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Аннотация
Актуальность. Синдром гипоплазии левых отделов сердца — 
критический врожденный порок сердца, занимающий веду-
щее место в структуре смертности от врожденных пороков, 
несмотря на низкую распространенность (до 0,2 на 1 000 но-
ворожденных).

Цель. Представить комплекс хирургической, медикаментоз-
ной и амбулаторно-профилактической помощи новорожден-
ным и детям первого года жизни с синдромом гипоплазии ле-
вых отделов сердца в стационарном и межстадийном периодах 
лечения.

Методы. Методика состоит из 5 этапов: 1-й этап — раздель-
ное суживание легочных артерий; 2-й этап — продленная ин-
фузия простагландина Е1 и симптоматическая терапия (в том 
числе процедура Рашкинда по показаниям). Рекомендованная 
длительность этапа — не менее 18 дней — при необходимости 
увеличивается или уменьшается в зависимости от вида ослож-
нений. В настоящем исследовании рекомендованную продолжи-
тельность соблюли 3 из 8 пациентов, в остальных случаях этап 
длился 9–15 дней; 3-й этап — операция Норвуда; 4-й этап — ди-
намическое стационарно-амбулаторное наблюдение и лечение; 
5-й этап — двунаправленный кавопульмональный анастомоз.

Результаты. По предлагаемой методике пролечено 8 пациен-
тов. Всем выполнили раздельное суживание с последующей 
операцией Норвуда без летальных исходов. В процессе дина-
мического наблюдения 3 больным провели стентирование пе-
решейка аорты после операции Норвуда. Один пациент умер 
по месту жительства. Шести больным выполнили двунаправ-
ленный кавопульмональный анастомоз без летальных исходов.

Заключение. Предлагаемый подход многоэтапного лечения 
пациентов с синдромом гипоплазии левых отделов сердца по-
зволяет улучшить непосредственные результаты операции 
Норвуда и снизить межстадийную летальность вследствие ран-
него выявления и устранения осложнений. 
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Abstract

Introduction: Hypoplastic left heart syndrome is a critical 
congenital heart disease that takes a leading place in the 
structure of mortality index, caused by congenital heart disorder, 
despite its low degree of incidence (up to 0.2 per 1,000 births). 

Objective: The study aimed to present a new approach to the 
arranging of highly specialized medical care for newborns and 
infants with hypoplastic left heart syndrome, which includes a 
complex of surgical, medicamentous and outpatient preventive 
care for children of the first year of life, both at inpatient and 
interstage treatment periods.

Methods: The methodology consists of 5 stages. Stage 1 is 
aimed at bilateral pulmonary artery banding; Stage 2 is 
associated with prolonged infusion of prostaglandin E1, and 
symptomatic therapy including, if necessary, the Rashkind 
procedure, for at least 18  days; Stage 3 is Norwood operation; 
Stage 4 is dynamic inpatient and outpatient observation and 
treatment; Stage 5 is operation of bidirectional cavopulmonary 
anastomosis. 

Results: 8 patients were treated using the proposed 
methodology. All of them underwent bilateral pulmonary artery 
banding followed by Norwood’s operation, with no deaths. 
During dynamic observation, three patients required stenting 
of the aorta’s isthmus after the Norwood operation. One patient 
died later at his place of residence. Six patients underwent 
bidirectional cavopulmonary anastomosis, with no deaths. 

Conclusion: The proposed approach of multi-stage treatment of 
patients with hypoplastic left heart syndrome allows improving 
immediate results after the Norwood operation and reducing 
inter-stage mortality through early detecting and eliminating 
of possible complications. 

Keywords: Case Report; Congenital Heart Disease; Hypoplastic 
Left Heart Syndrome; Infants; Interstage Monitoring Program; 
Norwood Operation; Prolonged PGE1 Infusion
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Введение
Синдром гипоплазии левых отделов сердца 

(СГЛС) — критический врожденный порок сердца, 
характеризующийся атрезией аортального и/или 
митрального клапанов с выраженной гипоплазией 
левого желудочка и восходящей дуги аорты. Несмо-
тря на небольшую частоту — до 0,2 на 1 000 ново-
рожденных, — занимает ведущее место в структуре 
смертности по причине врожденного порока сер-
дца [1]. Еще 40 лет назад все дети с этой патологи-
ей умирали в первую неделю жизни. Однако с ши-
роким внедрением в практику операции Норвуда 
с последующей этапной гемодинамической кор-
рекцией появилась возможность выхаживать та-
ких пациентов. 

По мере набора клинического опыта стало по-
нятно, что порок протекает значительно тяжелее 
в сравнении с единственным желудочком сердца, 
несмотря на одинаковый принцип коррекции. 
M. Ono и соавт. на большом клиническом материа-
ле (322 пациента) выявили летальность после опе-
рации Норвуда 11,8 %, дальнейшую межстадийную 
летальность 7,1 % до операции двунаправленного 
кавопульмонального анастомоза и 12,9 % до опера-
ции Фонтена [2]. О сходных данных сообщают и дру-
гие авторы [3–5]. Это объясняется более тяжелым 
исходным состоянием больных СГЛС по сравне-
нию с другими пороками, частым наличием сопут-
ствующей патологии, а также развитием прогно-
зируемых осложнений после операции Норвуда, 
которые могут проявляться отсроченно и быть фа-
тальными для пациента. К таким осложнениям отно-
сятся стеноз и деформация легочной артерии или 
системно-легочного шунта, сужение аорты на уров-
не дистальной дуги, сердечная недостаточность 
вследствие снижения сократительной способно-
сти правого желудочка, недостаточность трикуспи-
дального клапана [6]. Своевременная диагностика 
позволяет устранить эти состояния, но затрудняет-
ся тем, что ребенок находится дома под наблюдени-
ем родителей, которые в большинстве случаев не 
способны распознать первичные симптомы ухуд-
шения. Предложенный N.S. Ghanayem и соавт. до-
машний мониторинг состояния детей с помощью 
контроля насыщения крови кислородом и массы 
тела [5] значительно улучшает межстадийную вы-
живаемость [6].

Снизить раннюю послеоперационную леталь-
ность после процедуры Норвуда позволяет подго-
товка новорожденного к вмешательству. С начала 
2000-х гг. применяется гибридный подход к лече-
нию СГЛС, когда первым этапом выполняют раз-

дельное суживание легочных артерий и стентиро-
вание открытого артериального протока, а через 
некоторое время — операцию Норвуда [7]. Данный 
подход разработан для маловесных детей с СГЛС 
и сопутствующей патологией с целью отсрочки тя-
желой операции в условиях искусственного кро-
вообращения. В последующем был предложен ва-
риант раздельного суживания легочных артерий 
без стентирования открытого артериального про-
тока, но с пролонгированным введением проста-
гландина Е1 (ПГЕ1) [8; 9]. Авторы методики показали, 
что отложенная в среднем на 4–6 недель операция 
Норвуда имеет лучшие результаты по сравнению 
с первичной коррекцией. 

Мы представляем новый подход к организации 
высокоспециализированной медицинской помо-
щи новорожденным и детям первого года жизни 
с СГЛС, который объединяет вышеперечисленные 
тактики.

Методы
Новый подход к организации высокоспециали-

зированной медицинской помощи новорожден-
ным и детям первого года жизни с СГЛС в течение 
2022 г. применили к 8 пациентам, проходившим ле-
чение в НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева. Все пациенты 
мужского пола, медиана возраста на момент выпол-
нения билатерального раздельного суживания ле-
гочных артерий 4,0 [3,0; 4,5] сут., массы тела 3,4 [3,2; 
3,8] кг. Процедуру Рашкинда провели 3 пациентам, 
медиана возраста на момент выполнения 13,5 сут., 
массы тела 3,1 кг. Операцию Норвуда провели всем 
8 больным, медиана возраста 18,5 [17,0; 24,8] сут., 
массы тела 3,4 [3,2; 3,6] кг. Двунаправленный каво-
пульмональный анастомоз выполнили 6 пациен-
там, медиана возраста 281,0 [279,0; 284,0] сут., мас-
сы тела 7,2 [6,2; 9,1] кг.

Предлагаемый подход к лечению новорожден-
ных с СГЛС включает комплекс хирургической, ме-
дикаментозной и амбулаторно-профилактической 
помощи детям первого года жизни в стационарном 
и межстадийном периодах лечения. Методика со-
стоит из 5 этапов: 1-й этап — раздельное суживание 
легочных артерий; 2-й этап — продленная инфу-
зия ПГЕ1 и симптоматическая терапия (в том числе 
процедура Рашкинда по показаниям) рекомендо-
ванной длительностью не менее 18 дней. При не-
обходимости продолжительность этапа может уве-
личиваться или уменьшаться в зависимости от вида 
осложнений. В настоящем исследовании только 
3 из 8 пациентов соблюли рекомендованную про-
должительность, в остальных случаях этап длился 
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9–15 дней; 3-й этап — операция Норвуда; 4-й этап — 
динамическое стационарно-амбулаторное наблю-
дение и лечение; 5-й этап — операция двунаправ-
ленного кавопульмонального анастомоза.

Первичное консультирование новорожден-
ного с предполагаемым диагнозом СГЛС прово-
дили в роддоме сразу после рождения посред-
ством телемедицинской коммуникации. В случае 
подтверждения диагноза согласовывали медика-
ментозную терапию и экстренно переводили ре-
бенка в отделение реанимации новорожденных 
НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева. При поступлении вы-
полняли эхокардиографию и, в редких случаях, 
мультиспиральную компьютерную томографию 
с контрастированием, чтобы уточнить анатомию 
порока и определить необходимость расширения 
дефекта межпредсердной перегородки. 

В первые дни жизни проводили 1-й этап хирур-
гического лечения — раздельное суживание легоч-
ных артерий. Операцию выполняли из срединной 
стернотомии. Легочные артерии суживали с помо-
щью участка сосудистого протеза диаметром 3 мм 
под контролем артериального давления и насы-
щения крови кислородом с целевыми значения-
ми 85–90 %. 

Второй этап заключался в продленной инфузии 
ПГЕ1 для поддержания функционирования откры-
того артериального протока и симптоматической 
терапии в течение 9–35 дней. За этот период дости-
гали стабилизации состояния пациента, в том числе 
нормализации гемодинамики в условиях существу-
ющего порока с выполнением процедуры Рашкинда 
при необходимости, и, что наиболее важно, купиро-
вали пограничные состояния новорожденного. К та-
ковым относятся: транзиторная гипервентиляция 
(транзиторное тахипноэ новорожденных) и особен-
ности акта дыхания в раннем неонатальном перио-
де; транзиторная гиперфункция желез внутренней 
секреции; транзиторное нарушение теплового ба-
ланса; транзиторная гипербилирубинемия; транзи-
торный катар кишечника и дисбактериоз; транзи-
торные особенности метаболизма; транзиторные 
нарушения раннего неонатального гемостаза и ге-
мопоэза; пограничные состояния новорожденных, 
связанные с функцией почек, и др. [10]. Пациенты 
под контролем мониторинга находились в отделе-
нии реанимации или обычной палате на самостоя-
тельном дыхании. 

Третий этап — операцию Норвуда — выполняли 
в модификации подключично-легочного анастомо-
за в условиях церебральной перфузии, с создани-
ем неоаорты с помощью заплаты из стенки аллоген-

ного легочного кондуита. Независимо от состояния 
пациента непосредственно после вмешательства 
грудную клетку оставляли неушитой на 1–3 дня. По-
сле стабилизации состояния, ушивания грудины 
и экстубации пациентов переводили в палату кли-
нического отделения для подбора пероральной ме-
дикаментозной терапии, обязательно включающей 
дигоксин, каптоприл, спиронолактон и ацетилса-
лициловую кислоту. В среднем через 14 дней после 
операции Норвуда большинство больных перево-
дили в стационар общего педиатрического профи-
ля на 2–3 недели до перехода на полный объем без-
зондового кормления и устойчивого набора массы 
тела, после чего выписывали домой.

На 4-м этапе всем выписанным пациентам реко-
мендовали домашний мониторинг, предложенный 
N.S. Ghanayem и соавт. в 2003 г. [5] и адаптирован-
ный под российские условия. Он включает контроль 
за насыщением крови кислородом с помощью пор-
тативного датчика, мониторинг массы тела, ежене-
дельную коммуникацию с врачами клинического 
отделения НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева и ежеме-
сячный осмотр детским кардиологом по месту жи-
тельства. При насыщении крови кислородом ме-
нее 70 %, задержке набора массы тела (менее 200 г 
в неделю) или указании участкового врача на ухуд-
шение клинического состояния ребенка его при-
глашали в Центр для обследования и устранения 
причин ухудшения. Исходно мы предполагали ис-
ключительно ежемесячный контроль участково-
го педиатра по месту жительства, однако он не был 
достаточным ни по срокам наблюдения, ни по опы-
ту специалистов на местах, в связи с чем в амбула-
торный мониторинг внедрили вышеописанную за-
рубежную тактику. 

Оптимальным сроком выполнения 5-го этапа 
считали возраст старше 6 мес. Пациентов плано-
во госпитализировали и по результатам обследова-
ния, обязательно включавшего мультиспиральную 
компьютерную томографию органов грудной клет-
ки, выполняли двунаправленный кавопульмональ-
ный анастомоз. При необходимости одновременно 
устраняли сопутствующие аномалии.

В 2022 г. по описываемой методике в отделении 
интенсивной кардиологии недоношенных и груд-
ных детей НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева пролечено 
8 пациентов с синдромом гипоплазии левых отде-
лов сердца (табл. 1). 

У 5 (62,5 %) детей порок выявлен пренатально, 
у остальных постнатально в течение первых су-
ток жизни. Все дети доношенные, 39,1 ± 1,0 неде-
ли гестации, с массой тела 3,582 ± 0,349 кг. Только 
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Показатель
№ пациента

1 2 3 4 5 6 7 8
Возраст на момент поступления, сут. 2 4 1 3 1 1 1 1
Масса тела на момент поступления, кг 3,75 3,898 3,3 4,382 3,144 3,296 3,315 3,422

Диагноз

Атрезия (А) / стеноз (S) аортального 
клапана А А А S S А S А

Атрезия (A) / стеноз (S) митрального 
клапана А А S S S S S S

Возраст на момент раздельного суживания ветвей легоч-
ной артерии, сут. 4 6 4 4 3 3 3 3

Атриосептостомия − + + − − − + −
Длительность ожидания операции Норвуда, сут. 9 35 21 15 14 21 15 11
Длительность ИВЛ, сут. 23 2 6 4 2 4 6 5
Длительность КТП, сут. 5 5 9 4 3 4 7 8
Срок ОУГ, сут. 3 1 2 1 2 2 4 2
Длительность госпитализации, сут. 32 48 42 25 33 34 31 28
Возраст на момент выполнения ДКПА, сут. 381 241 279 284 – 317 – 281

Табл. 1. Основные характеристики пролеченных детей с синдромом гипоплазии левых отделов сердца, вошедших  
в программу межэтапного мониторинга

Примечание. ИВЛ — искусственная вентиляция легких; КТП — кардиотоническая поддержка; ОУГ — отсроченное ушивание грудины; 
ДКПА — двунаправленный кавопульмональный анастомоз.

1 пациент нуждался в дыхательной и кардиотониче-
ской поддержке в родовспомогательном учрежде-
нии. Всем детям с пренатально диагностированным 
СГЛС начали инфузию ПГЕ1 в дозе 0,005 мкг/кг/мин 
в родильном зале сразу после рождения, детям 
с постнатальной верификацией диагноза — сра-
зу после диагностики порока. После поступления 
в Центр и эхокардиографии меняли дозу ПГЕ1 в за-
висимости от размера открытого артериального 
протока: при размере менее 5 мм — увеличивали 
до 0,01 мкг/кг/мин. 

Результаты
В возрасте от 3 до 6 (медиана 4,0 [3,0; 4,3]) сут. 

всем пациентам выполнили раздельное суживание 
ветвей легочной артерии без летальных исходов. 
У 3 больных выявили рестриктивное межпредсерд-
ное сообщение, провели баллонную атриосептосто-
мию через 1, 6 и 17 дней после раздельного сужи-
вания легочных артерий. В среднем через 3,6 ± 1,4 
(медиана 3,5 [2,8; 4,3]) сут. пациентов экстубирова-
ли, через 4,1 [3,8; 4,3] сут. отменили кардиотониче-
скую поддержку, через 7,0 [4,8; 8,3] сут. 7 из 8 детей 
перевели в палату совместного пребывания с ма-
терью с постепенным введением в рацион грудно-
го молока. 

Один пациент оставался на искусственной венти-
ляции легких с ограничением легочного кровотока 
из-за рестриктивного межпредсердного сообщения 
и невозможности выполнить атриосептостомию 
ввиду анатомических особенностей дефекта (де-

фект без верхнего края). В этом случае сократи-
ли 2-й этап и выполнили операцию Норвуда через 
9 дней после раздельного суживания ветвей легоч-
ной артерии. 

Операцию Норвуда провели через 15,0 [13,3; 
21,0] сут. после суживания легочных артерий. На-
ибольший период консервативной терапии — 
35 дней — потребовался больному с реализаци-
ей внутриутробной инфекции и необходимостью 
ее длительного лечения. Летальных исходов после 
операции Норвуда не было. 

По статистике, при первичной операции Норвуда 
грудину не ушивают более чем в 70 % случаев [11], 
поскольку ушитая грудная клетка может сдавливать 
единственный правый желудочек сердца, приводя 
к сердечной недостаточности. Отсроченное уши-
вание позволяет избежать этого осложнения, но 
увеличивает риск инфекционных осложнений [12]. 
Вместе с тем, по данным J.N. Johnson и соавт., про-
лонгированная стернотомия может быть безопас-
на до 120 ч [13]. В связи с этим и нашим предшест-
вующим опытом ведения больных после операции 
Норвуда мы выработали тактику отсроченного уши-
вания грудины на 2-е сут. У всех пациентов грудную 
клетку оставили открытой независимо от клиниче-
ского состояния после операции, отложенное уши-
вание выполнили через 2,0 [1,75; 3,25] сут. 

Длительность искусственной вентиляции лег-
ких после операции составила 4,5 [3,5; 6,0] сут., по-
требность в кардиотонической поддержке — 5,0 
[4,0; 7,5] сут., пребывание в отделении реанимации 
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и интенсивной терапии — 10,5 [6,0; 11,3] сут. Из пре-
ходящих осложнений в раннем послеоперацион-
ном периоде у двух пациентов на 2–3-е сут. после 
операции Норвуда развилась наджелудочковая та-
хикардия, которую купировали амиодароном. 

После перевода из отделения реанимации и ин-
тенсивной терапии расширяли энтеральное кор-
мление, при возможности переводили больных на 
грудное вскармливание. Всех пациентов начиная 
с третьих суток энтерального питания перевели на 
пероральные формы лекарственных препаратов: 
дигоксин 0,00001 г/кг/сут. в 2 приема, каптоприл 
1 мг/кг/сут. в 3 приема, спиронолактон 4 мг/кг/сут. 
в 1 прием, ацетилсалициловая кислота 5 мг/кг/сут. 
в 1 прием. Шесть больных получали продленное ле-
чение в педиатрическом стационаре общего профи-
ля до перехода на полный объем беззондового кор-
мления и устойчивого набора массы тела. 

Пациентов выписали через 33,5 [30,3; 37,5] сут. 
после поступления в стационар. При выписке фик-
сировали основные гемодинамические показате-
ли: насыщение крови кислородом, недостаточность 
трикуспидального клапана, фракцию выброса пра-
вого желудочка и градиент на перешейке аорты 
(табл. 2). С учетом необходимости последователь-
ных эхокардиографических исследований опытные 
сонографы проводили скрининговый тест на сниже-
ние сократительной функции системного желудочка 
сердца: осуществляли визуальную оценку фракции 
выброса правого желудочка, значения менее 50 % 
определяли как ее снижение.

У 2 пациентов наблюдался градиент систо-
лического давления на перешейке аорты выше 
20 мм рт. ст., у 1 больного — выраженная недо-
статочность трикуспидального клапана. Степень 
трикуспидальной регургитации определяли по 
данным эхокардиографии и визуальной оценки. 
Поскольку эхокардиография — операторозависи-
мый метод, чувствительный к опыту и профессио
нализму специалиста, дополнили ее визуальной 

оценкой, которая коррелирует с количественны-
ми показателями [14]. Применяли градацию, осно-
ванную на делении длины предсердия на 4 части. 
Соответственно выделяли 4 степени регургитации: 
1-я — незначительная, 2-я — умеренная, 3-я — вы-
раженная, 4-я — тяжелая. Также врачи НМИЦ ССХ 
им. А.Н. Бакулева используют промежуточные сте-
пени (1,5; 2,5; 3,5) ввиду сложной геометрии регур-
гитационного потока и других факторов, влияющих 
на гемодинамику. 

У всех больных наблюдались удовлетворитель-
ные для данного вида операций насыщение арте-
риальной крови и фракция выброса правого же-
лудочка. 

При выписке родители получили рекомендации 
о ежемесячных консультациях у детского кардио-
лога по месту жительства с обязательным предо-
ставлением результатов осмотров в Центр. Однако 
в силу организационных обстоятельств и удален-
ного от лечебных учреждений проживания данное 
предписание выполнили родители только одно-
го ребенка. Поэтому первые данные о состоянии 
больных мы получили через 2–3 мес. после выпи-
ски. У 3 пациентов отмечалось значимое нарастание 
градиента систолического давления на перешейке 
аорты (60–79 мм рт. ст.); их экстренно госпитализи-
ровали. После подтверждения диагноза ввиду ри-
гидности стенок в области сужения и неэффектив-
ности баллонной дилатации указанным больным 
выполнили стентирование перешейка аорты. 

У 1 ребенка при первом обследовании через 
3 мес. после выписки зафиксировали снижение 
фракции выброса правого желудочка до 40 %. Па-
циента вызвали в Центр, но в связи с резким ухуд-
шением состояния он умер по месту жительства до 
госпитализации. 

Из-за описанных неблагоприятных событий мы 
пересмотрели тактику межэтапного наблюдения по-
сле операции Норвуда и в большей степени возло-
жили контроль за состоянием пациентов на роди-

Табл. 2. Основные гемодинамические показатели пациентов при выписке

Показатель
№ пациента

1 2 3 4 5 6 7 8
Фракция выброса правого желудочка, % 50 50 60 60 65 60 50 60

Пиковый градиент на перешейке аорты, мм рт. ст. 23 12 10 5 36 11 15 8

Сатурация кислорода артериальной крови, % 83 85 85 82 83 80 85 80

Недостаточность трикуспидального клапана, степень 1 0 2,5 1 0 1 1 2

Количество дней после операции Норвуда до интервен-
ции по поводу рекоарктации аорты 126 – 116 – 139 – – –
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телей. Они ежедневно измеряли насыщение крови 
кислородом, еженедельно — массу тела ребенка 
с обязательной отправкой данных в Центр, что дало 
положительный результат. Так, через месяц после 
стентирования перешейка аорты у 1 пациента резко 
упало насыщение крови кислородом — ниже 60 %. 
Ребенка экстренно госпитализировали. По резуль-
татам обследования обнаружили ателектаз левого 
легкого, обусловленный сдавлением левого глав-
ного бронха аневризмой аорты в области установ-
ленного стента. Выполнили гибридную операцию: 
имплантировали стент-графт в область аневриз-
мы и удалили аневризматический мешок. Однако 
в верхней доле левого легкого выявили необрати-
мые изменения, которые потребовали ее удаления. 
Несмотря на грозное осложнение, ребенок выжил, 
был экстубирован через 2 недели после операции 
и переведен под наблюдение в пульмонологиче-
ское отделение. 

Остальным 6 пациентам выполнили двунаправ-
ленный кавопульмональный анастомоз в возрасте 
от 8 до 12 мес. (табл. 1), в 3 случаях провели сопут-
ствующие вмешательства: гибридное стентирова-
ние левой легочной артерии (n = 2) и пластику три-
куспидального клапана из-за недостаточности 3-й 
степени, которая усугубилась в межстадийном пе-
риоде (n = 1). Летальных исходов не было. Всех па-
циентов выписали домой в среднем через 12,2 ± 3,4 
(11,5 [7,0; 13,3]) сут. после операции. 

Обсуждение
Представленная тактика оказания высокоспеци-

ализированной медицинской помощи детям с СГЛС 
сочетает успешные подходы к лечению данной па-
тологии в мировой практике. Ведение пациента на-
чинается после получения информации о рожде-
нии ребенка с СГЛС. В большинстве случаев диагноз 
ставится пренатально, родоразрешение проходит 
в специализированных перинатальных центрах, 
специалисты которых обладают необходимыми 
материально-технической базой и знаниями для 
оказания помощи этой категории больных, а также 
имеют возможность согласовывать медикаментоз-
ную терапию и тактику ведения ребенка с врачами 
НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева. По мнению А.А. Ав-
раменко и соавт., исследовавших ведение данной 
группы пациентов [15], этот важнейший аспект по-
зволяет достичь преемственности между медицин-
скими учреждениями в лечении детей с крайне тя-
желой сердечной патологией. 

Перевод в Центр осуществляли на реанимацион-
ную койку независимо от состояния пациента, в том 

числе при отсутствии признаков сердечной или ды-
хательной недостаточности и потребности в кар-
диотонической поддержке. Ранее таких детей мо-
гли переводить в клиническое отделение, где есть 
риск вовремя не распознать ухудшение состояния 
из-за технической сложности постоянного мони-
торинга за состоянием жизненно важных функций 
организма, а также естественного падения общеле-
гочного сопротивления и развития дисбаланса си-
стемно-легочного кровотока, что в конечном итоге 
ухудшает прогноз дальнейшего лечения. Госпита-
лизация изначально в отделение реанимации и ин-
тенсивной терапии улучшила результаты, поскольку 
при необходимости пациентов планово переводи-
ли на искусственную вентиляцию легких, чтобы пре-
дотвратить осложнения, связанные с системной ги-
поперфузией.

Мы отказались от рутинного выполнения мульти-
спиральной компьютерной томографии пациентам 
с СГЛС, так как она не давала дополнительной ин-
формации к данным эхокардиографии перед опе-
рацией раздельного суживания легочных артерий, 
а контрастная нагрузка на организм ребенка с кри-
тическим пороком повышала риск почечной недо-
статочности в раннем периоперационном периоде. 

В периоде новорожденности все органы в той 
или иной степени остаются незрелыми. Необходи-
мость в отсрочке операции Норвуда у новорожден-
ных описывают многие авторы [7–9; 11], и, хотя изна-
чально такая тактика предполагалась для больных 
с малой массой тела или в критическом состоянии 
[16], есть данные о применении суживания легоч-
ных артерий и пролонгированном введении ПГЕ1 
длительностью до месяца в группе доношенных но-
ворожденных с нормальной массой тела, находя-
щихся в стабильном состоянии [8]. Е.В. Королькова 
и соавт. отмечают снижение летальности после опе-
рации Норвуда у новорожденных с СГЛС в группе 
высокого риска благодаря пролонгированной ин-
фузии ПГЕ1 после раздельного суживания легочных 
артерий в сравнении с традиционным гибридным 
методом. По мнению авторов, постоянная инфузия 
ПГЕ1 предотвращает стенозирование перешейка 
аорты, за счет чего улучшается коронарная и цере-
бральная перфузия, а отсутствие стента в открытом 
артериальном протоке обеспечивает более удоб-
ную реконструкцию дуги аорты [16]. 

Второй этап лечения заключался в продленной 
инфузии ПГЕ1 и симптоматической терапии. Ре-
бенку со сложным врожденным пороком требуют-
ся медицинская коррекция транзиторных состоя-
ний новорожденного и минимизация стрессовых 
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состояний, которыми являются хирургические ин-
вазии [10]. В тех случаях, когда не удавалось купи-
ровать пограничные состояния, или при развитии 
внутриутробной инфекции (подтвержденной по-
ложительными посевами), резистентной к анти-
биотикам широкого спектра действия, мы счита-
ли невозможным проведение операции Норвуда 
и выполняли стентирование открытого артериаль-
ного протока с отсрочкой гемодинамической кор-
рекции на 2–3 мес. с учетом клинического состоя-
ния больного. Эти пациенты не вошли в настоящее 
исследование.

У 3 больных выявили рестриктивное межпред-
сердное сообщение; им выполнили баллонную 
атриосептостомию через 1, 6 и 17 дней после раз-
дельного суживания легочных артерий. Мы при-
держивались либеральной тактики в необходимо-
сти проведения атриосептостомии и выполняли ее 
только при размере межпредсердного сообщения 
менее 3 мм и градиенте давления между предсер-
диями более 12–15 мм рт. ст. В остальных случаях 
по формальным признакам также наблюдалась ре-
стрикция на уровне межпредсердной перегородки 
с ее размером от 4,5 до 6 мм и градиентом давления 
между предсердиями 7–12 мм рт. ст., но, поскольку 
больные находились под постоянным наблюдени-
ем квалифицированного медицинского персонала 
и ежедневным эхокардиографическим контролем, 
мы не боялись внезапного ухудшения их состояния.

Несмотря на улучшение результатов операции 
Норвуда при СГЛС во всем мире, остается пробле-
ма большого количества осложнений и высокой ле-
тальности в межстадийном периоде, особенно до 
выполнения двунаправленного кавопульмональ-
ного анастомоза. Домашний мониторинг таких па-
циентов демонстрирует положительные результаты 
и значительно снижает летальность в этом перио-
де [3–6]. 

Опыт НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева подтвердил 
значимость и целесообразность домашнего мони-
торинга. Однако объективные обстоятельства, пре-
жде всего удаленность проживания пациентов от 
специализированных лечебных учреждений, требу-
ют более индивидуального подхода при организа-
ции постоянного контроля за состоянием больных 
СГЛС. Из 8 пациентов в нашем исследовании толь-
ко один живет в крупном городе и имеет возмож-
ность регулярно посещать детского кардиолога. 
Остальные проживают в малонаселенных пунктах 
с удалением от Центра более 500 км — максималь-
но 1 830 км. Поскольку врачи в медицинских учре-
ждениях районных центров практически не имеют 

опыта ведения больных после операции Норвуда, 
на первый план выходит необходимость регуляр-
ного контакта лечащих врачей с родителями ребен-
ка и телемедицинских консультаций, по результатам 
которых будет доступна информация о четырех «бо-
левых точках»: насыщении крови кислородом, фрак-
ции выброса правого желудочка, недостаточности 
трикуспидального клапана и пиковом градиенте на 
перешейке аорты. 

Нам удалось выявить серьезное послеопера-
ционное осложнение (сужение перешейка аорты) 
и провести стентирование 3 пациентам, хотя регу-
лярное поступление информации об их состоянии 
позволило бы принять эти меры раньше. Мы также 
предполагаем, что летальный исход больного со 
сниженной фракцией выброса правого желудочка 
был вызван сердечной недостаточностью (офици-
альная причина смерти нам неизвестна), и своев-
ременная госпитализация могла бы предотвратить 
фатальное осложнение.

Заключение
Предлагаемый комплексный подход к многоэтап-

ному лечению пациентов с СГЛС помогает улучшить 
непосредственные результаты операции Норву-
да и снизить межстадийную летальность благода-
ря раннему выявлению и устранению осложнений. 
Домашний мониторинг состояния больных и в осо-
бенности еженедельная коммуникация между ро-
дителями и лечащим врачом кардиохирургического 
центра позволяют своевременно распознать начи-
нающиеся грозные осложнения и предотвратить 
неблагоприятный исход.
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