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Закладка сердца начинается на  3–4-й неделях бере-
менности, в  этот период происходит процесс 

образования межжелудочковой перегородки (МЖП). 
Тератогенные воздействия или  генетические мутации 

могут привести к  тому, что  МЖП либо сформируется 
не полностью с возникновением дефекта, либо не сфор-
мируется вовсе с  развитием общей желудочковой каме-
ры в  трехкамерном сердце [1, 2]. Ввиду разнообразия 
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Резюме
При генетических мутациях или тератогенных воздействиях на плод на ранних этапах эмбриогенеза может развиваться трех-
камерное сердце, что является тяжелым врожденным пороком. По литературным данным, выживаемость таких больных без 
операции составляет 6–7 %. Данная публикация демонстрирует клинический случай пациентки с единственным желудочком 
сердца, дожившей до 56 лет без оперативного вмешательства.
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Summary
A three-compartment heart – a severe congenital defect, can develop after genetic mutation or teratogenic influence on fetus at early 
stages of embryogenesis. According to the literary data, the survival of such patients without surgery is 6–7 %. This publication de-
monstrates clinical case of the patient who has single ventricle of the heart and lived up to 56 without surgery.
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вариантов анатомического строения данного порока 
сердца был предложен ряд классификаций, оптималь-
ной из  которых является классификация R.  VanPraagh 
с  соавт. (1964), [2–4] по  анатомическому строению 
и типу отхождения магистральных сосудов. Выделяют А, 
В, С, D варианты анатомического строения единствен-
ного желудочка сердца (ЕЖС). При  типе А  (который 
встречается у  78 % больных) ЕЖС представлен мио-
кардом ЛЖ с  гипертрофированной стенкой, со  множе-
ством тонких трабекул, приточный отдел ПЖ отсут-
ствует, но миокард инфундибулярного отдела сохранен. 
Папиллярные мышцы предсердно-желудочковых клапа-
нов располагаются по одной стороне. При типе В (око-
ло 5 %) весь миокард характеризуется строением ПЖ, 
выпускника нет. При типе С (7 %) миокард имеет черты 
обоих желудочков, но МЖП отсутствует или есть только 
ее рудимент. При типе D (10 %) нет дифференцировки 
миокарда ЕЖС, нет ни выпускника, ни МЖП.

По типу расположения магистральных артерий выде-
ляют следующие типы: тип I характеризуется нормаль-
ным расположением магистральных артерий, тип II–D-
транспозиционным расположением магистральных 
артерий, тип III–L-транспозиционным расположением 
магистральных артерий [2–4].

При ЕЖС венозная и артериальная кровь смешива-
ются в  единственной желудочковой камере, давление 
в  аорте и  легочной артерии системное, но при  отсут-
ствии стеноза легочной артерии развивается гипер-
тензия малого круга кровообращения, вследствие чего 
возникает его гиперволемия и  возрастает минутный 
объем, повышается венозный возврат из  левого пред-
сердия в  ЕЖС. Так как  он выше объема венозной 
крови, то  бÓльший объем оксигенированной крови 
смешивается с меньшим количеством венозной крови, 
и у больных имеется минимальная степень артериаль-
ной гипоксемии [1, 2, 4].

Описание клинического случая
Пациентка  К., 56  лет, поступила в  НИИ СП 

им. И. И.  Джанелидзе 27.07.2018  г. в  отделение кардио-
логической реанимации с  жалобами на  кровохаркание. 
Из  анамнеза известно, что  больная имеет врожденный 
порок сердца в  виде единственного ЛЖ с  синдромом 
Эйзенменгера, вторичный эритроцитоз, врожденную 
атрио-вентрикулярную блокаду II–III степеней. Пациент-
ка наблюдалась в  стационаре. Последняя госпитализация 
до  настоящего поступления состоялась в  2010  г. в  связи 
с носовым кровотечением, вызванным тромбоцитопенией. 
Лабораторные анализы приведены в таблице 1.

В  настоящую госпитализацию при  рентгенологиче-
ском исследовании легких выявлено диффузное усиле-
ние сосудистого рисунка, расширение корней легких 
за  счет сосудистого компонента. Сердце увеличено 
за  счет левых отделов, талия сердца сглажена. В  связи 
с подозрением на тромбоэмболию ветвей легочной арте-
рии (ТЭВЛА) пациентке проведена мультиспиральная 
компьютерная томография органов грудной полости 
с внутривенным болюсным контрастированием в ангио-
режиме (МСКТА) препаратом Омнипак. При МСКТА, 
выполненной по стандартной программе, определялись 
дефекты контрастирования в  субсегментарных артери-
ях А1, А2, А6, А8, А9 правого легкого и А9, А10 левого 
легкого (рис. 1А, 1Б).

Диаметр ствола легочной артерии 21 мм, правой 
легочной артерии 23 мм, левой 21 мм. Преимущественно 
в  нижних долях легких определялись участки инфиль-
трации легочной паренхимы по типу «матового стекла» 
(рис. 2А, 2Б).

На этом фоне в сегментах S10 правого легкого и S9, 
S10 левого легкого выявлялись участки уплотнения 
легочной ткани неправильной треугольной формы, 
основаниями прилежащие к костальной плевре (призна-
ки инфарктной пневмонии) (рис. 3).

Таблица 1. Лабораторные анализы пациентки при госпитализации в 2010 г.

Показатель
Значение

Показатель
Значение

01.10 07.10 12.10 01.10
Эритроциты, х 1012 / л (3,5–4,7 х 1012 / л) 7,4 7,3 7,1 Общий белок, г / л (64–73 г / л) 71
Гемоглобин, г / л (120–140 г / л) 250 241 240 Креатинин, мкмоль / л (54–97 мкмоль / л) 86
Тромбоциты, х 109 / л (180-380х109 / л) 47 52 40 ХС, ммоль / л (3,0–6,0 ммоль / л) 4,33
Лейкоциты, х 109 / л (4-11х 109 / л) 4,8 5,3 4,8 Глюкоза, ммоль / л (3,8–5,82 ммоль / л) 4,5

Базофилы, % (0–1 %) 0,1 0,4 0,8 Общий билирубин, мкмоль / л  
(3,41–17,0 мкмоль / л) 50,3

Эозинофилы, % (0,5–5 %) 0,9 2,0 1,2 Прямой билирубин, мкмоль / л (0–3,41 мкмоль / л) 4,9

Лимфоциты, % (19–37 %) 40,3 55,9 44 Непрямой билирубин, мкмоль / л  
(3,41–13,59 мкмоль / л) 45,4

Моноциты, % (3–11 %) 8,3 6,3 10 Аспартатаминотрансфераза, ед / л (0–20 ед / л) 21
Скорость оседания эритроцитов, мм / ч 
(5–15 мм / ч) 0 0 0 Аланинаминотрансфераза, ед / л (0–20 ед / л) 13

Референсные значения приведены в скобках.
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Таблица 2. Количественные показатели ЭхоКГ исследования

Показатель Референсные 
значения Значение

Конечный  
диастолический размер ЛЖ 39–52 мм 63 мм

Конечный  
систолический размер ЛЖ <40 мм 44 мм

Аорта 20–37 мм 33 мм

Толщина межжелудочковой 
перегородки 7–11 мм 16 мм

Толщина задней стенки 7–11 мм 17 мм

Передне-задний размер 
правого предсердия <44 мм 36 мм

Передне-задний размер 
левого предсердия <38 мм 65 мм

Конечный  
диастолический объем ЛЖ 56–104 мл 145 мл

Конечный  
систолический объем ЛЖ 19–49 мл 62 мл

ФВ >55 % 57 %

Нижняя полая вена <21 мм 19 мм

МК Ve 0,7–1,0 мм / с 0,75 мм / с

Градиент давления  
на митральном клапане 1,6–6,8 мм рт.ст. 2,3 мм рт. ст.

Митральная регургитация Нет 3 ст.

ТК Ve 0,3–0,4 мм / с 0,94 мм / с

Градиент давления на  
трикуспидальном клапане 1,6–5,8 мм рт.ст. 3,5 мм рт. ст.

АК V max <170 мм 174 мм / ч

Градиент давления  
на аортальном клапане <5 мм рт. ст. 12 мм рт. ст.

Трикуспидальная  
регургитация Нет 2 ст.

Давление  
в правом предсердии 0–5 мм рт.ст. 10 мм рт. ст.

Давление  
в легочной артерии <30 мм рт.ст. 33 мм рт. ст.

Cтрелкой 
указаны 
признаки 
тромбо-
эмболии 
ветвей 
легочной 
артерии.

A – фрон-
тальная 
проекция, 
Б -горизон-
тальная 
проекция.

А Б

Рисунок  1. Признаки тромбоэмболии ветвей легочной артерии при МСКТА

Фронтальная 
проекция.

Сагиттальная 
проекция.

Рисунок  2. Участки инфильтрации  
легочной паренхимы по типу «матового стекла»

Рисунок  3. Участок уплотнения  
легочной ткани неправильной  
треугольной формы, основанием  
прилежащий к костальной плевре
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Сердце расположено обычно. Определялись два пред-
сердия, общий ЛЖ (рис. 4).

В  перикарде обнаруживалась жидкость с  толщи-
ной слоя 11 мм, в плевральных полостях – 14 мм справа 
и 12 мм слева (рис. 5А, 5Б).

У  данной пациентки на  фоне расширенного левого 
предсердия развился выраженный застой в  легочных 
венах и  сформировались кава-кавальные коллатера-
ли в  средостении, которые видны на  МСКТА легких 
(рис. 6А, 6Б).

Обращала на  себя внимание венозная коллатераль 
средостения, больше слева, сформированная вслед-

ствие застоя в левом предсердии, распространяющегося 
на  легочные вены. Она обеспечивала окольный крово-
ток к  правому предсердию через непарную (v.azygos), 
полунепарную (v.hemiazygos) вены (система верхней 
полой вены) и поясничные вены (vv. lumbales) (система 
нижней полой вены) [5–8].

Таким образом, по  данным МСКТА верифициро-
ваны: картина ТЭВЛА, инфаркт-пневмония в нижних 
долях легких, участки инфильтрации в легких, венозная 
коллатераль средостения, двусторонний гидроторакс, 
в перикарде небольшое количество жидкости.

Количественные показатели ЭхоКГ исследова-
ния приведены в таблице  2. По  данным ЭхоКГ выяв-
лен единственный (общий) ЛЖ, его эксцентрическая 
гипертрофия и  дилатация, при  этом глобальная сокра-
тительная способность сохранена (ФВЛЖ = 57 %), зон 
локального нарушения сократимости ЛЖ не  выявлено. 
Створки митрального клапана неравномерно утолщены, 
уплотнены с  формированием митральной недостаточ-
ности 3 степени, расчетное давление в легочной артерии 
не повышено (рис. 7).

Результаты биохимического анализа крови: аспартат-
аминотрансфераза 14 ед / л, амилаза 58  ед / л, креатинин-
фосфокиназа 45 ед / л, глюкоза 5,32 ммоль / л, С-реактивный 
белок 3,21 мг / л, креатинин 72  мкмоль / л, мочевина 
7,1 ммоль / л, ХС 5,54 ммоль / л, калий 5,32 ммоль / л, натрий 
144 ммоль / л, общий билирубин 44,1 мкмоль / л, прямой 
билирубин 11,8 мкмоль / л.Отмечалась гипопротеинемия: 
общий белок 48,4 г / л.

Д-димер – 2311,13 нг / мл (при норме 0–250 нг / мл).
Динамика показателей клинического анализа крови 

и  коагулограммы во  время госпитализации 2018  года 
представлена в таблице 3.

Из таблицы  3 видно, что  содержание гемоглобина 
в  крови за  период данной госпитализации уменьши-
лось на  35 г / л, гематокрит на  7,5 %. Активированное 
частичное тромбопластиновое время уменьшилось 
на 75,7 секунд, протромбиновое время – на 12,6 секунд. 

A – жидкость 
в плевральных 
полостях.

Б– жидкость 
в полости
перикарда.

А Б

Рисунок  5. Жидкость в плевральных полостях (А) и в полости перикарда (Б)

Рисунок  4. Топическое расположение  
сердца (два предсердия, общий левый желудочек)
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Содержание тромбоцитов в крови увеличилось на 15,85 
х 109 / л.

Пациентке проведено суточное мониторирование-
ЭКГ, по  результатам которого верифицирована выра-
женная брадикардия (табл. 4, рис. 8).

За  период мониторирования отмечалась полная 
атрио-вентрикулярная блокада, наиболее вероятно, 
проксимального типа, с замещающим ритмом из атрио-
вентрикулярного соединения с ЧСС от 34 до 51 уд. / мин 
(средняя 41 уд. / мин) в  течение всего периода наблюде-
ния. Прослеживались электрокардиографические при-

знаки гипертрофии и перегрузки обоих предсердий, 
частота генерации импульсов в  предсердиях – от  70 

Венозные 
коллатерали 
отмечены 
стрелками.

А Б

Рисунок  6. Венозные коллатерали, вид спереди (А) и сзади (Б)

Таблица 3. Лабораторные данные во время последней госпитализации 2018 г.

Показатель Нормативные 
значения

Значение
Дельта

27.07 30.07 04.08
Эритроциты, х 1012 / л 3,5–4,7 7,83 7,19 –0,64
Гемоглобин, г / л 120–140 251 230 216 –35
Гематокрит, % 35–47 73,7 71,1 66,2 –7,5
Тромбоциты, х 109 / л 180–380 39,15 44 55 15,85
Лейкоциты, х 109 / л 4–11 4,51 3,47 3,5 –1,01
Нейтрофилы, % 45–70 61,5 52,7 53,1 –8,4
Базофилы, % 0–1 1 0,6 –0,4
Эозинофилы, % 0,5–5 1,1 5 3,9
Лимфоциты, % 19–37 29 22 39,1 –10,1
Моноциты, % 3–11 5 13 8
Скорость оседания эритроцитов, мм / ч 5–15 0 4 4 4
Протромбиновый индекс по Квику,% 95–105 30 41 82 52
Активированное частичное  
тромбопластиновое время, сек 21–35 118,8 49,6 43,1 –75,7

Протромбиновое время, сек 14–20 26,9 21,5 14,3 –12,6
Международное нормализованное отношение 0,81–1,25 2,56 1,91 1,13 –1,43
Фибриноген, г / л 1,8–3,5 2,94

Таблица 4. Динамика ЧСС в течение суток

Время суток Средняя Минимальная Максимальная

ЧСС днем  
(бодрствование), 
уд. / мин

43 34 51

ЧСС ночью  
(во время сна),  
уд. / мин

37 35 43
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до 105 в мин. Помимо этого, наблюдались многочислен-
ные полиморфные предсердные экстрасистолы, но под-
считать их количество при записи на данном типе карди-
омонитора не  представлялось возможным. Сравнение 
количества желудочковых экстрасистол в  настоящую 
госпитализацию и анамнестически (от 14.05.18), предо-
ставленных пациенткой, приведено в таблице 5.

За  3 месяца у  пациентки наблюдалось увеличение 
общего количества одиночных желудочковых поли-
морфных экстрасистол в  2,56 раза, а в  течение часа 
в  3  раза. Помимо этого, отмечалось появление желу-
дочковой экстрасистолии (4 градации по Ryan), в то 
время как при мониторировании от 14.05.2018 реги-
стрировалась желудочковая экстрасистолия только 
первой градации по Ryan (рис. 9).

Если 14.05.2018  г. отмечалось удлинение корри-
гированного QT-интервала свыше 450 мс в  течение 
4 часов 9 минут, то на  мониторинге от  09.08.2018  г. 
в  связи с  выраженной гипертрофией и  перегрузкой 
предсердий (высокоамплитудные зубцы Р) и  нали-
чием полной атрио-вентрикулярной блокады анализ 
интервала QT не  корректен из-за постоянного нало-
жения Р на Т.

На фоне проводимой терапии состояние пациентки 
улучшилось, застойные явления в малом круге крово-
обращения регрессировали, явления инфаркт-пневмо-
нии уменьшилиись, эпизоды ТЭВЛА не рецидивирова-
ли. Пациентка была выписана на амбулаторное лечение 
под наблюдение кардиолога.

Таблица 5. Количество желудочковых экстрасистол, 2018 г.

Название Всего Всего В час В час RR,  
(мс) мин.

RR,  
(мс) мин.

RR,  
(мс) макс.

RR,  
(мс) макс.

RR,  
(мс) сред.

RR,  
(мс) сред.

Дата суточ- 
ного монито-
рирования

14.05 09.08 14.05 09.08 14.05 09.08 14.05 09.08 14.05 09.08

Одиночные желудочковые полиморфные экстрасистолы

Все измерения 32 82 1 3 502 502 1047 1140 613 683

Бодрствование 29 73 2 5 502 502 1047 1109 596 666

Сон 3 9 0 1 595 603 1043 1140 777 819

Физическая 
нагрузка – 15 – 9 – 541 – 626 – 575

Парные желудочковые мономорфные экстрасистолы

Все – 2 – 0 – 720 – 1545 – 1016

Сон – 2 – 0 – 720 – 1545 – 1016

Рисунок  7. Единственный левый желудочек

Фильтр: 35 Гц изолинии V: 25 мм/c A: 10 мм/c

V5
(1 mV)

1708 1790 1747 1751

Рисунок  8. Эпизод минимальной ЧСС за время наблюдения (34 уд./мин)
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Заключение
Следует отметить, что  единственный желудочек  – 

состояние, характеризуемое неблагоприятным прогно-
зом. Большая часть пациентов (75 %) без лечения поги-
бает на протяжении первых месяцев жизни от быстро 

прогрессирующих осложнений, таких как тяжелая СН, 
нарушения ритма сердца, внезапная сердечная смерть, 
тромбоэмболия легочночной артерии, тяжелая пнев-
мония. Средняя продолжительность жизни, по  дан-
ным Franklin  R. C.  G. с  соавт., составляет 6–7  лет  [9]. 

V1

V2

V3

V4

V5

V6

V1

V2

V3

V4

V5

V6

I

II

III

AVR

AVL

AVF
(1 mV)

I

II

III

AVR

AVL

AVF
(1 mV)

Синусовый ритм. Одиночные желудочковые полиморфные экстрасистолы.

Синусовый ритм. Парные желудочковые мономорфные экстрасистолы.

1518 595

1432 981 817 1432 981 817

1518 595

Фильтр: 35 Гц изолинии

Фильтр: 35 Гц изолинии

ЧСС и распределение (5)
V: 25 мм/c A: 10 мм/c

V: 25 мм/c A: 10 мм/c

Пример аритмии с предэктопическим интервалом от 720 до 1545 (в среднем 1016) мсек. Всего: 2 (менее 1 в час). Ночью: 2 (менее 1 в час).

(1 mV)

(1 mV)

Рисунок  9. Одиночные и парные желудочковые экстрасистолы
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Представленный клинический случай описывает един-
ственный ЛЖ у женщины 56 лет без легочного стеноза. 
Известно, что  выживаемость лиц со  стенозом легоч-
ной артерии выше вследствие более медленного раз-
вития застоя в  малом круге кровообращения. В  лите-

ратуре описаны единичные случаи достижения такими 
пациентами 50-летнего возраста.
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