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 Аннотация: Автором описан случай успешного лечения шестилетней девочки со 

сложным врожденным пороком сердца, редко встречающимся в этом возрасте. 

Наблюдение показывает, атрезия легких с дефектом межжелудочковой перегородки и 

большими аортопульмональными артериями представляет собой сложную группу 

заболеваний и требует поэтапной унифокализации и полного восстановления в 

младенческом возрасте. Так как кровоток к легким полностью зависит от этих артерий, 

в позднем возрасте у детей при естественном течении этого сложного порока сердца - 

результаты непредсказуемы. 

Однако, это сердечное заболевание связано с более чем 60% -ной смертностью к 10-

летнему возрасту, авторами предложено изменение подхода: выполнить 

унифокализацию легочную артерию в правый желудочек в качестве первого этапа 

процедуры, что позволяют избежать осложнений, своевременно определить адекватную 

тактику лечения и улучшить качество жизни. 

Ключевые слова: атрезия легочной артерии, дефект межжелудочковой перегородки, 

большими аорто-легочные коллатеральные артерии. 

 

Атрезия лѐгочной артерии с дефектом межжелудочковой перегородки (АЛА с ДМЖП) и 

коллатеральным лѐгочным кровотоком является тяжѐлым пороком сердца, при котором 

выбор тактики хирургического лечения представляет собой трудную задачу. По данным 

некоторых авторов этот порок встречается в 5-7% от всех случаев атрезия легочной 

артерии с дефектом межжелудочковой перегородки (АЛА с ДМЖП) [1, 2, 4]. 

Отличительной чертой порока является мультифокальная природа лѐгочного 

кровоснабжения, в котором участвуют как лѐгочные артерии, так и большие 

аортолѐгочные коллатерали, отходящие от аорты или ее ветвей [3, 5, 8]. Сложность порока 

отражается в многообразии существующих методов хирургического лечения, среди 

которых представлены как этапные операции, так и одномоментная радикальная 

коррекция. Хотя радикальная коррекция является предпочтительным методом лечения 

этого сложного контингента больных, однако несмотря на значительные успехи в 

хирургическом лечении, одномоментная радикальная хирургическая коррекция не всегда 

возможна или вызывает тяжелые осложнения в ближайшем и отдаленном периодах после 

операции [3, 7, 9, 11]. 

В ходе этапного лечения выполняется последовательная унифокализация лѐгочного 

кровотока для каждого лѐгкого с дальнейшей реконструкцией пути оттока из правого 

желудочка и закрытием межжелудочкового дефекта [2, 4, 5, 12]. Одномоментное 

радикальное вмешательство позволяет устранить мультифокальную природу 

кровоснабжения лѐгких и выполнить внутрисердечную коррекцию сразу [6,10,], что, по 

данным V. M. Reddy и соавт. [9,11], возможно у 90% больных. Сложность выбора 
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оптимальной тактики лечения больных с данной патологией может приводить к 

неоправданно высокой летальности.  

Случай из нашей практики: Радикальная коррекция сложного порока сердца: девочка 

2013 г. рождения, 16 декабря 2019 года с диагнозом “Атрезия легочной артерии” 

поступила в нашу клинику. Проведено комплексное обследование, установлено диагноз: 

“Врожденный синий порок сердца. Тетрадо Фалло, атрезия легочной артерии. Сужение 

правой легочной артерии. Открытый артериальный проток. Большие аортолегочные 

коллатеральные артерии (БАЛКА), нормально функционирующий левый желудочек”. По 

общим принятым правилам подготовили на операцию. Общее состояние тяжѐлое, 

афибрильное, жизненные параметры в пределах нормы, сатурация SpО2 в комнатном 

воздухе 64%. 

Операцию проводили обычно под общей анестезией и в условиях искусственного 

кровообращения. После обработки операционного поля, производили срединную 

стернотомию. После срединной стернотомии, в целях улучшение экспозиции, тимус был 

удален. Перикард был вскрыт и зафиксирован с использованием 2-0 временными 

шелковыми швами. По ходу манипуляции было произведено адекватный гемостаз.  

При вскрытие средостения обнаружено: тяжелая гипертрофия правого желудочка 

(ГПЖ), атрезия легочной артерии (АЛА), очень маленький сегмент магистральной 

легочной артерии (МЛА), сливающийся ветви легочной артерии. Размер правой легочной 

артерии (ПЛА) ~3 мм., при этом было отмечено адекватный размер левой легочной 

артерии (ЛЛА).  

В заднюю часть средостения доходили через пространство между верхней полой вены 

(ВПВ) и восходящей аортой (ВА). Два существенно объѐмные (4 мм) большие аорто-

легочные коллатеральные артерии (БАЛКА), которые вливались в правое легкое, путѐм 

тупого и острого рассечения, были идентифицированы и зафиксированы с помощью 

эластичных лент. Одна объемная БАЛКА в левом легком также была идентифицирована и 

зафиксирована со средним лигатурным зажимом. Обе БАПКА в правом легком были 

рассечены по всей длине. 

Искусственное кровообращение (ИК) была установлена катетеризацией ВПВ, НПВ и 

аорты с помощью наложением 5-0 проленовых (prolene) кисетных швов, все канюли были 

деаэразированы и соединены с соответствующими концами схемы ИК. 

Кардиоплегическая игла была вставлена в восходящую часть аорты, а также, 

деаэразирована и соединена с картером отсоса в качестве вентиляционного отверстия 

корня аорты. ИК была создана с хорошим возвратом и близкими показателями полных 

потоков. 

Восходящая аорта, MЛA, ПЛА и ЛЛА были мобилизованы при ИК. Обе БАЛКА правого 

легкого были закрыты от их начала с лигатурой средней клипсы и рассечены, используя 

острые ножницы. Культы были укреплены 6-0 проленовыми швами. БАЛКА отходящий 

от дистальной арки, проксимальной части нисходящий аорты была достаточно длинной и 

хорошо подходила к верхней поверхности ЛПА. БАЛКА отходящий от середины 

нисходящей части грудной аорты была короткой, функционирующим под киль и после 

мобилизации, достигло задней поверхности ПЛА. Продольная артериотомия 

(простирающийся от ворот) к слиянию ЛЛА/ПЛА была выполнена на верхней 

поверхности ПЛА и выведено наружу с использованием 7-0 проленовых швов. 

Артериотомия была выполнена с 6 мм разрезом на задней поверхности ПЛА, а БАЛКА 
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отходящий от нисходящей грудной аорты была анастомозирована к задней поверхности 

ПЛА и наложена 7-0 проленовых швах - конец в бок. Верхняя БАЛКА была 

анастомозирована к верхней поверхности ПЛА во всей его длине (бок в бок) с 

использованием 7-0 проленовых швов - увеличивая ПЛА от его начала до ворот. В целях 

удлинения малого сегменте МЛА к ЛЛА была проведена артериотомия, расширена и 

между ними наложены продольные швы. 

Сосудистый протез диаметром 10 мм ПТФЭ была разрезана до подходящего размера, и 

использована в качестве сосуда-проводника от ПЖ к ЛА. Протез была пришита к разрезу 

ЛЛА с использованием 6-0 проленовых швов. ВПВ, НПВ были захвачены, корень аорты 

рассечена, и положением вниз острой головки пришита обратно к корню аорты. 

Выполнена правая вентрикулотомия 2-3 см правее от левой передней нисходящей артерии 

(ЛПНА). Открытый конец сосудистого протеза от ПЖ к ЛА был пришит к этой 

вентрикулостоме с использованием 6-0 проленовых швов. 

Согревали тело больного до 36 ºC, инотропная поддержка, ИК была отключена без 

особенностей. 500 см
3
 ультрафильтрат удаляли с методом «модифицированной 

ультрафильтрации». После введение гепарина и протамина, все канюли были удалены. 

Проведено натяжение кисетных швов и усиление их 5-0 проленовыми швами. Для 

профилактики фибрилляции желудков были оставлены по две провода 

кардиостимулятора, на правое предсердии и на правый желудочек. Раны зашили послойно 

3-0 Викрилом.  

Продолжительность операции составило 7 часов, время ИК 218 мин. Рана зажило 

первичным натяжением, послеоперационный период прошло гладко, без особенностей. 

Ребенка выписали домой на 7 сутки после операции под амбулаторным наблюдением.  

Выводы:  

1. Атрезия легочных артерий с ДМЖП и БАЛКА представляет собой сложную группу 

заболеваний и требует поэтапной унифокализации и полного восстановления в 

младенчестве. Так как, кровоток к легким полностью зависит от этих БАЛКА, со 

временем они сужаются из-за медиальной гипертрофии и увеличивают легочное 

сосудистое сопротивление в той части легких, которую они кровоснабжают. Поэтому, 

в позднем возрасте у детей при естественном течении этого сложного порока сердца - 

результаты непредсказуемы.  

2. Поскольку это заболевание связано с более чем 60% -ной смертностью к 10-летнему 

возрасту, мы изменили наш подход и предлагаем унифокализацию в качестве первого 

этапа процедуры от правого желудочка в «канал» легочной артерии. Позже - через 6–

12 месяцев, если при сердечной вентрикулографии показание сопротивление легочных 

сосудов низкое, мы приступаем к полному восстановлению, в противном случае 

«канал» от правого желудочка к легочной артерии считается отличным паллиативным 

решением. 
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