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àíîìàë³¿ Åáøòåéíà

Ëàçîðèøèíåöü Â.Â.,Òðóáà ß.Ï., Ðóäåíêî Ê.Â., Ãîëîâåíêî Î.Ñ., Áîéêî Ñ.Ì., Äüîðäÿé ².Ñ.,
Ïåðåïåêà ².À., Ñ³ðîìàõà Ñ.Î., Ñïèñàðåíêî Ñ.Ï., Ìàëèøåâà Ò.À.

ÄÓ «Íàö³îíàëüíèé ³íñòèòóò ñåðöåâî-ñóäèííî¿ õ³ðóðã³¿ ³ìåí³ Ì.Ì. Àìîñîâà ÍÀÌÍ» (Êè¿â)

Ó ñòàòò³ ïðåäñòàâëåíî äîñâ³ä ïðîâåäåííÿ ðåêîíñòðóêòèâíèõ îïåðàö³é ç ïðèâîäó àíî-
ìàë³¿ Åáøòåéíà (ÀÅ). Çà äàíèìè ë³òåðàòóðè, ÀÅ äîñèòü ð³äê³ñíà ïàòîëîã³ÿ, ÷àñòîòà ÿêî¿
ñåðåä óñ³õ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ ñêëàäàº 0,5–1,0%. Ïðèðîäíèé ïåðåá³ã ÀÅ âèâ÷àâñÿ áàãà-
òüìà àâòîðàìè, àëå àíàë³ç ðåçóëüòàò³â òàêèõ äîñë³äæåíü óñêëàäíåíèé àíàòîì³÷íîþ âàð³à-
áåëüí³ñòþ âàäè, îáìåæåíèì ÷èñëîì ñïîñòåðåæåíü ó îêðåìèõ äîñë³äíèê³â, ñåëåêö³ºþ õâî-
ðèõ ïåâíèõ â³êîâèõ ãðóï ³ â³äáîðîì íàéá³ëüø âàæêèõ ãðóï õâîðèõ.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: âðîäæåí³ âàäè ñåðöÿ, àíîìàë³ÿ Åáøòåéíà, ðåêîíñòðóêòèâí³ îïåðàö³¿.

Àíîìàë³ÿ Åáøòåéíà – ñêëàäíà âðîäæåíà âàäà ñåðöÿ, ïðè ÿê³é ãîëîâíîþ àíàòîì³÷íîþ
îçíàêîþ º äèñïëàç³ÿ òà ã³ïîïëàç³ÿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà, ùî ïðèçâîäèòü äî çíà÷íîãî
ïîðóøåííÿ ôóíêö³¿ ïðàâîãî øëóíî÷êà [1–3]. Ïðè ÀÅ ÷àñòî çóñòð³÷àþòüñÿ ïîðóøåííÿ
ðèòìó ñåðöÿ ó âèãëÿä³ ñóïðàâåíòðèêóëÿðíèõ àðèòì³é, íàéá³ëüø ÷àñòèìè ç ÿêèõ º ñèíä-
ðîì Wolff-Parkinson-White (10–29%) [4].

Ìåòà ðîáîòè – äîñë³äèòè ðåçóëüòàòè ïëàñòè÷íèõ êëàïàíîçáåð³ãàþ÷èõ îïåðàö³é ïðè
õ³ðóðã³÷íîìó ë³êóâàíí³ ÀÅ.

Ìàòåð³àëè òà ìåòîäè. ²ç ñ³÷íÿ 1965 ïî ãðóäåíü 2012 ðîêó â Í²ÑÑÕ ³ì. Ì.Ì. Àìîñîâà
ÍÀÌÍ ïðîîïåðîâàíî 268 ïàö³ºíò³â ç ÀÅ. Ñåðåäí³é â³ê ïàö³ºíò³â ñòàíîâèâ 15,1±8,1 ðîêó.
Ðîçïîä³ë ïàö³ºíò³â çà ñòàòòþ: ÷îëîâ³ê³â – 112 (42%), æ³íîê – 156 (58%). Ðåêîíñòðóêòèâí³
îïåðàö³¿ íà òðèñòóëêîâîìó êëàïàí³ ïî÷àëè âèêîíóâàòèñü â ³íñòèòóò³ ç 1987 ðîêó. Âèêîðè-
ñòîâóâàëè êëàñèô³êàö³þ A. Carpentier, ùî ïåðåäáà÷àº âèä³ëåííÿ ÷îòèðüîõ òèï³â âàäè. Â ¿¿
îñíîâó ïîêëàäåíî ìîá³ëüí³ñòü, ô³êñîâàí³ñòü ³ ôåíåñòðîâàí³ñòü ïåðåäíüî¿ ñòóëêè ÒÊ òà
ñêîðîòëèâ³ñòü ïðàâîãî øëóíî÷êà. Çà çâ³òíèé ïåð³îä áóëî âèêîíàíî 128 ðåêîíñòðóêòèâ-
íèõ îïåðàö³é. Ñåðåäí³é â³ê ïàö³ºíò³â ïðè ïëàñòè÷íèõ îïåðàö³ÿõ ñêëàâ 11,3±5,2 ð. Âñ³ì
õâîðèì ïðîâåäåíî çàãàëüíîêë³í³÷íå îáñòåæåííÿ. Åõîêàðä³îãðàô³÷íå îáñòåæåííÿ äîçâî-
ëÿº îö³íèòè àíàòîì³þ ñòóëîê ÒÊ, ¿õ ìîá³ëüí³ñòü òà ñòóï³íü çì³ùåííÿ, ðîçì³ðè àòð³àë³çîâà-
íî¿ ÷àñòèíè ïðàâîãî øëóíî÷êà, ñêîðîòëèâ³ñòü ÏØ. Äàí³, îòðèìàí³ ï³ä ÷àñ ÅõîÊÃ-îáñòå-
æåííÿ, ó á³ëüøîñò³ âèïàäê³â âè÷åðïí³, ùî äîçâîëÿº íå ïðîâîäèòè õâîðèì çîíäóâàííÿ
ïîðîæíèí ñåðöÿ.

Ç ìåòîþ âèâ÷åííÿ ìåõàí³çì³â ðîçâèòêó ïîðóøåíü ñåðöåâîãî ðèòìó âñ³ì õâîðèì ³ç ãðó-
ïè ïëàñòè÷íèõ îïåðàö³é íà äîîïåðàö³éíîìó åòàï³ âèêîíóâàëè åëåêòðîô³ç³îëîã³÷íå äîñë³-
äæåííÿ. Ó 58 (45%) ïàö³ºíò³â âèÿâëåíî äîäàòêîâ³ ïðîâ³äí³ øëÿõè, ùî áóëè ïðè÷èíîþ
ïîðóøåíü ðèòìó ñåðöÿ. Ïðè÷îìó ó 6 ç íèõ äîäàòêîâ³ ïðîâ³äí³ øëÿõè âèÿâëåí³ ïðè â³äñóò-
íîñò³ ñèìïòîì³â ñóïðàâåíòðèêóëÿðíî¿ òàõ³àðèòì³¿. Âñ³ì ïàö³ºíòàì ïàòîëîã³÷í³ ïðîâ³äí³
øëÿõè óñï³øíî óñóíóò³ ìåòîäîì àáëÿö³¿ (ÿê õ³ðóðã³÷íî¿, òàê ³ ðàä³î÷àñòîòíî¿). Íàøå äîñë³-
äæåííÿ ïîêàçàëî â³äñóòí³ñòü äîñòîâ³ðíî¿ ð³çíèö³ ó â³ääàëåíîìó ïåð³îä³ ïðè ïîð³âíÿíí³
ìåòîä³â õ³ðóðã³÷íî¿ òà ðàä³î÷àñòîòíî¿ àáëÿö³¿.

Ìè äîòðèìóâàëèñÿ êëàñè÷íèõ ïîêàçàíü äî âèêîíàííÿ îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ ó õâî-
ðèõ ç ÀÅ: íàÿâí³ñòü çàñò³éíî¿ ñåðöåâî¿ íåäîñòàòíîñò³, ö³àíîç òà àðèòì³ÿ.
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Ðèñ. 1. Âèäè ïëàñòè÷íèõ îïåðàö³é ïðè õ³ðóðã³÷íîìó ë³êóâàíí³ ÀÅ

Ð³çíîâèäè ðåêîíñòðóêòèâíèõ îïåðàö³é ïðåäñòàâëåíî íà ðèñ. 1.
Íàéá³ëüø ÷àñòî âèêîðèñòîâóâàëè ïëàñòèêó çà A. Carpentier. Îïåðàö³ÿ ñêëàäàºòüñÿ ç

òàêèõ åòàï³â:
1) âèñ³êàííÿ ïåðåäíüî¿ ñòóëêè ÒÊ ³ ÷àñòèíè çàäíüî¿ äëÿ äîñÿãíåííÿ àäåêâàòíî¿ ¿õ ìîá³ë-

³çàö³¿;
2) ïîçäîâæíÿ ïë³êàö³ÿ àòð³àë³çîâàíî¿ ïîðîæíèíè ³ ÷àñòèíè ïðàâîãî ïåðåäñåðäÿ ç ìåòîþ

êîíñòðóêö³¿ ÏØ òà çìåíøåííÿ ðîçì³ðó äèëàòîâàíîãî ïåðåäñåðäÿ;
3) ðîòàö³ÿ ïåðåäíüî¿ ñòóëêè çà ãîäèííèêîâîþ ñòð³ëêîþ ³ ¿¿ ô³êñàö³ÿ áåçïåðåðâíèì øâîì

äî çàíîâî ñòâîðåíîãî ê³ëüöÿ êëàïàíà;
4) óêð³ïëåííÿ ê³ëüöÿ ÒÊ çà äîïîìîãîþ ê³ëüöÿ A. Carpentier.

Ìåòîäèêà ïëàñòèêè çà Danielson ïîëÿãàº â ïë³êàö³¿ àòð³àë³çîâàíî¿ ïîðîæíèíè ÏØ
òà çàäíüî¿ òðèêóñï³äàëüíî¿ àíóëîïëàñòèêè. Ïë³êàö³ÿ äîñÿãàºòüñÿ øëÿõîì íàêëàäåííÿ
Ï-ïîä³áíèõ øâ³â íà çì³ùåíó îñíîâó ñåïòàëüíî¿ òà çàäíüî¿ ñòóëîê ³ ï³äòÿãàííÿì ¿¿ äî
ð³âíÿ ñïðàâæíüîãî ô³áðîçíîãî êëàïàííîãî ê³ëüöÿ. Òàêà ïë³êàö³ÿ, êð³ì òîãî, çíà÷íî ïî-
êðàùóº îêðóæí³ñòü äèëàòîâàíîãî ê³ëüöÿ. Øâè íå ïîâèíí³ íàêëàäàòèñÿ âçäîâæ ñåïòàëü-
íî¿ ñòóëêè, òîìó ùî ïåðåãîðîäêà íå ïîâèííà ïë³êóâàòèñÿ äëÿ çàïîá³ãàííÿ ïîøêîäæåí-
íþ ïðîâ³äíèõ øëÿõ³â. Çàñòîñóâàííÿ çàäíüî¿ àíóëîïëàñòèêè (Ï-ïîä³áíèé øîâ â³ä
êîì³ñóðè ì³æ ïåðåäíüîþ òà çàäíüîþ ñòóëêàìè äî ð³âíÿ íèæ÷å êîðîíàðíîãî ñèíóñà) äî-
çâîëÿº ðîòóâàòè ïåðåäíþ ñòóëêó çà ãîäèííèêîâîþ ñòð³ëêîþ, òèì ñàìèì ïåðåâîäÿ÷è ÒÊ
â ìîíîñòóëêîâèé.

Ðåçóëüòàòè. Ãîñï³òàëüíà ëåòàëüí³ñòü ñêëàëà 3,9% (5 ïàö³ºíò³â). Ó 13 ïàö³ºíò³â (10,1%)
ïëàñòèêà òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà (ÒÊ) áóëà äîïîâíåíà äâîíàïðàâëåíèì êàâîïóëüìîíàëü-
íèì àíàñòîìîçîì. Ïîêàçàííÿì äî âèêîíàííÿ ½ øëóíî÷êîâî¿ êîðåêö³¿ áóëà äèñôóíêö³ÿ òà
çíèæåíà ñêîðîòëèâ³ñòü ïðàâîãî øëóíî÷êà. Âñ³ì ïàö³ºíòàì òàêå äîïîâíåííÿ äî ïëàñòè÷-
íî¿ îïåðàö³¿ âèêîíàíå óñï³øíî. Ó â³ääàëåíîìó ïåð³îä³ îáñòåæåíî 120 ïàö³ºíò³â (97,6%).
Ëåòàëüíèõ âèïàäê³â íå áóëî. Ïîçèòèâíèé ðåçóëüòàò äîñÿãíóòî ó 116 (96,6%) ³ç 120 îáñòå-
æåíèõ ó â³ääàëåíîìó ïåð³îä³, ùî ï³äòâåðäæåíî ïîêðàùåííÿì ôóíêö³îíàëüíîãî êëàñó
NYHA (ðèñ. 2).
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Ðèñ. 2. Â³ääàëåí³ ðåçóëüòàòè (êëàñ NYHA) ï³ñëÿ ïëàñòèêè ÒÊ (n=120)

Ó 7 ïàö³ºíò³â (5,8%) ó â³ääàëåíîìó ïåð³îä³ âèêîíàíî ïîâòîðí³ îïåðàòèâí³ âòðó÷àííÿ
÷åðåç çá³ëüøåííÿ ñòóïåíÿ íåäîñòàòíîñò³ ÒÊ òà ïîã³ðøåííÿ ôóíêö³¿ ïðàâîãî øëóíî÷êà.
×îòèðüîì ïàö³ºíòàì óñï³øíî âèêîíàíî ïîâòîðíó ïëàñòè÷íó îïåðàö³þ, à òðüîì âèêîíàíî
ïðîòåçóâàííÿ ÒÊ.

²ç 58 ïàö³ºíò³â, ÿêèì âèêîíàëè àáëÿö³þ äîäàòêîâèõ ïðîâ³äíèõ øëÿõ³â, ó 4 ïàö³ºíò³â
(6,9%) ó â³ääàëåíîìó ïåð³îä³ áóâ ðåöèäèâ ñóïðàâåíòðèêóëÿðíèõ àðèòì³é. Óñ³ì ïàö³ºíòàì
óñï³øíî âèêîíàëè ïîâòîðíó àáëÿö³þ.

Âèñíîâêè. ÀÅ – ñêëàäíà âðîäæåíà âàäà ñåðöÿ, ùî ïîòðåáóº ñïåö³àëüíî¿ ïðîãðàìè ÿê
ä³àãíîñòèêè, òàê ³ õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ. Ïðîàíàë³çóâàâøè ìàòåð³àë, ìè ä³éøëè âèñíîâ-
êó, ùî, âèêîðèñòîâóþ÷è ïëàñòè÷í³ îïåðàö³¿, ìîæíà äîñÿãòè ãàðíèõ áåçïîñåðåäí³õ òà â³ä-
äàëåíèõ ðåçóëüòàò³â (90% ïàö³ºíò³â çíàõîäÿòüñÿ â I ³ II êëàñ³ NYHA). Çà íàøèì äîñâ³äîì,
ïëàñòè÷í³ îïåðàö³¿ ìîæóòü áóòè âèêîíàí³ ó 80% ïàö³ºíò³â.

Ó ïàö³ºíò³â ç³ ñêëàäíîþ àíàòîì³÷íîþ ôîðìîþ ÀÅ ³ íèçüêîþ ñêîðîòëèâ³ñòþ ïðàâîãî
øëóíî÷êà íåîáõ³äíî ïðîâîäèòè ñèìóëüòàíí³ îïåðàö³¿ (ïëàñòèêà ÒÊ ó êîìá³íàö³¿ ç äâîíà-
ïðàâëåíèì êàâàïóëüìîíàëüíèì àíàñòîìîçîì).
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Â ñòàòüå ïðåäñòàâëåí îïûò ïðîâåäåíèÿ ðåêîíñòðóêòèâíûõ îïåðàöèé ïî ïîâîäó àíîìàëèè Ýáø-
òåéíà (ÀÝ). Ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, ÀÝ äîñòàòî÷íî ðåäêàÿ ïàòîëîãèÿ, ÷àñòîòà êîòîðîé ñðåäè âñåõ
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âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ñåðäöà ñîñòàâëÿåò 0,5–1,0% [1]. Åñòåñòâåííîå òå÷åíèå ÀÝ èçó÷àëîñü ìíîãèìè
àâòîðàìè, íî àíàëèç ðåçóëüòàòîâ òàêèõ èññëåäîâàíèé çàòðóäíåí àíàòîìè÷åñêîé âàðèàáåëüíîñòüþ
ïîðîêà, îãðàíè÷åííûì ÷èñëîì íàáëþäåíèé îòäåëüíûõ èññëåäîâàòåëåé, ñåëåêöèåé áîëüíûõ îïðåäå-
ëåííûõ âîçðàñòíûõ ãðóïï è îòáîðîì íàèáîëåå òÿæåëûõ ãðóïï áîëüíûõ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà, àíîìàëèÿ Ýáøòåéíà, ðåêîíñòðóêòèâíûå îïåðàöèè.

Plastic Surgery in Surgical Treatment Ebsteins Anomaly

Lazoryshynets V.V., Truba Y.P., Rudenko K.V., Golovenko O.S,. Boiko S.M., Dyorday I.S., Perepeka I.A.,
Siromakha S.O., Spisarenko S.P., Malysheva T.A.

The article presents the experience of reconstructive surgery for Ebstein’s anomaly (EA). According to the
literature EA is a rare pathology with a frequency 0.5–1.0% from all congenital heart disease cases. The natural
history of EA studied by many authors, but the analysis of the results of such studies was difficult because of
anatomical variability, a limited number of observations in individual researchers, selection of patients with
certain age groups and selection of the most difficult groups of patients.

Key words: congenital heart disease, Ebstein’s anomaly, reconstructive surgery.


