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Единственный желудочек сердца (ЕЖС) – врожден-
ный порок сердца (ВПС), характеризующийся на-

рушением предсердно-желудочковой связи, когда по-
лости предсердий через митральный и трехстворчатый 
клапаны соединяются лишь с одним, хорошо развитым 
доминирующим желудочком. При  этом кровообраще-
ние в малом и большом кругах осуществляется парал-
лельно, а не последовательно, как в норме [1].

В  основе гемодинамических нарушений при  дан-
ном пороке лежит смешивание оксигенированной 
крови из  легочных вен и  неоксигенированной крови 
из системных вен, что приводит к развитию артериаль-
ной гипоксемии. При постоянном высоком легочном 
кровотоке происходит объемная перегрузка един-
ственного желудочка и, как  следствие, развивается за-
стойная сердечная недостаточность [2]. Длительное 
усиление кровотока через легкие вызывает изменения 
в  сосудах малого круга кровообращения и  повыше-
ние легочного сосудистого сопротивления, что  при-
водит к развитию постоянной легочной артериальной 
гипертензии (ЛАГ). Развивается синдром Эйзенмен-
гера  – симптомокомплекс, характеризующийся повы-
шением давления в малом круге кровообращения и из-
менениями со стороны других органов и систем, в том 
числе системы гемостаза. В результате состояние боль-
ного постепенно ухудшается, нарушается качество 
жизни [3, 4].

При  ЕЖС, как и  при  ряде других ВПС, повышен 
риск тромбоэмболических осложнений и  инфаркта 
миокарда (ИМ). Это объясняется как наличием струк-
турных изменений камер сердца, вероятностью пара-
доксальных тромбоэмболий, так и  патологическими 
изменениями со стороны сосудов малого круга крово-
обращения, развитием эндотелиальной дисфункции 
и сдвигами в системе гемостаза [1, 2, 5, 6].

Представленный случай из  клинической практики 
демонстрирует течение ИМ у пациента с ЕЖС.

Клинический случай
Пациент Б., 2002 г. р., госпитализирован в плановом 

порядке в  кардиологическое отделение 23.01.2020 г. 
для обследования и  коррекции терапии. При  посту-
плении молодой человек предъявлял жалобы на  одыш-
ку при  минимальной физической нагрузке, быструю 
утомляемость, низкую толерантность к нагрузкам. Так-
же отмечал слабость в ногах, пониженный аппетит, низ-
кую прибавку в  весе, синюшность губ, кончиков паль-
цев рук и  ног, усиливающихся при  умеренной физиче-
ской нагрузке.

Из анамнеза: при рождении установлен диагноз ВПС – 
ЕЖС, транспозиция магистральных сосудов, открытый 
артериальный проток.

От предложенной хирургической коррекции порока 
в первый год жизни ребенка родители отказались по ре-
лигиозным мотивам. В  возрасте 4  лет оперативное ле-
чение не выполнено в связи с высокой легочной гипер-
тензией. В  2010 г. перенес острое нарушение мозгово-
го кровообращения по  ишемическому типу, на  фоне 
лечения неврологическая симптоматика регрессирова-
ла. В  2018 г. по  данным электрокардиограммы (ЭКГ) 
покоя и суточного мониторирования ЭКГ выявлялись 
эпизоды депрессии сегмента ST косонисходящего ха-
рактера до 2 мм, безболевые, в утренние и дневные ча-
сы. Рекомендованы пероральные антикоагулянты, од-
нако родители не  дали согласие на  прием ребенком 
препаратов этой группы. Специфическая терапия ЛАГ 
начата с сентября 2019 г. после получения согласия ро-
дителей на  прием препаратов: в  начальной дозиров-
ке бозентана 62,5 мг 2 раза в сутки, а с октября 2019 г. – 
в поддерживающей дозе 125 мг 2 раза в сутки.
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Текущая терапия – ингибитор ангиотензинпревраща-

ющего фермента (эналаприла малеат), антагонист аль-
достерона (спиронолактон), антиагрегант (ацетилсали-
циловая кислота), антигипоксант (триметазидин), ЛАГ-
специфическая терапия (бозентан).

Объективный статус: общее состояние тяжелое 
за счет сердечной недостаточности, гипоксемии, высокой 
легочной гипертензии. Дефицит массы тела (рост 168 см, 
вес 43 кг, индекс массы тела 15,2 кг / м2). Кожные покро-
вы цианотичны. Дыхание жесткое, проводится по  всем 
легочным полям, хрипов нет, частота дыхания 22 в  мин, 
в  акте дыхания участвует вспомогательная мускулатура. 
Границы сердца расширены, тоны сердца ясные, ритмич-
ные, акцент 2 тона над легочной артерией, систолический 
шум в 4-м межреберье слева. Частота сердечных сокраще-
ний 85 уд. в минуту, артериальное давление (АД) на ру-
ках 120 / 80 мм рт. ст., на  ногах 130 / 80 мм рт. ст. Отеков 
нет. Пройденная дистанция в тесте 6-мин ходьбы 300 ме-
тров, что соответствует III функциональному классу. Са-
турация кислорода 75 %.

Лабораторные и инструментальные 
данные при поступлении

Общий анализ крови  – умеренный эритроцитоз 
(7,35×1012 / л), снижен уровень гемоглобина до  115 г / л, 
увеличены гематокрит до  50,1 %, относительная шири-
на распределения эритроцитов по объему, коэффициент 
вариации – 26 % при норме 11,0–16,0 % и относительная 
ширина распределения эритроцитов по  объему (стан-
дартное отклонение)  – 56,3 % при  норме 37,0–54,0 %, 
выявлено преобладание микроцитарных эритроци-
тов – средний объем 68,2 при норме 80,0–99,0 фл, коли-
чество тромбоцитов в  пределах референсных значений 
(178×109 / л). Остальные показатели в пределах нормы.

Биохимический анализ крови  – выявлено снижение 
содержания общего белка до  58 г / л (норма 65–85 г / л), 
повышение растворимых фибрин-мономерных комплек-
сов – 4,5 мг% (норма 0–3,5 мг%), низкий уровень фибри-
ногена – 2,0 г / л (норма 2,0–4,0 г / л). Другие показатели 
в пределах референсных значений.

ЭКГ: синусовая аритмия, частота сердечных сокраще-
ний 68–85 ударов в минуту, регистрируется отрицатель-
ный зубец Т в отведениях V1–3 (рис. 1).

Эхокардиография (ЭхоКГ) (рис. 2): двуприточный еди-
ный желудочек, морфологически левый, посредст вом де-
фекта 3,3 см соединен с выпускником, из которого выхо-
дит аорта. Аорта расположена спереди и сверху. Ход ма-
гистральных сосудов параллельный. Аортальный клапан 
не  изменен, регургитация не  выявлена, фиброзное коль-
цо 2,0 см. Восходящий отдел аорты 2,1 см, дуга 1,7 см, пе-
решеек 1,0 см. Из  полости единого желудочка выходит 
легочная артерия. Фиброзное кольцо (3,5 см) и  ствол 

(4,7 см) расширены. Створки клапана легочной арте-
рии не изменены, регургитация II ст. Функционирует от-
крытый артериальный проток диаметром 0,8 см с двуна-
правленным сбросом. Сброс через дефект межжелудоч-
ковой перегородки двухкомпонентный. Полость единого 
желудочка расширена (конечно-диастолический объем 
298 мл), стенки гипертрофированы (передняя стенка 
1,5 см, задняя 1,3 см), фракция выброса (ФВ) 70 %. Объем 
левого предсердия 21 мл. Правое предсердие дилатиро-

Рисунок  1. ЭКГ при поступлении

A, Б – движение створок атриовентрикулярных 
клапанов во время сердечного цикла.

А

Б

Рисунок  2. Эхокардиография: двуприточный ЕЖС
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вано, объем 45 мл. Створки митрального и  трикуспи-
дального клапанов удлинены, диспластичны. На  трику-
спидальном клапане регургитация III ст. Давление в  ле-
гочной артерии: систолическое 135 мм рт. ст., среднее 
95 мм рт. ст. Заключение: ВПС, двуприточный ЕЖС, мор-
фологически левый. Транспозиция магистральных сосу-
дов. Недостаточность трикуспидального клапана. Откры-
тый аортальный проток. Высокая легочная гипертензия. 
Сократительная способность ЕЖС удовлетворительная.

Утром 25.01.2020 г. (10:30) пациент отмечает появ-
ление давящих болей за  грудиной в  покое, не  купирую-
щихся приемом нитратов (нитроглицерин сублингваль-
но 0,8 мг). На ЭКГ регистрируется элевация сегмента ST 
в отведениях I и aVL на 1,0–1,5 мм в сочетании с депрес-
сией сегмента ST в отведениях III, aVF, V3–5 (рис. 3А).

С подозрением на острый коронарный синдром паци-
ент переводится в  отделение интенсивной терапии. По-
сле внутривенного введения нестероидного противовос-
палительного препарата (кеторолак 30 мг) боль в  груд-
ной клетке не рецидивировала, самочувствие улучшилось, 
введение морфина не потребовалось.

В отделении интенсивной терапии болевой синдром 
не рецидивировал. Была продолжена назначенная ранее 
терапия (эналаприл 2,5 мг 2 раза в сутки, спиронолактон 

50 мг в сутки, ацетилсалициловая кислота 75 мг в сутки, 
бозентан 125 мг 2 раза в сутки). Проводилась коррекция 
электролитных нарушений (гипокалиемия 3,2 ммоль / л). 
25.01.2020 г. (13:30) принято решение о  проведении 
коронароангиографии, по  данным которой визуали-
зирован тромботический компонент на  уровне сред-
ней / дистальной трети передней нисходящей арте-
рии (ПНА) / диагональной ветви 2 (ДВ) с  кровотоком 
TIMI 2 и  перекрытием просвета более 90 % (рис. 4А). 

А

Б

В

Г

Рисунок  3. ЭКГ динамика инфаркта миокарда

А Б

Рисунок  4. Тромботический компонент  
в системе ПНА (А) и состояние кровотока 
на момент окончания процедуры (Б)
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Ангиографически тромб эмболического характера  – де-
фект наполнения с четкими контурами, с дистальным за-
полнением артерии контрастным веществом без  ангио-
графических признаков изменений стенок сосуда. Пред-
принята попытка тромбаспирации из  ПНА, во  время 
которой тромб сместился проксимальнее с  перекрыти-
ем просвета на  уровне средней трети ПНА и  кровото-
ком TIMI 0. После использования проводникового ка-
тетера тромб сместился в  ДВ  1 с  восстановлением кро-
вотока по  ПНА и  ДВ 2 до  TIMI 3. Кровоток по  ДВ 1 
TIMI 0. Из  проводникового катетера извлечен белый 
тромб 1×2 мм. Восстановить кровоток по  ДВ 1 не  уда-
лось (рис. 4Б).

Во  время чрескожного коронарного вмешательства 
вводился гепарин 70–100 ед. / кг до активированного вре-
мени свертывания (АВС) 300–350 секунд.

После вмешательства состояние пациента удовлет-
ворительное, гемодинамика стабильная. С  25.01.2020 г. 
к  лечению добавлены: cелективный β1-адреноблокатор 
(метопролола сукцинат в начальной дозе 3,125 мг 2 раза 
в  сутки с  последующим титрованием дозы до  6,25 мг 
2 раза в сутки), гепарин 100 ед. / кг / сут. и варфарин 5 мг. 
04.02.2020 г. достигнуто целевое значение международ-
ного нормализованного отношения 2,04, отменен гепа-
рин, доза варфарина составила 5 мг. Проводилась кор-
рекция релятивной анемии (гемотрансфузия эритроци-
тарной взвеси с удаленным лейкотромбоцитарным слоем 
без реакций и осложнений).

С  25.01.2020  г. регистрируется нарастание уровней 
креатинфосфокиназы (КФК) до 1143 Е / л и МВ-фракции 
КФК (МВ-КФК) до  143,5 Е / л, высокочувствительно-
го тропонина до  0,42 нг / мл, увеличение числа лейко-
цитов до  9,35×109 / л, снижение сатурации кислорода 
до 70 %. По ЭхоКГ от 26.01.2020 г. (09:30) отмечено сни-
жение ФВ единственного желудочка с 70 % при поступле-
нии до 51 %, появились зоны гипокинеза переднебоковых, 
верхушечных отделов желудочка.

На  ЭКГ от  26.01.2020 г. (13:14) уменьшилась выра-
женность элевации и  депрессии сегмента ST, сформи-
ровались отрицательные зубцы T в  отведениях V4–V6 
(рис. 3Б). Дальнейшая динамика ЭКГ соответствовала 
течению Q-образующего инфаркта миокарда высоких бо-
ковых отделов с вовлечением перегородочных, верхушеч-
ных и боковых отделов желудочка, о чем свидетельствует 
появление патологического зубца Q в отведениях I, aVL, 
V4–6 и углубление отрицательных зубцов Т в отведениях 
V3–6 до 25 мм (рис. 3 В, Г).

На  4-е сутки пациент переведен из  отделения реани-
мации в кардиологическое отделение.

По  данным суточного мониторирования ЭКГ 
от  29.01.2020 г. эпизодов ишемии миокарда не  зареги-
стрировано. ЭхоКГ от  05.02.2020 г.  – улучшилась сокра-

тительная способность ЕЖС (ФВ 55 %), сохраняются 
прежние зоны гипокинеза.

Субъективно отмечает некоторое уменьшение одыш-
ки, повышение толерантности к физической нагрузке.

Через три недели пациент выписан на  амбулаторное 
наблюдение с  диагнозом: ВПС, ЕЖС, двуприточный ле-
вый желудочек, транспозиция магистральных сосудов, от-
крытый артериальный проток, дефект межжелудочковой 
перегородки, недостаточность трикуспидального клапа-
на, недостаточность клапана легочной артерии. Высокая 
легочная гипертензия. Q-образующий инфаркт миокарда 
(тромбоэмболический – II тип) с подъемом сегмента ST 
в  высоких боковых отделах с  вовлечением переднепере-
городочных, передневерхушечных и боковых отделов ле-
вого желудочка от 25.01.2020 г. Тромбаспирация из ПНА 
аспирационным катетером и  проводниковым катетером 
от 25.01.2020 г. Хроническая сердечная недостаточность 
IIа стадии, функциональный класс III–IV по NYHA.

Рекомендовано продолжить терапию, включающую 
эналаприл 5 мг в сутки, спиронолактон 50 мг в сутки, аце-
тилсалициловую кислоту 75 мг сутки, метопролол сук-
цинат 12,5 мг в  сутки, варфарин 5 мг в  сутки, бозентан 
125 мг 2 раза в сутки. Эскалация ЛАГ-специфической те-
рапии не проведена из-за отказа родителей.

Обсуждение
Одной из основных причин развития ИМ у детей яв-

ляются ВПС [6]. Большинство ВПС, в том числе и ЕЖС, 
имеют полигенно-мультифакториальный тип наследова-
ния и лишь незначительное количество пороков обуслов-
лено хромосомными нарушениями, мутацией одного ге-
на или факторами окружающей среды [2, 7].

Частота ЕЖС составляет около 0,13 на 1000 новорож-
денных. Прогноз естественного течения заболевания не-
благоприятный – без оперативного вмешательства более 
60 % детей с ЕЖС умирают в течение первого года жизни 
[2]. Наиболее частым вариантом данного порока являет-
ся двуприточный левый желудочек с транспозицией маги-
стральных артерий [1, 2].

Различные варианты хирургического лечения носят 
преимущественно паллиативный характер, при  этом ле-
гочная гипертензия и  повышение легочного сосудисто-
го сопротивления могут стать противопоказаниями 
для  проведения коррекции [2]. Легочная гипертензия 
и синдром Эйзенменгера – наиболее частые и серьезные 
осложнения, обусловленные последствиями неконтро-
лируемого системно-легочного шунтирования крови [4]. 
Развитие синдрома Эйзенменгера сопровождается про-
грессированием сердечной недостаточности, церебро-
васкулярными событиями, изменениями со  стороны 
свертывающей системы крови, полиорганными наруше-
ниями. При  невыполнении трансплантации комплекса 
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сердце-легкие или легких с коррекцией основного дефек-
та продолжительность жизни пациентов не  превышает 
20–30 лет, наиболее частой причиной смерти становятся 
острые сердечно-сосудистые события [8, 9].

Легочная гипертензия в  сочетании с  гипоксемией 
вызывает ряд компенсаторных и  патологических сдви-
гов – развивается эритроцитоз, повышается гематокрит, 
вязкость крови, вследствие аномальных коагуляцион-
ных механизмов потенцируется процесс тромбообразо-
вания, усугубляющийся наличием дилатированных ка-
мер сердца [2, 4].

Реологические факторы, эндотелиальная дисфункция 
и парадоксальная эмболия являются пусковыми механиз-
мами развития тромбоэмболических осложнений. До-
полнительными отягощающими факторами могут слу-
жить нарушения сердечного ритма и  наличие венозных 
катетеров [2].

Однако у пациентов с синдромом Эйзенменгера могут 
отмечаться не только тромбозы, но и спонтанные кровоте-
чения, которые связывают со  сложными гемостатически-
ми нарушениями: изменениями тромбоцитов (тромбоци-
топения и тромбастения), наличием аномальных коагуля-
ционных механизмов (снижением витамин К-зависимых 
факторов свертывания крови (факторы II, VII, IX и  Х), 
фактора V, увеличением фибринолитической активности 
и  истощением фактора фон Виллебранда) [10]. Грациан-
ская С. Е. с соавт. показали, что кровохарканье значитель-
но чаще встречается при синдроме Эйзенменгера по срав-
нению с идиопатической легочной гипертензией [11].

Что  касается профилактики тромбоэмболических ос-
ложнений при  синдроме Эйзенменгера, то  прослежива-
ется неоднозначное отношение к  назначению перораль-
ных антикоагулянтов [2–4, 8]. Это связано с  тем, что 
при высоком риске инсультов и тромбозов эти же паци-
енты склонны к развитию кровотечений и кровохарканья. 
Одна из точек зрения состоит в том, что лечение антикоа-
гулянтами у больных с тромбозами допустимо при отсут-
ствии кровохарканья [8].

При  анализе результатов исследования крови наше-
го пациента выявлены изменения, характерные для гипо-
ксемии. Большинство показателей коагулограммы на-
ходились в  пределах референсных значений, но  увели-
ченное количество растворимых фибрин-мономерных 
комплексов (4,5 мг%) и  низкий уровень фибриногена 
(2 г / л) свидетельствуют об активации системы свертыва-
ния крови и повышении риска внутрисосудистого тром-
бообразования. Это указывает на  повышенную вероят-
ность развития как  внутрисосудистого тромбоза, так 
и  парадоксальных тромбоэмболий. Однако профилак-
тика тромбоэмболических осложнений ранее не  прово-
дилась, так как родители ребенка были отрицательно на-
строены относительно приема антикоагулянтов.

Развившийся ИМ у пациента носил тромбоэмболиче-
ский характер, что подтверждают данные коронароангио-
графии. С высокой долей вероятности можно предпола-
гать, что и острое нарушение мозгового кровообращения, 
перенесенное ребенком в  2010 г., имело аналогичную 
причину.

В  нашей клинике это первый случай развития ИМ 
у  молодого человека с  ЕЖС. При  анализе литературы 
нам удалось найти также лишь единичные описания ИМ 
у  больных с  синдромом Эйзенменгера в  молодом воз-
расте. Малое количество информации и  отсутствие чет-
ких рекомендаций вызывает закономерные сложности 
при  ведении этих пациентов. Особые вопросы остают-
ся относительно применения антикоагулянтов, учитывая 
сложные изменения со стороны гемостаза у этой группы 
больных.

Представленный клинический случай демонстрирует 
естественное течение ВПС, с формированием синдрома 
Эйзенменгера, а ИМ явился клинической манифестацией 
изменений со стороны системы гемостаза.
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