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Êîðèãîâàíà òðàíñïîçèö³ÿ ìàã³ñòðàëüíèõ àðòåð³é (Congenitally Corrected Transposition
of the Great Arteries – CCTGA) – ð³äê³ñíà âðîäæåíà âàäà ñåðöÿ, ùî õàðàêòåðèçóºòüñÿ ïî-
ºäíàííÿì àòð³îâåíòðèêóëÿðíî¿ òà âåíòðèêóëî-àðòåð³àëüíî¿ äèñêîðäàíòíîñò¿. Âåëèêà ð³çíî-
ìàí³òí³ñòü âèä³â îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ òà ñòðîêè éîãî ïðîâåäåííÿ ïðè ö³é âðîäæåí³é
âàä³ çóìîâëåí³ íàÿâí³ñòþ çíà÷íî¿ ê³ëüêîñò³ âíóòð³øíüîñåðöåâèõ âàä. Ó ÍÏÌÖÄÊÊ çà
ïåð³îä 2003–2015 ðð. ñïîñòåð³ãàâñÿ 71 ïàö³ºíò ³ç êîðèãîâàíîþ òðàíñïîçèö³ºþ ìàã³ñòðàëü-
íèõ àðòåð³é. Àíàòîì³÷íà êîðåêö³ÿ – îïåðàö³ÿ ïîäâ³éíîãî ïåðåêëþ÷åííÿ – áóëà âèêîíàíà
8 õâîðèì. Ïðîâåäåíî îö³íêó áåçïîñåðåäí³õ òà â³ääàëåíèõ ðåçóëüòàò³â àíàòîì³÷íî¿ êîðåêö³¿
êîðèãîâàíî¿ òðàíñïîçèö³¿ ìàã³ñòðàëüíèõ àðòåð³é. Ãîñï³òàëüíà ëåòàëüí³ñòü ñêëàëà 12,5%
(ïîìåðëà îäíà äèòèíà ³íòðàîïåðàö³éíî). Âñ³ ³íø³ ïàö³ºíòè ïî÷óâàþòü ñåáå äîáðå, íà ìî-
ìåíò îñòàííüîãî îáñòåæåííÿ íåîáõ³äíîñò³ â ïîâòîðíèõ îïåðàö³ÿõ íå âèÿâëåíî.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: âðîäæåí³ âàäè ñåðöÿ, êîðèãîâàíà òðàíñïîçèö³ÿ ìàã³ñòðàëüíèõ àðòåð³é, îïå-
ðàö³ÿ ïîäâ³éíîãî ïåðåêëþ÷åííÿ.

²çîëüîâàíà êîðèãîâàíà òðàíñïîçèö³ÿ ìàã³ñòðàëüíèõ àðòåð³é (Congenitally Corrected
Transposition of the Great Arteries – CCTGA) çóñòð³÷àºòüñÿ ëèøå â 9% âèïàäê³â. Ñåðåä ñó-
ïóòí³õ àíîìàë³é íàé÷àñò³øå ä³àãíîñòóþòüñÿ äåôåêòè ì³æøëóíî÷êîâî¿ ïåðåãîðîäêè â 70–
84%, ñòåíîç àáî àòðåç³ÿ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ â 24–76%, àíîìàë³¿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà – 14–
56% âèïàäê³â. Äåêñòðîêàðä³ÿ àáî ìåçîêàðä³ÿ îïèñàíà ó 25% ïàö³ºíò³â [1]. Ñåðåä ñóïóòí³õ
âàä ñåðöÿ íåð³äêî çóñòð³÷àþòüñÿ òàêîæ êîàðêòàö³ÿ àîðòè òà àîðòàëüíèé ñòåíîç, àòð³îâåíò-
ðèêóëÿðíà êîìóí³êàö³ÿ, ÷àñòêîâèé àáî ïîâíèé àíîìàëüíèé äðåíàæ ëåãåíåâèõ âåí, ïîä-
â³éíå â³äõîäæåííÿ ìàã³ñòðàëüíèõ ñóäèí â³ä ïðàâîãî øëóíî÷êà, á³ëàòåðàëüíà âåðõíÿ ïî-
ðîæíèñòà âåíà òà ³íø³ [1]. ×àñ âèíèêíåííÿ êë³í³÷íèõ ïðîÿâ³â, çì³íè ôóíêö³îíàëüíîãî
ñòàíó ïàö³ºíò³â ³ç êîðèãîâàíîþ òðàíñïîçèö³ºþ ìàã³ñòðàëüíèõ àðòåð³é âàð³þþòü â³ä íà-
ðîäæåííÿ äî 80 ðîê³â ³ çàëåæàòü â³ä ïîºäíàííÿ ñóïóòí³õ âàä ñåðöÿ òà ñòóïåíÿ ¿õ âèðàæå-
íîñò³. Ó â³ö³ 45 ðîê³â 67% ïàö³ºíò³â ³ç ãåìîäèíàì³÷íî çíà÷èìèìè ñóïóòí³ìè âàäàìè ìà-
þòü îçíàêè õðîí³÷íî¿ ñåðöåâî¿ íåäîñòàòíîñò³, 70% – äèñôóíêö³þ ïðàâîãî øëóíî÷êà, 82% –
òðèñòóëêîâó ðåãóðã³òàö³þ [2].

Ìîæëèâ³ äåê³ëüêà øëÿõ³â õ³ðóðã³÷íî¿ êîðåêö³¿ êîðèãîâàíî¿ òðàíñïîçèö³¿: ô³ç³îëîã³÷íà
êîðåêö³ÿ, ïðè ÿê³é óñóâàþòü ñóïóòí³ âíóòð³øíüîñåðöåâ³ âàäè ³ç çáåðåæåííÿì ôóíêö³¿ ïðà-
âîãî øëóíî÷êà ÿê ñèñòåìíîãî, òà âàð³àíòè àíàòîì³÷íî¿ êîðåêö³¿ ³ç ñèñòåìíèì ë³âèì øëó-
íî÷êîì. Òàêîæ âèêîíóþòüñÿ åòàïí³ õ³ðóðã³÷í³ âòðó÷àííÿ: çâóæóâàííÿ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿
äëÿ òðåíóâàííÿ ë³âîãî øëóíî÷êà àáî îáìåæåííÿ íàäì³ðíîãî ëåãåíåâîãî êðîâîòîêó, íà-
êëàäàííÿ ñèñòåìíî-ëåãåíåâèõ àíàñòîìîç³â äëÿ îïòèì³çàö³¿ îáìåæåíîãî ëåãåíåâîãî êðî-
âîòîêó. Îêðåìî ìîæíà âèä³ëèòè îäíîøëóíî÷êîâèé øëÿõ õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ, ïðè
ÿêîìó âèêîíóþòü íàêëàäàííÿ êàâàïóëüìîíàëüíèõ àíàñòîìîç³â.
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Àíàòîì³÷íó êîðåêö³þ êîðèãîâàíî¿ òðàíñïîçèö³¿ ìàã³ñòðàëüíèõ àðòåð³é ïî÷àëè âèêî-
íóâàòè â 1980-õ ðîêàõ, ³ ç òîãî ÷àñó âñå á³ëüøå êàðä³îõ³ðóðã³÷íèõ öåíòð³â çàñòîñîâóþòü ¿¿
äëÿ ë³êóâàííÿ ö³º¿ ñêëàäíî¿ âðîäæåíî¿ âàäè ñåðöÿ ç äîáðèìè â³ääàëåíèìè ðåçóëüòàòàìè.
Ðàííº òà ïðîì³æíå ï³ñëÿîïåðàö³éíå âèæèâàííÿ, çà äàíèìè ð³çíèõ ïóáë³êàö³é, ó ãðóï³
ïàö³ºíò³â, ÿêèì âèêîíóâàëàñÿ îïåðàö³ÿ ïîäâ³éíîãî ïåðåêëþ÷åííÿ, ñòàíîâèòü á³ëÿ 94%
[3, 4], ñåðåäíüîâ³ääàëåíå òà ï³çíº – 91% [5] òà 83–89% [3, 5]. Ñâîáîäà â³ä ðåîïåðàö³é ó
â³ääàëåíîìó ïåð³îä³ ñêëàäàº â³ä 77,5% äî 94,1% [3, 5].

Ìåòà ðîáîòè – ïðîàíàë³çóâàòè ðàíí³ òà â³ääàëåí³ ðåçóëüòàòè îïåðàö³¿ ïîäâ³éíîãî ïå-
ðåêëþ÷åííÿ ïðè êîðèãîâàí³é òðàíñïîçèö³¿ ìàã³ñòðàëüíèõ àðòåð³é.

 Ìàòåð³àë òà ìåòîäè. Â ÍÏÌÖÄÊÊ ç 2003 ïî 2015 ð. ñïîñòåð³ãàâñÿ  71 ïàö³ºíò ³ç CÑ
TGA â³êîì äî 18 ðîê³â. Àíàòîì³÷íà êîðåêö³ÿ áóëà âèêîíàíà 8 ïàö³ºíòàì. Ñåðåäí³é â³ê
ïàö³ºíò³â íà ìîìåíò îïåðàö³¿ ñòàíîâèâ 54±44,2 ì³ñ. (â³ä 5 ì³ñ. äî 134 ì³ñ.).

Òàáëèöÿ 1
Ñóïóòí³ âðîäæåí³ âàäè ñåðöÿ ó îïåðîâàíèõ ïàö³ºíò³â ³ç CCTGA

Ïàòîëîã³ÿ Ê³ëüê³ñòü (n) 

Ìåçîêàðä³ÿ 1 

Äåêñòðîêàðä³ÿ 1 

Äåôåêò ì³æøëóíî÷êîâî¿ ïåðåãîðîäêè 
– â òîìó ÷èñë³ ïåðèìåìáðàíîçí³        
– ï³äëåãåíåâ³ 

8 
4 
4  

 Åáøòåéíîïîä³áíà äèñïëàç³ÿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà ç âèðàæåíîþ 
íåäîñòàòí³ñòþ 

2 

Ñòåíîç ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ – îáñòðóêö³ÿ LVOT àíåâðèçìîþ 
ìåìáðàíîçíî¿ ÷àñòèíè ÌØÏ òà äîäàòêîâèìè òêàíèíàìè 

1  

Íàäêëàïàííå ô³áðîçíå ê³ëüöå ÌÊ 1  

Äâîñòóëêîâèé àîðòàëüíèé êëàïàí ³ç ïîì³ðíèì ñòåíîçîì  1 

Âðîäæåíà ïîâíà àòð³îâåíòðèêóëÿðíà áëîêàäà 1 

Òàêèì ÷èíîì, ó 8 ïàö³ºíò³â áóëî ä³àãíîñòîâàíî 16 ñóïóòí³õ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ.
Ó ïåðåâàæíî¿ á³ëüøîñò³ ïàö³ºíò³â (n=7) àíàòîì³÷íà êîðåêö³ÿ áóëà äðóãîþ îïåðàö³ºþ.

Ïîïåðåäíüî çâóæóâàííÿ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ áóëî âèêîíàíî ó òðüîõ ïàö³ºíò³â, óñóíåííÿ êî-
àðêòàö³¿ àîðòè òà çâóæóâàííÿ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ – ùå ó òðüîõ. Îäíîìó ïàö³ºíòó ç âðîäæå-
íîþ àòð³îâåíòðèêóëÿðíîþ áëîêàäîþ áóâ ³ìïëàíòîâàíèé øòó÷íèé âîä³é ðèòìó â ïåð³îä³
íîâîíàðîäæåíîñò³.

Ïðè âèêîíàíí³ îïåðàö³¿ ïîäâ³éíîãî ïåðåêëþ÷åííÿ îïåðàö³ÿ àòð³àëüíîãî ïåðåêëþ÷åí-
íÿ – Ñåíí³íãà – ïîºäíóâàëàñÿ ç îïåðàö³ºþ àðòåð³àëüíîãî ïåðåêëþ÷åííÿ òà óñóíåííÿì
âíóòð³øíüîñåðöåâèõ âàä. Óñ³ì ïàö³ºíòàì âèêîíóâàëàñÿ ïëàñòèêà (îäíîìó – óøèâàííÿ)
äåôåêòó ì³æøëóíî÷êîâî¿ ïåðåãîðîäêè. Ñòóï³íü òðèñòóëêîâî¿ íåäîñòàòíîñò³ îö³íþâàâñÿ
çà íàï³âê³ëüê³ñíîþ õàðàêòåðèñòèêîþ: 1/4 – íåâåëèêà, 2/4 – ïîì³ðíà, 3/4 – ïîì³ðíà äî
âèðàæåíî¿, 4/4 – âèðàæåíà [6]. Ïàö³ºíòàì ³ç âèðàæåíîþ òðèñòóëêîâîþ íåäîñòàòí³ñòþ
( 3/4) íà ôîí³ åáøòåéíîïîä³áíî¿ äèñïëàç³¿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà áóëà âèêîíàíà ïëàñ-
òèêà: îäíîìó çà ìåòîäèêîþ Alfieri, äðóãîìó – çà Hetzer. Ïàö³ºíòàì ³ç ïîïåðåäíüî çâóæå-
íîþ ëåãåíåâîþ àðòåð³ºþ ïðîâåäåíî äåáàíäàæ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ ç ¿¿ ïëàñòèêîþ. Îäíîìó
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ïàö³ºíòó áóëî óñóíóòî ä³àãíîñòîâàíå ³íòðàîïåðàö³éíî ì³òðàëüíå íàäêëàïàííå ê³ëüöå.
Ïàö³ºíòó ³ç ïîì³ðíî ñòåíîçîâàíèì äâîñòóëêîâèì àîðòàëüíèì êëàïàíîì ï³ä ÷àñ îïåðàö³¿
ïîäâ³éíîãî ïåðåêëþ÷åííÿ áóëà âèêîíàíà êîì³ñóðîòîì³ÿ.

Ïðè çàêðèòò³ ïåðèìåìáðàíîçíîãî äåôåêòó â îäíîãî ç ïàö³ºíò³â âèíèêëà ³íòðàîïå-
ðàö³éíî ãîñòðà ñåðöåâà íåäîñòàòí³ñòü, çóìîâëåíà îáñòðóêö³ºþ âèâ³äíîãî òðàêòó ë³âîãî
øëóíî÷êà. Áóëî ïðèéíÿòî ð³øåííÿ ïðî âèäàëåííÿ çàïëàòè òà ïîâòîðíå çâóæóâàííÿ ëå-
ãåíåâî¿ àðòåð³¿.

Ðåçóëüòàòè. Ãîñï³òàëüíà ëåòàëüí³ñòü ñêëàëà 12,5% – ïîìåðëà îäíà äèòèíà ï³ä ÷àñ îïå-
ðàö³¿. Ïðè÷èíîþ ñìåðò³ ñòàâ ãîñòðèé ³íôàðêò ì³îêàðäà. Âèæèëè 7 ä³òåé, ³ â çàäîâ³ëüíîìó
ñòàí³ âîíè áóëè âèïèñàí³ äîäîìó ï³ä íàãëÿä äèòÿ÷îãî êàðä³îëîãà òà ïåä³àòðà.

Ñåðåäí³é òåðì³í ñïîñòåðåæåííÿ ó â³ääàëåíîìó ïåð³îä³ ñêëàâ 33±28,1 ì³ñÿö³ (â³ä 8 äî
70 ì³ñ.). Çà öåé ÷àñ íå â³äì³÷àëîñÿ ëåòàëüíèõ âèïàäê³â. Çàãàëüíèé ñòàí ïàö³ºíò³â îö³íþºòüñÿ
ÿê äîáðèé. Âñ³ì ïàö³ºíòàì ïðîâîäèëîñÿ åõîêàðä³îãðàô³÷íå îáñòåæåííÿ â ð³çí³ ñòðîêè ï³ñëÿ
îïåðàö³¿ . Â óñ³õ ïàö³ºíò³â â³äì³÷åíî äîáðó àáî çàäîâ³ëüíó ñêîðîòëèâó ôóíêö³þ øëóíî÷ê³â
– ôðàêö³ÿ âèêèäó ñòàíîâèëà â ñåðåäíüîìó 61±9,4%. Ðåøóíòóâàííÿ äåôåêò³â ì³æøëóíî÷-
êîâî¿ ïåðåãîðîäêè ó æîäíîãî ³ç ïàö³ºíò³â íå áóëî. Îçíàê îáñòðóêö³¿ ëåãåíåâèõ âåí (ïðè-
ñêîðåííÿ øâèäêîñò³ òà ëåãåíåâî¿ ã³ïåðòåíç³¿) ï³ñëÿ ñòâîðåíîãî ï³ä ÷àñ îïåðàö³¿ àòð³àëüíî-
ãî ïåðåêëþ÷åííÿ, ÿê ñêëàäîâî¿ ÷àñòèíè îïåðàö³¿ ïîäâ³éíîãî ïåðåêëþ÷åííÿ, òóíåëþ
ëåãåíåâèõ âåí íå ñïîñòåð³ãàëîñÿ – ñåðåäíÿ øâèäê³ñòü ÷åðåç òóíåëü ëåãåíåâèõ âåí ñêëàäà-
ëà 0,71±0,12 ì/ñåê. Ï³ñëÿ âèêîíàíî¿ êîì³ñóðîòîì³¿ ó îäíîãî ïàö³ºíòà çáåð³ãàºòüñÿ íåâå-
ëèêà àîðòàëüíà íåäîñòàòí³ñòü, ãåìîäèíàì³÷íî íå çíà÷èìà, ³ íå ïîòðåáóº ïîâòîðíîãî õ³ðóð-
ã³÷íîãî âòðó÷àííÿ íà ìîìåíò îñòàííüîãî îáñòåæåííÿ. Ôóíêö³ÿ òðèñòóëêîâèõ êëàïàí³â
ï³ñëÿ êîðåêö³¿ ðåãóðã³òàö³¿ øëÿõîì ïëàñòèêè çà ìåòîäèêîþ Alfieri òà Hetzer âèçíàíà ÿê
çàäîâ³ëüíà ç íåâåëèêèì çâîðîòíèì ïîòîêîì (1/4–2/4) Ï³ñëÿ óñóíåííÿ íàäêëàïàííîãî
ì³òðàëüíîãî ê³ëüöÿ ôóíêö³ÿ öüîãî êëàïàíà çáåðåæåíà â ïîâíîìó îáñÿç³. Çàãàëîì, æîäåí ³ç
ïàö³ºíò³â, ÿê³ îáñòåæóâàëèñÿ çà ïåð³îä ï³ñëÿ îïåðàö³¿, íå ïîòðåáóâàâ ïîâòîðíèõ õ³ðóðã³÷-
íèõ âòðó÷àíü.

Âèñíîâêè. Îïåðàö³ÿ ïîäâ³éíîãî ïåðåêëþ÷åííÿ ïðè êîðèãîâàí³é òðàíñïîçèö³¿ ìàã³-
ñòðàëüíèõ àðòåð³é º ìåòîäîì âèáîðó ³ çàáåçïå÷óº íîðìàëüíó àíàòîì³÷íó òà ãåìîäèíàì³-
÷íó ôóíêö³þ ñåðöÿ. Ñåðåäíüîâ³ääàëåí³ òà â³ääàëåí³ ðåçóëüòàòè îïåðàö³¿ ïîäâ³éíîãî ïå-
ðåêëþ÷åííÿ º äîáðèìè – äî 5 ðîê³â ï³ñëÿîïåðàö³éíîãî ïåð³îäó 100% ñâîáîäà â³ä
ïîâòîðíèõ âòðó÷àíü.

 Íåîáõ³äíå á³ëüø òðèâàëå ñïîñòåðåæåííÿ çà îïåðîâàíèìè õâîðèìè äëÿ âèçíà÷åííÿ
íàÿâíîñò³ ïîêàçàíü äî ïîâòîðíèõ îïåðàö³éíèõ âòðó÷àíü.
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Îöåíêà íåïîñðåäñòâåííûõ è îòäàëåííûõ ðåçóëüòàòîâ îïåðàöèè äâîéíîãî
ïåðåêëþ÷åíèÿ ïðè êîððèãèðîâàííîé òðàíñïîçèöèè ìàãèñòðàëüíûõ àðòåðèé

Ñòîãîâà Å.Â., Ðóäåíêî Í.Í., Öàðóê À.ß.

Êîððèãèðîâàííàÿ òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ àðòåðèé (Congenitally Corrected Transposition of
the Great Arteries – CCTGA) – ðåäêèé âðîæäåííûé ïîðîê ñåðäöà, õàðàêòåðèçóþùèéñÿ ñî÷åòàíèåì
àòðèîâåíòðèêóëÿðíîé è âåíòðèêóëî-àðòåðèàëüíîé äèñêîðäàíòíîñòè. Áîëüøîå ðàçíîîáðàçèå âèäîâ
îïåðàòèâíîãî âìåøàòåëüñòâà è ñðîêè åãî ïðîâåäåíèÿ ïðè ýòîì âðîæäåííîì ïîðîêå îáóñëîâëåíû íà-
ëè÷èåì çíà÷èòåëüíîãî êîëè÷åñòâà âíóòðèñåðäå÷íûõ àíîìàëèé. Â ÍÏÌÖÄÊÊ çà ïåðèîä 2003–2015
ãã. íàáëþäàëñÿ 71 ïàöèåíò ñ êîððèãèðîâàííîé òðàíñïîçèöèåé ìàãèñòðàëüíûõ àðòåðèé. Àíàòîìè÷åñ-
êàÿ êîððåêöèÿ – îïåðàöèÿ äâîéíîãî ïåðåêëþ÷åíèÿ – áûëà âûïîëíåíà 8 áîëüíûì. Ïðîâåäåíà îöåí-
êà íåïîñðåäñòâåííûõ è îòäàëåííûõ ðåçóëüòàòîâ àíàòîìè÷åñêîé êîððåêöèè êîððèãèðîâàííîé òðàíñ-
ïîçèöèè ìàãèñòðàëüíûõ àðòåðèé. Ãîñïèòàëüíàÿ ëåòàëüíîñòü ñîñòàâèëà 12,5% (óìåð îäèí ðåáåíîê
èíòðàîïåðàöèîííî). Âñå îñòàëüíûå ïàöèåíòû ÷óâñòâóþò ñåáÿ õîðîøî, âî âðåìÿ ïîñëåäíåãî îáñëåäî-
âàíèÿ íåîáõîäèìîñòè â ïîâòîðíûõ îïåðàöèÿõ íå îáíàðóæåíî.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà, êîððèãèðóåìàÿ òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ àðòåðèé,
îïåðàöèÿ äâîéíîãî ïåðåêëþ÷åíèÿ.

Evaluation of the Early and Intermediate Outcome after Double-Switch Operation
for Congenitally Corrected Transposition of the Great Arteries

Stohova O.V., Rudenko N.M., Tsaruk O.Y.

Congenitally corrected transposition of the great arteries (CCTGA) is a rare form of the congenital heart
disease with atrioventricular discordance and ventriculo-arterial discordance. From 2003 to 2015, 71 patients
with congenitally corrected transposition of the great arteries was observed in Ukrainian Children Cardiac Center.
Eight patients underwent anatomical correction – double-switch operation. In this study was analyze the early
and intermediate outcome after double-switch operation. In-hospital (operative) mortality was 12,5% (n=1).
Seven survived patients were in good function status. Overall freedoms from reoperation were 100%.

Key words: congenital heart disease, congenitally corrected transposition of the great arteries, double-switch
operation.


