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Представлено наблюдение больного 58 лет, имеющего в анамнезе рецидивирующую желудочковую та-

хикардию. Диагноз «Аритмогенная дисплазия правого желудочка» установлен после обнаружения характерных 
изменений на электрокардиограмме, эхокардиограмме, а также в ходе электрофизиологического исследования 
и магнитно-резонансной томографии сердца. Больному была проведена радиочастотная аблация аритмогенных 
субстратов правого желудочка и имплантирован кардиовертер-дефибриллятор LUMAX 340 DR-T в режиме 
DDDR. Пациента включили в исследование «Registry Home Monitoring», с помощью которого возможен уда-
ленный контроль за деятельностью сердца. При динамическом наблюдении за пациентом в течение девятиме-
сячного периода после интервенционного воздействия эпизодов желудочковых нарушений ритма не зарегист-
рировано. 

Ключевые слова: аритмогенная дисплазия правого желудочка, внезапная сердечная смерть, желудочко-
вая тахикардия, имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор, радиочастотная аблация, электрокардио-
графия, эхокардиография, магнитно-резонансная томография, внутрисердечное электрофизиологическое ис-
следование. 
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The article presents the observation of a 58-year-old patient with a history of recurrent ventricular tachycardia. 

Arrythmogenic right ventricular dysplasia was diagnosed after the detection of characteristic changes in 
electrocardiogram, echocardiogram, as well as during electrophysiological study and magnetic resonance imaging of the 
heart. The patient underwent radiofrequency ablation of arrhythmogenic substrates of the right ventricle and an 
cardioverter defibrillator LUMAX 340 DR-T (DDDR mode) was implanted. The patient is included in the “Registry 
Home Monitoring” study, by which the remote control is possible over the electrical activity of the heart. During the 
dynamic monitoring of the nine-month period after the interventional treatment the episodes of arrhythmias haven’t 
been reported. 

Key words: arrythmogenic right ventricular dysplasia, sudden cardiac death, ventricular tachycardia, implant-
able cardioverter-defibrillator, radiofrequency ablation, electrocardiography, echocardiography, magnetic resonance 
imaging, intracardiac electrophysiological study. 

 
 
Введение. Аритмогенная дисплазия правого желудочка (АДПЖ) – кардиомиопатия (КМП), ха-

рактеризующаяся прогрессирующей фиброзной и/или жировой дегенерацией миокарда правого же-
лудочка (ПЖ) с увеличением его размеров, снижением сократимости и связана с высокой частотой 
возникновения жизнеугрожающих аритмий, включая желудочковую тахикардию (ЖТ) и фибрилля-
цию желудочков (ФЖ) [17]. «Необъяснимые» синкопе или внезапная сердечная смерть (ВСС) часто 
являются первым проявлением болезни [2, 8]. 

Существуют две патологические формы данной кардиомиопатии: жировая и фиброзно-жировая 
инфильтрация. При жировой дегенерации левый желудочек, межжелудочковая перегородка обычно 
не поражаются, толщина стенки ПЖ остается нормальной. При этом варианте риск ВCС спорный [6, 
13]. При сочетании жировой инфильтрации с выраженным фиброзом, как правило, происходит фор-
мирование аневризм [6, 7, 11]. В половине случаев аутопсий аневризмы расположены в приточном, 
выходном или апикальном отделах ПЖ [6, 11]. При далеко зашедшем заболевании возможно разви-
тие бивентрикулярного поражения миокарда, которое способствует резкому ухудшению прогноза и 
качества жизни пациентов, поскольку с развитием сердечной недостаточности сердце неспособно 
обеспечить кровообращение, необходимое для удовлетворения метаболических потребностей тканей 
организма [5, 11]. 

В 30–50 % случаев АДПЖ носит наследственный характер. Основным типом наследования яв-
ляется аутосомно-доминантный. В настоящее время известны не менее 12 генов, мутации в которых 
могут стать причиной АДПЖ. Заболевание почти в 3 раза чаще диагностируется у мужчин. При этом 
корреляции между половой принадлежностью и естественным течением заболевания, возрастом ма-
нифестации и риском ВСС выявлено не было [12]. 

Имеются данные европейских авторов о распространенности этого вида КМП от 1 : 2 000 до 
1 : 5 000 населения [10, 20]. В России масштабных эпидемиологических исследований не проводи-
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лось, поэтому частота АДПЖ в нашей стране достоверно неизвестна [4, 9]. В отечественных меди-
цинских изданиях представлены описания лишь отдельных клинических случаев. 

Несмотря на трудности диагностики, связанные с длительным бессимптомным течением забо-
левания, у большинства пациентов аномалии ПЖ можно выявить даже без использования эндокарди-
альной биопсии, а с помощью электрокардиографии (ЭКГ), эхокардиографии (ЭхоКГ) и магнитно-
резонансной томографии (МРТ). Одним из самых простых и доступных методов диагностики являет-
ся ЭКГ, с помощью которой можно выявить критерии АДПЖ: «эпсилон»-волна [15], инверсия зубца 
T в V1 [19], QRS V1 > 110 мсек [14], QRS V2/QRS V4 > 1,1 и (QRS V1 + QRS V3)/(QRS V4 + QRS V6) 
> 1,1 [16].  

ЭхоКГ позволяет определить увеличение размеров входного и выходного отделов ПЖ. Размер 
выходного отдела более 30 мм в парастернальной позиции по длинной оси имеет самую высокую 
чувствительность (89 %) и специфичность (86 %) для диагностики АДПЖ [17]. 

АДПЖ можно диагностировать с помощью эндомиокардиальной биопсии, если доля жировой 
ткани составляет более 3 %, а фиброзной – менее 40 %. Однако рутинное использование этой мето-
дики ограничено. Значительно чаще используют МРТ-критерии заболевания, наиболее характерными 
из которых являются дискинезия, липоматоз и фракция выброса ПЖ ≤ 45 % [3]. В настоящее время 
стала доступна ДНК-диагностика АДПЖ [4]. 

Для постановки диагноза используют модифицированные критерии 2010 г. (табл.). Диагноз 
АДПЖ считается достоверным при наличии 2 больших критериев, либо 1 большого и 2 малых крите-
риев, либо 4 малых критериев из разных категорий. Диагноз АДПЖ является вероятным при наличии 
1 большого и 1 малого, либо 3 малых критериев из различных категорий. Этот диагноз является воз-
можным при наличии 1 большого, либо 2 малых критериев из разных категорий [18]. 

Таблица  
Европейские критерии диагностики АДПЖ (Frank I. Marcus и соавт., пересмотр 2010 г.) 

Критерии Большие признаки Малые признаки 
1 2 3 

Глобальная 
и/или  
региональная  
дисфункция  
и структурные  
изменения 

При ЭхоКГ:  
 региональная акинезия, дискинезия или 
аневризма ПЖ;  
 и один или более признак (конец диасто-
лы):  
– ПЖ (длинная ось) ≥ 32 мм (индекс 
≥ 19 мм/м2),  
– ПЖ (короткая ось) ≥ 36 мм (индекс 
≥ 21 мм/м2),  
– или региональные нарушения ≤ 33 %. 
При МРТ:  
 региональная акинезия или дискинезия 
или диссинхрония сокращения ПЖ;  
 и один признак или более:  
– отношение КДО ПЖ к поверхности тела 
≥ 110 мл/м2 (у мужчин) и ≥ 100 мл/м2 (у жен-
щин); 
 – или ФВ ПЖ ≤ 40 %. 
При вентрикулографии ПЖ: 
 региональная акинезия, дискинезия или 
аневризма ПЖ 

При ЭхоКГ:  
 региональная акинезия, дискинезия или 
аневризма ПЖ;  
 и один или более признак (конец диа-
столы):  
– ПЖ (длинная ось) 29–31 мм (индекс 
≥ 16–18 мм/м2),  
– ПЖ (короткая ось) 32–35 мм  
(индекс 18–20 мм/м2),  
– или региональные нарушения 34–40 %. 
При МРТ:  
 региональная акинезия или дискинезия 
или диссинхрония сокращения ПЖ;  
 один признак или более:  
– отношение КДО ПЖ к поверхности тела 
≥ 100–109 мл/м2 (у мужчин) и 90–99 мл/м2 
(у женщин);  
– или ФВ ПЖ 41–45 % 

Гистология Сохранные миоциты < 60 % при морфо-
метрическом анализе (или < 50 % при точ-
ной оценке) с фиброзным замещением 
миокарда свободной стенки ПЖ в ≥ 1 уча-
стке, с жировым замещением ткани (при 
ЭМБ) или без него 

Сохранные миоциты 60–75 % при морфо-
метрическом анализе (50–65 % при точной 
оценке) с фиброзным замещением миокар-
да свободной стенки ПЖ в ≥ 1 участке, с 
жировым замещением ткани (при ЭМБ) 
или без него 

Нарушения  
реполяризации 

Инверсия зубцов Т в правых грудных отве-
дениях (V1–V3) или дальше у лиц старше 
14 лет (в отсутствие полной блокады 
ПНПГ с шириной комплекса QRS ≥ 120 
мсек) 

 Инверсия зубцов Т в отведениях V1–V2 
у лиц старше 14 лет (в отсутствие полной бло-
кады ПНПГ) или в V4–V5 или в V6; 
 инверсия зубцов Т в отведениях V1–V4 
у лиц старше 14 лет при наличии полной 
блокады ПНПГ 
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1 2 3 
Нарушения  
деполяризации/ 
проведения 

«Эпсилон»-волна (воспроизводимый низ-
коамплитудный сигнал между окончанием 
комплекса QRS и началом зубца Т) в пра-
вых грудных отведениях (V1–V3) 

1. Поздние потенциалы желудочков (по 
1–3 параметрам) на сигнал-усредненной 
ЭКГ в отсутствие расширения комплекса 
QRS ≥ 110 мсек на стандартной ЭКГ: 
 фильтрованная длительность комплекса 
QRS ≥ 114 мсек; 
 продолжительность конечной части 
комплекса QRS (длительность низкоам-
плитудного сигнала) ≥ 38 мсек;  
 RMS вольтаж конечной части комплек-
са QRS ≤ 20 мВ. 
Продолжительность конечной активации 
комплекса 55 мсек (от вершины зубца S до 
конца комплекса QRS, включая зубец R’ в 
отведениях V1, V2 или V3 в отсутствие 
полной блокады ПНПГ) 
2. Продолжительность конечной актива-
ции комплекса 55 мсек (от вершины зубца 
S до конца комплекса QRS, включая зубец 
R’ в отведениях V1, V2 или V3 в отсутст-
вие полной блокады ПНПГ) 

Аритмии Неустойчивая или устойчивая ЖТ с мор-
фологией блокады ЛНПГ и верхней осью 
(отрицательные или неопределенные ком-
плексы QRS в отведениях II, III, aVF и по-
ложительные в отведении aVL) 

 Неустойчивая или устойчивая ЖТ из 
выводного тракта ПЖ с морфологией бло-
кады ЛНПГ и нижней осью (положитель-
ные комплексы QRS в отведениях II, III, 
aVF и отрицательные в отведении aVL) или 
неизвестной осью; 
 более 500 ЖЭ/сут. (ХМ) 

Семейный  
анамнез 

 АДПЖ у родственников I степени (со-
гласно критериям диагноза); 
 АДПЖ, подтвержденная морфологиче-
ски, у родственников I степени;  
 идентификация у самого пациента па-
тогенных мутаций с доказанной или веро-
ятной связью с АДПЖ 

 АДПЖ у родственников I степени (ко-
гда невозможно определить, удовлетворя-
ют ли члены семьи критериям диагноза);  
 внезапная сердечная смерть (в возрасте 
моложе 35 лет) вследствие предполагаемой 
АДПЖ у родственников I степени; 
 АДПЖ, подтвержденная морфологиче-
ски или согласно критериям диагноза, у 
родственников II степени 

Примечание. АДПЖ – аритмогенная дисплазия правого желудочка; ЭхоКГ – эхокардиография; ПЖ –
 правый желудочек; ЖТ – желудочковая тахикардия; ЖЭ – желудочковые экстрасистолы; МРТ – магнитно-
резонансная томография; КДО – конечный диастолический объем; ЭМБ – эндомиокардиальная биопсия; ФВ –
 фракция выброса; ЛНПГ – левая ножка пучка Гиса; ПНПГ – правая ножка пучка Гиса; ХМ – холтеровское 
мониторирование; ЭКГ – электрокардиограмма 

 
Для уменьшения риска ВСС проводят имплантацию кардиовертера-дефибриллятора (ИКД) 

и/или радиочастотную аблацию (РЧА) аритмогенных зон, ответственных за желудочковые нарушения 
ритма сердца [1, 4]. Медикаментозное лечение заключается в использовании соталола, верапамила, 
амиодарона и бета-блокаторов, эффективность которых в профилактике жизнеугрожающих аритмий 
составляет 83 %, 50 %, 25 % и 29 %, соответственно [21]. 

Учитывая редкость диагностики АДПЖ в нашей стране и высокий риск ВСС у больных с этим 
заболеванием, представляем собственное наблюдение больного с АДПЖ, которому проведено успеш-
ное интервенционное лечение. 

Клинический пример 
Анамнез заболевания. Больной Б., 58 лет, бывший шахтер, житель Ростовской области, в на-

стоящее время пенсионер. Госпитализирован в отделение хирургического лечения сложных нарушений 
ритма сердца и электрокардиостимуляции ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосудистой хирургии» 
(г. Астрахань) 01.07.2014 с диагнозом: «Нарушение ритма сердца: Пароксизмальная тахикардия с ши-
рокими комплексами. Частая одиночная желудочковая экстрасистолия. Нарушение проводимости по 
типу полной блокады правой ножки пучка Гиса» для проведения оперативного лечения. 
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Пациент предъявлял жалобы на внезапные приступы учащенного сердцебиения до 200 уд./мин., 
сопровождающиеся давящими и жгучими болями за грудиной, снижением артериального давления, 
одышкой, потливостью. Вне приступов болей и одышки не отмечает. Больным себя считает с 
26.12.2011, когда впервые появились подобные жалобы. Приступы рецидивировали 5–6 раз в год. На 
ЭКГ зарегистрированы пароксизмы широко-комплексной тахикардии с частотой сердечных сокра-
щений (ЧСС) 180 уд./мин из выводного тракта ПЖ с морфологией блокады ЛНПГ и нижней осью 
(положительные комплексы QRS – в отведениях II, III, aVF и отрицательные – в отведении aVL). 
28.02.2014 проведена кардиоверсия, после которой в течение двух последующих месяцев приступы 
не беспокоили. Была осуществлена коронароангиография (КАГ): коронарное русло без гемодинами-
чески значимого поражения. При чреспищеводной электрокардиостимуляции нарушения ритма не 
индуцированы. 

Объективные данные при поступлении в ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосудистой хи-
рургии» (г. Астрахань):  

Рост – 174 см, вес – 82 кг, индекс массы тела – 27,1 кг/м2 (формула Кетле), площадь поверхно-
сти тела – 1,99 м2 (формула Мостеллера), АД – 120/80 мм рт. ст., ЧСС – 60 уд./мин. Ритм сердечной 
деятельности правильный. SpO2 – 97 %. Патологии со стороны внутренних органов не обнаружено. 

На ЭКГ от 01.07.2014 видны характерные диагностические признаки АДПЖ (рис.): «эпсилон»-
волна, полная блокада правой ножки пучка Гиса, инверсия зубца T в V1, QRS V2/QRS V4 > 1,1 и 
(QRS V1 + QRS V3)/(QRS V4 + QRS V6) > 1,1.  

 

 
 

Рис. ЭКГ больного Б., с характерными изменениями при АДПЖ:  
полная блокада правой ножки пучка Гиса; QRS V2/QRS V4 > 1,1;  

(QRS V1 + QRS V3)/ (QRS V4 + QRS V6) > 1,1; «Эпсилон»-волна в V1 (отражает замедленную  
деполяризацию правого желудочка и представляет собой «зазубрину» на сегменте ST); инверсия зубца Т в V1 

 
ЭхоКС от 01.07.2014 (аппарат Philips iE33): в парастернальной позиции по длинной оси отме-

чается увеличение размеров выходного отдела ПЖ – до 34 мм (индекс – 17 мм/м2), входного отдела 
ПЖ – до 30 мм. 

Интервенционное лечение АДПЖ. 02.07.2014 была проведена операция: внутрисердечное 
электрофизиологическое исследование (ВС ЭФИ) и радиочастотная аблация зоны желудочковой та-
хикардии в выходном отделе правого желудочка. При ВС ЭФИ выявлено отсутствие ретроградного 
проведения. Данных, свидетельствующих о трепетании предсердий, фибрилляции предсердий, до-
полнительных предсердно-желудочковые сообщениях, АВ-узловой реципрокной тахикардии, не по-
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лучено. При проведении ретроградной программируемой стимуляции регулярно была индуцирована 
мономорфная желудочковая тахикардия (ЖТ) с длительностью цикла (ДЦ) 300 мс, которая спонтанно 
купировалась. Проведено PACE-MAP-картирование. При картировании выводного отдела ПЖ сти-
муляционные комплексы из правой средней боковой области по морфологии полностью соответство-
вали исходной ЖТ. В указанной зоне проведено 6 радиочастотных воздействий с длительностью 
до 60 с. Повторное ЭФИ: при ретроградной программируемой стимуляции ЖТ исходной морфологии 
не индуцируется, при этом индуцирована устойчивая ЖТ второй морфологии (ДЦ = 320 мс), купиро-
вана сверхчастой стимуляцией. 

При PACE-MAP-картировании морфологии второй ЖТ полностью соответствовали стимуля-
ционным комплексам из апикальной передне-перегородочной области ПЖ. После проведенных ра-
диочастотных воздействий при ретроградной программируемой стимуляции ЖТ двух исходных мор-
фологий не индуцируется, при этом индуцирована устойчивая ЖТ третьей морфологии (ДЦ = 400 
мс), купирована сверхчастой стимуляцией. Учитывая полиморфность и электрофизиологические осо-
бенности индуцированных правожелудочковых тахикардий, диагностические ЭКГ-критерии на спон-
танном ритме, было высказано предположение о наличии у пациента аритмогенной дисплазии право-
го желудочка. Больной переведен в отделение на синусовом ритме. Учитывая сохраняющийся высо-
кий риск ВСС, на втором этапе больному был имплантирован ИКД LUMAX 340 DR-T («Biotronik», 
Германия) в режиме DDDR. Рекомендовано проведение МРТ сердца, генетическое консультирова-
ние. 

Окончательная верификация заболевания. Учитывая полиморфность ЖТ, для верификации 
диагноза проведено МРТ-исследование. Выявлен участок дискинеза в среднем нижнелатеральном 
сегменте, усиление трабекуляризации миокарда. В позднюю отсроченную фазу контрастирования 
отмечается накопление контрастного вещества в вышеуказанном сегменте, а также интрамурально в 
средних и верхушечных сегментах межжелудочковой перегородки как признаки фиброзной пере-
стройки ткани миокарда. 

Таким образом, проведенное обследование указывало на наличие у пациента 1 большого («эп-
силон»-волна в V1) и 3 малых критериев (региональная дискинезия при МРТ, инверсия зубца Т в V1 
при полной блокаде ПНПГ, ЖТ с морфологией блокады ЛНПГ и нижней осью), что является основа-
нием для постановки диагноза АДПЖ. 

Послеоперационное ведение и оценка эффективности лечения. В качестве медикаментозной 
профилактики жизнеугрожающих аритмий больному был назначен прием небивалола. 

При проведении контрольного суточного мониторирования ЭКГ выявлено 180 полиморфных 
одиночных желудочковых экстрасистол, эпизодов ЖТ не зарегистрировано. 

После имплантации ИКД пациент был подключен к системе удаленного мониторинга Home 
Monitoring, основанной на наличии телеметрической связи между электронным имплантатом (в дан-
ном случае ИКД) и прибором пациента Cardiomessenger. Используемый технический алгоритм на-
правлен на создание единой замкнутой информационной системы «имплантат – Cardiomessenger – 
сервисный центр «Biotronik» – лечащий врач – пациент». Прибор пациента разработан на базе моди-
фицированного мобильного телефона, получает телеметрические сообщения от имплантированного 
аппарата: регулярные (запрограммированные на определенное время суток, с определенной перио-
дичностью) и триггерные (запущенные важным с клинической точки зрения событием, например, 
эпизодом аритмии) и передает их через систему мобильной телефонной связи в сервисный центр. 
Спустя несколько минут сервисный центр размещает обработанные данные в электронной форме на 
своем интернет-сайте, доступ к которому выдается врачу. Таким образом, система удаленного мони-
торинга дает возможность проводить удаленный контроль за эффективностью проведенной катетер-
ной процедуры, срок которого не ограничен. За девятимесячный период после интервенционного 
воздействия не было детектировано ни одного эпизода ЖТ. 

Выводы. Описанное наблюдение демонстрирует необходимость исключения АДПЖ у больных 
с желудочковыми нарушениями ритма сердца. В представленном клиническом случае показана вы-
сокая эффективность интервенционного подхода в терапии АДПЖ. Применение современных высо-
котехнологичных медицинских технологий (ВС ЭФИ, РЧА), терапевтических и диагностических 
возможностей ИКД, системы удаленного мониторинга за имплантированными антиаритмическими 
устройствами в сочетании с традиционной медикаментозной терапией позволило провести эффек-
тивное лечение пациента с АДПЖ. 
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