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Приводятся клинические данные пациентки 39 лет с корригированной транспозицией магистральных 
артерий, сочетающейся с полной атриовентрикулярной блокадой и проведением по дополнительному пути. 
Обсуждаются особенности изменений в строении проводящей системы, нарушения ритма и проводимости, 
характерные для этого редкого врожденного порока сердца.
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Clinical data of a 39-year-old patient with corrected transposition of the great arteries, combined with 
complete atrioventricular block and conduction along an accessory pathway, are presented. The features of changes 
in the structure of the conduction system, rhythm and conduction characteristic of this rare congenital heart disease 
are discussed.
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В «Вестнике аритмологии» №1 за 2023 год были 
опубликованы необычные результаты холтеровского 
мониторирования (ХМ) электрокардиограммы (ЭКГ) 
пациентки [1]. Читателям была предоставлена возмож-
ность самостоятельно проанализировать данные ХМ 
ЭКГ и сформировать свою точку зрения о причинах 
выявленных изменений. Они были обусловлены на-
личием у больной редкого врожденного порока сердца 
(ВПС) - корригированной транспозиции магистраль-
ных артерий (КТМА).

КТМА составляет менее 1% от всех ВПС. Важней-
шей отличительной анатомической характеристикой 
КТМА является атриовентрикулярная (АВ) и вентри-
куло-артериальная дискордантность, в результате чего 
формируется физиологически «нормальная» циркуля-
ция крови. У пациентов с КТМА морфологически пра-
вое предсердие (ПП) через двустворчатый «митраль-
ный» АВ клапан соединено с морфологически левым 
желудочком (ЛЖ), который в свою очередь соединен со 
стволом легочной артерии. Соответственно, морфоло-
гически левое предсердие (ЛП) через трехстворчатый 
«трикуспидальный» АВ клапан соединено с морфоло-
гически правым желудочком (ПЖ), который соединен 
с восходящей аортой. Как следствие, морфологически 
ЛЖ находится в «легочной» позиции, обеспечивая ле-
гочный кровоток, тогда как морфологически ПЖ - в 
«системной» позиции, обеспечивая системную цир-
куляцию. В результате, с течением времени возникает 
дисфункция системного, морфологически ПЖ с разви-
тием сердечной недостаточности. Двойная дискордант-
ность при КТМА может встречаться как изолированно, 
так и в сочетании с другими внутрисердечными маль-
формациями: инверсией предсердий, предсердным 
изомеризмом, декстрокардией 
(25%) [2], дефектом межжелу-
дочковой перегородки (70-80%) 
[3], атрезией легочной артерии 
и рядом других. 

Для пациентов с КТМА 
характерны нарушения ритма и 
проводимости, ассоциирован-
ные с пороком. Так, у пациен-
тов с КТМА в 10% выявляется 
полная АВ блокада, у 20-30% 
пациентов - АВ блокада 1 и 2 
степени, остальные пациенты 
имеют высокий риск развития 
спонтанной полной АВ блока-
ды, оцениваемый в 2% в год в 
течение жизни [4]. В 38% у па-
циентов с КТМА выявляются 
предсердные нарушения ритма 
сердца [5]. В связи с двойной 
дискордантностью проводящая 
система сердца у пациентов с 
КТМА имеет существенные 
особенности. У пациентов с 
КТМА и нормальной позицией 
предсердий обычно располо-
женный задний АВ узел гипо-
плазирован и не соединяется с 

дальнейшими элементами проводящей системы, пе-
редний АВ узел локализуется ниже устья правого ушка 
вблизи латерального края фиброзного контакта право-
го АВ (митрального) и пульмонального клапана (см. 
рис. 1). Данный аномальный АВ узел дает начало отхо-
ждению пучка Гиса, который проходит фиброзный тре-
угольник, продолжаясь в субэндокардиальной зоне ми-
окарда желудочка. По достижению межжелудочковой 
перегородки пучок Гиса отклоняется кзади вдоль пе-
регородки, давая левую ветвь пучка на правую сторону 
и правую ветвь пучка на левую сторону. У пациентов 
с инверсией предсердий прохождение проводящих пу-
тей напоминает нормальное, с расположением АВ узла 
кзади. После деления на ветви, возможно дальнейшее 
продолжение проводящих путей в качестве слепо за-
канчивающегося переднего разветвления, не соединя-
ясь с другим АВ узлом, расположенным кпереди [6].

Пациентка, 39 лет, обратилась к кардиохирургу 
с жалобами на нарастающую за последний год одыш-
ку, снижение толерантности к физическим нагрузкам, 
пресинкопальные состояния. О врожденной КТМА из-
вестно с 4-х лет. В детском возрасте проводилось зон-
дирование полостей сердца в НИИ им. акад. Е.Н.Ме-
шалкина (Новосибирск), коррекция ВПС не показана. 
Наблюдалась у кардиолога по месту жительства. В 
2007 году выявлены изменения на ЭКГ, расценены как 
феномен WPW, оперативное лечение не предлагалось. 
В анамнезе 2 родов, дети здоровы, ВПС и нарушения 
ритма не диагностированы ни у одного из детей. При 
обращении в ФЦССХ Красноярска в октябре 2022 года 
консультирована кардиохирургами - коррекция ВПС не 
показана в виду сохранной функции системного клапа-
на, пациентка была направлена к аритмологу с целью 

Рис. 1. Анатомия проводящей системы при врожденной корригированной 
транспозиции магистральных артерий. Свободная стенка правораспо-
ложенных камер вырезана для визуализации перегородки. Представлены 
по два атриовентрикулярных узла (АВУ) и пучка Гиса. Примечание: Ао - 
аорта; ЛЖ - левый желудочек; МК - митральный клапан; ЛА - легочная 
артерия; ПП - правое предсердие. Модифицировано из [8].
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решения вопроса о необходимости проведения радио-
частотной аблации (РЧА) дополнительного пути про-
ведения (ДПП). По данным ХМ ЭКГ выявлена посто-
янная полная АВ блокада, изменения формы комплекса 
расценены как интермиттирующий феномен WPW 
(PQ - 100 мс, QRS 120 мс, дельта волна в отведениях 
V2-V6), такие же изменения регистрируются на ЭКГ.

Трансторакальная эхокардиография. ПП: раз-
мер В-режиме - 4,0 см, объем - 50 мл. ЛП: размер в 
М-режиме - 4,4 см, объем - 62 мл. ПЖ: не расширен. 
Систолическое давление в легочной артерии 37 мм 
рт.ст. Нижняя полая вена: размер - 2,3 см, коллаби-
рует на вдохе менее 50%. «Трикуспидальный» клапан: 
кольцо - 3,7 см, регургитация 2-3 ст. «Митральный» 
клапан: кольцо - 3,2 см, регургитация 1-2 ст. ЛЖ: за-
дняя стенка в диастолу - 0,7 см, межжелудочковая пе-
регородка в диастолу - 1 см, конечный диастолический 
размер - 3,9 см, фракция выброса по Simpson - 60%. 
ПЖ: конечный диастолический объем - 78 мл, конеч-
ный систолический объем - 34 мл, фракция выброса - 
56%. Аорта: дуга - 2,5 см, нисходящая - 3,4 см, брюш-
ная - 1,7 см, максимальный градиент давления - 8 мм 

рт.ст. Легочная артерия: градиент 12 мм рт.ст., ре-
гургитация 1 ст. Дополнительно: перегородки целые, 
по монитору экстрасистолия. Заключение. Эхокарди-
ографическая картина КТМА. ПЖ слева, системный, 
от него отходит аорта. ЛЖ справа, от него отходит 
ЛА. Перекрест кровотока на уровне магистральных 
сосудов и предсердий. Митральная недостаточность 
1-2 ст. Систолическая функция системного ПЖ со-
хранена. Трикуспидальная недостаточность 2-3 ст. 
Диастолическая функция ПЖ нарушена по 2 типу. 
Выраженная гипертрофия стенок ПЖ. Сократитель-
ная способность миокарда ЛЖ удовлетворительная. 
Перикардиального, плеврального выпота нет. Легоч-
ная гипертензия, СДЛА 37 мм рт.ст. (определена по 
сбросу на «митральном» клапане). Легочная артерия 
расположена спереди и справа от аорты. Восходящая 
аорта и дуга справа (норма).

Пациентка госпитализирована в ФЦССХ Крас-
ноярска с диагнозом: ВПС. Корригированная транспо-
зиция магистральных сосудов. Транзиторная АВ-бло-
када 3 ст. Транзиторная АВ-блокада 2 ст, Мобитц 2. 
Интермиттирующий феномен WPW. Проведено дооб-
следование, по результатам которого подтверждена 
полная АВ блокада, функция синусового узла оценена 
как сохранная, изменения формы комплекса QRS рас-
ценены как феномен WPW, интермиттирующий тип. 
18.11.2022 года имплантирован электрокардиости-
мулятор (ЭКС) с эндокардиальной стимуляцией в ре-
жиме DDD (рис. 2, 3). В раннем послеоперационном 
периоде у пациентки развилось осложнение - левосто-
ронний пневмоторакс, наложен плевральный дренаж. 
Осложнение купировалось в течение 3 суток.

При выписке прослеживается положительная ди-
намика: у пациентки купирована одышка, пресинкопаль-
ные состояния, увеличилась толерантность к физиче-
ским нагрузкам. Решено от РЧА ДПП воздержаться, 
показано наблюдение в динамике. Через 3 месяца после 
операции в телефонном разговоре пациентка отмечает 
значительное улучшение самочувствия, описывает сим-
птомы СН, характерные для 1 функционального класса 
по NYHA. Контрольный осмотр запланирован через 6 

месяцев после имплантации 
ЭКС в условиях поликлиники 
ФЦССХ. Предполагается про-
ведение: программирования 
ЭКС, ХМ ЭКГ, транстора-
кальной и чреспищеводной эхо-
кардиографии, магнитнорезо-
нансной томографии сердца, 
повторной консультации кар-
диолога поликлиники ФЦССХ 
с определением показаний для 
протезирования системного 
клапана. 

У пациентов с КТМА 
описано чередование полной 
АВ блокады и проведения по 
ДПП [7]. Интересными осо-
бенностями представленных 
ними данных ХМ ЭКГ явля-
ются появление АВ блокады Рис. 3. ЭКГ пациентки после имплантации электрокардиостимулятора.

Рис. 2. Рентгенограмма грудной клетки пациентки.
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второй степени второго типа на фоне следования ком-
плексов P-QRS-Т с признаками предвозбуждения, а 
также наличие ретроградного вентрикулоатриального 
проведения на фоне полной АВ блокады и следующих 
в своем ритме «узких» комплексов QRS [1]. Известно, 
что у пациентов с КТМА наряду с АВ блокадой разви-
ваются тахиаритмии, в том числе, связанные с наличи-
ем ДПП [8]. Таким больным, как правило, требуется 
проведения радиочастотной катетерной аблации, что 
может быть связано с определенными техническими 
трудностями [9, 10]. Обсуждаемая больная жалобы 

на приступы сердцебиения не предъявляла. Предпо-
ложить, что выявленные у больной при ХМ ЭКГ [1] 
нарушения ритма и проводимости связаны с наличием 
ВПС можно было на основании высокой амплитуды 
волн Р (во II отведении она превышает 300 мкВ) и не-
обычной конфигурации комплексов QRS с признаками 
предвозбуждения. В компактной части этих комплек-
сов (следующей после дельта волны) в правых груд-
ных отведениях превалируют зубцы R, а в левых - S, 
что вряд ли можно объяснить чем-то иным, кроме как 
наличием ВПС.
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