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Резюме. Корригированная транспозиция магистральных сосудов представляет собой редкий 
врожденный порок сердца, характеризующийся предсердно-желудочковой и желудочково-
артериальной дискордантностью. В статье приведено описание клинического случая данного порока 
у пожилой пациентки, особенностью которого являлось длительное бессимптомное течение порока,  
обусловленное отсутствием расстройств гемодинамики. Эхокардиографическое исследование в 
данном случае имело ведущую роль в постановке диагноза. 
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Resume. Corrected transposition of the great vessels is a rare congenital heart defect characterized by 
atrioventricular and ventricular-arterial discordance. The article describes a clinical case of this defect in an 
elderly patient, the feature of which was a long-term asymptomatic course of the defect due to the absence of 
hemodynamic disorders. Echocardiographic examination in this case had a leading role in the diagnosis.
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Транспозиция магистральных артерий представляет собой группу врожденных пороков сердца, 
характеризующихся наличием предсердно-желудочковой конкордантности и желудочково-артериальной 
дискордантности [1]. По распространенности корригированная транспозиция магистральных сосудов 
среди цианотических врожденных пороков сердца находится на втором месте после тетрады Фалло, на 
ее долю приходится 2,5–5% всех возникших внутриутробно аномалий строения сердца [2].

В зависимости от расположения аорты относительно ствола легочной артерии существуют несколько 
вариантов порока: D-транспозиция – аорта спереди и справа относительно ствола легочной артерии, 
А-транспозиция – аорта находится кпереди от легочной артерии, side-by-side – аорта расположена 
справа от ствола ЛА, задняя ТМС – аорта сзади и справа от ЛА, L-транспозиция – аорта спереди и слева 
от ЛА [3]. При этом D-транспозиция встречается примерно в 95% случаев [4]. 

В случае D-транспозиции (в литературе также встречаются синонимы «полная транспозиция», «простая 
транспозиция», «физиологически некорригированная транспозиция») магистральных сосудов (рис. 1) 
существуют анатомически правильные связи полых вен с правым предсердием, легочных вен – с левым 
предсердием и нормальное сообщение предсердий с желудочками. Однако имеется несоответствие 
магистральных сосудов желудочкам. Вследствие этого венозная кровь, приходящая в правый желудочек, 
через аорту поступает в большой круг кровообращения и, пройдя его, вновь возвращается по полым венам 
в правые отделы сердца. Артериальная кровь из левого желудочка по легочной артерии поступает в малый 
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круг кровообращения, а затем по легочным венам вновь доставляется в левые отделы. Таким образом, в 
большом круге кровообращения постоянно осуществляется циркуляция низкооксигенированной крови, 
а в малом циркулирует кровь с высоким содержанием кислорода. Существует полное разобщение 
кругов кровообращения. Прогноз у таких пациентов определяется наличием коммуникаций между 
большим и малым кругом кровообращения, в частности дефектов межпредсердной, межжелудочковой 
перегородок, открытого артериального протока [5].

Рис. 1. Полная транспозиция магистральных сосудов

Корригированная транспозиция (L-транспозиция) магистральных сосудов (КТСМ) представляет 
собой тип порока, при котором имеет место инверсия желудочков, магистральные артерии при этом 
не меняют своего положения, но возникает предсердно-желудочковая и желудочково-артериальная 
дискордантность (рис. 2). Правое предсердие сообщается с расположенным справа морфологически  
левым желудочком, от которого отходит легочная артерия. Левое предсердие соединяется с  
расположенным слева морфологически правым желудочком, от которого отходит аорта. 
Атриовентрикулярный клапан, открывающийся в анатомически правый желудочек, морфологически 
является трехстворчатыми и именуется артериальным, справа между морфологически левым 
желудочком и правым предсердием располагается двухстворчатый (митральный) клапан, который 
обозначается как венозный АВ-клапан. Двойная дискордантность определяет физиологическое 
направление кровотока. Таким образом, расстройства гемодинамики у пациентов с данной патологией 
возникают не из-за нарушения последовательности кровотока, а в случае наличия ассоциированных 
аномалий. Сопутствующие внутрисердечные дефекты встречаются у 80% пациентов с корригированной 
транспозицией магистральных сосудов [6, 7, 8, 9].

Рис. 2. Корригированная транспозиция магистральных сосудов:

ЭНИ Забайкальский медицинский вестник, № 4/2024

110



АО – аорта; ЛА – лёгочная артерия; аЛЖ – анатомически левый
желудочек; ЛП – левое предсердие; аПЖ – анатомически правый желудочек;  

ПП – правое предсердие; ВПВ – верхняя полая вена; НПВ – нижняя полая вена
В США корригированная транспозиция магистральных сосудов встречается с частотой 40 случаев  

на 100 тыс. новорожденных, что составляет менее 1% от всех врожденных пороков сердца [10]. По 
данным M.E.Abbott, на долю КТМС приходится 0,6% из всех случаев аутопсий по поводу ВПС [11]. 

В диагностике порока определяющее значение имеют данные электрокардиографического и 
эхокардиографического исследований. Электрокардиограмма больных с КТМС обладает характерными 
особенностями. Ввиду атипичного положения АВ-узла и пучка Гиса, ножки которого расположены 
зеркально, волна возбуждения охватывает желудочки слева направо, поэтому на ЭКГ во II и III 
стандартных отведениях, aVF и правых грудных регистрируется деформация желудочкового комплекса 
по типу QrS или QS, тогда как в I, aVL, V5-6 зубцы Q могут отсутствовать. Такая ЭКГ-картина может быть 
ошибочно трактована как рубцовые изменения нижней стенки. Также на ЭКГ могут отмечаться признаки 
гипертрофии и перегрузки правого желудочка и предсердий. В случае наличия гемодинамически 
значимого левоправого сброса или регургитации на трехстворчатом клапане, приводящих к объемной 
перегрузке и дилатации левого предсердия, на ЭКГ могут присутствовать уплощенные двугорбые 
зубцы P-mitrale, при повышении давления в легочной артерии, наличии ее значительного стеноза, на 
ЭКГ появляются высокооамплитудные P-pulmonale [12]. Другими важными находками на ЭКГ могут 
быть признаки нарушения предсердно-желудочкового проведения, синдром слабости синусного узла, 
фибрилляция предсердий, при наличии дополнительных путей проведения кольца трехстворчатого 
клапана регистрируется атриовентрикулярная риентри-тахикардия [13].

Двумерное и допплеровское исследования при эхокардиографии позволяют определить анатомическое 
расположение магистральных артерий, соответствие желудочков отходящим от них сосудам и 
выявить сопутствующие дефекты. При исследовании в апикальной четырехкамерной позиции 
наличие модераторного пучка в области верхушки расположенного слева желудочка и характерная 
повышенная трабекулярность позволяет идентифицировать его как анатомически правый. Клапаны 
при этом соответствуют анатомическим желудочкам, поэтому слева – трехстворчатый клапан, справа – 
митральный. Трехстворчатый клапан, как и в норме, находится ближе к верхушке, чем митральный [14, 
15]. 

Последовательный всесторонний детальный анализ структур сердца при двумерной эхокардиографии 
обеспечивает высокую надежность для определения анатомии порока. В случае снижения акустической 
доступности альтернативным методом визуализации может служить магнитно-резонансная и 
компьютерная томография [16, 17, 18]. МРТ и КТ проводятся с целью получения изображений ствола 
и ветвей легочной артерии, позволяют определить конечный систолический и диастолический объемы 
сердца с последующим расчетом фракции выброса [19, 20].

Клинический случай. Пациентка С., 69 лет, поступила в ГУЗ «Городская клиническая больница  
№ 1» г. Читы с жалобами на ощущение неритмичного учащенного сердцебиения, одышку при 
умеренной физической нагрузке. Больной себя считает с 2005 года, когда впервые стали беспокоить 
перебои в работе сердца. Пароксизмы возникают с частотой 1 раз в год. В качестве антиаритмической 
терапии получает Таб. Соталол 80 мг по 1 т 3 раза в день, также принимает Таб. Триметазидин 80 мг, 
Таб. Ацетилсалициловая кислота 75 мг, Таб. Розувастатин 10 мг. Пароксизмы фибрилляции предсердий 
самостоятельно купирует приемом Таб. Пропафенон. Настоящее ухудшение в течение суток, когда 
возникли перебои в работе сердца, учащенное сердцебиение, попытка самостоятельного купирования 
пароксизма безуспешна. Вызвала БСМП, на этапе БСМП был введен метопролол 5,0 в/в кап., ЧСС 
снизилась с 122 уд/мин до 100 уд/мин. Доставлена в дежурный стационар, госпитализирована в 
отделение кардиологии ГУЗ ГКБ № 1 в экстренном порядке. 

При физикальном обследовании тоны сердца аритмичные за счет фибрилляции предсердий, ЧСС – 
120 в минуту. АД – 90/60 мм рт. ст. 

ЭКГ при поступлении (рис. 3): фибрилляция предсердий, ЧСС – 118 в минуту. Очагово-рубцовые 
изменения нижней стенки. Гипертрофия обоих желудочков.
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Рис. 3. ЭКГ при поступлении

Предварительный диагноз: Основное заболевание: ИБС. Пароксизмальная форма фибрилляции 
предсердий, тахисистолический вариант. Риск по CHADS-VASc – 3 балла, HAS-BLED – 2 балла. 
Стабильная стенокардия напряжения. ФК II. Осложнение основного заболевания: ХСН IIA c 
неуточненной ФВ, 2 ФК. Сопутствующее заболевание: Атеросклероз аорты, клапанного аппарата, 
мозговых сосудов.

При эхокардиографическом исследовании (рис. 4) полость левого предсердия умеренно расширена 
42 мм, 45*55, КДО 58 мл, Инд. ЛП 36 мл/м2, посредством трикуспидального клапана соединена с 
морфологически правым желудочком. Полость правого предсердия не расширена 32*38, посредством 
митрального клапана соединена с анатомически левым желудочком. Межпредсердная перегородка не 
изменена. Полость правого желудочка из верхушечного доступа (анатомически левый) 35 мм, стенка не 
гипертрофирована. Полость левого желудочка (анатомически правый) незначительно расширена, КДР 
–  62 мм. ФВ по Симпсону – 53%. Межжелудочковая перегородка незначительно гипертрофирована, 
13 мм. Задняя стенка левого желудочка не гипертрофирована, 11 мм. Аорта на уровне синусов 
Вальсальвы – 40 мм. Трансаортальный поток V peak – 133 см/с, PG – 7,04 мм рт. ст., регургитация 1 
ст. Митральный клапан створки повышенной эхогенности, подвижность не ограничена, регургитация 
1 ст., незначительная по объему. Трикуспидальный клапан створки повышенной эхогенности, пролапс 
7 мм, регургитация 3 ст. PG 97 мм рт. ст. Нижняя полая вена не расширена, коллабирование на вдох  
более 50%. Легочная артерия отходит от анатомически левого желудочка, не расширена, клапан не изменен, 
легочный поток – 143 см/с, PG – 8,19 мм рт.ст., регургитация 1-2 ст., P sist – 107 мм рт. ст. Заключение: 
Корригированная транспозиция магистральных сосудов. Фиброз створок трикуспидального клапана 
с пролапсом 1-2 ст., недостаточностью 3 ст. Расширение полости анатомически правого желудочка с 
гипертрофией его стенок. Умеренное расширение левого предсердия. Митральная регургитация 1 ст. 
Высокая легочная гипертензия. Атеросклеротическое уплотнение стенок аорты, створок аортального 
клапана, митрального клапана. Аортальная регургитация 1 ст. 
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Рис. 4. Эхокардиографическая картина пациентки с корригированной транспозицией магистральных сосудов:  
А – атриовентрикулярная дискордантность: аЛЖ – анатомически левый желудочек; ЛП – левое предсердие;  

аПЖ – анатомически правый желудочек; ПП – правое предсердие; МК – митральный клапан; ТК – трехстворчатый клапан;  
Б – трикуспидальная регургитация 3 ст.; В – расположенные рядом аорта (Ао) и легочная артерия (ЛА) 

Учитывая, что продолжительность пароксизма фибрилляции предсердий на момент обращения 
составила менее 24 часов, проведено восстановление синусового ритма путем внутривенного введения 
раствора амиодарона 5 мг/кг, после чего с целью предупреждения рецидивов фибрилляции предсердий 
назначен соталол 80 мг 2 раза в день. Помимо антиаритмической терапии пациентка получала 
спиронолактон 25 мг, дапаглифлозин 10 мг, аторвастатин 80 мг, осуществлялась антикоагулянтная 
терапия эноксапарином натрия (10 000 анти-ха ме/мл, 0,4 мл) - 0,4 мл 1 раз в день подкожно. На фоне 
лечения уменьшилась одышка, повысилась толерантность к физическим нагрузкам, нарушения ритма 
за время наблюдения не рецидивировали. 

Заключение. Врожденная корригированная транспозиция магистральных сосудов – сложный порок, 
характеризующийся двойной дискордантностью – атриовентрикулярной и артериовентрикулярной, 
при котором кровоток имеет физиологическое направление, а течение и прогноз данной патологии 
определяются наличием ассоциированных аномалий сердца. Отсутствие клинических симптомов 
у пациентки в представленном обзоре обусловлено наличием корригированной транспозиции в 
изолированном виде, не сопровождающейся расстройствами гемодинамики. Электрокардиографические 
изменения в виде Q-зубцов во II, III, aVF отведениях, наблюдающиеся у пациентки, являются 
характерными признаками корригированной транспозиции и связаны с аномальным расположением 
ножек пучка Гиса, и в данном случае не свидетельствуют о наличии рубцовых изменений в области 
нижней стенки, что также подтверждается результатами ЭхоКГ, при выполнении которой зоны  
гипо-, акинеза выявлены не были. Несомненна высокая диагностическая ценность эхокардиографии 
для верификации диагноза корригированной транспозиции магистральных сосудов. 
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