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номалия Эбштейна (АЭ, код по МКБ-

10 – Q 22.5) – это сложный врожден-

ный порок сердца (ВПС), формирую-

щийся в процессе эмбриогенеза как 

результат неполной деламинации 

(«размывания») миокарда приточного отдела 

правого желудочка (ПЖ) сердца и нарушения 

сепарации створок трикуспидального клапана 

(ТК) от эндокарда правого желудочка. АЭ ха-

рактеризуется смещением септальной, а также 

задней створок ТК вглубь ПЖ, интимным при-

леганием и сращением этих створок с эндокар-

дом желудочка, укорочением хорд, гипоплазией 

папиллярных мышц, развитием трикуспидаль-

ной регургитации (ТР) и тахиаритмий. Перед-

няя створка трикуспидального клапана при АЭ 

чаще всего оказывается резко увеличенной, па-

русообразной, фенестрированной. Аномально 

расположенное (смещенное апикально и роти-

рованное в направлении выходного тракта ПЖ) 

фиброзное кольцо трикуспидального клапана 

делит правый желудочек на проксимальную ат-

риализованную часть и дистальную функцио-

нальную уменьшенную желудочковую камеру [1  
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- 5]. 

Степень выраженности морфологических 

изменений ТК и ПЖ у пациентов с АЭ бывает 

разной, варьируя между практически нормаль-

ным и примитивным эмбриональным сердцем, 

а каждый случай порока представляется пато-

логически и гемодинамически уникальным [6]. 

В настоящее время в Научном Центре 

cердечно-cосудистой хирургии имени А.Н. Ба-

кулева принята следующая анатомо-

физиологическая классификация порока (мо-

дифицированная классификация A. Carpentier 

1988 года) [1]: 

• Тип А. Изменения в сердце минимальны, 

незначительно смещены септальная и задняя 

створки. 

• Тип В. Задняя папиллярная мышца от-

сутствует. Задняя и септальная створки опуще-

ны в правый желудочек, крепятся короткими 

хордами, формируя атриализованную часть. 

• Тип С. Выраженное ограничение в по-

движности септальной и задней створок. Атри-

ализованная часть большая и тонкостенная. 

• Тип D. Отсутствие трабекулярной части 

правого желудочка, передняя папиллярная 

мышца не дифференцирована. 

• Тип Е. Передняя створка также сращена 

с миокардом, хорды отсутствуют, правый же-

лудочек практически полностью представлен 

атриализованной частью. 

АЭ считается редко встречающимся поро-

ком сердца. Частота АЭ у живорожденных со-

ставляет в среднем 1:20 000 [7, 8, 9]. Частота 

АЭ у плодов в исследованиях израильских спе-

циалистов (2012), оказалась примерно в 3 раза 

выше, чем в среднем у живорожденных, и со-

ставила 3,36:20 000 обследованных беременных 

женщин [10]. Согласно Европейскому регистру 

врожденных и наследственных заболеваний 

(2012-2016), частота АЭ у плодов была в 1,26 

раза выше, чем у живорожденных [9]. Среди 

всех ВПС у живорожденных АЭ составляет, по 

данным большинства авторов, 0,5 - 1% [1, 4, 7]. 

Фетальные и неонатальные формы порока 

протекают наиболее тяжело, часто заканчива-

ясь ранней смертью. Если ребенок переживает 

первый год жизни, его прогноз улучшается [11]. 

В статье D.J. Radford и соавт., опубликованной 

в 1985 г., приведена информация о времени 

манифестации клиники АЭ у 35 пациентов: 12 

случаев проявили себя в 1-й день жизни, 2 – на 

1-й неделе, 10 – в первом десятилетии, 11 – у 

подростков и взрослых, из них 3 - на 6-й дека-

де. Таким образом, 40% случаев АЭ имели кли-

нические проявления уже в самом раннем нео-

натальном периоде [12]. По данным D. Mair 

(1992), до года умирает почти половина детей с 

АЭ [13]. По данным D.S. Celermajer и соавт. 

(1994), выживаемость живорожденных в тече-

ние 1 года составила 67% [14]. В мультицентро-

вом исследовании М.В. Медведева и соавт. 

(2003) из 9 новорожденных с АЭ только 3 ре-

бенка остались в живых (33,3%), 6 (66,7%) – 

умерли на 2-24 сутки [15]. Нередко при АЭ 

встречается также внутриутробная гибель пло-

да. В исследовании D.B. McElhinney и соавт. 

(США, 2005) погибли антенатально 9 плодов, а 

из 49 живорожденных 14 умерли до 1 месяца 

(28,5%) [16]. В мультицентровом исследовании 

243 плодов с АЭ и дисплазией трикуспидально-

го клапана (ДТК) R.Freud Lindsay и соавт. (США 

и Канада, 2015) до месяца умерли 32% плодов, 

антенатально – 17% [17]. По сведениям Евро-

пейского регистра врожденных и наследствен-

ных заболеваний, закончились мертворождени-

ем 16 (7,7%) из 206 диагностированных в 2012-

2016 гг. случаев АЭ [9]. Y.M. Chang и соавт. 

(Тайвань, 2009), анализируя 26-летний опыт 

наблюдения за 77 пациентами с АЭ, также пи-

шут о том, что выживаемость была наиболее 

низкой на стадии новорожденности, снизив-

шись далее только в третьем десятилетии [18]. 

R.S. Luis-Miranda и соавт. (Испания, 2013) кон-

статировали, что АЭ, диагностированная у пло-

 

Рис. 1 (Fig. 1) 

Рис. 1.    Схематическое изображение сердца 

при аномалии Эбштейна в проекции выходно-

го тракта правого желудочка [3]. 

1 – левый желудочек, 2 – уменьшенный правый же-

лудочек, 3 – атриализованная часть правого желу-

дочка, 4 – правое предсердие, 5 – дефект межпред-

сердной перегородки, 6 – левое предсердие, 7 – ле-

гочная артерия. 

Fig. 1.    Schematic representation of the heart in 

case of Ebstein's anomaly in the projection of the 

right ventricular output tract [3]. 
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да, дала перинатальную смертность 87,5% [19]. 

Австралийские коллеги в опубликованном в 

2017 г. 30-летнем опыте наблюдения 80 ново-

рожденных с АЭ сообщили об общей 15-летней 

выживаемости 67%, отметив при этом, что у 

пациентов, которые не нуждались в операции, 

15-летняя выживаемость равнялась 79%, а у 

тех, кому было проведено хирургическое или 

катетерное вмешательство, составила только 

45% [20]. 

Хирургическое лечение больных с АЭ, осо-

бенно новорожденных, представляет собой се-

рьезную проблему и проводится в настоящее 

время с переменным успехом. Существуют как 

паллиативные, так и более радикальные опера-

ции различных модификаций [1, 21]. C.J. Knott-

Craig (США) в 2015 г., проанализировав исходы 

32 прооперированных новорожденных, пишет, 

что общая ранняя смертность составила 28%, 

причем с атрезией легочной артерии (ЛА) – 40%, 

без атрезии ЛА – 8,3% [22]. J.J. Yu и соавт. (Ю. 

Корея, 2013) в статье, посвященной исходам у 

59 новорожденных с АЭ в современную эпоху, 

указывает общую смертность 23,7%, а показа-

тели выживаемости 1 и 5 лет – 78,6 и 76,3% со-

ответственно [23]. В 2017 г. проведено мульти-

центровое исследование результатов хирурги-

ческого лечения детей с АЭ в клиниках Европы, 

в котором участвовали специалисты Нидерлан-

дов, Германии и Израиля. 63 пациентам было 

сделано 109 операций. Наблюдение осуществ-

лялось от 0 до 216 месяцев (в среднем 121 ме-

сяц). 29 пациентам (46%) хирургическое вме-

шательство произведено в 1-й год жизни, в том 

числе двадцати одному – в возрасте до 1 меся-

ца. Двухжелудочковая коррекция выполнена у 

59% больных, полуторажелудочковая коррекция 

– у 5,8%, одножелудочковая коррекция, другие 

паллиативные вмешательства и ревизия – у 

33%. Повторные операции не потребовались 

через 1 - 5 - 10 лет у 89% - 79% - 75% пациен-

тов соответственно. 9 больных (14%) умерли в 

стационаре в течение 30 дней после операции. 

Других смертельных исходов не было [24]. 

Революцию в хирургическом лечении АЭ 

произвела операция анатомической конусной 

реконструкции, впервые описанная Da Silva. 

Опыт конусной реконструкции у 84 пациентов 

с АЭ в среднем возрасте 10,1 ±5,9 лет в Mayo 

Clinic (США) опубликован в 2014 г. У 98% боль-

ных операция была успешной [25]. L. Irving и 

соавт. (США, 2017) в своем обзоре отмечают, 

что именно «реконструкция конуса является 

предпочтительной техникой у новорожденных» 

[26]. Публикаций о результатах конусной рекон-

струкции у новорожденных не много, но име-

ющиеся впечатляют. Хирурги из Санкт-

Петербурга (2017) прооперировали по этой ме-

тодике 19 пациентов в возрасте от 3 дней до 52 

лет. За период наблюдения после операции, со-

ставивший от 2,5 месяцев до 3,5 лет, смертель-

ных исходов не было, отмечалось значительное 

улучшение [27]. S.C. Huang и соавт. (Тайвань, 

2017) прооперировали путем конусной рекон-

струкции 7 новорожденных и детей младшего 

возраста с АЭ, 6 пациентов (86%) выжили [28]. 

Не было никаких поздних смертей или повтор-

ных вальвулопластик при последующем наблю-

дении от 0,8 до 9,9 лет. 

У детей старшего возраста и взрослых, по 

заключению D.S. Celermajer и соавт. (1994), 

признаки сердечной недостаточности встреча-

ются реже, случайные находки и аритмия – ча-

ще, долгосрочные результаты лучше, выживае-

мость к 10-летнему возрасту составила 59% 

[14]. Долгосрочное исследование выживания, 

проведенное у 61 пациента с АЭ в 1993 г Y.M. 

Hong и соавт. (США), показало, что средняя 

продолжительность их жизни составила 15 лет 

[29]. По D. Mair (1992), до 50 лет доживает толь-

ко 5% больных [13]. По данным A. Flores 

Arizmendi и соавт. (Испания, 2004), до 30 лет 

дожили 65% [30]. A. Oxenius и соавт. (Швейца-

рия) в 2013 г. сообщили о 10-летней выживае-

мости детей после хирургических вмешательств 

85,3±5,6% [31]. Q. Luu и соавт. (Австралия, 

2015) наблюдали 49 пациентов с АЭ во взрослой 

жизни и зарегистрировали общую выживае-

мость 100% до 40 лет, 95% до 50 лет и 81% до 

60 лет [32]. 

Патогномоничными эхокардиографиче-

скими признаками АЭ являются аномальное 

апикальное смещение уровня прикрепления 

септальной створки ТК к межжелудочковой пе-

регородке относительно уровня прикрепления к 

ней септальной створки митрального клапана в 

сочетании с трикуспидальной регургитацией. 

Кроме того, при АЭ часто выявляются кардио-

мегалия, атриализованная часть ПЖ, а также 

сочетанная сердечная патология. 

Типичной сопутствующей кардиальной 

патологией при АЭ являются открытое овальное 

окно/дефект межпредсердной перегородки 

(ДМПП), стеноз/атрезия легочной артерии (ЛА), 

дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) 

и тахиаритмии, обусловленные наличием пато-

логических проводящих путей [1, 2, 3, 27, 33]. 

Ассоциированная кардиальная патология при 

АЭ выявляется с частотой от 38,4% до 90% [30, 

31, 34, 35]. 

Эхографическим критерием АЭ у взрос-

лых и детей принято смещение створки более 8 

мм/м2 поверхности тела пациента [2]. У плода 

при АЭ, как пишет М.В. Медведев, септальная 

створка ТК в большинстве случаев смещается 

на 4 мм и более [7]. Однако понятно, что это 

расстояние может оказаться значительно 

меньшим на ранних сроках беременности. Так, 

в наблюдениях И.В. Комаровой и соавт. в 12 

недель  3  дня  [36] (рис. 2, 3),  а  также  Н.А. Ал- 
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Рис. 2 а (Fig. 2 а) 

 

Рис. 2 б (Fig. 2 b) 

Рис. 2.      Ультразвуковое исследование. 

Фетальная эхокардиография при АЭ, 2D-режим, четырехкамерные срезы сердца, измерение смещения сеп-

тальной створки ТК в 12-13 недель (а) и в 22-23 недель беременности (б) [36, 39]. 

Fig. 2.  Ultrasound. 

Fetal echocardiography of Ebstein's anomaly, 2D-mode, four-chamber heart sections, measurement of the septal 

sash displacement in 12-13 weeks (left) and 22-23 weeks of pregnancy (right) [36, 39]. 

 

Рис. 3 а (Fig. 3 а) 

 

Рис. 3 б (Fig. 3 b) 

Рис. 3.      Ультразвуковое исследование. 

Фетальная эхокардиография при АЭ, четырехкамерные срезы сердца, трикуспидальная регургитация в ре-

жиме ЦДК в 12-13 недель (а) и в 22-23 недели беременности (б) [36, 39]. 

Fig. 3.  Ultrasound. 

Fetal echocardiography of Ebstein's anomaly, four-chamber sections of the heart, tricuspid insufficiency in color 

doppler mode in 12-13 weeks (left) and 22-23 weeks of pregnancy (right) [36, 39]. 
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тынник в 11 недель 6 дней гестации [37] сме-

щение составило 2,7 мм. 

Главным эхокардиографическим срезом 

сердца для диагностики АЭ у плода является 

полученный в 2D-режиме четырехкамерный 

срез, где четко виден «крест» сердца (cardiac 

«crux»), то есть место, где соединяются нижняя 

часть межпредсердной перегородки с верхней 

частью межжелудочковой перегородки и при-

крепляются створки атриовентрикулярных 

клапанов. Вторым важным моментом при 

оценке четырехкамерного среза является необ-

ходимость использования режима цветового 

допплеровского картирования (ЦДК), что позво-

ляет увидеть свойственную пороку трикуспи-

дальную регургитацию, чаще голосистоличе-

скую [2, 7]. Если ЦДК сердца у плода не прово-

дится, мальформация может быть пропущена 

[10, 38]. 

Первый случай пренатальной ультразву-

ковой диагностики АЭ у плода в 35 недель ге-

стации был опубликован в 1983 г. в «Белом 

журнале» M. Sharf и соавт. [40], в отечественной 

литературе – в 1986 г. в журнале «Педиатрия» 

М.В. Медведевым и соавт. в 32 недели гестации 

[41]. В 2003 г. М.В. Медведевым и соавт. было 

проведено первое отечественное мультицентро-

вое исследование по антенатальной диагности-

ке и перинатальным исходам 15 случаев АЭ 

[15]. Ранним выявлением порока на тот момент 

считался срок до 24 недель, единственный слу-

чай из 15 вошедших в анализ был обнаружен в 

18 недель, все остальные – в 22 недели и более. 

В 2011 г. J.E. Jadaon и соавт. разработаны и 

опубликованы номограммы длины AVS (атрио-

желудочковой перегородки, или расстояния 

между местами прикрепления септальных 

створок митрального и трикуспидального кла-

панов к межжелудочковой перегородке) от 11 

до 34 недель беременности [42]. В 2012 г. изра-

ильские специалисты написали о 8 диагности-

рованных и 1 пропущенном случае АЭ в 14-16 

недель беременности [10]. В 2018 г. Н.А. Алтын-

ник сообщила о самом раннем пренатальном 

выявлении порока – в 11 недель 6 дней при 

копчико-теменном размере (КТР) 58 мм (табл. 

№1) [37]. 

По имеющимся литературным данным, 

средние сроки выявления мальформации у пло-

да находятся в диапазоне от начала второго 

триместра до начала третьего триместра бере-

менности и имеют тенденцию к уменьшению 

(табл. №1). 

Современный уровень пренатальной эхо-

кардиографии закономерно приводит к 

неуклонному увеличению числа выявленных 

случаев порока у плодов параллельно с умень-

шением гестационных сроков диагностики и 

теоретически предполагает возможность обна-

ружения не только грубых, тяжелых форм этого 

ВПС, но и форм малосимптомных, относительно 

благоприятных для жизни [2, 45].  Поиску и 

анализу факторов повышенного риска ранней 

детской смертности, основанных на особенно-

стях эхокардиографической картины АЭ у пло-

да или новорожденного, посвящено много зару-

бежных работ. 

Популярным и часто используемым для 

прогнозов является индекс Celermajer-GOSE 

(Great Ormond Street Echo, Великобритания) 

(индекс правой предсердной области, индекс 

Целермайера, ИЦ), предложенный в 1992 г. [14, 

35, 47]. На уровне четырехкамерного среза 

сердца плода в фазу диастолы производят из-

мерение площадей правого предсердия (RA) 

вместе с атриализованным правым желудочком 

(aRV), а также суммы площадей функциональ-

ного правого желудочка (fRV), левого предсер-

дия (LA) и левого желудочка (LV). Определяют 

отношение RA+aRV/fRV+LA+LV (рис. 4).  

По результатам этих исследований смерт-

ность младенцев с ИЦ ≥ 1,1-1,5 при сочетании с 

цианозом и кардиомегалией достигает 100%; 

при значении ИЦ ≤ 0,99 риск смерти не пре-

вышает 8-10% (табл. №3, №4). 

Вычисление ИЦ (табл. №2) у плодов и но-

ворожденных с АЭ и анализ влияния его вели-

чины на раннюю детскую смертность проводи-

лись в последующем разными специалистами, 

многие из которых также называют прогности-

чески неблагоприятным ИЦ, превышающий 1,0 

(D.A. Roberson и N.H. Silverman, 1989, [47], 

A.Flores Arizmendi и соавт., 2004, [30], D.B. 

McElhinney и соавт., 2005, [16]).  A.T. Yetman  и  

Таблица №1.     Средние сроки диагностики АЭ у плода. 

29, 5 недель 2003 г. М.В. Медведев и соавт., Россия [15] 

 22 недели 2005 г. D.B. McElhinney и соавт., США[16] 

 14-16 недель 2012 г. E.Z. Zimmer и соавт., Израиль [10] 

 27±6 недель 2015 г. R.Freud Lindsay и соавт
, США и Канада [17] 

 25,0 недель 2017 г. I.Gottschalk и соавт., Германия [43] 

 18-24 недели 2017 г. E.S. Selamet Tierney и соавт., США [44] 
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соавт. (1998) показали, что ИЦ>1,0 прогнозиро-

вал гибель 100% цианотичных новорожденных 

с АЭ [48]. I. Gottschalk и соавт. (Германия, 2017) 

на основании мультицентрового исследования 

76 случаев пренатально диагностированной АЭ 

пришли к выводу о связи с постнатальными по-

терями ИЦ> 0,7 [43]. 

R.S. Luis-Miranda и соавт. (2013) среди 

факторов плохого исхода отметили такой пока-

затель диспропорций правых и левых отделов 

сердца как соотношение ширины правого и ле-

вого желудочков (ШПЖ/ШЛЖ) больше 2 [19]; 

R.Freud Lindsay и соавт. (2015) [17] и E.S. 

Selamet Tierney и соавт. (2017) [44] – выражен-

ное увеличение диаметра фиброзного кольца 

ТК. 

Связь отражающего степень общей кар-

диомегалии кардиоторакального отношения 

(КТО) и ранней смертности при АЭ показана в 

работах A.Flores Arizmendi и соавт. [30], R.S. 

Luis-Miranda и соавт. [19], E.S. Selamet Tierney 

и соавт. [44], I. Gottschalk и соавт. [43], которые 

считают фактором повышенного риска КТО по 

площади, превышающее 0,48, 0,5, 0,55, и КТО 

по диаметру, равное или превышающее 0,65. 

Таблица №3.     Индекс Целермайера (Celermajer) и прогностическая шкала смертно-

сти новорожденных с АЭ, учитывающая площади камер сердца [35]. 

  Шкала          Отношение (RA + aRV)/(fRV + LV + LA) Риск смертности  

новорожденных 

     1 <0,5 0% 

     2 0,5 - 0,99 10% 

     3 1,0 – 1,49 44 – 100% 

     4 >1,5 100% 
 

   
 

Таблица №3.     Прогностическая шкала летального исхода новорожденных при АЭ 

Celermajer-GOSE, учитывающая площади камер сердца и наличие/отсутствие цианоза [14, 

46]. 

Шкала Отношение  

(RA + aRV)/(fRV + LV + LA) 

Риск летального исхода новорожденных 

1 <0,5 8% 

2 0,5 – 1.0 8% 

3 

(отсут-

ствие
цианоза) 

1,1 – 1,4 

10 – 45% 

3 

(наличие цианоза) 
1,1 – 1,4 

100% 

4 >1,5 100% 
 

   
 

 

Рис. 4 (Fig. 4) 

Рис. 4.    Схема. 

Методика вычисления индекса Целермайера у плода 

при ультразвуковом исследовании. 

Fig. 4.    Scheme. 

Method of calculating the index of Celermajer in the 

fetus during ultrasound examination. 
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Согласно первому отечественному мультицен-

тровому анализу пренатальной диагностики АЭ 

у плода, проведенному М.В. Медведевым и со-

авт. в 2003 г. [15], наиболее важными факто-

рами при составлении прогноза явилось нали-

чие сочетанных пороков и/или неиммунной во-

дянки, а также КТО по площади, превышающее 

0,5. 

В то же время, по данным других иссле-

дователей, ни ИЦ, ни ШПЖ/ШЛЖ, ни КТО не 

были полезными прогностическими маркерами 

(M. Pavlova и соавт., 1998, [49], E. Barre и со-

авт., 2012, [50], J.J. Yu и соавт., 2013, [23]). В 

мультицентровом анализе 243 плодов с АЭ и 

ДТК R.Freud Lindsay и соавт. (2015) «ИЦ приме-

нительно к плодам привел к непоследователь-

ным результатам, вероятно, в связи со сложно-

стью выполнения у них контурной трассиров-

ки» [17]. 

Факторами повышенного риска постна-

тальных потерь большинство авторов едино-

гласно считают обструктивные поражения вы-

ходного тракта ПЖ, а именно: атрезию ЛА, ана-

томическую или функциональную (A.T. Yetman 

и соавт., 1998, [48], C.J. Knott-Craig и соавт., 

2015, [22], Y.M. Chang и соавт., 2009, [18], 

Christopher J. Knott-Craig и соавт., 2012, [51], L. 

Irving и Mark Elliot Roeser, 2017, [26], J.C. 

Luxford и соавт., 2017, [20]); атрезию ЛА/стеноз 

ЛА (D.S. Celermajer и соавт. [14], A. Khositseth и 

P. Khowsathit [52], R.S. Luis-Miranda и соавт. 

[19], J.J. Yu и соавт. [23]); ретроградный по-

ток/отсутствие антеградного потока через кла-

пан ЛА (D.B. McElhinney и соавт. [16], E. Barre и 

соавт. [50], E.S. Selamet Tierney и соавт. [44], 

R.Freud Lindsay и соавт. [17]). 

На отсутствие потока/реверс в артери-

альном протоке как фактор, ухудшающий про-

гноз, указали R.S. Luis-Miranda и соавт. [19]. 

Влияние на прогноз диаметра дефекта 

межпредсердной перегородки у новорожденных 

с АЭ отмечено в работах A.T. Yetman и соавт. 

[48], R.S. Luis-Miranda и соавт. [19], J.J. Yu и 

соавт. [23]. 

Дисфункция/снижение функции левого 

желудочка в качестве плохого прогностического 

параметра рассматривается A.T. Yetman и со-

авт. [48], J.J. Lasa и соавт. [53], R.Freud Lindsay 

и соавт. [17], E.S. Selamet Tierney и соавт. [44]. 

R.Freud Lindsay и соавт. называют пред-

вестником водянки и соответственно маркером 

летального исхода перикардиальный выпот у 

плода [17]. 

Наличие или появление при динамиче-

ском наблюдении фетальной водянки, служа-

щей клиническим отражением тяжелой сердеч-

ной недостаточности, приводит в большинстве 

случаев к антенатальной гибели плода [17, 43, 

53]. J.J. Lasa и соавт. написали, что водянка 

была у 75% мертворожденных [53]. I. Gottschalk 

и соавт. назвали водянку единственным пара-

метром, прямо связанным с внутриутробной 

смертью [43]. 

Степень смещения трикуспидального кла-

пана в качестве прогностического маркера у 

плода и новорожденного отмечена лишь неко-

торыми специалистами [19, 47, 52]. 

Необходимость в хирургическом лечении в 

периоде новорожденности повышает риск ран-

ней смертности согласно анализу J.C. Luxford и 

соавт. [20] и Y.M. Hong и J.H. Moller [29]. Усу-

губляют прогноз также дистресс плода, недо-

ношенность и низкий вес при рождении [17, 

23]. 

Более ранний гестационный срок диагно-

стики АЭ у плода утяжеляет прогноз согласно 

R.Freud Lindsay и соавт. [17] и I. Gottschalk и 

соавт. [43]. 

На возможность внутриутробного про-

грессирования заболевания с увеличением ге-

стационного возраста и сложность построения 

прогноза на ранних сроках беременности об-

ращают внимание E. Barre и соавт. [50], E.S. 

Selamet Tierney и соавт. [44], R.Freud Lindsay и 

соавт. [17]. 

Завершая обзор литературы, посвящен-

ный этому редкому и многовариантному ВПС, 

хочется выразить надежду, что тщательно по-

добранная и проанализированная информация 

будет интересной и полезной как врачам-

диагностам, нацелив их на поиск эхокардио-

графических маркеров высокого риска перина-

тальной смертности, так и специалистам, вхо-

дящим в состав пренатального консилиума, 

обеспечив их современной базой данных об ис-

ходах и прогнозировании при АЭ у плода. 
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сообщить.
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