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В статье представлено описание клинического наблюдения пациента молодого возраста с ранее недиагностированной бивентрикулярной аритмогенной кар-
диомиопатией (АКМП), госпитализированного с подозрением на острый коронарный синдром на фоне эпизода желудочковой тахикардии (ЖТ). На осно-
вании клинической картины, повышения тропонина I и наличия зон нарушения локальной сократимости левого желудочка с нарушением его систолической 
функции при отсутствии значимого атеросклеротического поражения коронарных артерий по данным коронарографии, пер-
воначально был диагностирован инфаркт миокарда (ИМ) 2 типа. Для уточнения генеза ЖТ и характера поражения желудочков 
пациенту была проведена магнитно-резонансная томография (МРТ). Выявленные при МРТ аномалии правого и левого желу-
дочков, а также результаты генетического исследования позволили верифицировать бивентрикулярную АКМП. Постановка дан-
ного диагноза заставила пересмотреть верифицированный ранее ИМ 2 типа в пользу острого повреждения миокарда в рамках 
патогенеза АКМП. АКМП следует включать в спектр заболеваний для дифференциального диагноза при подозрении на острый 
миокардит или ИМ у пациентов с повышением тропонина и без значимой обструкции коронарных артерий.
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The article describes a clinical case of biventricular arrhythmogenic cardiomyopathy (ACM) presented with myocardial infarction (MI) — like event in a young patient. 
The patient was hospitalized with suspected acute coronary syndrome and an episode of ventricular tachycardia (VT). Based on increased cardiac troponin, left 
ventricular systolic dysfunction with wall motion abnormalities, and nonobstructive coronary arteries the initial diagnosis of type 2 MI was made. To verify the 
etiology behind VT and ventricular structural abnormalities cardiac magnetic resonance imaging (MRI) was performed. Abnormalities of both right and left ventricles 
demonstrated by MRI and supported by the genetic testing established the diagnosis of biventricular ACM. Since the diagnosis was made, initially diagnosed MI was 
reassessed in favor of acute myocardial injury as a characteristic of ACM course. ACM should be included into differential diagnosis with MI and acute myocarditis in 
patients with elevated troponin and nonobstructive coronary arteries. 
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да (ИМ) или миокардит [4-7]. Поэтому АКМП следует 
включать в спектр заболеваний для дифференциаль-
ного диагноза при подозрении на острый миокардит 
или ИМ у пациентов без значимой обструкции коро-
нарных артерий. 

В данной публикации представлено описание клини-
ческого наблюдения молодого пациента, госпитализиро-
ванного с подозрением на острый коронарный синдром 
на фоне эпизода желудочковой тахикардии (ЖТ), у кото-
рого впоследствии была диагностирована АКМП.

Описание клинического случая

Пациент 1991 г.р. (32 года), без вредных привы-
чек, с неотягощенным семейным анамнезом, контро-
лируемой артериальной гипертонией и ожирением 2 
степени. По данным анамнеза, в 2010 г. (19 лет) при 
прохождении медицинской комиссии в  военкомате 
по данным холтеровского мониторирования электро-
кардиограммы были выявлены частая желудочковая 
полиморфная экстрасистолия (ЖЭС; 3-6 тыс./сут), не-
устойчивые пробежки ЖТ (морфология неизвестна). 
При трансторакальной эхокардиографии (ЭхоКГ) об-
ращали на себя внимание дилатация правых отделов 
сердца, пролапс митрального клапана (ПМК) до 5 мм. 
На основании выявленных изменений был диагности-

Введение

Генетически детерминированная аритмогенная 
кардиомиопатия (АКМП) является редким заболе-
ванием, характеризующимся фиброзно-жировым 
замещением миокарда правого (правожелудочко-
вая АКМП), левого (левожелудочковая АКМП) или 
обоих желудочков (бивентрикулярная АКМП) [1-4]. 
Прогрессирующее течение заболевания ассоцииро-
вано с высоким риском внезапной сердечной смерти 
(ВСС), желудочковых аритмий и сердечной недоста-
точности (СН) [4]. Диагностика АКМП представляет 
затруднения в связи с отсутствием патогномоничных 
симптомов и  признаков. Для улучшения верифика-
ции данного заболевания (включая его левожелу-
дочковые фенотипы) в  2020 г. европейские экспер-
ты приняли консенсусный документ с обновленными 
критериями АКМП (на основе модифицированных 
ITF критериев 2010 г.), получившими название но-
вые "критерии Падуи". На основании совокупности 
представленных в документе больших и малых кри-
териев устанавливается диагноз определенной, веро-
ятной или возможной АКМП [2, 3]. При постановке 
диагноза важно также учитывать, что прогрессирова-
ние заболевания может характеризоваться эпизода-
ми острого миокардиального повреждения, клиниче-
ски мимикрирующими под острый инфаркт миокар-
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Рис. 1. �Электрокардиограмма во время эпизода ЖТ (25 мм/с, 10 мм/мВ): мономорфная тахикардия с широкими 
комплексами и частотой 188 уд/мин.
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рован миокардитический кардиосклероз, ПМК. От 
дальнейшего обследования (магнитно-резонансная 
томография (МРТ) сердца, эндоваскулярное электро-
физиологическое исследование) пациент отказался. 
В октябре 2022 г. (31 год) на фоне психоэмоциональ-
ных перегрузок пациент почувствовал резкую общую 
слабость, головокружение, учащенное сердцебиение, 
дискомфорт за грудиной. Бригадой скорой медицин-
ской помощи на ЭКГ была зарегистрирована моно-
морфная ЖТ, предположительно левожелудочковой 
локализации на основании морфологического ана-
лиза комплекса QRS (рис. 1) [8, 9]. На фоне внутри-
венной инфузии амиодарона был восстановлен си-
нусовый ритм. Пациент был госпитализирован в ста-
ционар. На ЭКГ при поступлении регистрировались 
синусовый ритм, атриовентрикулярная блокада 1 сте-
пени, признаки рубцовых изменения боковой стенки 
левого желудочка (ЛЖ), неспецифическая задержка 
внутрижелудочкового проведения, сглаженный Т зу-
бец в большинстве отведений, эпсилон-волна в груд-
ных отведениях (рис. 2). При ЭхоКГ отмечалось сни-
жение фракции выброса (ФВ) ЛЖ до 36% (акинез ба-
зальных отделов нижнего и  нижне-перегородочного 
сегментов, гипокинез среднего и апикального сегмен-
тов боковой стенки с переходом на верхушку с фор-

мированием аневризмы) без его дилатации [индекси-
рованный конечно-диастолический объем (КДО) ЛЖ 
85 мл/м2, конечно-систолический объем ЛЖ 42 мл/
м2]. Признаков ПМК нет. Выявлена дилатация право-
го желудочка (ПЖ; передне-задний размер 39 мм, ба-
зальный — 48 мм, средний — 38 мм, диаметр выход-
ного тракта ПЖ по длинной оси 45 мм) с нарушением 
его сократимости и систолической функции (диффуз-
ный гипокинез, фракция изменения площади 20%, 
TAPSE 12 мм); систолическое давление в легочной ар-
терии 30 мм рт.ст., скорость трикуспидальной регур-
гитации 2,7 мс) (рис. 3). В крови определялся повы-
шенный уровень тропонина I до 7,5 нг/мл с последу-
ющим снижением до нормальных значений. Других 
изменений в лабораторных исследованиях (электро-
литы, гормоны щитовидной железы, воспалительные 
маркеры, вирусные и  иммунные тесты) выявлено не 
было. При коронароангиографии гемодинамически 
значимых поражений коронарных артерий не обна-
ружено. При холтеровском мониторировании ЭКГ за 
весь период отмечался синусовый ритм, 400 (0,39% 
в сут) мономорфных ЖЭС. С учетом клинической кар-
тины, динамики тропонина I, зон нарушения локаль-
ной сократимости ЛЖ и отсутствия изменений при ко-
ронароангиографии первоначально был установлен 

Рис. 2. �Электрокардиограмма (25 мм/с, 10 мм/мВ): синусовый ритм с ЧСС 60 уд./мин, отклонение электрической 
оси сердца вправо. Атриовентрикулярная блокада 1 степени, рубцовые изменения боковой стенки левого 
желудочка, неспецифическая задержка внутрижелудочкового проведения. Эпсилон-волна (красные стрелки). 
Сглаженный Т зубец в большинстве отведений.
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диагноз инфаркта миокарда 2 типа. Назначена двой
ная антиагрегантная терапия. Для уточнения харак-
тера поражения желудочков и  генеза желудочковой 
аритмии пациенту была проведена МРТ: выявлено 
рубцовое поражение миокарда ЛЖ в  базальных бо-
ковых сегментах с признаками отека, умеренное сни-
жение сократительной функции ЛЖ (49%) без дила-
тации его полости; признаки выраженной дилатации 
полости ПЖ (индексированный КДО ПЖ 152 мл/м2), 
снижение сократимости (ФВ ПЖ 25%). Обнаружены 
участки интрамиокардиального фиброза миокарда 
правого и левого желудочков некоронарогенной при-
роды (рис. 4).

Таким образом, при ЭхоКГ и  МРТ были выявле-
ны морфофункциональные и структурные изменения 
правого и  левого желудочков сердца, соответствую-
щие большим "критериям Падуи", на основании кото-
рых была диагностирована бивентрикулярная форма 
АКМП [2]. В этой связи ранее описанные клиническая 
картина, изменения, зарегистрированные по данным 
лабораторных и  инструментальных исследований 
при поступлении, были интерпретированы в  рам-
ках эпизода острого миокардиального повреждения, 
характерного для данной патологии. Рекомендован 
прием следующих препаратов: валсартан/сакубитрил 
100 мг 2 р/сут, дапаглифлозин 10 мг/сут, эплеренон 
25 мг/сут, соталол 80 мг 3 р/сут. Двойная антиагре-
гантная терапия отменена. Также с целью вторичной 
профилактики ВСС пациенту рекомендована имплан-
тация кардиовертер-дефибриллятора (ИКД).

В феврале 2023 г. (32 года) зарегистрирован по-
вторный эпизод ЖТ с прежней морфологией без свя-

зи с  физической и  эмоциональной нагрузкой, купи-
рованный инфузией амиодарона. При ЭхоКГ кли-
нически значимых динамических изменений не 
отмечалось. В том же году был имплантирован двух-
камерный ИКД. При наблюдении до момента опи-
сания данного клинического случая срабатываний 
устройства не было.

Исследование генов, ассоциированных с  АКМП, 
выявило у  пробанда две гетерозиготные мутации на 
18 хромосоме гена DSG2: c. 1A>C (p.Met1Leu — start 
loss в  1 экзоне) и  c. 797A>G (p.Asn266Ser — несино-
нимичная замена в 7 экзоне), определенные предска-
зательными программами как вероятно патогенная 
и патогенная соответственно. Кроме того, обнаружена 
гетерозиготная вероятно патогенная мутация на 4 хро-
мосоме гена ANK2: c.72+2T>C (мутация, нарушаю-
щая сайт сплайсинга). Для стратификации риска всем 
членам семьи пациента был рекомендован каскадный 
генетический скрининг. На момент описания данного 
клинического случая его результаты неизвестны.

Обсуждение

АКМП представляет собой первичное заболева-
ние миокарда, характеризующееся прогрессирующей 

Рис. 3. �Эхокардиограмма. Парастернальный доступ, 
длинная ось левого желудочка. Увеличение 
передне-заднего размера правого желудочка. 
Левый желудочек не увеличен.

Рис. 4. �МРТ — изображения с отсроченным контрасти-
рованием демонстрируют субэндокардиальный 
участок накопления контраста в среднем 
сегменте заднебоковой стенки ЛЖ по короткой 
оси (А, обведен белым цветом), отсроченное 
субэпикардиальное накопление контраста 
в боковой стенке ЛЖ и межжелудочковой 
перегородке по длинной оси четырехкамерной 
проекции (В; белые стрелки); трансмуральное 
накопление контраста в свободной стенке и в об-
ласти выходного тракта ПЖ по короткой оси (С, 
белые стрелки).
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экспертная группа HRS рекомендует генотипирова-
ние, в  первую очередь, как дополнительный этап, 
повышающий специфичность диагностики АКМП, 
а также в качестве инструмента стратификации риска 
и скрининга членов семьи пробанда [18].

Накопленные данные свидетельствуют также 
о том, что вирусные инфекции или иммунные реак-
ции могут способствовать генетически запрограмми-
рованному острому некрозу миокарда [19]. В нашем 
случае клинических признаков вирусного воспале-
ния или ранее перенесенных инфекций не отмеча-
лось.

Основные терапевтические стратегии при АКМП 
включают ограничение высокоинтенсивной физиче-
ской нагрузки, бета-блокаторы, препараты для лече-
ния сердечной недостаточности и профилактики же-
лудочковых нарушений ритма, имплантацию ИКД, 
катетерную аблацию, в редких случаях — трансплан-
тацию сердца [1, 18, 20]. В нашем случае после им-
плантации ИКД на фоне медикаментозной терапии 
срабатываний устройства при длительности наблю-
дения в течение 9 месяцев зафиксировано не было. 
Однако АКМП является прогрессирующим заболева-
нием, при котором на фоне фиброзного замещения 
миокарда желудочков могут возникать условия для 
рецидивирования ЖТ. При данном сценарии следует 
рассмотреть вопрос о проведении эндоваскулярного 
электрофизиологического исследования и  катетер-
ной аблации аритмогенного субстрата для предотвра-
щения срабатываний ИКД и улучшения качества жиз-
ни больного.

Заключение

Некоторые генетические варианты АКМП могут 
иметь фенотипы сходные с  миокардитом и  острым 
коронарным синдромом. В связи с этим, в отсутствие 
патогномоничных признаков и  симптомов, а  так-
же идеального метода диагностики, АКМП следует 
рассматривать при проведении дифференциально-
го диагноза с представленными выше состояниями, 
особенно у пациентов с увеличением уровня тропо-
нина, интактными коронарными артериями и бивен-
трикулярной кардиомиопатией неясной этиологии. 

Отношения и Деятельность. Нет. 
Relationships and Activities. None. 

гибелью и фиброзно-жировым замещением кардио
миоцитов желудочков вследствие дефектов генов, 
кодирующих белки десмосом, компоненты цитоске-
лета и ионных каналов, участвующих в поддержании 
целостности клеток миокарда и  их взаимодействия. 
В результате формируется субстрат для развития жиз-
неугрожающих желудочковых аритмий, развития 
и прогрессирования СН [4, 10, 11].

Следует отметить, что патогенез разрушения кар-
диомиоцитов на фоне АКМП остается не до конца 
изученным. Описаны фенотипы АКМП, для которых 
характерны эпизоды острого повреждения миокар-
да с  массовой гибелью кардиомиоцитов ("горячие 
фазы") и  появлением симптомов миокардита или 
острого коронарного синдрома, затрудняющих вери-
фикацию основного заболевания [5, 6, 12]. В нашем 
случае, вероятно, подобные изменения способство-
вали индукции ЖТ (с предполагаемой локализаци-
ей аритмогенного субстрата в ЛЖ) и возникновению 
клинической картины острого коронарного синдро-
ма, которые первоначально были трактованы в поль-
зу ИМ 2  типа. Однако ранний дебют желудочко-
вой эктопии, характерные морфофункциональные 
и  структурные изменения обоих желудочков (боль-
шие критерии АКМП), выявленные при ЭхоКГ и МРТ, 
отсутствие данных за другую патологию сердца (сар-
коидоз, амилоидоз, другие кардиомиопатии) убеди-
тельно свидетельствовали в пользу бивентрикулярно-
го фенотипа АКМП. 

Согласно литературным данным, случаи острого 
миокардиального повреждения, клинически мими-
крирующие под миокардит или острый коронарный 
синдром, нередко наблюдаются у пациентов с мута-
циями в  генах DSP и  DSG2 (чаще леводоминантные 
и  бивентрикулярные типы АКМП) [6, 12, 13-15]. 
В  нашем случае генетическое исследование выяви-
ло гетерозиготные мутации в генах DSG2 и ANK (ди-
генная мутация). Дигенные мутации обнаруживают-
ся в 4-16% случаев и обусловливают более злокаче-
ственный фенотип заболевания, ассоциированный 
с  высоким риском желудочковых аритмий и  ВСС 
в молодом возрасте [16, 17].

В  соответствии с  рекомендациями HRS генетиче-
ское исследование является обязательным только для 
пациентов с  изолированной леводоминантной фор-
мой АКМП [18]. Однако отрицательный результат ге-
нотипирования не исключает того, что АКМП может 
быть вызвана неизвестной мутацией. В  связи с  чем 
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