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Цель – выявить предикторы жизнеугрожающих аритмических событий для идентификации 
пациентов высокого риска, нуждающихся в имплантации ИКД/CRT-D.
Материал и методы. В исследование включены 155 пациентов с некомпактной кардиомио-
патией (НКМ): 59 (38,1%) женщин, 96 (61,9%) мужчин, медиана возраста – 39 (28; 51) лет. Помимо 
стандартного обследования, выполняли магнитно-резонансную томографию с отсроченным 
контрастированием (МРТ). Диагностические критерии МРТ для НКМ были подтверждены у всех 
пациентов. Медиана наблюдения составила 36 мес (6; 152).
Конечные точки исследования включали жизнеугрожающие аритмические события (устойчи-
вая ЖТ/ФЖ), требующие имплантации устройств (ИКД/CRT-D).
Результаты. За период наблюдения жизнеугрожающие аритмические события (устойчивая ЖТ/
ФЖ) развились у 15 пациентов, из них имплантировано ИКД – 8, CRT-D – 7 в рамках вторичной 
профилактики внезапной сердечной смерти (ВСС). Фиброз миокарда был обнаружен у 72 (46,8%) 
пациентов. 3-летняя бессобытийная выживаемость составила 88±14%. При многофакторном ана-
лизе независимыми факторами, связанными с риском жизнеугрожающих событий, требующих 
имплантации ИКД/CRT-D, являются следующие характеристики: наличие синкопе [отношение 
рисков (ОР) 12,5; 95% доверительный интервал (ДИ) 3,9–39,7; p<0,001], наличие неустойчивой 
желудочковой тахикардии (ОР 11,8; 95% ДИ 1,5–95,1; p<0,021) и объем фиброза 30% (ОР 3,23; 
95% ДИ 1,01–10,4; p<0,048). На основе многофакторного анализа стратифицированы группы 
риска жизнеугрожающих событий. 3-летняя бессобытийная выживаемость группы высокого 
риска составила 77,8±5,8%, группа низкого риска не имела неблагоприятных событий на про-
тяжении всего периода наблюдения (3-летняя бессобытийная выживаемость составила 100%).
Заключение. Разработанная модель стратификации риска жизнеугрожающих событий позво-
ляет идентифицировать пациентов высокого риска для своевременного проведения им про-
филактических мероприятий.
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Некомпактная кардиомиопатия (НКМ) впервые 
была описана в 1990 г., в последние два де-
сятилетия ей уделяется все больше внимания 

[1]. И хотя в 2006 г. Американской ассоциацией 
сердца [2] НКМ была классифицирована как пер-
вичная кардиомиопатия генетического происхож-
дения, ее определение, диагностические критерии 
и клиническое значение все еще обсуждаются. 
Европейское общество кардиологов и ряд иссле-
дователей высказывают точку зрения о том, что 
пока не ясно, чем является НКМ – самостоятельной 
кардиомиопатией, независимым морфологическим 
признаком или фенотипом, присущим и другим кар-
диомиопатиям. НКМ характеризуется выраженной 
гипертрабекулярностью желудочков в сочетании 
с глубокими выстланными эндокардом межтрабе-
кулярными лакунами, не связанными с коронарным 

кровотоком и предрасполагающими к образованию 
тромбов. Результаты популяционных исследований, 
проведенных в различных странах, свидетельствуют 
о том, что распространенность НКМ в общей популя-
ции составляет 1:5000 человек; от 3 до 4% взрослых 
пациентов с сердечной недостаточностью (СН) [3]. 
Клинические проявления заболевания разноо-
бразны и варьируют от бессимптомного течения до 
развития прогрессирующей СН, злокачественных 
аритмий, системных тромбоэболических ослож-
нений и внезапной сердечной смерти (ВСС). Для 
более полного понимания гетерогенности фено-
типа НКМ J. Towbin и соавт. (2015) предложили 
выделять его различные формы: изолированную 
(бессимптомный вариант с нормальной функ-
цией левого желудочка, ЛЖ); изолированную НКМ 
с аритмиями; дилатационную, гипертрофическую, 
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смешанную, рестриктивную формы; НКМ в сочета-
нии с врожденными пороками сердца, правожелу-
дочковую и бивентрикулярную [4].

Высокая частота желудочковых тахиаритмий 
при НКМ отмечалась во многих исследованиях. 
В метаанализе, проведенном E. Kayvanpour и со-
авт. [5] по данным 35 исследований, включивших 
7598 пациентов с НКМ, было показано, что при-
мерно у 1/5 пациентов с НКМ выявлены жизнеугро-
жающие аритмические события. На сегодняшний 
день в Европейском обществе кардиологов по НКМ 
никаких определенных рекомендаций нет, и пока-
зания для имплантации кардиовертера-дефибрил-
лятора (ИКД) следуют общему руководству страте-
гии для первичной и вторичной профилактики ВСС 
c использованием критериев для дилатационной 
кардиомиопатии [6]. В 2019 г. американскими экс-
пертами разработаны специальные рекомендации 
в отношении НКМ, в которых освещается подход 
к имплантации ИКД у этой категории пациентов [7]. 
Указано, что пациентам с НКМ и желудочковыми та-
хиаритмиями, ассоциированными с синкопальными 
состояниями, или ВСС с успешными реанимацион-
ными мероприятиями при ожидаемой выживае-
мости более 1 года, рекомендована терапия ИКД 
для вторичной профилактики ВСС. Установка ИКД 
также целесообразна у пациентов с НКМ и доказан-
ной неустойчивой желудочковой тахикардией при 
снижении систолической функции миокарда для 
первичной профилактики ВСС.

Критерии стратификации риска пациентов 
с НКМ, разработанные к настоящему времени, 
в основном были сосредоточены на клинико-ин-
струментальных характеристиках, включая семей-
ный анамнез, ЭКГ-характеристики и параметры 
ЭхоКГ-исследования. В настоящее время прове-
дено немного исследований о прогностической 
ценности объема фиброза миокарда по данным 
магнитно-резонансной томографии (МРТ) с отсро-
ченным контрастированием у пациентов с НКМ, при 
этом анализировали небольшие выборки пациен-
тов и не обсуждали различные пороговые значения 
этого показателя [8].

Цель – выявить предикторы жизнеугрожающих 
событий для идентификации пациентов высокого 
риска, нуждающихся в имплантации ИКД/CRT-D.

Материал и методы
В исследование включены 155 пациентов

с НКМ, проспективно наблюдаемых в РНПЦ «Кар-
диология», не менее 6 мес от начала вступления 
в исследование. Пациентов не включали в иссле-
дование, если они: были младше 17 лет на момент 
включения в исследование; им были имплантиро-
ваны ИКД/CRT-D до включения в исследование. Все 
участники дали добровольное письменное инфор-

мированное согласие на участие в исследование. 
Клинико-инструментальное обследование: помимо 
стандартных методов обследования (осмотр, сбор 
индивидуального и семейного анамнеза, ЭКГ, суточ-
ное мониторирование ЭКГ по Холтеру, ЭхоКГ, вы-
полняли МРТ с отсроченным контрастированием на 
томографе Magnetom Aera 1,5 Т (Siemens, Германия) 
с использованием катушек Body 18 и электрокар-
диографической синхронизацией. Протокол МР-
сканирования включал градиент-эхо последова-
тельности с яркой кровью в кино-режиме (True Fast 
Imaging with Steady-state Precession) для морфо-
логической и функциональной оценки, градиент-
эхо последовательности инверсия-восстановление 
(Phase-Sensitive Inversion Recovery) с отсроченным 
контрастированием через 10 мин после введения 
контрастного средства для тканевой характери-
стики. При контрастировании внутривенно вводили 
парамагнитное контрастное средство на основе 
гадолиния Gd DTPA-BMA (омнискан, GE Healthcarе 
Nycomed) в расчете 0,1 ммоль/кг. Изображения 
анализировали на удаленной рабочей станции 
с использованием оригинального программного 
обеспечения для МРТ-исследования сердца (Syngo.
via – Siemens, Германия). Диагноз НКМ устанавли-
вали на основании следующих критериев: ЭхоКГ-
критериев Jenni и соавт. [9], включающих соотно-
шение некомпактного (NC) и компактного (C) слоев 
NC/C >2,0 в конце систолы; многочисленных чрез-
мерно выдающихся трабекул и глубоких межтрабе-
кулярных углублений; наличия >2 трабекулярных 
углублений, снабжаемых внутрижелудочковой кро-
вью по данным цветного допплеровского анализа; 
МРТ-критериев (Petersen) при конечно-диастоли-
ческом соотношении NC/C 2,3 в одном из сегмен-
тов ЛЖ по длинным осям МРТ-изображения [10] 
и доли некомпактного миокарда >20%, согласно 
критериям А. Jaquier [11].

Конечные точки исследования включали не-
благоприятные аритмические события (устойчивая 
ЖТ/ФЖ), требующие имплантации устройств (ИКД/
CRT-D).

Статистический анализ
Количественные показатели исследования 

представлены медианой и квартилями в виде Me 
(LQ; UQ); качественные – частотами и процентами 
в группе в виде n (%).

Анализ выживаемости осуществлялся с помо-
щью кривых Каплана–Майера, определялась ку-
мулятивная 3-летняя вероятность дожития и стан-
дартная ошибка оценки M±SD. Отношение рисков 
в однофакторном анализе определялось на основе 
оценки параметров регрессии Кокса с экспоненци-
альным преобразованием коэффициентов регрес-
сии и соответствующих 95% доверительных интер-
валов (ДИ). При оценке неблагоприятного уровня 
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процента объема фиброза миокарда использовали 
алгоритм оценки оптимально выбранных прогно-
стических факторов [12].

Показатели, проявившие статистическую зна-
чимость в однофакторном анализе, включали 
в предварительную модель многофакторного ана-
лиза. Далее модель редуцировали, а также рассчи-
тывали отношение рисков и 95% ДИ.

Все расчеты проводились в статистическом 
пакете R, версия 3.6 с использованием пакетов 
Survival.

При проверке статистических гипотез вероят-
ность ошибки первого рода α была принята равной 
0,05. Результаты анализа считались статистически 
значимыми при р<0,05.

Результаты и обсуждение
Исходная клиническая характеристика пациен-

тов с НКМ, включенных в исследование, представ-
лена в табл. 1.

Медиана возраста пациентов, вступивших 
в исследование, составляла 39 (28; 51) лет, пре-
обладали мужчины (61,9%). Наиболее частым ви-
дом аритмии была желудочковая экстрасистолия 
(ЖЭ) >500 в сутки – у 64 (41,3%), неустойчивая 
желудочковая тахикардия (ЖТ) отмечена у 54 
(34,8%), устойчивая ЖТ – у 22 (14,2%) и хрони-
ческая форма фибрилляции предсердий (ФП) 
с эпизодами неустойчивой ЖТ – у 34 (21,9%) па-
циентов. Симптомы ХСН III ФК NYHA обнаружены 
у 28 (18,1%) пациентов. По данным ЭхоКГ медиана 
фракции выброса (ФВ) ЛЖ составила 44% (34; 
54); регистрировали дилатацию ЛЖ: медиана ко-
нечно-диастолического объема – 164 [126; 220] 
мл, медиана конечно-систолического объема – 88 
[54; 143] мл. По данным МРТ с отсроченным кон-
трастированием у 72 (46,8%) пациентов обнару-
жены зоны фиброза миокарда, медиана объема 
миокарда составила 13,2% (0,6; 58,5). Паттерны 
LGE распределялись следующим образом: линей-
ный (субэндокардиальный) тип у 28 (38,9%) паци-
ентов, очаговый тип у 40 (55,6%) пациентов и диф-
фузный (трансмуральный) у 4 (5,5%) пациентов 
(рис. 1).

За период наблюдения (медиана наблюдения – 
36 мес) из 155 пациентов у 15 развились жизне-

Таблица 1. Клиническая и инструментальная характеристика пациентов с некомпактной кардиомиопатией

Показатель Всего пациентов (n=155)

Возраст вступления в исследование, годы, Me (LQ; UQ) 39 (28; 51)

Пол, n (%) 

   Муж. 96 (61,9)

   Жен. 59 (38,1)

Наличие синкопе, n (%) 17 (11)

Устойчивая ЖТ, n (%) 22 (14,2)

Наличие неустойчивой ЖТ, n (%) 54 (34,8)

Наличие ЖЭС 500 в сутки, n (%) 64 (41,3)

Наличие ФП, n (%) 34 (21,9)

ФК СН NYHA, n (%) 

   I 56 (36,1)

   II 71 (45,8)

  III 28 (18,1)

ЭхоКГ-параметры

ФВ ЛЖ, %, Me (LQ; UQ) 44 (34; 54)

КДО ЛЖ, мл, Me (LQ; UQ) 164 (126; 220)

КСО ЛЖ, мл, Me (LQ; UQ) 88 (54; 143)

ЛП, мм, Me (LQ; UQ) 40 (35; 45)

МРТ-параметры

Число пациентов с фиброзом миокарда (n, %) 72 (46,8)

% объема фиброза миокарда, Me (min; max)* 13,2 (0,6; 58,5)

Соотношение NC/C, Me (min; max) 2,3 (1,8; 4,3)

Число сегментов с некомпактным слоем, Me (min; max) 4 (1; 11)

Примечание. * – для 72 пациентов с фиброзом. Здесь и в табл. 2, 3: расшифровка аббревиатур дана в тексте.

Рис. 1. Магнитно-
резонансная томография 

сердца в проекции 
короткой оси левого 
желудочка на уровне 

средних сегментов. 
Трансмуральный тип LGE. 

NC/C>2,3

Fig. 1. CMR, short-axis 
view of the left ventricle 

at the level of the middle 
segments. Transmural 

extent of LGE. NC/C>2,3
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угрожающие события (устойчивая ЖТ/ФЖ), из них 
имплантировано 8 ИКД, 7 CRT-D в рамках вторич-
ной профилактики ВСС.

3-летняя бессобытийная выживаемость соста-
вила 88±14%.

С целью определения предикторов жизнеугро-
жающих событий с необходимостью имплантации 
ИКД/CRT-D (табл. 2) был проведен однофакторный 
регрессионный анализ. В качестве нового пре-
диктора, направленного на выявление пациентов 
с риском развития неблагоприятных событий, про-
анализирован показатель объема фиброза миокарда 
по данным МРТ с отсроченным контрастированием.

Все показатели, статистически значимые 
в однофакторном регрессионном анализе, были 
включены в многофакторный анализ и определены 
их пороговые значения (табл. 3). Уровень объема 
фиброза, ассоциированного с жизнеугрожающими 
событиями, составил 30%. После редуцирования 
факторов окончательно выявлено 3 фактора, ассо-
циированных с высоким риском развития жизне-
угрожающих событий, потребовавших импланта-
ции ИКД/CRT-D (табл. 3).

На основе многофакторного анализа мы стра-
тифицировали группы риска жизнеугрожающих 
событий. Установлено, что группа высокого риска 
определятся наличием хотя бы одного неблагопри-
ятного фактора. 3-летняя бессобытийная выживае-
мость группы высокого риска составила 77,8±5,8%. 
Группа низкого риска не имела неблагоприятных 
событий на протяжении всего периода наблюде-
ния, и 3-летняя бессобытийная выживаемость со-
ставила 100% (рис. 2).

Результаты данного исследования согласуются 
с предыдущими исследованиями [8], в которых ис-
следовали прогностическую значимость традици-
онных предикторов жизнеугрожающих событий – 
различных видов желудочковых тахиаритмий (не-
устойчивой ЖТ, ЖЭ >500 в сутки), параметров ЭхоКГ 
при идентификации пациентов с риском жизне-
угрожающих событий в когортах пациентов с НКМ. 
К настоящему времени в литературе описано только 

2 исследования, в которых изучали прогностиче-
скую значимость результатов МРТ в небольших ко-
гортах пациентов с НКМ и продемонстрировали ее 
ценность в идентификации пациентов, у которых 
наблюдалось 4-кратное увеличение неблагоприят-
ных событий за 4 года наблюдения [13, 14].

В данном исследовании в когорте из 155 паци-
ентов с НКМ наряду с традиционными предикторами 
риска развития жизнеугрожающих событий (на-
личие неустойчивой ЖТ, синкопальных состояний) 
показатель объема фиброза миокарда 30% явля-
ется дополнительным независимым предиктором 
развития жизнеугрожающих событий, требующих 
имплантации ИКД/CRT-D. Выявленные в ходе насто-
ящего исследования предикторы жизнеугрожающих 
событий могут быть применены для идентификации 
пациентов высокого риска при индивидуализиро-
ванном отборе пациентов с НКМ на имплантацию 
ИКД/CRT-D.

Заключение
Анализ данной когорты пациентов с НКМ по-

казал, что показатель объема фиброза миокарда, 

Таблица 2. Однофакторный анализ риска развития жизнеугрожающих аритмических событий

Фактор Отношение рисков (95% ДИ) p

Возраст вступления в исследование, годы – 0,719

Наличие синкопе 17,7 (5,8–54,4) <0,001

Наличие устойчивой ЖТ – 0,93

Наличие неустойчивой ЖТ 22,7 (3,0–174,6) 0,002

ЖЭ >500 в сутки 7,4 (1,6–33,0) 0,009

Наличие СН ФК III NYHA 6,3 (2,0–19,8) 0,002

Наличие ФП – 0,161

ФВ ЛЖ 2,7 (0,9–8,1) 0,184

КДО, мл – 0,992

КСО, мл – 0,592

% фиброза миокарда (на 10%) 1,35 (1,03–1,76) 0,032
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Рис. 2. Кумулятивная 
вероятность развития 
жизнеугрожающего 
события 
с необходимостью 
имплантации 
кардиовертера-
дефибриллятора в группе 
пациентов высокого 
и низкого риска

Fig. 2. Cumulative 
probability 
of a life-threatening 
event requiring 
implantation 
of a cardioverter-
defibrillator in a group 
of high-and low-risk 
patients
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определяемый с помощью МРТ с отсроченным 
контрастированием, стал дополнительным ин-
струментом, который позволяет улучшить стра-
тификацию риска неблагоприятных событий, 
требующих имплантации ИКД/CRT-D пациентам

с НКМ. Разработанная модель стратификации риска 
жизнеугрожающих событий позволяет идентифи-
цировать пациентов высокого риска для своев-
ременного проведения профилактических меро-
приятий.

Таблица 3. Многофакторный анализ риска развития жизнеугрожающих событий, потребовавших имплантации ИКД/CRT-D

Фактор Отношение рисков (95% ДИ) p

Наличие синкопе 12,5 (3,9–39,7) <0,001

Наличие неустойчивой ЖТ 11,8 (1,5–95,1) 0,021

% фиброза миокарда 30 3,23 (1,01–10,4) 0,048
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