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В работе представлено описание случая успешной полуторажелудочковой коррекции сложного врож-
денного порока сердца, включающего общий атриовентрикулярный канал, тетраду Фалло и гипоплазию 
правого желудочка у ребенка раннего возраста. Редкое сочетание указанных внутрисердечных аномалий, 
потребовавших нестандартного хирургического подхода, определяет исключительность данного клиниче-
ского наблюдения. 

Выбор тактики хирургического лечения общего атриовентрикулярного канала определяется рядом 
факторов. Одним из наиболее важных является сбалансированность желудочков относительно друг друга. 
Сбалансированный тип с адекватным развитием желудочков сердца предполагает выполнение двухжелу-
дочковой коррекции. При несбалансированном типе порока имеет место гипоплазия одного из желудоч-
ков, в этом случае  хирургическая тактика определяется степенью этой гипоплазии. В частности,  легкая 
степень гипоплазии правого желудочка позволяет выполнить радикальную операцию, тогда как резкая сте-
пень предполагает унивентрикулярную коррекцию. В случае пограничной, умеренной, степени гипоплазии 
может быть выполнена полуторажелудочкая коррекция. Другой важный момент – наличие сопутствующего 
комбинированного стеноза легочной артерии, что требует выбора оптимального метода и материала для ре-
конструкции, которые не всегда очевидны и нередко являются предметом дискуссий. В данном сообщении 
представлено описание этапов диагностики с акцентом на определение типа сбалансированности общего 
атриовентрикулярного канала, степени гипоплазии правого желудочка, подхода к выбору оптимального 
метода коррекции порока в целом и материала для реконструкции пути оттока из правого желудочка в 
частности, а также последующей успешной коррекции врожденной многокомпонентной аномалии сердца 
у пациента раннего возраста.

Ключевые слова: дети раннего возраста, общий атриовентрикулярный канал, тетрада Фалло, полуто-
ражелудочковая коррекция, легочный аллографт

The paper presents a description of a case of successful one and a half ventricular correction of a complex 
congenital cardiac anomalies, including the common atrioventricular canal, tetralogy of Fallot, and hypoplasia of 
the right ventricle in a child (2 year and 4 months). A rare congenital anomaly characterized by a combination of 
intracardiac  defects, required an innovative surgical approach, the exclusivity of this clinical case has determined.  

The surgical strategy of complete atrioventricular canal defect is determined by a number of factors. One 
of the most important is balance between right and left ventricular outputs. The balanced type with adequate 
development of the ventricles involves the biventricular repair performance.  Unbalanced atrioventricular  canal 
defects include a hypoplastic ventricle. Reconstructive surgery for one hypoplastic ventricle is oriented towards 
the degree of hypoplasia. In particular, a mild right ventricular hypoplasia allows perfoming biventricular 
radical operation while a severe degree suggests univentricular repair. In case of borderline, moderate degree 
of hypoplastic right ventricle the one and half ventricle repair can be carried out.  Another important point 
is the presence of concomitant  pulmonic stenosis required the choice of optimal method and material for 
reconstruction which is not always obvious and often it is the subject of debates.  This report presents a 
description of the diagnostic stages with an emphasis on determining the type of balance of the common 
atrioventricular canal, the degree of hypoplasia of the right ventricle, the approach to choosing the optimal 
method for correcting the defect in general and the material for reconstructing the outflow pathway from the 
right ventricle in particular, as well as the subsequent successful correction of congenital multicomponent 
cardiac abnormalities in a young patient.

Keywords: young children, complete atrioventricular canal defect, tetralogy of Fallot, one and half ventricle repair, 
pulmonary allograft
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Введение

Общий атриовентрикулярный канал 
(ОАВК) является сложным врожденным поро-
ком сердца (ВПС), хирургическое лечение ко-
торого требует исключительно индивидуального 
подхода. Частота встречаемости ОАВК состав-
ляет 2,9% среди всех ВПС, при этом сочетание с 
тетрадой Фалло отмечено в 2,7-10% всех ОАВК 
[1, 2]. Одним из наиболее важных критериев 
при выборе метода коррекции ОАВК является 
сбалансированность желудочков относительно 
друг друга. Сбалансированный тип порока 
предполагает возможность двухжелудочковой 
коррекции, тогда как при несбалансированных 
типах хирургическая тактика определяется 
степенью гипоплазии соответствующего желу-
дочка [3]. Применительно к гипоплазии правого 
желудочка (ПЖ) выделяют 3 степени: легкая, 
умеренная, резкая. Легкая степень гипопла-
зии позволяет выполнить бивентрикулярную 
коррекцию, резкая степень предполагает уни-
вентрикулярную коррекцию. Пограничная ка-
тегория пациентов – с умеренной гипоплазией 
ПЖ. В этом случае может быть выполнена так 
называемая полуторажелудочковая коррекция 
(ПЖК). Важное преимущество данного подхода 
заключается в сохранении двухжелудочковой 
модели кровообращения. Наличие сопутству-
ющей обструкции пути оттока из ПЖ требует 
выбора оптимального метода и материала для 
реконструкции, что до настоящего времени 
не столь однозначно и продолжает оставаться 
предметом дискуссий. 

Цель. Представить случай успешной кор-
рекции ОАВК, сочетающегося с тетрадой Фалло 
и умеренной гипоплазией ПЖ у ребенка ран-
него возраста. Редкое сочетание описываемых 
внутрисердечных аномалий, требующих не-
стандартного хирургического подхода, предо-
пределяет актуальность данного клинического 
наблюдения.

Клинический случай

Мальчик, 2 лет 4 мес., весом 11 кг, поступил 
в отделение хирургии детей раннего возраста с 
ВПС с жалобами родителей на одышку, цианоз 
кожных покровов, потливость, усиливающиеся 
при нагрузке (плач, кормление, активные игры). 

Из анамнеза известно, что сложный ВПС –  
«ОАВК (тип В по Rastelli). Гипоплазия ПЖ. 
Комбинированный стеноз легочной артерии 
(ЛА)». Установлен с рождения, была диагности-
рована хроническая артериальная гипоксемия. 
Сопутствующий диагноз – синдром Дауна. По 
поводу ВПС ребенок неоднократно оперирован 

ранее: в 9 мес. выполнен модифицированный 
подключично-легочный анастомоз по Blalock 
слева, который позволил повысить насыщение 
капиллярной крови кислородом с 72% до 88%, 
в 1 год 3 мес. – двунаправленный кавопуль-
мональный анастомоз (ДКПА) с перевязкой 
подключично-легочного анастомоза.

При поступлении общее состояние маль-
чика стабильно тяжелое, обусловлено пре-
имущественно, хронической артериальной 
гипоксемией (насыщение крови кислородом 
по данным пульсоксиметрии составило 80%) 
и соответствовало 2 функциональному классу 
по Ross. По данным рентгенографии органов 
грудной полости определена кардиомегалия 
(кардио-торакальный индекс составил 66%). 
При помощи трансторакальной эхокардиогра-
фии (ЭхоКГ) диагностирована недостаточность 
общего атриовентрикулярного (АВ) клапана 3 
ст., соотношение диаметров отверстий правого 
и левого компонентов общего АВ клапана со-
ставило 0,42, градиент систолического давления 
между ПЖ и ЛА – 85 мм рт.ст., отмечена объ-
емная перегрузка левых отделов сердца (индекс 
конечно-диастолического объема левого желу-
дочка 69 мл/м2), удовлетворительная сократи-
тельная функция левого желудочка (фракция 
выброса 68%). Данными ангиокардиографии 
с зондированием полостей сердца подтверж-
дена гипоплазия ПЖ за счет уменьшения его 
приточного отдела (соотношение приток / 
отток ПЖ составило 0,79), расцененная как 
умеренная степень (рис. 1); отмечено удовлет-
ворительное развитие легочного артериального 
русла (индексы Nakata – 602 мм2/м2, McGoon –  
2,1) и приемлемое среднее давление в каво-
пульмональном тракте (17 мм рт.ст.) с учетом 
антеградного легочного кровотока. 

Таким образом, пациент был признан 
кандидатом на радикальную коррекцию вну-
трисердечных аномалий.

Доступ к сердцу – продольная срединная 
рестернотомия. По схеме «аорта – полые вены» 
подключено искусственное кровообращение 
(ИК). После начала гипотермического ИК 
(rectum 28°С) и кардиоплегии вскрыто правое 
предсердие, подтвержден тип ОАВК (рис. 2 А). 

Отмечена выраженная гипертрофия по-
лости ПЖ. Выполнена коррекция ОАВК двух-
заплатным методом с помощью синтетических 
заплат из политетрафторэтилена. После пла-
стики дефекта межжелудочковой перегородки 
передняя и задняя мостовидные створки бу-
дущего митрального (левого) АВ компонента 
фиксированы к верхнему краю заплаты и сшиты 
между собой. Шовная пластика митрального 
компонента (МК) заключалась в сшивании его 
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латеральной и задней створок. При контроль-
ной водной пробе МК – удовлетворительная 
запирательная функция. Передняя и задняя 
мостовидные створки трехстворчатого (правого) 
АВ компонента также фиксированы к заплате. 
Водная проба трёхстворчатого компонента 
(ТК) продемонстрировала удовлетворительную 
запирательную функцию. После пластики и 
разделения общего АВ клапана отверстие МК 
составило 14 мм (Z-score = -1,3), ТК – 16 мм 
(Z-score = -2,5) (рис. 2 Б). Выполнена пластика 
дефекта межпредсердной перегородки c со-

хранением фенестрации. На этом этапе начато 
согревание пациента. Далее иссечен инфунди-
булярный стеноз и выполнена реконструкция 
выводного тракта ПЖ при помощи заплаты из 
легочного аллографта с моностворчатым кла-
паном, фиксированной на буже 12 мм (рис. 3). 

Основные этапы коррекции выполнены 
полипропиленовой нитью 6/0. Операция за-
вершена стандартно. Продолжительность ИК 
составила 204 мин, пережатия аорты – 101 мин.

Послеоперационный период протекал без 
осложнений, ребенок выписан из стационара на 

Рис. 1. Ангиокардиограммы пациента. А: правая вентрикулография. Б: левая вентрикулография. Обращает на себя вни-
мание сравнительное уменьшение объема полости правого желудочка.

Рис. 2. Анатомия общего атриовентрикулярного канала (схема). 
А: разделенная верхняя (передняя) мостовидная створка не прикрепляется к межжелудочковой перегородке, а крепится 
к аномальной папиллярной мышце правого желудочка (тип В по Rastelli). ЛВМС – левая верхняя мостовидная створка, 
ПВМС – правая верхняя мостовидная створка, ЛЛС – левая латеральная створка, ПЛС – правая латеральная створка, 
ЛНМС – левая нижняя (задняя) мостовидная створка, ПНМС – правая нижняя мостовидная створка, К – комиссураль-
ная створка. Показана струя регургитации между ЛЛС и ЛНМС при водной пробе. Б: вид общего атриовентрикулярного 

клапана после пластической реконструкции (схема).
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8 сутки после операции. Насыщение капилляр-
ной крови кислородом на момент выписки со-
ставило 96%. По данным электрокардиограммы 
регистрировался постоянный синусовый ритм. 
По данным ЭхоКГ отмечена умеренная (до 2 
ст.) резидуальная недостаточность на МК и ТК, 
недостаточность на запирательном элементе 
ЛА также не превышала 2 ст., резидуальный 
градиент систолического давления между ПЖ 
и ЛА составил 28 мм рт.ст.

Через 2 года после операции состояние 
мальчика расценено как удовлетворительное, 
насыщение крови кислородом составило 96%. 
По данным ЭхоКГ регургитация на АВ клапанах 
и запирательном элементе ЛА не превышала 
2 степень, градиент систолического давления 
между ПЖ и ЛА (26 мм рт.ст.) также не имел 
тенденции к нарастанию, сброс на уровне меж-
предсердной перегородки отсутствовал.

Обсуждение

Подход к выбору оптимального метода 
коррекции ВПС во всех случаях должен носить 
строго индивидуальный характер. Применитель-
но к настоящему наблюдению, в соответствии с 
принятыми  критериями, определена несбалан-
сированная (левая доминантная) форма ОАВК 
[3, 4] и умеренная степень гипоплазии ПЖ [5, 
6, 7]. Последнее предопределило возможность 
радикальной коррекции внутрисердечных ано-
малий с учетом ранее выполненного ДКПА, 
обеспечившего уменьшение преднагрузки 
гипоплазированного ПЖ. Среди непосред-
ственных методов коррекции ОАВК могут быть 
использованы одно- и двухзаплатный способы. 

Мы являемся сторонниками второй методики, 
которая обеспечивает меньшую вовлеченность 
тканей створок в линию швов [2]. 

Вопрос выбора оптимального материала 
для реконструкции пути оттока из ПЖ при 
ВПС до настоящего времени остается предме-
том дискуссий. При ограниченном поражении, 
например, при изолированном стенозе выво-
дного отдела ПЖ и возможности сохранения 
легочного клапана, может быть применена 
пластика заплатой. Тогда как при более слож-
ной патологии предпочтение отдается заплатам 
с запирательным элементом или клапан-со-
держащим кондуитам [8]. В идеале материал 
для реконструкции пути оттока из ПЖ должен 
быть нетромбогенным, доступным в различ-
ных размерах, удобным в обращении, иметь 
удовлетворительную функцию в средне-отда-
ленной перспективе (свобода от реоперации), 
потенциал роста, низкий риск инфицирования, 
быть сравнительно недорогим [8]. Однако ос-
новная проблема подобных вмешательств, в 
первую очередь у детей, – это необходимость 
повторных операций. Основными причинами 
реопераций являются дегенеративные изме-
нения материала, использованного для рекон-
струкции, а также рост ребенка. Имея опыт 
применения криосохраненного девитализиро-
ванного легочного аллографта при коррекции 
ВПС с обструкцией пути оттока из венозного 
желудочка, отдаем предпочтение именно этому 
кондуиту. Материал гомографта достаточно 
удобен во время имплантации, его ткани обе-
спечивают хороший хирургический гемостаз, а 
применение девитализации предполагает более 
длительную свободу от дегенерации и реопе-
раций [9]. Имплантация цельного легочного 
аллографта не представлялась возможной ввиду 
его большого размера относительно ребенка, 
поэтому из аллографта была выкроена заплата 
с моностворкой, размер которой подбирался, 
исходя из должного Z-score легочного клапана 
пациента. 

Таким образом, выполнена успешная ПЖК 
комбинированного ВПС. Помимо сохранения 
двухжелудочковой модели кровообращения, 
важным моментом данного подхода является 
возможность более «агрессивной» пластической 
реконструкции венозного АВ клапана [10]. 
Последнее может позволить избежать протези-
рования клапана сердца у маленького ребенка. 
Причиной этапного выполнения ПЖК (ДКПА 
предшествовал внутрисердечной коррекции) 
стало наличие резкой гипоплазии ПЖ, которая 
имела место ранее, вследствие чего первона-
чально пациент рассматривался кандидатом на 
одножелудочковую коррекцию. Однако в силу 

Рис. 3. Окончательный вид сердца после операции (схема). 
ДКПА – двунаправленный кавопульмональный анастомоз, 
ПЖ – правый желудочек, ЛЖ – левый желудочек.
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последующего относительного развития ПЖ 
хирургическая тактика была изменена в пользу 
полуторажелудочковой коррекции. Считаем, 
что при планировании ПЖК многокомпонент-
ных ВПС, этапный подход позволяет умень-
шить объем одномоментного вмешательства и 
может быть целесообразен для пациента в целях 
безопасности. Ввиду вероятности резидуальной 
недостаточности АВ клапана в послеопераци-
онном периоде, что нередко встречается после 
коррекции ОАВК, была сохранена фенестра-
ция на уровне межпредсердной перегородки. 
Помимо этого, фенестрация может обеспе-
чить дополнительную декомпрессию правых 
отделов, ввиду риска колебания легочного 
сосудистого сопротивления и давления в ЛА 
в раннем послеоперационном периоде. Это 
особенно актуально у пациентов с исходным 
стенозом ЛА. При отсутствии предпосылок для 
функционирования фенестрация может спон-
танно закрыться в средне-отдаленном периоде 
после операции, что имело место у данного 
ребенка. Положительные стороны применения 
девитализированного легочного аллографта для 
реконструкции ВОПЖ при ВПС, возможность 
индивидуального его моделирования под не-
обходимый размер, а также сохранение запи-
рательного элемента как метода профилактики 
дилатации и дисфункции ПЖ, безусловно, 
определяют перспективы использования дан-
ного материала в детской кардиохирургии. 

Заключение

Представлен случай успешной полутора-
желудочковой коррекции многокомпонентного 
ВПС у маленького ребенка. Ввиду первона-
чально резкой гипоплазии ПЖ, пациент рас-
сматривался кандидатом на одножелудочковую 
коррекцию, тщательное обследование больного 
в динамике показало сравнительное развитие 
желудочка. Его гипоплазия сохранялась, но 
носила умеренный характер, что позволило 
изменить тактику в пользу ПЖК и сохранить 
бивентрикулярный тип гемодинамики. В свою 
очередь, применение аллолегочной заплаты 
предполагает более длительную свободу от по-
вторной реконструкции выводного тракта ПЖ, 
а наличие запирательного элемента должно 
препятствовать дисфункции ПЖ и, таким об-
разом, обеспечить пациенту удовлетворительное 
качество жизни.
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