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Вступ. Аномалія Ебштейна (АЕ) являє собою вро
джену ваду розвитку серця, котра характеризується 
дислокацією трикуспідального (ТК) клапану вглиб 
правого шлуночка. (ПШ). При цьому септальна та 
задня стулки ТК прикріпляються відповідно до між
шлуночкової перегородки та задньої стінки ПШ, за 
межами атріоветрикулярного клапанного кільця. Пе
редня стулка, як правило, є подовженою, а папілярні 
м'язи та їх хорди є рудиментарними, деформованими 
та фіброзна зміненими. Мають місце множинні при
кріплення стулки безпосередньо до ендокарда стінки 
ПШ. При цьому його проксимальний відділ є тонко
стінним і фактично є продовженням правого передсе
рдя (ПП). Має місце також збільшення порожнини 
ПП за рахунок проксимальної частини ПШ (атріаліза
ція ПШ) (рис. 1 ). Дана патологія часто поєднується з 
відкритим овальним отвором, вторинним чи первин
ним дефектами міжпередсердньої перегородки 
(МПП). 

Сутність гемодинамічних порушень при АЕ зво
диться до виразності трикуспідальної недостатності, 
збіднення інтенсивності легеневого та системного 
кровотоків, а у віддалені періоди - розвитку хронічної 
серцевої недостатності. 

Даний вид аномалії серця вперше описав Вільге
льм Ебштейн (Wilhelm Ebstein) в 1864 році за резуль
татами аутопсії 19-річноrо юнака, котрий поступив у 
лікарню з виразною задухою та ціанозом і помер че
рез 10 днів від наявної аномалії ТК [2]. Вперше факт 
прижиттєвої діагностики АЕ був описаний лише у 

1949 році [5). 
Частота АЕ становить 1 випадок на 20000 новона

роджених, що відповідає 0,5% вроджених вад серця. 
Смертність залежить від виразності rемодинамічних 
порушень. Однак вважається, що серед новонародже
них, вона становить 50%. В подальшому щорічна 
смертність серед дітей з цією аномалією - 12,4% [6]. 

Клінічні прояви при АЕ характеризуються трьома 
основними симптомами: минаючий чи сталий ціаноз, 
задуха при фізичних навантаженнях та напади серце

биття. 
Аускультативно вислуховується розщеплення та 

посилення І тону, rолосистолічний шум трикуспіда
льної недостатності в комбінації з шумом дефекта 
МПП. Як правило, П тон є також розщепленим і нері
дко поєднується з патологічними ІІІ та IV тонами. 
Типовими змінами ЕКГ є повна блокада правої ніжки 
пучка Гіса, синдром WPW типу В, подовження атріо
вентрикулярної провідності, пароксизмальні суправе
нтрикулярні порушення ритму. Рентrенолоrічно ви
являється розширення силуету серцевої тіні за раху
нок збільшеного ПП та атріалізованоrо ПШ, збіднен
ня кровотоку в судинах легень. 

Клінічний випадок. 
Хворий 28 років був направлений для уточнення 

діагнозу в зв'язку з тим, що в іншому лікувальному 
закладі було діагностовано дефект МПП. Пацієнт 
пред'являв скарги на задуху при фізичній роботі, кот
ра з'явилась протягом останнього року. З анамнезу 
стало відомо, що хворий служив в армії, а опісля по
над 5 років займався важкою фізичною працею. Хво
рий правильної, нормостенічної тілобудови, без ознак 
ціанозу. Патологічної прекордіальної пульсації не 
виявлялось. Аускультативно мало місце розщеплення 
І тону на верхівці та на основі мечовидного відростка. 
Наявними були додатковий ІІІ тон та систолічного 
шуму з епіцентром вислуховування в точці Боткіна. 
Печінка була помірно збільшеною. Інших ознак роз
ладів кровообігу не виявлялось. На ЕКГ реєструва
лась повна блокада правої ніжки пучка Гіса. При рен
тгенографії органів грудної клітки виявлено збільше
ня серцевої тіні за рахунок правого передсердя та 
ПШ, а також пониження інтенсивності судинного ри
сунка легеневої паренхіми. 

Ультрасонографія серця (Acuson 128 ХР): при М
модальному скенуванні виявлено відставання закрит
тя ТК від мітрального клапана на 90 мс. З апікальної 
позиції (2D скенування) візуалізувалась дислокація і 
зміщення септальної та задньої стулок ТК дистальна 
до верхівки ПШ на 53 мм від рівня фіброзного кільця 
ТК. Передня стулка ТК була значно подовженою, ма
ли місце множинні прикріплення її до ендокарда ПШ. 
При допплерографії (CW, PW, CD) rемодинамічно 
значимої трикуспідальної регургітації не виявлено. 
Наявним був вторинний дефект МПП - ostium 
secundum (рис 2). 

На основі клінічних проявів та результатів додат
кових обстежень був виставлений діагноз АЕ, котрий 
невдовзі було підтверджено в Київському науково
дослідному інституті серцево-судинної хірургії. 

Обговорення. 
Ультрасонографія з доплерографією серця сього

дні є методом вибору для верифікації діагноза АЕ у 
зрілому віці [З). Вона дає можливість отримати всю 
необхідну інформацію про внутрішньосерцеву анато
мію та стан гемодинаміки, тому практично відпала 
необхідність в катетеризації серця [1]. При цьому мо
жна з максимальною точністю оцінити розміри ПП і 
фіброзного кільця ТК, ступінь атріалізації ПШ, його 
розміри і функцію, рівень фіксаuії передньої стулки 
ТК Кардинальними ультрасонографічними ознаками 
даної вродженої аномалії серця є апікальна дислока
ція септальної та задньої стулок ТК вглиб ПШ, котра 
перевищує 20 мм або 8 мм/м2

• При цьому праві відді
ли серця фактично складають з трьох частин: анато
мічно та функціонально повноцінного ПП та частини

72 Науковий вісиик Ужгородського уиіверситету, серія "Медицииа", вип. 23, 2004 р.





ВНУТРІШНІ ХВОРОБИ 

2. Ebstein W. On а very rare case of insufficiency ofthe tricuspid valve caused Ьу а severe congenital malformation ofthe same //
Arch. F.Anat. Physiol. Wissensch. Med Leipz. 238, 1866. Translated Ьу Schielbler G.L., Gravenstein J.S. and Van Mierop L.H.S.//
Arn. J. Cardiol. 1968, Vol.22.-P. 867.
З. Oechslin Е., Buchholz S., Jenni R. Ebstein's anomaly in adults: Doppler-echocardiographic evaluation // Тhorac. Cardiovasc.
Surg. 2000, Vol. 48.-Р. 209-213.
4. Perloff J.K. //Тhe clinical recognition of congenital heart disease.- W.B.Saunders, 1987/-Р. 236-252.
5. Toumiaire М., Dyerieux F., Tartulier М. Maladie d'Epstein // Arch. Mal. Coeur. 1949/-Vol.42.-1211 р.
6. Watson Н. Natural history ofEbstein's anomaly oftricuspid valve in childhood and adolescence. An intemational cooperative
study of 505 cases // Br. Heart J. 1974, Vol.36.-417 р.

SUMMARY 

CLINICAL CASE OF EBSTEIN'S ANOMALY DIAGNOSED IN А MATURE AGE 
Kishko O.S., Kishko N.Y., ВаІаЬа V.V. 

Clinical case ofthe primary diagnosis ofEbstein's anomaly in 28-years old male patient is reported. 
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