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Вв е д е ни е . Атрезия лёгочной артерии с 
дефектом межжелудочковой перегородки (АЛА 
с ДМЖП) и коллатеральным лёгочным крово-
током является тяжёлым пороком сердца, при 
котором выбор тактики хирургического лечения 
представляет собой трудную задачу. Отличитель-
ной чертой порока является мультифокальная 
природа лёгочного кровоснабжения, в котором 
участвуют как лёгочные артерии, так и боль-
шие аортолёгочные коллатерали, отходящие от 
аорты или ее ветвей [3, 8]. Сложность поро-
ка отражается в многообразии существующих 
методов хирургического лечения, среди кото-
рых представлены как этапные операции, так и 
одномоментная радикальная коррекция. В ходе 
этапного лечения выполняется последовательная 
унифокализация лёгочного кровотока для каж-
дого лёгкого с дальнейшей реконструкцией пути 
оттока из правого желудочка и закрытием меж-
желудочкового дефекта [2, 4, 5]. Одномоментное 
радикальное вмешательство позволяет устранить 

мультифокальную природу кровоснабжения лёг-
ких и выполнить внутрисердечную коррекцию 
сразу [6], что, по данным V. M. Reddy и соавт. [9], 
возможно у 90% больных. Сложность выбора 
оптимальной тактики лечения больных с данной 
патологией может приводить к неоправданно 
высокой летальности.

Цель исследования — анализ и обобщение 
результатов хирургической коррекции атрезии 
АЛА с ДМЖП и коллатеральным лёгочным кро-
вотоком.

Материал  и  методы .  Мы провели ретроспектив-
ный анализ результатов хирургического лечения пациентов 
с атрезией лёгочной артерии, дефектом межжелудочко-
вой перегородки и коллатеральным лёгочным кровотоком. 
В исследование были включены 32 пациента, из которых 
17 — мужского и 15 — женского пола. Диагностика порока 
осуществлялась при помощи эхокардиографического иссле-
дования и ангиокардиографии с контрастированием. Анализ 
распределения атрезии лёгочной артерии по типам [10] пока-
зал, что I тип атрезии лёгочной артерии встречался у 16 (50%) 
больных, II тип — у 10 (31,2%), III тип — у 3 (9,4%) и IV — у 
3 (9,4%). Средний возраст пациентов составил (26,2±8) мес 
(от 4 дней до 16 лет), средняя масса тела — (11±2,3) кг (от 3 
до 64), средний уровень сатурации — (72,5±1,7)% (от 48 до 
85), гемоглобина — (161,8±4,7) г/л (от 103 до 205). У всех 
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пациентов определялось наличие больших аортолёгочных 
коллатеральных артерий (БАЛКА), количество которых 
варьировалось от 1 до 5, при этом среднее количество 
БАЛКА составило 3,1±0,2.

В зависимости от выбранной хирургической такти-
ки пациентам выполнялись различные типы оперативных 
вмешательств. Основным критерием возможности выпол-
нения радикального вмешательства являлся общий 
неолёгочный артериальный индекс, пограничным показа-
телем которого считалось значение 150 мм2/м2 [1, 11]. При 
проведении одномоментной радикальной коррекции после 
выполнения срединной стернотомии выделяли лёгочные 
артерий и БАЛКА, последние с началом искусственного 
кровообращения в гипотермическом режиме пережимали. 
После кардиоплегии выполняли правую атриотомию и вен-
трикулотомию, ревизию внутрисердечной анатомии. Дефект 
межжелудочковой перегородки (ДМЖП) закрывали с помо-
щью заплаты из ксеноперикарда непрерывным швом. После 
закрытия ДМЖП формировали дистальный анастомоз био-
логического шунта с лёгочными артериями. После снятия 
зажима с аорты, восстановления сердечной деятельности 
формировали проксимальный анастомоз биологического 
шунта с правым желудочком. При этапном хирургическом 
лечении пациентам выполняли унифокализацию лёгочного 
кровотока из срединного доступа с реконструкцией пути 
оттока из правого желудочка без закрытия межжелудочко-
вого дефекта или унифокализацию лёгочного кровотока из 
торакотомного доступа в сочетании с наложением системно-
лёгочного анастомоза или без него. У ряда больных наложение 
системно-лёгочного анастомоза выполняли изолированно. 
После выполнения этапных вмешательств ряду пациентов 
проводили завершающую стадию оперативного лечения.

Ре з ул ь т а ты  и  об с уждени е .  Радикаль-
ная коррекция порока была выполнена 15 (46,8%) 
пациентам, остальным 17 (53,2%) — были прове-
дены этапные хирургические вмешательства.

Одномоментная радикальная коррекция порока 
была осуществлена у 4 (12,5%) больных. Средний 
возраст пациентов составил (10±1,8) мес (от 6 до 
14), масса тела — (7,8±1,3) кг (от 5,6 до 10,4), 
сатурация — (74,6±2,9)% (от 70 до 80). У 2 детей 
тип атрезии лёгочной артерии соответствовал I 
(J. Somerville), у 2 — II типу. Cреднее количество 
БАЛКА среди данных пациентов составило 2±0,6, 
при этом 62,5% коллатералей являлись прямыми 
и отходили от нисходящей аорты, в 37,5% источ-
ником коллатерального кровотока были ветви 
дуги аорты — брахиоцефальный ствол, правая 
или левая подключичные артерии. У всех паци-
ентов общий неолёгочный артериальный индекс 
превышал 150 мм2/м2, тогда как индекс Nakata [7] 
(лёгочно-артериальный индекс, ЛАИ) составил 
(92,4±23) мм2/м2. Все операции были выполнены 
из срединного доступа в условиях искусствен-
ного кровообращения в гипотермическом 
режиме. Во время оперативного вмешательства 
всем больным была проведена билатеральная уни-
фокализация лёгочного кровотока. В качестве 

способа реконструкции пути оттока из правого 
желудочка у всех использовали биологические 
шунты — аортальные (n=3) и лёгочные (n=1) 
гомотрансплантаты, диаметр которых составил 
от 12 до 15 мм. Среднее время пережатия аорты 
составило (40,8±12,91) мин, искусственного 
кровообращения — (129,0±23,26) мин. В одном 
наблюдении в раннем послеоперационном периоде 
потребовалось повторное вмешательство для про-
ведения фенестрации межжелудочковой заплаты 
вследствие избыточно высокого давления в правом 
желудочке. У этого пациента ЛАИ был наимень-
шим в группе. При анализе параметров раннего 
послеоперационного периода данного пациента не 
учитывали.

После одномоментной радикальной коррекции 
среднее время нахождения пациентов в реанима-
ционном отделении составило (120,3±59) ч, время 
искусственной вентиляции лёгких — (64±30) ч, 
длительность инотропной поддержки — (21±12) ч. 
Летальность в этой группе пациентов в раннем 
и отдаленном послеоперационных периодах не 
наблюдали.

У 11 больных радикальная коррекция была 
достигнута посредством этапных хирургических 
вмешательств. Вопрос о последовательности эта-
пов лечения основывался на типе атрезии лёгочных 
артерий, анатомии аортолёгочных коллатераль ных 
артерий, а также риске развития лёгочной гипер-
тензии и уровне сатурации. На момент выполнения 
первого этапа хирургической коррекции сред-
ний возраст пациентов составил (27,8±12,6) мес, 
масса тела — (10,6±2,8) кг, уровень сатурации — 
(71,5±3,9)%, гемоглобина — (157,5±9,1) г/л.

Число этапов хирургических вмешательств, 
позволивших выполнить радикальную коррек-
цию, варировалось от 2 до 4. В 45,5% наблюдений 
в качестве первого этапа хирургической коррек-
ции выполняли наложение модифицированного 
системно-лёгочного шунта по Блелоку—Таусингу 
с использованием сосудистого протеза, в 18,1% — 
унифокализацию лёгочного кровотока из 
бокового доступа с системно-лёгочным анасто-
мозом, в 36,4% — унифокализацию лёгочного 
кровотока из срединного доступа с реконструкци-
ей пути оттока из правого желудочка.

Двухэтапная коррекция была выполнена 
4 (36,4%) пациентам. У 2 — первично была 
выполнена унифокализация лёгочного кровотока 
с реконструкцией пути оттока из правого желу-
дочка с использованием гомотрансплантата, еще 
у 2 — наложение системно-лёгочного шунта. 
Вторым этапом всем больным выполнено ради-
кальное вмешательство, включавшее закрытие 
ДМЖП (у 4) и реконструкцию пути оттока из 
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правого желудочка (у 2). Ниже приведены ком-
пьютерные томограммы пациента до (рисунок, а, 
б) и после (рисунок, в) выполнения унифокализа-
ции лёгочного кровотока.

Трехэтапная коррекция проведена у 6 
(54,5%) пациентов. Первичное вмешательство 
заключалось в наложении системно-лёгочного 
анастомоза (у 2), унифокализации лёгочного 
кровотока из бокового доступа в сочетании с 
системно-лёгочным шунтом (у 2) и унифокализа-
ции лёгочного кровотока из срединного доступа 
с реконструкцией пути оттока из правого желу-
дочка (у 2). На втором этапе всем пациентам 
были выполнены этапные унифокализирующие 
процедуры из боковых доступов. При выпол-
нении заключительного этапа всем пациентам 
проводили закрытие ДМЖП в сочетании с рекон-
струкцией пути оттока из правого желудочка (у 
4) и дополнительной унифокализацией лёгочного 
кровотока (у 3).

Четырехэтапная коррекция выполнена у 1 
(9,1%) больного. В ходе хирургического лечения 
на первом и втором этапах пациенту последо-
вательно были наложены системно-лёгочные 
шунты из боковых доступов, с последующей 
унифокализацией части лёгочного кровотока 
из центрального доступа, и на заключительном 
этапе — закрытием ДМЖП, реконструкцией пути 
оттока из правого желудочка и унифокализацией 
оставшейся части лёгочного кровотока.

Общая доля унифокализированных больших 
аортолёгочных коллатеральных артерий при 
одномоментных и многоэтапных радикальных 
вмешательствах составила 91,8%, из них в 13,6% 
БАЛКА были лигированы интраоперационно без 

последующего включения в лёгочный кровоток и 
в 2,3% подверглись окклюзии при эндоваскуляр-
ных процедурах.

Оставшимся 17 пациентам были выполнены 
различные хирургические вмешательства, сум-
марные данные о которых приведены в таблице.

Хирургические вмешательства, выполненные 
на различных этапах лечения

Этап хирурги ческого 
лечения

Унифокализация 
лёгочного крово-
тока + системно-

лёгочный 
анастомоз

Унифокализация 
лёгочного кровотока + 
реконструкция пути 
оттока из правого 

желудочка

Первый 14 3

Второй 8 2

Третий 1 3

У пациентов на различных этапах хирурги-
ческой коррекции потребовались 13 лечебных 
эндоваскулярных процедур. У 78,5% больных 
выполняли баллонную ангиопластику ветвей 
лёгочной артерии, в половине из которых она 
сочеталась со стентированием, у 21,5% — окклю-
зию БАЛКА.

Общее количество хирургических вме-
ша тельств, выполненное на всех этапах 
хирургической коррекции, составило 64 операции. 
В 9 (14%) наблюдениях потребовались повтор-
ные интервенции, направленные на устранение 
возникших осложнений, из которых 90% были 
выполнены при многоэтапных вмешательствах. 
У 4 больных потребовалось проведение ревизии 
послеоперационной раны вследствие нестабиль-
ности гемостаза. Однократно встречались 

Компьютерные томограммы пациента К., 3 лет, до (а и б) и после (в) выполнения унифокализации легочного кровотока.

1 — левая лёгочная артерия; 2 — аортолёгочная коллатераль к левому лёгкому; 3 — аортолёгочная коллатераль к правому лёгкому; 
4 — аортолёгочные коллатерали к левому лёгкому; 5 — аортолёгочные коллатерали к правому лёгкому; 6 — сформированная 

левая лёгочная артерия с расширением ксеноперикардиальной заплатой; 7 — нижнедолевая левая лёгочная артерия 
с унифокализированными в нее аортолёгочными коллатералями; 8 — нисходящая аорта с устраненными коллатералями

а б в
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тромбоз системно-лёгочного шунта, лимфорея, 
парез купола диафрагмы, потребовавшие допол-
нительных операций. У одного пациента, ввиду 
нестабильности сердечной деятельности, груд-
ная клетка оставлена открытой, что потребовало 
ее отсроченного закрытия, у другого — после 
унифокализирующей процедуры, выполненной 
путем перевязки аортолёгочных коллатералей, 
потребовалось экстренное удаление лигатур из-за 
выраженной десатурации в послеоперационном 
периоде. Летальность пациентов в этой группе 
составила 17,6% (3 ребенка). У одного из них 
причиной летального исхода стала выраженная 
сердечная недостаточность, развившаяся после 
выполнения первым этапом унифокализации 
лёгочного кровотока и создания пути оттока из 
правого желудочка сердца при атрезии лёгочной 
артерии IV типа. У 2 других летальный исход 
наступил после второго этапа унифокализации 
лёгочного кровотока с реконструкцией пути отто-
ка из правого желудочка при атрезии лёгочной 
артерии III и IV типа.

Выв о ды . 1. Оценка состояния лёгочно-
го ар териального русла с исполь зованием 
лё гоч но-артериального индекса и неолёгочно-
го ар те риального индекса является основным 
кри терием для обоснования одномоментной 
радикальной хирургической коррекции данной 
патологии.

2. Показатели послеоперационного перио-
да при многоэтапных коррекциях указывают на 
более лёг кое течение послеоперационного перио-
да в сравне нии с радикальными вмешательствами, 
однако рост количества послеоперационных ослож-
нений коррелирует с увеличением количества 
этапов хирургического лечения.

3. Хирургическая тактика при выполнении 
унифокализации лёгочного кровотока должна 
носить максимальный характер, при котором все 
БАЛКА будут объединены с истинным лёгочным 
артериальным руслом за минимальное число эта-
пов хирургического лечения.
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This article presents the 14-year experience of surgical 
treatment of pulmonary atresia with ventricular septal defect and 
pulmonary collateral blood bed. The surgery of defect was per-
formed on 32 patients and they were followed up. The individual 
and differential approaches should be used in the choice of surgi-
cal strategy. This approach is based on the state of pulmonary 
arterial and collateral beds. An integral criterion of assessment 
was the common neo-pulmonary arterial index with boundary 
measure equal 150 mm²/m². An application of given method 
allowed the performance of successful radical repair of defect 
in 15 patients, 4 patients having been operated in one stage. The 
rest of the patients had the appropriate staged interventions. The 
lethality consisted of 9,4%.
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