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Аритмогенний потенціал кардіоміопатій

Резюме. Стаття містить огляд літературних наукових джерел даних MEDLINE на платформі PubMed, 

Web of Science, Scopus щодо порушень ритму у хворих з аритмогенними кардіоміопатіями. Відповідно до 

міжнародних рекомендацій подано визначення аритмогеної кардіоміопатії правого шлуночка, аритмо-

генної кардіоміопатії лівого шлуночка, бівентрикулярне ураження серця. Для верифікації типів арит-

могенної кардіоміопатії наведений алгоритм діагностичного процесу на підставі Падуа-критеріїв. На-

ведена електрокардіографічна характеристика надшлуночкових та шлуночкових аритмій та їх клінічна 

маніфестація у хворих з аритмогенними кардіоміопатіями. Згідно із сучасними уявленнями підкреслено 

значення генотипу у формуванні аритмічного фенотипу при кардіоміопатіях. Лікувальна стратегія 

аритмій включає фармакотерапію та інвазивні методи. Висвітлені показання для призначення анти-

аримічних препаратів хворим з аритмогенними кардіоміопатіями з огляду на клінічні ситуації. Наведена 

роль абляції аритмогенного субстрату та імплантації кардіовертера-дефібрилятора в профілактиці 

раптової серцевої смерті хворих.

Ключові слова: аритмогенна кардіоміопатія правого шлуночка; аритмогенна кардіоміопатія лівого 

шлуночка; аритмії; генотип-аритмічний фенотип; лікування

Вступ
Аритмії можуть спричинити загрозливі ускладнення 

багатьох захворювань, але здебільшого є супутника-

ми кардіальної патології і приєднуються до клінічного 

перебігу на різних етапах трансформації захворювань. 

У повсякденній практиці при виявленні аритмії перед 

лікарями постає головне завдання стосовно встанов-

лення походження порушень серцевого ритму, оскільки 

саме діагноз буде провідною вказівкою щодо ведення 

хворого і призначення адекватного лікування. За час 

формування галузі аритмології було досягнуто значних 

успіхів у визначенні етіологічних витоків аритмій, ме-

ханізмів розвитку, клінічних проявів та їхніх наслідків. 

Було створено арсенал антиаритмічних препаратів, їх 

класифікацію залежно від механізмів впливу на елек-

трофізіологічні характеристики, показання та проти-

показання призначення хворим з метою відновлення 

синусового ритму серця. Спостереження за хворими 

дали змогу виділити патологічні стани, відповідальні за 

виникнення аритмій. Епізоди шлуночкової тахікардії 

та фібриляції шлуночків, що реєструються впродовж 48 

годин від початку інфаркту міокарда, є предикторами 

несприятливого прогнозу для хворих. Шлуночкові арит-

мії при гострому коронарному синдромі обумовлюють 

госпітальну смертність хворих. Пацієнти з хронічною 

ішемічною (коронарною) хворобою серця з анамне-

зом аритмій та проведенням попередньо реанімаційних 

заходів становлять категорії осіб з високим ризиком 

смерті. Серцева недостатність, особливо зі зниженою 

фракцією викиду лівого шлуночка внаслідок артеріаль-

ної гіпертензії, міокардиту, ендокринопатій, є тригером 

аритмій. Метаболічні порушення, оксидативний стрес є 

патофізіологічною платформою аритмогенного субстра-

ту при екстракардіальних первинних ураженнях — елек-

трична травма, опіки, вплив токсичних речовин тощо. 

Останніми роками значну увагу щодо причин аритмій 

привертає гетерогенна група захворювань, які об’єднані 

узагальненим терміном «кардіоміопатії» (КМП) відпо-

відно до структурних уражень міокарда з послідовними 

функціональними змінами та виникненням фатального 
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сценарію у вигляді раптової серцевої смерті. Специ-

фічною характеристикою кардіоміопатій є різні види 

порушень частоти та ритму серця, затримки поширення 

електричного імпульсу на різних ділянках провідної 

системи серця. У загальній клінічній діяльності існують 

певні труднощі в діагностиці кардіоміопатій, веденні 

хворих, визначенні прогнозу, виборі оптимальних за-

ходів первинної та вторинної профілактики раптової 

серцевої смерті, тому поглиблення знань лікарів сто-

совно цієї тематики вкрай важливе.

Визначення та клінічна маніфестація 
аритмогенної кардіоміопатї

Формування уявлень про кардіоміопатії пройшло 

тривалий шлях — від автопсійних досліджень серця та 

виявлення структурних змін міокарда до аналізу ре-

зультатів фізикального обстеження пацієнтів. Значного 

прогресу у вивченні КМП було досягнуто завдяки за-

стосуванню електрофізіологічних методів та технологій 

візуалізації серця, сформовано класифікаційні категорії 

КМП, які постійно доповнювалися та оновлювалися. 

У настанові Європейського товариства кардіологів з 

ведення КМП 2023 року (далі — рекомендації ESC 2023) 

подано такі класифікаційні категорії кардіоміопатій: 

класичні фенотипи — гіпертрофічна КМП, дилатаційна 

КМП, рестриктивна КМП, аритмогенна КМП правого 

шлуночка; новий фенотип — недилатаційна КМП ліво-

го шлуночка; ознаки та синдроми, асоційовані з фено-

типами КМП, — гіпертрабекуляція (некомпактність) 

лівого шлуночка, синдром такоцубо [1]. Кожному типу 

КМП притаманний специфічний клінічний синдром, 

до складу якого входять аритмії, які трапляються з різ-

ною частотою серед окремих форм уражень міокарда. 

Найчастіше порушення ритму серця реєструються при 

аритмогенних формах КМП, що знайшло відображення 

в термінологічному визначенні.

Аритмогенна КМП правого шлуночка (АКМП правого 

шлуночка) є захворюванням серцевого м’яза, що харак-

теризується його прогресуючою атрофією, патологіч-

ним заміщенням кардіоміоцитів фіброзною тканиною, 

яке починається з епікарда та прогресує до трансму-

рального ураження з розвитком структурних аномалій 

міокарда, переважно правого шлуночка, що супрово-

джується зниженням скоротливості міокарда та/або 

розвитком шлуночкових аритмій [2]. Згідно з настано-

вами експертів робочої групи 1994 р. було розроблено 

діагностичні критерії АКМП правого шлуночка, побу-

довані на структурних, гістологічних, електрокардіогра-

фічних (ЕКГ), клінічних ознаках, сімейному анамнезі 

[3]. Фокус критеріїв 1994 р. спрямовано на маніфеста-

цію порушень правого шлуночка, вони передбачають 

відсутність або незначне ураження лівого шлуночка 

з метою виключення загальних змін серця внаслідок 

ішемічної хвороби серця або дилатаційної КМП. За-

пропоновані критерії були специфічні, але їм бракувало 

чутливості, тому вони були доповнені та оновлені в 2010 

р. на підставі впровадження методів візуалізації, як-от 

ехокардіографія та електрофізіологічне дослідження 

серця [4]. З огляду на застосування розширених мож-

ливостей ангіографії, магнітно-резонансного дослі-

дження серця з використанням контрастної речовини 

(гадоліній) дослідники виявили у хворих з аритміями 

залучення до патологічного процесу не тільки право-

го шлуночка, а й у деяких випадках лівого шлуночка і 

бівентрикулярне ураження. Для цих випадків у науковій 

літературі вживають узагальнений термін «аритмогенна 

КМП», але в рекомендаціях ESC 2023 збережено визна-

чення «аритмогенна КМП правого шлуночка» [1].

Для верифікації типів аритмогенної КМП кардіо-

логами медичного університету Падуа (Італія) на під-

ставі результатів обстеження хворих модифіковано 

алгоритм діагностичного процесу, що отримав назву 

Падуа-критерії [5]. Ключовими елементами діагнос-

тичного пошуку вибрані дані, отримані при електро-

кардіографічному обстеженні хворих, холтерівському 

моніторуванні, візуалізації серця, генетичному тесту-

ванні й за наявності спеціального показання (міокар-

дит, саркоїдоз) — ендоміокардіальній біопсії. Завдяки 

аналізу комбінації запропонованих критеріїв лікарі 

отримали можливість діагностувати не тільки класичну 

АКМП правого шлуночка, але й визначати ураження 

лівого шлуночка або обох шлуночків. Подібно до за-

пропонованих попередньо в 2010 році, діагностичні 

Падуа-критерії було поділено на «великі» та «малі» з 

належністю до таких груп: морфофункціональні шлу-

ночкові аномалії за даними ехокардіографії, магнітно-

резонансного дослідження серця; структурні аномалії 

міокарда за даними магнітно-резонансного досліджен-

ня серця з гадолінієм; порушення реполяризації та 

деполяризації серця за даними електрокардіографії; 

шлуночкові аритмії; сімейний анамнез/результати ге-

нетичного тестування [5].

У практичній діяльності лікарю потрібно звертати 

увагу на електрокардіографічні аномалії в комплексі з 

аритміями, що є підставою для підозри у хворого АКМП 

правого шлуночка. До «великих» електрокардіографіч-

них маркерів порушення процесів реполяризації серця 

віднесено інверсію зубців T у правих грудних відведен-

нях (V1, V2 та V3) без ознак блокади правої ніжки пучка 

Гіса. Зміни процесів деполяризації у хворих проявля-

ються появою епсилон-хвилі. Це відтворювані сигнали 

низької амплітуди між кінцем комплексу QRS та по-

чатком зубця T у правих грудних відведеннях — «малі» 

Падуа-критерії. Безперечно, для заключного діагнозу 

хворого необхідно направити на подальше обстежен-

ня з метою виявлення структурних та функціональних 

аномалій серця за допомогою ехокардіографії та маг-

нітно-резонансної томографії з введенням контрастної 

речовини.

Аритмогенна (дисплазія) КМП лівого шлуночка (АКМП 

лівого шлуночка) — це специфічне захворювання з ва-

ріабельною фенотиповою експресією, яке останніми 

роками віднесено до групи гіпокінетичної недилата-

ційної КМП [6]. Гіпокінетична недилатаційна КМП, 

поряд з класичною дилатаційою КМП, в настанові 

ESC 2023 посідає належне місце. Цей термін з’явився 

вперше в рекомендаціях ESC 2016, у яких експерти за-

пропонували провести ревізію дилатаційної КМП та 

додати феномен недилатаційної КМП у вигляді нової 

нозології з включенням її до клінічної практики [7]. 
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Гіпокінетична недилатаційна КМП характеризується 

лівошлуночковою або бівентрикулярною систолічною 

дисфункцією без дилатації (ФВ < 45 %) в умовах відсут-

ності гемодинамічного перевантаження або коронарної 

хвороби серця. АКМП лівого шлуночка морфологічно 

характеризується заміщенням міокарда лівого шлу-

ночка фіброзно-жировою тканиною. Фіброз почина-

ється з субепікардіального шару та поширюється до 

субендокардіального шару, призводить до регіонарної 

гіпокінезії та акінезії, що супроводжується нормаль-

ними або незначно збільшеними розмірами лівого 

шлуночка та нормальною або незначно зменшеною 

систолічною функцією лівого шлуночка, в подальшому 

до погіршення фракції викиду [8]. Ці показники від-

носять до «малих» морфофункціональних Падуа-кри-

теріїв АКМП лівого шлуночка, оскільки вони мають 

низьку специфічність [5]. Анатомічні зміни міокарда 

створюють умови для шлуночкових аритмій і підви-

щують ризик раптової серцевої смерті, які є першими 

клінічними проявами АКМП лівого шлуночка [8]. Діа-

гноз цього захворювання базується на Падуа-критері-

ях, що включають мультипараметричні показники. Як 

електрокардіографічний «великий» критерій АКМП 

лівого шлуночка подано низький вольтаж QRS (< 0,5 

mV) в усіх стандартних відведеннях, що пояснюється 

заміщенням міокарда лівого шлуночка субендокардіаль-

но фіброзною тканиною. Наявність негативних зубців 

T у відведеннях V4–V6 без ознак блокади лівої ніжки 

пучка Гіса розглядається як «малий» критерій АКМП 

лівого шлуночка. Для встановлення фінального діагнозу 

потрібно проводити поглиблене обстеження хворих, 

що включає оцінку морфофункціональних параметрів 

серця, генетичний аналіз, і на підставі цих результатів 

здійснювати диференціацію з дилатаційною КМП [9].

Спектр аритмій при кардіоміопатіях
Загальною клінічною ознакою КМП є аритмії, які 

суттєво впливають на перебіг захворювання та смерт-

ність пацієнтів. Водночас зменшення або збільшення 

частоти серцевих скорочень та порушення ритму серця 

можливі при багатьох кардіальних та екстракардіаль-

них патологічних станах. Серед кардіальних причин за 

поширеністю аритмій провідне місце посідає коронар-

на (ішемічна) хвороба серця (гострий інфаркт міокар-

да, вазоспастична стенокардія, післяінфарктний кар-

діосклероз). До категорії неішемічної хвороби серця як 

джерела аритмій відносять значну групу захворювань: 

міокардити, пролапс мітрального клапана, уроджені 

вади серця, АКМП правого шлуночка, АКМП ліво-

го шлуночка, бівентрикулярна АКМП, гіпертрофічна 

КМП, дилатаційна КМП, вторинні КМП (саркоїдоз, 

амілоїдоз тощо). Аритмічний синдром може бути скла-

довою хвороби Наксос, генетичної патології, що асо-

ціюється з варіабельними ектодермальними аномалі-

ями, наприклад сухістю шкіри та/або дистрофічними 

нігтями, пухнастим або жорстким волоссям, зубними 

аномаліями [10]. Захворювання проявляється в ди-

тячому віці злоякісними шлуночковими аритміями, 

структурними порушеннями міокарда, стрімким про-

гресуванням.

При виявленні у хворого аритмії лікарю необхідно 

дотримуватися певного алгоритму діагностичної ді-

яльності з метою встановлення походження аритмо-

генного субстрату. Важливими є дані стосовно початку 

порушення ритму серця та результати оцінки структу-

ри та функції серця. Можливо декілька клінічних сце-

наріїв при аритміях: у хворих старше 40 років серцева 

недостатність, що асоціюється з аритміями, потребує 

верифікації коронарної хвороби серця, гіпертонічної 

хвороби. При КМП, навпаки, аритмії діагностують у 

хворих молодше ніж 40 років і навіть у дитячому віці 

в декількох варіантах: порушення ритму можуть бути 

першою та домінантною маніфестацією захворюван-

ня і з’являються раніше, ніж морфологічні та струк-

турні порушення серця; аритмії констатують у хворих 

паралельно з іншими фенотиповими ознаками КМП; 

аритмії діагностують на пізній стадії захворювання при 

розвитку дисфункції міокарда. 

Першим інструментальним методом виявлення 

аритмій сімейним лікарем є ЕКГ-обстеження, яке ви-

знано обов’язковим при першому візиті хворого за на-

явності у нього скарг на серцебиття, перебої в роботі 

серця, загрудинний біль, запаморочення, епізоди втрати 

свідомості, при фізикальному обстеженні — неоднакова 

звучність серцевих тонів, нерегулярний пульс різного 

наповнення, можливо дефіцит пульсу. При збереженні 

симптомів та появі нових необхідно проводити повтор-

не ЕКГ-дослідження з метою спостереження за динамі-

кою ЕКГ-параметрів [1]. У хворих з різними формами 

КМП характерною особливістю є значна частота ЕКГ-

аномалій, які як описані аритмологами раніше, так і 

доповнені в останні роки — надшлуночкові аритмії (пе-

редсердна екстрасистолія, мультифокальна передсердна 

тахікардія, тріпотіння та фібриляція передсердь), різні 

типи шлуночкових аритмій (шлуночкова екстрасисто-

лія, шлуночкова тахікардія, фібриляція шлуночків, ка-

техоламінергічна поліморфна шлуночкова тахікардія), 

достатньо новий термін — «електричний шторм» [11]. 

Катехоламінергічна поліморфна шлуночкова тахікар-

дія — це рідкісний уроджений аритмічний синдром в 

осіб переважно дитячого віку зі структурно нормальним 

серцем, що характеризується появою шлуночкової тахі-

кардії або фібриляції шлуночків, синкопальних станів, 

зупинкою серця та раптовою серцевою смертю, триге-

ром яких є емоційний або фізичний стрес [12].

Перелік аритмій у хворих з КМП наведено в табл. 1.

З клінічної точку зору важливо, що деякі види арит-

мій мають асимптомний перебіг, але більшість супро-

воджуються симптомами, які дають змогу лікарю за-

гальної практики на підставі скарг хворого та змін ЕКГ 

визначити тип порушення ритму. Розрізняють симптом-

ні, гемодинамічно значущі аритмії, вираженість яких 

залежить від частоти серцевих скорочень (тахікардія, 

брадикардія), тривалості (пароксизм, постійна фор-

ма), ступеня порушення кровопостачання мозку. По-

при те, що суправентрикулярні аритмії асоціюються 

з серцебиттям, дискомфортом та болем за грудиною, 

їхній вплив на гемодинаміку відносно незначний. Ре-

курентні шлуночкові аритмії та електричний шторм 

у ранню фазу після інфаркту міокарда створюють не-



89Том 22, № 1, 2026 www.mif-ua.com, https://emergency-journal.com

Науковий огляд / Scientific Review

Таблиця 1. Аритмії у хворих з кардіоміопатіями

Вид аритмії Англомовний термін Характеристика

Надшлуночкова екстрасистолія Premature atrial beats atrial 
extrasystoles

Передчасні комплекси із зубцем P та 
нормальною морфологією комплексу 
QRS

Шлуночкова екстрасистолія Premature ventricular beats
ventricular extrasystoles

Передчасні комплекси з відсутністю 
зубця P та деформацією комплексу QRS 
(тривалість  120 мс, направленість 
зубця T дискордантно головному зубцю 
комплексу QRS)

Шлуночкова тахікардія (ШТ) Ventricular tachycardia  3 послідовних ударів серця із частотою 
 100 уд/хв, що походять зі шлуночків, 
незалежно від передсердної та атріо-
вентрикулярної провідності

Нестійка шлуночкова тахікардія 
(НСШТ)

Non-sustained ventricular 
tachycardia

Цикл послідовних шлуночкових скоро-
чень, які тривають від 3 ударів до 30 с

Стійка шлуночкова тахікардія 
(СШТ)

Sustained ventricular 
tachycardia

Безперервна шлуночкова тахікардія

Мономорфна шлуночкова тахікар-
дія (МШТ)

Monomorphic ventricular 
tachycardia 

Шлуночкова тахікардія з однаковою 
морфологією QRS

Поліморфна шлуночкова тахікардія 
(ПШТ)

Polymorphic ventricular 
tachycardia

Шлуночкова тахікардія, за якої морфо-
логія QRS постійно змінюється

Стійка мономорфна/поліморфна 
шлуночкова тахікардія (СМШТ/
СПШТ)

Sustained monomorphic/
polymorphic ventricular 
tachycardia 

Безперервна ШТ протягом щонайменше 
30 с або така, що потребує втручання 
для припинення

Катехоламінергічна поліморфна 
шлуночкова тахікардія

Catecholaminergic polymorphic 
ventricular tachycardia

Шлуночкова тахікардія, індукована 
фізичним навантаженням або емоцій-
ним стресом. Морфологія QRS постійно 
змінюється

Шлуночкова тахікардія типу 
torsades de pointes 

Ventricular tachycardia torsades 
de pointes 

Поліморфна шлуночкова тахікардія у 
контексті подовження інтервалу QT із 
постійними змінами комплексів QRS

Тріпотіння передсердь Atrial flutter У відведеннях III, avF, V1 замість зубця 
Р поява «пилоподібних» F-хвиль із час-
тотою 250–400 за хвилину, незмінена 
морфологія комплексу QRS

Фібриляція передсердь Atrial fibrillation Різні інтервали R-R, відсутність зубця Р, 
замість нього f-хвилі з частотою 350–
700 за хвилину, незмінена морфологія 
комплексу QRS

Фібриляція шлуночків Ventricular fibrillation Хаотичний хвилеподібний ритм, нере-
гулярний за часом і морфологією, без 
дискретних комплексів QRS на ЕКГ

Електричний шторм Electrical storm Напади шлуночкової аритмії, які ви-
никають три або більше разів на добу, 
відокремлені п’ятьма хвилинами, кожен 
з яких потребує медичного втручання 
для припинення 

безпечні для життя клінічні ситуації. Стійкі шлуноч-

кові аритмії, пароксизми надшлуночкової тахікардії, 

фібриляція передсердь, періодичні брадикардії погір-

шують гемодинаміку, тимчасово зменшують кровотік 

до мозку із симптомами пресинкопе: страх, збудження, 

серцебиття, погіршення зору, холодні кінцівки, що за-

вершується втратою свідомості короткої тривалості, у 

деяких випадках при поліпшенні церебральної перфузії 

в положенні хворого лежачи відбувається спонтанне 

відновлення свідомості. Аритмічне синкопе визнане 

ургентним станом, що потребує невідкладної допомоги 

для відновлення синусового ритму та нормалізації час-

тоти серцевих скорочень за допомогою фармакотерапії 

або імплантації допоміжних серцевих пристроїв. Не-

зважаючи на те, що аритмії не є специфічними, вони 

надають додаткові критерії етіологічного та морфоло-

гічного діагнозу.

АКМП є основним джерелом аритмій, частота яких 

відрізняється відповідно до фенотипу захворювання. 

Шлуночкові аритмії є типовими, реєструються на 

ранній стадії захворювання, при збереженій функції 

серця, що становить контраст із хворими з ішемічною 

хворобою серця або дилатаційною КМП, при яких 

шлуночкові аритмії є маніфестним проявом тривало-

го перебігу, часто в контексті серцевої недостатності 

[13]. Шлуночкова тахікардія є важливим компонентом 
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традиційних критеріїв класичної АКМП, приблизно 

половина хворих при первинному обстеженні мають 

нестійку шлуночкову тахікардію, а третина — стійку 

форму шлуночкової тахікардії, більш ніж 40 % хво-

рих — стійку мономорфну шлуночкову тахікардію 14]. 

Випадки стійкої шлуночкової тахікардії при аритмо-

генній КМП щорічно становлять 5 %. Пацієнти чоло-

вічої статі мають високий ризик шлуночкових аритмій 

у майбутньому. Найчастіше це стосується осіб з анам-

незом втрати свідомості, попередніх епізодів шлуноч-

кових аритмій та наявною серцевою дисфункцією [15]. 

При АКМП правого шлуночка пацієнти зазвичай є 

молодими людьми з гемодинамічно стабільною шлу-

ночковою тахікардією, хоча випадки у дітей виявля-

ються дедалі частіше. За наявності бівентрикулярного 

ураження АКМП діагностується в значно молодшому 

віці (12,4 ± 5,0 року) порівняно з класичною формою 

(16,7 ± 2,0 року) [16]. 

Хворі молодого віку мають більш тяжкий фенотип із 

високим ризиком раптової серцевої смерті, яка в біль-

шості випадків обумовлена шлуночковими аритмія-

ми. Домінуючим клінічним проявом виділено раптову 

смерть у молодих осіб, які займались видами спорту 

зі значними фізичними навантаженнями. Дослідники 

проводили аналіз результатів патологоанатомічного до-

слідження 22 молодих спортсменів, які раптово помер-

ли в Італії в період з 1979 по 1989 р. Група дослідження 

представлена 19 чоловіками та 3 жінками віком від 11 

до 35 років (середній вік — 23 роки) [17]. У 18 випадках 

смерть була першим проявом захворювання і фатальний 

наслідок настав під час змагань (16) або безпосередньо 

після них (2). При автопсійному дослідженні померлих 

АКМП правого шлуночка виявлена у 6 осіб, в інших по-

мерлих виявили аномалію та атеросклероз коронарних 

артерій, пролапс мітрального клапана, емболію легене-

вої артерії та розрив аорти. Більшість спортсменів, які 

померли під час змагань, мали в анамнезі серцебиття та/

або втрати свідомості. 

До критеріїв залучення правого шлуночка при арит-

могенній КМП відносять виявлення у хворого при хол-

терівському моніторуванні ЕКГ частих шлуночкових 

екстрасистол у кількості більше 500 за добу в поєднанні 

з нестійкою шлуночковою тахікардією та блокадою лівої 

ніжки пучка Гіса [18]. У хворих з аритмогенною КМП 

виявлено асоціацію між наявністю передсердних арит-

мій (тріпотіння передсердь, фібриляцію передсердь) та 

ремоделюванням передсердь. L. Wu та спіававт. з 2004 

по 2014 р. проводили спостереження за 294 хворими з 

аритмогенною КМП [19]. Дилатація правого передсердя 

виявлена у 54,4 % хворих, дилатація лівого передсер-

дя — у 22,4 % хворих та дилатація обох передсердь — у 

15 %. Фібриляція передсердь діагностована у 25 пацієнтів 

(8,5 %), тріпотіння передсердь — у 19 пацієнтів (6,5 %), 

7 пацієнтів (2,4 %) мали поєднання тріпотіння та фібри-

ляції передсердь. При ретроспективному дослідженні 117 

пацієнтів з аритмогенною КМП ідентифікували випадки 

передсердної аритмії [20]. Встановлено, що 26 пацієнтів 

(22 %) мали один тип передсердної аритмії або більше: 

тріпотіння передсердь — 19 пацієнтів, фібриляцію перед-

сердь — 9, передсердну тахікардію — 8. У двох пацієнтів 

була периферична емболія. Розміри правого передсердя 

та дисфункція правого шлуночка виконують роль додат-

кових факторів ризику передсердних аритмій. Фібриля-

ція передсердь загалом є найбільш поширеною аритмією 

у хворих з КМП і асоціюється із загрозливим прогнозом, 

тромбоемболічними ускладненнями, серцевою недостат-

ністю, підвищеною смертністю.

Генотип-аритмічний фенотип 
при кардіоміопатіях

Аритмія як клінічна ознака посідає провідне місце 

в синдромі певних КМП. Варіанти порушення ритму 

серця, вплив на перебіг захворювання, наслідки з транс-

формацією в загрозливі для здоров’я і навіть життя ста-

ни залежать від типу КМП, вираженості морфологічних 

та функціональних змін серця, вікових та гендерних 

характеристик пацієнтів. Найбільшу частоту аритмій 

встановлено при АКМП правого шлуночка, що обу-

мовлено заміщенням міоцитів фібробластами, жировою 

тканиною та екстрацелюлярним матриксом. На ранній 

стадії захворювання структурні зміни незначні, з локалі-

зацією регіонарно в правому шлуночку, але в подальшо-

му виникають дифузні зміни із залученням також лівого 

шлуночка, з розвитком електричної нестабільності та 

злоякісних аритмій унаслідок фіброзу та ремоделюван-

ня міокарда, нейрогуморальної активації, оксидант-

ного стресу, електролітного дисбалансу, енергетичних 

порушень та ішемії серця. Дослідження патофізіології 

аритмій засновано на пошуку аритмогенного субстрату 

із залученням транспортерів електричних імпульсів та 

іонних каналів кардіоміоцитів, які змінюються вна-

слідок порушень біохімічних та біофізичних процесів. 

Прогресивним напрямом вивчення кардіоміопатій слід 

вважати використання новітніх досліджень, що зба-

гатили знання про структуру та функції серця, а саме 

розширили розуміння механосенсорних механізмів, 

узгодження процесів збудження та скорочення м’язів. 

На підставі поглибленого вивчення архітектоніки серця 

та протеїнів кардіоміоцитів, їх сигнальних функцій було 

створено сучасну молекулярну стратегію аритмогенезу 

при формуванні кардіоміопатій [21]. Надзвичайне зна-

чення мають науково доказані факти, що контрактильні 

протеїни та їхні регулюючі елементи в компонентах 

саркомерів, десмосом, Z-дисків, цитоскелетів кардіо-

міоцитів кодують відповідні гени.

Упродовж останніх років визначені патогенні ва-

ріанти генів, що запускають каскад аритмічних подій 

при КМП внаслідок втручання у високоорганізовані 

структури, необхідні для підтримки цілісності тканин 

та трансляційної регуляції. До цієї групи генів належать: 

десмоплакін (DSP), плакофілін 2 (PKP2), десмоглеїн 

2 (DSG2), десмоколін 2 (DSC2), які відповідальні за 

протеїни десмосом кардіоміоцитів, а саме їх мутація 

десмосомальних генів призводить до порушення органі-

зації внутрішньоклітинного сполучення з формуванням 

аритмогенної кардіоміопатії, що подається як десмо-

сомна хвороба клітинного з’єднання [22]. Мутація генів 

DSP, PKP2, DSG виявлена у хворих з хворобою Наксос, 

яка є синдромною кардіоміопатією з фенотипом арит-

могенної КМП. 
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Мутації, асоційовані з АКМП, ідентифіковані також 

в інших генах: FLNС, що кодує філамін С, та PLN, що 

кодує фосфоламбан. Порушення іонного транспорту, 

посттрансляційного сплайсингу протеїнів кальцієвого 

гомеостазу встановлено у деяких носіїв патогенного 

варіанта гена RBM20 з клінічними проявами АКМП 

[23]. Згідно з проведеним дослідженням, фенотип ура-

ження міокарда залежить від варіанта мутантного гена 

у хворого з АКМП.

Ген DSP кодує протеїн десмоплакін, який локалізу-

ється в десмосомах, з’єднуючи кластери десмосомаль-

них молекул міжклітинної адгезії з цитоскелетом про-

міжної нитки. Дослідження показали, що мутації цього 

гена є патогенетичним фактором розвитку відокремле-

ної форми КМП, яка отримала назву десмоплакін-кар-

діоміопатія. Зазначена кардіоміопатія має специфічні 

прояви, що відрізняє її від АКМП правого шлуночка та 

виглядає з клінічної точки зору як генетичний варіант 

дилатаційної КМП [24]. Патогенний варіант гена DSP є 

маркером високого ризику шлуночкової аритмії, рапто-

вої серцевої смерті [25]. У хворих переважають запальні 

процеси з вивільненням великої кількості прозапальних 

цитокінів та хемотаксичних молекул, фібротичні зміни 

міокарда, що передують систолічній дисфункції [26]. 

Ген PKP2 кодує десмосомний протеїн плакофілін 2, 

розташований переважно на Z-дисках кардіоміоци-

тів та залучений до стабілізації інших протеїнів дисків. 

Характерно, що мутантний ген PKP2 знайдено у 58 % 

хворих з АКМП та у 90 % їхніх родичів при сімейно-

му скринінгу [27]. Значення гена PKP2 в аритмогенезі 

обумовлено його участю, разом з геном SCN5A, в го-

меостазі кальцію. На експериментальній моделі мишей 

(PKP2 knockout) показано, що дефіцит рівня PKP2 су-

проводжується зниженням експресії генів, які критичні 

стосовно внутрішньоклітинного рівня кальцію, таким 

чином створюються умови для виникнення аритмій 

[28]. Клінічні спостереження надали підтвердження 

тригерної ролі мутації гена PKP2 у створенні молеку-

лярної платформи аритмій. Дослідження проведені на 

18 пацієнтах (9 чоловіків; середній вік — 19,6 ± 12,8 

року), у яких діагностована катехоламінергічна полі-

морфна шлуночкова тахікардія [29]. Наступний етап 

полягав в аналізі автопсійного матеріалу 19 осіб (13 чо-

ловіків; середній вік — 14 ± 3 роки), які раптово помер-

ли під час фізичного навантаження. Патогенний варіант 

гена PKP2 виявлено у 5 із 18 (27,7 %) осіб першої групи 

та у 1 з 19 (5,3 %) осіб другої групи. Привертає увагу те, 

що у досліджених пацієнтів при візуалізації серця при 

виявленні аритмії, а також у померлих при автопсії, 

констатовано нормальне серце. Автори дійшли висно-

вку, що прогресування PKP2-залежних електрофізіоло-

гічних порушень відбувається без зв’язку зі структур-

ними змінами міокарда і може спровокувати раптову 

зупинку серця або раптову серцеву смерть, пов’язану 

з фізичним навантаженням, ще до появи явної КМП, 

що надає аргументацію включення гена PKP2 до панелі 

генетичного тестування хворих із патологією міокарда 

при проведенні диференціальної діагностики.

Ген FLNC кодує важливий серцевий структурний 

протеїн філамін С і асоціюється з широким спектром 

серцевих та м’язових фенотипів. Варіантні мутації гена 

FLNC залучені до генетичних форм КМП на клініч-

ному та клітинному рівні, включаючи АКМП та ди-

латаційну КМП [30]. Патогенні варіанти гена FLNC 

розглядаються як фактори ризику життєво небезпечних 

шлуночкових аритмій у хворих із дилатаційною КМП 

з аритмогенним фенотипом [31]. З огляду на результа-

ти генетичного аналізу виділено специфічний варіант 

філамін-С-залежної КМП, яка супроводжується по-

рушенням електрофізіологічних процесів у міокарді, 

що проявляється частими шлуночковими аритміями з 

загрозливим перебігом з високою ймовірністю перед-

часної серцевої смерті [32]. При КМП, залежної від му-

тантного гена FLNCtv, виявляються аномальні зміни на 

електрокардіограмі: низький вольтаж комплексу QRS, 

інверсія зубця T, злоякісні шлуночкові аритмії, навіть на 

стадії помірної систолічної дисфункції [33].

Ген PLN, що кодує протеїн фосфоламбан, здійснює 

вплив на кінетику кальцію в кардіоміоцитах та скорот-

ливість міокарда. У нормальному серці саркоплазма-

тичний ретикулум Ca2+-АТФази (SERCA) представле-

но органелами, що контролюють внутрішньоклітинну 

концентрацію кальцію (Ca2+) під час серцевого циклу. 

Концентрація кальцію в цитозолі регулює процес ско-

рочення-розслаблення м’язових клітин. Трансмемб-

ранний мікропептид фосфоламбан модулює гомеостаз 

внутрішньоклітинного кальцію через оборотне інгі-

бування активності саркоплазматичної Ca2+-АТФази, 

таким чином діє як мембранний транспортер [34]. Дис-

функція гена PLN відіграє важливу роль у патофізіоло-

гічних процесах при аритмогенезі, що підтверджується 

встановленням у хворих з аритмічними фенотипами 

КМП взаємоз’вязку між патогенними варіантами PLN 

та високим ступенем порушення обміну кальцію та 

шлуночковими аритміями. P.A. van der Zwaag et al. про-

вели скринінг 97 АКМП та 257 хворих з дилатаційною 

КМП [35]. Мутація PLN (R14del) була знайдена у 12 % 

хворих з АКМП та у 15 % хворих з дилатаційною КМП. 

R14del+ пацієнти з дилатаційною КМП порівняно з 

R14del– пацієнтами вірогідно частіше демонстрували 

необхідність встановлення кардіовертера-дефібриля-

тора, пересадку серця та сімейний анамнез раптової 

серцевої смерті. Середній вік пацієнтів з раптовою сер-

цевою смертю був 37,7 року. Аналогічні результати спо-

стерігали у хворих з аритмогенною АКМП, але різниця 

між двома групами стосовно R14del була невірогідною. 

Ген RBM20 широко експресується в поперечно-

смугастих м’язах, впливає на сплайсинг багатьох генів 

протеїнів цитоскелета, які важливі для функції серця. 

У носіїв патогенних варіантів гена RBM20 в клінічно-

му перебігу превалює аритмічна форма дилатаційної 

КМП з високою пенетрантістю, частіше реєструються 

аритмічні події, серцева недостатність [32]. Дизрегуля-

ція гена RBM20 робить внесок у фенотип дилатаційної 

КМП, що проявляється переважанням хворих чолові-

ків, раннім початком захворювання з тяжким прогресу-

ванням, агресивним перебігом, аритміями, обтяженим 

сімейним анамнезом та раптовою смертю [36]. Гене-

тичний скринінг RBM20 рекомендується як критерій 

тактики лікування хворих із кардіоміопатією [37].
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Ген SCN5A залучається до потенціал-чутливих меха-

нізмів іонних каналів. При АКМП переважає електрич-

на дисфункція міоцитів, що залежить від наявності у 

хворих патогенного варіанта гена SCN5A, який у фізіо-

логічних умовах кодує сарколемний трансмембранний 

білок натрієвих каналів, роль якого полягає у створенні 

дії потенціалу серця. Мутації гена SCN5A призводять 

до розвитку каналопатій, порушення електролітного 

гомеостазу із трансформацією в аритмічний фенотип 

[38]. Передбачається, що дві мутації (R222Q і R225W) 

у домені датчика напруги, розташованому в іонному 

каналі, що визначає потенціал дії, представляють па-

тогенетичні ланки дилатаційної КМП та пов’язані з 

тяжкими ектопічними аритміями у хворих [39]. Най-

більш характерними клінічними проявами дилатаційної 

КМП, обумовленої каналопатіями, є порушення ритму 

серця — шлуночкова тахікардія, фібриляція передсердь 

та шлуночків, тому така форма захворювання розгля-

дається як варіант АКМП [40]. Також встановлено ва-

ріанти мутації гена SCN5A, що супроводжуються по-

рушенням провідності серця — синдром подовженого 

інтервалу QT, синдром Бругада [41].

Отже, аритмічний фенотип КМП визначається 

молекулярним та структурним ремоделюванням кар-

діоміоцитів внаслідок змін сплайсингу мРНК генів, 

посттрансляційної модифікації іонів каналів та тран-

спорту білків, що беруть участь в електрофізіологічних 

процесах серця. Поглиблене вивчення негенетичних та 

генетичних процесів надає обґрунтування лікувальної 

тактики стосовно аритмій у хворих з КМП та розробки 

новітніх антиаритмічних технологій.

Лікування аритмогенної 
кардіоміопатії

Лікування хворих з кардіоміопатіями за наявності 

аритмій відповідає основним принципам, які пропо-

нуються провідними аритмологами та подані в між-

народних настановах [1, 11, 42]. Важливим етапом 

менеджменту хворих з АКМП є рутинний моніторинг 

перебігу хвороби з метою спостереження за появою 

нових симптомів, погіршенням клінічного стану, про-

гресуванням морфологічних та/або функціональних 

серцевих змін, виявлення асимптоматичних аритмій, 

синкопальних епізодів з метою оцінки ризику раптової 

серцевої смерті, призначення лікування або внесення 

коректив у вже існуючі схеми. Частота моніторингу за-

лежить від віку хворих, клінічних проявів КМП. Згідно з 

рекомендацією ESC 2023, хворим слід регулярно, кожні 

1–2 роки, амбулаторно проводити клінічне обстежен-

ня, реєстрацію ЕКГ, ехокардіографічне дослідження, 

24-холтер-моніторування ЕКГ та навантажувальні тес-

ти для виявлення аритмії, що індукована фізичними 

вправами. Якщо у хворого з’явилися нові симптоми, 

необхідно за показаннями частіше призначати додат-

кове обстеження [1].

Алгоритм ведення хворого з АКМП включає такі 

етапи: встановлення діагнозу на основі мультимодаль-

ної візуалізації; стратифікація ризику постійних шлу-

ночкових аритмій та раптової серцевої смерті; запобі-

гання або мінімізація аритмічних подій за допомогою 

різних схем лікування; уповільнення прогресування 

захворювання. Лікування аритмій у хворих з АКМП 

включає фармакотерапію антиаритмічними препара-

тами, катетерну абляцію та імплантацію кардіовертера-

дефібрилятора. 

Фармакотерапія. Мета лікування антиаритмічними 

препаратами полягає в поліпшенні якості життя хворих 

шляхом запобігання симптомним шлуночковим аритмі-

ям, контролю ритму серця при фібриляції передсердь, 

зменшення симптомів у хворих із частими шлуночко-

вими екстрасистолами та нестійкою шлуночковою тахі-

кардією. Контроль частоти серця необхідний для кож-

ного пацієнта з фібриляцією передсердь незалежно від 

типу КМП. Терапевтичний арсенал препаратів включає 

бета-блокатори та аміодарон. Бета-блокатори рекомен-

дуються хворим з АКМП з шлуночковими екстрасис-

толами, нестійкою шлуночковою тахікардією, тріпо-

тінням та фібриляцією передсердь при значній частоті 

серцевих скорочень. У цих клінічних ситуаціях бета-

блокатори показали перевагу в забезпеченні контролю 

частоти серця при тривалому застосуванні навіть у па-

цієнтів з дисфункцією шлуночка [15]. В обсервацій-

них ретроспективних дослідженнях призначення бета-

блокаторів з титрацією до максимально переносимих 

доз асоціюється з поліпшенням виживаності хворих із 

шлуночковими аритміями. У разі толерантності та/або 

побічних ефектів бета-блокаторів для контролю аритмій 

у хворих з АКМП правого шлуночка рекомендується 

аміодарон. Наявні дані свідчать про те, що аміодарон 

(навантажувальна доза 400–600 мг на добу впродовж 

3 тижнів та потім 200–400 мг на добу) ізольовано або в 

комбінації з бета-блокаторами — найбільш ефективний 

препарат з відносно низьким проаритмогенним ризи-

ком для запобігання симптоматичним шлуночковим 

аритміям [42].

Необхідно мати на увазі, що деякі антиаритмічні 

препарати здатні викликати проаритмогенні та екстра-

кардіальні побічні ефекти, особливо у хворих з вираже-

ними структурними змінами серця, тому їх слід засто-

совувати з обережністю. Соталол не варто призначати 

хворим зі зниженою фракцією викиду, подовженим 

інтервалом QT, гіпокаліємією, швидкістю клубочкової 

фільтрації < 30 мл/хв. Недигідропіридинові блокатори 

кальцієвих каналів (верапаміл або ділтіазем) можливо 

застосовувати у хворих із фракцією викиду лівого шлу-

ночка більше 40 %. 

Антикоагулянтна терапія є обов’язковою складо-

вою загальної терапії хворих з фібриляцією передсердь, 

яку діагностують у хворих з КМП. Тромбоемболічний 

ризик домінує при АКМП правого шлуночка, але має 

відмінності при інших фенотипах та загалом асоцію-

ється із серцевою недостатністю, смертністю хворих. 

Рандомізовані дослідження стосовно застосування те-

рапії антикоагулянтами при АКМП не проводилися, 

але клінічні спостереження свідчать про доцільність їх 

застосування. Особам із дилатаційною КМП, АКМП 

правого шлуночка та фібриляцією/тріпотінням перед-

сердь, які мають оцінку за шкалою CHA2DS2-VASc 

 2 або  3 балів у чоловіків і жінок відповідно, для зни-

ження ймовірності розвитку інсульту та тромбоембо-
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лічних подій рекомендовано приймання пероральних 

антикоагулянтів [1].

Катетерна абляція як вибір лікування хворих з 

аритмогенною КМП правого шлуночка є безпечною та 

надійною альтернативою фармакотерапії антиаритміч-

ними засобами. Катетерна абляція при встановленні у 

хворого локального аритмогенного фокуса рекомен-

дується для контролю частоти серцевих скорочень та 

відновлення синусовго ритму у хворих з постійною мо-

номорфною або поліморфною шлуночковою тахікар-

дією, яка резистентна до антиаритмічних препаратів 

у максимальних дозах, включно з аміодароном [43]. 

Ефективність маніпуляції залежить від морфологічних 

та клінічних характеристик. При спостереженні впро-

довж 5 місяців за хворими з АКМП та шлуночковою 

тахікардією, яким було проведено катетерну абляцію, 

було встановлено, що кумулятивна виживаність без 

шлуночкової тахікардії становила 58 % у групі хворих 

з ізольованою КМП правого шлуночка та 52 % у групі 

хворих з бівентрикулярним ураженням, які були мо-

лодшого віку та мали нижчу фракцію викиду лівого 

шлуночка. Катетерна абляція також визнана терапією 

першої лінії, спрямованої на контроль ритму серця та 

зменшення симптомів, у хворих з пароксизмальною та 

персистуючою фібриляцією передсердь. 

Імплантація кардіовертера-дефібрилятора рекомен-

дується хворим з аритмогенною КМП правого шлу-

ночка з епізодами гемодинамічно нестабільної постій-

ної шлуночкової тахікардії та фібриляції передсердь, 

синкопальних станів [1], а також з профілактичною 

метою у разі відсутності стійкої шлуночковї тахікардії 

або фібриляції передсердь, при наявності у хворого ви-

раженої систолічної дисфункції правого, лівого або обох 

шлуночків [44]. Кардіовертер-дефібрилятор здійснює 

ефективну корекцію летальних шлуночкових аритмій та 

запобігання раптовій серцевій смерті у хворих з гіпер-

трофічною КМП, дилатаційною КМП, АКМП право-

го шлуночка, які перенесли зупинку серця внаслідок 

шлуночкової тахікардії або фібриляції шлуночків, або 

які мають спонтанну стійку шлуночкову аритмію, що 

спричиняє синкопе або порушення гемодинаміки. При 

спостереженні за 312 хворими з аритмогенною КМП 

впродовж 8 років 60 % учасників було імплантовано 

кардіовертер-дефібрилятор, у 19 % випадків була при-

значена терапія з приводу тріпотіння/фібриляції шлу-

ночків [45]. Автори встановили зниження смертності у 

пацієнтів з імплантованим кардіовертером-дефібриля-

тором порівняно з хворими, які отримували антиарит-

мічні препарати. На підставі моніторингу хворих роз-

роблено модель стратифікації ризику аритмій, до якої 

включено молодий вік, часті шлуночкові екстрасистоли. 

Вибір лікувальної тактики аритмій у хворих з АКМП 

визначається клінічним профілем, гемодинамічними 

показниками, факторами ризику, відповіддю на анти-

аритмічні препарати (табл. 2).

Накопичений досвід антиаритмічної стратегії у хво-

рих з АКМП довів позитивні результати, що підтвер-

джується подовженням тривалості життя, поліпшенням 

його якості. Водночас безперечним є твердження, що 

існуючі схеми лікування АКМП здебільшого є паліатив-

ними, зменшують симптоматику, уповільнюють прогре-

сування захворювання, але не зосереджені на конкрет-

них молекулярних механізмах етіології та патогенезу 

специфічних фенотипів. Концепція генотип-фенотип 

дала змогу запроваджувати результати генетичного ана-

лізу пацієнтів із КМП в диференційну діагностику, стра-

тифікацію ризику аритмічного синдрому. Останніми 

роками з’явилися дослідження, присвячені новітнім 

розробкам ключових процесів біології кардіоміоцитів, 

відкриттю етапів порушення регуляторного каскаду при 

КМП, що створило плацдарм для формування перспек-

тивних заходів генної терапії при виявленні у хворих 

патогенних варіантів генів [46]. Незважаючи на те, що ці 

революційні методики показали обнадійливі результати 

Таблиця 2. Лікування аритмій у хворих з аритмогенними кардіоміопатіями

Категорії осіб Антиаритмічне лікування

Здорові носії патогенних специфічних генів Не рекомендується профілактичне призначення ан-
тиаритмічних препаратів; не рекомендується профі-
лактична імплантація кардіовертера-дефібрилятора

Асимптомні хворі без факторів ризику і без документова-
ної шлуночкової аритмії

Не рекомендується профілактичне призначення ан-
тиаритмічних препаратів; не рекомендується профі-
лактична імплантація кардіовертера-дефібрилятора

Хворі з аритмією, індукованою фізичним навантаженням Модифікація стилю життя, обмеження або усунення 
фізичного навантаження

Хворі зі шлуночковими екстрасистолами; хворі зі стійкою 
мономорфною/поліморфною шлуночковою тахікардією

Бета-блокатори

Хворі з фібриляцією передсердь без факторів ризику Бета-блокатори та/або аміодарон

Хворі з фібриляцією передсердь (пароксизмальна або 
персистуюча форма), резистентність до антиаритмічних 
препаратів

Катетерна абляція

Хворі з епізодами гемодинамічно нестабільної постійної 
шлуночкової тахікардії та фібриляції передсердь; хворі 
з проведеними попередньо реанімаційними заходами з 
приводу зупинки серця внаслідок шлуночкової аритмії, 
які вижили після проведення попередньо реанімаційних 
заходів

Імплантація кардіовертера-дефібрилятора для про-
філактики раптової серцевої смерті
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при лабораторних дослідженнях на моделях ураження 

серця на тваринах, вони мають обмеження трансляції 

досвіду в клінічну практику. Існує потреба в більш по-

глиблених доклінічних випробуваннях з імплементаці-

єю результатів у лікувальну стратегію КМП. 

Таким чином, аритмії у хворих з КМП мають осо-

бливості етіологічного походження, механізмів форму-

вання аритмогенного субстрату, клінічної маніфестації 

з фатальними наслідками, диференційного підходу до 

вибору лікувальної тактики.

Конфлікт інтересів. Автори заявляють про відсутність 

конфлікту інтересів та власної фінансової зацікавленос-
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Arrhythmogenic potential of cardiomyopathies

Abstract. The article presents a review of literary scientific sources 

from the MEDLINE database on PubMed, Web of Science, Sco-

pus, and Google Scholar platforms, focusing on arrhythmia in 

patients with arrhythmogenic cardiomyopathy. In accordance 

with international guidelines, the definition of arrhythmogenic 

right ventricular cardiomyopathy, arrhythmogenic left ventricular 

cardiomyopathy, and biventricular heart damage are provided. An 

algorithm of the diagnostic process based on the Padua criteria is 

presented to verify the types of arrhythmogenic cardiomyopathy. 

The electrocardiographic characteristics of supraventricular and 

ventricular arrhythmias and their clinical manifestation in patients 

with arrhythmogenic cardiomyopathy are described. The signifi-

cance of genotype in the formation of arrhythmic phenotype in 

cardiomyopaties is emphasized in accordance with modern data. 

Treatment strategies for arrhythmias include pharmacotherapy and 

invasive methods. The indications for prescribing antiarrhythmic 

drugs to patients with arrhythmogenic cardiomyopaties are high-

lighted, taking into account clinical situations. The role of ablation 

of arrhythmogenic substrate and implantation of cardioverter-

defibrillator in the prevention of sudden cardiac death of patients 

is shown.

Keywords: arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy; ar-

rhythmogenic left ventricular cardiomyopathy; arrhythmias; geno-

type-arrhythmic phenotype; treatment
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