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АННОТАЦИЯ 
Кардиомиопатии (КМП) у детей характеризуются большими трудностями прижизненной и посмертной диагностики, а прогноз остаётся 
непредсказуемыми в каждом отдельном случае. К редко встречающимся формам КМП у детей относятся некомпактная кардиомиопатия 
левого желудочка (НКМЛЖ) и рестриктивная кардиомиопатия (РКМП). Трудности диагностики НКМЛЖ и РКМП обусловлены 
скудностью звуковой симптоматики, вариабельностью клинических проявлений и возможностью асимптоматического течения 
длительное время. 
Ключевые слова: рестриктивная кардиомиопатия, сердечная недостаточность, гемодинамические нарушения. 
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THE NATURE OF HEMODYNAMIC DISORDERS IN CHILDREN WITH RARE FORMS OF CARDIOMYOPATHY 
 

ANNOTATION 
Cardiomyopathy (CMP) in children is characterized by great difficulties in life and postmortem diagnosis, and the prognosis remains 

unpredictable in each individual case. Rare forms of CMP in children include non-compact left ventricular cardiomyopathy and restrictive 
cardiomyopathy. The difficulties in diagnosing non-compact and restrictive cardiomyopathy are due to the paucity of sound symptoms, the 
variability of clinical manifestations and the possibility of an asymptomatic course for a long time. 

Key words: restrictive cardiomyopathy, heart failure, hemodynamic disorders. 
  

Актуальность. Одной из серьёзных проблем детской 
кардиологии является увеличение частоты и распространенности 
кардиомиопатий (КМП), имеющих неоднозначную 
эпидемиологическую направленность, характеризующиеся 
большими трудностями прижизненной и посмертной диагностики 
[1,5,7]. 

Несмотря на общность генетических изменений, характерных 
для той или иной КМП, и предсказуемость общего характера 
течения заболевания, индивидуальные особенности дебюта 
клинической картины, наиболее значимые симптомы и жалобы 
пациента, а также их развитие с течением времени могут 
варьировать в широком диапазоне. 

В частности, тяжесть течения КМП, степень выраженности 
типичных структурных изменений, симптоматика сердечной 
недостаточности и скорость прогрессирования патологического 
процесса во многом остаются определяемыми индивидуально. 
Характер течения КМП и ее долгосрочный прогноз также остаются 
непредсказуемыми в каждом отдельном случае, хотя существуют 
данные долгосрочных проспективных наблюдений, касающиеся 
большинства случаев данной патологии в целом [1,5,7,15-20]. 

К редко встречающимся формам КМП у детей относятся 
некомпактная кардиомиопатия левого желудочка (НКМЛЖ). 
Клинические проявления НКМЛЖ очень вариабельны, 
неспецифичны и очень схожи с другими вариантами 
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кардиомиопатий — от случайной постановки диагноза при 
асимптоматичной форме до тяжелых проявлений [3,6,8,9,11]. 
Несмотря на значительные достижения детской кардиологии, до 
настоящего времени нет общепринятых критериев диагностики 
НКМЛЖ у детей, в связи с чем прогностическая значимость 
варьирует от положительных до негативных исходов в связи с 
высоким уровнем смертности детей от данной патологии 
[3,4,9,13,15]. 

Не менее тяжелой и достаточно редкой формой КМП является 
рестриктивная кардиомиопатия (РКМП). Диагностика РКМП 
является сложной клинической задачей, фенотипические 
проявления как правило неоднородны и неоднозначны для 
объективной оценки. Почти невозможно распознать РКМП только 
по жалобам пациентов, так как кардиальные симптомы могут 
отсутствовать, а признаки сердечной или мышечной аномалии 
можно обнаружить только в результате целенаправленного и 
детального обследования.  Трудности диагностики этой формы 
КМП обусловлены также скудностью звуковой симптоматики, 
нерезким увеличением перкуторных и рентгенологических 
размеров сердца [2,5,8, 10-14] 

Кроме того, на сегодняшний день известно, что при РКМП 
очень высокий риск развития у детей жизнеугрожающих 
нарушений сердечного ритма и внезапной смерти вследствие 
тяжелых дефектов проводимости; поэтому ранняя верификация 
этого диагноза является стратегически важной задачей, во многом 
определяющей прогноз. 

Суммируя вышеизложенное, следует подчеркнуть, что данные 
формы кардиомиопатий встречаются чаще, чем диагностируются, 
поскольку нередко скрываются под маской других заболеваний. 
Приоритетными остаются проблемы ранней диагностики и 
лечения данных заболеваний и требуют особого внимания и 
подхода. 

На основании анализа данных литературы нами была 
поставлена цель: изучить характер гемодинамических нарушений 
у детей с некомпактной и рестрикттивной кардиомиопатиями. 

Объём и методы исследования. Исследование и сбор 
материала проводился на базе Андижанского Областного детского 
многопрофильного медицинского центра. В исследование 
включено 20 детей в возрасте с 3 до 10 лет (10 с НКМЛЖ и 10 с 
РКМП), получавших лечение в кардиоревматологическом 
отделении. Дети с НКМЛЖ представлены в возрастном диапазоне 
8-10 лет, преимущественно представителями женского пола - 80%. 
При поступлении в стационар у 60% детей состояние оценивалось 
как тяжёлое, состояние кровообращения соответствовало II 
степени А преимущественно с левожелудочковой 
недостаточностью. 

Поводом для поступления в стационар были жалобы, 
встречающиеся у всех детей с данной формой КМП: одышка при 
физической активности, чувство нехватки воздуха, навязчивый 
кашель, боли в области сердца, повышенная потливость и 
слабость. Физикальным проявлением НКМП явился 
систолический шум различной интенсивности, с локализацией в 
области верхушки сердца. При проведении ЭКГ обследования в 
80% случаях диагностирована гипертрофия левого желудочка, в 
остальных случаях гипертрофия левого желудочка сочеталась с 
перегрузкой левого предсердия. Нарушения ритма у 2/3 детей 
представлены синусовой брадикардией. Неблагоприятным в плане 
прогноза явилась выявленная у 2-х детей синоаурикулярная 
блокада в соотношении 2:1 и 3:1. Кроме некомпактности слоев 
различной толщины и локализации в миокарде левого желудочка  
на ЭхоКГ выявлены: повышеный конечно-диастолический  (47±2 
мл) и конечно-систолический (38±3 мл) размеры, со значительно 
сниженной систолической функцией миокарда левого желудочка 
(40±5%). При поступлении в стационар состояние всех детей с 
РКМП оценивалось как тяжёлое и гемодинамические нарушения 
укладывались в картину сердечной недостаточности II степени А, 
преимущественно правожелудочковой. Жалобы представлены: у 
40% детей акроцианозом, у всех детей чувством нехватки воздуха 
и одышкой, причём у 1/3 -  по типу диспноэ, у 50% детей был 
выраженный болевой синдром в области сердца и у 20% 
приступами навязчивого кашля. 

Аускультативный признак РКМП – ослабление I тона и 
систолический шум в области верхушки сердца выслушивался у 
всех детей, а признаком легочной гипертензии явился акцент II 
тона над легочной артерией. Гепатомегалия, как проявление 
сердечного застоя, отмечалась у всех детей. Размеры печени 
находились в пределах от 2-х до 4-х см. На ЭКГ, кроме признаков 
перегрузки предсердий и гипертрофии левого желудочка, нами 
выявлены метаболические изменения и нарушения реполяризации 
миокарда у всех детей. Нарушения ритма представлены 
тахиаритмией. 

Кроме превышающих показатели нормы фракции изгнания, на 
ЭхоКГ у всех детей была выявлены признаки дилатации 
предсердий с преобладанием левого предсердия, вторичная 
недостаточность митрального клапана и эхопризнаки легочной 
гипертензии. 

Выводы. Полученные результаты свидетельствуют о 
значительных гемодинамических нарушениях при НКМЛЖ и 
РКМП, проявляющиеся как лево- так правожелудочковой 
сердечной недостаточностью; серьёзной систолической 
дисфункции миокарда левого желудочка; о жизнеугрожаемом в 
плане прогноза нарушением ритма сердца в виде 
синоаурикулярной блокады у детей с НКМЛЖ. 
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