
Трехпредсердное сердце  — врожденная анома-
лия развития сердца, при которой в левом пред-

сердии имеется фиброзно-мышечная перегородка, 
разделяющая его на  две камеры. Трехпредсердное 
сердце относится к  редким врожденным порокам 
сердца, составляющим в кардиологии 0,1–0,4% всех 
врожденных сердечных аномалий, при  этом данный 
порок встречается несколько чаще у  лиц мужского 
пола (в  соотношении 1,5:1) [1, 2]. Впервые термин 
«cor triatriatum» ввел H. Borst в  1905  г. Первые опе-
рации по  коррекции данного порока сердца в  мире 
выполнены A. Vineberg и  F. Lewis в  1956  г. Всего 

в  литературе опубликовано 14 случаев трехпред-
сердного сердца у детей, получивших хирургическую 
помощь (1963–2020 гг.).

Данная аномалия развития сердца исключительно 
врожденная. Она может возникнуть как  изолиро-
ванно, так и в совокупности с иными врожденными 
пороками сердца. Опасность аномалии заключается 
в том, что она может сопровождаться разнообразным 
спектром клинических проявлений от  бессимптом-
ных форм до  признаков сердечной недостаточности 
и возможности развития у ребенка внезапных карди-
альных осложнений [3].

Трехпредсердное сердце формируется вследствие 
нарушения развития первичной межпредсердной 
перегородки у  эмбриона, так называемая «теория 
захвата общей легочной вены рогом правого предсер-
дия» [4]. При этом общая легочная вена оказывается 
захваченной рогом правого предсердного синуса, 
что препятствует ее нормальному внедрению в левое 
предсердие.

Как видно на  рисунке, дополнительная камера 
предсердия может принимать все легочные вены 
и  сообщаться с  левым предсердием (см. рисунок, а) 
или не соединяться с ним (интактная диафрагма; см. 
рисунок, б). В  таких случаях сообщение существует 
между дополнительной камерой и  правым предсер-
дием. Еще два варианта представляют разновидность 
субтотального трехпредсердного сердца: имеется 
дополнительная камера, в  которую впадает часть 
легочных вен и которая сообщается с левым предсер-
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Трехпредсердное сердце  — крайне редкий врожденный порок сердца, который имеет характерные магнитно-резонансные 
и  эхокардиографические признаки. Сложность диагностики заключается в  бессимптомном клиническом течении, поэтому 
своевременная диагностика и терапия помогут отсрочить возможные осложнения и улучшить качество жизни этих пациентов.
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дием (см. рисунок, в), и вариант, при котором допол-
нительная камера сообщается с правым предсердием, 
и тогда имеется сочетание с частичным аномальным 
дренажом легочных вен (см. рисунок, г).

Отверстие, соединяющее дополнительную камеру 
с  левым предсердием, в  большинстве случаев бывает 
единственным, иногда кальцифицированным; его 
диаметр составляет 2–5 мм, реже  — до  10 мм; ино-
гда отверстие отсутствует. Межпредсердная перего-
родка интактна в  50% случаев, при  наличии дефекта 
он  открывается в  полость левого предсердия. Изме-
нения в легочных сосудах отражают венозную гипер-
тензию, реже они аналогичны таковым при первичной 
легочной гипертензии. На  аутопсии обнаруживают 
увеличение правых отделов сердца, выраженный отек 
легкого, нормальный митральный клапан.

В 70–80% случаев трехпредсердное сердце сопро-
вождается дефектом межпредсердной перего-
родки, который может открываться как  в  верхнюю, 
так и в нижнюю камеру, что отражается на характере 
дренажа легочных вен и симптоматике порока. Более 
чем у 75% больных трехпредсредное сердце сочетается 
с  другими пороками развития: тотальным и  частич-
ным дренажом легочных вен, добавочной левой верх-
ней полой веной, открытым артериальным протоком, 
дефектом межжелудочковой перегородки [5].

Реже встречается сочетание с  тетрадой Фалло, 
митральным стенозом или  атрезией, отхождением 

обоих магистральных сосудов от правого желудочка, 
коарктацией аорты, аномалией Эбштейна, атрезией 
аорты, полной или корригированной транспозицией 
магистральных артерий. Трехпредсердное сердце 
иногда встречалось у больных с юкстапозицией пред-
сердных ушек.

Классификация трехпредсердного сердца

Дополнительной фиброзно-мышечной пере-
городкой левое предсердие разделяется на  задне-
верхнюю (дорсокраниальную) полость, в  которую 
впадают легочные вены, и  передненижнюю (вен-
трокаудальную) полость, сообщающуюся с митраль-
ным клапаном и  ушком предсердия. Обтурирующие 
мембраны в  трехпредсердном сердце могут быть 
3 видов — диафрагмоподобные, тубулярные и в виде 
часового стекла. При  наличии фиброзного тяжа 
в левом предсердии говорят о неполной форме трех-
предсердного сердца.

Возможность сообщения между полостями левого 
предсердия определяется наличием в  мембране 
отверстий, в  связи с  чем выделяют 3 варианта трех-
предсердного сердца:

I  — отверстия в  мембране отсутствуют, камеры 
левого предсердия между собой не сообщаются;

II  — в  мембране имеется одно или  несколько 
небольших отверстий, но  их площадь не  обеспечи-
вает адекватного сообщения между камерами;

Рисунок. Схема левого трехпредсердного сердца.
Figer. Scheme of left cor triatriatum.
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III  — в  мембране имеется одно большое отвер-
стие, обеспечивающее свободное поступление крови 
из  задневерхней камеры левого предсердия в  перед-
ненижнюю.

Симптомы трехпредсердного сердца

Сроки клинической манифестации порока зави-
сят от  размеров стенозирующего сообщения между 
камерами сердца, объема и  направления шунта 
крови через  дефект межпредсердной перегородки. 
При  узком отверстии в  фиброзно-мышечной мем-
бране симптоматика развивается практически с рож-
дения. В этом случае у детей часто возникают повтор-
ные острые респираторные вирусные инфекции 
и пневмонии, наблюдается отставание в физическом 
развитии, рано развивается сердечная недостаточ-
ность. Для  трехпредсердного сердца характерны 
кашель, одышка, акроцианоз, кровохарканье, посто-
янные хрипы в  легких. Объективное обследование 
выявляет отеки на  лице и  конечностях, гепатомега-
лию. При  выраженном стенозе продолжительность 
жизни детей не превышает 6 мес.

При рентгенографии органов грудной клетки 
отмечается небольшое или значительное увеличение 
размеров правых отделов сердца. В  отдельных слу-
чаях расширен ствол легочной артерии, наблюдается 
отек легкого. По данным эхокардиографии, при трех-
предсердном сердце часто встречается гипертрофия 
миокарда левого предсердия. У  взрослых пациентов 
при  III варианте аномалии они  очень малозаметны, 
как и признаки перегруженности правого желудочка.

Диагностика

Поскольку трехпредсердное сердце не  имеет 
специфических проявлений, его диагностика весьма 
затруднительна [6–8]. Диагностировать трехпред-
сердное сердце можно только посредством ком-
плексного обследования с  применением различных 
медицинских технологий: стандартной электрокар-
диографии, рентгенографии, ультразвукового иссле-
дования и др. [9].

У детей трехпредсердное сердце необходимо отли-
чать от респираторного дистресс-синдрома новорож-
денных, аномального дренажа легочных вен, гипо-
плазии левых отделов сердца, митрального стеноза, 
миксомы левого предсердия, первичной легочной 
гипертензии. У взрослых дифференциальная диагно-
стика в первую очередь проводится с заболеваниями 
легких.

Ауcкультативная картина трехпредсердного 
сердца характеризуется громким, расщеплением 
II  тона, мезодиастолическим шумом с  пресисто-
лическим усилением. Электрокардиографические 
признаки соответствуют перегрузке и  гипертрофии 
правых отделов сердца. При  анализе рентгенограмм 
констатируются кардиомегалия, усиление легочного 
рисунка за  счет переполнения вен, который имеет 

сетчатое мелкоячеистое строение, расширение ствола 
легочной артерии.

Крайне надежным методом диагностики трех-
предсердного сердца признано ультразвуковое 
исследование сердца. Оно позволяет визуализиро-
вать диафрагмальную межпредсердную перегородку 
и  определить особенности гемодинамики пациента 
[6, 7].

Лечение больных с трехпредсердным сердцем

Наличие трехпредсердного сердца служит абсо-
лютным показанием к  хирургическому вмешатель-
ству [3]. Коррекция трехпредсердного сердца пред-
полагает иссечение фиброзно-мышечной мембраны, 
разделяющей левое предсердие, и  пластику дефекта 
межпредсердной перегородки [10]. Единственным 
основанием для  кратковременной отсрочки опера-
ции является состояние ребенка, требующее стаби-
лизации и улучшения с применением методов интен-
сивной терапии при  таких проявлениях порока, 
как отек легких и недостаточность обоих желудочков. 
К  сожалению, в  этом случае терапевтические меро-
приятия очень редко дают положительный результат.

Прогноз

Наличие небольшого соустья (менее 3 мм) 
между камерами левого предсердия может привести 
к  гибели ребенка в  первые месяцы жизни. Средняя 
летальность среди неоперированных детей на  пер-
вом году жизни достигает 70% [11]. Более благо-
приятен вариант трехпредсердного сердца при  раз-
мерах отверстия более 5–7 мм, однако даже в  этом 
случае средняя продолжительность жизни больных 
составляет около 20  лет. Оценка отдаленных после-
операционных результатов затруднительна в  связи 
с  редкостью порока и  единичными наблюдениями 
в практике различных авторов.

Клинический случай. Мальчик Д., 3  мес, посту-
пил на  обследование в  кардиологическое отделение 
Республиканской детской клинической больницы 
Минздрава РСО–Алания. Жалобы при  поступлении 
на одышку в покое, быструю утомляемость, потливость.

Из анамнеза: ребенок от  3-й беременности, про-
текавшей без особенностей, роды в срок. Масса тела 
при  рождении 3500  г, рост 52 см. В  возрасте 2  мес 
при  прохождении плановой диспансеризации впер-
вые был выявлен врожденный порок сердца при эхо-
кардиографии. Для  уточнения диагноза и  тактики 
дальнейшего ведения был направлен в  кардиологи-
ческое отделение Республиканской детской клиниче-
ской больницы г. Владикавказа.

На момент обследования возраст больного был 
3 мес. При осмотре состояние средней тяжести. Рост 
63 см (+1,2 SD), масса тела 6400 г (+1,1 SD), что соот-
ветствует 75-му перцентилю. Пропорционального 
телосложения, удовлетворительного питания. Кож-
ные покровы бледной окраски, чистые. Развитие 
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подкожной клетчатки удовлетворительное. Умерен-
ный цианоз носогубного треугольника. Отеков нет. 
Насыщение капиллярной крови кислородом 92%. 
Аускультативно над  легкими пуэрильное дыхание, 
хрипов нет. Частота дыхания (ЧД) до  78 в  минуту. 
Область сердца не  изменена. Тоны сердца средней 
громкости, систолический шум над  всей сердечной 
областью. Частота сердечных сокращений (ЧСС) 
до  160–170 уд/мин, ритм не  нарушен. Артериаль-
ное давление на  левой руке 112/74 мм рт.ст. Живот 
при  пальпации мягкий, безболезненный, печень 
выступает из-под края реберной дуги на  2,0 см. 
Физиологические отправления в норме.

Согласно данным дополнительных исследований 
на  электрокардиограмме регистрировался синусо-
вый ритм с ЧСС 170 уд/мин, правограмма; признаки 
гипертрофии правого желудочка; нарушение про-
цесса реполяризации желудочков. По  данным эхо-
кардиографии, дополнительная фиброзно-мышечная 
перегородка разделяла левое предсердие на передне-
нижнюю полость, сообщающуюся с митральным кла-
паном, в  нее же дренировалась левая нижнедолевая 
легочная вена, и задневерхнюю полость, куда дрени-
ровались обе правые легочные вены и верхнедолевая 
левая. Сообщение между камерами было 3 мм, ближе 
к  боковой стенке левого предсердия. Межпредсерд-
ное сообщение в задневерхней камере 2,5 мм с шун-
тированием крови слева направо. Обнаружены рас-
ширение верхней полой вены, дилатация правых 
камер сердца, гипертрофия правого желудочка, выра-
женная легочная гипертензия. Глобальная сократи-
мость левого желудочка была незначительно снижена 
(59%). На  рентгенограмме грудной клетки легочные 
поля были прозрачны, инфильтративных и очаговых 
теней не  выявлено. Отмечалось усиление легочного 
рисунка в прикорневых и нижних отделах. Структура 
теней корней легких была нечеткая, срединная тень 
расширена в поперечнике.

На основании данных обследования был выстав-
лен предварительный диагноз: врожденный порок 
сердца – трехпредсердное сердце. Для верификации 
диагноза и хирургической коррекции порока ребенок 
был направлен в научный центр сердечно-сосудистой 
хирургии им. А.Н. Бакулева г. Москва.

В кардиохирургический центр ребенок поступил 
в возрасте 4 мес. Диагноз был подтвержден. При ком-
пьютерной томографии органов грудной клетки 
визуализировалось правосформированное левора-
сположенное сердце, увеличенное в  размере за  счет 
правых отделов. В полости левого предсердия парал-
лельно митральному клапану определялась линей-
ная структура  — мембрана. Легочные вены: правые 
легочные вены впадают в  полость левого предсер-
дия, не  сужены. Слева визуализируется коллектор 
сечением около 9  мм, в  который на  уровне изгиба 
впадают ветви левой верхнедолевой легочной вены, 
далее коллектор соединяется с  устьем левой нижне-
долевой легочной вены и  с  полостью левого пред-
сердия. Аорта отходит от  левого желудочка. Таким 
образом при компьютерной томографии обнаружены 
частичный аномальный дренаж левых легочных вен 
в поперечную вену; мембрана в полости левого пред-
сердия; расширение поперечной вены, правых отде-
лов сердца, ствола легочной артерии.

Было выполнено оперативное вмешательства: 
радикальная коррекция трехпредсердного сердца 
(соустье венозного легочного синуса и  левого пред-
сердия), септация предсердий, расширение полости 
правого предсердия, перевязка коллектора легочных 
вен (вертикальной вены), в условиях искусственного 
кровообращения, гипотермии и  фармакохолодовой 
кристаллоидной кардиоплегии на  остановленном 
сердце срединной стернотомией. Послеоперацион-
ный период протекал без осложнений. Пациент был 
выписан с  благоприятным прогнозом для  жизни 
и  направлен на  дальнейшее динамическое наблюде-
ние по  месту жительства с  оценкой гемодинамиче-
ских параметров.

Заключение

Таким образом, особенностью данного клиниче-
ского случая были минимальные клинические прояв-
ления, своевременная правильная диагностика очень 
редкого врожденного порока сердца у ребенка 3 мес 
в  г. Владикавказе, успешная кардиохирургическая 
коррекция в  научном центре сердечно-сосудистой 
хирургии им.  А.Н. Бакулева г. Москвы с  хорошим 
прогнозом для жизни.
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