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К моменту достижения подросткового и зрелого возраста аритмический статус различной степе-
ни становится важной, если не главенствующей проблемой, ухудшающей качество жизни в когорте
оперированных и неоперированных пациентов с врожденными пороками сердца. При некоторых по-
роках аритмии являются «отражением» структурной аномалии сердца, как, например, синдром
Вольфа–Паркинсона–Уайта при аномалии Эбштейна или атриовентрикулярные блокады различной
степени при корригированной транспозиции магистральных артерий. Для других пациентов с врож-
денными пороками сердца нарушения ритма представляют собой приобретенное состояние, связан-
ное с «уникальным» аритмогенным субстратом миокарда, который возникает по причине объемных
послеоперационных рубцов, длительной гипоксии или значительных перегрузок полостей сердца.
Риск развития предсердной рецидивирующей тахикардии или фибрилляции предсердий в 22 раза выше
у пациентов с врожденными пороками сердца по сравнению с общей популяцией, с распространенно-
стью 8,3% у лиц старше 42 лет и до 20% – с пороками конотрункуса. Распространенность надже-
лудочковых аритмий при различных оперированных и неоперированных врожденных пороках сердца
в сроки наблюдения от 4 до 20 лет следующая: операция Фонтена – 41%, транспозиция магистраль-
ных артерий (включая операции Мастарда и Сеннинга) – 48%, аномалия Эбштейна – 36%, тетра-
да Фалло – 12%, септальные пороки сердца – 14%. Наиболее распространенным подтипом в данной
когорте является предсердная рецидивирующая тахикардия. Она особенно распространена среди
взрослых пациентов, перенесших процедуры Мастарда или Сеннинга, а также операцию Фонтена.
Кроме того, этот тип нарушения ритма сердца является достоверным фактором риска ухудшения
состояния больных в отдаленном периоде после радикальной коррекции тетрады Фалло. Частота
предсердной рецидивирующей тахикардии при врожденных пороках сердца коррелирует с возрастом
пациента, а обобщающим фактором риска является дисфункция миокарда желудочков.
В большинстве случаев взрослые пациенты с врожденными пороками сердца исходно страдают ор-
ганизованными предсердными аритмиями, прогрессирующими в сторону фибрилляции предсердий,
которая с течением времени модифицируется от пароксизмальной к персистирующей или постоян-
ной форме. Известно, что определенные типы врожденных пороков сердца ассоциированы с более
высокой распространенностью фибрилляции предсердий. Так, было доказано, что фибрилляция пред-
сердий развивается на фоне следующих врожденных пороков сердца: вторичный дефект межпред-
сердной перегородки, частичная форма атриовентрикулярного канала, тетрада Фалло, транспози-
ция магистральных артерий, корригированная по методу Мастарда или Сеннинга, синдром гетеро-
таксии и унивентрикулярные пороки после процедуры Фонтена. Кроме того, у взрослых пациентов
с врожденными пороками сердца выявляются атриовентрикулярная реципрокная тахикардия, ти-
пичное трепетание предсердий и очаговая предсердная тахикардия.
В данном обзоре представлены эпидемиологические, патофизиологические и клинические аспекты
наджелудочковых аритмий у взрослых пациентов с врожденными пороками сердца.

Ключевые слова: врожденные пороки сердца у взрослых, наджелудочковые аритмии, предсердная

рецидивирующая тахикардия, фибрилляция предсердий, дополнительные предсердно-желудочковые

соединения.



NON-INVASIVE ARRHYTHMOLOGY
А

N
N

A
LY

 A
R

IT
M

O
LO

G
II 

•
  2

0
2

0
 •

  V
o

l. 
1

7
•

  N
o

. 
4

248

Введение

Исторически многие врожденные пороки

сердца (ВПС) приводили к смерти в младенче-

стве или раннем детстве и лишь небольшая доля

больных с ВПС доживала до зрелого возраста.

По данным Л.А. Бокерия и др., благодаря до-

стижениям современной сердечно-сосудистой

хирургии, в России число пациентов зрелого

возраста с различными ВПС составляет почти

1 млн человек [1]. К моменту достижения под-

росткового и взрослого возраста аритмический

статус различной степени становится важной,

если не главенствующей проблемой, ухудшаю-

щей качество жизни в когорте оперированных

и неоперированных пациентов с ВПС [2]. Из-

вестно, что при некоторых пороках аритмии

являются «отражением» структурной аномалии

сердца, как, например, синдром Вольфа–Пар-

кинсона–Уайта при аномалии Эбштейна или

атриовентрикулярные (АВ) блокады различной

степени при корригированной транспозиции

магистральных артерий [3]. Для других пациен-

тов с ВПС нарушения ритма сердца (НРС) пред-

ставляют собой приобретенное состояние, свя-

занное с «уникальным» аритмогенным субстра-

том миокарда, который возникает по причине

объемных послеоперационных рубцов, длитель-

ной гипоксии или значительных перегрузок по-

лостей сердца [4]. В мировой литературе сущест-
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The arrhythmic status of operated and non-operated adult patients with congenital heart disease (CHD)

becomes an important problem, increasing the quality of life. In the case of some malformations, arrhythmias

are a "reflection" of a structural abnormality of the heart, such as Wolf–Parkinson–White syndrome in

Ebstein's anomaly or various degrees of atrioventricular block in a сongenitally сorrected transposition of the

great arteries. In other cases, heart rhythm disorders are an acquired condition associated with a "unique"

myocardial arrhythmogenic substrate created by postoperative scars, prolonged hypoxia or significant volu-

metric overloads of the heart cavity.

Patients with CHD have the risk of intraatrial reentrant tachycardia or atrial fibrillation is 22 times higher

than in the general population, with a prevalence of 8.3% in people over 42 years of age and up to 20% – with

conotruncal anomalies. The prevalence of supraventricular arrhythmias in various operated and non-experi-

enced CHD in the 4–20 years observation period: Fontan surgery – 41%, transposition of great arteries

(including Mustard and Senning repair) – 48%, Ebstein anomaly – 36%, tetrada Fallot – 12%, atrial sep-

tal defect – 14%. The intraatrial reentrant tachycardia is the most common subtype identified in this cohort.

The intraatrial reentrant tachycardia is especially common among adult patients undergoing Mustard or

Senning procedures, as well as Fontan surgery. In addition, this type of heart rhythm disorders is a reliable

risk factor for the deterioration of patients in the remote period after radical correction of the tetrada Fallot.

The frequency of intraatrial reentrant tachycardia in CHD correlates with the patient's age, and the general-

izing risk factor is ventricular myocardial dysfunction.

In most cases, adults with CHD initially suffer from organized atrial arrhythmias, progressing towards atrial

fibrillation, modified over time from paroxysmal to persistent forms. It is known that certain types of congen-

ital heart defects are associated with a higher prevalence of atrial fibrillation. Proven CHDs subject to this

arrhythmia include atrial septal defect, partial form of the atrioventricular canal, tetrada Fallot, transposi-

tion of great arteries correlated with the Mustard or Senning repair, heterotaxia syndrome, and univentricu-

lar malformations after the Fontan procedure. In addition, in adult patients with CHD are detected intraatri-

al reentrant tachycardia, typical atrial flutter and focal atrial tachycardia.

This review presents epidemiological, pathophysiological and clinical aspects of supraventricular arrhythmias

in adult patients with congenital heart disease.

Keywords: congenital heart defects in adults, supraventricular arrhythmias, intraatrial reentrant tachycar-

dia, atrial fibrillation, accessory atrioventricular joints.
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вует ряд работ, посвященных спецификации

различных аритмий в отношении того или ино-

го ВПС, а также имеются данные по тактике ле-

чения, причем чаще всего она определяется

в индивидуальном порядке. Вместе с тем про-

блема, касающаяся структуры и частоты встре-

чаемости наджелудочковых аритмий при том

или ином пороке, оптимальной тактики лече-

ния взрослых больных с ВПС, включая выбор

объема устранения НРС, определение показа-

ний к одномоментной или этапной коррекции,

анализ раннего и отдаленного периодов после

коррекции порока на предмет выявления и ле-

чения аритмии, не нашла отражения ни в одной

из отечественных работ. В данном обзоре будут

рассмотрены различные аспекты синдрома над-

желудочковых аритмий в когорте взрослых

больных с ВПС. 

Факторы риска и эпидемиология
Предсердные аритмии у взрослых лиц с ВПС

встречаются в 3 раза чаще, чем в общей популя-

ции [5]. Исследования показывают, что 50%

больных с ВПС старше 20 лет имеют предсерд-

ную тахиаритмию в течение жизни [5]. Риск раз-

вития предсердной рецидивирующей тахикар-

дии или фибрилляции предсердий (ФП) в 22 ра-

за выше у пациентов с ВПС по сравнению

с общей популяцией, с распространенностью

8,3% у лиц старше 42 лет и до 20% – с пороками

конотрункуса [6]. Риск развития аритмии увели-

чивается с возрастом и варьирует в зависимости

от лежащей в основе аномалии сердца [7]. Рас-

пространенность наджелудочковых НРС наибо-

лее высока у лиц со сложными дефектами – бо-

лее 50% к 65 годам [5]. Предсердные аритмии

в этой когорте могут предвещать выраженные

гемодинамические нарушения, что является

фактором риска для других значимых клини-

ческих событий [8]. В работе A. Karbassi et al.

приводятся следующие данные о распростра-

ненности наджелудочковых НРС при различ-

ных оперированных и неоперированных ВПС

в сроки наблюдения от 4 до 20 лет: операция

Фонтена – 41%, транспозиция магистральных

артерий (включая операции Мастарда и Сен-

нинга) – 48%, аномалия Эбштейна – 36%, тет-

рада Фалло (ТФ) – 12%, септальные пороки

сердца – 14% [7].

Учитывая ретроспективный и наблюда-

тельный характер большинства исследований,

посвященных НРС у пациентов с ВПС, можно

сказать, что выявление причинно-следствен-

ной связи в контексте клинических проявлений

предсердных аритмий для этой категории боль-

ных является сложной задачей [7]. Тем не менее

не подвергается сомнению тот факт, что боль-

ные с ВПС, у которых развиваются наджелудоч-

ковые НРС, имеют повышенный риск других

неблагоприятных клинических событий. Так,

в крупном анализе J. Bouchardy et al. при учас-

тии 38 тыс. взрослых пациентов с врожденны-

ми аномалиями сердца было показано, что

у лиц с предсердной аритмией в анамнезе на-

блюдалось 50%-ное увеличение летальности,

100%-ный рост числа мозговых инсультов или

сердечной недостаточности, а также 300%-ное

увеличение рисков кардиальных вмешательств

и госпитализаций [5]. Эти данные подтвержда-

ются двумя крупными многоцентровыми ис-

следованиями, в которых наджелудочковые

НРС идентифицировались как мощный пре-

диктор смертности и/или желудочковой тахи-

кардии у больных с ТФ [9]. В другом одно-

центровом исследовании авторы пришли к вы-

воду, что у пациентов после операции Фонтена

предсердные аритмии в 6 раз увеличивают

риск летального исхода и трансплантации серд-

ца [10]. M. Gatzoulis et al. указали на снижение

контрактильности правого желудочка и уве-

личение степени трикуспидальной регургита-

ции у взрослых лиц с наджелудочковыми арит-

миями [11].

Механизмы и типы 
наджелудочковых аритмий

у взрослых лиц с ВПС
Как отмечалось выше, у взрослых пациентов

с врожденными аномалиями сердца может

встречаться любой тип наджелудочковой арит-

мии. Тем не менее в зависимости от пороков

и предыдущих операций, лежащих в основе

НРС, некоторые подтипы аритмии встречаются

чаще, чем другие. Наиболее распространенным

подтипом в данной когорте является предсерд-

ная рецидивирующая тахикардия [12]. Вместе

с тем с возрастом отмечается рост частоты встре-

чаемости ФП [13]. Кроме того, у взрослых паци-

ентов с ВПС выявляются АВ-реципрокная тахи-

кардия, типичное трепетание предсердий и оча-

говая предсердная тахикардия [7]. Предсердная

аритмия, известная как синдром Вольфа–Пар-

кинсона–Уайта, опосредованная дополнитель-

ными путями проведения, является специфиче-

ской идиосинкразией у больных с аномалией

Эбштейна [14].
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Предсердная рецидивирующая
тахикардия и трепетание предсердий

Цепи макрореентри в предсердиях чаще вы-

зывают типичное трепетание предсердий, свя-

занное с зоной перешейка, которое встречается

как у пациентов без ВПС, так и у больных с по-

роками сердца [14]. Следует отметить, что руб-

цово-измененные стенки расширенных и пере-

груженных объемом предсердий у пациентов

при врожденных аномалиях создают дополни-

тельные барьеры проводимости и способствуют

возникновению макрореентри вне зоны пере-

шейка, что сопровождается сигналами ЭКГ низ-

кого напряжения без типичных для трепетания

волн [15]. Данный тип аритмии известен как

предсердная рецидивирующая тахикардия. Это

НРС сопровождается частотой предсердных со-

кращений в диапазоне 150–200 в минуту, что

значимо меньше, чем при типичном трепета-

нии, а также имеет стабильную длину цикла

и морфологию p-волны [15]. 

Предсердная рецидивирующая тахикардия

особенно распространена среди взрослых па-

циентов, перенесших процедуры Мастарда или

Сеннинга, а также операцию Фонтена [12]. Кро-

ме того, этот тип НРС является достоверным

фактором риска ухудшения состояния больных

в отдаленном периоде после радикальной кор-

рекции ТФ [16]. Частота предсердной рециди-

вирующей тахикардии при ВПС коррелирует

с возрастом пациента, а обобщающим фактором

риска является дисфункция миокарда желудоч-

ков [7]. Достоверные провоцирующие факторы

этой аритмии для группы перенесших коррек-

цию транспозиции магистральных артерий:

процедура Мастарда, периоперационная бра-

диаритмия, реоперации и отсутствие синусово-

го ритма в период наблюдения [17]. Возраст на

момент операции, предсердная септэктомия

в анамнезе и атриопульмональная фистула счи-

таются главными факторами риска развития

предсердной рецидивирующей тахикардии в по-

пуляции больных после операции Фонтена [18].

«Маршрут» распространения волны возбуж-

дения при этой аритмии различается в зависимо-

сти от анатомии дефекта и типа хирургической

коррекции [19]. Обычно данные пути макроре-

ентри ограничены тканью правого предсердия,

модифицированными участками фиброза в об-

ласти швов, межпредсердной перегородкой

в сочетании с естественными проводящими ба-

рьерами, такими как crista Terminalis, фиброзные

кольца, устья верхней и нижней полых вен [20].

При нормальной анатомии трикуспидального

клапана контуры волн предсердной тахикардии

проходят в перешейке между фиброзным коль-

цом и нижней полой веной, однако при его

атрезии или аномалии «маршрут» волны мак-

рореентри становится менее предсказуемым

и идентифицируется с помощью электрофизио-

логического картирования [21]. Кроме того, не-

которые авторы отмечают, что у одного пациен-

та может наблюдаться множество путей прове-

дения волн макрореентри [22].

Особенностью трепетания предсердий в этой

когорте пациентов является частая встречае-

мость проводимости 1:1 (при сохранении функ-

циональности АВ-узла) [7]. В таких случаях ре-

зультирующий учащенный желудочковый ритм

может вызвать гипотензию, эпизоды синкопе и,

реже, асистолию, что связано с ненормальной

базовой гемодинамикой или вентрикулярной

дисфункцией у взрослых лиц с ВПС [21]. Трепе-

тание предсердий с проведением 1:1 клинически

особенно значимо в группе больных с унивент-

рикулярной гемодинамикой, а также после про-

цедур Мастарда и Сеннинга по причине отсутст-

вия предсердного вклада в наполнение желудоч-

ков [23]. Кроме того, подобная клиническая

картина нестабильной гемодинамики в сочета-

нии с тахикардией с широкими комплексами

иногда приводит к ошибочной интерпретации

такого ритма как имеющего желудочковое про-

исхождение, что значительно чаще встречается

у пациентов с ТФ на фоне базового расширен-

ного комплекса QRS [7]. В других случаях со

стабильной гемодинамикой на фоне предсерд-

ной рецидивирующей тахикардии или трепета-

ния предсердий с проведением 2:1 или 3:1 при

оценке стандартной ЭКГ ритм может быть иден-

тифицирован как синусовый [17]. Такая картина

нередко наблюдается у пациентов после проце-

дур Фонтена или Мастарда/Сеннинга [7].

Фибрилляция предсердий
По мере увеличения продолжительности

жизни в популяции лиц с ВПС сочетание факто-

ров риска приводит к росту распространенности

ФП [24]. Доказано, что пожилой возраст корре-

лирует с предсердными электрофизиологичес-

кими изменениями, предрасполагающими к раз-

витию ФП. Это дисфункция ионных каналов,

нарушение гомеостаза кальция, постдеполяри-

зация и эктопическая активность предсердий

[24]. Кроме того, у взрослых пациентов с ВПС
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наблюдаются более высокая степень фиброзиро-

вания предсердий и их структурное ремоделиро-

вание, чему способствуют как гемодинамичес-

кие последствия порока, так и присоединяюща-

яся со временем коморбидная патология в виде

гипертонии, сахарного диабета и ожирения [6].

В исследовании C. Teuwen et al., включавшем

199 пациентов с различными формами ВПС,

средний возраст больных на момент первого

задокументированного эпизода ФП составил

49 лет [24]. Вместе с тем возраст манифестации

аритмии варьировал в зависимости от типа по-

рока, с более ранним началом в случаях с мно-

жественными или сложными аномалиями. Более

того, в течение 3-летнего периода наблюдения

у 25% пациентов отмечалось прогрессирование

ФП от пароксизмальной формы до перманент-

ной [24]. Другими авторами сообщается о быст-

ром прогрессировании ФП у 38% взрослых

больных с ТФ [25]. По результатам недавнего

многоцентрового исследования, проведенного

среди пациентов с ВПС из 12 кардиоцентров Се-

верной Америки, на ФП пришлось 29% случаев

аритмий, тогда как предсердная рецидивирую-

щая тахикардия и трепетание предсердий соста-

вили 62 и 9,5% соответственно [26]. Авторами

идентифицирована четкая связь между ФП

и возрастом, причем отмечалось, что ФП встре-

чалась чаще предсердной рецидивирующей та-

хикардии у больных старше 50 лет. Преобладаю-

щей формой ФП оказалась пароксизмальная

(62%), а частота постоянных предсердных арит-

мий также коррелировала с возрастом – у 3%

лиц до 20 лет и у 23% пациентов 50 лет и старше.

Кроме того, наблюдалось сочетание нескольких

форм наджелудочковых нарушений ритма: так,

у 12% больных, поступавших с предсердной ре-

цидивирующей тахикардией или трепетанием

предсердий, за период наблюдения (в среднем

11 лет) выявлялась ФП. Авторы заключили, что

взрослые лица с ВПС исходно страдают органи-

зованными предсердными аритмиями, прогрес-

сирующими в сторону ФП, которая с течением

времени модифицируется от пароксизмальной

к персистирующей или постоянной форме [26].

Известно, что определенные типы ВПС ассо-

циированы с более высокой распространеннос-

тью ФП [26]. Доказано, что ФП развивается на

фоне следующих ВПС: вторичный дефект меж-

предсердной перегородки (ДМПП), частичная

форма АВ-канала, ТФ, транспозиция магист-

ральных артерий, корригированная по методу

Мастарда или Сеннинга, синдром гетеротаксии

и унивентрикулярные пороки после процедуры

Фонтена [8]. 

Следует отметить, что предсердные аритмии

являются основной причиной заболеваемости

и госпитализаций у взрослых пациентов с ВПС.

Так, в США в период с 1998 по 2005 г. зарегист-

рировано около 150 тыс. госпитализаций по по-

воду аритмий у лиц с врожденными аномалиями

сердца [27]. Некоторыми авторами доказано,

что у взрослых лиц с ВПС и сопутствующей ФП

риск смерти от всех причин в 5 раз выше, чем

у пациентов без предсердных аритмий [28]. Не-

смотря на отсутствие данных о причинно-след-

ственной связи, ретроспективные обсервацион-

ные работы указывают на то, что предсердные

аритмии потенцируют злокачественные желу-

дочковые нарушения ритма и внезапную смерть

в когорте больных с ВПС [29]. В одном много-

центровом исследовании выявлено 3,5-кратное

увеличение риска внезапной смерти предполо-

жительно аритмической этиологии у взрослых

с пациентов с ВПС и сопутствующими наджелу-

дочковыми аритмиями [30]. Кроме того, суще-

ствуют отдельные данные, что ФП в этой когор-

те непосредственно связана с риском внезапной

смерти [31]. В некоторых работах сообщается,

что предсердные аритмии в случае сохранной

АВ-проводимости могут инициировать сниже-

ние сердечного выброса, а в популяции больных

после операции SWITCH или коррекции ДМПП

с имплантированными кардиовертерами-дефи-

брилляторами часто предшествуют или сосуще-

ствуют с желудочковыми НРС, приводя к раз-

рядам [6]. По данным мультицентровых иссле-

дований, ФП у взрослых пациентов с ВПС

связана с 2–3-кратным повышением риска та-

ких нежелательных явлений, как инсульт, сер-

дечная недостаточность, повторная госпитали-

зация и вмешательства различного характера

[32]. Также отмечается, что тромбоэмболичес-

кий риск, ассоциированный с ФП, существенно

не отличается от такового при предсердной ре-

цидивирующей тахикардии [32].

Следует отметить, что комплексная оценка

молекулярных механизмов, лежащих в основе

ФП, выходит за рамки данного обзора. В кон-

тексте оценки взрослых пациентов с ВПС эта

аритмия концептуализируется на основе про-

аритмогенных триггеров и структурного субст-

рата, поддерживающего ФП [30]. Несмотря

на то что большинство триггеров пароксиз-

мальной ФП при нормальном строении сердца

возникают в зоне устьев легочных вен, следует
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с осторожностью экстраполировать природу

данной аритмии на популяцию с ВПС ввиду

уникальных анатомо-физиологических осо-

бенностей. 

Продолжительная перегрузка предсердий

объемом считается ключевым фактором, спо-

собствующим фиброзу предсердий и связанным

с ним наджелудочковым НРС [33]. Учитывая

степень миокардиального и электрического ре-

моделирования ткани предсердий вследствие

хронического цианоза и гемодинамического

стресса у взрослых пациентов с ВПС, стандарт-

ные триггеры зоны легочных вен потенциально

отходят на второй план [34]. Кроме того, у неко-

торых пациентов в качестве триггеров ФП вы-

ступают венозные аномалии, например доба-

вочная левая верхняя полая вена [35]. В ряде ис-

следований описаны электрофизиологические

особенности ФП в зависимости от вида ВПС.

Так, у лиц с ДМПП это эффективный рефрак-

терный период правого предсердия и выражен-

ная задержка проведения по сравнению с ре-

зультатами группы контроля [36]. У взрослых

пациентов с ДМПП также наблюдается ремо-

делирование левого предсердия в виде его уве-

личения, фиброза и задержки скорости прово-

димости [37].

Интраоперационное картирование эпикарда

показало, что паттерны активации предсердий

в зрелой популяции с ДМПП отличаются в за-

висимости от формы ФП [38]. У пациентов с па-

роксизмальной формой, реентри или фокаль-

ной формой активация ограничивалась правым

предсердием, в то время как при постоянной

форме выявлялись множественные очаги, исхо-

дящие из легочных вен или задней левой части

предсердия. В одном из исследований на осно-

вании изучения результатов подробного карти-

рования у больных с ВПС были обнаружены

специфические очаговые драйверы ФП [39].

Фокусные очаги в этой когорте пациентов ас-

социированы с ограниченными областями,

проявляющими непрерывную электрическую

активность и сосуществующими с зонами нор-

мальной активации. Подобный механизм име-

ет место и у больных с предсердной рецидиви-

рующей тахикардией, перенесших хирургичес-

кую коррекцию, когда фокусная активность,

возникающая в области послеоперационных

рубцов, трансформируется в ФП [6]. Требуется

дальнейшее исследование фокусных и альтер-

нативных триггеров общепопуляционной ФП

у пациентов с ВПС. 

В многоцентровом исследовании у взрослых

пациентов с ТФ факторами, связанными с ФП,

стали сниженная фракция выброса левого желу-

дочка и левая атриомегалия [14]. В рамках рабо-

ты, проводимой J. Kirsh et al., было обнаружено,

что среди больных, перенесших хотя бы одну

кардиоверсию по поводу ФП или другого надже-

лудочкового НРС, выявлена широкая распрост-

раненность послеоперационной обструкции вы-

водного отдела левого желудочка [12]. Следует

отметить, что общепопуляционные факторы,

ассоциированные с ФП (ожирение, гипертония,

мужской пол, хроническая обструктивная бо-

лезнь легких), также имеют значение в когорте

пациентов с ВПС [40].

Дополнительные 
предсердно-желудочковые соединения

Дополнительные предсердно-желудочковые

соединения (ДПЖС), ассоциированные с ВПС,

являются показательными при аномалии Эб-

штейна. Распространенность аритмий, связан-

ных с ДПЖС, в этой когорте составляет 10–38%

для дополнительных АВ-путей, 13,8% – для

множественных ДПЖС, 5% – для атриофасци-

кулярных волокон и 8–13% – для АВ-узловой

реципрокной тахикардии [41]. Причина высо-

кой встречаемости ДПЖС при аномалии Эб-

штейна, несомненно, кроется в анатомических

особенностях порока [42].

Гистологические исследования секционно-

го материала позволили выявить ряд особеннос-

тей правых отделов сердца, ассоциированных

с ДПЖС и имеющих значение для картирования

полостей. К таким структурам относят ярко вы-

раженный гребень, проходящий вдоль истин-

ной АВ-борозды, макроскопически отделенный

от близлежащих структур фиброзными тканями,

а микроскопически имеющий множественные

мышечные связи [41]. Данный гребень обнару-

жен в 50% случаев секций при аномалии Эб-

штейна и встречается у большинства лиц с ранее

выявленными предвозбуждением и суправент-

рикулярной тахикардией, что может указывать

на корелляцию между тканью гребня и аномаль-

ными АВ-связями [41]. Гребень располагается

в зонах, которые чаще всего подвергаются

процедуре аблации [41]. Согласно результатам

гистологических исследований и клинических

наблюдений, распространенность ДПЖС не

коррелирует со степенью аномалии трикуспи-

дального клапана и площадью атриализованной

части ПЖ [42]. Предсердно-фасцикулярные во-
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локна располагаются вдоль правой переднебо-

ковой или боковой свободной стенки правого

предсердия, что не отличается от топографии

структурно нормальных сердец [41].

A. Becker et al. отмечают узелковидную

структуру данного ДПЖС в когорте пациентов

с аномалией Эбштейна, а их возникновение свя-

зывают со своего рода электрической компенса-

цией недоразвития правой ножки пучка Гиса [43].

Частая манифестация АВ-узловой реципрокной

тахикардии коррелирует с выраженным смеще-

нием узла к основанию треугольника Коха, в об-

ласть коронарного синуса [44]. Расположение

ДПЖС при аномалии Эбштейна довольно пред-

сказуемо – подавляющее большинство из них

представлено заднебоковыми, задними и задне-

перегородочными путями [45]. Особенность

ДПЖС в данной когорте состоит в двунаправ-

ленной проводимости; ортодромный повтор-

ный вход встречается в 90% случаев, анти-

дромный – в 23% [44]. Механизм приобре-

тенных предсердных аритмий при аномалии

Эбштейна не отличается от такового при ДМПП

и описан выше.

В работе Л.А. Бокерия и др. представлены ре-

зультаты лечения пациентов (средний возраст

20 лет) с аномалией Эбштейна и сопутствующи-

ми аритмиями [44]. Авторы указывают, что неза-

висимо от наличия/отсутствия аритмии в анам-

незе всем взрослым больным с аномалией Эб-

штейна показано выполнение дооперационного

электрофизиологического исследования, что

имеет большое значение как для выявления

факта наличия НРС, так и для определения то-

пографии ДПЖС. Пациенты были разделены на

две группы: в 1-й группе осуществлялась одно-

моментная хирургическая коррекция аномалии

Эбштейна и аритмии, во 2-й – этапное катетер-

ное устранение аритмии и хирургическая кор-

рекция порока. Известные хирургические стра-

тегии лечения таких пациентов сводятся к двум

подходам: это коррекция трикуспидального кла-

пана с интраоперационным картированием

и аблацией очагов аритмии, а также коррекция

трикуспидального клапана с отделением пред-

сердия от желудочков по методу Сили [44]. Кро-

ме того, Л.А. Бокерия и др. опубликованы дан-

ные о высокой эффективности использования

метода электроимпульсной эпикардиальной де-

струкции, которая проводится до начала искус-

ственного кровообращения, что позволяет зна-

чимо сократить его продолжительность и время

пережатия аорты [46].

Методика катетерной аблации ДПЖС при

аномалии Эбштейна является менее травматич-

ным подходом, однако ее применение ограниче-

но: катетерную аблацию используют при гемо-

динамически неосложненных формах порока,

а также в качестве этапа лечения аритмии в до-

или послеоперационном периоде [47]. Следует

отметить, что, учитывая сложность анатомии,

выполнение классической процедуры радиочас-

тотной аблации (РЧА) ДПЖС в этой когорте па-

циентов зачастую связано со значительными

техническими трудностями [48]. Для ДПЖС

эпикардиальной локализации, не поддающихся

классической катетерной аблации, в последние

годы эффективно применяется метод торако-

скопической РЧА, результаты выполнения ко-

торой многообещающие [49]. Л.А. Бокерия и др.

представили следующие данные хирургического

и катетерного лечения аномалии Эбштейна

и аритмий: в группе хирургического лечения

свобода от аритмий в раннем послеоперацион-

ном периоде составила 91%, в отдаленном

(средний срок – 8,7 года) – 80%, в группе РЧА –

76,6%. Все рецидивы были связаны с множест-

венными ДПЖС [44].

Кроме того, частота развития желудочковой

тахикардии в популяции пациентов с аномалией

Эбштейна составляет 7%, а одним из главных

провоцирующих факторов являются ДПЖС, ко-

торые способны в случае пароксизма тахифор-

мы ФП проводить ускоренный импульс на мио-

кард желудочка, запуская тем самым ЖТ или

ФЖ [46]. 

Заключение
Наджелудочковые аритмии – наиболее рас-

пространенная проблема, ухудшающая клини-

ческое течение как у оперированных, так и у не-

оперированных взрослых пациентов с ВПС.

При некоторых пороках аритмии являются «от-

ражением» структурной аномалии сердца, как,

например, синдром Вольфа–Паркинсона–Уайта

при аномалии Эбштейна или АВ-блокады раз-

личной степени – при корригированной транс-

позиции магистральных артерий. У других па-

циентов с ВПС НРС представляют собой приоб-

ретенное состояние, связанное с «уникальным»

аритмогенным субстратом миокарда, который

возникает по причине объемных послеопераци-

онных рубцов, длительной гипоксии или значи-

тельных перегрузок полостей сердца. Наиболее

распространенная аритмия в этой популяции –

предсердная рецидивирующая тахикардия, тем
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не менее по мере взросления пациентов на пер-

вый план выходит ФП. Предсердные тахикар-

дии, ассоциированные с дополнительными пу-

тями предсердно-желудочковых соединений

и наиболее распространенные среди лиц с ано-

малией Эбштейна, являются одним из главных

факторов риска тяжелых желудочковых аритмий

и высокой летальности в этой когорте больных.
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