
ÓÄÊ 616.124.3:616.127-007.17-036.22-07-08 
 

ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÀß ÝÏÈÄÈÌÈÎËÎÃÈß, ÌÅÒÎÄÛ ÄÈÀÃÍÎÑÒÈÊÈ È 

ËÅ×ÅÍÈß ÀÐÈÒÌÎÃÅÍÍÎÉ ÄÈÑÏËÀÇÈÈ ÏÐÀÂÎÃÎ ÆÅËÓÄÎ×ÊÀ 

 
© 2009   Ê.À. Óãíè÷1, Ì.Å. Çåìëÿíîâà2, Ä.Â. Äóïëÿêîâ2

1 Ñàìàðñêèé ãîñóäàðñòâåííûé ìåäèöèíñêèé óíèâåðñèòåò  
2 Ñàìàðñêèé îáëàñòíîé êëèíè÷åñêèé êàðäèîëîãè÷åñêèé äèñïàíñåð 

Ñòàòüÿ ïîëó÷åíà 05.10.2009 ã. 
 

Àðèòìîãåííàÿ äèñïëàçèÿ ïðàâîãî æåëóäî÷êà (ÀÄÏÆ) – çàáîëåâàíèå ìèîêàðäà, ïðîÿâëÿþùååñÿ íà-
ðóøåíèÿìè ñåðäå÷íîãî ðèòìà è àññîöèèðîâàíî ñ âûñîêèì ðèñêîì ðàçâèòèÿ âíåçàïíîé ñåðäå÷íîé 
ñìåðòè. Â ðàáîòå ïðåäñòàâëåíû ñâåäåíèÿ î êëèíè÷åñêîé ýïèäåìèîëîãèè ÀÄÏÆ, ìåòîäàõ äèàãíîñòè-
êè è ëå÷åíèÿ. 
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Â 1977 ã. G.Fontaine ñ ñîàâò. îïèñàëè 6 
ñëó÷àåâ ñòîéêîé æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèè ó 
ïàöèåíòîâ ñ ãèïåðòðîôèåé ïðàâîãî æåëóäî÷êà 
ïðè îòñóòñòâèå ïðèçíàêîâ ÿâíîé ñåðäå÷íîé 
ïàòîëîãèè, îáîçíà÷èâ äàííîå ÿâëåíèå òåðìè-
íîì «àðèòìîãåííàÿ äèñïëàçèÿ ïðàâîãî æåëó-
äî÷êà (arrhythmogenic right ventricular dyspla-
sia)» [1]. Ïðè àóòîïñèè ó âñåõ ïàöèåíòîâ áûëà 
âûÿâëåíà æèðîâàÿ èíôèëüòðàöèÿ ìèîêàðäà 
ïðàâîãî æåëóäî÷êà. Â 1982 ã. F. Marcus ñ ñî-
àâò. ïðåäëîæèë òåðìèí «àðèòìîãåííàÿ ïðàâî-
æåëóäî÷êîâàÿ êàðäèîìèîïàòèÿ» èëè «àðèòìî-
ãåííàÿ áîëåçíü ïðàâîãî æåëóäî÷êà» [2]. Â 
äàëüíåéøåì ðàáî÷àÿ ãðóïïà ýêñïåðòîâ Åâðî-
ïåéñêîãî êàðäèîëîãè÷åñêîãî îáùåñòâà ïî ïðî-
áëåìàì âíåçàïíîé ñåðäå÷íîé ñìåðòè ïðåäëî-
æèëè èñïîëüçîâàíèþ òåðìèí «ïðàâîæåëóäî÷-
êîâàÿ êàðäèîìèîïàòèÿ» [3]. Îäíàêî ó÷èòûâàÿ 
òîò ôàêò, ÷òî ìíîãèìè àâòîðàìè îïèñûâàëèñü 
ñëó÷àè, êîòîðûå ïî êëèíèêî-ìîðôîëîãè÷åñêèì 
èçìåíåíèÿì (ìàíèôåñòàöèÿ çàáîëåâàíèÿ ïðî-
õîäèëà â âèäå æåëóäî÷êîâûõ òàõèàðèòìèé íà 
ôîíå ãèïåðòðîôèðîâàííîãî ïðàâîãî æåëóäî÷-
êà) ñîîòâåòñòâîâàëè äàííûì G.Fontaine, òåð-
ìèí «àðèòìîãåííàÿ äèñïëàçèÿ ïðàâîãî æåëó-
äî÷êà» áûë îñòàâëåí â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå. 
Ãðóïïà èññëåäîâàòåëåé ïîä ðóêîâîäñòâîì F. 
Marcus ïðè èçó÷åíèè ÀÄÏÆ îáðàòèëà âíèìà-
íèå íà ñåìåéíûé õàðàêòåð çàáîëåâàíèÿ, êîòî-
ðûé â äàëüíåéøåì áûë ïîäòâåðæäåí ìîëåêó-
ëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèìè èññëåäîâàíèÿìè: áûëî 
âûäåëåíî 9 àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûõ è 1 àóòî-
ñîìíî-ðåöèññèâíûé ãåíåòè÷åñêèõ âàðèàíòîâ 
íàñëåäîâàíèÿ ÀÄÏÆ [4-6].  
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Èñòèííàÿ ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÀÄÏÆ íå-
èçâåñòíà, ïîñêîëüêó âûÿâëÿåìîñòü åå òðóäíà, à 
æåëóäî÷êîâûå òàõèàðèòìèè ìîãóò èìåòü è 
äðóãóþ ýòèîëîãèþ. Òàê, èç 703 ñëó÷àåâ äîêó-
ìåíòèðîâàííîé æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèè, 
òîëüêî ó 74 ÷åëîâåê áûëà èäèîïàòè÷åñêîé. Èç 
íèõ òîëüêî ó 36 ïàöèåíòîâ êîìïëåêñû QRS âî 
âðåìÿ ïàðîêñèçìà æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèè 
èìåëè âèä áëîêàäû ëåâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà, 
÷òî óêàçûâàëî íà î÷àã àðèòìèè â ïðàâîì æå-
ëóäî÷êå. Ïðè ýòîì òîëüêî ó 18 èç 36 ÷åëîâåêà 
áûëà äèàãíîñòèðîâàíà ãèïåòðîôèÿ ïðàâîãî 
æåëóäî÷êà, ÷òî ïîçâîëèëî ðåòðîñïåêòèâíî óñ-
òàíîâèòü íàëè÷èå ÀÄÏÆ [7]. Â [8] ïðè ðåòðî-
ñïåêòèâíîì àíàëèçå 26 ñëó÷àåâ æåëóäî÷êîâîé 
òàõèàðèòìèè ó äåòåé òîëüêî â òðåõ íàáëþäå-
íèÿõ îáíàðóæåíû òèïè÷íûå êëèíèêî-
ìîðôîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè ÀÄÏÆ. Ïî äàí-
íûì [9] ïðè îáñëåäîâàíèè äåòåé ñ «èäèîïàòè-
÷åñêîé ïðàâîæåëóäî÷êîâîé ýêñòðàñèñòîëèåé è 
òàõèêàðäèåé» ïî ñîâîêóïíîñòè ðåïðåçåíòàòèâ-
íûõ ýëåêòðîêàðäèîãðàôè÷åñêèõ êðèòåðèåâ ïî-
ñòàâèòü äèàãíîç ÀÄÏÆ ìîæíî áûëî òîëüêî ó 
8 (19%) èç 42 ïàöèåíòîâ ñ ïðàâîæåëóäî÷êîâîé 
ýêñòðàñèñòîëèåé è ó 6 (37,5%) èç 16 ïàöèåíòîâ 
ñ ïðàâîæåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèåé. Òåì íå ìå-
íåå ïðåäïîëàãàåòñÿ äîâîëüíà âûñîêàÿ âñòðå-
÷àåìîñòü ÀÄÌÆ â ïîïóëÿöèè îò 1:5000 ïî 
äàííûì[6] äî 1:1000 - 10000 ïî äàííûì [3] Äî 
80% ñëó÷àåâ çàáîëåâàíèÿ ÀÄÏÆ ðåãèñòðèðó-
åòñÿ ó ëèö ìîëîäîãî âîçðàñòà (äî 40 ëåò) è â 
ýòîé æå âîçðàñòíîé ãðóïïå íàèáîëåå âåðîÿòåí 
ðèñê ðàçâèòèÿ ôàòàëüíûõ îñëîæíåíèé. Èñòèí-
íàÿ ÷àñòîòà âíåçàïíîé ñåðäå÷íîé ñìåðòè ïðè 
ÀÄÏÆ òàêæå äîñòîâåðíî íå âûÿâëåíà, îäíàêî 
ïðåäïîëàãàåòñÿ, ÷òî ýòî çàáîëåâàíèå ÿâëÿåòñÿ 
ïðè÷èíîé êàæäîãî 5 ñëó÷àÿ âíåçàïíîé ñåðäå÷-
íîé ñìåðòè ó ëèö ìîëîæå 35 ëåò [10]. 

Êëèíè÷åñêè çàáîëåâàíèå ïðîÿâëÿåòñÿ ïî 
ìåðå ñîçðåâàíèÿ è ðàçâèòèÿ ìûøå÷íîé òêàíè, 
õîòÿ áûëè îïèñàíû ñëó÷àè ÀÄÏÆ ó äåòåé 
ãðóäíîãî âîçðàñòà [11]. Íåêîòîðûå èññëåäîâà-
òåëè ñ÷èòàþò ÀÄÏÆ ïðè÷èíîé âíåçàïíîé ñåð-
äå÷íîé ñìåðòè ó 26% äåòåé è ïîäðîñòêîâ äî 20 
ëåò, êîòîðûå óìåðëè îò ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòûõ 
çàáîëåâàíèé [12]. Â èññëåäîâàíèè [13] ó 25% 
âíåçàïíî óìåðøèõ ìîëîäûõ øâåäñêèõ ñïîðò-
ñìåíîâ ïðè àóòîïñèè ìèîêàðäà ïðàâîãî æåëóäî÷êà 
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áûëà âûÿâëåíà æèðîâàÿ èíôèëüòðàöèÿ ìèî-
êàðäà, ÷òî ñâèäåòåëüñòâîâàëî î íàëè÷èå 
ÀÄÏÆ ó ïàöèåíòîâ. Ïðè àíàëèçå 54 ñëó÷àåâ 
âíåçàïíîé ñåðäå÷íîé ñìåðòè ó ìîëîäûõ ëèö, 
ýêñïåðòû âûÿâèëè ïðèçíàêè ÀÄÏÆ ó 17% ïî-
ãèáøèõ [14]. 

Ïî äàííûì ñòàòèñòèêè Ñàìàðñêîãî îáëàñò-
íîãî êëèíè÷åñêîãî êàðäèîëîãè÷åñêîãî äèñïàí-
ñåðà (ÑÎÊÊÄ) çà ïåðèîä ñ 2003 ïî 2009 ãã. 
ïîä íàáëþäåíèåì íàõîäèëèñü 10 ïàöèåíòîâ ñ 
äèàãíîçîì ÀÄÏÆ. Èç íèõ 8 ïîäðîñòêîâ (4 
þíîøè, 4 äåâóøêè) â âîçðàñòå îò 12 äî 17 ëåò 
è 2 ìîëîäûõ ìóæ÷èí â âîçðàñòå 20 è 35 ëåò 
ñîîòâåòñòâåííî. Ïàöèåíòû áûëè íàïðàâëåíû â 
ÑÎÊÊÄ ñ äèàãíîçîì æåëóäî÷êîâûå íàðóøå-
íèÿ ðèòìà äëÿ îáñëåäîâàíèÿ è âûáîðà òàêòèêè 
ëå÷åíèÿ. Âñåì ïàöèåíòàì ïðîâåäåíî êîìïëåêñ-
íîå îáñëåäîâàíèå, âêëþ÷àÿ êëèíèêî-ëàáîðà-
òîðíûå äàííûå, ÝÊÃ, õîëòåðîâñêîå ìîíèòîðè-
ðîâàíèå ÝÊÃ, ñïèðàëüíóþ êîìïüþòåðíóþ òî-
ìîãðàôèþ (ó 7 ïàöèåíòîâ), ìàãíèòî-ðåçîíàí-
ñíóþ òîìîãðàôèþ (ó 3 ïàöèåíòîâ) è êîðîíàðî-
àíãèîãðàôèþ (â 2 ñëó÷àÿõ). Ïðè èçó÷åíèè 
ðàñïðåäåëåíèÿ ïàöèåíòîâ ïî ðåãèîíó îòìå÷åíî, 
÷òî â ïîäàâëÿþùåì ÷èñëå ñëó÷àåâ (90%) ïàöè-
åíòû áûëè æèòåëÿìè Ñàìàðñêîé îáëàñòè, à 
èìåííî: 4 ÷åëîâåêà ïðîæèâàëè â ýêîëîãè÷åñêè 
íåáëàãîïîëó÷íûõ ðàéîíàõ (Àâòîçàâîäñêîé 

ðàéîíà ã. Òîëüÿòòè (2 ïàöèåíòà, 20%), ã. Íîâî-
êóéáûøåâñê (2 ïàöèåíòà, 20%). Îñòàëüíûå 
áûëè ðàñïðåäåëåíû ñëåäóþùåì îáðàçîì: 
Âîëæñêèé ðàéîí (2 ÷åëîâåêà, 20%), ã. Áåçåí-
÷óê (1 ÷åëîâåê, 10%), ã. Ñûçðàíü (1 ÷åëîâåê, 
10%), Êîøêèíñêèé ðàéîí (1 ÷åëîâåê, 10%). 
Òîëüêî 1 ïàöèåíò (10%) áûë æèòåëåì ã. Ñàìà-
ðû, Ïðîìûøëåííîãî ðàéîíà, êîòîðûé òàêæå 
ñ÷èòàåòñÿ íåáëàãîïîëó÷íûì â ïëàíå ýêîëîãè-
÷åñêîé îáñòàíîâêè. Ïðè ýòîì íàèáîëüøàÿ âû-
ÿâëÿåìîñòü ÀÄÏÆ áûëà îòìå÷åíà â ïåðèîä ñ 
2007 ïî 2008 ãã. (ïî 4 ñëó÷àÿ çà êàæäûé ãîä). 
Ñ 2003 ã. ïî 2009 ã. áûëî âûÿâëåíî ïî îäíîìó 
ñëó÷àþ äàííîãî çàáîëåâàíèÿ. Íè â îäíîì ñëó-
÷àå äèàãíîñòèðîâàííîé ÀÄÏÆ íå áûëî óêàçà-
íèé íà íàñëåäñòâåííûé õàðàêòåð çàáîëåâàíèÿ 
è íà ôàêòîðû, êîòîðûå ìîãëè áû èãðàòü òðèã-
ãåðíóþ ðîëü â ðàçâèòèå ÀÄÏÆ, â ñâÿçè ñ ÷åì 
ñóùåñòâóåò ïðåäïîëîæåíèå, ÷òî ÀÄÏÆ â ýòèõ 
ñëó÷àÿõ áûëà îáóñëîâëåíà âðîæäåííîé íåñî-
ñòîÿòåëüíîñòüþ äèôôåðåíöèðîâàíèÿ ìûøå÷-
íûõ ýëåìåíòîâ áóëüáîâåíòðèêóëÿðíîé ïåòëè 
ïðàâîãî æåëóäî÷êà [5]. Åñòü ìíåíèå, ñîãëàñíî 
êîòîðîãî, âîçíèêíîâåíèå ÀÄÏÆ îáóñëîâëåíî 
ïåðâè÷íûì ïîðàæåíèåì ìèîêàðäà è äîëæíà 
áûòü îòíåñåíà â ãðóïïó èäèîïàòè÷åñêèõ êàð-
äèîìèîïàòèé [15].  

 
Òàáëèöà 1. Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè àðèòìîãåííîé äèñïëàçèè/êàðäèîìèîïàòèè  

ïðàâîãî æåëóäî÷êà 
 

Êðèòåðèè Ôóíêöèè 
I. Ãëîáàëüíûå è/èëè ðåãèîíàëüíûå äèñôóíêöèè è ñòðóêòóðíûå àíîìàëèè ïðàâîãî æåëóäî÷êà, 

 âûÿâëåííûå ïðè ýõîêàðäèîãðàôèè, àíãèîãðàôèè, ìàãíèòî-ðåçîíàíñíîé òîìîãðàôèè èëè  
ðàäèîíóêëèäíîé ñöèíòèãðàôèè 

áîëüøàÿ äèëàòàöèÿ è ñíèæåíèå ôðàêöèè âûáðîñà ïðàâîãî æåëóäî÷êà ñ 
íîðìàëüíûì (èëè óìåðåííî èçìåíåííîé) ôóíêöèåé ëåâîãî æåëóäî÷êà 
ëîêàëüíàÿ ïðàâîæåëóäî÷êîâàÿ àíåâðèçìà (âûÿâëåíèå àêèíåòè÷åñêîé èëè 
äèñêèíåòè÷åñêîé îáëàñòè) 

áîëüøèå êðèòåðèè 

âûðàæåííàÿ ñåãìåíòàðíàÿ ïðàâîæåëóäî÷êîâàÿ äèëàòàöèÿ 
óìåðåííàÿ îáùàÿ äèëàòàöèÿ ïðàâîãî æåëóäî÷êà è/èëè ñíèæåíèå ôðàêöèè 
âûáðîñà ïðè íîðìàëüíîé ôóíêöèè ëåâîãî æåëóäî÷êà 
óìåðåííàÿ ñåãìåíòàðíàÿ äèëàòàöèÿ ïðàâîãî æåëóäî÷êà 

ìàëûå êðèòåðèè 

ðåãèîíàëüíàÿ ïðàâîæåëóäî÷êîâàÿ ãèïîêèíåçèÿ 
II. Ìîðôîëîãè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà ìèîêàðäà ïðàâîãî æåëóäî÷êà 

áîëüøèå êðèòåðèè âûÿâëåíèå æèðîâîé èíôèëüòðàöèè ìèîêàðäà ïðè ýíäîêàðäèëüíîé áèîïñèè
III Íàðóøåíèå ðåïîëÿðèçàöèè 

ìàëûå êðèòåðèè èíâåðòèðîâàííûé çóáåö T â ïðàâûõ ïðåêîðäèàëüíûõ îòâåäåíèÿõ (V2-V3 ó 
äåòåé ñòàðøå 12 ëåò, ïðè îòñóòñòâèå áëîêàäû ïðàâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà) 

IV. Íàðóøåíèÿ äåïîëÿðèçàöèè è ïðîâåäåíèÿ 
áîëüøèå êðèòåðèè âûÿâëåíèå ε-âîëíû èëè óäëèíåíèå êîìïëåêñà QRS(áîëåå 110 ìñ ó âçðîñ-

ëûõ) â ïðàâûõ ïðåêîðäèàëüíûõ îòâåäåíèÿõ (V1-V3) 
ìàëûå êðèòåðèè âûÿâëåíèå ïîçäíèõ æåëóäî÷êîâûõ ïîòåíöèàëîâ 

V. Àðèòìèè 
ìàëûå êðèòåðèè æåëóäî÷êîâàÿ òàõèêàðäèÿ ñ áëîêàäîé ëåâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà, âûÿâëåííàÿ 

ëþáûì ìåòîäîì (ÝÊÃ, ÕÌ, ñòðåññ-òåñòû). ×àñòàÿ (áîëüøå 1000/24 ÷àñà) 
æåëóäî÷êîâàÿ ýêñòðàñèñòîëèÿ ïðè ÕÌ 

VI Ñåìåéíûé àíàìíåç 
áîëüøèå êðèòåðèè âûÿâëåíèå äîñòîâåðíûõ ñëó÷àåâ ÀÄÏÆ â ñåìüå, äîêàçàííûå áèîïñèåé èëè 

ïðè õèðóðãè÷åñêîì âìåøàòåëüñòâå 
ñåìåéíûå ñëó÷àè âíåçàïíîé ñåðäå÷íîé ñìåðòè â ìîëîäîì âîçðàñòå (ìîëîæå 
35 ëåò) ïðè íàëè÷èå ïðàâîæåëóäî÷êîâîé äèñïëàçèè 

ìàëûå êðèòåðèè 

âûÿâëåíèå ñëó÷àåâ ÀÄÏÆ â ñåìüå, äîêàçàííûå íà îñíîâå ïðåäñòàâëåííûõ 
êðèòåðèåâ 
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Ñîãëàñíî ðåêîìåíäàöèÿì Ìåæäóíàðîäíîé 
ðàáî÷åé ãðóïïû ýêñïåðòîâ Åâðîïåéñêîãî êàð-
äèîëîãè÷åñêîãî îáùåñòâà äèàãíîç ÀÄÏÆ äîë-
æåí îñíîâûâàòüñÿ íà íàëè÷èå ìàëûõ è áîëü-
øèõ êðèòåðèåâ èìåþùèõ ýëåêòðîêàðäèîãðàôè-
÷åñêèå, àðèòìè÷åñêèå è ãèñòîëîãè÷åñêèå ïðè-
çíàêè (òàáë. 1) [16, 17]. 

Äëÿ äèàãíîñòèêè ÀÄÏÆ äîñòàòî÷íî íàëè-
÷èÿ 2 áîëüøèõ èëè 1 áîëüøîãî è 2 ìàëûõ 
êðèòåðèåâ, èëè 4 ìàëûõ êðèòåðèåâ. Îäíàêî 
èíôîðìàòèâíîñòü è äèàãíîñòè÷åñêàÿ çíà÷è-
ìîñòü ïðåäëîæåííûõ êðèòåðèåâ òðåáóåò ïðî-
âåðêè â óñëîâèÿõ äëèòåëüíîãî ïðîñïåêòèâíîãî 
íàáëþäåíèÿ çà áîëüøèì êîëè÷åñòâîì ïàöèåí-
òîâ, ïîñêîëüêó â ìàëî÷èñëåííîé ãðóïïå ïàöè-
åíòîâ, ïðåäñòàâëåííûõ â íàñòîÿùåé ðàáîòå, 
îñíîâàíèé äëÿ ïîñòàíîâêè äèàãíîçà ÀÄÏÆ â 
ñîîòâåòñòâèå ñ ðåêîìåíäóåìûìè êðèòåðèÿìè, 
íå áûëî. [18]. 

Ïðè âåðèôèêàöèè äèàãíîçà ÀÄÏÆ ïî 
äàííûì ÝÊÃ â 2 ñëó÷àÿõ íàáëþäàëàñü æåëó-
äî÷êîâàÿ òàõèêàðäèÿ (ÆÒ) ñ ìîðôîëîãèåé 
êîìïëåêñîâ ïî òèïó áëîêàäû ëåâîé íîæêè 
ïó÷êà Ãèñà, â 1 ñëó÷àå áûëà âûÿâëåíà ε-âîëíà 
â âèäå «çàçóáðèíû» âîñõîäÿùåãî êîëåíà S-
çóáöà â ïðåêîðäèàëüíûõ îòâåäåíèÿõ V1-V3, 
îòðàæàþùàÿ îòñðî÷åííóþ äåïîëÿðèçàöèþ 
ìèîêàðäà ïðàâîãî æåëóäî÷êà [18]. Õîëòåðîâ-
ñêîå ìîíèòîðèðîâàíèå ÝÊÃ çà ïåðèîä íàáëþ-
äåíèÿ çàðåãèñòðèðîâàëî æåëóäî÷êîâûå íàðó-
øåíèÿ ðèòìà â âèäå îäèíî÷íûõ, ïàðíûõ è 
ãðóïïîâûõ (â 1 ñëó÷àå) ìîíîìîðôíûõ æåëó-
äî÷êîâûõ ýêñòðàñèñòîë. Ïî äàííûì ÝÕÎ ÊÃ 
òîëüêî â 1 ñëó÷àå èìåëî ìåñòî èçìåíåíèå ñî-
îòíîøåíèÿ êîíå÷íî-äèàñòîëè÷åñêèõ ðàçìåðîâ 
ïðàâîãî è ëåâîãî æåëóäî÷êîâ ñåðäöà, ðàâíîå 
0,55 ïðè íîðìå ìåíåå 0,5. Ïðè ýòîì îòìå÷à-
ëèñü óìåðåííàÿ ãèïåðòðîôèÿ ïàïèëëÿðíûõ 
ìûøö è äîïîëíèòåëüíàÿ òðàáåêóëà â íèæíåé 
òðåòè ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêè. Â 1 ñëó-
÷àå áûëî âûÿâëåíî ðàñøèðåíèå ïðàâûõ îòäå-
ëîâ ñåðäöà, ïîëîñòè ëåâîãî ïðåäñåðäèÿ è èñ-
òîí÷åíèÿ ñòâîðîê òðèêóñïèäàëüíîãî êëàïàíà ñ 
íåäîñòàòî÷íîñòüþ 1-2 ñòåïåíè è íåðàâíîìåð-
íûì óïëîòíåíèåì ñòâîðîê ìèòðàëüíîãî è àîð-
òàëüíîãî êëàïàíîâ, íåäîñòàòî÷íîñòü ìèòðàëü-
íîãî êëàïàíà 1 ñòåïåíè, íåîäíîðîäíîå ïîâû-
øåíèå ýõîãåííîñòè ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãî-
ðîäêè è óïëîòíåíèå ñòåíîê àîðòû. Â 1 ñëó÷àå 
îòìå÷àëîñü èñòîí÷åíèå ñòâîðîê ìèòðàëüíîãî è 
òðèêóñïèäàëüíîãî êëàïàíîâ ñ ðåãóðãèòàöèåé 1 
ñòåïåíè, êðàåâîå óïëîòíåíèå ïðàâîé êîðîíàð-
íîé ñòâîðêè àîðòàëüíîãî êëàïàíà ñ ðåãóðãèòà-
öèåé 1 ñòåïåíè, ïîâûøåíèå òðàáåêóëÿðíîñòè 
ëåâîãî æåëóäî÷êà. Â 7 ñëó÷àÿõ êàêèõ-ëèáî 
ñòðóêòóðíî-ôóíêöèîíàëüíûõ ýõîêàðäèîãðàôè-
÷åñêèõ  èçìåíåíèé âûÿâëåíî íå áûëî. Ñïè-
ðàëüíàÿ êîìïüþòåðíàÿ è ìàãíèòî-ðåçîíàíñòíàÿ 
òîìîãðàôèÿ â 2 ñëó÷àÿõ âûÿâèëà ðàñøèðåíèå 
ïðàâîãî æåëóäî÷êà ñ èñòîí÷åíèåì ïåðåäíåé 
ñòåíêè íà óðîâíå ñðåäíåé òðåòè; â 7 ñëó÷àÿõ – 

â ïåðåãîðîäî÷íîé îáëàñòè âûõîäíîãî îòäåëà 
ïðàâîãî æåëóäî÷êà; â 1 ñëó÷àå – â îáëàñòè êà-
âà-òðèêóñïèäàëüíîãî ïåðåøåéêà. 

4 ïàöèåíòàì áûëî âûïîëíåíî îïåðàòèâíîå 
âìåøàòåëüñòâî ïî ïîâîäó æåëóäî÷êîâûõ íà-
ðóøåíèé ðèòìà – ðàäèî÷àñòîòíàÿ àáëàöèÿ ýê-
òîïè÷åñêîãî î÷àãà. Ïðè÷åì ó äâóõ ïàöèåíòîâ 
äàííàÿ ïðîöåäóðà âûïîëíÿëàñü äâàæäû â ñâÿ-
çè ñ âîçíèêíîâåíèåì íîâîé àðèòìîãåííîé çî-
íû è ïðîãðåññèðóþùèì óõóäøåíèåì ñîñòîÿ-
íèÿ. Â ïîñëåäóþùåì 1 ïàöèåíòó áûë èìïëàí-
òèðîâàí êàðäèîâåðòåð-äåôèáðèëëÿòîð ñ öåëüþ 
âòîðè÷íîé ïðîôèëàêòèêè âíåçàïíîé ñåðäå÷íîé 
ñìåðòè. Â 1 ñëó÷àâ îïåðàòèâíîå âìåøàòåëüñòâî 
íå äîñòèãëî àáñîëþòíîãî ýôôåêòà, ïðîäîëæàëè 
ðåãèñòðèðîâàòüñÿ æåëóäî÷êîâûå ýêñòðàñèñòî-
ëû, ÷òî ñòàëî ïîêàçàíèåì ê íàçíà÷åíèþ àíòè-
àðèòìè÷åñêîé òåðàïèè. Ïàöèåíòàì ñ óìåðåííî 
âûðàæåííûìè ïðèçíàêàìè ÀÄÏÆ (6 ïîäðîñò-
êîâ) áûëà íàçíà÷åíà àíòèàðèòìè÷åñêàÿ òåðà-
ïèÿ ñ ïîëîæèòåëüíûì ýôôåêòîì. 

Âûâîäû. 
1. Ïîñêîëüêó 50% ïàöèåíòîâ ñ ÀÄÏÆ ïðî-
æèâàþò â ýêîëîãè÷åñêè íåáëàãîïðèÿòíûõ ðàé-
îíàõ Ñàìàðñêîé îáëàñòè, âîçíèêàåò íåîáõîäè-
ìîñòü äåòàëüíîãî èçó÷åíèÿ âëèÿíèå îòðèöà-
òåëüíûõ ôàêòîðîâ îêðóæàþùåé ñðåäû íà ãåíåç 
äàííîé ïàòîëîãèè. 
2. Ïðè âûÿâëåíèè ïðèçíàêîâ ÀÄÏÆ òðåáóåò-
ñÿ èñêëþ÷åíèå æåëóäî÷êîâûõ òàõèàðèòìèé è 
çàáîëåâàíèé ñâÿçàííûõ ñ ïîðàæåíèåì ìèîêàð-
äà ïðàâîãî æåëóäî÷êà. 
3. Èñïîëüçîâàíèå ñîâðåìåííûõ äèàãíîñòè÷å-
ñêèõ ñðåäñòâ ïîçâîëÿåò âûáðàòü àäåêâàòíûé 
ïîäõîä ê òåðàïèè ÀÄÏÆ, èñõîäÿ èç ïîòðåáíî-
ñòè êîíêðåòíîãî ïàöèåíòà. 
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Arrhytmogenic right ventricular dysplasia (ARVD) is the disease of myocardium, shown as disturbances 
of intimate rhythm and associated with high risk of development the sudden intimate death. In work data 
about clinical epidemoilogy of ARVD, methods of diagnostics and treatment are presented. 
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