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Распространённость врождённых пороков сердца составляет 8-10 на 1000 родившихся живыми. Из них час-

тота встречаемости порока формирования единого желудочка колеблется по клиническим данным от 0,2% 

до 3,2% всех врожденных пороков сердца. Помимо онтогенетических особенностей, опосредованных мута-

генными предикторами, существуют и гендерные предпосылки формирования данного порока. Патофизио-

логия кровообращения при синдроме единого желудочка обусловлена двумя факторами: с одной стороны, 

смешением крови в едином желудочке, а с другой – транспозицией магистральных сосудов. Приведено кли-

ническое наблюдение: женщина 33 лет, которой при рождении в 1981 г. был поставлен диагноз «синдром 

единого желудочка», на момент курирования осложнённый хронической сердечной недостаточностью с вы-

сокой лёгочной гипертензией. Наиболее оптимальный вариант коррекции подобран с применением сочета-

ния фармакологических групп: ингибиторы ангиотензинпревращающнго фермента (периндоприл), блокато-

ров кальциевых каналов (лерканидипин), диуретиков (фуросемид и спиронолактон), ингибиторов фосфодиэ-

стеразы типа 5 (силданафил), непрямых антикоагулянтов (варфарин). 
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стране характеризуется высоким уровнем смертно-
сти от сердечно-сосудистых заболеваний. В сред-
нем он в 3-4 раза выше, чем в странах Западной 
Европы, США и Японии. В современной России 
распространенность сердечно-сосудистых заболе-
ваний растет, начиная уже с детского возраста. В 
этом, безусловно, играют роль, как наследственные 
факторы, так и филогенетические предпосылки. В 
2013 г. по данным официальной статистики число 
детей в возрасте до 18 лет с болезнями сердца дос-
тигло 1 миллиона 50 тысяч. Число впервые зареги-
стрированных детей с врождёнными пороками 
сердца составило 8-10 на 1000 родившихся живы-
ми [13]. 

Наиболее известными причинами врождён-
ных пороков сердца (ВПС) – дефектов формирова-
ния как самого сердца так и/или крупных сосудов – 
являются точечные генные изменения, либо  
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хромосомные мутации в виде делеции или дупли-
кации сегментов ДНК [2]. Крупномасштабный ге-
номный анализ показал, что не наследственные 
мутации в сотне генах ответственны за развитие от 
1 до 10 случаев тяжелых врожденных пороков 
сердца. Основные хромосомные мутации, такие, 
как трисомии 21, 13 и 18 вызывают около 5-8% 
случаев ВПС. Наиболее распространённая генети-
ческая причина – трисомия 21. Ряд белков (фактор 
транскрипции GATA4, гомеобокс белка NKX2-5 и 
др.) взаимодействует с геном MYH6, что, в свою 
очередь сказывается на развитии дефектов меж-
предсердной и, особенно, межжелудочковой пере-
городок. 

Казуальный генез развития ВПС и сосудов 
опосредован действием трёх основных мутагенов: 
- физические мутагены (ионизирующее излуче-
ние); 
- химические мутагены (лаки, краски, фенолы, 
нитраты, бензпирен при табакокурении, алкоголь, 
токсичное рапсовое масло, гидантоин, аминорекс, 
фенфлюрамин, дексфенфлюрамин, талидомид и 
другие тератогенные медикаменты (в частности, 
антибиотики, нестероидные противовоспалитель-
ные средства и др.); 
- биологические мутагены (главным образом, ви-
рус краснухи в организме матери, (характерная 
триада Грега – ВПС, катаракта, глухота), а также 
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сахарный диабет, фенилкетонурия и системная 
красная волчанка у матери). 

Помимо онтогенетических особенностей 
опосредованных мутагенными предикторами су-
ществуют и гендерные предпосылки формирова-
ния врождённых пороков сердца. Так, если коарк-
тация аорты и открытый артериальный проток ча-
ще диагностируются у мужчин (1,37:1), то дефект 
межжелудочковой перегородки и открытый арте-
риальный проток встречаются преимущественно у 
женщин в соотношении 1,51:1. Остальные ВПС 
относятся к так называемому «нейтральному» типу 
с частотой примерно одинаковой у обоих полов. 
Среди них также можно выделить простые (дефект 
аорто-лёгочной перегородки, дефект предсердной 
перегородки первичного типа, стеноз лёгочной ар-
терии) и сложные (частичный и полный дефект 
предсердножелудочковой перегородки, аномалия 
Эбштейна, атрезия трёхстворчатого клапана и др). 
При сложных пороках нейтральной группы соот-
ношение полов зависит от преобладания в них 
женского и мужского компонентов. 

Формирование всех трёх групп пороков под-
чиняется «тератологическому правилу полового 
диморфизма». При этом подразделение ВПС и 
крупных сосудов на мужские, женские и нейтраль-
ные позволяет использовать пол больного как пре-
диктор диагностического скрининга. Пороки муж-
ского и женского типа имеют довольно большое 
значение коэффициента диагностической ценно-
сти. Например, учёт информации o поле больного 
увеличивает вероятность диагноза, к примеру, для 
открытого артериального протока в 1,32 раза. 

В патогенезе можно выделить два основных 
механизма: 

1. Нарушение кардиальной гемодинамики с пе-
регрузкой отделов сердца объёмом (пороки по ти-
пу недостаточности клапанов и септальных дефек-
тов) или сопротивлением (пороки по типу стенозов 
отверстий или сосудов). В дальнейшем происходит 
истощение вовлеченных компенсаторных меха-
низмов (гомеометрического Анрепа на сопротив-
ление, и гетерометрического Франка-Старлинга на 
объём) с развитием гипертрофии и дилятации от-
делов сердца, и, как следствие, нарушением сис-
темной гемодинамики с развитием сердечной не-
достаточности. 

2. Нарушение системной гемодинамики – пол-
нокровие/малокровие малого круга кровообраще-
ния (МКК), малокровие большого круга кровооб-
ращения (БКК), в следствии чего развивается сис-
темная гипоксия (главным образом, циркуляторная 
при белых пороках, гемическая - при синих поро-
ках). Следует отметить, что при развитии острой 
левожелудочковой сердечной недостаточности 
имеет место и вентиляционная, и диффузионная 
гипоксия. 

Формирование синдрома единого желудочка 
или трёхкамерного сердца считается достаточно 
редким врождённым пороком. В том случае, когда 
оба предсердия сформированы нормально и     

опорожняются в единый, общий желудочек, порок 
носит название «трехкамерного двухпредсердного 
сердца» (cor triloculare biatriatum). Значительно ре-
же общее предсердие связано с двумя нормально 
функционирующими желудочками. В этом случае 
порок называется «трехкамерным двухжелудочко-
вым сердцем» (cor triloculare biventriculare). По 
данным Метта и Хьюлетт (Metha, Hewlett), cor 
triloculare biatriatum впервые было описано Шэ-
миано (Chemianeau) в 1699 г. С 1950 г. в литерату-
ре освещено еще около 20 наблюдений [Роджес 
(Rogers) и Эдварде; Мегеванд (Megevand); Ван Бу-
кем (Van Buchem); Кастровинчи и Куччи 
(Castrovinci, Cucci)]. Частота встречаемости порока 
колеблется по клиническим данным от 0,2% до 
3,2% всех ВПС, а по секционным составляет 1,5% 
(Бухарин В.А. и др., 1977; Мутафьян О.А. и др., 
2000). При cor triloculare biatriatum мышечный гре-
бень, который по своей структуре есть не что иное, 
как crista supraventricularis, соединяет заднюю 
стенку основания единого желудочка с передней 
стенкой в области кольца трехстворчатого клапана. 
Благодаря этому в области конуса единого желу-
дочка образуется небольшая рудиментарная «вы-
пускная камера», которая занимает положение ин-
фундибулярного отдела правого желудочка и 
представляет собой примитивный бульбус, даю-
щий начало одному из магистральных сосудов. Cor 
triloculare biatriatum, как правило, сопровождается 
транспозицией крупных сосудов: от «выпускника» 
отходит аорта, а от заднего выходного отдела же-
лудочка – легочная артерия (А.Л. Шляхман; Таус-
сиг; Кастровинчи и Куччи, и др.). 

При cor triloculare biatriatum в единый желу-
дочек поступает два потока крови: венозная из 
правого и артериальная из левого предсердия. В 
желудочке происходит смешивание артериальной 
и венозной крови. В оба магистральные сосуда по-
ступает кровь одинакового газового состава. При 
нарастании явлений легочной гипертензии минут-
ный объем малого круга будет уменьшаться. Есте-
ственно, величина минутного объема большого 
круга будет соответственно нарастать. Во всех 
других случаях cor triloculare biatriatum величина 
минутного объема малого и большого кругов оп-
ределяется сопутствующей аномалией. Таким об-
разом, патофизиология кровообращения при cor 
triloculare biatriatum обусловлена двумя факторами: 
с одной стороны, смешением крови в едином же-
лудочке, а с другой – транспозицией магистраль-
ных сосудов. Основным аспектом, определяющим 
условия гемодинамики, является характер сопутст-
вующей аномалии. 

Клиническая картина характеризуется при-
знаками синюшной болезни. Цианоз, одышка, фи-
зическое недоразвитие и другие симптомы, типич-
ные для цианотических больных, зависят от коли-
чества крови, попадающей в легкие. Неоценимую 
помощь в распознавании данной аномалии и в 
оценке гемодинамических сдвигов оказывает зон-
дирование сердца. Зонд проводится в аорту и     
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легочную артерию, при этом выявляется транспо-
зиция магистральных сосудов. Систолическое дав-
ление в желудочке, аорте и легочной артерии оди-
наково. Газовый состав крови в обоих магистраль-
ных сосудах одинаков, однако имеется резкая раз-
ница между содержанием кислорода в правом 
предсердии и легочной артерии.  

При внутривенном ангиокардиографическом 
исследовании за контрастированием правого пред-
сердия непосредственно следует густое заполнение 
общего желудочка. Заполнение аорты и легочной 
артерии, как правило, происходит одновременно, 
при этом определяется их транспозиция. Аорта 
отходит от переднего отдела общего желудочка от 
так называемой «выпускной» камеры. В боковой 
проекции аорта располагается кпереди ближе, чем 
обычно. Если не имеет места стеноз легочной ар-
терии, то она и ее ветви, как правило, расширены. 

Особенности гемодинамики характеризуют-
ся различной величиной минутного объема малого 
и большого круга, что связано с развитием легоч-
ной гипертензии. Прогрессивное повышение лё-
гочного сосудистого сопротивления ведёт к пра-
вожелудочковой недостаточности и преждевре-
менной смерти. Лёгочная гипертензия протекает 
тяжело с выраженным снижением физической вы-
носливости и приводит к сердечной недостаточно-
сти. По данным эхокардиографических исследова-
ний лёгочная гипертензия является независимым 
предиктором летального исхода у больных с хро-
нической сердечной недостаточностью в стадии 
острой декомпенсации (р=0,007) [5]. Типичными 
клиническими симптомами являются одышка, по-
вышенная утомляемость, непродуктивный кашель 
(реже кровохарканье), стенокардия, обмороки, пе-
риферические отёки (на нижних конечностях). 
Объективные данные: громкий звук закрытия лё-
гочного клапана, растяжение ярёмных вен, отёки 
ног, асцит, гепато-югулярный рефлюкс, ногти по 
типу часовых стёкол и др. 

Клиническое наблюдение.  
Женщина 33 лет поступила в стационар по экс-

тренным показаниям. При поступлении предъявляла 
жалобы на одышку при незначительной физической 
нагрузке, слабость, ограничение объёма движений в 
правой руке и правой ноге, осиплость голоса. По анам-
незу: при рождении в 1981 г. был поставлен диагноз 
«синдром единого желудочка». В возрасте 1 месяца и в 
13 лет была проконсультирована в институте им. Баку-
лева, в операции отказано по причине технической не-
возможности оперативного  вмешательства. В 2007 г. 
имплантирован электрокардиостимулятор (ЭКС) по по-
воду АВ-блокады III степени. В 2010 г. (11.08.2010) пе-
ренесла острое нарушение мозгового кровообращения, 
по поводу чего прошла стационарное лечение. Неодно-
кратно проходила лечение в кардиодиспансере. Регу-
лярно принимала фуросемид 40 мг 1 раз в сутки, спиро-
нолактон 25 мг в день, варфарин 2,5 мг в сутки (с 2007 г. 
после имплантации ЭКС), лозартан 12,5 мг в сутки, лер-
канидипин 5 мг, силданафил 10 мг в сутки. В апреле 
2014 г. наблюдалось увеличение одышки, появление её 
при меньшем уровне физической нагрузки, периодиче-
ски в покое, нарастание общей слабости, в связи с чем 

была направлена участковым врачом в экстренном по-
рядке для госпитализации в терапевтический стационар.  

Объективно: синюшность носогубного треуголь-
ника, цианоз, акроцианоз, отеки нижних конечностей до 
нижней трети бёдер. При аускультации лёгких дыхание 
везикулярное, ослабленное в нижних отделах, застойные 
незвучные мелкопузырчатые хрипы в нижних отделах 
лёгких с обеих сторон. При определении границ сердца 
выявлена кардиомегалия со смещением границ влево, 
вверх и вправо. Аускультативно тоны сердца тихие, ак-
цент второго тона в зоне лёгочной артерии, в зоне вер-
хушки сердца, легочной артерии, Боткина-Эрба выслу-
шивается систолический шум, ритм правильный. Часто-
та сердечных сокращений 70, артериальное давление 
120 и 70 мм.рт.ст. на обеих руках. Пульс ритмичный, 
слабого наполнения, напряжения, симметричный на 
обеих руках, 70 в минуту. Живот мягкий, безболезнен-
ный, пальпаторно и перкуторно увеличение печени на 6 
см. Симптом Пастернацкого отрицательный с обеих 
сторон. Обнаруживается гемипарез справа. Физиологи-
ческие отправления в норме. 

По данным лабораторных методов обследования: 
в общем анализе крови имели место вторичный гипок-
семический эритроцитоз 6,15х10

12
/л с увеличением СОЭ 

25 мм/ч и тромбоцитопения 136х10
9
/л (что указывает на 

опосредованный мускатным циррозом синдром гиперс-
пленизма). Изменения печени помимо объективной ге-
патомегалии сопровождались увеличением общего би-
лирубина 30 мкмоль/л, АСАТ – 58 Ед/л, а также форми-
рованием хронической болезни почек с увеличением в 
биохимическом анализ крови азотистых продуктов об-
мена (мочевина 9,4 ммоль/л, креатинин 157 мкмоль/л). В 
общем анализе мочи патологии выявлено не было. 

На ЭКГ от 10.04.14 (рис. 2) чётко прослеживается 
ритм электрокардиостимулятора с гипертрофией общего 
желудочка и диффузными изменениями реполяризации. 
По данным эхокардиографии (рис. 1.) у пациентки един-
ственный двуприточный желудочек без обструкции пу-
тей оттока. Простая транспозиция магистральных сосу-
дов. Дилатация камер сердца со снижением фракции 
выброса 26%. Систолическое давление в желудочке 
вблизи отхождения легочной артерии 105 мм.рт.ст. Вы-
сокая лёгочная гипертензия. Имплантированный элек-
трокардиостимулятор. 

Пациентка получала в стационаре: фуросемид 1% 
6 мл внутривенно 1 раз в сутки с дальнейшим уменьше-
нием дозы до 40 мг, спиронолактон 100 мг в день с 
уменьшением дозы до 50 мг, варфарин 2,5 мг в сутки 
(уровень МНО 2,5), периндоприл 5 мг в сутки, леркани-
дипин 10 мг, силданафил 20 мг в сутки. В ходе лечения в 
стационаре состояние имело положительную динамику 
с увеличением толерантности физической нагрузки и 
исчезновением одышки в покое, схождение отёков. 
Больная была выписана из стационара с рекомендация-
ми: фуросемид 40 мг 1 раз в сутки, спиронолактон 50 мг 
в день, варфарин 2,5 мг в сутки (ежемесячный контроль 
МНО), периндоприл 5 мг в сутки, лерканидипин 10 мг, 
силданафил по 20 мг 3 раза в сутки. 

Лечение ВПС принципиально можно поде-
лить на хирургическое (в большинстве случаев оно 
единственное является радикальным) и терапевти-
ческое (чаще является вспомогательным). 

Хирургическое лечение. Зависит от фазы по-
рока. В первой фазе острой декомпенсации – опе-
рация по экстренным показаниям (при обогащении 
МКК – искусственное стенозирование Лёгочной 
артерии по Мюллеру-Альберту, при обеднении 
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МКК – искусственный боталов проток). Во второй 
фазе относительно скомпенсированном пороке по-
казана операция в плановом порядке. Сроки вы-
полнения – вопрос дискутабельный и постоянно 
пересматриваемый (большинство склоняется к 
раннему оперированию). В третьей фазе – деком-
пенсации (Н2Б и Н3, печёночно-почечная недоста-
точность) операция не показана. Наблюдаемая на-
ми пациентка, к сожалению, не попала во времен-
ные промежутки скомпенсированного состояния в 
детском и пубертатном возрасте, когда была пред-
ложена реконструирующая операция Фонтен. В 
настоящее же время она относится к третьей кате-
гории пациентов в фазе декомпенсации.  

 

 
 

Рис. 1. Эхокардиограмма пациентки с синдромом 
единого желудочка 

 

 
 

Рис. 2. ЭКГ пациентки с синдромом единого  
желудочка и имплантированным ЭКС 

Фармакологические аспекты продления 
жизни и улучшения её качества у пациентов с вы-
сокой лёгочной гипертензией при врождённых по-
роках сердца базируются на разгрузке МКК и па-
тогенетических аспектах гормональной регуляции. 
В первую очередь, за счёт уменьшения объёма 
циркулирующей крови мочегонные препараты по-
зволяют улучшить клиническое состояние больных 
лёгочной гипертензией и рекомендуются во всех 
случаях развития декомпенсации правого желу-
дочка [7, 10, 15]. Целесообразно присоединение 
антагонистов альдостерона, что и было назначено 
нашей пациентке. 

Для предотвращения эмболии легочных со-
судов и/или развития тромбоза in situ при лёгочной 
гипертензии используются антикоагулянты непря-
мого действия, в частности, варфарин внутрь после 
вечернего приема пищи 2,5-5 мг [1,4,9]. Дальней-
ший режим дозирования устанавливают индивиду-
ально под контролем международного нормализо-
ванного отношения (MHO), которое для пациентов 
должно сохраняться на уровне 2-2,5 [4]. Варфарин 
является лекарством, характеризующимся межин-
дивидуальными различиями в лекарственном отве-
те, обусловленными целым рядом факторов, как 
внешних (диета, лекарственные взаимодействия), 
так и внутренних (соматическое состояние пациен-
та, возраст), а также генетически обусловленных. В 
рассмотренном клиническом варианте для исклю-
чения нежелательных лекарственных взаимодейст-
вий при назначении сопутствующей терапии пред-
почтение отдавалось препаратам, действие кото-
рых на антикоагулянтный эффект варфарина не-
значимо. 

Силденафила цитрат – мощный селективный 
ингибитор фосфодиэстеразы типа 5, который пре-
дотвращает деградацию циклического гуанозин-
монофосфата (цГМФ) и приводит к снижению ле-
гочного сосудистого сопротивления и перегрузки 
правого желудочка. Применение ингибиторов 
фосфодиэстеразы типа 5 снижает легочное сосуди-
стое сопротивление. Результаты исследования пре-
паратов данной группы показали хорошую перено-
симость и эффективность при лёгочной гипертен-
зии различной этиологии. В частности, в ряде кли-
нических исследованиях силденафил применялся 
при лёгочной гипертензии, ассоциированной с 
врожденными пороками сердца, вызывая улучше-
ние гемодинамики, толерантности к физическим 
нагрузкам [6, 14, 16]. Так, в рандомизированном 
исследовании SUPER-1 (Sildenafil Use in Pulmonary 
Arterial Hypertension) у 278 больных с лёгочной 
артериальной гипертензией, получавших силдена-
фила цитрат в дозах 20, 40, 80 мг 3 раза в сутки, 
пациенты отмечали улучшение клинической сим-
птоматики и увеличение толерантности к физиче-
ским нагрузкам. Одобренная доза составляет 20 мг 
3 раза в сутки, что и было применено в нашем кли-
ническом случае. 
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Медикаментозная терапия, направленная на 
снижение тонуса резистивных сосудов и вклю-
чающая применение сосудорасширяющих средств 
различных групп, может быть представлена дигид-
ропиридиновыми блокаторами кальциевых кана-
лов 3-го поколения, являющимися препаратами 
первого ряда у пациентов с легочной гипертензией 
и правожелудочковой сердечной недостаточно-
стью. Клинико-гемодинамические эффекты (сни-
жение давления в легочной артерии, уменьшение 
легочного сосудистого сопротивления) при дли-
тельном применении препаратов данной группы 
наблюдаются у 50% пациентов [7]. Препаратом 
выбора может служить применяемый у нашей па-
циентки лерканидипин. Лечение начиналось с ма-
лых доз препарата с титрованием до высокой тера-
певтической 10 мг в сутки, коррелирующей с 
уровнем среднего давления в легочной артерии. 
При применении препаратов данной группы воз-
можны ограничения: развитие таких нежелатель-
ных эффектов, как усиление гипоксемии из-за уве-
личения перфузии плохо вентилируемых участков 
легких, системная гипотензия и тахикардия. 

В последние годы формируется представле-
ние, что в лечении лёгочной гипертензии наиболее 
целесообразно применение ингибиторов ангиотен-
зинпревращающего фермента (АПФ) [8, 11, 12]. 
Действие ингибиторов АПФ не ограничивается 
блокадой превращения ангиотензина I в активное 
прессорное вещество ангиотензин II. Плейотроп-
ным эффектом, также непосредственно связанным 
с инактивацией АПФ, является предупреждение 
деградации брадикинина, вызывающего релакса-
цию гладких мышц сосудов [2]. Это способствует 
высвобождению зависимого от эндотелия релакси-
рующего фактора – оксида азота. Кроме того, под 
влиянием ингибиторов АПФ снижается синтез 
других сосудосуживающих веществ (норадренали-
на, эндотелина-1). Также наблюдается положи-
тельное влияние ингибиторов АПФ на функцио-
нальное состояние эндотелия. 

Лёгочная гипертензия является независимым 
предиктором летальности у пациентов с декомпен-
сированной хронической сердечной недостаточно-
стью, что было доказано в ряде проведённых 
функциональных исследований [5]. В этом свете 
подбор адекватной фармакологической коррекции 
позволяет не только продлить жизнь пациентов с 
ВПС, но и улучшить качество жизни с увеличени-
ем толерантности к физической нагрузке, а также 
провести профилактику возможных тромбоэмбо-
лических осложнений. 
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PHARMACOLOGICAL CORRECTION OF DECOMPENSATED 

CHRONIC HEART FAILURE WITH SEVERE PULMONARY  

HYPERTENSION AT PATIENTS WITH CONGENITAL HEART  

DISEASE SYNDROME SINGLE VENTRICLE 
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The prevalence of congenital heart disease (CHD) is 8-10 per 1000 live births. Of these, the incidence of defect 

formation of a single ventricle varies according to clinical data from 0.2% to 3.2% of all CHD. In addition to 

developmental features mediated mutagenic predictors exist and gender prerequisites for the formation of the 

defect. Pathophysiology of circulation in the single ventricle syndrome is caused by two factors: on the one 

hand, the mixing of blood in a single ventricle, and on the other, - transposition of great vessels. Powered by 

clinical observation: a woman of 33 years who at birth in 1981 was diagnosed with "single ventricle syn-

drome", at the time of curating complicated by chronic heart failure with high pulmonary hypertension. The 

best option selected correction using a combination of pharmacological groups: angiotensin-converting enzyme 

inhibitors (perindopril), calcium channel blockers (lercanidipine), diuretics (high sailing loop diuretics and al-

dosterone antagonist), phosphodiesterase type 5 inhibitors (sildanafil), anticoagulants (warfarin). 

Key words: pulmonary hypertension, congenital heart disease, syndrome of single ventricle, perindopril, 

sildanafil, lercanidipine, furosemide, spironolactone, warfarin 
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