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Аннотация
Актуальность. Наличие мультифокального легочного кровотока при атрезии 
легочной артерии и дефекте межжелудочковой перегородки играет решающую 
роль в выборе тактики хирургической коррекции. Ранняя унифокализация ле-
гочного русла способствует достижению радикальной коррекции порока с фи-
зиологическим давлением в правом желудочке. 
Цель. Оценить эффективность реконструкции легочного русла с унифокали-
зацией для достижения радикальной коррекции при атрезии легочной арте-
рии с дефектом межжелудочковой перегородки и мультифокальным легочным 
кровотоком.
Методы. В данном исследовании приняли участие 25 пациентов с атрезией ле-
гочной артерии и дефектом межжелудочковой перегородки типов В и С (по клас-
сификации C. Tchervenkov), которым выполнялась унифокализация легочного 
русла. В соответствии с возрастом во время коррекции все пациенты были раз-
делены на две группы: группа с ранней унифокализацией (РУ, n = 11) – пациен-
ты, оперированные в возрасте до 1 года, группа с поздней унифокализацией (ПУ,  
n = 14) – пациенты, оперированные в возрасте старше 1 года. Первичной ко-
нечной точкой исследования являлось достижение радикальной коррекции  
с поддержанием давления в правом желудочке на уровне менее 2/3 от систем-
ного давления. Вторичные точки включали частоту повторных эндоваскулярных 
вмешательств, свободу от реопераций, частоту резидуальной легочной гипер-
тензии, частоту неблагоприятного исхода.
Результаты. Возраст пациентов в группах с ранней и поздней унифокализацией 
легочного русла составил 6,0 (0; 11) и 90,5 (13; 132) месяца. Легочная гипертензия  
в предоперационном периоде была диагностирована в группе РУ у 1 пациен-
та (9 %), а в группе ПУ – у 11 пациентов (79 %) (р = 0,001). Радикальная коррек-
ция и давление в правом желудочке менее 2/3 от системного чаще достигались  
у пациентов в группе РУ, чем в группе ПУ (73 % vs 29 %, р = 0,04 и 89 % vs 38 %, 
p = 0,03). Повторные транскатетерные и открытые хирургические вмешательства 
требовались чаще пациентам из группы ПУ (85 %, р = 0,02, 85 %, р = 0,007). В  по-
казателях ранней и отдаленной летальности между группами не было статисти-
чески значимых различий (p = 1,0). 
Заключение. Результаты исследования дают возможность предположить, 
что ранняя унифокализация легочного кровотока позволяет обеспечить опти-
мальные показатели для достижения радикальной коррекции порока. После 
радикальной коррекции у большинства пациентов, которым была проведена 
унифокализация в раннем возрасте, сохраняется низкое давление в правом же-
лудочке в отдаленном периоде, и они в меньшей степени подвержены повтор-
ным вмешательствам. 
Ключевые слова: атрезия легочной артерии с дефектом межжелудочковой 
перегородки; врожденные пороки сердца; унифокализация легочных артерий
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Abstract

Introduction: The presence of multifocal pulmonary blood flow in pulmo-
nary atresia with ventricular septal defect plays a critical role in determining 
the strategy for surgical correction. Early unifocalization of the pulmonary ar-
terial bed facilitates achievement of complete repair with physiological right 
ventricular pressure. 

Objective: To evaluate the effectiveness of pulmonary artery reconstruction 
with unifocalization to achieve radical correction in pulmonary artery atresia 
with interventricular defect and multifocal pulmonary flow.

Methods: This study involved 25 patients with pulmonary atresia and ven-
tricular septal defect types B and C (according to the classification of C. 
Tchervenkov), who underwent unifocalization of the pulmonary bed. In ac-
cordance with age at the time of correction, all patients were divided into two 
groups: Group EU (early unifocalization, n = 11) – patients operated on at the 
age of up to 1 year, Group LU (late unifocalization, n = 14) – patients operated 
on at the age of over 1 year. The primary endpoint was successful complete re-
pair with maintenance of right ventricular pressure at less than two-thirds of 
systemic pressure. The secondary endpoints included the rates of reinterven-
tion, freedom from reoperation, incidence of residual pulmonary hypertension, 
and rate of adverse outcomes.

Results: The age of patients in the groups with early and late unifocalization 
of the pulmonary bed was 6.0 (0; 11) and 90.5 (13; 132) months. Pulmonary hy-
pertension in the preoperative period was diagnosed in 1 patient (9 %) in the 
EU group, and in 11 patients (79 %) in the LU group (p = 0.001). Radical correc-
tion and right ventricular pressure less than 2/3 of the systemic pressure were 
achieved more often in patients in group EU than in group LU (73 % vs. 29 %,  
р = 0.04 and 89 % vs. 38 %, p = 0.03). Repeated transcatheter interventions and 
surgical redo procedures were required more often in patients from group LU 
(85 %, р = 0.02, 85 %, р = 0.007). There were no statistically significant differenc-
es in early and long-term mortality rates between the groups (p = 1.0).

Conclusion: Early unifocalization of pulmonary blood flow allows achieving 
optimal parameters for achieving radical correction of the defect. After radical 
correction, most patients who underwent unifocalization at an early age re-
tain low pressure in the right ventricle in the long term and are less suscepti-
ble to repeated interventions.

Keywords: pulmonary atresia with ventricular septal defect, congenital heart 
disease; unifocalization of the pulmonary arteries
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Введение
Атрезия легочной артерии (АЛА) с дефектом 

межжелудочковой перегородки (ДМЖП) часто 
сопровождается развитием больших аорто-легочных 
коллатералей (БАЛК). Наличие БАЛК при АЛА с ДМЖП 
вызывает более высокую летальность, а показатели 
десятилетней выживаемости при естественном 
течении в этом случае не превышают 10 % [1–3]. 
Наличие БАЛК характеризуется специфическим фи-
зиологическим течением порока со стремитель-
ным развитием легочной гипертензии и осложня-
ет выбор хирургической тактики при АЛА с ДМЖП 
[4; 5]. Основным условием для достижения ради-
кальной коррекции порока является низкое со-
противление малого круга кровообращения с нор-
мальной арборизацией легочных артерий [4; 6]. При 
некоммуникантных БАЛК основным подходом для 
достижения физиологического легочного кровотока 
является унифокализация легочного русла [7; 8].

Цель – оценить результаты ранней унифокализации 
легочного русла для достижения адекватной 
радикальной коррекции АЛА с ДМЖП. 

Методы
В представленном ретроспективном анализе были 

отобраны 44 пациента с АЛА с ДМЖП и мультифо-
кальным легочным кровотоком, которые проопери-
рованы в отделении врожденных пороков сердца 
ФГБУ «НМИЦ им. ак. Е.Н. Мешалкина» в период с ян-
варя 2018 г. по июль 2024 г. В анализ были включе-
ны дети с АЛА с ДМЖП типов B и С по классификации 
C. Tchervenkov, которым выполнялась хирургическая 
коррекция порока с унифокализацией легочного ру-
сла. Из 44 пациентов для дальнейшего анализа были 
отобраны 25 детей, которые были разделены на две 
группы в зависимости от возраста, в котором была 
проведена реконструкция легочного русла: I группа – 

ранняя унифокализация (РУ), до 1 года (11 пациентов), 
II группа – поздняя унифокализация (ПУ), выполненная 
в возрасте старше 1 года (14 пациентов) (рис. 1).

Критерии включения и исключения

Критерии включения в исследование:
•	 возраст пациентов на момент унифокализации 

до 1 года группе РУ и старше 1 года в группе ПУ;
•	 АЛА с ДМЖП типов В и С по классификации 

C. Tchervenkov;
•	 первичная хирургическая коррекция. 

Критерии исключения из исследования:

•	 множественные врожденные пороки развития, 
малая масса;

•	 пациенты, повторная коррекция у которых 
проводилась в другом центре;

•	 бронхолегочные аномалии развития;
•	 отказ от участия в исследовании.

Конечные точки

Первичная конечная точка:  достижение 
радикальной коррекции с сохранением давления в 
правом желудочке менее 2/3 от системного давления.

Вторичные точки:  час тота повторных 
эндоваскулярных вмешательств, свобода от 
реопераций, частота резидуальной легочной гипер-
тензии, частота неблагоприятного исхода.

Всем пациентам для оценки анатомии и физиоло-
гии легочного русла, наличия мультифокального ле-
гочного кровотока выполняли мультиспиральную 
компьютерную томографию сердца и магистральных 
сосудов с контрастированием и чрезвенозное зон-
дирование сердца с ангиопульмонографией и аорто-
графией. В среднесрочном периоде (под среднесроч-
ными исходами понимаются события, произошедшие 
после выписки из стационара) всем пациентам повтор-

Рис. 1. Дизайн исследования
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с ДМЖП БАЛК (n = 44)

Ранняя 
унифокализация 

 (n = 11)
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 (n = 14)

Исключено 19 детей:
1.	 Множественные врожденные пороки развития (n = 5)
2.	 Малый вес (n = 5)
3.	 Повторная коррекция в другом центре (n = 5)
4.	 Бронхолегочные аномалии развития (n = 2)
5.	 Отказ от участия в исследовании (n = 2)

Пациенты с АЛА
с ДМЖП БАЛК (n = 25)
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коррекции
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но выполнялась контрольная катетеризация сердца 
с ангиопульмонографией и тензиометрией для оцен-
ки физиологии малого круга кровообращения и ана-
томии неолегочных артерий через 1 год после опе-
рации. При измерении давления в правом желудочке 
(ПЖ) и неолегочном русле были получены сопостави-
мые значения при отсутствии межжелудочкового со-
общения (в том числе фистулы на заплате). 

Показанием к хирургической коррекции с унифо-
кализацией являлось наличие мультифокального ле-
гочного кровотока с некоммуникантными БАЛК, зна-
чимых стенозов БАЛК, десатурации ниже 80 % или 
широких БАЛК с развитием явлений сердечной не-
достаточности. Унифокализация легочных артерий 
выполнялась в возрасте от 4 месяцев при наличии 
некоммуникантных БАЛК диаметром более 2 мм, ре-
шение о закрытии ДМЖП принималось на основании 
интраоперационной оценки анатомии неолегочно-
го русла и прямой тензиометрии в ПЖ после унифо-
кализации. При малом размере унифокализирован-
ных БАЛК и давлении в ПЖ более 2/3 от системного 
выполнялись паллиативная коррекция с формирова-
нием шунта между ПЖ и неолегочным коллектором 

и сохранение нерестриктивного межжелудочкового 
сообщения.

Хирургическая коррекция

Унифокализация выполнялась доступом из средин-
ной стернотомии с использованием искусственного 
кровообращения (ИК) во всех случаях (рис. 2). До гепа-
ринизации пациента выполнялась мобилизация легоч-
ных ветвей (при наличии) и всех БАЛК до деления на 
сегментарные ветви. После начала ИК все БАЛК клипи-
ровались у аортального устья (рис. 2, А). Коллатерали 
последовательно объединялись между собой и с на-
тивным легочным руслом (при наличии) посредством 
множественных анастомозов с последующей расши-
ренной пластикой заплатами из ткани криосохранен-
ного легочного гомографта или аутоперикарда (рис. 2, 
B). После формирования единого легочного коллекто-
ра выполнялась оценка неолегочного русла с последу-
ющим формированием анастомоза между кондуитом 
и коллектором. При радикальной коррекции имплан-
тировался клапансодержащий ксеновенозный конду-
ит Contegra (Medtronic, Соединенные Штаты Америки) 
или криосохраненный венозный гомографт расчет-
ного диаметра. В случае паллиативной коррекции им-
плантировался бесклапанный синтетический протез 
(рис. 2, D). Следующим этапом выполнялась окклю-
зия аорты, для защиты миокарда использовался кар-
диоплегический раствор Бретшнайдера (Custadiol, 
Германия). Выходной тракт правого желудочка вскры-
вался в бессосудистой зоне, выполнялось частичное 
иссечение конусной перегородки, после чего ДМЖП 
закрывался заплатой из ксеноперикарда (рис. 2, С). 
Доступом через правое предсердие дополнительно 
формировалась разгрузочная фистула на межпред-
сердном сообщении диаметром 4 мм. После прекра-
щения ИК выполнялась прямая тензиометрия в ПЖ 
и легочной артерии (ЛА). При сохранении высокого 
давления (более 2/3 от системного) с целью объемной 
разгрузки возобновляли ИК и формировали фистулу 
в межжелудочковой заплате на индуцированной фи-
брилляции желудочков.

Статистический анализ
Статистическая обработка проводилась с использо-

ванием программного обеспечения Stata 13 (StataCorp 
LP, College Station, США). Оценку нормальности рас-
пределения признаков проводили с помощью кри-
терия Шапиро – Уилка. Непрерывные переменные 
представлены в виде медианы (25-й; 75-й процентиль; 
минимальный и максимальный показатель в выборке). 
Категориальные переменные представлены в виде чи-
сел n (%). Для межгруппового сравнения непрерывных 
данных использовался тест Манна – Уитни, для срав-

Рис. 2. Радикальная коррекция атрезии легочной  
артерии с дефектом межжелудочковой перегородки  
и большими аорто-легочными коллатералями:  
А – лигирование или клипирование БАЛК;  
B – унифокализация легочного русла;  
С – формирование пути оттока ВОПЖ;  
D – закрытие ДМЖП

Примечание. БАЛК – большие аорто-легочные коллатерали; ВОПЖ – 
выходной отдел правого желудочка; ДМЖП – дефект межжелудоч-
ковой перегородки.

A B

C D
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нения групп с категориальными данными – χ2 или точ-
ный критерий Фишера. Для анализа качественных пе-
ременных применяли критерий χ2 Пирсона; в случаях, 
когда менее 25 % ожидаемых частот превышали 5, ис-
пользовали точный критерий Фишера. Сравнительный 
анализ пятилетней свободы от повторных открытых 
вмешательств проводился с помощью логрангового 
критерия. Статистически значимым показателем яв-
лялось значение двухстороннего p < 0,05. 

Результаты
Базовые и предоперационные характеристики па-

циентов представлены в табл. 1.
По данным селективной тензиометрии в группе РУ 

только у 1 пациента (9 %) в предоперационном периоде 
была диагностирована легочная гипертензия, а в ПУ – 

 у 11 пациентов (79 %) (р = 0,001). В группе ПУ 11 (79 %) 
пациентов подвергались паллиативным вмешательст-
вам на легочных артериях и БАЛК до унифокализации.

На момент госпитализации в качестве сопутст-
вующего диагноза многие пациенты имели патоло-
гию других органов, в том числе системного харак-
тера, такие как патология центральной нервной 
системы (перенесенное острое нарушение мозгового 
кровообращения), синдром Ди Джорджи, цитомегало-
вирусная инфекция, поликистоз почек.

Радикальная коррекция была достигнута у 73 % па-
циентов из группы РУ и у 29 % пациентов из группы ПУ 
(p = 0,04) (табл. 2). Большей части пациентов в каждой 
группе выполнялась расширенная пластика легочных 
ветвей в связи с наличием периферических стенозов 
и малого диаметра БАЛК (73 % vs 79 %, p = 0,07).

Табл. 1. Базовые и предоперационные характеристики пациентов 

Параметр Ранняя 
унифокализация, n = 11

Поздняя 
унифокализация, n = 14 р

Возраст, мес. 6 (4; 8) 90,5 (25; 96) 0,001

Масса тела, кг 5,2 (4; 8) 15,2 (7; 18) 0,001

Атрезия легочной артерии с дефектом 
межжелудочковой перегородки, тип С, n (%)

7 (63) 7 (50) 0,68

Легочная гипертензия, n (%) 1 (9) 11 (79) 0,001

Сатурация, % 82 (80; 90) 80 (70; 80) 0,46

Сопутствующая некардиальная патология, n (%) 8 (73) 8 (57) 0,67

Паллиативные процедуры до унифокализации, n (%) 4 (36) 9 (64) 0,23

Примечание. Данные представлены в виде медианы (25-й; 75-й процентиль; минимальный и максимальный показатель) или числового пока-
зателя n (%).

Табл. 2. Характеристика раннего послеоперационного периода 

Параметр Ранняя унифокализация, 
n = 11

Поздняя унифокализация, 
n = 14 р

Радикальная коррекция, n (%) 8 (73) 4 (29) 0,04

Время ИК, мин 215 (137; 258) 225 (174; 254) 0,60

Время окклюзии аорты, мин 42 (39; 52) 39 (37; 62) 0,85

Расширенная пластика ветвей, n (%) 8 (73) 11 (79) >0,99

Открытая грудина, n (%) 5 (45) 3 (21) 0,38

Сатурация, % 97 (90; 96) 92 (85; 97) 0,20

Госпитальная летальность, n (%) 1 (9) 1 (7) >0,99

ЭКМО, n (%) 1 (9) 2 (14) >0,99

Осложнения

Стенозы бронхов, n (%) 3 (27) 3 (21) >0,99

Окклюзия ветвей, n (%) 1 (9) 3 (21) 0,60

Инфекции, n (%) 2 (18) 1 (7) 0,56

Примечание. ИК – искусственное кровообращение; ЭКМО – экстракорпоральная мембранная оксигенация. Данные представлены в виде ме-
дианы (25-й; 75-й процентиль; минимальный и максимальный показатель) или числового показателя n (%). 
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Госпитальная летальность статистически значимо 
не различалась между группами и составила 9 % (n = 1) 
в группе РУ и 7 % в группе ПУ (n = 1) (р > 0,99). В прове-
дении экстракорпоральной терапии (экстракорпораль-
ная мембранная оксигенация, ЭКМО) нуждались 9 % 
(n = 1) в группе РУ и 14 % (n = 2) в группе ПУ (p > 0,99).

У 1 пациента из группы РУ развилась острая окклю-
зия левой легочной артерии на 2-е послеоперационные 
сутки с развитием правожелудочковой недостаточно-
сти, по поводу чего было подключено ЭКМО и выполне-
на транскатетерная реканализация со стентированием 
окклюзированного участка. Пациент умер от прогрес-
сирующей полиорганной недостаточности на 18-е сут-

ки послеоперационного периода. В группе ПУ у 1 паци-
ента развилось реперфузионное повреждение легких 
на следующие сутки после операции с развитием выра-
женной дыхательной недостаточности. Пациенту было 
подключено вено-артериальное ЭКМО, тем не менее 
присоединение инфекционных осложнений и развитие 
пневмонии послужило основной причиной летального 
исхода на 22-е сутки после операции.	

В раннем послеоперационном периоде у тро-
их пациентов в группе РУ (27 %) и у троих пациентов 
в группе ПУ (21 %) был диагностирован бронхооб-
структивный синдром со стенозом бронхов, который 
потребовал длительной искусственной вентиляции 

Табл. 3. Характеристика среднесрочного послеоперационного периода (для пациентов, достигших выписки  
из стационара) 

Показатель Ранняя 
унифокализация, n = 10

Поздняя 
унифокализация, n = 13 p

Отдаленная летальность, n (%) 1 (9) 0 (0) 0,17
Период наблюдения, мес. 16 (8; 36) 21 (8; 36) –
Реинтервенции эндоваскулярные в течение 
1-го года после операции, n (%) 3 (33) 11 (85) 0,02

Трехлетняя свобода от повторных открытых 
вмешательств, n (%) 0 (0) 10 (82) 0,02

Давление ПЖ < 2/3, n (%) 8 (89) 5 (38) 0,03
ФИП ПЖ, % 45 (42; 50) 42 (38; 42) –
Градиент давления на ЛК, мм рт. ст. 12 (5; 18) 6 (5; 18) –
Недостаточность ТрК: 
0–1-я степень, n (%)
1–2-я степень, n (%)

7 (78)
2 (22)

9 (69)
4 (31)

–
–

Примечание.  ЛК – легочный клапан; ПЖ – правый желудочек; ТрК – трикуспидальный клапан; ФИП ПЖ – фракция изменения площади право-
го желудочка. Данные представлены в виде медианы (25-й; 75-й процентиль; минимальный и максимальный показатель) или числового пока-
зателя n (%). 

Рис. 3. Пятилетняя свобода 
от повторных открытых вме-
шательств (метод Каплана – 
Мейера) в двух группах

Примечание. ПУ – поздняя унифокализа-
ция; РУ – ранняя унифокализация.
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Рис. 4. Метод Каплана – Мейера: 
оценка пятилетней выживаемо-
сти в двух группах

Примечание. ПУ – поздняя унифокализа-
ция; РУ – ранняя унифокализация.

легких. Частота развития острой окклюзии унифока-
лизированных ветвей не различалась между группа-
ми (9 % vs 21 %, p = 0,60). 

 У большей части пациентов из группы РУ сохраня-
лось низкое давление в ПЖ по данным контрольной 
ангиопульмонографии в среднесрочном периоде в от-
личие от пациентов группы ПУ (89 % vs 38 %, p = 0,03). 
Характеристики среднесрочного послеоперационно-
го периода представлены в табл. 3.

В течение первого года наблюдения повторные 
эндоваскулярные вмешательства в объеме баллон-
ной ангиопластики или стентирование легочных 
ветвей выполнялись 3 пациентам (33 %) в группе 
РУ и 11 пациентам (85 %) в группе ПУ (Log rank test, 
p = 0,02). Трехлетняя свобода от повторных открытых 
вмешательств в группе РУ составила 100 %, в группе 
ПУ – 18 % (Log rank test, p = 0,02) (рис. 3).

Максимальный период наблюдения составил 5 лет. 
Один пациент из группы РУ умер в отдаленном пери-
оде из-за прогрессирующей полиорганной недоста-
точности на фоне течения вирусной пневмонии (9 %), 
в группе ПУ отдаленной летальности нет (p = 0,44). 
Однако при сравнении выживаемости не было вы-
явлено статистически значимого различия между 
группами: у пациентов в группе РУ через 5 лет после 
хирургической коррекции общая свобода от леталь-
ности составила 72 %, в группе ПУ – 92 % (Log rank test, 
p = 0,17) (рис. 4).

Обсуждение 
АЛА с ДМЖП с нарушением арборизации легочно-

го русла приводит к мозаичной перфузии легких. Такие 
пациенты относятся к высокой группе риска по разви-
тию легочной гипертензии (систолическое давление 
в легочной артерии более 30 мм рт. ст.) и имеют высо-
кую летальность при естественном течении порока 
(поскольку аорто-легочные коллатерали подверже-
ны стенозированию), которая в десятилетнем пери-
оде составляет до 90 % [3; 9–12]. Тактика хирургиче-
ской коррекции варьируется между центрами ввиду 
технической сложности вмешательства и непредска-
зуемого течения послеоперационного периода [13–
19]. Основной целью хирургической коррекции АЛА 
с ДМЖП является сохранение функции ПЖ при до-
стижении физиологического давления в малом круге 
кровообращения. Унифокализация легочных артерий 
позволяет обеспечить физиологический равномер-
ный кровоток в легких с перспективой развития ле-
гочного русла. Тем не менее длительно существую-
щие БАЛК приводят к развитию мозаичной легочной 
гипертензии, изменению структуры стенки легочных 
артерий с риском невозможности достичь радикаль-
ной коррекции [5; 20; 21]. По данным нашего иссле-
дования, только 29 % пациентов с унифокализацией в 
старшем возрасте достигли радикальной коррекции, 
при этом 85 % нуждались в повторных эндоваскуляр-
ных и открытых вмешательствах для устранения стено-
зов неолегочных артерий. Эти результаты позволяют 
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судить не только о стремительном изменении физио
логии, но и о развитии множественных деформаций 
легочных ветвей, что осложняет дальнейшую реаби-
литацию пациентов. Для предотвращения развития 
легочной гипертензии и деформации БАЛК центры, 
имеющие большой опыт хирургической коррекции 
данной группы пациентов, рекомендуют выполнять 
коррекцию с унифокализацией в возрасте не старше 
1 года жизни [22; 23]. По нашим данным, у 89 % детей 
после ранней унифокализации удалось достичь дав-
ления в ПЖ, позволяющего выполнить радикальную 
коррекцию. С другой стороны, группа детей раннего 
возраста может быть подвержена повышенному ри-
ску осложнений в раннем послеоперационном пери-
оде, включая хирургические осложнения, бронхооб-
структивный синдром, который требовал продленной 
искусственной вентиляции легких, а также развитию 
инфекционных осложнений, которые явились при-
чиной летального исхода у пациента из группы ран-
ней унифокализации. Одними из наиболее значимых 
осложнений являются острый тромбоз или деформа-
ция унифокализированных ветвей вследствие их ма-
лого диаметра и извитого хода (ретроэзофагеального, 
ретробронхиального). Сложная анатомия БАЛК вызы-
вает высокую вероятность деформации неолегочных 
ветвей после формирования анастомозов вне зави-
симости от расширенной пластики. Такие пациенты, 
как правило, требуют экстренной реканализации со 
стентированием окклюзированного участка во избе-
жание нарушения легочной перфузии и усугубления 
правожелудочковой недостаточности. В нашей ко-
горте пациентов различий в частоте окклюзий ветвей, 
требующих экстренных повторных вмешательств или 
подключения ЭКМО, между группами не было.

Показатели непосредственной выживаемости 
в крупных кардиохирургических центрах с большим 
опытом унифокализации достигают 90 % [5; 24] с низ-
кой отдаленной летальностью в периоде наблюдения 
до 10 лет [23]. В нашей когорте на госпитальном этапе 
погиб 1 пациент младшего возраста и 1 пациент стар-
ше года. С учетом малого размера выборки и развития 
специфических осложнений с последующим подклю-
чением ЭКМО у этих пациентов выживаемость в на-
шем опыте сопоставима с выживаемостью в центрах, 
выполняющих реабилитацию легочного русла у паци-
ентов с АЛА с ДМЖП.

Большинство центров предпочитают проводить 
реконструкцию легочного русла при достижении воз-
раста старше 1,5 лет, однако в 2009 г. группой авторов 
под руководством F. Hanley впервые были опублико-
ваны результаты, указывающие на более эффектив-
ную унифокализацию у детей раннего возраста [25]. 

Авторы показывают, что выполнение унифокализа-
ции в возрасте 4–6 месяцев позволяет не только со-
хранить функцию правого желудочка и предотвратить 
развитие легочной гипертензии, но и снизить риск де-
формации неолегочного русла в последующем [26; 27]. 
«Стенфордская стратегия» является наиболее пред-
почтительной на сегодняшний день, поскольку де-
монстрирует отличные результаты как в раннем, так 
и в отдаленном послеоперационном периоде, однако 
техническая сложность ранней унифокализации ог-
раничивает ее распространение среди кардиохирур-
гических центров [28]. По данным Watanabe и соавт., 
у всех 27 пациентов, которым выполнена унифока-
лизация в раннем возрасте, была достигнута ради-
кальная коррекция, при этом давление в ПЖ соответ-
ствовало физиологическому. В отдаленном периоде 
погибло 2 пациента вследствие развития инфекцион-
но-воспалительного процесса [27]. Наши результаты 
также показывают, что выполнение унифокализации 
пациентам старше 1 года приводит к необходимости 
чаще выполнять повторные вмешательства по пово-
ду периферических стенозов легочного русла, а так-
же к сохранению высокого давления в легочной арте-
рии и высокому риску развития правожелудочковой 
недостаточности после радикальной коррекции. При 
этом большинство пациентов на момент госпитализа-
ции уже имели легочную гипертензию (79 %), осложня-
ющую течение послеоперационного периода и сохра-
няющуюся длительное время в отдаленном периоде, 
несмотря на проводимую терапию и отсутствие анато-
мической обструкции. Таким образом, у 10 из 14 паци-
ентов в нашей когорте сохранялось системное давле-
ние в ПЖ без возможности выполнения радикальной 
коррекции порока.

Ограничения
Поскольку настоящее исследование проводилось 

на базе одного центра, размер выборки может ограни-
чивать значимость полученных результатов.

Заключение
Результаты исследования позволяют предполо-

жить, что ранняя унифокализация легочного крово-
тока дает возможность более эффективно получить 
оптимальные показатели физиологии малого круга 
кровообращения для достижения радикальной кор-
рекции с сохранением адекватной нагрузки на пра-
вый желудочек. Кроме того, ранняя унифокализация 
снижает частоту как повторных эндоваскулярных, так 
и открытых хирургических вмешательств в отдален-
ном периоде.
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