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Аритмогенная дисплазия правого желудочка

(АДПЖ), или аритмогенная правожелудочковая

кардиомиопатия, – это патология неясной этио-

логии, характеризующаяся возникновением желу-

дочковых аритмий различной степени тяжести,

включая фибрилляцию желудочков (ФЖ), и

структурными изменениями правого желудочка

[37, 54]. Термин «аритмогенная дисплазия правого

желудочка» был впервые предложен G. Fontaine в

1977 г. [23]. В 1982 г. F. I. Marcus предложил терми-

ны «аритмогенная правожелудочковая кардиомио-

патия» или «аритмогенная болезнь правого желу-

дочка» [38]. Распространенность АДПЖ может

варьировать в пределах от 1 случая на 1000 до 

1 случая на 5000 населения. Выделены отдельные

регионы, где ее распространенность выше, напри-

мер Греция (о. Наксос) и Италия (Венеция). В 80%

случаев АДПЖ выявляется в возрасте до 

40 лет, чаще у мужчин (4:1). По данным G. Thiene

и соавт. [54], у 20 из 60 умерших внезапно в возра-

сте до 35 лет выявлены гистологические признаки

АДПЖ. Это заболевание характеризуется высо-

ким риском развития внезапной сердечной смер-

ти (ВСС). D. Corrado и соавт. считают аритмоген-

ную дисплазию причиной ВСС у 26% детей и

подростков до 20 лет, умерших от сердечно-сосу-

дистых заболеваний [15]. E. Larsson и соавт. про-

анализировали данные аутопсии 16 внезапно

умерших молодых спортсменов, АДПЖ была диа-

гностирована у каждого четвертого из них [31]. 

КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ 

По клинической картине выделяют четыре

формы течения АДПЖ:

– скрытая форма, при которой ВСС вследствие

ФЖ является первым проявлением заболевания;

– аритмическая форма, характеризующаяся на-

личием желудочковых тахиаритмий – желудочко-

вой экстрасистолии (ЖЭС), желудочковой тахи-

кардии (ЖТ) – с конфигурацией комплекса QRS

по типу блокады левой ножки пучка Гиса, под-

твержденных документально;

– форма, проявляющаяся клиникой средней

степени тяжести, такой как приступы сердцебие-

ний, болей в области сердца;

– правожелудочковая сердечная недостаточ-

ность с наличием или отсутствием аритмий [36]. 

Клинические признаки аритмогенной диспла-

зии правого желудочка обычно появляются в под-

ростковом или юношеском возрасте. Типичны жа-

лобы на головокружение, пресинкопальные и

синкопальные состояния, учащенное сердцебие-

ние, перебои в работе сердца, повышенную утом-

ляемость. АДПЖ проявляется возникновением
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желудочковых аритмий (ЖА), которые исходят из

правого желудочка. В связи с этим пациенты могут

предъявлять жалобы на учащенное сердцебиение.

Но иногда заболевание протекает бессимптомно и

выявляется только с помощью электрокардиогра-

фии (ЭКГ). Пресинкопальное состояние или об-

мороки могут возникать из-за кратковременной

или устойчивой желудочковой тахикардии. При-

чиной ВСС служит ЖТ, которая переходит в фиб-

рилляцию желудочков. ВСС при АДПЖ примерно

в 3–10% случаев возникает у лиц в возрасте до 

65 лет. Она может стать первым и единственным

проявлением этого заболевания [44, 54]. 

ДИАГНОСТИКА 

W. J. McKenna и соавт. предложили диагности-

ческие критерии аритмогенной дисплазии правого

желудочка, среди которых выделяют большие и

малые критерии. О наличии АДПЖ свидетельству-

ет выявление 2 больших критериев; 1 большого и 

2 малых критериев или 4 малых критериев [39]. 

Большие диагностические критерии:

– выраженная дилатация и снижение фракции

выброса правого желудочка при отсутствии или

минимальном вовлечении левого желудочка;

– очаговая аневризма правого желудочка; 

– выраженная сегментарная дилатация правого

желудочка; 

– фибролипоматозное замещение миокарда по

данным эндомиокардиальной биопсии; 

– эпсилон-волна или ограниченное расшире-

ние комплекса QRS в правых грудных отведениях

(свыше 110 мс); 

– семейный характер заболевания, подтверж-

денный данными аутопсии или при хирургическом

вмешательстве. 

Малые диагностические критерии:

– умеренная сегментарная дилатация правого

желудочка; 

– умеренная дилатация правого желудочка

и/или снижение его фракции выброса при интакт-

ном левом желудочке;

– регионарная гипокинезия правого желудочка; 

– инвертированный зубец Т в правых грудных

отведениях при отсутствии блокады правой ножки

пучка Гиса у лиц старше 12 лет;

– поздние потенциалы желудочков;

– желудочковая тахикардия с ЭКГ-признаками

блокады левой ножки пучка Гиса;

– частые желудочковые экстрасистолы (более

1000/сут); 

– наличие в семейном анамнезе случаев преж-

девременной ВСС. 

Для диагностики АДПЖ используют инвазив-

ные и неинвазивные методы исследования. К не-

инвазивным методам относятся электрокардио-

графия, ЭКГ высокого рарешения, холтеровское

мониторирование ЭКГ, эхокардиография и маг-

нитно-резонансная томография (МРТ), к инва-

зивным – радиоизотопная ангиография ПЖ, био-

псия эндомиокарда, электрофизиологическое

исследование (ЭФИ), которое проводится с целью

более точного диагностирования АДПЖ. 

ЭХОКАРДИОГРАФИЧЕСКИЕ ПРИЗНАКИ 

Наиболее важными эхокардиографическими

параметрами для выявления патологии являются:

конечный диастолический и конечный систоличе-

ский размеры (КДР и КСР) ПЖ, а также соотно-

шение размеров правого и левого желудочков. Со-

отношение КДР более 0,5 для ПЖ/ЛЖ имеет

чувствительность 86%, специфичность 93% и по-

ложительную диагностическую значимость для

выявления АДПЖ 86%. 

R. Scognamiglio и соавт. [47] исследовали воз-

можность эхокардиографической диагностики

АДПЖ у асимптомных пациентов. 40 (29,4%) из

136 пациентов с семейным анамнезом АДПЖ или

желудочковой экстрасистолией имели признаки

кардиомиопатии ПЖ. Авторы наблюдали следую-

щие эхокардиографические признаки: умеренную

дилатацию ПЖ, локальное выпячивание и диски-

незию нижнебазальной стенки, выраженный мо-

дераторный тяж, изолированную дилатацию вы-

ходного тракта или дискинезию верхушки,

трабекулярную дезорганизацию. 

По данным В. М. Седова и соавт. [6], рутинная

эхокардиография не выявила АДПЖ. Только после

установления диагноза более детальный анализ

позволил предположить патологию правого желу-

дочка у 4 из 5 больных. Наблюдалось увеличение

конечного диастолического и конечного систоли-

ческого размеров ПЖ, а в 1 случае при проведении

ангиокардиографии удалось подтвердить наличие

аневризмы выводного тракта. 

ЭхоКГ не позволяет дать адекватную количест-

венную оценку глобальных размеров и функции

ПЖ. Трехмерная ЭхоКГ и тканевая допплер-

ЭхоКГ помогают преодолеть лишь некоторые из

этих ограничений [18, 34]. 

ЭЛЕКТРОКАРДИОГРАФИЧЕСКИЕ 
ПРИЗНАКИ 

ЭКГ у пациентов с подтвержденной АДПЖ име-

ет ряд особенностей, позволяющих предположить

наличие этого заболевания. Отклонения на ЭКГ об-

наруживаются у более чем 90% пациентов с АДПЖ

[16, 41]. По данным G. Fontaine и соавт., длитель-

ность комплекса QRS в отведении V1, превышаю-

щая 110 мс, имеет чувствительность к АДПЖ 55%

и специфичность 100% [21]. Сходные данные по-

лучены S. A. Joudo и соавт. [29]. Продолжительность А
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QRS-комплексов в правых грудных отведениях мо-

жет превышать продолжительность желудочковых

комплексов в левых грудных отведениях. Важное

значение имеет отношение продолжительности QRS

в отведении V2 к QRS в V4, еще большую диагности-

ческую ценность имеет отношение суммы продол-

жительности QRS в отведениях V1 и V3 к сумме про-

должительности QRS в V4 и V6 [1]. 

К электрокардиографическим критериям диа-

гностики АДПЖ относится эпсилон-волна в отве-

дении V1–V3, отражающая замедленную деполя-

ризацию правого желудочка и представляющая

собой зазубрину на сегменте ST (рис. 1). Она выяв-

ляется в 30% случаев [23, 24]. У половины больных

с АДПЖ и пароксизмами ЖТ выявляют инверсию

Т-волны в грудных отведениях. По мнению одних

авторов, распространенность инверсии коррели-

ровала со степенью увеличения ПЖ [42], однако

это не подтверждается другими исследователями

[40]. Поздние желудочковые потенциалы, отража-

ющие задержанную желудочковую деполяриза-

цию, регистрируются при АДПЖ, по данным раз-

ных авторов, в 50–91% случаев [27, 45, 55]. 

Весьма характерны различные эктопические

желудочковые аритмии, вплоть до стойкой желу-

дочковой тахикардии, при которой желудочковые

комплексы обычно имеют вид блокады левой нож-

ки пучка Гиса, а электрическая ось сердца может

быть отклонена как вправо, так и влево (см. рис. 1).

Пароксизмальная желудочковая тахикардия в

большинстве случаев возникает в правом желудоч-

ке и легко индуцируется при электрофизиологиче-

ском исследовании. У таких больных зачастую вы-

ражена дисперсия интервала Q–T в различных

отведениях, а на сигнал-усредненной ЭКГ обнару-

живаются поздние желудочковые потенциалы. Ре-

же (в 20–25% случаев) отмечаются различные су-

правентрикулярные аритмии – экстрасистолия,

фибрилляция и трепетание предсердий. Холтеров-

ское мониторирование помогает в диагностике

эпизодов желудочковой тахиаритмии. 

A. D. Krahn и соавт. сообщили, что характерис-

тика QRS при ЖТ различна у пациентов с АДПЖ и

пациентов с идиопатической ЖТ, возможно, из-за

нарушения проводимости желудочков через ано-

мальный миокард. В I отведении продолжитель-

ность QRS >120 мс свидетельствует о наличии

АДПЖ с чувствительностью 100% и специфичнос-

тью 46%, при этом положительная прогностичес-

кая ценность составляет 61%, а отрицательная

прогностическая ценность 100%. 

J.-P. Fauchier и соавт. [19], анализируя возмож-

ности использования сигнал-усредненной ЭКГ у

больных с АДПЖ, пришли к следующим выводам:

1) сигнал-усредненная ЭКГ – хороший неинва-

зивный тест для детекции АДПЖ (особенно в слу-

чаях распространенных форм); 2) вероятность ре-

гистрации поздних желудочковых потенциалов

при пароксизмальной ЖТ выше, чем при неустой-

чивой; 3) метод может быть использован для об-

следования при семейных формах АДПЖ; 4) от-

сутствие поздних желудочковых потенциалов при

подтвержденной АДПЖ с документированной

стойкой ЖТ встречается редко и свидетельствует

об ином (не reentry) механизме ЖТ. Как правило,

пациенты с АДПЖ и симптоматичными ЖТ име-

ют аномальную сигнал-усредненную электрокар-

диограмму. Однако если патология локализована,

поздние желудочковые потенциалы у больных с

АДПЖ и желудочковыми аритмиями могут не вы-

являться. По данным C. Blomstrom-Lundqvist и со-

авт. [10], повторная регистрация поздних потенци-

алов за период наблюдения 32,5 мес не являлась

предиктором возникновения ЖТ при АДПЖ. В

настоящее время регистрация поздних желудочко-

вых потенциалов служит одним из диагностичес-

ких критериев АДПЖ, однако ее чувствительность

и специфичность для скрининга и выявления

АДПЖ остается неясной. 

РЕНТГЕНОКОНТРАСТНАЯ 
ВЕНТРИКУЛОГРАФИЯ 

Для подтверждения диагноза используют

рентгеноконтрастную вентрикулографию, кото-

рая остается «золотым стандартом» в распознава-

нии аритмогенной кардиомиопатии правого же-

лудочка. При этом характерна дилатация правого

желудочка в сочетании с сегментарными наруше-

ниями его сокращения, выпячиванием контура в

области дисплазии и увеличением трабекулярно-

сти (рис. 2). Это отличает аритмогенную кардио-

миопатию правого желудочка от правожелудочко-

вой дилатационной кардиомиопатии и «чистого»

миокардита, при которых гипокинезия правого, а

также левого желудочков носит диффузный харак-

тер. Аномальная сократимость ПЖ при радиоизо-

топной ангиографии имеет 100% специфичность и

положительную диагностическую значимость для

АДПЖ. 
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Рис. 1. Электрокардиограмма пациента с АДПЖ. Ин-
версия зубца Т в отведениях V1–V5. Зубец S удлинен
в V1–V3. Эпсилон-волна в отведении V1 (стрелка)



МАГНИТНО-РЕЗОНАНСНАЯ 
ТОМОГРАФИЯ 

Первый опыт использования МРТ в диагности-

ке АДПЖ (1987 г.) принадлежит G. C. Casolo и со-

авт. [14]. Они впервые описали АДПЖ в виде ин-

трамиокардиального отложения жира. 

МРТ сердца представляет собой наиболее оп-

тимальный метод визуализации, поскольку она яв-

ляется неинвазивной и позволяет характеризовать

ткани путем дифференцирования жировых отло-

жений от миокарда [11, 51, 52]. Этот метод облада-

ет высокой точностью и дает количественную

оценку функциональных параметров и размеров

ПЖ. МРТ с внутривенным гадолиниевым контра-

стированием позволяет выявить фиброзные изме-

нения в миокарде ПЖ [50, 53]. К МРТ-признакам

АДПЖ также относят: истончение и дилатацию

стенки ПЖ, локальное выпячивание и дискине-

зию нижнебазальной стенки, выраженный моде-

раторный тяж, дилатацию выводного тракта ПЖ,

дискинезию верхушки, выраженную трабекуляр-

ную дезорганизацию (рис. 3, 4). 

МР-признаки АДПЖ можно условно разделить

на две группы: 1) отражающие морфологические

аномалии; 2) функциональные параметры. К пер-

вым относят интрамиокардиальное отложение

жира, локальное истончение стенки, гипертро-

фию ПЖ, нарушение ориентации и характера та-

бекул (гигантские Y-образные табекулы, имеющие

вид глубоких щелей при вентрикулографии ПЖ),

расширение выводного тракта ПЖ. Ко второй

группе относят нарушения контрактильной спо-

собности, аневризматические изменения, дилата-

цию ПЖ, дисфункцию ПЖ [4]. 

Аномалии, обнаруженные с помощью МРТ,

редко бывают единственными у пациентов с

АДПЖ. Кроме того, важно знать, что наличие жи-
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Рис. 2. Вентрикулограмма ПЖ при АДПЖ. Визуали-
зируется дивертикулообразное выпячивание ПЖ
(стрелка), характерное для данного заболевания

Рис. 3. МР-томограммы при АДПЖ:

а, б, в – микроаневризмы передней стенки ПЖ, истончение и расширение миокарда ПЖ (отмечено стрелкой); 

г – расширение выводного отдела ПЖ (фаза диастолы); д – расширение выводного отдела ПЖ (фаза систолы), так-

же виден участок жира (отмечен стрелкой); е – фиброзные изменения в миокарде ПЖ (указаны стрелками)
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ровых отложений в миокарде ПЖ может быть нор-

мой и не должно рассматриваться как диагности-

ческий критерий при АДПЖ. Недостатком этого

исследования является то, что результаты МР-диа-

гностики зависят от протокола проводимого ис-

следования, наличия артефактов, вызванных же-

лудочковыми экстрасистолами и дыханием па-

циента, а также от интерпретации результатов.

Как показывает опыт, МРТ является основной

причиной «гипердиагностики» АДПЖ [13, 49].

Проведенные исследования по оценке значения

магнитно-резонансной томографии у больных с

подтвержденной по данным биопсии АДПЖ пока-

зали, что эта методика может заменить ангиогра-

фию и, возможно, биопсию в диагностике этой па-

тологии [22]. 

БИОПСИЯ МИОКАРДА

Первые в нашей стране и одни из первых в ми-

ре гистологические описания результатов биопсий

миокарда у пациентов с АДПЖ были сделаны в

НЦССХ им. А. Н. Бакулева РАМН под руководст-

вом академика РАМН Л. А. Бокерия, который вы-

полнил первые операции на открытом сердце по

поводу сложных желудочковых аритмий у этих

больных. При исследовании материалов данных

эндомиокардиальных биопсий были обнаружены

явления жировой инфильтрации, нарушения не-

прерывности миокардиального синцития, дилата-

ция цистерн саркоплазматического ретикулума,

внутриклеточные включения жировых капель и

аномалии вставочных дисков – снижение числа

десмосом и увеличение их длины, изменение окра-

ски десмосом, изменение и уменьшение контактов

или же их расширение [5]. 

Биопсия является высокочувствительным ме-

тодом. Биоптат берется по свободной стенке ПЖ,

на участке дисфункции или истончения. Крите-

рием диагностики является наличие участка фиб-

розной и жировой ткани в биоптате. При АДПЖ

доля жировой ткани составляет более 3%, а фиб-

розной – 40%. По данным А. Angelini и соавт. [8],

чувствительность этой методики составляет 67%,

а специфичность – 92%. Биопсия эндомиокарда

также используется при диагностике других забо-

леваний, таких как саркоидоз и миокардиты, ко-

торые следует дифференцировать от АДПЖ [48].

Основным недостатком этого метода исследова-

ния является то, что он выполняется лишь в еди-

ничных клиниках мира. 

При морфологическом исследовании правый

желудочек часто имеет пятнистый вид: изменен-

ные участки могут быть окружены здоровым мио-

кардом. Миокард правого желудочка редуцируется,

замещаясь жировой и фиброзной тканью. На ран-

них стадиях заболевания стенки правых отделов

сердца утолщаются, но в дальнейшем из-за накоп-

ления жировой ткани могут появляться участки ди-

латации, стенки сердца при этом становятся более

тонкими. Жировое перерождение миокарда рас-

пространяется чаще от эпикардиальных слоев к эн-

докарду. Миокард поражается преимущественно в

области выводного тракта, верхушки и субтрикуспи-

дальной зоны, которые рассматриваются в качест-

ве «треугольника дисплазии». По мере прогресси-

рования фиброзно-жировая дистрофия поражает

также левый желудочек и предсердия [33, 38]. 

Выделяют четыре основных патогенетических

механизма: апоптоз, воспаление, дистрофия мио-

карда, генетически обусловленное аномальное

межклеточное прилипание белков и потеря проме-

жуточного соединения. 

АДПЖ – результат одного или нескольких вы-

шеперечисленных процессов. Конечным результа-

том является замещение миокарда правого, а затем

и левого желудочков жировой и/или фиброзной
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Рис. 4. МР-томограммы при АДПЖ: слева – истон-
чение и дилатация миокарда ПЖ, справа – расшире-
ние выводного тракта ПЖ
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тканью, являющейся субстратом для желудочко-

вых аритмий (рис. 5). 

Выделяют два гистологических варианта арит-

могенной дисплазии. Первый вариант – липома-

тозный, с первичной дилатацией приточного отде-

ла или общей дилатацией ПЖ. Второй вариант –

фибролипоматозный, при котором наблюдаются

аневризмы стенки правого желудочка в области

нижнезадней створки трехстворчатого клапана,

верхушки и/или приточного тракта [12]. При вто-

ром варианте выявляются признаки активного

воспалительного процесса. Возможно, этот вари-

ант связан с инфекционным и/или иммунным па-

тогенезом. 

ЭЛЕКТРОАНАТОМИЧЕСКОЕ 
КАРТИРОВАНИЕ

Трехмерное картирование электрического по-

тенциала с использованием системы CARTO поз-

воляет выявлять зоны атрофии миокарда и фиброз-

но-жировой инфильтрации. Данная методика дает

возможность четко диагностировать наличие, ло-

кализацию и степень выраженности патологичес-

ких изменений миокарда, используя в качестве ос-

новного критерия топографию зон с низким

потенциалом, то есть электроанатомические при-

знаки рубца. Этот метод также позволяет обследо-

вать зоны ПЖ, труднодоступные для ЭхоКГ. По

мнению D. Corrado (2005 г.), одним из важных пре-

имуществ электроанатомического картирования

является возможность дифференциальной диагно-

стики АДПЖ и идиопатической ЖТ из выводного

тракта ПЖ. Кроме того, с наличием низкоампли-

тудной активности по данным электроанатомичес-

кого картирования связан худший прогноз в плане

развития жизнеугрожающих аритмий, что указыва-

ет на необходимость имплантации КВД. 

ЭТИОЛОГИЯ

Этиология заболевания остается до настоящего

времени неясной. В 1982 г. F. I. Marcus и соавт. об-

ратили внимание на возможный семейный харак-

тер дисплазии [38]. A. Nava и соавт. в 1988 г. обсле-

довали 72 членов 9 семей в двух-трех поколениях и

высказали гипотезу об аутосомно-доминантном

типе наследования с различной степенью проявле-

ния и пенетрации [43]. Впоследствии были выяв-

лены генетические нарушения в 5 семьях с АДПЖ

в хромосоме 14q23-24 [46]. D. Li и соавт. считают

причиной патологии нарушение в хромосоме

10р12-р14 [32]. 

С генетической точки зрения когорта больных

достаточно гетерогенна, выявлен также аутосом-

но-рецессивный тип наследования. Болезнь На-

ксоса – уникальная аутосомно-рецессивная форма

АДПЖ, часто представлена в виде злокачествен-

ных желудочковых аритмий. По данным статисти-

ки в среднем это 25 пациентов из 12 семей, пенет-

рантность – 90%. У таких больных имеется

характерный фенотип: ладонно-стопный кератоз

по типу пемфигоида, «шерстистые» волосы [20,

22]. Анализ выживаемости показывает, что 50%

мужчин с этим вариантом АДПЖ умирают в возра-

сте около 40 лет. 

Идентифицировано 6 генов и 9 независимых

локусов, ответственных за развитие правожелудоч-

ковой дисплазии. Мутантные гены, ассоциирован-

ные с правожелудочковой кардиомиопатией, вы-А
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Рис. 5. Фиброзно-жировой вариант
АДПЖ:

а, б – макропрепарат; в, г – микро-

фотографии (ув. 100, окраска гема-

токсилином и эозином)

а б

в г



явлены в 14 [q23-24] и 17, 12, 18 [q21] хромосомах.

Они включают промежуточные филаменты, дес-

моплакин, плакофиллин, плакоглобин, ядро –

факторы защиты миокарда от воздействия механи-

ческого стресса на клеточном уровне [7, 9, 17, 25,

28]. Помимо этого десмосомы входят в структуру

вставочного сердечного диска и участвуют во вну-

триклеточных сигнальных сетях. Проявлением

данных мутаций служит нарушение функции со-

кратительных белков и их взаимодействия. Тем не

менее большинство пациентов не имеют семейно-

го анамнеза или фактов ВСС у ближайших родст-

венников. 

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА

Важной задачей является дифференцирование

АДПЖ и идиопатической ЖТ, исходящей из вывод-

ного тракта ПЖ и имеющей относительно благо-

приятный прогноз при отсутствии семейных форм

и хороших результатах катетерной аблации, весьма

проблематичной для пациентов с АДПЖ. Наиболее

частая локализация идиопатической ЖТ в вывод-

ном тракте правого и иногда левого желудочков

связана с явлениями дисэмбриогенеза (рис. 6). Дру-

гим возможным субстратом формирования идиопа-

тической ЖТ является нарушение симпатической

иннервации. 

Диагноз идиопатической желудочковой тахи-

кардии из выводного тракта ставится после исклю-

чения других нозологических форм. По данным

МРТ и ЭхоКГ выявляются небольшие изменения

правого желудочка, чаще по свободной стенке, без

признаков жировой инфильтрации. Эндокарди-

альное картирование при идиопатической ЖТ не

выявляет выраженных аномалий в отличие от

АДПЖ, когда регистрируется низкоамплитудная,

фрагментированная электрограмма, свидетельст-

вующая о наличии фиброза. Использование систе-

мы CARTO, обеспечивающей трехмерное электро-

анатомическое картирование, также позволяет

определить патологический субстрат при АДПЖ.

Однако интерпретация данных МРТ, в том числе и

жировых отложений, часто дает ложноположитель-

ные результаты о наличии структурных аномалий

ПЖ, трактуя эти случаи как АДПЖ. По сводным

данным о результатах катетерной аблации идиопа-

тической ЖТ, выполненной у 701 больного, эф-

фективность ее достигает 82–100% [4]. 

ЛЕЧЕНИЕ АДПЖ

Для лечения АДПЖ применяют медикаментоз-

ное и хирургическое лечение. Медикаментозное

лечение – это противоаритмическая терапия жиз-

неугрожающих тахиаритмий. Среди средств меди-

каментозной антиаритмической терапии наиболее

эффективны соталол, флекаинид и амиодарон. В

тяжелых случаях при хорошей переносимости, с

соблюдением мер предосторожности, можно ис-

пользовать комбинации препаратов, например

амиодарона с β-адреноблокаторами или амиодаро-

на с флекаинидом или другими антиаритмически-

ми препаратами 1С группы. В первом случае учи-

тывается положительное фармакодинамическое, а

во втором — фармакокинетическое взаимодейст-

вие комбинируемых лекарственных средств. Флека-

инид можно сочетать также с β-адреноблокаторами.

При недостаточной эффективности, оцениваемой с

использованием данных холтеровского монитори-

рования ЭКГ, подбор антиаритмической терапии

целесообразно проводить с помощью электрофизи-

ологического исследования. 

Лечение застойной сердечной недостаточности

проводят общепринятыми методами. Особенно

эффективны карведилол и ингибиторы АПФ. При

брадикардии, в том числе и индуцированной анти-

аритмической терапией, рекомендуется установка

электрокардиостимулятора.

В случаях рефрактерности к терапии и при высо-

ком риске развития синдрома внезапной сердечной

смерти прибегают к инвазивным методам лечения:

имплантации кардиовертера-дефибриллятора или

радиочастотной абляции. По мнению S. Peter, аб-

ляция проводится только при ангиографическом

подтверждении фокальной дисплазии. По данным

R. Maсedo, при липоматозной инфильтрации

ПЖ≥6 мм (согласно результатам магнитно-резо-

нансного исследования) без локальной или распро-

страненной дисфункции ПЖ следует осторожно

проводить имплантацию кардиовертера-дефибрил-

лятора и использовать лекарственные препараты. 

ИСПОЛЬЗОВАНИЕ ИМПЛАНТИРУЕМЫХ
ДЕФИБРИЛЛЯТОРОВ

Под внезапной сердечной смертью понимают

смерть, развившуюся моментально, или смерть,

наступившую в течение часа с момента возникнове-

ния острых изменений в клиническом статусе паци-

ента [2]. В структуре общей смертности на долю

ВСС приходится около 10%. Внезапная сердечная
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Рис. 6. Электрокардиограмма пациента с идиопати-
ческой ЖТ, характерной для тахикардии из вывод-
ного тракта ПЖ (отрицательный QRS в отведениях
aVL, III)
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смерть, основной причиной которой являются

жизнеугрожающие желудочковые аритмии, – одна

из главных проблем кардиологии. По результатам

исследований R. F. Gillum и соавт. [26], частота

ВСC в возрастной категории от 35 до 74 лет за пре-

делами клиник составляет 1,91 случая на 1000 на-

селения мужского пола и 0,75 – 0,9 случая на 1000

населения женского пола. В США совокупное ис-

следование дает примерно 450 000 случаев ВСС в

год при вероятности выживания около 20% [35]. 

В последние годы были приложены большие

усилия для определения риска ВСС, а также для оп-

тимизации антиаритмической терапии (ААТ). Сре-

ди методов электротерапии тахиаритмий имплан-

тируемый кардиовертер-дефибриллятор (ИКД)

занимает ведущее место. По данным литературы,

охватывающим результаты имплантации более 

75 000 кардиовертеров-дефибрилляторов во всем

мире, показано снижение ежегодной смертности от

угрожающих жизни аритмий до уровня 2%, что поз-

воляет совершенно определенно сделать вывод об

уменьшении смертности, обусловленной аритмией.

Однако выводы о снижении уровня общей смерт-

ности были бы преждевременными. 

В современной кардиологии основными мето-

дами профилактики ВСС являются: имплантация

кардиовертера-дефибриллятора, проведение по-

стоянной медикаментозной ААТ, выполнение ра-

диочастотной абляции с целью устранения желу-

дочковых нарушений ритма. История применения

ИКД в клинической практике насчитывает не бо-

лее 30 лет, и сегодня эффективность современных

устройств при ФЖ и ЖТ приближается к 100%. 

При отборе пациентов для имплантации кар-

диовертера-дефибриллятора ориентируются на

предикторы неблагоприятного течения заболева-

ния, наиболее важные из которых связаны с дила-

тацией и снижением контрактильной способности

ПЖ, вовлечением в патологический процесс ЛЖ,

наличием ЖТ и определенных ЭКГ-маркеров. 

По данным исследования DARVIN была проде-

монстрирована эффективность ИКД для первич-

ной и вторичной профилактики ВСС у 132 больных

с АДПЖ. Было показано, что в 50% случаев ИКД

осуществлял терапию, причем существенных раз-

личий в аритмических событиях и эпизодах вклю-

чения ИКД в группах пациентов, которым прово-

дилась первичная и вторичная профилактика, не

было. Также данные этого исследования позволили

выделить факторы высокого риска развития жиз-

неугрожающих аритмий у пациентов с АДПЖ.

Прежде всего это лица молодого возраста, пере-

жившие сердечный арест, имеющие в анамнезе

эпизоды гемодинамически нестабильной ЖТ [15]. 

В НЦССХ им. А. Н. Бакулева РАМН были про-

оперированы 39 пациентов (15 мужчин, 24 женщи-

ны) с желудочковой аритмией при АДПЖ. Сред-

ний возраст больных составил 32±12 лет. Анализ

результатов хирургического и интервенционного

лечения ЖТ у пациентов с АДПЖ показал, что эф-

фективность при выполнении открытых операций

составила 70%, а при использовании катетерных

методов – 64%. Тем не менее частота рецидивов

данных нарушений ритма довольно высока в связи

с прогрессирующим течением заболевания, в ре-

зультате появления новых аритмогенных участков

в миокарде ПЖ. Имплантация кардиовертера-де-

фибриллятора показана пациентам с полиморф-

ными желудочковыми нарушениями ритма и вы-

соким риском развития ВСС [3]. 

У больных с упорными потенциально фаталь-

ными желудочковыми аритмиями, особенно в со-

четании с дисфункцией ЛЖ и застойной сердечной

недостаточностью, эффективно хирургическое ле-

чение – вентрикулотомия, обеспечивающая пре-

рывание циркуляции патологической волны воз-

буждения в ПЖ. Среди методов оперативного

вмешательства самым эффективным является

трансплантация сердца [30]. Однако ввиду многих

причин она проводится крайне редко и данные по

этому поводу в литературе встречаются нечасто. 

Наряду с тем, что в изучении АДПЖ достигну-

ты определенные результаты, наличие «белых пя-

тен» в этиологии этого заболевания свидетельст-

вует о необходимости проведения дальнейших

исследований. 
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ДИАГНОСТИКА

P. J. Schwartz и соавт. в 1985 г. были впервые

предложены диагностические критерии для синд-

рома удлиненного интервала (СУИ) Q–T. Эти кри-

терии включали основные признаки – удлинение

интервала Q–Тс>440 мс на ЭКГ покоя, синкопаль-

ные состояния, удлинение интервала Q–T у членов

семьи, а также дополнительные признаки – врож-

денную глухоту, альтернацию зубца Т, брадикар-

дию и нарушение процессов реполяризации мио-

карда желудочков. Однако увеличение объема

знаний в области CУИ Q–T и его клинических ва-

риантов течения потребовало уточнения диагнос-

тических критериев. Гетерогенность клинических

проявлений заболевания делает затруднительной

не только его диагностирование, но и оценку сте-

пени риска внезапной смерти [1]. В 1993 г. была

сформулирована модифицированная шкала Швар-

ца, содержащая новые критерии и балльную систе-

му оценки, основанную на диапазоне значений

Q–Т, клиническом течении заболевания и семей-

ном анамнезе [10]. Диагностические критерии на-

следственного CУИ Q–T включают клинико-элек-

трокардиографические параметры, учитывающие

клиническую вариабельность заболевания, они

оцениваются в баллах, сумма которых может быть

от 0 до 9: результат менее 1 балла оценивается как

низкая вероятность СУИ Q–T, от 2 до 3 баллов –

средняя и более 3,5 баллов – высокая вероятность

CУИ Q–T при 100% достоверности.

Важно, однако, что критерии Шварца приме-

нимы только для диагностики клинически прояв-

ляющегося CУИ Q–T. С помощью этих критериев

нельзя идентифицировать пациентов или членов

семьи с латентным течением синдрома. Диагнос-

тические исследования показывают, что значи-

тельная часть больных с CУИ Q–T имеет скрытое

течение заболевания, и пенетрантность данного

варианта течения определяется как соотношение

между пациентом с клиническим фенотипом и об-

щим числом членов семьи носителей мутации

CУИ Q–T и может быть снижена до 25%.

Хотя частота внезапной смерти у пациентов со

скрытым течением CУИ Q–T намного ниже, чем у

пациентов с клиническими проявлениями синд-

рома, риск неблагоприятного сердечного приступа

существует, в связи с чем необходимо своевремен-

но обследовать всех членов семьи. Таким образом,

обследование родственников первой степени  про-

банда с CУИ Q–T необходимо, даже если удлине-

ние Q–Тс сомнительно или общий балл по  шкале

Шварца низкий. Проведение молекулярно-гене-

тического обследования семей позволило выявить,

что 75% являются носителями мутации гена CУИ

Q–Т, и результаты ДНК-диагностики служат един-

ственным диагностическим критерием заболева-

ния [9]. 
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