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Анализ непосредственных результатов радикальной коррекции тетрады Фалло с сохранением собствен-
ного клапана легочной артерии у детей раннего возраста. 

В исследование включены пациенты с тетрадой Фалло младше 6 мес., оперированные с января 2017 г. 
по декабрь 2018 г., которым выполнена первичная радикальная коррекция порока. Все пациенты были 
разделены на две группы: клапан-сохраняющая коррекция и трансаннулярная пластика. Анализирова-
лись интраоперационные, ранние послеоперационные показатели и данные эхокардиографии. Размер 
клапана легочной артерии оценивался с помощью индекса Z-score.

За анализируемый период прооперировано 38 пациентов. В 25 (66%) случаях выполнена радикальная 
коррекция с сохранением собственного клапана легочной артерии. Длительность искусственного кро-
вообращения, применения адреналина и значение Z-score клапана легочной артерии были статистиче-
ски значимо больше в группе трансаннулярной пластики. Показатель индекса Z-score клапана легочной 
артерии при клапан-сохраняющей коррекции был статистически значимо выше, чем до операции.

Клапан-сохраняющая радикальная коррекция тетрады Фалло возможна в большинстве случаев. Сохра-
нение клапана легочной артерии сокращает время искусственного кровообращения и обеспечивает 
более стабильный ранний послеоперационный период за счет уменьшения длительности применения 
адреналина.
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Введение
Тетрада Фалло (ТФ) относится к наиболее частым ци-

анотическим врожденным порокам сердца. ТФ вклю-
чает в себя дефект межжелудочковой перегородки, 
стеноз выходного отдела правого желудочка (ВОПЖ), 
дислокацию, или так называемую декстропозицию, 
аорты и компенсаторную гипертрофию правого же-
лудочка. В последние годы широко обсуждается опти-
мальный возраст для выполнения элективной ради-
кальной коррекции, но единое мнение отсутствует [1]. 
Все большее количество центров отдают предпочте-
ние проведению ранней радикальной коррекции [2]. 
Ранняя радикальная коррекция порока также пред-
ставляется более целесообразным методом лечения, 
способствующим повышению шанса сохранения соб-
ственного клапана легочной артерии (ЛА) и снижению 
частоты вентрикулотомии в выносящем отделе право-

го желудочка. Исторически первичным подходом при 
коррекции ТФ являлось максимально эффективное 
устранение стеноза в ВОПЖ, что во многих ситуациях 
приводило к потере собственного клапана легочной 
артерии. Однако в последнее время новые методы 
и способы клапан-сохраняющих операций в аспекте 
ранней радикальной коррекции вызывают дискуссии. 
По мнению ряда авторов, проведение сверхранней 
радикальной коррекции (в периоде новорожденно-
сти) ведет к увеличению частоты трансаннулярной 
пластики (ТАП) и, как следствие, риска потери клапана 
ЛА [3]. В настоящее время меняется парадигма выпол-
нения трансаннулярной пластики, что отражается в 
стремлении многих центров снизить частоту прове-
дения подобных вмешательств [4, 5]. Стоит подчерк-
нуть, что по результатам анализа базы данных Евро-
пейской ассоциации кардиоторакальной хирургии 
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Рис. 1. Пациент с гипоплазией клапана и ствола легочной артерии: компьютерная томограмма, пока-
зывающая выраженную гипоплазию клапана легочной артерии (А); общий вид операционного поля в 
начале операции (B)

Примечание. Ао — аорта; ПП — правое предсердие

ORIGINAL ARTICLES
Congenital Heart Disease 

(англ. European Association for Cardio-Thoracic Surgery, 
EACTS), в которой проанализировано более 6,5 тыс. 
операций по коррекции ТФ, почти в 60% случаев вы-
полнена ТАП в сочетании с вентрикулотомией [6]. Та-
ким образом, в более чем 50% всех случаев коррек-
ции ТФ происходит потеря собственного клапана ЛА. 
Для сохранения функции ПЖ в отдаленном периоде, 
а также снижения риска повторных вмешательств хи-
рургическая коррекция ТФ должна быть выполнена с 
сохранением клапана легочной артерии. 

Цель работы — анализ результатов клапан-сохра-
няющей радикальной коррекции тетрады Фалло.

Методы
В настоящее ретроспективное исследование вклю-

чены пациенты (n = 38) с диагнозом «тетрада Фалло» 
младше 6 мес., которым была выполнена первичная 
ранняя радикальная коррекция тетрады Фалло в 
ФГБУ «НМИЦ им. В.А. Алмазова» Минздрава России  
с января 2017 г. по декабрь 2018 г. В зависимости от 
сохранения/потери клапана легочной артерии все 
пациенты разделены на две группы. В группу клапан-
сохраняющей коррекции включено 25 пациентов 
(66%), в группу трансаннулярной пластики — 13 паци-
ентов (34%). Проведен анализ оперативных и ранних 
послеоперационных показателей: время пережатия 
аорты и искусственного кровообращения, длитель-
ность искусственной вентиляции легких и примене-

ния дофамина и адреналина. Также проанализирован 
индекс Z-score клапана ЛА до и после операции у па-
циентов с сохраненным клапаном ЛА по данным эхо-
кардиографии. Эхокардиографическое исследование 
проводилось по стандартизированной методике с 
использованием ультразвуковых систем Vivid-i С 257 
(США) и Phillips iE-33 (США) и применением фазово-
электронного сканирующего датчика с частотой от 3,5 
до 7,0 МГц с возможностью цветного допплеровско-
го картирования и импульсной непрерывной спек-
тральной допплерографии. Датчики применялись в 
соответствии с ростом и весом пациента. Для оценки 
степени гипоплазии фиброзного кольца и легочных 
артерий до операции выполнялась мультиспиральная 
компьютерная томография — ангиография сердца 
(используемое контрастное вещество «Визипак-320» 
в дозе 3 мл/кг). Значение Z-score вычислялось на ос-
нове росто-весовых показателей при использовании 
данных системы Boston Children's Hospital (zscore.
chboston.org). 

Операция осуществлялась следующим образом. 
После срединной стернотомии подключался аппарат 
искусственного кровообращения, проводились кар-
диоплегия и внутрисердечная ревизия для оценки 
дефекта межжелудочковой перегородки и стеноза вы-
носящего отдела правого желудочка. Трансатриально 
и транспульмонально выполнялись рассечение и ре-
зекция патологических мышечных трабекул в выход-
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ном отделе правого желудочка. После открытия ство-
ла оценивался клапан легочной артерии, проводилась 
пластика клапана легочной артерии при использова-
нии различных методов в зависимости от степени ги-
поплазии фиброзного кольца клапана ЛА, количества 
и изменений створок клапана. Дефекты межжелудоч-
ковой и межпредсердной перегородок закрывались 
заплатами непрерывным швом. Герметизировалось 
правое предсердие, удалялся зажим с аорты. В услови-
ях параллельного кровообращения выполнялась пла-
стика заплатой из аутоперикарда ствола ЛА непрерыв-
ным швом. После остановки аппарата искусственного 
кровообращения и модифицированной ультрафиль-
трации проводилась прямая манометрия давления в 
приточном отделе, в выносящем отделе правого же-
лудочка и стволе легочной артерии. При удовлетвори-
тельных показателях давления операция заканчива-
лась в стандартном виде.

В связи с тем, что исследование являлось ретро-
спективным и в работу включались обезличенные 
данные пациентов, разрешение этического комитета 
не требовалось.

Статистический анализ

Статистический анализ выполнялся в програм-
ме Statistica 10.0 (StataCorp LP, College Station, Техас, 
США). После проверки на нормальность распреде-
ления групп по критерию Шапиро – Уилка выявлено, 
что исследуемые параметры не соответствуют нор-
мальному распределению. В результате применены 

непараметрические методы статистического анали-
за. Независимые группы сравнивались с помощью 
U-критерия Манна – Уитни. Данные представлены 
в виде медианы вариационного ряда и интерквар-
тильного размаха (25-й и 75-й процентили). Значение 
p<0,05 считали статистически значимым. 

Результаты
Первичная радикальная коррекция проведена 

всем пациентам, включенным в исследование. В пе-
риод исследования летальность пациентов отсутство-
вала. На рис. 1 представлены показательные данные 
одного пациента из группы клапан-сохраняющей кор-
рекции с исходной выраженной гипоплазией клапана 
ЛА (Z-score –3,27): изображение компьютерной томо-
графии (рис. 1, А) и интраоперационная фотография 
(рис. 1, B) пациента. Несмотря на это, в 66% случаев 
была выполнена клапан-сохраняющая радикальная 
коррекция ТФ, в том числе и у вышеупомянутого паци-
ента (рис. 2). При анализе исходной структуры легоч-
ного клапана двухстворчатый клапан встречался у 27 
(71%) пациентов, трехстворчатый — у 9 (24%), моно
створчатый — у 2 (5%).

По данным эхокардиографии ни у одного пациента 
не отмечено выраженной степени недостаточности 
на клапане ЛА после выполнения клапан-сохраняю-
щей коррекции. У большинства пациентов отмеча-
лась I–II степень регургитации клапана легочной арте-
рии.

Рис. 2. Пиковый градиент в выносящем тракте правого желудочка у пациента с клапан-сохраняющей 
коррекцией тетрады Фалло с исходным индексом клапана легочной артерии Z-score –3,27
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Показатель Группа клапан-сохраняющей  
коррекции, n = 25

Группа трансаннулярной  
пластики, n = 13 p

Возраст, дни 117 (90; 144) 112,5 (94; 146) 0,93
Вес, кг 5,9 (4,80; 6,85) 5,74 (5,3; 6,6) 0,77
Индекс Z-score КЛА –2,07 (–2,80; –1,43) –3,1 (–3,8; –2,5) <0,01
Градиент ПЖ/ЛА, мм рт. ст. 20 (10,0; 24,5) 15 (10; 20) 0,22
Искусственное кровообращение, мин 115 (109; 154) 161 (137; 186) <0,01
Пережатие аорты, мин 69 (57; 78) 73 (64; 90) 0,25
Соотношение давления ПЖ/ЛЖ 0,5 (0,4; 0,6) 0,5 (0,5; 0,6) 0,03
ИВЛ, дни 5 (2,5; 18,0) 17 (8; 24) 0,2
Дофамин, дни 2 (1; 2) 2 (1,3; 4,0) 0,33
Адреналин, дни 0,05 (0,0; 0,5) 1,25 (1,0; 7,5) <0,01

В таблице продемонстрированы основные интра- 
и послеоперационные характеристики пациентов.

На рис. 3 представлен график распределения в за-
висимости от времени пережатия аорты (рис. 3, А) и 
продолжительности искусственного кровообраще-
ния (рис. 3, B). Различия между группами по времени 
пережатия аорты оказались статистически незначи-
мы, р = 0,25. Установлено, что различия между группа-
ми по времени искусственного кровообращения ста-
тистически значимы, p<0,01.

При сравнении индекса Z-score клапана ЛА до и по-
сле клапан-сохраняющей коррекции отмечалось зна-
чимое различие, p<0,01 (рис. 4).

Послеоперационный период характеризовался 
следующими анализируемыми показателями: време-
нем искусственной вентиляции легких, длительно-
стью инотропной поддержки (дофамин и адреналин). 
Мы не отметили различий между группами с сохране-
нием и потерей клапана ЛА в длительности искусст-
венной вентиляции легких и дофамина, однако выя-
вили статистически значимое различие длительности 
применения адреналина, p<0,05 (рис. 5).

Примечание. Данные представлены в виде медианы (25-й; 75-й процентиль). ПЖ — правый желудочек; ЛЖ — левый желудо-
чек; ЛА — легочная артерия; КЛА — клапан легочной артерии; ИВЛ — искусственная вентиляция легких

Рис. 3. Распределение на группы в зависимости от времени пережатия аорты, p = 0,25 (А) и продолжительности 
искусственного кровообращения (B), p<0,01
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Рис. 4. Индекс Z-score клапана легочной артерии до и 
после операции, p<0,01
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Рис. 5. Длительность применения адреналина, p<0,01
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Обсуждение
В литературе продолжается обсуждение оптималь-

ного времени коррекции ТФ у пациентов без призна-
ков выраженного цианоза и одышечно-цианотиче-
ских приступов. По данным M. Cunningham и соавт., 
при выполнении ранней радикальной коррекции 
после двухмесячного возраста существуют минималь-
ные риски заболеваемости и смертности, без увели-
чения частоты повторных операций [7]. Мы в качестве 
тактики планируем радикальную коррекцию у паци-
ентов без симптоматических проявлений, таких как 
выраженная гипоксемия или одышечно-цианотиче-
ские эпизоды, в возрасте между 3 и 6 мес. 

В работе D.L. Morales и соавт. продемонстрирова-
на тактика ведения бессимптомных пациентов с ТФ 
с акцентом внимания и усилий на возможностях со-
хранения клапана ЛА и предотвращения вентрику-
лотомического разреза в ПЖ. Необходимыми состав-
ляющими успешной коррекции авторы указали два 
фактора: возраст старше 4 мес. и масса тела более 4 
кг [8]. Данные параметры, по их мнению, обеспечива-
ют максимальные шансы для достижения поставлен-
ных целей. Однако во многих случаях недостаточно 
соблюдения только этих параметров, и для успешной 
клапан-сохраняющей коррекции требуются дополни-
тельные методы. 

В литературе представлены методики, одной из 
которых является трансаннулярная клапан-сохраня-
ющая коррекция — увеличение клапанного кольца 

ЛА путем рассечения и вшивания заплаты из ауто- или 
биологического материала, в дополнение к пластике 
створок клапана ЛА [4, 9]. Однако через 1,5 года у 80% 
пациентов выявлена регургитация максимальной сте-
пени на клапане ЛА. Как мы видим, в среднесрочном 
периоде данный метод не имеет значительных преи-
муществ перед классической ТАП. 

Другой метод заключается в выполнении трансан-
нулярного разреза с рассечением передней створки 
клапана ЛА, и его применение возможно при двухст-
ворчатом клапане с передне-задним расположением 
створок. Недостающая площадь передней створки 
восполняется заплатой из аутоматериала [10]. 

А льтернативой рассечению является 
интраоперационное баллонирование фиброзного 
кольца для значимого увеличения площади попереч-
ного сечения клапана ЛА. Краткосрочные результаты 
применения этой методики впечатляют [11–13]. Не-
которые авторы заостряют внимание на сочетании 
дополнительных методов пластики клапана ЛА с при-
менением интраоперационной баллонной пластики 
[14, 15]. Однако по результатам среднеотдаленного 
периода наблюдения (5 лет) после коррекции ТФ с ис-
пользованием баллонной интраоперационной дила-
тации клапана ЛА выявлено постепенное нарастание 
степени регургитации клапана ЛА [16]. Тем не менее 
необходимо отметить, что в последней работе тех-
ника устранения мышечного стеноза в правом желу-
дочке сводилась к выполнению разреза и резекции в 
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подклапанной зоне ВОПЖ с последующей пластикой 
этой зоны заплатой. Описанная техника минимизиру-
ет риск остаточного стеноза между полостью ПЖ и ЛА 
после операции, однако приводит к отсутствию мы-
шечного компонента каркаса для кольца клапана ЛА, 
что создает предпосылки для расширения кольца кла-
пана ЛА в отдаленном периоде и является возможной 
причиной нарастающей дисфункции клапана ЛА. 

Существует предположение, что нарастающая дис-
функция клапана происходит в большей степени из-за 
выраженных диспластических изменений створок и 
их гистологического отличия от створок интактного 
клапана. Так, в группе пациентов с моностворчаты-
ми клапанами отмечена наиболее низкая свобода от 
повторных вмешательств [17]. Иными словами, геоме-
трия, количество и морфология створок могут иметь 
ключевое значение для сохранения эффективной 
запирательной функции клапана ЛА в долгосрочном 
периоде.

Для случаев значимой гипоплазии клапанного 
кольца ЛА, выраженных изменений створок и невоз-
можности проведения клапан-сохраняющей коррек-
ции B.V. Simon и соавт. описали технику проведения 
лимитированной ТАП [18]. Главной целью данной ме-
тодики являлось уменьшение степени регургитации в 
ПЖ. Авторы продемонстрировали, что при таком под-
ходе размеры ПЖ в среднесрочном периоде значимо 
не отличаются от размеров ПЖ у пациентов с сохра-
ненным клапаном легочной артерии. 

В одной из опубликованных в последнее время ра-
бот представлены результаты ранней радикальной 
коррекции ТФ у более 400 пациентов, среди которых 
клапан-сохраняющая коррекция выполнена почти 70% 
пациентов [19]. Авторы сообщают, что подобные впе-
чатляющие результаты получены в результате приме-
нения комплекса различных хирургических методик, 
таких как резекция утолщенных и измененных частей 
створок, комиссуротомия и т. д. Также в данной рабо-
те делается вывод, что увеличение клапана ЛА до 10 
мм и систолическое давление в ПЖ менее 50 мм рт. ст. 
ассоциированы с низким риском повторного стеноза 
ВОПЖ. Авторы приводят данные, подтверждающие, что 
в группе с сохраненным клапаном легочной артерии 
степень расширения ПЖ была значимо ниже, по срав-
нению с пациентами с ТАП, в десятилетнем периоде 
наблюдения. Сохранение клапана ЛА у пациентов с ТФ 
способствует более стабильному послеоперационно-
му периоду и предотвращает развитие диастолической 
дисфункции ПЖ в отдаленном периоде [20]. 

Основной задачей нашей работы являлось сохра-
нение целостности фиброзного кольца клапана ЛА и в 
идеальном варианте предотвращение вентрикулото-
мического разреза ПЖ. Иными словами, использование 
клапан-сохраняющей методики сочеталось с попыткой в 
каждом отдельном случае избежать трансвентрикуляр-
ного разреза в ВОПЖ. Если по техническим и анатомиче-
ским особенностям это не представлялось возможным, 
предпочтение отдавалось минимизации длины разреза 
желудочка до нескольких миллиметров для уменьше-
ния рисков формирования нарушений ритма сердца 
и сохранения дополнительной мышечной опоры для 
клапана ЛА. В нашей когорте был пациент, у которого 
после клапан-сохраняющей радикальной коррекции 
остаточный пиковый градиент между ПЖ и ЛА составил 
41 мм рт. ст. По данным эхокардиографии, визуализиро-
вался остаточный инфундибулярный динамический мы-
шечный стеноз. В связи с тем, что отсутствовала транс
вентрикулярная резекция, а стеноз ВОПЖ устранялся 
трансатриальным и транспульмональным доступом, до-
полнительных манипуляций не проводилось. По дан-
ным эхокардиографии, через 6 мес. пиковый градиент 
составил 25 мм рт. ст.

Мы установили, что ранняя радикальная коррек-
ция может быть выполнена с низкой летальностью 
и сохранением клапана ЛА в более 30% случаев [21]. 
В  дальнейшем нам удалось значительно модифици-
ровать подход и существенно увеличить долю клапан-
сохраняющих операций. По мере накопления опыта 
мы стали проводить клапан-сохраняющие процедуры 
в случаях выраженной гипоплазии и дисплазии кла-
пана ЛА (Z-score менее –3). Мы допускали остаточный 
градиент при выполнении клапан-сохраняющей кор-
рекции между ПЖ и ЛА 45 мм рт. ст. В нашей когорте 
было несколько пациентов, которым после клапан-со-
храняющей операции потребовался повторный эпи-
зод искусственного кровообращения с последующей 
трансаннулярной пластикой. 

Также мы выявили, что в группе пациентов с сохра-
ненным клапаном легочной артерии время искусст-
венного кровообращения, длительность применения 
адреналина были значимо меньше, чем в группе па-
циентов с трансаннулярной пластикой. Объяснением 
этого может быть тот факт, что во многих случаях ТАП 
сопровождалась расширенной резекцией стеноза 
ПЖ и имплантацией синтетической моностворки, что 
требовало дополнительных временных затрат. Таким 
образом, сохранение клапана позволяет сократить 
время искусственного кровообращения и обеспечи-
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вает более гемодинамически стабильный ранний по-
слеоперационный период и тем самым способствует 
сокращению периода нахождения в отделении интен-
сивной терапии. 

Будет ли эффект от сохранения собственного кла-
пана ЛА у пациентов со значимыми диспластически-
ми изменениями створок и выраженной гипоплазией 
фиброзного кольца клапана ЛА долгосрочным? Ответ 
на этот вопрос возможно получить только при сборе 
данных при длительном периоде наблюдения, что 
требует дальнейших исследований. 

Ограничения 

Исследование является одноцентровым ретро-
спективным, включает небольшое количество паци-
ентов. Все перечисленные параметры накладывают 
ограничения на статистический анализ. 

Заключение
Радикальная коррекция тетрады Фалло в сочета-

нии с современными методами реконструкции клапа-
на легочной артерии у детей раннего возраста позво-
ляет выполнить хирургическую коррекцию порока с 
сохранением собственного клапана ЛА в большинст-
ве случаев, в том числе при исходной значимой гипо-
плазии клапана легочной артерии и выраженном сте-
нозе правого желудочка.
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The immediate results of valve-sparing complete repair of tetralogy of Fallot 
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Aim. The present study aimed to evaluate the immediate results after the valve-sparing complete repair of tetralogy of Fallot.
Methods. The study included patients with tetralogy of Fallot who were aged <6 months and who underwent complete repair between January 2017 
and December 2018. According to the surgical approach, the patients were divided into two groups: valve-sparing repair and transannular plasty. Data 
were obtained from medical records and included echocardiography findings and surgical information. The dimensions of the pulmonary valve were 
assessed using Z-scores.
Results. In total, 38 patients were included in this study. Among these, 25 (66%) patients were included in the valve-sparing repair group. The valve-
sparing repair group had lower cardiopulmonary bypass time (<0.01), epinephrine support duration (<0.01), and pulmonary valve Z-scores than the 
transannular plasty group (<0.01). Additionally, the valve-sparing repair group had a significantly higher postoperative pulmonary valve Z-score than the 
preoperative score. 
Conclusion. Valve-sparing complete repair of tetralogy of Fallot is possible in the majority of patients. Pulmonary valve preservation reduces 
cardiopulmonary bypass time and provides a more stable early postoperative period by reducing the epinephrine support duration.
Keywords: complete repair; congenital heart defects; pulmonary arteries; tetralogy of Fallot 
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