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1ÃÓ «Íàó÷íî-ïðàêòè÷åñêèé ìåäèöèíñêèé öåíòð äåòñêîé êàðäèîëîãèè è êàðäèîõèðóðãèè ÌÇ
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2Íàöèîíàëüíàÿ ìåäèöèíñêàÿ àêàäåìèÿ ïîñëåäèïëîìíîãî îáðàçîâàíèÿ èì. Ï.Ë. Øóïèêà (Êèåâ)

Â ðàáîòå ïðåäñòàâëåíû ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ 11 ïàöèåíòîâ ñ àòðåçèåé ëåãî÷íîé àðòå-
ðèè ñ èíòàêòíîé ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêîé â ñî÷åòàíèè ñ êîðîíàðî-ïðàâîæåëó-
äî÷êîâûìè ôèñòóëàìè.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: àòðåçèÿ ëåãî÷íîé àðòåðèè ñ èíòàêòíîé ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêîé,
êîðîíàðî-ïðàâîæåëóäî÷êîâûå ôèñòóëû, ïðàâîæåëóäî÷êîâî-çàâèñèìûé êîðîíàðíûé êðîâîòîê.

Àòðåçèÿ ëåãî÷íîé àðòåðèè ñ èíòàêòíîé ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêîé (ÀËÀÈÌÆÏ)
ÿâëÿåòñÿ ðåäêèì âðîæäåííûì ïîðîêîì  ñåðäöà è õàðàêòåðèçóåòñÿ îòñóòñòâèåì îòòîêà
êðîâè èç ïðàâîãî æåëóäî÷êà â ë¸ãî÷íóþ àðòåðèþ èëè ÷åðåç äåôåêò ìåææåëóäî÷êîâîé ïå-
ðåãîðîäêè â ëåâûé æåëóäî÷åê. Âûõîä èç ïðàâîãî æåëóäî÷êà â 75% ñëó÷àåâ îòñóòñòâóåò çà
ñ÷åò ïîëíîãî ñëèÿíèÿ ñòâîðîê  êëàïàíà ëåãî÷íîé àðòåðèè. Â 25% ñëó÷àåâ àòðåçèÿ ñôîð-
ìèðîâàíà èç-çà ìûøå÷íîé îáëèòåðàöèè èíôóíäèáóëÿðíîé ÷àñòè ïðàâîãî æåëóäî÷êà [1].
Äëÿ ÀËÀÈÌÆÏ õàðàêòåðíà ðàçíîé ñòåïåíè ãèïîïëàçèÿ òðåõñòâîð÷àòîãî êëàïàíà è ïðà-
âîãî æåëóäî÷êà. Â çàâèñèìîñòè îò ìîðôîëîãèè ïðàâîãî æåëóäî÷êà âûäåëÿþò òðè îñíîâ-
íûõ àíàòîìè÷åñêèõ âàðèàíòà ÀËÀ ïî Ñ. Bull [2]. Ïåðâàÿ – íåáîëüøàÿ ãèïîïëàçèÿ ÏÆ:
ñîõðàíåíû âñå îñíîâíûå îòäåëû ïðàâîãî æåëóäî÷êà (ïðèòî÷íûé, òðàáåêóëÿðíûé, èíôóí-
äèáóëÿðíûé). Äàííûé âàðèàíò âñòðå÷àåòñÿ ñ ÷àñòîòîé 50–58% ñðåäè âñåõ ñëó÷àåâ. Âòîðàÿ
– óìåðåííàÿ ãèïîïëàçèÿ: îòñóòñòâóåò òðàáåêóëÿðíûé îòäåë ÏÆ. Ñîñòàâëÿåò 30–34%. Òðå-
òüÿ – âûðàæåííàÿ ãèïîïëàçèÿ ÏÆ: îòñóòñòâóþò òðàáåêóëÿðíûé è èíôóíäèáóëÿðíûé îò-
äåëû ïðàâîãî æåëóäî÷êà. Âñòðå÷àåòñÿ ñ ÷àñòîòîé îò 7 äî 20% ñðåäè âñåõ ôîðì [2, 3]. Ïîðîê
÷àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ àíîìàëèÿìè êîðîíàðíîãî êðîâîîáðàùåíèÿ çà ñ÷¸ò íàëè÷èÿ êîðîíàðî-
ñåðäå÷íûõ ôèñòóë, ñòåíîçîâ èëè àòðåçèè óñòüÿ êîðîíàðíûõ àðòåðèé.

Àíîìàëèè êîðîíàðíûõ àðòåðèé îáíàðóæèâàþò áîëåå ÷åì ó 31% áîëüíûõ, ïðè ýòîì
ïðàâîæåëóäî÷êîâî-çàâèñèìûé êîðîíàðíûé êðîâîòîê (ÏÇÊÊ) ïðèñóòñòâóåò (ÏÇÊÊ) ó 5%
áîëüíûõ [4]. Èìåííî íàëè÷èå ïðàâîæåëóäî÷êîâî-çàâèñèìîãî êîðîíàðíîãî êðîâîñíàá-
æåíèÿ ìèîêàðäà îïðåäåëÿåò âûæèâàåìîñòü ïîñëå äåêîìïðåññèè ïðàâîãî æåëóäî÷êà, òàê
êàê âîçìîæíî ðàçâèòèå «ñèíäðîìà îáêðàäûâàíèÿ» ñ ïîñëåäóþùèì ðàçâèòèåì äèñôóíê-
öèè ëåâîãî æåëóäî÷êà. Íàëè÷èå ó÷àñòêà ìèîêàðäà ëåâîãî æåëóäî÷êà, ðàñïîëîæåííîãî
äèñòàëüíåå ñòåíîçà êîðîíàðíûõ àðòåðèé, îñîáåííî êîãäà âîâëå÷åíû îáå êîðîíàðíûå àð-
òåðèè è ýôôåêòèâíûå êîëëàòåðàëè îòñóòñòâóþò, ïðèâîäèò ê èøåìèè è ðàçâèòèþ èíôàð-
êòà ìèîêàðäà. Ïîýòîìó òî÷íîå îïðåäåëåíèå àíàòîìèè êîðîíàðíûõ àðòåðèé ó íîâîðîæ-
äåííûõ ñ ÀËÀÈÌÆÏ ÿâëÿåòñÿ îáÿçàòåëüíûì [4, 5].

Öåëü ðàáîòû – ïðîàíàëèçèðîâàòü ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ ÀËÀÈÌÆÏ â ñî÷åòàíèè ñ êî-
ðîíàðî-ïðàâîæåëóäî÷êîâûìè ôèñòóëàìè.
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Ìàòåðèàë è ìåòîäû. Çà ïåðèîä ñ 2006 ïî 2015 ãîä ïîñòóïèëî 11 ïàöèåíòîâ ñ ÀËÀÈÌÆÏ,
ó êîòîðûõ áûëè äèàãíîñòèðîâàíû êîðîíàðî-ïðàâîæåëóäî÷êîâûå ôèñòóëû. Ñðåäíèé âîç-
ðàñò äåòåé â ýòîé ãðóïïå íà ìîìåíò âûïîëíåíèÿ ýíäîâàñêóëÿðíîãî âìåøàòåëüñòâà ñîñòà-
âèë 2,8±2,1 äíÿ (îò 1 äî 11 äíåé). Ñðåäíèé âåñ – 2,9±0,8 êã (îò 1,8 äî 3,5 êã). Ñàòóðàöèÿ
êðîâè ïî äàííûì ïóëüñîêñèìåòðèè áûëà 80±7,9% (îò 60 äî 86%). Äèàìåòð ôèñòóë ñîñòàâ-
ëÿë îò 1 äî 3 ìì. Ó ÷åòûðåõ íîâîðîæäåííûõ âûÿâëåíî ñòåíîçû êîðîíàðíûõ àðòåðèé ñ
ïðàâîæåëóäî÷êîâî-çàâèñèìûì êîðîíàðíûì êðîâîòîêîì, ó îäíîãî ðåáåíêà áûë ñòåíîç
ïåðåäíåé íèñõîäÿùåé êîðîíàðíîé àðòåðèè, ó äâîèõ – ñòåíîç ïåðåäíåé íèñõîäÿùåé è
îãèáàþùåé êîðîíàðíîé àðòåðèè, ó îäíîãî âûÿâëåíû ñòåíîçû ïåðåäíåé íèñõîäÿùåé è
ïðàâîé êîðîíàðíîé àðòåðèé. Âñåì ïàöèåíòàì áûëî ïðîâåäåíî äèàãíîñòè÷åñêîå çîíäè-
ðîâàíèå ñ âèçóàëèçàöèåé è îöåíêîé êîðîíàðî-ñåðäå÷íûõ ôèñòóë, à òàêæå áûëà âûïîëíå-
íà áàëëîííàÿ àòðèîñåïòîñòîìèÿ. Ó âñåõ áîëüíûõ ýòîé ãðóïïû ïðàâûé æåëóäî÷åê è òðåõ-
ñòâîð÷àòûé êëàïàí èìåëè âûðàæåííóþ ãèïîïëàçèþ. Äàâëåíèå â ÏÆ áûëî âûøå
ñèñòåìíîãî. Ñ ó÷åòîì âûðàæåííîé ãèïîïëàçèè ïðàâûõ îòäåëîâ ñåðäöà è íàëè÷èÿ ôèñ-
òóë, ïåðôîðàöèÿ êëàïàíà ëåãî÷íîé àðòåðèè è äåêîìïðåññèÿ ïðàâîãî æåëóäî÷êà íå ïðî-
âîäèëèñü. Âñå íîâîðîæäåííûå ïîëó÷àëè èíôóçèþ âàçàïðîñòàíà äëÿ ïîääåðæàíèÿ ôóíê-
öèîíèðîâàíèÿ îòêðûòîãî àðòåðèàëüíîãî ïðîòîêà.

Ðåçóëüòàòû. Èç ñåìè ïàöèåíòîâ ñ êîðîíàðî-ïðàâîæåëóäî÷êîâûìè ôèñòóëàìè áåç
ÏÇÊÊ õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî áûëî âûïîëíåíî ó ÷åòûðåõ. Â òðåõ ñëó÷àÿõ ðîäèòå-
ëè îòêàçàëèñü îò õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ. Òðîèì äåòÿì áûë íàëîæåí ñèñòåìíî-ëåãî÷-
íûé àíàñòîìîç. Â äàëüíåéøåì èì óñïåøíî áûëà âûïîëíåíà îïåðàöèÿ Ãëåííà – ÷åðåç 6, 8
è 37 ìåñÿöåâ. Îäíîìó ðåáåíêó áûëî âûïîëíåíî ñòåíòèðîâàíèå îòêðûòîãî àðòåðèàëüíîãî
ïðîòîêà êîðîíàðíûì ñòåíòîì. Ýòîò ïàöèåíò áûë âçÿò íà ïðîöåäóðó ñòåíòèðîâàíèÿ â òÿ-
æåëîì ñîñòîÿíèè íà ôîíå èíôåêöèè è ñíèæàþùåéñÿ ñàòóðàöèè. Ðåáåíîê óìåð íà òðåòüè
ñóòêè ïîñëå ñòåíòèðîâàíèÿ îò äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè íà ôîíå ïíåâìîíèè.

Èç ÷åòûðåõ äåòåé, ó êîòîðûõ èìåëèñü ñòåíîçû êîðîíàðíûõ àðòåðèé ñ ÏÇÊÊ, äâîèì
õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî íå ïðîâîäèëîñü èç-çà îòêàçà ðîäèòåëåé îò îïåðàöèè. Äâóì
îñòàëüíûì îïåðàöèÿ áûëà ïðîâåäåíà. Îäíîìó áûë íàëîæåí ñèñòåìíî-ëåãî÷íûé àíàñòî-
ìîç, âòîðîìó –íàëîæåí ñèñòåìíî-ëåãî÷íûé àíàñòîìîç è ïåðåâÿçàíà ôèñòóëà. Îáà ïàöè-
åíòà óìåðëè â ïåðâûå ñóòêè ïîñëå îïåðàöèè. Ïðè âñêðûòèè ó íèõ áûë äèàãíîñòèðîâàí
èíôàðêò ìèîêàðäà.

Èç øåñòè ïðîîïåðèðîâàííûõ äåòåé ñ ÀËÀÈÌÆÏ è êîðîíàðî-ïðàâîæåëóäî÷êîâûìè
ôèñòóëàìè òðîå äåòåé óìåðëî, ëåòàëüíîñòü ñîñòàâèëà 50%. Ó äâîèõ èç íèõ ñìåðòü áûëà
ñâÿçàíà ñ íàðóøåíèåì êîðîíàðíîãî êðîâîîáðàùåíèÿ è ðàçâèòèåì èíôàðêòà ìèîêàðäà.
Âñå íîâîðîæäåííûå, ó êîòîðûõ èìåëñÿ ïðàâîæåëóäî÷êîâî-çàâèñèìûé êîðîíàðíûé êðî-
âîòîê, óìåðëè.  Äåòè, êîòîðûì õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî íå ïðîâîäèëîñü, óìåðëè â
ïåðèîäå íîâîðîæäåííîñòè, çà èñêëþ÷åíèåì îäíîãî ðåáåíêà, óìåðøåãî â âîçðàñòå 11 ìå-
ñÿöåâ. Òàêèì îáðàçîì, èç 11 ïàöèåíòîâ ñ êîðîíàðî-ïðàâîæåëóäî÷êîâûìè ôèñòóëàìè
âûæèëî ÷åòâåðî, âûæèâàåìîñòü ñîñòàâèëà 36%.

 Îáñóæäåíèå. Êîðîíàðî-ñåðäå÷íûå ôèñòóëû ÿâëÿþòñÿ ðåçóëüòàòîì îñòàâøèõñÿ îòêðû-
òûìè ñèíóñîèä, ñóùåñòâîâàâøèõ â ôåòàëüíîì ìèîêàðäå, â ñâÿçè ñ ïîâûøåííûì äàâëå-
íèåì â ïðàâîì æåëóäî÷êå [2, 5]. Ïðàâîæåëóäî÷êîâî-çàâèñèìàÿ êîðîíàðíàÿ öèðêóëÿöèÿ
ôîðìèðóåòñÿ â ðåçóëüòàòå ñòåíîçà èëè àòðåçèè êîðîíàðíîé àðòåðèè ïðîêñèìàëüíåå ôèñ-
òóëû, ÷òî äåëàåò  êðîâîñíàáæåíèå ìèîêàðäà çàâèñèìûì îò àäåêâàòíîãî äàâëåíèÿ â ïðà-
âîì æåëóäî÷êå. Ïðè òàêèõ  óñëîâèÿõ äåêîìïðåññèÿ ïðàâîãî æåëóäî÷êà ïðèâîäèò ê çíà÷è-
òåëüíîé èøåìèè ìèîêàðäà, åñëè íåò äîñòàòî÷íîé êîëëàòåðàëüíîé ñåòè â çîíå
êðîâîñíàáæåíèÿ, è, êàê ïðàâèëî, ëåòàëüíîìó èñõîäó.
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Âåäåíèå òàêèõ ïàöèåíòîâ òðåáóåò òùàòåëüíîãî èçó÷åíèÿ êîðîíàðíîé àíàòîìèè è
âûÿâëåíèÿ ÏÇÊÊ. Íàëè÷èå êîðîíàðî-ïðàâîæåëóäî÷êîâûõ ôèñòóë áåç ÏÇÊÊ íå ÿâëÿåòñÿ
ïðîòèâîïîêàçàíèåì ê äåêîìïðåññèè ïðàâîãî æåëóäî÷êà. Giglia  â 1992 ã. ñîîáùèë îá àí-
ãèîãðàôè÷åñêèõ èññëåäîâàíèÿõ 16 ïàöèåíòîâ ñ ÀËÀÈÌØÏ è âåíòðèêóëî-êîðîíàðíûìè
ôèñòóëàìè, êîòîðûì áûëà ïðîâåäåíà äåêîìïðåññèÿ ïðàâîãî æåëóäî÷êà. Ñåìü ïàöèåíòîâ
ñ âåíòðèêóëî-êîðîíàðíûìè ôèñòóëàìè, íî áåç ñòåíîçà èëè àòðåçèè êîðîíàðíûõ àðòåðèé
âûæèëè ïîñëå îïåðàöèè. ×åòûðå èç 6 ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì îäíîé  êîðîíàðíîé àðòåðè-
åé âûæèëè òàêæå, â òî âðåìÿ êàê 3 ïàöèåíòà ñî ñòåíîçîì äâóõ ãëàâíûõ êîðîíàðíûõ àðòå-
ðèé óìåðëè â ïåðâûå äíè ïîñëå äåêîìïðåññèè ïðàâîãî æåëóäî÷êà â ðåçóëüòàòå îñòðîé
ëåâîæåëóäî÷êîâîé äèñôóíêöèè. Òàêèì îáðàçîì, îí ïðèøåë ê âûâîäó, ÷òî íàëè÷èå ñòå-
íîçà äâóõ ãëàâíûõ êîðîíàðíûõ àðòåðèé ÿâëÿåòñÿ ïðîòèâîïîêàçàíèåì ê äåêîìïðåññèè
ïðàâîãî æåëóäî÷êà. Ïðè óñëîâèè ñòåíîçà îäíîé èç êîðîíàðíûõ àðòåðèé èëè íàëè÷èè
êîðîíàðíîé ôèñòóëû áåç ñòåíîçà êîðîíàðíîé àðòåðèè âîçìîæíà äåêîìïðåññèÿ ïðàâîãî
æåëóäî÷êà, õîòÿ îòäàëåííûé ðåçóëüòàò ìåíåå áëàãîïðèÿòíûé [6].

Powell â 2000 ãîäó ïðåäñòàâèë ñâîè ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ  ó 12 ïàöèåíòîâ ñ ÀËÀÈÌØÏ
è êîðîíàðî-ïðàâîæåëóäî÷êîâûìè ôèñòóëàìè, ïîäâåðãøèõñÿ îäíîæåëóäî÷êîâîìó ïàë-
ëèàòèâíîìó ëå÷åíèþ. Ïÿòèëåòíÿÿ âûæèâàåìîñòü ñîñòàâèëà 83%. Äâîå ïàöèåíòîâ (17%)
óìåðëî â òå÷åíèå 4 ìåñÿöåâ, ïðåäïîëîæèòåëüíî â ðåçóëüòàòå èøåìèè ìèîêàðäà [7]. Áî-
ëåå ïîçäíèå èññëåäîâàíèÿ ïðàêòè÷åñêè èäåíòè÷íû: ëåòàëüíîñòü ñîñòàâëÿåò îêîëî 18%,
ïðè ýòîì 5, 10 è 15-ëåòíÿÿ âûæèâàåìîñòü – îêîëî 80% [8]. Âñå ëåòàëüíûå èñõîäû ïðî-
èñõîäÿò íà ïåðâûõ ìåñÿöàõ ïîñëå íàëîæåíèÿ ñèñòåìíî-ëåãî÷íîãî àíàñòîìîçà, âåðîÿò-
íî, â ñâÿçè ñ ðàçâèâøåéñÿ èøåìèåé. Òàêæå îòìå÷àåòñÿ îòñóòñòâèå ïîâûøåííîãî ðèñêà
íàëîæåíèÿ àíàñòîìîçà Ãëåííà è Ôîíòåíà [8]. Êðîìå òîãî, â îòäàëåííîì ïåðèîäå ïàöè-
åíòû, ïðîøåäøèå îäíîæåëóäî÷êîâûé ïóòü êîððåêöèè, äëèòåëüíî íå íóæäàþòñÿ â òðàíñ-
ïëàíòàöèè ñåðäöà.

Òî÷íûé ìåõàíèçì ðàçâèòèÿ èøåìèè íå ÿñåí, âîçìîæíî, âîçíèêíîâåíèå èøåìèè ñâÿ-
çàíî ñ ïðåïÿòñòâèåì, ñîçäàâàåìûì âåíòðèêóëî-êîðîíàðíîé ôèñòóëîé íîðìàëüíîìó äèà-
ñòîëè÷åñêîìó àíòåãðàäíîìó êîðîíàðíîìó êðîâîòîêó. Ñëåäóåò òàêæå ó÷èòûâàòü, ÷òî ïåð-
ôóçèÿ ìèîêàðäà âåíîçíîé êðîâüþ ñ íèçêîé ñàòóðàöèåé êðîâè â ïðàâîì æåëóäî÷êå òàêæå
âíîñèò âêëàä â ðàçâèòèå èøåìèè. Íàêîíåö, ïðè íàëîæåíèè ñèñòåìíî-ëåãî÷íîãî àíàñòî-
ìîçà âîçíèêàåò íåîáõîäèìîñòü â ïåðåâÿçêå îòêðûòîãî àðòåðèàëüíîãî ïðîòîêà, ò.ê. âîç-
íèêàåò áîëüøàÿ îáúåìíàÿ ïåðåãðóçêà ñåðäöà è, â ñâÿçè ñ ïîñòíàòàëüíûì óìåíüøåíèåì
ðåçèñòåíòíîñòè ñîñóäîâ ëåãêèõ, óâåëè÷èâàåòñÿ òîê êðîâè ÷åðåç ëåãî÷íóþ àðòåðèþ, ÷òî
ïðèâîäèò ê äèñôóíêöèè ìèîêàðäà è ñíèæåíèþ äèàñòîëè÷åñêîãî äàâëåíèÿ.

Âûâîäû
1. Ïàöèåíòû ñ ÀËÀÈÌØÏ è êîðîíàðî-ïðàâîæåëóäî÷êîâûìè ôèñòóëàìè òðåáóþò äå-

òàëüíîãî èçó÷åíèÿ êîðîíàðíîé àíàòîìèè äëÿ âûÿâëåíèÿ ïðàâîæåëóäî÷êîâî-çàâèñè-
ìîãî êîðîíàðíîãî êðîâîòîêà.

2. Îñíîâíîé ïðè÷èíîé ëåòàëüíîñòè ó òàêèõ ïàöèåíòîâ ÿâëÿåòñÿ ðàçâèòèå èøåìèè ìèî-
êàðäà âî âðåìÿ èëè ïîñëå îïåðàöèè íàëîæåíèÿ ñèñòåìíî-ëåãî÷íîãî àíàñòîìîçà.

3. Îïåðàöèÿ Ãëåííà è Ôîíòåíà ó äàííûõ ïàöèåíòîâ íå èìååò ïîâûøåííîãî ðèñêà.
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Äîñâ³ä ë³êóâàííÿ àòðåç³¿ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ ç ³íòàêòíîþ ì³æøëóíî÷êîâîþ
ïåðåãîðîäêîþ â ïîºäíàíí³ ç êîðîíàðî-ïðàâîøëóíî÷êîâèìè ô³ñòóëàìè

Äîâãàëþê Å.À., Áîéêî Î.Ï., Ìàêñèìåíêî À.Â., Êóçüìåíêî Þ.Ë., Ìîòðå÷êî Î.Î., Äîâãàëþê À.À.

Â ðîáîò³ ïðåäñòàâëåí³ ðåçóëüòàòè ë³êóâàííÿ 11 ïàö³ºíò³â ç àòðåç³ºþ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ ç ³íòàêòíîþ
ì³æøëóíî÷êîâîþ ïåðåãîðîäêîþ â ïîºäíàíí³ ç êîðîíàðî-ïðàâîøëóíî÷êîâèìè ô³ñòóëàìè.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: àòðåç³ÿ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ ç ³íòàêòíîþ ì³æøëóíî÷êîâîþ ïåðåãîðîäêîþ, êîðîíàðî-ïðà-
âîøëóíî÷êîâ³ ô³ñòóëè, ïðàâîøëóíî÷êîâî-çàëåæíèé êîðîíàðíèé êðîâîò³ê.

Treatment Experience of Pulmonary Artery Atresia with Intact Interventricular
Septum Combined with Coronaro-Right Ventricular Fistulas

Dovgalyuk E.A., Boiko O.P., Maksimenko À.V., Kuzmenko Yu.L., Motrechko O.O., Dovgalyuk À.À.

Results of the treatments of 11 patients with pulmonary artery atresia and intact interventricular septum in
combination with coronaro-rigth ventricular fistulas are presented in this work.

Key words: pulmonary artery atresia with intact interventricular septum, coronaro-right ventricular fistulas,
right-ventricular dependent coronary circulation.


