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Согласно мировой статистике, у 30% пациентов с аномалией Эбштейна выявляют дополнительные
предсердно-желудочковые пути проведения. Из них 1–3% дополнительных путей являются множе-
ственными. Сочетание аномалии Эбштейна и синдрома Вольфа–Паркинсона–Уайта объясняется
дизэмбриогенезом фиброзного кольца трехстворчатого клапана, а также наличием дополнительных
мышечных мостиков и аномалией развития проводящей системы сердца. Дополнительные пути и
рабочий миокард нельзя визуально дифференцировать, поэтому только точная топическая диагно-
стика путем эндокардиального картирования позволяет их идентифицировать и устранять. Соче-
тание аномалии Эбштейна и множественных пучков крайне интересно для изучения, такие паци-
енты составляют группу повышенного риска внезапной сердечной смерти и прогрессирования сер-
дечной недостаточности. На сегодняшний день существует два хирургических подхода в лечении
данной патологии: одномоментная коррекция аномалии Эбштейна и дополнительных путей в усло-
виях открытой операции и транскатетерная радиочастотная аблация. Аблация трансвенозным
доступом может выполняться как первый этап при небольших морфологических изменениях трех-
створчатого клапана и отсутствии нарушения кровообращения.

Ключевые слова: нарушения ритма сердца; синдром Вольфа–Паркинсона–Уайта; радиочастот-
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According to the world statistics 30% of patients with Ebstein's anomaly have accessory atrioventricular path-
way. Among them 1–3 % of accessory pathways are multiple. The combination of Ebstein's anomaly and
Wolff–Parkinson–White syndrome is connected with disembryogenesis of the fibrous ring of tricuspid valve
and also with a presence of accessory myocardial bridges and anomaly cardiac conduction system. It is impos-
sible to differ an ordinary myocardium with accessory pathway. Because of that the only way to identify and
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Введение

Среди аритмогенных причин высокой смерт-

ности значимое место занимает  синдром Воль-

фа–Паркинсона–Уайта (ВПУ). При ВПУ отме-

чается много скрытых форм, с чем связана

сложность оценки эпидемиологии этого порока.

Многие авторы отмечают следующую частоту

встречаемости синдрома ВПУ: 2–6 случаев на

10 000 человек [1, 2]. Долгое время эмбриогенез

ВПУ связывали с теорией R. Truex (1958 г.), со-

гласно которой дополнительные предсердно-

желудочковые соединения (ДПЖС) представля-

ли собой пучки, сформировавшиеся в сердце во

внутриутробном периоде и при этом не вовле-

ченные в процесс апоптоза при формировании

фиброзных колец [3]. За долгие годы изучения

данной патологии выяснилось, что фиброзное

кольцо не пенетрируется пучками и не имеет

с ними контакта. По современным данным, фи-

брозные кольца формируются между атриовент-

рикулярными (АВ) сердечными сегментами на

этапе внедрения ткани АВ-борозды. Согласно

мировой статистике, у 30% пациентов с анома-

лией Эбштейна обнаруживается ДПЖС. Из них

1–3% дополнительных путей являются множе-

ственными. Комбинация ВПУ и аномалии Эб-

штейна объясняется дизэмбриогенезом фиброз-

ного кольца (ФК) трехстворчатого клапана

(ТК), а также аномалией развития проводящей

системы сердца и наличием дополнительных

мышечных мостиков [4]. ДПЖС невозможно

визуализировать и отличить от миокарда,

и только электрофизиологическое исследование

(ЭФИ) позволяет диагностировать зоны более

ранней предсердно-желудочковой активации

посредством эндокардиального и эпикардиаль-

ного картирования для возможности его устра-

нения. Сочетание аномалии Эбштейна и мно-

жественных ДПЖС делает эту категорию паци-

ентов крайне интересной для изучения, они

составляют группу риска внезапной сердечной

смерти и прогрессирования сердечной недоста-

точности. До 2000 г. единственным эффектив-

ным методом лечения данной патологии изби-

рали симультанную операцию лечения анома-

лии Эбштейна и ДПЖС. Радиочастотная абла-

ция (РЧА) ДПЖС в качестве первичной опера-

ции даже не рассматривалась, поскольку прово-

дить коррекцию аномалии Эбштейна вторым

этапом после деструкции тканей РЧА считалось

нецелесообразным. На сегодняшний день суще-

ствует два хирургических подхода в лечении

данной патологии: одномоментная коррекция

аномалии Эбштейна и ДПЖС в условиях откры-

той операции и транскатетерная РЧА. Радиоча-

стотная аблация может выполняться как первый

этап при небольших морфологических измене-

ниях ТК и отсутствии нарушения кровообраще-

ния [3].

Клинический случай
Пациентка Ш., 37 лет, обратилась в научно-

консультативный отдел НМИЦССХ им. А.Н. Ба-

кулева с жалобами на внезапно возникающие

приступы учащенного сердцебиения, которые

купируются вагусными пробами и введением

новокаинамида внутривенно. Со слов пациент-

ки, с детства известно о диагнозе «аномалия Эб-

штейна», тогда же впервые был выявлен синд-

ром ВПУ. В 2000 г. в НМИЦССХ им. А.Н. Баку-

лева было выполнено ЭФИ и РЧА ДПЖС.

Однако на электрокардиограмме (ЭКГ) после

операции сохранялась преэкзитация. Возврат

тахикардии отмечался в 2018 г. с зарегистриро-

ванными приступами суправентрикулярной та-

хикардии с частотой желудочковых сокращений

(ЧЖС) до 200 уд/мин. При обследовании паци-

ентки в НМИЦССХ им. А.Н. Бакулева призна-

ков недостаточности кровообращения не отме-

чалось, пароксизмов тахикардии не было.

По данным ЭхоКГ определяется смещение сеп-

тальной и задней створок в сторону верхушки до

25 мм, что обусловило увеличение правого пред-

сердия, при этом недостаточность на ТК соот-

ветствовала I степени. Сократительная функция

правого и левого желудочков не страдала.

По данным ЭКГ регистрировалась дельта-волна.

Ход операции
Под анестезией sol. novocaini 0,5% 30 мл по

методике Сельдингера пропунктирована леваяА
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eliminate it is endocardial mapping. The combination of Ebstein's anomaly and multiple accessory pathways
is extremely interesting for studying and it sets the patients in a high-risk group of the sudden death. Until 2000
the only effective way of treatment this pathology was simultaneous correction of the accessory atrioventricu-
lar pathway with Ebstein's anomaly. Within the period of time many physicians came to the opinion the
radiofrequency ablation, as a first stage of treatment improves significantly patients' quality of life.

Keywords: cardiac arrhythmias; Wolff–Parkinson–White syndrome; radiofrequency ablation.
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подключичная вена, через которую посредством

интродьюсера в полость сердца проведен не-

управляемый 10-полюсный электрод и располо-

жен в коронарном синусе (КС).

Далее по Сельдингеру пропунктирована ле-

вая бедренная вена, проведен эндокардиальный

управляемый 4-полюсный электрод и установ-

лен в верхушку правого желудочка.

Далее по той же методике дважды пунктиро-

вана правая бедренная вена, через которую в по-

лость сердца проведены эндокардиальные элек-

троды для проведения ЭФИ и РЧА: 20-полюс-

ный управляемый электрод по пограничному

гребню и орошаемый управляемый картирую-

щий электрод (Map).

Выполнено картирование правой АВ-бороз-

ды. Наиболее короткий АВ-интервал выявлен

в заднесептальной области (рис. 1, а). В данной

зоне выполнено 3 орошаемых воздействия

с удовлетворительными параметрами (мощ-

ность 33 Вт, температура 39–47 °C, сопротивле-

ние 93–101 Ом, время 263 с). На фоне аблации

отмечается трансформация преэкзитации

в другую морфологию (рис. 1, б). Вновь выпол-

нено картирование, наиболее короткий АВ-ин-

тервал выявлен в правой боковой области.

В данной зоне выполнено три РЧ-воздействия

с удовлетворительными параметрами (мощ-

ность 33 Вт, температура 42–45 °C, сопротивле-

ние 95–105 Ом, время 340 с). На аблации отме-

чается прекращение проведения по ДПЖС,

с АВ-блокадой III степени и частотой сердеч-

ных сокращений (ЧСС) 50 уд/мин (рис. 2).

На предсердной стимуляции проводимости по

ДПЖС нет, при желудочковой стимуляции от-

мечается проведение по скрытому ДПЖС.

Далее на ретроградной стимуляции проведено

картирование правой АВ-борозды, где наибо-

лее короткий АВ-интервал отмечается в задне-

боковой области. В данной области на право-

желудочковой стимуляции проведено четыре

РЧ-воздействия с удовлетворительными па-

раметрами (мощность 33 Вт, температура

42–45 °C, сопротивление 89–140 Ом, время

200 с), после чего отмечается прекращение рет-

роградного проведения по ДПЖС (рис. 3). По-

сле проведения РЧА в ДПЖС в заднебоковой

области наблюдается синусовый ритм с АВ-бло-

кадой III степени. Пациентке установлен вре-

менный электрод для эндокардиальной стиму-

ляции. На этом процедура была завершена.

Деканюляция. Гемостаз. В послеоперационном

периоде, несмотря на противоотечную тера-

пию, сохраняется АВ-блокада III степени по

ЭКГ, принято решение об имплантации посто-

янного 2-камерного электрокардиостимулято-

ра. На 6-е сутки пациентка выписана в удовле-

творительном состоянии.

Обсуждение
Известно, что рецидивы проведения по

ДПЖС у пациентов с аномалией Эбштейна мо-

гут наблюдаться в 25% случаев, что обусловлено

сложностью выполнения РЧА при данной пато-

логии, а также необходимостью проведения

повторных интервенционных вмешательств. За-

труднения, которые могут возникать при прове-

дении ЭФИ и устранении ДПЖС транскатетер-

ным способом у пациентов с аномалией Эб-

штейна, связаны прежде всего с наличием
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а б

Рис. 1. Радиочастотная аблация в заднесептальной области:

а – рентгенограмма; б – эндограмма: трансформация преэкзитации в другую морфологию
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разных врожденных аномалий анатомических

структур сердца: измененная геометрия правых

отделов сердца, атипичное расположение АВ-

узла, множественные ДПЖС. По мнению раз-

ных авторов, сама методика РЧА и определения

расположения ДПЖС отличается у пациентов

только с синдромом ВПУ несущественно [5, 6].

Но необходимо помнить, что пациенты с анома-

лией Эбштейна имеют анатомически видоизме-

ненное сердце, и это влияет на время флюоро-

скопии и число воздействий РЧА, при этом вре-

мя и количество необходимых воздействий

значительно возрастает.

Уникальность нашего случая заключается

в том, что помимо основной патологии, сочета-

ния аномалии Эбштейна и множественных

ДПЖС, у нашей пациентки присутствует еще

одна врожденная патология проводящей систе-

мы сердца в виде полной АВ-блокады [7]. Осо-

бенность данного случая не только в анатомиче-

ски измененном сердце и в сложности поста-

новки электродов для диагностики и РЧА,

а в том, что на этапе ЭФИ выявить полную АВ-

блокаду при множественном ДПЖС практичес-

ки невозможно. При антеградной или ретро-

градной стимуляции сердца функцию проводя-

щей системы сердца выполняли ДПЖС только

с тем отличием, что при достижении рефрактер-

ного периода одного пучка включался другой

пучок, у которого рефрактерный период короче.

На ЭКГ это выявляется в виде трансформации

комплекса QRS.А
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а б

Рис. 3. Радиочастотная аблация скрытого ДПЖС в заднебоковой области:

а – рентгенограмма; б – эндограмма при постоянной стимуляции правого желудочка, отмечается прекращение ретроградного про-

ведения по дополнительному пути проведения

а б

Рис. 2. Радиочастотная аблация в правой боковой области:

а – рентгенограмма РЧА; б – эндограмма: прекращение проведения по ДПЖС с развитием АВ-блокады III ст. с сохранением рет-

роградного проведения
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Выводы

Существует два хирургических подхода в лече-

нии ДПЖС при аномалии Эбштейна: одномо-

ментная коррекция клапанной патологии и со-

путствующего синдрома ВПУ в условиях откры-

той операции и транскатетерная РЧА. В нашем

случае выбранный метод транскатетерной абла-

ции позволил достичь хорошего клинического

результата. Описанный нами случай позволяет

сделать следующие выводы: 1) необходимо про-

ведение тщательной предоперационной диагнос-

тики, так как РЧА может выполняться как пер-

вый этап только при небольших морфологичес-

ких изменениях ТК и отсутствии нарушения

кровообращения; 2) РЧА является достаточно бе-

зопасным и эффективным способом хирургичес-

кой коррекции множественных ДПЖС при ано-

малии Эбштейна; 3) нельзя исключать наличие

врожденной АВ-блокады с сохранением пред-

сердно-желудочкового проведения по пучкам.
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