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Некомпактный, или губчатый, мио-
кард левого желудочка (НМЛЖ) – диа-
гноз, введенный в клиническую прак-
тику относительно недавно в связи с 
совершенствованием методов иссле-
дования сердца, представляет боль-
шой интерес для врачей клиницистов, 
ультразвуковой диагностики, МРТ. В 
настоящее время это заболевание 
остается мало известным широкому 
кругу врачей клиницистов и вызывает 
затруднения для правильной поста-
новки диагноза.

По литературным данным, распро-
страненность данной патологии сре-
ди взрослых составляет 0,014% [10]. 
В педиатрической практике удельный 
вес данной патологии составляет 9,2% 
от всех случаев диагностированных 
кардиомиопатий, занимая третье ме-
сто после гипертрофической и дила-
тационной кардиомиопатий [9]. В то 
же время специалисты отмечают, что 
реальные цифры могут существенно 
превышать официальные данные. 

Эмбриогенез: между 5-й и 8-й неде-
лями эмбрионального развития проис-
ходит организация сердечной мышцы 
– уплотнение сети волокон и сужение 
межтрабекулярных лакун. Одновре-
менно с этим происходит формиро-

вание коронарного кровообращения, 
межтрабекулярные пространства 
уменьшаются до размеров капилля-
ров. В случае нарушения нормального 
течения этого процесса в сердце ново-
рожденного остаются зоны некомпакт-
ного миокарда с повышенной трабеку-
лярностью (более трех трабекул).  При 
этом образуются глубокие межтрабе-
кулярные пространства – лакуны или 
синусоиды [1]. 

Американская ассоциация сердца 
относит некомпактный миокард ЛЖ к 
первичным генетическим кардиоми-
опатиям, а ВОЗ выделяет ее в группу 
неклассифицируемых кардиомиопа-
тий [3]. По мнению М.М. Benjamin и 
соавт., некомпактность миокарда ле-
вого желудочка представляет собой 
«губчатый» миокард, сформирован-
ный вследствие нарушения внутри-
утробной закладки миокарда, харак-
теризующийся тонким компактным 
эпикардиальным слоем и толстым 
некомпактным эндокардиальным сло-
ем с выраженной трабекулярностью и 
щелевидными пространствами, сооб-
щающимися с полостью левого желу-
дочка, а не с коронарным кровотоком 
[4]. Имеются данные о наследствен-
ном характере данного заболевания. 
Последние исследования свидетель-
ствуют о наличии мутаций в гене G4,5 
локусаXq28 [7]. 

В настоящее время эхокардиогра-
фия является методом выбора при ди-
агностике данного заболевания [2].  По 
данным литературы, существует ряд 
критериев, позволяющих при ультра-
звуковом исследовании (УЗИ) предпо-
ложить наличие у пациента наруше-
ния строения миокарда левого желу-
дочка. Первыми критерии диагностики 
предложили Т.К. Chin и соавт., которые 
подсчитали соотношение между рас-
стоянием от эпикарда до основания 
трабекул (Х) и от эпикарда до верхуш-
ки трабекул (Y), измеренное в конце 

диастолы [5]. При этом прогрессиру-
ющее снижение отношения  X/Y˂0,5 
было замечено у пациентов с неком-
пактной кардиомиопатией. Наиболее 
часто в клинической практике исполь-
зуются критерии R. Jenni с соавт.: со-
отношение толщины некомпактного 
слоя к толщине компактного ˃2,0, из-
меренное в конце систолы, в проекции 
короткой оси, при отсутствии других 
сердечных аномалий [8]. C. Stollberger 
с соавт. включили в критерии наличие 
как минимум 3 отдельных трабекул, а 
также соотношение толщины компакт-
ного и некомпактного слоев ˃2,0 [11]. 
В настоящее время для правильной 
постановки диагноза рекомендуется 
использование следующих диагности-
ческих критериев: появление 4 видных 
трабекул и глубоких межтрабекуляр-
ных пространств; появление кровотока 
из полости ЛЖ в межтрабекулярные 
пространства; наличие сегментов не-
уплотненного миокарда, включающих, 
главным образом, верхушку, а также 
среднюю треть нижней боковой стен-
ки ЛЖ; четкое двухслойное строение 
миокарда; толщина неуплотненного 
субэндокардиального слоя в конце си-
столы, превышающая толщину уплот-
ненного субэпикардиального слоя бо-
лее чем в два раза [6]. 

«Золотым стандартом» диагно-
стики нарушения строения миокарда 
левого желудочка в настоящее время 
является магнитно-резонансная томо-
графия сердца, которая позволяет ви-
зуализировать двухслойную структуру 
миокарда с более высоким простран-
ственным разрешением, чем рутинная 
эхокардиография [3]. 

Ниже представлен клинический 
случай УЗ-диагностики некомпактного 
миокарда левого желудочка. 

Больная Б., 29.05.2019 года рожде-
ния, саха. Ребенок родился от 6-й бе-
ременности, у матери 28 лет с отяго-
щенным акушерско-гинекологическим 
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анамнезом: первая беременность за-
кончилась самопроизвольным  выки-
дышем на 6-й неделе гестации; маль-
чик от 3-й беременности умер на 2-е 
сут после рождения. 

Данная беременность протекала с 
ОРЗ в 1-й половине без повышения 
температуры. При ультразвуковом ис-
следовании в 19 недель у пациентки 
была выявлена низкая плацентация, 
в 27-28 недель – полное предлежа-
ние плаценты. При ультразвуковом 
исследовании плода на 31-й неделе 
беременности была выявлена карди-
омегалия за счет расширения правых 
отделов сердца, отмечались регурги-
тация на трикуспидальном клапане, 
смещение фиброзного кольца три-
куспидального клапана с явлениями 
«атриализации» правого желудочка. 
По данным ультразвукового исследо-
вания была заподозрена патология 
сердца и сделано заключение: эхо-
графическая картина может соответ-
ствовать дисплазии трикуспидального 
клапана, аномалии Эбштейна. Нель-
зя исключить частичный аномальный 
дренаж легочных вен, гипоплазию дуги 
аорты.

Роды третьи плановые, оператив-
ные на сроке 35 недель. Оценка ново-
рожденной по шкале Апгар 8/8. При 
динамическом наблюдении за ребен-
ком в течение первых суток состояние 
было расценено как тяжелое, обуслов-
ленное сердечной патологией, недо-
ношенностью, общей неврологической 
симптоматикой, с отрицательной дина-
микой. Ребенок кормился через зонд, 
срыгивал створоженным молоком, при 
осмотре не плакал, отмечалась общая 
пастозность, спонтанная двигательная 
активность была снижена. Мышечный 
тонус и рефлексы были резко сниже-
ны. Кожные покровы бледно-розовые с 
цианотичным оттенком. Частота дыха-
ния 50 в мин, SpO2 -98%. 

В первые сутки после рождения в 
палате отделения интенсивной тера-
пии, анестезиологии и реанимации 
новорожденных было проведено ком-
плексное УЗИ сердца на аппарате 
Acuson X300 («Siemens») фазирован-
ным датчиком Р8-4. При исследовании 
было выявлено: артериальный проток 
диаметром 0,31 см, аневризма меж-
предсердной перегородки со сбросом 
крови слева направо 0,36 см. Отме-
чалось расширение полостей правого 
желудочка до 1,52 см и правого пред-
сердия до 2,29 см; выявлена регурги-
тация на трикуспидальном клапане 3-й 
степени, на митральном клапане – 2-й 
степени. У ребенка была выявлена ле-
гочная гипертензия 2-й степени, гипер-

трофия миокарда правого желудочка, 
расширение ствола легочной артерии. 
Тогда же отмечено снижение систоли-
ческой функции миокарда левого же-
лудочка, ФВ 53,7%. Конечно-диастоли-
ческий размер левого желудочка был 
в пределах возрастной нормы.  Надо 
отметить, что при проведении УЗИ   от-
мечались трудности, связанные с та-
хикардией (до 183 уд/мин) и беспокой-
ством ребенка. 

Ребенок получал лечение в отделе-
нии интенсивной терапии и реанима-
ции новорожденных и отделении пато-
логии новорожденных в течение двух 
месяцев, затем был выписан домой. 
Клинически заболевание протекало по 
всем признакам кардиомиопатии. 

В последующем ребенок неодно-
кратно госпитализировался в стацио-
нар в связи с ухудшением состояния. 
При УЗИ сердца отмечалось прогрес-
сирующее расширение полости ЛЖ, 
обращала на себя внимание повышен-
ная трабекулярность левого желудоч-
ка. С течением времени происходило 
изменение конфигурации сердца в 
виде шарообразной формы. 

На четвертом месяце жизни ребен-
ка было проведено экспертное уль-
тразвуковое исследование сердца на 
аппарате Epiq 7 («Phillips») фазиро-
ванным датчиком S8-3. Из протокола 
исследования: левое предсердие рас-
ширено до 1,9 см. Левый желудочек 
расширен, конечно-диастолический 
размер 3,5 см. Обращала на себя вни-
мание шарообразная форма левого 
желудочка с участками повышенной 
трабекулярности и участками истонче-
ния миокарда в области верхушки до 
0,2 см (рис. 1). 

Была обнаружена двухслойная 
структура миокарда с истонченным 
компактным и утолщенным некомпакт-
ным слоями, выявленная из парастер-
нальной позиции. Соотношение N/C 
было более 2, где N – некомпактный 
слой миокарда, С – компактный слой 
миокарда (рис. 2).

Отмечалось наличие многочислен-
ных, чрезмерно выступающих в по-
лость левого желудочка трабекул с 
глубокими межтрабекулярными про-
странствами. Правые отделы сердца 
не были расширены. Расчетное дав-
ление в правом желудочке составило 
50-60 мм рт. ст. Обращало на себя  
внимание диффузное снижение сокра-
тимости левого желудочка с участками 
аки-, дискинеза в верхушечных сег-
ментах левого желудочка. На момент 
исследования дополнительных эхо-
структур в полостях сердца выявлено 
не было (рис. 3).

На основании полученных данных 
было сделано заключение: Повышен-
ная трабекулярность левого желудоч-
ка с участками истончения. Данная 
эхокартина может соответствовать не-
компактному миокарду. Выраженное 
диффузное снижение сократимости 
левого желудочка, дискинез верхушки. 
ФВ 30-35%. Расширение полости ле-
вого желудочка, конечно-диастоличе-
ский размер 3,5 см. Недостаточность 
митрального клапана 3-й степени, ве-
роятно, относительного характера. Ре-
гургитация на трикуспидальном клапа-
не 2-й степени. Легочная гипертензия 
2-й степени.

В последующем ребенок был за-
очно консультирован в ФГБУ «НМИЦ 
имени академика Е.Н Мешалкина» МЗ 
РФ, где был выставлен диагноз: Кар-
диомиопатия I42.0 – Дилатационная 
кардиомиопатия: некомпактный ми-
окард; недостаточность митрального 
клапана 2-й степени. Недостаточность 
трикуспидального клапана 2-й-3-й сте-
пени. Легочная гипертензия 1-й-2-й 
степени. Застойная сердечная недо-
статочность: ХССН 2-й А степени. ФК 
4, угрожаемая по развитию жизнеугро-
жаемых аритмий; угрожаемая по син-
дрому внезапной сердечной смерти. 
Перинатальное поражение ЦНС гипок-
сического генеза. Задержка статико-
моторного развития. Решение: Реко-
мендовано обследование у генетика, 
необходимо сдать анализ крови на па-
нель на «наследственную патологию 
сердца» для исключения микродели-
ций и моногенной патологии. 

От сдачи анализа на панель на «на-
следственную патологию сердца» ро-
дители отказались.

На 10-м мес. жизни ребенок с ухуд-
шением состояния был экстренно 
госпитализирован в отделение ин-
тенсивной терапии, анестезиологии 
и реанимации Педиатрического цен-
тра. При поступлении было проведе-
но УЗИ сердца. Обращала внимание 
выраженная трабекулярность левого 
желудочка - дополнительные трабеку-
лы, множественные и утолщенные. От-
мечалось значительное расширение 
полостей левого желудочка (КДР 3,0-
3,69 см), левого предсердия (3,0 см), 
правого желудочка (2,2 см), правого 
предсердия (4,0 см), ствола легочной 
артерии (1,4-1,5 см). Общая сократи-
тельная способность миокарда левого 
желудочка была значительно снижена. 
ФВ 22,5-26%. В полости левого желу-
дочка гиперэхогенные неоднородные с 
неровными, нечеткими контурами эхо-
структуры-тромбы: ближе к верхушке, 
вдоль МЖП, размером 1,27*0,49 см; в 
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области верхушки размером 0,36*0,31 
см. Недостаточность трикуспидально-
го клапана 4-й степени, митрального 
клапана 2-й-3-й степени, легочного 
клапана 1-й степени. Легочная гипер-
тензия 2-й степени. Гипертрофия мио-
карда правого желудочка. 

На РКТ головного мозга выявле-
ны: обширная зона острой ишемии в 
правой теменно-височной области, 
расширение желудочковой системы, 
конвекситальных субарахноидальных 
пространств с обеих сторон.

В патогенезе некомпактного мио-
карда левого желудочка ведущую роль 
играют три основных клинических син-
дрома: сердечная недостаточность 
(73%), аритмический синдром (40%), 
тромбоэмболический синдром (33%). 
У пациентки Б. была сердечная недо-
статочность 2 В, ФК IV, синдром WPW, 
который наиболее распространен у 
детей при НМЛЖ, транзиторные ише-
мические атаки.

Несмотря на проводимую терапию, 
ребенок скончался через три дня по-
сле поступления в стационар.

Диагноз был подтвержден при пато-
логоанатомическом исследовании. На 
вскрытии: толщина стенки левого же-
лудочка 1,2 см с участками истончения 
0,2 см. Миокард бледно-коричневого 
цвета, в правом и левом желудочке 
отмечаются глубокие межтрабекуляр-
ные пространства. Трабекулы беле-
соватые, утолщены, каменистой плот-
ности. В левом желудочке в области 
верхушки в межтрабекулярном углу-
блении пристеночный красный тромб 
диаметром 0,3 см. Гистологическое 
исследование: сердце: стромальный 
отек, умеренная гипертрофия карди-
омиоцитов, мышечные волокна с оча-
гами гиалиноза, склероза, фиброза, 
отмечается фрагментация мышечных 
волокон. В левом желудочке имеются 
участки истонченной стенки, состоя-
щие из утолщенного эндокарда и эпи-
карда, которые представлены соеди-
нительной и жировой тканью.

При исследовании головного мозга: 
периваскулярный, перицеллюлярный 
отек. В ткани левого и правого полуша-
рия отмечаются участки с некрозами, 
кровоизлияниями. Сосуды по перифе-
рии участка полнокровны с явлениями 
стаза эритроцитов, лейкоцитарные 
стазы, участки лейкодиапедеза. В ча-
сти сосудов отмечаются смешанные 
тромбы.

Приведенный клинический случай 
представлен для обзора, в помощь 
практикующим врачам УЗ-диагностики 
для правильной трактовки эхокарди-
ографической картины такой редкой 

Рис. 1. Участки истончения миокарда в области верхушки и участки повышенной трабеку-
лярности ЛЖ

Рис. 2. Двухслойная структура миокарда ЛЖ. Дилатация полости ЛЖ

Рис. 3. Выступающие в полость ЛЖ трабекулы с глубокими межтрабекулярными простран-
ствами




