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ПРЕДИСЛОВИЕ 
К КЛИНИЧЕСКИМ РЕКОМЕНДАЦИЯМ ПО ВЕДЕНИЮ 

ВЗРОСЛЫХ ПАЦИЕНТОВ С ВРОЖДЕННЫМИ 
ПОРОКАМИ СЕРДЦА

В настоящее время сформировалась большая популяция
взрослых, в которой параллельно существуют пациенты с нео-
перированными ВПС, хирургически модифицированной патоло-
гией 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 воз-
раста доживали 30% пациентов с ВПС, то в настоящее время –
85%. В дальнейшем в связи с лучшей организацией помощи де-
тям с ВПС число взрослых пациентов с ВПС будет увеличи-
ваться. 

Сегодня мы не располагаем исчерпывающими сведниями о
распространенности ВПС среди взрослого населения в нашей
стране. По данным официальной статистики Минздравсоцраз-
вития России, число взрослых пациентов с ВПС, обратившихся в
течение года в поликлинику, составляет 0,63 на 1000 взрослого
населения. 

По данным крупномасштабного исследования, проведенно-
го в провинции Квебек (Канада), распространенность ВПС со-
ставляла 4,09 на 1000 взрослых. В 2003–2004 гг. специализиро-
ванное исследование по проблеме ВПС у взрослых проведено на
базе 26 стран Европы (Швеция, Норвегия, Нидерланды, Велико-
британия, Бельгия, Франция, Испания, Швейцария, Португа-
лия, Италия, Греция, Македония, Египет, Израиль, Турция, Ар-
мения, Словакия, Словения, Чехия, Германия, Польша, Австрия,
Венгрия, Румыния, Литва, Эстония), обследовано 4168 пациен-
тов с ВПС старше 17 лет. 

Из 79 клиник (центров), оказывающих помощь взрослым с
ВПС и согласившихся на участие в исследовании, 67,6% были
специализированными. Специализированным считался центр,
в штате которого работали детский кардиолог, взрослый кар-
диолог и сердечно-сосудистый хирург, под постоянным патро-
нажем которого находились как минимум 200 взрослых паци-
ентов с ВПС. Специализированные центры госпитализировали
в среднем 50 (от 5 до 450) пациентов и выполняли 42 (от 2 до
250) операции в год. Наиболее часто у взрослых зарегистриро-
ваны дефект межпредсердной перегородки – 22%, дефект меж-
желудочковой прегородки – 15%, тетрада Фалло – 20%, коарк-
тация аорты – 13%, транспозиция магистральных артерий
(ТМА) – 9%, синдром Марфана – 7%, пороки после выполнения
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операции Фонтена – 5% и цианотический порок – 9%1. Средний
возраст пациентов составил 27,9 года, 79% были в возрасте мо-
ложе 50 лет2. Частота постоянного приема кардиологических ле-
карственных препаратов варьировала от 30 до 90% в зависимос-
ти от вида ВПС. В течение 6 лет (время проведения исследова-
ния) операции выполнены 19% пациентов; 70,7% оперированных
были пациенты с ДМПП (из них у 38% выполнено эндоваскулярное
закрытие); имплантация ЭКС выполнена 6%. Потребность в по-
вторных операциях варьировала от вида порока и составляла от
16% при коарктации аорты до 33% при транспозиции магист-
ральных артерий, nетраде Фалло, ДМЖП и до 80% при единствен-
ном 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 сопут-
ствующая патология, как кардиальная (нарушения ритма, кла-
панная недостаточность и поражение клапанов эндокардитом,
нарушение сократимости), так и не кардиальная (чаще всего
аномалии центральной нервной системы). Каждый пациент,
оперированный по поводу ВПС, особенно с искусственным клапа-
ном, имеет риск развития эмболий, эндокардита и нарушения
иммунных расстройств. 

Организация медицинской помощи пациентам с ВПС должна
учитывать все медицинские и немедицинские проблемы (финан-
совое покрытие стоимости лечения, транспортировка пациен-
тов в клинику, трудоустройство, реабилитация, решение психо-
логических проблем). 

Одним из важнейших компонентов организации помощи та-
ким пациентам является образовательный процесс, направлен-
ный на доведение до всех врачей, участвующих в оказании помо-
щи взрослым с ВПС (включая выполнение некардиологических
операций или медикаментозное лечение сопутствующей пато-
логии), научно-обоснованной информации по тактике ведения
пациентов. 

В июне 2009 г. рабочая группа Профильной комиссии по 
сердечно-сосудистой хирургии Министерства здравоохранения и 
социального развития Российской Федерации утвердила 
Клинические рекомендации по ведению, диагностике и лечению 
пациентов с клапанными пороками сердца. В предисловии к 
рекомен-
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дациям отмечено, что практикующему врачу чрезвычайно слож-
но самостоятельно анализировать огромный объем информа-
ции, определенная часть которой отражает интересы фармако-
логических фирм, промышленных кругов и частных лиц. В предис-
ловии также отмечалось, что в связи с отсутствием в Россий-
ской Федерации структур, которые проводят экспертизу мето-
дологического качества научных исследований и аналитическое
обобщение выверенной информации, для создания отечественных
рекомендаций по ведению пациентов мы вынуждены использо-
вать систематические обзоры, метаанализы, клинические реко-
мендации, подготовленные специалистами других стран. 

Клинические рекомендации (guidelines) – это документы, ко-
торые должны помочь врачам, организаторам здравоохранения
и потребителям медицинских услуг (пациентам) выбрать так-
тику лечения в определенных клинических условиях и стратеги-
ческие решения на уровне государственной политики. Рекомен-
дации по выбору тактики ведения пациентов основаны не толь-
ко на доказательствах (которые, увы, есть не всегда), но и кон-
сенсусе 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 достоинст-
ва и недостатки возможных методик лечения, понимают, на-
пример, что только лишь медикаментозное лечение ведет к ри-
ску ухудшения состояния. В то же время сочетание хирургичес-
ких (эндоваскулярных) методов лечения с медикаментозной под-
держкой может улучшить качество и продолжительность
жизни, но это сопряжено с риском смерти и осложнений во вре-
мя самой операции или в раннем послеоперационном периоде.
Клинические рекомендации описывают возможные альтернати-
вы выбора и их последствия, а врач и пациент непосредственно
осуществляют такой выбор. 

В то же время врач не может автоматически следовать ре-
комендациям, разработанным в другой стране. Выбор тактики
ведения пациентов зависит от причин психологического и соци-
ального характера (разные предпочтения врачей и пациентов),
особенностей финансирования системы здравоохранения, эконо-
мического положения страны, ресурсного оснащения учрежде-
ний здравоохранения, «логистики» (возможность доставки паци-
ента в соответствующее учреждение здравоохранения). Часто
факторы некардиологического характера влияют на принятие
решения о проведении операции или отказе от нее. 
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В качестве основы для разработки Клинических 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 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 иссле-
дованиях с жесткими критериями включения пациентов, что не
гарантирует повторения эффекта в другой выборке пациен-
тов, с другими клиническими, демографическими и социальными
характеристиками). 

Мы надеемся, что согласованные между специалистами рос-
сийских клиник, имеющих значительный опыт в ведении боль-
ных с ВПС, клинические рекомендации будут способствовать
развитию медицинской помощи взрослым с ВПС, пониманию то-
го, что от уровня знаний, взаимопонимания и сотрудничества
самых разных специалистов будет зависеть качество и продол-
жительность жизни наших сограждан. 

Главный внештатный специалист 
по сердечно-сосудистой хирургии 
Минздравсоцразвития России 
директор НЦССХ им. А. Н. Бакулева РАМН
академик РАМН 

Л. А. Бокерия
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1. ОБЩИЕ ВОПРОСЫ

1.1. Введение

Во второй половине двадцатого столетия оптимизация
хирургических методов лечения и последующей реабилита-
ции привела к заметному увеличению продолжительности
жизни пациентов с врожденными пороками сердца (ВПС). 
В настоящее время летальность при хирургической коррек-
ции ВПС составляет менее 5%, следовательно, можно ожи-
дать, что в следующем десятилетии распространенность ВПС
составит 1 на 150 взрослых молодого возраста. Сегодня не
редкость, когда молодые люди, родившиеся с такими тяжелы-
ми ВПС, как единственный желудочек, системный правый
желудочек, вступают во взрослую жизнь и обзаводятся семь-
ями. В то же время молодые люди встречаются с большим ко-
личеством психологических, социальных и финансовых про-
блем. Инфраструктура большинства педиатрических кардио-
логических центров обеспечена медсестрами и социальными
работниками, подготовленными для ведения пациентов с
ВПС. Но эта инфраструктура не обеспечивает нужды и по-
требности взрослой популяции с ВПС. 

В РФ организация медицинской помощи пациентам с
ВПС частично регламентируется нормативно-методически-
ми документами и монографиями, посвященными клиничес-
ким вопросам диагностики и лечения больных. Аспекты хи-
рургического лечения больных с ВПС детально описаны в
отечественном руководстве «Сердечно-сосудистая хирургия.
Под ред. В. И. Бураковского и Л. А. Бокерия [1]. Приказом Мин-
здравсоцразвития России от 29.12.2008 № 786н «О порядке
формирования и утверждении государственного задания на
оказание в 2009 г. высокотехнологичной медицинской помо-
щи гражданам Российской Федерации за счет ассигнований
федерального бюджета» предусматривается направление па-
циентов с ВПС на высокотехнологичные виды медицинской
помощи в федеральные клиники и клиники субъектов РФ. 
В методических рекомендациях «Организация отбора боль-
ных на лечение с использованием высоких медицинских тех-
нологий по профилю 

”
сердечно-сосудистая хирургия“» [2] из-

ложен алгоритм выявления и направления на специализиро-
ванное лечение детей с ВПС. 

27



28

Однако система организации помощи пациентам с ВПС
должна учитывать все компоненты кардиологической и не-
кардиологической помощи на амбулаторном и стационарном
этапах. Должны быть рассмотрены нужды всех участников
системы: пациентов, врачей, больниц и больничных админис-
траторов. Система должна предусмотреть решение всех во-
просов: административных, финансовых, клинических, обра-
зовательных, научно-исследовательских. 

Согласно рекомендациям Европейского общества кардио-
логов по организации помощи взрослым пациентам с ВПС, си-
стема организации помощи взрослым пациентам с ВПС долж-
на предусматривать сотрудничество детских и взрослых кар-
диологов, стандартизацию обучения и создание региональ-
ных 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 паци-
ентов с оперированными и неоперированными ВПС. Целесо-
образно, чтобы центр функционировал на базе уже существу-
ющей крупной широкопрофильной клиники и тесно взаимо-
действовал с крупными клиниками педиатрической кардио-
логии. Центр должен иметь, по крайней мере, одного, а лучше
двух кардиологов, прошедших специальное обучение по во-
просам ВПС; двух сердечно-сосудистых хирургов, оперирую-
щих и детей и взрослых (оптимальное число операций – 125 в
год; 50 из них – при ВПС у взрослых); обеспечивать взаимодей-
ствие между взрослыми и детскими кардиологами, сердечно-
сосудистыми хирургами, а также преемственность ведения
пациентов и взаимодействие с неспециализированными боль-
ницами; в клинике должна быть развернута электрофизиоло-
гическая лаборатория с соответствующим штатом сотрудни-
ков и оборудованием для лечения аритмий (имплантация элект-
рокариостимуляторов, кардиовертеров-дефибрилляторов,
проведение радиочастотной аблации). 

Взрослые кардиологи и врачи общей практики также
должны тесно сотрудничать с такими центрами путем на-
правления пациентов; получения формальных и неформаль-
ных консультаций по ведению пациентов по телефону. Кар-
диолог, работающий в таком центре должен владеть эхокар-
диографией (включая чреспищеводную эхокардиографию),
методикой диагностического зондирования сердца, иметь



опыт выполнения эндоваскулярных вмешательств на сердце.
Вопросам обучения клинических специалистов должно уде-
ляться особое внимание, поскольку именно на врачах общей
практики лежит ответственность за своевременное и адек-
ватное принятие решений в критически важный для состоя-
ния здоровья момент и именно врачи общей практики долж-
ны уметь справляться с сопутствующими заболеваниями и
проблемами этих пациентов. Кроме того, различия могут
быть обусловлены неадекватным оказанием медицинской по-
мощи детям с ВПС. 

По мнению отечественных и зарубежных специалистов, в
настоящее время 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 кардиоло-
гов, новая обучающая система должна развиваться вместе с
уже существующей системой образования. Обучающая про-
грамма организации медицинской помощи взрослым с ВПС
должна быть направлена на 3 группы врачей: врачей-педиат-
ров; врачей-терапевтов (кардиологов); врачей, имеющих спе-
циализацию и в области терапии и в области педиатрии. По-
следние являются идеальными кандидатами для обеспечения
амбулаторной медицинской помощи взрослым с ВПС, однако
такие специалисты редки. На первом уровне обучения (для
врачей-педиатров и врачей-терапевтов) врачи должны на-
учиться четко распознавать случаи необходимости направле-
ния в специализированный центр. На втором уровне обучения
(для кардиологов, специализирующихся на ведении взрослых
пациентов с ВПС в региональных центрах) продолжительнос-
тью 1 год врачи должны овладеть практическими навыками
ведения пациентов на базе крупного центра, специализирую-
щегося на лечении пациентов с ВПС. Третий уровень (для кар-
диологов, которые будут работать в крупных центрах) предус-
матривает двухгодичное обучение в ведущем центре. В целом,
как считают зарубежные исследователи, подготовка врача-
эксперта, специализирующегося на проблемах взрослых па-
циентов с ВПС, занимает 5–6 лет. 

Европейское общество кардиологов считает также, что од-
ним из важнейших компонентов организации помощи таким
пациентам является образовательный процесс, направлен-
ный на самих пациентов и членов их семьи. Образовательный
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процесс должен быть обеспечен врачами, курирующими па-
циентов и включать: 

1. Создание индивидуальных подробных письменных пла-
нов (выписок). Выписка должна быть подготовлена педиатром
при достижении пациентом подросткового возраста, содер-
жать информацию о лечении пациента в детстве (результаты
обследования и выполненные операции), рекомендации отно-
сительно физической нагрузки, методов контрацепции, бере-
менности, планировании карьеры, путешествий и страхова-
ния. Должны быть перечислены возможные осложнения в бу-
дущем и возможные симптомы осложнений. Выписка также
должна отражать информацию о системе взрослого здраво-
охранения (то есть контактные телефоны для того, чтобы па-
циент мог получить соответствующую медицинскую рекомен-
дацию по месту жительства, в месте временного проживания
и во время путешествия). 

2. Устные беседы в зависимости от уровня зрелости и ин-
теллекта отдельных пациентов. При переходе пациента от пе-
диатра к взрослому кардиологу пациенту и его семье необхо-
димо правильно объяснить состояние здоровья, потребность в
медицинской помощи и прогноз. Пациенты должны быть ин-
формированы о назначенных препаратах, возможных побоч-
ных эффектах и взаимодействии с другими препаратами
(включая алкоголь), им необходимо дать полную информацию
о профилактике эндокардитов. 

Образовательный процесс не ограничивается разовой
консультацией, он должен быть протяженным во времени как
для пациента, так и для практикующего врача. 

Особое значение на современном уровне организации ме-
дицинской помощи взрослым с ВПС имеют финансовые во-
просы, а также вопросы компенсации затрат на оказание ме-
дицинской помощи, адекватное обеспечение медицинского
страхования. Причина в том, что затраты на лечение таких
больных варьируют в очень широком диапазоне, и потому
структуры, компенсирующие клиникам затраты (националь-
ная система здравоохранения, частные провайдеры медицин-
ских услуг) должны иметь исчерпывающие данные о расходах.
Кроме того, финансирующие здравоохранение структуры
должны иметь точную информацию о числе таких больных и
требующихся на их лечение средствах. Эти данные можно по-
лучить только путем всестороннего анализа полноценных баз
данных на пациентов с ВПС с момента их рождения. 
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Таким образом, организация медицинской помощи взрос-
лым пациентам с ВПС, насколько это возможно, должна быть
основана на иерархической модели оказания медицинской
помощи, которая была бы разбита по регионам, прикреплен-
ным к специализированному Центру. Работа Центра должна
быть основана на командном подходе. Команда специалистов
должна состоять из хирургов, анестезиологов, медсестер, ла-
борантов, социальных работников, финансовых консультан-
тов, генетиков и включать хотя бы одного специалиста, кото-
рый может считаться экспертом в области ВПС у взрослых.
Уровень, к которому необходимо стремиться при организации
помощи, – это не только выполнение медицинских вмеша-
тельств, но и забота о больных высококвалифицированной ко-
мандой каждого регионального центра. 

1.2. Принципы доказательной медицины 
в формировании клинических и организационно-

методических рекомендаций

1.2.1. Классификация показаний к лечебным
вмешательствам по степени доказательной

эффективности (табл. 1)

1.2.1.1. Классы

Класс I
Cостояния, для которых существуют доказательства и/или

общепринятое мнение, что данная процедура или лечение по-
лезны и эффективны. 

Класс II
Cостояния, для которых существуют противоречивые дан-

ные и/или расхождение мнений о полезности/эффективнос-
ти процедуры или лечения. Показания определяются конкрет-
ной ситуацией, состоянием данного пациента. Результат вме-
шательства не ясен и/или есть расхождения во мнениях отно-
сительно полезности и эффективности. 

Класс IIa
Больше доказательств и/или мнений в пользу целесооб-

разности/эффективности.
Класс IIb
Целесообразность/эффективность менее убедительны (то

есть не так хорошо подтверждены доказательствами, мнениями).
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Класс III
Противопоказание. Вмешательство не полезно, а в некото-

рых случаях может быть и вредным. 

1.2.1.2. Уровни доказательности

Уровень доказательности А (наивысший)
Наличие многочисленных рандомизированных клиничес-

ких исследований, систематический обзор или метаанализ(ы).
Уровень доказательности В (средний)
Наличие ограниченного числа рандомизированных иссле-

дований или нескольких небольших качественных контроли-
руемых клинических исследований. 

Уровень доказательности С (низший)
Рекомендации, основанные на мнении экспертов (в разных

странах показания, основанные на экспертных мнениях, мо-
гут значительно различаться). 

Во второй половине двадцатого столетия оптимизация хи-
рургических методов лечения и последующей реабилитации
привела к заметному увеличению продолжительности жизни
пациентов с врожденными пороками сердца. Из всех новорож-
денных со сложными ВПС, прооперированных в 1970-е годы,
85% дожили до взрослого состояния. Согласно данным, приве-
денным в докладе 32-й Bethesda Conference, в 2000 г. в Соеди-
ненных Штатах проживало приблизительно 800 000 взрослых
с ВПС [2, 3]. Как мы отмечали выше, в настоящее время леталь-
ность при хирургической коррекции ВПС менее 5%, следова-
тельно, можно ожидать, что в следующем десятилетии распро-
страненность ВПС составит 1 на 150 взрослых молодого возра-
ста. В то же время молодые люди встречаются с большим коли-
чеством психологических, социальных и финансовых проблем.
Инфраструктура большинства педиатрических кардиологиче-
ских центров обеспечена медсестрами и социальными работ-
никами, подготовленными для ведения пациентов с ВПС. Но
эта инфраструктура не обеспечивает нужды и потребности
взрослой популяции с ВПС. 

Вышесказанное обусловливает необходимость подготовки
для кардиологов и врачей-терапевтов, на попечении которых
находятся пациенты с ВПС, согласованного документа, кото-
рый определяет наиболее важные диагностические и лечеб-
ные стратегии, а также выявляет необходимость обращения в
высокоспециализированные центры.
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1.3. Общие рекомендации по организации
взаимодействия и преемственности в оказании

медицинской помощи взрослым с врожденными
пороками сердца

Класс I
1. Главной целью обеспечения адекватной медицинской

помощью взрослых с ВПС является:
1) создание системы, обеспечивающей доступность по-

лучения медицинской помощи взрослым пациентам
с ВПС, учитывающей их клинические, социальные и
психологические особенности, описанные в данных
рекомендациях (уровень доказательности С);

2) организация и доступность образовательных про-
грамм 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 необхо-
димое вмешательство (уровень доказательности C);

3) организация подготовки кардиологов (взрослых и
детских), получивших знания по патофизиологии и
ведению взрослых с ВПС (уровень доказательности C);

4) организация взаимодействия систем здравоохране-
ния на муниципальном, региональном и федераль-
ном 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, ко-
торый имеет соответствующее ресурсное обеспечение
и взаимосвязь с пациентами и их семьями, основные
требования к такому центру представлены в таблице 2:
1) каждый региональный центр должен иметь возмож-

ность направлять пациентов на консультацию в веду-
щий федеральный кардиологический и/или кардио-
хирургический центр (уровень доказательности C); 

2) педиатры и детские кардиологи должны иметь воз-
можность передать всю информацию на бумажных
и электронных носителях о наблюдающихся у них
детях с ВПС в региональный центр по мере взросле-
ния пациентов (уровень доказательности C);
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3) все службы оказания экстренной медицинской по-
мощи должны быть тесно связаны с региональным
центром оказания помощи взрослым с ВПС (уровень
доказательности C). 

3. Обеспечение взрослых пациентов с ВПС медицински-
ми «паспортами», то есть документами хорошего каче-
ства (и в смысле самой информации и в смысле носи-
теля информации), содержащими полные сведения о
специфических особенностях пациента, а также кон-
тактную информацию для связи с региональным цен-
тром в случае возникновения неотложной ситуации
(уровень доказательности C). 

4. Обеспечение медицинской помощью пациентов с ВПС
со сниженными интеллектуальными способностями
или психосоциальной дезадаптацией не должно быть
ограничено по этим причинам, интересы пациента
должны быть представлены его опекуном (уровень до-
казательности C).

5. Каждый пациент с ВПС должен состоять на диспан-
серном учете у врача по месту жительства. Это создаст
гарантии доступности медицинской информации для
местного специалиста-кардиолога и обеспечит связь с
региональным центром обслуживания взрослых паци-
ентов с ВПС, в котором должны храниться копии ме-
дицинской документации пациента (уровень доказа-
тельности C). 

6. Каждая служба первичной медицинской помощи, кото-
рая наблюдает и оказывает медицинскую помощь взрос-
лым пациентам с ВПС, должна иметь возможность полу-
чения консультативной помощи и госпитализации при
необходимости в региональный центр обслуживания
взрослых пациентов с ВПС (уровень доказательности C).

В отчете 32-й Bethesda Conference от 2000 г. содержатся
рекомендации по организации региональных и национальных
специализированных центров обслуживания взрослых паци-
ентов с ВПС, которые должны обеспечивать медицинскую по-
мощь, осуществлять образовательные программы, гармонич-
но сочетать исследовательскую и инновационную деятель-
ность [3] (см. табл. 2). 

Организация помощи по такому принципу подтверди-
ла возможность достижения лучших результатов в лечении
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Таблица 2

Рекомендации по кадровому составу и медицинским
процедурам для региональных центров оказания

медицинской помощи взрослым пациентам с ВПС
Число специалистов,

обеспечивающих меди-
цинскую помощь 24 часа
в сутки в течение 7 дней

в неделю 

Взрослый кардиолог, прошедший специализацию по ведению Не менее 1
ВПС у взрослых 

Сердечно-сосудистый хирург, имеющий специализацию Не менее 2 
и опыт работы в области ВПС

Помощник/медсестра медсестры/врача, Не менее 1
прошедший специализацию по ведению взрослых с ВПС 

Анестезиолог-реаниматолог, прошедший специализацию Не менее 2
по ведению взрослых с ВПС 

Врач ультразвуковой диагностики, прошедший специализацию Не менее 2 
по диагностике ВПС (в том числе ТЕЕ, интраоперационное 
ТЕЕ, ЭхоКГ с нагрузкой)

Врач функциональной диагностики, прошедший Не менее 2
специализацию по выполнению нагрузочных проб 

Врач по специальности «рентгеноэндоваскулярные Не менее 1
методы диагностики и лечения», прошедший специализацию 
по ведению ВПС у взрослых и владеющий навыками диагности-
ческой и интервенционной катетеризации

Сердечно-сосудистый хирург, имеющий специализацию Не менее 1 
и опыт работы в области ВПС и ЭФИ, имплантации ЭКС и КВД

Врач лучевой диагностики, прошедший специализацию Не менее 1
по диагностике ВПС с помощью МРТ сердца, КТ-сканирования, 
позитронно-эмиссионной томографии

Мультидисциплинарные команды должны обеспечивать В соответствии
медицинскую и социальную помощь, информационную со штатным
поддержку по следующим направлениям: расписанием

– ургентное акушерство

– легочная гипертензия

– сердечная недостаточность/трансплантация

– генетика

– неврология

– нефрология

– патологоанатомия сердца

– реабилитация

– социальное обеспечение

– трудоустройство

– консультант по решению финансовых вопросов

– создание базы данных, подготовка аналитических 
и статистических материалов

Вид медицинской помощи/кадровое обеспечение



пациентов с хроническими заболеваниями, например сер-
дечной недостаточностью, которые выражаются в единооб-
разии ведения больных на основе разработанных рекомен-
даций, сокращении количества обращений, улучшении ис-
ходов на фоне медикаментозного и хирургического лечения,
качестве жизни пациентов, повышении уровня их защищен-
ности и сдерживании роста стоимости лечения; сборе дан-
ных и распространении знаний, разработке новых методов
лечения. 

Команда детских кардиологов должна находиться в пря-
мом тесном контакте со взрослыми кардиологами для обеспе-
чения преемственности оказания медицинской помощи этой
категории больных. Рекомендуется, чтобы все взрослые с ВПС
имели возможность получить консультативную помощь в ме-
дицинском учреждении, в котором работает кардиолог, про-
шедший подготовку и получивший опыт оказания медицин-
ской помощи взрослым с ВПС [4].

На 32-й Bethesda Conference в 2000 г. предложена систе-
ма 3-уровневого обучения специалистов, которые принима-
ют участие в оказании помощи взрослым с ВПС [6]. На первом
уровне обучения (для врачей-педиатров и врачей-терапевтов)
врачи должны научиться четко распознавать случаи необхо-
димости направления в специализированный центр. На вто-
ром уровне обучения (для кардиологов, которые будут само-
стоятельно вести взрослых пациентов с ВПС в региональных
центрах) продолжительностью 1 год врачи должны овладеть
практическими навыками ведения пациентов на базе круп-
ного центра, специализирующегося на лечении пациентов с
ВПС. Третий уровень (для кардиологов, которые будут рабо-
тать в крупных центрах) предусматривает двухгодичное обу-
чение в ведущем центре. В программу обучения входят вопро-
сы, касающиеся лечебной помощи, получения педагогичес-
ких навыков и опыта проведения научных исследований. Же-
лательно, чтобы врачи, оказывающие помощь взрослым с
комплексными и сложными ВПС, имели третий уровень под-
готовки. Кроме того, специалисты, имеющие третий уровень
подготовки, должны принимать участие в последующем в ор-
ганизации и проведении образовательных программ и семи-
наров. 

В целом подготовка врача-эксперта, специализирую-
щегося на проблемах взрослых пациентов с ВПС, занимает
5–6 лет. 
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1.4. Эпидемиология

Распространенность ВПС на 1000 младенцев, родив-
шихся живыми, по данным J. I. Hoffman и соавт. [648] состав-
ляет: 3 случая – ВПС, требующие оказания хирургической по-
мощи сразу после рождения; 3 случая – ВПС, при которых сро-
ки оказания хирургической помощи зависят от степени выра-
женности порока; до 40 случаев – ВПС, хирургическая помощь
при которых может не потребоваться в течение всей жизни.
По данным R. Knowles и соавт. [649] до 18-летнего возраста в
1940 г. доживали 30% пациентов с ВПС; в 1960 – 65%; в 1970 –
75% и в 1990 – 85% пациентов. Аналогичные данные пред-
ставлены 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 со-
ставляла 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 паци-
ентов с тяжелыми формами ВПС возросло на 85%. Среди
взрослых со всеми формами ВПС средний возраст в 2000 г. со-
ставил 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 мне-
нию W. Reinhard и F. C. Hengstenberg, 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 ограни-
чений в жизнедеятельности, 33% выполняют регулярную
умеренную физическую нагрузку, 31% – легкие физические
нагрузки, 25% – легкие физические нагрузки эпизодически и
5% имеют значительные ограничения в выполнении нагру-
зок. Клинические симптомы, ограничивающие выполнение
физических нагрузок, выявлены у 32,9% пациентов [653]. 
В исследовании, выполненном в США, выявлено ограничение
трудоспособности, трудовой занятости и качества жизни
взрослых с ВПС [654]. Аналогичные данные получены в Бри-
танском исследовании: пациенты после хирургической кор-
рекции ВПС и неоперированные имели более низкие показа-
тели QOL (качества жизни) по сравнению с общепопуляцион-
ной выборкой [655]. В то же время проведенное в Голландии
исследование различий в трудовой занятости между пациен-
тами с ВПС и общей взрослой популяцией не выявило. Одна-
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ко 51% пациентов с комплексными ВПС имели проблемы с
выбором работы [656]. 

Динамика общей заболеваемости врожденными поро-
ками сердца среди взрослого и детского населения РФ за пе-
риод 1992–2006 гг. представлена на рисунке. Отчетливо вид-
на тенденция роста заболеваемости ВПС среди детей и от-
сутствие динамики среди взрослого населения (отечествен-
ный источник: [3]). Так, если в 1992 г. общая заболеваемость
врожденными аномалиями системы кровообращения среди
детского населения была выше в 6,9 раза общей заболеваемо-
сти взрослого населения, то в 2006 г. это различие увеличи-
лось до 14,5 раза. Общая заболеваемость ВПС среди детей в
1992 г. составила 380, среди взрослых – 55,1 на 100 000 насе-
ления, а в 2006 г. этот показатель среди детского населения
увеличился до 1006,5, а среди взрослых – до 69,3 на 100 000 на-
селения соответствующего возраста. Первичная заболевае-
мость ВПС имела аналогичные тенденции. Увеличение пер-
вичной заболеваемости ВПС среди детей и отсутствие анало-
гичной тенденции у взрослого населения, вероятно, следует
расценивать положительно, поскольку можно полагать, что
это обусловлено своевременной диагностикой, то есть в дет-
ском возрасте. В то же время совершенно очевидно, что за
более чем 10-летний период часть детского населения пере-
шла в статус взрослого населения, но так как это не отрази-
лось на динамике показателей общей заболеваемости ВПС
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среди взрослых, есть основания полагать, что это обусловле-
но следующими причинами: 

а) отсутствием должного учета ВПС среди взрослого на-
селения и гипердиагностикой ВПС у детей; б) полным выздо-
ровлением от данного заболевания по мере взросления (при
условии, что все дети получают адекватное хирургическое ле-
чение, в результате которого выздоравливают); в) дети с ВПС
не доживают до взрослого возраста и, следовательно, рост по-
казателей заболеваемости ВПС среди детей никак не отража-
ется на динамике показателей заболеваемости ВПС у взрос-
лых. В настоящее время официальные структуры не имеют
достоверной фактической информации о причинах данной
тенденции. 

Доля впервые выявленных больных ВПС среди детей со-
ставляла в 1992 г. 15,6%, в 2006 г. – 23%; среди взрослого насе-
ления удельный вес ВПС оставался стабильным (около 6%). По-
казатели общей заболеваемости ВПС у детей в регионах РФ
различаются почти в 26 раз, у взрослых – в 40 раз. Это свиде-
тельствует не только о разном уровне заболеваемости ВПС, но
и о разном уровне и разных подходах к диагностике болезней
данной группы. 

По данным анализа регистрационных карт взрослых па-
циентов с ВПС, обратившихся за поликлинической помощью в
неспециализированные учреждения, сопутствующие ВПС за-
болевания, оказывающие значительное влияние на течение и
прогноз, выявлены у 54,32% пациентов (артериальная гипер-
тензия – у 19,78%, цереброваскулярная патология – у 19,75%).
Наиболее часто регистрировались такие осложнения, как сер-
дечная недостаточность (70,37%) и постоянная форма мерца-
ния предсердий (20,9%). Оперативная коррекция ВПС на мо-
мент обследования выполнена у 50,6% пациентов; потреб-
ность в отдельных видах хирургической помощи пациентам с
ВПС составила 33,3% от обследованных. С точки зрения вра-
чей, проводивших обследование пациентов и заполнение ин-
дивидуальных регистрационных карт, пациенты нуждались не
только в коррекции ВПС, но и ряде других вмешательств (опе-
рации на периферических артериях, АКШ, имплантации ЭКС,
РЧА). Основным источником дохода у 65,43 % пациентов явля-
ются социальные пособия (пенсия, пособие по инвалидности,
безработице). Высокий удельный вес таких пациентов свиде-
тельствует о том, что бюджетные источники финансирования
и в дальнейшем будут играть самую существенную роль в опла-
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те высокотехнологичной медицинской помощи (отечествен-
ный источник: [4]). 

В Российской Федерации в 2007 г. выполнено 10 423 опе-
рации при ВПС. Операции при ВПС выполнялись в 47 субъек-
тах РФ и 92 клиниках. По данным Л. А. Бокерия и соавт. (оте-
чественный источник: [5, 6]), операции при ВПС выполняют
преимущественно у детей, но 14,8% случаев от всех опериро-
ванных по поводу ВПС составляют взрослые. Летальность
при коррекции ВПС по стране составила 4,8%. Наибольшее
число операций по коррекции ВПС выполняются в РФ в
НЦССХ им. А. Н. Бакулева РАМН, НИИ патологии кровооб-
ращения им. акад. Е. Н. Мешалкина (Новосибирск), Краевом
кардиологическом центре (Краснодар), клиниках Санкт-Пе-
тербурга. 

1. 5. Рекомендации по организации медицинской помощи

1.5.1. Рекомендации по обеспечению доступности
и качества медицинской помощи

Класс I
1. Оказание медицинской помощи взрослым пациентам

со сложными и комплексными ВПС (табл. 3) терапев-
том или кардиологом без специальной подготовки (уро-
вень 1) должно проводиться в сотрудничестве со спе-
циалистами, имеющими 2-й или 3-й уровень подготов-
ки (уровень доказательности C).

2. Медицинская помощь взрослым пациентам с просты-
ми ВПС, относящимися к группе самого низкого риска,
может быть организована на уровне первичного звена,
но пациент хотя бы 1 раз должен быть осмотрен специ-
алистом регионального центра, специализирующегося
на ведении взрослых с ВПС, с формированием кон-
кретных рекомендаций по дальнейшему ведению па-
циента (уровень доказательности C).

3. Наблюдение в региональном центре, специализирую-
щемся на ведении взрослых с ВПС, целесообразно каж-
дые 12–24 мес большинству пациентов со сложными и
комплексными ВПС. Небольшой группе пациентов с
очень сложными ВПC требуется наблюдение в регио-
нальном центре каждые 6–12 мес (уровень доказатель-
ности C).
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4. Взрослых пациентов со стабильным течением ВПС, ко-
торым требуется любая экстренная или неотложная по-
мощь, необходимо направить для лечения в региональ-
ный центр, специализирующийся на ведении взрослых с
ВПС, за исключением случаев, когда можно ограничить-
ся консультативной помощью специалиста 2-го или 3-го
уровня подготовки [4] (уровень доказательности C).

5. Диагностические и интервенционные процедуры,
включая эхокардиографию, магнитный резонанс, ком-
пьютерную томографию, катетеризацию сердца, элек-
трофизиологические исследования у взрослых со
сложными и комплексными ВПС, должны быть выпол-
нены в региональном центре, специализирующемся на
ведении взрослых с ВПС и с соответствующим опытом
проведения таких исследований. Персонал, выполня-
ющий такие исследования, является частью команды,
специализирующейся на ведении взрослых с ВПС (уро-
вень доказательности C). 

6. Хирургические операции под общим наркозом или ме-
стной анестезией у пациентов со сложными и ком-
плексными ВПС должны быть выполнены в региональ-
ном центре, который имеет в штате анестезиолога,
имеющего опыт ведения взрослых с ВПС (уровень до-
казательности C). 

Взрослые пациенты с ВПС часто не получают адекватной
кардиологической помощи и очень часто «теряются» на этапе
перехода пациента от педиатрической службы в систему оказа-
ния помощи взрослым пациентам [8, 9]. Этому способствует:

– отсутствие четко сформулированных рекомендаций пе-
редачи пациента с этапа на этап; 

– недостаточное число специалистов, хорошо знающих
проблемы взрослых с ВПС;

– неадекватное обеспечение медицинской страховкой; 
– недостаточные знания пациентов о своей болезни, осо-

бенностях течения, необходимости наблюдения у врача;
– неадекватная система психосоциальной поддержки;
– неадекватная структура организации медицинской по-

мощи.
В таблице 3 указаны типы ВПС, медицинскую помощь

при которых целесообразно оказывать в учреждениях здраво-
охранения разного уровня. 
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1.5.2. Рекомендации по решению психосоциальных
проблем

Класс I
1. Медицинские сестры, психологи, социальные работни-

ки играют важную роль в организации медицинской
помощи взрослым с ВПС. Необходимо использовать
скрининг для уточнения таких вопросов, как знания
пациента и его родственников о состоянии здоровья па-
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Таблица 3

ВПС, при которых целесообразно регулярное или
периодическое наблюдение в специализированных центрах

ВПС, при которых целесообразно
периодическое наблюдение в

специализированных центрах 

Все формы цианотических ВПС Аорто-левожелудочковая фистула

Двойное отхождение сосудов ЧАДЛВ и ТАДЛВ
от желудочка сердца ОАВК, частичная и полная формы

Синдром Eisenmenger Коарктация аорты

Операция Fontan Аномалия Эбштейна

Атрезия митрального клапана ОВТПЖ значимая

Единственный желудочек сердца Первичный ДМПП

Атрезия легочной артерии ОАП

Легочно-сосудистая обструктивная болезнь Недостаточность легочного клапана 

Транспозиция магистральных артерий (умеренная/выраженная)

Атрезия трикуспидального клапана Стеноз клапана легочной

Общий артериальный ствол/гемитрункус артерии (умеренный/выраженный)

Другие аномалии предсердно-желудочковой Синус Вальсальвы: аневризма/прорыв

или желудочково-артериальной связи, ДМПП (sinus venosus)

не поименованные выше (criss-cross  Подклапанный и надклапанный 

сердца, изомеризм, синдром гетеротаксии, стеноз аорты (за исключением ГОКМП)

инверсия желудочков) Тетрада Фалло

ДМЖП:

– с отсутствием клапана (ов)

– с недостаточностью АК

– с коарктацией аорты

– с патологией МК

ОВТПЖ

«Верхомсидящий» ТК/МК

Субаортальный стеноз

ВПС, при которых целесообразно
регулярное наблюдение 

в специализированных центрах 



циента, что необходимо предпринять при изменении
состояния здоровья; социальные взаимосвязи с родст-
венниками, знакомыми, другими лицами; трудоспо-
собность и трудоустройство; наличие и характер пси-
хологических проблем (настроение, психические от-
клонения) (уровень доказательности С). 

2. Информация об особенностях течения болезни должна
быть оформлена в виде электронного паспорта в мо-
мент 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:
1) демографические данные и контактную информа-

цию (уровень доказательности С); 
2) наименование порока, перенесенные хирургические

вмешательства, результаты диагностических иссле-
дований (уровень доказательности С);

3) получаемое пациентом медикаментозное лечение
(уровень доказательности С).

3. Перечень проблем, обсуждаемых во время визита к
врачу (уровень доказательности С):
1) профилактика эндокардита (раздел 1.6); 
2) рекомендуемый уровень физической активности

(физических тренировок) в соответствии с реко-
мендациями, представленными на 36-й Bethesda
Conference [5]; 

3) контрацепция и беременность (вопросы должны
быть обсуждены как с пациентами женского, так и с
пациентами мужского пола);

4) общепрофилактические рекомендации (отказ от ку-
рения, нормализация массы тела, контроль АД, ли-
пидов крови, своевременные визиты к стоматологу);

5) периодичность наблюдения у кардиолога. 
4. В связи с тем, что процессы взросления начинаются с

12 лет и протекают достаточно индивидуально, реко-
мендуется учитывать течение болезни и психосоци-
альный статус пациента в процессе «передачи» пациен-
та от педиатра к взрослому кардиологу (уровень дока-
зательности С). 

5. Пациенту должна быть назначена психологическая
«опека», если у него имеются проблемы с интеллектом и

44



нет родственника или близкого человека, помогающе-
го решить связанные с нарушением интеллекта про-
блемы (уровень доказательности С). 

Психологические особенности и соматическое течение
ВПС взаимосвязаны. Проведено достаточно много исследова-
ний, оценивающих взаимосвязи психологических, клиничес-
ких, социальных, демографических, генетических особеннос-
тей, но методологически исследования значительно различа-
лись, в связи с чем очень трудно сделать какие-либо общие вы-
воды [13, 14]. 

Наиболее ранние исследования сравнивали психосоци-
альные функции детей с ВПС и детей без данной патологии.
Психологический стресс, перенесенный в детстве, оказывает
определенное влияние на психологические функции взросло-
го, однако корреляция между тяжестью ВПС и психологичес-
кими изменениями не доказана [16, 17, 19–22]. Однако дан-
ные, полученные при изучении подростков с ВПС, перенесших
операцию в условиях ИК в раннем детстве, свидетельствуют о
дефиците некоторых функций [23–28]. Увеличение продолжи-
тельности жизни больных с ВПС на фоне все более успешного
хирургического лечения в дальнейшем позволит провести ши-
рокомасштабные исследования по оценке качества жизни, об-
разования, трудоустройста и т. д. 

В одном из исследований показано, что психические
расстройства в виде депрессивно-ипохондрического синдро-
ма регистрируются у каждого третьего пациента с ВПС, в то
время как в общей популяции частота таких расстройств со-
ставляет 20% [41, 42]. Оценка и своевременное выявление
симптомов (в том числе связанных с побочными действиями
принимаемых медикаментов) – часть клинического ведения
пациентов с ВПС. 

1.5.3. Преемственность ведения пациентов 
с врожденными пороками сердца

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, оп-
тимальный возраст для «перехода» пациента от педиатра (дет-
ского кардиолога) к терапевту (взрослому кардиологу) индиви-
дуален и может колебаться от 12 до 20 лет. 
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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 вве-
дением новой специальности «детская кардиология» следует
признать целесообразным ведение пациентов с ВПС до 18 лет
детским кардиологом, а с 18 лет взрослым кардиологом. Обеспе-
чение преемственности лучше достигается при организации на-
блюдения и оказании помощи в рамках одного медицинского уч-
реждения. 

Сам процесс перехода от детского кардиолога к взросло-
му кардиологу для последующего наблюдения должен быть ор-
ганизован определенным образом: это не только передача ме-
дицинской карточки от одного врача другому. Это процесс об-
щения и образования самого пациента и его родителей, обсуж-
дение всех проблем, «страхов», путей их преодоления, сущест-
вующих возможностей оказания медицинской помощи и само-
реализации. В США, например, созданы самостоятельные об-
щественные организации, оказывающие информационную и
другую поддержку пациентам с ВПС и их родителям, родствен-
никам. В рекомендациях отмечается целесообразность орга-
низации конференций, популяризирующих знания о помощи
пациентам с ВПС среди заинтересованных групп населения
(пациенты с ВПС, родственники, знакомые, социальные работ-
ники). В тематику конференций целесообразно включать обра-
зовательные, представленные в доступной форме презентации
о хирургическом и медикаментозном лечении, физических на-
грузках, модификации факторов риска и т. д. Кроме представ-
ления информации во время конференций, пациентам целесо-
образно раздавать брошюры и электронный вариант презен-
таций. Процесс оказания помощи должен сопровождаться на-
коплением и анализом всей информации о потребностях паци-
ентов в конкретной медицинской, психологической и социаль-
ной помощи. 

Вся медицинская информация (подробное описание вы-
полненного хирургического лечения, данные ЭКГ и ЭхоКГ в
динамике, применяемые медикаментозные препараты) от
детского кардиолога должна быть передана всем специалис-
там, которые будут оказывать медицинскую помощь взросло-
му пациенту с ВПС. Копии этих же документов должны хра-
ниться у пациента или его опекуна, для того чтобы в случае
необходимости пациенту могла быть оказана адекватная его
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состоянию медицинская помощь даже в том лечебно-профи-
лактическом учреждении, к которому он не прикреплен по ме-
сту жительства. 

1.5.4. Физическая активность и тренировки

Физическая активность тесно связана с понятием каче-
ства жизни, социальными взаимосвязями, трудоспособнос-
тью, сексуальной активностью, возможностью зачатия и
рождения детей. Молодые люди с ВПС часто ограничены в
своей физической активности по многим причинам: сниже-
ние функциональных возможностей сердца, общее физичес-
кое недоразвитие в связи со значительным ограничением
физической активности в детстве, сопутствующая патоло-
гия; неправильная оценка значимости физической активнос-
ти, 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 со-
стояния информацию о необходимости и дозировании физи-
ческих нагрузок и тренировок. Дозирование физической ак-
тивности и контроль за состоянием организма во время фи-
зических нагрузок должны соответствовать рекомендациям,
разработанным на 35-й Bethesda Conference «Eligibility:
Recommendations for Competitive Athletes with Cardiovascular
Abnormalities» [50]. 

1.5.5. Трудоспособность и выбор специальности

При решении вопросов, связанных с трудовой деятель-
ностью, а у подростков при выборе профессии необходимо учи-
тывать и физическое состояние пациентов, и их психическое
развитие. Пациентам в решении вопросов рекомендовано при-
нимать во внимание советы кардиолога. 

В рекомендациях АСС отмечается, что, например, в США
разработаны различные программы, которые предусматрива-
ют взаимодействие различных ведомств и направлены на реа-
билитацию, социальную адаптацию, вовлечение в трудовую
деятельность лиц, имеющих ССЗ (в том числе ВПС). Кроме то-
го, разработаны различные нормативно-правовые акты, на-
правленные на юридическую защиту и экономическую под-
держку пациентов с ВПС и членов их семей. 
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1.5.6. Финансирование медицинской помощи 
и возможности медицинского страхования

В 1990 г. 20% пациентов с ВПС в США не имели медицин-
ской страховки. Для тех пациентов, которые имели медицин-
скую страховку, чаще использовались индивидуальные стра-
ховые планы, чем групповые. Это связано с тем, что ВПС пред-
ставляют чрезвычайно гетерогенную группу болезней и разра-
ботка страховых планов сопряжена со значительными трудно-
стями. Есть немногочисленные исследования, в которые вклю-
чены необходимые для актуарных расчетов данные [67]. Эти
данные, а также информация из создаваемых клинических ре-
комендаций в дальнейшем будут способствовать оптимизации
финансового планирования. 

В РФ источниками финансирования медицинской помо-
щи взрослым с ВПС являются средства бюджета (федерально-
го при оказании высокотехнологичной медицинской помощи
или бюджета субъекта Федерации, когда специализированная
медицинская помощь оказывается пациенту в учреждении
здравоохранения субъекта Федерации), средства общего меди-
цинского страхования (при обращении пациента с ВПС в поли-
клинику по месту жительства), средства добровольного меди-
цинского страхования (в том случае, если дополнительно к га-
рантированной государством бесплатной медицинской помо-
щи заключен договор о добровольном медицинском страхова-
нии со страховой кампанией либо учреждением, в котором ра-
ботает пациент с ВПС, либо самим пациентом).

1.5.7. Сочетанная врожденная патология

Сочетание ВПС с врожденной неврологической патоло-
гией и когнитивными расстройствами часто приводит к про-
блемам 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 син-
дром Дауна часто регистрируются гипотиреоидизм, лейкемия,
болезнь Альцгеймера, депрессии, ожирение, ночное апноэ. Та-
ким пациентам необходимо общее обезболивание даже при вы-
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полнении таких рутинных процедур, как лечение зубов, диа-
гностические исследования, требующие сохранения непо-
движности определенное время. 

Приблизительно 15% пациентов с тетрадой Фалло и дру-
гими пороками конотрункуса имеют хромосомные аномалии
(22q11.2) и сочетаются с синдромами DiGeorga, Shprintzen,
Takao [70]. У большинства пациентов с перечисленными синд-
ромами нарушены социальные функции. Хромосомные анома-
лии часто сопровождаются такой патологией, как шизофре-
ния, иммунодефицит, нарушения мышления, глухота, эндо-
кринопатии, косолапость [70]. 

Синдром Williams связан с хромосомной аномалией (де-
лецией 7q11.23) и сопровождается надклапанным аортальным
стенозом, двигательными и психическими нарушениями в ре-
зультате поражения соединительной ткани, центральной
нервной системы [70]. У большинства пациентов с синдромом
Williams имеются задержка психического развития и пробле-
мы с социальной адаптацией. При синдромах Noonan и Turner
также имеются различной степени когнитивные нарушения.
Синдром Turner может сопровождаться как кардиальной, так и
некардиальной патологией: нарушением функции яичников,
поражением кишечника, нейросенсорным дефицитом, нали-
чием невуса. 

Учитывая, что не все хромосомные аномалии и другая
сопутствующая патология выявляются в детстве, кардиолог
должен знать о вероятности сопутствующей патологии и на-
правлять пациента на консультацию к соответствующим спе-
циалистам. Решения о тактике ведения пациентов должны
приниматься мультидисциплинарной командой специалис-
тов. Генетическое консультирование должно быть назначено
всем пациентам с ВПС.

1.5.8. Медико-этические аспекты

Не все пациенты, особенно с хромосомными аномалия-
ми, способны адекватно воспринимать информацию о своем
состоянии и необходимом лечении. Следовательно, необхо-
димо, чтобы родственники или опекуны таких пациентов
принимали участие в решении вопросов, связанных со здоро-
вьем пациентов. Опекун должен также, как и родители паци-
ента, пройти соответствующее обучение (то есть должен быть
ознакомлен с возможными проблемами, связанными с ВПС,
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генетической, неврологической и психической патологией). 
В процессе оказания медицинской помощи пациенту, у которо-
го существуют проблемы с речью, может потребоваться по-
мощь специалиста, который сможет «перевести» врачу пожела-
ния пациента и его семьи [71]. 

1.6. Рекомендации для профилактики и диагностики 
инфекционного эндокардита

Класс I
1. Взрослых пациентов с ВПС нужно поставить в извест-

ность о потенциальном риске развития инфекционно-
го эндокардита и обеспечить памяткой ААС (Амери-
канская ассоциация кардиологов) с инструкциями по
профилактике (уровень доказательности B). 

2. У взрослых больных с ВПС при наличии субфебриль-
ной температуры неясного происхождения и потенци-
альной возможности развития ИЭ до назначения ан-
тибиотикотерапии необходимо провести бактериоло-
гическое исследование крови на грамотрицательную
флору во избежание затруднения постановки диагноза
ИЭ (уровень доказательности B). 

3. При подозрении на ИЭ клапанов сердца показано вы-
полнение трансторакальной эхокардиографии (уро-
вень доказательности B). 

4. Транспищеводная ЭхоКГ показана в случаях, когда
ТТЕ не обеспечивает адекватной оценки состояния
клапанного протеза или материала, или созданного
шунта, или сложной анатомии порока, или необходи-
мости определить возможные проявления ИЭ (напри-
мер, сепсис, абсцесс, деструкция или дисфункция кла-
пана, эмболия или расстройства гемодинамики) (уро-
вень доказательности В). 

5. Пациенты с симптомами ИЭ должны быть как можно
скорее осмотрены специализирующимся по взрослым
больным с ВПС хирургом в связи с опасностью быстро-
го развития заболевания и возможного поражения
протезного материала (уровень доказательности C). 

Класс IIa
1. При необходимости санации полости рта, зубов и де-

сен у больных с ВПС нужно учитывать высокий риск
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развития ИЭ. Профилактика антибактериальными
препаратами особенно показана в случаях: 
1) протезирования или использования протезного ма-

териала для реконструкции клапана сердца (уровень
доказательности B); 

2) перенесенного ранее ИЭ (уровень доказательности B);
3) некорригированного цианотического ВПС или после

паллиативного вмешательства типа системно-ле-
гочного анастомоза или имплантации кондуитов
(уровень доказательности B);

4) радикальной коррекции ВПС с имплантацией про-
тезных материалов во время открытых и эндоваску-
лярных вмешательств в течение первых 6 мес после
операции (уровень доказательности B);

5) корригированного ВПС с остаточными дефектами в
области плохо эндотелизируемых заплат или уст-
ройств (уровень доказательности B). 

2. Отдельным пациентам группы самого высокого риска
развития осложнений перед влагалищным родоразре-
шением в момент отхождения околоплодных вод необхо-
димо проведение антибиотикопрофилактики ИЭ. Группа
включает пациентов со следующими особенностями:
1) состояние после протезирования или использования

протезного материала для реконструкции клапана
сердца (уровень доказательности C); 

2) некорригированный цианотический ВПС или состо-
яние после паллиативного вмешательства (наложе-
ние системно-легочного анастомоза, шунтов и им-
плантация кондуитов) (уровень доказательности C). 

Класс III
Профилактика ИЭ не рекомендуется при выполнении
процедур типа эзофагогастродуоденоскопии или коло-
носкопии в отсутствии признаков активной инфекции
(уровень доказательности C). 

Клинические представления и проявления эндокардита
существенно изменились за прошедшие 50 лет вследствие раз-
работки новых технологий (например развитие сердечной хи-
рургии, гемодиализа), широкого применения протезных и до-
ставляющих устройств, распространенности лечения внутри-
венными лекарственными средствами, появления устойчивых
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микроорганизмов, и непрерывной разработки все более и бо-
лее мощных антибиотиков [73–78]. Добиться идеального ре-
зультата лечения врожденных расстройств системы кровооб-
ращения путем хирургической коррекции удается далеко не
всегда и почти у всех пациентов, перенесших хирургические
вмешательства, наблюдаются различные, той или иной степе-
ни выраженности остаточные явления или осложнения, мно-
гие из которых предрасполагают к развитию ИЭ [73, 74,
77–82]. Эпидемиологические исследования ИЭ указывают на
взаимосвязь с ВПС в 11–13% случаев [83, 84]. По данным W. Li
и Y. Somerville [85], 4% обращений к специалистам по взрослым
больным с ВПС приходится на ИЭ. Данные педиатрического
наблюдения указывают, что оперированные и неоперирован-
ные больные с пороками сердца могут быть более восприимчи-
выми к инфекции.

К состояниям самого высокого риска, требующим анти-
бактериальной профилактики ИЭ при проведении санации по-
лости рта, относятся: 

– перенесенный ранее инфекционный эндокардит; 
– некорригированный цианотический ВПС, паллиатив-

ная операция с наложением шунта и имплантацией кондуита;
– искусственный протез или протезный материал для ре-

конструкции клапана сердца;
– полностью корригированный врожденный порок сердца

с имплантацией протезного материала или устройств откры-
тым или эндоваскулярным способом в течение первых 6 мес по-
сле операции (профилактика обоснована, потому что эндотели-
зация протезного материала происходит в течение 6 мес после
операции);

– корригированный ВПС с остаточным дефектом в обла-
сти имплантации плохо эндотелизируемой заплаты или уст-
ройства; 

– реципиенты донорского сердца с развившейся патоло-
гией клапанов сердца. 

Антибактериальная профилактика в настоящее время не
рекомендована для любой другой формы ВПС, кроме состоя-
ний, упомянутых выше.

У пациентов с тетрадой Фалло, TМA, некорригирован-
ным дефектом межжелудочковой перегородки, открытым ар-
териальным протоком и двустворчатым аортальным клапаном
со стенозом или недостаточностью аортального клапана чаще
развивается ИЭ [73, 74, 79, 81, 86–102]. Пациенты, перенесшие
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паллиативные (например системно-легочно-артериальный
шунт) или различные реконструктивные операции по поводу
ВПС, которым были имплантированы протезные материалы,
искусственные клапаны или кондуиты (включая замену по-
следних), составляют основную группу риска по заболеванию
ИЭ [74, 79, 81, 103].

The Second Natural History Study of Congenital Heart
Defects показало большую частоту возникновения эндокардита
в популяции взрослых пациентов молодого возраста с аорталь-
ным стенозом, стенозом легочной артерии и ДМПЖ [104]. Забо-
леваемость почти в 35 раз превышала норматив базовой попу-
ляции. Основным возбудителем оказался стрептококк viridans.
Стенозированный клапан легочной артерии поражался ИЭ ред-
ко – только в 1 случае в данной серии. Более чем вдвое чаще
риск развития ИЭ был в случаях некорригированного ИЭ по
сравнению с таковыми после хирургического закрытия. Кроме
того, наличие недостаточности АК независимо увеличивало
риск ИЭ у больных с ДМЖП, пролеченным как терапевтичес-
ким, так и хирургическим путем. Среди оперированных паци-
ентов ИЭ развивался, по крайней мере, у 22% больных с рекана-
лизацией ДМЖП. 

W. Li и Y. Somerville [85] привели данные об ИЭ у 185 взрос-
лых пациентов (214 эпизодов) с ВПС, полученные в течение
двух периодов: с 1983 по 1993 и с 1993 по 1996 гг. Больные бы-
ли разделены на неоперированных или перенесших паллиа-
тивные операции (группа I) и радикально оперированных,
включая случаи протезирования, реконструкции или замены
клапана сердца (группа II). Авторы отметили развитие ИЭ при
дефекте межпредсердной перегородки, после закрытия
ДМЖП, ОАП, изолированном СЛА, некорригированной анома-
лии Эбштейна, после гемодинамической коррекции ВПС или
операции Mustard. 

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%). У 87 (47%) из 185 пациентов
отмечены «провоцирующие» действия (санация зубов или сепсис в
1-й группе – 33%; сердечно-сосудистая хирургия во 2-й группе –
50%). Несвоевременная постановка диагноза (от проявления
первых симптомов до установления диагноза) в 1-й группе рас-
пространялась до 60 дней, во 2-й группе – до 29 дней. 
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K. Niwa и соавт. [105] в 2005 г. привели данные о развитии
ИЭ у 170 педиатрических и 69 взрослых пациентов в период с
1997 по 2001 г. Авторы отметили взаимосвязь ИЭ с предшеству-
ющим кардиохирургическим вмешательством у 199 пациентов,
88 из которых были оперированы по поводу цианотических
ВПС. ИЭ был левосторонним в 46 и правосторонним в 51% слу-
чаев; самыми часто выявляемыми организмами были стрепто-
кокк (50%) и стафилококк (37%). Хирургическая коррекция по
поводу ИЭ оказалась необходима в 26% случаев для устране-
ния крупных вегетаций (45%) и сердечной недостаточности
(29%). Осложнения были отмечены в 48,5%  случаев. Леталь-
ность при только терапевтическом лечении составила 8% и
11,1% при хирургическом пособии. В 33,3% случаев у пациен-
тов обнаружена взаимосвязь с «провоцирующими» событиями:
санацией зубов (37,2%) и операцией на сердце (25,6%), ослож-
ненной пневмонией (14,1%). Только в 28,2% случаев профилак-
тически назначались антибиотики. 

Di Filippo и соавт. [106] в 2006 г. отметили на примере
153 эпизодов ИЭ, сочетавшегося с ВПС и выявленного в соот-
ветствии с критериями Duke, увеличение числа заболеваний
с 81 случая в период с 1966 до 1989 г. (3,5 случая в год) до 
72 случаев в период с 1990 до 2001 г. (6 случаев ежегодно). 

Второй период, с 1990 по 2001 г., по сравнению с первым
характеризовался большим числом взрослых пациентов – 40 и
9% сооветственно. Любопытно, что ВПС был выявлен у 122 па-
циентов до постановки диагноза ИЭ, а у 31 – не распознан. Из
153 эпизодов инфекционный эндокардит встречался у 39 ра-
дикально оперированных больных, у 35 перенесших паллиа-
тивное вмешательство (как правило, по поводу сложного ВПС)
и у 79 неоперированных. Встречаемость ИЭ в сочетании с тет-
радой Фалло снизилась с 12 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 при-
чина ИЭ, была более характерна для второго периода наблюде-
ния (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 послеопера-
ционная инфекция (21% против 11% для второго). Самыми
распространенными возбудителями, как и по данным других
исследований, были микроорганизмы группы стрептококков в

54



сочетании со стафилококком. Полученные авторами данные
подчеркивают, что текущая профилактика ИЭ должна прово-
диться пациентам со сложными цианотическими ВПС, боль-
ным после протезирования или реконструкции протезным ма-
териалом клапанов сердца, а также с небольшими ДМЖП. 

Одним из патогенетических моментов ИЭ является нали-
чие 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 раз-
вития сброса со стороны меньшего значения градиента давле-
ния. Например, при коарктации аорты вегетации обычно раз-
виваются со стороны нисходящей аорты. При болезнях аор-
тального клапана вегетации развиваются не только на желу-
дочковой поверхности створок клапана, но реактивная регур-
гитация 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 раз-
растания вегетаций зависят от их локализации, поврежден-
ных структур сердца и вирулентности микроорганизма. Кла-
панная деструкция со значимой регургитацией или парапро-
тезные фистулы могут стать причиной сердечной недостаточ-
ности. Эндартериит при ОАП и коарктации аорты может вы-
звать формирование аневризмы с угрозой разрыва последней.
Эмболия вегетациями может приводить к обструкции артери-
альных сосудов (например, инфаркт миокарда), формирова-
нию абсцесса, эмболия легочных сосудов может протекать по
типу пневмонии. Иммунологические реакции могут вызвать
гломерулонефрит или васкулит в результате депонирования
свободно циркулирующих иммунных комплексов в мелких со-
судах кожи (симптом Janeway и Nod Osler [75]).

Нередко возникают трудности с подтверждением диа-
гноза ИЭ, что может быть связано с измененным иммунным
ответом, предшествующей антибиотикотерапией или отсутст-
вием иммунного ответа у некоторых больных с патологией пра-
вого сердца даже при остром ИЭ [73, 75, 76, 80, 81]. В настоя-
щее время для выявления вегетаций широкое распростране-
ние получил метод 2-мерной эхокардиографии [77, 107]. Кри-
терии Duke содержат 2 основных (положительный бактериоло-
гический тест крови на наличие типичных микроорганизмов и
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признаки эндокардиального поражения, например, наличие
вегетаций по данным ЭхоКГ) и 6 малых признаков (ИЭ, пред-
расположение, лихорадка, сосудистые маркеры, иммунологи-
ческие маркеры, суггестивные микробиологические признаки
и эхокардиографические находки, совместимые с эндокарди-
том, выявляемые независимо от наличия основных эхокардио-
графических признаков с такими категориями, как определен-
ная, возможная и отклоненная [107]. Данные эхокардиогра-
фии являются определяющими в диагностике ИЭ. В общем,
TTE-исследование полезно с точки зрения подтверждения на-
личия вегетаций, но часто чувствительность этой методики
слишком низка, чтобы исключить их наличие. Если результа-
ты TTE-исследования представляются сомнительными или
экспозиция протеза клапана или анатомии сложного ВПС за-
труднена, показано проведение ТЕЕ [73–79, 81, 108–112]. ТЕЕ
приобретает особое значение при обследовании на наличие ИЭ
в грудной аорте, путях оттока из желудочков, клапаносодержа-
щих кондуитах и для визуализации всей желудочковой перего-
родки у взрослых и больных подросткового возраста. Интерпре-
тация результатов эхокардиографического исследования долж-
на проводиться экспертом, имеющим опыт оценки нормальной
и патологической/постоперационной анатомии сердца ввиду
сложности многих из пороков развития и разнообразия ради-
кальных и паллиативных хирургических вмешательств и ре-
конструкций [103, 108–112].

Несвоевременная диагностика ИЭ повышает риск разви-
тия значимых осложнений и летальность. Ключом к раннему
выявлению и диагностике ИЭ является постоянное повышен-
ное внимание к любому оперированному или неоперированно-
му больному с ВПС [74, 78, 79, 81, 103, 113–115]. Перечень по-
роков сердца и риск развития на их фоне ИЭ приведен в таб-
лице 4. 

Изолированное развитие ИЭ вне связи с каким-либо
предшествующим событием идентифицировано в небольшом
количестве случаев [74, 79]. 

Awadallah и соавт. выявили такого рода события в 56% слу-
чаев; наиболее частыми из них являются санация полости рта
без соответствующей протекции, операция на открытом серд-
це и инфекции кожи [16]. По данным W. M. Gersony и соавт.
[101], предшествующее событие было идентифицировано в
32% случаев; эти события включали санацию полости рта, ра-
нее перенесенную бактериальную инфекцию (например, фа-
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рингит, синусит, энтерит или воспалительные заболевания ор-
ганов малого таза) и катетеризацию сердца. 

Дополнительные проблемы, более специфичные для па-
циентов с ВПС, и риск развития ИЭ слабо распознаются мно-
гими практикующими врачами [72, 74, 78–80]. У пациентов с
неоперированным 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 заложен-
ность носа может быть фактором риска ИЭ. Проблемой разви-
тия очага бактериемии может быть вросший ноготь. Опас-
ность развития острого стафилококкового ИЭ правого сердца
связана с особенностями поведения молодежи: любое воздей-
ствие на кожу, включая частое внутривенное введение лекар-
ственных средств, нанесение татуировок. Использование вну-
триматочных контрацептивных устройств не имеет прямого
отношения к проблеме, тем не менее моногамные половые от-
ношения понижают риск инфекции в 1,4 раза. Рекомендации
ААС не содержат предложений по антибактериальной профи-
лактике пациентов при проведении мочеполовых процедур.
Что же касается больных с повышенным риском развития ин-
фекции, больных с протезом клапана сердца и с цианотичес-
ким ВПС, то целесообразно рассмотреть вопрос о назначении
антибиотиков, особенно в период отхождения околоплодных
вод [117]. 
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Таблица 4

Врожденные пороки сердца и послеоперационный 
риск некардиальной хирургии

Умеренный риск

Легочно-артериальная гипертензия, Протез сердечного клапана или кондуит

первичная или вторичная Внутрисердечный шунт

Цианотические врожденные пороки сердца Умеренная обструкция левого сердца

III или IV ФК по NYHA Умеренная дисфункция системного

Выраженная дисфункция системного желудочка

желудочка (фракция изгнания меньше 

чем 35%)

Выраженные обструктивные пороки 

левого сердца

Высокий риск



Во всех случаях ИЭ перед назначением антибактериаль-
ной терапии необходимо выполнять посевы крови на чувстви-
тельность микроорганизмов к антибиотикам [73, 75, 78, 82, 112]. 

Это особенно важно для всех взрослых больных с ВПС,
назначение антибиотиков которым без знания результата по-
сева может впоследствии исказить данные бактериологичес-
кого 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 сброса крови справа налево. Следует всякий раз вклю-
чать в систему переливания растворов воздушные фильтры и
следить за отсутствием пузырьков воздуха в системе. 

Детали всех аспектов терапевтического и антимикробно-
го ведения ИЭ не включены в данный обзор, поскольку они раз-
рабатываются отдельной рабочей группой ААС в сотрудниче-
стве со специалистами по инфекционным заболеваниям [78,
81, 99, 119, 120]. 

Взрослый  больной с ВПС должен быть незамедлительно
направлен к врачу специализированного центра в связи с
опасностью быстрого развития расстройств сердечной дея-
тельности и необходимостью в первичной или повторной кор-
рекции [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 проте-
зов 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 госпита-
лизации без ущерба ее качества. 

Профилактика ИЭ включает химиотерапевтический и
нехимиотерапевтический методы [74, 75, 78, 80, 81, 103]. В
каждом отдельном случае требуется клиническое обсуждение
и заключение. Надо добиваться соответствия уровня медицин-
ского обслуживания степени выраженности заболевания. 

Вместе с тем, по мнению Coсhranе и соавт. [112], нет яс-
ного понимания, является ли профилактика бактериального
эндокардита пенициллином эффективной у категории взрос-
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лых больных с ВПС повышенного риска и у тех, кому планиро-
валась санация зубов. Они также отметили, что нет достаточ-
ных данных, показывающих, наносит ли прием пенициллина
больше вреда, чем пользы и наоборот, чтобы согласиться в этой
части с содержанием «Рекомендаций…». 

Новые рекомендации по профилактике бактериемия-за-
висимого эндокардита были изданы в 2006 г. Они содержат ог-
раничения по антибактериальной профилактике санации зу-
бов, подчеркивая ее необходимость у взрослых больных 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 бакте-
риемически опасных незубных вмешательств группа 2006 рас-
ширила список «зубного риска», включив: (4) сложные ВПС
(кроме вторичного ДМПП, который является изолированным и
несложным пороком), (5) сложную обструкцию ОВТЛЖ, вклю-
чая АС и двустворчатый АК, (6) приобретенную вальвулопатию
и (7) пролапс митрального клапана при наличии эхопризнаков
«выраженных изменений створок и регургитации». Британ-
ское общество антимикробной химиотерапии смещает акцент
от «процедурозависимой бактериемии» к «накопленной» бакте-
риемии. 

На основе общего мнения экспертов, Рекомендации
ААС–2007 содержат существенные изменения в части профи-
лактики эндокардита [72]. Новые, упрощенные рекомендации
базируются на суждении о том, что бактериемии в большинст-
ве случаев возникают по ходу повседневной жизни, что ИЭ, ве-
роятно, развивается на фоне длительного ежедневного накоп-
ления эпизодов случайных бактериемий, чем от таковых, име-
ющих процедурное происхождение, доказательством чему слу-
жит низкая эффективность профилактики ИЭ, предотвраще-
ние развития которого происходит лишь в небольшом числе
случаев. Авторы установили, что риски антибиотикотерапии,
связанные с развитием аллергических реакций, возникнове-
нием устойчивых бактериальных штаммов в организме боль-
ного, преобладают над возможным положительным эффектом
антибактериальной профилактики ИЭ. 

Вместе с тем в новых рекомендациях ААС подчеркивает-
ся важность ухода и поддержания качества гигиены и здоро-
вья полости рта, с тем чтобы уменьшить воздействие повсед-
невной бактериемии, что может оказаться важнее любой анти-
бактериальной профилактики. 

59



Соответственно в письме комитета ААС–2007 в части
внесения изменений в меры по профилактике ИЭ подчеркива-
ется, что проведение антибактериальной профилактики сана-
ции зубов в виде манипуляций на десневой ткани, периапи-
кальной области или на перфорациях слизистой оболочки де-
сен (процедур, наиболее опасных по развитию бактериемии)
должно быть ограничено конкретными условиями [72]. Эти ус-
ловия определяются наличием у пациента ранее перенесенно-
го ИЭ, состояния после имплантации протеза клапана сердца,
наложения системно-легочного анастомоза, имплантации
кондуита, некорригированного цианотического ВПС, после
коррекции ВПС с имплантацией протезного материала или ус-
тройств в сроки до 6 мес после вмешательства, после коррек-
ции ВПС с остаточными дефектами в области имплантации
протезного материала или устройства и после трансплантации
сердца при развитии вальвулопатии. Профилактика ИЭ не по-
казана перед манипуляциями на желудочно-кишечном тракте
или мочеполовой системе, что представляет собой главное от-
личие от предыдущих Рекомендаций. Внесение изменений в
Рекомендации привело к некоторым противоречиям в ведении
взрослых больных с ВПС, уже находящихся под наблюдением. 

Беспокойство вызывает тот факт, что изменения, вне-
сенные в существовавшие ранее рекомендации, не основаны
на новых данных или рандомизированных исследованиях, ко-
торые доказывали бы отсутствие эффективности и безопасно-
сти антимикробной профилактики [124]. 

Ранее показания к профилактике ИЭ были более широ-
кими, поэтому следует обратить внимание на изменение пока-
заний, которые основаны на отсутствии убедительных науч-
ных данных о преимуществах или недостатках существующих
ранее схем профилактики ИЭ. 

Вместе с тем Комитет по составлению Рекомендаций
АВПС предлагает включить в группу риска пациентов, которым
назначение антибактериальной профилактики перед санацией
полости рта является обоснованным в случаях после: а) протези-
рования клапана сердца; б) ранее перенесенного ИЭ; в) паллиа-
тивной коррекции (включая наложение шунтов и имплантацию
кондуита) или неоперированного цианотического ВПС; г) кор-
рекции ВПС с имплантацией протезного материала или уст-
ройств в течение первых 6 мес после вмешательства; д) коррек-
ции ВПС с остаточными дефектами в области имплантации пло-
хо эндотелизируемого протезного материала или устройства. 
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Для больных с ВПС в подростковом и молодом возрасте
при наличии таких особенностей, как вросший ноготь, угрева-
тая кожа и проблемы с зубами особенно важно 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 дес-
ны, что требует использования зубной щетки с мягкой щети-
ной для чистки зубов. Методы женской контрацепции должны
быть выбраны с учетом возможного риска. Знание пациентом
необходимости в профилактике ИЭ – также важная проблема
[77, 103, 125]. 

R. L. Caldwell и соавт. [91] отметили, что меньше чем 50%
семейств были осведомлены о профилактике эндокардита или
соблюдении мер предосторожности и еще меньше понимали
причины, по которым профилактика должна быть назначена.
F. Cetta и C. A. Warnes [125] сообщили в 1995 г., что больные с
ВПС, наблюдавшиеся в их специализированной клинике про-
являли неадекватное знание об их сердечном заболевании, ИЭ,
и о его профилактике. 

Активное, агрессивное образование, налаженное в их
клинике, улучшило понимание ситуации больными, но, как
подчеркивают авторы, образовательные усилия должны быть
регулярными. Пациенту нужно детально объяснить его диа-
гноз, кроме этого он должен быть осведомлен о специальном
режиме профилактики при санации полости рта. Больной так-
же должен быть информирован о признаках и симптомах ИЭ.
При каждом последующем посещении, эти знания должны
быть проверены чтобы убедиться в том, что пациент знает, что
от него требуется при уходе за полостью рта. 

1.7. Рекомендации по ведению больных при выполнении
некардиохирургических хирургических операций

Класс I
1. Основные предоперационные обследования взрослых

пациентов с врожденными пороками сердца должны
включать системную артериальную оксигемометрию
(измерение парциального давления кислорода), ЭКГ,
рентген грудной клетки, чреспищеводную ЭхоКГ, об-
щий анализ крови, коагулограмму (уровень доказа-
тельности С). 
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2. Рекомендуется, чтобы при возможности дооперацион-
ные обследования и хирургические вмешательства у
взрослых пациентов с ВПС были проведены в регио-
нальном специализированном центре по ВПС опытны-
ми хирургами и кардиоанестезиологами (уровень до-
казательности 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 неот-
ложным. Категория высокого риска включает следую-
щих пациентов:
1) с предшествующей процедурой Фонтена (уровень

доказательности С);
2) высокой легочной гипертензией (уровень доказа-

тельности С);
3) цианотическими ВПС (уровень доказательности С);
4) с сочетанными ВПС и наличием сердечной недоста-

точности, клапанными пороками или с необходимо-
стью антикоагулянтной терапии (уровень доказа-
тельности С);

5) с ВПС и злокачественными аритмиями (уровень до-
казательности С);

4. Рекомендуется консультация с экспертами для оценки
риска у взрослых пациентов с ВПС, которые будут под-
вергнуты несердечным хирургическим вмешательст-
вам (уровень доказательности С). 

5. Консультация с кардиоанестезиологами рекомендова-
на у пациентов с умеренным и высоким риском (уро-
вень доказательности С). 

Любое хирургическое вмешательство у взрослых пациен-
тов с ВПС связано с большим риском. Пациенты с цианотичес-
кими ВПС часто подвергаются оперативным вмешательствам
по поводу удаления камней желчного пузыря, при сколиозе и
менее часто при абсцессах мозга. Риск при несердечных хи-
рургических процедурах зависит от самого ВПС, характера
предполагаемой операции и от экстренности ситуации. В таб-
лице 4 указаны группы умеренного и высокого риска для не-
сердечной хирургии. 

Полная оценка пациента с ВПС должна быть проведена
перед ожидаемым несердечным оперативным вмешательст-
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вом. Основная дооперационная оценка включает ЭКГ, рентген
грудной клетки, чреспищеводную ЭхоКГ, общий анализ крови
и коагулограмму. Рекомендуется, если это возможно, прово-
дить предоперационное обследование и операцию 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 на-
правляться в специализированные центры для взрослых паци-
ентов с ВПС, исключая лишь экстренные оперативные вмеша-
тельства. Эта группа включает пациентов с тяжелой легочной
гипертензией, цианотическими пороками или с ВПС в сочета-
нии с сердечной недостаточностью, пороками клапанов и с не-
обходимостью антикоагулянтной терапии. 

Пациенты с цианотическими ВПС, особенно в сочетании
с легочной гипертензией, относятся к наиболее высокому рис-
ку при несердечных операционных вмешательствах. Риск кро-
вотечения может быть уменьшен при проведении предопера-
ционной 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 цианотически-
ми ВПС, с единственным желудочком и у пациентов с сердеч-
ной недостаточностью в результате развития почечной недо-
статочности. 

После операции пациенты с ВПС могут нуждаться в бо-
лее интенсивном мониторинге и контроле даже при незначи-
тельных процедурах. Средний медицинский персонал должен
быть информирован о возможных специфических проблемах,
связанных с ВПС. К особенностям, которые следует учиты-
вать, относятся: назначение препаратов для профилактики эн-
докардита, необходимость антикоагулянтной терапии во вре-
мя процедуры, возможность осложнений, связанных с нару-
шениями гемодинамики, использованием внутривенных
фильтров при вливании различных растворов для предотвра-
щения венозных тромбозов, мониторинг функции почек, осо-
бая осторожность при назначении препаратов, уменьшение
измерений АД у пациентов с предшествующим системно-ле-
гочным (Blalock–Taussig) анастомозом. Нет доказательств, что
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цианотические ВПС приводят к заболеваниям печени (см. раз-
дел 10, 14). Отмечается более высокая распространенность ге-
патита С у взрослых пациентов, перенесших операции по пово-
ду ВПС до 1992 г., поэтому эти пациенты требуют дополнитель-
ного обследования. 

1.8. Рекомендации по планированию беременности

Класс I
1. Пациентки с ВПС должны быть консультированы спе-

циалистами по ВПС у взрослых до того, как они плани-
руют беременность. Это необходимо для разработки
плана ведения и предотвращения возможных осложне-
ний (уровень доказательности С). 

2. У пациентов с внутрисердечным шунтированием спра-
ва налево должна соблюдаться осторожность при внут-
ривенных вливаниях во избежание парадоксальной
воздушной эмболии (уровень доказательности С). 

3. Женщинам, получающим постоянную антикоагулянт-
ную терапию варфарином, рекомендовано перед пла-
нированием беременности консультирование у специ-
алистов для возможности принятия решения, учиты-
вая материнский и детский риск (уровень доказатель-
ности С).

Класс IIа
Тщательная профилактика глубокого венозного тром-
боза, включая раннюю амбулаторную профилактику и
применение компрессионных чулков, может быть по-
лезна у пациентов с внутрисердечным шунтированием
справа налево. Подкожное введение гепарина и низко-
молекулярного герпарина разумно при длительном по-
стельном режиме. Полноценная антикоагуляция мо-
жет быть полезна для пациентов с высоким риском
(уровень доказательности С). 

Класс III
Эстрогенсодержащие оральные контрацептивы не ре-
комендованы у взрослых пациенток с ВПС из-за опас-
ности тромбоэмболических осложнений, также как и у
пациентов с цианотическими ВПС с внутрисердечным
шунтированием, тяжелой легочной гипертензией (уро-
вень доказательности С). 
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Врожденные пороки развития в настоящее время явля-
ются наиболее частой причиной материнской заболеваемости
и смертности от сердечных заболеваний. Тщательное обследо-
вание и ведение данных пациентов, вероятно, улучшит про-
гноз для матери и ребенка. 

И мужчины, и женщины с ВПС должны понимать риск
передачи ВПС потомству. Эксперты по ВПС рекомендуют пе-
ред беременностью проводить генетическое исследование для
женщин, оценивать потенциальный эмбриональный риск,
риск преждевременных родов и маловесность ребенка, пере-
сматривать терапию, которая может быть вредна зародышу,
контролировать антикоагулянтную терапию и обсуждать по-
тенциальные 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 гипер-
тензии представляет серьезный риск в период беременности,
особенно когда систолическое давление в легочной артерии
превышает 70% от системного АД, независимо от функцио-
нального класса. Необходимость полноценной антикоагу-
лянтной терапии во время беременности, хотя и не является
противопоказанием, но увеличивает риск и для матери, и для
ребенка. Относительный риск и польза различных антикоагу-
лянтов должны быть обсуждены с потенциальной матерью. Су-
ществует небольшая группа пациенток с сочетанными ВПС
или с высоким риском, кому беременность опасна или проти-
вопоказана из-за высокого риска для матери и ребенка. Если
беременность все же возникла, то пациентки высокого риска
должны быть направлены в многопрофильные центры, специ-
ализирующиеся в акушерстве, анестезиологии и неонтологии
и имеющие опыт ведения больных с ВПС. Скоординированные
принципы ведения должны быть разработаны к третьему три-
местру и объяснены медицинскому персоналу и пациенту.
Нормальные естественные роды обычно возможны и предпо-
чтительны для пациенток с ВПС. Кесарево сечение рекомендо-
вано пациенткам с ВПС при акушерской патологии и у жен-
щин, принимающих антикоагулянтную терапию из-за риска
эмбриональных внутричерепных кровоизлияний. 

Лекарственные препараты должны назначаться бере-
менным только в необходимых случаях. Некоторые препараты
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противопоказаны при беременности: ингибиторы АПФ и анта-
гонисты 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 заболева-
емости и смертности, его профилактика во время беременнос-
ти не всегда рекомендована для пациентов с сердечными поро-
ками, так как некоторые полагают, что риск бактериемии ни-
зок. Ряд специалистов рекомендуют назначать антибиотики,
потому что неизвестно, потребуются ли инструментальные
вмешательства. Таким образом, нет четкой позиции по этому
вопросу. Антибиотики следует использовать, когда у пациен-
ток имеется высокий риск неблагоприятного исхода, при нару-
шении целостности створок клапанов. Внутривенное введение
амоксициллина с гентамицином используется у женщин с вы-
соким риском или с эндокардитом в анамнезе (см. раздел 1.6). 

1.8.1. Контрацепция

Специалист по ВПС обязан обеспечить информацией и
подобрать контрацептивы с учетом рисков для взрослых паци-
ентов с ВПС. Есть небольшое количество данных относительно
безопасности различных противозачаточных методов у паци-
ентов с ВПС. Эстрогенсодержащие гормональные контрацеп-
тивы в основном не рекомендуются пациентам с ВПС из-за ри-
ска тромбоэмболических осложнений, а также пациентам с ци-
анотическими пороками, мерцанием предсердий или легочной
гипертензией. Также этот метод контрацепции может нару-
шать контроль антикоагулянтной терапии. Однако медрокси-
прогестерон, только прогестеронсодержащие таблетки и лево-
норгестрел могут также вызывать задержку жидкости, и их
следует с осторожностью применять при сердечной недоста-
точности. 

Левоноргестрел, барьерные методы или перевязка труб
рекомендованы женщинам с цианотическими ВПС и легочной
гипертензией. Возможные осложнения «утро после таблетки»
могут быть объяснены риском острой задержки жидкости. Пе-
ревязка труб, хотя и является самым безопасным способом кон-
трацепции, может быть процедурой высоко риска у пациентов с
сочетанными ВПС и легочной гипертензией. Гистероскопичес-
кая стерилизация может быть оправдана у пациенток с высо-
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ким риском. Стерилизация мужчины и женщины с ВПС может
проводиться только после разъяснения прогноза для пациента.
Специалисты по ВПС должны взаимодействовать с терапевта-
ми и гинекологами, для того чтобы подобрать оптимальный ме-
тод контрацепции. Риск эндокардита у женщин с ВПС при ис-
пользовании внутриматочной спирали точно не установлен,
поэтому рекомендации должны быть индивидуальными, осно-
ванными 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 с врожденными 
пороками сердца

Класс I
1. Полное и необходимое неинвазивное исследование,

включающее четкое знание анатомических особеннос-
тей и всех хирургических и процедурных протоколов.
Рекомендовано перед проведением электрофизиологи-
ческого исследования или установкой определенных ус-
тройств у пациентов с ВПС (уровень доказательности С). 

2. Решения относительно ведения пациентов с тахикар-
дией при ВПС должны приниматься, учитывая сердеч-
но-сосудистые проявления, особенно возможность вос-
становления гемодинамики, что могло бы свидетельст-
вовать в пользу хирургических методов или катетери-
зации (уровень доказательности В). 

3. Процедуры катетерной аблации у взрослых пациентов
с ВПС должны проводиться в центрах, где имеется
персонал, знакомый с анатомическими особенностя-
ми и имеющий опыт ведения пациентов при аритмиях
у больных с ВПС (уровень доказательности В). 

4. Установка водителя ритма у пациентов с ВПС должна
проводиться в специальных центрах, где персонал зна-
ком с необычной анатомией при данном заболевании и
методами хирургической коррекции данных наруше-
ний (уровень доказательности В). 

5. Эпикардиальные водители ритма должны устанавливать-
ся при необходимости у всех пациентов с цианотическими
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пороками и с внутрисердечным шунтированием (уро-
вень доказательности В).

Класс IIа
1. Обосновано использование имплантируемого кардио-

вертера-дефибриллятора для всех пациентов, у кото-
рых была остановка сердца или эпизоды гемодинами-
чески значимой или продолжительной желудочковой
тахикардии (уровень доказательности С). 

2. Постановка искусственного водителя ритма может
быть полезна у взрослых пациентов с ВПС с брадиа-
ритмией и у пациентов с трудноконтролируемой тахи-
аритмией (уровень доказательности В). 

Класс IIb 
Установка искусственного водителя ритма может быть
показана пациентам, не имеющим клинических симпто-
мов, но с сердечным ритмом в покое менее 40 уд/мин или
с резкими паузами более 3 с (уровень доказательности С). 

Аритмии – одна из главных причин клинических проявле-
ний и смертности у взрослых пациентов с ВПС (табл. 5). Хотя на-
рушения ритма могут часто наблюдаться у взрослых с неопериро-
ванными дефектами, большинство случаев аритмий наблюдают-
ся обычно у пациентов, перенесших хирургическую коррекцию,
особенно если операция была выполнена относительно поздно. В
таких случаях электрические нарушения происходят из-за слож-
ных миокардиальных структур и швов, созданных при оператив-
ных вмешательствах, в сочетании c ненормальным давлением и
объемом в полостях сердца. Все разнообразие нарушений ритма,
выявляемое у этих пациентов, обусловлено специфическими
анатомическими дефектами или хирургическими манипуляция-
ми, проведенными при коррекции данных нарушений.

Оптимальная стратегия ведения при большинстве таких
аритмий еще не определена. Развитие в последние годы таких
методов электрофизиологических вмешательств, как хирурги-
ческая постановка и удаление антиаритмических устройств
(водителей ритма), привело к расширению терапевтических
возможностей, но все же пока еще 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 лече-
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нию аритмий у взрослых с сердечно-сосудистыми заболевани-
ями, к примеру, при ишемической кардиомиопатии. Этот под-
ход хотя и является полезной отправной точкой, но не всегда
может учитывать особенности анатомии и физиологии у
взрослых пациентов с ВПС. Необходимы многоцентровые ис-
следования в этой области, как и необходимо более усиленное
обучение педиатров и терапевтов электрофизиологии для веде-
ния таких пациентов. Кроме того, пока еще нет достаточного ко-
личества исследований, разумно рекомендовать проведение
различных вмешательств при аритмиях в специализированных
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Таблица 5

Нарушения ритма у взрослых с ВПС

Врожденные пороки сердца

Тахикардии 

WPW-синдром Аномалия Эбштейна

Внутрипредсердная риентри тахикардия Врожденная корригированная
(трепетание предсердий) транспозиция магистральных артерий

Корригированные ВПС
после операций Mustard, Senning, Fontan

Тетрада Фалло и др.

Фибрилляция предсердий Пороки митрального клапана

Аортальный стеноз

Тетрада Фалло

Единственный желудочек сердца

Желудочковая тахикардия Тетрада Фалло

Аортальный стеноз и др.

Брадикардии

Дисфункция синусного узла Корригированные ВПС после операций 
Mustard, Senning, Fontan

Венозный синус при дефекте 
межпредсердной перегородки

Синдром гетеротаксии

Спонтанная АВ-блокада Атриовентрикулярный канал 

Врожденная корригированная 
транспозиция

Единственный желудочек сердца 
(некоторые формы)

Хирургически индуцированная АВ-блокада Закрытый дефект межжелудочковой 
перегородки (при различных ВПС)

Субаортальный стеноз

Имплантированный АВ-клапан

Нарушения ритма



центрах с опытным персоналом, знакомым со сложной анато-
мией и особенностями аритмий у пациентов с ВПС. 

1.9.1. Тахиаритмии при синдроме 
Вольффа–Паркинсона–Уайта

Наличие дополнительных проводящих путей может ос-
ложнять некоторые формы ВПС, особенно аномалию трикуспи-
дального клапана (Эбштейна). Признаки тахикардии могут
впервые проявляться в детстве, а начинают вызывать клиниче-
ские проявления во взрослом возрасте, когда расширенное
предсердие или хирургические рубцы предрасполагают к раз-
витию у пациентов трепетания предсердий или фибрилляции с
возможностью быстрого проведения по дополнительным пу-
тям. Методики катетерной аблации дополнительных проводя-
щих путей стали стандартом лечения у данных пациентов. Од-
нако по сравнению с простой аблацией дополнительных путей
в структурно нормальном сердце процент успеха ниже, а риск
повторных эпизодов выше у пациентов с анатомическими де-
фектами. Эти различия возникают из-за наличия измененных
анатомических ориентиров, неправильной локализации АВ-уз-
ла и частой встречаемости дополнительных путей у пациентов
с ВПС. Интраоперационная аблация дополнительных путей мо-
жет проводиться у пациентов с аномалией Эбштейна при опе-
ративном вмешательстве на трикуспидальном клапане. Этот
метод является безопасным и эффективным. 

1.9.2. Внутрипредсердная риентри тахикардия 
или трепетание предсердий

Наиболее частая форма тахикардии, наблюдаемая у
взрослых пациентов с ВПС, обусловлена механизмом макрори-
ентри внутри предсердия. Эта аритмия обычно является позд-
ним 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 наблю-
даться эпизоды аритмии. Термин «внутрипредсердная риент-
ри тахикардия» (ВПРТ) стал традиционным для этой аритмии,
чтобы отличить ее от трепетания предсердий, наблюдаемого в
структурно нормальном сердце. 
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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 ши-
рокий спектр сокращений и видов Р-волн. Вообще ВПРТ
обычно медленнее, чем классическое трепетание предсер-
дий, с частотой 170–250 сокращений в минуту. В случае нор-
мального АВ-узла эти сокращения часто проводятся 1:1, что
может привести к гемодинамической нестабильности, синко-
пальным состояниям или к смерти. Даже при нормальном
числе желудочковых сокращений длительное наличие ВПРТ
может приводить к тромбоэмболическим осложнениям. 

Однажды выявив ВПРТ, относительно легко прервать
приступ с помощью электрической кардиоверсии или назначе-
ния I или III класса антиаритмических препаратов. Намного
труднее предотвратить повторные эпизоды и адекватно оце-
нить гемодинамический статус, который предрасполагает к
развитию тахикардии. Постоянный прием антиаритмиков все
еще используется во многих случаях, но опыт 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 дисфунк-
ция синусного узла как основная причина клинических прояв-
лений. Простое увеличение предсердного ритма до соответст-
вующего уровня гемодинамического статуса может привести к
сокращению частоты ВПРТ, в то же время делая безопасным
назначение препаратов, которые могут усиливать брадикар-
дию. Искусственные водители ритма с улучшенным програм-
мированием, которые определяют предсердную тахикардию и
автоматически посылают разряд, могут быть полезны в от-
дельных случаях, так как несут риск ускорения предсердного
ритма и должны использоваться с осторожностью у лиц с нор-
мальным АВ-узлом. Новое поколение кардиовертеров-дефиб-
рилляторов, оборудованных алгоритмами для диагностики и
лечения предсердной и желудочковой тахикардии, было ус-
пешно использовано у небольшого числа взрослых пациентов с
ВПС с повторными ВПРТ. 

Катетерная аблация была признана многими институ-
тами как раннее вмешательство при повторных ВПРТ. Заме-
тен быстрый прогресс при внедрении нового оборудования,
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особенно с момента появления 3-мерных технологий, специ-
альных наконечников или больших катетеров для более эф-
фективной аблации. С использованием последних технологий
можно достичь успеха в 90% случаев с помощью катетерной
аблации, хотя возможно позднее рецидивирование аритмии.
Риск повторных эпизодов особенно высок у пациентов, у кото-
рых наблюдаются многократные ВПРТ и увеличенные разме-
ры предсердия. Результаты аблации при ВПРТ улучшаются с
продолжающимся прогрессом технологий и даже превышают
степень контроля у пациентов, получающих только лекарст-
венные препараты. 

Если вышеупомянутые меры не помогают предотвра-
тить повторные эпизоды ВПРТ или пациент с ВПРТ нуждает-
ся в операции по гемодинамическим причинам, предпочте-
ние 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 модицикации операции Fontan или с конверсией
атриопульмонального анастомоза в экстракардиальный (то-
тальный кавопульмональный анастомоз). Результаты пока-
зывают 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 ме-
нее часто, чем ВПРТ, лечение данного нарушения ритма не яв-
ляется менее трудным. Оно возникает наиболее часто у паци-
ентов с врожденным аортальным стенозом (АС), пороками ми-
трального клапана или с единственным желудочком. Принци-
пы ведения сходны для фибрилляции предсердий при других
сердечных заболеваниях, начиная с медикаментозной антико-
агулянтной терапии и заканчивая контролем желудочковой
сократимости путем электрической кардиоверсии, если это не-
обходимо. III класс антиаритмических препаратов может за-
щитить от повторных эпизодов фибрилляции предсердий у не-
которых пациентов, но в случае ВПРТ медикаментозная тера-
пия имеет небольшие успехи. Также при ВПРТ имплантация
искусственного водителя ритма может уменьшить частоту
эпизодов фибрилляции предсердий у пациентов с сопутствую-
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щей дисфункцией синусного узла. Успешное прекращение фи-
брилляции предсердий наблюдалось после комбинированной
операции Maze на правых и левых камерах сердца, которая це-
лесообразна у пациентов с необходимостью операции на серд-
це из-за гемодинамических причин. Катетерная аблация еще
не стала частым вмешательством при фибрилляции предсер-
дий у взрослых пациентов с ВПС. 

1.9.4. Желудочковая тахикардия

Существует несколько сценариев, при которых может
развиться желудочковая тахикардия высоких степеней у па-
циентов с ВПС. Наиболее известный – это вовлечение меха-
низма макрориентри 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 риентри запускается в результате узких коридоров
проводимости в области рубца в выводном тракте правого
желудочка (ВТПЖ). Частота поздних желудочковых тахикар-
дий или внезапной смерти при хирургически корригирован-
ной тетраде Фалло колеблется между 0,5 и 6,0%. У ряда паци-
ентов с медленно прогрессирующей желудочковой тахикар-
дией может сохраняться стабильная гемодинамика, у боль-
шинства же желудочковая тахикардия имеет тенденцию к ус-
корению ритма, может проявляться синкопальными состоя-
ниями или остановкой сердца. Клиническая картина часто
спутана, так как симптомы предсердной тахикардии у паци-
ентов с ВПРТ порой трудно отличить от симптомов желудоч-
ковой тахикардии. 

Довольно трудно предсказать, у каких пациентов с ВПС
в дальнейшем разовьется желудочковая тахикардия. Исследо-
вания по поиску факторов риска у пациентов с тетрадой Фал-
ло определили такие факторы, как более старший возраст
проведения корригирующей операции, высокая степень дила-
тации правого желудочка, удлиненный QRS-комплекс более
180 миллисекунд, хотя прогнозируемая точность каждого из
этих факторов невелика. Холтеровское мониторирование и
нагрузочные тесты также используются как скрининговые
методы с некоторой степенью корреляции между непосредст-
венной эктопией и риском желудочковой тахикардии, но так
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как эктопические сокращения при амбулаторном монитори-
ровании довольно часто встречаются у таких пациентов, цен-
ность данных методов невелика. Формально изучение желу-
дочкового возбуждения может разграничить группы высокого
и низкого риска у пациентов с ВПС, но остается слишком не-
совершенным и непрактичным методом для скрининговой
диагностики. Внутрисердечное электрофизиологическое ис-
следование используется для отдельных пациентов с симпто-
мами или выявленными при холтеровском мониторировании
изменениями, когда желудочковая тахикардия подозревает-
ся, но еще не доказана.

В настоящее время нет общепринятых схем по контролю
ритма у асимптоматичных пациентов с тетрадой Фалло. Неко-
торые 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 синкопаль-
ные состояния должны настораживать и указывать на необхо-
димость проведения полной и быстрой диагностической оцен-
ки с возможным использованием электрофизиологического
исследования. 

Хотя тетрада Фалло обычно рассматривается как порок,
при котором присутствует желудочковая тахикардия, серьез-
ные желудочковые аритмии могут также развиваться и при ря-
де других пороков, даже в отсутствии прямых хирургических
повреждений желудочка, например, при врожденном аорталь-
ном стенозе, транспозиции магистральных артерий, когда
правый желудочек поддерживает системную циркуляцию, тя-
желых формах аномалии Эбштейна, некоторых формах един-
ственного желудочка и дефекте межжелудочковой перегородки
с легочной гипертензией. Возникновение желудочковых арит-
мий в этих случаях обычно совпадает с ухудшением общего ге-
модинамического статуса. 

Лечить желудочковые тахикардии у взрослых пациен-
тов с ВПС довольно сложно. Как и при ИБС, лечение желудоч-
ковой тахикардии только фармакологическими препаратами
является недостаточным. Эмпирическое назначение β-блока-
торов и антиаритмиков I или III класса используется в редких
случаях у пациентов, когда клиницист не может четко опреде-
лить риск желудочковой тахикардии после проведения всех
исследований. Медикаментозная терапия заменена в боль-
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шинстве центров более эффективными вмешательствами, та-
кими как имплантация кардиовертера-дефибриллятора, кате-
терная аблация или операционные методы лечения аритмий.
Прежде чем выбрать один из этих вариантов, следует провес-
ти гемодинамическое зондирование в сочетании с комплекс-
ным электрофизиологическим исследованием. Наличие кор-
ригируемых гемодинамических нарушений является показа-
нием для выполнения хирургических операций, таких как за-
крытие дефекта межжелудочковой перегородки или уменьше-
ние клапанной недостаточности в сочетании с внутриопера-
ционной аблацией для устранения желудочковой тахикардии.
Кроме того, ВПРТ может как подтверждать, так и запутывать
симптомы, в таких случаях следует использовать катетерную
или хирургическую аблацию. В конечном счете при желудоч-
ковой тахикардии вопрос о катетерной аблации решается на
основании оценки индивидуального риска и пользы для боль-
ного. Хотя сообщений о проведенных аблациях у пациентов с
ВПС при желудочковой тахикардии пока немного, прогнози-
руется 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) возбуж-
дения тахикардии. В этих случаях прежде чем отказаться от
имплантации кардиовертера-дефибриллятора, проводятся
последующие стимулирующие исследования для гарантии то-
го, что не будут активироваться эти же или новые очаги арит-
мии. Возможно, катетерная аблация более важна как допол-
нительная терапия у пациентов с частыми желудочковыми
тахикардиями и с уже имплантированным кардиовертером-
дефибриллятором. 

Большинству пациентов с ВПС и документированной та-
хикардией или высоким риском возникновения желудочковой
тахикардии в настоящее время устанавливаются кардиоверте-
ры-дефибрилляторы. Использование трансвенозных систем
возможно в большинстве случаев, за исключением пациентов
с единственным желудочком, пациентов с затрудненными ве-
нозными путями доступа, существенными внутрисердечными
шунтами, при которых высок риск тромбоэмболических ос-
ложнений. Дефибрилляционные пороги у пациентов с ВПС со-
поставимы с порогами у больных с приобретенными сердечно-
сосудистыми заболеваниями. 

75



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 си-
нусовая брадикардия у пациентов с ВПС более часто стано-
вится новой проблемой, связанной с оперативными вмеша-
тельствами 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 увеличива-
ется. Кроме того, у пациентов с субнормальной гемодинами-
кой могут появиться симптомы из-за нарушений хронотроп-
ной функции и функции синусного узла. Обновленные реко-
мендации по имплантации антибрадикардитических води-
телей ритма, разработанные Американской ассоциацией
кардиологов, включают информацию по ведению ВПС у де-
тей и подростков. Эти же рекомендации могут применяться
и для взрослых пациентов с ВПС. Имплантация предсердно-
го или двухкамерного водителя ритма с активным ответом
рекомендована для класса I у всех пациентов с симптомами и
дисфункцией синоатриального узла. Рекомендации включа-
ют большинство пациентов с тахи-брадисиндромами и
симптомами повторных предсердных тахикардий, также как
и пациентов с паузозависимой желудочковой тахикардией.
Имплантация водителя ритма также рекомендована пациен-
там класса IIb для взрослых пациентов без симптомов с сер-
дечным ритмом в покое менее 40 уд/мин или с резкими пау-
зами более 3 с, но при этом существует возможность разви-
тия желудочковой дисфункции. При имплантированном
двухкамерном водителе ритма необходимо программирова-
ние предсердного ритма даже при неповрежденном атрио-
вентрикулярном узле. 

Существует множество уникальных технических разра-
боток по установке водителей ритма у взрослых пациентов с
ВПС. Трансвенозное расположение электродов имеет много
модификаций в 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
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постоперативные изменения у пациентов внутрисердечными
шунтами, где возникает потребность в эпикардиальном разме-
щении. Эндокардиальное или эпикардиальное размещение
электродов используется в зависимости от наличия участков
фиброза и внесенных оперативных изменений. Необходимы
четкие знания специфической анатомии и особенностей пред-
шествующих хирургических вмешательств до установки паци-
енту водителя ритма. 

1.10.2. Атриовентрикулярная блокада

Хирургическая коррекция ВПС может привести к пря-
мой травме проводящей системы атриовентрикулярного уз-
ла, хотя улучшение знаний анатомии атриовентрикулярного
узла и пучка Гиса при различных ВПС уменьшили риск воз-
никновения этого повреждения. Устранение дефекта межже-
лудочковой перегородки, операции при обструкциях вывод-
ного тракта левого желудочка и замена или коррекция атри-
овентрикулярного клапана могут все еще осложняться атри-
овентрикулярной блокадой. К счастью, более чем в половине
случаев это повреждение является проходящим и проводи-
мость восстанавливается через 7–10 дней после операции.
Постоянная имплантация водителя ритма рекомендована
пациентам класса I с послеоперационной прогрессирующей
АВ-блокадой II или III степени, когда имеется вероятность,
что блокада не исчезнет или сохранится в течение 7–10 дней
после операции. Водитель ритма также рекомендован паци-
ентам класса IIb, когда хирургическая АВ-блокада устране-
на, но у пациента остается постоянной блокада двух пучков
(бифасцикулярный блок). 

Может также наблюдаться врожденная патология прово-
дящих путей АВ-узла в виде неправильной локализации и на-
рушений функции при различных ВПС, особенно при корриги-
рованных врожденных ТМА, таких как дефект атриовентрику-
лярной перегородки, особенно у пациентов с синдромом Дауна.
Такие больные более подвержены возникновению хирургичес-
ких или катетриндуцированных АВ-блокад, хотя могут разви-
ваться и спонтанные АВ-блокады в любом возрасте: от эмбри-
онального периода до взрослого возраста. Пациентам с такими
специфическими пороками периодически должны проводить-
ся ЭКГ и холтеровское мониторирование, даже если атриовен-
трикулярный узел не был поврежден при операции. 
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1.11. Цианотические врожденные пороки сердца

Внутрисердечное или внесердечное шунтирование кро-
ви справа налево приводит к гипоксемии, эритроцитозу и циа-
нозу. Взрослые пациенты с цианотическими ВПС должны еже-
годно наблюдаться у специалиста. Выживаемость определяет-
ся видом ВПС и развившимися осложнениями. 

1.11.1. Рекомендации по ведению пациентов 
при гематологических нарушениях

Класс I
Показания для терапевтического кровопускания – ге-
моглобин более 20 г/дл и гематокрит более 65% при на-
личии головной боли, повышенной утомляемости или
при присутствии других признаков сгущения крови в
отсутствии обезвоживания или анемии (уровень дока-
зательности С). 

Класс III
Повторные рутинные кровопускания не рекомендуют-
ся из-за риска развития железодефицита, снижения
способности переноса кислорода, возникновения ин-
сульта (уровень доказательности С). 

Цианоз у пациентов с ВПС имеет глубокие гематологиче-
ские последствия, которые могут влиять на многие органы и
системы, поэтому необходимо проводить коррекцию данных
нарушений. Гематологические осложнения хронической гипо-
ксемии – эритроцитоз, железодефицит, кровоточащий диатез.
Увеличение эритроцитов, которое сопровождается цианозом,
является компенсаторной реакцией для улучшения транспор-
тировки кислорода. Количество белых кровяных клеток (лей-
коцитов) обычно нормальное, количество тромбоцитов может
быть нормальным или сниженным. 

Увеличение эритроцитарной массы может приводить к
увеличению вязкости крови. Однако наиболее вероятные при-
чины осложнений у взрослых пациентов с ВПС – частые крово-
пускания или потеря крови. Большинство пациентов с циано-
зом имеют компенсированный эритроцитоз с устойчивым ге-
моглобином, что не требует вмешательства. Терапевтического
кровопускания поэтому обычно не нужно, если гемоглобин не
превышает 20 г/дл и гематокрит не более 65% со связанными
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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 замещения декстрозой или солевым
раствором. Цель кровопускания – уменьшить вязкость крови, а
иногда, перед определенными операциями, улучшить коагуля-
цию. Повторные кровопускания исчерпывают запасы железа и
могут привести к продукции эритроцитов с недостаточным со-
держанием железа. Железодефицит, даже при эритроцитозе,
является нежелательным, так как уменьшается способность
переносить кислород, и происходит изменение эритроцитов
(микроциты), увеличивается риск инсульта. Периферический
мазок крови и ферритин плазмы или насыщенность трансфер-
рином подтверждают диагноз. 

Лечение железодефицита у пациентов с нестабильным
эритропоэзом является сложной задачей. Назначение перо-
ральных препаратов железа часто приводит к быстрому увели-
чению 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 непере-
носимость пероральных препаратов железа, тогда препараты
железа назначаются внутривенно. 

1.11.1.1. Гемостаз

Нарушения гемостаза отмечаются примерно у 20% па-
циентов с цианозом. Нарушение функции тромбоцитов и де-
фицит свертывающего фактора увеличивают тенденцию к
кровотечению у данных пациентов. Поэтому использование
антикоагулянтов и антиагрегантов является спорным и огра-
ниченным показанием с обязательным контролем коагуло-
граммы. 

1.11.1.2. Почечная функция

При хроническом цианозе почечные гломерулы измене-
ны в структуре, часто гиперклеточные и переполненные, что
в конечном счете приводит к их склерозированию. В результа-
те снижается скорость клубочковой фильтрации, повышается
уровень креатинина и появляется протеинурия. Это может
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вызвать проблемы прохождения контрастного вещества при
проведении инструментальной диагностики и дегидратацию,
вести к уремии, олигоурии и даже анурии. Таким образом, пе-
ред данными процедурами пациенты должны получать боль-
шой объем жидкости. 

Содержание мочевой кислоты выше нормы 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 кли-
ническими 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 под контролем. Как и
при других заболеваниях, пациентам с цианозом перед катете-
ризацией должна быть проведена оценка клубочковой фильт-
рации 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, не-
равномерным хрящом возникает у пациентов с цианотически-
ми ВПС. Она может сопровождаться болями и хрупкостью, осо-
бенно длинных костей нижних конечностей. 

Сколиоз возникает у большого процента пациентов с ци-
анотическими ВПС и иногда с достаточно тяжелыми наруше-
ниями легочной функции, которые требуют хирургического
вмешательства. Рекомендована консультация кардиолога и
кардиоанестезиолога пациентам с ВПС перед оперативными
вмешательствами по поводу сколиоза, так как данная катего-
рия больных имеет высокий риск, особенно пациенты с легоч-
ной гипертензией, когда данные процедуры могут быть проти-
вопоказаны. 
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1.11.1.5. Неврологические осложнения

Неврологические осложнения включают высокий риск
возникновения парадоксальной мозговой эмболии. Абсцесс
мозга у пациентов с цианозом и тромбоэмболические осложне-
ния у пациентов с предсердной тахикардией или с трансвеноз-
ными катетерами могут приводить к возникновению новых не-
врологических симптомов. Такие осложнения должны подо-
зреваться у пациентов с цианозом при наличии головной боли,
лихорадки и новых неврологических симптомов. Познаватель-
ные и психосоциальные проблемы у данных пациентов обсуж-
дены в разделе 1.5.2. 

1.12. Общие рекомендации по ведению пациентов 
с цианозом

Класс I
Пациенты с цианозом должны пить безалкогольные и
не содержащие кофеин напитки при длительных авиа-
перелетах для предупреждения дегидратации (уровень
доказательности С). 

Класс IIb 
Использование устройств для дополнительного кисло-
родонасыщения может быть целесообразно у пациен-
тов с цианозом при длительных авиаперелетах (уро-
вень доказательности С). 

Пациенты с цианозом должны летать только на гермети-
зированных коммерческих самолетах. Оксигенотерапия, хотя
может оказаться и ненужной, должна быть доступна при дли-
тельных перелетах. Также данным пациентам не рекомендует-
ся проживать в высокогорных районах. Следует избегать обез-
воживания, принимая часто жидкость при длительных рейсах
или во время занятий спортом. 

Таким пациентам следует избегать участия в спортивных
соревнованиях. Цианоз препятствует эмбриональному росту,
развитию, поэтому трудно предсказать исход беременности,
происходит увеличение риска застойной сердечной недостаточ-
ности, задержки внутриматочного роста и нарушение вынаши-
вания. Также отмечается увеличение материнской и эмбрио-
нальной смертности, которая коррелирует со степенью цианоза,
желудочковой дисфункции и давлением в легочной артерии.
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1.12.1. Госпитализация и оперативные 
вмешательства

Пациенты с цианозом находятся в группе высокого рис-
ка во время любой госпитализации или оперативного вмеша-
тельства. При госпитализации такие пациенты должны быть
проконсультированы специалистом по ВПС у взрослых. Стра-
тегии ведения должны включать меры, направленные на
уменьшение риска парадоксальных эмболий, связанных с вну-
тривенными 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 одну или более операций. Знакомство с документа-
цией предыдущих операций необходимо перед планированием
операции на сердце. Повторные стернотомии могут приводить
к повреждению сердца. Сердце и крупные артерии могут близ-
ко прилежать к грудине из-за нарушения перикардиальной це-
лостности или присутствия шунтов в переднем средостении.
Кроме того, правые камеры сердца могут быть увеличены или
переполнены, что также увеличивает риск повреждения при
стернотомии. Морфологические отклонения аорты, легочной
артерии или выводного тракта желудочка тоже увеличивают
риск повреждений. Изменения периферических сосудов обыч-
но вторичны после предыдущих катетеризаций сердца или
операций. Например, пульс на лучевой артерии может отсут-
ствовать у пациентов после операции Blalock–Taussig. Ок-
клюзия бедренной артерии или вены может возникать вто-
рично после предыдущих катетеризаций. Знание состояния
бедренных и дополнительных сосудов перед повторной опе-
рацией является важным, если планируется использование
этих сосудов для подключения аппарата искусственного кро-
вообращения. 

Для уменьшения возможных проблем во время повтор-
ной операции могут быть также необходимы дополнительные
исследования. Выбор различных дополнительных исследова-
ний должен быть индивидуален и основываться на рекоменда-
циях хирурга и технических возможностях. Исследования час-
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то 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 полезна для определения расположения
правого желудочка, правого предсердия, аорты, легочной ар-
терии или экстракардиальных сосудов, лежащих около груди-
ны или передней грудной стенки. 

Мужчинам 35 лет и старше, пременопаузальным женщи-
нам 35 лет и старше с факторами риска атеросклероза и пост-
менопаузальным женщинам должна быть проведена катетери-
зация сердца и коронароангиография для выявления ИБС пе-
ред оперативными вмешательствами на сердце.

1.13. Сердечная недостаточность у взрослых 
пациентов с врожденными пороками сердца

Классификация Нью-Йоркской ассоциации сердца мо-
жет быть неприменимой у взрослых пациентов с ВПС, особен-
но если у них имеется цианоз. Дыхательная физиология у па-
циентов с цианозом хорошо изучена. Известно, что одышка
может возникать в течение первых 30 с от начала нагрузки в
результате поступления крови со сниженным содержанием
кислорода к центральным рецепторам. Таким образом, дан-
ная 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 недостаточнос-
ти. Предпочтительно использовать такие показатели, как
функциональная способность или индекс активности. Паци-
енты с ВПС, которые доживают до взрослого возраста, часто
имеют одну или более причин для развития у них сердечной
недостаточности, которая может вовлекать как правые каме-
ры сердца, так и левые или и те и другие сразу. Типичные при-
чины для развития сердечной недостаточности у взрослых
пациентов с ВПС следующие:

– тяжелый аортальный стеноз и/или недостаточность
аортального клапана;

– тяжелый врожденный митральный стеноз/недостаточ-
ность;

– неоперированный дефект межпредсердной перегород-
ки или дефект межжелудочковой перегородки;
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– корригированная врожденная транспозиция крупных
артерий;

– ТМА после операций Mustard и Senning, при которых
морфологически правый желудочек выполняет функции левого;

– тетрада Фалло неоперированная, с ранее выполненны-
ми паллиативными хирургическими вмешательствами или с
выраженной легочной регургитацией после радикальной кор-
рекции;

– единственный желудочек;
– пациенты после операций Fontan.
У многих взрослых пациентов с ВПС наблюдается соче-

танная длительная перегрузка камер сердца объемом и дав-
лением. Факторы, предрасполагающие к позднему развитию
сердечной недостаточности, включают неправильную анато-
мию, хирургические осложнения и прогрессирование основ-
ной патологии. Повреждение миокарда во время операций на
сердце было более частым у пациентов, когда данные опера-
ции только начинали применяться, но это может происхо-
дить и в настоящее время при сердечно-легочном шунтиро-
вании, при потребности в больших заплатах или при боль-
ших послеоперационных рубцах. Причины сердечной недо-
статочности у таких пациентов вызывают интерес, но еще не
до конца изучены. Например, патология, при которой морфо-
логически правый желудочек выполняет функции левого же-
лудочка, или наличие единственного желудочка предраспо-
лагают к развитию миокардиальной дисфункции и сердечной
недостаточности. Присутствие значительной трикуспидаль-
ной недостаточности тесно связано с развитием правожелу-
дочковой сердечной недостаточности, которая быстро про-
грессирует. 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 же-
лудочка быстро вовлекает в патологический процесс и другой
желудочек, приводя к бивентрикулярному повреждению.
Пример неблагоприятного межжелудочкового взаимодейст-
вия отмечается у пациентов с дефектом межпредсердной пе-
регородки, когда перегрузка объемом правых камер приводит
к изменению формы левого желудочка, конечного диастоли-
ческого объема и фракции выброса. Причем все изменения
возвращаются к норме после закрытия дефекта. Последние
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сообщения о форме желудочка и функции, хотя и касаются
больше левого желудочка, уделяют внимание первичным на-
рушениям сократительной способности, взаимодействию и
перестройке миокардиальных слоев у пациентов с ВПС. Так-
же существуют другие возможные причины развития сердеч-
ной 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 выводного тракта левого и пра-

вого желудочков (стеноз легочной артерии/недостаточность)
или шунты (несостоятельность заплаты межжелудочковой пе-
регородки);

– аритмии;
– ожирение.
Кроме того, следующие сопутствующие заболевания или

состояния, не связанные с ВПС, могут способствовать разви-
тию сердечной недостаточности:

– приобретенные клапанные пороки;
– ИБС;
– системная гипертензия;
– сахарный диабет;
– беременность;
– эндокардит;
– хронические болезни легких;
– кардиотоксическая химиотерапия;
– неразумное использование лекарств;
– 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 вентрикулоартериального сцепления. Хорошо изве-
стно, что увеличение системного артериального давления
или изолированная систолическая гипертензия возникают у
многих пациентов с возрастом, негативно сказываясь на их
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состоянии. Изменения диаметра аорты, жесткости и увели-
чение скорости волны отражения с возрастом ведут к увели-
чению постнагрузки желудочка и могут неблагоприятно вли-
ять на поздний систолический выброс и/или раннее диасто-
лическое расслабление. Такие возрастные изменения могут
неблагоприятно влиять на морфологически правый желудо-
чек с функциями левого желудочка или на единственный же-
лудочек, который восприимчив к любой дополнительной по-
стнагрузке. Кроме того, сочетание желудочковой гипертро-
фии и артериальной жесткости может вести к диастоличес-
кой сердечной недостаточности даже при сохраненной фрак-
ции выброса. 

Признаки сердечной недостаточности у взрослых паци-
ентов с ВПС могут отличаться от признаков у пациентов с
приобретенными сердечно-сосудистыми заболеваниями.
Кардиореспираторные ответы на физическую нагрузку после
операций Fontan отличаются от нормы: наблюдается макси-
мальное потребление О2, снижение сердечного выброса, па-
тологическое изменение ЧСС, а также уменьшение насыще-
ния кислородом крови на пике нагрузки. После операций
Fontan и Glenn интерпретация венозного давления в яремной
вене теряет свою обычную значимость. 

Рекомендации Американской ассоциации кардиологов
2005 г. по диагностике и ведению сердечной недостаточнос-
ти у взрослых указывают на необходимость оценки желу-
дочковой функции у пациентов с сердечной недостаточнос-
тью. Желательно, чтобы оценка желудочковой функции
включала измерение размеров (сердечно-легочные нагру-
зочные тесты с определением потребления кислорода или
оценка сердечной функции с помощью ЭхоКГ с измерением
систолической и диастолической функции). МРТ сердца ис-
пользуется для оценки анатомии желудочка и функции, из-
мерений, оценки миокардиальной перфузии и ишемии у
взрослых с прооперированными и непрооперированными
ВПС. МРТ морфологически правого желудочка с функцией
левого или единственного желудочка может выявить такие
отклонения, как миокардиальные скручивания, радиаль-
ные движения, сокращения, нарушенные связи. Часто
встречающиеся изменения желудочковой анатомии сопро-
вождаются изменениями при проведении допплер-ЭхоКГ
или при измерении уровня мозгового натрийуретического
пептида (МНП). 
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Продукция МНП вызывается воздействием на стенку
желудочка (перегрузка давлением при аортальном стенозе,
когда МНП появляется в результате систолической и диасто-
лической перегрузки). Увеличение уровня МНП отмечается
как у пациентов с левожелудочковой систолической дисфунк-
цией, так и у пациентов с диастолической дисфункцией и пра-
вожелудочковой сердечной недостаточностью. Однако МНП
может быть повышен у больных с цианотическими пороками
сердца и без проявлений сердечной недостаточности или дис-
функции миокарда. Уровень доказательности МНП, как пока-
зано, является предсказателем сердечных событий и помогает
в диагностике сердечной недостаточности в отделениях неот-
ложной помощи, когда причина одышки неясна, но его роль в
амбулаторной диагностике и последующем ведении сердеч-
ной недостаточности у пациентов с ВПС пока изучается. По-
следовательные измерения МНП у пациентов с риском разви-
тия сердечной недостаточности, например, у больных с един-
ственным желудочком, могут быть полезными перед планиру-
емыми вмешательствами. 

Множество последних терапевтических стратегий по
лечению сердечной недостаточности направлены на блоки-
рование активации нейрогормональной системы. Роль та-
кого лечения (ингибиторы АПФ, АРА и β-блокаторы) в пре-
дотвращении и лечении сердечной недостаточности изуче-
на лишь у небольшого числа пациентов с ВПС. Одно сообще-
ние по использованию ингибитов АПФ у взрослых после опе-
рации Mustard показало незначительные изменения дан-
ных МРТ правого желудочка и фракции выброса или нагру-
зочной способности (максимальное потребление O2, дли-
тельность нагрузки, ответ артериального давления) в груп-
пе в целом, хотя было улучшение у некоторых пациентов,
поэтому авторы рекомендуют многоцентровое проспектив-
ное исследование. 

Терапия пациентов с приобретенными сердечными забо-
леваниями и сердечной недостаточностью сейчас включает
препараты, направленные на ренин-ангиотензин-альдостеро-
новую систему и симпатическую нервную систему. Хотя суще-
ствуют многоцентровые рандомизированные контролируемые
клинические исследования препаратов и других терапевтиче-
ских вмешательств у пациентов с сердечной недостаточностью
и приобретенными болезнями сердца, но ни одно из этих ис-
следований не включает пациентов с ВПС. Таким образом,
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нужно с осторожностью использовать результаты данных ис-
следований у больных с ВПС. 

Блокада альдостерона спиронолактоном использовалась
у небольшого числа пациентов после операции Fontan, в ре-
зультате отмечалось улучшение состояния пациентов с синд-
ромом потери белка. Несколько клинических исследований
указывают влияние антагонистов рецепторов ангиотензина на
исходы у взрослых пациентов с ВПС. Роли центральной и пери-
ферической нервной системы у пациентов с ВПС уделяется
большое внимание, но требуется дальнейшее изучение. На-
пример, у пациентов с оперированной тетрадой Фалло рекон-
струкция выводного тракта правого желудочка могла затро-
нуть автономную нервную систему, которая также могла по-
влиять на гемодинамику, изменить ЧСС, респираторную фи-
зиологию и снизить систолическое давление и остаточный
сердечный выброс. Необходимо исследование различных пре-
паратов и других вмешательств для лечения или предотвраще-
ния сердечной недостаточности у пациентов с оперированной
тетрадой Фалло, с единственным желудочком и после опера-
ций 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 желудочко-
вой функции. 

Внутрижелудочковая или межжелудочковая диссин-
хрония может усилить хроническую сердечную недостаточ-
ность. Сердечная ресинхронизация – принятый метод улуч-
шения желудочковой функции в условиях нормальной мор-
фологии (2 желудочка), в настоящее время предложена для
лечения сердечной недостаточности у пациентов с морфоло-
гически правым желудочком, выполняющим функции лево-
го желудочка, однако нет данных, позволяющих использо-
вать этот метод у пациентов с единственным желудочком.
Текущие критерии для использования сердечной ресинхро-
низации у пациентов с нормальной (2 желудочка) морфоло-
гией и сердечной недостаточностью включают постоянные
симптомы сердечной недостаточности, несмотря на прово-
димую терапию, увеличение комплекса QRS более 120 мил-
лисекунд с блокадой левой ножки пучка Гиса и с синусовым
ритмом. 
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1.14. Рекомендации по трансплантации сердца 
и комплекса сердце/легкие

Класс I
1. Пациенты с ВПС и сердечной недостаточностью, кото-

рым может быть необходима трансплантация сердца,
должны быть обследованы трижды: в специализиро-
ванных центрах опытным медицинским и хирургичес-
ким персоналом, экспертами по ВПС и экспертами по
трансплантации сердца (уровень доказательности С).

2. Пациенты с ВПС и сердечной или дыхательной недо-
статочностью, которым требуется пересадка легких
или комплекса легкие/сердце, должны быть обследо-
ваны трижды: в специализированных центрах опыт-
ным медицинским и хирургическим персоналом, экс-
пертами по ВПС и экспертами по трансплантации лег-
ких или комплекса сердце/легкие (уровень доказатель-
ности С). 

У взрослых пациентов с ВПС послеоперационная желу-
дочковая недостаточность может возникать сразу после опера-
ции, но чаще развивается позднее. Поздняя системная желу-
дочковая недостаточность может быть связана со многими
врожденными заболеваниями. 

Предтрансплантационное обследование включает муль-
тидисциплинарный подход с оценкой сердечно-легочных, по-
чечных, неврологических, печеночных, инфекционных, соци-
ально-экономических и психологических аспектов. В дополне-
ние к изучению анамнеза заболевания, физическому обследо-
ванию используются исследования, включающие ЭКГ, ЭхоКГ,
рентген грудной клетки и холтеровское мониторирование. Ка-
тетеризация сердца требуется для оценки легочно-сосудистого
сопротивления и транспульмонального градиента. Дополни-
тельно к катетеризации часто проводятся МРТ и компьютер-
ная ангиография для определения анатомии у пациентов с
комплексными ВПС. 

Многие пациенты с длительно существующей сердечной
недостаточностью могут иметь увеличенное легочно-сосудис-
тое сопротивление. Следовательно, в донорском сердце может
развиться правосторонняя сердечная недостаточность при
резком помещении его в условия высокого легочно-сосудисто-
го сопротивления. Фармакологическая модуляция легочной
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гемодинамики с помощью легочных вазодилататоров во время
катетеризации сердца помогает предсказывать результат по-
сле трансплантации. В большинстве центров определено, что
при индексе легочно-сосудистого сопротивления 6 и более или
транспульмональном градиенте более 15 мм рт. ст. без ответа
на терапию вазодилататорами (кислород, окись азота, добута-
мин) пересадка сердца противопоказана. 

Противопоказания к трансплантации сердца следую-
щие:

– активная инфекция;
– положительная проба на вирус иммунодефицита чело-

века или гепатит С;
– тяжелые метаболические заболевания;
– множественные другие врожденные пороки;
– мультиорганная недостаточность;
– злокачественные опухоли;
– когнитивные или поведенческие расстройства, невоз-

можность получения согласия.
Трансплантация комплекса сердце/легкие является

обычно спасением для пациентов с некорригируемым или ра-
нее оперированным ВПС, связанными с тяжелыми легочно-со-
судистыми обструктивными заболеваниями, такими как един-
ственный желудочек с высокой легочной гипертензией или
дисфункция левого желудочка. При дефекте межпредсердной
перегородки, дефекте межжелудочковой перегородки, откры-
том артериальном протоке порок часто может быть корригиро-
ван одновременно с 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 приво-
дить к фатальным геморрагическим осложнениям. При от-
сутствии повторных злокачественных заболеваний в тече-
ние 5 лет возможно проведение трансплантации. Ожирение
является относительным противопоказанием для транс-
плантации. 

Сроки жизни после трансплантации сердца в последние
годы увеличиваются, сейчас период «половины выживающих»
(время, за которое 50% пациентов с трансплантацией остают-
ся в живых) для детей и взрослых составляет 10 лет и 13 лет для
тех, кто выживает в первый год после операции. 
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Правильный отбор пациентов, совершенствование со-
временных технологий и последующая оптимизация ведения
пациентов после трансплантации способствуют повышению
их выживаемости. Выживаемость после трансплантации лег-
ких у детей, по сообщению Международного общества транс-
плантации сердца и легких, составляет приблизительно 75% в
первый год и 60% в течение 2 лет. Наиболее частая причина
смертности в первый месяц и до 1 года после пересадки – ин-
фекционные осложнения. В первые 3 года после пересадки
легких основной причиной смерти является облитерирующий
бронхиолит. В последующие годы жизни основными причина-
ми являются хронические заболевания и инфекции. Результа-
ты трансплантации комплекса сердце/легкие такие же, как и
при пересадке легких. 

Прогнозируемая выживаемость в течение 10 лет после
пересадки составляет 20%. Результаты трансплантации лег-
ких и комплекса сердце/легкие при легочной гипертензии и
ВПС сопоставимы с теми, что наблюдаются у детей с повы-
шенным риском ранней смертности, связанной с периопера-
ционными осложнениями, и сравнимы с трансплантацией
при обструктивных легочных заболеваниях или фиброкисто-
зе. Результаты трансплантации легких и сердечной операци-
онной коррекции сравнимы с результатами трансплантации
комплекса сердце/легкие в сочетании с леченой легочной ги-
пертензией и ВПС. 
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2. ДЕФЕКТ МЕЖПРЕДСЕРДНОЙ ПЕРЕГОРОДКИ

2.1. Определение

ДМПП является одним из самых распространенных
врожденных пороков сердца у взрослых и представляет собой
постоянное сообщение между предсердиями. Существует не-
сколько типов ДМПП: вторичный ДМПП в области овальной
ямки (fossa ovalis) (75% случаев); первичный ДМПП (от 15 до
20% случаев), располагающийся ниже места соединения сте-
нок четырех камер сердца; дефект венозного синуса (от 5 до
10% случаев), расположенный вверху (у устья верхней полой
вены) или внизу (над устьем нижней полой вены) и редко
встречающийся дефект венечного синуса (менее 1% случаев),
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 рас-
щеплением передней створки митрального клапана. Изоли-
рованный субаортальный стеноз может развиться в после-
операционном периоде. Дефекты венозного синуса часто со-
провождаются частичным аномальным дренажом правых ле-
гочных вен, что также может наблюдаться у небольшого чис-
ла пациентов с вторичным ДМПП. Пролапс митрального кла-
пана в большинстве случаев наблюдается у пациентов с
ДМПП. Клапанный стеноз легочного ствола часто упоминает-
ся в связи с ДМПП, но в некоторых случаях наблюдается лег-
кий правожелудочковый оттоковый градиент, который вызы-
вается увеличением кровотока, но не структурной аномалией
клапана [240, 241]. 

Дефект венечного синуса (дефект крыши коронарного си-
нуса, что анатомически не является ДМПП) может сопровож-
даться частичным или полным аномальным легочным веноз-
ным соединением и/или дренажом добавочной левой верхней
полой вены в венечный синус. 
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2.2. Клиническое течение

2. 2. 1. Неоперированный дефект 
межпредсердной перегородки 

Следствием сброса крови слева направо через ДМПП яв-
ляется правожелудочковая перегрузка объемом и избыточ-
ный легочный кровоток. Вследствие большого легочного кро-
вотока и правожелудочковой сердечной недостаточности
значительные предсердные сбросы крови приводят к симпто-
мам, включающим частые легочные инфекции, утомляе-
мость, непереносимость физической нагрузки и сердцебие-
ние. Предсердные аритмии – трепетание предсердий, фиб-
рилляция предсердий, синдром слабости синусного узла – яв-
ляются результатом длительной перегрузки правых отделов
объемом. Легочная артериальная гипертензия, связанная с
кровотоком, сопутствует большим сбросам крови слева на-
право, вследствие чего у взрослых может развиться васкуляр-
ная обструктивная болезнь легких, но при ДМПП это происхо-
дит значительно реже, чем при пороках со сбросом крови сле-
ва направо при высоком давлении, таких как дефект межже-
лудочковой перегородки или открытый артериальный про-
ток. Парадоксальная эмболия, вызванная периферическими
венозными или тазовыми венозными тромбозами, предсерд-
ными аритмиями, внутривенными инфузиями неотфильтро-
ванных растворов или постоянным венозным катетером, яв-
ляется фактором риска при всех дефектах независимо от раз-
мера [242, 244]. 

Одышка и сердцебиение [245, 246] являются наиболее ча-
стыми ранними симптомами заболевания у взрослых. Други-
ми 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 фибрилля-
ции предсердий или пароксизмальная эмболия. Пациенты с
небольшими дефектами (менее 10 мм) могут оставаться бес-
симптомными в течение четвертого и пятого десятилетий
жизни [236–246], однако симптомы могут появляться с возра-
стом даже при небольших дефектах в результате увеличения
сброса крови, обусловленного уменьшением эластичности
левого желудочка, вызванного, в свою очередь, ишемической
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болезнью сердца, приобретенным пороком сердца или арте-
риальной гипертензией.

2.3. Рекомендации при оценке состояния
неоперированных пациентов

Класс I
1. Диагноз ДМПП должен быть поставлен при помощи

визуализирующих методов, которые демонстрируют
сброс крови через дефект, признаки перегрузки объе-
мом правого желудочка и связанные с ними аномалии
(уровень доказательности С). 

2. Пациенты с неясной перегрузкой объемом ПЖ
должны быть направлены в центр лечения врож-
денных пороков сердца для взрослых с целью про-
ведения дальнейших диагностических исследова-
ний и выявления ДМПП или частичного аномаль-
ного дренажа легочных вен (уровень доказательно-
сти С). 

Класс IIa
1. Максимальный нагрузочный тест может быть полез-

ным для документирования способности симптом-
ных пациентов переносить физическую нагрузку при
наличии расхождений с клиническими результатами
или для документирования изменений насыщения
кислородом у пациентов с различной степенью выра-
женности легочной гипертензии (уровень доказатель-
ности С). 

2. Катетеризация сердца может быть полезной для вы-
явления сопутствующей ишемической болезни серд-
ца у пациентов с возрастными или другими фактора-
ми риска (уровень доказательности В).

Класс III
1. Диагностическая катетеризация сердца не показана

молодым пациентам с неосложненным ДМПП, у кото-
рых результаты визуализирующих исследований бы-
ли адекватны (уровень доказательности B). 

2. Максимальный нагрузочный тест не рекомендован
при ДМПП с высокой легочной гипертензией (уровень
доказательности B). 

94



Диагностическое обследование пациента с подозрением
на ДМПП направлено на определение размера и расположе-
ния ДМПП, функциональную оценку сброса крови правого и
левого желудочков и легочного кровообращения, а также лю-
бых связанных с ними повреждений.

2.3.1. Клиническое обследование

Клинические данные включают систолический шум во
втором и третьем межреберьях слева от грудины, фиксиро-
ванное расщепление второго тона сердца. При больших де-
фектах наблюдается диастолический шум на трехстворчатом
клапане.

2.3.2. Электрокардиография

На ЭКГ часто имеет место отклонение электрической оси
сердца вправо, увеличение правого предсердия, неполная
блокада правой ножки пучка Гиса (вторичный ДМПП), откло-
нение электрической оси сердца влево (первичный ДМПП)
или аномальная ось зубца P (дефект венозного синуса, распо-
ложенный сверху). Полная блокада сердца может наблюдать-
ся при наследственном ДМПП [247]. Отклонение электричес-
кой оси сердца влево и вверх с замедлением проводимости по
ПЖ, наблюдаемое при первичном ДМПП, является результа-
том анатомического расположения пучков и его не нужно
смешивать с двухпучковой блокадой.

2.3.3. Рентгенография грудной клетки

На рентгенографии органов грудной клетки может выяв-
ляться увеличение ПЖ или правого предсердия, выбухание
дуги легочной артерии и усиление легочного артериального
рисунка. 

2.3.4. Эхокардиография

Трансторакальная эхокардиография является основным
диагностическим исследованием при ДМПП. Исследование
должно включать двухмерное изображение межпредсердной
перегородки из парастернального, апикального и субкосталь-
ного доступов с цветовой допплеровской визуализацией сбро-
са. Парастернальные доступы при глубоком вдохе и высокие
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правые парастернальные доступы могут быть особенно по-
лезными для визуализации ДМПП у взрослых. Вся межпред-
сердная перегородка от устья верхней полой вены до устья
нижней полой вены должна быть осмотрена с целью опреде-
ления дефектов венозного синуса (sinus venosus) или опреде-
ления протяженности больших вторичных дефектов в этих
зонах. Чреспищеводная ЭхоКГ может быть необходима для
идентификации соединения всех легочных вен у пациентов с
ДМПП. При трансторакальных изображениях низкого каче-
ства взрослым пациентам может потребоваться чреспище-
водная ЭхоКГ для адекватного изображения межпредсердной
перегородки [248–251], так как она показывает точную лока-
лизацию и размер ДМПП, также как и размеры краев перего-
родки, каждый из которых важен для принятия решения. 

Большое отверстие венечного синуса с признаками пред-
сердного сброса может указывать на дефект крыши венечно-
го синуса (например, синосептальные дефекты). Таким обра-
зом, вся крыша венечного синуса должна быть визуализиро-
вана при подозрении на этот дефект. Если венечный синосеп-
тальный 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. При легочной гипертензии
низкую скорость сброса через венечный синосептальный де-
фект трудно отличить от другого низкоскоростного потока
внутри предсердий. 

Увеличение правого предсердия и правого желудочка с
диастолическим сглаживанием и парадоксальным движени-
ем межжелудочковой перегородки свидетельствует о пере-
грузке объемом ПЖ и значительном сбросе крови слева на-
право. Систолическое давление в ПЖ может быть измерено с
помощью пиковой скорости трикуспидальной регургитации
крови. С помощью двухмерной ЭхоКГ необходимо дать оцен-
ку сопутствующим аномалиям, таким как пролапс митраль-
ного клапана, расщепление створки митрального клапана,
аномальный дренаж легочных вен, легочный стеноз. А их
функциональная значимость должна быть определена цвето-
вым и спектральным допплеровским исследованием. 

Контрастная ЭхоКГ с внутривенным введением взболтан-
ного физиологического раствора применяется для подтверж-
дения наличия предсердного сброса справа налево, если ви-
део и цветное доплеровское исследование неубедительны
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[252]. Вместе с тем наличие контраста в правом предсердии
может помочь в выявлении сброса крови слева направо. Если
сброс слева направо и перегрузка объемом ПЖ были установ-
лены, но не объяснены, пациента следует направить в специ-
ализированный центр лечения врожденных болезней сердца
у взрослых для дальнейших исследований. 

2.3.5. Магнитно-резонансная томография

МРТ является дополнительным неинвазивным методом
визуализации, если результаты ЭхоКГ неубедительны. Воз-
можна прямая визуализация дефекта и легочных вен, могут
быть измерены объем и функция ПЖ, также можно выпол-
нить оценку объема шунта [257, 258]. МРТ в основном выпол-
няется для исключения ИБС у пациентов в возрасте или у тех
пациентов, у которых эта болезнь является наследственной и
которым планируется хирургическое вмешательство, а также
для оценки легочно-сосудистого сопротивления и реактивно-
сти у пациентов с выраженной легочной артериальной гипер-
тензией. Также может потребоваться катетеризация для оп-
ределения размера ДМПП, легочного венозного возврата и
связанных с ними поражений клапанов, если неинвазивные
методы оказались малоинформативными. В ряде случаев ка-
тетеризация в настоящее время выполняется одновременно 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 па-
циентов с легочной артериальной гипертензией. Однако мак-
симальный нагрузочный тест не рекомендован при ДМПП с
легочной артериальной гипертензией. 

2.4. Дефекты и ошибки в диагностике

Постепенное развитие симптомов и недостаточно точные
данные физикального исследования при разных формах
ДМПП часто приводят к поздней постановке диагноза, вследст-
вие чего увеличивается риск развития легочной артериальной
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гипертензии, аритмии, парадоксальной эмболии. Ложнопо-
ложительный диагноз ДМПП бывает либо при явном переры-
ве эхосигнала на двухмерной ЭхоКГ или при неправильной
интерпретации цветным допплером потоков крови из полых
вен как сброса крови. Использование контрастной ЭхоКГ
или чреспищеводной ЭхоКГ помогает избежать ложнополо-
жительных интерпретаций. Пациенты с частичным ано-
мальным дренажом легочных вен без ДМПП будут иметь пе-
регрузку объемом ПЖ, что может быть ложно интерпретиро-
вано 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 венозно-
го синуса [248]. Пациентам, которым по результатам транcто-
ракальной ЭхоКГ не удалось объяснить перегрузку объемом
ПЖ, необходимо выполнить чреспищеводную ЭхоКГ или дру-
гое визуализирующее исследование для полной оценки пред-
сердной перегородки и легочных вен, а также 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 антикоагу-

лянтной терапии рекомендована для восстановления
синусового ритма, если есть фибрилляция предсер-
дий (уровень доказательности А). 

2. Контроль за ритмом и антикоагулянтная терапия ре-
комендованы, если синусовый ритм невозможно под-
держивать медикаментозно или интервенционными
средствами (уровень доказательности А). 

Пациенты с небольшими шунтами или нормальным раз-
мером ПЖ обычно не имеют симптомов и не требуют медика-
ментозной терапии. Рутинное обследование пациента с не-
большим ДМПП без признаков увеличения ПЖ или легочной
артериальной гипертензии должно включать оценку симпто-
мов, особенно аритмий, и возможных приступов парадок-
сальной эмболии. Повторная ЭхоКГ должна выполняться
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каждые 2–3 года для оценки размера ПЖ, его функции и дав-
ления в легочной артерии. Уменьшение эластичности левого
желудочка, связанное с артериальной гипертензией, ИБС
или приобретенным пороком сердца, увеличивает величину
сброса крови слева направо через существующий ДМПП. 

Необходимо лечить наджелудочковые аритмии для вос-
становления и поддержания синусового ритма, если это воз-
можно [259]. В случае фибрилляции предсердий рекомендова-
на как антиаритмическая, так и антикоагулянтная терапия. 

При достаточно больших ДМПП, способных вызвать ле-
гочную гипертензию, необходимо выполнять закрытие в том
случае, если есть признаки легочной сосудистой реактивнос-
ти и чистый сброс крови слева направо. Медикаментозная те-
рапия легочной гипертензии показана только тем пациен-
там, у которых наблюдается необратимая легочная гипертен-
зия, и поэтому закрытие ДМПП им не показано (см. раздел 9). 

2.5.2. Показания к интервенционному 
и хирургическому лечению

Класс I
1. Чрескожное или хирургическое закрытиие ДМПП по-

казано при увеличении ПЖ и правого предсердия при
наличии симптомов или при их отсутствии (уровень
доказательности В). 

2. Лечение дефекта венозного синуса, венечного синуса
или первичной ДМПП должно проводиться предпо-
чтительно хирургическим, а не чрескожным ушива-
нием (уровень доказательности В). 

Класс IIa
1. Хирургическое закрытие вторичного ДМПП обоснова-

но, если рассматривается сопутствующая хирургиче-
ская реконструкция/протезирование трехстворчато-
го клапана, или если анатомия дефекта исключает
чрескожный способ (уровень доказательности С). 

2. Чрескожное или хирургическое закрытие ДМПП обос-
новано при наличии:
1) парадоксальной эмболии (уровень доказательности С);
2) подтвержденной orthodeoxia-platypnea (гипоксия и

одышка в вертикальном положении) (Уровень дока-
зательности В). 
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Класс IIb
1. Чрескожное или хирургическое закрытие дефекта мо-

жет рассматриваться при наличии сброса крови сле-
ва направо, при давлении в легочной артерии менее
2/3 системного уровня, общелегочном сопротивле-
нии менее 2/3 системного сосудистого сопротивле-
ния или при реагировании либо на легочную вазоди-
латационную терапию или тестовую окклюзию де-
фекта (пациентов необходимо лечить совместно со
специалистами, имеющими опыт лечения синдрома
легочной гиперензии) (уровень доказательности С). 

2. Сопутствующая операция по Maze может рассматри-
ваться для взрослых пациентов с ДМПП с пароксиз-
мальной и хронической наджелудочковой тахиарит-
мией (уровень доказательности С). 

Класс III
Пациентам с тяжелой необратимой легочной гипер-
тензией без признаков сброса крови слева направо не
должно выполняться закрытие ДМПП (уровень дока-
зательности В). 

Хирургическое закрытие ДМПП является «золотым
стандартом» лечения с прекрасными отдаленными резуль-
татами. Хирург, не имеющий опыта лечения врожденных
пороков сердца, должен соблюдать осторожность при пла-
нировании закрытия вторичного ДМПП, так как неожидан-
ная интраоперационная находка первичного ДМПП или ча-
стичного аномального дренажа легочных вен может вы-
звать сложности. 

Основная операция включает закрытие дефекта перикар-
дом или прямое ушивание. Пластика трехстворчатого клапа-
на может выполняться при выраженной его недостаточнос-
ти. Должен быть восстановлен нормальный дренаж легочных
вен. Сопутствующая операция по Maze может выполняться
при пароксизмальной/хронической фибрилляции/трепета-
нии предсердий. Может использоваться правая торакотомия
или стернотомия, небольшие разрезы выполнимы при обоих
подходах. 

Ранняя смертность составляет примерно 1% при отсутст-
вии легочной артериальной гипертензии или других серьез-
ных сопутствующих заболеваний. Отдаленные результаты
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превосходные. Дооперационные симптомы уменьшаются или
ослабевают. Частота фибрилляции/трепетания предсердий
снижается, если выполняются сопутствующие антиаритми-
ческие операции (например, операция по Maze). Однако над-
желудочковые нарушения ритма могут возникнуть вновь по-
сле хирургического лечения. 

Необходимость повторного хирургического вмеша-
тельства по поводу рецидива ДМПП возникает редко. Сте-
ноз верхней полой вены или легочной вены может про-
изойти после закрытия дефекта венозного синуса с пере-
мещением аномально дренирующихся легочных вен в ле-
вое 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 челове-
ка и поэтому никакого закрытия не требуется, если только не
наблюдается парадоксальная эмболия. По данным ЭхоКГ,
при более крупных дефектах с признаками перегрузки объе-
мом ПЖ симптомы развиваются в третьей декаде жизни па-
циента, и закрытие показано для профилактики отдаленных
осложнений, таких как наджелудочковые аритмии, сниже-
ние толерантности к физической нагрузке, гемодинамически
выраженная недостаточность трехстворчатого клапана,
сброс крови справа налево и эмболия во время беременности,
застойная сердечная недостаточность или заболевание сосу-
дов легких, которые могут развиться примерно у 5–10% паци-
ентов (в основном у женщин). 

2.5.4. Катетерное вмешательство

Развитие технологий чрескожного чрескатетерного за-
крытия дает альтернативный метод закрытия неосложнен-
ных 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 подхо-
дит пациенту, то рекомендуется хирургическое закрытие. 

Дефект венозного синуса, венечного синуса и первичные
дефекты не подлежат транскатетерному закрытию. ДМПП с
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большой аневризмой перегородки или мультифенестриро-
ванной предсердной перегородкой требует тщательной оцен-
ки и консультации кардиохирурга перед выполнением транс-
катетерного закрытия. 

2.5.5. Ключевые вопросы оценки и наблюдения

Ключевые вопросы оценки и наблюдения взрослых с
ДМПП представлены в таблице 6. 

2.6. Рекомендации по наблюдению после 
оперативного вмешательства

Класс I
1. Ранние послеоперационные симптомы, такие как по-

вышение температуры, утомляемость, рвота, боль в
груди или абдоминальная боль могут означать пост-
кардиотомный синдром с тампонадой, который тре-
бует немедленной эхокардиографической оценки
(уровень доказательности С). 

2. Ежегодный клинический осмотр рекомендован паци-
ентам после операции, если ДМПП был закрыт, а сле-
дующие состояния остались или появились: 
1) легочная артериальная гипертензия (уровень дока-

зательности С);
2) наджелудочковая аритмия (уровень доказательнос-

ти С);
3) правожелудочковая или левожелудочковая дис-

функция (уровень доказательности С);
4) сопутствующие пороки или другие заболевания

сердца (уровень доказательности С). 
3. Оценка возможной миграции окклюдера, развития

эрозии или других осложнений рекомендованы паци-
ентам через 3–12 мес после операции и периодически
далее (уровень доказательности С). 

4. Разрушение окклюдера, которое может проявляться
болью в груди или синкопальным состоянием, требует
немедленного обследования (уровень доказательнос-
ти С). 

Для наблюдения пациентов после транскатетерного за-
крытия ДМПП необходима клиническая оценка симптомов
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Симптомы:

одышка

утомляемость

непереносимость физической нагрузки

сердцебиение

обморок

Данные инструментального исследования: 

перегрузка объемом по данным ЭхоКГ

полнокровие легочных сосудов на
рентгенограмме грудной клетки

Оценка дефекта: 

размер, расположение, края перегородки:

вторичный

первичный

венозный синус

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:

измерение с помощью ЭхоКГ 
(по регургитации на  трискупидальном
клапане)

систолическое растяжение перегородки

Аритмия:

наджелудочковая аритмия

трепетание предсердий

пароксизмальная наджелудочковая
тахикардия

синдром слабости синусного узла

блокады сердца

Парадоксальный эмболия, избегать:

венозного стаза

отсутствие фильтра для в/в инфузий

постоянных катетеров

103

Таблица 6

Ключевые вопросы оценки и наблюдения взрослых с ДМПП

Наблюдения после вмешательстваДо вмешательства

Хирургического:

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

Катетерного:

смещение окклюдера

эрозирование окклюдером предсердной
стенки или аорты

смещение окклюдера на соседние
структуры и атриовентрикулярные
клапаны:

венечный синус

верхнюю полую вену

легочные вены

аорту

тромбоз окклюдера

эндокардит в первые 6 мес или 
с резидуальным дефектом

резидуальный шунт (сброс)



аритмии, боли в груди или приступов эмболии, а также
ЭхоКГ-исследования положения окклюдера, резидуального
сброса (шунта), осложнений, таких как тромбоз или перикар-
диальный выпот. Обычно ЭхоКГ выполняют через 24 ч, 1 мес, 
6 мес и 1 год с последующими обследованиями на регулярной
основе. 

Перикардиальный выпот и тампонада сердца могут воз-
никнуть через несколько недель после хирургического вос-
становления ДМПП и их необходимо оценить клинически и
с помощью ЭхоКГ до и после выписки пациента во время
ранних послеоперационных визитов к врачу. Пациенты и их
врачи первичного звена должны быть проинструктированы
о необходимости сообщать о температуре или необычных
симптомах (грудной или абдоминальной боли, рвоте, непри-
вычной 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 ЭхоКГ. Клиниче-
ское обследование и ЭКГ по поводу рецидивирующей или
вновь появившейся аритмии является важной частью по-
слеоперационного обследования. Периодические отдален-
ные клинические наблюдения необходимы пациентам в по-
слеоперационном периоде, если их ДМПП восстанавливали
в зрелом возрасте, если до операции была легочная артери-
альная гипертензия, наджелудочковая аритмия (доопераци-
онная или послеоперационная) или если они имели сопутст-
вующие клапанные или другие заболевания сердца. У паци-
ентов, которым хирургическое восстановление ДМПП было
выполнено в детском возрасте, обычно нет поздних ослож-
нений. 

2.6.1. Профилактика эндокардита

Эндокардита не бывает у пациентов с изолированными
ДМПП. Обычно эндокардит связан с сопутствующими кла-
панными пороками, такими как расщепление створки мит-
рального клапана [94]. Поэтому профилактика эндокардита
не показана при изолированных ДМПП или после хирургиче-
ского вмешательства, за исключением первых 6 мес после за-
крытия дефекта (см. раздел 1.6). 
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2.6.2. Беременность и роды

Класс III
Беременность у пациентов с ДМПП и тяжелой легоч-
ной артериальной гипертензией (синдром Эйзен-
менгера) не рекомендована из-за высокой материн-
ской и внутриутробной смертности (уровень доказа-
тельности А). 

Беременность пациентами с ДМПП обычно переносится
хорошо, без каких-либо выраженных морбидных состояний
матери и плода и материнской смертности. Однако сброс кро-
ви слева направо может увеличиться с увеличением сердеч-
ного выброса во время беременности, что уравновешивается
снижением периферического сопротивления. 

Женщины с большими сбросами и легочной артериаль-
ной гипертензией могут иметь аритмии, желудочковую дис-
функцию и прогрессирование легочной артериальной гипер-
тензии. Беременность пациенткам с ДМПП и тяжелой легоч-
ной артериальной гипертензией (синдром Эйзенменгера)
противопоказана из-за высокой материнской и внутриутроб-
ной смертности. 

Парадоксальная эмболия случайно может встретиться
как при малых, так при больших ДМПП [134–265]. 

Частота наследования вторичного ДМПП хорошо извест-
на, у некоторых родственников генетический дефект локали-
зован в 5-й хромосоме [266]. 

Риск передачи врожденного порока сердца со спорадичес-
ким ДМПП по наследству составляет 8–10% [139–269]. Генети-
ческие синдромы со скелетными аномалиями, связанными с
ДМПП, включают разнообразные синдромы, из которых синд-
ром Holt–Oram самый известный [270–272]. Как вторичный,
так и первичный ДМПП связаны с трисомией 21-й хромосомы
(синдром Дауна). Из-за вероятности наследственного возник-
новения болезни тщательный сбор семейного анамнеза дол-
жен быть проведен у пациентов с ДМПП. И пациенты, и их де-
ти должны быть клинически обследованы на выявление воз-
можного дефекта перегородки, нарушений проводимости и
скелетных аномалий. 
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2.6.3. Физические нагрузки 

Пациенты с небольшими ДМПП без легочной артериаль-
ной гипертензии нормально переносят физическую нагрузку
и не нуждаются в каких-либо ограничениях. У пациентов с
большими сбросами крови слева направо физическая актив-
ность часто ограничена из-за сниженной сердечно-легочной
функции [273]. Симптоматические наджелудочковые и желу-
дочковые аритмии также могут повлиять на физическую ак-
тивность и наложить ограничения на участие в состязатель-
ных видах спорта. Пациенты с выраженной легочной артери-
альной гипертензией (пиковое систолическое давление в ле-
гочной 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 крови справа налево обычно требует ограничения
физической нагрузки. Следует исключить также участие в
атлетических видах спорта или активные физические упраж-
нения [274]. 
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3. ДЕФЕКТ МЕЖЖЕЛУДОЧКОВОЙ ПЕРЕГОРОДКИ

3.1. Определение

Дефект межжелудочковой перегородки является наиболее
распространенным врожденным пороком сердца и наблюдает-
ся примерно в 3,0–3,5 случаях [275] на 1000 живорожденных
детей. Из-за высокой частоты спонтанного закрытия неболь-
ших дефектов межжелудочковой перегородки частота этого за-
болевания снижается у детей и особенно у взрослых [276, 277]. 

Существуют четыре анатомических типа дефектов межже-
лудочковой перегородки [278, 280] с многочисленными сино-
нимами для каждого типа. С целью унифицировать систему
Society for Thoracic Surgery’s Congenital Heart Surgery Database
Committee члены Европейской ассоциации кардиоторакаль-
ной хирургии разработали следующую классификацию.

Тип 1 – ДМЖП находится в выводном тракте ПЖ и состав-
ляет примерно 6% дефектов у неазиатского населения. У па-
циентов азиатского происхождения эта цифра достигает 30%
[278]. Спонтанное закрытие дефекта случается редко. 

Тип 2 – перимембранозные ДМЖП, которые  являются на-
иболее частыми дефектами, 80% дефектов расположены в
этой области. Этот дефект находится в мембранозной перего-
родке и прилежит к септальной створке трехстворчатого кла-
пана, которая может сращиваться с дефектом, частично при-
крывая дефект или образуя «аневризму» желудочковой пере-
городки. Эта структура ограничивает сброс крови слева на-
право и может привести к частичному или полному закры-
тию дефекта. С левожелудочковой стороны перегородки де-
фект прилежит к аортальному клапану. 

Тип 3 – приточный ДМЖП. Этот ДМЖП находится в при-
точной части ПЖ и прилежит к трехстворчатому клапану
[278–280]. Эти дефекты часто бывают у пациентов с синдро-
мом Дауна. 

Тип 4 – мышечный ДМЖП. Этот ДМЖП обычно распола-
гается в центре (середине мышцы), апикально или на границе
перегородки и свободной стенки ПЖ. Эти дефекты могут
быть множественными. Часто происходит спонтанное закры-
тие, однако эти дефекты составляют до 20% всех ДМЖП. Ча-
стота возникновения таких дефектов значительно ниже у
взрослых [276–278]. 
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3.1.1. Сопутствующие пороки

Несмотря на то, что ДМЖП чаще всего бывает изолиро-
ванным, он является компонентом комплекса аномалий, та-
ких как тетрада Фалло, ТМА и др. ДМЖП также может сопут-
ствовать таким порокам, как субаортальный стеноз и коарк-
тация аорты. Субартериальный ДМЖП может приводить к
прогрессирующей недостаточности аортального клапана,
обусловленной пролабированием аортальной створки (обыч-
но правой коронарной) через дефект. 

3.2. Клиническое течение (неоперированный дефект)

Маловероятно, что взрослому человеку с изолированным
ДМЖП диагноз не был поставлен в детстве. Возможные сце-
нарии включают следующие моменты:

1. Бессимптомный пациент с систолическим шумом, ра-
нее считавшимся функциональным шумом, лихорадкой и
вторичной бактериемией после инфекционного эндокардита.
Появление нового диастолического шума при вторичной аор-
тальной недостаточности, вызванной пролапсом аортально-
го клапана. 

2. Появление цианоза и непереносимости физической
нагрузки при прогрессировании заболевания легочных со-
судов. 

3. Клинические признаки изолированного ДМЖП зави-
сят во многом от размера дефекта и общелегочного сосудис-
того сопротивления. При малых дефектах, составляющих ме-
нее 25% от диаметра кольца аорты, сброс крови происходит
слева направо, нет перегрузки левого желудочка, а также ле-
гочной гипертензии. Дефекты проявляются в виде систоли-
ческого шума. 

Дефекты, составляющие более 25, но менее 75% диаметра
аорты, могут быть классифицированы как средние по разме-
ру с малым или средним сбросом слева направо, с легкой или
умеренной перегрузкой ЛЖ и легочной гипертензией средней
тяжести или без таковой. Пациенты могут оставаться бес-
симптомными или у них могут развиться симптомы сердеч-
ной недостаточности средней тяжести. Симптомы обычно ос-
лабевают при медикаментозном лечении и со временем, так
как размер ДМЖП уменьшается сам по себе или относитель-
но увеличения размера тела. 
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Если дефект большой (более 75% диаметра аорты),
обычно присутствует сброс крови слева направо от умерен-
ного до высокого, перегрузка объемом ЛЖ и легочная гипер-
тензия. Большинство взрослых пациентов с большими
ДМЖП в детстве имеют сердечную недостаточность. Редко
пациенты с большими ДМЖП не имеют большого сброса
слева направо. При неоперированном ДМЖП развивается
сброс крови справа налево, синдром Эйзенменгера в подро-
стковом возрасте или в юности. Ключевые моменты наблю-
дения за пациентами с ДМЖП представлены в таблице 7.
Пациенты с малым ДМЖП, у которых развивается эндокар-
дит, 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 при-
знаки и симптомы, связанные с инфекционным эндокарди-
том, аортальной недостаточностью, нарушениями проводи-
мости, дисфункцией ЛЖ, легочной гипертензией, трикуспи-
дальной регургитацией, рецидивирующим ДМЖП и желу-
дочковыми аритмиями. 
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Таблица 7

Ключевые моменты, которые должны отслеживаться 
у взрослых с ДМЖП

Оперированные пациенты / Катетерное
закрытие

Неоперированные или оперированные
пациенты / 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)



3.3. Клинические проявления и оценка состояния неопе-
рированного пациента

3.3.1. Клиническое обследование 

Клинически ДМЖП характеризуется систолическим шу-
мом, который обычно бывает максимальным в пределах ле-
вой нижней стернальной границы. Когда давление в ПЖ низ-
кое, шум ДМЖП «дующий» и пансистолический. При посте-
пенном увеличении давления в ПЖ шум становится более
низким, короче и мягче. Шумы при малых мышечных ДМЖП
обычно очень высокие и занимают начало систолы только по-
тому, что мышечное сокращение закрывает дефект. 

3.3.2. Электрокардиография

У пациентов с большими ДМЖП и выраженной легочной
гипертензией ЭКГ покажет гипертрофию обоих желудочков
или изолированную гипертрофию ПЖ. 

3.3.3. Рентгенография грудной клетки

У пациентов с малым ДМЖП рентгенография грудной
клетки будет нормальной. При наличии большого сброса кро-
ви слева направо имеются признаки увеличения левого пред-
сердия, левого желудочка 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. Эхокардиография

Допплеровская ЭхоКГ является основным инструменталь-
ным методом современной диагностики ДМЖП. Транстора-
кальная ЭхоКГ практически всегда имеет диагностическую
ценность у детей, подростков и у большинства взрослых с хоро-
шими эхокардиографическими окнами. Данные, которые нуж-
но получить в ходе ЭхоКГ, включают количество дефектов, ло-
кализацию дефектов, размеры камер, функцию желудочков,
наличие или отсутствие пролапса аортального клапана и/или
регургитации, наличие или отсутствие стеноза легочной арте-
рии, а также наличие или отсутствие трикуспидальной регур-
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гитации. Оценка систолического давления в ПЖ должна быть
частью исследования. У взрослых с плохими эхокардиографи-
ческими окнами может потребоваться чреспищеводная ЭхоКГ. 

Допплеровская ЭхоКГ у оперированных пациентов долж-
на быть сфокусирована на наличии или отсутствии, локали-
зации резидуального сброса и оценке давления в легочной ар-
терии с использованием скорости струи трикуспидальной
или легочной регургитации. Пациентов также нужно прове-
рить на наличие аортальной недостаточности, стеноза устья
легочного ствола, оценить функцию желудочков.

3.3.5. Магнитно-резонансная и компьютерная
томография

Если есть квалифицированные специалисты в этой обла-
сти, МРТ и КТ могут быть полезными:

– для оценки анатомии магистральных сосудов, если
есть сопутствующие пороки;

– для подтверждения анатомии необычных ДМЖП, та-
ких как входные или апикальные дефекты, которые недоста-
точно хорошо видны на ЭхоКГ. 

3.3.6. Рекомендации по катетеризации сердца

Класс I 
Катетеризация сердца для оценки операбельности
взрослых с ДМЖП и легочной гипертензией должна
выполняться в региональных центрах лечения взрос-
лых с врожденными пороками сердца в сотрудничест-
ве с экспертами (уровень доказательности С). 

Класс IIa
Катетеризация сердца может быть полезной у взрос-
лых с ДМЖП, у которых неинвазивные данные неяс-
ные и требуется дополнительная информация. Необ-
ходимо получить следующие данные:
1) определить размер шунта (уровень доказательности В);
2) оценить легочное давление и сопротивление у па-

циентов с подозрением на легочную гипертензию,
обратимость легочной гипертензии должна быть
проверена с помощью различных вазодилатирую-
щих средств (уровень доказательности В); 
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3) оценить другие повреждения, такие как аорталь-
ная недостаточность, двухкамерный правый желу-
дочек (уровень доказательности С); 

4) определить наличие нескольких ДМЖП до опера-
ции (уровень доказательности С);

5) выполнить коронарную артериографию пациентам
с риском ИБС (уровень доказательности С);

6) оценить анатомию ДМЖП, особенно если рассмат-
ривается транскатетерное закрытие) (уровень до-
казательности 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 недоста-
точность;

– пациенты с нераспознанным стенозом ВОПЖ и сопут-
ствующим ДМЖП могут иметь высокую скорость струи три-
куспидальной недостаточности и могут быть расценены как
имеющие легочную гипертензию;

– сброс крови через ДМЖП может быть принят за трику-
спидальную недостаточность у пациентов с субтрикуспидаль-
ной локализацией ДМЖП. 

3.5. Общие принципы ведения пациентов 

3.5.1. Медикаментозная терапия

Класс lIb
Легочная вазодилатационная терапия может рассма-
триваться у взрослых с высокой легочной гипертен-
зией (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 серд-
ца (уровень доказательности С). 

2. Закрытие ДМЖП рекомендовано, если отношение ле-
гочного минутного объемного кровотока к системно-
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му равно 2,0 и если имеются клинические признаки
перегрузки ЛЖ (уровень доказательности В). 

3. Закрытие ДМЖП показано, если в анамнезе есть ин-
фекционный 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 составля-
ет менее 2/3 от системного давления и ОЛС менее 2/3
системного сосудистого сопротивления (уровень до-
казательности 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 диастоличе-
ской левожелудочковой недостаточности (уровень до-
казательности В). 

Класс III
Закрытие ДМЖП не показано пациентам с тяжелой
необратимой легочной гипертензией (уровень доказа-
тельности В). 

Основная операция по поводу изолированного ДМЖП
включает закрытие заплатой, обычно синтетическим мате-
риалом (например, дакрон, политетрафлуороэтилен (Gore-
Tex)) или ушивание. Тщательный интраоперационный осмотр
мышечной перегородки при помощи чреспищеводной ЭхоКГ
показан для выявления сопутствующих ДМЖП, которые мо-
гут проявиться через сброс только после закрытия доминант-
ного ДМЖП. Сопутствующий стеноз ВОПЖ необходимо уст-
ранять при необходимости с пластикой ВОПЖ заплатой, аор-
тальную недостаточность – протезированием аортального
клапана. Субаортальный стеноз обычно устраняют путем ре-
зекции субаортальной мембраны. 

Ранняя смертность составляет примерно 1% при отсут-
ствии увеличения ОЛС. Поздняя выживаемость высокая, ес-
ли функция желудочка нормальная. Легочная гипертензия
может уменьшиться, увеличиться или остаться неизмен-
ной. Может произойти фибрилляция предсердий, что более
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вероятно при наличии хронической перегрузки объемом, ко-
торая приводит к расширению левого предсердия. Полная
блокада сердца может случиться рано или поздно после хи-
рургического лечения. Желудочковые аритмии нечасты и
возникают, если хирургическое вмешательство было выпол-
нено не в ранние периоды жизни. Необходимость повторных
операций при резидуальном ДМЖП невелика. Поздние по-
вторные операции иногда бывают необходимы при недоста-
точности трехстворчатого клапана или аортальной недоста-
точности.

3.5.3. Показания к интервенционному лечению

Класс lIb
Закрытие ДМЖП окклюдером может рассматривать-
ся в тех случаях, когда ДМЖП находится на расстоя-
нии от трехстворчатого и аортального клапанов, и ес-
ли ДМЖП сопутствует значительное увеличение ле-
вого желудочка сердца или если есть легочная гипер-
тензия (уровень доказательности С). 

Показаниями для катетерного закрытия ДМЖП являются
остаточные дефекты после предшествующих попыток хирур-
гического закрытия, ДМЖП с большим шунтом крови слева
направо, травма, ятрогенные осложнения после хирургичес-
кого протезирования аортального клапана. Показаниями к
закрытию небольших ДМЖП у взрослых являются бактери-
альный эндокардит или гемодинамически значимое шунти-
рование слева направо (отношение Qp/Qs более чем 1,5 : 1). 

Чрескожное закрытие ДМЖП представляет собой при-
влекательную альтернативу хирургическому лечению у паци-
ентов с высокими факторами риска оперативного вмеша-
тельства, неоднократными предшествующими хирургичес-
кими вмешательствами, плохо доступными мышечными
ДМЖП и ДМЖП типа «швейцарский сыр». 

Осложнения составляют 10,7% и чаще всего касаются на-
рушений ритма и проводимости, а также эпизодов гипотен-
зии и кровопотери [283], однако осложнения имеют тесную
связь с небольшой массой тела пациента (менее 10 кг), поэто-
му взрослые составляют группу низкого риска при чрескож-
ном закрытии мышечных ДМЖП. Осложнения после закры-
тия перимембранозных ДМЖП в основном касаются наруше-
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ний ритма и проводимости, а также возможности возникно-
вения или усиления аортальной недостаточности или недо-
статочности трехстворчатого клапана, которые обычно про-
являются в легкой или средней степени тяжести. 

Уровень доказательности успешных вмешательств высок.
При закрытии мембранозного дефекта окклюдером в 92% слу-
чаев сброс крови прекращается уже через 15 мин после им-
плантации устройства. Через 12 мес после закрытия окклюде-
ром мышечных дефектов в 92% случаев сброс отсутствует. 
К сожалению, эти результаты не относятся к пациентам с пост-
инфарктным ДМЖП. Эти пациенты имеют тенденцию к увели-
чению 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 недоста-

точностью, шунтами, легочной гипертензией, аор-
тальной недостаточностью, обструкцией выводного
тракта ПЖ и ЛЖ должны как минимум ежегодно про-
ходить обследование в региональных центрах лече-
ния врожденных пороков сердца для взрослых (уро-
вень 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 долж-
ны проходить обследование каждые 1–2 года в зави-
симости 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
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за исключением случаев направления на обследование кар-
диологом 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 нуж-
даются в ежегодном обследовании (сбор анамнеза и ЭКГ, пе-
риодическое амбулаторное обследование и/или нагрузоч-
ный тест). 

3.6.2. Беременность и роды

Класс III
Беременность у пациентов с ДМЖП и тяжелой легоч-
ной гипертензией (комплекс Эйзенменгера) не реко-
мендована из-за чрезмерной материнской и внутри-
утробной смертности (уровень доказательности А). 

Женщины с малыми ДМЖП без легочной гипертензии и
без сопутствующих пороков не имеют большого сердечно-со-
судистого риска при беременности (см. раздел 9). 

Обычно беременность хорошо переносится. Однако сброс
крови слева направо может усилиться с увеличением сердеч-
ного выброса при беременности, это состояние уравновеши-
вается снижением периферического сопротивления. Женщи-
ны с большими шунтами могут иметь аритмии, дисфункцию
желудочков и прогрессирование легочной гипертензии.

3.6.3. Физическая активность

У пациентов с малыми ДМЖП без сопутствующих поро-
ков при нормальной желудочковой функции нет никаких ог-
раничений физической активности. Если есть заболевание
сосудов легких, физическую активность обычно ограничива-
ет сам пациент. Однако пациенту следует избегать чрезмер-
ных физических нагрузок и путешествий в высокогорные
районы. Длительные авиаперелеты должны выполняться с
осторожностью, следует избегать обезвоживания. Специаль-
ные рекомендации должны быть даны специалистом относи-
тельно необходимости дополнительной кислородотерапии во
время полета (см. раздел 9). 
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4. ДЕФЕКТ ПРЕДСЕРДНО-ЖЕЛУДОЧКОВОЙ 
ПЕРЕГОРОДКИ (АТРИОВЕНТРИКУЛЯРНЫЙ КАНАЛ)

4.1. Определение

Морфология порока: большой центральный дефект, распо-
лагающийся над АВ-клапаном (см. раздел 2) или распростра-
няющийся в различной степени в подклапанное пространст-
во, от чего зависит размер межжелудочкового сообщения, об-
щее кольцо АВ-клапана, расположенное над обоими желудоч-
ками. Створки клапана общие с расщеплением или без, деля-
щим створки на правый и левый компоненты. АВ-клапан мо-
жет быть смещен в сторону большего желудочка при наличии
гипоплазии другого. Левый АВ-клапан трехстворчатый, обра-
зован передней и задней мостовидными створками и мураль-
ной створкой. Заднемедиальная папиллярная мышца может
иметь патологическую боковую ротацию. Чаще всего полная
форма открытого АВК встречается у пациентов с синдромом
Down (больше чем в 75% случаев). Частичная форма открыто-
го АВК чаще встречается у пациентов без синдрома Down
(больше чем в 90% случаев). 

4.2. Сопутствующие пороки

Открытый АВК встречается в сочетании с тетрадой
Фалло и другими пороками конотрункуса, синдроме гетеро-
таксии. 

4.3. Клинические особенности и инструментальное 
обследование

Большинство пациентов оперированы в детском возрасте. 
Взрослые больные с ВПС с некорригированным пороком

могут быть бессимптомными или страдать от застойной сер-
дечной недостаточности, снижения толерантности к физиче-
ской нагрузке, ВЛГ и цианоза, ИЭ или трепетания/фибрилля-
ции предсердий. Пациенты с частичной формой АВК симпто-
матичны в детском возрасте при наличии выраженной регур-
гитации на левом АВ-клапане. 
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4.3.1. Клиническое обследование

При клиническом обследовании у неоперированного па-
циента выявляются ДМПП, ДМЖП, регургитация на АВ-кла-
пане, обструкция ВТЛЖ или ВЛГ с цианозом. У пациента с
ВЛГ шум над областью сердца может отсутствовать, выслу-
шивается акцент второго сердечного тона, выявляется акро-
цианоз/симптом «барабанных палочек» и «часовых стекол». 

В типичных случаях у оперированного пациента наблю-
дается клиническая картина, близкая к нормальной, за ис-
ключением систолического шума в области верхушки сердца,
при наличии остаточной регургитации крови на митральном
клапане или субаортальной обструкции. Субаортальная обст-
рукция может быть связана с патологическим прикреплени-
ем АВ-клапана или быть следствием хирургических погреш-
ностей. 

Кроме того, хирургическое вмешательство может привес-
ти к развитию стеноза левого или правого АВ-клапана. 

Цианоз может выявляться при синдроме Эйзенменгера
или обструкции оттока из ПЖ. 

4.3.2. Электрокардиография

Типичная ЭКГ показывает отклонение электрической оси
влево, АВ-блокаду первой степени. У взрослых больных с ВПС
могут развиться трепетание или фибрилляция предсердий.
При выраженной регургитации АВ-клапана отмечается рас-
ширение левого предсердия и гипертрофия ЛЖ.

Гипертрофия ПЖ может преобладать при наличии ВЛГ
или обструкции ВОПЖ.

4.3.3. Рентгенография

С помощью рентгена грудной клетки определяется кар-
диомегалия, размеры обоих желудочков, которые зависят от
степени направления регургитации клапанов (митрального,
трикуспидального), а также от степени сброса крови слева
направо. При выраженном сбросе тока крови определяется
усиление легочного рисунка. У пациентов с выраженной ле-
гочной гипертензией выявляется выбухание дуги легочной
артерии и симптом «обрезанных» дистальных легочных со-
судов.
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4.3.4. Эхокардиография

У пациентов с частичным  и неоперированным откры-
тым атриовентрикулярным каналом чреспищеводное ЭхоКГ
является основным методом диагностики, необходимым для
визуализации границ ДМПП, а также ДМЖМ (если есть), для
определения морфологии и функции клапанного аппарата,
размеров желудочков, подаортального стеноза (если есть). 
У пациентов с общим открытым атриовентрикулярным ка-
налом необходимо диагностировать наличие и размеры пе-
регородочного дефекта, морфологию и функцию клапанного
аппарата.

Необходимо определить давление на легочной артерии, из-
мерить трикуспидальную регургитацию и легочную одновре-
менно с системным кровяным давлением. При наличии под-
аортального стеноза проводится допплер-ЭхоКГ. У послеопе-
рационных пациентов можно визуализировать дисфункцию
митрального клапана, подаортальный стеноз, ДМЖП и выра-
женную артериальную гипертензию.

4.3.5. Магнитно-резонансная томография

С помощью МРТ можно оценить анатомию артериальных
и венозных сосудов при множественных патологиях. 3D-МРТ
является диагностически значимой при оценке морфологии
створок клапанного аппарата, а также анатомии выводного
тракта ПЖ и ЛЖ.

4.3.6. Рекомендации к катетеризации сердца

Класс IIa
Катетеризация сердца показана для оценки степени
ЛГ с проведением проб на вазореактивность у взрос-
лых больных с ВПС с неоперированным и опериро-
ванным АВК (уровень доказательности B). 

Катетеризация сердца играет ограниченную роль в оценке
состояния этих больных и используется только в том случае,
если неинвазивные методы неинформативны (неоднознач-
ны). Например, оценка легочной гипертензии и анатомии ко-
ронарных артерий может потребоваться в случае решения во-
проса о необходимости повторной операции; иногда может
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быть необходима оценка показателей гемодинамики с помо-
щью катетеризации.

4.3.7. Тест на толерантность 
к физической нагрузке

Тест проводится для объективной оценки функциональ-
ной способности пациента. Больным с ВЛГ не показан. 

4.4. Общие принципы ведения пациентов

4.4.1. Медикаментозная терапия

Большинство пациентов не нуждаются в какой-либо регу-
лярной медикаментозной терапии в отсутствии определен-
ной проблемы. Ингибиторы АПФ и/или мочегонные средства
могут быть назначены больным с недостаточностью АВ-кла-
пана и симптомами хронической сердечной недостаточнос-
ти. Легочные вазодилататоры могут быть назначены пациен-
там с ЛГ и отсутствием значительного шунтирования крови
слева направо в случаях, когда присутствует высокий риск
хирургического вмешательства. Назначать эти препараты
нужно с осторожностью, чтобы не вызвать сброса крови
справа налево. 

4.4.2. Рекомендации к хирургической коррекции

Класс I
1. Хирургическую коррекцию АВК должны выполнять

подготовленные специалисты, имеющие опыт лече-
ния ВПС (уровень доказательности C). 

2. Повторная коррекция рекомендуется взрослым боль-
ным с ВПС, ранее оперированным по поводу АВК в
случаях:
1) регургитации на левом АВ-клапане, что требует ре-

конструкции или замены клапана для устранения
недостаточности или стеноза, вызвавших симпто-
мы недостаточности кровообращения, предсерд-
ные или желудочковые аритмии, прогрессивное
увеличение размеров и дисфункцию ЛЖ (уровень
доказательности B):

2) обструкции ВТЛЖ со средним значением градиен-
та давления больше 50 мм рт. ст. при максимальном
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значении больше 70 мм рт. ст. или меньше 50 мм рт. ст.
в сочетании с выраженной митральной или аор-
тальной недостаточностью (уровень доказательно-
сти B); 

3) при наличии остаточного ДМПП или ДМЖП со зна-
чительным сбросом крови слева направо (см. раз-
делы 2, 3) (уровень доказательности B). 

Первичная операция у взрослых больных с ВПС редко ре-
комендуется 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 возра-
ста. Первичная коррекция вообще рекомендуется при отсут-
ствии признаков ЛГ. 

Полный АВК обычно корригируется в грудном возрасте
для предотвращения прогрессирующей сердечно-сосудистой
и легочной недостаточности. 

Частичный АВК, также известный как неполная форма
открытого АВК, обычно корригируется в раннем возрасте.
Выбор времени вмешательства промежуточной формы от-
крытого АВК зависит от размера ДМЖП и объема шунтиро-
вания крови. Радикальная коррекция включает пластику пе-
регородочного дефекта, наложение швов на расщепленную
створку левого АВ-клапана, другая реконструкция зависит от
морфологии створок и решения хирурга. Суживание легоч-
ной артерии при полной форме открытого АВК выполняется
редко при сложных пороках. 

Реоперация включает реконструкцию клапана или его за-
мену при наличии регургитации или стеноза левого АВ-кла-
пана. Устранение обструкции выводного тракта ЛЖ произво-
дится путем резекции фиброзного стеноза/мембраны, моди-
фицированной операции Konno или операции Konno–Rastan. 

Остаточные ДМПП или ДМЖП закрываются наложением
швов или пластикой при помощи заплаты. Для устранения
пароксизмальной или хронической формы фибрилля-
ции/трепетания предсердий выполняется операция «лаби-
ринт». 

Ведение взрослых больных с ВПС должно быть организо-
вано в центрах третьего уровня, специализированных по
ВПС, или в детских больницах при наличии опытного тера-
певтического и хирургического персонала. 
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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 выводного тракта ЛЖ с недостаточностью

АК или без нее и развитие полной поперечной блокады серд-
ца; остаточная регургитация или стеноз АВ-клапана, требую-
щие повторной операции, встречаются приблизительно у
5–10% пациентов, обструкция выводного тракта ЛЖ – у 5%
пациентов. 

Возникновение предсердных аритмий в отдаленные сроки
после коррекции связано с гемодинамическими растройства-
ми. Грубый систолический шум над сердцем может возник-
нуть в результате субаортальной обструкции. Также может
встречаться прогрессирующая регургитация левого АВ-кла-
пана. Диастолический шум в области верхушки сердца и от-
сутствие признаков объемной перегрузки левого сердца могут
указывать на стеноз левого АВ-клапана, особенно при нали-
чии признаков ЛГ. 

4.5.2. Обследование и наблюдение 
за оперированным пациентом

Все больные должны периодически обследоваться у
врача-кардиолога, имеющего опыт работы со взрослыми
больными с ВПС. Обычно наблюдение осуществляется один
раз в год, но при наличии остаточных аномалий может
быть чаще. 

Специалисты, имеющие опыт обследования пациентов
со сложными пороками сердца, должны выполнять двухмер-
ную и допплер-эхокардиографию с последовательной оцен-
кой функции АВ-клапана и состояния выводного тракта ЛЖ.
Периодически, при наличии расстройств сердечного ритма,
амбулаторно должно проводиться суточное мониторирова-
ние ЭКГ. 

Полезным может оказаться периодическое кардиопуль-
мональное тестирование. Другие виды обследования назна-
чаются в ответ на развитие клинических проблем.
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4.5.3. Электрофизиологическое исследование. 
Вопросы электростимуляции при АВК

При АВК АВ-узел и пучок Гиса смещены книзу вдоль коль-
ца АВ-клапана [182]. Такая локализация создает условия,
способствующие повреждению проводящей системы сердца в
ходе коррекции порока [169]. 

Функциональные свойства этих смещенных составляю-
щих проводящей системы сердца бывают субоптимальными
с рождения (вплоть до врожденной полной поперечной блока-
ды сердца) и могут ухудшаться с возрастом. 

По этим причинам необходимо регулярно проверять ста-
тус АВ-проведения путем регистрации ЭКГ и периодического
холтеровского мониторирования у взрослых больных с ВПС
после радикальной или паллиативной коррекции АВК. 

4.5.4. Рекомендации по профилактике эндокардита

Класс IIa
1. Антибактериальная профилактика перед санацией

полости рта, включающая обработку десен, пери-
апикальной области зубов или перфорации слизис-
той оболочки, обоснована у больных с ВПС с самым
высоким риском развития ИЭ и имеет следующие
показания:
1) наличие протеза клапана сердца или протезного

материала, имплантированного при реконструк-
ции клапана (уровень доказательности B);

2) перенесенный ранее ИЭ (уровень доказательнос-
ти B);

3) неоперированный или после паллиативного вме-
шательства, включая системно-легочный анасто-
моз и имплантацию кондуита, ВПС, сопровождае-
мый цианозом (уровень доказательности B);

4) радикально корригированный ВПС с имплантаци-
ей протезных материалов хирургическим или эндо-
васкулярным путем в течение первых 6 мес после
вмешательства (уровень доказательности В); 

5) оперированный ВПС с остаточными дефектами в
области плохо эндотелизируемых синтетической
заплаты или устройства (уровень доказательнос-
ти B).
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2. Есть смысл рассмотреть вопрос о проведении анти-
бактериальной профилактики ИЭ у пациентов самого
высокого риска перед родами, происходящими через
естественные родовые пути, после отхождения около-
плодных вод. В эту группу входят пациенты:
1) с наличием протеза клапана сердца или протезного

материала, имплантированного при реконструк-
ции клапана (уровень доказательности C);

2) неоперированные или после паллиативного вмеша-
тельства, включая системно легочный анастомоз и
имплантацию кондуита, у которых ВПС сопровож-
дается цианозом (уровень доказательности C). 

Класс III
Профилактика ИЭ не рекомендуется при проведении
процедур, не связанных с санацией полости рта, та-
ких как эзофагогастродуоденоскопия или колоноско-
пия при отсутствии активной инфекции (уровень до-
казательности C). 

4. 6. Беременность и роды

4.6.1. Генетические аспекты

Трисомия 21, или синдром Дауна, обычно сочетается c
АВК. Риск передачи трисомии 21 и других генетических де-
фектов 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 получе-
ния реальной картины состояния сердечно-сосудис-
той системы и определения степени влияния на тече-
ние беременности остаточных явлений врожденного
порока сердца (уровень доказательности C). 

2. Вопросы, связанные с риском беременности и меры
его предупреждения должны обсуждаться специа-
листами, оказывающими медицинскую помощь и
женщинам с синдромом Дауна (уровень доказатель-
ности C). 
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Беременность обычно хорошо вынашивают женщины, ус-
пешно перенесшие хирургическое вмешательство и не страда-
ющие остаточными явлениями, а также пациентки с некорри-
гированным пороком в хорошем функциональном состоянии. 

Беременность представляет чрезвычайный риск для жен-
щин с выраженной ЛГ.

4.7. Физическая нагрузка

Большинство пациентов, оперированных по поводу АВК
с неосложненным послеоперационным периодом, не испы-
тывают никаких ограничений в повседневной деятельности. 
У большинства измеренная толерантность к физической на-
грузке находится на субнормальном уровне, но это не сказы-
вается на качестве и образе жизни. Пациентам с серьезными
клиническими проблемами (выраженная недостаточность
АВ-клапана, хронические аритмии или выраженная обст-
рукция ВТЛЖ) в большинстве случаев рекомендуется огра-
ничение физической нагрузки. Рекомендации по возможнос-
ти занятия спортом носят индивидуальный характер. 
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5. ОТКРЫТЫЙ АРТЕРИАЛЬНЫЙ ПРОТОК

5.1. Определение и сочетанные пороки

ОАП – открытое сообщение между аортой и легочной ар-
терией. 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 неоперированных пациентов над сердцем выслушива-
ется 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-сосудис-
той болезни и внезапной смерти.

5.3. Рекомендации по обследованию 
неоперированного больного 

Класс I
Уточненный диагноз ОАП должен быть основан на дан-
ных методик визуализации, демонстрирующих наличие
сброса крови через аортолегочное сообщение (при нали-
чии данных или их отсутствии о существенной объемной
перегрузке левого сердца) (уровень доказательности C). 

Класс III
1. Диагностическая катетеризация сердца и АКГ не по-

казаны в случаях адекватной визуализации сброса
крови через ОАП при применении других методов об-
следования (уровень доказательности B). 

2. При ОАП с ЛГ не рекомендуется проведение макси-
мальных тестов на физическую нагрузку (уровень до-
казательности B). 

У пациента с подозрением на ОАП диагностика должна
быть направлена на определение наличия и размера аортоле-
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гочного сообщения, функциональные изменения левого пред-
сердия и левого желудочка, легочной циркуляции, а также на
присутствие какого-либо сопутствующего порока.

5.3.1. Клиническое обследование

При ОАП среднего или большого размера слева в подклю-
чичной области аускультативно определяется непрерывный
систолодиастолический 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 опре-
деляется при ОАП большого размера и большом объеме сброса
крови слева направо. Снижение диастолического давления в
этом случае необходимо дифференцировать с таковым при не-
достаточности АК и гипертиреоидизме. У пациентов с боль-
шим ОАП и ЛГ, большое диагностическое значение имеет раз-
ница в насыщении крови кислородом в пробах, взятых на
верхних и нижних конечностях, которая возникает в связи с
перекрестным сбросом или сбросом крови справа налево на
уровне протока в левую подключичную артерию и/или в нис-
ходящую аорту, причем на соответствующих конечностях мо-
жет развиться акроцианоз и симптом «барабанных палочек» и
«часовых стекол». 

5.3.2. Электрокардиография

При небольшом ОАП электрокардиограмма может быть не
изменена или может выявляться относительное расширение
левых отделов сердца, вызванное сбросом крови слева напра-
во. При ЛГ может присутствовать гипертрофия ПЖ. 

5.3.3. Рентгенография 

На рентгенограмме грудной клетки могут быть выявлены
кардиомегалия и усиление легочного рисунка (это зависит от
размеров шунта слева направо). Определяется выбухание
проксимального сегмента легочной артерии, что означает по-
вышение давления в легочной артерии. 

Увеличение ЛП и ЛЖ приводит с сбросу крови слева на-
право, обозначает наличие выраженного ОАП. Расширение
восходящей аорты визуализируется. 
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Необходимо точно определить/исключить наличие высо-
коплотных включений (кальциноз) в проекции протока, что
является существенно важным для выбора тактики хирурги-
ческого вмешательства (могут быть осложнения в виде обры-
ва протока во время операции). 

5.3.4. Эхокардиография

При проведении допплер-ЭхоКГ в парастернальной плос-
кости по короткой оси хорошо визуализируется ОАП, также
можно измерить градиент давления на легочной артерии. Ес-
ли диагностирование ОАП затруднено, необходимо проведе-
ние катетеризации сердца или ангиографии. 

5.3.5. Магнитно-резонансная томография

Диагностические методы, такие как МРТ и КТ, обычно не
требуются для диагностики ОАП, кроме случаев, когда необ-
ходима дополнительная информация об анатомии и морфо-
логии 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 взрос-
лых можно закрыть эндоваскулярно. 

5.4. Дифференциальная диагностика

ОАП нужно дифференцировать от больших аортолегоч-
ных коллатеральных артерий, коронаролегочных фистул,
разрыва синуса Valsalva и ДМЖП с аортальной недостаточно-
стью, имеющими схожую клиническую картину. У взрослых
больных с ВПС часто происходит кальциноз протока, и эн-
доваскулярное закрытие в этих случаях является методом
выбора. 
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5.5. Общие принципы ведения взрослых пациентов 
с врожденными пороками сердца и открытым 

артериальным протоком 

Анатомия ОАП у взрослых больных с ВПС предраспола-
гает к развитию кальциноза, хрупкости ткани в области аор-
тального перешейка и легочной артерии, которая делает хи-
рургическое вмешательство более опасным, чем у ребенка.
Потребность в хирургическом закрытии ОАП у взрослых
больных с ВПС возникает редко. Изолированный ОАП обыч-
но закрывают при помощи устройств. ОАП в сочетании с
другими пороками может быть закрыт во время «открытой»
операции. Однако при необходимости хирургического лече-
ния другой патологии (например, аортокоронарное шунти-
рование) предпочтительнее закрывать ОАП дооперационно,
учитывая опасности и особенности патологии у взрослых
больных с ВПС. 

Хирургическая коррекция выполняется доступом через
левую торакотомию или стернотомию с искусственным крово-
обращением или без него. Наличие кальциноза протока у
взрослых больных с ВПС повышает риск операции. В зависи-
мости от наличия или отсутствия кальциноза протока он пе-
ревязывается, разделяется с ушиванием или пластикой ство-
ла легочной артерии и аорты. В большинстве случаев ОАП
(больше чем в 95% случаев) закрывается хирургическим путем
и ранняя летальность низка. Реканализация протока встреча-
ется редко. Осложнения могут быть связаны с повреждением
гортанного или диафрагмального нервов и/или внутригруд-
ного лимфатического протока. 

5.5.1. Медикаментозная терапия

Класс I
1. Для пациентов с маленьким ОАП без признаков пере-

грузки левого сердца рекомендуемая периодичность
наблюдения составляет каждые 3–5 лет (уровень до-
казательности C). 

2. Больным после закрытия ОАП при отсутствии оста-
точного сброса профилактика ИЭ не рекомендуется
(уровень доказательности C). 
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5.5.2. Рекомендации по закрытию открытого 
артериального протока

Класс I
1. Эндоваскулярное или хирургическое закрытие ОАП

показано в следующих случаях:
1) расширение левых отделов сердца, признаки ЛГ
при наличии сброса крови слева направо (уровень до-
казательности C);
2) ранее перенесенный эндокардит (уровень доказа-
тельности C). 

2. Для пациентов с кальцинированным ОАП перед про-
ведением хирургического закрытия требуется кон-
сультация интервенционного кардиолога, специали-
зирующегося на ведении взрослых больных с ВПС
(уровень доказательности C). 

3. Хирургическая коррекция должна выполняться спе-
циалистом, имеющим опыт в хирургии ВПС и реко-
мендуется в случаях:
1) когда размер ОАП слишком большой для закрытия

устройством (уровень доказательности C);
2) анатомия протока не позволяет закрыть ОАП уст-

ройством (например, аневризма или эндартериит)
[82] (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
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 спосо-
бами: эндоваскулярно [287–316] и хирургическим путем [285,
286]. Хирургическое закрытие ОАП во взрослом возрасте мо-
жет сопровождаться определенными сложностями, связан-
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ными с кальцинозом протока, атеросклерозом и формирова-
нием аневризмы и с другими несвязанными, характеризую-
щимися смертельным риском состояниями типа коронарно-
го атеросклероза или почечной болезни, которые определяют
риск развития послеоперационных осложнений. У взрослых
больных с ВПС эндоваскулярный способ закрытия ОАП при
практически полном отсутствии осложнений является наи-
более эффективным [317]. В случаях сочетания ОАП с други-
ми ВПС, требующими хирургической коррекции, проток мо-
жет быть закрыт во время проведения основной операции,
хотя чрескожное закрытие ОАП предоперационно снижает
риски, связанные с удлинением времени искусственного
кровообращения и вероятностью травмы во время выделе-
ния ОАП.

5.6. Ключевые вопросы обследования 
и последующего наблюдения 

У взрослых больных с ВПС с большим ОАП, как правило,
присутствует комплекс Эйзенменгера. Такие пациенты тре-
буют постоянного наблюдения и контроля за ухудшающимся
состоянием. Вопросы, связанные с комплексом Эйзенменге-
ра, рассмотрены в разделе 9. 

Пациенты, перенесшие хирургическое закрытие ОАП,
выписываются с подтверждением отсутствия сброса крови
на уровне протока по данным ЭхоКГ. Антибактериальную
профилактику можно прекратить через 6 мес после вмеша-
тельства. 

Повторные обследования после эндоваскулярного закры-
тия ОАП показаны приблизительно каждые 5 лет из-за отсут-
ствия достаточных данных об отдаленных результатах при-
менения этого метода. 
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6. ОБСТРУКЦИЯ ВЫВОДНОГО ТРАКТА 
ЛЕВОГО ЖЕЛУДОЧКА: КЛАПАННАЯ, 
ПОДКЛАПАННАЯ И НАДКЛАПАННАЯ 

В СОЧЕТАНИИ С ПОРАЖЕНИЕМ ВОСХОДЯЩЕЙ
АОРТЫ И КОАРКТАЦИЕЙ

К синдромам обструкции выводного тракта левого желу-
дочка относятся: подклапанный и надклапанный стеноз аор-
ты, стеноз аорты и коарктация аорты. Обструкция может
встречаться как на одном, так и на нескольких уровнях, как
без сопутствующих нарушений, так и в сочетании с дефектом
перегородки сердца или конотрукальными нарушениями.

6.1. Определение

Двустворчатый аортальный клапан является одним из
наиболее распространенных врожденных сердечно-сосудис-
тых нарушений, которое встречается у 1–2% населения. Уро-
вень доказательности распространения стеноза аорты труд-
но определить, потому что в отличие от многих других врож-
денных патологий сердца двустворчатый аортальный кла-
пан может сопровождаться развитием стеноза или недоста-
точности в зрелом возрасте, а к группе риска с возможным
хирургическим вмешательством относятся люди в возрасте
60–80 лет. Мужчины в большей степени подвержены стенозу
аорты. Двустворчатый аортальный клапан может переда-
ваться по наследству, поэтому следует изучать историю бо-
лезни всей семьи. 

Двустворчатый аортальный клапан возникает из-за де-
формации створок аортального клапана во время вальвулоге-
неза, обычно наблюдается сращение двух створок, образую-
щих 1 мéньшую и 1 бóльшую по размерам створку. Варианты
могут быть самые разные: от практически трехстворчатого
клапана аорты с различными по размерам створками до од-
ностворчатого или диспластического клапана. Двустворча-
тый аортальный клапан может приводить как к аортальному
стенозу, так и к недостаточности в зависимости от степени
сращения комиссур. У многих пациентов с двустворчатым
аортальным клапаном гистология стенок аорты идентична с
синдромом Марфана: изменения в гладкой мышце, внекле-
точном матриксе, эластине и коллагене. 
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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 допплер-ЭхоКГ. 

Согласно стандартам болезней клапанов сердца, разрабо-
танным в 2006 г. Американским колледжем кардиологии и
Американской ассоциацией кардиологов, степень тяжести сте-
ноза аорты может быть незначительной (площадь отверстия
клапана более 1,5 см2; средний градиент менее 25 мм рт. ст.
или скорость струи менее чем 3 м/с), умеренной (площадь от-
верстия клапана от 1,0 до 1,5 см2, 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 специ-
алисты придерживаются данной классификации, однако
именно она служит ориентиром при обсуждении степени тя-
жести стеноза аорты. У людей моложе 30 лет степень тяжести
стеноза аорты определяется на основе значения среднего гра-
диента, измеряемого при проведении допплер-ЭхоКГ. 

6.2. Сопутствующие пороки

Нарушениями, сопровождающими двустворчатый аор-
тальный клапан, являются подклапанный стеноз аорты, па-
рашютообразный митральный клапан, дефект межжелудоч-
ковой перегородки сердца, открытый артериальный проток и
коартация аорты с различной степенью гипоплазии дуги.
При двустворчатом аортальном клапане часто встречается
доминирующая левосторонняя коронарная артериальная си-
стема. Коарктация аорты может сопровождаться также синд-
ромом Turner. Наличие множественных стенозов ВТЛЖ на
различных уровнях (например, подклапанный стеноз аорты,
двустворчатый аортальный клапан, аортальный стеноз, ко-
арктация, парашютообразный митральный клапан) называ-
ется синдромом Shones. Заболевания, сопровождающиеся
обструкцией ВТЛЖ, выявляемые в детстве, прогностически
более тяжелые, чем в тех случаях, когда они выявляются во
взрослом возрасте. Двустворчатый аортальный клапан мо-
жет сопровождаться прогрессирующей дилатацией корня
аорты, развитием аневризмы аорты и даже ее разрывом или
диссекцией; внутренние нарушения эластина стенок аорты
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могут привести к ее дилатации даже при нормальном функ-
ционировании аортального клапана. 

6.3. Течение болезни 

ВПС у взрослых (двустворчатый аортальный клапан) при
отсутствии инфекционного эндокардита обычно протекает
доброкачественно с постепенным развитием и прогрессиро-
ванием стеноза аорты и аортальной регургитации. Асиммет-
ричный поток крови через двустворчатый аортальный кла-
пан приводит к его утолщению, кальцинозу и формированию
стеноза и/или ретракции стенок. 

Склеротические изменения клапана при эхокардиогра-
фическом исследовании могут быть диагностированы после
20 лет, кальциноз – после 45. Многие пациенты старше 45 лет
имеют значительный кальциноз и/или утолщение створок
аортального клапана, которые в последующем приводят к ге-
модинамическим осложнениям. Факторы риска, такие как
гиперлипидемия, способствуют прогрессированию стеноза. 

Прогрессирующий стеноз аорты является самым распро-
страненным осложнением при двустворчатом аортальном
клапане, и поэтому многим пациентам требуется операция
протезирования клапана или чрескожная вальвулопластика.
При этом только у одной трети пациентов нативный клапан
продолжает функционировать нормально и после 50 лет. Ско-
рость прогрессирования стеноза клапанов аорты выше в кла-
панах, ориентированных на переднезаднее закрытие, и в
клапанах с большой нецентральной линией закрытия. У та-
ких пациентов пик систолического градиента давления пре-
вышает 27 мм рт. ст. Сопутствующая аортальная регургита-
ция может также способствовать прогрессированию стеноза
клапана аорты. 

Кроме того, при развитии диссекции аневризмы восходя-
щей аорты также могут возникнуть схожие диссекции других
артериальных сосудов. В результате долголетнего исследова-
ния 622 взрослых пациентов с бессимптомным, но гемодина-
мическим значимым стенозом аорты было выявлено, что
симптомы проявляются в течение 5 лет, а случаи внезапной
смерти составляют 1% ежегодно. 

Постепенное прогрессирование аортальной регургитации
при двустворчатом аортальном клапане может происходить
по нескольким причинам, например при провисании створки
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или фиброзе, ретракции краев створки или дилатации корня
аорты. Острая аортальная регургитация может появиться
вследствие инфекционного эндокардита с разрушением или
перфорацией створок или реже в результате появления рас-
слоения между интимой аорты и створки. Редко патологичес-
кая подвижность створок АК развивается в результате перфо-
рации, отрыва створки по линии соединения клапана с ФК.
Как отмечалось, расслоение аорты может сочетаться с дву-
створчатым аортальным клапаном и аортальной коарктацией
[333–335]. Риск расслоения аорты при двустворчатом аор-
тальном клапане в 5–9 выше, чем в общей популяции [33, 339].

6.4. Тактика обследования неоперированных пациентов

Рекомендации и нормы, касающиеся стеноза аорты, дву-
створчатого аортального клапана и аортальной регургитации
у взрослых описываются в стандартах болезней клапанов
сердца в 2006 г. 

Класс 1
1. Первичная визуализация и гемодинамическая оцен-

ка стеноза аорты и заболеваний клапана аорты реко-
мендуются при использовании допплеровской эхо-
кардиографии для определения наличия и степени
тяжести стеноза аорты и аортальной регургитации,
размеров, функционирования и массы левого желу-
дочка сердца, параметров и анатомии восходящей
аорты и сопутствующих заболеваний (уровень дока-
зательности В). 

2. Эхокардиография рекомендуется для повторного
обследования пациентов, у которых произошли из-
менения признаков и симптомов болезни, а также
для выявления изменений в гемодинамике стеноза
аорты в период беременности (уровень доказатель-
ности В). 

3. При отсутствии симптомов болезни молодым людям
рекомендуется проходить ежегодные обследования
на стеноз аорты, если средний градиент при доппле-
ровском исследовании больше 30 мм рт. ст. или пико-
вый градиент больше, чем 50 мм рт. ст., и раз в два го-
да для пациентов, у которых показатели градиента
ниже (Уровень доказательности С). 
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4. Катетеризация сердца рекомендуется в случае, когда
неинвазивные методы не приводят к конкретным ре-
зультатам или не соответствуют клиническим симп-
томам (уровень доказательности С). 

5. Коронарная ангиография рекомендуется перед про-
тезированием аортального клапана у взрослых для
исключения ишемической болезни сердца (уровень
доказательности В). 

6. Коронарная ангиография рекомендуется перед опе-
рацией Росса, если неинвазивная диагностика коро-
нарных артерий неполноценна (уровень доказатель-
ности 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 до-
казательности С). 

8. Проведение 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 до-
казательности С). 

Класс IIa
1. При отсутствии симптомов болезни молодым людям

до 30 лет имеет смысл делать электрокардиограмму и
измерять артериальное давление во время физичес-
ких нагрузок для того, чтобы определить уровень до-
пустимой физической нагрузки (уровень доказатель-
ности С). 

2. Электрокардиограмму во время физических нагру-
зок целесообразно проводить пациентам с показате-
лем среднего градиента при допплеровском исследо-
вании более 30 мм рт. ст. или пиковым градиентом
более 50 мм рт. ст., если у них есть физические на-
грузки или если клинические наблюдения отличают-
ся от неинвазивных исследований (уровень доказа-
тельности С). 

3. Электрокардиограмму во время физических нагрузок
целесообразно проводить при отсутствии симптомов
болезни молодым людям со средним градиентом при
допплеровском исследовании более 40 мм рт. ст. или
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пиковым градиентом более 64 мм рт. ст. или если па-
циент занимается спортом, а также во время бере-
менности (уровень доказательности С). 

4. Стресс-эхокардиография с добутамином может быть
полезной при оценке умеренного стеноза аорты в слу-
чае низкого уровня фракции выброса левого желудоч-
ка сердца и сокращения объемов сердца (уровень до-
казательности С). 

5. МРТ и КТ могут быть полезны 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 на-
грузками у взрослых с асимптомным стенозом аорты
(уровень доказательности В). 

Класс IIb
1. Магнитно-резонансная ангиография может использо-

ваться для диагностики аортальной регургитации,
когда данные, полученные другими исследованиями,
неоднозначны или ограничены (уровень доказатель-
ности С). 

Класс III
1. Стресс-эхокардиографию не следует использовать для

пациентов с симптомным стенозом аорты или при на-
рушении реполяризации при ЭКГ-исследовании, а
также 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 систо-
лическое дрожание. При пальпации выявляется повышенный
и устойчивый верхушечный толчок. Систолический шум по-
является до четвертой декады, после которой кальциноз мо-
жет ограничить мобильность створок клапана. Характерным
при стенозе аорты является возрастающий/уменьшающийся
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систолический шум от правого верхнего края грудины и на
сонных артериях. 

У пациентов с умеренной или тяжелой степенью аорталь-
ной регургитации и увеличенным левым желудочком сердца
верхушечный толчок гипердинамичен и смещается лате-
рально. Ранний диастолический высокочастотный шум при
регургитации аорты обычно громче вдоль левого края груди-
ны в средней ее части. Если шум при аортальной регургита-
ции громче вдоль правого края грудины, то это признак дила-
тации корня аорты. 

6.4.2. Электрокардиография

На ЭКГ может определяться повышение комплекса Q–R–S,
указывающее на гипертрофию левого желудочка сердца, осо-
бенности патологии левого предсердия и/или реполяризаци-
онные изменения сегмента ST и зубца T.

6.4.3. Рентгенография грудной клетки

Позволяет получить ряд достоверных диагностических
признаков: аортальную конфигурацию тени сердца, расши-
рение восходящей аорты, кальциноз в проекции аортального
клапана, увеличение ЛЖ, которое хорошо видно во второй ко-
сой проекции, где тень контура желудочка наслаивается на
позвоночник.

6.4.4. Визуализирующие методы

Необходимо оценить анатомию аортального клапана и
его подвижность, размер фиброзного кольца, массу ЛЖ, его
размеры и объем, а также его функцию (систолу и диастолу);
наличие аортальной регургитации. 

При аортальном стенозе необходимо вычислять площадь
поверхности клапана (см) и желательно индекс площади по-
верхности тела (см/м). 

Максимальный пиковый градиент аортального клапана
может переоценить тяжесть АС. Средний градиент давления
более точно отражает измерение градиента, полученное при
катетеризации сердца, и используется для принятия клини-
ческих решений. Можно использовать также метод полупери-
ода; ширину потока регургитации, расстояние, наличие и сте-
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пень обратного потока крови в проксимальной части нисхо-
дящей части дуги аорты.

Магнитно-резонансная томография или компьютерная
томография могут использоваться для оценки анатомии всей
аорты, уточнения тяжести аортальной регургитации в погра-
ничных случаях. 

6.4.5. Стресс-эхокардиография

Стресс-эхокардиография применяется для определения
давления в полостях сердца, выявления изменений частоты
сердечных сокращений, нарушений сердечного ритма и из-
менений интервала S–T. Прогностическое значение депрес-
сии интервала S–T и инверсии Т-волны, которые вызваны
физическими нагрузками, зависит от возраста, поскольку
депрессия интервала S–T у взрослых пациентов со стенозом
аорты в 80% случаев прогностического значения не имеет. 
В то же время изменения интервала S–T в результате физи-
ческих нагрузок у молодых людей могут быть поводом для
медицинского вмешательства. Применение стресс-эхокар-
диографии может быть полезным для оценки площади кла-
панов аорты, градиентов, фракции выброса и изменения
объемов левого желудочка сердца. Изучение данных стресс-
эхокардиографии с добутаминовой нагрузкой имеет огром-
ное значение в случаях нетипичного течения для пациентов
молодого возраста со стенозом аорты или аортальной регур-
гитацией, характеризующегося низким градиентом давле-
ния и сниженной фракцией выброса левого желудочка серд-
ца, что проявляется в основном у больных зрелого возраста
с сопутствующей патологией миокарда или системы коро-
нарных артерий. 

6.4.6. Катетеризация сердца

Диагностическая катетеризация используется избира-
тельно в случаях, когда результаты клинических исследова-
ний и допплеровской эхокардиографии не поддаются одно-
значной трактовке перед катетеризацией сердца или перед
хирургическим вмешательством. Во многих лабораториях
она используется в основном для определения анатомии ко-
ронарных артерий у мужчин старше 35 лет или для выявле-
ния факторов риска развития атеросклероза. 
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6.5. Проблемы и трудности

К проблемам и сложностям, касающимся двустворчатого
аортального клапана относятся следующие:

1. При аускультации, выявляющей шумы в виде «щелч-
ков», может быть поставлен неправильный диагноз – пролапс
митрального клапана (провисание митрального клапана). 

2. При нагрузке «щелчок» может не определяться, и систо-
лический шум будет принят за «доброкачественный». 

3. Для определения выраженности клапанного стеноза
аорты во избежание переоценки его степени нельзя ориенти-
роваться только на значение максимального систолического
градиента. Необходимо также учитывать величину среднего
градиента и площади клапана аорты, полученные при прове-
дении допплер-эхокардиографии. Площадь клапанов аорты
должна быть индексирована к площади поверхности тела па-
циента и особенностям его телосложения. 

4. Прогрессирующая дилатация аорты может появиться у
пациентов с двустворчатым аортальным клапаном даже при от-
сутствии значимых стенозов и недостаточности клапана аорты. 

5. При увеличенном размере левого желудочка сердца или
нормальной толщине стенок происходит увеличение массы ле-
вого желудочка сердца. Расчет массы левого желудочка необхо-
дим и должен варьировать 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. При лечении пациентов с артериальной гипертензи-

ей и аортальным стенозом необходимо контролиро-
вать величину диастолического давления, чтобы из-
бежать сокращения коронарной перфузии (уровень
доказательности С). 

2. Рекомендуется назначать пациентам с двустворча-
тым аортальным клапаном и дилатацией корня аор-
ты β-блокаторы (уровень доказательности С). 

3. Целесообразно использовать длительную сосудорас-
ширяющую терапию для пациентов с двустворчатым
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аортальным клапаном и системной гипертензией,
тщательно наблюдая за величиной диастолического
давления, чтобы избежать сокращения коронарной
перфузии (уровень доказательности С). 

Класс IIb
1. Пациентам с двустворчатым аортальным клапаном и

факторами риска развития атеросклероза рекомен-
дуется назначение статина для замедления дегенера-
тивных изменений клапана аорты и предотвращения
атеросклероза (уровень доказательности C). 

Класс III
Сосудорасширяющая терапия не назначается на дли-
тельный срок для лечения аортальной регургитации в
следующих случаях:
1) пациентам с асимптомным течением минимальной

или умеренной аортальной регургитации и нор-
мальной функцией левого желудочка сердца (уро-
вень доказательности В); 

2) пациентам, являющимся кандидатами на протези-
рование аортального клапана с асимптомным те-
чением систолической дисфункции левого желу-
дочка (уровень доказательности В);

3) пациентам, являющимся кандидатами на протези-
рование аортального клапана с асимптомным те-
чением либо систолической дисфункцией левого
желудочка, либо с минимальной или умеренной ди-
астолической дисфункцией левого желудочка (уро-
вень доказательности С). 

В настоящее время не существует общепринятой медика-
ментозой терапии, которая бы изменяла течение болезни или
сдерживала прогрессирующую патологию двустворчатого
аортального клапана (для получения дополнительной инфор-
мации см. раздел 1.6). Бета-блокаторы могут назначаться па-
циенту, чтобы задержать или предотвратить дилатацию кор-
ня аорты или прогрессирование болезни, но улучшения мож-
но ожидать только у пациентов с синдромом Марфана или ос-
трой аортальной диссекцией. Продуманное уменьшение пост-
нагрузки у пациентов с гипертензией, направленное на сни-
жение систолического давления и парциального давления на
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стенки левого желудочка, может притормозить развитие ди-
латации и нарушение функции левого желудочка, однако при
этом следует принимать меры против рисков, связанных с
ухудшением диастолической коронарной перфузии. Однако
не факт, что снижение постнагрузки ослабит аортальную ре-
гургитацию или исчезнет необходимость протезирования
аортального клапана. При помощи комплексной молекуляр-
ной визуализации определяют остеогенную и протеолитичес-
кую активность на ранних стадиях поражения клапана аорты,
заболевания, предшествующие атеросклеротическим и каль-
цинозным дегенеративным стенозам аорты. Таким образом,
статинами можно замедлить прогрессирование приобретен-
ных и дегенеративных кальцинозных стенозов аорты. Воз-
можно их применение на ранних стадиях стеноза/регургита-
ции, связанных с наличием двустворчатого аортального кла-
пана, прежде чем появится значительный кальциноз и стеноз
аорты или аортальная регургитация. Несмотря на то, что кли-
нические испытания не подтвердили преимущества терапии
статинами в лечении стеноза/регургитации, связанных с на-
личием двустворчатого аортального клапана, представляется
разумным использовать это средство для пациентов, имею-
щих факторы риска развития атеросклероза. 

6.6.2. Эндоваскулярные (катетерные) 
и хирургические вмешательства 

Для лечения взрослых со стенозом аорты обычно использу-
ется протезирование аортального клапана или операция Рос-
са. Однако для некоторых молодых людей эффективной может
быть чрескожная баллонная вальвулопластика. Данная опера-
ция должна выполняться в специализированных центрах. 

6.6.2.1. Рекомендации по применению эндоваскулярных 
методов лечения клапанного стеноза аорты у взрослых

Класс I
Молодым людям и другим пациентам без значитель-
ного кальциноза стенок аорты и без аортальной ре-
гургитации аортальная баллонная вальвулотомия на-
значается в следующих случаях:
1) пациентам с симптомами стенокардии, страдаю-

щим обмороками, одышкой при физических нагруз-
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ках и имеющим высокие значения градиента более
50 мм рт. ст. (уровень доказательности С);

2) асимптомным молодым людям, у которых наблюда-
ются нарушения сегмента ST и Т-волны в отведени-
ях 3–6 в покое или при нагрузке и значение градиен-
та давления, измеренного при катетеризации, более
60 мм рт. ст. (уровень доказательности C). 

Класс IIa
Аортальная баллонная вальвулотомия показана при
асимптомном течении аортального стеноза у моло-
дых людей и значении градиента давления, измерен-
ного при катетеризации, более 50 мм рт. ст., если па-
циент/пациентка хочет заниматься спортом или за-
беременеть (уровень доказательности С). 

Класс IIb
Аортальная баллонная вальвулотомия может рассма-
триваться как мост к хирургическому вмешательству
при гемодиначески нестабильном состоянии взрос-
лых со стенозом аорты, взрослых с высоким риском
протезирования аортального клапана, или если про-
тезирование аортального клапана не может быть осу-
ществлено ввиду серьезных сопутствующих заболе-
ваний (уровень доказательности С). 

Класс III
1. Пожилым пациентам аортальная баллонная вальвуло-

томия не рекомендуется как альтернатива протезиро-
ванию аортального клапана, хотя для некоторых па-
циентов в более молодом возрасте может быть сделано
исключение, и они могут быть направлены в специа-
лизированный медицинский центр (уровень доказа-
тельности В). 

2. Аортальная баллонная вальвулотомия не показана
молодым пациентам при асимптомном течении болез-
ни, при наличии градиента давления, измеренного
при катетеризации, менее 40 мм рт. ст. и отсутствии
изменений на ЭКГ (уровень доказательности В). 

В случае, если стеноз клапанов аорты представлен приоб-
ретенным сращением створок двустворчатого аортального
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клапана, особенно у молодых людей, существует вероятность
успешной баллонной дилатации со снижением градиента и
отсутствует необходимость в повторной операции. С возрас-
том прогрессирует кальциноз клапана с увеличением чрес-
клапанного градиента, что ухудшает результаты лечения
[320]. Показания к хирургическому вмешательству в этом
случае становятся несколько другими. Следует учитывать
значение площади клапана, равной или меньшей 0,45 см2/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 моло-
дым пациентам, которым необходимо увеличить сердечный
выброс (например, тем, кто планирует забеременеть или при-
нимать 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 аор-

тального клапана или операция Росса назначаются
пациентам с тяжелыми формами стеноза аорты или
тяжелой хронической аортальной регургитацией,
кроме того, они подвергаются аортокоронарному
шунтированию, операции на аорте или операции на
клапанах сердца (уровень доказательности С). 

2. Протезирование аортального клапана назначается
пациентам с тяжелыми формами стеноза аорты и на-
рушениями функции левого желудочка сердца (фрак-
ция выброса левого желудочка менее 50%) (уровень
доказательности С). 

3. Протезирование аортального клапана назначается
молодым людям с тяжелыми формами аортальной ре-
гургитации, если:
1) пациент симптоматичен (уровень доказательности С);
2) нарушение функции левого желудочка сердца но-

сит постоянный характер (фракции выброса левого
желудочка менее 50%), отмечается прогрессирова-
ние дилатации левого желудочка (конечный диа-
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столический диаметр левого желудочка в 4 раза
больше нормы) (уровень доказательности С). 

4. Операция по лечению или реимплантации восходя-
щей аорты у пациентов с двустворчатым аортальным
клапаном рекомендуется, когда восходящая аорта ди-
аметром 5 см или больше или когда наблюдается про-
грессирующая дилатация, равная или больше 5 мм в
год (уровень доказательности В). 

Класс IIa
1. Протезирование аортальных клапанов целесообразно

назначать пациентам с асимптомным течением тяже-
лой формы аортальной регургитации и нормальной
систолической функцией (фракция выброса более
50%), но при тяжелой дилатации левого желудочка (ко-
нечный диастолический объем больше 75 мм или ко-
нечный систолический объем более 55 мм) (уровень
доказательности В). 

2. Хирургическое восстановление или реимплантацию
клапанов аорты целесообразно назначать пациентам
с умеренной степенью тяжести стеноза аорты, под-
вергающихся аортокоронарному шунтированию или
другим операциям на сердце или корне аорты) (уро-
вень доказательности В). 

Класс IIb
1. Протезирование аортального клапана назначается

асимптомным пациентам в следующих случаях:
1) тяжелая степень стеноза аорты и патологическая

реакция на физические нагрузки (уровень доказа-
тельности С);

2) быстрое прогрессирование стеноза аорты или аор-
тальной регургитации (уровень доказательности С);

3) небольшая степень стеноза аорты с подтвержден-
ным кальцинозом клапана при необходимости про-
ведения аортокоронарного шунтирования или дру-
гих операций на сердце и аорте (уровень доказа-
тельности С);

4) экстремально тяжелая степень стеноза аорты (пло-
щадь клапана аорты менее 0,6 см и/или средний сис-
толический градиент при допплеровском исследова-
нии более 60 мм рт. ст.) (уровень доказательности С);
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5) умеренная степень стеноза аорты при необходимо-
сти аортокоронарного шунтирования или других
операций на сердце (уровень доказательности С);

6) тяжелая аортальная регургитация, сопровождаю-
щаяся быстро прогрессирующей дилатацией лево-
го желудочка (конечный диастолический объем бо-
лее 70 мм или конечный систолический объем бо-
лее 50 мм), снижением толерантности и патологи-
ческой гемодинамической реакцией на физичес-
кие нагрузки) (уровень доказательности С). 

2. Хирургическое лечение может быть показано взрос-
лым со стенозом аорты или аортальной регургитаци-
ей и сопутствующей дилатацией восходящей аорты
(диаметр восходящей аорты более 4,5 см) (уровень до-
казательности В). 

3. Хирургическое вмешательство на ранних стадиях мо-
жет быть назначено взрослым при следующих условиях:
1) стеноз аорты и прогрессирующий рост размеров

восходящей аорты (уровень доказательности В);
2) реимплантация корня аорты с сохранением клапа-

на при минимальной аортальной регургитации
(уровень доказательности С). 

Класс III
1. Протезирование аортальных клапанов неэффективно

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 ре-
гургитации с нормальными размерами и функцией
левого желудочка (уровень доказательности В). 

У взрослых протезирование аортальных клапанов или
операция Росса являются основными вмешательствами при
лечении болезней клапанов аорты. Осложнения, связанные с
синдром Shones 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 пред-
ставлены вмешательствами, направленными на устранение
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обструкции выводного тракта левого желудочка (например,
модифицированная операция Конно или операция Конно).
Наблюдение за такими пациентами должно осуществляться в
высокоспециализированных медицинских центрах опытным
медицинским персоналом и хирургами, специализирующи-
мися в области лечения атеросклероза и ишемической болез-
ни сердца. 

При стенозе/регургитации, связанных с наличием дву-
створчатого аортального клапана, не существует единого
мнения относительно конкретного размера диаметра восхо-
дящей аорты, который определял бы показания к реимплан-
тации. Но некоторые специалисты считают, что вмешатель-
ство необходимо при ее размере больше или равном 5 см. Не-
обходимо определиться в выборе тактики лечения: что явля-
ется в данном случае наиболее оптимальным – реимпланта-
ция или изоляция корня аорты. Результаты протезирования
аортального клапана при врожденном пороке сердца прием-
лемы в среднесрочной перспективе. Результаты операции
Росса тем не менее требуют дополнительной оценки, посколь-
ку после этого вмешательства возможно повторное формиро-
вание аневризмы и возврат недостаточности аортального
клапана. 

6.7. Рекомендации по обследованию и наблюдению 
пациентов в отдаленные сроки после операции

Класс I
1. Непрерывное наблюдение кардиолога в отдаленные сро-

ки рекомендуется всем оперированным или неопериро-
ванным пациентам с патологией клапана аорты (сте-
ноз аорты и аортальная регургитация) (см. раздел 6.4)
(уровень доказательности А). 

2. Исследование анатомии корня аорты рекомендуется
всем пациентам со стенозом/регургитацией, связан-
ными с наличием двустворчатого аортального клапана,
независимо от степени выраженности. Частота иссле-
дований зависит от исходного диаметра аорты: если
меньше 40 мм, то каждые 2 года, если больше 40 мм, то
ежегодно или даже чаще (уровень доказательности В). 

3. Консультация рекомендуется женщинам со стенозом
аорты, планирующим беременность (уровень доказа-
тельности В). 
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4. Направление пациента к детскому кардиологу, специ-
ализирующемуся на эхокардиографии плода назна-
чается во время второго триместра беременности для
выявления пороков сердца у плода (уровень доказа-
тельности С). 

5. Женщины с двустворчатым аортальным клапаном и
диаметром восходящей аорты более 4,5 см должны
быть проинформированы о высоком риске беремен-
ности (уровень доказательности С). 

6. Пациентам с умеренной и тяжелой степенью выражен-
ности стеноза аорты не рекомендуется увлекаться фи-
зическими нагрузками (уровень доказательности В). 

7. Эхокардиографический скрининг для выявления дву-
створчатого аортального клапана рекомендован бли-
жайшим родственникам пациентов с двустворчатым
аортальным клапаном (уровень доказательности В). 

Двустворчатый аортальный клапан может быть поводом
для развития прогрессирующих или неизменяющихся стенозов
аорты, аортальной регургитации или дилатации аорты. Паци-
енты, подвергшиеся или не подвергавшиеся хирургическому
вмешательству должны ежегодно проходить обследование на
выявление симптомов и признаков прогрессирования стеноза
аорты или аортальной регургитации и аритмий. Это обследова-
ние включает ЭКГ-исследование в спокойном состоянии и при
физических нагрузках для выявления ишемических изменений
или аритмии; допплер-эхокардиографию для контроля разме-
ров/объемов систолических и дистолических функций левого
желудочка, функции клапана аорты, анатомии и размеров кор-
ня аорты; и холтеровское маниторирование ЭКГ. Оперирован-
ные или неоперированные стеноз аорты и аортальная регурги-
тация являются прогрессирующими заболеваниями, для лече-
ния которых в конечном счете может потребоваться хирургиче-
ское вмешательство. К осложнениям оперированных клапанов
относятся: эндокардит, тромбоз, регургитация с или без гемоли-
за и окклюзия, связанная с развитием паннуса. Пациенты, под-
вергшиеся операции Росса, находятся в группе риска развития
аутотрансплантантной дилатации с прогрессирующей неоаор-
тальной регургитацией, окклюзией и/или регургитацией нео-
легочного ствола, а иногда и ишемией миокарда и/или инфарк-
том, связанным с окклюзией или перегибом проксимальных ко-
ронарных артерий. 
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Пациенты, перенесшие операцию Bentall (замена корня
аорты с композитным протезом и коронарной реимплантаци-
ей), также находятся в группе риска развития окклюзии про-
ксимальных коронарных артерий. 

С врожденным стенозом аорты со значительным гради-
ентом могжет быть связано развитие желудочковых аритмий
в зрелом возрасте и возможность внезапной смерти. Пациен-
ты должны проходить тщательное обследование с ЭКГ-иссле-
дованием для выявления аритмии на ранних стадиях. 

6.7.1. Беременность и роды

Большинство беременностей при врожденных стенозах аор-
ты протекают без сложнений. Даже при выраженном стенозе аор-
ты случаи летального исхода остаются редкостью, несмотря на
повышенный риск. Рекомендуется консультация врача-кардио-
лога. Направление к кардиологу для обследования плода дается во
втором триместре беременности, потому что существует повы-
шенный риск передачи врожденного порока сердца плоду. Роды
могут проходить в медицинском центре, специализирующемся на
ведении пациентов с патологией сердца высокого риска. Роды,
происходящие через естественные пути, предпочтительнее кеса-
рева сечения, кроме случаев, когда имеются акушерские противо-
показания или тяжелые сердечные заболевания, такие как, на-
пример, аневризма аорты, диссекция или критический стеноз
аорты, а также у женщин, находящихся на антикоагулянтной те-
рапии (из-за риска внутричерепного кровотечения у плода). 

Роды происходят примерно через 38 недель (следует ориен-
тироваться на зрелость легких плода), при этом осуществляет-
ся контроль сердечного ритма матери, артериального давле-
ния и мониторинг функции сердца плода. Перед родами жен-
щинам с врожденными пороками клапана аорты необходимо
изучить варианты управления рисками. Роль баллонной валь-
вулопластики при временном ослаблении симптомов у бере-
менной женщины со стенозом аорты требует дальнейшего изу-
чения, однако она может успешно применяться, если симпто-
мы ригидны к медикаментозной терапии. Не существует ника-
ких доказательств того, что беременность ускоряет прогресси-
рование врожденных стенозов аорты или аортальной регурги-
тации. В некоторых случаях снижение системного сосудистого
сопротивления, которое сопровождает беременность, может
привести к снижению фракции аортальной регургитации. 
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6.7.2. Физические нагрузки

У физически очень активных пациентов с умеренной или тя-
желой степенью стеноза аорты существует вероятность возник-
новения внезапной сердечной смерти, что, вероятно, связано с
аритмией, поэтому рекомендуется избегать больших физических
нагрузок. Пациенты с аортопатией также должны избегать боль-
ших физических нагрузок, их следует предупредить о возможных
рисках травмы грудной клетки. 

6.8. Изолированный аортальный подклапанный стеноз

6.8.1. Определение 

Субаортальный стеноз относится к дискретным фиброзным
кольцам или фиброзно-мышечному сужению и отличается от ге-
нетической гипертрофической кардиомиопатии с динамической
окклюзией выводного тракта левого желудочка. Часто субаорталь-
ное фиброзное кольцо связано с передней митральной створкой.
Иногда придаточная митральная ткань или аномальные потенции
могут вызвать субаортальный стеноз. Субаортальный стеноз
обычно является изолированным врожденным пороком, но может
сопровождаться другими врожденными патологиями сердца (на-
пример, дефектом межжелудковой перегородки) или приобретать-
ся при определенных обстоятельствах (например, после пластики
дефекта межжелудковой перегородки путем наложения заплаты). 

Распространенность дискретных субаортальных стено-
зов среди заболеваний атеросклерозом и ишемической болез-
нью сердца составляет 6,5% с преобладанием мужчин – 2:1. 
В некоторых случаях, таких как синдром Shones, субаорталь-
ный стеноз может быть семейным.

6.8.2. Сопутствующие аномалии сердца

Субаортальный стеноз может появляться как сопутству-
ющая аномалия при дефекте межжелудочковой перегородки.

6.8.3. Течение болезни после хирургического 
и без хирургического вмешательства

Течение субаортального стеноза обычно прогрессирующее.
Естественное течение болезни приводит к прогрессивному раз-
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рушению клапана аорты, нарушению работы желудочков, ин-
фекционному эндокардиту и внезапной сердечной смерти. До-
минирующей причиной может быть окклюзия или аортальная
регургитация. Аортальная регургитация возникает в 50% случа-
ев у больных субаортальным стенозом. Если максимальное зна-
чение градиента при допплеровском исследовании субаорталь-
ного стеноза более 30 мм рт. ст. и если мембрана непосредствен-
но прилегает к аортальному клапану или является продолжени-
ем мембраны на митральный клапан, то окклюзии выводного
тракта левого желудочка будут прогрессирующими. Как только
максимальное значение градиента при допплеровском исследо-
вании достигнет 50 мм рт. ст. и более, существует повышенный
риск для умеренной или острой аортальной регургитации. Па-
циенты находятся в группе риска возникновения эндокардита,
который будет способствовать аортальной регургитации.

6.8.4. Данные клинического и инструментальных 
исследований

6.8.4.1. Клиническое исследование

Шум при субаортальном стенозе возрастающе-убывающий
и обычно определяется вдоль левого края грудины, реже он ир-
радиирует в область над сонными артериями. Отличие от аус-
культативной картины стеноза клапана аорты состоит в том,
что отсутствует щелчок открытия коапана в систолу. В некото-
рых случаях может определяться дрожание на передней груд-
ной стенке. Вдоль левого края грудины может выслушиваться
высокий диастолический шум аортальной регургитации.

6.8.4.2. Электрокардиография

ЭКГ-исследование может быть нормальное, если нет зна-
чительного стеноза аорты или аортальной регургитации, или
может показывать различную степень гипертрофии левого
желудочка и нарушения реполяризации.

6.8.4.3. Рентгенография грудной клетки

Рентгенограмма грудной клетки обычно соответствует
норме до тех пор, пока не появятся признаки аортального
стеноза – дилатация ЛЖ и/или восходящей аорты. 
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6.8.4.4. Эхокардиография

Трансторакальная двухмерная допплер-ЭхоКГ позволяет
определить анатомию выводного тракта ЛЖ, степень тяжес-
ти подаортального градиента, сочетанные нарушения аор-
тального клапана, степень аортальной регургитации, диа-
метр восходящей аорты и степень вовлечения митрального
клапана, а также оценить гипертрофию и функцию ЛЖ (сис-
толодиастолическую). 

Чреспищеводная эхокардиография дает дополнительную
информацию об анатомических деталях как в предопераци-
онном, так и в интраоперационном периодах. 

Трехмерная ЭхоКГ необходима для детальной оценки вы-
водного тракта ЛЖ. 

6.8.5. Катетеризация сердца 

Неинвазивных исследований обычно достаточно для
оценки и наблюдения за пациентами с субаортальным стено-
зом. Катетеризация сердца может быть назначена, если суб-
аортальный стеноз связан с другими патологиями. Точные
измерения подклапанного градиента обусловливают необхо-
димость использования специальных катетеров. Следует от-
метить, что для выявления дискретной подаортальной мемб-
раны результаты катетеризации недостаточно надежны,
только в некоторых случаях можно выявить мембрану.

6.8.6. Проблемы и трудности

Результаты исследования дискретного фиброзного суб-
аортального кольца могут быть получены при помощи транс-
торакальной эхокардиограммы, кроме случаев, когда имеют-
ся хорошие акустические окна, позволяющие датчику из по-
ложения перпендикулярно относительно мембраны и окклю-
зии выводного тракта левого желудочка тщательно изучить
цветовой допплеровский поток. Степень субаортального сте-
ноза может быть недооценена или переоценена при наличии
дефекта межжелудочковой перегородки в зависимости от то-
го, является ли дефект межжелудочковой перегородки про-
ксимальной или субаортальной окклюзией. 
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6.8.7. Общие принципы ведения пациентов

6.8.7.1. Медикаментозное лечение

Не существует определенного медикаментозного лечения
субаторального стеноза, за исключением профилактики эн-
докардита, если он был отмечен в истории болезни (см. раз-
дел 1.6).

6.8.7.2. Показания к хирургическому лечению

Класс I
1. Хирургическое вмешательство рекомендуется паци-

ентам с субаортальным стенозом и максимальным
значением пикового градиента 50 мм рт. ст. или зна-
чением среднего градиента 30 мм рт. ст., выявленном
при допплеровском эхокардиографическом исследо-
вании (уровень доказательности С). 

2. Хирургическое вмешательство рекомендуется паци-
ентам с субаортальным стенозом при максимальном
значении градиента менее 50 мм рт. ст. и средним
значением градиента ниже 30 мм рт. ст. и прогресси-
рующей аортальной регургитацей при конечном сис-
толическом объеме 50 мм или более и фракции вы-
броса менее 55% (уровень доказательности С). 

Класс IIb
1. Хирургическое удаление рекомендуется пациентам с

показателем среднего градиента 30 мм рт. ст., но необ-
ходимо дальнейшее тщательное наблюдение для вы-
явления прогрессирования стеноза или аортальной
регургитации (уровень доказательности С). 

2. Хирургическое удаление рекомендуется при макси-
мальном градиенте менее 50 мм рт. ст. и показателе
среднего градиента менее 30 мм рт. ст. в следующих
ситуациях:
1) когда имеется гипертрофия левого желудочка (уро-

вень доказательности С);
2) когда планируется беременность (уровень доказа-

тельности С);
3) когда пациент планирует большие физические на-

грузки (уровень доказательности С). 
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Класс III
Хирургическое вмешательство не рекомендуется в це-
лях предотвращения аортальной регургитации для
пациентов с субаортальным стенозом, если у них на-
блюдаются небольшая окклюзия выводного тракта
левого желудочка или небольшая аортальная регур-
гитация (уровень доказательности С). 

Хирургическое вмешательство должно быть рекомендо-
вано пациентам с субаортальным стенозом в случаях, когда
при проведении ЭхоКГ значение максимального пикового
градиента превышает 50 мм рт. ст., показатель среднего гра-
диента – более 30 мм рт. ст., или когда при проведении катете-
ризации градиент более 50 мм рт. ст. Пациентам с меньшей
степенью обструкции может быть рекомендована операция
при систолической дисфункции левого желудочка или при
значительной регургитации клапанов аорты, или если паци-
ент хочет забеременеть или планирует большие физические
нагрузки. 

Пациентам с показателем максимального градиента
менее 50 мм рт. ст. при ЭкоКГ в покое, симптомами одыш-
ки и утомляемости должна быть проведена стресс-ЭхоКГ
для определения градиента давления на фоне физической
нагрузки. 

Хирургическое восстановление дискретного субаорталь-
ного стеноза обычно включает кольцевое удаление циркуляр-
ной фиброзной мембраны и частичного сечения мышечной
ткани (операция Morrow). Потенциальные осложнения вклю-
чают травмы в аортальном или митральном клапанах, пол-
ную блокаду сердца или развитие дефекта межжелудочковой
перегородки. Пациенты с сопутствующей аортальной регур-
гитацией обычно проходят восстановление клапанов во вре-
мя субаортального удаления. Послеоперационные осложне-
ния могут включать в себя нарушения аортального или мит-
рального клапанов, блокаду сердца, ятрогенный дефект меж-
желудочковой перегородки и инфекционный эндокардит.
Субаортальный стеноз может повторяться после хирургичес-
кого восстановления; восстановление субаортального стено-
за в детстве не исключает развития аортальной регуритации
во взрослом возрасте. И хотя катетеризация была проведена в
некоторых центрах в качестве эксперимента, ее эффектив-
ность не была доказана. 
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6.8.8. Рекомендации по тактике наблюдения

Класс I
1. Непрерывное последующее кардиологическое наблю-

дение рекомендуется всем пациентам с субаорталь-
ным стенозом, восстановленным или не восстанов-
ленным (уровень доказательности С). 

2. Неоперированные асимптомные взрослые со стабиль-
ной окклюзией выводного тракта левого желудочка
из-за субаортального стеноза и значением среднего
градиента менее 30 мм рт. ст. без гипертрофии левого
желудочка или значительной аортальной регургита-
цией должны обследоваться ежегодно для выявления
увеличения окклюзии, развития или прогрессирова-
ния аортальной регургитации и определения систо-
лических и диастолических функций левого желудоч-
ка (уровень доказательности В). 

Класс IIa
Стресс-эхокардиографию для определения устойчи-
вости при физических нагрузках, симптомов, измене-
ний на ЭКГ и увеличения градиента выводного трак-
та левого желудочка целесообразно использовать при
сомнительных признаках для хирургического вмеша-
тельства (уровень доказательности С). 

Прогрессирующая и/или рецидивирующая окклюзия и
прогрессирующая аортальная регургитация могут возник-
нуть как у прооперированных пациентов, так и у пациентов
без хирургического вмешательства. Рецидивирующая окклю-
зия часто возникает после удаления субаортального стеноза и
появляется приблизительно у 20% пациентов в течение 10 лет.
Помимо этого аортальная регуритация может возникнуть по-
сле удаления субаортальной мембраны.

6.8.9. Специальные разделы

6.8.9.1. Беременность и роды

См. раздел 6.7.1.
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6.8.9.2. Физическая нагрузка

См. раздел 6.7.2. 

6.9. Надклапанный стеноз аорты

6.9.1. Определение

Надклапанный стеноз аорты является фиксированной
обструкцией, сужение начинается чуть выше синуса Valsalva
и продолжается на том или ином протяжении аорты. Как пра-
вило, при этой форме страдает коронарный кровоток за счет
высокого систолического давления и ограниченного диасто-
лического потока. Существует частичная или полная оста-
точная окклюзия коронарной артерии, эктазия или аневриз-
ма коронарной артерии. Патологические изменения в виде
диффузного или локального фиброза внутреннего и среднего
слоя стенки сосуда, гиперплазии, фиброэластоза и внутрен-
ней диссекции регистрируются у детей, но более часто у
взрослых [363, 364]. Такие изменения способствуют коронар-
ной недостаточности и раннему развитию ИБС у взрослых. 

6.9.2. Сопутствующие пороки

Надклапанный стеноз аорты обычно наблюдается при син-
дроме Williams и может сопровождаться гипоплазией всей аор-
ты, стенозом почечных артерий, стенозом других крупных вет-
вей аорты и периферийным стенозом легочной артерии. Синд-
ром Williams как аутосомно-доминантное заболевание связан с
мутацией гена эластина. Кроме патологии сосудов у пациентов
наблюдаются когнитивные и поведенческие расстройства, па-
тология суставов и так называемое «лицо эльфа». Надклапан-
ный стеноз аорты, не связанный с синдромом Williams, может
сопровождаться стенозом легочной артерии и ее гипоплазией,
стенозом нисходящей аорты и почечной артерии. 

6.9.3. Течение болезни (без операции)

Большинство пациентов с надклапанным стенозом аорты
страдают этим заболеванием с детства. В взрослом возрасте
оно также может проявиться из-за увеличения степени ок-
клюзии, системной гипертензии или ишемии. 
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6.10. Рекомендации по обследованию 
неоперированных пациентов 

Класс I
1. Для определения анатомии выводного тракта левого

желудочка (ВТЛЖ), восходящей аорты, коронарных
артерий и потока, ветвей и ствола легочной артерии
необходимо проводить трансторакальную и/или чре-
спищеводную эхокардиографию с допплеровским
сканированием, а также МРТ или КТ (уровень доказа-
тельности С).

2. Пациентам с надклапанным стенозом аорты рекомен-
дуется оценивать анатомию и состояние кровообраще-
ния в почечных артериях (уровень доказательности С).

3. Оценка систолической и диастолической функции
желудочков рекомендуется пациентам с надклапан-
ным стенозом аорты (уровень доказательности С).

4. Оценка анатомии и функции аортального и митраль-
ного клапанов рекомендуется пациентам с надкла-
панным стенозом аорты (уровень доказательности С).

5. Обследование на наличие ишемии миокарда должно
периодически проводиться взрослым пациентам, у
которых отмечался или не устранен надклапанный
стеноз аорты (уровень доказательности С).

Класс IIa
Полезными для подтверждения снижения коронар-
ной перфузии могут быть стресс-эхокардиография с
нагрузкой или с добутамином, с тестом на аденозин, а
также позитронно-эмиссионная томография (уровень
доказательности С). 

6.10.1. Клиническое исследование

Систолическое дрожание на передней стенке грудной клет-
ки в яремной ямке является часто встречающимся симптомом.
Может определяться повышенный сердечный толчок. Второй
сердечный тон может быть неизмененным и/или парадоксаль-
ным. Характерен нарастающе-убывающий систолический шум
над областью сердца с иррадиацией в правую половину шеи.

При тщательной аускультации на спине можно выявить
шум, исходящий от стенозов периферических легочных артерий
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или стеноза почечных артерий. Наличие артериальной гипер-
тонии и систолический шум над брюшной областью могут
свидетельствовать о стенозе почечных артерий.

6.10.2. Электрокардиография

На ЭКГ могут определяться признаки гипертрофии лево-
го желудочка и изменения средней ST Т-волны в зависимости
от тяжести окклюзии ВТЛЖ и степени поражения коронарно-
го русла болезнью. Указанные признаки могут уменьшиться
после операции, если градиент давления на ВТЛЖ снизился.
Важно определить, являются ли эти изменения хронически-
ми или появились недавно.

6.10.3. Рентгенография грудной клетки

Обычно соответствует норме, но иногда определяется ги-
пертрофия ЛЖ или асимметрия выпуклости аорты и «западе-
ние» в области тени сосудистого пучка.

6.10.4. Визуализирующие методы

При трансторакальной и чреспищеводной ЭхоКГ оцени-
вается диаметр и анатомия синуса аорты, проксимальной ча-
сти восходящей аорты, устья коронарных артерий, систоли-
ческий градиент обструкции надклапанного стеноза аорты,
степень гипертрофии ЛЖ. 

МРТ и КТ являются более точными методами в оценке
анатомии аорты и ее ветвей, а также и легочных артерий,
позволяющими определить протяженность обструкции и оце-
нить перфузию миокарда. 

Пациентам с синдромом Williams необходимо обследо-
вать аорту на всем ее протяжении, включая почечные арте-
рии, так как возможно наличие стеноза на разных уровнях. 

6.10.5. Стресс-тестирование

Стресс-тестирование может быть полезным для опреде-
ления степени выраженности ишемической болезни сердца и
компенсации левого желудочка.
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6.10.6. Исследование перфузии миокарда

Может быть полезным неинвазивное обследование русла ко-
ронарных артерий, если при ЭКГ-исследовании определяются
признаки ишемии миокарда различной степени выражености.

6.10.7. Катетеризация сердца 

При катетеризации полостей сердца можно уточнить
анатомию порока и измерить градиенты давления. Проведе-
ние селективной коронароангиографии требует определен-
ной осторожности. Показания к исследованию определяются
на основе данных неинвазивного и ангиографического иссле-
дований корня аорты, поскольку патология часто сопровож-
дается стенозом устья коронарной артерии. Внутрисосудис-
тая ультрасонография может помочь составить представле-
ние об анатомии коронарных артерий и определить характер
и масштабы поражения сосудов для принятия решения о не-
обходимомти хирургического лечения. 

6.11. Принципы ведения пациентов с надклапанной 
обструкцией выводного тракта левого желудочка

6.11.1. Рекомендации для интервенционных 
и хирургических вмешательств

Класс I
1. Хирургическое вмешательство должно проводиться

пациентам с надклапанным стенозом ВТЛЖ (дискрет-
ным или диффузным) при наличии соответствующих
симптомов (например, стенокардия, одышка или син-
копе) и/или при наличии градиента систолического
давления со средним значением выше 50 мм рт. ст. или
максимальном значении градиента на уровне стеноза
более 70 мм рт. ст. при допплеровской эхокардиогра-
фии (уровень доказательности B).

2. Хирургическое вмешательство рекомендуется для
взрослых, имеющих меньшую степень выраженности
надклапанного стеноза ВТЛЖ и при следующих при-
знаках: 
1) наличие симптомов (например, стенокардия, одыш-

ка или синкопе) (уровень доказательности В);
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2) гипертрофия левого желудочка (уровень доказатель-
ности С);

3) предполагаемое увеличение физических нагрузок
или планируемая беременность (уровень доказа-
тельности С);

4) систолическая дисфункция левого желудочка (уро-
вень доказательности С).

3. Лечение больных с надклапанным стенозом ВТЛЖ
должно осуществляться в специализированных меди-
цинских учреждениях (уровень доказательности С).

Хирургическое лечение при надклапанном стенозе аорты
осуществляется путем реконструкции восходящего отдела
аорты с восстановлением устья коронарной артерии или вы-
полнением аортокоронарного шунтирования в зависимости
от анатомии заболевания. 

6.11.2. Рекомендации по тактике наблюдения

Класс I
1. Как оперированные, так и неоперированные пациен-

ты с надклапанным стенозом аорты должны ежегод-
но проходить обследование в региональном центре по
лечению атеросклероза и ишемической болезни серд-
ца (уровень доказательности В). 

2. Долгосрочная психосоциальная поддержка и наблю-
дение, включая юридическую помощь, рекоменду-
ются больным с синдромом Williams (уровень дока-
зательности С). 

Лечение надклапанного стеноза аорты способствует низ-
кому уровню смертности и снижает вероятность рецидива
окклюзии. Как прооперированным, так и непрооперирован-
ным пациентам с надклапанным стенозом аорты необходи-
мо в течение всей жизни ежегодное обследование для опре-
деления степени окклюзии и компенсации левого желудоч-
ка, развития коронарной недостаточности или системати-
ческой гипертензии, а также развития митральной регурги-
тации. 

За пациентами с синдромом Williams необходимо дли-
тельное психосоциальное наблюдение для оценки способнос-
ти ухода за собой и рекомендации необходимых действий. 
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6.11.3. Специальные вопросы

Наличие градиента систолического давления при надкла-
панном стенозе аорты создает условия для патологического
воздействия на ствол и устье коронарной артерии, способст-
вуя тем самым развитию ишемической болезни сердца.
Должны быть предприняты меры для снижения воздействия
повышенного диастолического давления на коронарную пер-
фузию.

6.11.4. Физические нагрузки

См. раздел 6.7.2.

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 бо-
лезней или инсульта, поэтому все близкие родствен-
ники должны быть обследованы (уровень доказатель-
ности С). 

2. Пациентов с надклапанным стенозом аорты и значи-
тельной окклюзией, коронарными поражениями и
аортальными болезнями нужно отговаривать от бере-
менности (уровень доказательности С). 

6.12. Коарктация аорты

6.12.1. Определение

Коарктация аорты представляет собой непротяженный
суженный сегмент  в области аортопульмональной связки и
отхождения левой подключичной артерии. В некоторых слу-
чаях наблюдаются также сужение дуги аорты. Причиной воз-
никновения сужения (окклюзии) может быть большая колла-
теральная артерия. Наличие многочисленных сосудов, обес-
печивающих коллатеральный кровоток, может способство-
вать снижению градиента давления на коартации аорты и
скрывать истинную степень тяжести сужения. Сопутствую-
щие нарушения строения стенок аорты предрасполагают к
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диссекции или разрыву восходящей аорты или области ко-
арктации. У взрослых пациентов, перенесших хирургическое
лечение коарктации аорты, часто отмечаются сопутствующие
поражения сердца: двустворчатый аортальный клапан, над-
клапанный стеноз аорты, дефект межжелудочковой перего-
родки и различной степени тяжести гипоплазии дуги. Оста-
точные гемодинамические проблемы любого из этих наруше-
ний могут усложнить клиническое течение болезни и потребо-
вать более детальной оценки и последующей диагностики.

6.12.2. Сопутствующие аномалии

Сопутствующие аномалии включают в себя двустворча-
тый аортальный клапан, надклапанный стеноз аорты, пороки
митрального клапана, такие как парашютообразный митраль-
ный клапан, дефект межжелудочковой перегородки и аневриз-
мы сосудов большого артериального круга мозга.

6.12.3. Рекомендации по тактике наблюдения

Класс I
1. Каждому пациенту с системной артериальной гипер-

тензией во время физикального обследования необ-
ходимо проводить одновременную регистрацию
пульса на плечевой и бедренной артериях, для того
чтобы оценить хронометраж и амплитуду пульсации
с целью выявления плечебедренной задержки, ха-
рактерной для коартации аорты (уровень доказа-
тельности С).

2. При подозрении на наличие коарктации аорты пред-
варительные сведения и оценку гемодинамики можно
получить при помощи трансторакальной эхокардио-
графии (уровень доказательности В).

3. Каждому пациенту с коарктацией аорты (корригиро-
ванной или нет) следует пройти, по крайней мере од-
нажды, МРТ или КТ-исследование для полной оценки
состояния грудной аорты и внутричерепных сосудов
(уровень доказательности В).

Диагноз коарктации аорты у взрослых может быть запо-
дозрен, как правило, в связи с наличием у больного систем-
ной артериальной гипертензии и плечебедренной задержки
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пульсации. Пациенты могут жаловаться на головные боли
при физических нагрузках, усталость ног или хромоту. Ино-
гда пациент может обратиться за медицинской помощью по
поводу шума, связанного с наличием двустворчатого аор-
тального клапана или дефекта межжелудковой перегородки.

Без хирургического лечения пациент  доживает в среднем до
35 лет, при этом 75% смертности приходится на возраст 46 лет.
Системная гипертензия, ускорение ишемической болезни серд-
ца, инсульт, аортальная диссекция и застойная сердечная недо-
статочность являются общими осложнениями у пациентов, кото-
рым не делали операции или которые оперировались в позднем
детстве или будучи взрослыми. Может присутствовать также дву-
створчатый аортальный клапан с различной степенью тяжести
стеноза аорты или аортальной регуритации. Летальный исход
может быть связан с застойной сердечной недостаточностью,
разрывом/диссекцией аорты, эндокардитом/эндартериитом,
внутречерепными кровоизлияниями или инфарктом миокарда.

6.13. Клинические особенности и оценка состояния 
неоперированных пациентов

Артериальное давление на правой руке обычно ниже или
равно таковому на нижних конечностях. Левая подключич-
ная артерия может быть вовлечена в суженный участок аор-
ты и поэтому артериальное давление на левой руке может
быть не повышено. На сонных артериях может определяться
повышенная пульсация. Отмечается некоторая плечебедрен-
ная задержка пульсации. При аускультации особое внимание
должно быть направлено на определение систолического шу-
ма над парастернальной и апикальной областями. 

6.13.1. Электрокардиография

На ЭКГ определяется гипертрофия левого желудочка и
средние отклонения ST Т-волн, но также иногда можно обна-
ружить замедление проводимости.

6.13.2. Рентгенография грудной клетки 

Расширение восходящей аорты выявляется в виде криво-
линейной тени вдоль правого края грудины на рентгенов-
ском снимоке грудной клетки в переднезадней проекции.

163



Рентгенологическими признаками коарктации аорты
могут служить западание тени сердца в виде цифры «три» в
области ниже поперечной дуги и выше контура главной ле-
гочной артерии. При коарктации аорты, связанной с нали-
чием больших коллатеральных сосудов, западание тени
сердца может выглядеть в виде цифры «девять».

6.13.3. Эхокардиография 

Этот диагностический метод показан всем больным. 
При допплеровском сканировании оценивается турбу-

лентность контрастного потока в проксимальной части вос-
ходящей аорты и объем регургитации в фазу диастолы. 

При допплеровском сканировании могут быть также вы-
явлены признаки патологического потока в брюшной аорте
(например, снижение пульсации и отсутствие раннего диа-
столического инверсионного потока), а также наличие колла-
теральных артерий.

Очень важно измерить диаметр фиброзного кольца аор-
тального клапана, синотубулярной зоны и восходящей аор-
ты. Необходимо оценить анатомические особенности аор-
тального клапана, а также размеры камер и функцию левого
и правого желудочков.

Особое внимание следует обратить на наличие сопутству-
ющих пороков, таких как ДМПП, субаортальный стеноз, сте-
ноз митрального клапана.

6.13.4. Стресс-тестирование 

Назначается в качестве дополнительного обследования и
направлено на оценки ответа сердечно-сосудистой системы
пациента изменением систолического и диастолического ар-
териального давления крови на нагрузку и/или лекарствен-
ные средства. Выгоднее проводить тест с нагрузкой лежа или
с назначением добутамина.

6.13.5. Магнитно-резонансная и компьютерная
томография

С помощью этих методов можно точно определить лока-
лизацию и анатомию коарктации и всей аорты соответствен-
но, а также дать характеристику коллатеральных сосудов.
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МРТ является «золотым стандартом» при диагностике
аневризмы интракраниальных артерий, а также использует-
ся для измерения градиентов давления в коллатеральных со-
судах. 

6.13.6. Катетеризация. Ангиография

Диагностическая катетеризация сердца необходима в тех
случаях, когда подозревают наличие сопутствующей патоло-
гии коронарных артерий и планируют выполнить по этому
поводу хирургическое вмешательство. Однако МРТ и компью-
терная ангиография остаются методами выбора для визуали-
зации места коарктации аорты. Катетеризация сердца пока-
зана также в том случае, когда планируется выполнить эндо-
васкулярное вмешательство (пластику или стентирование).
Эти вмешательства должны выполняться в центрах, имею-
щих большой опыт эндоваскулярных вмешательств. 

6.13.7. Проблемы и ошибки

При наличии коллатералей большого размера пульс на
бедренных артериях может быть снижен в меньшей степени,
градиенты систолического артериального давления, изме-
ренные методом допплеровского сканирования и при зонди-
ровании, могут не отражать в полной мере степени сужения в
месте коарктации. Устранение коарктации аорты у пациен-
тов подросткового возраста и взрослых часто в большинстве
случаев не гарантирует излечение и рецидив артериальной
гипертензии в отдаленном послеоперационном периоде, ко-
торая может проявиться снова даже спустя несколько лет по-
сле коррекции коарктации аорты. 

6.14. Тактика при коарктации аорты

6.14. 1 Медикаментозное лечение

Артериальная гипертензия изначально требует назначе-
ния β-блокаторов, ингибиторов АПФ или АТ-рецепторов. Вы-
бор β-блокаторов или вазодилататоров может отчасти зави-
сеть от размера корня аорты, наличия аортальной регургита-
ции или обоих этих признаков. 
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6.14.2. Рекомендаци по эндоваскулярному 
и хирургическому лечению коарктации аорты 

у взрослых

Класс I
1. Хирургическое вмешательство по поводу коарктации

аорты рекомедовано в следующих случаях:
1) пиковый градиент в области коарктации больше

или равен 20 мм рт. ст. (уровень доказательности С); 
2) пиковый градиент в области коарктации менее 

20 мм рт. ст. при наличии значительного сужения в
области перешейка аорты и выраженного коллате-
рального кровотока, подтвержденных диагностиче-
скими методами (уровень доказательности С). 

2. Выбор между эндоваскулярным либо хирургическим
методом коррекции дискретной коарктации аорты
должен быть сделан после совместной консультации
кардиологов, эндоваскулярных специалистов и хи-
рургов (уровень доказательности С). 

3. Чрескожное вмешательство показано при возврат-
ной, дискретной коарктации с пиковым градиентом
не менее 20 мм рт. ст. (уровень доказательности В). 

4. Хирурги, обладающие соответствующей подготовкой
и достаточным опытом в детской кардиохирургии,
должны выполнять операции по поводу рекоаркта-
ции аорты в следующих случаях: 
1) протяженный суженный сегмент (уровень доказа-

тельности В); 
2) сочетанная гипоплазия дуги аорты (уровень дока-

зательности В). 

Класс IIb
Имплантация стента в место сужения аорты может
быть целесообразной, но польза от этого не установ-
лена в достаточной мере, эффективность и безопас-
ность в отдаленном периоде также не установлены
(уровень доказательности С). 

Выбор правильного метода коррекции первичной коарк-
тации аорты у взрослых до сих пор остается спорным вопро-
сом. В частности, есть определенные сомнения в прочности
стенки аорты в зоне коарктации у женщин детородного возра-
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ста, особенно во время беременности. Принимая это во внима-
ние, для таких пациентов может быть показано хирургическое
лечение путем иссечения суженного сегмента. Для пациентов
с рекоарктацией аорты в настоящее время все более часто ис-
пользуемым методом является эндоваскулярное лечение (бал-
лонная ангиопластика или стентирование), более предпо-
чтительные и безопасные при отсутствии отягчающих факто-
ров (например, аневризмы или псевдоаневризмы, выражен-
ного сужения в месте коарктации, влияющего на расположен-
ные рядом ветви дуги аорты). 

McCrindle и соавторы сообщили, что частота рекоаркта-
ций после баллонной ангиопластики первичной коарктации
у взрослых пациентов составляет примерно 7%, у пациентов с
субоптимальным первичным результатом частота рекоарк-
таций также составляет 7% [367]. Баллонная ангиопластика
является хорошей альтернативой в качестве первичного вме-
шательства при наличии локализованного дискретного суже-
ния, но при наличии протяженного или извитого участка су-
жения ее считают менее подходящим методом. 

В большинстве случаев дискретную рекоарктацию устра-
няют баллонной ангиопластикой со стентированием или без
него. Во многих центрах для пациентов, которые не подходят
для чрескожного вмешательства или кому вмешательство не
принесло желаемого результата, в качестве метода коррек-
ции используют открытое хирургическое лечение. 

Реоперация выполняется через срединную стернотомию
или заднелатеральную торакотомию в зависимости от
выбранного метода коррекции, необходимого данному кон-
кретному пациенту и необходимости одномоментных вмеша-
тельств по поводу сочетанных патологий (врожденного дву-
створчатого клапана аорты, расширения корня аорты). Для
исключения неврологических осложнений может понадо-
биться использование частичного или полного искусственно-
го кровообращения. Вмешательства (эндоваскулярные или
хирургические) должны проводиться только в центрах,
имеюших большой опыт в данной области. 

Ранняя смертность при первичных операциях составля-
ет обычно менее 1%, при повторных операция – 1–3% и мо-
жет достигать 5–10% при наличии сочетанных патологий
или значительном снижении систолической функции лево-
го желудочка. Сразу после операции может появиться воз-
вратная гипертензия, для предотвращения которой пери-
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операционно следует назначать β-блокаторы. К осложне-
ниям после реопераций по поводу коарктации аорты у
взрослых относятся: послеоперационное кровотечение, ге-
моторакс, травмы легкого, повреждения возвратного, диа-
фрагмального нервов (с гемидиафрагмальным парезом или
параличом). Среди других послеоперационных осложнений
можно выделить рекоарктацию и артериальную гипертен-
зию. В месте коарктации в случае аортопластики заплатой
(особенно дакроновой) или иссечения серповидной мембра-
ны возможно формирование аневризм. Возможно формиро-
вание ложных аневризм, расслоений проксимального или
дистального участка аорты по отношению к месту коаркта-
ции. При наличии слабо выраженного коллатерального кро-
вообращения вследствие спинальной ишемии возможно
развитие параплегии. При использовании метода подклю-
чичного лоскута могут возникать нарушение кровообраще-
ния верхних конечностей или стил-синдром подключичной
артерии. 

6.14.3. Рекомендации и ключевые моменты 
послеоперационной оценки и тактики ведения 

в послеоперационном периоде 

Класс I
1. Всем пациентам с коарктацией аорты (корригирован-

ной или нет) рекомендовано пожизненное наблюдение
кардиолога, имеющего опыт по врожденным порокам
сердца у взрослых (уровень доказательности С). 

2. Пациентам, перенесшим вмешательство по поводу
коарктации аорты (хирургическое или эндоваскуляр-
ное), рекомендовано обследование у кардиолога хотя
бы раз в год (уровень доказательности С). 

3. Даже при удовлетворительных результатах коррек-
ции коарктации аорты для выявления формирования
аневризмы аорты или ее расширения необходимо вы-
полнять исследование грудной аорты (уровень дока-
зательности В). 

4. Пациенты должны быть тщательно обследованы для
выявления артериальной гипертензии в покое или
при физической нагрузке, которая должна быть агрес-
сивно купирована медикаментозно при исключении
рекоарктации (уровень доказательности В). 
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5. Магнитно-резонансная и компьютерная томография
места коарктации должны выполняться с интервалом
5 лет или менее в зависимости от анатомических осо-
бенностей, выявленных до вмешательства или во вре-
мя него (уровень доказательности С). 

Класс IIb
Рутинный нагрузочный тест следует выполнять с ин-
тервалами, определенными на консультации в мест-
ном центре, специализирующемся на лечении взрос-
лых больных с ВПС (уровень доказательности С).

Все пациенты после хирургического лечения или эндова-
скулярных вмешательств в отдаленном периоде должны тща-
тельно обследоваться и получать агрессивную терапию по по-
воду артериальной гипертензии и других факторов риска
сердечно-сосудистых заболеваний. Следует посещать кар-
диолога хотя бы раз в год. При первичном осмотре необходи-
ма консультация кардиолога с опытом лечения ВПС у взрос-
лых для определения факторов риска для данного конкретно-
го 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 следует внима-
тельно следить за суммарной лучевой нагрузкой пациента. 

6.14.4. Физические нагрузки

Занятиям спортом и физической нагрузке была посвяще-
на 35-я Bethesda Conference [50]. Наличие значительного ос-
таточного сужения, сочетанный двустворчатый аортальный
клапан с аортальным стенозом или дилатация корня аорты
накладывают запрет на занятия контактными видами спор-
та, силовыми видами спорта и видами спорта, в которых при-
сутствует внезапное начало и окончание нагрузок. Перед
принятием решения о возможности занятием динамически-
ми видами спорта с низким или средним уровнем нагрузки
или силовыми видами с незначительной нагрузкой следует
проконсультироваться у кардиолога и выполнить нагрузоч-
ный тест и ультразвуковое исследование. 
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6.14.5. Беременность и роды

Беременность при коарктации аорты остается источником
повышенного внимания, но значительные осложнения со сто-
роны сердечно-сосудистой системы являются нечастыми [368].
При планировании беременности следует выполнить всесто-
роннюю оценку состояния сердечно-сосудистой системы, тяже-
сти коарктации аорты, оценку сопутствующих патологий, в
особенности двустворчатого аортального клапана, аортального
стеноза или значительного расширения корня аорты. Возмож-
ность диссекции аорты остается, хотя при отсутствии значи-
тельного ее расширения возможность эта невелика.

6.14.6. Профилактика эндокардита

Пациенты с неосложненным течением коарктации аорты
либо неосложненным течением рекоарктации аорты, кото-
рые были успешно корригированы, не нуждаются в какой-ли-
бо профилактике эндокардита, если нет данных о предшест-
вующих эпизодах эндокардита, для коррекции порока не был
использован кондуит, либо в течение предшествующих 6 мес
не было выполнено хирургического лечения либо эндоваску-
ляного вмешательства (см. раздел 1.6.). 
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7. ОБСТРУКЦИЯ ПУТЕЙ ОТТОКА 
ИЗ ПРАВОГО ЖЕЛУДОЧКА

7.1. Определение

Обструкция путей оттока из правого желудочка у взрос-
лых может быть как врожденной, так и приобретенной. Ниже
представлены типы обструкции пути оттока правого желу-
дочка у взрослых пациентов:

1) врожденный;
2) клапанный:

– воронкообразный клапан легочной артерии;
– дисплазия клапана легочной артерии;
– моно- или бикуспидальный клапан легочной артерии;

3) инфундибулярный стеноз, обычно ассоциированный с
тетрадой Фалло, связанный со стенозом легочной артерии,
гипертрофической кардиомиопатией;

4) инфундибулярный стеноз, не связанный с гипертрофи-
ей миокарда:

– стеноз за счет ткани трикуспидального клапана;
– аневризма синуса Вальсальвы;
– аневризма мембранозной перегородки;

5) подынфундибулярный стеноз:
– двухкамерный правый желудочек;

6) надклапанный стеноз:
– деформация клапана по типу «песочных часов»;
– мембрана ствола легочной артерии;
– стеноз ствола легочной артерии;
– периферические стенозы легочных артерий;

7) послеоперационный стеноз:
– клапанный;
– стеноз кондуита;
– периферический стеноз после предшествующего на-

ложения системно-легочного анастомоза.
Врожденная обструкция путей оттока из ПЖ может лока-

лизоваться под клапаном легочной артерии, на уровне клапа-
на легочной артерии или над ним. Подклапанная обструкция
путей оттока из ПЖ может быть на уровне инфундибулярно-
го отдела правого желудочка или проксимальнее. Инфундибу-
лярный стеноз – основной компонент тетрады Фалло [369].
Другие формы инфундибулярного стеноза включают в себя
вторичную гипертрофию миокарда при клапанном стенозе
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легочной артерии или реже стеноз устья самого инфундибу-
лярного отдела правого желудочка. Сообщения о других фор-
мах стеноза включают в себя избыточное количество ткани
трехстворчатого клапана или его добавочную створку [370],
фиброзные тяжи от устья нижней полой вены и коронарного
синуса [371], аневризмы синусов Вальсальвы [372, 373] или
мембранозной перегородки [374].

Подынфундибулярный стеноз, или двухкамерный пра-
вый желудочек, является редкой формой, правый желудо-
чек разделен толстым мышечным пучком, аномальными
гипертрофированными септопариетальными трабекулами
или аномальным модераторным тяжем [375, 376] на при-
точную часть с высоким давлением и отточную часть с
низким давлением. Степень обструкции может варьиро-
вать в значительной степени. Часто обструкция путей от-
тока ПЖ сочетается с дефектом межжелудочковой перего-
родки. 

Развитие обструкции путей оттока из ПЖ может также
быть следствием хирургического лечения и в ряде случаев мо-
жет потребовать повторного вмешательства. После коррекции
в детском возрасте у взрослых пациентов устраняются стено-
зы клапана легочной артерии или кондуитов, регургитация на
биологических протезах в легочной позиции. После операции
Росса стенозы клапана и ствола легочного гомографта в неко-
торых выборках достигали 20% и более [377]. Стенозы конду-
ита и регургитация после операции являются важными мо-
ментами у пациентов с тетрадой Фалло. 

7.2. Сочетанные аномалии

Клапанный, подклапанный или надклапанный стенозы
легочной артерии могут входить в целый ряд сложных врож-
денных пороков сердца. Кроме того, при стенозе клапана ле-
гочной артерии может 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 слу-
чаях сдавливают подлежащие структуры, такие как ствол ле-
вой коронарной артерии, и могут вызывать клинику стено-
кардии. Разрыв этих эластических сосудов с низким давлени-
ем крайне редок, таким образом, сами по себе они не требуют
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вмешательств [378]. Этим они сильно отличаются от анев-
ризм легочной артерии при легочной гипертензии, которые
могут разрываться. 

7.3. Стеноз клапана легочной артерии

7.3.1. Определение

Стеноз клапана легочной артерии – обычно изолирован-
ный порок, который встречается в 7–12% всех ВПС и состав-
ляет от 80 до 90% всех стенозов пути оттока правого желудоч-
ка [379]. Наследственный характер его возникновения край-
не низок – 1,7–3,6% [380, 381]. Приблизительно 20% пациен-
тов с клапанным стенозом легочной артерии имеют дисплас-
тичные клапаны [382, 383] и в случае синдрома Noonan этот
признак у пациентов наследуется по аутосомно-доминантно-
му типу с различным проявлением признака, который связан
с 12-й хромосомой [384, 385].

Имеются три клинически значимых морфологических
типа:

1. Типичный воронкообразный клапан легочной артерии
характеризуется узким центральным отверстием при сохра-
ненном, подвижном клапане. Обычно присутствуют три ру-
диментарных комиссуры, которые, однако, четко не обозна-
чены. Ствол легочной артерии расширен благодаря врожден-
ной патологии медии. Струя из стенозированного клапана
чаще направлена в левую легочную артерию. У взрослых па-
циентов иногда встречается кальциноз клапана. 

2. Менее часто встречается дисплазия клапана легочной
артерии. Створки клапана малоподвижны, присутствует зна-
чительное миксоматозное утолщение створок. Кольцо клапа-
на и выводной отделПЖ также могут быть сужены. Этот по-
рок часто является компонентом синдрома Noonan. 

3. Моностворчатый или двустворчатый клапаны часто
являются компонентом тетрады Фалло. Сам по себе он может
вызывать значительную обструкцию, а может и не вызывать
таковую. 

Легочный стеноз считают незначительным, когда пико-
вый градиент на клапане не превышает 30 мм рт. ст., умерен-
ным – 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 бес-
симптомный систолический шум, но иногда пациент может
демонстрировать снижение толерантности к физической на-
грузке. При низком начальном градиенте на клапане стеноз
редко прогрессирует, однако умеренный стеноз клапана ле-
гочной артерии может прогрессировать, в том числе и из-за
нарастания гипертрофии миокарда выводного отдела ПЖ. 

Исход у пациентов со стенозом легочной артерии, полу-
чавших медикаментозное лечение, обсуждался на Second
Natural History Study [104]. Пациентам с пиковым градиентом
выше 80 мм рт. ст., который был выявлен при выполнении ка-
тетеризации сердца, выполнена вальвулодилатация. Состоя-
ние пациентов с градиентом выше 50 мм рт. ст. было хуже,
чем у пациентов с градиентом ниже 50 мм рт. ст. [104].

7.4.2. Пациенты с синдромом Noonan 
и предшествующей коррекцией

Клинические признаки, указывающие на момент, когда
пациенту нужно повторное вмешательство, такие же, как и до
первичного вмешательства. Основное отличие заключается в
наличии регургитации. При наличии регургитации в услови-
ях низкого давления в легочной артерии (среднее давление в
легочной артерии менее 20 мм рт. ст.) диастолический гради-
ент между правым желудочком и легочной артерией может
быть крайне мал, и выявить значительную регургитацию
крайне трудно. Рестеноз после чрескожной вальвулодилата-
ции встречается чаще, если сразу после вмешательства оста-
точный градиент превышает 30 мм рт. ст. Расширенная легоч-
ная артерия может не уменьшиться в размере после вмеша-
тельства на клапане.

7.5. Рекомендации по оценке неоперированного 
пациента

Класс I 
1. Для начальной оценки пациента со стенозом легочной

артерии необходимо выполнить двухмерную допплер-
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ЭхоКГ, рентгенографию грудной клетки и ЭКГ (уро-
вень доказательности С). 

2. Асимптомным пациентам с градиентом менее 30 мм рт. ст.,
определенным с помощью допплер-ЭхоКГ, необходимо
раз в пять лет проходить обследование, выполнять
допплер-ЭхоКГ и рентгенографию грудной клетки (уро-
вень доказательности С). 

3. Асимптомным пациентам с градиентом выше 30 мм рт. ст.,
определенным с помощью допплер-ЭхоКГ, необходимо
проходить обследование, выполнять допплер-ЭхоКГ и
рентгенографию грудной клетки каждые 2–5 лет (уро-
вень доказательности С). 

Класс III
Для постановки диагноза клапанного стеноза легоч-
ной артерии в катетеризации сердца нет необходимо-
сти, если только одновременно не будет выполняться
эндоваскулярное вмешательство на клапане (уровень
доказательности С). 

7.5.1. Клиническое обследование

Большинство взрослых пациентов со стенозом легочной
артерии имеют обычный внешний вид. При синдроме Noonan
имеется короткое телосложение, крыловидная шея, гиперте-
лоризм, лимфедема, низко посаженные ушные раковины и
линия роста волос, гиперэластичная кожа, деформации груд-
ной клетки (плоская, pectus excavatum или pectus carniatum),
и микрогнатия [383]. Примерно одна треть таких пациентов
имеют умственные расстройства и крипторхизм. 

Обследование сердечно-сосудистой системы у пациентов
со стенозом легочной артерии зависит от выраженности сте-
ноза, патологии клапана и наличия каких-либо сочетанных
пороков сердца. При осмотре пациента с незначительным сте-
нозом ЛА отмечается обычный яремный пульс без правожелу-
дочокового подъема, звук потока через легочную артерию сти-
хает на вдохе. Это единственный признак при правосторон-
ней аускультации, который исчезает на вдохе (благодаря ран-
нему открытию клапана легочной артерии вследствие удара
потока крови из правого предсердия в полость жесткого пра-
вого желудочка). Шум потока через легочную артерию, кото-
рый нарастает при вдохе, обычно слышен в середине систолы.
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При выраженном стенозе легочной артерии обычно присутст-
вует увеличенное венозное давление в яремных венах с боль-
шой волной «А». Обычным является правожелудочковый подъ-
ем и гораздо более громкий и продолжительный шум изгнания
на легочной артерии. Может быть выявлен систолический
шум в точке 2, второй тон над легочной артерией может отсут-
ствовать или быть ослабленным. По правому краю грудины
может выслушиваться систолический шум сердца. До поздних
стадий течения порока свидетельств о правосторонней сер-
дечной недостаточности может не быть. 

7.5.2. Электрокардиография

При давлении в правом желудочке менее 60 мм рт. ст. ЭКГ мо-
жет быть вполне нормальной, более выраженная обструкция при-
водит к увеличению правого предсердия, отклонению электриче-
ской оси сердца вправо и гипертрофии правого желудочка [386].

7.5.3. Рентгенография грудной клетки

Размеры сердца не увеличены, если нет сопутствующих
патологий сердца. 

Отмечается асимметрия усиления легочного рисунка (ле-
гочный ток крови преимущественно к левому легкому –
симптом Chen).

Определяется дилатация ствола легочной артерии (но не
при стенозе, обусловленном дисплазией легочной артерии). 

Довольно редко также можно визуализировать кальциноз
клапанного аппарата у взрослых пациентов. Иногда отмеча-
ется увеличение правого предсердия.

7.5.4. Эхокардиография

Конечно же трансторакальное ЭхоКГ информативно, но
лишь у некоторых пациентов, чаще используют чреспище-
водную ЭхоКГ, которая лучше оценивает анатомию порока. 

Оценивается подвижность створок клапана легочной ар-
терии, а также наличие сопутствующих кардиопатологий, в
обязательном порядке оценивается функция ПЖ. Введение
изотонического соляного раствора может помочь детально
определить всевозможные сбросы справа налево, например
при наличии открытого овального окна. 
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У пациентов с дисплазией клапана легочной артерии от-
мечается утолщение створок клапана и уменьшение подвиж-
ности (мобильности) при отсутствии постстенотического рас-
ширения ствола легочной артерии. При проведении допплер-
ЭхоКГ необходимо оценить регургитацию легочной артерии.

7.5.5. Магнитно-резонансная томография 
и компьютерная томография

Данные методы диагностики необходимы для получения от-
личных изображений ствола, ветвей и периферических ветвей
легочной артерии. Также возможно определение степени регур-
гитации легочной артерии и трикуспидальной регургитации.

7.5.6. Катетеризация сердца

Катетеризация сердца для установления диагноза необ-
ходима редко. Следует определить градиенты над клапаном,
на клапане и под клапаном. Верхними границами нормы яв-
ляются систолическое давление в правом желудочке менее 
35 мм рт. ст. и систолический градиент на клапане легочной
артерии менее 10 мм рт. ст. Правая вентрикулография помо-
гает определить сократительную способность правого желу-
дочка, 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 перифери-
ческих легочных артерий. 

При градиенте до 30 мм рт. ст. прогрессирование стеноза не-
велико, таким пациентам можно выполнять обследование и
допплер-ЭхоКГ один раз в пять лет. Пациентам с более выражен-
ным стенозом необходимо проходить обследования один раз в
год. Большинство асимптомных пациентов, достигших взросло-
го возраста, не нуждаются в терапии. Если присутствует дина-
мическая обструкция ВОПЖ, то таким пациентам может быть
назначена терапия препаратами, которые снижают частоту
сердечных сокращений и увеличивают время диастолического
наполнения желудочка (например, β-блокаторы) [388], также
препараты, которые могут снизить систолический градиент и
увеличить проницаемость (например, блокаторы кальциевых
каналов и дисопирамид). Эти препараты должны применяться и
у пациентов с гипертрофической кардиомиопатией и другими
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нарушениями диастолической функции левого желудочка.
Повышенное давление в правом желудочке, отеки и асцит мо-
гут потребовать назначения тиазидов, петлевых диуретиков и
антагонистов альдостерона.

7.5.7. Соотношение между пиковым градиентом, 
измеренным с помощью допплер-ЭхоКГ и методом 

катетеризации сердца 

Пациенты с клапанным стенозом легочной артерии для
установления диагноза не требуют выполнения катетериза-
ции сердца, однако соотношение между градиентами, полу-
ченными различными методами, остаются относительными
при принятии решения о выполнении вмешательства. По-
следние данные говорят о том, что градиенты, полученные ме-
тодом катетеризации сердца, лучше всего коррелируют с дан-
ными средних значений, полученных с помощью допплер-
ЭхоКГ (mean Doppler), а не мгновенным пиковым градиентом
(peak instantaneous Doppler) [389], и что пиковый мгновенный
градиент, полученный при проведении допплер-ЭхоКГ, 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. 

7.6. Проблемы и ошибки

У взрослых проблемы, связанные со стенозом легочной ар-
терии, могут сочетаться и маскироваться большим количест-
вом сопутствующих патологий, которые также необходимо
принимать во внимание. Некоторые из них перечислены ниже.
Скорость потока в легочной артерии выше 2,5 м/с можно опре-
делить методом эхокардиографии у пациентов с 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 симп-
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томов при градиенте на клапане менее 50 мм рт. ст. или отсут-
ствие 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 пациен-
тов со стенозом легочной артерии позволяет предположить
наличие сопутствующей патологии, такой как дефект меж-
предсердной перегородки. У оперированного пациента это
может указывать на рестеноз или легочную регургитацию.
Степень регургитации при низком давлении в легочной ар-
терии будет сложно определить клинически или методом
эхокардиографии, потому что конечное диастолическое дав-
ление в правом желудочке может быть ниже, чем в легочной
артерии всего на несколько миллиметров ртутного столба.
Результатом этого является меньший диастолический гради-
ент, который труднее выявить при аускультации и цветной
допплерографии, потому что поток остается ламинарным. 
В таком случае может потребоваться МРТ или рентгеноанги-
ография. 

7.6.4. Легочная артериальная гипертензия

Пациенты со стенозом легочной артерии обычно не имеют
легочной гипертензии. Если есть признаки легочной гипер-
тензии, следует принять во внимание возможное наличие до-
полнительных причин, таких как периферические стенозы ле-
гочных артерий. Пациенты, которым в детском возрасте было
выполнено наложение системно-легочного анастомоза, в мес-
те наложения анастомоза могут иметь дискретный стеноз до-
левой легочной артерии. У некоторых ранее оперированных
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пациентов коррекция легочного стеноза могла быть лишь час-
тью большой операции, которая включала в себя позднее за-
крытие дефекта межжелудочковой перегородки или открыто-
го артериального протока, резидуальная легочная гипертен-
зия может усложнять клиническую картину. 

7.6.5. Цианоз

Цианоз не является постоянным признаком врожденных
пороков «правого» сердца и отмечается при наличии меж-
предсердного сообщения, повышенного давления в правом
предсердии и сброса крови справа налево.

7.6.6. Системный венозный застой

Присутствие системного венозного застоя предполага-
ет наличие выраженной дисфункции правого желудочка, и
при изолированном стенозе легочной артерии является не-
частой находкой. Исключение составляют взрослые паци-
енты с первичной легочной гипертензией сочетанной пато-
логии «левого» сердца, с констриктивным перикардитом
или рестриктивной кардиомиопатией, трикуспидальной
регургитацией, вызванной другими причинами (например,
эндокардитом, ЭКС или аномалией Эбштейна). Следует ис-
ключить эти диагнозы, прежде чем связывать явления пра-
вожелудочковой недостаточности со стенозом легочной ар-
терии. 

7.7. Стратегии ведения пациентов со стенозом 
легочной артерии 

Для клапанного стеноза легочной артерии нет какой-либо
специфической терапии. Если присутствуют признаки пра-
вожелудочковой недостаточности, пациенту назначаются
диуретики. Мало данных, говорящих об эффективности ди-
гоксина в данной ситуации. Пациенты с предсердными арит-
миями часто требуют антиаритмической терапии, аблации
или и того, и другого. Внезапная смерть очень редка [390]. Ле-
чение выраженного стеноза легочной артерии осуществляет-
ся либо хирургическим путем, либо баллонной вальвулодила-
тацией.

180



7.7.1. Рекомендации по вмешательствам у пациентов
с клапанным стенозом легочной артерии 

Класс I 
1. Асимптомным пациентам с воронкообразным клапа-

ном легочной артерии и пиковым мгновенным доп-
плеровским градиентом выше 60 мм рт. ст. или сред-
ним допплеровским градиентом выше 40 мм рт. ст. ре-
комендовано выполнение баллонной легочной вальву-
лопластики (в сочетании с менее чем умеренной ле-
гочной регургитацией) (уровень доказательности В). 

2. Баллонная вальвулотомия рекомендована симптом-
ным пациентам с воронкообразным клапаном легоч-
ной артерии и мгновенным пиковым допплеровским
градиентом выше 50 мм рт. ст. или средним доппле-
ровским градиентом выше 30 мм рт. ст. (в сочетании с
менее чем умеренной регургитацией) (уровень дока-
зательности 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 пред-
почтительна при наличии всех типов дисплазии кла-
пана легочной артерии, при наличии сопуствующей
трикуспидальной регургитации и необходимости вы-
полнения хирургической процедуры Maze (уровень
доказательности С). 

4. Операции на ВОПЖ и клапане легочной артерии
должны выполнять хирурги, имеющие соответствую-
щий опыт (уровень доказательности В). 

Класс IIb
1. Баллонная вальвулотомия может быть выполнена у

асимптомных пациентов с диспластичными клапана-
ми легочной артерии и мгновенным пиковым доппле-
ровским градиентом выше 60 мм рт. ст. или средним
допплеровским градиентом выше 40 мм рт. ст. (уро-
вень доказательности С). 

2. Баллонная вальвулотомия может быть выполнена у
отобранных симптомных пациентов с диспластичным
клапаном легочной артерии с мгновенным пиковым
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допплеровским градиентом выше 50 мм рт. ст. или
средним допплеровским градиентом выше 30 мм рт. ст.
(уровень доказательности С).

Класс III
1. Баллонная вальвулотомия не рекомендуется асимп-

томным пациентам с мгновенным пиковым доппле-
ровским градиентом менее 50 мм рт. ст. при наличии
нормального сердечного выброса (уровень доказа-
тельности С). 

2. Баллонная вальвулотомия не рекомендуется симтом-
ным пациентам со стенозом легочной артерии и вы-
раженной легочной регургитацией (уровень доказа-
тельности С). 

3. Баллонная вальвулотомия не рекомендуется симп-
томным пациентам с мгновенным пиковым доппле-
ровским градиентом менее 30 мм рт. ст. (уровень дока-
зательности С).

7.7.2. Эндоваскулярные методы 
(чрескожная баллонная легочная вальвулотомия)

С момента первого сообщения об успешной баллонной
вальвулотомии по поводу стеноза клапана легочной артерии
в 1982 г. [391] эта процедура стала методом выбора в терапии
классического стеноза клапана легочной артерии. При бал-
лонной вальвулотомии происходит разделение комиссур, чем
обусловлено снижение градиента на клапане. Исходя из ана-
томии диспластичных клапанов легочной артерии, результа-
ты баллонной вальвулотомии в этом случае менее впечатляю-
щи. В регистре вальвулопластик и ангиопластик при врож-
денных пороках сердца (VACA) в 784 случаях средний транс-
клапанный градиент снизился с 71 до 28 мм рт. ст. у пациен-
тов 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 бед-
ренную вену. Было выявлено, что из-за эластичности кольца
клапана легочной артерии более эффективным для достиже-
ния хорошего результата (остаточный градиент на клапане
менее 30 мм рт. ст.) является использование баллонов, диа-
метр которых в 1,4 раза больше диаметра кольца легочной
артерии. Чтобы достичь такого размера у взрослых пациен-
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тов, часто используется методика двух баллонов. Осложне-
ния от процедуры в основном минимальны. Во время проце-
дуры преобладают вагусные симптомы, имеют место желу-
дочковые эктопии и блокада правой ножки пучка Гиса, инду-
цированные катетером. Другие осложнения включают в себя
легочную регургитацию, отек легких в основном от возросше-
го легочного кровотока в ранее не перфузированные участки
легких, перфорацию сердца и тампонаду, АВ-блокаду высо-
кой степени и преходящую обструкцию ВОПЖ. Последнюю
иногда называют «суицидальным правым желудочком», при-
чиной ее является внезапная обструкция инфундибулума по-
сле снятия стеноза клапана легочной артерии [393]. Это со-
стояние можно скорригировать путем увеличения объема
циркулирующей крови и назначения β-блокаторов. Эта обст-
рукция имеет тенденцию к регрессу с течением времени. 

7.7.3. Хирургическая легочная вальвулотомия 
или протезирование клапана легочной артерии

В 1948 г. Sellors сообщил о первой успешной хирургичес-
кой вальвулотомии [394]. Varco внедрил технику «слепой» ле-
гочной вальвулотомии в 1951 г. [395], хотя при прямой визу-
ализации клапана результаты были лучше, и открытые тех-
ники стали широко использоваться. У пациентов с дисплас-
тичным клапаном требуется частичная или тотальная валь-
вэктомия, часто при гипоплазии кольца клапана или ствола
легочной артерии требовалась трансаннулярная заплата.
Резидуальная легочная регургитация является частым след-
ствием всех этих операций [396]. Спустя десятилетия таким
пациентам необходимо протезирование клапана легочной
артерии. 

У пациентов со стенозом легочной артерии и значитель-
ной легочной регургитацией может стать необходимым про-
тезирование клапана легочной артерии. Протезирование ме-
ханическим протезом [397] используется редко из-за опасе-
ния тромбоза и возможной необходимости измерения давле-
ния в легочной артерии; протезирование клапана легочной
артерии механическим протезом может рассматриваться в
качестве приемлемого варианта у пациентов, уже перенес-
ших несколько операций, принимающих варфарин по поводу
уже имплантированных механических протезов клапанов
сердца. Из-за низкого давления в легочном артериальном

183



русле, несмотря на прием антикоагулянтов, риск тромбоза ме-
ханического протеза в позиции клапана легочной артерии ос-
тается очень высоким. Пациентам всех возрастов могут быть
имплантированы биологические протезы [398] с хорошими ге-
модинамическими результатами, однако во всех этих проте-
зах со временем происходит дегенерация. Яремная вена быка
тоже может быть использована с хорошими непосредственны-
ми 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 увели-
ченного давления в легочной артерии. Стеноз легочного гомо-
графта встречается у пациентов, перенесших процедуру Росса
[400]. У пациентов со значительно расширенным стволом ле-
гочной артерии и стенозом клапана легочной артерии нет ка-
ких-либо протоколов, определяющих размер, при котором по-
казано вмешательство. Так как эти аневризмы находятся в ус-
ловиях низкого давления, разрыв, если он вообще возможен,
происходит крайне редко, и решение о вмешательстве прини-
мается с учетом следующих факторов: являются ли пациенты
симптомными, есть ли сдавление подлежащих структур, есть
ли связь с легочной регургитацией и увеличением размеров
правого желудочка [378]. У этих пациентов можно выполнить
редукцию ствола легочной артерии или протезирование ство-
ла легочной артерии клапаносодержащим кондуитом. Ранняя
смертность при операциях по поводу изолированного стеноза
легочной артерии у детей составляет примерно 1%. Для взрос-
лых таких данных для сравнения нет. Свобода от повторных
вмешательств после имплантации биологического протеза в
течение 10 лет составляет 90%. Может прогрессировать рези-
дуальный 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
Всем пациентам после хирургической или баллонной
вальвулотомии показано регулярное клиническое об-
следование, особое внимание следует уделять степе-
ни легочной регургитации, давлению в правом желу-
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дочке, его размеру и функции, а также трикуспидаль-
ной регургитации. Частота обследований определяет-
ся исходя из тяжести гемодинамических нарушений,
должна быть не реже одного обследования в пять лет
(уровень доказательности С). 

Шум легочной регургитации очень легко можно пропус-
тить, так как он очень короткий и мягкий из-за быстрого вы-
равнивания диастолического давления в легочной артерии и
правом желудочке. Также ее легко пропустить при выполнении
эхокардиографии, так как ее турбулентность и разница давле-
ний между правым желудочком и легочной артерией очень ма-
ла. После легочной вальвулопластики тень сердца на рентгено-
графии должна быть нормальных размеров. Прогрессивное
нарастание сердечной тени должно натолкнуть на поиск ле-
гочной регургитации или сочетанной патологии. Развитие
предсердных аритмий также должно натолкнуть на поиск ос-
таточных нарушений гемодинамики, таких как легочная ре-
гургитация. В настоящее время доступны отдаленные данные
за 10 лет по чрескожной баллонной легочной вальвулопласти-
ке. В одной репрезентативной работе [401] у 62 пациентов бы-
ли доступными данные в среднем за 6,4 ± 3,4 года. Легочная ре-
гургитация присутствовала у 39% пациентов, рестеноз (гради-
ент выше 35 мм рт. ст.) был только у 4,8% пациентов. В другом
исследовании [402] с отдаленным периодом наблюдения от 4,5
до 9 лет у 24 пациентов не было рестеноза после того, как гра-
диент был снижен с 82 ± 29 до 37 ± 14 мм рт. ст. В сообщении о
127 пациентах без дисплазии клапана легочной артерии также
говорится об отличных результатах, остаточный градиент был
выявлен только у одного пациента, у которого сразу после про-
цедуры результат был неудовлетворительным.

В регистре VACA [404] есть данные о 533 пациентах со
сроком наблюдения 8,7 года после вальвулотомии. Субопти-
мальный результат (градиент выше 35 мм рт. ст. после оконча-
ния процедуры) был зафиксирован у 23% пациентов. Основ-
ными предикторами отдаленных результатов были размер
кольца клапана легочной артерии и морфология клапана. Ле-
гочная регургитация присутствовала в большинстве случаев,
когда соотношение диаметра баллона и диаметра кольца кла-
пана легочной артерии превышало 1,4, что говорит об опти-
мальном соотношении от 1,2 до 1,4. Субъективные градации
степеней легочной регургитации включали в себя: ее отсутст-
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вие (29%), тривиальную регургитацию (22%), незначительную
(45%), умеренную (7%) и значительную (0%). Неудачная по-
пытка при первичной процедуре значительно снизить систо-
лический градиент на клапане легочной артерии также явля-
лась плохим прогностическим признаком для отдаленного по-
слеперационного периода. При появлении рестеноза после
баллонной вальвулотомии повторная эндоваскулярная проце-
дура более эффективна для пациентов без дисплазии клапана
легочной артерии [405].

Несколько исследований говорят о сопоставимости ре-
зультатов баллонной вальвулотомии и открытого хирургичес-
кого лечения [392, 406, 407]. В первом исследовании [406] в
группе после баллонной вальвулотомии градиенты были не-
много выше (статистически значимо) по сравнению с хирур-
гической 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 хирурги-
ческой группе также чаще встречались нарушения ритма
(70% против 5%). Все эти данные говорят в пользу вальвулото-
мии. Чрескожная баллонная вальвулотомия, таким образом,
является отличной альтернативой хирургической вальвуло-
пластике или протезированию клапана легочной артерии у
пациентов с классическим воронкообразным стенозом клапа-
на легочной артерии. Ее польза у пациентов с диспластичны-
ми клапанами легочной артерии оценена в меньшей степени,
хотя некоторые авторы предложили ситуации, в которых она
может быть применима [408, 409]. Послеоперационный кла-
панный стеноз, стеноз кондуита или гомографта могут приво-
дить 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 хирурги-
ческой вальвулотомии обычно наблюдается легочная регурги-
тация и через 30–40 лет могут возникнуть дисфункция право-
го желудочка и трикуспидальная регургитация, которые по-
требуют у некоторых пациентов протезирования клапана ле-
гочной артерии. Протезирование следует выполнять до появ-
ления выраженного увеличения правого желудочка и при лю-
бой степени регургитации, выше умеренной. Снижение толе-
рантности к физической нагрузке или появление предсерд-
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ных аритмий также являются признаками необходимости про-
тезирования клапана легочной артерии. Это усиливает значе-
ние пожизненного контроля за такими пациентами [412].

7.8.1. Беременность и роды

Если порок не крайне тяжел, то беременность переносит-
ся вполне хорошо. Во время беременности может быть выпол-
нена чрескожная баллонная вальвулотомия, хотя необходи-
мость в ней крайне редка.

7.8.2. Профилактика эндокардита

Эндокардит клапана легочной артерии крайне редок и
его профилактика не рекомендована [413] (см. раздел 1.6).

7.8.3. Физическая нагрузка и занятия спортом

Рекомендуется не ограничивать активность пациентов с
незначительным стенозом клапана легочной артерии, полезны
легкие упражнения пациентам с умеренным стенозом. Нагруз-
ки запрещены только пациентам с выраженной степенью сте-
ноза. Спортсменам рекомендуется участие во всех соревнова-
ниях, если градиент на клапане менее 50 мм рт. ст. [415]. 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 пе-
риферических легочных артерий может привести к стенозу
путей оттока ПЖ. Надклапанный стеноз легочной артерии
вызван сужением ствола легочной артерии, бифуркацией
главных и/или периферических легочных артерий. Деформа-
ция в виде «песочных часов» сходна с надклапанным стенозом
и технически представляет собой одну из форм клапанного
стеноза легочной артерии, потому что является следствием
стеноза верхушек комиссур клапана [416].
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Другие надклапанные пороки легочной артерии находят-
ся в главных артериях или более дистально и варьируют от
единичных очаговых стенозов до диффузной гипоплазии ле-
гочного артериального русла и окклюзии; они могут быть
следствием ранее выполнявшегося суживания легочной ар-
терии. Сегменты, расположенные дистальнее суженного уча-
стка, часто могут быть расширенными. Существуют мемб-
ранные формы обструкции, как подклапанные, так и надкла-
панные. Стенозы центральных и периферических легочных
артерий могут иметь центральное значение при синдромах
Alagille и Keutel [417–421]. Стеноз легочной артерии может
быть следствием врожденной краснухи, синдрома Willians,
формирования рубца в месте манжеты на легочной артерии
или участка, на котором был сформирован системно-легоч-
ный анастомоз. Эти зоны представлены участками инти-
мальной пролиферации с различной степенью гиперплазии
медии и потери эластических волокон. Они могут быть еди-
ничными или множественными, степень сужения может ва-
рьировать от незначительного клапанного стеноза до полной
окклюзии. Подобные изменения описаны у пациентов с сис-
темными васкулитами, такими как артериит Behcet или
Takayasu, у пациентов с синдромами Ehlers–Danlos и Silver.
Из-за низкого сосудистого сопротивления легочного артери-
ального русла для возникновения легочной гипертензии не-
обходима значительная степень сужения сосудов. Несмотря
на тот факт, что до сих пор не ясно, какая степень сужения ле-
гочных сосудов является лимитирующей поток, большинство
клиницистов определяют ангиографически значимый стеноз
при сужении диаметра сосуда больше чем на 50%. Эти значи-
тельные 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 боль-
шая часть паренхимы легких может быть нефункциональной
из-за окклюзии сегментарных артерий. При наличии легоч-
ной гипертензии может возникать легочная регургитация.
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7.10. Клинические особенности и обследование 
неоперированного пациента

Комплекс клинических симптомов сходен с таковым при
стенозе клапана легочной артерии. Одышка и боль за груди-
ной являются нечастыми. В тяжелых случаях может происхо-
дить дилатация правого желудочка и присутствовать трикус-
пидальная регургитация. Большинство встречаемых взрос-
лых пациентов – это пациенты, направленные на обследова-
ние с подозрением на первичную легочную гипертензию или
хроническую тромбоэмболию легочной артерии.

При обследовании пациента с подозрением на легочную
гипертензию, наличие посторонних шумов, распространяю-
щихся на спину или боковую стенку грудной клетки при аус-
культации, должно натолкнуть на мысль о наличии перифе-
рических стенозов легочной артерии. Обычно эти шумы
только систолические, но могут быть протяженными и нара-
стать со вдохом. Может присутствовать цианоз, когда из-за
высокого давления в правом предсердии появляется сброс
крови справа налево через ООО. Признаки конкретных синд-
ромов могут быть связаны с наличием периферических сте-
нозов легочной артерии. Комплекс синдрома врожденной
краснухи включает в себя катаракту, глухоту, гипотонию, ре-
тинопатию, патологию пальцевых узоров и умственные рас-
стройства [422].

Стенозы легочной артерии не являются редкими. Синд-
ром Alagille – это аутосомно-доминантное заболевание, также
именуемое артериогепатической дисплазией. Признаки
включают в себя глубоко посаженные глаза, маленький заос-
тренный подбородок и выдающийся, нависающий лоб [419].
Присутствуют признаки патологии печени, сердца, глаз, ки-
шечника и скелета. Очень часто заболевание сопровождается
наличием периферических стенозов легочной артерии.

В фенотипе синдрома Williams присутствует микрогна-
тия, большой рот и губы, вздернутый нос, гипертелоризм, зу-
бы неправильной формы, широкий лоб, мешковатые щеки
[420]. Надклапанный стеноз легочной артерии сочетается с
периферическими стенозами. Признаки синдрома Keutel
[423] – диффузный кальциноз хрящей, короткие пальцы (бра-
хителефалангия), потеря слуха, периферические стенозы ле-
гочной артерии. Это редкое заболевание, имеющее, как пола-
гают, аутосомно-рецессивный тип наследования. 
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7.10.1. Электрокардиография

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 обыч-
но сопровождается постстенотической дилатацией их ветвей.

7.10.3. Эхокардиография

Трансторакальная допплер-ЭхоКГ помогает подтвер-
дить присутствие правожелудочковой систолической гипер-
тензии и регургитации клапана легочной артерии. Также
можно определить стеноз проксимальных ветвей легочной
артерии. 

Что касается диагностики периферических стенозов вет-
вей легочной артерии, этот метод не является достоверно
точным в определении дефекта. 

Чреспищеводная ЭхоКГ информативна лишь при пора-
жении проксимальных отделов легочной артерии.

7.10.4. Магнитно-резонансная и компьютерная 
томография

Эти методы наиболее информативны в диагностике при
данной патологии, чем допплер-ЭхоКГ. Оба метода могут точ-
но подтвердить диагноз.

7.10.5. Катетеризация сердца

Зондирование сердца с контрастированием является оп-
ределяющим и дает дополнительную информацию о протя-
женности стенозов, степени их выраженности, градиенте на
них и степени легочной гипертензии. 
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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: магнитно-резонансная, компьютерная то-
мография или контрастная рентгеноангиография
(уровень доказательности С). 

2. После того как диагноз установлен, периодически, в
зависимости от степени тяжести порока, должно вы-
полняться допплеровское эхокардиографическое ис-
следование для оценки систолического давления в
правом желудочке (уровень доказательности С). 

7.11.1. Проблемы и ошибки

У пациентов с периферическими стенозами легочной ар-
терии может выслушиваться функциональный прекордиаль-
ный шум. При аускультации области легких могут выявлять-
ся характерные сосудистые шумы. Многие пациенты являют-
ся асимптомными. Часто взрослые пациенты жалуются на
одышку неизвестного происхождения. Увеличенное систоли-
ческое давление в правом желудочке, определенное с помо-
щью эхокардиографии, должно навести на поиск причин ле-
гочной артериальной гипертензии, которые могут включать в
себя заболевания соединительной ткани, портальную гипер-
тензию, ВИЧ, прием анорексигенов, венооклюзивные болез-
ни, 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 механи-
ческими препятствиями на пути тока крови, эффективной
медикаментозной терапии нет, за исключением терапии пра-
вожелудочковой недостаточности, когда она возникает. Одна-
ко существуют интервенциональные методики, которые мож-
но применить в данных случаях. 
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7.12. Рекомендации по использованию эндоваскулярных
методов лечения долевых и периферических стенозов

легочной артерии

Класс I
1. Чрескожная интервенционная терапия рекомендова-

на в качестве метода выбора при лечении подходящих
очаговых долевых и/или периферических стенозов ле-
гочной артерии с сужением более 50% диаметра, дав-
лением в правом желудочке выше 50 мм рт. ст. и/или
наличием симптомов (уровень доказательности В). 

2. Пациентам с перечисленными выше показаниями,
анатомически не подходящим для выполнения чрес-
кожного вмешательства, показана открытая хирурги-
ческая операция (уровень доказательности В). 

Стеноз и/или гипоплазия долевой легочной артерии мо-
жет сочетаться с большим количеством пороков сердца либо
быть следствием предыдущего хирургического вмешательст-
ва, такого как наложение системно-легочного анастомоза. Хи-
рургический 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 аорте [425])
достигало уровня 60%. Осложнения включали в себя разрыв
артерии, отек, тромбоз и кровохарканье. В некоторых случаях
использование баллонов под более высоким давлением улуч-
шало результаты. Высокоэластичные легочные артерии пока-
зали хорошую переносимость баллонных процедур, методы
ангиопластики проложили путь методам стентирования арте-
рий, при которых число успешных процедур выше, а число ре-
стенозов в отдаленном периоде – ниже [426]. Если рестеноз и
возникает, его можно редилатировать. В этой ситуации стен-
ты показали высокую эффективность по сравнению с тради-
ционной баллонной ангиопластикой и хирургическими мето-
дами. Стентирование долевых легочных артерий также часто
используется в операционной в качестве гибридных методов
лечения. Использование баллонной ангиопластики и стенти-
рования может быть полезным при устранении более дисталь-
ных периферичесих стенозов, хотя результаты тут менее впе-
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чатляющие, чем при долевых стенозах [427]. И хотя первич-
ные ангиографические результаты стентирования в такой си-
туации часто кажутся вдохновляющими, в настоящее время
нет адекватных данных, которые позволили бы рекомендо-
вать рутинное использование баллонной ангиопластики при
дистальных периферических стенозах. Хирургическое лече-
ние с имплантацией заплаты является разумным при коррек-
ции надклапанного стеноза [428], при наличии сосуда адек-
ватного диаметра таким же способом можно устранять и сте-
нозы долевых артерий. Более периферические стенозы уже не
могут быть устранены с помощью хирургических методов.
Иногда единственной альтернативой для пациентов с тяжелы-
ми стенозами периферических легочных артерий и выключе-
нием большой зоны паренхимы легких является только пере-
садка 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 го-
да в зависимости от степени тяжести порока, для
оценки систолического давления в правом желудочке
и его функции (уровень доказательности С). 

2. Перед выполнением черескожного вмешательства сле-
дует обсудить все за и против с кардиохирургом, имею-
щим опыт лечения ВПС (уровень доказательности С). 

Поражения периферических легочных артерий могут
прогрессировать, поэтому пациенты должны проходить об-
следование каждые 1–2 года с выполнением допплеровского
эхокардиографического исследования для оценки пикового
систолического давления в правом желудочке и его функции.
Если симптомы возвращаются, необходимо повторно выпол-
нить контрастирование легочных артерий с целью установ-
ления причины и наличия возможности повторного вмеша-
тельства. Рестеноз этих участков – явление частое, при его
возникновении могут потребоваться повторная баллонная
ангиопластика, стентирование или хирургическое лечение.
Когда такой вопрос встает, необходима консультация специа-
листа по интервенционным методам лечения и хирурга.
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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 арте-
рии или биологического протеза клапана легочной артерии
подразумевает наличие небольшого градиента. Для реконст-
рукции выводного отдела ПЖ используют большое количество
разнообразных кондуитов с тканью клапанов или без нее. Ши-
рокое применение нашли свиные легочные гомографты, ксе-
ноперикардиальные биологические протезы используют до
сих пор. В случае использования яремной вены крупного рога-
того скота (Contegra) возможны стенозы дистального анасто-
моза данного кондуита [429]. Нормальный градиент, возника-
ющий на протезе клапана, зависит от размера биопротеза и
потока через него. Легочная регургитация увеличивает дан-
ный градиент. 

Стеноз кондуита или биологического протеза в позиции
легочной артерии может быть определен пиковым доппле-
ровским градиентом, считая градиент в 50 мм рт. ст. выра-
женным стенозом. При этом давление в правом желудочке
может быть в пределах 75 мм рт. ст. У детей и подростков со-
отношение систолического давления в ПЖ к систолическому
давлению в ЛЖ более 0,67 является еще и параметром, опре-
деляющим выраженный стеноз. У взрослых пациентов стар-
шей возрастной группы системное сопротивление гораздо
выше, чем у детей, поэтому использование этого соотноше-
ния 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 выводно-

го отдела ПЖ путем имплантации кондуита или биоло-
гического протеза в позицию легочной артерии пациент
должен проходить обследование, включающее доппле-
ровскую эхокардиографическую оценку систолического
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давления в правом желудочке и его функцию, измерение
градиента на кондуите или биологическом протезе один
раз в 1–2 года (уровень доказательности С). 

7.13.3. Клиническое обследование

Прекордиальный систолический шум, распространяю-
щийся на спину, является важным признаком стенозирова-
ния кондуита. Звук закрытия клапана легочной артерии
обычно не слышен. У пациентов со значительной обструкци-
ей выводного отдела ПЖ может быть замечено растяжение
яремных вен и значимая А-волна.

7.13.4. Электрокардиография 

Возможно выявление ЭКГ-признаков гипертрофии ПЖ,
перегрузки ПЖ и нарушения ритма.

7.13.5. Рентгенография грудной клетки

Определяется увеличение правых отделов сердца, каль-
циноз клапана или кондуита.

7.13.6. Эхокардиография

Чреспищеводное Эхо-КГ информативно для оценки гемоди-
намики размеров и функции ПЖ, легочной артерии, градиента
давления на кондуите и биопротезе клапана. Однако возможна
недооценка градиента, обусловленная сужением кондуита.

7.13.7. Магнотно-резонансная и компьютерная 
томография

Исследования проводят для оценки тяжести данной пато-
логии, для определения прилежания кондуита к грудине, что
очень важно для проведения повторных операций. 

7.13.8. Катетеризация сердца 

Катетеризация сердца используется как метод, дополняю-
щий данные магнитно-резонансной и компьютерной томогра-
фии для оценки уровня и тяжести стеноза.
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7.14. Рекомендации к повторным вмешательствам 
у пациентов со стенозом кондуита или биологического

протеза в позиции легочной артерии 

Класс I
1. Операции должны выполняться только кардиохирур-

гом, имеющим достаточный опыт хирургического ле-
чения ВПС. Показаниями к хирургической коррек-
ции являются выраженные стеноз биологического
протеза клапана легочной артерии (с пиковым гради-
ентом более 50 мм рт. ст. или регургитация на конду-
ите, а также:
1) сниженная толерантность к физической нагрузке

(уровень доказательности С);
2) сниженная функция правого желудочка (уровень

доказательности С);
3) как минимум умеренно увеличенный КДР ПЖ (уро-

вень доказательности С);
4) как минимум умеренная трикуспидальная регурги-

тация (уровень доказательности С). 

Класс IIa
1. У симптомных пациентов с дисткретным стенозом

кондуита в правой позиции более 50% от диаметра или
в случае, когда биологический протез в позиции клапа-
на легочной артерии имеет пиковый градиент более 
50 мм рт. ст. или средний градиент более 30 мм рт. ст.,
может быть выполнено как эндоваскулярное вмеша-
тельство, так и открытая операция (уровень доказа-
тельности С). 

2. Асимптомным пациентам с пиковым допплеровским
градиентом на биологическом протезе клапана легоч-
ной артерии более 50 мм рт. ст. может быть выполне-
но как эндоваскулярное вмешательство, так и откры-
тая операция (уровень доказательности С). 

Класс IIb:
Если планируется выполнить сочетанную процедуру
Maze, то хирургическая операция может быть более
предпочтительной (уровень доказательности С).
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7.14.1. Медикаментозная терапия

Медикаментозная терапия пациентов с остаточной или
возвратной обструкцией выводного отдела ПЖ ограничена
диуретиками и в целом неэффективна. 

После баллонной дилатации, стентирования либо чрес-
кожного эндоваскулярного репротезирования клапана легоч-
ной артерии возможно уменьшение градиента на кондуите или
биопротезе в легочной позиции. Объем указанных вмеша-
тельств зависит от этиологии стеноза: обструкция на уровне
клапана кондуита, компрессия кондуита грудиной, разраста-
ние неоинтимы либо стеноз проксимального (с выводным
трактом правого желудочка) анастомоза. Устранение стеноза
дистального анастомоза кондуита с легочной артерией путем
баллонной ангиопластики является паллиативной процеду-
рой, на время откладывающей оперативное вмешательство. 

Потенциальная альтернатива баллонной ангиопластике и
стентированию кондуита недавно была предложена Bonhoeffer и
соавторами. Суть метода заключается в чрескожной импланта-
ции эндоваскулярного протеза в просвет стенозированного кон-
дуита. Авторы использовали клапан яремной вены быка, смон-
тированный на баллондилатируемом стенте для чрескожной
имплантации. Хотя технология еще находится в стадии разра-
ботки, вполне возможно, что она станет отличным способом ле-
чения стеноза и недостаточности клапана кондуита. Методика
еще должна пройти серьезные клинические испытания, под-
твердив свою концепцию и эффективность у пациентов с изоли-
рованным пороком клапана легочной артерии. 

7.14.2. Рентгеноэндоваскулярные методы лечения

Оба метода (ангиопластика и стентирование) применяют-
ся для лечения обструкции кондуита (ПЖ–ЛА). Случаи лечения
сопряжены с множеством проблем, и решение о тактике веде-
ния должно приниматься сердечно-сосудистым хирургом и
специалистом в области рентгеноэндоваскулярных методов
лечения  [431–433]. Результаты лечения зависят от опыта вра-
ча и клинических особенностей пациента. При стенозе дис-
тального отдела кондуита ангиопластика может быть выполне-
на паллиативным методом лечения, позволяющим отсрочить
хирургическую операцию [434]. Альтернативный метод предло-
жен Bonhoeffer и соавт. Авторы использовали бычий яремный
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венозный клапан, который имплантировали с помощью эндо-
васкулярного проводника. Хотя этот метод лечения можно на-
звать экспериментальным, требуются дальнейшие исследова-
ния. Вполне возможно, что такой подход обеспечит оптималь-
ные результаты коррекции стеноза и регургитации кондуита. 

7.14.3. Хирургическое вмешательство

Открытое хирургическое вмешательство требуется в основ-
ном при очевидной дилатации правого желудочка либо развитии
значимой недостаточности трикуспидального клапана. Учиты-
вая возрастающую сложность подобных операций с возрастом,
коррекция должна выполняться бригадой, имеющей опыт рабо-
ты 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 бла-
гоприятно до манифестации правожелудочковой недостаточнос-
ти. Аналогична ситуации после легочной комиссуротомии. Фак-
торами, определяющими частоту и объем повторных обследова-
ний, являются степень стеноза и недостаточности клапана ле-
гочной артерии. В случае благоприятного бессимптомного тече-
ния послеоперационного периода пациентам с кондуитом в ле-
гочной позиции (как с клапаном, так и без) и пациентам с проте-
зом легочного клапана обычно достаточно регулярно проводи-
мой эхокардиоскопии с допплерографией. Пациентам с протезом
легочного клапана или легочным кондуитом также рекомендова-
на профилактика инфекционного эндокардита (см. раздел 1.6). 

7.15. Двухкамерный правый желудочек

7.15.1. Определение и сопутствующие пороки 

У пациентов с двухкамерным правым желудочком его по-
лость разделена аномальными мышечными трабекулами на
проксимальную камеру высокого давления и дистальную ка-
меру низкого давления. Морфология разграничительного мы-
шечного субстрата весьма вариабельна и может быть пред-
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ставлена аномальной септопариетальной трабекулой либо
аномальным модератором. Модераторный тяж может распо-
лагаться на очень коротком расстоянии от легочной артерии. 

Несмотря на врожденный характер анатомических измене-
ний, обструкция выводного тракта правого желудочка с возрастом
прогрессирует. Примерно в 3/4 случаев дефект межжелудочковой
перегородки локализован проксимальнее инфундибулярного ус-
тья. Спонтанное закрытие дефекта (полное или частичное) ведет к
усугублению обструкции выводного тракта и дисфункции правого
желудочка. Возможно также сочетание порока с клапанным стено-
зом легочной артерии, тетрадой Фалло, двойным отхождением ма-
гистральных артерий от правого желудочка. В отличие от класси-
ческой тетрады Фалло у ряда таких пациентов часто выявляется
субаортальная обструкция. Аномалия достаточно редкая и встре-
чается 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.

7.15.2. Клиническая симптоматика 
у неоперированных пациентов

Хотя большинству пациентов коррекция порока выполняется
в детстве, у некоторых из них клиника впервые манифестирует
гораздо позже. Проявления заболевания во взрослом возрасте мо-
гут имитировать ишемческую болезнь сердца (стенокардия) либо
левожелудочковую недостаточность (одышка). Изредка возмож-
ны головокружения и синкопальные состояния. У некоторых па-
циентов диагноз уточняется при увеличении интенсивности сис-
толического шума, ранее принимавшегося за функциональный
либо шум небольшого мышечного межжелудочкового дефекта.

7.15.3. Клиническое обследование

При значительной внутрижелудочковой обструкции вто-
ричная гипертрофия приводит к дилатации правого желудоч-
ка, аускультативный шум на уровне стеноза становится грубее,
усиливается на вдохе и может сопровождаться пальпаторным
дрожанием. Сопутствующий дефект межжелудочковой перего-
родки дает дифференцируемый шум. При наличии сопутствую-
щего дефекта межпредсердной перегородки либо проксимально
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локализованного дефекта межжелудочковой перегородки у па-
циента возможен цианоз. Редко прогрессирующий стеноз ведет
к развитию правожелудочковой недостаточности и трикуспи-
дальной регургитации. По результатам одного из исследований,
у неоперированных пациентов увеличение внутрижелудочко-
вого градиента составило 6,2 ± 3 мм рт. ст. ежегодно. 

7.15.4. Электрокардиография 

ЭКГ-картина обычно демонстрирует гипертрофию право-
го желудочка. Правые отведения помогут уточнить диагноз,
поскольку у 40% пациентов отмечается высокий зубец T в V3R.

7.15.5. Эхокардиография 

С помощью трансторакальной эхокардиографии можно вы-
явить гипертрофию миокарда и внутрижелудочковый стеноз. Воз-
можна визуализация дефекта межжелудочковой перегородки. Как
правило, в проведении дополнительной чреспищеводной эхокардио-
графии нет необходимости. 

7.15.6. Магнитно-резонансная томография

Как дополнение к трансторакальной эхокардиографии
МРТ в настоящее время является одним из наиболее инфор-
мативных графических методов диагностики.

7.15.7. Зондирование полостей сердца

Зондирование полостей сердца и ангиокардиография ча-
сто играют определяющую диагностическую роль, обеспечи-
вая исчерпывающей информацией об анатомических и гемо-
динамических особенностях порока, но в данном случае ред-
ко 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 вывод-
ного отдела правого желудочка возможно на нескольких уров-
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нях одновременно. Пиковое систолическое давление в правом
желудочке, определенное с помощью допплер-эхокардиогра-
фии 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 хирурги-
ческие процедуры либо другие причины, связанные с легоч-
ной гипертензией, могут осложнить клиническую картину.

7.17. Принципы ведения пациентов

7.17.1. Рекомендации по выбору метода лечения 
пациентов с двухкамерным правым желудочком

Класс I
Хирургическое вмешательство рекомендовано пациен-
там с пиковым внутрижелудочковым градиентом дав-
ления (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
Пациенты с симптомным течением и пиковым внут-
рижелудочковым градиентом давления (по Допплеру)
более 50 мм рт. ст. либо средним градиентом давления
(по Допплеру) более 30 мм рт. ст. также могут гото-
виться для «открытой» оперативной коррекции, если
не выявлены какие-либо иные причины клинической
симптоматики (уровень доказательности С). 

Для оценки результатов в отдаленном периоде информа-
тивны эхокардиография и магнитно-резонансная томогра-
фия. У пациентов с ангинозными болями для исключения
поражения коронарного русла может понадобиться коронаро-
графия. Для исключения динамической обструкции, ставшей
причиной высокого градиента давления, целесообразно попро-
бовать фармакотерапию β-блокаторами и блокаторами каль-
циевых каналов. Тем не менее ряд исследований свидетельст-
вуют о необходимости хирургического вмешательства при ве-
личине пикового градиента давления свыше 60 мм рт. ст. 
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В литературе можно встретить отдельные описания кли-
нических случаев чрескожной баллонной ангипластики, стен-
тирования и спиртовой аблации у пациентов с подклапанным
фиброзно-мышечным стенозом с различной степенью успеха.
Одним из предложенных методов устранения градиента дав-
ления является спиртовая аблация конусных ветвей, питаю-
щих миокард выводного тракта правого желудочка. Стентиро-
вание также имеет доказанную эффективность, однако опи-
санные случаи перелома стентов ставят под сомнение целесо-
образность имплантации стента в сокращающийся выводной
отдел правого желудочка. В настоящее время нет убедитель-
ных отдаленных результатов и данных сравнительного анали-
за, которые позиционировали бы одну из вышеперечислен-
ных эндоваскулярных методик как методику выбора для хи-
рургического лечения данной группы пациентов. 

Хирургическая резекция стенозирующих образований с
последующей пластикой пути оттока в легочную артерию у
пациентов с двухкамерным правым желудочком является эф-
фективной процедурой с отличными отдаленными результа-
тами. Наличие сопутствующего дефекта межжелудочковой
перегородки также склоняет чашу весов в пользу «открытой»
хирургической коррекции.

7.18. Ключевые вопросы оценки и дальнейшего 
наблюдения 

Большинство пациентов после оперативного вмешатель-
ства по поводу внутрижелудочкового стеноза чувствуют себя
хорошо и имеют незначительные ограничения к физическим
нагрузкам. Рестеноз после адекватной хирургической кор-
рекции довольно редок. Чаще причиной повторных обследо-
ваний в отдаленном послеоперационном периоде становятся
сопутствующие врожденные пороки сердца. Описаны клини-
ческие случая формирования внутрижелудочкового стеноза
после радикальной коррекции тетрады Фалло и закрытия де-
фекта межжелудочковой перегородки. Активность пациентов
в послеоперационном периоде, как правило, ничем не огра-
ничена. Показаний к профилактике инфекционного эндокар-
дита у таких пациентов нет (см. раздел 1.6). 
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8. АНОМАЛИИ КОРОНАРНЫХ АРТЕРИЙ

8.1. Определение и сопутствующие пороки

Данный раздел включает обсуждение пациентов с приоб-
ретенной патологией коронарного русла в результате хирур-
гической коррекции врожденного порока сердца, а также па-
циентов с врожденной аномалией отхождения коронарных
артерий. 

8.1.1. Общие рекомендации по обследованию 
и хирургическому лечению 

Класс I
1. Любой пациент с врожденным пороком сердца, опе-

ративная коррекция которого включала манипуля-
ции с коронарными артериями, должен быть как ми-
нимум один раз обследован во взрослом состоянии на
предмет анатомической целостности, проходимости
и функционального состояния коронарных артерий
(уровень доказательности С). 

2. Хирурги, специализирующиеся в области врожден-
ных пороков сердца, должны обладать опытом опера-
тивной коррекции патологии коронарного русла (уро-
вень доказательности C). 

8.2. Рекомендации по тактике ведения 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 ар-
териях у пациентов с надклапанным аортальным сте-
нозом должны выполняться в специализированных
центрах, имеющих опыт эндоваскулярного хирурги-
ческого лечения взрослых пациентов с врожденными
пороками сердца (уровень доказательности С). 
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Несмотря на то что надклапанный стеноз аорты – редко
встречающийся порок пути оттока из левого желудочка, па-
тологические изменения коронарного русла на фоне частич-
ной или полной облитерации устьев коронарных артерий мо-
гут привести к формированию эктазии либо аневризмы коро-
нарного сосуда. Патоморфологические изменения в виде
диффузного или локального фиброза интимы либо медии, ги-
перплазии, дисплазии, адвентициального фиброэластоза и
редко встречающейся диссекции медии чаще наблюдаются у
взрослых пациентов, чем у детей. 

8.2.1. Естественное течение 
(неоперированные пациенты)

Описанная клиническая манифестация с ишемической
симптоматикой на фоне недостаточности коронарного крово-
тока обусловлена как анатомической обструкцией сосудов,
так и прогрессирующей гипертрофией миокарда с развитием
дефицита миокардиального (не эпикардиального) коронарно-
го кровотока. 

8.2.2. Клинические проявления

На сегодняшний день нет определенных данных о часто-
те выявления симптомов коронарной патологии либо ее ис-
ходов у взрослых пациентов с надклапанным стенозом аор-
ты. Тем не менее, поскольку описанная патология стоит в
одном ряду с другими диффузными коронарными артерио-
патиями, рекомендуется проводить неинвазивный скри-
нинг на предмет миокардиальной ишемии у всех пациентов
с надклапанным аортальным стенозом независимо от вы-
бранной тактики его коррекции. При принятии решения о
дальнейшей диагностике состояния коронарного русла та-
кие графические диагностические методы, как коронаро-
графия, КТ-ангиография, эндоваскулярная ультрасоногра-
фия, помогают лучше понять анатомию и функциональное
состояние пораженных сосудов до планирования хирурги-
ческого вмешательства. 
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8.3. Рекомендации по тактике ведения пациентов 
с патологией коронарных артерий в сочетании 

с тетрадой Фалло

Класс I
Анатомия коронарного русла должна быть изучена
перед любым вмешательством на выводном тракте
правого желудочка (уровень доказательности С). 

Аномалии коронарных сосудов, сопутствующие врожден-
ным порокам сердца: единственная коронарная артерия, ко-
ронарная артериовенозная фистула, интрамуральная коро-
нарная артерия, надклапанная петля коронарной артерии,
добавочная левая передняя нисходящая артерия, аномаль-
ное отхождение левой коронарной артерии от ствола легоч-
ной артерии. Наиболее частым и значимым является вари-
ант, когда передняя нисходящая артерия отходит от правой
коронарной артерии и пересекает выводной отдел правого
желудочка, что встречается у 3–7% пациентов с тетрадой
Фалло, особенно при выраженном переднеправом смещении
корня аорты. 

Учитывая высокую выживаемость пациентов после ради-
кальной коррекции тетрады Фалло, описание клинических
случаев атеросклероза коронарных артерий у взрослых паци-
ентов 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 выводного от-
дела правого желудочка. 

8.3.2. Хирургические и эндоваскулярные 
вмешательства 

Описаны случаи коронарного шунтирования и чрескож-
ной ангиопластики у взрослых пациентов после коррекции
тетрады Фалло с атеросклеротическим поражением коронар-
ного русла. 
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8.4. Рекомендации по тактике ведения пациентов 
с патологией коронарных артерий в сочетании 

с D-транспозицией магистральных артерий после 
операции артериального переключения 

Класс I
Взрослые пациенты с D-транспозицией магистраль-
ных артерий, перенесшие в детстве операцию арте-
риального переключения, должны проходить неинва-
зивную диагностику состояния коронарного русла
каждые 3–5 лет (уровень доказательности С). 

8.4.1. Определение и сопутствующие пороки 

Анатомия коронарных артерий играет существенную
роль в хирургической коррекции D-ТМА. Наиболее распрост-
раненный анатомический вариант, встречающийся практи-
чески у 2/3 пациентов, представляет собой отхождение левой
коронарной артерии от первого (переднего) лицевого синуса,
а правой коронарной артерии – от второго (заднего) лицевого
синуса. У 16% пациентов наблюдается отхождение огибаю-
щей артерии от правой коронарной артерии, а у оставшихся
пациентов – инвертированное коронарное русло, единствен-
ная коронарная артерия либо интрамуральный ход артерий. 

Повреждение артерии синусного узла во время хирурги-
ческого либо эндоваскулярного вмешательства, как правило,
приводит к развитию предсердной аритмии или слабости си-
нусного узла. 

8.4.2. Естественное течение

После переключения магистральных артерий и транслока-
ции устьев коронарных артерий в раннем и отдаленном после-
операционном периоде возможно развитие ишемии миокарда,
причиной которой может явиться «перекрут», внешняя ком-
прессия артерии, локальное или диффузное фиброзно-клеточ-
ное утолщение интимы, функциональный блок на уровне арте-
риол дистального коронарного русла. Выживаемость без коро-
нарных осложнений за год и 15-летний период после операции
составила 93 и 88% соответственно, при этом множество пуб-
ликаций свидетельствуют о пропорциональном увеличении
смертности с ростом числа ишемических осложнений. 
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8.4.3. Клиническая симптоматика и диагностика 
после операции артериального переключения 

Так как единый тест, провоцирующий ишемию, который
был бы достаточно чувствительным и специфичным для
скрининга пациентов после операции артериального пере-
ключения, отсутствует, используется определенный набор
исследований, включающих эхокардиографию, ядерную
сцинтиграфию, тесты толерантности к физической нагрузке,
который обеспечивает искомую чувствительность и специ-
фичность. Поскольку течение отдаленного послеоперацион-
ного периода у взрослых пациентов с D-ТМА после операции
Jatane непредсказуемо, рекомендуется проводить неинвазив-
ные тесты для выявления скрытой ишемии каждые 3-5 лет.
При положительном результате следует провести коронаро-
графию с измерением резерва коронарного кровотока и внут-
рисосудистую ультрасонографию. 

8.4.4. Хирургические и эндоваскулярные 
вмешательства

В литературе описаны успешные случаи хирургической
реваскуляризации и баллонной ангиопластики со стентиро-
ванием у взрослых пациентов после артериального переклю-
чения. Мы рекомендуем проводить реваскуляризацию при
обструктивной патологии коронарного русла с сопутствую-
щей редукцией кровотока в соответствии со сроками выявле-
ния и объемом поражения коронарных артерий. 

8.5. Рекомендации по тактике ведения пациентов 
с врожденной патологией коронарного русла – 

аномальным отхождением коронарных артерий 

Класс I
1. Диагностика пациентов, перенесших успешную ре-

анимацию после необъяснимой внезапной сердеч-
ной смерти либо с необъяснимыми жизнеугрожаю-
щими нарушениями ритма, симптоматикой коро-
нарной ишемии, дисфункцией левого желудочка,
должна включать исследование отхождения и ана-
томии коронарных артерий (уровень доказательно-
сти В). 
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2. КТ-ангиографию или МРТ целесообразно использо-
вать в качестве первичного скринингового диагнос-
тического метода в центрах, имеющих соответствую-
щее оборудование и опыт в томографической диагно-
стике (уровень доказательности В). 

3. Хирургическое коронарное шунтирование должно
быть выполнено пациентам со следующими показа-
ниями:
1) аберрантный ствол левой коронарной артерии,

проходящий между восходящей аортой и стволом
легочной артерии (уровень доказательности В); 

2) документированная ишемия миокарда, обуслов-
ленная внешней компрессией коронарных арте-
рий (располагающихся между магистральными со-
судами либо интрамурально) (уровень доказатель-
ности В);

3) аномальное отхождение правой коронарной арте-
рии между аортой и стволом легочной артерии с
симптомами ишемии. 

Класс IIa 
1. Хирургическая реваскуляризация миокарда целесо-

образна при документированной гипоплазии сосуди-
стой стенки, компрессии коронарных артерий, нару-
шении кровотока вне зависимости от наличия доку-
ментально подтвержденной ишемии миокарда (уро-
вень доказательности С). 

2. Анализ потенциального механизма редукции крово-
тока с помощью эндоваскулярной ультрасонографии
может быть полезен у пациентов с документирован-
ным отхождением коронарной артерии от противопо-
ложного синуса (уровень доказательности С). 

Класс IIb
Хирургическая реваскуляризация миокарда целесо-
образна у пациентов с аномальным ходом передней
нисходящей артерии между восходящей аортой и
стволом легочной артерии (уровень доказательнос-
ти С).
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8.5.1. Определение, сопутствующие пороки, 
естественное течение

Врожденные аномалии отхождения коронарных артерий
определяются во время коронографии у 1–1,2% пациентов,
при этом у 0,5% из них эти аномалии сопряжены с высоким
риском нарушений коронарного кровообращения, обуслов-
ленным отхождением ствола левой коронарной артерии либо
передней нисходящей артерии от противоположного синуса
Вальсальвы. Аномалии коронарных артерий являются при-
чиной примерно 15% внезапных остановок сердца у спортс-
менов (главным образом за счет перекрута или щелевой ком-
прессии проксимального сегмента артерии, компрессии ги-
пертрофированным миокардом, вазоспазма либо ишемичес-
кой или рубец-индуцированной желудочковой аритмии). При
исследовании аутопсийных макропрепаратов спортсменов с
аномальным отхождением коронарной артерии после вне-
запной остановки сердца выявлено, что в 80% случаев пора-
женная артерия проходила между восходящей аортой и ство-
лом легочной артерии. 

8.5.2. Клиническая симптоматика и диагностика 
неоперированных пациентов 

8.5.2.1. Дооперационная диагностика

Часть пациентов данной группы в прошлом перенесли ус-
пешную реанимацию по поводу внезапной остановки сердца,
у других клинические проявления разнообразны: ангинозные
боли, нарушения ритма, дисфункция левого желудочка, спро-
воцированные физической нагрузкой пресинкопальные и
синкопальные состояния. До последнего времени скрининг с
помощью клинических тестов, провоцирующих ишемию, счи-
тался методом борьбы с внезапной остановкой сердца в груп-
пе высокого риска – участвующих в соревнованиях професси-
ональных спортсменов. Несмотря на это, описанные клиниче-
ские случаи невыявления с помощью используемых тестов па-
тологии отхождения коронарных артерий у спортсменов,
умерших впоследствии от внезапной остановки сердца, свиде-
тельствуют о необходимости дальнейшего совершенствова-
ния существующей стратегии скрининга. В качестве графиче-
ских методов диагностики предлагаются КТ и МРТ. 
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На сегодняшний день коронарограмма, демонстрирую-
щая ход коронарной артерии между восходящей аортой и
стволом легочной артерии у молодых (в возрасте до 50 лет)
пациентов, является свидетельством высокого риска не-
благоприятного исхода, даже если отсутствуют клиничес-
кие проявления. Инвазивное измерение резерва кровотока
и эндоваскулярная ультрасонография – подающие надеж-
ды методы выявления потенциального риска нарушений
коронарного кровотока, а их роль в диагностических и те-
рапевтических алгоритмах неуклонно растет. В настоящее
время коронарная КТ и МРТ рекомендованы как наиболее
достоверные методы диагностики аномального отхожде-
ния коронарных артерий, особенно у пациентов в возрасте
до 50 лет. 

8.5.3. Общие принципы ведения пациентов 

8.5.3.1. Хирургические и эндоваскулярные 
вмешательства

Хирургическая реваскуляризация должна выполняться в
центрах с достаточным опытом хирургического лечения ано-
малий коронарного русла. Оперативная коррекция показана
в следующих случаях: отхождение левой коронарной артерии
от противоположного синуса и ее ход между восходящей аор-
той и стволом легочной артерии, отхождение правой коро-
нарной артерии от противоположного синуса либо ее ход
между восходящей аортой и стволом легочной артерии на фо-
не соответствующей симптоматики либо симптомов ишемии
в указанных бассейнах, причина которых неизвестна. Спор-
ной является ситуация, когда у пациента аномальная правая
коронарная артерия без признаков ишемии. В данном случае
тактика диаметрально противоположна и склоняется в сто-
рону консервативной терапии. При учете довольно частой
встречаемости аномального отхождения коронарных арте-
рий с высоким риском неблагоприятного исхода нет сомне-
ния в получении более хороших результатов на основе досто-
верных данных диагностики и наблюдения в отдаленном пе-
риоде. 
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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 коро-

нарной артерии от ствола легочной артерии необхо-
димо восстановить биартериальный коронарный
кровоток; оперативные вмешательства должны вы-
полняться кардиохирургом, специализирующимся по
врожденным порокам сердца, в центре, обладающем
опытом лечения пациентов с аномалией коронарных
артерий (уровень доказательности С). 

2. У взрослых пациентов, перенесших оперативную коррек-
цию 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, составляю-
щая 1 случай на 300 000 живых новорожденных детей. Усовершен-
ствованные методы оперативной коррекции, последующего ремо-
делирования миокарда и консервативной терапии сердечной не-
достаточности улучшили выживаемость после коррекции данного
порока. Подобным образом усовершенствованные методы распоз-
навания и терапии «оглушенного» миокарда улучшили выживае-
мость среди взрослых с синдромом Bland–White–Garland. При на-
личии коллатерального кровотока из правой коронарной артерии
отмечается более высокая выживаемость взрослых, и тем не менее
у этих пациентов возможны ишемия миокарда, дисфункция лево-
го желудочка, митральная регургитация и желудочковые наруше-
ния ритма. Хирургическую трансформацию моноартериального
кровотока в биартериальный первым выполнил Takeuchi с помо-
щью внутрилегочного тоннеля. Практически одновременно в
практику вошли реимплантация устья левой коронарной артерии
и коронарное шунтирование. 

Описанными осложнениями после операции Takeuchi
являются стеноз ствола легочной артерии, шунты на уров-
не тоннеля, стеноз просвета самого тоннеля. В отдаленном
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послеоперационном периоде описано также развитие поро-
ков аортального и митрального клапанов. Кардиалгии, нару-
шения миокардиального кровообращения, выявленные с по-
мощью томографии по дефициту распространения ядерных и
позитронных элементов, и уменьшенная толерантность к фи-
зической нагрузке, отмеченные после восстановления биар-
териального коронарного кровотока, могут быть связаны как
с локальным фиброзом миокарда после ранее перенесенной
ишемии, так и с обструкцией проксимального шунта. Описа-
ны стенозы проксимального, среднего и даже дистального
сегментов коронарных артерий с нарушением резерва коро-
нарного кровотока, терапия которых включала баллонную
ангиопластику, стентирование, радиочастотную терапию ли-
бо «открытую» реоперацию. Не удалось выявить закономер-
ной зависимости между исходами и симптоматикой в отда-
ленном периоде, неинвазивными тестами для выявления
ишемии и нарушений кровотока, резидуальной анатомичес-
кой и функциональной патологией коронарного русла и опе-
ративными вмешательствами в послеоперационном периоде.

8.6.2. Общие принципы ведения пациентов

8.6.2.1. Хирургическое вмешательство

При обнаружении у взрослого пациента нарушений систо-
лической функции левого желудочка и ранее невыявленного
аномального отхождения левой коронарной артерии от ствола
легочной артерии рекомендуется выполнить реваскуляризацию
миокарда с восстановлением биартериального кровообращения
вне зависимости от результатов функциональных миокардиаль-
ных тестов, расценивая их результаты как признак благоприят-
ного исхода после операции. Из-за возможных резидуальных ко-
ронарных, миокардиальных и клапанных нарушений рекомен-
дуется проводить скрининговое обследование выживших паци-
ентов с помощью эхокардиографии и неинвазивных тестов, про-
воцирующих ишемию, каждые 3–5 лет после оперативной кор-
рекции синдрома Bland–White–Garland. 

8.6.2.2. Хирургическое и эндоваскулярное вмешательство

Хирургическая коррекция с помощью артериального обхода
или, чаще, реимплантация устья левой коронарной артерии в
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аорту абсолютна показаны из-за риска внезапной остановки
сердца. При манифестации ишемии у пациентов после оператив-
ной коррекции с патогномоничной симптоматикой либо измене-
ниями на ЭКГ рекомендуется проводить эндоваскулярную диа-
гностику и коррекцию в зависимости от клинических находок. 

8.7. Рекомендации по тактике ведения пациентов 
с коронарно-сердечными  фистулами

Класс I
1. Происхождение продолжительного шума должно быть

выявлено с помощью эхокардиографии, МРТ или КТ
или коронарографии (уровень доказательности С).

2. Большие КСФ, вне зависимости от симптоматики,
должны закрываться хирургическим либо эндоваску-
лярным путем после анализа их анатомии и возмож-
ности окклюзии (уровень доказательности С).

3. КСФ небольшого и среднего размера, сопровождающие-
ся документированной ишемией миокарда, нарушения-
ми ритма, необъяснимой систолической или диастоли-
ческой дисфункцией либо дилатацией желудочков, эн-
дартериитом, должны закрываться хирургическим либо
эндоваскулярным путем после анализа их анатомии и
возможности окклюзии (уровень доказательности С).

Класс IIа
Пациентам с небольшими асимптоматичными фистула-
ми рекомендуется раз в 3–5 лет проходить обследование,
включающее эхокардиографию, для исключения про-
гресса ишемической симптоматики, нарушений ритма,
дилатации камер сердца, что может внести коррективы в
проводимую терапию (уровень доказательности С).

Класс III
Наличие у пациента небольшой асимптоматичной
фистулы не является показанием к ее закрытию (уро-
вень доказательности С). 

8.7.1. Определение

Понимание развития эпикардиальных и интрамуральных ко-
ронарных артерий в последнее время стало более полным благо-
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даря полученным знаниям об ангиогенезе, в который вовлечены
гибель, миграция и дифференциация клеток. Тем не менее спектр
знаний относительно механизма возникновения и отдаленных ис-
ходов КСФ весьма узок. Частота выявляемости составляет
0,1–0,2% всех коронарографий и занимает вторую позицию среди
всех врожденных аномалий коронарного русла после аномального
отхождения коронарных артерий. Фистулы берут начало от обеих
либо от одной из коронарных артерий, дренируясь чаще всего в
правое предсердие, правый желудочек, верхнее атриокавальное
устье, реже – в коронарный синус и левые отделы сердца. 

8.7.2. Естественное течение

Хотя описаны случаи ишемии и инфаркта миокарда, эн-
дартериита, диссекции и разрыва фистул, данных о четкой вза-
имосвязи этих осложнений с частотой выявления, физиологией
шунта, анатомическими особенностями и вариантами исхода в
настоящее время недостаточно. Увеличение размеров и объема
сброса через фистулу может быть связано с увеличением коро-
нарного кровотока и последующими осложнениями: кардиал-
гиями, уменьшением продолжительности жизни и риском раз-
рыва стенки фистулы. Небольшие фистулы могут увеличивать-
ся в размере с возрастом и с изменением артериального давле-
ния и эластичности аорты. Целесообразно проводить периоди-
ческое клиническое обследование с эхокардиографической
оценкой размеров фистулы и функционального состояния же-
лудочка. Случается, что наличие фистулы оказывается наход-
кой во время планового эхокардиографического обследования. 

8.7.3. Предоперационное обследование 

Получение подробной ангиографической картины анато-
мии фистулы и локализации ее дистального дренажа абсолют-
но показано у всех пациентов с аускультативно выявленным
продолжительным шумом и подтвержденным наличием КСФ. 

8.7.4. Общие принципы ведения пациентов

Класс I
1. Оперативную коррекцию КСФ должны производить

хирурги со специализацией по врожденным порокам
сердца (уровень доказательности С). 
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2. Эндоваскулярное закрытие КСФ следует выполнять толь-
ко в специализированных центрах, обладающих опытом
подобных вмешательств (уровень доказательности С). 

3. Получение подробной ангиографической картины ана-
томии фистулы и локализации ее дистального дренажа
абсолютно показано у всех пациентов с аускультативно
выявленным продолжительным шумом и подтвержден-
ным наличием КСФ (уровень доказательности С). 

8.7.4.1. Хирургическое лечение

Успешный результат хирургического закрытия фистулы во
многом обусловлен дооперационным определением ее точной
локализации и возможности адекватной хирургической экспо-
зиции. При недооценке анатомических особенностей фистулы
и ее затрудненной экспозиции, особенно дистального сегмен-
та, возможна недостаточно адекватная коррекция с дальней-
шей реканализацией фистулы. Абсолютно показано хирурги-
ческое закрытие аускультативно подтвержденных фистул
большого диаметра, а также среднего и малого диаметра в со-
четании с симптомами ишемии миокарда, жизнеугрожающи-
ми нарушениями ритма, необъяснимой дисфункцией желу-
дочка либо гипертензией в полости левого предсердия. 

8.7.4.2. Методы эндоваскулярного лечения

Многочисленные публикации свидетельствуют об успеш-
ном частичном или полном закрытии КСФ эндоваскулярным
методом с помощью спирали или окклюдера. Критерии для
эндоваскулярного закрытия КСФ аналогичны таковым при
«открытых» операциях. Эндоваскулярные вмешательства
должны выполняться только в специализованных центрах,
обладающих опытом подобных вмешательств. 

8.7.4.3. Оценка состояния пациентов после ранее 
перенесенного хирургического либо эндоваскулярного 

вмешательства 

Пациенты с КСФ даже после хирургической коррекции могут
иметь тонкостенные эктазированные коронарные артерии. Проме-
жуточные и отдаленные результаты хирургического и эндоваску-
лярного лечения подобных пациентов находятся в стадии изучения.
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9. ЛЕГОЧНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ. ФИЗИОЛОГИЯ 
КОМПЛЕКСА ЭЙЗЕНМЕНГЕРА

9.1. Определение 

Прогрессирующая недостаточность клапана легочной ар-
терии на фоне легочной гипертензии ведет к дисфункции
правого желудочка и смерти. Легочная гипертензия может
быть обусловлена венозной гипертензией малого круга кро-
вообращения (в результате дисфункции левого атриовентри-
кулярного клапана, объемной перегрузки, увеличения конеч-
ного диастолического давления в системном желудочке).
Этот вариант ЛГ может быть отнесен ко II классу по класси-
фикации ВОЗ (ЛГ в результате дисфункции левых отделов
сердца), и терапия должна быть направлена на устранение
именно этих этиологических причин. В данном разделе преж-
де всего рассматривается легочная гипертензия, обусловлен-
ная другими нарушениями и гемодинамически определенная
как повышение среднего давления в легочной артерии более
25 мм рт. ст. в покое и более 30 мм рт. ст. при нагрузке при дав-
лении заклинивания в легочной артерии, равном 15 мм рт. ст.
или менее. Идиопатическая ЛГ, или ЛГ неизвестной этиоло-
гии, обычно является диагнозом-исключением согласно кли-
нической классификации ВОЗ (I группа). Дополнительные
«пусковые» факторы развития ЛГ чаще присутствуют у паци-
ентов с врожденными пороками сердца, нежели у пациентов
без таковых. Эти факторы могут находиться под влиянием (но
не абсолютным) паренхиматозных и обструктивных заболе-
ваний легких, гиповентиляции, нахождения на большой вы-
соте, генетической предрасположенности (такой как синдром
Дауна), а также гипертензии или обструкции полости левого
предсердия либо легочных вен. Легочная гипертензия, свя-
занная с врожденными пороками сердца, может развиваться
по одному из следующих сценариев:

1. Функциональная ЛГ, обусловленная большим объе-
мом сброса через шунт и сохраняющаяся после устране-
ния шунта. 

2. Реактивная ЛГ, возникающая тотчас после оператив-
ной коррекции.

3. Отсроченная послеоперационная ЛГ.
4. Вторичная ЛГ (по отношению к патологическим изме-

нениям, вызывающим гипертензию легочных вен).
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5. Реверсия направления сброса через шунт (например
физиология Эйзенменгера).

Данное руководство освещает прежде всего функциональ-
ную ЛГ и физиологию Эйзенменгера. В последнее время ВПС-ас-
социированная ЛГ рассматривается обособленно от идиопати-
ческой; это относится к патогенетическим механизмам, тера-
певтическим задачам, стратегии лечения и его результатам.
Благодаря этому на III Мировом симпозиуме по легочной гипер-
тензии ВПС-ассоциированная ЛГ была выделена как отдельный
вариант в I группе общей классификации ЛГ. Были определены
подкатегории на основании таких критериев, как анатомия и
размеры дефекта, комбинация с другими врожденными анома-
лиями сердца, а также в зависимости от того, выполнена ли хи-
рургическая коррекция и в каком объеме. Позднее возникло
предложение о расширении спектра подкатегорий, учитываю-
щих локализацию дефекта по отношению к трикуспидальному
клапану, разделение на специфические варианты комбиниро-
ванных пороков, наличие мышечной обструкции (на основе раз-
ницы давлений между камерами), а также направление шунта
(артериовенозный, веноартериальный, сбалансированый). 

Спектр врожденных пороков сердца, осложненных легоч-
ной гипертензией, чрезвычайно велик. В подавляющем боль-
шинстве случаев причиной ЛГ являются септальные дефекты
(дефект межпредсердной перегородки, дефект межжелудочко-
вой перегородки, открытый атриовентрикулярный канал) и
открытый артериальный проток, имеющие достаточно боль-
шие размеры и с выраженным артериовенозным сбросом.
Тем не менее сложные врожденные пороки сердца – частич-
ный или тотальный аномальный дренаж легочных вен, коно-
вентрикулярный дефект (включая общий артериальный
ствол), некорригированный либо после паллиативной коррек-
ции, транспозиция магистральных артерий, единственный
желудочек сердца также могут стать причиной легочной ги-
пертензии. Другими этиологическими факторами ЛГ могут
явиться стеноз и обструктивная болезнь легочных вен. Со вре-
менем сосудистые изменения как следствие выраженного ар-
териовенозного шунта приводят к формированию двунаправ-
ленного либо преобладающего веноартериального сброса, од-
ним из основных признаков которого является резистентная к
ингаляции кислорода гипоксемия, определяемая как физиоло-
гия Эйзенменгера. У пациентов с выраженным артериовеноз-
ным сбросом или некорригированным сложным врожденным
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пороком сердца развитие и манифестация ЛГ могут произой-
ти в первую декаду жизни, в то время как у пациентов с дефек-
том межпредсердной перегородки средних или больших раз-
меров синдром Эйзенменгера манифестирует позже с возрас-
том, часто при объемной гемодинамической перегрузке, на-
пример на фоне беременности. Могут ли явиться причиной
синдрома Эйзенменгера иные «пусковые» механизмы, кроме
септальных и межсосудистых шунтов, пока не ясно.

9.2. Естественное течение

9.2.1. Функциональная легочная гипертензия, 
связанная с врожденным пороком сердца 

Развитие ВПС-зависимой ЛГ, являющейся результатом
системно-легочных шунтов, зависит от анатомического вари-
анта и размеров дефекта, а также от объема сброса через де-
фект (перегрузка давлением и структурные изменения ведут к
выбросу воспалительных медиаторов в межклеточное вещест-
во стенки и просвет сосудов). Гистологическая картина легоч-
ных сосудов соответствует таковой при идиопатической ЛГ,
демонстрируя утолщение медии, патологическую извитость
сосудов в тяжелых случаях. Фактически гипертензионная ле-
гочная артериопатия, сосудистый спазм и заметная перегруз-
ка правого желудочка при ВПС явились моделью, которая по-
могла 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 межпредсерд-
ной перегородки составляют группу среднего и низкого риска
соответственно. До сих пор не известно, от чего зависит уро-
вень доказательности риска развития ЛГ: от объема сброса че-
рез дефект либо от генетической предрасположенности. Ха-
рактер анатомических изменений также предопределяет воз-
раст манифестации ЛГ. У пациентов с атриовентрикулярной
коммуникацией, общим артериальным стволом, транспози-
цией магистральных артерий, открытым артериальным про-
током и дефектом межжелудочковой перегородки больших
размеров признаки ЛГ манифестируют в более раннем возра-
сте. У большинства пациентов с ВПС-зависимой ЛГ прогноз
более благоприятен, чем у таковых с идиопатической ЛГ.
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9.2.2. Легочная гипертензия, связанная с врожденным
пороком сердца и развивающаяся непосредственно 

после хирургической коррекции порока

Более характерная для детей, чем для взрослых, с ВПС ре-
акция легочных сосудов на травму эндотелиальных клеток
усиливается в раннем послеоперационном периоде. Это ведет
к заметному росту сосудистого сопротивления МКК, результа-
том которого становится острая правожелудочковая недоста-
точность со снижением сердечного выброса, системной гипо-
тонией, метаболическим ацидозом и ишемией правого желу-
дочка. Кроме этого, на фоне перибронхиального отека и брон-
хоспазма увеличивается сопротивление дыхательных путей,
страдает газообмен, а финальной стадией может явиться аль-
веолярный отек и сердечно-сосудистый коллапс. Критичес-
кий рост легочного сопротивления более характерен для паци-
ентов с функциональными, нежели с анатомическими изме-
нениями.

9.2.3. Отсроченное развитие легочной гипертензии,
связанной с врожденным пороком сердца 

Как правило, отсроченная послеоперационная ВПС-зависи-
мая ЛГ – результат поздней коррекции анатомического шунта,
ошибки в расчете успеха оперативной коррекции либо сохраня-
ющейся объемной перегрузки правого желудочка, ведущей к ре-
зидуальному ремоделированию сосудистого русла МКК. Тем не
менее другие, не связанные с шунтом, факторы риска ЛГ (гипер-
трофия и диастолическая дисфункция, клапанные пороки, ги-
пертензия или обструкция легочных вен, рестриктивные и гипо-
вентиляционные 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
со схожей одножелудочковой гемодинамикой после формиро-
вания кавопульмонального анастомоза (операции Glenn и ее
вариантов и операции Fontan и ее вариантов), у которых ле-
гочная циркуляция соединена непосредственно с системной
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венозной циркуляцией, характерны недостаток пульсирую-
щего кровотока и жизнеобеспечивающее низкое легочное со-
судистое сопротивление. В результате обхода правого желу-
дочка обеспечение системного кровотока лежит исключитель-
но на левом, поэтому увеличение легочного импеданса отра-
жается на заполнении левого желудочка. Таким образом, под-
держание низкого сосудистого сопротивления МКК является
критически важным. Естественное течение и стратегия тера-
пии описаны в данном руководстве.

9.2.5. Физиология Эйзенменгера

Как и у пациентов с идиопатической ЛГ, экспираторная
одышка является наиболее патогномоничным симптомом у па-
циентов с физиологией Эйзенменгера; кроме одышки у них на-
блюдаются сердцебиение, отеки, положительный диурез, крово-
харканье, синкопальные состояния и прогрессирующий цианоз.
Прогрессирующая манифестация заболевания у таких пациен-
тов, как правило, характерна для третьего десятилетия жизни.
Для пациентов с физиологией Эйзенменгера характерны ослож-
нения, отличные от таковых при идиопатической и иных фор-
мах вторичной ЛГ. Вторичный эритроцитоз на фоне гипоксемии
ведет к повышению вязкости крови и сладж-синдрому, что усу-
губляется дефицитом железа. Результатом становится пораже-
ние органов, что отражается в цереброваскулярных изменениях
и остром нарушении мозгового кровообращения на фоне сладж-
синдрома, а также в нарушенной функции почек; возможно раз-
витие гиперпноэ. Результатом перегрузки правых отделов серд-
ца и высокого центрального венозного давления часто является
нарушение функции печени. Гиперурицемия может стать при-
чиной развития подагры. Выраженное кровохарканье является
угрозой для жизни, частота выявляемости других осложнений,
сопровождающихся кровотечением, остается предметом дис-
куссий. Сопутствующие врожденные аномалии развития скеле-
та и обструктивные заболевания легких могут усугублять гипо-
ксемию. Истинные ангинозные боли вследствие ишемии право-
го желудочка, компрессия коронарных артерий дилатирован-
ной легочной артерией, атеросклеротические изменения могут
проявлять себя как при нагрузке, так и в покое. Прогрессирую-
щая правожелудочковая недостаточность и преждевременная
смерть характерны для синдрома Эйзенменгера, при этом при-
чинами смерти могут быть дисфункция правого желудочка, вы-
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раженное кровохарканье на фоне разрыва бронхиальной арте-
рии или инфаркта легкого, осложнения беременности, мозговые
сосудистые осложнения, такие как ишемические инсульты, па-
радоксальная системная эмболизация и абсцессы мозга. Возмо-
жен летальный исход во время некардиохирургического опера-
тивного вмешательства. Прогрессирующее ухудшение функцио-
нального класса – значимый фактор риска летального исхода
наряду с положительными серологическими тестами на сни-
женное кровообращение внутренних органов, прогрессирую-
щей гипоксемией, левожелудочковой недостаточностью.

9.3. Трудности и «подводные камни»

Ниже представлены трудности и «подводные камни» в диа-
гностике и лечении ВПС-ассоциированной ЛГ у взрослых паци-
ентов. 

1. Для пациентов с высокой ВПС-ассоциированной ЛГ не ха-
рактерна отчетливая шумовая картина шунта, поскольку давле-
ние в правом желудочке приближается к системному. У таких
пациентов необходимо исключить клапанный стеноз легочной
артерии. 

2. Должны быть обнаружены все потенциальные этиологи-
ческие факторы ЛГ, включая приобретенные изменения со сто-
роны сердца. Необходимо максимально использовать терапию,
направленную на приобретенные «пусковые» механизмы. 

3. Диагноз и последующая терапия основываются на ин-
формативном зондировании сердца, другие графические мето-
ды диагностики расцениваются как вспомогательные для окон-
чательного диагноза. 

4. Купирующаяся ингаляцией кислорода гипоксемия долж-
на быть корригирована. 

5. Для женщин с ВПС-ассоциированной ЛГ беременность
противопоказана. 

9.4. Рекомендации по оценке состояния пациентов 
с легочной гипертензией, связанной с врожденным 

пороком сердца

Класс I
1. Лечение взрослых пациентов с ВПС-ассоциированной ЛГ

должно осуществляться в центрах, обладающих опытом
ведения подобных больных (уровень доказательности С).
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2. Для выявления всех взрослых пациентов с ВПС с ожи-
даемой ЛГ должны быть использованы следующие не-
инвазивные методы оценки анатомии сердечно-сосу-
дистой системы и возможных шунтов: 
1) пульсоксиметрия (при необходимости на фоне ин-

галяции кислорода и без него) (уровень доказатель-
ности С);

2) обзорная рентгенография органов грудной клетки
(уровень доказательности С);

3) ЭКГ (уровень доказательности С);
4) графические методы диагностики: трансторакаль-

ная ЭхоКГ, чреспищеводная ЭхоКГ, МРТ, КТ (уро-
вень доказательности С);

5) общий анализ крови и ядерная сцинтиграфия лег-
ких (уровень доказательности С).

3. Если диагноз ЛГ подтвержден, но ее причины не уста-
новлены, дообследование должно включать:
1) функциональные тесты дыхательного объема и

объема диффузии легких (объем диффузии легких в
отношении оксида углерода) (уровень доказатель-
ности С);

2) КТ легких с отдельными окнами срезов паренхимы
согласно протоколу выявления эмболизации (уро-
вень доказательности С);

3) дополнительные тесты для выявления факторов
развития ЛГ (уровень доказательности С);

4) зондирование сердца с возможным (в зависимости
от результатов) тестом с вазодилататорами либо эн-
доваскулярным вмешательством, которое следует
проводить только в центрах, имеющих опыт эндо-
васкулярных манипуляций и терапии пациентов с
ЛГ и ВПС-ассоциированной ЛГ (уровень доказа-
тельности С). 

Класс IIа
Целесообразно включить в протокол функционально-
го обследования пациентов с ВПС-ассоциированной
ЛГ тест 6-минутной ходьбы либо тест с умеренной фи-
зической нагрузкой на сердечно-сосудистую систему
(уровень доказательности С). 
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9.4.1. Функциональная легочная гипертензия, 
связанная с врожденным пороком сердца

Хирургический опыт свидетельствует об обратимости из-
менений, вызванных шунт-ассоциированной ЛГ, при условии
выполнения хирургической коррекции до анатомических из-
менений сосудов МКК. Для оценки обратимости легочных ги-
пертензионных изменений и успешности прогнозируемой
операции обычно используют транскатетерную оценку объе-
ма легочного кровотока (Qp) при условии выявления всех ис-
точников легочного кровотока, расчет сосудистого сопротив-
ления в изолированных сегментах легких и прямое измерение
давления в легочных венах. Применение во время подобных
исследований ингаляции оксида азота и инфузии простацик-
линов помогает прогнозировать стойкое или временное сни-
жение давления в легочной артерии после планируемого кур-
са лечения. В настоящее время нет исчерпывающих исследо-
ваний, позволяющих прогнозировать динамику послеопера-
ционного давления в легочной артерии в зависимости от ис-
ходного давления, объема легочного кровотока и сосудистого
сопротивления МКК. Многие центры считают критериями ус-
пешного результата хирургического вмешательства величину
сосудистого сопротивления МКК менее 10–14 единиц Вуда и
соотношение легочного сопротивления к системному, равное
2/3 и менее, однако в отдельных клиниках эти критерии варь-
ируют в зависимости от специфической анатомии отдельных
пороков и результатов теста с вазодилататорами. Все иные
возможные причины ЛГ в данной популяции должны быть ис-
ключены, иначе курс терапии должен быть подвергнут подчас
значительным изменениям. 

Зависимость сосудистого сопротивления МКК от объема
легочного кровотока является важным критерием в прогнози-
ровании исхода оперативного вмешательства, особенно в по-
граничных случаях. Поэтому нельзя с уверенностью говорить
о снижении сосудистого сопротивления пропорционально
устранению шунта и уменьшению потока в легочную арте-
рию. Большой объем кровотока через легочную артерию спо-
собствует развитию легочной сосудистой сети, что ведет к
снижению общего сосудистого сопротивления. После закры-
тия шунта дополнительные сосудистые сети могут облитери-
роваться, больше не участвуя в обеспечении увеличенного объ-
ема кровотока, и степень снижения сопротивления сосудов, а
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следовательно и давления в легочной артерии, не соответству-
ет степени редукции легочного кровотока после устранения
шунта.

9.4.2. Физиологические особенности течения 
синдрома Эйзенменгера

Постановка диагноза «синдром Эйзенменгера» требует
тщательного исключения всех возможных «пусковых» меха-
низмов, детального понимания анатомических особенностей
порока и подробного изучения всех проведенных курсов лече-
ния. Необходима подробная информация о наличии, разме-
рах и направлении сброса через септальные и межсосудис-
тые шунты (на уровне предсердий, желудочков и магистраль-
ных артерий), а также подробная динамика давления в легоч-
ной артерии. Первичное обследование взрослых пациентов с
предполагаемым синдромом Эйзенменгера должно быть на-
правлено на изучение анатомических изменений, степени ЛГ,
функции желудочков, наличия и степени выраженности вто-
ричных осложнений. Обследование должно включать пульс-
оксиметрию на руках и ногах, обзорную рентгенографию ор-
ганов грудной клетки, ЭКГ, тесты на дыхательный объем и
диффузию CO2, изучение анатомических изменений (с помо-
щью неинвазивных либо при необходимости инвазивных ме-
тодов диагностики), мультиспиральную компьютерную томо-
графию легких согласно протоколу выявления эмболов, об-
щий анализ крови с количественным и процентным подсче-
том цитоза, определение уровня железа и ферритина, функ-
циональные тесты печени и почек, тест 6-минутной ходьбы (в
сочетании с оксиметрией и функциональными тестами кар-
диореспираторной системы). Следующие тесты могут быть
проведены в сомнительных случаях: на вирусные гепатиты В
и С, криоглобулины, ВИЧ, прокоагулянты; ревматологичес-
кие тесты (склеродермия, дисплазии соединительной ткани,
системная красная волчанка). Целесообразно проведение
зондирования сердца с вазодилататорными тестами либо эн-
доваскулярными вмешательствами (в зависимости от резуль-
тата) 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 огра-
ниченное применение.
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9.5. Общие принципы лечения

9.5.1. Рекомендации по тактике ведения пациентов 
с синдромом Эйзенменгера

Класс I 
1. Пациентам с синдромом Эйзенменгера необходимо

избегать следующих состояний, связанных с высоким
риском:
1) беременности (уровень доказательности В);
2) обезвоживания (уровень доказательности С);
3) умеренной либо интенсивной физической нагрузки

(особенно изометрических упражнений) (уровень до-
казательности С);

4) воздействия высокой температуры (горячая ванна,
сауна) (уровень доказательности С);

5) постоянного нахождения на большой высоте, по-
скольку это ведет к десатурации и высокому риску
кардиореспираторных осложнений (особенно при
высоте более 1500 м над уровнем моря) (уровень до-
казательности С);

6) дефицита железа (уровень доказательности В).
2. Пациенты с синдромом Эйзенменгера нуждаются в со-

ответствующей антиаритмической и противоинфек-
ционной терапии (уровень доказательности С).

3. Пациенты с синдромом Эйзенменгера по меньшей ме-
ре раз в год должны проходить лабораторные тесты,
включающие определение уровня гемоглобина, тром-
боцитов, запасов железа, креатинина, мочевой кисло-
ты (уровень доказательности С).

4. Пациенты с синдромом Эйзенменгера по меньшей ме-
ре раз в год должны проходить цифровую оксиметрию
(на фоне ингаляции кислорода и без него), при выявле-
нии кислородзависимой гипоксемии необходимо даль-
нейшее обследование (уровень доказательности С).

5. Мероприятия, направленные на предотвращение аэ-
роэмболии венозных катетеров, являются ключевыми
в лечении взрослых пациентов с синдромом Эйзен-
менгера (уровень доказательности С).

6. Пациентам с синдромом Эйзенменгера некардиохирур-
гические оперативные вмешательства и зондирование
сердца должны выполняться в специализированных
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центрах, имеющий опыт ведения подобных пациентов;
в ургентных ситуациях при невозможности транспор-
тировки необходима консультация со специалистами
соответствующего центра по тактике дальнейшего ве-
дения (уровень доказательности С).

Класс IIa
1. Все фармакопрепараты, назначаемые пациентам с син-

дромом Эйзенменгера, должны проходить тщательное
тестирование на предмет потенциальной возможности
воздействия на системное давление, объемную нагруз-
ку, межсосудистые шунты, а также на функцию и крово-
снабжение печени и почек (уровень доказательности С).

2. Терапия легочными вазодилататорами целесообразна у
пациентов с синдромом Эйзенменгера с целью улучше-
ния качества жизни (уровень доказательности С). 

Следует обучать пациента предотвращению дестабилиза-
ции состояния и перераспределения ОЦК, влекущего за собой
нарушение обмена катехоламинов. Пациент должен старать-
ся избегать физического переутомления, подъема на большую
высоту, контакта с табачным дымом, функциональной на-
грузки на печень и почки, использования лекарственных пре-
паратов, влияющих на кровоснабжение и функцию печени и
почек. Целесообразны также отказ от беременности, предот-
вращение дефицита железа в организме, адекватно проводи-
мые антиаритмическая и противоинфекционная терапия. До
выполнения всех процедур следует проводить тщательное
«планирование в команде», поскольку любое, в том числе са-
мое простое, вмешательство может привести к осложнению
или даже к летальному исходу. Оптимальный способ анесте-
зиологического обеспечения должен быть выбран исходя из
индивидуальных особенностей пациента специалистом с опы-
том ведения больных с физиологией Эйзенменгера. Высокий
риск веноартериальной аэроэмболии стимулирует использо-
вание воздушных фильтров во всех внутривенных системах,
хотя существует и противоположная точка зрения, призываю-
щая осуществлять тщательный контроль за любыми внутри-
венными манипуляциями. 

Уровень эритроцитоза у цианотичных пациентов, как пра-
вило, стабилен, и изменения уровня сывороточного гемогло-
бина свидетельствуют об интеркуррентных процессах, требу-
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ющих индивидуальной терапии (см. раздел 7.6.5). Примене-
ние терапевтической флеботомии с последующим восполне-
нием плазмопотери весьма ограничено и показано только при
уровне гемоглобина более 200 г/л и гематокрите более 65%
при наличии симптомов увеличения вязкости крови и отсут-
ствии признаков обезвоживания. Следует избегать развития
железодефицитной анемии, при которой бедные железом
красные клетки крови обладают меньшим сродством к кисло-
роду и меньшей способностью к деформации, что ведет к уве-
личению риска острого нарушения мозгового кровообраще-
ния и других сосудистых осложнений. Оптимальным подхо-
дом считается обеспечение адекватных запасов железа в орга-
низме, а также поддержание на должном уровне содержания
гемоглобина и вязкости крови. Спектр компонентов терапии
взрослых пациентов с ВПС-ассоциированной ЛГ ограничен и
включает в себя кислород, варфарин, диуретики, блокаторы
кальциевых каналов, длительную внутривенную инфузию
эпопростенола (простациклина), пероральное применение
аналогов простациклина, антагонистов эндотелина и ингиби-
торов фосфодиэстеразы, пересадку легких и органокомплекса
«сердце–легкие». Преимущество дополнительной оксигеноте-
рапии является предметом дискуссий благодаря противоре-
чию между сопутствующими кислородчувствительными и
кислородрезистентными компонентами гипоксемии, а также
отсутствию результатов исследований, достаточных для срав-
нения. Использование оксигенотерапии целесообразно при
наличии кислородчувствительного сосудистого спазма. При-
менение блокаторов кальциевых каналов продемонстрирова-
ло весьма неубедительные результаты (за исключением не-
скольких исследований), порой ухудшая относительно ста-
бильное состояние пациентов. 

Трансплантация обеспечивает ограниченную выживае-
мость в данной группе пациентов, характеризуясь весьма вы-
сокой периоперационной летальностью и непредсказуемос-
тью выживаемости без нее, хотя отдельные результаты нахо-
дятся в прямой зависимости от индивидуального выбора так-
тики ведения пациента. Новые теоретически предложенные
методики, например сужение легочной артерии, до конца
еще не изучены. Взрослые пациенты с физиологией Эйзен-
менгера и манифестирующей клиникой перед началом курса
лечения должны быть ознакомлены с результатами рандо-
мизированных исследований применения вазодилататорной
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терапии ЛГ, особенно следует следует обратить внимание на
факты, касающиеся физиологии Эйзенменгера. 

Антикоагулянтная терапия на основе варфарина широко
применяется у пациентов с ЛГ, несмотря на то что рандомизи-
рованные исследования с доказанными преимуществами или
оценкой риска отсутствуют. Выявление у пациентов с физио-
логией Эйзенменгера легочного тромба in vivo, не сочетающе-
гося с нарушениями коагуляции in vitro у пациентов с циано-
зом, привело к дискуссиям относительно преимуществ перо-
ральной антикоагулянтной терапии, особенно на фоне диа-
тезного кровотечения, характерного для подобных состояний.
Пациентам с активным либо хроническим кровохарканьем
антикоагулянтная терапия противопоказана. 

Теоретическая возможность увеличения объема веноартери-
ального шунта ставит под сомнение использование модулирую-
щей легочную артерию терапии с потенциалом системной вазо-
дилатации. Тем не менее по данным ограниченного числа иссле-
дований, некоторые из этих факторов (простациклины в/в и сил-
денафил перорально) способствуют улучшению гемодинамики,
увеличению толерантности к физической нагрузке и/или увели-
чению системного артериального насыщения кислородом. Опи-
сана 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 Эйзен-
менгера. Польза от этих исследований в определении курса те-
рапии пациентов с синдромом Эйзенменгера ограничена, по-
скольку данные исследования не были адаптированы под эту
специфичную группу пациентов и не были рандомизированы
в отношении терапии подгруппы Эйзенменгера. Получены ре-
зультаты рандомизированного исследования фармакотера-
пии взрослых пациентов с синдромом Эйзенменгера (с исход-
ным межпредсердным или межжелудочковым дефектом), в ко-
тором сравнивались две группы: пациенты, получающие пе-
рорально бозентан, и контрольная группа, получающая пла-
цебо (исследование BREATHE-5). Подтверждена безопасность
препарата и терапевтический эффект по отношению к клини-
ческим симптомам: отмечены увеличение дистанции при ис-
пользовании теста 6-минутной ходьбы, улучшение гемодина-
мики через 4 мес приема бозентана. Подобная терапия долж-
на проводиться в центрах с опытом ведения пациентов с ВПС-
ассоциированной ЛГ. 
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9.6. Ключевые моменты оценки результатов исследова-
ний и наблюдения за пациентами

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 абсолютных противопоказаний к
беременности из-за высокого риска смерти матери, а так-
же должны быть информированы о безопасной и адек-
ватной контрацепции (уровень доказательности В).

2. Беременные женщины с ВПС-ассоциированной ЛГ
должны:
1) получать индивидуальные консультации специали-

стов (кардиохирургов и акушеров-гинекологов),
имеющих опыт ведения пациентов с ВПС и ЛГ (уро-
вень доказательности С);

2) провести прерывание беременности в как можно
более ранние сроки после консультации (уровень до-
казательности С).

3. Хирургическая стерилизация несет определенный
риск для женщин с ВПС-ассоциированной ЛГ, однако
по сравнению с беременностью является более без-
опасной. В свете современных возможностей мини-
мально инвазивной хирургии все положительные и
негативные стороны стерилизации должны быть об-
суждены с акушером-гинекологом, имеющим опыт ве-
дения пациентов группы высокого риска, и с кардио-
анестезиологом (уровень доказательности С).

Класс IIb
Прерывание беременности в последние 2 триместра
сопряжено с высоким риском для матери. Однако это
становится целесообразным, когда риск продолжения
беременности превышает риск ее прерывания (уро-
вень достоверности С).

Класс III
1. Беременность у женщин с ВПС-ассоциированной

ЛГ, особенно с синдромом Эйзенменгера, абсолютно
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противопоказана на фоне высокого риска смерти ма-
тери (уровень доказательности В).

2. Использование одного метода контрацепции у жен-
щин с ВПС-ассоциированной ЛГ не рекомендуется по
причине сохраняющейся возможности зачатия (уро-
вень доказательности С).

3. Следует избегать контрацептивы, содержащие эстро-
гены (уровень доказательности С).

9.6.2. Риски беременности

Беременность несет высокий риск для пациенток с ВПС-
ассоциированной ЛГ, особенно с физиологией Эйзенменгера,
в связи с риском материнской смертности более 50% и анало-
гичным риском потери плода. Даже после благоприятно про-
текавшей беременности риск смерти матери возрастает в бли-
жайшие дни после родов. Прерывание беременности, особен-
но во 2-м и 3-м триместрах, сопряжено с нарушениями рас-
пределения ОЦК и гормонального фона, что также является
причиной высокого риска материнской смертности. Наиболее
безопасным является прерывание беременности в первом
триместре. Недавно проведенные исследования продемонст-
рировали, что пациентки с физиологией Эйзенменгера могут
относительно благополучно перенести беременность на фоне
приема современных вазомодуляторов. Остается неясным,
есть ли отличия выживаемости при беременности между па-
циентками с синдромом Эйзенменгера и пациентками с ЛГ без
септальных шунтов, к тому же на фоне отсутствия факторов
обеспечения успешного исхода беременность остается проти-
вопоказанием в данной группе пациентов. Обязательно об-
суждение с пациенткой выбора метода контрацепции, хотя
преимущество одних методов перед другими остается предме-
том дискуссий. Стерилизация женщины также сопряжена с
высоким риском летального исхода, эндоскопическая стери-
лизация является более безопасным методом. Гормональная
терапия увеличивает возможность тромбообразования, хотя в
этом отношении предпочтительными являются прогестерон-
содержащие препараты. Химическая контрацепция не исклю-
чает возможность зачатия, имплантация внутриматочных
спиралей многократно увеличивает риск инфицирования, хо-
тя наиболее высокий риск инфекционного процесса является
результатом частой смены партнеров. В настоящее время нет
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единого мнения относительно сравнительной безопасности
различных методов контрацепции, и пациентке необходимо
обсудить выбранные методы с акушером-гинекологом, специ-
ализирующемся в области пренатальных осложнений со сто-
роны матери и плода.

9.6.3. Другие вмешательства 

Объем существующих данных о хирургических или эндо-
васкулярных попытках редукции легочного кровотока с ремо-
делированием 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:

1) планировать реабилитационный период под патро-
нажем специалистов в области ВПС и ЛГ и прохо-
дить обследование по меньшей мере один раз в год
(уровень доказательности С);

2) ежегодно проходить диагностику функционального
состояния и возникших вторичных осложнений
(уровень доказательности С);

3) обсуждать с лечащими врачами все изменения в
фармакотерапии и планирующиеся медицинские
манипуляции (уровень доказательности С).

Класс III
Эндокардиальная электрокардиостимуляция не реко-
мендована пациентам с септальными шунтами и
ВПС-ассоциированной ЛГ, должны рассматриваться
альтернативные варианты с индивидуальной оценкой
риска (уровень доказательности В).

9.6.5. Профилактика эндокардита 

Для дополнительной информации см. раздел 1. 6.
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10. ТЕТРАДА ФАЛЛО

10.1. Определение и сопутствующие пороки 

Тетрада Фалло состоит из 4 компонентов: подлегочного
инфундибулярного стеноза, дефекта межжелудочковой пере-
городки, аорты, верхомсидящей над ДМЖП (декстрапозиция
менее 50%), гипертрофии правого желудочка. По степени тя-
жести клиники и морфологическому спектру порок весьма ва-
риабелен. Крайней формой порока является атрезия легочной
артерии с дефектом межжелудочковой перегородки, здесь она
не обсуждается. Единственный ДМЖП больших размеров как
правило субаортальный по локализации. Клапан легочной ар-
терии обычно гипоплазирован и стенозирован. Часто присут-
ствуют гипоплазия и стеноз ствола и магистральных ветвей
легочной артерии. Возможен стеноз на любом из этих уров-
ней. Редко наблюдается агенезия одной из ветвей легочной
артерии, чаще левой. Сопутствующие аномалии могут вклю-
чать: дефект межпредсердной перегородки вторичного типа,
атриовентрикулярную коммуникацию (чаще у пациентов с
синдромом Дауна), праворасположенную дугу аорты (25% слу-
чаев). Возможны аномалии развития коронарного русла, осо-
бенно это касается передней нисходящей артерии, отходящей
от правой коронарной артерии и пересекающей ВОПЖ (при-
близительно 3% случаев). 

10.2. Естественное течение

10.2.1. Выявление и оценка состояния 
неоперированных пациентов

Неоперированные пациенты теперь редко встречаются в
странах с развитой современной сердечной хирургией, гораз-
до чаще их можно встретить в странах с низким уровнем раз-
вития кардиохирургии. Когда диагноз не может быть уста-
новлен в детском возрасте, тетрада Фалло у пациента выяв-
ляется случайно: с относительно умеренным легочным стено-
зом и умеренным цианозом (так называемая бледная форма
тетрады Фалло). Этот порок обычно принимается за малень-
кий ДМЖП из-за громкого систолического шума. Пациенты с
выраженной обструкцией оттока из ПЖ, но с большими аор-
толегочными коллатералями могут дожить до взрослого воз-
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раста без операции. Трансторакальная ЭхоКГ и зондирова-
ние сердца могут подтвердить диагноз. Анатомия коронар-
ных артерий перед радикальной коррекцией всегда должна
быть определена. 

10.2.2. Оперированные пациенты

Своевременно прооперированные пациенты с поддающи-
мися коррекции формами тетрады Фалло обычно являются
бессимптомными. Снижение толерантности к нагрузкам или
предсердные и/или желудочковые аритмии сразу предполага-
ют наличие неких расстройств гемодинамики.

10.3. Клинические особенности и оценка результатов 
исследований

10.3.1. Клинические особенности

Как правило, пациент после операции имеет небольшой
систолический шум на ВОПЖ. Типично присутствие низкого,
отсроченного диастолического шума в проекции клапана ле-
гочной артерии, обусловленного легочной регургитацией. У
таких пациентов обычно отсутствует легочный компонент
второго тона. У пациента может выслушиваться пансистоли-
ческий шум в случае, если есть сброс на заплате ДМЖП.
Взрослый пациент может иметь и предшествующий паллиа-
тив. У таких пациентов обычно наблюдается цианоз. Если
анастомоз функционирует, можно услышать систолодиасто-
лический шум. При наличии предшествующего анастомоза
Blalock–Taussig плечевой и радиальный пульс может быть
уменьшен или отсутствовать на стороне анастомоза.

10.3.2. Электрокардиография

У пациентов, перенесших радикальную коррекцию чрез-
желудочковым доступом (обычная норма до 1990 гг.), почти
всегда имеется блокада правой ножки пучка Гиса, а ширина
QRS может отразить степень расширения ПЖ. Ширина QRS,
равная 180 мс или больше, была идентифицирована как фак-
тор риска внезапной сердечной смерти, наличие предсердно-
го трепетания или длительной ЖТ отражает выраженные на-
рушения гемодинамики [513, 514].
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10.3.3. Рентгенография грудной клетки

У пациентов с хорошим результатом гемодинамики СЛК
как правило нормален. Расширение сердца обычно отражает
существенную легочную регургитацию. Дуга аорты в 25% слу-
чаев правая. 

10.3.4. Хирургическое лечение

Радикальная операция показана: 1) у пациентов после
паллиативной операции при благоприятной анатомии легоч-
ной артерии; 2) как первичная операция, обычно выполняе-
мая на первом году жизни. Взрослого, перенесшего паллиа-
тивную операцию, можно рассмотреть в качестве кандидата
на радикальную коррекцию после того, как скрупулезная
оценка укажет на благоприятную анатомию и гемодинамику. 

Радикальная операция состоит из закрытия ДМЖП и уст-
ранения обструкции ВОПЖ. Устранение обструкции ВОПЖ
может включить простую резекцию воронкообразного стеноза,
но если легочное кольцо является маленьким, может быть не-
обходимой более обширная хирургия. Это может включать уве-
личение зоны оттока ПЖ заплатой или размещение заплаты
трансаннулярно, что при этом разрушает целостность легоч-
ного клапана. Иногда требуется применение экстракардиаль-
ного кондуита от правого желудочка к легочной артерии, когда
аномальная коронарная артерия пересекает ВОПЖ. Если сам
легочный клапан стенозирован, возможно, необходимо выпол-
нить вальвулотомию или резекцию легочного клапана. 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 взрослому человеку, мо-
жет потребоваться протезирование легочного клапана. 

Ключевые проблемы хирургического лечения тетрады
Фалло приведены ниже:

– остаточная легочная регургитация;
– расширение ПЖ и его дисфункция из-за легочной регур-

гитации, возможно с трикуспидальной недостаточностью;
– остаточный стеноз ВОПЖ;
– стеноз или гипоплазия ветви ЛА;
– повторяющаяся ЖТ;
– внезапная сердечная смерть;
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– АВ-блокада, трепетание предсердий;
– прогрессирующая аортальная недостаточность;
– синдром-ассоциированные проблемы. 
Самая общая проблема, которая встречается у взрослых

пациентов после операции, – проблема легочной регургита-
ции. Легочная регургитация часто не выявляется на клиниче-
ской экспертизе, потому что шум короткий и тихий, и часто
пропускается на эхокардиографии. Пациенты, которые имеют
аритмии или расширение сердца, должны подвергнуться ра-
дикальной оценке, чтобы исключить основные отклонения ге-
модинамики. Аортальная недостаточность может развивать-
ся вследствие расширения аортального корня или хирургиче-
ской погрешности во время радикальной коррекции.

10.4. Рекомендации по клиническому обследованию 
и послеоперационному ведению пациентов

Класс I
1. Пациенты с корригированной тетрадой Фалло долж-

ны по крайней мере ежегодно обследоваться у кардио-
лога, который является экспертом по ВПС у взрослых
(уровень доказательности C).

2. Пациентам с тетрадой Фалло рекомендуется при необ-
ходимости выполнять для контроля ЭхоКГ и/или МРТ
(уровень доказательности C).

3. Всем пациентам с тетрадой Фалло следует предло-
жить генетическое консультирование (уровень дока-
зательности C).

4. Неоперированные пациенты должны быть обследова-
ны в специализированном центре для взрослых с ВПС
относительно возможности операции (уровень доказа-
тельности B).

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 кла-

пана;
– протезирование аортального клапана;
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– процедура Bentall; 
– РЧА аритмогенных зон;
– профилактическая имплантация кардиовертера-дефиб-

риллятора при высоком риске внезапной смерти;
– закрытие остаточного открытого овального окна или

ДМПП, особенно если есть цианоз, эпизод парадоксальной эм-
болии или предстоит имплантация постоянного водителя рит-
ма или кардиовертера-дефибриллятора.

Все пациенты должны регулярно наблюдаться у кардиоло-
га – эксперта по взрослым с ВПС [3, 4, 10, 43, 82, 515, 516]. Со-
ответствующее исследование (двухмерная эхокардиография
ежегодно в большинстве случаев и/или МРТ каждые 2–3 года)
должно быть выполнено специалистом, компетентным в ана-
лизе сложных врожденных сердечных пороков. Электрокар-
диография должна выполняться ежегодно, чтобы оценить
сердечный ритм и продолжительность QRS. При наличии кли-
нических проблем должны быть проведены другие исследова-
ния, особенно холтеровское мониторирование, если есть пред-
положение о наличии аритмий.

10.4.1. Рекомендации для выполнения исследований

Класс 1
Всестороннее исследование ЭхоКГ должно быть вы-
полнено в региональном центре для взрослых с ВПС,
чтобы оценить анатомию и гемодинамику у пациентов
с корригированной тетрадой Фалло (уровень доказа-
тельности B).

Эхокардиография очень полезна в оценке состояния паци-
ента после операции. Присутствие и выраженность остаточ-
ного стеноза ВОПЖ и легочной регургитации могут оцени-
ваться наряду с присутствием или отсутствием трикуспидаль-
ной недостаточности. Может быть также обнаружен остаточ-
ный ДМЖП. Объем ПЖ и движение стенок надежно не опреде-
ляются количественно стандартными методами, хотя размер
и функция могут быть оценены качественно. Измерение мето-
дом допплер-эхокардиографии миокардиального индекса ра-
боты ПЖ может быть полезным дополнением к последователь-
ной оценке систолической функции ПЖ. Размер предсердия
также может быть оценен. Аортальное расширение корня и
АН должны обязательно изучаться. 
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Магнитно-резонансная томография считается стандар-
том [517, 518] для оценки объема ПЖ и систолической функ-
ции и может быть полезной при оценке выраженности легоч-
ной регургитации и существенной сопутствующей патологии,
особенно с вовлечением легочных артерий и аорты.

10.5. Рекомендации для выполнения зондирования 
у взрослых с тетрадой Фалло

Класс I
1. Зондирование взрослых с тетрадой Фалло должно

быть выполнено в региональных центрах лечения
взрослых с ВПС (уровень доказательности C).

2. Плановое исследование анатомии коронарных арте-
рий должно выполняться перед любым вмешательст-
вом на ВОПЖ (уровень доказательности C).

Класс IIb
1. У взрослых после радикальной коррекции тетрады

Фалло зондирование можно выполнить, чтобы лучше
определить потенциально излечимые причины иначе
необъясненных дисфункций ЛЖ или ПЖ, задержки
жидкости, болей в грудной клетки или цианоза. При
этих обстоятельствах транскатетерные вмешательст-
ва могут включать:
1) устранение остаточных ДМЖП или аортолегочных

коллатералей (уровень доказательности C);
2) ТЛБАП или стентирование стенозов ЛА (уровень до-

казательности B);
3) устранение остаточного ДМПП (уровень доказатель-

ности B).

У пациента с тетрадой Фалло, ранее перенесшего паллиа-
тивную операцию, зондирование должно выполняться, чтобы
оценить возможность радикальной корреции. Может быть вы-
явлено присутствие или отсутствие дополнительных мышеч-
ных дефектов МЖП, определена анатомия коронарных арте-
рий. Должны быть изучены анатомия легочных артерий и со-
судистое давление и сопротивление, потому что деформация
легочных артерий является частым осложнением системно-
легочного анастомоза. Потенциальные транскатетерные вме-
шательства включают устранение сопутствующих патологий
или системно-легочных анастомозов, стентирование стенозов
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легочных артерий и, позже, возможность имплантации легоч-
ного клапана. Зондирование сердца не используется обычно в
оценке пациентов, которые подверглись радикальной опера-
ции, кроме тех случаев, когда пациент нуждается в дальней-
шем лечении.

10.5.1. Ангиопластика ветвей легочной артерии

Ангиопластику можно планировать в тех случаях, когда
давление в ПЖ составляет более 50% от уровня системного
или при более низком давлении, если есть дисфункция ПЖ.
Баллонную легочную ангиопластику можно рекомендовать
при несбалансированном легочном кровотоке, клинически
проявляющимся немотивированной показателями гемодина-
мики одышкой. Баллонная ангиопластика может быть эффек-
тивным способом уменьшить препятствие для легочного кро-
вотока, увеличивая легочную сосудистую емкость и уменьшая
ОЛС [524]. Эта процедура обычно эффективна для стенозов
ветвей ЛА, хотя может потребовать большого стента (24–26 мм
диаметром, до 5,8 см длиной). Транскатетерное закрытие ос-
таточных мышечных дефектов МЖП или реканализации
ДМЖП остается эффективной альтернативой хирургическому
закрытию [527, 528].

10.5.2. Исследование толерантности 
к физической нагрузке

Исследование толерантности к физической нагрузке мо-
жет использоваться, чтобы объективно оценить функцио-
нальную способность и выявить потенциальные аритмии.

10.5.3. Диагностическое зондирование

Инвазивное исследование у взрослых после операции по
поводу тетрады Фалло показано, когда не могут быть получе-
ны другими методами следующие данные:

– оценка гемодинамики;
– оценка легочного кровотока и сопротивления;
– оценка анатомии оттока ПЖ или стеноза легочной арте-

рии;
– анатомия коронарных артерий перед любой хирургичес-

кой процедурой;
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– оценка желудочковой функции и присутствия остаточ-
ных ДМЖП, так же как оценка степени митральной или аор-
тальной недостаточности;

– оценка значения потока через открытое овальное окно
или ДМПП и возможности его потенциального устранения;

– оценка легочной регургитации и правожелудочковой не-
достаточности. 

10.6. Проблемы после коррекции тетрады Фалло

1. Расширение сердца на рентгенограмме грудной клетки
должно стимулировать поиск остаточного расстройства гемо-
динамики (обычно легочная регургитация). 

2. Развитие аритмий (предсердных или желудочковых)
должно вызвать поиск гемодинамических причин (обычно ле-
гочная регургитация). 

3. В случае ДОС от ПЖ, когда аорта смещена в правый
желудочек больше чем на 50%, заплата на ДМЖП более об-
ширна и предрасполагает к наличию последующей субаор-
тальной обструкции, которая должна быть тщательно ис-
ключена. 

4. При артериальной гипоксемии целесообразно прово-
дить поиск открытого овального окна или ДМПП с праволевым
шунтом. 

5. Присутствие расширения или дисфункции ПЖ и значи-
мой ТН требуют поиска остаточных расстройств гемодинами-
ки (обычно легочной регургитации). 

6. У некоторых пациентов может наблюдаться дисфунк-
ция ЛЖ. Это может быть следствием длительного ИК и недо-
статочной защиты миокарда в раннюю хирургическую эру
или 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 нуждаются в регулярном лече-
нии при отсутствии остаточных гемодинамических проблем.
Может быть необходимо медикаментозное лечение сердечной
недостаточности при дисфункции ПЖ и ЛЖ. 
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10.8. Рекомендации по проведению хирургического 
лечения взрослых с предшествующими паллиативными

операциями по поводу тетрады Фалло

Класс I
1. Операции у взрослых с предшествующими операция-

ми по поводу тетрады Фалло должны выполнять ква-
лифицированные хирурги с опытом лечения ВПС (уро-
вень доказательности C).

2. Протезирование легочного клапана показано при вы-
раженной легочной регургитации и признаках умень-
шения переносимости нагрузок (уровень доказатель-
ности B).

3. Анатомия коронарной артерии, наличие аномаль-
ной передней нисходящей коронарной артерии по-
перек ВОПЖ должны быть установлены перед пред-
стоящим вмешательством (уровень доказательнос-
ти C).

Класс IIа
1. Протезирование легочного клапана показано у взрос-

лых после радикальной коррекции ТФ и выраженной
легочной регургитации, а также при:
1) прогрессирующей дисфункции ПЖ (уровень доказа-

тельности B);
2) прогрессирующем расширении ПЖ (уровень дока-

зательности B);
3) развитии симптоматических или постоянных арит-

мий (уровень доказательности C);
4) прогрессировании ТН (уровень доказательности C).

2. Представляется разумным сотрудничество между хи-
рургами и интервенционными кардиологами, которое
может включать дооперационное стентирование,
стентирование во время операции при стенозах легоч-
ной артерии (уровень доказательности C).

3. Хирургическое лечение показано взрослым после ра-
дикальной коррекции тетрады Фалло с остаточной об-
струкцией ВОПЖ (клапанной или подклапанной) и
любым из следующих признаков:
1) остаточный стеноз ВОПЖ (клапанный или под-

клапанный) с пиковым градиентом давления более
50 мм рт. ст. (уровень доказательности C);

240



2) остаточный стеноз ВОПЖ (клапанный или подкла-
панный) с отношением давления ПЖ/ЛЖ более 0,7
(уровень доказательности C);

3) остаточный стеноз ВОПЖ (клапанный или подкла-
панный) с прогрессирующим и/или выраженным
расширением правого желудочка с дисфункцией
(уровень доказательности C);

4) остаточные ДМЖП с объемом сброса слева направо
больше чем 1,5:1 (уровень доказательности B);

5) выраженная АН с клиническими симптомами или
дисфункцией ЛЖ (уровень доказательности C);

6) 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 составляет приблизительно 85%.
Потребность в реоперации, обычно связанная с имплантаци-
ей легочного клапана, возникает после второго десятилетия
жизни. Хирургическое вмешательство показано симптомати-
ческим пациентам с выраженной легочной регургитацией или
бессимптомным пациентам с выраженной легочной регурги-
тацией, с признаками выраженного расширения ПЖ или его
дисфункции. Пациенты с кондуитами часто требуют дальней-
шего вмешательства по поводу стеноза кондуита или недоста-
точности его клапана. Любое вмешательство, которое вовле-
кает ВОПЖ, требует осторожной дооперационной оценки ко-
ронарной анатомии, чтобы избежать повреждения сущест-
венного коронарного сосуда. У некоторых пациентов наблю-
дается увеличивающаяся АН, которая требует хирургического
вмешательства.

10.8.1. Рекомендации для проведения зондирования 

Класс I
1. Зондирование в центре для взрослых с ВПС показано

пациентам с ранее корригированной тетрадой Фалло
в следующих случаях:
1) устранение остаточных стенозов ЛА или системно-

легочных анастомозов или БАЛКА (уровень доказа-
тельности B);

2) коронарография при ИБС (уровень доказательности B).
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Класс IIа
Зондирование в центре для взрослых с ВПС показано
пациентам с корригированной тетрадой Фалло для ус-
транения остаточного ДМПП или ДМЖП со сбросом
крови слева направо больше чем 1,5:1, если анатомия
дефекта подходит для транскатетерного закрытия
(уровень доказательности C).

Зондирование после радикальной коррекции тетрады
Фалло должно быть тщательно спланировано командой, со-
стоящей из квалифицированных кардиологов и хирургов в
центре для взрослых с ВПС. Опыт закрытия остаточных де-
фектов с помощью окклюдеров накоплен достаточно большой,
но опыт чрескожной имплантации стент-клапана в позицию
легочной артерии является небольшим, и эффективность и
безопасность вмешательства остаются неопределенными,
хоть эта техника и кажется многообещающей.

10.9. Ключевые вопросы оценки состояния пациентов

10.9.1. Рекомендации по проведению исследований 
при аритмиях: оценка водителя ритма 

и электрофизиологии

Класс I
Ежегодное наблюдение с изучением жалоб, ЭКГ, оцен-
ка функции ПЖ и периодические тесты на толерант-
ность к физической нагрузке рекомендуются для па-
циентов с ЭКС и кардиовертерами-дефибрилляторами
(уровень доказательности C).

Класс IIа
Периодический контроль ЭКГ и холтеровское монито-
рирование могут быть полезными как часть обычного
ведения. Частота обследования должна быть индивиду-
ализирована в зависимости от гемодинамики и клини-
ческого прогноза аритмии (уровень доказательности C).

Класс IIb
Электрофизиологическое исследование в центре для взрос-
лых с ВПС позволит распознать предполагаемые аритмии у
взрослых с тетрадой Фалло (уровень доказательности C).
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Несмотря на хорошие гемодинамические результаты по-
сле хирургического лечения тетрады Фалло, риск неожидан-
ной внезапной смерти при долгосрочном ведении остается.
Основным механизмом развития этого осложнения является
ЖТ, хотя определенную роль играет трепетание предсердий
или АВ-блокада. Вероятность внезапной смерти у взрослого с
ТФ может быть оценена в среднем как 2,5% в каждое десятиле-
тие наблюдения [162, 166, 346, 530, 531]. Хотя она ниже, чем
вероятность внезапной сердечной смерти при других заболе-
ваниях сердца у взрослых (например, ишемической или ги-
пертрофической кардиомиопатии), это, тем не менее, печаль-
ный результат, который был темой интенсивного клиническо-
го исследования в течение более чем 30 лет. 

В многочисленных исследованиях авторы попытались оп-
ределить механизм и факторы риска для развития внезапной
смерти от аритмий в этой группе. В самых ранних из них слу-
чаи внезапной смерти связывали с нарушенной АВ-проводи-
мостью, с 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-м гг., однако, акцент переместился от АВ-бло-
кады к ЖТ как к более частому механизму внезапной смерти у
пациентов после коррекции ТФ [533, 537]. 

Факторами риска развития аритмий в отдаленные сроки
после радикальной коррекции ТФ являются следующие: 1) ра-
нее выполненный анастомоз; 2) старший возраст во время опе-
рации; 3) патологическая гемодинамика ПЖ (из-за легочной
регургитации и/или остаточного стеноза); 4) высокая степень
эктопических очагов, выявляемых при холтеровском монито-
рировании; 5) индуцируемая ЖТ при электрофизиологическом
исследовании [140, 165, 167, 169, 170, 223, 538–549]. Недавно
было замечено, что существует корреляция между ЖТ и опре-
деленными данными электрокардиограммы, особенно если
продолжительность QRS больше чем 180 мс [167–170]. 

Самая значительная степень удлинения QRS отмечена
именно среди пациентов с дисфункцией и расширением ПЖ
(так называемое механоэлектрическое взаимодействие). Та-
ким образом, ширина QRS на электрокардиограмме может
быть отслежена у любого взрослого пациента с ТФ, за исклю-
чением пациентов с ЭКС. 

Надлежащий подход к стратификации риска у бессимп-
томного взрослого с корригированной ТФ – вопрос дебатов.
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Большинство клиницистов полагаются на ежегодное физи-
кальное обследование, ЭКГ, холтеровское мониторирование и
пробу переносимости нагрузок с целью регистрации желудоч-
ковых экстрасистол, а также на периодические эхокардио-
граммы или МРТ для того, чтобы контролировать функцио-
нальный статус правого желудочка. 

Беспокоящие симптомы (то есть трепетание предсердий,
головокружение или эпизод обморока) должны, очевидно, уси-
лить подозрение на наличие аритмий у пациентов с ТФ и по-
требовать проведения ЭФИ и катетеризации сердца. В боль-
шинстве центров лечение обычно строится согласно данным,
полученным от этих инвазивных исследований [169]. Стиму-
ляция желудочков во время ЭФИ дает прогноз относительно
риска возможного развития ЖТ. ЭФИ также может выявить
трепетание предсердий как дополнительный фактор. Поддаю-
щиеся коррекции гемодинамические проблемы могут также
быть идентифицированы эхокардиографически или зондиро-
ванием сердца, что позволит перейти от терапии к хирургиче-
скому подходу, например, к закрытию остаточного шунта или
протезированию легочного клапана, объединенному с карти-
рованием ЖТ во время операции. 

Выраженные симптомы у взрослых пациентов с тетрадой
Фалло (то есть зарегистрированный эпизод ЖТ или остановки
сердца) сегодня контролируются вживляемыми кардиоверте-
рами-дефибрилляторами почти во всех центрах.

10.9.2. Беременность и роды

Беременность не рекомендуется  пациенткам с неопериро-
ванной тетрадой Фалло. После операции по поводу тетрады
Фалло прогноз для успешной беременности благоприятен, ес-
ли нет никаких существенных остаточных расстройств гемо-
динамики и функциональная способность ПЖ хорошая. Все-
сторонняя оценка сердечно-сосудистой системы рекоменду-
ется перед каждой беременностью. Беременность обычно хо-
рошо протекает даже при выраженой легочной регургитации,
пока функция ПЖ умеренно снижена и синусовый ритм со-
хранен [550].

Пациентки с тетрадой Фалло имеют увеличенный риск
эмбриональной потери, и их потомство, более вероятно, будет
иметь врожденные аномалии. Эмбриональную эхокардиогра-
фию нужно предложить матери во втором триместре. 
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11. D-ТРАНСПОЗИЦИЯ МАГИСТРАЛЬНЫХ АРТЕРИЙ

11.1. Определение

Транспозиция магистральных артерий – это AV-конкор-
дантность и вентрикулоартериальная дискордантность.
Также D-ТМА подразумевает, что аорта расположена справа,
спереди от легочной артерии и отходит от системного право-
го желудочка.

11.2. Сопутствующие пороки

Пациенты с D-ТМА по определению имеют неправильное
отхождение аорты и легочной артерии. Обычно порок сопро-
вождается аномальным отхождением коронарных артерий.
D-ТМА сочетается с ДМЖП, который встречается в 45% слу-
чаев, с обструкцией ВОЛЖ (приблизительно в 25% случаев) и
с коарктацией аорты (приблизительно в 5% случаев).

11.3. Естественное течение (неоперированные пациенты)

Неоперированный ребенок с D-ТМА всегда цианотичен, но
смешивание крови обеспечивает его выживание. Операция
артериального переключения при простой D-ТМА в течение
последних двух десятилетий остается методом выбора пер-
вичной хирургической коррекции у новорожденных. Пациен-
там, обследованным в поздние сроки (после 6–8 нед), часто
требуется сужение легочной артерии, с тем чтобы подгото-
вить левый желудочек для работы в условиях повышенного
давления. Пациентам с D-ТМА и ДМЖП могут проводиться су-
жение ЛА или шунтирующая процедура в зависимости от на-
личия или отсутствия субпульмонального стеноза. При нали-
чии большого ДМЖП и стеноза ЛА в качестве первичной кор-
рекции может быть выполнена операция Rastelli.

11.4. Рекомендации по обследованию оперированных 
пациентов

Класс I
1. Взрослые пациенты с оперированной D-ТМА должны

ежегодно проходить обследование у кардиолога (уро-
вень доказательности C).
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2. Большинство взрослых с D-ТМА в детстве обычно пе-
ренесли хирургическое вмешательство (одно или бо-
лее) (уровень доказательности C). 

3. Всем пациентам рекомендуется регулярное, по край-
ней мере один раз в год, обследование у кардиолога,
специализированного по лечению взрослых боль-
ных с ВПС. Частота консультаций определяется вы-
раженностью остаточных гемодинамических нару-
шений. При возникновении с возрастом аритмий
они становятся более частыми (уровень доказатель-
ности C).

4. Особое внимание нужно уделять расстройствам сер-
дечного ритма, так же как и функции желудочков и
клапанов. Нагрузочные пробы, в том числе сердечно-
легочные тесты на нагрузку, должны применяться вы-
борочно. Лучше всего делать это в региональном цент-
ре. Если при этих экспертизах определяются сущест-
венные отклонения или если у пациента манифисти-
руют патологические симптомы, показано проведение
повторных, более частых контрольных обследований
(уровень доказательности C).

11.4.1. Клинические особенности и оценка 
результатов исследований при D-транспозиции 

магистральных артерий после операции 
внутрипредсердного переключения (операция Mustard)

Поскольку операция артериального переключения стала
применяться в 1980-х гг., много взрослых с D-ТМА подверг-
лись операциям Mustard или Senning. В результате этих вме-
шательств системный венозный возврат крови перемещается
на сторону митрального клапана. Легочная венозная кровь
перемещается в сторону трикуспидального клапана и в пра-
вый желудочек, открывающийся в аорту. 

С внутрипредсердным (Mustard или Senning) переключе-
нием при D-ТМА связаны особые проблемы, возникающие в
поздние сроки. К обычным осложнениям можно отнести обст-
рукцию венозного возврата с развитием синдрома ВПВ или
застойных явлений, или даже цирроза печени. Внутрисердеч-
ный сброс крови встречается у 25% пациентов. Чаще всего эти
явления не сильно выражены, но могут таить риск парадок-
сальной эмболии, особенно при предсердных аритмиях и на-
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личии внутрисердечного электрода искусственного водителя
ритма. Может также встречаться стеноз легочных вен, но это
менее типичное осложнение. Отмечаются также подклапан-
ный и клапанный стенозы ЛА, частично связанные с непра-
вильной геометрией левого желудочка, искаженной увеличен-
ным системным правым желудочком. Самыми существенны-
ми осложнениями следует считать слабость системного пра-
вого желудочка и недостаточность системного атриовентри-
кулярного клапана. Эти осложнения играют главную роль в
заболеваемости и смертности. К существенным, но менее час-
тым осложнениям можно отнести остаточный ДМЖП, про-
грессирующий подклапанный стеноз ЛА, миграцию водителя
ритма или внезапную смерть [37, 108, 111, 551–558].

11.4.2. Клиническое исследование

У взрослых больных с ВПС, которым ранее выполнена
операция внутрипредсердного переключения, течение бо-
лезни может быть бессимптомным. Тем не менее практичес-
ки всегда отмечается дилатация ПЖ и недостаточность сис-
темного клапана. Обычно выслушивается усиленный аор-
тальный компонент второго сердечного тона, что связано с
передним расположением аорты, а легочный компонент это-
го тона может быть ослаблен. Громкий систолический шум
может выслушиваться при остаточном ДМЖП или подлегоч-
ном стенозе.

11.4.3. Электрокардиография

У пациентов, перенесших предсердное переключение, на
электрокардиограмме определяются отклонение электричес-
кой оси сердца вправо и признаки гипертрофии ПЖ, потому
что правый желудочек является системным. Часто встречает-
ся предсердная брадикардия, которая может перейти в пол-
ную поперечную блокаду сердца. Нарушения сердечного рит-
ма могут быть в отдаленные сроки объяснены миграцией во-
дителя ритма. Брадикардия и/или полная поперечная блока-
да сердца могут быть связаны с дисфункцией синусного узла.
Тесты на толерантность к физической нагрузке могут быть по-
лезны для определения функциональной способности и по-
тенциального порога возникновения аритмий.

247



11.4.4. Рентгенография пациентов с D-транспозицией
магистральных артерий в отдаленные сроки после

операции внутрипредсердного переключения 

На рентгеновском снимке грудной клетки обычно опреде-
ляется узкая тень сердца, что объясняется параллельным рас-
положением магистральных артерий. Размеры желудочков и
легочных артерий зависят от состояния пациентов, они нор-
мальные у пациентов с сохраненной желудочковой функцией.

11.4.4.1. Рекомендации по проведению исследований

Класс I
1. Взрослым пациентам с D-ТМА, подвергшимся внутри-

предсердному переключению, рекомендуется прове-
дение в региональном центре всестороннего ЭхоКГ-
исследования для оценки состояния анатомии и гемо-
динамики (уровень доказательности B).

2. Взрослым пациентам с D-ТМА, подвергшимся внутри-
предсердному переключению, рекомендуется в регио-
нальном центре в некоторых случаях дополнительно
проводить ТЭЭ, КТ или МРТ, если есть необходимость
оценить состояние магистральных артерий и вен,
функцию желудочков (уровень доказательности B).

Класс IIа
1. Полезным может быть проведение инъекционной кон-

трастной эхокардиографии (уровень доказательности B).
2. Для более детальной оценки состояния пациентов с

D-ТМА может быть эффективной ТЭЭ (уровень дока-
зательности B).

Всесторонняя эхокардиография – оплот оценки состояния
анатомии и гемодинамики у большинства пациентов с D-ТМА
после внутрипредсердного переключения [108, 111, 551]. Ис-
следование должно выполняться в региональном специализи-
рованном центре. Инъекционная контрастная эхокардиогра-
фия в значительной степени облегчает оценку анатомии, ос-
таточных внутрисердечных сбросов крови или стенозов раз-
личной локализации. Оценка функции системного ПЖ дости-
гается при эхокардиографии с нагрузкой. Для более детальной
оценки сократимости ПЖ в дополнение к обычным показате-
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лям объема желудочков и его функции полезным может быть
измерение dP/dt атриовентрикулярной регургитации, индек-
са движения кольца клапана по данным допплер-эхокардио-
графии и индекса миокардиальной работы [561, 562]. Преиму-
щество применения индекса миокардиальной работы состоит
в том, что он дает представление о систолической и диастоли-
ческой функции без ограничений, связанных с геометрией
желудочков, и показывает отношения уровней BNP [193]. 
У взрослых больных с ВПС бывает затруднительно оценить
анатомию коронарных артерий по данным эхокардиографии. 

Дополнительную информацию об анатомии предсердий и
наличии внутрисердечных шунтов, стенозов или внутрисер-
дечного тромбоза позволяет получить ТЭЭ. Радиологическое
исследование с МРТ или КТ применяют для оценки состояния
внутрипредсердного тоннеля, коронарных артерий и функ-
ции 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), ишемии миокарда, уточнить причины
дисфункции системного ПЖ. При проведении катетеризации
сердца возможно также выполнение внутрисосудистых вме-
шательств. У взрослых больных, перенесших паллиативную
операцию Mustard по поводу D-ТМА, ДМЖП и легочной сосуди-
стой болезни, катетеризация сердца показана для оценки по-
тенциала вазомодуляторной терапии легочной гипертензии. 

11.5. Клинические особенности и результаты 
исследований взрослых пациентов с D-транспозицией

магистральных артерий 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 на нео-
аортальном клапане могут развиться в отдаленном послеопе-
рационном периоде.
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11.5.1. Клиническое исследование

У пациентов, перенесших операцию артериального пере-
ключения, могут не выявляться никакие патологические при-
знаки при проведении тестов на толерантность к физической
нагрузке. Вместе с тем могут отмечаться диастолические шу-
мы аортальной или легочной регургитации.

11.5.2. Электрокардиография

На электрокардиограмме пациентов, перенесших операцию
артериального переключения, существенных изменений как пра-
вило нет. При стенозе устьев коронарных артерий могут быть при-
знаки ишемии миокарда в покое или при нагрузке. Такие пациен-
ты должны находиться на динамическом наблюдении. Гипертро-
фия ПЖ и ЛЖ отмечается при наличии обструкции оттока из них. 

11.5.3. Рентгенография грудной клетки

Рентгенограмма грудной клетки после неосложненного
артериального переключения должна быть без патологии. Мо-
жет отмечаться узкий сосудистый пучок.

11.5.4. Рекомендации по визуализации D-транспозиции
магистральных артерий после операции

Класс I
1. Взрослые больные с D-ТМА после операции артери-

ального переключения должны не реже одного раза в
два года проходить расширенное ЭхоКГ-обследование
для оценки состояния анатомии и гемодинамики (уро-
вень доказательности C).

2. У взрослых больных с D-ТМА после операции артери-
ального переключения следует по крайней мере одно-
кратно определить состояние коронарных артерий.
По показаниям должна быть выполнена коронароан-
гиография (уровень доказательности C).

Класс IIа
Для получения более подробных данных о состоянии
анатомии и гемодинамики периодически должны вы-
полняться МРТ или КТ (уровень доказательности C).
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По данным эхокардиографического обследования взрослых
больных с D-ТМА, перенесших операцию артериального пере-
ключения, могут быть выявлены одно или несколько типичных
осложнений: 1) стенозы на артериальных анастомозах, чаще
стеноз ствола ЛА; 2) дилатация корня аорты; 3) регургитация на
неоаортальном клапане (исходно легочный клапан) [569]. Нару-
шения коронарного кровообращения могут быть обнаружены
при проведении эхокардиографии с нагрузкой. Контрастная
компьютерная томография 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 D-транспозицией
магистральных артерий после операции 

артериального переключения 

Класс IIа
Коронароангиография показана всем взрослым пациен-
там с D-ТМА после операции артериального переключе-
ния для исключения значимых стенозов коронарных
артерий (уровень доказательности C).

Ишемия миокарда – типичное позднее осложнение у
взрослых больных с D-ТМА, перенесших операцию артериаль-
ного переключения (8%). Причинами осложнения являются:
пересадка коронарных артерий во время операции [567] и
тромбоз коронарных артерий. Коронароангиография реко-
мендована через 5, 10 и 15 лет после операции для выявления
значимых стенозов коронарных артерий, в том числе их ство-
ловых частей. 

Катетеризация сердца у взрослых больных с D-ТМА,
перенесших операцию артериального переключения, также
дает возможность выполнения необходимых эндоваскуляр-
ных вмешательств. 

11.6. Клинические особенности и результаты 
исследований у взрослых пациентов с D-транспозицией

магистральных артерий после операции Rastelli

Осложнения операция Rastelli, применяемой для коррек-
ции D-ТМА в сочетании со стенозом ЛА и ДМЖП, обычно
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представлены остаточной обструкцией ВОПЖ или искусст-
венного ствола ЛА (кондуита), недостаточностью ПЖ и трику-
спидального клапана. После внутрижелудочкового переклю-
чения может также встречаться обструкция ВОЛЖ. К другим
осложнениям можно отнести аритмии, происходящие из зон
атриотомного и/или вентрикулотомного разрезов, остаточ-
ный 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 больных с D-транспозицией магистральных
артерий, подвергшихся операции Rastelli, могут отмечаться
одышка, утомляемость или аритмии. По мере ухудшения со-
стояния и развития стеноза легочного клапана могут появить-
ся заметная пульсация яремных вен, усиленный сердечный
толчок, усиление систолического шума на легочном клапане и
может наблюдаться ослабление легочного компонента второ-
го сердечного тона.

11.6.1.Электрокардиография

На электрокардиограмме обычно регистрируется блокада
правой ножки пучка Гиса. С течением времени могут нарас-
тать признаки гипертрофии ПЖ и замедления проводимости.

11.6.2. Рентгенография грудной клетки

На рентгенограмме грудной клетки определяется узкая
сердечная тень. Расширение сердечной тени отмечается при
прогрессировании стеноза клапана.

11.6.3. Эхокардиография

Эхокардиография является важным методом в диагности-
ке пациентов после операции. 

При допплер-эхокардиографии можно сделать адекватный
анализ состояния выводных трактов ПЖ и ЛЖ. Градиент дав-
ления ПЖ и наличие обструкции кондуита можно определить
путем измерения регургитации на трикуспидальном клапане. 

Кроме того, важно оценить регургитацию на клапане ле-
гочной артерии и степень легочной гипертензии. 
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11.7. Рекомендации по выполнению диагностической 
катетеризации после операции

Класс I
Диагностическое зондирование взрослых пациентов с
D-ТМА должно выполняться в специализированных
региональных центрах для взрослых больных с ВПС
(уровень доказательности C).

Класс IIа
1. У взрослых больных с D-ТМА после операций Mustard

или Senning диагностическая катетеризация сердца
рекомендована для:
1) оценки состояния гемодинамики (уровень доказа-

тельности C);
2) обнаружения внутрисердечных шунтов (уровень до-

казательности B);
3) определения наличия и степени обструкции ВПВ

или НПВ (уровень доказательности B);
4) определения наличия и степени обструкции легоч-

ных вен (уровень доказательности B);
5) определения наличия, степени и причин ишемии

миокарда или дисфункции системного ПЖ (уровень
доказательности B);

6) оценки выраженности ОВТЛЖ на разных уровнях
(давление в ЛЖ на 50% выше системного или меньше
при дисфункции ПЖ) (уровень доказательности B);

7) оценки потенциала вазомодуляторной терапии ле-
гочной гипертензии (уровень доказательности C).

2. У взрослых больных с D-транспозицией магистраль-
ных артерий, подвергшихся операции Rastelli, показа-
нием к катетеризации сердца можно считать:
1) определение локализации и распределения коро-

нарных артерий перед вмешательством устранения
ОВОПЖ (уровень доказательности C);

2) определение наличия и степени остаточного ДМЖП
(уровень доказательности C);

3) оценку потенциала вазомодуляторной терапии ле-
гочной гипертензии (уровень доказательности C);

4) определение наличия и степени подаортальной об-
струкции на уровне тоннеля ЛЖ–Ао (уровень дока-
зательности C).
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11.7.1. Проблемы и их решение

Следует обратить внимание на потенциальные проблемы,
имеющие отношение к взрослым больным с D-транспозицией
магистральных артерий:

1. Необходимо соблюдать осторожность при назначении
антиаритмической терапии, которая могла бы усугубить дис-
функцию синусного узла у пациентов после внутрипредсерд-
ного переключения. 

2. Перед внутрисердечной эндокардиальной имплантаци-
ей искусственного водителя ритма необходимо тщательное
исследование возможной дисфункции предсердий при нали-
чии шунтов и стенозов различной локализации. 

3. Отсутствие типичных признаков ишемии миокарда не
снимает настороженности по поводу возможной выраженной
патологии ostial коронарных артерий на уровне их устья у
взрослых больных с ВПС, подвергшихся операции артериаль-
ного переключения.

11.8. Общие принципы ведения пациентов

11.8.1. Медикаментозная терапия

Назначение β-блокаторов с целью предотвращения дис-
функции желудочков изучено недостаточно, их эффектив-
ность сомнительна. Бета-блокаторы могут ускорить развитие
полной поперечной блокады сердца у пациентов с уже развив-
шейся дисфункцией синусного узла. Терапия для сердечной
недостаточности в настоящее время должна включать воздей-
ствие на систему альдостерона–ангиотензина–ренина.

11.8.2. Рекомендации по выполнению катетеризации
сердца у взрослых пациентов с D-транспозицией 

магистральных артерий
Класс IIа

1. Катетеризация сердца у взрослых пациентов с D-ТМА
должна выполняться в специализированных регио-
нальных центрах для больных с ВПС (уровень доказа-
тельности C).

2. Катетеризация сердца у взрослых больных с D-ТМА,
перенесших операции Mustard или Senning, показана
для:
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1) определения наличия и степени стенозов и дис-
функции шунтов (уровень доказательности B);

2) чрескожной ангиопластики или стентирования при
стенозах ВПВ или НПВ (уровень доказательности B);

3) чрескожной ангиопластики или стентирования ле-
гочных вен (уровень доказательности B).

3. Катетеризация сердца у взрослых больных с D-ТМА
после операции артериального переключения показа-
на для чрескожной ангиопластики или стентирования
стенозов ветвей легочной артерии (уровень доказа-
тельности B).

4. У взрослых больных с D-транспозицией магистраль-
ных артерий, перенесших операцию Rastelli, катете-
ризация сердца показана для:
1) чрескожной ангиопластики со стентированием или

без него стенозов ветвей легочной артерии (давле-
ние в ПЖ больше 50% от системного, эти признаки
могут быть меньше при дисфункции ПЖ) (уровень
доказательности C);

2) закрытия остаточного ДМЖП устройствами (уро-
вень доказательности C).

Катетеризация сердца играет важную роль в ведении взрос-
лых больных с D-ТМА, перенесших операции внутрипредсерд-
ного переключения, артериального переключения или Rastelli.

11.8.3. Рекомендации по выполнению 
катетеризации сердца

11.8.3.1. После операции артериального переключения

Катетеризация сердца может быть особенно эффективна
при оценке состояния и терапии ишемии миокарда, вызван-
ной стенозами коронарной артерии. Существуют сообщения о
чрескожной ангиопластике и стентировании стеноза ствола
легочной артерии после маневра Lecompte (перемещение пра-
вой легочной артерии в аорту), тем не менее общепринятых
показаний к этой процедуре и средств вмешательства до сих
пор нет.
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11.8.3.2. После операции Rastelli

При наличии стенозов ветвей ЛА у взрослых больных с 
D-ТМА, перенесших операцию Rastelli, рекомендованы предо-
перационное стентирование, стентирование во время опера-
ции или пластическое расширение кондуита, или его замена.
Чрескожная ангиопластика со стентированием или без него
обструкции кондуита показана в случаях, когда давление в
ПЖ превышает системное на 50% или значение пикового гра-
диента больше 50 мм рт. ст. Эти показатели могут быть мень-
ше при наличии дисфункции ПЖ. Наиболее щадящим мето-
дом выбора закрытия остаточного ДМЖП в случаях, когда он
гемодинамически не значим, является транскатетерное за-
крытие дефекта устройствами.

11.8.4. Рекомендации к повторным хирургическим 
операциям

11.8.4.1. После операций Mustard и Senning

Класс I
1. У взрослых больных с D-ТМА, перенесших операции

Mustard и Senning, возможно выполнение повторных
операций при наличии:
1) умеренной до выраженной степени регургитации

на системном АВ-клапане (морфологически трикус-
пидальном клапане) без существенного нарушения
функции желудочка (уровень доказательности B);

2) шунта слева направо объемом более чем 1,5:1, либо
праволевого шунта, которые не поддаются закры-
тию устройствами, с артериальной десатурацией и
прогрессирующей дилатацией желудочка (уровень
доказательности B);

3) стенозов ВПВ или НПВ, не поддающихся чрескож-
ному закрытию (уровень доказательности B);

4) стенозов легочных вен, не поддающихся чрескож-
ному разрешению (уровень доказательности B);

5) выраженного симптоматичного подлегочного сте-
ноза (уровень доказательности B).
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11.8.4.2. После операции артериального переключения

Класс I
1. Возможны операции при наличии: 

1) ОВОПЖ при градиенте более 50 мм рт. ст. или при
отношении давления ПЖ/ЛЖ более чем 0,7, не под-
дающаяся чрескожному разрешению, или меньше в
случаях запланированной беременности или если
пациент хочет повысить физические нагрузки, или
если имеет место выраженная легочная регургита-
ция (уровень доказательности C);

2) аномалий коронарных артерий, сочетающихся с
ишемией миокарда, не поддающейся эндоваскуляр-
ному лечению (уровень доказательности C);

3) выраженной регургитации на неоаортальном кла-
пане (уровень доказательности C);

4) выраженной дилатации корня неоаорты (более 55 мм)
после операции артериального переключения (уро-
вень доказательности C).

11.8.4.3. После процедуры Rastelli

Класс I
1. Реоперация замены кондуита и/или клапана после

операции Rastelli по поводу D-ТМА рекомендуется у
пациентов в следующих ситуациях:
1) градиент давления на кондуите больше чем 50 мм рт. ст.

(уровень доказательности C);
2) отношение давления ПЖ/ЛЖ больше чем 0,7 (уро-

вень доказательности C);
3) если планируется беременность или большие физи-

ческие нагрузки (уровень доказательности C);
4) подаортальный стеноз с градиентом давления

больше чем 50 мм рт. ст. (уровень доказательнос-
ти C);

5) если планируется беременность или выполнение
значительных физических нагрузок и у пациента
отмечается гипертрофия ЛЖ, то операция показана
при меньшей степени обструкции (уровень доказа-
тельности C);

6) наличие сопутствующей выраженой АоН (уровень
доказательности C).
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2. Реоперация после операции Rastelli по поводу D-ТМА
рекомендуется у пациентов с выраженной недоста-
точностью клапана кондуита и следующими показа-
ниями:
1) снижение толерантности к физическим нагрузкам

(уровень доказательности C);
2) значительно сниженная функция ПЖ (уровень до-

казательности C);
3) выраженная дилатация ПЖ (уровень доказательно-

сти C);
4) развитие/прогрессирование предсердных или же-

лудочковых аритмий (уровень доказательности C);
5) недостаточность ТК более II степени (уровень дока-

зательности C).
3. Выбор наиболее целесообразного метода лечения сте-

ноза легочной артерии – предоперационное стентиро-
вание, интраоперационное стентирование, ангиопла-
стика (с заменой кондуита или без нее) должен осуще-
ствляться на основе консилиума, в который входят
сердечно-сосудистые хирурги, специалисты в области
рентгеноэндоваскулярных вмешательств и кардиоло-
ги (уровень доказательности С).

4. Хирургическое закрытие остаточного ДМЖП у взрос-
лых после операции Rastelli по поводу D-ТМА рекомен-
дуется в следующих случаях:
1) Qp/Qs больше чем 1,5:1 (уровень доказательности B);
2) систолическое легочное давление в легочной арте-

рии больше чем 50 мм рт. ст. (уровень доказательно-
сти B);

3) увеличение размеров ЛЖ в связи с объемной пере-
грузкой (уровень доказательности C);

4) снижение функции ПЖ под воздействием повышен-
ного давления (уровень доказательности C);

5) ОВОПЖ (по достижении максимума градиента бо-
лее чем 50 мм рт. ст.) (уровень доказательности B);

6) давление в ЛА меньше чем 2/3 от системного дав-
ления или ОЛС меньше 2/3 от системного сосуди-
стого сопротивления с объемом сброса слева на-
право 1,5:1 или снижение давления ЛА при введе-
нии легочных вазодилататоров (кислорода, окиси
азота или простагландинов) (уровень доказатель-
ности B).
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5. Реоперация рекомендуется взрослым больным с ВПС,
перенесшим операцию Rastelli по поводу D-ТМА, при
стенозе ветвей ЛА, не поддающемся чрескожной ангио-
пластике (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 IIа
У взрослых больных с ВПС, перенесших хирургичес-
кую коррекцию по поводу D-ТМА, при хронических
предсердных тахиаритмиях эффективным методом
лечения может быть операция «лабиринт» (уровень до-
казательности C).

11.8.5. Реоперации после операции внутрипредсердного 
переключения

Выживаемость после операции внутрипредсердного пе-
реключения составляет приблизительно 65% за 25 лет; при-
близительно 80% – при «простой» ТМА и 45% – при «сложных»
D-ТМА (то есть с ДМЖП и стенозом ЛА). 

Реоперации рекомендуются при наличии гемодинамичес-
ки значимых шунтов, которые не поддаются закрытию эндо-
васкулярными устройствами: левоправый шунт больше чем
1,5:1, или праволевый шунт с артериальной десатурацией в
покое или при нагрузке, с признаками прогрессивной дилата-
ции желудочка. Конверсия артериального переключения не
приводит к успеху и не может считаться разумным выбором с
точки зрения лечения слабости системного желудочка у паци-
ентов с D-ТМА. 

Пациенты с выраженным стенозом ВПВ, НПВ или легоч-
ных вен, не поддающимся чрескожному эндоваскулярному
разрешению, должны быть реоперированы. Пациентов с вы-
раженым симптоматическим подлегочным стенозом нужно
также рассматривать как кандидатов к открытому вмеша-
тельству. 

Выраженная регургитация на системном атриовентрику-
лярном (морфологически трехстворчатом) клапане может потре-
бовать хирургического вмешательства в случаях, когда его дис-
функция не связана с дисфункцией желудочка, что встречается
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часто. Альтернативные методы представляют собой замену
трехстворчатого клапана, сужение ЛА и трансплантацию.

11.8.6. Повторное хирургическое вмешательство после 
операции артериального переключения

Поздняя выживаемость после ОАП составляет 90% через
10 лет. Существует небольшой риск развития дилатации кор-
ня неоаорты в поздние сроки после ОАП [577].

Повторное вмешательство у взрослых после ОАП должно рас-
сматриваться по следующим критериям: выраженная обструк-
ция ВОПЖ с пиковым градиентом давления более 50 мм рт. ст.
или отношением давления ПЖ/ЛЖ более чем 0,7, не подлежа-
щим либо не поддающимся эндоваскулярной коррекции, или в
случае меньшей степени динамической обструкции при пла-
нировании беременности или при желании выполнения физи-
ческой нагрузки большой интенсивности. Протезирование
клапана ЛА или его пластика должны рассматриваться в слу-
чае выраженной недостаточности клапана ЛА, значительной
дилатации либо дисфункции ПЖ. 

Стенозы устьев коронарных артерий в отдаленные сроки
после ОАП могут быть устранены посредством АКШ или плас-
тики устьев коронарных артерий. Пациентам с развившейся
дилатацией корня неоаорты без выраженной недостаточнос-
ти аортального клапана может быть выполнено протезирова-
ние корня с сохранением нативного клапана, когда диаметр
корня аорты превышает 55 мм. 

11.8.7. Повторная операция после процедуры Rastelli

Поздняя выживаемость после операции Rastelli составля-
ет приблизительно 60% через 20 лет. Осложнения, которые
могут потребовать повторного хирургического вмешательст-
ва, обычно ожидаемы [453, 578–580]. 

Повторная операция после процедуры Rastelli у взрослых
пациентов с D-ТМА должна рассматриваться в случае выра-
женной обструкции кондуита с градиентом давления, равным
50 мм рт. ст. или более, или в случае меньшей степени обструк-
ции при планировании беременности или при желании вы-
полнения физической нагрузки большей интенсивности, при
показателе отношения давления ПЖ/ЛЖ более чем 0,7, или
при условии наличия дисфункции ПЖ. Выраженная недоста-
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точность клапана кондуита после операции Rastelli должна ус-
корить сроки выполнения повторной хирургической коррек-
ции при наличии сниженной толерантности к физической на-
грузке, сниженной функции ПЖ, выраженной дилатации ПЖ,
развитии/прогрессировании предсердных или желудочковых
аритмий, более чем умеренной недостаточности трикуспи-
дального клапана. 

Снижение субаортальной обструкции (стеноз на уровне
тоннеля) хирургическим путем должно рассматриваться у па-
циентов со средним градиентом давления более 50 мм рт. ст.,
или в случае меньшей степени обструкции, если имеется ги-
пертрофия ЛЖ, планируется беременность или имеется необ-
ходимость увеличить интенсивность физических нагрузок. 
В некоторых случаях требуется устранение недостаточности
атриовентрикулярного клапана у симптоматичных пациен-
тов с недостаточностью клапана аорты. Закрытие резидуаль-
ного дефекта МЖП после операции Rastelli показано при
Qp/Qs более чем 1,5:1, систолическом давлении в ЛА более
50 мм рт. ст., увеличивающихся размерах левого сердца вслед-
ствие 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 левоправым сбросом 1,5:1 либо при снижении
давления в легочной артерии при введении легочных вазоди-
лататоров (кислорода, оксида азота, простагландинов). Иногда
повторное хирургическое вмешательство рекомендуется по-
сле операции Rastelli у взрослых пациентов с D-ТМА со стено-
зами ветвей ЛА, не подлежащих коррекции эндоваскулярны-
ми методами.

11.8.8. Прочие возможные повторные вмешательства

Сопутствующая процедура Maze эффективна для лечения
преходящих или хронических предсердных тахиаритмий у
взрослых с D-ТМА, которым требуется повторная операция по
какой-либо причине. Эту возможность лечения аритмий сле-
дует учитывать перед планированием операции. 

Трансплантация сердца может потребоваться при тоталь-
ной слабости системного желудочка; в этом случае возможен
ряд технических сложностей при формировании анастомозов
из-за часто встречающихся аномалий впадения системных
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вен, желудочково-артериальной дискордантности, мальпози-
ции сердца [581]. Кроме того, многие пациенты уже перенес-
ли несколько операций и имеют выраженный спаечный про-
цесс, что может стать причиной послеоперационного крово-
течения и потребовать трансфузию продуктов крови, и соот-
ветственно, увеличенная антигенная нагрузка у таких паци-
ентов приводит к быстрому отторжению.

11.9. Рекомендации по выполнению 
электрофизиологического исследования

Класс I
1. Клиницисты должны учитывать риск внезапной смер-

ти вследствие аритмий среди взрослых пациентов по-
сле операции внутрипредсердного переключения по
поводу ТМА. Это может произойти вследствие ЖТ, но
также может быть следствием ускоренного проведе-
ния IART или прогрессирующей АВ-блокады (уровень
доказательности В).

2. Консультации с электрофизиологами, имеющими
опыт ведения взрослых больных с ВПС, рекомендуют-
ся для выбора оптимальной терапии (уровень доказа-
тельности В).

3. Имплантация ЭКС рекомендуется для симптоматич-
ных пациентов с D-ТМА при синусовой брадикардии
или синдроме слабости синусного узла (уровень дока-
зательности В).

11.10. Ключевые вопросы послеоперационного 
ведения и наблюдения

11.10.1. Профилактика эндокардита

Класс IIa
1. Проведение антибиотикопрофилактики перед стома-

тологическими процедурами, которые включают ма-
нипуляции на деснах либо в периапикальной области
зубов, возможное повреждение слизистой оболочки
рта, рационально у пациентов, имеющих:
1) искусственный клапан сердца (уровень доказатель-

ности B);
2) ИЭ в анамнезе (уровень доказательности B);
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3) некорригированные ВПС либо выполненную палли-
ативную операцию по поводу ВПС: хирургически
имплантированные шунты и кондуиты (уровень до-
казательности B);

4) искусственные материалы (радикально опериро-
ванные больные с ВПС), имплантированные откры-
тым либо закрытым способом, в первые 6 мес после
операции (уровень доказательности B);

5) корригированные ВПС с резидуальными дефектами
в области заплаты или имплантированного устрой-
ства либо близко расположенными к ним, которые
замедляют эндотелизацию. 

2. Рационально будет использовать антибиотикопрофи-
лактику ИЭ перед родами через естественные родовые
пути во время разрыва околоплодного пузыря у неко-
торых пациенток с наиболее высоким риском разви-
тия ИЭ. Это пациентки, имеющие:
1) искусственный клапан сердца или синтетический

материал, использованный для пластики клапана
(уровень доказательности С);

2) некорригированные ВПС или выполненную палли-
ативную операцию по поводу ВПС: хирургически
имплантированные шунты и кондуиты (уровень до-
казательности С).

Класс III
Профилактика ИЭ не рекомендуется при других про-
цедурах, таких как эзофагогастродуоденоскопия или
колоноскопия, вследствие отсутствия активной ин-
фекции (уровень доказательности С).

11.10.2. Беременности и роды

Класс I
Перед тем, как женщина с D-ТМА планирует забереме-
неть, должно быть проведено полное клиническое,
функциональное и эхокардиографическое экспертное
исследование в специализированном центре (уровень
доказательности С). 

Полное обследование рекомендуется до беременности у всех па-
циенток с D-ТМА. Для женщин после операции внутрипредсердного
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переключения возникает ряд проблем, связанных с беремен-
ностью, для их исключения необходимо провести оценку
функции желудочка, недостаточности системного АВ-клапа-
на и наличия предсердных аритмий. Существует небольшой,
но определенный риск развития сердечно-сосудистых ослож-
нений в период беременности у пациенток после операции
предсердного переключения. Физиологические процессы у бе-
ременных, которые обычно хорошо переносятся после опера-
ции Mastard, несут повышенный риск развития дисфункции
ПЖ, что может быть вполне обратимо [585].

После операции Rastelli беременность обычно хорошо вы-
нашивается 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-со-
судистой системы беременность протекает хорошо. Всесто-
ронняя анатомическая и функциональная оценка, включаю-
щая исследование анатомии коронарных артерий, рекоменду-
ется до того момента, как пациентка забеременеет.

11.10.3. Физические нагрузки

Пациенты, перенесшие операцию предсердного переклю-
чения и процедуру Rastelli, должны быть предупреждены, что
следует исключить энергичные изометрические упражнения
из-за риска возникновения аритмий. Пациенты после ОАП
могут заниматься энергичными видами спорта, если нет ос-
ложнений со стороны сердечно-сосудистой системы, включая
осложнения со стороны коронарных артерий. 
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12. КОРРИГИРОВАННАЯ ТРАНСПОЗИЦИЯ 
МАГИСТРАЛЬНЫХ АРТЕРИЙ 

12.1. Определение

Корригированная транспозиция магистральных артерий –
сложная врожденная аномалия с широким спектром морфо-
логических признаков и клинических проявлений. В основе
патологии лежит предсердно-желудочковая и желудочково-
артериальная дискордантность; таким образом, правое пред-
сердие соединяется с морфологически левым желудочком, от
которого отходит легочная артерия, а левое предсердие соеди-
няется с морфологически правым желудочком, от которого от-
ходит аорта [586]. Морфологически правый желудочек функ-
ционирует как системный, в то время как левый желудочек ка-
чает кровь в легочное русло. Термин «корригированная» мо-
жет вводить в некоторое заблуждение. Действительно, он от-
носится к физиологически нормальному распределению пото-
ка крови, вызванному 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. Кроме того, аорта обыч-
но расположена спереди и слева от ЛА. Атриовентрикулярный
клапан, который открывается в системный желудочек, мор-
фологически является трикуспидальным и во избежание пу-
таницы обычно называется системным АВ-клапаном (SAVV).
Подобным образом АВ-клапан, открывающийся в легочный
желудочек, является морфологически митральным и может
называться венозным АВ-клапаном. Большинство – 95% боль-
ных с КТМА имеют нормальное расположение внутренних ор-
ганов (situs solitus). Коронарные артерии и желудочки морфо-
логически конкордантны, и относительно гипертрофирован-
ный морфологически ПЖ кровоснабжается правой коронар-
ной артерией [589]. Верхушка сердца обычно располагается в
левой половине грудной клетки (левокардия), но может быть и
на средней линии (мезокардия) либо в правой половине груд-
ной клетки (декстрокардия) приблизительно в 20% случаев. 

12.2. Сопутствующие пороки

Только 1% случаев с КТМА являются не осложненными,
то есть не имеют сопутствующих аномалий развития. Чаще

265



всего встречаются следующие ассоциированные структур-
ные аномалии:

– ДМЖП, обычно перимембранозный, встречается в
70% случаев;

– стеноз ЛА, в большинстве случаев подклапанный,
встречается у 40% пациентов; 

– аномалии системного АВ-клапана бывают у многих
больных, наиболее часто эта мальформация АВ-клапана по-
добна таковой при аномалии Эбштейна, когда клапан смеща-
ется вниз в направлении к верхушке. 

Пучок Гиса и АВ-узел часто расположены необычно, до-
полнительный АВ-узел присутствует у многих пациентов
[180]. Аномалии проводящей системы также часто встреча-
ются в виде спонтанной полной АВ-блокады. Частота ее воз-
никновения составляет 2% случаев в год, и, как правило, свя-
зана с ненормальным расположением АВ-узла [180, 591, 592].
Полная АВ-блокада часто возникает после хирургической
коррекции – пластики дефекта МЖП или протезирования си-
стемного АВ-клапана, потому как пучок Гиса обычно прохо-
дит по краю ДМЖП.

12.3. Клиническое течение

Клиническое течение порока КТМА достаточно разнооб-
разно у взрослых пациентов и зависит от наличия и тяжести
сопутствующих аномалий [593].

12.3.1. Естественное течение порока у взрослых 
неоперированных больных

У некоторых пациентов диагноз выявляется в детстве, а
их состояние не требует оперативного вмешательства. У части
взрослых пациентов диагноз ставится впервые по наличию
шума, по результатам ЭКГ, рентгенографии органов грудной
клетки или ЭхоКГ, проводимым по другим причинам [593]. Ди-
агноз КТМА практически отсутствует в кардиологической
практике из-за невозможности неспециалисту распознать не-
правильное расположение желудочков и АВ-клапанов соот-
ветственно [594]. 

Множество пациентов, которым диагноз устанавливается
во взрослом периоде, уже имеют недостаточность системного
АВ-клапана. В первой когорте пациентов порок не был диагно-
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стирован в детстве в 60% случаев, 17% этих пациентов были
старше 60 лет к моменту выявления порока [594]. Больные мо-
гут быть асимптоматичны, но более часто у них развивается
сердечная недостаточность, ассоциированная с недостаточ-
ностью системного АВ-клапана. Клинические проявления мо-
гут быть в виде быстрой утомляемости, одышки, сердцебие-
ний или обмороков вследствие фибрилляции или трепетания
предсердий или полной АВ-блокады. Пациенты с сочетанным
дефектом МЖП или стенозом легочной артерии могут иметь
прогрессирующий цианоз. 

У многих взрослых пациентов развивается дисфункция
системного желудочка. Часто при обращении в поликлинику
они имеют выраженную недостаточность системного АВ-кла-
пана на протяжении более 6 мес или документированные
симптомы сердечной недостаточности, или низкую фракцию
выброса системного желудочка (менее 45%) длительностью
более 6 мес [594]. Эти факты противоречат принятым прото-
колам для больных с митральной недостаточностью и с кон-
кордантным атриовентрикулярным соединением. 

У большинства пациентов системный АВ-клапан по мор-
фологическим свойствам не способен выполнять функцию си-
стемного, и со временем прогрессирует его недостаточность. К
тому же, поскольку системный желудочек дилатируется, фиб-
розное кольцо также растягивается, что вызывает нарушение
кооптации створок и прогрессирование регургитации. Влия-
ние недостаточности системного АВ-клапана на функцию си-
стемного желудочка комплексное. В большинстве случаев
дисфункция желудочка связана с недостаточностью систем-
ного АВ-клапана. Трудно определить, является ли дисфункция
желудочка первичной; очевидно, что при отсутствии сочетан-
ных врожденных аномалий недостаточность системного же-
лудочка развивается редко, но часто прослеживается законо-
мерность последовательного развития недостаточности сис-
темного желудочка при прогрессировании недостаточности си-
стемного АВ-клапана. В одном исследовании (с участием 40 па-
циентов) выявлено, что единственным независимым прогно-
стическим признаком смертности была умеренно выражен-
ная недостаточность трикуспидального клапана, как и, в
свою очередь, наличие морфологически нетипичного систем-
ного АВ-клапана, что приводило к его недостаточности [595].
Прогрессирование недостаточности системного АВ-клапана
может наблюдаться также в результате имплантации ЭКС,
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вероятно, из-за смещения перегородки и последующей дефор-
мации системного АВ-клапана. Внутрисердечная коррекция
других врожденных аномалий (например ДМЖП) может также
усугубить недостаточность системного АВ-клапана, вероятно,
вследствие того же механизма. Было рекомендовано протези-
ровать системный АВ-клапан во время внутрисердечной кор-
рекции сочетанных ВПС, если регургитация на нем более II сте-
пени [596].

Морфологически правый желудочек может оказаться не-
приспособленным функционировать в качестве системного в
течение длительного периода времени, хотя были описаны
случаи выживаемости пациентов до 70 и 80 лет. Однако даже
при отсутствии сочетанных пороков такие случаи редки и оп-
ределенно наблюдаются лишь среди неоперированных паци-
ентов. В мультицентровом исследовании 182 пациентов с
КТМА в возрасте до 45 лет, в 67% случаев пациенты при нали-
чии сочетанных аномалий имели сердечную недостаточность
и в 25% случаев она наблюдалась у пациентов без сочетанных
врожденных аномалий сердца [597]. Точный механизм разви-
тия недостаточности системного желудочка не ясен, вероят-
но, он может быть связан с переориентацией миокардиаль-
ных волокон и структур ПЖ на микроскопическом уровне.
Другие вероятные причины включают несоответствие коро-
нарной перфузии миокарда ПЖ вследствие гипертрофии, вы-
званной увеличенной постнагрузкой, которая опережает до-
ставку кислорода, в основном из правой коронарной артерии
[598]. Уже было описано, что высокая частота недостаточной
миокардиальной перфузии сочетается с региональной диски-
незией стенок и поврежденной сократительной способнос-
тью желудочка [599]. Позитронно-эмиссионное томографиче-
ское исследование с измерением коронарного кровотока по-
казало снижение коронарного резерва при отсутствии симп-
томов ишемии миокарда у пациентов с КТМА [454]. Таким об-
разом, существует несоответствие между потребностями ми-
окарда (вследствие гипертрофии и увеличенной массы мио-
карда) и кровоснабжением из правой коронарной артерии.
Без сомнений, недостаточность системного желудочка явля-
ется основной причиной заболеваемости и смертности у
взрослых [49] и в одной серии исследования была причиной
смерти у более 50% пациентов [600].

Предсердные тахиаритмии также часто встречаются, они
развиваются у 36% выживших пациентов [600]. Наиболее час-
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то они наблюдаются у пациентов при сочетании дисфункции
системного желудочка и недостаточности системного АВ-кла-
пана и должны быть устранены своевременно.

12.4. Клинические особенности и обследование 
неоперированных пациентов

12.4.1. Клиническое обследование

Клинические проявления зависят от наличия/отсутствия
сочетанных аномалий. У больных с сочетанными ВПС могут
быть едва различимые толчок правого желудочка в нетипич-
ном месте по парастернальной оси и пальпаторный второй
тон (шум А2), который связан с переднерасположенной аор-
той. Когда развивается недостаточность системного АВ-кла-
пана, 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 третьем 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 P–R (от начала зубца P до появления зубца R)
обычно удлинен, может быть полная АВ-блокада (частота
встречаемости 2% в год). Поскольку правый и левый пучки Ги-
са инвертированы, возбуждение межжелудочковой перего-
родки происходит справа налево, таким образом Q-зубцы от-
сутствуют на ЭКГ в левых отведениях, часто обнаруживаются
в нижних отведениях III, aVF, а также в V1. Это может ввести в
заблуждение и быть принято за нижний инфаркт.

12.4.3. Тест с физической нагрузкой

Помогает объективно оценить функциональный резерв.
Проведение последовательных тестов с физической нагрузкой
помогает определить его снижение, несмотря на то что паци-
енты не жалуются на ограничение в физической нагрузке и
считают себя здоровыми. В одном исследовании было показано,
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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 [52]. 

12.4.4. Рентгенография 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 нали-
чии недостаточности системного АВ-клапана и дисфункции
желудочка сердце увеличено в размерах. Декстрокардия часто
сочетается с КТМА, и если газовый пузырь желудка на рентге-
нограмме определяется слева (situs solitus), а верхушка сердца –
справа, следует заподозрить КТМА.

12.4.5. Эхокардиография

С помощью двумерной ЭхоКГ достаточно легко можно опре-
делить атриовентрикулярную и желудочковоартериальную
дискордантность [602]. Морфологию желудочка лучше всего оп-
ределять по АВ-клапану, так как трикуспидальный клапан все-
гда открывается в морфологически ПЖ. В 4-камерной позиции
трикуспидальный клапан всегда расположен ниже митрально-
го (ближе к верхушке). Кроме того, трикуспидальный клапан
имеет хордальное крепление в приточной части МЖП, и отсут-
ствие дополнительной папиллярной мышцы для митрального
клапана помогает их дифференцировать. Врожденные анома-
лии трикуспидального клапана также могут быть видны на
ЭхоКГ, наиболее часто – мальформация клапана, как при ано-
малии Эбштейна, со значительным смещением клапана к вер-
хушке. Однако от классической формы аномалии Эбштейна ее
отличает отсутствие большой парусовидной передней створки
трикуспидального клапана и атриализованной части желудоч-
ка. По короткой оси можно различить три створки трикуспи-
дального клапана в отличие от двух створок («рыбьего рта») ми-
трального клапана во время диастолы. Нетипичное расположе-
ние магистральных сосудов также можно увидеть из этой пози-
ции, так как аорта расположена спереди и слева от ствола ЛА. 

Другие дефекты могут быть визуализированы с помощью
двухмерной ЭхоКГ. Дефект межжелудочковой перегородки распо-
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лагается в перимембранозной области и может распространяться
до приточной части МЖП. Аномалии клапана легочной артерии
можно диагностировать с помощью ЭхоКГ, они часто сочетаются
с обструкцией подлегочного выводного тракта: аневризмой мемб-
ранозной перегородки, фиброзной мембраной, флотирующими
элементами. Оценка функции ПЖ более сложна, чем ЛЖ, вслед-
ствие его формы, особенно когда ПЖ является системным.

12.4.6. Магнитно-резонансная томография

Магнитно-резонансная томография позволяет получить
множество «срезов» через желудочек для определения конеч-
ного систолического и конечного диастолического объемов и
расчета фракции выброса. Определение границ полости желу-
дочка в настоящее время выполняется вручную, что допуска-
ет погрешность метода. Автоматические методы определения
границ полости желудочка сейчас находятся в стадии разра-
ботки. Метод МРТ доступен не во всех центрах, и его использо-
вание ограничено для пациентов с ЭКС и механическими про-
тезами клапанов сердца. Эхокардиография является самым
распространенным методом, который в опытных руках специ-
алиста обеспечивает адекватную оценку функции желудочка.

12.4.7. Катетеризация сердца

Катетеризация сердца помогает оценить функцию желу-
дочка 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 ано-
малиях может быть проведено дополнительно к измерению ле-
гочного сосудистого сопротивления и легочной гипертензии.

12.5. Рекомендации по наблюдению и оценке результатов
исследования пациентов с корригированной 

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). 
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2. Эхокардиографическое исследование в допплер-ре-
жиме и/или МРТ должно проводиться ежегодно или по
крайней мере каждые два года персоналом, обучен-
ным диагностике сложных ВПС (уровень доказатель-
ности С).

3. Следующие диагностические исследования рекомен-
дуются для пациентов с КТМА:
1) ЭКГ (уровень доказательности С);
2) рентгенография органов грудной клетки (уровень

доказательности С);
3) ЭхоКГ в допплер-режиме (уровень доказательности С);
4) МРТ (уровень доказательности С);
5) тест с физической нагрузкой (уровень доказатель-

ности С).

12.6. Основные рекомендации по ведению 
неоперированных пациентов

Существует потенциальная возможность того, что диа-
гноз не будет установлен. При наличии декстрокардии всегда
следует предполагать КТМА, особенно когда желудочек распо-
лагается слева, а верхушка сердца справа. Должны оцени-
ваться симптомы и функциональный статус больного (для оп-
ределения функционального резерва должен проводиться
тест с физической нагрузкой). Необходимо периодически оце-
нивать функцию системного желудочка. Недостаточность си-
стемного АВ-клапана должна быть исключена у пациентов с
дисфункцией системного желудочка. Протезирование систем-
ного АВ-клапана рекомендуется проводить рано, до угнетения
функции системного желудочка. Данное вмешательство сле-
дует проводить до того, как ФВ станет менее 45%. Должна
быть определена причина аритмий вследствие нарушений ге-
модинамики (в основном недостаточность системного АВ-кла-
пана). Необходимо уделять внимание дозировке антиаритми-
ческих препаратов, следует помнить о риске развития полной
АВ-блокады. 

У пациентов, перенесших операции, следует: 
– периодически оценивать функцию системного желу-

дочка;
– контролировать функцию протезированного системного

АВ-клапана;
– отслеживать функцию кондуита после операции;
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– осуществлять наблюдение за динамикой аритмий, и
предсердной, и желудочковой, периодическое холтеровское
мониторирование для контроля функции АВ-проведения; си-
нусовый ритм должен поддерживаться, когда это возможно.

12.7. Общие принципы ведения пациентов

Терапия препаратами подразумевает лечение аритмий и
дисфункции системного желудочка. Лечение аритмий в об-
щем схоже с лечением прочих ее форм при приобретенных по-
роках сердца, лишь необходимо помнить о возможных про-
аритмическом и негативном инотропном эффектах препара-
тов. Разумно начинать терапию медленно в связи с возмож-
ным развитием полной АВ-блокады и необходимостью им-
плантации ЭКС. 

Лечение дисфункции системного желудочка имеет опре-
деленные особенности [572, 573]. Ингибиторы ангиотензин-
превращающего фермента или блокаторы рецепторов ангио-
тензина II могут быть менее эффективны для снижения пост-
нагрузки по сравнению с их применением для лечения дис-
функции морфологически ЛЖ [603]. Недостаточно данных об
использовании β-блокаторов для улучшения функции желу-
дочка при КТМА, особое внимание должно уделяться подбору
дозы препаратов из-за риска полной АВ-блокады. При ухуд-
шении функции системного желудочка необходимо провести
ЭхоКГ для оценки степени недостаточности системного АВ-
клапана. Трансплантация сердца может быть показана паци-
ентам с выраженной дисфункцией системного желудочка, ре-
фрактерной к медикаментозной терапии.

12.8. Интервенционные методы лечения

12.8.1. Рекомендации для эндоваскулярных 
(катетерных) вмешательств

Класс IIa

1. Для пациентов с неоперированной КТМА катетериза-
ция сердца может быть эффективной для диагностики
в следующих ситуациях:
1) для определения гемодинамического статуса при со-

путствующей аритмии (уровень доказательности С);
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2) необъяснимая дисфункция системного желудочка –
для определения состояния системного АВ-клапа-
на, объема внутрисердечного шунта и анатомии ко-
ронарных артерий (уровень доказательности С);

3) необъяснимая задержка жидкости или цианоз, осо-
бенно когда неинвазивная оценка обструкции вы-
водного тракта желудочка затруднена (уровень до-
казательности С).

Совместная с неинвазивными методами диагностики диа-
гностическая и интервенционная катетеризация сердца и со-
судов играет важную роль в ведении пациентов с КТМА, как не
оперированных, так и больных после операции пластики
ДМЖП или операции Rastelli. Кроме того, исследование гемо-
динамики с помощью катетеризации сердца может быть осо-
бенно показано пациентам, которым планируется выполне-
ние операции предсердного и артериального переключения
(double switch) с целью попытки подобрать оптимальную стра-
тегию 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 вме-
шательства у взрослых обычно является возникновение симп-
томатики вследствие недостаточности системного АВ-клапа-
на или дисфункции системного желудочка и редко из-за ги-
перволемии МКК. Хирургический объем вмешательства у
взрослых обычно подразумевает протезирование системного
АВ-клапана и должен быть выполнен до того, как ФВ систем-
ного желудочка станет ниже 45% [604]. В некоторых случаях
возможно восстановление функции ЛЖ как системного, одна-
ко должно быть проведено внимательное исследование его
функции, потому как анатомическая коррекция у взрослых со-
пряжена с высоким риском летального исхода. В случае нере-
стриктивного ДМЖП и нормальной функции ЛЖ нужно пла-
нировать анатомическую коррекцию. Переключение на пред-
сердном уровне также должно выполняться с использованием
техники Mustard или Senning с учетом всех известных ослож-
нений у пациентов с D-ТМА, которым уже выполнялись эти
операции. Если ДМЖП является нерестриктивным и располо-
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жен коновентрикулярно близко к трикуспидальному клапану,
коррекция может быть выполнена по типу Rastelli с формиро-
ванием тоннеля из ЛЖ в аорту. Сообщение между ПЖ и ЛА
формируется посредством кондуита. Также может быть рас-
смотрена неанатомическая коррекция, заключающаяся в за-
крытии ДМЖП, устранении стеноза ЛА и протезировании си-
стемного АВ-клапана при его недостаточности. Было предло-
жено протезировать системный АВ-клапан при коррекции да-
же при умеренной степени его недостаточности. Неанатоми-
ческая коррекция должна рассматриваться как операция, но-
сящая временный характер, так как пациенты остаются в
группе значительного риска развития дисфункции системно-
го желудочка.

12.8.3. Показания к хирургическому вмешательству

Класс I
1. Только хирурги, прошедшие специализацию по ВПС,

должны выполнять коррекцию больным с КТМА по
следующим показаниям:
1) неоперированные пациенты с КТМА и выраженной

недостаточностью АВ-клапана (уровень доказатель-
ности В);

2) анатомическая коррекция с предсердным и артери-
альным уровнем переключения или операция
Rastelli в случаях, когда ЛЖ функционирует как си-
стемный (уровень доказательности В);

3) простое закрытие ДМЖП в случае, когда ДМЖП яв-
ляется неудобным (не комитированным) для созда-
ния тоннеля из ЛЖ в аорту или рестриктивным
(уровень доказательности В); 

4) имплантация кондуита ЛЖ–ЛА в редких случаях,
когда есть выраженная дисфункция ЛЖ или выра-
женная обструкция ЛЖ;

5) умеренная или прогрессирующая недостаточность
системного АВ-клапана (уровень доказательности В);

6) стенозирование кондуита при системном давлении
в ПЖ и/или дисфункции ПЖ после анатомической
коррекции (уровень доказательности В);

7) стенозирование кондуита при системном или супра-
системном давлении в ЛЖ у пациентов с неанатоми-
ческой коррекцией (уровень доказательности В);
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8) умеренная или выраженная недостаточность аор-
тального/неоаортального клапана и возникновение
дисфункции желудочка или прогрессирующая ди-
латация желудочка (уровень доказательности В). 

Показания к хирургическому вмешательству для пациен-
тов, уже подвергшихся оперативному лечению, включают
пластику или протезирование системного АВ-клапана, когда
предварительно была выполнена неанатомическая коррек-
ция, замену кондуита у пациентов после операции Rastelli и
устранение обструкции выводного тракта ЛЖ у этих же боль-
ных. Пластика/протезирование аортального или митрально-
го клапана иногда может потребоваться у пациентов после
анатомической коррекции. Недостаточность аортального кла-
пана наиболее часто наблюдается среди пациентов, которым
выполнялось сужение ЛА в качестве первого этапа коррекции
перед операцией артериального переключения. 

Вне зависимости от того, подвергался пациент оператив-
ным вмешательствам или нет, хирургическая коррекция
должна выполняться в центре, где имеется опыт лечения ВПС
у взрослых, хирургом, имеющим опыт выполнения подобных
вмешательств и представление об анатомической вариабель-
ности порока и операциях предсердного переключения.

12.8.4. Возможные трудности и ошибки

Зачастую проблемы связаны с:
– установкой диагноза;
– поздним обращением при наличии выраженной недо-

статочности системного АВ-клапана и дисфункции системно-
го желудочка;

– прогрессированием недостаточности АВ-клапана и дис-
функции системного желудочка после имплантации кардио-
стимулятора.

12.9. Аритмии. Кардиостимулятор.
Электрофизиологическое исследование

Корригированная транспозиция магистральных артерий
связана со смещением АВ-узла от треугольника Коха кпереди
и вверх в пределах правого предсердия [180]. Функциональ-
ные свойства такой «смещенной» проводящей системы явля-
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ются неполноценными. Спонтанное развитие полной АВ-бло-
кады может возникнуть с самого рождения приблизительно у
4% пациентов [600], а травма проводящей системы часто бы-
вает во время хирургической коррекции. Кроме того, в тече-
ние жизни может происходить прогрессирующее снижение
функции АВ-проведения с приблизительным риском возник-
новения полной АВ-блокады 2% в год [591]. Состояние функ-
ции АВ-проведения должно оцениваться регулярно методом
ЭКГ и периодически с помощью холтеровского мониториро-
вания у взрослых с КТМА. Дополнительные пути проведения
также часто встречаются у таких пациентов, особенно при
наличии изменений леворасположенного трикуспидального
клапана, подобных таковым при аномалии Эбштейна [143]. 

Электрокардиостимуляция может быть также причиной
изменения положения (сдвига) межжелудочковой перегород-
ки, что может увеличить дилатацию системного желудочка и,
таким образом, усугубить недостаточность системного АВ-кла-
пана. Поэтому было бы разумным более часто выполнять кли-
нические и эхокардиографические исследования у неопериро-
ванных пациентов после имплантации электрокардиостиму-
лятора [605].

12.10. Рекомендации для послеоперационного 
наблюдения

Класс I
1. Пациенты после хирургического вмешательства по по-

воду КТМА должны регулярно наблюдаться у кардио-
лога, компетентного в области ВПС у взрослых (уро-
вень доказательности С).

2. Допплеровское эхокардиографическое исследование
и/или МРТ должны выполняться каждый год или по
меньшей мере один раз в два года медицинским персо-
налом, специально обученным диагностике сложных
ВПС. 

Необходимо регулярное наблюдение (обычно ежегодно)
[606]. Это особенно важно для оценки следующих показате-
лей:

– функции системного желудочка;
– поддержания синусового ритма, когда это возможно;
– функции системного АВ-клапана или протеза в позиции

системного АВ-клапана;
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– резидуальных шунтов на уровне перегородок сердца;
– развития или прогрессирования недостаточности аор-

тального клапана;
– степени легочной гипертензии, если она есть.
Некоторые пациенты перенесли хирургическую коррек-

цию в детстве по причине значимых гемодинамических нару-
шений. В одном исследовании, включавшем 111 детей, пере-
несших операции, указана ранняя летальность – 16% и 10-лет-
няя выживаемость – 67% [607]. Дисфункция системного желу-
дочка и аритмии являются превалирующими у таких больных.
Некоторые из них могут иметь симптомы, характерные для об-
струкции кондуита в позиции левого желудочка и легочной ар-
терии.

12.10.1. Профилактика эндокардита

Класс IIa
1. Антибиотикопрофилактика целесообразна перед сто-

матологическими процедурами, при которых осуще-
ствляются манипуляции с мягкими тканями, слизис-
той оболочкой рта, периапикальной областью зубов, у
пациентов, имеющих:
1) искусственный клапан сердца (уровень доказатель-

ности В);
2) ИЭ в анамнезе (уровень доказательности В);
3) некорригированный порок сердца, перенесенные

паллиативные вмешательства при цианотических
ВПС в виде формирования системно-легочных шун-
тов, кондуитов (уровень доказательности В);

4) искусственные материалы, имплантированные от-
крытым способом или эндоваскулярно у радикально
оперированных больных по поводу ВПС в первые 6 мес
после вмешательства (уровень доказательности В);

5) корригированные ВПС с резидуальными дефектами
рядом с заплатами из искусственных материалов
или устройствами, которые препятствуют эндоте-
лизации (уровень доказательности В).

2. Рационально будет использовать антибиотикопрофи-
лактику ИЭ перед родами через естественные родовые
пути во время разрыва околоплодного пузыря у неко-
торых пациенток с наиболее высоким риском разви-
тия ИЭ. Это пациентки, имеющие:
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1) искусственный клапан сердца или синтетический
материал, использованный для пластики клапана
(уровень доказательности С); 

2) некорригированные ВПС или выполненные паллиа-
тивные операции по поводу ВПС: хирургически им-
плантированные шунты и кондуиты (уровень дока-
зательности С).

Класс III
Профилактика ИЭ не рекомендуется при других про-
цедурах, таких как эзофагогастродуоденоскопия или
колоноскопия вследствие отсутствия активной ин-
фекции (уровень доказательности С).

12.10.2. Беременность и роды

Класс I
Все женщины с КТМА (перенесшие операцию или нет),
планирующие беременность, должны быть консульти-
рованы кардиологом, компетентным в области ВПС у
взрослых (уровень доказательности С).

Консультация по поводу предстоящей беременности долж-
на проводиться врачами, компетентными в области ВПС у
взрослых, понимающими изменения гемодинамики при бере-
менности. Нагрузка объемом на системный желудочек может
оказаться чрезмерной, особенно когда связана с наличием не-
достаточности системного АВ-клапана. Внимательное и пол-
ное клиническое обследование должно быть проведено, если
планируется беременность. Оно должно включать сбор анам-
неза, клинический осмотр, ЭКГ, рентгенографию грудной клет-
ки, оценку гемодинамики, выявление поражений клапанов и
фракцию выброса. Последние должны быть оценены с помо-
щью ЭхоКГ и/или МРТ. Тест с физической нагрузкой помогает
определить функциональный резерв пациентов, и маловероят-
но, что беременность будет хорошо протекать при функцио-
нальной аэробной емкости менее 75% от должной. Были опуб-
ликованы исходы 60 беременностей у 22 женщин [608]: 50 из
них закончились рождением живых детей (83%), частота выки-
дышей составила 16%. Никто из родившихся не имел ВПС.
Лишь у одной пациентки развилась сердечная недостаточ-
ность в III триместре беременности, связанная с наличием
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недостаточности системного АВ-клапана. Ей потребовалось
выполнение протезирования АВ-клапана через 2 мес после ро-
дов. У другой пациентки было 12 беременностей, она жива до
настоящего времени (ей исполнилось 80 лет). Маловероятно,
однако, что у пациенток с фракцией выброса системного желу-
дочка менее 40% и с недостаточностью АВ-клапана беремен-
ность будет протекать без осложнений. Схожие результаты бы-
ли доложены в исследовании c меньшим количеством пациен-
ток с частотой живорожденных 60% [609]. У одной цианотич-
ной беременной отмечалось нарастание цианоза, и одна паци-
ентка перенесла инсульт.

12.10.3. Физическая активность

Рекомендации для физической активности должны быть
основаны на протоколах, представленных на 36-й Bethesda
Conference [50]. Желательны умеренная физическая актив-
ность и поддержание сердечно-сосудистой системы в тонусе,
следует исключать физические нагрузки в анаэробных усло-
виях.
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13. АНОМАЛИЯ ЭБШТЕЙНА

13.1. Определение

Аномалия Эбштейна является редкой врожденной маль-
формацией, частота встречаемости среди прочих ВПС кото-
рой составляет 1% [610–612]. Она включает широкий спектр
анатомических и функциональных аномалий трикуспидаль-
ного клапана и правого желудочка.

13.2. Естественное клиническое течение

Клиническое проявление аномалии Эбштейна зависит от
степени деформации створок трикуспидального клапана,
размеров правых отделов сердца, наличия и степени стеноза
клапана ЛА, давления в правом предсердии, степени трикус-
пидальной недостаточности и наличия или отсутствия вено-
артериальных шунтов. Возраст, в котором появляется клини-
ческая картина, зависит от степени анатомических и гемоди-
намических нарушений. Взрослые с аномалией Эбштейна
должны наблюдаться в специализированных центрах, имею-
щих опыт лечения ВПС у взрослых, в частности аномалии Эб-
штейна.

13.2.1. Клинические проявления у детей

У новорожденных с АЭ может быть кардиомегалия, сер-
дечная недостаточность и цианоз. У некоторых детей он раз-
решается спонтанно, поскольку в норме сосудистое сопротив-
ление легочного русла снижается в течение первой недели
жизни; 20–40% всех новорожденных с установленным диагно-
зом АЭ умирают в первый месяц жизни, и лишь некоторые до-
живают до 5-летнего возраста [613, 614]. Чем раньше появля-
ются клинические симптомы, тем более вероятно, что есть ге-
модинамические нарушения. Симптомы, соответствующие III
и IV функциональным классам  по классификации NYHA, а
также кардиоторакальный индекс более 65% и фибрилляция
предсердий являются предикторами плохого исхода естест-
венного течения АЭ у детей и взрослых. Дети с клиническими
проявлениями могут иметь прогрессирующую недостаточ-
ность правых отделов сердца, но многие из них способны до-
жить до взрослого состояния. 

281



13.2.2. Первые клинические проявления у взрослых

Пациенты с умеренно выраженной АЭ могут не иметь
симптомов и каких-либо функциональных ограничений. Опи-
саны случаи выживаемости до 90 лет [615]. Электрофизиоло-
гические симптомы превалируют над гемодинамическими
проявлениями на момент поступления у пациентов старше 
10 лет. Больные с АЭ, которые доживают до взрослого состоя-
ния, обычно имеют благоприятный исход [616]. Клинические
проявления аномалии Эбштейна во взрослом состоянии
обычно включают снижение толерантности к физическим на-
грузкам с появлением одышки, утомляемости, аритмий, пра-
вожелудочковой сердечной недостаточности. При наличии
дефекта МПП или открытого овального окна у больных могут
быть проявления цианоза разной степени выраженности, осо-
бенно при физической нагрузке. У этих пациентов также вы-
сок риск парадоксальных эмболий, приводящих к преходя-
щим нарушениям мозгового кровообращения, инсультам или
церебральным абсцессам. В некоторых случаях могут быть
шунты слева направо [616]. С возрастом снижается толерант-
ность к физическим нагрузкам и насыщение крови кислоро-
дом в покое [617]. Конечная стадия заболевания с выражен-
ной недостаточностью трикуспидального клапана и дисфунк-
цией правого желудочка может проявиться сердечной недо-
статочностью по правому типу и более редко – по левому типу.
Она может проявляться аритмией в виде фибрилляции пред-
сердий. Может случиться внезапная смерть по причине фиб-
рилляции предсердий с ускоренным проведением по дополни-
тельным путям или желудочковых аритмий.

13.3. Клинические особенности и их оценка у пациентов
с аномалией Эбштейна

Общие анатомические признаки АЭ:
– крепление створок трикуспидального клапана к приле-

жащему миокарду (нарушение процесса деламинации);
– апикальное смещение септальной и задней створок ТК

ниже фиброзного кольца в правый желудочек;
– атриализация и дилатация приточной части правого же-

лудочка в различной степени;
– избыточность ткани передней створки ТК с фенестра-

циями;
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– различная степень недостаточности ТК;
– увеличенное правое предсердие;
– различная выраженность цианоза (при наличии ДМПП).
Сочетанные аномалии:
– более 50% больных имеют шунт на уровне межпредсерд-

ной перегородки в виде ООО или ДМПП, которые обусловлива-
ют различную степень цианоза;

– один или несколько дополнительных путей проведения,
увеличивающие риск возникновения предсердных тахикар-
дий (около 25%);

– ДМЖП;
– разная степень анатомической и функциональной обст-

рукции выходного отдела ПЖ;
– иногда пролапс митрального клапана;
– аномалии морфологии ЛЖ и его дисфункции.

13.4. Рекомендации по обследованию пациентов 
с аномалией Эбштейна

Класс I
Все больные с АЭ должны периодически обследовать-
ся в специализированном центре, имеющим опыт в
лечении ВПС у взрослых (уровень доказательности С).

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 нор-
мальное, несмотря на выраженную недостаточность ТК. 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. Возможен синдром малого сер-
дечного выброса, проявляющийся низким сосудистым напол-
нением (ослабленная пульсация) и периферическим циано-
зом. Общий цианоз может присутствовать вследствие веноар-
териального сброса через дефект МПП. При аускультации пер-
вый тон громкий, при этом могут выслушиваться один или
более систолических щелчков. Шум недостаточности ТК за-
нимает всю систолу и выслушивается в нижней части груди-
ны по левому краю, усиливаясь на вдохе. В конечной стадии
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заболевание может проявляться правожелудочковой сердеч-
ной недостаточностью. 

Неоперированные 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. Электрокардиография

Запись ЭКГ существенно помогает в диагностике АЭ. На
ЭКГ выявляется синдром предвозбуждения, обычно по правому
шунтирующему пути. При АЭ таких путей может быть несколь-
ко. Зубец Р обычно высокий и заострен (так называемый «гима-
лайский» зубец Р). Феномен QR часто виден в отведении V1 и мо-
жет прослеживаться до отведения V4. Интервал Q–T обычно уд-
линен, часто встречается блокада правой ножки пучка Гиса. 

13.4.3. Рентгенография грудной клетки

Рентгенограмма может выглядеть почти нормально, при
более сложных анатомических формах АЭ выявляется кардио-
мегалия. Обычно выступает дуга правого предсердия, тень
сердца выглядит округлой. Сосудистый пучок узкий, корень
аорты не дифференцируется.

13.4.4. Эхокардиография

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 ТК.
Межпредсердная перегородка также визуализируется для вы-
явления межпредсердных сообщений. Кроме этого, должна
выполняться оценка функции ЛЖ и других клапанов сердца. 

При помощи чреспищеводной ЭхоКГ можно получить до-
полнительные данные интраоперационно [618, 620].

13.4.5. Магнитно-резонансная и компьютерная 
томография

Интерес к использованию МРТ и КТ для диагностики ВПС
в настоящее время увеличивается. Однако информативность
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этих методов ограничивает их использование при диагности-
ке АЭ. Возможно, МРТ будет применяться в будущем как до-
полнительный источник информации о структуре сердца и
его функции до операции [621, 623].

13.5. Рекомендации для диагностических исследований

Класс I
Для диагностического обследования взрослых пациен-
тов с АЭ рекомендуются ЭКГ, рентгенография грудной
клетки и допплер-ЭхоКГ (уровень доказательности С).

Класс IIа
1. Рекомендуется проведение пульсоксиметрии в покое

и/или при нагрузке (уровень доказательности С).
2. Показано электрофизиологическое исследование при

наличии или подозрении на суправентрикулярную
аритмию с последующей радиочастотной аблацией
(уровень доказательности С).

3. Для полного обследования взрослых пациентов с АЭ
могут быть полезными дополнительные диагностиче-
ские тесты:
1) чреспищеводная допплер-ЭхоКГ для уточнения анато-

мических особенностей (уровень доказательности С);
2) холтеровское мониторирование (уровень доказа-

тельности В);
3) электрофизиологическое исследование при выявле-

нии дополнительных путей проведения на ЭКГ (уро-
вень доказательности В);

4) коронарография, когда планируется хирургическая
коррекция при подозрении на поражение коронар-
ного русла или у мужчин старше 35 лет, или у жен-
щин в пременопаузе 35 лет и старше, имеющих риск
ишемической болезни сердца, или у женщин в пост-
менопаузе (уровень доказательности В).

13.5.1. Катетеризация сердца

Для оценки гемодинамики на дооперационном этапе ред-
ко требуется катетеризация сердца. У некоторых пациентов,
находящихся в группе риска, ее выполнение может быть по-
лезным для стратификации риска.
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13.5.2. Трудности и возможные проблемы

Аномалии сердца, являющиеся причиной недостаточнос-
ти ТК и дилатации правых отделов сердца, могут быть оши-
бочно приняты за АЭ. Экспертное ЭхоКГ-исследование позво-
ляет дифференцировать эти патологии. Аномалия Эбштейна
характеризуется апикальным смещением септальной створки
ТК на расстояние более чем 8 мм на 1 м2 поверхности тела и
наличием избыточной, перерастянутой передней створки ТК.
Дифференцировать АЭ нужно с дисплазией ТК, пролапсом ТК,
травматическими изменениями ТК, аритмогенной кардиоми-
патией ПЖ, эндокардитом ТК и карциноидным поражением
сердца [624]. Выраженность недостаточности ТК может быть
недооценена по причине скудных данных физикального об-
следования и ламинарного потока струи регургитации на ТК
на ЭхоКГ. 

13.6. Ведение пациентов с аномалией Эбштейна

13.6.1. Рекомендации для лекарственной терапии

Класс I
Пациентам с АЭ с парадоксальной эмболией и фиб-
рилляцией предсердий в анамнезе рекомендуется ан-
тикоагулянтная терапия варфарином (уровень дока-
зательности С).

Пациенты с простыми формами АЭ могут лечиться меди-
каментозно на протяжении многих лет. Рекомендуется регу-
лярное наблюдение у кардиолога, эксперта в области ВПС.
Особое внимание должно быть уделено выявлению аритмий,
так как у пациентов с АЭ высокая частота возникновения
наджелудочковых аритмий. При их выявлении может потре-
боваться назначение антиаритмической терапии или элект-
рофизиологическое вмешательство. Тест с физической на-
грузкой является надежным методом оценки функциональ-
ного резерва, потому как многие пациенты думают, что хоро-
шо переносят физическую нагрузку. Прогрессирующее уве-
личение размеров ПЖ, дисфункция, недостаточность ТК яв-
ляются показаниями для срочного хирургического вмеша-
тельства, особенно при наличии цианоза. Появление перифе-
рических отеков обычно является следствием прогрессирую-

286



щей дисфункции ПЖ. Диуретическая терапия помогает
уменьшить периферические отеки у пациентов с АЭ с право-
желудочковой недостаточностью, однако не воздействует на
сердечный выброс ЛЖ и не уменьшает симптомов общей сла-
бости, одышки. 

13.6.2. Физическая активность

Рекомендации подытожены в докладе экспертной группы
в области ВПС [274]. Взрослые с простыми формами АЭ, с поч-
ти нормальными размерами сердца и без аритмий могут зани-
маться всеми видами спорта. Больные со сложной формой АЭ
должны воздерживаться от занятий спортом, за исключением
пациентов, которым была выполнена оптимальная хирурги-
ческая коррекция, с размерами сердца, близкими к нормаль-
ным, и не имеющих аритмий в анамнезе.

13.7. Показания к выполнению эндоваскулярных 
вмешательств у взрослых пациентов 

с аномалией Эбштейна

Класс I
Взрослым пациентам с АЭ катетеризация сердца
должна проводиться в центрах, имеющих опыт эндо-
васкулярных вмешательств и ведения таких больных
(уровень доказательности С).

Существует немного литературных данных, касающих-
ся катетеризации сердца у взрослых с АЭ. У взрослого боль-
ного с некорригированной АЭ может выявляться цианоз
разной степени выраженности в зависимости от величины
веноартериального сброса в комбинации с недостаточнос-
тью ТК, дисфункцией ПЖ, дефектом МПП. У пациентов с не-
большой недостаточностью ТК при отсутствии показаний к
хирургической коррекции иногда вследствие закрытия
шунта на уровне МПП возможно уменьшение цианоза и
улучшение функционального статуса. Также есть несколько
сообщений о транскатетерном закрытии ДМПП у таких па-
циентов. 
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13.7.1. Показания к выполнению 
электрофизиологического исследования или 

электрокардиостимуляции при аномалии Эбштейна

Класс IIa
У некоторых пациентов с АЭ для лечения рецидивиру-
ющей суправентрикулярной тахикардии может быть
эффективной катетерная аблация (уровень доказа-
тельности В).

Наджелудочковая тахикардия, связанная с наличием до-
полнительных путей проведения, часто сочетается с АЭ [625].
Катетерная аблация стала наиболее привлекательным мето-
дом лечения для таких пациентов, несмотря на то что выпол-
нение процедуры может быть крайне затруднительным. Час-
тота успешных аблаций ниже, а рецидивов – выше, чем в
случае подобных манипуляций, выполняемых для анатомиче-
ски нормальных сердец [141, 143], отчасти из-за того, что поч-
ти у 50% пациентов с АЭ присутствуют множественные допол-
нительные пути [626]. У любого пациента с подозрением на
наличие дополнительных путей проведения до хирургической
коррекции должно выполняться электрофизиологическое ис-
следование. Таким образом может быть определена локализа-
ция дополнительных путей и предпринята попытка катетер-
ной аблации. Если последняя по какой-либо причине была не-
успешной, хирургическое пересечение может быть выполнено
интраоперационно. Для любых пациентов с трепетанием
предсердий в анамнезе в объем операции включается проце-
дура Maze для правого предсердия и при наличии фибрилля-
ции 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 ТК с закрытием дефекта МПП при его
наличии у пациентов с АЭ по следующим показаниям:
1) появление симптомов или снижение толерантнос-

ти к физической нагрузке (уровень доказательнос-
ти В);
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2) цианоз (насыщение кислородом менее чем 90%)
(уровень доказательности В);

3) парадоксальные эмболии (уровень доказательности В);
4) прогрессирующая кардиомегалия по данным рент-

генографии органов грудной клетки (уровень дока-
зательности В);

5) прогрессирующая дилатация ПЖ или ухудшение
систолической функции ПЖ (уровень доказательно-
сти В).

2. Хирурги, прошедшие специализацию и имеющие
опыт лечения ВПС, должны выполнять сопутствую-
щую хирургическую коррекцию аритмий по следую-
щим показаниям:
1) появление или прогрессирование предсердной и/или

желудочковой аритмии, не подлежащие чрескожной
эндоваскулярной коррекции;

2) синдром предвозбуждения желудочков, толерант-
ный к электрофизиологическим методам лечения
(уровень доказательности В).

3. Повторная хирургическая пластика ТК или протези-
рование ТК рекомендуется у взрослых пациентов с АЭ
по следующим показаниям:
1) появление симптомов, снижение толерантности к

физической нагрузке либо III–IV функциональный
класс по NYHA (уровень доказательности В);

2) выраженная трикуспидальная недостаточность с
прогрессирующей дилатацией ПЖ, снижением сис-
толической функции ПЖ или появление/прогрес-
сирование предсердной и/или желудочковой арит-
мии (уровень доказательности В);

3) дисфункция биопротеза с выраженным сочетани-
ем недостаточности и стеноза (уровень доказатель-
ности В);

4) превалирующий стеноз биопротеза (средний гради-
ент более чем 12–15 мм рт. ст.) (уровень доказатель-
ности В);

6) операция может быть выполнена в более ранние
сроки при меньшей степени стеноза при наличии
симптомов, снижения толерантности к физической
нагрузке (уровень доказательности В).
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14. АТРЕЗИЯ ТРЕХСТВОРЧАТОГО КЛАПАНА. 
ЕДИНСТВЕННЫЙ ЖЕЛУДОЧЕК 

14.1. Определение

В этом разделе описываются состояния, которые не под-
лежат двужелудочковой коррекции и должны быть отнесены
к различным типам так называемых одножелудочковых сер-
дец, такие как атрезия трехстворчатого клапана, атрезия ми-
трального клапана, двухприточный левый желудочек, един-
ственный желудочек, гипоплазия левых и правых отделов
сердца и синдром гетеротаксии. Рамки руководства не позво-
ляют провести полную анатомическую характеристику дан-
ных патологических состояний, но их описания можно найти
в литературе. 

Возможно сочетание данных пороков со следующими ано-
малиями развития:

– двухстворчатый аортальный клапан, клапанный стеноз
аорты, подклапанный стеноз аорты, клапанный и подклапан-
ный 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 единственном желудочке; 

– стеноз, недостаточность, пролабирование атриовентри-
кулярных клапанов;

– стеноз, гипоплазия легочной артерии, гипоплазия вет-
вей 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 си-
нус;

– стеноз или атрезия отверстия коронарного синуса;
– полиспления или аспления.
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14.2. Естественное течение 

Различают две группы больных. К первой группе относят-
ся пациенты без анатомического препятствия легочному кро-
вотоку, у которых сразу после рождения возникает большой
левоправый шунт и развиваются симптомы тяжелой сердеч-
ной недостаточности. Течение заболевания может быть ос-
ложнено двумя состояниями: когда возникает препятствие
системному кровотоку (гипоплазия дуги аорты, коарктация
аорты) или без обструкции по большому кругу кровообраще-
ния (наличие ДМЖП, аортожелудочковое окно у пациентов с
двухприточным левым желудочком или атрезия трехстворча-
того клапана с ТМС). С возрастом у данных пациентов разви-
вается высокая легочная гипертензия. Хирургическое лече-
ние необходимо провести в раннем возрасте. Оно заключает-
ся в устранении препятствий системному кровотоку и умень-
шении легочного кровотока и давления в малом круге. В пе-
риоде новорожденности таким пациентам часто выполняют
операции: устранение коарктации аорты и сужение легочной
артерии. 

Вторая клиническая группа представлена пациентами с
тяжелым цианозом, обусловленным препятствием легочному
кровотоку, часто вызываемым клапанным или подклапанным
стенозом легочной артерии или артезией легочной артерии.
Этим пациентам в раннем возрасте для увеличения легочного
кровотока обычно накладывают системно-легочный анасто-
моз по типу модифицированного шунта по Blalock. 

Иногда встречаются пациенты, у которых наряду с право-
изометрическим типом гетеротаксии может быть тотальный
аномальный дренаж со стенозом легочных вен. Эти пациенты
обычно требуют устранения обструкции легочных вен во вре-
мя наложения системно-легочного анастомоза. 

У некоторых пациентов отмечается умеренно выражен-
ный цианоз с признаками легкой сердечной недостаточности.
Степень стеноза легочной артерии у данных больных не вызы-
вает значительную гипоксемию. 

Большинство больных с данными пороками сердца под-
вергаются в раннем возрасте паллиативным операциям, та-
ким как системно-легочный шунт, двунаправленный каво-
пульмональный анастомоз или операция Fontan.
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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 атрио-
вентрикулярная блокада, шок, признаки бактериального эн-
докардита или тромбоэмболии, снижена толерантность к фи-
зической нагрузке, а также при необходимости консультации
во время беременности.

14.3.2. Клиническое обследование

У пациентов, которым не была проведена операция
Fontan, обычно наблюдается цианоз, симптомы барабанных
палочек и часовых стекол, усиленный верхушечный толчок и
единичный второй тон. При аускультации сердца может вы-
слушиваться шум анастомоза, систолический шум на атрио-
вентрикулярных клапанах, систолический шум стеноза вы-
водного отдела «левого» или «правого» желудочка, диастоличе-
ский шум недостаточности полулунных клапанов. 

Больные с дисфункцией желудочка могут иметь тре-
тий тон, при этом наблюдается повышенное венозное дав-
ление и гепатомегалия. Пульсация на артериях верхних ко-
нечностей может отсутствовать на стороне системно-легоч-
ного анастомоза по Blalock и на левой руке после пластики
коарктации аорты подключичной артерией. Часто отмеча-
ется сколиоз.

14.3.3. Электрокардиография

Электрокардиография позволяет обнаружить нарушения
ритма. У любого пациента с тахикардией может быть внутри-
предсердная риентри тахикардия. При этом варианте арит-
мии частота желудочковых сокращений обычно составляет от
90 до 120 уд/мин с АВ-проводимостью 2:1, при этом виден
только один зубец P, а второй зубец P может наслаиваться на
QRS или зубец T. К группе риска относятся пациенты с гипер-
трофией предсердий или после манипуляций на предсердиях. 

При единственном желудочке на ЭКГ отмечаются при-
знаки гипертрофии правого или левого предсердия, гипер-
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трофия «правого» или «левого» желудочка (в зависимости от
морфологии единственного желудочка) и иногда комбиниро-
ванная гипертрофия желудочков. Характерен высокий воль-
таж зубцов QRS, комплексы типа RS в грудных отведениях,
отсутствие зубца Q в V6 и нарушение внутрижелудочковой
проводимости.

14.3.4. Рентгенография грудной клетки

На рентгенограмме определяется расширение тени серд-
ца за счет «левого» или «правого» желудочка с отсутствием при-
знаков гидроперикарда. Выявляется декстра- или мезокар-
дия. Степень усиления легочного рисунка может быть вариа-
бельной. Также могут отмечаться сколиоз и аномалии распо-
ложения ребер со стороны торакотомии. 

14.3.5. Эхокардиография

Эхокардиография является ведущим методом диагнос-
тики.

При проведении эхокардиографического обследования
пациентам с атрезией трехстворчатого клапана/единствен-
ным желудочком необходимо обратить внимание на следую-
щие моменты:

– сердечный/висцеральный situs; 
– положение верхушки сердца, атриовентрикулярные и

вентрикулоартериальные соединения, взаимоотношения же-
лудочков и магистральных артерий;

– анатомию системных и легочных вен, характеристики
потока в них;

– наличие праволевого и левоправого шунтов; 
– наличие клапанной патологии, обструкции оттока;
– наличие ДМПП/ДМЖП, их размер, количество и место-

положение;
– функцию/гипертрофию желудочков; 
– аномалии аорты, легочной артерии, в том числе коарк-

тацию, размер легочной артерии, наличие или отсутствие сте-
нозов. 

Для уточнения диагноза может применяться чреспище-
водная ЭхоКГ. 
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14.3.6. Магнитно-резонансная и компьютерная 
томография 

Данные методы диагностики точно отображают анатомию
артериальных и венозных сосудов, внутрисердечную анато-
мию, объем желудочков, фракцию выброса, степень регургита-
ции и степень гипертрофии миокарда. Результаты МРТ и КТ во
многих случаях могут заменить катетеризацию полостей серд-
ца, а также позволяют кардиологу или интервенционисту оп-
тимально подготовиться к инвазивному исследованию.

14.3.7. Показания к проведению катетеризации 
перед процедурой Fontan 

Класс I
1. Взрослым с единственным желудочком для оценки ге-

модинамики и возможности проведения одномомент-
ной или многоэтапной коррекции катетеризация по-
казана в следующих случаях:
1) для оценки характера обструкции легочной артерии

с целью определения возможности восстановления
максимально эффективного и беспрепятственного
системного венозного кровотока к максимальному
числу сегментов легочных артерий (уровень доказа-
тельности С); 

2) для оценки и устранения коллатералей между сис-
темными и легочными венами (уровень доказатель-
ности С); 

3) для оценки и устранения аортолегочных коллатера-
лей (уровень доказательности С); 

4) для оценки функции системно-легочного анастомо-
за у взрослых (уровень доказательности С). 

Катетеризация проводится пациентам с системно-легоч-
ным анастомозом и тем немногим пациентам, которым хирур-
гическое лечение не было проведено. Обследование включает
измерение давления, насыщения кислородом в легочной арте-
рии, аорте, полостях сердца, определение легочного и систем-
ного кровотока и сосудистого сопротивления. Ангиография
позволяет оценить анатомию магистральных сосудов (особен-
но анатомию легочной артерии и объема желудочка), гипер-
трофию миокарда, фракцию выброса. Коронарография пока-
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зана взрослым пациентам с признаками стенокардии или
аномалии коронарных сосудов. Выявление аортолегочных
коллатералей также очень важно, так как они могут быть ок-
клюзированы спиралью.

14.4. Рекомендации по хирургической тактике 
у пациентов с единственным желудочком

Класс I
Подготовка к операции должна проводиться хирур-
гом, имеющим опыт в хирургии врожденных пороков
сердца (уровень доказательности С).

Хирургические подходы к лечению взрослых с атрезией
трехстворчатого клапана/единственным желудочком описа-
ны ниже.

Системно-легочный анастомоз. Часто накладывается
от восходящей аорты к стволу или правой ветви легочной
артерии, иногда выполняется как изолированная процедура
или в случае, когда кавопульмональный анастомоз противо-
показан. 

Двунаправленный кавопульмональный анастомоз. Часто
выполняется в период новорожденности или раннем детском
возрасте как этапная процедура к гемодинамической коррек-
ции по Fontan. Это позволяет получить устойчивый источник
легочного кровотока без объемной нагрузки на единый желу-
дочек; он не должен быть единственным источником легочно-
го кровотока (за исключением 2-го этапа процедуры для синд-
рома гипоплазии левых отделов сердца).

Двунаправленный кавопульмональный анастомоз с до-
полнительным источником легочного кровотока. Наиболее
часто дополнительным источником легочного кровотока слу-
жит естественный кровоток через выводной отдел правого же-
лудочка с легочным стенозом или суженной легочной артери-
ей. Системно-легочный анастомоз может быть наложен если
необходимо повысить системную сатурацию, но наличие шун-
та повышает преднагрузку на единственный желудочек и час-
то повышает давление в верхней полой вене. 

Одножелудочковая коррекция по Fontan показана в случа-
ях, когда рудиментарный правый желудочек имеет объем ме-
нее 30–50% от нормального. Операция может быть выполнена
в различных модификациях. 
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Модификации процедуры Fonten:
1. Экстракардиальный кондуит – двунаправленный каво-

пульмональный анастомоз и кондуит от нижней полой вены к
правой легочной артерии или стволу легочной артерии.

2. Внутрипредсердный кондуит – двунаправленный каво-
пульмональный анастомоз и внутрипредсердный кондуит от
нижней полой вены к правой ветви легочной артерии или
стволу легочной артерии. Наложение этого анастомоза пред-
почтительно при изолированной декстракардии или при си-
нистрокардии с инверсией внутренних органов, когда масса
желудочка может сдавливать экстракардиальный кондуит. 

3. Интракардиальный латеральный туннель с двунаправ-
ленным кавопульмональным анастомозом. 

4. Фенестрация между системным венозным путем и ле-
вым предсердием. 

Полуторажелудочковая коррекция. Этот термин исполь-
зуется при описании операции при цианотических ВПС, когда
венозный желудочек недостаточно подготовлен для принятия
венозного притока. Двунаправленный кавопульмональный
анастомоз направляет кровь из верхней полой вены в легоч-
ные артерии, а кровь из нижней полой вены поступает в лег-
кие через недоразвитый венозный желудочек.

Двухжелудочковая коррекция. Термин используется при
описании операций при цианотических ВПС с общим желудоч-
ком или адекватном размере венозного желудочка. Системный
и легочный кровоток разделяются интравентрикулярной за-
платой (для общего желудочка). 

Трансплантация. Трансплантация сердца и комплекса
сердце–легкие является последним методом при тяжелой сер-
дечной недостаточности, вызванной единственным желудоч-
ком и высокой легочной гипертензией. 

Операция Fontan – это паллиативная процедура, которая
выполняется пациентам с функционально или анатомически
единственным желудочком или с комплексными аномалиями,
не подлежащими бивентрикулярной коррекции. Системный ве-
нозный возврат направляется непосредственно в легочные ар-
терии, обычно без участия субпульмонального желудочка. Ори-
гинальный классический анастомоз по Glenn с атриопульмо-
нальным соединением редко выполняется в настоящее время.
Однако много взрослых пациентов имеют ранее выполненный
атриопульмональный анастомоз между правым предсердием и
правой ветвью легочной артерии. Такие пациенты угрожаемы
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по возникновению дилатации правого предсердия, предсердных
аритмий, тромбозов. В большинстве случаев эти состояния тре-
буют 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 Fontan, а также после коррекции, ес-
ли развилась белково-дефицитная энтеропатия.

14.5. Рекомендации по обследованию и диспансерному
наблюдению больных после процедуры Fontan

Класс I
Диспансерное наблюдение необходимо в течение всей
жизни после коррекции по Fontan и должно включать
ежегодное обследование у взрослого кардиолога (уро-
вень доказательности С).

Все пациенты должны наблюдаться у кардиолога. Частота
обследования как правило ежегодная, но может изменяться в
зависимости от степени выраженности остаточных анома-
лий. Отдаленные осложнения могут проявляться наличием
предсердных аритмий и тромбозом правого предсердия, осо-
бенно часто при атриопульмональном анастомозе, а также же-
лудочковой дисфункцией или отеком легких, необходимостью в
реоперации, развитием печеночной недостаточности, белко-
во-дефицитной энтеропатией. Десятилетняя выживаемость
после операции Fontan составляет 90% и зависит от количест-
ва факторов риска и времени выполнения первичной коррек-
ции. Если развивается белково-дефицитная энтеропатия, то
5-летняя выживаемость снижается до 50%. Обычно поздние
смерти при единственном желудочке обусловлены наличием
сердечной недостаточности, аритмиями, повторной операци-
ей или белково-дефицитной энтеропатией. 

14.6. Клинические проявления и обследование 
оперированных пациентов

14.6.1. Клиническое обследование

После проведения успешной коррекции порока по Fontan у
большинства пациентов наблюдается нормальная аускульта-
тивная картина. После операции часто отмечается умеренное
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набухание яремных вен (обычно без пульсации), особенно при
отсутствии сердечной недостаточности. Значительное набу-
хание яремных вен и гепатомегалия должны настораживать в
отношении обструкции путей венозного оттока. У некоторых
пациентов наблюдается умеренный цианоз, усиливающийся
при физической нагрузке. При наличии первого этапа анасто-
моза по Glenn венозное давление в яремных венах не отража-
ет давления в правом предсердии и обструкция путей оттока
может быть не выявлена. 

14.6.2 Электрокардиография

Электрокардиограмма сходна с таковой у пациентов до
операции и отражает наличие предсердных аритмий, какие
могут быть у оперированного пациента. 

14.6.3. Рентгенография грудной клетки

На рентгенограмме определяются нормальные размеры
сердца при адекватной гемодинамике, при этом легочный со-
судистый рисунок должен быть в норме. Если отмечается гид-
роторакс, это указывает на наличие гемодинамических нару-
шений или белково-дефицитной энтеропатии.

14.6.4. Рекомендации для проведения лучевой 
диагностики

Класс I
Всем пациентам с первичной коррекцией по Fontan
надо проводить периодическое эхокардиографическое
исследование и/или МРТ с оценкой клинического со-
стояния (уровень доказательности С).

Эхокардиографическое исследование является краеуголь-
ным камнем в послеоперационном наблюдении пациентов, и при
необходимости полного обследования оно должно планировать-
ся заблаговременно. Оценивается направление и характер ве-
нозного потока. Для полноты эхокардиографической картины
коррекции порока по Fontan необходимо проведение транспище-
водной ЭхоКГ. Также транспищеводная ЭхоКГ показана для диа-
гностики тромбоза правого предсердия. При наличии фенестра-
ции с левым предсердием необходимо измерить градиент на ней. 
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14.7. Рекомендации для диагностики и катетеризации 
полостей сердца после коррекции по Fontan 

Класс I
Катетеризация взрослых после гемодинамической
коррекции единственного желудочка по Fontan долж-
на проводиться в регионарных центрах, специализи-
рующихся на ведении взрослых больных с ВПС (уро-
вень доказательности С).

Взрослым пациентам, перенесшим операцию Fontan, ка-
тетеризация полостей сердца, часто дополняемая контраст-
ной эхокардиографией, показана для изучения и выбора воз-
можной терапии необъяснимой объемной перегрузки, сердеч-
ной недостаточности, предсердной аритмии, цианоза или
кровохарканья. При существенной объемной перегрузке или
сердечной недостаточности катетеризация направлена на
оценку регургитации на атриовентрикулярных клапанах, оп-
ределение желудочковой дисфункции (систолической и диа-
столической), сердечного выброса, анатомии легочной арте-
рии (включая ветви легочных артерий) и сосудистого легочно-
го сопротивления. При наличии непульсирующего кровотока
важно определение различной степени обструкции. Систем-
но-легочные венозные и артериальные соединения могут
быть диагностированы и при необходимости эмболизирова-
ны. В необычной ситуации давление в венозных путях может
быть значительно повышено без потенциального основания
для создания фенестрации. При выраженной кислороднеза-
висимой гипоксемии катетеризация направлена на определе-
ние следующих позиций (если это возможно): функцию фенес-
трации, системных венопульмональных венозных коллатера-
лей, легочных артериовенозных мальформаций, а в случаях
объемной перегрузки – определение повышенного давления и
сопротивления в путях оттока и как следствие снижение кро-
вотока в праволевом шунте. 

Обследование больных с выраженным цианозом после
операции Fontan (сатурация 90% и менее, снижающаяся в по-
кое или при физической нагрузке). В дополнение к баромет-
рии и определению сосудистого сопротивления при ангиогра-
фии должны быть выявлены предсердные левоправые шунты
и шунты из нижней полой вены, верхней полой вены и безы-
мянной вены. Необходимо установить возможные легочные
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артериовенозные мальформации. Резидуальные шунты и
межпредсердное сообщение закрывают эндоваскулярно спи-
ралями или окклюзирующими устройствами.

14.7.1. Обследование пациентов с белково-дефицитной
энтеропатией 

В дополнение к барометрии и определению сосудистого
сопротивления ангиографически исследуются различные об-
струкции легочного кровотока, такие как стенозы легочных
артерий или вен, клапанный стеноз или регургитация аор-
тального клапана. Аортография должна быть выполнена для
определения аортолегочных коллатералей, которые могут по-
вышать сосудистое сопротивление и снижать эффективный
легочный кровоток. Центральное венозное давление может
быть снижено путем создания или расширения межпредсерд-
ного сообщения. 

Обследование пациентов с повышенным давлением в ле-
гочной артерии для коррекции терапии или транспланта-
ции. Необходимо проведение барометрии и определение сосу-
дистого сопротивления до и после острых вазодилатационных
тестов. В дальнейшем в случае выполнения инновационных
хирургических вмешательств или при трансплантации серд-
ца может потребоваться исследование анатомии системных и
легочных артерий, вен. 

14.7.2. Проблемы и ошибки

Основные проблемы и ошибки в обследовании взрослых
после коррекции по Fontan описаны ниже [375, 637]. 

1. Тяжелый цианоз может быть результатом нового право-
левого шунта или легочной артериовенозной фистулы, а так-
же встречается после кавопульмонального анастомоза. 

2. Невыявленная аритмия: предсердная риентри тахикар-
дия с блоком 2:1 и умеренной тахикардией (частота ритма ме-
нее 150 уд/мин). 

3. Невыявленная обструкция путей оттока в бульбовент-
рикулярном отверстии или ДМПП при атрезии ТК и D-ТМА. 

4. Отек легких вследствие невыявленной белково-дефи-
цитной энтеропатии. 

5. БДЭ-ассоциированный небольшой градиент в циркуля-
ции по Fontan. 
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6. Попытка постановки катетера по Сван-Гансу врачами,
которые незнакомы с венозной анатомией пациента. 

7. Сдавление правых легочных вен увеличенным правым
предсердием у пациентов с правым атриопульмональным ана-
стомозом. 

8. Необходимость тщательно контролировать венозную
линию для профилактики воздушной эмболии в большой круг
кровообращения у пациентов с резидуальным праволевым
шунтом. 

9. Ложное низкое давление определяется при исследова-
нии пациентов с первичным системно-легочным анастомозом. 

10. Цирроз печени у пациентов после коррекции по
Fontan. 

11. Сочетание гепатомегалии и высокого венозного давления
повышают риск обструкции кавопульмонального анастомоза.

12. При наличии анастомоза по Glenn давление в яремных
венах может быть нормальным, а обструкция путей оттока мо-
жет проявляться гепатомегалией и в дальнейшем перифери-
ческими отеками. 

13. При наличии асцита, периферических отеков и гидро-
торакса необходимо исключить белково-дефицитную энтеро-
патию. 

14. При наличии пароксизмов предсердной аритмии необ-
ходимо исключить обструкцию кавопульмональных анасто-
мозов. 

15. Пациенты с предсердными аритмиями должны полу-
чать антикоагулянтную терапию.

16. Пациенты с резидуальными ДМПП или фенестрация-
ми должны получать антикоагулянтную терапию.

14.8. Рекомендации по тактике ведения пациентов 
после первичной коррекции по Fontan 

Класс I
1. Обследование пациентов после первичной коррекции

по Fontan должно проводиться в специализированных
центрах. Необходимо обеспечить преемственность
тактики ведения этих пациентов от этапа хирургичес-
кого центра до лечебного учреждения, где наблюдают-
ся данные пациенты (уровень доказательности С).

2. Пациентам после коррекции по Fontan необходимы
ежегодные обследования (уровень доказательности С).
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3. Спорные моменты в обследовании и лечении аритмий
должны обсуждаться с аритмологами как жизненно
важный аспект лечения (уровень доказательности С).

4. При наличии новых пароксизмов тахиаритмий необ-
ходимо тщательное неинвазивное обследование с це-
лью выявления предсердных тромбозов, анатомичес-
ких аномалий путей Fontan или желудочковой дис-
функции (уровень доказательности С).

14.8.1. Рекомендации по медикаментозной терапии

Класс I
Пациентам, у которых документально зафиксировано
наличие предсердного шунта, предсердного тромбоза,
предсердных аритмий или тромбоэмболии, должен
быть назначен варфарин (уровень доказательности С).

Класс IIа
Пациентам с дисфункцией системного желудочка не-
обходимо проведение терапии ингибиторами АПФ и
диуретиками (уровень доказательности С).

Терапию желудочковой дисфункции, сердечной недоста-
точности, аритмий, тромбоэмболий и отеков можно прово-
дить на основании принятых стандартов. Многие пациенты
нуждаются в снижении преднагрузки ингибиторами АПФ, в
серьезной мочегонной терапии. Для лечения аритмий необхо-
димы противоаритмические препараты, назначаемые с осто-
рожностью в связи с возможным развитием дисфункции си-
нусного узла или предсердно-желудочковой блокады, так как
трансвенозная имплантация ЭКС после коррекции по Fontan
невозможна. У пациентов с дисфункцией единственного же-
лудочка надо избегать негативных последствий инотропной
поддержки. Антикоагулянтная терапия назначается всем па-
циентам с предсердными аритмиями, даже если тромбоз
предсердия документально не зафиксирован. Варфарин на-
значается всем пациентам с резидуальным ДМПП, особенно
имеющим двойной атриопульмональный анастомоз, спонтан-
ное правопредсердное контрастирование и фракцию выброса
ниже 40%. 

При наличии отеков, гидроторакса и/или асцита необхо-
димо исключить белково-дефицитную энтеропатию. Это мо-
жет быть подтверждено низким уровнем альбумина плазмы и
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увеличением уровня альфа-1 антитрипсина в кале. Медика-
ментозная терапия белково-дефицитной энтеропатии являет-
ся сложной проблемой, пациенты должны быть обследованы в
специализированных центрах; также должна обсуждаться
возможность трансплантации сердца. 

14.9. Рекомендации по хирургическому лечению после
первичной коррекции по Fontan у взрослых

Класс I 
1. Коррекция по Fontan должна выполняться только хи-

рургами, имеющими опыт в коррекции врожденных
пороков сердца (уровень доказательности С).

2. Реоперации после коррекции по Fontan показаны в
следующих случаях:
1) остаточный резидуальный ДМПП с левоправым

сбросом с клиническими проявлениями и/или циа-
нозом, не подходящий для транскатетерной окклю-
зии (уровень доказательности С);

2) гемодинамически значимый остаточный системный
артериально-легочный анастомоз, резидуальный
шунт или резидуальное вентрикулопульмональное
сообщение, не подходящие для транскатетерной ок-
клюзии (уровень доказательности С);

3) средневыраженная или тяжелая недостаточность
предсердно-желудочковых клапанов (уровень дока-
зательности С);

4) значительная (более 50 мм рт. ст.) субаортальная об-
струкция (уровень доказательности С);

5) обструкция путей венозного оттока (уровень доказа-
тельности С);

6) развитие венозных коллатералей или легочных атрио-
венозных мальформаций, не подходящих для транс-
катетерной окклюзии (уровень доказательности С);

7) обструкция легочных вен (уровень доказательности С);
8) нарушения ритма, такие как полная АВ-блокада

или синдром слабости синусного узла, требующие
постановки эпикардиального стимулятора (уровень
доказательности С);

9) создание или закрытие фенестрации, не подходя-
щие для транскатетерного вмешательства (уровень
доказательности С).
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Класс IIа
При реоперациях по поводу хирургической коррекции
по Fontan (таких как ревизия атриопульмонального
анастомоза, интрапредсердного или экстрапредсерд-
ного кондуита) необходимо учитывать наличие фиб-
рилляции предсердий. В этом случае необходимо про-
водить процедуру Maze (уровень доказательности С).

Класс IIb
При тяжелой дисфункции системного желудочка или
белково-дефицитной энтеропатии может быть показана
трансплантация сердца (уровень доказательности С).

Реоперация включает пластику или протезирование атрио-
вентрикулярных клапанов по поводу недостаточности, резек-
цию субаортального стеноза, закрытие резидуальных шунтов,
ревизию обструкции путей оттока по Fontan или конверсию
операции Fontan в экстракардиальный кондуит у пациентов с
предсердными тахиаритмиями с наличием или отсутствием
анатомических аномалий. 

Венозные коллатерали или артериовенозные мальформа-
ции в правом легком, сопровождающие классический анасто-
моз по Glenn, могут быть предотвращены путем выполнения
модифицированной операции Fontan. Артериовенозные маль-
формации часто регрессируют, особенно если они неширокие
или непротяженные. Клинически значимые персистирующие
венозные и артериовенозные коллатерали обычно поддаются
транскатетерной окклюзии. 

Предсердные аритмии могут быть устранены путем ра-
диочастотной катетерной аблации или выполнением опера-
ции «лабиринт». Полная АВ-блокада или синдром слабости си-
нусного узла часто требуют имплантации кардиостимулятора
с эпикардиальным расположением электродов. 

Белково-дефицитная энтеропатия, не поддающаяся меди-
каментозной или эндоваскулярной терапии, может быть про-
лечена путем создания предсердной фенестрации или следую-
щим этапом по Fontan. Если белково-дефицитная энтеропа-
тия возникает вследствие обструкции венозного оттока, то,
как правило, хирургическое вмешательство дает положитель-
ные результаты. Белково-дефицитная энтеропатия часто тре-
бует трансплантации сердца. Тяжелая дисфункция системно-
го желудочка также часто требует трансплантации сердца. 
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14.10. Показания для обследования и диспансерного 
наблюдения

14.10.1. Рекомендации для электрофизиологического
исследования у пациентов с физиологически 

единственным желудочком после коррекции по Fontan 

Класс I
1. У пациентов после процедуры Fontan часто необхо-

димо обследование по поводу аритмий, которое
должно проводиться электрофизиологом, имеющим
опыт работы с пациентами с ВПС (уровень доказа-
тельности С).

2. При наличии вновь возникшей предсердной аритмии
необходимо полностью провести обследование для ис-
ключения ассоциированных тромбозов предсердия
или протеза, анатомических аномалий путей по Fontan
или вентрикулярной дисфункции (уровень доказатель-
ности С).

3. Электрофизиологическое обследование взрослых с физио-
логией Fontan должно выполняться в кардиохирургических
центрах, имеющих опыт лечения данных пациентов
(уровень доказательности С).

4. Клинически надо учитывать высокий риск предсерд-
ной риентри тахикардии у взрослых пациентов, кото-
рые подверглись процедуре Fontan. Эти аритмии могут
приводить к серьезным гемодинамическим наруше-
ниям и способствовать развитию предсердного тром-
боза. Лечение данного состояния требует участия элек-
трофизиолога, имеющего опыт работы с пациентами с
ВПС (уровень доказательности С).

Большинство значимых нарушений ритма у пациентов
после коррекции по Fontan проявляются возникновением
предсердных риентри тахикардий. Эти аритмии могут быть
причиной повышенной смертности у оперированных боль-
ных, особенно у тех пациентов, которым был наложен атрио-
пульмональный анастомоз с последующим развитием дилата-
ции, утолщения и рубцовых изменений стенок правого пред-
сердия. Новые модификации процедуры Fontan реже сопро-
вождаются предсердными нарушениями ритма в послеопера-
ционном периоде в сравнении с ранее используемыми методи-
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ками. У более половины пациентов с атриопульмональным
анастомозом развивается предсердная риентри тахикардия в
течение 15 лет после операции. 

Кроме хирургических причин другими факторами риска
развития предсердной риентри тахикардии являются: со-
путствующая дисфункция синусного узла и возраст пациен-
тов. Эпизоды тахикардии могут привести к значимым гемо-
динамическим изменениям, а при длительных эпизодах мо-
жет сформироваться тромб в расширенной правой легочной
артерии. 

Возвратные пути проведения, ответственные за развитие
предсердной риентри тахикардии у пациентов после процеду-
ры Fontan, имеют тенденцию распространяться за фиброзную
часть правого предсердия, расположенную около боковой
стенки атриотомного рубца, межпредсердную перегородку,
область анастомоза и легочных вен. 

Естественные барьеры проводимости, такие как crista ter-
minalis и отверстия верхней и нижней полой вены, также вли-
яют на возвратные пути проведения. Достаточно часто мно-
жественные потенциальные предсердные риентри тахикар-
дии могут наблюдаться у одного и того же пациента. Обще-
принято, что купирование острой тахикардии может быть до-
стигнуто кардиоверсией, учащающей стимуляцией с целью
подавления эктопических очагов автоматизма или антиарит-
мическими препаратами 1 или 3 класса. Однако купирование
рецидивирующей предсердной риентри тахикардии остается
главной проблемой. 

Разработанные многочисленные методики в лечении ре-
цидивирующей предсердной риентри тахикардии могут
иметь место у отдельных пациентов, но нет общепринятого
стандарта лечения. 

Варианты лечения рецидивирующей внутрипредсердной
риентри после операции Fontan:

– кардиоверсия (если эпизоды предсердной риентри тахи-
кардии редкие, быстро диагностируются и хорошо перено-
сятся);

– чреспищеводная ЭхоКГ рекомендуется перед кардиовер-
сией для исключения тромбов предсердия тем пациентам, у
которых не проводился прием антикоагулянтов в течение по-
следних нескольких недель;

– имплантация ЭКС при выраженной дисфункции синус-
ного узла;
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– имплантация в предсердную позицию антитахикарди-
тического устройства;

– назначение антиаритмических препаратов при наличии
нормальной функции синусного узла и достаточной функции
желудочков;

– катетерная аблация аритмии;
– хирургическая ревизия атриопульмонального анастомо-

за с конверсией в латеральный туннель или экстракардиаль-
ный кондуит в сочетании с операцией «лабиринт».

Если эпизоды предсердной риентри тахикардии редкие
(меньше одного в год), хорошо переносятся и быстро диагнос-
тируются, то может быть достаточно проведение периодиче-
ской кардиоверсии без использования терапии мощными ан-
тиаритмическими препаратами или катетерной аблации. 
В таких случаях возможен прием дигоксина, β-блокаторов,
или блокаторов кальциевых каналов для уменьшения риска
быстрого желудочкового ответа в течение последующих эпи-
зодов, а также постоянная антикоагулянтная терапия. Если
эпизоды аритмий частые, клинически значимые, неконтро-
лируемые в течение длительного времени или связаны с тром-
бозом предсердия, то должна быть применена более активная
тактика лечения. Это особенно касается пациентов с расши-
ренным правым предсердием и пациентов с измененной гемо-
динамикой, например с уменьшенной функцией единственно-
го желудочка, регургитацией на АВ-клапане, сдавлением ле-
гочных вен. 

Как обсуждалось ранее, методами активной терапии яв-
ляются имплантация ЭКС, назначение антиаритмических
препаратов, катетерная аблация и хирургическая ревизия
путей Fontan в сочетании с операцией «лабиринт». Выбор
метода лечения должен быть определен в соответствии с ге-
модинамическим и электрофизиологическим статусом па-
циента.

14.10.2. Другие методы ведения и диспансерного 
наблюдения

Дисфункция желудочков, застойная сердечная недоста-
точность, цианоз и симптоматические аритмии встречаются
относительно часто и требуют динамического наблюдения;
такие пациенты нуждаются в направлении в специализиро-
ванный центр, как определено в настоящем руководстве. 
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Показаниями для динамического наблюдения за взрослы-
ми пациентами с атрезией трикуспидального клапана и един-
ственным желудочком (неоперированные пациенты или боль-
ные с системно-легочным анастомозом) являются:

– оценка кавопульмонального анастомоза или операции
Fontan (легочное давление/сопротивление, стеноз/дилатация
ЛА, систолическая и диастолическая функция желудочков,
гипертрофия, клапанная регургитация, системная венозная
анатомия, преграды для легочного или системного потока,
размер ДМПП/ДМЖП/БВО, легочная венозная анатомия);

– зондирование/манипуляции, улучшающие гемодинами-
ку (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, оценка функции легких;
– контрацепция, беременность;
– воздушные перелеты;
– физические упражнения.
После наложения ДКПА или операции Fontan к вышепере-

численному добавляются:
– профилактика и лечение тромбоэмболии;
– послеоперационный цианоз: зондирование/вмешатель-

ство/окклюзия праволевого шунта;
– легочные артериовенозные мальформации с цианозом;
– окклюзия легочных вен; 
– белково-дефицитная энтеропатия;
– пластический бронхит; 
– лечение аритмии, включающее хирургическую конвер-

сию предсердно-легочного анастомоза в экстракардиальный
кондуит с криоаблацией аритмогенных зон. 

14.10.3. Профилактика эндокардита

Класс IIa
1. Антибактериальная профилактика перед стоматоло-

гическими манипуляциями с вовлечением десны или
периодонтальной области зуба или с перфорацией
слизистой оболочки полости рта целесообразна у сле-
дующих пациентов:
1) c протезом клапана сердца (уровень доказательности B);
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2) с инфекционным эндокардитом в анамнезе (уровень
доказательности B);

4) с нескорригированным синим ВПС или после пал-
лиативных операций (уровень доказательности B);

4) с полностью скорригированным ВПС с протезными
материалами в течение первых 6 мес после опера-
ции или эндоваскулярного вмешательства (уровень
доказательности B);

5) с корригированным ВПС с остаточными дефектами на
участке, прилегающем к заплате или протезу, препятст-
вующим эндотелизации (уровень доказательности B).

2. Рационально проводить антибактериальную профи-
лактику эндокардита во время вскрытия пузыря перед
самостоятельными родами у пациенток с высоким ри-
ском неблагоприятных результатов. Сюда относятся
пациентки со следующими признаками:
1) имеющие протез клапана сердца или протезный ма-

териал, используемый для пластики сердечного
клапана (уровень доказательности С);

2) с нескорригированным синим ВПС или после пал-
лиативных операций (уровень доказательности С).

Класс III
Профилактика БЭ не рекомендуется для нестоматоло-
гических процедур, таких как гастрофибро- или коло-
носкопия, в отсутствии активной инфекции (уровень
доказательности С).

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
Все женщины, перенесшие операцию Fontan, должны
быть полностью обследованы врачом перед продолже-
нием беременности  (уровень доказательности С).

Класс III
Беременность не должна планироваться без консуль-
тации кардиохирурга и специалиста перинатального
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центра, где будет намечена тактика ведения бере-
менности при сложном ВПС (уровень доказательнос-
ти С).

В случае успешной беременности у пациенток после опе-
рации Fontan необходимо помнить о возможных осложнени-
ях: предсердных аритмиях, желудочковой дисфункции, отё-
ках, асците. Кроме того, есть большой риск угрозы прерыва-
ния беременности и преждевременных родов. Эти пациенты
получают антикоагулянтную терапию варфарином, что яв-
ляется дополнительным риском эмбриопатий, особенно в
первом триместре. В каждом конкретном случае тактика
должна быть индивидуализированной. 
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