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Аномалия Эбштейна — врожденный порок сердца, отягощенный дисплазией 

трикуспидального клапана и смещением его створок в полость правого 

желудочка. Встречается в 0,5-1,0% всех врожденных пороков сердца. Смещенный 

слой часто резко деформирован, истончен, хорды укорочены, сосцевидные 

мышцы гипоплазии. В большинстве случаев он распространяется на эндокард 

правого желудочка или межжелудочковую перегородку, а в некоторых случаях 

может блокировать выходной тракт правого желудочка. Передний листок 

трехслойного клапана прикрепляется к фиброзному кольцу. Размеры ее довольно 

крупные, цилиндрические, в некоторых случаях свободная часть прикрепляется к 

области выхода правого желудочка, сужая канал оттока крови. Вверху часть, 

расположенная на смещенном слое, образует большой разрыв с правой частью. 

Нижняя доля, расположенная ниже смещенного слоя, вместе с трабекулярным 

(или верхушечным) и выносящим трактом функционирует как правый желудочек. 
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Стенка правого желудочка была утолщена, при этом верхняя часть правого 

желудочка резко истончена, появилось аневризматическое выпячивание. Его 

толщина составляет 1-3 мм. Дистальная полость правого желудочка нормальная 

или утолщена. Гемодинамика. При большом движении трехслойного клапанного 

слоя изменяется кровообращение в легких, наблюдаются признаки его 

недостаточности, и кровь перекачивается справа налево через междольковое 

соединение. В связи с тем, что дистальная часть правого желудочка перекачивает 

меньше крови в легочную артерию, кровоток в легких уменьшается. Кроме того, 

во время систолы желудочков верхняя доля правого желудочка находится в 

диастоле, поэтому диастолический приток крови к нижней дистальной доле 

уменьшается и снижается эффективность систолы желудочков. Расширение 

фиброзного кольца наряду со смещением трехслойного слоя клапана приводит к 

неправильному расположению этого клапана, а в редких случаях – к его стенозу. 

Если стеноз трикуспидального клапана затрудняет приток крови в дистальную 

камеру, из-за наличия недостаточности и парадоксального сокращения верхней 

части правого желудочка во время систолы желудочка в правую камеру 

возвращается большое количество венозной крови. Все это приводит к 

гипертрофии и дилатации правой доли. В результате отток крови из тополевых 

вен затрудняется и развивается венозный отек в пределах большого 

кровообращения. Давление в правом отсеке резко возрастает. При наличии 

дефекта межкамерного барьера венозная кровь перекачивается в левый 

желудочек. В результате облегчается работа правой доли и предупреждается 

развитие системной черепно-лицевой дисфункции. Смещение и дисплазия 

трехстворчатого клапана приводит к тяжелым гемодинамическим изменениям, 

если дефект межжелудочкового барьера отсутствует или он небольшой. Клиника. 

Аномалия Эбштейна выявляется в первые дни и недели жизни ребенка. Если 

заболевание протекает хорошо, характерные его симптомы могут долгое время не 

наблюдаться. Основные жалобы больного – боли в сердце, одышка. снижение 

устойчивости к физической нагрузке, учащенное сердцебиение, обмороки. Для 

устранения судорог применяют Изоптин, Аймалин, Кордарон. При объективном 
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осмотре у % больных определяются гематомы различной степени. В ряде случаев 

отмечается выбухание шейных позвонков, «голеневая» форма пальцев рук и ног, 

«песочные часы» формы тимогломуса.Увеличение правой доли и правого за счет 

верхней части желудочка формируется «дуга сердца», которая резко расширена, 

за счет смещения левого желудочка, пик импульса сердца приходится на область 

передней подключичной линии между пятым и шестым ребром. сердце резко 

расширяется влево и вправо. При аускультации второй тон над легочной артерией 

ослаблен и приглушен, ритм сердцебиения лошади. выслушивается трех- или 

четырехкомпонентный ритм (удвоение тонов I и II. за счет появления 

дополнительных тонов III и IV). У большинства больных мягкий систолический 

шум (недостаточность трехстворчатого клапана) выявляют с левой стороны 

грудины, между четвертым и пятым ребром. Диастолический шум 

свидетельствует о формировании стеноза отверстия трехстворчатого клапана. 

При аномалии Эбштейна наблюдают сердечную недостаточность по 

правожелудочковому типу (одышка, тахикардия, гепатомегалия, пульсация 

яремных вен). Больной с обструкцией трикуспидального клапана. При развитии 

стеноза легочной артерии и кардиомегалии возникают симптомы декомпрессии, 

что свидетельствует о плохом исходе. После их появления больной живет в 

среднем два года. Лабораторно-инструментальные исследования. На ЭКГ детей, 

страдающих этим пороком, электрическая ось сердца смещается вправо и 

выявляется неправильная блокада правой ножки пучка Гиса. Во всех сетях 

комплекс QRS низкоамплитудный, полифазный. Могут наблюдаться синдром 

WPW V типа, парциальный тремор и покачивание, приступы пароксизмальной 

тахикардии. На рентгенограмме органов грудной клетки изображение легких 

ослаблено. В большинстве случаев кардиомегалия в виде шаровидной формы 

(рис. 220) или перевернутой чашки, увеличение правого атриовазального угла и 

смещение правого желудочка кверху за счет фрагмента ТЦПА, граница правой 

диафрагмы рассечена. определяется как видимый (из-за сокращения правого 

желудочка). Сосудистый пучок истончен. левая граница сердца не изменена. 

Диагноз подтверждают с помощью методов одно- и двумерной эхокардиографии, 



 pedagoglar.org 

  

54-son 2–to’plam Fevral 2024     Sahifa:  55 

катетеризации сердца и ангиокардиографии. Уход. При выраженной дисплазии 

трикуспидального клапана и его смещении в правожелудочковое пространство 

больной умирает от ранней сердечной недостаточности. У пожилых пациентов, 

не перенесших хирургическое вмешательство, к смерти приводит хроническая 

сердечная недостаточность и нарушения ритма. Насыщение крови кислородом в 

капиллярных сосудах ниже 80%. нарастающая кардиомегалия, нарушения ритма, 

низкая эффективность медикаментозного лечения являются показаниями к 

операции. 
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