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Резюме. Тадқиқотнинг мақсади эрта ёшдаги болаларда ўпка гипертензияси билан асоратланган туғма 

юрак нуқсонларини (ТЮН) жарроҳлик йўли билан даволаш самарадорлигини баҳолашдан иборат. Чап томонлама 

шунтли ТЮНнинг турли шакллари билан оғриган 4 кунликдан 36 ойгача бўлган 90 нафар беморда жарроҳлик 

аралашувлари натижалари таҳлил қилинди. Асосий эътибор ўпка артериясидаги босим динамикаси, 

гемодинамика хусусиятлари ва операциядан кейинги асоратлар частотасига қаратилди. Эхокардиография ва 

интраоператсион тензиметрия маълумотларига кўра, нуқсонни тузатгандан сўнг ўпка артериясида ўртача 

босимнинг сезиларли пасайиши аниқланди (58,45 ± 1,69 мм сим. уст. дан 28 ± 2,4 мм сим. уст. гача, п < 0,05), бу 

ўпка гипертензиясининг яққол регрессиясини кўрсатади. Энг юқори яшовчанлик ва энг яхши функционал натижа 

ҳаётининг 6 ойигача операция қилинган беморларда қайд этилган. Олинган натижалар ўпка томирларидаги 

қайтмас ўзгаришларнинг олдини олиш ва клиник прогнозни яхшилаш учун ТЮНни эрта жарроҳлик йўли билан 

тузатиш зарурлигини тасдиқлайди. 

Калит сўзлар: Туғма юрак нуқсонлари, ўпка гипертензияси, болалар кардиохирургияси, жарроҳлик 

коррекцияси. 

 

Abstract. The aim of this study was to evaluate the effectiveness of surgical treatment of congenital heart defects 

(CHD) complicated by pulmonary hypertension in young children. The results of surgical interventions were analyzed in 

90 patients aged from 4 days to 36 months, suffering from various forms of CHD with a left-to-right shunt. Primary atten-

tion was paid to the dynamics of pulmonary artery pressure, hemodynamic characteristics and the incidence of postopera-

tive complications. According to echocardiography and intraoperative tensimetry, a significant decrease in the mean pul-

monary artery pressure after defect correction was established (from 58.45 ± 1.69 mmHg to 28 ± 2.4 mmHg, p < 0.05), 

indicating a significant regression of pulmonary hypertension. The highest survival rate and the best functional outcome 

were noted in patients operated on before 6 months of life. The obtained results confirm the need for early surgical correc-

tion of congenital heart disease to prevent irreversible changes to the pulmonary vessels and improve the clinical progno-

sis. 
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Актуальность исследования. Врожденные 

пороки сердца (ВПС) с лево-правым шунтом ос-

таются одной из наиболее актуальных проблем 

современной детской кардиологии и кардиохи-

рургии. По данным Всемирной организации здра-

воохранения, частота ВПС среди новорождённых 

составляет от 6 до 10 случаев на 1000 живорож-

дённых, при этом до 30% этих пороков сопрово-

ждаются развитием лёгочной артериальной ги-

пертензии (ЛАГ), что значительно ухудшает про-

гноз заболевания и повышает риск летального 

исхода в первые месяцы жизни. Несмотря на дос-

тижения в области пренатальной диагностики и 

совершенствование хирургических методик, ран-

няя смертность при ВПС с лево-правым шунтом и 

выраженной ЛАГ остаётся высокой и достигает, 

по различным данным, 8–11% в первый год жиз-

ни. 

Основной причиной высокой летальности 

при ВПС с шунтами лево-направленного типа яв-

ляется развитие прогрессирующей ЛАГ, которая 

приводит к ремоделированию сосудов малого 

круга, повышению лёгочного сосудистого сопро-

тивления, дилатации и гипертрофии правого же-

лудочка, а также к формированию хронической 

правожелудочковой сердечной недостаточности. 

В условиях сохраняющегося патологического 

сброса крови из левых отделов сердца в правые 

формируется перегрузка малого круга кровооб-

ращения, гипоксия тканей, застойные явления в 

лёгких и высокий риск рецидивирующих пневмо-

ний. В дальнейшем эти процессы приобретают 

необратимый характер, что делает невозможным 

успешную хирургическую коррекцию и формиру-

ет синдром Эйзенменгера. 

Особое значение имеет тот факт, что пато-

логические изменения в лёгочных сосудах начи-

нают развиваться уже в первые недели жизни ре-

бёнка. Гистологические исследования показали, 

что ранняя стадия ЛАГ характеризуется гипер-

плазией эндотелия и гладкомышечных клеток ар-

териол, утолщением интимы и повышением со-

противления сосудистой стенки. Без своевремен-

ного хирургического вмешательства эти измене-

ния переходят в склеротическую стадию, сопро-

вождающуюся необратимой облитерацией сосу-

дистого русла. Таким образом, вопрос о времени 

оперативного вмешательства приобретает крити-

ческое значение, поскольку промедление в кор-

рекции порока может привести к полной утрате 

возможности восстановить нормальную гемоди-

намику. 

Несмотря на очевидную необходимость 

раннего хирургического лечения, проведение 

операций у новорождённых и младенцев с выра-

женной ЛАГ сопряжено с рядом технических и 

физиологических трудностей. Высокая реактив-

ность лёгочных сосудов, риск гипертензивных 

кризов, особенности метаболизма миокарда и ог-

раниченные компенсаторные возможности дет-

ского организма существенно повышают интра- и 

послеоперационный риск. При этом своевремен-

ная хирургическая коррекция дефектов перегоро-

док до развития необратимых сосудистых изме-

нений остаётся единственным эффективным ме-

тодом профилактики фатальных осложнений. 

Современные тенденции в кардиохирургии 

направлены на совершенствование алгоритмов 

диагностики и лечения ВПС с ЛАГ, включающих 

комплексное дооперационное обследование (эхо-

кардиография, катетеризация сердца, оценка дав-

ления в лёгочной артерии, морфологическая 

оценка лёгочной ткани), а также оптимизацию 

анестезиологического и перфузионного обеспече-

ния. Особое внимание уделяется использованию 

современных технологий защиты миокарда, кон-

тролю лёгочного давления в ходе операции, мо-

ниторингу кислородного статуса и поддержанию 

системной гемодинамики в послеоперационном 

периоде. 

Не менее актуальной задачей является сни-

жение послеоперационной летальности и частоты 

осложнений, среди которых ведущими остаются 

остаточная лёгочная гипертензия, дыхательная 

недостаточность, полиорганная дисфункция и 

сердечная недостаточность. Повышение выжи-

ваемости пациентов напрямую зависит от ранней 

диагностики, точной оценки операционного риска 

и своевременного проведения хирургической 

коррекции. 

Таким образом, исследование хирургиче-

ского лечения врождённых пороков сердца, ос-

ложнённых лёгочной гипертензией, имеет высо-

кую научную и практическую значимость. Оно 

направлено на определение оптимальных сроков 

и методов оперативного вмешательства, оценку 

эффективности современных перфузионных тех-

нологий и способов защиты миокарда, а также на 

разработку стратегий ведения пациентов в раннем 

послеоперационном периоде. Решение этих задач 

позволит улучшить непосредственные и отдалён-

ные результаты лечения, снизить уровень смерт-

ности и повысить качество жизни детей с данной 

тяжёлой патологией. 

Целью настоящего исследования является 

анализ опыта хирургического лечения ВПС с раз-

витием ЛАГ у детей в раннем возрасте, оценка 

эффективности оперативной коррекции и дина-

мики гемодинамических показателей после вме-

шательства. Особое внимание уделялось методам 

оценки тяжести ЛАГ, выбору оптимального объ-
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ема хирургического вмешательства и прогнозиро-

ванию послеоперационных осложнений. 

Материалы и методы исследования. В 

исследование были включены 90 пациентов с 

врожденными пороками сердца и выраженной 

ЛАГ, оперированные в трех медицинских учреж-

дениях в период с января 2000 года по май 2008 

года. Среди них 69 пациентов имели изолирован-

ные дефекты межжелудочковой перегородки, 2 

пациента сочетали дефект межжелудочковой пе-

регородки с прерыванием дуги аорты, 2 пациента 

имели дефект межжелудочковой перегородки с 

коарктацией аорты, 4 пациента — полные эндо-

кардиальные подушки, 5 пациентов — тотальное 

аномальное возвращение легочных вен, 3 пациен-

та — двустворчатый выброс правого желудочка, 2 

пациента — артериальный ствол, и 1 пациент 

имел транспозицию магистральных сосудов (рис. 

1). 

Возраст пациентов варьировал от 4 дней до 

36 месяцев, средний возраст составил 12,29 ± 1,63 

месяца. Основными жалобами были частые про-

студы, недостаток физического развития, сла-

бость и тахикардия. У 30% пациентов отмечалась 

гипотрофия, у 28 пациентов выявлен систоличе-

ский шум, у 8 из которых он был первой степени, 

а у 6 пациентов шум отсутствовал. Второй тон 

сердца был усилен в левой верхней части груди у 

всех пациентов. 

Перед операцией всем пациентам проводи-

лись электрокардиография, рентгенография груд-

ной клетки и эхокардиография. Избирательно 

применялась катетеризация сердца и биопсия лег-

ких во время операции. Анестезия включала ис-

пользование фентанила и прерывистую вентиля-

цию положительным давлением с изофлураном, 

премедикацию кетамином. Давление в легочной 

артерии измерялось иглой до коррекции дефекта 

и после завершения операции перед ушиванием 

раны. Мониторинг системного артериального 

давления и центрального венозного давления 

проводился через лучевую артерию и бедренную 

вену. Все операции выполнялись с использовани-

ем полых волоконных оксигенаторов, аппарата 

искусственного кровообращения с непрерывным 

и прерывистым потоком, а также с применением 

стандартной и модифицированной ультрафильт-

рации. Миокардиальная защита обеспечивалась 

кристаллоидной кардиоплегией (формула Стэн-

фордского университета) и последующими до-

полнительными инфузиями крови. 

Результаты исследования. Электрокар-

диография до операции выявляла преимущест-

венно смещение электрической оси вправо, ги-

пертрофию правого желудочка у 35 пациентов и 

бивентрикулярную гипертрофию у 7 пациентов. 

Рентгенография грудной клетки показала дилата-

цию главной легочной артерии у всех пациентов с 

коэффициентом кардиоторакального соотноше-

ния 0,64 ± 0,10. Эхокардиография позволила 

классифицировать у большинства пациентов ЛАГ 

как IIIa по классификации Бырковского, а гради-

ент давления через внутрисердечный дефект 

варьировал от 5 до 45 мм рт. ст. (среднее 18 ± 8 

мм рт. ст.). Катетеризация сердца проводилась у 4 

пациентов: у трех выявлен двунаправленный 

шунт, у одного — лево-правый шунт. 

 

 
Рис. 1. Распределение пациентов по типам врождённых пороков сердца (n=90) 
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Рис. 2. Динамика среднего давления в лёгочной артерии до и после 

хирургического вмешательства (мм рт. ст.) 

 

Биопсия легких проведена у 10 пациентов 

показала III и IV степени поражения по класси-

фикации Хита-Эдвардса, что отличалось от дан-

ных эхокардиографии и измерений давления. 

Дефект чаще всего закрывался через правое 

предсердие, в 5 случаях применялся разрез право-

го желудочка. Использовались синтетические и 

перикардиальные заплаты различных производи-

телей, преимущественно непрерывные швы. 

Среднее время работы на аппарате ИК составило 

94,67 ± 3,63 минуты, остановки сердца — 60,68 ± 

2,87 минуты. Внутриоперационная транстора-

кальная эхокардиография обеспечивала контроль 

качества коррекции и предупреждение воздушной 

эмболии. 

В раннем послеоперационном периоде 

большинство пациентов нуждались в поддержке 

дофамином, эпинефрином, добутамином и мил-

риноном, частичной парентеральной нутритивной 

поддержке. Механическая вентиляция проводи-

лась в среднем 109 ± 8,68 часов, инфузия инотро-

пов — 145,66 ± 8,14 часов. Средняя продолжи-

тельность пребывания в отделении интенсивной 

терапии составила 12,04 ± 2,39 дней, средняя гос-

питализация после операции — 16,25 ± 2,20 дней. 

Основными послеоперационными осложнениями 

были остаточная ЛАГ, легочный криз, дыхатель-

ная недостаточность, электролитные нарушения, 

острая почечная недостаточность, сердечная не-

достаточность и полиорганная недостаточность. 

Внутрибольничная летальность составила 22,2%, 

чаще всего причиной смерти являлись сердечная 

недостаточность, остаточная ЛАГ и дыхательная 

недостаточность. 

В период наблюдения от 3 месяцев до 4 лет 

(среднее 1,3 ± 0,6 года) отмечалось улучшение 

физического развития, исчезновение симптомов 

одышки при нагрузке, снижение среднего давле-

ния в легочной артерии с 58,45 ± 1,69 мм рт. ст. 

до 28 ± 2,4 мм рт. ст., повышение сатурации арте-

риальной крови с 90 ± 4% до 98 ± 1% (рис. 2). На 

столбчатой диаграмме отражено достоверное 

снижение среднего давления в лёгочной артерии 

после хирургической коррекции ВПС, что под-

тверждает эффективность проведённого вмеша-

тельства, p<0,05. Остаточный шунт выявлен у 6 

пациентов, не требующих повторной операции. 

Обсуждение. Хирургическое лечение ВПС 

с тяжелой ЛАГ остается одной из наиболее слож-

ных задач кардиохирургии. Перипроцедурная ле-

тальность при закрытии межжелудочковых де-

фектов в подобных условиях составляет 22,7–

50%. Основными причинами смертности являют-

ся острая сердечная недостаточность, легочный 

гипертензивный криз и дыхательная недостаточ-

ность. Ряд авторов рекомендуют выполнять кор-

рекцию дефектов только при соотношении легоч-

ного и системного кровотока менее 1,5 и при са-

турации артериальной крови около 90% или ни-

же. 

В раннем возрасте давление в легочной ар-

терии часто снижается в течение первых трех ме-

сяцев жизни, однако при наличии лево-правого 

шунта ЛАГ может прогрессировать, особенно при 

синдроме Эйзенменгера. Применение аппарата 

искусственного кровообращения и инфузий про-

тамина может вызывать выброс вазоактивных 

веществ, способствующих спазму легочных сосу-

дов и острому повышению давления в легочной 

артерии. Несмотря на высокую перипроцедурную 

летальность в настоящем исследовании, хирурги-

ческая коррекция дефектов у детей с тяжелой 

ЛАГ доказала свою эффективность, существенно 

улучшая гемодинамику и качество жизни пациен-

тов. 

Результаты данного исследования подтвер-

ждают мнение о том, что хирургическое вмеша-

тельство должно выполняться в возрасте до 6 ме-

сяцев при наличии развитой кардиологической 

службы, что позволяет снизить осложнения и 
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улучшить долгосрочные исходы. Исследования в 

развитых странах показывают, что молодой воз-

раст сам по себе не является фактором риска не-

благоприятного исхода после коррекции дефек-

тов, хотя восстановление у младенцев может про-

текать медленнее из-за длительности работы на 

аппарате ИК. 

Выводы. Хирургическая коррекция врож-

денных пороков сердца с лево-правым шунтом и 

тяжелой легочной гипертензией в раннем возрас-

те является эффективным методом лечения, спо-

собствующим значительному снижению давления 

в легочной артерии, улучшению оксигенации и 

физического развития пациентов. Несмотря на 

высокий риск перипроцедурной летальности, 

своевременное вмешательство позволяет предот-

вратить необратимые изменения в легочной сосу-

дистой системе и улучшить прогноз у детей с 

ВПС. Наиболее безопасные и эффективные ре-

зультаты достигаются при проведении операций 

до 6 месяцев жизни при условии наличия разви-

той кардиохирургической инфраструктуры и ин-

тенсивной послеоперационной поддержки. 
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ХИРУРГИЧЕСКИЙ ИСХОД ВРОЖДЕННЫХ 

ПОРОКОВ СЕРДЦА С ЛЁГОЧНОЙ 

ГИПЕРТЕНЗИЕЙ У МЛАДЕНЦЕВ 

 

Акилов Х.А.,
 
Саитазизов Х.Б.,

 
Хамраева Г.Ш., 

Хурсанов Ё.Э. 

 

Резюме. Целью настоящего исследования 

явилась оценка эффективности хирургического 

лечения врождённых пороков сердца (ВПС), 

осложнённых лёгочной гипертензией, у детей раннего 

возраста. Проведён анализ результатов оперативных 

вмешательств у 90 пациентов в возрасте от 4 дней до 

36 месяцев, страдавших различными формами ВПС с 

левоправым шунтом. Основное внимание уделялось 

динамике давления в лёгочной артерии, особенностям 

гемодинамики и частоте послеоперационных 

осложнений. По данным эхокардиографии и 

интраоперационной тензиметрии установлено 

достоверное снижение среднего давления в лёгочной 

артерии после коррекции порока (с 58,45 ± 1,69 мм рт. 

ст. до 28 ± 2,4 мм рт. ст., p < 0,05), что 

свидетельствует о выраженном регрессе лёгочной 

гипертензии. Наибольшая выживаемость и лучший 

функциональный результат отмечены у пациентов, 

оперированных до 6 месяцев жизни. Полученные 

результаты подтверждают необходимость ранней 

хирургической коррекции ВПС с целью 

предупреждения необратимых изменений лёгочных 

сосудов и улучшения клинического прогноза. 

Ключевые слова: Врождённые пороки сердца, 

лёгочная гипертензия, детская кардиохирургия, 

хирургическая коррекция. 
 


