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Актуальность. Некомпактность миокарда ЛЖ нарушает насосную функцию серд-
ца. Вредные факторы обусловливает снижение фракции выброса (ФВ) до 17-20%, что,
преимущественно у молодых, невозможно объяснить [1]. Выявление генно-хромосомных
дефектов у больных с НМЛЖ требует генетического обследования близких родствен-
ников и детей пациентов для разработки методы первичной профилактики осложнений
НМЛЖ [5]. Неблагоприятный прогноз и высокая летальность определяют высокую акту-
альность изучения случаев НМЛЖ.

Цель исследования. По результатам ЭхоКГ и МРТ-сердца определить степень неком-
пактности миокарда, обусловливающей фенотипические варианты клинических проявле-
ний болезни.

Материалы и методы. Проведено обследование и лечение 4-х пациентов с НМЛЖ,
изучена медицинская документация догоспитального периода. Прогрессирующая сердеч-
ная недостаточность с ФВ до 14-20% без четких причин, предопределила выполнение
МРТ-сердца.

Собственные наблюдения. У трех пациентов выявлены классические признаки НМ-
ЛЖ. У одной - обнаружены воспалительные изменения, падение ФВ до 14%, рецидивиру-
ющая желу-дочковая тахикардия и экстрасистолия. Имплантация ИКД и медикаментоз-
ная терапия обусловили через 1,5 года увеличение ФВ до 53%. У двух - наблюдался рост
фракции выброса от 18-20 до 50%. У одного пациента выявлен вариант некомпактности
(0,8:1) с ФВ до 42%.

Выводы: 1. Выявлена типичная локализация НМЛЖ, однако у двух пациентов об-
наружена некомпактность миокарда правого желудочка, что требует дальнейшего изуче-
ния [3].

2. Типичная НМЛЖ обусловливает выраженное снижение систолической функции
миокарда (ФВ до 14-20%). Соотношение компактного и некомпактного слоя 0,8:1 изна-
чально можно трактовать как вариант некомпактности, проявившейся умеренным сниже-
нием ФВ до 42%[4] .

3. Случай НМЛЖ с миокардитом у пациента с ФВ 17% показал, что на фоне те-
рапии через 6 месяцев ФВ = 50%. Такое восстановление систолической функции может
быть расценено с позиций сохранения адаптации миокарда, подвергшегося впервые вос-
палительным изменениям, а своевременная адекватная терапия миокардита не позволила
произойти грубым метаболи-ческим нарушениям с падением сократимости миокарда [2].

4. МРТ-исследование сердца - золотой стандарт при ХСН с низкой фракцией выброса
у молодых людей, у которых " нет конкретных" причин возникновения данной патологии.

Практическая значимость. 1. Обнаружены варианты НМЛЖ, обусловливающие
степень выраженности ХСН, что нужно учитывать при прогнозе и лечении больных.

2. Выявление НМЛЖ требует генетического обследования близких родственников, осо-
бенно детей этих пациентов. Диагностика НМЛЖ до клинических проявлений позволит
разработать методы первичной профилактики осложнений НМЛЖ, что вообще не отра-
жено в настоящее время в доступной литературе.
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