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ОТ АВТОРОВ

Тетрада Ф алло — один из распространенных 
врожденных пороков сердца. По данным литературы, он 
наблюдается у 10—30% больных с врожденными анома
лиями сердца (В. И. Бураковский с соавт., 1967; Gasul 
с соавт., 1966) и составляет 66—80% всех врожденных 
пороков, сопровождающихся цианозом (И. Литтман, 
Р. Фоно, 1954). Среди больных, выживших в первые 2— 
3 года жизни, удельный вес пациентов с тетрадой Фалло 
значительно возрастает. По данным В. А. Бухарина и 
В. И. Бураковского (1967), А. А. Вишневского и соавто
ров (1969), тетрада Фалло диагностируется у 11— 21,1% 
больных, поступающих в кардиохирургические учреж 
дения.

В клинике сердечной хирургии К Н И Н  туберкулеза 
и грудной хирургии с 1960 по 1980 г. лечились по пово
ду тетрады Фалло 1533 больных (17,4%).

Первыми описали порок S tensen (1672), Sandiford 
(1777), H an te r  (1783), К. А. Раухфус (1860). Прижизнен
ный диагноз этой аномалии впервые поставил А. А. Ки
сель в 1887 г. (цит. по А. А. Вишневскому с соавт., 1969). 
В 1888 г. Fallot систематизировал наблюдения, дал клас
сическое описание клинической картины и патологической 
анатомии, выделил порок как отдельную нозологическую 
единицу.

В 1944 г. Blalock по предложению педиатра Taussig  
выполнил первую паллиативную операцию — подключич
но-легочный анастомоз. З а  разработку этой операции 
Blalock удостоен Нобелевской премии. В СССР начали 
оперировать больных с врожденными пороками сердца 
в клиниках, руководимых А. П. Бакулевым, Е. Н. Ме- 
шалкиным, А. В. Гуляевым, А. А. Вишневским, П. А. Ку
прияновым, П. М. Амосовым, С. Л. Либовым, Ф. Г. Угло
вым, Б. В. Петровским, Б. А. Королевым и другими.

Д л я  лечения тетрады Ф алло разработано более 
тридцати паллиативных операций и их различных моди
фикаций.



Развитие метода искусственного кровообращения, 
давшего возможность хирургам оперировать на открытом 
сердце, позволило сделать качественно новый шаг в хи
рургическом лечении тетрады Фалло. В 1955 г. Lillehei 
под контролем зрения выполнил первую радикальную 
коррекцию порока путем устранения стеноза легочной 
артерии и закрытия дефекта межжелудочковой перего
родки. Эта операция была признана наиболее надежным 
и эффективным методом лечения. Благодаря  устранению 
основных анатомических компонентов порока улучшается 
состояние больных, они возвращаются к полноценной 
жизни. И все же радикальные операции нередко омрача
лись высокой летальностью. Поэтому поиски путей сни
жения летальности осуществлялись в двух направле
ниях — дальнейшего развития методики и техники хирур
гического лечения порока и усовершенствования ведения 
послеоперационного периода, а такж е разработки опти
мальной хирургической тактики, которая бы предусмат
ривала в тяж елы х случаях этапное лечение.

Благодаря  этим усилиям летальность снизилась до 
10% у больных так называемой белой формой тетрады 
Ф алло и до 18—25% У больных с цианозом (В. И. Б у р а 
ковский и В. А. Бухарин, 1967; Lillehei, 1956; Kirklin, 
1960).

В настоящее время летальность в ведущих кардиохи
рургических центрах мира снизилась до 5— 10%. Причем 
этот показатель не зависит ни от возраста, ни от клини
ческой и анатомической формы порока. Учитывая эти 
достижения, некоторые хирурги в последнее время при
шли к выводу, что нецелесообразно выполнять операцию 
в два этапа. Лучш е предпринимать первичную радикаль
ную коррекцию порока в раннем детском и даж е  грудном 
возрасте (C astaneda с соавт., 1977; Daily с соавт., 1978). 
Однако нельзя признать, что эти стабильные хорошие 
результаты, полученные в отдельных клиниках мира, 
могут быть в настоящее время повторены большинством 
специализированных учреждений.

Несмотря на хорошие результаты радикальной кор
рекции порока, паллиативные вмешательства не утратили 
своего значения. Они позволяют больному пережить кри
тический период.

Большой опыт позволяет объективно оценить различ
ные типы паллиативных операций и выбрать наиболее 
безопасные и эффективные с точки зрения последующей



радикальной коррекции варианты. Р азработка  оптималь
ной тактики является одним из важнейших резервов 
улучшения результатов лечения тетрады Фалло.

С другой стороны, в свое время в качестве оконча
тельной операции многим больным были выполнены 
различные варианты паллиативных вмешательств без 
учета перспективы радикальной коррекции порока. Мно
гие из них перенесли по 2 и д а ж е  3 операции. По сводным 
данным Института сердечно-сосудистой хирургии 
им. А. П. Бакулева АМН СССР, у нас в стране по состоя
нию на 01.01.1980 г. произведено 6223 паллиативные опе
рации, а радикальных коррекций — только 2258. Из них 
повторные операции после анастомозов произведены 
ограниченному количеству больных (II. М. Амосов, 
В. В. Сатмари, 1972; Б. А. Константинов с соавт., 1980). 
Учитывая временный и неполный эффект паллиативных 
операций и большое количество нуждающихся в помощи 
больных, многие хирурги работают над усовершенствова
нием повторных вмешательств, при которых устранение 
предшествующих анастомозов зачастую является техни
чески более сложной задачей, чем коррекция самого 
порока.

Одна из важнейших нерешенных проблем вытекает 
из противоречий самой коррекции порока. Радикальная  
операция такж е в какой-то степени является паллиатив
ной, поскольку не полностью воссоздаст нормальные 
анатомические соотношения. Это обусловлено врожден
ной гипоплазией выходного тракта  правого желудочка 
при этом пороке. В большинстве случаев при тяжелых 
формах порока хирургу приходится решать, как  посту
пить,— создать свободный отток из правого желудочка 
при развитии недостаточности клапана легочной артерии 
или заведомо согласиться на более или менее вы раж ен
ный остаточный стеноз. В связи с этим в литературе об
суждается вопрос о целесообразности пластики тракта 
оттока, выборе оптимального объема реконструкции, 
гемодинамических и клинических последствиях недоста
точности клапана легочной артерии и показаниях к его 
протезированию.

Хирурги стремятся разработать методы лечения 
сложных анатомических форм порока, которые ранее 
считались не подлежащими коррекции — атрезин легоч
ной артерии и ее левой ветви, аномального расположения 
коронарных артерий, сочетаний тетрады Фалло с другими



врожденными аномалиями, в частности с врожденной 
недостаточностью клапана легочной артерии.

В предлагаемой книге мы излагаем мировые дости
жения и современные тенденции в хирургическом лечении 
тетрады Фалло, делимся двадцатилетним опытом лечения 
этого порока в клинике сердечной хирургии Киевского 
Н И И  туберкулеза и грудной хирургии им. Ф. Г. Янов
ского. За  это время мы выполнили 853 паллиативные 
операции и 680 радикальных вмешательств в условиях 
искусственного кровообращения. У 159 больных ради
кальная коррекция порока произведена после паллиатив
ных операций.

Основное внимание мы уделяем радикальной коррек
ции порока и определяем место шунтирующих операций 
в системе лечения тетрады Фалло.

Д ан ная  книга — результат многолетнего коллектив
ного труда. В связи с этим мы хотим выразить благодар
ность сотрудникам клиники, принимавшим участие в этой 
большой работе. Мы выраж аем признательность профес
сору А. А. Цыганию, кандидатам медицинских наук 
Ю. В. Паничкину и А. И. Гончарову, врачу Л. Р. Н аум о
вой за помощь в подготовке данной работы.



Глава I

АНАТОМИЯ ТЕТРАДЫ ФАЛЛО

О П Р Е Д Е Л Е Н И Е  П О Р О К А

Fallot в 1888 г. дал классическое описание кли
нической картины и патологической анатомии порока, 
выделив его как отдельную нозологическую форму. Ана
томическими признаками классической тетрады Фалло 
являются: 1) стеноз или атрезия легочной артерии;
2) дефект межжелудочковой перегородки; 3) декстрапо- 
зиция аорты; 4) гипертрофия правого желудочка (рис. 1).

На современном этапе определение тетрады Фалло 
основано не только на анатомических, но и на функцио
нальных признаках. Чтобы избежать произвольных 
толкований отдельных компонентов и клинических про
явлений порока, необходимо четко регламентировать 
анатомические и гемодинампческие критерии.

Стеноз легочной артерии при тетраде Ф алло может 
быть клапанным, инфундибуляриым или смешанным. По 
размеру дефект приблизительно равен клапанному коль
цу аорты. Известны случаи сочетания небольшого дефек
та межжелудочковой перегородки со стенозом легочной 
артерии. Встречается два варианта этого порока с уве
личенным или уменьшенным легочным кровотоком. Если 
давление в правом желудочке выше, чем в левом, проис
ходит сброс крови справа налево. У больных наблю дает
ся цианоз, и порок несколько напоминает тетраду Фалло. 
Если давление в правом желудочке ниже, чем в левом, 
отмечаются признаки переполнения малого круга крово
обращения. Однако при данной аномалии гемодинамика 
специфична и поэтому ее не смешивают с тетрадой Фалло.

Декстрапозииию аорты, то есть смещение ее устья 
вправо и расположение над межжелудочковой перегород
кой, некоторые авторы считают неотъемлемым признаком 
тетрады Фалло, а степень смещения — важным ф акто
ром, определяющим выраженность цианоза, развиваю щ е
гося вследствие попадания определенного количества 
крови из правого желудочка непосредственно в аорту. 
Клинические наблюдения показывают, что степень дек- 
страпозиции далеко не всегда коррелирует с вы раж ен
ностью цианоза. Определить степень декстрапозиции



аорты, особенно при 
большом дефекте «мем
бранозной части меж- 
желудочковой перего
родки, трудно не толь
ко по ангиокардиограм
мам, но и при прямой 
ревизии во время опе
рации или на аутопсии. 
Поэтому декстрапози- 
цию аорты нельзя счи
тать патогномоничным 
признаком тетрады 
Фалло. В норме аорта 
расположена таким об
разом, что при отсут
ствии мембранозной 
части межжелудочко- 
вой перегородки она 
будет сообщаться с 

обоими желудочками. Следовательно, декстрапозицшо 
аорты можно отчасти отнести к вторичным признакам 
тетрады Фалло, возникающим в результате большого 
дефекта межжелудочковой перегородки.

Таким ж е  неспецифичным и вторичным признаком 
порока является и гипертрофия правого желудочка. Она 
встречается при других пороках, при тетраде Фалло воз
никает в результате анатомических изменений, в част
ности резко повышенного сопротивления на пути оттока 
из правого желудочка.

Таким образом, основными причинами нарушения ге
модинамики являются стеноз легочной артерии и дефект 
межжелудочковой перегородки. При обширном дефекте 
перегородки уравнивается давление в желудочках, а сте
ноз легочной артерии определяет направление и объем 
сброса крови.

С Т Е Н О З  В Ы В О Д Н О Г О  Т Р А К Т А  
П Р А В О Г О  Ж Е Л У Д О Ч К А

Виды сужения выводного тракта правого желудочка при 
тетраде Фалло разнообразны и имеют выраженные инди
видуальные особенности. Все классификации сужений

Рас. I. Анатомические строение серд
ца и гем одинам ики при тетраде Ф а л
ло:
1 — легкое; 2 — верхн яя  полая вена; 3 — 
ниж няя полая вена; 4 — легочная артерия; 
5 — аорта; 6 — правое предсердие; 7 — л е 
вое предсердие; 8 — левый ж елудочек; 9 — 
правы й ж елудочек



/а л а  
а л м

Рис. 2. Ф ормы стеноза вы водного  тракта правого  
ж елудочка:
а  — изолированны й инф ундибулярны й стеноз с камерой 
«третьего ж елудочка»  или без нее; б  — изолированны й 
клапанны й стеноз; в  — сочетание клапанного и инфунди- 
булярного стеноза с полостью «третьего ж елуд очка» ; 
г  — тубулярны й мышечный стеноз; д — узкое кольцо к л а 
пана легочной артерии; е — гипоплазия артериального 
конуса с передним деф ектом  м еж ж елудочковой  перего
родки; ж — д и ф ф узн ая  гипоплазия выводного тракта  
правого ж елуд очка  и легочной артерии

д е ж
Рис. 3. Варианты патологии ствола и ветвей л е 
гочной артерии:
а — суж ение биф уркации легочной артерии; б — ги поп ла
зи я  ствола и ветвей; в  — атрезия  левой ветви; г — с у ж е 
ние устья правой ветви; д — суж ен ие правой ветви пери- 
феричнее биф уркации; е —  суж ен ие устья левой ветви; 
ж — суж ение периферического участка  левой ветви



тракта оттока из правого ж е 
лудочка носят топографиче
ский характер. Сужения 
можно распределить таким 

- 3  образом: клапанный стеноз; 
стеноз в области артериаль-

5 ного конуса правого ж елу
дочка; сужение ствола и вет-

6 вей легочной артерии; ком
бинированные сужения (рис. 
2, 3). Патологию путей отто
ка из правого желудочка 
лучше рассматривать на ан
гиокардиограммах. При ан- 
гиокардиографических ис
следованиях чаще всего кон
трастное вещество вводят в 
правый желудочек. При этом 
отмечается практически од
новременное контрастирова
ние аорты и легочной арте
рии. Н а ангиокардиограм
мах в боковой проекции 
можно определить характер 
сужения выходного отдела 
правого желудочка и легоч

ной артерии, степень декстрапозиции аорты, размеры де
фекта межжелудочковой перегородки и полости обоих 
желудочков. Ангиокардиография в передне-задней про
екции дает информацию о расположении нисходящего от
дела аорты, калибре плече-головных сосудов и ветвей л е 
гочной артерии (рис. 4). На рис. 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 
14, 15, 16 показаны варианты сужения тракта оттока.

Среди клапанных стенозов различают аннулярные 
с гипоплазией клапанного кольца различной степени вы
раженности (см. рис. 9) и створчатые, при которых 
фиброзное кольцо не изменено, а створки клапана сращ е
ны, деформированы и часто образуют воронкообразное 
сужение, обращенное узким концом в полость легочной 
артерии. Клапанный стеноз в ряде случаев сочетается 
с локальным сужением главного ствола легочной артерии 
в результате приращения вершин сросшихся комиссур 
к стенкам легочной артерии (см. рис. 16).

Сужение в области артериального конуса образуется

Рис. 4. Схематическое изобра
жение ангиокардиограф ической  
картины правого ж елудочка и 
легочной  артерии при тетраде 
Ф алло  (по  K irk lin  и Karp, 
1970):
а — п рям ая  проекция ( /  — кольцо 
грехстворчатого к л ап ан а; 2 — п ари е
таль н ая  н ож ка; 3 — инф ундибуляр- 
ная кам ер а ; 4 —  легочн ая артерия; 
5 — отверстие клап ан а  легочной а р 
терии; 6 — клапан ное кольцо; 7 — 
отверстие артериального конуса; 8— 
сеп тальная  н ож ка; 9 — правый ж е 
лудочек); б — боковая проекция 
( /  — легочн ая артерия; 2 — к л ап ан 
ное кольцо; 3 — н адж елудочковы й 
гребень; 4 — передн е-м едиальн ая 
ком иссура; 5 — кольцо трехстворча
того клап ан а; 6 — правы й ж е л у 
дочек)

ю



Рис. 5. А нгиокардиограм м а в бо
ковой  проекции. И золированны й  
инф ун д и буляр ны й  стеноз:
1 — легочная артерия; 2 — н ад ж елуд оч
ковый гребень; 3 — правый ж елудочек

Рис. 6. А нгиокардиограм м а в 
боковой проекции. И зо ли р о ва н 
ный клапанны й стеноз легочной  
артерии:
1 — легочная артерия; 2 — н адж елу- 
дочковы й гребень; 3 — правый ж е 
лудочек

Рис. 7. А нгиокардиограм м а в бо
ковой  проекции. Сочетание к л а 
панного и инф ун д и буляр но го  сте
ноза с полостью «третьего ж елу
дочка»:
1 — аорта, 2 — легочная артерия; 3 — 
клапанное кольцо; 4 — инфундибуляр- 
пая кам ера; 5 — надж елудочковы й гре 
бень; 6 — правый ж елудочек

Рис. 8. А нгиокардиограм м а в 
боковой  проекции. Т убуляр н ы й  
мыш ечный стеноз в сочетании 
с клапанны м  суж ением:
1 — аорта; 2 — легочная артерия; 
3 — н адж елудочковы й гребень; 4 — 
правый ж елудочек

и



Рис. 9. А нгиокардиограм м а в бо 
ковой  проекции. Г и п о п ла зи я  к л а 
панного ко льц а  и ствола легочной  
артерии:
I — легочн ая артерия; 2 — клапанное 
кольцо; 3 — правый ж елудочек

Рис. 10. А нгиокардиограм м а в 
боковой  проекции. Д иф ф узная  
гип о п ла зи я  вы водного  тракта 
правого ж елудочка и легочной  
артерии:
I — аорта; 2 — легочная артерия; 
3 — правый ж елудочек

Рис. 11. А нгиокардиограм м а в 
прям ой проекции. Суж ение ствола 
и биф уркации  легочной  артерии:
1 — п равая  ветвь легочной артерии;
2 — левая  ветвь легочной артерии; 3 — 
п ар и етальн ая  нож ка; 4 — сеп тальная 
н ож ка; 5 — правый ж елудочек

Рис. 12. А нгиокардиограм м а в 
прям ой проекции. Атрезия л е 
вой ветви легочной артерии:
1 — п равая  единственная легочная 
артерия; 2 — п ари етальн ая  нож ка; 
3 - -  правый ж елудочек



Рис. 13. А нгиокардиограм м а в п р я 
м ой проекции. Суж ение устья пра
вой ветви легочной артерии:
1 — аорта; 2 — п равая  ветвь легочной 
артерин; 3 — главны й ствол легочной 
артерии

Рис. 14. А нгиокардиограм м а в  
прям ой проекции. Суж ение пра
вой ветви легочной  артерии пе- 

риф еричнее биф уркации:
1 — п равая  ветвь легочной артерии;
2 — левая  ветвь легочной артерии;
3 — главны й ствол легочной арте
рии

Рис. 15. А нгиокардиограм м а в прям ой проекции. Суж ение устья 
левой  ветви легочной артерии, у зки й  короткий ствол легочной  
артерии, правост оронняя дуга  аорты:
1 — аорта; 2 — левая  ветвь легочной артерии; 3 — ствол легочной артерии



вследствие недоразвития 
воронкообразной части 
правого желудочка, а так 
ж е  гипертрофии наджелу- 
дочкового гребня и его 
париетальной и перегоро
дочной ножек (рис. 17). 
П ариетальная ножка, яв 
ляясь продолжением над- 
желудочкового гребня, 
простирается кпереди к 
правой свободной стенке 
желудочка. Перегородоч
ная ножка идет по верхне
му краю межжелудочко
вой перегородки и делится 
на левую переднюю и пра
вую заднюю части. Вместе 
с фиброзно-мышечным в а 
ликом передней стенки 
желудочка они образуют 
ostium infundibuli — ло
кализованное подклапан- 
ное сужение. М ежду этим 

сужением и клапаном легочной артерии может распола
гаться веретенообразная полость — инфундибулярная к а 
мера, или «третий желудочек». Частота образования 
инфундибулярной камеры, по данным различных авторов, 
колеблется в широких пределах — от 5,8 (Н. И. Никити
на с соавт., 1974) до 74% (Hawe с соавт., 1970). Размеры 
инфундибулярной камеры разные — от небольшого рас
ширения канала до выраженной частично обособленной 
полости. С точки зрения хирургической коррекции нали
чие хорошо сформированной инфундибулярной камеры 
является благоприятной анатомической чертой порока. 
Протяженность инфундибулярных стенозов, определяю
щих размер «третьего желудочка», разная: от узких, 
имеющих вид диафрагмы, до тубулярных, при которых 
все подклапанное пространство занято мышечной и гру
боволокнистой фиброзной тканью, оставляющей свобод
ной лишь узкий канал, иногда вплоть до атрезии выход
ного отдела правого желудочка. М ал ая  инфундибулярная 
камера обычно сочетается с узким клапанным кольцом 
легочной артерии. Гипоплазия артериального конуса все-

Рис. 16. А нгиокардиограм м а в  бо- 
ковой  проекции. Н адклапанная  
коаркт ация гла вно го  ствола л е 
гочной артерии в месте приращ е
ния  верш ин сросш ихся ком иссур  
к стенкам легочной  артерии:
1 — аорта; 2 — легочн ая артерия



Рис. 17. Препарат сердца больного с тетрадой Ф алло. Отвер
нута п ер ед няя  стенка правого  ж елудочка:
1 — д еф ект  м еж ж елудочковой  перегородки; 2 — правое атриовентрику
лярное отверстие; 3 — п ари етальн ая  н ож ка; 4 — н адж елудочковы й гре
бень; 5 — сеп тальн ая  н ож ка; 6 —  п ерегородочная створка трикуспидаль- 
ного клап ан а; 7 — п ередняя створка трикуспидального клап ан а; 8 — пе
регородка артериального конуса, образую щ ая задню ю  стенку инфун- 
д и булярной  кам еры ; 9 — м еж ж елудоч ковая  перегородка

гда сопровождает передние дефекты межжелудочковой 
перегородки.

Приблизительно у 30% больных отмечается сужение 
ствола, бифуркации и ветвей легочной артерии. Сужение 
легочной артерии может иметь характер ограниченной 
коарктации и гипоплазии всего ствола (Goldman с соавт., 
1968; K aplan  с соавт., 1973). В этом случае бифуркация 
легочной артерии, как  правило, сужена (см. рис. 11). 
Однако сужение устьев ветвей легочной артерии на уров
не бифуркации встречается так ж е  у больных с достаточ
но широким стволом легочной артерии. У 2% (N agao  
с соавт., 1967) патология легочной артерии выражается 
сужением в месте отхождения одной из ветвей (см. 
рис. 13 и 15). Стеноз правой или левой легочной артерии 
может такж е носить характер периферической коаркта
ции (см. рис. 14). В редких случаях наблюдается диф 
фузная гипоплазия ствола и обеих ветвей легочной арте
рии (Poirier и соавт., 1977). Такие больные обычно 
неоперабельны.



Тяжелой патологией легочной артерии при тетраде 
Ф алло является атрезия ее левой ветви (В. В. Алекси- 
Месхишвили с соавт., 1970; M istrot с соавт., 1977). Левое 
легкое изолировано от легочной артерии, однако внутри- 
легочные сосуды обычно сформированы правильно. 
Источником кровоснабжения левого легкого чаще всего 
являются бронхиальные коллатерали. В некоторых слу
чаях левая легочная артерия сообщается с аортой по
средством персистирующего артериального протока. 
Иногда левая легочная артерия отходит от восходящей 
аорты.

Истинная атрезия левой легочной артерии может 
быть точно диагностирована только во время операции, 
т ак  как  в некоторых случаях при ангиографическом ис
следовании контрастное вещество не заполняет левой 
ветви из-за резкого стеноза или тромбоза в месте ее от- 
хождения. И все ж е  эту патологию можно заподозрить 
по характерному виду правой легочной артерии (см. рис. 
12), которая обычно несколько расширена.

Иногда при ангиокардиографическом исследовании 
обнаруживают отсутствие отдельных долевых и сегмен
тарных ветвей легочной артерии. В этих случаях един
ственным источником кровоснабжения соответствующего 
сегмента легкого являются бронхиальные артерии.

Изолированные виды сужения тракта оттока встре
чаются не часто. Обычно наблюдается сочетание стенозов 
на различных уровнях. А. И. Гончаров собрал в литера
туре сведения о виде стеноза у 2584 больных, подверг
шихся радикальной коррекции тетрады Фалло. Инфун- 
дибулярный стеноз был у 27,6% больных, клапанный — 
у 1,2%, смешанный — у 68,2%. Сужение ствола и ветвей 
легочной артерии, требующее хирургической коррекции, 
отмечалось у 31% больных и чаще сочеталось со смешан
ным стенозом.

Выраженность стеноза с течением времени прогресси
рует в связи с усилением гипертрофии мышечных 
элементов артериального конуса (Lotsman, 1966). П ри
чинами прогрессирования гипертрофии правого желудоч
ка, в том числе его приточного и выводного отделов, яв 
ляются повышенное давление и увеличение нагрузки 
в связи с дефектом перегородки. В результате этого про
исходит постепенное функциональное сужение инфунди- 
булярного канала в систолу с последующей анатомиче
ской обструкцией выводного тракта правого желудочка.



У взрослых больных это нередко приводит к полной 
облитерации артериального конуса. Способствуют про
грессированию стеноза длительно функционирующие 
хирургические анастомозы, особенно при большом сбросе 
(Sabiston с соавт., 1964).

Д Е Ф Е К Т  М Е Ж Ж Е Л У Д О Ч К О В О Й  П Е Р Е Г О Р О Д К И

Дефект межжелудочковой перегородки при тетраде Ф ал
ло располагается всегда в верхнем отделе межжелудоч
ковой перегородки (рис. 18), распространяясь почти на 
всю ее перепончатую часть. Занимает более переднее 
положение, чем изолированный дефект межжелудочковой 
перегородки. Поэтому он находится ниже правой коро
нарной створки аортального клапана и впереди перего
родочной створки трехстворчатого.

Деф ект не имеет собственного верхнего края. В зави 
симости от степени декстрапозиции устья аорты его обра
зуют створки или фиброзное кольцо аортального клапана. 
Верхний, а такж е  левый края дефекта сформированы 
наджелудочковый гребнем. Нижний край образован мы
шечной частью межжелудочковой перегородки, задний — 
сегментом фиброзного кольца трехстворчатого клапана, 
к которому прикреплены участки перегородочной и пе
редней створок клапана. В этой области иногда могут 
сохраняться остатки мембранозной части перегородки. 
Правый край дефекта образован фиброзным кольцом 
устья аорты и мышечной тканью правой стенки желудоч
ка. Устье аорты ротировано при тетраде Ф алло по часо
вой стрелке. Поэтому к основанию фиброзного кольца 
правого предсердно-желудочкового клапана примыкает 
некоронарная створка аортального клапана. Несколько 
кпереди расположены комиссура и правая коронарная 
створка аортального клапана.

Хорды трехстворчатого клапана обычно не пересека
ют плоскость дефекта, как это бывает при изолированном 
дефекте межжелудочковой перегородки.

По нижне-заднему краю дефекта проходит предсерд
но-желудочковый пучок, который занимает по ширине 
3—4 мм свободного края мышечной части перегородки. 
Левый край дефекта не имеет элементов проводящей 
системы.



Рис. 18. Препарат сердца больного с тетрадой Фалло. Отвер
нута п ер ед няя  стенка правого  ж елудочка, надж елудочковы й  
гребень и париетальная нож ка отсечены:
1 — деф ект  м еж ж елудочковой  перегородки; 2 — правое атриовентрику
лярное отверстие; 3 — створка аортального клап ан а; 4 — перегородочная 
створка трикуспидального клап ан а; 5 — передняя створка трикуспидаль- 
ного к л ап ан а; 6 — м ы ш ечная ткань правой стенки ж елуд очка; 7 — п ере
городка артериального конуса; 8 — остатки  мембранозной части м еж 
ж елудочковой  перегородки

Деф ект межжелудочковой перегородки при тетраде 
Ф алло всегда по размеру примерно соответствует устью 
аорты. Иногда он распространяется на область наджелу- 
дочкового гребня к устью легочной артерии. Такое перед
нее расположение дефекта, при котором его верхний край 
образован клапанным кольцом легочной артерии, мы на
блюдали у 8— 10% больных. Передний дефект обычно 
сочетается с выраженной гипоплазией артериального 
конуса.

Х А Р А К Т Е Р И С Т И К А  О Т Д Е Л О В  С Е Р Д Ц А

Толщина стенки правого и левого желудочков при
мерно одинакова. Трабекулярные мышцы, как  правило, 
гипертрофированы. Они оказывают дополнительное со
противление току крови в выводном отделе правого 
желудочка.

В результате снижения объемной нагрузки левые от
делы сердца уменьшены. По данным Lev и соавторов



(1964), масса левого желудочка у больных с тетрадой 
Ф алло такая  же, как и у здоровых людей, но объем его 
полости меньше. Результаты исследований Miller и соав
торов (1965) такж е  подтверждают этот вывод. Н едораз
витие и детренированность левого желудочка раньше 
считали причиной сердечной недостаточности и леталь
ности после радикальной коррекции порока. Однако, по 
данным N agao и соавторов (1967), выраженная гипопла
зия и функциональная неполноценность левого ж елудоч
ка встречаются только у 1 % больных.

А О Р Т О -Л Е Г О Ч Н Ы Й  К О Л Л А Т Е Р А Л Ь Н Ы Й  
К Р О В О Т О К

У больных с тетрадой Фалло, сопровождающейся циано
зом, развита сеть аорто-легочных коллатеральных сосу
дов. Анастомозируясь с разветвлениями легочных арте
рий на предкапиллярном и капиллярном уровне, они 
частично компенсируют обедненный легочный кровоток. 
Кровь, протекающая по этим сосудам, участвует в газо 
обмене. Развиваю тся коллатерали за счет бронхиальных, 
медиастинальных, пищеводных, перикардиальных и ко
ронарных артерий. В окольном кровообращении могут 
участвовать крупные стволы, отходящие от грудной 
и верхней частей брюшной части аорты, а такж е сосуды 
грудной стенки и диафрагмы.

Около 70% окольного кровотока осуществляется брон
хиальными артериями. При рассыпном ветвлении бронхи
альные артерии образуют компактную сосудистую сеть 
в паренхиме легкого вблизи его корня (рис. 19). При 
магистральном ветвлении они сравнительно крупными 
стволами достигают латеральных отделов легкого, отда
вая на пути следования мелкие ветви, соединяющиеся 
с ветвями легочной артерии (рис. 20). Большие бронхи
альные коллатеральные артерии могут осуществлять 
кровоток в долях и сегментах легких, не имеющих ветвей 
легочной артерии.

Величина аорто-легочного кровотока зависит от т я 
жести порока и составляет от 5 до 40% системного крово
тока (Moffitt и соавт., 1962). С возрастом интенсивность 
коллатерального кровообращения увеличивается, ком
пенсируя прогрессирующее сужение инфундибулярного 
отдела желудочка, и у некоторых больных становится 
единственным путем кровоснабжения легких. При этом



Рис. 19. Селективная ангиограмма  
в прямой проекции.
К онтрастное вещ ество введено в устье 
крупной бронхиальной артерии, отхо
дящ ей  от аорты

Рис. 20. Селективная ангио
грамма в прямой проекции. 
К онтрастное вещ ество введено в 
устье крупной бронхиальной ар те 
рии, отходящ ей от аорты

исчезает типичный систолический шум и появляется мяг- 
кий непрерывный, обусловленный кровотоком по резко 
расширенным коллатералям.

Величина коллатерального кровотока во многом опре
деляет клинические проявления порока. Чем больше р аз
виты аорто-легочные анастомозы, тем менее выражен 
цианоз.

Л Е Г О Ч Н О Е  С О С У Д И С Т О Е  Р У С Л О

Легочное сосудистое сопротивление у больных с тетрадой 
Ф алло повышено (Kinsley и соавт., 1974). Гемодинамиче
ски это иногда проявляется в результате восстановления 
нормального легочного кровотока после радикальной 
коррекции порока или паллиативного вмешательства.

Анатомической основой патологии легочных сосудов 
являются распространенный тромбоз периферических 
ветвей, изменения структуры сосудистой стенки мелких 
артерий, вызывающие сужение их просвета. В большин
стве случаев отмечается повышенная проницаемость со
судов: плазматическое пропитывание стенок артерий, 
образование внутристеночных кольцевидных очагов



кровоизлияний (А. А. Вишневский, Н. К. Галанкин, 
Л. Д. Крымский, 1969). Наблюдается значительное 
разрастание интимы, которое приводит к перекалибровке 
сосудов среднего и малого калибра. Многие сосуды под
вергаются почти полной облитерации. Д. С. Саркисов 
и Л. Д. Крымский (1969) выявили своеобразные сосуди
стые структуры — «многоствольные» сосуды, которые 
в дальнейшем превращаются в ангиоматозные сосуди
стые резервуары крови.

Тромбозы легочных сосудов особенно часто отмечают
ся у погибших от одышечно-цианотических приступов 
и имевших резко сниженный легочный кровоток и вы ра
женную полицитемию (Best, Heath, 1959). Описанные 
изменения легочного сосудистого русла во многом объяс
няют механизм развития отека легочной паренхимы, при
чину ухудшения диффузии кислорода, легочной гипертен
зии, которые наблюдаются после радикальных и п аллиа
тивных операций.

С О П У Т С Т В У Ю Щ И Е  А Н О М А Л И И  
С Е Р Д Е Ч Н О -С О С У Д И С Т О Й  С И С Т Е М Ы

Сочетается тетрада Фалло с другими аномалиями сердеч- 
но-сосудистой системы у 5,2— 20,1% больных (Е. Н. Мс- 
шалкин, А. М. Ш ургай и соавт., 1972; Poirier и соавт., 
1977).

Дефект меж предсердной перегородки  наблюдается 
у 5— 17% больных (Castaneda и соавт., 1977). Чащ е меж- 
иредсердное сообщение представлено открытым оваль
ным «окном». Гемодинамически значимый дефект м еж 
предсердной перегородки больших размеров, по нашим 
наблюдениям, встречается у 8% больных. Направление 
и величина сброса крови зависят от тяжести основного 
порока. При тяжелых формах тетрады Ф алло давление 
в левом предсердии снижено, в связи с чем кровь сбра
сывается справа налево, при легких же формах иногда 
наблюдается обратное направление сброса.

При врож денном отсутствии клапана легочной арте
рии  створки клапана легочной артерии представляют 
собой несмыкающиеся узловатые фиброзные валики. 
Ствол и ветви легочной артерии аневризматически р ас
ширены (рис. 21). Эта дилатация хорошо видна на



Рис. 21. А нгиокардиограм м а в 
прям ой проекции. Тетрада Ф алло  
с недостаточностью клапана  л е 
гочной артерии

Рис. 22. Рентгенограмма б о л ь 
ного тетрадой Ф алло  с недоста
точностью клапана  легочной  ар
терии.
Видна тень расш иренной левой вет 
ви легочной артерии

рис. 22. Тракт оттока сужен преимущественно па уровне 
инфундибулярного отдела желудочка.

А ном алии располож ения коронарны х артерий при 
тетраде Фалло встречаются в 2,5—5% случаев (Meyer 
и соавт., 1975; Fellows и соавт., 1975). Мы наблюдали эту 
патологию у 3% больных. Клинически она не проявляет
ся. При радикальной коррекции порока аномальное вет
вление сосудов опасно из-за возможности пересечения 
артерий.

Н а основании опубликованных данных (Longenecker 
и соавт., 1961; Meyer и соавт., 1975) можно выделить че
тыре типа аномалий венечных артерий при тетраде Ф ал
ло (рис. 23).

Инфундибулярная артерия, являю щ аяся ветвью пра
вой венечной артерии, в норме тонкая, при тетраде же 
Фалло она значительно расширена и удлинена, пересека
ет выводной тракт и анастомозирует с левой нисходящей 
артерией. Пересечение ее во многих случаях неизбежно.

Ч ащ е всего встречается первый вариант ветвления 
венечных артерий. Иногда артерии проходят в толще



миокарда и поэтому пред
ставляют особую опасность.
Выявление аномального рас
пределения венечных арте
рий затруднено такж е при 
спаечном процессе у боль
ных, перенесших внутрипе- 
рикардиальные паллиатив
ные вмешательства.

Д о  операции аномальное 
расположение венечных ар 
терий можно заподозрить 
при плотном контрастирова
нии аорты в случаях большо
го венозно-артериального 
сброса. Учитывая важность 
дооперационной диагностики 
данной патологии, рекомен
дуется у больных, ранее пе
ренесших паллиативные опе
рации со вскрытием пери
карда, производить селек
тивную венечную артерио- 
графию (Fellows и соавт.,
1975).

Открытый артериальный 
проток встречается у 1—2% 
больных с тетрадой Фалло.
Компенсируя гемодинамиче- 
ские изменения, он значи
тельно смягчает и клинические проявления основного 
порока. С учетом этого был создан подключично-легоч- 
ный анастомоз.

Аналогичные гемодинамические условия наблюдаются 
редко, когда тетрада Фалло сочетается с дефектом аорто
легочной перегородки (Castaneda, Kirklin, 1977). У одно
го больного нами ошибочно был закрыт артериальный 
проток, в результате чего у больного появился цианоз. 
После ангиокардпографического подтверждения тетрады 
Ф алло больному в этот же день был наложен анастомоз 
по Вишневскому—Донецкому, так  как проток был про
шит с помощью скрепочного аппарата.

Некоторые исследователи объясняют отсутствие циа
ноза в первые месяцы жизни больных тетрадой Ф алло

Рис. 23. Варианты аном ального  
вет вления коронарны х артерий: 
1 — передняя н исходящ ая артери я 
отходит от правой венечной а р 
терии; 2 — левая  коронарная а р 
терия, берущ ая начало  от левого 
синуса В альсальвы , п ересекает вы 
ходной отдел правого ж елуд очка  
впереди легочной артерии; 3 — от 
аорты  отходит только одна п равая  
венечная артерия, от  нее ответ 
вляется  л евая , пересекаю щ ая ин- 
ф ундибулярны й отдел правого ж е 
лудочка; 4 — от аорты  отходит одна 
левая венечная артерия, от нее б е 
рет начало п равая  венечная артерия



наличием функционирующего открытого артериального 
протока (А. Н. Бакулев и Е. Н. Мешалкин, 1955). Через 
3—4 мес проток закрывается. В это время обычно н по
являются признаки цианоза. В единичных случаях культя 
облитерированного у аортального конца артериального 
протока видна на ангиокардиограммах (рис. 24).

У взрослых больных во время радикальной коррекции 
порока иногда отмечается умеренная аортальная недо
статочность (Glancy и соавт., 1968). Возможным меха
низмом ее возникновения является провисание правой 
венечной створки клапана в связи с отсутствием опорной 
стромы в области дефекта (Eckner, 1964). Более вероят
ной причиной является несмыкание створок из-за значи
тельного расширения устья аорты (Kirklin, Karp, 1970).

Очень редко тетрада Ф алло сочетается с субаорталь- 
ным стенозом. Один из наблюдаемых нами больных умер 
через 1,5 мес после коррекции тетрады Фалло от сердеч
ной недостаточности. На аутопсии не были выявлены 
дефекты коррекции основного порока. Неожиданно об
наружили сопутствующий субаортальный стеноз в виде 
диафрагмы. Об аналогичном наблюдении сообщал и 
В. И. Бураковский (1976).

Д о  операции сопутствующий субаортальный стеноз 
заподозрить трудно, так  как он не имеет характерных 
симптомов. Только при помощи левой вентрикулографии 
можно установить правильный диагноз. Хирургическая 
коррекция тетрады Фалло, вызывая увеличение притока 
крови к левому желудочку, приводит к возрастанию г р а 
диента давления на уровне субаортального стеноза. Эта 
избыточная нагрузка является непереносимой.

P ra a g h  н соавторы случаи сопутствующего тетраде 
Ф алло субаортального стеноза объясняют аномалией 
прикрепления митрального клапана к межжелудочковой 
перегородке (цит. по Kirklin, Karp, 1970).

К дополнительным аномалиям развития, не влияющим 
на гемодинамику, относится добавочная левосторонняя 
верхняя полая вена, дренирующаяся в правое предсердие 
через коронарный синус. Отмечается у 5— 6% больных. 
Мы оперировали одного больного с единственной левой 
верхней полой веной.

У 20% больных наблюдаются аномалии положения 
аорты. Наиболее часто встречается правосторонняя дуга 
аорты (рис. 25). При этом аорта огибает правый бронх 
и спускается справа от позвоночного столба, переходя



Рас. 24. А нгиокардиограм м а в прям ой проекции.
К онтрастное вещ ество заполнило легочную  артерию , ее ветви и а р 
териальны й проток, облитерированны й у аортальн ого конца

Рис. 25. Ангиокардиограм м а в прямой проекции. Правосто
ронняя д у га  аорты



в дальнейшем на левую сторону. Положение дуги аорты 
имеет принципиальное значение при определении доступа 
для выполнения операции по Blalock—Taussig. При пра
восторонней аорте безымянная артерия доступна из лево
стороннего доступа.

Глава I I

ГЕМОДИНАМИКА

Основными анатомическими причинами нару
шения гемодинамики при тетраде Фалло являются стеноз 
легочной артерии и дефект межжелудочковой перегород
ки. Поскольку дефект перегородки при данном пороке 
велик, оба желудочка функционируют как бы в одном 
гемодинамическом режиме. Анализ фаз сокращения ж е 
лудочков показывает, что дефект создает некоторое 
сопротивление току крови. Градиент давления на дефекте 
перегородки изменяется в течение всего сердечного цик
ла. Это приводит к изменению направления шунта крови. 
Д а ж е  при так называемой синей форме порока существу
ет артериально-венозный сброс в фазе асинхронного 
сокращения желудочков и частично в фазе изометриче
ского сокращения, а такж е в диастоле в ф азе быстрого 
наполнения желудочков (H ugenholtz и соавт., 1965; 
Gamble и соавт., 1965). В протодиастолическом периоде 
в результате неодинакового наполнения кровью, а такж е 
различной растяжимости желудочков давление в правом 
желудочке на 2,34— 22,6 кП а выше, чем в левом. В эту 
фазу происходит венозно-артериальный сброс через де
фект (Levin и соавт., 1966).

Гемодинамически значимый сброс, определяющий 
клиническое проявление порока, происходит в ф азе из
гнания. Н аправление и объем сброса крови через дефект 
зависит от соотношения сопротивлений на выходе из 
желудочков. Если сопротивление периферических сосудов 
большого круга кровообращения выше, чем сопротивле
ние, которое оказывает току крови стенозированный 
выводной тракт правого желудочка, то будет сброс крови 
слева направо с некоторым увеличением кровотока в м а
лом круге кровообращения. Это характерно для так  н а 
зываемой белой формы тетрады Фалло. У большинства 
больных стеноз легочной артерии оказывает большее



препятствие току крови, чем общее периферическое со
противление. Поэтому венозная кровь из правого ж елу
дочка через дефект перегородки сбрасывается в аорту. 
В результате этого легочный кровоток уменьшается. 
В связи с подмешиванием венозной крови к артериальной 
насыщение ее кислородом снижено и больные цианотичны.

Д л я  определенной группы больных характерен пере
крестный сброс крови: в состоянии покоя — преимущест
венно артериально-венозный, при нагрузке — венозно
артериальный. В этих случаях сопротивление на выходе 
из желудочков приблизительно одинаковое. Сопротивле
ние стеноза легочной артерии изменяется незначительно 
и практически исключает возможность увеличения легоч
ного кровотока. Почти весь объем крови, на который при 
нагрузке увеличивается сердечный выброс, сбрасывается 
в левый желудочек и аорту, усиливая степень артериаль
ной гипоксемии. Таким образом, от выраженности стено
за легочной артерии зависит тяжесть гемодинамических 
изменений и клинических проявлений порока — гипоксе
мии, цианоза, полицитемии и т. д. Дефект межжелудоч
ковой перегородки, имеющий стандартные размеры, 
играет роль «разрешающего» фактора.

Роль стеноза легочной артерии наглядно проявляется 
во время одышечно-цнанотических приступов, которые 
наблюдаются у больных в первые годы жизни. Во время 
приступа в результате спазма мышечных элементов вы
ходного отдела желудочка резко уменьшается объем 
легочного кровотока. И. Литтман и Р. Фоно (1954) отме
чали у больных во время приступа значительное ослабле
ние интенсивности систолического шума и обеднение 
сосудистого рисунка легких. Аналогичное одышечно-циа- 
нотическому приступу состояние иногда возникает у 
больных во время зондирования сердца, когда катетер, 
проведенный в легочную артерию, закупоривает сужен
ный выводной канал. Спазм артериального конуса объяс
няют повышением концентрации катехоламинов в крови.

Клинические проявления порока непосредственно свя
заны с объемом венозно-артериального шунта. При 
тяжелой форме заболевания величина сброса превышает 
45% системного кровотока. У больных с шунтом в преде
лах 25—45% развивается умеренная форма порока, 
в пределах 10—25% — легкая. Некоторые больные с «бе
лой» формой тетрады Фалло д аж е  в состоянии покоя 
имеют постоянный венозно-артериальный сброс до 10%



15 20 25 30 Мин

Рис. 26. О ксигемограмма в норме  
(1 )  и  при тяжелой форме тетрады 
Ф алло  (2 )

системного кровотока 
(Kirklin, Karp, 1970).

Насыщение артериаль
ной крови кислородом з а 
висит от соотношения 
объемов оксигенирован
ной и венозной крови, 
смешанных в артериаль
ной системе больного, а 
такж е от насыщения ве
нозной крови, сбрасывае
мой в аорту. Степень ар 
териальной гипоксемип 
варьирует в течение дня 
в зависимости от величи
ны физических нагрузок и 
уровня эмоционально
стрессовых раздраж ите
лей. Снижение насыщения 

артериальной крови при нагрузке (10 приседаний), как 
свидетельствуют данные оксигемометрии (рис. 26), яв 
ляется одним из важных показателей оценки тяжести 
порока.

Увеличение цианоза при нагрузках объясняется не
сколькими факторами: снижением насыщения венозной 
крови, понижением сопротивления периферических сосу
дов, увеличением степени стеноза за счет некоторого 
спазма инфундибулярного отдела правого желудочка. 
Повышение мышечного тонуса инфундибулярного отдела 
правого желудочка обусловлено увеличенной секрецией 
катехоламинов во время нагрузки.

Роль периферического артериального сопротивления 
в изменении направления и величины сброса отчетливо 
проявляется при назначении гипотензивных и сосудосу
живающих фармакологических средств. Согласно данным 
Shah, Kidd (1966), вазоплегические препараты уменьша
ют объем легочного кровотока, снижают давление в 
легочной артерии и насыщение артериальной крови кисло
родом. Сосудосуживающие средства, наоборот, способ
ствуют уменьшению венозно-артериального сброса и уве
личению легочного кровотока. Характерно, что при этом 
усиливается систолический шум, который при тетраде 
Ф алло обусловлен стенозом легочной артерии.

В позе на корточках больные с тетрадой Фалло чув



ствуют облегчение вследствие увеличения артериального 
насыщения. Это такж е объясняется повышением перифе
рического сопротивления. В коленно-грудном положении 
приток крови к нижним конечностям уменьшается (Gun- 
teroth и соавт., 1968) н общее сопротивление артериаль
ной системы возрастает. При этом увеличивается сопро
тивление току крови из правого желудочка в аорту и од
новременно возрастает ток крови в легочную артерию.

Во время хирургических вмешательств усиливается 
цианоз и снижается насыщение артериальной крови 
кислородом. Этот факт такж е объясняется снижением 
тонуса периферических сосудов вследствие применения 
анестетических препаратов. В тяжелых случаях артери
альная гипоксемия, усилившаяся во время наркоза, пред
ставляет опасность для жизни больного. Поэтому одной 
из важнейших задач анестезиолога на том этапе опера
ции, пока еще не устранен порок, является поддержание 
исходного артериального давления введением вазотонп- 
ческих препаратов.

Описанные гемодинамические изменения приводят 
к комбинированной перегрузке правого желудочка, кото
рый совершает избыточную работу по преодолению по
вышенного давления в сочетании с увеличенной объем
ной перегрузкой. В тяжелых случаях преимущественно 
правый желудочек обеспечивает кровообращение в боль
шом и малом кругах. При этом левый желудочек недогру
жен. Н. Д. Черенкова (1978) у больных с цнанотической 
формой тетрады Ф алло до операции выявила определен
ные изменения фазовой структуры систолы левого ж елу 
дочка. Они характеризовались удлинением периода 
напряжения за счет фазы изометрического сокращения, 
укорочением фазы изгнания и механической систолы, 
удлинением общей систолы. Приведенные фазовые сдви
ги укладываются по классификации В. Л. Карпмана
(1965) в фазовый синдром гиподинамии, обусловленный 
снижением сократительной функции миокарда.



Глава I I I

КЛИНИКА И ДИАГНОСТИКА

Вследствие выраженных нарушений гемодина
мики, характерных для тетрады Фалло, больные часто 
жалуются на одышку, общую слабость, быструю утом
ляемость. Они плохо переносят физические нагрузки. 
Большинство больных с тетрадой Ф алло относят ко I I—
IV классу по Нью-Йоркской классификации. Дети при 
таком заболевании отстают не только в физическом, но 
при тяжелых формах порока в более выраженной сте
пени и в умственном развитии.

При тетраде Фалло цианоз имеет центральный, или так 
называемый артериальный генез, то есть обусловлен по
ступлением крови с повышенным количеством восстанов
ленного гемоглобина. Степень цианоза различна -— от 
незначительного, заметного только в области носо-губно- 
го треугольника, до тотального посинения кожных покро
вов и слизистых оболочек. Интенсивность цианоза про
грессирует к концу первого года жизни ребенка, после 
чего он обычно становится постоянным и не исчезает 
д аж е  в состоянии покоя. Почти всегда цианоз и одышка 
усиливаются при физической нагрузке. Больные вынуж
дены присаживаться на корточки, принимать коленно
грудное положение или ложиться на бок, поджимая 
колени. Физическая нагрузка может сопровождаться 
одышечно-цианотическими приступами, характеризующи
мися болью за грудиной, резким усилением цианоза 
и одышки, а в тяжелых случаях — потерей сознания.

Одышечно-цианотические приступы в 2—3 года ста
новятся более редкими и к 4— 5 годам постепенно исче
зают. Это объясняют развитием коллатерального крово
снабжения малого круга кровообращения.

Д лительная гипоксемическая гипоксия и низкое н а
пряжение кислорода в тканях приводят к чрезмерному 
развитию капиллярной сети в области ногтевых лож и в 
подушечках пальцев, местному застою с последующей 
гиперплазией мягких тканей (В. Ионаш, 1960). Ногти 
пальцев рук утолщаются, приобретая типичную для д ан 
ного порока форму «барабанных палочек». Довольно час
то ногти искривляются, становятся равномерно выпуклы
ми, как часовое стекло.



Аускультативная и фонокардиографическая картина 
порока определяется двумя основными точками звукооб
разования — стенозом выходного отдела правого ж елу 
дочка и клапанов легочной артерии и дефектом м еж ж е
лудочковой перегородки. I тон изменен мало, может быть 
несколько укорочен и усилен в результате недогрузки 
левого желудочка. II тон над легочной артерией ослаб
лен. Его аортальный компонент громкий, хорошо выслу
шивается внизу по левому краю грудины и на верхушке 
сердца. Легочный компонент II тона тихий, в большин
стве случаев почти не выслушивается, но на фонокардио
граммах виден у всех больных.

Эпицентр систолического шума локализуется в I I I—
IV межреберье у левого края грудины и хорошо прово
дится во все точки выслушивания сердца. Систолический 
шум чаще возникает после I тона в фазе изгнания крови, 
иногда — одновременно с ним и прекращается перед н а
чалом II тона, но никогда не переходит на него. Н ачал ь 
ная часть систолического шума может быть обусловлена 
лево-правым сбросом крови через дефект межжелудочко
вой перегородки в самом начале систолы. Н а фонокар
диограммах систолический шум в большинстве случаев 
имеет ромбовидную форму, р е ж е — веретенообразную. 
При крайней степени сужения выходного тракта правого 
желудочка и атрезии легочной артерии систолический 
шум может быть весьма незначительным или вообще от
сутствовать (афоничные формы порока). У таких боль
ных иногда отмечается постоянный шум над легочной 
артерией (во II межреберье справа и слева от грудины), 
обусловленный широкой сетью бронхиальных коллатера- 
лей. Крайне редко этот постоянный шум может возникать 
благодаря открытому артериальному протоку и локали
зоваться во II межреберье слева от грудины.

И зредка во I I— IV межреберье слева от грудины 
слышен диастолический шум, обусловленный врожденной 
недостаточностью клапана легочной артерии (Fontana 
и соавт., 1978).

Электрокардиографические изменения не имеют ка- 
ких-либо особенностей, характерных исключительно для 
тетрады Фалло (Л. М. Фнтилева, 1968; Н. М. Мезенцева 
с соавт., 1972).

Электрическая ось сердца отклонена вправо, Z_a QRS 
равен + 9 0 ° ----- Ы50°. Причем выявляется некоторая з а 
висимость между насыщением артериальной крови кис-



Рис. 27. Рентгенограмма больного с тяжелой формой тетрады 
Ф алло

лородом и отклонением электрической оси сердца. Откло
нение оси сердца влево бывает крайне редко и обычно 
свидетельствует о наличии сопутствующего порока. Вы
ражены признаки гипертрофии правого желудочка, а у 
части больных — гипертрофии правого предсердия. Иног
да в aV F и V5- 6 отмечаются признаки гипертрофии левого 
желудочка, что бывает у больных с увеличенным легоч
ным кровотоком в результате различных шунтирующих 
операций.

При исследовании красной крови обнаруживается вы
раж енная полицитемия с резким увеличением количества 
гемоглобина, являю щ аяся одним из наиболее мощных 
компенсаторных механизмов при цианотических пороках. 
Интенсивность указанных изменений прямо пропорцио
нальна степени артериальной гипоксемии. Вследствие 
хронического дефицита кислорода повышается актив
ность эрптропоэза, появляются в периферической крови 
молодые формы (ретикулоциты), а такж е снижается 
средняя продолжительность жизни тромбоцитов, что 
проявляется в тромбоцитопенпи.



Рис. 28. Рентгенограмма больного с легкой формой тетра
ды Ф алло

Важную информацию в диагностике тетрады Фалло 
дает рентгенологическое исследование. При рентгеноско
пии в передне-задней проекции обнаруживают повышен
ную прозрачность легких в результате значительного 
обеднения их сосудистого русла, уменьшение корней 
легких.

У тяжелых больных может быть выявлена сеть аорто
легочных коллатералей, которые иногда располагаются 
в прикорневой зоне. Это создает ошибочное впечатление 
нормального или усиленного прикорневого рисунка.

У большинства больных с тетрадой Ф алло сердце нор
мальных размеров, несколько увеличено или даж е  умень
шено. Увеличение размеров сердца обычно свидетель
ствует о каком-либо сопутствующем пороке.

Сердце имеет конфигурацию «деревянного баш 
мачка», которая обусловлена приподниманием над 
диафрагмой верхушки сердца в результате выраженной 
гипертрофии правого желудочка и западением в области
II дуги сердца, образованной легочной артерией (рис. 
27). Но иногда в этом месте обнаруживается выпуклость,



образуемая «третьим желудочком» — инфундибулярной 
камерой. Выраженность западения II дуги на левом кон
туре сердечной тени хорошо коррелирует с диаметром 
легочной артерии. Этот признак является достаточно на
дежным критерием для предварительной оценки тяжести 
анатомии порока. Значительная вогнутость в этой об
ласти свидетельствует о наличии узкой легочной артерии 
или ее аномальном расположении, когда ствол уходит 
кзади и медиально под восходящую аорту. Нормальная 
конфигурация силуэта сердца у больных с выраженным 
цианозом говорит о вероятности преимущественно ин- 
фундибулярного стеноза при нормальных размерах ле
гочной артерии (рис. 28).

При помощи указанных общеклинических методов 
нельзя получить исчерпывающие сведения о таком слож 
ном пороке сердца, как тетрада Фалло. Только на осно
вании прямых внутрисердечных исследований можно 
с достоверностью определить вид порока и индивидуаль
ные его особенности. Выбор метода операции у больных 
тетрадой Ф алло невозможен такж е без рентгенокон
трастных исследований, которые позволяют выявлять все 
детали анатомии стеноза выходного отдела правого ж е 
лудочка и легочной артерии, определить диаметр ее вет
вей, обнаружить дополнительные аномалии сердечно-со
судистой системы.

В настоящее время в специализированных клиниках 
катетеоизация сердца и сосудов и ангиокардиография 
проводятся всем больным с тетрадой Фалло, подлеж а
щим оперативному лечению.

При катетеризации правых отделов сердца при тетра
де Ф алло обнаруживают снижение систолического давле
ния в легочной артерии (в норме оно равно 3,9 кПа) 
и повышение его в правом желудочке до уровня систем
ного. Форма кривой давления в правом желудочке х а
рактеризуется крутым подъемом в фазе изометрического 
сокращения, горизонтальным «плато» в период изгнания 
и быстрым спуском при изометрическом расслаблении, 
то есть напоминает по форме кривую в левом желудочке.

При переходе зонда из легочной артерии в правый 
желудочек регистрируется градиент систолического д ав 
ления между ними. По характеру кривой при непрерыв
ной записи перехода зонда из легочной артерии в правый 
желудочек можно предположительно судить о виде сте
ноза.



Давление в правом предсердии находится в пределах 
нормы или незначительно повышено. Повышается д а в 
ление в основном за счет волны а. Высокая волна а 
является отражением повышенного систолического д ав 
ления в правом желудочке. Во время катетеризации пра
вых отделов сердца довольно часто удается провести 
катетер в аорту, что служит дополнительным доказатель
ством наличия дефекта межжелудочковой перегородки 
и декстрапозиции аорты.

При некоторых формах тетрады Фалло может опре
деляться небольшой артерио-венозный сброс крови на 
уровне правого желудочка. В большинстве случаев он 
отсутствует и сброс крови происходит только справа н а
лево. В результате этого снижается насыщение артери
альной крови кислородом, достигая в самых тяжелых 
случаях с атрезией легочной артерии 50% и ниже. Но 
снижение насыщения артериальной крови кислородом не 
всегда служит показателем тяжести порока. Так, у боль
ных с тяжелыми формами тетрады Фалло при большом 
открытом артериальном протоке или хорошо развитом 
коллатеральном кровообращении снижение насыщения 
артериальной крови кислородом может быть весьма ум е
ренным. М ежду уровнем насыщения артериальной крови 
кислородом и объемом кровотока в малом круге крово
обращения существует достоверная корреляция.

Насыщение крови кислородом в легочных венах и л е
вом предсердии нормально или чуть снижено. Довольно 
частое наличие открытого овального окна или сопут
ствующего дефекта межпредсердной перегородки может 
обусловить небольшое поступление артериальной крови 
в правое предсердие. Венозно-артериальный сброс на 
уровне предсердий бывает при тяжелых формах тетрады 
Фалло, а такж е при поражении трехстворчатого клапана 
или при правожелудочковой слабости.

Контрастная ангиография, выполняемая обычно 
вслед за зондированием, позволяет уточнить важные 
анатомические детали порока. При введении контрастно
го вещества в одну из вен руки во время ангиокардиогра- 
фического исследования, выполняемого в передне-задней 
проекции, правое предсердие и правый желудочек доволь
но быстро заполняются контрастным веществом. Одно
временно оно попадает в аорту и легочную артерию, при
чем степень заполнения обоих сосудов может быть р аз 
личной. Это зависит от выраженности стеноза легочной



артерии и степени праводеленности луковицы аорты. Сте
пень смещения аорты бывает разной. Различаю т 3 степе
ни отклонения аорты: малую, когда большая часть ее 
(3Д поперечного сечения) отходит от левого желудочка; 
умеренную, когда половина аорты отходит от левого, 
а вторая от правого желудочка; выраженную, когда 3Д 
поперечного сечения аорты отходит от правого ж елу
дочка.

Если при помощи венозной ангиокардиографии удает
ся уточнить важные анатомические детали порока и об
наружить его сочетание с другими аномалиями, то 
выявить строение выходного отдела правого желудочка 
почти не удается, так как он прикрывается контрастируе- 
мым корнем аорты. При селективной ангиокардиографии 
контрастное вещество по зонду вводится непосредственно 
в полость правого желудочка. Неразбавленное кровью 
контрастное вещество дает «плотное» контрастирование 
и позволяет определить не только строение выходного 
отдела правого желудочка, но и абсолютные размеры и 
протяженность стеноза, дефекта межжелудочковой пере
городки, проходимость системно-легочного анастомоза.

Дополнительными методами исследования при тетра
де Фалло являются катетеризация левых отделов сердца, 
аорто- и левая вентрикулография. При так называемых 
белых формах порока и сбалансированных сбросах, ко
торые не всегда могут быть определены методом забора 
проб с определением газового состава крови, введение 
контрастного вещества в левый желудочек создает опти
мальные условия для выявления дефекта межжелудочко
вой перегородки. Исследования целесообразно произво
дить в левой косой проекции с использованием кино- 
и ангиокардиографических установок. При исследовании 
левых отделов сердца можно такж е выявить ряд сопут
ствующих пороков.

Глава I V

ЕСТЕСТВЕННОЕ ТЕЧЕНИЕ

У плода при тетраде Фалло не нарушается 
снабжение органов кровью и кислородом. Если в норме 
смешанная венозная и артериальная кровь сбрасывается



в аорту из легочной артерии через открытый артериаль
ный проток, то при тетраде Ф алло кровь из правого ж е
лудочка поступает прямо в аорту через дефект перего
родки. Артериальный проток не функционирует и, как 
предполагают А. А. Вишневский с соавторами (1969), 
может закрыться еще до рождения ребенка.

Течение заболевания и продолжительность жизни з а 
висят от исходной выраженности и динамики сужения 
легочной артерии. Только у одной трети больных цианоз 
обнаруживается с момента рождения. Это больные с т я 
желым легочным стенозом, у которых артериальный про
ток облитерировался еще до рождения. Еще у трети 
больных цианоз появляется в возрасте между 1— 12-м 
месяцем жизни. Появление синюшности через месяц 
после рождения по срокам совпадает с закрытием откры
того артериального протока, а появление ее в более позд
нем периоде объясняется прогрессированием мышечного 
стеноза. У остальных больных в течение первого года 
жизни цианоз не обнаруживается. В этих случаях благо
даря умеренному сужению легочной артерии кровоток 
в малом круге может быть увеличенным. Т акая  гемоди- 
намическая картина наблюдается при пороке, который 
обычно называют дефектом межжелудочковой перегород
ки со стенозом легочной артерии или стенозом легочной 
артерии с лево-правым шунтом.

Больные, у которых цианоз с рождения, имеют наибо
лее тяжелую форму порока с атрезией или резкой гипо
плазией легочной артерии. У них определяется слабый 
или еле слышный шум. С 4—5-месячного возраста начи
наются одышечно-цианотические приступы. Такие дети 
обычно погибают на первом году жизни во время тяж е
лого приступа (Miller с соавт., 1968). Часть больных мо
жет прожить несколько лет благодаря развитию сети 
аорто-легочных коллатералей. Несмотря на выраженный 
цианоз, полицитемию и резкое ограничение физической 
активности, эти дети обычно не отстают в умственном 
развитии. Без хирургического лечения они не доживают 
до второго десятилетия.

Наиболее типичное для тетрады Фалло течение отме
чается у тех больных, у которых цианоз возникает во 
второй половине первого года жизни. Приступы могут 
возникать уж е на первом году, но протекают они легче. 
При стертых формах приступа ребенок становится бес
покойным, капризничает, плачет.



СинюшностЬ и одышка обычно усиливаются, когда 
ребенок начинает ходить. Именно в это время появляется 
характерный только для тетрады Фалло симптом — при- 
саживание на корточки. Обычно дети достаточно подвиж
ны в помещении, но на улице они часто присаживаются 
на корточки и не принимают участия в играх своих 
сверстников. Состояние больных ухудшается в утренние 
часы, вечером они более активны и подвижны.

Одышечно-цианотические приступы обычно прекра
щаются в 3—4 года, и в школьном возрасте состояние 
ребенка относительно стабилизируется. Тем не менее хо
дить в школу и подниматься по лестницам дети не могут, 
и с некоторыми из них в первые годы учителя занимаю т
ся дома. Они тяжело переносят свою физическую непол
ноценность.

К моменту полового созревания состояние больных 
несколько улучшается и длительное время может оста
ваться стабильным, несмотря на резкий цианоз и высо
кий уровень гемоглобина крови—до 12,41— 15,51 ммоль/л. 
Без операции больные могут прожить 20—30 лет, сохра
няя относительную трудоспособность.

У больных с так называемой белой формой тетрады 
Фалло в результате прогрессирования стеноза в инфун- 
дибулярном отделе правого желудочка цианоз может 
возникнуть в различные возрастные периоды. При этом 
артерио-венозный или перекрестный шунт крови посте
пенно сменяется преимущественно венозно-артериаль
ным. Мы наблюдали несколько больных, у которых при 
первичном обследовании в клинике ставили диагноз изо
лированного дефекта межжелудочковой перегородки, а 
через несколько лет отмечалась типичная клиническая 
и гемодинамическая картина тетрады Фалло с развити
ем цианоза.

К ак этап трансформации изолированного дефекта 
межжелудочковой перегородки в тетраду Ф алло в неко
торых случаях можно рассматривать сочетание дефекта 
межжелудочковой перегородки с мышечным стенозом л е 
гочной артерии.

У больных данной клинической группы не бывает 
цианотических приступов, однако одышка при нагрузке 
с годами усиливается. Цианоз в состоянии покоя может 
быть еле заметным и значительно увеличивается при н а
грузке и в холодную погоду. Содержание гемоглобина 
в крови находится на верхней границе нормы. При уме



ренном ограничении физической активности больные тру
доспособны до 20—30 лет.

Нетипичное течение порока наблюдается у больных 
с врож денной недостаточностью клапана легочной арте
рии. У детей младшего возраста гипоксия, обусловленная 
самой тетрадой Фалло, сочетается с дыхательной недо
статочностью. Она вызвана сдавлением трахеи и главных 
бронхов аневризматически расширенными ветвями легоч
ной артерии (Miller с соавт., 1962). Объемная перегрузка 
правого желудочка в результате большой регургитации 
из легочной артерии приводит у некоторых больных 
к сердечной недостаточности застойного характера (Rut- 
tenberg  с соавт., 1964). Д ыхательная и сердечная недо
статочность является причиной высокой смертности 
больных на первом году жизни. При менее выраженной 
дилатации ветвей у больных старшего возраста клиниче
ская картина типична для изолированной тетрады Ф ал
ло. Д л я  большинства больных с данным сочетанием 
выраженный цианоз не характерен, у многих отмечается 
перекрестный сброс крови. Преимущественное направ
ление сброса определяет степень цианоза, выраженность 
дилатации легочной артерии, дыхательной и сердечной 
недостаточности.

Дети грудного возраста с сердечной недостаточностью 
обычно имеют менее выраженный инфундибулярный сте
ноз. При нормальном легочном сосудистом сопротивле
нии и сбросе крови слева направо увеличение регургита
ции приводит к возрастанию ударного объема правого 
желудочка. Этим объясняется сердечная недостаточность 
у младенцев с умеренным инфундибулярным стенозом. 
У больных с превалирующими симптомами дыхательной 
недостаточности, аневризматическим расширением вет
вей легочной артерии и сдавлением дыхательных путей 
инфундибулярный стеноз более значительный. Сброс 
крови слева направо уменьшается или исчезает, преобла
дают явления дыхательной недостаточности. При благо
приятном соотношении величины и направлении сброса 
некоторые больные переживают критический возраст. 
В дальнейшем течение заболевания обычное. Мы наблю
дали 3 больных с недостаточностью клапана легочной 
артерии в возрасте 10, 18 лет и 21 года. Общее состояние 
их было таким же, как и у других больных с тетрадой 
Ф алло при умеренной форме порока.

Продолжительность жизни больных с тетрадой Фалло



зависит от клинической к а р 
тины порока и, по данным 
Abbott (1936), составляет в 
среднем 12— 15 лет. Извест
ны единичные случаи от
носительного долголетия.
Согласно материалам
А. А. Вишневского с соавто
рами (1969), более 20 лет 
живут лишь 8%, а более 30 
л е т — 1,3% таких больных. 
По данным Poirier с соавто
рами (1977) и других авто
ров, из прибывших на лече
ние больных 80% были не 
старше 10 лет, а 90% — мо

ложе 20 лет. Актуарные кривые продолжительности ж и з
ни в зависимости от анатомической формы порока изоб
ражены на рис. 29.

Течение заболевания может внезапно нарушиться 
в результате различных осложнений, которые нередко 
и становятся основными причинами гибели больных. 
Наиболее типичные осложнения, в частности, нарушение 
мозгового кровообращения в виде тромбоза или крово
излияний, вызваны гипоксемией, эмболией, полицнтемией 
и повышением вязкости крови.

Г ем иплегия  чаще всего развивается в возрасте до
2 лет при тяж елых формах тетрады Фалло. Фактор сгу
щения крови, вероятно, не имеет решающего значения, 
так как, согласно наблюдениям Martelle, Linde (1961), 
такие осложнения возникают и у больных с относитель
ной анемией. В условиях тяжелой артериальной гнпоксе- 
мии снижение кислородной емкости крови способствует 
возникновению очаговой гипоксии и инфаркта. Эти 
осложнения обнаруживаются иногда после тяж елы х оды- 
шечно-цианотических приступов, а так ж е  сразу после 
шунтирующих операций. Чащ е они развиваются вслед
ствие дегидратации в жаркую  погоду или при заболева
ниях, сопровождающихся высокой температурой. После 
очаговых нарушений мозгового кровоснабжения, перене
сенных в младенческом возрасте, в последующем в ряде 
случаев (25%) отмечается отставание в умственном 
развитии.

Лечение нарушений мозгового кровообращения кон- 
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Рис. 29. Актуарные кривы е про- 
1)олжительности ж изни больны х  
с тетрадой Ф алло:
1 — типичная ф орм а; 2 — в среднем; 
3 — атрезия  легочной артерии (по 
B ertran o u  с соавт., 1978)



серватпвное. Поэтому такое осложнение важно отдиф
ференцировать от абсцесса мозга. В связи с этим следует 
иметь в виду, что у детей грудного возраста абсцессы 
мозга встречаются так же редко, как нарушения мозго
вого кровообращения в более старшем возрасте. В сом
нительных случаях, когда клиническая картина нетипич
на и результаты спинномозговой пункции неопределенны, 
с диагностической целью показано наложение фрезевых 
отверстий.

Абсцесс мозга. Причины развития абсцесса мозга при 
тетраде Фалло различны. Одним из вероятных механиз
мов является занос эмболов из системного венозного 
резервуара через дефект перегородки в аорту н сосуды 
мозга. Возможно также, что сосудистые тромбы, возник
шие в связи с полицитемией, вторично инфицируются 
во время преходящей бактериемии. Особенно уязвимы 
очаги некроза мозга, развившиеся вследствие местной 
ишемии.

Кратковременная бактериемия довольно часто быва
ет д аж е  при интеркуррентных заболеваниях (ангина, 
пневмония, О Р В И ).

При абсцессах мозга из крови редко высевается воз
будитель. Замечено такж е (Nadas, Fyler, 1972), что 
бактериальный эндокардит практически никогда не со
провождает абсцессы мозга. Данное осложнение обычно 
встречается у больных с выраженными гипоксией и поли
цитемией в возрасте старше 2 лет. Через 7— 10 сут после 
перенесенной инфекции возникают головная боль, рвота 
и очаговая неврологическая симптоматика с судорогами. 
Температура может быть повышенной или нормальной. 
Появляются патологические рефлексы и положительный 
симптом Кернига. При анализе крови обнаруживается 
лейкоцитоз, хотя наличие ограниченной гнойной полости 
может и не отразиться на формуле крови.

При люмбальной пункции спинномозговой жидкости 
можно обнаружить некоторое повышение содержания 
протеина; количество клеток нормальное или несколько 
повышено, содержание сахара в норме. Данные электро
энцефалограммы помогут выяснить локализацию про
цесса.

При абсцессе мозга назначают массивные дозы анти
биотиков. Однако более оправдана активная тактика. 
Если с помощью специальных методов исследований 
диагностировать точную локализацию абсцесса не уд а



ется, накладываю т фрезевые отверстия в правой затылоч
но-теменной области, где чаще всего бывают абсцессы 
мозга. При прорыве абсцесса появляются признаки остро
го менингита. При этом в спинномозговой жидкости обна
руживается большое количество клеток и снижено содер
жание сахара. Хирургическое удаление гноя из полости 
абсцесса в сочетании с введением антибиотиков — наибо
лее эффективный метод лечения (Matson, Salam , 1961), 
хотя выздоравливают только 50—75% больных.

Относительная анемия и полицитемия. Одним из ме
ханизмов адаптации организма к артериальной гипоксе- 
мии является повышение кислородной емкости крови за 
счет полицитемии и увеличения цветного показателя. 
В практике встречаются больные, у которых резкое сни
жение насыщения артериальной крови кислородом не 
сопровождается повышением содержания гемоглобина. 
Нормальные показатели красной крови при тяжелой 
форме тетрады Фалло следует рассматривать как относи
тельную гипохромную анемию. Несмотря на менее вы ра
женный цианоз, общее состояние таких больных более 
тяжелое, чем больных с полицитемией. Они нуждаются 
в активном лечении с применением препаратов, содер
жащ их железо. Общее состояние больных улучшается, 
когда гематокрит возрастает до 70— 75%-

Так же, как и анемия, чрезмерное сгущение крови 
отрицательно сказывается на процессе доставки кисло
рода тканям. В результате повышения вязкости крови 
возрастает периферическое сопротивление, снижается 
сердечный выброс, ухудшается микроциркуляция. При 
гематокрите больше 75% показано частичное замещение 
крови больного сухой или нативной плазмой.

Оптимальный показатель гематокрита находится 
в пределах между 60 и 75%. Если гематокрит ниже 60%, 
назначают препараты железа, если выше 75% и состоя
ние больного тяж елое — разводят кровь плазмой.

Некоторые больные погибают от обильны х легочны х  
кровотечений, возникающих в результате разрыва круп
ных коллатеральных сосудов или вследствие массивных 
внутрилегочных тромбозов. Эти осложнения характерны 
в основном для взрослых больных.

Тромбирование периф ерических легочны х сосудов, 
приводящее к повышению общего легочного сопротивле
ния, является одним из механизмов постепенного сниже
ния легочного кровотока и дальнейшего усиления циано



за. Прогрессирование этих изменений — основная причи
на гибели некоторых больных.

Одним из тяжелых осложнений является септический 
эндокардит, который встречается у 5— 10% больных. 
Чащ е всего инфекция поражает измененные клапаны 
и инфундибулярный отдел правого желудочка. Септиче
ский эндокардит обычно наблюдается у больных старше
го возраста. Возникает после респираторных инфекций, 
экстракции зуба, тонзиллэктомии, а так ж е  вследствие 
тонзиллита, пиодермии, кариеса зубов. Протекает т яж е
ло, с высокой температурой, ознобом, анемией, декомпен
сацией, септическими эмболиями. У многих больных на 
коже видны петехиальные высыпания, пальпируется уве
личенная болезненная селезенка.

Д о начала эры антибиотиков практически все больные 
с эндокардитом погибали. В настоящее время в резуль
тате активной антибактериальной терапии выживают 
65% больных. Результаты в значительной степени зави 
сят от своевременности лечения. Согласно наблюдениям 
F riedberg  (1950), если интенсивная терапия начата в те
чение месяца после начала заболевания, выздоравливают 
90% больных, если ж е  лечение начато более чем через
3 мес, вылечивается только 50%).

Эффективность лечения во многом зависит от возраста 
больных. В старших возрастных группах прогноз заметно 
хуже. Трудно поддаются лечению больные, у которых 
возбудителем заболевания является грамотрицательная 
и стафилококковая флора. Лучше поддается лечению 
эндокардит, вызванный стрепто- и энтерококками.

Д л я  профилактики назначают антибиотики при р аз 
личных интеркуррентных инфекционных заболеваниях, 
а при подготовке к малым хирургическим вмеш атель
ствам выполняют экстракцию зубов и тонзиллэктомию. 
В качестве профилактики целесообразно проводить 
активную иммунизацию стафилококковым анатокси
ном.

Осложнения, вызванные нарушением сократительной 
функции миокарда, в частности сердечная недостаточ
ность застойного характера, обычно не характерны для 
тетрады Фалло. Однако они иногда наблюдаются 
у взрослых больных, у детей первого года жизни с со
путствующей врожденной недостаточностью клапана л е 
гочной артерии, а такж е  при тяжелой анемии, бактери
альном эндокардите, аортальной недостаточности.



Рас. 30. А нгиокардиограм м а в боковой  проекции. Ц иклические и з
м енения разм еров инф ун д и буляр но й  части правого  ж елудочка во  
врем я  диастолы (а )  и систолы (б )

Л ечение одышечно-цианотических приступов. Выбор 
метода лечения в значительной степени определяется 
профилем лечебного учреждения. В кардиохирургиче
ских клиниках при тяжелых, трудно купирующихся ме
дикаментозными средствами приступах выполняют по 
жизненным показаниям экстренную шунтирующую опе
рацию. В педиатрических стационарах применяют ин
тенсивное медикаментозное лечение. Д л я  устранения 
спазма мышечного компонента стеноза назначают р-бло- 
каторы и промедол. Лечение проводят по такой схеме:

1) осуществляют ингаляцию кислорода через маску 
или катетеры, проведенные в носоглотку;

2) придают коленно-грудное положение в постели или 
на руках;

3) внутримышечно вводят морфина гидрохлорид 
(0,2 мг/кг массы) ;

4) для коррекции метаболического ацидоза внутри
венно вводят раствор натрия бикарбоната;

5) переливают жидкости для разведения крови (если 
у больного выраж енная полицитемия);

6) внутримышечно вводят p-блокаторы (анаприлин) 
в дозе 0,2 мг/кг массы тела больного.

Р-Блокаторы такж е вводят для предупреждения при



ступов. При длительном применении препаратов этой 
группы заметно улучшается общее состояние больных 
(Cumming, 1970). Эффективность терапии зависит от 
характера стеноза выводного тракта. Положительных 
результатов лечения достигают при преобладании функ
ционального элемента сужения, то есть при циклических 
изменениях размеров инфундибулярной части желудочка 
(рис. 30). У больных с тяжелой гипоплазией кольца 
и ствола легочной артерии лечение (3-блокаторами менее 
эффективно.

Д л я  предупреждения приступов анаприлин назнача
ют в дозе 0,2 мг/кг массы каждые 4— 6 ч. Суточная 
доза зависит от массы больного — варьирует от 20 до 
60 мг. Лечение можно проводить в течение нескольких 
лет. В периоды ухудшения состояния рекомендуют седа
тивные препараты.

Частые одышечно-цианотические приступы являются 
показанием для направления больного в кардиохирурги- 
ческий центр независимо от его возраста.

Глава V

ПОКАЗАНИЯ К ОПЕРАТИВНОМУ 
ЛЕЧЕНИЮ

Все больные с тетрадой Ф алло нуждаются 
в хирургическом лечении. Идеальным вариантом опера
тивного вмешательства является устранение всех анато
мических и гемодинамических проявлений порока. О дна
ко первичная радикальная коррекция порока в настоящее 
время может быть выполнена далеко не у всех больных. 
Основным препятствием является повышенный риск вме
шательства у детей первых лет жизни. В старших воз
растных группах радикальные операции можно выпол
нять почти у всех больных независимо от анатомии 
порока и предшествующих паллиативных вмешательств. 
Противопоказаниями к устранению порока являются 
только тяж елые осложнения заболевания.

При выборе срока и метода операции следует учиты
вать характер течения заболевания, особенности клини
ческого и анатомического проявления порока, степень 
операционного риска, отдаленный прогноз.



В Ы Б О Р С Р О К А  В М Е Ш А Т Е Л Ь С Т В А

Больным с бессимптомными ацианотическими формами 
порока лучше выполнять радикальную коррекцию в 8—
12 лет. Это оптимальный срок. Однако успешно опериро
вать можно в любом возрасте, но не старше 20—25 лет.

Больных с минимальным цианозом, а такж е после 
шунтирующих операций с функционирующим анастомо
зом целесообразно оперировать после 6— 7 лет. Ограни
ченная эффективность и ухудшение отдаленных резуль
татов шунтирующих операций делают радикальную 
коррекцию порока после предварительно выполненных 
анастомозов операцией выбора. На наш взгляд, она по
казана почти всем больным, перенесшим в прошлом 
шунтирующие операции, так как д аж е при отличном 
результате цианоз может усилиться, а нередко развива
ются бактериальный эндокардит, тромбоэмболия и абс
цесс мозга (Brock, 1974). Требует обсуждения вопрос
об оптимальном сроке радикальной коррекции порока.

По данным Seybold—E pting  с соавторами (1978), 
Rostad и соавторов (1978) и других исследователей, 
к моменту радикальной коррекции анастомоз не функ
ционирует у 20—50% больных, по нашим данным,— 
у 26,6%. При тромбозе анастомоза создаются худшие 
условия, чем до операции. Это обусловлено тем, что пал
лиативные операции, с одной стороны, приостанавливают 
процесс развития коллатеральных сосудов (Kirklin, Karp, 
1970), а с другой — способствуют прогрессированию ин
фундибулярного стеноза. Поэтому перед радикальной 
коррекцией порока насыщение артериальной крови кис
лородом у больных этой группы в среднем ниже, чем 
до первой операции.

Степень артериальной гипоксемии в значительной 
степени влияет на исходы вмешательств (Zeachman, 1965; 
Richardson, Clarke, 1976). Поэтому у больных с ранее 
наложенными анастомозами радикальную коррекцию 
тетрады Фалло предпочтительно выполнять в сроки до 
5 лет после паллиативной операции, пока не наступила 
облитерация шунта и не ухудшилось состояние больного.

У больных со значительными клиническими проявле
ниями и выраженным цианозом тактика лечения зависит 
от возраста пациента.

У детей первого года жизни операцией выбора явл я
ются паллиативные вмешательства. Абсолютные показа-



пия возникают при частых или затянувшихся одышечно- 
цианотических приступах, не купирующихся медикамен
тозными средствами. При отставании в развитии, значи
тельном ограничении физической активности паллиатив
ные операции выполняют по относительным показаниям. 
Пациентам первого года жизни производят операции 
только по абсолютным показаниям (Б. А. Королев с со
авт., 1978; Г. Э. Фальковский с соавт., 1978).

У больных в возрасте 1—5 лет шунтирующие опера
ции выполняют по абсолютным и относительным пока
заниям. После операций дети нормально развиваются.

В последнее время в связи с усовершенствованием 
методики глубокой гипотермии в сочетании с искусствен
ным кровообращением выполняют первичные радикаль
ные операции у детей раннего дошкольного возраста 
(C astaneda с соавт., 1977). Особенностью коррекции по
рока в этом возрасте является большая частота примене
ния расширенной пластики выводного отдела правого 
желудочка, а такж е необходимость применения перфори
рованных заплат для закрытия межжелудочкового де
фекта. Этот прием позволяет разгрузить правый ж елудо
чек при гипоплазии ветвей легочной артерии.

Успехи, достигнутые в этой области, являются достоя
нием небольшого количества учреждений. Поэтому, на 
наш взгляд, они не могут служить обоснованием для от
каза от паллиативных операций.

Большинство зарубежных хирургов считает, что боль
ным в возрасте 3— 5 лет показана радикальная операция 
при благоприятных анатомических условиях. После 5 лет 
д аж е  у тяжелобольных рекомендуют выполнять ради
кальную коррекцию порока. При этом предварительная 
шунтирующая операция не является необходимой или 
желательной (M alm с соавт., 1966).

Мы уверены, что при тетраде Фалло ранняя коррек
ция не является вопросом принципиальной важности, как, 
например, при большом дефекте межжелудочковой пере
городки. Поэтому мы считаем, что при тяжелой форме 
тетрады Ф алло радикальная операция долж на выпол
няться при массе тела больного более 20— 25 кг. П редва
рительно выполненный анастомоз, если он функциониру
ет, не осложняет операцию, а, наоборот, способствует 
успеху радикальной коррекции, так как больные с «бе
лой» формой лучше переносят операцию, чем при циа
нозе.



У больных старших возрастных групп, а такж е у 
взрослых мы выполняем радикальную коррекцию прак
тически без противопоказаний по анатомическим причи
нам, независимо от степени артериальной гипоксемии, 
выраженности полицитемии, вида и количества пред
шествующих операций. Возрастных пределов для ради
кальной операции, вероятно, нет. Самому старшему боль
ному, которому мы выполнили коррекцию порока, было 
36 лет. В литературе описаны случаи операций в возрасте 
50 лет.

В Ы Б О Р М Е Т О Д И К И  О П Е Р А Ц И И

Среди паллиат ивных  операций наиболее распространены 
подключично-легочный анастомоз по Blalock-—Taussig  
и прямые аорто-легочные анастомозы по W aters ton— 
Cooley—E dw ards и P o tts— S m ith—Gibson. У детей пер
вых месяцев жизни наложение аорто-легочного анасто
моза является единственно возможной операцией из-за 
узости подключичной артерии. В последнее время пред
почитают анастомоз по W ate rs ton—Cooley—Edwards. 
Операция по P o t ts— Sm ith— Gibson сопровождается мно
гими осложнениями: при ней трудно создать адекватное 
по размерам соустье; возможны перегиб и облитерация 
левой ветви легочной артерии; трудно ликвидировать 
анастомоз при последующей радикальной операции. А на
стомоз по W ate rs ton—Cooley— E dw ards не вызывает зн а 
чительных технических трудностей при коррекции поро
ка. У детей в возрасте старше 6— 12 мес чаще выполняют 
анастомоз по Blalock—T auss ig  со стороны, противопо
ложной расположению дуги аорты.

Р адикальная коррекция  тетрады Ф алло заключается 
в закрытии дефекта перегородки и устранении стеноза 
легочной артерии. Однако по схеме, предложенной Lille- 
hei в 1955 г., не всегда удается адекватно устранить 
сужение путем иссечения гипертрофированных мышц 
инфундибулярного отдела желудочка и выполнения л е 
гочной вальвулотомии. У многих больных выраженная 
гипоплазия артериального конуса клапанного кольца 
и ствола, а такж е ветвей легочной артерии. Поэтому 
Kirklin с соавторами (1959, 1960) предложили в таких 
случаях выполнять пластику гипоплазированного отдела



путем имплантации заплат. Они выделили три основных 
варианта реконструкции: 1) ограниченную пластику ин- 
фундибулярного отдела правого желудочка; 2) пластику 
выводной части желудочка с переходом на клапанное 
кольцо; 3) пластику артериального конуса желудочка, 
клапанного кольца и ствола легочной артерии с перехо
дом иногда на ветвь легочной артерии.

Благодаря  применению реконструкции тракта оттока 
расширились возможности лечения больных с тяжелыми 
анатомическими формами порока. Однако до настоящего 
времени нет единого мнения о показаниях к выполнению 
пластики. Если Cooley, Norm an (1975), C as taneda  с соав
торами (1977), Kirklin (1978) стандартно применяют 
реконструкцию выводного тракта правого желудочка 
у 70— 100% больных, то Goldm an с соавторами (1968), 
G otsm an с соавторами (1969) стараются ее не делать. 
Они возражаю т против реконструкции тракта оттока 
из-за якобы повышенной летальности и недостаточности 
клапана легочной артерии. Однако летальность в значи
тельной степени зависит от качества выполнения пласти
ки и правильности выбора показаний к ее применению. 
Например, клапаноразруш аю щ ая пластика тракта оттока 
противопоказана у больных с узкими ветвями легочной 
артерии, повышенным сопротивлением легочных сосудов. 
Неудовлетворительные результаты были такж е при недо
статочном расширении тракта оттока, когда правожелу
дочковая гипертензия сочеталась с несостоятельностью 
легочного клапана.

Относительно второго возражения следует отметить, 
что д а ж е  после простой вальвулотомии довольно часто 
развивается недостаточность клапана легочной артерии.

Недостаточность клапана легочной артерии и способы, 
ее устранения. По этому вопросу в литературе существу
ют совершенно противоположные взгляды (Н. К. Талан
кин, 1959; Asano, Eguchi, 1970; Kawachima с соавт., 1974; 
Mistroff с соавт., 1977). По данным M alm  с соавторами
(1966), Bristow с соавторами (1970), Ruzyllo с соавтора
ми (1974), возникновение недостаточности клапана л е 
гочной артерии не приводит к снижению функциональных 
резервов сердца и не отражается на физической актив
ности больных. В. А. Бухарин с соавторами (1965), Hawe 
с соавторами (1966), Kinsley с соавторами (1974) отме
тили, что легочная регургитация существенно не повлия
ла на течение послеоперационного периода.



Д ругие авторы указывают на незначительное ограни
чение сердечной функции у больных с недостаточностью 
клапана легочной артерии (Kirklin с соавт., 1965; Gerbo- 
de, H ernander,  1972; K aplan с соавт., 1974; Rieker с соавт., 
1975; Poirier с соавт., 1977). О несоответствии удовле
творительного общего состояния с гемодинамическими 
изменениями, обнаруженными в отдаленный период, 
сообщил Hawe с соавторами (1970). Согласно их данным, 
несостоятельность клапана через несколько лет приводи
ла к дилатации правого желудочка, росту конечно-диа- 
столического давления в нем. Эти нарушения прогресси
ровали. И все ж е  большинство хирургов считают, что 
послеоперационная недостаточность клапана легочной 
артерии протекает относительно благоприятно и не явл я
ется противопоказанием к расширенному объему вмеш а
тельства при тетраде Фалло.

Если же тетрада Ф алло осложняется резкой гипопла
зией легочных сосудов или атрезией одной из ветвей, 
реконструкция тракта оттока заплатой не дает желаемого 
результата, давление в правом желудочке снижается 
плохо. В таких случаях необходима адекватная функция 
клапана. Предложено несколько вариантов операций 
с целью предотвращения регургитации крови.

Одним из способов коррекции недостаточности соб
ственного клапана легочной артерии является применение 
отдельных створок, смоделированных из аутоперикарда, 
или использование частичного аортального гомотранс
плантата в виде заплаты, выкроенной из стенки восходя
щей аорты вместе с одной или двумя полулунными 
створками аортального клапана (M archand, 1967; Eguchi 
с соавт., 1972; M ustard , Juenga r ,  1973; Trusler с соавт., 
1973; Kawashim a с соавт., 1974). Вальвулярное кольцо 
легочной артерии рассекают таким образом, чтобы одна 
из створок клапана легочной артерии дополняла створки 
трансплантата, вшитого в разрез легочной артерии. 
M ustard , Ju en g a r  (1973) сразу после операции зареги
стрировали умеренную недостаточность клапана легочной 
артерии. В отдаленный период (через 2—4 года) разру
шилась, а в некоторых случаях полностью исчезла сфор
мированная перикардиальная створка. Лоскут аорталь
ной стенки в отдаленный период подвергается кальцифи
кации, хотя створка оказывает частичный клапанный 
эффект. Д ля  предупреждения кальциноза аортальную 
створку, обработанную глютаровым альдегидом, в по-



Рис. 31. Ткань сосудистого протеза с подшитой би ологической  
створкой

следнее время стали подшивать к синтетической зап лате  
(рис. 31). Но п этот способ еще требует проверки.

Trusler с соавторами (1973) у 11 больных применили 
клапан из перикарда на жестком каркасе, помещенном 
внутрь сосудистого протеза. У всех больных сразу после 
операции наблюдалась более или менее выраженная не
достаточность клапана. В отдаленный период клапан  
разрушился.

Некоторые авторы протезировали выводной тракт  
с помощью аортальных гомотрансплантатов, содержащих 
клапан, участок восходящей аорты и большую створку 
митрального клапана, а такж е легочных гомотрансплан
татов (Г. М. Соловьев с соавт., 1974; Ross, Sommerville, 
1966; M archand, 1967; Rastelli с соавт., 1967; Weldon с co- 
авт., 1968; Asano, Eguchi, 1970; Goldsmith с соавт., 1975; 
Moore с соавт., 1976).

Изучение отдаленных результатов в сроки до 2— 5 лет 
показало, что аортальные гомотрансплантаты не оправ
дали возлагавшихся на них надежд. По данным В. И. Б у 
раковского с соавторами (1977), Trusler с соавторами 
(1973), Sommerville, Ross (1972), Kawashima с соавто
рами (1974), недостаточность клапана отмечена у 60% 
больных. Более чем у половины при рентгенологическом 
исследовании обнаружено отложение солей кальция



в стенке трансплантата. У 30% больных отмечен стеноз 
на уровне либо дистального его конца, либо клапана 
в результате фиброза и дегенерации. Эти изменения ста
ли причиной повторных операций.

Так как створки меньше подвергаются кальциф ика
ции, чем стенки гомографта, решили создать комбиниро
ванные кондуиты. Они состоят из синтетических сосуди
стых протезов, содержащих гомо- или гетероаортальный 
клапан (В. И. Бураковский с соавт., 1976; Im am ura с со
авт., 1972; Bowman с соавт., 1974; Chioriello, 1975; Sade 
с соавт., 1977; Kirklin, 1977). Длительное функциониро
вание такого кондуита пока еще не подтверждено ре
зультатами отдаленных наблюдений. В связи с этим мы 
считаем, что еще не использованы возможности примене
ния трубок из аутоперикарда (Horiuchi с соавт., 1971), 
который хорошо зарекомендовал себя в качестве мате
риала для пластики выводного тракта правого желудоч
ка. Поскольку перикард является собственной тканью 
организма, случаи его кальциноза не зарегистрированы.

Д л я  продления срока службы биологического клапана 
большое значение имеет методика консервации. В настоя
щее время клапан обрабатывают глютаровым альдегидом 
по методике C arpentie r и соавторов (1969).

Таким образом, при гипоплазии ствола легочной ар 
терии применяют два способа коррекции — пластику 
тракта оттока заплатой (со створкой или без нее) и со
здание наружного шунта (кондуита) между желудочком 
и дистальным отделом легочной артерии (бифуркацией 
или левой ветвью ). Д о настоящего времени нет четких 
критериев для выбора методики коррекции порока при 
этих условиях. При решении данного вопроса мы руко
водствуемся следующими соображениями.

При выполнении пластики ствола легочной артерии 
перикардом или синтетической тканью величина сектора 
легочной артерии, который образован заплатой, опреде
ляет степень несостоятельности клапана.

Чем меньше исходный диаметр легочной артерии, тем 
большую часть вновь созданного ствола составляет 
искусственная ткань и тем меньшую площадь сечения 
клапанного кольца перекрывают собственные створки 
(рис. 32). Поэтому, если по предварительной оценке ре
зультата пластики собственная стенка легочной артерии 
составит менее 1/2 диаметра вновь созданного ствола, 
показана имплантация клапаносодержащего кондуита.



Клиническое значение ос
таточной правожелудочко
вой гипертензии. Высокое 
остаточное давление в п ра
вом желудочке является по
казателем неадекватного 
устранения стеноза. П ослед
ствия нерадикального устра
нения препятствия току кро
ви проявляются как непо
средственно после операции, 
так  и в отдаленный период.
Операционный риск резко 
возрастает, если соотноше
ние давлений в правом и л е
вом желудочках превышает 
0,8 (Poirer, Goon, 1974).

Высокое остаточное д ав 
ление в правом желудочке 
такж е является причиной ухудшения отдаленных резуль
татов операций. По данным Goon и D anielson (1974), 
соотношение давлений в группе больных с удовлетвори
тельным исходом было более 0,74. В группе больных 
с отличным клиническим результатом этот показатель 
не превышал 0,56.

Существует мнение, что давление в правом желудочке 
после коррекции порока (иифундибулэктомии и легоч
ной вальвулотомии) имеет тенденцию к снижению 
(H artm an, 1968; Rieker, Azar, 1969). Такие сообщения 
единичны. Большинство ж е  хирургов приходят к выводу, 
что оптимальной величины давления в правом желудочке 
необходимо добиваться в ходе операции, так  как нельзя 
рассчитывать на значительное снижение давления в от
даленный период (G otsm an с соавт., 1969; Kaplan с со
авт., 1974; Utley, 1975; Kirklin, 1977).

В связи с этим мы заинтересовались, увеличивается ли 
со временем диаметр кольца и ствола легочной артерии 
в результате устранения сужения на уровне инфундибу- 
лярной части желудочка. Д л я  этого мы отобрали 13 боль
ных, у которых ангиокардиографическое исследование, 
выполненное до операции и в отдаленные сроки (2— 5 
лет) после нее, позволило получить информацию о р азм е
рах выходных сечений правого желудочка. Диаметр 
ствола легочной артерии до операции был равен

Разрез

Рис. 32. Схематическое изо бр а 
жение сечения легочной  артерии 
на ур о вне  клапанного  кольца  
до и после пластики: 
а — п оказан а п ластика; б  — п о к аза 
на реконструкция с помощ ью к л а 
п ан осодерж ащ его  кондуита



1,36 см/м2+ 0 ,0 4  см/м2, в отдаленные сроки после хирур
гического вм еш ательства— 1,4 см/м2± 0 ,3 5  см/м2; д и а
метр клапанного кольца соответственно равнялся 
1,64 см/м2± 0 ,1 4  см/м2 и 1,68 см/м2± 0 ,1 2  см/м2.

Полученные данные свидетельствуют о незначитель
ном, статистически недостоверном, увеличении проходных 
сечений выводного тракта. Следовательно, правы авторы, 
отрицающие положительную динамику правожелудочко
вой гипертензии. Однако не исключено, что она возможна 
при обструкции на уровне артериального конуса. Это 
дает основание при хорошем кольце и стволе легочной 
артерии отказаться от пластики правого желудочка.

Подытожив сравнительный анализ отрицательных 
последствий пластики тракта оттока и остаточной право
желудочковой гипертензии, следует склониться в сторону 
более активной хирургической тактики.

Атрезия левой ветви легочной артерии. Несмотря на 
значительные достижения в хирургическом лечении тет
рады Фалло, радикальная коррекция этого порока в со
четании с атрезией левой ветви легочной артерии пока 
еще не дает желаемых результатов.

По данным различных авторов (цит. но Goldsmith 
с соавт., 1975), из 24 оперированных больных только 19 
перенесли непосредственный послеоперационный период. 
Один из них умер через 2 года после операции от сердеч
ной недостаточности. Только у 10 больных отдаленный 
результат оценен как хороший через год после операции. 
У 6 больных ухудшение отдаленных результатов было 
обусловлено сердечной недостаточностью, легочной ги
пертензией и несостоятельностью клапана легочной 
артерии.

Неудовлетворительные непосредственные и отдален
ные результаты радикальных операций при тетраде Ф ал
ло с атрезией левой ветви легочной артерии объясняются 
неспособностью сосудистого русла правого легкого при
нять увеличенный кровоток. В связи с повышением со
судистого сопротивления развивается гипертензия, кото
рая становится причиной несостоятельности клапана 
легочной артерии. Недостаточность клапана может но
сить первичный и вторичный характер.

При повышении сопротивления легочных сосудов 
в отдаленные сроки после операции развивается вторич
ная недостаточность клапана. Первичная недостаточность 
клапана легочной артерии развивается вследствие валь-



вулотомии или пластики выводного тракта  с переходом 
заплаты  на ствол легочной артерии. Weldon с соавторами 
(1968) показал, что возрастание диастолического гради
ента между легочной артерией и правым желудочком, 
наблюдающееся при повышенном сопротивлении легоч
ных сосудов, способствует увеличению объема регурги- 
тации.

Аналогичные условия возникают при перегибе и 
облитерации легочных артерий после шунтирующих вме
шательств, а такж е в результате тромбоза ее разветвле
ний. У многих больных тетрадой Фалло сосуды системы 
легочной артерии недоразвиты, склерозированы, тромби- 
рованы настолько, что давление в легочной артерии о ка
зывается повышенным, хотя в легкие поступает менее 
40% минутного объема крови.

Учитывая это, при коррекции порока с атрезией одной 
из ветвей легочной артерии или с повышенным сосуди
стым сопротивлением необходимо максимально щадить 
функцию клапана. Если для устранения стеноза необхо
димо выполнение легочной вальвулотомии, показана ре
конструкция с помощью клапанного кондуита (M ustard  
с соавт., 1977) или имплантация клапанного протеза 
в естественную позицию.

Мы оперировали 3 больных с атрезией левой ветви. 
У 2 пациентов была врожденная атрезия левой ветви, 
у одного — облитерация ее после анастомоза Поттса. 
Одному больному с врожденной патологией в связи 
с узостью вальвулярного кольца произвели пластику з а 
платой, дополнив ее протезированием ксеноклапаном. 
Операция и послеоперационный период протекали без 
осложнения. В остальных случаях клапан был интакт- 
ным, а ствол легочной артерии-— достаточного размера. 
Поэтому протезирование клапана не производили. Тем 
не менее одна из этих больных погибла от сердечной 
недостаточности, а у другой послеоперационный период 
осложнился длительной правожелудочковой декомпен
сацией.

Kirklin, Karp (1970) считают, что, если из кровотока 
выключено более половины сосудистого лож а (как это 
бывает при тромбозе легочных артерий), коррекция по
рока вообще не показана. Однако, по нашему мнению, 
в этих случаях можно выполнить паллиативную опера
цию. У одного пациента во время наложения левосто
роннего анастомоза по Blalock обнаружили повышенное



давление (до 45,5 гПа) в левой ветви легочной артерии. 
Вскрыли перикард. Диаметр ствола легочной артерии 
составлял примерно 1/5 часть диаметра аорты при удо
влетворительных размерах левой и правой ветвей. Перед 
операцией при катетеризации пройти зондом в легочную 
артерию не удалось, поэтому давление в ней не измерили. 
Несмотря на повышенное давление в ветвях, наложен 
анастомоз между левой подключичной и левой ветвыо 
легочной артерии. Давление в ней повысилось до 65 гПа. 
После операции больной порозовел, начал ходить. В д ан 
ном случае благодаря повышению давления в легочной 
артерии удалось увеличить объем легочного кровотока.

Blalock (1945) высказал мнение, что при давлении 
в легочной артерии выше 39 гП а никаких операций про
изводить нельзя, так как увеличение легочного кровотока 
приведет к легочной гипертензии и ускорит процесс скле
розирования. А. А. Вишневский с соавторами (1969) 
оперировали несколько таких больных. Состояние их 
после операции улучшилось. Авторы высказывают пред
положение, что увеличение легочного кровотока способ
ствует усиленному развитию тех сосудов, проходимость 
которых сохранилась.

Узкие ветви легочной артерии. Как уж е говорилось, 
радикальная коррекция тетрады Фалло у больных с уз
кими ветвями легочной артерии невозможна. К сож але
нию, в настоящее время нет количественных критериев 
для определения объема сосудистого ложа. Поэтому од
ним больным неоправданно отказывают в коррекции, 
а другим, наоборот, выполняют корригирующие опера
ции, несмотря на противопоказания.

Tucker и соавторы (1979) для определения размера 
легочных сосудов предлагают использовать отношение 
диаметра правой ветви легочной артерии к диаметру вос
ходящей аорты. Этот показатель вычисляют по данным 
ангиокардиографии. Авторы выполнили радикальные 
операции у 21 больного в возрасте до года. У 2 пациентов 
предложенный коэффициент был менее 0,3, и оба боль
ные погибли. В то же время из 19 больных с коэффици
ентом более 0,3 умер только один. Таким образом, кри
тическая величина 0,3 является анатомическим показате
лем для решения вопроса о выборе операции.

Критерий не лишен недостатков, так как известны 
случаи (см. рис. 13) изолированного сужения правой 
ветви при удовлетворительных размерах левой легочной



артерии. Кроме того, данный показатель операбельности 
для больных старших возрастных групп явно завышен, 
так  как с возрастом относительные размеры восходящей 
аорты заметно увеличиваются. Поэтому, вероятно, более 
показательным коэффициентом является отношение диа
метра одной из ветвей легочной артерии к диаметру 
нисходящей аорты на уровне диафрагмы (Kirklin с соавт., 
1977).

Коэффициенты, основанные на учете размеров одного 
из легочных сосудов, не дают полной информации об 
операбельности больных. В прогностическом отношении 
важнее знать величину ожидаемого сопротивления току 
крови, которое обусловлено сужением обоих легочных 
сосудов. Развивая  метод количественной оценки п ар а 
метров легочного сосудистого русла, Blackstone и соавто
ры (1979) провели ретроспективное сопоставление суммы 
диаметров ветвей легочной артерии, измеренных по д ан 
ным ангиокардиографии, с величиной давления в правом 
желудочке после коррекции порока. Диаметры ветвей 
легочной артерии измеряли на уровне, недоступном хи
рургической коррекции, например, в месте деления п р а
вой и левой легочных артерий на ветви. Авторы предло
жили формулу для вычисления ожидаемого давления 
в правом желудочке (отнесенное к давлению в левом ж е 
лудочке) на основании предоперационных ангиографиче- 
ских измерений диаметра правой и левой ветвей легочной 
артерии:

Рпж-Лж =  +0 ,2007 ,
Ап~ гД л

где Д п и Д л — диаметры правой и левой ветвей легочной 
артерии, отнесенные к диаметру нисходящей грудной 
аорты.

Д ан ная  формула действительна для случаев, когда 
в результате коррекции порока выводной тракт правого 
желудочка и ствол легочной артерии не оказывают сопро
тивления току крови.

При гемодинамически значимом сужении ветвей л е 
гочной артерии с целью улучшения течения заболевания, 
а такж е  с перспективой расширения легочных артерий на 
первом этапе целесообразно выполнять шунтирующую 
операцию. Kirklin с соавторами (1977) показал, что шун
тирующие вмешательства способствуют увеличению 
диаметра легочных артерий и емкости сосудистого русла. 
Вероятно, более эффективна в этом отношении закрытая



инфундибулэктомия (Brock, 1974). В связи с сомнитель
ной эффективностью операции по Brock при узких ветвях 
легочной артерии Tucker и соавторы (1979) в качестве 
паллиативной операции предложили у детей первого года 
жизни выполнять пластику главного ствола легочной ар 
терии перикардом или вшивать кондуит между желудоч
ком и легочной артерией без закрытия дефекта м еж ж елу
дочковой перегородки. Развитие легочной гипертензии, 
которая сопровождает эту операцию, с одной стороны, 
способствует расширению ветвей легочной артерии, 
а с другой — требует тщательного контроля за динами
кой гипертензии для своевременного выполнения ради
кальной коррекции порока.

У больных с умеренной гипоплазией легочной артерии 
можно планировать коррекцию порока с применением 
клапанного протеза. Мы оперировали 2 больных с узкими 
ветвями легочной артерии, применив аортальный ксено- 
трансплантат. Оба пациента в прошлом перенесли шун
тирующие операции. Один больной погиб в результате 
правожелудочковой недостаточности.

Первичную радикальную коррекцию порока без им
плантации клапана выполнил Norwood с соавторами 
(1976). Д л я  разгрузки правых отделов сердца в ранний 
послеоперационный период авторы применили у ребенка 
первого года жизни перфорированную заплату  на дефект 
перегородки. Эта методика рассчитана на последующее 
спонтанное закрытие отверстия в заплате и расширение 
ветвей легочной артерии.

Недостаточность клапана легочной артерии. Недоста
точность клапана легочной артерии может быть врожден
ной аномалией или следствием операции по Brock. Метод 
операции зависит от возраста больных и выраженности 
специфических для этого порока клинических прояв
лений.

Больные первого года жизни, находящиеся в крити
ческом состоянии вследствие дыхательной и сердечной 
недостаточности, нуждаются в неотложном паллиативном 
лечении. W aldhausen с соавторами (1969) предложил вы
полнять у этой категории больных кава-пульмональный 
анастомоз. Эта операция снижает приток крови в правые 
отделы сердца, уменьшает ударный объем правого ж елу
дочка и степень легочной регургитации. Отсечение правой 
ветви от ствола легочной артерии позволяет ликвидиро
вать сдавление трахеи и бронхов.



П аллиативная операция, описанная Lilwin с соавто
рами (1973), предусматривает только устранение сдав
ления дыхательных путей. Правую ветвь легочной арте
рии отсекают от ствола и затем анастомозируют се 
с главным стволом с помощью сосудистого протеза, рас
полагая его кпереди от аорты. Osmon и соавторы (1969) 
выполнили частичную резекцию аневризматически рас
ширенной правой ветви, сохраняя таким образом нор
мальные анатомические соотношения. Это важно для 
последующей радикальной коррекции порока.

У больных с большим легочным кровотоком и сердеч
ной недостаточностью суживают ствол легочной артерии 
(Venables, 1962).

У детей старшего дошкольного возраста целесообраз
но выполнять радикальную коррекцию порока. Тактика 
в отношении недостаточности клапана легочной артерии 
зависит от степени ее выраженности. Учитывая благо
приятное течение, у больных с умеренной регургитацией 
при отсутствии дилатации сердца и сердечной недоста
точности коррекцию несостоятельности клапана можно 
не производить. Однако, если объемная перегрузка пра
вого желудочка сопровождается увеличением размеров 
сердца, дилатацией ствола и ветвей легочной артерии, 
необходима имплантация клапанного протеза (Weldon 
с соавт., 1968).

Мы успешно прооперировали одного больного, допол
нив радикальную коррекцию порока протезированием 
ксеноаортальным клапаном. Обоснованием имплантации 
клапана явилась объемная перегрузка правых отделов 
сердца, проявившаяся увеличением его размеров.

У некоторых больных, перенесших операцию по Brock, 
отдаленный период осложняется недостаточностью к л а 
пана легочной артерии. В ряде случаев отмечается ревер
сия шунта н переполняется малый круг кровообращения. 
При последующей радикальной коррекции порока в связи 
с повышением сопротивления легочных сосудов возника
ют показания к протезированию клапана, так как при 
этих условиях увеличивается объем регургитации. В ли
тературе описаны единичные случаи протезирования 
клапана легочной артерии после операции по Brock ксе
ноаортальным трансплантатом (Verginelli с соавт., 
1971).

В нашей клинике радикальная коррекция тетрады 
Фалло после предшествующей операции по Brock выпол-



йена у 18 больных. У 12 нз них при обследовании выявле
на недостаточность клапана легочной артерии и у одно
го — недостаточность трехстворчатого клапана в резуль
тате повреждения хордального аппарата.

Характерным клиническим проявлением этой патоло
гии является увеличение размеров сердца, обусловленное 
легочной гипертензией и объемной перегрузкой правых 
отделов сердца, расширение и усиление пульсации корней 
легких. По левому краю грудины кроме систолического 
выслушивается такж е диастолический шум. У 2 больных 
были отмечены явления правожелудочковой декомпен
сации.

При катетеризации сердца и ангиокардиографическом 
исследовании отмечается повышение систолического и 
пульсового давления, расширение ствола и ветвей легоч
ной артерии. У одной больной давление в легочной арте
рии было таким же, как и в аорте.

Мы протезировали клапан легочной артерии только 
у больных с выраженной недостаточностью клапана и вы
сокой легочной гипертензией. Клапан легочной артерии 
протезирован у 8 больных. В одном случае имплантиро
ван протез в правое атриовентрикулярное отверстие 
в связи с выраженной недостаточностью трехстворчатого 
клапана. Первой больной имплантирован клапан, створки 
которого были изготовлены из синтетической ткани, 
6 больным протезирован шаровой клапан, а последне
му — ксеноаортальный протез.

В настоящее время распространены биологические 
протезы.

М алы е размеры левого желудочка. М алые размеры 
левого желудочка, которые встречаются у больных 
с крайне тяжелой формой тетрады Фалло, являются при
чиной развития тяжелой сердечной недостаточности 
в послеоперационный период. И хотя некоторые авторы 
(Nadas, Fyler, 1972) не считают эту патологию опасной, 
мы при ангиокардиографическом подтверждении малой 
полости левого желудочка предпочитаем в качестве пер
вого этапа наложить анастомоз по Blalock с последующей 
радикальной коррекцией порока через 1— 2 года. Против 
такой тактики не возраж ает большинство хирургов. М а
л ая  полость левого желудочка встречается чаще у боль
ных в возрасте до 5 лет.

Усиленный аорт о-легочный коллатеральный кровоток. 
У взрослых больных с тетрадой Фалло иногда при нали-



чип резкого цианоза отсутствует типичный систолический 
шум. В ряде случаев слышен непрерывный систоло-диа- 
столический шум. Эти аускультативные данные свиде
тельствуют о том, что объем кровотока естественным 
путем (то есть из правого желудочка в легочную арте
рию) резко снижен. Компенсация осуществляется за счет 
интенсивного развития аорто-легочных шунтов.

После радикальной коррекции порока сохранившийся 
коллатеральный кровоток создает повышенную нагрузку 
на левые отделы сердца. После операции это проявляет
ся усиленной пульсацией предсердечной области. В ходе 
самой перфузии большой коллатеральный возврат резко 
снижает полезный минутный объем. Поэтому риск опе
рации повышается.

При подозрении на значительное усиление коллате
рального кровотока необходима аортография для выяв
ления отдельных крупных стволов, которые при доступ
ности нужно перевязать до начала искусственного 
кровообращения. Однако со срединного доступа это у д а 
ется далеко не всегда. Doty (1975) впервые описал ком
бинированный доступ при радикальной коррекции тетра
ды Фалло. Он предложил коллатеральные сосуды пере
вязывать из бокового доступа, а затем производить 
срединную стернотомию для выполнения основной опе
рации.

Перевязка бронхиальной артерии не показана в слу
чаях, когда она является единственным источником 
кровоснабжения доли или сегмента легкого в связи с воз
можностью развития инфаркта легкого. Поэтому при 
планировании перевязки крупной бронхиальной артерии 
необходимо на основании детального ангиокардиографи- 
ческого исследования убедиться в том, что в доле, снаб
жаемой коллатеральной артерией, имеются ветви легоч
ной артерии. Это усложняет исследование. В связи с этим 
значительный интерес представляют наблюдения Alfieri 
и соавторов (1978) о большей частоте легочных ослож 
нений в группе больных, у которых перевязывали круп
ные коллатеральные артерии. В то же время в группе 
больных с сохраненным коллатеральным кровотоком 
в послеоперационный период авторы не отмечали вы ра
женных гемодинамических нарушений. Это послужило 
основанием рекомендовать перевязку коллатеральных 
артерий только при их анастомозировании с крупными 
ветвями легочной артерии.



П Р О Т И В О П О К А З А Н И Я  К О П Е Р А Ц И Я М

Хирургическое лечение показано всем больным тетрадой 
Фалло. Но есть временные противопоказания и противо
показания при особых ситуациях. Например, нам трудно 
было решиться на радикальную операцию у больной 
после кава-пульмонального анастомоза и анастомоза по 
Potts, у больного с узкой единственной ветвью легочной 
артерии и т. д.

Операция временно противопоказана при наличии 
таких осложнений, как бактериальный эндокардит, глу
бокие нарушения сократительной функции миокарда 
с явлениями декомпенсации кровообращения, нарушение 
мозгового кровообращения в ранние сроки после инсуль
та. Операция не выполняется при обострении различных 
заболеваний. После соответствующего лечения и подго
товки перечисленные противопоказания можно отменить.

Глава VI

ПАЛЛИАТИВНЫЕ ОПЕРАЦИИ

Несмотря на значительные успехи радикаль
ной коррекции тетрады Фалло, паллиативные операции 
не утратили своего значения. Их выполняют в тех случа
ях, когда радикальная операция по тем или иным причи
нам сопровождается повышенным риском. У больных 
младшего возраста с тяжелым клиническим течением по
рока при сложных анатомических обстоятельствах пал
лиативные операции выполняют в качестве вынужденных 
вмешательств, позволяющих ребенку пережить опасный 
период жизни.

После шунтирующих операций состояние больных рез
ко улучшается, уменьшается цианоз и степень полиците- 
мии, повышается переносимость физических нагрузок.

Однако паллиативные операции обеспечивают времен
ный эффект. Изучение отдаленных результатов показало, 
что через 3— 10 лет после таких операций умирает 8— 10% 
больных (Г. М. Соловьев с соавт., 1966; T aussig  с соавт., 
1971; Brock, 1974), а у 20—31% больных значительно 
ухудшается состояние вследствие нарастания синдрома



обедненного легочного кровотока, развития различных 
осложнений.

Е. Н. Мешалкин и X. Н. Купцов (1977) обобщили 
опыт 1142 операций наложения межсосудистых анасто
мозов у больных тетрадой Ф алло с отдаленными наблю 
дениями свыше 15 лет. Авторы отметили, что особенно 
быстро нарастают симптомы артериальной гипоксемии 
у больных с подключично-легочными анастомозами. Н а и 
более частыми причинами неудовлетворительных резуль
татов у этих больных были тромбоз анастомоза или его 
функциональная недостаточность в результате роста 
больного, а такж е перегиба или натяжения подключичной 
артерии.

Причинами неудовлетворительных результатов у 
больных после прямых аорто-легочных анастомозов яв
ляются развитие гипертензии в системе легочной артерии, 
сужение или перегиб одной из ее ветвей (Gay, Ebert, 
1973; Тау с соавт., 1974). Эти осложнения через 5— 10 лет 
после операции отмечаются у 7,3— 61% больных.

Клинически избыточный анастомоз может проявлять
ся либо застойной сердечной недостаточностью в острой 
или хронической форме, либо легочной гипертензией 
с последующим развитием склероза легочных сосудов.

При выполнении шунтирующих операций важной з а 
дачей является создание адекватных размеров соустья, 
так как степень уменьшения артериальной гипоксемии 
пропорциональна величине легочного кровотока (Paul 
с соавт., 1961). Поэтому полной ликвидации гипоксемии 
можно добиться только ценой развития сердечной недо
статочности, легочной гипертензии и склероза легочных 
сосудов. После шунтирующих операций соотношение ле
гочного и системного кровотока (в зависимости от вели
чины с о у с т ь я ) колеблется от 0,8 до 3,0 (Crawford с со
авт., 1967). Оптимальные условия после наложения 
анастомоза возникают в случаях, когда отношение легоч
ного кровотока к системному не превышает 2,0. При 
этом не отмечается тенденции к развитию легочной гипер
тензии. С другой стороны, при таком соотношении пер
спектива рецидива цианоза менее вероятна.

Отдаленные результаты ш у н т и р у ю щ и х  операций 
ухудшаются при прогрессировании стеноза тракта оттока. 
Увеличение гипертрофии наджелудочкового гребня, уси
ление склеротического процесса в связи с обострением 
бактериального эндокардита приводят к резкому суж е



нию на уровне инфундибулярного отдела правого ж елу
дочка, вплоть до полной облитерации (Brock, 1974; K ins
ley с соавт., 1974; Тау с соавт., 1974; C as taneda  с соавт., 
1977).

Согласно наблюдениям C larkson с соавторами (1967), 
при наличии функционирующих анастомозов увеличива
ется склонность больных с тетрадой Фалло, особенно 
после операции по Blalock—Taussig, к развитию очаго
вых осложнений со стороны центральной нервной систе
мы. Это объясняется снижением кровотока в мозгу, спо
собствующим возникновению очаговых инсультов и абс
цессов.

Среди неблагоприятных последствий подключично-ле
гочных анастомозов следует назвать некоторую гипотро
фию верхней конечности на стороне операции. В редких 
случаях при пересечении подключичной артерии разви
вается ишемическая гангрена кисти. У одного больного 
возникло . такое осложнение, потребовавшее повторного 
вмешательства. Культя подключичной артерии была ана- 
стомозирована посредством сосудистого протеза с восхо
дящей аортой. Однако оптимальные сроки операции 
были упущены из-за попыток консервативного лечения, 
и больной умер от интоксикации.

Неудовлетворительные отдаленные результаты пал
лиативных операций вынуждают рассматривать их как 
первый этап хирургического лечения больных с тяж елы 
ми формами порока. Эти вмешательства не только явл я
ются вынужденной мерой, но и готовят больного к ради
кальной коррекции порока.

Благодаря шунтирующим операциям улучшаются ем
костно-эластические свойства легочного артериального 
русла, повышается пластичность легочных сосудов 
(Э. Б. Старосельская, 1972). Kirklin с соавторами (1977) 
и Gole с соавторами (1979) сообщили о положительном 
влиянии функционирующих анастомозов на рост легочной 
артерии и ее ветвей. Межсосудистые шунты, наложенные 
в раннем детском возрасте, не только стимулируют рост 
легочной артерии, но и расширяют клапанное кольцо. 
Это особенно выражено у больных с гипоплазией легоч
ной артерии.

Мы получили аналогичные результаты. Больных об
следовали дважды: перед паллиативной и затем перед 
радикальной операцией (табл. 1).

Эффективно выполненная операция по Brock способ-



Т а б л и ц а  1. Д инам ика роста ствола легочной артерии у больных 
с тетрадой Ф алло после создания системно-легочных анастомозов (М±т)

П ериод исследования В озраст,
годы

Д иаметр ство
ла легочной 
артери и , см

Д иаметр ство
ла легочной 

а р т ер и и ,о тн е 
сенный к по
верхности те 

ла, см/м2

П еред ш унтирую щ ей опера
цией 1 1 ,3 ± 0 ,6 1 ,4  ± 0 ,1 1 ,3 ± 0 ,1
П еред радикальной о пера
цией 1 5 ,0 ± 0 ,7 2 ,0  +  0,1 1 ,6 ± 0 ,1

ствует росту легочной артерии еще в большей степени 
(Blesovsky, 1978; Reichart с соавт., 1978; Brock, 1974).

У тяжелых больных анатомическая и функциональная 
неполноценность левых отделов сердца является причи
ной развития сердечной недостаточности в ранний период 
после радикальной коррекции тетрады Фалло. Межсо- 
судистые анастомозы, создающие объемную нагрузку 
левых отделов сердца, способствуют повышению трени
рованности левого желудочка (Hallm an, Cooley, 1966). 
Jarm akan i  с соавторами (1972) показал, что в отдален
ный период после шунтирующих операций увеличиваются 
сердечный индекс, конечно-диастолическое давление 
в левом желудочке и масса самого желудочка.

О повышении сократительной способности левого ж е 
лудочка после шунтирующих операций свидетельствуют 
результаты поликардиографических исследований, вы
полненных Н. Д. Черенковой (1978). После шунтирующих 
операций в сроки от 6 мес до 2 лет наблюдались четкие 
изменения временных соотношений фаз систолы левого 
желудочка и изменения внутрифазовых показателей. 
Удлинялась ф аза изгнания в связи с увеличением объема 
наполнения левого желудочка и механической и общей 
систолы. Длительность фазы изометрического сокращ е
ния, являющейся показателем состояния сократительной 
способности миокарда, уменьшилась, увеличился внутри- 
систолический показатель, и уменьшился индекс напря
жения миокарда. Положительная динамика фазовых 
сдвигов соответствовала эффекту операции.

Увеличение подготовленности левого желудочка для 
работы в условиях повышенной нагрузки после внутри-



сердечной коррекции тетрады Фалло многие хирурги 
считают положительным фактом (Richardson, Clarke, 
1976; M istrot с соавт., 1977). Согласно гемодинамическим 
исследованиям Pouleur с соавторами (1975), в ближ ай
ший период после радикальной операции у больных 
с ранее наложенными анастомозами сердечный выброс 
был значительно выше, чем у больных после первичной 
коррекции порока.

После шунтирующих операций, выполненных в ран 
нем возрасте, приостанавливается процесс развития брон
хиального коллатерального кровообращения, тем самым 
предупреждая объемную перегрузку левого желудочка 
после радикальной коррекции порока (Kirklin с соавт., 
1965).

Но после паллиативных вмешательств даж е  в не
осложненных случаях несколько повышается риск при 
устранении функционирующего анастомоза во время 
последующей радикальной коррекции (Poirier с соавт., 
1977). Однако эти чисто технические трудности можно 
преодолеть и при соответствующем опыте они не должны 
отразиться на результатах операций.

Детей раннего дошкольного возраста с тетрадой Ф ал
ло целесообразнее оперировать в два этапа. Этого мне
ния придерживается большинство хирургов (Н. М. Амо
сов с соавт., 1968; Б. А. Королев с соавт., 1978; Chiariello 
с соавт., 1975; Seybold—E pting  с соавт., 1978). Мы счи
таем, что развитие сердечной хирургии в будущем позво
лит выполнять у детей первых лет жизни первичную 
радикальную коррекцию тетрады Фалло, отказавшись от 
паллиативных вмешательств.

В нашей клинике выполнено 853 паллиативные вме
шательства. Н а непосредственных результатах (табл. 2), 
вероятно, отразились как объективные достоинства, так 
и недостатки различных типов операций, а такж е степень 
их освоения и приверженность к тем или иным мето
дикам.

Эффективность каждого паллиативного вмеш атель
ства определяется степенью улучшения состояния боль
ного и стойкостью результатов. В. А. Заворотный (1978) 
изучил непосредственные и отдаленные результаты опе
раций у 281 больного. Результаты операций оценивались 
по трехбалльной системе («хорошие», «удовлетворитель
ные» и «неудовлетворительные» исходы). Автор отмеча
ет, что более стойкие, хорошие исходы отмечаются после



Т а б л и ц а  2. Летальность после различных паллиативных вмеша
тельств

Тип о п е р а ц и й Ко л и ч е с т в о
о п е р а ц и й У м е р л и

Анастом оз по B lalock—T au ssig 196 16 ( 8 ,2 )1
А настомоз по S h um acker—M andelbaum 67 6 (8 ,9 )
А настом оз по В иш невскому— Донецком у 327 11 (3 ,4 )
А настомоз по W ate rs to n  Cooley 3 7 6 (1 6 ,2 )
Д ругие 6 1 (1 6 ,7 )
О перация по Brock 220 35 (1 5 ,9 )

1 В скобках указан  процент умерш их.

аорто-легочных анастомозов (по сравнению с подклю
чично-легочными шунтами).

Подключично-легочный анастомоз по Blalock—Taus
sig. Д ля  выполнения анастомоза по Blalock—Taussig  
очень важно правильно выбрать доступ. Это зависит от 
положения дуги и нисходящей грудной аорты. Лучше 
всего использовать подключичную артерию, отходящую 
от безымянной артерии. Ее можно дотянуть до корня лег
кого без натяжения и перегиба легочной артерии. При 
обычном левостороннем положении дуги аорты от 
безымянной артерии отходят правые сонная и подклю
чичная артерии. При правосторонней дуге аорты от 
безымянной артерии отходят левые сонная и подключич
ная артерии. Поэтому анастомоз предпочтительно выпол
нять на стороне, противоположной положению дуги аорты 
(рис. 33).

Подключично - легоч
ный анастомоз справа  вы- 
полняют через передне- 
боковой доступ по III ” 
межреберью или через 
задне-боковой разрез по
IV межреберью.

П ри выделении правой л е 
гочной артерии рассекаю т плев
ру, перевязы ваю т и коагу л и р у 
ют сеть коллатеральны х сосу
дов. О свобож даю т из о к р у 
ж аю щ их тканей верхний и н и ж 
ний к р ая  артерии. П ри этом  
важ н о  не принять верхнюю 
ветвь артерии за  основной 
ствол, т ак  как  нижню ю  ветвь

Рис. 33. Схема анастомозов по  
B la lo ck— T a u ssig  при р а зличны х  
полож ениях дуги  аорты (а, в — 
анастомоз налож ен правильно; б, 
г — налож ен неправильно)



м ож но не зам етить. Артерию  обводят лигатурой, освобож даю т ее 
задню ю  поверхность и вы деляю т из окруж аю щ их тканей позади 
верхней полой вены. П ериферические ветви обводят двойной л и га 
турной петлей.

М едиастинальную  плевру рассекаю т от верхнего кр ая  корня 
легкого до купола плевральной полости. Н епарную  вену рассекаю т 
м еж ду  двум я лигатурам и. Д оступ  к подключичной артерии обычно 
затруднен  из-за венозны х сосудов, впадаю щ их в верхнюю полую 
вену. П оэтом у их пересекаю т. Затем  пересекаю т подключичную а р 
терию. Л и гату р у  на ее центральном конце использую т в качестве 
держ алки . П оследовательно отсекаю т все ветви, отходящ ие от под
ключичной артерии (a. thyreocerv icalis , a. costocerv icalis, a. m am m aria  
in te rn a , a. v e rte b ra lis ) , и несколько мелких веточек. В этот момент 
необходимо идентифицировать an sa  su b c lav ia—петлю шейного отдела 
симпатической нервной системы, которая  спереди охваты вает д и 
стальную  часть подключичной артерии. П овреж дение этого нервного 
пучка м ож ет стать  причиной синдрома Горнера (птоз, миоз, ано
ф тальм ) .

П роксим альную  часть подключичной артерии вы деляю т из окру
ж аю щ их тканей, стараясь  не повредить блуж даю щ ий нерв. П равы й 
возвратны й нерв огибает безы мянную  артерию  на уровне отхож де- 
ния подключичной артерии. Е е вы водят из петли возвратного нерва 
(рис. 34). П о д тяги вая  подключичную артерию  книзу, вы деляю т 
безымянную  и правую  общ ую  сонную артерии. Последню ю  освобож 
даю т как  м ож но выше. Это позволяет уменьш ить натяж ение легочной 
артерии после налож ения анастом оза. При выделении артериальны х 
стволов необходимо сохранить адвентицию .

П еред налож ением  соустья определяю т степень натяж ения  под
ключичной артерии. Если длина позволяет, отсекаю т конец артерии 
проксимальнее устьев ее ветвей. Опыт показы вает, что при ш ирокой 
подключичной артерии анастомоз лучш е налож ить в узкой ди сталь
ной части. Н аклады ваю т мягкий заж и м  на легочную  артерию  (как  
мож но ближ е к центру) и на среднюю часть подключичной артерии. 
С помощью этих заж и м ов  ассистент сближ ает анастомозируем ы е 
сосуды. Л игатуры  на периферических ветвях легочной артерии з а 
тягиваю т. Н а передней стенке легочной артерии, ближ е к ее верхнему 
краю , делаю т поперечный разрез. О тверстие долж но  быть в 2 раза  
меньш е ди ам етра  подключичной артерии, так  как  стенка легочной а р 
терии растягивается . Сосуды анастомозирую т тонкой атравм атиче- 
ской иглой непрерывным швом. С ш иваю т сначала задню ю , а затем  
переднюю губы. О бласть анастом оза освобож даю т от адвентиции 
дл я  предупреж дения деф орм ации ш ва и суж ения просвета соустья.

П оследовательно освобож даю т лигатуры  с периферических вет 
вей, снимаю т заж и м ы  с подключичной и легочной артерий. П ри 
хорош ем соустье на стенке легочной артерии пальпируется непре
рывное дрож ание.

П еред заверш ением  операции необходимо убедиться в том, что 
анастом оз не явл яется  избыточным.

Бы тует мнение, что подключично-легочной анастом оз не приво
дит к переполнению м алого круга кровообращ ения, развитию  сер д еч 
ной недостаточности и легочной гипертензии. М ы не согласны  с этим. 
П оэтом у перед заверш ением  операции мы обязательно  измеряем 
давление в легочной артерии и вене. Если давление повы ш ается 
более чем в 1,5 р аза  по сравнению  с исходным (то есть при п ер еж а
том анастом озе), соустье суж иваем  одним -двум я дополнительными



ш вами. С уж ивание подклю чич
ной артерии лигатурой н еж ел а
тельно, т ак  как  с ростом ребен
ка анастом оз быстро становит
ся недостаточны м. Вы сота д а в 
ления в левом предсердии (или 
в легочной вене) в большей 
степени, чем вы сота давления 
в легочной артерии, о тр аж ает  
степень перегрузки левого ж е 
лудочка. Она не д о л ж н а  пре
вы ш ать 1,5 кП а. П ри таком  
критическом уровне за  больны 
ми нуж но тщ ательно наблю дать 
в ранний послеоперационный 
период, чтобы не пропустить 
первых признаков недостаточ
ности левого ж елудочка. Им 
следует ограничить переливание 
ж идкостей, поддерж ивать цен
тральное венозное давление на 
низких циф рах (менее 0,8 к П а ), назначить гликозиды  или малыми 
дозам и  вводить симпатомиметические препараты  (в виде постоянной 
капельной инф узии). П ри появлении м елкопузы рчаты х хрипов в лег
ких, ж идкой  алой м окроты  необходимо ставить вопрос о суж ивании 
анастом оза.

П одключично-легочный анастомоз слева  выполняют 
при правосторонней дуге аорты. Торакотомию производят 
в I I I— IV межреберье.

П одклю чичную  артерию  находят  в куполе диаф рагм ы . Н ад  ней 
ш ироко вскры ваю т м едиастинальную  плевру. Л егочную  и подклю 
чичную артерии вы деляю т по описанной выше методике. Б луж даю щ ий 
нерв пересекает проксимальную  часть подключичной артерии, в о з
вратны й нерв огибает ее сзади (рис. 35). П одклю чичную  артерию  
вы деляю т проксимальнее и дистальнее блуж даю щ его нерва и отсе
каю т у места отхож дения ее ветвей (a. m am m aria  in te rn a , a. verteb- 
ra lis , a. su b c lav ia). П еревязка  ветвей необходим а д л я  предупреж де
ния синдрома «обкрады вания» — перетока крови из сосудов м озга 
в подключичную артерию . Затем  подключичную артерию  освобож да-

Рис. 34. П одклю чично-легочны й  
анастомоз no B la lock— T a u ssig
справа при левост оронней дуге  
аорты:
1 — подклю чичная артерия; 2 — верхняя 
п олая  вена; 3 — ди аф рагм альн ы й  нерв; 
4 — блуж даю щ ий нерв; 5 — п равая  
ветвь легочной артерии

Рис. 35. П одклю чично-легочны й анастомоз по B la lo ck— T a u ssig  слева  
при правосторонней дуге  аорты.
Вы делены  левая  подклю чичная и левая  легочная артерии



ют из петли возвратного  нерва и низводят вниз. А настом оз вы пол
няю т по описанному выше способу.

При правосторонней аорте создаю тся идеальны е условия для 
налож ения анастом оза слева. П ерегиб легочной артерии в этих 
случаях  практически не наблю дается, так  как  подклю чичная артерия 
л ож и тся без натяж ения.

Б ольш ая часть крови через анастомоз поступает в легкое на 
стороне операции. П ри образовании перегиба легочной артерии в одно 
легкое м ож ет поступать практически вся ш унтируем ая кровь.

Подключично-легочный анастомоз по Blalock—T aus
sig трудно выполнить у детей первого года жизни вслед
ствие малых размеров сосудов. Но в последние годы 
появились сообщения об успешно выполненных операциях 
у детей даж е  первых месяцев жизни (с использованием 
микрохирургической техники и оптических усилителей).

Летальность после анастомоза по Blalock—Taussig  
значительно варьирует у разных хирургов: от 3 до 23%. 
Возможно, это связано с разным возрастом больных.

Одним из важнейших достоинств анастомоза по B la 
lock—T aussig  является сохранение интактной полости 
перикарда, что предотвращает развитие интраперикар- 
диальных сращений и, следовательно, облегчает ради
кальную коррекцию порока.

Подключично-легочный анастомоз по Вишневскому— 
Донецкому. А. А. Вишневский и Д. А. Донецкий (1958) 
предложили у детей соединять подключичную и легочную 
артерии без их пересечения при помощи артериального 
лиофилизированного гомотрансплантата большого (8— 
10 мм) диаметра в расчете на то, что по мере роста ре
бенка будут увеличиваться диаметр и устье подключич
ной артерии. При этом объем кровотока по анастомозу 
будет увеличиваться до той максимальной величины, ко
торую может пропустить трансплантат. Сразу после опе
рации объем кровотока по шунту ограничен устьем 
подключичной артерии, поэтому, несмотря на большой 
диаметр трансплантата, перегрузки левых отделов серд
ца не будет.

При операции по Вишневскому—Донецкому не бывает 
так  называемого синдрома обкрадывания (Steal-synd- 
rom) и ишемии верхней конечности на стороне операции. 
Д л я  последующей радикальной коррекции порока чрез
вычайно важно сохранить нормальную проходимость 
ветвей легочной артерии, предупредить их перегиб и де
формации. В отличие от операции по Blalock—Taussig, 
при которой часто отмечается перегиб легочной артерии,



Рис. 36. А нгиокардиограм м а в прямой проекции. П равосторон
няя  дуга  аорты. Анастомоз по В иш невском у— Д о н ец к о м у  сое
диняет левы е подклю чичную  и легочную  артерии без натяже
ни я  и деф орм ации анаст омозированных сосудов. Л ева я  под
клю чичная артерия дистальнее анастомоза проходим а:
1 — анастом оз. 2 — аорта, 3 — легочн ая артерия

при анастомозе по Вишневскому—Донецкому этого 
осложнения не бывает (рис. 36). Поэтому операция по 
Вишневскому—Донецкому обладает рядом преимуществ 
перед другими видами анастомозов, если ее рассматри
вать как первый этап лечения, рассчитанный на получе
ние временного эффекта. При выполнении радикальной 
коррекции сравнительно просто отыскать и выделить 
плотный сосудистый протез из окружающих тканей.

Мы модифицировали оригинальную методику 
(В. В. Сатмари, 1971), применив в качестве транспланта
та сосудистый протез. Опасения, что эта модификация 
приведет к укорочению срока функционирования анасто
моза, к счастью, не оправдались. Отдаленные результаты 
операции по Вишневскому—Донецкому сравнимы с исхо
дами анастомоза по Blalock—Taussig.

В связи с омоложением контингента оперируемых 
больных мы в последние годы преимущественно выпол
няем операцию по Blalock—Taussig. Но у детей старшего 
возраста не всегда удается избежать перегиба легочной 
артерии без удлинения подключичной артерии сосуди
стым протезом. Поэтому операцию по B lalock—T aussig



в таком возрасте лучше не выполнять. Анастомоз по Виш
невскому—Донецкому в таких случаях, вероятно, более 
целесообразен.

О перация по Вишневскому-—Д онецком у проста, не требует вы де
ления и перевязки ветвей подключичной артерии. Выбор доступа 
не диктуется располож ением  аорты . О днако мы обычно выполняем 
операцию  на стороне дуги и нисходящ ей части грудной аорты , то есть 
в типичных случаях  с левой стороны.

П одклю чичную  артерию  вы деляю т в куполе плевры, переж им аю т 
ее проксимальный и дистальны й концы. В продольный разрез артерии 
вш иваю т сосудистый протез диам етром  8— 10 мм. Второй конец 
протеза анастомозирую т без натяж ен и я  с левой ветвью  легочной 
артерии. Д л я  предупреж дения плотного сращ ения анастом оза с лег
ким целесообразно рассечь м едиастинальную  плевру и сшить ее над 
анастомозом . Это облегчит вы деление сосудистного протеза во время 
радикальной операции.

Анастомоз между восходящей аортой и правой легоч
ной артерией (операция по Waterston—Cooley—Ed
wards). Внутриперикардиальный анастомоз между за д 
ней стенкой восходящего отдела аорты и передней стен
кой правой ветви легочной артерии впервые разработал 
W aters ton  (1962). Впоследствии подобную операцию 
предложил E dw ards с соавторами (1966) и Cooley, H a ll 
m an  (1966). Этот анастомоз можно выполнить у детей 
первого года жизни при малых размерах сосудов и любом 
положении восходящей аорты. Если у ребенка в возрасте 
до 12 мес во время операции при правостороннем доступе 
обнаружено, что подключичная артерия слишком узка 
для выполнения анастомоза по Blalock—Taussig, опера
цией выбора становится анастомоз по W ate rs ton—Coo
ley— Edwards.

Техника операции: производят передне-боковую  торакотомию  по 
I I I  м еж реберью  справа. По методике W ate rs to n  позади перикарда из 
окруж аю щ их тканей вы деляю т правую  ветвь легочной артерии как  
м ож но ближ е к центру. Верхнюю и нижню ю ветви артерии обводят 
лигатурной петлей. Н епарную  вену пересекаю т, что обеспечивает 
лучш ую  мобильность верхней полой вены. С помощью ш вов-держ алок  
последнюю отводят  кпереди. П озади  верхней полой вены и д и аф р аг
мального нерва продольным разрезом  вскры ваю т перикард. О статок 
перикарда отделяю т от передней поверхности легочной артерии.

Д л я  предупреж дения перегиба и деформации легочной артерии 
соустье долж но быть налож ено с задней  стенкой аорты. Д л я  этого 
адвентицию  аорты  захваты ваю т заж им ом  и ротирую т кпереди. С пе
циальным заж им ом  одновременно переж им аю т легочную  артерию  
и отж им аю т участок восходящ ей аорты  (рис. 37). Важ нейш им усло
вием успеш ного осущ ествления операции является  точный подбор 
разм ера  создаваем ого  соустья, диам етр которого у детей первого



года ж изни не долж ен  превы 
ш ать 3— 4 мм. П ри меньшем 
соустье р азвивается  его н едо
статочность, чащ е всего в ре
зу л ьтате  острого тром боза, а 
при большем отмечаю тся его 
гиперфункция и отек легкого.
П оэтом у производят параллель
ный разрез аорты  и легочной 
артерии длиной 3— 4 мм. Д л я  
улучш ения экспозиции на пе
реднюю губу р азр еза  аорты  н а 
клады ваю т ш ов-держ алку . А на
стомоз вы полняю т непрерывным 
швом монолитной нитью. Н е
которы е хирурги (В. В. Алекси- 
М есхиш вили, И. И. Бериш вили,
1978) переднюю стенку сш ива
ют отдельными П -образны м и 
или узловы ми ш вами.

П ри использовании м етоди
ки Cooley не нуж но пересекать 
бронхиальны е сосуды в корне 
легкого. П ерикард  вскры ваю т 
кпереди от диаф рагм ального  
нерва. В пром еж утке м еж ду 
аортой и верхней полой веной вы деляю т правую  ветвь легочной 
артерии. Последню ю  м аксим ально освобож даю т от адвентиции для  
предупреж дения ее натяж ения  и деформ ации. А настомоз вы полняю т 
по описанному выш е способу.

При отсутствии технических погреш ностей кровоток из аорты 
направляется  в правую  и левую  ветви легочной артерии. Д л я  оценки 
адекватности  анастом оза необходимо убедиться в наличии систоло
диастолического дрож ания, а т ак ж е  измерить давление в легочной 
артерии и левом предсердии. К ритерии избыточности анастом оза 
приведены при описании операции по B lalock— T aussig .

Летальность после выполнения этой операции, по 
данным различных авторов, колеблется от 9,6 до 50% 
и зависит от возраста оперированных. По данным 
В. В. Алекси-Месхишвили, И. И. Беришвили (1978), у де
тей в возрасте до года средняя летальность составила 
28,4%. В Институте сердечно-сосудистой хирургии 
АМН СССР им. А. Н. Бакулева благодаря применению 
модифицированной техники, позволяющей точно подо
брать величину анастомоза, летальность удалось снизить 
до 16,3%, а у детей в возрасте от 6 до 12 мес — до 11%'.

Наиболее частой причиной летальных исходов явля
ется острая сердечная недостаточность в результате 
переполнения кровью малого круга кровообращения и пе
регрузки левых отделов сердца. Различной степени вы ра

Рис. 37. Анастомоз меж ду восхо- 
дящ ей  аортой и правой  легочной  
артерией (по  W a tersto n — C ooley— 
E d w a rd s):
1 —  п равая  ветвь легочной артерии; 2 — 
аорта; 3 — верхн яя  полая вена; 4 — 
бронх; 5 — культя  непарной вены; 6 — 
ди аф рагм альн ы й  нерв



женности сердечная недостаточность наблюдается у 25% 
больных (H allm an  с соавт., 1967). Если сердечная сл а 
бость (чаще всего в виде отека легких) проявляется вско
ре после операции, необходимо срочно суживать анасто
моз. Соустье суживаю т по углам одним или двумя швами 
под контролем давления в легочной артерии и левом 
предсердии.

В отдаленный период после операции в большинстве 
случаев наблюдаются хорошие клинические результаты. 
Однако у части больных начиная уже с 4— 5-го года воз
никает и прогрессирует легочная гипертензия. В связи 
с объемной перегрузкой заметно увеличиваются размеры 
сердца. Поэтому необходимость радикальной операции 
зачастую возникает уже через 2 года после наложения 
анастомоза.

Одним из серьезных осложнений является неравно
мерное распределение легочного кровотока в результате 
деформации правой ветви легочной артерии. Д а ж е  после 
радикальной коррекции порока у этих больных остается 
преимущественно левосторонний кровоток. Как свиде
тельствуют данные Weldon (1976), у больных после ан а 
стомоза по W ate rs to n —Cooley—E dw ards  кровоток в ле
вом легком был в 2 раза  меньше, чем в правом. После 
первичной радикальной коррекции, а такж е после других 
видов анастомозов подобное распределение кровотока не 
наблюдалось.

Анатомическое искривление, перегиб правой ветви 
легочной артерии может быть причиной не только ее су
жения, но и полной непроходимости. Данное осложнение 
связано с выполнением соустья не строго сзади аорты, 
а на боковой ее поверхности. К возникновению перегиба 
предрасполагает выполнение анастомоза в модификации 
Cooley—Edwards. Однако при наложении анастомоза по 
методике W aters ton  такж е не всегда удается предотвра
тить перегиб.

Перегиб легочной артерии может быть результатом 
ротации аорты с ростом ребенка, особенно при узкой 
артерии. Чем меньше возраст оперированного и диаметр 
легочной артерии, тем большая вероятность возникнове
ния этого осложнения и степень его выраженности 
(И. И. Беришвили с соавт., 1978).

Анатомическое искривление правой ветви легочной 
артерии обнаруживается у 4,3—89% больных, прибыв
ших на радикальную коррекцию порока (Sommerville



с соавт., 1969; Idriss с соавт., 1976). Сужение легочной 
артерии может привести к недостаточности анастомоза, 
укорочению срока его эффективности, а такж е к развитию 
гипоплазии сосудистого дерева в правом легком. Поэтому 
даж е  после хирургического устранения деформации кро
воток по правой ветви легочной артерии, согласно иссле
дованиям Sade с соавторами (1977), составляет всего 
29% от объема малого круга кровообращения.

При снижении проходимости правой легочной артерии 
повышается риск последующей радикальной коррекции 
порока, так как в случае неустранения стеноза односто
ронний кровоток может обусловить развитие легочной 
гипертензии и острой сердечной недостаточности (Кои- 
choukos с соавт., 1975).

Перед радикальной коррекцией у больных с анасто
мозом по W ate rs ton—Cooley—E dw ards необходимо целе
направленное ангиокардиографическое исследование, 
позволяющее решить вопрос о необходимости реконструк
ции правой ветви легочной артерии (рис. 38, 39).

Анастомоз нисходящей аорты с левой ветвью легочной 
артерии (операция по Potts—Smith—Gibson) не исполь
зуется большинством хирургов из-за тяжелых осложне
ний, развивающихся в ближайший и отдаленный после
операционные периоды. Сопротивление, оказываемое 
току крови аорто-легочным соустьем, обратно пропор
ционально четвертой степени его радиуса. Поэтому во 
время операции очень трудно подобрать анастомоз аде
кватных размеров. Из-за избыточности анастомоза р а з 
виваются сердечная недостаточность, легочная гипертен
зия и склероз легочных сосудов. Частота легочной гипер
тензии при этой операции колеблется от 7,4 до 50% 
в зависимости от длительности существования анастомо
за, так  как соустье со временем относительно увеличи
вается (Cole с соавт., 1971). Летальность после анасто
моза по Potts  зависит от возраста оперированных и опыта 
хирурга. По сводной статистике, охватывающей период 
с 1948 по 1966 г. (А. А. Вишневский с соавт., 1969), из 
4386 оперированных умерли 569 (13% ). По материалам 
Е. Н. М ешалкина и X. Н. Купцова (1977), летальность 
составила 7,5%, по данным И. И. Беришвили (1977),— 
19,5%.

Развиваю щ аяся гипертензия у больных с длительно 
существующим анастомозом по P o tts— S m ith—Gibson 
является одной из причин неудовлетворительных резуль



татов последующей кор
рекции порока (Poirier с 
соавт., 1977). Операция 
становится противопока
занной, если отношение 
легочно-сосудистого со
противления к системному 
превышает 0,7— 0,8.

Операция по P o tts— 
Sm ith—Gibson нецелесо
образна такж е в связи с 
трудностями, возникаю
щими при устранении со
устья во время радикаль
ной коррекции порока 
(Б. А. Константинов, 
1980).

Легочная вальвулото- 
мия и инфундибулярная 
резекция (операция по 
Brock). Д л я  расширения 

выходного тракта правого 
желудочка без закрытия 
дефекта перегородки ино
гда применяют так  назы

ваемые внутрисердечные паллиативные операции: закры 
тую вальвулотомию с доступом через стенку правого ж е 
лудочка (Brock, 1947), закрытую вальвулотомию с досту
пом через легочную артерию (Sellors, 1948), иссечение 
подклапанного сужения доступом через правый желудо
чек (Н. К. Галанкин, 1957; Brock, 1948).

Операцию  вы полняю т левосторонним доступом. Н а стенку п р а
вого ж елудочка наклады ваю т кисетный шов. Ч ерез прокол вводят 
различные инструменты  (расш иритель Д ю бо, вальвулотом , цирку
лярны й или боковой резектор) и м анипулирую т ими в зависимости 
от х арактера  стеноза. Расш иряю т тр ак т  оттока под строгим контро
лем давлени я в легочной артерии и левом предсердии.

Операция по Brock у многих больных позволяет полу
чить хороший паллиативный эффект. Brock (1974) счита
ет, что закрытая инфундибулэктомия более физиологич
на, чем межсосудистые анастомозы. Увеличение легочно
го кровотока путем расширения естественного пути 
позволяет в отдаленный период избежать прогрессирова
ния инфундибулярного стеноза, церебральных осложне

ние. 38. А нгиокардиограм м а в 
прям ой проекции. П осле анастомо
за  по W a tersto n — C ooley— E d 
w ards.
П р авая  ветвь легочной артерии непро
ходим а, контрастное вещ ество, введен 
ное в правый ж елудочек, поступает в 
ствол и левую  ветвь легочной артерии



Рис. 39. Аортограмма в прям ой проекции. П осле  анастомоза по 
W atersto n — C ooley—E dw ards.
К онтрастное вещ ество введено в восходящ ую  аорту. Зап олн яется  пра- 
вая  ветвь легочной артерии ди стальн ее анастом оза. П роксим альн ая  
часть легочной артерии не контрастируется в р езультате  перегиба и об 
литерации правой ветви в месте анастом оза

ний, ишемии рук. Инфундибулэктомия в большей степени 
способствует дилатации легочной артерии и клапанного 
кольца, чем шунтирующие операции. Такие специфичные 
осложнения межартериальных анастомозов, как перегиб 
и сужение легочной артерии, для этой операции не свой
ственны.

Однако операция по Brock имеет и существенные 
недостатки. Она эффективна в основном у больных 
с преимущественно клапанным стенозом или ограничен
ным инфундибулярным сужением и хорошо развитой 
камерой третьего желудочка, то есть ее можно рекомен
довать ограниченному кругу больных.

Результаты операции трудно предсказать. С одной 
стороны, не удается добиться достаточного устранения 
стеноза, а с другой (при тех же технических приемах) — 
можно получить чрезмерное увеличение легочного кро
вотока с развитием сердечной недостаточности и легоч
ной гипертензии. У многих больных в отдаленный период 
отмечается выраженная недостаточность клапана легоч
ной артерии, требующая коррекции во время радикаль
ной операции. Мы наблюдали случаи развития аневризмы 
правого желудочка, а такж е травматической недостаточ



ности трехстворчатого клапана в результате отрыва 
хорд. Развитие спаечного процесса в полости перикарда 
значительно затрудняет выполнение радикальной опе
рации.

Операция по Brock является травматичным вмеш а
тельством, поэтому сопровождается значительным опе
рационным риском: летальность колеблется в пределах
1 1 -2 7 % .

Несмотря на описанные недостатки, операцию но 
Brock следует иметь в резерве для особых, нестандартных 
случаев: например, при узких ветвях или гипоплазии 
единственной легочной артерии, когда перестали функ
ционировать наложенные ранее анастомозы.

Глава V II

РАДИКАЛЬНАЯ КОРРЕКЦИЯ 
ТЕТРАДЫ ФАЛЛО

Полной коррекцией тетрады Ф алло предус
матривается устранение стеноза легочной артерии и з а 
крытие дефекта межжелудочковой перегородки. Первые 
успешные операции в условиях перекрестного, а затем 
и искусственного кровообращения были выполнены Lille
hei (1955) и Kirklin с соавторами (1955).

Операция внутрисердечной коррекции тетрады Фалло 
постоянно совершенствуется.

И С К У С С Т В Е Н Н О Е  К Р О В О О Б Р А Щ Е Н И Е  

Аппаратура, состав перфузата, режим перфузии. До
1976 г. мы пользовались аппаратами с дисковыми окси
генаторами. В последнее время применяем пенно-пленоч
ный противоточный оксигенатор, смонтированный на 
аппарате ИСЛ-4. У больных с большим коллатеральным 
кровотоком используем 3 роликовых отсоса — один для 
дренирования левых отделов сердца и 2 — для эвакуации 
коронарной крови.

Первичный объем заполнения аппарата для взрослых 
составляет 1,6—2,0 л, для детей — 1,3— 1,6 л. В состав



перфузата входят реопоЛиглюкин и гемодез, свежецит- 
ратная или гепаринизированная кровь, 20% раствор 
маннитола (из расчета 0,5— 1,0 г/кг массы тела),  3% 
раствор калия хлорида, 5% раствор натрия гидрокарбо
ната, 20% раствор магния сульфата, 10% раствор ал ь 
бумина (150—200 мл), 200—800 мл изотонического рас
твора натрия хлорида. Степень гемодилюции у взрослых 
не должна превышать 30%, У детей — 21—25%- Расчет 
разведения крови (% ) производим по формуле;

количество ж идкости  в п ер ф у зате+ п ер ел и тая  внутривенно ж идкость 
объем циркулирую щ ей крови бо л ьн о го + о бъ ем  перф узата 

X 100

При выраженной полицитемии количество донорской 
крови в перфузате у некоторых больных не превышает 
250— 500 мл. Содержание гемоглобина при этом не д о л ж 
но быть ниже 621 ммоль/л.

Важнейшим показателем разведения крови является 
содержание протеина в плазме. Его концентрация не 
долж на быть ниже 55 г/л. У больных с высоким гемато- 
критом снижение абсолютного количества белка в п лаз
ме уже при небольшом разведении приводит к резкой 
гипопротеинемии. В этих случаях необходимо дополни
тельно ввести раствор альбумина.

Гепаринизацию проводим из расчета 60 мг на 1 л 
перфузата и 3 мг/кг массы больного. Протромбиновый 
индекс во время перфузии колебался в пределах 20—30%.

Перфузия у больных тетрадой Ф алло имеет сущест
венные особенности. Известно, что системный кровоток 
во время перфузии равен производительности насоса 
минус кровоток через бронхиальные коллатерали (от
сос). При тетраде Фалло бронхиальный кровоток дости
гает значительных величин. В отдельных случаях утечка 
крови через бронхиальные артерии достигает 30—40% 
общего объема перфузии. Артериальное давление во вре
мя перфузии в среднем ниже, чем при других врожденных 
и приобретенных пороках сердца. Вероятно, это обуслов
лено недостаточным объемом системного кровотока, 
а такж е  более выраженным снижением сопротивления 
сосудов большого круга кровообращения. В основе сни
жения сопротивления лежит длительная гипоксия, кото
рая способствует понижению тонуса гладкой мускулату
ры сосудов. Д ля  обеспечения достаточного уровня



артериального давления во время искусственного крово
обращения (в пределах 52— 78 гП а),  кроме увеличения 
объемной скорости перфузии, многим больным приходит
ся вводить сосудосуживающие средства.

Объемную скорость перфузии мы поддерживаем на 
уровне 2,3—2,5 л/мин/м2 у взрослых и 2,5—2,8 л/мин/м2 
у детей. Коррекцию производительности артериального 
насоса проводили в соответствии с показателями кислот
но-щелочного равновесия и артериального давления.

Необходимость высокой производительности чревата 
опасностью развития внутрисосудистого гемолиза. Д ля  
предупреждения этого осложнения разводят кровь или 
применяют управляемую гипотермию с относительным 
снижением объемной скорости перфузии до величин, ко
торые обычно применяют у больных с так  называемой 
белой формой порока. В зависимости от объема коллате
рального возврата мы снижаем температуру тела до 
30—24° С. При гипотермии увеличивается прочность свя
зи гемоглобина с кислородом вследствие смещения кри
вой диссоциации гемоглобина влево. Д ля  улучшения 
передачи кислорода тканям при гипотермии увеличивают 
подачу С 0 2 в оксигенатор до 5— 6%.

П одклю чение аппарата. В течение последних лет для 
радикальной коррекции тетрады Фалло мы канюлируем 
восходящую аорту. Д л я  этой цели используем пластмас
совую трубку, вытянутую на конус.

В дистальной части восходящ ей аорты  хирург наклады вает  д ва  
параллельны х кисетных ш ва. С тенку аорты  отж им аю т заж им ом  
и через разрез на участке, ограниченном ш вами, вводят ар тер и аль
ную каню лю  на глубину 1,5— 2 см. Концы нитей кисетных швов 
проводят в резиновы е турникеты , которы е привязы ваю т к каню ле. 
А нестезиолог проверяет пульс на сонных артериях  д л я  контроля 
полож ения кончика канюли. П ри случайной каню ляции плече-голов- 
ных стволов пульс на соответствую щ ей стороне исчезает. Каню лю  
подтягиваю т, пока не начнет пальпироваться пульс с обеих сторон.

Полы е вены, предварительно обведенные тесемками, каню лирую т 
раздельны м и катетерам и, проведенными через уш ко и стенку право
го предсердия. В верхнюю полую вену катетер проводят после 
начал а  перфузии д л я  предупреж дения чрезмерного повыш ения цен
тральн ого  венозного давления. Д обавочную  верхнюю полую  вену 
каню лирую т отдельны м  катетером. Если это  трудно сделать, в устье 
коронарного синуса вводят отсосный наконечник.

Д л я  др ен аж а  левы х отделов сердца мы используем м еталличе
ский отсосный наконечник с двойными стенками, изогнутый под 
углом 90°. С ущ ествую т различные способы дренирования левых 
отделов сердца (рис. 40). М ы предпочитаем чреспредсердный.

П еред началом  перфузии хирург наклады вает  кисетный шов



в области  м еж предсердной бо
розды . П осле начала  полной 
перфузии и вклю чения аппарата  
д ля  искусственной фибрилляции 
ж елудочков через прокол участ
ка, ограниченного кисетным 
швом, вводят каню лю  в левое 
предсердие. Ш ланг соединяю т 
с отсосной м агистралью .

А декватны й д р ен аж  левы х 
отделов сердца при коррекции 
тетрады  Ф алло имеет принци
пиальное значение, т ак  как  
больш ой объем к о л латеральн о
го кровотока затр у д н яет  хирур
гические манипуляции. Д л я  
обеспечения полной эвакуации  
крови и предупреж дения при
сасы вания наконечника к стен
кам  левого предсердия в отсос
ной м агистрали мы установили 
предохранительны й клапан, к о 
торый позволяет регулировать 
степень р азреж ения  в зави си 
мости от количества отсасы вае
мой крови.

В ряде случаев сухое 
операционное поле можно 
получить только путем 
снижения объемной ско
рости перфузии до 1,2—
1,6 л/мин/м2, если аорта 
пережата. При освобож
дении аорты производи
тельность артериального насоса необходимо увеличить 
до 2,2 л/мин/м2. Если условия операции неблагоприятные 
несмотря на снижение объемного кровотока, можно пол
ностью остановить кровообращение на 10 мин (при тем
пературе тела ниже 25° С).

Рис. 40. Способы д ренирования  
левы х  отделов сердца:
а — через м еж предсердную  перегородку 
(при вы раж енны х внутриперикардиаль- 
ных сращ ен иях); б — дрен аж  левого 
предсердия через прокол в области 
м еж предсердной борозды , у устья верх
ней легочной вены; в — через верхуш 
ку левого ж елуд очка

З А Щ И Т А  М И О К А Р Д А

После выполнения вентрикулотомии и оценки внутрисер- 
дечной анатомической ситуации необходимо выбрать 
метод защиты миокарда. В ряде случаев коррекция мо
жет быть выполнена в условиях естественного коронар
ного кровообращения. Обычно такие благоприятные



условия наблюдаются у больных с невыраженным наД- 
желудочковым гребнем, а такж е при переднем располо
жении дефекта.

В ходе операции иногда возникает необходимость прекращ ения 
коронарного кровотока путем переж атия аорты  на 5— 10 мин с тр ех 
минутными интервалами. Зачастую  достаточно однократно переж ать 
аорту  при налож ении ш вов в труднодоступной задне-ниж ней части 
деф екта перегородки. П ри снятии заж и м а  с аорты  необходимо 
предупредить попадание воздуха  в правую  венечную артерию . Д л я  
этого в момент освобож дения аорты  изогнутым заж им ом  создаю т 
недостаточность клапана, одновременно приж им ая снаруж и устье 
правой венечной артерии.

В последнее время мы пользуемся более прогрессив
ным методом защиты миокарда —- сочетанием химической 
и холодовой кардиоплегии. Этот метод, кроме защиты от 
гипоксии, способствует механическому щажению миокар
да. Благодаря  неподвижности, расслаблению и бескров
ности сердца значительно улучшается экспозиция внутри- 
сердечных структур.

Кардиоплегический раствор применяем по рекомен
дации Backberg  (1979). Кардиоплегический раствор 
должен:

1) обеспечить немедленную остановку сердца с целью 
снижения энергетических затрат  и предотвращения исто
щения энергии ишемической электромеханической р а 
ботой;

2) быть охлажденным для дальнейшего снижения 
энергетических потребностей и предотвращения возоб
новления электромеханической активности;

3) содержать субстрат для продолжающегося процес
са анаэробной или аэробной продукции энергии во время 
пережатия аорты;

4) содержать буфер для предупреждения анаэробно
го ацидоза и обеспечения среды для продолжающегося 
метаболизма;

5) обладать гиперосмолярностыо для уменьшения 
отека миокарда, неизбежно возникающего в связи с ише
мией;

6) способствовать стабилизации мембран.
Мы не включили в состав кардиоплегического раство

ра глюкозу как субстрат окисления, ибо Spark  и соавторы 
(1976) сообщили о вреде, который она может нанести 
ишемизированному миокарду. Рецепт применяемого нами 
раствора:



г/л м экв/л

\'аС 1 8,3 > Na 143
КС1 1,9 + К 26

M g C l2 0,3 + + M g 3
СаС12 0,1 + + +С а 1

Н овокаина
гидрохлорид 0,3 -С 1 171

О см олярность — 344, p H —-7,0

Перед использованием на каждые 400 мл раствора 
вводят 0,25 г мономицина, 3— 7 мл 5% натрия гидрокар
боната. Температура раствора + 4°  С,

М етодика проведения химической и Холодовой кардиоплегии 
состоит в следую щ ем. С помощью искусственного кровообращ ения 
больного охл аж даю т до  30—28° С. П осле вы полнения вентрикулото
мии и резекции элементов артериального конуса в перикард за л и 
ваю т охлаж денны й до 0° С изотонический раствор натрия хлорида 
или полиглюкин. О хлаж даю щ ий агент м ож ет быть приготовлен в ви 
де ледяной крош ки. А орту переж им аю т проксимальнее каню ли. 
К ардиоплегический раствор вводят через прокол корня аорты  с по
мощью капельной системы из ф лакона, располож енного на высоте 
50—70 см над  уровнем операционного поля. Скорость введения кон
тролирую т по хар актер у  струи в кам ере капельницы  и скорости 
сниж ения уровня раствора во флаконе. 400 мл раствора  вводят 
в течение 2— 3 мин. Если раствор уходит недостаточно быстро, во 
ф лакон с помощью резиновой груши нагнетаю т воздух. Н еобходимо 
следить за тем, чтобы в корне аорты  постоянно поддерж ивалось 
давление, необходимое для  закры тия клап ана. Кардиоплегический 
раствор удаляю т из правы х отделов сердца анестезиологическим 
отсосом. Ч асть его попадает в аппарат  через деф ект м еж ж елуд очко
вой перегородки и дренаж ную  трубку  в левы х отделах  сердца. 
В этот момент необходимо несколько уменьш ить разреж ение в си
стеме д р ен аж а  левы х отделов сердца, однако прекращ ать отсасы вание 
нельзя, т ак  к ак  больш ое количество коллатеральной  крови м ож ет 
быть удалено анестезиологическим отсосом. Н екоторое попадание 
кардиоплегического раствора в аппарат  не опасно.

Т ем пература сердца долж на быть в пределах 15— 20° С. Объем 
р аствора для  первого введения — 400 мл. П овторно раствор вводят 
в том ж е  количестве через каж ды е 30 мин. П оказанием  для  внеоче
редного введения кардиоплегического раствора является  возобнов
ление электром еханической активности сердца. О хлаж даю щ ую  ж и д 
кость в перикарде меняю т каж ды е 10 мин. Д л я  выполнения 
внутрисердечного этапа операции в больш инстве случаев достаточно 
однократного введения кардиоплегического раствора.

После заверш ения пластики деф екта м еж ж елудочковой  пере
городки начинаю т согревание больного. К м оменту снятия заж и м а 
с аорты  тем пературны й градиент м еж ду  артериальной кровью  
и сердцем не долж ен  превы ш ать 12° С. П осле снятия заж и м а  воздух 
из корня аорты  выходит через пункционное отверстие. В течение 
всего периода кардиоплегии аппарат  для электрической фибрилляции 
ж елудочков выключен.



П Р О Ф И Л А К Т И К А  В О З Д У Ш Н О Й  Э М Б О Л И И

П осле восстановления коронарного кровотока вклю чаю т аппарат  для  
электрической фибрилляции ж елудочков с целью  предупреж дения 
спонтанного восстановления сердечных сокращ ений. Заш и ваю т рану 
сердца. Л евопредсердны й д р ен аж  перекры ваю т. К ровь из системы 
бронхиальны х артерий заполняет левы й ж елудочек, вы тесняя воздух 
через пористую заплату . П еред  электрической деполяризацией вновь 
переж им аю т аорту, корень ее повторно пунктирую т иглой с про
дольной щ елью. П осле восстановления сердечных сокращ ений пунк
тирую т толстой иглой верхуш ку левого ж елудочка. В течение 2— 
3 мин аорту  оставляю т переж атой при работаю щ ем  сердце. Н есм отря 
на это, обычно сохраняется хорош ий коронарны й кровоток, т ак  к ак  
кровь поступает из системы бронхиальны х артерий. В этот момент 
пальпаторно контролирую т давление в проксимальном участке ао р 
ты. П ри резком его повышении вклю чаю т левож елудочковы й дренаж  
либо снимаю т заж и м  с аорты . Если коронарны й кровоток недоста
точен для  обеспечения норм альны х сердечных сокращ ений, на неко
торое врем я ослабляю т тесемки на полых венах. Убедивш ись в о т 
сутствии воздуха, заж и м  с аорты  снимаю т и уш иваю т пункцнонное 
отверстие левого ж елудочка.

В ентиляцию  легких возобновляю т ср азу  после восстановления 
сердечной деятельности.

П Р Е К Р А Щ Е Н И Е  П Е Р Ф У З И И  
И В О С С Т А Н О В Л Е Н И Е  О Б Ъ Е М А  
Ц И Р К У Л И Р У Ю Щ Е Й  К РО В И

Данный этап операции наиболее ответственный и требует 
четкой координации действий хирурга, перфузиолога 
и анестезиолога.

П рекращ аю т перфузию  в такой  последовательности. О тпускаю т 
тесемки с полых вен и удаляю т катетер  из верхней полой вены. 
И звлекаю т дренаж ную  трубку  из левого предсердия. Ч астично пере
ж им аю т катетер  в нижней полой вене. П роизводительность ар те
риального «насоса» постепенно уменьш аю т до 1,5 л /м ин/м 2. В оспол
няю т объем циркулирую щ ей крови под контролем давлени я в левом 
и правом предсердии. Д л я  этого мы используем простой, точный и не 
требую щ ий специальной аппаратуры  метод. Ч ерез освободивш иеся 
от катетеров отверстия вводим иглу Д ю ф о с надетой на нее п розрач
ной трубкой. Д авлени е  измеряем  с помощью стерильной линейки.

А ппарат отклю чаю т, когда артериальное давление превыш ает 
7,8—9,1 кП а, а давление в правом и левом предсердии достигает 
1,2— 1,4 кП а.

У некоторых больных давление в левом предсердии 
после отключения аппарата превышает 1,5— 1,6 кП а, не
смотря на значительное недовосполненне объема цирку
лирующей крови. Н аряду с артериальной гипотонией это



свидетельствует о наличии первичной сердечной недоста
точности. В этом случае необходимо интенсивное лечение 
кардиотоническими средствами.

К О Р Р Е К Ц И Я  П О Р О К А

Выбор направления разреза правого желудочка. Сущест
вуют различные виды вентрикулотомии: продольная, по
перечная, косая, в виде «хоккейной клюшки», а также 
доступы через разрез правого предсердия и аорты.

Трудные для коррекции порока доступы через правое 
предсердие (Edm unds с соавт., 1976) и аорту (Hudspeth, 
1961; Cooley с соавт., 1973) применяли в особых случаях, 
когда при разрезе правого желудочка боялись повредить 
аномально ветвящиеся венечные артерии.

Ж елудочковые разрезы имеют свои преимущества 
и недостатки. Выбор доступа в каждом конкретном слу
чае зависит от анатомии порока, расположения венечных 
артерий и необходимости реконструкции тракта оттока. 
Универсальным доступом для радикальной коррекции 
тетрады Фалло является продольная вентрикулотомия.

Ранние представления (S anger  с соавт., 1962; Gerbode, 
Kerth, 1964) о большей травматичности продольного р аз 
реза правого желудочка по сравнению с другими видами 
доступов не подтвердились при оценке непосредственных 
и отдаленных результатов операций. С помощью радпо- 
изотопной методики мы определяли показатель сердечно
го выброса через сутки после операции в зависимости от 
направления разреза правого желудочка (продольный, 
поперечный или косой) и пришли к выводу, что вид 
кардиотомии не влияет на величину сердечного выброса 
после операции. Д ля  сохранения функциональной спо
собности правого желудочка, вероятно, большее значение 
имеет уменьшение длины разреза, чем его направление. 
Наиболее важным фактором является адекватное устра
нение препятствия на пути оттока из правого желудочка.

В течение нескольких лет мы выполняли операцию 
доступом через поперечную вентрикулотомию. Однако 
в ряде случаев для осуществления реконструкции вывод
ного тракта желудочка этот доступ приходилось допол
нять вертикальным разрезом желудочка и ствола легоч
ной артерии. Полученный при этом Т-образный разрез 
оказывался травматичным и не всегда эффективным.



Д о выполнения вентрикулотомии трудно быть уверен
ным в том, что не потребуется реконструкция правого 
желудочка. Мы наблюдали больных с внешне вполне 
благоприятной анатомией порока, у которых приходилось 
выполнять пластику тракта оттока (иногда — вследствие 
тубулярного характера стеноза, исключающего возмож
ность радикальной инфундибулэктомии, в ряде случаев — 
из-за переднего расположения межжелудочкового де
фекта)..

Больной М., 11 лет, м асса тела 29 кг. Д иагноз: цианотическая 
форм а тетрады  Ф алло. В анам незе частые одыш ечно-цианотические 
приступы. С одерж ание гемоглобина в крови 200 г/л, насыщ ение 
артериальной крови кислородом 80% . Выполнена радикальная  ко р 
рекция порока. Д и ам етр  легочной артерии превыш ает половину 
диам етра аорты . П одклю чили аппарат  АИ К, и вы полнена попереч
ная вентрикулотом ия. М обилизовали переднюю стенку правого ж е 
лудочка и иссекли гипертроф ированны е ткани перегородочной и п а 
риетальной нож ек. К лапанны й стеноз легочной артерии устранили 
путем рассечения комиссур. Н есколько суж ено клапанное кольцо. 
Д еф ект  перегородки закры ли синтетической заплатой. Р ан у  ж ел у 
дочка ушили.

П осле восстановления сам остоятельной сердечной деятельности 
и стабилизации показателей гемодинамики было измерено давление 
в полостях сердца: в правом ж ел у д о ч к е — 10,79 кП а, в левом —
9.1 кП а, в легочной артерии '— 2,6 кП а, в левом предсердии.—
1,9 кП а. Реш ено вы полнить реконструкцию  тр ак та  оттока. Вновь
включили аппарат  искусственного кровообращ ения. П ерпендикулярно 
поперечному разр езу  выполнили продольную  вентрикулотомию  с пе
реходом  на ствол легочной артерии. В образовавш ийся разрез вшили 
зап л ату  из перикарда размером 7 X 2  см. П осле прекращ ения пер
фузии и восстановления норм альной сердечной деятельности повтор
но измерили давление в полостях сердца: в правом ж елудочке —
3,25 кП а, в левом ж ел у д о ч к е — 11,7 кП а, в левом предсердии —
1.1 кП а.

П ослеоперационны й период без особенностей. Больного выписали 
в удовлетворительном  состоянии.

Не убедившись в преимуществах поперечной вентри
кулотомии, мы стали выполнять вертикальный разрез 
правого желудочка. Этот доступ обеспечивает хорошую 
экспозицию дефекта перегородки, в случае необходи
мости позволяет выполнить реконструкцию выводного 
тракта правого желудочка с минимальной травмой. Д ля 
этого разрез может быть продлен на ствол легочной ар
терии.

Однако простое ушивание вертикальной раны ж елу
дочка без риска сужения его артериального конуса воз
можно у ограниченного числа больных. В большинстве 
случаев свободный отток крови может быть достигнут



при закрытии раны с помощью синтетической или пери
кардиальной заплаты. Но мы не считаем это недостатком.

Поперечную вентрикулотомию применяем редко: при 
благоприятной анатомии порока и широком стволе легоч
ной артерии с хорошо развитой инфундибулярной каме
рой. Иногда направление разреза желудочка определя
ется характером ветвления крупных венечных артерий.

Вертикальную вентрикулотомию длиной около 3 см 
выполняем, отступя 1 — 1,5 см от клапана легочной арте
рии. Поперечный разрез такой же длины производим как 
можно выше — или в инфундибулярной камере, или ниже 
ostium infundibuli.

Устранение легочного стеноза. Рану  ж елудочка растягиваю т 
небольш ими крю чками. Д л я  этой цели удобны крючки для  почечной 
лоханки. Резекцию  элем ентов инфундибулярного отдела ж елудочка 
следует производить экономно (в основном за  счет париетальной 
нож ки надж елудочкового  гребн я), в объеме, необходимом для  обес
печения хорош его доступа к задне-ниж нем у краю  деф екта.

П ерегородочная нож ка обычно вы раж ен а слабее, и ее иссечение 
иногда лиш ает эн докарда  ту  область, где д о л ж н а  быть ф иксирована 
зап л ата . П ри этом нетрудно т ак ж е  повредить концевую  артерию , к ро
воснабж аю щ ую  проводящ ую  систему сердца. Б иф уркация предсерд
но-ж елудочкового пучка и начальны е отделы  его правой и левой 
нож ек снабж аю тся ветвью  передней проникаю щ ей артерии, которая 
отходит от передней м еж ж елудочковой артерии. Пересечение этой 
ветви м ож ет привести к некрозу части м еж ж елудочковой  перегород
ки и серьезному наруш ению  проводимости (блоку левой нож ки). 
Глубокое иссечение левой нож ки гребня м ож ет ослож ниться перф о
рацией перегородки. П оэтом у в больш инстве случаев достаточно 
отсечь перегородочную  нож ку от передней стенки правого ж ел у до ч
ка, не отделяя  ее от перегородки (рис. 41, а).

Р езецировать париетальную  нож ку т ак ж е  нуж но осторож но, 
чтобы не повредить прилеж ащ их сзади луковицы  аорты  и створок 
аортального клап ана. П ариетальную  нож ку отделяю т от передней 
и боковой свободной стенок правого ж елудочка (рис. 41, б ), а так ж е  
от надж елудочкового  гребня (рис. 41, г) .  Если надж елудочковы й 
гребень резко гипертроф ирован и сильно нависает над  дефектом , его 
отсекаю т, оставляя  основание, к котором у будет фиксироваться 
зап л ата  на деф ект перегородки. П осле отсечения париетальной ножки 
и части надж елудочкового  гребня становится доступным дефект 
м еж ж елудочковой перегородки (рис. 41, д) .

В ряде  случаев возникает необходимость отсечь фиброзно-мы- 
шечные ткани от передней стенки ж елудочка. П ри этом следует 
избегать ее значительного истончения. В целом объем резекции 
зависит от того, планируется ли в данном  случае пластика правого 
ж елудочка. Если такое решение принято, не следует стрем иться к р а 
дикальности инфундибулэктомии.

К лапан легочной артерии при тетраде  Ф алло обычно двух ство р 
чатый. При большом диам етре артерии достаточно рассечь обе 
комиссуры скальпелем. И ногда необходимо так ж е  частично освобо-



Рис. 41. Р езекц и я  м ы ш ечны х элем ен
тов артериального ко н уса :
а — отсечение септальной ножки от пе
редней стенки правого ж елуд очка; б — о т
сечение париетальной  ножки от передней 
стенки правого ж елуд очка; в  — отсечение 
париетальной ножки от боковой стенки 
правого ж елуд очка; г  — отсечение подж е- 
лудочкового гребня; д  — после отсечения 
части подж елудочкового гребня и его п а 
риетальной ножки становится доступным 
д еф ект  м еж ж елудочковой  перегородки



дить створки у комиссур, т ак  к ак  они суж иваю т ствол легочной 
артерии. В результате  этого у многих больных развивается  недоста
точность клапана.

Закрытие дефекта межжелудочковой перегородки.
Методика закрытия дефекта перегородки подробно опи
сана Kirklin, Karp (1970). Н а этом этапе операции важно 
обеспечить хорошую герметичность, так  как остаточный 
шунт создает дополнительную объемную перегрузку ле
вого желудочка.

Д еф ект закры ваю т заплатой  из синтетической ткани, укрепляя 
ее с помощью непрерывного или отдельны х ш вов. Важ нейш им усло
вием является  проф илактика повреж дения элем ентов проводящ ей 
системы сердца. З а п л ата  до л ж н а  быть приш ита таким  образом , что
бы ее верхний полюс не со здавал  препятствия току крови в легочную 
артерию .

К рая деф екта м еж ж елудочковой  перегородки при тетрад е  Ф алло 
имеют слож ную  структуру, поэтом у зап л ата  д о л ж н а  быть фиксиро
ван а  к различным анатомическим образованиям : мышечной ткани 
м еж ж елудочковой  перегородки, основанию  перегородочной створки 
трехстворчатого клапана, м иокарду  правого ж елудочка с п ри леж а
щей к нему стенкой аорты, к надж елудочковом у гребню (рис. 42).

С лож ность закры тия  деф екта перегородки в значительной степе
ни зависит от экспозиции. Н ависаю щ ий надж елудочковы й гребень, 
а т ак ж е  резко гипертроф ированная париетальная нож ка в некото
рых случаях  делаю т деф ект т р у д 
нодоступным, особенно при в ы р а 
ж енной праводеленности аорты.
П ри этом деф ект почти перпенди
кулярен ф ронтальной плоскости.

Хорош ую видимость деф екта 
обычно удается  достигнуть после 
массивного иссечения п ари еталь
ной нож ки и надж елудочкового  
гребня. Экспозицию  наиболее т р у д 
нодоступного задне-ниж него кр ая  
деф екта м ож но улучш ить при по
мощ и крю чков д л я  почечной л о 
ханки. Одним крю чком вверх о т 
тягиваю т гребень, а другим  — 
вентрально и латеральн о  передний 
край  деф екта. П редсердно-ж елу
дочковы й пучок залегает  по краю  
фиброзного треугольника позади 
задне-ниж него мышечного к р ая  д е 
ф екта. П оэтом у необходимо и збе
гать проведения ш вов через этот 
треугольник. Их следует прово
дить, отступя 3— 5 мм от кр ая  д е 
ф екта.

Синтетическую  зап л ату  к руг
лой или овальной формы в ы р еза
ют несколько меньш их разм еров,

Рис. 42. Места ф иксации за 
платы к  краям  дефекта меж
ж елудочковой перегородки



Рис. 43. Препарат сердца больного  с тетрадой Ф алло. 
Н алож ен ие шва на основание створки трикуспидального клапан а. 
Второй шов н алож ен  у основания створки аортального клапан а

чем дефект, чтобы после закры тия деф екта остаток надж елудочко- 
вого гребпя оттянулся книзу и кзади. Д анны й прием ликвидирует 
препятствие току крови, которое м ож ет создать выступаю щ ий гребень.

П ластику  деф екта начинаю т с задне-ниж него края, наклады вая 
несколько отдельны х швов. П ервы й стеж ок  проводят параллельно 
краю , отступя от него на 3— 5 мм, в том месте, где край перегородки 
подходит к фиброзному кольцу клапана. Вторым стеж ком  этого шва 
прихваты ваю т основание створки правого предсердно-ж елудочкового 
клап ана, прилегаю щ ей к перегородке. П роводя первый шов, необхо
дим о избеж ать  фиксации хорд, пересекаю щ их этот участок перего
родки. Первый, наиболее важ ны й, шов является  переходным м еж ду 
перегородкой и основанием перегородочной створки. Е го проводят 
через край заплаты  и оставляю т незавязанны м .

Д ал ее  линию ш ва продолж аю т по часовой стрелке. Второй шов 
(в некоторы х случаях  и третий) наклады ваю т на основание створки 
трехстворчатого клап ана  (рис. 43). Следую щ ий (переходной) шов 
проводят через основание перегородочной створки и прилеж ащ ий 
участок м иокарда правого ж елудочка, рядом  с некоронарной створ
кой аортального клапана. Д ал ее  зап л ату  мож но ф иксировать отдель
ными П -образны м и ш вами или непрерывным. О тдельные ш вы про
водят  через зап л ату  и затем  опускаю т ее к дефекту. П -образны е швы 
мы укрепляем  обычно с помощью отрезков полиэтиленовых трубочек.

Ф иксируют зап л ату  непрерывным ш вом следую щ им образом . 
З а п л ату  опускаю т к м есту фиксации и все налож енны е ранее швы 
завязы ваю т. Тщ ательно проверяю т герметичность и в случае проре
зы вания наклады ваю т дополнительные швы, так  как  это очень т р у д 
но сделать позднее.

Д ал ее  наклады ваю т непрерывный шов по часовой стрелке, з а 
хваты вая  в стеж ки м иокард правого ж елудочка вместе с фиброзной 
основой невенечной створки клапана аорты  и м еж клапанное про



странство м еж ду  невенечной и правой венечной створкам и. О снова
ние аортального клап ана  нуж но хорош о контролировать, чтобы не 
зах вати ть  в шов створки.

При переходе на гребень в стеж ок захваты ваю т м иокард правого 
ж елудочка и участок надж елудочкового  гребня. В этом месте заплата  
м ож ет быть укреплена отдельным (третьим) переходным швом.

Д ал ее  фиксацию  заплаты  продолж аю т от места, где был н ало
ж ен первый стеж ок. Линию  ш ва ведут по м еж ж елудочковой перего
родке против часовой стрелки, отступя от кр ая  деф екта на 3— 5 мм. 
Н ачиная с точки, где прикрепляется папиллярная мыш ца конуса, 
зап л ату  мож но безопасно ф иксировать к краю  деф екта. В месте 
соединения надж елудочкового  гребня с перегородкой мож но н ал о 
ж ить отдельный (четвертый) переходной шов, в который захваты ваю т 
гребень и перегородку.

Д ал ее  зап л ату  приш иваю т непрерывным швом к остаткам  н ад 
ж елудочкового гребня таким образом , что в стеж ки захваты ваю т 
только покрытую  эндокардом  часть, обращ енную  к легочной артерии. 
Этим швом криста вворачивается в просвет деф екта, освобож дая 
тракт оттока.

П еред окончательной герметизацией деф екта в оставш ееся отвер
стие вводят изогнутый заж им , разом кнуты м и бранш ами удерж иваю т 
створки аортального клапана откры ты ми и снимаю т заж и м  с аорты. 
Это позволяет избеж ать  попадания воздуха в правую  венечнук> 
артерию .

Р ану  ж елудочка заш иваю т при открытой аорте, используя д в у х 
рядный непрерывный шов.

Реконструкция выводного тракта правого желудочка.
После хирургической коррекции тетрады Ф алло должны 
восстановиться нормальное давление в правом желудоч
ке, отсутствовать значительный градиент давления 
между желудочком и легочной артерией. Этого можно 
достичь при благоприятных анатомических вариантах 
порока в результате выполнения легочной вальвулотомии, 
резекции элементов артериального конуса, мобилизации 
свободной стенки правого желудочка. Однако такое иде
альное анатомическое строение отмечается менее чем 
у 10% больных.

У большинства больных с многообразными формами’ 
стеноза выводного тракта единственным вариантом кор
рекции является реконструкция тракта оттока с помощью’ 
синтетической или перикардиальной заплаты. Д ля  реше
ния вопроса о необходимости реконструкции выводного, 
отдела правого желудочка важно установить, будет ли 
диаметр клапанного кольца и легочной артерии доста
точен для того, чтобы обеспечить адекватный отток крови: 
из правых отделов сердца.

Danielson и Goon (1973) рекомендуют выполнять з а 
ключительный этап внутрисердечной коррекции на рабо-



Тающем сердце. Поскольку сужение выводного тракта 
имеет динамический характер, с помощью пальца, вве
денного в легочную артерию, можно достаточно точно 
определить выраженность остаточного стеноза. Kinsley 
с соавторами (1974) считают, что, если кончик мизинца 
(диаметр 1,4 см) не проходит свободно через дистальный 
отдел выводного тракта в вальвулярное кольцо у ребенка 
с поверхностью тела менее 1 м2 или кончик указательного 
пальца (диаметр 1,7 см) — у взрослого больного, необ
ходимо произвести реконструкцию выводного тракта.

Однако стремление к идеальной коррекции порока 
вызвало необходимость разработки количественных 
критериев оценки должных размеров путей оттока. Naito 
(1972) рекомендует рассчитывать коэффициенты, отра
жаю щ ие отношение диаметра легочной артерии к диа
метру аорты или к поверхности тела. Данные о нормаль
ных размерах легочной артерии в зависимости от массы 
и поверхности тела (Rowlatt с соавт., 1963) нельзя ис
пользовать в качестве критерия для определения объема 
пластики, так как эти величины трудно достижимы. Вос
пользовавшись идеей V enugonal и Subram an ian  (1974), 
Pacifico, Kirklin с соавторами (1977) предложили ориен
тироваться на минимально допустимый диаметр кольца 
легочной артерии, который гарантирует адекватное сни
жение давления в правом желудочке у больных с различ
ной массой тела. В течение последних лет мы пользуемся 
специальной таблицей, разработанной этими авторами.

Однако снижение соотношения давления в правом и 
левом желудочках ниже 0,65 носит не абсолютный, а ве
роятностный характер. Обусловлено это возможностью 
остаточного стеноза на различных уровнях тракта отто
ка — в инфундибулярном отделе желудочка, в области 
дистального конца заплаты, на уровне периферических 
ветвей легочной артерии. Поэтому качество коррекции во 
многом зависит от аккуратности хирурга и тщательности 
выполнения операции.

Техника реконструкции тр ак та  оттока состоит в следую щ ем. 
П осле вальвулотом ии диам етр  кольца и ствола легочной артерии 
изм еряю т с помощью калиброванны х шеечных расш ирителей Г егара 
(D obell с соавт., 1968). П ри соответствии разм еров кольца долж ны м  
рану  сердца заш иваю т двухрядны м  непрерывным швом. У больных с 
передним располож ением деф екта или с гипоплазией артериального 
конуса вентрикулярное отверстие целесообразнее зак р ы вать  с по
мощ ью  лоскута из перикарда без перехода заплаты  на клапанное 
кольцо легочной артерии. Если диам етр кольца и ствола легочной



артерии меньш е требуемого, 
вентрикулярное отверстие про
длеваю т по возм ож ности через 
ком иссуру до уровня, на ко то 
ром соответствую щ ий разм ер 
расш ирителя Г егара свободно 
входит в легочную  артерию.
П ри необходимости разрез про
длеваю т на левую  и правую  
ветви легочной артерии.

Л оскут  перикарда соответ
ствую щ ей длины  вы краиваю т 
таким  образом , чтобы  его ш и
рина была достаточной для  
ф орм ирования передней стенки 
легочной артерии заданного 
диам етра. Ш ирину лоскута мы 
вычисляем с помощ ью  формулы:

П (Д г— Д ,)  +  1 Д
где Да — требуем ы й диам етр легочной артерии; Д 1 — исходный д и а 
метр легочной артерии.

К  найденной таким  образом  части окруж ности «новой» легочной 
артерии прибавляю т 1 см, т ак  как  приблизительно по 0,5 см заплаты  
с каж до го  к р ая  уходит в швы.

Выкроенную  перикардиальную  зап л ату  прям оугольной формы 
растягиваю т на ш вах-держ алках , позволяю щ их удобно располож ить 
лоскут в зоне реконструкции. Д истальны й край  заплаты  фиксирую т 
узловаты м  ш вом к верхнему углу р азреза . Углы лоскута закругляю т 
в процессе его подш ивания. В связи  с хорош ими адаптационны м и 
свойствами перикарда не нуж но со здавать  строго определенной ф ор
мы заплаты . Непрерывным обвивным швом одной нитью с атравм а- 
тической иглой лоскут фиксирую т к краю  р азр еза  на всю его длину. 
Вколы делаю т со стороны м иокарда, что обеспечивает лучш ую  а д ап 
тацию  перикарда к краям  разр еза  ж елудочка (рис. 44). По мере 
фиксации зап л аты  ш вы -держ алки снимают.

П осле отклю чения ап парата  обычно герметизирую т линию ш ва 
отдельны ми П -образны м и ш вами. О собая тщ ательность требуется 
в области ветвей легочной артерии, так  как  после прекращ ения пер
фузии верхний полюс реконструкции становится менее доступным.

В зависимости от объема пластики и возраста боль
ных длина заплаты  обычно варьирует от 4 до 10 см, а ши
рина — от 2,5 до 6 см. У некоторых больных с крайне 
узкой легочной артерией практически создают новый 
сосуд, так как только 1/3 часть окружности созданного 
ствола образована собственной артериальной стенкой, 
остальные 2/3 окружности — тканью перикарда (рис. 45).

У 2 больных, когда потребовалась реконструкция 
области бифуркации, ствола и обеих ветвей легочной ар
терии, из-за сложной конфигурации заплаты  мы исполь
зовали два крупных лоскута перикарда, сшитых в виде



Рис. 45. А нгиокардиограм м а в  боковой проекции. Г ип о п ла зи я  ствола 
легочной  артерии: 
а — до  операции; б  — через 3 мес

буквы Т (рис. 46). В Т-образный разрез был сначала 
вшит лоскут, формирующий переднюю стенку ветвей. 
К его краю непрерывным швом фиксирована вторая часть 
заплаты, образующая переднюю стенку ствола легочной 
артерии и инфундибулярного отдела правого желудочка.

Оценка адекватности устранения стеноза. Количест
венный подход к определению должных размеров тракта 
оттока при коррекции тетрады Ф алло позволяет в боль
шинстве случаев добиться значительного снижения д ав 
ления в правом желудочке. При отсутствии информации 
о величине сердечного выброса исследование соотноше
ния давления в правом и левом желудочках после отклю
чения аппарата позволяет судить о выраженности оста
точного стеноза. Д ля  этого необходимо такж е измерение 
давления в дистальном участке легочной артерии или ее 
ветвях. Наличие легочной гипертензии свидетельствует 
о препятствии току крови в периферических отделах ле
гочной артерии в результате склеротического процесса 
или тромбирования ветвей и не имеет отношения к каче
ству реконструкции тракта оттока.

Большинство хирургов считают, что соотношение 
давления в желудочках не должно превышать 0,7—0,75 
(Hawe с соавт., 1970; Danielson и Goon, 1973; Kirklin



и Karp, 1973). Вследствие остаточной правожелудочковой 
гипертензии резко повышается послеоперационная л е 
тальность и ухудшаются отдаленные результаты.

Мы считаем, что при соотношении давления более 0,8 
следует возобновить искусственное кровообращение, рас
пустить шов на правом желудочке, продлить разрез 
и выполнить реконструкцию тракта оттока (если она не 
производилась) или же увеличить ее объем (если она 
недостаточна).

Повторные операции с увеличением объема рекон
струкции мы выполнили у 4 больных, у которых давление 
в правом желудочке оставалось равным системному.

Рис. 46. С хема реконструкции вы- 
водного  тракта при ги поплазии  
ствола и биф уркации  легочной  
артерии:
а — пунктирной линией обозначено н а 
правление р азр еза ; б  — выполнен 
Т-образны й разрез; в — заверш ен а р е 
конструкция вы водного тр ак та  двум я 
лоскутам и пери карда. У креплена по
лоска из синтетической ткани



У всех больных после повторной пластики снизилось д ав 
ление в правом желудочке, ближайший послеоперацион
ный период протекал без осложнений.

Больной М., 12 лет, м асса тела 34 кг. П оступил в клинику по 
поводу тетрады  Ф алло после анастом оза В иш невского—Донецкого, 
вы полненного в 1972 г. О дыш ка, цианоз, уровень гемоглобина к р о 
ви-— 167 г/л , насыщ ение артериальной крови — 85% .

21.10.77 произвели коррекцию  порока. А настом оз выделили 
и перевязали  перед началом  перфузии. Операцию  вы полняли на фиб- 
риллирую щ ем сердце в условиях искусственного кровообращ ения 
и умеренной гипотермии. П родольная вентрикулотом ия. Иссекли ф иб
розно-мыш ечные ткани в инф ундибулярной части ж елудочка, к л а 
панный стеноз устранили путем рассечения комиссур. Д еф ект перего
родки диам етром  2,4 см закры ли синтетической заплатой . К лапанное 
кольцо с трудом  пропускало расш иритель Г егара №  17. Реш или 
ограничиться изолированной пластикой инф ундибулярного отдела. 
В разрез стенки ж елудочка без перехода на клапанное кольцо вшили 
зап л ату  из перикарда разм ером  3 X 2  см. Отклю чили аппарат. В ос
становлена сердечная деятельность.

Ч ерез несколько минут развилась стойкая м ерцательная аритмия. 
Д авлени е в левом предсердии поднялось до 1,7— 1,9 кП а и имело 
тенденцию  к увеличению, давление в правом и левом ж елудочках  •— 
по 9,1 кП а, в легочной артерии — 2,6 кП а. П овторно каню лировали 
верхнюю полую вену, возобновили перфузию . З ап л ату  удалили и 
вентрикулярны й р азрез продлили через клапанное кольцо на ствол 
легочной артерии. В него вш или новый лоскут перикарда разм ером  
7 X 2 ,5  см.

П осле восстановления сам остоятельной сердечной деятельности 
давление в левом  предсердии составило 1,1 кП а, в правом ж ел у до ч
к е — 6,5 кП а, в левом  ж ел у д о ч к е — 13,66 кП а (соотнош ение 0,5), 
в легочной артерии — 4,5 кП а. П ослеоперационны й период протекал 
без осложнений.

Данный случай наглядно демонстрирует зависимость 
гемодинамики от качества коррекции порока.

После завершения внутрисердечного этапа операции 
необходимо хотя бы 2 раза  измерять давление в полостях 
сердца. Первое измерение, произведенное сразу после 
отключения аппарата искусственного кровообращения, 
дает только ориентировочное представление о степени 
устранения стеноза, так  как в этот момент соотношение 
давлений искажается наличием сердечной слабости, ар 
териальной гипотензии и лево-правого шунта крови через 
пористую заплату. Определенное значение имеет повы
шенное выделение катехоламинов в ответ на перфузию, 
приводящее к спазму инфундибулярного отдела ж елу 
дочка. Поэтому необходимо повторно измерить давление 
к концу операции после стабилизации гемодинамики 
и нормализации свертываемости крови. К  концу опера-



nun, как правило, снижается соотношение давлений 
в правом и левом желудочках. Таким образом, первый 
раз измеряют давление для определения хирургической 
тактики, в то р о й — для окончательной оценки адекват
ности коррекции порока.

В нашей клинике реконструкция тракта оттока выпол
нена 139 больным. Соотношение давлений в желудочках 
в значительной степени зависело от характера патологии 
тракта оттока, объема и качества реконструкции.

Пластика должна проводиться в достаточном объеме. 
Зап л ату  в своей широкой части нужно располагать в об
ласти наибольшего сужения и плавно переходить на 
соседние участки тракта оттока, даж е если они имеют 
удовлетворительные размеры. При гипоплазии легочной 
артерии изолированная пластика ее ствола без перехода 
заплаты  на желудочек не обеспечивает снижения д ав 
ления. В отдаленный период после операции у одного 
больного произведена катетеризация сердца и ангиокар
диография. Д авление в правом желудочке равное систем
ному. По данным ангиокардиограммы (рис. 47), вы явле
ны аневризма правого желудочка и сужение на уровне 
вальвулярного кольца. Таким образом, изолированная 
пластика легочной артерии без перехода на соседние 
участки тракта оттока оказалась  неэффективной.

Из-за недостаточного объема метод реконструкции 
был дискредитирован. При значительной гипертрофии 
стенки артериального конуса фиксация заплаты  швами, 
проведенными через всю толщу миокарда, не всегда по
зволяет достигнуть адекватного расширения выводного 
тракта. В этих случаях целесообразно с помощью скаль
пеля и ножниц частично иссечь эндокардиальный слой 
мышцы передней стенки желудочка и фиксирующие з а 
плату швы проводить по истонченной части миокарда.

Не следует такж е чрезмерно расширять тракт оттока 
в связи с недостаточностью клапана. Нарушение его з а 
пирательной функции частично компенсируется клапан
ным эффектом остаточного градиента. При отсутствии 
легочной гипертензии из-за небольшого диастолического 
градиента давления значительно уменьшается объем 
регургитации.

Osborn, Gerbode (1961) показали, что при недоста
точности клапана легочной артерии в сочетании со сте
нозом ударный объем правого желудочка гораздо боль
ше, чем при изолированной недостаточности. Поэтому



Рис. 47. А нгиокардиограм м ы  больного после изолированной  пластики  
ствола легочной  артерии:
а — до операции (резкая  гипоплазия ствола легочной артерии); б — после п лас
тики (видны аневризм а правого ж елудочка и суж ение на уровне вальв уляр- 
ного кольц а)

если в процессе хирургического вмешательства нельзя: 
избежать недостаточности клапана легочной артерии, то 
для поддержания нормального выброса крови правым 
желудочком ж елательно умеренное остаточное сужение 
тракта оттока. В то ж е  время необходимо стремиться 
к полному устранению сопротивления в области бифур
кации и устьев ветвей. Недостаточное устранение суж е
ния в дистальных отделах легочной артерии способствует 
увеличению несостоятельности клапана и развитию 
аневризмы в зоне реконструкции.

Выбор материала для пластики выводного тракта. Д л я  
реконструкции путей оттока из правого желудочка пред
ложены различные синтетические и биологические ткани: 
плетеный и вязаный лавсан, тефлон, аутоперикард, твер
дая оболочка головного мозга и стенка аорты, взятые 
у трупа. Наиболее доступный, прочный и пластичный 
материал —■ аутоперикард. Некоторые хирурги сомнева
лись в целесообразности применения аутоперикарда, 
считая его недостаточно прочным (возможность развития 
аневризматического выпячивания). В связи с этим стали 
применять синтетические или комбинированные зап л а 
ты — в вентрикулярную часть тракта оттока вшивали



синтетическую заплату, а в ствол легочной артерии — 
лоскут перикарда (Ergin , Griepp, 1979). Однако, как 
показали исследования механических свойств перикарда, 
его прочность и переносимость динамических нагрузок 
намного превышает требования (Л. И. Шевченко, 1978).

Аневризмы правого желудочка с частотой 2— 18% 
наблюдаются не только после реконструкции тракта от
тока. Согласно сообщениям H aw e с соавторами (1960), 
Payne и Kirklin (1961), аневризматическое выпячивание 
зоны после реконструкции синтетическими материалами 
развивается гораздо чаще (33% ), чем при реконструкции 
аутоперикардом (8% ).  Аневризмы появляются вслед
ствие высокого остаточного градиента давления, легочной 
гипертензии в результате решунтирования, полного 
атриовентрикулярного блока (в связи с увеличением 
ударного объема).

М ы наблю дали одного больного с больш ой аневризмой в области 
перикардиальной заплаты  (рис. 48), развивш ейся в результате 
септического эндокардита, реш унтирования и высокой легочной ги
пертензии. Больной поступил в клинику для  повторного вм еш атель
ства через 6 мес после операции. На следую щ ий день после катете
ризации и ангиокардиограф ии он умер от сердечной недостаточности. 
По данны м секции, аневризматический меш ок был образован  в р а в 
ной степени тканью  перикарда и расш иренным, истонченным м иокар
дом ж елудочка.

В настоящее время выбор материала для пластики 
определяется привычкой хирурга. Мы отдаем предпочте
ние перикарду, так как он лучше синтетической ткани 
адаптируется к краям разреза желудочка. Благодаря 
хорошим пластическим свойствам перикарда при его 
помощи у больных с дистрофичным, толстым миокардом 
лучше закрывается вентрикулярное отверстие, чем после 
ушивания раны желудочка. Поэтому реконструкция 
тракта оттока практически не удлиняет продолжитель
ности перфузии: длительность искусственного кровообра
щения при радикальной коррекции тетрады Фалло 
с пластикой выводного тракта составляет в среднем 
62 мин (от 44 до 74 мин).

Синтетические заплаты  в связи с пористостью могут 
стать причиной кровотечения и являются хорошей средой 
для обитания микроорганизмов.

С целью профилактики развития аневризмы, если 
давление в правом желудочке осталось повышенным, мы 
укрепляем вентрикулярную часть заплаты  одной-двумя 
полосками из синтетической ткани. Концы полосок фик-



Рис. 48. А нгиокардиограм м а больного через 6 мес после операции.
К онтрастное вещ ество зап олн яет аорту, расш иренны е ветви легочной артерии 
и больш ую  аневризм у в области реконструкции тракта  оттока

сируем к миокарду по обе стороны от заплаты. При 
инфицировании средостения полоски можно удалить.

Реконструкция выводного тракта правого желудочка 
открывает возможности для радикальной коррекции 
крайне тяжелых форм тетрады Фалло. Можно полагать, 
что расширение показаний к реконструкции инфундибу- 
лярной части правого желудочка при умеренных формах 
порока позволит улучшить результаты коррекции тетра
ды Ф алло в целом. В последние годы пластику тракта 
оттока мы выполняем у 70—80% больных. В настоящее 
время чаще стали применять наружные заплаты. Если 
в 60-е годы пластику желудочка применяли у 25—30% 
больных, то к концу 70-х годов — у 50— 100% больных.

Р Е К О Н С Т Р У К Ц И Я  Т Р А К Т А  О Т Т О К А  
С П О М О Щ Ь Ю  Н А Р У Ж Н О Г О  К О Н Д У И Т А

Коррекцию тетрады Ф алло с применением протеза ство
ла легочной артерии, содержащего биологический кл а
пан, производят при атрезии или резкой гипоплазии



ствола легочной арте
рии, повышенном со
противлении легочных 
сосудов, а такж е при 
гипоплазии или атре- 
зии ее периферических 
ветвей.

П осле вы полнения виу- 
трисердечного этапа  опера
ции ствол легочной артерии 
у клапанного кольца пере
вязы ваю т и пересекаю т в 
ш ирокой части (рис. 49). 
Если суж ение ствола рас
пространяется  на би ф урка
цию, производят р азрез о б 
л асти  бифуркации с перехо
дом на левую  ветвь. С осу
дисты й протез готовят т а 
ким образом , чтобы клапан 
располагался  вблизи д и 
стального конца, а прокси
мальны й конец повторял 
форм у ж елудочкового отвер
стия.

В начале вы полняю т д и 
стальны й анастомоз. Ж е л у 
дочковое отверстие частично 
уш иваю т. П роксимальны й 
конец протеза приш иваю т к 
краям  ж елудочкового р азр е
за . О тдельными стеж кам и

Рис. 49. Реконст рукция тракта оттока 
с помощ ью  наруж ного кла п ансодер
ж ащего кондуита по C ooley, N o rm a n  
(1975):
а — заверш ен внутрисердечный этап  оп ера
ции; б — приготовление кондуита; в  — н а
лож ение ди стального анастом оза; г — н а
лож ение проксим ального анастом оза со 
стенкой ж елуд очка; д  — коррекция порока 
заверш ен а

герметизирую т линию шва.
Во избеж ание сдавления кондуита перикард не уш иваю т, дистальную  
часть кондуита прикры ваю т мягкими тканям и.

К О Р Р Е К Ц И Я  П О Р О К А  П Р И  А Н О М А Л Ь Н О М  
В Е Т В Л Е Н И И  В Е Н Е Ч Н Ы Х  А Р Т Е Р И Й

Повреждение крупной венечной артерии, пересекающей 
выводной тракт правого желудочка, может привести 
к летальному исходу (Longenecker с соавт., 1961; Meyer 
с соавт., 1975). Мы наблюдали 19 больных с аномальным 
ветвлением венечных артерий; двое из них погибли 
вследствие пересечения крупных сосудов, проходивших 
в толще миокарда.

Хирургическая тактика зависит от выраженности 
и характера стеноза легочной артерии. У больных с ши



рокой легочной артерией и хорошо развитой инфундибу- 
лярной камерой коррекция порока может быть выполне
на из доступа, параллельного ходу аномальной арте
рии,—- поперечного или косого. У одного больного нам 
пришлось рассечь инфундибулярную часть правого ж е 
лудочка вертикально по самой границе с левым желудоч
ком. Впоследствии желудочковое отверстие было закры 
то с помощью лоскута перикарда, левый край которого 
фиксировали к межжелудочковой перегородке (рис. 50), 
так  как  по самому краю разреза  проходила передняя 
нисходящая артерия.

При выполнении поперечного разреза ниже венечной 
артерии для устранения клапанного стеноза вентрикуло
томию можно дополнить вертикальным разрезом легоч
ной артерии (рис. 51). Мы оперировали 3 больных по 
такой методике. При низком расположении пересекающей 
тракт оттока артерии возможна пластика кольца и ство
ла легочной артерии перикардиальной заплатой. У одного 
из наблюдаемых нами больных многочисленные извитые 
крупные венечные артерии перекрывали всю поверх
ность правого желудочка. Поэтому была выполнена по
перечная вентрикулотомия под самым вальвулярным 
кольцом, которая затем была дополнена вертикальным 
разрезом через кольцо и ствол легочной артерии с по-

Рис. 50. К оррекция  порока при аном альном  располож ении коронар
ны х артерий.
В связи  с близостью  правой коронарной и передней нисходящ ей артерий (а) 
вентрикулярное отверстие закры то  с помощ ью  перикардиальной  зап латы  (б)



Рис. 51. К ор р екц и я  порока при  
аном альном  располож ении ко 
ро на р н ы х  артерий доступом че
р е з  поперечную  вентрикулото
м ию  и продольны й разрез л е 
г о ч н о й  артерии

Рис. 52. К оррекция  порока при
аном альном  располож ении к о 
ронарны х артерий

следующей пластикой этой области лоскутом перикарда 
(рис. 52).

При этой патологии применяют еще чреспредсердный 
или чрезаортальный доступ. Cooley и соавторы (1973) 
оперировали 2 больных доступом через аорту.

В случаях гипоплазии артериального конуса, кольца
п ствола легочной артерии 
необходима пластика вы
водного тракта. Некото
рые авторы пытались мо
билизовать аномальную 
венечную артерию с про
дольным рассечением 
миокарда под ней. В р аз
рез вшивали заплату. О д
нако расширение тракта 
оттока приводило к натя
жению артерии и ухудше
нию кровотока по ней.

Методом выбора в д ан 
ном случае является со
здание наружного шунта

Рис. 53. К оррекция  порока при  
аном альном  располож ении коро
нарны х артерий. Наруж ный шунт 
из перикардиальной  трубки



Рис. 54. А нгиокардиограм м а больной  с наруж ным шунтом из пери
кардиальной  трубки в систолу (а ), диастолу (б ).
Видны  циклические изм енения остаточного инф ундибулярного суж ения и д и а 
метра кондуита

между желудочком и стволом легочной артерии. Подоб
ные операции были выполнены В. И. Бураковским (1976) 
и Cooley (1975). В качестве наружного кондуита был ис
пользован сосудистый протез. Клапан в трубке не явля
ется обязательным из-за сравнительно небольшого диа
метра шунта. Мы успешно оперировали 3 больных. 
У 2 больных трубку создали из аутоперикарда. Из по
перечного разреза желудочка было резецировано инфун- 
дибулярное сужение. Кольцо клапана пропускало мизи
нец. В желудочковое отверстие и в продольный разрез 
легочной артерии вшили кондуит из перикардиальной 
трубки (рис. 53). Лоскут перикарда был свернут в трубку 
на расширителе Гегара и сшит продольно. Третьему боль
ному вшили кондуит из бычьего перикарда с имплантиро- 
рованным клапаном из того же материала.

Гемодинамическнй эффект шунта во всех случаях был 
удовлетворительным: при пережатом шунте давление 
в правом желудочке составляло у одного больного 
10,4 кПа, при открытом — 6,5 кПа. У второго пациента 
окклюзия шунта повышала давление в желудочке с 87,1 
до 11,7 кПа. У этого больного во время операции с по
мощью электрического расходомера измерили кровоток



по аорте и шунту. Объем кровотока по шунту составлял 
30,5% минутного выброса правого желудочка. Через год 
после операции состояние всех больных удовлетворитель
ное. Судя по данным ангиокардиограммы, шунт функ
ционирует хорошо (рис. 54).

П Р О Т Е З И Р О В А Н И Е  К Л А П А Н А  Л Е Г О Ч Н О Й  
А Р Т Е Р И И

Показаниями к протезированию клапана легочной арте
рии при радикальной коррекции тетрады Фалло являются 
исходная выраженная недостаточность клапана легочной 
артерии, а такж е повышенное сопротивление сосудов м а
лого круга кровообращения.

В нашей клинике протезирование клапана легочной 
артерии при коррекции данного порока произведено 
12 больным: 8 — с недостаточностью клапана после опе
рации по Brock (1 — лепестковый из синтетической т к а 
ни; 6 — шаровой; 1 — ксеноаортальны й); 1 — при вр о ж 
денном отсутствии клапана (ксеноаортальный); 1 — с 
врожденной атрезией левой ветви легочной артерии (ксе
ноаортальны й); 2 — с узкими ветвями легочной артерии 
(ксеноаортальный). Умерли 2 больных с недостаточ
ностью клапана после операции по Brock (у обоих был 
шаровой протез) и один пациент с узкими ветвями ле
гочной артерии.

В течение многих лет, прошедших со времени первых 
радикальных вмешательств по поводу тетрады Фалло, 
применялись различные варианты клапанных протезов. 
Первой больной 15 лет тому назад имплантирован про
тез, створки которого были изготовлены из синтетической 
ткани. Впоследствии мы убедились, что такие клапаны 
прорастают соединительной тканью, створки их теряют 
подвижность и клапан фактически не функционирует. 
Однако, несмотря на это, непосредственный и отдален
ный результат этой операции хороший.

Шаровые аортальные протезы применяют только 
у больных с выраженной дилатацией ствола, так как при 
узкой артерии запирательный элемент клапана может 
заклиниться.

В последнее время мы предпочитаем ксено- или 
гомоаортальные клапаны, обработанные по методике 
Carpentier (1969). Биологические протезы имеют боль-



Рис. 55. Пластика вы водного  тракта, 
дополненная протезированием кла п а 
на легочной  артерии

Рис. 56. Пластика вы водного  тракта 
и  прот езирование клапана  легочной  
артерии:
а  — клап ан  подш ит к перикарду, растян у 
тому на м еталлической рам ке; б  — ф и кса
ция верхней полуокруж ности каркаса  
к задн ей  стенке легочной артерии; в  —. 
верхний лоскут перикарда приш ит к краям  
разреза  легочной артерии, ф иксация н и ж 
ней полуокруж ности к ар к аса  к задней 
стенке легочной артерии

ся клапан в разглаж ен 
ном сосудистом проте- 
зе. Мы с успехом при
менили его у одного 
больного.

Д л я  коррекции 
сложных анатомиче
ских форм тетрады 
Ф алло обычно исполь
зуют аортальный гомо
трансплантат или на
ружный кондуит, со
стоящий из сосудистого 
протеза с имплантиро
ванным внутрь биоло
гическим клапаном. Но 
мы не видим преиму
щества клапанных кон-

шее проходное сече
ние, чем механические. 
Несмотря на это, р а з 
рабатывая оптималь
ную конструкцию кар
каса, мы стремились 
увеличить полезное се
чение клапана. В нача
ле применили ксено- 
клапан в металличе
ском каркасе, обшитом 
синтетической тканью. 
Но при таком трехслой
ном каркасе вместе со 
стенкой донорского 
аортального клапана 
очень уменьшалась 
пропускная способ
ность протеза. Помеще
ние клапана в сосуди
стый протез такж е не 
экономило площади из- 
за  наличия толстых 
гофр. С гемодинамиче- 
ской точки зрения са
мым выгодным оказал-



дуитов перед имплантацией биологического протеза 
в ложе легочной артерии в комбинации с пластикой всего 
тракта оттока перикардиальной заплатой. По этой мето
дике мы оперировали 5 больных. Летальный исход один. 
Операции выполняли двумя способами.

После закры тия  деф екта перегородки вентрикулярны й разрез 
продлеваю т до  бифуркации легочной артерии, а в случае необходи
мости — и на левую  ветвь. П риготовленны й перед этим лоскут пери
к ар д а  непрерывным швом приш иваю т к левом у краю  р азр еза  от 
дистального легочного до проксимального вентрикулярного конца. 
П р о тез несколькими ш вами фиксирую т к остаткам  иссеченных ство 
рок  собственного клап ана. Затем  нити, прош итые через переднюю 
полуокруж ность каркаса , проводят через перикардиальную  заплату , 
образую щ ую  переднюю поверхность созданного ствола (рис. 55). 
П ери кард  приш иваю т к правом у краю  р азреза . П осле этого нити, 
проведенны е через перикард, завязы ваю т.

Д л я  экономии времени мы м одифицировали эту  методику.
Выкроенный зар ан ее  перикард ещ е до перфузии растягиваю т на 

м еталлической рамке. Затем  к нем у непрерывным швом фиксирую т 
верхню ю  и нижню ю полуокруж ности к лап ан а  (рис. 56). Н а этапе 
реконструкции выводного тр ак та  углы  перикарда срезаю т, при давая 
ем у  овальную  форму. К лап ан  устанавливаю т в л о ж е  легочной ар те 
рии, двум я-трем я ш вами фиксирую т к ее задней  стенке верхнюю 
и нижню ю полуокруж ности кар каса . Затем  поочередно приш иваю т 
к краям  разреза  верхнюю, среднюю (на уровне клап ана) и нижню ю 
части перикардиального лоскута.

К О Р Р Е К Ц И Я  П О Р О К А
П О С Л Е  П А Л Л И А Т И В Н Ы Х  О П Е Р А Ц И Й

Закрытие функционирующего анастомоза по Blalock— 
Taussig и анастомоза по Вишневскому—Донецкому
(рис. 57). Методику закрытия правостороннего анастомо
за по Blalock— Taussig  во время радикальной коррекции 
тетрады Ф алло впервые описали Kirklin, Payne (1960). 
Подключичная артерия долж на быть лигирована перед 
началом искусственного кровообращения или в момент 
входа в перфузию. В противном случае сердце будет з а 
полняться кровью, как при нераспознанном открытом 
артериальном протоке.

При правостороннем анастом озе в пром еж утке м еж ду  верхней 
полой веной и восходящ ей аортой пальпируется дрож ание. К рю чка
ми отводят  верхню ю  полую вену кнаруж и , а аорту  —• кнутри. 
Задни й  листок перикарда вертикально рассекаю т на 1— 2 см выше 
правой легочной артерии. С помощ ью  аккуратной  препаровки острым 
путем вы деляю т подключичную артерию  и подводят под нее две



лигатуры . Вы делить правую  
подключичную артерию  обы чна 
нетрудно.

При левостороннем анасто
мозе подключичную артерию- 
вы деляю т экстраперикардиаль- 
но и внеплеврально. Л евую  по
лу  перикарда подтягиваю т 
вправо за  ш вы -держ алки. И з
нутри перикарда намечаю т л о 
кализацию  левой ветви легоч
ной артерии и несколько выше 
этого уровня вне перикарда н а 
чинают препаровку. У величен
ную левую  долю  вилочковой 

Рис. 57. Закрытие функционирую - ж елезы , если она м еш ает, ампу-
щ его анастомоза по B lalock~T au.s- тирую т. Достигнув в ^глубине
s ig  и Виш невскому—Д онецком у  раны диаф рагм альны й нерв,

пальпаторно определяю т распо
лож ение подключичной артерии 

по непрерывному дрож анию . П репаровку продолж аю т вдоль ар те 
рии, как  м ож но выше от м еста анастом оза. У больных с левосторон
ней дугой аорты  подключичную артерию  найти легче, так  как  она 
пересекает дугу  аорты  спереди. В поисках подключичной артерии 
стараю тся разр аб аты вать  узкий туннель и применяю т только острую  
препаровку для  уменьш ения кровотечения во время перфузии и по
сле нее.

П оскольку подключичную артерию  уж е вы деляли во время 
преды дущ ей операции, ее адвентиция сильнее приращ ена к окру
ж аю щ им  рубцовы м тканям , чем к средней оболочке. Грубы е попытки 
обойти артерию  могут привести к массивном у кровотечению . О страя 
препаровка с оставлением  адвентиции на артерии позволяет избе
ж ать  этого грозного ослож нения. П од артерию  подводят две л и гату 
ры и завязы ваю т их после начала искусственного кровообращ ения.

Аналогичным путем вы деляю т и сосудистый протез при анасто
мозе по Виш невскому—Д онецком у. Но риск кровотечения при этом 
значительно меньший. П одведение лигатуры  под протез мож но об
легчить, зах в аты вая  и подтягивая его длинным заж им ом . Н екоторы е 
трудности возникаю т только  при отделении сосудистого протеза от 
легкого, с которы м он обычно плотно сращ ен. В больш инстве случаев; 
вы деление протеза сопровож дается  небольш им повреж дением лег
кого.

Если не удается вы делить подключичную артерию , ее можно' 
перевязать в нетронутом сосудистом л о ж е  у места отхож дения от 
аорты  (B ah n so n  с соавт., 1962). Д л я  этого ведут препаровку вдоль 
дуги аорты. Если подклю чичная артерия отходит от безымянной 
артерии при правосторонней дуге, ориентиром для нахож ден ия под
ключичной артерии явл яется  a. anonym a.

Учиты вая опасность кровотечения при выделении подключичном 
артерии, Po irier, Goon (1976) предлагаю т закры вать  подклю чично- 
легочное соустье со стороны  левой ветви легочной артерии по мето
дике, предлож енной K irklin, Devloo (1961) для закры тия аорто-ле- 
гочного анастом оза по P o tts— Sm ith— G ibson. Д л я  этого использую т 
гипотермнческую  остановку кровообращ ения. Вероятно, в особо 
трудных случаях целесообразно прибегать к этому способу.



После заверш ения внутрисердечного этап а  операции производят 
ревизию  м еста перевязки анастом оза. И ногда кровотечение мож но 
остановить только послойным уш иванием этой области. С вободную  
плевральную  полость дренирую т. П ри выделении левой подключичной 
артерии часто травм ируется  л ев ая  доля вилочковой ж елезы . Если 
в ней обн аруж ен а гем атом а, соответствую щ ую  долю  ж елезы  резе
цируют.

Закрытие анастомоза по Waterston—Cooley—Ed
wards. Радикальную коррекцию тетрады Ф алло после 
анастомоза между восходящей аортой и правой ветвью 
легочной артерии мы выполнили у 10 больных. У 9 из них 
анастомоз функционировал.

При отсутствии сужения и перегиба правой ветви 
легочной артерии закрыть аорто-легочное соустье нетруд
но. Методика операции предложена одним из авторов 
этого анастомоза (Cooley и H allm an, 1966).

С ердце и область анастом озированны х сосудов вы деляю т из 
сращ ений. В осходящ ую  аорту  каню лирую т дистальнее обычного 
(мы в данном случае каню лируем бедренную  артерию ).

После начала искусственного кровообращ ения и дренирования 
левы х отделов сердца переж им аю т аорту  на участке м еж ду  каню лей 
и анастомозом . В корень аорты  струйно вводят кардиоплегический 
раствор. М есто анастом оза приж им аю т пальцем, чтобы раствор  не 
уходил в малы й круг кровообращ ения. П рои зводят поперечную аорто- 
томию и продольны й разрез правого ж елудочка. В ентрикулотом ия 
на этом этапе необходима для 
пальцевой ревизии проходимости 
правой ветви легочной артерии и 
д ля  отсасы вания крови из области 
анастом оза. Убедивш ись в том, что 
п равая  ветвь легочной артерии не 
суж ена, соустье (акры ваю т о т 
дельными ш вами (рис. 58). Рану  
аорты  уш иваю т непрерывным 
швом.

При резком суж ении и пере
гибе правой ветви легочной ар те
рии простое уш ивание соустья м о
ж ет  привести к резком у снижению  

или д а ж е  прекращ ению  кровотока 
в правом легком и в конечном ито
ге— к гипертензии в левой легочной 
артерии. П ри недостаточности к л а 
пана легочной артерии такое соче
тание м ож ет оказаться  неперено

симым, поскольку правый ж ел у д о 
чек испы ты вает двойную  н агр у з
к у — объемом и давлением  (E bert,
1979). П оэтом у необходимо р а з 
дельно закр ы вать  отверстия в а н а 
стом озированны х сосудах и устра-

Рис. 58. У ш ивание аорто-легоч- 
ного соустья во врем я полной  
коррекции  тетрады Ф алло  пос
л е  анастомоза по W a tersto n— 
C ooley— E d w ards



пять суж ения и деф орм ации правой ветви легочной артерии (E bert 
с соавт., 1972; G ay, E bert, 1973; Т ау с соавт., 1974; Id riss  с соавт., 
1976; Reul, 1976; W eldon, 1976). Д л я  этого правую  ветвь отсекаю т 
от аорты  по линии анастом оза, расш иряю т ее перикардиальной или 
синтетической заплатой , а деф ект в задней  стенке аорты  уш иваю т 
снаруж и. При этом м ож ет возникнуть кровотечение из-за прочных 
фиброзных сращ ений, окруж аю щ их тонкостенную , легко повр еж д ае
мую легочную  артерию  (C ooley и Sm ith , 1979).

Более безопасен, на наш взгляд, способ реконструкции 
легочной артерии по Cooley и Smith (1979). По этой ме
тодике мы оперировали одного больного.

П осле вскры тия просвета аорты  аорто-легочное соустье расш и
ряют, дел ая  нож ницам и короткий надрез латеральн о  и более длин
ный ■— в сторону бифуркации. О бразовавш ееся  отверстие закры ваю т 
заплатой  из синтетической ткани, которую  фиксирую т непрерывным 
швом (рис. 59). Во избеж ание кровотечения необходимо, чтобы в шов 
были захвачены  одновременно стенки легочной артерии и аорты.

Описанные методики операции непригодны при тяж ел ы х  ан ато 
мических форм ах тетрад ы  Ф алло, когда нуж но расш ирить ствол, 
бифуркацию  и обе ветви легочной артерии. В этих случаях  применя
ют поперечное рассечение восходящ ей аорты  (Jam am o to  с соавт., 
1976; E rg in  и G riepp, 1979). П осле вы полнения пластики легочной 
артерии (рис. 60) аорту  реанастом озирую т.

Мы оперировали 10 больных. У одного из них при аортотомии 
обнаруж или, что соустье облитерировано. Ушили анастомоз 8 боль

шие. 60. Пластика правой ветви легочной артерии при закрытии ана
стомоза по W aterston—C ooley— E dw ards после поперечного рассече
ния восходящ ей аорты



Т а б л и ц а  3. Результаты радикальных операций, выполненных у 
больных тетрадой Фалло с функционирующим анастомозом по W ater
ston— Cooley— Edwards
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G ay, E bert, 1973 18 2 16 _
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R ichardson  и C la r 
k e , 1976 18 18 _ _ _ _ 1
W illiam s, 1976 15 15
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Id riss  с соавт., 1976 G 2 2(2) ----- — — —
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1.979 ‘ 4 4
E rg in  и G riepp, 
1979 2 2
D aenen  с с о а в т ..  
1975 18 8 10
S evbold— E p tin g  
с соавт., 1978 31 16 15 — — — 4

ным, одному выполнили пластику соустья по Cooley. У 7 больных 
произведена реконструкция тр ак та  оттока перикардом . Сводные 
данны е различны х авторов представлены  в табл . 3.

Закрытие аорто-легочных анастомозов с сосудистым 
протезом по Schum acker— D aw idson—M endelbaum. Мы
оперировали 14 больных. На первом этапе лечения им 
был наложен один из вариантов аорто-легочных анасто
мозов с сосудистым протезом. У 12 больных был анасто
моз между восходящей аортой и правой ветвью легочной 
артерии, у 1 — между восходящей аортой и левой легоч
ной артерией и у 1 — между нисходящей аортой и левой 
легочной артерией (рис. 61).

У этих больных было трудно выделить сердце и сосу
ды из плотных сращений. Особенно выраженным был 
рубцово-спаечный процесс в области аорты, верхней по
лой вены и правой ветви легочной артерии. У нескольких 
больных конгломерат рубцовых тканей был непреодолим.



Поэтому верхнюю полую ве
ну пришлось канюлировать 
широким катетером без об
ведения ее тесемкой. Правое 
предсердие дренировали до
полнительным катетером ,со
единенным с вакуумной ма
гистралью.

Рис. 61. Аорто-легочные ана
стомозы с сосудистым протезом

Чтобы можно было пере
крыть аорту во время перфу
зии, ее выделяют дистальнее 
анастомоза. Канюлируют 
артериальную систему через 
бедренную артерию. При 
прочных сращениях левые 
отделы сердца дренируют 
через разрез правого пред
сердия и пункционное отвер

стие в межпредсердной перегородке. Сосудистый протез 
перевязывают в момент пуска аппарата. В дальнейшем 
ход операции без особенностей.

Закрытие функционирующего анастомоза по Potts — 
Smith—Gibson. Д ля  закрытия левостороннего аорто-ле- 
гочного анастомоза предложены различные варианты 
операции.

Некоторые хирурги (Cooley, Hallm an. 1966; Б. А. Кон
стантинов с соавт., 1980) используют метод наружного 
лигирования анастомоза из левостороннего доступа.

После разделения сращений анастомоз обходят ли
гатурами, как при операции открытого артериального 
протока. Затем  пациента поворачивают на спину, в по
перечном направлении пересекают грудину, производят 
переднюю правостороннюю торакотомию и радикальную 
коррекцию порока. Дополнительный разрез, выраженные 
сращения в плевральной полости и вокруг анастомоза, 
возможность кровотечения и повреждения легкого д ел а
ют эту операцию неудачной. Существенным недостатком 
круговой перевязки анастомоза является возможность 
неполного закрытия соустья или его решунтирования. По 
данным Gross с соавторами (1966), из 8 больных, опери
рованных по этой методике, умерли 3. Из 5 выживших 
у 4 больных в послеоперационный период обнаружено 
решунтирование анастомоза.

Наиболее распространен метод закрытия анастомоза



доступом через разрез левой ветви легочной артерии при 
глубокой гипотермии и временной остановке кровообра
щения сроком на 10— 15 мин (Kirklin, Devloo, 1961).

Каню лирую т артериальную  систему через бедренную  артерию. 
В ы деляю т безы мянную  и левую  общ ую  сонную артерии. Рассекаю т 
перикард влево к устью левой легочной артерии до диаф рагм ального1 
нерва, вы деляю т внутри- и экстраперикардиальную  части левой вет
ви легочной артерии. П альпаторно  (по наличию  др о ж ан и я) опреде
ляю т место аорто-легочного соустья.

П осле начала искусственного кровообращ ения больного посте
пенно охл аж даю т до 24— 20° С. Сердце работает до спонтанной 
остановки. П ульсация артериального давления, обусловленная р аб о 
той сердца, способствует лучш ем у распределению  холодного перф у
зата . Тесемки на полых венах в это врем я не затягиваю т. Во время 
охлаж дени я пальцем приж им аю т соустье через переднюю стенку 
левой ветви легочной артерии. Если это не удается, просвет ее вскры 
ваю т и палец приж им аю т непосредственно к соустью. Л евы е отделы 
сердца разгр у ж аю т через дренаж ную  трубку, введенную  в левый 
ж елудочек.

При тем пературе 24° С объемную  скорость перфузии сниж аю т 
до 0,5 л /м ин/м 2. Больного продолж аю т охл аж дать . Безы мянную  
и левую  общ ую  сонную артерии переж им аю т у м еста отхож дения от 
аорты. И скусственное кровообращ ение прекращ аю т: сначала о ста
навливаю т артериальны й насос, а затем  переж им аю т венозные к ате 
теры. П ри такой последовательности создается некоторый резерв 
крови в аппарате, необходимый д л я  последую щ его возобновления 
перфузии. К этом у времени больной долж ен  быть хорош о релаксп- 
рован  для  уменьш ения расхода  энергии.

П родольны м разрезом  вскры ваю т левую  ветвь легочной артерии 
над местом соустья. Ч тобы  отличить анастом оз от устьев ветвей 
легочной артерии, кратковрем енно вклю чаю т насос. По струе крови 
идентифицирую т аорто-легочное соустье. Его уш иваю т непрерывным 
или отдельны ми ш вами. Стенки легочной артерии уш иваю т. П ри ее 
деформ ации производят пластику. При тем пературе 20—24° С можно 
остановить кровообращ ение на 25 мин.

П ерфузию  возобновляю т с объемной скоростью  1 л /м ин/м 2. 
П еред восстановлением кровотока в м озгу  удаляю т воздух  из аорты. 
Током крови из нисходящ ей части аорты  пузырьки воздуха подним а
ются в дугу  и восходящ ую  ее часть. Л евож елудочковы й дренаж ны й 
катетер проводят в аорту  и через него с небольш ой производитель
ностью отсасы ваю т воздух с кровью. П роизводительность ар тер и аль
ного насоса постепенно увеличиваю т до 1,6 л /м ин/м 2, а дренаж ную  
трубку  вы тягиваю т в левы й ж елудочек. П осле этого снимаю т заж им  
с плече-головных сосудов. О бъемную  скорость перфузии увеличи
ваю т до 2,2 л /м и н /м 2. Операцию  продолж аю т по обычному способу. 
Больного к концу перфузии постепенно согреваю т.

Н а врем я остановки искусственного кровообращ ения подачу г а 
зовой смеси в оксигенатор прекращ аю т, а тем пературу  воды в тепло
обменнике д о во дят  до 28° С.

Cooley и N orm an (1975) разработали методику опера
ции, при которой не нужно останавливать кровообраще
ние в верхнем бассейне артериальной системы.



П араллельно  каню лирую т восходящ ую  аорту  и бедренную  а р те 
рию и ш ланги соединяю т через тройник. В ы деляю т дугу  аорты  пе- 
риферичнее отхож дения левой подключичной артерии и под нее под
водят тесемку. О перацию  вы полняю т в условиях искусственного 
кровообращ ения и умеренной гипотермии (30° С ). Д ренирую т левое 
предсердие. А орту переж им аю т проксимальнее аортальной каню ли 
и в пром еж утке м еж ду  устьем левой подключичной артерии и а н а 
стомозом. П ереж им аю т артериальны й ш ланг, идущ ий к бедренной 
артерии. Н исходящ ая аорта  частично опустевает. Л евую  ветвь легоч
ной артерии вскры ваю т над анастомозом . Д л я  идентификации ао р то 
легочного соустья заж и м  с бедренного артериального катетера  на 
мгновение снимаю т. А настом оз уш иваю т. П еред  окончательной гер 
м етизацией ш ва восстанавливаю т кровоток в нисходящ ей аорте. 
О ставш ийся воздух выходит через анастомоз. П осле этого последний 
шов на соустье завязы ваю т. Снимаю т сосудистый заж и м  с ди стал ь
ной части дуги аорты. Л евую  ветвь легочной артерии заш иваю т или 
производят пластику перикардом.

Описанные методики операций технически сложны 
п опасны. Но еще более рискованно закрывать соустье 
чрезаортальным доступом в условиях постоянной перфу
зии мозга, как предлагают L ansing  с соавторами (1973).

Мы прооперировали 2 больных по методике, которая 
позволила избежать остановки кровообращения в верх
нем н нижнем бассейнах артериальной системы. По ана
логичному способу оперировал 3 пациентов Б. А. Кон
стантинов с соавторами (1980).

А ппарат искусственного кровообращ ения подклю чаю т путем 
каню ляции восходящ ей аорты . Больного охл аж даю т до 24° С. В это 
врем я соустье приж им аю т пальцем. П ри такой  тем пературе объем 
ную скорость перфузии сниж аю т до 1 л /м и н /м 2. П родольны м  р азр е 
зом вскры ваю т левую  ветвь легочной артерии. Ч ерез анастомоз 
в аорту  вводят катетер с баллончиком на конце, раздуваю т его и зо 

тоническим раствором натрия х л о 
рида в просвете аорты  и обтури- 
руют анастомоз, подтянув катетер 
вверх (рнс. 62). Баллончик не д о л 
ж ен полностью  перекры вать про
свет аорты . П о краю  анастом оза 
н аклады ваю т кисетный шов. Затем  
баллончик спускаю т и удаляю т к а 
тетер. Кисетный шов завязы ваю т. 
При необходимости наклады ваю т 
дополнительные швы. Р азр ез  левой 
ветви легочной артерии уш иваю т 
и далее  выполняю т коррекцию  по
рока.

Д анная методика проста, 
не требует остановки крово

Рис. 62. Закрытие анастомоза 
по P o tts—S m ith — Gibson



обращения, исключает возможность воздушной эм
болии.

Радикальная коррекция тетрады Фалло после опера
ции по Brock. Особенности коррекции порока после з а 
крытой инфундибулэктомии обусловлены наличием 
внутриперикардиальных сращений, отсутствием хорошей 
экспозиции венечных артерий, наличием у некоторых 
больных недостаточности клапана легочной артерии, 
аневризмы правого желудочка и у части — легочной ги
пертензии.

Мы оперировали 18 больных после различных вариан
тов операции по Brock. У 4 из них выявлена аневризма 
правого желудочка, у 12 — недостаточность клапана ле
гочной артерии, потребовавшая имплантации протеза 
в 8 случаях, у 1 — высокая легочная гипертензия (100% 
от системного давления) и у 1 — травматическая недо
статочность трехстворчатого клапана (этой больной 
в правое атриовентрикулярное отверстие имплантирован 
полушаровой протез).

Во врем я операции полностью  вы делять сердце из сращ ений 
нецелесообразно из-за  трудно контролируем ого капиллярного к ро
вотечения. Д остаточно вы делить переднюю поверхность сердца, п р а
вое предсердие и м агистральны е сосуды. Л евы е отделы  сердца др е
нируют через м еж предсердную  борозду или м еж прсдсердную  пере
городку. О собое внимание уделяю т направлению  разр еза  правого 
ж елудочка, стараю тся не повредить венечные артерии. В связи 
с неэфф ективностью  наруж ного  охлаж дения сердца при запаянном  
перикарде аорту  переж им аю т на короткие пром еж утки времени. При 
больш их аневризм ах  правого ж елудочка уш иваю т рану сердца т а 
ким образом , чтобы  часть стенки уш ла в шов.

М етодика протезирования клап ана  легочной артерии описана 
выше. И з особенностей операции следует отметить методику у д а л е 
ния воздуха из полостей сердца. Т ак как  верхуш ка сердца ф иксиро
вана сращ ениями, дополнительно к обычным м ероприятиям  по 
удалению  воздуха наклоняю т операционный стол влево в момент, 
когда аорта пунктирована и переж ата  при работаю щ ем  сердце. В н а 
стоящ ее врем я у больных с перикардиальны ми сращ ениям и во время 
перфузии мы подаем  в рану углекислоту. И з-за  высокой раствори
мости эмболия этим газом не опасна.



Глава V III

КОРРЕКЦИЯ ГЕМОДИНАМИЧЕСКИХ 
НАРУШЕНИИ ВО ВРЕМЯ ОПЕРАЦИИ 
И ПОСЛЕ ХИРУРГИЧЕСКОГО 
ВМЕШАТЕЛЬСТВА

П О Д Д Е Р Ж А Н И Е  А Д Е К В А Т Н О Й  
Г Е М О Д И Н А М И К И  ВО В РЕМ Я  
О П Е Р А Ц И И

Радикальная коррекция тетрады Фалло сопро
вождается значительными гемодинамическими наруше
ниями, которые возникают во время операции и сохраня
ются в ближайший послеоперационный период. М еханиз
мы возникновения и характер этих нарушений не одина
ковы на различных этапах операции — до начала искус
ственного кровообращения, во время перфузии и после 
нее. Поэтому профилактические и лечебные мероприятия 
должны проводиться в соответствии с особенностями 
указанных периодов. На первом этапе операции на функ
ции сердечно-сосудистой системы отражаются специфи
ческие черты самого порока. Уже при введении в наркоз 
и особенно после вскрытия грудной клетки увеличивается 
частота сердечных сокращений, снижается систолическое 
артериальное давление.

Основными факторами, способствующими развитию 
артериальной гипотензии во время операции, являются 
снижение нагнетательной функции сердца, тонуса сосудов 
большого круга кровообращения, а такж е гиповолемия.

Функция сердечно-сосудистой системы зависит от на
сыщения артериальной крови кислородом. Несмотря на 
адекватную вентиляцию с повышенным содержанием 
кислорода в газовой смеси, у больных тетрадой Фалло 
во время операции степень артериальной гипоксемии уве
личивается. Это обусловлено специфичным для тетрады 
Фалло увеличением венозно-артериального сброса. В аж 
нейшим механизмом изменения объема шунта является 
снижение тонуса сосудов большого круга кровообраще
ния вследствие вазоплегического действия препаратов, 
применяемых для анестезии (фторотана, морфина гид
рохлорида, тубокурарин-хлорида и т. д.). Снижению



Периферического сопротивления способствует относитель
ная недостаточность коры надпочечников, которая х ар ак 
терна для больных с цианотической формой порока 
сердца.

Операционная травма и гипоксия являются причиной 
повышения концентрации катехоламинов в крови, вслед
ствие чего возникает спазм инфундибулярного отдела 
правого желудочка.

Увеличению венозно-артериального сброса способ
ствует повышение общего легочного сопротивления в ре
зультате пневмоторакса и искусственной вентиляции 
легких (S trong  с соавт., 1967).

Снижение насыщения артериальной крови кислородом 
в свою очередь приводит к углублению циркуляторных 
нарушений с образованием порочного круга. При вы ра
женной гипоксии повышается возбудимость миокарда, 
вы раж аю щ аяся различными нарушениями ритма (вплоть 
до мерцательной аритмии) в ответ на хирургические м а
нипуляции.

Па первом этапе операции (до начала искусственного 
кровообращения) важно осуществить комплекс меро
приятий, направленных на повышение насыщения арте
риальной крови кислородом. Выполнение этой задачи 
сопряжено с преодолением некоторых противоречий. Так, 
д л я  борьбы с катехоламннемией целесообразно углубле
ние анестезии. Но это способствует снижению сопротив
ления сосудов большого круга кровообращения. Поэтому 
не следует применять препараты, обладающие ганглио- 
блокирующими свойствами (тубарнн, анатруксоний 
и др.). Д ля  лечения гипотензии лучше применять сред
ства с преимущественным а-адреностимулирующим 
влиянием (мезатон, норадреналина ги дротартрат) . П ре
параты, обладающие (3-стимулирующим действием (иза- 
дрин, орципреналина сульфат) следует назначать с осто
рожностью, так как они способствуют спазму выводного 
отдела правого желудочка, увеличению венозно-артери
ального сброса и усилению цианоза.

Мезатон и норадреналина гидротартрат в разведении 
1 : 10 мы вводим дробными дозами до выравнивания ар 
териального давления.

Снижение объема циркулирующей крови (О Ц К) в ре
зультате кровопотери, потения, перспирации, усиленного 
диуреза у больных с тетрадой Фалло приводит к увели
чению венозно-артериального сброса и усилению циано



за. Во время операции вследствие умеренной вазоплегии 
объем циркулирующей крови не соответствует увеличив
шейся емкости сосудистого русла. Поэтому на первом 
этапе операции необходимо создать относительную ги- 
перволемию. Ввиду наличия полицитемии и гем .концен
трации большинству больных тетрадой Ф алло целесооб
разно переливать плазмозамещаю щие растворы (реопо- 
лиглюкин, гемодез, желатиноль и др.) или белковые 
препараты (плазму, альбумин, протеин). Объем транс
фузий контролируется по величине центрального веноз
ного давления ( Ц В Д ) : оно должно быть не ниже
1 — 1,2 кПа. При таком уровне Ц В Д  рекомендуется начи
нать перфузию.

Наиболее ответственным является постперфузион- 
ный период. Функция сердечно-сосудистой системы в это 
время определяется комплексом факторов — адекват
ностью искусственного кровообращения и защиты мио
карда, качеством коррекции порока и остаточной пато
логией, степенью адаптации сердечно-сосудистой системы 
к новым гемодинамическим условиям.

Разобщение венозной и артериальной систем в ре
зультате закрытия дефекта межжелудочковой перегород
ки и устранение стеноза легочной артерии создают пред
посылки для нормализации кровообращения в большом 
и малом кругах. Но нормальные соотношения устанавли
ваются не сразу и не у всех больных. В норме выброс 
правого и левого желудочка примерно одинаков. После 
коррекции тетрады Ф алло ударный выброс желудочков 
может быть различным. Поэтому объем кровообращения 
определяется выбросом функционально более слабого 
желудочка.

У различных больных, а такж е на разных этапах пос
леоперационного периода может наблюдаться недоста
точность как правых, так и левых отделов сердца. С ла
бость левого желудочка при тетраде Ф алло является 
следствием функциональной недогруженное™ и детрени
рованности, если коллатеральный кровоток недоразвит. 
Несмотря на нормальную массу миокарда левого ж елу
дочка, объем его полости при нулевом давлении меньше 
емкости правого желудочка. Поскольку в установившем
ся режиме объем кровотока в большом и малом кругах 
при прочих равных условиях одинаков, диастолический 
объем обоих желудочков должен быть такж е одинако
вым. Диастолическое наполнение пропорционально вели



чине конечно-диастолического трансмурального давле
ния, то есть разнице между конечно-диастолическим д ав 
лением в левом желудочке и внутриперикардиальным.

После коррекции тетрады Ф алло равенство конечно
диастолических объемов желудочков достигается боль
шей величиной конечно-диастолического давления в ле
вом желудочке. То есть адекватность растяжения левого 
желудочка обеспечивается большим давлением его диа
столического заполнения. Вследствие этого при измере
нии давления в левом и правом предсердиях после отклю
чения аппарата искусственного кровообращения мы поч
ти всегда регистрируем значительный градиент давления 
между предсердиями.

У больных с выраженным коллатеральным кровото
ком при коррекции порока может возникнуть дополни
тельная объемная перегрузка левого желудочка, как при 
изолированном открытом артериальном протоке. При 
этих условиях конечно-диастолический и ударный объе
мы левого желудочка значительно (иногда на 20—30%) 
превышают ударный выброс правого желудочка. Работа 
левого желудочка заметно повышается такж е при негер
метичном закрытии дефекта с возникновением артерио- 
венозного шунта. Избыточная объемная нагрузка способ
ствует дальнейшему повышению левопредсердного д ав 
ления, которое в ряде случаев составляет 1,5— 1,8 кПа 
при давлении в правом предсердии 0,7—0,8 кПа.

По давлению в левом и правом предсердиях после 
прекращения перфузии судят о разм ерах  левого ж елу
дочка и степени объемной перегрузки левых отделов 
сердца. Если давление в левом предсердии в 2 раза  и бо
лее выше, чем в правом, можно ожидать тяжелого тече
ния раннего послеоперационного периода. Потому этот 
показатель является не только ценным критерием оценки 
функции левого желудочка, но и важным прогностиче
ским признаком.

Соотношение давлений в предсердиях определяется 
такж е функцией правых отделов сердца. При выражен
ной недостаточности клапана легочной артерии ударный 
объем правого желудочка возрастает и может превысить 
ударный выброс левого желудочка. Объемная перегрузка 
у многих больных сочетается с остаточной правожелудоч
ковой гипертензией. В результате этого на правый желу
дочек падает нагрузка, значительно превыш ающая нор
му. При травме миокарда (инфаркте зоны, прилегающей



к ране желудочка, а в последующем и отеке этой об
ласти) снижается растяжимость и уменьшается сократи
тельная способность правого желудочка.

Сочетание этих неблагоприятных факторов приводит 
к повышению конечно-диастолического давления в п р а
вом желудочке и среднего давления в правом предсер
дии. При этой ситуации правый желудочек ограничивает 
объем кровообращения. Приток крови в левые отделы 
сердца уменьшается, в результате чего давление в правом 
предсердии может стать таким же, как в левом (или 
д аж е вы ш е) .

Изменение соотношения давлений в предсердиях 
позволяет определить, какой из желудочков ограничивает 
объем кровотока. Функционально недостаточным яв л я 
ется тот желудочек, в котором конечно-диастолическое 
давление (а следовательно, и среднее предсердное) 
выше.

Если давление в левом предсердии выше, чем в п ра
вом, можно предполагать наличие малой полости левого 
желудочка, остаточного артерио-венозного шунта, а т а к 
же большой объем коллатерального кровотока. Более 
высокое давление в правом предсердии может свидетель
ствовать о выраженной несостоятельности клапана л е
гочной артерии, недостаточном устранении стеноза вы
водного тракта правого желудочка, пересечении крупной 
венечной артерии. Одинаковое давление в обоих пред
сердиях свидетельствует об отсутствии преобладания 
какого-либо из желудочков. Это состояние отраж ает либо 
относительную недостаточность правых отделов сердца, 
либо тренированность левого желудочка в результате 
предшествующего анастомоза.

Во многих случаях после прекращения перфузии ми
нутный объем кровообращения снижается.

В последние годы сформировалось представление, что 
регуляция сердечного выброса может в принципе осу
ществляться в трех направлениях: путем изменения пред- 
нагрузки, то есть притока к сердцу венозной крови, меди
каментозного воздействия на сократимость миокарда 
и изменения посленагрузки — медикаментозной регуля
цией тонуса сосудов большого круга кровообращения. 
Последний путь для больных тетрадой Ф алло неприем
лем, поскольку после коррекции порока периферическое 
сопротивление, как правило, снижено. Артериальная ги
потензия, выраженная в различной степени после перфу



зии, в первые часы и дни после операции, наблюдается 
у большинства больных.

Зависимость насосной функции сердца от изменения 
преднагрузки лежит в основе принципа Ф ранка— С тар
линга. Согласно этому закону, сила сокращения сердца 
зависит от диастолического растяжения его мышечных 
волокон. Однако увеличение энергии сокращения, а со
ответственно, и фракции изгнания при повышении веноз
ного притока небезграничны. Н. М. Амосов и соавторы
(1975) показали, что повторяемость венозных статиче
ских характеристик сердца возможна только в пределах
0,2— 1,2 кПа. При изменении венозного давления в более 
широких пределах характер кривых мощности и минут
ного объема меняется. Особенно опасно повышение 
нормальных пределов давления в правом предсердии 
(1 — 1,2 кП а) ,  так как это влияет на функцию миокарда, 
в результате чего нельзя добиться повторяемости кривых 
расхода и мощности сердца.

Spiro и Sonnenblick показали, что максимум прироста 
напряжения миокарда достигается при левожелудочко
вом конечно-диастолическом давлении 1,3— 1,6 кПа, то 
есть при удлинении волокон миокарда до 160% от исход
ной величины. В дальнейшем кривая функции желудочка 
переходит в «плато».

Huxley (1965) установил, что нисходящую ветвь 
кривой можно получить при больших величинах диасто
лического давления и растяжении волокон миокарда на 
160— 190%.

Не менее опасно и чрезмерно низкое венозное давле
ние. При давлении в правом предсердии ниже 0,25 кПа 
резко падает сердечный выброс.

А. А. Цыганий и В. Н. Синельников (1979) изучали 
адекватность преднагрузки по кривым Ф ранка— С тар
линга у больных с различными врожденными пороками 
сердца в момент перехода с искусственного кровообра
щения на естественное. Объемную скорость кровотока 
в аорте исследовали расходомером РКЭ-1. Чтобы полу
чить более точные данные, больным не вводили средств, 
оказывающих положительное инотропное влияние на 
сердечную мышцу. В отличие от больных, оперированных 
по поводу дефектов перегородок сердца, у которых вос
становление нормального сердечного выброса достига
лось за счет увеличения одной лишь преднагрузки, 
у больных с тетрадой Ф алло кривые Ф ранка— Старлинга



переходят в «плато» при 
сравнительно небольших 
преднагрузках (рис. 63), то 
есть при тетраде Фалло сни
жена толерантность сердца к 
венозным нагрузкам. Вос
становить нормальный сер
дечный выброс у этих боль
ных только за счет увеличе
ния притока крови в боль
шинстве случаев невозмож
но, так  как при увеличении 
венозного возврата к сердцу 
возможна его перегрузка, 
перерастяжение и ухудшение 
насосной функции мышцы 
сердца. Поэтому при дости
жении «плато» на кривых 
Ф ранка— Старлинга д ал ь 
нейшее нагнетание крови 
бессмысленно и небезопасно. 
Восполняя кровопотерю в 
постперфузионный период, 
мы многократно измеряем 

давление в левом и правом предсердиях, стараясь предуп
редить его превышение более 1,4— 1,5 кП а. Это особенно 
важно при миокардиальной недостаточности.

А. А. Цыганий и В. Н. Синельников (1979) проанали
зировали изменения кривых Ф ранка— Старлинга у боль
ных с острой сердечной недостаточностью, возникшей 
в постперфузионный период, и без нее. Сердечная недо
статочность проявлялась выраженной артериальной гипо
тензией, нарушениями ритма, снижением сердечного 
индекса (менее 2,0 л/мин/м2), периферическим спазмом, 
олиго- или анурией, метаболическим ацидозом. При 
сердечной недостаточности кривые Ф ранка— Старлинга 
переходили в «плато» при сравнительно невысоком уров
не право- и левопредсердного давления и ударного индек
са (рис. 64). М еж ду тем у пациентов без миокардиальной 
недостаточности обнаружена более высокая толерант
ность сердца к венозным нагрузкам. Итак, при удовле
творительном функциональном состоянии миокарда аде
кватного сердечного выброса можно достичь путем 
увеличения преднагрузки. У больных ж е с тяжелой мио-

Рис. 63. К р и ва я  Ф ранка— Стар
ли н га  у  больны х с дефектом 
м еж предсердной перегородки  
(1 ) , дефектом меж ж елудочко
вой  перегородки (2 )  и  тетрадой 
Ф алло  (3 ).
П о оси абсцисс — правопредсердное 
д авлен и е  (мм рт. ст .), по оси ор
динат—ударны й индекс (м л/м ин/м 2)



Рис. 64. К ривы е Ф ранка— Старлинга при острой миокардиальной не
достаточности (2 )  и без нее (1 ):
а — по оси абсцисс — правопредсердное давление; б — по оси абсцисс — лево- 
п редсердное давлен и е  (мм рт. ст .); по оси ординат — ударны й индекс 
(м л/м ин/м 2)

кардиальной недостаточностью реализацию резерва 
Ф ранка— Старлинга путем создания небольшого венозно
го подпора необходимо сочетать с назначением средств, 
оказывающих инотропное влияние на миокард.

Кардиотонические средства малоэффективны, когда 
в результате избыточного нагнетания крови перерастяну- 
ты камеры сердца. Методика выхода из перфузии долж на 
состоять в следующем. В первые минуты после прекра
щения перфузии нагнетают артериальную кровь насосом 
под контролем лево- и правопредсердного давления. Если 
по общеклиническим данным (артериальное давление, 
скорость диуреза и т. д.) и показателям расходомера не 
удается достичь адекватного сердечного выброса при ве
личине левопредсердного давления 1,4— 1,5 кПа, выпус
кают кровь дробными порциями через венозные катетеры 
в аппарат, пока давление в левом предсердии не снизится 
до 1,2— 1,3 кПа. Только при такой преднагрузке вводят 
кардиотонические средства. Н а фоне действия инотроп- 
ных препаратов постепенно вновь подкачивают кровь 
в артериальную систему, следя, чтобы давление в левом 
предсердии не превысило 1,4— 1,5 кПа.

Ввиду опасности диастолической перегрузки желудоч
ков у некоторых больных мы вынуждены проводить пост- 
перфузионный период при заведомо сниженном объеме 
циркулирующей крови. Д о конца операции и в первые 
часы после нее О Ц К  постепенно восстанавливают под



контролем центрального венозного и левопредсердного 
давления. В тех случаях, когда катетер в левое предсер
дие не ставился, объем жидкости восполняем по показа
ниям Ц В Д , исходя из соотношения давлений в левом 
и правом предсердиях, зарегистрированных во время 
операции. Контрольным считаем давление в том предсер
дии, где его уровень был выше. Так, если давление в л е 
вом предсердии во время операции было в 1,5 раза  выше, 
чем правом, в ближайшие 24 ч можно ожидать примерно 
такого же соотношения. Поэтому величину преднагрузки 
определяем, умножая показатель Ц В Д  на 1,5.

П О Д Д Е Р Ж А Н И Е  Г Е М О Д И Н А М И К И  В Р А Н Н И Й  
П О С Л Е О П Е Р А Ц И О Н Н Ы Й  П Е Р И О Д

Среди осложнений после операций у больных с тетрадой 
Ф алло наиболее часто развиваются острая сердечная не
достаточность (32,6%) и артериальная гипотензия. 
Сердечный выброс у больных с тетрадой Ф алло на р а з 
личных этапах операции и в первые дни после вмеш а
тельства в среднем несколько ниже исходного, но его 
величины достаточно высоки, чтобы объяснить большую 
частоту слабости сердца. Во время операции исследова
ния проводили с помощью электромагнитного расходоме
ра, а после нее-— по радионзотопной методике. Несоот
ветствие между клиническими данными и величиной 
сердечного индекса мы объясняем специфичностью гемо- 
дпнамической перестройки после операции. При тетраде 
Ф алло очевидна разница между объемом системного 
кровотока и величиной сердечного выброса.

В связи с большим кровотоком по аорто-легочным 
шунтам отмечается утечка крови из артериальной систе
мы в малый круг кровообращения. Поэтому при нормаль
ном выбросе левого желудочка системный кровоток мо
жет быть значительно сниженным, клинически проявля
ясь как  недостаточность сердечно-сосудистой системы. 
В первые дни после операции у многих больных можно 
наблюдать усиленную пульсацию предсердечной области 
на фоне артериальной гипотензии. Мы проследили связь 
между объемом коллатерального возврата во время 
операции и тяжестью послеоперационного течения. У не
которых больных увеличенный коллатеральный кровоток 
является причиной сердечной недостаточности в отда



ленный послеоперационный период (Neches с соавт., 
1977).

У отдельных больных с невыраженной системой кол
латеральных сосудов снижение сердечного выброса обус
ловлено малыми размерами левого желудочка. Однако 
уже к исходу первых суток наблюдается уравнивание 
давлений в обоих предсердиях. Это свидетельствует либо 
об увеличении емкости левого желудочка, либо об отно
сительной недостаточности правого желудочка. При не
достаточности правого желудочка в последующие дни 
постепенно увеличивается центральное венозное д ав 
ление.

Kirklin и Karp (1970) сформулировали причины 
правожелудочковой недостаточности, наблюдаемой у всех 
больных, перенесших радикальную коррекцию тетрады 
Фалло.

1. Вентрикулотомия приводит к отеку и инфарктам 
в области разреза. Это является причиной уменьшения 
растяжимости и сократимости желудочка. Наиболее вы
раженные изменения наблюдаются через 24—48 ч после 
операции.

2. Резекция мышечных элементов выводного тракта 
такж е влияет на сократимость желудочка.

3. Периодическое пережатие аорты во время коррек
ции может стать причиной воздушной эмболии правой 
венечной артерии с последующим отеком миокарда.

4. Недостаточная защ ита миокарда от гипоксии во 
время перфузии является одной из важнейших причин 
послеоперационной сердечной недостаточности.

5. Снижение сократительной способности миокарда 
наблюдается при остаточной правожелудочковой гипер
тензии из-за неполного устранения стеноза в выводном 
тракте. Сочетание повышенной нагрузки по преодолению 
сужения и травма миокарда приводят к снижению сердеч
ного выброса и увеличению частоты острой сердечной не
достаточности.

6. Пластика выводного тракта с образованием недо
статочности клапана легочной артерии является причиной 
увеличения ударного объема правого желудочка с после
дующим снижением его нагнетательной функции.

7. Искусственное кровообращение само по себе сни
ж ает насосную функцию сердца. Причиной этого являет
ся микроэмболия венечных сосудов тромбоцитами, эрит
роцитами, фибрином и капельками жира.



8. Выраженный отри
цательный гемодинамиче- 
ский эффект оказывает 
скопление жидкой крови 
и сгустков в полости пе
рикарда. Это приводит к 
повышению внутрипери-

-J кардиального и конечно
диастолического давления

ли р ую щ ей  кр о ви  (м л /к г  массы, те- В желудочках, снижению 
ла )  в течение первы х дней после  трансмурального давле-

щейся коррекции артериальной гипотензии до конца не 
ясны. Кроме снижения общего периферического сопротив
ления, утечки крови из артериальной системы в малый 
круг кровообращения, недостаточности надпочечников, 
немаловажную роль играет уменьшение объема циркули
рующей крови (рис. 65). Гиповолемия зачастую развива
ется в связи с тем, что восполняют геморрагию, почечные 
и перспираторные потери жидкости обычно не под кон
тролем объема циркулирующей крови, а по величине 
центрального венозного и левопредсердного давления. 
Последнее в послеоперационный период в большей степе
ни отраж ает функцию миокарда, чем наполнение сосуди
стой системы.

Частота послеоперационной артериальной гипотензии 
зависит от исходной тяжести больного (насыщения арте
риальной крови кислородом, уровня гемоглобина крови, 
степени гипоплазии легочной артерии).

Предупреждение и лечение циркуляторных наруше
ний — основная задача  послеоперационного ведения. Н е
достаточность кровообращения проявляется ухудшением 
наполнения пульса, артериальной гипотензией, тахикар
дией, венозной гипертензией, снижением скорости диуре
за. Характерными клиническими признаками сердечно
сосудистой недостаточности являются психомоторное 
возбуждение, снижение температуры конечностей, блед
ность и цианоз кожных покровов.

Лечение сердечной слабости должно носить комплекс
ный характер. Д л я  уменьшения энергетических затрат 
и улучшения газообмена вентиляцию легких осущест

операции:
1 — до операции; 2 — через час после 
операции; 3 —  через сутки; 4 — через
2 сут; 5 — через 3 сут Причины выраженной 

и подчас трудно поддаю-

ния и уменьшению удар
ного объема сердца.



вляют до тех пор, пока не стабилизируется гемодина
мика.

При низком сердечном выбросе большое значение 
имеет повышение кислородной емкости крови. Если по
казатель гематокрита ниже 0,40, а концентрация гемо
глобина ниже 6,21 ммоль/л, восполняют потери жидкости 
за счет переливания цельной крови. Д л я  уменьшения оте
ка миокарда, который наблюдается в течение первых 
24—48 ч после операции, необходимо поддерживать до
статочно высокое онкотическое давление плазмы путем 
переливания белковых препаратов крови.

Постоянный контроль за функцией дренажей позволя
ет избежать задерж ки крови и экссудата и тем самым 
предупредить образование сгустков, повышение внутри- 
перикардиального давления и снижение сердечного вы
броса.

При сердечной недостаточности отрицательно влияет 
на метаболизм гипертермия, так  как она способствует 
резкому повышению потребления кислорода тканями. 
В связи с этим нужно постоянно следить за температурой 
тела.

Д л я  повышения сократимости миокарда всем больным 
назначают сердечные гликозиды. Строфантин вводят по 
0,01 мл 0,05% раствора на 1 кг массы тела 4 раза  в сутки. 
Н азначаю т его обычно в первые 2 сут, а потом перораль
но дают дигоксин.

Гликозидотерапию можно начинать с парентерально
го введения дигоксина из расчета 0,9 мг на 1 м2 поверх
ности тела. Половину этого количества вводят сразу, 
через 1 ч — 1/6 часть названной дозы, через 2 ч — еще 
1/6, спустя 12 ч вводят последнюю 1/6 часть общей дозы.

Д л я  избежания токсического действия сердечных гли- 
козидов необходим постоянный мониторный контроль за 
сердечно-сосудистой деятельностью, а такж е уровнем к а 
лия и магния в крови, так  как при уменьшении их кон
центрации снижается толерантность больных к сердеч
ным гликозидам.

Перед введением каждой дозы дигоксина отмечают 
возможный токсический эффект после предшествующего 
введения. Он проявляется возникновением узлового рит
ма, удлинением интервала Р — R, развитием атриовентри
кулярной диссоциации, появлением желудочковых экс
трасистол. В таких случаях введение следующей дозы 
откладывают до исчезновения этих признаков.



При отсутствии явлений интоксикации на следующий 
день рекомендуют поддерживающую дозу дигоксина — 
1/4 средней суточной дигитализирующей дозы. Через не
сколько дней препарат начинают вводить перорально.

Д анная  схема ориентировочная. Ее нужно корректи
ровать в зависимости от переносимости больным глико- 
зидов.

При тяжелых гемодинамических нарушениях, не 
поддающихся обычной терапии, прибегают к длительно
му (до 48 ч) капельному введению небольших доз препа
ратов, обладающих p-стимулирующим действием (окси- 
преналина сульфат, изадрин, допамин, адреналин). При 
этом учитывают эффективность препарата и индивиду
альную чувствительность больного. В зависимости от 
выраженности сердечной слабости 0,1— 1,0 мл препарата 
разводят в 250,0 мл 5% раствора глюкозы и вводят ка- 
пельно внутривенно. Скорость введения регулируют под 
контролем артериального давления и частоты пульса.

Катехоламины необходимо применять в минимальных 
дозах, позволяющих получить оптимальный эффект. По 
мере улучшения показателей гемодинамики дозировку 
препарата снижают. Если для поддержания кровообра
щения дозу катехоламинов приходится постоянно увели
чивать, прогноз обычно плохой.

У большинства больных после операции наблюдается 
тахикардия. Однако иногда уж е на операционном столе 
отмечается тенденция к синусовой брадикардии. В этих 
случаях, а такж е при наличии атриовентрикулярного бло
ка (пусть д аж е  кратковременного) и нарушений ритма 
имплантируются электроды. Учащение сердечных сокра
щений с помощью водителя ритма является дополнитель
ным резервом для повышения минутного объема крово
обращения. Показанием к включению стимулятора явля
ется такж е наличие частых желудочковых экстрасистол.



Глава I X

НЕПОСРЕДСТВЕННЫЕ РЕЗУЛЬТАТЫ 
РАДИКАЛЬНОЙ КОРРЕКЦИИ 
ТЕТРАДЫ ФАЛЛО

Отличные результаты, полученные в перво
классных мировых центрах при лечении больных с тетра
дой Фалло, показывают, что есть реальные возможности 
снижения летальности за счет устранения просчетов 
и ошибок. В настоящее время летальность в различных 
клиниках колеблется (в зависимости от опыта хирургов 
и контингента оперируемых) от 5 до 40%.

Мы проанализировали результаты 680 радикальных 
операций, выполненных по поводу тетрады Ф алло в на
шей клинике в последние 20 лет.

Госпитальная летальность зависит от комплекса ф ак
торов, в частности, хирургической методики и техники, 
качества искусственного кровообращения, анестезиоло
гического обеспечения и послеоперационного ведения, 
клинико-анатомической формы порока.

Средняя летальность за  все годы составила 22,2%. 
Примерно на этом уровне смертность удерживалась 
в течение многих лет. Объясняется это расширением по
казаний к радикальной коррекции.

Сейчас мы производим радикальную коррекцию поро
ка больным, которым раньше выполняли только п ал л иа
тивные операции. В течение последних лет увеличился 
процент больных, оперированных после шунтирующих 
операций: в 1981 г., например, прооперировано 47% 
больных после предшествующих паллиативных операций. 
Несмотря на это, показатель летальности в 1981 г. снижен 
до 15%.

Основными причинами летальных исходов были 
острая сердечная недостаточность (35,2% ), осложнения 
со стороны центральной нервной системы (19,9% ), ин
фекция (11,9%).

Зависимость результатов лечения от тяжести патоло
гии. Leachm an с соавторами (1965), R ichardson, Clarke
(1976) среди факторов, определяющих степень риска опе
рации, выделяют такие показатели, как  возраст, насы
щение артериальной крови кислородом, содержание



гемоглобина, соотношение диаметров легочной артерии 
и аорты.

Риск операции повышается у больных младшего воз
раста с выраженной гипоксемией, полицитемией, узкой 
легочной артерией. Однако значение этих факторов весь
ма относительно. Так, у взрослых больных и детей старше
го возраста показатели артериального насыщения и ге
моглобина крови фактически не отражались на результа
тах операций. Д а ж е  такой анатомический фактор, как 
узость ствола легочной артерии, при условии адекватной 
коррекции порока влиял на исход лечения в основном 
у больных младшего возраста.

Адекватность устранения стеноза легочной артерии. 
Kirklin с соавторами (1965), Haw e с соавторами (1969), 
Kinsley с соавторами (1974) отмечают зависимость непо
средственных результатов операции от степени снижения 
давления в правом желудочке. Другие ж е  авторы четкой 
связи между этими показателями не прослеживают. Это 
противоречие Kirklin и Karp (1970) объясняют отсут
ствием достоверных данных: учитывались ли при изуче
нии этой закономерности случаи реконструкции вывод
ного тракта, а такж е обращалось ли внимание на время 
измерения давления. Авторы подчеркивают, что данные 
о правожелудочковом давлении в первые минуты после 
перфузии обычно завышены в результате спазма вывод
ного тракта. Он является следствием гипоксии миокарда 
и высокого уровня катехоламинов. Более достоверны ве
личины, полученные через 30—60 мин после перфузии.

Мы измеряли соотношение давлений в одно и то же 
время и пришли к выводу, что риск операций значительно 
возрастает с соотношением давлений в правом и левом 
желудочках более 0,8.

Стандартно благоприятные результаты, достигаемые 
в некоторых кардиохирургических центрах независимо от 
величины правожелудочкового давления, можно объяс
нить только высоким уровнем послеоперационного лече
ния, позволяющим выходить больных с дефектами кор
рекции.

Реконструкция выводного тракта правого желудочка. 
Пластика правого желудочка применяется, чтобы повы
сить безопасность операции и улучшить ее результаты 
у больных с тяжелыми анатомическими формами порока.

Реконструкцию путей оттока из правого желудочка 
мы выполнили у 139 больных. В среднем летальность



доставила 23%. Наименьшим риском сопровождались 
шерации, при которых производилась обширная пластика 
зсего тракта оттока с переходом заплаты  на легочную 
артерию: из 83 больных с таким объемом вмешательства 
умерли 16 (19,2%)- Наибольш ая летальность получена 
з группе больных, у которых произведена изолированная 
тластика легочной артерии без перехода на клапанное 
кольцо (умерли 5 из 8 больных). Причиной плохих ре
зультатов явился недостаточный объем реконструкции. 
Эти операции были сделаны в начальный период освое- 
тия методики. Известны редко встречающиеся случаи 
эграниченной формы гипоплазии ствола легочной арте- 
эии, когда выходной отдел правого желудочка и клапан
ное кольцо имеют удовлетворительные размеры (Gold- 
Tian и соавт., 1968; K aplan с соавт., 1973). В этих случаях 
показана ограниченная пластика ствола легочной ар 
терии..

Высокая летальность при операциях с применением 
тластики выводного тракта правого желудочка наблю да
ется у больных с повышенным сопротивлением легочных 
сосудов.

Все 5 больных, у которых давление в легочной артерии 
после коррекции порока превысило 6,5 кПа, погибли от 
сердечной недостаточности, возникшей вследствие небла
гоприятного сочетания легочной гипертензии и недоста
точности клапана легочной артерии.

Оценивая результаты реконструкции выводного 
гракта, необходимо отметить ряд оплошностей и ошибок, 
которые не должны дискредитировать этот метод коррек
ции легочного стеноза. Из 32 умерших 5 погибли от 
нагноения и сепсиса, 6 — вследствие поражения цен
тральной нервной системы (субдуральная гематома, воз
душная эмболия), 4 — от кровотечения (у одного из них 
эно возникло в результате пункции печени при эвакуации 
плеврального экссудата, у другого — из a. m am m aria  in 
terna при удалении катетера из левого предсердия), 1 — 
через месяц после операции из-за нераспознанного сопут
ствующего субаортального стеноза, 1 — от низко нало
женной трахеостомы, в результате которой средостение 
и правая плевральная полость сообщились с трахеосто- 
мическим отверстием, 1 —• от решунтирования дефекта 
межжелудочковой перегородки.

Предшествующие паллиативные операции.  Р адикаль
ная коррекция тетрады Ф алло после паллиативных опе-



Т а б л и ц а  4. Непосредственные результаты радикальной коррекции 
тетрады Фалло после паллиативных операций, по данным разных 
авторов

Автор
Год

п у б л и к а 
ции

К о л и ч еств о
о п ер а ц и й У мерли

Cole с соавторам и 1 9 7 1 9 1 3 7
Pacifico  с соавторам и 1 9 7 3 9 1
S om erv ille  с соавторам и 1 9 7 5 4 5 1 6
Id riss  с соавторам и 1 9 7 6 6 —

W illiam s 1 9 7 6 15 —

Т. М. Ч ачава 1 9 7 7 1 5 8
Sale  с соавторам и 1 9 7 7 3 6 3
B lesovsky 1 9 7 8 6 5 1 4
R eichart с соавторам и 1 9 7 8 5 4 4
R ostad  с соавторам и 1 9 7 8 8 9 17
S eybold— E p tin g 1 9 7 8 6 0 11
A lfieri с соавторам и 1 9 7 9 6 3 7
Jau m in  с соавторам и 1 9 7 9 5 5 4
Н аш и данны е 1 6 0 3 0

раций сопровождается высокой госпитальной леталь
ностью (табл. 4).

Исходы радикальной коррекции порока в значитель
ной степени зависят от вида предшествующей паллиатив
ной операции.

В нашей клинике радикальная коррекция тетрады 
Фалло после паллиативных вмешательств выполнена 
у 160 больных. Средняя летальность составляет 18,7%.

Из 142 больных, оперированных после шунтирующих 
вмешательств, умерли 26 (18,3%). Возраст больных 
варьировал от 5 до 31 года. Паллиативные операции вы
полнялись в возрасте от 2,5 до 21 года (в среднем 8,6 
года). К моменту радикальной операции у 37 (26,0%) 
больных анастомоз не функционировал. Из 4 оперирован
ных после анастомоза по P o tts— Sm ith—Gibson умерли
2 больные, из 10 с анастомозом по W ate rs ton—Cooley— 
E dw ards  — 2, из 14 человек с анастомозом по Schum a
cher—M endelbaum  — 3, из 14 пациентов с анастомозом по 
Blalock—T aussig  — 3, из 100 больных с анастомозом по 
Вишневскому—Донецкому-— 16 человек. Из 18 больных, 
оперированных после инфундибулэктомии по Brock, 
умерли 4 человека. Избыточность анастомоза отмечена 
у одного больного после операции по W ate rs ton—Coo
ley—Edw ards. У 2 больных после операции по P o tts—



S m ith—Gibson в результате перегиба артерии наблю да
лась атрезия левой ветви легочной артерии.

Общее состояние больных перед второй операцией 
в среднем было лучшим, чем к моменту первого вмеш а
тельства. Средний уровень гемоглобина в крови при 
поступлении на радикальную операцию составил 
10,18 ммоль/л±2,11  ммоль/л, на стадии паллиативного 
л еч ен и я - -  11,79 м м о л ь /л ± 2 ,3  ммоль/л, насыщение арте
риальной крови кислородом соответственно было 8 3 % ±  
± 3 ,8 %  и 74% ± 2 ,6 % .

Таким образом, вид предшествующей операции влия
ет на исходы радикальной коррекции порока. Наилучшие 
результаты получены у больных с анастомозом по Виш
невскому—Донецкому (летальность 16%).

Результаты операций зависели и от времени, прошед
шего между этапами хирургического лечения.

При сроке с момента наложения анастомоза до после
дующей радикальной коррекции менее 2 лет летальность 
в среднем составила 11,4%. Если коррекция порока про
водилась через 2 года — 5 лет, летальность повышалась 
до 15,0%, свыше 5 лет — до 28,3%.

Со временем отдаленные результаты шунтирующих 
операций ухудшаются в связи с развитием недостаточ
ности или облитерации анастомоза. Мы проанализирова
ли зависимость непосредственных результатов от функ
ции анастомоза к моменту радикальной операции. Л е 
тальность после радикальной коррекции порока у 
больных с нефуикипонирующим анастомозом была в 2 р а
за выше, чем среди пациентов с сохраненной функцией 
шунта (соответственно 29,7 и 14,4%). Эта разница объ
ясняется тренированностью левого желудочка и более 
легкой клинической формой порока у больных с функ
ционирующим анастомозом. Многие авторы (Lev с соавт., 
1964; Miller с соавт., 1965; N agao с соавт., 1967; Ebert 
н Sabiston, 1967) отмечали у большинства больных, умер
ших после операции от сердечной недостаточности, низ
кое исходное конечно-диастолическое давление, свиде
тельствующее о недогруженности и функциональной 
неполноценности левого желудочка. Однако этот фактор, 
вероятно, не является решающим. Более существенную 
роль играет исходное насыщение артериальной крови 
кислородом, которое отраж ается на состоянии больных.

Итак, радикальную коррекцию порока у больных 
с предварительно наложенными анастомозами следует



выполнять в период максимальной эффективности первой 
операции.

Результаты коррекции тетрады Фалло у взрослых.
Хирургическое лечение тетрады Ф алло у взрослых пред
ставляет отдельную проблему, так  как эти больные нахо
дятся в завершающей фазе естественного течения 
порока. Продлению жизни способствуют относительно 
благоприятная анатомическая форма порока и хорошее 
развитие коллатеральной циркуляции в малом круге кро
вообращения. Кроме того, в настоящее время сформиро
вался контингент больных, перенесших в детском возрас
те различные паллиативные операции. Части из них было 
отказано в радикальной коррекции в связи с неблагопри
ятной анатомией порока.

В нашей клинике радикальная коррекция порока вы
полнена у 118 взрослых. Л етальн о сть— 16,2%. У 34 
больных коррекцию порока выполняли как второй этап 
после шунтирующих операций. К моменту радикальной 
операции анастомоз функционировал у 28 больных.

Только у 23 больных при поступлении была бледная 
форма тетрады Фалло, у остальных отмечен выраженный 
в различной степени цианоз. Вопреки существующему 
.мнению о том, что у взрослых преимущественно бывают 
благоприятные анатомические формы порока, у 27 боль
ных диаметр легочной артерии не превышал 1/3, у 32 был 
равен половине и только у 56 человек примерно составлял 
2/3 диаметра аорты. У всех больных была значительно 
расширена аорта (в отдельных случаях до 5 см). У боль
ных с цианотической формой порока во время операции 
отмечался повышенный коллатеральный возврат крови, 
затруднявший внутрисердечные манипуляции. Дефект 
межжелудочковой перегородки у этого контингента боль
ных обычно крупных размеров — до 3,5 см в диаметре. 
Значительно чаще, чем у пациентов детского возраста, 
наблюдались небольшая недостаточность аортального 
клапана, а такж е аномальное ветвление расширенных 
венечных артерий.

У многих больных был резко выраженный инфунди- 
булярный компонент стеноза, вплоть до полной атрезии 
выводного тракта правого желудочка.

При тяжелых анатомических формах порока были 
применены наружные заплаты  для расширения конуса 
и ствола легочной артерии. Из 24 больных после такого 
вмешательства погиб один (4,2 % ).



Таким образом, радикальные операции по поводу 
тетрады Ф алло у взрослых сопровождаются меньшей ле
тальностью, чем в детском возрасте. Одинаковые непо
средственные результаты при коррекции тетрады Фалло 
у взрослых и детей получили Azar с соавторами (1969), 
Ikeda, H irosaw a (1968), Daenen и соавторы (1975).

Несмотря на развитие кардиосклероза большинство 
взрослых больных с тетрадой Ф алло хорошо переносят 
операцию и ближайший послеоперационный период. Это 
можно объяснить хорошей подготовленностью левого ж е 
лудочка в связи с развитием интенсивного коллатераль
ного кровотока. Закрытие дефекта и обеспечение нормаль
ного оттока крови из правого желудочка приводит к пере
грузке левого желудочка избыточным коллатеральным 
кровотоком, объем которого в ближайш ее время после 
операции не изменяется. И змеряя давление в левом пред
сердии при завершении коррекции и в первые 1—2 сут 
после операции, мы у большинства взрослых больных 
не наблюдали левопредсердной гипертензии, а следова
тельно, и левожелудочковой недостаточности. И все же, 
несмотря на это, фактор объемной перегрузки левого 
желудочка существенно влияет на ближайш ие результа
ты операции.

При создании межсосудистых анастомозов хирургиче
ским путем компенсаторное развитие коллатерального 
кровообращения приостанавливается. Поэтому после з а 
крытия хирургических анастомозов во время радикаль
ных операций создаются более благоприятные условия 
для левого желудочка, чем при первичной коррекции по
рока, вследствие чего радикальные операции у взрослых 
после шунтирующих вмешательств сопровождались мень
шей летальностью (8 ,8% ), чем первичная коррекция по
рока (19% ).

У взрослых, так  ж е как и у больных других возрастных 
групп, исходы операций зависят от адекватности устра
нения стеноза. Мы не можем согласиться с мнением не
которых авторов о целесообразности ограничения при
менения наружных заплат в связи с наличием у взрослых 
фиброзных изменений миокарда. Н изкая летальность 
(4,2%) в группе больных, которым выполнена рекон
струкция тракта оттока, свидетельствует о том, что одним 
из важнейших условий успешной коррекции тетрады 
Фалло, в том числе и у взрослых, является адекватность 
устранения всех анатомических проявлений порока.



Таким образом, у взрослых больных с тетрадой Ф ал
ло нет существенных противопоказаний к выполнению 
радикальной коррекции порока, хотя наиболее благопри
ятные результаты могут быть получены у больных в воз
расте до 20 лет.

Глава X

ОТДАЛЕННЫЕ РЕЗУЛЬТАТЫ 
РАДИКАЛЬНОЙ КОРРЕКЦИИ

Радикальная  коррекция тетрады Ф алло — од
на из наиболее эффективных кардиохирургических опера
ций. Благодаря ей коренным образом улучшается состоя
ние больных.

Мы систематизировали данные литературы об оценке 
отдаленных результатов радикальной коррекции тетрады 
Фалло у 1740 больных. Как свидетельствуют опублико
ванные материалы, операция была эффективной более 
чем у 90% больных, причем у 70,8% отмечены отличные 
и хорошие результаты.

К Л И Н И Ч Е С К А Я  К А Р Т И Н А  И С О С Т О Я Н И Е  
Г Е М О Д И Н А М И К И  П Р И  Х О Р О Ш И Х  
О Т Д А Л Е Н Н Ы Х  Р Е З У Л Ь Т А Т А Х  О П Е Р А Ц И Й

При успешном выполнении операции отмечается положи
тельная динамика основных субъективных и объективных 
симптомов. У 80—95% больных после операции восста
навливается трудоспособность и нормализуется физиче
ская активность, нормализуется цвет кожи (проходит 
цианоз), исчезает деформация ногтевых ф аланг и т. д. 
Больные, принадлежавшие до операции к I I I— IV классу 
по Нью-Йоркской классификации кардиологов, переходят 
в I класс (Ikeda, H irosawa, 1968; Chiariello с соавт., 
1975).

Полностью исчезают шумы редко — у 6—7% обследо
ванных. Систолический шум большой амплитуды сохра
няется приблизительно у 21% больных, средней — у 38% 
и малой — у 35%. Так как  дефект межжелудочковой пе



регородки полностью закрыт, то единственным источни
ком звукообразования служит тракт оттока из правого 
желудочка. Уменьшение амплитуды систолического шума 
в целом соответствует уменьшению величины градиента 
давления между правым желудочком и легочной артери
ей, но не является абсолютно достоверным признаком.

Сравнительный анализ кривых давления и фонокар
диограмм показывает, что при минимальном градиенте 
систолического давления (1,3 кП а) может прослушивать
ся шум средней и д аж е  большой амплитуды. Интенсив
ность систолического шума возрастает и при недостаточ
ности клапана легочной артерии, увеличивающей удар
ный объем правого желудочка. Следовательно, громкий 
систолический шум в результате минимального остаточ
ного градиента, усиленный небольшой недостаточностью 
клапана легочной артерии, может отмечаться и при б ла 
гоприятном результате операции.

При электрокардиографии практически у всех опери
рованных определяются нарушения проводимости по 
правой ножке предсердно-желудочкового пучка. Но эти 
изменения существенно не влияют на клиническую кар 
тину и состояние гемодинамики.

В изменении положения электрической оси сердца 
прослеживается определенная положительная динамика, 
соответствующая другим показателям. У 40—50% боль
ных положение электрической оси нормализуется, но 
отклонение zLaQRS более + 90°  сохраняется приблизи
тельно у 1/3 обследованных. Таким образом, электрокар
диографические показатели, как и данные фонокардио
графии, лишь частично отраж аю т положительные изме
нения внутрисердечной гемодинамики.

Более показательны данные рентгенологического 
обследования. Так, увеличение легочного кровотока рент
генологически подтверждается нормализацией легочного 
рисунка у абсолютного большинства обследованных и со
ответствует повышению давления в легочной артерии. 
В послеоперационный период увеличиваются размеры 
легочной артерии, правого желудочка, а у некоторых 
больных — и левого желудочка. Это объясняется тем, что 
после иссечения тканей инфундибулярного отдела рас
ширяется полость правого желудочка. Увеличение легоч
ного кровотока приводит к расширению легочной артерии, 
а относительное возрастание нагрузки на левые отделы 
сердца сопровождается постепенным их увеличением.



Д о  операции у всех больных наблюдается артериаль
ная гипоксемия, обусловленн ая  подмешиванием венозной 
крови. Одним из основных компенсаторных факторов 
служит полицитемия. С увеличением насыщения артери
альной крови кислородом в послеоперационный период 
снижаются уровень гемоглобина и количество эритро
цитов.

Важными критериями оценки результатов радикаль
ной коррекции порока являются гемодинамические пока
затели, определяемые, при катетеризации сердца и сосу
дов, а такж е  данные ангиокардиографии. Многие авторы 
сообщают о нормализации гемодинамики после хорошо 
выполненных операций (Gotsman, 1966; Briston с соавт., 
1970; Haw e с соавт., 1970; Ruzyllo с соавт., 1974; Rieker 
с соавт., 1975).

Сотрудник нашей клиники А. И. Гончаров (1980) 
произвел катетеризацию сердца и ангиокардиографию 
в отдаленный период после операции у 118 больных. Со
гласно полученным данным, систолическое давление 
в правом желудочке понижается до нормальных или суб
нормальных цифр, незначительно повышается конечно
диастолическое давление. Заметно повышается систоли
ческое, среднее и диастолическое (несмотря на наличие 
регургитации на клапане легочной артерии у большого 
числа больных) давление в легочной артерии. Практиче
ски полностью исчезает градиент систолического давле
ния между правым желудочком и легочной артерией. 
Уменьшение градиента диастолического давления обус
ловлено недостаточностью клапана легочной артерии.

Данные ангиокардиографии свидетельствуют о нор
мализации размеров легочной артерии и выходного отде
ла правого желудочка.

Д анны е ангиокардиограммы свидетельствуют об 
адекватном устранении стеноза выходного отдела правого 
желудочка (рис. 66) и расширении выходного отдела 
(рис. 67). Умеренная дилатация тракта оттока отмечается 
у 24— 59% больных, перенесших радикальную коррекцию 
тетрады Фалло, и локализуется в области заплаты, пост- 
вентрикулотомического рубца, а такж е в местах наибо
лее интенсивного выкусывания гипертрофированных 
тканей. В развитии дилатации тракта оттока правого ж е 
лудочка определенную роль играет недостаточность 
клапана легочной артерии, увеличивающая ударный объ
ем желудочка. После пластики тракта оттока выбухания



Рис. 66. А нгиокардиограм м а в бо- Рис. 67. А нгиокардиограм м а в  
ковой  проекции. П осле операции боковой  проекции. Выраж енная

дилат ация вы водного  тракта 
правого  ж елудочка

встречаются чаще, чем только после инфундибулэктомии 
в сочетании с легочной вальвулотомией. Размеры описан
ных расширений правого желудочка стабильны и не име
ют тенденции к увеличению.

Ф У Н К Ц И О Н А Л Ь Н А Я  О Ц Е Н К А  Р Е З У Л Ь Т А Т О В  
О П Е Р А Ц И Й

Д ля всестороннего исследования сердечно-сосудистой 
системы и состояния гемодинамики в послеоперационный 
период применяют дополнительные исследования —• 
функциональные нагрузочные тесты во время катетери
зации сердца и сосудов. При этом создаются условия для 
выявления функциональных резервов и динамических 
особенностей различных отделов сердечно-сосудистой, 
дыхательной и других систем.

А. И. Гончаровым проведены нагрузочные тесты во 
время катетеризации сердца у 48 пациентов с хорошими 
результатами радикальной коррекции порока. Контроль
ное обследование проводилось в среднем через 3,5 г пос
ле операции. Возраст больных составлял 18,4±0,7 лет.



Величину нагрузки определяли заранее на основе пред
варительных субмаксимальных нагрузочных тестов: она 
соответствовала P W C 170, то есть нагрузке, которую п а
циенты могли выполнить при частоте сердечных сокра
щений 170 уд/мин.

Во время катетеризации сердца больные в положении 
леж а вращ али педали велоэргометра со скоростью 60 
оборотов в 1 мин.

У больных, перенесших радикальную коррекцию тет
рады Фалло, показатель P W C m  был снижен по сравне
нию с нормой на 43,9%- Снижение переносимости физи
ческих нагрузок обусловлено уменьшением резервов 
сердечно-сосудистой и дыхательной систем.

Систолическое давление в правом желудочке возросло 
в среднем с 4,98 до 6,63 кПа, а градиент систолического 
давления на легочной артерии-— с 1,65 до 2,78 кПа.

Повышение давления в правом желудочке и величины 
систолического градиента у большинства пациентов мож
но рассматривать как довольно умеренные, что свиде
тельствует об адекватном расширении пути оттока из 
правого желудочка. Наиболее значительное увеличение 
этих показателей отмечалось у лиц с наибольшим гради
ентом систолического давления в состоянии покоя. Ни 
у одного из обследованных не было таких значительных 
«скрытых» градиентов, как описывали Epstein с соавто
рами (1973). Конечно-днастолнческое давление в правом 
желудочке повысилось незначительно.

Минутный объем сердца при нагрузке составил 79,3% 
по сравнению с контролем.

Причиной малого сердечного выброса явился низкий 
ударный объем. Его величина на высоте нагрузки прак
тически не изменилась.

Потребление кислорода на высоте физической нагрузки 
составило 87,7% от контрольного показателя. Потребле
ние кислорода на 1 кгм работы было выше на 29,7%.

Кислородный пульс повысился по сравнению с состоя
нием покоя в 3,4 раза  (74,5%), а дифференциальный 
кислородный пульс был равен 68,3%.

Таким образом, у обследованных пациентов наблю да
лось некоторое отклонение большинства гемодинамиче- 
скнх показателей. Причина недостаточного увеличения 
минутного объема сердца у части больных кроется в не
адекватном изменении ударного объема. Одной из воз
можных причин снижения ударного объема сердца могло



стать снижение сократительной способности правого ж е
лудочка в результате существования несокращающихся 
участков миокарда в месте вентрикулотомии, наличия 
заплаты  в области дефекта межжелудочковой перегород
ки и выходного отдела желудочка, полного блока правой 
ножки предсердно-желудочкового пучка.

Ударный объем зависит от физической активности 
и может увеличиваться после тренировки. Абсолютное 
большинство обследованных больных были крайне де- 
тренированы, чем отчасти можно объяснить низкий уро
вень систолического объема.

Потребление кислорода — это суммарный показатель, 
отражающий функциональное состояние сердечно-сосу
дистой и дыхательной систем. У обследованных больных 
потребление кислорода при частоте сердечных сокраще
ний 170 уд/мин было ниже, чем в контрольной группе, на 
12,3%, а максимальное потребление кислорода — прибли
зительно на 33%.

Неадекватное изменение величины потребления кис
лорода обусловило снижение показателей, характеризую 
щих экономичность работы сердца, таких, как кислород
ный пульс и дифференциальный кислородный пульс. 
Нужное количество кислорода обеспечивалось за счет 
большей частоты сердечных сокращений.

Одним из показателей, наиболее полно характеризую 
щих энергетические затраты  организма, является соотно
шение потребления кислорода к 1 Д ж  работы. В кон
трольной группе этот показатель был равен 0,24 м л / Д ж ±  
±0 ,01  м л /Д ж  (2,4 мл /кгм ±0 ,1  мл/кгм), а у лиц, пере
несших радикальную коррекцию тетрады Ф алло,— при
близительно на 30% выше. Это свидетельствует о том, что 
больные выполняли работу при значительно большем 
напряжении сердечно-сосудистой системы, так  как это 
сопровождалось снижением экономичности обменных 
процессов.

Результаты проведенного обследования в значитель
ной степени совпадают с данными Epstein с соавторами 
(1973) и B jarke (1975).

Обследованные больные были распределены по груп
пам физического состояния и трудоспособности (по 
Н. М. Амосову и Я- А. Бендету, 1975). I группу составили 
20 (41,7%) человек. Они были полностью трудоспособны, 
а у некоторых гемодинамические показатели были лучше 
контрольных. Ко II группе отнесено 17 (35,4%) человек



с умеренным снижением функциональных резервов 
сердечно-сосудистой системы и незначительным ограни
чением переносимости физических нагрузок. У 11 (22,9%) 
больных, составивших III группу, отмечалось значитель
ное уменьшение резервов сердечно-сосудистой системы, 
приведшее к ограничению трудоспособности. Но это не 
сказывалось в повседневной жизни, так как эти больные 
вели крайне малоподвижный образ жизни и выполняли 
работу, не связанную с физическими нагрузками. Н ерабо
тоспособных, требующих ухода больных среди обследуе
мого контингента не оказалось.

Таким образом, у части больных с хорошими резуль
татами операции (по данным обследования в состоянии 
покоя) выявлен ряд нарушений. Это свидетельствует о 
функциональных отклонениях, несмотря на успешную 
анатомическую коррекцию порока. Отдельные факторы 
(наличие несокращающихся участков в области вентри- 
кулотомического рубца или заплаты, блока правой нож
ки предсердно-желудочкового пучка) являются следстви
ем оперативного вмешательства и не могут быть устра
нены. Другие ж е причины, вероятно, обусловлены 
детренированностью, и их можно ликвидировать.

Выраженные нарушения отмечались у 22,9% обсле
дованных, у остальных физическое состояние можно' 
определить как хорошее или вполне удовлетворительное. 
Учитывая длительность существования порока, тяжесть 
состояния до операции и сложность хирургической кор
рекции, такие данные можно в целом рассматривать как 
хорошие. Выявленные нарушения не отражаются на по
вседневной жизни, но могут сказаться в экстремальных 
ситуациях.

Д л я  улучшения отдаленных функциональных исходов 
операции необходимо тщательно наблюдать за больны
ми и проводить психологическую и физическую реабили
тацию.

Н Е У Д О В Л Е Т В О Р И Т Е Л Ь Н Ы Е  И С Х О Д Ы  
О П Е Р А Ц И Й

Неудовлетворительный исход операции чаще всего обус
ловливается неполной коррекцией порока и осложнения
ми, возникшими в послеоперационный период.



Решунтирование дефекта межжелудочковой перего
родки. Решунтирование (восстановление дефекта м еж ж е
лудочковой перегородки или сохранение остаточного 
шунта после радикальной коррекции тетрады Фалло) — 
серьезное и относительно частое осложнение. Оно отме
чается у 4,5— 10% выживших после операции (Bahnson 
с соавт., 1962; H aw e с соавт., 1970; Riekei с соавт., 1975).

Решунтирование чаще всего возникает в первые дни 
после операции, но не исключена возможность восстанов
ления сброса на уровне межжелудочковой перегородки 
и в отдаленный период.

Небольшой сброс артериальной крови может проте
кать незаметно для больного, без существенных клини
ческих проявлений.

При выраженном шунте появляется или увеличивает
ся одышка, усиливаются сердечный толчок и систоличе
ский шум на IV межреберье слева у грудины, отмечаются 
признаки правожелудочковой декомпенсации. Возникно
вение решунтирования в ранний послеоперационный 
период часто сопровождается явлениями острой сердеч
ной слабости. На рентгенограмме определяются увеличе
ние Легочного кровотока, застойные явления в прикорне
вых зонах, усиленная пульсация легочной артерии. По 
сравнению с предоперационным уровнем отмечаются 
увеличение легочной артерии, правых и левых отделов 
сердца, которые иногда достигают значительных р аз 
меров.

У большинства обследованных изменение общего со
стояния соответствует гемодинамическим нарушениям. 
Но приблизительно у 1/3 больных не прослеживается 
корреляция между объективными и субъективными по
казателями.

П оказателем критической величины сброса артери
альной крови является отношение минутного объема 
малого круга к минутному объему большого круга крово
обращения, приблизительно равное 1 ,5 :1  (Gotsm an 
с соавт., 1969; Ruzyllo с соавт., 1974; Poirier с соавт., 
1977). По мере развития патологических процессов, об
условленных решунтированием, легочно-сосудистое со
противление возрастает, повышается давление в системе 
легочной артерии и объем крови, сбрасывающийся слева 
направо, уменьшается. А в последующем направление 
шунта крови меняется — происходит трансформация по
рока в синдром Эйзенменгера. Больные погибают от



выраженных периферических расстройств кровообра
щения.

Глубокие нарушения гемодинамики при решунтиро
вании развиваются довольно быстро, несмотря на отно
сительно небольшие размеры возникшего дефекта.

П а характер гемодинамических изменений при решун
тировании влияет выраженность остаточного сужения 
тракта оттока из правого желудочка. Значительное суже
ние предохраняет легочную артерию от избыточного кро
вотока за счет уменьшения сброса артериальной крови 
вследствие повышения давления в правом желудочке.

Лечебная тактика при умеренном и выраженном ре
шунтировании после коррекции тетрады Ф алло различна. 
При относительно благоприятном течении незначитель
ного решунтирования (при большом риске повторного 
хирургического вмешательства) больных лечат консер
вативными методами. Пациенты находятся под постоян
ным контролем, чтобы своевременно выявить показания 
для повторной операции.

При значительном решунтировании больных опериру
ют сразу ж е  после выявления этого осложнения.

Мы проанализировали результаты повторного закры 
тия дефекта межжелудочковой перегородки. Установле
но, что чаще всего нарушалась герметичность вследствие 
прорезывания швов у нижне-заднего полюса заплаты  на 
большем или меньшем протяжении. Поэтому в этом 
месте нужно фиксировать заплату  особенно тщательно.

У одного больного герметичность заплаты  была пол
ной. Сброс артериальной крови происходил через второй, 
незамеченный во время операции дефект межжелудочко
вой перегородки. Это случай «ложного» решунтирова
ния. Он свидетельствует о необходимости тщательной 
ревизии всей межжелудочковой перегородки.

Гипертензия в системе легочной артерии. Решунтиро
вание дефекта межжелудочковой перегородки, а такж е 
ранее наложенных и перевязанных во время радикаль
ной коррекции системно-легочных анастомозов (Kinsley 
с соавт., 1974; Ruzyllo с соавт., 1974) — одна из основных 
причин повышения давления в системе легочной артерии 
после операции. Причиной легочной гипертензии часто 
служат локализованные сужения крупных ветвей легоч
ной артерии (Gotsm an с соавт., 1969; Briston с соавт., 
1970) и гораздо реже — диффузные сужения перифериче
ских ветвей (Kinsley с соавт., 1974). Сужения магистраль



ных сосудов могут быть как врожденными, так и при
обретенными (в месте подшивания различных анасто
мозов) .

Повышение легочно-сосудистого сопротивления у 
части больных обусловлено необратимыми склеротиче
скими изменениями в мелких артериях. Чащ е всего они 
отмечаются после шунтирующих операций по Potts , ре
ж е — после анастомозов но Blalock—Taussig. Тромбиро- 
вание мелких ветвей легочной артерии, патоморфологи
ческие изменения сосудистих стенок, сохраняющиеся 
и после операции (Г. Ф. Шереметьева с соавт., 1972), 
и некоторая неподготовленность сосудистого русла лег
ких существенно не влияют на величину легочно-артери- 
ального сопротивления. Тромбирование периферических 
ветвей редко приводит к легочной гипертензии, а после 
операции, по-видимому, происходит реканализация 
тромбов (Gotsman, 1966).

При отсутствии описанных изменений сосуды малого 
круга хорошо адаптируются к возросшему после ради
кальной операции легочному кровотоку и гипертензия 
в системе легочной артерии отмечается крайне редко.

Остаточное сужение тракта оттока из правого ж елу
дочка. Остаточный градиент систолического давления 
между правым желудочком и легочной артерией более 
6,5—7,8 кПа отмечается у 2—9% больных (G otsm an с со
авт., 1969; Gerbode, Fernandez, 1972; Ruzyllo с соавт., 
1974; Chiariello с соавт., 1975; Rieker с соавт., 1975).

Остаточное сужение можно выявить уж е во время 
операции. Мы сравнили величины давления в правом ж е 
лудочке во время операции (после завершения коррек
ции и отключения АПК) и в отдаленный послеоперацион
ный период у 21 больного. Обнаружено, что соотношение 
давлений в желудочках, определяемое на операционном 
столе, сохраняет относительную стабильность и в отда
ленный послеоперационный период.

Наиболее частое место локализации градиента систо
лического давления определяется на уровне клапанов 
легочной артерии или в инфундибулярном отделе право
го желудочка (рис. 68, 69). Применение пластики инфун
дибулярного отдела желудочка позволяет избежать этого 
осложнения.

Остаточное сужение выводного тракта относительно 
мало влияет на состояние больных. Д аж е  при значитель
ном остаточном градиенте систолического давления отме-



Рис. 68. А нгиокардиограм м а. Че
рез 2 года 5 мес после операции.
Выходной отдел правого ж елудочка 
суж ен  в виде п еретяж ки, расп олож ен 
ной непосредственно под клапан ом  л е 
гочной артерии, аневризм атическое р ас 
ширение вы ходного отдела правого 
ж елуд очка

Рис. 69. А нгиокардиограм м а. 
Через 4 года  7 мес после опе
рации. Определяется низко  рас
полож енное мыш ечное суж ение

чается заметная положительная динамика клинического 
статуса.

Аневризм а выходного отдела правого желудочка. Р ас 
ширение выходного тракта правого желудочка наблю да
ется у значительного числа обследованных. Н ам кажется, 
что в подобных случаях следует применять термины 
«расширение, выбухание», а не «аневризмы», учитывая 
незначительные их размеры. Наиболее часто такие рас
ширения возникают в местах, где стенка желудочка зам е
щена соединительной тканью и не способна к гипертро
фии, то есть в месте вентрикулотомии.

Большие аневризмы встречаются гораздо реже. Они 
могут возникнуть как после инфундибулэктомии и валь- 
вулотомии, так  и после расширения заплатой. Аневриз
матические расширения обнаруживаются в течение пер
вых 6— 12 мес после операции (Rosenthal с соавт., 1972; 
Seybold—E pting  с соавт., 1977). У большинства из них 
стабильные размеры. Частота аневризм правого ж елу
дочка после реконструкции тракта оттока отмечается у 
2— 18% больных (Azar с соавт., 1969; Chiariello с соавт.,



1975). Примерно такая  ж е  частота аневризм и после 
коррекции без использования пластики.

Способствуют развитию аневризм повышение давле
ния в правом желудочке, сужение в области дистального 
отдела заплаты, истончение мышечной стенки в резуль
тате обширного иссечения, развитие соединительной 
ткани в месте разреза правого желудочка. Определен
ную роль играет септическое воспаление в области з а 
платы, особенно при сочетании с решунтированием де
фекта межжелудочковой перегородки и повышением 
давления в правом желудочке.

Аневризмы бывают истинные, образованные стенкой 
правого желудочка,, и ложные. Их дифференциальная 
диагностика сложна. Истинные аневризмы по достиже
нии определенной величины имеют тенденцию к стабили
зации размеров, на ангиограммах их границы гладкие, 
четко очерченные. Л ож ные аневризмы постепенно увели
чиваются и могут достигать огромных размеров. При их 
контрастировании видны короткая шейка и зазубренные 
края, часто образующие карманы.

Истинные аневризмы целесообразно лечить консерва
тивными методами под постоянным рентгенологическим 
контролем. Больным рекомендуют ограничение физиче
ских нагрузок. Операция показана при правожелудочко
вой недостаточности и сдавлении жизненно важных 
органов.

При увеличивающихся ложных аневризмах необходи
мо хирургическое вмешательство, но его риск значительно 
повышен из-за возможности кровотечения.

Недостаточность клапана легочной артерии. Недоста
точность клапана легочной артерии отмечается у 10— 
20% пациентов, выживших после радикальной коррекции 
тетрады Фалло. После изолированной инфундибулярной 
резекции это осложнение наблюдается у 9,5% больных, 
после инфундибулэктомии в сочетании с вальвулотоми- 
ей — у 70,6% (Ruzyllo с соавт., 1974). При расширении 
тракта оттока с помощью заплаты недостаточность разви
вается у 80— 100% больных, в том числе у 100% больных 
после вшивания заплаты с переходом через клапанное 
кольцо легочной артерии.

Диагноз недостаточности клапана легочной артерии 
устанавливают по совокупности следующих признаков: 
диастолический шум на легочной артерии, уравнивание 
диастолического давления в легочной артерии и конечно



диастолического давления в правом желудочке, снижение 
диастолического давления в легочной артерии, «вентри- 
кулизация» кривой давления в легочной артерии.

Недостаточность клапана легочной артерии может 
стать причиной правожелудочковой декомпенсации и 
смерти у части больных в ранний послеоперационный пе
риод. В отдаленные сроки она приводит к повышению 
конечно-диастолического давления в правом желудочке, 
давления в правом предсердии, возрастанию градиента 
систолического давления между правым желудочком 
и легочной артерией, увеличению размеров сердца, сни
жению функциональной способности правого желудочка 
(G otsm an с соавт., 1969; Pouleur с соавт., 1975). Так как 
указанные нарушения у большинства больных клиниче
ски не проявляются и хорошо компенсируются в течение 
многих лет (Ruzyllo с соавт., 1974; Rieker с соавт., 1975), 
часть хирургов не придает им особого значения. Но не
достаточность клапана легочной артерии может привести 
к летальному исходу при остаточных или присоединив
шихся осложнениях (например, при решунтировании де
фекта межжелудочковой перегородки или гипертензии 
в системе легочной артерии, когда вследствие значитель
ного повышения давления в правом желудочке и увеличе
ния объема ретроградно поступающей крови быстро 
развивается сердечная декомпенсация).

Мы обследовали 57 пациентов с помощью катетериза
ции сердца и общеклинических методов в сроки до 15 лет 
после хирургической коррекции тетрады Фалло. У 34 че
ловек недостаточность клапана легочной артерии не соче
талась с другими дефектами. Она не отраж алась  на со
стоянии больных. Диастолическое давление в легочной 
артерии у них было значительно ниже, чем у лиц с нор
мальной функцией клапана, а градиент диастолического 
давления практически отсутствовал. Д а ж е  при хороших 
результатах операции регургитация на клапане легочной 
артерии приводила к повышению конечно-диастолическо
го давления в правом желудочке, но существенной разни
цы в значениях максимального и среднего давления 
в правом предсердии у пациентов с недостаточностью 
клапана легочной артерии и без нее не отмечали.

Нагрузочные тесты во время катетеризации сердца 
показали, что изолированная недостаточность клапана 
не оказывает существенного влияния на функциональное 
состояние сердечно-сосудистой системы. На высоте н а



грузки конечно-диастолическое давление в правом ж елу
дочке и максимальное и среднее давление в правом 
предсердии было таким, как и у больных с нормальной 
функцией клапана.

В некоторых случаях недостаточность клапана легоч
ной артерии может быть единственной причиной ухудше
ния отдаленных результатов операции. Мы наблюдали
3 больных с жалобами на сильную одышку, сердцебие
ние, быструю утомляемость, снижение трудоспособности 
и сердечную декомпенсацию по правожелудочковому 
типу. При обследовании обнаружили типичные признаки 
недостаточности клапана легочной артерии со значитель
ным повышением конечно-диастолического давления 
в правом желудочке и давления в правом предсердии. 
Других нарушений или остаточных дефектов не отме
тили.

По нашему мнению, нарушения гемодинамики в ре
зультате недостаточности клапана легочной артерии тре
буют дальнейшего исследования.

Л Е Т А Л Ь Н О С Т Ь  В О Т Д А Л Е Н Н Ы Е  П Е Р И О Д Ы

Смертность в отдаленный послеоперационный период 
относительно невысока. В сроки до 16 лет после коррек
ции тетрады Ф алло умирают от 0,7 до 8,7% больных. 
Наибольшее число летальных исходов (свыше 40% ) обус
ловлено неполной коррекцией порока. Около 30% этих 
больных гибнут после повторных оперативных вмеш а
тельств.

Приблизительно 30% умирают внезапно вследствие 
желудочковых аритмий и нарушения внутрисердечной 
проводимости. Особого внимания требуют пациенты, у ко
торых полный блок правой ножки предсердно-желудочко- 
вого пучка сочетается с блоком передней ветви левой 
ножки. У них нередко возникает полный атриовентрику
лярный блок, ведущий к летальному исходу.

Около 7% больных умирают вследствие бактериаль
ного эндокардита; 13— 15% летальных исходов не свя
заны с заболеваниями сердца, а обусловлены самыми 
разнообразными причинами, в частности, сопутствующи
ми врожденными аномалиями других органов и систем.
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