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Arrhythmia

Аритмогенная кардиомиопатия 
правого желудочка

Аритмогенная кардиомиопатия правого желудочка
(АРКМПЖ) является заболеванием, характеризующимся
прогрессирующим поражением миокарда правого желу-
дочка (ПЖ), в основе которого лежит замещение его мио-
карда жировой и фиброзной тканью. Некоторые данные
свидетельствуют о том, что не менее чем у 30–40% боль-
ных с АРКМПЖ в патологический процесс вовлекается и
миокард левого желудочка (ЛЖ) [1]. По результатам совре-
менных исследований, распространенность АРКМПЖ
больше, чем представлялась ранее, и составляет в общей
популяции от 1:1000 до 1:5000 [2]. Клинические проявле-
ния заболевания, включая сердцебиение, обмороки, желу-
дочковую тахикардию (ЖТ) и внезапную сердечную
смерть (ВСС), развиваются обычно в возрасте от 20 до 
40 лет. АРКМПЖ является одной из основных причин ВСС
у молодых людей и спортсменов до 35 лет. Общая смерт-
ность при ней регистрируется ежегодно в 0,08–3,6% случа-
ев [3]. Несердечная смерть и трансплантация сердца отме-
чаются соответственно у 0,8 и 0,9% больных [2]. Прогрес-
сирование заболевания может привести к правожелудоч-
ковой или бивентрикулярной хронической сердечной не-
достаточности (ХСН). У 15–20% больных с АРКМПЖ диаг-
ностируются наджелудочковые аритмии: фибрилляция
предсердий (ФП), трепетание предсердий, очаговая пред-
сердная тахикардия. В то же время нарушения атриовент-
рикулярной проводимости встречаются редко. Кроме
аритмической формы заболевания выделяют скрытую

форму АРКМПЖ (первым проявлением ее иногда бывает
ВСС) и форму заболевания, клинической манифестацией
которой является, в основном, правожелудочковая ХСН.

Доказано наследственное происхождение АРКМПЖ, а в
1/2 случаев заболевание носит семейный характер, пере-
дается, как правило, по аутосомно-доминантному типу на-
следования (выявлено 12 генов, ассоциированных с разви-
тием АРКМПЖ). Реже рассматриваются такие причины ее
развития, как воспаление, дегенеративные изменения и др.

Более чем у 2/3 больных с АРКМПЖ при суточном мони-
торировании электрокардиограммы (ЭКГ) или во время
проб с физической нагрузкой регистрируются различные
желудочковые аритмии – ЖА (желудочковая экстрасисто-
лия – ЖЭ, устойчивая или неустойчивая ЖТ), в основном
исходящие из ПЖ и поэтому имеющие форму комплекса
QRS, напоминающую блокаду левой ножки пучка Гиса
(БЛН-тип) [4]. Однако у некоторых из них могут быть ЖА,
имеющие другую форму желудочкового комплекса (не
БЛН-тип).

При диагностике АРКМПЖ учитывается совокупность
так называемых больших и малых критериев, полученных
при анализе ЭКГ, визуализации пораженного ПЖ с помо-
щью эхокардиографии (ЭхоКГ), магнитно-резонансной,
компьютерной томографии, рентгеноконтрастной вент-
рикулографии, результатов эндомиокардиальной биопсии
и молекулярно-генетического тестирования [5].

Так как у больных с АРКМПЖ триггером развития ЖА и
ВСС часто может быть усиление адренергической стиму-
ляции, связанной с физической нагрузкой, им не рекомен-
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дуется участвовать в спортивных соревнованиях (класс I,
уровень доказательства С) [2]. Возможно выполнение фи-
зических упражнений низкой интенсивности. До настоя-
щего времени мало данных об эффективности антиарит-
мической терапии и влиянии ее на прогноз больных с
АРКМПЖ. На основании клинических наблюдений и ре-
зультатов электрофизиологических исследований (ЭФИ)
общепризнанным считалось назначение b-адреноблока-
торов (b-АБ), и особенно соталола, при частой ЖЭ и не-
устойчивой ЖТ. Однако, по данным некоторых современ-
ных обсервационных исследований, амиодарон обладает
большей эффективностью, чем b-АБ и соталол, в пред-
упреждении развития ЖА [6]. Есть мнение [3], что данные
антиаритмики следует использовать с целью:
а) уменьшения количества разрядов имплантированных

кардиовертеров-дефибрилляторов (ИКД), наносимых
по поводу ЖА (класс I);

б) улучшения симптомов у больных с АРКМПЖ и ЖЭ или
неустойчивой ЖТ (класс IIa);

в) дополнительной терапии при неуспешной катетерной
аблации (КА) у больных с рецидивирующей гемодина-
мически стабильной ЖТ без ИКД (класс IIb).
Кроме того, в Международном консенсусном заявлении

[3] отмечается целесообразность назначения b-АБ без ва-
зодилатирующего эффекта в максимально переносимых
дозах всем больным с АРКМПЖ независимо от наличия
или отсутствия ЖА (класс IIa).

По мнению экспертов Европейского общества кардио-
логов (European Society of Cardiology – ESC) [2], импланта-
ция кардиовертера-дефибриллятора (КД) больным с
АРКМПЖ является основным методом вторичной профи-
лактики ВСС. Поэтому она рекомендуется в случаях пере-
несенной фибрилляции желудочков (ФЖ) или документи-
рованной устойчивой ЖТ, сопровождающейся наруше-
ниями гемодинамики (класс I, уровень доказательства С), а
также больным с устойчивой ЖТ без значимых гемодина-
мических расстройств (класс IIa, уровень доказательст-
ва В). Необходимость в ИКД у данных больных подтвер-
ждается тем, что 48–78% из них в течение ближайших 
5 лет наносятся разряды, купирующие ЖТ/ФЖ [3]. В то же
время у 10–25% больных с АРКМПЖ отмечается немотиви-
рованное срабатывание ИКД, причиной которого чаще
всего являются наджелудочковые тахиаритмии. Измене-
ние программируемых параметров ИКД и назначение ан-
тиаритмических препаратов (b-АБ, амиодарон, соталол)
частично или полностью могут устранить эту проблему.
Важно отметить, что имплантация двухкамерных КД, улуч-
шая дифференциацию наджелудочковых и желудочковых
тахиаритмий, приводит к снижению количества необос-
нованно наносимых разрядов [7].

До сих пор остается спорным вопрос об использовании
ИКД с целью первичной профилактики ВСС (синкопаль-
ные состояния, предполагаемой причиной которых яв-
ляется ЖТ; средней тяжести или тяжелая систолическая
дисфункция ПЖ, ЛЖ или их обоих независимо от наличия
или отсутствия ЖА; пароксизмы неустойчивой ЖТ). Если в
Европейских рекомендациях 2015 г. по ведению больных с
ЖА и профилактике ВСС [2] имплантация КД в данных кли-
нических ситуациях считается недостаточно обоснован-
ной, то в Международном консенсусном заявлении по
лечению АРКМПЖ (2015 г.) эти состояния относятся к
группе промежуточного риска, и при них рекомендуется
применение ИКД (класс IIa) [3]. Нет разногласий по поводу
нецелесообразности профилактической имплантации КД
больным с АРКМПЖ при отсутствии перечисленных фак-
торов риска. Таким образом, по данным экспертов Между-
народного консенсусного заявления [3], которые, по наше-
му мнению, имеют достаточную доказательную базу, пока-
зания для имплантации КД определяются следующим об-
разом:

1. Перенесенная ФЖ или гемодинамически нестабильная
устойчивая ЖТ (1 эпизод и более; класс I).

2. Гемодинамически стабильная устойчивая ЖТ (1 эпизод
и более; класс IIа).

3. Тяжелая систолическая дисфункция (ФВ≤35%) ПЖ, ЛЖ
или обоих независимо от наличия или отсутствия арит-
мий (класс I).

4. Неустойчивая ЖТ, необъяснимые обмороки, систоличе-
ская дисфункция средней тяжести (ФВ 45–36%) ПЖ, ЛЖ
или обоих независимо от наличия или отсутствия арит-
мий (класс IIа).

5. Имплантация КД не рекомендуется асимптомным боль-
ным без факторов риска и здоровым носителям генов
АРКМПЖ (класс III).
Ввиду того что КА, так же как и фармакотерапия, не-

эффективна в улучшении прогноза (снижение риска ВСС)
при АРКМПЖ, она должна использоваться только для
уменьшения количества разрядов, наносимых ИКД, или у
больных с частой симптомной ЖЭ и неустойчивой ЖТ, не
реагирующих на антиаритмическую терапию, включая
амиодарон (класс IIa, уровень доказательства В) [2]. Если
неэффективна эндокардиальная КА, целесообразно прове-
дение эпикардиальной КА [3]. В ряде случаев эндо- и эпи-
кардиальная КА при АРКМПЖ могут выполняться в тече-
ние одной процедуры.

Синдром укороченного интервала QT
Данные о возможности развития нарушений ритма

сердца, связанных с укорочением, а не с удлинением ин-
тервала QT (синдром укороченного интервала QT –
СУКQT), появились 15 лет назад после описания семьи из
трех человек, продолжительность интервала QT у кото-
рых составляла от 260 до 300 мс [8]. Наличие этого син-
дрома ассоциируется с увеличением риска появления
предсердных (чаще всего ФП) и желудочковых (ЖТ/ФЖ)
тахиаритмий, а также ВСС. Наследование СУKQT осу-
ществляется по аутосомно-доминантному типу. К настоя-
щему времени известны мутации 5 генов, связанных с
СУKQT (KCNH2, KCNQ1, KCNJ2, CACNA1C и CACNB2b).
Первые 3 из них кодируют калиевые ионные каналы серд-
ца, а последние 2 – L-тип кальциевых ионных каналов. Од-
нако данные мутации определяются только в 20% случаев
генетических исследований, проведенных у больных с
СУКQT. Надо отметить, что изменения в тех же самых 3 ге-
нах, ответственных за калиевые ионные каналы, могут со-
провождаться противоположным электрофизиологиче-
ским эффектом и развитием врожденного синдрома
удлиненного интервала QT (LQT1, LQT2 и LQT7), а опреде-
ленные мутации в указанных выше генах, кодирующих
кальциевые каналы, могут быть ответственными за син-
дром Бругада. При проведении инвазивного ЭФИ у боль-
ных с СУКQT определяется укорочение эффективного
рефрактерного периода предсердий и желудочков, а так-
же индуцируются ЖТ/ФЖ и предсердные тахиаритмии.
Укорочение интервала QT может быть вторичным (гипер-
калиемия, гиперкальциемия, ацидоз, гипертермия), что
необходимо учитывать при диагностике первичного, ге-
нетически детерминированного, СУКQT. Заболевание со-
провождается высокой летальностью во всех возрастных
группах больных, включая детей. Более 40% смертей при-
ходится на возраст до 40 лет [9]. Синдром СУKQT диагно-
стируется при продолжительности коррегированного
интервала QT, равного или менее 340 мс (класс I, уровень
доказательства С). Этот синдром должен быть заподозрен
у больных с продолжительностью коррегированного ин-
тервала QT 350–360 мс в случаях сочетания его с положи-
тельным результатом молекулярно-генетического обсле-
дования, при наличии у близких родственников СУКQT
или ВСС в возрасте до 40 лет, а также у пациентов, пере-
несших остановку кровообращения (ФЖ/ЖТ), в отсут-
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ствие органического поражения сердца (класс IIa, уро-
вень доказательства С) [2].

Имплантация КД при СУКQT рекомендуется больным,
выжившим после остановки кровообращения или имею-
щим документированную спонтанную устойчивую ЖТ
(класс I, уровень доказательства С) [2]. Частота рецидивов
остановки кровообращения у больных, перенесших ее ра-
нее, составляет до 10% в год [10]. В то же время индукция
ЖА с помощью инвазивного ЭФИ не является показанием
для применения ИКД (класс III, уровень доказательства С)
[2]. Оптимальная стратегия первичной профилактики ВСС
при СУКQT до сих пор остается неясной. Хинидин уве-
личивает продолжительность интервала QT, рефрактер-
ный период желудочков и предотвращает индукцию желу-
дочковых тахиаритмий, но его роль в профилактике ВСС
при длительном применении изучена недостаточно. 
У больных с СУКQT, принимающих хинидин, необходимо
мониторирование интервала QT для предотвращения его
проаритмических эффектов. Еще меньше данных о значе-
нии соталола в профилактике ВСС у этой категории боль-
ных. Эксперты ESC [2] относят применение хинидина и со-
талола для первичной (асимптомные больные с СУКQT, у
близких родственников которых была ВСС) и вторичной
профилактики ВСС (больные с СУКQT, имеющие показа-
ния к ИКД, но отказывающиеся от него, или при отсут-
ствии возможности его имплантации) к показаниям 
IIb класса (польза/эффективность имеют недостаточно
доказательств) [2, 10].

Синдром Бругада
Синдром Бругада имеет наибольшее распространение в

странах Юго-Восточной Азии. На Филиппинах и в Японии
его частота достагает 0,5–1:1000 [10], а в Европе и США –
только 1:5000–10 000 [11]. Он в 8–10 раз чаще встречается
у мужчин, чем у женщин. Синдром Бругада наследуется по
аутосомно-доминантному типу. С ним ассоциируется па-
тология в 12 генах, но в основном определяются только 
2 из них (SCN5A и CACN1Ac). Результаты генотипирования
не влияют на прогноз и выбор лечения синдрома Бругада.
Жизнеопасные ЖА (полиморфная ЖТ – ПМЖТ/ФЖ), как
правило, регистрируются в покое или во сне, редко – 
во время физической нагрузки, у больных в возрасте
30–50 лет. Они развиваются ежегодно у 1% асимптомных
больных, у 3,2% больных – с обмороками и у 13,5% боль-
ных – с анамнезом остановки кровообращения [12]. Лихо-
радка, переедание, чрезмерное употребление алкоголя
могут быть триггерами развития ПМЖТ.

Электрофизиологической основой развития желудочко-
вых тахиаритмий при синдроме Бругада является диспер-
сия реполяризации между субэндокардиальными и суб-
эпикардиальными отделами миокарда, что создает усло-
вия для возникновения re-entry.

Описаны 3 типа изменений ЭКГ в отведениях V1–V3, ха-
рактерных для данного синдрома:
• 1-й – подъем сегмента ST по крайней мере на 2 мм в виде

свода, переходящий в отрицательный зубец Т;
• 2 и 3-й («седловидные») – подъем сегмента ST с после-

дующей его депрессией, переходящий в положительный
зубец Т (2-й тип – подъем сегмента ST≥1 мм, 3-й – подъем
сегмента ST<1 мм).
Подобные изменения ЭКГ в левых грудных отведениях

(V4–V6) нехарактерны для синдрома Бругада, потому что
при нем специфические электрофизиологические нару-
шения в большей степени представлены в ПЖ. Изменения
ЭКГ при синдроме Бругада могут носить преходящий ха-
рактер. Для уточнения диагноза рекомендуется внутривен-
ное введение блокаторов натриевых каналов (новокаина-
мид, флекаинид, аймалин) – увеличение подъема сегмента
ST. Правильное расположение электродов на грудной
клетке имеет важное значение в оценке изменений конеч-

ной части желудочкового комплекса в правых грудных от-
ведениях.

Синдром Бругада диагностируется у больных со спон-
танным или спровоцированным перечисленными анти-
аритмиками подъемом сегмента ST (1-й тип) на 2 мм и бо-
лее в правых грудных отведениях (класс I, уровень доказа-
тельства С) [2]. В лечении больных с синдромом Бругада
важное значение принадлежит модификации образа жиз-
ни [2, 10]:
1) не принимать лекарств, которые могут спровоцировать

подъем сегмента ST в правых грудных отведениях
(www.brugadadrugs.org.);

2) избегать чрезмерного употребления алкоголя, перееда-
ния;

3) быстро снижать повышенную температуру тела, ис-
пользуя антипиретические лекарства (класс I, уровень
доказательства С).
По-прежнему основным методом лечения желудочко-

вых тахиаритмий при синдроме Бругада остается имплан-
тация КД [2, 10]. Она показана больным, выжившим после
остановки кровообращения и с документированной спон-
танной устойчивой ЖТ (класс I, уровень доказательства С),
а также имеющим синкопальные состояния при наличии
спонтанного (неиндуцированного) подъема сегмента ST
1-го типа на ЭКГ (класс IIa, уровень доказательства С). Не
получено убедительных доказательств прогностического
значения индукции жизнеопасных ЖА (ПМЖТ/ФЖ) при
внутрисердечном ЭФИ [13], поэтому имплантация КД в
этих клинических ситуациях, вероятно, нецелесообразна
(класс IIb, уровень доказательства С) [2, 10].

Рекомендации ESC (2015 г.) [2] подтверждают мнение
экспертов HRS/EHRA/APHRS (2013 г.) [10] о возможности
использования хинидина у больных с показаниями к им-
плантации КД при отказе от нее или невозможности вы-
полнения данной процедуры, а также для лечения надже-
лудочковых аритмий (класс IIa, уровень доказательства С).
Кроме того, изопротеренол и хинидин могут быть приме-
нены у больных с синдромом Бругада в случаях развития
аритмического шторма (более двух эпизодов ЖТ/ФЖ в
течение 24 ч; класс IIa, уровень доказательства С). Не полу-
чено доказательств положительного влияния эпикарди-
альной аблации в области выносящего тракта ПЖ на
уменьшение количества желудочковых тахиаритмий при
синдроме Бругада.

Катехоламинергическая ПМЖТ
Катехоламинергическая ПМЖТ (КПМЖТ) является на-

следственным заболеванием, при котором развивается
двунаправленная или другие виды ПМЖТ. Распространен-
ность КПМЖТ составляет 1:10 000 [14]. Клинические про-
явления данного заболевания отмечаются довольно рано
(как правило, в первые 10–20 лет жизни), сопровождаясь
высоким риском ВСС. При обследовании больных с
КПМЖТ не выявляется структурных поражений миокарда
и изменений ЭКГ в покое. ПМЖТ и (значительно реже)
предсердные тахиаритмии провоцируются физической
нагрузкой или эмоциональным стрессом. Часто (40–50%)
первыми симптомами заболевания являются обмороки,
вызванные физической нагрузкой. Кроме того, до 30%
больных с КПМЖТ имеют семейный анамнез индуциро-
ванных физической нагрузкой обмороков или ВСС [10].
Доказано, что причиной КПМЖТ служат мутации в 2 генах:
гене рианодинового рецептора сердца (RyR2) – около 45%
всех случаев КПМЖТ, и гене CASQ2, выявляемом редко
(14%). Предполагается, что КПМЖТ является причиной
10–15% ВСС у молодых людей, не имеющих по данным
аутопсии органического поражения сердца.

Основанием для диагностики КПМЖТ служит ЭКГ-ре-
гистрация двунаправленной или ПМЖТ, индуцирован-
ной различного рода физическими нагрузками или пси-

Аритмии 
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хоэмоциональным напряжением при нормальной ЭхоКГ
и ЭКГ покоя, и/или наличие характерной мутации в генах
RyR2 или CASQ2 (класс I, уровень доказательства С) [2].
Мониторирование ЭКГ по Холтеру обладает низкой чув-
ствительностью в диагностике КПМЖТ в связи с тем, что
выявляет жизнеопасные ЖА только в небольшом процен-
те случаев (до 15%). Большее диагностическое значение
имеют пробы с физической нагрузкой (индукция пред-
сердных и ЖА – двунаправленная или ПМЖТ). Внутри-
венное введение катехоламинов не рекомендуется. Внут-
рисердечное ЭФИ не используется для диагностики и
стратификации риска ВСС (класс III, уровень доказатель-
ства С) [2].

Больные с КПМЖТ не должны участвовать в спортивных
соревнованиях, им рекомендуется избегать тяжелых физи-
ческих нагрузок и эмоционального стресса (класс I, уро-
вень доказательства С) [2, 10]. Основу фармакотерапии
КПМЖТ составляют b-АБ без внутренней симпатомимети-
ческой активности, которые должны назначаться всем
больным с документированной спонтанной или стрессин-
дуцированной ПМЖТ (класс I, уровень доказательства С) и
лицам без клинических проявлений заболевания, но
имеющим положительные данные молекулярно-генетиче-
ского тестирования – даже при отрицательных пробах с
физической нагрузкой (класс IIa, уровень доказательст-
ва С) [2, 10]. Имплантация КД (совместно с b-АБ и флекаи-
нидом или без него) рекомендуется больным с КПМЖТ, пе-
ренесшим остановку кровообращения, а также имеющим
обмороки или ПМЖТ/двунаправленную ЖТ, несмотря на
оптимальную фармакотерапию (класс I, уровень доказа-
тельства С) [2, 10]. В нескольких исследованиях было пока-
зано, что флекаинид может предотвращать развитие ЖА
при КПМЖТ [5], поэтому оправдано его добавление к тера-
пии b-АБ у больных с рецидивами обмороков или
ПМЖТ/двунаправленной ЖТ, имеющих противопоказа-
ния или отказывающихся от ИКД (класс IIa, уровень дока-
зательства С) [2, 10]. Нет убедительных доказательств эф-
фективности левосторонней симпатической денервации
сердца при КПМЖТ.

Некомпактный миокард ЛЖ и ВСС
К некомпактному миокарду ЛЖ (НМЛЖ) относится за-

болевание, характеризующееся наличием в ЛЖ, а иногда и
в ПЖ массивных трабекул с глубокими межтрабекулярны-
ми нишами, которые часто сочетаются с тонким слоем
субэпикардиального компактного миокарда. НМЛЖ встре-
чается в сочетании с врожденными заболеваниями сердца
и в виде изолированной формы. Семейный характер забо-
левания прослеживается у 18–50% взрослых больных с
изолированным НМЛЖ, который передается преимуще-
ственно по аутосомно-доминантному типу наследования
[15]. Больные с НМЛЖ могут длительное время не иметь
симптомов. Клинические проявления заболевания нети-
пичны и характеризуются появлением ХСН, наджелудоч-
ковых аритмий и ЖА, тромбоэмболий, ВСС. Основными
методами диагностики НМЛЖ в настоящее время являются
ЭхоКГ и магнитно-резонансная томография. Используют-

ся также рентгеновская компьютерная томография и рент-
геновская контрастная вентрикулография. Риск ВСС уве-
личивается с возрастом, при развитии симптомной ХСН,
появлении персистентной или постоянной форм ФП, ЖА
[2]. По мнению экспертов ESC [2], лечение нарушений рит-
ма сердца и профилактика ВСС у больных с НМЛЖ и выра-
женной систолической дисфункцией ЛЖ должны прово-
диться подобно тому, как это делается при дилатационной
кардиомиопатии:
1) ИКД рекомендуется при устойчивой ЖТ и перенесен-

ной ФЖ, а также больным с ФВЛЖ<35% и ХСН II–III
функционального класса (NYHA) независимо от нали-
чия или отсутствия ЖА;

2) назначение амиодарона показано больным с ИКД для
уменьшения частоты наносимых разрядов;

3) использование блокаторов натриевых каналов и дроне-
дарона противопоказано для лечения нарушений ритма
сердца при ХСН (ухудшение прогноза).
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