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Н
есмотря на то что порок известен давно, разработаны методы 
хирургической коррекции, позволяющие достичь прекрасных не-
посредственных и отдаленных результатов, до сих пор до конца  
не решены тактические вопросы этапной коррекции порока в ситуациях, 

когда первичная радикальная коррекция невозможна в силу таких причин, 
как тяжелое исходное состояние, малый вес пациента, недоразвитие ветвей 
легочной артерии (ЛА). Помимо классических межсистемных анастомозов 

по Блелок-Тауссиг в клиническую практику внедряются такие эндоваску-
лярные методики поддержания легочного кровотока, как стентирование 
выносящего тракта правого желудочка (ВТПЖ) и стентирование открытого 
артериального протока (ОАП). Данные методики при всех преимуществах 
миниинвазивных технологий в определенных клинических и анатомических 
ситуациях не уступают (а в большинстве случаев превосходят) классическим 
хирургическим методикам. 
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D
espite the fact that the defect has been known for a long time and methods 
of surgical correction have been developed that allow achieving excellent 
immediate and long-term results, the tactical issues of stage-by-stage 
correction of the defect in situations where primary radical correction  

is impossible due to such reasons as a severe initial condition, low weight of the patient, 
underdevelopment of the branches of the pulmonary artery (PA) have not yet been 

fully resolved. In addition to classical Blalock-Taussig intersystem anastomoses, such 
endovascular techniques of maintaining pulmonary blood flow as stenting of the 
right ventricular outflow tract (RVOT) and stenting of the patent ductus arteriosus 
(PDA) are being introduced into clinical practice. These techniques, with all the 
advantages of minimally invasive technologies in certain clinical and anatomical 
situations, are not inferior, and in most cases surpass classical surgical techniques.

Введение
Тетрада Фалло (ТФ) – самый распростра­

ненный цианотический врожденный порок 
сердца (ВПС) с частотой встречаемости 0,34 
на 1000 новорожденных. На его долю при­
ходится примерно 50–75% от всех пороков 
«синего» типа [1]. Летальность от данной па­

тологии остается довольно высокой и со­
став ляет на 1­м году жизни 25%, к 3­м годам 
погибает 40%, а к 10 – 70% пациентов [2, 3].  
Прогрессирование гипоксемии, цианоза и по­
лицитемии чаще всего происходит по причине 
нарастания стеноза выходного отде ла правого 
желудочка (ПЖ) и из­за развития тромбозов 
мелких легочных артерий (ЛА) и артериол. 
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Анатомия, патофизиология,  
клиническая картина

Классическая ТФ была впервые описана 
епископом и анатомом Nicolas Steno в 1673 году, 
но более подробно анатомия порока была опи­
сана французским врачом Étienne­Louis Fallot 
в 1888 году [4, 5]. По определению («тетрада» 
означает «четыре») при этом пороке имеют­
ся четыре компонента нарушения нормального 
строения сердца (рисунок 1). Первый из четырех 
составляющих тетрады – это большой дефект 
межжелудочковой перегородки (ДМЖП). При 
тетраде это не просто отверстие в перего­
родке, а отсутствие участка перегородки, что 
формирует беспрепятственное сообщение 
между желудочками. Вторая составляю­ 
щая – это положение устья аорты. Оно сдви­
нуто по отношению к норме вперед и впра­
во, и аорта оказывается над дефектом и над 
обоими желудочками, а не отходит только 
от левого, как в нормальном сердце. Это так 
называемая «декстрапозиция» (т.е. смещение 
вправо) аорты или ее частичное отхождение 
от правого желудочка – второй компонент 
ТФ из четырех. Третья составляющая – это 
мышечное, внутрижелудочковое, сужение 
выводного отдела правого желудочка, кото­
рый открывается в устье ЛА. Ствол и ветви 
ЛА также часто оказываются значительно 
более узкими, чем нормальные. И, наконец, 
четвертое – значительное утолщение всех 
мышц правого желудочка, всей его стенки, 
в несколько раз превышающее его нормаль­
ную толщину.

При такой анатомической картине веноз­
ная кровь из полых вен, т.е. от всего организ­
ма, проходит в правое предсердие. Через трех­
створчатый клапан она попадает в правый 
желудочек. Тут есть два пути: один – через 
широко отрытый дефект в аорту и в большой 
круг кровообращения, а другой – в суженную  
у начала легочную артерию, где сопротивле­
ние кровотоку намного больше. Очевидно, 
что в малый круг, т.е. через легкие, пройдет 
меньшая часть венозной крови, а большая 
ее часть пойдет снова в аорту и смешается  
с артериальной. Эта примесь венозной, неок­
сигенированной крови создает общее недона­
сыщение, являясь причиной цианоза кожных 
покровов и слизистых оболочек. Степень его  
будет зависеть от того, какая часть крови 
в большом круге недонасыщена кислородом,  
т.е. венозна, и насколько включились меха­
низмы «защиты» – увеличение числа эритро­
цитов. Утолщение мышечной стенки правого  
желудочка – это только его ответ на значи­
тельно увеличенную нагрузку по сравнению 
с нормой. ТФ относится к таким порокам, 
при которых цианоз может проявляться по­
степенно. Иногда он еле заметен, и только 
показатели гемоглобина и эритроцитов мо­

гут говорить о постоянном недонасыщении 
артериальной крови кислородом (термин 
«бледная тетрада»), но это не меняет анато­
мической сути самого порока. Сразу после 
рождения ребенок выглядит нормально, но 
уже через несколько дней можно заметить 
его беспокойство, одышку при малейшей 
нагрузке, главная из которых – сосание. Си­
нюшность может быть совсем незаметна 
или выявляться только при плаче. Ребенок 
нормально набирает в весе. Однако иногда 
вдруг как бы начинает задыхаться, закаты­
вает глаза и не совсем понятно, в сознании 
ли он в такой момент или нет. Такое состоя­
ние продолжается от нескольких секунд до 
нескольких минут и проходит так же внезап­
но, как и началось. Это одышечно­циано­
тический приступ, опасный даже при крат­
ковременности, потому что исход его не­
предсказуем. При тетраде Фалло приступы  
как часть клинической картины могут быть 
даже при отсутствии выраженного циано­
за. И вообще синюшность при этом пороке 
выявляется, как правило, во втором полу­
годии жизни, а иногда и позже. Приступов 
тоже может не быть – они связаны со сте­
пенью сужения выводного отдела правого 
желудочка, которая, конечно, у всех пациен­
тов разная. С ТФ дети могут жить несколько 
лет, но их состояние неминуемо ухудшается: 
синюшность становится очень выраженной, 
дети выглядят истощенными, резко отстают 
в развитии от сверстников. Для них наибо­
лее удобной позой становится сидение на 
корточках, поджав ноги в коленях под себя. 
Им трудно двигаться, играть, вести нормаль­
ную жизнь и получать удовольствие от нее. 
Они тяжело больны. Диагноз будет постав­
лен при первом же грамотном кардиологи­
ческом обследовании, после которого тотчас 
встанет вопрос о хирургической помощи. 
Степень ее срочности зависит от конкретной 
ситуации, но затягивать с операцией нельзя: 
последствия цианоза и приступов могут стать 

Рисунок 1. Анатомия порока 

Figure 1. Anatomy of the Defect
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необратимыми, если приведут к неврологи­
ческим нарушениям и особенно поражению 
центральной нервной системы. При ситуа­
ции, когда цианоз мало или совсем не вы­
ражен (так называемая «бледная тетрада») 
опасность меньше, но все же она существует.

Хирургическое лечение показано всем 
пациентам с этим видом порока. Оптималь­
ным методом лечения пациентов с ТФ яв­
ляется радикальная коррекция порока, на­
правленная на восстановление нормальной 
анатомии сердца и сосудов. Хирургическая 
коррекция ТФ была впервые описана в 1955 
Lillehei et al. [6]. Для устранения обструк­
ции выносящего тракта правого желудоч­ 
ка (ВТПЖ) было предложено проводить вен­
трикулотомию по передней стенке правого 
желудочка с использованием трансаннуляр­
ной заплаты (рисунок 2). Агрессивный под­
ход в плане устранения обструкции ВТПЖ 
диктовался тем фактом, что неполное устра­
нение обструкции ВТПЖ явилось предик­
тором ранней летальности [7]. Радикальная 
«агрессивная» коррекция обструкции ВТПЖ 
продемонстрировала относительно хорошие 
результаты в плане отдаленной выживаемо­
сти [8]. Однако данный подход не лишен 
недостатков, самым значимым из которых 
является легочная регургитация (ЛР) при 
использовании заплаты [9, 10]. Долгое время 
ЛР считалась относительно мало значимым 
гемодинамическим последствием радикаль­
ной коррекции ТФ, однако впоследствии ста­
ло очевидным, что ЛР является предиктором 
снижения сократительной функции правого 
желудочка (ПЖ) и его прогрессивной дила­
тации, которая в свою очередь ассоцииру­
ется с желудочковыми аритмиями и бивен­
трикулярной дисфункцией [11, 12]. Кроме 
того, такие пациенты имеют более высокий 
риск внезапной сердечной смерти [13].

Современные стратегии хирургической 
коррекции ТФ. Общепринятым является 
постулат, что наиболее ранняя коррекция 
ТФ может уменьшить период перегрузки ПЖ  
давлением и сниженной сатурации, что по­
зволяет максимально сохранить функцию  
сердца и мозга пациента [14, 15]. Однако до 

сих пор нет консенсуса в определении поня­
тия «ранняя» или поздняя коррекция. Нео­
натальная коррекция (в сроки до 1 месяца  
жизни) выполнима с приемлемыми резуль­
татами, однако не является общепринятой  
стратегией в связи с худшими непосред ствен­
ными результатами по сравнению с кор рек ­ 
цией в постнатальном периоде [16]. Це ле со­
образность первичной радикальной, паллиа­
тивной и этапной коррекции ТФ до настояще­
го времени является дискутабельной. Мно­
гими авторами признаётся преимущество  
радикальной хирургической коррекции ТФ 
у новорожденных и грудных детей. Однако 
даже при наличии оптимальных условий 
в клиниках с большим опытом выполнения 
подобных операций младенческий возраст  
продолжает оставаться фактором высокого 
риска ранней послеоперационной летально­
сти. Кроме того, при выполнении коррекции 
ТФ в неонатальном периоде чаще использу­
ется трансанулярная заплата, что ухудшает  
отдаленный прогноз в плане частоты по­
вторных интервенций [16]. В большинстве 
случаев коррекция порока может быть от­
срочена на 3–6 месяцев с прекрасными не­
посредственными и отдаленными результа­
тами [17, 18]. Симптомные пациенты с вы­
раженной гипоксемией, частыми одышеч­
но­цианотическими приступами при ТФ, как 
правило, нуждаются в коррекции порока  
в неонатальном периоде. Различные подхо­
ды могут применяться в качестве первич­
ной стратегии, однако поиск оптимальной 
стратегии все еще продолжается. В послед­
ние 30 лет многие кардиохирургические цент­
ры стали выполнять первичную радикальную 
коррекцию ТФ, в том числе и у пациентов  
в возрасте до 1 года [19–21]. Однако высокий 
риск её выполнения в раннем возрасте, ис­
ходно тяжелое состояние пациентов и анато­
мически сложный вариант порока часто дик­
туют необходимость паллиативных (вспомо­
гательных) операций при лечении ТФ путем  
наложения анастомоза между системным и 
легочным кругами кровообращения [20–22].  
Целью данного вмешательства является не 
только улучшение клинического состояния  
пациентов, но и создание оптимальных усло­
вий для последующей радикальной хирурги­
ческой коррекции ТФ. По мнению многих ав­
торов [20, 23, 24], факторами, определяющи­
ми тактику лечения пациентов ТФ в сторону  
паллиативных вмешательств, являются: дли­
тельный прием β­блокаторов, артериальная  
гипоксемия, выраженная гипоплазия систе­
мы легочных артерий. Ю.Н. Горбатых и соавт., 
2000, 2002 г. [25, 26] считают абсолютным по­
казанием к выполнению паллиативных вме­
шательств возраст пациентов менее 3 месяцев  
и индекс S. Nakata – отношение суммарной 
площади поперечного сечения правой и ле­

Рисунок 2.  
Схема хирургической 
коррекции ТФ 

Figure 2.  
Scheme of Surgical 
Correction of Tetralogy 
of Fallot

трансаннулярня  
заплата

transannular patch

заплата ДМЖП

ventricular septal  
defect patch

1212    Том 5  №1  2021 г.НЕОТЛОЖНАЯ КАРДИОЛОГИЯ И КАРДИОВАСКУЛЯРНЫЕ РИСКИ

Интересный клинический случай



Рисунок 3.  
Модифицированный 
аорто-легочный 
анастомоз  
по Блелок-Тауссиг

Figure 3.  
Modified  
Aorto-Pulmonary 
Blalock-Taussig 
Anastomosis

вой легочных артерий к площади поверхно­
сти тела (норма 330±30) меньше 180 мм2/м2.  
В противном случае авторы считают возмож­
ным выполнением первичной радикаль­ 
ной коррекции. В.Н. Ильин, A.С. Шарыкин  
и соавт. [27] считают противопоказанием 
к первичной радикальной коррекции ТФ 
возраст менее 4 месяцев, вес менее 4 кг, ин­
декс Nakata меньше 150 мм2/м2, а также нали­
чие гипоксического статуса и прием β­бло­
каторов более 3 месяцев. Е.В. Михайлова, 
В.Г. Любомудров и соавт., 2000 г. [28] основ­
ным критерием отбора на радикальную кор­
рекцию ТФ по данным ЭХО­КГ обследования 
считают индекс McGoon – отношение суммы 
диаметров легочных артерий у места их де­
ления к диаметру нисходящей аорты (в нор­ 
ме – не менее 1,8), который должен превы­
шать 1,5. Кроме того, по мнению авторов, не­
обходимо учитывать соотношения давлений 
в правом и левом желудочках. Если данное 
соотношение составляет менее 70%, то ре­
комендована первичная радикальная кор­
рекция. В остальных случаях показана пал­
лиативная операция – создание подклю­
чично­легочного анастомоза. Большинство 
зарубежных авторов также считают главным 
противопоказанием к первичной радикаль­
ной коррекции ТФ гипоплазию системы ле­
гочной артерии в местах, недоступных для 
хирургического расширения [3, 29]. 

Роль аорто­легочных анастомозов в хи­
рургическом лечении тетрады Фалло у де­
тей. Несмотря на значительный прогресс 
в хирургии врожденных пороков сердца, на 
сегодняшний день невозможно обойтись 
без паллиативных вмешательств при хирур­
гической коррекции ТФ. Основное место 
среди паллиативных операций в настоящее 
время занимают аорто­легочные анастомо­
зы. Наиболее часто накладывается подклю­
чично­легочный анастомоз по Блелок­Таус­
сиг. Первая паллиативная операция у паци­
ента с ТФ выполнена хирургом A. Blalock из 
Балтимора (США), который работал вместе  
с педиатром Н. Taussig. Операция выполнена 
в 1945 г. Именно Эллен Тауссиг подсказала 
Блелоку идею наложения анастомоза между 
большим и малым кругом кровообращения 
для хирургического лечения ТФ с целью 
устранения гипоксемии. Однако «классиче­
ский» анастомоз по Блелок­Тауссиг исполь­
зуется в последнее время значительно реже, 
чем его различные модификации [25, 30].  
Это связано с тем, что при создании «класси­
ческого» анастомоза выполняется перевязка  
подключичной артерии, что ведет к прекра­
щению пульсации на одноименной верхней 
конечности. В большинстве случаев отсут­
ствие магистрального кровотока полностью 
компенсируется и в дальнейшем функция 
конечности на стороне наложения анасто­

моза не страдает. Сохранение антеградного 
кровотока по подключичной артерии при 
наложении модифицированного анастомоза 
по Блелок­Тауссиг с использованием сосуди­
стого протеза позволяет избежать критиче­
ских нарушений кровообращения в верхней 
конечности на стороне анастомоза (рисунок 2).

Эффективность анастомоза по Блелок­ 
Тауссиг при хирургическом лечении ТФ до­ 
статочно велика. Он позволяет получить  
достаточный для выполнения радикальной 
коррекции тетрады Фалло рост легочных 
артерий и увеличение размеров левого желу­
дочка. При этом значительно уменьшается 
цианоз кожных покровов и слизистых [31–33].  
Увеличивая рост ствола и ветвей легочной 
артерии (ЛА), подключично­легочные ана­
стомозы позволяют предотвратить развитие  
больших аорто­легочных коллатералей, что 
имеет большое значение при выполнении ра­
дикальной коррекции порока [34]. При высо­
кой эффективности и относительной просто­
те данная методика не лишена недостатков. 
Помимо относительно большой хирургиче­
ской травмы, в раннем и отдалённом после­
операционном периоде операции наложения  
модифицированного аорто­легочного анас ­ 
то моза по Блелок­Тауссиг связаны с такими 
осложнениями, как острая сердечная недо­
статочность вследствие обкрадывания ко ро­
нарного кровотока, окклюзия анастомоза 
в сроки менее чем 30 дней до 7% случаев, 
тромбоз анастомоза в средне отдалённом пе­
риоде 3–20%, гипофункция анастомоза и др. 
Также при формировании межсистемного 
анастомоза по Блелок­Тауссиг существует 
опасность деформации легочной артерии на 
стороне его наложения. Частота данного ос­
ложнения варьирует в пределах 4,5%­11,4% 
случаев [35]. Кроме того, в ходе радикальной 
коррекции тетрады Фалло, выполняемой 
после паллиативных вмешательств, необхо­
димо устранить ранее наложенный межси­
стемный анастомоз. При этом ликвидация 
предшествующего временного системно­ 
легочного анастомоза очень часто представ­ 
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ляет сложную техническую проблему и ас­
социируется с риском развития ряда тяже­
лых осложнений [36, 37]. Наложение межси­
стемных анастомозов сопряжено с ранней 
смертностью в пределах 3%­5% [38–40]. На 
протяжении долгого времени единственным 
способом паллиативного этапа коррекции 
при ТФ оставались различные методы хи­
рургических вмешательств с присущими им  
недостатками. Указанные факты вызывают 
обоснованную неудовлетворённость резуль ­ 
татами хирургического лечения ТФ и обус­
лавливают необходимость поиска новых ме­ 
тодов паллиативной коррекции ВПС, кото­ 
рые позволили бы улучшить состояние 
пациентов, подготовить их к выполнению 
радикальной коррекции порока, оставаясь 
при этом минимально травматичными и без­
опасными. По мере развития катетерных тех­

нологий предложены альтернативные мало­
инвазивные стратегии сохранения легочного 
кровотока. 

Стентирование открытого артериаль­
ного протока (ОАП) позволяет создать аорто­ 
легочный анастомоз «in­situ», сохраняя ОАП 
в функционирующем состоянии, как при фе­
тальном типе кровообращения и таким об­
разом обеспечить поддержание адекватного 
кровотока в системе ЛА. Однако при ТФ ана­
томия ОАП может быть сложной либо во­
все непригодной для стентирования, в свя­
зи с чем процедуральный успех составляет 
по некоторым данным порядка 83% [41, 42].  
Недавно опубликованы данные многоцентро­
вых исследований, которые продемонстриро­
вали преимущества стентирования ОАП пе­
ред наложением анастомоза по Блелок­Таусиг 
в плане улучшения клинического статуса 
пациентов, уровня сатурации, гемоглобина 
и динамики роста ствола и ветвей ЛА [43]. 

Стентирование ВТПЖ является прекрас­
ной альтернативой наложению межсистемно­
го анастомоза [40, 44]. Опыт применения 
все еще является ограниченным, однако опуб­
ликованные данные демонстрируют, что 
дан ная методика является эффективной  
и безо пасной, сопряжена с меньшим количе­
ством ранних послеоперационных осложне­
ний, снижением летальности, укорочением  
сроков нахождения пациента в отделении 
интенсивной терапии и стационаре по срав­
нению с хирургической коррекцией [40, 44–
46]. При этом отмечается лучшая динамика 
роста ветвей ЛА [47–50], реже возникает не­
обходимость в выполнении повторных хи­
рургических вмешательств. При непосред­
ственном сравнении отдаленных результа­ 
тов хирургической коррекции и стентирова­
ния ВТПЖ не отмечено различий в частоте 
повторных интервенций в обеих группах 
[50]. Таким образом, стентирование ВТПЖ 
при ТФ можно определить как «стратегию 
выбора» паллиативного этапа. Говоря об эн­
доваскулярных методиках – стентировании 
ВТПЖ и ОАП при ТФ, преимуществах, не­
достатках и их сравнении, уместно приве­
сти клинический случай, который наглядно 
демонстрирует ситуацию, когда только их 
одномоментное применение явилось един­
ственно возможным методом, позволившим 
безопасно, эффективно и в кратчайшие сро­
ки стабилизировать состояние ребенка.

Клинический случай. Пациент А., 11 су­
ток, 3800 гр. Диагноз. ВПС: ТФ. Атрезия ле­
вой ветви ЛА. Ребенок поступил в РНПЦ 
детской хирургии в тяжелом состоянии, с не­
стабильной гемодинамикой, сатурация 90%. 
Радикальная коррекция порока в связи с тя­
жестью состояния и анатомией порока – ги­
поплазия ветвей ЛА не представлялась воз­
можной. Было принято решение о стенти­

Рисунок 4.  
Ангиокардиография из ПЖ в прямой (слева) и боковой проекции (справа) при тетраде 
Фалло с выраженным подклапанно-клапанным сужением ЛА, атрезией левой ветви ЛА. 
Слабое заполнение ствола и правой ветви ЛА, отсутствие контрастирования левой ветви ЛА

Figure 4.  
Angiocardiography from the RV, frontal (left) and lateral projections (right) with tetralogy  
of Fallot with pronounced subvalvular-valvular narrowing of the LA, atresia of the left branch 
of the LA. Weak filling of the pulmonary trunk and the right branch of the PA,  
lack of opacification of the left branch of the PA

Рисунок 5. Ангиография левой ветви ЛА из ОАП брахиальным доступом в прямой (слева) 
и боковой проекции (справа). Хорошее контрастирование левой ветви ЛА

Figure 5. Angiography of the left branch of the PA from the PDA via brachial access,  
frontal (left) and lateral projection (right). Good opacification of the left branch of the PA
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ровании ОАП и ВТПЖ. После выполнения 
стентирования ОАП и ВТПЖ восстановлен 
удовлетворительный кровоток по ЛА и ее 
ветвям (рисунки 4–7), сатурация поднялась 
до 98–100 %, гемодинамика стабилизирова­
лась. Ребенок в стабильном состоянии пере­
веден в отделение анестезиологии и реани­
мации.

Заключение
Развитие катетерных технологий в лече­

нии структурной патологии сердца и ВПС 
привнесло в клиническую практику крайне 
привлекательные малоинвазивные методики 
этапной коррекции ТФ. Считавшиеся ранее 
альтернативными, такие методики, как стен­
тирование ОАП и ВТПЖ, продемонстриро­
вали ряд неоспоримых преимуществ перед 
хирургическим вариантом паллиативной кор­
рекции ТФ. При всех присущих малоинва­
зивным технологиям преимуществах и имею­
щихся недостатках они, несмотря на ограни­
ченный на данный момент опыт их приме­
нения, уверенно вошли в арсенал наиболее 
современных методов паллиативного этапа 
коррекции ТФ. Безусловно, для дальнейшего 
совершенствования эндоваскулярных техно­ 
логий, определения и обоснования макси­
мально эффективной стратегии этапной кор­
рекции ТФ необходимы дальнейшие целена­
правленные исследования.

Конфликт интересов: отсутствует.

Рисунок 6. Ангиокардиография из ПЖ в прямой (слева) и боковой проекции (справа) 
после имплантации стента в ОАП
Figure 6. Angiocardiography from the RV, frontal (left) and lateral projections (right)  
after stent implantation into the PDA

Рисунок 7. Ангиографияиз ПЖпосле имплантации стента в прямой (слева) и боковой 
проекции (справа). Удовлетворительное контрастирование ствола и правой ветви ЛА

Figure 7. Angiography from the RV after stent implantation, frontal (left) and lateral 
projections (right). Good opacification of the pulmonary trunk and right branch of PA
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