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Реферат. Цель исследования — установить предикторы летального исхода при некомпактном миокарде 
левого желудочка с дилатационным фенотипом. Материал и методы. Обследованы 48 детей с дилатаци-
онным фенотипом некомпактного миокарда, в возрасте от 2 мес до 17 лет 7 мес, из них 20 (41,7%) девочек. 
Использован клинико-анамнестический подход, данные эхокардиографии, холтеровского мониторирования 
электрокардиограммы. Результаты и их обсуждение. Согласно полученной модели, риск летального 
исхода при дилатационном фенотипе некомпактного миокарда увеличивается на 1,9% при увеличении воз-
раста дебюта заболевания на 1 мес. Неизолированная форма сопровождается большим риском летального 
исхода — на 302,5% по сравнению с изолированной. При анализе данных холтеровского мониторирования 
электрокардиограммы получены два кластера, второй из которых характеризовался большей частотой же-
лудочковых нарушений ритма. Принадлежность ко второму кластеру увеличивала риск летального исхода 
на 143,6%. Наличие тромбоза в анамнезе пациента увеличивало риск смерти на 173,3%. При построении 
регрессионной модели следующие факторы были исключены как незначимые: пол пациента, характер об-
наружения болезни (случайное/на основании признаков сердечной недостаточности), возраст на момент 
первой госпитализации в нашу клинику, максимальное соотношение толщины некомпактного и компактного 
слоев миокарда, количество некомпактных сегментов миокарда, эхокардиографические параметры сердца. 
Заключение. Выявлены факторы, влияющие на вероятность летального исхода при дилатационном фено-
типе некомпактного миокарда у детей: 1) возраст на момент дебюта заболевания; 2) наличие сочетанных 
врожденных пороков сердца; 3) наличие желудочковых нарушений ритма сердца; 4) наличие тромботических 
осложнений в анамнезе.
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А ктуальность. Некомпактный миокард 
характеризуется наличием выступающих 

трабекул, межтрабекулярных карманов и дву- 
слойного миокарда, состоящего из компактного 
и некомпактного слоев [1]. Заболевание неодно-
родно по многим признакам: по возрасту дебюта 
болезни, диапазону клинической симптоматики, 
характеру ремоделирования миокарда, а также 
непосредственно морфологической структуре 
некомпактного слоя миокарда. Клинически вы-
раженная форма заболевания сопровождается 
высоким уровнем летальности [2, 3, 4], в том числе 
и при дилатационном фенотипе некомпактного 
миокарда [1, 5]. Основные проявления болезни 
включают в себя сердечную недостаточность, 
разнообразные нарушения ритма и проводимос- 
ти сердца, тромбоэмболию, а также внезапную 
смерть [2, 5, 6]. В настоящее время данных о 
естественном течении некомпактного миокарда, 
прогнозе, предикторах неблагоприятного исхода 
все еще недостаточно. Одни и те же признаки 
демонстрируют неодинаковую прогностическую 
значимость в работах разных авторов. Так, в ис-
следовании Brescia et al. [5] манифестация болезни 
на первом году жизни являлась неблагоприятным 
прогностическим фактором, при этом в работе 
McMahon et al. [7], посвященной подробной ультра-
звуковой характеристике некомпактного миокарда, 
а также в клиническом исследовании Jefferies et al. 
[1] возраст манифестации не коррелировал с исхо-
дом болезни. Прогностическая роль характеристик 
непосредственно некомпактного слоя миокарда 
также обнаружена в одних исследованиях [8, 9] и 
опровергается другими [10, 11]. При наблюдении 

детей с различными типами ремоделирования 
наиболее тяжелый исход был характерен для де-
тей с ремоделированием по дилатационному или 
по смешанному типу, с признаками дилатации и 
гипертрофии [1, 5]. Кроме того, в единичных рабо-
тах обнаружена прогностическая роль следующих 
факторов: изменение скорости раннего расслаб- 
ления миокарда в области латеральной части 
митрального кольца, согласно данным ультразву-
кового обследования [3], наличие сопутствующих 
врожденных пороков сердца [8], желудочковой 
тахикардии [5], нарушение реполяризации на ЭКГ 
в виде инверсии зубца Т и нарушения в сегменте 
SТ [5, 12], удлинение интервалов P–Q и Q–T [12]. 

Цель — установить предикторы летального ис-
хода при некомпактном миокарде левого желудочка 
с дилатационным фенотипом. 

Материал и методы. Проведено когортное ис-
следование на базе кардиологического отделения 
Научного центра здоровья детей (НЦЗД, Москва). 
Критерии включения в исследование: возраст паци-
ентов младше 18 лет; соответствие ультразвуковым 
критериям некомпактного миокарда: двуслойная 
структура миокарда левого желудочка (ЛЖ), состо-
ящая из выстланного эндотелием некомпактного 
слоя — множества трабекул, разделенных лакунами 
и сообщающихся с полостью ЛЖ, и подлежащего 
компактного слоя миокарда, однородной струк-
туры; отношение толщины некомпактного слоя к 
компактному более 2 (измерения в конце диастолы 
по короткой оси ЛЖ или в четырехкамерной пози-
ции); заполнение межтрабекулярных пространств 
кровью из полости ЛЖ и визуализация кровотока по 
персистирующим синусоидам в режиме цветового 
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Abstract. Aim. To determine the predictors of mortality in pediatric patients with left ventricle incompact myocardium 
dilated phenotype. Material and methods. 48 children (20 — female, 41,7%) with dilated incompact myocardium 
phenotype aged 2 moths — 17 years 7 months were surveyed. Clinical history was taken. Heart ultrasound and 
Holter electrocardiogram data were used in clinical trial. Results and discussion. According to the resulting model 
the risk of mortality in pediatric patients with dilated incompact myocardium phenotype increases by 1,9% at the older 
age of the onset of the disease with each month. Nonisolated form is accompanied by a risk of mortality 302,5% 
higher in comparison to the isolated form. Holter electrocardiogram data analysis revealed 2 clusters. 2nd cluster 
was characterized by a higher prevalence of ventricular arrhythmia. The cluster presented the increased risk of 
mortality by 143,6%. Thrombosis in patient history increased the risk of mortality by 173,3%. The factors excluded 
in regression model construction as insignificant were the following: gender, the origin of the disease (casual / heart 
failure), the age of the 1st hospitalization, the ratio of the thickness of non-compact and compact myocardial layers, 
the number of non-compact myocardial segments and heart ultrasound parameters. Conclusion. The factors affecting 
the possibility of mortality in pediatric patients with dilated incompact myocardium phenotype were revealed. Those 
are the age of the onset of the disease; associated congenital heart defects; ventricular arrhythmia and thrombotic 
complications in patient history. 
Key words: incompact myocardium, dilated phenotype, predictors of mortality.
For reference: Umarova MK, Basargina EN, Shulaev AV, Marapov DI. Predictors of mortality in pediatric patients with 
dilated incompact myocardium phenotype. The Bulletin of Contemporary Clinical Medicine. 2016; 9 (5): 40—48.



42 ВЕСТНИК СОВРЕМЕННОЙ КЛИНИЧЕСКОЙ МЕДИЦИНЫ   2016   Том 9, вып. 5ОРИГИНАЛЬНЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯ

допплеровского картирования; ремоделирование 
миокарда по дилатационному фенотипу.

В исследование не включали больных с со-
путствующей патологией сердечно-сосудистой 
системы, приводящей к увеличению постнагрузки 
на миокард ЛЖ, с сопутствующими болезнями на-
копления, занимавшихся в прошлом профессио-
нальным спортом. 

Набор материала и наблюдение за пациентами 
проходили в период с октября 2011 г. по май 2015 г. 
Была также проведена обработка предшествующих 
историй болезни (январь 2005 г. — сентябрь 2011 г.). 
В течение периода наблюдения все пациенты по-
лучали комплексную симптоматическую терапию 
хронической сердечной недостаточности. Лечение 
подбирали в период первой госпитализации с кор-
ректировкой в последующие госпитализации с уче-
том состояния, веса пациента, новых данных обсле-
дований и ответа на ранее подобранную терапию. 

Первичной конечной точкой исследования являл-
ся летальный исход. Сведения о каждом пациенте 
на момент окончания исследования были уточнены с 
целью регистрации всех случаев смерти, в том числе 
произошедших в межгоспитальный период. В случае 
отсутствия информации о состоянии пациента мы 
связывались с педиатром, наблюдавшим ребенка 
по месту жительства, а также отправляли запрос 
данных медицинской документации в лечебное 
учреждение, где ребенок был обследован. 

Всем пациентам проводилось эхокардиографи-
ческое исследование в каждую госпитализацию. Для 
анализа были использованы следующие эхокардио- 
графические показатели: конечно-систолический и 
конечно-диастолический размеры левого желудоч-
ка (КСР ЛЖ и КДР ЛЖ соответственно), толщина 
задней стенки левого желудочка, толщина межже-
лудочковой перегородки, индекс массы миокарда 
ЛЖ, фракция выброса, систолическое давление в 
легочной артерии. Фракцию выброса измеряли по 
методике Симпсона и Тейхольца, однако с учетом 
архивных данных, содержащих преимущественно 
второй показатель, при корреляционном анализе 
были использованы значения фракции выброса 
по Тейхольцу. Было измерено число некомпактных 
сегментов миокарда ЛЖ. Сегмент миокарда ЛЖ с 
наибольшей толщиной стенки был использован для 
измерения соотношения толщины некомпактного и 
компактного слоев (НК/К). 

Для выявления клинически значимых нарушений 
ритма сердца и проводимости пациенты проходили 
суточное мониторирование ЭКГ.

Регистрировали случаи тромбообразования, 
произошедшие во время наблюдения в НЦЗД, а 
также в период между поступлениями в клинику, 
зафиксированные в медицинской документации. 

Расчет необходимого объема выборки предва-
рительно не проводился. Статистический анализ 
выполнен с использованием программы IBM SPSS 
Statistics v. 20 (IBM, США). Проверка нормальности 
распределения значений количественных признаков 
проведена с использованием критерия Шапиро — 
Уилка. При нормальном распределении значений 
указаны средние арифметические величины и 

стандартное отклонение, в случае отсутствия нор-
мального распределения — медиана и интерквар-
тильный размах (ИКР). При анализе данных холте-
ровского мониторирования электрокардиограммы 
для объединения пациентов по группам, исходя из 
их сходства по измеренным признакам, применяли 
иерархический кластерный анализ. После форми-
рования кластеров для каждого из них с помощью 
методов описательной статистики рассчитывали 
средние или относительные показатели, соответ-
ствующие анализируемым признакам, которые за-
тем сравнивались друг с другом. Для оценки влияния 
факторов на функцию выживаемости применяли 
метод регрессии Кокса.

Результаты и их обсуждение. За указанный пе-
риод мы наблюдали 48 пациентов с дилатационным 
фенотипом некомпактного миокарда в возрасте от 
2 мес до 17 лет 7 мес, из них 20 (41,7%) девочек. 
Впервые изменения со стороны сердца (дебют за-
болевания) были обнаружены в среднем на 13-м 
мес жизни (ИКР — от 3,25 до 69,5 мес). 27 (56,2%) 
пациентов поступили в стационар с клинической 
симптоматикой сердечной недостаточности. У 21 
(43,7%) пациента при обнаружении патологии со 
стороны сердца не было клинических проявлений 
болезни, т.е. изменения были выявлены случайным 
образом при выполнении эхокардиографии (ЭхоКГ). 
В этом случае следующие причины послужили 
поводом к назначению ЭхоКГ в двух группах: пре-
натальное обнаружение множественных пороков 
развития на ультразвуковом исследовании (n=1; 
2,1%), кардиомегалия на рентгене (n=1; 2,1%), 
обследование членов семьи пациента с некомпакт-
ным миокардом (n=1; 2,1%), обследование перед 
оперативным лечением по поводу косоглазия (n=1; 
2,1%), скрининговое обследование в родильном 
доме (n=2; 4,2%), нарушения по данным ЭКГ (n=5; 
10,4%), систолический шум при профилактическом 
осмотре педиатром или осмотре по причине острого 
респираторного заболевания (n=9; 18,8%), причина 
неизвестна (n=1; 2,1%). Госпитализация в НЦЗД про-
исходила в среднем через 7 мес (ИКР — 3,0—35,8) 
в возрасте 57 мес (ИКР — 12,3—118,0). 

Большинство пациентов (n =28; 58,3%) поступили 
в нашу клинику с направляющим диагнозом «дилата-
ционная кардиомиопатия», 12 (25%) пациентов — с 
подозрением на некомпактный миокард, остальные 
дети были направлены с указанием следующих диа-
гнозов: «кардит» (n=3; 6,25%), «дивертикул левого 
желудочка/рабдомиома?» (n=1; 2,1%), «состояние 
после перенесенного инфаркта миокарда» (n=1; 
2,1%), «врожденный порок сердца» (n=2; 4,2%). 

Наибольшую долю среди пациентов с некомпакт-
ным миокардом составили случаи с поражением 
только ЛЖ (n =39, 81,3%), у 9 (18,7%) детей отмеча-
лась выраженная трабекулярность также и право-
го желудочка. Среднее значение максимального 
соотношения толщины НК/К составило 4,85±0,19, 
диапазон значений составлял от 2,8 до 7,7. 

У 36 (75,0%) детей не было обнаружено со-
путствующих врожденных пороков сердца, таким 
образом, они страдали изолированной формой 
некомпактного миокарда. У 12 (25,0%) детей была 
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установлена неизолированная форма некомпактно-
го миокарда. В числе сопутствующих врожденных 
пороков сердца диагностированы (по 1 случаю) 
аномалия Эбштейна, недостаточность митрального 
клапана, аномальная аркада митрального клапана и 
«парашютный» митральный клапан, гипоплазия ЛЖ, 
межпредсердное сообщение, открытый аортальный 
проток (n =3, из них у 1 пациента выявлена коронаро-
левожелудочковая фистула), дефект межжелудоч-
ковой перегородки (n =4). 

В группе детей с некомпактным миокардом у 4 
(8,3%) из них отмечена синдромальная патология, 
у 1 ребенка диагностирован синдром делеции ко-
роткого плеча — хромосомы 5 (синдром «кошачьего 
крика») и болезнь Гиршпрунга, ректальная форма. 
Второй ребенок страдал синдромальной формой 
множественных врожденных пороков развития, в 
том числе имел врожденный порок головного мозга 
в виде шизэнцефалии и аномалии развития средин-
ных структур. У третьего пациента диагностирована 
врожденная окклюзионная гидроцефалия с чертами 
VATER-ассоциации, а также другие множественные 
врожденные пороки развития. Клиническая картина 
четвертого пациента позволила диагностировать 
микроделеционный синдром. Все 4 пациента стра-
дали грубой задержкой психомоторного развития. 
У 2 (4,2%) детей обнаружены лицевой дисморфизм 
и множественные стигмы дизэмбриогенеза. Кроме 
того, 2 (4,2%) детей имели врожденные пороки раз-
вития: двустороннюю полную расщелину верхней 
губы и нёба (n =1) и эктродактилию большого пальца 
правой кисти (n =1). 

В группе пациентов с некомпактным миокардом 
мы наблюдали 1 (2,1%) ребенка с митохондриаль-
ной кардиомиоэнцефалопатией. У пациента обна-
ружены точковые мутации в митохондриальном 
геноме T1191C в гене 12SPHK, миссенс-мутация 
G9056A в гене ATP6 синтазы Ala177Thr, мутация 
G12309A в гене tRNALeu. Ребенок умер в хирур-
гическом стационаре при подготовке к операции 
по установке электрокардиостимулятора. Еще у 
1 (2,1%) пациента была заподозрена первичная 
митохондриальная недостаточность, не подтверж-
денная генетическим анализом. 1 (2,1%) ребенку 
при осмотре психоневрологом было рекомендо-
вано проведение электромиографии в связи с вы-
раженной мышечной гипотонией, однако пациент 
погиб в межгоспитальный период до проведения 
исследования. 

У 2 (4,2%) детей с некомпактным миокардом 
диагностирована эпилепсия, в 1 случае, вероятно, 
посттравматического происхождения. 

В группе наблюдения мы обнаружили 3 семей-
ных случая некомпактного миокарда, в 1 из них оба 
сибса вошли в исследование. У 3 детей родствен-
ники страдали дилатационной кардиомиопатией. 
Другие состояния, отягощающие наследственный 
анамнез: нарушения ритма сердца (n =3; 6,25%), 
острый мозговой инсульт (n =6; 12,5%), врожденные 
пороки сердца (n =7; 14,6%), неуточненные болезни 
сердечно-сосудистой системы (n =6; 12,5%), смерть 
родственника в результате неуточненного состояния 
здоровья (n =6; 12,5%). 

За период наблюдения летальный исход при 
некомпактном миокарде был зарегистрирован в 11 
(22,9%) случаях. Патоморфологическое исследова-
ние было доступно в 3 случаях с подтверждением 
диагноза «некомпактный миокард».

При поиске факторов, обладающих прогностиче-
ской значимостью, мы использовали клинико-анам-
нестические данные выборки: пол пациента, возраст 
дебюта, характер обнаружения заболевания (слу-
чайное/на основании клинической симптоматики), 
возраст на момент первой госпитализации в нашу 
клинику, а также данные исследований: эхокардио- 
графии и холтеровского мониторирования. Ниже 
мы приводим результаты указанных исследований. 

По данным эхокардиографии на момент первой 
госпитализации среднее значение фракции выброса 
было равно 37,4±1,7, среднее значение КДР ЛЖ со-
ставило 144,9±3,9, а КСР ЛЖ — 187,1±6,6.

По данным холтеровского мониторирования 
зарегистрированы следующие нарушения ритма 
сердца и проводимости: феномен предвозбуждения 
(n = 25; 52,1%), атриовентрикулярная блокада 1—2-й 
степени (n = 13; 27,1%) атриовентрикулярная дис-
социация (n = 4; 8,3%), нарушения деполяризации 
желудочков (n = 8; 16,7%), суправентрикулярные 
экстрасистолы (n = 40; 83,3%), желудочковые экс-
трасистолы (n = 33; 68,8%), парные желудочковые 
экстрасистолы (n = 20; 41,6%), политопные желудоч-
ковые экстрасистолы (n = 18; 37,5%), аллоритмия 
(n = 12; 25%), пароксизмы желудочковой тахикардии 
(n = 13; 27,1%), ускоренный идиовентрикулярный 
ритм (n = 7; 14,6%), парасистолия (n = 3; 6,25%), 
удлинение интервала Q–T (n = 21; 43,75%).

С целью изучения взаимосвязи между различны-
ми нарушениями ритма сердца и проводимости и по-
следующего анализа выживаемости был проведен 
кластерный анализ с использованием (в качестве 
меры расстояния) log-правдоподобия. В результате 
получены 2 кластера, характеризуемые следующи-
ми значениями частоты признаков (таблица).

Из таблицы следует, что второй кластер пациен-
тов отличался более высокой частотой таких при-
знаков, как желудочковая экстрасистолия (p<0,001), 
аллоритмия (p<0,001), желудочковая тахикардия 
(p<0,001) и ускоренный идиовентрикулярный ритм 
(p=0,002). Силуэтная мера связности и разделе-
ния кластеров составила 0,4, что соответствовало 
среднему качеству кластеров. Распределение ана-
лизируемых предикторов по важности для разделе-
ния пациентов на кластеры представлено на рис. 1.

Согласно представленной диаграмме, самыми 
важными критериями разделения пациентов на кла-
стеры явились наличие желудочковой экстрасисто-
лии и пароксизмальная желудочковая тахикардия. 
Показатели важности для указанных предикторов 
принимали значения от 0,5 и выше. Информация о 
принадлежности пациентов к одному из кластеров 
использовалась для последующего анализа выжива-
емости наряду с другими факторами. Второй кластер 
считался нами менее благополучным, чем первый.

Летальный исход произошел в 11 (22,9%) слу-
чаях в группе детей с некомпактным миокардом. 
Патоморфологическое исследование произведено 
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в трех случаях, в двух из которых основной диагноз 
подтвержден. При изучении факторов, обладающих 
прогностической значимостью, анализ выживаемости 
пациентов с некомпактным миокардом проводился с 
использованием метода регрессии Кокса. Полученная 
в результате исключения незначимых факторов рег- 
рессионная модель включала в себя 4 независимые 
переменные: возраст пациента на момент начала 
заболевания, форму некомпактного миокарда (изо-
лированная или неизолированная), принадлежность к 
кластеру по данным холтеровского мониторирования 
ЭКГ и наличие тромбоза в периоде наблюдения/в 
анамнезе. Статистическая значимость полученной 

регрессионной модели была оценена при помощи 
критерия χ2, значение которого составило 12,182, что 
соответствует уровню значимости p=0,016.

Полученные данные свидетельствуют о том, что 
риск летального исхода увеличивается на 1,9% при 
увеличении возраста дебюта заболевания на 1 мес. 
Неизолированная форма основного заболевания 
отличалась более чем в 4 раза большим риском 
наступления летального исхода по сравнению с 
изолированной (риск выше на 302,5%). Принад-
лежность ко второму кластеру, который был ранее 
определен нами как неблагоприятный ввиду боль-
шей частоты нарушений ритма и проводимости по 

Частота аритмий и нарушений проводимости в кластерах

Нарушение ритма/проводимости сердца

Первый кластер,
n =27

Второй кластер,
n =21

р
Абс.

число % Абс.
число %

Феномен предвозбуждения 11 40,7 14 66,7 0,074

АВ-блокада / диссоциация 7 25,9 10 47,6 0,21

Нарушения деполяризации желудочков 3 11,1 5 23,8 0,272(Ф)

Суправентрикулярные экстрасистолы 20 74,1 20 95,2 0,064(Ф)

Желудочковые экстрасистолы 12 44,4 21 100,0 <0,001*

Политопные желудочковые экстрасистолы 2 7,4 16 76,2 <0,001*

Парные желудочковые экстрасистолы 1 3,7 19 90,5 <0,001*

Аллоритмия 1 3,7 11 52,4 <0,001*

Желудочковая тахикардия 0 0,0 13 61,9 <0,001*

Ускоренный идиовентрикулярный ритм 0 0,0 7 33,3 0,002*(Ф)

Парасистолия 0 0,0 3 14,3 0,077(Ф)

Удлинение интервала Q–T 11 40,7 10 47,6 0,855

Примечание: *различия показателей статистически значимы (p<0,05);
(Ф) для сравнения использовался точный критерий Фишера.

Рис. 1. Распределение предикторов разделения пациентов основной группы на кластеры по важности
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данным холтеровского мониторирования ЭКГ, также 
увеличивала риск летального исхода (на 143,6%). На-
личие тромбоза в анамнезе пациента являлось не-
благоприятным фактором, увеличивающим риск ле-
тального исхода при некомпактном миокарде более 
чем в 2,5 раза (на 173,3%). На рис. 2 представлена 
функция дожития для пациентов с изолированной и 
неизолированной формой некомпактного миокарда.

График функции дожития для пациентов, 
имеющих изолированную форму некомпактного 
миокарда, находится значительно выше, чем в 
случае неизолированной формы заболевания, что 
свидетельствует о более высоком риске летального 
исхода среди последних.

Аналогичным образом были построены графи-
ки функции дожития пациентов с некомпактным 
миокардом, относящихся к различным кластерам 
по данным холтеровского мониторирования ЭКГ 
(рис. 3).

Также был построен отдельный график, на кото-
ром сопоставлены функции дожития в зависимости 
от наличия тромбоза (рис. 4). График функции до-
жития, рассчитанный для пациентов, имеющих в 
анамнезе/периоде наблюдения тромбоз, располо-
жен существенно ниже по сравнению с пациентами, 
у которых данное осложнение отсутствовало.

При построении регрессионной модели следу-
ющие факторы были исключены как незначимые: 

Рис. 2. Зависимость функции дожития от времени, прошедшего с момента выявления первых  
симптомов, при изолированной/неизолированной форме некомпактного миокарда

Рис. 3. Зависимость функции дожития от времени с момента обнаружения болезни для пациентов,  
относящихся к различным кластерам, по данным холтеровского мониторирования ЭКГ
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пол, характер обнаружения болезни (случайное/на 
основании клинической симптоматики), возраст на 
момент первой госпитализации в нашу клинику, мак-
симальное соотношение толщины некомпактного и 
компактного слоя миокарда, число некомпактных 
сегментов миокарда, эхокардиографические пара-
метры сердца — КДР ЛЖ и КСР ЛЖ, толщина задней 
стенки ЛЖ и межжелудочковой перегородки, индекс 
массы миокарда ЛЖ, фракция выброса.

Результаты и их обсуждение. Некомпактный 
миокард — наиболее новая форма кардиомиопа-
тии, характеризующаяся наличием аномального 
трабекулярного слоя миокарда желудочков. В 
связи с тем, что правый желудочек сердца в норме 
более трабекулярен, термин «некомпактный мио-
кард» чаще всего подразумевает патологию левого 
желудочка сердца. Некомпактный миокард может 
сопровождаться дилатацией или гипертрофией 
левого желудочка [1, 5, 11], врожденными пороками 
сердца, при этом может развиться систолическая и 
диастолическая дисфункция сердца. 

По некоторым данным некомпактный миокард 
является третьей по частоте кардиомиопатией [13]. 
В последние годы количество диагностированных 
случаев заболевания во всем мире значительно 
возросло [14]. Улучшились визуализационные 
методики, позволяющие увидеть трабекулярность 
миокарда желудочков. Информированность кар-
диологов и специалистов ультразвукового иссле-
дования о данной патологии все еще остается не-
достаточной, но отмечается рост осведомленности 
о заболевании. Мы можем предположить, что до 
появления информации о заболевании, выделения 
некомпактного миокарда как отдельной патологии 
и разработки диагностических критериев болезни 
пациенты с некомпактным миокардом и ремоде-
лированием сердца по дилатационному типу вхо-
дили в группу детей с диагнозом «дилатационная 
кардиомиопатия». 

Проанализирована клиническая картина, дан-
ные лабораторно-инструментальных методов об-
следования 48 детей с дилатационным фенотипом 
некомпактного миокарда. На сегодняшний день 
это самое крупное исследование некомпактного 
миокарда в популяции детей, проживающих на 
территории Российской Федерации. В результате 
проведенного анализа выживаемости нами были 
выявлены факторы, влияющие на вероятность 
летального исхода при дилатационном фенотипе 
заболевания у детей: возраст на момент обнару-
жения первых признаков заболевания, наличие со-
четанных врожденных пороков сердца, принадлеж-
ность пациента к одному из кластеров по данным 
суточного мониторирования ЭКГ, характеризуемого 
более высокой частотой желудочковых нарушений 
ритма, наличие тромботических осложнений в  
анамнезе.

Для возраста на момент выявления первых 
признаков заболевания продемонстрирована сле-
дующая зависимость: чем младше был ребенок 
на момент обнаружения патологии сердечно-со-
судистой системы, т.е. чем раньше происходила 
манифестация заболевания, тем лучше прогноз 
для пациента. Brescia et al., наблюдавшие 242 па-
циентов с различными фенотипами некомпактного 
миокарда, считают, что дети, манифестировавшие 
на первом году жизни, имели значительно более 
высокий уровень летальности [5], что противоречит 
нашим наблюдениям. При этом презентация на 
первом году жизни с систолической дисфункцией 
и с желудочковыми аритмиями предсказывала 
особенно плохой прогноз с 12-кратным возрас-
танием риска наступления летального исхода [5]. 
Существует также третий вариант заключения на 
этот счет: Jefferies et al. в исследовании 155 детей с 
некомпактным миокардом обнаружили, что возраст 
ребенка на момент постановки диагноза отличался 
между фенотипическими группами, но после учета 

Рис. 4. Зависимость функции дожития от времени с момента обнаружения болезни для пациентов  
c некомпактным миокардом, в зависимости от наличия тромботических осложнений
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вида ремоделирования не показал прогностиче-
ской значимости в отношении летального исхода 
или трансплантации [1]. В работе McMahon et al. 
(56 пациентов) возраст ребенка на момент презен-
тации также не влиял на смерть/трансплантацию 
сердца [7]. Противоречивость изложенных данных 
требует продолжения исследований для уточнения 
прогностической роли возраста манифестации за-
болевания.

Более высокий риск летального исхода для не-
изолированной формы некомпактного миокарда 
по сравнению с изолированной, вероятно, обу-
словлен дополнительной нагрузкой на системную 
гемодинамику и функцию сердца, создаваемой 
сопутствующими врожденными пороками сердца. 
Неблагоприятная прогностическая роль неизоли-
рованной формы некомпактного миокарда также 
подтверждается работой Punn et al. [8].

Принадлежность пациента ко второму, более 
неблагоприятному кластеру (по данным холте-
ровского мониторирования) стала третьим про-
гностическим фактором. Две группы пациентов 
были получены в результате кластерного анализа. 
Статистически самым важным критерием разде-
ления пациентов на два кластера стало наличие 
желудочковых нарушений ритма (желудочковая 
тахикардия, желудочковая экстрасистолия). Анало-
гичные результаты в отношении прогностического 
значения аритмий получены Brescia et al., в работе 
которых риск летального исхода увеличивался при 
наличии аритмий, с четырехкратным его возраста-
нием среди детей с документированной желудоч-
ковой тахикардией [5]. Подобное прогностическое 
влияние нарушений ритма выглядит закономерным 
и позволяет предположить, что наличие желудочко-
вых нарушений ритма может, во-первых, отражать 
неблагоприятное функциональное состояние мио-
карда, а во-вторых, послужить причиной внезапной 
сердечной смерти. Однако для взрослых паци-
ентов с некомпактным миокардом Oechslin et al. 
такой закономерности не нашли, что, вероятно, 
связано с меньшей численностью пациентов или 
же особенностями течения болезни у взрослых  
больных [13].

Наконец, наличие тромбоза полостей сердца/
крупных артерий в анамнезе ребенка также повы-
шало риск смертельного исхода. Тромбоэмболиче-
ские осложнения являются одним из распростра-
ненных проявлений некомпактного миокарда во 
взрослой популяции [13]. Кроме того, непосред-
ственно хроническую сердечную недостаточность 
также традиционно связывают с повышенным рис- 
ком тромбоэмболических событий [14]. Выдвинуто 
предположение, что при некомпактном миокарде 
к тромбозу могут дополнительно предрасполагать 
турбулентный поток крови и участки застоя крови 
в желудочках, обусловленные патологическими 
трабекулами [15]. Как известно, тромбоэмболиче-
ские осложнения ухудшают течение заболевания 
и прогноз у пациентов с сердечной недостаточно-
стью [16]. Таким образом, выявленная взаимосвязь 
между тромботическими осложнениями и риском 
летального исхода у детей с некомпактным мио-

кардом согласовывается с аналогичной закономер-
ностью в целом для пациентов с заболеваниями 
сердца.

Ограничения исследования. Данное исследо-
вание проведено в специализированном центре, в 
связи с чем выводы могут оказаться недостаточно 
универсальными по отношению к общей популяции 
пациентов с дилатационным фенотипом некомпакт-
ного миокарда. Дебют заболевания оценивался 
нами исходя из данных анамнеза и медицинской 
документации, в связи с чем может содержать 
некоторые неточности. К тому же в работе были 
дополнительно проанализированы архивные мате-
риалы, поэтому не были использованы измерения 
фракции выброса по Симпсону, которые наиболее 
удобны для измерения сократительной функции 
у детей с ремоделированием миокарда по дила-
тационному фенотипу. Диагностические критерии 
некомпактного миокарда разнятся, универсальные 
критерии остаются предметом обсуждения, ввиду 
чего изученная в различных работах патология 
может отличаться.

Заключение. Установлено, что чем раньше 
происходит дебют заболевания у пациента с дила-
тационным фенотипом некомпактного миокарда, 
тем меньше риск летального исхода. Выявлены 
также следующие предикторы летального исхода 
при данном заболевании: неизолированная форма 
некомпактного миокарда, наличие желудочковых 
нарушений ритма сердца (парные желудочковые 
экстрасистолы, политопные желудочковые экст- 
расистолы, желудочковая тахикардия), наличие 
тромботических осложнений. Полученные данные 
позволяют определить группы пациентов с высоким 
риском летального исхода.
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