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Введение. 

Врожденные пороки сердца (ВПС) наиболее частые аномалии периода 

новорожденности. Некоторые из их могут быть причиной возникновения у 

ребенка критических состояний требующих экстренного хирургического 

вмешательства.  

В пренатальном периоде ВПС не является препятствием к нормально-

му развитию плода. Характерной особенностью внутриутробного кровооб-

ращения является то, что в аорту и легочный ствол поступает смешанная ар-

териовенозная кровь с одинаковым парциальным давлением кислорода. При 

этом насыщение гемоглобина кислородом примерно одинаково правом и ле-

вом желудочке. Однако изменение кровообращения после рождения с парал-

лельного на последовательное приводит к фатальным последствиям при 

наличие у ребенка критических ВПС. 

Жизненно важное значение при критических ВПС имеет наличие у но-

ворожденного сопутствующих пороков сердца (септальных дефектов), а так-

же функционирующего открытого артериального протока (ОАП) которые 

могут быть единственными источниками поступления крови в аорту или ле-

гочную артерию. Закрытие протока и отсутствие септальных дефектов при 

критических ВПС приводит к нарушению гемодинамики новорожденного не 

совместимое с жизнью. При этом у ребенка развивается острый дефицит сер-

дечного выброса, быстрое прогрессирование сердечной недостаточности, 

кислородное голодание тканей с развитием декомпенсированного метаболи-

ческого ацидоза и нарушением функции жизненно важных органов [1]. 

По данным литературы критические ВПС периода новорожденности 

достигают 25% случаев от общего количества ВПС. Постановка диагноза 

критических ВПС возможна как в пренатальном периоде, так и в первые ми-

нуты после рождения ребенка. В случаях же несвоевременной диагностики 
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критических ВПС риск смертности новорожденного значительно возрастает 

[2-5], так при не диагностированном в роддоме критическом ВПС риск смер-

ти превышает 30% [6-7]. 

К факторам риска возникновения критических ВПС относятся: прежде-

временные роды (период гестации менее 30 недель); наличие ВПС у родите-

лей (трехкратное увеличение риска); хромосомные дефекты (у 20% с крити-

ческими ВПС); заболевания матери (сахарный диабет, гипертония, ожирение, 

фенилкетонурия, заболевания щитовидной железы, системных заболеваниях 

соединительной ткани, эпилепсия, алкоголизм); вирусные инфекции матери; 

использование репродуктивных технологий [8-11].  

Клинические проявления критических ВПС периода новорожденности 

могут сопровождаться выраженным цианозом, тахипноэ, симптомами отека 

легких, кардиогенным шоком. Кардиогенный шок у новорожденных при 

критических ВПС характерен для таких пороков как синдром гипоплазии ле-

вых отделов сердца, транспозиция магистральных сосудов, перерыв дуги 

аорты. Новорожденным с атрезией легочных вен более характерен цианоз и 

тахипноэ.    

Физиологическая роль простагландинов в закрытии и открытии арте-

риального протока позволяет использовать их для постнатального примене-

ния в случаях критических состояний при ВПС. Простагландин PGE1 впер-

вые был успешно применен с целью сохранения функции ОАП при критиче-

ском ВПС периода новорожденности (атрезия легочной артерии) в 1975 году 

[12]. С целью достижения большего эффекта при критических ВПС проста-

гландин используют с первых часов жизни новорожденного. 

У некоторых новорожденных с критическими ВПС могут отсутство-

вать очевидные клинические признаки пороков сердца. Это возможно при 

функционирующем открытом артериальном протоке или при сопутствующих 

врожденных септальных пороках сердца. 
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В связи с тем, что клинические проявления критических ВПС периода 

новорожденности не всегда позволяют поставить точный диагноз в роддоме 

педиатры в первую неделю после выписки ребенка из роддома должны про-

являть настороженность в отношении не манифестирующих ВПС. Трудности 

в кормлении новорожденного, плохое увеличение массы тела, цианоз, респи-

раторные расстройства, снижение активности, раздражительность должны 

являться поводом для более тщательного обследования с целью выявления 

ВПС. 

Для достижения положительного результата хирургической коррекции 

критических ВПС периода новорожденности требуется проведение органи-

зационных мер (педиатров, неонатологов, реаниматологов) направленных на 

своевременную постановку диагноза и стабилизацию состояния новорож-

денного еще до его перевода в кардиохирургический стационар.  

Алгоритм диагностических и лечебных мероприятий при подозрении 

критических ВПС включает в себя: 

1. Проведение диагностических мероприятий для уточнения   

предварительного диагноза ВПС.  

     2. Выделение ведущего синдрома критического состояния ребёнка.  

     3. Оказание неотложных лечебных мероприятий.  

     4. Консультация по телефону с кардиохирургом для определения тактики   

        дальнейшего ведения ребенка. 

     5. При необходимости неотложной кардиохирургической помощи   

          транспортировка новорожденного в кардиохирургический стационар. 

Ранняя диагностика, своевременный и правильно выбранный способ 

лечения критических ВПС периода новорожденности позволяют сохранить 
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жизнь ребенка после рождения, и увеличивает его шансы на удовлетвори-

тельное качество жизни в будущем. 

Перерыв дуги аорты 

Перерыв дуги аорты – редкий врожденные пороки сердца относящийся 

к группе критических ВПС периода новорожденности с дуктус-зависимым 

системным кровотоком. Частота встречаемости около 1% от всех ВПС. При 

естественном течении более 80% новорожденных с перерывом дуги аорты 

погибают на первом месяце жизни (13). 

При перерыве дуги аорты кровоток в восходящую аорту поступает из 

левого желудочка. Из правого желудочка в легочный ствол, откуда одна 

часть крови направляется в легочные артерии, а другая через ОАП - в нис-

ходящую аорту (Рис. 1). 

                  

Рис. 1. Перерыв дуги аорты. Анатомические варианты. 

При закрытии у новорожденного артериального протока в первые 24 

часа после рождения развивается синдром низкого сердечного выброса: 

тахикардия, плохое наполнение пульса, одышка, похолодание конечно-

стей, олигоурия, метаболический ацидоз. Метаболические нарушения 
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приводят к повреждению тканей миокарда, головного мозга, других орга-

нов. Выраженная гипоксемия печени приводит к повышению концентра-

ции в крови трансаминаз и лактатдегодрогеназы, поражению почек к по-

вышению содержания креатинина, ишемии кишечника и некротизирую-

щему энтероколиту. При прогрессирующем ухудшении сократительной 

функции миокарда наступает критическое снижение сердечного выброса 

и смерть ребенка.  

Эхокардиография позволяет поставить правильный диагноз, необхо-

димый для планирования адекватного лечения. В первые часы после рож-

дения инфузия простагландинов группы Е (алпростан, вазапростан) ис-

пользуется для сохранения проходимости ОАП и является основным ме-

тодом лечения до момента возможной радикальной коррекции порока.  

                      

  Рис. 2. Коррекция перерыва дуги аорты. Наложение  анастомоза между   

              восходящей аортой и дугой аорты. 

Операция по радикальной коррекции порока производится в услови-

ях искусственного кровообращения и глубокой гипотермии (28 С) с ис-
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пользованием остановки кровообращения при наложении анастомоза в 

месте перерыва аорты по методу «конец в конец» (Рис. 2). 

Единственным противопоказанием к радикальной коррекции порока 

являются серьезные хромосомные аномалии новорожденного.  

По данным литературы в настоящее время послеоперационная ле-

тальность при радикальной коррекции перерыва дуги аорты не превышает 

10%, а 5 летняя выживаемость составляет 70% (13). 

 Критическая коарктация аорты 

Критическая коарктация аорты врожденная обструкция нисходящей 

грудной аорты, относящаяся к порокам сердца с дуктус-зависимым систем-

ным кровотоком. Частота встречаемости составляет от 0,2 до 0,6 случаев на 

1000 новорожденных или 7% всех случаев  врожденной сердечной патологии 

(14).  

В 75% случаев коарктация аорты у новорожденных сочетается с сопут-

ствующими ВПС: дефектами межжелудочковой перегородки, аномалиями 

аортального, митрального клапанов, субаортальными стенозами и другими 

пороками. 

Не смотря на не сложную с анатомической и гемодинамической точки 

зрения аномалию, коарктация аорты представляет большую проблему в кар-

диохирургии. Выбор оптимального возраста для операции, различные вари-

анты хирургической и эндоваскулярной тактики лечения, определение сро-

ков повторного вмешательства при рестенозах - все эти вопросы сегодня да-

леки от окончательного решения.  

В 1903 году L.M. Bonnet предложил классифицировать коарктации 

аорты по анатомическому признаку: инфантильный и взрослый тип. Позже 

они получили название «предуктальный» и «постдуктальный» типы (Рис. 3). 
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Рис. 3. А– инфантильный; В- взрослый тип коарктации аорты. 

Однако некоторые авторы считают такую классификацию не коррект-

ной в связи с тем, что предуктальный тип коарктации встречается и в стар-

шем детском возрасте, а постдуктальный тип у новорожденных. 

                  

          Рис. 4. ЭхоКГ коарктация аорты с гипоплазией дуги аорты  

                     между левой сонной и подключичной артерией. 

Диагноз критической коарктации аорты у новорожденного ставится на 

основании клинических проявлений и подтверждается при ЭхоКГ (Рис. 4).   
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Ангиокардиографию у грудных детей применяют в случаях, когда не 

ясен характер сопутствующих ВПС или есть подозрение на перерыв дуги 

аорты. Контрастная левая вентрикулографии может быть использована 

для выявления симптомов поражения мышцы сердца и выраженной дила-

тация левого желудочка.  

Гемодинамика новорожденного при инфантильном типе коарктации 

аорты зависит от функционирования ОАП (дуктус-зависимый порок). При 

этом пороке в случае закрытия ОАП ишемия органов  расположенных ди-

стальнее коарктация приводит к полиорганной недостаточности и выражен-

ному ацидозу. В то же время внезапное увеличение постнагрузки на левый 

желудочек сердца вызывает острую сердечную недостаточность. 

Проявление клинической симптоматики коарктации аорты у новорож-

денных является плохим прогностическим признаком. После рождения, за 

относительно асимптомным периодом в несколько дней следует стремитель-

ная декомпенсация, обусловленная закрытием артериального протока. Быст-

ро развивается сердечнососудистая недостаточность, сопровождающаяся ги-

потонией, тахикардией, тахипное, отсутствием пульса на нижней половине 

тела; у большинства пациентов вследствие развития левожелудочковой недо-

статочности пульс на верхней половине тела, становится мягким или ните-

видным. В течение нескольких часов развивается анурия и метаболический 

ацидоз. Для порока характерно выраженное беспокойство новорожденно-

го, отсутствие аппетита, анемия, наличие систолического градиента давления 

между правой рукой и ногой. Степень нарушения кровообращения зависит от 

степени обструкции аорты, наличия коллатералей, быстроты развития компенса-

торной гипертрофии сердца. 

Использование PGE1 в сочетании с интубационной вентиляцией лег-

ких, внутривенной инотропной поддержкой (дофамин и добутамин), и внут-

ривенного ведения бикарбоната натрия позволяет нормализовать метаболи-

ческий ацидоз и минимизировать почечную недостаточность при дуктус-
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зависимых врожденных пороках сердца. В качестве неотложной помощи 

возможна паллиативная коррекция коарктации аорты с помощью рентген 

эндоваскулярной баллонной дилатации. Хирургическое вмешательство с 

целью радикальной коррекции порока может быть запланировано только по-

сле полной нормализации функции всех жизненно важных органов.   

Основным показанием к операции у новорожденных является нали-

чие коарктации аорты, вызывающей недостаточность кровообращения. Хи-

рургическая коррекция коарктации в большинстве случаев осуществляется 

на работающем сердце с доступом через левую заднебоковую торакотомию, 

в четвертом межреберье. В настоящее время у детей предпочтение отдают 

операции резекции коарктации с анастомозом « конец в конец» (Рис. 5).    

                     

   Рис. 5. Резекция участка коарктации аорты с последующим  

анастомозом «коннец в конец». ОАП перевязан. 

Использование баллонной ангиопластики при критической коарктации 

аорты у новорожденных нежелательно в связи с возможным повреждением 

стенки аорты и последующим развитием рекоарктаций (15).   
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По данным литературы послеоперационная летальность при коррекции 

коарктации аорты у новорожденных составляет 4-18%, отдаленные результа-

ты (через 25 лет) не удовлетворительные; у 75% оперированных имеются 

различного рода осложнения (16).  

Синдром гипоплазии левых отделов сердца. 

Синдром гипоплазии левых отделов сердца (СГЛОС) один из наибо-

лее тяжелых врожденных пороков сердца с дуктус-зависимым системным 

кровотоком. Он характеризуется недоразвитием левых отделов сердца и 

аорты, что создает обструкцию системному кровотоку. Порок является са-

мой частой причиной неонатальной смертности (25%).  

Частота встречаемости СГЛОС составляет 7-9% среди всех ВПС. 

Наиболее часто при этом пороке сочетаются - атрезия, стеноз или гипо-

плазия аортального клапана, а также гипоплазия или почти полное от-

сутствие левого желудочка, гипоплазия восходящей аорты и дуги аорты 

(Рис.6). Митральный клапан, так же как и аортальный могут быть или стено-

зированным или атрезированным. Дуга аорты может быть различной по 

длине и степени гипоплазии. Анатомия коронарных артерий, как правило, 

не нарушена. Левое предсердие обычно меньше нормы. В 80% случаев име-

ется сопутствующая выраженная коарктация аорты.  

Другие редкие сопутствующие аномалии включают тотальный ано-

мальный дренаж легочных вен, атрезию коронарного синуса, атрезию легоч-

ных вен, общий атриовентрикулярный канал, четырех створчатый клапан ле-

гочной артерии, аномалии легочного клапана и прерванную дугу аорты. 
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Рис.  6. Синдром гипоплазии левых отделов сердца. Врожденный   

    порок сердца с дуктус-зависимым системным кровотоком.  

Небольшой объем крови попадает ретроградно в гипоплазирован-

ную восходящую аорту и коронарные сосуды. Для поддержания системно-

го кровообращения необходимо, чтобы овальное окно и ОАП были дос-

таточных размеров. Системное кровообращение зависит от правого желу-

дочка, который функционирует как общий для большого и малого кругов 

кровообращения. 

В связи с особенностями внутриутробного кровообращения СГЛОС 

обычно не приводит к значительным нарушениям развития плода. Недоста-

точная функция левого желудочка компенсируется работой правого желу-

дочка и адекватным системным кровоснабжением через ОАП.  

Критическая недостаточность кровообращения развивается вскоре по-

сле рождения, что приводит к быстрой гибели ребенка. Смертность в первую  

неделю жизни превышает 70%, а к 6 месяцев жизни достигает 100%. 
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Первые проявления порока возникают вскоре после рождения. Диа-

гноз ставится на основании ЭхоКГ (Рис. 7).  

                         

Рис. 7. ЭхоКГ ребенка с синдромом гипоплазии левых отделов сердца. 

 

В первые часы после рождения необходимы лечебные мероприятия 

основные принципы которого заключаются в снижении метаболических 

потребностей организма, коррекции метаболических нарушений, примене-

ние простагландинов группы Е, позволяющих предотвратить закрытие 

ОАП. 

Недоношенность (период гестации менее 34 недель), низкий вес при 

рождении (<1500гр.) не являются противопоказаниями к хирургическому ле-

чению, однако значительно увеличивают риск операции. Новорожденным с 

серьезными хромосомными аномалиями операция противопоказана [17]. 

Морфологических особенностей СГЛС не имеет значения для выбора 

тактики хирургического лечения потому, что хирургическая коррекция при 

любой анатомии порока предполагает операцию Норвуда (Рис. 8). 
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Рис. 8. Операция Норвуда. Первый этап. 

В связи с физиологией сердца и гемодинамикой новорожденного опти-

мальным временем для хирургического вмешательства признан интервал 

между вторыми и пятыми сутками после рождения ребенка.  

Операция Норвуда производится в условиях искусственного кровооб-

ращения и глубокой гипотермии (18С). Цель паллиативной операции Норвуда 

первого этапа при СГЛС – создание адекватной аорты, обеспечение систем-

ного кровотока правым желудочком, обеспечение легочного кровотока аорто-

легочным  анастомозом. После первого этапа (операция Норвуда) выживание 

в течение 1 месяца составляет более 70%, в течение одного года - 60%, и в те-

чение 5 лет - 54%. Факторами риска являлись: маленький вес ребенка, узкая 

восходящая аорта, дети старшего возраста, длительное время операции. Ран-

няя послеоперационная летальность после первого этапа 20%, после третьего 

до 23% при этом продолжительность последующей жизни невелика [18]. 

Через 2 года выполняется операции второго и третьего этапа (операции 

Гленна и Фонтена) (Рис. 9).  
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Рис. 9.  Операция Норвуда. Третий этап.  Интракардиальный Фонтен. 

В Российской Федирации при пренатальной диагностике СГЛОС бе-

ременность прерывается в 11-60% случаев; еще в 12-24% наблюдений ро-

дители отказываются от какой-либо операции после рождения ребенка. В 

некоторых развитых странах при рождении детей с СГЛОС ограничи-

ваются симптоматическим лечением или «пассивной эвтаназией» [19]. 

Атрезия легочной артерии. 

Врожденный порок сердца с дуктус-зависимым легочным кровотоком 

характеризуется нормально сформированными предсердиями и конкор-

дантными атриовентрикулярными соединениями, межжелудочковая пере-

городка интактна. У 90% новорожденных с этой патологией правый желу-

дочек гипоплазирован (Рис. 10). Частота встречаемости порока 3% среди 

всех ВПС.   
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 Рис. 10. Атрезия легочной артерии с интактной межжелудочковой перего-

родкой. Гипоплазия правого желудочка.  

Отличительной особенностью гемодинамики порока является отсут-

ствие антеградного поступления крови из правого желудочка в легочную 

артерию, при невозможности сброса этой крови через дефект межжелу-

дочковой перегородки в левые отделы сердца. Легочный кровоток полно-

стью зависит от открытого артериального протока. При этом пороке давление 

в правом желудочке может превышать системное более чем в три раза.  

Атрезия легочной артерии с интактной межжелудочковой перегородкой 

часто сопровождается аномалиями коронарных артерий с дистальными фи-

стулами между коронарными артериями и правым желудочком. Восстановле-

ние нормальной анатомии сердца приводило к уменьшению давления в пра-

вом желудочке и массивному инфаркту левого желудочка. Это и было основ-

ной причиной высокой послеоперационной летальности при попытках ради-

кальной коррекции атрезия легочной артерии.  

Не смотря на грубое нарушение анатомии сердца при атрезии легочной 

артерии, внутриутробное развитие плода не страдает. Содержание кислорода 

в системном и коронарном русле существенно не нарушается, так как не 

зависит от легочного кровотока. После рождения с разделением кругов 

Атрезия легочной артерии 

Стенозы ко-
ронарных 
артерий 
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кровообращения возникает массивный сброс венозной крови в системный 

кровоток и как следствие артериальная гипоксемия, правожелудочковая 

недостаточность. Клинические проявления порока - нарастающий с рожде-

ния цианоз, одышка, правожелудочковая недостаточность, рефрактерная к 

медикаментозной терапии. Закрытие ОАП сопровождается катаст-

рофическим нарастанием цианоза, беспокойством новорожденного, впо-

следствии вялостью гипоксического генеза, потерей сознания. 

При ЭхоКГ уточняется анатомические особенности порока и сопут-

ствующие аномалии (Рис. 11).  

                      

 Рис. 11. ЭхоКГ новорожденного с атрезией легочной артерии и гипоплазией  

правого желудочка. 

 

Ангиография выполняется для уточнения диагноза и выявления прок-

симальных стенозов коронарных артерий (Рис. 12). 
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Рис. 12. Кардиоангиография ребенка с атрезией легочной артерии. Правая 

вентрикулографии. Прямая проекция.  

Хирургическая коррекция порока направлена на декомпрессию право-

го желудочка и создание условий для его развития, восстановление эффек-

тивного легочного кровотока и носит многоэтапный характер. 

На первых этапах выполняют аортолегочный анастомоз и легочную 

вальвулотомию. В последующем производят радикальную двухжелудоч-

ковую коррекцию - при адекватных размерах правого желудочка (наложе-

ние клапан содержащего кондуита) или операцию типа Фонтена (одноже-

лудочковая коррекция). 

По данным некоторых авторов ранняя послеоперационная леталь-

ность оперированных новорожденных по поводу атрезии легочной артерии 

с интактной межжелудочковой перегородкой составляет 2-20% [20]. 60% 

оперированных детей доживают до 1 года. Основная причина смерти ги-

поксия и острая сердечная недостаточность. 
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Транспозиция магистральных сосудов. 

При простой транспозиции магистральных сосудов (ТМС) адекватное 

соединение предсердий и желудочков сочетается с «дискордантностью» же-

лудочков и магистральных артерий. То есть, аорта отходит от правого желу-

дочка и лежит кпереди от легочного ствола, а легочная артерия отходит от 

левого желудочка. Характерной анатомической чертой ТМС является парал-

лельный ход аорты и легочного ствола в отличие от перекрещивающегося в 

здоровом сердце (рис.13).  

                                     

Рис. 13. Простая транспозиция магистральных сосудов. 

Важно отличать простую ТМС от так называемой корригированной 

транспозиции, при которой имеется предсердно-желудочковая дискордант-

ность. Кровообращение при корригированной транспозиции не страдает, и 

если нет сопутствующих пороков сердца, хирургического лечения не требу-

ется. 

ТМС один из самых часто встречающихся врожденных пороков сердца. 

По данным различных авторов порок составляет от 7% до 15% от числа всех 

врожденных пороков сердца или 1: 2100 родов и является самым частым по-
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роком, сопровождающимся цианозом у новорожденных. У мальчиков порок 

встречается в 2-3 раза чаще, чем у девочек. 

Клинически варианты ТМС классифицируются в зависимости от нали-

чия сопутствующих врожденных пороков сердца: 

1. ТМС с увеличенным легочным кровотоком: 

 с дефектом межпредсердной перегородки (ДМПП), дефектом   

      межжелудочковой перегородки (ДМЖП), с открытым   

      артериальным протоком или сочетание этих пороков. 

2. ТМС с уменьшенным легочным кровотоком (со стенозом выходного 

отдела левого желудочка, ДМЖП и стенозом выходного отдела левого 

желудочка). 

Естественное течение порока очень тяжелое. Ребенок рождается в срок 

с нормальной массой тела, но вскоре после рождения появляется диффузный 

цианоз кожи, особенно выраженный на периферии — цианоз лица, кистей, 

стоп. Одышка, тахикардия появляются через 1 час после пережатия пупови-

ны. Отмечается прогрессирующее ухудшение состояния. При закрытии фе-

тальных коммуникаций острая гипоксия приводит к развитию полиорганной 

недостаточности и гибели новорожденного в течение нескольких часов. При 

выживании ребенка в течение нескольких недель нарастает сердечная недо-

статочность. Быстро развивается тяжелая гипотрофия. 

Обязательным условием жизни новорожденного является наличия 

врожденной или приобретенной коммуникации (дуктус-зависимый порок). 

Но даже наличие у новорожденного достаточно большого ОАП он не позво-

ляет дожить ребенку до 2 летнего возраста. Если ребенок доживает до 3 ме-

сяцев, появляются признаки гипотрофии, задержка развития. Простая форма 

ТМС, как правило, в возрасте старше 2 лет не встречается в связи с тем, что 

детей без хирургической помощи не доживают до этого возраста.  
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Эхо кардиографическая диагностика ТМС основана на идентификации 

морфологии желудочков и отходящих от них магистральных сосудов (Рис. 14). 

                 

    Рис. 14. ЭхоКГ новорожденного с простой ТМС. Аорта отходит от морфо-

логически правого желудочка. Магистральные сосуды расположены парал-

лельно. Аорта лежит справа. 

Патогномоничным признаком ТМС с большим открытым артериальным про-

током и предуктальной  коарктацией аорты является дифференцированный цианоз, 

при котором верхняя половина тела более синюшна. 

Кислородный тест отрицательный: при подачи 100% кислорода через 

маску у ребенка с простой ТМС через 10–15 минут рО2 возрастает не более 

чем на 10–15 мм рт. ст., тогда как при болезнях легких рост рО2 достигает 

100–150 мм рт. ст. 

При недостаточной величине сброса крови на уровне предсердия или 

ОАП у новорожденного быстро развивается дефицит кислорода, возрастает 

анаэробный метаболизм и продукция лактата, истощаются запасы гликогена, 

нарастает метаболический ацидоз, развивается недостаточность кровообра-
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щения, что и приводит к летальному исходу. В связи с этим постановка диа-

гноза простой формы ТМС является показанием к экстренной хирургической 

помощи ребенку.     

При выраженной гипоксемии у новорожденных производят паллиатив-

ные операции, направленные на увеличение легочного кровотока: операция 

закрытая баллонная атриосептотомия по W. Rashkind. (Рис. 15).               

                       

Рис. 15. Паллиативная операция при ТМС.  Закрытая баллонная    атриосеп-

тотомия  по W. Rashkind.        

Первая успешная радикальная коррекция ТМС с перемещением маги-

стральных сосудов и коронарных артерий выполнена бразильским кардиохи-

рургом A. Jatene в 1975 году (Рис. 16). В последующем техника операции 

усовершенствовалась посредством  внедрения полезных модификаций, поз-

воляющих снизить первоначально высокую летальность до минимума 1%-

2%. При определении показаний к операции Jatene необходимо учитывать 

несколько важных обстоятельств. Во-первых, успешная операция возможна 

только в первые четыре месяца жизни ребенка. Это связано с тем, что левый 

желудочек будет выполнять функцию системного, а правый обеспечивать 
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кровообращение малого круга и чем раньше после рождения сделана опера-

ция, тем легче адаптация. Во-вторых, при наличии ДМЖП операцию выпол-

няют в два этапа. Сначала бандирование легочной артерии, а через 3 месяца 

радикальная коррекция порока. 

                          

Рис. 16. Окончательный этап операции артериального переключения по 

Jatene. Восстановлена нормальная анатомия сердца. 

По данным литературы средняя госпитальная летальность при ради-

кальной коррекции ТМС по методу Jatene менее 2%. У пациентов с сопут-

ствующими врожденными пороками сердца (множественными ДМЖП, ко-

арктацией аорты, некомпетентностью атриовентрикулярных клапанов или 

аномалией коронарных артерий) госпитальная летальность достигает 10,8%. 

Летальные случаи в отдаленном послеоперационном периоде составляют 

2,1%, причем большая часть их связана с коронарной патологией [21]. 

Атрезия трехстворчатого клапана с интактной межжелудочковой   

перегородкой. 

Атрезия трехстворчатого клапана с обычно расположенными маги-

стральными артериями по своим гемодинамическим характеристикам являет-
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ся самой простой формой функционально единственного желудочка сердца. 

При этой патологии отсутствует атриовентрикулярная коммуникация между 

правым предсердием и правым желудочком (Рис. 17). В случае интактной ме-

жжелудочковой перегородки жизнь новорожденного при этом пороке зависит 

от функционирования ОАП и наличия открытого овального окна (дуктус-

зависимый порок).  

                      

Рис. 17. Левая вентрикулографии ребенка с атрезией трехстворчатого клапана 
и интактной межжелудочковой перегородкой. Хорошо выражена бифуркация 
легочной артерии. 

Характерной особенностью функционально единственного желудочка 

сердца, с точки зрения гемодинамики, является параллельное функционирова-

ние системного и легочного кровотоков в отличие от последовательного в 

здоровом сердце.  

Клинические проявления порока у ребенка с атрезией трехстворчатого 

клапана зависят от баланса кровотока между системным и малым кругами 

кровообращения. Новорожденный с тяжелой степенью обструкции легочного 

оттока во время закрытия ОАП находится в глубоком цианозе. 

 Диагноз уточняется при эхокардиографии (Рис. 18).                  
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 Рис. 18. Эхокардиография ребенка с атрезией трехстворчатого клапана. 

Радикальная коррекция атрезия трехстворчатого клапана невозможна, 

поэтому на сегодняшний день основной метод хирургического лечения 

это паллиативные операции. Цель гемодинамической хирургической коррек-

ции атрезии трехстворчатого клапана - достижение оптимальной системной 

оксигенации при как можно более низком системном венозном давлении. 

Паллиативная хирургическая коррекция атрезии трехстворчатого клапа-

на предполагает три этапа и включает в себя последовательные гемодинамиче-

ские коррекции порока по Гленн, геми-Фонтен и Фонтен (Рис.19).   

Если существует угроза закрытия артериального протока и артериальная 

сатурация меньше чем 75% новорожденному показано наложение системно-

легочного анастомоза. При этом есть опасность наложения чрезмерного 

большого размера шунта, что приводит к перегрузке желудочка объемом, а 

впоследствии ухудшает сократительную способность миокарда. Поэтому шунт 

должен быть относительно маленьким. В тоже время окклюзия шунта может 

привести к смерти новорожденного. 
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    Рис. 19. Заключительный третий  этап гемодинамической коррекции атрезия 

трехстворчатого клапана с интактной межжелудочковой перегородкой 

экстракардиальный  Фонтен.    

Оптимальный выбор времени для паллиативной гемодинамической кор-

рекции атрезии трехстворчатого клапана в настоящее время остается спорным. 

Однако существуют условия благоприятные для выполнения оперативного 

вмешательства. 

Условия выполнения гемодинамической коррекции по Фонтен: 

 1) возраст ребенка старше 4 лет;  

 2)  синусовый ритм на ЭКГ;  

3) нормальная анатомия полых вен;  

4) нормальный объем правого предсердия;  

5) среднее давлением в легочной артерии не выше 15 мм рт. ст.;  
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 6) общелегочное сопротивление менее 4 ед.;  

7) отношением диаметра легочной артерии к аортальному более 0,75;  

8) нормальной функция левого желудочка, фракцию изгнания не менее 0,6;  

9) ликвидация ранее выполненных анастомозов.                    

По данным литературы госпитальная летальность после третьего этапа 

гемодинамической коррекции атрезии трехстворчатого клапана не превышает 

4%, пятилетняя выживаемость до 90% [22]. Основная причина смерти острая 

сердечная недостаточность. 

Общий артериальный ствол. 

Редкий врожденный порок сердца, при котором единственный сосуди-

стый ствол с единым клапанным кольцом, отходит от сердца и обеспечивает 

системное, легочное и коронарное кровообращение. При этом, нет контакта 

между желудочками и легочной артерией и отсутствует отдельный клапан ле-

гочной артерии (Рис. 20). Клапан артериального ствола, как правило, с четырь-

мя створками часто утолщен, деформирован и некомпетентен. Обязательно 

наличие большого дефекта межжелудочковой перегородки (ДМЖП) (Рис. 21). 

Кровь из левого и правого желудочков попадает в общий артериальный ствол в 

систолу и диастолу при этом в стволе и обоих желудочках одинаковое систо-

лическое давление. Частота встречаемости порока около 1% от всех ВПС.  
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               Рис. 20. Наиболее частый анатомический вариант общего  

                                      артериального ствола (ОАС). 

Естественное течение порока крайне неблагоприятное. Попытка пал-

лиативного бандирования легочной артерии с целью профилактики легочной 

гипертензии (операция Мюллера) часто приводит к фатальным осложнениям. 

                                   

Рис. 21. Общий артериальный ствол. 

 



30 
 

 

Более 80% новорожденных с ОАС погибают в первые недели жизни. 

Быстро развивающаяся гиперволемия легких приводит к острой сердечной 

недостаточности. У выживших новорожденных развивается высокая легоч-

ная гипертензия, одышка, цианоз. Диагноз ОАС уточняется при эхокардио-

графии и контрастной кардиоангиографии (Рис. 22). 

                   

                Рис. 22. Контрастная ангиокардиография  ребенка  

                                  с общим артериальным стволом. 

Постановка диагноза общего артериального ствола является показа-

нием к хирургическому вмешательству. Простагландины не дают клиниче-

ского эффекта при лечения ОАС. Тактика лечения ОАС направлена на мак-

симально быстро выполненние хирургической коррекции порока [23]. Опти-

мальный срок для операции - первая неделя жизни. Первая успешная опера-

ция по хирургической коррекции ОАС была выполнена в 1962 году Behrendt. 

Радикальная коррекция порока заключается в отсечении легочной артерии от 

общего артериального ствола и соединение легочной артерии с правым же-

лудочком посредством биологического клапан содержащего кондуита с по-

следующей  пластикой ДМЖП (Рис. 23).  
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          Рис. 23. Легочная артерия отсечена от ОАС. Клапан содержащий   

     биологический кондуит между правым желудочком и легочной артерией. 

Литературные данные по госпитальной летальности при радикальной 

коррекции ОАС очень разноречивы, по данным различных авторов леталь-

ность колеблется от 3,4% до 50% [24]. Причина смерти острая сердечная не-

достаточность. В ближайшем послеоперационном периоде практически всем 

оперированным  детям требуются повторные операции в связи с недолговеч-

ностью используемых биологических кондуитов.  
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