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Хирургическое лечение врожденных пороков серD

дца с функционально единственным желудочком изD

менилось с момента широкого внедрения операций

кавапульмонарного шунта, смысл которых заключаD

ется в обходе недоразвитого желудочка и направлеD

нии крови полых вен в прямо в легочную циркуляD

цию. Операции двунаправленного анастомоза Гленна

(модификация Haller J.), так называемая операция геD

миDФонтена, разработанная Marshall Jacobs – выдаюD

щимся кардиохирургом, оперирующим сегодня одD

ножелудочковое сердце с нулевой госпитальной леD

тальностью, предполагают выполнение верхнекаваD

пульмонарного анастомоза, а современные модифиD

кации оригинальной операции Фонтена, которые

выполняются после названных операций, создают

перенаправление крови нижней полой вены в легочD

ные артерии, либо посредством внутрипредсердного

тоннеля (модификация M.R. de Leval), либо с помоD

щью кондуита (метод Humes R.A. и C.R. Marcelletti);.
рис. 1–3.

В настоящее время исследуются результаты выD

полнения операции шунта между нижней полой веD

ной и легочной циркуляцией без кондуита по методу

Hvass U., McKay R., Dearani J. [13, 14]. Общей гемоD

динамической чертой операций венозноDлегочного

анастомоза является так называемый парадокс ФонD

тена: венозная гипертензия и легочная гипотензия.

Сегодня изучаются нарушения функции эндотелия у

пациентов после операций кавапульмонарных анасD

томозов [3], функция легких, неврологические исхоD

ды и качество жизни пациентов [6, 7, 8, 9].

Нарушения функции печени, поджелудочной жеD

лезы и почек после операции Фонтена являются наиD

менее изученными осложнениями за 40 лет исследоD

вания пациентов с единственным желудочком.

По данным системы MEDLINE, имеется всего неD

сколько публикаций по этим темам, причем только

одна, посвященная нефропатиям у пациентов, переD

несших опрацию Фонтена.

Этиология и патогенез дисфункции органов пищева%
рения и мочевыделения и взаимосвязь осложнений.

У пациентов с циркуляцией Фонтена центральные

венозные давления повышены по причине отсутстD

вия подлегочного насоса, что разделяет системную и

легочную циркуляции на отдельные круги. Печень,

вклиненная между повышенным давлением центD

ральной венозной системы и портальной венозной

циркуляцией, составляет дополнительное капиллярD

ное русло, помимо легочного и интестинального арD

териального русла; сердечный выброс также значиD

тельно снижен, представляя, таким образом, идеальD

ный субстрат для развития гепатоцитарной гипоксии,

конгестии и стимуляции фибротического ответа. ДоD

полнительно, во время сокращения предсердий, наD

блюдается значительный реверс кровотока с глубоD

ким внутрипеченочным рефлюксом, который ассоD

циируется с растяжением печеночных вен, вызывая

растяжение стромы и сдавление прилежащих пластов
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Рис. 2. Одномоментное выполнение операции Гленна и
внутрипредсердного тоннеля Фонтена.

Рис. 1. Выполненные операции двунаправленного шунта
Гленна и Фонтена с экстракардиальным кондуитом
у пациента с билатеральными верхними полыми
венами.
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гепатоцитов. Механодеструкция, ассоциированная с

растяжением и компрессией, может быть потенциD

альным индуктором и/или модулятором фиброза пеD

чени.

Kaulitz R., Bergmann P., Luhmer заметили влияние

повышенного предсердного и системного давлений

на функцию печени и почек [9–11]. Патологические

нарушения ферментов печени были выявлены у паD

циентов после операции Фонтена и у других больных

с высокими венозными давлениями [15, 19].

Помимо самой циркуляции Фонтена, на функцию

органов пищеварения и мочевыделения и на морфоD

логические изменения в тканях оказывают влияние

перенесение пациентом глубокой гипотермической

остановки циркуляции и кардиопульмонарного байD

пасса, а также интоксикация медикаментами: анестеD

тиками, антиаритмиками, варфарином, аспирином

(как известно, с ним у детей ассоциируется синдром

Рейе). Считается, что больные с кавапульмонарной

циркуляцией особенно предрасположены к панкреаD

титу с показателем смертности в 50 % – патологии,

которая нередко развивается у взрослых пациентов

после операций с применением кардиопульмонарноD

го байпасса (КПБ).

Syed A.U. et al. пришли к заключению, что наруD

шенная вентрикулярная релаксация и сниженный

сердечный выброс до операции предсказывают повыD

шенный риск развития панкреатита у пациентов с

циркуляцией Фонтена [18]. BenDSahchar G. et al.соD

общaли о развитии панкреатита у пациента с обструкD

цией кондуита, что привело к смерти [2].

В 2004 г. Tomita H. et al. сообщили o случаe развиD

тия респираторного дистресса, острой почечной неD

достаточности и геморрагического панкреатита у паD

циента сосдавлением кондуита медиастинальной геD

матомой также со смертельным исходом [21].

Аnne P. et al. исследовали группу из 21 пациента,

перенесших операцию Фонтена 11,4+D6,5 лет назад с

историей нормальной УЗИ и сопутствующих заболеD

ваний,которые могли бы повлиять на функцию почек

[1]. Список медикаментов, которые получали пациD

енты, включал аспирин (14 пациентов), коумадин

(8), эналаприл (8), лизиноприл (10),дигоксин (11),

диуретики (5), бетаDблокаторы (5). Четыре пациента

имели водитель ритма. У всех отмечалось нормальное

давление и уровень клубочковой фильтрации. У 9 паD

циентов (43 %) наблюдалось патологическое отношеD

ние микроальбумина к креатинину (больше

20 мкг/мг). Основной находкой исследования являлD

ся факт, что у пациентов, которые принимали лизиD

ноприлDэквивалентную дозу ингибитора АПФ в коD

личестве более 0, 4мг/кг/сутки патологической микD

роальбуминурии не наблюдалось, что свидетельствуD

ет о нефропротекторном эффекте этой группы препаD

ратов [1]. Интересно отметить, что в одном исследоD

вании ингибиторы АПФ не показали свою эффективD

ность как средство, улучшающее переносимость фиD

зической нагрузки у пациентов с циркуляцией ФонD

тена [12].

Микроальбуминурия является самым ранним инD

дикатором гломерулопатии и рутинно применяется

для мониторинга начала и прогрессирования болезD

ней почек. У пациентов с диабетом присутствие микD

роальбуминурии связывается с увеличением срдечноD

сосудистой смертности и заболеваемости от двух до

четырёх раз. Данные исследования позволяют счиD

тать, что повреждение почек связывается с повышенD

ным центральным венозным давлением, которое изD

вестно как фактор, повышающий эфферентное артеD

риальное давление и снижающий афферентный артеD

риальный кровоток, что повышает фильтрационное

давление внутри клубочка и приводит к микроальбуD

минурии. Этот феномен был показан в эксперименте

Doty J. et al. Другими причинами потери белка могут

быть низкий сердечный выброс и повреждение почек

кардиопульмонарным байпассом и нефортоксичесD

кими медикаментами. Однако в указанном исследоD

вании наблюдалась нормальная вентрикулярная фунD

кция, а острое повреждение почек имело место тольD

ко у одного пациента. Эти факты снижают вероятD

ность значимости других причин, кроме высокого

центрального давления в патогенезе микроальбумиD

нурии [1].

Патологическая анатомия повреждения печени
Повреждение печени, которое может быть расD

пространенным у пациентов этой группы, связано с

продолжительностью функционирования циркуляD

ции Фонтена и давлением печеночных вен. ПеченочD

Рис. 3. Выполнение операции гемиGФонтена [17].
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ный фиброз и цирроз с риском развития желудочноD

пищеводных варикозных узлов и регенеративных пеD

ченочных узлов – предшественник гепатоцеллюлярD

ной карциномы, что является обычным у этих пациD

ентов (рис. 4)[16, 19, 20].

Диагностические данные
Chaloupecky V. et al.документировал, что почти у

половины пациентов после выполнения тотального

кавапульмонарного анастамоза имелись лабораторD

ные признаки умеренного холестаза. Сниженный

синтез печенью прокоагулянтных факторов наблюD

дался, но у отобранных пациентов с хорошим исхоD

дом общий коагуляционный гомеостаз выявлялся

сбалансированным [4].

По данным Narkewicz M.R. et al., аномальная фунD

кция печени, преимущественно тображающая холесD

таз, присутствовала у 21 пациента, которые находиD

лись под наблюдением сравнительно длительный пеD

риод времени (p < 0,01). Синтез протеинов был норD

мальным почти у всех пациентов. Коагуляционный

профиль показал аномалии у 22 пациентов. “ПрокоаD

гулянтные” аномалии – такие, как сниженный плазD

миноген и активность протеина С, были отмечены у

11 и пяти пациентов соответственно. Масштаб этих

нарушений был меньше у пациентов в более отдаленD

ные сроки наблюдения. Антикоагулянтными аномаD

лиями являлись недостаточность пятого фактора у

16 пациентов и седьмого фактора – у 17, приводя к

пролонгированному протромбиновому времени у

19 пациентов. 13 пациентов имели как проD так и анD

тикоагулянтные аномалии.

Протромботическое состояние имелось у пяти паD

циентов со сравнительно более длительным интерваD

лом времени с момента операции (p = 0,05). Таким

образом, хотя индивидуальные прокоагулянтные поD

казатели снижаются с увеличением срока с момента

выполнения операции, претромботическое состояD

ние выявляется именно у пациентов в наиболее отдаD

ленные сроки наблюдения. Авторы пришли к выводу,

что умеренный холестаз присутствовал преимущестD

венно у пациентов с циркуляцией Фонтена, которые

подвергались длительному наблюдению. Наряду с лаD

бораторными прокоагулянтными аномалиями, покаD

зывающими претромботическое состояние, диагносD

тировались и антикоагулянтные нарушения. КоагуD

ляционный профиль варьировал в различные интерD

валы времени после операции. Согласно наблюдениD

ям, наиболее распространенным биохимическим наD

рушением функции печени являлось удлинение

протромбинового времени и низкий уровень пятого

фактора. Имелась тенденция к прогрессирующему

нарушению показателей протрoмбинового времени с

увеличивающимся интервалом с момента выполнеD

ния операции Фонтена.

У большинства обследуемых пациентов, однако,

отмечались нормальные уровни аминотрансферазы

плазмы или только немного повышенные при длиD

тельном наблюдении. Уровни гамма – глютамил –

транспептидазы зачастую были немного повышены,

в то время как билирубин был нормальным у всех

обследуемых пациентов [16]. В исследовании СheD

ung Y.F. et al. 29 % пациентов имели уровни билируD

бина крови, превышающие верхнюю границу норD

мы. С другой стороны, сообщалось о нормальных

значениях альбумина плазмы, аспартатDаминотранD

сферазы, аланинDаминотрансферазы и щелочной

фоcфатазы [5].

Лечение и профилактика
Сосудорасширяющая терапия потенциально моD

жет уменьшить транспеченочный и транслегочной

градиент. Недавно силденафил (ингибитор фосфодиD

естеразы 5Dго типа) и бозентан – неселективный блоD

катор рецепторов эндотелия – показали эффективD

ность благоприятного модулирования легочного соD

Рис. 4. Гистологическая картина печени у пацента после выполнения операции Фонтена [11].
А – значительная синусоидальная дилатация, атрофия клеток и область рубцевания с соединением портальных тракG
тов и неразличимой печеночной веной.
В – диффузный паттерн синусоидального фиброза, неравномерно располагающегося через весь ацинус.
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судистого сопротивления, и в контексте циркуляции

Фонтена могут улучшить чрезпеченочные перфузиD

онные давления. Их эффект на сопротивление сосуD

дов печени неизвестен, но исследователи считают,

что состояние пациентов с болезнью печени наверняD

ка улучшится выполнением фенестрации. Однако эта

идея требует проспективной оценки до возможности

общих рекомендаций.

Нам не удалось найти в литературе сообщений об

опыте применения стандартных медикаментов для

лечения нарушения функции печени у пациентов с

единственным желудочком (таких, как эссенциальD

ные фосфолипиды, адметионин, липоевая кислота,

экстракты расторопши, урсодезоксихолиевая кислоD

та, адсорбенты, лактулоза, витамины и минеральные

воды, пирацетам и пентоксифиллин для улучшения

кровообращения и детоксикации). Можно предполоD

жить, что применение указанных препаратов окажет

положительное влияние на самочувствие пациентов

и на рост, развитие, неврологический статус и повлиD

яют на снижение смертельных тромбоэмболий и, что

самое главное, улучшат качество жизни выздоравлиD

вающих.

Заключение

Основной закономерностью кавапульмонарной

циркуляции с повышенным венозным давлением и

низким сердечным выбросом является потеря протеD

инов крови как через дыхательные пути, вены и лимD

фатический проток (при пластическом бронхите и

плевральной транссудации) и кишечник (протеинD

теряющей энтеропатии) так и через почки, как покаD

зывает пока единственное исследование. Очевидно, что

этот феномен оказывает негативное влияние на реD

зультаты операций, и у таких пациентов небходимы

методы профилактики и лечения нарушений функD

ций внутренних органов.

Учитывая схожий патогенез названных осложнеD

ний, можно рассчитывать, что средства и методы, эфD

фективные при одном из них, помогут при другом.

Например силденафил, кальций, октреотид, глюкоD

кортикоиды сравнительно эффективные для протеD

инDтеряющей энтеропатии, возможно, могут уменьD

шить и потерю белка через почки. Вероятно, что

улучшение функции одного органа улучшит функD

цию другого, что в итоге приведет к улучшению соD

стояния пациентов и продлит их жизнь.
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