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5. Необходимо соблюдать точность изме-
рений. Пределы допустимых различий для 
большинства размеров не должны превышать 2–
3 мм при двукратных или трехкратных измере-
ниях (для длины тела допускается различие ме-
жду двумя измерениями в 4 мм). В протокол ис-
следования заносится средняя величина из наи-
более близких результатов измерения. 

6. К началу проведения исследования долж-
ны быть разработаны программа измерений и 
форма протокольных записей, куда заносятся 
результаты обследования. Ведение протокола 
помощником, который быстро и грамотно за-
полняет его, ускоряет проведение массовых 
обследований. 

7. Исследования необходимо проводить 
стандартным выверенным инструментарием. 

Одним из методов оценки физического 
развития и телосложения является метод фо-
тографирования спортсмена в положении стоя 
в разных проекциях на фоне специальной 
морфометрической сетки. 

Используемые в спортивной антропомет-
рии размеры тела можно разделить на продоль-
ные, поперечные (диаметры) и охватные. Для 
обеспечения точности их измерений используют 
так называемые антропометрические точки, ко-
торые должны быть строго локализованы. Для 
этой цели служат: костные выступы — отростки, 
бугры, мыщелки, края сочленяющихся костей; 
складки кожи — ягодичная складка; специфиче-
ские кожные образования — грудные соски, пу-
пок и т. п. Местоположение той или иной антро-
пометрической точки находят путем прощупыва-
ния и безболезненного надавливания с после-
дующим обозначением ее дермографическим ка-
рандашом на период обследования. 

Абсолютные цифровые величины веса те-
ла, роста, окружности груди и т. п. хотя и ха-
рактеризуют данного индивидуума, но недос-
таточно. Они позволяют сравнивать эти вели-
чины с такими же величинами, полученными у 
данного испытуемого в другое время. Таким 
образом, проводя регулярные антропометри-
ческие обследования, можно следить за дина-
микой изменений в строении тела испытуемо-
го. В практике отбора для занятий спортом 
большое значение имеют относительные пока-

затели, называемые индексами. При расчёте 
индексов берется процентное отношение од-
ной величины к другой, что позволяет срав-
нить различные морфофункциональные пока-
затели различных испытуемых. 

Заключение 
Проведенный анализ литературных дан-

ных о существующих оценках морфофунк-
циональных показателей гребцов и их значе-
ний для высших спортивных достижений по-
казал высокую степень важности антропомет-
рических критериев. Вместе с тем обращает на 
себя внимание единичность публикаций по 
данной теме. Отсутствие системного, научно 
обоснованного подхода для отбора спортсме-
нов определенных специализаций на основа-
нии квалификационно-возрастных закономер-
ностей в развитии морфофункциональных по-
казателей, на наш взгляд, не будет способст-
вовать повышению спортивных достижений. 
Актуальным и необходимым шагом стала бы 
разработка специальных программ с использова-
нием антропометрических параметров для оцен-
ки перспективности спортсменов разного возрас-
та, пола, квалификации и специализации. 
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КАРДИОМИОПАТИИ У ДЕТЕЙ 

(обзор литературы) 

С. С. Ивкина, Т. Е. Бубневич, Ж. П. Кравчук, О. А. Румянцева 

Гомельский государственный медицинский университет 

Кардиомиопатии (КМП) — хронические, прогрессирующие заболевания сердечной мышцы (миокарда). 
Эти заболевания характеризуются разнообразием причин, симптомов и проявлений. Согласно Всемирной 
организации здравоохранения, выделяют 4 основных типа кардиомиопатий: дилатационная (ДКМП), гипер-
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трофическая (ГКМП), рестриктивная (РКМП) и аритмогенная правожелудочковая кардиомиопатия (АПЖК). 
В основе каждой формы лежит поражение сердечной мышцы. 

По литературным данным, прогноз кардиомиопатий у детей остается неблагоприятным и характеризуется 
высокой летальностью. В настоящее время полного излечения достичь невозможно, однако некоторыми симпто-
мами и осложнениями можно управлять и контролировать с помощью консервативной и оперативной терапии. 

Ключевые слова: дети, кардиомиопатия, сердце, сердечная недостаточность, лечение. 

СARDIOMYOPATHY IN CHILDREN 
(literature review) 

S. S. Ivkina, T. E. Bubnevich, Zh. P. Kravchuk, О. А. Rumyantseva 

Gomel State Medical University 

Cardiomyopathy is a chronic and progressive disease of the heart muscle (myocardium). These diseases have a 
variety of causes, symptoms, and manifestations. According to the World Health Organization, there are four main 
types of nonischemic cardiomyopathy: dilated (DCM), hypertrophic (HCM), restrictive (RCM) and arrhythmogenic 
right ventricular (ARVC). Each form is determined by the nature of muscle damage.  

According to the current literature, the prognosis on pediatric cardiomyopathy remains unfavourable with very 
high mortality rates. Although, at present, there is no cure for cardiomyopathy, some symptoms and complications 
can be managed and controlled with medication and implantable devices. 

Key words: children, cardiomyopathy, heart, heart insufficiency, treatment. 
 
 

В последние годы отмечен рост частоты 
КМП как среди взрослых, так и среди детей и 
подростков, что связано не только с истинным 
ростом этой патологии, но и с широким вне-
дрением высокоинформативных инструмен-
тальных методов исследования сердца, прежде 
всего, эходоплеркардиографии, а также с упо-
рядочением представлений о КМП как о нозо-
логической единице. Высокая инвалидизация 
и смертность детей, страдающих КМП, отсут-
ствие четких клинико-функциональных мар-
керов течения процесса, эффективных методов 
лечения определяют актуальность проблем: 
ранней диагностики КМП, выявления факто-
ров риска развития сердечной декомпенсации 
и других жизнеугрожаемых состояний, выде-
ления объективных клинико-функциональных 
критериев прогноза, разработки новых путей 
фармакотерапевтической коррекции [1]. 

Кардиомиопатии — это особая группа бо-
лезней сердца, в основе которых лежит первич-
ное преимущественное поражение миокарда не-
известной или неясной этиологии, объединенных 
по определенным клинико-анатомическим при-
знакам: наличию кардиомегалии, сердечной 
недостаточности, склонности к нарушениям 
ритма сердца, тромбоэмболическим осложне-
ниям и частому фатальному исходу в виде вне-
запной сердечной смерти. 

Первое упоминание о КМП — так назы-
ваемых идиопатических заболеваниях миокар-
да относится к концу XIX века. Термин «кар-
диомиопатия» впервые применил W. Brigden 
(1957) для обозначения идиопатических забо-
леваний миокарда, характеризующихся КМП, 
сердечной недостаточностью, прогредиентным 
течением и фатальным исходом [1]. 

Первую классификацию КМП предложил 
Goodwin J. в 1964 г., в основу которой был по-
ложен патофизиологический принцип. В 1982 г. 
классификация была утверждена комитетом 
экспертов ВОЗ. 

Патофизиологическая классификация КМП: 
1. Дилатационная (застойная) кардиомио-

патия (ДКМП). 
2. Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП): 

с обструкцией и без нее. 
3. Рестриктивная (облитерационная) кар-

диомиопатия (РКМП). 
В 1996 г. ВОЗ предложила классификацию 

кардиомиопатий [2]. 
Классификация кардиомиопатий 
I. Кардиомиопатии идиопатические (не-

известного генеза): 
— гипертрофическая (обструктивная, не-

обструктивная); 
— дилатационная; 
— рестриктивная; 
— аритмогенная дисплазия (КМП) право-

го желудочка; 
— перипартальная. 
II. Кардиомиопатии специфические: 
1. Инфекционные (вирусные, бактериаль-

ные, риккетсиозные, грибковые, протозойные 
(болезнь Шагаса). 

2. Метаболические: 
— эндокринные (при акромегалии, гипо-

кортицизме, тиреотоксикозе, микседеме, ожи-
рении, сахарном диабете, феохромоцитоме); 

— при инфильтративных и гранулематоз-
ных процессах, болезнях накопления (амилои-
доз, гемохроматоз, саркоидоз, лейкоз, мукопо-
лисахаридоз, гликогеноз (болезнь Помпе), ли-
пидоз (болезнь Гоше, болезнь Фабри); 
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— при дефиците микроэлементов (калий, маг-
ний, селен и др.), витаминов и питательных веществ 
(бери-бери, квашиоркор), а также при анемиях. 

3. При системных заболеваниях соедини-
тельной ткани (дерматомиозит, ревматоидный 
артрит, системная склеродермия, системная 
красная волчанка). 

4. При системных нейро-мышечных забо-
леваниях: 

— нейро-мышечных расстройствах (атак-
сия Фридрейха, синдром Нунана); 

— мышечных дистрофиях (Дюшенна, 
Беккера, миотонии). 

При воздействии токсических и физиче-
ских факторов (алкоголя, кокаина, кобальта, 
свинца, фосфора, ртути, антрациклиновых ан-
тибиотиков, циклофосфамида, уремии, прони-
кающей (ионизирующей) радиации). 

III. Неклассифицируемые болезни миокарда 
(фиброэластоз эндомиокарда или детская форма 
КМП, идиопатический миокардит Фидлера). 

Выделяют диагностические признаки, ха-
рактерные для кардиомиопатий [2]: 

— Боли в области сердца — вследствие 
гипоперфузии миокарда и повышенной по-
требности в кислороде расширенного сердца. 

— Приступы сердцебиения, обмороки. 
— Приступы удушья, выраженная одышка — 

вследствие гипоксемии. 
— Усиленный сердечный толчок, сердеч-

ный горб. 
— Учащенный и альтернирующий пульс, 

различные аритмии. 
— Кардиомегалия — за счет гипертрофии 

сердечной мышцы. 
— Глухость I тона, усиленный II тон на 

легочной артерии. 
— Систолический шум у верхушки — за 

счет расширения митрального отверстия или 
дисфункции папиллярных мышц. 

— Диастолический шум. 
— Протодиастолический ритм галопа. 
— Неустойчивость всех звуковых сим-

птомов. 
— Характерные фенотипические прояв-

ления при семейных формах. 
— Рвота, гипотония, мышечная боль, не-

обычный запах мочи. 
— Лабораторные и инструментальные 

исследования. 
— Общий анализ крови — норма. 
— Общий анализ мочи — возможна мик-

ропротеинурия, миоглобинурия. 
— Биохимический анализ крови — норма. 
— ЭКГ и УЗИ — признаки зависят от вида КМП. 
— Рентгенологическое исследование (уве-

личено сердце, застой в легких). 
Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП) — 

тяжелое заболевание, которое характеризуется 

снижением сократительной функции миокарда, 
обусловленной первичным внутренним дефек-
том поврежденных кардиомиоцитов, кардиоме-
галией за счет выраженной дилатации полостей 
сердца, особенно левого желудочка. Это сопро-
вождается прогрессирующей хронической сер-
дечной недостаточностью, часто рефрактерной к 
проводимой терапии [2, 3, 4]. 

Часто этиологическим агентом ДКМП 
выступают вирусы, что подтверждает обнару-
жение вирусов Коксаки В, ЭБВ, ECHO, HBS 
АГ инфекции [1]. Нередко ДКМП манифести-
рует на фоне ОРВИ или пневмонии [2, 3]. 

Для больных с ДКМП характерны нару-
шения клеточного и гуморального иммуните-
та. Выявляют антимиокардиальные антитела к 
миозину, бето-адренорецепторам, мускарино-
вым рецепторам, митохондриальному белку и 
т. д. В настоящее время снижение контрак-
тильной способности миокарда связывают с 
увеличением уровня провоспалительных ци-
токинов, а именно фактора некроза опухоли.  

Возникновение ДКМП ассоциируется ге-
нетическими мутациями, приводящими к на-
рушению синтеза основных кардиальных бел-
ков — актина, дистрофина, дистрофин ассо-
циированного гликопротеинового комплекса, 
мышечного L белка [1].  

Патоморфологически отмечается дила-
тация всех камер сердца, возможно, с одно-
временной гипертрофией миокарда. Часто нахо-
дят внутриполостные тромбы. Также отмечается 
снижение числа β1 и β2-адренорецептров, что 
приводит с снижению инотропной функции [1, 
2, 5]. Для верификации диагноза ДКМП наи-
более часто используется трансфеморальная 
биопсия правого желудочка. 

Экспертами ВОЗ рекомендуется исполь-
зовать Даллаские критерии: изменения кар-
диомиоцитов в виде некроза или другого вида 
деструкции, воспалительная инфильтрация 
миокарда, фиброз [1]. 

В клинике: начало заболевания бессим-
птомное. Наблюдается нарастающая слабость, 
отставание в приросте массы тела и (или) физи-
ческом развитии, отмечается склонность к об-
морокам, синкопальным состояниям, рецидиви-
рующим пневмониям, нарушениям ритма [2]. 

Объективно отмечаются выраженная блед-
ность кожи, тахикардия, ортопноэ. Пульс сла-
бого наполнения, часто аритмичен, наблюда-
ется снижение систолического и пульсового 
артериального давления. Верхушечный толчок 
ослаблен, разлитой, иногда выражены сердеч-
ный толчок и прекардиальная пульсация. Гра-
ницы сердца расширены, особенно влево, I тон 
ослаблен и приглушен, умеренный акцент II тона, 
II тон иногда раздвоен над легочной артерией. 
При декомпенсации выслушивается ритм га-
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лопа и патологический III тон. На верхушке 
сердца и в V точке часто выслушивается сис-
толический шум относительной митральной 
недостаточности. Часто присутствуют призна-
ки левожелудочковой недостаточности, застой 
крови в малом круге кровообращения [2, 5]. 

Могут присутствовать стенокардитиче-
ские боли. При усугублении правожелудочко-
вой СН усиливается и легочная гипертензия, 
что приводит к появлению кровохарканья и 
легочного кровотечения [1].  

В диагностике: на ЭКГ регистрируются 
признаки умеренной гипертрофии левого же-
лудочка, реже — обоих желудочков и пере-
грузки левого предсердия [5], признаки субэн-
докардиальной ишемии [1]. На рентгенограм-
ме грудной клетки — усиление легочного ри-
сунка, а у 1/3 больных — умеренные признаки 
легочной гипертензии. Форма сердца чаще 
шаровидная, митральная или трапециевидная, 
увеличение КТИ — более 60–65 %. В боковых 
и косых проекциях обнаруживается увеличе-
ние всех полостей сердца с преимущественной 
дилатацией левого желудочка и предсердия [2, 
6]. Основные признаки на Эхо-КГ: дилатация 
левого желудочка; расширение правого желу-
дочка; дилатация ЛП, часто сочетается с мит-
ральной регургитацией; признаки относитель-
ной недостаточности митрального клапана; 
снижение фракции выброса ЛЖ; гипокине-
зия/акинезия задней стенки ЛЖ и (или) МЖП; 
определение тромба в просвете ЛЖ; признаки 
легочной гипертензии; признаки умеренной 
гипертрофии миокарда задней стенки ЛЖ и 
(или) межжелудочковой перегородки компен-
саторного характера [1]. Как биохимический 
маркер повреждения миокарда можно выявить 
повышение активности кардиоспецифического 
изофермента МВ-фракции КФК [2].  

Поскольку в большинстве случаев устано-
вить причину заболевания не удается, лечение 
направлено на борьбу с сердечной недостаточ-
ностью и низким сердечным выбросом, предот-
вращение осложнений [2, 7]. Основные усилия в 
терапии направляются на снижение активности 
ренин-ангиотензин-альдостероновой системы с 
помощью ингибиторов АПФ. При утяжелении за-
стойной сердечной недостаточности можно назна-
чать синтетический стимулятор β1-рецепторов до-
памин или его аналог — добутамин. Важное 
место в лечении детей с ДКМП занимает при-
менение малых доз β-блокаторов, которые на-
значают только после стабилизации состояния 
больного на фоне терапии ингибиторами АПФ, 
диуретиками и гликозидами. [2]. При лечении 
нарушений ритма у больных ДКМП предпоч-
тение отдается амиодарону и соталолу [8]. Вы-
сокая вероятность тромбообразования опреде-
ляет необходимость применения антикоагу-

лянтов, поддерживая международное норма-
лизованное отношение в пределах 2,0–3,0 [2]. 

В настоящее время представляются пер-
спективными различные направления хирур-
гической коррекции сердечной недостаточно-
сти при ДКМП, в частности, физиологическая 
двухкамерная электрокардиостимуляция (ЭКС) 
и имплантация трехкамерного электрокардио-
стимулятора, который может быть оснащен функ-
цией кардиовертера-дефибриллятора [2, 9]. 

Гипертрофическая кардиомиопатия 
(ГКМП) — заболевание миокарда, характери-
зующееся массивной гипертрофией миокарда 
левого желудочка и (или) реже — правого же-
лудочка с обязательным вовлечением в гипер-
трофический процесс межжелудочковой перего-
родки. Гипертрофия миокарда носит асиммет-
ричный или симметричный характер и сопрово-
ждается выраженными изменениями диастоли-
ческого наполнения левого желудочка при от-
сутствии дилатации его полости, а также разви-
тием у некоторых больных в систолу градиента 
давления между различными отделами левого и 
(или) правого желудочка [1, 10]. 

С позиции современных представлений 
ГКМП описывается как генетически обуслов-
ленное заболевание, которое возникает в ре-
зультате различных мутаций в одиннадцати ге-
нах, кодирующих компоненты белков миокар-
диальных саркомеров, определяющих сократи-
тельную, структурную или регуляторную функ-
ции («болезнь саркомеров»). Генетический де-
фект заключается в нарушении последователь-
ности аминокислот или в замене одной амино-
кислоты на другую. Тип наследования в боль-
шинстве случаев аутосомно-доминантный, од-
нако возможны аутосомно-рецессивный, а также 
митохондриальное наследование [1, 2]. 

Кроме генетических аспектов, к развитию ГКМП 
предрасполагают следующие факторы: наруше-
ние роста эмбриона; гиперпродукция и усиленное 
действие на миокард катехоламинов; первичное 
нарушение метаболизма миокарда; поражение 
мелких интрамуральных сосудов сердца [2, 5]. 

Основным критерием выделения морфо-
логического варианта гипертрофии является 
значение отношения толщины межжелудочко-
вой перегородки к толщине задней стенки ле-
вого желудочка. Их соотношение более 1,3 
расценивается как асимметричная ГКМП, ме-
нее 1,3 — как симметричная ГКМ [2, 7, 10]. 

К основным патофизиологическим меха-
низмам развития ГКМП относят: нарушения 
внутрисердечной гемодинамики; изменение 
систолической и диастолической функции ле-
вого желудочка; ишемия миокарда; изменение 
электрофизиологических свойств миокарда. 

Существуют несколько классификаций 
ГКМП, однако в основу их положены 3 основ-
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ных принципа: наличие градиента давления 
между выносящим трактом левого желудочка 
и аортой (необструктивная и обструктивная); 
локализация гипертрофии (гипертрофия пе-
реднего и заднего сегментов межжелудочко-
вой перегородки, переднего и заднего сегмен-
тов межжелудочковой перегородки и свобод-
ной стенки левого желудочка) [10]. По тяже-
сти состояния: выделяют стадию компенса-
ции; субкомпенсации и декомпенсации. 

Клиника ГКМП полиморфна. Некоторые 
формы заболевания длительное время могут 
протекать бессимптомно. В этих случаях забо-
левание выявляется случайно при обследовании 
детей по поводу систолического шума в сердце 
или в связи с выявленными изменениями на 
электрокардиограмме. Рано появляются жалобы 
при обструктивных формах. В этом случае па-
циенты чаще жалуются на одышку при физиче-
ской нагрузке, которая является одним из пер-
вых симптомов; ишемическая боль в грудной 
клетке, синкопальные состояния, а также нару-
шения ритма сердечной деятельности. 

Вследствие этого выделяют следующие 
варианты течения: бессимптомное — дока-
занное ЭхоКГ и генетическим исследованием 
с отсутствием каких-либо манифестных кли-
нических проявлений болезни на протяжении 
всей жизни; манифестное — с выраженными 
клиническими и инструментальными проявле-
ниями гипертрофии миокарда ЛЖ, с его про-
грессирующей диастолической дисфункцией, 
перегрузками ЛП, аритмическим и тромбоэм-
болическим синдромами, сердечной недоста-
точностью, рефрактерной к терапии (харак-
терно для обструктивной формы). 

Более половины смертельных исходов на-
ступает внезапно. Внезапная смерть может стать 
первым и единственным проявлением заболева-
ния. Частота случаев внезапной смерти у 
взрослых больных ГКМП варьирует от 1,8 до 
18 %, у детей — составляет 4–6 % в год. От-
сутствует четкая взаимосвязь между градиен-
том внутрижелудочкового давления в покое и 
возникновением внезапной смерти. Даже бес-
симтомное течение ГКМП может закончиться 
внезапной смертью [1, 7]. 

В диагностике: ЭКГ-типичных признаков 
нет, регистрируется: ритм синусовый с тен-
денцией к брадикардии; гипертрофия предсер-
дий; гипертрофия левого желудочка; «патоло-
гический» зубец Q связан с гипертрофией 
межжелудочковой перегородки, появлением в 
ней очагов дегенерации; гипертрофия правого 
желудочка, встречается реже; низкий вольтаж 
комплексов QRS; нарушения процесса репо-
ляризации в виде депрессии ST и инверсии 
зубца Т в левых грудных отведениях являются 
визитной карточкой ГКМП. Сцинтиграфия 

миокарда с 201ТI позволяет оценить величину 
коронарного резерва, определить объем дест-
руктивных изменений; выявить метаболиче-
ские изменения в миокарде. Позитронно-
эмиссионная томография (ПЭТ) является но-
вым, современным методом исследования, 
дающим важную объективную информацию о 
состоянии миокарда у больных с ГКМП, уточ-
няя локализацию гипертрофии, объем дест-
руктивных изменений. Магнитно-резонансная 
компьютерная томография — наиболее точ-
ный метод оценки морфологических измене-
ний в сердце, позволяющий верифицировать 
гетерогенное утолщение левого желудочка. 
Генетическая диагностика — генетический 
анализ проб крови у больных с ГКМП позво-
ляет выявить характер мутации, что важно для 
оценки прогноза заболевания. Выявление му-
таций, прогностически неблагоприятных в от-
ношении риска возникновения внезапной 
смерти, открывает возможность для ее предот-
вращения путем имплантации автоматическо-
го дефибриллятора — кардиовертера. 

Лечение направлено на облегчение сим-
птомов сердечной недостаточности и предот-
вращение нарушений ритма и опасности внезап-
ной смерти. Медикаментозное лечение: 1) пре-
параты, уменьшающие симпатическую импуль-
сацию и сократимость миокарда, а также его по-
требность в кислороде; 2) средства, улучшаю-
щие диастолическую релаксацию и наполнения; 
3) антиаритмического действия; 4) кардиотроф-
но-метаболическая терапия [1, 2, 7]. 

Хирургическое лечение — заключается в 
рассечении гипертрофированной межжелу-
дочковой перегородки или в иссечении от-
дельных ее участков. 

Метод двухкамерной электро-кардиости-
муляции. Генная терапия. 

Рестриктивные кардиомиопатии (РКМП) — 
это неоднородная группа первичных (идиопа-
тических) и вторичных заболеваний сердца, 
сопровождающихся поражением эндокарда и 
(или) миокарда, которое приводит к выражен-
ному фиксированному ограничению (рестрик-
ции) заполнения желудочков в диастолу и раз-
витию диастолической дисфункции одного или 
обоих желудочков и прогрессирующей диа-
столической ХСН [1, 2, 14]. 

Различают первичные идиопатические РКМП, 
этиология которых неизвестна, и вторичные 
рестриктивные поражения сердца, развиваю-
щиеся при некоторых известных заболеваниях. 

Выделяют основные причины возникнове-
ния РКМП: идиопатические формы РКМП 
(эндомиокардиальный фиброз, фибропласти-
ческий эндокардит (болезнь Леффлера) и вто-
ричные (амилоидоз, гемохроматоз, системная 
склеродермия, саркоидоз, карциноидная бо-
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лезнь сердца, гликогенозы, радиационные по-
ражения сердца, поражение проводящей сис-
темы сердца (болезнь Фабри) [1, 10, 15]. 

РКМП также классифицируются на миокар-
диальные и эндомиокардиальные. Миокардиаль-
ные рестриктивные кардиомиопатии разделяют 
на инфильтративные, неинфильтративные, обу-
словленные болезнями накопления [1, 2, 16]. 

В патогенезе РКМП общими признаками 
являются выраженное ограничение (рестрик-
ция) заполнения желудочков во время диасто-
лы и постепенное уменьшение размеров по-
лости желудочков, вплоть до их облитерации. 
В результате нарушения расширения желу-
дочков под действием крови резко повышается 
КДД в желудочках. Возрастает давление в 
предсердиях, в венах малого и большого круга 
кровообращения. В зависимости от локализации 
патологического процесса развивается левоже-
лудочковая, правожелудочковая или бивентри-
кулярная диастолическая ХСН. Патогенез идио-
патической РКМП остается невыясненным. В 
миокарде больных первичным РКМП выявля-
ются различные виды фиброза (межмышечный, 
периваскулярный, субэндокардиальный) и дис-
комплексация мышечных волокон. В миокарде 
больных РКМП развивается выраженный фиб-
роз, представленный грубоволокнистой соеди-
нительной тканью [1, 2, 5, 12, 11]. 

Клиника складывается из системных про-
явлений основного заболевания и признаков 
лево-правожелудочковой или бивентрикуляр-
ной диастолической ХСН. 

Перкуторно можно обнаружить смещение 
правой границы относительной тупости сердца 
вправо, преимущественно за счет дилатирован-
ного ПП. При аускультации определяется ослаб-
ление I и II тонов сердца. На верхушке и слева от 
грудины в IV–V межреберьи обычно хорошо 
выслушивается III патологический тон сердца. 
Систолический шум трикуспидальной недоста-
точности выслушивается в нижней трети груди-
ны и не всегда соответствует трикуспидальной 
недостаточности. Преобладание поражения ле-
вых отделов сердца сопровождается признаками 
левожелудочковой, а затем бивентрикулярной 
сердечной недостаточности. Больные вначале 
жалуются на одышку, приступы удушья, сла-
бость, утомляемость. При аускультации опреде-
ляется ослабление I тона, акцент II тона на ле-
гочной артерии, громкий патологический III тон 
на верхушке сердца и систолический шум, про-
водящийся в левую подмышечную область. Со 
временем к этим признакам присоединяются 
клинические проявления правожелудочковой 
недостаточности (отеки ног, цианоз, гепатомега-
лия, асцит, набухание шейных вен) [2, 5, 11, 17]. 

Диагностика основана на изменениях ЭКГ 
(низкий вольтаж желудочкового комплекса 

QRS; неспецифические изменения сегмента 
RS-Т и зубца Т; блокаду левой ножки пучка 
Гиса; нарушения сердечного ритма; признаки 
перегрузки предсердий); рентгенографии 
(нормальные или уменьшенные размеры серд-
ца, застой крови в малом круге кровообраще-
ния). Эхокардиография — основной метод ди-
агностики РКМП (выявляется утолщение эн-
докарда с уменьшением размеров полостей 
желудочков; различные варианты парадок-
сального движения МЖП; пролабирование 
митрального и трикуспидального клапанов; 
выраженная диастолическая дисфункция мио-
карда желудочков по рестриктивному типу с 
увеличением максимальной скорости раннего 
диастолического наполнения и уменьшением 
длительности изоволюмического расслабления 
миокарда, наличие внутрисердечных присте-
ночных тромбов). Радионуклидная и рентге-
ноконтрастная вентрикулография обнаружи-
вает нормальную толщину стенок желудочков, 
отсутствие их дилатации, в некоторых случаях 
уменьшение полости левого желудочка, ино-
гда наличие тромба и облитерацию полости 
левого желудочка в области верхушки сердца, 
нормальную фракцию выброса левого желу-
дочка. Для всех видов рестриктивной кардио-
миопатии характерно наличие в эндомиокар-
диальном биоптате интерстициального фибро-
за (производится при невозможности диагно-
стировать РКМП с помощью других методов 
исследования) [1, 2, 12, 13, 15]. 

РКМП не имеет никакого специфического 
лечения кроме назначения хелатов при гемо-
хроматозе, глюкокортикоидов при саркоидозе. 
Симптоматическое лечение, как правило, на-
правлено на уменьшение застоя в большом и 
малом круге кровообращения, снижение ко-
нечного диастолического давления в левом 
желудочке, уменьшение риска тромбоэмбо-
лий. Однако в большинстве случаев медикамен-
тозное лечение больных РКМП оказывается ма-
лоэффективным [2, 11]. Базисная терапия вклю-
чает назначение диуретиков, сердечных глико-
зидов, вазодилататоров, антиаритмических и 
противосвертывающих препаратов при наличии 
показаний и отсутствии противопоказаний [1, 2, 
5, 11]. Сердечные гликозиды назначают только 
при значительном нарушении систолической 
функции миокарда. Вместе с тем у больных 
амилоидозом с РКМП имеется повышенная чув-
ствительность к сердечным гликозидам в ре-
зультате связывания дигоксина амилоидом. При 
вторичной РКМП, как правило, проводят лече-
ние основного заболевания. В острой фазе бо-
лезни Лёффлера применяют глюкокортикоиды, 
цитостатические препараты [2, 10].  

При фибропластическом эндокардите Лёф-
флера хирургическое лечение значительно улуч-
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шает состояние и прогноз больных. Пересадка 
сердца неэффективна, так как через некоторое 
время в трансплантированном сердце развивает-
ся тот же процесс [1, 2, 16].  

Летальность больных РКМП при появле-
нии клинических признаков ХСН в течение 2 лет 
достигает 35–50 %. Развиваются фатальные 
осложнения: тромбоэмболии, аритмии, про-
грессирование сердечной недостаточности на 
фоне ухудшения систолической функции мио-
карда. Прогноз значительно ухудшается при 
возникновении аритмий и тромбоэмболиче-
ских осложнений [1, 2, 10].  

Диспансеризация и реабилитация детей 
с кардиомиопатиями 

Качество жизни пациентов зависит от 
своевременности постановки диагноза и на-
значения медикаментозной терапии. После 
стационарного лечения на амбулаторном этапе 
наблюдение детей осуществляется в I квартале 
года кардиологом 2 раза в месяц, в следующем — 
ежемесячно, со второго полугодия — ежеквар-
тально (ЭКГ 2 раза в год, УЗИ сердца и рент-
генография грудной клетки 1 раз в год). Пла-
новое стационарное лечение не реже 1 раза в 
год (с целью обследования, коррекции под-
держивающей терапии). Детям с КМП показа-
на лечебная физкультура по специальным про-
граммам реабилитации. 

Критериями эффективности диспансери-
зации и реабилитации считаются отсутствие 
жалоб, клинических симптомов и инстру-
ментальных признаков сердечной декомпен-
сации, исчезновение нарушений ритма серд-

ца и проводимости, хорошая переносимость 
физических нагрузок [10]. 
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ТАКТИКА ВЕДЕНИЯ АСЦИТА 

У ПАЦИЕНТОВ С ЦИРРОЗОМ ПЕЧЕНИ 

Е. Г. Малаева 

Гомельский государственный медицинский университет 

Асцит является распространенным осложнением цирроза печени, ассоциированным с неблагоприятным 
прогнозом. Лечение асцита предусматривает ограничение потребления натрия и разумное использование 
диуретиков. Тактикой ведения пациентов с рефрактерным асцитом является выполнение лечебного объем-
ного парацентеза, трансъюгулярного портосистемного шунтирования, трансплантации печени. У пациентов 
с асцитом потенциально новыми лечебными возможностями обладают вазоконстрикторы, антагонисты V2 
рецепторов вазопрессина, наложение перитонео-мочепузырного шунта. 

Ключевые слова: асцит, цирроз печени, диуретики, вазоконстрикторы, лечебный объемный парацентез, 
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MANAGEMENT OF ASCITES IN CIRRHOSIS 

E. G. Malaeva 

Gomel State Medical University 

Ascites is a common complication of liver cirrhosis associated with a poor prognosis. The treatment of ascites re-
quires dietary sodium restriction and the judicious use of diuretics. Management of refractory ascites in cirrhosis requires 
treatments of repeat largevolumeparacentesis (LVP) or the insertion of a transjugular intrahepatic portosystemic shunt 


