
ХИРУРГИЧЕСКАЯ АРИТМОЛОГИЯ

А
Н

Н
А

Л
Ы

 А
Р

И
Т

М
О

Л
О

ГИ
И

•
 2

0
1

7
•

 Т
. 

1
4

•
 №

 3

155

© Л.А. БОКЕРИЯ, С.Ю. СЕРГУЛАДЗЕ, Ш.Г. НАРДАЯ, Е.С. КОТАНОВА, Л.А. ДАНИЛОВА, 2017

© АННАЛЫ АРИТМОЛОГИИ, 2017

УДК 616.124/.125:616-007-053.2-053.3/.6]-089:615.849

DOI: 10.15275/annaritmol.2017.3.5

ХИРУРГИЧЕСКАЯ КОРРЕКЦИЯ МНОЖЕСТВЕННЫХ
ДОПОЛНИТЕЛЬНЫХ ПРЕДСЕРДНО-ЖЕЛУДОЧКОВЫХ
СОЕДИНЕНИЙ И АНОМАЛИИ ЭБШТЕЙНА У РЕБЕНКА
ПОСЛЕ НЕСКОЛЬКИХ НЕЭФФЕКТИВНЫХ
РАДИОЧАСТОТНЫХ АБЛАЦИЙ
Тип статьи: клинический случай

Л.А. Бокерия, С.Ю. Сергуладзе, Ш.Г. Нардая, Е.С. Котанова, Л.А. Данилова

ФГБУ «Национальный научно-практический центр сердечно-сосудистой хирургии им. А.Н. Бакулева»
(директор – академик РАН и РАМН Л.А. Бокерия) Минздрава России, Рублевское шоссе, 135, Москва,
121552, Российская Федерация

Бокерия Лео Антонович, доктор мед. наук, профессор, академик РАН и РАМН, директор Центра;
Сергуладзе Сергей Юрьевич, доктор мед. наук, гл. науч. сотр., зам. заведующего отделением; 
Нардая Шорена Геннадьевна, канд. мед. наук, мл. науч. сотр.;
Котанова Евгения Саввовна, канд. мед. наук, мл. науч. сотр.;
Данилова Лана Александровна, аспирант, сердечно-сосудистый хирург, E-mail: lana.gior@gmail.com

У пациента 5 лет с рождения был диагностирован порок развития трикуспидального клапана (ано-

малия Эбштейна), а в возрасте 1 года 2 мес выявлен синдром Вольфа–Паркинсона–Уайта, кото-

рый дебютировал с длившегося 2 сут пароксизма сердцебиения с частотой сердечных сокращений до

290 уд/мин. В течение последнего года ребенку 4 раза проводили радиочастотную аблацию множе-

ственных дополнительных предсердно-желудочковых соединений. В связи с нарастанием клиничес-

кой картины аномалии Эбштейна и неэффективностью проводимых радиочастотных аблаций было

решено выполнить одномоментную коррекцию порока и устранение дополнительных предсердно-

желудочковых соединений в условиях искусственного кровообращения. После успешной операции

в последующие 10 лет жалоб на приступы тахикардии не было. В данном клиническом случае проде-

монстрированы особенности выявления множественных дополнительных предсердно-желудочковых

соединений и выбора метода лечения у пациентов с аномалией развития трикуспидального клапана.

Ключевые слова: аномалия Эбштейна; синдром Вольфа–Паркинсона–Уайта; операция Сили;

радиочастотная аблация.
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In a 5-year-old patient the tricuspid valve malformation was diagnosed (Ebstein's anomaly), and at the age
of 1 year and 2 months the Wolff–Parkinson–White syndrome had been identified, which debuted in the form
of a paroxysm of palpitation with heart rate up to 290 beats per minute during two days. During the past year
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Введение

Одной из основных задач современной кли-

нической медицины является своевременная

диагностика и профилактика состояний, приво-

дящих к развитию сердечной недостаточности

и внезапной сердечной смерти [1, 2].

Синдром Вольфа–Паркинсона–Уайта (ВПВ)

занимает важное место среди причин внезап-

ной сердечной смерти. Однако точно оценить

эпидемиологию этого порока крайне сложно из-

за распространенности его скрытых форм.

По мнению большинства авторов, частота

встречаемости синдрома ВПВ в популяции со-

ставляет 0,3–0,5 случая на 1000 человек [3–5].

Отмечено, что у пациентов с аномалией Эб-

штейна гораздо чаще выявляются дополнитель-

ные предсердно-желудочковые пути проведе-

ния. Частое сочетание аномалии Эбштейна

и ВПВ можно объяснить дизэмбриогенезом фи-

брозного кольца (ФК) трикуспидального клапа-

на (ТК), а также наличием дополнительных мы-

шечных мостиков и аномалией развития прово-

дящей системы сердца [4, 6, 7].

Присутствие множественных дополнитель-

ных предсердно-желудочковых соединений

(ДПЖС) у пациентов с аномалией Эбштейна

делает эту категорию больных крайне интерес-

ной для изучения, выработки алгоритма свое-

временной диагностики и лечения всех допол-

нительных путей проведения и коррекции поро-

ка [5, 8, 9]. Природа порока заставляет выделить

этих пациентов в группу повышенного риска

развития внезапной сердечной смерти и про-

грессирования сердечной недостаточности. 

Клинический случай
Пациент В. в возрасте 5 лет был госпитали-

зирован в Центр им. А.Н. Бакулева для опера-

тивного лечения аномалии Эбштейна и устране-

ния ДПЖС. При этом решение об оперативном

вмешательстве было принято на основании

анамнеза, а именно в связи с тяжелым характе-

ром течения синдрома ВПВ – частыми гемоди-

намически значимыми пароксизмами аритмии,

неэффективностью ранее выполненных множе-

ственных повторных электрофизиологических

исследований (ЭФИ) и радиочастотных абла-

ций (РЧА), а также прогрессированием недоста-

точности кровообращения в виде застоя крови

по большому кругу кровообращения, несмотря

на проводимую медикаментозную терапию. 

На момент осмотра больной предъявлял жа-

лобы на частые приступы ритмичного сердце-

биения, возникающие, как правило, на фоне

физической нагрузки.

Из анамнеза известно, что врожденный по-

рок сердца (аномалия Эбштейна) диагностиро-

ван с рождения, на момент госпитализации по

данным эхокардиографии выявлены характер-

ные признаки порока и дисфункции правых от-

делов сердца с недостаточностью ТК: правое

предсердие (ПП) расширено, септальная створка

ТК смещена к верхушке правого желудочка (ПЖ)

на 16–18 мм, задняя створка – на 20–21 мм,

II степень регургитации. 

Особый интерес представляет анамнез синд-

рома ВПВ: в возрасте 1 года 2 мес пациент по-

ступил в ОРИТ с клинической картиной острой

сердечной недостаточности, возникшей на фоне

пароксизма тахикардии с частотой сердечных

сокращений до 290 уд/мин (рис. 1), длившегося

2 сут и потребовавшего проведения комплекс-

ной диагностики и медикаментозной терапии.

В последующем, несмотря на поддерживаю-

щую терапию, ребенок неоднократно (не реже

5 раз в год) госпитализировался в детские ста-

ционары города с пароксизмами тахикардии,

купировать приступы удавалось введением аде-

нозинтрифосфорной кислоты на фоне инфузии

кордарона, чреспищеводной электрокардиости-

муляции, а также электроимпульсной терапии.

Тяжелый характер аритмии послужил поводом

для обращения пациента в Центр им. А.Н. Баку-

лева, где было проведено ЭФИ с последующей

РЧА, которая выполнялась 4 раза и не дала эф-

фекта.

Во время первого эндоваскулярного пособия

при проведении программируемой стимуляции

индуцирована ортодромная реципрокная тахи-

кардия (ОРТ) с длительностью цикла 250 мс, ко-

торая купировалась учащающей стимуляцией.А
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the child underwent 4 radiofrequency ablations (RFA) of multiple accessory atrioventricular pathways (AAVP)
of bottom right paraceptal and anterolateral localization. In connection with the increase of the clinical picture
of Ebstein's anomaly and the inefficiency of the ongoing RFA, it was decided to perform simultaneous correc-
tion and elimination of AAVP in terms of cardiopulmonary bypass. After successful correction there were no
complaints of tachycardia attacks within 10 years. In this clinical case, the difficulties of multiple AAVP iden-
tifying and choice of treatment in patients with tricuspid valve malformation are demonstrated.

Keywords: Ebstein's anomaly; Wolff–Parkinson–White syndrome; Seeley surgery; radiofrequency ablation.
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При картировании правой атриовентрикуляр-

ной (АВ) борозды выявлена зона ранней акти-

вации кпереди от устья коронарного синуса,

где была выполнена РЧА с эффектом. После аб-

лации при проведении антероградной програм-

мируемой стимуляции индуцирована ОРТ

с длительностью цикла 330 мс, при попытках

купирования индуцировалась фибрилляция

предсердий, перешедшая в ОРТ с такой же дли-

тельностью цикла. На данной тахикардии осу-

ществлено картирование правой АВ-борозды

с выявлением ранней зоны активации в боковой

(по классификации F.G. Cosio – передней) час-

ти. В данной области выполнена РЧА с помо-

щью орошаемого электрода при средней темпе-

ратуре 44–45 °С и мощности 30–34 Вт (рис. 2).

При ретроградной программированной стиму-

ляции ПЖ проведение по системе Гиса–Пурки-

нье (ГПС), ретроградный эффективный ре-

фрактерный период (РЭРП) ГПС – 240 мс. Ан-

теградный эффективный рефрактерный период

(АЭРП) атриовентрикулярного узла (АВУ) –

270 мс. Антероградная точка Венкебаха – 280 мс.

В течение 30 мин восстановления проведения по

ДПЖС не наблюдалось. В результате проведен-

ного исследования были выявлены множествен-

ные ДПЖС правой нижнепарасептальной и пе-

реднебоковой (по F.G. Cosio) локализации, ко-

торые удалось устранить. Однако необходимо

отметить восстановление проведения по ДПЖС

правой нижнепарасептальной локализации

на 2-е сутки, в связи с чем решено было выпол-

нить повторное исследование. 

Во время повторного ЭФИ удалось выявить

восстановление проведения по ДПЖС передне-

боковой (по F.G. Cosio) локализации, выполне-

но успешное РЧА при мощности 34 Вт и темпе-

ратуре 44 °С, в результате чего тахикардия была

купирована. При ретроградной программиро-

ванной стимуляции ПЖ проведение по ГПС,
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Рис. 1. Электрокардиограмма пациента (а, б): пароксизм тахикардии, манифестация синдрома Вольфа–Пар-

кинсона–Уайта

а б

Рис. 2. Эффективная радиочастотная аблация во вре-

мя первого электрофизиологического исследования
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РЭРП ГПС – 240 мс. АЭРП АВУ – 270 мс. Анте-

роградная точка Венкебаха – 280 мс. При на-

блюдении в течение 30 мин восстановления

проведения по ДПЖС не наблюдалось, ОРТ не

индуцировалась. 

Через 2 мес после проведенного интервенци-

онного лечения вновь возникли пароксизмы

сердцебиения и пациент опять был госпитали-

зирован для эндоваскулярного лечения. В отде-

лении развился приступ тахикардии, который

не купировался медикаментозно, и больной был

экстренно подан в рентгеноперационную. Диа-

гностирована ОРТ с длительностью цикла 310 мс,

переходящая в антидромную реципрокную та-

хикардию с длительностью цикла 200 мс. Арит-

мия купирована механически. При ЭФИ выяв-

лено восстановление проведения по ДПЖС.

РЧА в правой передней области оказалась не-

эффективна. Установлен интродьюсер Шварца,

проведен управляемый электрод, который по-

мещен в прежнюю зону, где была выполнена эф-

фективная РЧА, с купированием тахикардии

и закрытием проведения по ДПЖС на аблации

при температуре 45–47° и мощности 35 Вт. После

РЧА проведения по ДПЖС не отмечалось.

При стимуляции ПЖ – вентрикулоатриальная

диссоциация. В последующем при наблюдении

в течение 30 мин восстановления проведения

по ДПЖС не выявлено.

Через 3 мес возобновился приступ тахикар-

дии, не купирующийся медикаментозно, и боль-

ной вновь поступил в рентгеноперационную для

выполнения ЭФИ. Определена ОРТ с длитель-

ностью цикла 360 мс. Восстановление синусово-

го ритма удалось при ЭФИ, при этом наблюда-

лась преходящая преэкзитация правой передней

локализации. В ранней зоне активации с хоро-

шими критериями активационного и стиму-

ляционного картирования в правой передней

области на 8–9 часах выполнена серия РЧА-воз-

действий, однако без эффекта. В связи с неодно-

кратными безуспешными попытками РЧА про-

цедуру было решено прекратить. Пациенту была

рекомендована операция Сили и одномомент-

ная коррекция порока.

В рамках операции выполнены эпикардиаль-

ное картирование и эндокардиальная РЧА в об-

ласти АВ-борозды от переднесептальной до зад-

несептальной комиссуры ТК, что соответствует

переднеправой и парасептальной локализации.

При ревизии полости ПП: выраженная атриали-

зация, септальная створка диспластична, сме-

щена в полость ПЖ на 16 мм, задняя створка

смещена в полость ПЖ на 15–20 мм. Выполнена

пликация атриализованной части свободной

стенки ПЖ обвивным швом длиной 5–6 см.

Передняя створка ТК частично отсепарирова-

на у основания, осуществлена фиксация в про-

екции ФК ТК (создание бикуспидальной струк-

туры ТК). ФК ТК фиксировано на опорном

кольце Carpantier № 26, закрепленном восемью

П-образными швами. При проведении гидроди-

намической пробы запирательная функция ТК

удовлетворительная. При ревизии полости ПП

обнаружено открытое овальное окно диаметром

5 мм, которое ушито обвивным швом.

Послеоперационный период проходил без

осложнений. Пациент был выписан на синусо-

вом ритме. По данным эхокардиографии регур-

гитации на ТК не выявлено. С целью профилак-

тики тромботических осложнений и остаточных

явлений недостаточности кровообращения па-

циенту были назначены: варфарин, верошпи-

рон, панангин, дигоксин и преднизалон.

Период наблюдения с момента хирургичес-

кого лечения составил более 10 лет, при этом

больной с жалобами на сердцебиения не обра-

щался.

Обсуждение
Сложность анатомии ТК при аномалии Эб-

штейна, изменение электрофизиологических

свойств фиброзного кольца, а также наличие

множественных дополнительных пучков прове-

дения представляют особый интерес и заставля-

ют искать новые подходы в диагностике и выбо-

ре хирургической тактики у данной группы па-

циентов. Часть ДПЖС манифестирует до

момента открытой операции и может быть кор-

ригирована с помощью РЧА. Другая часть носит

скрытый характер и может проявляться острым

и быстропреходящим расстройством гемодина-

мики или быть причиной внезапной сердечной

смерти, что требует проведения ЭФИ у таких

больных [7, 10, 11].

В последнее время в мировой литературе от-

мечается значительный интерес к этой слож-

ной категории пациентов. Применяются новые

методики картирования, различные техники

и алгоритмы воздействия. Поиск новых мето-

дов картирования обусловлен значительной

сложностью воссоздания точной электрофи-

зиологической модели предсердий, требующей

значительного времени. А использование раз-

личных типов воздействия объясняется поис-

ком наиболее эффективного, позволяющегоА
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достичь хорошего долгосрочного результата [7,

9, 10]. Изучение закономерностей возникнове-

ния аритмий дает возможность создавать реко-

мендации для проведения радиочастотного

воздействия, а применение соответствующей

техники позволяет достигать максимального

эффекта от воздействий и стойкости результа-

тов. Однако данная группа больных достаточно

гетерогенна, что зачастую требует индивиду-

ального подхода в каждом конкретном клини-

ческом случае [5, 7, 9].

Заключение
В приведенном клиническом наблюдении

продемонстрирована сложность диагностики

и лечения множественных дополнительных пу-

тей проведения у детей с пороком трикуспи-

дального клапана, показана эффективность од-

номоментного лечения аномалии Эбштейна

у детей с синдромом ВПВ. Следует отметить не-

обходимость индивидуального подхода в каж-

дом конкретном клиническом случае, что помо-

жет улучшить качество жизни и прогноз для

таких пациентов.
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