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Вступ
Некомпактний міокард лівого шлуночка (НМЛШ) 

належить до групи первинних вроджених кардіоміо-
патій, характеризується тривалим безсимптомним 
перебігом у дітей раннього віку, іноді випадковою 
діагностикою і розвитком тяжких ускладнень. При 
цій патологiї мiокард лівого шлуночка (ЛШ) склада-
ється з двох шарiв — нормального i некомпактного. 
Некомпактний мiокард являє собою губчастий про-
шарок зi зниженою скоротливою здатнiстю міокарда 
ЛШ [3, 9, 12]. Основою некомпактної кардіоміопатії 
є губчастий міокард ЛШ унаслідок збереження його 
фетальної двошарової будови і утворення глибо-
ких синусів, що сполучаються з порожниною лівого 
шлуночка. У 1995 році синдром НМЛШ віднесений 
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Всесвітньою організацією охорони здоров’я до групи 
некласифiкованих кардiомiопатiй (КМП) [6, 14]. У 
класифікації Американської асоціації серця НМЛШ 
належить до первинних генетичних КМП [1, 11]. До 
цієї групи захворювань також відносять дилатацій-
ну (ДКМП) і гіпертрофічну кардіоміопатії (ГКМП), 
які на відміну від НМЛШ на сьогодні вивчені більш 
повно. Європейською спілкою кардіологів НМЛШ 
віднесений до окремого фенотипового класу — не-
класифікована КМП залежно від морфологічних та 
функціональних змін міокарда ЛШ [11, 14]. Пошире-
ність НМЛШ залишається невизначеною. За даними 
деяких авторів, поширеність цієї патології становить 
0,05–0,14 % [4], інших — 1,4 на 100 000 [17]. Епідеміо-
логічні дослідження свідчать про зростання вродже-
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Резюме.  Захворювання серцево-судинної системи у дітей залишаються надзвичайно актуальною пробле-
мою. Згідно з епідеміологічними дослідженнями, спостерігається зростання вродженої кардіологічної патоло-
гії у дітей України за останні 20–30 років майже на 3,2 %. Некомпактний міокард лівого шлуночка (НМЛШ) 
належить до групи некласифікованих кардіоміопатій з невизначеною поширеністю, водночас, згідно з даними 
літератури, ця патологія характеризується пізньою діагностикою і дуже високою смертністю. У патогене-
зі захворювання мають місце зміни будови міокарда в періоді ембріогенезу, внаслідок чого порушується нор-
мальний його розвиток. НМЛШ вважається генетично гетерогенним захворюванням, яке успадковується за 
автосомно-домінантним типом. У статті наведено клінічний випадок діагностики і ведення дитини з не-
компактним міокардом лівого шлуночка, який демонструє лікарям загальної практики — сімейної медицини, 
педіатрам та дитячим кардіологам алгоритм діагностики і ведення пацієнта з рідкісним захворюванням з 
метою більш ранньої діагностики, профілактики ускладнень і збереження життя хворому. Пацієнт, у якого 
після перенесеної пневмонії з’явилися скарги на задишку і швидку втомлюваність при незначному фізичному 
навантаженні, був своєчасно направлений сімейним лікарем на консультацію до дитячого кардіолога. Прове-
дений комплекс лабораторно-інструментальних досліджень дозволив запідозрити у хворого рідкісну вроджену 
патологію серцево-судинної системи — НМЛШ. У подальшому пацієнт регулярно спостерігався кардіологами 
та кардіохірургами, отримував протокольну терапію, був зареєстрований у державному реєстрі трансплан-
тації, що дозволило дочекатися донора з наступним успішним проведенням операції з трансплантації серця.
Ключові слова:  вроджена кардіоміопатія; некомпактний міокард; діагностика; дитина

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
https://orcid.org/0000-0002-5034-4181
https://orcid.org/0000-0003-3764-2181


Vol. 18, No 6, 2023Child`s Health,  ISSN 2224-0551 (print), ISSN 2307-1168 (online)480

Випадок із практики / Case Report

ної кардіологічної патології у дітей України за останні 
20–30 років майже на 3,2 % [5].

Вважається, що некомпактний міокард у хлопчиків 
зустрічається частіше, ніж у дівчаток. Смертність дітей 
із НКМП дуже висока. 

У патогенезі захворювання мають місце порушення 
будови міокарда в періоді ембріогенезу, внаслідок чого 
порушується нормальний його розвиток. Первинний 
мiокард складається із нещiльно зв’язаної мережi пе-
реплетених волокон, роздiлених глибокими синуса-
ми, що сполучаються з порожниною ЛШ. Протягом 
5–8-го тижня ембріонального розвитку відбувається 
формування серцевого м’яза — ущiльнення волокон 
і звуження мiжтрабекулярних порожнин. Одночасно 
формується коронарний кровообiг, а мiжтрабекулярнi 
простори зменшуються до розмiрiв капiлярiв. У нормi 
масивнi м’язовi трабекули знаходяться у правому шлу-
ночку (ПШ), а їх наявнiсть у ЛШ є патологiєю. Син-
дром некомпактного мiокарда спостерігається в ЛШ, 
але можуть бути як ізольоване ураження ПШ, так i по-
єднані ураження ЛШ і ПШ. Згідно з літературними да-
ними, існують як спорадичнi форми захворювання, так 
i сiмейнi випадки [2, 12]. 

НМЛШ вважається генетично гетерогенним за-
хворюванням. Розрiзняють декiлька типiв синдро му 
НМЛШ: тип 1 — потовщення стiнки ЛШ і мiжшлу-
ночкової перегородки без дилатації ЛШ; тип 2 — по-
єднання ознак НМЛШ і дилатацiйної кардiо мiопатiї, 
Х-зчеплений тип. Перший тип синдрому НМЛШ 
успадковується за автосомно-домiнантним типом, у 
деяких випадках є наслідком нових генних мутацiй. 
При цьому типi спостерiгається як iзольований син-
дром НМЛШ, так і його поєднання з вадами серця. 
Частiше за все відмічаються дефекти мiжпередсердної 
перегородки, стеноз легеневої артерії та iншi вади сер-
ця. Причиною цього типу є мутації в генi дистробревiну, 
розташованому в локусi 18q12.1q12.2. Другий варіант та-
кож успадковується за автосомно-домiнантним типом. 
Поєднання синдрому з Х-зчепленим типом успадкову-
ється за Х-зчепленим рецесивним типом. Це рiдкiсне 
спадкове захворювання розвивається внаслідок мутацiй 
у генi G 4.5, розташованому на Х-хромосомi в дiлянцi 
Xq28. Із цим геном пов’язані синдром Барта, iншi 
Х-зчепленi iнфантильнi кардiомiопатiї та Х-зчеплений 
фiброеластоз ендокарда. ДНК-дiагностика пiдтверджує 
наявнiсть цього захворювання. Жiнки можуть бути 
носiями мутантного гена і з 50% імовірністю передають 
ген, що несе мутацiю, синам. Доньки жінок є здоро-
вими, але 50 % із них стають носiями мутантного гена, 
для виявлення носiйства якого необхiдно провести мо-
лекулярно-генетичні обстеження [2, 15]. Основними 
симптомами НМЛШ є прояви серцевої недостатностi, 
аритмiї (шлуночкова тахiкардiя, фiбриляцiя передсердь, 
синдром Вольфа — Паркiнсона — Уайта), тромбоемболiї 
(емболiя легеневої артерiї, тромби в шлуночках серця) 
[7, 8, 18]. Для хворих з НМЛШ характерні порушення 
систолічної і діастолічної функції ЛШ. Діастолічна дис-
функція ЛШ характеризується порушенням процесів 
розслаблення та напруження в результаті наявності па-
тологічної трабекулярності ЛШ [6, 13, 17]. 

Дiагностика НМЛШ базується передусім на да-
них ехокардiографiї (ЕхоКГ). Для діагностики захво-
рювання іноді використовують магнiтно-резонансну 
томографiю, за показаннями — комп’ютерну 
томографiю [3, 9, 12]. Ведення таких пацієнтів перед-
бачає обстеження родичів першої лінії з проведенням 
трансторакальної ЕхоКГ та генетичного тестування. 
Антикоагулянтна терапія рекомендована при фракції 
викиду (ФВ) ЛШ менше ніж 40 %. Для профілактики 
тромбоемболічних ускладнень широко використову-
ється едоксабан (edoxaban) у вікових дозах [13]. Терапія 
хронічної серцевої недостатності проводиться згідно з 
протоколами лікування (серцеві глікозиди, сечогінні 
та кардіотрофічні препарати та інші за показаннями).

Клінічний випадок 
Костя Щ., народився 29.09.2005 року від першої ва-

гітності, яка перебігала з токсикозом першої половини, 
перших нормальних пологів. Маса тіла при народжен-
ні 3400 г, зріст 52 см, оцінка за шкалою Апгар 8–9 балів. 
Із пологового будинку хлопчик виписаний додому на 
5-ту добу з діагнозом «здоровий». Спостерігався сімей-
ним лікарем. Профілактичні щеплення згідно з кален-
дарем. У віці 8 місяців хворів на ГРВІ, гострий бронхіт. 
У 1,5-річному віці діагностована дефіцитна анемія 1-го 
ступеня, отримував замісну терапію. Після перенесеної 
бронхопневмонії у віці 2 роки 7 місяців у дитини вини-
кла задишка, швидка втомлюваність при незначному 
фізичному навантаженні, загальна слабкість, знижен-
ня апетиту, блідість шкіри та слизових оболонок. При 
огляді сімейним лікарем виявлений систолічний шум, 
і хлопчик був направлений на консультацію до кардіо-
лога в Полтавську обласну дитячу поліклініку.

При обстеженні на електрокардіограмі виявлена 
аритмія, відхилення електричної осі серця вправо, не-
повна блокада правої ніжки пучка Гіса, дифузні по-
рушення процесів реполяризації в міокарді ЛШ. При 
ЕхоКГ виявлена виражена трабекулярність ЛШ, роз-
ширення порожнини ЛШ і його дилатація, зниження 
скоротливої і насосної функції міокарда (ФВ 42 %). З 
огляду на дані ЕхоКГ виникла підозра на некомпак-
тний міокард ЛШ, і хлопчик був направлений на кон-
сультацію до Київського інституту серцево-судинної 
хірургії, де після додаткового обстеження підтвердже-
ний діагноз: некомпактний міокард лівого шлуночка.

У подальшому хлопчик неодноразово лікувався 
стаціонарно в кардіоревматологічному відділенні Пол-
тавської обласної клінічної лікарні, два-три рази на рік 
спостерігався кардіохірургами в м. Києві. Отримував 
дигоксин у підтримуючій дозі, сечогінні та метаболічні 
препарати. У дитини, незважаючи на проведення те-
рапії, поступово наростали ознаки хронічної серцевої 
недостатності ІІБ ступеня. ЕхоКГ виявила виражену 
дилатацію ЛШ, систолічну і діастолічну дисфункцію 
міокарда ЛШ, зниження ФВ до 28 %.

Хлопчику у віці 12 років у спеціалізованому центрі 
Індії проведена трансплантація серця. Перед операці-
єю дитині проведено повне клініко-інструментальне 
обстеження. Методом ЕхоКГ підтверджено наявність 
губчастого міокарда, некомпактний міокард лівого і 
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правого шлуночків, тяжку систолічну дисфункцію ЛШ 
(ФВ 20 %), діастолічну дисфункцію 1-го ст., помірну 
дисфункцію ПШ (TAPSE 1,4 см), помірну мітральну 
регургітацію, дилатацію лівого і правого передсердь, 
НПВ 1,4 см (на вдоху колабрує), відсутність перикар-
діального випоту/тромбозу, вегетації та мінімальний 
плевральний випіт справа. Дослідження гемодинаміки 
правих відділів серця показало PVR 2,8 од. Вуда і сер-
цевий викид 3,8 л/хв. Хлопчику проведено стандартне 
клінічне обстеження перед операцією, і він визнаний 
придатним для трансплантації серця. Дитина була за-
реєстрована у державному реєстрі трансплантації. При 
появі підходящого донора хлопчик взятий на тран-
сплантацію серця, яка проведена 28.04.2018. Після 
операції хлопчик переведений у відділення інтенсивної 
терапії із інотропною підтримкою в/в норадреналіном 
0,1 мкг/кг/хв, адреналіном 0,1 мкг/кг/хв, закисом азо-
ту 20 г/хв. 

Інотропна підтримка поступово знижувалася, і 
04.05.2018 року дитина переведена в палату зі стабіль-
ною гемодинамікою. Хлопчик почувався добре. Ре-
зультати післяопераційних досліджень були в межах 
норми. У відділенні хлопчику розпочата імуносупре-
сорна терапія. Післяопераційне спостереження за від-
торгненням серця проводилось щодня.

За даними серійних ЕхоКГ підтверджена задовіль-
на бівентрикулярна функція: помірна концентрична 
гіпертрофія ЛШ, відсутні ознаки парадоксального руху 
стінок, нормальна систолічна функція ЛШ (ФВ 68 %), 
діастолічна дисфункція ЛШ 2-го ступеня, дисфунк-
ція ПШ (TAPSE 1,2 см), діастолічна дисфункція ПШ 
2-го ступеня, дилатація лівого і правого передсердь і 
ПШ, помірна трикуспідальна регургітація із централь-
ним потоковим скидом, тяжка легенева гіпертензія 
(РСДЛА 62 мм рт.ст.), регургітація на клапані легеневої 
артерії (ЛА) 1-го ст. (середній тиск в ЛА 26 мм рт.ст., 
діастолічний тиск в ЛА 17 мм рт.ст., час прискорення 
потоку в ЛА 67 м/хв), помірна мітральна регургітація, 
вегетації та тромби відсутні.

Гемодинамічні показники стабільні (ЧСС 90/хв, АТ 
120/70 мм рт.ст.), периферійний пульс задовільного на-
повнення, діурез адекватний.

Дитина виписана із відділення з нормальними жит-
тєвими показниками та рекомендаціями щодо подаль-
шої тривалої імуносупресорної терапії.

Пацієнт продовжує постійно спостерігатися кардіо-
хірургами в Київському інституті серцево-судинної хі-
рургії та кардіологами Полтавської обласної клінічної 
лікарні. На сьогодні порушень гемодинаміки, рентге-
нологічного збільшення серця не виявлено. На ЕхоКГ 
визначається задовільна скоротлива функція міокарда, 
невелика трикуспідальна і мітральна регургітація, ФВ 
60 %. Рекомендовано продовжити імуносупресорну те-
рапію.

Висновки
Наведений клінічний випадок свідчить про трудно-

щі діагностики первинних міокардитів у дітей, і зокре-
ма такого рідкісного захворювання, як некомпактний 
міокард лівого шлуночка. Лікарі-педіатри та лікарі за-

гальної практики повинні мати настороженість щодо 
цього захворювання, знати основні діагностичні кри-
терії з метою більш раннього виявлення, профілактики 
ускладнень та летальності пацієнтів.

Конфлікт  інтересів.  Автори заявляють про відсут-
ність конфлікту інтересів та власної фінансової заці-
кавленості при підготовці даної статті.
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Clinical case of diagnosis of left ventricular non-compaction in a child
Abstract.  Diseases of cardiovascular system in children present an 
extremely urgent problem nowadays. According to the latest epide-
miological studies, there has been an increase by almost 3.2 % in 
congenital heart disease in Ukrainian children over the past 20–30 
years. Left ventricular non-compaction belongs to a group of un-
classified cardiomyopathies with undetermined prevalence. At the 
same time, based on literature, this pathology is characterized by 
a late diagnosis and very high mortality. In the pathogenesis of the 
disease, structural changes in the myocardium occur during the em-
bryonic stage, leading to its abnormal development. Left ventricular 
non-compaction is considered a genetically heterogenous disease, 
which is inherited in an autosomal dominant pattern. The article 
deals with a clinical case of diagnosis and management of a child 
with left ventricular non-compaction, which demonstrates to ge-

neral practitioners, pediatricians, and pediatric cardiologists the al-
gorithm for diagnosing and managing patients with a rare disease in 
order to make earlier diagnosis, prevent complications, and preserve 
patient’s life. The patient who has been suffered from pneumonia, 
complained of breathlessness and rapid fatigue during minor physi-
cal exertion was timely referred by the family doctor for consultation 
with a pediatric cardiologist. Laboratory and instrumental studies 
allowed to suspect a rare congenital heart disease — left ventricular 
non-compaction. Subsequently, the patient was regularly examined 
by cardiologists and cardiac surgeons, received protocol therapy, 
was registered in a state transplant registry, which allowed to wait for 
a donor with subsequent successful heart transplant surgery.
Keywords:  congenital cardiomyopathy; non-compact myocar-
dium; diagnosis; child
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