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Цель. Поражение сердца при болезни Андерсона-Фабри (БАФ) 
часто характеризуется развитием гипертрофии миокарда левого 
желудочка (ГЛЖ), которая может быть ошибочно принята за гипер-
трофическую кардиомиопатию (ГКМП). Цель — проанализировать 
и сравнить морфофункциональные изменения сердца при мульти-
параметрической магнитно-резонансной томографии у  пациентов 
с БАФ, ГКМП и у здоровых добровольцев.
Материал и методы. В  исследование включены 131 паци-
ент с  ГКМП, 42 пациента с  БАФ и  18 здоровых добровольцев. 
Мультипараметрическая магнитно-резонансная томография серд-
ца проводилась на томографе с напряжением поля 3 Т. 
Результаты. ГЛЖ выявлена у 55% пациентов с БАФ. Признаки фи-
броза миокарда чаще отмечались при ГКМП, чем при БАФ с ГЛЖ 
(86 vs 35%, p<0,05). Показатели нативного Т1- и Т2-картирования, 
показатели фракции внеклеточного объема были выше в  группе 
ГКМП, чем в группе БАФ с ГЛЖ — 1269,4±52,7 vs 1144,5±30,6 мс, 
41,6±3,9 vs 40,0±1,4 мс, 0,33±0,06 vs 0,27±0,02 мс, соответствен-
но (p<0,05). Показатели нативного Т1-картирования у  пациентов 
с БАФ без ГЛЖ были достоверно ниже, чем у здоровых доброволь-
цев — 1124,6±45,0 vs 1207,7±40,0 мс, соответственно (p<0,05). 
Заключение. Показатели нативного Т1-картирования при БАФ 
вне зависимости от наличия ГЛЖ ниже, чем у  пациентов с  ГКМП 

и у здоровых добровольцев, и могут быть применены в ранней диа-
гностике поражения миокарда при БАФ. 
Ключевые слова: болезнь Андерсона-Фабри, кардиомиопатия, 
гипертрофия, магнитно-резонансная томография, картирование.
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Aim. Cardiac involvement in Anderson-Fabry disease (AFD) is often 
characterized by left ventricular hypertrophy (LVH), which can be 
mistaken for hypertrophic cardiomyopathy (HCM). The aim was to 
analyze and compare morphological and functional cardiac changes 
using multiparametric magnetic resonance imaging (MRI) in patients 
with AFD, HCM, and healthy volunteers.

Material and methods. The study included 131 patients with HCM, 
42  patients with AFD, and 18 healthy volunteers. Multiparametric 
cardiac MRI was performed using a 3T scanner.
Results. LVH was detected in 55% of patients with AFD. Signs of 
myocardial fibrosis were more common in HCM than in AFD+LVH (86% 
vs 35%, p<0,05). Native T1 and T2 mapping and extracellular volume 
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fraction values were higher in the HCM group than in the AFD+LVH 
group as follows: 1269,4±52,7 vs 1144,5±30,6 ms, 41,6±3,9 vs 
40,0±1,4 ms, 0,33±0,06 vs 0,27±0,02 ms, respectively (p<0,05). Native 
T1 mapping values in AFD patients without LVH were significantly lower 
than in healthy volunteers as follows: 1124,6±45,0 vs 1207,7±40,0 ms, 
respectively (p<0,05).
Conclusion. Native T1 mapping values in AFD, regardless of LVH, are 
lower than those in patients with HCM and healthy volunteers and can 
be used in the early diagnosis of myocardial involvement in AFD.
Keywords: Anderson-Fabry disease, cardiomyopathy, hypertrophy, 
magnetic resonance imaging, mapping.
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Ключевые моменты
Что известно о предмете исследования?

• � Поражение сердца при болезни Андерсона-Фаб
ри часто характеризуется развитием гипертро-
фии миокарда левого желудочка, которая может 
быть ошибочно принята за гипертрофическую 
кардиомиопатию.

• � Магнитно-резонансная томография сердца, 
включающая Т1- и  Т2-картирование, является 
"золотым стандартом" неинвазивной оценки 
миокарда левого желудочка.

Что добавляют результаты исследования?
• � Данные нативного Т1-картирования могут быть 

применены для ранней диагностики поражения 
миокарда при болезни Андерсона-Фабри. 

Key messages
What is already known about the subject?

• � Cardiac involvement in Anderson-Fabry disease is 
often characterized by left ventricular hypertrophy, 
which can be mistaken for hypertrophic cardiomyo
pathy.

• � Cardiac magnetic resonance imaging, including T1 
and T2 mapping, is the "gold standard" for nonin
vasive left ventricular assessment.

What might this study add?
• � Native T1 mapping data can be used for early dia

gnosis of myocardial involvement in Anderson-Fabry 
disease.

БАФ — болезнь Андерсона-Фабри, ВТЛЖ — выносящий тракт левого желудочка, ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия, ГЛЖ — гипертрофия миокарда левого желудочка, ИКДО — индексированный 
конечно-диастолический объем, ИММ — индексированная масса миокарда, ЛЖ — левый желудочек, МРТ — магнитно-резонансная томография, ФВ — фракция выброса, ЭЗТ — энзим-заместительная тера-
пия, ЭхоКГ — эхокардиография, α-Gal A  —  альфа-галактозидаза А, ECV — extracellular volume (фракция внеклеточного объема), Gb3 — глоботриаозилцерамид. 

Введение
Болезнь Андерсона-Фабри (БАФ) — редкая на-

следственная Х-сцепленная лизосомальная болезнь 
накопления. Частота БАФ в  популяции по раз-
ным источникам варьирует от 1/40000 до 1/117000 
человек. При БАФ вследствие мутаций в  гене, ко-
дирующем альфа-галактозидазу А  (α-Gal A), раз-
вивается полный или частичный дефицит этого 
энзима. Вследствие дефицита α-Gal A  происходит 
прогрессирующее отложение глоботриаозилцера-
мида (Gb3) и  глоботриаозилсфингозина (lyso-Gb3) 
в  сердце, сосудах, почках и  периферической нерв-
ной системе. На данный момент известно >1000 
вариантов мутаций в  гене Gal. Среди них мож-
но выделить патологические, доброкачественные 
(не имеющие клинической значимости), а  также 
варианты неуточненной значимости. Nonsense-
варианты и  stop-кодоны приводят к  отсутствию 

или выраженному дефициту α-Gal A, что клини-
чески характеризуется развитием "классического" 
фенотипа БАФ с ранним началом и полиорганным 
поражением. В  случае же большинства missense-
вариантов остаточная активность α-Gal A сохраня-
ется, что приводит к позднему началу клинических 
проявлений БАФ с преимущественным поражени-
ем сердца. У  пациентов женского пола вследствие 
случайной инактивации Х хромосомы в клетках во 
время эмбриогенеза (так называемый процесс ли-
онизации) происходит формирование мозаичного 
паттерна, когда одни клетки экспрессируют нор-
мальную аллель, а  другие  — мутантную. Данные 
процессы приводят к вариабельности клинических 
проявлений. У  большинства гетерозиготных паци-
енток спектр клинических проявлений варьирует 
от асимптомного до тяжелого "классического" тече-
ния заболевания [1-4]. 
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ным мультипараметрической МРТ у  пациентов 
с  генетически подтвержденной БАФ и  различной 
степенью выраженности ГЛЖ, а  также сравнить 
эти данные с результатами МРТ сердца у пациентов 
с ГКМП и у здоровых добровольцев.

Материал и методы
В  исследование включено 42 пациента с  генетиче-

ски подтвержденной БАФ, 131 пациент с  генетически 
подтвержденной ГКМП и 18 здоровых добровольцев, не 
имевших противопоказаний к проведению МРТ.

Критерии включения: возраст >18  лет, наличие ге-
нетически подтвержденной ГКМП или БАФ, для группы 
контроля — отсутствие структурно-функциональных из-
менений сердца по данным МРТ и  указаний в  анамне-
зе на сердечно-сосудистые заболевания. Критерии не-
включения: возраст <18  лет, наличие противопоказаний 
к проведению МРТ. 

На момент исследования в группе БАФ ЭЗТ прово-
дилась у 13 (31%) пациентов, 29 пациентов ЭЗТ не полу-
чали.

Исследование было выполнено в  соответствии со 
стандартами надлежащей клинической практики (Good 
Clinical Practice) и  принципами Хельсинкской деклара-
ции. Протокол исследования был одобрен Этическими 
комитетами всех участвующих клинических центров. До 
включения в исследование у всех участников было полу-
чено письменное информированное согласие.

Диагноз БАФ и ГКМП устанавливался в специали-
зированных для работы с  кардиомиопатиями медицин-
ских учреждениях на основании действующих рекомен-
даций [9].

Признаки обструкции выносящего тракта ЛЖ (ВТЛЖ), 
определяемой как градиент давления в  ВТЛЖ ≥30  мм 
рт.ст., устанавливали по данным ЭхоКГ. Наличие об-
струкции также оценивалось по данным МРТ, при вы-
явлении высокоскоростного низкоинтенсивного потока 
в области ВТЛЖ. 

МРТ сердца проводилась на томографе с  напряже-
нием поля 3 Т (Siemens Medical Solutions, Forchheim, Гер-
мания) с использованием стандартного протокола, вклю-
чавшего киноизображения по короткой и длинной осям 
ЛЖ и  правого желудочка и  отсроченное контрастирова-
ние гадолиний-содержащими препаратами. Мультипа-
раметрическое картирование, включавшее нативное Т1- 
и Т2-картирование, а также оценку ECV было выполнено 
всем пациентам с БАФ и здоровым добровольцам, а так-
же 41 пациенту с  ГКМП. Для оценки ECV использова-
лись расчетные показатели гематокрита [11]; для оценки 
объемных характеристик сердца, расчета массы миокарда 
применялась программа cvi42. 

Анализ результатов МРТ исследований проводился 
двумя исследователями независимо друг от друга. 

Статический анализ данных проводился в програм-
ме STATISTICA. Для сравнительного анализа данных, 
полученных в  двух группах, использовали U-критерий 
Манна-Уитни. Сравнение частот признака в  двух не-
связанных группах проводилось с  помощью таблиц 2×2 
с  использованием критерия Фишера. Статистически 
значимыми считались значения р<0,05. Результаты пред-
ставлены в  виде среднего и  стандартного отклонения 
(M±SD). 

Поражение сердца при БАФ отмечается у  40-
60% пациентов и характеризуется развитием гипер-
трофии миокарда (ГЛЖ) левого желудочка (ЛЖ), 
миокардиальным фиброзом, брадиаритмиями или 
тахиаритмиями, нарушением функции клапанного 
аппарата и  микрососудистой дисфункцией. В  на-
стоящее время разработана и  применяется БАФ-
специфическая терапия  — энзим-заместительная 
терапия (ЭЗТ) α-галактозидазой и  β-галактозида
зой, а  также терапия шаперонами (белками, учас
твующими в  восстановлении нативной структуры 
белков). По данным многочисленных исследований 
при незначительной или умеренно выраженной 
ГЛЖ назначение ЭЗТ позволяет уменьшить гипер-
трофию, а  в  случае выраженной гипертрофии ЛЖ 
дает возможность стабилизировать процесс. Таким 
образом, ранняя диагностика поражения сердца 
при БАФ имеет огромное значение для улучшения 
прогноза заболевания у  этой группы пациентов. 
К сожалению, нередко в случае ГЛЖ при БАФ вна-
чале может быть ошибочно диагностирована гипер-
трофическая кардиомиопатия (ГКМП), что при-
водит к  более позднему началу ЭЗТ и  ухудшению 
прогноза [5-8]. 

Трансторакальная эхокардиография (ЭхоКГ) 
является первичным методом диагностики ГЛЖ. 
Однако, несмотря на возможности ЭхоКГ с учетом 
высокой разрешающей способности современных 
ультразвуковых систем, пациентам с  БАФ целесо-
образно также проводить магнитно-резонансную 
томографию (МРТ) сердца. Мультипараметриче-
ская МРТ является "золотым стандартом" анали-
за структур сердца, а также позволяет неинвазивно 
оценивать наличие, локализацию и  выраженность 
фиброза миокарда. Характеристики миокарда, по-
лучаемые с  помощью МРТ, помогают в  диффе-
ренциальной диагностике ГЛЖ различного генеза 
и  в  оценке риска возможных сердечно-сосудистых 
осложнений [9]. Визуализация заместительного фи-
броза проводится с помощью отсроченного контра-
стирования с  использованием гадолиний-содержа-
щих контрастных препаратов. Более современные 
технологии, такие как Т1- и Т2-картирование, дают 
возможность количественного анализа состояния 
миокарда и  позволяют оценивать широкий спектр 
поражений миокарда на различных этапах патоло-
гического процесса даже без необходимости контра-
стирования гадолиний-содержащими препаратами. 
Т1-картирование c определением фракции вне-
клеточного объема (extracellular volume, ECV) и Т2-
картирование позволяют выявлять диффузный (или 
интерстициальный) фиброз миокарда и диффузный 
отек миокарда, соответственно. Данные по прогно-
стическому значению этих параметров сейчас актив-
но изучаются и внедряются в практику [10]. 

Целью исследования было проанализировать 
морфофункциональные изменения сердца по дан-
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признаки фиброза миокарда отмечались у  2 (10%) 
из пациентов с  БАФ и  без ГЛЖ. Фиброз у  данных 
пациентов был выявлен в  базальном сегменте за-
днебоковой стенки.

ГЛЖ отмечалась у  23 (55%) пациентов с  БАФ 
(17 женщин и  6 мужчин). Средний возраст па-
циентов с  БАФ и  с  ГЛЖ (БАФ+ГЛЖ) составил 
49,9±11,5  лет. При анализе МРТ-изображений 
ИММ ЛЖ составила 96,5±45,9 г/м2, ИКДО ЛЖ — 
61,5±14,3 мл/м2, ФВ ЛЖ — 68,4±7,9%. У 8 (35%) па-
циентов по данным отсроченного контрастирова-
ния гадолиний-содержащим препаратом были вы-
явлены признаки фиброза миокарда ЛЖ. При этом 
у  6 (75%) из них накопление контрастного препа-
рата отмечалось по заднебоковой стенке. У 2 (25%) 
из них накопление контрастного препарата опреде-
лялось в  наиболее гипертрофированных участках: 
в перегородочных сегментах или в верхушечной об-
ласти ЛЖ. У 15 (65%) пациентов с БАФ+ГЛЖ при-

Результаты
Общая характеристика пациентов с  генетически 

подтвержденной БАФ
Средний возраст пациентов с  БАФ составил 

41,6±14,2  лет. Среди пациентов с  БАФ количество 
женщин составило 28 (67%) человек; мужчин — 14 
(33%). 

При анализе МРТ-изображений индексирован-
ная масса миокарда (ИММ) ЛЖ составила 80,7±37,7 
г/м2, индексированный конечно-диастолический 
объем (ИКДО) ЛЖ  — 66,0±14,3 мл/м2, значение 
фракции выброса (ФВ) ЛЖ — 67,0±7,5%. 

У 19 (45%) пациентов (11 женщин и 8 мужчин) 
признаков ГЛЖ не отмечалось. Средний возраст 
пациентов с БАФ и без ГЛЖ составил 32,1±10,7 лет. 
При анализе МРТ-изображений ИММ ЛЖ соста-
вила 63,1±11,0 г/м2, ИКДО ЛЖ — 71,0±13,0 мл/м2, 
ФВ ЛЖ 65,3±6,7%. По данным отсроченного кон-
трастирования гадолиний-содержащим препаратом 

Таблица 1 
Клинические и МРТ характеристики пациентов с ГКМП и пациентов с БАФ+ГЛЖ

Показатель ГКМП (n=131) БАФ+ГЛЖ (n=23) p
Возраст, лет, M±SD 51,5±14,9 49,9±11,5 p>0,05
Пол (м/ж), n (%) 54 (41)/77 (59) 6 (26)/17 (74) p>0,05
ИММ ЛЖ, г/м2, M±SD 97,8±30,1 96,5±45,9 p>0,05
ИКДО ЛЖ, мл/м2, M±SD 60,9±16,7  61,5±14,3 p>0,05
ФВ ЛЖ, %, M±SD 69,9±11,0 68,4±7,9% p>0,05
Наличие фиброза по данным отсроченного контрастирования, n (%) 113 (86) 8 (35) p<0,05
Оценка картирования миокарда ГКМП (n=41) БАФ+ГЛЖ (n=23) p
Время Т1-релаксации, мс, M±SD 1269,4±52,7 1144,5±30,6 p<0,05
Время Т2-релаксации, мс, M±SD 41,6±3,9 40,0±1,4 p<0,05
Фракция внеклеточного объема (ECV), M±SD 0,33±0,06 0,27±0,02 p<0,05

Примечание: цветом выделены параметры, по которым получены статистически значимые различия между группами; БАФ  — болезнь 
Андерсона-Фабри, ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия, ГЛЖ — гипертрофия миокарда левого желудочка, ИКДО — индексиро-
ванный конечно-диастолический объем, ИММ — индексированная масса миокарда, ЛЖ — левый желудочек, МРТ — магнитно-резонанс-
ная томография, ФВ — фракция выброса.

Рис. 1    �МРТ сердца пациента 54 лет c подтвержденной БАФ: А — кинорежим, 4-камерная проекция; Б — нативное Т1-картирование, 4-ка-
мерная проекция; B  — отсроченное контрастирование, короткая ось. Стрелка указывает на интрамиокардиальный очаг фиброза 
в  базальном заднебоковом сегменте ЛЖ. Максимальная толщина миокарда до 19 мм, ИММ ЛЖ 103 г/м2, ФВ ЛЖ 73%. При на-
тивном Т1-картировании значение времени Т1-релаксации снижено и составляет 1094±28 мс (норма для данного типа томографа 
1103-1290 мс).

А Б В
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получены следующие результаты. Показатели на-
тивного Т1-картирования и Т2-картирования, ECV 
были достоверно выше в группе пациентов с ГКМП, 
чем в  группе пациентов с БАФ (для нативного Т1-
картирования — 1269,4±52,7 vs 1135,01±38,9 мс, для 
нативного Т2-картирования  — 41,6±3,9 vs 39,8±1,5 
мс, для ECV  — 0,33±0,06 vs 0,27±0,03) (критерий 
Манна-Уитни, p<0,05).

Отдельно был проведен анализ показателей кар
тирования у  пациентов с  ГКМП и  у  пациентов 
с БАФ+ГЛЖ. Показатели нативного Т1-картирования 
и  Т2-картирования, ECV были достоверно выше 
в группе пациентов с ГКМП, чем в группе пациентов 
с БАФ (критерий Манна-Уитни, p<0,05) (таблица 1). 

При сравнении группы пациентов с  БАФ без 
ГЛЖ и  пациентов с  БАФ+ГЛЖ статистически 
значимого различия показателей нативного Т1-
картирования и  Т2-картирования, ECV выявлено 
не было (критерий Манна-Уитни, p>0,05).

Примеры изображений МРТ сердца из БАФ + 
ГЛЖ и ГКМП групп приведены на рисунках 1 и 2.

знаков фиброза миокарда ЛЖ по данным отсрочен-
ного контрастирования выявлено не было. Только 
у 1 пациента с БАФ+ГЛЖ отмечались признаки об-
струкции ВТЛЖ.

Сравнение пациентов с ГКМП с пациентами с ге-
нетически подтвержденной БАФ и наличием ГЛЖ 

При сравнении пациентов с ГКМП и пациен-
тов с  БАФ +ГЛЖ статистически значимого разли-
чия по возрасту, полу, ИММ ЛЖ, ИКДО ЛЖ, ФВ 
ЛЖ получено не было. 

В группе пациентов с ГКМП признаки фибро-
за миокарда по данным отсроченного контрастиро-
вания гадолиний-содержащими препаратами отме-
чался чаще, чем у  пациентов с  БАФ+ГЛЖ — 86 vs 
35%, соответственно (2-сторонний критерий Фи-
шера, p<0,05) (таблица 1).

Сравнение пациентов с ГКМП и пациентов с гене-
тически подтвержденной БАФ по показателям мульти
параметрического картирования

При сравнении групп пациентов с  ГКМП 
и  с  БАФ (вне зависимости от наличия ГЛЖ) были 

А Б В

Рис. 2    �МРТ сердца пациента 48 лет c подтвержденной ГКМП (без выявленных мутаций): А — кинорежим, 4-камерная проекция; Б — на-
тивное Т1-картирование, 4-камерная проекция; B — отсроченное контрастирование, короткая ось. Стрелки указывают на крупные 
интрамиокардиальные очаги фиброза. Максимальная толщина миокарда до 22 мм, ИММ ЛЖ 109 г/м2, ФВ ЛЖ 78%. При нативном 
Т1-картировании значение времени Т1-релаксации повышено и составляет 1317±46 мс (норма для данного типа томографа 1103-
1290 мс).

Таблица 2
Клинические и МРТ характеристики здоровых добровольцев и пациентов с БАФ без ГЛЖ

Показатель Здоровые добровольцы (n=18) БАФ без ГЛЖ (n=19) p
Возраст, лет, M±SD 45±16 36±14 p>0,05
Пол (м/ж), n (%) 8 (44)/10 (56) 8 (42)/11 (58) p>0,05
ИММ ЛЖ, г/м2, M±SD 61±14 65±12 p>0,05
ИКДО ЛЖ, мл/м2, M±SD 66±12 64±13 p>0,05
ФВ ЛЖ, %, M±SD 64±6 66±5 p>0,05
Оценка картирования миокарда Здоровые добровольцы (n=18) БАФ без ГЛЖ (n=19) p
Время Т1-релаксации, мс, M±SD 1207,7±40,0 1124,6±45,0 p<0,05
Время Т2-релаксации, мс, M±SD 41,0±1,9 39,8±1,7 p>0,05
Фракция внеклеточного объема (ECV), M±SD 0,26±0,03 0,27±0,03 p>0,05

Примечание: цветом выделены параметры, по которым получены статистически значимые различия между группами; БАФ  — болезнь 
Андерсона-Фабри, ГЛЖ  — гипертрофия миокарда левого желудочка, ИКДО  — индексированный конечно-диастолический объем, 
ИММ — индексированная масса миокарда, ЛЖ — левый желудочек, МРТ — магнитно-резонансная томография, ФВ — фракция выброса.
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Сравнение пациентов с  генетически подтверж-
денной БАФ без ГЛЖ со здоровыми добровольцами 

Проведено сравнение МРТ-показателей здо-
ровых добровольцев с  показателями, полученны-
ми у пациентов с БАФ без ГЛЖ. В сравнительный 
анализ данных были включены 18 здоровых добро-
вольцев (8 мужчин и  10 женщин, средний возраст 
45±16 лет) и 18 пациентов с БАФ без ГЛЖ (7 муж-
чин и 11 женщин, средний возраст 36±14 лет). 

Статистически значимых различий между груп-
пой здоровых добровольцев и  группой пациентов 
с БАФ без ГЛЖ по ИКДО ЛЖ, ИММ ЛЖ, ФВ ЛЖ 
получено не было (p>0,05). У двух пациентов с БАФ 
было выявлено контрастирование миокарда базаль-
ного заднебокового сегмента ЛЖ в отсроченную фазу. 

По данным нативного Т1-картирования по-
казатели времени Т1-релаксации были достоверно 
ниже в группе пациентов с БАФ, чем в группе здо-
ровых добровольцев  — 1124,6±45,0 vs 1207,7±40,0 
мс, соответственно (p<0,05). При анализе нативно-
го Т2-картирования и ECV статистически значимо-
го различия между здоровыми добровольцами и па-
циентами с  БАФ без ГЛЖ не обнаружено (p>0,05) 
(таблица 2).

Обсуждение
Частой причиной снижения качества жизни 

и  наступления смертельных исходов у  пациентов 
с  БАФ являются именно сердечно-сосудистые ос-
ложнения (сердечная недостаточность, жизнеугро-
жающие нарушения ритма сердца) [1, 5]. 

При БАФ отложение Gb3 происходит во всех 
типах клеток сердца: миоцитах, эндотелиальных 
и  гладкомышечных клетках интрамиокардиальных 
сосудов, клетках эндокарда и проводящей системы 
сердца. Внутриклеточное отложение гликосфин-
голипидов в  миоцитах приводит к  их увеличению 
с  последующем формированием ГЛЖ, которая 
может быть ошибочно принята за ГКМП [8]. Од-
нако генез развития ГЛЖ при ГКМП отличен от 
БАФ. Причиной ГКМП наиболее часто являются 
мутации в генах, кодирующих сократительные бел-
ки миокарда, что приводит к  повышению синтеза 
эмбриональных форм саркомерных белков и  ак-

тивации киназных сигнальных каскадов, которые 
и  обеспечивают процессы гипертрофии кардио-
миоцитов, а  также к активации внеклеточных сиг-
нальных систем, направленных на пролиферацию 
фибробластов, их трансформацию в  миофибро-
бласты и  дисбаланс в  системе коллагенолиза. Эти 
патогенетические процессы приводят к дезоргани-
зации мышечных волокон при ГКМП, что выявля-
ется при гистологическом исследовании [7, 9, 12]. 

Различием патогенетических механизмов раз-
вития гипертрофии и  фиброза миокарда при БАФ 
и  ГКМП объясняются выявленные в  ходе иссле-
дования более низкие показатели времени Т1-
релаксации при нативном Т1-картировании, ECV 
и более редкое развитие фиброза миокарда в груп-
пе БАФ с ГЛЖ по сравнению с группой ГКМП при 
отсутствии различия в выраженности ГЛЖ, разме-
ров ЛЖ и  систолической функции ЛЖ. Стоит об-
ратить внимание, что у  больных БАФ вне зависи-
мости от наличия ГЛЖ отмечалось более низкое 
время Т1-релаксации. Более, того этот показатель 
был достоверно ниже при сравнении с  группой 
здоровых добровольцев, что объясняется внутри-
клеточным отложением гликосфинголипидов при 
БАФ. Таким образом, можно предположить, что 
оценка времени Т1-релаксации в  ходе нативного 
Т1-картирования целесообразна всем пациентам 
с БАФ вне зависимости от наличия ГЛЖ.

Ограничениями исследования были неболь-
шие группы пациентов с  БАФ и  здоровых добро-
вольцев. 

Заключение
Согласно полученным данным, показатели 

мультипараметрического нативного Т1- картирова-
ния у пациентов с БАФ вне зависимости от наличия 
ГЛЖ ниже, чем у пациентов с ГКМП и у здоровых 
добровольцев. Данные нативного Т1-картирования 
могут быть применены для ранней диагностики по-
ражения миокарда при БАФ. 

Отношения и деятельность. Исследование вы-
полнено в  рамках государственного задания МГУ 
им. М. В. Ломоносова.
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