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Некомпактный миокард левого желудочка (изо-
лированная некомпактность левого желудочка, 

«губчатая» кардиомиопатия (КМП), гипертрабекуляр-
ность левого желудочка) – редкая форма врожденной 
кардиомиопатии, которая встречается как у взрослых, 
так и у детей. Некомпактный миокард левого желудочка 
(НМЛЖ) – кардиомиопатия, которая характеризуется 
чрезмерной трабекулярностью с образованием глубоких 
межтрабекулярных пространств. Множественные тра-
бекулы формируют широкий некомпактный губчатый 
слой сердечной мышцы, в то время как слой однородного 
миокарда, способного к сокращению, остается тонким 
[19,20,32].
Первые упоминания о НМЛЖ относятся к 1932 г., 

когда S. Bеllet при аутопсии новорожденного с атрезией 
аорты и коронарно-желудочковой фистулой выявил 
губчатую структуру миокарда [19]. Только в 1990-х 
годах стали появляться первые зарубежные работы по 
изучению этой патологии сердца. При этом, максималь-
ное количество исследуемых в течение года больных 
не превышало 6–10 человек [6,31]. Некоторые авторы 
выделяют изолированную форму НМЛЖ и неизоли-
рованную в сочетании с различной патологией сердца 
и нейромышечными заболеваниями: 1) врожденные 
пороки сердца – дефект межпредсердной перегородки, 
дефект межжелудочковой перегородки, стеноз легочной 
артерии [15]; 2) нейромышечная патология – метаболи-
ческая миопатия [31,38], синдром Barth [25,26], синдром 

Ohtahara [28], синдром Roifman [13], синдром Melnick-
Needles [3], синдром Noonan [4], мышечная дистрофия 
Becker [11], мышечная дистрофия Emery-Dreifus [14].
Впервые НМЛЖ внесен в классификацию кардио-

миопатий экспертами Всемирной организации здраво-
охранения в 1995 году как неклассифицируемая КМП 
[22]. Включение синдрома некомпактности миокарда 
в эту категорию отражает отсутствие достаточного 
представления, в первую очередь, об этиологии и 
патогенезе заболевания и недостаточную четкость 
дифференциально-диагностических критериев. В после-
дующие годы место НМЛЖ в структуре КМП менялось. 
В классификации Американской ассоциации сердца 
НМЛЖ относится к первичным генетическим КМП 
[8]. К этой группе заболеваний также относятся ДКМП 
и ГКМП, которые, в отличие от НМЛЖ, на сегодня 
изучены более полно. Европейское общество кардио-
логов выделило НМЛЖ в отдельный фенотипический 
класс – неклассифицируемую КМП, в зависимости от 
морфологических и функциональных изменений мио-
карда левого желудочка (ЛЖ) [5].
В основе клинических проявлений кардиомиопатий, 

как и многих других сердечно-сосудистых заболеваний, 
лежат сердечная недостаточность, нарушения ритма и 
проводимости, тромбоэмболические осложнения в той 
или иной степени выраженности. Схожая клиническая 
картина заболевания наблюдается и при такой редкой и 
малоизученной форме кардиомиопатии, как некомпакт-
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ный миокард левого желудочка [7,21]. В то же время, 
вопросы его диагностики неоднозначны, поскольку 
основной отличительный признак НМЛЖ – наличие 
множества трабекул с образованием между ними глу-
боких межтрабекулярных пространств, выстланных 
изнутри эндокардом и сообщающихся с полостью 
ЛЖ [20], – это малоизвестное проявление заболевания 
и поэтому представляет определенные трудности в 
трактовке. В сложившейся современной ситуации осо-
бую актуальность приобретает изучение и накопление 
практического опыта в диагностике и распознавании 
НМЛЖ .
Эмбриология
Механизмы, которые приводят к НМЛЖ, неясны, но 

широко обсуждается, что основные морфогенетиче-
ские аномалии заключаются в задержке нормального 
уплотнения сети миокардиальных волокон в зародыше. 
В период раннего эмбрионального развития миокард 
представляет собой сеть переплетенных волокон, разде-
ленных широкими пространствами, которые связывают 
его с полостью левого желудочка. В период между 5-й 
и 8-й неделей эмбрионального развития происходит 
постепенное уплотнение этих волокон и сужение меж-
трабекулярных пространств, или синусоид. Процесс 
уплотнения распространяется от эпи- к эндокарду и от 
основания сердца к верхушке [15,16]. В этот же период 
формируется коронарное кровообращение, межтра-
бекулярные пространства уменьшаются до размеров 
капиллярных сосудов [16]. Таким образом, НМЛЖ 
представляет собой персистенцию нескольких трабекул 
в миокарде желудочка (более 3 трабекул) с глубокими 
межтрабекулярными пространствами в результате за-
держки уплотнения стенки без видимой причины или в 
ассоциации с другими пороками сердца (рис. 1).

Рис. 1. Гистологический препарат верхушки ЛЖ пациента с 
НМЛЖ. Уплотненный (нормальный) внешний слой и неком-
пактный внутренний слой миокарда (адаптировано из [9]).

Генетика
В настоящее время нет систематизированных данных 

относительно наследственной предрасположенности 
НМЛЖ. Известны как спорадические формы НМЛЖ, 
так и семейные случаи заболевания. Первые сообще-
ния о НМЛЖ появились в детской практике, при этом 
семейная форма отмечена в 40–50% случаев. У взрослых 
семейная форма НМЛЖ встречается в 18% случаев [15]. 

В ряде научных публикаций [24,26,29] описываются из-
менения в генотипе больных с семейной формой НМЛЖ, 
однако гены, ответственные за спорадические формы, 
еще мало изучены [12]. В настоящее время известны 2 
типа наследования: аутосомно-рецессивный [7] и сце-
пленный с полом, составляющий до 44% наблюдений 
[10]. Последние исследования [6,14] свидетельствуют о 
наличии мутаций в гене G 4,5, расположенном в локусе 
Xq28 как при изолированном НМЛЖ, так и при сочета-
нии его с другими врожденными аномалиями. Подобные 
мутации встречаются также при синдроме Barth [1], 
Х-сцепленной кардиомиопатии [34,37], Х-сцепленном 
эндокардиальном фиброэластозе [33]. При неизолиро-
ванном НМЛЖ описаны мутации в гене a-дистробревин 
и Cepher/ZASP, которые являются неотъемлемой частью 
комплекса, связывающего экстрацеллюлярную матрицу 
миокардиальных клеток с цитоскелетом [23,26]. Вы-
сказываются предположения [24,35] о возможной роли 
кардиоспецифического гена CSX и дистальной части 
хромосомы 5q в развитии НМЛЖ. В описанных случаях 
средний возраст больных с НМЛЖ составлял 7 лет (от 11 
мес. до 22 лет). В последние годы все чаще можно встре-
тить публикации о НМЛЖ у взрослых [15,16,17,32]. 
По данным самого большого ретроспективного эпи-
демиологического исследования [21], проведенного 
среди взрослой популяции, распространенность НМЛЖ 
составила 0,014%. Известно, что у мужчин НМЛЖ 
встречается чаще, чем у женщин, составляя от 56 до 
82% всех случаев заболевания [9,16,36]. Низкое число 
сообщенных случаев связано с отсутствием больших 
популяционных исследований населения. 
Клинические проявления
Клинические аспекты НМЛЖ еще не полностью 

определены, т. к. они не являются специфическими 
для данной кардиомиопатии, и крайне непостоянны. 
Заболевание длительное время может протекать бес-
симптомно, НМЛЖ впервые выявляется при рутинных 
исследованиях как «случайная находка». Однако чаще 
всего основными клиническими проявлениями данной 
патологии служат сердечная недостаточность (73%), 
желудочковые аритмии (40%), эмболия (33%) –  си-
стемная или легочная [15, 16, 27]. Прогрессирующая 
сердечная недостаточность является одним из основных 
признаков данного заболевания. Для больных с НМЛЖ 
характерно нарушение систолической и диастолической 
функции левого желудочка. Диастолическая дисфунк-
ция левого желудочка характеризуется нарушением 
процессов расслабления и заполнения в результате 
наличия патологической трабекулярности левого же-
лудочка [18]. Причины систолической дисфункции 
менее изучены, однако считается [17], что одним из 
возможных механизмов возникновения систолической 
дисфункции является хроническая ишемия миокарда, 
обусловленная нарушением коронарной микроцирку-
ляции. Различные нарушения сердечного ритма и про-
водимости встречаются практически у всех больных с 
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НМЛЖ. Среди них первое место по частоте занимают 
желудочковые аритмии. Фибрилляция предсердий от-
мечается у 25% больных [16,21], пароксизмальная или 
постоянная формы желудочковой тахикардии – у 47% 
[18]. Электрофизиологический механизм возникнове-
ния аритмий окончательно не выяснен, но, возможно, 
сходен с таковым при аритмогенной дисплазии правого 
желудочка [30]. Е. Oechslin при исследовании больных с 
НМЛЖ у 94% обнаружил патологическую ЭКГ, из них у 
56% больных зарегистрированы различные нарушения 
внутрижелудочковой проводимости [21]. Однако элек-
трокардиографические симптомы заболевания много-
образны и малоспецифичны. Для больных с НМЛЖ 
характерны следующие изменения на ЭКГ: отклонение 
электрической оси сердца влево, признаки гипертро-
фии миокарда левого желудочка, атриовентрикулярная 
блокада разной степени, изменения конечной части 
желудочкового комплекса, желудочковая экстрасисто-
лия, блокада левой ножки пучка Гиса, синдром Вольфа-
Паркинсона-Уайта, фибрилляция предсердий и другие 
аритмии [2,6,15]. Механизм нарушения внутрижелудоч-
ковой проводимости у больных с НМЛЖ окончательно 
не установлен. Ряд авторов полагают, что причиной как 
полной атриовентрикулярной блокады, так и блокады 
левой ножки пучка Гиса является прогрессирование 
эндокардиального фиброза при НМЛЖ, а поскольку 
эти изменения развиваются постепенно, нарушения 
проводимости чаще наблюдаются у взрослых больных 
[27]. Исследования F. Ichida показали, что синдром 
Вольфа-Паркинсона-Уайта (преимущественно тип В) 
при НМЛЖ значительно чаще встречается у детей, чем у 
взрослых [16,27]. Причиной данного синдрома является 
нарушение формирования фиброзного кольца в процессе 
эмбриогенеза, при этом дополнительные проводящие 
пути у этих больных обычно локализуются субэпи-
кардиально в переднеперегородочной области вокруг 
трикуспидального клапана [36]. Причиной системных 
и легочных эмболий при НМЛЖ чаще всего служит фи-
брилляция предсердий с последующим формированием 
тромбоза в области межтрабекулярных пространств, где 
скорость кровотока значительно снижена [15,21].
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