
Некомпактный миокард левого желудочка (ЛЖ) – забо-
левание сердца, характеризующееся двухслойным миокар-
дом, множественными выступающими трабекулярными 
структурами и глубокими межтрабекулярными карманами, 
сообщающимися с полостью ЛЖ [1]. Некомпактность мио-
карда ЛЖ может возникать изолированно или в сочетании 
с врожденными пороками сердца, такими как дефект меж-
желудочковой перегородки (ДМЖП) [2] или стеноз пульмо-
нального клапана, генетическими синдромами и нейромы-
шечными заболеваниями [3, 4].  

В большинстве случаев при этом состоянии поражается 
ЛЖ. Вовлечение в процесс обоих желудочков – редкое явле-
ние [5]. В зарубежной литературе есть единичные примеры 
бивентрикулярного некомпактного миокарда [6]. Описаны 
два случая сочетания бивентрикулярного некомпактного 
миокарда со снижением систолической и диастолической 
функции ЛЖ и легочной гипертензией [7, 8]. Еще реже 

встречается изолированный некомпактный миокард правого 
желудочка (ПЖ). S. Lahmiti и А. Aboussad в своей статье со-
общают о двух подобных случаях у детей [9].  

Истинная распространенность некомпактного миокарда 
ЛЖ на сегодняшний день неизвестна и варьирует в значитель-
ной степени в зависимости от выборки пациентов [10, 11].  

Эпидемиологическое исследование кардиомиопатий у ав-
стралийских детей показало, что частота развития синдрома 
некомпактности ЛЖ составила 9,2% среди всех диагности-
рованных кардиомиопатий и занимала третье место в струк-
туре кардиомиопатий после гипертрофической (ГКМП) 
и дилатационной кардиомиопатии (ДКМП) [12]. Эти данные 
сопоставимы с результатами других исследований [2], со-
гласно которым распространенность синдрома некомпактно-
сти ЛЖ среди детей составила 9,5%. C. Lilje и соавт. [13] вы-
явили признаки некомпактности миокарда ЛЖ у 1,26% 
пациентов в педиатрической популяции, большей части ко-
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торых (68%) в течение 12 мес наблюдения поставлен диагноз 
хронической сердечной недостаточности. По данным J.L. Jef-
feries и соавт., у 155 из 3219 детей (4,8%), включенных в Пе-
диатрический регистр кардиомиопатий, отмечался неком-
пактный миокард ЛЖ, при этом среди детей с изолированной 
формой 6% умерли или перенесли трансплантацию сердца 
в первые 5 лет после постановки диагноза [14]. 

Среди взрослого населения, по некоторым данным, рас-
пространенность некомпактного миокарда ЛЖ составляет 
0,014–0,14% [15, 16].  

Возраст, в котором впервые выявляется данная патология, 
чрезвычайно вариабелен. В литературе описаны случаи, ди-
агностированные внутриутробно [17, 18], а самому пожилому 
пациенту, которому поставлен диагноз, было 94 года [19]. 
В серии крупных исследований в 56–82% случаев некомпакт-
ный миокард ЛЖ выявлен у мужчин [11, 15, 20]. 

В соответствии с классификацией кардиомиопатий Аме-
риканской ассоциации сердца (AHA, 2006 г.) некомпактный 
миокард ЛЖ относится к первичным кардиомиопатиям ге-
нетической природы [21]. Согласно классификации Евро-
пейского общества кардиологов некомпактный миокард ЛЖ 
определяется как неклассифицируемая кардиомиопатия 
[22]. В ряде работ отечественных и зарубежных авторов при 
описании заболевания иногда встречается термин «неком-
пактная кардиомиопатия», однако более частым по употреб-
лению является термин «некомпактный миокард» [23–25]. 
Система MOGES разделяет некомпактный миокард (MLVNC) 
и некомпактный миокард с дилатацией и дисфункцией ЛЖ 
(MLVNC+D) или с гипертрофией ЛЖ (MLVNC+H) [26]. Мутации 
генов, ассоциированные с данным заболеванием, подробно 
описаны. К ним относятся мутации генов, кодирующих ми-
тохондриальную функцию, протеинов цитоскелета и сарко-
мера [27–30]. По некоторым данным, многие из них не 
только приводят к развитию некомпактного миокарда ЛЖ, 
но и вовлечены в патогенез ГКМП и ДКМП [31]. 

Относительно небольшой вклад уже известных мутаций 
в развитие заболевания, по сравнению с высоким процентом 
семейных случаев, свидетельствует в пользу наличия других 
генов, которые на сегодняшний день не выявлены. Недавно 
появились сведения о связи некомпактного миокарда ЛЖ 
с мутацией гена рианодинового рецептора (RYR2) [32].  

В 2016 г. в статье E. Arbustini и соавт. [33] подробно опи-
саны гены, ассоциированные с некомпактным миокардом 
ЛЖ (табл. 1 и 2), а также мутации митохондриальной ДНК 
(MTTL1, MTTQ, MTRNR1, MTRNR2 и т. д.), связанные с упо-
минанием (как минимум однажды) о связи с кардиальными 
фенотипами, включая некомпактный миокард ЛЖ. 

В связи со сложностью диагностики, недостаточной 
осведомленностью врачей об этом заболевании, схожестью 
симптоматики с другими состояниями некомпактный мио-
кард ЛЖ часто является нераспознанным и больному вы-
ставляются самые разнообразные диагнозы. Так, по данным 
F. Ichida и соавт., диагноз некомпактного миокарда ЛЖ 
у детей (всего 27 человек в исследовании) был пропущен 
в большинстве случаев [11]. Первоначально детям ставили 
диагноз ДКМП (n=10), ГКМП (n=4), дилатационной фазы 
ГКМП (n=3), апикальной ГКМП (n=1), эндокардиального 
фиброэластоза (n=3), РКМП (n=1), миокардита (n=1) 
и аритмии (n=1). 

В исследовании N. Espinola-Zavaleta и соавт. в группе из 
53 взрослых пациентов в 79% случаев не диагностирован не-
компактный миокард, у 42 из них изначально констатиро-
вали: ДКМП (n=30), дилатационную фазу ГКМП (n=1), 
РКМП (n=1), врожденные заболевания сердца (n=6), ИБС 
(n=2), поражения клапанов сердца (n=2), и только 11 паци-
ентам первоначально поставлен правильный диагноз [34]. 
В своей статье С. Stöllberger и соавт. [35] сообщают о том, 
что у 50 наблюдаемых ими пациентов некомпактный мио-
кард ЛЖ был изначально нераспознанным и трактовался 
у 20 пациентов как ДКМП, у 14 – ГКМП, у 5 – фиброэла-
стоз, у 1 – эндомиокардиальный фиброз, у 3 – миокардит, 
у 2 – тромбы в полости ЛЖ, у 1 – локальная гипертрофия 
стенки ЛЖ, у 2 – РКМП, у 2 – перикардит. 

В своей статье 2012 г. О.В. Благова, А.В. Недоступ 
и  соавт. на основе собственных наблюдений выделяют 
6  вариантов клинических «масок» некомпактного мио-
карда ЛЖ: 1) без клинических проявлений; 2) маска 
«идиопатических нарушений ритма»; 3) маска «ишемиче-
ской болезни сердца»; 4) маска «острого и подострого 
миокардита»; 5) маска «ДКМП»; 6) маска «других первич-
ных кардиомиопатий: ГКМП, РКМП, аритмогенной дис-
плазии ПЖ» [36]. 

Клинические проявления некомпактного миокарда ЛЖ 
разнообразны и малоспецифичны. В классическую триаду 
осложнений некомпактного миокарда ЛЖ входят: сердечная 
недостаточность, аритмии, включая внезапную сердечную 
смерть, системные эмболии [20, 37–41].  

Заболевание длительное время может протекать бес-
симптомно. Бессимптомные пациенты с нормальной систо-
лической функцией ЛЖ имеют благоприятный прогноз [41]. 

Прогрессирующая сердечная недостаточность является 
одним из основных признаков данного заболевания. Различ-
ные нарушения сердечного ритма и проводимости встре-
чаются у большинства больных [42]. В исследовании I. As-
falou, S. Boulaamayl и соавт., включающем 23 пациента 
с некомпактным миокардом ЛЖ, у 18 из них выполнено су-
точное мониторирование электрокардиограммы, по резуль-
татам которого у 7 (38,8%) пациентов определялись моно-
морфные желудочковые экстрасистолы (ЖЭ), у 3 (16,6%) 
пациентов выявлена неустойчивая желудочковая тахикар-
дия (ЖТ) и у 1 (5,5%) – ускоренный идиовентрикулярный 
ритм [43]. N. Espinola-Zavaleta и соавт. [34] в своем докладе 
сообщают, что из 53 пациентов с некомпактным миокардом 
ЛЖ у 7,5% наблюдалась устойчивая ЖТ. Таким образом, по 
разным данным, частота желудочковых аритмий у пациен-
тов с некомпактным миокардом ЛЖ варьирует от 2 до 62% 
[44–46]. Для детей с данной патологией характерны такие 
нарушения ритма и проводимости, как синдром Вольфа–
Паркинсона–Уайта, суправентрикулярная тахикардия и бло-
када правой ножки пучка Гиса [11]. 

Тромбоэмболические события встречаются в 5–38% 
случаев некомпактного миокарда ЛЖ [46].  

Пациенты с некомпактным миокардом ЛЖ имеют высо-
кий риск тяжелых осложнений, трансплантации сердца или 
смерти [47]. По данным T. Tian, Y. Liu и соавт., 28 из 106 па-
циентов (26%) с некомпактным миокардом ЛЖ умерли или 
перенесли трансплантацию сердца за период 2,9±2,1 года 
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[48]. В статье С. Stanton, С. Bruce и соавт. уровень выживае-
мости пациентов с изолированным некомпактным миокар-
дом и ДКМП (с сопоставимым функциональным статусом) 
практически не различался за 3 года наблюдения (85% про-
тив 83%, соответственно) [49]. 

Существует большая когорта бессимптомных пациен-
тов, у которых выявление некомпактного миокарда воз-

можно при проведении рутинной эхокардиографии (ЭхоКГ) 
или путем семейного скрининга. ЭхоКГ признана «золотым 
стандартом» диагностики некомпактного миокарда ЛЖ. Раз-
работаны различные диагностические критерии (табл. 3) 
[10, 46, 50, 53]. В последнее время все большее значение 
в  диагностике некомпактного миокарда ЛЖ приобретает 
магнитно-резонансная томография (МРТ) [51, 52].  

Òàáëèöà 1. Ãåíû, àññîöèèðîâàííûå ñ íåêîìïàêòíûì ìèîêàðäîì ËÆ 

Ген OMIM Локус Тип 
наследования Фенотип

ABCC9 601439 12р12.1 AD Некомпактный миокард ЛЖ, ДКМП, фибрилляция предсердий (ФП), 
синдром Канту

ACTC1 102540 15q14 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП, некомпактный миокард ЛЖ 
и РКМП, дефект межпредсердной перегородки

ACTN2 102573 1q43 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП, ГКМП и ДКМП 
с/без некомпактного миокарда ЛЖ

CASQ2 114251 1p13.1 AR Некомпактный миокард ЛЖ, СPVT, некомпактный миокард ЛЖ описан 
у 5-летней девочки с подозрением на CPVT

DMPK 160900 19q13.32 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ не типичен для заболевания

DSP 125647 6р.24.3 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и аритмогенная дисплазия ПЖ, один 
пациент с дигенными DSP- и TTN-вариантами

DTNA 601239 18q12.1 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ 
с/без врожденных пороков сердца

G4.5 300394 Xq28 XL Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП, синдром Барта; кардиофенотипы, 
включая эндокардиальный фиброз

HCN4 605206 15q24.1 AD Некомпактный миокард, синдром Бругада, SSS, некомпактный миокард 
и брадикардия: один доклад

LDB3 605906 10q23.2 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП, некомпактный миокард ЛЖ 
и аритмогенная дисплазия ПЖ, миофибриллярная миопатия

LMNA 150330 1q22 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и аритмогенная дисплазия ПЖ

MIB1 608677 18q11.2 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП

MYBPC3 600958 11p11.2 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП, некомпактный миокард ЛЖ и РКМП

MYH7 160760 14q11.2 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП, некомпактный миокард ЛЖ 
и РКМП, миопатии

PLEKHM2 609613 1p36.21 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП

PKP2 602861 12p.11.21 AR Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП

PRDM16 605557 1p36.32 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, ДКМП

RYR2 180902 1q43 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и 
аритмогенная дисплазия ПЖ, CPVT 1, аритмогенная дисплазия ПЖ, 
некомпактный миокард, ассоциированный с делецией экзона 3

SCN5A 600163 3p22.2 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
синдром Бругада, LQT3, ФП, SSS, ДКМП, семейная фибрилляция 
желудочков (ФЖ), SIDS

TNNT2 191045 1q32.1 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП, некомпактный миокард ЛЖ и РКМП

TPM1 191010 15q22.2 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП

Примечание. Здесь и в табл. 2: OMIM – онлайн-каталог «Менделевское наследование у человека», AD – аутосомно-
доминантный тип наследования, AR – аутосомно-рецессивный тип наследования, XL – Х-сцепленный тип наследования, XLD – 
доминантный Х-сцепленный тип наследования, CPVT – катехоламинергическая полиморфная ФЖ (1-го или 2-го типа), LQT3 – 
синдром длинного интервала Q–T тип 3, SSS – слабость синусового узла, РКМП – рестриктивная кардиомиопатия.
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До сих пор нет однозначного ответа, является ли не-
компактный миокард ЛЖ самостоятельной патологией, 
специфической формой ГКМП или ДКМП или же вторич-
ным фенотипом за счет неадекватного ремоделирования, 
инициируемого мутациями, вызывающими заболевание 
[29, 30]. В одной статье подробно описан семейный случай 
ДКМП с чрезвычайно вариабельными по тяжести клини-
ческими проявлениями некомпактного миокарда ЛЖ. При 
воспроизведении мутации на модели трансгенных мышей 
проявился фенотип ДКМП, при этом фенотип некомпакт-
ного миокарда у этих животных не наблюдался [28]. 
В связи с этим кажется более вероятным, что некомпакт-
ный миокард ЛЖ является отдельным фенотипом или же 
фенотипическим, морфологическим отражением других 
заболеваний. Высокая частота разновидностей саркомер-
ных протеин-кодирующих генов подкрепляет предположе-
ние о том, что некомпактный миокард – часть разнообраз-
ного спектра кардиальных морфологий, инициированных 
дефектами генов протеинов саркомера, и что молекуляр-
ная этиология различных фенотипов кардиомиопатий свя-
зана друг с другом. 

При этом ряд авторов предполагают, что результирую-
щий фенотип может определяться не столько мутацией, вы-
зывающей заболевание, сколько генами-модификаторами, 
эпигенными факторами и факторами среды обитания.  

В работе Л.Б. Митрофановой, О.М. Моисеевой и соавт. 
(2016) проведен анализ данных клинического, макро- и мик-
рометрического, гистологического и иммуногистохимиче-
ского исследования сердца 7 больных с некомпактным мио-
кардом ЛЖ. Полученные данные говорили о том, что данное 
заболевание несет в себе морфологические черты одновре-
менно как некомпактного миокарда ЛЖ, так и рестриктив-
ной, гипертрофической и дилатационной кардиомиопатий. 
На основании результатов авторы высказали предположе-
ние, что фенотип некомпактного миокарда ЛЖ может фор-

мироваться под влиянием различных модифицирующих 
факторов (гемодинамических, воспаления) [54]. 

Генетическая гетерогенность с наслаиванием друг на 
друга различных фенотипов и вариабельность наследствен-
ных паттернов закономерно поднимают еще один вопрос: 
какие триггеры и модификаторы приводят к развитию у па-
циентов с одной и той же мутацией ДКМП или ГКМП или 
некомпактного миокарда ЛЖ [31]? На Европейском кон-
грессе кардиологов (2011) выдвинута гипотеза о том, что 
гены, кодирующие ионные каналы, вовлечены в патофизио-
логию некомпактного миокарда ЛЖ, модифицируя тяжесть 
течения заболевания. 

Итак, исходя из вышеперечисленного, случаи неком-
пактного миокарда ЛЖ могут быть обобщены следующим 
образом [33]: 

1.  Изолированный некомпактный миокард ЛЖ. Случай, 
когда морфология некомпактного миокарда наблюда-
ется в ЛЖ с нормальной систолической и диастоли-
ческой функцией, нормальными размерами и толщи-
ной стенок. Генетическая основа изолированного 
некомпактного миокарда остается малоизученной. 

2.  Некомпактный миокард ЛЖ, ассоциированный с ди-
латацией и дисфункцией ЛЖ в начале заболевания 
(например, инфантильная кардиомиопатия при син-
дроме Барта). Таффазинопатии представляют собой 
уникальную модель некомпактного миокарда ЛЖ. 

3.  Некомпактный миокард ЛЖ, отвечающий всем кри-
териям ДКМП, ГКМП, РКМП или аритмогенной дис-
плазии ПЖ. В этих случаях присутствуют и кардио-
миопатия, и некомпактный миокард ЛЖ. 

4.  Некомпактный миокард, ассоциированный с врож-
денными пороками сердца (от открытого артериаль-
ного протока или дефектов межпредсердной/меж-
желудочковой перегородки до более серьезных 
состояний, таких как аномалия Эбштейна или 

Некомпактный миокард: современные представления

Òàáëèöà 2. Ìîíîãåííûå ñèíäðîìû ñ ýêñòðàêàðäèàëüíûìè ïðîÿâëåíèÿìè è âîâëå÷åíèåì ñåðäöà (âêëþ÷àÿ íåêîìïàêòíûé 
ìèîêàðä ËÆ)

Ген OMIM Локус Тип 
наследования Фенотипы

ARFGEF2 605371 20q13.13 AR Некомпактный миокард ЛЖ, перивентрикулярная гетеротопия 
с микроцефалией

DNAJC19 608977 3q26.33 AR Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
ДКМП с атаксией (ацидурия, тип 5)

GLA 300644 Xq22.1 XL Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП, 
болезнь Андерсона–Фабри

LAMP2 300257 Xq24 XL Некомпактный миокард ЛЖ и ГКМП, болезнь Данона
MLYCD 606761 16q23.3 AR Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 

задержка развития, метаболический ацидоз, гипогликемия (один 
случай с некомпактным миокардом ЛЖ и ДКМП)

MMACHC 609831 1p34.1 AR Мегалобластная анемия, летаргия, отсутствие прибавки массы тела, 
задержка развития, умственная отсталость, судороги, накопление 
гомоцистеина (три случая с некомпактным миокардом ЛЖ)

NNT AR Некомпактный миокард ЛЖ, недостаточность глюкокортикоидов 4 
(один случай с некомпактным миокардом ЛЖ)

NSD1 606681 5q35.3 Изолированные 
случаи

Некомпактный миокард ЛЖ, синдром Сотоса (церебральный гиган-
тизм) с врожденными пороками сердца или без таковых (два случая). 
Также дефекты данного гена ассоциированы с острой миелоидной 
лейкемией и синдромом Беквита–Видемана 

RSK2 300075 Xp22.12 XLD Некомпактный миокард ЛЖ и РКМП, синдром Коффина–Лоури, 
умственная отсталость

YWH(14-3-3ε) 605066 17p13.3 AD Некомпактный миокард ЛЖ, некомпактный миокард ЛЖ и ДКМП, 
некомпактный миокард ЛЖ и гипоплазия мозолистого тела (один 
случай)
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 синдром гипоплазии левых отделов сердца). Эти 
случаи могут быть как спорадическими, так и се-
мейными, с наличием врожденных пороков сердца 
более чем у одного члена семьи. 

5.  Синдромы с некомпактным миокардом ЛЖ (как спо-
радические, так и семейные), при которых морфоло-
гия некомпактного миокарда является одним из кар-
диальных признаков, ассоциированных как 
с моногенными дефектами, так и с хромосомными 
аномалиями. К таким синдромам относятся редкие 
заболевания, некоторые из которых, впрочем, хо-
рошо известны кардиологам (болезнь Андерсона–
Фабри, болезнь Данона) за счет того, что фенотип 
ГКМП очень часто является первой манифестацией 
данных состояний. Другие моногенные синдромы 
реже встречаются в кардиологической практике: это 
сложные, комплексные состояния, при которых воз-
никают мультиорганные дефекты (хромосомные 
аномалии включают делеции, транслокации, трисо-
мию или тетрасомию). В 2017 г. описаны 6 случаев 
синдрома Нунан и/или неуточненных РАСопатий 
с  признаками некомпактного миокарда ЛЖ [55]. 
В  работе О.В.  Мельник, А.Я.  Гудковой и соавт. 
в  2017 г. описан случай некомпактного миокарда 
у ребенка с РАСопатией (с полиморфизмом в гетеро-
зиготной форме в гене BRAF (G/T)) [56]. 

6.  Приобретенный или потенциально обратимый изоли-
рованный некомпактный миокард ЛЖ, случаи кото-
рого описаны у атлетов [57], при серповидноклеточной 
анемии, беременности [58], миопатиях, хронической 
почечной недостаточности. 

7.  Некомпактный миокард ПЖ как изолированный про-
цесс, или совместный, также затрагивающий ЛЖ. 

Современные подходы к лечению некомпактного мио-
карда ЛЖ подробно описаны в обзорной статье И.М. Иль-
инского, Н.П. Можейко, А.О. Шевченко в 2016 г. [23]. 

Авторы подчеркивают, что консервативное лечение не-
компактного миокарда ЛЖ заключается в стандартной те-
рапии хронической сердечной недостаточности (ХСН) 
и профилактике системных эмболических эпизодов, а также 
лечении аритмий.  

Медикаментозная терапия систолической и диастоличе-
ской дисфункции у пациентов с некомпактным миокардом 
и проявлениями ХСН включает в себя назначение бета-бло-
каторов, ингибиторов ангиотензинпревращающего фермента, 
диуретиков. Также активно используются немедикаментоз-
ные методы лечения, такие как ресинхронизирующая тера-
пия, вентрикулопластика ЛЖ и трансплантация сердца [59]. 

У пациентов с некомпактным миокардом ЛЖ импланта-
ция устройства для механической поддержки ЛЖ может 
быть выполнена в качестве предварительного шага перед 
проведением трансплантации сердца [60]. 

Однако А. Uribarri, S.V. Rojas и соавт. в статье 2015 г. 
при ретроспективном анализе результатов лечения 5 паци-
ентов отметили высокую частоту тромбозов насоса в период 
наблюдения после имплантации устройства для механиче-
ской поддержки ЛЖ [61]. 

По мнению K.R. Balsara, А. Bierhals и соавт. (2017), по-
вышенная трабекулярность при некомпактном миокарде 
предрасполагает к развитию тромбоэмболических событий 
и, соответственно, тромбозов насоса [62]. 

Таким образом, своевременное и рациональное назначе-
ние антикоагулянтной терапии является важной стратегией 
ведения таких пациентов. 

Назначение оральной антикоагулянтной терапии пока-
зано у пациентов с некомпактным миокардом и ФП, анамне-

Òàáëèöà 3. Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè íåêîìïàêòíîãî 
ìèîêàðäà ËÆ

ЭхоКГ

R. Jenni и соавт. [50]

1. Утолщение миокарда с двухслойной структурой, 
состоящей из тонкого компактного эпикардиального 
слоя/полосы (С) и более толстого некомпактного 
эндокардиального слоя (N) или трабекулярная сеть 
с глубокими эндомиокардиальными пространствами; 
С/N отношение >2,0.

2. Преимущественная локализация: срединно-латеральные, 
срединно-нижние сегменты и верхушка ЛЖ.

3. Наличие при цветном допплеровском исследовании 
глубоких межтрабекулярных карманов, наполненных 
кровью из полости ЛЖ.

4. Отсутствие другой органической патологии структур 
сердца и сосудов (в случае изолированного синдрома).

5. Оценка по короткой оси; отношение С/N измеряется 
в конце систолы.

С. Stöllberger и соавт. [10]

1. Более трех выступающих трабекул, определяемых 
в конце диастолы, хорошо отличимых 
от папиллярных мышц и ложных хорд.

2. Некомпактная часть двухслойной миокардиальной 
структуры, сформированная этими 
трабекулярностями, лучше всего определяется 
в конце систолы.

3. Перфузия межтрабекулярных пространств из полости 
ЛЖ в конце диастолы.

4. Отношение некомпактного к компактному слою >2:1 
в конце систолы. Диагностические критерии 
меняются в течение последних лет.

T.E. Paterick и соавт. [46, 53]

1. Оценка размеров трабекул (NC миокард) по 
отношению к толщине С-слоя должна производиться 
в множественных визуализирующих окнах и на 
разных уровнях желудочка на всем протяжении 
сердечного цикла.

2. Выявление двухслойного миокарда (С и NC) 
производится в парастернальной позиции по короткой 
оси на срединном и верхушечном уровнях, 
и в апикальной двух- и четырехкамерной позициях.

3. Толщина С- и NC-слоев миокарда лучше всего 
измеряется по короткой оси в конце диастолы, 
диагностическим для некомпактного миокарда 
считать NC/С соотношение >2.

МРТ

S.E. Petersen и соавт. [51]

1. Отношение некомпактного к компактному слою >2,3.

2. Измерение: в конце диастолы.

А. Jacquier и соавт. [52]

1. Трабекулярная масса ЛЖ составляет >20% 
от глобальной массы ЛЖ.

2. Измерение: трабекулярность ЛЖ 
и глобальная/компактная масса ЛЖ оцениваются 
в конце диастолы.
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зом тромбоэмболических событий, а также высоким риском 
образования тромбов, например при сопутствующей бо-
лезни Бехчета [59]. 

G.H. Lee, D.K. Kim и соавт. в работе 2015 г. применяли 
варфарин для профилактики цереброваскулярных событий 
у 29-летнего пациента с некомпактным миокардом ЛЖ 
и острым нарушением мозгового кровообращения [63]. 

H. Sun, Q. Zhao и соавт. в своей статье 2018 г. показали 
эффективность ежедневного приема 10 мг ривароксабана 
в терапии тромба ЛЖ у 43-летнего пациента с некомпакт-
ным миокардом ЛЖ [64]. 

По данным H.E. Lim, H.N. Pak и соавт. (2006), радио-
частотная абляция – перспективный метод лечения желу-
дочковой тахикардии у пациентов с некомпактным мио-
кардом [65]. 

В исследовании R. Kobza, R. Jenni и соавт. 2008 г. про-
демонстрирована эффективность применения имплантируе-
мого кардиовертера-дефибриллятора для первичной и вто-
ричной профилактики летальных аритмий [66]. 

В работе Т. Bhat, Т. Costantino и соавт. 2011 г. показано, 
что при сочетании некомпактного миокарда ЛЖ и тяжелой 
митральной регургитации имплантация протеза митраль-
ного клапана способствует снижению функционального 
класса ХСН и улучшению ЭхоКГ-параметров [67]. 

Таким образом, несмотря на то что некомпактность 
миокарда ЛЖ является темой многих исследований на про-
тяжении последних 25 лет [31], клинические черты, этио-
логия, прогноз и даже определение этого заболевания до 
сих пор являются предметом дискуссии. Однако в связи 
с отсутствием специфичности клинических проявлений ча-
стым сочетанием данной патологии с другими первичными 
кардиомиопатиями, врожденными пороками, различными 
синдромами «нозологическая самостоятельность» неком-
пактного миокарда представляется на сегодняшний день со-
мнительной. Актуальность проблемы обусловливает не-
обходимость дальнейших исследований.  
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