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Еднаква ЕхоКГ находка със 
задебелени камерни стени и повишена 

ЛК маса при различни заболявания

Seward, J. B. et al. J Am Coll Cardiol 2010;55:1769-
1779
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Атаксия на Friedreich



Подход при пациенти с ЛК 
хипертрофия

ЛК 
хипертро

фия
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Не
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Инфилтратив
но заболяване

ЛК МК увреда
• Миокардитна
• Стрес-индуцирана 

КМП

ЛК ремоделиране
• АХ
• Аортна стеноза
• Спортно сърце
• Аортна коарктация



Инфилтративни 
кардиомиопатии

• Разнородна група КМП
• Натрупване на абнормна субстанция в 

сърцето  
• Ригидност на камерната стена с 

развитие на диастолна дисфункция, по-
рядко в съчетание със систолна 
дисфункция

• Относително редки 
• Вариращи физиологични и 

морфологични характеристики – 
причина за погрешна и късна диагноза



2Р-ЕхоКГ
Инфилтративни КМП, 
наподобяващи ХКМП

• Засягане на двете камери
• Повишена миокардна маса с концентрично 

задебеляване на камерите
• Диастолна дисфункция
• Предсърдно ремоделиране и дилатация
• Със или без развитие на систолна дисфункция



2Р-ЕхоКГ
Инфилтративни КМП, 
наподобяващи ХКМП
Амилоидоза • Грануларна петнистост на МК

• Перикарден излив
Болест на Fabry • Двоен контур на ендокарда от отлагането 

на сфинголипиди
• Изразена ХТ, SAM 

Болест на Danon • 20-60 mm ЛК стена
• 10 mm ДК стена

Атаксия на 
Freidreich

• Възможна асиметрична ЛК ХТ и SAM

Оксалоза • Ехоплътни петнисти отлагания, особено в 
папиларните мускули

Мукополизахаридо
за

• Асиметрична ЛК септална хипертрофия
• Инфилтрация на клапите

Ендомиокардна 
фиброза

• Апикална ендокардна фиброза
Seward, J. B. et al. J Am Coll Cardiol 2010;55:1769-1779



ЕхоКГ



Инфилтративни КМП, наподобяващи ХКМП
Етиология и 
патогенеза

Патоморфология

Амилоидоза • Имуноглобулинови леки вериги 
(AL) – системна амилоидоза
• Транстиретин (TTR) - сенилна 
сърдечна амилоидоза

• Амилоид в интерстициума
• Миокардна атрофия и фиброза

Болест на Fabry • Х-свързано заболяване
• Липса на ензима α-галактозидаза 
А

• Вътреклетъчно лизозомно 
натрупване на гликолипиди в 
сърцето, кожата и бъбреците

Болест на Danon • Х-свързано заболяване
• Дефицит на лизозом-свързан 
мембранен протеин 2

• Саркоплазматична 
вакуолизация и натрупване на 
PAS-позитивен материал
• Липса на подреденост на 
миофибрилите

Атаксия на 
Freidreich

• Автозомно рецесивно 
невродегенеративно заболяване
• Хромозома 9

• Неспецифични дистрофични 
МК промени

Оксалоза • Автозомно рецесивно заболяване
• Повишена продукция на оксалова 
к-на

• Интра- и екстрацелуларно 
отлагане на оксалатни 
кристали в различни органи без 
въпаление и некроза

Мукополизахарид
оза

• Автозомно рецесивно заболяване
•Дефицит на лизозомни ензими, 
разграждащи 
глюкозаминогликаните

• Акумулация на 
мукополизахариди в 
лизозомите на миоцитите, +/-
ЦНС

Ендомиокардна 
фиброза

• Автоимунни механизми 
•Делеция  на 4q12 със сливане на 
FIP1L1-гена с гена за 
тромбоцитния растежен фактор α 
PDGFRA, чийто продукт е ензима 
тирозин-киназа, трансформиращ 
хемопоетичните стволови клетки

• Еозинофилна дегранулация 
• Некротични и тромботични 
промени с последваща 
фиброза на апикалния ендокард

Seward, J. B. et al. J Am Coll Cardiol 2010;55:1769



Заболявания с дилатирана ЛК

Seward, J. B. et al. J Am Coll Cardiol 
2010;55:1769

  Дилатативна КМП                       Саркоидоза                          Хемохроматоза



Инфилтративни КМП, 
наподобяващи дилатативна КМП

Етиология и 
патогенеза

Патоморфология

Саркоидоза • Неизяснена 
етиология
• Грануломатозно 
заболяване

• Гигантоклетъчни 
грануломи, 
заобиколени от 
колагенни влакна 

Грануломатоза 
на Wegener

• Неизяснена 
етиология
• Неуточнени 
имунологични 
механизми

• Васкулит с 
некротично 
грануломатозно 
възпаление в сърце, 
бял дроб, бъбреци

Хемохроматоза • Генетичен дефект – 
хередитарна форма
• Вторична форма

• Отлагане на Fe²⁺ 
(феритин и 
хемосидерин) в 
миоцитите 
• Миоцитна 
дегенерация и 
интерстициална 
фиброза

Seward, J. B. et al. J Am Coll Cardiol 2010;55:1769



2Р-ЕхоКГ
Инфилтративни КМП, 
наподобяващи ДКМП

Саркоидоза • Задебеляване >13 mm 
• Изтъняване <7 mm поради фиброза
• Аневризми
• Нормални или дилатирани ЛК и ДК 
• Нормална или намалена систолна 
функция
• Задебеляване на предсърдния 
ендокард

Грануломатоза на 
Wegener

• Регионална хипокинезия
• Перикарден излив
• Лекостепенна систолна дисфункция

Хемохроматоза • Дилатирана ЛК 
• Глобална систолна дисфункия

Seward, J. B. et al. J Am Coll Cardiol 2010;55:1769



QRS-волтаж Други
Амилоидоза • Нисък в 50-80% • Псевдоинфарктен 

образ в долно-
латералните или 
прекордиалните отв.

Болест на Fabry • Повишен (повишен 
обем на миоцитите)

• Скъсен PR-интервал

Болест на Danon • Повишен 
• Нормален

• Камерна 
преекситация

Атаксия на 
Freidreich

• Нормален • Забавена 
вътрекамерна 
проводимост
• Камерна тахикардия

Оксалоза • Повишен 
• Нормален

• Пълен АV-блок

Мукополизахаридо
за

• Повишен 
• Намален

• Забавена 
вътрекамерна 
проводимост
• Камерна тахикардия

ЕКГ
Инфилтративни КМП, наподобяващи ХКМП

Seward, J. B. et al. J Am Coll Cardiol 2010;55:1769



  Амилоидоза               Болест 
на Fabry

Sachdev B et al. Circulation 2002;105:1407-1411.УМБАЛ “Царица Йоанна – ИСУЛ”



ЕКГ
Инфилтративни КМП, 

наподобяващи дилатативна КМП

Саркоидоза • Атипичен 
инфарктен 
образ
• АV-блок

Грануломато
за на 
Wegener

• Предсърдно 
мъждене
• AV-блок
• Атипичен 
инфарктен 
образ

Хемохромат
оза

• АV-блок
• Нисък 
волтаж
• Надкамерни 
аритмии

http://www.scmr.org/caseoftheweek/2011/2497.html#.VChHK_mSyC
k



Алгоритъм за диагностична 
оценка на инфилтративните 
КМП

Srinivasan G et al. Heart 2013;99:204.



ЯМР

• Добра пространствена резолюция 
• Липса на радиация
• Неинвазивен метод
• 3-размерен образ с голяма възпроизводимост 

на измерванията
• Подходящ за оценка на миокардни 

заболявания (тъканна характеристика) 
поради:

• Високоскоростни образни техники
• Използване на контраст

• Изобразяване на медиастинума и белите 
дробове



Принципи на ЯМР 
Регистрира RF енергия от въртящите се 
Н  протони под действие на силно ⁺
магнитно поле

http://www.med-
ed.virginia.edu/courses/rad/cardiacmr/Techniques/Physics.html

1. Действие на 
силно 
магнитно поле

2. Друго слабо 
МП с пулсово 
действие - 
добавя 
енергия чрез 
резонанс на 
протоните с 
неговата 
честота

3.  Спиране на 
RF пулс – 
протоните 
излъчват RF 
енергия, която 
се приема и 
обработва

Позитивно 
заредени Н⁺ 
протони, 
предимно във 
Н2О молекули



Различни RF пулсове за 
различни магнитни градиенти

          
Техника “black-blood”

Spin echo последователност
• Висока пространствена 

резолюция
• Оценка на анатомия на:

• Сърце
• Медиастинум
• Торакална Ао и големи 

съдове

Техника “bright-blood”
 Gradient echo 
последователност
• Висока скорост
• Оценка на:

•  Камерна функция
•  Скорост на кръвотока
•  Клапни заболявания
•  МК перфузия
•  Късно контрастиране
•  ЯМР ангиография



ЯМР с късно контрастиране с 
гадолиний
• Gadolinium – парамагнитни ефекти, водещи до 

скъсяване на релаксационното време Т1  ярки 
полета с контраст на образите, регистрирани в 
тази фаза

• Усилва сигнала от патологичната тъкан
• Характеризира типа на инфилтративния 

процес чрез мястото и дистрибуцията на късно 
контрастиране с Gadolinium

• Оценка на активността на процеса и отговора 
към терапията



Амилоидоза - ЯМР



Интензивно субендокардно 
контрастиране на МК
Кирова Г., Гудев А., Кинова Е.
Българска кардиология  2010;16:44-53.

Бивентрикулно ендокардно 
контрастиране 
на септалния ендокард – тип 
“зебра”.
ДК контрастиране

Macera AM, et al. Circulation 2005;111:186-193.



Болест на Fabry - ЯМР

Базален сегмент на долно-латерална стена със широки 
ивици на интензивно мезокардно контрастиране 
De Cobelli F. et al. AJR 2009;192:W97-W102.







↓Т1 – маркер за ранна МК увреда; 
разграничава Болест на Fabry от 
другите заболявания

• ↓Т1  - Натрупване на 
гликофосфолипиди ≥ 
10% от обема (ефект 
от протоните на СН2 
групи)

• ↑Т1 - фиброза



Sado et al. Circ Cardiovasc Imaging 2013;6392.

Карта на Т1 без контраст: здрав (А) и пациент с болест на 
Fabry (В) – сините зони в септума отговарят на ↓Т1, а 
червените зони в долно-латералната стена – на ↑Т1 и на късно 
гадолиниево контрастиране (С)



Ендокардна фиброза

Апикалната фиброзно-тромботична маса в ЛК и ДК няма ранна 
перфузия и контрастира по-късно
                                                                                        Hunold P et al. AJR 
2005;184:1420-1426.

Веднага след 
инжектиране на 
контраста

4 min 11 min



Диференциална диагноза - 
ХКМП

Разпръснато интензивно 
контрастиране в мезомиокардния 
слой

                                                                Hunold P 
et al. AJR 2005;184:1420-1426.



Саркоидоза - ЯМР

Фокално интензивно късно контрастиране на предна и 
латерална стена. 
Намалена дебелина на предна стена.
                                                                                                                 Ichinose A et 
al. AJR 2008;191:862-869.

Късно 
контрастиране

cine-ЯМР



Диференциална диагноза – 
исхемична болест

Субендокардно късно контрастиране, 
с различна степен на трансмурално 
ангажиране, кореспондиращо с 
коронарната територия
                                                                             
                                                                                    
Hunold P et al. AJR 2005;184:1420-1426.



Хемохроматоза - ЯМР

Техника “bright blood”:  
• МК с дифузно повишен интензитет, глобално Т2-

релаксационно време 4 msec – показател за значително 
отлагане на Fe²⁺

• Т2 – мярка за магнитна релаксация, ↓ поради нарушаване на 
магнитната среда от натрупания хемосидерин

                                                                                                  Kondur A. et al. Clinical 
Cardiology 2009;32:E55-59.



Генетично изследване

• При заболявания, които имат специфично 
лечение

• При нехарактерна клинична картина и 
недостатъчни данни от образните методики

• Next generation sequencing (NGS) – панел за 
оценка на много гени и проби едновременно 
(Desai et al. Clin Genet 2012;81:503.)

• Ограничения:
• Ниска сензитивност
• Може да има повече от 1 генетичен вариант при 

конкретния пациент или семейство
• Пенетрантността на алела зависи от възрастта
• Поведение при асимптомно носителство?



Субендокардна биопсия – 
златен стандарт

http://www.scmr.org/caseoftheweek/2011/2497

Саркоидоза – неказеозен гранулом

Болест на Фабри – клетки с липидни вакуоли

Chimenti et al. Circulation 2004;110:1047.

Амилоидоза – екстрацелуларно отлагане

Robberts et al. Circ Cardiovasc Imaging 2012;5:423.

ХКМП Хипертензивна КМП

Kato et al. Circulation 2004;110:3808.



Терапия

Амилоидоза При генетична мутация - TTR–
стабилизатори, чернодробна 
трансплантация; костномозъчна 
трансплантация след ХТ

Болест на Fabry Ензим-заместваща терапия

Болест на Danon Няма специфично лечение

Атаксия на 
Friedreich

Няма специфично лечение

Миокардна 
оксалоза

Няма специфично лечение

Мукополизахаридоз
а

Ензим-заместваща терапия, костномозъчна 
трансплантация

Саркоидоза Кортикостероиди

Грануломатоза на 
Wegener

Кортикостероиди, циклофосфамид

Хемохроматоза Хелатори на желязо, периодично 
кръвопускане



Изследване при болест на 
Fabry

Тест Ограничения
Изследване на ензимна 
активност

Жени?
Псевдодефицит

Генетично изследване Множествени варианти с 
различна значимост - не 
всички са патогенни

Биомаркери: LysoGb3 – вид 
гликосфинголипид в плазма 
или урина

Сензитивност/специфичнос
т

Биопсия Инвазивно изследване



Кой да бъде изследван?

• Всеки пациент с необяснима ЛК 
хипертрофия, особено в случаите с:

• Клинично начало над 40 г. възраст
• Концентрична хипертрофия
• Необструктивна „ХКМП“
• Липса на предаване от баща на син (Х-свързано 

рецесивно заболяване)





Заключение

• Трудна диагноза на инфилтративните 
кардиомиопатии 

• Изисква се комплексна оценка на 
клиничната картина, ЕКГ, ЕхоКГ, ЯМР, 
биопсия, генетично изследване

• Точната диагноза - решаваща за 
провеждането на специфично лечение 
при някои ИКМП
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