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Аннотация. Около 11% детских смертей приходится на тяжелые врожденные пороки серд-

ца. К таким порокам развития относится аномалия Эбштейна, которая относится к орфан-

ным порокам. Морфологической основой данной патологии является смещение трикуспидально-

го клапана в полость правого желудочка. Помимо этого, в ряде случаев могут наблюдаться де-

фекты межжелудочковой перегородки и различные варианты нарушения проводимости. Кли-

ническая картина имеет полиморфный характер и зависит от возраста больного и анатомиче-

ских особенностей. Ключевым моментом реабилитации детей с таким пороком развития бу-

дут индивидуально подобранные физические нагрузки. При этом важно учитывать возраст ре-

бенка, индивидуальные особенности течения заболевания. В настоящее время был описан метод 

физической реабилитации детей после операции на сердце, включающий трехэтапные трени-

ровки. В данной статье представлен анализ истории болезни пациентки с диагнозом аномалия 

Эбштейна, перенесшей кардиохирургическую операцию. Нами был разработан план реабилита-

ции раннего восстановительного периода. 

Ключевые слова: аномалия Эбштейна; орфанные заболевания; пороки развития; реабилита-
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Врожденные пороки сердца – одна из глав-

ных причин детской смертности, на которую 

приходится 11% всех случаев летального ис-

хода, связанных с врожденными патологиями 

развития. Эти пороки характеризуются разно-

образными анатомическими и функциональ-

ными отклонениями, возникающими из-за 

нарушения нормального эмбрионального раз-

вития, что приводит к формированию сердца 

с аномальной структурой и, как следствие, к 

различным функциональным расстройствам. 

В данной статье представлен клинический 

случай редкого врожденного порока сердца – 

аномалии Эбштейна. Аномалия Эбштейна 

(АЭ) – это орфанный врожденный порок 

сердца, встречающийся с частотой от 0,5 до 

1% по данным мировой научной литературы. 

При АЭ трикуспидальный клапан (ТК) сме-

щается в полость правого желудочка (ПЖ) в 

направлении верхушки сердца. Кроме того, 

часто наблюдаются дефекты межжелудочко-

вой перегородки и нарушения проводимо-

сти [1]. 

АЭ характеризуется рядом специфических 

изменений в структуре ТК: перегородочная и 

нижняя створки смещаются в направлении 

верхушки сердца, а передняя створка может 

существенно удлиняться и содержать фе-

нестрирующие отверстия. Эти изменения 

приводят к формированию предсердного сег-

мента в полости ПЖ. Несмотря на сохранение 

анатомической целостности фиброзного 

кольца, его размеры могут значительно уве-

личиваться. В результате аномального распо-

ложения ТК правый желудочек делится на две 

части: дистальный отдел, где функционирует 

нормально, и проксимальный отдел, который 

представляет собой атриализованную 

часть [2]. 

В связи с особым строением правых отде-

лов сердца, дефекты межжелудочковой пере-

городки играют компенсаторную роль. 

Наиболее часто при АЭ встречается функцио-

нирующее открытое овальное окно. ПЖ мо-

жет быть значительно уменьшен в объеме, а 

его сократительная способность снижена, что 

приводит к снижению функциональных воз-
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можностей ПЖ по сравнению с нормальным 

сердцем. Это объясняет право-левый сброс 

крови, направленный на разгрузку ПЖ. В ре-

зультате развивается артериальная десатура-

ция [3-5]. 

Кроме упомянутых дефектов межжелудоч-

ковой перегородки, к сопутствующим заболе-

ваниям относятся нарушения сердечной про-

водимости. В частности, при АЭ часто встре-

чаются синдром WPW и полная блокада пра-

вой ножки пучка Гиса (ПБПНПГ). Синдром 

WPW характеризуется тем, что правый желу-

дочек возбуждается через дополнительные 

проводящие пути (ДПП). Эти пути формиру-

ются из-за наличия соединительной ткани в 

местах расположения нормальных проводя-

щих путей, что затрудняет или полностью 

нарушает передачу возбуждения по анатоми-

чески правильным структурам. Расположение 

ДПП может варьироваться, но наиболее ти-

пично их нахождение вдоль межжелудочко-

вой перегородки и задней части истинного 

атриовентрикулярного кольца [6]. 

Врожденные аномалии и наличие соедини-

тельной ткани приводят к тому, что правая 

ножка пучка Гиса не возбуждается должным 

образом, что вызывает ПБПНПГ. Из-за этого 

импульс к правому желудочку передается в 

обратном направлении, от одной клетки к 

другой, начиная с кардиомиоцитов левого же-

лудочка. С течением времени у пациентов мо-

гут возникать предсердные тахиаритмии или 

фибрилляция предсердий. 

Клинические симптомы могут сильно ва-

рьироваться в зависимости от возраста паци-

ента и анатомических особенностей. АЭ мо-

жет быть обнаружена еще до рождения, что 

указывает на неблагоприятный прогноз и зна-

чительное смещение ТК к верхушке серд-

ца [6]. 

Современные подходы к реабилитации 

В целом кардиореабилитация включает в 

себя структурированные аэробные трениров-

ки на велоэргометрах или беговых дорожках. 

В детской практике часто отдают предпочте-

ние занятиям в игровой форме, поскольку 

считается, что такой подход значительно по-

вышает интерес и мотивацию у пациентов [7]. 

В программу реабилитации обязательно 

должны быть включены физические нагрузки. 

Подбирать их необходимо индивидуально. 

Перед этим рекомендуется проводить тред-

мидл-тест, позволяющий достоверно оценить 

функциональное состояние организма для 

адекватного дозирования физической нагруз-

ки. Он позволяет не допускать чрезмерных 

тренировок у неготовых к этому пациен-

тов [8]. Регулярная организованная ранняя 

физическая активность у детей с корригиро-

ванными ВПС приводит к формированию и 

закреплению здоровых привычек в более 

старшем возрасте. Функциональные возмож-

ности ребенка всегда зависят от типа ВПС, 

результата кардиохирургической коррекции 

порока, возраста и пола. Решение о допуске 

ребенка к физической нагрузке должно при-

ниматься индивидуально, учитывая тяжесть и 

особенности течения заболевания, а также 

особенности послеоперационного периода. 

При этом необходимо учитывать интенсив-

ность тренировок и их количество. Физиче-

ская нагрузка, включающая в себя статиче-

ские и аэробные упражнения, способствуют 

улучшению состояния пациента, а также ста-

новится профилактикой развития других па-

тологий сердечно-сосудистой системы, сни-

жают количество госпитализаций больного в 

стационар. Большинство пациентов могут 

спокойно заниматься физической нагрузкой 

умеренной интенсивности, лишь небольшому 

количеству больных рекомендуется легкая 

физическая активность. При этом важно от-

метить, что полностью физическая активность 

никогда не исключается. 

Дозированные физические нагрузки явля-

ются основой кардиореабилитации. Согласно 

рекомендациям American Heart Association 

(2020), оптимальными считаются: 

1) аэробные нагрузки низкой и средней ин-

тенсивности (ходьба, плавание, велотрена-

жер) – 3-5 раз в неделю по 30-60 минут; 

2) силовые упражнения с малым весом (10-

15 повторений) – 2-3 раза в неделю; 

3) дыхательная гимнастика и упражнения 

на координацию. 

На базе Национального медицинского ис-

следовательского центра сердечно-сосудистой 

хирургии им. А.Н. Бакулева в 2024 г. был 

описан метод физической реабилитации детей 

после операции на сердце, включающий трех-

этапные тренировки. 

Первый этап. Разминка (3-5 минут). 

Включает дыхательные упражнения и упраж-

нения для различных мышечных групп с ак-
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центом на нижние конечности, выполняемые 

с низкой интенсивностью. В частности, вы-

полняются: сжимание и разжимание кистей 

рук в течение 30 секунд (3 повторения); вра-

щение в лучезапястных суставах в течение 30 

секунд (3 повторения); подъем плеч вверх на 

вдохе и опускание на выдохе (5 повторений); 

подъем на носки с удержанием на 1 секунду и 

возвращение в исходное положение (руки на 

поясе).  

Второй этап. Дозированная ходьба на бе-

говой дорожке (начальная длительность – 6 

минут). Скорость фиксированная – 2,7 км/ч. 

Длительность постепенно увеличивают до 15 

минут. Используется беговая дорожка с под-

весом, что минимизирует нагрузку на груд-

ную клетку. Во время тренировки контроли-

руются показатели: ЭКГ, артериальное давле-

ние, сатурация, частота сердечных сокраще-

ний.  

Третий этап. Заминка (3-5 минут). Вклю-

чает упражнения для различных мышечных 

групп в сочетании с дыхательными упражне-

ниями.  

Общее время одной тренировки составляет 

12-25 минут. Курс состоит из 14 тренировок.  

Результаты реабилитации. Метод обес-

печивает: ускорение адаптации к физическим 

нагрузкам; снижение рисков послеопераци-

онных осложнений, таких как экссудативный 

перикардит, плеврит и застойные явления в 

легких. 

Материалы и методы исследования 

По результатам анализа медицинской до-

кументации в ВО ОДКБ №1 было зарегистри-

ровано и регулярно наблюдалось у кардиоло-

га 5 пациентов с диагнозом аномалия 

Эбштейна. Ниже представлен случай тяжело-

го течения заболевания, из-за чего возникла 

необходимость кардиохирургической коррек-

ции. 

Пациентка К., 3 года. Диагноз основной: 

Врожденный порок сердца (ВПС): Аномалия 

Эбштейна. Состояние после хирургического 

лечения: Протезирование трикуспидального 

клапана (ТК) механическим протезом AST 

№23 (дата операции: 202X г.). Осложнения: 

НК 0-I ст. Блокада правой ножки пучка Гиса 

(БПНПГ). 

Анамнез заболевания и динамика наблю-

дения. Диагноз «Аномалия Эбштейна» был 

верифицирован в раннем неонатальном пери-

оде в отделении патологии новорожденных 

№2 БУЗ ВО «ВОДКБ №1». После стабилиза-

ции состояния на 5-е сутки ребенок был вы-

писан под наблюдение детского кардиолога 

по месту жительства. Диспансерное наблюде-

ние в течение первого года жизни (осмотры в 

3 и 9,5 мес.) выявило прогрессирующее 

ухудшение гемодинамических показателей. В 

возрасте 3 месяцев: аускультативно регистри-

ровались систолический шум с максимумом 

на верхушке и расщепление II тона над легоч-

ной артерией. В возрасте 9,5 месяцев: отмече-

но расширение зоны аускультации шума 

(вдоль левого края грудины), появление тран-

зиторного цианоза носогубного треугольника 

при физическом напряжении (крике). Несмот-

ря на отсутствие плановых госпитализаций и 

специфической медикаментозной терапии на 

ранних этапах, состояние пациентки к 3-

летнему возрасту характеризовалось отрица-

тельной динамикой в виде снижения толе-

рантности к физическим нагрузкам и повы-

шенной утомляемости. 

Диагностические данные. При комплекс-

ном обследовании перед операцией выявлено: 

ЭКГ: признаки блокады правой ножки пучка 

Гиса, отклонение электрической оси сердца 

вправо, признаки перегрузки правого пред-

сердия. Эхо-КГ: морфологические признаки 

аномалии Эбштейна (смещение створок ТК в 

полость правого желудочка, частичная атриа-

лизация ПЖ). Зафиксирована тотальная недо-

статочность трикуспидального клапана с вы-

раженной дилатацией правых отделов сердца.  

На основании клинико-инструментальных 

данных (наличие симптоматики и критиче-

ской регургитации на ТК) было принято ре-

шение о необходимости радикальной коррек-

ции порока. Хирургическое лечение и после-

операционный период.  

Хирургическое лечение и послеопераци-

онный период. В возрасте 3 лет пациентка 

была госпитализирована в ФГБУ «НМИЦ 

ССХ им. А.Н. Бакулева». Выполнена опера-

ция: протезирование трикуспидального кла-

пана механическим протезом AST №23. Тече-

ние раннего послеоперационного периода 

осложнилось явлениями сердечной недоста-

точности, патогенетически обусловленной 

исходной выраженной перегрузкой правых 

камер сердца и адаптацией к новым условиям 
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внутрисердечной гемодинамики. Проводилась 

инотропная и диуретическая поддержка. 

Результаты и исходы. На фоне проводи-

мой терапии состояние пациентки стабилизи-

ровалось. На 14-е сутки ребенок выписан в 

удовлетворительном состоянии. Объективно 

при выписке: кожные покровы обычной 

окраски, цианоза нет. Аускультативно выяв-

ляется функциональный систолический шум в 

проекции ТК (соответствует работе механи-

ческого протеза). Клинический статус: НК 0-

I ст. Рекомендовано пожизненное диспансер-

ное наблюдение кардиолога и прием антикоа-

гулянтной терапии под контролем МНО. 

Программа реабилитации. Нами была 

предложена программа реабилитации в ран-

нем восстановительном периоде (первые 3-6 

месяцев): 

1. Амбулаторный контроль кардиолога по 

месту жительства не реже 1 раза в месяц. 

Обязательный мониторинг МНО в связи с 

приемом антикоагулянтов. 

2. Двигательный режим: щадящий первые 

3 месяца с обязательным дневным сном или 

отдыхом, ограничение бега и прыжков для 

консолидации грудины. Ежедневные прогул-

ки на свежем воздухе 1-2 раза в день в тече-

ние 1-1,5 часов в спокойном темпе, при необ-

ходимости – отдых во время прогулки.  

3. ЛФК: индивидуальные занятия с посте-

пенным увеличением нагрузки, исключая ста-

тические упражнения. С 4-го месяца – пере-

ход к щадяще-тренирующему режиму (плава-

ние без ныряния, велосипед по ровной по-

верхности). 

4. Дыхательная гимнастика: игровая форма 

(упражнения «сдувание одуванчика», мыль-

ные пузыри). 

5. Диетотерапия: дробное сбалансирован-

ное питание (5-6 раз в день), ограничение со-

ли. Контроль потребления витамина К (зеле-

ные овощи) для стабильности действия вар-

фарина. 

6. Рекомендуется рассмотреть варианты 

санаторно-курортного лечения в учреждении 

кардиологического профиля. 

 

Выводы по результатам исследования: 

1. Прогрессирующий характер патологии: 

Аномалия Эбштейна характеризуется риском 

быстрого нарастания трикуспидальной недо-

статочности в первые годы жизни, что требу-

ет тщательного Эхо-КГ мониторинга даже 

при отсутствии клинических жалоб в неона-

тальном периоде. 

2. Эффективность радикальной коррекции: 

Протезирование ТК в возрасте 3 лет позволи-

ло устранить критическую регургитацию и 

купировать явления цианоза, однако привело 

к необходимости пожизненной антикоагу-

лянтной терапии. 

3. Важность этапной реабилитации: Со-

временные методы физической реабилитации 

детей после операций на сердце, включающие 

трехэтапные тренировки (разминка, дозиро-

ванная ходьба на беговой дорожке, заминка) 

общей продолжительностью 12-25 минут кур-

сом 14 занятий, обеспечивают ускорение 

адаптации к физическим нагрузкам и сниже-

ние рисков послеоперационных осложнений. 

Предложенная программа реабилитации, со-

четающая умеренную физическую активность 

и специфическую дыхательную гимнастику, 

способствует профилактике застойных явле-

ний и адекватной адаптации правого желу-

дочка к работе в условиях механического 

протеза. 

4. Комплексный подход: Успех лечения 

пациентов с аномалией Эбштейна напрямую 

зависит от преемственности между кардиохи-

рургическим стационаром и амбулаторным 

звеном, а также от обучения родителей мето-

дам контроля антикоагулянтной терапии и 

распознаванию симптомов декомпенсации. 

5. Пациенты с механическими протезами 

клапанов сердца требуют пожизненного дис-

пансерного наблюдения кардиолога и посто-

янного приема антикоагулянтной терапии под 

контролем МНО для профилактики тром-

боэмболических осложнений. Ранняя органи-

зованная физическая активность у детей с 

корригированными ВПС способствует фор-

мированию здоровых привычек в более стар-

шем возрасте и улучшению качества жизни. 
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Abstract. Severe congenital heart defects account for about 11% of childhood deaths. Such malfor-

mations include Ebstein's anomaly, which refers to orphan defects. The morphological basis of this pa-

thology is the displacement of the tricuspid valve into the cavity of the right ventricle, in addition, in 

some cases, there may be defects in the interventricular septum and various types of conduction disor-

ders. The clinical picture is polymorphic and depends on the patient's age and anatomical features. The 

key point in the rehabilitation of children with such a malformation will be individually selected physi-

cal activity. It is important to consider the age of the child, and the specific features of the course of the 

disease. Currently, a method of physical rehabilitation of children after heart surgery has been de-

scribed, including three-stage training sessions. This article presents an analysis of the medical history 

of a patient diagnosed with Ebstein's anomaly who underwent cardiac surgery. We have developed an 

early recovery rehabilitation plan. 

Keywords: Ebstein's anomaly; orphan diseases; malformations; rehabilitation; tricuspid valve. 

  




