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НЕКОРОНАРНІ ЗАХВОРЮВАННЯ МІОКАРДА (АРИТМОГЕННА
КАРДІОМІОПАТІЯ ПРАВОГО ШЛУНОЧКА, СИНДРОМ УЛЯ/UHL) -
МОЖЛИВОСТІ ДИФЕРЕНЦІЙНОЇ ДІАГНОСТИКИ
В.К.Тащук , О.В.Маліневська - Білійчук , І.О.Маковійчук 1, Н.А. Турубарова-Леунова 1,
М.В. Дубінська1, Н.Д. Гарасим1

Вищий державний навчальний заклад України "Буковинський державний медичний університет" , м.Чернівці
Обласний клінічний кардіологічний центр, м.Чернівці1

Дослідження присвячене з'ясуванню особливостей диференціації синдрому Уля та
аритмогенної дисплазії  правого шлуночка.
Мета роботи - визначити основні критерії діагностики синдрому Уля та
аритмогенної  дисплазії правого шлуночка на основі результатів лабораторних та
інструментальних обстежень, висвітлити складність диференціації даних зах-
ворювань.
Матеріал і методи. Проведено аналіз клінічного випадку пацієнта молодого віку,
який був доставлений до медичної установи з підозрою на синдром Уля.
Результати. Під час дослідження виявлені основні  критерії аритмогенної дисп-
лазії правого шлуночка, які включають маніфестацію захворювання в молодому віці,
наявність епсілон-хвиль та гіпертрофію правого шлуночка та правого передсердя
на електрокардіограмі, збільшення правих відділів серця, гіпокінез стінок правого
шлуночка, відсутність ураження лівого шлуночка та міжшлуночкової перетинки на
ехокардіограмі, значну дилатацію правих відділів серця, виражене стоншення сті-
нок правого шлуночка та виражену гіпокінезію з ділянками акінезії у всіх сегментах
правого шлуночка на магнітно-резонансній томограмі.
Висновки. Аритмогенна дисплазія правого шлуночка є  первинним захворюванням
серцевого м'яза, яке призводить до заміни фіброзною та жировою тканиною пра-
вого шлуночка. Основними методами діагностики є електрокардіографія,
холтерівський моніторинг ЕКГ  та ультразвукове дослідження серця. Враховуючи
анатомічні, функціональні та тканиноспецифічні характеристики аритмогенної
дисплазії правого шлуночка магнітно-резонансна томографія  є "золотим стан-
дартом" для діагностики даного захворювання.

Ключевые слова:
синдром Уля,
магнитно-
резонансная
томография,
гипокинезия.

Клиническая и
экспериментальная
патология Т.18, №1
(67). С.161-165.

НЕКОРОНАРНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ МИОКАРДА (АРИТМОГЕННАЯ
КАРДИОМИОПАТИЯ ПРАВОГО ЖЕЛУДОЧКА, СИНДРОМ УЛЯ/UHL) -
ВОЗМОЖНОСТИ ДИФЕРЕНЦИАЛЬНОЙ ДИАГНОСТИКИ

В.К. Тащук, А.В. Малиневская - Билийчук, И.Е. Маковейчук, Н.А. Турубарова-Леунова,
Н.Д. Герасим, М.В. Дубинская

Исследование посвящено выяснению особенностей дифференциации синдрома Уля и
аритмогенной дисплазии правого желудочка.
Цель работы - обозначить главные критерии диагностики синдрома Уля и арит-
могенной дисплазии правого желудочка по результатам лабораторных и инстру-
ментальных исследований, акцентировать внимание на сложности дифференциа-
ции этих заболеваний.
Материал и методы. Проведен анализ клинического случая пациента молодого
возраста, который поступил в медицинское учреждение с подозрением на синдром
Уля.
Результаты. Во время исследования были обозначены главные критерии арит-
могенной дисплазии правого желудочка, которые включают манифестацию
заболевания в молодом возрасте , присутствие эпсилон-волн и гипертрофию
правого желудочка и правого предсердия на электрокардиограмме, увеличение
правых отделов сердца, отсутствие поражения левого желудочка и межже-
лудочной перегородки на эхокардиограмме,  значительную дилатацию правых от-
делов сердца, выраженное истончение стенок правого желудочка и гипокинезию с
участками акинезии во всех сегментах правого желудочка на магнитно-резо-
нансной томограмме.
Выводы. Аритмогенная дисплазия правого желудочка - первичное заболевание
сердечной мышцы, которое влечет за собой замену фиброзной и жировой тканью
правого желудочка. Основными методами диагностики есть электрокардиог-
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NON-CORONARY HEART DISEASES (ARRHYTHMOGENIC RIGHT VENTRICULAR
DYSPLASIA, UHL'S SYNDROME) - POSSIBILITIES OF DIFFERENTIAL DIAGNOSTICS

V.K. Tashchuk, A.V. Malinevska - Biliichuk, I.O. Makoviichuk, N.A. Turubarova-Leunova,
M.V. Dubinska, N.D.Gerasym

To study the peculiarities of differential diagnosis between Uhl's syndrome and
arrhythmogenic right ventricular dysplasia.
Objective - to determine the markers of diagnostics of Uhl's syndrome and arrhythmogenic
right ventricular dysplasia taking into account laboratory and instrumental
investigations; to show the complexity of differentiation between these pathologies.
Material and methods. A clinical examination of the young patient suspected of Uhl's
syndrome was conducted.
Results. The main markers of arrhythmogenic right ventricular dysplasia which include
manifestation in young age,epsilon-wave presence, right ventricular and atrium
hypertrophy on electrocardiogram, increase of the right parts of the heart,  hypokinesis of
the walls of the right ventricle, the absence of damage of  the left ventricle and
interventricular septum on echocardiogram, significant dilatation of right part of the
heart, significant  wall`s tapering of the right ventricle and locuses of akinesia in all
segments of right ventricle on magnetic resonance imaging were observed.
Conclusion. Arrhythmogenic right ventricular dysplasia is a prior disease of heart muscle
which caused surrogation of right ventricle by adipose and fibrous tissues. The main
methods of diagnosis are еlectrocardiography, Holter monitoring of electrocardiography
and echocardiography. Taking into account anatomic, functional and tissue-specific
characteristics of arrhythmogenic right ventricular dysplasia, magnetic resonance ima-
ging is the "golden criterion" of diagnostics.

рафия, холтеровский мониторинг ЭКГ и ультразвуковое исследование сердца.
Учитывая анатомические, функциональные и тканеспецифические характеристики
аритмогенной дисплазии правого желудочка магнитно-резонансная томография
есть "золотым стандартом" для диагностики этого заболевания.

Вступ
"Синдром Уля чи "маска" аритмогенної дисплазії

правого шлуночка?" - питання, яке потребує ретельної
диференційної діагностики для розмежування "захво-
рювань-імітаторів". Аритмогенна дисплазія правого
шлуночка (АДПШ) є успадкованою кардіоміопатією,
яка характеризується високою частотою шлуночкових
аритмій, заміщенням нормального міокарда правого
шлуночка (ПШ) жировою або фіброзно-жировою тка-
ниною та підвищеним ризиком раптової серцевої
смерті (РСС).[1] Поточні рекомендації передбачають
обстеження хворих з використанням комбінації методів:
електрокардіографії (ЕКГ), холтерівського моніторингу
ЕКГ (ХМЕКГ) та ультразвукового дослідження серця
(УЗД), проте через анатомічні, функціональні та ткани-
носпецифічні характеристики АДПШ, магнітно-резо-
нансна томографія (МРТ) є "золотим стандартом" для
діагностики даного захворювання.  [1] Синдром Уля
вперше був описаний в 1952 році як рідкісний вродже-
ний серцевий дефект і характеризується заміщенням
міокарду ПШ фіброеластичною нефункціонуючою
тканиною, що призводить до правошлуночкової недо-
статності та виникненням аритмій (в тому числі шлу-
ночкових).[2]. Представлені результати досліджень
щодо позитивних ефектів лікування синдрому Уля
хірургічним методом виключаючи ПШ, проте
складність полягає у адаптації хірургічної техніки  до
індивідуального пацієнта. [3]

Мета роботи

Визначити основні критерії діагностики синдрому
Уля та аритмогенної дисплазії правого шлуночка на
основі результатів лабораторних та інструментальних
обстежень, висвітлити складність диференціації даних
захворювань.

Матеріал і методи дослідження
Проведено аналіз клінічного випадку пацієнта мо-

лодого віку, який був доставлений до медичної устано-
ви з підозрою на синдром Уля.

Власні результати дослідження та їх обговорення.
Пацієнт А, 17 років звернувся в обласний клінічний
кардіологічний диспансер зі скаргами на незначну за-
духу, періодичний колючий біль в серці та загальну вто-
му. З анамнезу відомо - пацієнт хворіє протягом двох
років, був скерований в інститут ім. акад. М.М. Амосо-
ва (в результаті обстеження виставлено діагноз - синд-
ром Уля), постійно лікується амбулаторно та стаціо-
нарно, приймає медикаментозну терапію (кордарон,
верошпірон). На момент госпіталізації відзначається
загальний стан середньої тяжкості, виражений ціаноз
губ та акроціаноз. Проведено ЕКГ дослідження: ритм
синусовий, частота серцевих скорочень (ЧСС) - 55 уд/
хв, реєструються періоди синоатріальної блокади  2
ступеню, шлуночкова парасистолія, наявні епсілон-
хвилі, електрична вісь серця  відхилена вправо, неповна
блокада правої ніжки пучка Гіса та гіпертрофія правого
передсердя та шлуночка (рис.1).

 За даними ХМЕКГ: у пацієнта вдень і вночі неза-
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Рисунок 1. Епізоди появи епсілон-хвиль

лежно від ЧСС реєструвалися дуже часті (всього 1551 )
поліморфні шлуночкові передчасні скорочення, у тому
числі парні (48) моно- та поліморфні, вислизуючі в па-
узах та у вигляді різної тривалості епізодів бі-, три- та
квадригемінії. Тип шлуночкової екстрасистолії денний.
Зареєстровані пароксизми моно- і поліморфної шлу-
ночкової тахікардії (рис.2). Епізодів ішемії міокарда не
виявлено, діагностично важливої динаміки ST не спос-
терігалося.

При проведенні ехокардіографії (ЕхоКГ) відмічали
збільшення порожнин правого шлуночка та передсер-
дя, потоншення стінок ПШ до 0,25 см, виражений гіпо-
кінез стінок ПШ, скоротлива здатність стінок лівого
шлуночка (ЛШ) незначно знижена, скоротлива
здатність ПШ значно знижена, ознаки недостатності
трикуспідального клапана. Враховуючи збільшення
правих відділів серця, гіпокінез стінок ПШ, відсутність

Рисунок 2. Пароксизми шлуночкової тахікардії

ураження ЛШ та міжшлуночкової перетинки,
відсутність легеневої гіпертензії, наявність аритмій та
анамнезу - перші прояви виникли у підлітковому віці,
можна думати про аритмогенну дисплазію ПШ.

Пацієнт А. був скерований для проведення МРТ.
Отримані дані свідчила про значну дилятацію правих
відділів серця, виражене стоншення стінок ПШ, вираже-
ну гіпокінезію з ділянками акінезії у всіх сегментах ПШ,
при проведенні перфузії зон значної гіпоперфузії не
відзначалося, за контрастування виявлялося пізнє нако-
пичення  контрастної речовини лінійно субендокарді-
ально в виносному тракті, інтрамурально у вигляді вог-
нищ з нечіткими контурами в області передньої і зад-
ньої міжшлуночкової борозни. Відповідно до резуль-
татів дослідження визначені МРТ-ознаки АДПШ.

Обговорення
Некоронарогенні шлуночкові порушення ритму

найчастіше спостерігаються у осіб молодого віку і роль

провідного клінічного синдрому визначає прогноз жит-
тя пацієнта. Модифіковані ЕКГ-критерії діагностики
АДПШ включають наявність епсилон-хвиль (низькоам-
плітудних хвиль між комплексом QRS і початком T-
хвилі у відведеннях V1-V3) та інвертованих Т-хвиль у цих
самих відведеннях. [4]   Реєструються ЕхоКГ особли-
вості: значна дилатація шлуночків, зниження фракції
викиду ПШ зі збереженим викидом ЛШ та  регіональ-
ний гіпокінез ПШ.[4]  При встановленні діагнозу
АДПШ має проводитися диференційна діагностика із
синдромом Уля з огляду на збільшення ПШ при обох
патологіях. Останні рекомендації пропонують МРТ як
найкращий функціональний метод для відмежовування
"захворювань-імітаторів" АДПШ в зв'язку з можливі-
стю даного метода виявити наявність дилятацій чи анев-
ризм, надати достовірну інформацію про розміри по-
рожнини ПШ та оцінити скоротливу здатність ПШ. [4]
Настороженість щодо діагнозу "синдром Уля" полягає
у високій смертності і залежить від тяжкості дисфункції
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ПШ.[5] Слід зазначити, що ця патологія притаманна для
осіб молодого віку і характеризується стоншенням
стінки ПШ, яка нагадує "пергамент".[6]. Враховуючи
маніфестацію захворювання в молодому віці, наявність
епсілон-хвиль та гіпертрофію ПШ та ПП на ЕКГ,
збільшення правих відділів серця, гіпокінез стінок ПШ,
відсутність ураження ЛШ та МШП на ЕхоКГ, значну
дилатацію правих відділів серця, виражене стоншення
стінок ПШ, виражену гіпокінезію з ділянками акінезії у
всіх сегментах ПШ на МРТ - у власному дослідженні
діагностовано АДПШ.

Висновки
1.Аритмогенна дисплазія правого шлуночка є  пер-

винним захворюванням серцевого м'яза, яке призво-
дить до заміни фіброзною та жировою тканиною право-
го шлуночка.

2.Основними методами діагностики є електрокард-
іографія,  холтерівський моніторинг ЕКГ  та ультразву-
кове дослідження серця.

3.Враховуючи анатомічні, функціональні та ткани-
носпецифічні характеристики аритмогенної дисплазії
правого шлуночка магнітно-резонансна томографія  є
"золотим стандартом" для діагностики даного захворю-
вання.

Перспективи подальших досліджень
Дослідити особливості лікування некоронарних зах-

ворювань міокарда (аритмогенна дисплазія правого
шлуночка, синдром Уля/UHL).
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