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Аритмогенна дисплазія правого шлуночка 
(АДПШ) — генетичне гетерогенне спадкове захво-
рювання серця, яке характеризується фіброзно-
жировим заміщенням міокарда правого шлуноч-
ка (ПШ) та супроводжується важкими порушен-
нями ритму серця, зокрема шлуночковою екстра-
систолією (ШЕ) і правошлуночковою тахікардією із 
високим ризиком раптової серцевої смерті [1, 2]. 

Огляд випадку. 58-річна жінка доставлена у 
Львівську обласну клінічну лікарню бригадою 
швидкої допомоги у вкрай важкому стані з підо-
зрою на тромбоемболію легеневої артерії (ТЕЛА). 
Відомо, що місяць тому жінка отримала сильний 
забій правої гомілки внаслідок прямого удару кін-
цівки при падінні. Наступного дня після отриманої 
травми, окрім вираженого болю та набряку кінців-
ки, з’явилася незначна задишка, яка особливо не 
турбувала. Хвора по медичну допомогу не звер-
талася, лікувалася самостійно знеболювальними 
препаратами. У день надходження до стаціонару 
у хворої з’явилася виражена задишка в спокої, за-
паморочення та слабкість. Була викликана бри-
гада швидкої допомоги. Після надходження до 
лікарні настала раптова зупинка серцевої діяль-
ності, протягом години проводилися реанімацій-
ні заходи, що були неефективними. В анамнезі в 
пацієнтки була неоперована фіброміома матки та 
ожиріння І ст. Шкідливих звичок, зі слів родичів, 
не мала. Діагностовані рецидивуюча ТЕЛА та ви-
сока легенева гіпертензія. 

Під час патологоанатомічного розтину по-
мерлої жінки виявлена гіперстенічна тілобудова 
з ожирінням симетричного типу. Товщина під-
шкірної клітковини на передній черевній стін-
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ці становить 8,0 см. Зріст 170 см, вага близько  
90 кг (ІМТ=31 кг/м2). Стопи та гомілки набряклі, ці-
анотична права п’ятка. Кістки правої гомілки без 
патологічної рухомості та крепітації. Серце має 
конусоподібну форму, розміри його збільшені 
за рахунок переважно правих відділів, маса сер-
ця — 395 г (N=203-320 г). Виявлене значне роз-
ростання жирової тканини в субепікардіальному 
шарі ПШ нерівномірної товщини до 0,5-0,7 см, 
що наче муфтою вкриває поверхню шлуночка та 
вогнищево проникає в міокард ПШ. Субепікар-
діальний шар лівого шлуночка (ЛШ) становить  
0,3 мм, що є в межах норми. Порожнини сер-
ця містять невеликі посмертні червоні згортки. 
Ендокард серця — тонкий, гладкий, блискучий. 
Стулки клапанів — тонкі, гладкі та блискучі. Пери-
метр мітрального клапана становить 9,7 см (N=8- 
10,5 см), периметр тристулкового клапана —  
13,5 см (N=10-12,5 см), периметр аортального кла-
пана — 10,5 см (N=10-12,5 см). Стінка ПШ витонче-
на, товщиною до 2-3 мм (N=3,0-5,0 мм), в’яла, сіро-
рожева. Порожнина ПШ — дилятована, ендокард 
тонкий,  між трабекулярними м’язами верхівки з 
переходом на передню стінку пристінково фіксо-
ваний сіро-червоний крихкий тромб, розмірами 
4х2,5х2 см. Стінка ЛШ товщиною до 16 мм (N=не 
більше 11-12 мм), міокард червоно-коричневий, 
помірно пружний. Аорта з поодинокими жовтими 
плямами та фіброзно-ліпідними неускладненими 
бляшками, що займають близько 30% протяжнос-
ті всієї аорти. Гирла магістральних судин, зокрема 
ниркових артерій, вільні та прохідні. Коронарні 
артерії, включно  з головними гілками правої і 
лівої коронарних артерій, прохідні, стінки тонкі, 
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просвіти вільні. Легенева артерія з гладкою блис-
кучою інтимою та трьома прозорими клапана-
ми, периметр клапана легеневої артерії — 7,8 см 
(N=7-9 см). Стовбур та біфуркація легеневої артерії 
містять невеликі посмертні червоні згортки, голо-
вні та внутрішньоорганні гілки середнього калібру 
обтуровані нефіксованими червоними крихкими 
тромбами. Визначено ймовірне джерело емболії – 
пристінкові тромби в порожнині ПШ та обтуруючі 
червоні тромби в просвітах підколінної і гомілко-
вих вен правої гомілки. 

При гістологічному дослідженні ПШ підтвер-
джено наявність пристінкового тромбу з вогнища-
ми грануляційної тканини та помірними скупчен-
нями мононуклеарних лейкоцитів і сидерофагів, 
що свідчить про початкову організацію тромбу. В 
інтерстиції міокарда ПШ у ділянці прикріплення 
тромбу спостерігається незначна вогнищева лім-
фо-макрофагальна інфільтрація. У міокарді ПШ 
визначається нерівномірна атрофія кардіоміоци-
тів, переважно в субендокардіальних та субепі-
кардіальних зонах, а також у папілярних м’язах із 
поширеним замісним ліпоматозом (рис. 1). Спосте-
рігаються ознаки склерозування стінки ПШ, вклю-
чаючи вогнищевий субендокардіальний та дифуз-
но-вогнищевий інтрамуральний склероз строми, 
помірний склероз інтрамуральних судин (рис. 2). 
Окрім вираженої атрофії субендокардіальних, суб
епікардіальних та інтрамуральних кардіоміоци-
тів, спостерігається зменшення кількості клітин до  
50-60% від загальної маси ПШ. Між кардіоміоци-
тами вищеперелічених шарів спостерігається ма-
сивне розростання жирової клітковини (рис. 3). Ви-
щезазначені зміни в стінці ПШ свідчать про транс-
муральне фіброзно-жирове заміщення міокарда, 
тобто поєднання процесів ліпоматозу, склерозу/
фіброзу строми та атрофії кардіоміоцитів.

Міокард ЛШ представлений нерівномірно гі-
пертрофованими кардіоміоцитами із вогнищами 
мукоїдизації та інтерстиційного набряку. Права і 

Рис. 1. Трансмуральне фіброзно-жирове заміщення 
міокарда стінки ПШ:  виражений ліпоматоз (1) стінки ПШ 
та трабекулярних м’язів (2) з організованими тромбами (3) 
в просвіті шлуночка, склероз стінки судин (4). Забарвлення 
гематоксилін-еозин. Збільшення х40

Рис. 2. Процеси склерозу 
стінки ПШ: вогнищевий субен-
докардіальний фіброз (1) та 
дифузно-вогнищевий інтраму-
ральний склероз (2), вогнище-
вий ліпоматоз (3). Забарвлення 
гематоксилін-еозин. Збільшен-
ня х40

Рис. 3. Трансмуральне фі-
брозно-жирове заміщення 
міокарда стінки ПШ: А – за-
гальний вигляд стінки міокар-
да ПШ зі значною атрофією та 
зменшенням числа кардіоміо-
цитів і поширеними ділянка-
ми ліпоматозу; Б – фрагмент 
рис. 2А – атрофія інтрамураль-
них кардіоміоцитів (1), поля 
замісного інтрамурального 
ліпоматозу (2), вогнищевий 
інтрамуральний фіброз (3). За-
барвлення гематоксилін-еозин. 
Збільшення х40, х100
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ліва коронарні артерії звичайної гістологічної бу-
дови, спостерігається незначний фіброз інтими з 
мукоїдизацією медії. 

Після проведених досліджень встановлений 
патологоанатомічний діагноз:

І. Аритмогенна дисплазія правого шлуночка.
Ф.З. Ожиріння, симетричний тип, помірне ожи-

ріння серця, вогнищевий стеатоз печінки, ліпома-
тоз підшлункової залози. 

ІІ. Дилятація правого шлуночка з пристінковим 
тромбозом. Венозне повнокрів’я внутрішніх орга-
нів. Флеботромбоз правої гомілки. Тромбоембо-
лія середніх та головних гілок легеневої артерії. 

ІІІ. Гіпертонічна хвороба: гіпертрофія лівого шлу-
ночка. Атеросклероз аорти (2, ІІ). Фіброма лівого яєч-
ника. Субсерозна та субмукозна фіброміоми матки.

Отже, 58-річна жінка раптово померла через 
40 хвилин після надходження до лікарні. Безпосе-
редньою причиною смерті була ТЕЛА. Посмертно 
ймовірним джерелом тромбоемболії було вста-
новлено пристінковий тромб порожнини правого 
шлуночка, а також флеботромбоз правої підколін-
ної та гомілкової вен. Розвиток флеботромбозу 
глибоких вен правої гомілки безпосередньо був 
пов’язаний із травмою правої гомілки місячної 
давності. Під час розтину виявлене переважне 
ураження ПШ зі специфічними патоморфологіч-
ними ознаками, що дозволяє діагностувати ізо-
льовану кардіоміопатію. Захворювання ускладни-
лося правошлуночковою серцевою недостатністю 
з тромбоемболічним синдромом та легенево-сер-
цевою недостатністю, яка і стала безпосередньою 
причиною смерті. Основне захворювання в клініці 
не було діагностовано у зв’язку з важкістю стану та 
короткочасним перебуванням хворої в стаціонарі. 

Діагностика АДПШ завжди є складною через 
неспецифічний характер більшості клінічних ви-
падків і відсутність єдиного діагностичного під-
ходу. Масштаби цієї проблеми вперше були відо-
бражені в настанові Міжнародної робочої групи 
1994 року [3, 4], яка запропонувала стандартизо-
вані критерії для діагностики на основі ідентифі-
кації структурних, гістологічних, ЕКГ, аритмічних і 
сімейних особливостей, які потім були розділені 
на основні та другорядні критерії відповідно до 
їх передбачуваної специфічності. Наявність двох 
основних критеріїв, одного великого плюс двох 
другорядних або чотирьох другорядних критеріїв 
із різних категорій вважалася діагностичною. По-
дальший клінічний досвід застосування цих наста-
нов показав, що, хоча критерії є специфічними, їм 
бракує чутливості для ранньої діагностики захво-
рювання. З цієї причини були запропоновані нові 
критерії 2010 р. (табл.) [5]. Основна схема така 
сама, але діагностичну термінологію для перегля-
нутих критеріїв було змінено таким чином:

1. Точний діагноз: два великих або один вели-
кий і два малих або чотири другорядних критерії з 
різних діагностичних категорій.

2. Пограничний діагноз: один великий і один 
малий або три малих критерії з різних діагностич-
них категорій.

3. Можливий діагноз: один великий або два 
другорядних критерії з різних діагностичних кате-
горій.

Діагноз АДПШ встановлюють на підставі струк-
турних, гістологічних, ЕКГ, аритмічних, генетич-
них факторів [5, 6]. Визначити функціональні та 
структурні пошкодження дають змогу ЕхоКГ, ан-
гіографія з вентрикулографією, МРТ або радіону-
клідне дослідження [7]. Діагноз також може бути 
підтверджений біопсією міокарда з подальшим 
гістологічним дослідженням, яке виявляє транс-
муральне фіброзно-жирове заміщення міокарда 
правого шлуночка (ПШ). Електронна мікроскопія 
ендоміокардіальної біопсії дає змогу визначити 
ремоделювання вставних дисків кардіоміоцитів 
[8, 9]. Водночас біопсія не є методом, що виключає 
захворювання, адже забір матеріалу проводять із 
ділянки міжшлуночкової перегородки, тоді як при 
даній патології жирове переродження поширю-
ється з епікарда на ендокард. Окрім того, патоло-
гічний процес може мати вогнищевий характер, 
і патологічно перероджена ділянка не потрапить 
у біоптат. Лише на пізніх стадіях захворювання, 
при злитті окремих вогнищ, може бути дифузне 
ураження ПШ, і тоді діагностична цінність біопсії 
зростає [10, 11]. 

У нашому випадок діагноз АДПШ був діагно-
зом виключення. Раптова смерть 58-річної па-
цієнтки, повна відсутність попередніх медичних 
даних чи даних анамнезу, відсутність атероскле-
розу, ішемічного чи запального ураження міокар-
да, виразні макроскопічні зміни (сіро-жовта стон-
шена стінка з фіксованим тромбом (і отже, явною 
зоною гіпокінезу) у дилятованому правому шлу-
ночку) та гістологічна картина трансмурального 
фіброзно-жирового заміщення міокарда ПШ до-
зволили нам діагностувати АДПШ. Серед запропо-
нованих Критеріїв аритмогенної дисплазії правого 
шлуночка Міжнародної робочої групи перегляду  
2010 р. (табл.) у нашому випадку був виявлений 
лише один великий критерій – трансмуральне фі-
брозно-жирове заміщення міокарда ПШ, що вка-
зує на можливий діагноз АДПШ. 

Висновки. АДПШ – це спадкове захворюван-
ня, що характеризується фіброзно-жировим за-
міщенням ПШ. Така дисплазія міокарда є однією  
з важливих причин раптової смерті, особливо в 
молодих людей. Прояви можуть бути неспеци-
фічними, як у нашому випадку, що ускладнює діа-
гностику цього стану. Це, у свою чергу, впливає на 
життя пацієнта, його родичів і майбутніх поколінь. 
Тому необхідно провести ретельний пошук усіх 
можливих причин, щоб не пропустити це рідкіс-
не захворювання та не зволікати з діагностикою й 
лікуванням.
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Глобальна або регіональна дисфункція і структурні зміни 
ЕхоКГ

Великий Регіонарна акінезія, дискінезія або аневризма ПШ та одне із наступного в кінці діастоли: 
•	 парастернально по довгій осі – ВПТШ≥32 мм (із поправкою на площу поверхні тіла ≥19 мм/м2);
•	 парастернально по короткій осі – ВПТШ≥36 мм (із поправкою на площу поверхні тіла ≥21 мм/м2).

Малий Регіонарна акінезія, дискінезія та одне із наступного в кінці діастоли: 
•	 парастернально по довгій осі – ВПТШ≥32 і <36 мм (із поправкою на площу поверхні  

тіла >18 та <21 мм/м2);
•	 парастернально по короткій осі – ВПТШ≥29 і <32 мм (із поправкою на площу поверхні тіла  

>16 і <19 мм/м2).
МРТ

Великий Регіонарна акінезія, або дискінезія, або асинхронне скорочення ПШ та одне із наступного: 
•	 коефіцієнт кінцевого діастолічного об’єму ПШ до площі поверхні тіла ≥110 мл/м2 (для чоловіків) 

або ≥100 мл/м2 (для жінок);
•	 фракція викиду ПШ ≤40%.

Малий Регіонарна акінезія або дискінезія ПШ та одне із наступного: 
•	 коефіцієнт кінцевого діастолічного об’єму ПШ до площі поверхні тіла ≥100 мл/м2 і <110 мл/м2 (для 

чоловіків) або ≥90 мл/м2  і <100 мл/м2 (для жінок);
•	 фракція викиду ПШ >40% і ≤45%.

Ангіографія ПШ
Великий Регіонарна акінезія, дискінезія або аневризма ПШ
Малий –

Характеристика тканини стінок
Великий Трансмуральне фіброзно-жирове заміщення міокарда ПШ при ендоміокардіальній біопсії 
Малий •	 Залишкові міоцити <60% при морфометричному аналізі із фіброзним заміщенням вільного краю 

ПШ більше ніж в 1 зразку з/без жирового заміщення тканини при ендоміокардіальній біопсії.
•	 Залишкові міоцити 60-75% при морфометричному аналізі із фіброзним заміщенням вільного краю 

ПШ більше ніж в 1 зразку з/без жирового заміщення тканини при ендоміокардіальній біопсії. 
Аномалії ЕКГ

Великий •	 Хвилі іпсилон.
•	 Інвертовані Т-хвилі у відведеннях V1-V3 в осіб, старших від 14 років, за відсутності БПНПГ  

і QRS≥120 мс.
Малий •	 Пізні потенціали на сигнал-усередненій ЕКГ в ≥1 з 3 параметрів за відсутності подовження  

QRS≥110 мс.
•	 Термінальна тривалість активації QRS≥55мс, виміряна між надиром S-хвилі та кінцем комплексу 

QRS, включаючи R´ у V1, V2 або V3 за відсутності повної БПНПГ.
•	 Інверсія Т-хвилі у V1 та V2 в осіб ≥14 років за відсутності БПНПГ або з V4 по V6.
•	 Інверсія Т-хвилі у V1 до V4 в осіб ≥14 років за наявності повної БПНПГ.

Аритмії
Великий •	 Стійка або нестійка ШТ із морфологією БЛНПГ із віссю, спрямованою вгору (негативні або 

невизначені QRS у відведеннях ІІ, ІІІ та aVF і позитивні в aVL).
Малий •	 Стійка або нестійка ШТ із виносного тракту ПШ чи з морфологією БЛНПГ із віссю, спрямованою 

вниз (позитивні QRS у відведеннях ІІ, ІІІ та aVF і негативні в aVL), або з невизначеною віссю.
•	 500 шлуночкових екстрасистол протягом 24 годин ХМКЕГ.

Сімейний анамнез
Великий •	 АДПШ підтверджено в родичів першого ступеня.

•	 АДПШ підтверджено в родичів першого ступеня під час операції чи автопсії.
•	 Патогенетична мутація гена, асоційованого з АДПШ.

Малий •	 АДПШ підтверджено в родичів першого ступеня, у яких не було можливості визначити, чи 
відповідає вона поточним критеріям АДПШ.

•	 Передчасна смерть у віці <35 років через підозру на АДПШ.
•	 АДПШ підтверджено патологічно або за допомогою поточних критеріїв у родичів другого ступеня 

споріднення.

Таблиця. Критерії діагностики аритмогенної дисплазії правого шлуночка Міжнародної робочої 
групи перегляду 2010 р. [5]

Примітка: ВТПШ — вихідний тракт правого шлуночка; БПНПГ — блокада правої ніжки пучка Гіса; БЛНПГ — блокада 
лівої ніжки пучка Гіса; ХМКЕГ — холтерівське монітирування ЕКГ.
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ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICULAR DYSPLASIA AS A CAUSE OF SUDDEN DEATH IN A 58-YEAR-OLD WOMAN: CASE 
ANALYSIS

Yu.I. Kuzyk, H.L. Stolyar 
Abstract. The article presents a clinical case of arrhythmogenic right ventricular dysplasia. Modern diagnostic approaches 

for early intravital diagnosis of arrhythmogenic right ventricular dysplasia are analyzed using the example of the presented case 
of sudden death of a 58-year-old woman. Manifestations may be nonspecific, as in our case, which complicates the diagnosis 
of this condition. This, in turn, affects the life of the patient, his relatives and future generations. Therefore, it is necessary to 
conduct a thorough search for all possible causes in order not to miss this rare disease and not to delay diagnosis and treatment.

Keywords: sudden cardiac death, arrhythmogenic right ventricular dysplasia, cardiomyopathy.
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