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Резюме
Аномалия Эбштейна (АЭ) является комплексным врожденным пороком сердца с различной вы-

раженностью анатомических изменений от мягких бессимптомных форм до крайних форм с функ-
циональной атрезией легочной артерии. При этом патоморфологические изменения затрагивают 
как правые, так и левые отделы сердца. Это вызывает разнообразные клинические проявления поро-
ка и обусловливает применение различных тактических подходов к лечению пациентов с АЭ, о чем 
свидетельствует более чем 70-летний опыт поисков оптимального метода лечения порока. Консер-
вативное лечение пациентов с АЭ малоэффективно. Альтернативы хирургическому лечению нет, и 
наилучшим способом является установление двухжелудочковой циркуляции путем анатомической 
коррекции. Анализ применяемых методов оперативных вмешательств позволяет сделать вывод о 
том, что наиболее перспективным методом в настоящее время является «конусная» реконструкция 
трикуспидального клапана (ТК). Она может успешно применяться у пациентов любого возраста, 
даже у новорожденных. Большое значение имеет проведение дооперационных исследований нару-
шений ритма для исключения сочетания синдрома Вольфа-Паркинсона-Уайта и АЭ. Указана необ-
ходимость либо устранения дополнительных путей проведения до хирургической коррекции, либо 
одномоментная коррекция обеих патологий.  
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гическое лечение • пластическая коррекция • конусной реконструкции трикуспидального клапана 
• синдром ВПУ

Лечение аномалии Эбштейна является сложной задачей, в решении которой применяется ин-
дивидуальный подход к каждому пациенту. Асимптомные пациенты могут получать консерватив-
ноую терапию, тогда как пациенты, у которых наблюдается сердечная недостаточность, нарушения 
ритма, цианоз, выраженная кардиомегалия требуют хирургического вмешательства. Целесообразно 
выполнение пластической коррекции, в частности конусной реконструкции трикуспидального кла-
пана, у пациентов более младшего возраста и даже у асимптомных пациентов с целью профилакти-
ки тяжелых осложнений естественного течения заболевания.
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Central Message
Treatment for Ebstein anomaly must be individualized since the broad spectrum of presentations does 

not allow for a standardized approach. Asymptomatic patients can receive conservative therapy, while 
patients present with heart failure, arrhythmias, cyanosis, or severe cardiomegaly require individual 
surgical treatment. Surgical repair, in particular the cone reconstruction of the tricuspid valve, should be 
considered in younger patients and in asymptomatic patients to prevent severe complications.

Abstract
Ebstein's anomaly is a complex congenital anomaly with a broad anatomic spectrum from mild forms in 

asymptomatic patients to severe pulmonary atresia. Both, right and left heart chambers, are affected. This 
causes a variety of clinical manifestations and determines the use of different surgical approaches to treat 
patients with Ebstein's anomaly. Considering 70-years’ experience of treating this group of patients, there is 
no any universal approach. Conservative treatment of patients with Ebstein's anomaly has shown its poor 
effectiveness. There is no any other option than surgical treatment, and the establishment of biventricular 
circulation through surgical repair is considered as a method of choice. The comparative analysis of different 
surgical approaches that are currently used in the routine clinical practice allows concluding that the most 
promising method is the cone reconstruction of the tricuspid valve. It can be successfully used in patients of 
any age, even in newborns. Preoperative management and timely diagnosis of heart rhythm disturbances, 
including Wolff-Parkinson-White syndrome, are of great importance. The need for either interruption of 
multiple accessory conduction before surgical repair or concomitant treatment should be considered.
Keywords: Ebstein's anomaly • morphogenesis • genetics • conservative treatment • surgical treatment • 
surgical repair • cone reconstruction of the tricuspid valve • WPW syndrome
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Список сокращений

АЭ – аномалия Эбштейна
БПНПГ – блокада правой ножки пучка Гиса
ВДКПА – верхний двунаправленный кавапуль-
мональный анастомоз
ВПС – врожденные пороки сердца 
ВПУ синдром – cиндром Вольфа-Паркинсона- 
Уайта

ДПЖС – дополнительные пути желудочкового 
соединения
ЛЖ – левый желудочек
ПЖ- правый желудочек 
ТК – трикуспидальный клапан
ЭКГ – электрокардиограмма
ЭФИ – электрофизиологическое исследование  

Введение 
Впервые аномалия трикуспидального клапа-

на (ТК) и правого желудочка (ПЖ) была описа-
на профессором Готтимгенского университета 
Вильгельмом Эбштейном (1836-1912), который 
в 1866 году произвел и описал вскрытие 19-ти 
летнего пациента, находившегося в глубоком 
цианозе и умершего от декомпенсации сердеч-
ной деятельности [1]. Первое описание порока 
в англоязычной литературе принадлежит Mac 
Callum и было сделано лишь в 1900 г. Термин 
«Аномалия Эбштейна» впервые был предло-
жен Arnstein в 1927 году [2] и использован Yater 

и Shapiro в их обзорной работе, опубликованной 
в 1937 г. и описывавшей 17 пациентов [3]. Иссле-
дователи того времени заключили: «Диагности-
ровать аномалию Эбштейна (АЭ) при жизни 
невозможно». Однако в 1949 г. Tournaire et al. и 
Van Lingen и Soloff в 1951 г. поставили данный 
диагноз при жизни, используя катетеризацию 
сердца и ангиографию [4, 5]. 

Естественное течение порока зависит от сте-
пени выраженности патологии ПЖ и ТК. В слу-
чае умеренного смещения створок и невыражен-
ной регургитации, пациенты могут оставаться 
бессимптомными весьма долго. Однако боль-
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Шорохов С. Е. и др. 
шинство пациентов требует лечения в течение 
первых 10 лет жизни. Медикаментозная терапия 
признана малоэффективной и применяется в 
основном в качестве подготовки к оперативному 
лечению. Дальнейшая история развития лече-
ния пациентов с аномалией АЭ связана с поис-
ком оптимального способа хирургической кор-
рекции [5-12]. 

Морфология
При АЭ изменения затрагивают не только ТК, 

но и правые и левые отделы сердца. Основными 
морфологическими проявлениями порока явля-
ются: 

1) сращение створок ТК с фиброзным коль-
цом ТК и миокардом ПЖ (нарушение делами-
нации створок правого атриовентрикулярного 
клапана в эмбриогенезе); 

2) смещение створок ТК от истинного фи-
брозного кольца ТК к верхушке ПЖ; 

3) дилатация участка ПЖ между истинным и 
функциональным кольцами ТК (атриализован-
ная часть ПЖ); 

4) сращение края передней створки ТК с ни-
жележащими папиллярными мышцами или 
миокардом ПЖ с или без фенестраций; 

5) дилатация истинного фиброзного кольца 
ТК; 

6) миопатия ПЖ с истончением его стенок, 
уменьшением количества миокардиальных во-
локон [13]. 

При АЭ и атриализированная, и функцио-
нальная часть ПЖ имеют меньшее количество 
мышечных волокон. Таким образом, дилатация 
обеих частей ПЖ является результатом врожден-
ной аномалии развития, а не гемодинамических 
изменений [14]. Правое предсердие дилатирова-
но, межпредсердное сообщение присутствует у 
большинства пациентов [15]. Следует отметить, 
что максимальное истончение миокарда атриа-
лизованной части правого желудочка происхо-
дит в зоне плотного сращения ткани створок с 
эндокардом. Можно предположить, что именно 
плотное сращение ткани створок с эндокардом 
нарушает естественный процесс кардиогенеза 
в эмбриональном периоде. После отсепаровы-
вания ткани створок у таких пациентов стенка 
правого желудочка представляет собой фактиче-
ский участок фиброза с эпикардом. 

В 1988 г. А. Carpenter предложил классифи-
кацию АЭ, которая наиболее полно отражает 
анатомические варианты порока в зависимости 
от предполагаемого способа хирургической кор-
рекции [11]: 

1. Тип А – удовлетворительный объем ПЖ,
2. Тип В – подвижная передняя створка ТК с 

большим атриализованным компонентом ПЖ,
3. Тип С – ограниченная в подвижности пе-

редняя створка ТК, с возможным формировани-
ем обструкции выводного отдела ПЖ,

4. Тип Д – выраженная атриализация ПЖ, за 
исключением небольшой части выводного  отде-
ла ПЖ.

Как отмечает Кривощеков Е.В. (2020 г.) в рос-
сийских рекомендациях выделяют дополни-
тельно крайнюю форму АЭ – тип Е: сросшиеся 
створки трикуспидального клапана, которые об-
разуют «трехстворчатый мешок» [16]. Сообще-
ние между трехстворчатым мешком (предсер-
дием) и инфундибулумом (желудочком) обычно 
образовано узким отверстием в области перед-
не-септальной комиссуры.

Часто у пациентов с АЭ можно наблюдать 
нарушение сократительной способности ле-
вого желудочка (ЛЖ). Выраженная дилатация 
ПЖ приводит к прогибу межжелудочковой 
перегородки в сторону ЛЖ, компрессию ЛЖ и 
смещение его кзади, в ряде случаях ЛЖ может 
принимать «банановую» форму в поперечни-
ке [17]. По данным клиники Мейо, около 9% 
оперированных пациентов с АЭ имели ту или 
иную степень дисфункции ЛЖ [18]. Помимо 
этого, у пациентов с АЭ можно наблюдать ред-
кую, генетически обусловленную кардиомиопа-
тию – некомпактный миокард левого желудоч-
ка. Морфологически она проявляется видимой 
трабекулярностью миокарда ЛЖ и глубокими 
межтрабекулярными пространствами и напо-
минает дилатационную кардиомиопатию [19].  

Эмбриология
Эндокардиальные подушечки являются за-

чатками клапанов сердца, а так же межпред-
сердной и межжелудочковой перегородки. 
Септальная створка ТК и аортальная створка 
митрального клапана формируются из верхней 
и нижней эндокардиальных подушечек, кото-
рые сливаются над крестом мышечной межже-
лудочковой перегородки. Из правой стороны 
слившейся подушечки формируется септальная 
створка ТК и ее подлежащий хордальный аппа-
рат, которая остается сращенной с миокардом 
до тех пор, пока не происходит ее деламинация 
(рис. 1). Деламинация – это процесс апоптоза 
клеток в зоне септации, который происходит на 
3-4 неделе внутриутробного развития. Наруше-
ние процесса деламинации створок в приточной 
части ПЖ приводит к формированию порока 
[20].  

Доказана связь между приёмом препара-
тов, содержащих литий во время беременности 
и развитием АЭ [21]. Литий блокирует индук-
цию эндотелиально-мезенхимальной трансфор-
мации с последующим нарушением развития 
атриовентрикулярных клапанов.

Генетика и морфогенез
У людей дублирование 15q отвечает за ран-

ний морфогенез сердечных структур, включая 
ТК. Соответственно, за формирование АЭ отве
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чает ген, расположенный в длинном плече (q) 15 
хромосомы [22]. 

Формирование клапанов сердца происходит 
на раннем этапе эмбриогенеза, клапаны сердца 
формируются, когда специализированные клет-
ки атриовентрикулярного канала индуцируются 
миокардиальными сигналами к началу эпите-
лиально-мезенхимальной трансформации. Му-
тации фактора транскрипции Nkx 2-5 приводят 
к формированию АЭ и других врожденных по-
роков сердца (ВПС). Известно более 40 гетеро-
генных мутаций Nkx 2-5, однако частота обна-
ружения спорадических ВПС составляет около 
2%. Так же отсутствует корреляция генотип-фе-
нотип, то есть один и тот же ВПС встречается 
при различных мутациях Nkx 2-5, и одна и та 
же мутация Nkx 2-5 может привести к развитию 
различных ВПС [22]. В одном из последних ис-
следований был обнаружен гетерозиготный ва-
риант MYH7 у пробанда и его сестры с АЭ [19]. 
Таким образом, АЭ является генетически гетеро-
генным дефектом. Самыми частыми хромосом-
ными перестройками являются делеция 1p36 и 
8p23.1, помимо этого также выявлены делеции 
10p13-p14 и 1p34.3-p36.11 [13]. 

Механизмы, вызывающие нарушение дела-
минации створок, не установлены. Однако име-
ются данные о частом возникновении данного 
порока при мутации гена NKX2-5, 10p13-p14 , 
1p34.3-p36.11., а также, если женщина принима-
ла на ранних сроках беременности бензодиазе-
пин или препараты, содержащие литий [19]. 

Естественное течение порока
Естественное течение порока в целом небла-

гоприятно, однако зависит от степени дисплазии 
ТК и функции ПЖ. Внутриутробная летальность 
у плодов с АЭ составляет около 85% [23, 24]. Ле-

тальность после рождения напрямую связана со 
степенью цианоза, выраженностью смещения 
створок ТК и адекватностью прямого потока 
крови в легочной артерии ЛА. Летальности сре-
ди новорожденных с выраженным снижением 
сатурации составляет 70% по сравнению с аци-
анотичными детьми (у последних летальность 
составляет около 15%). Выживаемость у рожден-
ных живыми пациентов составляет 67% в течение 
первого года жизни и 59% в течение последую-
щих 10 лет. В случае установления диагноза в воз-
расте старше 6 мес. прогноз для жизни такой же, 
как и у подростков. Средняя продолжительность 
жизни по данным различных авторов составляет 
около 50 лет. При этом около 80% летальных ис-
ходов приходится на возраст до 40 лет. Гемоди-
намические проявления АЭ напрямую связаны 
со степенью смещения створок и, как следствие, 
выраженности регургитации на ТК. В случае 
умеренного смещения створок и невыраженной 
регургитации, пациенты могут оставаться бес-
симптомными весьма долго. Если же смещение 
створок выражено значительно, то большая ре-
гургитация приводит к уменьшению легочно-
го кровотока, дилатации правого предсердия и 
большому шунтирующему потоку крови через 
овальное окно в левое предсердие. Это приводит 
к значительному и прогрессирующему цианозу.

Показания к хирургической 
коррекции АЭ

Классические показания к операции при АЭ 
(за исключением новорожденных в критическом 
состоянии) включают в себя сердечную недо-
статочность 3 и 4 функционального класса по 
NYHA, кардиомегалию (кардиоторакальный ин-
декс более 0,6), выраженный цианоз (сатурация 
менее 90%, полицитемия с гемоглобином более 
160 г/л), парадоксальную эмболию, прогрессив-
ное увеличение ПЖ на эхограмме, нарушение 
систолической функции ПЖ, наличие предсерд-
ных или желудочковых нарушений ритма [25].

В литературе обсуждается вопрос об опти-
мальном возрасте для хирургической коррек-
ции АЭ. В более ранних публикациях отмечался 
довольно высокий уровень послеоперационной 
летальности, достигавший 5,9-12% [26]. В связи 
с этим сомнениям подвергалась необходимость 
выполнения операции у пациентов с хорошим 
клиническим статусом и практически без огра-
ничения активности. Несмотря на то, что среди 
пациентов, оперированных после 2001 г., леталь-
ность снизилась до 2,7%, авторы рекомендовали 
выполнять операцию лишь при появлении кли-
ники сердечной недостаточности, цианоза или 
парадоксальной эмболии [27].

В последнее время подход к хирургическому 
лечению принципиально изменился. Это связа-
но с накоплением значительного опыта в отдель-
ных клиниках. Авторы предлагают оперировать 

Рисунок 1. Формирование стенки правого желудоч-
ка и фиброзного кольца трикуспидального клапана в 
нормальном сердце и при аномалии Эбштейна
Figure 1. Formation of the right ventricular wall and 
tricuspid annulus in normal and Ebstein's anomaly 
hearts
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пациентов при установлении диагноза порока. 
Свой подход они объясняют ухудшением функ-
ции ПЖ с возрастом и увеличением вероятности 
правожелудочковой недостаточности в раннем 
послеоперационном периоде.

Таким образом, в настоящее время, когда хи-
рургическое лечение при АЭ может выполнять-
ся с низкой операционной летальностью, авторы 
рекомендуют выполнять хирургическое вмеша-
тельство в более раннем возрасте даже у мало-
симптомных пациентов до развития выражен-
ной кардиомеглии и сердечной недостаточности 
[28]. При наличии выраженной атриализации 
правого желудочка, осложненной суправентри-
кулярной пароксизмальной тахикардией, опе-
ративное лечение показано на первом году жиз-
ни [29]. После первого года жизни оперативное 
вмешательство показано пациентам с выражен-
ной атриализацией правого желудочка и дила-
тацией клапанного кольца трикуспидального 
клапана, превышающего размер митрального 
клапана в 1,5 раза [28]. У детей с атриализацией 
правого желудочка, но без значимой дилатации 
клапанного кольца трикуспидального клапана и 
отсутствия нарушений ритма, коррекция поро-
ка может быть выполнена после 5 лет [27]. 

Оперативное лечение не показано пациентам 
с АЭ и атриализацией правого желудочка <25% 
всего приточного отдела и регургитацией 1-2 
степени на трикуспидальном клапане, без дила-
тации правого предсердия [30].

Хирургическое лечение АЭ
Первые попытки паллиативных вмеша-

тельств, предпринятые в 1950 г., с использовани-
ем шунта Блелока-Тауссиг, оказались безуспеш-
ными [14]. Они были направлены на коррекцию 
порока у критических новорожденных пациен-
тов. Большая недостаточность трикуспидально-
го клапана при этом не позволила сбалансиро-
вать системный и легочный кровотоки. Только 
предложенный Starnes и соавт. в 1991 году спо-
соб коррекции позволил улучшить результаты 
лечения. Однако в этих случаях был исключен 
вариант двухжелудочковой коррекции порока. 
Гемодинамическая этапная коррекция порока 
однозначно не является оптимальным вариан-
том лечения в плане качества и продолжитель-
ности жизни [31]. Попытки установления двух-
желудочковой циркуляции связаны с работами 
Gasul и соавт. [26], который в 1959 году предло-
жил накладывать анастомоз верхней полой вены 
с правой легочной артерией (операция Гленна). 
Это приводило к ограничению венозного возвра-
та в правые отделы сердца с улучшением функ-
ции правого желудочка. В современной лите-
ратуре это называется «полуторажелудочковой 
коррекцией» [12]. Однако данная методика не 
предусматривала коррекцию трикуспидально-
го клапана, поэтому применение ее было огра-

ничено только в качестве дополнения и в случае 
возникновения проблем во время выполнения 
основного этапа операции на клапане [32]. 

Впервые концепция реконструкции трику-
спидального клапана была предложена Hanter 
и Lillehei в 1958 году. Такая операция с успехом 
была впервые выполнена Hardy и соавт. в 1964 г. 
[19]. В дальнейшем техника операции была мо-
дифицирована Danielson и соавт. и применена в 
клинике на большой серии пациентов. Помимо 
реконструкции трикуспидального клапана дан-
ная методика включала поперечную пликацию 
так называемой атриализованной части. Эта ме-
тодика привлекла большое внимание хирургов 
и широко использовалась в течение многих лет. 
Однако со временем появились сообщения о не-
приемлемо высокой частоте рецидивов порока, 
связанных с дисфункцией клапана [10].

В 1988 г. A. Carpentier и соавт. [11] предложи-
ли новую методику пластической коррекции 
аномалии Эбштейна, при которой вновь созда-
ется «моностворчатый» трехстворчатый клапан 
с передней створкой, выполняющей основную 
запирательную функцию, однако она становит-
ся более подвижной и возвращается в свою ана-
томическую позицию. A. Carpentier применял 
данную методику практически при всех анато-
мический вариантах АЭ, однако операционная 
летальность оставалась высокой (до 14%), а отда-
ленные осложнения – значимыми [33].

Barnard и Schire впервые опубликовали опыт 
успешного протезирования трехстворчатого 
клапана при аномалии Эбштейна в 1963 г. [6]. 
Отечественный опыт в этом направлении свя-
зан с именем В.И. Бураковского, который впер-
вые выполнил протезирование трехстворчатого 
клапана у ребенка 10 лет. Эта тактика получила 
широкое распространение среди хирургов, по-
скольку была достаточно проста технически и 
наиболее прогнозируема. Большинство пациен-
тов хорошо себя чувствовали в течение многих 
лет после операции, но, тем не менее, проблемы, 
связанные с дисфункцией протеза, тромбоэмбо-
лией, эндокардитом и несоответствием размера 
протеза и веса пациента не позволяли считать 
данный подход оптимальным вариантом. Сле-
дует отметить, что данные зоны также могут ста-
новиться источниками жизнеугрожающих нару-
шений ритма [34].

Бокерия Л.А. и соавт. описали новый метод 
пластики трехстворчатого клапана при анома-
лии Эбштейна, при котором выполняется ауг-
ментация септальной створки трехстворчатого 
клапана заплатой из аутоперикарда и имплан-
тируется опорное кольцо Карпантье в трехствор-
чатую позицию. При сочетании АЭ с синдромом 
Вольфа-Паркинсона-Уайта выполнялась одно-
моментная коррекция при помощи операции 
Сили или электрокоагуляции, эпикардиальной 
электродеструкции, криодеструкции, лазерной 
изоляции дополнительных путей проведения 
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или сочетания этих методов [35].
Дальнейшим развитием методики Carpentier 

является предложенная José Pedro da Silva и со-
авт. методика конусной реконструкции ТК, ко-
торую автор разработал и впервые применил в 
практике в 1989 г. [33]. Преимуществами конус-
ной реконструкции является то, что в результате 
все 360º окружности кольца ТК имеют ткань ство-
рок, что позволяет створкам коаптировать друг с 
другом. Созданный конус крепиться к истинно-
му фиброзному кольцу ТК, в результате чего точ-
ка коаптации створок, которая при АЭ смещена 
к верхушке ПЖ, после реконструкции возвраща-
ется в нормальную позицию. Относительными 
противопоказаниями к конусной реконструкции 
ТК являются возраст более 50 лет, выраженная 
легочная гипертензия, выраженная дисфункция 
ЛЖ со снижением фракции выброса менее 30%, 
полностью невыделенная септальная и задняя 
створка с невыделенной передней створкой ТК 
более чем на 50%, выраженная дилатация ПЖ и 
выраженное расширение истинного фиброзного 
кольца ТК. Тем не менее, внедрение в клиниче-
скую практику операции конусной реконструк-
ции ТК расширило показания к пластической 
коррекции АЭ. 

Дискутабельным остается вопрос о необхо-
димости пликации или резекции атриализован-
ной части ПЖ. Преимущества пликации (или 
резекции) включают в себя уменьшение размера 
атриализованной части ПЖ, улучшение систо-
лической функции ПЖ, улучшение функции 
ЛЖ путем реконструкции приточного отдела 
правого желудочка. Так же уменьшение разме-
ра ПЖ может привести к улучшению экскурсии 
легких, что особенно актуально для новорожден-
ных. Недостатки такого подхода включают в себя 
возможность нарушения функции ПЖ, что мо-
жет служить источником развития желудочко-
вых аритмий [30]. У таких пациентов внезапная 
смерть является очень серьезным риском в отда-
ленном периоде. 

У большинства пациентов с АЭ может успеш-
но выполняться двухжелудочковая коррекция. 
Однако в некоторых случаях возникает необхо-
димость выполнения так называемой «полутора-
желудочковой коррекции», когда одновременно 
с пластикой или протезированием ТК накла-
дывается верхний двунаправленный кавапуль-
мональный анастомоз (ВДКПА). Такая необхо-
димость возникает, во-первых, при создании 
относительного стеноза ТК, когда при пластике 
ТК для избавления от регургитации приходится 
суживать фиброзное кольцо ТК до -2 Z и мень-
ше [14]. Во-вторых, при выраженной дисфунк-
ции ПЖ, при условии низкого давления в левом 
предсердии и легочной артерии, ВДКПА уве-
личивает поток крови через легкие, увеличивая 
возврат и преднагрузку ЛЖ. Так же уменьша-
ется негативное влияние чрезмерно дилатиро-
ванного ПЖ на сократимость левого желудочка 

[12]. Помимо этого наложение ВДКПА может 
уменьшить резидуальную регургитацию на ТК. 
Показанием к наложению ВДКПА после кор-
рекции АЭ считаются давление в ПП в 1,5 раза 
превышающее давление в ЛП [14]. Противопо-
казаниями к этой процедуре считаются конеч-
но-диастолическое давление в ЛЖ более 15 мм 
рт. ст., транспульмональный градиент (давление 
в ЛА минус давление в левом предсердии) более 
10 мм рт.ст, давление в ЛА более 18-20 мм рт.ст. 
[14]. Потенциальными недостатками такой мето-
дики могут быть возможное развитие кровопод-
теков на лице вследствие повышения давления в 
венозной системе головы, пульсация вен головы 
и шеи, развитие венокамеральных фистул и ле-
гочных артериовенозных фистул, снижающих 
сатурацию, а так же ограничение доступа для 
имплантации электрокардиостимулятора.

В СОККД с 2013 по 2022 гг. было выполнено 49 
оперативных вмешательств при АЭ у пациентов 
в возрасте от 1 г. 2 мес. до 49 лет [36]. Всем паци-
ентам была выполнена конусная реконструкция 
трикуспидального клапана с пликацией атри-
ализхованной части ПЖ. Летальных исходов не 
было. В 2 случаях потребовалось в ближайшем 
послеоперационном периоде выполнение опе-
рации Гленна (верхнего двунаправленного кава-
пульмонального анастомоза) из-за развития дис-
функции ПЖ.

Таким образом, к настоящему времени опре-
делились следующие варианты хирургического 
лечения АЭ:

1. Двухжелудочковая с различными варианта-
ми коррекции трикуспидального клапана (пла-
стика или протезирование).

2. Полуторажелудочковая коррекция три-
куспидального клапана, дополненная верхним 
двунаправленным кавапульмональным анасто-
мозом.

3. Одножелудочковая коррекция, при кото-
рой в качестве первого этапа выполняется опера-
ция Старнса, далее – операция Гленна-Фонтена.  

Накопленный опыт позволил выделить сле-
дующие этапы конусной реконструкции у паци-
ентов с АЭ.

Стандартное подключение аппарата искус-
ственного кровообращения. Дополнительно 
проводят тесьму вокруг ствола легочной арте-
рии и берут её на турникет. При проведении 
водной пробы трикуспидального клапана тесьму 
на стволе легочной артерии затягивают. Карди-
оплегию выполняют в полном объёме, так как 
время пережатия аорты большое и в среднем со-
ставляет 128±46 минут.

Правое предсердие разрезают, отступая на 
10-20 мм от коронарной борозды. Это позволяет 
в конце операции иссечь избыток дилатирован-
ного правого предсердия.

После ревизии створок трикуспидального 
клапана создают держалки за фиброзное кольцо 
трикуспидального клапана в районе 11 «часов» и 
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15 «часов». 
Первый этап. Выделение створок. Отсекают 

переднюю створку трикуспидального клапана 
от фиброзного кольца. Отсепаровывают створку 
от передней стенки ПЖ, рассекая все миокарди-
альные и хордальные мостики. Важным является 
сохранение всех краевых хорд. Границей отсепа-
ровывания служит распластанная по перегород-
ке задняя створка трикуспидального клапана. 
Обязательно отсечение створки от фиксирую-
щих её связей с диафрагмальной частью правого 
желудочка.

«Поднимание» части септальной створки, 
смещенной в полость правого желудочка. Для 
этого отсекают смещенную створку от стенки 
межжелудочковой перегородки, сохраняя при 
этом краевые хорды. 

Второй этап. Унифокализация прикрепле-
ния хордального аппарата. Важным элементом, 
обеспечивающим коаптацию створок трикуспи-
дального клапана, является перемещение левой 
(относительно хирурга) папиллярной площадки 
передней створки к межжелудочковой перего-
родке (приём Болсуновского). При этом необ-
ходимо увеличить длину папиллярной мышцы 
таким образом, чтобы не вызывать выраженной 
деформации передней стенки правого желу-
дочка. Ориентиром перемещения является зона 
прикрепления хорд отсепарованной септальной 
створки в области межжелудочковой перегород-
ки. Папиллярную площадку фиксируют двумя 
П-образными швами со встречными проклад-
ками. Накладывают шов Себединга, перемещая 
правую (относительно хирурга) папиллярную 
площадку в зону перегородки. 

Третий этап. Реконструкция приточного от-
дела правого желудочка. Цель – уменьшить ре-
моделирование правого желудочка, вызванное 
атриализированной частью приточного отдела. 
Стенка атриализированной части может быть 
истончена до эпикардиального слоя. В этом 
случае целесообразно её иссечь. На рис. 2 пред-
ставлена методика пликации стенки правого 
желудочка между двумя фетровыми полосками. 
Первый шов накладывают «матрасный», затем – 
«обвивной». 

Четвертый этап. Формирование «конуса» 
трикуспидального клапана. Отсепарованную, 
«свободную» часть передней створки трикуспи-
дального клапана поворачивают на 180 граду-
сов. Край её фиксируют к передней комиссуре 
в области фиброзного кольца. Зону прикрепле-
ния хорд подшивают к ранее отсепарованной 
септальной створке. Остальную часть передней 
створки фиксируют вначале отдельными швами 
к фиброзному кольцу. Непрерывным «обвив-
ным» швом створку фиксируют к фиброзному 
кольцу. У пациентов старше 10 лет для укрепле-
ния фиброзного кольца используют нативную 
полоску из перикарда, которую вшивают в пре-
дыдущий шов.

Пятый этап. Проверка работы трикуспи-
дального клапана. Проводят водную пробу.  

В ряде случаев используют криоабляцию для 
профилактики предсердных тахиаритмий. Иссе-
кают часть передней стенки правого предсердия.  

Нарушения ритма
Аритмия является одним из основных сим-

птомов у подростков и взрослых пациентов с 
АЭ. Синдром Вольфа-Паркинсона-Уайта (ВПУ) 
встречается у таких пациентов гораздо чаще, 
чем при других пороках [37]. До 50% пациен-
тов с АЭ имеют синдром ВПУ, который харак-
теризуется наличием дополнительных путей 
желудочкового соединения (ДПЖС) [38, 39]. Так 
как АЭ в большей степени затрагивает правые 
отделы сердца, большинство ДПЖС являются 
правосторонними и имеют заднюю или задне-
латеральную локализацию [40]. Однако ДПЖС 
могут быть множественными и имеют очень ва-
риабельную локализацию. При смещении ТК в 
некоторых местах происходит прерывание фи-
брозных колец атриовентрикулярных клапанов, 
миокард, свободно соединяющий в этих местах 
предсердия и желудочки, создает субстрат для 
формирования ДПЖС. Так же при АЭ могут 
наблюдаться атриовентрикулярные блокады 
разных степеней или блокады правой ножки 
пучка Гиса (БПНПГ) [41]. Типичным проявле-
нием ДПЖС являются признаки предвозбужде-
ния желудочков на электрокардиограмме (ЭКГ). 
Однако, хорошо известно, что такие типичные 
признаки предвозбуждения желудочков, как на-
личие Δ-волны на ЭКГ не всегда присутствуют у 
пациентов с АЭ. Задержка активации правого 
желудочка через правую ножку пучка Гиса мо-

Рисунок 2.  Операционное фото. Редуцированная  
часть правого желудочка между фетровыми поло-
сками
Figure 2. Intraoperative image. Reduced part of the right 
ventricle between felt strips
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жет маскироваться ипсилатеральным ДПЖС. 
Напротив, внутрипредсердная задержка прове-
дения может изменять типичные ЭКГ проявле-
ния предвозбуждения желудочков. Таким обра-
зом, у пациентов с АЭ и суправентрикулярной 
тахикардией отсутствие БПНПГ на синусовом 
ритме является предиктором наличия ипсила-
терального ДПЖС [42]. Вследствие наличия БП-
НПГ и структурных изменений, обычные ЭКГ 
алгоритмы определения локализации ДПЖС не 
применимы у пациентов с АЭ [43]. 

В соответствии с рекомендациями, пациен-
там с АЭ должно выполняться электрофизио-
логическое исследование (ЭФИ), при наличии 
признаков синдрома ВПУ на ЭКГ или эпизодов 
тахикардии в анамнезе для выявления ДПЖС 
[44]. Так же есть данные о целесообразности вы-
полнения ЭФИ и у асимптомных пациентов, так 
как при АЭ классические признаки предвозбуж-
дения желудочков на ЭКГ могут не отмечаться 
[45]. У пациентов, перенесших хирургическую 
коррекцию АЭ, транскатетерная абляция рези-
дуальных ДПЖС или трепетания предсердий 
может быть крайне затруднительной, особенно 
после имплантации протеза или опорного коль-
ца в трехстворчатую позицию. Таким образом, 
все усилия должны быть приложены к тому, что-
бы избавиться от субстрата аритмии до или во 
время коррекции АЭ [37]. 

Takuro Misaki и соавт. описали опыт хирур-
гического лечения 42 пациентов с синдромом 
ВПУ и АЭ в возрасте от 5 месяцев до 59 лет. Па-
циентам выполнялось разделение как правосто-
ронних, так и левосторонних ДПЖС, используя 
криокоагуляцию и разрезы скальпелем с после-
дующим сшиванием. Для разделения правосто-
ронних ДПЖС выполнялись супраанулярные 
разрезы размером 2 мм выше истинного кольца 
ТК. Затем пациентам выполнялась пластика или 
протезирование ТК [45]. 

При фибрилляции/трепетании предсердий 
использовались две методики. У ранее неопе-
рированных пациентов выполнялась процедура 
правостороннего лабиринта. У пациентов, у ко-
торых отмечался выраженный спаечный процесс 
в полости перикарда вследствие перенесенных 
ранее операций, выполнялись линии криоабля-
ции в правом предсердии от заднелатеральной 
части ТК к коронарному синусу, затем к нижней 
полой вене и нижней части атриотомного разре-
за. Дополнительные аппликации выполнялась 
от переднелатеральной части ТК и от овальной 
ямки к верхней части атриотомного разреза [46].

Другим подходом является устранение арит-
мии при помощи транскатетерной абляции до 
открытой операции по поводу АЭ. Jill и соавт. 
описали опыт хирургического лечения 74 па-
циентов с АЭ, которым выполнялась конусная 
реконструкция ТК. Транскатетерная абляция 
аритмии перед конусной реконструкцией ТК 
выполнена 17 пациентам (успешна в 94% случа-

ев). Во время операции на сердце 49 пациентам 
выполнены аритмологические криоабляции, 
включавшие в себя предсердный лабиринт у 48 
пациентов, криоабляцию мономорфной желу-
дочковой тахикардии у 1 пациента и разделение 
ДПЖС у 1 пациента. Многим пациентам пра-
восторонний лабиринт выполнялся без диагно-
стированного до операции трепетания предсер-
дий, основываясь на предпочтении хирурга при 
выраженной дилатации правого предсердия 
[37]. 

Поскольку возникновение в раннем послеопе-
рационном периоде тяжелых нарушений ритма 
может вызывать выраженные нарушения гемо-
динамики с фатальным исходом, Болсуновский 
с соавт. считает важным выполнение процедуры 
криоабаляции во время конусной реконструк-
ции всем пациентам с профилактической целью 
[36]. 

Заключение
АЭ является комплексным врожденным 

пороком сердца с различной выраженностью 
анатомических изменений – от мягких бессим-
птомных форм до крайних форм с функцио-
нальной атрезией легочной артерии, при этом 
патоморфологические изменения затрагивают 
как правые, так и левые отделы сердца. Лечение 
АЭ является сложной задачей в решении кото-
рой применяется индивидуальный подход к ка-
ждому пациенту. Асимптомные пациенты могут 
получать консервативноую терапию, тогда как 
пациенты, у которых наблюдается сердечная не-
достаточность, нарушения ритма, цианоз, выра-
женная кардиомегалия требуют хирургического 
вмешательства. С широким внедрением новых 
методик пластической коррекции ТК при АЭ 
показания к оперативному лечению расшири-
лись, особенно у пациентов, у которых возможно 
избежать протезирования ТК. Имеются данные 
о целесообразности выполнения пластической 
коррекции, в частности конусной реконструк-
ции ТК, у пациентов более младшего возраста 
и даже у асимптомных пациентов с целью про-
филактики тяжелых осложнений естественного 
течения заболевания. Важнейшим моментом 
конусной реконструкции является не только со-
здание эффективной запирательной функции 
трикуспидального клапана, но и реконструкция 
приточного отдела правого желудочка с ликви-
дацией атриализации правого желудочка.

У большинства пациентов с АЭ может успеш-
но выполняться двухжелудочковая коррекция, 
однако в некоторых случаях возникает необходи-
мость выполнения так называемой «полуторо-
желудочковой коррекции», когда одновременно 
коррекцией АЭ накладывается ВДКПА, в част-
ности при создании относительного стеноза ТК 
(фиброзное кольцо ТК -2 Z и меньше), а так же 
при развитии выраженной дисфункции ПЖ.
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Самыми частыми предсердными наруше-

ниями ритма, сочетающимися с АЭ, являются 
синдром ВПУ (ДПЖС-ассоциированная тахи-
кардия), АВ узловая риентри-тахикардия, трепе-
тание/фибрилляция предсердий. ЭФИ показано 
всем пациентам перед хирургической коррек-
цией АЭ, так как на ЭКГ не всегда присутствуют 
типичные признаки предвозбуждения желудоч-
ков (наличие Δ-волны). У пациентов с АЭ БПНПГ 
при синусовом ритме является предиктором 
наличия ипсилатерального ДПЖС. При сочета-
нии АЭ и предсердных нарушений ритма мо-
жет применяться катетерная абляция аритмии 
первым этапом, либо одномоментная хирурги-
ческая коррекция АЭ и нарушений ритма. Име-
ются данные об удовлетворительных отдаленных 
результатах пластической коррекции ТК при 
АЭ, а так же о приоритете данных методик перед 

протезированием ТК.  
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