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В работе представлено наблюдение успешного хирургического лечения критической формы 
аномалии Эбштейна у ребенка грудного возраста. Исходно основное заболевание осложнилось 
тотальной недостаточностью трикуспидального клапана, выраженной гипоксемией  и тромбо-
зом правых камер сердца. Несмотря на тяжесть исходного состояния и неблагоприятную ана-
томическую форму заболевания, операция «конусной реконструкции» позволила эффективно 
нормализовать объем правого желудочка и запирательную функцию трикуспидального клапа-
на, не нарушив насосно-сократительной функции и проводящей системы сердца.

Ключевые слова: врожденные пороки сердца, аномалия Эбштейна,  конусная реконструкция.   
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коррекция  критической  формы  аномалии  Эбштейна,  осложнившейся  тромбозом  правого  
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The article presents observation of successful surgical treatment of Ebstein's anomaly extreme 
form in an infant. Initially, the primary disease was complicated by a total failure of tricuspid 
valve, severe hypoxemia, and right heart chambers thrombosis. Despite the severity of the initial 
state and disease unfavorable anatomical form, cone reconstruction surgery allowed to normalize 
right ventricle volume and tricuspid valve obturator function without violating pump contractile 
function and cardiac conduction system.

Keywords: congenital heart disease, Ebstein's anomaly, cone reconstruction.
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Частота выявления аномалии Эбштейна состав-
ляет 0,03:1000 новорожденных, 0,04% среди всех 

врожденных пороков сердца (ВПС). Выраженная 
недостаточность трикуспидального клапана (ТК) 
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на поздних сроках внутриутробного периода может 
привести к развитию тяжелой сердечной недоста-
точности (СН), анасарки плода и даже его гибели. 
В постнатальном периоде прогноз также определя-
ется степенью дисфункции ТК, и степенью атриа-
лизации правого желудочка (ПЖ). Все пациенты с 
критической формой порока, что составляет при-
мерно 25% от общего числа пациентов, погибают в 
течение первого месяца жизни, а выживаемость до 
первого полугодия составляет не более 40% [1–3]. 
Наиболее частой причиной смерти у неоперирован-
ных больных становятся постепенно прогрессиру-
ющая СН по «правому» типу и нарушения ритма 
сердца. Единственным методом лечения аномалии 
Эбштейна является хирургическая коррекция поро-
ка с максимально возможным восстановлением 
запирательной функции ТК и анатомии ПЖ сердца. 
В настоящее время наиболее распространенным мето-
дом хирургического лечения данной патологии с 
2007 г. является «конусная реконструкция» собствен-
ными тканями клапана, предложенная Joseph A. 
Dearani и Jose Pedroda Silva [4]. Операция приводит к 
наиболее существенному анатомическому восстанов-
лению функции ТК и ПЖ в целом. «Конусная рекон-
струкция» предполагает значительное хирургическое 
воздействие на ткани сердца с глобальной рекон-
струкцией геометрии всех правых отделов сердца. 
Эффективность хирургической коррекциинапрямую 
зависит от анатомии порока и исходного состояния 
пациента. Как правило, операции носят плановый 
характер. Однако в некоторых ситуациях, в особен-
ности у пациентов раннего возраста при критической 
форме недостаточности ТК коррекция порока может 
носить экстренный характер. Особый интерес при 
оценке эффективности «конусной реконструкции» 
представляют результаты лечения пациентов раннего 
возраста с исходно выраженным дефицитом тканей 
ТК и выраженной атриализации ПЖ. 

В работе мы приводим клиническое наблюдение 
успешной «конусной реконструкции» критической 
формы аномалии Эбштейна, осложнившейся тромбозом 
атриализованной полости ПЖ, у ребенка 10 месяцев с 
синдромом Дауна. Анатомия порока характеризова-
лась практически полным отсутствием хордального 
аппарата ТК и выраженным нарушением делами-
нации не только задней и септальных створок, но и 
передней створки ТК. Особенностью течения заболе-
вания явилось редкое сочетание выраженной гипоксе-
мии и образования тромба в атрилизованной полости 
ПЖ.

Ребенок поступил в кардиохирургическое ДГБ № 1 
г. Санкт-Петербурга 3 октября 2015 г. в экстренном 
порядке с жалобами на нарастающую петехиальную 
сыпь по всему телу в течение последних 7 дней нака-
нуне госпитализации. Из анамнеза жизни известно, 
ребенок от I протекавшей без особенностей беремен-
ности. Антенатально заподозрен синдром Дауна и ано-
малия Эбштейна. Роды на 37-й неделе беременности 
естественным путем. После рождения подтвержден 
синдром Дауна и ВПС – аномалия Эбштейна, большой 
дефект межпредсердной перегородки и небольшой 
мышечный дефект межжелудочковой перегородки. 
Ребенок регулярно наблюдался участковым педиа-
тром и кардиологом ДГБ № 1. Развивался по возра-

сту. При поступлении в клиническом анализе крови 
субтромбоцитопения – 123•109/л, выраженная поли-
цитемия: эритроциты 7,95•1012/л, гемоглобин 232 
г/л, гемотокрит 64,8%. Насыщение артериальной 
крови кислородом 60–70%. На ЭКГ данных за син-
дром WPW не выявлено, ритм синусовый, наруше-
ния реполяризации ПЖ. Данных за инфекционный 
процесс не получено. По результатам ультразвуково-
го исследования сердца подтверждено выраженное 
смещение места прикрепления подвижных частей 
створок ТК к верхушке ПЖ, тотальная трикуспидаль-
ная регургитация и значительная атриализация ПЖ. 
Выраженный право-левый сброс на дефекте межпред-
сердной перегородки со сниженной интенсивностью 
контрастирования сосудов малого круга кровообраще-
ния и застоем контраста в них. По данным зондирова-
ния полостей сердца плода давление в легочной арте-
рии 17/14 (16) мм рт. ст., насыщение крови кислоро-
дом – 32%, в аорте – 55/35 (41) мм рт. ст., насыщение 
крови кислородом – 60%. Qp=0,28 л/мин, Qs= 0,56 
л/мин, Qp/Qs=0,5/1. Полость ПЖ резко уменьшена 
до 21х30 мм, отмечаются выраженная атриализация 
полости ПЖ и дилатация фиброзного кольца ТК до 27 
мм. Положительный симптом «двух зарубок» правее 
первой «зарубки», контрастируется полость, соот-
ветствующая правому предсердию, уровень первой 
«зарубки» соответствует предсердно-желудочковой 
борозде и истинному фиброзному кольцу ТК. Между 
«зарубками» располагается большая атриализован-
ная часть ПЖ, характеризующаяся парадоксальной 
пульсацией (рис. 1). В связи с прогрессированием 
признаков СН на фоне тотальной недостаточности ТК 
и артериальной гипоксемии было принято решение о 
проведении хирургической коррекции порока неза-
медлительно. Операция была выполнена 12.10.2015  
(хирург – проф. Р.Р. Мовсесян). Операция по приня-
той в ДГБ № 1 методике в условиях искусственного 

Рис. 1. Вентрикулография ПЖ до операции (контрастиро-
вана зона атриализации ПЖ).

Рис. 2. Интраоперационная картина (а) и схема выполне-
ния «конусной реконструкции» (б).
а – момент операции с отсечением от стенки ПЖ передней 
створки ТК; б – схема выполнения «конусной реконструк-
ции».

а б
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кровообращения (145 мин), гипотермии 300 (rectum) 
и однократной кардиоплегии «Кутодиолом» (115 мин 
пережатия аорты). На операции выявлена крити-
ческая форма данной аномалии: отсутствие тканей 
септальной створки, полное сращения тканей задней 
створки с эндокардом ПЖ, выраженная атриализация 
ПЖ. Передняя створка имеет дефицит тканей и так же 
в значительной степени приращена к эндокарду ПЖ. 
На всей поверхности атриализованой части ПЖ до 
выводного отдела пристеночно располагается органи-
зовавшийся белый тромб размером 1,5х5,5 см. Тромб 
иссечен от стенки атриализованной полости. Передняя 
и задняя створки отсепарованы максимально ножни-
цами до основания, от стенки ПЖ до верхушки с 
полным отсечением передней створки от фиброзного 
кольца (рис. 2). Выполнены вертикальная пластика 
атриализованной части ПЖ обвивным швом и форми-
рование нового фиброзного кольца двумя обвивными 
швами. Хордальный аппарат створок создан путем 
рассечения дистальной части отсепарованных тка-
ней створок на 1/3 длины створок. Сформированный 
конус из отсеченных створок клапана развернут и 
фиксирован к кольцу ТК обвивным швом (рис. 2). 
Водная проба без признаков регургитации. Дефект 
межпредсердной перегородки закрыт заплаткой из 
перикарда. Небольшой мышечный дефект межжелу-
дочковой перегородки ушит. На контрольном чрез-
пищеводном ультразвуковом исследовании выявлен 
ламинарный кровоток через вновь сформированный 
ТК без регургитации. Операция закончена на фоне 
стабильной гемодинамики, синусового ритма, насы-
щения артериальной крови кислородом 100% без ино-
тропной поддержки. Послеоперационный период про-
текал без особенностей. Ребенок экстубирован на 3-и 
сутки после операции. На 7-е сутки ребенок перевод 
в отделение и на 12-е выписан из стационара без при-
знаков СН, без медикаментозной терапии. На ультра-
звуковом исследовании через 3 месяца после операции 
на ТК регургитация отсутствует, трансклапанный 
градиент 10 мм рт. ст. (рис. 3).

До настоящего времени существует общепринятое 
положение о необходимости выполнения оператив-
ного лечения при аномалии Эбштейна только при 
появлении признаков декомпенсации СН, вызван-
ной нарушениями кровообращения. Возникновение 
осложнения в виде петехиальной сыпи является край-
не редким. В данном случае диспансерное педиатриче-
ское наблюдение следовало общепринятому положе-
нию о целесообразности лечения аномалии Эбштейна 
в старшем возрасте и только благодаря правильной 
интерпретации участковым педиатром возникших 
осложнений послужило поводом неотложной госпита-
лизации в стационар. Тромбоцитопеническая пурпура 

была следствием не специфических изменений свер-
тывающей системы крови в виде снижения концен-
трации фибриногена до 1,78 г/л и тромбоцитопении 
до 77•109 г/л на фоне нарушений гемодинамики и 
полицитемического синдрома. Выявление тромба в 
верхушке ПЖ было операционной находкой и связано 
с нарушением свертывающей системы крови и нару-
шением характера внутрисердечной гемодинамики 
на фоне выраженной атриализации ПЖ. В литера-
туре есть единичные описания образования тромба в 
полости ПЖ при данной патологии [5, 6]. Эти данные 
свидетельствуют о риске развития жизнеугрожающих 
осложнений у пациентов с аномалией Эбштейна, что 
существенно меняет наши представления о сроках 
и показаниях для выполнения операции, позволя-
ющей выполнить анатомическую коррекцию ВПС. 
В описанном нами наблюдении было принято решение 
о выполнения неотложного оперативного лечения, 
которое противоречит принятому подходу в лечении 
данной патологии, с рекомендацией выполнения кор-
рекции порока в более старшем возрасте. 

Выполненная радикальная коррекция ВПС и 
отсутствие синтетических материалов при рекон-
струкции ТК позволили полностью отменить препара-
ты, влияющие на свертывающую систему крови, при 
выписке пациента.

«Конусная реконструкция» может являться 
эффективным методом хирургического лечения ано-
малии Эбштейна, даже при критических формах забо-
левания у пациентов грудного возраста. При успеш-
ном восстановлении объема ПЖ сердца при крити-
ческой форме аномалии Эбштейна, можно добиться 
хороших результатов, без использования принципа 
полуторожелудочковой коррекции. В связи с появле-
нием операции конусной реконструкции необходимо 
пересмотреть отношение к грудному возрасту как 
противопоказанию к хирургическому лечению анома-
лии Эбштейна.
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Рис. 3. Контрольное ЭХОКГ-исследование через 3 месяца 
поле операции.
а – ПЖ, б – ТК.
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