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Некомпактний мiокард лівого шлуночка — рiдкiсна та маловивчена форма кардiомiопатiї, для якої характерне порушення ендомiокардiального

морфогенезу, гiпертрофiя мiокарда лівого шлуночка з його надмiрною трабекулярнiстю і формуванням широких мiжтрабекулярних просторiв.

При цій патологiї мiокард лівого шлуночка складається з двох шарiв мiокарда — нормального i некомпактного. Причиною виникнення некомпактного

міокарду лівого шлуночка є недосконалий ембрiогенез, унаслідок якого порушується нормальний розвиток мiокарда.

Наведено клінічний випадок некомпактного мiокарда лiвого шлуночка в новонародженого.

Встановлено, що серцева недостатнiсть — найбільш поширений симптомокомплекс у пацiєнтiв із некомпактним міокардом. Некомпактний мiокард

являє собою дезорганiзований шар м'язових волокон, в якому порушена нормальна архiтектонiка, що призводить до значного зниження скоротливої

здатностi. Отже, чим вищий вiдсоток некомпактного мiокарда вiд загальної маси серцевого м'язу, тим більш виражені ознаки хронiчної серцевої

недостатностi. Крiм цього, відмічається хронiчна iшемiя мiокарда внаслiдок порушення мiкроциркуляцiї. Летальнiсть протягом перших 6 рокiв

становить до 50%. Прогноз погiршують шлуночкові порушення ритму.

Своєчасна пренатальна підозра на захворювання міокарда, уточнення діагнозу безпосередньо після народження дитини та призначення терапії суттєво

впливають на запобігання розвитку серцевої недостатності.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Uncompact left ventricular myocardium is a rare and poorly studied form of cardiomyopathy, which is characterized by a violation of endomyocardial morpho/

genesis, left ventricular myocardial hypertrophy with its pathological trabecularity and the formation of wide intertrabular spaces. With this pathology, the left

ventricular myocardium consists of two layers — normal and non/compact.

This article contains a clinical case of a non/compact myocardium of the left ventricle in newborn.

The cause of non/compact left ventricular myocardium is imperfect embryogenesis, because of which the normal development of the myocardium is disturbed.

Heart failure is the most common symptom complex in patients with non/compact left ventricular myocardium. An uncompact myocardium is a disorganized

layer of muscle fibers, in which normal architectonics is disturbed, which leads to a significant reduction in contractility. Thus, the higher the percentage of non/

compact myocardium of the total mass of the heart muscle, the more marked the signs of chronic heart failure. In addition, there is chronic myocardial ischemia,

which occurs because of microcirculation disorders. Mortality during the first 6 years is up to 50%. The prognosis also worsens the presence of ventricular

arrhythmias.

Timely prenatal suspicion of myocardial disease, clarification of the diagnosis immediately after birth and the prescribing of therapy significantly affect the pre/

vention of heart failure.

No conflict of interest were declared by the authors.

Key words: non/compact myocardium, heart failure, fetus, congenital heart defects, prenatal echocardiography.
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Некомпактный миокард левого желудочка — редкая и малоизученная форма кардиомиопатии, для которой характерно нарушение

эндомиокардиального морфогенеза, гипертрофия миокарда левого желудочка с его патологической трабекулярностью и формированием широких

межтрабекулярных пространств. При данной патологии миокард левого желудочка состоит из двух слоев / нормального и некомпактного. Причиной

возникновения некомпактного миокарда левого желудочка является несовершенный эмбриогенез, в результате которого нарушается нормальное

развитие миокарда.

Представлен клинический случай некомпактного миокарда левого желудочка у новорожденного.

Установлено, что сердечная недостаточность является самым распространенным симптомокомплексом у пациентов с некомпактным миокардом левого

желудочка. Некомпактный миокард представляет собой дезорганизованный слой мышечных волокон, в котором нарушена нормальная архитектоника,

что приводит к существенному снижению сократительной способности. Таким образом, чем более высокий процент некомпактного миокарда от общей

массы сердечной мышцы, тем более выраженными будут признаки хронической сердечной недостаточности. Кроме этого, имеет место хроническая

ишемия миокарда, которая возникает вследствие нарушения микроциркуляции. Летальность на протяжении первых 6 лет составляет до 50%. Прогноз

также ухудшает наличие желудочковых нарушений ритма.

Своевременное пренатальное подозрение на заболевание миокарда, уточнение  диагноза непосредственно после рождения ребенка и назначение

терапии существенно влияют на предотвращение развития сердечной недостаточности.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
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Вступ

Некомпактний мiокард лівого шлуночка
(НМЛШ) — рiдкiсна та маловивчена

форма кардiомiопатiї, для якої характерне
порушення ендомiокардiального морфогенезу,
гiпертрофiя мiокарда лівого шлуночка (ЛШ)
з його надмiрною трабекулярнiстю і формуван�
ням широких мiжтрабекулярних просторiв [3].
При цій патологiї мiокард ЛШ  складається
з двох шарiв мiокарда — нормального i неком�
пактного. Некомпактний мiокард являє собою
губчастий прошарок зi зниженою скоротливою
здатнiстю [2].

Уперше незвичайну губчасту структуру мiо�
карда з великою кiлькiстю трабекул описано
в 1932 р. S. Bellet, виявлену ним при аутопсії
новонародженого з атрезією аорти та коронарно�
шлуночковою фiстулою. Пізніше, у 1984 р., опи�
сано ізольовану патологiю у виглядi синусоїдів
у ЛШ, у 1985 р. дiагностовано дилатацiйну кар�
дiомiопатiю у 21�рiчної пацієнтки [3, 6].

У 1995 р. синдром НМЛШ віднесено Всесвіт�
ньою організацією охорони здоров'я до групи
некласифiкованих кардiомiопатiй [1].

Поширенiсть НМЛШ становить 0,014–0,24%
у загальнiй популяції. Ця патологія частіше
зустрічається в чоловіків [1, 8]. 

Причина виникнення НМЛШ полягає
в недосконалому ембрiогенезі, унаслідок якого
порушується нормальний розвиток мiокарда.

Первинний мiокард складається з нещiльно
зв'язаної мережi переплетених волокон, роздiле�
них глибокими кишенями (синусоїдами), сполу�
ченими з порожниною ЛШ. Протягом 5–8�го
тижня ембріонального розвитку відбувається
формування серцевого м'яза — ущiльнення мере�
жi волокон і звуження мiжтрабекулярних лакун.
Водночас формується коронарний кровообiг,
а мiжтрабекулярнi простори зменшуються до
розмiрiв капiлярiв. Процес починається вiд епi�
карда до ендокарда, вiд основи серця до верхiвки.
У нормi масивнi м'язовi трабекули спостері�
гаються в правому шлуночку (ПШ), а їх наяв�
нiсть у ЛШ є патологiєю. Нормальний варiант
пiдвищеної трабекулярностi ПШ дуже складно
вiдрiзнити вiд патологiчного некомпактного
мiокарда, тому питання про змiни ПШ залиша�
ються суперечливими. Здебільшого синдром
некомпактного мiокарда уражує ЛШ, але в лiте�
ратурi існують данi як про ізольоване ураження
ПШ, так i про поєднане ураження ЛШ і ПШ.

У лiтературних джерелах описанi данi як
про спорадичнi форми захворювання, так i про
сiмейнi випадки [1, 3]. НМЛШ — генетично гете�

рогенне захворювання. Розрiзняють декiлька
типiв синдрому НМЛШ: тип 1 — потовщення
стiнки ЛШ і мiжшлуночкової перетинки без
дилатації ЛШ; тип 2 — поєднання ознак НМЛШ
і дилатацiйної кардiомiопатiї; Х�зчеплений тип.

Перший тип синдрому НМЛШ успадкову�
ється за аутосомно�домiнантним типом, у деяких
випадках є наслідком нових мутацiй. При цьому
типi спостерiгається як iзольований синдром
НМЛШ, так і його поєднання з вадами серця.
Частiше за все відмічаються дефекти мiжперед�
сердної перетинки, стеноз легеневої артерії
та iншi вади. Причиною цього захворювання
є мутації в генi дистробревiну, розташованому в
локусi 18q12.1�q12.2.

Другий тип успадковується за аутосомно�до�
мiнантним типом. Поєднання синдрому НМЛШ
із вадами серця не відмічається. Ген, вiдповi�
дальний за це захворювання, не вiдомий, проте
картований локус 11p15 зчеплений із цим захво�
рюванням. Тому пряма дiагностика цього захво�
рювання не можлива.

Х�зчеплений тип успадковується за Х�зчепле�
ним рецесивним типом. Це рiдкiсне спадкове
захворювання розвивається внаслідок мутацiй
у генi G 4.5, розташованому на Х�хромосомi
в дiлянцi Xq28. Зазначений ген кодує бiлок тафа�
зин, який є необхiдним структурним компонен�
том мембран скелетних і серцевих м'язів і бере
участь у морфогенезі мiокарда. З цим геном
пов'язані синдром Барта, iншi Х�зчепленi iнфан�
тильнi кардiомiопатiї та Х�зчеплений фiброелас�
тоз ендокарда. Пряма ДНК�дiагностика цього
типу може пiдтвердити наявнiсть цього захво�
рювання. Жiнки можуть бути носiями мутантно�
го гену і з 50�відсотковою імовірністю передати
ген, що несе мутацiю, синам. Доньки жiнок�носi�
їв є здоровими, але 50% із них стають носiями
мутантного гену. Для виявлення носiйства
мутантного гену необхiдно провести молекуляр�
но�генетичні методи обстеження [1].

Основні симптоми НМЛШ — це прояви серце�
вої недостатностi, аритмiї (шлуночкова тахiкардiя,
фiбриляцiя передсердь, синдром Вольфа�Паркiн�
сона–Вайта), тромбоемболiї (емболiя легеневої
артерiї, тромби в шлуночках серця) [1, 7].

Дiагностика НМЛШ базується передусім
на даних ехокардiографiї (ЕхоКГ). Також вико�
ристовують магнiтно�резонансну томографiю,
рiдше — комп'ютерну томографiю, позитронно�
емiсiйну томографiю [4, 5].

Незважаючи те, що у доступних лiтературних
джерелах кiлькiсть публiкацiй про випадки
НМЛШ збільшується, на сьогодні недостатньо
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вiдомостей про iзольований некомпактний мiо�
кард у дiтей у ранньому неонатальному періоді
і практично немає інформації про випадки дiаг�
ностики у плода.

Клінічний випадок
Вагiтна Ч., 33 роки, спостерiгалася в ДУ

«Iнститут педіатрії, акушерства гінекології імені
академіка О.М. Лук'янової НАМН України»
(ДУ «IПАГ ім. акад. О.М. Лук'янової НАМН

України») до вагiтностi з приводу первинної
безплiдності (4 роки), синдрому полiкiстозних
яєчникiв, а також мала супутню патологію у
вигляді хронiчного пiєлонефриту, дифузного
зобу 2�го ступеня, еутиреозу. Пiсля лiкування
жiнка завагiтнiла. 

За даними ультразвукового дослідження
(УЗД) в термiнi 12–13 тижнiв із біохімічним
скринiнгом I триместру не виявлено вiдхилень
вiд норми та особливостей розвитку. Під час

Рис. 1. Вагітність 26 тижнів 5 днів, значна регургітація на

трикуспідальному клапані

Рис. 2. Вагітність 26 тижнів 5 днів, потовщення стінки правого

шлуночка

Рис. 3. Ехограма серця за годину після народження. Дилатація

правого передсердя

Рис. 4. Ехограма серця за годину після народження. Потовщен/

ня та «губчастіть» міокарда, значна трабекулярність у лівому

і правому шлуночках

Рис. 5. 60/та доба життя. Підвищена трабекулярність у лівому

шлуночку

Рис. 6. 60/та доба після народження. а) потовщення і «губча/

стіть» міокарда лівого шлуночка в систолу; б) потовщення

і «губчастіть» міокарда лівого шлуночка в діастолу

Рис. 7. 60/та доба після народження. Регургітація на трикуспi/

дальному клапанi

Рис. 8. Показники гемодинаміки
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УЗД у термiнi 21 тиждень детальна візуалізація
вiдходження легеневої артерiї у відповідних зрі�
зах була дещо ускладнена, у зв'язку з чим прове�
дено контрольний огляд за 2 тижнi (у 22 тижнi
5 днiв), за результатами якого діаметр овального
вікна перевищував норму для цього терміну, іншi
параметри — у межах норми.

У термiнi 26 тижнiв 5 днiв під час УЗД вия�
влено помiрну дилатацiю правого передсердя
(ПП), мiтральний клапан і трансмiтральний кро�
вотiк — без особливостей, а на трикуспiдальному
клапанi (ТК) при кольоровому допплерівському
картуванні (КДК) та спектральній доп�
плерометрії візуалізовано значну регургiтацiю
в порожнину ПП (рис. 1).

Також звернуто увагу на підвищення ехоген�
ностi ендокарда ПШ та невелике потовщення
стінки зi зниженням скоротливої здатностi ПШ
(рис. 2).

На пiдставi цього встановлено дiагноз
«Вроджена вада серця (ВВС) плода: аномалiя
розвитку ТК (дисплазiя?), пiдозра на форму�
вання клапанного стенозу легеневої артерiї.
За біофетометричними показниками плід від�
повідав гестаційному віку, але відзначалося
передчасне дозрівання плаценти без порушень
кровотоку».

Вагiтнiй рекомендовано консультацiю
в ДУ «Нацiональний iнститут серцево�судинної
хiрургiї iмені М.М. Амосова НАМН України» та
отримано такі результати обстеження: вагiтнiсть
29–30 тижнiв, пiдозра на внутрiшньоутробний
мiокардит у плода. На підставі зниження ско�
ротливої здатностi обох шлуночкiв із помiрною
дилатацією порожнин ЛШ, ПП, наявності знач�
ної регургiтацiї на ТК (патологiя ТК?) рекомен�
довано спостереження та розродження в ДУ
«IПАГ ім. акад. О.М. Лук'янової НАМН України».

Наступне УЗД проведено в термiні
32–33 тижнi, гемодинамічні показники внутріш�
ньосерцевої гемодинаміки без змін. У 36–37 тиж�
нiв виявлено дилатацiю правих вiддiлiв серця,
переважно ПП, зниження скоротливої здатностi
обох шлуночкiв, бiвентрикулярну гiпертрофiю
мiкарда, на ТК — регургiтацiя в порожнину ПП,
пiдвищення ехогенностi ендокарда ПШ. Також
уперше дiагностовано ознаки синдрому затрим�
ки росту плода та плацентарної дисфункцiї
із судинним компонентом.

12.12.2019 у термiнi 39–40 тижнiв природним
шляхом народився хлопчик, вагою 3000 г,
зростом 50 см, 8/8 балiв за шкалою Апгар.
За 50 хв після народження проведено першу
постнатальну ехокардіографію (ЕхоКГ), на якiй

виявлено значну дилатацiю ПП (ЛП — 8 мм, ПП —
20 мм), (рис. 3).

На ТК стулки ущiльненi та декілька потовще�
нi з елементами неоднорiдностi, регургiтацiя
з градієнтом 49 мм рт. ст.; рестриктивне овальне
вiкно; артерiальна протока 3 мм. Значна трабеку�
лярнiсть у ЛШ і ПШ, потовщення і «губчастiсть»
мiокарда (рис. 4).

Частота серцевих скорочень (ЧСС) —
118 уд/хв, кінцевий діастолічний об'єм (КДО)
ЛШ — 11 мл, фракція викиду (ФВ) ЛШ — 61%.
Попередній дiагноз «ВВС: аномалiя розвитку ТК
із вираженою недостатнiстю (диспзазiя?),
гіпертензія легеневої артерії, рестриктивне
овальне вiкно, вiдкрита артерiальна протока». 

У зв'язку з цим дитину на 2�гу добу життя
направлено на консультацію в ДУ «Нацiональ�
ний iнститут серцево�судинної хiрургiї iмені
М.М. Амосова НАМН України». За резуль�
татами обстеження виявлено: легеневу гiпер�
тензiю новонародженого; відкрите овальне
вікно; недостатнiсть ТК. Рекомендовано
контрольний огляд за 4 тижні, за результатами
якого на 28�му добу життя встановлено діагноз
«ВВС: патологія міокарда (некомпактний
міокард) зі зниженням систолічної функції
(ФВ — 45%); особливості розвитку ТК із регур�
гітацією; відкрите овальне вікно». Діагноз під�
тверджено за допомогою комп'ютерної томо�
графії. Призначено лікування: каптоприл —
0,3 мг/кг тричі на добу, бісопролол — 0,1 мг/кг
1 раз на добу під контролем ЧСС, агвантар —
у віковій дозі протягом 1 місяця.

На 60�ту добу життя (на тлі лікування протя�
гом 4 тижнів) зберігалося потовщення і «губча�
стіть» міокарда ЛШ (рис. 5, 6а, 6б), а також
регургітація на ТК (рис. 7). Показники гемоди�
наміки: КДО — 22,5 мл, КСО — 7,2 мл, УО — 15,3
мл, ФВ — 68% (рис. 8).

Обговорення
Спостерiгаючи за формуванням синдрому

НМЛШ у плода, можна зробити висновок,
що серцева недостатнiсть при цій патології
є основним симптомом. Некомпактний мiокард
являє собою дезорганiзований шар м'язових
волокон, в якому порушена нормальна архi�
тектонiка, що призводить до значного знижен�
ня скоротливої здатностi. Отже, чим вищий
вiдсоток некомпактного мiокарда вiд загальної
маси серцевого м'язу, тим більш виражені
ознаки хронiчної серцевої недостатностi.
Крiм цього, відмічається хронiчна iшемiя мiо�
карда, що виникає внаслiдок порушення мiкро�
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циркуляцiї та призводить до зниження систо�
лічної функції. 

У кожному випадку прогноз iндивiдуальний
та залежить вiд тяжкості й проявів серцевої недо�
статностi, тромбоемболiчних подiй, характеру
порушень ритму. Летальнiсть протягом перших
6 рокiв становить до 50%. Прогноз погiршують
шлуночкові порушення ритму, що часто спричи�
няють раптову серцеву смерть у пацiєнтiв із
НМЛШ, яка може бути першим і єдиним про�
явом захворювання.

Висновки
Аналіз клiнiчного випадку НМЛШ у новона�

родженої дитини показує значення пренаталь�
них УЗД для раннього виявлення патології сер�
цевого м'яза. Своєчасна пренатальна підозра на
захворювання міокарда, уточнення діагнозу без�
посередньо після народження дитини та призна�
чення терапії суттєво впливають на запобігання
розвитку серцевої недостатності. 
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