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Представлен клинический случай аритмогенной дисплазии правого желудочка (АДПЖ), которая разви-
лась у женщины в менопаузальном периоде, хотя чаще она встречается у мужчин моложе 40 лет. В клинике 
доминировали явления правожелудочковой сердечной недостаточности, а не желудочковые нарушения 
ритма, что более характерно для данной патологии. Диагноз АДПЖ был верифицирован на основании ре-
зультатов магнитно-резонансной томографии сердца.
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A clinical case of right ventricular arrhythmogenic dysplasia (RVAD) is presented. RVAD developed in a menopausal 
woman, despite its high prevalence in males under 40. RV heart failure symptoms were more prevalent than typical for 
the disorder ventricular arrhythmias. RVAD diagnosis was verified by heart magnetic resonance tomography.

Key words: Right ventricular arrhythmogenic dysplasia, right ventricular arrhythmogenic cardiomyopathy.

Аритмогенная дисплазия правого желудоч-
ка (АДПЖ) – патология неясной этиологии, 
обычно представляющая собой изолированное 
поражение правого желудочка (ПЖ); часто се-
мейная, характеризующаяся жировой или фиб-
розно-жировой инфильтрацией миокарда же-
лудочков, сопровождающаяся желудочковыми 
нарушениями ритма различной степени тяжес-
ти, включая фибрилляцию желудочков [3,4].

Распространенность АДПЖ мало изучена 
в связи с тем, что начало заболевания нередко 
протекает бессимптомно. В 80% случаев она 
диагностируется в возрасте до 40 лет, чаще у 
мужчин [1].

Причина заболевания до настоящего вре-
мени остается неясной. Имеются данные о 
наследственном характере дисплазии. Было 
обращено внимание на возможный семейный 
характер дисплазии [6]; высказана гипотеза об 

аутосомно-доминантном типе наследования 
с различной степенью проявления и пенетра-
ции [7]. В последующем были обнаружены ге-
нетические нарушения в пяти семьях с АДПЖ 
в хромосоме 14q23-24 [8]; другие считают 
причиной патологии нарушение в хромосоме 
10р12-р14 [9]. Однако большинство пациентов 
не имеют семейного анамнеза дисплазии или 
фактов внезапной смерти (ВС) среди ближай-
ших родственников. 

Выделены три возможных патогенетичес-
ких варианта АДПЖ: 
✓	 АДПЖ – как врожденная аномалия разви-

тия миокарда ПЖ с клиническим проявле-
нием – ВС; 

✓	 возникновение дисплазии связано с мета-
болическими нарушениями, поражающи-
ми ПЖ и вызывающими прогрессирующее 
замещение миоцитов; 
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✓	 дисплазия может быть результатом миокар-
дита, когда инфекция не оставляет следов 
первичного воспаления – воспалительная 
теория [1].
АДПЖ следует рассматривать как последс-

твие одного или нескольких вышеперечислен-
ных процессов. В конечном итоге происходит 
замещение миокарда ПЖ, а затем и левого же-
лудочка (ЛЖ) жировой и/или фиброзной тка-
нью, являющейся субстратом для желудочко-
вых аритмий [1].

Клинически АДПЖ обычно дебютирует на-
рушениями ритма желудочков сердца: желудоч-
ковой экстрасистолией (ЖЭ) различных града-
ций, короткими «пробежками» желудочковой 
тахикардии (ЖТ), а в ряде случаев пароксиз-
мами ЖТ. Поскольку аритмогенный очаг нахо-
дится в ПЖ, эктопические желудочковые ком-
плексы имеют вид блокады левой ножки пучка 
Гиса. В последующем у больных может развить-
ся бивентрикулярная недостаточность кровооб-
ращения, что создает серьезные трудности при 
дифференциальной диагностике АДПЖ с дила-
тационной кардиомиопатией [2]. Часто первым 
и последним проявлением заболевания может 
стать ВС [4,10]. 

При физикальном обследовании больного от-
сутствуют признаки, патогмоничные для АДПЖ.

Были предложены следующие диагности-
ческие критерии АДПЖ [11], среди которых вы-
деляют большие и малые признаки (таблица 1). 

О АДПЖ свидетельствуют наличие 2 больших 
признаков, 1 большого и 2 малых, или 4 малых 
признаков.

Для диагностики АДПЖ важное значение 
имеют следующие методы исследования:

 Электрокардиография (ЭКГ) у пациентов 
с подтвержденной АДПЖ имеет ряд характер-
ных особенностей, позволяющих предполо-
жить это заболевание. По данным [12] длитель-
ность интервала QRS в отведении V

1
 >110 мсек. 

с чувствительностью 55% и специфичностью 
100%; аналогичные данные получили [13]. От-
ношение продолжительности QRS в отведении 
V

2
 к QRS в V

4
 >1,1 имело чувствительность 93% 

и специфичность 100%. Отношению суммы 
продолжительностей QRS в отведениях V

1
 и V

3
 

к сумме QRS в V
4
 и V

6
 >1,1 характерна также 

чувствительность 93% и специфичность 100%.
К ЭКГ критериям в диагностике АДПЖ 

относится «эпсилон» волна в отведении V
1
, от-

ражающая замедленную деполяризацию ПЖ и 
представляющая собой «зазубрину» на сегменте 
ST. Ее можно обнаружить в 30% случаев [5,14].

У половины больных АДПЖ и пароксизма-
ми ЖТ фиксируют инверсию Т-волны в грудных 
отведениях. По мнению одних авторов, распро-
страненность инверсии коррелировала со степе-
нью увеличения ПЖ [15], что не подтверждается 
другими исследователями [16].

Поздние желудочковые потенциалы, отра-
жающие отсроченную желудочковую деполя-

Таблица 1
Критерии диагностики АДПЖ [11]

Критерии «Большие признаки» «Малые признаки»

Глобальная и/или региональ-
ная дисфункция и структур-
ные изменения

✍	 значительная дилатация и снижение фракции 
выброса (ФВ) ПЖ при отсутствии или только не-
значительном ухудшении ЛЖ; 

✍	 локальные аневризмы ПЖ: а- или дискинетич-
ные зоны с диастолическим выбуханием;

✍	 значительная сегментарная дилатация ПЖ. 

✓	 умеренная общая дилатация ПЖ и/или 
снижение ФВ при нормальном ЛЖ; 

✓	 умеренная сегментарная дилатация ПЖ; 
✓	 региональная гипокинезия ПЖ.

Характеристика ткани стенок ✍	 замещение фиброзно-жировой тканью миокарда -

Аномалии реполяризации/
деполяризации

✍	 волны эпсилон или локальное увеличение 
длительности комплекса QRS в правых грудных 
отведениях (V

1
-V

3
).

✓	 инверсия T-волны в правых V
2
 и V

3
 груд-

ных отведениях, у пациентов старше 12 
лет при отсутствии блокады правой нож-
ки пучка Гиса.

✓	 поздние потенциалы желудочков (SAECG 
– усредненный сигнал на ЭКГ).

Аритмии - ✓	 ЖТ с постоянной или транзиторной бло-
кадой левой ножки пучка Гиса по данным 
ЭКГ, суточного мониторирования и про-
бы с нагрузкой; 

✓	 частая ЖЭ >1000/сут.

Семейный анамнез ✍	 наследственный характер патологии, подтверж-
денный данными аутопсии или при операции

✓	 ВС родственников моложе 35 лет с пред-
полагаемой АДПЖ.

✓	 данные семейного анамнеза (клиничес-
кий диагноз, основанный на настоящих 
критериях).
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ризацию, регистрируются при АДПЖ по мне-
нию разных авторов в 50-91% случаев [17-19]. 

Эхокардиография (ЭхоКГ) и радиоизотоп-
ная ангиография (РАГ) также используются для 
диагностики АДПЖ. Наиболее важным ЭхоКГ 
параметром служит соотношение конечно-диа-
столических диаметров ПЖ и ЛЖ >0,5, имеющее 
чувствительность 86%, специфичность 93%. 

Аномальная сократимость ПЖ при РАГ име-
ла 100% специфичность и положительную диа-
гностическую значимость. При сочетании сцин-
тиграфии миокарда и ЭхоКГ у всех пациентов с 
АДПЖ обнаружены: соотношение конечно-диа-
столических объемов (КДО) ПЖ/ЛЖ >1,8 и ФВ 
ЛЖ во время нагрузки <50% [20].

Достоверные диагностические критерии 
АДПЖ могут быть получены при эндомиокар-
диальной биопсии, по результатам которой доля 
жировой ткани >3%, а фиброзной <40%. Чувс-
твительность этой методики составляет 67%, а 
специфичность – 92% [21]. Однако это исследо-
вание выполняется в единичных клиниках мира.

Значительно чаще используется магнито-
резонансная томография (МРТ), по результатам 
которой отмечают повышенное содержание жи-
ровой ткани в миокарде [22]. Проводилось ис-
следование по оценке значения МРТ у больных 
с подтвержденной биопсией АДПЖ; пришли к 
заключению, что МРТ может заменить РАГ и 
биопсию в диагностике этой патологии [23].

Для лечения АДПЖ применяют меди-
каментозное и оперативное лечение. Меди-
каментозное лечение показано как проти-
воаритмическая терапия жизнеугрожающих 
тахиаритмий. Оперативное лечение подразу-
мевает трансплантацию сердца. 

В качестве примера приводим клинический слу-
чай АДПЖ

Больная К., 55 лет, тренер по ритмической гимнастике, 
поступила в ГКБ №61 2 октября 2002 года с жалобами 
на: одышку при быстрой ходьбе, подъеме по лестнице на 
2 этаж; снижение работоспособности; утомляемость 
к концу рабочего дня; отечность голеней и стоп к вече-
ру, самостоятельно проходящую к утру.

Из анамнеза известно, в детском возрасте перенесла 
рахит, определялась синусовая брадикардия, которая 
была бессимтомной и диагностировалась при диспан-
серных осмотрах. С 13-17 лет профессионально зани-
малась баскетболом, физические нагрузки (ФН) пере-
носила хорошо, участвовала в соревнованиях. С 17-24 
лет занималась любительским баскетболом во время 
учебы в ВУЗе, после окончания которого вернулась в 
профессиональный спорт. При периодической дис-

пансеризации постоянно определялась синусовая бра-
дикардия. В возрасте 35 лет при очередном осмотре 
был впервые выявлен шум в сердце, расцененный как 
симптом спортивного сердца. С 1994 года, в возрасте 
46 лет, по семейным обстоятельствам оставила за-
нятия спортом, ухаживала за больным мужем. С 1996 
года появилась одышка, сначала при значительной, 
затем и при умеренной ФН. Свое состояние объясня-
ла отсутствием привычной ФН, к врачам не обраща-
лась, не обследовалась, не лечилась. В 1998 г одышка 
усилилась; несмотря на это, вернулась в спорт, препо-
давала ритмическую гимнастику. ФН первоначально 
переносила неудовлетворительно, однако продолжала 
активно заниматься спортом, связывая свое состо-
яние с длительной детренированностью. Последнее 
ухудшение самочувствия в течение полугода, про-
является резким снижением толерантности к ФН, 
одышкой при быстрой ходьбе по ровной поверхности, 
при подъеме по лестнице на 2 этаж, появлением пас-
тозности нижних конечностей к вечеру. В течение 6 
мес. одышка прогрессировала, пациентка отмечала 
выраженную усталость к концу рабочего дня, в связи с 
чем обратилась к врачу; при обследовании сердца была 
впервые выявлена мерцательная аритмия. Для обсле-
дования и определения генеза аритмии была госпита-
лизирована в кардиологическое отделение ГКБ №61.

Из анамнеза жизни известно, что больная страдает 
хроническим калькулезным холециститом, хроничес-
ким гастродуоденитом, грыжей пищеводного отвер-
стия диафрагмы.

Гинекологический анамнез: беременностей и родов не 
было. В 1997 году перенесла экстирпацию матки с 
придатками по поводу эндометриоза.

Наследственный анамнез: отец умер от инфаркта 
миокарда в возрасте 50 лет, сестра 50 лет страда-
ет гипертонической болезнью, брат в возрасте 44 лет 
умер от тромбоэмболии легочной артерии, осложнив-
шей варикозное расширение вен нижних конечностей.

Аллергологический анамнез не отягощен.

Курение, употребление алкоголя отрицает.

При осмотре: гиперстеническая конституция; ра-
хитическая грудная клетка; рост 168 см, вес 84 кг; 
кожные покровы нормальной окраски и влажности; 
небольшая пастозность голеней и стоп; по органам 
дыхания патологии не выявлено. При осмотре сер-
дечно-сосудистой системы отмечается увеличение 
границ относительной сердечной тупости: верхняя 
граница – II межреберье; правая – на 6 см кнару-
жи от правого края грудины; левая – по левой сред-
ней подмышечной линии в 6 межреберье. Тоны сердца 
глухие. Мерцательная аритмия с частотой сердеч-
ных сокращений (ЧСС) 85-91 ударов в мин, дефицита 
пульса нет. Артериальное давление (АД) 120/80 мм 
рт.ст. Живот при пальпации мягкий, безболезненный, 
чувствительный в точке желчного пузыря. В системе 
мочевыделения патология отсутствует. Неврологи-
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ческий статус без особенностей.

По данным лабораторных и инструментальных ме-
тодов исследования: в клинических анализах крови, 
мочи патологических изменений нет. В биохимичес-
ком анализе крови: гиперхолестеринемия 8,4 ммоль/
л; бета-липопротеиды 3,4%; остальные показатели 
нормальные, в т.ч. антистрептолизин-О, С-реактив-
ный белок (СРБ), латекс-тест. При рентгенографии 
органов грудной клетки: в легких инфильтративных 
и очаговых теней не выявлено, корни умеренно рас-
ширены, синусы свободны. Определяется расширение 
правых и левых отделов сердца. При ультразвуковом 
исследовании щитовидной железы: киста правой доли 
щитовидной железы, размерами 8•11 мм, которая 
диагностируется в течение нескольких лет. Уровень 

гормонов щитовидной железы – в пределах нормы. При 
ультразвуковом исследовании органов брюшной полос-
ти диагностировали признаки калькулезного холецис-
тита, диффузные изменения печени и поджелудочной 
железы. На ЭКГ фибрилляция предсердий с ЧСС 65-95 
ударов в мин, признаки перегрузки обоих желудочков.

Данные ЭхоКГ: аорта уплотнена, не расширена, про-
свет корня аорты 3,3 см; левое предсердие (ЛП) – 4,8 
см, увеличено; полость ЛЖ не расширена – конечно-
диастолический размер (КДР) 5,1 см, конечно-сис-
толичский размер (КСР) 3,3 см; задняя стенка лево-
го желудочка (ЗСЛЖ) 0,9 см, не утолщена; толщина 
межжелудочковой перегородки (ТМЖП) 0,9-1,0см; 
правое предсердие (ПП) расширено; ПЖ – 3,8 см, рас-
ширен; повышение давления в легочной артерии (ЛА); 

Таблица 2
Показатели ЭКГ, отражающие степень внутрижелудочковой блокады, у больной АДПЖ

Показатели Чувствительность, %
QRS>110 мсек 120мсек
QRS V

2
/ QRS V

4
>1,1 1,2

(QRS V
1
+ QRS V

3
)/ (QRS V

4
+ QRS V

6
) >1,1 1,66

Эпсилон-волна Есть

Рис. 1	 МРТ сердца при АДПЖ. Деформация 
грудной клетки и деформация ЛП.

Рис. 2	 МРТ сердца при АДПЖ. Жировая ин-
фильтрация миокарда.

Рис. 3	 МРТ сердца при АДПЖ. Локальные дискинезия и истончение миокарда ПЖ.
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митральный клапан умеренно уплотнен; митральная 
регургитация II ст., трикуспидальная регургитация 
II-III ст.; сократимость миокарда ЛЖ удовлетвори-
тельная, ФВ – 64%. Заключение: выраженное расши-
рение обоих предсердий, ПЖ. Полость ЛЖ не расши-
рена. Гипертрофии нет. Незначительное уплотнение 
створок митрального клапана. Митральная регурги-
тация II ст., трикуспидальная регургитация II-III 
ст. Видимых дефектов в области межпредсердной 
перегородки не выявлено. 

При суточном холтеровском мониторировании ЭКГ 
у больной определялась мерцательная аритмия с ЧСС 
минимальной 47 и максимальной 135 ударов в минуту. 
Эпизоды желудочковых нарушений ритма, асистолии, 
изменений сегмента ST не зарегистрированы.

Для определения генеза мерцательной аритмии диф-
ференциальная диагностика проводилась между кар-
диогенными и некардиогенными причинами мерца-
тельной аритмии. 

Среди некардиогенных причин мерцательной аритмии 
исключались заболевания щитовидной железы, мета-
болические и электролитные нарушения, заболевания 
легких, интоксикации. При обследовании щитовидной 
железы была обнаружена киста правой доли при нор-

мальном уровне гормонов (Т3, Т4, ТТГ, АТ к ТТГ). По 
данным анамнеза, объективных, лабораторных, инстру-
ментальных методов исследования были исключены дру-
гие некардиогенные причины мерцательной аритмии.

Среди кардиогенных причин, прежде всего, были исклю-
чены врожденные и приобретенные пороки сердца, мио-
кардиты и кардиомиопатии. Анамнестические данные 
за перенесенный миокардит, пороки сердца и ишеми-
ческую болезнь сердца (ИБС) отсутствовали. Данных, 
указывающих на перенесенный ревматизм, также нет; 
ревмопробы отрицательные. Повышение холестерина 
у больной 55 лет позволяет диагностировать гиперли-
пидемию, но клинических симптомов ИБС у физически 
тренированного человека не было. Учитывая изолирован-
ную дилатацию правых отделов, ЛП, при интактности 
ЛЖ, легочной гипертензии по результатам ЭхоКГ не 
исключается наличие у больной врожденного порока сер-
дца: дефекта межпредсердной перегородки. Для верифи-
кации этого диагноза была проведена МРТ сердца. 

При МРТ получены следующие результаты (рисунки 1-
5): восходящий отдел аорты – 4,1 см; дуга аорты – 2,9 
см; нисходящий отдел аорты – 2,5 см; ЛП – 4 см; КДР 
ЛЖ – 4,4 см; КСР ЛЖ – 3 см; ТМЖП – 11 мм; ТЗС ЛЖ 
– 11 мм; ствол ЛА – 3,6 см; левая ЛА – 1,4; правая ЛА 

Рис. 4	 МРТ сердца при АДПЖ. Нормальные 
диаметры легочной артерии и аорты.

Рис. 5	 МРТ сердца при АДПЖ. Увеличение пра-
вого предсердия и правого желудочка..

Рис. 6	 ЭКГ больной П. с аритмогенной дисплазией правого желудочка.

И.Г. Фомина … Клинический случай аритмогенной дисплазии правого желудочка
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– 1,4 см; ПП – 4,5 см; КДР ПЖ – 3,6 см; КСР ПЖ – 2,7 
см; толщина миокарда ПЖ (ТПЖ) – 4 мм.

Имеет место деформация грудной клетки (смещение 
грудины кзади). Сердце ротировано (длинная ось во 
фронтальной плоскости). Обращает на себя внима-
ние увеличение правых отделов (поперечный диаметр 
ПП до 50 мм, КДР ПЖ до 36 мм), трикуспидальная 
регургитация I-II ст. Выявлен участок локальной 
дискинезии и истончения (до 1 мм при толщине дру-
гих сегментов 3-4 мм) миокарда передней стенки ПЖ 
(около 2 см в диаметре), зоны жировой инфильтрации 
миокарда ПЖ. ЛП в пределах нормы, незначительно 
деформировано в виде «песочных часов» вследствие 
контакта его задней стенки с позвоночным столбом. 
ЛЖ не расширен, сократительная функция его не на-
рушена. Толщина миокарда ЛЖ 11-12 мм. ЛА и ее вет-
ви не расширены. По результатам фазово-контрастной 
МРТ соотношение системного и легочного кровотока 
1:1. Жидкость в перикарде отсутствует.

Заключение: Умеренное расширение ПП и ПЖ. При 
соответствующих клинических данных, описанная 
картина может соответствовать АДПЖ или изоли-
рованной дисплазии (кардиопатии) ПЖ. 

Учитывая критерии диагностики АДПЖ, приве-
денные в таблице 1, у больной были обнаружены 

следующие: дилатация ПЖ при отсутствии вов-
лечения в процесс ЛЖ; участок локальной диски-
незии и истончения миокарда передней стенки 
ПЖ с диастолическим выбуханием; зоны жировой 
инфильтрации миокарда ПЖ; волна эпсилон и уве-
личение длительности комплекса QRS в правых 
грудных отведениях (таблица 2, рисунки 1-6). 

Диагноз врожденного порока сердца (дефекта 
межпредсердной перегородки) был отвергнут.

Таким образом, больной был выставлен следую-
щий клинический диагноз: 

Основной: Аритмогенная дисплазия правого же-
лудочка. Постоянная форма мерцательной арит-
мии, нормосистолический вариант.

Осложнения: Недостаточность кровообращения IIА.

Сопутствующий: Хронический калькулезный хо-
лецистит. Грыжа пищеводного отверстия диа-
фрагмы. Хронический рефлюкс-гастрит.

Для решения вопроса о дальнейшей тактике 
ведения больная была направлена на консуль-
тацию к кардиохирургам.
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