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Предисловие к российским рекомендациям по ведению взрослых пациентов с  

врожденными пороками сердца. 

 

В настоящее время сформировалась большая популяция взрослых, в которой 

параллельно существуют пациенты с не оперированными ВПС, хирургически 

модифицированной патологией и полностью корригированными пороками.В 

экономически развитых странах мира доля взрослых среди всех пациентов с ВПС 

ежегодно увеличивается: если в  1940 г. до 18 летнего возраста доживали 30% 

пациентов с ВПС, то в настоящее время – 85%. В дальнейшем  в связи с лучшей 

организацией помощи детям с ВПС число взрослых пациентов с ВПС будет 

увеличиваться.   

Сегодня мы не располагаем полноценными данными о распространенности 

ВПС среди взрослого населения в нашей стране. По данным официальной 

статистики Минздравсоцразвития России число взрослых с ВПС, обратившихся в 

течении года в поликлинику, составляет 0,63 на 1000 взрослого населения.  

По данным крупномасштабного исследования, проведенного в провинции 

Квебек (Канада), распространенность ВПС составляла 4,09 на 1000 взрослых. В 

2003-2004 гг. специализированное исследование по проблеме ВПС у взрослых 

проведено на базе 26 стран Европы (Швеция, Норвегия, Нидерланды, 

Великобритания, Бельгия, Франция, Испания, Швейцария, Португалия, Италия, 

Греция, Македония, Египет, Израиль, Турция, Армения, Словакия, Словения, Чехия, 

Германия, Польша, Австрия, Венгрия, Румыния, Литва, Эстония) - обследовано 4168 

пациентов с ВПС старше 17 лет. Из 79 клиник (центров), оказывающих помощь 

взрослым с ВПС и согласившихся на участие в исследовании, 67,6% были 

специализированные. Специализированным считался центр, в штате которого 

работали детский кардиолог, взрослый кардиолог и сердечно-сосудистый хирург, и 

под постоянным патронажем которого находились как минимум 200 взрослых 

пациентов с ВПС. Специализированные центры госпитализировали в среднем 50 (5–
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450) пациентов и выполняли 42 (2–250)операции в год. Наиболее часто у взрослых 

зарегистрированы  дефект межпредсердной перегородки (ДМПП) – 22%, дефект 

межжелудочковой прегородки (ДМЖП) – 15%, Тетрада Фалло – 20%, коарктация 

аорты – 13%, транспозиция магистральных артерий (ТМА) – 9%, синдром Марфана 

– 7%, пороки после выполнения операции Фонтена – 5% и цианотический порок – 

9%*. Средний возраст пациентов составил 27,9 лет и 79% были в возрасте моложе 

50 лет**. Частота постоянного приема  кардиологических лекарственных 

препаратов варьировала от 30% до 90% в зависимости от вида ВПС. В течении 6 лет 

(время проведения исследования) операции выполнены 19% пациентам; 70,7% 

оперированных были пациенты с ДМПП (из них у 38% выполнено эндоваскулярное 

закрытие); имплантация  ЭКС выполнена  6%.  Потребность в повторных операциях 

варьировала от вида порока и составляла от 16% при коарктации аорты до 33% при 

транспозиции магистральных артерии, Тетраде Фалло, ДМЖП и 80% при 

единственном желудочке сердца. Среди нуждавшихся за время проведения 

исследования  не были прооперированы 5% пациентов. 

Коррекция ВПС – не единственная проблема пациентов с ВПС. У этих 

пациентов достаточно часто встречается сопутствующая патология, как кардиальная 

(нарушения ритма, клапанная недостаточность и поражение клапанов 

эндокардитом, нарушение сократимости), так и не кардиальная (наиболее часто - 

аномалии центральной нервной системы). Каждый пациент, оперированный по 

поводу ВПС, особенно с искусственным клапаном, имеет риск развития эмболий, 

эндокардита и нарушения иммунных расстройств.  

Организация медицинской помощи пациентам с ВПС должна учитывать все 

медицинские и немедицинские проблемы (финансовое покрытие стоимости 

лечения, транспортировка пациентов в клинику, трудоустройство, реабилитация, 

решение психологических проблем). Одним из важнейших компонентов 

организации помощи таким пациентам является образовательный процесс, 

___________________________________________ 

 *Cardiovascular Diseases in Europe: European Registries of Cardiovascular Diseases and Patient 
Management.//Sophia Antipolis, France: European Society of Cardiology.- 2004.-р56. 
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направленный на доведение до всех врачей, участвующих в оказании помощи 

взрослым с ВПС (включая выполнение некардиологических операций или 

медикаментозное лечение сопутствующей патологии), научно-обоснованной 

информации по тактике ведения пациентов.   

В июне 2009г рабочая группа Профильной комиссии по сердечно-сосудистой 

хирургии Министерства здравоохранения и социального развития Российской 

Федерации утвердила национальные рекомендации по ведению пациентов с 

клапанными пороками сердца. В предисловии к рекомендациям было отмечено, что 

практикующему врачу чрезвычайно  сложно самостоятельно анализировать 

огромный объем информации, определенная часть которой отражает интересы 

фармакологических фирм, промышленных кругов и частных лиц.  В предисловии 

также отмечалось, что в связи с отсутствием в Российской Федерации структур,  

которые проводят  экспертизу методологического качества научных исследований и 

аналитическое обобщение выверенной информации, для создания отечественных 

рекомендаций по ведению пациентов мы вынуждены использовать систематические 

обзоры, мета-анализы, клинические рекомендации  подготовленные специалистами 

других стран. 

Клинические рекомендации (guidelines) - это документы, которые должны 

помочь врачам,  организаторам здравоохранения и потребителям медицинских услуг 

(пациентам) выбрать тактику лечения в определенных клинических условиях и 

стратегические решения на уровне государственной политики. Рекомендации по 

выбору тактики ведения пациентов основаны не только на доказательствах 

(которые, увы, есть не всегда), но и консенсусе экспертов, который продолжает 

играть ключевую роль в решении многих медицинских вопросов.  

При ВПС, так же как при ряде других заболеваний, имеются разные методы 

лечения и тактики ведения пациента и тот или иной  выбор может приводить к 

разным результатам со своими плюсами и минусами. Врач и больной взвешивая все 

достоинства и недостатки возможных методик лечения, понимают, например, что 
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только медикаментозное лечение ведет к риску ухудшения состояния. В то же время 

сочетание хирургических (эндоваскулярных) методов лечения с медикаментозной 

поддержкой может улучшить качество и продолжительность жизни, но сопряжены с 

риском смерти и осложнений во время самой операции или в раннем 

послеоперационном периоде. Клинические рекомендации описывают возможные 

альтернативы выбора и их последствия, а врач и пациент непосредственно 

осуществляют такой выбор.  

В то же время врач не может автоматически следовать рекомендациям 

разработанным в другой стране. Выбор тактики ведения пациентов зависит от 

причин психологического и социального характера (разные предпочтения врачей и 

пациентов), особенностей финансирования системы здравоохранения, 

экономического положения страны, ресурсного оснащения учреждений 

здравоохранения, «логистики» (возможности, средств и времени доставки пациента 

в соответствующее учреждение здравоохранения). Часто множество факторов не 

кардиологического характера влияют на принятие решения о проведении операции   

или отказе от нее.   

В качестве основы для разработки российских рекомендаций по тактике 

ведения взрослых с ВПС была взята последняя версия рекомендаций ACC/AHA 

(ACC/AHA 2008 Guidelines for the Management of Adults With Congenital Heart 

Disease), которая  существенным образом переработана на основе экспертного 

мнения отечественных специалистов. Особое внимание было уделено показаниям к 

диагностическим и лечебным методам, которые основаны на экспертном мнении и 

традициях оказания помощи (класс «С») и на доказательствах класса «В» (то есть 

рекомендации основаны на небольших исследованиях с жесткими критериями 

включения пациентов, что не гарантирует повторения эффекта в другой выборке 

пациентов, с другими клиническими, демографическими и социальными 

характеристиками). Мы надеемся, что согласованные между специалистами 

российских клиник, имеющих значительный опыт в ведении больных с ВПС, 

клинические рекомендации будут способствовать развитию медицинской помощи 
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взрослым с ВПС, пониманию того, что от уровня знаний, взаимопонимания и 

сотрудничества самых разных специалистов, будет зависеть качество и 

продолжительность жизни наших сограждан. 

 
Главный внештатный  
специалист по сердечно-сосудистой  
хирургии 
 
Директор НЦССХ  
им. А. Н. Бакулева  

академик РАМН              
                                                                       Бокерия Л. А. 
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1.1. Введение. 

Во второй половине двадцатого   столетия оптимизация хирургических 

методов лечения и последующей реабилитации привела к заметному увеличению 

продолжительности жизни   пациентов с врожденными пороками сердца (ВПС). В 

настоящее время летальность при хирургической коррекции  ВПС составляет  менее 

5%, следовательно,  можно ожидать,  что в следующем десятилетии  

распространенность ВПС составит  1 на 150 взрослых молодого возраста. Сегодня 

не редкость, что молодые  люди, родившиеся с такими тяжелыми ВПС, как 

единственный желудочек, системный  правый желудочек вступают во взрослую 

жизнь и обзаводятся семьями. В то же время молодые люди встречаются с большим 

количеством психологических, социальных, и финансовых проблем. 

Инфраструктура большинства педиатрических кардиологических центров 

обеспечена медсестрами и социальными работниками, подготовленными для 

ведения пациентов с ВПС. Но эта инфраструктура не обеспечивает нужды и 

потребности взрослой популяции с ВПС.  

 В РФ организация медицинской помощи пациентам с ВПС частично 

регламентируется нормативно-методическими документами и монографиям, 

посвященным клиническим вопросам диагностики и лечения больных. Аспекты 

хирургического лечения больных с ВПС детально описаны в отечественном 

руководстве «Сердечно-сосудистая хирургия. под ред В.И. Бураковского и  Л.А. 

Бокерия (М.:НЦССХ им. А. Н. Бакулева РАМН, 2005 – 560стр). Приказом 

Минздравсоцразвития России от 29.12.2008 № 786н "О порядке формирования и 

утверждении государственного задания на оказание в 2009 году 

высокотехнологичной медицинской помощи гражданам Российской Федерации за 

счет ассигнований федерального бюджета" предусматривается направление 

пациентов с ВПС на высокотехнологичные виды медицинской помощи в 

федеральные клиники и клиники субъектов РФ. В методических рекомендациях 

«Организация отбора больных на лечение с использованием высоких медицинских 

технологий по профилю «сердечно-сосудистая хирургия»  [23] изложен алгоритм 

выявления и направления на специализированное лечение детей с ВПС. 
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Однако система  организации помощи пациентам с ВПС должна учитывать 

все компоненты кардиологической и не кардиологической помощи на амбулаторном 

и стационарном этапе. Должны быть рассмотрены нужды всех участников системы: 

пациентов, врачей, больниц и больничных администраторов. Система должна 

предусмотреть решение всех вопросов: административных, финансовых, 

клинических, образовательных, научно-исследовательских. 

Согласно рекомендациям Европейского общества кардиологов по организации 

помощи взрослым пациентам с ВПС система организации помощи взрослым 

пациентам с ВПС должна предусматривать сотрудничество педиатрических и 

взрослых кардиологов, стандартизацию обучения и создание региональных центров. 

Рекомендуется создание специальных центров (отделений) оказания помощи 

взрослым пациентам с ВПС, рассчитанных на обслуживание популяции 

приблизительно в 5-10 млн чел. Предполагается, что центр, рассчитанный на 10 млн 

населения, должен обслуживать 10 000 взрослых пациентов с оперированными и 

неоперированными ВПС. Целесообразно, чтобы центр функционировал на базе уже 

существующей крупной широкопрофильной клиники и тесно взаимодействовал с 

крупными клиниками педиатрической кардиологии. Центр должен иметь по 

крайней мере одного, а лучше 2-х кардиологов, прошедших специальное обучение 

по вопроса ВПС; двух сердечно-сосудистых хирургов, оперирующих и детей и 

взрослых (оптимальное число операций – 125 в год; 50 из них – при ВПС у 

взрослых); обеспечивать взаимодействие между взрослыми и детскими 

кардиологами, сердечно-сосудистыми хирургами; а также преемственность ведения 

пациентов и взаимодействие с неспециализированными больницами; в клинике 

должна быть развернута электрофизиологическая лаборатория с соответствующим 

штатом сотрудников и оборудованием для лечения аритмий (имплантации 

электрокариостимуляторов, кардиовертеров-дефибрилляторов, проведения 

радиочастотной аблации). 

Взрослые кардиологи и врачи общей практики также должны тесно 

сотрудничать с такими центрами путем направления пациентов; получения 

формальных и неформальных консультаций по ведению пациентов по телефону. 
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Кардиолог, работающий в таком центре должен владеть эхокардиографией (включая 

чреспищеводную эхокардиографию), методикой диагностического зондирования 

сердца, иметь опыт выполнения эндоваскулярных вмешательстве на сердце. 

Вопросам обучения клинических специалистов должно уделяться особое внимание, 

поскольку именно на врачах общей практики лежит ответственность за 

своевременное и адекватное принятие решений в критически важный для состояния 

здоровья момент и именно врачи общей практики должны уметь справляться с 

сопутствующими заболеваниями и проблемами этих пациентов. Кроме того, 

различия могут быть обусловлены неадекватным оказанием медицинской помощи 

детям с ВПС.  

Сегодня по мнению отечественных и зарубежных специалистов кардиологи и 

терапевты, обеспечивающие помощь этой категории пациентов, плохо знают 

особенности кровообращения при ВПС (неоперированных, оперированных с 

помощью радикальных и паллиативных методик лечения).  Согласно 

рекомендациям Европейского общества кардиологов новая обучающая система 

должна развиваться вместе с уже существующей системой образования. Обучающая 

программа организации медицинской помощи взрослым с ВПС, должна быть 

направлена на 3 группы врачей: врачей-педиатров; врачей-терапевтов 

(кардиологов); врачей, имеющих специализацию и в области терапии и в области 

педиатрии. Последние являются идеальными кандидатами для обеспечения 

амбулаторной медицинской помощи взрослым с ВПС, однако такие специалисты 

редки. На первом уровне обучения (для врачей педиатров и терапевтов) – врачи 

должны научиться четко распознавать случаи необходимости направления в 

специализированный центр. На втором уровне обучения (для кардиологов, 

специализирующихся на ведении взрослых пациентов с ВПС в региональных 

центрах) - продолжительностью 1 год – врачи должны овладеть практическими 

навыками ведения пациентов на базе крупного центра, специализирующегося на 

лечении пациентов с ВПС. Третий уровень (для кардиологов, которые будет 

работать в крупных центрах) – предусматривает двухгодичное обучение в ведущем 
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центре. В целом как считают зарубежные исследователи, подготовка врача-эксперта, 

специализирующегося на проблемах взрослых пациентов с ВПС, занимает 5-6 лет. 

Европейское общество кардиологов считает так же, что одним из важнейших 

компонентов организации помощи таким пациентам является образовательный 

процесс, направленный на самих пациентов и членов их семьи. Образовательный 

процесс должен быть обеспечен врачами, курирующими пациентов и включать:  

• Создание индивидуальных подробных письменных планов (выписок). 

Выписка должна быть подготовлена педиатром при достижении пациентом 

подросткового возраста. Выписка должна содержать информацию о лечении 

пациента в детстве (результаты обследования и выполненные операции); 

рекомендации относительно физической нагрузки, методов контрацепции, 

беременности, планировании карьеры, путешествий и страхования; должны 

быть перечислены возможные осложнения в будущем и возможных 

симптомах осложнений. Выписка также должна содержать информацию о 

системе взрослого здравоохранения (т.е. контактные телефоны для того, 

чтобы пациент мог получить соответствующую медицинскую рекомендацию 

как находясь дома, так и вне дома - во время занятий, в месте временного 

проживания и во время путешествия). 

• Устные беседы в зависимости от уровня зрелости и интеллекта отдельных 

пациентов. При переходе пациента от педиатра к взрослому кардиологу 

пациенту и его семье необходимо правильно объяснить состояние здоровья, 

потребность в медицинской помощи и прогноз. Пациенты должны быть 

информированы о назначенных препаратах, возможных побочных эффектах 

и взаимодействии с другими препаратами (включая алкоголь), и их 

необходимо полностью информировать о профилактике эндокардитов.  

Образовательный процесс не ограничивается разовой консультацией, должен 

быть постепенным, как для пациента, так и для практикующих врачей.  

Особое значение на современном уровне организации медицинской помощи 

взрослым с ВПС имеют финансовые вопросы, компенсации затрат на оказание 

медицинской помощи, адекватное обеспечение медицинского страхования. Причина 
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в том, что затраты на лечение таких больных варьируют в очень широком диапазоне 

и компенсирующие клиникам затраты структуры (национальная система 

здравоохранения, частные провайдеры медицинских услуг) должны иметь 

исчерпывающие данные о расходах. Кроме того, финансирующие здравоохранение 

структуры должны иметь точную информацию о числе таких больных и 

требующихся для этого средств. И эти данные можно получить только путем 

всестороннего анализа полноценных баз данных на пациентов с ВПС с момента их 

рождения.  

Таким образом, организация медицинской помощи взрослым пациентам с 

ВПС, насколько это возможно, должна быть основана на иерархической модели 

оказания медицинской помощи, которая была бы разбита по регионам, 

прикрепленным к специализированному Центру. Работа Центра должна быть 

основана на командном подходе. Команда специалистов должна состоять из 

хирургов, анестезиологов, медсестер, лаборантов, социальных работников, 

финансовых консультантов, генетиков и включать хотя бы одного специалиста, 

который может считаться экспертом в области ВПС у взрослых. Уровень, к 

которому необходимо стремиться при организации помощи, – это не только 

выполнение медицинских вмешательств, но и забота о больных 

высококвалифицированной командой каждого регионального центра.  

1.2. Принципы доказательной медицины в формировании клинических и 

организационно-методических рекомендаций. 

Классификация показаний к лечебным вмешательствам по степени 

доказательной эффективности 

Классы 

Класс I: Cостояния,  для которых существуют доказательства и/или общепринятое 

мнение, что данная процедура или лечение полезны и эффективны.  

Класс II: Cостояния, для которых существуют противоречивые данные и/или 

расхождение мнений о полезности/эффективности процедуры или лечения. 
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Показания, определяются конкретной ситуацией, состоянием данного пациента. 

Результат вмешательства не ясен и/или есть расхождения во мнениях относительно 

полезности  и эффективности. 

Класс II: a) больше доказательств и/или мнений в пользу 

целесообразности/эффективности 

Класс II: b)целесообразность/эффективность менее убедительны (то есть не 

так хорошо подтверждены  доказательствами, мнениями). 

Класс III: Противопоказание. Вмешательство не полезно, а в некоторых случаях, 

может быть и вредным. 

Уровни доказательности 

Уровень доказательности А (наивысший): наличие многочисленных 

рандомизированных клинических исследований, систематический обзор  или мета-

анализ(ы); 

Уровень доказательности В (средний): наличие ограниченного числа 

рандомизированных исследований; или нескольких небольших качественных  

контролируемых клинических исследований. 

Уровень доказательности С (низший): рекомендации, основанные на мнении 

экспертов (в разных странах показания основанные на экспертных мнениях могут 

значительно различаться).
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Таблица 1 
Взаимосвязь между уровнями доказательств и классами  показаний  к назначению определенного вида 
лечения. 

 Показания Класс I 
Польза>>>Риск 
Вмешательство/лечение 
должно быть  
выполнено/ назначено  

Показания Класс II a 
Польза>>Риск 
Необходимо проведение 
дополнительных 
исследований, имеющих 
конкретные цели и задачи 
Будет целесообразным 
выполнить/назначить 
вмешательство/лечение 

Показания Класс II b 
Польза>=Риск 
Необходимо проведение 
дополнительных 
исследований с более 
широкоми целями; 
полезным будет создание 
регистров. 
Вмешательство/лечение 
может быть назначено. 

Показания Класс III 
Риск >= Пользы 
Вмешательство/лечение
не следует

выполнять/назначать, т.к
оно неэффективно 
может нанести вред 
 
 

Уровень 
доказательности «А» 
Доказательства получены 
для широкой популяции 
пациентов на  основании 
многочисленных 
рандомизированных 
клинических 
исследований и мета-
анализов 

Вмешательство/лечение 
полезно/эффективно, что 
доказано/подтверждено 
многочисленными 
рандомизированными 
исследованиями и мета-
анлизами 

Больше данных  в пользу 
того, что 
вмешательство/лечение 
полезно/эффективно. 
Имеются  некоторые 
противоречивые данные 
многочисленных 
рандомизированных 
исследований или мета-
анализов. 

Польза/эффективность 
вмешательства/лечения не 
достаточно доказана 
Имеются  большие 
противоречивия, 
полученные в 
многочисленных 
рандомизированных 
исследованиях или мета-
анализах 

Вмешательство/лечение
бесполезно/неэффективно
и может нанести вред, что
доказано/подтверждено 
многочисленными 
рандомизированными 
исследованиями и мета
анлизами. 
 

Уровень 
доказательности «В» 
Доказательства получены 
для  ограниченной 
популяции пациентов на 
основании отдельных 
рандомизтрованных и 
нерандомизированных 
исследований   

Вмешательство/лечение 
полезно/эффективно, что 
доказано отдельными 
рандомизированными и 
нерандомизированными 
исследованиями 

Больше данных  в пользу 
того, что 
вмешательство/лечение 
полезно/эффективно. 
Имеются  некоторые 
противоречивые данные 
отдельных 
рандомизированных  и 
нерандомизированных 
исследований 

Польза/эффективность 
вмешательства/лечения не 
достаточно доказана 
Имеются  большие 
противоречивия, 
полученные в отдельных 
рандомизированных и 
нерандомизированных 
исследованиях. 

Вмешательство/лечение
бесполезно/неэффективно
и может нанести вред, что
доказано/подтверждено 
отедельными 
рандомизированными  
нерандомизированными

исследованиями. 
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Уровень 
доказательности «С» 
Доказательства получены 
для очень ограниченной 
популяции пациентов на 
основании единого 
мнения экспертов, 
отдельных клиничесих 
случаев, принятых 
стандартов лечения. 

Вмешательство/лечение 
полезно/эффективно, что 
подверждено только 
мнением  экспертов, 
клиническими случаями, 
принятыми стандартами 
лечения. 

Больше данных  в пользу 
того, что 
вмешательство/лечение 
полезно/эффективно. 
Имеются расхождения в 
мнении  экспертов, 
результатах клинических 
наблюдений, в принятых 
стандартах лечения. 

Польза/эффективность 
вмешательства/лечения не 
достаточно доказана. 
Имеются расхождения в 
мнении  экспертов, 
результатах клинических 
наблюдений, в принятых 
стандартах лечения. 
 

Вмешательство/лечение
бесполезно/неэффективно
и может нанести вред, что
подверждено только

мнением  экспертов

клиническими случаями

принятыми стандартами

лечения. 
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1.3. Общие рекомендации по организации взаимодействия и 

преемственности в оказании медицинской помощи взрослым с 

ВПС. 

КЛАСС I 

1. Главной целью обеспечения адекватной медицинской помощью взрослых с 

ВПС является: 

a. Создание специализированных клиник для лечения взрослых пациентов с ВПС, 

их адекватное ресурсное обеспечение  и доступность получения в них 

медицинской помощи взрослым пациентам с ВПС. (Уровень доказательности C) 

b. Организация и доступность образовательных программ для пациентов с ВПС, 

членов их семей, и лиц обеспечивающих оказание медицинской помощи, с тем 

чтобы в момент перехода пациента от педиатра к терапевту или кардиологу не 

упустить время для своевременного направления пациента на необходимое 

вмешательство. (Уровень доказательности C) 

c. Организация  подготовки кардиологов (взрослых и детских)   патофизиологии и 

ведению  взрослых с ВПС (Уровень доказательности C) 

d. Организация взаимодействия систем здравоохранения на муниципальном, 

региональном и федеральном уровнях в реализации программ, направленных на 

нужды огромной популяции  пациентов с сердечно-сосудистыми болезнями 

(Уровень доказательности C). 

 2. Организация медицинской помощи взрослым с ВПС должна 

координироваться региональным центром, которые имеет соответствующее 

ресурсное обеспечение и взаимосвязь с пациентами и их семьями. Основные 

требования к такому центру представлены в Таблице  2 . 

a. Каждый региональный центр должен иметь возможность направления 

пациентов  на консультацию в ведущий  федеральный кардиологический 

и/или кардиохирургический  центр (Уровень доказательности C). 

b. Педиатры и детские кардиологи должны иметь возможность передать всю 

информацию на бумажных и электронных носителях о наблюдающихся у них 

детях с ВПС в региональный центр по мере взросления пациентов (Уровень 

доказательности C). 
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c. Все службы  оказания экстренной медицинской помощи должны быть 

тесно связаны с региональным центром оказания помощи взрослым с ВПС 

(Уровень доказательности C). 

Таблица 2. Рекомендации по кадровому составу и медицинским процедурам для  
Региональных Центров оказания медицинской помощи взрослым пациентам с ВПС 

Вид медицинской помощи/кадровое обеспечение 

Число 
специалистов, 
обеспечивающих 
медицинскую 
помощь 24 часа в 
сутки в течении 7 
дней в неделю  

Взрослый кардиолог, прошедший специализацию по ведению 
ВПС у взрослых  

Не менее 1  

Сердечно-сосудистый хирург, имеющий специализацию и опыт 
работы в области  ВПС 

Не менее 2  

Помощник/медсестра медсестры/врача, прошедший 
специализацию по ведению взрослых с ВПС  

Не менее 1  

Анестезиолог-реаниматолог,  прошедший специализацию по 
ведению взрослых с  ВПС   

Не менее 2  

Врач «ультразвуковой диагностики» прошедший специализацию 
по диагностике ВПС   
В том числе ТЕЕ, интраоперационное ТЕЕ, ЭХОКГ с нагрузкой  

Не менее 2  

Врач «функциональной диагностики» прошедший 
специализацию по выполнению нагрузочных проб  

Не менее 2 

Врач «рентгенэндоваскулярных методов диагностики и 
лечения», прошедший специализацию по ведению ВПС у 
взрослых и владеющий навыками  
Диагностическая катетеризация 
Интервенционная катетеризация не коронарная 

Не менее 1 

Сердечно-сосудистый хирург, имеющий специализацию и опыт 
работы в области ВПС и  ЭФИ\ ЭКС\имплантация КВД 

Не менее 1  

Врач «лучевой диагностики» прошедший специализацию по 
диагностике ВПС с помощью    
МРТ сердца 
КТ сканирование 
Ядерная медицина 

Не менее 1 

Мультидисциплинарные команды, должны обеспечивать 
медицинскую и социальную помощь, информационную 
поддержку  по следующим направлениям 

 Ургентное акушерство 
 Легочная гипертензия 
 Сердечная недостаточность\трансплантация 
 Генетика 
 Неврология 
 Нефрология 
 Паталогоанатомия сердца 
 Реабилитация 
 Социальное обеспечение 

В соответствии со 
штатным 
расписанием  
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 Трудоустройство 
 Консультант по решению финансовых вопросов 
 Создание базы данных, подготовка аналитических и 

статистических материалов 
ТЕЕ – транспищеводная ЭХОКГ; КВД 
Кардиовертер-дефибриллятор; МРТ, ядерно-агнитный резонанс; КТ – компьютерная 
томография. 
3. Обеспечение взрослых пациентов с ВПС медицинскими "паспортами", то есть 

документов хорошего качества (и в смысле самой  информации и в смысле 

носителя информации) содержащим полные сведения о специфических 

особенностях пациента, а так же контактную информацию для связи с   

региональном центре в случае возникновения неотложной ситуации (Уровень 

доказательности C). 

4. Обеспечение медицинской помощи пациентам с ВПС  со сниженными 

интеллектуальными  способностями или психо-социальной дезадаптацией не 

должно быть ограничено по этим причинам, интересы пациента должны быть 

представлены его опекуном. (Уровень доказательности C) 

5. Каждый  пациент с ВПС должен состоять на диспансерном учете у врача по 

месту жительства. Это создаст гарантии доступности медицинской информации 

для местного специалиста кардиолога и обеспечит связь с региональным 

центром обслуживания взрослых пациентов с ВПС, в котором должны 

храниться копии медицинской документации пациента (Уровень 

доказательности C). 

6. Каждая служба первичной медицинской помощи, которая наблюдает и 

оказывает медицинскую помощь взрослым пациентам с ВПС, должна иметь 

возможность получения консультативной помощи и госпитализации при 

необходимости в региональный центр обслуживания взрослых пациентов с ВПС  

(Уровень доказательности C) 

В отчете  32-й Конференции Bethesda от 2000 года содержатся 

рекомендации по организации региональных  и национальных  

специализированных центров обслуживания взрослых пациентов с ВПС, 

которые должны обеспечивать медицинскую помощь,  осуществлять 

образовательные программы, гармонично сочетать исследовательскую и 

инновационную деятельность(3). (Таблица 2). 

Организация помощи по такому принципу подтвердила возможность 

достижения  лучших результатов в лечении пациентов с хроническими 
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заболеваниями, например сердечной недостаточностью, которые 

выражаются в единообразии ведении больных на основе разработанных 

рекомендаций, сокращении количества обращений, улучшении исходов 

на фоне медикаментозного и хирургического лечения, качества жизни 

пациента, повышения уровня их защищенности и сдерживания роста 

стоимости лечения;  сбора данных и распространения знаний, испытания 

новых методов лечения.  

Команда детских кардиологов должна находиться в прямом тесном 

контакте со «взрослыми» кардиологами для обеспечения 

преемственности оказания медицинской помощи этой категории 

больных. Рекомендуется, чтобы все взрослые с ВПС имели возможность 

получить консультативную помощь в медицинском учреждении, в 

котором работает  кардиолог,  прошедший подготовку и получивший 

опыт оказания медицинской помощи  взрослым с ВПС(4). 

На 32-й Bethesda Conference в 2000 предложена система 3-х 

уровневого обучения специалистов, которые принимают участие в 

оказании помощи взрослым с ВПС[6]. На первом уровне обучения (для 

врачей педиатров и терапевтов) – врачи должны  научиться четко 

распознавать случаи необходимости направления в  специализированный 

центр. На втором  уровне обучения (для кардиологов, которые будут 

самостоятельно вести взрослых пациентов с ВПС в региональных 

центрах) - продолжительностью 1 год – врачи должны овладеть 

практическими навыками ведения пациентов  на базе крупного центра, 

специализирующегося на лечении пациентов с ВПС. Третий Уровень 

доказательности (для кардиологов, которые будет работать в крупных 

центрах)  – предусматривает двухгодичное обучение в  ведущем центре. 

В программу обучения входят вопросы касающиеся лечебной помощи, 

получения педагогических навыков и опыта проведения  научных 

исследований. Желательно, чтобы врачи, оказывающие помощь взрослым 

с комплексными и сложными ВПС, имели 3 Уровень доказательности 
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подготовки. Кроме того, специалисты, имеющие третий Уровень 

доказательности подготовки должны принимать участие в последующем 

в организации и проведении образовательных программ и семинаров.  

В целом подготовка врача-эксперта, специализирующегося на 

проблемах взрослых пациентов с ВПС, занимает 5-6 лет. 

1.4. Эпидемиология. 

Распространенность ВПС на 1000 младенцев, родившихся живыми, 

по данным J.I. Hoffman, S. Kaplan [648] составляет: 3 случая – ВПС, 

требующие оказания хирургической помощи сразу после рождения; 3 

случая – ВПС, при которых сроки оказания хирургической помощи 

зависят от степени выраженности порока; до 40 случаев – ВПС, 

хирургическая помощь при которых может не потребоваться в течение 

всей жизни. По данным Knowles R.[649] до 18 летнего возраста в 1940 г. 

доживали 30% пациентов с ВПС; в 1960 – 65%; в 1970 – 75% и в 1990 – 

85%. Аналогичные данные представлены в статистическом отчете 

Великобритании: свыше 80% детей, родившихся с ВПС, доживают до 16 

лет [650]. По данным крупномасштабного исследования, проведенного в 

провинции Квебек (Канада), распространенность ВПС составляла 4,09 на 

1000 взрослых; из них тяжелых ВПС 0,38 на 1000 взрослых[651]. 

Результаты исследования показали так же, что за период 1985–2000 гг. в 

Канаде число взрослых пациентов с тяжелыми формами ВПС возросло на 

85% . Среди взрослых со всеми формами ВПС средний возраст в 2000 г. 

составил 40 лет (диапазон 27–60 лет). В США из всех пациентов с ВПС в 

1960 г. было 30% взрослых, а в 2002 г. – 60%. По мнению W. Reinhard в 

дальнейшем доля взрослых пациентов с ВПС будет увеличиваться[652].  

По данным когортного исследования в целом среди взрослых 

пациентов с различными ВПС 5% не имеют ограничений в 

жизнедеятельности, 33% выполняли регулярную умеренную физическую 

нагрузку, 31% - легкие физические нагрузки, 25% выполняли легкие 

физические нагрузки эпизодически и 5% имели значительные 
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ограничения в выполнении нагрузок. Клинические симптомы, 

ограничивающие выполнение физических нагрузок, выявлены у 32,9% 

[653]. В исследовании, выполненном в США, выявлено ограничение 

трудоспособности, трудовой занятости и качества жизни взрослых с ВПС 

[654]. Аналогичные данные получены в Британском исследовании – 

пациенты, как перенесшие хирургическую коррекцию ВПС, так и не 

оперированные имели более низкие показатели QOL (качества жизни) по 

сравнению с общепопуляционной выборкой [655]. В то же время 

исследование, проведенное в Голландии, различий в трудовой занятости 

между пациентами с ВПС и общей взрослой популяцией не выявило. 

Однако, 51% пациентов с комплексными ВПС имели проблемы с 

выбором работы [656 ].  

Динамика общей заболеваемости врожденными пороками сердца 

(ВПС) среди взрослого и детского населения РФ за период 1992 – 

2006гг. представлена на рис. 1. Отчетливо видна тенденция роста 

заболеваемости ВПС среди детей и отсутствие динамики среди 

взрослого населения[3отеч]. Так, если в 1992г. общая заболеваемость 

врожденными аномалиями системы кровообращения среди детского 

населения была выше в 6,9 раз общей заболеваемости взрослого 

населения, то в 2006г. это различие увеличилось до 14,5 раз. Общая  

заболеваемость ВПС среди детей в 1992г. составила 380, среди 

взрослых – 55.1 на 100000 населения, а в 2006г. этот показатель среди 

детского населения увеличился до 1006.5, а среди взрослых до 69.3 на 

100000 населения соответствующего возраста. Первичная 

заболеваемость ВПС имела аналогичные тенденции. Увеличение 

первичной заболеваемости ВПС среди детей и отсутствие аналогичной 

тенденции  у взрослого населения, вероятно, следует расценивать 

положительно, поскольку можно полагать, что это обусловлено 

своевременной диагностикой, то есть в детском возрасте. В то же 
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время совершенно очевидно, что за более чем 10-летний период часть 

детского населения перешла в статус взрослого населения, но так как 

это не отразилось на динамике показателей общей  заболеваемости 

ВПС среди взрослых, есть основания полагать, что это обусловлено 

следующими причинами:  

а) отсутствием должного учета ВПС среди взрослого населения 

и гипердиагностикой ВПС у детей; б) полным выздоровлением от 

данного заболевания по мере взросления (при условии, что все дети 

получают адекватное хирургическое лечение, в результате которого 

выздоравливают); в) дети с ВПС не доживают до взрослого возраста и, 

следовательно, рост показателей заболеваемости ВПС среди детей 

никак не отражается на динамике показателей заболеваемости ВПС у 

взрослых. В настоящее время официальные структуры не имеют 

достоверной фактической информации о причинах данной тенденции. 
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рис. 10 Первичная и общая заболеваемость врожденными аномалиями системы 
кровообращения детей и взрослых (на 100000 населения) 1993-2005г.г. (логарифмическая шкала) 

 
Доля впервые выявленных больных ВПС среди детей составляла в 

1992г. 15,6%, в 2006г. - 23%; среди взрослого населения удельный вес 

ВПС оставался стабильным (около 6%). Показатели общей 

заболеваемости ВПС у детей в регионах РФ различаются почти в 26 раз, у 

взрослых в 40 раз. Это свидетельствует  не только о разном уровне 
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заболеваемости ВПС, но и о разном уровне и разных подходах к 

диагностике болезней данной группы.  

По данным анализа регистрационных карт взрослых пациентов с 

ВПС, обратившихся за поликлинической помощью в 

неспециализированные учреждения сопутствующие ВПС заболевания, 

оказывающие значительное влияние на течение и прогноз, выявлены у 

54,32% пациентов (артериальная гипертензия – у 19,78%, 

цереброваскулярная патология - у 19,75%).  Наиболее часто 

регистрировались такие осложнения, как сердечная недостаточность 

(70,37%) и  постоянная форма мерцания предсердий (20,9%).  

Оперативная коррекция ВПС на момент обследования выполнена у 50,6 

% пациентов; потребность в  отдельных видах хирургической помощи 

пациентам с ВПС составила 33,3% от обследованных. С точки зрения 

врачей, проводивших обследование пациентов и заполнение 

индивидуальных регистрационных карт, пациенты нуждались не только в 

коррекции ВПС, но и ряде других вмешательств (операции на 

периферических артериях, АКШ, имплантации ЭКС,  РЧА). Основным 

источником дохода у 65,43 % пациентов являются социальные пособия 

(пенсия, пособие по инвалидности, безработице). Высокий удельный вес 

таких пациентов свидетельствует о том, что бюджетные источники 

финансирования и в дальнейшем будут играть самую существенную роль 

в оплате  высокотехнологичной медицинской помощи[4отеч].  

В Российской Федерации в 2007 г. выполнено 10 423 операции при 

ВПС. Операции при ВПС выполнялись в 47 субъектах РФ и 92 клиниках. 

По данным Бокерия Л.А. с соавторами [5-6отеч] операции при ВПС 

выполняют преимущественно у детей, но 14,8% случаев от всех 

оперированных по поводу ВПС составляют взрослые. Летальность при 

коррекции ВПС по стране составила 4,8%. Наибольшее число операций по 
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коррекции ВПС выполняются в РФ в  НЦССХ(Москва), НИИПК 

(Новосибирск), ККЦ (Краснодар), клиниках Санкт-Петербурга.  

 

 

1.5. Рекомендации по организации медицинской помощи 

КЛАСС I 

1. Оказание медицинской помощи взрослым пациентам со сложными и  

комплексными ВПС (таблица 3) в первичном звене (терапевтом или 

кардиологом без специальной подготовки – Уровень подготовки 1)  должно 

проводиться в  сотрудничестве со специалистами, имеющими  2ой или 3ий 

Уровень подготовки  (Уровень доказательности C) 

2. Медицинская помощь взрослым пациентам с простыми  ВПС  относящимися 

к  группе самого низкого риска (Таблица 4) может быть организована на уровне 

первичного звена, но пациент по крайней мере 1 раз должен быть осмотрен 

специалистов  регионального центра, специализирующегося на ведении 

взрослых с ВПС, с формированием конкретных рекомендаций по дальнейшему 

ведению   пациента. (Уровень доказательности: C) 

3. Наблюдение в региональном  центре, специализирующимся на ведении 

взрослых с ВПС, целесообразно каждые 12 - 24 месяца большинству пациентов  

со сложными и  комплексными ВПС. Небольшой группе пациентов  с очень 

сложным ВПC  требуется  наблюдение в региональном центре   каждые  6 - 12 

месяцев. (Уровень доказательности: C) 

4. Взрослых пациентов  со стабильным течением ВПС, которым  требуется 

любая экстренная или неотложная помощь, необходимо направить для лечения 

в региональный  центр, специализирующийся на ведении взрослых с ВПС,  за 

исключением случаев когда можно ограничиться консультативной помощью 

специалиста 2 или 3 уровня подготовки  (4). (Уровень доказательности: C) 

5. Диагностические и  интервенционные процедуры, включая эхокардиографию, 

магнитный резонанс, компьютерная  томография,  катетеризация сердца, 

электрофизиологические исследования у взрослых со сложными и 

комплексными  ВПС должны быть выполнены в региональном центре, 

специализирующемся на ведении взрослых с ВПС и   соответствующим  опытом 

проведения таких исследований. Персонал, выполняющий такие исследования, 
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является частью  команды специализирующейся на ведении взрослых с ВПС. 

(Уровень доказательности: C). 

6. Хирургические операции под общим наркозом или местной анестезией у 

пациентов со сложными и  комплексными ВПС должны быть выполнены в 

региональном  центре, который имеет  в штате анестезиолога  имеющего опыт 

ведения взрослых с ВПС. (Уровень доказательности: C). 

Таблица 3. Типы сложных ВПС у взрослых больных  
типы наиболее сложных ВПС у взрослых 
больных 

Диагнозы средней (умеренной) сложности 

Кондуиты клапаносодержащие и 
бесклапанные 
Все формы цианотических ВПС 
Двойное отхождение сосудов от желудочка 
сердца 
Синдром Eisenmenger 
Операция Fontan 
Атрезия митрального клапана 
Единственный желудочек сердца 
Атрезия легочной артерии 
Легочно-сосудистая обструктивная болезнь 
Транспозиция магистральных артерий 
Атрезия трикуспидального клапана 
Общий артериальный ствол\гемитрункус 
Другие аномалии предсердно-желудочковой  
или желудочково-артериальной связи не 
поименованные 
выше (crisscross сердце, изомеризм, синдром 
гетеротаксии, инверсия желудочков). 
 

Аорто-левожелудочковая фистула 
ЧАДВЛ и ТАДВЛ 
ОАВК частичная и полная формы 
Коарктация аорты 
Аномалия Эбштейна 
ОВТПЖ значимая 
Первичный ДМПП 
ОАП 
Недостаточность легочного клапана 
(умеренная\выраженная) 
Стеноз клапана легочной артерии 
(умеренный\выраженный) 
Синус Вальсльвы: аневризма\прорыв 
ДМПП Sinus venosus 
Подклапанный и надклапанный стеноз аорты 
(за исключением ГОКМП). 
Тетрада Фалло 
ДМЖП с: 
Отсутствием клапана (ов) 
Недостаточностью АК 
Коарктацией аорты 
Болезнью МК 
ОВТПЖ 
Верхом сидящий ТК\МК 
Субаортальный стеноз 

 
Таблица 3. ВПС низкого риска развития осложений и смерти у взрослых больных  
типы низкого риска развития осложений и смерти у взрослых больных  
Неоперированные ВПС 
Изолированное врожденное поражение АК 
Изолированное врожденное поражение МК (за исключением парашютообразного и 
расщепления створок) 
Маленький ДМПП 
Изолированный маленький ЖМЖП 
Средней степени стеноз ЛА 
ОАП небольшого размера 
Оперированные ВПС 
Перевязанный ОАП 
ДМПП (без реканализации) 
ДМЖП (без реканализации) 

В таблице 5 указаны типы ВПС, при которых целесообразно регулярное 
или периодическое наблюдение  в специализированных центрах  
Таблица 5. 
ВПС, при которых целесообразно регулярное или периодическое 
наблюдение  в специализированных центрах  
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ВПС, при которых целесообразно 
регулярное наблюдение  в 
специализированных центрах  

ВПС, при которых целесообразно 
периодическое наблюдение  в 
специализированных центрах  

Все формы цианотических ВПС 
Двойное отхождение сосудов от 
желудочка сердца 
Синдром Eisenmenger 
Операция Fontan 
Атрезия митрального клапана 
Единственный желудочек сердца 
Атрезия легочной артерии 
Легочно-сосудистая обструктивная 
болезнь 
Транспозиция магистральных 
артерий 
Атрезия трикуспидального клапана 
Общий артериальный 
ствол\гемитрункус 
Другие аномалии предсердно-
желудочковой  
или желудочково-артериальной 
связи не поименованные 
выше (crisscross сердце, изомеризм, 
синдром гетеротаксии, инверсия 
желудочков). 
 

Аорто-левожелудочковая фистула 
ЧАДВЛ и ТАДВЛ 
ОАВК частичная и полная формы 
Коарктация аорты 
Аномалия Эбштейна 
ОВТПЖ значимая 
Первичный ДМПП 
ОАП 
Недостаточность легочного клапана 
(умеренная\выраженная) 
Стеноз клапана легочной артерии 
(умеренный\выраженный) 
Синус Вальсльвы: 
аневризма\прорыв 
ДМПП Sinus venosus 
Подклапанный и надклапанный 
стеноз аорты (за исключением 
ГОКМП). 
Тетрада Фалло 
ДМЖП с: 
Отсутствием клапана (ов) 
Недостаточностью АК 
Коарктацией аорты 
Патологией МК 
ОВТПЖ 
Верхом сидящий ТК\МК 
Субаортальный стеноз 

Не только в РФ, но и во всем  мире взрослые пациенты с ВПС  часто не 

получают адекватной кардиологической помощи и очень часто 

«теряются»  на этапе перехода пациента от педиатрической службы в 

систему оказания помощи взрослым пациентам (8,9). 

 Этому способствует 

 Отсутствие четко сформулированных рекомендаций передачи пациента с 

этапа на этап  

Недостаточное число специалистов, хорошо знающих проблемы 

взрослых с ВПС 

Неадекватное обеспечение медицинской страховкой  
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Недостаточные знания пациентов о своей болезни, особенностях течения, 

необходимости наблюдения у врача 

Неадекватная система психосоциальной поддержки 

Неадекватная структура организации медицинской помощи 

1.5.1. Рекомендации по решению психосоциальных проблем. 

Класс I. 

1. Медицинские сестры, психологи, социальные работники играют важную роль в 

организации медицинской помощи взрослым с ВПС.  Необходимо использовать 

так называемый скрининг для уточнения таких вопросов, как знания пациента 

и его родственников о состоянии здоровья пациента, что необходимо 

предпринять при  изменении состояния здоровья; социальные взаимосвязи с 

родственниками, знакомыми, другими лицами; трудоспособность и 

трудоустройство; наличие и характер психологических проблем (настроение, 

психические отклонения). (Уровень доказательности: С). 

2. Информация об особенностях  течения болезни должна быть оформлена в виде 

электронного паспорта в момент перехода  пациента из системы педиатрической 

помощи в систему оказания медицинской  помощи взрослому населению. Эта 

информация должна быть доступна для пациента/его родственников и должна 

включать: 

a. Демографические данные и контактную информацию (Уровень 

доказательности: С). 

b. Наименование порока, перенесенные хирургические вмешательства, результаты 

диагностических исследований (Уровень доказательности: С). 

c. Получаемое пациентом медикаментозное лечение (Уровень доказательности: С). 

3. Перечень проблем, обсуждаемых во время визита к врачу: (Уровень 

доказательности: С). 

a. Профилактика эндокардита (раздел 1.6)  

b. Рекомендуемый уровень физической активности (физических тренировок)  в 

соответствии с рекомендациями, представленными на 36 конференции Bethesda 

(5)  

c. Контрацепция и беременность (вопросы должны быть обсуждены как с 

пациентами женского так и мужского пола). 

d. Общепрофилактические рекомендации (отказ от курения, нормализация веса, 

контроль АД, липидов крови, своеременные визиты к стоматологу) 
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e. Периодичность наблюдения у кардиолога. 

4.  В связи с тем, что процессы взросления начинаются с 12 лет и протекают 

достаточно индивидуально, рекомендуется учитывать течение болезни и 

психосоциальный статус пациента в процессе и времени «передачи» пациента  от 

педиатра к взрослому кардиологу  (Уровень доказательности: С). 

5. Пациенту должна быть назначена психологическая «опека», если у него имеются 

проблемы с интеллектом и у него нет родственника или близкого человека, 

помогающего решить связанные с нарушением интеллекта проблемы. (Уровень 

доказательности: С). 

Психологические особенности и  соматическое течение ВПС 

взаимосвязаны. Проведено достаточно много исследований, 

оценивающих взаимосвязи психологических, клинических социальных, 

демографических, генетических особенностей, но методологически 

исследования значительно различались в связи с чем очень трудно 

сделать какие-либо общие выводы (13,14).  

Наиболее ранние исследования  сравнивали психосоциальные функции 

детей с ВПС и детей без данной патологии. Психологический стресс, 

перенесенный в детстве, оказывает определенное влияние на 

психологические функции взрослого, однако корреляция между тяжестью 

ВПС и психологическими изменениями не доказана. (16,17,19-22). 

Однако, данные полученные  при изучении подростков с ВПС, 

перенесших операцию в условиях ИК в раннем детстве, свидетельствуют 

о дефиците  некоторых функций (23 - 28).  Увеличение 

продолжительности жизни больных ВПС на фоне все более успешного  

хирургического лечения, в дальнейшем  позволят  провести 

широкомасштабные исследования по оценке качества жизни, 

образования, трудоустройста и т.д.  

В одном из исследований показано, что психические расстройства в виде 

депрессивно-ипохондрического синдрома  регистрируются  у каждого 

третьего пациента с ВПС, в то время как  в общей популяции частота 

таких расстройств составляет 20%. (41,42). Оценка и своевременное 
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выявление симптомов  (в том числе связанных с побочными действиями 

принимаемых медикаментов) является частью клинического ведения 

пациентов с ВПС.  

1.5.2. Преемственность ведения пациентов с ВПС 

 В рекомендациях АСС по ведению взрослых пациентов с ВПС 

отмечается, что период полового созревания у подростков протекает по 

разному, в связи с чем, по мнению экспертов, оптимальный возраст для 

«перехода» пациента от педиатра (детского кардиолога) к терапевту 

(взрослому кардиологу) индивидуален и может колебаться от 12 до 20 

лет. 

Однако, в Российской Федерации принято более жесткое закрепление 

пациентов  по возрасту за врачами определенных специальностей: до 14 

лет детей наблюдает и ведет педиатр, с 14 до 18 лет подростковый врач и 

с 18 лет терапевт. В связи с введением новой специальности «детская 

кардиология» следует признать целесообразным ведение пациентов с 

ВПС до 18 лет детским кардиологом, а с 18 лет взрослым кардиологом. 

  Сам процесс перехода от детского кардиолога  к взрослому 

кардиологу  для последующего наблюдения должен быть организован 

определенным образом: это не только передача медицинской карточки от 

одного врача другому. Это процесс общения и образования самого 

пациента и его родителей, обсуждение всех проблем, «страхов», путей их 

преодоления, существующих возможностей оказания медицинской 

помощи и самореализации. В США, например, созданы самостоятельные 

общественные организации, оказывающие информационную и другую 

поддержку пациентам с ВПС и их родителям, родственникам. В 

рекомендациях отмечается целесообразность организации конференций,  

популяризирующих знания о помощи пациентам с ВПС среди 

заинтересованных групп населения (пациенты с ВПС, родственники, 

знакомые, социальные работники). В тематику конференций 

целесообразно включать образовательные, представленные в доступной 
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форме, презентации о хирургическом и медикаментозном лечении, 

физических нагрузках, модификации факторов риска и т.д. Кроме 

представления информации во время конференций, пациентам 

целесообразно раздавать брошюры и электронный вариант презентаций. 

Процесс оказания помощи должен сопровождаться накоплением и 

анализом всей информации о потребностях пациентов в конкретной 

медицинской, психологической и социальной помощи.  

Вся медицинская информация (подробное описание выполненного 

хирургического лечения, данные ЭКГ и ЭХОКГ в динамике, 

применяемые медикаментозные препараты) от детского кардиолога 

должна быть передана всем специалистам, которые будут оказывать 

медицинскую помощь взрослому пациенту с ВПС. Копия этих же 

документов должны храниться у пациента или его опекуна, для того, 

чтобы в случае необходимости пациенту могла быть оказана адекватная 

его состоянию медицинская помощь даже в том  лечебно-

профилактическом учреждении, к которому он не прикреплен по месту 

жительства. 

1.5.3. Физическая активность и тренировки. 

Физическая активность тесно связана с понятием качество жизни, 

социальными взаимосвязями, трудоспособностью, сексуальной 

активностью, возможностью зачатия и рождения детей. Молодые люди с 

ВПС часто ограничены в своей физической активности по многим 

причинам: снижение  функциональных возможностей сердца, общее 

физическое недоразвитие в связи со значительным ограничением 

физической активности в детстве, сопутствующая патология; 

неправильное оценка значимости физической активности, страх(43,44,48). 

Клиническая симптоматика только в 30% случаев является «барьером» 

для физически активного образа жизни. Начиная с раннего подросткового 

возраста, пациенты с ВПС должны получать адекватную для своего 

состояния информацию о необходимости и дозировании физических 
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нагрузок и тренировок. Дозирование физической активности и контроль 

за состоянием организма во время физических нагрузок должны 

соответствовать  рекомендациям, разработанным на 36 конференции 

Bethesda Conference “Eligibility: Recommendations for Competitive Athletes 

with Cardiovascular Abnormalities.”(49). 

1.5.4. Трудоспособность и выбор специальности. 

 При решении вопросов, связанных с трудовой деятельностью, а у 

подростков при выборе профессии необходимо учитывать и физическое 

состояние пациентов и  психическое развитие.  Самим пациентам в 

решении вопросов рекомендовано принимать во внимание советы 

кардиолога.  

В рекомендациях АСС отмечается, что в странах, в том числе в США 

разработаны различные программы, которые предусматривают  

взаимодействие различных ведомств и направлены на реабилитацию, 

социальную адаптацию, вовлечение в трудовую деятельность лиц, 

имеющих  ССЗ (в том числе ВПС). Кроме того, разработаны различные 

нормативно-правовые  акты, направленные на юридическую защиту и 

экономическую поддержку пациентов с ВПС и членов их семей. 

1.5.5. Финансирование медицинской помощи и возможности 

медицинского страхования. 

В 1990г 20% пациентов с ВПС в США не имели медицинской 

страховки. Для тех пациентов, которые имели медицинскую страховку, 

чаще использовались индивидуальные страховые планы, чем групповые. 

Это связано с тем, что ВПС представляют  чрезвычайно гетерогенную 

группу болезней, и разработка страховых планов сопряжена со 

значительными трудностями. Есть немногочисленные исследования, в 

которые включены необходимые для актуарных расчетов данные (67). 

Эти данные, а также информация из создаваемых клинических 

рекомендаций в дальнейшем будет способствовать оптимизации 

финансового планирования.  
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В РФ источниками финансирования медицинской помощи взрослым 

ВПС являются средства бюджета (федерального при оказании 

высокотехнологичной медицинской помощи или бюджета субъекта 

федерации, когда специализированная  медицинская помощь оказывается 

пациенту в учреждении здравоохранении субъекта федерации), средства 

ОМС (при обращении пациента с ВПС в поликлинику по месту 

жительства), средства ДМС (в том случае, если дополнительно к 

гарантированной государством бесплатной медицинской помощи 

заключен договор о добровольном медицинском страховании со 

страховой кампанией а) учреждением,  в котором работает пациент с 

ВПС, б)самим пациентом). 

1.5.6. Сочетанная врожденная патология. 

Сочетание ВПС с врожденной неврологической патологией и 

когнитивными расстройствами часто приводит к проблемам 

психологической и социальной адаптации пациента в обществе. Около 

18% ВПС ассоциированы с хромосомными аномалиями (69). Среди 

хромосомных аномалий у детей с ВПС наиболее часто регистрируется 

синдром Дауна (81% от всех хромосомных аномалий), в то же время при 

синдроме Дауна частота ВПС регистрируется в 40%. Число таких 

пациентов увеличивается с каждым годом. Кроме того,  у пациентов с 

синдром Дауна часто  регистрируются гипотиреоидизм, лейкемия, 

болезнь Альцгеймера, депрессии, ожирение ночное апноэ. Таким 

пациентам необходимо общее обезболивание даже  при выполнении 

таких рутинных процедур, как лечение зубов, диагностические 

исследования, требующие сохранения неподвижности определенное 

время. 

Приблизительно 15% пациентов с Тетрадой Фалло и другими  

пороками конотрункуса имеют хромосомные аномалии (22q11.2), и 

сочетаются с синдромами DiGeorga,  Shprintzen,  Takao (70). У 

большинства пациентов с перечисленными синдромами нарушены 
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социальные функции. «Хромосомные аномалии» часто сопровождаются 

такой патологией как шизофрения, иммунодефицит, нарушения 

мышления, глухота, эндокринопатии, косолапость (70). 

Синдром Williams связан с хромосомной  аномалией  (делецией 

7q11.23) и сопровождается  надклапанным аортальным стенозом, 

двигательными и психическими нарушениями в результате  поражения 

соединительной ткани, центральной нервной системы (70). У 

большинства пациентов с синдром Williams  имеются задержка 

психического развития и  проблемы с социальной адаптацией. При 

синдромах Noonan и Turner также имеются различной степени 

когнитивные нарушения. Синдром Turner может сопровождаться как 

кардиальной  так и некардиальной патологией(нарушения функции 

яичников, поражение кишечника,  невус, нейросенсорный дефицит. 

Учитывая, что не все хромосомные аномалии и другая сопутствующая 

патология выявляются в детстве, кардиолог дожжен знать о вероятности 

сопутствующей патологии и направлять пациента на консультацию к 

соответствующим специалистам. Решения о тактике ведения пациентов 

должны приниматься мультидисциплинарной командой специалистов. 

Генетическое консультирование должно быть назначено всем пациентам 

с ВПС, 

1.5.7. Медико-этические аспекты. 

Не все пациенты, особенно с хромосомными аномалиями, способны 

адекватно воспринимать информацию о своем состоянии и необходимом 

лечении.  Следовательно, необходимо, чтобы родственники или опекуны 

таких пациентов принимали участие в решении вопросов, связанных со 

здоровьем пациентов. Опекун должен также, как и родители пациента, 

пройти соответствующее обучение (то есть должен быть ознакомлен с 

возможными проблемами, связанными с ВПС, генетической, 

неврологической и психической патологией). В процессе оказания 

медицинской помощи пациенту, у которого существуют проблемы с 
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речью, может потребоваться помощь специалиста,  который сможет 

«перевести» врачу пожелания пациента и его семьи (71).  

1.6. Рекомендации для профилактики и диагностики 

Инфекционного Эндокардита (ИЭ) 

Класс I 

1. Взрослых пациентов с ВПС нужно поставить в известность  о потенциальном 

риске развития  ИЭ (инфекционный эндокардит) и  обеспечить  памяткой ААС 

(Американская Ассоциация Сердца) с инструкциями по профилактики. 

(Уровень доказательности B) 

2. У взрослых пациентов с ВПС при наличии субфебрильной температуры 

неясного происхождения и потенциальной возможности развития ИЭ, до 

назначения антибиотикотерапии необходимо провести бактериологическое 

исследование крови на " грамм-отрицательную флору" во избежание 

затруднения постановки диагноза ИЭ (Уровень доказательности B) 

3. При подозрении на ИЭ клапанов сердца показано выполнение 

трансторакальной эхокардиографии (TTE)  (Уровень доказательности B) 

4. Транспищеводная ЭХОКГ (ТЕЕ) показана в случаях, когда ТТЕ не 

обеспечивает адекватной оценки состояния клапанного протеза или материала 

или созданного шунта или сложной анотомии порока или необходимости 

определить возможные проявления ИЭ  (например, сепсис, абсцесс, деструкция 

или дисфункция клапана, эмболию, или расстройства гемодинамики). (Уровень 

доказательности В) 

5. Пациенты с симптомами ИЭ должны быть как можно скорее  осмотрены 

специализированным по ВБВПС хирургом в связи с опасностью быстрого 

развития заболевания и возможного поражения протезного материала.(Уровень 

доказательности признака: C) 

Класс IIa 

1. При необходимости санации полости рта, зубов и десен у больных с ВПС 

нужно учитывать высокий риск развития ИЭ. Профилактика 

антибактериальными препаратами в особенности показана в случаях:   

a. Протезирования или использования протезного  материала для 

реконструкции клапана сердца. (Уровень доказательности B) 

b. Перенесенного ранее ИЭ (Уровень доказательности B) 
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c. Некорригированного цианотичекого ВПС или  после паллиативного 

вмешательства, типа системно-легочного анастомоза или имплантацию 

кондуитов.(Уровень доказательности B) 

d. Радикальной коррекции ВПС с имплантацией протезных материалов во 

время открытых и эндоваскулярных вмешательств 

в течение первых 6 месяцев после операции.  (Уровень доказательности B) 

e) Корригированный ВПС с остаточными дефектами в области плохо 

эндотелизируемых  заплат или устройств. (Уровень доказательности B) 

2. У отдельных пациентов группы   самого высокого риска развития осложнений 

перед влагалищным родоразрешением в момент отхождения околоплодных вод 

обоснованно проведение антибиотикопрофилактики ИЭ.  Группа включает 

пациентов со следующими особенностями: 

a. Состояние после протезирования или использования протезного  материала 

для реконструкции клапана сердца. (Уровень доказательности C) 

b. Некорригированного цианотичекого ВПС или  после паллиативного 

вмешательства, типа наложения системно-легочного анастомоза шунтов и 

имплантацию кондуитов. (Уровень доказательности C) 

КлассIII 

1. Профилактика ИЭ не рекомендуется при выполнении процедур типа 

эзофагогастродуоденоскопии или колоноскопии) в отсутствии признаков 

активной инфекции. (Уровень доказательности C) 

Клинические представления и проявления эндокардита существенно 

изменились за прошедшие 50 лет, вследствие разработки новых 

технологий  (например, развитие сердечной хирургии, гемодиализа), 

широкого применения протезных и доставляющих устройств,  

распространенности лечения внутривенными  лекарственными 

средствами, появления устойчивых микроорганизмов, и непрерывной 

разработки все более и более мощных антибиотиков.73-78. Добиться 

идеального результата лечения врожденных расстройств системы 

кровообращения путем хирургической коррекции удается далеко не 

всегда  и почти у всех пациентов, перенесших хирургические 

вмешательства, остаются различные, той или иной степени 

выраженности, остаточные явления или осложнения, многие из которых 
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предрасполагают к развитию ИЭ.73,74,77-82 

Эпидемиологические 

исследования ИЭ указывают на взаимосвязь с ВПС в 11 % к 13 % 

случаев.83,84 По данным Li и Somerville 4 % обращений к специалистам по 

ВБВПС приходится на ИЭ.85. Данные педиатрического наблюдения 

указывают, что оперированные и не оперированные больные с пороками 

сердца могут быть более восприимчивыми к инфекции (Таблица 6). 

Тетрада Фалло, TМA, не корригированный дефект межжелудочковой 

перегородки (ИЭ), открытый артериальный проток (ОАП), и 

двустворчатый аортальный клапан со стенозом или недостаточностью 

аортального клапана  предрасположены к развитию ИЭ.73,74,79,81,86-102 

Пациенты, перенесшие паллиативные (например, системно-

легочноартериальный шунт), или различные  реконструктивные операции 

по поводу ВПС хирургии с имплантацией протезных материалов, 

искусственных клапанов, или кондуитов (включая замену последних), 

составляют основную группу риска по заболеванию ИЭ.74,79,81,103 

Второе Исследование по Естественному течению ВПС показало 

очевидную склонность к возникновению эндокардита в популяции 

взрослых пациентов молодого возраста с аортальным стенозом (АС), 

стенозом легочной артерии (СЛА) и ИЭ.104 
Заболеваемость почти в 35 раз 

превышала норматив базовой популяции. Основным возбудителем 

оказался стрептококк viridans. Стенозированный клапан легочной 

артерии поражался ИЭ редко - только в 1 случае в данной серии. Более 

чем вдвое чаще риск развития ИЭ был в случаях не корригированного ИЭ 

по сравнению с таковыми после хирургического закрытия. Кроме того, 

наличие недостаточности АК независимо увеличивало риск ИЭ у 

больных с ДМЖП, пролеченный как терапевтическим, так и 

хирургическим путем. Среди оперированных пациентов ИЭ развивался, 

по крайней мере, у 22 % больных с реканализацией  ДМЖП. 

Li и Somerville85 привели данные об ИЭ у 185 пациентов (214 эпизодов) 

ВБВПС, полученные в течение 2 периодов, 1983 - 1993 и 1993 к 1996. 
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Больные были разделены на не оперированных или перенесших 

паллиатив (группа I) и радикально оперированных, включая случаи 

протезирования, реконструкции или замены клапана сердца (группа II). 

Авторы отметили развитие ИЭ при дефекте межпредсердной перегородки  

(ДМПП), после закрытия ДМЖП, ОАП, изолированном СЛА, не 

корригированной аномалии Эбштейна, после гемодинамической 

коррекции ВПС или операции Mustard. 

Таблица 6. Состояния самого высокого риска, требующие антибактериальной 
профилактики ИЭ при проведении санации полости рта, зубов и десен. 
Условие: специфическое врожденное состояние* 
● Перенесенный ранее инфекционный эндокардит;  
● Не корригированный цианотический ВПС, паллиатив с наложением шунта и 
имплантацией кондуита; 
● Искусственный протез или протезный материал, для реконструкции клапана сердца; 
● Полностью корригированный врожденный порок сердца с имплантацией протезного 
материала или устройств, открытым или эндоваскулярным способом, в течение 
первых 6 месяцев после операции †; 
● Корригированный  ВПС с остаточным дефектом в области имплантации плохо 
эндотелизируемой заплаты или устройства;  
● Реципиенты донорского сердца с развившейся патологией клапанов сердца. 
 
*Антибактериальная профилактика в настоящее не рекомендована для любой другой 
формы ВПС, кроме состояний упомянутых выше. 
 †Профилактика  обоснована,  потому что эндотелизация протезного материала 
происходит в течение 6 месяцев после операции. 
Изменено с разрешения Вилсона с соавторами использовать сноски. 
Профилактика инфекционного эндокардита: Руководство под редакцией 
Американской  Ассоциации Сердцa: распоряжение Комитета Американской 
Ассоциации Ревматизма, Эндокардита и Болезни Кавасаки. 
Совет по Сердечно-сосудистой Заболеваниям в Молодом возрасте, и Совет по 
Клинической Кардиологии, Совет по Сердечно-сосудистой Хирургии и 
Анестезиологии, Исследования Результатов и Качеству медицинской помощи.    
Междисциплинарная Рабочая группа. Кровообращение. 2007; 116:1736-54.72  
ВПС - врожденный порок сердца 

ИЭ у пациентов  группы I был представлен ДМЖП (24 %), 

обструкцией выводного тракта левого желудочка  (ОВТЛЖ)  (17 %), и 

патологией митрального клапана (13 %). В группе II - ОВТЛЖ (35 %), 

коррекцией тетрады Фалло (19 %), и частичной и полной формой 

открытого АВК (14 %). Из 185 пациентов, у 87 (47 %) было отмечено 

"провоцирующие действие "(санация зубов или сепсис в группе I, 33 %; 

сердечно-сосудистая хирургия в группе II, 50 %). Несвоевременная 
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постановка диагноза (от проявления первых симптомов до установления 

диагноза) в группе I  распространялась до 60 дней и в группеII - до 29 

дней. 

Niwa и соавт. в 2005 году (105) привел данные о развитии ИЭ у 170 

педиатрических и 69 взрослых пациентов в период с 1997 по 2001. 

Авторы отметили взаимосвязь ИЭ с предшествующим 

кардиохирургическим вмешательством  у 199 пациентов , 88 из которых 

были оперированы по поводу цианотических ВПС. ИЭ был 

левосторонним в 46 % и правосторонний в 51 %; самыми часто 

выявляемыми организмами были стрептококк (50 %) и стафилококк (37 

%). Хирургическая коррекция по поводу ИЭ оказалась необходима в 26% 

случаев для устранения крупных вегетаций (45 %) и сердечной 

недостаточности на фоне клапанной патологии (29 %). Осложнения были 

отмечены в 48.5 %. Летальность при только терапевтическом лечении 

составила 8 %  и 11.1% при хирургическом пособии. В 33.3 % пациентов 

обнаружена взаимосвязь с "провоцирующими" событиями, самой частой 

из которых была санация зубов (37.2 %) и сердечно-сосудистая хирургия 

(25.6 %), осложненная пневмонией  (14.1 %). Только в 28.2 %  этих 

случаев,  профилактически назначались антибиотики. 

 Di Filippo с соавт. в  2006 (106) отметили на примере 153 эпизодов 

ИЭ сочетавшегося с ВПС и выявленного в соответствии по критериям 

Duke роста встречаемости заболевания с  81 случая в период с 1966 до 

1989 (3.5 в год) до 72 случаев с 1990 до 2001 (6 ежегодно).  

Второй период характеризовался большим представительством взрослых 

пациентов (40 %  против  9 % в течение первого периода). Любопытно, 

что ВПС был выявлен у 122 пациентов до постановки диагноза ИЭ, а у 

31не распознан. Из 153 эпизодов ИЭ,  встречался у 39 радикально 

оперированных больных, кто восстановил поражения, у 35 перенесших 

паллиативное вмешательство (как правило по поводу сложного ВПС), и у 

79 не оперированных. Встречаемость ИЭ в сочетании с Тетрадой Фалло 
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снизилась с12 % до 3 %, а в сочетании со сложными цианотическими 

ВПС повысилась с 14 % до 28 %; пропорция встречаемости при пороках 

аортального клапана  и маленьких ДМЖП увеличилась. Санация зубов 

как предполагаемая причина ИЭ была более характерна для второго 

периода наблюдения (33 % против  20 % для первого), кожная инфекция в 

течение второго периода наблюдения также оказалась более частой 

причиной и составила 17 % (при 5 % для первого), более частой  

причиной первого периода наблюдения оказалась послеоперационная 

инфекция (21 % против 11 % для второго). Самыми распространенными 

возбудителями как и в других исследованиях были микроорганизмы 

группы стрептококков в сочетании со стафилококком. Полученные 

авторами данные подчеркивают, что текущая  профилактика ИЭ должна 

проводиться пациентам со сложными цианотическими ВПС, больным 

после протезирования или реконструкции протезным материалом 

клапанов сердца, а также с небольшими ДМЖП. 

Одним из патогенетических моментов ИЭ является наличие  

поврежденного или травмированного эндотелия и входных ворот 

инфекции. Бактерии могут связываться с тромбоцитами и депонироваться 

в фокусах повреждения эндотелия сосудов. Инфекционное поражение 

обычно возникает на участках развития сброса со стороны меньшего 

значения градиента давления. Например, при коарктации аорты вегетации 

обычно развиваются со стороны нисходящей аорты. При болезнях 

аортального  клапана вегетации развиваются не только на желудочковой 

поверхности створок клапана, но реактивная регургитация на митральном 

клапане может вызвать образование вторичных вегетаций. При 

рестриктивном ДМЖП вегетации обычно появляются в местах 

воздействия высокоскоростного сбросового потока в правой половине 

сердца  (септальная створка трикуспидального клапана  или ПЖ). 

Последствия разрастания вегетаций зависит их локализации, 

поврежденных структур сердца и вирулентности микроорганизма. 
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Клапанная деструкция с значимой регургитацией или парапротезные 

фистулы могут стать причиной сердечной недостаточности. Эндартериит 

при ОАП и коарктации аорты может вызвать формирование аневризмы с 

угрозой разрыва последней. Эмболия вегетациями может приводить  к  

обструкции артериальных сосудов  (например, инфаркт миокарда), 

формированию абсцесса, эмболия легочных сосудов может протекать по 

типу пневмонии. Иммунологические реакции могут вызвать 

гломерулонефрит или васкулит в результате депонирования свободно 

циркулирующий иммунных комплексов в мелких сосудах кожи (Симптом 

Janeway и Nod Osler).75 

Не редко возникают трудности с подтверждением диагноза  ИЭ, что 

может быть связано с измененным иммунным ответом, предшествующей 

антибиотико-терапией или отсутствием иммунного ответа у некоторых 

больных с патологией правого сердца даже при остром ИЭ.73,75,76,80,81 
В 

настоящее время для выявления вегетаций широкое распространение 

получил метод 2-мерной эхокардиографии.77,107 Критерии Duke содержат 

2 основных  (положительный бактериологический тест крови на наличие 

типичных микроорганизмов и признаки эндокардиального поражения, 

например, наличие вегетаций по данным ЭХОКГ) и 6 малых признаков 

(ИЭ, предрасположение, 

лихорадка, сосудистые маркеры, иммунологические маркеры, 

суггестивные микробиологические признаки, и эхокардиографические 

находки, совместимые с эндокардитом, выявляемые независимо от 

наличия основных эхокардиографических признаков  с такими 

категориями как определенная, возможная, и отклоненна.107 
Данные 

эхокардиографии являются определяющими в диагностике ИЭ. В общем, 

TTE исследование полезно с точки зрения подтверждения наличия 

вегетаций, но часто, чувствительность этой методики слишком низка, 

чтобы исключить их наличие. Если результаты  TTE исследования 

представляются сомнительными, или экспозиция протеза клапана или 
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анатомии сложного ВПС затруднена, показано проведение ТЕЕ  (73-79, 

81, 108-112). ТЕЕ приобретает особое значение при обследовании на ИЭ  

грудной аорте, путях оттока из желудочков,  клапансодержащих 

кондуитах и для визуализации всей желудочковой перегородки у 

взрослых и больных подросткового  возраста. Интерпретация результатов 

эхокардиографического исследования должна проводиться экспертом 

имеющим опыт оценки нормальной и патологической /постоперационной 

анатомии сердца в виду сложности многих из пороков развития и 

разнообразия радикальных и паллиативных хирургических  вмешательств 

и реконструкций. 109,103,108,110-112. 

Несвоевременная диагностика ИЭ повышает риск развития значимых 

осложнений и летальность. Ключом к  раннему выявлению и диагностике 

ИЭ является постоянное повышенное внимание к любому 

оперированному или не оперированному больному с ВПС. 

74,78,79,81,103,113-115 . Перечень пороков и сердца и риск развития на 

их фоне ИЭ приведен в Таблице 7. 

Таблица 7. Врожденные Пороки Сердца и Послеоперационный Риск 
Некардиальной Хирургии 
Высокий риск 
Легочно-артериальная гипертензия, первичная или вторичная 
Цианотические врожденные пороки сердца  
Класс III или IV  по NYHA  
Выраженная дисфункция системного желудочка  (фракция изгнания меньше чем 35 
%) 
Выраженные обструктивные пороки левого сердца 
Умеренный риск 
Протез сердечного клапана или кондуит 
Внутрисердечный шунт 
Умеренная обструкция  левого сердца 
Умеренная дисфункция системного желудочка. 

Изолированное развитие ИЭ вне связи с каким-либо 

предшествующим событием идентифицировано в меньшинстве 

случаев.74,79.  

Awadallah с соавторами, выявили такого рода события в 56 % случаев;  

наиболее частыми из  них являются санация полости рта без 

соответствующе протекции, операция на открытом сердце, и инфекции 
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кожи.16. По данным Gersony с соавторами, предшествующее событие 

было идентифицировано в 32 % случаев; эти события включали санацию 

полости рта, ранее перенесенную  бактериальную инфекцию (например, 

фарингит, синусит, энтерит, или воспалительные заболевания органов 

малого таза), и катетеризация сердца. 101. 

Дополнительные проблемы, более специфичные для пациентов с ВПС 

и риск развития ИЭ слабо распознаются многими практикующими 

врачами. 72,74,78-80. У пациентов с не оперированным врожденным 

пороком сердца синего типа часто отмечается угреватость кожных 

покровов или губчатые, рыхлые десны; адекватный уход обеспечивает 

снижение риска бактериемии. Носовые кровотечения и кровохарканье 

часто встречаются у цианотических больных; хроническая заложенность 

носа может быть фактором риска ИЭ. Проблемой развития очага 

бактериемии может быть вросший ноготь.  Опасность развития острого 

стафилококкового ИЭ правого сердца представляют особенности 

поведения молодежи связанные с любым воздействием на кожу, включая 

частое внутривенное введение лекарственных средств, нанесение 

татуировок. Использование внутриматочных контрацептивных устройств 

не имеет прямого отношения к проблеме, тем не менее, моногамные 

половые отношения повышают риск инфекции в 1,4 раза. ААС 

рекомендации не содержат предложений по антибактериальной 

профилактике пациентов при проведении мочеполовых процедур, но у 

больных с повышенным риском развития инфекции, у больных с 

протезом клапана сердца и с цианотическим ВПС может быть 

целесообразно рассмотреть назначение антибиотиков в особенности в 

период отхождения околоплодных вод.117. 

Во всех случаях ИЭ перед назначением антибактериальной терапии 

необходимо выполнять посевы крови на чувствительность 

микроорганизмов к антибиотикам.73 75 78 82 112.  
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Это особенно важно для всех взрослых пациентов с ВПС, назначение 

антибиотиков которым без знания результата посева может впоследствии 

исказить данные бактериологического исследования. 78,103,118. Следует 

также понимать, что проведение инфузионной терапии у цианотических 

больных с ВПС, сопровождается риском развития инсульта из-за наличия 

у них право-левого сброса крови. Следует всякий раз включать в систему 

переливания растворов воздушные фильтры и следить за отсутствие 

пузырьков воздуха в системе. 

Детали всех аспектов терапевтического и антимикробного ведения ИЭ не 

включены в данный  обзор, поскольку они разрабатываются отдельной 

рабочей группой ААС в сотрудничестве со специалистами по 

инфекционным заболеваниям. 78,81,99,119,120.  

ВБВПС должен быть незамедлительно направлен к врачу 

специализированного центра в связи с опасностью быстрого развития 

расстройств сердечной деятельности  и необходимостью в первичной или 

повторной коррекции.78,82.  

Хирургическое вмешательство необходимо у больных с 

неконтролируемой застойной сердечной недостаточностью, повторными 

эмболиями, ригидными к терапии инфекциями, в том числе протезными и 

развитием сердечной блокады.78,80,112-114,121. Решение о лечении 

инфицированных протезов клапанов или кондуитов с назначением 

дооперационной антибиотикотерапии и ее продолжительности, 

направленной на снижение  риска повторной операции, должно 

приниматься в сотрудничестве с хирургом.  

В целях снижения затрат на лечение, возможен вариант амбулаторной 

антибиотикотерапии после начальной госпитализации без ущерба ее 

качества. 

Профилактика ИЭ включает не химиотерапевтический и 

химиотерапевтический методы 74,75,78,80,81,103. В каждом отдельном 

случае требуется клиническое обсуждение и заключение. Надо 
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добиваться соответствия уровня медицинского обслуживания степени 

выраженности заболевания. 

Вместе с тем, по мнению Cohran c соавторами, нет ясного понимания, 

является ли пенициллин профилактика бактериального эндокардита 

эффективной у категории ВБВПС повышенного риска и у тех, кому 

планировалась санация зубов. Они также отметили, что нет достаточных 

данных, показывающих наносит ли прием пенициллина больше вреда чем 

пользы и наоборот, что бы согласиться в этой части с содержанием  

"Рекомендаций…". 122. 

Новые рекомендации по профилактике бактериемия-зависимого 

эндокардита были изданы в 2006 

Они содержат ограничения по антибактериальной профилактике санации 

зубов, подчеркивая ее необходимость у взрослых пациентов с ВПС, с  (1) 

ранее перенесенным ИЭ, (2) после имплантации протеза клапана сердца, 

или (3) после наложения системно-легочного анастомоза или 

имплантации кондуита. Напротив, для бактериемически опасных не 

зубных вмешательств, группа 2006  расширила список “зубного риска”,  

включив: (4) сложные ВПС (кроме вторичного ДМПП, который является 

изолированным  и несложным пороком), (5) сложная обструкция 

ОВТЛЖ, включая АС и двустворчатый АК, (6) приобретенную 

вальвулопатию, и (7) пролапс митрального клапана при наличии ЭХО 

признаков "выраженных изменений створок и регургитации.” 

Британское Общество Антимикробной Химиотерапии смещает акцент от 

“процедуро-зависимой бактериемии» к "накопленной" бактериемии.  

На основе общего мнения экспертов  Рекомендации ААС2007 содержат 

существенные изменения в части  профилактики эндокардита. 72. Новые, 

упрощенные рекомендации базируются на суждении о том, что 

бактериемии в большинстве  случаев возникает по ходу повседневной 

жизни, что ИЭ, более вероятно, развивается на фоне длительного 

ежедневного накопления эпизодов случайных бактериемий, чем от 
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таковых, имеющих процедурное происхождение, доказательством чему 

служит низкая эффективность профилактики ИЭ, предотвращение 

развития которого происходит лишь в небольшом числе случаев. Авторы  

установили что риски антибиотикотерапии связанные с развитием 

аллергических реакций, возникновении устойчивых бактериальных 

штаммов в организме больного  преобладают над возможным 

положительным эффектом антибактериальной профилактики ИЭ. 

В новых рекомендациях ААС, вместе с тем,  подчеркивается важность 

ухода и поддержания качества гигиены и здоровья полости рта, с тем  

чтобы уменьшить воздействие повседневной бактериемии, что может 

оказаться важнее любой антибактериальной профилактики. 

Соответственно, в письме комитета ААС 2007  в части внесения 

изменений в меры по профилактике ИЭ подчеркивается, что проведение 

антибактериальной профилактики санации зубов в виде манипуляций на 

десневой ткани, периапикальной области или на перфорациях  слизистой 

оболочки десен, (процедур наиболее опасных по развитию бактериемии) 

должно быть ограничено конкретными условиями. 72. Эти условия 

определяются наличием у пациента ранее перенесенного ИЭ, состояния 

после имплантации протеза клапана сердца, наложения системно-

легочного анастомоза, имплантации кондуита, не корригированного 

цианотического ВПС, после коррекции ВПС с имплантацией протезного 

материала или устройств в сроки до 6 месяцев после вмешательства, 

после коррекции ВПС с остаточными дефектами в области имплантации 

протезного материала или устройства и после   трансплантации сердца 

при  развитии вальвулопатии. Профилактика ИЭ не показана перед 

манипуляциями на желудочно-кишечном тракте или мочеполовой 

системе, что представляет собой главное отличие от предыдущих 

Рекомендаций. Внесение изменений в Рекомендации привело к 

некоторым противоречиям в ведении взрослых пациентов с ВПС, уже 

находящихся под наблюдением. 
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Беспокойство вызывает тот факт, что изменения, внесенные в  

существовавшие ранее рекомендации не основаны на новых данных или 

рандомизированных исследованиях, которые доказывали бы отсутствие 

эффективности и безопасности антимикробной профилактики 124 

Нынешний Комитета АВПС по выработке Рекомендаций понимает, что 

пациенты с некоторыми формами ВПС не готовы отказаться от 

предшествующих рекомендаций. Это касается в первую очередь 

взрослых пациенов с ВПС с двустворчатым АК или сужением аорты. У 

Комитета есть понимание, что в отдельных случаях, некоторые 

клиницисты и некоторые пациенты до сих пор все еще чувствуют себя 

более защищенными продолжая профилактику  ИЭ по прежней схеме. 

Поэтому Комитет рекомендует органам здравоохранения провести 

разъяснительную работу относительно новых изменений с пациентами, с 

учетом отсутствия достаточных научных данных о преимуществах или 

недостатках профилактики ИЭ. Комитет считает, что по прошествии 

некоторого времени, на фоне постоянного повышения образовательного 

уровня, принятие новых Рекомендаций будет расти как среди врачебного 

сообщества, так и среди пациентов. 

Вместе с тем  Комитет по составлению Рекомендаций АВПС предлагает 

включить в группу  риска пациентов, которым назначение 

антибактериальной профилактики перед санацией зубов является 

обоснованным включить больных после: (1) протезирования клапана 

сердца; (2) ранее перенесенного ИЭ; (3) паллиативной коррекции 

(включая наложение шунтов и имплантации кондуита) или  

неоперированным цианотическим ВПС,  (4) коррекции ВПС с 

имплантацией протезного материала или устройств, в течение первых 6 

месяцев после вмешательства; и (5) коррекции ВПС с остаточными 

дефектами в области имплантации плохо эндотелизируемого протезного 

материала или устройства. 
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Особенно важно у больных с ВПС в подростковом и молодом возрасте 

при наличии таких особенностей как вросший ноготь, угреватой кожей и 

проблемами со стороны зубов общим является применение не 

химиотерапевтических методов. Устная Профилактика должна 

начинаться с подробных устных разъяснений клинициста, дантиста  и 

гигиениста. У пациентов с врожденным пороком сердца синего типа 

часто отмечаются губчатые, рыхлые десны, что требует использования 

зубной щетки с мягкой щетиной для чистки зубов. Методы женской  

контрацепция должна быть выбраны с учетом возможного риска. Знание 

пациента потребности в профилактике и типа ИЭ - также важная 

проблема. 77, 103, 125 . 

Caldwell с соавторами отметили, что меньше чем 50 % семейств были 

осведомлены о профилактике эндокардита  или соблюдении мер 

предосторожности, и даже меньше понимали причины по которым 

профилактика должна быть назначена. 91.  Cetta и Warnes сообщили в 

1995, что у больных с ВПС, наблюдавшиеся в их специализированной 

клинике проявляли неадекватное знание об их сердечном заболевании, 

ИЭ, и о профилактике последнего.125  

Активное, агрессивное образование, налаженное  в их клинике, улучшило 

понимание ситуации больными, но как подчеркивали авторы  

образовательные усилия должны быть регулярными. Пациенту нужно 

дать детальное объяснение его или её диагноза и объяснения по поводу 

ИЭ, кроме этого он должен быть осведомлен о специальном режиме 

профилактики при санации зубов. Больной также должен быть 

информирован о признаках и симптомах ИЭ. при каждом последующем 

посещении, это знания должны быть проверены вновь для уверенности в 

том, что пациент знает то, что требуется для ухода за зубами и 

профилактики их санации.74. 

1.7. Рекомендации по ведению больных при выполнении 

некардиологических хирургических операций 
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Класс 1 

1. Основные предоперационные обследования взрослых пациентов с 

врожденными пороками сердца (ВПС) должны включать системную 

артериальную оксигемометрию (измерение парциального давления кислорода), 

ЭКГ, рентген грудной клетки, череспищеводную ЭХОКГ,  общий анализ крови, 

коагулограмму (Уровень доказательности С) 

2. Рекомендуется, чтобы при возможности дооперационные обследования 

и хирургические вмешательства у взрослых пациентов с ВПС должны быть 

проведены в  региональном специализированном центре по ВПС опытными 

хирургами и кардиоанестезиологами (Уровень доказательности С) 

3. Пациенты с определенным высоким риском должны быть направлены 

в  специализированные центры для взрослых пациентов с ВПС, исключая 

случаи,  когда оперативное вмешательство является абсолютно неотложным.  

Категория высокого риска включает следующих пациентов: 

А. Предшествующая процедура Фонтена. (Уровень доказательности С) 

В. Высокая легочная гипертензия (Уровень доказательности С) 

С. Цианотические ВПС (Уровень доказательности С) 

D. Сочетанные ВПС с наличием сердечной недостаточности, клапанных 

пороков или с необходимостью антикоагулянтной терапии (Уровень 

доказательности С) 

Е. Пациенты с ВПС и злокачественными аритмиями (Уровень 

доказательности С) 

4. Рекомендуется консультация с  экспертами для оценки риска у 

взрослых пациентов с ВПС, которые будут подвергнуты несердечным 

хирургическим вмешательствам (Уровень доказательности С) 

5. Консультация с кардиоанестезиологами рекомендована у пациентов с 

умеренным и высоким риском (Уровень доказательности С) 

Проведение любого хирургического вмешательства у взрослых 

пациентов с ВПС имеет больший риск, чем у здорового населения. У 

пациентов с цианотическими ВПС часто требуются оперативные 

вмешательства по поводу удаления камней желчного пузыря, при 

сколиозе и менее часто при абсцессах мозга. Риск при несердечных 

хирургических процедурах зависит от самого ВПС, характера 
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предполагаемой операции и от экстренности ситуации. В таблице 7 

указаны группы умеренного и высокого риска для несердечной хирургии. 

Полная оценка пациента с ВПС должна быть проведена перед 

ожидаемым несердечным  оперативным вмешательством. Основная 

дооперационная оценка включает ЭКГ, рентген грудной клетки, 

череспищеводную ЭХОКГ, общий анализ крови и коагулограмму. 

Рекомендуется, когда это возможно, чтоб предоперационное 

обследование и операция проводились у взрослых пациентов с ВПС в 

специализированных центрах опытными хирургами и 

кардиоанестезиологами. Бригада специалистов должна всегда 

привлекаться при ведении взрослых пациентов с цианотическими ВПС 

для минимизации ошибок, которые могут повлиять на течение болезни и 

даже привести к смерти.  

Пациенты группы высокого риска должны всегда направляться в 

специализированные центры для взрослых пациентов с ВПС, исключая 

лишь  экстренные оперативные вмешательства. Эта группа включает 

пациентов с тяжелой легочной гипертензией, цианотическими ВПС 

пороками или с ВПС в сочетании с сердечной недостаточностью, 

пороками клапанов и с необходимостью антикоагулянтной терапии. 

Пациенты с цианотическими ВПС, особенно в сочетании с 

легочной гипертензией, относятся к наиболее высокому риску при 

несердечных операционных вмешательствах. Риск кровотечения может 

быть уменьшен  при проведении предоперационной флеботомии, если 

гематокрит более 65%. Длительные операции при гемодинамической 

нестабильности пациента и требующие длительного восполнения объема 

жидкости часто сопровождаются увеличением периоперационной 

смертности.  Жидкостный баланс нарушается у пациентов с 

цианотическими ВПС, с единственным желудочком и у пациентов с 

сердечной недостаточностью в результате развития почечной 

недостаточности.  
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После операции пациенты с ВПС могут нуждаться в более 

интенсивном мониторинге и контроле даже при незначительных 

процедурах. Средний медицинский персонал должен быть информирован 

о возможных специфических проблемах, связанных с ВПС. Эти 

особенности, которые следует учитывать, включают: назначение 

препаратов для профилактики эндокардита, необходимость 

антикоагулянтной терапии во время процедуры, возможность 

осложнений, связанных с нарушениями гемодинамики, использованием 

внутривенных фильтров при вливании различных растворов для  

предотвращения венозных тромбозов, мониторинг функции почек, особая 

осторожность при назначении препаратов, уменьшение измерений АД у 

пациентов с предшествующим системно-легочным (Blalock-Taussig) 

анастомозом. Нет доказательств, что цианотические ВПС приводят к 

заболеваниям печени (см. Раздел 10 Тетрада Фалло и Раздел 14 

Трикуспидальная атрезия/единственный (один) желудочек). Отмечается 

более высокая распространенность гепатита С у взрослых пациентов, 

перенесших операции по поводу ВПС до 1992 года, поэтому требуются  

дополнительные исследования. 

1.8. Рекомендации по планированию беременности 

Класс 1 

1. Пациентки с ВПС должны быть консультированы специалистами по 

ВПС у взрослых до того, как они планируют беременность. Это необходимо для 

разработки плана ведения и предотвращения возможных осложнений (Уровень 

доказательности С) 

2. У пациентов с  внутрисердечным шунтированием справа налево должна 

соблюдаться осторожность при внутривенных вливаниях для избежания 

парадоксальной воздушной эмболии (Уровень доказательности С) 

3. Женщинам, получающим постоянную антикоагулянтную терапию 

варфарином, рекомендовано перед планированием беременности 

консультирование  специалистов для возможности принятия решения, учитывая 

материнский и детский риск (Уровень доказательности С) 

Класс 2а 
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1. Тщательная профилактика глубокого венозного тромбоза, включая 

раннюю амбулаторную профилактику и применение компрессионных чулков, 

может быть полезна у пациентов с внутрисердечным шунтированием справа 

налево. Подкожное введение гепарина и НМГ разумно при длительном 

постельном режиме. Полноценная антикоагуляция может быть полезна для 

пациентов с высоким риском (Уровень доказательности С) 

Класс 3  

1. Эстрогенсодержащие оральные  контрацептивы не рекомендованы у 

взрослых пациенток с ВПС из-за опасности тромбоэмболических осложнений, 

также как и у пациентов с цианотическими ВПС с внутрисердечным 

шунтированием, тяжелой легочной гипертензией (Уровень доказательности С) 

Врожденные пороки развития в настоящее время являются 

наиболее частой причиной материнской заболеваемости и смертности от 

сердечных заболеваний в Северной Америке. Лучшее обследование и 

ведение данных пациентов, вероятно, будет улучшать прогноз для матери 

и ребенка. 

И мужчины и женщины с ВПС должны понимать риск передачи 

ВПС потомству. Эксперты по ВПС рекомендуют перед беременностью 

проводить генетическое исследование для женщин, оценивать 

потенциальный  эмбриональный риск, риск преждевременных родов и 

низкого веса ребенка, пересматривать терапию, которая может быть 

вредна зародышу, контролировать антикоагулянтную терапию и 

обсуждать потенциальные материнские осложнения. Если беременность 

возникает, то должна быть проведена эмбриональная ЭХОКГ и 

обсуждены последствия. 

Исходы беременности благоприятны у большинства женщин с ВПС 

при условии, что функциональный класс и функция левого желудочка 

хорошие. Наличие легочной гипертензии представляет серьезный риск в 

течении беременности, особенно когда СДЛА превышает 70% от 

системного АД, независимо от функционального класса. Необходимость 

полноценной антикоагуляционной терапии во время беременности, хотя и 
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не является противопоказанием, но увеличивает риск и для матери и для 

ребенка. Относительный риск и польза различных антикоагулянтов 

должны быть обсуждены с потенциальной матерью. Существует 

небольшая группа пациенток с сочетанными ВПС или с высоким риском, 

кому беременность опасна или противопоказана из-за высокого риска для 

матери и ребенка. Если беременность все же возникла, то пациентки 

высокого риска должны быть направлены в специализированные 

многопрофильные центры, специализирующиеся в  акушерстве, 

анестезиологии и неонтологии и с опытом ведения больных ВПС. 

Скоординированные принципы ведения должны быть разработаны к 

третьему триместру и должны быть объяснены медицинскому персоналу 

и пациенту. Нормальные естественные роды обычно возможны и 

предпочтительны для пациенток с ВПС. Кесарево сечение рекомендовано 

пациентам с ВПС при акушерской патологии и у женщин принимающих 

антикоагулятную терапию из-за риска эмбриональных внутричерепных 

кровоизлияний. 

Лекарственные препараты должны использоваться у беременных 

только в необходимых случаях. Некоторые препараты противопоказаны 

при беременности: ИАПФ и  антагонисты рецепторов к ангиотензину. 

Эти лекарства вызывают врожденные дефекты и почечную 

недостаточность у плода, вот почему они должны быть отменены до 

беременности, если это возможно. 

Хотя эндокардит повышает риск материнской заболеваемости и 

смертности, профилактика эндокардита во время беременности не всегда 

рекомендована для пациентов  с сердечными пороками, так как 

некоторые полагают, что риск бактериемии низок. Ряд специалистов 

рекомендуют назначать антибиотики, потому что не известно, 

потребуются ли инструментальные вмешательства. Таким образом, нет 

четкой позиции по этому вопросу. Антибиотики следует использовать, 

когда у пациенток имеется высокий риск неблагоприятного исхода, при 
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нарушении целостности створок клапанов. Внутривенное введение 

амоксициллина с гентамицином используется у женщин с высоким 

риском или с эндокардитом в анамнезе (см. раздел 1,6 рекомендаций по 

инфекционному эндокардиту). 

1.8.1. Контрацепция. 

Обязанностью специалиста по ВПС является  обеспечение 

информации и подбор контрацепции с учетом рисков для взрослых 

пациентов с ВПС. Есть небольшое количество данных относительно 

безопасности  различных противозачаточных методов  у пациентов с 

ВПС. Эстрогенсодержащие гормональные контрацептивы в основном не 

рекомендуются у пациентов с ВПС из-за риска тромбоэмболических 

осложнений, а также у  пациентов с цианотическими пороками, 

мерцанием предсердий или с легочной гипертензией. Также этот метод 

контрацепции может нарушать контроль антикоагуляционной терапии. 

Однако, медроксипрогестерон, только прогестеронсодержащие таблетки,  

и левоноргестрел могут также  вызывать задержку жидкости, и их следует 

с осторожностью применять при сердечной недостаточности.  

Левоноргестрел, барьерные методы или перевязка труб 

рекомендованы у женщин с цианотическими ВПС и легочной 

гипертензией. Возможные осложнения «утро после таблетки» могут быть 

объяснены риском острой задержки жидкости. Перевязка труб, хотя и 

является самым безопасным способом контрацепции, может быть 

процедурой высоко риска у пациентов с сочетанными ВПС и легочной 

гипертензией. Гистероскопическая стерилизация может быть оправдана у 

пациенток с высоким риском. Стерилизация мужчины и женщины с ВПС 

может проводиться только после разъяснения прогноза для пациента. 

Специалисты по ВПС должны взаимодействовать с терапевтами и 

гинекологами  для  того чтобы подобрать оптимальный метод 

контрацепции. Риск эндокардита у женщин с ВПС при использовании  

внутриматочной спирали точно не установлен, поэтому рекомендации 
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должны быть индивидуальными, основанными на консультации 

кардиолога и гинеколога.  

Грудное вскармливание безопасно для пациенток с ВПС. 

Женщины, принимающие сердечно-сосудистые препараты, должны 

знать, что многие медикаменты проникают в грудное молоко и должны 

быть осведомлены о возможных влияниях препаратов на ребенка. 

1.9. Нарушения ритма у взрослых пациентов с ВПС 

Класс 1 

1. Полное и необходимое неинвазивное исследование, такое как четкое 

знание анатомических особенностей и всех хирургических и процедурных 

протоколов. Рекомендовано перед проведением электрофизиологического 

исследования или установкой определенных устройств у пациентов с ВПС 

(Уровень доказательности С) 

2. Решения относительно ведения пациентов с тахикардией при ВПС  

должны приниматься, учитывая  сердечно-сосудистые проявления, особенно 

возможность восстановления гемодинамики, что могло бы свидетельствовать в 

пользу хирургических методов или катетеризации (Уровень доказательности В) 

3. Процедуры катетерной абляции у взрослых пациентов с ВПС должны 

проводиться в центрах, где имеется персонал, знакомый с анатомическими 

особенностями и имеющий опыт ведения пациентов при аритмиях у больных с 

ВПС (Уровень доказательности В) 

4. Установка водитель ритма  у пациентов с ВПС должна проводиться в 

специальных центрах, где персонал знаком с необычной анатомией при данном 

заболевании и путями хирургической коррекции данных нарушений (Уровень 

доказательности В) 

5. Эпикардиальные водители ритма должны устанавливаться при 

необходимости у всех пациентов с цианотическими пороками и с 

внутрисердечным шунтированием (Уровень доказательности В) 

Класс 2а 

1. Обосновано использование имплантируемого  кардиовертера-

дефибриллятора для всех пациентов, у которых была остановка сердца или 

эпизоды гемодинамически значимой или продолжительной желудочковой 

тахикардии (Уровень доказательности С) 
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2. Постановка искусственного водителя ритма  может быть полезна у 

взрослых пациентов с ВПС с брадиаритмией и может быть полезна у пациентов с 

трудноконтролируемой тахиаритмией (Уровень доказательности В) 

Класс 2b  

1. Постановка искусственного водителя ритма может быть показана  

пациентам, не имеющих клинических симптомов, но с сердечным ритмом в 

покое менее 40 ударов в минуту или с резкими паузами более 3 секунд (Уровень 

доказательности С) 

Аритмии ― одна из главных причин клинических проявлений и 

смертности у взрослых пациентов с ВПС.  Хотя нарушения ритма могут 

часто наблюдаться у взрослых с неоперированными дефектами, 

большинство случаев аритмий наблюдается обычно у пациентов, 

перенесших хирургическую коррекцию, особенно если операция была 

выполнена относительно поздно. В таких случаях электрические 

нарушения происходят из-за сложных миокардиальных структур и швов, 

созданных при оперативных вмешательствах,  в сочетании с 

ненормальным давлением и объемом в полостях сердца. Все 

разнообразие нарушений ритма, выявляемое у этих пациентов, 

обусловлено специфическими анатомическими дефектами или 

хирургическими манипуляциями, проведенными при коррекции данных 

нарушений. 

Оптимальная стратегия ведения для большинства таких аритмий 

еще не определена. Развитие методов электрофизиологических 

вмешательств в последние годы, включающих такие, как хирургическая 

постановка и удаление антиаритмических устройств (водителей ритма), 

привело к расширению терапевтических возможностей, но все же еще 

пока мало литературных данных по данной проблеме. В отсутствии 

множества проспективных исследований у больных с ВПС, при выборе 

терапии аритмий основываются на более традиционных исследованиях по 

лечению аритмий у взрослых с сердечно-сосудистыми заболеваниями, к 

примеру, при ишемической кардиомиопатии (ИБС). Этот подход хотя и 
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является полезной отправной точкой, но не всегда может учитывать 

особенности анатомии и физиологии у взрослых пациентов с ВПС. 

Необходимы многоцентровые исследования в этой области, как и 

необходимо более усиленное обучение педиатров и терапевтов 

электрофизиологии для  ведения таких пациентов. Кроме того, пока еще 

нет достаточного количества исследований, разумно рекомендовать 

проведение различных вмешательств при аритмиях в  

специализированных центрах с опытным персоналом, знакомым со 

сложной анатомией и особенностями аритмий у пациентов с ВПС. 

1.9.1. Тахиаритмии при синдроме Вольфа-Паркинсона-Уайта. 

Наличие дополнительных проводящих путей может осложнять 

некоторые формы ВПС, особенно аномалию трикуспидального клапана 

(Эбштейна). Признаки тахикардии могут впервые проявляться в детстве, 

а начинают вызывать клинические проявления во взрослом возрасте, 

когда расширенное предсердие или хирургические рубцы 

предрасполагают к развитию у пациентов трепетания предсердий или 

фибрилляции с возможностью быстрого проведения по дополнительным 

путям. Методики катетерной аблации дополнительных проводящих путей 

стали стандартом лечения у данных пациентов. Однако, по сравнению с 

простой аблацией дополнительных путей в структурно нормальном 

сердце процент успеха ниже и риск повторных эпизодов выше у 

пациентов с анатомическими дефектами. Эти различия возникают из-за 

наличия измененных анатомических ориентиров, неправильной 

локализации АВ узла и частой встречаемости дополнительных путей у 

пациентов с ВПС. Интраоперационная аблация дополнительных путей 

может проводиться у пациентов с аномалией Эбштейна при оперативном 

вмешательстве на трикуспидальном клапане. Этот метод является 

безопасным и эффективным. 

1.9.2. Внутрисердечная (ре-ентери) тахикардия или трепетание 

предсердий. 
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Наиболее частая форма тахикардии, наблюдаемая у взрослых 

пациентов с ВПС, обусловлена механизмом макрореентри внутри 

предсердия. Эта аритмия обычно является поздним послеоперативным 

последствием,  у детей часто связана с нарушением хронотропных 

функций. Хотя может возникать после любых вмешательств на правых 

камерах сердца, частота  таких аритмий возрастает после операций 

Mustard, Senning, Glenn, и Fontan, при которых у 30-50% пациентов могут 

наблюдаться эпизоды аритмии.  Термин «внутрипредсердая реентри 

тахикардия» (ВПРТ) стал традиционным для этой аритмии, чтобы 

отличить ее от трепетания предсердий, наблюдаемого  в структурно 

нормальном сердце. 

Принимая во внимание, что классическое  трепетание предсердий 

вовлекает зону вокруг трикуспидального кольца, которое регистрируется 

на ЭКГ пилообразными волнами до 300 сокращений в минуту,  ВПРТ 

может вовлекать новые зоны вокруг хирургических  рубцов и заплат, 

генерируя более широкий спектр сокращений и видов Р-волн. Вообще, 

ВПРТ обычно медленнее, чем классическое трепетание предсердий с 

частотой 170-250 сокращений в минуту. В случае нормального АВ узла, 

эти сокращения часто проводятся 1:1, что может привести к 

гемодинамической нестабильности, синкопальным состояниям или к 

смерти. Даже если имеется нормальное число желудочковых сокращений, 

длительное наличие  ВПРТ может быть приводить к тромбоэмболическим 

осложнениям.  

Однажды выявив ВПРТ, относительно легко прервать приступ с 

помощью электрической кардиоверсии или назначения I или III класса 

антиаритмических препаратов. Намного труднее предотвратить 

повторные эпизоды и адекватно оценить гемодинамический статус, 

который предрасполагает к развитию тахикардии. Постоянный прием 

антиаритмиков все еще используется во многих случаях, но опыт 
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использования фармакологической терапии показывает все же 

преимущество в этих случаях нефармакологических методов.  

Имплантация искусственного водителя ритма может быть полезна 

для тех пациентов, у которых имеется дисфункция синусового узла как 

основная причина клинических проявлений. Простое увеличение 

предсердного ритма до соответствующего уровня гемодинамического 

статуса может часто приводить к сокращению частоты ВПРТ, в то же 

время, делая безопасным назначение препаратов, которые могут 

усиливать брадикардию. Искусственные водители ритма с улучшенным 

программированием, которые определяют предсердную тахикардию и 

автоматически посылают разряд, также могут быть полезны в отдельных 

случаях, но несут риск ускорения предсердного ритма и должны 

использоваться с осторожностью у лиц с нормальным АВ узлом. 

Вживляемое более новое поколение кардиовертеров-дефибрилляторов, 

оборудованных алгоритмами  для  диагностики и лечения предсердной и 

желудочковой тахикардии, также было успешно использовано у 

небольшого числа взрослых пациентов с ВПС с повторными ВПРТ. 

Катетерная аблация была признана многими институтами как 

раннее вмешательство при повторных ВПРТ. Заметен быстрый прогресс 

при внедрении нового оборудования,  особенно с момента появления 3-х 

мерных технологий, специальных наконечников или больших катетеров 

для  более эффективной аблации. С использованием последних 

технологий возможно достичь успеха в 90% случаев с помощью 

катетерной аблации, хотя возможны позднее рецидивирование аритмии. 

Риск повторных эпизодов особенно высок  у пациентов, у которых 

наблюдаются многократные ВПРТ и  увеличенные размеры предсердия. 

Результаты аблации при ВПРТ улучшаются с продолжающимся 

прогрессом технологий и даже превышают степень контроля у пациентов, 

получающих только лекарственные препараты.   
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Если вышеупомянутые меры не помогают предотвратить 

повторные эпизоды ВПРТ или пациент с ВПРТ нуждается в операции по 

гемодинамическим причинам, предпочтение должно быть отдано 

хирургической аблации во время операции  Maze на правом предсердии. 

Эта процедура более широко используется у пациентов после процедуры  

Fontan с неподдающимися лечению ВПРТ и обычно комбинируется с 

ревизией Fontan связи или с преобразованием от предыдущего 

атриопульмонарного анастомоза  к кавопульмональному. Результаты 

показывают очень низкую частоту повторных эпизодов ВПРТ, но при 

этом следует учитывать дополнительные  хирургические риски.   

1.9.3. Фибрилляция предсердий. 

Хотя при ВПС фибрилляция предсердий встречается менее часто, 

чем ВПРТ , лечение данного нарушения ритма не является менее 

трудным. Оно возникает наиболее часто у пациентов с врожденным  

аортальным стенозом (АС), пороками митрального клапана или с 

единственным желудочком. Принципы ведения сходны для фибрилляции 

предсердий при других сердечных заболеваниях, начиная с 

медикаментозной антикоагулянтной терапии и заканчивая контролем 

желудочковой сократимости путем электрической кардиоверсии, если это 

необходимо. III класс антиаритмических препаратов может защитить от 

повторных эпизодов фибрилляции предсердий у некоторых пациентов, но 

в случае ВПРТ медикаментозная терапия имеет небольшие успехи.  

Также при ВПРТ имплантация искусственного водителя ритма может 

уменьшить частоту эпизодов фибрилляции предсердий у пациентов с 

сопутствующей дисфункцией синусового узла. Успешное прекращение 

фибрилляции предсердий  наблюдалось после комбинированной 

операции Maze на правых и левых камерах сердца, которая целесообразна 

у пациентов с  необходимостью операции на сердце из-за 

гемодинамических причин.  Катетерная аблация еще не стала частым 
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вмешательством при фибрилляции предсердий у взрослых пациентов с 

ВПС.  

1.9.4. Желудочковая тахикардия. 

Существует несколько сценариев, при которых может развиться 

желудочковая тахикардия высоких степеней у пациентов с ВПС. 

Наиболее известный – это вовлечение механизма макрореентри и 

развитие желудочковой тахикардии как позднего осложнения у 

пациентов после оперативных вмешательств, которые подверглись 

вентрикулотомии и/или коррекции дефекта межжелудочковой 

перегородки (ДМЖП), коррекции таких пороков, как тетрада Фалло. В 

этих случаях механизм реентери запускается в результате узких 

коридоров проводимости в области рубца в выносящем тракте правого 

желудочка (ВТПЖ). Частота поздних желудочковых тахикардий или 

внезапной смерти при хирургически корригированной тетраде Фалло 

колеблется между 0,5% и 6,0%. У ряда пациентов с медленно 

прогрессирующей желудочковой тахикардией может сохраняться 

стабильная гемодинамика, у большинства же желудочковая тахикардия 

имеет тенденцию к ускорению ритма, может проявляться синкопальными 

состояниями или остановкой сердца. Клиническая картина часто спутана, 

так как симптомы предсердной тахикардии у пациентов с ВПРТ порой 

трудно отличить от симптомов желудочковой тахикардии. 

Довольно трудно предсказать, у каких пациентов с ВПС в 

дальнейшем  разовьется желудочковая тахикардия. Исследования по 

поиску факторов риска у пациентов с тетрадой Фалло определили такие 

факторы, как более старший возраст проведения корригирующей 

операции, высокая степень дилатации правого желудочка, удлиненный 

QRS комплекс более 180 миллисекунд, хотя прогнозирующая точность 

каждого из этих факторов невелика. Холтеровское мониторирование и 

нагрузочные тесты  также используются как скрининговые методы с 

некоторой степенью корреляции между непосредственной эктопией и 
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риском желудочковой тахикардии, но так как эктопические сокращения 

при амбулаторном мониторировании довольно часто встречаются у 

данных пациентов, ценность данных методов невелика. Формально 

изучение желудочкового возбуждения  может разграничить  группы 

высокого и низкого риска у пациентов с ВПС, но  остается слишком 

несовершенным и непрактичным методом для скрининговой 

диагностики. Внутрисердечное электрофизиологическое исследование 

используется для отдельных пациентов с симптомами или выявленными 

при холтеровском мониторировании изменениями, когда желудочковая 

тахикардия подозревается, но еще не доказана.  В настоящее время нет 

общепринятых схем по контролю ритма  у асимптоматических пациентов 

с тетрадой Фалло. Некоторые комбинации приведенных выше 

исследований должны использоваться индивидуально  в зависимости от 

конкретной истории заболевания и общего гемодинамического статуса, 

когда симптомы минимальны или отсутствуют. Симптомы сердцебиения, 

головокружения или необъяснимые синкопальные состояния должны 

настораживать и указывать на необходимость проведения полной и 

быстрой диагностической оценки, с возможным использованием 

электрофизиологического исследования.   

Хотя тетрада Фалло обычно рассматривается как порок, при 

котором присутствует желудочковая тахикардия,  серьезные  

желудочковые аритмии могут также развиваться и при ряде других 

пороков, даже в отсутствии прямых хирургических повреждений 

желудочка. Например, при врожденном аортальном стенозе, 

транспозиции магистральных артерий (ТМА), когда правый желудочек 

поддерживает системную циркуляцию, тяжелых формах аномалии 

Эбштейна, некоторых формах единственного желудочка и дефекте 

межжелудочковой перегородки с легочной гипертензией. Возникновение 

желудочковых аритмий в этих случаях обычно совпадает с ухудшением 

общего гемодинамического статуса. 
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Лечение желудочковых тахикардий у взрослых пациентов с ВПС 

является довольно сложным. Как и при ИБС, лечение желудочковой 

тахикардии только фармакологическими препаратами является не 

достаточным. Эмпирическое назначение В-блокаторов и  антиаритмиков I 

или III класса используется в редких случаях у пациентов, когда 

клиницист не может четко определить риск желудочковой тахикардии 

после проведения всех исследований. Медикаментозная терапия заменена 

в большинстве центров более эффективными вмешательствами, такими 

как имплантация кардиовертера-дефибриллятора, катетерная абляция или 

операционные методы лечение аритмий. Прежде чем выбрать из этих 

вариантов, следует провести гемодинамическое зондирование в 

сочетании с комплексным электрофизиологическим исследованием. 

Наличие корригируемых гемодинамических нарушений является 

показанием для выполнения хирургических операций, таких как закрытие 

дефекта межжелудочковой перегородки или уменьшение клапанной 

недостаточности  в сочетании с внутриоперационной аблацией для 

устранения желудочковой тахикардии. Кроме того, ВПРТ может как 

подтверждать, так и запутывать симптомы и в таких случаях следует 

использовать катетерную или хирургическую аблацию. В конечном счете, 

при желудочковой тахикардии вопрос о катетерной аблации решается на 

основании оценки индивидуального риска и пользы для больного. Хотя 

сообщений о проведенных аблациях у пациентов с ВПС при 

желудочковой тахикардии пока немного, прогнозируется высокий 

процент успешных результатов, однако, риск повторных желудочковых 

тахикардий после аблации может достигать 20%.  Разумно использовать 

катетерную аблацию  для терапии желудочковых тахикардий у пациентов 

с ВПС с сохраненной гемодинамикой и одним очагом (кругом) 

возбуждения  тахикардии.  В этих случаях прежде чем оказаться от 

имплантации кардиовертера-дефибриллятора, проводятся последующие 

стимулирующие исследования для гарантии того, что не будут 
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активироваться эти же или новые очаги аритмии. Возможно, катетерная 

аблация более важна  как дополнительная терапия у пациентов с частыми 

желудочковыми тахикардиями и с уже имплантированным 

кардиовертером-дефибриллятором.  

Большинству пациентов с ВПС и документированной или высоким 

риском возникновения желудочковой тахикардией в настоящее время 

устанавливаются кардиовертеры-дефибрилляторы. Использование 

трансвенозных систем возможно в большинстве случаев, за исключением 

пациентов с единственным желудочком, пациентов с затрудненными 

венозными путями доступа, существенными внутрисердечными шунтами, 

при которых высок риск тромбоэмболических осложнений. 

Дефибрилляционные пороги у пациентов с ВПС сопоставимы с порогами 

у больных с приобретенными сердечно-сосудистыми заболеваниями.   

1.10. Брадикардии 

1.10.1. Дисфункция синоатриального узла. 

Хотя некоторые редкие формы  гетеротаксического синдрома могут 

быть связаны с врожденной дисфункцией или отсутствием 

синоатриального узла, патологическая синусовая брадикардия у 

пациентов с ВПС более часто становится новой проблемой, связанной с 

оперативными вмешательствами на сердце.  Прямая травма 

синоатриального узла  часто происходит после  операций Mustard, 

Senning, Glenn, и Fontan.  В таких случаях вероятность развития у 

пациентов ВПРТ или фибрилляции предсердий значительно 

увеличивается. Кроме того, у пациентов с субнормальной гемодинамикой 

могут появиться симптомы из-за нарушений хронотропной функции  и 

функции синусового узла.  Обновленные рекомендации по имплантации 

антибрадикардитических водителей ритма, разработанные Американской 

ассоциации кардиологов включают  информацию по ведению ВПС у 

детей и подростков. Эти же рекомендации могут применяться и для 

взрослых пациентов с ВПС. Имплантация предсердного или 
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двухкамерного водителя ритма  с активным ответом рекомендовано  для  

класса I у всех пациентов с симптомами и с дисфункцией 

синоатриального узла. Рекомендации включают большинство пациентов с 

тахи-бради синдромами и симптомами повторных предсердных 

тахикардий, также как и пациентов с паузозависимой желудочковой 

тахикардией. Имплантация водителя ритма также рекомендована у 

пациентов класса IIb для взрослых пациентов без симптомов с сердечным 

ритмом в покое менее 40 ударов в минуту или с резкими паузами более 3 

секунд, но при этом существует возможность развития желудочковой 

дисфункции. При имплантированном двухкамерном водителе ритма 

необходимо программирование предсердного ритма даже при 

неповрежденном атриовентрикулярном узле.  

Существуем множество уникальных  технических разработок по 

установке водителей ритма у взрослых пациентов с ВПС. Трансвенозное 

расположение электродов имеет много модификаций с зависимости от 

состояния сердечной мышцы и изменения хода сосудов после операций 

Mustard и Senning. Трансвенозное расположение электродов не всегда 

возможно при других повреждениях у пациентов с ВПС, включающих 

постоперативные изменения у пациентов внутрисердечными шунтами, 

где возникает потребность в эпикардиальном размещении. 

Эндокардиальное или эпикардиальное размещение электродов 

используется в зависимости от наличия участков фиброза и внесенных 

оперативных изменений. Необходимы четкие знания специфической 

анатомии и знание особенностей предшествующих хирургических 

вмешательств до установки пациенту водителя ритма. 

1.10.2. Атриовентрикулярная блокада. 

Хирургическая коррекция ВПС может привести к прямой травме 

проводящей системы атриовентрикулярного узла, хотя улучшение знаний 

анатомии атриовентрикулярного узла и пучка Гиса при различных ВПС 

уменьшили риск возникновения  этого повреждения. Устранение дефекта 
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межжелудочковой перегородки, операции при обструкциях выносящего 

тракта левого желудочка и замена или коррекция атриовентрикулярного 

клапана могут все еще осложняться атриовентрикулярной блокадой. К 

счастью, более чем в половине случаев это повреждение является 

проходящим, и проводимость восстанавливается через 7-10 дней после 

операции. Постоянная имплантация водителя ритма рекомендована у 

пациентов класса I с послеоперационной прогрессирующей АВ блокадой 

II или III степени, когда имеется вероятность, что блокада не исчезнет 

или сохраняется  7-10 дней после операции. Водитель ритма также 

рекомендован у пациентов класса IIb, когда хирургическая АВ блокада 

устранена, но у пациента остается постоянный блокада двух пучков 

(бифасцикулярный блок).  

Может также наблюдаться врожденная патология  проводящих 

путей АВ узла в виде неправильной локализации и нарушений функции 

при различных ВПС, особенно при корригированных врожденных ТКА, 

таких как дефект атриовентрикулярной перегородки, особенно у 

пациентов с синдромом Дауна. Такие больные более подвержены к  

возникновению хирургически или катетриндуцированных AV блокад, 

хотя могут развиваться и спонтанные АВ блокады  в любом возрасте: от 

эмбрионального периода до взрослого возраста. Пациентам с такими 

специфическими пороками периодически должны проводиться ЭКГ и 

холтеровское мониторирование, даже если атриовентрикулярный узел не 

был поврежден при операции.  

1.11. Цианотические ВПС 

Внутрисердечное или внесердечное шунтирование крови справа 

налево приводит к гипоксемии, эритроцитозу и цианозу. Взрослые 

пациенты с цианотическими ВПС должны ежегодно наблюдаться у 

специалиста. Выживаемость определяется видом ВПС и развившимися 

осложнениями.  
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1.11.1. Рекомендации по ведению пациентов при гематологических 

нарушениях. 

Класс I 

1. Показания для терапевтического кровопускания – гемоглобин более 

20г/дл и гематокрит боле 65% при наличии головной боли, повышенной 

утомляемости или при присутствии других признаков сгущения крови в 

отсутствии обезвоживания или анемии. (Уровень доказательности С) 

Класс III 

1. Повторные рутинные кровопускания не рекомендуются из-за риска 

развития железодефицита, снижения способности переноса кислорода, 

возникновения инсульта.(Уровень доказательности С) 

Цианоз у пациентов с ВПС имеет глубокие гематологические 

последствия, которые могут влиять на многие органы и системы, поэтому 

необходимо проводить коррекцию  данных нарушений. 

Гематологические осложнения хронической гипоксемии – эритроцитоз, 

железодефицит, кроточащий диатез. Увеличение эритроцитов, которое 

сопровождается цианозом, является компенсаторной реакцией для 

улучшения транспортировки кислорода. Количество белых кровяных 

клеток (лейкоцитов) обычно нормальное, количество тромбоцитов может 

быть нормальным или сниженным. 

Увеличение эритроцитарной массы  может приводить к увеличению 

вязкости крови. Однако, наиболее вероятные причины осложнений у 

взрослых пациентов с ВПС – частые кровопускания или потеря крови. 

Большинство пациентов с цианозом имеют компенсированный 

эритроцитоз с устойчивым гемоглобином, что не требует вмешательства. 

Терапевтическое кровопускание поэтому обычно не нужно, если 

гемоглобин не превышает 20 г/л и гематокрит не более 65% со 

связанными признаками сгущения крови при отсутствии обезвоживания. 

На этом уровне, пациенты могут испытывать головные боли и иметь 

плохую концентрацию внимания. Эти симптомы могут быть уменьшены 

удалением определенного количества крови, всегда с равным объемом 
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замещения декстрозой или солевым раствором. Цель кровопускания― 

уменьшить вязкость крови, а иногда перед определенными операциями ― 

улучшение коагуляции. Повторные кровопускания исчерпывают запасы 

железа и могут привести к продукции эритроцитов с недостаточным 

содержанием железа. Железодефицит, даже при эритроцитозе, является 

нежелательным, так как уменьшается способность переносить кислород и 

происходит изменение эритроцитов (микроциты) и увеличивается риск 

инсульта. Периферический мазок крови и ферритин плазмы или 

насыщенность трасферрином подтверждают диагноз. 

Лечение железодефицита у пациентов с нестабильным 

эритропоэзом  является сложной задачей.  Назначение пероральных 

препаратов железа часто приводит к быстрому увеличению числа 

эритроцитов, поэтому следует следить за уровнем гемоглобина. Если 

ферритин сыворотки и/или трансферрин находятся  в пределах 

нормального диапазона, прием железа может быть отменен. Иногда у 

пациентов наблюдается непереносимость пероральных препаратов 

железа, тогда препараты железа назначаются внутривенно. 

1.11.1.1. Гемостаз. 

Нарушения гемостаза отмечаются  примерно у 20% пациентов с 

цианозом. Нарушение функции тромбоцитов и дефицит свертывающего 

фактора увеличивают тенденцию к кровотечению у данных пациентов. 

Поэтому использование антикоагулянтов и антиагрегантов является 

спорным и ограниченным показанием с обязательным контролем 

коагулограммы.  

1.11.1.2. Почечная функция. 

При хроническом цианозе почечные гломерулы изменены в 

структуре, часто гиперклеточные и переполненные, что, в конечном 

счете, приводит к их склерозированию. В результате снижается скорость 

клубочковой фильтрации, увеличивается Уровень доказательности 

креатинина и протеинурия. Это может вызвать проблемы прохождения 
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контрастного вещества при проведении инструментальной диагностики и  

дегидратацию, вести к уремии, олигоурии и даже анурии. Таким образом, 

перед данными процедурами пациенты должны получать большой объем 

жидкости.  

Ненормальное содержание мочевой кислоты встречается часто и в 

сочетании с увеличенным количеством эритроцитов приводит к 

гиперурикемии и иногда к подагре. Гиперурикемия без подагры обычно 

не требует вмешательств. Подагра с клиническими симптомами  требует 

лечения. 

Лекарственные препараты, которые влияют на функцию почек, 

такие как ингибиторы АПФ, диуретики, нестероидные 

противовоспалительные препараты, некоторые антибиотики, должны 

назначаться с осторожностью и контролем. Как и при других 

заболеваниях, пациентам  с цианозом перед катетеризацией должна быть 

проведена оценка клубочковой фильтрации и состояния гидратации для 

наибольшей безопасности данной процедуры.  

1.11.1.3. Желчные камни. 

Увеличенное разрушение эритроцитов при хроническом цианозе 

приводит к повышению риска образования кальций-билирубиновых 

желчных камней. Хирургические операции не рекомендованы, пока у 

пациента не появится симптоматика. (см. раздел 1.7.) 

1.11.1.4. Ортопедические и ревматологические осложнения. 

Гипертрофическая остеоартропатия с утолщенным, неравномерным 

хрящом возникает у пациентов с цианотическими ВПС. Она может 

сопровождаться болями и  хрупкостью, особенно длинных костей нижних 

конечностей. 

Сколиоз возникает у большого процента пациентов с 

цианотическими ВПС и иногда с достаточно тяжелыми нарушениями 

легочной функции, которые требуют хирургического вмешательства. 

Рекомендована консультация кардиолога и кардиоанестезиолога 
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пациентов с ВПС перед оперативными вмешательствами по поводу 

сколиоза, так как данная категория больных имеет высокий риск, 

особенно пациенты с легочной гипертензией, когда данные процедуры 

могут быть противопоказаны.  

1.11.1.5. Неврологические осложнения. 

Неврологические осложнения включают высокий риск 

возникновения парадоксальной мозговой эмболии. Абсцесс мозга у 

пациентов с цианозом и тромбоэмболические осложнения у пациентов с 

предсердной тахикардией или с трансвенозными катетерами  могут 

приводить к возникновению новых неврологических симптомов. Такие 

осложнения должны подозреваться у пациентов с цианозом при наличии 

головной боли, лихорадки и новых неврологических симптомов. 

Познавательные и психосоциологические проблемы у данных пациентов 

обсуждены в раздела 1.5.2. Рекомендаций по психосоциологическим 

проблемам. 

1.11.1.6. Легочно-сосудистые заболевания. 

Легочно-сосудистые заболевания часто сопровождаются цианозом 

у взрослых пациентов с ВПС.  Принципы лечения данных пациентов 

обсуждены далее в Разделе 9.  

 

1.12. Общие рекомендации по ведению пациентов с цианозом 

Класс I 

1. Пациенты с цианозом должны пить безалкогольные и не содержащие  

кофеин напитки при длительных авиаперелетах для предупреждения 

дегидратации (Уровень доказательности С) 

Класс IIb  

1. Использование устройств для дополнительного кислородонасыщения 

может быть целесообразно у пациентов цианозом при длительных авиаперелетах 

(Уровень доказательности С) 

Пациенты с цианозом  должны летать только на герметизированных 

коммерческих самолетах. Оксигенотерапия, хотя может оказаться и 
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ненужной, должна быть доступна при длительных перелетах. Также для 

данных пациентов вредно жить в высотной местности. Следует избегать 

обезвоживания, принимая часто жидкость при длительных рейсах  или во 

время занятий спортом.  

Таким пациентам  следует избегать спортивные соревнования. 

Цианоз препятствует эмбриональному росту, развитию, поэтому трудно 

предсказать исход беременности, происходит увеличение риска 

застойной сердечной недостаточности, задержки внутриматочного роста 

и нарушение вынашивания. Также отмечается увеличение материнской и 

эмбриональной смертности, которая коррелирует со степенью цианоза, 

желудочковой дисфункции и давлением в легочной артерии.  

1.12.1. Госпитализация и оперативные вмешательства. 

Пациенты с цианозом находятся в группе высокого риска во время 

любой госпитализации или оперативного вмешательства. При 

госпитализации такие пациенты должны быть проконсультированы 

специалистом по ВПС у взрослых. Стратегии ведения должны включать 

меры, направленные на уменьшение риска парадоксальных эмболий, 

связанных с внутривенными инъекциями. Раннее амбулаторное 

наблюдение может предотвратить венозный застой и тромбофлебит. 

1.12.2. Дооперационная оценка состояния больного, повторные 

операции. 

Хотя существуют взрослые пациенты с ВПС, у которых не было 

оперативных вмешательств, большинство из них уже перенесли 1 или 

более операций. Знакомство с документацией предыдущих операций 

необходимо перед планированием операции на сердце. Повторные 

стернотомии могут приводить к повреждению сердца. Сердце и крупные 

артерии могут близко прилежать к грудине из-за нарушения 

перикардиальной целостности или присутствия шунтов в переднем 

средостении. Кроме того, правые камеры сердца могут быть увеличены 

или переполнены, что также увеличивает риск повреждения при 
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стернотомии. Морфологические отклонения аорты, легочной артерии или 

выходного тракта желудочка тоже увеличивают риск повреждений. 

Изменения периферических сосудов обычно вторичны, после 

предыдущих катетеризаций сердца или операций. Например, пульс на 

лучевой артерии может отсутствовать у  пациентов с выполненным 

Блалок-Тоссиг шунтированием. Окклюзия бедренной артерии или вены 

может возникать вторично после предыдущих катетеризаций. Знание 

состояния бедренных и дополнительных сосудов перед повторной 

операцией является важным, если планируется использование этих 

сосудов для подключения аппарата искусственного кровообращения 

(АИК). 

Для уменьшения возможных проблем во время повторной операции 

могут быть также необходимы дополнительные исследования. Выбор  

различных дополнительных исследований должен быть индивидуален и 

основываться на рекомендациях хирурга и технических возможностях. 

Исследования часто включают ультразвуковые методики, ангиографию 

или МРТ для уточнения анатомического состояния сердца и сосудов. 

Коронароангиография или КТ используются для определения 

коронарных аномалий или обструкции артерий. КТ грудной клетки может 

быть полезно для определения расположения правого желудочка, правого 

предсердия, орты, легочной артерии или экстракардиальных сосудов 

лежащих около грудины или передней грудной стенки.  

Мужчинам 35 лет и старше, пременопаузальным женщинам 35 лет 

и старше с факторами риска атеросклероза и постменопаузальным 

женщинам должна быть проведена катетеризация сердца и 

коронароангиография для выявления ИБС перед оперативными 

вмешательствами на сердце. 

1.13. Сердечная недостаточность у взрослых пациентов с ВПС 

Классификация Ньюйоркской Ассоциаии Сердца может быть 

неприменимой у взрослых пациентов с ВПС, особенно если у них имеется 
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цианоз. Дыхательная физиология у пациентов с цианозом хорошо 

изучена, известно, что одышка может возникать в течение первых 30 

секунд от начала нагрузки в результате поступления крови со сниженным 

содержанием кислорода к центральным рецепторам; таким образом, 

данная одышка возникает не из-за застойных явлений в легких, как это 

бывает при сердечной недостаточности. Поэтому, взрослые пациенты с 

цианотическими ВПС могут иметь одышку при нагрузке без наличия 

сердечной недостаточности. Предпочтительно использовать такие 

показатели как функциональная способность или индекс активности. 

Пациенты с ВПС, которые доживают до взрослого возраста,  часто имеют 

1 или более причин для развития у них сердечной недостаточности, 

которая может вовлекать как правые камеры сердца, так и левые или  и те 

и другие сразу. Типичные причины для развития сердечной 

недостаточности у взрослых пациентов с ВПС следующие: 

• Тяжелый аортальный стеноз и/или недостаточность аортального 

клапана,  

• Тяжелый врожденный митральный стеноз/недостаточность 

• Неоперированный дефект межпредсердной перегородки (ДМПП) 

или дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) 

• Корригированная врожденная транспозиция крупных артерий 

• ТМА после операций Mustard и Senning, при которых 

морфологически правый желудочек выполняет функции левого 

• Тетрада Фалло неоперированная, с  ранее выполненными 

паллиативными хирургическими вмешательствами или с 

выраженной легочной регургитацией после радикальной 

коррекции. 

• Единственный желудочек 

• Пациенты после операций Fontan 
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У многих взрослых пациентов с ВПС наблюдается сочетанная 

длительная перегрузка камер сердца объемом и давлением. Факторы, 

предрасполагающие к позднему развитию сердечной недостаточности, 

включают неправильную анатомию, хирургические осложнения и 

прогрессирование основной патологии. Повреждение миокарда во время 

операций на сердце было более частым  у пациентов, когда  данные 

операции только начинали применяться, но это может происходить и в 

настоящее время при сердечно-легочном шунтировании, при потребности 

в больших заплатах или больших послеоперационных рубцах. Причины 

сердечной  недостаточности у таких пациентов вызывают интерес, но еще 

не до конца изучены. Например, патология, при которой морфологически 

правый желудочек выполняет функции левого желудочка или наличие 

единственного желудочка  предрасполагает к развитию миокардиальной 

дисфункции и сердечной недостаточности. Присутствие значительной 

трикуспидальной недостаточности тесно связано с развитием 

правожелудочковой сердечной недостаточности, которая быстро 

прогрессирует. Неадекватная желудочковая гипертрофия или дисбаланс 

между потребностями в кислороде и его поставкой к миокарду, которые 

ведут к миокардиальной ишемии,  также рассматриваются как причинные 

факторы. При некоторых формах сердечной недостаточности  

дисфункция одного желудочка быстро вовлекает в патологический 

процесс и другой желудочек, приводя к бивентрикулярному 

повреждению. Пример неблагоприятного межжелудочкового 

взаимодействия  отмечается у пациентов с дефектом межпредсердной 

перегородки, когда перегрузка объемом правых камер приводит к 

изменению формы левого желудочка, конечного диастолического объема 

и фракции выброса. Причем все изменения возвращаются к норме после 

закрытия дефекта. Последние сообщения  о форме желудочка и  функции, 

хотя и касаются больше левого желудочка, уделяют внимание  

первичным нарушениям сократительной способности, взаимодействию и 
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перестройке миокардиальных слоев у пациентов с ВПС. Также 

существуют другие возможные причины развития сердечной 

недостаточности: 

• Длительный цианоз 

• Длительная перегрузка давлением (аортальный стеноз, 

субаортальный стеноз) 

• Длительная перегрузка объемом (аортопульмональный шунт, 

недостаточность полулунного клапана АВ соединения) 

• Плохая интраоперационная защита миокарда 

• Большая заплата на межжелудочковой перегородке 

• Большие миокардиальные рубцы после хирургических разрезов 

желудочков сердца 

• Остаточная обструкция выходного тракта левого и правого 

желудочков (стеноз легочной артерии/недостаточность) или шунты 

(несостоятельность заплаты межжелудочковой перегородки) 

• Аритмии 

• Ожирение 

Кроме того, следующие сопутствующие заболевания или 

состояния, не связанные с ВПС, могут способствовать развитию 

сердечной недостаточности: 

• Приобретенные клапанные пороки 

• ИБС 

• Системная гипертензия 

• Сахарный диабет 

• Беременность 

• Эндокардит 

• Хронические болезни легких 

• Кардиотоксическая  химиотерапия 

• Неразумное использование лекарств 
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• Приобретенные болезни почек и печени 

• Обструктивное апноэ во сне 

• Гипотиреоз и гипертиреоз 

Один из подходов, который заслуживает внимания при сердечной 

недостаточности у взрослых пациентов с ВПС,  это наличие 

«желудочкоартериального сцепления». Хорошо известно, что увеличение 

системного артериального давления или изолированная систолическая 

гипертензия возникают у многих с возрастом оказывают вредные 

эффекты. Изменения диаметра аорты, жесткости и увеличение скорости 

волны отражения с возрастом, которые ведут к увеличению постнагрузки 

желудочка и могут неблагоприятно влиять на поздний систолический 

выброс и/или раннее диастолическое расслабление. Такие возрастные 

изменения могут неблагоприятно влиять на морфологически правый 

желудочек с функциями левого желудочка или на единственный 

желудочек, который восприимчив к любой дополнительной постнагрузке. 

Кроме того, сочетание желудочковой гипертрофии и артериальной 

жесткости может вести к диастолической сердечной недостаточности 

даже при сохраненной фракции выброса. 

Признаки сердечной недостаточности у взрослых пациентов с ВПС 

могут отличаться от признаков у пациентов с приобретенными сердечно-

сосудистыми заболеваниями. Кардиореспираторные ответы на 

физическую нагрузку после операций Fontan являются ненормальными, 

наблюдается снижение max V О2, снижение сердечного выброса,  ЧСС в 

ответ на нагрузку, ненормальное уменьшение насыщения кислородом 

крови  на пике нагрузки. После операций Fontan и Glenn  интерпретация 

венозного давления в яремной вене теряет свою обычную значимость. 

Рекомендации Американского Ассоциации  кардиологов 2005 года 

по диагностике и ведению сердечной недостаточности у взрослых 

указывают на необходимость оценки желудочковой функции у пациентов 

с сердечной недостаточностью. Желательно, чтобы оценка желудочковой 
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функции включала измерение размеров (сердечно-легочные нагрузочные 

тесты с определением потребления кислорода или оценка сердечной 

функции с помощью ЭХОКГ с измерением систолической и 

диастолической функции) МРТ сердца используется для оценки анатомии 

желудочка и функции, измерений, оценки миокардиальной перфузии и 

ишемии у взрослых с прооперированными и неоперированными ВПС. 

МРТ морфологически правого желудочка с функцией левого или 

единственного желудочка может выявить такие отклонения как 

миокардиальные скручивания, радиальные движения, сокращения, 

нарушенные связи. Частое наличие измененной желудочковой анатомии 

сопровождается изменениями при доплеровской ЭХОКГ или при 

измерении уровня мозгового натрийуретического пептида (МНП). 

Продукция МНП вызывается воздействием на стенку желудочка 

(перегрузка давлением при аортальном стенозе, когда МНП появляется в 

результате систолической и диастолической перегрузки). Увеличение 

уровня МНП  отмечается как у пациентов с левожелудочковой 

систолической дисфункцией, так и у пациентов с диастолической 

дисфункцией и правожелудочковой сердечной недостаточностью. 

Однако, МНП  может быть повышен у больных с цианотическими 

пороками сердца и без проявлений сердечной недостаточности или 

дисфункции миокарда.  Уровень доказательности МНП, как показано, 

является предсказателем сердечных событий и помогает в диагностике 

сердечной недостаточности в отделениях неотложной помощи, когда 

причина одышки неясна, но его роль в амбулаторной диагностике и 

последующем ведении сердечной недостаточности у пациентов с ВПС 

пока изучается. Последовательные измерения МНП у пациентов с риском 

развития сердечной недостаточности, например, у больных с 

единственным желудочком, могут быть полезными перед планируемыми 

вмешательствами. 
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Множество последних терапевтических стратегий по лечению 

сердечной недостаточности направлены на блокирование активации  

нейрогормональной системы. Роль такого лечения ( ингибиторы АПФ, 

АРА и В-блокаторы) в предотвращении и лечении сердечной 

недостаточности еще изучена лишь у малой группы пациентов с ВПС. 

Одно сообщение по использованию ИАПФ у взрослых  после операции 

Mustard показало незначительные изменения МРТ показателей  правого 

желудочка и фракции выброса или нагрузочной способности (max V O2, 

длительность нагрузки, ответ артериального давления) в группе в целом, 

хотя было улучшение у некоторых пациентов, поэтому авторы 

рекомендуют многоцентровое проспективное исследование. 

Терапия пациентов с приобретенными сердечными заболеваниями 

и сердечной недостаточностью сейчас включает препараты, 

направленные на ренин-ангиотензин-альдестероновую систему и 

симпатическую нервную систему.  Хотя  существуют многоцентровые 

рандомизированные контролированные клинические исследования 

препаратов и других терапевтических вмешательств у пациентов с 

сердечной недостаточностью и приобретенными болезнями сердца, ни 

одно из исследований не включает пациентов с ВПС. Таким образом, 

нужно с осторожностью использовать результаты  данных исследований 

у больных с ВПС.  

Блокада альдостерона спиронолактоном использовалась у 

небольшого количества пациентов после операции Fontan, в результате 

отмечалось улучшение состояния пациентов с синдромом потери белка.  

Несколько клинических исследований указывают влияние антагонистов 

рецепторов ангиотензина на исходы у  взрослых пациентов с ВПС. Роли 

центральной и периферической нервной системы у пациентов с ВПС 

уделяется большое внимание, но требуется дальнейшее изучение. 

Например, у пациентов с оперированной тетрадой Фалло реконструкция 

выносящего тракта правого желудочка могла затронуть автономную 
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нервную систему, которая также могла повлиять на гемодинамику, 

изменить ЧСС, респираторную физиологию и снизить систолическое 

давление  и остаточный сердечный выброс. Необходимо исследование 

различных препаратов и других вмешательств для лечения или 

предотвращения сердечной недостаточности у пациентов с 

оперированной тетрадой Фалло, у пациентов с единственным 

желудочком и после операций Fontan. 

Все чаще используются искусственные водители ритма сердца для 

лечения сердечной недостаточности. Потребность данного лечения часто 

связана с ухудшением гемодинамики. Известно, что неправильная 

последовательность активации (от правого желудочка) может вызвать 

снижение желудочковой функции. 

Внутрижелудочковая или межжелудочковая диссинхрония  может 

усилить хроническую сердечную недостаточность. Сердечная 

ресинхронизация – принятый метод улучшения желудочковой функции в 

условиях нормальной морфологии (2 желудочка) и сейчас предложена 

для лечения сердечной недостаточности у пациентов с морфологически 

правым желудочком, выполняющим функции левого желудочка. В 

настоящее время нет доказательств в возможности использования этого 

метода у пациентов с единственным желудочком. Текущие критерии для 

использования сердечной ресинхронизации у пациентов с нормальной (2 

желудочка) морфологией и сердечной недостаточностью включают 

постоянные симптомы сердечной недостаточности, несмотря на  

проводимую терапию, увеличение комплекса QRS более 120 

миллисекунд с блокадой левой ножки и с синусовым ритмом. 

1.14. Рекомендации по трансплантации сердца и комплекса 

сердце/легкие 

Класс I 

1. Пациенты с ВПС и сердечной недостаточностью, которым может быть 

необходима трансплантация сердца, должны быть  обследованы трижды, в 
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специализированных центрах опытным медицинским и хирургическим 

персоналом, экспертами по ВПС и экспертами по трансплантации сердца. 

(Уровень доказательности С)  

2. Пациенты с ВПС сердечной или дыхательной недостаточностью, 

которым требуется пересадка легких или комплекса легкие/сердце, должны 

быть  обследованы трижды, в специализированных центрах опытным 

медицинским и хирургическим персоналом, экспертами по ВПС и экспертами по 

трансплантации легких или комплекса сердце/легкие. (Уровень доказательности 

С)  

У взрослых пациентов с ВПС послеоперационная желудочковая 

недостаточность может возникать рано после операции, но чаще 

развивается позднее, часто во взрослом состоянии. Поздняя системная 

желудочковая недостаточность может быть связана со многими 

врожденными заболеваниями. 

Предтрансплантационное обследование включает 

мультидисциплинарный подход с оценкой сердечно-легочных, почечных, 

неврологических, печеночных, инфекционных, социально-экономических 

и психологических аспектов. В дополнение к изучению анамнеза 

заболевания, физическому обследованию используются исследования, 

включающие ЭКГ, ЭХОКГ, рентген грудной клетки и холтеровское 

мониторирование. Катетеризация сердца требуется для оценки легочно-

сосудистого сопротивления и транспульмонарного градиента. 

Дополнительно к катетеризации часто проводятся МРТ и КТ ангиография 

для определения анатомии у пациентов с комплексными ВПС.  

Многие пациенты с длительно существующей сердечной 

недостаточностью могут иметь увеличенное легочно-сосудистое 

сопротивление. Следовательно, в донорском сердце может развиться 

правосторонняя сердечная недостаточность при резком помещении 

сердца в условия высокого легочно-сосудистого сопротивления. 

Фармакологическая модуляция легочной гемодинамики с помощью 

легочных вазодилататоров во время катетеризации сердца помогает 
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предсказывать результат после трансплантации. В большинстве центров 

определено, что при индексе легочно-сосудистого сопротивления 6 и 

более или транспульмонарном градиенте более 15 мм рт. ст. без ответа на 

терапию вазодилататорами (кислород, окись азота, добутамин) 

противопоказана пересадка сердца.  

Противопоказания к трансплантации сердца следующие: 

• Активная инфекция 

• Положительная проба на вирус иммунодефицита человека или 

гепатит С 

• Тяжелые метаболические заболевания 

• Множественные другие врожденные пороки 

• Мультиорганная недостаточность 

• Злокачественные опухоли 

• Когнитивные или поведенческие расстройства, невозможность 

получения согласия 

 

Трансплантация сердца/легких является обычно спасением для 

пациентов с  некорригируемым или ранее оперированным ВПС 

связанными с тяжелыми легочно-сосудистыми обструктивными 

заболеваниями, такими как единственный желудочек с высокой легочной 

гипертензией или дисфункция левого желудочка. Когда  имеется простой 

дефект, такой как дефект межпредсердной перегородки, дефект 

межжелудочковой перегородки, открытый артериальный проток, порок 

часто может быть корригирован одновременно трансплантацией легкого. 

При наличии более сложных пороков показана трансплантация комплекса 

сердце/легкие.  

Предыдущие торакотомии не являются абсолютным 

противопоказанием к трансплантации, но в присутствии хронического 

цианоза  сосудистые коллатерали могут приводить к фатальным 
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геморрагическим осложнениям. При отсутствии повторных 

злокачественных заболеваний в течение 5 лет возможно проведение 

трансплантации. Ожирение является относительным противопоказанием 

для трансплантации. 

Сроки жизни после трансплантации сердца увеличиваются в 

последние годы, сейчас период «половины выживающих» (время, за 

которое 50% пациентов с трансплантацией остаются в живых) для 

популяции детей и взрослых составляет 10 лет, и 13 лет для тех, кто 

выживает в первый год после операции. 

Успехи в выборе развитии техники, в ведении пациентов, 

подвергшихся трансплантации выражаются в увеличении выживаемости 

пациентов. Выживаемость после трансплантации легких у детей, как 

сообщает международное общество трансплантации сердца и легких, 

составляет приблизительно 75% в первый год и 60% в течение 2-х лет. 

Наиболее частая причина смертности в первый месяц и до 1 года после 

пересадки ― инфекционные осложнения. В первые 3 года после 

пересадки легких ведущей причиной смерти является облитерирующий 

бронхиолит . В остальные периоды жизни основные причины – 

хронические заболевания и инфекции. Исходы трансплантации 

сердце/легкие такие же, как и при пересадке легких.  

Предсказуемая выживаемость в течение 10 лет после пересадки 

составляет 20%. Результаты трансплантации легких и сердца/легких при 

легочной гипертензии и ВПС сопоставимы с теми, что наблюдаются у 

детей с повышенным риском ранней смертности, связанной с 

периоперационными осложнениями и сравнимы с трансплантацией при 

обструктивных легочных заболеваниях или фиброкистозе. Исходы 

трансплантации легких и сердечной операционной коррекции сравнимы с 

результатами трансплантации сердца/легкие в сочетании с леченной 

легочной гипертензией и ВПС. В Таблице 9 представлены нарушения 

ритма у взрослых с ВПС 
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Таблица 9. Нарушения ритма у взрослых с ВПС 
Нарушения ритма ВПС 
Тахикардии   
WPW-синдром Аномалия Эбштейна 
Внутрипредсердная 
реентеритахикардия 
(трепетание предсердий) 

Врожденная корригированная 
транспозиция 
Пациенты после операций Mustard, 
Senning, Fontan 
Тетрада Фалло 
другие 

Фибрилляция предсердий Пороки митрально клапана 
Аортальный стеноз 
Тетрада Фалло 
Единственный желудочек 

Желудочковая тахикардия Тетрада Фалло 
Аортальный стеноз 
другие 

Брадикардии  
Дисфункция синусового узла Пациенты после операций Mustard,  

Senning, Fontan 
Венозный синус при дефекте 
межпредсердной перегородки 
Синдром гетеротаксии  

Спонтанная AV блокада Дефект атриовентрикулярной 
перегородки (АВК) 
Врожденная корригированная 
транспозиция 
Единственный желудочек (некоторые 
формы) 

Хирургически индуцированная 
AV блокада 

Закрытый дефект межжелудочковой 
перегородки (при различных ВПС) 
Субаортальный стеноз 
Имплантированный AV клапан 

2. ДЕФЕКТ  МЕЖПРЕДСЕРДНОЙ  ПЕРЕГОРОДКИ  (ДМПП) 

2.1. Определение 

ДМПП является одним из самых частых врожденных пороков 

сердца у взрослых и представляет собой постоянное сообщение между 

предсердиями. Существует несколько разных типов ДМПП: вторичный 

ДМПП в области овальной ямки (fossa ovalis)  (75% случаев); первичный 

ДМПП (от 15% до 20%), располагающийся ниже места соединения 
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стенок четырех камер сердца; дефект венозного синуса (от 5% до 10%), 

расположенный вверху (у устья верхней полой вены) или внизу (над 

устьем нижней полой вены) и редко встречающийся дефект венечного 

синуса (менее 1%), который приводит к сбросу крови через отверстие 

венечного синуса [238].  

2.1.1. Сопутствующие пороки 

Как форма дефекта атриовентрикулярной перегородки, первичный 

ДМПП практически всегда сопровождается расщеплением передней 

створки митрального клапана. Изолированный субаортальный стеноз 

может развиться в послеоперационном периоде. Дефекты венозного 

синуса часто сопровождаются частичным аномальным дренажом  правых 

легочных вен, что также может наблюдаться у небольшого количества 

пациентов с вторичным ДМПП. Пролапс митрального клапана часто 

наблюдается у пациентов с ДМПП. Клапанный стеноз легочного ствола 

часто упоминается в связи с ДМПП, но в некоторых случаях наблюдается 

легкий правожелудочковый оттоковый градиент, который вызывается 

увеличением кровотока, но не  структурной аномалией клапана [240-241].  

Дефект венечного синуса (дефект крыши коронарного синуса, что 

анатомически не является ДМПП)  может сопровождаться частичным или 

полным аномальным легочным венозным соединением и/или дренажом 

добавочной левой верхней полой вены в венечный синус.  

2.2. Клиническое течение 

2.2.1. Неоперированный дефект межпредсердной перегородки 

Следствием сброса крови слева направо через ДМПП является  

правожелудочковая перегрузка объемом и избыточный легочный 

кровоток. Вследствие большого легочного кровотока и 

правожелудочковой сердечной недостаточности значительные 

предсердные сбросы крови приводят к симптомам, включающим частые 

легочные инфекции, утомляемость, непереносимость физической 

нагрузки и сердцебиение. Предсердные аритмии: трепетание предсердий, 
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фибрилляция предсердий, синдром слабости синусового узла являются 

результатом длительной перегрузки правых отделов объемом. Легочная 

артериальная гипертензия, связанная с кровотоком, сопутствует большим 

сбросам крови слева направо, вследствие чего у взрослых может 

развиться васкулярная обструктивная болезнь легких, но при ДМПП это 

происходит значительно реже, чем при пороках со сбросом крови слева 

направо при высоком давлении,  таких как дефект межжелудочковой 

перегородки или открытый артериальный проток. Парадоксальная 

эмболия, вызванная периферическими венозными или тазовыми 

венозными тромбозами, предсердными аритмиями, внутривенными 

инфузиями неотфильтрованных растворов или постоянным венозными 

катетерами, является фактором риска при всех дефектах независимо от 

размера [242, 244]. 

Одышка и сердцебиение [245, 246] являются наиболее частыми 

ранними симптомами заболевания у взрослых. Другими проявлениями 

ДМПП у взрослых, которым этот диагноз не был еще поставлен, 

являются кардиомегалия, выявленная в ходе рутинного 

рентгенологического обследования органов грудной клетки, выраженный 

(внятный) шум у беременных, впервые возникший пароксизм трепетания 

или фибрилляции предсердий, или пароксизмальной эмболии. Пациенты 

с небольшими дефектами (менее 10 мм) могут оставаться 

бессимптомными в течение четвертого и пятого десятилетий жизни [236-

246], однако, симптомы могут появляться с возрастом даже при 

небольших дефектах в результате увеличения сброса крови, 

обусловленным уменьшением эластичности левого желудочка, в свою 

очередь вызванного ишемической болезнью сердца, приобретенным 

пороком сердца или артериальной гипертензией.  

2.3. Рекомендации при оценке состояния неоперированных 

пациентов 

Класс I 
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1. Диагноз ДМПП должен быть поставлен при помощи визуализирующих 

методов,  которые демонстрируют сброс крови через дефект, признаки 

перегрузки объемом правого желудочка (ПЖ) и связанные с ними аномалии 

(Уровень доказательности: С). 

2. Пациенты с неясной перегрузкой объемом ПЖ должны быть направлены 

в центр лечения врожденных пороков сердца для взрослых с целью проведения 

дальнейших диагностических исследований и выявления ДМПП или частичного 

аномального дренажа легочных вен (Уровень доказательности: С). 

Класс IIa 

1. Максимальный нагрузочный тест может быть полезным для 

документирования способности симптомных пациентов переносить физическую 

нагрузку при наличии расхождений с клиническими результатами или для 

документирования изменений насыщения кислородом у пациентов с различной 

степени выраженности легочной гипертензией (Уровень доказательности: С). 

2. Катетеризация  сердца может быть полезной для выявления 

сопутствующей ишемической болезни  сердца у пациентов с возрастными или 

другими факторами риска (Уровень доказательности: В). 

Класс III 

1. Диагностическая катетеризация сердца не показана  молодым 

пациентам с неосложненным ДМПП, у которых результаты 

визуализирующих исследований были адекватны (Уровень 

доказательности: B). 

2. Максимальный нагрузочный тест не рекомендован при ДМПП с 

высокой легочной гипертензией (Уровень доказательности: B). 

Диагностическое обследование пациента с подозрением на  ДМПП  

направлено на определение размера и расположения ДМПП, функциональной 

оценки сброса правого и левого желудочков и легочного кровообращения, а 

также любых связанных с ними повреждений.  

2.3.1. Клинический осмотр 

            Клинические данные включают систолический шум во втором и 

третьем межреберьях слева от грудины, фиксированное второго тона 

сердца. При больших дефектах наблюдается диастолический шум на 

трехстворчатом клапане.  

2.3.2. Электрокардиография 
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На ЭКГ часто имеет место отклонение электрической оси сердца 

вправо, увеличение правого предсердия, неполная блокада правой ножки 

пучка Гиса (вторичный ДМПП), отклонение электрической оси сердца 

влево (первичный ДМПП) или аномальная ось зубца P (дефект венозного 

синуса, расположенный сверху). Полная блокада сердца может 

наблюдаться при наследственном ДМПП [247]. Отклонение 

электрической оси сердца влево и вверх с замедлением проводимости по 

ПЖ, наблюдаемая при первичном ДМПП, является результатом 

анатомического расположения пучков и ее не нужно смешивать с 

двухпучковой блокадой.  

2.3.3. Рентгенография 

На рентгенографии органов грудной клетки может выявляться 

увеличение ПЖ или правого предсердия (ПП), выбухание дуги легочной 

артерии и усиление легочного артериального  рисунка. 

2.3.4. Эхокардиография  

Трансторакальная эхокардиография (Эхо-КГ) является основным 

диагностическим визуализирующим исследованием при ДМПП. 

Исследование должно включать двухмерное изображение 

межпредсердной перегородки из парастернального, апикального и 

субкостального доступов с цветовой доплеровской визуализацией сброса. 

Парастернальные доступы при глубоком вдохе и высокие правые 

парастернальные доступы могут быть особенно полезными для 

визуализации ДМПП у взрослых. Вся межпредсердная перегородка от 

устья верхней полой вены до устья нижней полой вены должна быть 

осмотрена с целью определения дефектов венозного синуса (sinus 

venosus) или определения протяженности больших вторичных дефектов в 

этих зонах. Чреспищеводная Эхо-КГ может быть необходима для 

идентификации соединения всех легочных вен у пациентов с ДМПП. При 

трансторакальных изображениях низкого качества у взрослых может 

потребоваться чреспищеводная Эхо-КГ для адекватного изображения 
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межпредсердной перегородки [248–251], так как она показывает точную 

локализацию и размер ДМПП, также как и измерение размеров краев 

перегородки, каждый из которых важен для принятия решения.  

Большое отверстие венечного синуса с признаками предсердного 

сброса может указывать на дефект крыши венечного синуса (например: 

синосептальные дефекты). Таким образом, вся крыша венечного синуса 

должна быть визуализирована при подозрении на этот дефект. Если 

венечный синосептальный дефект связан с повреждениями, 

вызывающими сброс справа налево, отверстие венечного синуса может 

быть не увеличено и дефект можно не распознать до тех пор, пока не 

будет выполнена операция, когда этот сброс может произойти. При 

легочной гипертензии низкую скорость сброса через венечный 

синосептальный дефект может быть сложно отличить от другого 

низкоскоростного потока внутри предсердий.  

Увеличение правого предсердия и правого желудочка с 

диастолическим сглаживанием и парадоксальным движением  

межжелудочковой перегородки свидетельствуют о перегрузке объемом 

ПЖ и значительном сбросе крови слева направо. Систолическое давление 

в ПЖ может быть измерено с помощью пиковой скорости 

трикуспидальной регургитации крови. С помощью двухмерной Эхо-КГ 

необходимо дать оценку сопутствующим аномалиям, таким как пролапс 

митрального клапана, расщепление створки митрального клапана, 

аномальный дренаж легочных вен, легочный стеноз. А их 

функциональная значимость должна быть определена цветовым и 

спектральным допплеровским исследованием.  

Контрастная Эхо-КГ с внутривенным введением взболтанного 

физиологического раствора применяется для подтверждения наличия 

предсердного сброса справа налево, если видео и цветовое доплеровское 

исследование неубедительны [252]. Вместе с тем, наличие контраста в 

правом предсердии может помочь в выявлении сброса слева направо. 
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Если сброс слева направо и перегрузка объемом ПЖ были установлены, 

но не объяснены, пациента следует направить в специализированный 

центр лечения врожденных болезней сердца у взрослых для дальнейших 

исследований.  

2.3.5. МРТ 

МРТ является дополнительным неинвазивным способом 

визуализации, если результаты Эхо-КГ неубедительны. Возможна прямая 

визуализация дефекта и легочных вен, могут быть измерены объем и 

функция ПЖ, также можно выполнить оценку объема шунта [257-258]. 

МРТ, в основном, выполняется для исключения ИБС у пациентов в 

возрасте или у тех пациентов, у которых эта болезнь является 

наследственной, у которых планируется хирургическое вмешательство, а 

также для оценки PVR  и реактивности у пациентов с выраженной 

легочной артериальной гипертензией. Также может потребоваться 

катетеризация для определения размера ДМПП, легочного венозного 

возврата и  связанных с ними поражений клапанов, если неинвазивные 

методы оказались малоинформативными. В ряде случаев катетеризация 

сегодня выполняется совместно с закрытием дефекта окклюдером.  

2.3.6. Нагрузочный тест 

Нагрузочный тест может быть полезным для определения 

способности пациента переносить физическую нагрузку при расхождении 

симптомов с клиническими результатами и для документирования 

изменений насыщения кислородом у пациентов с легочной артериальной 

гипертензией. Однако, максимальный нагрузочный тест не рекомендован 

при ДМПП с легочной артериальной гипертензией.  

2.4. Дефекты и ошибки в диагностике 

Постепенное развитие симптомов и тонкости данных физикального 

исследования при разных формах ДМПП часто приводят к поздней 

постановке диагноза, вследствие чего увеличивается риск развития 

легочной артериальной гипертензии, аритмии, парадоксальной эмболии. 
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Ложноположительный диагноз ДМПП бывает либо при явном перерыве 

ЭХО-сигнала на двухмерной Эхо-КГ или при неправильной 

интерпретации цветным допплером  потоков крови из  полых вен как 

сброса крови. Использование контрастной Эхо-КГ или чрезпищеводной 

Эхо-КГ помогает избежать ложноположительных интерпретаций. 

Пациенты с частичным аномальным дренажом легочных вен без ДМПП 

будут иметь перегрузку объемом ПЖ, что может быть ложно 

интерпретировано как ДМПП, однако, не скажется на тактике 

дальнейшего лечения. 

Ложноотрицательные диагнозы достаточно часты у взрослых 

пациентов при трансторакальных изображениях плохого качества, 

особенно у пациентов с дефектом венозного синуса. Из-за своего 

высокого расположения верхний sinus venosus дефект чаще всего 

пропускают при транcторакальной Эхо-КГ [248]. Пациентам, у которых 

по результатам транcторакальной Эхо-КГ не удалось объяснить 

перегрузку объемом ПЖ, необходимо выполнять чреспищеводную Эхо-

КГ или другое визуализирующее исследование для полной оценки 

предсердной перегородки и легочных вен и для выявления дефектов 

крыши венечного синуса.  

2.5. Общие принципы ведения пациентов 

2.5.1. Рекомендации по медикаментозной терапии 

Класс I  

1. Кардиоверсия после соответствующей антикоагулянтной терапии 

рекомендована для восстановления синусового ритма, если есть фибрилляция 

предсердий (Уровень доказательности: А). 

2. Контроль за ритмом и антикоагулянтная терапия рекомендованы, если 

синусовый ритм невозможно поддерживать медикаментозно или 

интервенционными средствами (Уровень доказательности: А). 

Пациенты с небольшими шунтами или нормальным размером ПЖ 

обычно не имеют симптомов и не требуют медикаментозной терапии. 

Рутинное обследование пациента с небольшим ДМПП без признаков 
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увеличения ПЖ или легочной артериальной гипертензии должно 

включать оценку симптомов, особенно аритмий, и возможных приступов 

парадоксальной эмболии. Повторная Эхо-КГ должна выполняться 

каждые 2-3 года для оценки размера ПЖ, его функции и давления в 

легочной артерии. Уменьшение эластичности левого желудочка, 

связанное с артериальной гипертензией, ИБС или приобретенным 

пороком сердца увеличивают величину сброса слева направо через 

существующий ДМПП.  

Необходимо лечить наджелудочковые аритмии для восстановления 

и поддержания синусового ритма, если это возможно [259]. В случае 

фибрилляции предсердий рекомендована как антиаритмическая, так и 

антикоагулянтная терапия.  

При достаточно больших ДМПП, способных вызвать легочную 

гипертензию, необходимо выполнять закрытие в том случае, если есть 

признаки легочной сосудистой реактивности и чистый сброс слева 

направо. Медикаментозная терапия легочной гипертензии показана 

только тем пациентам, у которых наблюдается необратимая легочная 

гипертензия, и поэтому закрытие ДМПП им не показано (см. раздел 9 для 

более детального обсуждения лечения легочной гипертензии).  

2.5.2. Показания к интервенционному и хирургическому лечению 

Класс I 

1. Чрескожное или хирургическое закрытиие ДМПП показано при 

увеличении ПЖ и правого предсердия  при наличии симптомов или без 

симптомов (Уровень доказательности: В). 

2. Лечение дефекта венозного синуса, венечного синуса или первичной 

ДМПП должно проводиться предпочтительно хирургическим, а не чрескожным 

ушиванием (Уровень доказательности: В). 

Класс IIa 

1. Хирургическое закрытие вторичного ДМПП обосновано, если 

рассматривается сопутствующая хирургическая реконструкция/протезирование 
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трехстворчатого клапана, или если анатомия дефекта исключает чрескожный 

способ  (Уровень доказательности:  С). 

2. Чрескожное или хирургическое закрытие ДМПП обосновано при 

наличии: 

а) Парадоксальной эмболии (Уровень доказательности: С). 

b) Подтвержденной orthodeoxia-platypnea (Уровень доказательности: В). 

Класс IIb 

1. Чрескожное или хирургическое закрытие дефекта может 

рассматриваться при наличии сброса крови слева направо, при давлении в 

легочной артерии менее 2/3 системного уровня, ОЛС менее 2/3 системного 

сосудистого сопротивления или при реагировании либо на легочную 

вазодилатационную терапию или тестовую окклюзию дефекта (пациентов 

необходимо лечить совместно со специалистами, имеющими опыт лечения 

синдрома легочной гиперензии) (Уровень доказательности: С). 

2. Сопутствующая операция по Maze может рассматриваться для 

взрослых пациентов с ДМПП с пароксизмальной и хронической 

наджелудочковой тахиаритмией (Уровень доказательности: С). 

Класс III 

1. Пациентам с тяжелой необратимой легочной гипертензией без 

признаков сброса слева направо не должно выполняться закрытие ДМПП 

(Уровень доказательности: В).  

Хирургическое закрытие ДМПП является «золотым стандартом» 

лечения с прекрасными отдаленными результатами. Хирург, не имеющий 

опыта лечения врожденных пороков сердца, должен соблюдать 

осторожность при планировании закрытия вторичного ДМПП, т.к. 

неожиданная интраоперационная находка первичного ДМПП или 

частичного аномального дренажа легочных вен может вызвать 

сложности.   

Основная операция включает закрытие дефекта перикардом или 

прямое ушивание. Пластика трехстворчатого клапана может выполняться 

при выраженной его недостаточности. Должен быть восстановлен 

нормальный дренаж легочных вен. Сопутствующая операция по Maze 

может выполняться при пароксизмальной/хронической 
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фибрилляции/трепетании предсердий. Может использоваться правая 

торакотомия или стернотомия, небольшие разрезы выполнимы при обоих 

подходах.  

Ранняя смертность составляет примерно 1% при отсутствии 

легочной артериальной гипертензии  или других серьезных 

сопутствующих заболеваний. Отдаленные результаты превосходные. 

Дооперационные симптомы уменьшаются или ослабевают. Частота 

фибрилляции/трепетания предсердий снижается, если выполняются 

сопутствующие антиаритмические операции (например по Maze). 

Однако, наджелудочковые нарушения ритма могут возникнуть вновь 

после хирургического лечения.  

Необходимость повторного хирургического вмешательства по 

поводу рецидива  ДМПП возникает редко. Стеноз верхней полой вены 

или легочной вены может произойти после закрытия дефекта венозного 

синуса с пеермещением аномально дренирующихся легочных вен в левое 

предсердие.  

2.5.3. Показания к закрытию дефекта межпредсердной перегородки 

ДМПП диаметром менее 5 мм и без признаков перегрузки объемом 

ПЖ не влияют на продолжительность жизни человека и, поэтому, 

никакого закрытия не требуется, если только не наблюдается 

парадоксальная эмболия. При более крупных дефектах с признаками 

перегрузки объемом ПЖ по данным Эхо-КГ симптомы развиваются на 

третьей декаде жизни пациента, и закрытие показано для профилактики 

отдаленных осложнений, таких как наджелудочковые аритмии, снижение 

толерантности к физической нагрузке, гемодинамически выраженная 

недостаточность трехстворчатого клапана, сброс справа налево и эмболия 

во время беременности, застойная сердечная недостаточность или 

заболевание сосудов легких, которые могут развиться примерно у 5%-

10% пациентов (в основном женщин). 

2.5.4. Катетерное вмешательство 
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Развитие технологий чрескожного чрескатетерного закрытия дает 

альтернативный метод закрытия неосложненных вторичных ДМПП с 

подходящей морфологией [260-262]. В настоящее время большинство 

вторичных ДМПП могут быть закрыты с помощью чрескожного 

катетерного метода. Если эта процедура технически невыполнима или не 

подходит пациенту, то рекомендуется выполнение хирургического 

закрытия.  

Дефект венозного синуса, венечного синуса и первичные дефекты 

не подлежат транскатетерному закрытию. ДМПП с большой аневризмой 

перегородки или мультифенестрированной предсердной перегородкой 

требует тщательной оценки и консультации кардиохирурга перед 

выполнением транскатетерного закрытия.  

2.5.5. Ключевые вопросы оценки и наблюдения 

Ключевые вопросы оценки и наблюдения взрослых с ДМПП 

представлены в таблице 10.  

Таблица 10.   
Ключевые вопросы оценки и наблюдения взрослых с ДМПП 
До вмешательства После вмешательства 
Симптомы 

• Одышка 
• Утомляемость 
• Непереносимость физической  

нагрузки 
• Сердцебиение 
• Обморок 

Величина шунта 
• Перегрузка объемом на Эхо-

КГ 
• Полнокровие легочных 

сосудов на рентгенограмме 
грудной клетки 

Размер дефекта, расположение, края 
перегородки 

• Вторичный 
• Первичный 
• Венозный синус 

После хирургических вмешательств 
• Перикардиальный 

выпот/сужение 
• Резидуальный шунт (сброс) 
• Систолическая и 

диастолическая дисфункция 
правого желудочка 

• Давление в легочной артерии 
• Митральная недостаточность 
• Стеноз легочной вены или 

полой вены (дефекты 
венозного синуса) 

• Аритмия 
• Недостаточность 

трехстворчатого клапана 
 
После катетерного вмешательства 

• Смещение окклюдера 
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• Венечный синус 
Сопутствующие повреждения 

• Расщепление митрального 
клапана 

• Клапанный стеноз легочной 
артерии 

• Аномальные легочные вены 
• Пролапс митрального клапана 
• Персистирующая левая 

верхняя полая вена 
• ИБС 

Легочное давление 
• Эхо-КГ измерение для 

выявления недостаточности 
трехстворчатого клапана 

• Систолическое растяжение 
перегородки 

Аритмия 
• Наджелудочковая аритмия 
• Трепетание предсердий 
• Пароксизмальная 

наджелудочковая  тахикардия 
• Синдром слабости синусового 

узла 
• Блокады сердца 

Парадоксальный эмбол, избегать: 
• Венозного стаза 
• Нефильтрованных в/в 

инфузий 
• Постоянных катетеров 

• Эрозирование окклюдером 
предсердной стенки или 
аорты 

• Смещение окклюдера на 
соседние структуры и 
атрио-вентрикулярные 
клапаны 

• Венечный синус 
• Верхняя полая вена 
• Легочные вены 
• Аорта 
• Тромбоз окклюдера 
• Эндокардит в первые 6 

месяцев или с резидуальным 
дефектом 

• Резидуальный шунт (сброс) 

2.6. Рекомендации по наблюдению после оперативного лечения 

Класс I 

1. Ранние послеоперационные симптомы, такие как повышение 

температуры, утомляемость, рвота, боль в груди или абдоминальная боль могут 

означать посткардиотомный синдром с тампонадой, который требует 

немедленной эхокардиографической оценки (Уровень доказательности: С).  

2. Ежегодный клинический осмотр рекомендован пациентам после 

операции, если ДМПП был закрыт, а следующие состояния остались или 

появились:      

А. Легочная артериальная гипертензия (Уровень доказательности: С). 
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Б. Наджелудочковая аритмия (Уровень доказательности: С). 

В. Правожелудочковая или левожелудочковая дисфункция (Уровень 

доказательности: С). 

Г. Сопутствующие пороки или другие заболевания сердца (Уровень 

доказательности: С). 

3. Оценка возможной миграции окклюдера, развития эрозии или других 

осложнений рекомендованы пациентам через 3 -12 месяцев после операции и 

периодически далее (Уровень доказательности: С). 

4. Разрушение окклюдера, которое может проявляться болью в груди или 

синкопальным состоянием, требует немедленного обследования  (Уровень 

доказательности: С). 

Наблюдение пациентов после транскатетерного закрытия ДМПП 

требует клинической оценки симптомов аритмии, боли в груди или 

приступов эмболии, а также Эхо-КГ наблюдения за положением 

окклюдера, резидуальным сбросом (шунтом), осложнениями, такими как 

тромбоз или перикардиальный выпот. Обычно Эхо-КГ выполняют через 

24 часа, 1 месяц, 6 месяцев и 1 год с последующими обследованиями на 

регулярной основе.  

Перикардиальный выпот и тампонада сердца могут возникнуть 

через несколько недель после хирургического восстановления ДМПП и 

их необходимо оценить клинически и Эхо-КГ до выписки и после 

выписки пациента во время ранних послеоперационных визитов к врачу. 

Пациенты и их врачи первичного звена должны быть 

проинструктированы о том, что необходимо сообщать о температуре или 

необычных симптомах (грудной или абдоминальной боли, рвоте, 

непривычной утомляемости) в первые недели после операции, так как эти 

симптомы могут представлять ранние признаки сердечной тампонады. 

Измерение легочного давления, функции ПЖ и резидуального 

предсердного сброса должно быть выполнено  в ходе послеоперационной 

Эхо-КГ. Клиническое обследование и ЭКГ по поводу рецидивирующей 

или вновь появившейся аритмии является важной частью 
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послеоперационного обследования. Периодические отдаленные 

клинические наблюдения необходимы пациентам в послеоперационном 

периоде, если их ДМПП восстанавливали в зрелом возрасте, если до 

операции была легочная артериальная гипертензия, наджелудочковая 

аритмия дооперационная или послеоперационная, или если имеются 

сопутствующие клапанные или другие заболевания сердца. У пациентов, 

которым хирургическое восстановление ДМПП было выполнено в 

детском возрасте, обычно нет поздних осложнений.  

2.6.1. Профилактика эндокардита  

Эндокардита не бывает у пациентов с изолированными ДМПП. 

Обычно эндокардит связан с сопутствующими клапанными пороками, 

такими как расщепление створки митрального клапана [94]. Поэтому 

профилактика эндокардита не показана при изолированных ДМПП или 

после хирургического вмешательства, за исключением первых 6 месяцев 

после закрытия дефекта (см.  раздел 1.6 для получения дополнительной 

информации).  

2.6.2. Беременность и роды 

Класс III 

1. Беременность у пациентов с ДМПП и тяжелой легочной артериальной 

гипертензией  (синдром Эйзенменгера) не рекомендована из-за высокой 

материнской и внутриутробной смертности (Уровень доказательности: А). 

Беременность пациентами с ДМПП обычно переносится хорошо, 

без каких-либо выраженных морбидных состояний матери и плода и 

материнской смертности. Однако, сброс слева направо может 

увеличиться с увеличением сердечного выброса во время беременности, 

что уравновешивается снижением периферического сопротивления. 

Женщины с большими сбросами и легочной артериальной 

гипертензией могут иметь аритмии, желудочковую дисфункцию и 

прогрессирование легочной артериальной гипертензии. Беременность у 

пациенток с ДМПП и тяжелой легочной артериальной гипертензией 
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(синдром Эйзенменгера) противопоказана из-за высокой материнской  и 

внутриутробной смертности.    

Парадоксальная эмболия  случайно может встретиться как при 

малых, так  и больших ДМПП  [134-265].  

Частота наследования вторичного ДМПП хорошо известна и у 

некоторых родственников генетический дефект локализован в 5 

хромосоме [266].  

Риск передачи врожденного порока сердца со спорадическим 

ДМПП по наследству составляет 8%-10% [133-269]. Генетические 

синдромы со скелетными аномалиями, связанными с ДМПП,  включают 

разнообразные синдромы, из которых синдром Holt-Oram является самым 

известным [270-272]. Как вторичный, так и первичный ДМПП связаны с 

трисомией 21 хромосомы (синдром Дауна). Из-за  вероятности 

наследственного возникновения болезни, тщательный сбор семейного 

анамнеза должен быть проведен у пациентов  с ДМПП, и пациенты и их 

дети должны быть клинически обследованы на возможный дефект 

перегородки, нарушения проводимости и скелетные аномалии. 

2.6.3. Физические нагрузки 

Пациенты с небольшими ДМПП без легочной артериальной 

гипертензии нормально переносят физическую нагрузку и не нуждаются 

в каких-либо ограничениях. У пациентов с большими сбросами слева 

направо физическая активность часто ограничена из-за сниженной 

сердечно-легочной функции [273]. Симптоматические наджелудочковые 

и желудочковые аритмии также могут повлиять на  физическую 

активность и наложить ограничения на участие в состязательных видах 

спорта. Пациенты с выраженной легочной артериальной гипертензией 

(пиковое систолическое давление в легочной артерии менее 40 мм. рт. ст.) 

должны ограничить свою физическую активность. Они могут участвовать 

только в тех видах спорта, которые не требуют интенсивной физической 

нагрузки. Тяжелая легочная артериальная гипертензия со сбросом справа 
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налево обычно требует ограничения физической нагрузки. Следует 

исключить участие в атлетических видах спорта или активные 

физические усилия [274]. 

3. ДЕФЕКТ МЕЖЖЕЛУДОЧКОВОЙ ПЕРЕГОРОДКИ 

3.1. Определение 

Дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) является наиболее 

распространенным врожденным пороком сердца и присутствует у 

примерно 3,0-3,5 младенцев [275] на 1000 живорожденных детей. Из-за 

высокой частоты спонтанного закрытия небольших дефектов 

межжелудочковой перегородки частота этого заболевания снижается у 

детей и, особенно, у взрослых [276 – 277].  

Существует четыре анатомических типа дефектов 

межжелудочковой перегородки [278, 280] с многочисленными 

синонимами для каждого типа. С целью унификации системы Society for 

Thoracic Surgery’s Congenital Heart Surgery  Database Committee,  члены 

Европейской ассоциации кардиоторакальной хирургии разработали 

следующую классификацию 

Тип 1 – ДМЖП находится  в выходящем тракте ПЖ и составляет 

примерно 6% дефектов у неазиатского населения. У пациентов 

азиатского происхождения эта цифра достигает 30% [278]. Спонтанное 

закрытие дефекта случается редко.  

Тип 2 – перимембранозные ДМЖП. Перимембранозные ДМЖП 

являются наиболее частыми дефектами, 80% дефектов расположены в 

этой области. Этот дефект находится в мембранозной перегородке и 

прилежит к септальной створке трехстворчатого клапана, которая может 

сращиваться с дефектом, частично прикрывая дефект или образуя 

«аневризму» желудочковой перегородки. Эта структура ограничивает 

сброс крови слева направо и может привести к частичному или полному 

закрытию дефекта. С левожелудочковой стороны перегородки дефект 

прилежит к аортальному клапану.  
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Тип 3 -  приточный ДМЖП.  Этот ДМЖП находится в приточной 

части ПЖ и прилежит к трехстворчатому клапану [278-280]. Эти дефекты 

часто бывают у пациентов с синдромом Дауна.  

Тип 4 – мышечный ДМЖП. Этот ДМЖП обычно располагается в 

центре (середине мышцы), апикально или на границе перегородки и 

свободной стенки ПЖ. Эти дефекты могут быть множественными. Часто 

происходит спонтанное закрытие, однако эти дефекты составляют до 

20% всех ДМЖП. Частота возникновения таких дефектов значительно 

ниже у взрослых [276-278].  

3.1.1. Сопутствующие пороки 

Несмотря на то, что ДМЖП чаще всего бывают изолированными, 

этот дефект является компонентом комплекса аномалий, таких как 

тетрада Фалло, ТМА и других. ДМЖП также может сопутствовать  таким 

порокам, как субаортальный стеноз и коарктация аорты. 

Субартериальный ДМЖП может приводить к прогрессирующей 

недостаточности аортального клапана, обусловленной пролабированием  

аортальной створки (обычно правой коронарной) через дефект. 

3.2. Клиническое течение (неоперированный дефект) 

Маловероятно, что взрослому человеку с изолированным ДМЖП  

диагноз не был поставлен в детстве.  Возможные сценарии включают 

следующие моменты: 

1) Бессимптомный пациент с систолическим шумом, ранее 

считавшимся функциональным шумом, лихорадкой и вторичной 

бактериемией после инфекционного эндокардита. Новый диастолический 

шум при вторичной аортальной недостаточности, вызванной пролапсом 

аортального клапана. 

2) Появление цианоза и непереносимости физической нагрузки при 

прогрессировании заболевания легочных сосудов.  

3) Клинические признаки изолированного ДМЖП зависят во 

многом от размера дефекта и  общелегочно-сосудистого сопротивления 



100 
 
(ОЛС). При малых дефектах, составляющих менее 25% от диаметра 

кольца аорты, сброс крови происходит слева направо, нет перегрузки 

левого желудочка (ЛЖ), а также легочной гипертензии. Дефекты 

проявляются в виде систолического шума.  

Дефекты, составляющие  более 25%, но менее 75% от диаметра 

аорты, могут быть классифицированы, как средние по размеру с малым 

или средним сбросом слева направо, с легкой или умеренной 

перегрузкой ЛЖ и легочной гипертензией средней тяжести или без 

таковой. Пациенты могут оставаться бессимптомными или у них могут 

развиться симптомы сердечной недостаточности средней тяжести. 

Симптомы обычно ослабевают при медикаментозном лечении и со 

временем, так как размер ДМЖП уменьшается сам по себе или 

относительно увеличения размера тела.  

Таблица 12. 
 Ключевые моменты, которые должны отслеживаться у 

взрослых с ДМЖП 
Неоперированные или оперированные 
/ Катетерное закрытие 

Оперированные / Катетерное 
закрытие 

• Развитие аортальной 
недостаточности 

• Оценка сопутствующей ИБС 
• Развитие трикуспидальной 

регургитации 
• Оценка степени сброса крови слева 

направо 
• Желудочковая дисфункция 
• Измерение легочного давления 
• Развитие подлегочного стеноза, 

обычно в результате двухкамерного 
ПЖ  

• Развитие субаортального стеноза 
 

• Степень сброса при 
резидуальном ДМЖП 

• Развитие аритмии/блокады 
сердца 

• Тромбоэмболические 
осложнения (редко) 

 

Если дефект большой (более 75% от диаметра аорты), обычно 

присутствует сброс слева направо от умеренного до высокого, перегрузка 

объемом ЛЖ и легочная гипертензия. Большинство взрослых пациентов 
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с большими ДМЖП в детстве имеют сердечную недостаточность. Редко 

пациенты с большими ДМЖП не имеют большого сброса слева направо. 

При неоперированном ДМЖП развивается сброс справа налево, синдром 

Эйзенменгера в позднем детстве, или в подростковом возрасте, или в 

юности. Ключевые моменты наблюдения пациентов с ДМЖП 

представлены в таблице 12. Пациенты с малым ДМЖП, у которых 

развивается эндокардит, могут иметь легочную эмболию или абсцесс 

мозга. Спонтанное закрытие малого дефекта может произойти в любом 

возрасте, но чаще всего случается в детстве [277, 281, 282]. 

Послеоперационные проявления включают признаки и симптомы, 

связанные с инфекционным эндокардитом, аортальной 

недостаточностью, нарушениями проводимости, дисфункцией ЛЖ, 

легочной гипертензией, трикуспидальной регургитацией, 

рецидивирующим ДМЖП и желудочковыми аритмиями.  

3.3. Клинические прояления и оценка состояния неоперированного 

пациента 

3.3.1. Клиническое обследование  

Клинически ДМЖП характеризуется систолическим шумом, 

который обычно бывает максимальным  в пределах левой нижней 

стернальной границы. Когда давление ПЖ низкое, шум ДМЖП 

«дующий» и пансистолический. При постепенном увеличении давления в 

ПЖ шум становится более низким, короче и мягче. Шумы при малых 

мышечных ДМЖП бычно очень высокие и занимают начало систолы 

только потому, что мышечное сокращение закрывает дефект.  

3.3.2. Электрокардиограмма 

У пациентов с большими ДМЖП и выраженной легочной 

гипертензией ЭКГ покажет гипертрофию обоих желудочков или 

изолированную гипертрофию ПЖ. 

3.3.3. Рентгенография грудной клетки 



102 
 

У пациентов с малым ДМЖП  рентгенография грудной клетки 

будет нормальной. При наличии большого сброса слева направо имеются 

признаки увеличения левого предсердия, ЛЖ и усиление легочного 

рисунка. У пациентов с выраженной легочной гипертензией не будет 

увеличения ЛЖ, но будет выбухание дуги легочной артерии и 

ослабление легочного рисунка на периферии легкого.  

3.3.4. Эхо-КГ 

Допплеровская Эхо-КГ является основным инструментальным 

методом современной диагностики ДМЖП. Трансторакальная Эхо-КГ 

практически всегда имеет диагностическую ценность у детей, подростков 

и у большинства взрослых с хорошими эхокардиографическими окнами. 

Данные, которые нужно получить в ходе Эхо-КГ, включают количество 

дефектов, локализацию дефектов, размеры камер, функцию желудочков, 

наличие или отсутствие пролапса аортального клапана и/или 

регургитации, наличие или отсутствие стеноза легочной артерии, а также 

наличие или отсутствие трикуспидальной регургитации. Оценка 

систолического давления в ПЖ должна быть частью исследования. У 

взрослых с плохими эхокардиографическими окнами может 

потребоваться чреспищеводная Эхо-КГ. 

Допплеровская Эхо-КГ у оперированных пациентов должна быть 

сфокусирована на наличии или отсутствии и локализации резидуального 

сброса и оценке давления в легочной артерии с использованием скорости 

струи трикуспидальной или легочной регургитации. Пациентов также 

нужно проверить на наличие аортальной недостаточности, стеноза устья 

легочного ствола, также оценить функцию желудочков. 

3.3.5. МРТ/КТ 

Если есть квалифицированные специалисты в этой области,  МРТ и 

КТ могут быть полезными: 

• Для оценки анатомии магистральных сосудов, если есть 

сопутствующие пороки; 
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• Для подтверждения анатомии необычных ДМЖП, таких как 

входные или апикальные дефекты, которые недостаточно 

хорошо видны на Эхо-КГ.    

3.3.6.  Рекомендации по катетеризации сердца 

Класс I  

1. Катетеризация сердца для оценки операбельности взрослых с ДМЖП и 

легочной гипертензией должна выполняться в региональных центрах лечения 

взрослых с врожденными пороками сердца в сотрудничестве с экспертами  

(Уровень доказательности: С). 

Класс IIa 

1. Катетеризация сердца может быть полезной у взрослых с ДМЖП, у 

которых неинвазивные данные неясные и требуется дополнительная 

информация. Необходимо получить следующие данные: 

А. Определение размера шунта (Уровень доказательности: В). 

Б. Оценка легочного давления и сопротивления у пациентов с 

подозрением на легочную гипертензию. Обратимость легочной гипертензии 

должна быть проверена с помощью различных вазодилатирующих средств 

(Уровень доказательности: В). 

В. Оценка других повреждений, таких как аортальная недостаточность, 

двухкамерный правый желудочек (Уровень доказательности: С). 

Г. Определение наличия нескольких ДМЖП до операции (Уровень 

доказательности: С). 

Д. Выполнение коронарной артериографии показано пациентам с риском 

ИБС (Уровень доказательности: С). 

Е. Анатомия ДМЖП, особенно если рассматривается транскатетерное 

закрытие (Уровень доказательности: С). 

3.4. Диагностические проблемы и ошибки 

Проблемы и недостатки диагностики ДМЖП у взрослых: 

• Пациенты с малыми ДМЖП и пролапсом аортального клапана 

могут иметь прогрессирующую аортальную недостаточность. 

• Пациенты с нераспознанным стенозом ВОПЖ и сопутствующим 

ДМЖП могут иметь высокую скорость струи трикуспидальной 
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недостаточности и могут быть расценены, как имеющие 

легочную гипертензию.  

• Сброс крови через ДМЖП может быть принят за 

трикуспидальную недостаточность у пациентов с 

субтрикуспидальной локализацией ДМЖП . 

3.5. Общие принципы ведения пациентов       

3.5.1. Медикаментозная терапия 

Класс lIb 

1. Легочная вазодилатационная терапия может рассматриваться у 

взрослых с выской легочной гипертензией (см. Раздел 9) (Уровень 

доказательности: В). 

3.5.2. Показания к хирургическому закрытию ДМЖП 

Класс I 

1. Закрытие ДМЖП должно выполняться хирургами, имеющими опыт 

лечения врожденных пороков сердца (Уровень доказательности: С). 

2. Закрытие ДМЖП рекомендовано, если отношение легочного минутного 

объемного кровотока к системному равно 2,0 и если имеются клинические 

признаки перегрузки ЛЖ (Уровень доказательности: В).   

3. Закрытие ДМЖП показано, если в анамнезе есть инфекционный 

эндокардит (Уровень доказательности: С). 

Класс IIa 

1. Закрытие ДМЖП целесообразно, если сброс крови слева направо 

происходит при отношении легочного минутного объемного кровотока к 

системному более чем 1,5 и если системное легочное давление составляет менее 

2/3 от системного давления и ОЛС менее 2/3 системного сосудистого 

сопротивления (Уровень доказательности: В). 

2.  Закрытие ДМЖП целесообразно, если сброс крови слева направо 

происходит при отношении легочного минутного объемного кровотока к 

системному более чем 1,5 при наличии систолической или диастолической 

левожелудочковой недостаточности (Уровень доказательности: В). 

Класс III 

Закрытие ДМЖП не показано пациентам с тяжелой необратимой 

легочной гипертензией (Уровень доказательности: В). 
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Основная операция по поводу изолированного ДМЖП включает 

закрытие заплатой, обычно синтетическим материалом (например: 

дакрон, политетрафлуороэтилен [Gore-Tex]) или ушивание. Тщательный 

интраоперационный осмотр мышечной перегородки при помощи 

чреспищеводной Эхо-КГ показан для выявления сопутствующих ДМЖП, 

которые могут проявиться через сброс только после закрытия 

доминантного ДМЖП. Сопутствующий стеноз ВОПЖ необходимо 

устранять, при необходимости с пластикой ВОПЖ заплатой, аортальную 

недостаточность – протезированием аортального клапана (ПАК), 

субаортальный стеноз обычно устраняют путем резекции субаортальной 

мембраны.  

Ранняя смертность составляет примерно 1% при отсутствии 

увеличения ОЛС. Поздняя выживаемость высокая, если функция 

желудочка нормальная. Легочная гипертензия может уменьшиться, 

увеличиться или остаться неизменной. Может произойти фибрилляция 

предсердий, что более вероятно при наличии хронической перегрузки 

объемом, которая приводит к расширению левого предсердия. Полная 

блокада сердца может случиться рано или поздно после хирургического 

лечения. Желудочковые аритмии нечасты, и возникают, если 

хирургическое вмешательство было выполнено не в ранние периоды 

жизни. Необходимость повторных операций при резидуальном ДМЖП 

невелика. Поздние повторные операции иногда бывают необходимы при 

недостаточности трехстворчатого клапана  или аортальной 

недостаточности.  

3.5.3. Показания к интервенционному лечению 

Класс lIb 

1. Закрытие ДМЖП окклюдером может рассматриваться в тех случаях, 

когда ДМЖП находится на расстоянии от трехстворчатого и аортального 

клапанов и, если ДМЖП сопутствует значительное увеличение левого 

желудочка сердца или если есть легочная гипертензия. (Уровень 

доказательности: С). 
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Показаниями для катетерного закрытия ДМЖП являются 

остаточные дефекты после предшествующих попыток хирургического 

закрытия, ДМЖП с большим шунтом крови слева направо, травма, 

ятрогенные осложнения после хирургического протезирования 

аортального клапана. Показаниями к закрытию небольших ДМЖП у 

взрослых являются бактериальный эндокардит или гемодинамически 

значимое шунтирование слева направо (отношение Qp/Qs более чем 1,5 : 

1).  

Чрескожное закрытие ДМЖП представляет собой 

привлекательную альтернативу хирургическому лечению у пациентов с 

высокими факторами риска оперативного вмешательства, 

неоднократными предшествующими хирургическими вмешательствами, 

плохо доступными мышечными ДМЖП и ДМЖП типа «швейцарский 

сыр».  

Осложнения составляют 10,7% и чаще всего касаются нарушений 

ритма и проводимости,  а также эпизодов гипотензии и кровопотери 

[283], однако, осложнения имеют тесную связь с маленьким весом 

пациента (менее 10 кг), и поэтому взрослые составляют группу низкого 

риска при чрескожном закрытии мышечных ДМЖП. Осложнения после 

закрытия перимембранозных ДМЖП, в основном, касаются нарушений 

ритма и проводимости, а также возможности возникновения или 

усиления аортальной недостаточности или недостаточности 

трехстворчатого клапана, которые обычно проявляются в легкой или 

средней степени тяжести.  

Уровень доказательности успешных вмешательств высок. При 

закрытии мембранозного дефекта окклюдером в 92% случаев сброс 

крови прекращается уже через 15 минут после имплантации устройства. 

Через 12 месяцев после закрытия окклюдером мышечных дефектов в 

92% случаев сброс отсутствует. К сожалению, эти результаты не 

относятся к пациентам с постинфарктным ДМЖП. Эти пациенты имеют 
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тенденцию к увеличению ДМЖП из-за продолжающегося некроза 

миокарда.  

3.6. Ключевые вопросы, касающиеся наблюдения пациента 

3.6.1. Рекомендации по наблюдению пациентов после 

хирургических и эндоваскулярных вмешательств         

Класс I 

1. Взрослые с ДМЖП и остаточной сердечной недостаточностью, 

шунтами, легочной гипертензией, аортальной недостаточностью, обструкцией 

выносящего тракта ПЖ и ЛЖ должны, как минимум, ежегодно проходить 

обследование в региональных центрах лечения врожденных пороков сердца для 

взрослых (Уровень доказательности: С).  

2. Взрослые с малыми остаточными ДМЖП и без каких-либо других 

повреждений должны обследоваться каждые 3-5 лет в региональных центрах 

лечения врожденных пороков сердца для взрослых (Уровень доказательности: 

С).  

3. Взрослые после закрытия ДМЖП окклюдером должны проходить 

обследование каждые 1-2 года в зависимости от локализации ДМЖП и других 

факторов в центрах лечения врожденных пороков сердца для взрослых 

(Уровень доказательности: С).  

Взрослые без остаточного ДМЖП, без сопутствующих 

повреждений и с нормальным давлением в легочной артерии не 

нуждаются в продолжении наблюдения в региональных центрах лечения 

врожденных пороков сердца для взрослых  за исключением случаев 

направления на обследование кардиологом или врачом общей практики. 

Пациенты, у которых развивается бифасцикулярная блокада или 

транзиторная трифасцикулярная блокада после закрытия ДМЖП имеют 

риск развития полной блокады сердца. Такие пациенты нуждаются в 

ежегодном обследовании (сбор анамнеза и ЭКГ, периодическое 

амбулаторное обследование и/или нагрузочный тест). 

3.6.2. Беременность и роды 

Класс III 
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1. Беременность у пациентов с ДМЖП и тяжелой легочной гипертензией 

(комплекс Эйзенменгера) не рекомендована из-за чрезмерной материнской и 

внутриутробной смертности (Уровень доказательности: А). 

Женщины с малыми ДМЖП без легочной гипертензии и без 

сопутствующих пороков не имеют большого сердечно-сосудистого риска 

при беременности. (см. Раздел 9).  

Обычно беременность хорошо переносится. Однако, сброс крови 

слева направо может усилиться с увеличением сердечного выброса при 

беременности, это состояние уравновешивается снижением 

периферического сопротивления. Женщины с большими шунтами могут 

иметь аритмии, дисфункцию желудочков и прогрессирование легочной 

гипертензии.  

3.6.3. Физическая активность 

У пациентов с малыми ДМЖП без сопутствующих пороков, при 

нормальной  желудочковой функции нет никаких ограничений 

физической активности. Если есть заболевание сосудов легких, 

физическую активность обычно ограничивает сам пациент. Однако, 

пациенту следует дать совет избегать чрезмерных физических нагрузок и 

путешествий выше 5000 футов над уровнем моря. Длительные 

авиаперелеты должны выполняться с осторожностью, следует избегать 

обезвоживания. Специальные рекомендации должны быть даны 

специалистом относительно необходимости дополнительной 

кислородотерапии во время полета (см. Раздел 9).    

     Разделы 4-5  ответств  Юрлов ИА стр 752-756 

4. Дефект предсердно-желудочковой перегородки 

(атриовентрикулярный канал) 

4.1. Определение 

Термины: ДПЖП; открытый АВК, полная, неполная и промежуточная 

формы; дефект эндокардиальных подушечек. 
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Морфология порока: большой центральный дефект, располагающийся 

над АВ клапаном (смотри Секция 2, Дефект Межпредсердной 

Перегородки), или распространяющийся в различной степени в 

подклапанное пространство от чего зависит размер межжелудочкового 

сообщения, общее кольцо АВ клапана, расположенное над обоими 

желудочками. Створки клапана общие с расщеплением или без, делящим 

створки на правый и левый компоненты. АВ клапан может быть смещен в 

сторону большего желудочка при наличии гипоплазии другого.  Левый 

АВ клапан трехстворчатый, образован передней и задней мостовидными 

створками и муральной створкой. Заднемедиальная папиллярная мышца 

может иметь патологическую боковую ротацию. Чаще всего полная 

форма открытого АВК встречается у пациентов с синдромом Down 

(больше чем 75 %). Частичная форма открытого АВК  чаще встречается у 

пациентов без синдрома Down (больше чем 90 %). 

4.2. Сопутствующие пороки 

Открытый АВК встречается в сочетании с тетрадой Фалло и другими 

пороками конотрункуса, синдроме гетеротаксии. 

4.3. Клинические особенности и инструментальное обследование 

Большинство пациентов оперированы в детском возрасте. 

ВБВПС с некорригированным пороком может быть бессимптомным или 

может страдать от застойной сердечной недостаточности, снижением 

толерантности к физической нагрузке, ВЛГ и цианоза, ИЭ, или 

трепетания/фибрилляции предсердий. Пациенты с частичной формой 

АВК,  симптоматичны в детском возрасте при наличии выраженной, 

регургитации на левом АВ клапане. 

4.3.1. Клиническое обследование 

При клиническом обследовании у неоперированного пациента   

выявляются ДМПП, ДМЖП, регургитация на АВ клапане , обструкция 

ВТЛЖ , или ВЛГ с цианозом. У пациента с ВЛГ шум над  областью 

сердца может отсутствовать, выслушивается акцент второго сердечного 
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тона, выявляться акроцианоз/симптом "барабанных палочек и часовых 

стекол". 

В типичных случаях у оперированного пациента выявляется клиническая 

картина близкая к нормальной, за исключением систолического шума в 

области верхушки сердца, при наличии остаточной регургитации крови 

на митральном клапане или субаортальной обструкции. Субаортальная 

обструкция может быть связана с патологическим прикреплением АВ 

клапана  или быть следствием хирургических погрешностей. 

Кроме того, хирургическое вмешательство, может привести к развитию 

стеноза левого или правого АВ клапана.  

Цианоз может выявляться при синдроме Эйзенменгера или обструкции 

оттока  из ПЖ. 

4.3.2. Электрокардиограмма 

Типичная ЭКГ показывает отклонение электрической оси  влево, АВ 

блокаду первой степени. У ВБВПС могут развиться трепетание или 

фибрилляция предсердий. При выраженной регургитации АВ клапана  

отмечается расширение левого предсердия  и гипертрофия ЛЖ 

Гипертрофия ПЖ может преобладать при наличии ВЛГ или обструкции 

ВОПЖ… 

4.3.3. Рентгенография 

Определяется кардиомегалия, увеличены оба желудочка, размеры 

которой зависит от степени и направления регургитации клапанов 

(митральный, трикуспидальный клапаны), а так же степени сброса слава- 

направо. При выраженном сбросе тока крови определяется усиление 

легочного рисунка. У пациентов с выраженной легочной гипертензией 

выявляется выбухание дуги легочной артерии и симптом «обрезанных» 

дистальных легочных сосудов. 

4.3.4. Эхо-КГ. 

У пациентов с частичным и не оперированным открытым 

атриовентрикулярным каналом чрезпищеводное Эхо является первым 
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методом диагностики и необходимо для визуализации границ ДМПП, а 

так же ДМЖМ (если есть), морфологию и функцию клапанного аппарата, 

размеры желудочков, подаортальный стеноз (если есть). 

У пациентов с общим открытым атриовентрикулярным каналом 

необходимо диагностировать наличие и размеры перегородочного 

дефекта, морфологию и функцию клапанного аппарата.  

Необходимо определить давление на легочной артерии измерить 

трикуспидальную регургитацию и легочную одновременно с системным 

кровяным давлением.  

При наличии подаортальный стеноза необходимо проведение Доплер. 

У послеоперационных пациентов можно визуализировать дисфункцию 

митрального клапана, подаортальный стеноз, ДМЖП и выраженную 

артериальную гипертензию.  

4.3.5. МРТ. 

МРТ может быть полезно при оценки анатомии артериальных и венозных 

сосудов, при множественных патологиях. 3D- МРТ является 

диагностически значимой при оценки морфологии створок клапанного 

аппарата, а так же анатомии выводного тракта ПЖ и ЛЖ. 
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4.3.6. Рекомендации к катетеризации сердца   

Класс IIa 1.Катетеризация сердца показана для оценки степени ЛГ с 

проведением проб  на вазореактивность у ВБВПС с неоперированным и 

оперированным АВК. 

(Уровень B) 

При отсутствии  в диагнозе катетеризация сердца имеет показана ВБВПС 

при наличии сомнений в результатах неинвазивных методов 

обследования. 

Она необходима для оценки ЛГ,  определения анатомии коронарных 

артерий при планировании повторной операции и в случаях, когда 

неинвазивные методы обследования не дают полных сведений о 

гемодинамике. 

4.3.7. Тест на толерантность к физической нагрузке 

Тест проводится для объективной оценки функциональной способности 

пациента. Больным с ВЛГ не показан. 

4.4. Общие принципы ведения пациентов 

4.4.1. Медикаментозная терапия 

Большинство пациентов не нуждается в какой-либо регулярной 

медикаментозной терапии в отсутствии определенной проблемы. 

Ингибиторы АПФ и/или мочегонные средства могут быть 

назначены больным с недостаточностью АВ клапана  и симптомами 

хронической сердечной недостаточности. Легочные вазодилятаторы 

могут быть назначены пациентам с ЛГ и отсутствием 

значительного шунтирования крови слева направо в случаях, когда 

присутствует высокий риск хирургического вмешательства. Назначать 

эти препараты нужно с осторожность с тем чтобы не вызвать право-левый 

сброс крови. 

4.4.2. Рекомендации к хирургической коррекции 

Класс I 

1. Хирургическую коррекцию  АВК должны выполнять подготовленные 

специалисты  имеющие опыт лечения ВПС.  
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(Уровень C) 

2.Повторная коррекция рекомендуется у ВБВПС ранее оперированных по 

поводу АВК в следующих случаях: 

a. Регургитации на левом АВ клапане, требующий реконструкции или замены 

клапана для устранения недостаточности или стеноза, вызвавших симптомы 

недостаточности кровообращения, предсердные или желудочковые аритмии, 

прогрессивное увеличение размеров и дисфункцию ЛЖ. 

(Уровень B) 

b. Обструкции ВТЛЖ с средним значением градиента давления больше 50 мм 

рт.ст. при максимальном значении больше 70 мм рт.ст., или меньше чем 50 мм 

рт.ст. в сочетании с выраженной митральной или аортальной недостаточностью 

(Уровень B) 

c. Наличии остаточного ДМПП или ДМЖП со значительным сбросом крови 

слева направо (Смотри Секцию 2, Дефект Межпредсердной Перегородки и 

Секцию 3, Дефект Межжелудочковый Перегородки). (Уровень B) 

Первичная операция у ВБВПС редко рекомендуется при полной форме 

открытого АВК из-за наличия легочно-обструктивной сосудистой 

болезни. 

Диагноз открытого АВК неполной или промежуточной формы может 

быть не идентифицирован до взрослого возраста. Первичная коррекция 

вообще рекомендуется при отсутствии признаков ЛГ. 

Полный АВК обычно корригируется в течение грудного возраста для 

предотвращения быстрого развития легочно-сосудистой болезни. 

Частичный АВК, также известный как неполная форма открытого АВК, 

также обычно корригируется в раннем детстве. Выбор времени 

вмешательства промежуточной формы открытого АВК зависит от 

размера ДМЖП и объема шунтирования крови. Радикальная коррекция 

включает пластику перегородочного дефекта, наложение швов на 

расщепленную створку левого АВ клапана и другая реконструкция 

зависит от морфологии створок и решения хирурга. Суживание легочной 

артерии при полной форме открытого АВК выполняется редко при 

сложных пороках. 
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Реоперация включает реконструкцию клапана или его замену при 

наличии регургитации или стеноза левого АВ клапана. Для устранения 

обструкции ВТЛЖ производится путем резекции фиброзного  

стеноза/мембраны, модифицированной операции Konno, или операции 

Konno-Rastan. 

Остаточные ДМПП или ДМЖП закрываются наложением швов или 

пластикой при помощи заплаты. Для устранения пароксизмальной или 

хронической формы фибрилляции/трепетания предсердий выполняется 

операция Лабиринт. 

Ведение ВБВПС должно быть организована в  центрах третьего уровня 

специализированных по ВПС или в детских больницах при наличии 

опытным терапевтического и хирургического персонала. 

4.5. Ключевые вопросы обследования и наблюдения в отдаленные 

сроки 

4.5.1. Ключевые послеоперационные проблемы 

К поздним осложнениям относятся: 

регургитация и/или стеноз  АВ клапана ,  

обструкция ВТЛЖ с или без недостаточности АК, и развитие полной 

поперечной блокады сердца. Остаточная регургитация или стеноз АВ 

клапана, требующие повторной операции встречаться  приблизительно у 

5 % 10 % пациентов. Обструкция ВТЛЖ у 5 % пациентов. 

Возникновение предсердных аритмий в отдаленные сроки после 

коррекции связано с требующими определения гемодинамическими 

растройствами. Наличие грубого систолического шума над сердцем 

может быть связано с субаортальной обструкцией. Также, может 

встречаться прогрессирующая  регургитация левого АВ клапана. Наличие 

диастолического шума в области верхушки сердца и отсутствие 

признаков объемной перегрузки левого сердца может указывать на стеноз 

левого АВ клапана, особенно, при наличии признаков ЛГ. 

4.5.2. Обследование и наблюдение за  оперированным пациентом 
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Все больные должны периодически обследоваться у врача - кардиолога, 

имеющего опыт работы с 

ВБВПС. Обычно это происходит раз в год с допущение отклонений в 

зависимости от наличия или отсутствия, выраженностью остаточных 

расстройств. 

Специалисты, имеющие опыт обследования пациентов со сложными 

пороками сердца должны выполнять 2-мерную и  Doppler 

эхокардиографию с последовательной оценкой функции АВ клапана  и 

состояния ВТЛЖ. Периодически, при наличии расстройств сердечного 

ритма, амбулаторно, должно проводиться суточное мониторирование 

ЭКГ. 

Полезным может оказаться периодическое кардиопульмональное 

тестирование. Другие 

виды обследования назначаются в  ответ на развитие клинических 

проблем. 

4.5.3. Электрофизиологическое исследование. Вопросы 

электростимуляции при АВК 

При АВК АВ узел и пучок Гиса смещены книзу вдоль кольца АВ 

клапана.182. такая локализация создает условия к повреждению 

проводящей системы сердца в ходе коррекции порока.169. 

Функциональные свойства этих смещенных составляющих проводящей 

системы сердца бывают субоптимальными с рождения (вплоть до 

врожденной полной поперечной блокады сердца), и могут ухудшаться с 

возрастом. 

По этим причинам, необходимо регулярно проверять статус АВ 

проведения путем регистрации ЭКГ и периодического Holter 

мониторирования у ВБВПС после радикальной или паллиативной 

коррекции АВК. 

4.5.4. Рекомендации по профилактике эндокардита 

Класс IIa 
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1. Антибактериальная профилактика перед санацией зубов, включающую 

обработку десен,  периапикальной область зубов или перфорации  слизистой 

оболочки полости рта 

обоснована у больных с ВПС с самым высоким риском развития ИЭ и имеет  

следующие показания: 

a. Наличие протеза клапана сердца или протезного материала 

имплантированного при реконструкции клапана. (Уровень доказательности B) 

b. Перенесенный ранее ИЭ (Уровень доказательности  B) 

c. Неоперированный или после паллиативного вмешательства, включая 

системно легочный анастомоз и имплантацию кондуита, ВПС сопровождаемый 

цианозом.(Уровень доказательности B) 

d. Радикально корригированный ВПС с имплантацией протезных материалов, 

хирургическим или эндоваскулярным путем в течение первых 6 месяцев после 

вмешательства. 

(Уровень доказательности B) 

e. Оперированный ВПС с остаточными дефектами в области плохо 

эндотелизируемых синтетической заплаты или устройства. (Уровень 

доказательности B) 

2. Не лишено смысла рассмотреть антибактериальную профилактику ИЭ у 

пациентов самого высокого риска перед влагалищными родами после 

отхождения околоплодных вод. В эту группу входят пациенты с: 

a. Наличием протеза клапана сердца или протезного материала, 

имплантированного при реконструкции клапана. (Уровень доказательности : C) 

b. Не оперированный или после паллиативного вмешательства, включая 

системно легочный анастомоз и имплантацию кондуита, ВПС сопровождаемый 

цианозом.(Уровень доказательности C) 

Класс III 

1. Профилактика ИЭ не рекомендуется при проведении процедур, не связанных с 

санацией зубов, таких как эзофагогастродуоденоскопия или колоноскопия при 

отсутствии активной инфекции. (Уровень доказательности C) 

4.6. Беременность 

4.6.1. Генетические аспекты 
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Трисомия 21, или синдром Down, обычно сочетается c АВК. Риск 

передачи трисомии 21 и других генетических дефектов потомству у таких 

пациентов составляет 50%.  

4.6.2. Рекомендации по ведению беременности 

Класс I 

1. Планирование беременности у всех женщин с АВК должно сопровождаться 

обследованием для получения реальной  картины состояния сердечно-

сосудистой системы и определения степени влияния на течение беременности 

остаточных явлений врожденного порока сердца.(Уровень доказательности C) 

2. Вопросы, связанные с риском беременности  и меры его профилактики 

должны обсуждаться специалистами, оказывающими медицинскую помощь и 

женщинами с Down синдромом. (Уровень доказательности C) 

Беременность обычно хорошо вынашивают женщины, успешно 

перенесшие хирургическое вмешательство и не страдающие остаточными 

дефектами и пациентки с некорригированным пороком в хорошем 

функциональном состоянии. 

Беременность представляет чрезвычайный риск  для женщин с 

выраженной ЛГ. 

4.7. Физическая нагрузка 

Большинство пациентов оперированных по поводу АВК с не 

осложненным послеоперационным периодом не испытывают никаких 

ограничений в повседневной деятельности. У большинства измеренная 

толерантность к  физической нагрузке находится на субнормальном 

уровне, но это не сказывается на качестве и образе жизни. Пациентам с 

серьезными клиническими проблемами 

 (выраженная недостаточность АВ клапана, хронические аритмии, или 

выраженная обструкция ВТЛЖ), в большинстве случаев рекомендуется  

ограничение физической нагрузки. Рекомендации по возможности 

занятия спортом носят индивидуальный характер. 

5. Открытый артериальный проток 

5.1. Определение и сочетанные пороки 
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ОАП - открытое сообщение между аортой и легочной артерией. Порок 

может быть изолированным или сочетаться со всеми известными 

формами ВПС. Чаще всего он встречается вместе с  ДМЖП или ДМПП. 

5.2. Клинические проявления и течение 

У не оперированных пациентов над сердцем определяется шум и 

определяются явления связанные с большим сбросом крови слева 

направо, включая одышку и быструю утомляемость. При ОАП большого 

размера у больного может развиться комплекс Эйзенменгера с цианозом 

и симптомом "часовых стекол и барабанных палочек". 

Пациенты с ОАП относятся к группе повышенного риска по развитию 

эндартериита, обструктивной легочно-сосудистой болезни и незапной 

смерти. 

5.3. Рекомендации по обследованию неоперированного больного. 

Класс I 

1. Уточненный диагноз ОАП должен быть основан на данных методик 

визуализации демонстрирующих наличие сброса крови через аорто-легочное 

сообщение (с или без данных о существенной объемной перегрузке левого 

сердца). (Уровень доказательности C) 

Класс III 

1. Диагностическая катетеризация  сердца и АКГ не показаны в случая 

адекватной визуализации сбросо крови через ОАП при применении других 

методов обследования. (Уровень доказательности B) 

2. При ОАП с ЛГ не рекомендуется проведение максимальных тестов на 

физическую нагрузку. (Уровень доказательности B) 

У пациента с подозрением на ОАП диагностика должна быть направлена 

на определение наличия и размера аорто-легочного сообщения, 

функциональные изменения левых предсердия и желудочка, легочной 

циркуляции, и присутствия какого-либо сопутствующего порока. 

5.3.1. Клиническое обследование 

При ОАП среднего или большого размера слева в подключичной области 

аускультативно определяется  непрерывный систоло-диастолический 
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шум «машинного» типа,  и повышение пульсации на лучевой артерии. 

При ЛГ как правило можно услышать только систолический шум или 

акцент второго тона на легочной артерии. Расширение пульсового 

давления определяется при ОАП большого размера и большом объеме 

сброса кроваи слева направо. Снижение диастолического давления в этом 

случае необходимо дифференцировать с таковым при недостаточности 

АК и гипертиреоидизме. У пациентов с большим ОАП и ЛГ, большим 

диагностическим значением обладает разница в насыщении крови 

кислородом в пробах взятых на верхних и нижних конечностях, которая 

возникает в связи с перекрестным или право-левым сбросом крова  на 

уровне протока в левую подключичную артерию и/или в нисходящую 

аорту, причем на соответствующих конечностях может развиться 

акроцианоз и симптом "барабанных палочек и часовых стекол". 

5.3.2. Электрокардиограмма 

При небольшом ОАП электрокардиограмма может быть не изменена или 

может выявляться относительное расширение левых отделов сердца 

вызванное сбросом крови слева направо. При ЛГ может присутствовать 

гипертрофия ПЖ. 

5.3.3. Рентгенография 

 Может быть выявлено/ или нет кардиомегалия и усиления легочного 

рисунка  (это зависит от размеров шунта слева - направо). Определяется 

выбухание проксимального сегмента  легочной артерии, что обозначает 

повышенное давление в  легочной артерии. Увеличение ЛП и ЛЖ 

приводят с сбросу слева- направо, обозначает наличие выраженного 

ОАП. Расширение  восходящей  аорты визуализируется. Необходимо 

точно определить/исключить наличие высокоплотных включений 

(кальциноз) в проекции протока – что является существенно важным для 

тактики хирургического вмешательства (могут быть осложнения в виде 

обрыва протока во время операции). 

5.3.4. Эхо-КГ 
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 Доплер ЭХО в парастернальной плоскости, по короткой оси хорошо 

визуализируется ОАП, так же можно измерить градиент давления на 

легочной артерии. Если диагностирование ОАП затруднено необходимо 

проведение катетеризации сердца или ангиографии. 

5.3.5. МРТ. 

  Диагностические методы такие как МРТ и КТ обычно не требуются для 

диагностики ОАП, лишь только если необходимо дополнительная 

информация об анатомии и морфологии сосудов. 

5.3.6. Катетеризация сердца 

При катетеризации сердца, важно оценить величину сброса его 

направленность, ОЛС, и реактивность сосудистого ложа. Ангиография  

позволяет определить размер и форму протока. В настоящее время 

практически любой ОАП у взрослых возмодно закрыть эндоваскулярно. 

5.4. Дифференциальная диагностика 

ОАП нужно дифференцировать от больших аортолегочных 

коллатеральных артерий, коронаро-легочных фистул, разрыва синуса 

Valsalva, и ДМЖП с аортальной недостаточностью, имеющими схожую 

клиническую картину. У У ВЗРОСЛЫХ ПАЦИЕНТОВ С ВПС часто 

происходит  кальцинация протока и эндоваскулярное закрытие в этих 

случаях является методом выбора. 

5.5. Стратегии ведения взрослых пациентов с ВПС с ОАП. 

Анатомия ОАП у У ВЗРОСЛЫХ ПАЦИЕНТОВ С ВПС предрасполагает к 

развитию кальциноза, развитию хрупкости ткани в области аортального 

перешейка и легочной артерии, которая делает хирургическое 

вмешательство, более опасным чем у ребенка. Потребность в 

хирургическом закрытии ОАП у У ВЗРОСЛЫХ ПАЦИЕНТОВ С ВПС 

возникает редко. При  изолированном ОАП обычно закрывают при 

помощи устройств. ОАП в сочетании с другими пороками может быть 

закрыт во время открытой операции. Однако, при необходимости 

хирургического лечения другой  патологии (например, аортокоронарное 
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шунтирование), предпочтительнее закрывать ОАП дооперационно, 

учитывая опасности и особенности патологии у взрослых с ВПС. 

Хирургическая коррекция выполняется доступом через левую 

торакотомию или стернотомию, с или без искусственного 

кровообращения. Наличие кальциноза протока  у взрослых с ВПС 

повышает риск операции. В зависимости от наличия или отсутствия 

кальциноза протока он перевязывается, разделяется с ушиванием или 

пластикой ствола легочной артерии и аорты. В большинстве случаев ОАП 

(больше чем 95 %)  закрывается хирургическим путем и ранняя 

летальность низка. реканализация протока встречается редко. 

Осложнения могут быть связаны с повреждением гортанного или 

диафрагмального нервов и/и внутригрудного лимфатического протока. 

5.5.1. Медикаментозная терапия 

Класс I 

1. Для пациентов с маленьким ОАП без признаков перегрузки левого сердца 

рекомендуемая периодичность наблюдения составляет каждые 3 - 5 лет. 

(Уровень доказательности C) 

Класс I 

2. Больным после закрытия ОАП при отсутствии остаточного сброса 

профилактика ИЭ не рекомендуется.(Уровень доказательности C) 

5.5.2. Рекомендации по закрытию открытого артериального протока 

Класс I 

1. Эндоваскулярное  или хирургическое закрытие ОАП   показано в следующих 

случаях: 

a. Расширение левых отделов сердца и/или признаках ЛГ при наличии сброса 

крови слева направо.(Уровень доказательности C) 

b. Ранее перенесенный эндокардит. (Уровень доказательности C) 

2. Для пациентов с кальцинированным ОАП перед проведением хирургического 

закрытия требуется консультация интервенционного кардиолога 

специализированного по взрослым пациентам с ВПС. (Уровень доказательности 

C) 
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3. Хирургическая коррекция порока должна выполняться специалистом, 

имеющим опыт в хирургии ВПС и рекомендуется в случаях когда: 

a. Размер ОАП слишком большой для закрытия устройством. (Уровень 

доказательности C) 

b. Анатомия протока  не позволяет закрыть ОАП устройством (например, 

аневризма или эндартериит) (Уровень доказательности B) 

Класс IIa 

1. Показано эндоваскулярное закрытие бессимптомного маленького ОАП.  

(Уровень доказательности C) 

2. Закрытие ОАП показано пациентам с ЛГ со сбросом крови слева направо. 

(Уровень доказательности C) 

Класс III 

1. Закрытие ОАП не показано пациентам с ЛГ и сбросом крови  справа налево. 

(Уровень доказательности C) 

5.5.3. Хирургическое лечение и интервенционные вмешательства 

В настоящее время, закрытие ОАП возможно двумя способами: 

эндоваскулярно (287-316) и хирургическим путем (285,286). 

Хирургическое закрытие ОАП во взрослом возрасте может 

сопровождаться определенными сложностями, связанными с 

кальцинозом протока, атеросклерозом, и формированием аневризмы, и с 

другими несвязанными характеризующимися смертельным риском 

состояниями типа коронарного атеросклероза или почечная болезнь, 

которые определяют риск развития послеоперационных осложнений. 

Взрослым пациентам с ВПС с ОАП предпочтительнее закрывать проток 

эндоваскулярным способом ввиду высокого процента эффективности и 

практически полного отсутствия осложнений.  317 .В случаях сочетания 

ОАП с другими ВПС требующими хирургической коррекции, проток 

может быть закрыт в течение основной операции, хотя чрескожное 

закрытие ОАП предоперационно снижает риски связанные с удлинением 

времени искусственного кровообращения и вероятностью травмы во 

время выдления ОАП. 

5.6. Ключевые вопросы обследования и последующего наблюдения. 
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У Взрослых пациетнов с ВПС  с большим ОАП, как правило, 

присутствует комплекс Эйзенменгера. Такие пациенты требуют частого 

наблюдения и контроля ухудшающегося состояния. Вопросы, связанные с 

комплексом  Эйзенменгером обсуждены в Секции 9. 

Пациенты, перенесшие хирургическое закрытие ОАП, выписываются с 

подтверждением отсутствия сброса на уровне протока по данным ЭХО-

КГ. Антибактериальную профилактику можно прекратить спустя 6 

месяцев после вмешательства.  

Повторные обследования после эндоваскулярного закрытия ОАП 

показаны  приблизительно каждые 5 лет из-за отсутствия достаточных 

данных об отдаленных результатах применения этого метода. 

6. Обструкция выводного тракта левого желудочка (клапанная, 

подклапанная, надклапанная, в сочетании с поражением восходящей 

аорты, коарктация). 

К синдромам обструкции выводного тракта левого желудочка относятся: 

подклапанный и надклапанный стеноз аорты, стеноз аорты и коарктация 

аорты. Обструкция может встречаться как на одном, так и на на 

нескольких уровнях, как без сопутствующих нарушений, так и в 

сочетании с дефектом перегородки сердца или конотрункальными 

нарушениями.   

6.1. Определение 

Двустворчатый аортальный клапан является одним из наиболее 

распространенных врожденных сердечно-сосудистых нарушений, 

которым по оценкам страдает от 1% до 2%  

населения. Распространенность стеноза аорты, как следствие этой 

патологии, точно не известна. В отличие от многих других  врожденных 

патологий сердца, двустворчатый аортальный клапан может 

сопровождаться развитием стеноза или недостаточности только в зрелом 

возрасте, а в группу риска возможного хирургического вмешательства 

относят людей от 60 до 80 лет. Мужчины в большей степени подвержены 
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стенозу аорты. Двустворчатый аортальный клапан может передаваться по 

наследству, поэтому следует изучать историю болезней всей 

семьи(275,319-320). Двустворчатый аортальный клапан возникает из-за 

деформации створок аортального клапана во время вальвулогенеза, 

обычно наблюдается сращение двух створок, образующих 1 меньшую и 1 

большую по размерам створку.  Варианты могут быть самые различные 

от практически трехстворчатого клапана аорты с различными по 

размерам створками до одностворчатого или диспластического клапана. 

Двустворчатый аортальный клапан может приводить как к аортальному 

стенозу, так и к недостаточности в зависимости от степени сращения 

комисур. У многих пациентов с двустворчатым аортальным клапаном 

гистология стенок аорты идентична с синдромом Марфана: изменения в 

гладкой мышце, внеклеточном матриксе, эластине и коллагене.  

В целом, тяжесть клапанного стеноза аорты у взрослых 

классифицируется как незначительная, умеренная или как выраженная в 

зависимости от площади отверстия клапана и градиента систолического 

давления, который измеряется при помощи Доплер-ЭХО-КГ. 

Согласно стандартам болезней клапанов сердца, разработанным в 2006 

году Американским колледжем кардиологии и Американской 

ассоциацией кардиологов степень тяжести стеноза аорты может быть 

незначительной (площадь отверстия клапана более 1,5см2, средний 

градиент менее 25 мм рт.ст. или скорость струи менее, чем 3м/с), 

умеренной ( площадь отверстия клапана от 1,0 до 1,5см2, средний 

градиент от 25 до 40 мм рт.ст., скорость струи от 3,0 до 4,0 м/с), 

выраженной (площадь отверстия клапана менее 1,0 см2, средний градиент 

более 40 мм рт.ст., скорость струи более 4,0 м/с). Не все специалисты 

придерживаются данной классификации, однако именно она служит 

ориентиром при обсуждении степени тяжести стеноза аорты. У людей 

моложе 30 лет степень тяжести стеноза аорты определяется на основе 
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значения среднего градиента, измеряемого допплеровской 

эхокардиографией. 

 6.2. Сопутствующие пороки 

Нарушениями, сопровождающими двустворчатый аортальный клапан, 

являются подклапанный стеноз аорты, парашютообразный митральный 

клапан, дефект межжелудочковой перегородки сердца, открытый 

артериальный проток (ОАП) и коартация аорты с различной степенью 

гипоплазии дуги. При двустворчатом аортальном клапане часто 

доминирует левосторонняя коронарная система. Коарктация аорты может 

сопровождаться также синдромом Тернера. Наличие множественных 

стенозов ВТЛЖ на различных уровнях (например, подклапанный стеноз 

аорты, двустворчатый аортальный клапан, аортальный стеноз, 

коарктация, парашютообразный митральный клапан) называется 

синдромом Шона. Пациенты, с детства имеющие обструкцию ВТЛЖ, 

протекают более тяжело, чем те, у которых расстройства гемодинамики 

возникли во взрослом возрасте. Двустворчатый аортальный клапан может 

сопровождаться прогрессирующей дилатацией корня аорты, развитием 

аневризмы аорты и даже ее разрывом или диссекцией; внутренние 

нарушения эластина стенок аорты могут привести к ее дилатации даже 

при нормальном функционировании аортального клапана.   

 6.3. Течение болезни  

У взрослых с двустворчатым аортальным клапаном при отсутствии 

инфекционного эндокардита формирование и прогрессирование стеноза 

аорты и аортальной регургитации обычно медленное. К утолщению 

створок, кальцинозу и  формированию стеноза (регургитации) приводит 

ассиметричный кровоток через клапан.  

Склеротичесике изменения клапана при экокардиографическом 

исследовании чаще диагносцируются во второй декаде жизни, кальциноз 

с 40 годам и старше. Многие пациенты старше 45 лет имеют 

значительный кальциноз и/или утольщение створок аортального клапана 
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который приводят к гемодинамическим осложнениям(327-329). Только 

одна треть пациентов не имеет существенных изменений гемодинамики к 

50 годам. Факторы риска, такие как гиперлипидемия, способствуют 

прогрессированию стеноза. Скорость прогрессирования стеноза  также 

выше в клапанах, ориентированных на переднезаднее закрытие, и в 

клапанах с большой нецентральной линией закрытия. У таких пациентов 

пик систолического градиента давления превышает 27 мм рт.ст. 

Сопутствующая аортальная регургитация также может способствовать 

прогрессированию стеноза клапана аорты.  

Постепенное прогрессирование аортальной регургитации при 

двустворчатом аортальном клапане может происходить ввиду нескольких 

причин например, провисание створки или фиброз, ретракция краев 

створки или дилатация корня аорты. Острая аортальная регургитация 

может появится вследствие инфекционного эндокардита с разрушением 

или перфорацией стенок или, реже, расслоение интимы аорты. Иногда 

патологически подвижный клапан аорты возникает в результате 

перфорации (обрыва) тонкой линии соединения. Аортальная диссекция 

быстро выявляется при АВБ, особенно если сопровождается аортальной 

коартацией. Риск аортальной коартации при двустворчатом аортальном 

клапане в 5- 9 выше, чем в целом у населения. 

6.4 Тактика обследования неоперированных пациентов 

Рекомендации и нормы, касающиеся стеноза аорты, двустворчатого 

аортального клапана и аортальной регургитации у взрослых описываются 

в стандартах болезней клапанов сердца в 2006 году.  

Класс  1 

1. Первичная визуализация и гемодинамические оценки стеноза аорты и 

заболеваний клапана аорты рекомендуются при использовании допплеровской 

эхокардиографии для определения наличия и степени тяжести стеноза аорты и 

аортальной регургитации; размеры, функционирование и массу левого 

желудочка сердца; параметры и анатомию восходящей аорты и сопутствующих 

заболеваний. (Уровень доказательности В). 
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2. Эхокардиография рекомендуется для повторного обследования пациентов, у 

которых произошли изменения признаков и симптомов болезни, а также 

обследование изменений в гемодинамике стеноза аорты в течение беременности 

(Уровень доказательности В).  

3.  При отсутствии симптомов болезни молодым людям рекомендуется проходить 

ежегодные обследования на стеноз аорты, если средний градиент при 

допплеровском исследовании больше 30 мм рт.ст. или пиковый градиент 

больше, чем 50 мм рт.ст., и каждые два года для пациентов, у которых 

показатели градиента ниже. (Уровень доказательности С). 

4. Катетеризация сердца рекомендуется в случае, когда неинвазивные методы не 

приводят к конкретным результатам или не соответствуют клиническим 

симптомам (Уровень доказательности С).    

5. Коронарная ангиография рекомендуется перед протезированием аортального 

клапана у взрослых для исключения ишемической болезни сердца (Уровень 

доказательности В). 

6. Коронарная ангиография рекомендуется перед операцией Росса, если 

неинвазивная диагностика коронарных артерий неполноценна (Уровень 

доказательности С). 

7. Ежегодное прохождение ЭКГ рекомендуется молодым людям до 30 лет, если 

показатель среднего градиента при допплеровском исследовании более 30 мм 

рт.ст. или пиковый градиент более 50 мм рт.ст. (Уровень доказательности С). 

8.  Обследование ЭКГ раз в два года рекомендуется молодым людям до 30 лет, если 

показатель среднего градиента при допплеровском исследовании менее 30 мм 

рт.ст. или пиковый градиент менее 50 мм рт.ст. (Уровень доказательности С). 

Класс IIa 

1. При отсутствии симптомов болезни молодым людям до 30 лет имеет смысл 

делать электрокардиограмму и измерять артериальное давление во время 

физических нагрузок для того, чтобы определить уровень допустимой 

физической нагрузки, (Уровень доказательности С). 

2. Электрокардиограмму во время физических нагрузок целесообразно проводить 

пациентам с показателем среднего градиента при допплеровском исследовании 

более 30 мм рт.ст. или пиковым градиентом более 50 мм рт.ст., если у них есть 

физические нагрузки или если клинические наблюдения отличаются от 

неинвазивных исследований (Уровень доказательности С).  
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3. Электрокардиограмму во время физических нагрузок целесообразно проводить 

при отсутствии симптомов болезни молодым людям с средним градиентов при 

допплеровском исследовании более 40 мм рт.ст. или пиковым градиентом более 

64 мм рт.ст. или если пациент занимается спортом, а также во время 

беременности (Уровень доказательности С). 

4. Стресс-эхокардиография с добутамином может быть полезной при оценке 

умеренного стеноза аорты в случае низкого уровня фракции выброса левого 

желудочка сердца и сокращении объемов сердца (Уровень доказательности С).  

5. МРТ / КТ (компьютерная томография) может быть полезна для составления 

более полной картины об анатомии грудной аорты (Уровень доказательности С). 

6. Стресс-эхокардиография может быть использована также для определения 

кровяного давления или для выявления симптомов, вызванных физическими 

нагрузками у взрослых с асимптомным стенозом аорты (Уровень 

доказательности В). 

Класс IIb 

1. Магнитно-резонансная ангиография (МР-ангиография) может использоваться 

для диагностики аортальной регургитации, когда данные, полученные другими 

исследованиями неоднозначны или ограничены (Уровень доказательности С). 

Класс III 

1. Стресс-эхокардиографию не следует использовать для пациентов с симптомным 

стенозом аорты или нарушении реполяризации при ЭКГ-исследовании или при 

систолических нарушениях, выявленных при эхокардиографии (Уровень 

доказательности С).  

6.4.1. Клиническое исследование 

Замедление кровотока и снижение его объема на уровне сонных артерий 

обычно наблюдается в сочетании с тяжелой формой стеноза аорты. При 

этом в яремной ямке или над верхней частью грудины справа может 

определяться систолическое дрожание. При пальпации выявляется 

повышенный и устойчивый верхушечный толчок.. Систолический шум 

появляется до четвертой декады, после которой кальциноз может 

ограничить мобильность створок клапана. Характерным при стенозе 

аорты является возрастающий/уменьшающийся систолический шум от 

правого верхнего края грудины и на сонных артериях.  
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У пациентов с умеренной или тяжелой степенью аортальной 

регургитации и увеличенным левым желудочком сердца верхушечный 

толчок гипердинамичен и смещается латерально. Ранний диастолический 

высокочастотный шум при регургитации аорты обычно громче вдоль 

левого края грудины в средней части последней. Если шум при 

аортальной регургитации громче вдоль правого края грудины, то это 

признак наличия дилатации корня аорты.  

6.4.2. Электрокардиограмма 

На ЭКГ может определяться повышение комплекса QRS, указывающее на 

гипертрофию левого желудочка сердца, особенности патологии левого 

предсердия и/или реполяризационные изменения СТТ. 

 

6.4.3. Стресс-эхокардиография 

Вполне оправдано выборочное применение стресс-эхокардиографии для 

определения давления в полостях сердца, изменения частоты сердечных 

сокращений, нарушений сердечного ритма и изменений интервала ST. 

Прогностическое значение депрессии интервала ST и инверсии Т-волны, 

вызванных физическими нагрузками,  зависят от возраста, поскольку 

депрессия интервала ST у взрослых со стенозом аорты в 80% случаев 

прогностического значения не имеет. С другой стороны, изменения 

интервала ST из-за физических нагрузок у молодых людей может быть 

поводом для медицинского вмешательства. Применение стресс-

эхокардиографии может быть полезно для оценки площади клапанов 

аорты, градиентов, фракции выброса и изменения объемов левого 

желудочка сердца. Изучение данных стресс-эхокардиографии с 

добутаминовой нагрузкой имеет огромное значение в случаях 

нетипичного для пациентов молодого возраста со стенозом аорты или 

аортальной регургитацией течения, характеризующегося низким 

градиентом давления и сниженной фракцией выброса левого желудочка 
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сердца, что проявляется у больных зрелого возраста с сопутствующей 

патологией миокарда или   системы коронарных артерий.  

6.4.4. Катетеризация сердца 

Диагностическая катетеризация используется избирательно в случаях, 

когда результаты клинических исследований и допплеровской 

эхокардиографии не поддаются однозначной трактовке или перед 

катетеризацией или хирургическим вмешательством. Во многих 

лабораториях она используется в основном для определения анатомии 

коронарных артерий у мужчин старше 35 лет или пациентов с факторами 

риска развития атеросклероза. 

6.5. Проблемы и трудности 

К проблемам и сложностям, касающимся двустворчатого аортального 

клапана относятся: 

• При аускультации, выявляющей шумы в виде «щелчков», может быть 

поставлен неправильный диагноз – пролапс митрального клапана 

(провисание митрального клапана). 

• При нагрузке «щелчок»  могжет не определяться и систолический шум 

будет принят за «доброкачественный». 

• Для определения  выраженности клапанного стеноза аорты во избежание 

переоценки его степени нельзя ориентироваться только на значение 

максимального систолического градиента. Необходимо также учитывать 

величину среднего градиента и площади клапана аорты, полученные при  

Доплер-эхокардиографии,. Площадь клапанов аорты должна быть 

индексирована к площади поверхности тела пациента и его 

конституционнымособенностям телосложения. 

• Прогрессирующая дилатация аорты может появится у пациентов с 

двустворчатым аортальным клапаном даже при отсутствии значимых 

стенозов и недостаточности клапана аорты. 

• При увеличенном размере левого желудочка сердца или нормальной 

толщине стенок происходит увеличение массы левого желудочка сердца. 



131 
 
Расчет массы левого желудочка необходим и должен варьироваться в 

зависимости от размеров тела.   

6.6. Общие принципы ведения пациентов с обструкцией выводного 

тракта левого желудочка и наличием сопутствующей кардиальной 

патологии.  

6.6.1. Медидикаментозное лечение 

Класс IIa 

1. У пациентов с аортальным стенозом целесообразно подвергать лечебному 

контролю артериальную гипертензию, наблюдая за величиной диастолического 

давления, чтобы избежать сокращения коронарной перфузии (Уровень 

доказательности С). 

2. Разумно назначать пациентам с двустворчатым аортальным клапаном и 

дилатацией корня аорты бета-блокаторы (Уровень доказательности С). 

3. Целесообразно использовать длительную сосудорасширяющую терапию для 

пациентов с двустворчатым аортальным клапаном и системной гипертензией, 

тщательно наблюдая за величиной диастлического давления, чтобы избежать 

сокращения коронарной перфузии (Уровень доказательности С). 

Класс  IIb 

1. Может быть полезно лечить пациентов с двустворчатым аортальным клапаном 

и факторами риска развития атеросклероза назначением статина для 

замедления дегенеративных изменений клапана аорты и предотвращения 

атеросклероза. (Уровень доказательности C). 

Класс III 

1. Сосудорасширяющая терапия не назначается на длительный срок для лечения 

аортальной регургитации в следующих случаях: 

a. Пациентам с асимптомным течением минимальной или умеренной аортальной 

регургитации и нормальной функцией левого желудочка сердца (Уровень 

доказательности В). 

b. Пациентам, являющимся кандидатами на протезирование аортального клапана 

с асимптомным течением систолической дисфункцией левого желудочка 

(Уровень доказательности В). 

c. Пациентам, являющимся кандидатами на протезирование аортального клапана 

с асимптомным течением либо систолической дисфункциеи левого желудочка, 
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либо  с минимальной или умеренной дистолической дисфункцией левого 

желудочка. (Уровень доказательности С). 

В настоящее время не существует общепринятой медикаментозой 

терапии, которая бы изменяла течение болезни или сдерживала 

прогрессирующую патологию двустворчатого аортального клапана (для 

получения дополнительной информации см. раздел 1.6, Рекомендации по 

инфекционному эндокардиту). Бета-блокаторы могут назначаться 

пациенту, чтобы задержать или предотвратить дилатацию корня аорты 

или прогрессирование болезни, но улучшения можно ожидать только у 

пациентов с синдромом Марфана или острой аортальной диссекцией. 

Продуманное  снижение постнагрузки у пациентов с гипертензией 

направленное на снижение систолического давления и парциального 

давления на стенки левого желудочка могут притормозить развитие 

дилатации и нарушения функции левого желудочка, однако при этом 

следует принимать меры против рисков, связанных с ухудшением 

диастолической коронарной перфузии. Однако вовсе не очевидно, что 

снижение постнагрузки ослабит аортальную регургитацию или сократит 

необходимость протезирования аортального клапана. При помощи 

комплексной молекулярной визуализации определяют остеогенную и 

протеолитическую активность на ранних стадиях поражения клапана 

аорты, заболевания предшествующие атеросклеротическим и кальнозным 

дегеративным стенозам аорты. Таким образом, статинами можно 

замедлить прогрессирование приобретенных и дегенеративных 

кальцинозных стенозов аорты. Возможно их применение в лечении на 

ранних стадиях развития болезней ДАК, прежде чем появится 

значительный кальциноз и стеноз аорты или аортальная регургитация.  

Несмотря на то, что клинические испытания не подтвердили 

преимущества терапии статинами в лечении болезней ДАК, 

представляется разумным использовать это средство для пациентов, 

имеющих факторы риска развития атеросклероза. 
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6.6.2 Эндоваскулярные (катетерные) и хирургические вмешательства       

Для лечения взрослых со стенозом аорты обычно используется 

протезирование аортального клапана или операция Росса. Однако для 

некоторых молодых людей эффективной может быть чрескожная 

баллонная вальвулопластика. Данная оперция должна выполняться в 

специализированных центрах. 

6.6.2.1. Рекомендации по применению эндоваскулярных методов 

лечения клапанного стеноза аорты у взрослых.  

Класс I 

1. Молодым людям и другим пациентам без значительного кальциноза стенок 

аорты и без аортальной регургитации аортальная баллонная вальвулотомия 

назначается в следующих случаях: 

a. Пациентам с симптомами стенокардии, страдающим обмороками, одышкой при 

физических нагрузках, и имеющих высокие значения градиента более 50 мм 

рт.ст. (Уровень доказательности С). 

b. Асимптомным молодым людям, у которых наблюдается нарушения интервала 

СТТ и Т-волны в левом предсердии при ЭКГ обследовании и значение градиента 

более 60 мм рт.ст. (Уровень доказательности C). 

Класс IIa 

1. Аортальная баллонная вальвулотомия показана при асимптомном течении 

стеноза аорты у молодых людей и значении градиента более 50 мм рт.ст., когда 

пациент хочет заниматься спортом или забеременеть (Уровень доказательности 

С). 

Класс IIb 

1. Аортальная баллонная вальвулотомия может рассматриваться как мост к 

хирургическому вмешательству в гемодиначески нестабильное состояние 

взрослых со стенозом аорты, взрослых с высоким риском протезирования 

аортального клапана, или если протезирование аортального клапана не может 

быть осуществлено в виду значительных сопутствующих заболеваний (Уровень 

доказательности С). 

Класс III 

1. Пожилым пациентам аортальная баллонная вальвулотомия не рекомендуется 

как альтернатива протезированию аортального клапана, хотя для некоторых 
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пациентов в более молодом возрасте может быть сделано исключение  и они 

могут быть направлены специализированный медицинский центр (Уровень 

доказательности В). 

2. При асимптомном течение болезни у молодых людей аортальная баллонная 

вальвулотомия не может быть назначена при наличии градиента менее 40 мм 

рт.ст. и без изменений при ЭКГ исследовании (Уровень доказательности В).  

 

В случае, если стеноз клапанов аорты представлен приобретенным  

сращением створок ДАК, особенно у молодых людей, существует 

вероятность успешной баллонной дилатации со снижением градиента и 

возникает вероятность отсутствия необходимости повторной операции. 

Прогрессирование кальциноза с одновременным увеличением 

чресклапанного градиента и увеличением  возраста пациента, ухудшает 

результаты этого вмешательства у взрослых людей, которые в большей 

степени протезирование аортального клапана. Показания к 

хирургическому вмешательства в этом случае становятся несколько 

другими. Следует учитывать, значение площади клапана, равной или 

меньшей 0,45 см2 
на м2 (без индексации,- 0,8 см2 

для людей среднего 

возраста при росте 1,7 м2), в случаях когда имеются симптомы в виде 

одышки, стенокардии, обмороков или ухудшения функций желудочка. 

Баллонная вальвулопластика назначается молодым пациентам, которым 

необходимо увеличить сердечный выброс, как, например, тем, кто 

планирует забеременеть или принимать участие в активных видах спорта. 

Если назначается баллонная вальвулопластика, пациентам стоит 

обратиться в специализированный медицинский центр.   

6.6.2.2 Рекомендации по применению протезирования/пластики 

Класс I 

1. Аортальная вальвулопластика, протезирование аортального клапана или 

операция Росса назначаются пациентам с тяжелыми формами стеноза аорты или 

тяжелой хронической аортальной регургитации, кроме того они подвергаются 
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аорто-коронарному шунтированию, операции на аорте или операции других 

клапанов сердца (Уровень доказательности С). 

2. Протезирование аортального клапана назначается пациентам с тяжелыми 

формами стеноза аорты и нарушениями функции левого желудочка сердца 

(фракция выброса левого желудочка менее 50%) (Уровень доказательности 

50%). 

3. Протезирование аортального клапана назначается молодым людям с тяжелыми 

формами аортальной регургитации, если: 

a. Пациент симптоматичен (Уровень доказательности С) 

b. Нарушение функции левого желудочка сердца носит постоянный характер 

(Уровень доказательностифракции выброса левого желудочка менее 50%), 

отмечается прогрессирование дилатации левого желудочка ( конечный 

диастолеский диаметр левого желудочка в 4 раза больше нормы) (Уровень 

доказательности С). 

4. Операция по лечению или реплантации восходящей аорты у пациентов с АВБ  

рекомендуется, когда восходящая аорта диаметром 5 см или больше или когда 

наблюдается прогрессирующая дилатация равная или больше 5 мм в год 

(Уровень доказательности В). 

Класс IIa 

1. Протезирование аортальных клапанов целесообразно назначать пациентам с 

асимптомным течением тяжелой формы аортальной регургитации и нормальной 

систолической функцией (фракция выброса более 50%), но при тяжелой 

дилатации левого желудочка (конечный диастолический диаметр больше 75 мм 

или конечный систолический объем более 55 мм) (Уровень доказательности В). 

2. Хирургическое восстановление или реимплантация клапанов аорты 

целесообразно назначать пациентам с умеренной степенью тяжести стеноза 

аорты, подвергающихся аорто-коронарному шунтированию или другим 

операциям на сердце или корень аорты) (Уровень доказательности В). 

Класс IIb 

1. Протезирование аортального клапана назначается асимптомным пациентам в 

следующих случаях: 

a. Тяжелая степень стеноза аорты и ненорамльная реакция на физические 

нагрузки (Уровень доказательности С) 

b. Очевидность быстрого прогрессирования стеноза аорты или аортальной 

регургитации (Уровень доказательности С) 
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c. Небольшая степень стеноза аорты с подтвержденным кальцинозом клапана, при 

необходимости аорто-коронарного шунтирования или других операций на сердце 

и аорты (Уровень доказательности С) 

d. Экстремально тяжелая степень стеноза аорты (площадь клапана аорты менее 0,6 

см и/или средний систолический градиент при исследовании Допплера более 60 

мм рт.ст.) (Уровень доказательности С) 

e. Умеренная степень стеноза аорты, при необходимости аорто-коронарного 

шунтирования или других операций на сердце (Уровень доказательности С) 

f. Тяжелая степень аортальной регургитации с быстро прогрессирующей 

дилатацией левого желудочка, когда степень дилатации левого желудочка 

превосходит конечный диастолические объемы в 70 см или конечный 

систолический объем в 50 с, со снижающейся толерантностью к физической 

нагрузоке или  ненормальная гемодинамическая реакция на физические 

нагрузки) (Уровень доказательности С). 

2. Хирургическое лечение может быть показано взрослым со стенозом аорты или 

аортальной регургитацией и сопутствующей дилатацией восходящей аорты 

(диаметр восходящей аорты более 4,5 см), (Уровень доказательности В). 

3.   Хирургическое вмешательство на ранних стадиях может быть назначено 

взрослым при следующих условиях: 

a. Стеноз аорты и прогрессирующий рост размеров восходящей аорты (Уровень 

доказательности В) 

b. Реплантация корня аорты с сохранением клапана при минимальной аортальной 

регургитации (Уровень доказательности С). 

Класс  III 

1. Протезирование аортальных клапанов не эффективно с позиций 

предотвращения внезапной смерти у взрослых с асимптомным течением стеноза 

аорты, у которых не обнаружены перечисленные в Классе  IIa / IIb показания 

(Уровень доказательности В). 

2. Протезирование аортальных клапанов не показано пациентам с асимптомным 

течением аортальной регургитации с нормальными размерами и функцией 

левого желудочка (Уровень доказательности В).      

 

У взрослых, протезирование аортальных клапанов или операция Росса 

являются основным вмешательствами при лечении болезней клапанов 
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аорты. Осложнения, связанные с синдром Шона и других обструкций 

служат основанием для направления пациента к хирургу, имеющему опыт 

лечения атеросклероза и ишемической болезни сердца. Операции по 

лечению врожденной патологии сердца должны быть представлены 

вмешательствами направленными на устранение обструкции выводного 

тракта левого желудочка (например, модифицированная операция Конна 

или операция Конна).  Наблюдение за такими пациентамидолжно 

осуществляться в высокоспециализированных медицинских центрах 

опытным медицинским персоналом и хирургами специализированными в 

области лечения атеросклероза и ишемической болезни сердца.  

    При болезни ДАК не существует единого мнения относительно 

конкретного размера диаметра восходящей аорты, который определял бы 

показания к реплантации, но некоторые специалисты считают, что 

вмешательство необходимо при ее размере больше или равном 5 см. 

Существенно определиться в выборе тактики лечения: что является в 

данном случае наиболее оптимальным – реплантация или изоляция корня 

аорты. Результаты протезирования аортального клапана при врожденном 

пороке сердца имеют  приемлемые результаты в среднесрочной 

перспективе. Результаты операции Росса, тем не менее, требуют 

дополнительной оценки, посколь после этого вмешательства возможно 

повторное формирование аневризмы и возврат недостаточности 

аортального клапана. 

6.7. Рекомендации по обследованию и наблюдениию пациентов в 

отдаленные сроки после операции. 

Класс I 

1. Постоянное наблюдение кардиолога в отдаленные сроки рекомендуется всем 

оперировнным или неоперированным пациентам с патологией клапана аорты 

(стеноз аорты и аортальная регургитация) ( см. раздел 6.4) (Уровень 

доказательности А). 

2. Исследование анатомии корня аорты рекомендуется всем пациентам с ДАК, 

независимо от выраженности патологии. Частота исследований зависит от 
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исходного диаметра аорты: если меньше 40 мм – то каждые 2 года; если больше 

40 мм – то ежегодно или даже чаще (Уровень доказательности В). 

3. Женщинам со стенозом аорты планирующим  беременность рекомендуется 

консультация с участием в консилиуме специалистов (кардиологов, акушер-

гинекологов, сердечно-сосудистых хирургов) (Уровень доказательности В). 

4. Направление пациента к врачу, специализирующемуся на эхокардиографии 

плода  назначается во время второго триместра беременности для выявления 

пороков сердца у плода (Уровень доказательности С). 

5. Женщины с ДАК и диаметром восходящей аорты более 4,5 см должны быть 

проинформированы о высоком риске осложнений беременности (Уровень 

доказательности С). 

6. Пациентам с умеренной и тяжелой степенью выраженности стеноза аорты не 

рекомендуется  увлекаться физическими нагрузками (Уровень доказательности 

В). 

7. Эхокардиографический скрининг для выявления ДАК рекомендован 

ближайшим родственникам пациентов с ДАК (Уровень доказательности В). 

ДАК может привести к прогрессированию  стеноза аорты, аортальной 

регургитации или дилатации аорты. Как оперирвоанные так и 

неоперированные должны ежегодно проходить обследование на  

выявление симптомов и признаков прогрессирования стеноза аорта или 

аортальной регургитации и аритмий. Это обследование включает ЭКГ - 

исследование в  покое и при физических нагрузках для выявления 

ишемических изменений или аритмии; эхокардиографию для контроля 

размеров/объемов и систолических и дистолических функций левого 

желудочка, функции клапана аорты, анатомии и размеров корня аорты; и 

Холтеровское маниторирование ЭКГ. Стеноз аорты и аортальная 

регургитация являются прогрессирующими заболеваниями для лечения 

которых в конечном счете может потребоваться хирургическое 

вмешательство. К осложнениям протезирования клапана относятся: 

эндокардит, тромбоз, перепротезная регургитация с или без гемолиза, 

стеноз (окклюзия), связанные с развитием паннуса. Пациенты, 

подвергшиеся операции Росса находятся в группе риска развития 
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аутотрансплантатной дилатации с прогрессирующей регургитацией, 

окклюзии и/или регургитации нео-легочного ствола,  а иногда и ишемии 

миокарда и/или инфаркта, связанного с окклюзией или перегибом 

проксимальных коронарных артерий. 

 Пациенты, перенесшие операцию Bentall (замена корня аорты с 

композитным протезом и  коронарной реимплантацией), также находятся 

в группе риска развития окклюзии проксимальных коронарных артерий.  

С врожденным стенозом аорты со значительным градиентом могжет быть 

связано развитие желудочковых аритмий в зрелом возрасте и 

возможность внезапной смерти. Пациенты должны проходить тщательное 

обследование с ЭКГ-исследованием, для выявления аритмии на ранних 

стадиях. 

6.7.1. Беременность и роды 

Большинство беременностей при  врожденных стенозах аорты протекают 

без сложнений, даже при выраженном стенозе аорты, случаи летального 

исхода остаются редкостью, несмотря на  повышенный риск. 

Рекомендуется консультация врача кардиолога. Направление к 

кардиологу для обследования плода дается во втором триместре, потому 

что существует повышенный риск передачи врожденного порока сердца 

плоду. Роды могут проходить в медицинском центре, 

специализирующемся на ведении патологий сердца высокого риска.  

Влагалищные роды обычно предпочтительнее кесарева сечения, кроме 

случаев, когда имеются акушерские противопоказания или тяжелые 

сердечные заболевания, такие как, например, аневризма аорты, диссекция 

или критический стеноз аорты, а также у женщин, находящихся на 

антикоагуляционной терапии (из-за риска внутричерепного кровотечения 

в плод). Роды происходят  примерно через 38 недель(следует 

ориентироваться на зрелость легких плода), необходимо  наблюдение 

специалистов, контроль  сердечного ритма матери, артериального  

давления и мониторинг функции сердца плода. Даже несмотря на то, что 
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в 2007 Американская ассоциация кардиологов в Научном докладе о 

предупреждении инфекционных эндокардитов не рекомендовала 

регулярную антибиотикопрофилактику при вагинальных родах или 

кесаревом сечении многие акушеры используют антибиотики в момент 

отхождения околоплодных вод у рожениц  с заболеваниями клапана 

аорты (для получения дополнительной информации см. раздел 1.6, 

рекомендации по инфекционному эндокардиту). Перед родами женщинам 

с врожденными пороками клапана аорты необходимо  оценить 

вероятность возникновения необходимости 

хирургического(эндоваскулярного) вмешательства. Не существует 

никаких доказательств того, что беременность ускоряет 

прогрессирование врожденных стенозов аорты или аортальной 

регургитации. В некоторых случаях снижение системного сосудистого 

сопротивления, которое сопровождает беременность, может привести к 

снижению  фракции аортальной регургитации.  

6.7.2. Физические нагрузки 

У очень физически активных пациентов с умеренной или тяжелой 

степенью стеноза аорты, существует вероятность возникновения 

внезапной сердечной смерти (вероятно, аритмогенной). Пациентам со 

стенозом и дилатазией аорты рекомендуется избегать больших 

физических нагрузок и должны быть предупреждены о возможных 

кардиальных осложнениях при получении травмы грудной клетки.  

6.8. Изолированный аортальный подклапанный стеноз 

6.8.1. Определение  

Подаортальный (субаортальный) стеноз относится к сужению фиброзного 

кольца или фиброзно-мышечному сужению с постоянным нарушением 

гемодинамики и тем самым отличается от генетической 

гипертрофической кардимиопатии с динамической окклюзией 

выносящего тракта левого желудочка. Часто, субаортальное фиброзное 

кольцо аномально связано с передней митральной створкой. Иногда  
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такая патология могут вызвать субаортальный стеноз. Субаортальный 

стеноз обычно является изолированным врожденным пороком, но может 

сопровождаться другими врожденными патологиями сердца (например, 

дефект межжелудковой перегородки) или приобретаться при 

определенных обстоятельствах (например, после пластики дефекта 

межжелудковой перегородки путем наложения заплаты).  

Распространенность дискретных субаортных стенозов среди заболеваний 

атеросклерозом и ишемической болезни сердца составляет 6,5% с 

преобладанием мужчин 2:1. В некоторых случаях, таких как синдром 

Шона, субаортный стеноз может быть семейным.   

6.8.2. Сопутствующие аномалии сердца. 

Субаортальный стеноз может появляться как сопутствующая аномалия 

при дефекте межжелудковой перегородки. 

6.8.3. Течение болезни с/без хирургического вмешательства 

Течение субаортного стеноза обычно прогрессирующее. Естественное 

течение болезни приводит к прогрессивному разрушению клапана аорты, 

нарушению, работы желудочков, инфекционному эндокардиту и 

внезапной сердечной смерти. Доминирующей чертой может быть 

окклюзия или аортальная регургитация. Аортальная регургитация 

возникает в 50% случаев у больных субаортальным стенозом. Если 

максимальное значение градиента при допплеровском исследовании 

субаортного стеноза более 30 мм рт.ст. и если мембрана непосредственно 

прилегает к аортальному клапану или является продолжением мембраны 

на митральный клапан, то окклюзии выносящего тракта левого желудочка 

будут прогрессивными. Как только максимальное значение градиента при 

допплеровском исследовании достигает 50 мм рт.ст. или более, 

существует повышенный риск для умеренной или острой аортальной 

регургитации. Пациенты находятся в группе риска возникновения 

эндокардита, который  будет способствовать аортной регургитации. 
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6.8.4 Данные клинического и инструментальных исследований. 

6.8.4.1 Клиническое исследование. 

Шум при субаортном стенозе возрастающе-убывающий и обычно 

определяется в верхней части и с левой стороны груди. Передача в 

сонную артерию является непоследовательной. В отличии от стеноза 

клапанов аорты отсутствуют щелчки при дефекации. У некоторых 

пациентов может присутствовать вибрация грудной стенки. 

Высокочастотный диастолический шум аортной регургитации может 

быть определен в левом краю грудины.  

6.8.4.2. Электрокардиограмма 

 ЭКГ-исследование может быть с  нормальным, если нет значительного 

стеноза аорты или аортальной регургитации или может показывать 

различную степень гипертрофии левого желудочка и нарушения  

реполяризации желудочков.  

6.8.4.3. Рентгенологическое исследование 

Рентген грудной клетки обычно соответствует норме, до тех пор пока не 

появляется признаки  АС – дилатация ЛЖ и/или восходящей аорты. 

6.8.4.4. Эхокардиография 

ЭХО: Трансторакальное 2-D Доплер-Эхо начальный метод выбора для 

точной характеристики анатомии выводного тракта ЛЖ, степени тяжести 

подартольного градиента, сочетанные нарушения аортального клапана, 

степени аортальной регургитации, диаметра восходящей аорты, и 

вовлечения митрального клапана,  а так же оценить гипертрофию и 

функцию ЛЖ (систоло-диастолическую). Чрезпищеводное ЭХО может 

добавить дополнительную информацию об  анатомических деталях, как 

предоперационный так и интраоперационный периоды. 3D-ЭХО 

необходимо для детальной оценки выводного тракта ЛЖ. 

6.8.5. Диагностическая сердечная катетеризация 

Неинвазивных исследований обычно достаточно для оценки и 

наблюдение за пациентами с субаортным стенозом.  Катетеризация 
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сердца может быть назначена, если субаортный стеноз  связан с другими 

патологиями. Точные измерения подклапанного градиента  

обусловливает необходимость использования катетеров с закрыты концов 

или катетера типа макронометра. Ангиография левого желудочка  часто 

ненадежна для диагностики  

дискретной субаортной мембраны, хотя и тщательно изученные данные  

могут выявить мембрану.  

6.8.6 Проблемы и трудности 

Результаты исследования дискретного фиброзного субаортного кольца 

могут быть получены при помощи трансторакальной эхокардиограммы, 

кроме случаев, когда имеются хорошие акустические окна, которые 

позволяют датчику заняв положение перпендикулярно относительно 

мембраны и окклюзии выносящего тракта левого желудочка, тщательно 

изучить цветовой поток Доплера. Степень субаортного стеноза может 

быть недооценена или переоценена при наличии дефекта межжелудочной 

перегородки, в зависимости от того, является ли дефект межжелудочной 

перегородки проксимальной или субаортной окклюзией. 

6.8.7. Общие принципы ведения пациентов. 

6.8.7.1. Медикаментозное лечение 

Не существует определенного медикаментозного лечения субаортного 

стеноза, за исключением профилактики эндокардита, когда имеется 

предшествующая история болезни эндокардитом (для получения 

дополнительной информации см. раздел 1.6, рекомендации 

поинфекционному эндокардиту).  

6.8.7.2. Показания к хирургическому лечению 

Класс I 

1. Хирургическое вмешательство рекомендуется для пациентов с  

субаортальным стенозом и максимальным значением пикового градиента 50 мм 

рт.ст. или значением среднего градиента 30 мм рт.ст. при допплеровском 

эхокардиографическом исследовании  (Уровень доказательности С). 
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2. Хирургическое вмешательство рекомендуется для пациентов с субаортальным 

стенозом при максимальном значении градиента менее 50 мм рт.ст. и средним 

значением градиента ниже 30 мм рт.ст. и прогрессирующей аортальной 

регургитации и объемом левого желудочка в конечном систолическом диаметре 

50 мм или более и фракции выброса менее 55% (Уровень доказательности С). 

Класс IIb 

1. Хирургическое удаление назначается пациентам с показателем среднего 

градиента 30 мм рт.ст., но необходимо дальнейшее тщательное наблюдении для 

выявления прогрессирования стеноза или аортальной регургитации (Уровень 

доказательности С). 

2. Хирургическое удаление может быть назначено пациентам с показателем 

максимальным градиента менее 50 мм рт.ст. и показателя среднего градиента 

менее 30 мм рт.ст. в следующих ситуациях: 

a. Когда имеется гипетрофия левого желудочка (Уровень доказательности С) 

b. Когда планируется беременность (Уровень доказательности С) 

c. Когда пациент планирует большие физические нагрузки (Уровень 

доказательности С). 

Класс III 

1. Хирургическое вмешательство не рекомендуется в целях предотвращения 

аортальной регургитации для пациентов с субаортальный стенозом, если у 

пациента наблюдаются тривиальная окклюзия выносящего тракта левого 

желудочка или тривиальная мягкая аортная регургитация (Уровень 

доказательности С). 

  Хирургическое вмешательство должно быть рекомендовано для 

пациентов с субаортальным стенозом, когда значение максимального 

пикового эхокардиографического градиента превышает 50 мм рт.ст., 

показатель среднего градиента  

при этом более 30 мм рт.ст., или размах значения градиента при 

исследования катетером более  50 мм рт.ст. Пациентам с меньшей 

степенью обструкции может быть назначена за операция при 

систолической дисфункции левого желудочка или при значительной 

регугитации клапанов аорты, или если пациент хочет забеременеть или 

иметь большие физические нагрузки.  
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Пациенты с показателем максимального градиента менее 50 мм рт.ст. и 

симптомами одышка и утомляемость должны быть изучены с 

исследованием Допплера для определения, возрастает ли показатель 

градиента при физических нагрузках.  

Хирургическое восстановление дискретного сабаортного стеноза обычно 

включает кольцевое удаление фиброзного круга и удаление некоторой 

части мускульной структуры  вдоль левого септальной поверхности. 

Потенциальные осложнения включают травмы в аортального или 

митрального клапана, полная блокада сердца, или развитие дефекта 

межжелудочковой перегородки. Пациенты с сопутствующей аортальной 

регургитацией обычно проходят восстановление клапанов во время 

субаортного удаления.  

Послеоперационные осложнения могут включать в себя нарушения 

аортального или митрального клапана, блокада сердца, ятрогенный 

дефект межжелудковой перегородки и инфекционный эндокардит. 

Субаортальный стеноз может повторяться после хирургического 

восстановления; восстановление субаортного стеноза в детстве не 

предотвращает развитие аортальной регуритации будучи взрослым. И 

хотя катетеризация была проведена в некоторых центрах в качестве 

эксперимента, ее эффективность не была доказана.     

 6.8.8. Рекомендации по тактике наблюдения 

Класс I 

1. Непрерывное последующее кардиологическое наблюдение рекомендуется всем 

пациентам с заболеваниями субаортального стеноза, восстановленного или нет 

(Уровень доказательности С). 

2. Неоперированным асимптомным взрослым со стабильной окклюзией 

выводящего тракта левого желудочка из-за субаортального стеноза и значением 

среднего градиента менее 30 мм рт.ст. без гипертрофии левого желудочка или 

значительной аортальной регургитации должны обследоваться ежегодно для 

выявления увеличения окклюзии, развития или прогрессирования аортальной 
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регургитации, и определении систолических и диастолических функций левого 

желудочка. (Уровень доказательности В). 

Класс IIa 

1. Стресс-эхокардиография для определения устойчивости при физических 

нагрузках, симптомов, изменений по ЭКГ, и увеличения градиента выносящего 

тракта левого желудочка целесообразно использовать при сомнительных 

признаках для хирургического вмешательства (Уровень доказательности С). 

Прогрессирующая и/или рецидивная окклюзия и прогрессирующая 

аортальная регуритация может возникнуть у пациентов с и без 

хирургического вмешательства. Рецидивная окклюзия часто возникает 

после удаления субаортального стеноза и появляется приблизительно у 

20%  в течение 10 лет. Помимо этого, аортальная регуритация может 

возникнуть после удаления субаортальной мембраны.  

6.8.9. Специальные разделы 

6.8.9.1 Беременность  

См. раздел 6.7.1, Репродукция 

6.8.9.2 Физическая нагрузка 

См. раздел 6.7.2, Физические нагрузки 

6.9. Надклапанный стеноз аорты 

6.9.1. Определение 

Надклапанный стеноз аорты является фиксированной обструкцией, 

которая возникает от области чуть выше синуса в Valsalva и расширяет 

расстояние вдоль аорты. Происхождение коронарных артерий, как 

правило, проксимальное при окклюзиях, которые подвергают их 

высокому систолическому давлению и ограниченному диастолического 

потока. Существует частичная или полная остиальная окклюзия 

коронарной артерии, эктазия или аневризма коронарной артерии. 

Патологические образцы с диффузным или координационным 

интимальным и медиальным фиброзом, гиперплазия, дисплазия, 

фиброэластаз, и внутренняя диссекция были зарегистрированы у детей и 

более широко у взрослых. Это может привести к значительное 
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коронарной недостаточности и раннем наступлении болезней коронарных 

артерий во взрослой жизни.  

6.9.2. Сопутствующие пороки 

Надклапанный стеноз аорты обычно наблюдается при синдроме 

Вилльямса и может сопровождаться гипоплазией всей аорты, стенозом 

почечных артерий, стенозом других крупных ветвей аорты и 

периферийным стенозом легочной артерии. Синдром Вильямса, как 

аутосомное доминирующее расстройство в связи с мутацией гена 

эластина, связан с  когнитивными и поведенческими расстройствами, а 

также совместными нарушениями. Похожий не-Вилльямса надклапанный 

стеноз аорты сопровождается легочным  

стенозом артерии и гипоплазией, а также нисходящей аорты и стенозом 

почечной артерии.  

6.9.3. Течение болезни (без операции) 

Большинство пациентов с надклапанным стенозом аорты страдают 

заболеванием с дества, а во взрослой жизни оно также может проявится 

из-за значительного оттока окклюзии, системной гипертензии или 

ишемии.  

6.10. Рекомендации по обследованию неоперированных пациентов  

Класс I 

1. Трансторакальная эхокардиограмма и/или чреспищеводная эхокардиография 

с помощью исследования Допплера или МРТ или КТ должны необходимо 

использовать для определения анатомии выносящего тракта левого желудочка, 

восходящей аорты, коронарной артериальной анатомии и потока, главной и 

дополнительной легочной артериальной анатомии и потока (Уровень 

доказательности С).   

2. Оценка анатомии и потока в проксимальных почечных артериях 

рекомендуется пациентам с надклапанным стенозом аорты. (Уровень 

доказательности С). 

3. Оценка систолической и дисталической функции желудочков рекомендуется 

пациентам с надклапанным стенозом аорты (Уровень доказательности С). 
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 4.  Оценка аортальной и митральной анатомии и функций клапан 

рекоменудется пациентам с надклапанным стенозом аорты (Уровень 

доказательности С). 

5.   Взрослые, у которых был или есть надклапанный стеноз аорты, должны 

периодически обследоваться на ишемию миокарда (Уровень доказательности С). 

Класс IIa 

 1.   Стресс –эхокардиография, стресс-эхокардиография с добутамином, а также 

позитронно-эмиссионная томография или стресс сестамиби с изучением 

аденозина может быть полезной при оценке достоверности ишемической 

перфузии (Уровень доказательности С).  

6.10.1. Клиническое исследование 

Систолическая вибрация грудной стенки в надгрудной ямке является 

распространенным явлением. Может проявляться верхушечный 

динамический импульс левого желудочка. Второй сердечный звук может 

раздаться подробно и парадоксально. Характерен возрастающе-

убывающий шум в области сердца с иррадиацией правой стороны шеи.     

Тщательная аускультация за спиной может выявитьвыявить шум 

периферической легочной артерии или стеноз почечных артерий. 

Гипертония и брюшной шум  

может означать стеноз почечных артерий. 

 6.10.2. Электрокардиограмма  

На ЭКГ можно выявить гипертрофии левого желудочка и нарушения 

сегмента SТ и зубца T степень которых варьирует в зависимости от 

тяжести окклюзии выносяшего тракта левого желудочка  и наличия и 

степени поражения коронарных артерий. Изменения сегмента SТ и зубца  

T могут  появиться после операции, даже  на фоне снижения градиента; 

поэтому очень важно оценить как давно появились эти отклонения.   

6.10.3. Рентгенологическое исследование 

Рентген грудной клетки: обычно соответствует норме, но иногда 

определяется гипертрофия ЛЖ или ассиметрия выпукости аорты, и 

«западение» в области тени сосудистого пучка. 
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6.10.4. Визуализация с помощью ЭХОКГ и МРТ/КТ 

При трансторакальном ЭХО и чрезпищеводном ЭХО оценивается 

диаметр и  анатомия синуса аорты, проксимальной части восходящей 

аорты, устья коронарных артерий, систолический градиент обструкции 

Надклапанного стеноза аорты, стпень гипертрофии ЛЖ.  

МРТ/КТ является более точными методами в оценке анатомии аорты и ее 

ветвей, так же и легочных артерий, определить протяженность 

обструкции, а так же оценить перфузию миокарда.   

Пациентам с синдромом Williams необходимо обследовать аорту на всем 

ее протяжении, включая почечные артерии, так как возможно наличие 

стеноза на разных уровнях. 

6.10.5 Стресс-тестирование 

 Стресс-тестирование может быть полезным для определения степени 

поражения коронарных артерий и компенсацию левого желудочка. 

6.10.6. Исследование перфузии миокарда 

Неинвазивное обследование перфузии миокарда при коронарной 

недостаточности может быть полезно, если есть  симптомы и результаты 

ЭКГ-исследования свидетельствуют об ишемии.  

6.10.7. Катетеризация сердца  

Диагностическая катетеризация может помочь определить анатомию и 

точное измерение градиентов. Селективную коронарную ангиографию 

следует использовать с осторожностью, после тщательного 

неинвазивного и ангиографического исследования корня аорты. 

Внутрисосудистая ультрасонография может быть полезна в оценке 

анатомии коронарных артерий. 

 6.11. Принципы ведения пациентов с надклапанной обструкцией  

выносящего тракта левого желудочка  

6.11.1. Рекомендации для интервенционных и хирургических 

вмешательств.  
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Класс I  

1. Оперативное вмешательство должно быть проведено для пациентов с 

надклапанной окклюзией выносящего тракта левого желудочка (дискретной или 

диффузной) с симптомами (например, стенокардия, одышка или синкопе) и/или 

среднее значение градиента выше 50 мм рт.ст. или максимальное значение 

градиента на мгновенной доплеровской эхокардиографии более 70 мм рт.ст. 

(Уровень доказательности B). 

2. Хирургическое вмешательство рекомендуется для взрослых, имеющих 

меньшую степень надклапанную окклюзию выносящего тракта левого 

желудочка и при наличии следующих признаков:  

a. Симптомы (например, стенокардия, одышка или синкопе). (Уровень 

доказательности  В). 

b.  Гипертрофия левого желудочка (Уровень доказательности С). 

c.  Желание увеличения физических нагрузок или планируемая беременность 

(Уровень доказательности С). 

d.  Систолическая дисфункция левого желудочка (Уровень доказательности С). 

3. Лечение больных с надклапанным стенозом аорты должно осуществляться в 

специализированных медицинских учреждениях (Уровень доказательности С). 

Выбор тактики хирургического лечения осуществляется в зависимости от 

анатомии заболевания.  

6.11.2. Рекомендации по тактике наблюдения 

Класс I 

1. Как оперированные, так и неоперированные пациенты с надклапанным 

стенозом аорты должны ежегодно проходить обследование у кардиолога 

(Уровень доказательности В). 

2. Долгосрочная психосоциальная поддержка и надзор, включая юридическую 

помощь, рекомендуется больным с синдромом Вильямса (Уровень 

доказательности С). 

Лечение надклапанного стеноза аорты  снижает уровень смертности. Как 

прооперированным, так и неоперированным пациентам с надклапанным 

стенозом аорты необходимо в течение всей жизни ежегодное 

обследования для определения степени окклюзии и компенсации левого 
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желудочка, развития коронарной недостаточности или систематической 

гипертензии, а также развития митральной регургитации.  

6.11.3. Специальные вопросы. 

При надклапанном стенозе аорты нарушения систолы  ЛЖ способствует 

тем самым поражению коронарных артерий. Должны быть предприняты 

меры для того, чтобы избежать ситуаций, повышающих диатолическое 

давление на коронарную перфузию. 

6.11.4. Физические нагрузки 

См. раздел 6.7.2, Физические нагрузки 

6.11.5. Наследование болезни и беременность  

Класс I 

1. Надклапанный стеноз аорты с большой вероятностью передается по 

наследству. Члены семьи находятся в группе риска развития гипертензии, 

коронарных болезней или инсульта, поэтому все близкие родственники должны 

быть обследованы (Уровень доказательности С). 

2. Женщин с надклапанным стенозом аорты со значительной окклюзией,  

поражением коронарных артерий и/или аортального клапана необходимо 

отговаривать от беременности (Уровень доказательности С). 

6.12 Коарктация аорты 

6.12.1 Определение 

   Дискретная коарктация аорты состоит из короткого сегмента  

сокращения в районе связки сопредельных артерий с левой 

подключичной артерией. В некоторых случаях наблюдаются также 

сужение дуги аорты или перешейка. Экстенсивный коллатеральный сосуд 

может стать причиной возникновения окклюзии (закупорки). Наличие 

многочисленных коллатеральных сосудов также может способствовать 

снижению градиента при коартации и скрывать истинную степень 

тяжести окклюзии. Сопутствующие внутренние нарушения в стенках 

аорты    предрасполагают к диссекция или разрыву восходящей аорты или 

области коарктации. Взрослые, которые подвергались в детстве 

хирургическому лечению коарктации аорты скорее всего имеют 
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сопутствующие поражения сердца: АВБ, надклапанный стеноз аорты, 

дефект межжелудочковой перегородки и различной степени тяжести 

гипоплазии дуги. Остаточные гемодинамические проблемы любого из 

этих нарушений могут усложнить клиническое течение болезни и 

потребовать более детальной оценки и последующей диагностики. 

6.12.2 Сопутствующие аномалии 

 Сопутствующие аномалии включают в себя АВБ, надклапанный стеноз 

аорты, нарушения митрального клапана такие, как парашютообразный 

митральный стеноз, дефект межжелудочковой перегородки и аневризм 

церебрального артериального большого круга мозга.  

6.12.3 Рекомендации по тактике наблюдения 

Класс I 

1. У каждого пациента с системной артериальной гипертензией необходимо 

оценить пульсацию плечевой артерии и бедренной артерии, которые можно 

пальпировать одновременно для того, чтобы выявить задержку в пульсации 

между плечевой-бедренной артерии при  значительной коартации аорты 

(Уровень доказательности С). 

 2. При подозрении на коактацию аорты  целесообразна оценка 

гемодинамических показателей при помощи трансторакальной 

эхокардиограммы (Уровень доказательности В). 

3. Каждому пациенту с коарктацией (оперированному или нет) следует  

выполнить  как минимум 1 раз МРТ или КТ для оценки состояния грудной 

аорты или внутричерепных сосудов. (Уровень доказательности В). 

Коарктация аорты может быть диагностирована у взрослых на фоне  

системной артериальной гипертензии и  различия в давлении на верхних 

и нижних конечностях. Пациенты могут жаловаться на головные боли 

при физических нагрузках, усталость ног или хромоту.  

При тяжелой коарктации без операции продолжительность жизни в 

среднем составляет 35 лет, при этом 75% смертности приходится на 

возраст до 46 лет. Системная гипертензия, развитие ишемической 

болезни сердца, инсульт, расслоение аорты и застойная сердечная 
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недостаточность являются общими осложнениями у пациентов, которым 

не делали операции или которые оперировались в позднем детстве или 

будучи взрослыми. Летальный исход может быть связан с застойной 

сердечной недостаточностью, разрывом/расслоением аорты,  

эндокардитом/эндартериитом, внутречерепным кровоизлиянием или 

инфарктом миокарда. 

6.13 Клинические особенности и оценка состояния неоперированных 

пациентов 

При измерении АД на правой руке у пациентов (без патологии правой 

подключичной артерии) регистрируется гипертензия при  относительно 

низком АД на нижних конечностях. Из-за особенностей гемодинамики на 

левой руке повышения АД может не выявляться. Пульсация сонной 

артерии может быть увеличена. Существует некоторая задержка между 

регистрацией пульсовой волны на  правой руке и бедренной или 

подколенной артерии. При аускультации может выявляется  

систолический шум, интенсивность которого и максимальная 

локализация зависит от особенностей коарктации, развития коллатералей 

и сопутствующей кардиальной патологии.  

6.13.1. Электрокардиограмма 

 На ЭКГ может быть обнаружена гипертрофия левого желудочка с или 

без изменений сегмента SТ  и зубца Т, иногда можно  выявить замедление 

проводимости по ножкам пучка Гисса. 

6.13.2. Рентгенография 

Рентген грудной клетки в переднезадней проекции позволяет выявить 

выступающую  криволенейную тень вдоль средне- правой границы 

грудины, что предстовляет собой расширение восходящей аорты.  

Выемка (вырезание в виде зубцов) коарктации аорты может служить   

(сужение аорты в виде цифры 3)  смежной с площадью ниже поперечной 

дуги и выше силуэта главной  легочной артерии; вырезка дна контура 
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легочной артерии (обычно 3 до 9) от коллатеральных сосудов может быть 

видимомой. 

6.13.3. Эхо-КГ 

Эхо-КГ показана всем больным для установления диагноза. При 

ДоплерЭхо оценивается турбулентность контрастного тока в 

проксимальной части восходящей артерии и характеристику  

диастолического потока.  Патологический Доплер поток может так же 

быть выявлен в брющной аорте (например уменьшение пульсации и 

отсутствие ранее диастолической инверсного потока); а так же может 

быть выявлен и патологический поток в коллатералях. Очень важно 

измерить диаметр аортального фиброзного кольца, синуса аорты и 

восходящей аорты. Анатомию аортального клапана необходимо оценить, 

так же размеры камер ЛЖ и ЛЖ функции. При тщательной диагностики 

важно не пропустит наличия сопутствующих патологий, таких как 

ДМПП, субаортальный стеноз, стеноз митрального клапана. 

6.13.4. Стесс-тесты 

Цель выполнения стресс-тестов – оценка систолического АД на фоне 

нагрузки, что является косвенным показателем тяжести порока. Важно 

провести сравнение градиента давления в покое и на фоне физической 

нагрузки с помощью Доплер-эхокг. Предпочтительнее в качестве стресс-

теста использовать пробу с добутамином. 

6.13.5. МРТ и КТ 

МРТ/ МР ангиография/ КТ с ЗD реконструкцией: являются методами 

которые точно определяют локализацию и анатомию коарктации и всей 

аорты соответственно, а так же и характеристику коллатеральных 

сосудов. МР ангиография является золотым стандартом при диагностики 

аневризмы интракраниальных артерий, а так же используется для 

измерения градиентов давления в коллатеральных сосудах. 
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6.13.6 Катетеризация/Ангиография 

Диагностическая катетеризация сердца необходима, в основном, когда 

подозревают наличие сопутствующей патологии коронарных артерий, и 

планируют выполнить по этому поводу хирургическое лечение.  Пластика 

или стентирование КА  должны выполняться в центрах, имеющих 

значительный опыт эндоваскулярных вмешательтсв. МРТ/КТ 

ангиография остается методом выбора для визуализации места 

коарктации аорты. 

6.13.7. Проблемы и ошибки 

При наличии коллатералей большого размера, пульс на бедренных 

артериях может быть снижен в меньшей степени, и систолические 

градиенты артериального давления, измеренные допплеровским методом 

и при зондировании, могут не отражать в полной мере степень сужения в 

месте коарктации. Устранение коарктации аорты у пациентов 

подросткового возраста и взрослых часто не приводит к нормализации 

АД. Артериальная гипертензия также может появиться снова спустя 

несколько лет после коррекции коарктации аорты.  

6.14. Тактика при коарктации аорты 

6.14.1. Медикаментозное лечение 

Препараты первого ряда   при лечении артериальной гипертензии - бета-

блокаторы, ингибиторы АПФ или АТ-рецепторов. На выбор бета-

блокаторов или вазодилататоров может отчасти влиять размеры корня 

аорты, наличие аортальной регургитации или оба этих показателя.  

6.14.2 Рекомендаци по эндоваскулярному и хирургическому лечению 

коарктации аорты у взрослых 

Класс I 

1. Вмешательство по поводу коарктации аорты рекомедовано в следующих 

случаях: 

А. Пиковый градиент в области коарктации больше или равен 20 мм рт.ст.   

(Доказательный уровень: С) 
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Б.  Пиковый градиент в области коарктации менее 20 мм рт.ст. при наличии 

значительного сужения в области перешейка аорты и выраженного 

коллатерального кровотока, подтвержденных диагностическими методами 

(Доказательный уровень: С) 

2. Выбор между эндоваскулярным либо хирургическим методом коррекции 

дискретной коарктации аорты должен быть сделан после совместной 

консультации кардиологов, эндоваскулярных специалистов и хирургов 

(Доказательный уровень: С) 

3. Эндоваскулярная коррекция показана при возвратной, дискретной коарктации с 

пиковым градиентом не менее 20 мм рт.ст. (Доказательный уровень: В) 

4. Хирурги, обладающие соответствующей подготовкой и достаточным опытом в 

области ВПС, должны выполнять операции по поводу рекоарктации аорты в 

следующих случаях:  

А. Протяженный суженый сегмент (Доказательный уровень: В) 

Б. Сочетанная гипоплазия дуги аорты (Доказательный уровень: В) 

Класс  IIb 

1. Имплантация стента в место сужения аорты может быть целесообразной, но 

польза от этого не установлена в достаточной мере, эффективность и 

безопасность в отдаленном периоде не установлены. (Доказательный уровень: С) 

Выбор правильного метода коррекции первичной коарктации аорты у 

взрослых до сих пор остается спорным вопросом. В частности, есть 

определенные сомнения в прочности стенки аорты в зоне коарктации у 

женщин детородного возраста, особенно во время беременности. 

Принимая это во внимание, для таких пациентов можно выбрать 

хирургическое лечение путем иссечения суженого сегмента. Для 

пациентов с рекоарктацией аорты (коарктацией после хирургического 

лечения) в настоящее время все более часто используемым методом 

является эндоваскулярное лечение (баллонная ангиопластика или 

стентирование), которые являются безопасными и которые предпочитают 

открытой хирургии при отсутствии отягчающих факторов (например 

аневризмы или псевдоаневризмы, либо выраженного сужения в месте 

коарктации, влияющего на расположенные рядом ветви дуги аорты). 
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McCrindle и соавторы сообщили, что у взрослых пациентов частота 

рекоарктаций после первичной  коррекции коарктации с помощью 

баллонной ангиопластики составляет примерно 7%, и при хирургическом 

лечении также составляет 7%.367 Баллонная ангиопластика является 

хорошей альтернативой как первичное вмешательство при наличии 

локализованного дискретного сужения, но при наличии протяженного 

или извитого участка сужения ее считают менее подходящим методом.  

В большинстве случаев дискретную рекоарктацию устраняют баллонной 

ангиопластикой со стентированием или без него. Во многих центрах для 

пациентов, которые не подходят для чрезкожного вмешательства или 

кому вмешательство не принесло желаемого результата, в качестве 

метода коррекции используют открытое хирургическое лечение.  

Реоперация выполняется через срединную стернотомию или задне-

латеральную торакотомию, в зависимости от конкретного метода 

коррекции, необходимого данному конкретному пациенту, и от 

необходимости одномоментных вмешательств по поводу сочетанных 

патологий (врожденного двустворчатого клапана аорты, расширения 

корня аорты). Для исключения неврологических осложнений может 

понадобиться использование частичного или полного искусственного 

кровообращения. Вмешательства (эндоваскулярные или хирургические) 

должны проводится только в центрах обладающих достаточным опытом в 

данной области.  

Ранняя смертность при первичных операциях составляет обычно менее 

1%. При повторных операция смертность выше  (1-3%) и может достигать 

5%-10% при наличии сочетанных патологий или значительном снижении 

систолической функции левого желудочка. Сразу после операции может 

появиться возвратная гипертензия, для предотвращения которой 

периоперационно следует назначать бета-блокаторы. Осложнения после 

реопераций по поводу коарктации аорты у взрослых могут включать в 

себя ранне послеоперационное кровотечение, гемоторакс, травмы 
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легкого, повреждения возвратного, диафрагмального нервов (с 

гемидиафрагмальным парезом или параличом). Среди других 

послеоперационных осложнений можно выделить рекоарктацию и 

артериальную гипертнезию. В месте коарктации в случае аортопластики 

заплатой (особенно дакроновой) или иссечения серповидной мембраны 

возможно формирование аневризм. Возможно формирование ложных 

аневризм, расслоений проксимального или дистального участка аорты по 

отношению к месту коарктации. При наличии слабо выраженного 

коллатерального кровообращения вследствие спинальной ишемии 

возможно развитие параплегии. При использовании метода 

подключичного лоскута могут возникать нарушение кровообращения 

верхних конечностей или стил-синдром подключичной артерии. 

6.14.3 Рекомендации и ключевые моменты  послеоперационной 

оценки и тактики ведения в послеоперационный период. 

Класс I 

1. Всем пациентам с коарктацией аорты (корригированной или нет)  

рекомендовано пожизненное наблюдение кардиолога, имеющего опыт по 

врожденным порокам сердца у взрослых. (Доказательный уровень: С) 

2. Пациентам, перенесшим вмешательство по поводу коарктации аорты 

(хирургическое или эндоваскулярное), рекомендовано обследование у 

кардиолога хотя бы раз в год. (Доказательный уровень: С) 

3. Даже при удовлетворительных результатах коррекции коарктации аорты для 

выявления формирования аневризмы аорты или ее расширения необходимо 

выполнять исследование грудной аорты. (Доказательный уровень: В) 

4. Пациенты должны быть тщательно обследованы для выявления артериальной 

гипертензии в покое или при физической нагрузке, которая должна быть 

агрессивно купирована медикаментозно при исключении рекоарктации. 

(Доказательный уровень: В) 

5. МРТ/КТ оценка места коарктации должна выполняться с интервалом 5 лет или 

менее, в зависимости от анатомических особенностей выявленных до 

вмешательства или во время него. (Доказательный уровень: С) 
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Класс IIb 

1. Рутинный нагрузочный тест следует выполнять с интервалами, определенными 

на консультации в местном центре ВПС взрослых. (Доказательный уровень: С) 

Все пациенты после хирургического лечения или эндоваскулярных 

вмешательств в отдаленном периоде должны тщательно обследоваться и 

получать постоянную медикаментозную терапию по поводу артериальной 

гипертензии и других факторов риска сердечно-сосудистых заболеваний. 

Следует проводить консультацию кардиолога хотя бы раз в год. При 

первичном осмотре необходима консультация кардиолога с опытом 

лечения ВПС у взрослых для определения факторов риска для данного 

конкретного пациента с учетом его анатомии и сочетанной патологии. 

МРТ/КТ-оценка места коарктации должна быть выполнена с интервалом 

в пять лет и менее, в зависимости от особенностей анатомии до и после 

коррекции. При этом не следует упускать из внимания суммарную 

лучевую нагрузку пациента.  

6.14.4 Физические нагрузки 

Занятиям спортом и физической нагрузке была посвящена последняя 36 

конференция в Bethesda.49  Наличие значительного остаточного сужения, 

сочетанный ВДАК с аортальным стенозом или дилатация корня аорты 

накладывают запрет на занятия контактными видами спорта, силовыми 

видами спорта и видами спорта, в которых присутствует внезапное 

начало и окончание нагрузок. Перед принятием решения о возможности 

занятием динамическими видами спорта с низким или средним уровнем 

нагрузки или силовыми видами с незначительной нагрузкой следует 

проконсультироваться у кардиолога и выполнить нагрузочный тест и 

ультразвуковое исследование.  

6.14.5. Беременность и роды 

Беременность при коарктации аорты остается источиком повышенного 

внимания, но значительный осложнения со стороны сердечно-сосудистой 

системы являются нечастыми.368 При планировании беременности 
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следует выполнить всестороннюю оценку состояния сердечно-сосудистой 

системы, тяжести коарктации аорты, оценку сопутствующих патологий, в 

особенности ВДАК, аортального стеноза или значительного расширения 

корня аорты. Возможность диссекции аорты остается, хотя при 

отсутствии значительного ее расширения возможность эта невелика. 

6.14.6. Профилактика эндокардита 

Пациенты с неосложненным течением коарктации аорты либо 

неосложненным течением рекоарктации аорты, которые были успешно 

корригированы, не нуждаются в какой-либо профилактике эндокардита, 

если нет данных о предшествующих эпизодах эндокардита, для 

коррекции порока не был использован кондуит, либо в течение 

предшествующих 6 месяцев не было выполнено хирургического лечения 

либо эндоваскуляного вмешательства (для дополнительной информации 

см. ссылку на раздел 1.6, Рекомендации при инфекционном эндокардите).        

Таблица 13. Типы обструкции пути оттока правого желудочка у взрослых 

 

Врожденный 

 Клапанный 

  Воронкообразный клапан легочной артерии 

  Дисплазия клапан легочной артерии 

  Моно- или бикуспидальный клапан легочной артерии 

 Инфундибулярный стеноз, обычно ассоциированный с тетрадой 

Фалло 

Связанный со стенозом легочной артерии, гипертрофической 

кардиомиопатией 

 Инфундибулярный стеноз, вызванный не гипертрофией миокарда 

  Стеноз за счет ткани трикуспидального клапана 

  Аневризма синуса Вальсальвы 

  Аневризма мембранозной перегородки 

 Подинфундибулярный стеноз 
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 Двухкамерный правый желудочек 

Надклапанный стеноз 

 Деформация клапана по типу «песочных часов» 

 Мембрана ствола легочной артерии 

 Стеноз ствола легочной артерии 

 Периферические стенозы легочных артерий 

 Послеоперационный 

  Клапанный 

  Рестеноз нативного клапана 

  Рестеноз протеза клапана 

 Стеноз кондуита 

Периферический стеноз после предсшествующего наложения системно-

легочного анастомоза 

 

7.Обструкция путей оттока из правого желудочка (ОПОПЖ) 

7.1. Определение 

Обструкция путей оттока из правого желудочка у взрослых может быть 

как врожденной, так и приобретенной. В таблице 13 представлены 

основные его варианты. 

Врожденная ОПОПЖ может локализоваться под клапаном легочной 

артерии (КЛА), на уровне (КЛА), или над ним. Подклапаная  ОПОПЖ 

может быть на уровне инфундибулярного отдела правого желудочка или 

проксимальнее. Инфундибулярный стеноз – основной компонент тетрады 

Фалло.369 Другие формы инфундибулярного стеноза включают в себя 

вторичную гипертрофию миокарда при клапанном стенозе легочной 

артерии или, гораздо менее часто, стеноз устья самого инфундибулярного 

отдела правого желудочка. Сообщения о других формах стеноза 

включают в себя избыточное количество ткани трехстворчатого клапана 

или его добавочную створку,370 фиброзные тяжи от устья нижней полой 
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вены и коронарного синуса,371 аневризмы синусов Вальсальвы372,373 или 

мембранозной перегородки.374 

Подынфундибулярный стеноз или двухкамерный правый желудочек 

является редкой формой, следствием которой правой желудочек разделен 

толстым мышечным пучком, аномальными гипертрофированными септо-

париетальными трабекулами или аномальным модераторным тяжем375,376 

на приточную часть с высоким давлением и отточную часть с низким 

давлением. Степень обструкции может варьировать в значительной 

степени. Часто ОПОПЖ  сочетается с  дефектом межжелудочковой 

перегородки.  

Развитие ОПОПЖ может также быть следствием хирургического 

лечения, и в ряде случаев может потребовать повторного вмешательства.  

После коррекции в детском возрасте у взрослых пациентов  устраняются 

стенозы клапана легочной артерии или кондуитов, регургитация на 

биологических протезах в легочной позиции. После операции Росса 

стенозы клапана и ствола легочного гомографта в некоторых выборках 

достигали двадцати и более процентов.377 Стенозы кондуита и 

регургитация после операции являются важными моментами у пациентов 

с тетрадой Фалло. 

7.2. Сочетанные аномалии 

Клапанный, подклапанный или надклапанный стеноз легочной артерии 

может входить в целый ряд сложных врожденных пороков сердца. 

Вдобавок, при стенозе клапана легочной артерии могут присутствовать 

аневризматически расширенный ствол легочной артерии. Аневризма 

легочной артерии может достигать большого размера и выглядеть как 

новообразования полости средостения при рентгенографии грудной 

клетки. Обычно они бессимптомны, но в редких случаях они сдавливают 

подлежащие структуры, такие как ствол левой коронарной артерии, и 

могут вызывать клинику стенокардии. Разрыв этих эластических сосудов 

с низким давлением крайне редок, таким образом, сами по себе они не 
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требуют вмешательств.378 Этим они сильно отличаются от аневризм 

легочной артерии при легочной гипертензии, которые могут разрываться.  

7.3. Стеноз клапана легочной артерии 

7.3.1. Определение 

Стеноз клапана легочной артерии – обычно изолированный порок, 

который встречается от 7% до 12% всех ВПС и составляет от 80% до 90% 

всех стенозов пути оттока правого желудочка.379 Наследственный 

характер его возникновения крайне низок, составляет от 1,7 до 3,6%. 380,381 

Приблизительно 20% пациентов с клапанным стенозом легочной артерии 

имеют диспластичные клапаны,382,383 и в случае синдрома Нунана, этот 

признак у пациентов наследуется по аутосомно-доминантному типу с 

различным проявлением признака, который связан с 12 хромосомой.384,385 

Имеются 3 клинически значимых морфологических типа: 

1. Типичный воронкообразный клапан легочной артерии характеризуется 

узким центральным отверстием при сохраненном, подвижном клапане. 

Обычно присутствуют три рудиментарных комиссуры, которые, однако, 

четко не обозначены. Ствол легочной артерии расширен, благодаря 

врожденной патологии медии. Струя из стенозированного клапана чаще 

направлена в левую легочную артерию. У взрослых пациентов иногда 

встречается кальциноз клапана.  

2. Менее часто встречается дисплазия клапана легочной артерии. Створки 

клапана малоподвижны, присутствует значительное миксоматозное 

утолщение створок. Кольцо клапана и ВОПЖ также могут быть сужены. 

Этот порок часто является компонентом синдрома Нунана. 

3. Моностворчатый или двустворчатый клапан часто является компонентом 

тетрады Фалло. Сам по себе он может вызывать значительную 

обструкцию, а может и не вызывать таковую. 

Легочный стеноз считают незначительным, когда пиковый градиент на 

клапане не превышает 30 мм рт.ст., умеренным при градиенте от 30 до 50 

мм рт.ст., и выраженным при градиенте свыше 50 мм рт.ст. 
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7.4. Клиническое течение 

7.4.1. Пациенты с некорригированным пороком 

Клапанный стеноз легочной артерии обычно дает бессимптомный 

систолический шум, но, иногда, пациент может демонстрировать 

снижение толерантности к физической нагрузке. При низком начальном 

градиенте на клапане стеноз редко прогрессирует, однако, умеренный 

стеноз клапана легочной артерии может прогрессировать, в том числе и 

из-за нарастания гипертрофии миокарда ВОПЖ. 

Исход у пациентов со стенозом легочной артерии, получавшим 

медикаментозное лечение, обсуждался на Second Natural History Study.104 

Пациентам с пиковым градиентом выше 80 мм рт.ст., выявленном при 

выполнении катетеризации сердца, была выполнена валвулодилатация. 

Пациенты с градиентами выше 50 мм рт.ст. протекали хуже, чем 

пациенты с градиентами ниже 50 мм рт.ст. 104 

7.4.2. Пациенты с синдромом Noonan и  предшествующей коррекцией 

По большому счету, клинические признаки, указывающие на момент, 

когда пациенту нужно повторное вмешательство, такие же, как и до 

первичного вмешательства. Основная разница заключается в наличии 

регургитации. При наличии регургитации в условиях низкого давления в 

легочной артерии (среднее давление в легочной артерии менее 20 мм 

рт.ст.), диастолический градиент между правым желудочком и легочной 

артерией может быть крайне мал, и выявить значительную регургитацию 

можеть быть крайне трудно. Рестеноз после чрезкожной 

вальвулодилатации встречается чаще, если сразу после вмешательства 

остаточный градиент превышает 30 мм рт.ст. Расширенная легочная 

артерия может не уменьшиться в размере после вмешательства на 

клапане. 

7.5 Рекомендации по оценке неоперированного пациента 

Класс I  
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1. Для начальной оценки пациента со стенозом легочной артерии необходимо 

выполнить 2-Д допплеровское эхо-исследование, рентгенографию грудной 

клетки и ЭКГ. (Доказательный уровень: С)  

2. Асимптомным пациентам с градиентом менее 30 мм рт.ст., определенным с 

помощью допплеровского эхокардиографического метода, необходимо раз в пять 

лет выполнять обследование, эхо-допплер и рентгенографию грудной клетки. 

(Доказательный уровень: С) 

3. Асимптомным пациентам с градиентом выше 30 мм рт.ст., определенным с 

помощью доплеровского эхокардиографического метода необходимо выполнять 

обследование, эхо-допплер и рентгенграфию грудной клетки каждые 2-5 лет. 

(Доказательный уровень: С) 

Класс III 

1. Для постановки диагноза клапанного стеноза легочной артерии в катетеризации 

сердца нет необходимости, если только одновременно не будет выполняться 

эндоваскулярное вмешательство на клапане. (Доказательный уровень: С) 

7.5.1 Клиническое обследование 

Большинство взрослых пациентов со стенозом легочной артерии имеют 

обычный внешний вид. При синдроме Нунана имеется короткое 

телосложение, крыловидная шея, гипертелоризм, лимфедема, низко 

посаженные ушные раковины и линия роста волос, гиперэластичная 

кожа, деформации грудной клетки (плоская, pectus excavatum или  pectus 

carniatum), и микрогнатия.383 Примерно одна треть этих пациентов имеют 

умственные расстройства и крипторхизм. 

Обследование сердечно-сосудистой системы у пациентов со стенозом 

легочной артерии зависит от выраженности стеноза, патологии клапана и 

наличия каких-либо сочетанных пороков сердца. При осмотре пациента с 

незначительным стенозом ЛА отмечается обычный яремный пульс без 

правожелудочокового подъема,  звук потока через легочную артерию 

стихает на вдохе. Это единственный признак при правосторонней 

аускультации, который стихает на вдохе (благодаря раннему  открытию 

клапана легочной артерии вследствие удара потока крови из правого 

предсердия в полость жесткого правого желудочка). Шум потока через 
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легочную артерию, который нарастает при вдохе, обычно слышен в 

середине систолы. При выраженном стенозе легочной артерии обычно 

присутствует увеличенное венозное давление в яремных венах с большой 

волной «А». Обычным является правожелудочковый подъем и гораздо 

более громкий и продолжительный  шум изгнания на легочной артерии. 

Может присутствовать широкое раздвоение S2, P2 можеть быть 

ослабленным или вовсе отсутствовать. Может быть слышным 

правосторонний S4. До поздних стадий течения порока свидетельств о 

правосторонней сердечной недостаточности может не быть.  

7.5.2 Электрокардиограмма 

При давлении в правом желудочке менее 60 мм рт.ст. ЭКГ может быть 

вполне нормальной, более выраженная обструкция приводит к 

увеличению правого предсердия, отклонения ЭОС вправо и гипертрофии 

правого желудочка. 386 

7.5.3 Рентгенография грудной клетки 

Размеры сердца не увеличены если нет сопутствующих патологий сердца.  

Отмечается ассиметрия усиления легочного рисунка (легочной ток крови 

преимущественно к левому легкому при – Chen признак).  

Определяется дилатация ствола легочной артерии (но не при стенозе 

обусловленном дисплазией легочной артерии).  

Довольно редко так же, можно визуализировать кальциноз клапанного 

аппарата у взрослых пациентов. Иногда отмечается увеличения ПП. 

7.5.4 Эхокардиография 

Конечно же транстарокальное Эхо информативно, но лишь у некоторых 

пациентов, чаще же используют чрезпищеводное ЭХО, которое лучшим 

образом оценивает анатомию порока. 

Оценивается подвижность створок клапана легочной артерии, а так же 

наличие сопутствующих кардио патологий и в обязательном порядке 

оценивается  функция ПЖ. Введение изотонического соляного раствора 
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может помочь детально определить всевозможные сбросы справа – 

налево, например при наличии Открытого Овального Окна (ООО). 

У пациентов с дисплазией клапана легочной артерии, отмечается 

утолщение створок клапана и уменьшение подвижности (мобильности), 

при отсутствии постстенотического расширения ствола легочной артерии. 

При Доплер ЭХО-исследовании необходимо оценить регургитацию 

легочной артерии. 

7.5.5 МРТ/КТ 

Данные методы диагностики необходимы для получения отличных 

изображений ствола, ветвей и периферических ветвей легочной артерии. 

Так же возможно определения степени регургитации легочной артерии и 

трикуспидальной регургитации. 

7.5.6 Катетеризация сердца 

Катетеризация сердца для установления диагноза редко необходима. 

Необходимо определить градиенты над клапаном, на клапане и под 

клапаном. Верхними границами нормы являются систолическое давление 

в правом желудочке менее 35 мм рт.ст. и систолический градиент на 

клапане легочной артерии менее 10 мм рт.ст. Правая вентрикулография 

помогает определить сократительную способность правого желудочка, 

наличие инфундибулярной обструкции и подвижность клапана легочной 

артерии. Ангиография легочной артерии помогает оценить степень 

легочной регургитации и наличие каких-либо стенозов на уровне ствола, 

главных и периферических легочных артерий.  

При градиенте до 30 мм рт.ст. прогрессирование стеноза невелико, таким 

пациентам можно выполнять обследование и допплеровскую 

эхокардиографию один раз в пять лет. Пациентам с более выраженным 

стенозом необходимо проходитьобследования один раз в год. 

Большинство асимптомных пациентов, достигших взрослого возраста не 

нуждаются в терапии. Если присутствует динамическая обструкция 

ВОПЖ, то таким пациентам может быть назначена терапия препаратами, 
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которые снижают частоту сердечных сокращений и увеличивают время 

диастолического наполнения желудочка (например, бета-блокаторы),388 

также препараты, которые могут снизить систолический градиент и 

увеличить проницаемость (например, блокаторы кальциевых каналов и 

дисопирамид). Эти препараты должны применяться сходно с пациентами 

с гипертрофической кардиомиопатией и другими нарушениями 

диастолической функции левого желудочка. Повышенное давление в 

правом желудочке, отеки и асцит могут потребовать назначения тиазидов, 

петлевых диуретиков и антагонистов альдостерона.  

7.5.7 Соотношение между пиковым градиентом, измеренным 

допплеровским методом эхокардиографии и методом катетеризации 

сердца.  

Протоколы ACC/AHA 2006 года по клапанным порокам и вся более 

ранняя литература для определения времени вмешательства на клапане 

легочной артерии использовали градиенты, полученные при 

катетеризации сердца.112 Пациенты с клапанным стенозом легочной 

артерии для установления диагноза не требуют выполнения 

катетеризации сердца, однако соотношение между градиентами, 

полученными различными методами остаются  относительными при 

принятии решения о выполнении вмешательства. Последние данные 

говорят о том, что градиенты, полученные методом катетеризации сердца 

лучше всего коррелируют с данными, средних значений, полученных 

допплеровским методом ЭХО КГ (mean Doppler), а не мгновенным 

пиковым градиентом (peak instantaneous Doppler)389, и что пиковый 

мгновенный градиент, полученный допплеровским методом 

эхокардиографии, часто превышает пиковый систолический градиент, 

полученный при катетеризации сердца более, чем на 20 мм рт.ст. Также 

важна корреляция допплеровского метода эхокардиографии с другими 

клиническими проявлениями. 
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7.6 Проблемы и ошибки 

У взрослых проблемы, связанные со стенозом легочной артерии, могут 

сочетаться и маскироваться большим количеством сопутствующих 

патологий, которые также необходимо принимать во внимание. 

Некоторые из них перечислены ниже. Скорость потока в легочной 

артерии выше 2,5 м/с можно определить методом эхокардиографии у 

пациентов дефектом межпредсердной перегородки или легочной 

регургитацией. Это говорит только о возросшей скорости потока через 

клапан легочной артерии и не указывает на наличие стеноза клапана.  

7.6.1 Одышка 

Одышка возникает у пациентов с выраженным стенозом легочной 

артерии. Когда симптомы не соответствуют степени анатомических 

нарушений на клапане (то есть наличие симптомов при градиенте на 

клапане менее 50 мм рт.ст., или отсутствие симптомов при градиенте 

выше 50 мм рт.ст.) полезным может оказаться тест с физической 

нагрузкой, определение максимального потребления кислорода во время 

физической нагрузки. 

7.6.2 Боль за грудиной 

У пациентов старшего возраста или при наличии многих факторов риска 

присутствие симптомов стенокардии требует выполнения стресс-ЭхоКГ. 

Заметно расширенные легочные артерии в редких случаях могут 

вызывать боль за грудиной, сдавливая ствол левой коронарной артерии. 

7.6.3 Увеличение правого желудочка 

Прогрессивное увеличение правого желудочка у пациентов со стенозом 

легочной артерии позволяет предположить наличие сопутствующей 

патологии, такой как дефект межпредсердной перегородки. У 

оперированного пациента это может указывать на рестеноз или легочную 

регургитацию. Степень регургитации при низком давлении в легочной 

артерии будет сложно определить клинически или методом 

эхокардиографии, потому что конечно-диастолическое давление в правом 
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желудочке может быь ниже, чем в легочной артерии, всего на несколько 

миллиметров ртутного столба. Результатом этого является меньший 

диастолический градиент, который труднее выявить при аускультации и 

цветном допплере, потому что поток остается ламинарным. В таком 

случае может потребоваться МРТ или рентгеноангиография. 

7.6.4 Легочная артериальная гипертензия 

Пациенты со стенозом легочной артерии обычно не имеют легочной 

гипертнезии. Если есть признаки легочной гипертензии, следует принять 

во внимание возможное наличие дополнительных причин, таких как 

периферические стенозы легочных артерий. Пациенты, которым в 

детском возрасте было выполнено наложение системно-легочного 

анастомоза, в месте наложения анастомоза могут иметь дискретный 

стеноз долевой легочной артерии. У некоторых ранее оперированных 

пациентов коррекция легочного стеноза могла быть лишь частью 

большой операции, которая включала в себя позднее закрытие дефекта 

межжелудочковой перегородки или открытого артериального протока, 

резидуальная легочная гипертензия может усложнять клиническую 

картину.  

7.6.5 Цианоз 

Цианоз обычно не является часть пороков правого сердца, если нет 

сочетанного ДМПП или значимого прироста давления в правом 

предсердии и право-левого сброса через ООО. В противном случае 

следует искать другую причину цианоза. 

7.6.6 Системный венозный застой 

Присутствие системного венозного застоя предполагает наличие 

выраженной дисфункции правого желудочка и при изолированном 

стенозе легочной артерии является нечастой находкой. Исключение 

составляют взрослые пациенты с cor pulmonale из-за первичной легочной 

гипертензии сочетанной патологии левого сердца, у пациентов с 

констриктивным перикардитом или рестриктивной кардиомиопатией, 
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пациентов с выраженной трикуспидальной регургитацией, вызванной 

другими причинами (например, эндокардитом, ЭКС или аномалией 

Эбштейна). Следует исключить эти диагнозы,преде тем, как связать 

правожелудочковую недостаточность со стенозом легочной артерии. 

7.7. Стратегии ведения пациентов со стенозом легочной артерии. 

Для клапанного стеноза легочной артерии нет какой-либо специфической 

терапии. Если присутствуют признаки правожелудочковой 

недостаточности, пациенту назначаются диуретики. Мало данных, 

говорящих об эффективности дигоксина в данной ситуации. Пациенты с 

предсердными аритмиями часто требуют антиаритмической терапии, 

аблации или и того, и другого. Внезапная смерть очень редка.390 Лечение 

выраженного стеноза легочной артерии осуществляется либо 

хирургическим путем, либо баллонной вальвулодилатацией. 

7.7.1 Рекомендации к вмешательствам у пациентов с клапанным 

стенозом легочной артерии.  

Класс I  

1. Асимптомным пациентам с воронкообразным клапаном легочной артерии и 

пиковым мгновенным допплеровским градиентом выше 60 мм рт.ст. или 

средним допплеровским градиентом выше 40 мм рт.ст., рекомендовано 

выполнение баллонной легочной вальвулопластики  (в сочетании с менее, чем 

умеренной легочной регургитацией). (Доказательный уровень: В) 

2. Баллонная валвулотомия рекомендована симптомным пациентам с 

воронкообразным клапаном легочной артерии и мгновенным пиковым 

допплеровским градиентом выше 50 мм рт.ст., или средним допплероским 

градиентом выше 30 мм рт.ст. (в сочетании с менее, чем умеренной 

регургитацией). (Доказательный уровень: С) 

3. Хирургическое лечение рекомендовано пациентам с выраженным стенозом 

клапана легочной артерии и сочетанной гипоплазией кольца легочной артерии, 

выраженной легочной регургитацией, подклапанным или надклапанным 

стенозом. Хирургия также предпочтительна при наличии всех типов дисплазии 

клапана легочной артерии, при наличии сопуствующей трикуспидальной 
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регургитации и необходимости выполнения хирургической процедуры Maze. 

(Доказательный уровень: С) 

4. Операции на ВОПЖ и клапане легочной артерии должны выполнять хирурги, 

имеющие соответствующий опыт. (Доказательный уровень: В) 

Класс IIb 

1. Баллонная вальвотомия может быть выполнена у асимптомных пациентов с 

диспластичными клапанами легочной артерии и мгновенным пиковым 

допплеровским градиентом выше 60 мм рт.ст. или средним допплеровским 

градиентом выше 40 мм рт.ст. (Доказательный уровень: С) 

2. Баллонная вальвотомия может быть выполнена у отобранных симптомных 

пациентов с диспластичным клапаном легочной артерии с мгновенным 

пиковым допплеровским градиентом выше 50 мм рт.ст. или средним 

допплеровским градиентом выше 30 мм рт.ст. (Доказательный уровень: С) 

Класс III 

1. Баллонная вальвотомия не рекомендуется асимптомным пациентам с 

мгновенным пиковым допплеровским градиентом менее 50 мм рт.ст. при 

наличии нормального сердечного выброса. (Доказательный уровень: С) 

2. Баллонная вальвотомия не рекомендуется симтомным пациентам со стенозом 

легочной артерии и выраженной легочной регургитацией. (Доказательный 

уровень: С) 

3. Баллонная вальвотомия не рекомендуется симптомным пациентам с 

мгновенным пиковым допплеровским градиентом менее 30 мм рт.ст. 

(Доказательный уровень: С) 

7.7.2 Эндоваскулярные методы (Чрескожная баллонная легочная 

вальвотомия) 

С момента первого сообщения об успешной баллонной вальвотомии по 

поводу стеноза клапана легочной артерии в 1982 г391 эта процедура стала 

методом выбора в терапии классического стеноза клапана легочной 

артерии. При баллонной вальвотомии происходит разделение комиссур, 

чем обусловлено снижение градиента на клапане. Исходя из анатомии 

диспластичных клапанов легочной артерии, результаты баллонной 

вальвотомии в этом случае менее впечатляющи. В регистре 

вальвулопластик и ангиопластик при врожденных пороках сердца 
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(VACA), в 784 случаях средний трансклапанный градиент снизился с 71 

до 28 мм рт.ст. у пациентов с типичным стенозом клапана легочной 

артерии и с 79 до 49 мм рт.ст. у пациентов с диспластичными 

клапанами.392 Процедура обычно выполняется из доступа через правую 

бедренную вену. Было выявлено, что из-за эластичности кольца клапана 

легочной артерии более эффективным для достижения хорошего 

результата (остаточный градиент на клапане менее 30 мм рт.ст.), является 

использование  баллонов в 1.4 раза большего диаметра, по сравнению с 

размером кольца легочной артерии. Чтобы достичь такого оверсайза у 

взрослых пациентов, часто используется методика двух баллонов. Острые 

осложнения от процедуры, в основном,  минимальны. Во время 

процедуры преобладают вагусные симптоы, имеют место желудочковые 

эктопии и блокада правой ножки пучка Гиса, индуцированные катетером. 

Другие осложнения включают в себя легочную регургитацию, отек 

легких, в основном, от возросшего легочного кровотока в ранее не 

перфузированные участки легких, перфорацию сердца и тампонаду, АВ 

блокаду высокой степени и преходящую обструкцию ВОПЖ. Последнюю 

иногда называют «суицидальным правым желудочком», причиной ее 

является внезапная обструкция инфундибулума после снятия стеноза 

клапана легочной артерии.393 Это состояние можно скоррегировать путем 

увеличения ОЦК и назначения бета-блокаторов. Эта обструкция имеет 

тенденцию к регрессу с течением времени. 

7.7.3 Хирургическая легочная вальвотомия или протезирование 

клапана легочной артерии.  

В 1948 году Sellors сообщил о первой успешной хирургической 

вальвотомии.394 Varco внедрил технику «слепой» легочной вальвотомии в 

1951,395 хотя при прямой визуализации клапана результаты были лучше, и 

открытые техники быстро стали широко использоваться. У пациентов с 

диспластичным клапаном требуется частичная или тотальная 

вальвэктомия, часто при гипоплазии кольца клапана или ствола легочной 
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артерии требовалась трансаннулярная заплата. Резидуальная легочная 

регургитация является частым следствием всех этих операций.396 Спустя 

десятилетия таким пациентам необходимо протезирование клапана 

легочной артерии.  

У пациентов со стенозом легочной артерии и значительной легочной 

регургитацией может стать необходимой протезирование клапана 

легочной артерии. Протезирование механическим протезом
397 

используется редко из-за опасения тромбоза и возможной необходимости 

измерения давления в легочной артерии; протезирование клапана 

легочной артерии механическим протезом может рассматриваться в 

качестве приемлемого варианта у пациентов, уже перенесших несколько 

операций, принимающих варфарин по поводу уже имплантированных 

механических протезов клапанов сердца. Из-за низкого давления в 

легочном артериальном русле, несмотря на прием антикоагулянтов, риск 

тромбоза механического протеза в позиции клапан легочной артерии 

остается очень высоким. Пациентам всех возрастов могут быть 

имплантированы биологические протезы
398 с хорошими 

гемодинамическими результатами, однако во всех этих протезах со 

временем происходит дегенерация. Яремная вена быка тое может быть 

использована с хорошими непосредственными и смешанными 

отдаленными результатами.399 Хотя протезирование легочной артерии 

гомографтом
398 нашло широкое применение у детей, их использование у 

взрослых все-таки имеет свои ограничения, вследствие увеличенного 

давления в легочной артерии. Стеноз легочного гомографта встречается у 

пациентов, перенесших процедуру Росса.400 У пациентов со значительно 

расширенным стволом легочной артерии и стенозом клапана легочной 

артерии нет каких-либо протоколов, определяющих размер, при котором 

показано вмешательство. Так как эти аневризмы находятся в условиях 

низкого давления, разрыв, если он вообще возможен, происходит крайне 

редко, и  решение о вмешательстве принимается, беря во внимание то, 
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являются ли пациенты симптомными, есть ли сдавление подлежащих 

структур, или есть сли связь с легочной регургитацией и увеличением 

размеров правого желудочка.378 У этих пациентов можно выполнить 

редукцию ствола легочной артерии или протезирование ствола легочной 

артерии клапаносодержащим кондуитом. Ранняя смертность при 

операциях по поводу изолированного стеноза легочной артерии у детей 

составляет примерно 1%. Для взрослых таких данных для сравнения нет. 

Свобода от повторных вмешательств после имплантации биологического 

протеза в течение 10 лет составляет 90%. Может прогрессировать 

резидуальный стеноз. Может появиться легочная регургитация; 

прогрессирование легочной регургитации может потребовать 

протезирования клапана легочной артерии.  

7.8 Рекомендации по клиническому обследованию и 

послеоперационному ведению 

Класс I 

1. Всем пациентам после хирургической или баллонной вальвулотомии показано 

регулярное клиническое обследование, особое внимание следует уделять степени 

легочной регургитации, давлению в правом желудочке, его размеру и функции, и 

трикуспидальной регургитации. Частота обследований определяется, исходя из 

тяжести гемодинамических нарушений, должна быть не реже одного 

обследования в пять лет. (Доказательный уровень: С) 

Шум легочной регургитации очень легко можно пропустить, так как он 

очень короткий и мягкий из-за быстрого выравнивания диастолического 

давления в легочной артерии и правом желудочке. Также ее легко 

пропустить при выполнении эхокардиографии, так как турбулентность ее 

и разница давлений между правым желудочком и легочной артерией 

очень малы. После легочной вальвулопластики тень сердца на 

рентгенографии должна быть нормальных размеров. Прогрессивное 

нарастание сердечной тени должно натолкнуть на поиск легочной 

регургитации или сочетанной патологии. Развитие предсердных аритмий 

также должно натолкнуть на поиск остаточных нарушений 
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гемодинамики, таких как легочная регургитация. Сейчас доступны 

отдаленные данные за 10 лет по чрескожной баллонной легочной 

вальвулопластике. В одной репрезентативной работе401 у 62 пациентов 

были доступными данные за в среднем 6,4 +/- 3,4 года. Легочная 

регургитация присутствовала у 39% пациентов, рестеноз (градиент выше 

35 мм рт.ст.) был только у 4.8%. В меньшем исследовании на взрослых 

пациентах 402 с отдаленным периодом от 4,5 до 9 лет у 24 пациента не 

было рестеноза после того, как градиент был снижен с 82+/-29 мм рт.ст. 

до 37 +/-14 мм рт.ст. В другом сообщении о 127 пациентах без дисплазии 

клапана легочной артерии говорится также об отличных результатах, 

остаточный градиент был выявлен только у одного пациента, у которого 

сразу после процедуры результат был неудовлетворительным. В регистре 

VACA404 есть данные о 533 пациентах на протяжении 8,7 лет после 

вальвотомии. Субоптимальный результат (градиент выше 35 мм рт.ст 

после окончания процедуры) был зафиксирован у 23% пациентов. 

Основными предикторами отдаленных результатов были размер кольца 

клапана легочной артерии и морфология клапана. Легочная регургитация 

присутствовала в большинстве случаев, когда соотношение диаметра 

боллона и диаметра кольца клапана легочной артерии превышало 1.4, что 

говорит об оптимальном соотношении от 1.2 до 1.4. Субъективные 

градации степеней легочной регургитации включали в себя отсутствие 

(29%), тривиальная (22%), незначительная (45%), умеренная (7%) и 

значительная (0%). Неудача первичной процедуры значительно снизить 

систолический градиент на клапане легочной артерии также являлась 

плохим прогностическим признаком для отдаленного послоперационного 

периода. При появлении рестеноза после баллонной вальвотомии, 

повторная эндоваскулярная процедура более эффективна для пациентов 

без дисплазии клапана легочной артерии.405 Несколько исследований 

говорят о сопоставимости результатов баллонной вальвотомии и 

открытого хирургического лечения.392,406,407 В первом исследовании406 в 



177 
 
группе после баллонной вальвотомии градиенты были немного выше 

(статистически значимо), по сравнению с хирургической группой (24+/-

2,7 против 16+/-1,5 мм рт.ст.). Легочная регургитация отсутствовала 

(55%) или была незначительной (45%) в группе вальвулопластики, по 

сравнению с умеренной (45%) и выраженной (45%) в хирургической 

группе. В хирургической группе также чаще встречались нарушения 

ритма (70% против 5%). Это все говорит в пользу вальвотомии. 

Чрескожная баллонная вальвотомия, таким образом, является отличной 

альтернативой хирургической вальвопластике или протезированию 

клапана легочной артерии у пациентов с классическим воронкообразным 

стенозом клапана легочной артерии. Ее польза у пациентов с 

диспластичными клапанами легочной артерии оценена в меньшей 

степени, хотя неокторые авторы предложили ситуации, в которых она 

может быть применима.408,409 Послеоперационный клапанный стеноз, 

стеноз кондуита или гомографта могут приводить к клиническим 

проявлениям обструкции пути оттока из правого желудочка, с 

дегенерацией клапана, которую можно ожидать через 10-12 лет.410 Есть 

данные, которые говорят о том, что свиные клапаны у детей могут 

функционировать дольше, чем человеческие гомографты.411. После 

хирургической вальвотомии обычно есть легочная регургитация, и, 

спустя 3-4 декады могут возникнуть дисфункция правого желудочка и 

трикуспидальная регургитация, которые могут потребовать у некоторых 

пациентов протезирования клапана легочной артерии. Протезирование 

следует выполнять до появления выраженного увеличения правого 

желудочка и при любой степени регургитации, выше умеренной. 

Снижение толерантности к физической нагрузки или появление 

предсердных аритмий также является знаком необходимости 

протезирования клапана легочной артерии. Это усиливает значение 

пожизненного контроля за такими пациентами.412 
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7.8.1 Беременность и роды 

Если порок не крайне тяжел, то беременность переносится вполне 

хорошо. Во время беременности может быть выполнена чрескожная 

баллонная вальвулотомия, хотя необходимость в ней крайне редка. 

7.8.2 Профилактика эндокардита 

Эндокардит клапана легочной артерии крайне редок, и профилактика 

эндокардита не рекомендована
413 (см. раздел 1.6, рекомендации по 

инфекционному эндокардиту). 

7.8.3 Физическая нагрузка и занятия спортом 

Доклад AHA 1986 года414 рекомендует не ограничивать активность 

пациентов с незначительным стенозом клапана легочной артерии, легкие 

упражнения пациентам с умеренным стенозом; нагрузки запрещены 

только пациентам с выраженной степенью стеноза. Соревнующимся 

спортсменам специальный доклад ACC Task Force415 рекомендует участие 

во всех соревнованиях, если градиент на клапане менее 50 мм рт.ст., тем, 

у кого градиент на клапане легочной артерии выше 50 мм рт.ст. 

разрешено участие только в низкоинтенсивных видах спорта. 

7.9 Обструкция правого сердца, вызванная надклапанным стенозом, 

стенозом долевых артерий или периферическими стенозами. 

7.9.1 Определение и сочетанные пороки 

Сужение ствола легочной артерии, главных, долевых и периферических 

легочных артерий может привести к стенозу ПОПЖ. Надклапанный 

стеноз легочной артерии вызван сужением ствола легочной артерии, 

бифуркации или главных и/илипериферических легочных артерий. Один 

из вариантов, деформация в виде «песочных часов» сходна с 

надклапанным стенозом, и технически является одной из форм 

клапанного стеноза легочной артерии, потому что является следствием 

стеноза верхушек комиссур клапана.416 Другие надклапанные пороки 

легочной артерии находятся в главных артериях или лежат более 

дистально, и варьируют от единичных очаговых стенозов до диффузной 
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гипоплазии легочного артериального русла и окклюзии; они могут быть 

следствием ранее выполнявшегося суживания легочной артерии. 

Сегменты, расположенные дистальнее суженного участка, часто могут 

быть расширенными.  Также описаны мембранные формы обструкции, 

как подклапанные, так и надклапанные. Стенозы центральных и 

периферических легочных артерий могут иметь центральное значение 

при синдромах Аладжилля и Кейтеля.417-421 Стеноз легочной артерии 

может быть следствием врожденной краснухи, синдрома Вильямса, 

формирования рубца в месте манжеты на легочной артерии или участка, 

на котором был сформирован системно-легочный анастомоз. Эти зоны 

представлены участками интимальной пролиферации с различной 

степенью гиперплазии медии и потери эластических волокон. Эти 

участки могут быть единичными или множественными, степень сужения 

может варьировать от незначительного клапанного стеноза до полной 

окклюзии. Подобные изменения описаны у пациентов с системными 

васкулитами, такими как артериит Behcet или Такаясу, у пациентов с 

синдромами Элерса-Данлоса и сильвера. Из-за низкого сосудистого 

сопротивления легочного артериального русла для возникновения 

легочной гипертензии необходима значительная степень сужения 

сосудов. Несмотря на тот факт, что до сих пор не ясно, какая степень 

сужения легочных сосудов является лимитирующей поток, большинство 

клиницистов определяют ангиографически значимый стеноз, как сужение 

больше, чем на 50% диаметра сосуда. Эти значительные сужения будут 

иметь большой градиент давления и вызывать гипертензию в 

проксимальных отделах легочного артериального русла. 

7.9.2 Клиническое течение 

Стенозы периферических артерий возникают в артериях третьего порядка 

и имеют прогрессивный характер течения; ко времени достижения 

пациентом взрослого возраста, большая часть паренхимы легких может 
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быть нефункциональной из-за окклюзии сегментарных артерий. При 

наличии легочной гипертензии может возникать легочная регургитация. 

7.10 Клинические особенности и обследование неоперированного 

пациента 

Комплекс клинических симптомов сходен с таковым при стенозе клапана 

легочной артерии. Одышка и боль за грудиной являются нечастыми. В 

тяжелых случаях может происходить дилатация правого желудочка и 

присутствовать трикуспидальная регургитация. Большинство 

встречаемых взрослых пациентов – это пациенты, направленные на 

обследование с подозрением на первичную легочную гипертензию или 

хроническую тромбоэмболию легочной артерии. При обследовании 

пациента с подозрением на легочную гипертензию наличие посторонних 

шумов на спине или боковой стенке грудной клетки при аускультации 

должно натолкнуть на мысль о наличии периферических стенозов 

легочной артерии. Обычно эти шумы только систолические, но могут 

быть протяженными и нарастать со вдохом. Может присутствовать 

цианоз, когда из-за высокого давления в правом предсердии появляется 

право-левый сброс через ООО. Признаки конкретных синдромов должны 

зародить подозрение о наличии периферических стенозов легочной 

артерии. Комплекс синдрома врожденной краснухи включает в себя 

катаракту, глухоту, гипотонию, ретинопатию, патологию пальцевых 

узоров и умственные расстройства,422 

 И стенозы легочной артерии не являются редкими. Синдром Аладжиля – 

это аутосомно-доминантное заболевание, также именуемое 

артериогепатической дисплазией. Признаки включают в себя глубоко 

посаженные глаза, маленький заостренный подбородок и выдающийся, 

нависающий лоб.419 Присутствуют признаки патологии печени, сердца, 

глаз, кишечника и скелета. Очень часто заболевание сопровождается 

наличием периферических стенозов легочной артерии. В фенотипе 

синдрома Вильямса присутствует микрогнатия, большой рот и губы, 
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вздернутый нос, гипертелоризм, зубы неправильной формы, широкий 

лоб, мешковатые щеки.420 Надклапанный стеноз легочной артерии 

сочетается с периферическими стенозами. Синдром Кейтеля423 состоит из 

диффузного кальциназа хрящей, коротких пальцев (брахителефалангия), 

потери слуха и периферических стенозов легочной артерии. Это редкое 

заболевание, имеющее, как полагают, аутосомно-рецессивный тип 

наследования. 

7.10.1 ЭКГ 

Электрокардиографические критерии включают в себя гипертрофию 

правого желудочка с перегрузкой, отклонение ЭОС вправо, и зависят от 

степени тяжести порока и величины систолического давления в правом 

желудочке. 

7.10.2 Рентгенография грудной клетки. 

Сужение проксимальных отделов легочной артерии обычно 

сопровождается постстенотической дилатацией их ветвей. 

7.10.3 Эхо-КГ 

Транторакольное Доплер ЭХО помогает подтвердить присутствие ПЖ 

систолической гипертензии и регургитации клапана легочной  артерии. 

Также можно определить стеноз проксимальных ветвей легочной 

артерии.  

Что касается диагностики периферических стенозов ветвей легочной 

артерии ЭХО не является  достоверно точным методом в определении   

дефекта.  

Чрезпищеводное ЭХО информативно лишь при поражении 

проксимальных отделов легочной артерии.  

7.10.4 МРТ/КТ 

МР ангиография и КТ являются более информативными методами 

диагностики при данной патологии, чем Доплер- ЭХО;  оба метода могут 

точно подтвердить диагноз. 
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7.10.5 Катетеризация сердца 

Зондирование сердца с контрастированием является определяющим и 

дает дополнительную информацию о протяженности стенозов, степени их 

выраженности, градиенте на них и степени легочной гипертензии. 

7.11 Рекомендации по обследованию пациентов с надклапанным 

стенозом, стенозом долевых и периферических легочных артерий 

Класс I 

1. Пациентам с подозрением на надклапанный, долевой или периферический 

стеноз должны быть выполнены допплер-эхокардиография плюс один из 

следующих методов: МРТ ангиография, КТ ангиография или контрастная 

рентгеноангиография. (Доказательный уровень: С) 

2. После того как диагноз установлен, периодически, в зависимости от степени 

тяжести порока, должно выполняться допплеровское эхокардиографическое 

исследование для оценки систолического давления в правом желудочке. 

(Доказательный уровень: С) 

7.11.1 Проблемы и ошибки 

Пациенты с периферическими стенозами легочной артерии могут 

представлять то, что может показаться функциональным прекордиальным 

шумом. Аускультация легочных полей должна выявить характерные 

сосудистые шумы. Многие пациенты являются асимптомными. Часто 

взрослые пациенты жалуются на одышку неизвестного происхождения. 

Увеличенное систолическое давление в правом желудочке, определенное 

с помощью эхокардиографии, должно навести на поиск причин легочной 

артериальной гипертензии, которые могут включать в себя заболевания 

соединительной ткани, портальную гипертензию, ВИЧ, прием 

анорексигенов, венооклюзивные болезни, апное во время сна, ХОБЛ и 

саркоидоз.424 

7.11.2 Общие принципы ведения пациентов 

7.11.2.1 Медикаментозная терапия 

Из-за того, что надклапанные стенозы являются механическими 

препятствиями на пути тока крови, эффективной медикаментозной 
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терапии нет, за исключением терапии правожелудочковой 

недостаточности, когда она возникает. Однако, существуют 

интервенциональные методики, которые можно применить в данных 

случаях. 

7.12 Рекомендации по использованию эндоваскуляных методов 

лечения при долевых и периферических стенозов легочной артерии 

Класс I 

1. Чрескожная интервенционная терапия рекомендована в качестве метода выбора 

при лечении подходящих очаговых долевых и/или периферических стенозов 

легочной артерии с сужением более 50% диаметра, давлением в правом 

желудочке выше 50 мм рт.ст. и/или наличием симптомов. (Доказательный 

уровень: В) 

2. Пациентам с перечисленными выше показаниями, анатомически не подходящих 

для выполнения чрескожного вмешательства,  показано выполнение открытой 

хирургической операции. (Доказательный уровень: В) 

Стеноз и/или гипоплазия долевой легочной артерии может сочетаться с 

большим количеством пороков сердца, либо быть следствием 

предыдущего хирургического вмешательства, такого как наложение 

системно-легочного анастомоза. Хирургический доступ к этим областям 

часто очень сложен, что говорит в пользу выбора чрескожных методик. В 

некоторых сериях успешное выполнение процедуры (определенное как 

увеличение более, чем на 50% от исходного диаметра сосуда или 

снижение на 20% соотношения систолического давления в правом 

желудочке к систолическому давлению в аорте425) достигало уровня 60%. 

Осложнения включали в себя разрыв артерии, отек, тромбоз и 

кровохарканье. В некоторых случаях, использование баллонов под более 

высоким давлением улучшало результаты. Высокоэластичные легочные 

артерии показали хорошую переносимость баллонных процедур, методы 

ангиопластики проложили путь методам стентирования артерий, при 

которых число успешных процедур выше, а число рестенозов в 

отдаленном периоде – ниже.426 Если рестеноз и возникает, его можно 
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редилатировать. В этой ситуации стенты показали свою высокую 

эффективность, в сравнении с традиционной баллонной ангиопластикой и 

хирургическими методами. Стентирование долевых легочных артерий 

также часто используется в операционной в качестве гибридных методов 

лечения. Использование баллонной ангиопластики и стентирования 

может быть полезным при устранении более дистальных периферичесих 

стенозов, хотя результаты тут менее впечатляющие, чем при долевых 

стенозах.427 И хотя первичные ангиографические результаты 

стентирования в такой ситуации часто кажутся вдохновляющими, в 

настоящее время нет адекватных данных, которые позволили бы 

рекомендовать рутинное использование баллонной ангиопластики при 

дистальных периферических стенозах. Хирургическое лечение с 

имплантацией заплаты является разумным при коррекции надклапанного 

стеноза,428 при наличии сосуда адекватного диаметра таким же способом 

можно устранять и стенозы долевых артерий. Более периферические 

стенозы уже не могут быть устранены с помощью хирургических 

методов. Иногда единственной альтернативой для пациентов с тяжелыми 

стенозами периферических легочных артерий и выключением большой 

зоны паренхимы легких является только пересадка легких. 

7.12.1. Рекомендации по клиническому обследованию и 

послеоперационному ведению 

Класс I 

1. Пациенты с периферическими стенозами легочных артерий должны проходить 

обследование раз в 1-2 года, в зависимости от степени тяжести порока, с 

прохождением клинического обследования, эхокардиографического допплера 

для оценки систолического давления в правом желудочке и его функции. 

(Доказательный уровень: С) 

2. Перед выполнением черескожного вмешательства следует обсудить все за и 

против с кардиохирургом, имеющим опыт в лечении ВПС. (Доказательный 

уровень: С) 
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Поражения периферических легочных артерий могут прогрессировать, 

поэтому пациенты должны проходить обследование каждые 1-2 года с 

выполнением допплеровского эхокардиографического исследования для 

оценки пиковое систолическое давление в правом желудочке и его 

функцию. Если симптомы возвращаются, необходимо повторно 

выполнить контрастирование легочных артерий с целью установления 

причины и наличия возможности повторного вмешательства. Рестеноз 

этих участков явление частое, при его появлении могут потребоваться 

повторная баллонная ангиопластика, стентирование или хирургическое 

лечение. Когда такой вопрос появляется, необходима консультация 

между интервенционалистом и хирургом ВПС. 

7.13. Обструкция правого сердца, вызванная стенозом кондуитов или 

биологических протезов клапана легочной артерии. 

7.13.1 Определение и сочетанные пороки. 

Наличие кондуита от правого желудочка к легочной артерии или 

биологического протеза клапана легочной артерии подразумевают 

наличие небольшого градиента. Для реконструкции ВОПЖ используют 

большое количество разнообразных кондуитов, с тканью клапанов или 

без нее. Нашли широкое применение легочные гомографты, хотя и 

свиные, и ксеноперикардиальные биологические протезы используют до 

сих пор. Несколько групп сообщали об использовании яремной вены 

крупного рогатого скота (Contegra), хотя есть сообщения о стенозах 

дистального анастомоза данного кондуита.429 Нормальный градиент, 

возникающий на протезе клапана зависит, от размера биопротеза и потока 

через него. Присутствующая легочная регургитация увеличивает данный 

градиент. Недавний обзор Американского Общества Эхокардиографии 

определяет нормальные транспротезные градиенты давления для всех 

протезов,430 беря во внимание тип и размер протеза. Стеноз кондуита или 

биологического протеза в позиции легочной артерии может быть 

определен пиковым допплеровским градиентом, считая градиент в 50 мм 
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рт.ст. выраженным стенозом. При этом давление в правом желудочке 

можно ожидать в пределах 75 мм рт.ст. У детей и подростков 

соотношение систолического давления в ПЖ к систолическому давлению 

в ЛЖ более 0,67 является другим параметром, определяющим 

выраженный стеноз. У взрослых пациентов старшей возрастной группы 

системное сопротивление гораздо выше, чем у детей, поэтому 

использование этого соотношения менее полезно. 

7.13.2. Рекомендации по оценке и ведению отдаленного 

послеоперационного периода у пациентов с кондуитом или 

биологическим протезом в позиции легочной артерии 

Класс I 

1. После хирургического устранения обструкции ВОПЖ путем имплантации 

кондуита или биологического протеза в позицию легочной артерии пациент 

должен проходить обследование, включающее допплеровскую 

эхокардиографическую оценку систолического давления в правом желудочке и 

его функцию, измерение градиента на кондуите или биологическом протезе один 

раз в 1-2 года. (Доказательный уровень: С) 

7.13.3. Клиническое обследование 

Прекордиальный систолический шум, распространяющийся на спину, 

является важным признаком стенозирования кондуита. Звук закрытия 

клапана легочной артерии обычно не слышен. У пациентов со 

значительной обструкцией ВОПЖ может быть замечено растяжение 

яремных вен и значимая волна «А». 

7.13.4 Электрокардиография 

7.13.5 Рентгенография грудной клетки 

определяется увеличение правых отделов сердца;  кальциноз клапана или 

кондуита. 

7.13.6. Эхокардиография 

Чрезпищеводное ЭХО информативно в оценке гемодинамики и помогает 

в измерении давления в легочной артерии, размеры и функции ПЖ, 

градиент давления в кондуите и биопротезе клапана, тем не менее, 



187 
 
трубчатое отверстие кондуита часто ассоциируется с уменьшенным 

градиентом. 

7.13.7 МРТ 

Исследования проводят для оценки тяжести данной патологии, для 

определения прилежания кондуита к грудине, что является очень важно 

для проведения повторных операции. 

7.13.8. Катетеризация сердца. 
 Катетеризация сердца в дополнение к МРТ/КТ показана для выявления 

стеноза дистального участка кондуита (это осложнение не является 

редкостью). 

7.14. Рекомендации по повторным вмешательствам у пациентов со 

стенозом кондуита или биологического протеза в позиции легочной 

артерии.  

Класс I 

1. Кардиохирург, имеющий опыт в ВПС должен выполнить вмешательство у 

пациента с выраженным стенозом биологического протеза в позиции легочной 

артерии (с пиковым градиентом более 50 мм рт.ст.) или регургитацией с уровня 

кондуита и одним из следующих: 

А. Сниженная толерантность к физической нагрузке. (Доказательный уровень: 

С) 

Б. Сниженная функция правого желудочка (Доказательный уровень: С) 

В. Как минимум умеренно увеличенный КДР ПЖ (Доказательный уровень: С) 

Г. Как минимум умеренная трикуспидальная регургитация (Доказательный 

уровень: С) 

Класс II a 

1.У симптомных пациентов с дисткретным стенозом кондуита в правой позиции 

более 50% от диаметра или в случае, когда биологический протез в позиции 

клапана легочной артерии имеет пиковый градиент, измеренный 

эхокардиографическим допплером, более 50 мм рт.ст. или средний градиент 

более 30 мм рт.ст. может быть выполнено как эндоваскулярное вмешательство, 

так и открытая операция. (Доказательный уровень: С) 

2. Асимптомным пациентам с пиковым допплеровским градиентом на 

биологическом протезе клапана легочной артерии более 50 мм рт.ст. может быть 



188 
 
выполнено как эндоваскулярное вмешательство, так и открытая операция. 

(Доказательный уровень: С) 

Класс IIb: 

1. Если планируется выполнить сочетанную процедуру Maze, хирургическая 

операция может быть более предпочтительной. (Доказательный уровень: С) 

 

7.14.1. Медикаментозная терапия 

Медикаментозная терапия пациентов с остаточной или возвратной 

обструкцие ВОПЖ ограничена диуретиками и, в целом, неэффективна. 

  7.14.2. Эндоваскулярные вмешательства. 

Оба метода (ангиопластика и стентирование) используются для 

коррекции порока. Решение о выборе метода лечения должно 

приниматься коллегиально.  Некоторые исследователи сообщают об 

успешном уменьшении градиента на кондуите или биопротезе в легочной 

позиции после баллонной дилатации, стентирования либо чрезкожного 

эндоваскулярного репротезирования клапана легочной артерии. Объем 

указанных вмешательств зависит от этиологии стеноза: обструкция на 

уровне клапана кондуита, компрессия кондуита грудиной, разрастание 

неоинтимы либо стеноз проксимального (с выводным трактом правого 

желудочка) анастомоза (431-432) Устранение стеноза дистального 

анастомоза кондуита с легочной артерией путем баллонной 

ангиопластики является паллиативной процедурой, на время 

откладывающей оперативное вмешательство(434). 

Потенциальная альтернатива баллонной ангиопластике и 

стентированию кондуита недавно была предложена Bonhoeffer и 

соавторами(435). Суть метода заключается в чрезкожной имплантации 

эндоваскулярного протеза в просвет стенозированного кондуита. Авторы 

использовали клапан яремной вены быка, смонтированный на баллон-

дилатируемом стенте для чрезкожной имплантации.  Хотя технология 

еще находится в стадии разработки, вполне возможно, что она 
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эволюционирует в отличный способ лечения стеноза и недостаточности 

клапана кондуита. Методика еще должна пройти серьезные клинические 

испытания, подтвердив свою концепцию и эффективность у пациентов с 

изолированным пороком клапана легочной артерии. 

7.14.3. Хирургическое вмешательство. 

Открытое хирургическое вмешательство требуется в основном при 

очевидной дилатации правого желудочка либо развитии значимой 

недостаточности трикуспидального клапана. Учитывая возрастающую 

сложность подобных операций с возрастом, коррекция должна 

выполняться бригадой, имеющей опыт работы со взрослыми пациентами 

с врожденными пороками сердца. 

7.14.4. Ключевые вопросы оценки и дальнейшего наблюдения  

Большинство пациентов толерантны к физической нагрузке до тех пор, 

пока градиент давления на кондуите или клапанном протезе не 

превышает 50 мм рт. ст. Беременность протекает благоприятно до 

манифестации правожелудочковой недостаточности. Аналогично 

ситуации после легочной комиссуротомии, факторами, определяющими 

частоту и объем повторных обследований, являются степень стеноза и 

недостаточности клапана легочной артерии. В случае благоприятного 

бессимптомного течения послеоперационного периода у пациентов с 

кондуитом в легочной позиции (как с клапаном, так и без) и пациентов с 

протезом легочного клапана, обычно достаточно регулярно проводимой 

эхокардиоскопии с допплерографией. Пациентам с протезом легочного 

клапана или легочным кондуитом также рекомендована профилактика 

инфекционного эндокардита (см. Раздел 1.6 Рекомендации по 

инфекционному эндокардиту). 

7.15 Двухкамерный правый желудочек 

7.15.1 Определение и сопутствующие пороки. 

У пациентов с двухкамерным правым желудочком полость последнего 

разделена аномальными мышечными трабекулами на проксимальную 
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камеру высокого давления и дистальную камеру низкого давления. 

Морфология разграничительного мышечного субстрата весьма 

вариабельна и может быть представлена аномальной септо-париетальной 

трабекулой либо аномальным модератором. Модераторный тяж может 

располагаться на очень коротком расстоянии от легочной артерии. 

Несмотря на врожденный характер анатомических изменений, 

обструкция выводного тракта правого желудочка с возрастом 

прогрессирует. Примерно в ¾ случаев дефект межжелудочковой 

перегородки локализован проксимальнее инфундибулярного устья. 

Спонтанное закрытие дефекта (полное или частичное) ведет к 

усугублению обструкции выводного тракта и дисфункции правого 

желудочка. Возможно также сочетание порока с клапанным стенозом 

легочной артерии, тетрадой Фалло, двойным отхождением 

магистральных артерий от правого желудочка. В отличие от классической 

тетрады Фалло, у ряда таких пациентов часто выявляется субаортальная 

обструкция. Аномалия достаточно редкая и встречается примерно у 1% 

всех пациентов с врожденными пороками сердца. Генетический субстрат 

пока не идентифицирован, хотя в литературе описана частота 

встречаемости порока у 3% пациентов после радикальной коррекции 

тетрады Фалло и у 3-10% пациентов с изолированным дефектом 

межжелудочковой перегородки (436-439). 

7.15.2. Клиническая симптоматика у неоперированных пациентов. 

Хотя большинству пациентов коррекция порока выполняется в детстве, у 

некоторых клиника впервые манифестирует гораздо позже. Проявления 

заболевания во взрослом возрасте могут имитировать ишемческую 

болезнь сердца (стенокардия) либо левожелудочковую недостаточность 

(одышка). Изредка возможны головокружения и синкопальные 

состояния. У некоторых пациентов диагноз уточняется при увеличении 

интенсивности систолического шума, ранее принимавшегося за 
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функциональный либо шум небольшого мышечного межжелудочкового 

дефекта. 

7.15.3. Клиническое обследование. 

При значительной внутрижелудочковой обструкции вторичная 

гипертрофия приводит к дилатации правого желудочка, аускультативный 

шум на уровне стеноза становится грубее, усиливается на вдохе и может 

сопровождаться пальпаторным дрожанием. Сопутствующий дефект 

межжелудочковой перегородки дает дифференцируемый шум. При 

наличии сопутствующего дефекта межпредсердной перегородки либо 

проксимально локализованного дефекта межжелудочковой перегородки у 

пациента возможен цианоз. Редко прогрессирующий стеноз ведет к 

развитию правожелудочковой недостаточности и трикуспидальной 

регургитации. По результатам одного из исследований неоперированных 

пациентов, увеличение внутрижелудочкового градиента составило 6,2 ± 3 

мм рт. ст. ежегодно.  

7.15.4. Электрокардиография  

ЭКГ-картина обычно демонстрирует гипертрофию правого желудочка. 

Правые отведения помогут уточнить диагноз, поскольку у 40% пациентов 

отмечается высокий зубец T в V3R. 

7.15.5. Эхокардиография 

Трансторакальная эхокардиография имеет диагностическую ценность, 

демонстрируя гипертрофию миокарда и цветной допплер кровотока на 

уровне внутрижелудочкового стеноза. Возможна визуализация дефекта 

межжелудочковой перегородки. Как правило, в проведении 

дополнительной чрезпищеводной эхокардиоскопии нет необходимости.  

7.15.6. Магнитно-резонансная томография. 

Как дополнение к трансторакальной эхокардиоскопии, МРТ на 

сегодняшний день является одним из наиболее информативных 

графических методов диагностики.  
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7.15.7. Зондирование полостей сердца. 

Зондирование полостей сердца и ангиокардиография часто играют 

определяющую диагностическую роль, обеспечивая исчерпывающую 

информацию об анатомических и гемодинамических особенностях 

порока, но в данном случае редко используются для постановки диагноза.  

7.16 Трудности и «подводные камни». 

7.16.1. Многоуровневый стеноз выводного тракта правого желудочка. 

Как уже говорилось выше, формирование стеноза выходного отдела 

правого желудочка возможно на нескольких уровнях одновременно. 

Пиковое систолическое давление в правом желудочке, определенное с 

помощью допплер-эхокардиографии по потоку трикуспидальной 

регургитации, может быть результатом более, чем одного уровня 

обструкции, и в этом случае анатомия стеноза должна быть тщательно 

изучена до хирургического вмешательства. Это особенно актуально для 

взрослых пациентов, у которых выполненные ранее хирургические 

процедуры либо другие причины легочной гипертензии могут осложнить 

клиническую картину. 

7.17 Принципы ведения пациентов 

7.17.1. Рекомендации по выбору метода лечения  пациентов с 

двухкамерным правым желудочком. 

Класс I 

1. Хирургическое вмешательство рекомендовано у пациентов с пиковым 

внутрижелудочковым градиентом давления (по Допплеру) более 60 мм рт. ст., 

либо средним градиентом давления (по Допплеру) более 40 мм рт. ст., независимо 

от клинической симптоматики. (Уровень доказательности: В) 

Класс IIb 

1. Пациенты с симптомным течением и пиковым внутрижелудочковым 

градиентом давления (по Допплеру) более 50 мм рт. ст., либо средним градиентом 

давления (по Допплеру) более 30 мм рт. ст. также могут готовиться для 

«открытой» оперативной коррекции, если не выявлены какие-либо иные 

причины клинической симптоматики. (Уровень доказательности: С) 
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Для оценки результатов в отдаленном периоде информативны 

эхокардиография и магнитно-резонансная томография. У пациентов с 

ангинозными болями для исключения поражения коронарного русла 

может понадобиться коронарография. Для исключения динамической 

обструкции, ставшей причиной высокого градиента давления, 

целесообразно попробовать фармакотерапию бета-блокаторами и 

блокаторами кальциевых каналов. Тем не менее, ряд исследований 

различных методов терапии свидетельствуют о необходимости 

хирургического вмешательства при величине пикового градиента 

давления свыше 60 мм рт. ст. 

В литературе можно встретить отдельные описания клинических 

случаев чрезкожной баллонной ангипластики, стентирования и спиртовой 

аблации у пациентов с подклапанным фиброзно-мышечным стенозом с 

различной степенью успеха. Одним из предложенных методов 

устранения градиента давления является спиртовая аблация конусных 

ветвей, питающих миокард выводного тракта правого желудочка. 

Стентирование также имеет доказанную эффективность, однако 

описанные случае перелома стентов ставят под сомнение 

целесообразность имплантации стента в сокращающийся выходной отдел 

правого желудочка. В настоящее время нет убедительных отдаленных 

результатов и даных сравнительного анализа, которые позиционировали 

бы одну из вышеперечисленных эндоваскулярных методик как методику 

выбора для хирургического лечения данной группы пациентов. 

Хирургическая резекция стенозирующих образований с 

последующей пластикой пути оттока в легочную артерию у пациентов с 

двухкамерным правым желудочком является эффективной процедурой с 

отличными отдаленными результатами. Наличие сопутствующего 

дефекта межжелудочковой перегородке также склоняет чашу весов в 

пользу «открытой» хирургической коррекции.  
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 7.18. Ключевые вопросы оценки и дальнейшего наблюдения  

Большинство пациентов после оперативного вмешательства по поводу  

внутрижелудочкового стеноза чувствуют себя хорошо и имеют 

незначительные ограничения к физическим нагрузкам. Рестеноз после 

адекватной хирургической коррекции довольно редок, и чаще причиной 

повторных обследований в отдаленном послеоперационном периоде 

становятся сопутствующие врожденные пороки сердца. Описаны 

клинические случая формирования внутрижелудочкового стеноза после 

радикальной коррекции тетрады Фалло и закрытия дефекта 

межжелудочковой перегородки. Активность пациентов в 

послеоперационном периоде, как правило, ничем не ограничена. 

Показаний к профилактике инфекционного эндокардита у таких 

пациентов нет (см. Раздел 1.6 Рекомендации по инфекционному 

эндокардиту для дополнительной информации).   

 

8. Аномалии коронарных артерий.   

8.1. Определение и сопутствующие пороки. 

Данный раздел включает обсуждение пациентов с приобретенной 

патологией коронарного русла в результате хирургической коррекции 

врожденного порока сердца, а также пациентов с врожденной 

аномалией отхождения коронарных артерий. 

8.1.1. Общие рекомендации по обследованию и хирургическому 

лечению. 

Класс I 

Любой пациент с врожденным пороком сердца, оперативная коррекция 

которого включала манипуляции с коронарными артериями, должен быть 

обследован на предмет анатомической целостности, проходимости и 

функционального состояния коронарных артерий во взрослом состоянии как 

минимум один раз (Уровень доказательности: С). 
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Хирурги, специализирующиеся в области врожденных пороков сердца, 

должны обладать опытом оперативной коррекции патологии коронарного 

русла (Уровень доказательности: С). 

Итоговые данные хирургических вмешательств с вовлечением устьев 

коронарных артерий либо шунтированием (в зависимости от анатомии 

поражения) описаны без отдаленных результатов. В дополнение к 

наиболее распространенным вариантам аномалии коронарного русла, 

описание которых встречается в данном разделе, развитие коронарной 

патологии, требующей реваскуляризации (эндоваскулярной или 

хирургической), в отдаленном послеоперационном периоде чаще 

наблюдается после процедуры Росса, хирургической коррекции 

атрезии восходящего отдела аорты или легочной артерии, болезни 

Кавасаки.     

8.2. Рекомендации по ведению пациентов с патологией коронарных 

артерий в сочетании с надклапанным аортальным стенозом. 

Класс I 

1. Пациенты с надклапанным аортальным стенозом (как оперированным, так и 

нет) должны проходить диагностику состояния коронарного русла каждые 1-2 

года (Уровень доказательности: С). 

2. Эндоваскулярные вмешательства на коронарных артериях у пациентов с 

надклапанным аортальным стенозом должны выполняться в центрах, 

специализирующихся и имеющих опыт в эндоваскулярном хирургическом 

лечении взрослых пациентов с врожденными пороками сердца (Уровень 

доказательности: С). 

Несмотря на то, что надклапанный стеноз аорты  - наименее часто 

встречающийся порок пути оттока из левого желудочка, патологические 

изменения коронарного русла на фоне частичной или полной 

облитерации устьев коронарных артерий могут привести к 

формированию эктазии либо аневризмы коронарного сосуда. 

Патоморфологические изменения в виде диффузного или локального 

фиброза интимы либо медии, гиперплазии, дисплазии, адвентициального 
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фиброэластоза и редко встречающейся диссекции медии чаще описаны у 

взрослых пациентов, чем в детской возрастной группе.  

8.2.1. Естественное течение (неоперированные пациенты) 

Описанная клиническая манифестация с ишемической симптоматикой на 

фоне недостаточности коронарного кровотока обусловлена как 

анатомической обструкцией сосудов, так и прогрессирующей 

гипертрофией миокарда с развитием дефицита миокардиального (не 

эпикардиального) коронарного кровотока.   

8.2.2. Клинические проявления 

На сегодняшний день нет определенных данных о частоте выявления 

симптомов коронарной патологии либо ее исходов у взрослых пациентов 

с надклапанным стенозом аорты. Тем не менее, поставив описанную 

патологию в одни ряд с другими диффузными коронарными 

артериопатиями, авторский комитет рекомендует проводить 

неинвазивный скрининг на предмет миокардиальной ишемии у всех 

пациентов с надклапанным аортальным стенозом, независимо от 

выбранной тактики его коррекции. При принятии решения о дальнейшей 

диагностике состояния коронарного русла такие графические 

диагностические методы, как коронарография, КТ-ангиография, 

эндоваскулярная ультрасонография помогают лучше понять анатомию и 

функциональное состояние пораженных сосудов до планирования 

хирургического вмешательства. 

8.3. Рекомендации тактике ведения пациентов с патологией 

коронарных артерий в сочетании с тетрадой Фалло. 

Класс I 

1. Анатомия коронарного русла должна быть изучена перед любым 

вмешательством на выводном тракте правого желудочка (Уровень 

доказательности: С) 

Аномалии коронарных сосудов, сопутствующие врожденным порокам 

сердца: единственная коронарная артерия, коронарная артерио-венозная 
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фистула, интрамуральная коронарная артерия, надклапанная петля 

коронарной артерии, добавочная левая передняя нисходящая артерия, 

аномальное отхождение левой коронарной артерии от ствола легочной 

артерии. Наиболее частым и значимым является вариант, когда передняя 

нисходящяя артерия отходит от правой коронарной артерии и пересекает 

выходной отдел правого желудочка, что встречается у 3-7% пациентов с 

тетрадой Фалло, особенно при выраженном передне-правом смещении 

корня аорты. 

Учитывая высокую выживаемость пациентов после радикальной 

коррекции тетрады Фалло, описание клинических случаев атросклероза 

коронарных артерий у взрослых пациентов этой группы уже не вызывает 

удивления. 

8.3.1. Предоперационная диагностика. 

Анатомия коронарного русла (отхождение, ход сосудов) должна быть 

тщательно изучена перед любым «открытым» или эндоваскулярным 

хирургическим вмешательством из-за потенциального риска повреждения 

коронарных артерий при кардиолизе, пластике либо стентировании 

выходного отдела правого желудочка. 

8.3.2. Хирургические и эндоваскулярные вмешательства. 

Описаны случаи коронарного шунтирования и чрезкожной 

ангиопластики у взрослых пациентов после коррекции тетрады Фалло с 

атеросклеротическим поражением коронарного русла. 

8.4. Рекомендации по ведению пациентов с патологией коронарных 

артерий в сочетании D-транспозицией магистральных артерий после 

операции артериального переключения. 

Класс I 

1. Взрослые пациенты с D-транспозицией магистральных артерий, перенесшие в 

детстве операцию артериального переключения, должны проходить 

неинвазивную диагностику состояния коронарного русла каждые 3-5 лет 

(Уровень доказательности: С). 
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8.4.1. Определение и сопутствующие пороки. 

Анатомия коронарных артерий играет существенную роль в 

хирургической коррекции D –ТМА. Наиболее распространенный 

анатомический вариант, встречающийся практически у 2/3 пациентов, 

подразумевает отхождение левой коронарной артерии от первого 

(переднего) лицевого синуса, а правой коронарной артерии – от второго 

(заднего) лицевого синуса. 16 % пациентов имеют отхождение 

огибающей артерии от правой коронарной артерии, а оставшиеся 

пациенты – инвертированное коронарное русло, единственную 

коронарную артерию либо интрамуральный ход артерий.  

Повреждение артерии синусового узла во время хирургического 

либо эндоваскулярного вмешательства, как правило, приводит к развитию 

предсердной аритмии или слабости синусового узла.  

8.4.2. Естественное течение 

После переключения магистральных артерий и транслокации устьев 

коронарных артерий в раннем и отдаленном послеоперационном периоде 

возможно развитие ишемии миокарда, причиной которой может явиться  

«перекрут», внешняя компрессия артерии, локальное или диффузное 

фиброзно-клеточное утолщение интимы, функциональный блок на 

уровне артериол дистального коронарного русла. Выживаемость без 

коронарных осложнений за 1- и 15-летний периоды составила 93% и 88% 

соответственно, при этом множество публикаций свидетельствуют о 

пропорциональном увеличении смертности с ростом числа ишемических 

осложнений. 

8.4.3. Клиническая симптоматика и диагностика после операции 

артериального переключения.  

Учитывая отсутствие единого теста, провоцирующего ишемию, который 

был бы достаточно чувствительным и специфичным для скрининга 

пациентов после операции артериального переключения, используется 

определенный набор исследований, включающих эхокардиографию, 



199 
 
ядерную сцинтиграфию, тесты толерантности к физической нагрузке, 

который обеспечивает искомую чувствительность и специфичность. 

Принимая во внимание непредсказуемое течение отдаленного 

послеоперационного периода у взрослых пациентов с D-ТМА после 

операции Jatane, авторский комитет рекомендует проводить 

неинвазивные тесты для выявления скрытой ишемии каждые 3-5 лет. При 

положительном результате следует провести коронарографию с 

измерением резерва коронарного кровотока и внутрисосудистую 

ультрасонографию.   

8.4.4. Хирургические и эндоваскулярные вмешательства 

В литературе описаны успешные случаи хирургической 

реваскуляризации и баллонной ангиопластики со стентированием у 

взрослых пациентов после артериального переключения. Мы 

рекомендуем проводить реваскуляризацию при обструктивной патологии 

коронарного русла с сопутствующей редукцией кровотока в соответствии 

со сроками выявления и объемом поражения коронарных артерий. 

8.5. Рекомендации ведению пациентов с врожденной патологией 

коронарного русла  - аномальное отхождение коронарных артерий. 

Класс I 

1. Диагностика пациентов, перенесших успешную реанимацию после 

необъяснимой внезапной сердечной смерти, либо с необъяснимыми 

жизнеугрожающими нарушениями ритма, симптоматикой коронарной ишемии, 

дисфункцией левого желудочка должна включать исследование отхождения и 

анатомии коронарных артерий (Уровень доказательности В). 

2. КТ-ангиографию или МРТ целесообразно использовать в качестве первичного 

скринингового диагностического метода в центрах, имеющих соответствующее 

оборудование и опыт в томографической диагностике (Уровень доказательности 

В). 

3. Хирургическое коронарное шунтирование должно быть выполнено пациентам 

со следующими показаниями: 
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А. Аберрантный ствол левой коронарной артерии, проходящий между 

восходящей аортой и стволом легочной артерии (Уровень доказательности: В). 

B. Документированная ишемия миокарда, обусловленная внешней компрессией 

коронарных артерий (располагающихся между магистральными сосудами либо 

интрамурально) (Уровень доказательности В) 

С. Аномальное отхождение правой коронарной артерии между аортой и стволом 

легочной артерии с симптомами ишемии. 

Класс IIA. 

1. Хирургическая реваскуляризация миокарда целесообразна при 

документированной гипоплазии сосудистой стенки, компрессии коронарных 

артерий, нарушении кровотока, вне зависимости от наличия документально 

подтвержденной ишемии миокарда (Уровень доказательности С). 

2. Анализ потенциального механизма редукции кровотока с помощью 

эндоваскулярной ультрасонографии может быть полезен у пациентов с 

документированным отхождением коронарной артерии от противоположного 

синуса (Уровень доказательности: С). 

Класс II b 

1. Хирургическая реваскуляризация миокарда целесообразна у пациентов с 

аномальным ходом передней нисходящей артерии между восходящей аортой и 

стволом легочной артерии (Уровень доказательности: С) 

8.5.1. Определение, сопутствующие пороки, естественное течение 

Врожденные аномалии отхождения коронарных артерий встречаются в 1-

1,2% всех коронарограмм, при этом 0,5% из них сопряжены с высоким 

риском нарушений коронарного кровообращения, обусловленным 

отхождением ствола левой коронарной артерии либо передней 

нисходящей артерии от противоположного синуса Вальсальвы. Аномалии 

коронарных артерий являются причиной примерно 15% внезапных 

остановок сердца у спортсменов (главным образом за счет перекрута или 

щелевой компрессии проксимального сегмента артерии, компрессии 

гипертрофированным миокардом, вазоспазма либо ишемической или 

рубец-индуцированной желудочковой артимии). В 80% аутопсийных 
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макропрепаратов спортсменов с аномальным отхождением коронарной 

артерии после внезапной остановки сердца, пораженная артерия 

проходила между восходящей аортой и стволом легочной артерии.  

8.5.2. Клиническая симптоматика и диагностика неоперированных 

пациентов. 

8.5.2.1. Дооперационная диагностика 

Часть пациентов данной группы в прошлом перенесли успешную 

реанимацию по поводу внезапной остановки сердца, у других 

клинические проявления разнообразны: ангинозные боли, нарушения 

ритма, дисфункция левого желудочка, спровоцированные физической 

нагрузкой пресинкопальные и синкопальные состояния. До последнего 

времени скрининг с помощью клинических тестов, провоцирующих 

ишемию, считался методом борьбы с глобальным риском внезапной 

остановки сердца в группе высокого риска – участвующих в 

соревнованиях профессиональных спортсменов. Несмотря на это, 

описанные клинические случаи невыявления с помощью используемых 

тестов патологии отхождения коронарных артерий у спортсменов, 

умерших впоследствии от внезапной остановки сердца, свидетельствуют 

о необходимости дальнейшего совершенствования существующей 

стратегии скрининга. В качестве графических методов диагностики 

предлагаются КТ и МРТ. 

На сегодняшний день коронарограмма, демонстрирующая ход 

коронарной артерии между восходящей аортой и стволом легочной 

артерии у молодых (в возрасте до 50 лет) пациентов, является 

свидетельством высокого риска неблагоприятного исхода, даже если 

отсутствуют клинические проявления. Инвазивное измерение резерва 

кровотока и эндоваскулярная ультрасонография – подающие надежды 

методы выявления потенциального риска нарушений коронарного 

кровотока, а их роль в диагностических и терапевтических алгоритмах 

неуклонно растет. В настоящее время авторский комитет рекомендует 
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коронарную КТ и МРТ как наиболее достоверные методы диагностики 

анатомии коронарного русла у пациентов с аномальным отхождением 

коронарных артерий, особенно в возрасте до 50 лет. 

8.5.3. Общие принципы ведения пациентов.  

8.5.3.1. Хирургические и эндоваскулярные вмешательства. 

В настоящее время описанные результаты хирургической 

реваскуляризации (марсупиализации, коронарного шунтирования, 

реимплантации коронарных артерий) и ограниченного числа 

транскатетерного стентирования демонстрируют стабильность раннего 

послеоперационного периода, но не охватывают отдаленный период. 

Коронарное шунтирование все чаще рассматривается как наименее 

предпочтительный метод выбора в свете потенциала развития 

конкурирующего кровотока. 

Хирургическая реваскуляризация должна выполняться в центрах с 

достаточным опытом хирургического лечения аномалий коронарного 

русла. Оперативная коррекция показана в случае: отхождения левой 

коронарной артерии от противоположного синуса и ее хода между 

восходящей аортой и стволом легочной артерии, отхождения правой 

коронарной артерии от противоположного синуса либо ее хода между 

восходящей аортой и стволом легочной артерии на фоне 

соответствующей симптоматики, либо симптомов ишемии в указанных 

бассейнах, причина которых неизвестна. Спорной является ситуация, 

когда у пациента аномальная правая коронарная артерия без признаков 

ишемии. В данном случае тактика диаметрально противоположна и 

склоняется в сторону консервативной терапии. При учете довольно 

частой встречаемости аномального отхождения коронарных артерий с 

высоким риском неблагоприятного исхода,  нет сомнения в получении 

улучшенных результатов на основе достоверных данных диагностики и 

наблюдения в отдаленном периоде.  
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8.6. Рекомендации по тактике ведения пациентов с аномальным 

отхождением левой коронарной артерии от ствола легочной артерии 

Класс I 

1. У пациентов с аномальным отхождением левой коронарной артерии от ствола 

легочной артерии необходимо восстановить биартериальный коронарный 

кровоток. Оперативные вмешательства должны выполняться кардиохирургом, 

специализирующимся по врожденным порокам сердца в стенах центра, 

обладающего опытом лечения пациентов с аномалией коронарных артерий 

(Уровень доказательности: С) 

2. У взрослых пациентов, перенесших оперативную коррекцию синдрома Bland-

White-Garland, диагностическая эхокардиография и неинвазивные стресс-тесты 

должны проводиться каждые 3-5 лет (Уровень доказательности: С). 

8.6.1. Определение, сопутствующие пороки, естественное течение 

Аномальное отхождение левой коронарной артерии от ствола легочной 

артерии – патология сравнительно редкая, составляющая 1 случай на 300 

000 живых новорожденных детей. Усовершенствованные методы 

оперативной коррекции, последующего ремоделирования миокарда и 

консервативной терапии сердечной недостаточности  улучшили 

выживаемость после коррекции данного порока. Подобным образом 

усовершенствованные методы распознавания и терапии «оглушенного» 

миокарда улучшили выживаемость среди взрослых с синдромом Bland-

White-Garland. Большая часть высокой выживаемости взрослых 

объясняется коллатеральным кровотоком из правой коронарной артерии, 

и тем не менее у этих пациентов возможна ишемия миокарда, 

дисфункция левого желудочка, митральная регургитация и желудочковые 

нарушения ритма. Хирургическую трансформацию моноартериального 

кровотока в биартериальный первым выполнил Takeuchi с помощью 

внутрилегочного тоннеля. Практически одновременно в практику вошли 

как реимплантация устья левой коронарной артерии, так и и коронарное 

шунтирование.  



204 
 

Описанными осложнениями после операции Takeuchi являются 

стеноз ствола легочной артерии, шунты на уровне тоннеля, стеноз 

просвета самого тоннеля. В отдаленном послеоперационном периоде 

описано также развитие пороков аортального и митрального клапанов. 

Кардиалгии, нарушения миокардиального кровообращения, выявленное с 

помощью томографии по дефициту распространения ядерных и 

позитроных элементов, и уменьшенная толерантность к физической 

нагрузке, отмеченные после восстановления биартериального 

коронарного кровотока, могут быть связаны как  локальным фиброзом 

миокарда после ранее перенесенной ишемии, так и с обструкцией 

проксимального шунта. Описаны стенозы проксимального, среднего и 

даже дистального сегментов коронарных артерий, с нарушением резерва 

коронарного кровотока, терапия которых включала баллонную 

ангиопластику, стентирование, радиочастотную терапию либо 

«открытую» реоперацию. Не удалось выявить закономерной зависимости 

между исходами и симптоматикой в отдаленном периоде, неинвазивными 

тестами для выявления ишемии и нарушений кровотока, резидуальной 

анатомической и функциональной патологии коронарного русла и 

оперативными вмешательствами в послеоперационном периоде. 

8.7. Общие принципы ведения. 

8.7.1. Хирургическое вмешательство 

При обнаружении у взрослого пациента нарушений систолической 

функции левого желудочка и ранее невыявленного аномального 

отхождения левой коронарной артерии от ствола легочной артерии, 

авторский комитет рекомендует выполнить реваскуляризацию миокарда с 

восстановлением биартериального кровообращения, вне зависимости от 

результатов функциональных миокардиальных тестов, расценивая их 

результаты как признак благоприятного исхода после операции. 

Осознавая возможность резидуальных коронарных, миокардиальных и 

клапанных нарушений, авторский комитет рекомендует проводить 
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скрининговое обследование выживших пациентов с помощью 

эхокардиография и неинвазивных тестов, провоцирующих ишемию, 

каждые 3-5 лет после оперативной коррекции синдрома Bland-White-

Garland.  

8.7.2. Хирургическое и эндоваскулярное вмешательство 

Хирургическая коррекция с помощью артериального обхода или, чаще, 

реимплантации устья левой коронарной артерии в аорту абсолютна 

показана из-за риска внезапной остановки сердца. При манифестации 

ишемии у пациентов после оперативной коррекции с патогномоничной 

симптоматикой либо изменениями на ЭКГ авторский комитет 

рекомендует эндоваскулярную диагностику и коррекцию в зависимости 

от клинических находок. 

8.8. Рекомендации по ведению пациентов с  коронарно-сердечными 

фистулами 

Класс I 

1. Происхождение продолжительного шума должно быть выявлено с помощью 

эхокардиографии, МРТ  или КТ-томографии или коронарографии (Уровень 

доказательности: С) 

2. Большие КСФ, вне зависимости от симптоматики, должны закрываться 

хирургическим либо эндоваскулярным путем после анализа их анатомии и 

возможности окклюзии (Уровень доказательности: С) 

3. КСФ небольшого и среднего размера, сопровождающиеся документированной 

ишемией миокарда, нарушениями ритма, необъяснимой систолической или 

диастолической дисфункцией либо дилатацией желудочков, эндартериитом, 

должны закрываться хирургическим либо эндоваскулярным путем после 

анализа их анатомии и возможности окклюзии (Уровень доказательности: С) 

Класс II а 

1. Пациентам с небольшими асимптоматичными фистулами рекомендуется раз в 

3-5 лет проходить обследование, включающее эхокардиографию, для 

исключения прогресса ишемической симптоматики, нарушений ритма, 
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дилатации камер сердца, что может внести коррективы в проводимую терапию 

(Уровень доказательности: С). 

Класс III 

1. Наличие у пациента небольшой асимптоматичной фистулы не является 

показанием к ее закрытию (Уровень доказательности: С). 

8.8.1. Определение 

Понимание развития эпикардиальных и интрамуральных коронарных 

артерий в последнее время стало более полным благодара полученным 

знаниям о ангиогенезе, в который вовлечены гибель, миграция и 

дифференциация клеток. Тем не менее, спектр знаний авторского 

комитета относительно механизма возникновения и отдаленных исходов 

КСФ весьма узок. Частота выявляемости 0,1 – 0,2% всех коронарографий, 

занимает вторую позицию среди всех врожденных аномалий коронарного 

русла после аномального отхождения коронарных артерий. Фистулы 

берут начало от обеих либо одной из коронарных артерий, дренируясь 

чаще всего в правое предсердие, правый желудочек, верхнее 

атриокавальное устье, реже – в коронарный синус и левые отделы сердца. 

8.8.2. Естественное течение 

Хотя случаи ишемии и инфаркта миокарда, эндартериита, диссекции и 

разрыва фистул описаны, данных о четкой взаимосвязи этих осложнений 

с частотой выявления, физиологией шунта, анатомическими 

особенностями и вариантами исхода в настояще время недостаточно. 

Увеличение размеров и объема сброса через фистулу может быть связано 

с увеличением коронарного кровотока и последующими осложнениями: 

кардиалгиями, уменьшением продолжительности жизни и риском 

разрыва стенки фистулы. Небольшие фистулы могут увеличиваться в 

размере с возрастом и изменением артериального давления и 

эластичности аорты. Целесообразно проводить периодическое 

клиническое обследование с эхокардиографической оценкой размеров 

фистулы и функционального состояния желудочка. Случается, что 
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наличие фистулы оказывается находкой во время планового 

эхокардиографического обследования. 

8.8.3. Предоперационное обследование.  

Получение подробной ангиографической картины анатомии фистулы и 

локализации ее дистального дренажа абсолютно показано у всех 

пациентов с аскультативно выявленным продолжительным шумом и 

подтвержденным наличием КСФ. 

8.9. Общие принципы ведения пациентов 

Класс I 

1. Оперативная коррекция КСФ должна производится хирургами со 

специализацией по врожденным порокам сердца (Уровень доказательности: С). 

2. Эндоваскулярное закрытие КСФ должно проводится только в 

специализированных центрах, обладающих опытом подобных вмешательств 

(Уровень доказательности: С). 

3. Получение подробной ангиографической картины анатомии фистулы и 

локализации ее дистального дренажа абсолютно показано у всех пациентов с 

аскультативно выявленным продолжительным шумом и подтвержденным 

наличием КСФ (Уровень доказательности: С). 

8.9.1. Хирургическое лечение 

Успешный результат хирургического закрытия фистулы во многом 

предопределен дооперационным определением ее точной локализации и 

возможности адекватной хирургической экспозиции. При недооценке 

анатомических особенностей фистулы и ее затрудненной экспозиции, 

особенно дистального сегмента, возможна недостаточно адекватная 

коррекция с дальнейшей реканализацией фистулы. Абсолютно показано 

хирургическое закрытие аускультативно подтвержденных фистул 

большого диаметра, а также среднего и малого диаметра в сочетании с 

симптомами ишемии миокарда, жизнеугрожающими нарушениями ритма, 

необъяснимой дисфункцией желудочка либо гипертензией в полости 

левого предсердия. 
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8.9.2. Методы эндоваскулярного лечения 

Многочисленные публикации свидетельствуют об успешном частичном 

или полном закрытии КСФ эндоваскулярным методом с помощью 

спирали или оккклюдера. Критерии для эндовасулярного закрытия КСФ 

аналогичны таковым при «открытых» операциях. Эндоваскулярные 

вмешательства должны выполняться только в специализованных центра, 

обладающих опытом подобных вмешательств.  

8.9.3. Оценка состояния пациента после ранее перенесенного 

хирургического либо эндоваскулярного вмешательства. 

Пациенты с КСФ, даже после хирургической коррекции, могут иметь 

тонкостенные эктазированные коронарные артерии. Промежуточные и 

отдаленные результаты хирургического и эндоваскулярного лечения 

подобных пациентов находятся в стадии изучения. 

9. Легочная гипертензия / Физиология комплекса Эйзенменгера 

9.1. Определение. 

Прогрессирующая недостаточность клапана легочной артерии на фоне 

легочной гипертензии (ЛГ) ведет к дисфункции правого желудочка и 

смерти. ЛГ может быть обусловлена венозной гипертензией малого круга 

кровообращения (в результате дисфункции левого атриовентрикулярного 

клапана, объемной перегрузки, увеличения конечно-диастолического 

давления в системном желудочке). Этот вариант ЛГ может быть расценен 

как II класс по классификации ВОЗ (ЛГ в результате дисфункции левых 

отделов сердца), и терапия должна быть направлена на устранение 

именно этих этиологических причин. В данном разделе авторский 

комитет прежде всего затрагивает легочную гипертензию, 

обусловленную другими нарушениями, гемодинамически определяя ее 

как повышение среднего давления в легочной артерии более 25 мм рт ст в 

покое и более 30 мм рт ст при нагрузке, при этом давление заклинивания 

в легочной артерии меньше или равно 15 мм рт ст, а сопротивление 

сосудов МКК более 3 мм Hg х л х мин х м2. Идиопатическая ЛГ, или ЛГ 
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неизвестной этиологии, обычно является диагнозом-исключением 

согласно клинической классификации ВОЗ (группа I). Дополнительные 

«пусковые» факторы развития ЛГ чаще присутствуют у пациентов с 

врожденными пороками сердца, нежели у пациентов без таковых. Такие 

факторы могу находится под влиянием (но не абсолютным) 

паренхиматозных и обструктивных заболеваний легких, гиповентиляции, 

нахождения на большой высоте, генетической предрасположенности 

(такой, как синдром Дауна), а также гипертензии или обструкции полости 

левого предсердия либо легочных вен. ВПС-ассоциированная ЛГ может 

развиваться по одному из следующих сценариев: 

А.  «Функциональная» ЛГ, обусловленная большим объемом сброса через 

шунт и сохраняющаяся после устранения шунта. 

B.  «Реактивная» ЛГ – возникающая тотчас после оперативной коррекции 

C. Отсроченная послеоперационная ЛГ 

D. Вторичная по отношению к патологическим измененим, вызывающим 

гипертензию легочных вен 

E. Реверсия направления сброса через шунт (например, физиология 

Эйзенменгера) 

Данное руководство освещает прежде всего функциональную ЛГ и 

физиологию Эйзенменгера. В последнее время ВПС-ассоциированная ЛГ 

рассматривается обособленно от идиопатической относительно своих 

патогенетических мезанизмов, терапевтических задач, стратегии лечения 

и его результатов. Благодаря этому, на 3-м Мировом симпозиуме по 

легочной гипертензии, ВПС-ассоциированная ЛГ была выделена как 

отдельный вариант в I группе общей классификации ЛГ. Также были 

определены подкатегории на основании таких критериев, как анатомия и 

размеры дефекта, комбинация с другими врожденными аномалиями 

сердца, выполнена ли хирургическая коррекция и в каком объеме. 

Позднее возникло предложение о расширении спекта подкатегорий, 

учитывающих локализацию дефекта по отношению к трикуспидальному 
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клапану, разделение на специфические варианты комбинированных 

пороков, наличие мышечной обструкции (на основе разницы давлений 

между камерами), а также направление шунта (артерио-венозный, вено-

артериальный, сбалансированый). 

Спектр врожденных пороков сердца, осложненных легочной 

гипертензией, чрезвычайно велик. В подавляющем большинстве случаев 

причиной ЛГ являются септальные дефекты (дефект межпредсердной 

перегородки, дефект межжелудочковой перегородки, открытый 

атриовентрикулярный канал) и открытый артериальный проток, имеющие 

достаточно большие размеры и с выраженным артерио-венозным 

сбросом. Тем не менее, сложные врожденные пороки сердца (частичный 

или тотальный аномальный дренаж легочных вен, коновентрикулярный 

дефект (включая общий артериальный ствол), некорригированный либо 

после паллиативной коррекции, транспозиция магистральных артерий, 

единственный желудочек сердца) также могут стать причиной легочной 

гипертензии. Другими этиологическими факторами ЛГ могут явиться 

стеноз и обструктивная болезнь легочных вен. Со временем, сосудистые 

изменения, как следствие выраженного артерио-венозного шунта,  

приводят к формированию двунаправленного либо преобладающего 

вено-артериального сброса, одним из основных признаков которого 

является резистентная к ингаляции кислорода гипоксемия, определяемая 

как физиология Эйзенмергера. У пациентов с выраженным артерио-

венозным сбросом или некорригированным сложным врожденным 

пороком сердца, развитие и манифестация ЛГ может произойти в первую 

декаду жизни, в то время как у пациентов с дефектом межпредсердной 

перегородки средних или больших размеров синдром Эйзенменгера 

манифестирует позже с возрастом, часто при объемной 

гемодинамической перегрузке, например, на фоне беременности. Могут 

ли явиться причиной синдрома Эйзенменгера иные «пусковые» 
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механизмы, кроме септальных и межсосудистых шунтов, до сих пор не 

выяснено.  

9.2. Естественное течение. 

9.2.1. Функциональная ВПС-ассоциированная легочная гипертензия. 

Развитие ВПС-зависимой ЛГ, являющейся результатом системно-

легочных шунтов, зависит от анатомического варианта и размеров 

дефекта, а также от объема сброса через дефект (перегрузка давлением и 

структурные изменения ведут к выбросу воспалительных медиаторов в 

межклеточное вещество стенки и просвет сосудов). Гистологическая 

картина легочных сосудов соответствует таковой при идиопатической 

ЛГ, демонстрируя утолщение медии, патологическую извитость сосудов в 

тяжелых случаях. Фактически, гипертензионная легочная артериопатия, 

сосудистый спазм и заметная перегрузка правого желудочка при ВПС 

явились моделью, которая помогла понять сосудистые и миокардиальные 

изменения при идиопатической ЛГ.  

Пациенты с некорригированным общим артериальным стволом 

входят в группу высокого риска по развитию ЛГ, тогда как пациенты с 

дефектом межжелудочковой и дефектом межпредсердной перегородки 

составляют группу среднего и низкого риска соответственно. До сих пор 

не известно, зависит Уровень доказательности риска развития ЛГ от 

объема сброса через дефект либо от генетической предрасположенности. 

Характер анатомических изменений также предопределяет возраст 

манифестации ЛГ. У пациентов с атриовентрикулярной коммуникацией, 

общим артериальным стволом, транспозицией магистральных артерий, 

открытым артериальным протоком и дефектом межжелудочковой 

перегородки больших размеров признаки ЛГ манифестируют в более 

раннем возрасте. Для большинства пациентов с ВПС-зависимой ЛГ 

прогноз более благоприятен, чем у таковых с идиопатической ЛГ. 

9.2.2. ВПС-зависимая ЛГ, развивающаяся непосредственно после 

хирургической коррекции порока. 
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Более характерная для детей, чем для взрослых с ВПС, реакция легочных 

сосудов на травму эндотелиальных клеток усиливается в раннем 

послеоперационном периоде. Это ведет к заметному росту сосудистого 

сопротивления МКК, результатом которого становится острая 

правожелудочковая недостаточность со снижением сердечного выброса, 

системной гипотонией, метаболическим ацидозом и ишемией правого 

желудочка. Кроме этого, на фоне перибронхиального отека и 

бронхоспазма увеличивается сопротивление дыхательных путей, страдает 

газообмен, а финальной стадией может явиться альвеолярный отек и 

сердечно-сосудистый коллапс. Критический рост легочного 

сопротивления более характерен для пациентов с «функциональными», 

нежели с «анатомическими» изменениями. 

9.2.3. Отсроченное развитие ВПС-зависимой легочной гипертензии 

Как правило, остроченная послеоперационная ВПС-зависимая ЛГ – 

результат поздней коррекции анатомического шунта, ошибки в расчете 

успеха оперативной коррекции либо сохраняющейся объемной 

перегрузке правого желудочка, ведущей к резидуальному 

ремоделированию сосудистого русла МКК. Тем не менее другие, не 

связанные с шунтом, факторы риска ЛГ (гипертрофия и диастолическая 

дисфункция, клапанные пороки, гипертензия или обструкция легочных 

вен, рестриктивные и гиповентиляционные заболевания легких, 

хронические заболевания печени, хроническая интоксикация) должны 

быть исключены для определения стратегии дальнейшей терапии. 

9.2.4. Состояния с нормальным или незначительно измененным 

легочным сосудистым сопротивлением. 

Для пациентов с атрезией трикуспидального клапана либо схожей 

одножелудочковой гемодинамикой после формирования 

кавопульмонального анастомоза (операции Гленна и ее вариантов и 

операции Фонтена и ее вариантов), у которых легочная циркуляция 

соединена непосредственно с системной венозной циркуляцией, 
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характерны недостаток пульсирующего кровотока и 

жизнеобеспечивающее низкое легочное сосудистое сопротивление. В 

результате обхода правого желудочка обеспечение системного кровотока 

лежит исключительно на левом, поэтому увеличение легочного 

импеданса отражается на заполнении левого желудочка. Таким образом, 

поддержание низкого сосудистого сопротивления МКК является 

критически важным. Естесственное течение и стратегия терапии описаны 

в данном руководстве. 

9.2.5. Физиология Эйзенменгера 

Как и у пациентов с идиопатической ЛГ, экспираторная одышка является 

наиболее патогномоничным симптомом у пациентов с физиологией 

Эйзенменгера, кроме этого наблюдаются сердцебиение, отеки, 

положительный диурез, кровохарканье, синкопальные состояния и 

прогрессирующий цианоз. Прогрессирующая манифестация заболевания 

у таких пациентов, как правило, характерна для третьего десятка жизни. 

Для пациентов с физиологией Эйзенменгера характерны осложнения, 

отличные от таковых при идиопатической и иных формах вторичной ЛГ. 

Вторичный эритроцитоз на фоне гипоксемии ведет к повышению 

вязкости крови и сладж-синдрому, что усугубляется дефицитом железа. 

Результатом становится поражение органов, что отражается в 

цереброваскулярных изменениях и остром нарушении мозгового 

кровообращения на фоне сладж-синдрома, а также в нарушенной 

функции почек.  Также возможно развитие гиперпноэ. Результатом 

перегрузки правых отделов сердца и высокого центрального венозного 

давления часто является нарушение функции печени. Гиперурицемия 

может стать причиной развития подагры. Выраженное кровохарканье 

является угрозой для жизни, частота выявляемости других осложнений, 

сопровождающихся кровотечением, остается предметом дискуссий. 

Сопутствующие врожденные аномалии развития скелета и 

обструктивные заболевания легких могут усугублять гипоксемию. 
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Истинные ангинозные боли вследствие ишемии правого желудочка, 

компрессия коронарных артерий дилатированной легочной артерией, 

атеросклеротические изменения могут проявлять себя как при нагрузке, 

так и в покое. Прогрессирующая правожелудочковая недостаточность и 

преждевременная смерть характерны для синдрома Эйзенменгера, при 

этом причинами смерти могут быть дисфункция правого желудочка, 

выраженное кровохарканье на фоне разрыва бронхиальной артерии или 

инфаркта легкого, осложнения беременности, мозговые сосудистые 

осложнения, такие как ишемические инсульты, парадоксальная системная 

эмболизация и абсцессы мозга. Возможен летальный исход во время 

некардиохирургического оперативного вмешательства. Прогрессирующее 

ухудшение функционального класса – значимый фактор риска летального 

исхода, наряду с положительными серологическими тестами на 

сниженное кровообращение внутренних органов, прогрессирующей 

гипоксемией, левожелудочковой недостаточностью. 

9.3. Трудности и «подводные камни» 

Ниже представлены трудности и «подводные камни» в диагностике и 

лечении ВПС-ассоциированной ЛГ у взрослых пациентов.  

- Для пациентов с высокой ВПС-ассоциированной ЛГ не характерна 

отчетливая шумовая картина шунта, поскольку давление в правом 

желудочке приближается к системному. У таких пациентов необходимо 

исключить клапанный стеноз легочной артерии.  

- Все потенциальные этиологические факторы ЛГ должны быть 

обнаружены, включая приобретенные изменения со стороны сердца. 

Необходимо максимизировать терапию, направленную на приобретенные 

«пусковые» механизмы.  

- Диагноз и последующая терапия основываются на информативном 

зодировании сердца, хотя и другие графические методы диагностики 

расцениваются как вспомогательные для окончательного диагноза. 
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- Купирующаяся ингаляцией кислорода гипоксемия должна быть 

корригирована. 

- Беременность противопоказана для женщин с ВПС-ассоциированной ЛГ. 

9.4. Рекомендации по оценке состояния пациентов с ВПС-

ассоциированной легочной гипертензией. 

Класс I 

1. Лечение взрослых пациентов с ВПС-ассоциированной ЛГ должно 

осуществляться в центрах, обладающих опытом ведения подобных больных 

(Уровень доказательности: С) 

2. Выявление всех взрослых пациентов с ВПС с ожидаемой ЛГ должно включать 

неинвазивные методы оценки анатомии сердечно-сосудистой системы и 

возможных шунтов, как то:  

А. Пульсоксиметрия (при необходимости, на фоне ингаляции кислорода и без 

него) (Уровень доказательности: С) 

B. Обзорная рентгенография органов грудной клетки (Уровень доказательности: 

С) 

C. ЭКГ (Уровень доказательности: С) 

D. Графические методы диагностики: трансторакальная ЭхоКГ, 

чрезпищеводная ЭхоКГ, МРТ, КТ (Уровень доказательности: С) 

E. Общий анализ крови и ядерная сцинтиграфия легких (Уровень 

доказательности: С) 

   3. Если диагноз ЛГ подтвержден, но ее причины не установлены, 

дообследование должно включать: 

            А. Функциональные тесты дыхательного объема и объема диффузии 

легких (объем диффузии легких в отношении оксида углерода) (Уровень 

доказательности: С) 

            В. КТ легких с отдельными окнами срезов паренхимы согласно 

протоколу выявления эмболизации (Уровень доказательности: С) 

            С. Дополнительные тесты для выявления факторов развития ЛГ 

(Уровень доказательности: С)  

            D. Зондирование сердца с возможным (в зависимости от результатов) 

тестом с вазодилататорами либо эндоваскулярным вмешательством, проводится 
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только в центрах, имеющих опыт эндоваскулярных манипуляций и терапии 

пациентов с ЛГ и ВПС-ассоциированной ЛГ (Уровень доказательности: С) 

Класс II а 

1. Целесообразно включить в протокол функционального обследования пациентов 

с ВПС-ассоциированной ЛГ тест 6-минутной ходьбы либо тест с умеренной 

физической нагрузкой на сердечно-сосудистую систему (Уровень 

доказательности: С) 

9.4.1. Функциональная ВПС-ассоциированная ЛГ 

Хирургический опыт свидетельствует об обратимости изменений, 

вызванных шунт-ассоциированной ЛГ, при условии выполнения 

хирургической коррекции до анатомических изменений сосудов МКК. 

Для оценки обратимости легочных гипертензионных изменений и 

успешности прогнозируемой операции обычно используют 

транскатетерную оценку объема легочного кровотока (Qp) при условии 

выявления всех источников легочного кровотока, расчет сосудистого 

сопротивления в изолированных сегментах легких и прямое измерение 

давления в легочных венах. Применение во время подобных 

исследований ингаляции оксида азота и инфузии простациклинов 

помогает прогнозировать стойкое или временное снижение давления в 

легочной артерии после планируемого курса лечения. На настоящее 

время нет исчерпывающих исследований, позволяющих прогнозировать 

динамику послеоперационного давления в легочной артерии в 

зависимости от исходного давления, объема легочного кровотока и 

сосудистого сопротивления МКК. Многие центры считают критериями 

успешного результата хирургического вмешательства величину 

сосудистого сопротивление МКК менее 10-14 единиц Вуда и 

соотношение легочного сопротивления к системному менее либо равное 

2/3, однако в отдельных клиниках эти критерии варьируют в зависимости 

от специфической анатомии отдельных пороков и результатов теста с 

вазодилататорами. Все иные возможные причины ЛГ в данной популяции 
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должны быть исключены, иначе курс терапии должен быть подвергнут 

подчас значительным изменениям.  

Зависимость сосудистого сопротивления МКК от объема легочного 

кровотока является важным критерием в прогнозировании исхода 

оперативного вмешательства, особенно в пограничных случаях. Поэтому 

нельзя с уверенностью говорить от снижении сосудистого сопротивления 

пропорционально устранению шунта и уменьшению потока в легочную 

артерию. Большой объем кровотока через легочную артерию 

способствует развитию легочной сосудистой сети, что ведет к снижению 

общего сосудистого сопротивления. После закрытия шунта 

дополнительные сосудистые сети могут облитерироваться, больше не 

участвуя в обеспечении увеличенного объема кровотока, и степень 

снижения сопротивления сосудов, а следовательно, и давления в 

легочной артерии, не соответствует степени редукции легочного 

кровотока после устранения шунта.  

9.4.2. Особенности физиологии синдрома Эйзенменгера 

Постановка диагноза синдрома Эйзенменгера требует тщательного 

исключения всех возможных «пусковых» механизмов, детального 

понимания анатомических особенностей порока и подробного изучения 

всех проведенных курсов лечения. Необходима подробная информация о 

наличие, размерах и направлении сброса через септальные и 

межсосудистые шунты (на уровне предсердий, желудочков и 

магистральных артерий), а также подробная динамика давления в 

легочной артерии. Первичное обследование взрослых пациентов с 

предполагаемым синдромом Эйзенменгера должно включать изучение 

анатомических изменений, степени ЛГ, функции желудочков, наличие и 

степени выраженности вторичных осложнений. Обследование должно 

включать пульсоксиметрию на руках и ногах, обзорную рентгенографию 

органов грудной клетки, ЭКГ, тесты на дыхательный объем и диффузию 

CO2, изучение анатомических изменений (с помощью неинвазивных 
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либо, при необходимости, инвазивных методов диагностики), МСКТ 

легких согласно протоколу выявления эмболов,  общий анализ крови с 

колчественным и процентным подсчетом цитоза, определение уровня 

железа и ферритина, функциональные тесты печени и почек, тест 6-

минутной ходьбы (в сочетании с оксиметрией и функиональных тестов 

кардиореспираторной системы). Следующие тесты могут быть проведены 

в сомнительных случаях: вирусные гепатиты В и С, криоглобулины, ВИЧ, 

прокоагулянты, ревматологические тесты (склеродермия, дисплазии 

соединительной ткани, системная красная волчанка). Целесообразно 

проведение зондирования сердца с вазодилататорными тестами либо 

эндоваскулярными вмешательствами (в зависимости от результата) в 

условиях центра, имеющего опыт лечения взрослых пациентов с ВПС и 

ЛГ. Открытая биопсия легочной ткани в диагностике и лечении в 

настоящее время имеет очень ограниченное применение. 

9.5. Общие принципы  лечения. 

9.5.1. Рекомендации по ведению пациентов с синдромом 

Эйзенменгера 

Класс I  

1. Для пациентов с синдромом Эйзенменгера необходимо избегать следующих 

состояний, связанных с высоким риском: 

А. Беременность (Уровень доказательности: В) 

В. Обезвоживание (Уровень доказательности: С)  

С. Умеренная либо интенсивная физическая нагрузка (особенно изометрические 

упражнения) (Уровень доказательности: С) 

D. Воздействие высокой температуры (горячая ванна, сауна) (Уровень 

доказательности: С) 

E. Постоянное нахождение на большой высоте, поскольку это ведет к 

десатурации и высокому риску кардиореспираторных осложнений (особенно при 

высоте более 5000 футов над уровнем моря) (Уровень доказательности: С) 

F. Дефицит железа (Уровень доказательности: В) 
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2. Пациенты с синдромом Эйзенменгера нуждаются в соответствующей 

антиаритмической и противоинфекционной терапии (Уровень доказательности: 

С) 

3. Пациенты с синдромом Эйзенменгера по меньшей мере раз в год должны 

проходить лабораторные тесты, включающие: Уровень гемоглобина, 

тромбоцитов, запасы железа, креатинин, мочевая кислота (Уровень 

доказательности: С) 

4. Пациенты с синдромом Эйзенменгера по меньшей мере раз в год должны 

проходить цифровую оксиметрию (на фоне ингаляции кислорода и без него). 

При выявлении кислород-зависимой гипоксемии необходимо дальнейшее 

обследование (Уровень доказательности: С) 

5. Мероприятия, направленные на предотвращение аэроэмболии венозных 

катетеров являются ключевыми в лечении взрослых пациентов с синдромом 

Эйзенменгера (Уровень доказательности: С) 

6. Пациентам с синдромом Эйзенменгера некардиохирургические оперативные 

вмешательства и зондирование сердца должны выполняться в 

специализированных центрах, имеющий опыт ведения подобных пациентов. В 

ургентных ситуациях при невозможности транспортировки необходима 

консультация со специалистами соответствующего центра по тактике 

дальнейшего ведения (Уровень доказательности: С) 

 Класс IIa 

1. Все фармакопрепараты, назначаемые пациентам с синдромом Эйзенменгера, 

должны проходить тщательное тестирование на предмет потенциальной 

возможности воздействия на системное давление, объемную нагрузку, 

межсосудистые шунты, а также функцию и кровоснабжение печени и почек 

(Уровень доказательности: С) 

2. Терапия легочными вазодилататорами целесообразна у пациентов с синдромом 

Эйзенменгера с целью улучшения качества жизни (Уровень доказательности: С). 

Следует уделять внимание обучению пациента с целью предотвращения 

дестабилизации состояния и перераспределения ОЦК, влекущего за собой 

нарушение обмена катехоламинов, пациент должен стараться избежать 
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физического переутомления, подъема на большую высоту, контакта с 

табачным дымом, функциональной нагрузки на печень и почки, 

использования лекарственных препаратов, влияющих на кровоснабжение 

и функцию печени и почек. Целесообразны также отказ от беременности, 

предотвращение дефицита железа в организме, адекватно проводимые 

антиаритмическая и противоинфекционная терапия. Для всех процедур 

целесообразно проводить тщательное «планирование в команде», 

поскольку любое самое простое вмешательство может привести к 

осложнению или даже летальному исходу. Оптимальный способ 

анестезиологического обеспечения должен быть выбран исходя из 

индивидуальных особенностей пациента специалистом с опытом ведения 

пациентов с физиологией Эйзенменгера. Высокий риск вено-

артериальной аэроэмболии стимулирует использование воздушных 

фильтров во всех внутривенных системах, хотя существует и 

противоположная точка зрения, призывающая осуществлять тщательный 

контроль за любыми внутривенными манипуляциями. 

Уровень доказательности эритроцитоза у цианотичных пациентов, 

как правило, стабилен, и изменения уровня сывороточного гемоглобина 

свидетельствуют об интеркуррентных процессах, требующих 

индивидуальной терапии (см. Раздел 7.6.5. Цианоз). Применение 

терапевтической флеботомии с последующим восполнением 

плазмопотери весьма ограничено и показано только при уровне 

гемоглобина более 200  г/л и гематокрите более 65%, при наличии 

симптомов увеличения вязкости крови и отсутствии признаков 

обезвоживания. Следует избегать развития железодефицитной анемии, 

при которой бедные железом красные клетки крови обладают меньшим 

сродством к кислороду и меньшей способностью к деформации, что ведет 

к увеличению риска острого нарушения мозгового кровообращения и 

других сосудистых осложнений. Оптимальным подходом считается 

обеспечение адекватных запасов железа в организме, а также 
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поддержание на должном уровне содержание гемоглобина и вязкости 

крови. Спектр компонентов терапии взрослых пациентов с ВПС-

ассоциированной ЛГ ограничен и включает в себя: кислород, варфарин, 

диуретики, блокаторы кальциевых каналов, длительная внутривенная 

инфузия эпопростенола (простациклина), пероральное применение 

аналогов простациклина, антагонистов эндотелина и ингибиторов 

фосфодиэстеразы, пересадка легких и органокомплекса «сердце-легкие». 

Преимущество дополнительной оксигенотерапии является предметом 

дискуссий благодаря противоречию между сопутствующими кислород-

чувствительными и кислород-резистентными компонентами гипоксемии, 

а также отсутствию результатов исследований, достаточных для 

сравнения. Использование оксигенотерапии целесообразно при наличии 

кислород-чувствительного сосудистого спазма.За исключением 

нескольких исследований, блокаторы кальциевых каналов 

продемонстрировали весьма неубедительные результаты, порой ухудшая 

относительно стабильное состояние пациентов. 

Трансплантация обеспечивает ограниченную выживаемость в 

данной группе пациентов, отличаясь непредсказуемостью выживаемости 

без нее и весьма высокой периоперационной летальностью, хотя 

отдельные результаты находятся в прямой зависимости от 

индивидуального выбора тактики ведения. Новые теоретически 

предложенные методики, например, суживание легочной артерии, до 

конца еще не изучены. Взрослые пациенты с физиологией Эйзенменгера 

и манифестирующей клиникой перед началом курса лечения должны 

быть ознакомлены с результатами рандомизированных иследований 

применения вазодилататорной терапии ЛГ, особенно следует сделать 

упор на исследования, касающиеся физиологии Эйзенменгера. 

Антикоагулянтная терапия на основе варфарина широко 

применяется у пациентов с ЛГ на основе наблюдательных исследований, 

при отстутсвии рандомизированных исследований с доказанными 
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преимуществами или оценкой риска. Выявление у пациентов с 

физиологией Эйзенменгера легочного тромба in vivo, не сочетающегося с 

нарушениями коагуляции in vitro у пациентов с цианозом, привело к 

дискуссиям относительно преимуществ пероральной антикоагулянтной 

терапии, особенно на фоне диатезного кровотечения, характерного для 

подобных состояний. У пациентов с активным либо хроническим 

кровохарканьем антикоагулянтная терапия противопоказана. 

Теоретическая возможность увеличения объема вено-артериального 

шунта ставит под сомнение использование модулирующей легочную 

артерию терапии с потенциалом системной вазодилатации. Тем не мене, 

некоторые из этих факторов (простациклины в/в и силденафил 

перорально) способствуют улучшению гемодинамики,  увеличению 

толерантности к физической нагрузке и/или увеличению системного 

артериального насыщения кислородом по даным ограниченного числа 

исследований. Описана возможная негативная реакция на указанные 

факторы. 

Рандомизированные исследования, демонстрирующие 

преимущества этих препаратов у пациентов с ЛГ, включают в себя 

слишком маленькое число пациентов с синдромом Эйзенменгера. Тем не 

менее, польза от этих исследований в определении курса терапии 

пациентов с синдромом Эйзенменгера ограничена, поскольку данные 

исследования не были адаптированы под эту специфичную группу 

пациентов и не были рандомизированы в отношении терапии подгруппы 

Эйзенменгера. Получены результаты рандомизированного исследования 

фармакотерапии взрослых пациентов с синдромом Эйзенменгера (с 

исходным межпредсердным или межжелудочковым дефектом), в котором 

сравнивались две группы: пациенты, получающие перорально бозентан, и 

контрольная группа, получающая плацебо (исследование BREATHE-5), 

подтверждена безопасность препарата и терапевтический эффект по 

отношению к клиническим симптомам, увеличении дистанции 6-
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минутной ходьбы, улучшение гемодинамики через 4 месяца приема 

бозентана. Подобная терапия должна проводиться в центрах с опытом 

ведения пациентов с ВПС-ассоциированной ЛГ. 

9.6 Ключевые моменты оценки результатов исследований  и 

наблюдение. 

9.6.1. Показания к прерыванию беременности, стерилизация и 

контрацепция 

Класс I 

1. Женщины с тяжелой ВПС-ассоциированной ЛГ, особенно с синдромом 

Эйзенменгера, и их партнеры должны быть извещены о наличии абсолютнх 

противопоказаний к беременности из-за высокого риска смерти матери, а также 

должны быть информированными о безопасной и адекватной контрацепции 

(Уровень доказательности: В) 

2. Беременные женщины с ВПС-ассоциированной ЛГ должны: 

А. Получать индивидуальные консультации специалистов (кардиохирургов и 

акушеров-гинекологов), имеющих опыт ведения пациентов с ВПС-ЛГ (Уровень 

доказательности: С) 

B. Провести прерывание беременности в как можно более ранние сроки после 

консультации (Уровень доказательности: С) 

      3. Хирургическая стерилизация несет определенный риск для женщин с ВПС-

ассоциированной ЛГ, однако, по сравнению с беременностью, является более 

безопасной. В свете современных возможностей минимально инвазивной 

хирургии, все положительные и негативные стороны стерилизации должны 

быть обсуждены с акушером-гинекологом, имеющим опыт ведения пациентов 

группы высокого риска и с кардиоанестезиологом (Уровень доказательности: С) 

Класс IIb 

1. Прерывание беременности в последние 2 триместра сопряжено с высоким 

риском для матери. Однако это становится целесообразным, когда риск 

продолжения беременности превышает риск ее прерывания (Уровень 

достоверности: С) 

Класс III 
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1. Беременность у женщин с ВПС-ассоциированной ЛГ, особенно с синдромом 

Эйзенменгера, абсолютно противопоказана на фоне высокого риска смерти 

матери (Уровень доказательности: В) 

2. Использование одного метода контрацепции у женщин с ВПС-ассоциированной 

ЛГ не рекомендуется по причине сохраняющейся возможности зачатия (Уровень 

доказательности: С) 

3. Следует избегать контрацептивы, содержащие эстрогены (Уровень 

доказательности: С) 

9.6.2. Риски беременности 

Беременность несет высокий риск для пациентов с ВПС-ассоциированной 

ЛГ, особенно с физиологией Эйзенменгера, с риском материнской 

смертности в исследованной серии более 50% и аналогичным риском 

потери плода. Даже после благоприятно протекавшей беременности, риск 

смерти матери возрастает в ближайшие дни после родов. Прерывание 

беременности, особенно во 2 и 3 триместрах, сопряжено с нарушениями 

распределения ОЦК и гормонального фона, что также является причиной 

высокого риска материнской смертности. Наиболее безопасным является 

прерывание беременности в первом триместре. Недавно проведенные 

исследования продемонстировали возможность пациентов с физиологией 

Эйзенменгера относительно благополучно перенести беременность на 

фоне приема современных вазомодуляторов. Остается неясным, есть ли 

отличия выживаемости  при беременности у пациентов с синдромом 

Эйзенменгера в отличие от пациентов с ЛГ без септальных шунтов, к 

тому же на фоне отсутствия факторов обеспечения успешного исхода 

беременность остается противопоказанием в данной группе пациентов. 

Обсуждение с пациентом выбора метода контрацепции абсолютно 

рекомендован, хотя преимущество отдельных методов перед другими 

остается предметом дискуссий. Стерилизация женщины также сопряжена 

с высоким риском летального исхода, эндоскопическая стерилизация 

является более безопасным методом. Гормональная терапия увеличивает 
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возможность тромбообразования, хотя в этом отношении 

предпочтительными являются прогестерон-содержащие препараты. 

Химическая контрацепция не исключает возможность зачатия, 

имплантация внутриматочных спиралей чудовищно увеличивают риск 

инфицирования, хотя наиболее высокий риск инфекционного процесса 

является результатом частой смены партнеров. В настоящее время нет 

единого мнения относительно сравнительной безопасности различных 

методов контрацепции, и пациенту необходимо обсудить выбранные 

методы с акушером-гинекологом, специализирующемся в области 

пренатальных осложнений со стороны матери и плода.  

9.6.3. Другие вмешательства  

Объем сущ ествующих данных о хирургических или эндоваскулярных 

попытках редукции легочного кровотока с ремоделированием легочного 

артериального русла и уменьшением сосудистого сопротивления МКК 

весьма невелик. 

9.6.4. Рекомендации по дальнейшему наблюдению 

Класс I 

1. Пациенты с ВПС-ассоциированной ЛГ должны: 

А. Должны планировать реабилитационный период под патронажем 

специалистов в области ВПС и ЛГ, и проходить обследование по меньшей мере 1 

раз в год (Уровень доказательности: С) 

В. Ежегодно проходить диагностику функционального состояния и возникших 

вторичных осложнений (Уровень доказательности: С) 

С. Обсуждать с лечащими врачами все изменения в фармакотерапии и  

планирующиеся медицинские манипуляции (Уровень доказательности: С) 

Класс III 

1. Эндокардиальная электрокардиостимуляция не рекомендована пациентам с 

септальными шунтами и ВПС-ассоциированной ЛГ, должны рассматриваться 

альтернативные варианты с индивидуальной оценкой риска.                 

9.6.5. Профилактика эндокардита. 
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Для дополнительной информации см. раздел 1.6 Рекомендации по 

инфекционному эндокардиту. 

10. Тетрада Фалло 

10.1 Определение и сопутствующие пороки. 

Тетрада Фалло состоит из 4 компонентов: подлегочный 

инфундибулярный стеноз, дефект межжелудочковой перегородки, аорта, 

верхом сидящая над ДМЖП (декстрапозиция менее 50%), гипертрофия 

правого желудочка. По степени тяжести клиники и морфологическому 

спектру порок весьма вариабелен. Крайней формой порока является 

атрезия легочной артерии с дефектом межжелудочковой перегородки, она 

здесь не обсуждается. Единственный ДМЖП больших размеров как 

правило, субаортальный по локализации. Клапан легочной артерии 

обычно гипоплазирован и стенозирован. Часто присутствуют гипоплазия 

и стеноз ствола и магистральных ветвей легочной артерии. Возможен 

стеноз на любом из этих уровней. Редко наблюдается агенезия одной из 

ветвей легочной артерии, чаще левой. Сопутствующие аномалии могут 

включать: дефект межпредсердной перегородки вторичного типа, 

атриовентрикулярную коммуникацию (чаще у пациентов с синдромом 

Дауна), праворасположенную дугу аорты (25% случаев). Возможны 

аномалии развития коронарного русла, особенно это касается передней 

нисходящей артерии, отходящей от правой коронарной артерии и 

пересекающей ВОПЖ (приблизительно 3 % случаев). 

10.2.   Клиническое (естественное) течение 

10.2.1. Выявление и оценка состояния  неоперированных пациентов 

Неоперированный пациент теперь редко встречается в странах с 

развитой современной сердечной хирургии, это может быть выявлено у 

иммигрантов, живущих в Соединенных Штатах, и у пациентов, которые 

живут в странах с низким уровнем развития кардиохирургии. Когда 

диагноз не может быть установлен в детском возрасте, пациент 

выявляется случайно: с относительно умеренным легочным стенозом и 
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умеренным цианозом (так называемая бледная форма тетрады Фалло), 

Обычно принимается за маленький ДМЖП из-за громкого систолического 

шума. Пациенты  с выраженой обструкцией оттока из ПЖ, но с большими 

аорто-легочными коллатералями, могут дожить до взрослого возраста без 

операции. Трансторакальная ЭХО-КС и зондирование сердца могут 

подтвердить диагноз. Анатомия коронарных артерий перед радикальной 

коррекцией всегда должна быть определена. 

10.2.2. Оперированные пациенты.  

Почти все пациенты с поддающимися коррекции формами тетрады Фалло 

в Соединенных Штатах своевременно прооперированы и обычно 

являются бессимптомными. Снижение толерантности нагрузок или 

предсердные и/ИЛИ желудочковые аритмии сразу предполагают наличие 

неких расстройств гемодинамики. 

10.3.   Клинические особенности и оценка результатов исследований. 

10.3.1. Клинические особенности. 

Типичный пациент после операции имеет небольшой систолический шум 

на ВОПЖ. Типично присутствие низкого, отсроченного диастолического 

шума в легочной области обусловленного легочной регургитацией. У 

таких пациентов обычно отсутствует легочный компонент второго тона. 

Пациент может иметь пансистолический шум в случае, если есть сброс на 

заплате ДМЖП. Взрослый пациент может иметь и предшествующий 

паллиатив. Такие пациенты обычно имеют цианоз. Если анастомоз 

функционирует, можно услышать систоло-диастолический шум. В 

присутствии предшествующего анастомоза Блэлок-Тауссиг, плечевой и 

радиальный пульс может быть уменьшен или отсутствовать на стороне 

анастомоза. 

10.3.2. Электрокардиограмма 

У пациентов, перенесших радикальную коррекцию чрезжелудочковым 

доступом (обычная норма до 1990-ых), почти всегда, имеется блокада 

правой ножки пучка Гиса, а ширина QRS может отразить степень 
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расширения ПЖ. Ширина QRS = 180 или больше была идентифицирована 

как фактор риска внезапной сердечной смерти, присутствие предсердного 

трепетания или длительного ЖТ отражает выраженные нарушения 

гемодинамики. 513-514 

10.3.3. Рентген грудной клетки 

У пациентов с хорошим результатом гемодинамики СЛК обычно 

нормален. Расширение сердца обычно отражает существенную легочную 

регургитацию. Дуга аорты в 25 % случаев правая. 

10.3.4. Хирургическое лечение 

Радикальная операция показана 1) у пациентов после паллиатива при 

благоприятной анатомии легочной артерии и 2) как первичная операция, 

обычно выполняемая на первом году жизни. Взрослого, который 

подвергся паллиативу ранее, можно рассмотреть для радикальной 

коррекции после того, как скрупулезная оценка указывает на 

благоприятную анатомию и гемодинамику. 

Радикальная операция состоит из закрытия ДМЖП и устранения 

обструкции ВОПЖ. Устранение обструкции ВОПЖ может включить 

простую резекцию воронкообразного стеноза, но если легочное кольцо 

является маленьким, более обширная хирургия может быть необходимой. 

Это может включать увеличение зоны оттока ПЖ заплатой или 

размещение заплаты трансаннулярно, что при этом разрушает целостность 

легочного клапана. Иногда требуется применение экстракардиального 

кондуита от правого желудочка к легочной артерии, когда аномальная 

коронарная артерия пересекает ВОПЖ. Если сам легочный клапан 

стенозирован, вальвулотомия или резекция легочного клапана могут быть 

необходимыми. Должно быть предпринято Усилие, чтобы сохранить 

легочный клапан в течение первичной операции еще во младенчестве. 

Открытое овальное окно или маленький ДМПП обычно закрывают. Когда 

радикальная коррекция выполняется во взрослой жизни, может 

требоваться протезирование легочного клапана (Таблица 14). 



229 
 
Ключевые проблемы показаны ниже: 

•Остаточная легочная регургитация 

•Расширение ПЖ и его дисфункция из-за легочной регургитации, 

возможно и с трикуспидальной недостаточностью 

•Остаточный стеноз ВОПЖ 

•Стеноз  или гипоплазия ветви ЛА  

•Повторяющиеся ЖТ 

•Внезапная сердечная смерть 

•АВ-блокада, трепетание предсердия 

•Прогрессирующая аортальная недостаточность 

•Синдром-ассоциированные проблемы. 

Самая общая проблема, которая встречается у взрослых пациентов после 

операции - проблема легочной регургитации. Это часто пропускается на 

клинической экспертизе, потому что шум короткий и тихий, и легочная 

регургитация часто пропускается на эхокардиографии. Пациенты, которые 

имеют аритмии или расширение сердца, должны подвергнуться 

радикальной оценке, чтобы исключить основные гемодинамики 

отклонения. Аортальная недостаточность может развиваться вследствие 

расширения аортального корня или хирургической погрешности во время 

радикальной коррекции. 

10.4. Рекомендации по клиническому обследованию и 

послеоперационному ведению 

Класс I 

1.Пациенты с корригированной тетрадой Фалло должны иметь по крайней мере 

ежегодное обследование у кардиолога, который является экспертом по ВПС у 

взрослых. (Уровень доказательности: C) 

2.Пациенты с тетрадой Фалло должны иметь ЭХО-кс экспертизу и/ИЛИ МРТ, с 

экспертизой взрослых с ВПС. (Уровень доказательности: C) 

3.Экранирование по наследственным причинам (eg, 22qll устранение) нужно 

предложить всем пациентам с тетрадой Фалло (Уровень доказательности: C) 
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Таблица 14. Возможные Хирургические Процедуры после радикальной 

коррекции  Тетрады Фалло у Взрослых 

протезирование клапана ЛА 

Устранение стеноза ЛА  

Устранение  аневризмы или псевдоаневризмы ВОПЖ 

устранение реканализации  ДМЖП  

Протезирование или пластика трикуспидального клапана 

Протезирование аортального клапана 

•   Процедура Bentall  

РЧА аритмогенных зон 

Профилактическая имплантация кардиовертера при высоком риске 

внезапной смерти 

Закрытие остаточного открытого овальное окно или ДМПП, особенно если 

есть цианоз, эпизод парадоксальной эмболии, или ожидаемая потребность в 

постоянном  водителе ритма или кардиовертере-дефибрилляторе 

4.Прежде, чем планируется беременность для пациентов с тетрадой Фалло, должна 

быть показана консультация с генетиком, (Уровень доказательности: B) 

5. Неоперированные пациенты должны быть обследованы в центре взрослых с 

ВПС относительно возможности операции. (Уровень доказательности: B) 

Все пациенты должны иметь регулярное наблюдение у кардиолога – 

эксперта по взрослым с ВПС.3-4-10-43-82-515-516, частота- ежегодно, но 

может быть переопределена степенью остаточных отклонений. 

Соответствующее исследование  (2-мерная эхокардиография ежегодно в 

большинстве случаев и/или МРТ каждые 2 - 3 года) должно быть 

выполнено специалистом, компетентным в анализе сложных врожденных 

сердечных пороков. Кардиограмма должна быть выполнена ежегодно, 

чтобы оценить сердечный ритм и продолжительность QRS. Иные 
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исследования должны быть проведены при наличии клинических 

проблем, особенно мониторирование Holter, если есть предположение об 

аритмиях. 

10.4.1. Рекомендации к выполнению исследований. 

Класс 1 

1. Всестороннее исследование  ЭХО-кг должно быть выполнено в региональном 

центре взрослых с ВПС, чтобы оценить анатомию и гемодинамику у пациентов с 

корригированной тетрадой Фалло (Уровень доказательности: B) 

Эхокардиография обычно очень полезна в оценке пациента после 

операции. Присутствие и выраженность остаточного стеноза  ВОПЖ и 

легочной регургитации могут обычно оцениваться, наряду с 

присутствием или отсутствием трикуспидальной недостаточности.  

Может быть также обнаружен остаточный ДМЖП. Объем ПЖ и 

движение стенок надежно не определены количественно стандартными 

методами, хотя размер и функция могут быть определены качественно. 

Измерение методом Doppler миокардиального индекса работы ПЖ может 

быть полезным дополнением к последовательной оценке систолической 

функции ПЖ.. Размер предсердия также может быть оценен. Аортальное 

расширение корня и АН должны обязательно изучаться. 

МРТ считается стандартом 517-518 для оценки объема ПЖ и 

систолической функции. И может быть полезным в оценке выраженности 

легочной регургитации и в оценке существенной связанной патологии, 

особенно вовлекая легочные артерии и расширения аорты.  

10.5. Рекомендации для  выполнения зондирования у взрослых с 

тетрадой Фалло 

Класс I 

1.1.1.1.Зондирование взрослых с тетрадой Фалло должно быть выполнено в 

региональных центрах лечения взрослых с ВПС. (Уровень доказательности: C) 

2.2.2.2.Плановое исследование анатомии коронарных артерий должно выполняться 
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перед любым вмешательством на ВОПЖ. (Уровень доказательности: C) 

Класс IIb  

1. У взрослых после радикальной коррекции тетрады Фалло, зондирование можно 

предлагать, чтобы лучше определить потенциально излечимые причины иначе 

необъясненных дисфункций ЛЖ или ПЖ, задержки жидкости, боли в грудной 

клетки, или цианоза. При этих обстоятельствах, транскатетерные 

вмешательства вмешательства могут включать: 

a.   Устранение остаточных ДМЖП или аорто-легочных коллатералей 

. (Уровень доказательности: C) 

b. ТЛБАП или стентирование стенозов ЛА. (Уровень доказательности: B) 

c.   Устранение остаточного ДМПП. (Уровень доказательности: B) 

Для пациента с тетрадой Фалло, ранее перенесшего паллиативную 

операцию , зондирование должно выполняться, чтобы оценить возможность 

радикальной корреции. Могут быть выявлены присутствие или отсутствие 

дополнительного мышечного ДМЖПs, так же определена анатомия 

коронарных артерий. Анатомия легочных артерий и сосудистое давление и 

сопротивление должны быть изучены, потому что деформация легочнох 

артерий является частым осложненим системно-легочного анастомоза. 

Потенциальные транскатетерные вмешательства включают устранение 

сопутствующих патологий, или системнно-легочных анастомозов, 

стентирование стенозов легочных артерий, и, позже, возможность 

имплантации легочного клапана. Зондирование сердца не используется 

обычно в оценке пациентов, которые подверглись радикальной операции, 

кроме тех случаев, когда пациент нуждается в дальнейшем лечении. 

10.5.1. Ангиопластика ветвей легочной артерии 

Ангиопластику можно планировать, в тех случаях, когда давление в ПЖ - 

больше чем 50 % системного уровня или при более низком давлении, 

когда есть дисфункция ПЖ. Баллонную легочную ангиопластику можно 

также планировать, если есть неуравновешенный легочный кровоток, 

больше чем 75 %, 25 %, или иначе необъясненная одышка.522-523 

Баллонная ангиопластика, может быть эффективным способом уменьшить 
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препятствие для легочного кровотока, таким образом увеличивая 

легочную сосудистую емкость и уменьшить ОЛС.524 Эта процедура 

обычно эффективна для стенозов ветвей ЛА, хотя это может потребовать 

большого стента (диаметр на 24 - 26 мм по ширине, до 5.8 см в длине)  

Подход к транскатетерному закрытию остаточных мышечных ДМЖП или 

реканализации ДМЖП  остается эффективной альтернативой 

хирургическому закрытию.527-528 

10.5.2. Исследование толерантности к физической нагрузке 

Исследование толерантности к физической нагрузке может 

использоваться, чтобы объективно оценить функциональную способность 

и оценить потенциальные аритмии.  

10.5.3. Диагностическое зондирование 

Инвазивное исследование у взрослых с после операции тетрады Фалло 

показано, когда следующие  данные не могут быть получены другими 

методами: 

•Оценка гемодинамики 

•Оценка легочного кровотока и сопротивления 

•Оценка анатомии оттока ПЖ или стеноза  легочной артерии 

•Анатомия коронарных артерий  перед любой  хирургической процедурой 

•Оценка желудочковой функции и присутствия остаточных ДМЖП, так 

же как оценки степени митральной или аортальной недостаточности.  

•Оценка значения потока через открытое овальное окно или ДМПП и его 

потенциального устранения 

•Оценка легочной  регургитации и правожелудочковой недостаточности. 

10.6.   Проблемы после коррекции тетрады Фалло: 

•Расширение сердца на рентгене грудной клетки должно стимулировать 

поиск остаточного расстройства гемодинамики (обычно легочное 

регургитация). 

•Развитие аритмий (предсердных или желудочковых) должно вызвать 
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поиск гемодинамических причин (обычно легочная регургитация). 

• В случае ДОС от ПЖ , когда аорта смещена в правый желудочек больше 

чем на 50 %, заплата на ДМЖП более обширна и предрасполагает к 

наличию последующей субаортальной обструкции, которая должна быть 

тщательно исключена. 

•При артериальной гипоксемии целесообразно проводить поиск 

открытого овального окна, или ДМПП с право-левым шунтом. 

•Присутствие расширения или дисфункции ПЖ и значимой ТН требует 

поиска остаточных растройств гемодинамики (обычно легочной 

регургитации). 

•Некоторые пациенты могут иметь дисфункцию ЛЖ. Это может быть 

следствием длительного ИК и недостаточной защиты миокарда в раннюю 

хирургическую эру, или после травмы коронарной артерии во время 

операции, или это может быть вторично при выраженной дисфункции 

ПЖ. 

10.7.  Общие принципы  ведения пациентов после предшествующих 

операций 

10.7.1. Медикаментозная терапия 

Большинство пациентов не нуждается ни в каком регулярном лечении при 

отсутствии остаточных гемодинамических проблем. Может быть 

необходимо медикаментозное лечениея сердечной недостаточности при 

дисфункции ПЖ и ЛЖ. 

10.8. Рекомендации к проведению хирургического лечения взрослых 

с предшествующими паллиативными операциями тетрады Фалло 

Класс I 

1.Операции у взрослых с предшествующими операциями тетрады Фалло должны 

выполнить квалифицированные хирурги с опытом лечения ВПС (Уровень 

доказательности: C) 

2.Протезирование легочного клапана показано при выраженной легочной 

регургитации и признаках уменьшения переносимости нагрузок. (Уровень 
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доказательности: B) 

3.Анатомия коронарной артерии, возможность аномальной передней 

нисходящей коронарной артерии поперек ВОПЖ, должна быть установлена 

перед предстоящим вмешательством. (Уровень доказательности: C) 

Класс II а 

1.   Протезирование легочного клапана показано у взрослых после радикальной 

коррекции ТФ и выраженной легочной регургитации, а также при: 

a.   Прогрессирующей дисфункции ПЖ. (Уровень Доказательности: B) 

b.   Прогрессирующм расширении ПЖ. (Уровень доказательности: B) 

с. Развитии симптоматических или постоянных аритмий. (Уровень доказательности: 

C) 

 d. Прогрессировании ТН (Уровень доказательности: C) 

2.   Представляется разумным  сотрудничество между хирургами и 

интервенционными кардиологами  , которое может включать дооперационное 

стентирование , стентирование  во время операции при стенозах легочной артерии. 

(Уровень доказательности: C) 

3.   Хирургическое лечение показано взрослым после радикальной коррекции тетрады 

Фалло с остаточной обструкцией ВОПЖ (клапанной или подклапанной) и любой из 

следующих признаков: 

a.   Остаточный стеноз ВОПЖ (клапанный или подклапанный) с пиковым 

градиентом, более чем 50 мм (Уровень доказательности: C) 

b.   Остаточный стеноз ВОПЖ (клапанный или подклапанный)  с отношением 

давления ПЖ/ЛЖ, больше чем 0.7.(Уровень доказательности: C) 

с. Остаточный стеноз ВОПЖ (клапанный или подклапанный) с прогрессирующим 

и/ИЛИ выраженым расширением правого желудочка с дисфункцией. (Уровень 

доказательности: C) 

d.   Остаточные ДМЖП с объемом сброса  слева направо больше чем 1.5:1. (Уровень 

доказательности: B) 

e.   Выраженая АН с клиническими симптомами или дисфункцией ЛЖ. (Уровень 

доказательности: C) 

f.   Комбинация остаточных пороков (например, ДМЖП и стеноз ВОПЖ) приводящая к 

расширению или дисфункции ПЖ. (Уровень доказательности: C) 

Отдаленная выживаемость после коррекции ТФ хорошая; 35-летняя 

выживаемость - приблизительно 85 %. Потребность в реоперации, обычно 
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связана с имплантацией легочного клапана, возникает после второго 

десятилетия жизни. Хирургическое вмешательство показано для 

симптоматических пациентов с выраженной легочной регургитацией или 

бессимптомным пациентами с выраженой легочной регургитацией с 

признаками выраженого расширения ПЖ или его дисфункции. Пациенты с 

кондуитами часто требуют дальнейшего вмешательства по поводу стеноза 

кондуита или недостаточности его клапана. Любое вмешательство, которое 

вовлекает ВОПЖ, требует осторожной дооперационной оценки коронарной 

анатомии, чтобы избежать повреждения существенного коронарного сосуда. 

Некоторые пациенты имеют увеличивающуюся АН, которая требует 

хирургического вмешательства. 

10.8.1. Рекомендации для проведения зондирования   

Класс I 

1. Зондирование   в центре у взрослых с ВПС показано для пациентов с ранее 

корригированной тетрадой Фалло в следующих случаях: 

a.   Устранение остаточных стенозов ЛА или системно-легочных анастомозов или 

БАЛКА. (Уровень доказательности: B) 

b.   Коронарография при ИБС. (Уровень доказательности: B) 

Класс II а 

1. Зондирование   в центре у взрослых с ВПС показано пациентам с корригированной 

тетрадой Фалло для устранения остаточного ДМПП, или ДМЖП со сбросом крови 

слева - направо больше чем 1.5:1, если это анатомия дефектов подходит для 

транскатетерного закрытия. (Уровень доказательности: C) 

Зондирование   после радикальной коррекции тетрады Фалло должно быть 

тщательно планировано с участием квалифицированных кардиологовй и 

хирурговй командой в центре у взрослых с ВПС. Опыт закрытия остаточных 

дефектов с помощью окклюдеров накоплен достаточно большой, но опыт 

чрескожной имплантации стент-клапана в позицию легочной артерии 

является небольшим, и эффективность/безопасность остается 

неопределенной, хоть эта техника и кажется многообещающей. 
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10.9. Ключевые вопросы оценки состояния пациентов 

10.9.1. Рекомендации по проведению исследований при аритмиях: 

оценка водителя ритма/электрофизиологии 

Класс I 

1. Ежегодное наблюдение с изучением жалоб, ЭКГ, оценка функции ПЖ, и 

периодического теста на  толерантность к физической нагрузке рекомендуется 

для пациентов с ЭКС и кардиовертерами-дефибрилляторами. (Уровень 

доказательности: C) 

Класс II а 

1. Периодический контроль ЭКГ и Холтеровское мониторированеи может быть 

полезным как часть обычного ведения. Частота обследования должна быть 

индивидуализирована в зависимости от гемодинамики и клинического прогноза 

аритмии. (Уровень доказательности: C) 

IIb класс 

1. Электрофизиологическое исследование в центре у взрослых с ВПС позволит 

распознать подозреваемые аритмии у взрослых с тетрадой Фалло (Уровень 

доказательности: C) 

Несмотря на хорошие гемодинамические результаты после хирургии 

тетрады Фалло, остается риск неожиданной внезапной смерти в течение 

долгосрочного ведения (Таблица 15). ЖТ является основным механизмом 

развития этого осложнения , хотя играет роль и трепетание предсердия или 

АВ-блокада. Вероятность внезапной смерти у взрослого с ТФ может быть 

оценена в среднем 2.5 % в каждое десятилетие наблюдения.162-166-346-

530-531, Хотя эта вероятность ниже чем риск внезапной сердечной смерти 

при других заболеваниях сердца у взрослых (напр., ишемической 

кардиомиопатии или гипертрофической кардиомиопатии), это, тем не 

менее, печальный результат, который был темой интенсивного 

клинического исследования в течение больше чем 30 лет (Таблица 16). 

Многочисленные исследования попытались определить механизм и 

факторы риска для развития внезапной смерти от аритмий в этой группе. 

Самые ранние из них связаны с нарушенной АВ-проводимостью,- с 
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гипотезой, что травма проводящих тканей во время операции  могла 

привести к внезапной смерти в отдаленные сроки, по-видимому из-за 

резкого ухудшения проводимости 532 К 1980-ым, однако, акцент, 

перемещен от АВ-блока к ЖТ как более частому механизму внезапной 

смерти у пациентов после коррекции ТФ. 533-537  

Факторами риска развития аритмий в отдаленные сроки после радикальной 

коррекции ТФ являются следующие1) ранее выполненный анастомоз, 2) 

старший возраст во время операции, 3) патологическая гемодинамика ПЖ 

(из-за легочной регургитации и/ИЛИ остаточного стеноза), 4) высокая 

степень эктопических очагов при Холтеровском мониторировании, и 5) 

индуцируемая ЖТ при электрофизиологическом исследовании. 

140,165,167,169,170,223,538-549 jn, недавно стало очевидно, что существует 

разумная корреляция между ЖТ и определенными полученными данными 

кардиограммы, особенно если продолжительность QRS, больше чем 180 

ms.167-170. 

Самая значительная степень удлинения QRS отмечена именно среди 

пациентов с дисфункцией и расширением ПЖ (так называемое механо-

электрическое  взаимодействие). Таким образом ширина QRS на 

кардиограмме может быть отслежена у любого взрослого пациента с ТФ, за 

исключением пациентов с ЭКС.. 

Надлежащий подход к стратификации риска к бессимптомному 

взрослому с корригированной ТФ - вопрос дебатов. Большинство 

клиницистов полагается на ежегодное физикальное обследование, ЭКГ, 

Холтеровское мониторирование и проба переносимости нагрузок, с целью 

регистрации желудочковых экстрасистол, так же как периодических 

эхокардиограмм или МРТ, чтобы контролировать функциональный статус 

правого желудочка.  

Беспокоящие симптомы (то есть, трепетание предсердий, головокружение, 

или эпизод обморока) должны очевидно усилить подозрение о наличии 

аритмий у пациентов с ТФ и потребовать проведения  ЭФИ и 
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катетеризации сердца. В большинстве центров, лечение обычно строится 

согласно данным, полученным от этих инвазивных исследований 169, 

Стимуляция желудочков во время ЭФИ дает прогноз относительно риска 

возможного развития ЖТ. ЭФИ также может выявить ВПРТ (трепетание 

предсердия) как дополнительный фактор. Поддающиеся коррекции 

гемодинамические проблемы могут также быть идентифицированы 

эхокардиографией или зондированием сердца, которое позволит сместить 

терапию к хирургическому подходу: типа закрытия остаточного шунта или 

протезирования легочного клапана, объединенного с картирование ЖТ во 

время операции. 

Выраженые симптомы у взрослых пациентов с тетрадой Фалло (то есть, 

зарегистрированный этизод ЖТ или остановки сердца) сегодня 

контролируются вживляемыми кардиовертерами-дефибрилляторами почти 

во всех центрах. 

10.9.2. Беременность и роды 

Беременность не рекомендуется у пациентов с неоперированной тетрадой 

Фалло. После операции тетрады Фалло, прогноз для успешной 

беременности благоприятен, если нет никаких существенных остаточных 

расстройств гемодинамики, и функциональная способность ПЖ хорошая. 

Всесторонняя оценка сердечно-сосудистой системы рекомендуется перед 

каждой беременностью. Беременность обычно хорошо протекает даже при 

выраженой легочной регургитации, пока функция ПЖ умеренно снижена, 

и синусовый ритм сохранен 550 

Пациенты с тетрадой Фалло имеют увеличенный риск эмбриональной 

потери, и их потомство, более вероятно, будет иметь врожденные 

аномалии. Экранирование для утраты 22qll.2 нужно полагать у пациентов 

с conotruncal отклонениями перед беременностью, чтобы обеспечить 

соответствующую генетическую рекомендацию 69. В отсутствии утраты 

22qll, риск зародыша, имеющего DGC - приблизительно 4 % - 6 %. 

Эмбриональную эхокардиографию нужно предложить матери во второй 
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триместр. 

10.9.3. Физические нагрузки  

10.9.4. Профилактика Эндокардита 

Обратитесь к основным принципам по профилактике эндокардита 72 

кроме того, обратитесь к Секции 1.6, Рекомендации для Инфекционного 

Endocarditis. 

11. D-транспозиция магистральных артерий 

11.1.   Определение 

 ТМС – AV-конкондантность и ventriculoarterial дискордантность. Также, 

d-ТМС подразумевает, что аорта расположена справа, спереди от 

легочной артерии и отходит от системного правого желудочка. 

11.2.  Сопутсвующие пороки 

Пациенты с d-ТМС по определению имеют неправильное отхождение 

аорты и легочной артерии. Обычно порок сопровождается аномальным 

отхождением коронарных артерий. D-ТМС сочетается с ДМЖП, который 

встречается в 45 % случаев, обструкцией ВОЛЖ приблизительно в 25 % 

случаев, и коарктацией аорты-  приблизительно в 5 %. 

11.3.   Естественное течение (неоперированные пациенты).  

Неоперированный ребенок с d-ТМС всегда цианотичен, но смешивание 

крови обеспечивает его выживание. Операция артериального 

переключения при простой d-ТМС в течение последних двух десятилетий 

остается методом выбора первичной хирургической  коррекции у 

новорожденных. Пациенты, обследованные в позние сроки (после 6 - 8 

недель), часто требуют суживания легочной артерии, с тем, чтобы 

подготовить левый желудочекдля работы в условиях повышенного 

давления. Пациенты с d-ТМС и ДМЖП могут подвергнуться суживанию 

ЛА  или шунтирующей процедуре, в зависимости от наличия или 

отсутствия субпульмонального стегоза. При наличии большого ДМЖП и 

стеноза ЛА, в качестве первичной коррекции может быть выполнена 

операция Rastelli .  
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11.4.   Рекомендации по обследованию оперированных пациентов 

Класс I 

1. Взрослые пациенты с оперированной d-ТМС должны ежегодно проходить 

обследование у кардиолога. (Уровень доказательности: C) 

2.Большинство взрослых, с d-ТМС в детстве обычно подвергаются одному  или 

более хирургических вмешательств.  

3. Всем пациентам рекомендуется регулярное, по крайней мере один раз в год, 

обследование у кардиолога, специализированного по лечению взрослых 

пациентов с ВПС. Частота консультаций определяется выраженностью 

остаточных гемодинамических нарушений. При возникновении с возрастом 

аритмий они становятся более частыми. 

4. Особое внимание нужно уделять расстройствам сердечного ритма, так же как 

функции желудочков и клапанов. Нагрузочные пробы, в том числе сердечно-

лёгочное тесты на нагрузку, должны применяться выборочно. Лучше всего 

делать это  в региональном центре. Если при этих экспертизах определяются 

существенные отклонения  или, если у пациента манифистируют патологические 

симптомы, показано проведение повторных более частых контрольных 

обследований. 

11.4.1. Клинические особенности и оценка результатов 

исследований при D-транспозиции магистральных артерий 

после внутрипредсердного переключения (Операция Mustard) 

Поскольку операция артериальногопереключения  стала применяться в 

1980-ых, много взрослых с d-ТМС подверглись операциям Mustard  или 

Senning. В результате этих вмешательств системный венозный возврат 

крови перемещается на сторону митрального клапана. Легочная венозная 

кровь перемещается в сторону трикуспидального клапана и вправый 

желудочек, открывающийся в аорту. 

С внутрипредсердным (Mustard или Senning), переключением при d-

ТМС связаныособые проблемы, возникающие в поздние сроки. К 

обычным осложнениям можно отнести обструкцию венозного возврата с 
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развитием Синдром ВПВ, или застойных явлений или даже  цирроз 

печени. Внутрисердечный сброс крови  встречается у 25 % пациентов. 

Чаще всего они небольшого размера, но могут таить риск парадоксальной 

эмболии, особенно при предсердных аритмиях и наличии 

внутрисердечного элктрода искусственного водителя ритма. Может также 

встречаться стеноз легочных вен , но это менее типичное осложнение. 

Отмечаются так же подклапанный и клапанный стенозы ЛА, частично 

связанные с неправильной геометрией левого желудочка искаженной  

увеличенным системным правым желудочком. Самое существенное 

осложнением следует считать слабость системного правого желудочка и 

недостаточность системного атриовентрикулярного клапана. Эти 

осложнения играют главную роль в  заболеваемости и смертности. К 

существенным, но менее частым осложнениям можно отнести, 

остаточный ДМЖП, прогрессирующий подклапанный стеноз ЛА, 

миграция водителя ритма или внезапную смерть.37,108,111,551-558 

11.4.2. Клиническое исследование  

У взрослого пациента с ВПС, ранее подвергшегося  операции 

внутрипредсердного переключения, может определяться относительно 

нормальные клинические проявления. Тем не менее, может практически 

всегда отмечается дилатация ПЖ и недостаточность системного клапана. 

Обычно выслушивается усиленный аортальный компанент второго 

сердечного тона, что связано с передним расположением аорты, а 

легочный компанент этого тона должен быть ослаблен. Громкий 

систолический шум может выслушиваться при остаточном ДМЖП или 

подлегочном стенозе.  

11.4.3. Электрокардиограмма 

У пациентов перенесших предсердное переключение на 

электрокардиограмме определяется отклонение электрической оси сердца 

вправо и признаки гипертрофии ПЖ, потому что правый желудочек 
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является системным. Часто встречается предсердная брадикардия которая 

может перейти в полную поперечную блокаду сердца. нарушения 

сердечного  ритма могут быть в отдаленные сроки объяснены мигрцией 

водителя ритма. Брадикардия и/или полная поперечная блокада сердца 

могут быть связанны с дисфункцией синусового узла. Тесты на 

толерантность к физической  нагрузке, могут быть полезны в части 

определения функциональной способности и потенциальногопорога 

возникновения аритмий. 

11.4.4.  Рентгенография у пациентов с d-транспозииией 

магистральных артерий в отдаленные сроки после операции 

внутрипредсердного переключения  

На рентгеновском снимке грудной клетки обычно определяется узкая тень 

сердца, что объясняется из-за параллельного расположения 

магистральных артерий. Размеры желудочков и легочных артерий зависят 

от состояния пациентов, но нормальные у пациентов с сохраненной 

желудочковой функцией. 

11.4.4.1. Рекомендации по проведению исследований 

Класс I 

1.Взрослым пациентам с ВПС с d-ТМС, подвергшихся внутрипредсердному 

переключению рекомендуется, проведение в региональном центре всестороннего 

ЭХО-кг исследования для  оценки состояния анатомии и гемодинамики.(Уровень 

доказательности: B) 

2.Взрослым пациентам с ВПС с d-ТМС, подвергшихся внутрипредсердному 

переключению рекомендуется в региональном центре в некоторых случаях 

дополннительно проводить ТЭЭ, КТ, или МРТ, если есть необходимость оценить 

состояние магистральных артерий и вен, функции желудочков. (Уровень 

доказательности: B) 

Класс II а 

1.Полезной может быть ароведение инъекционной контрастной 

эхокардиографии. (Уровень доказательности: B) 
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2.ТЭЭ может быть эффективной для более детальной оценки состояния 

пациентов с d-ТМС. (Уровень доказательности: B) 

Эхокардиография -  основной  метод оценки состояния анатомии и 

гемодинамики у большинства пациентов с d-ТМС после 

внутрипредсердного переключения 108-111-551 Исследование  должно 

выполняться в региональном специализированном Центре. Инъекционная 

контрастная эхокардиография в значительность степени облегчает оценку 

анатомии, остаточных внутрисердечных сбросов крови, или стенозов 

различной локализации. Оценка функции системного ПЖ достигается 

при эхокардиографии с нагрузкой. Для более детальной  оценки 

сократимости ПЖ в дополнение к обычным показателям объема 

желудочков и его функции, полезным может быть измерение dP/dt 

атриовентрикулярной регургитации, индексы ткани кольцевого движения  

по данным Doppler эхокардиографии, и индекса миокардиальной работы 

может..561-562 Преимущество применения индекса миокардиальной 

работы состоит в том, что он дает  представление о систолической и 

диастолической функции без ограничений  связанных с геометрией 

желудочков  и показывает  отношения уровней BNP 193. У взрослых 

пациентов с ВПС по данным эхокардиографии бывает затруднительно 

оценить, анатомию коронарных артерий. 

ТЭЭ позволяет получить дополнительную информацию об анатомии 

предсердий и, наличии внутрисердечных шунтов, стенозов или 

внутрисердечного тромбоза. Радиологическое исследование  с МРТ или 

КТ применяются, для оценки  состояния внутрипредсердного тоннеля, 

коронарных аартерий и функции системного желудочка.  

11.4.5. Катетеризация сердца 

Катетеризация сердца позволяет получить данные для оценки состояния 

гемодинамики, наличия внутрисердечных шунтов, обструкции ВПВ или 

НПВ, или легочных вен, ВТЛЖ (подлегочный стеноз), ишемию миокарда, 

уточнить причины дисфункции системного ПЖ. При проведении 
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катетеризации сердца возможно также выполнения внутрисосудистых 

вмешательств. У взрослых пациентов с ВПС, перенесших паллиативную 

операцию Mustard по поводу d-ТМС, ДМЖП, и легочной сосудистой 

болезни, катетеризация сердца показана, для оценки потенциала вазо-

модуляторной терапии легочной гипертензии. 

11.5. Клинические особенности и результаты исследований взрослых 

пациентов с ВПС с D-ТМС после операции артериального 

переключения 

Качество жизни и статус здоровья детей, через 11 - 15 лет после операции 

артериального переключения не отличаются от таковых  у нормальных 

детей и значительно лучше чем у пациентов, перенесших 

внутрипредсердное переключение. Значимая дилатация корня неоаорты и 

регургитация неоаотального клапана могут развиться в течение долгого 

времени. 

11.5.1. Клиническое исследование  

Пациенты перенесшие операцию артериального переключения могут не 

выявлять никаких патологических признаков при проведении тестов на 

толерантность к  физической нагрузке, афоничны. Вместе с тем могут 

отмечаться диастолические шумы аортальной или легочнй регургитации. 

11.5.2. Электрокардиограмма 

На электрокардиограмме  пациентов перенесших операцию 

артериального переключения существенных изменений как правило нет. 

При стенозе устьев коронарных артерий могут быть признаки ишемии 

миокарда в покое или при  при нагрузке. Такие пациенты должны 

находиться на динамическом наблюдении. Гипертрофия ПЖ и ЛЖ 

отмечаются при наличии обструкции оттока из них. 

11.5.3. Ренгтген грудной клетки 

Рентген грудной клетки после неосложненного артериального 

переключения должен быть без патологии. Может отмечаться узкий 
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сосудистый пучок 

11.5.4. Другие методы визуализации  

Класс I 

1.Взрослые пациенты с ВПС с d-ТМС, подвергшиеся операции  артериального 

переключения должны не реже одного раза в два года проходить расширенное 

ЭХОКГ обследование для оценки состояния анатомии и гемодинамики. (Уровень 

доказательности: C) 

2. У взрослых пациентов с ВПС с d-ТМС, подвергшихся операции  

артериального переключения должно быть, по крайней мере, однократно 

определено  состояние коронарных артерий. По показаниям должна быть 

выполнена Коронароангиография. (Уровень доказательности: C) 

Класс II а 

1. Для получения более подробных данных о состоянии анатомию и гемодинамику 

периодически долны выполняться МРТ или КТ. (Уровень доказательности: C) 

По данных эхокардиографического обследования у взрослых пациентов 

с ВПС с d-ТМС, подвергшимся операции  артериального переключения 

может быть выявлено от одного 1 или более типичных осложнений: 1) 

стенозы на артериальных анастомозах, чаще ствол ЛА; 2) дилатация 

кореня аоры; и 3) регургитация на неоаортальном клапане (исходно 

легочный клапан) .569 Нарушения коронарного кровообращения могут 

быть обнаружены при проведении эхокардиография с нагрузкой. КТ с 

контрастом используется недавно. Смертность среди пациентов с 

единственной коронарной артерией выше по сравнению с больными с 

типичным коронарным статусом. 

11.5.5. Рекомендации по выполнению  катетеризации взрослым 

пациентам с ВПС с d-ТМС, подвергшимся операции  артериального 

переключения  

Класс II а 

1. Коронароангиография показана всем взрослым больным с ВПС с d-ТМС, 

подвергшимся операции  артериального переключения для исключения 
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значимых стенозов коронарных артерий. (Уровень доказательности: C) 

Ишемия миокарда - типичное позднее осложнение у взрослых 

пациентов с ВПС с d-ТМС, подвергшихся операции  артериального 

переключения ( 8 %). Причинами осложнения являются: пересадка 

коронарных артерий во время операции 567, и тромбоз коронарных 

артерий.  Коронароангиография рекомендована через 5, 10, и 15 лет после 

операции, для выявления значимых стенозов коронарных артерий, в том 

числе их стволовых частей.  

Катетеризация сердца у взрослых больных с ВПС с d-ТМС, 

подвергшихся операции  артериального переключения также дает 

возможность выполнения необходимых эндоваскулярных вмешательств. 

11.6. Клинические особенности и результаты исследований у 

взрослых пациентов с ВПС с D-транспозицией магистральных 

артерий, подвергшихся операции Rastelli 

Осложнения Операция Rastelli применяемой для коррекции d-ТМС, в 

сочетании со стекнозом ЛА и ДМЖП обычно представлены остаточной 

обструкцией ВОПЖ или искусственного ствола ЛА (кондуита), 

недостаточностью ПЖ, и трикуспидального клапана. После 

внутрижелудочковогом, переключении может также встречаться 

обструкция ВОЛЖ . К другим осложнения можно отнести аритмии 

происходящие из зон атриотомного и/или вентрикулотомного разрезов, 

остаточный ДМЖП, миокардиальную гипертрофию, атриомегалию, 

дилатацию аортального корня, и регургитацию аортального клапана. 

Различают три основные типичные причины смерти в отдаленные сроки - 

внезапная сердечная смерть, остановка сердца, и реоперация. 

У взрослых пациентов с ВПС с D-транспозицией магистральных 

артерий подвергшихся Операции Rastelli, могут отмечаться одышка, 

утомляемость, или аритмии. По мере ухудшения состояния и развития 

стеноза легочного клапана, может появится заметная пульсация  яремных 
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вен, сердечный толчок, усиление систолического шума  на легочном  

клапане становится громче И ослабление легочного компанента второго 

сердечного тона 

11.6.1. Электрокардиограмма 

На электрокардиограмме обюычно регистрируется блок правой ножки 

пучка Гиса. С течением времени могут нарости признаки. гипертрофии 

ПЖ и замедления проводимости. 

11.6.2. Рентген грудной клетки 

На рентгене грудной клетки определяется  узкая сердечная тень. 

Расширение сердечной тени отмечается при прогрессивании стеноза 

клапана. 

11.6.3. Эхокардиография 

является важным методом в диагностики пациентов после операции.   

При Доплер эхографии можно получить адекватный анализ состояния 

выводных трактов ПЖ и ЛЖ. Градиента давления ПЖ и наличие 

обструкции кондуита можно определить путем измерения регургитации 

трикуспидального клапана.  

Вдобавок важными оценить регургитацию клапана легочной артерии и 

степень легочной гипертензии. 

11.7. Рекомендации по выполнению диагностической катетеризации 

после операции 

Класс I 

1. Диагностическое зондирование взрослых пациентов с ВПС с d-ТМС должно 

выполнться в региональных центрах специализированныхи по ВБВПС. (Уровень 

доказательности: C) 

Класс II а 

1.   У взрослых пациентов с ВПС с d-ТМС после операций Mustard или Senning, 

диагностическое катетеризация сердца рекомендовано для: 

a.   Оценка состояния гемодинамики (Уровень доказательности: C) 

b.  Обнаружениевнутрисердечных  шунтов. (Уровень доказательности: B) 
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    с.     Определение наличия и степени обструкции ВПВ или НПВ. (Уровень 

доказательности: B) 

   d.     Определение наличия и степени обструкции легочных вен. (Уровень 

доказательности: B) 

   e.   Определение наличия, степени и причин ишемии миокарда или дисфункци 

системного ПЖ. (Уровень доказательности: B) 

   f.  Выраженность ОВТЛЖ на разных уровнях (ЛЖ давление, на 50 %выше 

системного меньше при дисфункции ПЖ). (Уровень доказательности: B)  

  g.  Оценка потенциала вазо-модуляторной терапии легочной гипертензии. 

(Уровень доказательности: C) 

2.   У взрослых пациентов с ВПС с D-транспозицией Магистральных артерий 

подвергшихся Операции Rastelli показанием к катетеризации сердца можно 

считать: 

  a.  Определения локализации и распределения  коронарных артерий перед 

вмешательством  устранения ОВОПЖ. (Уровень доказательности: C) 

  b.  Определение наличия и степени остаточного ДМЖП. (Уровень доказательности: 

C) 

  с Оценка потенциала вазо-модуляторной терапии легочной гипертензии. (Уровень 

доказательности: C)  

d. Определение наличия и степени подаортальной обструкции на уровне ЛЖ- АО 

тоннеля (Уровень доказательности: C) 

11.7.1. Проблемы и их решение 

Следует обратить внимание на потенциальные проблемыимеющие 

отношение к ВБВПС с D-транспозицией Магистральных артерий : 

• Необходимо соблюдать осторожность при назначении антиаритмической 

терапии, которая могла бы усугубить дисфункцию синусового узла у 

пациентов после внутрипредсердного переключения.  

•Перед внутрисердечной эндокардиальной имплантации искусственного 

водителя ритма необходимо тщательное исследование возможной 

дисфункции предсердий при наличии шунтов, и стенозов различной 

локализации. 

• Отсутствие типичных признаков ишемии миокарда не снимает 

настороженности о возможной выраженной патологии ostial коронарных 
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артерий на уровне их устье у ВБВПС подвергшихся операции артериального 

переключения. 

11.8. Общие принципы ведения  

11.8.1. Медикаментозная терапия 

Назнаяение бета-блокаторов,с целью предотвращения дисфункциии 

желудочков изучена недостаточностьи ее эффективность 

сомнительна.Бета-блокаторы могут ускорить развитие полной поперечной 

блокады сердца у пациентов с уже развившейся дисфункцией синусового 

узла. Терапия для сердечной недостаточности в настоящеевремя должна 

включать воздействие на систему альдостерона- ангиотензина--ренина. 

11.8.2. Рекомендации  по выполнению катетеризации сердца  у 

взрослых пациентов с ВПС с D-ТМС 

Класс II а 

1. Катетеризация сердца  у взрослых пациентов с ВПС с D-ТМС  должна 

выполняться в  региональных центрах специализированных по лечению 

ВПС. (Уровень доказательности: C) 

2. Катетеризация сердца  взрослым пациентам с ВПС с D-ТМС  

подвергшихся операциям Mustard или Senning, показана для: 

a.   Определение наличия и степени стенозов и дисфункции шунтов. (Уровень 

доказательности: B) 

b.   Чрескожной ангиопластики или стентирования  при стенозах ВПВ  или НПВ. 

(Уровень доказательности: B) 

с.          Чрескожной ангиопластики или стентирования   легочных вен. (Уровень 

доказательности: B) 

3.Катетеризация сердца  взрослым пациентам с ВПС с d-ТМС, подвергшихся 

операции  артериального переключения, показана для Чрескожной ангиопластики 

или стентирования   стенозов ветвей легочной артерии. (Уровень доказательности: 

B) 

4. Взрослым пациентам с ВПС с D-транспозицией Магистральных артерий 

подвергшихся Операции Rastelli, Катетеризация сердца  показана для : 

a.   Чрескожной ангиопластики с или без стентирования   стенозов ветвей 
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легочной артерии (давление в ПЖ, больше 50 % системного эти признаки могут 

быть меньше при дисфункции ПЖ). (Уровень доказательности: C) 

b.   Закрытия остаточного ДМЖП устройствами. (Уровень доказательности: C) 

Катетеризация сердца     играет важную роль в ведении взрослых 

пациентов с ВПС с d-ТМС,  подвергшихся операциям внутрипредсердного 

переключения, артериального переключения, или Rastelli.. 

11.8.2.1. Рекомендации по выполнению катетеризации сердца 

11.8.2.2. После артериального переключения 

Катетеризация сердца может быть особенно эффективна при оценке 

состояния и терапии ишемии миокарда, вызванной стенозами коронарной 

артерии. Существуют сообщения о чрескожной ангиопластики и 

стентирования  стеноза ствола легочной артерии после маневра LeCompte 

(перемещение правой легочной артерии, кпереди аорты), тем не менее 

внятных показаний к это процедуре и средств вмешательства до сих пор 

нет. 

11.8.2.3. После операции Rastelli 

При наличии  стенозов ветвей ЛА у взрослых пациентов с ВПС с d-ТМС 

подвергшихся операции Rastelli рекомендовано выполнение, 

предоперационного стентирования , стентирование  во время операции, 

или пластического расширения кондуита или его заменаа. Чрескожная 

ангиопластика с или без стентирования обструкции кондуита показана, в 

случаях когда давление в ПЖ превышает  системное на 50 %  или 

занчение пикового градиента больше 50 mm Hg. Эти показатели могут 

быть меньше при наличии дисфункции ПЖ. Наиболее щадящим методом 

выбора закрытия остаточного ДМЖП в случаях, когда он 

гемодинамически не значим  является транскатетерное закрытие дефекта 

устройствами  

11.8.3. Рекомендации к повторным хирургическим операциям 

11.8.3.1. После операций Mustard и Senning 

Класс I 
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1. У взрослых пациентов с ВПС с d-ТМС подвергшихся операции Mustard и 

Senning возможно выполнение повторных  операций при наличии: 

a.   Умеренной до выраженной степени регургитация системного AV клапана 

(морфологический трикуспидального клапана) без существенного нарушения 

функции желудочка (Уровень доказательности: B) 

b.   шунта слева- направо объемом более чем 1.5:1, либо право-левым шунтом, 

которые не поддаются закрытию устройствами, с артериальной десатурацией, и 

прогрессирующей 

дилатацией желудочка. (Уровень доказательности: B) 

с. стенозов ВПВ или НПВ, не поддающихся чрескожному закрытию. (Уровень 

доказательности: B) 

d. стенозов легочных вен  , не поддающихся чрескожному разрешению. (Уровень 

доказательности: B) 

e.   выраженный, симптоматичный подлегочный стеноз. (Уровень доказательности 

Доказательности: B) 

11.8.3.2. После операции артериального переключения 

Класс I 

1. возможны операции при наличии:  

a. ОВОПЖ, при наличии градиента больше чем 50 мм или при отношении 

давления правый желудочек / левое  желудочек, больше чем 0.7, не поддающаяся , 

не поддающихся чрескожному разрешению; или меньше в случаях 

запланированной беременности или пациента хочет повысить физические 

нагрузки или, имеет место выраженная легочная регургитация (Уровень 

доказательности: C) 

b. Аномалий коронарных артерий сочетающиеся с ишемией миокарда, не 

поддающейся эндоваскулярному лечению. (Уровень доказательности: C) 

с Выраженной регургитации неоаортального клапана. (Уровень доказательности: 

C) 

d. Выраженной дилатации корня неоаорты (больше чем 55 мм) после операции 

артериального переключения. (Уровень доказательности: C) 

11.8.3.3. После процедуры Rastelli 

Класс I 

1.   Реоперация замены кондуита и/или клапана после операции Rastelli по поводу d-
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ТМС рекомендуется у пациентов в следующиих ситуациях: 

a.   градиент давления на кондуите больше чем 50 мм рт.ст.(Уровень доказательности: C) 

b.   Отношение давления ПЖ/ЛЖ, больше чем 0.7. (Уровень доказательности: C) 

с Если планируется беременность или большие физические нагрузки значение 

градиента давления и соотношения давлений ПЖ/ЛЖ  меньше 50 мм рт.ст.(Уровень 

доказательности: C) 

d.   Подаортальный стеноз с  градиентом давления больше чем 50 мм). (Уровень 

доказательности: C) 

e.   - или Меньше при наличии гипертрофии ЛЖ, планируемой беременности , 

или больших физических нагрузках. (Уровень доказательности: C) 

f.   Наличие сопутствующей выраженой АоН (Уровень Доказательности: C) 

2.   Реоперация после операции Rastelli по поводу   d-ТМС рекомендуется у 

пациентов с выраженой недостаточностью клапана кондуита  и следующими 

показаниям: 

a.   Снижение толерантности к физическим нагрузкам. (Уровень Доказательности: 

C) 

b.   Значительно сниженная функция ПЖ. (Уровень доказательности: C) 

с Выраженная дилатация ПЖ (Уровень доказательности: C) 

d.   Развитие/прогрессия предсердных или желудочковых аритмий. (Уровень 

доказательности: C) 

e.   Недостаточность ТК более второй степени (Уровень доказательности: C) 

3.Хирургическое закрытие остаточного ДМЖП у взрослых после операции Rastelli по 

поводу d-ТМС рекомендуется в следующих случаях: 

a.   Qp/Qs, больше чем 1.5:1. (Уровень доказательности: B) 

b.   Систолическое легочное давление в легочной артерии больше, чем  50 мм 

(Уровень доказательности: B) 

с Увеличение размеров ЛЖ в связи с  объемной перегрузкой. (Уровень 

доказательности: C) 

d.   Снижение функции ПЖ под воздействием повышенного давления. 

(Уровень доказательности: C) 

e.   ОВОПЖ (по достижении максимума градиента более чем 50 мм рт.ст.). (Уровень 

доказательности: B) 

f.   давление в ЛА меньше чем на две трети от системного давления, или ОЛС меньше 

чем две трети от системного сосудистого сопротивления, с объемом сброса слева 

направо 1.5:1, или снижение давления ЛА при введении легочных вазодилятаторв 
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(кислород, окись азота, или простагландинов). (Уровень доказательности: B) 

5.Реоперация рекомендуется ВБВПС подвергшихся операции Rastelli по поводу d-ТМС 

при стенозе ветвей ЛА, не поддающемся чрескожной ангиопластике (Уровень 

доказательности: C) 

6.При наличии остаточного внутрисердечного шунта  или при значимом стенозе 

системных вен, возможно возникновение показаний к постоянной ЭКС.  

(Уровень доказательности: B) 

Класс II а 

1. Взрослым пациентам с ВПС, подвергшихся хирургической коррекции по поводу d-

ТМС при хронических предсердных тахиаритмиях эффективным  методом 

лечения может быть операция Лабиринт. (Уровень доказательности: C) 

11.8.3.4.   Реоперации после операции внутрипредсердного 

переключения 

Выживаемость после операции внутрипредсердного переключения 

составляет приблизительно 65 % за 25 лет; приблизительно 80 % при 

"простой" ТМС и 45 % при "сложных" d-ТМС (то есть, с ДМЖП и 

стенозом ЛА).  

Реоперации рекомендуется при наличии гемодинамически значимых 

шунтов, которые не поддаются закрытию эндоваскулярными 

устройствами: лево-правый шунт  больше чем 1.5:1, или право-левый 

шунт с артериальной десатурацией в покое или при нагрузоке, с 

признаками, прогрессивной дилатации желудочка. Конверсия 

артериального переключения не приводит к успеху и не может считается 

разумным выбором с точки зрения  лечения слабости системного 

желудочка у пациентов с d-ТМС. 

Пациенты с выраженым стенозом ВПВ, НПВ или легочных вен, не 

поддающимся чрескожному эндоваскулярному разрешению должны быть 

реоперированы. Пациентов с выраженым симптоматическим 

подлегочным стеноз нужно также рассматривать как кандидотов к 

открытому вмешательству. 

Выраженая регургитация системного AV (морфологически 
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трехстворчатого) клапана может потребовать хирургического 

вмешательства, в случаях когда его дисфункция не связана с дисфункцией 

желудочка, что встречается часто. Альтернативные методы представляют 

замену трехстворчатого клапана, суживание ЛА, и трансплантацию. 

11.8.3.5. Повторное хирургическое вмешательство после операции 

артериального переключения  

Поздняя выживаемость после после операции артериального 

переключения  составляет 90% через 10 лет. Существует небольшой риск 

развития дилатации корня неоаорты в поздние сроки после операции 

артериального переключения .577 

Повторное вмешательство у взрослых после операции артериального 

переключения  должно рассматриваться по следующим критериям: 

выраженная обструкция ВОПЖ с пиковым градиентом давления более 50 

мм Hg или отношением давления ПЖ/ЛЖ более, чем 0,7, не подлежащим, 

либо не поддающимся эндоваскулярной коррекции, либо в случае 

меньшей степени динамической обструкции при планировании 

беременности, или при желании выполнения физической нагрузки 

большей интенсивности.   Протезирование клапана ЛА или его пластика 

должны рассматриваться в случае выраженной недостаточности клапана 

ЛА, значительной дилатации либо дисфункции ПЖ. 

Стенозы устьев коронарных артерий в отдаленные сроки после операции 

артериального переключения  могут быть устранены посредством АКШ 

или пластики устьев коронарных артерий. Пациенты с развившейся 

дилатацией корня неоаорты без выраженной недостаточности 

аортального клапана могут быть подвергнуты протезированию корня с 

сохранением нативного клапана, когда диаметр корня аорты превышает 

55 мм. 

 11.8.3.6. Повторная операция после процедуры Растелли 

Поздняя выживаемость после операции Растелли составляет 

приблизительно 60% через 20 лет. Осложнения, которые могут 
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потребовать повторного хирургического вмешательства, обычно 

ожидаемы.453,578-580.   

Повторная операция после процедуры Растелли у взрослых пациентов с 

d-ТМА должна рассматриваться в случае выраженной обструкции 

кондуита с градиентом более или равным 50 мм Hg или в случае меньшей 

степени обструкции при планировании беременности, или при желании 

выполнения физической нагрузки большей интенсивности, при 

показателе отношения давления ПЖ/ЛЖ более, чем 0,7, либо при условии 

наличия дисфункции ПЖ. Выраженная недостаточность клапана 

кондуита после операции Растелли должна ускорить сроки выполнения 

повторной хирургической коррекции при наличии сниженной 

толерантности к физической нагрузке, сниженной функции ПЖ, 

выраженной дилатации ПЖ, развитии/прогрессировании предсердных 

или желудочковых аритмий, более, чем умеренной недостаточности 

трикуспидального клапана. 

Снижение субаортальной обструкции (стеноз на уровне тоннеля) 

хирургическим путем должно рассматриваться у пациентов со средним 

градиентом давления более 50 мм Hg, или в случае меньшей степени 

обструкции, если имеется гипертрофия ЛЖ, планируется беременность 

или имеется необходимость увеличить интенсивность физических 

нагрузок. В некоторых случаях требуется устранение недостаточности 

атрио-вентрикулярного клапана у симптоматичных пациентов с 

недостаточностью клапана аорты. Закрытие резидуального дефекта МЖП 

после операции Растелли показано при Qp/Qs более, чем 1,5:1, 

систолическом давлении в ЛА более, чем 50 мм Hg, увеличивающихся 

размерах левого сердца вследствие объемной перегрузки, угнетении 

функции ПЖ из-за увеличенной постнагрузки, давлении в ЛА более, чем 

2/3 от системного АД, или сопротивлении сосудов МКК менее, чем 2/3 от 

сопротивления сосудов большого круга кровообращения с суммарным 

лево-правым сбросом  1,5:1, либо при снижении давления в легочной 
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артерии на легочные вазодилататоры (кислород, оксид азота, 

простагландины). Иногда, повторное хирургическое вмешательство 

рекомендуется после операции Растелли у взрослых пациентов с d-ТМА 

со стенозами ветвей ЛА, не подлежащих коррекции эндоваскулярными 

методами. 

11.8.3.7. Прочие возможные повторные вмешательства 

Сопутствующая процедура Maze эффективна для лечения преходящих 

или хронических предсердных тахиаритмий у взрослых с d-ТМА, 

требующих повторной операции по какой-либо причине. Эта опция для 

лечения аритмий должна иметься ввиду перед планированием операции.  

Трансплантация сердца может потребоваться  при тотальной слабости 

системного желудочка; в этом случае возможен ряд технических 

сложностей при формировании анастомозов из-за часто встречающихся 

аномалий впадения системных вен, желудочково-артериальной 

дискордантности, мальпозиции сердца.581 В дополнение, многие 

пациенты уже перенесли несколько операций и имеют выраженный 

спаечный процесс, что может стать причиной послеоперационного 

кровотечения и потребовать трансфузию продуктов крови, и, 

соответственно, увеличенная антигенная нагрузка у таких пациентов 

приводит к быстрому отторжению. 

11.9. Рекомендации по выполнению ЭФИ 

Класс I 

1. Клиницисты должны учитывать риск внезапной смерти вследствие аритмий 

среди взрослых пациентов после операции внутрипредсердного переключения по 

поводу ТМА. Это может произойти вследствие ЖТ, но также может быть 

следствием ускоренного проведения  IART или прогрессирующей АВ-блокады. 

(Уровень доказательности В) 

2. Консультации с электрофизиологами, имеющими опыт ведения ВБВПС 

рекомендуются для  выбора оптимальной терапии.(Уровень доказательности В) 
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3. Имплантация ЭКС рекомендуется для симптоматичных пациентов с D-ТМА при 

синусовой брадикардии или синдроме слабости синусового узла. (Уровень 

доказательности В) 

11.10. Ключевые вопросы послеоперационного ведения и наблюдения 

11.10.1 Профилактика эндокардита 

Класс IIa 

1. Проведение антибиотикопрофилактики перед стоматологическими 

процедурами, которые включают манипуляции на деснах, либо периапикальной 

области зубов, возможное повреждение слизистой оболочки рта, рационально у 

пациентов, имеющих: 

А. Искусственный клапан сердца (Уровень доказательности основания: B) 

В. ИЭ в анамнезе (Уровень доказательности основания: B) 

С. Некоррегированные ВПС, либо выполненную паллиативную операцию, по 

поводу ВПС: хирургически имплантированные шунты и кондуиты (Уровень 

доказательностиоснования: B) 

D. Радикально оперированные больные с ВПС с искусственными материалами, 

имплантированные открытым, либо закрытым способом в первые 6 месяцев 

после операции(Уровень доказательности основания: B)         

Е. Коррегированные ВПС с резидуальными дефектами в области заплаты или 

имплантированного устройства, либо близко расположенными к ним, которые 

замедляют эндотелизацию.  

2. Рационально будет использовать антибиотикопрофилактику ИЭ перед родами 

через естественные родовые пути во время разрыва околоплодного пузыря у 

некоторых пациентов с наиболее высоким риском развития ИЭ. Это пациенты, 

имеющие: 

А. Искусственный клапан сердца или синтетический материал, использованный 

для пластики клапана (Уровень доказательности основания: С)   

В. Некоррегированные ВПС или выполненную паллиативную операцию, по 

поводу ВПС: хирургически имплантированные шунты и кондуиты (Уровень 

доказательности основания: С) 

 Класс III 

Профилактика ИЭ не рекомендуется при других процедурах, таких как 

эзофагогастродуоденоскопия или колоноскопия вследствие отсутствия активной 

инфекции. (Уровень доказательности С) 
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11.10.2. Беременность и роды 

Класс I 

Перед тем, как женщина с d-ТМА планирует забеременеть, должно быть 

проведено полное клиническое, функциональное и эхокардиографическое 

экспертное исследование в специализированном центре (Уровень доказательности 

С) 

Полное обследование рекомендуется до беременности у всех пациенток с 

d-ТМА. Для женщин после операции внутрипредсердного переключения 

возникает ряд проблем, связанных с беременностью, для их исключения 

необходимо провести: оценку функции желудочка, недостаточности 

системного АВ-клапана и наличие предсердных аритмий. Существует 

небольшой, но определенный риск развития сердечно-сосудистых 

осложнений в период беременности у пациенток после операции 

предсердного переключения. Физиологические процессы у беременных, 

которые обычно хорошо переносятся после операции Мастарда, несут 

повышенный риск развития дисфункции ПЖ, что может быть вполне 

обратимо.585 

После операции Растелли беременность обычно хорошо вынашивается при 

условии отсутствия обструкции ЛЖ и ПЖ и сохранения функции обоих 

желудочков. Доступны некоторые сообщения об исходе вынашивания 

беременности у больных после ОАП. При сохранении основных функций 

сердечно-сосудистой системы беременность протекает хорошо.  

Всесторонняя анатомическая и функциональная оценка, включающая 

исследование анатомии коронарных артерий рекомендуется до того 

момента, как пациентка забеременеет.  

11.10.3. Физические нагрузки 

Пациенты, перенесшие операцию предсердного переключения  и 

процедуру Растелли, должны быть консультированы, чтобы исключили 

энергичные изометрические упражнения из-за риска возникновения 

аритмий. Пациенты после операции артериального переключения могут 
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заниматься энергичными видами спорта, если нет осложнений со стороны 

сердечно-сосудистой системы, включая осложнения со стороны 

коронарных артерий. 

12. Корригированная транспозиция магистральных артерий (КТМА).  

12.1. Определение. 

КТМА - сложная врожденная аномалия с широким спектром 

морфологических признаков и клинических проявлений. В основе 

патологии лежит предсердно-желудочковая дискордантность и 

желудочково-артериальная дискордантность; таким образом, правое 

предсердие соединяется с морфологически левым желудочком, от которого 

отходит легочная артерия, а левое предсердие соединяется с 

морфологически правым желудочком, от которого отходит аорта.586 

Морфологически правый желудочек функционирует как системный, в то 

время, как левый желудочек качает кровь в легочное русло. Термин 

“коррегированная” может вводить в некоторое заблуждение. 

Действительно, он относится к физиологически нормальному 

распределению потока крови, вызванным такой “двойной 

дискордантностью”.587 Термин l-транспозиция является синонимом с 

КТМА и указывает на то, что морфологически ПЖ расположен слева по 

отношению к морфологически ЛЖ. В дополнение, аорта обычно 

расположена спереди и слева от ЛА. Атриовентрикулярный клапан, 

который открывается в системный желудочек, морфологически является 

трикуспидальным и во избежание путаницы обычно называется системным 

АВ-клапаном (SAVV). Подобным образом, АВ-клапан, открывающийся в 

легочный желудочек, является морфологически митральным и может 

называться венозным АВ-клапаном. 95% наблюдений с КТМА у больных с 

нормальным расположением внутренних органов (situs solitus). 

Коронарные артерии и желудочки морфологически конкордантны, и 

относительно гипертрофированный морфологически ПЖ кровоснабжается 
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правой коронарной артерией.589 Верхушка сердца обычно располагается в 

левой половине грудной клетки (левокардия), но может быть и на средней 

линии (мезокардия), либо в правой половине грудной клетки 

(декстрокардия) приблизительно в 20% случаев.   

12.2. Сопутствующие пороки. 

Только в 1% случаи с КТМА являются не осложненными, потому как  не 

имеют сопутствующих аномалий развития. Часто ассоциированные 

структурные аномалии включают следующие: 

• ДМЖП встречается в 70% случаев, обычно перимембранозный 

• Стеноз ЛА встречается у 40% пациентов и в большинстве случаев 

подклапанный. 

• Аномалии системного АВ клапана бывает у многих больных. Наиболее 

часто это мальформация АВ клапана наподобие аномалии Эбштейна, когда 

клапан смещается вниз в направлении к верхушке. 

АВ узел и пучок Гиса часто расположены не обычно, дополнительный АВ 

узел присутствует у многих пациентов.180  Аномалии проводящей системы 

также часто встречаются в виде спонтанного полного АВ блока. Частота 

его возникновения составляет 2% случаев в год, и, как правило, связана с 

ненормальным расположением АВ узла.180,591,592 Полный АВ блок часто 

возникает после хирургической коррекции - пластики дефекта МЖП или 

протезирования системного АВ клапана, потому как пучок Гиса обычно 

проходит по краю ДМЖП.   

12.3. Клиническое течение 

Клиническое течение порока КТМА достаточно разнообразно у взрослых 

пациентов и зависит от наличия и тяжести сопутствующих аномалий.593 

12.3.1. Естественное течение порока у взрослых, не оперированных 

больных. 
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У некоторых пациентов диагноз выявляется в детстве, а их состояние не 

требует оперативного вмешательства. У части взрослых пациентов диагноз 

ставится впервые по наличию шума, ЭКГ, рентгенографии органов 

грудной клетки или ЭхоКГ, проводимым по другим причинам.593 Диагноз 

КТМА фактически не ставится кардиологами и отсутствует в 

кардиологической практике, из-за невозможности неспециалисту 

распознать неправильное расположение желудочков и АВ клапанов 

соответственно.594  

Множество пациентов, которым диагноз устанавливается правильно уже во 

взрослом периоде, уже имеют недостаточность системного АВ-клапана. В 

первой когорте пациентов порок не был диагностирован в детстве в 60% 

случаев, 17% из которых были старше 60 лет к моменту выявления 

порока.594 Больные могут быть асимптоматичны, но более часто у них 

развивается сердечная недостаточность, ассоциированная с 

недостаточностью системного АВ-клапана. Клинические проявления могут 

быть в виде быстрой утомляемости, одышки, сердцебиений или синкопов 

вследствие фибрилляции или трепетания предсердий, или полного АВ-

блока. Пациенты с сочетанным дефектом МЖП или стенозом лёгочной 

артерии могут иметь прогрессирующий цианоз. 

У многих взрослых пациентов развивается дисфункция системного 

желудочка. Часто при обращении в поликлинику они имеют выраженную 

недостаточность системного АВ-клапана на протяжении более, чем 6 мес 

или документированные симптомы сердечной недостаточности или 

низкую фракцию выброса системного желудочка менее чем  45% 

длительностью более 6 мес.594 
Эти факты представляют собой 

определенное противоречие с принятыми протоколами для больных с 

митральной недостаточностью, у пациентов с конкордантным атрио-

вентрикулярным соединением.    

У большинства пациентов системный АВ клапан по морфологическим 

свойствам не способен выполнять функцию системного, и со временем 
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прогрессирует его недостаточность. К тому же, поскольку системный 

желудочек дилятируется, фиброзное кольцо также растягивается, что 

вызывает нарушение коаптации створок и прогрессирование регургитации. 

Влияние недостаточности системного АВ клапана на функцию системного 

желудочка комлексное. В большинстве случаев дисфункция желудочка 

связана с недостаточностью системного АВ клапана.  Трудно определить 

является ли дисфункция желудочка первичной, очевидно, что при 

отсутствии сочетанных врожденных аномалий развитие недостаточности 

системного желудочка развивается нечасто, но часто прослеживается 

закономерность последовательного развития недостаточности системного 

желудочка при развитии недостаточности системного АВ клапана. В одном 

исследовании 40 пациентов выявлено, что единственным независимым 

прогностическим признаком смертности была умеренно выраженная 

недостаточность трикуспидального клапана, как и в свою очередь, наличие 

морфологически нетипичного системного АВ клапана, приводящего к его 

недостаточности. 595 Прогрессирование недостаточности системного АВ 

клапана может наблюдаться также в результате имплантации ЭКС, 

вероятно, из-за смещения перегородки и последующей деформации 

системного АВ клапана. Внутрисердечная коррекция других врожденных 

аномалий (например ДМЖП) может также усугубить  недостаточность 

системного АВ клапана, вероятно, вследствие того же механизма. Было 

рекомендовано, что системный АВ клапан должен быть протезирован во 

время внутрисердечной коррекции сочетанных ВПС, если его регургитация 

более 2 степени.596 

Морфологически правый желудочек может оказаться неприспособленным 

функционировать в качестве системного длительный период времени, хотя 

были описаны случаи выживаемости до пациентов до 70 и 80 лет. Однако, 

даже при отсутствии сочетанных пороков такие случаи редки и 

определенно наблюдаются лишь среди не оперированных пациентов. В 

мультицентровом исследовании 182 пациентов с КТМА в возрасте до 45 
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лет, в 67% случаев при наличии сочетанных аномалий имели сердечную 

недостаточность и в 25% случаев у пациентов без сочетанных врожденных 

аномалий сердца.597 Точный механизм развития недостаточности 

системного желудочка не ясен, вероятно может быть связан с 

переориентацией миокардиальных волокон и структур ПЖ на 

микроскопическом уровне. Другие вероятные причины включают 

несоответствие коронарной перфузии миокарда ПЖ вследствие 

гипертрофии, вызванной увеличенной постнагрузкой, которая опережает 

доставку кислорода, в основном из правой коронарной артерии.598 Уже 

было описано, что высокая частота недостаточной миокардиальной 

перфузии сочетается с региональными дискинезами стенок и 

поврежденной сократительной спосбностью желудочка.599 Позитронно-

эмисионная томография исследования с измерением коронарного 

кровотока показали снижение коронарного резерва при отсутствии 

симптомов ишемии миокарда у пациентов с КТМА.454 Таким образом, 

существует несоответствие потребностям миокарда  (вслествие 

гипертрофии и увеличенной массы миокарда) и кровоснабжения из правой 

коронарной артерии. Определенно, недостаточность системного желудочка 

является основной причиной заболеваемости и смертности у взрослых,49 и 

в одной сери исследования была причиной смерти у более, чем 50% 

пациентов.600 

Предсердные тахиаритмии также часто встречаются и развиваются у 36% 

среди выживших пациентов (Connely et al.600) Наиболее часто они 

развиваются у пациентов при сочетании дисфункции системного 

желудочка и недостаточности системного АВ клапана, и должны быть 

устранены своевременно. 

12.4. Клинические особенности и обследование неоперированного 

пациента 

12.4.1. Клиническое обследование 
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Клинические проявления зависят от наличия/отсутствия сочетанных 

аномалий. У больных с сочетанными ВПС могут быть едва различимые 

толчок правого желудочка в нетипичном месте по парастернальной оси и 

пальпаторный второй тон (шум А2), который связан с передне 

расположенной аортой. Когда развивается надостаточность системного АВ 

клапана, пансистолический шум выслушивается на верхушке или внизу по 

левому краю грудины. У больных со стенозом ЛА систолический шум 

определяется по левому краю грудины, обычно в 3-м межреберье. У 

пациентов с сочетанным ДМЖП бывает пансистолический шум, схожий с 

шумом у больных с обычным ДМЖП. Пациенты с ДМЖП и стенозом ЛА 

могут иметь цианоз. Диагноз КТМА должен быть заподозрен всегда при 

наличии декстракардии.  

12.4.2. Электрокардиография 

Интервал PR (от начала зубца P до появления зубца R) обычно удлинен, 

может быть полный АВ блок (частота встречаемости 2% в год). Поскольку 

правый и левый пучки Гиса инвертированы, возбуждение 

межжелудочковой перегородки происходит справа налево, таким образом, 

Q зубцы отсутствуют на ЭКГ в левых отведениях, часто обнаруживаются в 

нижних отведениях III, avF, также в V1. Это может ввести в заблуждение и 

принято за нижний инфаркт. 

12.4.3. Тест с физической нагрузкой 

Помогает объективно оценить функциональный резерв. Проведение 

последовательных тестов с физической нагрузкой помогают определить 

его снижение, несмотря на то, что пациенты не жалуются на ограничение в 

физической нагрузке и считают себя здоровыми. В одном иследовании52 

было показано, что потребление кислорода (VO2) в группе из 41 больного с 

КТМА варьировало от 11 до 22 мл/кг/мин, что соответствует лишь 30-50% 

от нормальных значений. 
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12.4.4. Рентгенография органов грудной клетки 

Вследствие нетипичного расположения аорты и ствола ЛА, сосудистый 

пучок выглядит необычно, чаще всего суженным. Восходящая аорта не 

визуализируется справа, нисходящая аорта и легочная артерия могут не 

определяться слева. Тень желудочка имеет выпуклую (горбатую) форму.601 

При наличии недостаточности системного АВ клапана и дисфункции 

желудочка, сердце увеличено в размерах. Декстрокардия часто сочетается с 

КТМА, и если газовый пузырь желудка на рентгенограмме определяется 

слева (situs solitus), а верхушка сердца справа, должна быть заподозрена 

КТМА. 

12.4.5. Эхокардиография. 

С помощью двумерной ЭхоКГ достаточно легко можно определить 

атриовентрикулярную и желудочковоартериальную дискордантность.602 

Морфологию желудочка лучше всего определять по АВ клапану, так как 

трикуспидальный клапан всегда открывается в морфолгически ПЖ. На 4-х 

камерной позиции трикуспидальный клапан всегда расположен ниже 

митрального (ближе к верхушке). В дополнение, трикуспидальный клапан 

имеет хордальное крепление в приточной части МЖП, и отсутствие 

дополнительной папиллярной мышцы для митрального клапана помогают 

их дифференцировать. Врожденные аномалии трикуспидального клапана 

также могут быть видны на ЭхоКГ, наиболее часто мальформация клапана, 

как при аномалии Эбштейна со значительным смещением клапана к 

верхушке. Однако от классической формы аномалии Эбштейна ее отличает 

отсутствие большой парусовидной передней створки трикуспидального 

клапана и атриализованной части желудочка. По короткой оси можно 

различить три створки трикуспидального клапана в отличие от двух 

створок (“рыбьего рта”)  митрального клапана во время диастолы. 

Нетипичное расположение магистральных сосудов также можно увидеть 

из этой позиции, так как аорта расположена спереди и слева от ствола ЛА. 
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Другие дефекты могут быть визуализированы с помощью 2-D ЭхоКГ. 

ДМЖП располагается в перимембранозной области и может 

распространяться до приточной части МЖП. Аномалии клапана легочной 

артерии можно диагностировать с помощью ЭхоКГ, которые часто 

сочетаются с обструкцией подлегочного выводного тракта: аневризмой 

мембранозной перегородки, фиброзной мембраной, флотирующими 

элементами. Оценка функции ПЖ более сложна, чем ЛЖ вследствие его 

формы, особенно когда ПЖ является системным. 

12.4.6. Магнитно-резонансная томография 

Соответствующий стандарт для оценки функции с помощью МРТ принят в 

большинстве центров. МРТ позволяет получить множество “срезов” через 

желудочек для определения конечно-систолического и конечно-

диастолического объемов и расчета фракции выброса. Определение границ 

полости желудочка в настоящее время выполняется вручную, что 

допускает погрешность метода. Автоматические методы определения 

границ полости желудочка сейчас находятся в стадии разработки. МРТ 

метод доступен не во всех центрах, и его использование ограничено для 

пациентов с ЭКС и механическими протезами клапанов сердца. ЭхоКГ 

является наиболее широко распространенным методом, который в 

опытных руках специалиста обеспечивает адекватную оценку функции 

желудочка. 

12.4.7. Катетеризация сердца 

Помогает оценить функцию желудочка и степень недостаточности 

системного АВ клапана, если остаются сомнения после выполненных 

неинвазивных методов диагностики. При наличии сниженной функции 

желудочка во всех случаях должна исключаться недостаточность 

системного АВ-клапана. Исследование гемодинамики при сочетанных 

аномалиях может быть проведено в дополнение к измерению легочного 

сосудистого сопротивления и легочной гипертензии.  



268 
 
12.5 Рекомендации по наблюдению и оценки результатов 

исследований пациентов с коррегированной транспозицией 

магистральных артерий. 

Класс I 

1. Все пациенты с КТМА должны регулярно наблюдаться в отдаленном периоде у 

кардиолога, имеющего опыт лечения ВПС у взрослых (Уровень доказательности 

С). 

2. ЭхоКГ исследование в Допплер режиме и/или МРТ исследование должны 

проводиться ежегодно или по крайней мере каждые два года персоналом, 

обученным диагностике сложных ВПС. (Уровень доказательности С) 

3. Следующие диагностические исследования рекомендуются для пациентов с 

КТМА: 

А. ЭКГ (Уровень доказательности С) 

B. Рентгенография органов грудной клетки (Уровень доказательности С) 

С. ЭхоКГ в Допплер режиме (Уровень доказательности С) 

D. МРТ (Уровень доказательности С) 

Е. Тест с физической нагрузкой (Уровень доказательности С) 

12.6. Основные рекомендации по ведению не оперированных 

пациентов. 

Рекомендации по ведению не оперированных пациентов: 

Существует потенциальная возможность того, что диагноз не будет 

установлен. КТМА всегда должен рассматриваться при наличии 

декстрокардии, особенно когда желудочек располагается слева, а верхушка 

сердца справа.  Должны оцениваться симптомы и функциональный статус 

больного (тест с физической нагрузкой должен проводиться для 

определения функционального резерва). Должна периодически 

оцениваться функция системного желудочка. Недостаточность системного 

АВ клапана должна быть исключена у пациентов с дисфункцией 

системного желудочка. Протезирование системного АВ клапана должно 
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проводиться рано, до угнетения функции системного желудочка. Данное 

вмешательство должно быть проведено до того, как ФВ станет менее 45%. 

Должна быть определена причина аритмий вследствие нарушений 

гемодинамики (в основном недостаточность системного АВ-клапана). 

Должно быть уделено внимание дозировке антиаритмических препаратов, 

следует помнить о риске развития полного АВ блока. Пациенты, 

перенесшие операции:  

Должна периодически оцениваться функция системного желудочка  

Должна контролироваться функция протезированного системного АВ-

клапана 

Должна отслеживаться функция кондуита после операции 

Должно осуществляться наблюдение за динамикой аритмий, и 

предсердной, и желудочковой. Периодическое Холтеровское 

мониторирование за контролем функции АВ-проведения. Синусовый ритм 

должен поддерживаться, когда это возможно. 

12.7. Общие принципы ведения пациентов 

Терапия препаратами подразумевает лечение аритмий и дисфункции 

системного желудочка. Лечение аритмий в общем схоже с лечением 

прочих её форм при приобретённых пороках сердца, лишь необходимо 

помнить о возможных проаритмическом и негативном инотропном 

эффектах препаратов. Разумно начинать терапию медленно в связи с 

возможным развитием полного АВ-блока и необходимостью имплантации 

ЭКС. 

Лечение дисфункции системного желудочка соответствующее, как и для 

прочих кардиомиопатий, но с важными ограничениями. Всегда заманчиво 

экстраполировать результат лечения других приобретенных причин 

дисфункции ЛЖ для пациентов  системным ПЖ, как при КТМА. Но 
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существует некоторые данные в поддержку использования других 

препаратов в данных обстоятельствах.572, 573 
Снижение постнагрузки 

препаратами ингибиторов  ангиотензин-превращающего фермента или 

блокаторов рецепторов к ангиотензину II может быть менее успешным в 

данной ситуации, в отличие от той, когда они применяются для лечения 

дисфункции морфологически ЛЖ.603 
Недостаточно данных об 

использовании бета-блокаторов для улучшения функции желудочка при 

КТМА, и особое внимание должно уделяться назначению дозы препаратов 

из-за риска полного АВ-блока. При ухудшении функции системного 

желудочка поиск должен быть направлен на выявление недостаточности 

системного АВ клапана. Трансплантация сердца может быть показана 

пациентам с выраженной дисфункцией системного желудочка 

рефрактерной к медикаментозной терапии. 

12.8. Интервенционные методы лечения  

12.8.1. Рекомендации для эндоваскулярных (катетерных) 

вмешательств 

Класс IIa 

1. Для пациентов с некоррегированной КТМА, катетеризация сердца может быть 

эффективной для диагностики в следующих ситуациях: 

А. Определение гемодинамического статуса при сопутствующей аритмии 

(Уровень доказательности С) 

В. Необъяснимая дисфункция системного желудочка - для определения степени 

системного АВ-клапана, объёма внутрисердечного шунта, и анатомии коронарных 

артерий. (Уровень доказательности С) 

С. Необъяснимая задержка жидкости или цианоз, особенно когда неинвазивная 

оценка обструкции выводного тракта желудочка затруднена. (Уровень 

доказательности С) 
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Совместная с неинвазивными методами диагностики диагностическая и 

интервенционная катетеризация сердца и сосудов играет важную роль в 

ведении пациентов с КТМА, как не оперированных, так и больных после 

операции пластики ДМЖП или операции по типу Растелли. В дополнение, 

исследование гемодинамики с помощью катетеризации сердца может быть 

особенно показано пациентам, которым планируется выполнение операции 

предсердного и артериального переключения (double switch) с целью 

попытки подобрать оптимальную стратегию лечения. 

12.8.2. Хирургическая коррекция 

Хирургическая коррекция у детей первого года жизни и старших детей 

направлена на то, чтобы ЛЖ функционировал, как системный желудочек. 

Показанием для оперативного вмешательства у взрослых обычно 

является возникновение  симптоматики вследствие недостаточности 

системного АВ-клапана или дисфункции системного желудочка и редко 

из-за гиперволемии МКК. Хирургический объём вмешательства у 

взрослых обычно подразумевает протезирование системного АВ-клапана 

и в должна быть выполнена до того, как ФВ системного желудочка станет 

ниже 45%.604 В некоторых случаях возможно восстановление функции 

ЛЖ, как системного, однако должно быть проведено внимательное 

исследование его функции, потому, как анатомическая коррекция у 

взрослых сопряжена с высоким риском летального исхода. В случае 

нерестриктивного ДМЖП и нормальной функции ЛЖ, нужно 

планировать анатомическую коррекцию. Переключение на предсердном 

уровне также должно выполняться с использованием техники Мастарда 

или Сеннинга с учетом всех известных осложнений у пациентов с d-ТМА, 

которым уже выполнялись эти операции. Если ДМЖП является не 

рестриктивным и расположен коновентрикулярно близко к 

трикуспидальному клапану, коррекция может быть выполнена по типу 

Растелли с формированием тоннеля из ЛЖ в аорту. Сообщение между 
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ПЖ и ЛА формируется посредством кондуита. Также может быть 

рассмотрена не анатомическая коррекция, заключающаяся в закрытии 

ДМЖП, устранении стеноза ЛА и протезирования системного АВ-

клапана при его недостаточности. Уже было предложено протезировать 

системный АВ-клапан при коррекции, даже при умеренной степени его 

недостаточности . Не анатомическая коррекция должна рассматриваться, 

как операция, носящая временный характер, так как пациенты остаются в 

группе значительного риска для развития дисфункции системного 

желудочка.  

12.8.3. Показания к хирургическим вмешательствам 

Класс I 

1. Только хирурги, прошедшие специализацию по ВПС, должны выполнять 

коррекцию больным с КТМА по следующим показаниям: 

А. Не оперированные пациенты с КТМА и выраженной недостаточностью АВ-

клапана (Уровень доказательности В) 

В. Анатомическая коррекция с предсердным и артериальным уровнем 

переключения/операция Растелли в случаях, когда ЛЖ функционирует как 

системный (Уровень доказательности В) 

С. Простое закрытие ДМЖП в случае, когда ДМЖП является неудобным (не 

комитированным) для создания тоннеля из ЛЖ в аорту или рестриктивным 

(Уровень доказательности В)    

D. В редких случаях возможна имплантация кондуита ЛЖ-ЛА, когда есть 

выраженная дисфункция ЛЖ или выраженная обструкция ЛЖ. 

Е. Умеренная или прогрессирующая недостаточность системного АВ-клапана. 

(Уровень доказательности В) 

F. Стенозирование кондуита при системном давлении в ПЖ и/или дисфункции 

ПЖ после анатомической коррекции (Уровень доказательности В) 

G. Стенозирование кондуита при системном или супрасистемном давлении в ЛЖ у 

пациентов с не анатомической коррекцией (Уровень доказательности В) 

H. Умеренная или выраженная недостаточность аортального/неоаортального 

клапана и возникновение дисфункции желудочка или прогрессирующая 

дилатация желудочка. (Уровень доказательности В)  
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Показания к хирургическому вмешательству для пациентов, уже 

подвергшихся оперативному лечению включают пластику или 

протезирование системного АВ-клапана, когда предварительно была 

выполнена неанатомическая коррекция, замену кондуита у пациентов 

после операции Растелли, и устранение обструкции выводного тракта ЛЖ  

у этих же больных. Пластика/протезирование аортального или 

митрального клапана иногда может потребоваться у пациентов после 

анатомической коррекции. Недостаточность аортального клапана наиболее 

часто наблюдается среди пациентов, которым выполнялось суживание ЛА 

в качестве первого этапа коррекции перед операцией артериального 

переключения. 

Вне зависимости от того, подвергался ли пациент оперативным 

вмешательствам или нет, хирургическая коррекция должна выполняться в 

центре, где имеется опыт лечения ВПС у взрослых и хирургом, имеющим 

опыт выполнения подобных вмешательств и представление об 

анатомической вариабельности порока и операциях предсердного 

переключения. 

12.8.4. Возможные трудности и ошибки 

Зачастую проблемы связаны с: 

• Установкой диагноза 

• Поздним обращением при наличии выраженной недостаточности 

системного АВ-клапана и дисфункции системного желудочка 

• Прогрессированием недостаточности АВ-клапана и дисфункции 

системного желудочка после имплантации кардиостимулятора 

12.9. Аритмии/Кардиостимулятор/Электрофизиологическое 

исследование 
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КТМА связана со смещением АВ-узла от треугольника Коха кпереди и 

вверх в пределах правого предсердия.180 Функциональные свойства такой 

“смещенной” проводящей системы являются не полноценными. 

Спонтанное развитие полной АВ-блокады может возникнуть с самого 

рождения, приблизительно у 4% пациентов,600 
а травма проводящей 

системы часто бывает во время хирургической коррекции. Кроме того, 

прогрессирующее снижение функции АВ-проведения может происходить в 

течение жизни с приблизительным риском возникновения полного АВ-

блока 2% в год.591 Состояние функции АВ проведения должно оцениваться 

регулярно методом ЭКГ и периодически методом с помощью 

Холтеровского мониторирования у взрослых с КТМА. Дополнительные 

пути проведения также часто встречаются у таких пациентов, особенно при 

наличии подобных аномалии Эбштейна изменений леворасположенного 

трикуспидального клапана.143   

Электрокардиостимуляция может быть также причиной изменения 

положения (сдвига) межжелудочковой перегородки, что может увеличить 

дилатацию системного желудочка и таким образом усугубить 

недостаточность системного АВ-клапана. Поэтому было бы разумным 

более часто выполнять клинические и эхокардиографические исследования 

у неоперированных пациентов после имплантации 

электрокардиостимулятора.605 

12.10. Рекомендации для послеоперационного наблюдения. 

Класс I 

Пациенты после хирургического вмешательства по поводу КТМА должны 

регулярно наблюдаться у кардиолога, компетентного в области ВПС у взрослых. 

(Уровень доказательности С) 

Допплеровское эхокардиографическое исследование и/или МРТ исследование 

должны выполняться каждый год или по меньшей мере 1 раз в два года 

медицинским персоналом,  специально обученным диагностике сложных ВПС.  
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Регулярное наблюдение (обычно ежегодно) необходимо,606 особенно важно 

для оценки следующих показателей: 

• Функции системного желудочка 

• Поддержания синусового ритма, когда это возможно 

• Функции системного АВ-клапана или протеза в позиции системного АВ-

клапана 

• Резидуальных шунтов на уровне перегородок сердца 

• Развития или прогрессирования недостаточности аортального клапана 

• Степени РАН, если есть  

Некоторые пациенты перенесли хирургическую коррекцию в детстве по 

причине значимых гемодинамических нарушений. В одном исследовании, 

включавшем 111 детей, перенесших операции указана ранняя летальность 

16% и 10-летняя выживаемость 67%.607 Дисфункция системного желудочка 

и аритмии являются превалирующими у таких больных. Некоторые из них 

могут иметь симптомы, характерные для обструкции кондуита в позиции 

левого желудочка и легочной артерии. 

12.10.1. Профилактика эндокардита.     

Класс IIa 

1. Антибиотикопрофилактика целесообразна перед стоматологическими 

процедурами, при которых осуществляются манипуляции с мягкими тканями, 

слизистой оболочкой рта, периапикальной областью зубов, у следующих 

пациентов, имеющих: 

А. Искусственный клапан сердца (Уровень доказательности В) 

В. ИЭ в анамнезе (Уровень доказательности В) 

С. Некоррегированный порок сердца, перенесенные паллиативные 

вмешательства при цианотических ВПС в виде формирования системно-легочных 

шунтов, кондуитов (Уровень доказательности В) 

D. Радикальные операции по поводу ВПС с использованием искусственных 

материалов, имплантированных открытым способом, или эндоваскулярно в 

первые 6 месяцев после вмешательства (Уровень доказательности В) 
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Е. Коррегированные ВПС с резидуальными дефектами вблизи к заплатам из 

искусственных материалов или устройств, которые препятствуют эндотелизации 

(Уровень доказательности В) 

2. Рационально будет использовать антибиотикопрофилактику ИЭ перед родами 

через естественные родовые пути во время разрыва околоплодного пузыря у 

некоторых пациентов с наиболее высоким риском развития ИЭ. Это пациенты, 

имеющие: 

А. Искусственный клапан сердца или синтетический материал, использованный 

для пластики клапана (Уровень доказательностиоснования С)   

В. Некоррегированные ВПС или выполненные паллиативные операции, по 

поводу ВПС: хирургически имплантированные шунты и кондуиты (Уровень 

доказательности С) 

Класс III 

1. Профилактика ИЭ не рекомендуется при других процедурах, таких как 

эзофагогастродуоденоскопия или колоноскопия вследствие отсутствия активной 

инфекции. (Уровень доказательности С) 

12.10.2. Рекомендации для будущей беременности 

Класс I 

1. Все женщины с КТМА (перенесшие операцию или нет), планирующие 

беременность должны быть консультированы кардиологом, компетентным в 

области ВПС у взрослых  (Уровень доказательности С) 

Консультация по поводу предстоящей беременности должна проводиться 

врачами, компетентными в области ВПС у взрослых, понимающими 

изменения гемодинамики при беременности. Нагрузка объемом на 

системный желудочек может оказаться чрезмерной, особенно когда 

связана с наличием недостаточности системного АВ-клапана. 

Внимательное и полное клиническое обследование должно быть 

проведено, если планируется беременность. Оно должно включать сбор 

анамнеза, клинический осмотр, ЭКГ, рентгенографию грудной клетки, 

оценку гемодинамики, выявление поражений клапанов и фракцию 

выброса. Последние должны быть оценены с помощью ЭхоКГ и/или МРТ 

исследования. Тест с физической нагрузкой помогает определить 
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функциональный резерв пациентов, и маловероятно, что беременность 

будет хорошо протекать при функциональном аэробной ёмкости менее 

75% от должной. Были опубликованы исходы 60 беременностей у 22 

женщин.608 50 из них было живорожденных (83%), частота выкидышей 

составила 16%. Никто из родившихся не имел ВПС. Лишь у одной 

пациентки развилась сердечная недостаточность в III триместре 

беременности и была связана с наличием недостаточности системного 

АВ-клапана. Ей потребовалось выполнение протезирование АВ клапана 

через 2 месяца после родов. У другой пациентки было 12 беременностей 

и она жива до настоящего времени в возрасте 80 лет. У пациенток с 

фракцией выброса системного желудочка менее 40% и с 

недостаточностью АВ клапана более, чем минимальная вероятность, что 

беременность будет протекать без осложнений. Схожие результаты были 

доложены в исследовании Therien et al609 c меньшим количеством 

пациенток с частотой живорожденных 60%. У одной цианотичной 

беременной отмечалось нарастание цианоза, и одна пациентка перенесла 

инсульт. 

12.10.3. Физическая активность 

Рекомендации для физической активности должны быть основаны на 

протоколах, представленных на 36й Вифездской конференции 

(экспертная группа 2 по ВПС).49 Желательны умеренная физическая 

активность и поддержание сердечно-сосудистой системы в тонусе, 

следует исключать физические нагрузки в анаэробных условиях. 

13. Аномалия Эбштейна 

13.1. Определение 

Аномалия Эбштейна является редкой врожденной мальформацией, 

частота встречаемости которой составляет 1% среди прочих ВПС.610-612 

Она включает широкий спектр анатомических и функциональных 

аномалий трикуспидального клапана и правого желудочка. 

13.2. Естественное клиническое течение 
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Клиническое проявление аномалии Эбштейна (АЭ) зависит от степени 

деформации створок трикуспидального клапана, размеров правых 

отделов сердца, наличия/степени стеноза клапана ЛА, давления в правом 

предсердии, степени трикуспидальной недостаточности и 

наличия/отсутствия вено-артериальных шунтов. Возраст, в котором 

появляется клиническая картина зависит от степени анатомических и 

гемодинамических нарушений. Взрослые с аномалией Эбштейна должны 

наблюдаться в специализированных центрах, имеющих опыт лечения 

ВПС у взрослых, в частности аномалии Эбштейна. 

13.2.1. Клинические проявления у детей. 

У новорожденных с АЭ может быть кардиомегалия, сердечная 

недостаточность и цианоз. У некоторых детей он разрешается спонтанно, 

поскольку в норме сосудистое сопротивление легочного русла снижается 

в течение первой недели жизни; 20-40% всех новорожденных с 

установленным диагнозом АЭ умирают в первый месяц жизни, и лишь 

несколько доживают до 5 летнего  возраста.613, 614 Чем раньше появляются 

клинические симптомы, тем наиболее вероятно, что есть 

гемодинамические нарушения. Симптомы, соответствующие 

функциональным классам III и IV классификации NYHA, а также 

кардиоторакальный индекс более 65%, и фибриляция предсердий 

являются предикторами плохого исхода естественного течения АЭ у 

детей и взрослых. Дети с клиническими проявлениями могут иметь 

прогрессирующую недостаточность правых отделов сердца, но многие из 

них способны доживать до взрослого состояния.  

13.2.2. Первые клинические проявления у взрослых 

Пациенты с умеренно выраженной АЭ могут не иметь симптомов и 

каких-либо функциональных ограничений. Описаны случаи 

выживаемости до 90 лет.615 Электрофизиологические симптомы 

превалируют над гемодинамическими проявлениями на момент 

поступления у пациентов старше 10 лет. Больные с АЭ, которые 
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доживают до взрослого состояния, обычно имеют благоприятный 

исход.616 Клинические проявления аномалии Эбштейна во взрослом 

состоянии обычно включают снижение толерантности к физическим 

нагрузкам с появлением одышки, утомляемости, аритмий, 

правожелудочковой сердечной недостаточности. При наличии дефекта 

МПП/открытого овального окна у больных могут быть проявления 

цианоза разной степени выраженности, особенно при физической 

нагрузке. У этих пациентов также высок риск парадоксальных эмболий, 

приводящих к преходящим нарушениям мозгового кровообращения, 

инсультам, или церебральным абсцессам. В некоторых случаях, могут 

быть шунты слева-направо.616 С возрастом снижается толерантность к 

физическим нагрузкам и насыщение крови кислородом в покое.617 

Конечная стадия заболевания с выраженной недостаточностью 

трикуспидального клапана и дисфункцией правого желудочка может 

проявиться сердечной недостаточностью по правому типу и более редко 

по левому типу. Она может проявляться  аритмией в виде фибриляции 

предсердий. Может случиться внезапная смерть по причине фибриляции 

предсердий с ускоренным проведением по дополнительным путям, или 

желудочковых аритмий.  

13.3. Клинические особенности и их оценка у пациентов с АЭ 

Общие анатомические признаки АЭ 

• Крепление створок трикуспидального клапана (ТрК) к прилежащему 

миокарду (нарушение процесса деламинации) 

• Апикальное смещение септальной и задней створок ТрК ниже фиброзного 

кольца в правый желудочек 

• Атриализация и дилатация приточной части правого желудочка в 

различной степени 

• Избыточность ткани передней створки ТрК с фенестрациями 

• Различная степень недостаточности ТрК 
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• Увеличенное правое предсердие 

• Различная выраженность цианоза (при наличии ДМПП) 

Сочетанные аномалии 

• Более, чем 50% больных имеют шунт на уровне межпредсердной 

перегородки в виде ООО или ДМПП, которые обусловливают различную 

степень цианоза 

• Один или несколько дополнительных путей проведения, увеличивающие 

риск возникновения предсердных тахикардий (около 25%) 

• ДМЖП 

• Разная степень анатомической и функциональной обструкции выходного 

отдела ПЖ 

• Иногда, пролапс митрального клапана 

• Аномалии морфологии ЛЖ и его дисфункции 

13.4. Рекомендации по  обследованию пациентов с АЭ 

Класс I 

1. Все больные с АЭ должны периодически обследоваться в 

специализированном центре, имеющим опыт в области ВПС у 

взрослых 

13.4.1. Клиническое обследование 

При физикальном обследовании у пациентов с АЭ кроме шума трудно 

выявить какие-либо другие проявления порока. Давление в системе 

верхней полой вены почти всегда нормальное, не смотря на выраженную 

недостаточность ТрК. Это связано с тем, что правое предсердие 

дилатировано и хорошо растяжимо, таким образом, оно растягивается, 

принимая весь объем балластной крови, и венозное давление при этом 

повышается незначительно. Может быть синдром малого сердечного 

выброса, проявляющийся низким сосудистым наполнением (ослабленная 

пульсация) и периферическим цианозом. Общий цианоз может 



281 
 
присутствовать вследствие вено-артериального сброса через дефект 

МПП. При аускультации первый тон громкий, при этом могут 

выслушиваться 1 или более систолических щелчков. Шум 

недостаточности ТрК занимает всю систолу и выслушивается в нижней 

части грудины по левому краю и усиливается на вдохе. В конечной 

стадии заболевание может проявляться правожелудочковой сердечной 

недостаточностью. 

Не оперированные пациенты нуждаются в мониторинге для определения 

показаний либо к хирургической коррекции, либо к лекарственной 

терапии. Также должна проводиться оценка функционального статуса 

пациентов. 

13.4.2. ЭКГ 

Запись ЭКГ существенно помогает в диагностике АЭ. На ЭКГ выявляется 

синдром предвозбуждения, обычно по правому шунитрующему пути. 

Таких путей может быть несколько при АЭ. Зубец Р обычно высокий и 

заострен (так называемый Гималайский зубец Р). Феномен QR часто виден 

в отведении V1 и может прослеживаться до отведения V4. Интервал QT 

обычно удлинен, есть блокада правой ножки пучка Гиса, при этом часто 

расщеплен, за ним следует инвертированный зубец Т.  

13.4.3. Рентгенография ОГК 

Рентгенограмма может выглядеть почти нормально, при более сложных 

анатомических формах АЭ выявляется кардиомегалия. Обычно выступает 

дуга правого предсердия, тень сердца выглядит округлой. Сосудистый 

пучок узкий, корень аорты не дифференцируется.  

13.4.4. ЭхоКГ 
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Диагноз АЭ наиболее часто подтверждается методом трансторакальной 

ЭхоКГ. Он выявляет степень дилатации правых отделов сердца, 

дисфункцию ПЖ. С помощью ЭхоКГ можно определить возможно ли 

выполнить пластику ТрК. Межпредсердная перегородка также 

визуализируется для выявления межпредсердных сообщений. Также 

должны выполняться оценка функции ЛЖ и других клапанов сердца. 

При помощи чрезпищеводной ЭхоКГможно получить дополнительные 

данные интраоперационно.618-620 

13.4.5. МРТ/компьютерная томография 

Существует увеличивающийся интерес использования МРТ/КТ для 

диагностики ВПС. Однако их информативность ограничивает 

использование этих методов при диагностике АЭ. МРТ может применяться 

в будущем, как дополнительный источник информации о структуре сердца 

и его функции до операции.621-623 

13.5. Рекомендации для диагностических исследований 

Класс I 

1. ЭКГ, рентгенография ОГК и Допплер-ЭхоКГ рекомендуются для 

диагностического обследования взрослых пациентов с АЭ. (Уровень 

доказательности С) 

Класс IIA 

1. Пульс-оксиметрия в покое и/или при нагрузке (Уровень доказательности С) 

2. Электрофизиологическое исследование при наличии или подозрении на 

суправентрикулярную аритмию с последующей радичастотной аблацией (уровень 

С) 

3. Дополнительные диагностические тесты могут быть полезными для полного 

обследования взрослых пациентов с АЭ: 

А. Допплер-тчрезпищеводная ЭхоКГ для уточнения анатомических особенностей 

(Уровень доказательности С) 

B. Холтеровское мониторирование (Уровень доказательности В) 
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С. Электрофизиологическое исследование при выявлении дополнтельных путей 

проведения на ЭКГ (Уровень доказательности В) 

D. Коронарография, когда планируется хирургическая коррекция при подозрении 

на поражение коронарного русла, или у мужчин старше 35 лет, у женщин в 

пременопаузе 35 лет и старше, имеющих риск ишемической болезни сердца, и у 

женщин в постменопаузе (Уровень доказательности В) 

13.5.1. Катетеризация сердца  

Редко требуется для оценки гемодинамики на дооперационном этапе. У 

некоторых пациентов, находящихся в группе риска ее выполнение может 

быть полезным для стратификации риска. 

13.5.2. Трудности и возможные проблемы 

Аномалии сердца, являющиеся причиной недостаточности ТрК и 

дилатации правых отделов сердца, могут быть ошибочно приняты за АЭ. 

Экспертное ЭхоКГ исследование позволяет дифференцировать эти 

множества патологий.  АЭ характеризуется апикальным смещением 

септальной створки ТрК на расстояние более чем 8 мм на м2 (поверхности 

тела) и наличием избыточной, перерастянутой передней створки ТрК. 

Дифференцировать нужно с дисплазией ТрК, пролапсом ТрК, 

травматическими изменениями ТрК, аритмогенной кардиомипатией ПЖ, 

эндокардитом ТрК и карциноидным поражением сердца.624 Выраженность 

недостаточности ТрК может быть недооценена по причине скудных 

данных физикального обследования и ламинарного потока струи 

регургитации ТрК на ЭхоКГ. 

13.6 Ведение пациентов с аномалией Эбштейна 

13.6.1. Рекомендации для лекарственной терапии 

Класс I 

Антикоагулянтная терапия Варфарином рекомендуется для пацитенов с АЭ с 

парадоксальной эмболией и фибрилляцией предсердий в анамнезе (Уровень 

доказательности С) 
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Пациенты с простыми формами АЭ могут лечиться медикаментозно на 

протяжении многих лет. Рекомендуется регулярное наблюдение у 

кардиолога, экспертом в области ВПС. Особое внимание должно быть 

уделено выявлению аритмий, т.к. у пациентов с АЭ высокая частота 

возникновения наджелудочковых аритмий. При их выявлении может 

потребоваться назначение антиаритмической терапии или 

электрофизиологическое вмешательство. Тест с физической нагрузкой 

является надежным методом оценки функционального резерва, потому как 

многие пациенты думают, что хорошо переносят физическую нагрузку. 

Прогрессирующие увеличение размеров ПЖ, дисфункция, недостаточность 

ТрК являются показаниями для срочного хирургического вмешательства, 

особенно при наличии цианоза. Появление периферических отеков обычно 

является следствием прогрессирующей дисфункции ПЖ. Диуретическая 

терапия помогает уменьшить периферические отеки у пациентов с АЭ с 

правожелудочковой недостаточностью, однако не воздействуют сердечный 

выброс ЛЖ и не уменьшают симптомов общей слабости, одышки.  

13.6.2. Физическая активность 

Рекомендации подытожены в докладе экспертной группы 1 в области 

ВПС.274 Взрослые с простыми формами АЭ, с почти нормальными 

размерами сердца и без аритмий могут заниматься всеми видами спорта. 

Больные со сложной формой АЭ должны воздерживаться от занятий 

спортом, за исключением пациентов, которым была выполнена 

оптимальная хирургическая коррекция с размерами сердца близким к 

нормальным, и не имеющих аритмий в анамнезе.  

13.7. Показания к выполнению  эндоваскулярных вмешательств  у 

взрослых пациентов с АЭ 

Класс I 
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Взрослым пациентам с АЭ катетеризация сердца должна проводиться в центрах, 

имеющих опыт эндоваскулярных вмешательств и ведения таких больных      

(Уровень доказательности С) 

Немного данных, касающихся катетризации сердца у взрослых с АЭ 

доступно в литературе. У взрослого больного с некоррегированной АЭ 

может присутствовать цианоз разной степени выраженности в зависимости 

от величины вено-артериального сброса в комбинации с недостаточностью 

ТрК, дисфункцией ПЖ, дефекта МПП. У пациентов с недостаточностью 

ТрК, недостаточной для показаний к хирургической коррекции, редко 

возможно уменьшение цианоза вследствие закрытия шунта на уровне 

МПП, и улучшение функционального статуса. Также доступно несколько 

сообщений о транскатетерном закрытии ДМПП у таких пациентов. 

13.7.1. Показания к выполнению электрофизиологического 

исследования/электрокардиостимуляции при аномалии Эбштейна 

Класс IIa 

Катетерная аблация  может быть эффективной для лечения рецидивирующей 

суправентрикулярной тахикардии у некоторых пациентов с АЭ (Уровень 

доказательности В)  
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Наджелудочковая тахикардия, связанная с наличием дополнительных 

путей проведения часто сочетается с АЭ.625 Катетерная аблация стала 

наиболее привлекательным методом лечения для таких пациентов, 

несмотря на то, что выполнение процедуры может быть крайне 

затруднительным. Частота успешных аблаций ниже и частота рецидивов 

выше, чем подобные манипуляции, выполняемые для анатомически 

нормальных сердец,141,143 отчасти из-за того, что почти у 50% пациентов с 

АЭ присутствуют множественные дополнительные пути.626 
Любой пациент 

с подозрением на наличие дополнительных путей проведения должен 

подвергаться электрофизиологическому исследованию до хирургической 

коррекции. Таким образом, локализация дополнительных путей может 

быть определена и предпринята попытка катетерной аблации. Если 

последняя была неуспешной по какой-либо причине, хирургическое 

пересечение может быть выполнено интраоперационно. Для любых 

пациентов с трепетанием предсердий в анамнезе процедура Maze для 

правого предсердия включается в объем операции, и при наличии 

фибрилляции предсердий процедура Maze для обоих предсердий. 

13.7.2. Рекомендации для хирургических вмешательств 

Класс I  

1. Хирурги, прошедшие специализацию, и имеющие опыт лечения ВПС должны 

выполнять пластику или протезирование ТрК с закрытием дефекта МПП, при его 

наличии для пациентов с АЭ по следующим показаниям: 

А. Появление симптомов или снижение толерантности к физической нагрузке 

(Уровень доказательности В) 

В. Цианоз (насыщение кислородом менее, чем 90%) (Уровень доказательностиВ) 

С. Парадоксальные эмболии (Уровень доказательности В) 

D. Прогрессирующая кардиомегалия по данным рентгенографии ОГК (Уровень 

доказательности В)  

Е. Прогрессирующая дилатация ПЖ или ухудшение систолической функции ПЖ     

(Уровень доказательности В) 
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2. Хирурги, прошедшие специализацию, и имеющие опыт лечения ВПС должны 

выполнять сопутствующую хирургическую коррекцию аритмий по следующим 

показаниям: 

А. Появление/прогрессирование  предсердной и/или желудочковой аритмии, не 

подлежащие чрезкожной эндоваскулярной коррекции 

В. Синдром предвозбуждения желудочков, толерантный к 

электрофизиологическим методам лечения. (Уровень доказательности В) 

3. Повторная хирургическая пластика ТрК или протезирование ТрК 

рекомендуется у взрослых пациентов с АЭ по следующим показаниям: 

А. Появление симптомов, снижение толерантности к физической нагрузке, либо 

III-IV функциональный класс по NYHA (Уровень доказательности В) 

В. Выраженная трикуспидальная недостаточность с прогрессирующей дилатацией 

ПЖ, снижением систолической функции ПЖ, или появление/прогрессирование 

предсердной и/или желудочковой аритмии (Уровень доказательности В) 

С. Дисфункция биопротеза с выраженным сочетанием недостаточности и стеноза     

(Уровень доказательности В) 

D. Превалирующий стеноз биопротеза (средний градиент более, чем 12-15 мм Hg).  

(Уровень доказательности В) 

Е. Операция может быть выполнена в более ранние сроки при меньшей степени 

стеноза при наличии симптомов, снижения толерантности к физической нагрузке. 

(Уровень доказательности В)  

14. Атрезия трехстворчатого клапана. Единый желудочек. 

14.1. Определение. 

В этой главе описываются состояния, которые не подлежат 

двужелудочковой коррекции и должны быть включены в различные типы 

так называемых одножелудочковых сердец, такие как атрезия 

трехстворчатого клапана, атрезия митрального клапана, двуприточный 

левый желудочек, единый желудочек, гипоплазия левых и правых 

отделов сердца и синдром гетеротаксии.  Рамки руководства не 

позволяют провести полную анатомическую характеристику данных 

патологических состояний, но их описания можно найти в литературе. 
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Возможно сочетание данных пороков со следующими аномалиями 

развития: 

● двухстворчатый аортальный клапан, клапанный стеноз аорты, 

подклапанный стеноз аорты, клапанный и подклапанный стеноз легочной 

артерии, атрезия легочной артерии;  

● коарктация аорты,  прерыв дуги аорты; 

● ДМЖП, ДМПП, ОАП, АВК; 

● вторичная обструкция оттока из желудочка с небольшим ДМЖП, 

атрезией ТК и ТМС, бульбовентрикулярное отверстие при едином 

желудочке;  

● стеноз, недостаточность, пролабирование атриовентрикулярных 

клапанов; 

● стеноз, гипоплазия легочной артерии, гипоплазия ветвей легочной 

артерии; 

● частичный или полный аномальный дренаж легочных вен; 

● отсутствие печеночного сегмента нижней полой вены с соединением с 

непарной или полунепарной веной; 

● левая верхняя полая вена, отсутствие безымянной вены, отсутствие 

правой верхней полой вены, впадение нижней или верхней полой вены в 

левое предсердие; 

● впадение левой верхней полой вены в коронарной синус; 

● стеноз или атрезия отверстия коронарного синуса; 

● полиспления или аспления. 

14.2. Течение болезни без операции, вмешательства  

Различают две группы больных. К первой группе относятся пациенты без 

анатомического препятствия легочному кровотоку, у которых сразу после 

рождения  возникает большой лево-правый шунт и развиваются 

симптомы тяжелой сердечной недостаточности. Течение заболевания 

может быть осложнено двумя состояниями: когда возникает препятствие 

системному кровотоку (гипоплазия дуги аорты, коарктация аорты) или 
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без обструкции по большому кругу кровообращения (наличие ДМЖП, 

аорто-желудочковое окно у пациентов с двухприточным левым 

желудочком или атрезия трехстворчатого клапана с ТМС). С возрастом у 

данных пациентов развивается высокая легочная гипертензия. 

Хирургическое лечение необходимо провести в раннем возрасте. Оно 

заключается в устранении препятствий системному кровотоку и 

уменьшении легочного кровотока и давления в малом круге. В периоде 

новорожденности таким пациентам часто выполняются операции: 

устранение коарктации аорты и сужение легочной артерии. 

Вторая клиническая группа  представлена пациентами с тяжелым 

цианозом , обусловленным препятствием легочному кровотоку, 

часто вызываемого клапанным или подклапанным стенозом 

легочной артерии или артезией легочной артерии. Этим пациентам 

в раннем возрасте для увеличения легочного кровотока обычно 

накладывается системно-легочный анастомоз по типу 

модифицированного шунта по Блелоку.  

Иногда встречаются пациенты, у которых наряду с право-

изометрическим типом геторотаксии может быть тотальный аномальный 

дренаж со стенозом легочных вен. Эти пациенты обычно требуют 

устранения обструкции легочных вен во время наложения системно-

легочного анастомоза. 

У некоторых пациентов отмечается умеренно выраженный  цианоз 

с признаками лёгкой сердечной недостаточности. Степень стеноза 

лёгочной артерии у данных больных не вызывает значительную 

гипоксемию. 

Большинство больных   с данными пороками сердца подвергаются в 

раннем возрасте паллиативным операциям, такими как системно-

легочный шунт, двунаправленный кавапульмональный анастомоз, 

или операция Фонтена. 
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14.3. Клинические проявления, течение заболевания. 

14.3.1. Введение. 

Обследованию подлежат неоперированные больные или пациенты после 

паллиативных операций, у которых имеется  цианоз, сердечная 

недостаточность, аритмии, полная атриовентрикулярная блокада, шок, 

признаки бактериального эндокардита или тромбоэмболии, снижена 

толерантность к физической нагрузке, а также при необходимости 

консультации во время беременности. 

14.3.2. Клиническое обследование. 

У пациентов, которым не была проведена операция Фонтена, обычно 

наблюдается цианоз, симптом барабанных палочек и часовых стекол, 

усиленный верхушечный толчок и единичный второй тон. При 

аускультации сердца может выслушиваеться шум анастомоза, 

систолический шум на атриовентрикулярных клапанах, систолический 

шум стеноза выводного отдела «левого» или «правого» желудочка, 

диастолический шум недостаточности полулунных клапанов. 

Больные с дисфункцией желудочка могут иметь  третий тон, при этом 

наблюдается повышенное венозное давление и гепатомегалия. Пульсация 

на артериях верхних конечностей может отсутствовать на стороне 

системного-легочного анастомоза по Блелоку и на левой руке после 

пластики коарктации аорты подключичной артерией. Часто отмечается 

сколиоз. 

14.3.3. Электрокардиограмма 

ЭКГ позволяет обнаружить нарушения ритма. У любого пациента с 

тахикардией может быть внутрипредсердная ри-ентри тахикардия 

(ВПРТ). При этом варианте аритмии частота желудочковых сокращений 

обычно от 90 до 120 ударов в минуту с АВ-проводимостью 2:1, только 1 

видимый зубец P, а второй зубец P может наслаиваться на QRS или зубец 

T.  К группе риска относятся пациенты с гипертрофией предсердий или 

после манипуляций на предсердиях.  
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При едином желудочке на ЭКГ отмечаются признаки гипертрофии 

правого или левого предсердия, гипертрофия «правого» или «левого» 

желудочка (в зависимости от морфологии единственного желудочка), и 

иногда комбинированная гипертрофия желудочков. Характерен высокий 

вольтаж зубцов QRS, комплексы типа RS в грудных отведениях, 

отсутствие зубца Q вV6, и нарушение внутрижелудочковой 

проводимости. 

14.3.4. Рентгенография грудной клетки 

Определяется расширение тени сердца, за счет «левого» или «правого» 

желудочка с отсутствием признаков гидроперикарда.  Выявляется 

декстра- или мезокардия. Степень усиления легочного рисунка может 

быть вариабельной. Так же могут отмечаться сколиоз и аномалии 

расположения ребер со стороны торакотомии.  

14.3.5. Эхокардиография 

Эхокардиография является ведущим методом диагностики.  

При проведении ЭХО-кардиографического обследования пациентам с 

атрезией трехстворчатого клапана/единственным желудочком 

необходимо обратить внимание на следующие моменты: 

● сердечный/висцеральный situs  ;  

●положение верхушки сердца), атриовентрикулярные и 

вентрикулоартериальные соединения, взаимоотношения желудочков и 

магистральных артерий; 

● анатомия системных и легочных вен, характеристики потока в них; 

● наличие право-левого и лево-правого шунтов;   

● наличие клапанной патологии, обструкции оттока; 

● наличие ДМПП/ДМЖП, их размер, количество, и местоположение; 

● функция/гипертрофия желудочков;  

● аномалии аорты, легочной артерии, в том числе коарктация, размер 

легочной артерии, наличие или отсутствие стенозов. 
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Для уточнения диагноза может применяться чреспищеводная ЭХО-КГ. 

14.3.6. Магнитно-резонансная томография. Компьютерная 

томография. 

Данные методы диагностики точно отображают анатомию артериальных 

и венозных сосудов, внутрисердечную анатомию, объем желудочков, 

фракцию выброса, степень регургитации и степень гипертрофии 

миокарда. Результаты МРТ и КТ во многих случаях могут заменить 

катетеризацию полостей сердца, а так же позволяют кардиологу или 

интервенционисту оптимально подготовиться к инвазивному 

исследованию. 

14.3.7. Показания к проведению катетеризации перед процедурой 

Фонтена. 

Класс I 

1. Взрослым с единственным желудочком  для оценки гемодинамики и  

возможности проведения одномоментной или многоэтаптой коррекции 

катетеризация показана в следующих случаях: 

a. Оценка характера обструкции легочной артерии, для определения 

возможности восстановления максимально эффективного и беспретятственного 

системного венозного кровотока к максимальному числу сегментов легочных 

артерий. (Уровень Доказательности: С)  

b. Оценка и устранение коллатералей между системными и легочными венами. 

(Уровень Доказательности: С)  

c. Оценка и устранение аорто-легочных коллатералей. (Уровень 

Доказательности: С)  

d. Для взрослых с системно-к-легочном анастомозом – оценка его функции. 

(Уровень Доказательности: С)  

Катетеризация проводится пациентам с системно-легочным анастомозом 

и  тем немногим пациентам, которым хирургическое лечение не было 

проведено. Обследование включает измерение давления, насыщения 

кислородом в легочной артерии, аорте, полостях сердца, определение 

легочного и системного кровотока и сосудистого сопротивления. 

Ангиография позволяет оценить анатомию магистральных сосудов 
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(особенно анатомию легочной артерии и объема желудочка), 

гипертрофию миокарда, фракцию выброса. Коронарография показана 

взрослым пациентам с признаками стенокардии или аномалии 

коронарных сосудов. Выявление аорто-легочных коллатералей так же 

очень важно, так как они могут быть окклюзированы спиралью. 

14.4. Рекомендации по хирургической тактике у пациентов с 

единственным желудочком. 

Класс I 

Подготовка к операции должна проводиться хирургом, имеющим опыт в 

хирургии врожденных пороков сердца. (Уровень Доказательности: С) 

Хирургические подходы к лечению взрослых с атрезией трёхстворчатого 

клапана/ единственным желудочком описаны ниже. 

Системно-легочный анастомоз: 

Часто накладывается от восходящей аорты к стволу или правой ветви 

легочной артерии, редко выполняется как изолированная процедура или в 

случае,  когда кавопульмональный анастомоз противопоказан. 

Двунаправленный кавапульмональный анастомоз: 

Часто выполняется в период новорожденности или раннем детском 

возрасте как этапная процедура к гемодинамической коррекции по 

Фонтену. Это позволяет получить устойчивый источник легочного 

кровотока без объемной нагрузки на единый желудочек; он не должен 

быть единственным источником легочного кровотока (за исключением 2 

этапа процедуры для синдрома гипоплазии левых отделов сердца).  

Двунаправленный кавапульмональный анастомоз с дополнительным 

источником легочного кровотока: 

Наиболее часто дополнительным источником легочного кровотока 

служит естественный кровоток через выводной отдел правого желудочка 

с легочным стенозом или суженной легочной артерией.  Системно-

легочный анастомоз может быть наложен если необходимо повысить 
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системную сатурацию, но наличие шунта повышает преднагрузку на 

единый желудочек и часто повышает давление в верхней полой вене. 

Одножелудочковая коррекция по Фонтену: 

Показана в случаях, когда рудиментарный правый желудочек имеет 

объем менее 30-50 % от нормального объема. Операция может быть 

выполнена в различных модификациях. 

Модификации процедуры Фонтена:  

Экстракардиальный кондуит – двунаправленный кавапульмональный 

анастомоз и кондуит от нижней полой вены к правой легочной артерии 

или стволу легочной артерии 

Внутрипредсердный кондуит  - двунаправленный кавапульмональный 

анастомоз и внутрипредсердный кондуитом от нижней полой вены к 

правой ветви легочной артерии или стволу легочной артерии. Наложение 

этого анастомоза предпочтительно при изолированной декстракардии или 

при синистрокардии с инверсией внутренних органов, когда масса 

желудочка может сдавливать экстракардиальный кондуит. 

Интракардиальный латеральный туннель с двунаправленным 

кавапульмональным анастомозом. 

Фенестрация между системным венозным путем и левым предсердием. 

Полуторажелудочковая коррекция: 

Термин используется при описании операции при цианотических ВПС, 

когда венозный желудочек недостаточно подготовлен для принятия 

венозного притока. Двунаправленный кавапульмональный анастомоз 

направляет кровь из верхней полой вены в легочные артерии, а кровь из 

нижней полой вены поступает в легкие через недоразвитый венозный 

желудочек. 

Двухжелудочковая коррекция: 

 Термин используется при описании операций при цианотических ВПС с 

общим желудочком или адекватном размере венозного желудочка. 

Системный и легочный кровоток разделяется интравентрикулярной 
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заплатой (для общего желудочка) или закрывается межжелудочковой 

заплатой. 

Трансплантация:  

Трансплантация сердца и трансплантация комплекса сердце-легкие 

является последним методом при тяжелой сердечной недостаточности 

вызванной единственным желудочком и высокой легочной гипертензией.  

Операция Фонтена это паллиативная процедура которая выполняется 

пациентам с функциональным или анатомическим единственным 

желудочком или с комплексными аномалиями не подлежащими 

бивентрикулярной коррекции. Системный венозный возврат направляется 

непосредственно в легочные артерии, обычно без участия 

субпульмонального желудочка. Оригинальный классический анастомоз 

по Гленну с атриопульмональным соединением редко выполняется в 

настоящий момент. Однако, много взрослых пациентов имеют ранее 

выполненный атриопульмональный анастомоз между правым 

предсердием и правой ветвью легочной артерии. Такие пациенты 

угрожаемы по возникновению дилятации правого предсердия, 

предсердных аритмий, тромбозов.  В большинстве случаев эти состояния 

требуют конверсии в латеральный туннель или экстракардиальный 

кондуит. Фенестрация между системным венозным потоком и левым 

предсердием может быть наложена во время первичной или этапной 

коррекции по Фонтену, а так же после коррекции, если развилась 

белково-дефицитная энтеропатия (БДЭ). 

14.5 Рекомендации по обследованию и диспансерному наблюдению  

Класс 1. 

1. Диспансерное наблюдение необходимо в течение всей жизни после коррекции 

по Фонтену и должно включать ежегодное обследование у кардиолога с 

оценкой состояния больного по ACHD. (Уровень Доказательности: С) 

Все пациенты должны наблюдаться у кардиолога. Частота обследования, 

как правило, ежегодная, но может изменяться в зависимости от степени 
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выраженности остаточных аномалий.  Отдалённые осложнения могут 

проявляться наличием предсердных аритмий и тромбозом правого 

предсердия, особенно часто при атрио-пульмональном анастомозе, а 

также - желудочковой дисфункцией или отеком легких, необходимостью 

в реоперации, развитием печеночной недостаточности, белково-

дефицитной энтеропатией. 10-летняя выживаемость после операции 

Фонтена составляет 90 % и зависит от количества факторов риска и 

времени выполнения первичной коррекции. Если развивается белково-

дефицитная энтеропатия, то 5-летняя выживаемость снижается до 50 %. 

Обычно, поздние смерти при едином желудочке обусловлены наличием 

сердечной недостаточности, аритмиями, повторной операцией или 

белково-дефицитной энтеропатией. 

14.6 Клинические проявления и обследование оперированных 

пациентов. 

14.6.1. Клиническое обследование. 

После проведения полной коррекции порока по Фонтену, большинство 

пациентов не имеют шумов в сердце и второй тон единичный. Умеренное 

набухание яремных вен (обычно без пульсации) часто отмечается после 

операции, особенно при отсутствии сердечной недостаточности. 

Значительное набухание яремных вен и гепатомегалия должно вызывать 

подозрение на обструкцию путей венозного оттока. Некоторые пациенты 

часто имеют умеренный цианоз,  усиливающийся при физической 

нагрузке. При наличие первого этапа анастомоза по Гленну, венозное 

давление в яремных венах не отражает давление в правом предсердии и 

обструкция путей оттока может быть не выявлена. 

14.6.2 Электрокардиограмма. 

ЭКГ сходно с ЭКГ у пациентов до операции, также отражает наличие 

предсердных аритмий,  какие могут быть у оперированного пациента. 

14.6.3 Рентгенография грудной клетки. 
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Рентгенография показывает нормальные размеры сердца при адекватной 

гемодинамике, при этом, легочный сосудистый рисунок должен быть в 

норме. Если отмечается гидроторакс, это указывает на наличие 

гемодинамических нарушений или белково-дефицитной энтеропатии. 

14.6.4 Рекомендации для проведения лучевой диагностики. 

Класс 1. 

1. Всем пациентам с первичной коррекцией по Фонтену надо проводить 

периодическое ЭХО-КГ исследование и /или МРТ с оценкой клинического 

состояния. (Уровень Доказательности: С) 

ЭХО-КГ является краеугольным камнем в послеоперационном 

наблюдении пациентов и при необходимости полного обследования 

оно должно планироваться заблаговременно.  Оценивается 

направление и характер венозного потока. Для полноты 

эхокардиографической картина коррекции порока по Фонтену была 

необходимо проведение транспищеводная ЭХО-КГ. Так же 

транспищеводная ЭХО-КГ показана для диагностики тромбоза 

правого предсердия. При наличии фенестрации с левым предсердием 

необходимо измерить градиент на ней.  

 

14.7 Рекомендации для диагностики и катетеризации полостей сердца 

после коррекции по Фонтену. 

Класс 1  

1. Катетеризация взрослых после гемодинамической коррекции единого 

желудочка по Фонтену  должна проводиться в регионарных центрах с оценкой 

по ACHD. (Уровень Доказательности: С) 

 Взрослым пациентам, перенесшим коррекцию по Фонтену, 

катетеризация полостей сердца, часто дополняемая контрастной 

эхокардиографией показана для изучения и выбора возможной терапии 

необъяснимой объемной перегрузки, сердечной недостаточности, 

предсердной аритмии,  цианоза или кровохарканья.  При существенной 

объемной перегрузке или сердечной недостаточности катетеризация 
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направлена на оценку регургитации на атриовентрикулярных клапанах, 

определение желудочковой дисфункции (ситолической и 

диастолической), сердечного выброса, анатомии легочной артерии 

(включая ветви легочных артерий) и сосудистого легочного 

сопротивления. При наличии непульсирующего кровотока важно 

определение различной степени обструкции. Системно-легочные 

венозные и артериальные соединения могут быть диагностированы и при 

необходимости - эмболизированы. В необычной ситуации, давление в 

венозных путях может быть значительно повышено без потенциального 

основания для создания фенестрации. При выраженной 

кислороднезависимой гипоксемии, катетеризация направлена на 

определение следующих позиций (если это возможно): функцию 

фенестрации, системных вено-пульмональных венозных коллатералей, 

легочных артериовенозных мальформаций, а в случаях объемной 

перегрузки - определение повышенного давления и сопротивления в 

путях оттока и  как следствие снижение право-левого шунта.  

Обследование больных с выраженным цианозом после коррекции по 

Фонтену (сатурация 90 % и менее, снижающаяся в покое или при 

физической нагрузке). 

В дополнении к барометрии и определении сосудистого сопротивления 

при ангиографии должны быть выявлены предсердные лево-правые 

шунты и шунты из нижней полой вены, верхней полой вены и 

безымянной вены. Необходимо установить возможные легочные 

артериовенозные мальформации. Резидуальные шунты и межпредсердное 

сообщение закрываются эндоваскулярно спиралями или 

окклюзирующими устройствами. 

14.7.1 Обследование пациентов с белково-дефецитной энтеропатией. 

В дополнении к барометрии и определения сосудистого сопротивления, 

ангиографически исследуются различные обструкции легочного 

кровотока, такие как стенозы легочных артерий или вен, клапанный 
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стеноз или регургитация аортального клапана. Аортография должна быть 

выполнена для определения аортолегочных коллатералей, которые могут 

повышать сосудистое сопротивление и снижать эффективный легочный 

кровоток. Центральное венозное давление может быть снижено путем 

создания или расширения межпредсердного сообщения. 

Обследование пациентов с повышенным давлением в легочной артерии 

для коррекции терапии или трансплантации. Необходимо проведение 

барометриии и определение сосудистого сопротивления до и после 

острых вазодилятационных тестов. Исследование анатомии системных и 

легочных артерий, вен может потребоваться в дальнейшем в случае 

выполнения инновационных хирургических вмешательств или при 

трансплантации сердца.  

14.7.2. Проблемы и ошибки. 

Основные проблемы и ошибки в обследовании взрослых после коррекции 

по Фонтену описаны на страницах 375, 637. 

• Тяжелый цианоз может быть результатом нового право-левого 

шунта или легочной артериовенозной фистулы, а также встречается 

после кавапульмонального анастомоза.  

• Невыявленная аритмия: предсердная re-entry тахикардия с блоком 

2:1 и умеренной тахикардией (частота ритма менее 150 в 1 мин). 

• Невыявленная обструкция путей оттока в бульбовентрикулярном 

отверстии или ДМПП при атрезии ТК и d-ТМС. 

• Отек легких вследствие невыявленной белково-дефицитной 

энтеропатии. 

• БДЭ  ассоциированный небольшой градиент в циркуляции по 

Фонтену. 

• Попытка постановки катетра по Сван-Гансу врачами которые 

незнакомы с венозной анатомией пациента. 



300 
 

• Сдавление правых легочных вен увеличенным правым предсердием 

у пациентов с правым атриопульмональным анастомозом. 

• Необходимость тщательно контролировать венозную линию для 

профилактики воздушной эмболии в большой круг кровообращения 

у пациентов с резидуальным право-левым шунтом. 

• Ложное низкое давление определяется при исследовании пациентов 

с первичным системно-легочным анастомозом. 

• Цирроз печени у пациентов после коррекции по Фонтену.  

• Сочетание гепатомегалии и высокого венозного давления 

повышают риск обструкции кавапульмонального анастомоза. 

• При наличии анастомоза по Гленну, давление в яремных венах 

может быть нормальным, а обструкция путей оттока может 

проявляться гепатомегалией и в дальнейшем периферическими 

отеками.   

• При наличии асцита, периферических отеков и гидроторакса 

необходимо исключить белково-дефицитную энтеропатию. 

• При наличии пароксизмов предсердной аритмии  необходимо 

исключит обструкцию кавапульмональных анастомозов. 

• Пациенты с предсердными аритмиями должны получать 

антикоагулянтную терапию 

• Пациенты с резидуальными ДМПП или фенестрациями должны 

получать антикоагулянтную терапию 

14.8 Рекомендации по тактике обследования пациентов после 

операции Фонтена. 

 Класс 1 

1. Обследование пациентов после первичной коррекции по Фонтену должно 

проводиться в специализированных центрах. Необходимо обеспечить 

приемственность тактики ведения этих пациентов от этапа хирургического 

центра до лечебного учереждения где наблюдаются данные пациенты. (Уровень 

Доказательности: С) 
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2. Пациентам после коррекции по Фонтену необходимы ежегодные 

обследования.      (Уровень Доказательности: С) 

3. Спорные моменты в обследовании и лечении аритмий должны обсуждаться с 

аритмологов как жизненно важный аспект лечения. (Уровень Доказательности: 

С) 

4. При наличие новых пароксизмов тахиаритмий необходимо тщательное 

неинвазивное обследование с целью выявления предсердного тромбозов, 

анатомических аномалий путей Фонтана или желудочковой дисфункции. 

(Уровень Доказательности: С) 

 

14.8.1. Медикаментозная терапия. 

Класс 1 

1. Варфарин должен быть назначен пациентам, у которых документально 

зафиксировано наличие предсердного шунта, предсердного тромбоза, 

предсердных аритмий или тромбоэмболии. 

Класс II а 

1. Необходимость проведения терапии пациентов с дисфункцией системного 

желудочка ингибиторами АПФ и диуретиками. (Уровень Доказательности: С) 

 

Терапию желудочковой дисфункции, сердечной недостаточности, 

аритмий, тромбоэмболий и отеков можно проводить на основании 

принятых стандартов. Многие пациенты нуждаются в снижении 

преднагрузки ингибиторами АПФ. Многие пациенты нуждаются в 

серьезной мочегонной терапии. Для лечения аритмий необходимы 

противоаритмические препараты, назначаемые с осторожностью, в связи 

с возможным развитием дисфункции синусового узла или предсердно-

желудочковой блокады, т.к. трансвенозная имплантация ЭКС после 

коррекции по Фонтену невозможна. Также у пациентов с дисфункцией 

единого желудочка надо избегать негативных последствий интропной 

поддержки. Антикоагулянтная терапия назначается всем пациентам с 

предсердными аритмиями, даже если тромбоз предсердия документально 

не зафиксирован. Варфарин назначается всем пациентам с резидуальным 
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ДМПП, особенно тем кто имеет двойной атриопульмональный анастомоз, 

спонтанное правопредсердное контрастирование и фракцию выброса 

ниже 40 %.  

При наличие отеков, гидроторакса и или асцита необходимо исключать 

белково-дефицитную энтеропатию. Это может быть подтверждено 

низким уровнем альбумина плазмы и увеличением  уровня альфа 1 

антитрипсина  в кале. Медикаментозная терапия белково-дефицитной 

энтеропатии является сложной проблемой, пациенты должны быть 

обследованы в специализированных центрах и должны обсуждаться в 

аспекте трансплантации сердца. 

14.9 Рекомендации по хирургическому лечению после первичной 

коррекции по Фонтену у взрослых 

Класс 1. 

1.Коррекция  по Фонтену должна выполняться только  хирургами 

имеющими опыт в коррекции врожденных пороков сердца. (Уровень 

Доказательности: С) 

2. Реоперации после Фонтена показана в следующих случаях. 

а. Остаточный резидуальный ДМПП  с лево-правым сбросом с 

клиническими проявлениями и или цианозом не подходящий на 

транскатетерную окклюзию. (Уровень Доказательности: С) 

б. Гемодинамически значимый остаточный системный артериально-

легочный анастомоз, резидуальный шунт или резидуальное вентрикуло 

– пульмональное сообщение, не подходящие для транскатетерной 

окклюзии. (Уровень Доказательности: С)   

в. Средневыраженная или тяжелая недостаточность предсердно-

желудочковых клапанов. (Уровень Доказательности: С) 

г. Значительная (более 50 мм рт ст ) субартальная обструкция. (Уровень 

Доказательности: С) 

д. Обструкция путей венозного оттока. (Уровень Доказательности: С) 

е. Развитие венозных коллатералей или легочных атриовенозных 

мальформаций,  не подлежащих для траскатетерной окклюзии. (Уровень 

Доказательности: С) 

и. Обструкция легочных вен. (Уровень Доказательности: С) 



303 
 

к. Нарушение ритма, такие как полный АВ блок или синдром слабости 

синусового узла, требующие постановки эпикардиального стимулятора. 

(Уровень Доказательности: С) 

л. Создание или закрытие фенестрации, не подлежащие для 

транскатетерного вмешательства. (Уровень Доказательности: С) 

Класс II а 

 1. При реоперациях по поводу хирургической коррекции по Фонтену 

(такие как ревизия атриопульмонального анастомоза, 

интрапредсердного или эктрапредсердного кондуита) необходимо 

учитавать наличие фибрилляции предсердий. В этом случае случае 

необходимо проводить процедуру   Maze. (Уровень Доказательности: С 

Класс II б 

1.Трансплантация сердца может показана при тяжелой дисфункции 

системого желудочка или белково-дефицитной энтеропатии. (Уровень 

Доказательности: С) 

Реоперация включают пластику или протезирование 

атриовентрикулярных клапанов, по поводу недостаточности, 

резекции субаортального стеноза, закрытие резидуальных шунтов, 

ревизии обструкции путей оттока Фонтена или конверсия 

операции Фонтена в экстракардиальный кондуит у пациентов с 

предсердными тахиаритмиями с наличием или отсутствием 

анатомических аномалий.  

Венозные коллатерали или артериовенозные мальформации в 

правом легком,  сопровождающие классический анастомоз по 

Гленну, развиваются по причине отсутствия кровотока из 

печеночных вен в праворасположенных легочных сосудах. 

Артериовенозные мальформации часто регрессируют, особенно 

если они неширокие или непротяженные. Клинически значимые 

персистирующие венозные и артериовенозные коллатерали   

обычно поддаются траскатетерной окклюзии. 

Предсердные аритмии могут быть устранены путем 

радиочастотной катетерной аблации или выполнением операции 
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«Лабиринт». Полная АВ блокада или синдром слабости 

синусового узла часто требуют имплантации кардиостимулятора с  

эпикардиальным расположением электродов. 

БДЭ, не поддающаяся медикаментозной или эндоваскулярной 

терапии, может быть пролечена путем создания предсердной 

фенестрации или следующим этапом по Фонтену. Если БДЭ 

возникает вследствие обструкции венозного оттока, то, как 

правило, хирургическое вмешательство, дает положительные 

результаты.    БДЭ часто требует  трансплантации сердца. Тяжелая 

дисфункция системного желудочка также часто требует 

трансплантации сердца. 

14.10. Показания для обследовании и диспансерного наблюдения 

14.10.1 Рекомендации для электрофизиологического исследования у 

пациентов с физиологическим единственным желудочком и после 

коррекции по Фонтену. 

Класс 1 

1. Обследование по поводу аритмий часто необходимо у пациентов после 

процедуры Фонтена и должно проводиться электрофизиологом, 

имеющим опыт работы с пациентами с ВПС. (Уровень Доказательности: 

С) 

2. При наличие вновь возникшей предсердной аритмии необходимо 

полностью провести обследование для исключения ассоциированных 

тромбозов предсердия или протеза, анатомических аномалий путей 

Фонтена или вентрикулярной дисфункции. (Уровень Доказательности: 

С) 

3. Электрофизиологическое обследование взрослых с физиологией 

Фонтена должно выполняться в кардиохирургических центрах,  

имеющих опыт лечения данных пациентов. (Уровень Доказательности: 

С) 

4. Клинически надо учитывать высокий риск предсердной ри-энтри 

тахикардии у взрослых пациентов, которые подверглись процедуре 

Фонтена.  Эти аритмии могут приводить к серьезным 
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гемодинамическим нарушениям и способствовать развитию 

предсердного тромбоза. Лечение данного состояния  требует участия 

электрофизиолога, имеющего опыт работы с пациентами с ВПС. 

(Уровень Доказательности: С) 

Большинство значимых нарушений ритма у пациентов после 

коррекции по Фонтену проявляются возникновением предсердных 

ри-энтри тахикардий. Эти аритмии могут быть причиной 

повышенной смертности у оперированных больных, особенно у 

тех пациентов, которым был наложенен атриопульмональный 

анастомоз с последующим развитием дилятации, утолщения и 

рубцовых изменений стенок правого предсердия. Новые 

модификации процедуры Фонтена реже сопровождаются 

предсердными нарушениями ритма в послеоперационном периоде 

в сравнении с ранее используемыми методиками. У более 

половины пациентов с атриопульмональным анастомозом  

развивается предсердная ри-энтри тахикардия в течение 15 лет 

после операции.   

 Кроме хирургической причин другими факторами риска развития 

предсердной ри-энтри тахикардии являются: сопутствующая 

дисфункция синусового узла и возраст пациентов. Эпизоды 

тахикардии могут привести к значимымым гемодинамическим 

изменениям а при длительных эпизодах может сформироваться 

тромб в расширенной правой легочной артерии. 

Возвратные пути проведения, ответственные за развитие 

предсердной ри-энтри тахикардии у пациентов после процедуры 

Фонтена, имеют тенденцию распространяться за фиброзную часть 

правого предсердия, расположенную около боковой стенки 

атриотомного рубца, межпредсердную перегродку, область 

анастомозаи легочных  вен. 
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Естественные барьеры  проводимости, такие как crista terminalis и 

отверстия верхней и нижней полой вены, также влияют на 

возвратные пути проведения. Достаточно часто, множественные 

потенциальные предсердные ри-энтри тахикардии могут 

наблюдаться у одного и того же пациента. Общепринято, что 

купирование  острой тахикардии может быть достигнуто 

кардиоверсией, учащающей стимуляцией с целью подавления 

эктопических очагов автоматизма, или  антиаритмическими 

препаратами 1 или 3 класса. Однако купирование 

рецидивирующей предсердной ри-энтри тахикардии остается 

главной проблемой. 

Разработанные многочисленные методики в лечении 

рецидивирующей предсердной ри-энтри тахикардии могут иметь 

место у отдельных пациентов, но нет общепринятого стандарта 

лечения. 

Варианты лечения рецидивирующей ВПРТ после операции 

Фонтена : 

● Кардиоверсия (если эпизоды предсердной ри-энтри тахикардии         

редкие быстро диагностируются, и хорошо переносятся) 

● Чреспищеводная ЭХО-КГ рекомендуется перед кардиоверсией 

для исключения тромбов предсердия тем пациентам, у которых не 

проводился прием антикоагулянтов в течение последних 

нескольких недель. 

● Имплантация ЭКС при выраженной дисфункции синусового 

узла  

● Имплантация в предсердную позицию антитахикардитического 

устройства. 

● Назначение антиаритмических препаратов при наличии 

нормальной функции синусового узла и достаточной функции 

желудочков 
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● Катетерная аблация аритмии. 

● Хирургическая ревизия атриопульмонального анастомоза с 

конверсией в латеральный туннель или экстракардиальный 

кондуит, в сочетании с операцией «Лабиринт» 

Если эпизоды предсердной ри-энтри тахикардия редкие (меньше 

одного в год), хорошо переносятся, и быстро диагностируются, то 

может быть достаточно проведение периодической кардиоверсии 

без использования терапии мощными антиаритмическими 

препаратами или катетерной аблации. В таких случаях возможен 

прием  дигоксина, бета-блокаторов, или блокаторов кальциевых 

каналов для уменьшения риска быстрого желудочкового ответа в 

течение последующих эпизодов, а также постоянная 

антикоагулянтная терапия. Если эпизоды аритмий частые, 

клинически значимые, неконтролируемые в течение длительного 

времени, или связаны с тромбозом предсердия, то должна быть 

применена более активная тактика лечения. Это особенно касается 

пациентов с расширенным правым предсердием и пациентов с 

измененной гемодинамикой, например с уменьшенной функции 

единственного желудочка, регургитацией на АВ-клапане, 

сдавлением легочных вен. 

Как обсуждалось ранее, методоми активной терапии являются 

имплантация ЭКС, назначение антиаритмических препаратов, 

катетерная аблация, и хирургическая ревизия путей Фонтена в 

сочетании с операцией «Лабиринт». Выбор метода лечения 

должен быть определен в соответствии с гемодинамическим и 

электрофизиологическим статусом пациента. 

14.10.2. Другие методы ведения и диспансерного наблюдения. 

Дисфункция желудочков, застойная сердечная недостаточность, 

цианоз, и симптоматические аритмии встречаются относительно 

часто и требуют динамического наблюдения и нуждаются в 
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направлении в специализированный центр, как определено в 

настоящем руководстве.  

Показаниями для  динамического наблюдения за взрослыми 

пациентами с атрезией трикуспидального клапана и 

единственным желудочком (неоперированные пациенты или 

больные с системно-легочным анастомозом): 

● Оценка кавапульмонального анастомоза или операции Фонтена: 

легочное давление/сопротивление, ЛА стеноз/дилятация, 

систолическая функция желудочков, гипертрофия диастолическая 

функция, клапанная регургитация, системная венозная анатомия, 

преграды для легочного или системного потока, 

размер ДМПП/ДМЖП/БВО, легочная венозная анатомия 

● Зондирование/манипуляции, улучшающие гемодинамику: 

стентирование ЛА, коарктации; закрытие патологических сосудов: 

ОАП, БАЛКА и др. 

● оценка желудочковой функции: медикаментозная терапия 

● Диагностика и лечение легочной гипертензии 

● Аритмии/нарушения проводимости: диагноз, лечение 

● Сколиоз / функция легких 

● Половая жизнь/контрацепция/беременность 

● воздушные перелеты 

● физические упражнения 

После наложения ДКПА или операции Фонтена: к выше 

перечисленному добавляется: 

● профилактика  и лечение  тромбоэмболии 

● Послеоперационный цианоз: 

зондирование/вмешательство/окклюзия 

право–левого шунта 

● Легочные артериовенозные мальформации с цианозом 

● Окклюзия легочных вен  
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● белково-дефецитная энтеропатия 

● пластический бронхит  

● лечение аритмии, включающее хирургическую конверсию 

предсердно-легочного анастомоза в экстракардиальный кондуит с 

криоаблацией аритмогенных зон. 

14.10.3. Рекомендации по профилактике эндокардита 

Класс IIa 

1. Антибактериальная профилактика перед 

стоматологическими манипуляциями с вовлечением десны или 

перидентальной области зуба или перфорации слизистой оболочки 

полости рта целесообразна у пациентов со следующими признаками: 

a. Протез клапана сердца. (Уровень доказательности: B) 

b. Инфекционный эндокардит в анамнезе (Уровень доказательности: B) 

c. Нескоррегированный синий ВПС или после паллиативных операций 

(Уровень доказательности: B) 

d. Полностью скоррегированный ВПС с протезными материалами, в 

течение первых 6 месяцев после операции или эндоваскулярного 

вмешательства. (Уровень доказательности: B) 

e. Коррегированный ВПС с остаточными дефектами на участке, 

прилегающим к заплате или протезу, препятствующему эндотелизации. 

(Уровень доказательности: B) 

2. Рационально проводить антибактериальную профилактику 

эндокардита во время вскрытия пузыря перед самостоятельными 

родами у пациентов  с высоким риском неблагоприятных результатов. 

Сюда относятся пациенты со следующими признаками: 

a. Протез клапана сердца или протезный материал, используемый для 

пластики сердечного клапана. (Уровень доказательности: C) 

b. Некоррегированный синий ВПС или после паллиативных операций 

(Уровень доказательности: C) 

Класс III. 

1. Профилактика БЭ не рекомендуется для нестоматологических 

процедур, таких    как гастрофибро- или колоноскопия в отсутствии 

активной инфекции. (Уровень доказательности: C) 
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14.10.4. Физические нагрузки 

Всем пациентам, у которых нет клинических проявлений в покое 

должен быть рекомендован активный образ жизни. 

14.10.5. Беременность и роды 

Класс I 

1. Все женщины, перенесшие операцию Фонтена,  должны быть 

полностью обследованы врачом перед продолжением беременности 

(Уровень доказательности: C) 

Класс III 

1. Беременность не должна быть запланирована без консультации 

кардиохирурга и специалиста перинатального центра, где будет 

намечена тактика ведения беременности при сложном ВПС. (Уровень 

доказательности: C) 

В случае успешной беременности у пациентов после операции 

Фонтена, необходимо помнить о возможных осложнениях: 

предсердные аритмии, желудочковая дисфункция, отёке, асцит. 

Кроме того, есть большой риск для угрозы прерывания 

беременности и преждевременных родов. Эти пациенты, 

получают антикоагулянтную терапию варфарином, что является 

дополнительным риском эмбриопатий, особенно в первом 

триместре. В каждом конкретном случае тактика должно быть 

индивидуализированой. 
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