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Äîñâ³ä õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ñèíäðîìó ã³ïîïëàç³¿
ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ

Ëàçîðèøèíåöü Â.Â., Òðóáà ß.Ï., Ðóäåíêî Ê.Â., Ãîëîâåíêî Î.Ñ., Áîéêî Ñ.Ì., Äüîðäÿé ².Ñ.,
Ðóäåíêî Ì.Ì., Ìîøê³âñüêà Ë.Â., Òêà÷åíêî Ë.Ì.

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 öÿ ïàòîëîã³ÿ çóñòð³÷àºòüñÿ ç ÷àñòîòîþ â³ä 4 äî
8% Â Óêðà¿í³ ùîð³÷íî íàðîäæóºòüñÿ áëèçüêî 300 ä³òåé ç òàêîþ ïàòîëîã³ºþ. Áåç ñâîº÷àñíî-
ãî ñïåö³àë³çîâàíîãî êàðä³îõ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ 100% ä³òåé ãèíå ïðîòÿãîì ïåðøîãî ðîêó
æèòòÿ.

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

Ñèíäðîì ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ (ÑÃËÂÑ) – îäíà ç íàéá³ëüø ñêëàäíèõ âðî-
äæåíèõ ïàòîëîã³é ñåðöÿ ³ ìàã³ñòðàëüíèõ ñóäèí, ÿêà õàðàêòåðèçóºòüñÿ íàÿâí³ñòþ áàãà-
òüîõ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ, à ñàìå: âèðàæåíà ã³ïîïëàç³ÿ ³ (àáî) àòðåç³ÿ ì³òðàëüíîãî êëà-
ïàíà, ë³âîãî øëóíî÷êà, àîðòàëüíîãî êëàïàíà ³ ð³çíîãî ñòóïåíÿ ã³ïîïëàç³ÿ âèñõ³äíî¿ àîðòè.
Ê³ëüê³ñòü òàêèõ àíîìàë³é äîñèòü âåëèêà, àëå ðåçóëüòàòè äîñë³äæåíü îñòàíí³õ ðîê³â äî-
çâîëèëè âèä³ëèòè ñèíäðîì ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ â ÷³òêó êë³í³êî-àíàòîì³÷íó
îäèíèöþ [1–4].

Ìåòà ðîáîòè – ïðîàíàë³çóâàòè îòðèìàí³ ðåçóëüòàòè õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ñèíäðîìó
ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ.

Ìàòåð³àëè òà ìåòîäè. Çà ïåð³îä ç ëèïíÿ 2010 ð. ïî êâ³òåíü 2014 ð. â ÄÓ «Í²ÑÑÕ ³ì.
Ì.Ì. Àìîñîâà ÍÀÌÍ» áóëî ïðîîïåðîâàíî 42 ïàö³ºíòè ç ÑÃËÂÑ. Ïàö³ºíò³â ÷îëîâ³÷î¿ ñòàò³
áóëî 28 (66,7%), æ³íî÷î¿ – 14 (33,3%). Ñåðåäí³é â³ê ïàö³ºíò³â íà ìîìåíò îïåðàö³¿ ñêëàäàâ
8±2,2 (â³ä 6 äî 11 äí³â). Âàãà ïàö³ºíò³â ó ñåðåäíüîìó ñòàíîâèëà 3,5±0,6 êã (â³ä 2,4 äî 4 êã).
Ó 23 (54,8%) ïàö³ºíò³â âàäó ä³àãíîñòîâàíî ïðåíàòàëüíî òà ï³äòâåðäæåíî â³äðàçó ï³ñëÿ íà-
ðîäæåííÿ çà äîïîìîãîþ åõîêàðä³îãðàô³¿. Ïåðåäîïåðàö³éíà ï³äãîòîâêà çä³éñíþâàëàñü 7–
10 äí³â ³ áóëà ñïðÿìîâàíà íà áàëàíñóâàííÿ ñèñòåìíîãî òà ëåãåíåâîãî ñóäèííîãî îïîðó ç
äîòðèìàííÿì íàñè÷åííÿ êðîâ³ êèñíåì ó ìåæàõ 80%. Óñ³ì ïàö³ºíòàì ³ç íàðîäæåííÿ ³ äî
ìîìåíòó îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ ïðîâîäèëàñü ³íôóç³ÿ ïðîñòîãëàíäèíó Å1 äëÿ ï³äòðèì-
êè àäåêâàòíî¿ ñèñòåìíî¿ ïåðôóç³¿. Çà íåîáõ³äíîñò³ ïðîâîäèëè êîðåêö³þ ìåòàáîë³÷íîãî
àöèäîçó òà ïðèçíà÷àëè ³íîòðîïí³ ïðåïàðàòè.

Êîðåêö³ÿ àöèäîçó: ó äîîïåðàö³éíèõ õâîðèõ ³ç ÑÃËÂÑ ââåäåííÿ ëóæíèõ ðîç÷èí³â òðå-
áà ïðîâîäèòè ç îáåðåæí³ñòþ, îñê³ëüêè âîíè ìîæóòü çíèæóâàòè ëåãåíåâèé ñóäèííèé îï³ð
³ çá³ëüøóâàòè Qp/Qs, òèì ñàìèì çìåíøóþ÷è ñèñòåìíèé êðîâîîá³ã ³ ñïðèÿþ÷è ïîñèëåí-
íþ ñèñòåìíîãî àöèäîçó. Îäíàê õâîð³, ÿê³ ïåðåáóâàþòü ó ñòàí³ øîêó ³ ãëèáîêîìó ìåòàáîë³-
÷íîìó àöèäîç³, ïîòðåáóþòü êîðåêö³¿ äåô³öèòó îñíîâ. Ïðè ââåäåíí³ îñíîâ (íàòð³þ á³êàð-
áîíàòó) ñë³ä äîìàãàòèñÿ îïòèì³çàö³¿ Qp/Qs. Íåäîíîøåíèì íåìîâëÿòàì ëóæí³ ðîç÷èíè
íåîáõ³äíî ââîäèòè ïîâ³ëüíî, ùîá óíèêíóòè êðîâîâèëèâó â ìîçîê.

Àíòèá³îòèêè ïðèçíà÷àþòü óæå â ïîëîãîâîìó áóäèíêó çà íàÿâíîñò³ ôàêòîð³â ðèçèêó
³íôåêö³¿ ³ ïðîäîâæóþòü ¿õ ââåäåííÿ ïðîòÿãîì 48–72 ãîä., òîáòî äî òèõ ï³ð, ïîêè ì³êðîá³î-
ëîã³÷í³ ïîñ³âè, çðîáëåí³ äî ïî÷àòêó òåðàï³¿, íå âèÿâëÿòüñÿ íåãàòèâíèìè. Ïðè â³äñóòíîñò³
ôàêòîð³â ðèçèêó àíòèá³îòèêè íå ïðèçíà÷àþòü.
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Õàð÷óâàííÿ, ç îãëÿäó íà ï³äâèùåíèé ðèçèê ³øåì³¿ êèøå÷íèêà ç ðîçâèòêîì íåêðîòè÷-
íîãî åíòåðîêîë³òó, ðåêîìåíäóºòüñÿ ïàðåíòåðàëüíå.

Âèçíàíèì ³ ïðèéíÿòèì ìåòîäîì ë³êóâàííÿ â äàíèé ÷àñ º åòàïíèé ìåòîä, ðîçðîáëå-
íèé W. Norwood – ºäèíèì ó ñâ³ò³ õ³ðóðãîì, ùî ïðîòÿãîì äâîõ äåñÿòèë³òü ñèñòåìàòè÷íî ³
òâîð÷î ðîçðîáëÿº äàíó ñêëàäíó ïðîáëåìó.

Îïåðàö³ÿ Norwood ïåðåäáà÷àº:
• ñòâîðåííÿ â³ëüíîãî ³ ïîñò³éíîãî âèõîäó â ñèñòåìíå êîëî êðîâîîá³ãó;
• çàáåçïå÷åííÿ ñòàá³ëüíîãî òà êîíòðîëüîâàíîãî äæåðåëà ëåãåíåâîãî êðîâîîá³ãó;
• ñòâîðåííÿ øèðîêîãî ç‘ºäíàííÿ íà ïåðåäñåðäíîìó ð³âí³.
Ó íàøîìó ³íñòèòóò³ ðîçðîáëåíà âëàñíà ñèñòåìà, ÿêà äîçâîëÿº âèáðàòè îïòèìàëüíèé

øëÿõ õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ äëÿ ïàö³ºíò³â ³ç ÑÃËÂÑ.
Ó 27 (64,2%) ïàö³ºíò³â íà ïåðøîìó åòàï³ áóëà âèêîðèñòàíà òðàäèö³éíà ñòðàòåã³ÿ Íîð-

âóäà – îïåðàö³ÿ Íîðâóä I. Òðèíàäöÿòüîì ïàö³ºíòàì (30,95%) âèêîíàëè ã³áðèäíó îïåðà-
ö³þ, ÿêà âêëþ÷àëà ñòåíòóâàííÿ â³äêðèòî¿ àðòåð³àëüíî¿ ïðîòîêè òà á³ëàòåðàëüíå çâóæåííÿ
ëåãåíåâèõ àðòåð³é. Ó 9 âèïàäêàõ çä³éñíþâàëè îïåðàö³þ Íîðâóä I â ìîäèô³êàö³¿ Sano, à ó 18
âèïàäêàõ âèêîðèñòîâóâàëàñü òåõí³êà R. Mee ç âèêîðèñòàííÿì øóíòó Blalok-Taussig (d=3,5
mm). Îïåðàòèâíå ë³êóâàííÿ ïðîâîäèòüñÿ ç âèêîðèñòàííÿì àïàðàòó øòó÷íîãî êðîâîîá³ãó,
çàõèñò ì³îêàðäà çä³éñíþâàâñÿ øëÿõîì àíòåãðàäíî¿ õîëîäîâî¿ êðèñòàëî¿äíî¿ êàðä³îïëåã³¿.
Ï³ä ÷àñ îñíîâíîãî åòàïó çàñòîñîâóâàâñÿ öèðêóëÿòîðíèé «àðåøò» ³ ãëèáîêà ã³ïîòåðì³ÿ (òå-
ìïåðàòóðó ò³ëà äèòèíè çíèæóâàëè äî 16 °Ñ), ïðè öüîìó ÷àñ ïîâíî¿ çóïèíêè êðîâîîá³ãó íå
ïîâèíåí ïåðåâèùóâàòè 45 õâ., ùîá çàïîá³ãòè ðîçâèòêó íåçâîðîòíèõ çì³í ÖÍÑ. Ç ìåòîþ
åôåêòèâíîãî ãåìîñòàçó âèêîðèñòîâóâàëè ðåêîìá³íàíòíèé VIIà ôàêòîð çãîðòàííÿ êðîâ³. Â
ï³ñëÿîïåðàö³éíîìó ïåð³îä³ âñ³ì ïàö³ºíòàì ïðîâîäèëè ïåðèòîíåàëüíèé ä³àë³ç.

Âðàõîâóþ÷è, ùî ó äâîõ ïàö³ºíò³â, ïðè íàÿâíîñò³ ã³ïîïëàç³¿ ë³âîãî øëóíî÷êà, àîðòàëü-
íîãî òà ì³òðàëüíîãî êëàïàí³â, âèñõ³äíà àîðòà òà äóãà àîðòè áóëè ðîçâèíåí³ íîðìàëüíî,
ïàö³ºíòàì âèêîíàíî îïåðàö³þ Damus-Kay-Stensal.

Ðåçóëüòàòè òà îáãîâîðåííÿ.
Êîðåêö³ÿ ÑÃËÂÑ âèêîíóºòüñÿ â òðè åòàïè.

I. Îïåðàö³ÿ Norwood I âèêîíóºòüñÿ â ïåðø³ 14 äí³â.
II. Äâîíàïðàâëåíèé êàâîïóëüìîíàëüíèé àíàñòîìîç – ó â³ö³ 4–6 ì³ñÿö³â (Norwood II).
III. Òîòàëüíèé êàâîïóëüìîíàëüíèé àíàñòîìîç – ó â³ö³ ï³ñëÿ 2 ðîê³â (Norwood III) [1, 3, 4].

²ç 27 ïàö³ºíò³â, ÿêèì áóëà ïðîâåäåíà îïåðàö³ÿ Íîðâóä I, âèæèëè 6 (22,2%) ïàö³ºíò³â.
Äðóãèé åòàï êîðåêö³¿ âàäè (äâîíàïðàâëåíèé êàâîïóëüìîíàëüíèé àíàñòîìîç) ïðîâåäåíèé
4 ïàö³ºíòàì, ç óñï³øíèì ðåçóëüòàòîì ó 3 (75,0%) ç íèõ. 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 ÑÃËÂÑ íåîáõ³äíèé âèñîêèé
ïðîôåñ³îíàë³çì, çëàãîäæåíà ðîáîòà íà âñ³õ åòàïàõ: ïîëîãîâèé áóäèíîê (àêóøåð, íåîíàòî-
ëîã), òðàíñïîðòóâàííÿ â êàðä³îõ³ðóðã³÷íå â³ää³ëåííÿ (áðèãàäà ðåàí³ìîá³ëÿ), äîîïåðàö³é-
íà ï³äãîòîâêà (ðåàí³ìàòîëîãè), îïåðàòèâíå âòðó÷àííÿ (õ³ðóðãè, àíåñòåç³îëîã, ïåðôóç³î-
ëîã), ï³ñëÿîïåðàö³éíå ë³êóâàííÿ ³ äîãëÿä (ðåàí³ìàòîëîãè, ñåðåäí³é ìåäïåðñîíàë).

Âèñíîâêè. Àíàë³ç ³ åòàïí³ñòü îö³íêè âñ³õ êë³í³êî-³íñòðóìåíòàëüíèõ äàíèõ äîçâîëÿº
ïðàâèëüíî âñòàíîâèòè ä³àãíîç ñèíäðîìó ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ.

Îðãàí³çàö³ÿ ñêðèí³íãîâîãî îáñòåæåííÿ âàã³òíèõ ìàº çä³éñíþâàòèñÿ â îïòèìàëüí³ òåð-
ì³íè ãåñòàö³¿ (äî 22 òèæí³â, çã³äíî ç íàêàçîì ÌÎÇ Óêðà¿íè) äëÿ ïëàíóâàííÿ ïîäàëüøî¿
òàêòèêè âåäåííÿ âàã³òíîñò³ (ïåðåðèâàííÿ àáî ïðîëîíãàö³ÿ).

Òî÷íà äèôåðåíö³éíà ä³àãíîñòèêà âàäè ïîâèííà ïðîâîäèòèñü ó ñïåö³àë³çîâàíîìó â³ä-
ä³ëåíí³ ç âèêîðèñòàííÿì ÅõîÊÃ òà ³íøèõ ìåòîä³â îäðàçó ï³ñëÿ íàðîäæåííÿ äèòèíè.
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Ïðîâåäåííÿ àäåêâàòíîãî êîìïëåêñíîãî ìåäèêàìåíòîçíîãî ë³êóâàííÿ äî òðàíñïîðòó-
âàííÿ äèòèíè â êàðä³îõ³ðóðã³÷íèé öåíòð çíà÷íî ï³äâèùóº øàíñè íà óñï³øíèé ðåçóëüòàò.

Äî íåäàâíüîãî ÷àñó â Óêðà¿í³ ä³àãíîç ñèíäðîì ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ çâó÷àâ ÿê
âèðîê íîâîíàðîäæåí³é äèòèí³ òà ¿¿ áàòüêàì. Áåç ñïåö³àë³çîâàíî¿ êàðä³îõ³ðóðã³÷íî¿ äîïî-
ìîãè 100% ä³òåé ïîìèðàþòü ïðîòÿãîì ïåðøèõ òèæí³â æèòòÿ. Õ³ðóðã³÷íà êîðåêö³ÿ âàäè –
ºäèíèé øëÿõ äî ïîðÿòóíêó. Ïåðøèé ïîçèòèâíèé äîñâ³ä õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ö³º¿ ïàòî-
ëîã³¿ ïîêàçàâ ìîæëèâ³ñòü óñï³øíîãî ïðîâåäåííÿ ïîä³áíèõ îïåðàö³é â Óêðà¿í³.
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Ïåðâûé îïûò õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ñèíäðîìà ãèïîïëàçèè
ëåâûõ îòäåëîâ ñåðäöà

Ëàçîðèøèíåö Â.Â., Òðóáà ß.Ï., Ðóäåíêî Ê.Â., Ãîëîâåíêî À.Ñ., Áîéêî Ñ.Ì., Äåðäÿé È.Ñ., Ðóäåíêî
Ì.Í., Ìîøêîâñêàÿ Ë.Â., Òêà÷åíêî Ë.Ì.

Â ñòàòüå ïðåäñòàâëåí îïûò õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ñèíäðîìà ãèïîïëàçèè ëåâûõ îòäåëîâ ñåðäöà.
Ñðåäè âñåõ âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ñåðäöà òàêàÿ ïàòîëîãèÿ âñòðå÷àåòñÿ ñ ÷àñòîòîé îò 4% äî 8%. Â Óêðà-
èíå åæåãîäíî ðîæäàåòñÿ îêîëî 300 äåòåé ñ äàííîé ïàòîëîãèåé. Áåç ñâîåâðåìåííîãî ñïåöèàëèçèðî-
âàííîãî êàðäèîõèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ 100 % äåòåé ïîãèáàåò â òå÷åíèå ïåðâîãî ãîäà æèçíè.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: âðîæäåííûé ïîðîê ñåðäöà, ñèíäðîì ãèïîïëàçèè ëåâàõ îòäåëîâ ñåðäöà, îïåðàöèÿ
Norwood I.

First Experience of Surgical Treatment of Patients with Syndrome Hypoplastic
Left Heart Syndrome

Lazoryshynets V.V., Truba Ya.P., Rudenko K.V., Golovenko O.S., Boiko S.N., Dyorday I.S.,
Rudenko M.M., Moshkivska L.V., Tkachenko L.N.

Authors presented their experience of surgical treatment of patients with syndrome hypoplastic left heart.
Annually 300 children are born with such disease in Ukraine. 100% of patients without surgical treatment of
children with hypoplastic left heart syndrome.

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




