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ÄÓ «Íàö³îíàëüíèé ³íñòèòóò ñåðöåâî-ñóäèííî¿ õ³ðóðã³¿  ³ìåí³ Ì.Ì. Àìîñîâà ÍÀÌÍ» (Êè¿â)

Ó ñòàòò³ ïðåäñòàâëåíî äîñâ³ä õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ñèíäðîìó ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³-
ë³â ñåðöÿ. Ñåðåä óñ³õ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ äàíà ïàòîëîã³ÿ çóñòð³÷àºòüñÿ ç ÷àñòîòîþ â³ä 4%
äî 8%. Â Óêðà¿í³ ùîð³÷íî íàðîäæóºòüñÿ ïðèáëèçíî 200 ä³òåé ³ç òàêîþ ïàòîëîã³ºþ. Áåç
ñâîº÷àñíîãî ñïåö³àë³çîâàíîãî êàðä³îõ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ 100% ä³òåé ãèíå ïðîòÿãîì ïåð-
øîãî ðîêó æèòòÿ. Ïðîâåäåíà ðîáîòà ïîêàçàëà ìîæëèâ³ñòü óñï³øíîãî âèêîíàííÿ ïîä³á-
íèõ îïåðàö³é ó íàø³é êðà¿í³.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: âðîäæåíà âàäà ñåðöÿ, ñèíäðîì ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ, îïåðàö³ÿ Íîðâóä ².

Ñèíäðîì ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ (ÑÃËÂÑ) – êë³í³÷íèé ñèíäðîì, ÿêèé õàðàê-
òåðèçóºòüñÿ íàÿâí³ñòþ òàêèõ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ, ÿê ïîì³ðíà àáî âèðàæåíà ã³ïîïëàç³ÿ
÷è àòðåç³ÿ ì³òðàëüíîãî êëàïàíà, ë³âîãî øëóíî÷êà, àîðòàëüíîãî êëàïàíà òà ð³çíîãî ñòóïå-
íÿ ã³ïîïëàç³ÿ âèñõ³äíî¿ àîðòè. CÃËÂÑ âïåðøå äåòàëüíî îïèñàíà Äæ. Íóíàíîì òà À. Íàäà-
ñîì, àëå ëèøå ÿê ïàòîëîã³÷íèé ä³àãíîç [1]. Àìåðèêàíñüêèé õ³ðóðã Á³ëë Íîðâóä ³ç äèòÿ÷îãî
ãîñï³òàëþ ì. Áîñòîí â 1981 ðîö³ âïåðøå îïóáë³êóâàâ ðåçóëüòàòè êàðä³îõ³ðóðã³÷íèõ îïåðà-
ö³é ó íîâîíàðîäæåíèõ ³ç ÑÃËÂÑ [1, 2]. Ïîøèðåí³ñòü ö³º¿ âàäè ñòàíîâèòü â³ä 0,016 äî 0,036%
äî ê³ëüêîñò³ âñ³õ æèâèõ íîâîíàðîäæåíèõ ä³òåé. Ñåðåä óñ³õ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ ÑÃËÂÑ
çóñòð³÷àºòüñÿ ç ÷àñòîòîþ â³ä 4 äî 8% [3]. Â Óêðà¿í³ ùîð³÷íî íàðîäæóºòüñÿ áëèçüêî 300 ä³-
òåé ³ç äàíîþ ïàòîëîã³ºþ. Íåçâàæàþ÷è íà äîñÿãíåííÿ â ãàëóç³ äèòÿ÷î¿ êàðä³îõ³ðóðã³¿, ëåòà-
ëüí³ñòü ïðè ö³é ïàòîëîã³¿ ó ïðîâ³äíèõ êë³í³êàõ ñâ³òó ñÿãàº 20% [3, 4].

Ìåòà ðîáîòè – ïðîàíàë³çóâàòè ïåðøèé äîñâ³ä õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ñèíäðîìó ã³ïî-
ïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ.

Ìàòåð³àëè òà ìåòîäè. Çà ïåð³îä ç 01.07.2010 ïî 01.07.2011 ð. ó Íàö³îíàëüíîìó ³íñòèòóò³
ñåðöåâî-ñóäèííî¿ õ³ðóðã³¿ ³ì. Ì.Ì. Àìîñîâà ÍÀÌÍ Óêðà¿íè ïðîîïåðîâàíî 17 ïàö³ºíò³â ³ç
ÑÃËÂÑ. Ïàö³ºíò³â ÷îëîâ³÷î¿ ñòàò³ áóëî 11 (64,7%), æ³íî÷î¿ – 6 (35,3%). Ñåðåäí³é â³ê ïàö³-
ºíò³â íà ìîìåíò îïåðàö³¿ ñêëàâ 8 äí³â (â³ä 6 äî 11 äí³â). Âàãà ïàö³ºíò³â â ñåðåäíüîìó ñòàíî-
âèëà 3,5 êã (â³ä 2,8 äî 4,3 êã) Ó 11 (64,7%) âèïàäêàõ ïîïåðåäí³é ä³àãíîç âñòàíîâëåíî ïðåíà-
òàëüíî òà ï³äòâåðäæåíî â³äðàçó ï³ñëÿ íàðîäæåííÿ çà äîïîìîãîþ åõîêàðä³îãðàô³¿.
Ïåðåäîïåðàö³éíà ï³äãîòîâêà çä³éñíþâàëàñü ïðîòÿãîì 7–10 ä³á ³ áóëà ñïðÿìîâàíà íà áàëà-
íñóâàííÿ ñèñòåìíîãî òà ëåãåíåâîãî ñóäèííîãî îïîðó ç äîòðèìàííÿì íàñè÷åííÿ êðîâ³ êè-
ñíåì ó ìåæàõ 80%. Óñ³ì ïàö³ºíòàì ³ç íàðîäæåííÿ ³ äî ìîìåíòó îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ
ïðîâîäèëàñü ³íôóç³ÿ ïðîñòàãëàíäèíó Å1 äëÿ ï³äòðèìêè àäåêâàòíî¿ ñèñòåìíî¿ ïåðôóç³¿. Çà
íåîáõ³äíîñò³ ïðîâîäèëè êîðåêö³þ ìåòàáîë³÷íîãî àöèäîçó òà ïðèçíà÷àëè ³íîòðîïí³ ïðå-
ïàðàòè. Àíòèáàêòåð³àëüíà òåðàï³ÿ ïðèçíà÷àëàñü ïàö³ºíòàì ³ç ðèçèêîì ïåðèíàòàëüíîãî
³íô³êóâàííÿ. Ïåðøèé åòàï õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ìàâ çàáåçïå÷èòè ñòâîðåííÿ íåîáñòðó-
êòèâíîãî ñèñòåìíîãî êðîâîòîêó ç ïðàâîãî øëóíî÷êà â àîðòó òà êîðîíàðí³ àðòåð³¿ ³ îáìå-
æåííÿ ëåãåíåâîãî êðîâîïëèíó øëÿõîì ñòâîðåííÿ â³äïîâ³äíèõ ðîçì³ð³â ñèñòåìíî-ëåãåíå-
âîãî øóíòà. Ó 12 (70,6%) ïàö³ºíò³â íà ïåðøîìó åòàï³ áóëà âèêîðèñòàíà òðàäèö³éíà ñòðàòåã³ÿ
Íîðâóäà – âèêîíàííÿ îïåðàö³¿ Íîðâóä I. Ï’ÿòüîì ïàö³ºíòàì (29,4%) âèêîíàëè «ã³áðèäíó»
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îïåðàö³þ, ÿêà âêëþ÷àëà ñòåíòóâàííÿ â³äêðèòî¿ àðòåð³àëüíî¿ ïðîòîêè, òà á³ëàòåðàëüíå çâóæåí-
íÿ ëåãåíåâèõ àðòåð³é. Ó 9 âèïàäêàõ çä³éñíþâàëè îïåðàö³þ Íîðâóä I â ìîäèô³êàö³¿ Sano, à â
3 âèïàäêàõ âèêîðèñòîâóâàëàñÿ òåõí³êà R. Mee ç âèêîðèñòàííÿì øóíòó Blalock-Taussig (3,5
mm). Âñ³ îïåðàö³¿ ïðîâåäåí³ â óìîâàõ øòó÷íîãî êðîâîîá³ãó, ³ç çàõèñòîì ì³îêàðäà êðèñòà-
ëî¿äíîþ õîëîäîâîþ êàðä³îïëåã³ºþ. Íà ìîìåíò ðåêîíñòðóêö³¿ äóãè àîðòè âèêîíóâàëè ïîâ-
íó çóïèíêó êðîâîîá³ãó (öèðêóëÿòîðíèé àðåøò) ç îõîëîäæåííÿì ïàö³ºíòà äî +16ºÑ, ïðè
öüîìó ÷àñ ïîâíî¿ çóïèíêè êðîâîîá³ãó íå ïîâèíåí ïåðåâèùóâàòè 45 õâèëèí, ùîá çàïîá³ã-
òè ðîçâèòêó íåçâîðîòíèõ ³øåì³÷íèõ çì³í öåíòðàëüíî¿ íåðâîâî¿ ñèñòåìè. Ç ìåòîþ äîñÿã-
íåííÿ åôåêòèâíîãî ãåìîñòàçó âèêîðèñòîâóâàëè ðåêîìá³íàíòíèé VIIa ôàêòîð çãîðòàííÿ
êðîâ³. Â ï³ñëÿîïåðàö³éíîìó ïåð³îä³ âñ³ì ïàö³ºíòàì ïðîâîäèëè ïåðèòîíåàëüíèé ä³àë³ç.

Ðåçóëüòàòè òà îáãîâîðåííÿ. Ç 17 ïàö³ºíò³â, ÿêèì áóëà âèêîíàíà îïåðàö³ÿ Íîðâóä I, âè-
æèëè 6 (35,3%) ïàö³ºíò³â. Îäíîìó ç íèõ óñï³øíî ïðîâåäåíèé óæå äðóãèé åòàï êîðåêö³¿
âàäè (äâîíàïðàâëåíèé êàâîïóëüìîíàëüíèé àíàñòîìîç). Ñåðåäíÿ òðèâàë³ñòü øòó÷íîãî êðî-
âîîá³ãó ï³ä ÷àñ îïåðàö³¿ Íîðâóä I ñêëàëà 230±43 õâ., òðèâàë³ñòü öèðêóëÿòîðíîãî àðåøòó –
39±8 õâ. Ïðàêòèêà ïîêàçàëà, ùî äëÿ óñï³øíîãî ë³êóâàííÿ òàêî¿ ñêëàäíî¿ âàäè âêðàé íåîá-
õ³äíèé âèñîêèé ïðîôåñ³îíàë³çì, êîìàíäíèé ï³äõ³ä òà çëàãîäæåíà ðîáîòà íà âñ³õ åòàïàõ,
ïî÷èíàþ÷è ç ïîëîãîâîãî áóäèíêó (àêóøåð, íåîíàòîëîã), òðàíñïîðòóâàííÿ â êàðä³îõ³ðóð-
ã³÷íå â³ää³ëåííÿ (áðèãàäà ðåàí³ìîá³ëÿ), äîîïåðàö³éíà ï³äãîòîâêà (ðåàí³ìàòîëîãè), îïåðà-
òèâíå âòðó÷àííÿ (õ³ðóðãè, àíåñòåç³îëîã, ïåðôóç³îëîã), ï³ñëÿîïåðàö³éíå ë³êóâàííÿ (ðåàí³-
ìàòîëîãè, ñåðåäí³é ìåäïåðñîíàë).

Õ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ ÑÃËÂÑ âêëþ÷àº 3 ñòàä³¿.
Ïåðøèé åòàï – îïåðàö³ÿ Íîðâóäà âèêîíóºòüñÿ, ÿê ïðàâèëî, ó â³ö³ äî 14 äí³â [1, 2]. Ïðè

öüîìó çàáåçïå÷óºòüñÿ: êîíñòðóêö³ÿ áåçïåðåøêîäíîãî êðîâîòîêó â³ä ñèñòåìíîãî øëóíî÷-
êà, àäåêâàòíà òà áåçïåðåøêîäíà êîðîíàðíà öèðêóëÿö³ÿ, êîíñòðóêö³ÿ ñèñòåìíî-ëåãåíåâî-
ãî àðòåð³àëüíîãî øóíòà äëÿ çàáåçïå÷åííÿ ïàðàëåëüíî¿ ëåãåíåâî¿ öèðêóëÿö³¿ òà áåçïåðåø-
êîäíîãî ì³æïåðåäñåðäíîãî ç’ºäíàííÿ.

Äðóãèé åòàï – äâîíàïðàâëåíèé êàâîïóëüìîíàëüíèé àíàñòîìîç, àáî ïðîöåäóðà ãåì³-
Ôîíòåí, ùî âèêîíóºòüñÿ ó â³ö³ â³ä 3 äî 6 ì³ñÿö³â [1].

Òðåò³é (çàâåðøàëüíèé) åòàï – òîòàëüíèé êàâîïóëüìîíàëüíèé àíàñòîìîç, âèêîíóºòüñÿ
ó â³ö³ ï³ñëÿ 2-õ ðîê³â (ïðè ìàñ³ ïàö³ºíòà 12–15 êã) [2]. Êîæåí ïåð³îä ë³êóâàííÿ ïîâ’ÿçàíèé
³ç âèñîêèì ðèçèêîì, àëå íàéâàæëèâ³øèì òà íàéñêëàäí³øèì ó âñ³õ â³äíîøåííÿõ º ïåðøèé
åòàï – îïåðàö³ÿ Íîðâóä I.

Âèñíîâêè. Ñèíäðîì ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ º îäí³ºþ ç íàéñêëàäí³øèõ âðîäæå-
íèõ âàä ñåðöÿ. Áåç ñïåö³àë³çîâàíî¿ êàðä³îõ³ðóðã³÷íî¿ äîïîìîãè 100% ä³òåé ç äàíîþ âàäîþ
ãèíóòü ïðîòÿãîì ïåðøèõ òèæí³â æèòòÿ. ªäèíèé øëÿõ äî ïîðÿòóíêó – õ³ðóðã³÷íà êîðåê-
ö³ÿ âàäè. Ïåðøèé äîñâ³ä õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ÑÃËÎÑ ïîêàçàâ ìîæëèâ³ñòü óñï³øíîãî
ïðîâåäåííÿ ïîä³áíèõ îïåðàö³é â Óêðà¿í³.
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Â ðàáîòå ïðåäñòàâëåí ïåðâûé îïûò õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ñèíäðîìà ãèïîïëàçèè ëåâûõ îòäå-
ëîâ ñåðäöà. Ñðåäè âñåõ âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ñåðäöà äàííàÿ ïàòîëîãèÿ âñòðå÷àåòñÿ â 4–8% ñëó÷àåâ. Â
Óêðàèíå åæåãîäíî ðîæäàåòñÿ îêîëî 300 äåòåé ñ ÑÃËÎÑ. Áåç ñïåöèàëèçèðîâàííîé êàðäèîõèðóðãè-
÷åñêîé ïîìîùè 100% äåòåé ïîãèáàþò íà ïåðâîì ãîäó æèçíè. Ïðîâåäåííàÿ ðàáîòà ïîêàçàëà âîçìîæ-
íîñòü óñïåøíîãî âûïîëíåíèÿ ïîäîáíûõ îïåðàöèé â íàøåé ñòðàíå.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: âðîæäåíûé ïîðîê ñåðäöà, ñèíäðîì ãèïîïëàçèè ëåâûõ îòäåëîâ ñåðäöà, îïåðàöèÿ
Íîðâóä ².

FIRST EXPIRIENCE OF SURGICAL TREATMENT OF PATIENTS WITH HYPOPLASTIC
LEFT HEART SYNDROME

Karpenko V.G., Truba Y.P., Golovenko Î.S., Boiko S.N., Rudenko M.M., Lazoryshynets V.V.

Authors presented their experience of surgical treatment of patients with HLHS . Annually 300 children
are born with such disease in Ukraine. 100 % of patients without surgical treatment die in first few weeks of life.
Our work shows possibility of successful treatment of children with HLHS.

Key words: ñongenital heart diseases, hypoplastic left heart syndrome, operation Norwood I.


