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Â ðîáîò³ ïðîàíàç³çîâàíî 51 êë³í³÷íèé âèïàäîê ïîºäíàííÿ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ ³ç âå-
ëèêèìè àîðòîëåãåíåâèìè êîëàòåðàëüíèìè àðòåð³ÿìè. Ïðîâåäåíî àíàë³ç ìîæëèâèõ øëÿ-
õ³â âèíèêíåííÿ äàíîãî àíàòîì³÷íîãî ôåíîòèïó ï³ä ÷àñ åìáð³îãåíåçó.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: âðîäæåí³ âàäè ñåðöÿ, âåëèê³ àîðòîëåãåíåâ³ êîëàòåðàëüí³ àðòåð³¿, åìáð³îãå-
íåç, àíàòîì³ÿ.

Âåëèê³ àîðòî-ëåãåíåâ³ êîëàòåðàëüí³ àðòåð³¿ (ÂÀËÊÀ) íàé÷àñò³øå çóñòð³÷àþòüñÿ ïðè
àòðåç³¿ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ (ËÀ) ç äåôåêòîì ì³æøëóíî÷êîâî¿ ïåðåãîðîäêè. ¯õ âèíèêíåííÿ
ïîâ’ÿçóþòü ³ç ïîðóøåííÿì ðîçâèòêó íàòèâíèõ ëåãåíåâèõ àðòåð³é íà 4–7 òèæíÿõ åìáð³îãå-
íåçó [6]. ßê íàñë³äîê, ñóäèíí³ ç’ºäíàííÿ ì³æ äîðñàëüíîþ àîðòîþ òà ëåãåíåâèì ñïëåò³í-
íÿì – «ïåðâèíí³ ëåãåíåâ³ àðòåð³¿» – íå ïðîõîäÿòü ïðîöåñó ³íâîëþö³¿ ³ º çàðîäêàìè ìàéáó-
òí³õ ÂÀËÊÀ. Äàíà òåîð³ÿ íå ïîÿñíþº ìåõàí³çì³â âèíèêíåííÿ ÂÀËÊÀ, íå îáãðóíòîâóº
íàÿâí³ñòü ÂÀËÊÀ ïðè àòðåç³¿ ËÀ òà äîáðå ðîçâèíóòèìè ëåãåíåâèìè ã³ëêàìè ³ íå çà÷³ïàº
ïèòàííÿ íàÿâíîñò³ ÂÀËÊÀ ïðè ³íøèõ âðîäæåíèõ âàäàõ ñåðöÿ.

Ìåòîþ äàíî¿ ðîáîòè ñòàëà ñèñòåìàòèçàö³ÿ òåîðåòè÷íèõ çíàíü ùîäî âèíèêíåííÿ ÂÀ-
ËÊÀ ïðè âðîäæåíèõ âàäàõ ñåðöÿ ç àíàë³çîì àíàòîì³÷íèõ îñîáëèâîñòåé íà âëàñíîìó êë³í³-
÷íîìó ìàòåð³àë³.

Ìàòåð³àë ³ ìåòîäè. Â õîä³ âèêîíàííÿ ðîáîòè áóâ ïðîàíàë³çîâàíèé 51 êë³í³÷íèé âè-
ïàäîê âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ, ïîºäíàíèõ ³ç ÂÀËÊÀ: õâîðèì ïðîâåäåíî ³íâàçèâíå îáñòå-
æåííÿ â Íàóêîâî-ïðàêòè÷íîìó ìåäè÷íîìó öåíòð³ äèòÿ÷î¿ êàðä³îëîã³¿ òà êàðä³îõ³ðóðã³¿
ÌÎÇ Óêðà¿íè ó 2007–2010 ðð. Íàéïîøèðåí³øèì ä³àãíîçîì ä³áóëà òåòðàäà Ôàëëî (àáî
òåòðàäíèé òèï ïîäâ³éíîãî â³äõîäæåííÿ ìàã³ñòðàëüíèõ ñóäèí â³ä ïðàâîãî øëóíî÷êà) ç
àáî áåç àòðåç³¿ ËÀ (49 ïàö³ºíò³â). Ñåðåä ³íøèõ ä³àãíîç³â áóëè: ñòåíîç ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ ç
ÂÀËÊÀ (1 ïàö³ºíò), ºäèíèé øëóíî÷îê ç àòðåç³ºþ ËÀ (1 ïàö³ºíò). Ï’ÿòäåñÿò (98%) ïàö³-
ºíò³â îòðèìàëè õ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ. Ìåä³àíà â³êó ïî÷àòêó õ³ðóðã³÷íî¿ êîðåêö³¿ ó íà-
øèõ ïàö³ºíò³â ñêëàëà 10 ì³ñÿö³â (â³ä 2 ì³ñÿö³â äî 28 ðîê³â). Âàãà ïàö³ºíò³â íà ìîìåíò
ïåðøî¿ îïåðàö³¿ ñòàíîâèëà â³ä 4,8 äî 61 êã (ìåä³àíà – 7,5 êã). Âñ³ì ïàö³ºíòàì ïðîâîäèëè
åõîêàðä³îãðàô³þ, çîíäóâàííÿ ñåðöÿ ç ðåíòãåíàíã³îãðàô³ºþ, êîìï’þòåðíó òîìîãðàô³þ
(àáî ìàãí³òíî-ðåçîíàíñíó òîìîãðàô³þ) ç ïðîñòîðîâîþ ðåêîíñòðóêö³ºþ. Íà îñíîâ³ ðå-
çóëüòàò³â äàíèõ äîñë³äæåíü áóëè ïðîàíàë³çîâàí³ àíàòîì³÷í³ îñîáëèâîñò³ âðîäæåíèõ âàä
ñåðöÿ, ÿê³ ïîºäíóþòüñÿ ³ç ÂÀËÊÀ. Áóëè ïðîàíàë³çîâàí³ ìîæëèâ³ ìåõàí³çìè âèíèêíåí-
íÿ ÂÀËÊÀ íà åìáð³îëîã³÷íîìó åòàï³.

Ðåçóëüòàòè ³ îáãîâîðåííÿ. Íàÿâí³ñòü ÂÀËÊÀ ïðè âðîäæåí³é âàä³ ñåðöÿ óñêëàäíþº ïå-
ðåá³ã, ä³àãíîñòèêó ³ ë³êóâàííÿ âàäè. Íà äàíèé ÷àñ íåìàº çàãàëüíîïðèéíÿòèõ ïðîòîêîë³â
ë³êóâàííÿ äàíèõ âàä [5]. Íåìàº ÿñíîñò³ ùîäî ìåõàí³çì³â âèíèêíåííÿ ÂÀËÊÀ. Ï³ääàºòü-
ñÿ ñóìí³âó êîíöåïö³ÿ «óí³ôîêàë³çàö³¿» ËÀ, òîáòî çàëó÷åííÿ ÂÀËÊÀ øëÿõîì àíàñòîìî-
ç³â ó ëåãåíåâå àðòåð³àëüíå ðóñëî [2]. Ââàæàºìî, ùî àíàòîì³÷í³ òà åìáð³îëîã³÷í³ äîñë³-



äæåííÿ â³ä³ãðàþòü âàæëèâó ðîëü â îáãðóíòóâàíí³ êë³í³÷íèõ ï³äõîä³â äî ë³êóâàííÿ öèõ
ñêëàäíèõ ÂÂÑ.

Àíàòîì³÷í³ äîñë³äæåííÿ ï³äòâåðäæóþòü, ùî íàé÷àñò³øå ÂÀËÊÀ ðîçâèâàþòüñÿ ïðè
äåôåêò³ ì³æøëóíî÷êîâî¿ ïåðåãîðîäêè ç àòðåç³ºþ ËÀ, õî÷à ìîæóòü çóñòð³÷àòèñÿ ³ ïðè ³íøèõ
ÂÂÑ [1]. Öÿ âàäà íàëåæèòüäî êîíîòðóíêàëüíèõ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ. Ïîíÿòòÿ «êîíîòðó-
íêóñ» îçíà÷àº åìáð³îíàëüíèé ñòîâáóð, ÿêèé âèõîäèòü ³ç ñåðöÿ. Â³ä òðóíêóñà â³äõîäÿòü ø³ñòü
ïàð àîðòàëüíèõ äóã. Ç øîñòî¿ ïàðè áëèçüêî 27 äíÿ (4-èé òèæäåíü åìáð³îëîã³÷íîãî ðîçâèò-
êó) ïî÷èíàþòü ôîðìóâàòèñÿ ïðàâà òà ë³âà ëåãåíåâ³ àðòåð³¿. Äî öüîãî åòàïó ëåãåíåâå ñóäèí-
íå ñïëåò³ííÿ (çàðîäîê ëåãåíåâî-àðòåð³àëüíîãî äåðåâà) îòðèìóº æèâëåííÿ ç äîðñàëüíî¿
àîðòè ÷åðåç âåíòðàëüí³ ã³ëêè («ñåãìåíòàðí³ àðòåð³¿», «³íòåðñåãìåíòàðí³ àðòåð³¿», «ïåðâèíí³
ëåãåíåâ³ àðòåð³¿»). Ç ÷àñîì ã³ëêè øîñòî¿ äóãè çá³ëüøóþòüñÿ, à ã³ëêè â³ä äîðñàëüíî¿ àîðòè
(íèçõ³äíî¿ àîðòè â ìàéáóòíüîìó) çìåíøóþòüñÿ. Çã³äíî ³ç çàïðîïîíîâàíèìè òâåðäæåííÿ-
ìè, åáð³îëîã³÷íà ïîìèëêà â ç’ºäíàíí³ ì³æ öåíòðàëüíèìè ËÀ òà ëåãåíåâèì ñóäèííèì ñïëå-
òåííÿì (çîíà êîíîòðóíêóñó) ³/àáî ïîìèëêà â ³íâîëþö³¿ «ïåðâèííèõ ëåãåíåâèõ àðòåð³é»
ïðèçâîäèòü äî ðîçâèòêó ÂÀËÊÀ [1, 5, 6]. Íàé÷àñò³øà àñîö³àö³ÿ ÂÀËÊÀ ç êîíîòðóíêàëü-
íîþ âàäîþ ìîæå ïðèçâåñòè äî äóìêè, ùî ñàìå åìáð³îëîã³÷í³ ïîðóøåííÿ â çîí³ êîíîòðóí-
êóñà º ïðè÷èíîþ ðîçâèòêó ÂÀËÊÀ. Ìè ïåðåâ³ðèëè öþ ã³ïîòåçó íà âëàñíîìó êë³í³÷íîìó
ìàòåð³àë³.

Çã³äíî ç äàíèìè êë³í³÷íèõ äîñë³äæåíü íàøîãî ìàòåð³àëó, â 49 ³ç 51 ïàö³ºíò³â (96%) ç
ÂÀËÊÀ áóëà âèÿâëåíà êîíîòðóíêàëüíà âàäà ñåðöÿ, ÿêà õàðàêòåðèçóâàëàñÿ òàêèìè àíàòî-
ì³÷íèìè îçíàêàìè: âåëèêèé ïåðèìåìáðàíîçíèé äåôåêò ì³æøëóíî÷êîâî¿ ïåðåãîðîäêè,
ñòåíîç àáî àòðåç³ÿ ËÀ òà ÂÀËÊÀ. ²íòðàêàðä³àëüíà àíàòîì³ÿ â 35 âèïàäêàõ (71%), â³äïîâ³-
äàëà òåòðàä³ Ôàëëî, â 14 âèïàäêàõ (29%) – òåòðàäíîìó òèïó ïîäâ³éíîãî â³äõîäæåííÿ ìàã³-
ñòðàëüíèõ ñóäèí â³ä ïðàâîãî øëóíî÷êà. Ç ³íøîãî áîêó, ñï³ëüíèé àðòåð³àëüíèé ñòîâáóð òà
ïåðåðèâ äóãè àîðòè òàêîæ â³äíîñÿòü äî êîíîòðóíêàëüíèõ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ, îäíàê
íàÿâí³ñòü ÂÀËÊÀ ïðè äàíèõ âàäàõ íå îïèñàíà. Á³ëüøå ïîëîâèíè âèïàäê³â òåòðàäè Ôàëëî
ç àòðåç³ºþ ËÀ òà á³ëüøå 90% òåòðàä Ôàëëî ³ç ñòåíîçîì ËÀ òàêîæ íå ïîºäíóþòüñÿ ³ç ÂÀË-
ÊÀ. Ìîæíà çðîáèòè âèñíîâîê, ùî â ïàòîãåíåç³ ðîçâèòêó ÂÀËÊÀ ³ âèíèêíåíí³ êîíîòðóí-
êàëüíî¿ âàäè çàä³ÿí³ ñï³ëüí³ åìáð³îíàëüí³ ìåõàí³çìè, îäíàê äëÿ âèíèêíåííÿ ÂÀËÊÀ íå-
îáõ³äí³ äîäàòêîâ³ åìáð³îíàëüí³ ïîðóøåííÿ.

Ïîðóøåííÿ ðîçâèòêó öåíòðàëüíèõ ëåãåíåâèõ àðòåð³é íàçèâàºòüñÿ îäí³ºþ ç ìîæëè-
âèõ ïðè÷èí ðîçâèòêó ÂÀËÊÀ íà åìáð³îíàëüíîìó ð³âí³ [6]. Â öüîìó êîíòåêñò³ ìè ïðî-
àíàë³çóâàëè äâà ôàêòîðè: íàÿâí³ñòü ïîâíî¿ àòðåç³¿ ÷è ñòåíîçó ËÀ òà íàÿâí³ñòü ã³ïîïëàç³¿
öåíòðàëüíèõ ëåãåíåâèõ àðòåð³é. Ç 51 ïàö³ºíòà, ÿê³ ìàëè ÂÀËÊÀ, 44 (86%) ïàö³ºíòè ìàëè
ä³àãíîç ïîâíî¿ àòðåç³¿ ËÀ, 7 (14%) ïàö³ºíò³â ìàëè ñòåíîç ËÀ. Îêð³ì òîãî, â 5 ïàö³ºíò³â ç
ä³àãíîçîì ïîâíî¿ àòðåç³¿ ËÀ íà îïåðàö³¿ áóâ âèÿâëåíèé ì³í³ìàëüíèé àíòåãðàäíèé êðî-
âîò³ê ³ç ïðàâîãî øëóíî÷êà. Îòæå, ÂÀËÊÀ çóñòð³÷àþòüñÿ ÿê ïðè ïîâí³é àòðåç³¿, òàê ³ ïðè
ñòåíîç³ ËÀ. Ùîäî íàÿâíîñò³ ã³ïîïëàç³¿ öåíòðàëüíèõ ëåãåíåâèõ àðòåð³é, òî ñåðåäí³é ³íäåêñ
Nakata ó íàøèõ ïàö³ºíò³â ñêëàâ 106±81 ìì2/ì2 (â³ä 0 äî 256 ìì2/ì2) (íîðìà – 330±30
ìì2/ì2). Ìîæíà ââàæàòè, ùî ã³ïîïëàç³ÿ öåíòðàëüíèõ ëåãåíåâèõ ã³ëîê áóëà â êîæíîìó
âèïàäêó (100%). Òàêèì ÷èíîì, àíàë³ç ÂÂÑ íå ïðîäåìîíñòðóâàâ ÷³òêî¿ çàëåæíîñò³ íàÿâ-
íîñò³ ÂÀËÊÀ ó ïàö³ºíò³â ç àòðåç³ºþ ÷è ñòåíîçîì ËÀ íà ïðîòèâàãó ñòåíîçó ËÀ, îäíàê
âèÿâèâ íàÿâí³ñòü ã³ïîïëàç³¿ öåíòðàëüíèõ ëåãåíåâèõ ã³ëîê ð³çíîãî ñòóïåíÿ â êîæíîìó
âèïàäêó.

Ö³êàâèì àíàòîì³÷íèì ñïîñòåðåæåííÿì º òå, ùî ÂÀËÊÀ ïðàêòè÷íî íå çóñòð³÷àºòüñÿ
ïðè àòðåç³¿ ËÀ ç ³íòàêòíîþ ì³æøëóíî÷êîâîþ ïåðåãîðîäêîþ. Çã³äíî ç íàøèìè äîñë³äæåí-
íÿìè, ì³æøëóíî÷êîâîå ç’ºäíàííÿ áóëî çàô³êñîâàíå ó 50 (98%) âèïàäêàõ ïðè íàÿâíîñò³



ÂÀËÊÀ. Ìîæíà ïðèïóñòèòè, ùî äåôåêò ì³æøëóíî÷êîâî¿ ïåðåãîðîäêè º îáîâ’ÿçêîâèì
êîìïîíåíòîì ó ôåíîòèï³ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ, ÿê³ ïîºäíóþòüñÿ ç ÂÀËÊÀ. Îïèñàí³ ïîî-
äèíîê³ âèïàäêè íàÿâíîñò³ ÂÀËÊÀ ïðè àòðåç³¿ ËÀ ç ³íòàêòíîþ ì³æøëóíî÷êîâîþ ïåðåãî-
ðîäêîþ ìîæíà ïîÿñíþâàòè çàêðèòòÿì äåôåêòó ì³æøëóíî÷êîâî¿ ïåðåãîðîäêè íà ï³çí³-
øîìó åìáð³îíàëüíîìó åòàï³ [1].

Âàæëèâîþ àíàòîì³÷íîþ îñîáëèâ³ñòþ ïðè âðîäæåíèõ âàäàõ ñåðöÿ ³ç ÂÀËÊÀ ìîæíà
ââàæàòè â³äñóòí³ñòü àðòåð³àëüíî¿ ïðîòîêè [3]. Öÿ àíàòîì³÷íà ðèñà áóëà âèÿâëåíà íàìè â
50 âèïàäê³â ³ç 51 (98%). Íà åìáð³îíàëüíîìó åòàï³ çðóøåííÿ éìîâ³ðíî º â çîí³ 6-î¿ ïàðè
àîðòàëüíèõ äóã êîíîòðóíêóñà, êë³òèíè ÿêî¿ º ïîïåðåäíèêàìè àðòåð³àëüíî¿ ïðîòîêè ³
öåíòðàëüíèõ ëåãåíåâèõ àðòåð³é. Çâåðòàº íà ñåáå óâàãó, ùî â³äñóòí³ñòü àðòåð³àëüíî¿ ïðîòî-
êè ÷àñòî ïîºäíóºòüñÿ ³ç ³íøèìè òÿæêèìè âàäàìè ñåðöÿ. Ïðè ñï³ëüíîìó àðòåð³àëüíîìó
ñòîâáóð³ â á³ëüøîñò³ âèïàäê³â àðòåð³àëüíà ïðîòîêà â³äñóòíÿ. Ïðè òåòðàä³ Ôàëëî ç â³äñóòí³-
ñòþ êëàïàíà ËÀ âîíà òàêîæ â³äñóòíÿ. Çãàäàí³ âàäè òàêîæ â³äíîñÿòü äî êîíîòðóíêàëüíèõ
âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ.

Ï³äñóìîâóþ÷è àíàë³ç àíàòîì³÷íèõ îñîáëèâîñòåé, ìîæíà ââàæàòè, ùî â³äñóòí³ñòü
àðòåð³àëüíî¿ ïðîòîêè (â 98% âèïàäê³â), íàÿâí³ñòü âåëèêîãî (íåðåñòðèêòèâíîãî) äå-
ôåêòó ì³æøëóíî÷êîâî¿ ïåðåãîðîäêè, õàðàêòåðíîãî äëÿ êîíîòðóíêàëüíî¿ âàäè (â 98%
âèïàäê³â), òà íàÿâí³ñòü ã³ïîïëàç³¿ öåíòðàëüíèõ ëåãåíåâèõ àðòåð³é (â 100% âèïàäê³â)
º ôåíîòèïîì âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ, ÿê³ ïîºäíóþòüñÿ ³ç ÂÀËÊÀ. Òàêîæ ìîæíà ïðèïó-
ñòèòè, ùî ïðè ôîðìóâàíí³ êîíîòðóíêàëüíî¿ âàäè äëÿ óòâîðåííÿ ÂÀËÊÀ íåîáõ³äíî,
ùîá íà åòàï³ åìáð³îíàëüíîãî ðîçâèòêó àðòåð³àëüíà ïðîòîêà íå óòâîðèëàñÿ àáî ïðîé-
øëà ðàííþ ³íâîëþö³þ. Äàíå òâåðäæåííÿ ïðî çíà÷åííÿ àðòåð³àëüíî¿ ïðîòîêè â ðîç-
âèòêó ÂÀËÊÀ ìîæå áóòè ðîáî÷îþ ã³ïîòåçîþ äëÿ ïîäàëüøèõ äîñë³äæåíü ïàòîëîã³¿ êî-
íîòðóíêóñó.

Âèñíîâêè. Åìáð³îëîã³÷í³ äîñë³äæåííÿ äàþòü áàçîâå ðîçóì³ííÿ ùîäî âèíèêíåííÿ ïà-
òîëîã³÷íîãî êîëàòåðàëüíîãî êðîâîîá³ãó â ëåãåíÿõ. Àíàë³ç ðåçóëüòàò³â åìáð³îëîã³÷íèõ äîñ-
ë³äæåíü òà ñèñòåìàòèçàö³ÿ âëàñíîãî êë³í³÷íîãî äîñâ³äó äîçâîëÿþòü ñòâåðäæóâàòè, ùî ïî-
ðóøåííÿ åìáð³îãåíåçó êîíîòðóíêóñó ç âòÿãíåííÿì çîíè 6-î¿ àîðòàëüíî¿ äóãè, ç êë³òèí ÿêî¿
ôîðìóºòüñÿ àðòåð³àëüíà ïðîòîêà, º íàéá³ëüø éìîâ³ðíîþ ïðè÷èíîþ âèíèêíåííÿ ÂÀËÊÀ
ïðè âðîäæåíèõ âàäàõ ñåðöÿ.
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ÁÎËÜØÈÅ ÀÎÐÒÎËÅÃÎ×ÍÛÅ ÊÎËËÀÒÅÐÀËÜÍÛÅ ÀÐÒÅÐÈÈ ÏÐÈ
ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÕ ÏÎÐÎÊÀÕ ÑÅÐÄÖÀ: ÝÌÁÐÈÎÃÅÍÅÇ È ÀÍÀÒÎÌÈ×ÅÑÊÈÅ

ÎÑÎÁÅÍÍÎÑÒÈ

Ã.Â. Êíûøîâ, À.Ä. Áàáëÿê, È.Í. Åìåö

Â ðàáîòå ïðîàíàëèçèðîâàí 51 êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé íàëè÷èÿ áîëüøèõ àîðòîëåãî÷íûõ êîëëàòå-
ðàëüíûõ àðòåðèé ïðè âðîæäåííûõ ïîðîêàõ ñåðäöà. Ïðîâåäåí àíàëèç âîçìîæíûõ ïóòåé âîçíèêíîâå-
íèÿ äàííîãî àíàòîìè÷åñêîãî ôåíîòèïà âî âðåìÿ ýìáðèîãåíåçà.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà, áîëüøèå àîðòîëåãî÷íûå êîëëàòåðàëüíûå àðòåðèè, ýìá-
ðèîãåíåç, àíàòîìèÿ.

MAJOR AORTO-PULMONARY COLLATERAL ARTERIES IN CONGENITAL HEART
DISEASES: ANATOMY AND EMBRYOGENESIS

G.V. Knyshov, O.D. Bablyak, I.M. Yemets

Fifty one cases of congenital heart disease with major aorto-pulmonary collateral arteries were analyzed.
The possible mechanisms of developing this phenotype were discussed.

Key words: congenital heart lesions, major aortopulmonary collaterals, embryogenesis, anatomy.


