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1. ОПРЕДЕЛЕНИЕ,
МОРФОФУНКЦИОНАЛЬНЫЕ ОСНОВЫ

И ИСТОРИЧЕСКИЕ АСПЕКТЫ

В1961 г. профессор Sergio Dalla Volta из Уни-

верситета г. Падуи сообщил о случаях атри-

ализации правого желудочка (ПЖ) с выраженной

жировой и соединительнотканной инфильтрацией

его стенки без признаков коронарогенного пора-

жения. Интересно, что один из этих пациентов

дожил до 1995 г., когда ему сделали операцию пере-

садки сердца ввиду наличия застойной сердечной

недостаточности. На представленных в соответст-

вующей литературе данных аутопсии видна выра-

женная дилатация ПЖ и практически нормальные

размеры левых отделов. 

Внимание клиницистов к этому заболеванию

в значительной степени было привлечено описа-

нием аритмогенной дисплазии правого желудочка

(АДПЖ), впервые представленным F. I. Marcus,

G. H. Fontaine и соавт. в 1982 г. Случаи «жировой

дисплазии» проанализированы этими авторами

при исследовании 13 взрослых больных, 12 из ко-

торых были оперированы, а один умер в результате

тромбоэмболии легочной артерии и подвергся

аутопсийному исследованию. 

Согласно определению ВОЗ (1995 г.), АДПЖ

характеризуют как заболевание с поражением сер-

дечной мышцы, прогрессирующим замещением

миокарда ПЖ жировой и соединительной тканью,

первоначально с типичным региональным, а поз-

же с глобальным поражением правого, а в ряде

случаев – и левого желудочка (ЛЖ) и межжелудоч-

ковой перегородки (МЖП). Резидуальные миоци-

ты, разъединенные адипоцитами и фиброзной тка-

нью, формируют идеальный субстрат для развития

риентри желудочковых аритмий из правого желу-

дочка.

АДПЖ, как правило, встречается в двух вари-

антах: жировой или соединительнотканной ин-

фильтрации. В первом случае жировая ткань

достигает эндокарда (трансмуральная инфильтра-

ция) – при этом толщина стенки может быть нор-

мальной или даже увеличенной («псевдогипер-

трофия»). При смешанном варианте стенка истон-

чена, в ряде случаев с формированием аневризм

в так называемом треугольнике дисплазии, описан-

ном G. Fontaine и F. Marcus еще в 80-х годах, – вы-

водном тракте ПЖ, верхушке и нижней его стенке.

При гистологическом исследовании определяется

смерть миоцитов, их дегенерация и замещение

фиброзной и жировой тканью; склерозирование

эндокарда. У 2/3 больных имеется гистиоцитарная

и лимфоцитарная воспалительная инфильтрация

с очагами некроза, что свидетельствует о том, что

в ряде спорадических случаев АДПЖ является фа-

зой развития миокардита (как и некоторые вари-

анты дилатационной кардиомиопатии, ДКМП).

Это обстоятельство также может предрасполагать

к развитию или прогрессированию сложных арит-

мий и сердечной недостаточности.

К гистопатологическим признакам АДПЖ от-

носятся снижение числа миофибрилл, гипертро-

фия или дегенерация клеток с дистрофией или

пикнозом ядра и доказанными методами гистохи-

мии явлениями клеточного апоптоза. Большое

значение придается структуре вставочных дисков

и саркоплазматического ретикулума, претерпева-

ющей значительные изменения, возможно, вслед-

ствие определенных генетических мутаций соот-

ветствующих белков. 

Другой потенциальной причиной гибели кар-

диомиоцитов является апоптоз, описанный и в ауто-

псийных исследованиях, и при изучении эндомио-

кардиальных биопсий (ЭМБ). Так, Valente описал

явления апоптоза в 35% случаев АДПЖ, особенно

выраженных в случаях с недавним дебютом забо-

левания и ярким его течением. В сердцах больных А
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на последних стадиях заболевания при аутопсии

или трансплантации обычно выявляют бивентри-

кулярное поражение. 

В 1988 г. A. Nava и соавт. исследовали варианты

наследования у членов семьи, страдающей АДПЖ.

В этот же период A. Nava, G. Thiene и соавт. описа-

ли заболевание как ранее неизвестную причину

внезапной сердечной смерти (ВСС) у лиц молодо-

го возраста. Однако, как пишут G. Thiene, A. Nava

и F. Marcus (2007), возможно, первое описание за-

болевания восходит к книге Giovanni Lancisi «De

Motu Cordis et Aneurismatibus», опубликованной

еще в 1736 г. В пятой главе книги Lancisi сообщает

о семье с признаками заболевания, прослеживаю-

щимися в четырех поколениях. К этим клиничес-

ким проявлениям относились сердцебиение, при-

знаки сердечной недостаточности, дилатация

и аневризма ПЖ, случаи ВСС в семье. Таким обра-

зом, заболевание не является новым, но оно лишь

сравнительно недавно подверглось систематичес-

кому исследованию и описанию. 

Морфологические признаки заболевания были

систематизированы G. Thiene и соавт., которые,

изучая случаи ВСС в раннем и юношеском возрас-

те в регионе Венето, обнаружили признаки этого

заболевания у большого числа внезапно умерших

молодых пациентов, по частоте оно уступало

первое место лишь ИБС. Они же описали два ва-

рианта АДПЖ: с преимущественно жировой или

соединительнотканной инфильтрацией. 

Первые в нашей стране и одни из первых в мире

гистологические и ультраструктурные описания био-

псий миокарда у больных с АДПЖ были сделаны

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

вом проф. Л. А. Бокерия, который выполнил первые

операции на открытом сердце по поводу сложных

желудочковых аритмий у этих больных (рис. 1–3).

В этих и более поздних исследованиях эндомиокар-

диальных биопсий были выявлены явления жиро-

вой инфильтрации, нарушения непрерывности

миокардиального синцития, дилатация цистерн

саркоплазматического ретикулума, внутриклеточ-

ные включения жировых капель и аномалии вста-

вочных дисков – снижение числа десмосом и увели-

чение их длины, изменение окраски десмосом,

измененные, малых размеров контакты или же их

расширение. Являются ли эти изменения первыми

признаками заболевания, в том числе при отсутст-

вии манифестирующих признаков заболевания, –

остается до настоящего времени неизвестным.

Молекулярные генетики определяют АДПЖ

как семейное заболевание, вызванное мутацией

генов, кодирующих протеины клеточного соеди-

нения, что приводит к следующим изменениям.

1. Нарушение клеточной адгезии со специфи-

ческими иммунохимическими и ультраструктур-

ными нарушениями. Генетические основы – это

моногенное заболевание (генетическая гетероген-

ность с редкими вариациями) с аутосомными и ре-

цессивными формами наследования, связанными

с дефектами генов, кодирующих протеины десмо-

сом вставочных дисков – плакоглобина, десмо-

плакина, плакофилина, десмоглеина и десмокол-

лина. Эти представления объясняют, почему это

заболевание в настоящее время получило название

десмосомной кардиомиопатии. Сегодня описаны

по крайней мере 7 пораженных генов, обусловли-

вающих развитие заболевания. Помимо генетичес-

ких мутаций важную роль в формировании АДПЖ

могут играть и другие факторы, в том числе деге-

неративные, инфекционные или воспалительт-

ные, а также особенности, связанные с развитием

клеточного апоптоза и трансдифференцировкой

кардиомиоцитов. Перечисленные особенности

могут являться причиной или вносить определен-

ный вклад, модифицирующий экспрессию генов
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Рис. 1. Аритмогенная зона правого желудочка боль-
ной З. Жировая инфильтрация интерстиция (окрас-
ка гематоксилином и эозином)

Рис. 2. Аритмогенная зона левого желудочка боль-
ной Р. с идиопатическими желудочковыми арит-
миями. Жировая инфильтрация интерстиция (окрас-
ка гематоксилином и эозином)
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Рис. 3. Апоптические изменения в миокарде больных с желудочковыми аритмиями:

а – апоптическая дегенерация в кардиомиоцитах на световом уровне; полутонкий срез (окраска гематоксилином и эозином);
б – два кардиомиоцита, разделенные вставочным диском; в одной клетке видны множественные мелкие митохондрии между мио-
фибриллами, в другой – апоптические тела, окруженные мембранами;  в – апоптические тела внутри кардиомиоцита; г – фрагмент
кардиомиоцита с апоптическими изменениями во внеклеточном пространстве; АП – апоптическая дегенерация; Я – ядро;
АТ – апоптические тела; М – митохондрии; МФ – миофибриллы; ВД – вставочный диск
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и приводящий к развитию соответствующего кли-

нического фенотипа. Помимо замещения миокар-

да жировой и фиброзной тканью в субэпикарди-

альной области, нередко, в 60–70% случаев,

встречаются признаки воспалительной инфильт-

рации. Таким образом, нельзя исключить того, что

в ряде случаев АДПЖ является следствием перене-

сенного миокардита. Так, в некоторых исследова-

ниях показано наличие энтеровирусного генома

в миокарде больных с АДПЖ (Heim, 1997), причем

некоторые пациенты имели также осложненный

семейный анамнез. Таким образом, вирусный

миокардит может являться как непосредственной

причиной повреждения кардиомиоцитов, раз-

вития апоптоза, замещений кардиомиоцитов

и формирования АДПЖ, так и способствовать

ее формированию. В последнем случае имеет

место процесс сложного взаимодействия генома

и «внешних» факторов, когда определенные гене-

тические дефекты становятся ответственными за

повышенную индивидуальную подверженность

воздействию вирусов. Так, подобные особенности,

связанные с повышенной экспрессией рецепторов

к вирусам Коксаки и аденовирусам, описана

у больных с ДКМП. Генетические аномалии

иммунного ответа могут значительно изменять те-

чение заболевания в случае вирусного инфициро-

вания. Кроме того, генетически измененная струк-

тура белков кардиомиоцитов может представлять

самостоятельную мишень для действия вирусов,

которые, таким образом, обусловливают прогрес-

сирование заболевания. 

2. Ремоделирование вставочных дисков с рас-

ширением межклеточного пространства с ано-

мальными десмосомами может вызвать каскад

событий, включающих апоптоз, жировую и соеди-

нительнотканную инфильтрацию и электричес-

кую нестабильность. 

3. В ряде случаев в процесс вовлекается левый

желудочек, что меняет традиционные представле-

ния об АДПЖ как о заболевании, относящемся ис-

ключительно к ПЖ. 

В настоящее время арсенал средств диагности-

ки и лечения АДПЖ существенно расширился

и включает МРТ, электроанатомическое картиро-

вание, использование имплантируемых устройств

и другие возможности. Все это позволило достичь

определенных успехов в понимании и лечении

данного заболевания. 

2. ГЕНЕТИЧЕСКИЕ АСПЕКТЫ АДПЖ

В настоящее время описана группа кардио-

миопатий, обусловленных мутацией генов, коди-

рующих белки, обеспечивающие адекватные меж-

клеточные связи, «ответственные» за плотность

межклеточных соединений и крепления десмосом

к миоциту. Эти заболевания получили название

«кардиомиопатий межклеточных контактов»,

причем различные варианты вышеуказанных

мутаций определяют фенотипические варианты

АДПЖ или ДКМП, с поражением волос и кожи

или без таковых. Общими особенностями КМП,

связанных с нарушениями межклеточных контак-

тов, являются высокая частота развития синкопе,

желудочковых аритмий и внезапной сердечной

смерти. Предполагается, что нарушение межкле-

точной адгезии формирует механические наруше-

ния межклеточных контактов и анатомический

субстрат развития желудочковых аритмий по меха-

низму риентри. Таким образом, аномальные меха-

нические межклеточные связи вызывают ремоде-

лирование межклеточных контактов, которые

в свою очередь вызывают нарушение проведения

и таким образом способствуют развитию фаталь-

ных аритмий.

Действительно, с позиций электрофизиологии

миокард не является однородным электрическим

синцитием. Сложные процессы электрической

активации сердца связаны с характером межкле-

точного проведения в области межклеточных кон-

тактов, имеющих определенные структурные,

функциональные и пространственные взаимоот-

ношения. Кардиомиоциты соединены огромным

количеством межклеточных соединений, вы-

полняющих специальные функции, в том числе

контрактильные и электрофизиологические. Вви-

ду наличия контрактильной функции кардиомио-

циты нуждаются в более сильных контактах, неже-

ли другие органы, не обладающие сократительной

способностью. Таким образом, не удивительно,

что для выполнения всех этих функций формиру-

ются так называемые вставочные диски, легко оп-

ределяемые при проведении световой микроско-

пии. Эти соединения выполняют роль мостиков,

соединяющих филаменты актина с саркомерами

окружающих клеток. Межклеточные контакты,

соединяющие кардиомиоциты желудочков сердца,

имеют значительный объем – один из наиболее

значимых в живых системах. Соответственно,

для обеспечения нормальных электрофизиологи-

ческих функций и проведения возбуждения необ-

ходимо наличие множества контактов и каналов

с низким сопротивлением. В то же время область

мембраны, содержащая межклеточные соедине-

ния, является ригидной из-за высокого содержа-

ния белка; эти зоны подвержены значительному

механическому стрессу.

Существует гипотеза, автором которой являет-

ся J. Saffitz (2007), о существовании определенных

связей между контрактильной и электрической

дисфункцией. Соответствующие генетическиеА
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дефекты могут приводить к нестабильным механи-

ческим межклеточным контактам и разобщению

межклеточных соединений и кардиомиоцитов.

Подобные аномальные механические соединения

могут обусловливать различные механические

деформации, приводящие в свою очередь к по-

вреждению кардиомиоцитов, ремоделированию

тканей, а позже – и к контрактильной дисфункции

и формированию кардиопатий. Кроме того, ано-

мальные механические связи могут дестабилизи-

ровать сарколемму соседних клеток, что вносит

свой вклад в формирование замедленного прове-

дения, аритмий и ВСС. Так, у больных с болезнью

Naxos (кардиокутанный синдром, включающий

триаду признаков – деформацию волосяного по-

крова по типу «шерсти», кератодермию и АДПЖ),

ассоциированной с высокой частотой ВСС, выяв-

лена рецессивная мутация гена, кодирующего

плакоглобин. Соответственно, при проведении

иммунохимического анализа было выявлено зна-

чительное снижение плакоглобина во вставочных

дисках правого и левого желудочков. Заболевание

впервые описано в 1986 г. N. Protonotarios у боль-

ного с греческого острова Наксос, аналогичные

случаи представлены исследователями из Турции,

Израиля, Саудовской Аравии, Индии и Эквадора.

Еще одной находкой явилось существенное сни-

жение другого важнейшего белка межклеточного

соединения – коннексина-43, включая даже те

случаи, когда заболевание протекало без манифес-

тирующих проявлений и диагноз был поставлен

только на вскрытии. Эти же авторы описали вари-

анты изменения межклеточных соединений и со-

ответствующих белков и при другом виде кар-

диопатий – синдроме Carvajal, кардиокутанном

синдроме с развитием диффузной кардиопатии

и нарушений ритма сердца. В данном случае обна-

ружена генетическая мутация, связанная с десмо-

плакином, с соответствующими изменениями во

вставочных дисках.

В настоящее время обнаружены три группы ге-

нов, связанных с развитием АДПЖ, – гены, коди-

рующие рианодиновые рецепторы (RyR2); гены,

кодирующие фактор роста – TGF-beta 3; и наконец,

гены, кодирующие протеины межклеточного со-

единения (плакоглобин – JUP, десмоплакин –

DSP, плакофилин-2 – PKP-2, десмоглеин-2 –

DSG-2 и десмоколлин-2 – DSC-2). Мутации этих

генов приводят к развитию патогенетических меха-

низмов, составляющих суть данного заболева-

ния, – в том числе гибель миоцитов, сопровождае-

мую атрофией миокарда с последующим замеще-

нием жировой и соединительной тканью. При этом

причины АДПЖ генетически гетерогенны. 

В сериях генетических исследований больных

с АДПЖ, выполненных различными авторами,

мутации известных генов выявлены примерно

в 50% случаев. Таким образом, исследования,

направленные на поиски возможных аномалий

других генов, должны быть продолжены. Генети-

ческий анализ семей с АДПЖ выявил наличие

мутации RyR2 в 28% случаев, TGF- beta 3 – в 4%

и генные аномалии протеинов десмосом – в 68%

случаев. 

1. Мутации RyR2 вызывают индуцируемую

нагрузкой полиморфную ЖТ, ассоциируемую

с легким поражением ПЖ или даже отсутствием

структурных его аномалий. RyR2-рецепторы свя-

заны с высвобождением кальция в саркоплазма-

тическом ретикулуме. Мутации гена приводят

к нарушению функции соответствующих рецеп-

торов и в результате – к внутриклеточной пере-

грузке ионами кальция, которая может вызывать

клеточные повреждения, приводящие к апоптозу

и электрической нестабильности, обусловленной

формированием потенциалов постдеполяриза-

ции. Желудочковые нарушения ритма обычно

провоцируются физической нагрузкой, при этом

ЧСС, при которой формируется ЖТ, может со-

ставлять около 100 уд/мин – такие пациенты

представляют наибольший риск, поскольку по-

добная ЧСС очень часто встречается в обыденной

жизни. Ощутимый превентивный эффект в этих

случаях обычно достигается назначением β-бло-

каторов. 

2. АДПЖ, обусловленная мутациями протеи-

нов межклеточного соединения. Эти протеины ло-

кализуются в области межклеточных соединений,

которыми изобилуют эпидермис и сердечная

мышца, и играют важную роль в формировании

жесткости и плотности соответствующих клеточ-

ных массивов. 

Варианты, обусловленные аномалиями DSP,

PKP-2, DSG-2 и DSC-2, в основном связаны с ауто-

сомно-доминантными типами АДПЖ; аномалии

JUP имеют рецессивные варианты наследования,

их клинический фенотип связан также с пораже-

нием кожи и волосяного покрова. 

Эти варианты мутаций наиболее часто встреча-

ются при АДПЖ – от 41 до 68%. Причем каждый

конкретный вариант характеризуется разной час-

тотой аномалий на ЭКГ, степенью вовлечения

ПЖ, встречаемостью экстракардиальных анома-

лий, видов аритмий и вариантов их лечения (в том

числе необходимостью использования ИКВД),

а также риском развития ВСС. Так, АДПЖ, ассо-

циируемая с мутациями гена DSP, характеризуется

высокой частотой ВСС как первого проявления

заболевания. 

3. Мутации гена TGF-beta 3 описаны у не-

большого (около 4% случаев) числа больных

с АДПЖ. А
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Ген TGF-beta 3 относится к семейству факторов

роста – большой группе регуляторных цитокинов,

играющих важнейшую роль в развитии тканей

и поддержании гемостаза. TGF- beta 3 in vivo вызы-

вает пролиферацию соединительной ткани за счет

расширенной экспрессии генов экстрацеллюляр-

ного матрикса и подавления других генов, в част-

ности матричных металлопротеиназ, включенных

в процесс деградации экстрацеллюлярного мат-

рикса. Соответственно можно предположить, что

мутации TGF-beta 3 могут предрасполагать к раз-

витию миокардиального фиброза. Знание гено-

типических и фенотипических корреляций поз-

воляет правильно оценить варианты течения

заболевания, спектр его клинических проявлений,

а также степень электрической нестабильности

и место диагностических методик – ЭКГ, SA-ЭКГ,

ЭхоКГ, МРТ. 

Если принять, что частота встречаемости

АДПЖ составляет от 1:5000 до 6:10 000 и даже до

44:10 000 (в ряде средиземноморских стран),

то число обнаруженных носителей генетических

мутаций без клинических признаков АДПЖ или

с мягкими их проявлениями (так называемые здо-

ровые носители) существенно недооценивается

(по крайней мере, около 50%). В то же время гене-

тический анализ позволяет выявлять симптома-

тичных носителей на ранних стадиях заболевания. 

Таким образом, соответствующие генотипичес-

кие и фенотипические корреляты характеризуются

широким клиническим спектром. Некоторые здо-

ровые носители не имеют практически никаких

симптомов заболевания, в том числе и желудочко-

вых аритмий, синкопальных эпизодов, случаев

ВСС в семье. Анамнестические данные свидетель-

ствуют о том, что заболевание редко манифестиру-

ет до 10 лет; большинство пациентов начинают

предъявлять соответствующие жалобы в возрасте

от 10 до 20 лет. ВСС наиболее часто встречается

в ранее недиагностированных случаях и редко –

у больных с установленным диагнозом; случаи раз-

вития застойной сердечной недостаточности ред-

ки. Степень выраженности аритмогенного синд-

рома трудно предсказать. Наличие здоровых

носителей мутированных генов заставляет пере-

смотреть диагностические критерии, предложен-

ные в 1994 г., в период, когда генетические иссле-

дования при АДПЖ практически не были

представлены. Так, наличие генетических мутаций

можно рассматривать как «большой критерий» за-

болевания. 

В то же время у больных с клиническими про-

явлениями заболевания генетический анализ не

меняет варианты лечения, подходы к которому

связаны с клиническими проявлениями и степе-

нью электрической нестабильности. 

3. КЛИНИЧЕСКИЕ ВАРИАНТЫ.
КЛИНИКО-ИНСТРУМЕНТАЛЬНЫЕ ДАННЫЕ.

ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ КРИТЕРИИ

Напомним, что первое описание серии боль-

ных, появившееся в 80-х годах, включало пациен-

тов преимущественно мужского пола, большинст-

во из которых страдало симптоматичными желу-

дочковыми аритмиями (ЖА). Возрастной разброс

был достаточно велик – от 13 до 59 лет, однако

наиболее типичным было появление симптомов

на 4-м десятилетии жизни. Естественно, что вни-

мание авторов, представивших первое опиcание,

было сосредоточено на доступных в то время мето-

дах исследования. Так, наиболее частой находкой

на ЭКГ являлась инверсия волны Т в грудных

отведениях (85% больных), полная или неполная

блокада правой ножки пучка Гиса и волны «пост-

экзитации» – так называемые эпсилон-волны,

определяемые также как поздние потенциалы

желудочков при проведении ЭКГ высокого раз-

решения (ЭКГ ВР) примерно у 30% больных.

Большинство больных – около 90% – страдали

желудочковыми аритмиями, имеющими на ЭКГ

морфологию блокады левой ножки пучка Гиса

и исходящими из правого желудочка. В боль-

шинстве случаев ЖА удавалось индуцировать при

проведении ЭФИ. Ультразвуковое исследование

в двухмерном режиме удалось провести примерно

у 1/3 больных, причем в большинстве случаев бы-

ло обнаружено увеличение размеров ПЖ и анома-

лии движения его стенок. При ангиографии удалось

обнаружить увеличение ПЖ, аномалии движения

его стенок. Морфологические аномалии были под-

тверждены при непосредственной визуализации

примерно в половине всех описанных случаев, по-

скольку пациенты подверглись операциям на от-

крытом сердце из-за наличия рефрактерных к ан-

тиаритмическим препаратам аритмий. Авторы

впервые описали преимущественные локализации

обнаруженных структурных аномалий в области

инфундибулярного отдела, верхушки и субтрикус-

пидальной или нижней стенки ПЖ – указанные

изменения, как мы уже отмечали, получили назва-

ние «треугольник дисплазии». 

Как и следовало ожидать, так же, как и при

описании любого нового заболевания, представ-

ленные случаи отражали варианты наиболее тяже-

лого его течения. В последующем появилось нема-

ло описаний новых случаев заболевания, зачастую

имеющих весьма гетерогенные проявления. Час-

тота диагностированных случаев – как при жизни,

так и при исследовании аутопсий – росла и дости-

гала, по данным авторов, значительных цифр. Так,

были представлены данные о том, что в регионе

Veneto (Италия) АДПЖ была определена какА
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причина ВСС в 20% случаев фатальных аритмий

у лиц, умерших внезапно в возрасте до 35 лет. Кро-

ме того, АДПЖ была определена как причина ВСС

примерно у 1/4 всех внезапно умерших спортсме-

нов. При этом в ряде случаев к категории АДПЖ

были отнесены «пограничные» варианты и клини-

ческие случаи, ранее диагностированные как

«идиопатические», имеющие минимальные струк-

турные аномалии. Диагностика данного заболева-

ния перестала казаться столь уж очевидной, ибо

«золотой стандарт» – замещение миокарда жиро-

вой и соединительной тканью – сместился в об-

ласть аутопсийных исследований или хирурги-

ческих вмешательств. Так, подобная диагностика

оказалось возможной в Научном центре сердечно-

сосудистой хирургии им. А. Н. Бакулева РАМН,

где проф. Л. А. Бокерия выполнил более 40 вмеша-

тельств у больных данной категории. Очевидно,

что в иных условиях, даже при доступности эндо-

миокардиальных биопсий, указанный морфо-

логический признак может оказаться чем-то вроде

«золотого руна» – локализация патологических

изменений часто имеет субэпикардиальный харак-

тер, иногда вне зоны описанного треугольника –

словом, отрицательный ответ не означает отсутст-

вия заболевания. Вот почему рабочей группой по

заболеваниям миокарда и перикарда Европейско-

го общества кардиологов были разработаны диа-

гностические критерии, определяющие клиничес-

кий спектр заболевания. Эти критерии были раз-

делены на 6 групп, с большими и малыми

диагностическими критериями, в зависимости от

их специфичности. Диагноз АДПЖ правомочен

при наличии двух признаков, представляющих

большие критерии, или одного большого и двух

малых, или четырех малых критериев.

Диагностические критерии АДПЖ

1.Глобальная и/ или региональная дисфункция
и структурные нарушения

Большие:

– выраженная дилатация и снижение систо-

лической функции ПЖ при отсутствии из-

менений ЛЖ (или незначительном их ха-

рактере);

– локализованные аневризмы ПЖ (зоны аки-

неза или дискинеза с диастолическим выпя-

чиванием);

– выраженная сегментарная дилатация ПЖ.

Малые:

– умеренная дилатация ПЖ и/ или снижение

ФВ ПЖ с нормальной функцией ЛЖ;

– умеренная сегментарная дилатация ПЖ;

– сегментарная гипокинезия ПЖ.

2.Особенности строения ткани стенки желудоч-
ков сердца

Большие:

– замещение миокарда жировой и фиброзной

тканью (по данным эндомиокардиальной

биопсии).

3. Аномалии реполяризации
Малые:

– инверсия Т-волны в правых прекордиальных

отведениях (V2–V3) у лиц старше 12 лет при

отсутствии блокады правой ножки пучка Гиса.

4. Аномалии деполяризации/ нарушения прове-
дения

Большие:

– эпсилон-волны или уширение комплекса

QRS в отведениях V1–V3 (более 110 мс).

Малые:

– наличие поздних потенциалов на ЭКГ ВР.

5. Нарушения ритма сердца
Малые:

– устойчивая или неустойчивая ЖТ с морфоло-

гией блокады левой ножки пучка Гиса (доку-

ментированная ЭКГ, при холтеровском мо-

ниторировании или нагрузочной пробе):

– частая желудочковая экстрасистолия (свыше

1000 за 24 часа холтеровского мониториро-

вания).

6. Семейный анамнез
Большие:

– семейный характер заболевания подтвержден

данными посмертной аутопсии или во время

хирургического вмешательства.

Малые:

– семейный анамнез осложнен случаями ВСС

(в возрасте до 35 лет), вероятно, обусловлен-

ной АДПЖ;

– диагностированные случаи АДПЖ (согласно

представленным критериям) в семье.

Обратим внимание на относительный характер

указанных критериев. Наиболее сложно стандар-

тизировать морфологические аномалии ПЖ, диа-

гностированные по данным ЭхоКГ, ангиографии,

МРТ или радиоизотопных исследований. В интер-

претации указанных исследований всегда есть до-

ля субъективизма. С другой стороны, понятие

«нормы» в отношении тех или иных параметров

ПЖ достаточно широко варьирует и определено

в относительно небольшой группе условно здоро-

вых лиц. Дилатация сегмента или всего ПЖ опре-

делялась как умеренная, если она укладывалась

в пределах 2–3 стандартных отклонений от нормы.

При выраженных отклонениях границы имеющих-

ся изменений превышали 3 стандартных отклоне-

ния от нормы. Для повышения специфичности

разработанных критериев в предложенной диагно-

стической схеме указывается преимущественное

поражение ПЖ с небольшими изменениями ЛЖ А
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или без таковых – так авторы пытались отделить

случаи ДКМП с вовлечением ПЖ. Сейчас стано-

вится понятным, что две эти нозологические фор-

мы в ряде случаев перекрываются. 

Что касается частоты вовлечения в процесс

ЛЖ, то оно имеет место почти в половине случаев

фиброзно-жировой инфильтрации ПЖ (Basso C.,

1996). Чаще подобные случаи наблюдаются в более

старших возрастных группах и связаны с наличием

сердечной недостаточности. В 1995 г. M. Okabe

и соавт. впервые предположили наличие изолиро-

ванной «аритмогенной дисплазии левого желудоч-

ка». При аутопсии у этого пациента, страдавшего

левожелудочковой тахикардией, была выявлена

фиброзно-жировая инфильтрация ЛЖ при нор-

мальных коронарных артериях. Аналогичные со-

общения представлены в литературе у больных

с мутациями десмоплекина, имевших при ауто-

псии преимущественное поражение ЛЖ (Bauce B.

и соавт., 2005; Norman M., 2005). 

Важно отметить, что во всех случаях вовлече-

ния в процесс ЛЖ фибробластные и жировые от-

ложения располагались в субэпикардиальных или

интрамуральных отделах, что характерно для дис-

плазии ПЖ и в определенной степени отражает

различные проявления одного заболевания. 

Специфические морфологические изменения

согласно принятым критериям относятся к числу

«больших» диагностических критериев, что вполне

понятно с точки зрения определения данного за-

болевания. Насколько эти критерии специфичны

и распространены в реальной клинической прак-

тике? По данным Н. Tandri и соавт. (2004), изучав-

ших морфологические изменения кардиомиоци-

тов, интерстиция, соединительной и жировой тка-

ни при АДПЖ, в качестве пороговых значений

были установлены следующие показатели: нали-

чие менее 45% кардиомиоцитов, более 40% фибро-

за и более 3% жировой ткани были определены как

диагностические признаки АДПЖ (чувствитель-

ность 67% и специфичность более 90% при нали-

чии по крайней мере одного из перечисленных па-

раметров). Нормальное количество выявляемых

кардиомиоцитов при проведении ЭМБ состаляет

около 80–85%; если в результате жировой или

соединительнотканной инфильтрации обнару-

живается менее 45% кардиомиоцитов, это счита-

ется признаком АДПЖ; если резидуальный мио-

кард составляет 45–70% – результат является

неопределенным, и наконец, если резидуальный

миокард составляет более 70% – биопсия считает-

ся негативной. 

Наличие аномалий реполяризации описано

у 19–94% больных, в зависимости от наличия отя-

гощенного семейного анамнеза, степени родства

и т. д. Кроме того, эти аномалии часто встречаются

при наличии блокады ножек пучка Гиса, ВПС и др.

Таким образом, аномалиям реполяризации и изме-

нениям волны Т вполне справедливо отведен ста-

тус малого критерия. Эпсилон-волны удается об-

наружить у 25–33% больных с АДПЖ; модифици-

рованные отведения позволяют диагностировать

этот феномен примерно у 60% больных. Этот при-

знак, равно как и удлинение желудочкового ком-

плекса, в первых трех грудных отведениях (незави-

симый предиктор ВСС) рассматриваются как

большие диагностические критерии, хотя их рас-

пространенность в популяции больных АДПЖ

существенно варьирует. Наличие поздних потен-

циалов на ЭКГ ВР отмечено у 50 – 80% больных.

Признак отличается относительно невысокой спе-

цифичностью и рассматривается как малый крите-

рий, однако наличие задержанной активности,

по данным ряда авторов, ассоциируется с выра-

женными морфологическими изменениями ПЖ,

в частности наличием выраженного фиброза. 

Нарушения ритма сердца с морфологией бло-

кады левой ножки пучка Гиса в ряде случаев на-

блюдаются у больных ИБС после перенесенного

инфаркта миокарда и у больных с так называемы-

ми идиопатическими ЖА, относительно благопри-

ятном виде аритмий. В этих случаях диагноз

АДПЖ должен быть исключен, между тем наличие

указанных аритмий не является высокоспецифич-

ным для АДПЖ. В результате признак рассмат-

ривается как малый диагностический критерий.

Заслуживает особого внимания изучение семейно-

го анамнеза. Не удивительно, что обнаружение

у родственников соответствующих морфологичес-

ких изменений ПЖ как «золотого стандарта»

диагностики АДПЖ рассматривается как большой

диагностический критерий. Подозрительными

в отношении АДПЖ являются случаи ранней вне-

запной смерти в семье (до 35 лет), что при отсутст-

вии определенных данных аутопсий рассматрива-

ется как малый критерий. 

Еще до опубликования приведенных критериев

в 1994 г. стало ясно, что особенности течения забо-

левания у родственников пробандов отличаются от

приведенных критериев, что предполагает гетеро-

генность проявлений болезни, даже в случаях, ког-

да родственники имеют идентичные генетические

мутации. Так, были обнаружены явления непол-

ной пенетрации или вариабельности клинических

проявлений, обусловленные возрастными измене-

ниями. Кроме того, после опубликования приве-

денных критериев были обнаружены носители со-

ответствующих генетических мутаций, имеющие

некоторые клинические проявления, но не удов-

летворяющие всем необходимым критериям дан-

ного заболевания. Более того, морфологические

признаки АДПЖ были обнаружены при посмерт-А
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ном исследовании биопсий у внезапно умерших

спортсменов, у которых при жизни не выявлялись

соответствующие критерии заболевания (скрытая

фаза АДПЖ?). В результате стало ясно, что рас-

пространенность заболевания у родственников

пробандов недооценивается, многие из них имеют

один или несколько малых критериев. Таким обра-

зом, была предложена модификация приведенных

критериев, которую можно было использовать

с диагностическими целями, но только у родствен-

ников первой степени родства с больным с под-

твержденным диагнозом АДПЖ. Наличие одного

из признаков – прекардиальной инверсии волны

Т, поздних потенциалов желудочков, или ЖТ

с морфологией блокады левой ножки пучка Гиса,

или небольших функциональных или морфологи-

ческих изменений ПЖ по данным ряда методов

визуализации – следует рассматривать согласно

предложенной модификации как диагностичес-

кий признак для установления семейной формы

АДПЖ. Кроме того, был снижен порог регистри-

руемого числа желудочковых экстрасистол (ЖЭ) –

с 1000 в сутки по данным холтеровского монито-

рирования до 200 за тот же период времени (Ha-

mid M. S., 2002). 

Модифицированные критерии диагностики се-
мейных форм АДПЖ (при наличии доказанной
АДПЖ у родственника первой степени родства не-
обходимо наличие по крайней мере одного из пере-
численных критериев) (Hamid M. S., 2002):

1. ЭКГ

Инверсия Т-волны в отведениях V2–V3

2. ЭКГ ВР

Поздние потенциалы желудочков

3. Нарушения ритма сердца

Документированные эпизоды ЖТ с морфо-

логией блокады левой ножки пучка Гиса

Более 200 ЖЭ по данным 24-часового мони-

торирования ЭКГ

4. Структурные или функциональные анома-

лии ПЖ

Небольшая дилатация ПЖ и/или снижение

его насосной функции при нормальном ЛЖ

Региональная гипокинезия ПЖ.

Предложенные модифицированные критерии,

используемые при семейных формах заболевания,

нуждаются в дальнейшем проспективном исследо-

вании. Используя эти признаки, заболевшими

можно считать дополнительно около 15% родст-

венников, причем в большинстве случаев имели

место мутации генов, регулирующих десмоплакин.

Понятно, что использование классических, пред-

ложенных еще в 1994 г. критериев, может привести

к значительному числу ложноотрицательных за-

ключений, тогда как использование модифициро-

ванных диагностических признаков потенцирует

ложноположительные заключения. Таким образом,

по представлениям экспертов рабочей группы в на-

стоящее время не существует какого-либо одного

признака или диагностической методики, обла-

дающих достаточной чувствительностью и специ-

фичностью для диагностики АДПЖ. К ограничени-

ям предложенных диагностических систем следу-

ет, по-видимому, отнести и недооценку возможных

поражений левого желудочка, выявляемых по дан-

ным аутопсий в значительном числе случаев

АДПЖ, причем ряд этих находок связан с типич-

ными мутациями десмоплакина, а изменения мио-

карда имеют преимущественно левожелудочковую

локализацию. 

4. СОВРЕМЕННЫЕ ИНСТРУМЕНТАЛЬНЫЕ
МЕТОДЫ ДИАГНОСТИКИ АДПЖ

С момента опубликования приведенных реко-

мендаций был накоплен значительный опыт в ди-

агностике АДПЖ с использованием новых, посто-

янно совершенствуемых методов визуализации,

в том числе эхокардиографии, МРТ и картирова-

ния. С их внедрением стало ясно, что основные

ограничения ранее используемых методик свя-

заны с неточностью определения «небольших»,

«умеренных» и «выраженных» изменений ПЖ.

Так, наибольшие изменения были выявлены в вы-

водном тракте ПЖ (37,9±6,6 мм у больных

с АДПЖ по сравнению с 26,2±4,9 мм в группе

нормы). Использование новых методов визуализа-

ции позволило установить точные пороговые зна-

чения для соответствующих измерений ПЖ, равно

как и определить нормальные параметры, осно-

ванные на изучении значительного числа лиц

группы нормы, соотнести эти показатели по возра-

стному, гендерному признакам и даже индексиро-

ванным значениям, рассчитанным по отношению

к площади поверхности тела. 

Наиболее доступным методом визуализации

структурных аномалий сердца, конечно же, оста-

ется эхокардиография. Морфологическими ано-

малиями, часто выявляемыми при АДПЖ, явля-

ются дилатация ПЖ (по данным Североамерикан-

ского регистра выявлялась у 100% пробандов),

фокальные (сегментарные) аневризмы, нарушение

кинетики движения его стенок, выраженная тра-

бекулярность и повышение эхогенности модера-

торного пучка. Следует отметить, что в силу анато-

мических особенностей и проблем, связанных

с невозможностью визуализации всего ПЖ, кор-

ректное определение его объема, а следовательно,

и фракции выброса представляет определенные

сложности. Хорошо коррелирует с фракцией вы-

броса ПЖ фракционное изменение его площади,

измеренное из парастернальной четырехкамерной А
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проекции по длинной оси. Тем не менее, по дан-

ным Североамериканского регистра АДПЖ,

при сопоставлении ультразвуковых находок у про-

бандов и группы нормы одним из наиболее часто

встречаемых признаков являлось хаотичное распо-

ложение трабекул, выявляемое у 54% больных

и практически отсутствующее в группе нормы.

Кроме того, в данном регистре приведены количе-

ственные показатели параметров правого желу-

дочка (его конечный систолический и конечный

диастолический размеры) в группе нормы и у про-

бандов. Так, увеличение длинной оси выводного

тракта левого желудочка более 30 мм позволяло

диагностировать АДПЖ с чувствительностью 89%

и специфичностью 84%. Между тем значение при-

веденных данных в определенной степени ограни-

чено отсутствием больших популяционных иссле-

дований, оценивающих соответствующие анато-

мические характеристики правых отделов сердца

в норме. Тем не менее к числу умеренно выражен-

ных относят изменения, лежащие в пределах от 2

до 3 стандартных отклонений от приведенных нор-

мальных величин. A. Nava и соавт. (2000), обследо-

вавшие 132 пациента из 37 семей с АДПЖ, описа-

ли три варианта изменений ПЖ в зависимости от

степени его дилатации и/или особенностей движе-

ния стенки. Так, при умеренно выраженной фор-

ме, наблюдаемой в 64% случаев, объем ПЖ не пре-

вышал 75 мл/м2, а зоны гипо- и акинеза имели ло-

кализованный характер. При промежуточном

варианте (около 30% случаев) КДО ПЖ находился

в пределах от 75 до 120 мл/м2, а при тяжелом ва-

рианте объем ПЖ превышал 120 мл/м2, соот-

ветственно зоны акинеза и дискинеза были более

обширными, с явлениями диастолического выбу-

хания. Дилатация выводного отдела правого желу-

дочка была связана с прогрессированием заболева-

ния и наблюдалась практически у всех больных

с тяжелыми вариантами его течения. Актуальным

остается вопрос дифференциальной диагностики

имеющихся изменений с особенностями, наблю-

даемыми при «спортивном сердце». В сомнитель-

ных случаях могут быть использованы новые ульт-

развуковые технологии, в том числе TDI и изуче-

ние деформации миокарда. Так, при АДПЖ

отмечено снижение систолической и раннедиасто-

лической скорости движения кольца ТК, а также

снижение отношения Еа к позднедиастолической

Аа, хотя нормальные параметры движения кольца

ТК все еще нуждаются в дальнейшем определении.

В ряде исследований для лучшей визуализации эн-

докарда ПЖ и различных его анатомических осо-

бенностей используют контрастные вещества. 

Более точные измерения можно получить с ис-

пользованием МРТ, поскольку объемные и расчет-

ные показатели определяются исходя из трехмер-

ной модели и наиболее приближены к реальным;

по этим же соображениям точность измерений по

данным МРТ превосходит даже данные контраст-

ной ангиографии. Таким образом, использование

для количественных подсчетов степени стандарт-

ных отклонений, а не абсолютных величин, далеко

не всегда позволяет оценить выраженность имею-

щихся аномалий. Кроме того, МРТ и КТ обладают

уникальной возможностью характеризовать струк-

турные и морфологические особенности ПЖ

(рис. 4). МРТ позволяет диагностировать наличие

интрамиокардиальных жировых отложений,

а контрастное исследование позволяет обнаружи-

вать явления фиброза.

Первый опыт использования МРТ в диагности-

ке АДПЖ принадлежит G. C. Casolo и соавт. и от-

носится к 1987 г. Эти авторы впервые описали

МРТ-признаки АДПЖ в виде интрамиокардиаль-

ного отложения жира. В настоящее время особен-

ности, выявляемые при МРТ у больных, можно ус-

ловно разделить на две группы: 1) отражающие

морфологические аномалии; 2) функциональные

особенности. К первым относят интрамиокарди-

альное отложение жировой ткани, фокальное ис-

тончение стенки (менее 2 мм), гипертрофию ПЖ

(утолщение его стенки более 8 мм), нарушение

ориентации и характера трабекул (в том числе ги-

гантские Y-образные трабекулы, имеющие вид

глубоких щелей при проведении ангиографии)

и расширение выводного тракта ПЖ. К функцио-

нальным особенностям относят локальные нару-

шения контрактильной способности, признаки

аневризмы, глобальной дилатации и дисфункции

ПЖ, а также диастолической его дисфункции. На-

иболее часто указанные изменения локализуются

в области треугольника дисплазии – нижнесуб-

трикуспидальной области, верхушки и инфунди-

булярного отдела ПЖ. В то же время авторы, зани-

мающиеся МРТ-диагностикой АДПЖ, предосте-

регают от возможности гипердиагностики. Так,

наличие жировой инфильтрации миокарда не яв-

ляется синонимом АДПЖ, поскольку данный фе-

номен встречается в ряде случаев у пожилых лю-

дей, при лечении стероидами, а также при других

видах кардиомиопатий. Таким образом, МРТ яв-

ляется важнейшим, но далеко не единственным

шагом в диагностике АДПЖ. 

Значительные диагностические возможности

в диагностике АДПЖ имеет мультиспиральная КТ,

позволяющая выявлять субэпикардиальную и ин-

трамиокардильную жировую инфильтрацию ПЖ,

повышенную его трабекулярность. Интересно, что

аномальные зоны, обнаруженные на КТ, коррес-

пондировали с зонами патологических изменений

при проведении электроанатомического картиро-

вания, часто превосходя последние (Tandri H.,А
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2007). Согласно представленным в литературе дан-

ным имеется высокая корреляция между данными

КТ и МРТ, однако последняя получила большее

распространение в силу ряда причин, в том числе

более низкой радиационной нагрузки. В то же вре-

мя КТ позволяет проводить повторные исследова-

ния у больных с имплантированными кардиовер-

терами-дефибрилляторами. 

Контрастная ангиография была, видимо, пер-

вым методом, позволившим визуализировать ти-

пичные изменения у больных с АДПЖ. Несмотря

на появление новых, возможно, более совершен-

ных неинвазивных диагностических методик, ан-

гиография по-прежнему сохранила свою диагнос-

тическую значимость, позволяя оценить все кон-

туры ПЖ. Ангиографические признаки АДПЖ

включают наличие глобальной или региональной

дисфункции ПЖ, аневризм или зон гипо- и акине-

за, повышение трабекулярности и изменение

структуры трабекул с их гипертрофией, замедле-

ние эвакуации контраста, наличие глубоких щелей

или гигантских Y-подобных трабекул. В зонах бо-

лее выраженного структурного ремоделирования

обнаруживаются множественные «мешочки», со-

здающие своеобразный контур ПЖ в виде «цвет-

ной капусты». Указанные изменения считаются

высокоспецифичными для АДПЖ. К другим

признакам заболевания относятся сегментарная

гипокинезия, наличие аневризм, мешотчатых вы-

буханий ПЖ. Наличие указанных изменений сви-

детельствовало в пользу АДПЖ с высокой чувстви-

тельностью и специфичностью (соответственно

88 и 96%). J. Hebert и соавт. (2004) описали другой

весьма характерный для снижения ФВ ПЖ при-

знак – снижение систолической экскурсии кольца

трикуспидального клапана (от базальных к верху-

шечным отделам) менее 12 мм.

Важную роль в диагностике АДПЖ играют ко-

личественные показатели, описывающие морфо-

функциональные изменения ПЖ. Как правило,

с этой целью используют формулу Симпсона (пло-

щадь – длина) и биплановую модель ПЖ, ряд ав-

торов используют модель пирамиды или же при-

нимают объем ПЖ равным сумме попереченых его

сечений с заданным «шагом» (то есть высотой

срезов) непосредственно от верхушки до вывод-

ного тракта. Между тем точность объемных харак-

теристик ПЖ зависит и от используемой аппро-

ксимации его формы, и от точности определения
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Рис. 4. Магнитно-резонансная
томография при аритмогенной
дисплазии правого желудочка*: 

а – микроаневризмы передней стенки
ПЖ (отмечены указкой); б – участок
жира (отмечен стрелками); в – расши-
рение выводного отдела ПЖ (фаза сис-
толы); г – расширение выводного отде-
ла ПЖ (фаза диастолы); д – фиброз
передней стенки ПЖ (аневризма в ниж-
ней трети отмечена звездочкой)

б в

г д

*Рисунки любезно предоставлены проф. В. Н. Макаренко

и д. м. н. Л. А. Юрпольской.
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контуров эндокарда. В качестве предела нормаль-

ных значений используют усредненные показа-

тели нормы и возможные вариации в пределах

двух стандартных отклонений; более корректно

использовать нормализованные значения, ин-

дексированные к площади поверхности тела.

Данное положение очень важно, поскольку уве-

личение объемов и линейных размеров ПЖ и со-

ответственно снижение ФВ, возникающие при

тяжелых формах заболевания, рассматривались

как одни из важных его признаков еще в первых

исследованиях. 

В настоящее время активно разрабатываются

компьютерные методики, позволяющие сравни-

вать контуры движения стенки ПЖ в различные

периоды фазы систолы в различных проекциях

(Wichter Th., 2007). Эта концепция напоминает ис-

пользуемую в других методах визуализации идею

«деформации» миокарда и призвана анализиро-

вать, в том числе и количественно, неоднород-

ность движения и смещения контуров. Компью-

терный анализ позволяет сопоставлять данные

особенности у конкретного больного и в группе

нормы. Интересно, что аналогичный подход мы

использовали еще в 1986–1988 гг., когда под

руководством проф. Л. А. Бокерия совместно

с Н. А. Чигогидзе оценивали характер движения

ПЖ в разные фазы систолы, вычерчивая его гра-

ницы на бумаге как кальке от изображения ангио-

грамм (рис. 5). В ряде случаев отмечены ангиогра-

фические признаки вовлечения в процесс ЛЖ. 

Чрезвычайно интересно сопоставление элект-

рофизиологических и гистологических особеннос-

тей, выявляемых при АДПЖ при проведении элек-

троанатомического картирования (ЭК) и по данным

эндомиокардиальных биопсий (ЭМБ). В настоящее

время хорошо известно, что существенная «поте-

ря» кардиомиоцитов, наблюдаемая, например,

у больных ИБС после перенесенного инфаркта

миокарда при формировании рубца, приводит

к возникновению низкоамплитудной, фрагменти-

рованной электрической активности, регистриру-

емой при ЭКГ ВР и диагностируемой при последо-

вательном эндокардиальном, интраоперационном

или трехмерном электроанатомическом картиро-

вании. Аналогичным образом подобные феномены

могут регистрироваться и у больных с АДПЖ,

у которых трехмерный мэппинг электрического

потенциала с использованием системы CARTO

позволяет выявлять зоны атрофии миокарда и фи-

брозно-жировой его инфильтрации. Данная мето-

дика позволяет четко диагностировать наличие,

локализацию и степень выраженности патологи-

ческих изменений миокарда, используя в качестве

основного критерия топографию зон с низким по-

тенциалом, то есть электроанатомические призна-

ки рубца. Кроме того, этот метод позволяет обсле-

довать зоны ПЖ, труднодоступные для эхокардио-

графии (Corrado D., 2005). Одним из важных

преимуществ ЭК, по мнению D. Corrado, является

возможность дифференциальной диагностики

АДПЖ и идиопатической ЖТ из выводного тракта

ПЖ. Кроме того, с наличием низкоамплитудной

активности по данным ЭК связан худший прогноз

в плане развития жизнеугрожающих фатальных

аритмий, что указывает на необходимость имплан-

тации кардиовертера-дефибриллятора. Данная

категория больных при наличии указанного фено-

мена имеет более высокую частоту отсроченных

рецидивов аритмий после проведения радиочас-

тотной аблации аритмогенных зон. 

Важный вопрос касается использования биопсий

ПЖ для верификации диагноза АДПЖ. Частота

осложнений при данной процедуре составляет

1–2%, случаи летального исхода крайне редки

(менее 0,2%). Ключевым признаком, помимо
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Рис. 5. Вентрикулограмма правого желудочка больного А. (систола). В III сегменте правого желудочка (вывод-
ная часть, зона радиусом 40–70°) имеется дивертикулоподобное выпячивание, сохраняющееся на протяжении
всех субпериодов кардиоцикла (на схемах отмечено стрелками)
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характера поражения, является его локализация.

Кроме качественных диагностических признаков,

предложенных еще в 1994 г., A. Angelini и соавт.

(1996) предлагают и определенные морфометри-

ческие критерии, повышающие специфичность

методики. По данным других авторов (Wicater T.,

1994; Daliento L., 1995), типичные признаки

АДПЖ при ЭМБ (см. выше) были выявлены

в 25–66% случаев, в зависимости от возраста боль-

ных, что может быть связано с субэпикардиаль-

ным поражением или же с локализацией аномаль-

ных зон, труднодоступных для данного вида ис-

следования. При сопоставлении данных ЭМБ

с результатами неинвазивных исследований, фиб-

робластная инфильтрация (более 30%) явилась на-

иболее значимым предиктором появления позд-

них потенциалов при регистрации электрокар-

диограммы высокого разрешения (ЭКГ ВР) или

снижения насосной функции ПЖ. 

По данным С. Basso и соавт. (2007), наличие

в ПЖ менее 64% резидуального миокарда в соот-

ветствующих биопсиях коррелирует с диагнозом

АДПЖ с чувствительностью 80% и специфичнос-

тью 90%. Эти же авторы показали, что биопсии

МЖП и ЛЖ не улучшают диагностические воз-

можности метода при подозрении на АДПЖ. Наи-

более важная задача дифференциальной диагнос-

тики АДПЖ при ЭМБ заключается в выделении

идиопатической правожелудочковой тахикардии,

а также миокардитов и саркоидоза. Что касается

сопоставления данных ЭМБ с результатами неин-

вазивных методик, в частности МРТ, диагностиче-

ская надежность первой выше – соответственно 89

и 56%. Диагностическая надежность МРТ увели-

чивается при использовании контраста – гадоли-

ния; это дает прекрасную корреляцию между дву-

мя методами (Tandri H., 2005). Более того, МРТ

с контрастированием позволяет локализовать зону

поражения и преодолеть ошибки, связанные с не-

точным забором ЭМБ, а также недооценкой пора-

жения ЛЖ. 

Фибробластное и жировое замещение миокарда

при АДПЖ коррелирует также с данными трехмер-

ного электроанатомического картирования с ис-

пользованием системы CARTO – зоны замещения,

выявленные при ЭМБ, корреспондируют с пози-

тивными результатами картирования с использова-

нием CARTO – с зонами низкой амплитуды. 

5. ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА
АДПЖ

К 1952 г. относится первое описание так назы-

ваемой аномалии Уля – практически полного отсут-

ствия миокарда ПЖ. В «пергаментном» ПЖ эпи-

кард непосредственно прилежит к эндокарду без

прослойки жира, в отличие от АДПЖ, при которой

подобный слой, представленный адипоцитами

или соединительнотканными волокнами, присут-

ствует. Другими отличительными особенностями

аномалии Уля является отсутствие семейного

анамнеза, относительно редкое развитие аритмий,

значительно более ранний дебют заболевания. 

В настоящее время в связи с активным внедре-

нием МРТ значительно расширились возможнос-

ти диагностики жировой инфильтрации ПЖ. Та-

ким образом, встает вопрос – является ли сам фе-

номен жировой инфильтрации самостоятельным

морфологическим маркером АДПЖ? Ряд авторов

пишут, что данный феномен относится к нормаль-

ным находкам у целого ряда больных, особенно

старших возрастных групп. Так, в ряде исследова-

ний показано, что если жировая инфильтрация,

достигающая 15% в выводном тракте или задней

стенке, не может относиться к варианту нормы,

то эта же находка в области верхушки может встре-

чаться у здоровых субъектов. Так, D. K. Tansey

(2005) обнаружил, что 85% сердец внезапно умер-

ших от некардиальных причин больных имели,

по крайней мере, небольшие зоны интрамиокар-

диального жира при отсутствии явлений фиброза

и воспаления. Эта тенденция была более выражен-

ной у лиц пожилого возраста и у женщин. 

Массивная жировая инфильтрация ПЖ без ка-

ких-либо признаков фиброза и дегенерации мио-

цитов рассматривается сегодня как сомнительная

причина ВВС и, как правило, не имеет семейного

анамнеза. В этих случаях миоциты оказываются

смещенными, но не замещенными и не имеют

структурных аномалий, в отличие от АДПЖ, когда

прослеживаются дегенеративные изменения кар-

диомиоцитов и ядер. 

Таким образом, для более определенной диа-

гностики АДПЖ помимо жировой инфильтрации

необходимо наличие соединительнотканного за-

мещения и дегенеративных изменений самих мио-

цитов. Таким образом, становится понятной необ-

ходимость использования диагностических мето-

дик, способных отражать не только жировые

отложения, но и наличие соединительной ткани, –

к таковым относится, в частности, МРТ с контрас-

тированием гадолинием. 

Точно так же отнюдь не во всех случаях можно

утверждать, что случаи ВСС у больных с выра-

женной жировой инфильтрацией всегда связаны

с наличием АДПЖ (Davies H., 1999). В противном

случае следовало бы ожидать значительного роста

числа случаев ВСС, связанной с АДПЖ, как это

было описано в одном из исследований, выполнен-

ных во Франции (Tabib A. и соавт., 2003). В гено-

типированных случаях АДПЖ (обусловленных му-

тациями генов, кодирующих протеины десмосом) А
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при анализе аутопсийного и биопсийного матери-

ала были выявлены бивентрикулярные изменения,

типичная жировая и фибробластная инфильтра-

ция, дегенеративные изменения кардиомиоцитов

и аномалии их ядер (Bauce B. и соавт., 2005; Flitc-

her A., 2006). Как правило, в более молодом воз-

расте ярче выражена фибробластная инфильтра-

ция, в старших возрастных группах – жировая

инфильтрация. 

В отличие от указанных генетических вариан-

тов аномалий десмосом при АДПЖ, при дефектах

генов, регулирующих рианодиновые рецепторы 2

(вариант АДПЖ 2), связанных с перегрузкой иона-

ми кальция и развитием стресс-индуцируемой же-

лудочковой тахикардии (ЖТ), имеются очень

сдержанные изменения миокарда желудочков (или

же полное отсутствие структурных аномалий).

Однако относятся ли данные варианты заболева-

ния к АДПЖ, остается сомнительным. В части

таких случаев отмечены специфические морфоло-

гические признаки – отложение фосфата кальция

в кардиомиоцитах. 

Таким образом, данный вариант АДПЖ может

рассматриваться как каналопатия с вторичным по-

ражением кардиомиоцитов, связанным с наличи-

ем соответствующей генетической мутации.

Суммируя представленные данные первых наблю-

дений, диагностические критерии, опыт, накоплен-

ный в результате составления регистров больных

с АДПЖ и располагающий значительным числом

качественных методов исследования, большинство

исследователей подчеркивают роль генетического

картирования. В то же время важно помнить об ин-

дивидуальности фенотипических проявлений заболе-

вания, определяющих в значительной степени про-

гноз заболевания и варианты его лечения.

В этом плане важно дифференцировать АДПЖ

и так называемую идиопатическую ЖТ, исходя-

щую из выводного тракта ПЖ и имеющую, как

правило, относительно благоприятный прогноз

при отсутствии семейных форм и хорошие резуль-

таты катетерной аблации, весьма проблематичной

методики у больных с АДПЖ. Наиболее частая ло-

кализация идиопатической ЖТ в выводном тракте

правого, а в ряде случаев – левого желудочка,

по мнению A. F. Moorman (2003), связана с яв-

лениями дисэмбриогенеза. Другим возможным

субстратом формирования идиопатической ЖТ

является нарушение симпатической иннервации

соответствующих зон. Исходя из современных

представлений о механизмах аритмий при идиопа-

тической ЖА выделяют три варианта: I – адено-

зин-чувствительный вариант, связанный с триг-

герной активностью и поздней постдеполяризаци-

ей; ЖТ обычно имеет морфологию блокады левой

ножки пучка Гиса, провоцируется физической

нагрузкой и индуцируется при ЭФИ; II – пропра-

нолол-зависимый вариант, возникающий по меха-

низму повышенного автоматизма, может иметь

различную морфологию и индуцируется введени-

ем катехоламинов; III – верапамил-зависимый ва-

риант идиопатической ЖТ, обусловлен интрафас-

цикулярным риентри, часто имеет морфологию

блокады правой ножки пучка Гиса, индуцируется

при ЭФИ. При идиопатической ЖТ наиболее

распространен I вариант, связанный с развитием

поздней постдеполяризации. 

Диагноз идиопатической ЖТ из выводного

тракта ставится после исключения других нозоло-

гических форм. Значительная роль отводится эхо-

кардиографии и МРТ, которые в ряде случаев вы-

являют небольшие изменения правого желудочка,

чаще свободной его стенки, без признаков жиро-

вой инфильтрации. Как правило, эндокардиаль-

ное картирование при идиопатической ЖТ не

выявляет выраженных аномалий, в отличие от слу-

чаев АДПЖ, когда регистрируют низкоамплитуд-

ную, фрагментированную электрограмму, свиде-

тельствующую о наличии «рубцов», аналогично

тому, как это происходит в ряде случаев у больных

ИБС. Использование системы CARTO, обеспечи-

вающей трехмерное электроанатомическое карти-

рование, также позволяет определять патологичес-

кий субстрат при АДПЖ. Интересно, что и в этой

группе больных с идиопатическими аритмиями

аномалии, выявленные при МРТ, в совокупности

с поздними потенциалами желудочков являлись

предикторами неблагоприятного результата кате-

терных аблаций. Однако интерпретация данных

МРТ, в том числе наличие жировых отложений,

часто дает избыточное число ложноположитель-

ных заключений о наличии структурных аномалий

ПЖ, трактуя эти случаи как АДПЖ. По сводным

данным о результатах катетерной аблации идиопа-

тической ЖТ, выполненной к 2007 г. у 701 больно-

го, эффективность этой процедуры у данной кате-

гории больных достаточно высокая и достигает

82–100%, составляя в среднем 93%.

6. ПРОГНОЗ И ПРЕДИКТОРЫ
НЕБЛАГОПРИЯТНОГО ТЕЧЕНИЯ

ЗАБОЛЕВАНИЯ

Частота АДПЖ в общей структуре ВСС неизве-

стна, но большинство авторов считают, что данное

заболевание является причиной фатальных собы-

тий у 15–25% внезапно умерших лиц в возрасте

до 35 лет. У больных старше 65 лет АДПЖ, возмож-

но, является причиной смерти в 3–20% случаев

(Hulot J.-S., 2005). По данным D. Corrado (2003),

ежегодный уровень смертности при этом заболева-

нии составляет от 2,3 до 4%. При эмпирическойА
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антиаритмической терапии (ААТ) уровень смерт-

ности в результате АДПЖ составляет около 2,5%

в год (Marcus F., 2007). D. Dalal и соавт. (2005), ана-

лизируя данные 100 больных, наблюдаемых

в США и включенных в регистр АДПЖ в 1998 г.,

приводят следующие сведения: при анализе акту-

арной выживаемости при сроках наблюдения до

40 мес от кардиальных причин погибли 32 из

100 больных (в большинстве случаев зарегистри-

рована ВСС и существенно реже – право- или би-

вентрикулярная недостаточность); у 24 пациентов

из 31, у которых проводилась аутопсия, ВСС явля-

лась первым симптомом заболевания, и только

3 летальных исхода наблюдались среди тех 69 боль-

ных, у которых диагноз АДПЖ был поставлен при

жизни. Случаи ВСС, как правило, возникали у бо-

лее молодых пациентов, а прогрессирующая сер-

дечная недостаточность – в более старших воз-

растных группах. Эти цифры не позволяют считать

естественное течение АДПЖ благоприятным. 

Одна из главных задач в лечении АДПЖ заклю-

чается в предотвращении случаев ВСС. Вместе

с тем сегодня в литературе не представлены круп-

ные проспективные контролируемые исследова-

ния, анализирующие значение тех или иных воз-

можных ее предикторов. Более того, случаи ВСС

могут явиться первым проявлением заболевания

у ранее асимптомных лиц молодого возраста. В то

же время все, и даже асимптомные, пациенты

с АДПЖ относятся к группе риска развития фа-

тальных аритмий. Определение факторов риска

при данном заболевании обычно опирается на

данные ретроспективных наблюдений, а также

анализ случаев ВСС у молодых лиц и спортсменов.

Как правило, наибольшая опасность угрожает

лицам молодого возраста, занимающиемся сорев-

новательным спортом, имеющим осложненный

семейный анамнез, значительные поражения пра-

вого желудочка со снижением его насосной функ-

ции и вовлечением в патологический процесс

левого желудочка, с манифестирующими измене-

ниями на ЭКГ, в том числе дисперсией комплекса

QRS более 40 мс (см. выше), пережившим синко-

пальные эпизоды или остановку кровообращения,

связанные с развитием желудочковой тахикардии,

индуцируемой при ЭФИ. По данным ряда авторов,

наибольшей прогностической ценностью облада-

ют комбинации признаков – сочетания эпизодов

спонтанных ЖТ и право- и/или левожелудочковой

дисфункции.

7. ПРИНЦИПЫ ЛЕЧЕНИЯ АДПЖ

Как правило, принятые подходы в лечении

АДПЖ основываются на данных относительно

небольшого числа ретроспективных наблюдений;

данные рандомизированных исследований, а также

результаты обработки регистров больных с АДПЖ

не приводятся. На ранних стадиях заболевания

пациенты с АДПЖ не ограничены в физической

активности и занятиях спортом, которые нередко

«запускают» развитие аритмий. Поскольку зачас-

тую ЖА индуцируются катехоламинами, большин-

ство авторов рекомендуют назначение β-блокато-

ров и ограничение значительных физических на-

грузок. В последующем наступает нарушение

вегетативной регуляции, аномальная адренергиче-

ская стимуляция и снижение плотности распреде-

ления β-адренергических рецепторов в миокарде

по данным ПЭТ. С возрастом заболевание прогрес-

сирует, ЖТ меньше индуцируется физической на-

грузкой и чаще возникает в покое. Современный

арсенал средств лечения больных с АДПЖ включа-

ет антиаритмические препараты (ААТ), катетерную

аблацию, имплантацию кардиовертеров-дефиб-

рилляторов и различные варианты хирургического

пособия (от локализованных вмешательств до об-

ширных «изолирующих» процедур), а также их со-

четания. ААТ действенны и относительно безопас-

ны в группе низкого риска, как правило, при более

медленной ЖТ (с длиной цикла около 325 мс).

Наиболее эффективным, по-видимому, является

соталол (68% успеха) или же сочетание кордарона

и β-блокатора. Авторы подчеркивают целесообраз-

ность электрофизиологического или неинвазив-

ного (холтеровское мониторирование, возможно,

в сочетании с нагрузочной пробой) тестирования

ААТ. При отсутствии эффекта от использования

соталола рекомендуют переходить к нефармако-

логическим методам лечения без дальнейшего се-

рийного тестирования других средств. 

Нефармакологические методы лечения вклю-

чают хирургическую изоляцию аритмогенных зон,

катетерные методики и имплантируемые устройст-

ва. Так, G. Fontaine, один из авторов первых опи-

саний АДПЖ в мире, оценивая историю вопроса,

пишет об опыте антиаритмической хирургии (вен-

трикулотомии), используемой им в период с 1973

по 1980 г. у 15 больных с рефрактерными ЖТ. Затем

доступными стали катетерные процедуры и фуль-

гурация аритмогенных зон, которые авторы при-

менили у 27 больных в период с 1983 по 1992 г. Од-

нако данная методика несла в себе опасность опре-

деленных осложнений. В настоящее время авторы

используют методику радиочастотной аблации,

сопровождаемую при необходимости фульгураци-

ей аритмогенных зон. С 1992 по 1999 г. данный

протокол использован у 23 больных. Показанием

к проведению данного метода лечения стали нали-

чие рефрактерной к ААТ (кордарон плюс β-блока-

торы) ЖТ, или частые разряды ИКВД, или же от-

сутствие эффекта от ранее проведенной РЧА. А
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G. Fontaine и соавт. в 2007 г. сообщили о результа-

тах лечения с использованием указанного подхода

у 22 больных, оперированных в течение последних

6 лет. Изолированная процедура РЧА аритмоген-

ных зон ПЖ оказалась эффективной в 60% случа-

ев. Фульгурация использована как 2-я процедура

после неэффективной РЧА (всего от 17 до 34 воз-

действий) еще у 9 пациентов (от 2 до 8 разрядов).

По данным этих авторов, данный подход оказался

эффективным у 21 больного; 1 больной, у которо-

го не было должного эффекта от катетерных про-

цедур, впоследствии перенес хирургическое вме-

шательство. В отдаленном периоде, прослеженном

у всех больных, каких-либо осложнений и случаев

внезапной смерти не отмечено. Двое больных име-

ли низкую ФВ ЛЖ, связываемую авторами с пере-

несенным миокардитом. Таким образом, эффек-

тивность предлагаемой «комплексной» системы

катетерного воздействия составила около 95%. Ав-

торы отмечают, что ЖТ, устойчивые к РЧА, могут

быть эффективно устранены эпикардиальной

РЧА, выполняемой без искусственного кровообра-

щения. Тем не менее, ИКВД были имплантирова-

ны 9 больным.

Примерно об аналогичном уровне успеха кате-

терных процедур (80–90%) сообщается и некото-

рыми другими авторами (Marchlinski F. и соавт.,

2004; Manaka T., 2005; Soejima K., 2004). Однако

большинство авторов, анализирующих данные раз-

личных регистров больных с АДПЖ, не столь опти-

мистичны в отношении возможностей катетерных

процедур, и это неудивительно, учитывая злокаче-

ственный, прогрессирующий характер заболевания

и высокий риск внезапной смерти. Так, D. Dalal

и соавт. (2007) приводят данные регистра клиники

John Hopkins, начало которому было положено

в 1999 г. Диагностическим критериям АДПЖ соот-

ветствовали 24 пациента, которые перенесли одну

процедуру РЧА или более (всего 48 процедур

у 24 больных из 28 центров США; у 6 пациентов ис-

пользовано электроанатомическое картирование).

ЖТ более 1 морфологии индуцированы в 77% про-

цедур. После РЧА ЖТ удавалось индуцировать в 11

из 48 процедур (23%); полный успех наблюдался

после 46% вмешательств, частичный – в 31%. Опи-

сано одно грозное осложнение РЧА – смертельный

исход в результате индукции гемодинамически

крайне нестабильной ЖТ. В отдаленном периоде

(в сроки 32±36 мес) рецидив ЖТ развился после 40

из 48 процедур (85% !), рецидивы возникали в сред-

нем через 8±10 мес после каждой аблации. Таким

образом, эти авторы не отметили значимых разли-

чий в отдаленных результатах и уровне смертности

у больных в зависимости от первоначального успе-

ха или неудачи радиочастотной аблации – кумуля-

тивная выживаемость больных и отсутствие арит-

мий в отдаленном периоде оказались чрезвычайно

низкими независимо от первоначального результа-

та и составили всего лишь 50% через 5 мес наблю-

дения и 25% – через 14 мес. Использование элект-

роанатомического картирования, равно как и по-

вторные РЧА, также не позволили улучшить

результаты процедур. В отдаленном периоде ИКВД

были имплантированы 14 больным; 2 пациента

с некурабельнами аритмиями перенесли операцию

пересадки сердца. Таким образом, авторы заклю-

чили, что катетерная аблация ЖТ у больных

с АДПЖ ассоциируется с высоким риском рециди-

ва, а первоначальный успех РЧА не является зало-

гом отсутствия аритмий в отдаленном периоде.

Аналогичные данные о высокой частоте рецидивов

аритмий после РЧА у больных с АДПЖ приводят

Reithmann и соавт. (2003) – 40% возвратов ЖА

в среднем через 7 мес, A. Verma и соавт. (2005) –

47% рецидивов аритмий через 3 года. Чем можно

объяснить такой значительный расброс данных об

эффективности и отдаленных рецидивах ЖА после

катетерных аблаций у больных с АДПЖ? По-види-

мому, разным подбором больных, в разной степени

соответствующих предлагаемым критериям, разли-

чиями в методологии проведения РЧА в разных

центрах, объединенных в один регистр, а также

электрофизиологическими особенностями ЖА –

в первую очередь возможностью их индукции

и картирования при ЭФИ. 

Тенденции последнего десятилетия в лечении

больных с АДПЖ связаны с более активным ис-

пользованием ИКВД и более редкими случаями

изолированной антиаритмической терапии и кате-

терной аблации, хотя рандомизированные сравни-

тельные исследования разных методов лечения не

проводились. По данным ряда исследований, им-

плантация ИКВД у данной категории больных су-

щественно снижает уровень внезапной сердечной

смертности. При отборе больных для имплантации

ИКВД в первую очередь ориентируются на соот-

ветствующие предикторы неблагоприятного тече-

ния заболевания, наиболее важные из которых

связаны с дилатацией и снижением контрактиль-

ной способности ПЖ, вовлечением в патологичес-

кий процесс ЛЖ, наличием в анамнезе ЖТ и опре-

деленных электрокардиографических маркеров.

Отметим также, что причиной летальных исхо-

дов (2–4% в год) становятся не только фатальные

аритмии и случаи ВСС, но и прогрессирующая

сердечная недостаточность, причем имплантация

ИКВД способна существенным образом менять

характер естественного течения заболевания. Со-

гласно представленным в литературе сведениям,

адекватные разряды дефибриллятора возникают

у 40% больных с АДПЖ, имеющих спонтанные

или индуцируемые гемодинамически нестабиль-А
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ные ЖТ. Актуарная выживаемость у этих больных

после имплантации ИКВД остается высокой, что

в определенной степени подтверждает гипотезу

о способности имплантируемых устройств про-

длять жизнь больным данной категории. К 2007 г.

в литературе представлен опыт лечения 303 паци-

ентов с АДПЖ, наблюдавшихся в различных цент-

рах и перенесших операцию имплантации ИКВД

для вторичной (после эпизодов ВСС, устойчивой

ЖТ или синкопе) или первичной (при индукции

ЖТ при ЭФИ или осложненном семейном анам-

незе у родственников 1-й степени родства) профи-

лактики ВСС. Летальные исходы в этой сводной

группе больных отмечены в 26 случаях, адекватные

разряды дефибрилляторов зарегистрированы

у 48–78% больных. Пациенты с гемодинамически

стабильной ЖТ имели существенно лучшие пока-

затели выживаемости и отсутствия сложных ЖА,

чем больные с нестабильной гемодинамикой при

ЖТ, синкопальными эпизодами или случаями

ВСС в анамнезе. В одной из наиболее крупных

и длительных серий наблюдений T. Wichter (2004)

сообщает об улучшении выживаемости через 1 год,

3 года и 7 лет наблюдения после имплантации

ИКВД соответственно на 23, 32 и 35%. Наиболее

часто первый адекватный разряд был зарегистри-

рован в сроки от 4 мес до 3 лет после имплантации

ИКВД. В большинстве случаев адекватные разря-

ды возникали у больных, получавших антиаритми-

ческие препараты, что также подтверждает более

высокую эффективность данного подхода. В отно-

сительно однородной (с точки зрения генетичес-

ких механизмов) группе первый разряд по поводу

«быстрой» ЖТ был зарегистрирован в тот же вре-

менной период, на который приходились леталь-

ные исходы при естественном течении заболева-

ния в контрольной группе. 

Истончение стенки ПЖ при АДПЖ таит в себе

потенциальные опасности при проведении опе-

рации имплантации ИКВД – перфорации, нару-

шение функции чувствительности, стимуляции

и дефибрилляции. Большинство авторов отмечают,

что периоперационные случаи летальных исходов

чрезвычайно редки. Перфорация у больных с ИКВД

наблюдается в 0,6–5,2% случаев, однако данные

о подобных осложнениях у больных с АДПЖ в до-

ступной нам литературе не приводятся. При им-

плантации эндокардиального желудочкового элект-

рода для достижения необходимых порогов сти-

муляции и чувствительности, как это отмечают

большинство авторов, необходимо определить зону

с адекватной амплитудой R-волны и использовать

вкручивающиеся электроды. Прогрессирование за-

болевания с выраженной фиброзной и жировой ин-

фильтрацией миокарда может способствовать раз-

витию вышеуказанных осложнений; подобные слу-

чаи описаны в отдаленные сроки после операции

и важны не только с позиций обеспечения адекват-

ной работы имплантируемых устройств, но и усу-

губления морфофункциональных изменений. Так,

по данным C. Wichter, суммарная частота осложне-

ний, связанных с имплантированными электрода-

ми, составляет за 7 лет наблюдений около 37%. 

При ретроспективном анализе больных

с АДПЖ, наблюдаемых в одном из центров, пока-

зано, что эффективные разряды ИКВД наблю-

дались у 49% больных, у которых ЖТ удавалось

индуцировать при ЭФИ. В группе больных с неин-

дуцируемыми ЖТ адекватные разряды ИКВД

наблюдались в 54% случаев. Таким образом, отри-

цательное и положительное прогностические зна-

чения ЭФИ оказались практически одинаковыми

и составили около 50%, причем характер индуци-

руемых ЖА не позволял прогнозировать развитие

ФЖ, наиболее частой причины ВСС. Таким обра-

зом, предсказательная ценность ЭФИ при АДПЖ

(равно как и при других видах кардиопатий, за ис-

ключением ишемической кардиомиопатии) ста-

вится под сомнение (Corrado D., 2003). Однако

с этой точкой зрения согласны далеко не все иссле-

дователи. Так, А. Roguin и соавт. (2004) приводят

результаты ЭФИ как наиболее достоверные пре-

дикторы дальнейшего эффективного срабатывания

ИКВД. Вместе с тем адекватные разряды имплан-

тируемых устройств в этой группе возникали зна-

чительно чаще – около 78% за 3,5 года наблюдения.

Возможно, эти расхождения связаны с особеннос-

тями подбора больных в разных центрах. Клиниче-

ские характеристики, ассоциируемые с адекватным

срабатыванием ИКВД, представлены в таблице. 
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Клинические характеристики, ассоциируемые с адекватным срабатыванием ИКВД по поводу ЖТ или ФЖ 

Corrado D., 2003 132 Возраст 0,007 0,77
ФВ ЛЖ 0,037 0,94
Остановка сердца <0,001 79
Гемодинамически нестабильная ЖТ 0,015 14
Немотивированные синкопе 0,07 7,5

Roguin A., 2004 42 Индукция ЖТ при ЭФИ 0,031 11,2
Выраженная дилатация ПЖ 0,07 3,41
Мужской пол 0,11 2,64

Автор, год Число больных Клинический признак р OR
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Наибольшие сомнения вызывают вопросы им-

плантации ИКВД у больных с АДПЖ для первич-

ной профилактики ВСС и у родственников боль-

ных с отягощенным семейным анамнезом, в зна-

чительной степени это связано с необходимостью

поиска новых методов стратификации факторов

риска у данной категории пациентов и проведения

генотипирования. Возможные факторы риска бы-

ли представлены выше, вместе с тем заболевание

отличается широкой фенотипической и генотипи-

ческой гетерогенностью. Так, в Канаде описан

один из вариантов АДПЖ5 (хромосомный локус

3р23), приводящий к ВСС у 44% больных мужчин.

С другой стороны, 8-летняя актуарная вероятность

развития ЖА у асимптомных членов семьи с нор-

мальной ЭКГ составляет около 3% без случаев

ВСС (Indik J., 2003). Таким образом, возможные

осложнения и риски использования имплантируе-

мых устройств «перевешивают» возможные пре-

имущества. В более старых версиях рекомендаций

ACC/AHA в качестве IIА класса показаний к ис-

пользованию ИКВД указываются так называемые

семейные, или наследственные формы заболева-

ний, к числу которых относятся, в частности,

гипертрофическая кардиопатия и синдром удли-

ненного интервала Q–T. В новых рекомендациях

американских и европейских кардиологических

сообществ даны наставления по стратификации

факторов риска и более широким показаниям

к имплантации ИКВД у больных с АДПЖ. Однако

общего консенсуса по поводу использования

ИКВД для первичной профилактики ВСС у боль-

ных с АДПЖ к настоящему времени достичь не

удалось. Как следует из последних рекомендаций

ACC/AHA/HRS 2008 г. по использованию имплан-

тируемых устройств, «по имеющимся клиничес-

ким наблюдениям, у данной категории больных

случаи ВСС редки, в то же время адекватные раз-

ряды ИКВД возникают часто». 

История изучения АДПЖ началась и получила

дальнейшее развитие в эпоху активного хирурги-

ческого лечения нарушений ритма сердца, когда

стало возможным самое пристальное изучение

морфологических признаков заболевания. Имен-

но хирурги первыми предложили агрессивные ме-

тоды лечения нарушений ритма сердца у больных

с АДПЖ – в 1980-х годах Guy Fontaine активно ис-

пользовал вентрикулотомию. В нашей стране эти

закономерности повторились – в начале 80-х забо-

левание было впервые описано Л. А. Бокерия и со-

авт.; они же представили детальный анализ ангио-

графических и морфофункциональных особенно-

стей, наблюдаемых у данной категории больных.

В качестве метода воздействия на область форми-

рования аритмий наиболее часто использовали

криодеструкцию аритмогенных зон; эффектив-

ность данных процедур составила около 75–85%.

Естественно, что генетический анализ в тот пери-

од был недоступен, и большинство случаев вос-

принимались как спорадические, возможно, свя-

занные с дисэмбриогенезом. Остаются ли сегодня

хирургические методики в арсенале средств лече-

ния АДПЖ? В 2003 г. J. C. Chachques и G. Fontaine

представили результаты 10-летнего наблюдения

больных с АДПЖ, перенесших операцию кардио-

миопластики правого желудочка. Эти авторы для

«укрепления» ПЖ использовали модифицирован-

ную процедуру кардиомиопластики с широчайшей

мышцей спины, применяемую обычно при лево-

желудочковой дисфункции. Авторы описывают

улучшение гемодинамических и функциональных

параметров при отсутствии периоперационных ле-

тальных исходов и жизнеугрожающих аритмий

у всех четырех оперированных больных. Кроме

того, у пациентов с правожелудочковой недоста-

точностью предложена операция изоляции право-

го желудочка, которую используют в том числе

и как альтернативный метод лечения рефрактер-

ных к другим видам помощи больных до решения

вопроса о возможной пересадке сердца или в пери-

од ожидания донора (Sano S. и соавт., 2002). Боль-

ные с бивентрикулярной сердечной недостаточно-

стью становятся кандидатами для операции пере-

садки сердца. Что же касается применения

сердечной ресинхронизирующей терапии при

АДПЖ, ее преимущества у данной категории боль-

ных не доказаны. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Аритмогенная дисплазия правого желудочка

впервые была описана более 25 лет назад. Заболе-

вание встречается не столь уж часто, но играет

важную роль в структуре внезапной сердечной

смертности, особенно у лиц молодого возраста.

Первое определение аритмогенной дисплазии

правого желудочка – заболевания, связанного

с развитием правожелудочковых аритмий с опре-

деленными морфологическими его изменениями,

впоследствии претерпело значительные измене-

ния. В 1995 г. ВОЗ и Международное общество

и Федерация кардиологии, решая задачу определе-

ния и классификации кардиомиопатий, определи-

ли АДПЖ как заболевание с прогрессирующим за-

мещением миокарда правого желудочка жировой

и соединительной тканью, первоначально с ти-

пичными сегментарными, а позже глобальными

изменениями с вовлечением правого, а в ряде слу-

чаев и левого желудочка, часто с наличием ослож-

ненного семейного анамнеза и с аутосомно-доми-

нантным типом наследования и неполной пенет-

рацией. В определении отмечено, что нередкоА
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первыми проявлениями заболевания, особенно

в молодом возрасте, являются нарушения ритма

сердца, сложные ЖА и ВСС. Первоначальные

представления о заболевании как о диспластичес-

ком процессе с частичным или полным врожден-

ным отсутствием миокарда были в значительной

степени опровергнуты клиническими наблюдени-

ями и результатами генетических исследований.

С момента, когда появилась новая классификация

ВОЗ, появились основные данные о вариантах ге-

нетических мутаций, определяемых примерно

в 40% случаев, и патологии десмосом при данном

заболевании. 

Изучение патогенеза и разработка методов ле-

чения АДПЖ являются мультидисциплинарной

проблемой и в известной степени отражают мо-

дель развития кардиохирургии, кардиологии,

электрофизиологии и медицинской генетики за

последние десятилетия. Первые описания воспри-

нимались как спорадические варианты, но откры-

тые операции, выполняемые хирургами в тот

период, когда имплантируемые устройства и дру-

гие нефармакологические методики были еще не-

доступны, позволили детально охарактеризовать

суть имеющихся при АДПЖ морфофункциональ-

ных изменений ПЖ. Были внедрены принципи-

ально новые методы топической диагностики

аритмогенных зон и методы исследования, отра-

жающие морфофункциональный характер изме-

нений желудочков, определяемых как инвазив-

ным, так и неинвазивным путем. Позже пришло

понимание генетических основ заболевания. В на-

стоящее время арсенал методов лечения АДПЖ

существенно расширился и включает физические

методы воздействия в области аритмогенных зон,

имплантацию кардиовертеров-дефибрилляторов

и хирургические вмешательства (у наиболее тяже-

лых больных с бивентрикулярной недостаточнос-

тью). Между тем целый ряд вопросов в этой про-

блеме остаются открытыми – это вопросы поиска

оптимальных методов лечения желудочковых

аритмий, а также лечебной тактики у пациентов

с право- и бивентрикулярной недостаточностью

и первичной профилактики ВСС у асимптомных

больных и лиц первой степени родства при семей-

ных формах заболевания. Именно эти вопросы

и сегодня, через 25 лет после первого описания

АДПЖ, собирают полные аудитории слушателей,

заставляют формировать новые регистры заболе-

вания и вызывают самое активное обсуждение на

страницах современных изданий и на международ-

ных форумах. 
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