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Впервые миокардиальные клефты были описаны 
более 20 лет назад при аутопсии у пациентов с гипертро-
фической кардиомиопатией (ГКМП): “расщелина” 
вдоль мышечных волокон межжелудочковой перего-
родки [1]. Затем эти малые доброкачественные сердеч-
ные аномалии, представляющие собой несквозной, 
заполняющийся кровью V-или U-образный дефект 
в  миокарде без признаков нарушений его перфузии 
исследователи обнаружили с  помощью МРТ у  81% 
пациентов с генетически подтвержденной ГКМП [2, 3].

На сегодняшний день, точная диагностическая 
и  практическая значимость выявления этой патоло-
гии не определена. Какой диагностический и практи-
ческий вклад такая информация вносит в  определе-
ние тактики лечения пациентов? 

Ранее мы уже сообщали о  неожиданном обнару-
жении миокардиальной расщелины в  сочетании 
с  синдромом Барлоу [4]. В  данной работе мы хотим 

продолжить анализ накопленного собственного 
опыта клинической работы и сообщить еще о 2 паци-
ентах с ГКМП и внутримиокардиальной криптой. 

Описание наблюдений
Пациент Б., 29 лет, поступил в  РНЦХ с  жалобами 

на одышку при умеренной физической нагрузке, эпи-
зоды предобморочных состояний. Из анамнеза — впер-
вые в возрасте 18-ти лет выявили шум в области сердца, 
тогда же по месту жительства выставлен диагноз ГКМП 
с  признаками обструкции выходного тракта левого 
желудочка (ЛЖ). При обследовании на ЭКГ — синусо-
вый ритм, 73 уд./мин, PQ 0,18”, QRS 0,12”, QRST 
0,40”, признаки перегрузки левого предсердия (ЛП), 
гипертрофии ЛЖ. На ЭКГ по Холтеру не зарегистри-
рованы пробежки неустойчивой желудочковой тахи-
кардии, пароксизмы фибрилляции предсердий. Рас-
считанный риск внезапной сердечной смерти (ВСС) 
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First time, myocardial clefty were described more than 20 years ago in autopsy of 
patients with hypertrophic cardiomyopathy (HCMP): the “fissure” along muscle 
fibers in interventricular septum. Currently, the precise diagnostical and practical 
value of this pathology unknown. What sort of diagnostic and practical impact such 
information brings into the management evaluation of patients? Previously, we 
reported on unexpected finding of myocardial fissure together with Barlow 
syndrome. This article continues analysis of the experience of clinical work and 
includes reports on 2 patients with diffuse-generalized form of HCMP and 
intramyocardial crypt. 
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Второй клинический пример — пациент С., 18 лет, 
обратившийся в  мае 2015г в  поликлинику РНЦХ 
с жалобами на перебои в работе сердца, быструю утом-
ляемость и общую слабость после умеренных физиче-
ских нагрузок. С  2008г наблюдается в  НИКИ Педиа-
трии им.  академика Ю. В. Вельтищева с  диагнозом 
асимметричная форма ГКМП без обструкции ВТЛЖ. 
На серии ЭхоКГ, выполненных с 2008 по 2015гг, отме-
чено увеличение толщины МЖП с  20  мм до  41  мм 
с  максимальным градиентом давления в  ВТЛЖ 25  мм 
рт.ст. По данным МРТ сердца от 23.06.2015г — КДР ЛЖ 
4,6 см, КСР ЛЖ 2,5 см, ЛП 2,8 см. По данным МСКТ 
сердца с контрастированием выявлен в проксимальной 
трети передней нисходящей артерии протяженный 
(около 2  см) миокардиальный мостик с  деформацией 
артерии. МЖП в  среднем и  верхушечном сегментах 
толщиной до 40 мм, в базальном сегменте определяются 
интрамиокардиальные крипты (рис.  2). В  передне-
средних и  передне-боковых сегментах толщина мио-
карда 20-24  мм. Определяется сужение выносящего 
тракта ЛЖ до 12 мм. В отсроченную фазу контрастиро-
вания в гипертрофированных участках миокарда опре-
деляются множественные интрамуральные участки 
пятнистого накопления контрастного препарата, кото-
рые отражают наличие интрамиокардиального фиброза. 
Отмечена выраженная гипертрофия МЖП макси-
мально до  36 мм в  среднем сегменте. МЖП имеет 

в  ближайшие 5 лет составил 4,14, в  связи с  чем КД 
не был имплантирован. По данным ЭхоКГ ЛП 4,6 см, 
КДО ЛЖ 86 мл, КСО ЛЖ 16 мл, толщина межжелудоч-
ковой перегородки (МЖП) 2,2  см, толщина ЗСЛЖ 
1,5  см, ФВ 81%. В  полости ЛЖ визуализируется 
несколько аномально расположенных гипертрофиро-
ванных папиллярных мышц, прикрепляющихся 
в  области апикального сегмента боковой стенки, 
в систолу происходит облитерация полости ЛЖ, гипер-
трофированная папиллярная мышца соприкасается 
с  МЖП и  боковой стенкой ЛЖ, градиент давления 
в выносящем тракте ЛЖ (ВТЛЖ) 81 мм рт.ст., створки 
митрального клапана избыточны, отмечается глубокая 
коаптация (2 см от уровня фиброзного кольца митраль-
ного клапана) створок в полости ЛЖ, передняя створка 
в систолу соприкасается с базальным сегментом МЖП 
с  формированием митральной недостаточности 3 ст., 
диастолическая дисфункция ЛЖ 2 типа. По  данным 
МРТ сердца с в/в контрастированием — симметричное 
утолщение миокарда ЛЖ до 21-22 мм, в систолу полость 
ЛЖ щелевидной формы, КДО ЛЖ 142  см

3
, КСО ЛЖ 

24  см
3
, ФВ 83%, в  базальном сегменте определяются 

интрамиокардиальные крипты (рис.  1). В  анализах 
крови — NT-proBNP 37706 (норма <450 пг/мл), галек-
тин-3  — 5,01 (норма <2,28). Больному рекомендован 
поиск мутаций в  генах, ответственных за  наиболее 
частые формы ГКМП, согласно рекомендациям ESC 
по диагностике и лечению гипертрофической кардио
миопатии [5]. В результате проведенного обследования 
был установлен диагноз — ГКМП (диффузно-генера-
лизованная форма) с обструкцией ВТЛЖ, митральная 
недостаточность III ст., НК III ФК (NYHA). 

Седьмого июля 2016г в  условиях искусственного 
кровообращения и холодовой кардиоплегии пациенту 
была выполнена операция расширенной миоэктомии 
МЖП, резекции гипертрофированных папиллярных 
мышц ЛЖ, универсальное хордосохраняющее проте-
зирование митрального клапана механическим проте-
зом Carbomedics Optiform № 29. 

Послеоперационный период протекал без ослож-
нений. Важно отметить, что в  послеоперационном 
периоде отмечено уменьшение градиента в  ВТЛЖ 
с 81 до 12 мм рт.ст., а также улучшение клинического 
ФК сердечной недостаточности (по данным 6-минут-
ного теста) с III до II.

 При гистологическом исследовании иссеченных 
папиллярных мышц выявлены признаки гиперпла-
зии и гипертрофии кардиомиоцитов — ядра неравно-
мерно крупные, в отдельных участках с перинуклеар-
ными пустотами, феномен “disarray”. При морфоло-
гическом исследовании удаленного митрального 
клапана выявлены признаки соединительнотканной 
дисплазии  — значительное расширение среднего 
слоя, выраженный дефицит эластических волокон 
с их неровностью и образованием вакуолей, коллаге-
новые волокна сформированы неправильно. 

Рис.  1. МСКТ сердца пациента Б., 29 лет, с  диффузно-генерализованной 
формой ГКМП до  операции расширенной миоэктомии; стрелкой указаны 
миокардиальные крипты. 

А	  Б
Рис.  2 (А, Б). МСКТ сердца пациента С., 18 лет с  асимметричной формой 
ГКМП после имплантации КД; стрелкой указаны миокардиальные крипты. 
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неровные контуры, неоднородность МР-сигнала. Тол-
щина ЗСЛЖ не превышает 1 см. Признаков обструкции 
ЛЖ и ПЖ не выявлено. В анализах крови BNP — 290,4 
(норма 3-59,8 пг/мл), NT-pro BNP — 1850 (норма <450 
пг/мл), галектин-3  — 5,89 (норма 0-2,28). 13.07.2015г 
пациенту для первичной профилактики ВСС (рассчи-
танный риск ВСС составил 5,35%) был имплантирован 
кардиовертер-дефибриллятор (КД) Protecta XT DR. 
С  момента имплантации отмечен однократный крат-
ковременный эпизод желудочковой тахикардии, 
не  вызвавший срабатывания имплантируемого КД. 
Больному был выполнен поиск мутаций в  10 генах 
(MYBPC3, TAZ, TPM1, LDB3, MYL2, ACTC1, MYL3, 
MYH7, TNNI3 и  TNNT2), кодирующих саркомерные 
белки миокарда. Были выявлены две независимые 
мутации (обе в  гетерозиготном состоянии): p.R502Q 
в  гене MYBPC3 и  p.N1327K в  гене MYH7. Обе замены 
были ранее описаны как причины ГКМП и их патоген-
ность установлена. В  рамках каскадного семейного 
скрининга планируется генетическое исследование для 
родственников больного. Важно отметить, что наличие 
двух мутаций в генах, ответственных за ГКМП, в насто-
ящее время рассматривается как прогностически небла-
гоприятный фактор, как увеличивающий риск ВСС, 
так и свидетельствующий в пользу быстрого прогресси-
рования гипертрофии миокарда [5].

Обсуждение
По данным ряда авторов, встречаемость миокар-

диальных крипт при проведении МРТ/МСКТ сердца 
составляет от 2,2% до 6,7%. Чаще всего они диагно-
стируются в 15,6% случаев у пациентов с гипертони-
ческим сердцем, в  15,4% случаев  — с  миокардитом 
и  в  13,6%  — с  ГКМП (причем частота выявления 
выше при подтвержденных генетических мутациях, 
чем без них) [3, 6]. Кроме того, отмечено, что в 3,6% 
случаев миокардиальные крипты диагностируются 
и среди здоровой популяции [6]. 

ГКМП на сегодняшний день является одним из самых 
распространенных генетически детерминированных 
заболеваний миокарда с частотой встречаемости в попу-
ляции 1:200 [7]. В  приведенных нами клинических 
наблюдениях мы показали особый морфологический 
вариант ГКМП, обозначенный как диффузно-генерали-

зованная форма ГКМП [8]. Основной задачей хирурги-
ческого лечения данного варианта патологии является 
устранение как внутрижелудочковых перепадов давле-
ния, так и увеличение диастолического объема ЛЖ. Как 
дополнение к реконструктивной операции таким паци-
ентам при высоких рисках развития ВСС имплантиру-
ется КД (выбор этапности лечения зависит как от  сте-
пени риска ВСС, так и от наличия и степени выраженно-
сти внутрижелудочковых градиентов давления). 

Возможные генетические мутации и  патогенез 
миокардиальных крипт при ГКМП на  сегодняшний 
день изучены не полностью. В то же время, Maron M, 
et al. в  61% случаев генетически подтвержденной 
ГКМП диагностировали одномоментное наличие 
миокардиальных крипт — это позволило им предпо-
ложить наличие генетической связи между данными 
патологиями [9]. В  пользу этой гипотезы служит 
и выявление двух мутаций в генах саркомерных бел-
ков миокарда у одного из наших пациентов. 

Два диагноза, которые вынесены в  название 
статьи, на  первый взгляд, могут представляться 
весьма далекими друг от друга. Вместе с тем, уровень 
современной высокотехнологической диагностики 
позволяет все чаще выявлять среди пациентов обе 
нозологии. На сегодняшний день МРТ/МСКТ сердца 
позволяет нам безошибочно дифференцировать глу-
бокие миокардиальные крипты от  некомпактного 
миокарда, аневризмы или дивертикула желудочка. 

Child N, et al. показали, что выявление миокарди-
альных крипт возможно среди здоровых людей и рас-
сматривается на  сегодняшний день как нормальное 
физиологическое изменение миокарда и  не  требует 
агрессивного оперативного лечения [6]. 

Для окончательных выводов и более точного опре-
деления прогноза у пациентов с наличием миокарди-
альных крипт необходимо накопление коллектив-
ного опыта. Задача настоящей публикации состоит 
в том, чтобы еще раз обратить внимание практикую-
щих кардиологов на  такую проблему как миокарди-
альные крипты, проблему, которая пока носит только 
диагностический характер. 
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