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В статье представлен случай посмертной диагностики редко встречающегося в судебно-медицинской практике забо-
левания — аритмогенной дисплазии правого желудочка и проанализированы морфологические проявления этого за-
болевания. аритмогенная дисплазия правого желудочка (аДПЖ) относится к первичной кардиомиопатии. Эта патология 
имеет неясную этиологию и нередко является семейной формой заболевания в виде изолированного нарушения правого 
желудочка (ПЖ), характеризующегося жировой инфильтрацией и фиброзом миокарда правого желудочка и  сопрово-
ждающегося нарушениями сердечного ритма желудочков различной степени тяжести, включая желудочковые аритмии. 
Распространенность аДПЖ изучена недостаточно из-за того, что начало заболевания часто протекает бессимптомно. 
В  80 % случаев заболевание выявляют в возрасте до 40 лет, чаще у мужчин. Считается, что аДПЖ служит причиной 
внезапной сердечной смерти у 26 % детей и подростков. Внезапная сердечная смерть может быть первым и един-
ственным проявлением аДПЖ, особенно среди молодежи и спортсменов. По данным американских авторов, аДПЖ 
диагностируют посмертно примерно в 5 % случаев внезапной сердечной смерти у людей моложе 65 лет и в 3–4 % 
случаев смерти у молодых спортсменов во время соревнований. Существует несколько теорий патогенеза заболевания. 
Согласно первой аДПЖ — это врожденная аномалия развития миокарда ПЖ, называемая дисплазией. Начало тахикар-
дии может быть отсрочено на многие годы, пока ПЖ значительно не увеличен, а размер аритмогенного субстрата не-
достаточно велик, чтобы вызвать постоянную желудочковую тахиаритмию. Вторая теория связывает начало дисплазии 
ПЖ с метаболическими нарушениями с участием ПЖ и формированием прогрессирующей замены миоцитов (апоптоз). 
Островки фиброзной ткани, выявленные при аДПЖ, образуют аритмогенный субстрат, создающий условия для развития 
злокачественной желудочковой тахиаритмии.
Ключевые слова: аритмогенная кардиомиопатия/дисплазия правого желудочка; морфологические изменения; дис-
плазия соединительной ткани; сердечная недостаточность; внезапная сердечная смерть.
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We present the case of postmortem diagnosis of rare in forensic medical practice disease — of arrhythmogenic dysplasia 
and the analysis of morphological and microscopi manifestations of the disease. Arrhythmogenic right ventricular dys-
plasia (ARVD) belongs to primary cardiomyopathy. This pathology of unclear etiology is usually an isolated impairment 
of the right ventricle (RV), often running in the family, characterized by fatty or fibrofatty infiltration of ventricular 
myocardium accompanied by heart rhythm disorders (HRD) of the ventricles of various severity, including ventricular 
fibrillation. Prevalence of ARVD has been studied not enough due to the fact that the onset of the disease is often 
asymptomatic. In 80% of cases it is revealed under the age of 40, more frequently in males. Some authors consider 
ARVD to be the cause of sudden cardiac death (SCD) in 26% of children and adolescents. SCD may be the first and 
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the only manifestation of ARVD, particularly in young people and sportsmen. According to the data by the American 
authors, ARVD is diagnosed posthumously approximately in 5% of SCD cases in people younger than 65 years of age 
and in 3-4% cases of death in young sportsmen during competitions. Opinions as to pathogenesis of the disease 
come to two theories: ARVD is a congenital anomaly of development of RV myocardium called dysplasia. The onset 
of tachycardia may be postponed for many years until RV is considerably enlarged and the size of arrhythmogenic 
substrate is big enough to cause persistent ventricular tachyarrhythmia (VT). The second theory connects the onset of 
RV dysplasia with metabolic disturbances involving RV and causing progressing myocyte replacement (apoptosis). Islets 
of fibrofatty tissue revealed in ARVD form arrhythmogenic substrate carrying conditions for development of reentry 
underlying malignant VT.
Keywords: right ventricular arrhythmogenic cardiomyopathy/dysplasia; morphological changes; connective tissue dysplasia; 
heart failure; sudden cardiac death.

В судебно-медицинской практике наблюдаются 
случаи смерти лиц молодого возраста от редких 
генетических заболеваний, диагностика которых 
вызывает затруднения.

Указанные заболевания и синдромы недоста-
точно освещены в судебно-медицинской литера-
туре, и поэтому практикующему эксперту бывает 
трудно определиться с конкретной нозологией. 
В большинстве случаев диагноз ставят на основа-
нии медицинских документов (медицинская карта 
амбулаторного больного, история развития ребен-
ка), однако и клиницисты тоже не всегда диагно-
стируют эту патологию [2, 4]. К таким заболева-
ниям относится аритмогенная дисплазия правого 
желудочка (АДПЖ).

Аритмогенная дисплазия правого желудочка, 
или аритмогенная правожелудочковая кардиомио-
патия, —  это заболевание мышцы сердца, ха-
рактеризующееся прогрессирующим замещени-
ем миокарда стенки правого желудочка жировой 
и фиброзной тканью в пределах так называемого 
треугольника дисплазии, находящегося между вы-
носящим, приносящим путем правого желудочка 
и верхушкой сердца, а в дальнейшем и левым же-
лудочком.

Аритмогенная дисплазия правого желудочка —  
заболевание, редко встречающееся как у взрос-
лых, так и у детей, —  от 1 : 2000 до 1 : 5000. 
До 30 % случаев аритмогенной дисплазии право-
го желудочка составляет семейное заболевание 
с  аутосомно-доминантным типом наследования 
[5, 7]. В целом ряде исследований показана вы-
сокая инфицированность больных такими кардио-
тропными вирусами, как энтеровирус, парвовирус 
В19, аденовирус [3].

Клинически АДПЖ характеризуется желудоч-
ковой тахикардией, блокадой проводящей систе-
мы сердца, дилатацией правого желудочка и сер-
дечной недостаточностью [1]. Макроскопически 
сердце большое, с резко расширенным правым 
желудочком, миокард которого имеет желтоватый 
или белесоватый цвет. Большая часть миоцитов 

в состоянии атрофии или замещена жировой и со-
единительной тканью. Кардиомиоциты единичные, 
расположены в виде мелких групп среди фиброзно-
жировой ткани. Трабекулы расположены хаотично, 
содержат в основном жировую и соединительную 
ткань, мышечных клеток в них не много. Неко-
торые участки миокарда полностью замещены 
жировой и фиброзной тканью, что ведет в после-
дующем к образованию аневризм. В миокарде че-
редуются зоны повреждения и репарации: острая 
гибель клеток вследствие сарколизиса и воспали-
тельная инфильтрация или подострое поврежде-
ние с активным фиброзом, наличием лимфоцитов 
и макрофагов.

Диагностика АДПЖ достаточно сложна и бази-
руется на совокупности структурных, гистологи-
ческих, электрокардиографических и генетических 
изменений. В 2010 г. международной группой ис-
следователей [9] были разработаны критерии диа-
гностики, но, несмотря на это, по данным неко-
торых авторов, внезапная сердечная смерть при 
АДПЖ может стать первым и единственным про-
явлением этого заболевания. D. Corrado et al. счита-
ют аритмогенную дисплазию причиной внезапной 
сердечной смерти у 26 % детей и подростков до 
20 лет, умерших от сердечно-сосудистых заболе-
ваний [6]. Ученые проанализировали данные ауто-
псии 16 внезапно умерших молодых спортсменов, 
АДПЖ была диагностирована у каждого четвер-
того из них [8].

Приводим наблюдение из собственной прак-
тики, которое, по нашему мнению, представляет 
интерес как для судебно-медицинских экспертов, 
так и для клиницистов.

Подросток, 15 лет, ученик 9 класса, на уроке 
физкультуры потерял сознание, посинел, перестал 
дышать. Со слов одноклассников и преподавате-
ля, дети закончили выполнять разминку и еще не 
приступили к основным упражнениям. До приезда 
врачей выполняли закрытый массаж сердца, врачи 
провели полный комплекс реанимационных меро-
приятий, которые не имели успеха.
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Из амбулаторной карты известно, что ребенок 
родился от второй беременности, которая протека-
ла на фоне ОРВИ в 4–6 недель, рос и развивался 
нормально. В 13 лет больной впервые обратился 
за медицинской помощью с жалобами на сердце-
биение, головную боль, повышение артериального 
давления до 160/90 мм рт. ст. Диагноз: «Астеноне-
вротический синдром. Артериальная гипертензия?» 
Рекомендованы обследование, консультация эндо-
кринолога. На ЭКГ обнаружены следующие изме-
нения: умеренная тахиаритмия; правопредсердный 
ритм; стоя —  эктопический ритм 100 в минуту; при 
физической нагрузке синусовый ритм 110 в мину-
ту; вертикальная электрическая позиция сердца; не-
полная блокада правой ножки пучка Гиса. На ЭКГ, 
выполненной после физической нагрузки, выявле-
ны одиночные и групповые наджелудочковые экс-
трасистолы; одиночные и групповые желудочковые 
экстрасистолы; полувертикальная электрическая 
позиция сердца; неполная блокада правой ножки 
пучка Гиса; возможный синдром ранней реполя-
ризации. На основании результатов обследования 
ребенок был взят на диспансерный учет с диа-
гнозом: «Эссенциальная артериальная гипертензия 
1-й степени». Были даны следующие рекоменда-
ции: энап (2,5 мг × 2 раза/день); кардиотрофиче-
ская диета (изюм, курага, нежирные сорта мяса, 
молочные продукты); физическая нагрузка —  до-
пущен к занятиям физической культурой с ограни-
чениями; медицинская группа для занятий физиче-
ской культурой: подготовительная без акробатики, 
без кроссов и сдачи нормативов; ЭКГ-контроль; 
СМАД-контроль; ЭХО КГ —  в плановом порядке; 
повторно консультации невролога, эндокринолога. 
Из анамнеза известно, что папа мальчика скончался 
скоропостижно в возрасте 39 лет от заболевания 
органов сердечно-сосудистой системы.

При судебно-медицинском исследовании уста-
новлено: длина тела 203 см, масса 110 кг, труп-
ные пятна темно-фиолетового цвета, обильные. 
Сердце эластичное, размером 13,5 × 11,5 × 7,0 см, 
массой 416 г, по ходу сосудов умеренно обложено 
жиром, левый желудочек сокращен. Под наружной 
оболочкой —  рассеянные крупноточечные красные 
кровоизлияния. В полостях сердца содержится тем-
но-красная жидкая кровь. Полости правых отделов 
сердца расширены. При осмотре дефектов между 
отделами сердца не выявлено, магистральные со-
суды имеют обычное расположение, просвет их 
свободный. Сосуды сердца с прозрачными, гладки-
ми, эластичными стенками, периметр правой арте-
рии —  0,9 см, левой огибающей артерии —  0,8 см, 
передней межжелудочковой артерии —  0,7 см. 
Мио кард на разрезе эластичный, пестрый с чере-

дованием бледно-коричневых и красно-коричневых 
участков с различимыми желтоватыми участками 
в правом и левом желудочках, волокнистый рису-
нок прослеживается. Толщина миокарда в левом 
желудочке —  1,2 см, в правом —  0,4 см. Клапаны 
сердца обычной конфигурации, створки эластич-
ные, подвижные. Периметр трехстворчатого кла-
пана —  14,0 см, митрального клапана —  12,0 см. 
Хорды тонкие, эластичные. Внутренняя оболочка 
сердца прозрачная, гладкая, блестящая. При раз-
дельном взвешивании сердца масса левого пред-
сердия составляет 17 г, правого предсердия —  20 г, 
межпредсердной перегородки —  7 г, правого же-
лудочка —  130 г, левого желудочка —  185 г, меж-
желудочковой перегородки —  55 г. Сердечный ин-
декс составляет 3,78 г/кг (416/110).

В результате проведенного гистологического ис-
следования установлено, что миокард в проекции 
левого желудочка и межжелудочковой перегородки 
представлен как гипертрофированными кардиомио-
цитами, так и миоцитами в состоянии атрофии 
с участками фрагментации мышечных волокон 
и дискомплексации кардиомиоцитов на протяжении 
более 15 % площади препарата. В свою очередь, 
следует отметить, что миокард правого желудочка 
и правого предсердия представлен атрофированными 
кардиомиоцитами (средний диаметр кардиомиоци-
тов —  11,3 ± 2,7 мкм), среди которых наблюдалось 
выраженное разрастание жировой ткани с замеще-
нием ею мышечных волокон на 50 %, а в отдельных 
полях зрения —  на 90 % с остаточной площадью 
кардиомиоцитов местами до 10 %. В миокарде от-
мечались очаговая фрагментация кардиомиоцитов 
и дискомплексация мышечных волокон. Визуали-
зировался умеренный, местами выраженный отек 
стромы с очаговыми свежими кровоизлияниями, 
представленными скоплениями четко контуриро-
ванных эритроцитов. Наблюдалось неравномерное 
полнокровие артерий, вен и капилляров со слабо-
выраженным спазмом отдельных интрамуральных 
артерий. При этом нервные ганглии, нервные во-
локна и артерии, располагающиеся в эпикардиаль-
ной жировой клетчатке, были без патологических 
изменений. Миксоматоз створок трикуспидального 
клапана с лизисом субэнтотелиальной эластической 
мембраны, а также с фрагментацией и лизисом эла-
стических и коллагеновых волокон без признаков 
васкуляризации и воспалительных изменений.

Данные морфологического исследования ауто-
псийного материала позволили прийти к выводу 
о том, что смерть ребенка наступила вследствие 
имеющегося у него сердечно-сосудистого заболева-
ния —  венецианского типа аритмогенной диспла-
зии/кардиомиопатии правого желудочка (сочетание 
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аритмогенной дисплазии правого желудочка с не-
достаточностью атриовентрикулярного клапана, 
обусловленной соединительнотканной дисплазией).

Прижизненная диагностика аритмогенной дис-
плазии/кардиомиопатии правого желудочка воз-
можна при использовании как инвазивных, так 
и неинвазивных методов исследования. К неинва-
зивным методам относятся электрокардиография, 
ЭКГ высокого разрешения, холтеровское монито-
рирование, эхокардиография и магнитно-резонанс-
ная томография, к инвазивным —  радиоизотопная 
ангиография правого желудочка, биопсия эндо-
миокарда, электрофизиологическое исследование. 
В представленном случае у ребенка на ЭКГ были 
обнаружены изменения, но ни один из выявленных 
ЭКГ-симптомов не являлся патогномоничным диа-
гностическим критерием АДПЖ, и поэтому даль-
нейшее обследование не проводилось.

Таким образом, описанный случай демонстри-
рует, что, несмотря на разработанные диагности-
ческие критерии, у врачей существуют опреде-
ленные трудности своевременной (прижизненной) 
диагностики данного вида кардиомиопатии, а при 
проведении судебно-медицинской экспертизы веду-
щую роль в постановке диагноза имеют результаты 
гистологического исследования.
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