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1. Занятие № 11
Тема: «Кардиомиопатия».
2. Форма организации занятия: клиническое практическое занятие.
3. Значение изучения темы: Кардиомиопатии по-прежнему остаются одними из наименее изученных кардиологических заболеваний, являясь объектом изучения активно развивающейся области современной кардиологии. Диагностика некоронарогенных заболеваий миокарда у детей на сегодняшний день остается одним из наиболее сложных вопросов педиатрии. Практический опыт, результаты последних исследований и эпидемиологические данные указывают на увеличение частоты неревматической некоронарогенной патологии последние годы как в России, так и за рубежом. Благодаря разработанной программе первичной и вторичной профилактики ревматизма, количество ревматических кардитов в настоящее время резко снизилось. Однако анализ заболеваемости за прошедшее столетие, проведенный в Соединенных Штатах Америки, показал сохранение общего числа заболевших миокардитами и кардиомиопатиями на том же уровне к концу XX века, что и был в начале, несмотря на значительные достижения современной медицины. Высокой остается и смертность среди детей при кардиомиопатиях, достигающая 3–6% от числа заболевших за год.

4. Цели обучения: 

Общая: обучающийся должен обладать общекультурными (ОК-1, ОК-5, ОК-8) и профессиональными компетенциями (ПК-1 ,ПК-3, ПК-5, ПК-6, ПК-10, ПК-11, ПК-12, ПК-15, ПК-16, ПК-17, ПК-18, ПК-19, ПК-20, ПК-21, ПК-22, ПК-23, ПК-24, ПК-25, ПК-26, ПК-30, ПК-31, ПК-32).

Учебная: 
- Знать:

Социально-значимые проблемы, процессы и существующие методы применения медико-биологических и клинических наук в различных видах профессиональной и социальной деятельности. Заболевания, связанные с неблагоприятным воздействием климатических и социальных факторов. 

Морально-этические нормы, правила и принципы профессионального врачебного поведения, права пациента и врача, основные этические документы международных и отечественных профессиональных медицинских ассоциаций и организаций.

Этические и деонтологические нормы поведения врача, обязанности, права, место врача в обществе. 

Методы физикального осмотра, клинического обследования больного ребенка, алгоритм лабораторных и инструментальных обследований детей с различными формами кардиомиопатий ()КМП).

Этиологию, патогенез, морфогенез, патоморфоз КМП у ребенка, принципы классификации болезни. 

Особенности течения и возможные осложнения КМП. Современные методы клинического, лабораторного, инструментального обследования больных детей с КМП. Основные патологические синдромы и симптомы заболевания, диагностические критерии по выявлению неотложных и угрожающих жизни состояний. 

Методы лечения КМП у детей и показания к их применению. Алгоритм патогенетической адекватной терапии при КМП у детей. Клинико-фармакологическую характеристику основных групп лекарственных препаратов и рациональный выбор конкретных лекарственных средств при лечении КМП у детей. 

Организацию и проведение реабилитационных мероприятий среди детей, механизм лечебно-реабилитационного воздействия физиотерапии, лечебной физкультуры, рефлексотерапии, фитотерапии, массажа и других немедикаментозных методов, показания и противопоказания к их назначению. 

- Уметь:

Анализировать социально-значимые проблемы и процессы, делать практические выводы, оценивать социальные факторы (культурные, этнические, религиозные, индивидуальные, семейные), влияющие на состояния физического и психологическое состояние ребенка и подростка. 

Применять этические и деонтологические нормы в общении с коллегами, средним медицинским персоналом, больным ребенком и его родственниками. 

Собрать анамнез болезни и жизни больного ребенка, провести физикальное обследование больного ребенка; оценить его состояние для принятия решения о необходимости оказания ему медицинской помощи; провести первичное обследование систем и органов. Наметить объем дополнительных исследований для уточнения диагноза. Интерпретировать результаты биохимических, иммунологических исследований, а также методов функциональной диагностики (ЭКГ, эндоскопии, УЗИ и др.). Сформулировать клинический диагноз.

Вести медицинскую документацию.

Устанавливать причинно-следственные связи изменений состояния здоровья от воздействия факторов окружающей среды. 

Разрабатывать план терапевтических мероприятий, сформулировать показания к избранному методу лечения с учетом этиотропных и патогенетических средств, оценить эффективность и безопасность проводимого лечения. 
При неотложных состояниях определить срочность выведения, путь введения, режим и дозу лекарственных препаратов или инструментального воздействия. 

Разработать больному ребенку план реабилитационных мероприятий с учетом особенностей болезни, подобрать, назначить и провести реабилитационные мероприятия. 

- Владеть:

Методами оценки факторов риска, влияющих на развитие КМП у детей.. 

Навыками реализации в практической врачебной деятельности деонтологии и медицинской этики. 

Навыками постановки предварительного диагноза на основании результатов клинических, лабораторных, функциональных исследований, навыками сопоставления клинических и морфологических данных.
Навыками интерпретации результатов лабораторных, инструментальных методов диагностики у детей и подростков. 

Методами ведения медицинской учетно-отчетной документации в медицинских организациях педиатрического профиля. 

Алгоритмом развернутого клинического диагноза (основного, сопутствующего) с учетом МКБ-10.
Навыками назначения адекватного лечения, дифференцированного в соответствии с выставленным диагнозом и возрастом ребенка, навыками применения лекарственных средств, а также немедикаментозной терапии при лечении и реабилитации детей с КМП.
Приемами первой врачебной помощи при неотложных и угрожающих жизни состояниях. 

Алгоритмом выполнения основных манипуляций и процедур, проводимых в медицинских организациях педиатрического профиля. 
5. План изучения темы: 

5.1. Контроль исходного уровня знаний.
5.2. Основные понятия и положения темы.
Кардиомиопатии (КМП) группа гетерогенных заболеваний, характеризующаяся патологией миокарда с его структурными и/или функциональными нарушениями, не обусловленная ишемической болезнью сердца, гипертензией, клапанными пороками и врожденными заболеваниями. 

Код МКБ 10

I42 - Кардиомиопатия

I42.0 - Дилатационная кардиомиопатия

I42.1 - Обструктивная гипертрофическая кардиомиопатия

I42.2 - Другая гипертрофическая кардиомиопатия

I42.3 - Эндомиокардиальная (эозинофильная) болезнь

I42.4 - Эндокардиальный фиброэластоз

I42.5 - Другая рестриктивная кардиомиопатия

I42.6 - Алкогольная кардиомиопатия

I42.7 - Кардиомиопатия, обусловленная воздействием лекарственных средств и 

других внешних факторов

I42.8 - Другие кардиомиопатии

I42.9 - Кардиомиопатия неуточненная

 КЛАССИФИКАЦИЯ

Патофизиологическая классификация кардиомиопатий (ВОЗ, 1995)

· Дилатационая кардиомиопатия (ДКМП)

·  Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП)

· с обструкцией;

· без обструкции.

·  Рестриктивная кардиомиопатия (РКМП)

· первичная миокардиальная;

· эндомиокардиальная с эозинофилией;

· эндомиокардиальная без эозинофилии.

· Аритмогенная кардиомиопатия правого желудочка (АКПЖ)

Классификация первичных кардиомиопатий (ААС, 2006)

· Генетические:

· ГКМП;

· АКМП/дисплазия правого желудочка (АДПЖ);

· Некомпактный левый желудочек (НКМ), («губчатый» миокард)

· Нарушения проводящей системы сердца (синдром Ленегре);

· Гликогенозы (типы PRKAG2 и Данон);

· Митохондриальные миопатии4

· Нарушения функции ионных каналов:

- синдром удлиненного интервала QT;

- синдром Бругада;

- катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахикардия;

- синдром укороченного интервала QT;

- южно-азиатский синдром внезапной необъяснимой смерти во сне.

· Смешанные (генетические и негенетические):

· ДКМП;

· Первичная рестриктивная негипертрофическая КМП;

· Приобретенные:

· Миокардиты (воспалительная КМП)

· КМП, обусловленная внезапным эмоциональным стрессом

· Перипартальная КМП;

· КМП, индуцированная тахикардией;

· КМП у детей, матери которых страдают сахарным диабетом (СД) 1-го 

типа.

Классификация КМП (ЕОК, 2008)
                                       ГКМП ДКМП АДПЖ РКМП НКМП

	


Подтипы болезни

	· 
	


ПРИМЕРЫ ДИАГНОЗОВ

· Дилатационная кардиомиопатия. Недостаточность митрально клапана. НК 2Бст., III ФК по Ross.

· Гипертрофическая кардиомиопатия, обструктивная форма. Семейный вариант. НК 1 ст., I ФК по NYHA.

·  Некомпактный миокард левого желудочка, дилатационной форма. НК 2А ст., 
I. ГИПЕРТРОФИЧЕСКАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ

Заболевание миокарда, характеризующееся очаговой или диффузной гипертрофией миокарда левого и/или правого желудочка, чаще асимметричной, с вовлечением в гипертрофический процесс межжелудочковой перегородки, нормальным или уменьшенным объемом левого желудочка, сопровождающееся нормальной или увеличенной контрактильностью миокарда при значительном снижении диастолической функции. 

Семейная (генетически обусловленная) ГКМП - заболевание, характеризующееся гипертрофией миокарда, исключающее наличие у пациента иного заболевания, которое сопровождается гипертрофией миокарда

• Генетически детерминированное заболевание

• Наследование аутосомно-доминантное 

• Распространенность 1:500 (0,2%)

• Не зависит от расы и пола

Этиология 

· мутации генов, кодирующих синтез сократительных белков миокарда. Дефекты белковых компонентов сердечного саркомера при ГКМП составляют 80-85% всех мутаций: тяжелой цепи b-миозина ~35%, миозинсвязывающегобелка С ~35%, тропонина Т ~10%. 15-20% всех мутаций обусловливают дефекты эссенциальной и регуляторной легких цепей миозина, α-тропомиозина, α-актина, сердечного тропонина I, тяжелой цепи α-миозина, титина, тропонина С, цAMФ-активируемой протеинкиназы,     митохондриальной ДНК.

· увеличение массы миокарда ЛЖ и толщины его стенки при инфильтрации интерстиция или при внутриклеточном отложении продуктов метаболизма.

Патогенез

При ГКМП генетическая неполноценность сократительных белков обусловливает нарушение обменных и сократительных процессов в гипертрофированной мышце. Морфологические изменения левого желудочка определяют состояние внутрипредсердной гемодинамики.
Основные патогенетические факторы ГКМП:
·  снижение эластичности и сократительной способности гипертрофированного миокарда левого желудочка с ухудшением его диастолического наполнения, в результате чего работа миокарда, в пересчете на единицу массы миокарда, существенно уменьшается;

·  несоответствие коронарного кровотока в неизмененных сосудах степени 

гипертрофии миокарда;

· сдавление коронарных сосудов гипертрофированным миокардом;

· нарушение скорости проведения возбуждения в желудочках наряду с 

асинхронным сокращением различных отделов миокарда;

асинергизм сокращения отдельных участков миокарда со снижением 

пропульсивной способности левого желудочка.

Клиническая картина

Клинические проявления ГКМП полиморфны и неспецифичны, они варьируют от 

бессимптомных форм до тяжелого нарушения функционального состояния и 

внезапной смерти, которая часто наступает в детском или юношеском возрасте, во 

время физической нагрузки или сразу после нее.

Основные жалобы у детей старшего возраста:

·  быстрая утомляемость;
·  одышка при физической нагрузке, а у части больных и в покое, по ночам, 

которая обусловлена венозным застоем крови в легких вследствие 

диастолической дисфункции гипертрофированного левого желудочка;

·  кардиалгии, связанные с несоответствием коронарного кровотока массе 

миокарда. На развитие ишемии миокарда влияют нарушения процесса 

расслабления сердечной мышцы, повышение внутримиокардиального 

напряжения и сдавление интрамуральных коронарных сосудов;

·  головокружения и обмороки, в части случаев, связаны с резким снижением 

сердечного выброса вследствие усугубления препятствия изгнанию крови из 

левого желудочка. У детей это отмечается чаще при физической нагрузке и 

эмоциональном стрессе;

· сердцебиение, перебои в работе сердца, синкопальные состояния могут быть 

обусловлены нарушениями ритма сердца
У детей раннего возраста выявление ГКМП нередко связано с возникновением 

признаков застойной сердечной недостаточности, которая у них развивается чаще, 

чем у детей старшего возраста и взрослых. 

Диагностика 

При сборе анамнеза выявляется отягощенная наследственность: ССЗ с гипертрофией миокарда ЛЖ или диагнозом ГКМП; внезапно умершие родственники, особенно в молодом возрасте. Целесообразно обследование родственников пациента с целью выявления семейных случаев заболевания. При клиническом осмотре при необструктивной форме отклонений от нормы при осмотре может не быть, но иногда определяют увеличение продолжительности верхушечного толчка, IV тон сердца. 

При обструктивной форме ГКМП выявляют усиленный продолжительный верхушечный толчок, занимающий всю систолу вплоть до II тона (признак 

гипертрофии миокарда левого желудочка), систолическое дрожание вдоль левого 

края грудины, пульсацию сонных артерий, быстрый «отрывистый» пульс при пальпации сонных артерий, обусловленные быстрым изгнанием крови в первую 

половину систолы. Грубый веретенообразный систолический шум, возникающий не 

в раннюю систолу, когда изгнание крови происходит без помех, а спустя некоторое 

время после I тона. Лучше всего шум слышен у левого края грудины и на верхушке, 

где из-за сопутствующей митральной недостаточности он становится дующим и 

пансистолическим. Интенсивность шума нарастает в положении сидя, стоя, на выдохе, при пробе Вальсальвы, то есть при усугублении препятствия изгнанию крови в результате уменьшения пред- и постнагрузки или увеличения сократимости. 

I тон на верхушке сердца в большинстве случаев нормальной звучности, а II тон на 

основании у ряда больных ослаблен, выявляется IV тон. Нередко определяется нарушение сердечного ритма.

Генетическая (ДНК диагностика)
«генотип положительный / положительный фенотип»

«генотип положительный / отрицательный фенотип» - пациент может иметь 

генотип без формирования фенотипа, или может быть вовлечена лишь часть 

миокарда ЛЖ и пациенты имеют нормальную массу миокарда ЛЖ 

(субклиническая ГКМП). В данном случае диагноз правомочно выставлять при
наличии дополнительных критериев: отягощенный семейный анамнез, изменения 

на ЭКГ, наличие тахиаримий, наличия кардиосимптомов.

Рентгенография органов грудной клетки: незначительное увеличение дуг левого 

желудочка и левого предсердия и закругление верхушки сердца, усиление 

сосудистого рисунка, связанное с перенаполнением венозного русла. При развитии 

систолической дисфункции – кардиомегалия.

Электрокардиография: вольтажные признаки гипертрофии миокарда левого 

желудочка и левого предсердия, нарушения процесса реполяризации желудочков, 

изменения комплекса ST-T, изменения амплитуды зубца Т, патологические зубцы

Q; нарушения ритма и проводимости (фибрилляция предсердий, желудочковые 

нарушения ритма, блокады ножек пучка Гиса); синдром превозбуждения 

желудочков в виде укорочения интервала PQ или феномена Вольфа-Паркинсона-

Уайта.

Суточное мониторирование ЭКГ: выявляются нарушения ритма и риск-

предикторов желудочковых жизнеугрожающих аритмий; сниженная вариабельность 

сердечного ритма, изменения сегмента ST-T, дисперсия и удлинение интервала QT;

нарушения ритма III-V градации по Lown (суправентрикулярная экстрасистолия 

>500 за сутки, групповая, неустойчивая и устойчивая суправетрикулярная

тахикардия, персистирующая форма мерцательной аритмии), A-V блокады II-III 

степени, синдром слабости синусового узла, ишемия миокарда (определяют 

количество эпизодов ишемии, суммарная продолжительность ишемии в течение 

суток, наиболее продолжительный эпизод ишемии, глубина депрессии сегмента ST).

Суточное мониторирование артериального давления (АД): проводят для 

исключения артериальной гипертензии.

Эхокардиография (Эхо-КГ): является наиболее информативным методом 

диагностики. 

По результатам Эхо-КГ ГКМП классифицируют по гемодинамическим 

параметрам (на основании систолического градиента давления в выходном отделе 

ЛЖ)

Обструктивная форма:

- градиент давления в покое равен или превышает 30 мм рт.ст. (2,7 м/с по данным 

допплер-ЭхоКГ).

Латентная форма: 

- градиент давления менее 30 мм рт.ст. в покое;

- градиент давления равен или превышает 30 мм рт.ст. при проведении нагрузочной 

пробы.

Необструктивная форма: 

- градиент давления менее 30 мм рт.ст. в покое и при проведении нагрузочной 

пробы.

Критерии УЗИ-диагностики необструктивной ГКМП

• Преимущественно равномерная (концентрическая) или асимметрическая 

гипертрофия миокарда 

• Увеличение массы сердца 

• Нет признаков обструкции и переднесистолического движения створок МК.

Критерии УЗИ-диагностики обструктивной ГКМП
Постоянные критерии

· Асимметричная гипертрофия 

· У взрослых ≥ 15 мм, 13-14 мм - пограничный размер 

· У детей ≥ 2-х стандартных отклонений (z score ≤ 2) принятых норм для 

· данного пола, возраста, веса

·  Отношение толщины МЖП в диастоле к толщине задней стенки ЛЖ более 1,3

· Наличие симметричной гипертрофии не исключает диагноз ГКМП 

· Обструкция выносящего отдела левого желудочка

· Градиент более 30 мм рт.ст. в выходном тракте ЛЖ (скорость потока в 

выходном отделе ЛЖ 2,7 м/с) или при наличии внутрижелудочковой 

обструкции на уровне средних отделов ЛЖ более 20 мм рт.ст. 

· Переднесистолическое движение передней створки митрального клапана и ее 

соприкосновение с межжелудочковой перегородкой в диастолу (SAM-

феномен); систолическое дрожание створок аорты

Непостоянные критерии

· Аномалии папиллярных мышц (гипертрофия и топографические особенности)

· Увеличение размеров створок митрального клапана

·  Изменение геометрии ЛЖ (форма ≪песочных≫ часов вследствие сужения 

выходного тракта)

·  Дилатация ЛП

·  Митральная регургитация

·  дилатация ЛЖ в терминальной стадии

При оценке функции левого желудочка, по данным ЭхоКГ, у большинства больных 

с ГКМП наблюдается повышение фракции выброса, однако важным является 

нарушение диастолической функции миокарда, характеризующееся уменьшением 

скорости и полноты активного диастолического расслабления.

Магнитно-резонансная томография дает возможность наиболее точно оценить 

морфологические изменения, оценить распространенность и выраженность 

гипертрофии миокарда. Особенно ценен метод для диагностики верхушечной 

формы заболевания и гипертрофии нижней части межжелудочковой перегородки и 

правого желудочка. 

Позитронно-эмиссионная томография (ПЭТ) позволяет выявить и оценить 

степени нарушения регионарной перфузии и метаболизма миокарда. 

Катетеризация сердца и ангиокардиография в настоящее время проводятся в 

случаях сопутствующей патологии сердца, в частности, врожденных пороков 

сердца, а также при решении вопроса о хирургическом лечении заболевания.

Лечение

Основные задачи: 

• Коррекция основных патофизиологических расстройств гемодинамики 

(ишемии, диастолической дисфункции, обструкции выносящего тракта, 

аритмий), обеспечивающих уменьшение выраженности симптомов и 

улучшающих качество жизни больных;

• Воздействие на нейрогуморальные системы, способствующие 

прогрессированию гипертрофии миокарда и замедление прогрессирования 

ХСН; 

• Лечение и профилактика основных осложнений и внезапной сердечной 

смерти (нарушений ритма сердца, артериальной гипертензии, тромбозов)

Необструктивная форма ГКМП терапии не подлежит, проводится ежегодное 

клиническое обследование.

Обструктивная форма

Исключение вазодилататоров и высоких доз диуретиков

Основу терапии ГКМП составляют препараты с отрицательным инотропным 

действием: β-блокаторы (I) или блокаторы кальциевых каналов (I):

Атенолол** (код АТХ: C03AB03) - дети по 0,8–1 мг/кг/сутки в два приѐма,

 подростки: 25–50 мг/сутки в два приѐма, или

Верапамил** (Код АТХ: C08DA01) – дети по 2-4 мг/кг/сутки в три приема

 подростки 160-320 мг/сутки, внутрь, в три приема.

Антиаритмические препараты (IIA) показаны при тяжелых нарушениях ритма. 

Предпочтение отдают амиодарону**, соталолу**

Амиодарон** (Код АТХ C01BD01) – 5 мг/кг/сутки в два приема по схеме (пять дней в 

неделю), или

Соталол** (Код АТХ С07АА07) дети до 6 лет 1- 6 мг/кг/сутки в 2-4 приема.

 Старше 6 лет 1-4 мг/кг/сутки в 2-4 приема. 

При развитии СН терапия согласно рекомендациям по ведению больных с ХСН (I)

(см. рекомендации по ХСН)

Хирургическое лечение ГКМП показано при: 

1) отсутствии клинического эффекта от активной медикаментозной терапии у 

симптомных больных с выраженной асимметричной гипертрофией МЖП и субаортальным градиентом давления в покое, равным 50 мм рт. ст. и более; 
2) выраженной латентной обструкции и наличии значительных клинических проявлений. Классической операцией является чрезаортальная септальная 

миэктомия по A. Morrow. 

Имплантация кардиовертера – дефибриллятора (II B)

Показана больным после остановки сердца вследствие ЖТ, ЖТ резистеной к 

антиаритмической терапии.

Критерии эффективности лечения

• увеличение продолжительности жизни;

• уменьшение степени обструкции выносящего тракта ЛЖ;

• отсутствие жизнеугрожающих нарушений ритма, синкопе, стенокардии;

• предотвращение развития сердечной недостаточности;

• повышение качества жизни – удовлетворительная переносимость бытовых 

физических нагрузок.

Дифференциальный диагноз

Прежде всего, исключают приобретенные и врожденные пороки сердца (стеноз 

устья аорты), эссенциальную артериальную гипертензию, спортивное сердце, 

некомпактный миокард.

Профилактика инфекционного эндокардита

Больные с обструктивной формой ГКМП относятся к группе риска, при 

стоматологических, эндоскопических, малых хирургических вмешательствах

рекомендуется проведение АБ терапии.

Прогноз

Стратификация риска развития различных осложнений при ГКМП включает: 

• риск внезапной сердечной смерти;

• риск развития сердечной недостаточности;

• риск смерти от всех кардиальных причин.

Риск внезапной смерти

• Семейная форма;

• Наследственность, отягощенная внезапной смертью, фибрилляцией 

желудочков;

• Молодой возраст с наличием выраженной гипертрофии (30 мм и более) 

любого сегмента левого желудочка;

• Синкопе в анамнезе;

• Нарушения ритма и проводимости: III-V градации по Lown, 

суправентрикулярная экстрасистолия >500 за сутки, групповой, неустойчивой 

и устойчивой суправентрикулярной тахикардии, персистирующей формы 

мерцательной аритмии, A-V блокады II-III степени, синдрома слабости 

синусового узла, полной блокады левой или правой ножки пучка Гиса;

• Выраженная ишемия миокарда длительностью более 60с и депрессии 

сегмента ST более 2 мм, при снижении ВСР и удлинении интервала QT 

Неадекватный прирост или падение артериального давления в ходе 

выполнения нагрузочного теста.

Риск развития хронической сердечной недостаточности 

• Легочная гипертензия у больных с ГКМП (среднее давление в легочной 

артерии >30 мм рт.ст.);

• Размер ЛП (>4,5 см у взрослых) и отношение размера ЛП к КДР ЛЖ >1,0 (у 

детей); 

• Фибрилляция предсердий;

• Митральная регургитация (III ст. и >);

• Рестриктивный тип диастолической дисфункции (E/A>2,0; ВИР< 70 мс и DT 

>150 мс).

Риск смерти от кардиальных причин

• Обструктивная или необструктивная формы ГКМП, осложненные сердечной 

недостаточностью высокого функционального класса (ФК III-IV NYHA);

• Критический стеноз (>75%) коронарных артерий;

• Крупноочаговый кардиосклероз;

• Артериальная гипертензия (АГ III ст.);

• Инсульт в анамнезе.

Смертность составляет 1-6% в год. Смерть в большинстве случаев наступает 

внезапно в результате развития жизнеугрожающих желудочковых аритмий, даже 

при бессимптомном или малосимптомном течении заболевания.

II. ДИЛАТАЦИОННАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ (ДКМП)

Заболевание, характеризующееся дилатацией ЛЖ с его систолической дисфункцией 

при отсутствии гемодинамической перегрузки (артериальной гипертензии, 

клапанной патологии) или ишемической болезни сердца, которые могли бы вызвать 

такое нарушение глобальной систолической функции ЛЖ. Дилатация правого 

желудочка (ПЖ) и его дисфункция могут присутствовать, однако это не обязательно

для диагноза.

Эпидемиология

ДКМП у детей является самой распространенной кардиомиопатией, встречается во 

всех странах мира и в любом возрасте. Частота выявления ДКМП у детей составляет 

0,57 случаев на 100000 в год, что в 10 раз ниже, чем у взрослых, отмечается преобладание больных мужского пола, частота которых колеблется от 62 до 88%.

Этиология

Наследственная. Ген неизвестен, мутации саркомерных белков (см. ГКМП), 

мутации белков ZFполосы, мутации генов цитоскелета, дистрофина, десмина,

метавинкулина, сакрогликанового комплекса, CRYAB, эпикардина.

Мутации генов ядерной мембраны: ламина А/С, эмерина. ДКМП со слабо

выраженной дилатацией полостей: мутации генов белка, вставочных дисков (см. 

АПЖКМП). Митохондриальные цитопатии.

Ненаследственные ДКМП

Болезнь Кавасаки, эозинофилия (синдром Чердж-Стросса - Churg Strauss), 

воздействие лекарств, послеродовая, эндокринная, нутритивная (недостаточность 

тиамина, карнитина, селена, гипофосфатемия, гипокальциемия), алкогольная,

тахикардиомиопатия.

ДКМП может встречаться на поздней стадии инфекционного воспалительного 

поражения миокарда (20%). В отличие от острого (активного) миокардита, при 

котором размеры полости ЛЖ обычно не изменены, для воспалительной ДКМП 

характерно наличие в миокарде клеточных элементов хронического воспаления в 

сочетании с дилатацией полости ЛЖ и снижением фракции выброса. В таких

случаях для подтверждения диагноза необходимо гистологическое или 

иммуноцитохимическое исследование. При воспалительной ДКМП характерна

персистенция вирусных белков, высокие титры IgG/M.

Дифференциальный диагноз 

С врожденными пороками сердца, хроническим миокардитом, аритмогенной 

дисфункцией миокарда, аритмогенной дисплазией правого желудочка, 

ревмокардитом, экссудативным перикардитом и специфическими 

кардиомиопатиями.

Клиническая картина

Вариабельна и определяется главным образом стадией НК и ФК СН (см. 

клинические рекомендации при ХСН). На ранних этапах заболевание протекает 

мало- или бессимптомно, субъективные проявления нередко отсутствуют, дети не 

предъявляют жалоб. Кардиомегалию, изменения на ЭКГ часто выявляют случайно 

при профилактических осмотрах или при обращении к врачу по другому поводу. 

Это объясняет позднее выявление патологии.

Первые клинические проявления ДКМП у детей включают:
· одышку, вначале при физической нагрузке (кормлении), кашель;

·  повышенную потливость, беспокойство, отказ от грудного кормления;

·  боли в животе, тошноту, рвоту, диспептические явления;

· синкопальные состояния, головокружения;

· быструю утомляемость, снижение толерантности к физическим нагрузкам.

Диагностика

Базируется на основных принципах обследования больных с ХСН 

Электрокардиография (ЭКГ): признаки перегрузки или гипертрофии предсердий 

или желудочков сердца, патологическое отклонение электрической оси сердца влево 

или вправо, нарушения сердечного ритма и проводимости, нарушения процесса 

реполяризации миокарда (ST– и T–изменения). 

Суточное мониторирование ЭКГ: аритмии и латентная ишемия миокарда. 

Эхокардиография (Эхо-КГ) выявление структурных и функциональных нарушений

со стороны миокарда и клапанов сердца.

Рентгенография в прямой и боковой проекциях: выявляет кардиомегалию, усиление 

сосудистого рисунка.

Катетеризация сердца и ангиокардиография: давление или содержание кислорода 

в полостях сердца, давление заклинивания в легочных сосудах. Ангиокардиография 

позволяет получить изображение не только центральных, но и периферических 

отделов магистральных сосудов.

Магнитно-резонансная томография (МРТ): анатомические, геометрические, 

биохимические (с помощью магнитной спектроскопии) характеристики миокарда; 

может быть использована в случаях недоступности зоны интереса при Эхо-КГ, для 

анализа взаимоотношений сердца и сосудов с другими органами.

Радиоизотопное исследование и позитронно-эмиссионная томография (ПЭТ): 

определение жизнеспособности миокарда, выявления зон его повреждения или 

недостаточного кровоснабжения.

Исследования с дозированной физической нагрузкой (нагрузочный тест): 

велоэргометрия или тредмил до достижения критериев остановки. Также 

проводится тест 6-минутной ходьбы.

Лабораторная диагностика 

Общий анализ крови

Общий анализ мочи и учет ее количества 

Биохимический анализ крови

Иммунологические и серологические исследования

Коагулограмма 

Анализ газового состава крови и КЩС

Определение уровня натрийуретических пептидов

Определение маркеров повреждения миокарда уровня тропонинов I или T

Лечение

Терапия базируется на коррекции и профилактике основных клинических 

проявлений заболевания и его осложнений: хронической сердечной 

недостаточности, нарушений ритма сердца и тромбоэмболий: антикоагулянты 

непрямого действия: Варфарин (Код АТХ В01ФФ03), антитромботические

препараты - Ацетилсалициловая кислота (Код АТХ В01АС06), Дипиридамол (Код 

АТХ: В01АС07).

Основные мероприятия по лечению СН обычно одинаковы и не зависят от причин, 

вызвавших развитие СН, и включают: организацию правильного режима и ухода за 

больным, диетотерапию, оксигенотерапию, фармакотерапию (см. клинические 

рекомендации по ХСН).

Оценка эффективности лечения

Критерии эффективности лечения ДКМП:

отсутствие прогрессирования СН, расширения камер сердца и снижения фракции 

выброса левого желудочка;

отсутствие осложнений ДКМП (тромбоэмболий и опасных для жизни нарушений 

ритма сердца);

удовлетворительная переносимость физической нагрузки и улучшение качества

жизни.

Прогноз

Прогноз заболевания серьезный. 

Исходы ДКМП зависят от причины, возраста и степени СН в дебюте заболевания. 

Пол и возраст влияют на частоту ДКМП. На первом году жизни ДКМП проявляется 

гораздо чаще (в 13 раз), чем в более старшем возрасте. Большинство детей имеют 

идиопатическую ДКМП, когда этиологию заболевания установить не представляется возможным, что существенно ограничивает возможности специфической этиотропной терапии. Более старший возраст при манифестации ДКМП, а также низкая сократительная способность ЛЖ, наличие низковольтажного типа ЭКГ, желудочковые аритмии высоких градаций, и выраженная СН в дебюте заболевания ассоциируются с неблагоприятным прогнозом. Средняя продолжительность жизни больных с ДКМП составляет 3,5 – 5 лет. Наиболее высокая выживаемость отмечена среди детей раннего возраста. Причинами смерти больных с ДКМП являются ХСН, тромбоэмболии и НРС. 

Критерии неблагоприятного прогноза: длительность заболевания после установления диагноза, клинические симптомы и выраженность СН, степень снижения сократительной и насосной функции сердца. 

III. РЕСТРИКТИВНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ (РКМП)

Редкое заболевание миокарда, которое характеризуется нарушением диастолической функции и повышением давления наполнения желудочков при нормальной или малоизмененной систолической функции миокарда, отсутствии его значимой гипертрофии. Явления недостаточности кровообращения у таких больных 

не сопровождаются увеличением объема левого желудочка. 

Эпидемиология

Заболевание встречается в различных возрастных группах, как среди взрослых, так 

и у детей (от 4 до 63 лет). Однако чаще болеют дети, подростки, а также молодые 

мужчины, у которых заболевание начинается раньше и протекает тяжелее. На долю 

РКМП приходится 5% всех случаев КМП. Возможны семейные случаи заболевания. 

Классификация

Из выделенных в классификации ВОЗ (1995г.) двух форм РКМП, первая, первично

миокардиальная, протекает с изолированным поражением миокарда аналогично 

таковым при ДКМП, вторая, эндомиокардиальная, характеризуется утолщением 

эндокарда и инфильтративными, некротическими и фиброзными изменениями в 

мышце сердца. 

При эндомиокардиальной форме и выявлении эозинофильной инфильтрации 

миокарда заболевание расценивается как фибропластический эндокардит 

Леффлера. В случае отсутствия эозинофильной инфильтрации миокарда говорят об 

эндомиокардиальном фиброзе Девиса. 

Этиология

Болезнь может быть идиопатической (первичной) или вторичной, обусловленной 

инфильтративными системными заболеваниями (амилоидоз, гемохроматоз, 

саркоидоз, опухолевая инфильтрация и др.). Предполагается генетическая 

детерминированность болезни, однако характер и локализация генетического 

дефекта, лежащего в основе фибропластического процесса, пока не выяснены. 

Спорадические случаи могут быть следствием аутоиммунных процессов, 

спровоцированных перенесенными бактериальными (стрептококковыми) и 

вирусными (энтеровирусы Коксаки В или А) или паразитарными (филяриоз) 

заболеваниями. 

Патогенез

Вследствие эндомиокардиального фиброза или инфильтративного поражения 

миокарда уменьшается податливость желудочков, нарушается их наполнение, что 

приводит к росту конечного диастолического давления, перегрузке и дилатации 

предсердий и легочной гипертензии. Систолическая функция миокарда длительное 

время не нарушается, не наблюдается и дилатации желудочков. Толщина их стенок 

обычно не увеличена (за исключением амилоидоза, лимфомы).

В дальнейшем прогрессирующий фиброз эндокарда приводит к нарушению 

диастолической функции сердца и развитию резистентной к лечению хронической 

сердечной недостаточности.

Клиническая картина

Определяется тяжестью ХСН, длительное время протекает субклинически. 

Характерные жалобы 

·  слабость;

·  повышенная утомляемость;

·  одышка при незначительной физической нагрузке;

·  кашель (часто усиливающийся в положении лежа);

·  отеки;

·  увеличение живота;

·  отставание в физическом развитии. 

Клинические проявления болезни обусловлены развитием НК преимущественно по 

правожелудочковому типу. 

При осмотре

·  цианотичный румянец;

· набухание и пульсация шейных вен, более выраженное в горизонтальном 

положении;16

·  пульс слабого наполнения;

·  систолическое артериальное давление снижено;

·  верхушечный толчок локализован, верхняя граница смещена вверх за счет 

атриомегалии;

· часто выслушивается ритм галопа, в значительной части случаев -

неинтенсивный систолический шум митральной или трикуспидальной 

недостаточности;

·  гепатомегалия значительно выражена, печень плотная, край острый;

·  нередко отмечаются периферические отеки, асцит;

· при выраженной недостаточности кровообращения при аускультации 

выслушиваются мелкопузырчатые хрипы над нижними отделами обоих 

легких. 

Диагностика

Диагноз ставят на основании семейного анамнеза, клинической картины, 

результатов физического обследования, данных ЭКГ, ЭхоКГ, рентгенографии 

органов грудной клетки, компьютерной томографии или магнитно-резонансной 

томографии, а также катетеризации сердца и эндомиокардиальной биопсии. Данные 

лабораторных исследований не информативны. Подозревать рестриктивное 

поражение миокарда следует у больных с хронической сердечной 

недостаточностью, у которых отсутствуют дилатация и резко выраженные 

нарушения сократительной функции левого желудочка.

ЭКГ

На ЭКГ регистрируются признаки гипертрофии пораженных отделов сердца, 

особенно выраженная перегрузка предсердий. Нередко, снижение сегмента ST и 

инверсия зубца Т. Возможны нарушения ритма сердца и проводимости. Тахикардия 

не характерна. 

Рентгенография органов грудной клетки: размеры сердца немного увеличены 

или не изменены, отмечается увеличение предсердий и венозный застой в легких.

Эхокардиографические признаки:

·  систолическая функция не нарушена;

· выраженная дилатация предсердий;

·  уменьшение полости пораженного желудочка;

·  функциональная митральная и/или трикуспидальная регургитация;

·  рестриктивный тип диастолической дисфункции (укорочение времени 

изоволюмического расслабления, увеличение пика раннего наполнения, 

уменьшение пика позднего предсердного наполнения желудочков, увеличение 

отношения раннего наполнения к позднему);

 признаки легочной гипертензии;

 толщина стенок сердца обычно не увеличена.

Эхо-КГ позволяет исключить ДКМП и ГКМП, но недостаточно информативна для 

исключения констриктивного перикардита.

Компьютерная томография (КТ) и МРТ

Эти методы имеют значение для дифференциальной диагностики РКМП с 

констриктивным перикардитом, позволяют оценить состояние листков перикарда и 

исключить их кальциноз.

Эндомиокардиальная биопсия

Данное исследование проводят для уточнения этиологии РКМП. Оно позволяет 

выявить фиброз миокарда при идиопатическом миокардиальном фиброзе, 

характерные изменения при амилоидозе, саркоидозе и гемохроматозе.

Дифференциальный диагноз

РКМП дифференцируют в первую очередь с констриктивным перикардитом. Для 

этого оценивают состояние листков перикарда, исключают их кальциноз с помощью 

КТ. Проводят также дифференциальную диагностику между РКМП, вызванными 

разными причинами (при болезнях накопления – гемохроматозе, амилоидозе, 

саркоидозе, гликогенозах, липидозах).

Лечение

Малоэффективно, временное улучшение наступает при проведении терапевтических

мероприятий в ранние сроки от начала заболевания. Проводят симптоматическую 

терапию в соответствии с общими принципами лечения ХСН в зависимости от 

тяжести клинических проявлений (см. клинические рекомендации по ХСН), при 

необходимости – купирование нарушений сердечного ритма.

При гемохроматозе улучшение функции сердца достигается путем воздействия на 

основное заболевание. Терапия саркоидоза с применением ГКС не влияет на патологический процесс в миокарде. При эндокардиальном фиброзе резекция эндокарда с протезированием митрального клапана иногда позволяет улучшить

состояние больных. Единственным радикальным методом лечения идиопатической 

РКМП является трансплантация сердца. 

Прогноз

Прогноз чаще неблагоприятный, больные умирают от рефрактерной ХСН, 

тромбоэмболий и других осложнений. Состояние пациентов обычно средней 

тяжести и тяжелое. 70% больных погибает в течение 5 лет. 

IV. АРИТМОГЕННАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ ПРАВОГО ЖЕЛУДОЧКА

(АРИТМОГЕННАЯ ДИЛАТАЦИЯ ПРАВОГО ЖЕЛУДОЧКА) (АДПЖ)

Заболевание мышцы сердца, характеризующееся прогрессирующим замещением 

миоцитов ПЖ жировой или фиброзно-жировой тканью, приводящим к атрофии и 

истончению стенки желудочка, его дилатации, сопровождающееся желудочковыми 

нарушениями ритма различной степени тяжести, включая фибрилляцию 

желудочков. 

Эпидемиология

Распространенность АДПЖ неизвестна, считается, что она может варьировать в 

пределах от 1:3000 до 1:10 000. Первые клинические проявления могут возникнуть в 

юношеском возрасте, редко — после 40 лет.

Этиология и патогенез
Причина заболевания неизвестна. Имеются данные о наследственном характере 

дисплазии. Наиболее вероятным типом наследования является аутосомно-

доминантный.

Клиническая картина

Длительное время заболевание протекает бессимптомно. В этот период 

органическое повреждение, лежащее в основе АДПЖ, медленно прогрессирует. 

Клинические признаки АДПЖ (сердцебиение, пароксизмальная тахикардия, 

головокружение или обмороки) обычно появляются в подростковом или юношеском 

возрасте. Ведущими клиническими проявлениями при этом являются 

жизнеугрожающие аритмии: желудочковая экстрасистолия или тахикардия (обычно 

имеет графику блокады левой ножки пучка Гиса), эпизоды фибрилляции 

желудочков; реже – суправентрикулярные (предсердные тахиаритмии, мерцание 

или трепетание предсердий). Первым проявлением заболевания может служить 

внезапная остановка кровообращения, которая наступает во время физических 

нагрузок или напряженной спортивной активности.

Диагностика

Малоинформативна ввиду разных причин развития данного состояния. Точная 

идентификация возможна только при длительном наблюдении. Иногда заболевание 

может быть заподозрено при отсутствии увеличения размеров сердца на 

рентгенограмме.

ЭКГ покоя у пациентов с АДПЖ имеет ряд характерных особенностей, 

позволяющих предположить наличие заболевания. Так, продолжительность 

желудочковых комплексов в правых грудных отведениях может превышать 

продолжительность QRS-комплексов в левых грудных отведениях. Длительность 

интервала QRS в отведении VI превышает 110 мсек (чувствительность 55% и 

специфичность 100%). Большая продолжительность QRS-комплексов в правых 

грудных отведениях по сравнению с левыми сохраняется и в случаях блокады 

правой ножки пучка Гиса.

Весьма характерны различные эктопические желудочковые аритмии, вплоть до 

стойкой желудочковой тахикардии, при которой желудочковые комплексы обычно 

имеют вид блокады левой ножки пучка Гиса, а электрическая ось сердца может 

быть отклонена как вправо, так и влево. Пароксизмальная желудочковая тахикардия 

в большинстве случаев возникает в правом желудочке и легко индуцируется при 

электрофизиологическом исследовании.

При рентгенологическом исследовании органов грудной клетки в большом 

проценте случаев выявляются нормальные морфометрические показатели.

Эхокардиографические критерии АКПЖ:

· умеренная дилатация правого желудочка;

· локальное выпячивание и дискинезия нижней стенки или верхушки сердца;

· изолированное расширение выходного тракта правого желудочка;

·  повышение интенсивности отраженных сигналов от правого желудочка;

·  увеличение трабекулярности правого желудочка.

МРТ считается наиболее перспективным визуализирующим методом диагностики 

АКПЖ, позволяющим обнаруживать структурные нарушения, такие как фокальное 

истончение стенки и локальные аневризмы.

Ценную информацию дает рентгеноконтрастная вентрикулография. При этом 

характерна дилатация ПЖ в сочетании с сегментарными нарушениями его 

сокращения, выпячиваниями контура в областях дисплазии и увеличением 

трабекулярности.

Дифференциальная диагностика

Проводится с ДКМП с преимущественным поражением правого желудочка. 

Считается, что при ДКМП с преимущественным поражением правого желудочка 

преобладают симптомы правожелудочковой недостаточности, а при аритмогенной 

дисплазии правого желудочка – желудочковые аритмии. Предполагается, что эндомиокардиальная биопсия позволит дифференцировать ДКМП и АДПЖ. При 

гистологическом исследовании биоптатов и аутопсий выявляют следующие изменения, характерные для аритмогенной дисплазии правого желудочка: жировую 

инфильтрацию (замещение) миокарда, атрофические или некротические изменения 

кардиомиоцитов, интерстициальный фиброз, интерстициальные инфильтраты из 

мононуклеаров. 

Лечение

Направлено на устранение наблюдаемых аритмий сердца. Для этого применяются 

антиаритмические препараты разных групп: соталол**, амиодарон**, верапамил**

и др. При устойчивой желудочковой тахикардии следует провести катетерное 

разрушение аритмогенного очага или имплантацию кардиовертера-дефибриллятора.

Прогноз

Часто неблагоприятный. Каждый пятый больной молодого возраста, умирающий 

внезапно, страдает данной патологий. Каждый десятый пациент, страдающий 

аритмогенной дисплазией правого желудочка, умирает от застойной сердечной 

недостаточности и тромбоэмболических осложнений. Основной причиной смерти 

является электрическая нестабильность миокарда.

V. СИНДРОМ НЕКОМПАКТНОГО МИОКАРДА ЛЕВОГО ЖЕЛУДОЧКА (left 

ventricular non-compaction, губчатый миокард) (НМЛЖ) 

НМЛЖ - один из редких видов кардиомиопатий, врожденное поражение миокарда, 

являющееся следствием нарушения его развития на этапе эмбриогенеза и 

характеризующееся повышением трабекулярности миокарда, как правило, левого 

желудочка и наличием глубоких межтрабекулярных пространств (лакун), 

сообщающихся с полостью желудочка. 

Распространенность

Распространенность НМЛЖ в общей популяции по некоторым оценкам составляет 

от 0,05% до 0,25% в год, в то время как по данным эмпирических исследований 

среди всех взрослых пациентов, прошедших Эхо-КГ-исследование, НМЛЖ был 

обнаружен у 0,014% - 0,26%

Составляет 9,2 % среди всех диагностированных кардиомиопатий, занимает третье 

место в структуре кардиомиопатий после гипертрофической и дилатационной. 

Этиология и патогенез

Известно два типа наследования: аутосомно-рецессивный и сцепленный с полом, 

составляющий 44% наблюдений.

НМЛЖ является клинически и генетически гетерогенным, обусловлен нарушением развития миокарда в процессе эмбрионального развития. Основной признак этого заболевания – глубокие трабекулы в миокарде левого желудочка и 

межжелудочковой перегородке, что влечет за собой снижение систолической 

функции левого желудочка. В части случаев в патологический процесс может 

вовлекаться миокард правого желудочка. Может сочетаться с признаками 

дилатационной кардиомиопатии, или врожденными пороками сердца. Чаще всего встречаются сочетания НМЛЖ с дефектами межпредсердной перегородки (ДМПП), изолированными или множественными дефектами межжелудочковой перегородки (ДМЖП), стенозом легочных артерий, однако описаны и некоторые другие виды пороков. Может встречаться в сочетании с нейромышечными заболеваниями, такими как метаболическая миопатия; синдромы – Барта (Barth), Отахара (Ohtahara), Ройфман (Roifman), Мелника-Нидлза (Melnick-Needles), микрофтальмии с линейными кожными дефектами (MLS - microphthalmia with linear skin defects),ногтей-надколенника (Nail-Patella) и Нунан (Noonan); мышечные дистрофии Бекера (Becker) и Эмери-Дрейфус (Emery-Dreifuss); миотубулярная кардиомиопатия.

Морфологическме типы: 

· лакунарный - некомпактный миокард представлен сетью хорошо 

визуализирующихся трабекул с широкими, глубокими лакунами;

· губчатый - некомпактный миокард представлен чередованием множества 

мельчайших лакун (менее 1 мм) и трабекул, трудно различимых друг от 

· друга;

· смешанный - визуализируются трабекулы и лакунарные пространства, 

менее выраженные, чем при лакунарном типе.

Типы ремоделирования сердца у детей с НМЛЖ: 

· дилатационный;

· рестриктивный;

· гипертрофический.

Клиническая картина

Сердечная недостаточность, желудочковые аритмии, системная или легочная 

эмболия. Нарушение диастолической и систолической функций. Диастолическая 

дисфункция характеризуется нарушением процессов расслабления и наполнения 

левого желудочка в результате уменьшения объема его полости при повышенной 

трабекулярности. Одним из возможных механизмов возникновения систолической 

дисфункции является хроническая ишемия миокарда, обусловленная нарушением 

коронарной микроциркуляции. 

Часто встречаются нарушения сердечного ритма и проводимости сердца. Возможны 

желудочковые аритмии, фибрилляция предсердий, пароксизмальная или постоянная 

формы желудочковой тахикардии. Причиной системных и легочных эмболий при 

некомпактном миокарде левого желудочка чаще всего является мерцательная 

аритмия с последующим формированием тромбоза в области межтрабекулярных 

пространств, где скорость кровотока значительно снижена.

Диагностика

Включает проведение Эхо-КГ с определением соотношения компактного слоя 

миокарда к некомпактному, ЭКГ, ХМ ЭКГ, МРТ сердца, поиск мутаций в гене TAZ молекулярно-генетическими методами у больных, а также диагностика 

гетерозиготного носительства у родственников пациентов.

Эхо-КГ. Является одним из важнейших неинвазивных методов диагностики некомпактного миокарда. В соответствии с ультразвуковой картиной стенка некомпактного миокарда состоит из двух слоев: компактного эпикардиального и некомпактного эндокардиального. Некомпактный слой представлен утолщенными трабекулами с глубокими межтрабекулярными пространствами преимущественно в области апикальных и средних сегментов нижней и боковой стенок левого желудочка, поэтому эпикардиальный слой тоньше эндокардиального. Отмечается дилатация левого желудочка, снижение систолической функции и нарушение диастолической функции преимущественно по рестриктивному типу. Гипокинезия миокарда  отмечается как в зонах с некомпактностью, так и в нормальных сегментах левого желудочка ЭКГ.
Не имеет специфических признаков. На электрокардиограмме больных 

некомпактным миокардом левого желудочка выявляются: отклонение 

электрической оси сердца влево, гипертрофия миокарда левого желудочка, признаки нарушения реполяризации желудочков, изменения конечной части желудочкового комплекса, суправентрикулярная и желудочковая экстрасистолии, блокады ножек пучка Гиса, WPW-синдром, атриовентрикулярные блокады различной степени выраженности, фибрилляция предсердий и другие нарушения ритма.

Лечение

В настоящее время остается неспецифичным и симптоматическим. Оно базируется 

на коррекции и профилактике трех основных клинических проявлений 

некомпактного миокарда: сердечной недостаточности, аритмий и эмболических 

осложнений. При отсутствии эффекта от проводимой терапии, торпидном течении 

заболевания возможна постановка в лист ожидания на трансплантацию сердца.

Больным со «злокачественными» нарушениями ритма необходима установка 

кардиовертера-дефибриллятора.

Дифференциальная диагностика

Следует дифференцировать с разными формами идиопатических кардиомиопатии 

(дилатационной, гипертрофической, рестриктивной), а также тромбозом левого 

желудочка, дополнительными трабекулами, аномально расположенными хордами,

персистирующими синусоидами при аномальном отхождении левой коронарной 

артерии от легочного ствола, атрезией легочной артерии при интактной 

межжелудочковой перегородке, опухолями сердца.

Профилактика

Распознавание НМЛЖ на ранних стадиях и дифференцированный подход к 

лечению в зависимости от тяжести состояния больного с использованием 

современных методов как консервативного, так и хирургического лечения.

Прогноз

Прогноз больных с НМЛЖ зависит от объема пораженных сегментов, общей 

сократительной способности миокарда, времени возникновения и скорости 

нарастания симптомов сердечной недостаточности. Наиболее неблагоприятный

прогноз наблюдается у пациентов с ФВ менее 35 %. Основную угрозу для здоровья 

и жизни больных представляет развитие и прогрессирование сердечной 

недостаточности. Необходима профилактика тромбоэмболических осложнений.

ВЕДЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ С КМП

Пациенты детской возрастной категории с КМП должны находиться под 

постоянным диспансерным наблюдением педиатра и кардиолога в амбулаторно-

поликлинических условиях. При стабильном состоянии при НК 1 ст. обследование 

пациента для решения вопроса о возможной коррекции проводимой терапии, а 

также курсы реабилитационных мероприятий возможны в условиях 

специализированного дневного стационара. В более тяжелых случаях ребенка с 

КМП для оказания медицинской помощи госпитализируют в специализированный 

стационар; длительность госпитализации зависит от тяжести состояния, стадии НК 

и сопутствующих осложнений (нарушения ритма сердца, тромбоэмболии и т.д.), и 

ориентировочно может составить: для НК 2Б-3ст – 3-5 нед., НК 2Б-А ст. 2-4 нед., 

НК 2А-1 ст. – 10-17 дней.

5.3. Самостоятельная работа по теме:
· курация больных;
· заполнение историй болезни;
· разбор курируемых больных.
5.4. Итоговый контроль знаний.

· ответы на вопросы по теме занятия;
· решение ситуационных задач, тестовых заданий по теме.
Тестовые задания по теме:
1. часто встречающАЯся кардиомиопатия у детей
1) гипертрофическая кардиомиопатия

2) острый миокардит

3) дилатационная кардиомиопатия

4) рестриктивная кардиомиопатия

5)  кардиомиопатия peripartum
2. При первичных кардиомиопатиях у детей мониторирование ЭКГ Холтер показано 
1) идиовентрикулярном ритме на обычной ЭКГ
2) одышка в покое

3) у любого ребенка с подозрением на первичную кардиомиопатию

4) тахикардия

5) периферические отеки

3. Гипертрофическая кардиомиопатия у детей отличается от взрослых форм следующим отличительным признаком
1) гипертрофия левого желудочка

2)  более неблагопрятный прогноз

3)  не нуждается в наблюдении

4) нет аритмических осложнений

5) синкопальные состояния

   4. Доза метопролола для лечения недостаточности кровообращения составляет
1)  0,2 мг/кг веса

2) 0,3 мг/кг веса 

3) 0,05 мг/кг веса

4) 0,25 мг/кг веса

5) 0,1 мг/кг веса

5. Для гипертрофической кардиомиопатии характерна
1) правожелудочковая недостаточность кровообращения

2) левожелудочковая недостаточность кровообращения

3) бивентрикулярная

4)  не характерна

6. При дилатационной кардиомиопатии полость левого желудочка

1) увеличена

2) нормальных размеров 

3) уменьшена

7. При рестриктивной кардиомиопатии давление в правом желудочке
1) нормальное

2)  снижено

3) увеличено

Укажите все правильные ответы.

8. Лечение дилАтационной кардиомиопатии у детей включает
1)  эндокардэктомия

2) лечение сердечной недостаточности

3) профилактика тромбэболий

4) лечение аритмий

5)  пересадка сердца

9. Современная классификация первичных кардиомиопатий разделяет последние на следующие группы
1) генетические

2)  острые

3)  рестриктивные 

4)  вирусные

5)  смешанные

.10.  Характерные признаки дилАтационной кардиомиопатии у детей 

1) самая часто встречающейся форма среди первичных кардиомиопатий

2) смешанная этиология (генетическая/острая)

3) дебютирует одышечно-цианотическими приступами

4)  сопутствует систолическая дисфункция левого желудочка

5) самая частая причина внезапной сердечной смерти

11,  Характерные ЭКГ изменения у детей с гипертрофической кардиомиопатией
1) синусовая тахикардия

2)  чаще нормальная ЭКГ у детей грудного возраста

3) гипертрофия левого желудочка

4)  может быть синдром удлиненного QT
5) аномальный зубец Q
12. Дифференциальная диагностика гипертрофической кардиомиопатии у маленького ребенка проводиться со следующими заболеваниями
1) стеноз аорты
2) синдром Дауна

3)  рестриктивная кардиомиопатия

4)  острый миокардит

5)  гликогенозы

13. Клиническое обследование родственников первой линии родства ребенка с гипертрофической кардиомиопатией включает
1) ЭКГ

2) Эхокардиография

3) Тропонины и кардиальные энзимы

4)  Консультация генетика

5) Сцинтиграфия миокарда

14. Рекомендации для детей с гипертрофической кардиомиопатией включают
1) умеренное ограничение физической нагрузки, исключение профессионального спорта

2)  блокаторы кальциевых каналов для бессимптомных больных

3)  бетаадреноблокаторы при обструктивной форме

4) профилактика инфекционного эндокардита пожизненно

5) дигоксин 

15. Перегрузка сердечной мышцы объемом бывает при
1)  врожденных пороках сердца с наличием внутрисердечных шунтов

2)  пороках сердца с недостаточностью клапанов

3) дилатационной кардиомипатии

4) гипертрофической кардиомиопатии
5) перикардите
16. Диастолическая сердечная недостаточность бывает при
1) перикардите

2)  миокардите

3) дилатационной кардиомиопатии

4)  гипертрофической кардиомиопатии
17. К ингибиторам АПФ относятся
1) каптоприл

2) эналаприл

3) метопролол

4) карведилол

Задача № 1
Ребенок 6 лет направлен к кардиологу на консультацию, т.к. беспокоит одышка после нагрузки. Ребенок гиподинамичен. Перенесенные заболевания – частые ОРЗ, бронхиты, в 1,5 года пневмония. Ребенок отстает в физическом развитии, имеет дефицит массы тела. Одышка в покое, резко усиливается при обычной физической нагрузке. Область сердца не изменена. Тоны сердца резко приглушены, шума нет. Печень +3см из под края реберной дуги. Клинический анализ крови без отклонений от нормы. На ЭКГ – блокада левой передней ножки пучка Гиса, признаки гипертрофии миокарда обоих желудочков, выраженные диффузные метаболические изменения. На ЭХОКГ полости сердца не расширены, отмечается выраженное утолщение передней и задней стенки левого желудочка, замедление диастолического расслабления миокарда, пограничное снижение сократительной функции миокарда.

Ваш диагноз

Какова будет ваша тактика в отношении больного?


Задача №2

У мальчика 4 лет при поступлении жалобы на слабость, перебои и замирание сердца. Физическое развитие соответствует возрасту. В течение 8 мес. Наблюдения по месту жительства было проведено ЭКГ-исследование, выявлены приступы наджелудочковой тахикардии до 190 в мин. и брадикардии до 48 уд/мин., отмечалось глухость тонов сердца. Получал лечение по поводу неревматического кардита – противовоспалительную терапию нестероидными средствами и преднизолон 1 мг/кг в течение 10 дней с постепенной отменой, метаболическую терапию. В связи с отсутствием положительной динамики и неясности диагноза направлен в КДБ. При ультразвуковом исследовании сердца выявлено значительное расширение полости левого желудочка, левого предсердия, относительная недостаточность митрального клапана, снижение фракции выброса до 46%. 

С учетом этих данных, проведите коррекцию в диагнозе.

Назначьте лечение.


Задача № 3.

Ребенок 10 лет с дилатационной кардиомиопатией, идиопатический тип, поступил в кардиологическое отделение с жалобами на слабость, одышку, кашель, отеки на ногах.

Наблюдается по поводу ДКМП с раннего возраста, настоящее ухудшение состояния в течение 10 дней после перенесенной ОРВИ. Объективно: кожа бледная, акроцианоз, одышка до 32 в мин, тахикардия до 120 в мин. Со стороны сердца- расширение границ влево и в право, при аускультации- первый тон значительно приглушен, второй акцентирован над легочной артерией, систолический шум средней интенсивности на верхушке. В легких в задненижних отделах мелкопузырчатые влажные хрипы. Печень выступает из-под ребра на 1,5-2 см, пастозность голеней. Диурез незначительно снижен.

1. Ваш диагноз. 
2. Назначьте лечение.

3. Назовите клинические варианты СН.

 4. Какой фактор является определяющим в прогнозе заболевания?

 5. Прогноз заболевания
Задача № 4.

У девочки 5 лет появились признаки плохой переносимости привычной физической нагрузки: бледность, вялость, потливость. Появились головокружения, обмороки. Стали беспокоить боли в сердце, одышка. Объективно: в легких дыхание проводится по всем полям, хрипов нет. Верхушечный толчок смещен влево, усилен, разлитой. Систолический шум интенсивный с максимумом вдоль левого края грудины. ЭХОКГ: асимметричная гипертрофия левого желудочка,  уменьшение его полости, дилатация левого предсердия. Толщина  межжелудочковой перегородки значительно превышает толщину стенки 

левого желудочка. Имеет место смещение вперед створок митрального  клапана.

1. Ваш предполагаемый диагноз?

2. Критерии постановки диагноза.

3. Лечение

4. Классификация заболевания.

5. Имеется ли у ребенка риск развития внезапной сердечной 

смерти?
Задача № 5.

Родители 6-летней девочки жалуются на появление у девочки в течении последних двух месяцев беспокойного сна, днем нарастающей вялости, слабости. В последнюю неделю отмечают урежение мочеиспускания. Аппетит снижен, температура тела нормальная. 

Отмечается бледность кожи, одутловатость лица, появление одышки до 24-26 в мин. В нижних отделах легких влажные мелкопузырчатые хрипы. Границы сердца значительно расширены. Тоны глухие. Систолический шум вдоль левого края грудины. Печень увеличена до 3,5 см, слегка болезненная. Пастозность голеней. На ЭКГ: низкий вольтаж QRS. Частые желудочковые экстрасистолыпо типу бигемении. На ЭХОКГ: увеличение размеров желудочков и предсердий.  Снижение ФВ левого желудочка до 37%.

1. Ваш предварительный диагноз?

2. Лабораторная диагностика.

3. Принципы лечения?

4. Прогноз.

5. Назовите основные факторы риска синдрома внезапной 

сердечной смерти?

Задача № 6.

Ребенок, 5 лет, поступающий по скорой помощи, вял, апатичен, бледен, беспокоен. При осмотре выявлены: одышка до 28, застойные хрипы в легких, ортопное. При обследовании: кардиомегалия, смещение верхушечного толчка влево и вниз, расширение границ относительной сердечной тупости, альтернирующий пульс, артериальное давление 

нормальное. На верхушке выслушивается систолический шум. Увеличение печени и селезенки. Отеки на нижних конечностях, явления асцита.

1. Ваш предварительный диагноз?

2. С какими заболеваниями необходимо провести 

дифференциальную диагностику?

3. Методы инструментальной диагностики.

4. Методы хирургического лечения заболевания.

5. Окажите неотложную помощь в случае развития отека легких.

Задача № 7

Ребенок 6 лет направлен к кардиологу на консультацию, т.к. беспокоит одышка после нагрузки, кратковременная потеря сознания. Ребенок гиподинамичен. Перенесенные заболевания – частые ОРЗ, бронхиты, в 1,5 года пневмония. Ребенок отстает в физическом развитии, имеет дефицит массы тела. Одышка в покое, резко усиливается при обычной физической нагрузке. Область сердца не изменена. Тоны сердца резко приглушены, шума нет. Печень +1,5 см из под края реберной дуги. Клинический анализ крови без отклонений от нормы. На ЭКГ – блокада левой передней ножки пучка Гиса, признаки гипертрофии миокарда обоих желудочков, выраженные диффузные метаболические изменения. 

На ЭХОКГ полости сердца не расширены, отмечается выраженное утолщение передней и задней стенки левого желудочка, замедление диастолического расслабления миокарда, пограничное снижение сократительной функции миокарда.

1. Ваш диагноз?

2. План обследования в целях дифференциальной диагностики 

синкопальных состояний.

3. Какова будет ваша тактика в отношении больного?

4. Лечение.

5. Причина задержки физического развития.

6. Домашнее задание для уяснения темы занятия (согласно методическим указаниям к внеаудиторной работе по теме следующего занятия).
7. Рекомендации по выполнению НИРС: 

Научно-исследовательская работа студента осуществляется по выбору студента, исходя из предпочтений по разделам изучаемой дисциплины с учетом списка тем и списка рекомендованной литературы в методической разработке для внеаудиторной работы студента. При проведении НИР студент пользуется услугами библиотеки, internet-поиском, совершенствуя навыки тематического поиска и работы с компьютером. Студент должен проработать не менее 5 библиографических (или электронных) источников.

Темы НИРС:

· Оформление таблицы по дифференциальной диагностике вирусного миокардита с кардиомиопатиями.

· Подготовка рефератов по теме «Неревматические миокардиты у детей», «КМП».

8. Рекомендованная литература по теме занятия 

Основная литература
	№ п/п
	Наименование, вид издания
	Автор(-ы),
составитель(-и),
редактор(-ы)
	Место издания, издательство, год

	1
	2
	3
	4

	1
	Детские болезни. Т.1 
	Н. П. Шабалов
	СПб. : Питер, 2012.

	2
	Детские болезни. Т.2. 
	Н. П. Шабалов
	СПб. : Питер, 2012.


Дополнительная литература
	№ п/п
	Наименование, вид издания
	Автор(-ы),
составитель(-и),
редактор(-ы)
	Место издания, издательство, год

	1
	2
	3
	4

	1
	Алгоритмы ведения медицинской документации в детской поликлинике : для студентов 6 курса по спец. 060103- Педиатрия 
	М. Ю. Галактионова, И. Н. Чистякова
	Красноярск : КрасГМУ, 2010.

	2
	Амбулаторно-поликлиническая педиатрия : учеб. пособие 
	ред. В. А. Доскин
	М. : Мед.информ.агентство, 2008.

	3
	Детские болезни : учебник 
	ред. А. А. Баранов
	М. : ГЭОТАР-Медиа, 2009.

	4
	Детские болезни : учеб. пособие 
	Т. Лиссойер, Г. Клэйден ; ред.-пер. Н. А. Геппе
	М. : Рид Элсивер, 2010.

	5
	Детские болезни : сб. тестовых заданий с эталонами ответов для студентов мед. вузов, обучающихся по спец. 060103 – Педиатрия 
	сост. Н. А. Ильенкова, Н. Л. Прокопцева, Е. Г. Нейман [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2010.

	6
	Детские болезни : сб. ситуац. задач с этал. ответов для подготовки к ИГА вып. мед. вузов, обучающихся по спец. 060103 - педиатрия 
	сост. Н. А. Ильенкова, Н. Л. Прокопцева, Е. Г. Нейман [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2011.

	7
	Детские болезни [Электронный ресурс] : сб. ситуационных задач с эталонами ответов для студентов 4-5 курсов, обучающихся по спец. 060103 - Педиатрия. Т. 1. Пульмонология, нефрология, гастроэнтерология, гематология. - Режим доступа: http://krasgmu.vmede.ru/index.php?page[common]
=elib&cat=&res_id=28648 
	сост. Н. А. Ильенкова, С. О. Фалалеева, В. В. Чикунов [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2011.

	8
	Детские болезни [Электронный ресурс] : сб. ситуационных задач с эталонами ответов для студентов 5-6 курсов, обучающихся по спец. 060103 - Педиатрия. Т. 2. Неонатология. - Режим доступа: http://krasgmu.vmede.ru/index.php?page[common]
=elib&cat=&res_id=28649 
	сост. Н. А. Ильенкова, Е. Г. Нейман, С. О. Фалалеева [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2011.

	9
	Детские болезни [Электронный ресурс] : сб. ситуационных задач с эталонами ответов для студентов 4-6 курсов, обучающихся по спец. 060103 - Педиатрия. Т. 3. Патология раннего возраста, эндокринология, кардиология. - Режим доступа: http://krasgmu.vmede.ru/index.php?page[common]
=elib&cat=&res_id=28650 
	сост. Н. А. Ильенкова, С. О. Фалалеева, Н. Л. Прокопцева [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2011.

	10
	Детские болезни : учеб. для мед. вузов 
	ред. А. А. Баранов
	М. : ГЭОТАР-Медиа, 2012.

	11
	Детские болезни : сб. ситуационных задач с эталонами ответов для студентов 4-5 курсов, обучающихся по специальности 060103 - Педиатрия. Т. 1. Пульмонология, нефрология, гастроэнтерология, гематология 
	сост. Н. А. Ильенкова, С. О. Фалалеева, В. В. Чикунов [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2012.

	12
	Детские болезни : сб. ситуационных задач с эталонами ответов для студентов 5-6 курсов, обучающихся по специальности 60103 - Педиатрия. Т. 2. Неонатология 
	сост. Н. А. Ильенкова, Е. Г. Нейман, С. О. Фалалеева [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2012.

	13
	Детские болезни : сб. ситуационных задач с эталонами ответов для студентов 4-6 курсов, обучающихся по специальности 060103 - Педиатрия. Т. 3. Патология раннего возраста, эндокринология, кардиология 
	сост. Н. А. Ильенкова, С. О. Фалалеева, Н. Л. Прокопцева [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2012.

	14
	Детские болезни: рук. по выполнению практ. умений [Электронный ресурс] : учеб. пособие для студентов, обучающихся по специальности 060103 – Педиатрия. - Режим доступа: http://krasgmu.vmede.ru/index.php?page[common]
=elib&cat=&res_id=31556 
	сост. Н. А. Ильенкова, Р. А. Авдеева, Н. Л. Прокопцева [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2012.

	15
	Клинические рекомендации. Педиатрия 
	гл. ред. А. А. Баранов
	М. : ГЭОТАР-Медиа, 2009.

	16
	Клинический осмотр ребенка. Схема написания истории болезни по программе «Пропедевтика детских болезней с курсом здорового ребенка» [Электронный ресурс] : учеб. пособие для самостоятельной работы студентов 3-4 курсов по специальности 060103 – Педиатрия. - Режим доступа: http://krasgmu.vmede.ru/index.php?page[common]
=elib&cat=&res_id=28963 
	М. Ю. Галактионова, И. Н. Чистякова, Л. И. Позднякова [и др.]
	Красноярск : КрасГМУ, 2011.

	17
	Медицинские протоколы диагностики и лечения болезней крови у детей : метод. рекомендации для студентов по специальности 060103 - Педиатрия 
	М. В. Борисова, Н. А. Ильенкова
	Красноярск : КрасГМУ, 2010.

	18
	Медицинские протоколы диагностики и лечения патологии у детей раннего возраста : метод. рекомендации для студентов по специальности 060103 - Педиатрия 
	Н. Л. Прокопцева, Н. А. Ильенкова
	Красноярск : КрасГМУ, 2010.

	19
	Общий уход за детьми : учеб. пособие 
	А. М. Запруднов, К. И. Григорьев
	М. : ГЭОТАР-Медиа, 2009.

	20
	Организация диспансерного наблюдения детей и подростков на педиатрическом участке : учеб.пособие для студентов 6 курса по спец. 060103- Педиатрия 
	сост. В. Т. Манчук, Е. И. Прахин, И. Н. Чистякова [и др.] ; ред. М. Ю. Галактионова
	Красноярск : КрасГМУ, 2010.

	21
	Оценка состояния здоровья детей. Новые подходы к профилактической и оздоровительной работе в образовательных учреждениях : рук. для врачей 
	А. А. Баранов, В. Р. Кучма, Л. М. Сухарева
	М. : ГЭОТАР-Медиа, 2008.

	22
	Рациональное питание детей раннего возраста 
	К. С. Ладодо
	М. : Миклош, 2009.

	23
	Регистр лекарственных средств России : Энциклопедия лекарств : ежегод. сб. Вып.20. 2012 
	гл. ред. Г. Л. Вышковский
	М. : ЛИБРОФАРМ, 2011.

	24
	Руководство по практическим умениям педиатра : учеб. пособие 
	В. В. Курек, А. Е. Кулагин
	М. : Медицинская литература, 2008.

	25
	Руководство участкового педиатра 
	ред. В. О. Быков
	Ростов н/Д : Феникс, 2010.


	26
	Электронные ресурсы:
1. ЭБС КрасГМУ "Colibris";
2. ЭБС Консультант студента;
3. ЭБС Университетская библиотека OnLine;
4. ЭНБ eLibrary
	ред. Т. Г. Авдеева
	М. : ГЭОТАР-Медиа, 2008.


