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The current concepts on one of the most prevailing origins of the development of the paroxysmal and sustained right-
ventricular tachycardias, namely: arrhythmogenic dysplasia/cariomyopathy of the right ventricle are presented.
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(ÀÄÏÆ) – ïàòîëîãèÿ íåÿñíîé ýòèîëîãèè, îáû÷íî ïðåä-
ñòàâëÿþùàÿ ñîáîé èçîëèðîâàííîå ïîðàæåíèå ïðàâîãî
æåëóäî÷êà (ÏÆ), ÷àñòî ñåìåéíàÿ, õàðàêòåðèçóþùàÿñÿ
æèðîâîé èëè ôèáðîçíî-æèðîâîé èíôèëüòðàöèåé ìèî-
êàðäà æåëóäî÷êîâ, ñîïðîâîæäàþùàÿñÿ æåëóäî÷êîâûìè
íàðóøåíèÿìè ðèòìà ðàçëè÷íîé ñòåïåíè òÿæåñòè, âêëþ-
÷àÿ ôèáðèëëÿöèþ æåëóäî÷êîâ [36, 51]. Òåðìèí ÀÄÏÆ
áûë ïðåäëîæåí G.Fontaine et al. â 1977 ã. [16]. Àâòîðû
îïèñàëè 6 ñëó÷àåâ ñòîéêîé æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèè
(ÆÒ) ïðè îòñóòñòâèè ÿâíîé ñåðäå÷íîé ïàòîëîãèè. Òðîå
ïàöèåíòîâ áûëè îïåðèðîâàíû. Âî âðåìÿ îïåðàöèè áûëà
âûÿâëåíà äèëàòàöèÿ ÏÆ ñ åãî ïàðàäîêñàëüíûì äâèæå-
íèåì è íåîáû÷íûì ðàñïîëîæåíèåì æèðà â ñâîáîäíîé
ñòåíêå. Â 1982 ã. F.I.Marcus et al. [34] áûë ïðåäëîæåí
òåðìèí «àðèòìîãåííàÿ ïðàâîæåëóäî÷êîâàÿ êàðäèîìèî-
ïàòèÿ», èëè «àðèòìîãåííàÿ áîëåçíü ÏÆ».

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÀÄÏÆ ìàëî èçó÷åíà â ñâÿçè
ñ òåì, ÷òî íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ ÷àñòî ïðîòåêàåò áåññèìï-
òîìíî. Â 80% ñëó÷àåâ îíà âûÿâëÿåòñÿ â âîçðàñòå äî 40
ëåò, ÷àùå ó ìóæ÷èí. Ïî äàííûì G.Thiene et al. [51] ó 20%
ïàöèåíòîâ èç 60 óìåðøèõ âíåçàïíî â âîçðàñòå äî 35 ëåò
âûÿâëåíû ãèñòîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè ÀÄÏÆ. D.Corrado
et al. ñ÷èòàþò àðèòìîãåííóþ äèñïëàçèþ ïðè÷èíîé âíå-
çàïíîé ñìåðòè (ÂÑ) ó 26% äåòåé è ïîäðîñòêîâ äî 20 ëåò,
óìåðøèõ îò ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòûõ ïðè÷èí [9]. E.Larsson
et al. ïðîàíàëèçèðîâàëè äàííûå àóòîïñèè 16 óìåðøèõ
âíåçàïíî ìîëîäûõ øâåäñêèõ ñïîðòñìåíîâ. ÀÄÏÆ äèàã-
íîñòèðîâàíà ó êàæäîãî ÷åòâåðòîãî èç íèõ [27].

Íàìè íàáëþäàëîñü 6 áîëüíûõ (3 ìóæ÷èí è 3 æåí-
ùèíû) ñ ÀÄÏÆ â âîçðàñòå îò 17 äî 51 ãîäà (â ñðåäíåì
40±18 ëåò). Âî ïÿòè ñëó÷àÿõ ñåðäöåáèåíèÿ áûëè ïåð-
âûì ïðîÿâëåíèåì ïàòîëîãèè è ïîâîäîì äëÿ äàëüíåéøåãî
îáñëåäîâàíèÿ. Âíåçàïíàÿ ñìåðòü ñ ïîñìåðòíîé äèàãíî-
ñòèêîé ÀÄÏÆ íàáëþäàëàñü ó îäíîãî ïàöèåíòà.

Ïðè÷èíà çàáîëåâàíèÿ äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè îñòà-
åòñÿ íåÿñíîé. Âîçíèêíîâåíèå ìàëüôîðìàöèè âîçìîæíî â
çàðîäûøå èëè ïðè íàëè÷èè áèîõèìè÷åñêîãî äåôåêòà, êî-
òîðûé âûçûâàåò äåãåíåðàöèþ â äåòñòâå. Âîçìîæíî òàêæå,
÷òî ìèîêàðä ÏÆ ïðåäðàñïîëîæåí ê èíôåêöèîííîìó àãåí-
òó, âûçâàâøåìó ìèîêàðäèò ñ ïîñëåäóþùèì ñåëåêòèâíûì
çàìåùåíèåì ìèîêàðäà ôèáðîçíî-æèðîâîé òêàíüþ [3].

Ïðîâåäåííîå ìíîãîöåíòðîâîå èññëåäîâàíèå, âû-
ïîëíåííîå ïî äàííûì àóòîïñèè 42 ïàöèåíòîâ ñ ÀÄÏÆ,
ñâèäåòåëüñòâóåò î òîì, ÷òî îíà íå ìîæåò áûòü îòíåñåíà

ê èçîëèðîâàííîé ïàòîëîãèè ÏÆ [10]. Ïî ìíåíèþ àâòî-
ðîâ, ÀÄÏÆ – ýòî ïðîãðåññèðóþùàÿ ïàòîëîãèÿ ìûøöû
ñåðäöà, êîòîðàÿ ìîæåò èìåòü ñëåäóþùèå êëèíèêî-ïà-
òîëîãè÷åñêèå âàðèàíòû:
– «íåìûå» ìèîïàòè÷åñêèå àíîìàëèè â ÏÆ ó àñèìïòîì-
íûõ æåðòâ ÂÑ;
– «ìàíèôåñòèðóþùàÿ» ïàòîëîãèÿ, õàðàêòåðèçóþùàÿñÿ
ñåãìåíòàðíûìè èëè ãëîáàëüíûìè ñòðóêòóðíûìè èçìå-
íåíèÿìè ÏÆ, ÷àñòî ñâÿçàííàÿ òîëüêî ñ ãèñòîëîãè÷åñêè-
ìè ïðîÿâëåíèÿìè âîâëå÷åíèÿ â ïðîöåññ ëåâîãî æåëóäî÷-
êà è ñèìïòîìàòè÷íûìè æåëóäî÷êîâûìè àðèòìèÿìè;
– «êîíå÷íàÿ ñòàäèÿ» áèâåíòðèêóëÿðíîãî ïîðàæåíèÿ, ïðåä-
ñòàâëÿþùåãî ñîáîé äèëàòàöèîííóþ êàðäèîìèîïàòèþ,
ïðèâîäÿùóþ ê ïðîãðåññèðóþùåé ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷-
íîñòè, êîòîðàÿ ìîæåò òðåáîâàòü òðàíñïëàíòàöèè ñåðäöà.

Ìíîãèå àâòîðû ñ÷èòàþò , ÷òî îñíîâíîé ïðè÷èíîé
ãèáåëè êëåòîê è óíèâåðñàëüíûì îáúÿñíåíèåì ïðîãðåñ-
ñèðóþùåé óòðàòû ìèîêàðäà îáîèõ æåëóäî÷êîâ ïðè
ÀÄÏÆ ÿâëÿåòñÿ àïîïòîç [25, 32, 53].

Èìåþòñÿ äàííûå î íàñëåäñòâåííîì õàðàêòåðå äèñ-
ïëàçèè. Â 1982 ãîäó F.I.Marcus et al. îáðàòèëè âíèìàíèå
íà âîçìîæíûé ñåìåéíûé õàðàêòåð äèñïëàçèè [34]. A.Nava
et al. â 1988 ãîäó îáñëåäîâàëè 72 ÷ëåíîâ 9 ñåìåé â äâóõ-
òðåõ ïîêîëåíèÿõ è âûñêàçàëè ãèïîòåçó îá àóòîñîìíî-äî-
ìèíàíòíîì òèïå íàñëåäîâàíèÿ ñ ðàçëè÷íîé ñòåïåíüþ ïðî-
ÿâëåíèÿ è ïåíåòðàöèè [41]. Â ïîñëåäóþùåì áûëè âûÿâ-
ëåíû ãåíåòè÷åñêèå íàðóøåíèÿ ó ïÿòè ñåìåé ñ ÀÄÏÆ â
õðîìîñîìå 14q23-24 [46]. D.Li et al. ñ÷èòàþò ïðè÷èíîé
ïàòîëîãèè íàðóøåíèå â õðîìîñîìå 10ð12-ð14 [29]. Òåì
íå ìåíåå, áîëüøèíñòâî ïàöèåíòîâ íå èìåþò ñåìåéíîãî
àíàìíåçà èëè ôàêòîâ ÂÑ ó áëèæàéøèõ ðîäñòâåííèêîâ.

Â íàáëþäàåìîé íàìè ãðóïïå â îäíîì ñëó÷àå âû-
ÿâëåí íàñëåäñòâåííûé õàðàêòåð ïàòîëîãèè.

Ñóæäåíèÿ î ïàòîãåíåçå çàáîëåâàíèÿ ñâîäÿòñÿ ê
ñëåäóþùèì äâóì îñíîâíûì ïðåäïîëîæåíèÿì. Â ñîîò-
âåòñòâèè ñ ïåðâûì èç íèõ, ÀÄÏÆ – ýòî âðîæäåííàÿ
àíîìàëèÿ ðàçâèòèÿ ìèîêàðäà ÏÆ, íàçûâàåìàÿ äèñïëà-
çèåé. Âîçíèêíîâåíèå òàõèêàðäèè ìîæåò áûòü îòñðî÷å-
íî íà 15 è áîëåå ëåò, ïîêà ÏÆ íå óâåëè÷èâàåòñÿ è ðàç-
ìåð àðèòìîãåííîãî ñóáñòðàòà íå ñòàíîâèòñÿ äîñòàòî÷-
íûì äëÿ âîçíèêíîâåíèÿ ñòîéêèõ æåëóäî÷êîâûõ àðèò-
ìèé. Âòîðîé âàðèàíò ñâÿçûâàåò âîçíèêíîâåíèå äèñïëà-
çèè ñ ìåòàáîëè÷åñêèìè íàðóøåíèÿìè, ïîðàæàþùèìè
ÏÆ è âûçûâàþùèìè ïðîãðåññèðóþùåå çàìåùåíèå ìè-
îöèòîâ. Ïîäòâåðæäåíèåì ýòîé òåîðèè ÿâëÿþòñÿ íàáëþ-
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äåíèÿ A.Nava et al., êîòîðûå âûÿâèëè 2 ÷ëåíîâ îäíîé
ñåìüè, èìåâøèõ íîðìàëüíûå äàííûå ýõîêàðäèîãðàôèè
â òå÷åíèå 11 ëåò [41]. Îäíàêî ÷åðåç 4 ãîäà íàáëþäåíèÿ
ýòè ïàöèåíòû èìåëè òèïè÷íûå ïðèçíàêè ÀÄÏÆ. Òàêàÿ
ïîñëåäîâàòåëüíîñòü ðàçâèòèÿ çàáîëåâàíèÿ íå ïðîòèâî-
ðå÷èò òàêæå âîñïàëèòåëüíîé òåîðèè: äèñïëàçèÿ ìîæåò
áûòü ðåçóëüòàòîì ìèîêàðäèòà, êîãäà èíôåêöèÿ íå îñ-
òàâëÿåò ñëåäîâ ïåðâè÷íîãî âîñïàëåíèÿ.

ÀÄÏÆ – ðåçóëüòàò îäíîãî èëè íåñêîëüêèõ âûøå-
ïåðå÷èñëåííûõ ïðîöåññîâ. Êîíå÷íûì ðåçóëüòàòîì ÿâ-
ëÿåòñÿ çàìåùåíèå ìèîêàðäà ïðàâîãî, à çàòåì è ëåâîãî
æåëóäî÷êîâ æèðîâîé è/èëè ôèáðîçíîé òêàíüþ, ïðåä-
ñòàâëÿþùåé ñîáîé ñóáñòðàò äëÿ æåëóäî÷êîâûõ àðèòìèé.

Ìàêðîñêîïè÷åñêè ïðè àóòîïñèè áîëüíûõ ñ ÀÄÏÆ
âûÿâëÿþò ëîêàëüíóþ èëè ãåíåðàëèçîâàííóþ äèëàòàöèþ
ÏÆ ñ èñòîí÷åíèåì ìèîêàðäà â ýòèõ îáëàñòÿõ [31]. Òè-
ïè÷íàÿ ëîêàëèçàöèÿ èçìåíåíèé- âåðõóøêà, ïðèòî÷íûé
îòäåë è çàäíå-áàçàëüíàÿ ñòåíêà, ÷òî ñîîòâåòñòâóåò îïè-
ñàííîìó «òðåóãîëüíèêó äèñïëàçèè» [34].

Ãèñòîëîãè÷åñêè íàèáîëåå ÷àñòî íàáëþäàþò øèðî-
êîå çàìåùåíèå ìèîêàðäà ÏÆ æèðîâîé òêàíüþ ñ ðàññå-
ÿííûìè âêëþ÷åíèÿìè îñòàòêîâ êëåòîê ìèîêàðäà è ôèá-
ðîçíîé òêàíè. G.M.Boffa et al. îïèñàëè äâà ãèñòîëîãè-
÷åñêèõ âàðèàíòà àðèòìîãåííîé äèñïëàçèè. 1-é – ëèïî-
ìàòîçíûé, ñ ïåðâè÷íîé äèëàòàöèåé ïðèòî÷íîãî îòäåëà
èëè îáùåé äèëàòàöèåé ÏÆ. 2-é – ôèáðî-ëèïîìàòîçíûé,
ïðè êîòîðîì íàáëþäàþòñÿ àíåâðèçìû ñòåíêè ïðàâîãî
æåëóäî÷êà íèæå çàäíåé ñòâîðêè òðåõñòâîð÷àòîãî êëà-
ïàíà., â îáëàñòè âåðõóøêè è/èëè ïðèòî÷íîãî òðàêòà [7].
Ïðè âòîðîì âàðèàíòå âûÿâëåíû ïðèçíàêè àêòèâíîãî
âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà. Âîçìîæíî, ýòîò âàðèàíò ñâÿ-
çàí ñ èíôåêöèîííûì è/èëè èììóííûì ïàòîãåíåçîì.

C.Basso et al. îáñëåäîâàëè 30 ñåðäåö áîëüíûõ ñ
ÀÄÏÆ [3]. Ïî èõ äàííûì, ëåâûé æåëóäî÷åê è ìåææåëó-
äî÷êîâàÿ ïåðåãîðîäêà áûëè âîâëå÷åíû â ïàòîëîãè÷åñêèé
ïðîöåññ ñîîòâåòñòâåííî â 47 è 20% ñëó÷àåâ. Ôîêóñû ëèì-
ôîöèòîâ ñ ïîãèáøèì ìèîêàðäîì âûÿâëåíû â 67%. Àâòî-
ðû òàêæå âûäåëèëè 2 ãèñòîëîãè÷åñêèõ âàðèàíòà: æèðî-
âîé (40%) è ôèáðîçíî-æèðîâîé (60%). Ïðè ôèáðîçíî-
æèðîâîì âàðèàíòå íàáëþäàëîñü èñòî÷åíèå ñòåíêè ÏÆ ñ
âûñîêîé ÷àñòîòîé âûÿâëåíèÿ ïðèçíàêîâ ìèîêàðäèòà. Â
ñâîáîäíîé ñòåíêå ÏÆ ïðè ÀÄÏÆ äîëÿ æèðîâîé òêàíè
ñîñòàâëÿëà 80,4±9,6% â ñðàâíåíèè ñ íîðìîé 35,9±1,1%.
Âêëþ÷åíèå â ïðîöåññ ëåâîãî æåëóäî÷êà è ìåææåëóäî÷-
êîâîé ïåðåãîðîäêè, íàëè÷èå àíåâðèçì ÏÆ è ïðèçíàêè
âîñïàëåíèÿ ïî÷òè èñêëþ÷èòåëüíî íàáëþäàëèñü ïðè ôèá-
ðîçíî-æèðîâîì âàðèàíòå. Ïî ìíåíèþ àâòîðîâ, ïðè ôèá-
ðîçíî-æèðîâîì âàðèàíòå ÀÄÏÆ àòðîôèÿ ìèîêàðäà ìî-
æåò áûòü ðåçóëüòàòîì ïðèîáðåòåííîãî ïîâðåæäåíèÿ (ãè-
áåëü ìèîöèòîâ) è ïîñëåäóþùåãî âîññòàíîâëåíèÿ (çàìå-
ùåíèå ôèáðîçíî-æèðîâîé òêàíüþ). Îñòàåòñÿ íåÿñíûì,
ÿâëÿåòñÿ ëè âîñïàëåíèå ïåðâè÷íûì ôàêòîðîì èëè ðåàê-
öèåé íà ñïîíòàííóþ ãèáåëü êëåòîê.

Äàííûå D.Corrado et al., îñíîâàííûå òàêæå íà ìà-
òåðèàëàõ àóòîïñèè, ñâèäåòåëüñòâóþò î òîì, ÷òî âêëþ-
÷åíèå ëåâîãî æåëóäî÷êà â ïðîöåññ (76% â èññëåäîâàí-
íîé ãðóïïå) óâåëè÷èâàëîñü ñ âîçðàñòîì è áûëî ñâÿçàíî
ñ êëèíè÷åñêè çíà÷èìûìè àðèòìèÿìè, áîëåå ñóùåñòâåí-
íîé êàðäèîìåãàëèåé, âîñïàëèòåëüíûìè èíôèëüòðàòàìè
è ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ [10].

ÀÄÏÆ õàðàêòåðèçóåòñÿ íàëè÷èåì æåëóäî÷êîâûõ
àðèòìèé â âèäå ñòîéêîé è íåóñòîé÷èâîé ÆÒ ñ ïðèçíà-
êàìè áëîêàäû ëåâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà. Íåðåäêî ìîæåò
íàáëþäàòüñÿ òîëüêî ÷àñòàÿ æåëóäî÷êîâàÿ ýêñòðàñèñòî-
ëèÿ. ÂÑ ìîæåò áûòü ïåðâûì ïðîÿâëåíèåì áîëåçíè [43,
51]. Òî÷íàÿ êëàññèôèêàöèÿ âî âðåìÿ ïðîÿâëåíèÿ êëè-
íè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ ìîæåò áûòü çàòðóäíåíà ââèäó ðàç-
íûõ ïðè÷èí ýòîãî ñîñòîÿíèÿ è òî÷íàÿ èäåíòèôèêàöèÿ
âîçìîæíà òîëüêî ïðè äëèòåëüíîì íàáëþäåíèè.

Â àíàëèçèðóåìîé íàìè ãðóïïå óñòîé÷èâàÿ æåëóäî÷-
êîâàÿ òàõèêàðäèÿ íàáëþäàëàñü ó äâóõ áîëüíûõ. Â òðåõ
ñëó÷àÿõ íàáëþäàëîñü ñî÷åòàíèå ÷àñòîé æåëóäî÷êîâîé
ýêñòðàñèñòîëèè ñ ýïèçîäàìè íåóñòîé÷èâîé òàõèêàðäèè.

Ïðè îáúåêòèâíîì îñìîòðå îáû÷íî íå âûÿâëÿþò
êàêèõ-ëèáî îñîáåííîñòåé. Èíîãäà íàëè÷èå çàáîëåâàíèÿ
ìîæåò áûòü çàïîäîçðåíî ïðè îòñóòñòâèè ñèìïòîìîâ ïî
óâåëè÷åíèþ ðàçìåðîâ ñåðäöà íà ðåíòãåíîãðàììå [34].

ÝÊÃ ó ïàöèåíòîâ ñ ïîäòâåðæäåííîé ÀÄÏÆ èìååò
ðÿä õàðàêòåðíûõ îñîáåííîñòåé, ïîçâîëÿþùèõ ïðåäïî-
ëîæèòü íàëè÷èå çàáîëåâàíèÿ. Òàê, ïðîäîëæèòåëüíîñòü
QRS-êîìïëåêñîâ â ïðàâûõ ãðóäíûõ îòâåäåíèÿõ ìîæåò
ïðåâûøàòü ïðîäîëæèòåëüíîñòü æåëóäî÷êîâûõ êîìïëåê-
ñîâ â ëåâûõ ãðóäíûõ îòâåäåíèÿõ. Ïî äàííûì G.Fontaine
et al., äëèòåëüíîñòü èíòåðâàëà QRS â îòâåäåíèè V1 ïðå-
âûøàåò 110 ìñåê. ñ ÷óâñòâèòåëüíîñòüþ 55% è ñïåöè-
ôè÷íîñòüþ 100% [19]. Ñõîäíûå äàííûå ïîëó÷åíû
S.A.Joudo et al. [26] (òàáë. 1).

Êàê ìîæíî âèäåòü, îòíîøåíèå ïðîäîëæèòåëüíîñ-
òè QRS â îòâåäåíèè V2 ê QRS â V4, à òàêæå îòíîøåíèå
ñóììû ïðîäîëæèòåëüíîñòåé QRS â îòâåäåíèÿõ V1 è V3
ê ñóììå QRS â V4 è V6 èìååò åùå áîëüøóþ äèàãíîñòè-
÷åñêóþ öåííîñòü.

Åùå îäèí ýëåêòðîêàðäèîãðàôè÷åñêèé êðèòåðèé
äèàãíîñòèêè – âîëíà «ýïñèëîí» â îòâåäåíèè V1, îòðà-
æàþùàÿ çàìåäëåííóþ äåïîëÿðèçàöèþ ïðàâîãî æåëóäî÷-
êà è ïðåäñòàâëÿþùàÿ ñîáîé «çàçóáðèíó» íà ñåãìåíòå
ST. Îíà âûÿâëÿåòñÿ â 30% ñëó÷àåâ [16, 21].

Ó ïîëîâèíû áîëüíûõ ñ ÀÄÏÆ è ïàðîêñèçìàìè ÆÒ
âûÿâëÿþò èíâåðñèþ Ò-âîëíû â ãðóäíûõ îòâåäåíèÿõ. Ïî
ìíåíèþ îäíèõ àâòîðîâ, ðàñïðîñòðàíåííîñòü èíâåðñèè
êîððåëèðîâàëà ñî ñòåïåíüþ óâåëè÷åíèÿ ÏÆ [40], ÷òî, âïðî-
÷åì, íå ïîäòâåðæäàåòñÿ äðóãèìè èññëåäîâàòåëÿìè [39].

Ïðîãðåññèðîâàíèå ïàòîëîãèè íàõîäèò ñâîå îòðà-
æåíèå â äèíàìèêå ýëåêòðîêàðäèîãðàôè÷åñêèõ ïàðàìåò-
ðîâ. Â òàáë. 2 ïðåäñòàâëåíû ÝÊÃ-èçìåíåíèÿ â ðàçíûå
ñðîêè ïîñëå ïåðâîãî ýïèçîäà ÆÒ [26].

Ïîçäíèå æåëóäî÷êîâûå ïîòåíöèàëû ðåãèñòðèðóþò-
ñÿ ïðè ÀÄÏÆ ïî ìíåíèþ ðàçíûõ àâòîðîâ â 50–91% ñëó-

Òàáëèöà 1.
Äèàãíîñòè÷åñêîå çíà÷åíèå ïîêàçàòåëåé,
îòðàæàþùèõ ñòåïåíü âíóòðèæåëóäî÷êîâîé
áëîêàäû ó áîëüíûõ ñ ÀÄÏÆ (%)

Показатели Чувствитель-
ность, %

Специфич-
ность, %

QRS>110 мсек. 55 100
QRS·V2/QRS·V4 >1,1 93 100
(QRS·V1+QRS·V3) /
(QRS·V4+QRS·V6) >1,1 93 100
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÷àåâ [23, 44, 56]. Îíè òàê æå, êàê è âîëíà «ýïñèëîí» â ïðà-
âûõ ïðåêîðäèàëüíûõ îòâåäåíèÿõ ïîâåðõíîñòíîé ÝÊÃ, îò-
ðàæàþò çàäåðæàííóþ æåëóäî÷êîâóþ äåïîëÿðèçàöèþ [21].

J.-P.Fauchier et al. [14], àíàëèçèðóÿ âîçìîæíîñòè
èñïîëüçîâàíèÿ ñèãíàë-óñðåäíåííîé ÝÊÃ ó áîëüíûõ ñ
ÀÄÏÆ, ïðèøëè ê ñëåäóþùèì âûâîäàì:
– ñèãíàë-óñðåäíåííàÿ ÝÊÃ – õîðîøèé íåèíâàçèâíûé
òåñò äëÿ äåòåêöèè ÀÄÏÆ (îñîáåííî â ñëó÷àÿõ ðàñïðî-
ñòðàíåííûõ ôîðì);
– âåðîÿòíîñòü ðåãèñòðàöèè ïîçäíèõ æåëóäî÷êîâûõ ïî-
òåíöèàëîâ ïðè ïàðîêñèçìàëüíîé ÆÒ âûøå, ÷åì ïðè
íåóñòîé÷èâîé;
– ìåòîä ìîæåò áûòü èñïîëüçîâàí äëÿ îáñëåäîâàíèÿ ïðè
ñåìåéíûõ ôîðìàõ ÀÄÏÆ;
– îòñóòñòâèå ïîçäíèõ æåëóäî÷êîâûõ ïîòåíöèàëîâ ïðè
ïîäòâåðæäåííîé ÀÄÏÆ ñ äîêóìåíòèðîâàííîé ñòîéêîé
ÆÒ âñòðå÷àåòñÿ ðåäêî è ñâèäåòåëüñòâóåò î èíîì (íå re-
entry) ìåõàíèçìå ÆÒ.

Êàê ïðàâèëî, ïàöèåíòû ñ ÀÄÏÆ è ñèìïòîìàòè÷íû-
ìè ÆÒ èìåþò àíîìàëüíóþ ñèãíàë-óñðåäíåííóþ ÝÊÃ [5,
6]. Îäíàêî åñëè ïàòîëîãèÿ ëîêàëèçîâàíà, ïîçäíèå æåëó-
äî÷êîâûå ïîòåíöèàëû ó áîëüíûõ ñ ÀÄÏÆ è æåëóäî÷êî-
âûìè àðèòìèÿìè ìîãóò íå âûÿâëÿòüñÿ [15]. Ïî äàííûì
C.Blomstrom-Lundqvist et al. [6], ïîâòîðíàÿ ðåãèñòðàöèÿ
ïîçäíèõ ïîòåíöèàëîâ çà ïåðèîä íàáëþäåíèÿ 32,5 ìåñÿöà
íå ÿâëÿëàñü ïðåäèêòîðîì âîçíèêíîâåíèÿ ÆÒ ïðè ÀÄÏÆ.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðåãèñòðàöèÿ ïîçäíèõ æåëóäî÷-
êîâûõ ïîòåíöèàëîâ ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç äèàãíîñòè÷åñêèõ
êðèòåðèåâ ÀÄÏÆ [37], îäíàêî åå ÷óâñòâèòåëüíîñòü è
ñïåöèôè÷íîñòü äëÿ ñêðèíèíãà è âûÿâëåíèÿ ÀÄÏÆ îñ-
òàåòñÿ íåÿñíîé.

Ñðåäè ïàöèåíòîâ íàøåé ãðóïïû ïîçäíèå
ïîòåíöèàëû æåëóäî÷êîâ âûÿâëåíû âî âñåõ ñëó-
÷àÿõ ÀÄÏÆ è ÿâëÿëèñü îäíèì èç ìàðêåðîâ äèô-
ôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêè ñ èäèîïàòè÷åñêè-
ìè ÆÒ. Íà ðèñ. 1 ïðèâîäèì äàííûå ñèãíàë-óñ-
ðåäíåííîé ÝÊÃ ïàöèåíòà Ê. ñ ÀÄÏÆ è ïàðî-
êñèçìàëüíîé ÆÒ.

Ïðîáà ñ íàãðóçêîé ìîæåò áûòü èñïîëüçî-
âàíà ó áîëüíûõ ñ äèñïëàçèåé äëÿ âûÿâëåíèÿ
æåëóäî÷êîâûõ àðèòìèé è áûâàåò ïîëåçíà â ïî-
ëîâèíå ñëó÷àåâ [12], îäíàêî îòðèöàòåëüíûé ðå-
çóëüòàò íå èñêëþ÷àåò íàëè÷èÿ ïàòîëîãèè.

Ýõîêàðäèîãðàôèÿ è ðàäèîèçîòîïíàÿ àíãè-
îãðàôèÿ òàêæå èñïîëüçóþòñÿ äëÿ äèàãíîñòèêè
ÀÄÏÆ. Íàèáîëåå âàæíûìè ýõîêàðäèîãðàôè÷åñ-
êèìè ïàðàìåòðàìè äëÿ âûÿâëåíèÿ ïàòîëîãèè ÿâ-
ëÿþòñÿ: êîíå÷íî-äèàñòîëè÷åñêèé è êîíå÷íî-ñè-
ñòîëè÷åñêèé äèàìåòðû ÏÆ, à òàêæå ñîîòíîøå-

íèå äèàìåòðîâ ïðàâîãî è ëåâîãî æåëóäî÷êîâ. Ñî-
îòíîøåíèå áîëåå 0,5 äëÿ ÏÆ/ËÆ (êîíå÷íî-äèàñ-
òîëè÷åñêèé äèàìåòð) èìåëî ÷óâñòâèòåëüíîñòü
86%, ñïåöèôè÷íîñòü 93% è ïîëîæèòåëüíóþ äèàã-
íîñòè÷åñêóþ çíà÷èìîñòü äëÿ äèàãíîñòèêè ÀÄÏÆ
86%.

Àíîìàëüíàÿ ñîêðàòèìîñòü ÏÆ ïðè ðàäèîèçî-
òîïíîé àíãèîãðàôèè èìåëà 100% ñïåöèôè÷íîñòü
è ïîëîæèòåëüíóþ äèàãíîñòè÷åñêóþ çíà÷èìîñòü.
Ïðè ñî÷åòàíèè ñöèíòèãðàôèè ìèîêàðäà è ýõîêàð-
äèîãðàôèè âñå ïàöèåíòû ñ ÀÄÏÆ èìåëè: ñîîòíî-

øåíèå êîíå÷íî-äèàñòîëè÷åñêèõ îáúåìîâ ÏÆ/ËÆ áîëåå
1,8 è ôðàêöèþ âûáðîñà ïðàâîãî æåëóäî÷êà âî âðåìÿ íà-
ãðóçêè ìåíåå 50% [33].

R.Scognamiglio et al. [47] èññëåäîâàëè âîçìîæíîñòü
ýõîêàðäèîãðàôè÷åñêîé äèàãíîñòèêè ÀÄÏÆ ó àñèìïòîì-
íûõ ïàöèåíòîâ. Ñðåäè 136 ïàöèåíòîâ ñ ñåìåéíûì àíàì-
íåçîì ÀÄÏÆ èëè æåëóäî÷êîâîé ýêñòðàñèñòîëèåé 40
(29,4%) èìåëè ïðèçíàêè êàðäèîìèîïàòèè ÏÆ. Àâòîðû
íàáëþäàëè ñëåäóþùèå ýõîêàðäèîãðàôè÷åñêèå ïðèçíà-
êè: óìåðåííóþ äèëàòàöèþ ÏÆ, ëîêàëüíîå âûïÿ÷èâàíèå
è äèñêèíåçèþ íèæíå-áàçàëüíîé ñòåíêè, âûðàæåííûé
ìîäåðàòîðíûé òÿæ, èçîëèðîâàííóþ äèëàòàöèþ âûõîä-
íîãî òðàêòà èëè äèñêèíåçèþ âåðõóøêè, òðàáåêóëÿðíóþ
äåçîðãàíèçàöèþ.

Â íàøåé ðàáîòå ðóòèííàÿ ýõîêàðäèîãðàôèÿ íå
âûÿâèëà ÀÄÏÆ. Òîëüêî ïîñëå óñòàíîâêè äèàãíîçà, áî-
ëåå äåòàëüíûé àíàëèç ïîçâîëèë ïðåäïîëîæèòü ïàòîëî-
ãèþ ïðàâîãî æåëóäî÷êà ó 4 èç ïÿòè áîëüíûõ. Íàáëþäà-
ëîñü óâåëè÷åíèå êîíå÷íî-äèàñòîëè÷åñêîãî è êîíå÷íî-
ñèñòîëè÷åñêîãî ðàçìåðîâ ÏÆ, à â îäíîì ñëó÷àå óäàëîñü
ïîäòâåðäèòü àíåâðèçìó âûõîäíîãî òðàêòà, âûÿâëåííóþ
ïðè àíãèîêàðäèîãðàôèè (ðèñ. 2).

Ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíàÿ òîìîãðàôèÿ âûÿâëÿåò è
ëîêàëèçóåò ïîâûøåííîå ñîäåðæàíèå æèðîâîé òêàíè â
ìèîêàðäå, êàê îäèí èç ìàðêåðîâ äèñïëàçèè [4].
W.Auffermann et al. [2] îöåíèëè çíà÷åíèå ìàãíèòíî-ðå-
çîíàíñíîé òîìîãðàôèè ó 36 áîëüíûõ ñ ïîäòâåðæäåííîé
áèîïñèåé ÀÄÏÆ è ïðèøëè ê çàêëþ÷åíèþ, ÷òî ìåòîäè-
êà ìîæåò çàìåíèòü àíãèîãðàôèþ è, âîçìîæíî, áèîïñèþ

Òàáëèöà 2.
ÝÊÃ-èçìåíåíèÿ ïîñëå ïåðâîãî ýïèçîäà ÆÒ ó áîëüíûõ ñ
ÀÄÏÆ,%

ЭКГ-критерий 1 год 5 лет 10 лет
(-T) в отв. V1-V3 37% 78% 98%
QRS>110 мсек. 35% 59% 65%
Отклонение эл. оси сердца вправо 14% 30% 37%
Полная блокада правой ножки п. Гиса 4–6% 13% 20%
Нормальная ЭКГ 40% 8% 0%

Ðèñ.1. Ñèãíàë-óñðåäíåííàÿ ÝÊÃ .
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â äèàãíîñòèêå ýòîé ïàòîëîãèè. Îäíàêî æèðîâàÿ òêàíü
ìîæåò ïðèñóòñòâîâàòü â ìèîêàðäå è â íîðìå.

Åùå îäíîé äîñòàòî÷íî ðàñïðîñòðàíåííîé ìåòîäè-
êîé âûÿâëåíèÿ ÀÄÏÆ ÿâëÿåòñÿ àíãèîãðàôèÿ. Ïî ìíå-
íèþ L.Daliento et al. [11], âåðîÿòíîñòü ÀÄÏÆ âûñîêà
ïðè íàëè÷èè ïîïåðå÷íî íàïðàâëåííûõ ãèïåðòðîôèðî-
âàííûõ (áîëåå 4 ìì) òðàáåêóë, ðàçäåëåííûõ ãëóáîêèìè
ôèññóðàìè â îáëàñòè âåðõóøêè äèñòàëüíåå ìîäåðàòîð-
íîãî òÿæà. Äðóãèì äèàãíîñòè÷åñêèì ïðèçíàêîì, ïî äàí-
íûì àâòîðîâ, ÿâëÿåòñÿ âûïÿ÷èâàíèÿ â çàäíåì ïîäêëà-
ïàííîì è ïåðåäíåì èíôóíäèáóëÿðíîì îòäåëàõ ñòåíêè.
Ñî÷åòàíèå ýòèõ ïðèçíàêîâ ñâèäåòåëüñòâóåò î íàëè÷èè
äèñïëàçèè ñ 96% ñïåöèôè÷íîñòüþ è 87,5% ÷óâñòâèòåëü-
íîñòüþ.

Ñðåäè èñïîëüçîâàííûõ íàìè ìåòîäîâ àíãèîêàðäè-
îãðàôèÿ ÿâèëàñü îïðåäåëÿþùèì ìåòîäîì äèàãíîñòèêè.
Âî âñåõ ñëó÷àÿõ ïðè àíãèîêàðäèîãðàôèè áûëè âûÿâëåíû
àíåâðèçìàòè÷åñêèå èçìåíåíèÿ â ïðèòî÷íîì îòäåëå (ðèñ. 3)
èëè âûõîäíîì òðàêòå (ðèñ. 4) ïðàâîãî æåëóäî÷êà.

Ýíäîìèîêàðäèàëüíàÿ áèîïñèÿ îáû÷íî ïðîâîäèò-
ñÿ â îáëàñòè ñîåäèíåíèÿ ïåðåãîðîäêè è ñâîáîäíîé ñòåí-
êè. Êðèòåðèåì äèàãíîñòèêè ÿâëÿåòñÿ äîëÿ ôèáðîçíîé è
æèðîâîé òêàíè â áèîïòàòå. Ïðè ÀÄÏÆ æèðîâàÿ ñîñòàâ-
ëÿþùàÿ ïðåâûøàåò 3%, à ôèáðîçíàÿ íå ïðåâûøàåò 40%.
Ïî äàííûì À.Angelini et al. [1] ÷óâñòâèòåëüíîñòü ýòîé
ìåòîäèêè ñîñòàâëÿåò 67%, à ñïåöèôè÷íîñòü – 92%.

Âåñüìà èíòåðåñíû äàííûå D.Mehta et al. [38], êî-
òîðûå âûÿâèëè çíà÷èìóþ êîððåëÿöèþ ìåæäó àíîìàëü-
íîé áèîïñèåé è óñòîé÷èâîé ÆÒ ñ îòêëîíåíèåì ýëåêò-
ðè÷åñêîé îñè ñåðäöà ââåðõ, àíîìàëüíîé ñèãíàë-óñðåä-
íåííîé ÝÊÃ è àíîìàëüíîé ýõîêàðäèîãðàììîé ÏÆ. Òàê,
àíîìàëüíàÿ ýõîêàðäèîãðàììà ÏÆ ÿâëÿëàñü ÷óâñòâèòåëü-
íûì (73%) è ñïåöèôè÷åñêèì (94%) èíäèêàòîðîì àíî-
ìàëüíîé áèîïñèè ÏÆ. Íàëè÷èå óñòîé÷èâîé ÆÒ ïðè
âûñîêîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè (90%) èìåëî íèçêóþ ñïåöè-
ôè÷íîñòü (56%). Íàïðîòèâ, ðåãèñòðàöèÿ ÆÒ è àíîìàëü-
íàÿ ñèãíàë-óñðåäíåííàÿ ÝÊÃ ÿâëÿëèñü ïîêàçàòåëÿìè
âûñîêîé ñïåöèôè÷íîñòè è íèçêîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè äëÿ
àíîìàëüíûõ ãèñòîëîãè÷åñêèõ íàõîäîê â ìèîêàðäå.

Äèàãíîç ÀÄÏÆ ìîæåò áûòü äîñòîâåðíî óñòàíîâ-
ëåí ïðè íàëè÷èè áîëüøèõ è ìàëûõ ïðèçíàêîâ, îñíîâàí-

íûõ íà ñòðóêòóðíûõ, ãèñòîëîãè÷åñêèõ, ýëåêòðîêàðäè-
îãðàôè÷åñêèõ, àðèòìè÷åñêèõ è ãåíåòè÷åñêèõ ôàêòîðàõ
(òàáë. 3) [37]. Î íàëè÷èè ÀÄÏÆ áóäåò ñâèäåòåëüñòâî-
âàòü âûÿâëåíèå ó ïàöèåíòà äâóõ áîëüøèõ êðèòåðèåâ, èëè
îäíîãî áîëüøîãî+äâóõ ìàëûõ, èëè ÷åòûðåõ ìàëûõ êðè-
òåðèåâ.

ÀÄÏÆ íóæäàåòñÿ â äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñ-
òèêå ñ ðÿäîì äðóãèõ çàáîëåâàíèé ñåðäöà, ñîïðîâîæäà-
þùèìèñÿ æåëóäî÷êîâîé ýêñòðàñèñòîëèåé, íåóñòîé÷èâîé
èëè ïàðîêñèçìàëüíîé ÆÒ ñ ïðèçíàêàìè ïîëíîé áëîêà-
äû ëåâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà. Âàðèàíòû ïðàâîæåëóäî÷-
êîâûõ òàõèêàðäèé è êðèòåðèè äèôôåðåíöèàëüíîé äè-
àãíîñòèêè ïðåäñòàâëåíû â òàáë. 4.

Ñëåäóåò îòëè÷àòü ÀÄÏÆ îò áîëåçíè Uhl, îïèñàí-
íîé àâòîðîì â 1952 ã. [52]. Áîëåçíü Uhl, êàê èçâåñòíî,
õàðàêòåðèçóåòñÿ ïîëíûì îòñóòñòâèåì ìûøå÷íûõ âîëî-
êîí. Ïîäîáíîå ïåðãàìåíòíîå ñåðäöå åùå â 1905 ãîäó
îïèñàë W.L.M.Osler [45]. Îñíîâíûå îòëè÷èÿ «ïåðãàìåí-
òíîãî ñåðäöà» è ÀÄÏÆ ïðåäñòàâëåíû â òàáë. 5.

Áîëüøèíñòâî èññëåäîâàíèé ñâèäåòåëüñòâóåò î òîì,
÷òî âîçíèêíîâåíèå ÆÒ ïðè ÀÄÏÆ ñâÿçàíî ñ ìåõàíèç-
ìîì re-entry [21,24,49]. Îá ýòîì ñâèäåòåëüñòâóþò ðåãè-
ñòðàöèÿ ýíäîêàðäèàëüíûõ ïîçäíèõ æåëóäî÷êîâûõ ïî-
òåíöèàëîâ [21], äåìîíñòðàöèÿ ôåíîìåíà «âõîæäåíèÿ»
[49], èäåíòèôèêàöèÿ çîíû «ìåäëåííîãî» ïðîâåäåíèÿ

âîçáóæäåíèÿ [24]. Îäíàêî àä-
ðåíåðãè÷åñêèå âëèÿíèÿ òàêæå
ìîãóò ïðèâîäèòü ê âîçíèêíî-
âåíèþ ÆÒ (ñòðåññ, íàãðóçêè,
ââåäåíèå èçîïðîòåðåíîëà)
[23], ÷òî íå ïîçâîëÿåò èñêëþ-
÷èòü ó÷àñòèå â èõ ïðîèñõîæ-
äåíèè óñêîðåííîãî àíîìàëü-
íîãî àâòîìàòèçìà. Â íàáëþ-
äàåìîé íàìè ãðóïïå èç 6 ïà-
öèåíòîâ àíîìàëüíûé àâòîìà-
òèçì, êàê ìåõàíèçì òàõèêàð-
äèè, âûÿâëåí â 2 ñëó÷àÿõ
(33%).

Ýìïèðè÷åñêîå ìåäèêà-
ìåíòîçíîå ëå÷åíèå æèçíåóã-
ðîæàþùèõ æåëóäî÷êîâûõ
àðèòìèé ïðè ÀÄÏÆ, äàæå ñ
èñïîëüçîâàíèåì III êëàññà

Ðèñ. 2. Ýõîêàðäèîãðàììà.

Ðèñ. 3 Àíãèîêàðäèîãðàììà áîëüíîãî ñ
àíåâðèçìîé (óêàçàíà ñòðåëêîé)
ïðèòî÷íîãî îòäåëà ïðàâîãî
æåëóäî÷êà.

Ðèñ. 4 Àíãèîêàðäèîãðàììà áîëüíîãî
ñ àíåâðèçìîé (óêàçàíà ñòðåëêîé)
âûõîäíîãî òðàêòà ïðàâîãî
æåëóäî÷êà.
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ÀÀÏ, ìîæåò áûòü áåçóñïåøíûì
[10]. Ýôôåêòèâíîñòü èñïîëüçîâà-
íèÿ ÀÀÏ ðàçëè÷íà. Ïî äàííûì
T.Wichter et al. [54] ëó÷øèå ðåçóëü-
òàòû áûëè ïîëó÷åíû ïðè èñïîëü-
çîâàíèè ñîòàëîëà (83%) â ñðàâíå-
íèè ñ âåðàïàìèëîì, ýôôåêòèâ-
íîñòü êîòîðîãî ñîñòàâèëà-50%,
àìèîäàðîíîì (25%) è áåòà-áëîêà-
òîðàìè (29%).

Ïåðâîé ïîïûòêîé âîçäåé-
ñòâèÿ íà ñóáñòðàò òàõèêàðäèè áûëà
âåíòðèêóëîòîìèÿ â çîíå íàèáîëåå
ðàííåé ýïèêàðäèàëüíîé àêòèâàöèè,
âûïîëíåííàÿ G.Guiraudon et al. â
1982 ãîäó [17]. Â ïîñëåäóþùåì ýòà
ãðóïïà àâòîðîâ ïðåäëîæèëà îïåðà-
öèþ ïîëíîé èçîëÿöèè ñâîáîäíîé
ñòåíêè ÏÆ [22]. Îäíàêî øèðîêîãî ðàñïðîñòðàíåíèÿ îïå-
ðàöèÿ íå íàøëà, ïî ïðè÷èíå ÷àñòîãî ðàçâèòèÿ îñòðîé ïðà-
âîæåëóäî÷êîâîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Îïèñàíû îòäåëüíûå
ñëó÷àè äëèòåëüíîãî ýôôåêòà èçîëÿöèè ÏÆ ïðè íåçíà÷è-
òåëüíîì ñíèæåíèè ôóíêöèè íà ôîíå äâóõêàìåðíîé ýëåê-
òðîêàðäèîñòèìóëÿöèè [50]. Ìîäèôèêàöèÿ ìåòîäèêè ñ

÷àñòè÷íîé èçîëÿöèåé ñâîáîäíîé ñòåíêè ÏÆ òàêæå íå íà-
øëà øèðîêîãî ïðèìåíåíèÿ âñëåäñòâèå ÷àñòûõ ðåöèäèâîâ
[42]. Îäíèì èç âàðèàíòîâ õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ÀÄÏÆ
ìîæíî ñ÷èòàòü òðàíñïëàíòàöèþ ñåðäöà.

Ýôôåêòèâíîñòü è îòäàëåííûå ðåçóëüòàòû êàòåòåð-
íûõ ìåòîäîâ ëå÷åíèÿ îïðåäåëÿþòñÿ äâóìÿ ôàêòîðàìè:

Òàáëèöà 3.
Êðèòåðèè äèàãíîñòèêè àðèòìîãåííîé äèñïëàçèè ïðàâîãî æåëóäî÷êà

I. Ãëîáàëüíàÿ è/èëè ðåãèîíàëüíàÿ äèñôóíêöèÿ è ñòðóêòóðíûå èçìåíåíèÿ.
Áîëüøèå:
– çíà÷èòåëüíàÿ äèëàòàöèÿ è ñíèæåíèå ÔÂ ÏÆ ïðè îòñóòñòâèè èëè òîëüêî íåçíà÷èòåëüíîì óõóäøåíèè ËÆ;
– ëîêàëüíûå àíåâðèçìû ÏÆ (àêèíåòè÷íûå èëè äèñêèíåòè÷íûå çîíû ñ äèàñòîëè÷åñêèì âûáóõàíèåì);
– çíà÷èòåëüíàÿ ñåãìåíòàðíàÿ äèëàòàöèÿ ÏÆ.
Ìàëûå:
– óìåðåííàÿ îáùàÿ äèëàòàöèÿ ÏÆ è/èëè ñíèæåíèå ÔÂ ïðè íîðìàëüíîì ËÆ;
– óìåðåííàÿ ñåãìåíòàðíàÿ äèëàòàöèÿ ÏÆ;
– ðåãèîíàëüíàÿ ãèïîêèíåçèÿ ÏÆ.
II. Õàðàêòåðèñòèêà òêàíè ñòåíîê.
Áîëüøèå:
– çàìåùåíèå ñîåäèíèòåëüíî-æèðîâîé òêàíüþ ìèîêàðäà ïðè ýíäîìèîêàðäèàëüíîé áèîïñèè;
III. Àíîìàëèè ðåïîëÿðèçàöèè.
Ìàëûå:
– èíâåðñèÿ T-âîëíû â ïðàâûõ ãðóäíûõ îòâåäåíèÿõ (V2 è V3) (ó ïàöèåíòîâ ñòàðøå 12 ëåò ïðè îòñóòñòâèè
áëîêàäû ïðàâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà).
IV. Àíîìàëèè äåïîëÿðèçàöèè/ïðîâåäåíèÿ.
Áîëüøèå:
– âîëíû ýïñèëîí èëè ëîêàëüíîé óâåëè÷åíèå äëèòåëüíîñòè êîìïëåêñà QRS â ïðàâûõ ãðóäíûõ îòâåäåíèÿõ (V1-V3).
Ìàëûå:
– ïîçäíèå ïîòåíöèàëû æåëóäî÷êîâ (SAECG).
V. Àðèòìèè.
Ìàëûå:
– ÆÒ ñ ìîðôîëîãèåé áëîêàäû ëåâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà (óñòîé÷èâàÿ è íåóñòîé÷èâàÿ) ïî äàííûì ÝÊÃ, ñóòî÷íî-
ãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ è ïðîáû ñ íàãðóçêîé;
– ÷àñòàÿ ÆÝ (> 1000/24 ÷àñà).
VI. Ñåìåéíûé àíàìíåç.
Áîëüøèå:
– íàñëåäñòâåííûé õàðàêòåð ïàòîëîãèè, ïîäòâåðæäåííûé äàííûìè àóòîïñèè èëè ïðè îïåðàöèè.
Ìàëûå:
– âíåçàïíàÿ ñìåðòü â ñåìüå (< 35 ëåò) ñ ïðåäïîëàãàåìîé äèñïëàçèåé ÏÆ;
– äàííûå ñåìåéíîãî àíàìíåçà (êëèíè÷åñêèé äèàãíîç, îñíîâàííûé íà íàñòîÿùèõ êðèòåðèÿõ).

Òàáëèöà 4.
Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ïðàâîæåëóäî÷êîâûõ òàõèêàðäèé

LBBB inf./sup. - áëîêàäà ëåâîé íîæêè ñ îòêëîíåíèåì ýëåêòðè÷åñêîé îñè âíèç/ââåðõ
* RBBB - áëîêàäà ïðàâîé íîæêè

Идиопати-
ческая АДПЖ Тетрада

Фалло

Атрио-
фасци-
кулярная

Макро-re-entry
по ножкам
пучка Гиса

Аденозин + – – + –
Верапамил + – – + –
«Вхождение» – + + + +
Катехоламины + + +/– +/– +/–
Морфология LBBB LBBB, LBBB LBBB LBBB

inf. RBBB inf/sup inf/sup. sup. sup.
Сопутствующие
состояния

при биопсии
– жир в ПЖ

заплата
в ПЖ

кардио-
миопатия
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ïîëèìîðôíîñòüþ ñóáñòðàòà òà-
õèêàðäèè è ñëîæíîñòÿìè èäåíòè-
ôèêàöèè êðèòè÷åñêîé çîíû, à
òàêæå ïðîãðåññèðîâàíèåì çàáî-
ëåâàíèÿ [18]. ÀÄÏÆ – ïðîãðåñ-
ñèðóþùàÿ ïàòîëîãèÿ ñ âûñîêîé
âåðîÿòíîñòüþ âîçíèêíîâåíèÿ íî-
âûõ ôîðì ÆÒ[48]. Êàê è ïðè êî-
ðîíàðîãåííûõ ÆÒ, íàèáîëåå ýô-
ôåêòèâíû âîçäåéñòâèÿ â ïðîêñè-
ìàëüíóþ ÷àñòü «çîíû ìåäëåííî-
ãî ïðîâåäåíèÿ». T.Harada et al.
[24] äîñòèãëè â ýòîé îáëàñòè â
67% ñëó÷àåâ êóïèðîâàíèÿ ÆÒ â
ñðàâíåíèè ñ çîíîé «âûõîäà»
(17%) èëè âíåøíåì êîíòóðîì öåïè re-entry (8%). Â áîëü-
øèíñòâå ñëó÷àåâ ïîñëå àáëÿöèè ó áîëüíûõ ñ ÀÄÏÆ ÆÒ
îñòàåòñÿ èíäóöèðóåìîé, íî â 70%-80% ñòàíîâèòñÿ ýô-
ôåêòèâíîé ðàíåå áåçóñïåøíàÿ àíòèàðèòìè÷åñêàÿ òå-
ðàïèÿ [28]. Â ñîáñòâåííîé êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå íàì
óäàëîñü äîáèòüñÿ ýôôåêòà âî âðåìÿ êàòåòåðíîé îïåðà-
öèè ó 3 èç 6 ïàöèåíòîâ (50%). Â ñëó÷àÿõ, êîãäà óñòðà-
íèòü òàõèêàðäèþ íå óäàëîñü, äîïîëíèòåëüíàÿ àíòèàðèò-
ìè÷åñêàÿ òåðàïèÿ, ðàíåå íåýôôåêòèâíàÿ, ïîçâîëèëà äî-
áèòüñÿ ñòîéêîé ðåìèññèè. Ïðèìåð óñïåøíîãî óñòðàíå-
íèÿ ÆÒ èç îáëàñòè àíåâðèçìû âûõîäíîãî òðàêòà ÏÆ
ïðåäñòàâëåí íà ðèñ. 5.

Ïàöèåíòàì ãðóïïû ðèñêà ïîêàçàíà èìïëàíòàöèÿ
êàðäèîâåðòåðîâ-äåôèáðèëëÿòîðîâ [55]. Îïûò èñïîëüçî-
âàíèÿ ýòèõ óñòðîéñòâ ñâèäåòåëüñòâóåò îá èõ âûñîêîé
ýôôåêòèâíîñòè äëÿ ñíèæåíèÿ ðèñêà âíåçàïíîé ñåðäå÷-
íîé ñìåðòè. Áîëüøèíñòâî ïàöèåíòîâ ïðè ýòîì ñîõðàíÿ-
þò íåîáõîäèìîñòü ïðèåìà ÀÀÏ äëÿ óìåíüøåíèÿ êîëè-
÷åñòâà ðàçðÿäîâ êàðäèîâåðòåðà-äåôèáðèëëÿòîðà [30]. Â
áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ïðîãðåññèðîâàíèå çàáîëåâàíèÿ
òðåáóåò èçìåíåíèÿ ïîäõîäîâ â ëå÷åíèè è èñïîëüçîâà-
íèè ðàçëè÷íûõ åãî âàðèàíòîâ.

Íåñìîòðÿ íà ðåöèäèâû ÆÒ, áîëüøèíñòâî áîëüíûõ
ïðè èñïîëüçîâàíèè ÀÀÏ èìåþò áëàãîïðèÿòíûé ïðîãíîç
[13, 35]. ×àñòîòà àðèòìè÷åñêîé ñìåðòè ó ïàöèåíòîâ ñ
ýìïèðè÷åñêè ïîäîáðàííîé àíòèàðèòìè÷åñêîé òåðàïè-

åé ñîñòàâëÿåò 2,5% â ãîä [20]. Â ãðóïïó âûñîêîãî ðèñê
âõîäÿò ïàöèåíòû, ïåðåíåñøèå ôèáðèëëÿöèþ æåëóäî÷-
êîâ èëè èìåþùèå ïðèçíàêè ïðàâîæåëóäî÷êîâîé íåäî-
ñòàòî÷íîñòè [8]. Ýòè áîëüíûå, êàê ïðàâèëî, òðåáóþò
èìïëàíòàöèè êàðäèîâåðòåðà-äåôèáðèëëÿòîðà.

Òàáëèöà 5.
Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà áîëåçíè Uhl è ÀÄÏÆ

Болезнь Uhl АДПЖ
Семейный анамнез – + (некоторые больные)
Возраст (м/ж) 1.3 до 1.1 2.9 до 1
Начало младенцы – дети подростки и старше
Обычный тип клиники НК аритмия, синкопе
Внезапная смерть редко нечасто

Патология

зоны полного отсутствия
миокарда стенки ПЖ
эндокард и эпикард –
противопоставлены

замещение париетальной
стенки ПЖ жиром с тяжа-
ми миокарда, окруженных
фиброзной тканью

Ðèñ. 5. Ðåíòãåíîãðàììà ïàöèåíòà, îïåðèðîâàííîãî
ïî ïîâîäó ÀÄÏÆ (ñòðåëêîé óêàçàíî ïîëîæåíèå
ëå÷åáíîãî êàòåòåðà).

ËÈÒÅÐÀÒÓÐÀ

1. Angelini A., Thiene G., Boffa G.M. et al. Endocardial
biopsy in arrhythmogenic right ventricular cardiomyopa-
thy. (abstract) J Am Coll Cardiol 1993; 21: 259A.
2. Auffermann W., Wichter T., Breithardt G. et al. Arrhyth-
mogenic right ventricular disease: MR imaging versus an-
giography. Am J Radiol 1993; 161: 549–555.
3. Basso C., Thiene G., Corrado D. et al. Arrhythmogenic
right ventricular cardiomyopathy: dysplasia, dystrophy, or
myocarditis? Circulation 1996; 94: 983–991.
4. Blake L.M., Scheinman M.M., Higgins C.B. MR fea-
tures of arrhythmogenic right ventricular displasia. Am J
Radiol 1994; 162: 809–812.
5. Blomstrom-Lundqvist C., Hirsch I., Olsson S.B. Quan-
titative analysis of the signal-averaged QRS in patients with
arrhythmogenic right ventricular displasia. Eur Heart J 1988;
9: 301–312.

6. Blomstrom-Lundqvist C.,Olsson S.B., Edvardsson N.
Follow-up by repeated signal averaged QRS in patients with
arrhythmogenic right ventricular displasia. Eur Heart J 1989;
10 (Suppl.D): 54–60.
7. Boffa G.M., Thiene G., Nava A. et al. Cardiomyopathy:
A necessary revision of the WHO classification. Int J Car-
diol 1991; 30: 1–7.
8. Canu G., Atallah G., Claudel J.P. et al. Prognostic et evo-
lution a long-terme de la dysplasie arythmogene du ventri-
cule droit. Arch Mal Coeur 1993; 86: 41–48
9. Corrado D., Thiene G., Nava A. et al. Exercise-related sud-
den death in the young. (abstract) Eur Heart J 1993; 14: 368A.
10. Corrado D., Basso C., Thiene G. et al. Spectrum of clini-
co-pathologic manifestation of arrhythmogenic right ven-
tricular cardiomyopathy/dysplasia: a multicenter study. J Am
Coll Cardiol 1997; Vol. 30, N 6, pp. 1512–1520.



2 9

ÂÅÑÒÍÈÊ ÀÐÈÒÌÎËÎÃÈÈ, ¹ 20, 2000

11. Daliento L., Rizzoli G., Thiene G. et al. Diagnostic accu-
racy of right ventriculography in arrhythmogenic right ven-
tricular cardiomyopathy. Am J Cardiol 1990; 60: 741–745.
12. Daubert C., Vauthier M., Carre F. et al. Influence of
exercise and sport activity on functional symptoms in ven-
tricular arrhythmias in arrhythmogenic right ventricular dis-
ease. (abstract) J Am Coll Cardiol 1994; 23: 34A.
13. Daubert C., Vauthier M., Mabo P. et al. Long term prog-
nosis of arrhythmogenic right ventricular disease. Follow-up
of 74 patients. (abstract) J Am Coll Cardiol 1994; 23: 203A.
14. Fauchier J.-P.,Fauchier L., Babuty D. et al. Time-do-
main signal-averaged electrocardiogram in non-ischemic
ventricular tachycardia. PACE 1996; 19: 231–244.
15. Fellat R., Frank R., Le Guludec D. et al. Correlation
between late potentials and right ventricular radionuclide
fourier phase analysis abnormalities. (abstract) Eur Heart J
1993; 14: 449A.
16. Fontaine G., Guiraudon G., Frank R. et al. Stimulation
studies and epicardial mapping in VT: Study of mechanisms
and selection for surgery. In HE Kulbertus (ed.): Reentrant
Arrhythmias. Lancaster, PA, MTP Publishers, 1977,
pp. 334–350.
17. Fontaine G., Guiraudon G., Frank R. et al. Surgical man-
agement of ventricular tachycardia unrelated to myocardial
ischemia or infarction. Am J Cardiol 1982; 49; 397–410.
18. Fontaine G., Frank R., Rougier I. et al. Electrode cath-
eter ablation of resistant ventricular tachycardia in arrhyth-
mogenic right ventricular dysplasia. Experience of 13 pa-
tients with mean follow-up of 45 months. Eur Heart J 1989;
10: (Suppl.D): 74–81.
19. Fontaine G., Umemura J., Di Donna P. et al. La duree
des complexes QRS dans la dysplasie ventriculaire droite
arythmogene. Un nouveau marqueur diagnostique non in-
vasif. Ann Cardiol Angeiol 1993; 42; 399–405.
20. Fontaine G., Fontaliran F., Iwa T. et al. Arrhythmogen-
ic right ventricular dysplasia. Definition and mechanism of
sudden death. In M.Akhtar, R.J.Myerburg, J.N.Ruskin
(eds.): Sudden Cardiac death. Prevalence, Mechanisms and
Approaches to Diagnosis and Management. Malvern, Wil-
liams and Wilkins, 1994, pp. 226–237.
21. Frank R., Fontaine G., Vedel J. et al.: Electrocardiolo-
gie de quatre cas de dysplasie ventriculaire droite arythmo-
gene. Arch Mal Coeur 1978; 71: 963–972.
22. Guiraudon G., Klein G.J., Gulamhusein S.S. Total dis-
connection of the right ventricular free wall: Surgical treat-
ment of right ventricular tachycardia associated with right
ventricular dysplasia. Circulation 1983; 67: 463–470.
23. Haissaguerre M., Le Metayer P., D’Ivernois C. et al.:
Distinctive response of arrhythmogenic right ventricular dis-
ease to high dose isoproterenol. PACE 1990; 13: 2119–2125.
24. Harada T., Aonuma K., Yamauchi Y. et al. Catheter ab-
lation of ventricular tachycardia in patients with right ven-
tricular dysplasia: identification of target sites by entrain-
ment mapping techniques./ PACE-1998; Vol. 21, N 11 (Pt.
II), pp. 2547–2550.
25. James T.N. Normal and abnormal consequences of ap-
optosis in the human heart. From postnatal morphogenesis
to paroxysmal arrhythmias. Circulation 1994; 90: 556–573.
26. Joudo S.A. et al. Progressive ECG changes in arrhyth-
mogenic right ventricular disease. Evidence for an evolving

disease. Eur Heart Journal., 1996, Vol. 17; pp. 1717–1722.
27. Larsson E., Wesslen L., Lindquist O. et al. Sudden un-
expected cardiac death among young Swedish orienteers-
morphological changes in heart and other organs. APMIS,
1999, 107 (3): 325–336.
28. Leclercq J.F.,Chouty F., Cauchemez B. et al. Results of
electrical fulguration in arrhythmogenic right ventricular
disease. Am J Cardiol 1988; 62: 220–224.
29. Li D., Ahmad F., Gardner M.J. et al. The locus of a
novel gene responsible for arrhythmogenic right-ventricu-
lar dysplasia characterized by early onset and high pene-
trance maps to chromosome 10p12-p14. Am J Hum Gen-
et., 2000; 66 (1): 148–156.
30. Link M.S., Wang P.J., Haugh C.J. et al. Arrhythmogen-
ic right ventricular dysplasia: clinical results with implant-
able cardioverter defibrillators./ J Intervent Card Electro-
physiol 1997, Vol. 1, N 1, pp. 41–48.
31. Lobo F.V., Heggtveit H.A., Butany J. et al. Right ven-
tricular dysplasia: Morphological findings in 13 cases. Can
J Cardiol 1992; 8: 261–268.
32. Mallat Z., Tedgui A., Fontaliran F. et al. Evidence of
apoptosis in arrhythmogenic right ventricular dysplasia. N
Engl J Med 1996; 335: 1190–1196.
33. Manyary D.E., Duff H.J., Kostuk W.J. et al. Usefulness
of noninvasive studies for diagnosis of arrhythmogenic right
ventricular displasia. Am J Cardiol 1986; 57: 1147–1153.
34. Marcus F.I., Fontaine G., Guiradon G. et al. Right ven-
tricular dysplasia: A report of 24 cases. Circulation 1982;
Vol. 65: 384–399.
35. Marcus F.I., Fontaine G., Frank R. et al. Long term fol-
low-up in patients with arrhythmogenic right ventricular
disease. Eur Heart J 1989; 10 (Suppl. D): 68–73.
36. Marcus F.I., Fontaine G. Arrhthmogenic right ventricu-
lar dysplasia/cardiomyopathy: a review./PACE 1995; Vol. 8,
N 6, pp. 1298–1314.
37. McKenna W.J., Thiene G., Nava A. et al. Diagnosis of
arrhythmogenic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy.
Br Heart J 1994; 71: 215–218.
38. Mehta D., Davies M.J., Ward D.E., Camm A.J. Ventric-
ular tachycardias of right ventricular origin: markers of sub-
clinical right ventricular disease. Am Heart J 1994 Feb;
127(2): 360–366.
39. Metzger J.T., de Chillou C., Cheriex E. et al. Value of the
12-lead electrocardiogram in arrhythmogenic right ventricu-
lar displasia, and the absence of correlation with echocardio-
graphic findings. Am J Cardiol 1993; 72: 964–967.
40. Nava A., Canciani D., Buja G. et al. Electrocardiograph-
ic study of negative T-waves on precordial leads and arrhyth-
mogenic right ventricular displasia: Relationship with right
ventricular volumes. J Electrocardiol 1988; 21: 239–245.
41. Nava A., Thiene G., Canciani B., et al. Familial occur-
rence of right ventricular dysplasia: A study involving nine
families. J Am Coll Cardiol 1988; 12: 1222–1228.
42. Nimkhedkar K., Hilton C.J., Furniss S.S. et al. Surgery
for ventricular tachycardia associated with right ventricu-
lar dysplasia. Disarticulation of right ventricle in 9 of 10
cases. J Am Coll Cardiol 1992; 19: 1079–1084.
43. Olsson S.B., Edvardsson N., Emanuelsson H. et al. A
case of arrhythmogenic right ventricular dysplasia with ven-
tricular fibrillation. Clin Cardiol 1982; 5: 591–596.



3 0

ÂÅÑÒÍÈÊ ÀÐÈÒÌÎËÎÃÈÈ, ¹ 20, 2000

44. Oselladore L., Nava A., Buja G. et al.: Signal-aver-
aged electrocardiography in familial form of arrhyth-
mogenic right ventricular cardiomyopathy. Am J Cardiol
1995; 75: 1038–1041.
45. Osler W.L.M. The principles and practice of medicine.
6-th ed. New York, NY, D Appleton, 1905, pp. 280.
46. Rampazzo A., Nava A., Danieli G.A. et al. The gene
for arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy
maps to chromosome 14q23-q24. Hum Mol Genet 1994;
3: 959–962.
47. Scognamiglio R., Fasoli G., Nava A. et al. Relevance
of subtle echocardiographic findings in early diagnosis of
the concealed form of right ventricular dysplasia. Eur Heart
J 1989; 10 (Suppl. D): 27–28.
48. Shoda M., Kasanuki H., Ohnishi S. et al. Recurrence of
new ventricular tachycardia after successful catheter abla-
tion in patients with arrhythmogenic right ventricular dys-
plasia. (abstract) Circulation 1992; 86: (Suppl.1): 580.
49. Stark S.I., Arthur A., Lesh M.D. Radiofrequency cath-
eter ablation of ventricular tachycardia in right ventricular
cardiomyopathy: use of concealed entrainment to identify
the slow conduction isthmus bounded by an aneurysm and
the tricuspid annulus. J Cardiovas Electrophysiol, Vol. 7,
N 10, pp. 967–971, October 1996.
50. Tang C., Klein G.J., Guiraudon G.M. et al. Pacing in
right ventricular dysplasia after disconnection surgery. J

Cardiovasc Electrophysiol, Vol. 11, pp. 199–202, Febru-
ary 2000.
51. Thiene G., Nava A., Corrado D. et al. Right ventricular
cardiomyopathy and sudden death in young people. N Engl
J Med 1988; 318: 129–133.
52. Uhl H.S.M. A previously undescribed congenital mal-
formation of the heart: Almost total absence of the myocar-
dium of the right ventricle. Bull J Hopkins Hosp 1952; 91:
197–209.
53. Valente M., Calabrese F., Angelini A. et al. Apoptosis
in arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy (ab-
stract). Circulation 1996; 94 Suppl. I: I-471.
54. Wichter T., Borggrefe M., Haverkamp W. et al. Effica-
cy of antiarrhythmic drugs in patients with arrhythmogenic
right ventricular disease. Results in patients with inducible
and non-inducible ventricular tachycardia. Circulation 1992;
86: 29–37.
55. Wichter T., Block M., Bocker D. et al. Cardioverter-
defibrillator therapy in a high-risk subgroup of patients with
arrhythmogenic right ventricular disease. (abstract) J Am
Coll Cardiol 1993; 21: 127A.
56. Wichter T., Hindricks G., Lerch H. et al. Regional my-
ocardial sympathetic dysinnervation in arrhythmogenic right
ventricular cardiomyopathy. An analysis using 123I-Meta-
Iodobenzylguanidine scintigraphy. Circulation 1994; 89:
667–683.

ÀÐÈÒÌÎÃÅÍÍÀß ÄÈÑÏËÀÇÈß/ÊÀÐÄÈÎÌÈÎÏÀÒÈß ÏÐÀÂÎÃÎ ÆÅËÓÄÎ×ÊÀ
Â.Ì.Ñåäîâ, Ñ.Ì.ßøèí, Þ.Â.Øóáèê

Â ñòàòüå èçëîæåíû ñîâðåìåííûå ïðåäñòàâëåíèÿ îá îäíîé èç íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûõ ïðè÷èí âîçíèê-
íîâåíèÿ ïàðîêñèçìàëüíûõ è íåóñòîé÷èâûõ ïðàâîæåëóäî÷êîâûõ òàõèêàðäèé: àðèòìîãåííîé äèñïëàçèè/êàðäèî-
ìèîïàòèè ïðàâîãî æåëóäî÷êà. Àâòîðû ïðèâîäÿò ëèòåðàòóðíûå äàííûå î ðàñïðîñòðàíåííîñòè, ýòèîëîãèè è ïà-
òîãåíåçå çàáîëåâàíèÿ. Îñîáîå âíèìàíèå óäåëåíî êðèòåðèÿì äèàãíîñòèêè àðèòìîãåííîé äèñïëàçèè, à òàêæå äèô-
ôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêå ðàçíîîáðàçíûõ íåêîðîíàðîãåííûõ æåëóäî÷êîâûõ òàõèêàðäèé. Ðàññìîòðåíû âîç-
ìîæíîñòè ìåäèêàìåíòîçíîãî è êàòåòåðíîãî ëå÷åíèÿ æåëóäî÷êîâûõ àðèòìèé, èñïîëüçîâàíèÿ èìïëàíòèðóåìîãî
êàðäèîâåðòåðà-äåôèáðèëëÿòîðà. Ïðè îáñóæäåíèè âîïðîñîâ äèàãíîñòèêè (äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêè) è
ëå÷åíèÿ æåëóäî÷êîâûõ òàõèàðèòìèé ó áîëüíûõ ñ àðèòìîãåííîé äèñïëàçèåé ïðàâîãî æåëóäî÷êà àâòîðû ïðèâî-
äÿò ñîáñòâåííûå äàííûå.

ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICULAR DYSPLASIA/CARDIOMYOPATHY
V.M.Sedov, S.M.Yashin, Yu.V.Shubic

The current concepts with respect to one of the most prevailing origins of development of the paroxysmal and
sustained right-ventricular tachycardias, namely: arrhythmogenic dysplasia/cariomyopathy of the right ventricle are
considered in the paper. The authors present the literature data on the prevalence, etiology, and pathogeny of the disease.
A peculiar attention is paid for the criteria of the arrhythmogenic dysplasia diagnosis as well as the differential diagnosis
of various non-coronarogenic ventricular tachycardias. The potentialities of pharmacological and catheter-technique
treatment of ventricular treatment, the use of implantable cardioverter-defibrillator were considered. The authors give
their own data when discussing the problem of diagnosis (differential diagnosis) and treatment of ventricular
tachyarrhythmias in the patients with the right ventricle arrhythmogenic dysplasia.


