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Инфильтративные кардиомиопатии характеризуются отложением аномальных веществ, что приводит к прогрессирующей ригидности стенок желудочка, препятствуя
тем самым его наполнению. Некоторые инфильтративные заболевания сердца приводят к утолщению стенки желудочка, а другие вызывают расширение камер с вто-
ричным уменьшением толщины стенки. Увеличенная толщина стенки, малый объем желудочков и возникающая иногда динамическая обструкция оттока из левого
желудочка (например, при амилоидозе) могут приводить к внешнему сходству с состояниями с истинной гипертрофией миоцитов (например, гипертрофической кар-
диомиопатией, гипертоническим сердцем). Кроме того, инфильтративные заболевания, которые проявляются дилатацией левого желудочка с тотальным или локальным
нарушением сократимости стенки и образованием аневризм (например, саркоидоз) могут имитировать ишемическую кардиомиопатию. Низкий вольтаж комплек-
са QRS считался непременным условием инфильтративных кардиомиопатий (например, амилоидоза сердца). Тем не менее, низкий вольтаж комплекса QRS не яв-
ляется однозначным признаком инфильтративных кардиомиопатий. Клинические проявления, а также функциональные и морфологические особенности часто дают
достаточно информации для «рабочего» диагноза инфильтративных заболеваний сердца. Однако в большинстве случаев для подтверждения или уточнения диаг-
ноза и назначения соответствующей терапии необходимы гистологические и серологические исследования. 
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Инфильтративные кардиомиопатии характери-
зуются отложением аномальных веществ, которые
вызывают прогрессирующую ригидность стенок же-
лудочка, препятствующую его наполнению. При неко-
торых инфильтративных сердечно-сосудистых забо-
леваниях происходит увеличение толщины стенки же-
лудочка (табл. 1), а при других наблюдается расши-
рение камер сердца с вторичным уменьшением тол-
щины стенки (табл. 2). Клинические симптомы, а так-
же функциональные и морфологические проявления
часто дают достаточно информации, чтобы установить
рабочий диагноз инфильтративных заболеваний серд-
ца. Тем не менее, в большинстве случаев для под-
тверждения или уточнения диагноза и назначения со-
ответствующей терапии необходима гистологическая
или серологическая оценка. В статье рассматривают-
ся отличительные особенности различных инфильт-
ративных заболеваний сердца, имеющих много общих
характеристик. 

Инфильтративные заболевания сердца 
Общая характеристика. Оценка функции сердца.

Инфильтративные болезни сердца в целом характе-
ризуются прогрессирующей диастолической дис-
функцией, которая обычно предшествует развитию яв-
ной систолической дисфункции. Хотя для большинства
инфильтративных заболеваний сердца характерно
увеличение массы миокарда, ее количественная оцен-
ка, как правило, не является основным фактором,
определяющим прогноз в отношении жизни. Доп-
плер-эхокардиография упростила оценку диастоли-
ческой функции желудочков и ремоделирования пред-
сердий, которые являются отличительными признаками
рестриктивных заболеваний. Хроническая диастоли-
ческая дисфункция лучше всего характеризуется сни-
женной скоростью расслабления миокарда при тканевой
допплерографии (скорость раннего диастолического
движения митрального кольца E) и увеличенным объ-
емным индексом левого предсердия [1]. Систолическая
дисфункция обычно определяется по снижению фрак-
ции выброса или систолических скоростей при ткане-
вой допплерографии [2]. 

Роль компьютерной томографии и магнитно-резо-
нансной томографии сердца (МРТ) с отсроченным
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накоплением гадолиниевого контрастного препарата
(ГП) для получения дополнительной информации при
оценке риска у больных инфильтративными кардио-
миопатиями точно не установлена. Тем не менее, при
МРТ с контрастированием гадолинием могут быть

оценены структурные, функциональные и тканевые ха-
рактеристики сердца. Накопление гадолиния вызыва-
ет контрастное усиление магнитного сигнала в участ-
ках с расширением внеклеточного пространства (на-
пример, в участках некроза миоцитов, отека миокар-

Таблица 1. Заболевания сердца с увеличением массы ЛЖ и утолщенными стенками желудочков

Заболевание

Амилоидоз
сердца

Болезнь
Фабри

Болезнь 
Данона

Атаксия 
Фридрейха

Оксалоз
сердца

Мукополиса-
харидозы

Гипертрофи-
ческая кардио-
миопатия

Гипертониче-
ское сердце

Возраст 
начала 
болезни

>30 лет

мужчины: 
11±7 лет;
женщины: 
23±16 лет;

<20 лет

25 лет 
(от 2 лет до
51 года)

>20 лет

1-24 года
(медиана 10
лет)

17-18 лет

Взрослый
возраст

Анамнез 
и клинические 
проявления

Симптомы сердечной не-
достаточности, нефроти-
ческий синдром,
идиопатическая перифе-
рическая нейропатия, не-
объяснимая
гепатомегалия

Нейропатические боли,
нарушение потоотделе-
ния, кожные высыпания

Сердечная недостаточ-
ность, миопатия скелетных
мышц, умственная отста-
лость

Изменение походки

Уролитиаз 
и нефрокальциноз 
в подростковом 
возрасте

Вариабельное начало в за-
висимости от типа муко-
полисахаридоза; грубые
черты лица, замедленное
умственное развитие, де-
формации скелета, помут-
нение роговицы,
гепатоспленомегалия

Бессимптомно или
одышка, стенокардия, 
обмороки, внезапная
смерть

Анамнез артериальной 
гипертензии

Эхокардиография

Симметричное увеличение
толщины стенок ЛЖ и ПЖ,
дилатация ЛП и ПП, грану-
лярная картина миокарда,
перикардиальный выпот,
сниженная фракция вы-
броса в далеко зашедших
случаях

Симметричное увеличение
толщины стенок ЛЖ и ПЖ,
нормальная ФВ

Резкое утолщение стенки
ЛЖ (20-60 мм); стенки
ПЖ могут быть как утол-
щенными, так и неутол-
щенными; сниженная ФВ 

Увеличение толщины пе-
регородки и задней стенки
ЛЖ, нормальная ФВ

Симметричное увеличение
толщины стенок ЛЖ и ПЖ;
неоднородные эхоплотные
крапчатые участки свече-
ния; нормальная ФВ

Асимметричная гипертро-
фия перегородки, стеноз
или недостаточность мит-
рального и/или аорталь-
ного клапана, нормальная
ФВ

Асимметричная гипертро-
фия, уменьшенная полость
ЛЖ, обструкция путей от-
тока из ЛЖ, нормальная
ФВ

Симметричное увеличение
толщины стенок ЛЖ, уме-
ренная дилатация ЛЖ,
нормальная ФВ

ЭКГ 

Вольтаж комплекса QRS
сниженный или нормаль-
ный, псевдоинфарктные
изменения в нижнебоко-
вых отведениях

Вольтаж комплекса QRS
увеличенный или нор-
мальный, укороченный
или удлиненный интервал
PR

Увеличенный или нор-
мальный вольтаж ком-
плекса QRS, укороченный
интервал PR (дельта
волна)

Нормальный вольтаж 
комплекса QRS, 
желудочковая тахикардия

Увеличенная или 
нормальная амплитуда
комплекса QRS, полная
атрио-вентрикулярная
блокада

Увеличенная или 
уменьшенная амплитуда
комплекса QRS, 
злокачественная аритмия

Увеличенный вольтаж
комплекса QRS, псевдо-
дельта волна, глубокая
инверсия зубца Т

Увеличенная амплитуда
комплекса QRS, 
неспецифические 
изменения ST-T зубца

Отсроченное накоп-
ление гадолиния при
МРТ сердца 

Диффузное во всем
миокарде, но наибо-
лее выражено в суб-
эндокардиальных
отделах; в стенках ЛЖ
и ПЖ

Очаговое в средних
слоях миокарда, 
нижнелатеральная
стенка

Субэндокардиально,
но не соответствует
бассейну кровоснаб-
жения

При КТ усиление 
затухания сигнала 
в миокарде

Очаговое, в средних
слоях миокарда, 
соединениях 
желудочковой 
перегородки и ПЖ

Без особой структуры,
преимущественно 
субэндокардиально

Биопсия

Атрофия миоцитов,
амилоид замещает
нормальные ткани
сердца

Увеличенные 
миоциты с группами
концентрических
включений гликолипи-
дов внутри 
лизосом  (миелинопо-
добные тельца)

Вакуолизация сарко-
плазмы, очаговое на-
копление
PAS-положительного
вещества, дезоргани-
зация миофибрилл

Неспецифические 
результаты

Внутри- и внеклеточ-
ное отложение кри-
сталлов оксалата без 
сопутствующего воспа-
ления и некроза

Набухшие миоциты со
светлой цитоплазмой 
в связи с накоплением
мукополисахаридов 
в лизосомах 

Гипертрофия миоци-
тов, дезорганизация
миофибрилл и интер-
стициальный фиброз

Увеличенные миоциты
с увеличением или 
репликацией ядер

Ссылки (номер
в списке 
литературы)

(3,7,10)

(3, 22, 28, 29)

(32, 34, 36)

(41, 42, 44, 47)

(49, 50, 51)

(12, 53, 
55, 56)

(4)

(4)

Дифференциальный диагноз

МРТ — магнитно-резонанасная томография; КТ — компьютерная томография; ЭКГ — электрокардиография; ФВ — фракция выброса; ЛП — левое предсердие; ПП — правое предсердие; 

ЛЖ — левый желудочек; ПЖ — правый желудочек
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да, рубцов, а также инфильтрации белками) [3, 4]. Рас-
положение и распределение ГП при МРТ было ис-
пользовано для характеристики типа инфильтративного
заболевания сердца; кроме того, МРТ позволяет оце-
нить активность болезни и ответа на терапию. Чув-
ствительность МРТ сердца на ранней стадии болезни
у больных, которые еще не имеют эхокардиографи-
ческих изменений, неизвестна. Однако скрининг ран-
него субклинического поражения сердца может стать
возможным, если будет доказана достаточная чув-
ствительностью МРТ с ГП для выявления амилоидной
инфильтрации. Изменения кинетики ГП в миокарде и
крови дают перспективы количественной оценки «на-
грузки» сердца амилоидом при динамическом на-
блюдении и лечении. 

Электрофизиологические характеристики. Важ-
но подчеркнуть, что толщина стенок сердца не обяза-

тельно является надежным показателем гипертрофии.
Инфильтративные заболевания с накоплением ано-
мальных веществ в миоцитах или интерстиции миокарда
могут вызвать увеличение толщины стенок без истин-
ной гипертрофии миоцитов. Следовательно, уве-
личение толщины стенок не всегда коррелирует с уве-
личением амплитуды комплекса QRS. Фактически ам-
плитуда комплекса QRS может стать сниженной, низ-
кий вольтаж чаще наблюдается при инфильтрации ин-
терстиция, чем кардиомиоцитов. Отсутствие высоко-
го вольтажа комплекса QRS на электрокардиограмме
(ЭКГ), несмотря на визуализацию «гипертрофии»,
может быть первым ключом к диагнозу отдельных ин-
фильтративных заболеваний (например, амилоидоза
сердца, атаксии Фридрейха). Однако низкий вольтаж
комплекса QRS не является однозначным проявлени-
ем инфильтративных кардиомиопатий. При некоторых

Таблица 2. Заболевания с дилатацией левого желудочка и инфарктоподобными изменениями

Заболевание

Саркоидоз

Болезнь 
Вегенера

Гемохроматоз

Ишемическая
кардиомиопа-
тия

Идиопатиче-
ская дилата-
ционная
кардиомиопа-
тия

Возраст 
начала 
болезни

Молодые
взрослые

Молодые
взрослые

Наслед-
ственный ге-
мохроматоз:
>30 лет у
мужчин,
позднее у
женщин;
вторичный
гемохрома-
тоз: в любом
возрасте

Взрослые

Взрослые

Анамнез 
и клинические 
проявления

Застойная сердечная 
недостаточность

Хронические инфекции
верхних и нижних дыха-
тельных путей

Врожденный гемохрома-
тоз: нарушения функции
печени, слабость и сонли-
вость, гиперпигментация
кожи, сахарный диабет,
артралгии, у мужчин им-
потенция;
Вторичный гемохроматоз:
гемолитическая анемия,
многократные перелива-
ния крови

Проявления ишемической
болезни сердца, застойная
сердечная недостаточ-
ность

Застойная сердечная не-
достаточность при отсут-
ствии известного
сердечно-сосудистого за-
болевания

Эхокардиография

Вариабельная толщина
стенки, локальный или то-
тальный гипокинез, анев-
ризма ЛЖ

Локальный гипокинез, 
перикардиальный выпот,
легкая МР, систолическая
дисфункция 

Дилатация ЛЖ с тоталь-
ным снижением систоли-
ческой функции

Дилатация ЛЖ, локальный
гипокинез, соответствую-
щий зоне кровоснабже-
ния, снижение
систолической функции

Дилатация ЛЖ с тотальной
систолической дисфунк-
цией

ЭКГ

Блокада проведения дис-
тальнее пучка Гиса, ати-
пичные признаки
инфаркта миокарда

Фибрилляция предсер-
дий, атриовентрикулярная
блокада, атипичные 
инфарктоподобные 
изменения

Суправентрикулярная
аритмия, нарушения 
внутрижелудочкового
проведения 
наблюдаются редко

Многоформные прежде-
временные желудочковые
комплексы, неустойчивая
желудочковая тахикардия

Фибрилляция 
предсердий

Отсроченное 
накопление гадоли-
ния при МРТ сердца 

Очаговое, в базальных
или латеральных отде-
лах стенки ЛЖ

Диффузно в средних
слоях стенки

Субэндокардиально, с
различной степенью
трансмурального рас-
пространения, соответ-
ствует зоне
кровоснабжения

Отсутствует 
или очаговое 
в средних слоях

Биопсия

Неказеозная грану-
лома с многоядерными
гигантскими клетками,
окруженная зоной
плотных коллагеновых
волокон

Васкулит 
с некротизирующим
грануломатозным 
воспалением

Отложения 
железа в миоцитах

Ссылки (номер
в списке лите-
ратуры)

(62, 63, 
65, 70)

(74, 75)

(4, 77-79)

(3, 78)

(3, 78)

Дифференциальный диагноз

МР — митральная регургитация; другие сокращения — см. табл.1



Рациональная Фармакотерапия в Кардиологии 2010;6(5) 725

Инфильтративные сердечно-сосудистые заболевания

инфильтративных миопатиях, например болезнях Да-
нона и Фабри, вольтаж комплекса QRS увеличивается.
Это можно наблюдать, если происходит увеличение раз-
меров кардиомиоцитов, при нормальной внутриже-
лудочковой проводимости, а также синхронной акти-
вации миокарда (см. табл. 1). 

Генетические исследования. Роль генетических ис-
следований для дифференциации фенокопий гипер-
трофии левого желудочка (ЛЖ) очевидна в тех случаях,
когда клинические данные или результаты визуали-
зирующих исследований не позволяют установить ди-
агноз. В клинической практике в настоящее время до-
ступно генетическое тестирование нескольких генов, от-
ветственных за кардиомиопатии. Тем не менее, эти ис-
следования имеют свои ограничения и проблемы.
Чувствительность генетических исследований являет-
ся низкой, кроме того, у больного или в одной семье
может быть более одного генетического варианта.
Другие проблемы, возникающие при генетической
оценке, особенно у детей, включают зависящую от воз-
раста пенетрантность, тактику лечения детей, у которых
еще нет симптомов заболевания, психологические
последствия тестирования бессимптомных несовер-
шеннолетних и высокую стоимость анализов [5,6]. 

Общие принципы лечения. Большинство ин-
фильтративных заболеваний до последнего времени счи-
тались необратимыми, и единственными доступными
средствами лечения были поддерживающие меры.
Общий подход состоит в улучшении диастолической
функции с использованием блокаторов рецепторов
ангиотензина II и ингибиторов ангиотензинпревра-
щающего фермента. Применение бета-блокаторов и ста-
тинов, которые, как известно, полезны при лечении сер-
дечной недостаточности, также может быть целесооб-
разным. Систолическая артериальная гипертензия и яв-
ная перегрузка жидкостью могут оправдать осторожное
использование тиазидных диуретиков. При гиповоле-
мии и малых неподатливых полостях желудочков сле-
дует избегать чрезмерного или продолжительно по-
вышенного диуреза, т.е. использования петлевых ди-
уретиков. Новые методы лечения будут кратко рас-
смотрены в соответствующих случаях. 

Инфильтративные кардиомиопатии, похожие 
на гипертрофическую кардиомиопатию 
или гипертоническое сердце 

Амилоидоз сердца. Амилоидоз сердца является
прототипом инфильтративных болезней сердца с уве-
личением толщины стенки (рис. 1). Вовлечение серд-
ца наблюдается при всех формах амилоидоза и является
наиболее частой причиной заболеваемости и смерт-
ности [7]. Симптомы включают сердечную недоста-
точность (например, одышку и снижение толерантно-
сти к нагрузке), аритмии, нарушение проводимости, ди-

намическую обструкцию путей оттока из желудочка и
артериальную гипотензию. 

Характерные эхокардиографические проявления
амилоидоза сердца включают увеличение толщины сте-
нок обоих желудочков, нормальный или уменьшенный
размер полости ЛЖ, а также неспецифический грану-

Рисунок 1. Выраженное утолщение стенок левого 

желудочка, выявленное при вскрытии в двух

случаях (вид по короткой оси)
А – амилоидоз; Б – гипертрофическая кардиомиопатия. Кли-

нически в обоих случаях наблюдалась диастолическая дис-

функция сердца. Без дополнительной информации

(электрокардиографических данных или результатов био-

псии) эти состояния очень похожи

Рисунок 2. Заболевания, при которых наблюдаются 

увеличение массы миокарда и утолщение

стенок левого желудочка
А – гипертрофическая необструктивная кардиомиопатия; 
Б – гипертоническое сердце с вторичной почечной недоста-
точностью; В – амилоидоз сердца; Г – мукополисахаридоз; 
Д – оксалоз сердца; Е – атаксия Фридрейха
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лярный вид сердечной мышцы (рис. 2). Также обыч-
но присутствуют расширение предсердий, утолщение
сосочковых мышц и створок клапанов и небольшой или
умеренный перикардиальный выпот. Растяжимость
ЛЖ постепенно уменьшается по мере прогрессирующего
отложения амилоидных фибрилл в миокарде [8].
Прогрессирующая диастолическая дисфункция яв-
ляется универсальным проявлением [8]. Систолическая
дисфункция, как правило, проявляется только в дале-
ко зашедших стадиях заболевания [9]. Допплерэхо-
кардиография используется для выявления и после-
довательного мониторинга выраженности систоли-
ческой и диастолической дисфункции. При МРТ серд-
ца наблюдается диффузное распределение ГП во всех
отделах обоих желудочков, особенно субэндокарди-
ально [3]. 

Несмотря на увеличение толщины стенки желудочка,
от 30% до 50% больных с очевидным амилоидозом
имеют нормальный вольтаж комплексов QRS, а у
остальных больных вольтаж комплексов QRS низкий.
В грудных отведениях, в частности в нижне-перего-
родочной области, могут наблюдаться псевдо-
инфарктные изменения [10]. Уменьшение амплитуды
комплекса QRS происходит из-за атрофии миоцитов,
а также снижения скорости проведения и диссинхро-
низации возбуждения в результате отложения амилоида
[11,12]. 

Амилоидоз сердца диагностируется либо непо-
средственно по данным эндомиокардиальной биопсии,
либо косвенным образом с помощью неинвазивных ди-
агностических исследований (двухмерной эхокар-
диографии, магнитно-резонансной визуализации,
ЭКГ) и гистологического подтверждения отложения ами-
лоида в образцах несердечных тканей. После одно-
значного установления диагноза и определения типа
амилоида в тканях при первичном амилоидозе об-
основанно безотлагательное лечение, чтобы остановить
или вызвать обратное развитие дисфункции сердца
(рис. 3). Низкий сердечный резерв значительно
ограничивает стратегии лечения на поздних стадиях за-
болевания [7,13]. У нелеченых пациентов медиана вы-
живаемости составляет <6 месяцев после появления
сердечной недостаточности [13]. Мелфалан, стерои-
ды, иммуномодуляторы и трансплантация стволовых
клеток после химиотерапии дают обнадеживающие ре-
зультаты [14-17]. Тем не менее, летальность после транс-
плантации стволовых клеток колеблется от 11% до 40%
[18,19]. У некоторых больных с далеко зашедшим по-
ражением сердца трансплантация сердца может быть
осуществлена перед трансплантацией стволовых кле-
ток [20,21]. 

Болезнь Фабри. Болезнь Фабри — это аутосомно-
рецессивное заболевание, сцепленное с Х-хромосомой,
вызванное отсутствием лизосомального фермента α-

галактозидазы А, который расщепляет нейтральный глю-
козилцерамид [22]. Это приводит к внутриклеточному
накоплению в лизосомах церамида тригексозида (гло-
ботриаозилцерамида), в первую очередь в коже, поч-
ках и сердце [22]. Заболевание возникает, главным об-
разом, у мужчин, диагностируется в раннем детстве, но
вовлечение сердца не проявляется до третьей или
четвертой декады жизни [23]. Поражение сердца при
болезни Фабри может имитировать морфологиче-
ские и клинические признаки гипертрофической кар-
диомиопатии (ГКМП): резкое утолщение стенок же-
лудочка, переднее систолическое движение передней
створки митрального клапана — и выявляется у 3% боль-
ных с первоначально установленным диагнозом ГКМП
[24,25]. Однако асимметричная гипертрофия, вызы-
вающая тяжелую обструкцию выносящего тракта ЛЖ и
значительную митральную недостаточность, как пра-
вило, при болезни Фабри отсутствует [26]. Утолщение
стенок ЛЖ и масса ЛЖ увеличиваются с возрастом и про-
грессированием болезни [22]. Фракция выброса и фрак-

Рисунок 3. Значительный эффект лечения
А – амилоидоз сердца. Эхокардиограмма больной 37 лет 

с недостаточностью кровообращения IV функционального

класса (NYHA). Стенки левого и правого желудочков

утолщены, небольшой перикардиальный выпот,

диастолическая дисфункция 3-й степени. Через 5 пять лет

после трансплантации стволовых клеток: толщина стенок

левого и правого желудочков нормальная, нет

перикардиального выпота, диастолическая функция

нормализовалась, у больной сердечная недостаточность 

Ι функционального класса (NYHA)

Б – гемохроматоз. Эхокардиограмма больной 55 лет, у

которой наблюдались одышка и утомляемость. Дилатация

левого желудочка с выраженной систолической дисфункцией

(фракция выброса=16%). Через 6 лет после лечения

повторяющейся флеботомией размер полости левого

желудочка уменьшился, систолическая функция

нормализовалась (фракция выброса=69%) 
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ционное укорочение обычно остаются в пределах нор-
мы [22]. Наблюдается прогрессирующая диастоличе-
ская дисфункция, однако рестриктивное нарушение на-
полнения выявляется нечасто [22]. При двухмерной эхо-
кардиографии наблюдается неспецифическое удвое-
ние эндомиокардиального контура, соответствующее
пространственному разделению эндомиокарда отло-
жением сфинголипидов, что создает видимость двух-
слойного миокарда [24,27]. При МРТ сердца, как
правило, наблюдается очаговое отсроченное накоп-
ление ГП в средних слоях нижнелатеральной стенки,
не захватывающее субэндокард [3,28]. Прогноз в наи-
большей мере характеризуется прогрессирующей диа-
столической дисфункцией. 

Для болезни Фабри нехарактерно снижение ам-
плитуды комплекса QRS, а, скорее, наблюдаются ЭКГ
признаки гипертрофии ЛЖ, соизмеримые с толщиной
стенки [29]. Можно видеть картину преждевременно-
го возбуждения [29]. Тем не менее, в некоторых слу-
чаях, когда инфильтрация происходит в атриовент-
рикулярном узле, интервал PR может быть удлинен [30]. 

Было показано уменьшение выраженности утол-
щения стенки ЛЖ и улучшение локальной функции мио-
карда при заместительной терапии ферментами, но
влияние лечения ферментами на выживаемость до сих
пор должным образом не определено [31]. 

Болезнь Данона. Как и болезнь Фабри, болезнь Да-
нона относится к редким заболеваниям, сцепленным
с Х-хромосомой с первичным дефицитом ассоцииро-
ванного с лизосомами мембранного протеина 2
[32,33]. Болезнь поражает мужчин в раннем возрасте
(подростков) и женщин в последующие годы (на вто-
ром десятилетии жизни). У больных обычно развива-
ется триада: сердечная недостаточность, миопатия
скелетных мышц и умственная отсталость [34]. У жен-
щин — носителей заболевания болезнь преимуще-
ственно поражает кардиомиоциты [35]. 

Сердечные симптомы появляются в подростковом
возрасте, и больные умирают от сердечной недоста-
точности на третьей декаде жизни [34]. Эхокардио-
графические характеристики включают выраженное
симметричное увеличение толщины стенки ЛЖ (от 20
до 60 мм), значительно большее, чем обычно вы-
является у больных ГКМП [32]. Систолическая функция
ЛЖ часто сильно нарушена [32,34]. Обструкция вы-
ходного тракта ЛЖ нетипична [34]. Может наблюдаться
заметное увеличение толщины стенки правого желу-
дочка (≥10 мм) в отсутствие заболевания легких [32].
В отличие от ГКМП, при которой отмечается отсроченное
очаговое накопление ГП в среднеэпикардиальных
слоях, при болезни Данона отмечается субэндокар-
диальное отсроченное накопление ГП [36]. 

В отличие от амилоидоза болезнь Данона поража-
ет миоциты, а не интерстиций и, таким образом, ас-

социирована с нормальной или увеличенной ампли-
тудой комплекса QRS. Кроме того, может наблюдать-
ся увеличение скорости проведения (преждевремен-
ное возбуждение) [37,38]. В отличие от ГКМП болезнь
Данона и близкие к ней болезни накопления гликоге-
на (с мутацией гамма-2 некаталитической субъединицы
аденозинмонофосфат-активированной протеинкина-
зы или ассоциированного с лизосомами мембранно-
го белка-2) связаны с истинным преждевременным воз-
буждением желудочков и наличием одного или не-
скольких дополнительных путей проведения [37,38].
Синдром Вольфа-Паркинсона-Уайта (укорочение ин-
тервала PR и дельта-волна) наблюдается часто и яв-
ляется распространенной причиной обмороков у боль-
шинства пациентов [34]. Сердцебиение или докумен-
тированные аритмии у пациентов с этим заболевани-
ем могут быть связаны с патологическими изменениями
миокарда желудочков (желудочковая тахикардия)
или наличием дополнительных путей проведения (ор-
тодромная или антидромная реципрокная тахикардия). 

Генетическое исследование мутации гена мем-
бранного протеина 2, ассоциированного с лизосома-
ми, окончательно определяет диагноз и является ос-
новным диагностическим критерием у женщин (у ко-
торых этот белок может образовываться за счет нали-
чия одной нормальной Х-хромосомы) [34]. Специ-
фического лечения болезни Данона не существует
[34]. Угрожающие жизни фибрилляция и трепетание
предсердий, связанные с преждевременным возбуж-
дением с проведением через дополнительные пути, ле-
чат аблацией или блокаторами натриевых каналов.
Значение трансплантации сердца не установлено, так
как очень немногие пациенты живут достаточно дол-
го для проведения трансплантации (они умирают в
очень молодом возрасте) [35,39]. Наиболее частая при-
чина смерти — тяжелая сердечная недостаточность
[32,34]. 

Атаксия Фридрейха. Атаксия Фридрейха являет-
ся аутосомно-рецессивным нейро-дегенеративным
заболеванием, вызванным увеличением числа повто-
ров гуанин-аденин-аденин (120-1700 раз, а не 8-22,
как обычно) в гене фратаксина в 9 хромосоме [40]. Воз-
раст, когда появляются симптомы заболевания, ко-
леблется от 2 лет до 51 года [40]. Как правило, сер-
дечные проявления возникают через 4-5 лет после по-
явления неврологических расстройств, но иногда па-
тология сердца возникает первой [41]. В конце концов
патология сердца развивается у 90-100% больных [42]. 

Эхокардиографические исследования выявляют
разные варианты увеличения толщины стенок, не свя-
занные с продолжительностью болезни [43]. Пораже-
ние сердца характеризуется утолщением межжелу-
дочковой перегородки и задней стенки [41,42,44]
(рис. 2). Диастолическое расслабление ЛЖ уменьша-
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ется, но размер полости ЛЖ и фракция выброса, как пра-
вило, остаются нормальными [42,44]. Асимметричная
гипертрофия перегородки и обструкция путей оттока
из ЛЖ наблюдаются редко [42,44]. У некоторых па-
циентов с умеренной дилатацией ЛЖ и систолической
дисфункцией может развиться тяжелая сердечная не-
достаточность [41]. Клапанная недостаточность, если
она возникает, бывает, как правило, слабо выражен-
ной [42]. Одышка, не связанная с поражением сердца,
и частые инфекции дыхательных путей могут быть об-
условлены тяжелым сколиозом и нейро-мышечной па-
тологией дыхательных мышц [41]. Выживаемость че-
рез 10, 20 и 30 лет составляет 96%, 80% и 61%, со-
ответственно [45]. Причинами смерти являются ин-
теркуррентные легочные инфекции и дисфункция
сердца [12,41]. В настоящее время применяется лишь
поддерживающая терапия. Исследуются такие препа-
раты, как идебенон (акцептор свободных радикалов)
и деферипрон (железосвязывающий препарат) [46]. 

По сравнению с ГКМП, вольтаж комплекса QRS при
атаксии Фридрейха может не отражать степень ги-
пертрофии ЛЖ [41,47]. Причина недостаточного уве-
личения комплекса QRS — значительное замещение со-
единительной тканью и замедление внутрижелудоч-
ковой проводимости [41,47]. Ишемическая болезнь
сердца, патология нервов и ганглиев, а также изменения
миоцитов у этих больных предрасполагают к локаль-
ным замедлениям проводимости и склонности к же-
лудочковым тахиаритмиям [41,47]. 

Оксалоз миокарда. Первичная гипероксалурия —
редкое аутосомно-рецессивное заболевание, харак-
теризующееся увеличением образования щавелевой
кислоты, что приводит к отложению кристаллов окса-
лата в различных органах, особенно сердце и почках
[48,49]. Эхокардиография выявляет симметричное
утолщение стенок обоих желудочков [49,50] (рис.
2). Фракция выброса может быть нормальной на ран-
ней стадии этой болезни [50]. В далеко зашедших слу-
чаях наблюдается умеренная дилатация обоих желу-
дочков [50]. В отличие от гипертрофии ЛЖ у больных,
длительно получающих гемодиализ, миокард при
первичной гипероксалурии характеризуется неодно-
родным крапчатым эхоплотным свечением, наиболее
заметным в папиллярных мышцах [50,51]. В самых
поздних стадиях заболевания при компьютерной то-
мографии можно выявить депозиты оксалата в виде уси-
ленного затухания миокарда (рис. 4). Наблюдается вы-
раженное ухудшение диастолической функции с по-
вышением давления наполнения и картиной рестрик-
тивных нарушений заполнения [49,50]. У больных
обычно появляются полная атриовентрикулярная бло-
када и желудочковые нарушения проводимости, кор-
релирующие с диффузной обширной инфильтрацией
оксалатом проводящей системы сердца [50,51]. Воль-

таж комплекса QRS может быть либо увеличенным, либо
нормальным в связи с асимметрией и гетерогенностью
поражения миокарда, приводящими к неточному от-
ражению истинной гипертрофии [51]. 

Оценки эффективности ежедневного гемодиализа
или комбинированной трансплантации печени и почек
для улучшения баланса оксалата и обратного развития
эхокардиографических нарушений противоречивы
[51,52]. 

Мукополисахаридозы. Мукополисахаридозы пред-
ставляют врожденные нарушения метаболизма, свя-
занные с дефицитом лизосомальных ферментов, ко-
торые расщепляют гликозаминогликаны [53]. Накоп-
ление частично расщепленных мукополисахаридов
препятствует нормальной работе клеток и приводит к
различным клиническим проявлениям. Эти заболева-
ния передаются по наследству аутосомно-рецессивным
образом и поражают мужчин и женщин в равной сте-
пени [54]. В зависимости от типа мукополисахаридо-
за у больных могут быть нормальный интеллект или глу-
бокая умственная отсталость, задержки развития и серь-
езные поведенческие проблемы [55]. Поражение серд-
ца встречается почти в 100% всех типов мукополиса-
харидозов, но наиболее тяжелая патология сердца на-
блюдается при I типе (синдром Hurler-Scheie) [56]. За-
метное утолщение клапанов сердца, диффузное суже-
ние коронарной артерии, утолщение миокарда и вто-
ричная легочная гипертензия являются типичными
проявлениями [12,56]. Вначале возникает асиммет-
ричная гипертрофия перегородки, а затем утолщение
клапанов [56,57]. Чаще поражаются митральный и
аортальный клапаны с появлением недостаточности
и/или стеноза [56] (рис. 2). Систолическая функция ЛЖ,
как правило, нормальная [56]. Электрокардиографи-
ческие признаки гипертрофии ЛЖ нетипичны [53,56].
Малый вольтаж комплекса QRS может быть обуслов-
лен плохой проводимостью глюкозаминогликанов

Рисунок 4. Компьютерная томограмма грудной клетки

(без контрастирования)
Видно усиленное затухание миокарда (показано стрелкой),

соответствующее значительному накоплению оксалата
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[56]. Изредка могут регистрироваться задержка внут-
рижелудочковой проводимости или злокачественные
аритмии [56]. 

Для диагностика часто достаточно результатов кли-
нического осмотра и анализа мочи (избыток мукопо-
лисахаридов экскретируется с мочой). Исследование
ферментов (тестирование различных клеток или жид-
костей организма в культуре для выявления недоста-
точности фермента) используется для окончательного
диагноза типа мукополисахаридоза. У пациентов с тя-
желым поражением митрального клапана успешна
замена клапана [58,59]. В исследованиях как у чело-
века, так и у животных было показано улучшение
структуры и функции сердца при заместительной фер-
ментативной терапии и трансплантации костного моз-
га [60,61]. Смерть наступает рано и часто возникает в
результате сердечно-сосудистых осложнений [12,56]. 

Инфильтративные кардиомиопатии, которые 
похожи на ишемическую или неишемическую 
дилатационную кардиомиопатию 

Саркоидоз сердца. При этом гранулематозном за-
болевании, как правило, поражаются базальная часть
перегородки, атриовентрикулярный узел и пучок Гиса,
отдельные участки свободной стенки желудочка и па-
пиллярные мышцы. Проявления, характеризующие
саркоидоз сердца при двумерном эхокардиографи-
ческом исследовании, варьируются в зависимости от
активности заболевания и включают как утолщение стен-
ки (>13 мм) за счет гранулематозных изменений, так
и уменьшение толщины стенки (< 7 мм) из-за фибро-
за. При ретракции участка фиброза может развивать-
ся аневризма стенки, особенно у больных, лечивших-
ся кортикостероидами (рис. 5). Другие эхокардио-
графические признаки при саркоидозе сердца: нор-
мальные или расширенные полости желудочков, нор-
мальная или сниженная систолическая функция, то-
тальная или сегментарная гипокинезия и равномерное

утолщение эндокарда левого и правого предсердия
[62,63]. Сегментные нарушения сократимости миокарда
по локализации не соответствуют какой-либо зоне
коронарного кровоснабжения [64]. В отличие от идио-
патической дилатационной кардиомиопатии сегмен-
ты с дискинезией или акинезией перемежаются с
участками нормокинеза, что приводит при саркоидо-
зе к неравномерному движению стенки [65]. Пораже-
ние легких встречается у 90% пациентов с саркоидо-
зом, и наличие легочной гипертензии — зловещий при-
знак и основание для направления на трансплантацию
легких [66,67]. Поэтому допплерэхокардиографическое
исследование должно включать оценку легочного дав-
ления и функции правого желудочка для выявления ран-
них признаков легочной гипертензии. 

Из-за разнообразия эхокардиографических про-
явлений саркоидоза сердца двухмерная эхокардио-
графия нечувствительна и недостаточно специфична для
выявления ранних или небольших участков поражения
миокарда [68]. Магнитно-резонансная томография, уси-
ленная контрастом, и позитронно-эмиссионная то-
мография с меченой 18-F-фтор-2-дезоксиглюкозой бо-
лее чувствительны, и результаты исследований, по-ви-
димому, коррелируют с тяжестью заболевания [68,69].
В отличие от ишемической кардиомиопатии, при ко-
торой отсроченное накопление ГП всегда захватывает
субэндокардиальные слои с разной степенью транс-
мурального распространения, при саркоидозе сердца
отсроченное накопление ГП неравномерно и, как пра-
вило, затрагивает базальные и боковые стенки ЛЖ [70]. 

На ЭКГ часто наблюдаются атипичная картина ин-
фаркта миокарда и атриовентрикулярная блокада
дистальнее пучка Гиса [65,68,71]. В отличие от идио-
патической дилатационной кардиомиопатии трепета-
ние или фибрилляция предсердий нетипичны для
саркоидоза сердца. 

Рандомизированных контролируемых испытаний,
которые обеспечивали бы четкие рекомендации по

Рисунок 5. Заболевания с дилатацией левого желудочка и инфарктоподобными изменениями миокарда
Во всех трех случаях наблюдается дилатация левого желудочка с плохой систолической функцией и повышенным давлением

заполнения, характеризующимся увеличением левого предсердия. При саркоидозе сердца наблюдается аневризма верхушки

сердца 

Саркоидоз Гемохроматоз Дилатационная кардиомиопатия
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лечению саркоидоза с поражением сердца, нет. Таким
образом, терапия должна быть поддерживающей и сле-
дующей общим принципам лечения саркоидоза [62,72]. 

Гранулематоз Вегенера. Гранулематоз Вегенера ха-
рактеризуется некротизирующим гранулематозным
воспалением с васкулитом, поражающим многие си-
стемы органов, преимущественно верхние и нижние ды-
хательные пути и почки [73]. При наблюдении 85
больных с подтвержденным диагнозом гранулемато-
за Вегенера, которым проводилось эхокардиографи-
ческое исследование, у 26 больных (36%) было под-
тверждено поражение сердца, связанное с этим забо-
леванием [74]. Локальные нарушения движения стен-
ки были выявлены у 17 больных (65%), умеренная мит-
ральная регургитация — у 14 больных (54%), систо-
лическая дисфункция ЛЖ — у 13 больных (50%) и экс-
судативный перикардит — у 5 больных (19%) [74]. У
больных с поражением сердца летальность была бо-
лее высокой (46%), чем у больных без вовлечения серд-
ца (39%) [74]. Саркоидоз сердца подозревается, ко-
гда очаговые нарушения движения стенок сердца не
ограничиваются территорией, соответствующей зоне
кровоснабжения конкретной коронарной артерии, и на-
блюдаются у относительно молодых бессимптомных
больных с низким риском сердечно-сосудистых забо-
леваний [74]. Отсроченное накопление ГП при МРТ на-
блюдается в большей мере в средних слоях стенки, чем
субэндокардиально, что больше соответствует фиброзу,
чем инфаркту миокарда [75]. 

Лечение гранулематоза Вегенера требует междис-
циплинарного подхода. Любой случай гранулематоза
Вегенера с поражением сердца рассматривается как «тя-
желое» заболевание, угрожающее жизни больного или
несущее непосредственную опасность необратимого по-
вреждения пораженного органа [76]. Глюкокортико-
стероиды и циклофосфамид остаются стандартом
лечения для индукции ремиссии. 

Гемохроматоз. Гемохроматоз — болезнь пере-
грузки железом или накопления железа, характери-
зующаяся накоплением избыточного железа в клетках
различных внутренних органов. Это может быть ре-
зультатом генетических дефектов (наследственный
гемохроматоз) или вторичным проявлением (вторич-
ный гемохроматоз) [12]. 

Гемохроматоз сердца (железное сердце) — забо-
левание сердца, которое характеризуется систоличе-
ской дисфункцией. Лишь в редких случаях оно про-
является преимущественно диастолической дисфунк-

цией. Двухмерная эхокардиография не позволяет от-
личить гемохроматоз сердца от идиопатической ди-
латационной кардиомиопатии (рис. 4). МРТ сердца мо-
жет обнаружить и количественно оценить инфильт-
рацию миокарда железом, используя T2-взвешенные
магнитно-резонансные изображения [77,78]. 

Вольтаж и продолжительность комплекса QRS, как
правило, сохранены, так как отсутствует выраженный
фиброз и в значительной степени сохранены кардио-
миоциты, а железу несвойственна проводимость [79].
В поздних стадиях заболевания на ЭКГ могут быть из-
менения (низкий вольтаж комплекса QRS) с наруше-
ниями реполяризации [79]. 

Биопсия печени позволяет точно установить на-
копление железа [80]. При функциональных наруше-
ниях, связанных с вовлечением сердца, эндомиокар-
диальная биопсия тканей правого желудочка позволяет
выявить окрашиваемое саркоплазматическое железо,
которое в норме в сердце не определяется. Со време-
нем чрезмерное накопление саркоплазматического
железа может привести к дегенерации миоцитов и не-
грубому интерстициальному фиброзу [12]. Есть дока-
зательства, что исключение многочисленных перели-
ваний крови, кровопускания и терапия комплексооб-
разующими препаратами могут способствовать умень-
шению выраженности нарушений сердца, связанных
с накоплением железа [81-83] (рис. 3). Некоторым
больным может потребоваться комбинированная
трансплантация печени и сердца [84]. 

Заключение 
Инфильтративные кардиомиопатии представляют

собой разнородную группу заболеваний сердца, ко-
торые характеризуются отложением аномальных ве-
ществ в ткани сердца, вызывающим диастолическую или
реже – систолическую дисфункцию стенок желудочков.
Хотя амилоидоз сердца обычно приводят в качестве
прототипа инфильтративных болезней сердца, это за-
болевание не представляет всего разнообразия ин-
фильтративных заболеваний. Так как инфильтратив-
ные заболевания сердца относительно редки, а их фи-
зиологические и морфологические характеристики
вариабельны, при них нередки диагностические ошиб-
ки. Допплерэхокардиографическое исследование и ЭКГ,
а в некоторых случаях МРТ сердца в сочетании с кли-
ническими проявлениями имеют основное значение для
точной диагностики и планирования соответствующе-
го лечения.
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