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В статье отражены современные взгляды на методы профилактики внезапной сердечной
смерти у пациентов с аритмогенной дисплазией/кардиомиопатией правого желудочка.
Обсуждается алгоритм лечебной тактики у различных групп пациентов.
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SUDDEN CARDIAC DEATH PREVENTION FOR PATIENTS WITH 
ARRHYTHMOGENIC DYSPLASIA/CARDIOMYOPATHY OF RIGHT VENTRICLE
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The recent data of sudden cardiac death prevention for patients with arrhythmogenic dyspla�
sia/cardiomyopathy of right ventricle are presented. Appropriate algorithm of threatment in differ�
ent groups is also discussed.
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Введение
В настоящее время «аритмогенная диспла�

зия/кардиомиопатия правого желудочка»
[АД/К ПЖ] определяется как патология мыш�
цы сердца, часто семейная, характеризующаяся
структурной и функциональной аномалией пра�
вого желудочка, связанной с замещением мио�
карда жировой или фиброзной тканью [1]. Об�
щепринятым является представление о патоло�
гии, как о «десмосомопатии» – дефекте межкле�
точных соединений, прогрессирующем во вре�
мени. В большинстве случаев страдает миокард
правого желудочка, значительно реже встреча�
ется первичное поражение левого желудочка. 

Характерным признаком патологии является
локальное или диффузное трансмуральное заме�
щение миокарда свободной стенки правого желу�
дочка жировой или фиброзно�жировой тканью
при обычно нормальном левом желудочке сердца.

Проявления АД/К ПЖ и риск внезапной
сердечной смерти [ВСС] в этой группе боль�
ных являются производными электрической
нестабильности миокарда и прогрессирующей
дисфункции желудочков сердца.

Механизмы нарушений ритма сердца
Атрофия миокарда правого желудочка с его

фиброзно�жировым замещением является
субстратом для возникновения желудочковых
нарушений ритма у больных с дисплазией.
Можно выделить три основных фактора арит�
могенеза у этой группы больных: 

1) Дисперсия рефрактерности, связанная с
наличием выживших миокардиоцитов в струк�
туре фиброзно�жировой ткани. 

2) Замедление внутрижелудочковой прово�
димости на фоне блокады правой ножки пучка
Гиса.

3) Наличие электрической деполяризации в
диастолу в зонах «медленного проведения»,
что является причиной регистрации поздних
потенциалов желудочков при сигнал�усред�
ненной электрокардиограмме [ЭКГ].

Полиморфизм патологического процесса
при аритмогенной дисплазии с вовлечением
интрамуральных ганглиев и изменением ре�
гиональной иннервации миокарда приводит к
возникновению очагов аномальной активнос�
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ти, дисперсии рефрактерностей и возникнове�
нию зон «медленной проводимости». АД/К
ПЖ может проявляться различными варианта�
ми желудочковых нарушений ритма – от
экстрасистолии до неустойчивой или устойчи�
вой тахикардии и фибрилляции желудочков.

Несмотря на рецидивы желудочковой тахи�
кардии, большинство больных с аритмогенной
дисплазией имеют благоприятный прогноз.
Частота аритмической смерти у пациентов с
эмпирически подобранной медикаментозной
терапией составляет 2,5% в год [2] . 

Следует отметить, что существующие реко�
мендации по стратификации риска, равно как
и предлагаемые методы профилактики, осно�
ваны на результатах не рандомизированных
исследований или мнении экспертов. 

Профилактика ВСС при АД/К ПЖ
Профилактика внезапной сердечной смерти

при данной патологии направлена на коррек�
цию именно аритмического компонента.

Согласно мнению экспертов, до настоящего
времени нет группы препаратов или метода ле�
чения, который можно было считать безуслов�
ным способом первичного предупреждения
риска внезапной сердечной смерти у больных с
аритмогенной дисплазией.

В лечении аритмогенной дисплазии исполь�
зуют все формы терапии: медикаментозную,
хирургические методы, катетерную деструк�
цию, имплантацию кардиовертеров�дефибрил�
ляторов.

Имплантация кардиовертеров�дефибрил�
ляторов

Как и пациенты, перенесшие инфаркт мио�
карда, больные с аритмогенной дисплазией
правого желудочка имеют риск внезапной сер�
дечной смерти. Пациентам группы риска пока�
зана имплантация кардиовертеров�дефибрил�
ляторов. В отличие от ишемической болезни
сердца, в отношении АД/К ПЖ нет единого
мнения о необходимости имплантации кардио�
вертеров�дефибрилляторов для первичной
профилактики внезапной сердечной смерти. В
настоящее время эта операция, как мера пер�
вичной профилактики, оправдана у пациентов
с отягощенным анамнезом (наличие внезапно
погибших ближайших родственников и вери�
фицированной аритмогенной дисплазией пра�
вого желудочка) и имеющих признаки этой па�
тологии. Дополнительными факторами могут
быть данные генетического анализа, особенно

выявление типа ARVD2, который характери�
зуется возникновением полиморфной желу�
дочковой тахикардии и внезапной смертью в
юном возрасте.

Пациенты, уже перенесшие эпизоды фиб�
рилляции желудочков, или имеющие устойчи�
вые пароксизмы желудочковой тахикардии,
являются безусловными кандидатами для вто�
ричной профилактики внезапной сердечной
смерти с использованием имплантируемых
кардиовертеров�дефибрилляторов.

Использование этих устройств позволяет
значительно снизить риск аритмической смер�
ти. Однако большинство пациентов при этом
сохраняют необходимость приема антиарит�
мических препаратов для уменьшения коли�
чества разрядов дефибриллятора [3].

Имплантация кардиовертеров�дефибрилля�
торов у больных этой группы, учитывая изме�
нения в правом желудочке, сопряжена с более
высокой частотой  дисфункции системы – на�
рушением детекции на фоне сниженной амп�
литуды R волны, высокими порогами стимуля�
ции, а также риском перфорации миокарда
электродом.

Антиаритмическая терапия
Применение антиаритмической терапии,

как способа предупреждения фатальных арит�
мий, также основано на опыте работы отдель�
ных центров с различными популяциями боль�
ных и различными методиками оценки эффек�
тивности терапии. В настоящее время можно
сказать, что использование соталола при
электрофизиологическом тестировании может
быть предпочтительным в выборе медикамен�
тозной профилактики риска внезапной смерти
у больных с АД/К ПЖ.

В настоящее время нет единого мнения от�
носительно стратегии лечения у асимтопатич�
ных пациентов с незначительными изменения�
ми морфологии правого желудочка и без желу�
дочковых аритмий. В этих случаях оправдано
использование бета�блокаторов для снижения
риска возникновения адренэргически�стиму�
лированных аритмий. При наличии у больного
симптоматичных желудочковых экстрасистол,
эпизодов неустойчивой желудочковой тахикар�
дии, лечение также целесообразно начинать с
бета�блокаторов. Пациенты с пароксизмами ус�
тойчивой желудочковой тахикардии должны
быть оценены с точки зрения необходимости
имплантации кардиовертера�дефибриллятора
при возможном сохранении антиаритмической
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терапии для уменьшения количества разрядов.
Медикаментозное лечение симптоматичных

желудочковых аритмий у больных с аритмо�
генной дисплазией правого желудочка, даже с
использованием антиаритмических препара�
тов III класса, может быть безуспешным или
связано с риском развития побочных явлений.
В этих случаях могут быть применены хирур�
гические или катетерные методы лечения. 

Катетерные методы
Желудочковые нарушения ритма при арит�

могенной дисплазии связаны или с аномаль�
ной эктопической активностью или наличием
зон «медленного» проведения и риентри тахи�
кардиями. Гетерогенность морфологических
изменений и прогрессирование патологическо�
го процесса при АД/К ПЖ являются причиной
полифокального характера и трансформации
желудочковых аритмий.

В 1984 году P. Puech с соавт. впервые сооб�
щил об успешной катетерной деструкции у 27�
летнего пациента с аритмогенной дисплазией
правого желудочка [4].

Механизм риентри связан с наличием зоны
«медленного проведения», которая является
критическим звеном тахикардии и целью кате�
терного воздействия. Нередко полиморфность
желудочковой тахикардии обусловлена нали�
чием нескольких точек «выхода» вокруг одной
области «медленного проведения».

Как и при коронарогенных желудочковых
тахикардиях с механизмом риентри, наиболее
эффективны воздействия в зону «медленного
проведения» [5]. 

Новые возможности в лечении больных с
АД/К ПЖ открылись при появлении методики
электро�анатомического картирования. Реги�
страция амплитуды и направленности сигна�
лов с поверхности эндокарда позволяет не
только определить механизм тахикардии, но и
визуализировать распространенность патоло�
гического процесса. M. Boulos с соавт. выявили
корреляцию между данными магнитно�резона�
нсной томографии и эхокардиографии и ре�
зультатами электро�анатомического картиро�
вания [6]. 

Эффективность и отдалённые результаты
катетерной деструкции при АД/К ПЖ опреде�
ляются двумя факторами: полиморфностью
субстрата тахикардии, сложностями иденти�
фикации критической зоны, а также дальней�
шим развитием заболевания. АД/К ПЖ –
прогрессирующая патология с высокой вероят�

ностью возникновения новых желудочковых
аритмий. Распространенность субстрата и его
развитие при аритмогенной дисплазии нередко
делает невозможным полное устранение арит�
могенной зоны, но позволяет ее модифициро�
вать и достичь устойчивого эффекта. Нередко
больным требуется выполнить несколько опе�
раций. По данным Fontaine G. с соавт., эффек�
тивность первой операции составила 32%. Пос�
ле второй эффект наблюдался у 45% больных.
И в результате трех процедур был достигнут
устойчивый результат в течение 5,4 лет [7]. Хо�
тя ВЧКД позволяет устранить критическую
зону тахикардии и модифицировать субстрат,
эффективность этой методики для предупреж�
дения внезапной смерти при аритмогенной
дисплазии остается неясной.

Нет единого мнения о необходимости и спо�
собах профилактики у асимптомных пациен�
тов, даже входящих в группу риска. Эти боль�
ные подлежат обследованию, включающему
проведение нагрузочных проб. Мерой профи�
лактики для них можно считать ограничение
занятий спортом и динамическое наблюдение в
специализированном центре.

К безусловному методу вторичной профи�
лактики внезапной смерти относится исполь�
зование кардиовертеров�дефибрилляторов у
больных, перенесших эпизоды остановки серд�
ца, с пароксизмами желудочковой тахикардии,
резистентными к антиаритмическим препара�
там и выраженной дисфункцией миокарда пра�
вого и левого желудочков сердца. Хотя нет до�
казательств, основанных на проведении рандо�
мизированных исследований, имплантация
кардиовертера�дефибриллятора, вероятно, сни�
жает смертность в этой группе больных.

Хирургические методы
Первой попыткой воздействия на субстрат

тахикардии была вентрикулотомия в зоне наи�
более ранней эпикардиальной активации, вы�
полненная G. Guiraudon с соавт. в 1974 году. В
последующем для лечения больных с АД/К ПЖ
эти же авторы предложили операцию полной
изоляции свободной стенки правого желудочка
[8]. Однако широкого распространения эта опе�
рация не нашла по причине частого развития
острой правожелудочковой недостаточности.
Описаны отдельные случаи длительного эф�
фекта изоляции правого желудочка при незна�
чительном снижении функции на фоне двухка�
мерной электрокардиостимуляции [9]. Моди�
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фикация методики с частичной изоляцией сво�
бодной стенки правого желудочка не нашла ши�
рокого применения вследствие частых рециди�
вов тахикардии [10]. Одним из вариантов хи�
рургического лечения аритмогенной дисплазии
можно считать трансплантацию сердца. Как ме�
тод лечения сердечной недостаточности у этой
группы больных возможно использование кар�
диомиопластики правого желудочка  [11].

Выбор лечебной тактики
Учитывая различные формы и варианты

клинического течения аритмогенной диспла�
зии правого желудочка, единого алгоритма ле�
чебной тактики не существует. Условно можно
разделить пациентов с аритмогенной диспла�
зией на пять групп:

1. Пациенты с ограниченной формой дис�
плазии в сочетании с асимптомной или малоси�
мптомной желудочковой экстрасистолией, без
отягощенного семейного анамнеза. В этих слу�
чаях системная антиаритмическая терапия, за
исключением бета�блокаторов, не оправдана.
Безусловно, этим пациентам, как и всем боль�
ным с АД/К ПЖ, следует избегать интенсив�
ных физических нагрузок и занятий спортом.

2. При наличии локальных форм АД/К ПЖ
в сочетании с симптомной желудочковой
экстрасистолией, пароксизмами неустойчивой
или устойчивой эктопической тахикардии по�
казана антиаритмическая терапия. В случаях

неэффективности или невозможности медика�
ментозного лечения целесообразно выполнить
катетерную деструкцию зоны тахикардии.

3. Для предупреждения эпизодов устойчи�
вой, гемодинамически значимой риентри же�
лудочковой тахикардии без выраженной дис�
функции миокарда правого желудочка может
быть проведен подбор антиаритмических пре�
паратов с использованием эндокардиального
электрофизиологического исследования. При
сохранении рецидивов тахикардии показана
катетерная операция или имплантация кар�
диовертера�дефибриллятора.

4. Пациенты с пароксизмами устойчивой
желудочковой тахикардии на фоне выражен�
ной дисфункции миокарда, равно как и пере�
несшие внезапную сердечную смерть, требуют
имплантации кардиовертера�дефибриллятора
при сохранении приема антиаритмических
препаратов и сопутствующей коррекции сер�
дечной недостаточности.

5. При редких вариантах АД/К ПЖ, когда
превалируют явления дисфункции миокарда –
болезни Uhl или бивентрикулярной патологии
без эпизодов желудочковой тахикардии или
фибрилляции желудочков, показана коррек�
ция проявлений сердечной недостаточности.
Имплантация кардиовертера�дефибриллятора
может быть рассмотрена, но достоверных дан�
ных эффективности их применения в этой
группе больных в настоящее время нет.
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