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Атрезія легеневої артерії з
дефектом міжшлуночкової пе-
регородки (АЛА-ДМШП) — вро-
джена вада серця (ВВС) з від-
сутністю сполучення між пра-
вим шлуночком (ПШ) і легене-
вою артерією (ЛА), аномалією
будови легеневого артеріаль-
ного русла й екстракардіальни-
ми джерелами колатерального

легеневого кровообігу, пред-
ставленими  великими аорто-
легеневими колатеральними
артеріями (ВАЛКА), відкритою
артеріальною протокою (ВАП)
[1–3]. Інтракардіальна будова
серця при АЛА-ДМШП дуже по-
дібна до морфології тетради
Фалло (ТФ) з наявністю велико-
го, перимембранозного ДМШП.

Дана ВВС характеризується та-
кож відсутністю або гіпоплазією
окремих анатомічних структур
легеневого артеріального рус-
ла. У зв’язку з цим, відновлен-
ня останніх потребує пластич-
ної реконструкції або протезу-
вання з використанням штуч-
них або біологічних матеріалів
[3; 4]. Хірургічне лікування АЛА-
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ДМШП із гіпоплазією централь-
них легеневих артерій (ЦЛА) та
наявністю ВАЛКА являє собою
складну технічну проблему для
сучасної хірургії ВВС [2; 4; 5].

Мета роботи — репрезенту-
вати перший досвід одноетап-
ної радикальної корекції (РК)
АЛА-ДМШП-ВАЛКА у відділенні
серцево-судинної хірургії (ССХ)
Одеської обласної дитячої клі-
нічної лікарні (ООДКЛ).

Матеріали та методи
дослідження

До відділення ССХ ООДКЛ у
червні 2008 р. надійшов хворий
П. віком 4 роки 2 міс., масою
13 кг зі скаргами на ціаноз, за-
дишку при фізичному наванта-
женні та часті респіраторні за-
хворювання. Після фізикально-
го дослідження виявлено си-
столо-діастолічний шум над пре-
кардіальною ділянкою та в між-
лопатковому просторі. За дани-
ми ехокардіографічного (ЕхоКГ)
дослідження був визначений
попередній діагноз — АЛА-
ДМШП-ВАЛКА з відсутністю
стовбура ЛА, діаметр правої ЛА
(ПЛА) та лівої ЛА (ЛЛА) відпо-
відно 6 і 8 мм. Із анамнезу хво-
роби відомо, що пацієнт П. зна-
ходився на обстеженні у Націо-
нальному ІССХ АМН України
ім. М. М. Амосова, де в листо-
паді 2004 р., після катетериза-
ції порожнин серця й ангіокар-
діографії (АКГ) був встановле-
ний остаточний діагноз — АЛА-
ДМШП-ВАЛКА типу «В» згідно
з новою міжнародною класифі-
кацією [5; 6]. Наводимо дані
АКГ, яка включала в себе ліву
та праву вентрикулографію,
аортографію, селективну аор-
тографію ВАЛКА. Під час обсте-
ження виявлена правостороння
дуга аорти, одна комунікативна
ВАЛКА, яка відходить зліва від
низхідної аорти та кровопоста-
чає ліву нижньочасткову ЛА
(рис. 1). Виявилося, що ЦПЛА і
ЦЛЛА гіпоплазовані, зливні, а з
однієї ВАЛКА кровопостачають-
ся обидві легені.

Операція — одноетапна РК
АЛА-ДМШП-ВАЛКА — проведе-

на 26.06.08 р. Серединна стер-
нотомія, тимусектомія, відпрепа-
рований перикард по передній
поверхні серця. На відстані 10 мм
від правого та лівого діафраг-
мальних нервів викроїли суціль-
ний шматок  перикарда з ураху-
ванням розмірів кондуїту. Шма-
ток на столику для його форму-
вання  розрізали на дві частини:
прямокутну (для кондуїту) і тра-
пецієподібну (для стулок неокла-
пана), причому основа трапеції
повинна бути на 10 % довшою
від периметра кондуїту (для
створення стулок неоклапана), а
висота має відповідати висоті
стулок (рис. 2) [7].

Трапецієподібний шматок
автоперикарда розмістили на
прямокутному на рівній відстані
від країв останнього та зафік-
сували окремими вузловими
швами. Потім безперервним
проленовим швом 6/0 зшивали
обидва листки перикарда, фор-
муючи дві стулки. Автоперикар-
діальний клапанний кондуїт
(АКК) був завдовжки 53 мм, діа-
метром 16 мм (згідно з номо-
грамою, розрахунковий — 14 мм).
Сформований кондуїт до мо-
менту імплантації знаходився у
фізіологічному розчині.

Спочатку виділені інтрапе-
рикардіальні ЦЛА на протязі до
часткових. Вони зливні та гіпо-
плазовані, без стовбура ЛА, взя-
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Рис. 1. Ангіокардіограма хво-
рого П. (пряма проекція): 1 — низ-
хідна аорта; 2 — ВАЛКА; 3 — міс-
це комунікації з нижньочастковою
ЛЛА; 4 — ЛЛА; 5 — ПЛА

Рис. 2. Схема формування
АКК: 1 — прямокутний шматок пе-
рикарда; 2 — трапецієподібний
шматок перикарда; 3 — форму-
вання стулок; 4 — АКК; 5 — сто-
лик для формування кондуїтів

1

2

3

4

5

ті на турнікети; ЦПЛА діамет-
ром 6 мм, ЦЛЛА 8 мм; ВАЛКА
діаметром 4 мм, яка впадала в
нижньочасткову гілку ЛА, до-
сягнуто через пряме препару-
вання кореня лівої легені, під
неї підведено дві шовкові ліга-
тури (рис. 3, а).
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Після цього ініціювали по-
чаток штучного кровообігу (ШК)
— канюлювали аорту і порож-
нисті вени. З початком ШК іден-
тифікована ВАЛКА двічі пере-
в’язана. Здійснено фармако-
холодову кардіоплегію в корінь
аорти, праву атріотомію, дре-
наж лівого передсердя. Спосте-
рігався значний обвідний кро-
вотік, тому хворого охолодили
до 22 °С зі зменшенням продук-
тивності апарата (А) ШК. Вихід-
ний тракт ПШ поздовжньо роз-
крили в стороні від вінцевих
судин. Виконали інфундибуляр-
ну резекцію, вільно пройшов
розширювач Гегара № 16, і
потім доступом через вентрику-
лярний розріз виконали плас-
тику великого ДМШП синте-
тичною латкою з дакрону без-
перервним проленовим швом
6/0. Поздовжньо розсічені ЦЛА
до часткових гілок і виконана
їх широка пластика шматком
із автоперикарда завдовжки
65 мм і завширшки 15 мм, без-
перервним проленовим швом
7/0. Потім у цій латці з автопе-
рикарда розсікли місце для нео-
біфуркації навпроти вентрику-
лярного розтину під імпланта-
цію АКК (рис. 3, б). Після ревізії
ЦЛА вільно проходив розширю-
вач Гегара № 10. Проведена
профілактика повітряної ем-
болії, знятий зажим із аорти. Спо-
чатку імплантували дистальний

кінець кондуїту, а потім прокси-
мальний безперервним проле-
новим швом 6/0 (рис. 3, в). Про-
вели герметизацію камер сер-
ця. Після зігрівання і відклю-
чення АШК гемодинаміка ста-
більна, синусовий ритм, доза
допаміну 7 мкг/(кг·хв), але по-
казник СТ у ПШ дорівнював
88 мм рт. ст., а в лівому шлуноч-
ку (ЛШ) — 75 мм рт. ст. (117 % у
ПШ від системного). У ПШ над-
системний тиск, повторно запу-
щений АШК, кардіоплегія, зня-
ті шви з правого передсердя.
Проведена дозована фенест-
рація латки на ДМШП, діамет-
ром 2–3 мм. Профілактика по-
вітряної емболії. Зашите праве
передсердя, синусовий ритм,
поетапне відключення від ШК,
гемодинаміка стабільна. Доза
допаміну та ж сама. Тепер по-
казник CТ у ПШ  дорівнював
70 мм рт. ст., а в ЛШ — 92 мм
рт. ст. (76 % від системного).
Час затиснення аорти 124 хв,
час штучного кровообігу 303 хв.
Тривалість операції 9 год. Ре-
тельний гемостаз. Дренування
перикарда та плевральних по-
рожнин, пошарове закриття ра-
ни.

Результати дослідження
та їх обговорення

У ранньому післяоперацій-
ному періоді пацієнт знаходив-
ся у відділенні реанімації, де був

екстубований через 13 год піс-
ля закінчення операції і через
7 діб переведений у палату. У
задовільному стані 11.07.08 р.
пацієнта виписано додому. У
віддаленому періоді спостере-
ження через 3 міс. дитина після
операції почуває себе краще,
зросла переносимість фізичних
навантажень, відсутній ціаноз.
Деякі дані клінічного обстежен-
ня порівняно з вихідним станом
відображені у таблиці. За да-
ними ЕхоКГ, збільшилася по-
рожнина ЛШ і збільшилися у
діаметрі ЦЛА і ІЛА Nakata, що
засвідчує позитивну динаміку у
відновленні легеневого арте-
ріального русла, середній тиск
у ПШ згідно з СТ ПШ по ДС ТН
становив 49 мм рт. ст, градієнт
тиску на вихідному тракті ПШ
4 мм рт. ст., на неоклапані ЛА
відсутня регургітація.

Таким чином, АЛА-ДМШП-
ВАЛКА являє собою складну
вроджену аномалію з відсутніс-
тю перспективи в покращанні
якості життя і негативним про-
гнозом без оперативного ліку-
вання [1; 2; 4; 5]. Сучасна стра-
тегія корекції АЛА-ДМШП-ВАЛКА
— це одноетапна радикальна
операція, запропонована F. Han-
ley і V. Reddy (її опис вперше
опубліковано в 1995 р.), кiнцева
мета якої полягає у формуван-
ні двошлуночкового серця та
комплексному усуненні протя-
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Рис. 3. Етапи РА АЛА-ДМШП: а — схема анатомії ВВС (1 — висхідна аорта; 2 —
вихідний тракт ПШ; 3 — ЦЛЛА; 4 — ЦПЛА; 5 — ВАЛКА); б — пластика ДМШП і ЦЛА
(1 — перев’язка ВАЛКА; 2 — пластика ДМШП латкою; 3 — пластика ЦЛА латкою); в —
протезування стовбура ЛА (1 — імплантація АКК)
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гом одного втручання трьох ос-
новних анатомічних проблем,
які лежать в основі цієї анома-
лії.

По-перше, це закриття і/або
уніфокалізація позасерцевих
джерел легеневого кровотоку,
основними з яких є ВАЛКА. Ос-
танні являють собою судини
артеріального типу різної дов-
жини та діаметра, які відходять
від аортальної дуги та низхід-
ної аорти [1–3; 6; 8]. Спільним
для них є те, що вони забезпе-
чують кровопостачання легене-
вих сегментів від системного
кровообігу. Існують ВАЛКА ко-
мунікативні, що мають зв’язок
із ЛА, і некомунікативні (не ма-
ють зв’язку з ЛА). У нашому ви-
падку комунікативну ВАЛКА
було ліговано. Некомунікатив-
ні ВАЛКА потребують уніфока-

лізації, тобто комплексу хірург-
ічних процедур, спрямованих
на об’єднання ВАЛКА із ЦЛА і
створенням єдиного джерела
кровопостачання легень із ПШ.

По-друге, це пластика ДМШП
латкою, що є ключовим момен-
том у радикальній корекції та
залежить від абсолютного роз-
міру ЦЛА. A. Carotti, V. Reddy,
І. М. Ємець дійшли висновку,
що індексом Nakata доцільно
користуватися при типі «В» і
«C» аномалії, після повної уні-
фокалізації на основі вимірю-
вання неолегеневих артерій, і
якщо цей показник дорівнює
або вищий ніж 150 мм2/м2. У
цьому разі  ДМШП можна закри-
ти з високою вірогідністю адек-
ватного зниження тиску в ПШ
[3; 4; 8]. Згідно з нашими клі-
нічними даними, цей показник
— 143 мм2/м2 — був погранич-
ним щодо безпечного закриття
ДМШП. Інколи прогноз щодо
успішності закриття ДМШП мо-
же бути помилковим, і у ПШ
створюється надсистемний СТ
із нестабільністю гемодинамі-
ки. У цьому разі виконують до-
зовану фенестрацію латки на
ДМШП, що запобігає розвитку
гострої правошлуночкової не-
достатності, забезпечує зрос-
тання серцевого викиду та доз-
воляє відключити АШК [6; 8].
Інтраопераційно у пацієнта П.
нами ефективно впроваджено
цю процедуру. Після РК на-
явність співвідношення СТ у
ПШ і ЛШ в межах 0,7–0,8 (70–
80 %) забезпечує адекватний
серцевий викид у відповідь на
навантаження.

По-третє, успіх операції за-
лежить від створення адекват-
ного з’єднання ПШ з неолеге-
невою артерією, яке полягає
в імплантації протеза стовбура
ЛА. Останній повинен бути кла-
панним кондуїтом (слід врахо-
вувати гіпоплазію легеневого
артеріального русла з високим
опором ЛА). За своїми пластич-
ними властивостями кращими
для протезування стовбура ЛА
є природні біоматеріали: автопе-
рикард, гетеро- або гомограф-
ти (серед останніх найбільш по-

пулярні кріоконсервовані, сте-
рилізовані) та збережені сег-
менти ЛА або висхідної аорти з
нативними клапанами, вилуче-
ні з трупа людини. Вони є кон-
дуїтами природної конструкції,
що відповідають усім анатомо-
функціональним вимогам про-
тезування. Основний їх недолік
— кальцифікація в процесі пер-
систенції у зв’язку з хронічною
автоімунною реакцією на чужо-
рідний біоматеріал і відсутність
здатності їх росту. Майже всі
діти, що перенесли імпланта-
цію клапанвмісного кондуїту ге-
теро- або гомографта від ПШ
до ЛА, потребуватимуть його
заміни [4; 6]. J. Cho і співавто-
ри [9] повідомили про необхід-
ність 55 % реоперацій за 10 ро-
ків після РК АЛА-ДМШП. Проти-
лежна ситуація щодо АКК, при-
готовленого інтраопераційно
ex tempore. На відміну від гомо-
та ксенографтів він довговічні-
ший. За даними М. Ф. Зіньков-
ського і A. Schlichter, пацієнти
після імплантації АКК мають
добрі віддалені результати —
більше ніж за 20 років спосте-
реження вони не потребують
заміни, наявний ефект збіль-
шення їх діаметра на 5–10 %
[10; 11]. Згідно з нашими дани-
ми, АКК продемонстрував доб-
рі гемодинамічні характерис-
тики одразу після операції та у
безпосередньому періоді, але
для оцінки стійкості його функції
разом із соматичним ростом па-
цієнта потрібні більш віддалені
спостереження.

Висновки

1. Ефективним методом
хірургічного лікування АЛА-
ДМШП-ВАЛКА є її одноетапна
радикальна корекція.

2. Вона позитивно чином змі-
нює гемодинамічні показники
хворих уже у ранньому відда-
леному періоді.

3. При одноетапній РК пери-
кард повністю інтактний по-
рівняно з багатоетапними опе-
раціями, що дає можливість ви-
користати його для формуван-
ня АКК.

Таблиця
Деякі клінічні показники
пацієнта П. до і після
радикальної корекції

Після
    

Показник
Перед РК
РК (через

3 міс.)

ППТ, м2 0,55 0,58
Нb, г/л 185 128

SaO2, % 72 96

КДО ЛШ, мл 40 66
КДІ ЛШ, мл/м2 66,6 110

ФВ ЛШ, % 77 72

СТ ПШ 90 49
за ДС ТН,
мм рт. ст.

Діаметр 6 7
ПЛА, мм
Діаметр 8 10
ЛЛА, мм

ІЛА Nakata, 143 212
мм2/м2

Примітка. ППТ — площа поверхні
тіла; Нb — гемоглобін; SaO2 — наси-
чення киснем; КДО ЛШ — кінцево-
діастолічний об’єм ЛШ; КДІ ЛШ —
кінцево-діастолічний індекс ЛШ; ФВ
ЛШ — фракція викиду ЛШ; СТ ПШ за
ДС ТН — систолічний тиск у ПШ за
допплерівським спектром трикуспі-
дальної недостатності; ІЛА Nakata —
індекс ЛА за автором.
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Вступ

Апендикулярний перитоніт
у дітей і сьогодні є складним,
важко прогнозованим захворю-
ванням у невідкладній педіат-
ричній хірургії, що зумовлено як
поширеністю запалення в че-
ревній порожнині, так і трудно-
щами своєчасної діагностики,
вибору раціонального багато-
компонентного лікування [1; 3;
5; 8; 10].

Використання інформацій-
них технологій і аналітичних ме-
тодів розв’язання діагностичних

завдань дозволяє суттєво під-
вищити якість і раціональність
медичної діагностики й оптимі-
зувати процес лікування [2; 4;
6; 7; 9].

Враховуючи різноманітність
клінічної картини апендикуляр-
ного перитоніту в дітей, необ-
хідність швидкої доопераційної
діагностики розповсюдженості
патологічного процесу в черев-
ній порожнині, ми вважали за
доцільне оцінити інформатив-
ність клінічних ознак при ран-
ній і диференційній діагностиці
розповсюдженого та місцевого

перитоніту за первинним огля-
дом хворої дитини до отриман-
ня даних лабораторного обсте-
ження.

Мета роботи — визначити
діагностичну інформативність
клінічних ознак розповсюдже-
ності апендикулярного перито-
ніту в дітей.

Матеріали та методи
дослідження

Об’єктом дослідження були
315 дітей віком від 2 до 17 ро-
ків, прооперованих з приводу
апендикулярного перитоніту, які
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