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Принципы гемодинамической коррекции, разработанные Ф.Фонтеном около 40 лет тому назад, в настоящее время 
являются базовой моделью в лечении сложных пороков сердца, где невозможно восстановить его четырехкамерное стро-
ение. Операция Фонтена является альтернативой пересадке сердца. В статье приводится опыт Казанского Центра 
детской кардиохирургии.
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Experience of the operations hemodynamic 
correction in patients with complex congenital 
heart defects
Principles of hemodynamic correction, developed F.Fonten about 40 years ago, are now the basic model in the treatment of complex 

heart defects, where it is impossible to restore its four-chambered structure. Fontan`s operation is an alternative to heart transplantation. 
The paper presents the experience of the Kazan Center for Pediatric Cardiac Surgery.
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Операции гемодинамической коррекции кровообращения 
при сложных пороках сердца, где невозможно восстановление 
четырехкамерного строения сердца, являются методом вы-
бора и значительно сокращают показания к пересадке серд-
ца у детей. В 1968 году французский хирург Френсис Фонтен 
доказал возможность обхода правого желудочка, применив 
оригинальную методику у пациента с трикуспидальной атре-
зией. В настоящее время, с учетом осложнений отдаленного 
периода после операции, чаще всего применяют модификацию 
с использованием экстракардиального кавапульмонального 
кондуита. К настоящему времени накоплен большой опыт от-
даленных наблюдений за больными, которых оперировали 
различными способами, и среди них с меньшим количеством 
осложнений лидирует вариант экстракардиального соедине-
ния нижней полой вены с легочной артерией. Коррекция, как 

правило, носит трехэтапный характер и в законченном виде 
не устраняет сложных внутрисердечных аномалий, но по-
зволяет восстановить кровообращение в организме близкое 
к нормальному.

Цель исследования: анализ опыта выполнения операций 
гемодинамической коррекции у больных со сложными врож-
денными пороками сердца.

Материалы и методы 
В отделении кардиохирургии ДРКБ МЗ РТ операции гемо-

динамической коррекции выполнены 48 пациентам. Больные 
были условно разделены на группы в соответствии с этапно-
стью хирургического лечения. Пациентам I группы выполнялись 
паллиативные вмешательства, II группы — двунаправленный 
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кавапульмональный анастомоз, III группы - операция Фонтена 
в модификации экстракардиального кондуита (Табл.1)

Таблица 1.
Операции гемодинамической коррекции

Этапы 
хирургического
лечения

Вид операции Количество
пациентов

I этап

Системно- лёгочный 
анастомоз: 

• по Ватерстоуну- 
Кули+ операция 
Блелока- Хенлона

1

• по Блелоку- Тауссиг 
(BTS) классический 3

• по Блелоку- Тауссиг в 
модификации 15

+ унифокализация 
лёгочного кровотока 1

Операция Мюллера:  14

• + BTS 2

• + Блелока- Хенлона 1

Операция Блелока- 
Хенлона 1

Операция Норвуда 3

II этап

ДКПА (операция 
Глена):
• Первичный ДКПА 
• Вторичный 
односторонний
• Вторичный 
двусторонний 

7
26
5

III этап
Операция Фонтена (в 
экстракардиальной 
модификации)

26

Итого операций 79

Пациенты всех групп на этапе диагностики подвергались 
ЭХО-КС, рентген- эндоваскулярным методам исследования, 
спиральной компьютерной томографии. Нозологическая струк-
тура представлена в таблице 2.

Первый этап хирургического лечения был направлен на нор-
мализацию легочного кровотока, декомпрессию правых камер 
сердца и профилактику возникновения критических состоя-
ний кровообращения и носил характер срочных и экстренных 
вмешательств. В случаях гипоплазии левого сердца основной 
задачей было восстановление баланса системного и легочного 
кровотока. Длину манжеты для суживания легочной артерии 
при операции Альберта - Мюллера рассчитывали по формуле 
Алекси-Месхишвилли В.В. и Trusler. Однако окончательную 
степень сужения легочной артерии необходимо контролировать 
измерением давления в легочной артерии и уровнем сатурации 
кислорода крови. Диаметр протеза (Gore- Tex) при создании 

системно- лёгочного шунта по Блелоку – Тауссиг соответство-
вал весу ребенка. 

Таблица 2. 
Нозологическая структура оперированных больных 

Диагноз Количество 
случаев n 

Атрезия трикуспидального клапана 11 

Единственный желудочек сердца + ДОС + 
др. без стеноза Л.А. 12 

Синдром ЕЖС + ДОС + др. со стенозом 
Л.А. 14 

Синдром гипоплазии левого сердца 3 

Атрезия лёгочной артерии:
• II тип
• III тип

1 
1 

Аномалия Эбштейна 1 

Полная форма АВК в сочетании с ТМА, 
ДОС от ПЖ, стенозом ЛА 1 

АВК несбалансированная форма 3 

ДОС от ПЖ тип Фалло с 
некоммитированным ДМЖП. 1 

Всего 48 

Таблица 3.
Распределение пациентов в связи с этапами 
хирургического лечения 

Этапы лечения Количество пациентов

I 41

II 38

III 26

После первого этапа умерло 4 пациента: двое от сердечной 
недостаточности, 1 – от криза легочной гипертензии и 1 – от 
повреждений ЦНС, вызванных допущенной критической ги-
поксией.

Второй этап лечения проводили в сроки от 6 до 12-14 меся-
цев. Выполняли двунаправленный кавопульмональный анасто-
моз по Глену. Основным критерием отбора служило давление 
в системе легочной артерии и общее легочное сопротивление. 
В случаях, когда при катетеризации полостей сердца завести 
катетер в систему легочной артерии не представлялось воз-
можным, замеры и расчеты проводили открытым способом в 
операционной.

Кавапульмональный анастомоз выполняли в условиях ИК, 
в основном без кардиоплегии, на работающем сердце. Ле-
гочный ствол при первых операциях просто лигировали, но 
с накоплением опыта стали пересекать с прошиванием. Право-
сторонние шунты отсекали по линии шва с легочной артерией, 
затем вовлекали эту область в линию шва кавапульмонального 
анастомоза. 
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После ДКПА умерло 2 пациента по причине декомпенсации 
кровообращения. В двух случаях своевременным назначени-
ем тромболитической терапии удалось вовремя остановить 
тромбоз в системе верхней полой вены с эпизодами легочной 
эмболии. В одном случае нарастающий синдром верхней полой 
вены привел к необходимости реоперации, которая заключалась 
в восстановлении верхней полой вены и системно-легочного 
шунта. В одном случае на фоне низкого насыщения — 65-70%, 
интраоперационно выявлено высокое легочное сопротивление, 
исключающее возможность ДКПА. Вопреки логике и от без-
ысходности был наложен второй шунт, пациенту стало легче 
и через 6 месяцев был наложен ДКПА.

Пациентам последнего третьего этапа лечения проводили 
операцию Фонтена в модификации экстракардиального кондуи-
та с учетом критериев отбора Chossat A. [1,3]. Возраст больных 
колебался от 4-х до 7 лет 2 мес. (в среднем 5,4 года). Масса 
тела пациентов варьировала от 10,3 до 18,5 кг (в среднем 13,48 
кг). Насыщение периферической крови кислородом составило 
80-84 %. В предоперационном периоде все больные подверга-
лись катетеризции полостей сердца и сосудов с целью уточне-
ния анатомических и гемодинамических особенностей порока, 
определения ОЛС и выявления возможных стенозов в области 
анастомозов. Среднее давление в легочной артерии соста-
вило 9-15 мм.рт.ст. Общее легочное сопротивление от 1,2 до 
3,7 Ед/м2. Синусовая брадикардия на ЭКГ встретилась в 5-ти 
случаях. Недостаточность митрального клапана 1,5-2 ст. на-
блюдалась у пациентов с несбалансированной формой АВК. 
В послеоперационном периоде именно рецидивирующая не-
достаточность атриовентрикулярного клапана с нарастающей 
сердечной слабостью стали причиной смерти двух пациен-
тов.

Хирургические вмешательства осуществляли через средин-
ную продольную стернотомию по старому рубцу. Стандартное 

подключение АИКа с низкой канюляцией НПВ. Вспомогатель-
ное кровообращение. Во всех случаях в качестве экстракарди-
ального кондуита использовались протезы фирмы «Gore-Tex» 
различных диаметров 16 – 22 мм. Операции дополнены фене-
страцией протеза и анастомозированием с полостью правого 
предсердия у всех больных. 

Результаты
Летальность в представленной группе больных на всех 

прооперированных пациентов составила 16,6%. Но с учетом 
того, что 48 пациентам проведено 79 операций с 8 умерши-
ми, послеоперационная летальность — 10,1%. Частота и раз-
нообразие нелетальных осложнений в наших наблюдениях 
не отличались от литературных данных, за исключением ис-
тощающих энтеропатий. 

Длительность ИВЛ в послеоперационном периоде после 
операции Фонтена составила 12 часов. Инотропную поддержку 
осуществляли дофамином в дозе 12-5 мкг/кг/мин в течение 3-7 
суток. Дигитализация потребовалась в 5-ти случаях. Плев-
ральная экссудация была различной по срокам — от 3-х до 20 
суток. Сатурация крови после операции составила 91-94%. 
Пациенты выписаны в удовлетворительном состоянии на фоне 
стандартной медикаментозной терапии. 

Наш опыт показывает, что лечение пациентов со сложными 
пороками сердца методом этапной гемодинамической коррек-
ции может успешно тиражироваться в условиях региональных 
центров с учетом строгого соблюдения показаний и противопо-
казаний к операции и адекватного реанимационного пособия. 
Принцип гемодинамической коррекции Фонтена, являясь аль-
тернативой пересадке сердца, несет в себе не только хирурги-
ческий смысл, но и общемедицинское значение, указывая нам 
на недостаточную осведомленность в вопросах резервных 
возможностей в данном случае детского организма.
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Àëëåðãèÿ íà ÿè÷íûé áåëîê ó äåòåé ìîæåò áûòü ïðàêòè÷åñêè ïîáåæäåíà ïóòåì î÷åíü ïîñòåïåííîãî, íà÷èíàÿ ñ ìèêðîäîç, ââåäåíèÿ 
ýòîãî ïðîäóêòà â ðàöèîí (ìåòîä îðàëüíîé èììóíîòåðàïèè). Òàêîâû ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ, ïðîâåäåííîãî êîìàíäîé ó÷åíûõ èç ïÿòè 
àìåðèêàíñêèõ óíèâåðñèòåòîâ ïîä ðóêîâîäñòâîì Äåòñêîãî öåíòðà ïðè óíèâåðñèòåòå Äæîíà Õîïêèíñà. Ðàáîòà îïóáëèêîâàíà 19 èþëÿ 
â The New England Journal of Medicine.

Ðåçóëüòàòû, ñâèäåòåëüñòâóþùèå î òîì, ÷òî îðàëüíàÿ èììóíîòåðàïèÿ, ïîâûøàþùàÿ òîëåðàíòíîñòü èììóííîé ñèñòåìû ê àëëåðãåíàì, 
ýôôåêòèâíà ïðè ïèùåâîé àëëåðãèè ó äåòåé, â ÷àñòíîñòè, â ñëó÷àå àëëåðãèè íà ìîëîêî è àðàõèñ, áûëè ïîëó÷åíû â õîäå ïðåäûäóùèõ 
èññëåäîâàíèé ãðóïïû, íî îíè îõâàòûâàëè íåáîëüøîå ÷èñëî ó÷àñòíèêîâ è ïîòîìó òðåáîâàëè ïîäòâåðæäåíèÿ.

Íà ýòîò ðàç ìåòîä îðàëüíîé èììóíîòåðàïèè áûë èñïðîáîâàí íà 55 äåòÿõ â âîçðàñòå îò ïÿòè äî 18 ëåò. 35 èç íèõ â òå÷åíèå òðåõ ëåò 
åæåäíåâíî ïîëó÷àëè î÷åíü ïîñòåïåííî íàðàñòàþùèå äîçû ïîðîøêà èç ÿè÷íîãî áåëêà, à 15 — ïëàöåáî. Åùå ïÿòåðî ó÷àñòíèêîâ áûëè 
îòñòðàíåíû îò ýêñïåðèìåíòà èç-çà âîçíèêøèõ àëëåðãè÷åñêèõ ðåàêöèé.

Ïî îêîí÷àíèè ýòîãî ñðîêà ó âñåõ 35 ó÷àñòíèêîâ, ïîëó÷àâøèõ áåëêîâûé ïîðîøîê, áûëî êîíñòàòèðîâàíî çíà÷èòåëüíîå óëó÷øåíèå, ÷åãî 
íåëüçÿ áûëî ñêàçàòü î òåõ, êòî ïîëó÷àë ïëàöåáî. Ïðè ýòîì 11 èç íèõ ïîëíîñòüþ èçáàâèëèñü îò àëëåðãèè íà ÿéöà — è ÷åðåç ãîä ïîñëå 
çàâåðøåíèÿ ýêñïåðèìåíòà îíè ìîãóò óïîòðåáëÿòü â ïèùó ýòîò ïðîäóêò ñ ëþáîé ÷àñòîòîé è â ëþáûõ êîëè÷åñòâàõ áåç ïîñëåäñòâèé äëÿ 
îðãàíèçìà.

Îñòàëüíûå ïîëó÷èëè âîçìîæíîñòü óïîòðåáëÿòü â ïèùó ÿè÷íûå ïðîäóêòû, ðåàãèðóÿ íà íèõ ëèøü â ñëàáîé ñòåïåíè, à èíîãäà è ñî-
âñåì áåññèìïòîìíî. Â òî æå âðåìÿ, äëÿ ïîääåðæàíèÿ äîñòèãíóòîãî ýôôåêòà, èì îêàçàëîñü íåîáõîäèìî åæåäíåâíîå ìèíèìàëüíîå 
ïðèñóòñòâèå â ðàöèîíå áëþä èç ÿèö èëè èõ ñîäåðæàùèõ ïðîäóêòîâ. Â ñëó÷àå, åñëè îíè îòñóòñòâîâàëè â òå÷åíèå ìåñÿöà, íàâûê ÷àñòè÷íî 
óòðà÷èâàëñÿ.

Íåñìîòðÿ íà óáåäèòåëüíûå ðåçóëüòàòû, àâòîðû ðàáîòû ïðåäóïðåæäàþò, ÷òî îðàëüíàÿ èììóíîòåðàïèÿ — ýêñïåðèìåíòàëüíûé ìåòîä 
è äîëæíà ïðîâîäèòüñÿ òîëüêî ïîä íàáëþäåíèåì ñïåöèàëèñòîâ.
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âèäîâ ïèùåâîé àëëåðãèè, à ó òðåõ ïðîöåíòîâ íàáëþäàåòñÿ àëëåðãèÿ íà ÿè÷íûé áåëîê.
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