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РЕЗЮМЕ

За последние 40 лет существенно изменилось представление об аритмогенной кардио­
миопатии (АКМП). Так, c появлением новых знаний для названия этого заболевания 
сердца применялись разные термины: аритмогенная дисплазия правого желудочка 
(АДПЖ), аритмогенная кардиомиопатия правого желудочка (АКПЖ) и  аритмогенная 
кардиомиопатия/дисплазия правого желудочка (АКПЖ/АДПЖ). В 1995 году данное за­
болевание сердца было включено в классификацию кардиомиопатий Всемирной органи­
зации здравоохранения (ВОЗ) под названием АКПЖ. С открытием левожелудочкового 
варианта был введен термин АКМП. В обзоре представлены обобщенные исторические 
аспекты в  развитии знаний о  данной патологии: от  первого упоминания заболевания 
до настоящего времени. 

Ключевые слова: аритмогенная кардиомиопатия, внезапная сердечная смерть, генети­
ческое заболевание, исторические аспекты.
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ABSTRACT

Over the past 40 years, the understanding of arrhythmogenic cardiomyopathy (ACM) has 
changed significantly. Thus, with the advent of new knowledge, different terms have been 
used to name this heart disease: arrhythmogenic right ventricular dysplasia (ARVD), arrhyth­
mogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVC), and arrhythmogenic right ventricular car­
diomyopathy/dysplasia (ARVC/ARVD). In 1995, this heart disease was included in the World 
Health Organization classification of cardiomyopathies under the name ARVC. With the dis­
covery of the left ventricular variant, the term ACM was introduced. The review presents 
generalized historical aspects in the development of knowledge about this pathology: from the 
first mention of the disease to the present.
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Список сокращений: АДПЖ — аритмогенная 
дисплазия правого желудочка, АКМП — аритмо­
генная кардиомиопатия, АКПЖ  — аритмогенная 
кардиомиопатия правого желудочка, ВСС — вне­
запная сердечная смерть, ЖА  — желудочковая 
аритмия, ЖТ — желудочковая тахикардия, ЛЖ — 
левый желудочек, ПЖ  — правый желудочек, 
ЭКГ — электрокардиография.

ВВЕДЕНИЕ 

Аритмогенная кардиомиопатия (АКМП), ранее из­
вестная как аритмогенная дисплазия правого желудоч­
ка (АДПЖ), впервые в современной литературе была 
описана более 40 лет назад. Это заболевание характе­
ризуется фиброзно-жировым замещением миокарда, 
служащим субстратом для возникновения потенци­
ально опасных желудочковых аритмий (ЖА) с риском 
внезапной сердечной смерти (ВСС) даже на  ранних 
стадиях заболевания [1]. Кроме того, фиброзно-жиро­
вое замещение способствует дилатации и нарушению 
систолической функции желудочков с развитием кли­
нической картины сердечной недостаточности [1]. 

Изначально считалось, что заболевание поража­
ет исключительно правый желудочек (ПЖ) и явля­
ется результатом врожденного дефекта развития 
миокарда, что и было отражено в названии, пред­
ложенном в 1977 гому Fontaine G. — АДПЖ [2]. 

Однако представления о  данном заболевании 
с момента его первоначального описания по насто­
ящее время претерпели существенные изменения.

Так, понимание того, что патология имеет наслед­
ственный характер, привело к  использованию но­
вого термина — «аритмогенная правожелудочковая 
кардиомиопатия» (АКПЖ), и  официальному вклю­
чению ее в классификацию кардиомиопатий ВОЗ [1]. 

В XXI веке с внедрением в клиническую практи­
ку генетических исследований и такого высокотех­
нологичного метода диагностики, как МРТ сердца 
с  контрастированием, появились сведения о  фиб­
розно-жировом замещении миокарда  — от  изо­
лированного поражения как правого, так и  левого 
желудочка (ЛЖ) до бивентрикулярного вовлечения, 
что послужило предпосылкой к принятию общего 
термина — АКМП [3–4].

В данной статье освещены основные этапы фор­
мирования взглядов на АКМП, современное пред­
ставление о данном заболевании. 

ПЕРВОЕ ИСТОРИЧЕСКОЕ 
УПОМИНАНИЕ О ЗАБОЛЕВАНИИ

АКМП как отдельная нозология была представ­
лена лишь в  конце 70-х гг. XX века, однако опи­

сательную характеристику заболевания, феноти­
пически похожего на  данную кардиомиопатию, 
можно встретить в литературе намного раньше [8].

Так, первое историческое описание АКМП было 
сделано еще в  1763 году Джованни Марией Лан­
чизи в  книге «De Motu Cordis et Aneurysmatibus» 
[9]. Итальянский врач рассмотрел ряд клиниче­
ских случаев с  отягощенным семейным анамне­
зом в отношении синкопальных состояний и ВСС 
на протяжении трех-четырех поколений. Исследо­
ватель отмечал, что при патологоанатомическом 
вскрытии внезапно умерших членов описанных 
семей была обнаружена дилатация правых отделов 
сердца и аневризматическое выпячивание ПЖ, что 
на сегодняшний день является патогномоничными 
признаками АКМП [6, 9]. Кроме того, Ланчизи вы­
сказывал предположения: «Вполне возможно, что 
я  до сих пор наблюдал только в  правых камерах 
сердца, может происходить и в других руслах кро­
ви» [9], вероятно, имея в виду возможность пора­
жения и ЛЖ при данном заболевании. 

АРИТМОГЕННАЯ ДИСПЛАЗИЯ 
ПРАВОГО ЖЕЛУДОЧКА

Прилагательное «аритмогенный» для опреде­
ления кардиомиопатии было введено Фонтейном 
и  Маркусом в  их первоначальном отчете о  серии 
молодых больных с  правожелудочковой тахи­
кардией [10]. 

В 1977 году Гай Фонтейн в  ходе интервенци­
онного лечения устойчивой желудочковой тахи­
кардии (ЖТ) с морфологией блокады левой ножки 
пучка Гиса впервые определил, что источником 
ЖА, помимо типичных постишемических обла­
стей ЛЖ, может выступать ПЖ [2, 10]. Вместе с тем, 
французским электрофизиологом и  его командой 
по данным электрокардиографии (ЭКГ) у пациен­
тов с такой морфологией ЖТ были выявлены зоны 
задержки волны деполяризации в прекардиальных 
комплексах QRS, определяемых в настоящее время 
как «эпсилон-волна» [2–4, 10]. Предполагалось, что 
причиной данного электрофизиологического явле­
ния могли стать структурные изменения в сердце. 
Так, в ходе операции была выявлена дилатация ПЖ 
с парадоксальным движением его свободной стен­
ки без вовлечения ЛЖ, а при выполнении простой 
вентрикулотомии было обнаружено значительное 
уменьшение толщины миокарда ПЖ с сохранени­
ем тонкого субэндокардиального слоя миокарда 
с  чрезвычайно толстыми и  жировыми, и  фиброз­
но-жировыми участками [10]. В  дальнейшем ги­
стологические исследования миокарда пациентов 
с правожелудочковой тахикардией и структурной 
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патологией ПЖ подтвердили, что эпсилон-волна 
вызвана замедлением проведения в зонах фиброз­
но-жирового замещения миокарда [10]. 

В 1982 году Фонтейн совместно с  Маркусом 
сообщили уже о  24 подобных случаях взрослых 
пациентов с  ЖТ и  аневризматическим ремодели­
рованием ПЖ вследствие фиброзно-жирового за­
мещения миокарда [11]. Стоит подчеркнуть, что 
аневризмы были локализованы в  приточном, вы­
ходном отделах и верхушке ПЖ — так называемом 
треугольнике дисплазии.

Предполагалось, что данный симптомоком­
плекс может быть следствием врожденных клеточ­
но-диспластических явлений, в  связи с  чем было 
предложено первое название для этого заболева­
ния  — «дисплазия ПЖ» [8, 10]. Прилагательное 
же «аритмогенный» было использовано в  связи 
со склонностью заболевания к ЖА вследствие руб­
цевания миокарда, которое определяется как арит­
могенный субстрат [10–11]. 

Помимо структурных характеристик АДПЖ, под­
робное описание электрокардиографических осо­
бенностей пациентов с данным заболеванием стало 
основополагающим для его диагностики. Так, были 
выделены следующие электрокардиографические 
критерии: инвертированные зубцы Т в правых пре­
кардиальных отведениях, широкий комплекс QRS, 
эпсилон-волна, поздние потенциалы, желудочковая 
экстрасистолия и ЖТ с морфологией блокады левой 
ножки пучка Гиса [11]. Следует подчеркнуть, что 
данные критерии применяются по сей день. 

АРИТМОГЕННАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ 
ПЖ

Важно отметить, что в  1979 году было пред­
ставлено первое описание случая ВСС от  АДПЖ 
у  молодого мужчины во время теннисного матча 
в Мирано (Венеция) [12]. Так, по данным аутопсии 
было обнаружено трансмуральное фиброзно-жи­
ровое замещение свободной стенки ПЖ, а по ЭКГ 
молодого человека, выполненной еще при жизни, 
зарегистрирована ЖТ с морфологией блокады ле­
вой ножки пучка Гиса [12]. 

Следует подчеркнуть, что именно ита­
льянские исследователи, изучая ВСС, внесли 
большой вклад в  понимание АКМП [3–4]. Ре­
зультаты их морфологических исследований по­
зволили сделать вывод о  том, что термин «дис­
плазия» не  точно отражает суть заболевания.  
Так, в 1988 году Тьене с соавторами сообщили о се­
рии случаев ВСС, связанной с физической нагруз­
кой у  молодых людей [12]. Клиническая картина 
пациентов и  патологоанатомические особенности 

по  данным гистологического исследования ука­
зывали на наличие у них АДПЖ. По данным ре­
троспективного анализа ЭКГ, у всех пациентов ре­
гистрировались отрицательные зубцы Т в правых 
прекардиальных отведениях и ЖА с морфологией 
блокады левой ножки пучка Гиса. Важно отме­
тить, что при патологоанатомическом исследова­
нии сердца наряду с фиброзно-жировыми участка­
ми миокарда были выявлены гистопатологические 
признаки прогрессирующей гибели миокарда ПЖ 
с очагами воспаления, дегенерации и некроза, что 
свидетельствовало о  давности течения заболева­
ния [10, 12]. В дальнейшем группа ученых из Па­
дуи подтвердила, что изменения в ПЖ при данной 
кардиомиопатии являются конечной стадией мед­
ленного дегенеративного процесса, поэтому поня­
тие «кардиомиопатия» представлялось более под­
ходящим для обозначения заболевания [10]. При 
этом для определения фенотипа этой кардиомио­
патии было продолжено использование термина 
«аритмогенный», так как основным клиническим 
проявлением являлись ЖА. 

Кроме того, последующие открытия того, что 
заболевание часто генетически детерминировано 
и вызвано дефектом генов, кодирующих сердечные 
десмосомальные белки, привело к более подходя­
щему обозначению  — АКПЖ, и  официальному 
включению ее в  классификацию кардиомиопатий 
Всемирной организации здравоохранения [1].

АРИТМОГЕННАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ

Первоначально классический фенотип АКМП 
описывался ранним и  преимущественным пора­
жением ПЖ при отсутствии или лишь незначи­
тельном вовлечении ЛЖ, что расценивалось как 
прогрессирование самого заболевания [3–4]. Одна­
ко с расширением генетических знаний и  с появ­
лением современных методов визуализации, в том 
числе внедрением МРТ сердца с контрастировани­
ем в клиническую практику, было обнаружено, что 
у части пациентов наблюдались леводоминантные 
формы заболевания. В настоящее время по данным 
мировой литературы известно, что поражение ЛЖ 
достигает до 50 % случаев [3–4]. Признание суще­
ствования леводоминантной (в отсутствие пора­
жения ПЖ) и бивентрикулярной форм расширило 
фенотипический спектр данной патологии. Так, 
в  2019 году рабочая группа Общества сердечного 
ритма официально приняла общий термин, более 
широкий для этого заболевания — АКМП, объе­
диняющий все три фенотипа [3–4]. 

Важно подчеркнуть, что согласно междуна­
родному консенсусу в понятие АКМП были вклю­



КАРДИОЛОГИЯ   |   CARDIOLOGY

292    Том 4      № 4      2024   

чены не только генетические формы заболевания, 
но и приобретенные (фенокопии), также имеющие 
типичные фенотипические особенности в  виде 
наличия неишемического рубца миокарда желу­
дочков [3]. 

Таким образом, термин АКМП был значительно 
расширен за счет включения в него фенотипической 
и этиологической классификации заболевания. 

СОВРЕМЕННЫЕ ПРЕДСТАВЛЕНИЯ  
ОБ АКМП

На протяжении нескольких десятилетий ученые 
и  клиницисты использовали термин АКМП, пред­
полагая первично «рубцовое» и вторично «аритмо­
генное» поражение миокарда. В  настоящее время 
широко оспаривается уместность применения опре­
деления «аритмогенная» кардиомиопатия, посколь­
ку все кардиомиопатии потенциально аритмогенны. 

Кроме того, схожесть структурных изменений 
в миокарде в виде дилатации/дисфункции того и/
или иного желудочка с другими кардиомиопатия­
ми, в частности с дилатационной, при которой дан­
ные изменения не связаны с фиброзом миокарда, 
зачастую приводит к путанице понятий. Несмотря 
на  принятый консенсусный документ по  АКМП 
от 2019 года, в литературе по-прежнему использо­
вались термины «леводоминантная АКПЖ» и «би­
вентрикулярная АКПЖ» для обозначения наслед­
ственной АКМП с  поражением ЛЖ [3–4, 13–14].  
В связи с этим, во избежание дальнейшей путани­
цы, группа исследователей из Падуи предложила 
использовать новое понятие для заболевания  — 
«рубцовая/аритмогенная кардиомиопатия», в кото­
ром кардиомиопатию определяют не локализация, 
а наличие рубцов миокарда [15]. Указанный термин 
был предложен для того, чтобы подчеркнуть, что 
фенотип заболевания характеризуется прежде все­
го потерей миокарда желудочков из-за гибели мио­
цитов с последующим его замещением фиброзной 
или фиброзно-жировой рубцовой тканью [15–16]. 
И  именно рубцевание миокарда предрасполагает 
к потенциально летальным ЖА и лежит в основе 
нарушения систолической функции желудочков. 
Рекомендации ESC 2023 года по лечению кардио­
миопатий 

Рабочая группа подчеркнула, что термин 
АДПЖ/АКПЖ первоначально использовался кли­
ницистами до эпохи генетики и применения МРТ 
сердца с  контрастированием для описания ново­
го заболевания сердца, поражающего преимуще­
ственно ПЖ, ведущим клиническим проявлением 
которого было возникновение злокачественных 
ЖА [17]. Кроме того, исследователи акцентировали 

внимание на важном значении ЖА как диагности­
ческого красного флага и прогностического марке­
ра для ряда клинических фенотипов заболевания. 
Однако было признано, что использование общего 
термина АКМП для определения кардиомиопатии 
не отражало бы ключевого фенотипического при­
знака заболевания  — наличия рубцовых измене­
ний в миокарде. 

Чтобы избежать двусмысленности термино­
логии, было рекомендовано использовать подход 
к  классификации и  диагностике кардиомиопатий, 
основанный на морфологических характеристиках 
и функциональных аспектах [17]. 

Так, в  контексте АКМП отдельно выделена 
АКМП ПЖ с преимущественным поражением ПЖ, 
даже при наличии бивентрикулярного поражения. 
Стоит отметить, что фенотип АКМП ПЖ, соглас­
но рекомендациям, определялся как наличие ди­
латации и/или дисфункции ПЖ при присутствии 
гистологических и/или электрокардиографических 
критериев [18]. Тем самым еще раз подчеркивалась 
ведущая роль фиброзно-жирового замещения в фе­
нотипе заболевания. 

АКМП ЛЖ отнесена уже к  новой группе кар­
диомиопатий, которая определяется как недилата­
ционная кардиомиопатия ЛЖ, характеризующаяся 
наличием или отсутствием систолической дис­
функции и наличием неишемического рубцевания 
или жирового замещения ЛЖ.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Несмотря на  растущие знания в  изучении 
АКМП, до  сих пор остаются дискутабельными 
вопросы в отношении понимания данного заболе­
вания. За последние несколько десятилетий была 
предпринята попытка смещения клинической 
парадигмы от  более «узкого» понятия АДПЖ/
АКПЖ, подразумевающего генетически детерми­
нированное заболевание ПЖ, к  более «широко­
му»  — АКМП, включающему в  себя различные 
фенотипические и  этиологические варианты за­
болевания. Использование определения «аритмо­
генный» не  отражало сути заболевания, в  связи 
с  чем данная концепция вызвала ряд противоре­
чий и сложность дифференциальной диагностики 
схожих кардиомиопатий. В  настоящее время при 
использовании термина АКМП следует понимать, 
что отличительной чертой этой кардиомиопатии, 
независимо от этиологического фактора, является 
прежде всего наличие фиброзно-жирового замеще­
ния миокарда (неишемического рубца) любого из 
желудочков, служащего в  качестве субстрата для 
возникновения опасных для жизни ЖА.
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