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За останні десятиліття суттєво змінилися 
термінологія та лікувально-діагностичні 
підходи до кардіоміопатій (КМП). Напри-

клад, якщо за визначенням ВООЗ 1980 року КМП – 
це захворювання серцевого м’яза нез’ясованої етіо-
логії, то на сьогодні вже відомі причини розвитку 
більшості КМП. Крім того, описані їхні нові види, 
зокрема некомпактний міокард лівого шлуночка 
й аритмогенна дисплазія правого шлуночка. Отже, 
КМП – гетерогенна група захворювань міокарда, 
які асоціюються з механічною або/чи електричною 
дисфункцією та часто проявляються гіпертрофією 
шлуночків або їхньою дилатацією. КМП можуть 
виступати як самостійні захворювання або як прояв 
генералізованих системних хвороб і призводять до 
прогресуючої серцевої недостатності (American 
Heart Association, 2006).

КМП поділяють на дві групи: первинні та вторин-
ні. При первинних КМП патологія міокарда є єди-
ним проявом хвороби або передує іншим проявам 
у  разі системних патологій. Серед них визначають 
генетично-детерміновані, набуті та змішані форми. 
При вторинних КМП патологія міокарда виступає 
як один із проявів системного захворювання.

Найпоширеніші форми КМП – гіпертрофічна, 
дилятаційна та рестриктивна. Традиційне схема-
тичне уявлення про ці форми КМП за даними 
M.R.  Goldman, C.A. Boucher (1980) відображено 
в таблиці 1.

Класифікацію первинних і вторинних кардіоміо
патій за даними B.J. Maron, J.A. Towbin et al. (2006) 
наведено в таблиці 2; геномну класифікацію спад-
кових кардіоміопатій за G. Thiene (2004) – у таб­
лиці 3.

Аритмогенна дисплазія правого шлуночка є однією 
з найчастіших причин раптової смерті серед молодих 
людей, особливо спортсменів. Поширеність цього 

захворювання становить приблизно 1 випадок на 
5000 населення (G. Thiene et al., 2007). У патогенезі 
проявляється генетично детермінована прогресуюча 
дистрофія міокарда правого шлуночка із заміщенням 
міоцитів жировою та сполучною тканиною. Описані 
аутосомно-домінантні типи успадкування з  непов
ною пенетрацією та аутосомно-рецесивні, викликані 
мутаціями в генах, які кодують протеїни десмопла-
кін, плакофілін, плакоглеїн тощо. Клінічно захворю-
вання проявляється тахіаритміями правошлуночко-
вого генезу, синкопе, розвитком правошлуночкової 
серцевої недостатності.

Некомпактний міокард лівого шлуночка – спадкове 
захворювання, яке проявляється вираженою трабе-
кулярністю лівого шлуночка та глибокими міжтрабе-
кулярними щілинами – «губчастий міокард». При-
чиною хвороби вважається порушення ендоміокар-
діального генезу на 5-8-му тижні внутрішньоутроб-
ного розвитку. Успадкування аутосомно-домінантне, 
зчеплене з Х-хромосомою, мутації відбуваються 
в  генах, які кодують білки тафазин, α-дистробревін 
та ін. У педіатрії рідко трапляється як ізольована 
форма, частіше в поєднанні з септальними дефекта-
ми, бікуспідальним аортальним клапаном, тетрадою 
Фалло тощо. Також відзначається часте поєднання 
з  неврологічними захворюваннями – епілепсією, 
гіпотонією, міопатією, метаболічними розладами та 
патологією мітохондрій. Проявами хвороби є арит-
мії, тромбоемболії, серцева недостатність.

До первинних дегенеративних уражень провідної 
системи серця належать хвороба Ленегра (Lenegre), 
синдром слабкості синусового вузла. Під час цих 
захворювань відзначається аутосомно-домінант-
ний тип успадкування. Хвороба Ленегра характери-
зується прогресуючим порушенням провідності ім-
пульсів у системі Гіса – Пуркін’є (His – Purkinje), 
що призводить до брадикардії, синкопе.
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Патологія іонних каналів – група спадкових за-
хворювань, причиною яких є мутації в генах, що 
кодують протеїни натрієвих та калієвих каналів. До 
цієї групи належать синдром подовженого QT, син-
дром вкороченого QT, синдром Бругада (Brugada) 
(блокада правої ніжки пучка Гіса в поєднанні з еле-
вацією сегмента ST у відведеннях V1-V3) та катехол
амінергічна поліморфна шлуночкова тахікардія 
(шлуночкова тахікардія, яка спричинюється фізич-
ним навантаженням або емоційними переживан-
нями, без виявлення ЕКГ-порушень чи анатоміч-
них аномалій).

Мітохондріальні міопатії спричинюються мута-
ціями в мітохондріальних ДНК (наприклад, син-
дром Кернса – Сейра (Kearns – Sayre) або в генах, 
які кодують протеїни, тим самим провокуючи по-
рушення мітохондріальної структури та функції.

Набуті стрес-індуковані КМП відомі ще під наз
вою КМП такоцубо (транзиторне кулеподібне роз-
ширення верхівки лівого шлуночка; від япон. 
«takotsubo» – пастка для восьминога). Проявляють-
ся раптово виникаючою систолічною дисфункцією 
лівого шлуночка у відповідь на стрес. При цьому 
характерною є швидка нормалізація стану серцево-
судинної системи.

КМП у дітей, народжених від матерів, які страж-
дають на інсулінозалежний цукровий діабет – один 
із проявів генералізованої органомегалії.

Дилятаційна кардіоміопатія
Дилятаційна КМП (ДКМП) – це прогресуюче 

захворювання, зазвичай необоротне, яке характе-
ризується розширенням порожнини лівого шлу-
ночка без ознак гіпертрофії, порушенням скорочу-
вальної функції і призводить до розвитку серцевої 

недостатності. ДКМП – найпоширеніша форма 
кардіоміопатій серед дітей, захворюваність стано-
вить 0,57 випадків на 100 000 дітей щорічно.

За етіологічною класифікацією ДКМП визначають:
•	спадкові форми;
•	�ідіопатичні форми (без обтяженого сімейного 

анамнезу);
•	вторинні форми.
Спадкові (сімейні) форми становлять приблизно 

25% від усіх випадків ДКМП (A. Burke, 2011). При 
аутосомно-домінантному успадкуванні виявлені 
мутації в генах, які кодують скорочувальні протеїни 
саркомерів (α-тропоміозин, тропоніни І, С та Т), 
протеїни Z-ліній, білки цитоскелета тощо. Менш 
поширеними є випадки успадкування, зчепленого 
з Х-хромосомою: м’язова дистрофія Дюшена/Беке-
ра, дистрофія Емері – Дрейфуса та мітохондріальні 
міопатії.

Серед вторинних ДКМП близько 25% випадків 
становлять вірусні міокардити, найчастіше – 
ентеровіруси. У патогенезі має значення як пряме 
ураження кардіоміоцитів вірусом, так і вірус-інду-
кований запальний процес, який пошкоджує міо-
кард. Іншими причинами вторинних ДКМП є хво-
роба Лайма, туберкульоз, дифтерія, паразитарні, 
аутоімунні захворювання, хвороби системи крові, 
ендокринні, метаболічні захворювання тощо. Особ
ливо слід пам’ятати про кардіотоксичність антра-
циклінів, у США 30% випадків ДКМП серед дітей 
пов’язані саме з використанням цих препаратів 
(Р. Venugopalan, 2012).

Вивчаючи структуру міокарда в нормі та патоло-
гії за допомогою тканинної доплер-ехокардіогра-
фії, вчені запропонували гіпотезу вродженого недо-
розвинення міокарда лівого шлуночка, а саме відсут-

Таблиця 1. Форми кардіоміопатій (за даними M.R. Goldman, C.A. Bouche, 1980)

Норма Дилятаційна Гіпертрофічна Рестриктивна
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Таблиця 2. Класифікація первинних і вторинних кардіоміопатій  
(за даними B.J. Maron, J.A. Towbin et al., 2006)

Первинні кардіоміопатії

Генетично-детерміновані Змішані Набуті

Гіпертрофічна КМП
Аритмогенна дисплазія правого шлуночка
Некомпактний міокард лівого шлуночка
Первинні дегенеративні ураження про-
відної системи
Хвороби накопичення з первинним 
ураженням серця
Патології іонних каналів
Патології мітохондрій

Дилятаційна
Рестриктивна

Запальні
Стрес-індуковані
Тахікардія-індуковані
У дітей від матерів, які страждають на інсулінозалежний 
діабет
Післяпологові

Вторинні кардіоміопатії

Інфільтративні Амілоїдоз (первинний, вторинний), хвороба Гоше (Gaucher), хвороба Гурлер 
(Hurler), хвороба Хантера (Hunter)

Хвороби накопичення Гемохроматоз, хвороба Фабрі (Fabry), глікогенози (ІІ тип, хвороба Помпе 
[Pompe]), хвороба Німана – Піка (Niemann – Pick)

Токсичні Лікарські препарати, хімічні агенти, важкі метали

Ендоміокардіальні Ендоміокардіальний фіброз, гіпереозинофільний синдром (ендокардит Лефлера [Loeffler])

Запальні Саркоїдоз

Ендокринні порушення Цукровий діабет, гіпертиреоз, гіпотиреоз, гіперпаратиреоз, феохромоцитома, 
акромегалія

Кардіо-фаціальні Синдром Нунан (Noonan), лентигіноз

Неврологічні, нервово-м’язові Атаксія Фрідрейха (Friedreich), м’язова дистрофія Дюшена/Бекера (Duchenne/
Becker), м’язова дистрофія Емері – Дрейфуса (Emery – Dreifuss), міотонічна дис-
трофія, нейрофіброматоз, туберозний склероз

Недостатність харчових речовин Недостатність карнітину, селену, тіаміну; квашіоркор

Аутоімунні хвороби Системний червоний вовчак, дерматоміозит, ревматоїдний артрит, склеродермія

Електролітні порушення

Ускладнення хіміо-, рентгенотерапії

ності «стрічкоподібної» структури та «гвинтоподіб-
ного» скорочення як причини ДКМП (Г.В. Книшов 
та ін., 2011). Спостерігаючи за скороченням серця 
під час операцій, кардіохірурги відзначають скоро-
чення серця «по спіралі», тобто протилежний на-
прямок векторів руху кардіоміоцитів у базальних 
й апікальних відділах. Таким чином забезпечується 
максимально ефективний серцевий викид. У разі 
ДКМП попередньо змінений міокард утрачає здат-
ність до спірального, «гвинтоподібного» скорочен-
ня внаслідок інфекційних, токсичних та інших 
впливів.

Розширення порожнини лівого (рідше правого) 
шлуночка призводить до потоншення стінок, вто-

ринної клапанної регургітації, зниження міокарді-
альної перфузії, що сприяє пошкодженню міоци-
тів. При ДКМП відбувається зниження систолічної 
функції, при цьому збільшуються кінцево-систо-
лічний та кінцево-діастолічний об’єм. Ранніми 
компенсаторними механізмами є збільшення удар-
ного об’єму серця, згідно із законом Франка – 
Старлінга, та частоти серцевих скорочень у поєд-
нанні з підвищенням тонусу периферичних судин. 
Крім цього, виявляють зміщення кривої дисоціації 
гемоглобіну вправо. Проте ці компенсаторні меха-
нізми швидко виснажуються у пацієнтів із ДКМП і, 
в свою чергу, призводять до подальшого пошко-
дження кардіоміоцитів. Зниження серцевого вики-
ду і зменшення перфузії внутрішніх органів при-
зводять до активації нейрогуморальних механіз-
мів – стимуляції адренергічної нервової системи та 
ренін-ангіотензин-альдостеронової системи. Од
нак довготривале підвищення рівнів допаміну та 
норадреналіну в крові поступово призводить до 
зниження чутливості відповідних рецепторів, тобто 
до подальшого зниження серцевого викиду. Високі 
рівні катехоламінів є кардіотоксичними і сприяють 
прогресуванню хвороби. Збільшується секреція 
натрійуретичних пептидів – інгібіторів альдостеро-

Таблиця 3. Геномна класифікація спадкових 
кардіоміопатій  (за G. Thiene, 2004)

Кардіоміопатії  
цитоскелета

Дилятаційна кардіоміопатія, аритмоген-
на дисплазія правого шлуночка

Кардіоміопатії  
саркомерів

Гіпертрофічна, рестриктивна кардіомі-
опатія

Кардіоміопатії  
іонних каналів

Синдром подовженого QT, синдром 
укороченого QT, синдром Бругада 
(Brugada)
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ну, які викликають вазодилятацію та збільшення 
діурезу. Така відповідь організму на зниження сер-
цевого викиду призводить до швидшого розвитку 
серцевої недостатності.

Початок захворювання зазвичай поступовий, клі-
нічні прояви пов’язані з розвитком серцевої недо-
статності, проте приблизно у 25% випадків відзна-
чаються синкопе або раптова смерть. Найчастіши-
ми скаргами є труднощі під час вигодовування дити-
ни грудного віку, швидка стомлюваність, 
недостатній  набір маси тіла, пітливість, зниження 
діурезу. Часто спостерігаються респіраторні проя-
ви – тахіпное, диспное, кашель. Хворі можуть скар-
житися на біль у животі, нудоту, блювання тощо.

Під час об’єктивного обстеження виявляють 
акроціаноз, тахікардію, низький артеріальний тиск, 
пульсацію яремних вен, слабкий периферичний 
пульс. При пальпації відзначають розлитий серце-
вий поштовх. Проведення перкусії серця дає змогу 
виявити зміщення меж відносної серцевої тупості 
в  усі боки. Під час аускультації серця відзначають 
ритм галопу, шум відносної недостатності мітраль-
ного або трикуспідального клапанів. При аускуль-
тації легень вислуховують жорстке дихання, хрипи, 
крепітацію. У разі вираженої серцевої недостатнос-
ті за правошлуночковим типом спостерігають на-
бряки нижніх кінцівок, гепатомегалію, асцит.

У разі підозри на ДКМП необхідно провести об-
стеження, котре включає:

•	лабораторне обстеження:
▪▪ загальний та біохімічний аналізи крові;
▪▪ визначення кардіальних біомаркерів;

•	інструментальне обстеження:
▪▪ �ЕКГ, ЕхоКГ, рентгенографію органів грудної 
порожнини;

▪▪ �інколи призначають ангіографію, МРТ, 
катетеризацію порожнин серця, радіонуклідні 
дослідження, біопсію міокарда.

Для ДКМП не характерні будь-які специфічні ла-
бораторні зміни. Прискорення ШОЕ, підвищення 
рівня С-реактивного білка спостерігають у разі го-
строго міокардиту. В разі вираженої серцевої недо-
статності відзначають зміни у водно-електролітному 
обміні та кислотно-основному стані. Підвищений рі-
вень тропініну, креатинкінази, креатинкінази МВ 
свідчать на користь міокардиту, м’язових дистрофій. 
Також використовують серологічні дослідження, 
якщо є підозра на інфекційну етіологію, генетичні 
тести – при спадкових ДКМП. Визначають наявність 
специфічних циркулюючих антитіл (антиміозинових, 
антимітохондріальних, антитіл до β-адреноблокаторів 
й аденіннуклеотидного транслокатора).

ЕКГ-зміни також не є специфічними. Виявляють 
синусову тахікардію, ознаки перевантаження ліво-
го шлуночка, порушення ритму серця, внутрішньо
шлуночкової провідності, зміни ішемічного генезу.

Здебільшого проведення ЕхоКГ допомагає встано-
вити діагноз. Дилятація лівого шлуночка, збільшення 
кінцево-систолічного та кінцево-діастолічного роз-
мірів серця, дифузна гіпокінезія стінок, зниження 
фракції викиду є головними критеріями діагнозу. До-

плерівське дослідження дає змогу виявити недостат-
ність мітрального та/або трикуспідального клапанів, 
ознаки легеневої гіпертензії. Іноді спостерігаються 
тромби в лівому передсерді та верхівці лівого шлуноч-
ка. Важливе значення має ЕхоКГ для проведення ди-
ференційної діагностики з уродженими та набутими 
вадами серця, тампонадою серця тощо.

Рентгенограма органів грудної порожнини дає 
змогу визначити кардіомегалію та ознаки застою 
в малому колі кровообігу.

Алгоритм діагностики ДКМП у дітей за 
P. Venugopalan (2012) подано в таблиці 4.

Особливістю ведення хворих дітей із ДКМП на 
сучасному етапі є відсутність обов’язкового обме-
ження фізичних навантажень. Звичайно, таким дітям 
протипоказано брати участь у спортивних змаган-
нях, професійно займатися спортом, проте регу-
лярні тренування, адекватні для стану хворого, 
значно підвищують переносимість фізичних наван-
тажень і, відповідно, якість життя. Дієта має забез-
печувати повноцінне та висококалорійне харчуван-
ня. Вживання рідини та солі обмежується лише 
у випадку вираженої серцевої недостатності.

Медикаментозна терапія спрямована на запобі-
гання прогресуванню серцевої недостатності та ре-
моделювання серцево-судинної системи, зменшен-
ня вираженості симптоматики тощо. Зазвичай за-
стосовуються діуретики, інгібітори АПФ, блокато-
ри β-адренорецепторів. Діуретичні препарати 
зменшують перед- та постнавантаження, кінцево-
діастолічний тиск, об’єм лівого шлуночка й застій 
крові в малому колі кровообігу. Ефект від їх засто-
сування проявляється зменшенням набряків, по-
ліпшенням функції дихання, підвищенням толе-
рантності до навантажень.

Інгібітори АПФ, блокуючи ренін-ангіотензинову 
систему, зменшують продукцію альдостерону. При-
йом інгібіторів АПФ дає змогу зменшити постна-
вантаження лівого шлуночка, периферичний су-
динний опір, систолічний і діастолічний об’єми 
лівого шлуночка, збільшити серцевий викид, упо-
вільнити процеси прогресування дисфункції лівого 
шлуночка.

Блокатори β-адренорецепторів забезпечують 
блокаду нейроендокринних систем (симпатоадре-
налової, альдостеронової тощо), захищають міо-
кардіоцити від токсичних впливів катехоламінів, 
зменшують частоту серцевих скорочень і мають 
антиаритмічну дію. При наявності відповідних по-
казань доцільним є призначення антиаритмічних 
препаратів, серцевих глікозидів, інгібіторів фосфо-
діестерази, антикоагулянтів тощо. Пацієнтам із 
карнітиновою недостатністю призначають препа-
рати карнітину. На сьогодні вивчається можливість 
застосування коензиму Q

10
 та гормону росту в дітей 

із ДКМП (P. Venugopalan, 2012).
До паліативних хірургічних операцій належать: 

процедура Batista (резекція гіпертрофованих 
м’язів), кардіоміопластика, часткова вентрикуло-
ектомія лівого шлуночка, вальвулопластика, імп-
лантація кардіостимуляторів. Проводяться дослі-
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дження можливості використання стовбурових клі-
тин, клітин-попередників кардіоміоцитів.

Прогноз захворювання залежить від етіології 
ДКМП, у випадку вторинних форм – від можли-
вості ефективного лікування основної хвороби. 
Частота випадків смерті або необхідності в транс
плантації серця становить 31% через 1 рік після 
встановлення діагнозу, 46% – через 5 років 
(R. Spicer, 2011).

Загалом, у пацієнтів із рефрактерною серцевою 
недостатністю оптимальним методом лікування 
є трансплантація серця. Процент виживання після 
перенесеної трансплантації серця серед дітей через 
1 рік сягає до 77%, через 5 років – до 65% 
(P. Venugopalan, 2012).

Гіпертрофічна кардіоміопатія
Гіпертрофічна кардіоміопатія (ГКМП) – гене-

тично детерміноване захворювання з переважно 
аутосомно-домінантним типом успадкування, яке 
характеризується гіпертрофією міокарда та діасто-
лічною дисфункцією. ГКМП є найчастішою при-
чиною раптової смерті серед підлітків під час фі-
зичних навантажень. Частота випадків захворю-
вання в США становить приблизно 3-5 випадків 
на 1  млн дитячого населення (С. Miyake, 2011). 
Ознаки гіпертрофії міокарда виявляються у 25% 
родичів хворих на ГКМП першого ступеня спо-
рідненості.

Описано понад 400 мутацій в 15 генах, які кодують 
важкі ланцюги міозину (MYH7), міозин-зв’язуючий 
протеїн С (MYBPC), актин, тропоміозин тощо. 
У 50% хворих вдається прослідкувати аутосомно-до-
мінантний характер успадкування під час проведен-
ня генеалогічних досліджень; інші випадки пов’язані 
зі спонтанними мутаціями. Різні клінічні прояви 
хвороби пояснюють варіабельністю пенетрацї та 
експресії, а також наявністю мутацій у генах-моди-
фікаторах. Поєднання мутацій двох чи більше генів 
клінічно проявляється тяжчим перебігом хвороби.

Типові патогістологічні знахідки при ГКМП: гі-
пертрофія кардіоміоцитів і порушення орієнтації 
м’язових волокон, вогнища фіброзу й рубцеві зміни 
внаслідок некрозу міокарда. Первинне ураження 
кардіоміоцитів унаслідок мутацій у генах призво-
дить до збільшення навантаження на інтактні міо-
фібрили, відбувається їхня компенсаторна гіпер-
трофія. Зміна навантаження на міокард у свою 
чергу веде до ущільнення позаклітинного матрик-
су – колагенової сітки, котра складається з колаге-
ну та білків, які зв’язують колагенову сітку з мебра-
ною кардіоміоцитів і міофібрил. Подальше ущіль-
нення матриксу й відповідне підвищення пружнос-
ті полегшує скорочення під час систоли, але 
утруднює наповнення камер серця під час діастоли. 
Систолічна функція при ГКМП не порушується, 
погіршується діастолічна функція, підвищується 
кінцево-діастолічний тиск у лівому шлуночку. Крім 
того, гіпертрофія інтрамуральних відділів коронар-
них судин спричинює ішемію міокардіоцитів та їх 
подальше ушкодження.

ГКМП характеризується гіпертрофією лівого, 
рідше правого шлуночків серця без ознак гіпертен-
зії або вроджених вад, часто відзначається асиме-
трична гіпертрофія міжшлуночкової перегородки, 
яка призводить до обструкції вихідного тракту ліво-
го шлуночка. Подальше звуження відбувається вна-
слідок систолічної апроксимації передньої стулки 
мітрального клапана (аномальне приближення) до 
гіпертрофованої базальної частини міжшлуночко-
вої перегородки. Можливими причинами цього 
явища є зміна орієнтації папілярних м’язів унаслі-
док гіпертрофії перегородки, аномальне положен-
ня мітрального клапана, ефект Бернуллі 
(Bernoulli)  – збільшення тиску крові через звуже-
ний отвір. Така форма ГКМП має назву обструк-
тивної (ГОКМП), трапляється у 25% хворих у стані 
спокою та у 35% хворих під час проведення прово-
каційних проб. На сьогодні ведеться дискусія, чи 
є  ГОКМП окремою нозоологічною формою або 
ж більш пізньою стадією захворювання. Систоліч-
ний градієнт тиску на вихідному тракті лівого шлу-
ночка – єдина ознака ГОКМП. При ГКМП розмі-
ри порожнин шлуночків не змінюються, або від-
значається їхнє зменшення.

Патофізіологія ГКМП і досі не є повністю вивче-
ною, проводяться дослідження із використанням 
новітніх технологій. Яскравим прикладом є вико-
ристання електроанатомічного картування збу-
дження лівого шлуночка в режимі реального часу, 
яке показало запізнення скорочення верхівки щодо 
вивідного тракту. Тобто під час скорочення вивід-
ного тракту звужується його отвір, і потік крові при 
подальшому скороченні апікальної частини прохо-
дить уже через звужений отвір. Крім того, це при-
зводить до більш пізнього скорочення папілярних 
м’язів, що спричиняє мітральну регургітацію різно-
го ступеня (Г.В. Книшов, 2009). Такий асинергізм 
скорочення різних ділянок міокарда пов’язаний із 
порушенням швидкості проведення шлуночків.

Клінічні прояви хвороби – від безсимптомного пе-
ребігу до прогресуючої серцевої недостатності або 
раптової смерті. На жаль, раптова серцева смерть 
часто є першим проявом ГКМП. У 80% випадків 
причиною є фібриляція шлуночків. Саме тому ге-
нетичне обстеження родичів першої генерації хво-
рих і призначення відповідної профілактичної те-
рапії має першочергове значення. Серед скарг, які 
мають хворі на ГКМП, найпоширенішими є за-
дишка, що свідчить про підвищений тиск у малому 
колі кровообігу, синкопе та пресинкопе – ознаки 
тривоги, пов’язані з неадекватним серцевим вики-
дом під час фізичного навантаження. Наявність 
синкопе в підлітків із ГКМП є фактором ризику 
раптової серцевої смерті й потребує адекватного 
лікування. Скарги на серцебиття свідчать про різ-
номанітні порушення ритму й потребують ЕКГ-
контролю. Для пацієнтів із ГОКМП характерними 
є скарги на запаморочення під час фізичного на-
вантаження, різкого переходу з горизонтального 
положення, акту дефекації тощо. Причини – збіль-
шення градієнта тиску на вихідному тракті лівого 
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шлуночка, зменшення перфузії головного мозку. 
Іншими проявами є біль у ділянці серця, пов’язаний 
з ішемією міокарда.

Під час аускультації серця можна виявити роз-
щеплення другого тону, ритм галопу, порушення 
ритму. Серцевий шум, пов’язаний з обструкцією 
вивідного протоку, є систолічним, грубим, із макси
мумом у середині систоли (crescendo-diminuendo); 
точка найкращого вислуховування – верхівка 
серця, лівий край грудини. Слід зауважити, що цей 
шум характеризується динамічністю, його характе-
ристики залежать від об’ємів переднавантаження 
лівого шлуночка. Наприклад, його інтенсивність 
менша при перебуванні дитини у положенні нав
присядки, лежачи, більша – під час різкого вста-
вання, натужування. Також іноді вислуховується 
голосистолічний шум мітральної недостатності та 
діастолічний шум аортальної недостатності. Паль-
пація дає змогу визначити посилення, подовження 
та латералізацію верхівкового поштовху, «подвій-
ний» верхівковий поштовх. У разі ГКМП без об-
струкції вивідного тракту лівого шлуночка клінічне 
обстеження, як правило, є малоінформативним.

Основним методом діагностики є двомірна ЕхоКГ, 
котра виявляє гіпертрофію міжшлуночкової пере-
городки (товщина її перевищує вікову норму; ви-
значають співвідношення товщини перегородки до 
задньої стінки), зниження її екскурсії в базальному 
сегменті, зменшення розмірів порожнини лівого 
шлуночка, аномальний рух передньої стулки мі-
трального клапана тощо. За допомогою доплер
ехокардіографії визначають швидкість потоку та 
градієнт тиску у вихідному тракті лівого шлуночка.

Характерні знахідки під час ЕКГ: ознаки гіпер-
трофії лівого шлуночка, виражені порушення репо-
ляризації, патологічні зубці Q у лівих грудних від-
веденнях (збільшення потенціалу міжшлуночкової 
перегородки), різноманітні порушення ритму та 
провідності. Для виявлення інтермітуючої атріо-
вентрикулярної блокади, шлуночкових чи атріаль-
них тахікардій застосовують ЕКГ-моніторування за 
Холтером.

Катетеризація серця дає змогу встановити сту-
пінь обструкції. Рентгенологічні знахідки колива-
ються від норми до збільшення тіні серця. У деяких 
випадках використовують радіоізотопну вентрику-
лографію, МРТ, біопсію міокарда.

Стосовно лабораторних досліджень, характерних 
змін для ГКМП не виявлено. Діагностичну цінність 
мають генетичне дослідження, виявлення мутацій 
у генах MYH7, MYBPC3, TNNT2, TNNI3, TNNC1, 
TPM1, ACTC, MYL2, MYL3, CAV3 та обстеження 
на наявність хвороб накопичення.

Диференційну діагностику проводять, зокрема, зі 
стенозом аорти. Ретельне вивчення сімейного 
анамнезу, мінливість систолічного шуму під час 
різкого вставання або присідання, локалізація 
шуму та відсутність його іррадіації свідчать на ко-
ристь ГКМП. Проведення ЕхоКГ і виявлення 
основних критеріїв ГКМП, особливо аномального 
руху передньої стулки мітрального клапана, допо-

магає встановити діагноз. У підлітків-спортсменів 
спостерігається концентрична гіпертрофія лівого 
шлуночка з відповідним збільшенням кінцево-діа-
столічного об’єму. Також проводять диференцій-
ний діагноз із хворобами накопичення, екстракар-
діальні прояви яких у поєднанні зі специфічними 
лабораторними та генетичними тестами є критерія-
ми діагностики.

Пацієнти з ГКМП не потребують спеціальної 
дієти, за винятком розвитку серцевої недостатнос-
ті. Такі пацієнти мають уникати значних фізичних 
навантажень, особливо ті діти, в яких у сімейному 
анамнезі є випадки раптової серцевої смерті. Метою 
лікування є корекція діастолічної дисфункції, від-
новлення нормального ритму серця.

Основними препаратами, що застосовують у па-
цієнтів із ГКМП, є блокатори β-адренорецепторів, 
які знижують частоту серцевих скорочень, подо-
вжують період діастолічного наповнення шлуноч-
ків, зменшують ступінь обструкції вивідного трак-
ту, знижують потребу міокарда в кисні тощо.

У разі недостатньої ефективності β-адрено
блокаторів призначають блокатори кальцієвих ка-
налів, які, безпосередньо діючи на кардіоміоцити, 
поліпшують діастолічне розслаблення міокарда, 
зменшують ступінь обструкції. Проте слід зауважи-
ти, що в пацієнтів із вираженою обструктивною гі-
пертрофією довготривале застосування блокаторів 
кальцієвих каналів призводить до підвищення діа-
столічного тиску і зменшення серцевого викиду.

Певний позитивний ефект має призначення інгі-
біторів АПФ, які сприяють нормалізації діастоліч-
ної функції. Важливо розуміти, що застосування 
вищеназваних препаратів лише поліпшує клінічну 
симптоматику, не зменшуючи ризик раптової сер-
цевої смерті й не впливаючи на прогноз захворю-
вання. При наявності виражених порушень ритму 
серця слід застосовувати відповідні антиаритмічні 
засоби. На сьогодні профілактика інфекційного 
ендокардиту при ГКМП не рекомендована.

Протипоказані хворим із ГКМП серцеві глікози-
ди, оскільки вони посилюють обструкцію вивідно-
го тракту лівого шлуночка. Діуретики викликають 
гіповолемію і збільшують ступінь обструкції, вазо-
дилятатори – зменшують розміри порожнини ліво-
го шлуночка, спричинюють гіповолемію.

Хворим, у яких медикаментозне лікування не 
призводить до поліпшення клінічних симптомів, 
рекомендоване хірургічне втручання. Найчастіше 
виконують септальну міокардектомію, рідше – із 
транспозицією мітрального клапана. У пацієнтів із 
високим ризиком раптової серцевої смерті застосо-
вують імплантацію кардіоверсійного дефібрилято-
ра, який автоматично визначає, розпізнає та корек-
тує різноманітні порушення ритму, тахі- та бради
аритмії. Штучні водії ритму також застосовують 
у хворих на ГКМП із порушеннями ритму серця.

Прогноз захворювання несприятливий. Найчасті-
ше хворі раптово помирають під час або одразу 
після важкого фізичного навантаження. Фактора-
ми ризику є обтяжений сімейний анамнез (випадки 



ЛЕКЦІЯ

Дитячий лікар 3 (24) 2013 

кардіологія

18

раптової серцевої смерті), часті синкопе, епізоди 
шлуночкової тахікардії під час проведення Холте-
рівського моніторування ЕКГ, виражена гіпертро-
фія лівого шлуночка, високий градієнт тиску у ви-
відному тракті лівого шлуночка. Зрозуміло, що 
у  хворих із ГКМП украй важливо провести скри-
нінг родичів першої генерації. У дітей із обтяженим 
сімейним анамнезом слід проводити контрольні 
ЕКГ, ЕхоКГ, генетичне тестування.

Рестриктивна кардіоміопатія
За визначенням ВООЗ, рестриктивна кардіоміо-

патія (РКМП) – хвороба міокарда, яка характери-
зується ригідністю стінок шлуночків, зменшенням 
наповнення і зниженням діастолічного об’єму од-
ного чи обох шлуночків із нормальною систоліч-
ною функцією й незміненою товщиною стінок. 
РКМП проявляється не тільки як самостійне захво-
рювання, її ознаки виявляються також у пацієнтів 
із дилятаційною й гіпертрофічною КМП, саркоїдо-
зом, амілоїдозом, склеродермією, хворобою Гоше, 
хворобою Гурлер, глікогенозами, гіпереозинофіль-
ним синдромом та ін. Достовірні дані щодо поши-
реності РКМП невідомі, у США цей показник ста-
новить 2-5% від усіх випадків КМП серед дітей. 
Однак у тропічних районах Африки, Азії та Півден-
ної Америки, де ендоміокардіальний фіброз є енде-
мічним, цей показник значно вищий.

Здебільшого при РКМП етіологія захворювання 
залишається невідомою. Загалом, РКМП можна 
розділити на 2 типи: з ураженням ендоміокарда та 
з переважним ураженням міокарда. РКМП із пере-
важним ураженням міокарда в свою чергу поділя-
ють на неінфільтративні (ідіопатичні, сімейні 
форми, після трансплантації серця, діабетичні) та 
інфільтративні (амілоїдоз, саркоїдоз, гемохроматоз, 
хвороба Гоше, хвороба Гурлер). Причини ендоміо-
кардіальних РКМП – ендоміокардіальний фіброз, 
гіпереозинофільний синдром тощо.

Також РКМП поділяють на облітеративні та нео-
блітеративні форми. Облітеративна форма є кінце-
вою стадією гіпереозинофільного синдрому, яка ха-
рактеризується внутрішньошлуночковим тромбо
утворенням. Останніми роками вченими було вияв-
лено декілька мутацій у генах, які кодують тропонін І, 
тропонін Т, α-кардіальний актин, міозин і які 
пов’язані з розвитком РКМП. Крім того, навіть у разі 
ідіопатичних форм часто в сімейному анамнезі хво-
рих є випадки гіпертрофічної або дилятаційної КМП.

Незалежно від етіології захворювання при РКМП 
внаслідок фіброзу ендо- або міокарда збільшується 
жорсткість одного чи обох шлуночків, порушується 
їхня діастолічна функція (наповнення шлуночків 
кров’ю), при цьому їхні стінки залишаються нор-
мальної товщини. Типовими гемодинамічними ха-
рактеристиками є нормальна систолічна функція 
й підвищення кінцево-діастолічного тиску. Потов-
щення ендо- та міокарда призводить до порушення 
функції клапанів серця, інфільтрація міокарда та 
розвиток фіброзу – до дисфункції структур провід-
ної системи серця.

Найчастішими скаргами, які мають хворі на 
РКМП, є задишка під час фізичних навантажень та 
у стані спокою, загальна слабкість, підвищена 
втомлюваність, синкопе, набряки. Під час 
об’єктивного обстеження в разі ураження правого 
шлуночка виявляють: тричленний ритм галопу, 
систолічний шум недостатності трикуспідального 
клапана, збільшення розмірів серця (переважно 
правих відділів), периферичні набряки, асцит, 
збільшення печінки, набухання яремних вен. При 
ураженні лівого шлуночка – ознаки застою в мало-
му колі кровообігу, систолічний шум мітральної 
недостатності, збільшення розмірів лівого перед-
сердя. Також виявляють різноманітні порушення 
ритму серця, тромбоемболічний синдром.

Лабораторне обстеження зазвичай не виявляє 
специфічних для РКМП змін. Під час проведення 
ЕКГ виявляють синусову тахікардію, блокади ніжок 
пучка Гіса, ознаки гіпертрофії відділів серця відпо-
відно до локалізації ураження, аритмії, в деяких 
випадках – зниження вольтажу QRS, патологічні 
зубці Q, зниження ST. Рекомендовано проводити 
Холтерівське моніторування ЕКГ для виявлення 
інтермітуючої аритмії як фактора ризику раптової 
смерті. За допомогою ЕхоКГ виявляють потовщен-
ня ендокарду, зменшення порожнини шлуночка(ів), 
дилятацію передсердя(дь), рестриктивний тип діа-
столічної дисфункції (скорочення часу ізоволюміч-
ного розслаблення), збільшення співвідношення 
фази раннього наповнення шлуночків до пізнього, 
відсутність гіпертрофії відділів серця та порушень 
систолічної функції. Під час проведення катетери-
зації серця вимірюють криву діастолічного тиску 
в шлуночках, що при РКМП має вигляд «западання 
і плато», а також тиск у легеневій артерії. При рент-
генологічному обстеженні органів грудної порожни-
ни – збільшення правого чи лівого передсердя, 
ознаки застою в малому колі кровообігу. Для про-
ведення диференційної діагностики іноді застосову-
ють комп’ютерну або магнітно-резонансну томо-
графію. Проведення біопсії не є обов’язковим для 
пацієнтів дитячого віку, вона виявляє гіпертрофію 
міозитів, явища фіброзу.

Диференційну діагностику проводять із фіброзним 
перикардитом, іншими видами КМП. Для фіброз-
ного перикардиту характерні дані щодо перенесено-
го перикардиту в анамнезі, шум тертя перикарду, 
відсутність шумів недостатності мітрального, три-
куспідального клапанів, певні ознаки при ЕхоКГ, 
рентгенографії органів грудної порожнини, 
комп’ютерної або магнітно-резонансної томографії.

Лікування РКМП симптоматичне, єдиним ради-
кальним методом залишається трансплантація 
серця. Застосування діуретиків для зменшення 
проявів серцевої недостатності може призвести до 
зниження переднавантаження, яке забезпечує під-
тримку серцевого викиду ригідними шлуночками. 
Серцеві глікозиди призначають для подовження 
діастолічного наповнення шлуночків, однак за 
умови нормальної систолічної функції їх застосу-
вання не є доцільним. У тяжких випадках можливе 
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короткострокове призначення інгібіторів фосфо
діестерази, β-адреноміметиків. Для лікування 
тромбоемболічних ускладнень використовують 
антикоагулянти.

Прогноз захворювання несприятливий. Показни-
ки виживання після встановлення діагнозу станов-
лять 44-50% через 1-2 роки, 29-39% – через 3-5 років 
(K.Y. Lin, 2011).
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