
4
A

N
N

A
LY

 A
R

IT
M

O
LO

G
II 
∙ 2

02
4 
∙ V

ol
. 2

1 
∙ №

 1
SURGICAL ARRHYTHMOLOGY
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Распространенность аритмий среди пациентов с аномалией Эбштейна (АЭ) распределена следу-
ющим образом: дополнительные атриовентрикулярные пути – 10–38%, множественные дополни-
тельные предсердно-желудочковые соединения (ДПЖС) – 13,8%, атриофасцикулярные волокна – 5%, 
АВ-узловая реципрокная тахикардия – 8–13%, мономорфная желудочковая тахикардия – 7%, пред-
сердная рецидивирующая тахикардия – более 20%, фокальная предсердная тахикардия – 2–20%, вне-
запная смерть аритмогенного генеза (любые механизмы) – 8–16%. Тема аритмического синдрома 
при аномалии Эбштейна особо актуальна по причине распространенности реконструктивных вме-
шательств на трикуспидальном клапане и прогнозируемого ухудшения течения периоперационного 
периода при манифестации аритмий.
В данном сообщении демонстрируется роль наджелудочковых нарушений ритма в ухудшении про-
гноза оперированных пациентов с тяжелыми формами аномалии Эбштейна на примере анализа хи-
рургического лечения молодой женщины с субкомпенсированной правожелудочковой (ПЖ) недоста-
точностью и трепетанием предсердий.
Ключевые слова: взрослые пациенты с аритмией, хирургическое лечение, распространенность 
аритмий, аномалия Эбштейна
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The prevalence of arrhythmias among patients with Ebstein’s anomaly (EA) is distributed as follows: acces-
sory atrioventricular tracts – 10–38%, multiple accessory atrioventricular connections – 13.8%, atriofascic-
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ular fibers – 5%, AV node reciprocal tachycardia – 8–13%, monomorphic ventricular tachycardia – 7%, atri-
al recurrent tachycardia > 20%, focal atrial tachycardia – 2–20%, sudden death of arrhythmogenic origin 
(any mechanisms) – 8–16%. The topic of arrhythmic syndrome in Ebstein’s anomaly is particularly relevant 
due to the prevalence of reconstructive interventions on the tricuspid valve and the predicted deterioration of 
the course of the perioperative period with the manifestation of arrhythmias.
This report demonstrates the role of supraventricular in worsening the prognosis of operated patients with 
severe forms of Ebstein’s anomaly using the example of an analysis of surgical treatment of a young woman 
with subcompensated right ventricular (RV) failure and atrial flutter.
Keywords: adult patients with arrhythmia, surgical treatment, prevalence of different arrhythmias, Ebstein’s 
anomaly

Введение
Распространенность аритмий среди паци-

ентов с аномалией Эбштейна (АЭ) распреде-
лена следующим образом: дополнительные 
атриовентрикулярные (АВ) пути – 10–38%, 
множественные дополнительные предсерд-
но-желудочковые соединения (ДПЖС) – 13,8%, 
атриофасцикулярные волокна – 5%, АВ-узло-
вая реципрокная тахикардия – 8–13%, моно-
морфная желудочковая тахикардия (ЖТ) – 7%, 
предсердная рецидивирующая тахикардия бо-
лее 20%, фокальная предсердная тахикардия – 
2–20%, внезапная смерть аритмогенного генеза 
(любые механизмы) – 8–16% [1]. Тема аритми-
ческого синдрома при аномалии Эбштейна осо-
бо актуальна по причине распространенности 
реконструктивных вмешательств на трикуспи-
дальном клапане (ТК) и прогнозируемого ухуд-
шения течения периоперационного периода 
при манифестации аритмий (нарушений ритма 
сердца (НРС)) [2, 3].

В данном сообщении демонстрируется роль 
наджелудочковых НРС в ухудшении прогноза 
оперированных пациентов с тяжелыми форма-
ми аномалии Эбштейна на примере анализа хи-
рургического лечения молодой женщины с суб-
компенсированной правожелудочковой (ПЖ) 
недостаточностью и трепетанием предсердий.

Описание случая
Пациентка, 28 лет, поступила с жалобами 

на одышку, пастозность нижних конечностей 
и периодические перебои в работе сердца. Из 
анамнеза: о врожденном пороке известно с ран-
него возраста, длительное время наблюдалась 
в динамике и лечилась консервативно. С 20-лет-
него возраста отмечает нарастание клиники 
недостаточности кровообращения и перебои 
в работе сердца. На основании данных маг-
нитно-резонансной томографии (МРТ) сердца 
анатомия АЭ соответствовала типу D по клас-

сификации Л.А. Бокерия. После безуспешного 
консервативного лечения сердечной недоста-
точности принято решение о наличии прямых 
показаний к хирургической коррекции порока. 
По результатам предоперационной трансто-
ракальной эхокардиографии (ЭхоКГ): отмеча-
ется смещение фиброзного кольца ТК на 3 см 
в полость ПЖ с регургитацией на клапане III–
IV ст., фиксация септальной и задних створок 
к стенкам желудочка, объем правого предсер-
дия (ПП) – 340 мл, фракция выброса (ФВ) ПЖ – 
24%, функция левого желудочка (ЛЖ) не нару-
шена. Электрофизиологическое исследование 
(ЭФИ) до операции не выявило НРС. Пациент-
ке выполнено протезирование ТК биологиче-
ским протезом «БиоЛАБ № 32», пликация атри-
ализованной части ПЖ с введением стволовых 
клеток, редукция ПП и ушивание открытого 
овального окна. Ранний послеоперационный 
период осложнился явлениями бивентрику-
лярной острой сердечной недостаточности, 
потребовавшей внутриаортальной баллонной 
контрпульсации и длительной инфузии кате-
холаминов. Пациентка выписана на 23-и сутки 
после операции в состоянии, соответствующем 
II функциональному классу (ФК) по NYHA.

В течение 5 лет после операции отмечает-
ся прогрессивное ухудшение состояния в виде 
нарастания явлений хронической сердечной 
недостаточности, оцениваемых на момент по-
ступления как IV ФК по NYHA, с признаками 
застоя по большому кругу кровообращения. По 
данным трансторакальной ЭхоКГ: объем пра-
вых отделов сердца – 470 мл, ФВ ПЖ – 20%, 
регургитация на протезе ТК III ст., функция ЛЖ 
не нарушена. ЭФИ не выполнялось по причи-
не высокого риска тромбоэмболий (по данным 
чреспищеводной ЭхоКГ выявлен эффект спон-
танного контрастирования и нити фибрина 
в полости ПП). По результатам холтеровского 
мониторирования (ХМ) электрокардиограммы 
(ЭКГ): стойкая синусовая тахикардия, клини-
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чески значимые НРС не обнаружены. Таким 
образом, определены показания к повторной 
операции: выполнена редукция ПП, репротези-
рование ТК биологическим протезом «НеоКор 
№ 30». Длительность искусственной венти-
ляции легких (ИВЛ) составила 15 ч. В раннем 
послеоперационном периоде клиника выра-
женной ПЖ – высокое центральное венозное 
давление, синусовая тахикардия, артериальная 
гипотония, снижение оксигенации крови, что 
потребовало инфузии кардиотонических препа-
ратов и инсуфляции NO в отделении реанима-
ции и интенсивной терапии.

В течение 5–6 сут после операции: рецидиви-
рующие приступы наджелудочковой тахикардии 
(НЖТ) с ЧСС до 180 уд/мин (рис. 1), с переходом 
в ширококомплексную ЖТ и фибрилляцию же-
лудочков (ФЖ) (трехкратные реанимационные 
мероприятия, дефибрилляция) (рис. 2). Учиты-
вая жизнеугрожающий характер НЖТ, перехо-
дящей в желудочковые НРС, принято решение 
о проведении процедуры ЭФИ и радиочастотной 
аблации (РЧА) по витальным показаниям.

На 7-е послеоперационные сутки, выполне-
на процедура ЭФИ с использованием навигаци-
онной системы Carto, по результатам которой 

Рис. 1. Наджелудочковая тахикардия

Рис. 2. Желудочковая тахикардия
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индуцированы следующие аритмии: пароксизм 
трепетания предсердий, стойкая инцизионная 
предсердная тахикардия (свободная стенка 
ПП), сопровождающаяся падением гемодина-
мики и развитием ФЖ. Радиочастотной аблации 
подвержены зоны правого истмуса и инцизион-
ной тахикардии. При контрольной сверхчастой 
стимуляции НРС не индуцировались.

Больная выписана на 13-е сутки после 
операции в удовлетворительном состоянии, 
со стойким синусовым ритмом по данным ХМ 
ЭКГ и хорошими гемодинамическими показа-
телями на протезе ТК.

При контроле в течение 4 лет состояние па-
циентки соответствует I ФК по NYHA, реци-
дивов аритмии не отмечается, по результатам 
трансторакальной эхокардиографии ФВ ПЖ 
37%, протезная регургитация не превышает  
I степени.

Обсуждение
Послеоперационная правожелудочковая 

недостаточность – тяжелое осложнение после 
операций на ТК у пациентов с аномалией Эб-
штейна [4]. По данным большинства публика-
ций, ЖТ у неоперированных пациентов с ано-
малией Эбштейна выявляется в 7% случаев 
и представлена она в основном мономорфной 
тахикардией [4]. В качестве провоцирующих 
факторов выделяют перегрузку ПЖ, а также 
наличие ДПЖС, способных в случае развития 
пароксизма тахиформы фибрилляции предсер-
дий проводить ускоренный импульс на мио
кард желудочка, запуская тем самым ЖТ или 
ФЖ [6]. Кроме того, в одном из исследований 
сообщается о развитии ЖТ у 7% пациентов 
в ближайшем периоде после коррекции анома-
лии Эбштейна, что также подтверждается рабо-
той Л.А. Бокерия и соавт. [2, 7]. Отмечается, что 
больные, имевшие тяжелые желудочковые НРС 
в периоперационном периоде, подвержены вы-
сокому риску внезапной смерти в отдаленном 
периоде. Тем не менее частота установки им-
плантируемого кардиовертера-дефибриллятора 
во взрослой популяции с аномалией Эбштейна 
составляет не более 0,02% [8].

В случае с нашей пациенткой, имевшей 
тяжелую декомпенсированную правожелудоч-
ковую недостаточность, желудочковые нару-
шения ритма сердца и ДПЖС по результатам 
ЭФИ не выявлены. В раннем послеопераци-
онном периоде манифестировало трепетание 

предсердий и стойкая инцизионная предсерд-
ная тахикардия, исходившая из швов в свобод-
ной стенке ПП. По нашему мнению, природа 
возникших желудочковых нарушений ритма, 
сопровождавшихся критическим падением ге-
модинамики, состояла в снижении сердечного 
выброса ПЖ на фоне пароксизмов НЖТ и, как 
следствие, в отсутствии возврата и «опустоше-
нии» левых отделов сердца, где компенсатор-
но запускались тяжелые аритмии. Несмотря 
на наличие противопоказаний к выполнению 
катетерной аблации в раннем периоде после 
открытых кардиохирургических вмешательств, 
мы провели данную процедуру по витальным 
показаниям.

Заключение
Сочетание тяжелой правожелудочковой не-

достаточности с наджелудочковыми аритмия-
ми в когорте пациентов с аномалией Эбштей-
на в ряде случаев может приводить не только 
к ухудшению их прогноза и качества жизни, 
но и к тяжелым жизнеугрожающим желудочко-
вым НРС. Все больные этой группы, которым 
планируется оперативное лечение, должны 
быть обследованы на предмет наличия супра-
вентрикулярных аритмий, а оперированным 
пациентам в любые сроки после коррекции тре-
буется мониторинг из-за высокого риска мани-
фестации различных НРС.
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