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Резюме
Аритмогенная кардиомиопатия (АКМП) – трудно диагностируемая наследственная кардиомиопатия, дебют которой, как 
правило, приходится на молодой возраст. Клинические проявления болезни у детей редки, только 15% заболевших – под-
ростки. Поэтому диагностика ее в этом возрасте вызывает определенные сложности. В статье проведен анализ 6-летнего 
катамнестического наблюдения за пациентом с АКМП, которого мы курировали с возраста 13 лет. Представленный клини-
ческий случай интересен наблюдением за стадийностью развития заболевания – от идиопатической экстрасистолии без 
структурных изменений до тяжелой кардиомиопатии, сопровождающейся сердечной недостаточностью и синкопальными 
состояниями. Первые симптомы в виде желудочковой экстрасистолии выявлены случайно при плановом электрокардио-
графическом исследовании в возрасте 13 лет, проведенном по поводу занятий спортом. Наличие глубоких отрицательных 
зубцов Т в отведении V1–V3 на ЭКГ, залпов полиморфной нагрузочной желудочковой экстрасистолии, появление залпов 
желудочковой тахикардии при холтеровском мониторировании, дополнительных маркеров электрической нестабильности 
миокарда (эпизодов микровольтной альтернации зубца Т, редукции турбулентности ритма сердца), наличие поздних потен-
циалов желудочков при ЭКГ высокого разрешения позволили заподозрить, а затем и подтвердить при МРТ-исследовании 
сердца редкую кардиомиопатию – АКМП. Назначенная антиаритмическая терапия позволила стабилизировать состояние 
пациента. Однако в возрасте 18 лет в связи с неадекватным приемом назначенных препаратов заболевание прогрес-
сировало, появились эпизоды потери сознания, пациенту имплантирован кардиовертер-дефибриллятор. Использование 
современных методов диагностики позволило выявить неблагоприятный характер аритмии, быстро поставить диагноз 
и назначить терапию, которая предотвратила развитие синкопальных эпизодов и внезапную смерть в детском возрасте.

Ключевые слова: внезапная смерть, дети, ЭКГ высокого разрешения, желудочковая тахикардия, кардиовертер-
дефибриллятор
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Abstract
Arrhythmogenic cardiomyopathy/right ventricular dysplasia is a rarely diagnosed hereditary cardiomyopathy that seldom debuts 
in the prepubertal period. Therefore, its diagnosis at this ages certain difficulties. We present a clinical case of this disease, 
which we have been observing for 6 years. The first symptoms of the disease in a thirteen years old teenager were ventricular 
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ВВЕДЕНИЕ

Согласно современным представлениям, аритмоген-
ная кардиомиопатия (АКМП) – заболевание, часто генети-
чески обусловленное, которое проявляется гибелью кле-
ток миокарда с последующим их замещением фиброзной 
и/ или фиброзно-жировой тканью [1]. Ранее этот термин 
использовался для определения обратимой дилатации 
левого желудочка (ЛЖ), возникающей на фоне частых на-
рушений ритма. Сейчас эксперты сходятся во мнении, что 
в этом случае надо использовать термин «аритмогенная 
дилатация», а термин «АКМП» оставлен для заболевания, 
которое носит необратимый характер и сопровождается 
различными, чаще желудочковыми, нарушениями ритма, 
приводящими к внезапной смерти. 

Распространенность АКМП оценивается от 1:1 000 до 
1:5 000 в зависимости от географических различий [2–4]. 
Ранее это заболевание описывалось как аритмогенная дис-
плазия/кардиомиопатия правого желудочка (ПЖ). Однако 
за последние 10 лет, в связи с более широким внедрением 
в клиническую практику магнитно-резонансной томогра-
фии (МРТ) сердца, стали все чаще регистрироваться фено-
типы с поражением не только ПЖ, но и ЛЖ, что потребо-
вало изменения названия болезни на АКМП и внедрения 
новых диагностических критериев [5]. Дебют заболевания, 
как правило, приходится на молодой возраст, но клиниче-
ские проявления болезни у детей редки, только 15% за-
болевших – подростки  [6]. Точная распространенность 
этого заболевания в РФ неизвестна, в литературе суще-
ствуют лишь единичные описания АКМП у детей. В этой 
статье мы провели анализ 6-летнего катамнестического 
наблюдения за пациентом, которого мы курировали с воз-
раста 13 лет. Формулировка его диагноза менялась вме-
сте с представлениями об этой нозологии: первоначаль-
но мы использовали термин «аритмогенная дисплазия 
ПЖ», в дальнейшем в соответствии с современными кри-
териями изменился и наш диагноз на «АКМП». Чтобы не 
вносить путаницу в описание клинического случая, мы ис-
пользуем в статье современный термин «аритмогенная 
кардиомиопатия». 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Впервые мальчик был направлен к кардиологу в Центр 
синкопальных состояний и сердечных аритмий ФНКЦ де-
тей и подростков ФМБА России в возрасте 13 лет в свя-
зи с выявленной на ЭКГ желудочковой экстрасистолией, 
проведенной перед началом занятий баскетболом. Жа-
лоб ребенок не предъявлял, обмороки, сердцебиения 
он и родители отрицали. Ранний анамнез без особенно-
стей, вакцинирован по возрасту, на учете у других специ-
алистов не состоял. Перенесенные заболевания: редкие 
острые респираторные инфекции. Со слов родителей, се-
мейный анамнез по случаям внезапной смерти не отяго-
щен, в семье еще 3 детей, все здоровы, отец страдает ише-
мической болезнью сердца.

При осмотре астенического телосложения. Физическое 
развитие выше среднего с недостатком веса: рост 174 см, 
вес 50 кг, SDS роста 0,97, ИМТ 16,51, SDS ИТМ 2,12. Разме-
ры сердца перкуторно не увеличены, тоны сердца ясные, 
неритмичные, выслушивались экстрасистолы как в поло-
жении лежа, так и в положении стоя, патологических шу-
мов нет. ЧСС 60–78 уд/мин, АД 105/80 мм рт. ст.

При проведении электрокардиографии определялись 
нормальное положение электрической оси сердца, си-
нусовый ритм, умеренная брадикардия с ЧСС 65 уд/мин 
(норма – 70–90 уд/мин), удлинение интервала QT (QTс – 
456 мсек, при норме до 440 мсек), правожелудочковая 
экстрасистолия, нарушения процесса реполяризации 
в виде глубоких отрицательных зубцов Т в правых груд-
ных отведениях (рис. 1). 

При ЭКГ высокого разрешения (ЭКГ-ВР), метода, кото-
рый используется для выявления поздних потенциалов же-
лудочков – один из критериев АКМП, поздние потенциалы 
зарегистрированы не были. При ЭХО-КГ размеры сердца со-
ответствовали норме (ЛЖ: КДР 44 мм, КСР 27 мм, ФВ 62%, 
ПЖ не увеличен, расчетное давление в ПЖ 32 мм рт. ст.). 
Сократительная способность ЛЖ и ПЖ в пределах нормы. 
В клиническом анализе крови без изменений, уровень кар-
диологических маркеров (КФК, КФК-МВ, Тропонин I, про-на-
трийуретический N-концевой пептид) в пределах нормы.

premature beats that detected during a routine electrocardiographic examination. The presence of deep negative T waves 
in leads V1–V3 on the ECG, the presence of stress induced of polymorphic ventricular tachycardia, the appearance of additional 
markers of electrical instability of the myocardium during Holter monitoring (heart rate turbulence, microvolt alternans) and 
ventricular late potentials made it possible to suspect and then confirm a rare cardiomyopathy – arrhythmogenic cardiomyop-
athy during an MRI examination of the heart. The antiarrhythmic therapy allowed stabilizing the patient’s condition. However, 
at the age of 18, the disease progressed with inadequate intake of drugs, episodes of loss of consciousness appeared, and 
a cardioverter defibrillator was implanted in the patient. The presented case of observation of a patient with cardiomyopathy, 
rare for the pediatric population, with a progressive unfavorable course of the disease, the use of modern diagnostic methods 
made it possible to identify the unfavorable nature of arrhythmia, quickly make a diagnosis and prescribe therapy that prevent-
ed the development of syncopal episodes in childhood.

Keywords: ventricular tachycardia, sudden death, children, signal-averaged electrocardiogram, cardioverter defibrillator
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При холтеровском мониторировании (ХМ) на фоне 
умеренной брадикардии регистрировались умеренно ча-
стые одиночные и парные желудочковые экстрасистолы 
(до 15% за сутки), преимущественно одной морфологии, 
единичные сокращения отличной морфологии, редкие ко-
роткие пробежки неустойчивой желудочковой тахикардии 
(ЖТ) продолжительностью до 3 QRS-комплексов. Нару-
шения ритма носили дневной циркадный тип. Также от-
мечено удлинение интервала QT при мануальном и ав-
томатическом анализах. При велоэргометрии выявлено 
нарастание представленности экстрасистолии на фоне 
физической нагрузки, с ростом нагрузки появлялись пар-
ные желудочковые экстрасистолы и пробежки ЖТ.

На основании результатов проведенного обследова-
ния был выставлен диагноз: неустойчивая нагрузочная ЖТ, 
идиопатическая желудочковая экстрасистолия. Хрониче-
ская сердечная недостаточность 0.

Наличие полиморфной желудочковой экстрасисто-
лии, нарастание представленности аритмии на нагрузке 
с появлением залпов неустойчивой ЖТ явились показа-
нием к назначению лекарственной терапии. Проводился 

подбор антиаритмической терапии (атенолол, сотагексал), 
наилучшая эффективность была достигнута при назначе-
нии этацизина 3 мг/кг/сут в 2 приема, суточная представ-
ленность аритмии снизилась до 3%, исчезли парные же-
лудочковые экстрасистолы. Ребенок был выписан домой 
с рекомендацией продолжить антиаритмическую терапию 
и пройти плановое обследование через 3 мес. с проведе-
нием МРТ сердца.

При повторной госпитализации через 3 мес. жалобы 
отсутствовали, соматический статус оставался прежним. 
По результатам обследования возник вопрос о низкой 
комплаентности к проводимой терапии. На ЭКГ сохра-
нялись изменения, выявленные ранее. При ЭКГ-ВР реги-
стрировались поздние потенциалы желудочков по 3 кри-
териям (рис. 2А).

При ХМ отмечено нарастание представленности же-
лудочковых нарушений ритма (до 21% за сутки), поли-
морфных желудочковых экстрасистол, залпов ЖТ с ЧСС 
до 220 уд/мин (рис. 2В), сохранялось удлинение интер-
вала QT. Мы также отметили патологические изменения 
других параметров при ХМ, указывающие на неблагопри-

ятный характер желудочковых нару-
шений ритма и наличие признаков 
электрической нестабильности мио-
карда: редукция турбулентности рит-
ма и эпизоды микровольтной альтер-
нации (рис. 3).

Проведена коррекция антиарит-
мической терапии. Этацизин был от-
менен. Несмотря на удлинение ин-
тервала QT, в терапию был добавлен 
амиодарон (5 мг/кг), и  только в со-
четании с  бета-блокатором атено-
лолом (0,5  мг/кг) удалось достичь 
снижения представленности желу-
дочковых нарушений ритма до 14%. 
В  эту же госпитализацию мальчику 
впервые была проведена МРТ серд-
ца с контрастированием (НМИЦ ССХ 
им. Н.А.  Бакулева), которое выяви-
ло МР-признаки АКМП: дискинезию 
и акинезию стенок ПЖ в проекции 

 Рисунок 1. Стандартная ЭКГ пациента С., 13 лет, с диагнозом «аритмогенная кар-
диомиопатия» 

 Figure 1. A standard 12 lead ECG of 13-year-old patient S. diagnosed with arrhythmo-
genic cardiomyopathy

Нормальное положение электрической оси сердца. Синусовый ритм, умеренная брадикардия, ЧСС 65 уд/мин, мономорфные 
экстрасистолы с широким QRS-комплексом с морфологией блокады левой ножки пучка Гиса (правожелудочковые). Нарушение 
процесса реполяризации (глубокие отрицательные зубцы Т в отведениях V1–V3). Удлинение интервала QT (QTc – 456 мсек).

 Рисунок 2. Результаты повторного обследования пациента С. в 2019 г.
 Figure 2. Results of the repeated examination of patient S. in 2019

А – результаты ЭКГ-ВР (totQRS – 115 мс (норма – менее 114 мс), Las40 – 40 мс (норма – менее 38 мс), RMS40-17 mV (норма – менее 20 mV)); В – эпизод мономорфной желудочковой 
тахикардии с ЧСС до 220 уд/мин при холтеровском мониторировании. 

A B
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базального сегмента боковой стенки, выраженную дила-
тацию полости ПЖ – иКДО 190 мл/м² (норма – до 108) 
и снижение фракции выброса ПЖ до 29% (норма – 54– 70) 
(рис.  4). Сократительная способность ЛЖ была на ниж-
ней границе нормы  – 55%  (норма  – 56–76), выявле-
ны признаки начальных структурных изменений мио-
карда ПЖ, МР-признаки диастолической дисфункции ЛЖ 
2–3- го типа. Уровень тропонина I (28,1 нг/мл при норме до 
34,2 нг/ мл) и про-натрийуретического N-концевого пепти-
да (103,8 пг/мл при норме до 125 пг/мл) был в норме.

Согласно существующим на момент первого обследо-
вания (2018 г.) критериям постановки диагноза АКМП – 
Task Force criteria, разработанным F.I. Marcus et  al. 
в 2010 г. [8], у нашего пациента выявлены 3 больших кри-
терия для постановки диагноза: ремоделирование и аки-
незия стенок ПЖ со снижением сократительной способ-
ности менее 40%, наличие глубоких инвертированных 
зубцов Т в отведениях V1–V3 у пациента старше 14 лет, 
наличие залпов неустойчивой ЖТ из передней стенки ПЖ 
и 1 малый критерий – регистрация поздних потенциалов 
желудочков при ЭКГ-ВР. Таким образом, был поставлен 
окончательный диагноз: АКМП, сложные нарушения сер-
дечного ритма: неустойчивая ЖТ, правожелудочковая экс-
трасистолия. Удлинение интервала QT. Хроническая сер-
дечная недостаточность 0.

Пациент был проконсультирован генетиком, проведе-
но молекулярно-генетическое исследование, которое вы-
явило мутацию в гене PLEC (p.Val3418Met) с неопределен-
ным клиническим значением в гетерозиготном состоянии.

С момента постановки диагноза пациент находил-
ся под наблюдением кардиологов и  педиатров ФГБУ 
ФНКЦ детей и подростков ФМБА России, состояние его 
оставалось стабильным, обмороков не было. Дальней-
шее наблюдение за пациентом выявило прогрессирова-
ние сердечной недостаточности до 2 ФК по классифи-
кации NYHA, которое проявилось в появлении одышки 
при физической нагрузке, увеличении уровня про-на-
трийуретического N-концевого пептида – 301,1 пг/мл 
(норма – 0–125). В терапию был добавлен ингибитор 
АПФ (эналаприл 5 мг/сут). Плотность желудочковой арит-
мии по данным ХМ не превышала 6%. По результатам 
МРТ сердца (выполнено в ФГАУ «НМИЦ здоровья де-
тей» Минздрава России) дилатация ПЖ нарастала (КДО 
ПЖ увеличился до 220 мл/м2 в сравнении с 190 мл/ м2 
при первом исследовании), сократительная способ-
ность ПЖ снижалась (ФВ 23% в сравнении с 29% при 
первом исследовании), появились участки патологиче-
ского накопления контрастного препарата стенками 
ПЖ за счет формирования фиброза. В связи с дости-
жением 18 лет наблюдение в нашей клинике далее не 

 Рисунок 3. Признаки электрической нестабильности миокарда: эпизоды микровольтной альтернации зубца Т (максималь-
ные значения – до 63 мкВ, при норме до 55 мкВ [7]) и редукция раннего ответа ритма на желудочковую экстрасистолу (пока-
затель начала турбулентности ритма сердца – 4,55%, при норме менее 0)

 Figure 3. Signs of myocardial electrical instability: episodes of microvolt T wave alternans (maximum values are up to 63 μV, 
while the value up to 55 μV [7] is considered normal) and reduction in premature heart-rate response to the ventricular 
extrasystole (the indicator of the heart-rate turbulence onset is 4.55%, while HRT below 0% is considered normal)

63 μV

ТО: 4,55%
TS: 18,70 мсек/RR
ПВС:115

 Рисунок 4. Результаты МРТ сердца с контрастированием гадолинием пациента С., 14 лет
 Figure 4. Results of gadolinium-enhanced cardiac MRI of 14-year-old patient S.

Стрелками указана выраженная дилатация правого желудочка.
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представлялось возможным, пациенту рекомендовано 
было продолжить наблюдение кардиологом по месту жи-
тельства. Однако низкая комплаентность к медикамен-
тозной терапии, нерегулярное наблюдение кардиоло-
гом и прогрессирование заболевания привели к тому, 
что у юноши развились эпизоды потери сознания, поя-
вились признаки поражения ЛЖ (сократительная способ-
ность ЛЖ снизилась до 33% при обследовании в НМИЦ 
ССХ им. Н.А. Бакулева в ноябре 2023 г.), существенно уве-
личилась представленность желудочковых аритмий до 
22%, что потребовало в возрасте 19 лет имплантации 
кардиовертера-дефибриллятора.

ОБСУЖДЕНИЕ

Диагностика АКМП вызывает затруднения у специ-
алистов и требует определенной настороженности дет-
ских кардиологов в плане постановки диагноза. Частые 
желудочковые полиморфные нарушения ритма, синкопе 
и головокружения во время физической нагрузки, реги-
страция суправентрикулярных и желудочковых наруше-
ний ритма, особенно эпизодов фибрилляции предсердий, 
у молодых лиц должны насторожить специалистов для 
своевременного выявления этого заболевания. Основной 
акцент в диагностике АКМП в настоящее время делается 
на морфофункциональные изменения, которые могут быть 
диагностированы при помощи МРТ сердца [9].

Сложность диагностики этого заболевания в детском 
возрасте связана со стадийностью его течения. На ран-
них этапах болезни, что чаще встречается в детском воз-
расте, имеет место доклиническая стадия, для которой, 
как правило, характерно бессимптомное течение. В этот 
период могут регистрироваться лишь незначительные 
изменения на ЭКГ в виде эпсилон-волны, редких желу-
дочковых (чаще правожелудочковых) экстрасистол и ин-
версии зубцов T в правых грудных отведениях. Заболе-
вание может остаться незамеченным на данной стадии, 
т. к. подобные изменения часто встречаются в норме на 
ЭКГ у молодых лиц, не прошедших пубертат. Затем раз-
виваются явная стадия болезни, когда появляются поли-
морфные желудочковые аритмии, иногда в сочетании 
с суправентрикулярными нарушениями ритма, дилатация 
полостей сердца (чаще ПЖ), и прогрессирующая стадия, 
приводящая к развитию тяжелой сердечной недостаточ-
ности [10]. Такая стадийность наблюдалась и у нашего 
пациента: заболевание начиналось с идиопатической 
желудочковой экстрасистолии, которая не сопровожда-
лась какими-либо структурными изменениями в сердце, 
затем присоединились выраженные изменения в ПЖ, ко-
торые позволили поставить диагноз «АКМП», далее при-
соединилась сердечная недостаточность и синкопальные 
состояния, потребовавшие имплантации кардиовертера-
дефибриллятора.

Коварство АКМП в  том, что нарушения ритма мо-
гут привести к внезапной смерти на любой стадии бо-
лезни, причем в некоторых исследованиях указывается, 
что до 50% случаев АКМП заканчиваются именно внезап-
ной сердечной смертью до развития прогрессирующей 

стадии заболевания [11, 12]. При этом занятия спортом су-
щественно увеличивают риск внезапной смерти, т. к. зна-
чительно ускоряют прогрессирование болезни  [13, 14]. 
Именно поэтому очень важно вовремя заподозрить и по-
ставить правильный диагноз.

Среди детских кардиологов бытует мнение, что при 
АКМП должна быть высокая представленность желу-
дочковой экстрасистолии в суточном цикле. У нашего 
пациента при первичном осмотре в 2018 г. представ-
ленность экстрасистолии в суточном цикле была уме-
ренной, доходила до 15% за сутки, и только увеличе-
ние комплексности и представленности ее на нагрузке 
потребовало назначения антиаритмической терапии. 
В 2021 г. вышло небольшое исследование, где авторы 
попытались выявить особенности течения желудочковой 
экстрасистолии у детей, которые бы позволили пред-
положить, что у пациента с этой аритмией может быть 
АКМП [15]. С этой целью был проведен ретроспектив-
ный анализ больных с желудочковой экстрасистолией, 
среди которых оказалось 6 больных с АКМП. Пациенты 
сравнивались по различным параметрам и практически 
не различались между собой на начальном этапе. Сред-
ний возраст дебюта экстрасистолии в обеих группах был 
примерно одинаковый – 11–12 лет. Больные с идиопа-
тической экстрасистолией при первичном обследовании 
имели большую процентную представленность экстра-
систолии (13–40%) по сравнению с больными с АКМП 
(2–3%). Но в динамике у больных с АКМП представлен-
ность экстрасистолии нарастала, сопровождалась появ-
лением парных экстрасистол и залпов неустойчивой ЖТ. 
Наблюдаемая нами схожая динамика нарушений рит-
ма в нашем случае определила необходимость прове-
дения МРТ сердца.

Диагностика АКМП наиболее сложна у детей младше 
14 лет. Особенности физиологического развития, реги-
страция отрицательных зубцов Т в правых грудных отве-
дениях в норме у детей, а также различия в проявлениях 
и прогрессировании заболевания ограничивают исполь-
зование современных критериев диагностики в данной 
возрастной группе [16]. Наблюдение за самой большой 
группой детей (75 пациентов), страдающих АКМП, про-
демонстрировало, что отрицательные зубцы Т в правых 
грудных отведениях (V1–V3) встречались у 83%, желудоч-
ковые нарушения ритма отмечены у 80%, структурные из-
менения на МРТ выявлялись в 80% случаев и в 70% соот-
ветствовали большим критериям диагноза [17]. В недавно 
опубликованном анализе клинического течения АКМП 
у детей было показано, что нарушения процесса репо-
ляризации у детей, выражающиеся в инверсии зубца Т 
в правых грудных отведениях, встречались лишь у поло-
вины больных [18].

В  нашем случае заподозрить патологический ха-
рактер желудочковых нарушений ритма позволили до-
полнительные ЭКГ-маркеры. Мальчику была проведена 
ЭКГ-ВР – методика, при которой при помощи опреде-
ленного преобразования ЭКГ-сигнала регистрируются 
поздние осцилляции QRS-комплекса на ЭКГ, которые 
свидетельствуют о негомогенности миокарда в период 
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деполяризации и  указывают на возможность запуска 
опасных аритмий. В руководстве 2015 г. по предупреж-
дению внезапной смерти у больных с желудочковыми 
аритмиями проведение ЭКГ-ВР относилось к показаниям 
1-го класса (уровень доказательности С) для выявления 
больных с АКМП [19], а также входило в комплекс диа-
гностических критериев АКМП [8].

В последние годы ЭКГ-ВР мало используется в кли-
нической практике, и выявление поздних потенциалов 
желудочков не вошло в последние критерии постановки 
диагноза [5]. Однако, по нашему мнению, может быть по-
лезно в диагностике этой сложной кардиомиопатии у де-
тей. В метаанализе, цитируемом выше, поздние потен-
циалы у детей регистрировались, по данным различных 
исследований, от 37 до 53% [18]. Кроме поздних потенци-
алов желудочков, у мальчика появились эпизоды микро-
вольтной альтернации зубца Т и редукции турбулентности 
ритма сердца, которые наряду с поздними потенциалами 
желудочков ассоциируются с неблагоприятными прогно-
зами у больных с различной сердечно-сосудистой пато-
логией [20, 21].

В  верификации диагноза может помочь выявле-
ние характерных для этого заболевания генетических 
мутаций, как было показано в  недавно опубликован-
ном клиническом наблюдении за девочкой 8 лет с этим 

заболеванием [22]. Однако в нашем случае молекулярно-
генетическое исследование оказалось малоинформатив-
ным, выявленная мутация имела неопределенное кли-
ническое значение (III класс патогенности), заболевания 
с такой мутацией нигде в базах данных не встречались 
ранее, к тому же данная мутация была также выявлена 
у мамы, у которой не было сердечно-сосудистой патоло-
гии, что лишний раз указывает на то, что найденная мута-
ция не участвует в развитии заболевания. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Представленный клинический случай интересен на-
блюдением за стадийностью развития заболевания – от 
идиопатической экстрасистолии без структурных измене-
ний до тяжелой кардиомиопатии, сопровождающейся сер-
дечной недостаточностью и синкопальными состояниями. 
Использование современных методов диагностики позво-
лило выявить неблагоприятный характер аритмии, быстро 
поставить диагноз и назначить терапию, которая предот-
вратила развитие синкопальных эпизодов и внезапную 
смерть в детском возрасте.�
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