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Вструктуре причин младенческой смертности,
прежде всего неонатальной, значительную
долю занимают врожденные пороки сердца

(ВПС), которые становятся причиной примерно 11 %
младенческих смертей [1, 2]. В структуре всех врож�
денных пороков развития ВПС составляют не ме�
нее 30 %. Среди детей, умерших от ВПС и пороков
развития крупных сосудов, 91 % пациентов – это
младенцы 1 года жизни. Около 70 % из них уми�
рают в течение первого месяца жизни, а 35 % ле�
тальных исходов приходится на ранний неонаталь�
ный период (до 6 дней) [1]. В связи с этим, раннее
выявление ВПС является чрезвычайно важной за�
дачей.

Снижение неонатальной смертности от ВПС оп�
ределяется вопросами организации и обеспечения ди�
агностической детской кардиологической и неонаталь�
ной службы на местах. Разработаны алгоритмы ор�
ганизации помощи новорожденным с ВПС [3]. Пе�
диатрическое отделение для детей первого года жиз�
ни, диагностическая служба с возможностью экстрен�
ного выполнения эхокардиографического исследова�
ния и консультативная помощь детского кардиоло�
га обеспечивают второй этап специализированной по�
мощи новорожденному. На этом этапе проводится
диагностика ВПС с оценкой необходимости и целе�
сообразности экстренного перевода новорожденно�
го в кардиохирургический стационар и обеспечения
адекватных условий в момент их транспортировки.

Сложность диагностики ВПС иногда бывает свя�
зана не только со сложным анатомическим вариан�
том порока, но и с крайне редкой встречаемостью не�
которых из них.

Аорто�левожелудочковый туннель (АЛЖТ) – врож�
денное патологическое сообщение между левым же�

лудочком (ЛЖ) и аортой, расположенное между вы�
водным трактом правого желудочка (ПЖ) и стенкой
аорты [4�6]. Туннель имеет определенную протяжен�
ность и два отверстия. Одно из них расположено в
полости ЛЖ непосредственно под фиброзным коль�
цом аортального клапана, второе – несколько вы�
ше комиссуры правой коронарной и некоронарной
створок. Порок встречается очень редко. Истинная
его частота неизвестна. При патолого�анатомических
исследованиях сердец с ВПС данную аномалию об�
наруживают в 0,1 % случаев [7]. В литературе опи�
сано около 60 операций коррекции порока [1].

Расстройства внутрисердечной гемодинамики при
АЛЖТ обусловлены выраженной регургитацией кро�
ви через туннель в полость ЛЖ в период диастолы.
Это приводит к объемной перегрузке ЛЖ, быстро�
му развитию кардиомегалии. При этом недостаточ�
ность собственно аортального клапана умеренная, ча�
ще вторичная, на фоне кардиомегалии. Для АЛЖТ
характерно развитие сердечной недостаточности вско�
ре после рождения и быстрое ее прогрессирование,
поэтому для спасения ребенка требуется раннее опе�
ративное лечение [1].

Приводим клинический случай:
Ребенок М., в возрасте 5 суток был переведен из

роддома в педиатрическое отделение для детей пер�
вого года жизни с диагнозом при направлении: «Врож�
денный порок сердца».

Ребенок от VII беременности, IV родов. Беремен�
ность протекала с угрозой прерывания, на фоне ане�
мии, хронического пиелонефрита матери, внутриут�
робной гипоксии плода. Роды срочные, в 40 недель.
Вес ребенка при рождении 3680 г, рост 53 см. В род�
доме с 3�х суток выслушивался систолический шум
во всех точках аускультации.

При первичном осмотре ребенка в педиатрическом
отделении отмечены начальные признаки сердечной
недостаточности. Одышки нет, частота дыхания 40 в
минуту. Перкуторно границы относительно сердечной
тупости умеренно расширены влево. В легких дыха�
ние пуэрильное. Тоны сердца громкие, ритм правиль�
ный, частота сердечных сокращений 140 ударов в ми�
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нуту. Выслушивается грубый пансистолический шум
во всех точках, проводится экстракардиально.

По результатам рентгенографии органов грудной
клетки кардиоторакальный индекс 66 % при норме
не более 55 % для новорожденных детей.

Проведена лабораторная диагностика инфекций
методом ИФА, в крови: выявлены положительные
коэффициенты позитивности антител IgG к цитоме�
галовирусу, вирусу простого герпеса, токсоплазмам,
то есть, к кардиопатогенным возбудителям.

При записи электрокардиограммы (ЭКГ) на фо�
не синусового ритма выявлены признаки перегрузки
предсердий. Глубокие зубцы S в правых грудных
отведениях были расценены как признаки перегруз�
ки левого желудочка (рис. 1) [8].

По данным эхокардиографии (ЭхоКГ) при пос�
туплении было выявлено умеренное расширение всех
камер сердца. Диаметр левого предсердия (ЛП) 1,8 см,
правого предсердия (ПП) 1,8 см, ЛЖ в диастолу
2,4 см, ПЖ 1,6 см. В парастернальной позиции по
длинной оси ЛЖ лоцировался перимембранозный де�
фект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) диа�
метром 0,6 см. Над дефектом располагалось мембра�
нозное образование в виде купола, которое было рас�
ценено как аневризма МЖП (рис. 2). Сброс через
дефект был двунаправленный. Визуализировалось так�
же открытое овальное окно диаметром 0,4 см.

При небольших размерах ДМЖП было сложно
объяснить наличие дилатации камер сердца и дву�
направленный сброс через дефект. Клинически от�
мечалось прогрессирование сердечной недостаточнос�
ти. В связи с этим ЭхоКГ повторили.

При повторной ЭхоКГ в возрасте 11 суток отме�
чалась отрицательная динамика. Наблюдалось уве�
личение размеров всех камер сердца: ЛП 1,9 см, ПП
1,9 см, ПЖ 1,8 см, ЛЖ 2,7 см. В большей степени
наблюдалось увеличение размеров ЛЖ. В парастер�
нальной позиции по длинной оси ЛЖ турбулентный
поток заполнял полость аневризмы, но нельзя бы�
ло четко определить распространение его в полость
ПЖ. Кроме того, визуализировался дефект в аорте
выше створок клапана (рис .2). Размер дефекта в
парастернальном сечении по короткой оси на уров�
не аортального клапана, а также в верхушечном пя�
тикамерном сечении составил 0,8�0,9 см. Дефект в пя�
тикамерной верхушечной позиции выглядел в виде

трубки, сосуда с турбулентным двунаправленным по�
током, который располагался выше уровня коронар�
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Рисунок 1
Электрокардиограмма при поступлении

Рисунок 2
Эхокардиография. Парастернальная позиция, 
сечение по длинной оси. Перимембранозный 
дефект, куполообразная аневризма (стрелки)
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ных артерий (рис. 3). Лоцировались измененные утол�
щенные створки аортального клапана, недостаточнос�
ти клапана не выявлено. Давление в легочной арте�
рии в пределах нормы.

По ЭКГ в динамике (рис. 4) увеличение зубца
Р, зубцов S в правых грудных отведениях: S в V1 =
14 мм, S в V2 = 34 мм, что было расценено как на�
растание перегрузки предсердий, увеличение диас�
толической перегрузки ЛЖ [8].

Быстро прогрессирующая объемная перегрузка
ЛЖ, не характерная для малых и средних перимем�
бранозных ДМЖП, необычная форма дефекта в ви�
де трубки, наличие двунаправленного сброса через
дефект при отсутствии легочной гипертензии, невоз�
можность визуализировать распространение потока
из аневризмы МЖП в полость ПЖ, заставило пред�
положить наличие другой формы коммуникации, яв�
ляющейся причиной нарастающей объемной перег�

рузки ЛЖ. Было высказано предположение о нали�
чии АЛЖТ, которое было необходимо подтвердить.
Для уточнения анатомии ВПС требовалось дополни�
тельное обследование.

Выездной консультативной реанимационной нео�
натальной бригадой ребенок был экстренно транспор�
тирован в областной кардиохирургический стационар,
где при проведении вентрикулоаортографии с тугим
наполнением был выявлен сброс контрастного вещес�
тва через туннель из аорты в ЛЖ. Был выставлен ди�
агноз: «ВПС: аорто�левожелудочковый туннель». Ре�
бенок был своевременно успешно прооперирован.

Таким образом, при эхокардиографическом исс�
ледовании трудности дифференциальной диагности�
ки ВПС могут быть вызваны сложностью анатомии
порока и чрезвычайно редкой его встречаемостью.
Кардиомегалия и быстро нарастающая сердечная не�
достаточность в первые дни жизни ребенка требует
экстренного перевода в специализированный карди�
охирургический стационар для уточнения топики по�
рока с использованием рентгенконтрастных методик
и своевременного хирургического лечения.

Рисунок 3
Эхокардиография. Пятикамерное верхушечное

сечение. Дефект в виде туннеля (стрелка)

Рисунок 4
Электрокардиограмма в возрасте 11 дней
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