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В статье изложен клинический случай одного из тяже
лых заболеваний -  врожденного порока сердца -  общее пред
сердие. Несмотря на крайне редкую встречаемость этого за
болевания, необходимо помнить о нем, чтобы как можно 
раньше выставить правильный диагноз, назначить необхо
димую симптоматическую терапию, и, таким образом, 
предотвратить развитие нежелательных осложнений.
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Общее предсердие характеризуется полным отсутствием межпредсердной перегородки 
или наличием только рудиментарных элементов слабо развитой межпредсердной перегородки. 
Частота встречаемости порока 0,1% -  чистая форма и 0,3 % в сочетании с другими сердечными 
аномалиями. Значительно чаще встречается у женщин.

По эмбриологическому происхождению выделяют отсутствие развития первичной и 
вторичной межпредсердной перегородок. Нарушение развития первичной перегородки приво
дит к поражению эндокардиальных подушек, поэтому наблюдается поражение атриовентрику
лярных клапанов, в основном, митрального. Однако сочетание с различными сопутствующими 
синдромами не исключает также наследственный характер заболевания.

Имеется одна единая предсердная камера и два предсердных ушка. Иногда сохраняется 
рудимент межпредсердной перегородки. При неосложненном варианте оба атриовентрикуляр
ных клапана сформированы правильно. В случае, когда нижней частью дефекта является кла
панное кольцо, имеется расщепление переднемедиальной створки митрального клапана. Когда 
же нижний край дефекта образован межжелудочковой перегородкой, может быть расщепление 
трикуспидального клапана.

Дефекту часто способствует аномальный дренаж легочных вен -25%. Аномальный дре
наж системных вен -  50%. Дефект межжелудочковой перегородки -  20%. Клапанный стеноз 
легочной артерии -  2%. Сопутствующая экстракардиальная патология при общем предсердии 
является отсутствие селезенки (Ruttenberg H.D.et al, 2004) и эктодермальная дисплазия и поли- 
дактия Эллиса -  Ван Кревельда.

Гемодинамика при чистой форме первичного дефекта межпредсердной перегородки 
или общего предсердия гемодинамически соответствует большому дефекту межпредсердной 
перегородки. Общее предсердие в сочетании с расщеплением переднемедиальной створки либо 
септальной створки трикуспидального клапана гемодинамически соответствует нарушениям, 
характерным для неполной формы атриовентрикулярного септального дефекта.

Порок проявляется с первых дней жизни одышкой, нерезко выраженым цианозом и 
наличием систолического шума. Границы сердца расширены. Первые дни жизни осложняются
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зачастую  проявлениям и недостаточности кровообращ ения. А нтенатально определяется увел и 
чение разм еров сердца за счет увеличения предсердной области. М еж предсердная перегродка 
отсутствует.
Больш им подспорьем  после рож дения в диагностике первичного деф екта м еж предсердной п е 
регородки с расщ еплением  митральной створки является электрокардиограмма: регистрирует
ся нехарактерное для новорож денны х отклонение электрической оси влево.

ФКГ: ш ум  изгнания регистрируется во втором  м еж реберье слева, второй тон расщ еплен 
ш ироко и ф иксированно. В области проекции верхуш ки -  систолический ш ум м итральной ре- 
гургитации.

ЭК Г обнаруж ивает отклонение электрической оси сердца вправо (угол а от +90° до 
+150°), признаки гипертроф ии П Ж  (в правы х грудны х отведениях, в отведении aVR регистри
руется вы сокоамплитудны й зубец R), а в 10% случаев и правого предсердия (во 2-3-м  отведени
ях увеличен и заострен зубец Р). У  половины  больны х им еется блокада правой нож ки пучка Ги- 
са, в ряде случаев -  зам едление атриовентрикулярной проводим ости с интервалом  PQ, дости
гаю щ им  0,24 с.

Рентгенологическая картина неспециф ична. У  всех больны х наблю дается усиление л е
гочного рисунка за счет переполнения артериального русла, вы бухание ствола Л А, сердце у в е
личено в разм ерах за счет ПЖ . У  40%  больны х вы раж ена пульсация артерий легких.

Эхокардиограф ия дает ценную  инф орм ацию  о патологии. Регистрируется единая п ред
сердная полость, обы чно больш их разм еров. П ри наличии расщ епления створки -  признаки 
митральной недостаточности, степень вы раж енности которой определяется при допплеровском  
исследовании. П ри М -сканировании им еется признак "гусиной ш еи" -  соприкосновение перед
ней створки митрального клапана с м еж ж елудочковой перегородкой.

Заболевание протекает сравнительно благополучно, продолж ительность жизни, по д а н 
ным  Nadas A .S. et Fyler D. (2003) меньш е, чем при деф екте м еж предсердной перегородки. П ро
гноз связан со степенью  наруш ения внутрисердечной гемодинамики, а именно: от величины  и 
направленности сброса крови и степени м итральной регургитации. Х ирургическое устранение 
деф екта м еж предсердной перегородки -  единственны й эф ф ективны й м етод лечения.

В качестве прим ера представляем  клинический случай.
Больная К., 46 лет, поступила в сентябре 2012 г. в ревм атологическое отделение гор од

ской клинической больницы  № 2 с ж алобам и на тупы е, давящ ие боли за грудиной с иррадиаци
ей под левую  лоп атку в покое, оды ш ку при небольш ой ф изической нагрузке, перебои в области 
сердца преимущ ественно ночью , периодическую  слабость и головокруж ение -  3-4 раза в месяц, 
связанную  с пониж ением  артериального давления до 60/40 мм. рт. ст.

Из анамнеза известно, что впервы е вы ш еперечисленны е ж алобы  появились в двадц а
тилетнем  возрасте. Л ечилась самостоятельно. П риним ала нитроглицерин, валидол. К онсульти
рована кардиохирургом, от рекомендованной операции больная отказалась. П оследнее время 
сим птом ы  начали учащ аться и усиливаться. Н еоднократно вы зы вала бригаду скорой помощ и. 
В сентябре 2012 г. обратилась самостоятельно в приемное отделение городской клинической 
больницы  № 2 и бы ла госпитализирована в ревм атологическое отделение.

При осмотре состояние тяж елое, пониж енного питания, вес 38 кг, рост 161 см, индекс 
массы  тела 14, кож ны е покровы  и видим ы е слизисты е бледны е, цианотичны е. О теков нет. Ч а
стота ды хательны х движ ений (ЧДД) 20-22 в минуту, ды хание везикулярное, хрипов нет. Грани
цы  сердечной тупости: правая граница сердца -  +2 см от правого края грудины, верхняя грани 
ца сердца -  на уровне второго меж реберья, левая граница сердца -  +3 см от левой срединно
клю чичной линии. Тоны  сердца приглуш ены . Ч астота сердечны х сокращ ений (ЧСС) 80 в м и н у
ту, артериальное давление (АД) 90/60 мм. рт. ст. Ж ивот мягкий, безболезненны й. П ечень по 
Курлову 9-8-7 см, при пальпации безболезненная.

При обследовании обращ ает внимание:
1) общ ий анализ крови: эритроциты  5,7x10 12̂  гем оглобин 100 г/л, цветовой пока

затель 0,52;
2) ЭКГ: ниж непредсердны й ритм, Ч СС -  71 в минуту, единичны е одиночны е ж елу

дочковы е экстрасистолы , гипертроф ия л евого ж елудочка, вторичны е изменения 
процессов реполяризации

3) ЭХОКС: врож денны й порок сердца (отсутствие м еж предсердной перегородки, 
деф ект м еж ж елудочковой перегородки), вы раж енная митральная и трикуспи- 
дальная недостаточность, легочная гипертензия 140 мм. рт. ст.;

4) УЗИ  органов брю ш ной полости: отсутствие селезенки.
В результате проведенного обследования вы ставлен диагноз: Врож денны й порок сердца 

-  отсутствие м еж предсердной перегородки, деф ект м еж ж елудочковой перегородки, н едоста
точность м итрального клапана, недостаточность трикуспидального клапана, вы сокая легочная
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гипертензия. В ходе стационарного лечения (15 дней) проводилась терапия: -  кардиом агнил 75 
мг 1 раз в день, верош пирон 100 мг 1 раз в день, кораксан 5 м г 2 раза в день, калия хлорид 10% -  
20 м л в/в капельно, м агния сульф ат 20% -  5 мл в/в, гепарин 5 тыс. М Е п/к 2 раза в день.

Д анная терапия привела к полож ительному результату: уменьш ились боли за грудиной, 
одыш ка, вы росла толерантность к ф изическим  нагрузкам, перебои в области сердца стали зн а
чительно реж е.

Больная вы писана с рекомендациями: кардиом агнил 75 м г 1 раз в день длительно. ве- 
рош пирон 100 м г 1 раз в день длительно, кораксан 5 м г 2 раза в день под контролем  частоты 
сердечны х сокращ ений.

Таким  образом, врож денны й порок сердца (общ ее предсердие) является тяж елы м  забо
леванием  с неблагоприятны м  прогнозом. Современны е м етоды  лечения позволяю т сущ ествен 
но уменьш ить клинические проявления заболевания, повы сить переносим ость ф изических 
нагрузок пациентами, улучш ить качество ж изни, увеличить её продолж ительность.

В настоящ ее время хирургическая операция по ликвидации дефекта м еж предсердной 
перегородки проводится в условиях искусственного кровообращ ения, гипотерм ии 28-300С. Д е
ф екты диаметром м енее 3 м м  уш иваю т, а больш его диаметра закры ваю т заплатой из ауто-, ксе- 
поперикарда или синтетики.
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In article the clinical case of one of a serious illness -  congenital 
heard disease -  common auricle, is stated. In spite of the fact that it meets 
extremely seldom, it is necessary to remember it as soon as possible to ex
pose the correct diagnosis, to appoint necessary symptomatic therapy, and, 
thus, to prevent development of undesirable complications.
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