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Аннотация
Первичные кардиомиопатии в детском возрасте представляют собой редкое, но серьезное заболевание, которое 
является частой причиной сердечной недостаточности  и наиболее частой причиной трансплантации сердца у детей 
старше 1 года. За последние десятилетия диагностика кардиомиопатии продвинулась от традиционных клинических 
подходов к новым генетическим и визуализационным методам. В статье представлен обзор литературных данных 
о  современной классификации первичных педиатрических кардиомиопатий,  особенностях клинического течения  и 
визуализации, которая является неотъемлемой частью диагностики на основе первичного морфофункционального 
фенотипа.  
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Abstract
Primary cardiomyopathies in childhood are a rare but serious disease that is a common cause of heart failure and the 
most common reason for heart transplantation in children over one year of age. Over the past decades, the diagnosis of 
cardiomyopathy has advanced from traditional clinical imaging methods to new genetic and imaging techniques. The article 
presents a review of the literature data on the modern classifi cation of primary pediatric cardiomyopathies and the features of 
the clinical course and imaging, which is an integral part of the diagnosis based on the primary morphofunctional phenotype.
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Введение
Среди сердечно-сосудистых заболеваний в детском 

возрасте кардиомиопатии являются достаточно редкой 
патологией, но довольно серьезной в плане фатального 
прогноза. К первичным кардиомиопатиям относят группу 
гетерогенных заболеваний, при которых  имеются струк-
турные и/или функциональные нарушения миокарда при 
отсутствии какой-либо явной причины [1]. Кардиомиопа-
тии могут возникать у детей в любом возрасте и являются 
частой причиной формирования сердечной недостаточ-
ности (СН) и трансплантации сердца [2]. По данным лите-
ратуры, частота встречаемости детской кардиомиопатии 
составляет 4,8 на 100 000 младенцев и 1,3–1,5 на 100 000 
детей в возрасте до 18 лет [3–5]. 

Классификация кардиомиопатий
В 1995 г. классификация кардиомиопатий, предло-

женная Всемирной организацией здравоохранения, ос-
новывалась на доминирующей патофизиологической 
компоненте и, по возможности, на этиологических и пато-
генетических факторах. Кардиомиопатии определялись 
как заболевания миокарда, связанные с сердечной дис-
функцией. Они классифицировались как дилатационная, 
гипертрофическая, рестриктивная кардиомиопатии и 
аритмогенная кардиомиопатия правого желудочка (ПЖ). 
В отдельные группы были выделены неклассифициру-
емые кардиомиопатии, куда относились фиброэластоз, 
некомпактный миокард и специфические кардиомиопа-
тии, в основе которых лежали определенные сердечные 
и системные нарушения [6]. В последующем выявление 
генетических мутаций привело к спорам относительно 
критериев классификации. Европейское общество карди-
ологов (ESC) [7] и Американская коллегия кардиологов/
Американская ассоциация сердца (ACC/AHA) [8] пред-
ложили различные определения гипертрофической кар-
диомиопатии (ГКМП). В основе определения ГКМП ESC 
предлагали ориентироваться на морфологию и включать 
как генетические мутации, так и вторичные формы за-
болевания. ACC/AHA ограничивало определение ГКМП 
только изменениями, связанными с саркомерными мута-
циями. Классификация ACC/AHA не может быть универ-
сально применена к популяции детской кардиомиопатии, 
потому что генетическое тестирование не является ши-
роко распространенным, а результативность тестирова-
ния при детской дилатационной кардиомиопатии (ДКМП), 
рестриктивной кардиомиопатии (РКМП) и некомпактном 
миокарде (НКМП) очень низкая [3, 4]. В 2013 г. была раз-
работана новая классификация кардиомиопатий – MOGE 
(S), т.к. возникла необходимость описывать данную нозо-
ологию путем интеграции нескольких характеристик забо-
левания: морфофункционального фенотипа, вовлечения 
органов, генетического или семейного характера насле-
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дования и этиологии (генетической или не генетической). 
Морфофункциональный фенотип является высшей кате-
горией в иерархии, поскольку служит основой для диа-
гностики и лечения. Например, пациенты, не имеющие 
фенотипа заболевания, хотя и с наличием известного 
патологического гена, не считаются больными [1].

Детские кардиомиопатии обычно классифицируются 
в соответствии с фенотипическими признаками [9, 10]. 
В дополнение к стандартным фенотипам ДКМП, ГКМП, 
РКМП, НКМП у детей встречается «смешанный» фенотип, 
который затрудняет определение основного фенотипа. 
Например, ГКМП, в основе которой лежат саркомерные 
нарушения, может на определенном этапе заболевания 
переходить в ДКМП. Некомпактный миокард можно уви-
деть изолированно или в комбинации с другими феноти-
пами, а именно с фенотипом ГКМП или ДКМП [11]. 

В крупных популяционных исследованиях подтипы 
кардиомиопатий в детском возрасте были классифициро-
ваны по морфофункциональному фенотипу миокарда [2].  
По данным ряда авторов изменения в сердце у 50% де-
тей и подростков с кардиомиопатиями были описаны как 
проявления дилатационного фенотипа, при этом у 10–
25% обследованных в этой группе гемодинамические на-
рушения анамнестически были связаны с перенесенным 
острым миокардитом. Гипертрофический фенотип среди 
детей с кардиомиопатиями встречался несколько реже 
по сравнению с дилатационным, и составил от 35 до 50% 
случаев [2, 3]. D. Nandi с соавт. отмечают, что частота вы-
явления ГКМП была в 3 раза выше у детей в возрасте 
младше 1 года, чем у детей старшего возраста, причем 
авторами было выявлено бимодальное распределение 
возраста выявления заболевания с пиками в возрасте 
менее одного года и в более позднем детстве / раннем 
подростковом возрасте [5]. Рестриктивный фенотип кар-
диомиопатии выявлен менее, чем в 5% случаев педиа-
трических кардиомиопатий, причем около 30% пациентов 
имели смешанный фенотип РКМП/ГКМП [12]. Некомпакт-
ный миокард, так называемая недифференцированная 
(некомпактная) форма, встречалась в детском возрасте 
приблизительно у 5% пациентов с кардиомиопатиями 
[2]. По мнению ряда авторов, истинная заболеваемость 
НКМП может быть выше, чем предполагалось ранее, т.к. 
стандартизированный подход к постановке этого диагно-
за появился относительно недавно [9, 11]. J.L. Jeff eries с 
соавт. сообщили о том, что, по данным педиатрического 
регистра кардиомиопатий, в 23% случаях НКМП встреча-
лась как изолированный фенотип, в 59% – как смешан-
ный фенотип НКМП/ДКМП, в 11% – как смешанный фено-
тип НКМП/ГКМП и в 8% случаях НКМП рассматривалась 
как неопределенный фенотип [9]. На самом деле класси-
фикация кардиомиопатий очень сложна, поскольку слу-
чаи могут быть классифицированы как более чем один 
тип или переходить от одного типа к другому.
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За последние 25 лет достигнут невероятный прогресс 
в выяснении генетических компонентов кардиомиопа-
тии. Генетическое тестирование позволяет более точно 
классифицировать пациентов с кардиомиопатиями в со-
ответствии с молекулярной этиологией, изучить патофи-
зиологию специфических вариантов гена, выявлять лиц 
без клинической симптоматики, которые могут иметь по-
вышенный риск развития заболевания [13].

Генетическое тестирование при детской кардиоми-
опатии – важная часть диагностики и классификации. В 
2021 г. были получены данные многоцентрового исследо-
вания, где на основании генетического тестирования вы-
явили патогенные или вероятно патогенные варианты у 
32% детей (49/152) с семейной и идиопатической детской 
кардиомиопатией [14]. Авторы сообщают о генетической 
неоднородности детских кардиомиопатий с множеством 
различных причинных генов и множественными мутаци-
ями в каждом гене [14]. Так, вариант гена MYH7 может 
быть причиной как гипертрофической, так и дилатацион-
ной кардиомиопатии. В то же время гипертрофический 
фенотип может формироваться как под влиянием гена 
MYH7, так и MYBPC3 [15]. У детей с кардиомиопатиями 
были обнаружены мутации в генах, кодирующих компо-
ненты саркомера или костамера, Z-диапазон, ядерную 
мембрану, десмосому, белки, ответственные за кальцие-
вый обмен и митохондриальные белки [14].

Существует несколько способов наследования кардио- 
миопатий, включая аутосомный-доминантный, ауто- 
сомно-рецессивный, Х-сцепленный и митохондриаль-
ный. Аутосомно-доминантное наследование наиболее 
часто наблюдается при семейной изолированной кар-
диомиопатии, диагностированной в детстве. Варианты  
кардиомиопатий могут передаваться по наследству или 
возникать de novo [2, 3]. Выявление множественных му-
таций в одном или нескольких генах объясняет лишь не-
большое количество наблюдаемых клинических случаев 
кардиомиопатий [3]. В педиатрии генетическое тестиро-
вание не является рутинным в диагностическом алгорит-
ме кардиомиопатий. В то же время в последнее десятиле-
тие ряд исследований в этом направлении подтверждают 
тот факт, что окончательный молекулярно-генетический  
диагноз может быть поставлен у значительной части  
детей, для которых причина и наследственный характер 
кардиомиопатии ранее были неизвестны [16]. Барьеры 
для генетического тестирования детской кардиомиопа-
тии должны быть выявлены и устранены, чтобы сделать 
тестирование более доступным.

Клиническая картина
Клиническая картина кардиомиопатии зависит от 

наличия симптомов СН, которые обусловлены феноти-
пом кардиомиопатии и степенью ее тяжести [3, 4]. При  
кардиомиопатии признаки СН могут отсутствовать, а 
могут иметь прогрессирующее течение, приводящее к 
ухудшению сердечной функции, возникновению аритмий, 
вплоть до внезапной сердечной смерти (ВСС) [17]. Рас-
смотрим более подробно особенности клинической кар-
тины  при разных фенотипах первичных кардиомиопатий. 

Дилатационная кардиомиопатия характеризуется ди-
латацией левого желудочка (ЛЖ) и его систолической дис-
функцией. При этом фенотипе кардиомиопаии 75–80% 
детей имеют признаки и симптомы СН, с особенностями 
в зависимости от этапа заболевания и возраста ребенка. 
Манифестация заболевания может быть в любом возрас-

те [17]. На ранних этапах заболевание протекает мало- 
или бессимптомно, субъективные проявления нередко 
отсутствуют, дети не предъявляют жалоб. Изменения в 
сердце часто выявляют случайно при профилактических 
осмотрах или при обращении к врачу по другому пово-
ду, что объясняет позднее выявление патологии у ряда 
пациентов. У младенцев и детей младшего возраста ве-
дущим клиническим симптомом является задержка фи-
зического развития, одышка, которая изначально появля-
ется при физической нагрузке (кормлении), повышенная 
потливость, беспокойство, отказ от грудного кормления, 
гепатомегалия, диспептические явления. В более стар-
шем возрасте одним из первых клинических симптомов 
может быть быстрая утомляемость, одышка при физиче-
ской нагрузке, головокружение, синкопальные состояния, 
снижение толерантности к физическим нагрузкам. При 
естественном течении заболевания все клинические сим-
птомы прогрессируют [18, 19] .

Для определения функционального класса (ФК) СН у 
детей раннего и дощкольного возраста используется клас-
сификации Ross, для определения стадии можно исполь-
зовать клиссификацию, предложенную Н.А. Белоконь. В 
школьном и подростковом возрасте для определения ФК 
и тяжести СН может быть использована национальная 
классификация хронической СН, в основе которой ле-
жит классификация  NYHA (New York Heart Association) 
и классификация  В.Х. Василенко и Н.Д. Стражеско [20].

Гипертрофическая кардиомиопатия – это генети-
ческое аутосомно-доминантное заболевание сердеч-
ной мышцы, которое характеризуется изолированной 
прогрессирующей гипертрофией левого и/или правого 
желудочка в отсутствии другого сердечного или систем-
ного заболевания, типичными гистопатологическими из-
менениями (фиброз и нарушение структуры миоцитов), 
наличием диастолической и систолической дисфункции 
желудочков, возникновением жизнеугрожающих арит-
мий [19, 21]. Патогенная мутация при ГКМП инициирует 
пожизненный процесс ремоделирования в миокарде, 
который проявляется различными клиническими стадия-
ми заболевания [22].  Болезнь изначально начинается с 
«негипертрофической ГКМП», которая характеризуется 
отсутствием гипертрофии ЛЖ у лиц с мутациями, вызы-
вающими данное заболевание (стадия 0). Лица на этой 
стадии определяются как «генотип-положительный/фе-
нотип-отрицательный» (генотип +/фенотип–).  Таким па-
циентам рекомендуют ставить диагноз «доклиническая 
ГКМП» или «ГКМП без клинических признаков» [23].

Стадия I заболевания определяется развитием гипер-
трофии ЛЖ. В первую очередь возникают гипертрофия 
межжелудочковой перегородки (МЖП) в выводном отде-
ле ЛЖ с обструкцией выходного тракта ЛЖ или без нее, 
гиперконтрактильность ЛЖ, снижение толерантности к 
физической нагрузке или перемежающаяся боль в гру-
ди. На этом этапе могут возникать аритмии. Эта стадия 
начинается примерно у половины пациентов к третьему 
десятилетию жизни и примерно у трех четвертей – к ше-
стому десятилетию [22].  Риск ВСС, как правило, низкий, 
но могут возникать потенциально злокачественные арит-
мии, особенно у пациентов с мутацией в гене сердечного 
тропонина Т [23].

 На II стадии заболевания происходит дальнейшее 
увеличение толщины стенок ЛЖ с развитием фиброза.   
Гемодинамическими признаками на этой стадии явля-
ются вариабельность сократительной функции ЛЖ от  
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низкой до нормальной, диастолическая дисфункция от 
первой градации до рестриктивного варианта. Вслед-
ствие дилатации полостей предсердий могут регистри-
роваться экстрасистолия, фибрилляция предсердий. При 
наличии обструкции на уровне папиллярных мышц мо-
жет формироваться апикальная аневризма. Клинические 
данные неблагоприятного ремоделирования могут широ-
ко варьировать – от легких до тяжелых проявлений [22].

Стадия III представляет собой необратимую «конеч-
ную стадию» заболевания с высокой смертностью. Ста-
дия характеризуется крайней степенью фиброза ЛЖ, про-
грессированием дилатации ЛЖ, дилатацией предсердий, 
систолической и диастолической дисфункцией, связан-
ной с гемодинамической декомпенсацией, осложнения-
ми, связанными с рефрактерной застойной СН, ведущи-
ми к трансплантации сердца или смерти [24].

У большинства пациентов заболевание начинается в 
возрасте от 20 до 50 лет [25], есть группы пациентов, у 
которых дебют заболевания начинается в детском воз-
расте [4, 5]. У большинства детей ГКМП протекает бес-
симптомно. Если симптомы присутствуют, они чаще всего 
являются результатом обструкции выходного тракта ЛЖ. 
Все пациенты с ГКМП подвержены риску ВСС, которая, к 
сожалению, может быть единственной формой проявле-
ния заболевания [26]. Наличие или тяжесть обструкции 
выходного тракта ЛЖ не коррелирует с риском внезапной 
смерти [19]. В 1917 г. были опубликованы результаты ме-
таанализа клинических факторов риска ВСС при ГКМП 
в детском возрасте. Авторы показали, что неустойчивая 
желудочковая тахикардия (ЖТ), необъяснимый обморок 
в анамнезе и крайняя степень гипертрофии ЛЖ (макси-
мальная толщина стенки ЛЖ > 30 мм или z-score > 6) 
могут быть предикторами ВСС у детей. Тем не менее, 
авторы отметили, что доказательная база для отдельных 
факторов риска не является достаточно сильной, необхо-
димы крупные проспективные исследования стратифика-
ции риска ВСС у детей с ГКМП [27]. 

В большинстве случаев заболевание выявляется слу-
чайно при обследовании детей по поводу систолическо-
го шума в сердце или в связи с возникающими болями в 
области сердца при физической нагрузке [17, 21]. Наи-
более частые клинические проявления заболевания –
одышка при физической нагрузке, болевые ощущения в 
грудной клетке, нарушения ритма сердца (сердцебиение, 
перебои), головокружение, синкопальные состояния. 
Приступы головокружения, резкой слабости, переходя-
щие в обмороки, возникают, как правило, на фоне физи-
ческой нагрузки. Основным аускультативным признаком 
ГКМП является систолический шум по типу «crescendo 
decrescendo», усиление шума при пробе Вальсальвы или 
в положении стоя [19, 21]. Аритмический синдром опре-
деляет клиническое и прогностическое значение заболе-
вания. Аритмии при ГКМП вызываются как первичными 
мутационными эффектами (нарушение кальциевого об-
мена, вызывающее триггерную активность за счет элек-
трической постдеполяризации [28]), так и вторичными эф-
фектами (гипертрофия кардиомиоцитов, увеличивающая 
автоматизм миоцитов и фиброз миокарда, запускающий 
механизм reentry [23]). Спектр аритмий у детей с ГКМП 
чрезвычайно широк, это могут быть как брадиаритмиии, 
так и тахиаритмии. Тахиаритмии проявляются пароксиз-
мами трепетаний предсердий, суправентрикулярной та-
хикардией, залпами ЖТ. Устойчивая ЖТ является одним 
из главных факторов риска внезапной смерти и требует 

немедленного вмешательства [26, 29]. Остановка сердца 
или внезапная смерть могут быть единственными клини-
ческими проявлениями у ранее здорового ребенка. У де-
тей старшего возраста может наблюдаться прогрессиру-
ющая дисфункция и дилатация ЛЖ с переходом в ДКМП 
и хроническую СН [30].

Пациенты с ГКМП в детском возрасте имеют свои 
особенности в клинических характеристиках, генотипе и 
сердечно-сосудистых исходах. В этой группе пациентов 
более вероятно развитие саркомерной болезни, более 
высокий риск желудочковых аритмий и более высокая 
частота тяжелой СН (особенно у детей до года), чем у 
пациентов, у которых заболевание диагностируется во 
взрослом возрасте [30].

Рестриктивная кардиомиопатия – это редкая форма 
заболевания сердечной мышцы, для которой характер-
ны нормальный или уменьшенный объем обоих желу-
дочков, связанный с расширением обоих предсердий, 
нормальная толщина стенки ЛЖ, нарушение наполнения 
желудочков с рестриктивной физиологией и нормальной 
(или почти нормальной) «систолической функцией».  
Среди других первичных кардиомиопатий, диагностиро-
ванных в детстве, РКМП имеет более высокие показате-
ли смертности: 63% в течение 3 лет после постановки 
диагноза и 75% в течение 6 лет после постановки ди-
агноза; трансплантация сердца является единственным 
эффективным методом лечения [12]. Почти четверть па-
циентов с РКМП имеют семейный анамнез кардиомио-
патии [17].

Клиническая картина РКМП в детской популяции мо-
жет сильно варьировать от бессимптомного течения до 
право- и/или левожелудочковой СН с легочной гипер-
тензией. В анамнезе могут быть частые респираторные 
инфекции [12]. Непереносимость физической нагрузки 
является ранним симптомом РКМП, поскольку увели-
чение частоты сердечных сокращений может привести 
к значительному снижению диастолического наполне-
ния желудочков и сердечного выброса [31]. Бивентри-
кулярная систолическая функция обычно остается нор-
мальной до поздних стадий заболевания.  Клиническая 
картина РКМП характеризуется одышкой, плохим аппе-
титом, асцитом, периферическими отеками и гепатоме-
галией. Прогрессирующее увеличение предсердий мо-
жет привести к возникновению предсердных аритмий и 
тромбоэмболических осложнений. Следует отметить, 
что клиническая оценка детей с РКМП затруднена из-за 
неспецифичности данных, что приводит к некоторой за-
держке в постановке правильного диагноза [12]. Внезап-
ная смерть возникает примерно у 25% детей с РКМП, при 
этом ежегодная смертность составляет 7%. Ее основной 
причиной являются ишемия сердца, аритмии и тромбо-
эмболические осложнения [12].

Некомпактность ЛЖ представляет собой гетероген-
ную форму кардиомиопатии, характеризующуюся чрез-
мерной трабекуляцией левого или обоих желудочков с 
глубокими межтрабекулярными углублениями, чаще все-
го поражающую верхушку ЛЖ [32]. До настоящего време-
ни в научном сообществе продолжается дискуссия о том, 
является ли данная кардиомиопатия отдельной единицей 
или морфологическим фенотипом [32, 33]. Патофизи-
ология НКМП до конца не изучена, существуют разные 
теории образования обширных трабекул. Одной из них 
является  остановка нормального эндомиокардиального 
морфогенеза с отсутствием уплотнения трабекул, что 
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приводит к формированию гипертрабекулярного сотово-
го миокарда [32].

В педиатрической практике пациенты с НКМП мо-
гут иметь признаки других первичных кардиомиопатий, 
врожденных пороков сердца и нарушений ритма [33]. 
В популяции детей и подростков с кардиомиопатиями 
30,4% НКМП имеют характеристики ДКМП; 18,7% – ха-
рактеристики ГКМП; 17,9% – характеристики как ДКМП, 
так и ГКМП. Только 32,2% детей и подростков имеют при-
знаки изолированного НКМП [34]. Генетическое тестиро-
вание выявляет мутации в 30–45% случаев, чаще всего 
обнаруживаются саркомерные мутации [35].

По данным ряда авторов, треть детей с НКМП имеют 
бессимптомное течение, диагноз устанавливается слу-
чайно при рутинном обследовании. У остальных паци-
ентов в клинической картине могут выявляться признаки 
застойной СН,  различные аритмии и тромбоэмболии [32]. 
В проспективном наблюдении 242 детей с НКМП при пер-
вичном обследовании у 25% пациентов были выявлены 
признаки застойной СН, у 17% – обнаружены аритмии 
или было подозрение на них, у 19% – выявлены патологи-
ческие шумы в сердце, а 37% детей не имели признаков 
сердечно-сосудистых заболеваний [36]. Положительный 
семейный анамнез по кардиомиопатии присутствовал в 
23% всех случаев и только 25% этой подгруппы имели 
семейный анамнез по НКМП. У большинства пациентов 
аритмии возникли в ходе последующего наблюдения, в 
среднем через 27 мес. после первичного обследования 
(диапазон от 1 до 143 мес.). Основными факторами риска 
смерти или трансплантации у детей с НКМП были нали-
чие систолической дисфункции и/или аритмии. За 19-лет-
ний период наблюдения ВСС произошла в 6,2% случаев, 
из которых у 95% пациентов была систолическая дис-
функция, а у 60% – зарегистрированная аритмия [36].  

 По данным регистра детской кардиомиопатии, дети с 
изолированным фенотипом НКМП без нарушения гемо-
динамики имеют более благоприятный исход, чем дети с 
НКМП с фенотипом ДКМП и ГКМП. Тем не менее дети с 
изолированным фенотипом НКМП требуют постоянного 
наблюдения из-за возможного прогрессирования заболе-
вания до ассоциированного фенотипа кардиомиопатии с 
риском летального исхода [9].

Диагностика
Визуализация является неотъемлемой частью про-

цесса диагностики и классификации кардиомиопатий на 
основе первичного морфофункционального фенотипа. 
Для скрининга, диагностики, стратификации риска, про-
гноза и лечения кардиомиопатии требуется мультимо-
дальная визуализация [37, 38].

Эхокардиография – надежный диагностический метод 
диагностики кардиомиопатии. Эхокардиографические 
критерии в педиатрии могут различаться в зависимо-
сти от типов кардиомиопатий. Для определения морфо-
функционального фенотипа кардиомиопатии  обычно 
измеряют  размеры, объемы и толщину стенок желу-
дочков / МЖП, паттерны  волн E и A, время наполнения  
ЛЖ, атриовентрикулярную синхронность и т.д. Для вы-
явления диастолической функции ЛЖ на ранних стадиях 
заболевания целесообразно использовать тканевое доп-
плеровское исследование скорости движения фиброз-
ного кольца митрального и трикуспидального клапанов. 
Анализ систолической функции ЛЖ можно провести по 
показателям  сократимости желудочков (dP/dt), деформа-

ции ЛЖ [2, 39].  В педиатрии необходимо определять от-
клонения от нормы c учетом весо-ростовых показателей 
ребенка в последовательных ультразвуковых исследо-
ваниях для подтверждения прогрессирования,  стабиль-
ности или регресса заболевания [40, 41]. Остановимся 
более подробно на интерпретации ультразвуковых пара-
метров и морфофункциональных изменений при разных 
фенотипах кардиомиопатии в детском возрасте. 

Первичным диагностическим критерием ДКМП явля-
ется дилатированный ЛЖ с систолической дисфункцией 
[3]. Помимо дилатации ЛЖ, к одному из морфологиче-
ских признаков относят сферификацию его полости. Рас-
ширение фиброзного кольца митрального клапана (МК), 
вследствие дилатации полостей ЛЖ или ЛЖ с левым 
предсердием (ЛП), обусловливает развитие митраль-
ной регургитации. При прогрессировании заболевания 
в патологический процесс, помимо ЛЖ, вовлекается и 
ПЖ, который имеет все признаки дилатации и снижения 
сократительной способности с сопутствующей регур-
гитацией на трикуспидальном клапане (ТК), вторичной 
как по отношению к дилатации кольца ТК, так и по отно-
шению к повышению давления в системе малого круга 
кровообращения. Дилатация и дисфункция ПЖ имеют 
прогностическое значение и коррелируют с ухудшением 
функционального состояния и прогрессирующей недо-
статочностью ЛЖ [42].

Снижение контрактильности ЛЖ приводит к уменьше-
нию ударного объема и сердечного выброса. Неполное 
опорожнение желудочков увеличивает конечное диасто-
лическое давление (КДД) и конечный систолический объ-
ем. Повышенное КДД в ЛЖ передается на сосудистую 
сеть легких, что приводит к повышенному гидростатиче-
скому давлению в системе малого круга кровообращения, 
которое впоследствии может привести к отеку легких. В 
правой части сердца повышенное давление передается в 
системный венозный кровоток, вызывая периферический 
отек и застой в большом круге кровообращения [2, 42]. 

У данной категории детей выявляется снижение де-
формационных свойств ЛЖ, в первую очередь снижение 
деформации ЛЖ в продольном направлении. На группах 
детей с ДКМП проведено всего лишь несколько исследо-
ваний, в которых прогностического значения величины 
глобальной деформации ЛЖ в продольном направлении 
пока не установлено [39]. 

Эхокардиографическое исследование является ос- 
новным методом визуализации, используемым при об-
следовании пациента с ГКМП для исключения структур-
ного заболевания сердца, а также для оценки морфо-
логии и функции миокарда [38]. ГКМП характеризуется 
асимметричной или симметричной гипертрофией ЛЖ с 
увеличением его массы. Гипертрофия ГЛЖ у взрослых 
определяется толщиной стенки, равной или превышаю-
щей 15 мм в одном или нескольких сегментах миокарда 
ЛЖ, а также равной или превышающей 13 мм у родствен-
ников пациентов первой степени родства [7, 23, 43]. У 
детей гипертрофия миокарда определяется по z-score 
> 2 в популяции соответствующего возраста и пола [41]. 
Гипертрофия при ГКМП обычно асимметрична, при этом 
наиболее выраженная гипертрофия затрагивает базаль-
ную часть МЖП. Иногда гипертрофия миокарда огра-
ничивается другими областями миокарда, такими как 
верхушка, средняя часть и задняя стенка ЛЖ. Кроме 
того, у пациентов с ГКМП присутствуют дополнительные 
признаки, которые, хотя и неспецифичны, могут помочь 
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в диагностике. К таким признакам относят аномалии па-
пиллярных мышц (гипертрофические, раздвоенные или 
трехраздельные, с апикальным прикреплением), ложные 
сухожилия, расщелины или крипты миокарда, аневризмы 
или аномалии МК и подклапанной структуры (удлинен-
ные створки МК с/без систолического движения вперед 
(SAM)) [38]. Систолическое движение передней створки 
МК может способствовать обструкции выходного отдела 
ЛЖ (ВОЛЖ). Наличие обструкции ВО ЛЖ определяется 
как пиковый градиент выше 30 мм рт. ст.  и позволяет раз-
личать обструктивную и необструктивную ГКМП, что име-
ет важное терапевтическое и прогностическое значение 
[43]. Поражение ПЖ встречается в 28–44% всех случаев 
ГКМП, чаще всего в средней и апикальной его частях [44].

Оценка сократительной функции ЛЖ или фракции вы-
броса (ФВ) ЛЖ является важным предиктором прогноза 
заболевания. Фракция выброса ЛЖ повышена на первых 
клинических стадиях ГКМП и снижена на терминальной 
стадии [23]. Пациенты с ФВ ЛЖ <50% имеют прогности-
чески неблагоприятное течение и для них, в соответствии 
с последними рекомендациями американской коллегии 
кардиологов, должен быть рассмотрен вопрос об им-
плантации кардиовертера-дефибриллятора с профилак-
тической целью [43].

Для ГКМП характерна диастолическая дисфункция, 
которая может предшествовать фенотипической гипер-
трофии у ген-положительных пациентов [45]. Оценка диа-
столической функции у детей является сложной задачей, 
так как воспроизводимость и согласованность результа-
тов между исследователями ограничены, а результаты 
плохо связаны с инвазивной гемодинамикой и часто не 
позволяют различить фенотипы кардиомиопатии [46]. 
Диастолическую дисфункцию при ГКМП часто выявля-
ют по увеличению предсердий и изменению скоростных 
показателей при допплеровской визуализации тканей. 
Максимальная толщина стенки ЛЖ, диаметр ЛП и гради-
ент на ВОЛЖ были включены в модель прогнозирования 
риска ВСС у пациентов с ГКМП [7]. На сегодняшний день 
отсутствуют четкие пороговые значения нормативных 
показателей деформации ЛЖ из-за отсутствия стандар-
тизации. Несмотря на этот факт, A. Tower-Rader с соавт. 
показали, что только нарушение глобальной продольной 
деформации ЛЖ  было связано с худшими исходами при 
ГКМП у взрослых пациентов, а показатели циркулярной 
деформации, ротации и скручивания ЛЖ были не досто-
верными в этом аспекте [47]. В педиатрии такие исследо-
вания малочисленны. Ряд авторов показали, что у детей 
с генотип-позитивной и фенотип-негативной ГКМП уже 
наблюдается повышенная ротация и скручивание ЛЖ, 
при этом апикальная ротация имеет хорошую чувстви-
тельность и специфичность для прогнозирования фор-
мирования гипертрофии миокарда и может быть ранним 
маркером прогрессирования заболевания. Авторы уточ-
няют, что при апикальной форме ГКМП апикальная ро-
тация снижена [48]. Таким образом, механика вращения 
является потенциальным инструментом для скрининга 
ГКМП у детей и многообещающим направлением даль-
нейших исследований в этой области [39].

Эхокардиография играет важную роль в диагностике 
РКМП. Выраженное биатриальное расширение с нор-
мальной или незначительно сниженной ФВ ЛЖ рассма-
тривается как патогномоничный признак этой кардиоми-
опатии. Для РКМП характерно наличие рестриктивного 
диастолического наполнения, нормальный размер и от-

сутствие увеличения массы ЛЖ, нормальная функция ле-
вого и правого желудочков и отсутствие каких-либо дру-
гих кардиальных или перикардиальных нарушений [49].

Нарушение эластичности желудочков при РКМП уве-
личивает КДД наполнения ЛЖ, которое передается в 
предсердия во время диастолы. Поскольку предсердия 
тонкостенные и растяжимые, видимым результатом явля-
ется заметное увеличение предсердий, которое не вызва-
но атриовентрикулярной регургитацией или обструкцией 
митрального и трикуспидального клапанов. Увеличение 
предсердий, характерное для РКМП, обычно распознает-
ся по выраженному биатриальному увеличению, которое 
указывает на диастолическое нарушение, увеличение 
жесткости как ПЖ, так и ЛЖ [12].

Диагностика некомпактного миокарда ЛЖ остается 
сложной задачей за исключением самых тяжелых случаев 
[50]. Эхокардиография при НКМП является методом визу-
ализации первой линии, как для количественной оценки, 
так и для локализации трабекул: чаще всего поражаются 
верхушка и латеральные сегменты [37]. За последние 30 
лет были предложены различные эхокардиографические 
критерии, чтобы отличить некомпактный миокард ЛЖ от 
физиологического увеличения трабекулярности и других 
форм кардиомиопатии. Так, с помощью ЭхоКГ можно из-
мерить расстояние от поверхности эпикарда до впадины 
трабекул (X) и расстояние от поверхности эпикарда до 
вершины трабекул (Y) в проекциях по короткой оси. От-
ношение X/Y ≤ 0,5 в конце диастолы является диагно-
стическим признаком НКМП [37]. В 2019 г. были предло-
жены Роттердамские критерии, сочетающие в себе как 
традиционные критерии трабекул («критерии Jenni»), так 
и толщину перегородки [32]. Согласно этим критериям, к 
ультразвуковым особенностям НКМП относят: атипичное 
сегментарное миокардиальное утолщение ЛЖ или ПЖ 
благодаря гипертрабекуляции с двухслойным паттерном; 
утолщенный некомпактный (NC) эндокардиальный слой 
с компактным (С) тонким эпикардиальным слоем; соот-
ношение NC/C > 2 в левой парастернальной позиции по 
длинной оси ЛЖ; сегментарная или общая дисфункция 
сердца; отсутствие септальной гипертрофии (<12 мм) [32].

Использование спекл-трекинг ЭхоКГ помогает вы-
явить субклиническую дисфункцию миокарда [37], а 
различные исследования показали диагностическую 
ценность этого метода для дифференциации НКМП от 
здорового сердца [51]. В педиатрии проведено всего 4 ис-
следования по оценке деформации миокарда при НКМП, 
возраст пациентов варьировал от 7,2 до 12,1 лет. В этих 
исследованиях значения глобальной деформации ЛЖ 
варьировали от –14,9% до –24,6%. в зависимости от ис-
следуемых сегментов.  Описаны случаи НКМП, где было 
обнаружено уменьшение апикальной ротации [39]. До-
стоверных данных о его прогностических критериях нет, 
необходимы дальнейшие исследования.

Наряду с ЭхоКГ, всем пациентам с кардиомиопатиями  
следует проводить магнитно-резонансную томографию 
(МРТ) сердца для уточнения морфологического феноти-
па [37]. Помимо выявления увеличенных размеров камер 
сердца, толщины его стенок и массы желудочков, дан-
ный метод позволяет провести функциональную оценку 
показателей миокарда, включая скорость кровотока, на-
личие шунтов и аномального движения регионарных сте-
нок. Кроме того, возможна оценка структуры миокарда: 
характеристика тканей фиброзного рубца, интерстици-
ального фиброза, отека и гиперемии, что может помочь 
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определить этиологию кардиомиопатии. МРТ повышает 
точность измерения движения, размера и функции ПЖ 
[2, 37].

МРТ следует выполнять по крайней мере один раз у 
всех пациентов с ДКМП, так как это метод золотого стан-
дарта для оценки бивентрикулярных объемов, систоли-
ческой функции и характеристики ткани. Позднее кон-
трастирование гадолинием (late gadolinium enhancement, 
LGE)  часто встречается при ДКМП и свидетельствует о 
миокардиальном фиброзе [52]. LGE постоянно описыва-
ется как сильный и независимый предиктор исходов при 
ДКМП, а его отсутствие связано с обратным ремодели-
рованием, что повышает выживаемость пациентов [37]. 
Следует отметить, что LGE демонстрирует возрастаю-
щую прогностическую ценность по сравнению с ФВ ЛЖ 
даже у пациентов с легкой или умеренной систолической 
дисфункцией [52]. G. Casas и J.F. Rodríguez-Palomares в 
литературном обзоре, посвященном мультимодальной 
визуализации при кардиомиопатиях, представили основ-
ные прогностические данные визуализации при ДКМП: 
ФВ ЛЖ ≤ 35%; систолическая дисфункция ПЖ (ФВ < 
45%); значительная (вторичная) митральная недостаточ-
ность; прогрессирующая диастолическая дисфункция; 
нарушение механики ЛЖ; наличие, распространение, ха-
рактер и прогрессирование LGE; повышенные значения 
картирования T1 и внеклеточного объема (extracellular 
volume, ECV) [37].

МРТ стала золотым стандартом для оценки ГКМП и 
должна выполняться всем пациентам [38]. Помимо более 
точного измерения толщины стенки ЛЖ и ФВ ЛЖ, МРТ по-
зволяет характеризовать структуру миокарда с помощью 
последовательностей LGE, который является частой на-
ходкой при ГКМП (около 60% пациентов) и коррелирует 
с наличием миокардиального фиброза [53, 54]. Как и при 
ДКМП, накопление LGE при ГКМП ассоциируется с не-
благоприятными исходами и особенно с риском ВСС [53]. 
Количественное определение LGE, рассчитанное как 
процент от общей массы ЛЖ, стало важным предиктором 
ВСС, как при обструктивной, так и при необструктивной 
ГКМП [53, 54]. При значениях LGE > 15% его можно рас-
сматривать как маркер риска развития ВСС [43]. Напро-
тив, исходы у пациентов с низким количеством LGE (<5%) 
сопоставимы с исходами без LGE [54].

Таким образом, «большой объем» LGE был включен 
в качестве критерия профилактической имплантации 
кардиовертера-дефибриллятора в американские реко-
мендации для пациентов с ГКМП. Согласно данным ре-
комендациям, МРТ пациентам с ГКМП необходимо про-
водить каждые 3–5 лет для оценки прогрессирования 
заболевания [43]. Картирование T1 и T2 и ECV позволяют 
проводить количественный анализ структуры миокарда и 
являются более чувствительными показателями для об-
наружения фиброза, чем LGE [37]. Тем не менее необ-
ходимы дальнейшие исследования для подтверждения 
прогностического значения последовательностей карти-
рования, чтобы полностью включить их в повседневную 
клиническую практику. 

Применение МРТ, по сравнению с трансторакальным 
ЭхоКГ, при РКМП позволяет характеризовать состояние 
миокарда (фиброз или аномальные отложения в интер-
стиции) и диагностировать данное заболевание уже на 
ранних стадиях [37].

МРТ следует проводить всем пациентам с НКМП. Су-
ществует несколько различных методов, которые были 

предложены для диагностики НКМП с использованием 
МРТ [37]. Так, S.E. Peterson с соавт. предложили в каче-
стве маркера НКМП использовать конечно-диастоличе-
ское отношение NC:C ≥ 2,3, измеренное в проекциях по 
длинной оси на месте с наиболее выраженными трабе-
кулами, а R.B.Stacey и соавт. – конечно-систолическое 
отношение NC:C > 2 в проекциях по короткой оси [55, 56]. 
M.Grothoff и соавт. скомбинировал и расширил критерии 
МРТ для диагностики и дифференциации НКМП от дру-
гих кардиомиопатий, используя четыре основных крите-
рия: процент некомпактной массы миокарда ЛЖ (>25%), 
общее количество некомпактной массы миокарда ЛЖ  
(>15 г/м2), соотношение NC:C ≥ 3:1 по крайней мере в 
одном из сегментов 1–3 или 7–16, за исключением апи-
кального сегмента 17, и соотношение NC:C в сегментах 
4–6 ≥ 2:1 [57]. По данным ряда авторов, накопление LGE 
при НКМП встречается реже, чем у пациентов с ДКМП 
или ГКМП, не всегда связано с наиболее гипертрабеку-
лярными сегментами и является мощным и независимым 
предиктором неблагоприятного исхода [58]. Следует от-
метить, что пациенты с НКМП с сохраненной ФВ ЛЖ и от-
рицательным значением LGE имеют отличный прогноз, в 
то время как пациенты с положительным значением LGE 
имеют повышенный риск независимо от ФВ ЛЖ [58].

Компьютерная томография (КТ) – это метод визуа-
лизации второго уровня, который наиболее полезен для 
определения анатомических нарушений, аномалий коро-
нарных артерий, оценки перикарда на предмет каких-ли-
бо признаков констрикции у пациентов с возможным 
рестриктивным фенотипом [2]. КТ сердца обычно исполь-
зуется для исключения ишемической болезни сердца, ко-
торая в детском возрасте встречается редко. Недавние 
исследования показали способность КТ с отсроченным 
усилением выявлять миокардиальный фиброз с эффек-
тивностью, сравнимой с LGE по МРТ [59]. В 2021 г. были 
опубликованы данные крупного популяционного исследо-
вания, которое показало, что повышенная трабекуляция 
ЛЖ, измеренная с помощью КТ, связана с повышенной 
частотой серьезных неблагоприятных сердечно-сосу-
дистых событий в общей популяции [60]. Пациентов c 
кардиомиопатиями с плохими окнами эхокардиографии 
и противопоказаниями к МРТ можно визуализировать с 
помощью КТ.

Катетеризация сердца редко используется для оцен-
ки морфологии детских кардиомиопатий. Данный метод 
служит для оценки гемодинамики, расчета сопротивле-
ния легочных сосудов, получения эндомиокардиальной 
биопсии для диагностических целей и лечения пациентов 
с поддающимися лечению поражениями [2].

При диагностике первичных кардиомиопатий не-
обходимо исключить вторичный характер изменений в 
миокарде. Если существующие методы визуализации 
не могут ответить на этот вопрос, эндомиокардиальная 
биопсия (ЭМБ) поможет установить причины вторичных 
кардиомиопатий [2]. Одним из исходов миокардита явля-
ется воспалительная ДКМП. Золотым стандартом диа-
гностики основных причин миокардита и воспалительной 
кардиомиопатии является гистологический, иммуногисто-
логический анализ образцов ЭМБ. Персистирующие ви-
русные инфекции и инфекционно-ассоциированные или 
постинфекционные воспалительные процессы миокарда 
могут быть ключевыми патологическими механизмами 
прогрессирования миокардита в кардиомиопатию [1]. С 
помощью ЭМБ можно обнаружить, например, наличие 
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отложений амилоида или железа, чтобы подтвердить или 
исключить некоторые вторичные РКМП, выявить очаго-
вое и интерстициальное фиброзное замещение миокар-
да при ГКМП [2]. 

Заключение
Первичные кардиомиопатии в детском возрасте 

представляют собой редкое, но серьезное заболевание, 
которое часто приводит к СН и является наиболее ча-
стой причиной трансплантации сердца у детей старше 
1 года. Клиническая картина кардиомиопатий в детском 
возрасте широко варьирует от бессимптомной до застой-
ной СН и внезапной остановки сердца. Диагностические 

подходы при кардиомиопатиях разнообразны. Визуа-
лизация является неотъемлемой частью диагностики и 
классификации кардиомиопатий на основе первичного 
морфофункционального фенотипа. Мультимодальная 
визуализация сердца служит важным инструментом для 
скрининга, диагностики, стратификации риска, прогноза 
и лечения кардиомиопатий. Будущие фундаментальные 
исследования целесообразно сосредоточить на изуче-
нии не только генетической структуры кардиомиопа-
тий для идентификации новых терапевтических мише-
ней, но и на улучшении диагностической визуализации 
с целью ранней диагностики заболевания и формирова-
ния групп риска.
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