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Врожденные пороки сердца (ВПС) — это дефек-
ты строения сердца или крупных сосудов, которые 
развиваются в раннем внутриутробном периоде 
[1]. ВПС занимают второе место по частоте встре-
чаемости после врожденных пороков развития 
нервной системы [2]. Ежегодно в Российской Феде-
рации рождается около 17 500 детей с различными 
пороками сердца, что составляет 249 на 100  тыс. 
населения. Из числа всех врожденных пороков 
89% обусловлено действием экзогенных факторов, 
к которым относят радиацию, вирусные инфекции, 
болезни матери в период беременности, лекар-
ственные и химические средства, тяжелые металлы; 
10% обусловлены наследуемыми хромосомными 
аномалиями или могут быть следствием моноген-
ных мутаций. Заболевание приводит к нарушению 
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функции сердца, застою крови в венах, тканях и ор-
ганах [3].

Аномалия Эбштейна (АЭ) представляет собой 
редкий врожденный порок сердца, обычно вовле-
кающий трехстворчатый клапан и правый желу-
дочек, имеющий широкий спектр анатомических 
и патофизиологических проявлений [4]. Данная 
патология обусловлена нарушением деламинации 
задней и септальной створок трехстворчатого кла-
пана (ТК) от эндокарда правого желудочка (ПЖ) на 
этапе эмбрионального развития. В свою очередь, 
это приводит к характерным изменениям клапанно-
го аппарата: укорочению и/или отсутствию хорд ТК, 
апикальному смещению створок и зоны коаптации, 
дилатации фиброзного кольца ТК, а также к уменьше-
нию функциональной части ПЖ за счет атриализации 
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ЭТИОЛОГИЯ
Точные причины аномалии Эбштейна неиз-

вестны. Считается, что наследуемость аномалии 
Эбштейна подчиняется законам Менделя. Патоге-
нетической теорией, объясняющей развитие пато-
логии, является концепция аномальной клеточной 
гибели. Имеются наблюдения о том, что у матерей, 
принимавших литий, родились дети с этой анома-
лией. Литий известен как токсический индуктор, 
приводящий к рождению детей с патологическими 
добавочными проводящими путями. Другим факто-
ром, с которым связывают более частое рождение 
детей с данной патологией, является употребление 
во время беременности бензодиазепинов. Риск 
также выше у семей белой расы, подвергшихся воз-
действию лакокрасочной продукции и имевших в 
анамнезе выкидыш [8].

КЛАССИФИКАЦИЯ
В настоящее время существуют две основные 

классификации, широко распространенные в кар-
диохирургической практике: анатомическая и эхо-
кардиографическая. 

Трошкинцев, Подоксёнов и другие приводят в 
пример анатомическую классификацию аномалии 
Эбштейна Алена Карпантье, согласно которой были 
выделены четыре типа, представленные на рисунке 2. 

Эхокардиографическая классификация, пред-
ложенная впервые Селермайером и соавторами, 
основана на отношении степени атриализованной 
части ПЖ к его функциональной части, а также ЛЖ 
сердца в четырехкамерной позиции в конце диа-
столы [9]. Это отношение имеет четыре градации в 
зависимости от степени выраженности: 

cоотношение 0,5 — I степень;
cоотношение от 0,5 до 0,99 — II степень;
cоотношение от 1 до 1,49 — III степень;
cоотношение более 1,5 — IV степень.

Подобная градация позволяет прогнозировать 
естественное течение порока у пациентов: при со-
отношении более 1,5 вероятность развития леталь-
ного исхода составляет 100%; при соотношении от 
1 до 1,4 вероятность раннего летального исхода 
ниже и, как правило, составляет до 10%, но уровень 
смертности в раннем детском периоде может до-
ходить до 45%; при соотношении менее 1 вероят-
ность летального исхода ниже, выживаемость у та-
ких пациентов достигает 92% [9].

ПАТОЛОГИЧЕСКАЯ АНАТОМИЯ
В норме трикуспидальный клапан состоит из 

трех створок: передняя, задняя и септальная. При 
аномалии Эбштейна анатомия сердца имеет следу-
ющие особенности (рис. 3): 

• Отмечается недостаточность отслоения ство-
рок трикуспидального клапана. Это приводит 

Рис. 1. Вильгельм Эбштейн, ок. 1885 года (© Städtisches 
Museum; Геттинген, Германия) [6]

и прогрессирующему формированию фиброза мио-
карда ПЖ [5]. Частота встречаемости этого порока — 
5,2 случая на 100 тыс. новорожденных, что составля-
ет около 1% от всех врожденных пороков сердца. 
Средняя продолжительность жизни при естествен-
ном течении заболевания, по данным различных 
авторов, составляет до 50 лет, при этом 80–87% ле-
тальных исходов приходится на возраст 30–40 лет 
[6]. В связи с тем, что впервые данная патология опи-
сана Вильгельмом Эбштейном (рис. 1) в  1866 году, 
порок назван в его честь. 

28 июня 1864 года в больницу доктора Эбштейна 
поступил 19-летний рабочий, у которого с детства 
имелись одышка и сердцебиение, которые усили-
лись с возрастом. Лечащий врач пациента описал 
кахексию пациента, выраженный цианоз, яремные 
вены пульсировали синхронно с сердечным рит-
мом, систолический сердечный шум, увеличенный 
силуэт сердца, выявляемый при перкуссии. Клини-
ческая картина свидетельствовала о врожденном 
пороке сердца. Через восемь дней пациент умер. 
В 1866 году Вильгельм Эбштейн опубликовал свой 
отчет: «Очень редкий случай трикуспидальной ре-
гургитации, вызванной врожденным дефектом» [7].
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к переднему и апикальному ротационному 
смещению функционального кольца клапана. 
Смещение вниз септальной и задней створок в 
правый желудочек является основной особен-
ностью этого порока.

• Передняя створка обычно прикреплена к фиб-
розному кольцу, но увеличена или парусо-
образная. Кроме того, створка с множествен-
ными перфорациями и фиксирована хордами к 
париетальной стенке желудочка.

• Часть ПЖ выше функционального кольца кла-
пана («атриализованный правый желудочек») 
расширена, диспластична, истончена, с участ-
ками гипертрофии. Истинное кольцо трех-
створчатого клапана почти всегда увеличено.

• Полость ПЖ за «атриализованной» частью 
уменьшена («функциональный правый желудо-
чек»), приточная часть отсутствует с сохране-
нием трабекулярного отдела.

• Выходной отдел ПЖ часто обтурируется избы-
точной тканью передней створки и ее хордаль-
ными прикреплениями, вызывая истинную ана-
томическую обструкцию. Обструкция иногда 
носит функциональный характер в результате 
чрезвычайно плохой сократительной способ-
ности правого желудочка [10].

ПАТОФИЗИОЛОГИЯ
Степень нарушения гемодинамики при анома-

лии Эбштейна определяется выраженностью анато-
мо-морфологических изменений трехстворчатого 

клапана и ПЖ. Во время систолы правого предсер-
дия атриализованная камера правого желудочка 
находится в фазе диастолы. Эти дискордантные со-
кращения приводят к препятствию потока крови в 
атриализованной камере ПЖ, что является причиной 

Рис. 2. Типы аномалии Эбштейна: тип А — объем истинного ПЖ удовлетворительный; тип B" — имеется большой 
атриализованный компонент ПЖ, а передняя створка ТК свободно перемещается; тип C — передняя створка ТК 
ограничена в своем движении и может служить причиной обструкции в выводном отделе ПЖ; тип D — почти полная 
атриализация желудочка за исключением небольшой части выводного отдела ПЖ [7]

Рис. 3. Макропрепарат сердца при аномалии Эбштейна. 
Отмечается выраженная дистопия створок трикуспидаль-
ного клапана с дилатацией правого желудочка за счет 
атриализованной части. ЛЖ — левый желудочек; ЛП — ле-
вое предсердие; ПЖ"— правый желудочек; ПП — правое 
предсердие. Стрелками изображена обструкция выводно-
го отдела правого желудочка [9]

Type A

Type C Type D

Type B



Children’s medicine of the North-West
2023/ Т. 11 № 1

8 LECTURES

ISSN 2221-2582

снижения эффективности систолы предсердия. Де-
формация же смещенных створок трехстворчатого 
клапана и расширенное фиброзное кольцо приво-
дят к его выраженной недостаточности. Большой 
объем венозной крови во время систолы возвра-
щается в правое предсердие. Затрудненный отток 
крови из правого предсердия приводит к веноз-
ному застою в большом круге кровообращения и 
сбросу венозной крови в левое предсердие через 
открытое овальное окно или ДМПП. Сброс веноз-
ной крови в левые отделы сердца вызывает арте-
риальную гипоксемию, которая прямо пропор-
циональна величине градиента давления между 
предсердиями. Поступление крови в левое пред-
сердие через ДМПП можно рассматривать как ком-
пенсаторный механизм, задерживающий развитие 
системной венозной недостаточности. Чем больше 
смещение створок трехстворчатого клапана к вер-
хушке ПЖ и меньше диаметр межпредсердного со-
устья, тем более тяжелые гемодинамические нару-
шения развиваются у больного [11].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
Клинически аномалия Эбштейна может про-

являться одышкой, цианозом кожных покровов, 
выраженной кардиомегалией, снижением толе-
рантности к физическим нагрузкам и развитием 
сердечной недостаточности. Но симптомы порока 
могут отсутствовать и проявляться в более позднем 
периоде.

Клиническая неоднородность пациентов с АЭ 
варьирует в зависимости от тяжести патологии 
трехстворчатого клапана, от размеров функциони-
рующего ПЖ, степени препятствия кровотоку меж-
ду приточным и выходным отделом ПЖ, величины 
сброса крови на уровне предсердия, наличия нару-
шения сердечного ритма и сопутствующих пороков 
сердца [12, 13].

Клиническая тяжесть часто коррелирует с воз-
растом на момент обращения. Внутриутробно, в 
неонатальном и грудном возрасте более вероятно 
наличие дополнительных диагнозов и более тяже-
лых проявлений с цианозом, правожелудочковой 
недостаточностью и высокой смертностью. У детей, 
подростков и взрослых могут наблюдаться одыш-
ка, утомляемость, асцит, отеки, непереносимость 
физической нагрузки, цианоз, коррелирующий с 
тяжестью  заболевания, однако большая часть сим-
птомов привлекает внимание при появлении пред-
сердных аритмий [14]. При наличии межпредсерд-
ной коммуникации риск парадоксальной эмболии, 
абсцесса мозга и внезапной смерти существенно 
возрастает наряду со снижением толерантности к 
физической нагрузке, которая определяется объе-
мом внутрисердечного шунта и степенью оксигена-
ции крови в системном кровотоке [9]. Отмечается 

деформация концевых фаланг пальцев в виде «ба-
рабанных палочек» (у детей старше 1 года).

При осмотре шеи редко можно заметить пульса-
цию яремных вен, которая возникает в результате 
выраженной регургитации трехстворчатого клапа-
на и большой объемной перегрузки правого пред-
сердия. При аускультации регулярно присутствуют 
третий и четвертый сердечные тоны [15–17]. Кроме 
того, первый и второй тоны сердца часто расще-
пляются вследствие задержки трехстворчатого и 
легочного компонентов. Пациенты с АЭ часто име-
ют голосистолический шум [15–17]. Утолщение фа-
ланг пальцев при аномалии Эбштейна зависит от 
цианоза и обусловлено степенью гипоксии.

ЭЛЕКТРОКАРДИОГРАФИЯ
Наджелудочковая тахикардия (НЖТ) является 

наиболее частым нарушением ритма. Она встреча-
ется у 7–30% больных. Этот вид аритмии обуслов-
лен наличием дополнительных проводящих путей 
(ДПП) или дополнительных предсердно-желудоч-
ковых соединений (ДПЖС), таких как синдром Воль-
фа–Паркинсона–Уайта (WPW). У больных с аномали-
ей Эбштейна встречаются и другие различные виды 
тахикардии: предсердная эктопическая тахикардия 
(ПЭТ), трепетание предсердий (ТП), предсердная 
риентри тахикардия (ПРТ), фибрилляция предсер-
дий и желудочковая тахикардия [18]. Полная атрио-
вентрикулярная блокада сердца редко встречается 
при аномалии Эбштейна, но атриовентрикулярная 
блокада I степени отмечается у 42% пациентов из-
за дилатации правого предсердия [19, 20]. Атрио-
вентрикулярный узел при аномалии Эбштейна мо-
жет быть подвержен компрессии из-за аномального 
формирования центрального фиброзного тела. Мо-
гут отмечаться аномалии правой ножки пучка Гиса 
и фиброз данного участка проводящей системы 
[21–23]. От 6 до 36% пациентов с аномалией Эбштей-
на имеют не менее одного дополнительного прово-
дящего пути [24–28], большинство дополнительных 
путей расположены вокруг разомкнутого атриовен-
трикулярного отверстия трехстворчатого клапана 
[29–31]. Тахикардия с широким комплексом QRS об-
условлена суправентрикулярными и септальными 
дополнительными проводящими путями, которые 
могут стать причиной желудочковой тахикардии и 
трепетания, эктопической предсердной тахикардии 
и фибрилляции предсердий [26, 27].

ЭХОКАРДИОГРАФИЯ
Критерии диагностики:
• смещение к верхушке ПЖ одной или несколь-

ких створок ТК;
• смещение точки смыкания створок ТК к вер-

хушке более чем на 8 мм;
• признаки атриализации ПЖ;
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• удлинение одной или нескольких створок ТК;
• дисфункция ТК;
• дефект межпредсердной перегородки (ДМПП) 

[32].
При одновременной записи движения клапа-

нов легочной артерии и аорты закрытие клапана 
аорты происходит значительно раньше, чем кла-
пана легочной артерии. Позднее закрытие клапа-
на легочной артерии можно объяснить снижен-
ной насосной функцией правого желудочка из-за 
уменьшения его размера, высокого остаточного 
диастолического давления и низкого комплайнса. 

Межпредсердная перегородка может смещать-
ся в полость левого предсердия. Функциональная 
часть правого желудочка может компенсаторно 
расширяться и сдавливать левый желудочек с об-
струкцией выносящего тракта.

Наиболее информативна 2D-эхокардиография. 
Смещение правого атриовентрикулярного кольца 
хорошо визуализируется при четырехкамерном 
изображении. Смещение может быть самой разной 
степени. При минимальном смещении аномалия 
Эбштейна выявляется случайно, так как значимых 
гемодинамических нарушений нет [33] (рис. 4).

РЕНТГЕНОЛОГИЧЕСКОЕ ИССЛЕДОВАНИЕ
Сердечная тень может варьировать от почти 

нормальной конфигурации до типичной для ано-

малии Эбштейна шаровидной конфигурации серд-
ца. Признаки увеличения правого предсердия 
(смещение правого кардиовазального угла вверх) 
[9]. Узкий сосудистый пучок и западание сегмента 
легочной артерии. Левые отделы сердца не увели-
чены. Кровоснабжение легочных полей может быть 
нормальным либо уменьшенным. Кардиоторакаль-
ный индекс более 65% является прогностически 
неблагоприятным признаком. Может наблюдаться 
выраженная кардиомегалия (коробчатое сердце) с 
силуэтом сердца, почти заполняющим всю грудную 
клетку [10] (рис. 5.)

КАТЕТЕРИЗАЦИЯ ПОЛОСТЕЙ СЕРДЦА
У многих пациентов с аномалией Эбштейна 

при инвазивных исследованиях сердца возможно 
развитие сложных нарушений сердечного ритма, 
которые могут привести к остановке сердца [34]. 
Диагностическая катетеризация полостей сердца 
обычно редко требуется пациентам с аномалией 
Эбштейна и в основном осуществляется в пред-
операционном периоде с целью коронарной 
ангио графии. Давление в правом желудочке и ле-
гочной артерии у пациентов с аномалией Эбштей-
на, как правило, нормальное, характерным для 
правого желудочка может быть увеличение конеч-
но-диастолического давления. Давление в правом 
предсердии может быть нормальным, несмотря на 
тяжелую регургитацию на трикуспидальном кла-
пане, особенно в тех случаях, когда правое пред-
сердие заметно расширено. При оксигемометрии 
может отмечаться снижение системной артери-
альной оксигенации при наличии межпредсерд-
ной коммуникации и выраженного право-левого 
шунта крови.

Рис. 4. Смещение правого атриовентрикулярного кольца 
в правый желудочек (ПЖ). Дилатированный ПЖ и правое 
предсердие (ПП). Нарушение деламинации септальной 
створки ТК (стрелки)

ПЖ

ПП

Рис. 5. Обзорная рентгенография грудной клетки пациен-
та с аномалией Эбштейна до операции. Отмечается шаро-
видная конфигурация сердца с выраженным расширени-
ем границ в поперечнике
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ЛЕЧЕНИЕ

Особенности медикаментозной терапии
Пациенты с аномалией Эбштейна и сердечной 

недостаточностью, которые не нуждаются в хи-
рургическом лечении, лечатся по стандартной для 
сердечной недостаточности терапевтической так-
тике. Эффективность ингибиторов ангиотензин-
превращающего фермента у больных с аномалией 
Эбштейна, которые имеют правожелудочковую 
сердечную недостаточность, не доказана. Меди-
каментозное лечение аритмий должно быть ин-
дивидуальным и сочетаться с оперативными или 
эндоваскулярными способами их лечения по по-
казаниям [9].

Особенности хирургического лечения
Показаниями для выполнения операции по по-

воду АЭ являются:
• в период новорожденности наличие клиниче-

ской картины;
• в более старшем возрасте оперативное лече-

ние показано, если:
– снижена толерантность к физической на-

грузке;
– правожелудочковая сердечная недостаточ-

ность (ФК III–IV по NYHA);
– цианоз при физической нагрузке;
– возникают аритмии, неконтролируемые ме-

дикаментозной терапией;
– снижена функция ЛЖ из-за его сдавливания 

МЖП вследствие дилатации ПЖ [32].
Основная цель оперативного вмешательства — 

восстановление замыкательной функции трех-
створчатого клапана, а также увеличение объема 
ПЖ, редукция объема полости ПП и закрытие меж-
предсердной перегородки.

Лечение тяжелой формы аномалии Эбштейна у 
новорожденных включает использование проста-
гландина Е для предотвращения закрытия артери-
ального протока и назначение вазодилататоров. 
При недостаточном межпредсердном соустье по-
казано эндоваскулярное расширение открытого 
овального окна или ДМПП (процедура Рашкинда).

Относительные противопоказания для коррек-
ции: возраст старше 50 лет; легочная гипертензия 
тяжелой степени; значительное снижение функции 
левого желудочка (фракция выброса менее 30%); 
полное нарушение деламинации септальной и зад-
ней створок трикуспидального клапана, при этом 
деламинация передней створки составляет менее 
50% [35].

Существуют две концепции хирургического ле-
чения аномалии Эбштейна:

• одножелудочковая коррекция;
• двухжелудочковая коррекция.

Одножелудочковая коррекция
В основе лежит принцип исключения из кро-

вотока ПЖ с последующей операцией Фонтена. 
Показание к одножелудочковой коррекции поро-
ка — тяжелое клиническое проявление аномалии 
Эбштейна у новорожденного, когда прогноз для 
жизни в течение первого месяца без операции не-
благоприятный.

При этой патологии считается, что главными 
преимуществами включения гипоплазированного 
(легочного) желудочка для частичной поддержки 
легочного кровообращения являются [36]: 

1) возможность увеличить сердечный выброс; 
2) адаптация к физическим упражнениям; 
3) поддержание пульсирующего потока в легоч-

ной циркуляции.
Пациенты, благополучно пережившие период 

новорожденности, нуждаются в динамическом на-
блюдении при отсутствии показаний для оператив-
ного лечения [32].

Двухжелудочковая коррекция 
(конусная реконструкция)

В большинстве случаев двухжелудочковой кор-
рекции оперативное лечение состоит из:

1) пластики трикуспидального клапана; 
2) пликации атриализованной части ПЖ;
3) атриопластики правого предсердия [32];
4) пластики ДМПП или открытого овального окна 

(ООО) (в случае умеренной ПЖ-недостаточности 
с оставлением фистулы около 3 мм);

5) устранения выполненных ранее системно-
легочных шунтов и коррекции сопутствую-
щих аномалий, таких как дефект межжелу-
дочковой перегородки (ДМЖП), стеноз ЛА 
или открытый аортальный проток (ОАП) в со-
ответствии с принципами их изолированной 
коррекции;

6) выполнения по показаниям различных про-
тивоаритмических процедур (радиочастот-
ная абляция или хирургическое разобщение 
дополнительных проводящих путей, криоа-
бляция атриовентрикулярного соединения, 
правосторонняя процедура MAZE).

При двухжелудочковой коррекции аномалии 
Эбштейна всегда возникает дилемма о сохранении 
собственного клапана и выполнении реконструк-
тивной операции или его протезировании. Одни 
авторы сообщают о возможности пластических 
операций практически при любой анатомии поро-
ка, другие рекомендуют при малейших сомнениях 
замещать собственный клапан искусственным, при-
чем среди последних также до конца не решен во-
прос о выборе искусственного клапана, хотя боль-
шинство кардиохирургов отдают предпочтение 
биологическим протезам.
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Протезирование клапана возможно с примене-
нием биологического или механического протеза 
(рис. 6) [37]. Особенностью протезирования явля-
ется то, что клапан располагается выше истинного 
фиброзного кольца ТК. Ткань створок, вызывающая 
обструкцию выводного отдела ПЖ, должна быть 
обязательно иссечена, а истинное фиброзное коль-
цо сужено до размера протеза. Атриализованная 
часть ПЖ также редуцируется. На заднебоковой 
стенке ткань обычно истончена, потому линия шва 
должна проходить ближе к предсердию во избе-
жание повреждения правой коронарной артерии. 
Чтобы избежать повреждения атриовентрикуляр-
ного узла, линия шва располагается выше коронар-
ного синуса, соответственно, дренирование веноз-
ной крови будет осуществляться в ПЖ.

В вопросах протезирования следует отдавать 
предпочтение биопротезам, однако применение 
механических протезов также оправдано у паци-
ентов, принимающих антикоагулянты по не связан-
ным с пороком причинам [38]. Методика биопро-
тезирования ТК, применяемая в настоящее время, 
представлена на рисунке 6.

Однако большинство авторов сходятся во мне-
нии о предпочтении в выполнении [37, 39, 40] ре-
конструктивных вмешательств на ТК, так как они 
демонстрируют более долговечный и физиологи-
ческий результат и позволяют избежать потенци-
альных осложнений, свойственных протезирова-
нию клапана.

Хирургическая техника осуществляется следу-
ющим образом. Операция выполняется из средин-
ного доступа. Доступ к ТК осуществляется через 
правую атриотомию после подключения аппарата 

искусственного кровообращения. Переднюю створ-
ку ТК отсекают от истинного фиброзного кольца ТК 
в зоне «10 часов», разрез продолжается по часовой 
стрелке на заднюю створку. Острым и тупым путя-
ми створки отсепаровывают от миокарда право-
го желудочка, пересекают все вторичные хорды, 
фиксировавшие створки, выполняют деламинацию 
створок. В случае сращения края передней створ-
ки с миокардом правого желудочка выполнялись 
фенестрирующие разрезы, обеспечивающие воз-
можность поступления крови из ПП в ПЖ. Прово-
дится деламинация септальной створки. Зашивают 
отверстия в створках, сшивают края образованных 
лоскутов створок. Отсеченный край задней створки 
ротируют по часовой стрелке на 180° и фиксируют 
к краю септальной створки. Реконструированный 
трехстворчатый клапан при этом имеет вид конуса. 
Выполняется иссечение или пликация атриализо-
ванной части правого желудочка, а также пликация 
фиброзного кольца ТК, после чего конус фиксируют 
к истинному фиброзному кольцу ТК непрерывным 
однорядным обвивным швом. С целью профилакти-
ки нарушения атриовентрикулярного проведения 
швы в зоне мембранозной части межжелудочковой 
перегородки смещают в сторону правого предсер-
дия и накладывают поверхностно. При необходи-
мости выполняются резекция и пликация ПП [41].

«Конусная» реконструкция позволяет восста-
новить запирательную функцию клапана и может 
быть применима к широкому разнообразию ана-
томических вариантов патологии, встречающихся 
при аномалии Эбштейна [42]. В России данная мето-
дика активно применяется в кардиохирургических 
клиниках г. Томска, г. Санкт-Петербурга, г. Самары.

Рис. 6. Схематическое изображение биопротезирования трикуспидального клапана при аномалии Эбштейна. Наряду с 
имплантацией биопротеза осуществляют закрытие дефекта межпредсердной перегородки перикардиальной заплатой: 
а — процесс биопротезирования трикуспидального клапана; б — результат биопротезирования трикуспидального 
клапана [9]

АВ-узел

Мембранозная 
перегородка

Перикардиальная заплата

Коронарный синус

а б
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При сниженной функции ПЖ и неспособности 
адекватно обеспечивать легочный кровоток пока-
зано выполнение двунаправленного кавапульмо-
нального анастомоза. Метод выполняется следу-
ющим образом: отсекается верхняя полая вена от 
правого предсердия на 0,5–1 см выше ее устья (для 
исключения повреждения синусового узла), правое 
предсердие ушивается. Правая легочная артерия 
рассекается вдоль, строго над верхней полой ве-
ной, и сшивается с отсеченной верхней полой ве-
ной [43, 44]. Основные задачи данной операции — 
снижение преднагрузки на правый желудочек (в 
детском возрасте примерно на 1/2 венозного воз-
врата и на 1/3 — во взрослом возрасте), увеличе-
ние преднагрузки на левый желудочек (рис. 7).

ЭЛЕКТРОКАРДИОСТИМУЛЯЦИЯ
В постоянной электрокардиостимуляции нуж-

дается около 3,7% пациентов с аномалией Эбштей-
на. Наиболее часто показанием для имплантации 
электрокардиостимулятора является полная фор-
ма атриовентрикулярной блокады, реже синдром 
слабости синусового узла [45]. В случаях протези-
рования трикуспидального клапана наиболее це-
лесообразным является проведение электрода за 
пределами манжетки протеза. В случае биопроте-
зирования трикуспидального клапана проведение 
электрода возможно через клапанное отверстие, 
однако такой способ является нежелательным по 
той причине, что электрод может препятствовать 
нормальной подвижности створок биопротеза и 
стать причиной регургитации на нем. 

ЛЕЧЕНИЕ АРИТМИЙ
При АЭ дополнительные проводящие пути или 

дополнительные предсердно-желудочковые соеди-
нения отмечаются примерно в 50% случаев [46–48]. 
Кроме того, частыми находками являются трепета-
ние или фибрилляция предсердий [49]. При наличии 
преждевременного возбуждения желудочков это 
представляет высокий риск развития жизнеугро-
жающих желудочковых аритмий. Предшествующая 
операция на трехстворчатом клапане может ослож-
нить катетерную абляцию дополнительных путей. 
Таким образом, даже при отсутствии предвозбуж-
дения на поверхностной ЭКГ и отсутствии в анам-
незе наджелудочковых тахикардий целесообразно 
проводить электрофизиологическое исследование 
(ЭФС) до операции по коррекции аномалии Эб-
штейна и, при необходимости, катетерную абляцию 
перед вмешательством на трехстворчатом клапане 
[50–52]. Несмотря на то что 3D-картирование [53] и 
другие достижения в катетерной технологии улуч-
шают результаты [53], частота рецидивов остается 
высокой [54].

ПОСЛЕОПЕРАЦИОННОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
1. Длительность и кратность наблюдения па-

циентов с корригированной аномалией Эбштейна 
определяется индивидуально. Необходимо регу-
лярно оценивать состояние гемодинамики и нали-
чие аритмий.

2. Необходима профилактика бактериального 
эндокардита по показаниям.

3. При отсутствии признаков сердечной недо-
статочности допустимо занятие физкультурой и 
спортом после коррекции порока [32].

ПЕРСПЕКТИВЫ НА БУДУЩЕЕ
У большинства пациентов функция правого 

желудочка улучшается после операции после на-
чального снижения, независимо от хирургической 
стратегии [55, 56]. Кроме того, имеется тенденция 
к постепенному уменьшению объема ПЖ [55]. Од-
нако даже при ранней пластике трикуспидального 
клапана в некоторых случаях не удается восстано-
вить нормальную функцию ПЖ.
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