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Аномалия Эбштейна (АЭ) – врожденный
порок сердца, характеризующийся дисплазией
и перемещением одной или более створок три�
куспидального клапана в полость правого же�
лудочка (ПЖ) по направлению к верхушке [1].
Это приводит к формированию гемодинами�
ческой модели, в основе которой лежит недос�
таточность трехстворчатого клапана, а умень�
шения объема ПЖ обуславливает дефицит ле�
гочного кровотока. Нередко АЭ сочетается с
незаращением овального окна и сбросом крови
справа налево, который носит компенсаторный
характер. Трансторакальное эхокардиографи�
ческое исследование позволяет верифициро�
вать диагноз АЭ и определить характер суще�
ствующих гемодинамических изменений [1�3]. 

Измененная геометрия правых предсердия и
желудочка может являться морфофункцио�
нальной основой нарушений ритма сердца у
больных этой категории. Установлено, что в 30�
35% случаев у пациентов с АЭ диагностируется
синдром WPW. Характерной особенностью
больных этой категории является тот факт, что
добавочные атриовентрикулярные соединения
(ДАВС) в большинстве случаев локализованы
в правых отделах сердца, а у половины из этих

пациентов диагностируется наличие несколь�
ких ДАВС [4, 5]. 

Аритмический синдром у таких больных яв�
ляется одним из неблагоприятных прогности�
ческих факторов течения заболевания. Его ле�
чение осуществляется с помощью назначения
постоянной антиаритмической терапии (ААТ),
проведении радиочастотной абляции (РЧА)
или во время радикальной хирургической опе�
рации по устранению дефекта трикуспидаль�
ного клапана [4�5]. 

Описание случая
Больная М., 19 лет, обратилась в нашу кли�

нику с жалобами на периодически возникаю�
щие эпизоды учащенного ритмичного сердце�
биения, которые сопровождались общей сла�
бостью, затрудненным дыханием. Всего отме�
чалось 2 подобных эпизода, продолжитель�
ностью до 30�40 мин, которые были эффектив�
но купированы внутривенным введением 300
мг кордарона. 

Из анамнеза известно, что диагноз АЭ уста�
новлен в возрасте 5 лет. Около 5 лет назад на
ЭКГ впервые были верифицированы призна�
ки предвозбуждения желудочков. Клиничес�
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ких признаков пароксизмальной тахикардии в
анамнезе до настоящего момента не было.
Постоянную антиаритмическую терапию
больная не получала. Из анамнеза удалось вы�
яснить, что на протяжении 12 лет признаки
сердечной недостаточности не нарастали и в
настоящий момент остаются на уровне I функ�
ционального класса по NYHA. Постоянную
ААТ больная не получала. Пациентка состоит
на диспансерном учете у кардиохирургов.
Операция по устранению врожденного порока
сердца не проводилась.

При объективном обследовании выявляется
легкий акроцианоз, пульсация вен шеи. Грани�
цы сердца не увеличены. При аускультации то�
ны сердца звучные, в IV точке аускультации
выслушивается систолический шум, усилива�
ющейся на вдохе. В легких дыхание везикуляр�
ное хрипов нет. Живот мягкий, безболезнен�
ный. Печень и селезенка не увеличены. Пери�
ферических отеков нет. 

Диагноз АЭ подтвержден при проведении
трансторакальной эхокардиографии (рис. 1).
Из апикальной четырехкамерной позиции ви�
зуализировалось смещение задней и септаль�
ной створок трикуспидального клапана к вер�
хушке ПЖ на 2,5 см с образованием атриализо�
ванной части ПЖ, выраженная дилатация ПЖ
(6,3 × 3,5 см), асимметричная гипертрофия
ПЖ. Диагностированы признаки объемной пе�
регрузки ПЖ, трикуспидальная регургитация
2�3�й ст. Систолическое давление в легочной
артерии в пределах нормы. Незначительная
митральная регургитация 1�й ст., удлиненная
заслонка нижней полой вены. Фракция изгна�
ния – 75%, конечный диастолический размер
ЛЖ – 3,3 см, конечный систолический размер

ЛЖ – 1,9 см, левое предсердие – 2,9 см, диаметр
корня аорты – 2,9 см. 

На ЭКГ (рис. 2А) во время синусового рит�
ма отмечались признаки предвозбуждения же�
лудочков (D�волна), свидетельствующие об
антероградном проведении по правому задне�
латеральному ДАВС. Интервал P�Q �105 мс,
длительность комплекса QRS � 128 мс [6] . 

Наличие тахиаритмического синдрома у па�
циентов с АЭ является одним из неблагопри�
ятных факторов, определяющих прогноз тече�
ния заболевания. Было принято решение о
проведении эндокардиального электрофизио�
логического исследования и РЧА ДАВС. 

После подписания информированного сог�
ласия под местной анестезией (0,25% раствор
новокаина, 30 мл) выполнена катетеризация
по Сельдингеру правой общей бедренной ве�
ны, установлен интродьюсер 8 Fr, через кото�
рый был введен абляционный квадриполяр�
ный электрод (DAIG) для проведения карти�
рования. 

Эндокардиальное электрофизиологическое
исследование: 

Исходно – ритм синусовый, интервалы R�R
– 780 мс, PQ – 105 мс, QT – 390 мс длитель�
ность комплекса QRS – 128 мс. При манипуля�
ции электродами в правом предсердии возни�
кали неустойчивые пароксизмы ортодромной
СВТ с ЧСС 180 в минуту и длительностью
комплекса QRS 100 мс. 

Радиочастотная абляция: 
На фоне синусового ритма и ортодромной

тахикардии проводилось активационное кар�
тирование предсердной части ДАВС. Точка оп�
тимального картирования определялась в зад�
нелатеральных отделах правого предсердия,
где последовательно было нанесено 6 РЧ�воз�
действий общей продолжительностью 15 ми�
нут, с установленным лимитами мощности и
температуры 50 Вт и 55 С° соответственно. 

Во время проведения 2�ой РЧ�аппликации
отмечалась элиминация проведения по ДАВС
(на ЭКГ: PR–146 мс QRS–92 мс) с последую�
щим восстановлением признаков предвозбуж�
дения. После достижения стабильного положе�
ния деструктирующего электрода в точке инте�
реса и проведении РЧА возникла стойкая эли�
минация признаков предвозбуждения. 

Контрольное эндокардиальное электрофизи�
ологическое исследование: 

Для проведения контрольного эндо�ЭФИ
абляционный электрод был заменен на 20�по�

Рис. 1. ЭхоКГ больной М. (апикальная четырехкамерная
позиция). На рисунке показана атриализованная часть ПЖ 
и смещение септальной створки ТК.
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люсной управляемый (Medtronic, USA), дис�
тальная пара которого была установлена в
верхнесептальном отделе правого желудочка, а
проксимальная пара регистрировала электри�
ческую активность правого предсердия. При
проведении асинхронной стимуляции с дис�
тальной пары электрода верифицированы
признаки вентрикулоатриальной диссоциа�
ции (рис. 3).

Послеоперационный период протекал без
особенностей. На фоне синусового ритма опре�
делялась стойкая элиминация антероградного
проведения по ДАВС, эпизоды СВТ не рециди�
вировали. Больная выписана в удовлетвори�
тельном состоянии на 2�е сутки после проведе�
ния операции. 

В последующем пациентка наблюдалась на�
ми в течение 3 лет, аритмический синдром не
рецидивировал, на поверхностной ЭКГ приз�
наки предвозбуждения желудочков не опреде�
лялись, симптомы сердечной недостаточности
не прогрессировали.

Обсуждение
Злокачественный характер аритмического

синдрома является одной из главных причин
развития летальных исходов у пациентов с АЭ.
Согласно существующим рекомендациям по
ведению пациентов с врожденными пороками
сердца ACC/AHA абсолютными показаниями
к проведению оперативного хирургического
лечения пациентов с АЭ являются: ХСН функ�

Рис. 2. 12 отведений ЭКГ на фоне синусового ритма до и после проведения РЧА. 
Панель А: Антероградное проведение через правое заднелатеральное ДАВС. Интервал P�R =105 мс, QRS=128 мс 
Панель Б: После эффективной РЧ�деструкции правого заднелатерального ДАВС. Отмечается появление зубца R 
в отведении V1 и зубца S в отведении aVL. Интервал P�R =146 мс, QRS=90 мс.

Панель А Панель В
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ционального класса по III�IV NYHA, наличие
фибрилляции предсердий, насыщение кисло�
родом капиллярной крови ниже 80%. 

Трудность проведения РЧА у пациентов с
АЭ обусловлена тем фактом, что рецидивы
проведения по ДАВС у больных данной кате�
гории возникают в 25% случаев и требуют про�
ведения повторных интервенционных вмеша�
тельств. Высокая частота рецидивов АВРТ у
пациентов с АЭ объясняется измененной гео�

метрией правого предсердия, наличием множе�
ственных ДАВС, атипичным расположением
АВ�соединения, что может затруднять прове�
дение картирования ДАВС [5�7].

В представленном нами случае у молодой
пациентки с АЭ в сочетании с манифестирую�
щим синдромом WPW имеется высокий риск
развития вторичной фибрилляции предсер�
дий. Клинические данные, полученные в ходе
обследования, позволили нам отнести ее к
группе высокого риска развития внезапной
сердечной смерти и подразумевали прогресси�
рование признаков сердечной недостаточнос�
ти. При выборе тактики лечения данной боль�
ной мы предполагали, что проведение РЧА
синдрома WPW позволит уменьшить вероят�
ность развития фибрилляции предсердий и
симптомов сердечной недостаточности. Трех�
летний период клинического наблюдения за
пациенткой подтвердил наши предположения. 

Заключение
Радиочастотная катетерная абляция синд�

рома WPW у пациентов с аномалией Эбштей�
на является высокоэффективным и безопас�
ным методом лечения аритмического синдро�
ма у данной категории больных.

Рис. 3. Вентрикулоатриальная диссоциация. Сверху вниз пред�
ставлены I, II, II AVF, V1 ЭКГ�отведения и электрограмма, регист�
рируемая из области ушка правого предсердия (HRA). На фоне
проведения электрокардиостимуляции правого желудочка с дли�
ной цикла 500 мс отмечается отсутствие ретроградного прове�
дения на предсердия (интервал A�A – 580�590 мс) как по струк�
турам нормальной проводящей системы сердца, так и по ДАВС. 
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