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Модифицированные критерии аритмогенной
дисплазии правого желудочка не всегда соответствуют
клиническому сценарию. Случай из практики
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В статье представлен редкий случай диагностики врожденного порока сердца по результатам магнитно-
резонансной томографии (МРТ), выполненной пациентке с миокардитом для исключения аритмоген-
ной дисплазии правого желудочка (АДПЖ). Диагностика АДПЖ из-за неспецифичности многих симп-
томов остается сложной клинической задачей. Магнитно-резонансная томография является важным
этапом в алгоритме обследования таких пациентов. По данным МРТ у пациентки выявлено два призна-
ка, соответствующих одному большому критерию диагностики АДПЖ, согласно рекомендациям Меж-
дународной целевой группы экспертов: увеличение нормализованного показателя конечного систоли-
ческого объема правого желудочка у женщин более 100 мл/м2 и региональная дискинезия стенки право-
го желудочка. Дополнительно было обнаружено двукратное увеличение отношения легочного
минутного объема кровотока к системному, верхний синус-дефект межпредсердной перегородки и час-
тичный аномальный дренаж легочных вен. Полученные результаты были подтверждены интраопераци-
онно. Магнитно-резонансная томография, особенно без введения контрастного вещества, редко ис-
пользуется для диагностики частичного аномального дренажа легочных вен. Сообщение демонстрирует
хорошие возможности метода в выявлении данной патологии при условии выбора правильного алгорит-
ма сканирования, детального анализа анатомии и функции всех камер сердца. 

К л ю ч е в ы е  с л о в а: магнитно-резонансная томография; аритмогенная дисплазия правого желудочка;
частичный аномальный дренаж легочных вен.



Аритмогенная дисплазия правого же-

лудочка (АДПЖ) является редким заболе-

ванием, связанным с наследственно-де-

терминированной дистрофией миокарда,

которое приводит к развитию жизнеугро-

жающих аритмий и становится причиной

внезапной смерти молодых людей до 35 лет

и спортсменов. По разным данным, рас-

пространенность АДПЖ составляет в по-

пуляции от 1:5000 до 1:1000, соотношение

частоты встречаемости заболевания у муж-

чин и женщин – 3:1 [1, 2]. Клинические

проявления зависят от возраста и стадии

заболевания. Неспецифичность многих

симптомов, выраженный клинический по-

лиморфизм, отсутствие единого метода

«золотого стандарта» делает диагностику

АДПЖ трудной задачей [3]. 

Диагностика АДПЖ базируется на ком-

плексной оценке пациента с помощью

различных инвазивных и неинвазивных

методик, таких как электрокардиография

(ЭКГ), сигнал-усредненная ЭКГ, эхокар-

диография, вентрикулография правого

желудочка (ПЖ) и МРТ.

В 1994 г. Международной целевой груп-

пой экспертов были предложены критерии

для клинической диагностики АДПЖ, су-

щественно модифицированные в 2010 г.

[1, 4]. Современные критерии диагностики

АДПЖ с помощью МРТ включают только

количественные измерения объема и

функции желудочков и оценку изменений

региональной сократимости стенки ПЖ

[4]. Чувствительность и специфичность

модифицированных критериев АДПЖ для

РТ высока: для большого признака АДПЖ

(региональная акинезия/дискенезия ПЖ и

увеличение нормализованного конечного

диастолического объема (КДО) – отноше-

ния конечного диастолического объема к

площади поверхности тела (КДО/ППТ) –

ПЖ более 100 мл/м2 у женщин) чувстви-

тельность и специфичность составляют 68

и 98% соответственно. Из последних реко-

мендаций исключены такие критерии, как

истончение стенки ПЖ, локальные функ-

циональные нарушения, наличие жировых

включений. Тем не менее ряд авторов ука-

зывает на большое значение этих данных
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This article presents a rare case of magnetic resonance imaging (MRI) of congenital heart disease in patient with
suspected arrhythmogenic right ventricular dysplasia (ARVD). Nonspecificyty clinical features of ARVC made the
diagnosis clinical challenge. MRI is important in management of these patients; the method allows determining
the volume and ventricular function, to evaluate the changes of regional contractility right ventricular wall.
Magnetic resonance imaging showed two features corresponding to one major criteria for the diagnosis of ARVD,
by International Task Force criteria: increased normalized end systolic volume index of the right ventricle in
women over 100 ml/m2 and regional right ventricular wall dyskinesia. Additionally, it was revealed a twofold
increase in the pulmonary-to-systemic blood flow ratio, the atrial septal defect and partial anomalous pulmonary
venous connection. All findings were confirmed intraoperatively. Magnetic resonance imaging diagnosis of partial
anomalous pulmonary venous connection will be successful if the correct protocol is selected and detailed analy-
sis of the anatomy and function of the heart chambers are made. 
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при условии проведения исследования в

специализированных центрах с использо-

ванием особого протокола для анализа

объемов, региональных нарушений движе-

ния стенки ПЖ и изображений на стадии

отсроченного контрастирования [5].

В описанном клиническом случае из на-

шей практики показан пример использова-

ния МРТ для проведения сложного диа-

гностического поиска у больной с миокар-

дитом и желудочковыми нарушениями

ритма сердца: от выявления критериев

аритмогенной дисплазии правого желудоч-

ка до диагностики частичного аномального

дренажа легочных вен (ЧАДЛВ) и дефекта

межпредсердной перегородки (ДМПП). 

Б о л ь н а я С., 39 лет, обратилась в

НЦССХ им. А.Н. Бакулева РАМН для вы-

полнения МРТ сердца с целью подтверж-

дения диагноза АДПЖ.

В 2010 г. пациентка после перенесенно-

го бронхита впервые обратилась к кардио-

логу с жалобами на перебои в работе серд-

ца. На ЭКГ выявлены единичные желудоч-

ковые и наджелудочковые экстрасистолы

(несколько десятков); при ЭхоКГ отклоне-

ний от нормы не выявлено. Пациентке ре-

комендовано динамическое наблюдение.

В 2012 г. после перенесенной вирусной ин-

фекции на фоне повышенного психоэмо-

ционального напряжения возобновились

перебои в работе сердца. Пациентка госпи-

тализирована.

Данные инструментальных и лаборатор-

ных методов исследования. При транстора-

кальном ЭхоКГ: дилатация правых отделов

(правое предсердие, правый желудочек –

42 мм), небольшая дилатация левого пред-

сердия; ФВ – 64%.

Холтеровское мониторирование: базо-

вый ритм – синусовый. Единичные надже-

лудочковые эктопические экстрасистолы.

Желудочковая эктопическая активность

представлена 12 654 желудочковыми экс-

трасистолами (ЖЭС), в том числе пар-

ных – 70. 

Серологический анализ крови: повыше-

ние антител (АТ)  к миокардиальной ткани

IgG 1:300, АТ к золотистому стафилококку

IgG 1:300, АТ к стрептококку (гуалурони-

даза) IgG 1:400, к стрептококку из группы

А 251 МЕ/дл (норма до 200 МЕ/дл). 

На основании полученных данных диа-

гностирован вирусно-бактериальный мио-

кардит. Пациентка прошла курс лечения в

течение 7 дней: валтрекс (1 г/сут), НПВС,

конкор (2,5 мг/сут). На фоне проведенного

лечения отмечено значительное улучше-

ние самочувствия. По данным суточного

мониторирования ЭКГ зарегистрировано

119 ЖЭС. Однако в крови отмечается по-

вышение АТ к эндотелию 1:320, АТ к про-

водящей системе 1:80, остальные показате-

ли были в норме.

В 2013 г. отмечено ухудшение самочув-

ствия в виде учащения перебоев в работе

сердца. Пациентка проконсультирована в

Факультетской терапевтической клинике

им. В.Н. Виноградова, где выставлен пред-

положительный диагноз АДПЖ и реко-

мендовано МРТ сердца.

Магнитно-резонансное исследование

выполнено на томографе 1,5 Т по специаль-

ному протоколу, включающему последова-

тельности для оценки анатомии и функции

ПЖ и ЛЖ. На этапе исследования анато-

мии сердца использовали импульсные по-

следовательности быстрого спин-эхо

(HASTE) и градиентного эхо (TrueFISP).

Протокол оценки функциональных пара-

метров сердца включал в себя последова-

тельности кино-МРТ (TrueFISP) и фазо-

контрастные изображения (Flow 2D).

По данным МРТ было отмечено: рас-

ширение правого предсердия (54×63 мм),

умеренное расширение левого предсердия

(48×59 мм), увеличение ПЖ: КДО ПЖ

285 мл, нормализованный показатель

КДО (КДО/ППТ)  151 мл/м2, (норма КДО

58–154 мл, норма КДО/ППТ 48–87 мл/м2),

конечный систолический объем ПЖ 112 мл

(норма 12–68 мл), ударный объем ПЖ

173 мл (норма 35–98 мл). Фракция выбро-

са ПЖ не снижена – 61% (норма 47–80%).

Передняя стенка ПЖ не истончена, с не-

большой жировой инфильтрацией в трабе-
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кулярной части ПЖ. Трабекулярная часть

ПЖ с дискинезами. 

Полученные данные МРТ соответст-

вуют одному большому модифицирован-

ному критерию АДПЖ – увеличению

КДО/ППТ ПЖ более 100 мл/м2 и регио-

нальной дискинезии стенки ПЖ. С учетом

данных ЭКГ этого было достаточно для по-

становки диагноза АДПЖ. В то же время у

пациентки при анализе скоростных пока-

зателей кровотока в легочной артерии и в

восходящей аорте выявлено увеличение

отношения легочного минутного объема

кровотока к системному (Qp/Qs = 2), что

говорило о наличии шунтирования крови

слева направо. 

При анализе аксиальных срезов обнару-

жен верхний синус-дефект межпредсерд-

ной перегородки, нечеткость контуров

верхней полой вены (ВПВ) и правой верх-

ней легочной вены (рис. 1). Оценка косо-

корональных и кососагиттальных срезов

правых отделов сердца позволила визуали-

зировать аномальный дренаж легочных вен

в ВПВ (рис. 2).

Для уточнения врожденной патоло-

гиипациентке была выполнена мульти-

спиральная компьютерная томография

(МСКТ). По данным МСКТ подтвержден

диагноз ДМПП и ЧАДЛВ: правая верхняя

легочная вена впадает в ВПВ, ветвь правой

средней доли сообщается с правым пред-

сердием. На основании поставленного диа-

гноза была проведена успешная хирургиче-

ская коррекция врожденного порока серд-

ца.

Частичный аномальный дренаж легоч-

ных вен относится к врожденным порокам

сердца, при которых не все легочные вены

Случай из клинической практики
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а б

Рис. 1. МРТ сердца, четырехкамерная позиция:

а – TrueFISP (стрелка указывает на ДМПП); б – HASTE

ПП

ВПВ

ЧАДЛВ

Рис. 2. МРТ сердца, двухкамерная позиция,
TrueFISP.

ЧАДЛВ – частичный аномальный дренаж легочных вен;
ВПВ – верхняя полая вена; ПП – правое предсердие



впадают в левое предсердие, и артериаль-

ная кровь направляется в венозное русло

(правое предсердие или полые вены). В по-

пуляции врожденных пороков ЧАДЛВ со-

ставляет 0,7–9% [6]. В 70–90% патологиче-

ские вены отходят от правого легкого и в

83% дренируются в правое предсердие, в

15% – в венозный синус, в 2% – в безы-

мянную вену [7]. Частичный аномальный

дренаж легочных вен редко бывает единст-

венной аномалией развития сердечно-со-

судистой системы. В 75–92% случаев он

сочетается с ДМПП.

Гемодинамика порока зависит от количе-

ства и калибра аномально дренирующихся

легочных вен и сопутствующих ДМПП. Как

правило, пациенты с ЧАДЛВ имеют слабо

выраженную симптоматику или асимптома-

тичны. Ряд авторов предполагает, что

ЧАДЛВ становится клинически существен-

ным, если у пациента 50% кровотока легоч-

ных вен или более возвращается аномально

[8]. Часто аномалия выявляется как случай-

ная находка при катетеризации сердца или

устанавливается ретроспективно. Диагнос-

тика ЧАДЛВ основывается на данных чрес-

пищеводной эхокардиографии, катетерной

ангиокардиографии, КТ или МРТ. 

Впервые анализ возможности метода в

оценке данной патологии был проведен в

1991 г. S.K. Prasad и соавт. в проспективном

исследовании показали высокую корреля-

цию данных магнитно-резонансной ангио-

графии с результатами катетерной ангио-

графии и интраоперационных данных [9].

Использование МРТ без контрастного уси-

ления имеет как преимущества (связанные

с отсутствием возможных аллергических

реакций на контрастное вещество), так и

существенные ограничения. Прежде всего,

это связано со сложностями диагностики

извитых сосудов диаметром меньше 2 мм

или сосудов с маленькой скоростью крово-

тока. В ретроспективном исследовании

Н. Kafka и соавт. на примере 20 пациентов

показал, что успешная диагностика ЧАДЛВ

была возможна во всех случаях по 2D-изо-

бражениям бесконтрастных серий [10].

Наш клинический случай демонстриру-

ет успешное использование МРТ для реше-

ния сложных диагностических задач: про-

ведения дифференциальной диагностики

АДПЖ и выявления ЧАДЛВ. Правильный

выбор алгоритма МРТ-исследования, ком-

плексная интерпретация полученных коли-

чественных данных полностью изменили

клинический сценарий АДПЖ. Представ-

ленный случай показывает, что при нару-

шении ритма сердца и дилатации его пра-

вых отделов требуется особая вниматель-

ность врача, с тем чтобы не были

пропущены другие, менее очевидные при-

чины развития заболевания, такие как

ЧАДЛВ у взрослого пациента.
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