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HYSTYOCYTOID CARDIOMYOPATHY IN THE NEWBORN  
WITH EXTREMELY LOW BODY WEIGHT
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Приведено описание клинического наблюдения гистиоцитоидной кардиомиопатии у новорожденной девочки с экс-
тремально низкой массой тела. Это генетически детерминированная форма кардиомиопатии, связанная с мутацией 
гена, кодирующего белки митохондриального транспорта электронов. Наблюдение отражает основные клинические 
проявления и особенности структурной перестройки миокарда, характерные для данной формы кардиомиопатии. 
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A description of the clinical observation of histiocytoid cardiomyopathy in an extremely low birth weight of a newborn 
girl is given. This is a genetically determined form of cardiomyopathy associated with a mutation of the gene encoding the 
proteins of electron mitochondrial transport. Observation reflects the main clinical manifestations and features of myocardial 
restructuring characteristic of this form of cardiomyopathy.
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Гистиоцитоидная кардиомиопатия (ГК)  – доста-
точно редкое заболевание миокарда, впервые 
описано D. V oth под названием «арахноцитоз 

сердечной мышцы» в 1962 году [1]. По классифи-
кации A merican H eart A ssociation (2006) относится 
к первичным (генетически обусловленным) кар-
диомиопатиям (КМП). В качестве синонимов этой 
КМП известны младенческая ксантоматозная КМП, 
младенческая КМП, фокальная жировая КМП, онко-
цитарная КМП, изолированный кардиальный липи-
доз, опухоль сердца из клеток Пуркинье, гамартома 
миокарда и проводящей системы сердца, пенистая 
трансформация миокарда. Соотношение между 
девочками и мальчиками при этом заболевании со-
ставляет 3:1. Манифестировать данная форма КМП 
может в виде синдрома внезапной смерти либо на-
рушений ритма сердца. 

Семейные случаи ГК и у представителей евро-
пеоидной расы (примерно 80  % наблюдений) дали 
основание предположить генетическую детерми-
нированность данной формы кардиомиопатии с 
Х-сцепленным наследованием и локализацией гена 
в сегменте Xp22 [2, 3]. Поиск детерминантных генов, 
ответственных за развитие этой КМП, и патологиче-
ских мутаций выявил мутацию в гене G15498А мито-
хондриальной ДНК (мтДНК), кодирующем цитохром 
В, что приводит к нарушениям транспорта электро-
нов в митохондриях. Высказано предположение о 
прямом и опосредованном влиянии генных мутаций 
через систему сигнальных каскадов кодируемых 
белков на активацию апоптоза кардиомиоцитов, их 
гипертрофию и кардиофиброз. Возможность разви-
тия заболевания под влиянием повреждающих фак-
торов допускается в сроке гестации 5–6 недель – на 
этапе закладки атриовентрикулярного и синусово-
го узлов, дифференцировки в клетки проводящей 
системы эмбриональных волокон Пуркинье [4]. 
Обострение и утяжеление болезни возможно под 
влиянием вирусной инфекции и профилактических 
прививок [5].

Клинические проявления ГК отличаются определен-
ным полиморфизмом. Манифестирует заболевание 
обычно нарушением сердечного ритма в виде рези-
стентных к антиаритмической терапии желудочковых и 
наджелудочковых тахиаритмий [6] либо внезапно раз-
вившейся сердечной недостаточности [3]. У 19–22  % 
больных кардиомиопатия дебютировала синдромом 
внезапной младенческой смерти [7]. Нередко (до 16 % 
случаев) КМП сочетается с дефектами перегородок 
сердца, фиброэластозом миокарда и гипоплазией ле-
вых отделов. В 17  % случаев диагностируется экстра-
кардиальная патология: микрофтальмия, катаракта, 
афакия, гидроцефалия, агенезия мозолистого тела [3]. 

При аутопсии макроскопически в 95 % случаев от-
мечается кардиомегалия, расширение полости ле-
вого желудочка и повышенная его трабекулярность. 
В  стенке левого желудочка, под эндокардом папил-
лярных мышц и на створках атриовентрикулярных 
клапанов, а также в предсердиях обнаруживаются 
округлые желтовато-белые микроузелки, представ-
ляющие собой гамартоподобную пролиферацию по-
лигональных пенистых и гранулированных клеток. 
Неблагоприятной прогностически считается лока-
лизация подобных структур в проводящей системе 
сердца.

При электронной микроскопии обнаруживаются 
гипертрофированные кардиомиоциты с небольшим 
количеством миофибрилл [2]. Характерным считают 
выявление множества аномальных деформирован-
ных и увеличенных митохондрий с дезорганизован-
ными гребнями и кристами, которые содержат низ-
кое количество цитохрома b и плотные включения. 
Окраска гистиоцитоидных клеток десмином, актином 
и миоглобином доказывает их мышечное происхож-
дение. В цитоплазме клеток определяется большое 
количество рассеянного пигмента, липиды и гли-
коген. Очаговые скопления клеток подобного типа 
сочетаются с фокусами фиброза в миокарде [4, 8]. 
Клетки гистиоцитоидного типа обладают аритмоген-
ным потенциалом, удаление из них узелковых ско-
плений может приводить к исчезновению аритмий. 
При отсутствии лечения ГК заканчивается летально в 
течение первых двух лет жизни. 

Приводим клиническое наблюдение недоношен-
ной новорожденной В., погибшей в раннем неона-
тальном периоде. Девочка от 5 беременности, пре-
ждевременные роды в 26 недель 4 дня. Матери 36 лет, 
отцу – 37 лет, вредных привычек не имеют. У женщины 
в анамнезе 1 своевременные роды и 3 медицинских 
аборта. Течение настоящей беременности осложни-
лось угрозой невынашивания и низкой плацентацией. 
Девочка родилась с массой тела 800 г, длиной – 33 см 
с оценкой по Апгар 1/3 балла. По тяжести состояния 
ребенок переведен на аппаратную ИВЛ, помещен 
в кувез, начата интенсивная терапия. Тоны сердца 
приглушены, нежный систолический шум слева от 
грудины, ЧСС 140–160 в минуту, АД 57/25 мм рт. ст. 
По данным ЭКГ: ритм синусовый, неполная блокада 
правой ножки пучка Гиса. При ЭхоКГ: открытый ар-
териальный проток, открытое овальное окно, клапа-
ны без особенностей, повышенная трабекулярность 
левого желудочка. На третьи сутки жизни у ребенка 
отмечены частые приступы тахикардии с переходом 
в фибрилляцию желудочков. На фоне чередования 
суправентрикулярной и желудочковой тахикардии 
возникла асистолия. Проводимые реанимационные 
мероприятия – без эффекта. Констатирована смерть. 

На аутопсии: сердце увеличено в размерах до 
4,3х3,3х2,4 см (норма 3,2х2,8х1,3 см), масса – 22,3 г при 
норме – 7,2±0,5 г. Отмечается истончение стенки левого 
желудочка до 0,2 см. Толщина межжелудочковой пере-
городки и стенки правого желудочка составила 0,4 см. 
В левом желудочке определяется повышенная трабе-
кулярность и дополнительные хордальные нити атрио-
вентрикулярных клапанов. Гистологически выявляется 
нарушение упорядоченного расположения мышечных 
волокон и их фрагментарность. Субэндокардиально 
по ходу папиллярных и трабекулярных мышц визуали-
зируются очаги серовато-желтого цвета. В  створках 
трикуспидального и митрального клапанов отмечает-
ся очаговый гиалиноз (рис. 1). В мембранозной части 
межжелудочковой перегородки  – дефект 0,4х0,6 см. 
Гистологически в субэндокардиальных отделах мио-
карда левого желудочка обнаружены крупноочаговые 
скопления полигональных клеток с «оптически пустой» 
цитоплазмой (рис. 2). Аналогичные, но меньшие по 
площади, очаговые скопления полигональных клеток 
определяются в межжелудочковой и межпредсердной 
перегородках, по ходу элементов проводящей системы 
сердца. Выявлена гипоплазия легких (масса  – 12,7  г, 

АД	 –	артериальное давление
ГК	 –	гистиоцитоидная кардиомиопатия
ИВЛ	–	искусственная вентиляция легких
КМП	–	кардиомиопатия

мтДНК	–	митохондриальная ДНК
ЧСС	 –	частота сердечных сокращений
ЭКГ	 –	электрокардиография
ЭхоКГ	–	эхокардиография
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при норме – 24,4 г), внутриутробно приобретенная ги-
поплазия фетально незрелого тимуса (масса  – 1,7  г, 
норма  – 3,4 г), ретардантный тип дисхроний развития 
надпочечников и головного мозга.

Рис.1. Желтовато-белесоватые узелки в створках 
митрального клапана, фокусы фиброза

Рис. 2. Очаговые субэндокардиальные скопления  
в миокарде крупных полигональных клеток со светлой 

цитоплазмой. Окр. гематоксилином и эозином. Ув. х400

Заключение. Данное наблюдение представляет 
собой редкий вариант первичной (генетически де-
терминированной) кардиомиопатии, встречающейся 
исключительно у детей первых месяцев жизни и по-
тенциально летальной.
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