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- Аномалия Эбштейна -врожденный порок сердца, характеризующийся 

дисплазией, смещением  створок трехстворчатого клапана в полость 

правого желудочка и его недостаточностью, миопатией правого 

желудочка (Anderson H.N. -2015);

- Врожденная аномалия трикуспидального клапана и правого 

желудочка с широким спектром выраженности их изменений 

(Carpentier A. -2013) ;

- Миопатия правого желудочка с эмбриональным нарушением 

расслоения трикуспидального клапана и выраженным изменением 

его морфологии, которая приводит к его регургитации (Joseph A.

Dearani -2017);



Частота порока и естественное 
течение

• Частота порока составляет 1% от всех ВПС.

• Выживаемость при аномалии Эбштейна составляет 

• 61% к 1 нед жизни, 

• 48% — к 1 мес, 

• 36% — к 3 годам



Гемодинамика. 
• Нарушения гемодинамики при аномалии Эбштейна определяются:

- недостаточностью трехстворчатого клапана

- Уменьшением объема правого желудочка за счет атриализации его полости

- Синхронным сокращением атриализованной части с правым желудочком и

асинхронным сокращение с правым предсердием (генерируется волна

крови, которая препятствует заполнению правого предсердия.)

- Из за значительного повышения давления в предсердии возникает сброс

венозной крови в левые отделы сердца, объем легочного кровотока

снижается. Это сопровождается появлением цианоза.

- При отсутствии межпредсердного
сообщения цианоза нет, и
ведущим нарушением
гемодинамики является снижение
сердечного выброса в системный
круг кровообращения.

- В неонатальном периоде
гемодинамические нарушения
усугубляются наличием
повышенного ЛСС.



Диагностика

Эхокардиография в большинстве случаев позволяет поставить 
правильный диагноз:

Смещение септальной створки трехстворчатого клапана в 
полость правого желудочка.

Недостаточность трикуспидального клапана

Расширение правого желудочка

Атриализованную часть ПЖ

Увеличенная амплитуда и скорость движения передней створки.

Парадоксальное движение перегородки.



Риск летальности без операции.
Great Ormond Street Echo (GOSE) Score

Степень                   коэффициент летальность
• 1                                       < 0,5                                     5%
• 2                           0,5- 1.0                                8%
• 3 без цианоза                1.1- 1.4                                  10%-45% 
• 3 с цианозом                 1.1- 1.4                                  100%
• 4                                         > 1.5                                      100%



Показания к хирургическому лечению новорожденных

-Тяжелый цианоз.
-GOSE индекс 3- 4 степени, включая 3 степень с легким 
цианозом.
-Кардио- торакальный индекс > 80%.
-Тяжелая трикуспидальная регургитация

Оптимальные сроки операции первые 2 недели жизни.



Ведение новорожденных до операции

• Интубация больного

• Седация больного

• Начало инотропной поддержки при выраженной дисфункции 
желудочков и выраженной сердечной недостаточностью 
например допамином (5 - 10 mсg * kg * min ), милринон (0,3-0,5 
mсg / kg / min.)

• При выраженном метаболическом ацидозе  применяют 
бикарбонат натрия.

• Для уменьшения ЛСС применяют оксид азота или вводятся 
высокие дозы фентанила. 

• Простагландин Е1 (аллопрост, вазопростан) используется для 
поддержания ОАП (0.05 mcg/kg/min) при атрезии ЛА

• Максимально быстрая доставка пациента в кардиоцентр



• Недостаточность  трикуспидального клапан 3.

• Клинические проявления, цианоз, снижение

толерантности к физическим нагрузкам

• Прогрессирующее увеличение ПЖ

• Возникновение нарушений ритма

Аномалия Эбштейна у детей и взрослых

Показания для оперативного лечения:



ЭхоКГ для бивентрикулярной коррекции

• Механизм ТР, количество потоков, наличие центрального

• Деламинация и места фиксации створок, их размер

• Состояние краев створок

• Наличие паппилярных мышц, их длина, место крепления

• Размер ФК

• Сегменты створок без хорд, фенестрации

• Размер, атриализованной и функциональной части ПЖ 

(необходимость Glenn???)

• Функция ЛЖ



Тактика оперативного лечения.
Аномалия Эбштейна

Антеградный кровоток в 
легочную артерию, хорошая 

передняя створка.
Стеноз ВОПЖ, анатомическая 

атрезия ЛА, гипоплазия ЛА
Функциональная атрезия ЛА

Хорошая 
передняя створка

Плохая передняя 
створка

Бивентрикулярная 
коррекция

Унивентрикулярная
коррекция

Попытка 
бивентрикулярной

коррекции

Унивентрикулярная
коррекция



Характеристика пациентов

• В период 2004-2018 гг. в НМИЦ им. акад. 
Е.Н. Мешалкина было прооперировано 274 
пациентов с аномалией Эбштейна

• Возраст пациентов от 2 дней до 66 лет



Распределение пациентов с аномалией Эбштейна по возрасту
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Выполненные операции Кол-во возраст

операция Starnes + системно-легочный 

анастомоз

18 19±14 дней

операция Starnes + Glen 6 28±19 дней

Операция Rachkind 4 9±7 дней

Операция Danielson 63 17±9,6 лет

Операция Da Silva 69 12±7,2 лет

Протезирование биологическими протезами 

(Дети до 18 лет)

72

(31)

32±19,4 лет

12±4,8 лет

Протезирование механическими протезами 42 11±4,6 лет

Бивентрикулярная коррекция дополнена Glen 28



Выполненные операции летальность

операция Starnes + системно-легочный анастомоз 8 (44,4%)

операция Starnes + Glen 3 (50%)

Операция Rachkind 3 (75%)

Операция Danielson 3 (4,8%)

Операция Da Silva 3 (4,3%)

Протезирование биологическими протезами 3 (4,1%)

Протезирование механическими протезами 2 (4,8%)

Бивентрикулярная коррекция дополнена Glen 3 (10,7%)

Непосредственная летальность



Дети раннего возраста

• Средний срок наблюдения -18,3±6,4 месяц

• Межэтапная летальность -2 (15,4%)

Операция полного 
экстракардиального Фонтена



Пластические операции отдаленные результаты

Показатель Danielson Da Silva

Средний срок наблюдения 10,2±3,2 лет 6,8±2,6

Повторные операции (5 лет) 8,9% 7,3%.

Отдаленная летальность (5 лет) 3,2% 3%
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Протезирование отдаленные результаты
Показатель Биологические протезы Механические 

протезы

дети взрослые

Средний срок наблюдения 10,6±3,8 лет 11,7±5,2 лет 8,4±6,5 лет

Повторные операции 80,6% 24,4% 42,9%

Средний срок реоперации 6,1±3,2 лет 11,8±4,1 лет 6,8±4,2 года

Отдаленная летальность (5 лет) 6,4% 2,4% 7,1%





Выводы
• При функциональной или анатомической атрезии легочного клапана 

эффективной мерой помощи новорожденным с аномалией Эбштейна
является операция Starnes.

• Госпитальная летальность, непосредственные результаты в группах 
старшего возраста при пластике и протезировании трикуспидального 
клапана достоверно не различаются.

• В отдаленном периоде в группе пластических операций меньшее 
количество повторных вмешательств, ниже летальность.

• В группе с механическими протезами наибольшее количество 
реопераций происходит в течение первого года после имплантации.

• В группе биопротезирования замены клапана производились в 
педиатрической группе через 6,1±3,2 лет после первичной операции, 
в группе взрослых пациентов через 11,8±4,1 лет

• Отдаленная летальность в педиатрических группах значимо не 
отличается.


