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Аритмогенная кардиомиопатия / дисплазия 
правого желудочка (АКДПЖ) – генетическое 
заболевание миокарда, в основе патогенеза 
которого лежит прогрессирующая фиброзно-
жировая дегенерация миокарда преимуще-
ственно правого желудочка (ПЖ), проявляющая-
ся желудочковыми нарушениями сердечного 
ритма с высоким риском возникновения внезап-
ной сердечной смерти (ВСС). Заболевание 
является причиной 20 % случаев ВСС у лиц в 
возрасте до 35 лет. Трудности эпидемиологиче-
ских исследований при наследственных заболе-
ваниях долгое время не позволяли получить 
объективное представление о распространен-
ности АКДПЖ, и заболевание считалось редким. 
В настоящее время установлено, что 1 случай 
заболевания в среднем встречается на 5000 
населения [32, 39]. 

АКДПЖ изучают уже более 35 лет, развитие 
генетических и инструментальных исследований 
за этот период позволило существенно продви-
нуться в понимании патогенеза заболевания [13]. 
Тем не менее, среди большинства врачей общей 
практики до сих пор распространено мнение о 
том, что АКДПЖ является очень редким заболе-
ванием, диагностикой которого должны зани-
маться узкоспециализированные аритмологиче-
ские центры. Врачи первичного звена здравоох-
ранения по-прежнему не имеют четких представ-
лений о диагностике АКДПЖ, что в значительной 
мере затрудняет своевременное выявление 
заболевания [42]. Ис   следованиями последних 
лет установлено, что неуклонно прогрессирую-
щее течение заболевания неминуемо приводит к 

формированию правожелудочковой сердечной 
недостаточности, которая длительное время 
протекает латентно, в связи с чем диагностиру-
ется на поздних стадиях и далеко не у всех боль-
ных [21]. Кроме того, в патологический процесс 
нередко вовлекается левый желудочек (ЛЖ), что 
в течение нескольких лет приводит к формирова-
нию би    вентрикулярной сердечной недостаточ-
ности [37]. Все это определяет высокую актуаль-
ность раннего выявления заболевания и объяс-
няет особый интерес исследователей к изучению 
возможностей рутинных инструментальных ме  -
тодов диагностики и контроля течения АКДПЖ. 
Результаты большого количества ис   следований 
последних лет свидетельствуют о том, что у 90 % 
больных АКДПЖ при электрокардиографии (ЭКГ) 
обнаруживаются характерные нарушения репо-
ляризации в виде негативных зубцов Т и деполя-
ризации в виде увеличения продолжительности 
активации комплекса QRS, эпсилон-волн 
(ε-волн), блокады правой ножки пучка Гиса 
(БПНПГ) [41]. Систематизация и анализ данных 
исследований позволят оценить диагностиче-
ские возможности ЭКГ при АКДПЖ. Попу  ля -
ризация новейших данных об ЭКГ-диагностике 
АКДПЖ в среде практикующих терапевтов, кар-
диологов и семейных врачей будет способство-
вать повышению эффективности диагностики и 
лечения данного заболевания.

Для определения возможностей ЭКГ в диа-
гностике АКДПЖ был выполнен анализ научных 
публикаций последних 5 лет, посвященных элек-
трофизиологическим исследованиям сердца 
при АКДПЖ. Поиск публикаций осуществлялся в 
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наукометрических базах Scopus, Web оf Science 
и PubMed. В итоге было отобрано 216 публика-
ций, 62 из которых непосредственно использо-
ваны при написании обзора.

Эволюция роли ЭКГ в диагностике 

АКДПЖ. Первая систематизация диагностиче-
ских критериев АКДПЖ, выполненная рабочей 
группой по заболеваниям миокарда и перикарда 
международного сообщества под руководством 
профессора W. J. McKenna, получила одобрение 
на Европейском конгрессе кардиологов в 1994 г. 
Все целевые диагностические критерии (Task 
Force Criteria) были распределены в шесть 
групп, три из которых основывались на данных 
семейного анамнеза, эхокардиографии (ЭхоКГ) 
и биопсии, а три – на данных ЭКГ. В каждой из 
групп выделялись «большие» и «малые» призна-
ки. «Большими» ЭКГ-признаками были призна-
ны ε-волны или увеличение продолжительности 
комплекса QRS свыше 110 мс в отведениях V1–
V3. Эпсилон-волна представляет собой низко-
амплитудный сигнал на границе конечной части 
комплекса QRS и начальной части зубца Т, отра-
жающий задержку активации ПЖ. В качестве 
«малых» критериев были указаны четыре ЭКГ-
признака: негативные зубцы Т в отведениях V2–
V3; потенциалы замедленной деполяризации 
миокарда или «поздние потенциалы» (определя-
емые по данным сигнал-усредненной ЭКГ низ-
коамплитудные высокочастотные сигналы в 
конечной части комплекса QRS и начальном 
отделе сегмента ST, отражающие процессы 
замедленного проведения электрического сиг-
нала в миокарде); стойкие и нестойкие желудоч-
ковые тахикардии (ЖТ) с морфологией QRS по 
типу блокады левой ножки пучка Гиса (БЛНПГ); 
частая желудочковая экстрасистолия (более 
1000 за сутки). Диагноз АКДПЖ считался точным 
при наличии двух «больших» или одного «боль-
шого» и двух «малых», или четырех «малых» кри-
териев. При наличии двух «малых» критериев 
диагноз также был возможен при условии 
наблюдения с ежегодным выполнением рутин-
ных методов обследования [35]. 

В 2010 г. группой экспертов Европейского 
общества кардиологов целевые диагностические 
критерии АКДПЖ были пересмотрены, в результа-
те чего были расширены и дополнены ЭКГ-
признаки, позволяющие выявлять заболевание на 
ранних стадиях, когда ЭхоКГ еще неинформатив-
на. Кроме ε-волн и локальной пролонгации ком-
плекса QRS в отведениях V2–V3 «большими» диа-
гностическими критериями стали считать инвер-

тированные зубцы Т в отведениях V1–V3 или за их 
пределами у лиц старше 14 лет (при отсутствии 
полной БЛНПГ, длительности QRS  120 мс), а 
также ЖТ с морфологией QRS по типу БПНПГ и 
отклонением электрической оси сердца влево 
(superior axis: негативные или неопределенные 
QRS в отведениях II, III, aVF и позитивные в aVL). 
«Малые» ЭКГ-критерии пополнились четырьмя 
признаками: отрицательные зубцы Т в V1–V2 у лиц 
старше 14 лет (в отсутствие полной БПНПГ) или в 
V4, V5 и V6; отрицательные зубцы Т в V1–V3 и V4 у 
лиц старше 14 лет при наличии полной БПНПГ; 
стойкая или нестойкая ЖТ с морфологией QRS по 
типу полной БЛНПГ и отклонением электрической 
оси сердца вправо (inferior axis: положительный 
QRS в II, III, aVF и отрицательный в aVL); частая ЖТ 
(более 500 экстрасистол в сутки). Кроме того, 
было дано расширенное описание пяти вариантов 
поздних потенциалов [30]. Таким образом, значе-
ние ЭКГ в диагностике АКДПЖ существенно уве-
личилось, поскольку ЭКГ-критерии теперь были 
представлены тремя «большими» и пятью «малы-
ми» признаками, что сделало возможной диагно-
стику заболевания без использования других 
методов исследования (ничуть не умаляя их зна-
чимости). Такой пересмотр диагностической цен-
ности ЭКГ-критериев АКДПЖ закономерно спро-
воцировал активизацию интереса исследовате-
лей к методике.

Многочисленные исследования и накоплен-
ный практический опыт убедительно доказали 
высокую информативность Task Force Criteria 
2010 г., в том числе и ЭКГ-признаков. Кли  -
нический случай, описанный специалистами 
кардиологической клиники Марбургского уни-
верситета (Германия) служит ярким примером 
преимуществ Task Force Criteria 2010 г. На ЭКГ у 
больного была выявлена синусовая брадикар-
дия и задержка терминальной активации  55 мс 
в отведениях V1–V3 на фоне неполной БПНПГ. 
По данным ЭхоКГ и магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) была выявлена дилатация 
ПЖ при фракции выброса 29 % и дискинезия 
передней стенки ПЖ. При электрофизиологиче-
ском исследовании сердца была диагностиро-
вана нестойкая ЖТ с морфологией по типу 
БЛНПГ и superior axis, индуцируемая программ-
ной желудочковой стимуляцией. В соответствии 
с Task Force Criteria 1994 г. состояние больного 
должно быть расценено как пограничная АКДПЖ 
в связи с наличием одного «большого» и одного 
«малого» критерия. Однако в соответствии с 
Task Force Criteria 2010 г. у больного имелись два 
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«больших» и один «малый» критерий, что делало 
достоверным диагноз АКДПЖ. Дальнейшее 
наблюдение в ходе проводимого лечения под-
твердило установленный диагноз [43]. 

Task Force Criteria 2010 г. хорошо зарекомен-
довали себя в практическом здравоохранении, 
акцент на раннее выявление функциональных 
нарушений электрической активности миокарда 
полностью себя оправдал как стратегическое 
направление. В числе других диагностических 
признаков расширенные и дополненные по 
результатам нерандомизированных и обсерва-
ционных исследований 2011–2015 гг. ЭКГ-
критерии легли в основу новых рекомендаций 
международной экспертной группы по диагно-
стике и лечению АКДПЖ [14]. Дальнейшее раз-
витие этого направления потребовало более 
глубоких и разносторонних ЭКГ-исследований 
при АКДПЖ [1]. 

Существующая на данный момент система 
диагностики АКДПЖ строится на комплексном 
использовании всех методов исследования, од  -
нако акцент по-прежнему делается на различных 
ЭКГ-методиках, позволяющих с минимальными 
временными и материальными затратами обе-
спечивать своевременную диагностику, диффе-
ренциальную диагностику и прогнозирование 
течения столь опасного и (как теперь уже извест-
но) не столь редкого заболевания [27]. 

Проведенные в последние годы исследования 
возможностей ЭКГ в диагностике АКДПЖ можно 
распределить по их целям на несколько групп. 

Исследования первой группы изучали 
диагностическую и прогностическую значимость 
нарушений ЭКГ при АКДПЖ. Особый интерес 
ученых фокусировался на ε-волнах, как на одном 
из наиболее ценных диагностических критериев. 
Греческие кардиологи на основании обследова-
ния и проспективного наблюдения 86 больных с 
верифицированным диагнозом АКДПЖ устано-
вили, что ε-волны на 12-канальной ЭКГ являются 
признаком вовлечения в патологический процесс 
выносящего тракта ПЖ. Их наличие указывает на 
большую вероятность эпизодов стойкой ЖТ, но 
не характерно для развития сердечной недоста-
точности либо ВСС [55]. Кардиологи университе-
та Джонса Хопкинса в Балтиморе (США) при 
помощи эндокардиального и эпикардиального 
электроанатомического активационного карти-
рования установили, что при АКДПЖ ε-волны 
часто связаны с выраженной задержкой прово-
димости и обширным эндокардиальным рубце-
ванием в дополнение к эпикардиальным пораже-

ниям. Время ε-волн на поверхностной ЭКГ корре-
лирует с электрической активацией субтрикуспи-
дальной области [59]. 

Выявление ε-волн представляет собой слож-
ную задачу в связи с целым рядом трудностей как 
объективного, так и субъективного характера. 
Поскольку ни в одних Task Force Criteria разверну-
того описания ε-волн не дается, трактовка схожих 
изменений на границе комплекса QRS и сегмента 
SТ разными кардиологами отличается суще-
ственными расхождениями. Кроме того, экспер-
ты выделяют несколько вариантов графического 
отображения ε-волн на ЭКГ, что еще больше 
усложняет их интерпретацию. Мас   штаб   ное меж-
дународное исследование с участием 815 боль-
ных АКДПЖ показало высокую вариабельность 
трактовки признаков ε-волн в соответствии с 
описанием, данным экспертами рабочей группы: 
мнения исследователей по наличию ε-волн 
совпали лишь в 33 % случаев. Еще интереснее 
оказались результаты определения диагностиче-
ского значения ε-волн: исключение признака из 
имеющегося симптомокомплекса не влияло на 
обоснование диагноза АКДПЖ в 99 % случаев. 
Исследователи пришли к выводу о низком диа-
гностическом значении ε-волн при АКДПЖ [54]. 

Затрудняется обнаружение ε-волн и вслед-
ствие чрезмерной фильтрации нижних частот, 
используемой в современных цифровых элек-
трокардиографах. Испанские кардиологи уста-
новили, что при рекомендуемой частоте среза 
150 Гц ε-волна хорошо визуализируется в отве-
дениях V1–V3, при 100 Гц она ослабляется в V1–
V2 и отсутствует в V3, при 40 Гц ε-волны исчеза-
ют во всех отведениях. Поскольку в обычной 
клинической практике частота фильтрации 40 Гц 
довольно часто используется для снижения 
«мышечных помех» ε-волны у больных АКДПЖ 
могут просто не регистрироваться [20]. Кроме 
того, пролонгация QRS в правых грудных отве-
дениях ЭКГ, которая сама является важным диа-
гностическим критерием для АКДПЖ, способна 
маскировать ε-волны [46]. 

В довершение всего, установлено, что 
ε-волны не являются патогномоничным ЭКГ-
признаком АКДПЖ, они обнаруживается при 
саркоидозе, миокардите или остром инфаркте 
миокарда, описана даже ятрогенная форма 
ε-волны после катетерной абляции ПЖ [17, 29]. 
Это подтверждает концепцию о том, что ε-волны 
являются лишь признаком аномальной актива-
ции ПЖ и нуждаются в интерпретации в контек-
сте других проявлений АКДПЖ [6]. 
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Нарушения реполяризации и деполяризации 
желудочков являются целевыми диагностически-
ми критериями АКДПЖ. Однако выяснилось, что 
изолированный учет этих нарушений ЭКГ не 
позволяет проводить раннюю диагностику забо-
левания. Кардиологи Линчепингского универси-
тета (Швеция) провели ретроспективный анализ 
электронного архива ЭКГ 56 больных с верифи-
цированным диагнозом АКДПЖ с целью оценки 
ЭКГ-маркеров нарушений реполяризации и 
деполяризации желудочков при первых аритми-
ческих проявлениях заболевания. Было установ-
лено, что почти у половины пациентов появились 
первые аритмические симптомы тогда, когда 
изменения ЭКГ еще отсутствовали. У остальных 
больных к появлению первых аритмических про-
явлений АКДПЖ имела место инверсия зубца T. 
Задержка возбуждения в отведении V1 была свя-
зана с нарушениями реполяризации, но ее выра-
женность не достигала диагностического порога 
к первым проявлениям заболевания [57]. Такие 
результаты не лишают ценности данных ЭКГ-
признаков для скрининга или для применения в 
сочетании с другими целевыми диагностически-
ми критериями АКДПЖ. Оценка диагностической 
значимости локализации нарушений реполяри-
зации и деполяризации при АКДПЖ показала, что 
особое внимание следует уделять отведениям 
aVR и V1. Использование инверсии зубцов Т в 
этих отведениях в качестве диагностического 
критерия у 100 больных АКДПЖ обеспечило спе -
цифичность 94 %, чувствительность  – 92 % [49]. 

Масштабные исследования кардиологов из 
клиник университета Св. Георгия в Лондоне 
(Великобритания), университета в Амстердаме 
(Нидерланды) и университета Глазго (Шот   -
ландия) позволили выработать новые диагно-
стические критерии, основанные на стандарт-
ной 12-канальной ЭКГ. Они установили, что дли-
тельность зубца S в отведении V1 > 48 мс или 
большая глубина негативного зубца T в грудных 
биполярных отведениях позволяют диагности-
ровать АКДПЖ с чувствительностью 90 % и спе  -
цифичностью 86 % [4]. 

Использование комбинации нескольких раз-
личных ЭКГ-критериев и их динамическое наблю-
дение, а также применение разнообразных ЭКГ-
методик оказались весьма информативными не 
только для раннего выявления, но и для прогно-
зирования течения АКДПЖ. Ис    следования 
последних лет показали возможность определе-
ния локализации аритмогенного очага у больных 
АКДПЖ при помощи ЭКГ. Фрагментация ком-

плекса QRS (fQRS) на ЭКГ (наличие дополнитель-
ного зубца R или «надрез», «зазубрина» на зубце 
S) – довольно частое явление у больных АКДПЖ, 
отражающее за    держку проводимости из-за 
фиброза ПЖ. Кардиологи Пенсильванского уни-
верситета в Филадельфии (США) обнаружили 
fQRS в двух смежных отведениях ЭКГ у 25 из 30 
больных с верифицированной АКДПЖ и исследо-
вали прогностическое значение данного показа-
теля при помощи неинвазивного эндокардиаль-
ного и эпикардиального электрофизиологиче-
ского кар      тирования. Они установили, что выра-
женность аномалий ПЖ может быть предсказана 
зональными изменениями деполяризации ЭКГ у 
пациентов с АКДПЖ. Нижний fQRS наиболее 
часто встречался при эпикардиальном пораже-
нии нижних отделов ПЖ (82 % чувствительности, 
100 % специфичности), передний fQRS коррели-
ровал с поражением средней части «свободной 
стенки» ПЖ (55 % чувствительность, 100 % спец-
ифичность), верхне-базальный fQRS – с пораже-
нием эндокардиальной (чувствительность 
45,8 %, специфичность 100 %) и эпикардиальной 
(чувствительность 52 %, специфичность 100 %) 
стенок, а также поражением выносящего тракта 
ПЖ [61].

Тайваньские кардиологи, исследуя взаи-
мосвязь между дисперсией QRS и аномальным 
субстратом (патологическим аритмогенным 
очагом) при помощи электрофизиологического 
картирования и моделируемых ЭКГ у больных 
АКДПЖ, разработали метод неинвазивного 
определения локализации аритмогенного очага. 
Они установили, что увеличение дисперсии QRS 
между двумя смежными грудными отведениями 
указывает на высокую вероятность локализации 
эпикардиального аномального субстрата в дан-
ной области [24]. 

Исследование особенностей изменений 
ЭКГ при АКДПЖ с различными генетическими 
мутациями позволило определить, что типичны-
ми проявлениями ЭКГ при мутациях TMEM43 
являются слабая прогрессия зубца R в правых 
грудных отведениях, часто сочетающаяся с 
инверсией зубца Т в боковых отведениях. Ти   -
пичные проявления ЭКГ при фосфоламбан-
мутации – низкий вольтаж ЭКГ, БПНПГ, ε-волны в 
aVR и правых грудных отведениях, инверсия 
зубца Т в правых грудных отведениях, нередко  – 
мерцание предсердий [48].   

Выявление сильной корреляции между фе   -
нотипическими проявлениями АКДПЖ и особен-
ностями изменений ЭКГ позволило выработать 
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надежные ЭКГ-критерии, позволяющие прогно-
зировать у данных больных вовлечение в процесс 
ПЖ или ЛЖ. Итальянские кардиологи в течение 
11 лет наблюдали АКДПЖ у трех членов одной 
семьи с одинаковой мутацией в гене desmoglein-2. 
Была выявлена существенная фенотипическая 
изменчивость клинических проявлений АКДПЖ: в 
первом случае наблюдалось прогрессирующее 
вовлечение в процесс ПЖ, во втором – ЛЖ, а в 
третьем случае типичная клиническая и ЭКГ-
картина АКДПЖ сопровождалась постепенно 
нарастающими на протяжении многих лет при-
знаками вовлечения в процесс ЛЖ [18]. 

На основании сильной корреляции между 
электрическими и структурными аномалиями 
при АКДПЖ швейцарские кардиологи из Цю   -
рихского университета предложили ЭКГ-
критерии для выделения трех подтипов аритмо-
генной кардиомиопатии: классический правый 
доминантный подтип, обычно и называемый 
АКДПЖ, бивентрикулярные формы с ранним 
вовлечением обоих желудочков и лево-доми-
нантные подтипы с преобладающим участием 
ЛЖ. Хотя современные средства визуализации 
и имеют решающее значение для диагностики 
АКДПЖ (включая ЭхоКГ и сердечную МРТ для 
обнаружения функциональных и структурных 
изменений), следует отметить, что структурные 
находки часто становятся видимыми существен-
но позже развития электрических изменений, 
таких как желудочковые экстрасистолы (ЖЭ), 
фибрилляция желудочков и ЖТ, аномалии депо-
ляризации и реполяризации, включая инверсию 
зубцов T [2]. Вовлечение ЛЖ на стадии уже раз-
вившейся АКДПЖ является общепризнанным 
фактом. ЭКГ-маркером поражения ЛЖ у таких 
больных является инверсия зубца T в боковых 
отведениях. Японские кардиологи описали слу-
чай, когда начальная ЭКГ, соответствующая 
лево-доминантному подтипу аритмогенной кар-
диомиопатии, прогрессировала до окончатель-
ного бивентрикулярного в течение 7 лет: инвер-
сия зубца Т постепенно распространилась на 
правые грудные отведения, что сопровождалось 
постепенно прогрессирующим нарушением 
функции ПЖ по данным ЭхоКГ. Этот случай под-
тверждает гипотезу о том, что вовлечение в 
патологический процесс ЛЖ при АКДПЖ может 
предшествовать очевидному возникновению 
значительной дисфункции ПЖ [62]. 

Кардиологи клиники Питье-Сальпетриер в 
Париже (Франция) установили, что отсутствие 
ε-волны и нарушений функции ПЖ у больных 

АКДПЖ с ЖТ является надежным прогностиче-
ским признаком для успешной радиочастотной 
катетерной абляции. Наблюдение в течение 
нескольких лет 85 больных АКДПЖ, которым в 
общей сложности было выполнено 149 абляций, 
показало, что при наличии ε-волны на ЭКГ и сни-
жении фракции выброса ПЖ ниже 40 % рецидивы 
после процедуры абляции встречаются в 5 раз 
чаще, чем у больных без данных признаков [34]. 

Вторая группа исследований фокусиро-
валась на изучении возможностей ЭКГ для ран-
ней диагностики АКДПЖ. Исследования, прове-
денные в клинике университета Джонса Хоп -
кинса в Балтиморе (США) показали, что наруше-
ния деполяризации и реполяризации предше-
ствуют структурным изменениям при АКДПЖ. 
Кроме того, изменения ЭКГ у больных АКДПЖ 
хорошо коррелируют с данными других иссле-
дований (включая МРТ и ЭхоКГ). Такие результа-
ты позволили сделать вывод о высокой ценно-
сти электрофизиологических исследований 
сердца для выявления электрического субстра-
та на ранних стадиях АКДПЖ [12]. 

Интерес к возможностям ЭКГ для скринин-
гового выявления АКДПЖ еще больше возрос 
после того, как стали известны результаты 
исследования ученых из кардиологической 
клиники Копенгагенского университета (Да -
ния). С целью определения диагностической 
ценности различных методов исследования 
был выполнен скрининг 206 близких родствен-
ников больных АКДПЖ, включавший генетиче-
ские исследования, различные виды ЭКГ-
исследований (12-канальная ЭКГ, сигнал-
усредненная ЭКГ, холтеровское мониторирова-
ние), ЭхоКГ и МРТ. У 67 (32,5 %) лиц было 
выявлено по 1 «малому» признаку Task Force 
Criteria 2010 г. на ЭКГ и ЭхоКГ, у 21 (10,3 %) – не 
менее двух «малых» ЭКГ-критериев. В то же 
время при МРТ целевые критерии были выяв-
лены лишь у 3 (1,4 %) лиц, что не давало ника-
ких дополнительных преимуществ при поста-
новке диагноза АКДПЖ [26]. Не менее убеди-
тельные свидетельства высокой эффективно-
сти ЭКГ при скрининге группы людей с геноти-
пом АКДПЖ были получены специалистами из 
университета Вашингтона в Сент Луисе (США). 
Неинвазивное электрофизиологическое карти-
рование миокарда позволило выявить харак-
терные для АКДПЖ изменения и оценить состо-
яние электрического субстрата на латентной 
стадии заболевания. Данные электрофизиоло-
гического исследования сердца показали силь-
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ную корреляцию с результатами оценки струк-
туры аритмогенного очага при помощи МРТ с 
контрастированием гадолинием. Этот факт 
позволил сделать вывод о целесообразности 
широкого применения недорогого неинвазив-
ного электрофизиологического ис     следования 
для диагностики АКДПЖ и наблюдения за тече-
нием заболевания [3]. 

Исследование, проведенное китайскими 
кардиологами, позволило установить законо-
мерности ЭКГ у больных АКДПЖ в зависимости 
от локализации аритмогенного очага. Появле  -
ние и видоизменение графики ε-волн в отведе-
ниях V1–V3 и aVR, а также возникновение ЖТ 
различной морфологии характерно для про-
грессирования АКДПЖ. Появление при ЖТ у 
больных АКДПЖ ε-волны перед либо после ком-
плекса QRS зависит от последовательности 
активации желудочка, то есть от происхождения 
ЖТ. После комплекса QRS ε-волны возникают 
при происхождении ЖТ (или ЖЭ) из верхушки 
сердца, в то время как предшествуют комплексу 
QRS ε-волны при происхождении ЖТ из вынося-
щего тракта ПЖ [44]. Многолетние наблюдения 
за 85 больными АКДПЖ, проведенные в клини-
ках университета Джонса Хопкинса в Балтиморе 
(США) и университета в Утрехте (Нидерланды) 
позволили установить сильную корреляцию 
между динамикой структурных и электрофизио-
логических изменений миокарда при прогрес-
сировании заболевания. Наиболее чувствитель-
ными ЭКГ-маркерами прогрессирования 
АКДПЖ показали себя нарушения деполяриза-
ции [33]. 

Не менее ценными в свете результатов 
современных исследований представляются 
возможности ЭКГ для дифференциации АКДПЖ 
от множества схожих по клинической картине 
заболеваний и пограничных состояний: дилата-
ционной кардиомиопатии, синдрома Бругада, 
аритмий на фоне постинфарктного и постмио-
кардитического очагового кардиосклероза, 
«спортивного сердца» [60]. На решение этой 
проблемы были нацелены исследования тре-

тьей группы.

Дифференциальная диагностика АКДПЖ и 
синдрома Бругада особенно затруднительна, 
поскольку клиническая и ЭКГ-картина двух забо-
леваний весьма схожи. Исследования послед-
них лет показали общность их патогенеза, 
объяс  няющую совпадение большого количества 
признаков [38]. Даже косонисходящая элевация 
сегмента ST (так называемая «морда бультерье-

ра»), считавшаяся специфическим для синдро-
ма Бругада ЭКГ-признаком, достаточно часто 
встречается при АКДПЖ в сочетании с типичны-
ми для этого заболевания ε-волнами и пролон-
гированными комплексами QRS [53]. Ис    сле  -
дования, выполненные в клинике святой Эли  -
забет в Зальцгиттере (Германия), позволили 
выявить эффективные дифференциально-диа-
гностические признаки, позволяющие отличить 
АКДПЖ при помощи стандартной 12-канальной 
ЭКГ. При наличии «морды бультерьера» надеж-
ными отличительными признаками АКДПЖ явля-
ются низкая амплитуда ЭКГ и фрагментация 
комплексов QRS [51]. В другом исследовании, 
проведенном в этой же клинике, удалось устано-
вить, что надежным отличительным ЭКГ-при  -
знаком синдрома Бругада является наличие 
определенных изменений в отведении аVR: 
зубец Q глубиной не менее 3 мм, зубец R высо-
той не более 2 мм, негативные зубцы Т [50]. 
Наблюдение 404 больных АКДПЖ показало, что 
низкая амплитуда инвертированных зубцов Т 
(2  мм и более) в отведении aVR является высо-
кочувствительным маркером заболевания: чув-
ствительность 94 %, специфичность 14 %, пози-
тивная предсказующая ценность – 22 %, нега-
тивная предсказующая ценность – 90 % [52]. 

Выявление ЖТ из отводящего тракта ПЖ 
требует дифференциальной диагностики между 
АКДПЖ и более доброкачественной идиопати-
ческой ЖТ, поскольку данное нарушение ритма 
одинаково часто встречается при обоих патоло-
гических состояниях. Кардиологи университета 
Святого Георга в Лондоне (Великобритания) на 
основании своих исследований разработали 
систему отличительных признаков, основанную 
исключительно на ЭКГ-методиках. В качестве 
дополнительных признаков, указывающих на 
АКДПЖ, они рекомендуют: короткий интервал 
«сцепления» ЖТ, различную продолжительность 
QRS и JT в грудных отведениях, мультиочаго-
вость генеза ЖТ, позитивные низковольтажные 
зубцы Т с альтернацией во время проб с физиче-
скими нагрузками [36]. Кардиологи из универ-
ситетских клиник Осло (Норвегия) и Лунд 
(Швеция) на основании исследования 170 боль-
ных АКДПЖ и ЖТ из отводящего тракта ПЖ уста-
новили, что для ранней стадии АКДПЖ характер-
ны структурные аномалии с более низкой фрак-
цией выброса ПЖ, увеличением базального диа-
метра ПЖ и выраженной механической диспер-
сией ПЖ в дополнение к более низкой частоте 
ЖЭ при холтеровском исследовании [56]. 
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Не менее трудна дифференциальная диа-
гностика между данными заболеваниями при 
наличии аритмии в виде ЖЭ, поскольку в обоих 
случаях морфология ЖЭ одинакова: по типу 
БЛНПГ с inferior axis. Международное исследо-
вание, проведенное совместно английскими и 
итальянскими учеными, позволило выделить 
пять характерных для АКДПЖ дифференциаль-
но-диагностических ЭКГ-признаков, основан-
ных на морфологии комплекса QRS: максималь-
ная длительность комплекса QRS более 160 мс, 
время внутреннего отклонения более 80 мс 
(время от начала комплекса QRS до пика R), QS 
в отведении V1, QRS axis > 90 в отведениях от 
конечностей, признаки ранней реполяризации в 
виде «смазанности» QRS (slurring) [40]. 

Большие трудности также возникают при 
дифференциальной диагностике АКДПЖ и 
«спортивного сердца» ввиду совпадения многих 
клинических и ЭКГ-симптомов [11]. Например, 
характерная для АКДПЖ инверсия зубцов Т в 
V1–V4 встречается в 17 % случаев у здоровых 
спортсменов, что требует дифференциального 
диагноза при обнаружении данного признака. 
Кардиологи университета Святого Георга в 
Лондоне (Великобритания) установили, что 
инверсия зубцов Т в правых грудных отведениях 
в сочетании с элевацией в точке J (точка на 
стыке конечной части зубца S и начальной части 
зубца Т) не позволяет надежно отличить АКДПЖ 
от физиологических изменений сердца у спор-
тсменов, поскольку почти одинаково часто 
встречается в обоих случаях [16]. Международ  -
ное исследование, проведенное совместно 
американскими, австралийскими и голландски-
ми учеными, с участием 100 больных АКДПЖ и 
100 здоровых спортсменов, также доказало 
невозможность дифференцировки состояний 
при помощи J-точки элевации сегмента ST. 
Однако исследователи отметили возможность 
использования при дифференциальной диагно-
стике оценки количества и морфологии ЖЭ [8]. 
Известный германский аритмолог Stefan Peters 
определил, что пролонгация QRS и низкоампли-
тудные негативные зубцы Т в отведении aVR 
являются наиболее ценным отличительным при-
знаком АКДПЖ [45]. 

Ничуть не легче отличить АКДПЖ и от син-
дрома преждевременной реполяризации желу-
дочков, тем более что ранняя реполяризация 
встречается у каждого третьего больного 
АКДПЖ. В качестве надежного отличительного 
ЭКГ-признака АКДПЖ хорошо зарекомендовали 

себя ε-волны и негативные зубцы Т в aVR и пра-
вых грудных отведениях [47]. 

Нередко на ранних стадиях развития 
АКДПЖ изменения ЭКГ настолько неспецифич-
ны, что анализ стандартной 12-канальной ЭКГ 
решительно не имеет никакой ценности для 
дифференциальной диагностики. Это заставило 
ученых попытаться выявить характерные нару-
шения электрической активности ПЖ при век-
тор-кардиографии. Международное исследова-
ние, проведенное совместно американскими, 
итальянскими и шведскими учеными показало, 
что возможности вектор-кардиографии в диа-
гностике АКДПЖ исчерпаны далеко не полно-
стью. В отсутствие Task Force ЭКГ-критериев 
тонкие аномалии ЭКГ на ранних стадиях АКДПЖ 
могут быть выявлены при помощи вектор-карди-
ографии правых отделов сердца и измерения 
угла зубца S. Способ оказался гораздо эффек-
тивнее применявшегося ранее определения 
трехмерного пространственного угла QRS-T и 
ортогонального угла QRS-T правых отделов 
сердца. При оценке возможности дифференци-
ального диагноза между начальными изменени-
ями ЭКГ у больных АКДПЖ без характерных при-
знаков и вариантами нормы ЭКГ у здоровых 
людей удалось определить, что два новых диа-
гностических критерия имеют чувствительность 
81,8 % и специфичность 90,9 % [15]. 

Исследования четвертой группы нацеле-
ны на изучение возможностей ЭКГ для страти-
фикации риска больных АКДПЖ. Одной из клю-
чевых задач исследователей АКДПЖ является 
разработка надежных критериев, позволяющих 
не только диагностировать заболевание на ран-
нем этапе его развития, но и прогнозировать его 
дальнейшее развитие [25]. Наличие таких кри   -
териев позволило бы распределить пациентов 
по степени риска развития угрожающих жизни 
аритмий и своевременно выработать наиболее 
эффективную систему профилактических меро-
приятий. Системный обзор исследований, по   -
священных стратификации риска пациентов с 
АКДПЖ показал, что в отсутствие характерных 
изменений на ЭКГ опасные нарушения ритма 
возникают достаточно редко (0,2 % случаев в 
год). В то время как при наличии специфических 
ЭКГ-признаков угрожающие жизни аритмии 
развивались в среднем в 4,1 % случаев в год 
[22]. Такие данные не оставляют сомнений в 
том, что стандартная 12-канальная ЭКГ позволя-
ет выделить больных с наибольшим риском раз-
вития опасных аритмий. 
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Каждый больной с АКДПЖ нуждается в мак-
симально точном определении вероятности воз-
никновения угрожающих жизни аритмий, требу-
ющих установки имплантируемого кардиоверте-
ра-дефибриллятора в обязательном порядке. 
Поскольку данный вид профилактики связан как с 
краткосрочными, так и с долгосрочными ослож-
нениями, массовое его применение признано 
нецелесообразным и решение об имплантации 
кардиовертера-дефибриллятора должно осно-
вываться на персонализированном наборе 
надежных критериев. Современные подходы к 
стратификации риска при АКДПЖ в значительной 
мере основываются на данных ЭКГ [9]. 

Проведенное совместно американскими и 
израильскими кардиологами исследование с уча-
стием 120 больных АКДПЖ ставило своей целью 
оценить прогностическое значение гетерогенно-
сти зубцов R и Т стандартной 12-канальной ЭКГ на 
основании метода анализа второго центрального 
момента: метод количественно определяет дис-
персию относительно средней морфологии бие-
ний в смежных грудных отведениях V4, V5 и V6. 
Было установлено, что методика имеет большую 
специфичность и чувствительность для предска-
зания ВСС и ЖТ при АКДПЖ [58]. 

Кардиологи клиники университета в Турине 
(Италия) изучали прогностическое значение 
различных ЭКГ критериев при АКДПЖ у 68 боль-
ных на протяжении 18 лет: инверсия зубца Т в 
отведениях V4–V6, ε-волна, левый передний 
фасцикулярный блок, низкий вольтаж QRS, 
удлинение QRS в V1 и многие другие. Удалось 
установить, что из всех ЭКГ-признаков лишь 
ε-волна является маркером ВСС [19].

Кардиологи медицинского университета 
Янг-Минга в Тайбее (Тайвань) изучали измене-
ния на ЭКГ у больных АКДПЖ с ЖТ, прошедших 
процедуру радиочастотной катетерной абля-
ции при помощи метода усредненной поверх-
ностной ЭКГ (signal averaged ECG). Усреднение 
множественных электрических сигналов серд-
ца предназначено для устранения интерферен-
ции и выявления малейших вариаций QRS-
комплек  са (так называемых «поздних потенци-
алов»), считающихся предикторами опасных 
желудочковых тахиаритмий. Проспективное 
наблюдение показало, что электрическая 
регрессия «поздних потенциалов» у больных 
АКДПЖ после радиочастотной абляции имеет 
сильную корреляцию со снижением частоты 
опасных аритмий, что еще раз подтвердило 
высокую значимость «поздних потенциалов» в 

качестве предиктора фатальных аритмий при 
АКДПЖ [28]. Двумя годами ранее эти же тай-
ваньские кардиологи установили сильную связь 
между выявлением на ЭКГ у больных АКДПЖ 
ранней реполяризации желудочков и частым 
развитием фатальных аритмий, что позволило 
включить данный признак в набор предикторов 
неблагоприятного прогноза, требующий неза-
медлительной установки кардиостимулятора. В 
их исследовании частота встречаемости при-
знака при АКДПЖ оценивалась в 47,4 % [10]. 
Польские исследователи по данным аналогич-
ного исследования определили меньшие пока-
затели распространенности ранней реполяри-
зации при АКДПЖ (около 31 %) и дали более 
сдержанную оценку прогностической ценности 
данного критерия [7]. 

Как крайне неблагоприятный для прогноза 
течения АКДПЖ признак оценили позднюю ЭКГ-
манифестацию по результатам масштабного 
международного исследования ученые из уни-
верситета Джонса Хопкинса в Балтиморе (США) 
и университета в Утрехте (Нидерланды) [5]. 
Специалисты университетской клиники в Ко   -
пенгагене (Дания) определили, что наличие на 
ЭКГ «поздних потенциалов» у больных с ЖТ 
является крайне неблагоприятным прогности-
ческим признаком, независимо от сохранности 
структуры и функции ПЖ у больных АКДПЖ по 
данным МРТ и ЭхоКГ [31]. 

Результаты проведенных в 2015–2017 гг. 
многочисленных рандомизированных исследо-
ваний послужили основой консенснусного доку-
мента Европейского общества кардиологов по 
диагностике АКДПЖ. Документ содержит обо-
снование комплексного подхода к диагностике, 
дифференциальной диагностике и стратифика-
ции риска при АКДПЖ, предполагающего ис   -
пользование совокупности всех диагностиче-
ских данных. Документ закрепил важность ЭКГ-
исследования для диагностики и оценки клини-
ческого течения АКДПЖ, выделив четыре ключе-
вых положения. Первое: классическим клиниче-
ским проявлением заболевания является ЖТ с 
морфологией БЛНПГ и superior axis. Второе: 
наличие ЖТ с морфологией БЛНПГ с inferior axis 
требует тщательной оценки с целью дифферен-
циации от менее опасной ЖТ из отводящего 
тракта ПЖ. Третье: ЭКГ-нарушения часто пред-
шествуют появлению клинических проявлений, 
как и изменениям при ультразвуковых и томо-
графических исследованиях. Четвертое: при 
наличии совершенно нормальной ЭКГ диагноз, 
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основанный на визуальных критериях, является 
сомнительным [23]. 

Выводы

Таким образом, анализ научных публикаций 
последних лет показывает, что ЭКГ является 
эффективным инструментом для диагностики, 
динамического контроля и прогнозирования 
течения аритмогенной кардиомиопатии/дис-
плазии правого желудочка. Популяризация воз-
можностей ЭКГ-диагностики АКДПЖ в среде 
практикующих врачей является необходимым 
условием для повышения эффективности диа-
гностики весьма опасного и не столь редко 
встречающегося заболевания.

Конфликта интересов нет.
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Електрокардіографія в діагностиці аритмогенної кардіоміопатії правого шлуночка
В.І. Березуцький
ДЗ «Дніпропетровська медична академія МОЗ України», Дніпро
Представлено огляд досліджень, присвячених можливостям електрокардіографії (ЕКГ) у діагностиці аритмогенної кардіоміо-
патії/дисплазії правого шлуночка (АКДПШ). Аналізуються результати наукових досліджень, опублікованих за останні 5 років у 
журналах, що індексуються наукометричними базами Scopus, Web Of Science і PubMed. Аналіз свідчить, що ЕКГ відіграє важ-
ливу роль у діагностиці АКДПШ. Наявність характерних для захворювання змін ЕКГ (ε-хвилі, негативні зубці Т, пролонгація 
комплексу QRS у відведеннях aVR і V1) дозволяє діагностувати АКДПШ у половині випадків без використання ультразвукових 
та томографічних методів. Електрофізіологічні порушення в міокарді при АКДПШ реєструються задовго до структурних, що 
визначає високу цінність ЕКГ для ранньої діагностики захворювання. Розроблені за останні роки методи аналізу ЕКГ значно 
розширили її можливості в диференційній діагностиці та прогнозуванні перебігу АКДПШ. Популяризація ЕКГ-методів діагнос-
тики АКДПШ серед лікарів-практиків – необхідна умова раннього виявлення цього небезпечного захворювання.

Ключові слова: аритмогенна кардіоміопатія/дисплазія правого шлуночка, електрокардіографія, раптова серцева смерть.

Electrocardiography in the diagnosis of arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy 
V.I. Berezutsky
Dnipropetrovsk Medical Academy of Healthcare Ministry of Ukraine, Dnipro, Ukraine
The aim of the study was to determine the possibilities of practical application of electrocardiography (ECG) in the diagnosis of 
arrhythmogenic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy (ARVD/C) according to the analysis of scientific publications over the past 
five years in journals indexed by Scopus, Web of Science and PubMed. Analysis has shown that ECG plays an increasingly important 
role in the diagnosis of ARVD/C. The presence of ECG changes characteristic of the disease (epsilon wave, T wave inversions, QRS 
complex prolongation in leads aVR and V1) allows diagnosis of ARVD/C in half of the cases without the use of ultrasound and tomog-
raphy techniques. Electrophysiological disturbances in ARVD/C are registered long before the structural ones. This determines the 
high value of the ECG for early diagnosis of the disease. The methods of ECG analysis developed in recent years greatly expanded the 
possibilities of the method in differential diagnosis and prediction of the ARVD/C. The popularization of ECG-methods in diagnosis of 
ARVD/C among general practitioners is necessary to improve the early detection of such a dangerous disease. 

Key words: arrhythmogenic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy, electrocardiography, sudden cardiac death.


