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Некомпактная кардиомиопатия – ред-
кое гетерогенное заболевание, в основе ко-
торого лежит нарушение структуры 
строения миокарда. В статье представ-
лен клинический случай неинвазивной ин-
струментальной диагностики бивентри-
кулярной некомпактной кардиомиопатии 

у 23-летнего пациента с бругадоподобны-
ми электрокардиографическими признака-
ми. При выполнении трансторакальной 
эхокардиографии выявлено двуслойное 
строение миокарда левого желудочка с пре-
обладанием некомпактного слоя над ком-
пактным в средних и верхушечных сег-
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Некомпактный миокард левого желу-
дочка (ЛЖ) – клинически и генетически 
гетерогенный вариант кардиомиопатии, в 
основе которого лежит нарушение компак-
тизации (уплотнения) миокарда в эмбрио-
генезе. Первый слой образован компакт-
ным миокардом, а второй слой представля-
ет собой губчатую структуру с множествен-
ными трабекулами и межтрабекулярными 
лакунами, сообщающимися с полостью ЛЖ 
[1–5]. По мнению ряда международных 
орга низаций, некомпактный миокард ЛЖ 
относится к неклассифицируемым кардио-
миопатиям [6, 7]. Классификация Амери-
канской ассоциации сердца (American 
Heart Association (AHA)) выделяет неком-

пактную кардиомиопатию в отдельный ва-
риант генетически обусловленных кардио-
миопатий [8]. В МКБ-11 некомпактная 
кардиомиопатия выделена в отдельный 
класс (BC44 – noncompaction cardio-
myopathy) [9]. Существуют несколько то-
чек зрения на процесс формирования не-
компактной кардиомиопатии. Среди них 
нарушение процесса эмбриогенеза и разви-
тие заболевания непосредственно в процес-
се жизни [10]. Формирование миокарда 
происходит из прекардиальной мезодермы 
и подчинено генетической регуляции. 
Начальное увеличение массы миокарда 
желу дочков осуществляется за счет образо-
вания трабекул, формируется губчатый 

ментах передней и нижней стенок левого 
желудочка. Максимальное соотношение 
некомпактного слоя к компактному (1,7) 
регистрировалось при измерениях в конце 
диастолы. В режиме цветового допплеров-
ского картирования визуализировалось 
контрастирование межтрабекулярных 
лакун, в конце диастолы визуализирова-
лось более 3 трабекул, некомпактный слой 
сокращался синхронно с компактным. 
Имелись признаки умеренно выраженной 
систолической дисфункции левого желу-
дочка (VTI – 13 см), снижение глобальной 
продольной деформации левого желудочка 
≤14% (модуль), диастолическая дисфунк-
ция левого желудочка (E/A – 2,4, DT – 
77 мс). По данным МРТ сердца с внутри-
венным контрастированием определялось 
значительное повышение трабекулярно-
сти миокарда передней, боковой и нижней 
стенок левого желудочка в среднем и апи-
кальном сегментах в фазу диастолы 
(10 из 17 сегментов). Соотношение неком-
пактного и компактного слоев миокарда 
в фазу диастолы – 2,5–4,0, в фазу систо-
лы – 1,2. Кроме того, отмечалась повышен-
ная трабекулярность правого желудочка 
в области верхушки. МР-картина была рас-
ценена как бивентрикулярная некомпакт-
ная кардиомиопатия. На ЭКГ покоя выяв-
лены синусовая аритмия с ЧСС 58–71 уд/
мин, неполная блокада правой ножки пучка 
Гиса, признаки гипертрофии левого желу-

дочка и левого предсердия. Обращала на 
себя внимание характерная для синдрома 
Бругада 1-го типа сводчатая конфигура-
ция сегмента ST с элевацией >2 мм в от-
ведениях V1–V3. С целью уточнения при-
чин комплекса фенотипических проявле-
ний (скелетные изменения, низкая толе-
рантность к физическим нагрузкам 
с детства, некомпактная кардиомиопа-
тия, нарушения ритма сердца) проведено 
полноэкзомное секвенирование. В резуль-
тате исследования были выявлены два 
редких гетерозиготных варианта в генах 
MYH7 (с.2679G>A, p.Ala893=) и FLNC 
(c.6629C>A, p.Ser2210Tyr). В статье 
также представлен краткий обзор лите-
ратуры по рассматриваемой проблеме.

Ключевые сло ва: эхокардиография, маг-
нитно-резонансная томография сердца, 
бругадоподобные электрокардиографиче-
ские признаки, нарушения ритма сердца, 
некомпактная кардиомиопатия.

Цитирование: Трушкина О.А., Се-
дов В.П., Каплунова В.Ю., Стука лова О.В., 
Заклязь минская Е.В. Неинвазивная ин-
струментальная диагностика бивентри-
кулярной некомпактной кардиомиопа-
тии у пациента с бругадоподобными элек-
трокардиографическими признаками. 
Ультра звуковая и функциональная диа-
гностика. 2022; 2: 67–85. https://doi.org/ 
10.24835/1607-0771-2022-2-67-85
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миокард [10] (рис. 1). В дальнейшем по 
мере уплотнения трабекул, которое проис-
ходит от эпикарда к эндокарду и от осно-
вания сердца к верхушке, начинает форми-
роваться коронарный кровоток, и межтра-
бекулярные пространства уменьшаются 
до капилляров [10, 11].

Именно нарушение процессов формиро-
вания структуры миокарда, прекращение 
уплотнения сети его волокон во внутри-
утробном периоде приводят к формирова-
нию некомпактного миокарда [10, 11]. 
В большинстве случаев заболевание пора-
жает ЛЖ, хотя в литературе встречаются 
описания как изолированного поражения 
правого желудочка (ПЖ), так и сочетанно-
го поражения [12, 13]. Тем не менее соче-
танное поражение миокарда желудочков – 
редкая патология [13]. Встречаются как 
бессимптомная форма некомпактного мио-
карда, так и различные формы, при кото-
рых имеются клинические проявления 
в виде сердечной недостаточности, тромбо-
эмболических осложнений, желудочковых 
аритмий, которые могут послужить причи-
ной внезапной сердечной смерти [14]. 
Описаны как спорадические, так и семей-
ные случаи некомпактного миокарда [15]. 
Аутосомно-доминантный тип наследования 
является доминирующим для семейной 
формы [16]. На данный момент известно 
множество генов, мутации в которых вы-
зывают развитие некомпактного миокарда 
ЛЖ. Это гены, кодирующие как саркомер-
ные (MYH7, ACTC1, TNNT2, MYBPC3), 
так и структурные (TAZ, LMNA) белки 
[15, 16]. Патогенные мутации в различных 
генах, включая SCN5A, LMNA, RBM20, 
TTN и DES, связаны с некомпактным мио-
кардом и нарушениями ритма [16, 17].

L. Shan et al. [18] на большой когорте 
японских пациентов продемонстрировали, 
что распространенность мутаций в гене 
SCN5A больше у пациентов с некомпактной 
кардиомиопатией и аритмиями (пароксиз-
мальными желудочковыми и наджелу-
дочковыми тахикардиями, фибрилляцией 
предсердий и др.), чем у пациентов без де-
тектированных аритмий. Кроме того, повы-
шенная расположенность к аритмиям ведет 
к большему риску сердечной недостаточ-
ности [18]. Примечательно, что мутации 
в гене натриевых каналов SCN5A являются 
также наиболее частыми и встречаются 

Рис. 1. Формирование уплотнения (компакти-
зации) миокарда ЛЖ [10]. a – 6-я неделя. 
Визуализируются многочисленные трабекулы. 
b – 12-я неделя. Начало процесса уплотнения 
трабекул, увеличение толщины компактного 
слоя, завершение формирования межжелу-
дочковой перегородки. с – 16-я неделя. 
Компактный слой образует основную массу 
миокарда.

b

c

a
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у 25–30% пациентов с истинным синдро-
мом Бругада [19]. Однако теории нарушен-
ного эмбриогенеза не соответствуют случаи 
приобретенного некомпактного миокарда 
у беременных [20], у спортсменов [21], по-
сле антрациклиновой химиотерапии [22]. 
Исследования физиологии ЛЖ у спортсме-
нов с повышенной трабекулярностью пока-
зали, что трабекулы, особенно в верхушке 
ЛЖ, помогают перераспределить напряже-
ние и способствуют созданию более высоко-
го ударного объема [21]. S. Gati et al. [20] 
наблюдали появление повышенной трабе-
кулярности у 25% первородящих женщин 
с последующим восстановлением нормаль-
ной морфологии ЛЖ у 81,2% исследуемых. 
Спорадические случаи некомпактной кар-
диомиопатии наблюдаются у пациентов 
с хронической почечной недостаточностью, 
развившейся на фоне поликистоза почек 
[23]. Некомпактный миокард выявляется 
у пациентов с серповидно-клеточной ане-
мией и бета-талассемией [24]. Хотя сложно 
объяснить патофизиологический механизм, 
изменения в кровообращении и гиперволе-
мия, являясь общими чертами для вышеназ-
ванных состояний (беременность, почечная 
недостаточность, анемии), указывают на 
роль увеличения преднагрузки в развитии 
избыточной трабекулярности миокарда [20].

Согласно актуальным рекомендациям 
AHA [8], некомпактная кардиомиопатия 
ЛЖ может быть диагностирована с помо-
щью эхокардиографии (ЭхоКГ), магнитно-
резонансной томографии (МРТ) сердца или 
ангиографии ЛЖ.

С момента описания феномена неком-
пактного миокарда были разработаны раз-
личные ЭхоКГ-критерии [25, 26]. В кли-
нической практике наиболее часто приме-
няются ЭхоКГ-критерии R. Jenni et al., 
разработанные в 2001 г. [26]. Учитывая 
сложность дифференциации некомпакт-
ных и компактных слоев миокарда в конце 
диастолы, используется отношение толщи-
ны некомпактного миокарда к компактно-
му в конце систолы. Используется порого-
вое значение 2 (значения параметра >2 по-
зволяют диагностировать некомпактную 
кардиомиопатию). Дополнительно к этому 
отношению используются три диагностиче-
ских критерия [26]:

–  отсутствие признаков сопутствующей 
сердечной патологии;

– признаки некомпактного миокарда 
(утолщение стенки ЛЖ, состоящей из двух 
слоев: тонкого компактного эпикардиаль-
ного слоя и утолщенного некомпактного 
эндокардиального слоя с выраженными 
трабекулами и полостями);

– наличие кровотока в глубоких межтра-
бекулярных пространствах по результатам 
цветового допплеровского картирования.

В 2013 г. были опубликованы критерии 
C. Stollberger et al. [27]:

1) визуализация более 3 трабекул в ЛЖ 
в конце диастолы,

2) трабекулярный (некомпактный) слой 
движется синхронно с компактным мио-
кардом,

3) двухслойная структура миокарда (не-
компактный и компактный слои) лучше 
дифференцируется в конце систолы,

4) при цветовом допплеровском картиро-
вании или ЭхоКГ с внутривенным контра-
стированием в конце диастолы выявляется 
кровоток в межтрабекулярных простран-
ствах, поступающий из полости желудоч-
ка.

Необходимо отметить, что критерии 
C. Stollberger et al. [27] не включают такие 
признаки, как отношение толщины неком-
пактного миокарда к компактному в конце 
систолы и отсутствие признаков сопутству-
ющей сердечной патологии. Диагноз “не-
компактный миокард ЛЖ” может ставить-
ся в сочетании с другими болезнями серд-
ца [27].

МРТ сердца чаще проводится для уточ-
нения диагноза после проведения ЭхоКГ, 
уступая место метода первой линии ультра-
звуковому исследованию сердца [28]. Однако 
МРТ сердца является менее зависимой от 
оператора методикой. При МРТ лучше вид-
на граница между миокардом и кровью и, 
следовательно, можно легко обнаружить 
повышенную патологическую трабекуляр-
ность [29]. Несмотря на высокую диагно-
стическую ценность МРТ сердца, у нее есть 
определенные ограничения, в основном об-
условленные невозможностью выполнения 
исследования пациентам c некоторыми 
видами  имплантированных устройств, что 
должно быть отмечено в паспорте устрой-
ства. Учитывая высокую информативность 
МРТ сердца в диагностике некомпактной 
кардиомиопатии, исследование обычно ре-
комендуется всем пациентам с подозрением 
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на некомпактную кардиомиопатию незави-
симо от результатов ЭхоКГ [11].

В клинической практике чаще применя-
ются МР-критерии S.E. Peterson et al. [30]: 
дифференциация двух слоев миокарда – 
компактного эпикардиального и неком-
пактного эндокардиального; трабекуляция 
некомпактного слоя; отношение толщины 
некомпактного миокарда к компактному 
в конце диастолы >2,3. Превышение поро-
гового значения 2,3 позволяет диагности-
ровать некомпактную кардиомиопатию 
с чувствительностью 86%, специфично-
стью 99%, предсказательной ценностью 
поло жительного теста 75%, предсказатель-
ной ценностью отрицательного теста 99% 
[30]. Также в практической деятельности 
используются данные A. Jacquier et al. [31], 
согласно которым масса некомпактного 
мио карда (разница между общей массой 
и массой компактного миокарда ЛЖ в кон-
це диастолы) >20% от общей массы мио-
карда позволяет успешно диагностировать 
некомпактную кардиомиопатию (инфор-
мативность данного критерия несколько 
превышает информативность количе-
ственного критерия S.E. Peterson et al. 
[30]: AUC 0,98 против 0,94). Также в лите-
ратуре нередко упоминаются МР-критерии 
M. Grothoff et al. [32]: масса некомпактно-
го миокарда ЛЖ >25% от общей массы 
миокарда ЛЖ и индекс массы некомпакт-
ного миокарда ЛЖ >15 г/м2. Чувст ви-
тельность обоих критериев 91% при специ-
фичности 100% [32].

В норме мышечные трабекулы могут 
встречаться в ПЖ, наличие их в ЛЖ счита-
ется патологией. Нормальный вариант по-
вышенной трабекулярности ПЖ очень 
трудно отличить от патологического неком-
пактного миокарда, поэтому вопрос об из-
менении ПЖ до сих пор остается спорным. 
Вследствие того, что на настоящее время 
отсутствуют четкие диагностические кри-
терии для оценки некомпактного миокарда 
ПЖ, диагностика истинного изолирован-
ного некомпактного миокарда ЛЖ и бивен-
трикулярного поражения затруднена. 
Заметные трабекулы, глубокие межтрабе-
кулярные углубления и увеличение соот-
ношения некомпактного/компактного 
слоев  миокарда в диастолу – вот некоторые 
из изменений, которые характеризуют во-
влечение ПЖ при МРТ сердца [33].

Говоря о электрокардиографических из-
менениях при некомпактном миокарде, 
следует отметить, что описание специфи-
ческих изменений практически не встреча-
ется в литературе. S. Aggarwal et al. [34] 
описали редкий случай изолированного не-
компактного миокарда ПЖ у 51-летнего 
бессимптомного мужчины без значимой со-
путствующей кардиологической патологии 
с электрокардиографическими проявлени-
ями в виде элевации сегмента ST в отведе-
ниях V1–V3.

Если вернуться к клинике некомпактной 
кардиомиопатии ЛЖ, то для заболевания 
характерна триада симптомов: нарушения 
ритма и проводимости сердца, сердечная 
недостаточность и тромбоэмболические ос-
ложнения [35]. Систолическая дисфункция 
развивается у 13–24% пациентов с неком-
пактной кардиомиопатией. Причина ее раз-
вития до конца не ясна, но одна из гипо-
тез – субэндокардиальная гипоперфузия 
при наличии сохранных коронарных арте-
рий. Осложнения некомпактной кардиоми-
опатии: инсульт, транзиторная ишемиче-
ская атака, инфаркт миокарда, мезентери-
альный тромбоз, инфаркт почек, перифери-
ческая эмболия. Причиной этих осложне-
ний могут служить тромбы, которые образо-
вались в полости ЛЖ вследствие систоличе-
ской дисфункции и наличия повышенной 
трабекулярности и глубоких межтрабеку-
лярных пространств [36]. Надо отметить, 
что у ряда пациентов заболевание протекает 
бессимптомно и выявляется случайно при 
проведении ЭхоКГ [16].

J.A. Towbin et al. [16] выделяют несколь-
ко вариантов течения некомпактной кар-
дио миопатии ЛЖ:

1) благоприятный (неосложненный) тип;
2) аритмическая форма (нормальные 

размеры сердца, сохраненная систоличе-
ская функция и наличие желудочковых 
нарушений ритма);

3) дилатационный тип (дилатация ЛЖ, 
систолическая дисфункция);

4) гипертрофический тип (утолщение 
стенок ЛЖ, асимметричное утолщение 
межжелудочковой перегородки (МЖП), 
диастолическая дисфункция и систоличе-
ская гиперфункция) (при дальнейшем про-
грессировании заболевания наблюдаются 
дилатация ЛЖ и снижение систолической 
функции);
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5) смешанный фенотип (гипертрофичес-
кий + дилатационный) (утолщение стенок, 
дилатация и систолическая дисфункция 
ЛЖ);

6) рестриктивный тип (встречается край-
не редко) (расширение левого предсердия 
(ЛП) или обоих предсердий и диастоличе-
ская дисфункция);

7) правожелудочковый, или бивентрику-
лярный, тип (повышенная трабекуляр-
ность обоих желудочков);

8) сочетание с врожденными пороками 
сердца.

Синдром Бругада – это первичная (на-
следственная) болезнь аритмогенеза, харак-
теризующаяся наличием типичного клини-
ко-электрокардиографического симптомо-
комплекса, включающего особую форму 
блокады правой ножки пучка Гиса с подъ-
емом сегмента ST в одном или нескольких 

правых грудных отведениях на электрокар-
диограмме (ЭКГ), отсутствием структурной 
патологии сердца и различными жизне-
угро жающими желудочковыми аритмия-
ми, которые приводят к резкому повыше-
нию риска развития внезапной сердечной 
смерти [37]. Типы ЭКГ-изменений пред-
ставлены в табл. 1. Для истинного врожден-
ного синдрома Бругада характерны измене-
ния 1-го или 2-го типа в отсутствие других 
ЭКГ-изменений [37]. Надо отметить, что 
бругадоподобные изменения ЭКГ могут 
быть проявлением других заболеваний и со-
стояний организма (табл. 2) [37, 38].

В настоящей работе приводится клини-
ческое наблюдение пациента с бивентрику-
лярной некомпактной кардиомиопатией, 
которая сопровождается систолической 
дисфункцией ЛЖ, нарушениями ритма и 
бругадоподобными изменениями на ЭКГ.

Таблица 1. Типы ЭКГ-изменений при синдроме Бругада [37]

Изменения ЭКГ Тип 1 Тип 2 Тип 3

Амплитуда волны J ≥2 мм ≥2 мм ≥2 мм

Т зубец отрицательный положительный 
или двухфазный

положительный

Конфигурация ST сводчатая (coved) седловидная 
(saddleback)

седловидная 
(saddleback)

Конечная часть ST постоянно 
отрицательный

элевация ≥1 мм элевация <1 мм

Таблица 2. Причины бругадоподобных изменений [37, 38]

Этиологическая категория Клинические состояния

Метаболические условия гипокалиемия в контексте врожденного гипокалиемического 
периодического паралича; гиперкалиемия; одновременная 
гиперкалиемия, гипонатриемия и ацидоз; гиперкальциемия

Механическое сжатие компрессия выносящего тракта ПЖ опухолью органов средостения, 
пневмоторакс, анатомические особенности строения грудной клетки 
(pectus excavatum – впалая или воронкообразная грудь)

Ишемия и тромбоэмболии острый коронарный синдром, тромбоэмболия легочной артерии, 
расслаивающая аневризма аорты, аневризма ЛЖ

Заболевания миокарда 
и перикарда

острый перикардит, аритмогенная правожелудочковая 
кардиомиопатия

Модуляция ЭКГ атипичная блокада правой ножки пучка Гиса, феномен ранней 
реполяризации желудочков, несоответствующий фильтр высоких 
частот ЭКГ

Заболевания центральной 
и вегетативной нервной 
системы

субарахноидальное кровоизлияние, геморрагический инсульт, 
атаксия Фридриха, мышечная дистрофия Дюшена–Беккера
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Пациент С., 23 лет, был госпитализиро-
ван в отделение кардиологии Университет-
ской клинической больницы №1 ФГАОУ 
ВО “Первый МГМУ им. И.М. Сеченова” 
Минздрава России (Сеченовский универ-
ситет) с жалобами на эпизоды аритмии 
различ ной продолжительности, слабость, 
головокружение и одышку при средней фи-
зической нагрузке, похудение.

Из анамнеза: с раннего детского возраста 
наблюдался у кардиолога с различными 
диагнозами: незаращение овального окна 
межпредсердной перегородки, недостаточ-
ность аортального клапана, дефект МЖП. 
Кроме этого, с детского возраста у пациента 
отмечались признаки дисплазии соедини-
тельной ткани в виде кифосколиоза грудно-
го отдела позвоночника, гипермобильности 
суставов. С подросткового возраста пациент 
отмечает плохую переносимость физичес-
ких нагрузок из-за появления резкой слабо-
сти, головокружения, реже – одышки. 
Вредных привычек не имеет. Семейный 
анамнез: у отца пароксизмальная форма фи-
брилляции предсердий, в анамнезе повтор-
ное проведение радиочастотной абляции 
устьев легочных вен. Мать умерла в возрас-
те 54 лет, в анамнезе дилатационная карди-
омиопатия, фибрилляция предсердий, хро-
ническая сердечная недостаточность. Также 
ей был установлен электрокардиостиму-
лятор. Старшая сестра пациента здорова. 
Также пациент имеет двух здоровых пле-
мянников.

Неоднократно лечился в стационарах, 
где проводились такие исследования, как 
ЭхоКГ, МРТ сердца и компьютерная томо-
графия органов грудной полости.

По данным трансторакальной ЭхоКГ, 
сделанной 5 лет назад, описана картина 
умеренного расширения полостей предсер-
дий при сохранных объемах желудочков. 
Фракция выброса (ФВ) ЛЖ в пределах 
нормативных значений (73%). Отмечалось 
наличие диастолической дисфункции 
(E/A – 2, Е/е’ – 16). Митральная регургита-
ция I степени. Аортальная регурги тация 
I степени. Передне-боковая стенка ЛЖ 
имеет глубокие крипты.

По данным компьютерной томографии 
органов грудной полости, сделанной 7 лет 
назад, грудная клетка деформирована, 
определяются умеренно выраженный ско-
лиоз, дегенеративные изменения позвоноч-

ника на уровне искривления и деформация 
тел позвонков и замыкательных пластин. 
Сердце пациента расположено типично, 
в размерах не увеличено, отмечено нерав-
номерное утолщение листков перикарда до 
3 мм. Определялось незначительное коли-
чество жидкости в карманах перикарда 
и на уровне базальных отделов правого 
предсердия (ПП). Нерезко выраженные 
пост воспалительные изменения в легких 
(небольшая плевро-диафрагмальная спай-
ка в нижней доле левого легкого, подчер-
кнута междолевая плевра с обеих сторон), 
жидкости в плевральных полостях нет.

По данным МРТ сердца с внутривенным 
контрастированием, сделанной 6 лет назад, 
отмечалось расширение полостей обоих 
предсердий (ЛП – 4,1 см, ПП – 4,6 см). 
Размеры остальных камер сердца в преде-
лах нормы. Определялась повышенная тра-
бекулярность в области верхушки и боковой 
стенки ЛЖ при отношении некомпактного 
миокарда к компактному 1 : 1. Перикард не 
утолщен, выпота в его полости нет. 
Патологического накопления контрастного 
препарата не выявлено. Тем самым, соглас-
но критериям S.E. Peterson et al. [30], осно-
ваний для постановки диагноза “неком-
пактный миокард” было недостаточно.

Последние несколько лет пациент упо-
минает об эпизодах аритмии до 3 раз в год, 
проходящих самостоятельно, но ЭКГ в пе-
риод появления аритмии не проводилась, 
поэтому характер аритмии оставался нерас-
познанным. По настоящее время сохраняет-
ся средняя толерантность к физической на-
грузке, что определяется появлением голо-
вокружения, резкой слабости и одышки.

Объективный осмотр (на момент посту-
пления): рост – 173 см, вес – 56 кг. 
Астеническое телосложение. Обращают на 
себя внимание кифо сколиоз грудного отдела 
позвоночника, кифосколиотическая груд-
ная клетка, гипер мобильность суставов, 
продольно-поперечное плоскостопие 3-й сте-
пени. Аускультативно дыха ние в легких ве-
зикулярное, хрипов нет. Границы относи-
тельной сердечной тупости: правая – на 1 см 
от правого края грудины, левая – на 1 см 
влево от левой срединно-ключичной линии, 
верхняя – в III межреберье. Тоны сердца 
ритмичные, выслушиваются хлопающий 
I тон, слабый систолический шум на вер-
хушке. Частота сердечных сокращений 
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(ЧСС) – 68 уд/мин. Артериальное давление 
(АД) – 110/75 мм рт. ст.

По результатам данных лабораторных 
исследований: в общем анализе мочи, об-
щем анализе крови и биохимическом ана-
лизе крови без патологических изменений.

С целью оценки возможного застоя в ма-
лом круге кровообращения пациенту была 
выполнена рентгенография грудной клетки, 
по данным которой легкие без свежих очаго-
вых и инфильтративных изменений, плев-
ральные синусы свободны, аорта и серд це 
рентгенологически не изменены.

Результаты ЭКГ, снятой в покое (рис. 2), 
– синусовая аритмия с ЧСС 58–71 уд/мин, 
вертикальное положение электрической 
оси сердца, неполная блокада правой нож-
ки пучка Гиса, сводчатая конфигурация 
сегмента ST с элевацией >2 мм в отведени-
ях V1–V3. Также имелись признаки гипер-
трофии ЛЖ в виде превышения индекса 
Соколова–Лайона, слабо отрицательных 
или двухфазных зубцов Т с депрессией сег-
мента ST в отведениях II, III, aVF, V5, V6; 
гипертрофии ЛП – P = 130 мс, двугорбый Р 
в отведениях I, aVL, V5, V6; преобладание 

отрицательной фазы зубца Р в отведениях 
V1–V2. Обращала на себя внимание харак-
терная для синдрома Бругада 1-го типа 
сводчатая конфи гурация сегмента ST с эле-
вацией >2 мм в отведениях V1–V3. 
Значимой динамики в срав нении с преды-
дущими ЭКГ, представленными пациен-
том, выявлено не было.

С целью верификации преходящей арит-
мии пациенту было выполнено холтеров-
ское мониторирование ЭКГ (24 ч), по дан-
ным которого регистрировался синусовый 
ритм с ЧСС днем 60–163 уд/мин (средняя 
ЧСС – 76 уд/мин), ночью – 47–87 уд/мин 
(средняя ЧСС – 62 уд/мин). Количество над-
желудочковых экстрасистол – 110, макси-
мум/час – 14, 1 пароксизм наджелудочко-
вой тахикардии с ЧСС 117 уд/мин длитель-
ностью 1 с. Смешанный (преимущественно 
ночной) тип распределения наджелудочко-
вой экстрасистолии. Достоверной динамики 
по 1-му и 2-му мониторным отведениям (мо-
дифицированные V5 и V1) не зарегистриро-
вано. Пауз ритма  более 2 с не выявлено. 
Показатели вариабельности сердечного 
ритма в пределах возрастной нормы.

Рис. 2. ЭКГ пациента С. в покое. Вертикальное положение электрической оси сердца. Неполная блокада 
правой ножки пучка Гиса. Сводчатая конфигурация сегмента ST с элевацией >2 мм в отведениях V1–
V3. Признаки гипертрофии ЛЖ и ЛП.
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По данным суточного мониторирования 
АД выявлена нормотония в течение суток 
с тенденцией к гипотонии по систолическо-
му и диастолическому АД в дневное время. 
Вариабельность АД в пределах нормы. 
Суточный профиль АД нарушен – non-
dipper (недостаточное снижение) по систо-
лическому и диастолическому АД. Средняя 
ЧСС днем – 72 уд/мин, ночью – 59 уд/мин.

По данным трансторакальной ЭхоКГ 
(аппа рат iE33 (Philips, Нидерланды) с ис-
пользова нием секторного фазированного 
датчика с диапазоном частот 1–5 МГц) вы-
явлена умеренная гипертрофия миокарда 
ЛЖ (конечный диастолический размер 
ЛЖ – 4,38 см, толщина МЖП – 1,24 см, 
толщина задней стенки ЛЖ – 1,28 см) 
(рис. 3a). Отмечалось умеренное увеличе-
ние размеров ЛП, размеры остальных ка-
мер сердца не изменены. Стенки ЛЖ состо-
ят из двух слоев: компактного и некомпакт-
ного (рис. 3b, 3c). Толщина некомпактного 
слоя преобладает над компактным в сред-
них и верхушечных сегментах передней 
и нижней стенок ЛЖ. Макси мальное соот-
ношение некомпактного слоя к компакт-
ному регистрировалось при измерениях 
в конце диастолы – 1,7. То есть соотноше-
ние <2, что не является основанием для 
диагностики некомпактного миокарда со-
гласно критериям R. Jenni et al. [26]. 
Однако в режиме цветового допплеровско-
го картирования визуализировалось конт-
рас тирование межтрабекулярных лакун, 

в конце диастолы визуализировалось более 
3 трабекул, некомпактный слой сокращал-
ся синхронно с компактным (критерии 
C. Stollberger et al. [27]). Отмечалось нали-
чие множественных аномально располо-
женных хорд в ЛЖ. Аортальная, митраль-
ная, трикус пидальная регургитация I сте-
пени. ФВ ЛЖ – 59% (норма). Однако име-
ются признаки умеренно выраженной си-
столической дисфункции ЛЖ (интеграл 
линейной скорости кровотока в выносящем 
тракте ЛЖ (VTI) – 13 см (рис. 3d) при норме 
>15 см [39], снижение глобальной продоль-
ной деформации ЛЖ ≤14% (модуль) 
(рис. 3e, 3f) при норме >18% (модуль) [40]. 
Диастолическая дисфункция ЛЖ (E/A – 
2,4, время замедления скорости потока в 
фазу раннего диастолического наполнения 
(DT) – 77 мс) (рис. 3g). Выявленные при 
трансторакальной ЭхоКГ изменения могут 
указывать на некомпактный миокард с на-
рушением систолической и диастолической 
функций ЛЖ.

Для подтверждения диагноза “неком-
пактный миокард” пациенту была проведе-
на МРТ сердца с внутривенным контрасти-
рованием (хелат  гадолиния) на сверхпрово-
дящем МР-томографе Magnetom Avanto 
(Siemens, Герма ния) с напряженностью 
магнитного поля 1,5 Т (рис. 4). По данным 
исследования выявлено расширение ЛП 
(поперечный размер – 49 мм), размеры ПП 
были на верхней границе нормы (попе-
речный размер – 40 мм). Следовательно, 

a b

Рис. 3. Результаты трансторакальной ЭхоКГ пациента С. а – В-режим. Парастернальная позиция по 
длинной оси ЛЖ. Гипертрофия миокарда ЛЖ. b – В-режим. Апикальная позиция, двухкамерное сече-
ние. Стенка ЛЖ состоит из двух слоев. Маркерами указаны измерения толщины слоев некомпактного 
и компактного миокарда передней стенки ЛЖ в фазу диастолы. 
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Рис. 3 (окончание). c – В-режим. Парастернальная позиция по короткой оси на уровне средних отделов 
ЛЖ. Гипертрофия миокарда ЛЖ, состоящего из двух слоев. Маркерами указаны измерения толщины 
слоев некомпактного и компактного миокарда нижней стенки ЛЖ в фазу диастолы. d – В-режим + 
импульсноволновая допплерография. Апикальная пятикамерная позиция. Контрольный объем в выно-
сящем тракте ЛЖ. Умеренно выраженная систолическая дисфункция ЛЖ. e – В-режим + спекл-
трекинг. Апикальная четырехкамерная позиция. Снижение глобальной деформации ЛЖ по большин-
ству сегментов. f – cпекл-трекинг. Снижение глобальной деформации ЛЖ по большинству сегментов. 
g – В-режим + импульсноволновая допплерография. Апикальная четырехкамерная позиция. 
Диастолическая дисфункция ЛЖ.

c d

e f

g
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по сравнению с предыдущим исследовани-
ем отмечалась положительная динамика 
в виде уменьшения объема ПП. Нарушений 
локальной сократимости ЛЖ выявлено не 
было. Определялось значительное повыше-
ние трабекулярности миокарда передней, 
боковой и нижней стенок ЛЖ в среднем 
и апикальном сегментах в фазу диастолы 
(10 из 17 сегментов). Соотношение неком-
пактного и некомпактного слоев миокарда 
в фазу диастолы – 2,5–4,0, тогда  как в сис-
толу – 1,2. Обращало на себя внимание  зна-
чительное снижение толщины (до 3–4 мм) 
компактного слоя миокарда передней стен-

ки ЛЖ и передних отделов МЖП в базаль-
ном (частично), среднем и верхушечном 
сегментах ЛЖ. Кроме того, отмечалась 
повышенная трабекулярность ПЖ в обла-
сти верхушки. МР-картина была расце-
нена как признаки бивентрикулярной 
неком пактной кардиомиопатии. Тромбов 
в полостях сердца выявлено не было. 
На постконтрастных изображениях пато-
логического контрастирования миокарда 
ЛЖ и ПЖ также не было выявлено.

С целью уточнения причин комплекса 
фенотипических проявлений (скелетные 
изменения, низкая толерантность к физи-

Рис. 4. Результаты кино-МРТ с внутривенным контрастированием пациента С. a – длинная ось ЛЖ, 
двухкамерная проекция. Фаза диастолы. Утолщение некомпактного слоя миокарда ЛЖ (стрелки). 
Компактный миокард обозначен тонкой стрелкой. Толщина компактного миокарда 3,64 мм, неком-
пактного миокарда – 11,60 мм. b – длинная ось ЛЖ, четырехкамерная проекция. Фаза диастолы. 
Выраженная трабекулярность области боковой стенки и верхушки ЛЖ (стрелка) и верхушки ПЖ (тон-
кая стрелка). c – короткая ось ЛЖ, средний сегмент. Фаза диастолы. Некомпактность миокарда ЛЖ 
(стрелки). d – короткая ось ЛЖ, средний сегмент. Фаза систолы. Некомпактность миокарда ЛЖ. 
Лакуна в области передней стенки ЛЖ (стрелка).

a b

c d
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ческим нагрузкам с детства, некомпактная 
кардиомиопатия, нарушения ритма сердца) 
проведено полноэкзомное секвенирование. 
В результате исследования были выявлены 
два редких гетерозиготных варианта в ге-
нах MYH7 (с.2679G>A, p.Ala893=) и FLNC 
(c.6629C>A, p.Ser2210Tyr). Вариант в гене 
MYH7 (с.2679G>A, p.Ala893=) находится 
в каноническом сайте сплайсинга, и эта 
замена высоковероятно приводит к потере 
донорного сайта сплайсинга и последую-
щему разрушению аномального транс-
крипта. Ген MYH7 является одним из 
двух генов, наиболее часто вовлеченных в 
развитие гипер трофической кардиомио-
патии и некомпактной кардиомиопатии 
[41]. Поэтому все редкие варианты в этом 
гене рассмат ривались как кандидатные. 
Вариант chr14:g.23424769C>T (с.2679G>A, 
p.Ala893=) MYH7 затрагивает последний 
триплет экзона 26 и приводит к потере до-
норного сайта сплайсинга (SpliceAI 0.26) 
[42] и ранней деградации аномального 
транскрипта. Таким образом, в клетке 
проис ходит трансляция только нормаль-
ной копии тяжелой цепи бета-миозина, 
но в сниженном количестве. Варианты 
в гене MYH7 с таким механизмом реализа-
ции (нонсенс-мутации, делеции/инсерции 
со сдвигом рамки считывания, мутации 
сплайсинга с формированием нетрансли-
руемого транскрипта) ведут себя как рецес-
сивные мутации [43]. Существующие 
о дельно, в гетерозиготном состо янии, они 
не приводят к появлению каких-либо кли-
нических проявлений, но в сочетании с па-
тогенным/вероятно патогенным вариантом 
в MYH7 или другом гене, значимом для 
развития кардиомиопатии, могут способ-
ствовать более  ранней манифестации и бы-
строму прогрессированию дисфункции ми-
окарда [44]. Этот же вариант был выявлен 
у клинически здоровой сестры пробанда 
и его отца, которые являются асимптомны-
ми носителями мутации. Поэтому он не 
может рассматриваться как единственная 
или ведущая причина некомпактной кар-
диомиопатии.

В гене FLNC был выявлен новый генети-
ческий вариант (c.6629C>A, p.Ser2210Tyr). 
На данный момент вариант может быть 
классифицирован только как вариант с не-
ясным клиническим значением (класс III). 
Филамино патии, в том числе связанные 

с мутациями в гене филамина С (FLNC), 
могут проявляться как изолированными 
кардиомиопатиями (гипертрофической, 
рестрик тивной), так и прогрессирующими 
миопатиями с вовлечением миокарда [45]. 
Однако класс III патогенности не позволяет 
ни подтвердить, ни опровергнуть никакого 
диагноза. Родственникам пробанда, до-
ступным для обследования (сестре и отцу), 
предложено медико-генетическое консуль-
тирование и последующий сегрегационный 
анализ, который может помочь уточнить 
клиническое значение выявленного гене-
тического варианта. В гене SCN5A, как и 
в других генах, ассоциированных с синдро-
мом Бругада, клинически значимых гене-
тических вариантов не выявлено.

Клинический диагноз был сформулиро-
ван следующим образом. Основной диагноз: 
некомпактная кардиомиопатия, бивентри-
кулярная форма, семейный вариант. Над-
желудочковая экстрасистолия. Пароксизм 
наджелудочковой тахикардии. Хрони чес-
кая сердечная недостаточность I стадии, 
ФК (функциональный класс) I по NYHA 
с сохранной ФВ. Сопутствующий диагноз: 
аортальная, митральная и трикуспидаль-
ная регургитация I степени. Синдром не-
дифференцированной дисплазии соедини-
тельной ткани. Кифосколиоз грудного от-
дела позвоночника. Кифосколиотическая 
грудная клетка. Гипермобильность суста-
вов. Плоскостопие продольно-поперечное 
3-й степени.

Учитывая показатели центральной гемо-
динамики, было решено воздержаться от 
имплантации кардиовертера-дефибрилля-
тора. Необ ходимо в дальнейшем оценивать 
характер аритмии у пациента, чтобы решать 
вопрос о дальнейшей тактике ведения. 
С учетом обследования пациенту показаны 
охранительный режим, наблюдение карди-
олога, аритмолога. При возникновении 
аритмии – обязательное проведение ЭКГ, 
холтеровское мониторирование. Из меди-
каментозного лечения был назначен Тромбо 
АСС (100 мг/сутки). Так как у пациента ФВ 
ЛЖ в пределах нормы и в анамнезе нет фиб-
рилляции предсердий и данных за перене-
сенные тромбозы и эмболии, антикоагу-
лянтная тера пия в настоящее время не по-
казана. Однако рекомендован возможный 
переход на Ксарелто (20 мг/сутки) при по-
дозрении на наличие тромбозов и эмболий. 
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Также были рекомендованы препараты 
магния курсами по 2 мес 2 раза в год.

Представленный клинический случай 
показывает ведущую роль инструменталь-
ных методов визуализации миокарда, та-
ких как ЭхоКГ и МРТ сердца с внутривен-
ным контрастированием, в диагностике не-
компактного миокарда ЛЖ. Критерии не-
компактной кардиомиопатии, которые ис-
пользуются сегодня в инструментальной 
диагностике, крайне разнообразны, что за-
частую приводит к ошибочной диагностике 
этого заболевания. Одно из последних ис-
следований показало, что МРТ демонстри-
рует в 12 раз более высокую распространен-
ность некомпактной кардиомиопатии, чем 
ЭхоКГ (14,79% против 1,28% соответствен-
но) [46]. Исследование различных критери-
ев МРТ для диагностики некомпактной 
кардиомиопатии также показывает высо-
кую вариабельность распространенности 
заболевания, и их клиническая и прогно-
стическая значимость остается неясной 
[47]. Можно предположить, что более ком-
плексный подход, включающий не только 
анализ соотношения толщины компактно-
го и некомпактного слоев миокарда, но и 
преобладание некомпактности в определен-
ных сегментах, а также анализ соотноше-
ния не только в диастолу, но и в систолу, 
приведет к повышению точности диагно-
стики [48].

Данный клинический случай демонстри-
рует бивентрикулярное поражение сердца. 
Еще более сложным является характери-
стика некомпактности миокарда ПЖ, где 
в норме обнаруживается значительно боль-
шее количество трабекул по сравнению 
с ЛЖ даже у здоровых людей. Поэтому 
сложно провести различие между нормаль-
ной и патологической анатомией ПЖ. 
Критерии, которые предлагаются для оцен-
ки ЛЖ, не очень хорошо применимы к ПЖ, 
поскольку между анатомией и физиологи-
ей ПЖ и ЛЖ существуют различия. Ни оп-
тимальный метод визуализации, ни стан-
дартизированные измерения для оценки 
ПЖ у пациентов с некомпактной кардио-
миопатией не определены [49].

Изменения реполяризации миокарда ЛЖ 
в отведениях V1–V3 в виде сводчатой кон-
фигурация сегмента ST с элевацией >2 мм 

в отведениях V1–V3 были расценены как 
бругадоподобные ввиду отсутствия у паци-
ента клинических критериев синдрома 
Бругада, его генетического подтверждения 
согласно Шанхайской шкале диагностики 
синдрома Бругада [37]. Антиаритмические 
препараты IC класса, в частности аймалин, 
который рекомендован к проведению диаг-
ностической функциональной пробы, был 
недоступен. Вследствие этого проба не про-
ведена. Генетического подтверждения 
синдрома  Бругада не получено. Однако из-
вестно, что выявляемость мутаций при ге-
нетическом тестировании этого заболева-
ния составляет менее 50% [19]. У данного 
пациента были выявлены два редких гете-
розиготных варианта в генах MYH7 
(с.2679G>A, p.Ala893=) и FLNC (c.6629C>A, 
p.Ser2210Tyr). Известно, что сочетания 
с патогенным/вероятно патогенным вари-
антом в MYH7 или другом гене, значимом 
для развития кардиомиопатии, могут спо-
собствовать более ранней манифестации 
и быстрому прогрессированию дисфункции 
миокарда [40]. Ввиду наличия у пациента 
жалоб на приступы аритмии, несмотря на 
отсутствие эпизодов желудочковых нару-
шений ритма при проведенном холтеров-
ском мониторировании ЭКГ, показано ак-
тивное наблюдение, детектирование арит-
мии. Стало известно, что последние 2 года 
у пациента присутствует пароксизмальная 
форма фибрилляции предсердий, он нахо-
дится на терапии амиодароном в поддер-
живающей дозировке 200 мг/сутки с эф-
фектом, на антикоагулянтной терапии 
Ксарелто (20 мг/сутки). Также необходимо 
помнить, что фенотип синдрома Бругада 
может маскировать ряд других заболева-
ний со схожими клинико-электрокардио-
графическими характеристиками, вслед-
ствие чего следует рассмотреть возмож-
ность проведения электрофизиологичес-
кого исследования с целью индуцирования 
и верификации возможных нарушений сер-
дечного ритма и проводимости у данного 
пациента. Неблагоприятный прогноз и вы-
сокая летальность от данного заболевания 
в молодом возрасте еще раз подчеркивают 
важность ранней диагностики, назначения 
терапии, интервенционного лечения нару-
шений сердечного ритма, активного наблю-
дения.
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Non-compact cardiomyopathy is a rare heterogeneous disease, which is based on a violation of the struc-
ture of the myocardium. This article presents a clinical case of a 23-year-old patient, diagnosed biven-
tricular non-compact cardiomyopathy, Brugada-like electrocardiographic pattern. Transthoracic echo-
cardiography revealed two-layer structure of the left ventricular (LV) myocardium with a predominance 
of the non-compact layer over the compact one in the middle and apical segments of the anterior and 
inferior walls of LV. In the color Doppler imaging, contrasting of intertrabecular lacunae was visualized. 
More than 3 trabeculae were visualized at the end of diastole. The non-compact layer contracted syn-
chronously with the compact. There were signs of moderate LV systolic dysfunction (LV outflow-tract 
velocity-time-integral – 13 cm), LV global longitudinal strain ≤14%, LV diastolic dysfunction (E/A – 
2.4, DT – 77 мс). According to the contrast-enhanced cardiac magnetic resonance imaging (MRI), a 
significant increase in the trabecularity of the myocardium of the anterior, lateral, and inferior LV walls 
in the middle and apical segments in the diastolic phase (10 out of 17 segments) was determined with 
the ratio of non-compact and compact layers of the myocardium in the diastolic phase – 2.5–4.0, in the 
systole phase – 1.2. In addition, cardiac MRI showed images with increased trabeculation in the right 
ventricular apex. The cardiac MRI findings were regarded as biventricular non-compact cardiomyopa-
thy. Resting ECG revealed sinus arrhythmia with a heart rate of 58–71 beats/min, incomplete right 
bundle branch block, signs of LV and left atrium hypertrophy, and the coved configuration of the ST 
segment with >2 mm elevation in leads V1–V3. Whole-exome sequencing was performed. Two rare het-
erozygote variants in the MYH7 (с.2679G>A, p.Ala893=) and FLNC (c.6629C>A, p.Ser2210Tyr) were 
identified. The article also presents a brief review.

Key words: echocardiography, cardiac magnetic resonance imaging, Brugada-like electrocardiographic 
pattern, cardiac arrhythmias, noncompaction cardiomyopathy.
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