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Клінічна практика

Анатомічні критерії атрезії ле-
геневої артерії (АЛА) з дефек-
том міжшлуночкової перегород-
ки (ДМШП) містять 5 таких ком-
понентів:

1) великий ДМШП;
2) декстропозиція кореня аор-

ти (Ао);
3) гіпертрофія правого шлу-

ночка (ПШ) і оклюзія вихідного
тракту ПШ;

4) комбінація атрезії клапа-
на, стовбура і/або гілок леге-
невої артерії (ЛА) з порушенням
сполучення ПШ з легеневим
руслом;

5) наявність додаткових дже-
рел колатерального кровопос-
тачання легень: відкритої арте-
ріальної протоки (ВАП) і вели-
ких аорто-легеневих колате-
ральних артерій (ВАЛКА) [1; 2].

Сьогодні АЛА-ДМШП вияв-
ляється у 3 % випадків від чис-
ла всіх вроджених вад серця
(ВВС) [1; 3–5].

Передопераційне комплекс-
не ехокардіографічне (ЕхоКГ)
обстеження проводиться для
виявлення всіх вищеперерахо-
ваних компонентів цієї складної
аномалії. Особливо актуальне
це у новонароджених з явища-
ми вираженої гіпоксемії з «кри-

тичною» ВАП-залежною фор-
мою вади, яким ризиковано
виконувати інвазивні методи
дослідження. ЕхоКГ, завдяки
атравматичності процедури, на-
дає достатньо вичерпну інфор-
мацію щодо показань до про-
ведення невідкладного паліа-
тивного втручання. Крім анато-
мічних критеріїв, при ЕхоКГ не-
обхідно оцінювати й особливос-
ті гемодинаміки у кожного кон-
кретного хворого, у тому числі
адекватність колатерального
кровотоку [6–8].

Мета роботи — визначити
можливості ЕхоКГ при перед-
операційному обстеженні хво-
рих з АЛА-ДМШП для оцінки
анатомії і гемодинаміки вади та
визначення подальшої тактики
хірургічного лікування.

Матеріали та методи
дослідження

З 01.01.2000 по 01.01.2007 рр.
під час передопераційного об-
стеження за даними ЕхоКГ ви-
явлено 26 хворих з АЛА-ДМШП.
Вік хворих коливався від 3 днів
до 5 міс. (у середньому (1,2±
±0,7) міс.). Дослідження викону-
вали за стандартною методи-
кою на апаратах Toshiba-380A

і Aloka-5500 датчиками з час-
тотою сканування від 3,5 до
7,5 MHz у положенні хворого
лежачи на лівому боці та на спи-
ні [1; 3; 6; 8]. За показаннями
деяким пацієнтам проводили
седацію шляхом внутрішньо-
м’язового введення розчину ке-
таміну у дозі 2 мг/кг.

При двовимірній ЕхоКГ із
парастернальної позиції по дов-
гій осі вивчали розміри та ло-
калізацію ДМШП, висхідної Ао.
Парастернально у перетині по
короткій осі оцінювали морфо-
логію аортального клапана (АК),
анатомію вихідного тракту ПШ,
клапана, стовбура та гілок ЛА.
Ступінь декстропозиції визнача-
ли при закритому аортально-
му клапані (АоК) під час діа-
столи, коли край міжшлуночко-
вої перегородки був максималь-
но близький до стулок АоК. У
цьому разі було краще оціни-
ти взаємовідношення ДМШП і
центра закритого АоК.

Під контролем двовимірної
ЕхоКГ проводили безперерв-
нохвильову допплероехокар-
діографію (БДЕхоКГ) і кольоро-
ве допплерівське картування
(КДК) вихідного тракту ПШ і усіх
ділянок ЛА. Оцінювали наяв-
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ність антеградного кровотоку
через клапан ЛА і градієнт сис-
толічного тиску (ГСТ), наявність
систоло-діастолічного колате-
рального кровотоку в стовбурі
або гілках ЛА. Дослідження ду-
ги і низхідної Ао виконували по
довгій осі з супрастернального
доступу, при КДК диференціюва-
ли персистуючий ВАП і ВАЛКА.
При БДЕхоКГ за спектром ВАП
розраховували тиск у ЛА і визна-
чали ступінь легеневої гіпертен-
зії. Додатково при КДК оціню-
вали наявність і ступінь недо-
статності АК. При одновимірній
ЕхоКГ визначали кінцево-діасто-
лічний об’єм лівого шлуночка
(КДО ЛШ), кінцево-діастолічний
індекс (КДІ) ЛШ за формулою
Teichholz, а також скоротли-
вість фракції викиду (ФВ) [8; 9].

Результати дослідження
та їх обговорення

В усіх 26 хворих із парастер-
нальної позиції по довгій осі і
верхівкової чотирикамерної по-
зиції спостерігався великий під-
аортальний ДМШП, аналогіч-
ний дефекту при тетраді Фал-
ло. Ступінь декстропозиції Ао
був різним. У 17 (65,4 %) хво-
рих виявлено класичний право-
сторонній поділ кореня Ао, при
якому 50 % судин відходили
від ЛШ, а 50 % — від ПШ. У 5
(19,2 %) хворих значна частина
кореня Ао (>50 %) відходила
від ПШ. Виявлена залежність
правосторонності поділу коре-
ня Ао від величини ЛШ. У най-
більш тяжких хворих із вираже-
ним ціанозом частіше діагнос-
тувалися значно зменшені об’-
єми ЛШ і виражена декстропо-
зиція Ао, що свідчить про не-
достатній розвиток колатераль-
ного кровотоку в ЛА або про
невеликий ВАП із малим ски-
данням крові в ЛА, відповідно
— про малий кровотік у ліві
відділи серця і недовантажен-
ня ЛШ об’ємом. У 4 (15,3 %)
хворих ступінь декстропозиції
Ао була меншою 50 % і велика
частина кореня Ао відходила
від ЛШ. Порожнина ЛШ у цієї
групи хворих була в межах ві-
кової норми або незначно змен-

шеною. Як правило, ці хворі ма-
ли добре розвинуті ВАЛКА, що
забезпечували відповідний ле-
геневий кровотік.

Ширина Ао у середньому
становила (18±3) мм, що пере-
вищувало вікову норму вдвічі.
В усіх хворих АК був звичайний
тристулковий. При КДК зворот-
ний потік не визначався, а ГСТ
у середньому становив (5,0±
±0,5) мм рт. ст. Даний факт має
велике значення для диферен-
ціальної діагностики АЛА-ДМШП
і загального артеріального стов-
бура (ЗАС), при якому завжди
спостерігається різного ступеня
вираженості недостатність або
стеноз АоК.

Згідно з новою класифіка-
цією «АЛА-ДМШП», яку було
ухвалено на Thіrd Іnternatіo-
nal Nomenclature Conference for
Pedіatrіc Cardіac Surgery (1999)
[2], усіх пацієнтів із цією ВВС
розподіляють на три типи (А, B,
C) та 3 рівні залежно від ана-
томії малого кола кровообігу.
Перший рівень відповідає за
наявність центральних леге-
невих артерій (ЦЛА) і ВАЛКА;
другий рівень — за характер
ЦЛА, і залежить від того, чи ма-
ють вони між собою зв’язок;
третій рівень вказує на присут-
ність стовбура ЛА. Оскільки при
АЛА-ДМШП внутрішньосерце-
ва анатомія повторює тетраду
Фалло, то для потреб хірургії
можна використовувати скоро-
чену класифікацію [3]. Тип «А»
означає, що ЦЛА присутні, а ле-
геневий кровотік здійснюється
через ВАП, ВАЛКА відсутні. Тип
«В» — присутні ВАЛКА і ЦЛА,
легеневий кровотік забезпечу-
ється через ВАП і ВАЛКА. Тип
«С» — відсутні ЦЛА, легеневий
кровотік здійснюється виключ-
но через ВАЛКА.

При ЕхоКГ ми прагнули ві-
зуалізувати вихідний тракт ПШ,
клапан ЛА, стовбур і гілки ЛА,
ВАП або ВАЛКА для максималь-
но точного визначення типу
АЛА-ДМШП.

Тип «А» виявлено у 17
(65,4 %) хворих, причому у 9 із
них була лише атрезія клапа-
на ЛА, збережені стовбур, пра-

ва і ліва гілки ЛА, а у 4 — атре-
зований стовбур ЛА. В усіх хво-
рих спостерігалася гіпоплазія
як стовбура, так і гілок ЛА. Діа-
метр стовбура ЛА — від 2 до
7 мм, у середньому (5,0±0,6) мм.
Клапан ЛА відсутній або сфор-
мований у вигляді мембрани
з гіпоплазованим клапанним
кільцем (рис. 1). За даними КДК
і ДЕхоКГ, кровотік через клапан
ЛА відсутній. Гілки ЛА зливні,
діаметром від 2 до 6 мм, у се-
редньому (4,0±0,5) мм. При КДК
у стовбурі ЛА у вигляді безпе-
рервного систоло-діастолічно-
го турбулентного потоку, спря-
мованого від біфуркації до віч-
ка ЛА, визначався колатераль-
ний кровотік (рис. 2). В усіх ви-
падках кровопостачання ЛА за-
безпечувалося ВАП. При знач-
ному ціанозі 49–72 % за пуль-
соксиметром і вузькому (діамет-
ром до 3 мм) ВАП ліві відділи
серця були недовантажені че-
рез мале повернення крові, КДІ
становив у середньому (26,4±
±4,2) мл/м2 при задовільній
скоротливості ЛШ — його ФВ
дорівнювала (60,4±4,8) %. У
15 новонароджених із цієї гру-
пи клінічний стан оцінювали як
«критичний».

Тип «В» діагностовано у 7
(26,9 %) хворих. В усіх пацієнтів
були збережені права і ліва
гілки ЛА. При двомірній ЕхоКГ
стовбур був відсутній або мав
вигляд тонкого тяжа, в якому
при КДК і ДЕхоКГ кровотік не
визначався. Діаметр гілок ЛА
— від 2 до 5 мм, середній діа-
метр (3,3±0,2) мм. У 2 випад-
ках візуалізувався ВАП, у 5 —
ВАЛКА як джерела кровопо-
стачання ЛА. У хворих, у яких
ВАЛКА мали діаметр 4–5 мм,
ціаноз був помірним, ліві від-
діли серця достатньо розвинуті,
КДІ ЛШ — (38,6±5,4) мл/м2 при
добрій скоротливості ЛШ, ФВ —
(70,4±6,6) %.

Тип «С» визначено у 2 (7,7 %)
пацієнтів. Виявлено атрезію
клапана, стовбура й обох гілок
ЛА (легені кровопостачалися
за рахунок ВАЛКА), при ЕхоКГ
структури ЛА не визначалися.
Колатеральні артерії виявити
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при КДК також не вдавалося. У
цих пацієнтів ціаноз був помір-
ним, ліві відділи серця добре
розвинуті, КДІ становив (44,6±
±5,4) мл/м2 при добрій скорот-
ливості ЛШ, ФВ — (74,2±10,6) %.

Таким чином, новонародже-
ні з типом «А» перебували в
критичному стані, були ВАП-за-
лежними; для запобігання за-
криттю ВАП їм проводили інфу-
зію простагландину Е1 і вико-
нували невідкладне паліатив-
не хірургічне втручання. Опера-
цією вибору було накладення
системно-легеневого анастомо-
зу [1; 3; 6].

До особливої групи належать
пацієнти із застійною серцевою
недостатністю, зумовленою гі-
перфункцією ВАЛКА з типом
«В» і «С», у яких при ЕхоКГ
підтверджена відсутність ЛА.
Диференціальну діагностику
ВАЛКА за даними ЕхоКГ ми не
проводили і рекомендували
ангіокардіографію для вияв-
лення всіх можливих джерел
кровопостачання легень [1; 6].

При всіх типах АЛА-ДМШП
специфічною ЕхоКГ ознакою
вади, яка відрізняється від ЗАС,
була наявність різного ступеня
гіпоплазованого або повністю
атрезованого вихідного тракту
ПШ.

Із описаних форм колате-
рального кровотоку у хворих з

АЛА-ДМШП за даними ЕхоКГ
можна визначити тільки ВАП і
ВАЛКА, хоча візуалізувати їх
поєднання з легеневим руслом
важко. Бронхіальні та медіасти-
нальні колатеральні артерії, ко-
ронарно-легеневі фістули мож-
на було виявити тільки під час
ангіокардіографії [3; 6; 8].

Найчастішим джерелом ле-
геневого кровотоку є ВАП і
ВАЛКА, які відходять від груд-
ної Ао. Наявність ВАП і ВАЛКА
визначали із супрастернально-
го доступу в положенні лежа-
чи на спині, голова на валику,
закинута назад. У цій позиції
визначалася висхідна Ао, дуга
Ао з плечоголовними судина-
ми та ВАЛКА, які відходять із
початкового відділу низхідної
Ао на протязі від 2 до 6 см ниж-
че вічка лівої підключичної ар-
терії; ВАП і ВАЛКА диференці-
ювали за рівнем відходження
від Ао. Типовим для ВАП було
відходження від дуги Ао проти
лівої підключичної артерії та
впадіння в біфуркацію ЛА або
ближче до лівої гілки ЛА. Як
правило, ВАЛКА відходили від
низхідної Ао. За шириною тур-
булентного високошвидкісного
потоку при КДК уточнені діамет-
ри ВАП або ВАЛКА. У 5 хворих
з «В» типом АЛА-ДМШП вияв-
лену колатераль оцінювали як
ВАЛКА.

Про зливний варіант гілок
ЛА найкраще зробити висновок
при скануванні з високою пара-
стернальною або супрастер-
нальною проекцією, яка забез-
печує точне вимірювання діа-
метрів гілок ЛА при отриманні
поперечних зрізів. Велика точ-
ність оцінки розмірів ЛА дося-
гається при використанні дат-
чиків із високою частотою ска-
нування.

При ЕхоКГ слід пам’ятати,
що у випадках, коли гілки ЛА гі-
поплазовані, а їх діаметр не пе-
ревищує 3 мм і ВАП не визна-
чається, слід шукати ВАЛКА.
Якщо гілки ЛА мають зливний
характер і їх розміри перевищу-
ють 3 мм, а кровотік здійсню-
ється через ВАП, то вірогідність
ВАЛКА зменшується, але не ви-
ключена зовсім.

Відтікання крові із ЛШ і ПШ
відбувалося в єдину магіст-
ральну судину — Ао, в яку над-
ходила змішана артеріальна і
венозна кров, тому в усіх хво-
рих діагностовано артеріальну
гіпоксемію, ступінь якої зале-
жав від величини колатераль-
ного кровотоку. У всіх хворих
ДМШП був великим, а в ЛШ і
ПШ визначався однаковий сис-
темний систолічний тиск. При
КДК і БДЕхоКГ немає ГСТ між
шлуночками, через систолічне
перевантаження ПШ у всіх ви-

Рис. 1. Ехокардіограма хворого з АЛА-
ДМШП типу «А» (атрезований клапан ЛА).
Парастернальний переріз по короткій осі:
AO — аорта; RA — праве передсердя;  PA
— легенева артерія

АО PARA

Рис. 2. Ехокардіограма хворого  АЛА-ДМШП типу «А». Візуа-
лізується атрезія вихідного тракту ПШ і клапанного кільця ЛА.
Супрастернальна позиція по короткій осі. Зліва — спектр сис-
толо-діастолічного шунта ВАП, визначений під час БДЕхоКГ.
Справа — невеликий ВАП у режимі КДК: AO – аорта; D – ВАП.

АО D
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падках спостерігалася різка гі-
пертрофія ПШ. Співвідношен-
ня товщини передньої стінки
ПШ і задньої стінки ЛШ під час
діастоли становило 2 : 1. В усіх
хворих при КДК визначався зво-
ротний потік на тристулковому
клапані, хоча ступінь недостат-
ності був невеликим або по-
мірним, тому що ПШ розванта-
жувався через ДМШП.

Крім анатомічних і гемоди-
намічних аспектів ультразвуко-
вої діагностики АЛА з ДМШП,
вельми важливо уточнити, чи
не ускладнена внутрішньосер-
цева анатомія (зміщені або «си-
дячі верхом» атріовентрикуляр-
ні клапани, аномальне прикріп-
лення хорд мітрального кла-
пана, гіпоплазія клапанних кі-
лець МК і ТК, додаткові м’язові
ДМШП). Під час ЕхоКГ необхід-
но виключити будь-які аномалії,
особливо аномальний дренаж
легеневих вен, і їх обструкцію
[1; 3; 7–10].

Висновки

1. Ехокардіографічне обсте-
ження, яке включає досліджен-
ня у двовимірному режимі, КДК

і БДЕхоКГ, — інформативний
метод для діагностики АЛА-
ДМШП і визначення її типу.

2. У хворих з АЛА-ДМШП
типу «А» і ВАП-залежною фор-
мою колатерального кровообі-
гу метод ЕхоКГ достатній для
вибору тактики хірургічного лі-
кування.

3. Пацієнтам АЛА-ДМЖП ти-
пів «В» і «С» слід виконувати
ангіокардіографію для визна-
чення подальшої тактики хірур-
гічного лікування вади.
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Вступ

Останніми роками у багатьох
країнах, зокрема колишнього
СРСР, у тому числі і в Україні,
зросла захворюваність на ту-
беркульоз легенів. Сьогодні
майже третина населення на-

шої планети інфікована Myco-
bacterium tuberculosis (МБТ).
Щороку в світі кількість хворих
на туберкульоз збільшується на
8–10 млн і понад 3 млн вмира-
ють від цієї хвороби. Отже, MБТ
завдає більшої шкоди, ніж будь-
який інший збудник інфекції. У

країнах, які розвиваються, смер-
тельні випадки, пов’язані з ту-
беркульозом, становлять при-
близно 25 % від загальної кіль-
кості летальних випадків, яким
можна було б запобігти. На част-
ку країн, що розвиваються, при-
падає 95 % хворих на туберку-
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