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Досвід ендоваскулярного лікування атрезії легеневої артерії 

Резюме
Мета роботи	–	аналіз	результатів	застосування	ендоваскулярних	методів	лікування	при	атрезії	легеневої	
артерії	(АЛА).	
Матеріали та методи дослідження. Лікування	цієї	вади	серця	в	ДУ	«Національний	інститут	серцево-су-
динної	хірургії	імені	М.	М.	Амосова	НАМН	України»	із	застосуванням	ендоваскулярних	методів	почали	з	
2006	року.	За	цей	час	прооперовано	138	пацієнтів,	з	них	57	жіночої	(41,3	%)	та	81	(58,6	%)	чоловічої	статі,	
причому	за	допомогою	ендоваскулярних	методів	–	23	пацієнтам,	на	відкритому	серці	–	115	пацієнтам.	
Середній	ліжко-день	становив	25	±	16,3	днів.	Всього	на	відкритому	серці	прооперовано	115	пацієнтів.	З	
них	62	(54	%)	були	пацієнти	чоловічої	і	53	(46	%)	жіночої	статі.	На	день	операції	середній	вік	цих	пацієнтів	
становив	607,8	±	1023,7	дня,	відповідно	маса	у	середньому	–	8,8	±	8,1	кг.	Середній	ліжко-день,	проведений	
у	стаціонарі	–	26,0	±	18,6	днів.	У	разі	ендоваскулярних	втручань	середній	вік	на	день	операції	23	пацієнтів	
(18	чоловічої	(77	%)	і	5	(23	%)	жіночої	статі)	на	першому	етапі	сягав	220,5	±	650,2	дня,	маса	–	5,0	±	4,4	кг.	
Кількість	днів,	проведених	у	шпиталі	–	22	±	5,7	дні.	У	лікуванні	АЛА	застосовують	поетапність,	коригуючи	
частину	вади	на	кожному	етапі,	і	завдяки	цьому	зменшують	травматичність	операції.	У	нашому	випадку	
корекцію	вади	проводили	на	відкритому	серці	та	за	допомогою	ендоваскулярних	методів	лікування.	Піс-
ля	проведених	ендоваскулярних	втручань	летальних	наслідків	не	спостерігалося.	Операції	на	відкритому	
серці	були	проведені	за	неможливості	виконати	ендоваскулярні	втручання.	При	цьому	стан	таких	пацієн-
тів	зазвичай	був	більш	важким.	Слід	також	зауважити,	що	сама	операція	на	відкритому	серці	є	серйозною	
травмою	для	організму.	У	зв’язку	із	зазначеним	післяопераційний	період	у	цієї	частини	пацієнтів	частіше	
перебігав	з	ускладненнями.	Як	наслідок	більш	важкого	передопераційного	стану	пацієнтів	та	самої	опе-
раційної	травми	в	окремих	випадках	при	втручаннях	на	відкритому	серці	частина	пацієнтів	не	перенесла	
операцію.	У	результаті	загальна	смертність	у	групі	пацієнтів,	яким	виконано	втручання	на	відкритому	
серці,	становила	13,0	%.	Крім	того,	в	7	випадках	подібне	оперативне	втручання	було	доповнено	процеду-
рою	Rashkind.	У	разі	повторного	оперативного	втручання	через	6	місяців	виконано	стентування	відкритої	
артеріальної	протоки.	Повторне	оперативне	втручання	пацієнтів	супроводжувалося	покращенням	стану,	і	
вони	були	виписані	з	клініки	в	задовільному	стані.	
Висновки 
1.	Хірургічна	вальвулопластика	і	балонна	вальвулопластика	(БВ)	–	ефективні	методи	лікування	АЛА	з	до-
брими	безпосередніми	та	віддаленими	результатами,	проте	вимагають	подальших	досліджень	для	об-
ґрунтованого	вибору	методу	хірургічного	втручання	і	прогнозування	результатів	лікування.	
2.	БВ	–	прийнятна	альтернатива	хірургічному	лікуванню	у	хворих	з	ознаками	вираженої	серцевої	недо-
статності	та	з	ускладненою	анатомією	вади.	
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(https://creativecommons.org/licenses/by-sa/4.0/).
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Вступ. Атрезія	 легеневої	 артерії	 (АЛА)	 –	 рідкісна	
вроджена	вада	серця	(ВВС)	яка	характеризується	від-
сутністю	 прямого	 з’єднання	 між	 правим	 шлуночком	
(ПШ)	і	системою	легеневої	артерії	(ЛА).	Зустрічається	
в 2–3	%	випадках	від	інших	ВВС	[1,	2,	3].	Смертність	та	
прогноз	життя	пацієнта	з	АЛА	залежить	від	характеру	
легеневого	 кровотоку	 (ЛК);	 смертність	 дітей	 з	 дук-
тус-залежною	гемодинамікою	до	12	місяців	становить	
90	%	[1].	У	дітей	з	АЛА	з	кількома	джерелами	ЛК	і	по-
мірним	ціанозом	до	3–5-літнього	віку	 смертність	 ся-
гає	50	%;	при	посиленому	ЛК	і	наявності	великих	аор-
то-легеневих	колатералей	пацієнти	помирають	в	тре-
тій	декаді	життя	переважно	через	розвиток	легеневої	
гіпертензії.	 Медіана	 виживаності	 пацієнтів	 з	 АЛА	 і	
дефектом	 міжшлуночкової	 перегородки	 (ДМШП)	 ко-
ливається	в	межах	6	міс.	–	2	років,	а	її	природний	пере-
біг	 характеризується	короткою	тривалістю	життя	та	
високою	летальністю	[4].	Лікування	таких	хворих	ба-
гатоетапне	та	включає	традиційні	хірургічні	й	остан-
німи	роками	ендоваскулярні	методи	лікування	[4,	5].	
Внаслідок	великого	розмаїття	анатомічних	форм	АЛА,	
низької	вірогідності	провісників	прогностичних	кри-
теріїв	ефективності	втручання,	потреб	в	реінтервенції	
в	ранньому	і	пізньому	післяопераційному	періоді,	від-
сутності	чітких	рекомендацій	післяопераційного	ліку-
вання	та	кардіохірургічної	тактики	в	ранні	і	віддалені	
строки	після	втручань,	невеликої	кількості	таких	до-
сліджень	з	оцінювання	змін	анатомо-гемодинамічних	
показників	у	віддаленому	періоді	залишається	велика	
кількість	питань	у	плануванні	кардіохірургічної	допо-
моги	цим	хворим	[2,	3,	5].	

Мета роботи	–	досвід	застосування	ендоваскуляр-
них	методів	лікування	пацієнтів	з	атрезією	легеневої	
артерії.	

Матеріали та методи дослідження. З	2006	по	2022	
рік	у	ДУ	«Національний	інститут	серцево-судинної	хі-
рургії	 імені	М.	М.	Амосова	НАМН	України»	прооперо-
вано	138	пацієнтів	з	АЛА,	з	яких	57	(41,3	%)	пацієнтів	
жіночої	та	81	(58,6	%)	чоловічої	статі.	З	них	ендовас-
кулярно прооперовано	23	пацієнти,	хірургічно	–	115.

Ваду	 діагностовано	 пренатально	 та	 відразу	 після	
народження	за	допомогою	ехокардіографії	 у	25	%	па-
цієнтів.	В	 інших	випадках	патологію	виявили	при	на-
родженні.	 Рання	 діагностика	 сприяла	 доставленню	
пацієнта	 в	 спеціалізований	 кардіохірургічний	 заклад.	
Протягом	1–10	днів	усі	пацієнти	пройшли	передопера-
ційну	підготовку	з	метою	корекції	легеневого	і	систем-

ного	 судинного	 опору	 та	 насичення	 крові	 О2	 в	 межах	
75–85	%.	115	дітей	(62	(54	%)	чоловічої	і	53	(46	%)	жіно-
чої	 статі)	проліковано	хірургічними	методами.	На	мо-
мент	хірургічного	втручання	 їх	 середній	вік	 становив	
607,8	±	1023,7	дня;	а	середня	маса	–	8,8	±	8,1	кг;	термін	
перебування	в	госпіталі	–	26	±	18,6	днів.	Ендоваскуляр-
ні	втручання	виконано	23	пацієнтам,	з	яких	18	(77	%)	
були	чоловічої	 і	5	(23	%)	жіночої	статі.	При	цьому	вік	
пацієнтів	 на	 першому	 етапі	 лікування	 у	 середньому	
становив	220,5	±	650,2	дня,	середня	маса	–	5,0	±	4,4	кг;	
середня	кількість	днів	у	стаціонарі	–	22	±	5,7	дні.	

Відповідно	до	класифікації	Somerville	(1970)	[6]	всі	
пацієнти	з	АЛА	були	з	ДМШП	і	поділені	на	групи	з	від-
критими	 хірургічними	 та	 з	 ендоваскулярними	мето-
дами	(таблиця	1).

Дані	таблиці	1	свідчать,	що	у	найбільшої	кількості	
пацієнтів	діагностовано	АЛА	I	типу,	при	якій	спостері-
гається	атрезія	клапана	ЛА	зі	збереженням	легенево-
го	стовбура,	правої	і	лівої	гілок	ЛА.	Дещо	рідше	спосте-
рігався	II	тип	з	атрезією	клапана	ЛА	і	легеневого	стов-
бура	без	змін	правої	і	лівої	гілок	ЛА.	Типи	ІІІ	(атрезія	
клапана	ЛА,	стовбура	й	обох	гілок	ЛА	з	постачанням	
легень	за	рахунок	колатералей)	і	ІV	(атрезія	клапана	
ЛА,	стовбура	й	однієї	гілки	ЛА)	діагностовано	тільки	у	
разі	проведення	ендоваскулярних	втручань.			

Усім	 пацієнтам	 проводили	 доопераційну	 медика-
ментозну	підтримку	впродовж	1–10	днів	(з	народжен-
ня	 і	 до	 моменту	 оперативного	 втручання)	 з	 метою	
корекції	системного	і	легеневого	судинного	опору	для	
адекватної	системної	перфузії	(насичення	крові	О2	до	
80	%).	Для	цього	проводили	інфузію	простагландину	
Е1	для	запобігання	фізіологічному	закриттю	відкритої	
артеріальної	 протоки	 (ВАП)	 і	 подальшому	 розвитку	
кардіогенного	шоку.	 За	 потреби	 в	 частини	 пацієнтів	

3.	БВ	–	малотравматичний,	ефективний	і	безпечний	метод	лікування	АЛА,	що	збільшує	шанси	таких	паці-
єнтів	на	виживання	навіть	у	випадках	важкого	їх	стану	при	поступленні	в	стаціонар	і	може	бути	альтер-
нативою	в	таких	пацієнтів	як	перший	етап	лікування	для	їх	підготовки	для	наступного	етапу	лікування,	в	
тому	числі	й	на	відкритому	серці.
Ключові слова: вроджена вада серця, атрезія легеневої артерії, інтервенційна кардіологія, операції на від-
критому серці, ендоваскулярні втручання, балонна вальвулопластика, відкрита артеріальна протока. 

Таблиця 1
Розподіл пацієнтів відносно класифікації Somerville  
(n = 138)

Діагноз 
АЛА

Відкриті хірургічні 
втручання

Ендоваскулярні 
втручання Разом

АЛА, І тип 62 13 75
АЛА, ІІ тип 48 4 52
АЛА, ІІІ тип 5 2 7
АЛА, ІV тип – 4 4
Разом 115 23 138
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(які	 перебували	 в	 стані	 шоку)	 проводили	 корекцію	
метаболічного	 ацидозу.	 Корекцію	 здійснювали	 луж-
ними	розчинами	надзвичайно	обережно	для	уникнен-
ня	загрози	останніми	зниження	легеневого	судинного	
опору	і,	як	наслідок,	збільшення	Qp/Qs.	Це	знову	ж	таки	
зменшує	системний	кровообіг,	і	«хибне	коло»	замика-
ється	та	посилює	ацидоз.	Уникненню	крововиливу	в	
мозок	також	сприяє	дуже	повільне	введення	лужних	
розчинів	 [7].	 Проводили	 мікробіологічне	 досліджен-
ня,	 виконуючи	 посіви	 на	 існуючу	 мікрофлору	 та	 ви-
значаючи	 її	 чутливість	 до	 антибіотиків.	 Для	 профі-
лактики	розвитку	інфекцій	до	отримання	результатів	
бакпосіву	призначали	антибіотикотерапію.	Для	уник-
нення	порушення	периферичного	кровообігу,	зокрема	
ішемічних	 і	 некротичних	 змін	 шлунково-кишкового	
тракту,	 призначали	 індивідуальне	 парентеральне	
живлення.	

Показаннями	 до	 перфорації	 і	 балонної	 вальвуло-
пластики	(БВ)	ЛА	були	наявність	мебранозної	форми	
атрезії,	гіпоплазія	правих	відділів	серця	(Z-score	три-
стулкового	клапана	(ТК)	<	–4,	наявність	2–3	анатоміч-
них	частин	ПШ),	відсутність	залежного	від	ПШ	коро-
нарного	кровотоку.	У	випадках,	коли	крім	наявної	АЛА	
діагностовано	 недостатність	 на	 ТК,	 що	 обумовлена	
його	 органічною	 патологією,	 ебштейноподібна	 ана-
томія	або	вкорочення	однієї	 зі	 стулок	клапана,	пере-
вагу	віддавали	хірургічній	корекції	вади	в	поєднанні	
з	пластикою	ТК	та	зменшенням	камери	розширеного	
ПШ.	Внаслідок	несприятливої	анатомії	вади	(див.	ниж-
че)	шляхом	перфорації	відновити	антеградний	крово-
тік	в	ЛА	не	вдалось	у	6	пацієнтів,	їм	проведено	хірур-
гічну	вальвулопластику	ЛА.	У	23	випадках	(16,7	%)	із	
138	 з	АЛА	проведено	БВ	АЛА.	Медіана	 їх	 віку	на	мо-
мент	ендоваскулярного	лікування	становила	2	±	6	дні	
(від	5	годин	до	15	днів),	середня	маса	3,4	±	0,52	(2,2–
4,7)	 кг. Всі	 пацієнти	 на	 передопераційному	 етапі	 по-
требували	інфузії	простагландинів.	Рівень	SaO2 на	пе-
редопераційному	етапі	після	інфузії	простагландинів	
сягав	78,1	±	10,4	(42–94)	%.	Дев’ять	пацієнтів	(41,5	%)	
госпіталізовані	 у	 важкому	 стані	 з	 ознаками	 деком-
пенсації	вади,	серцевою	та	дихальною	недостатністю.	
Сім	(29,3	%)	пацієнтів	потребували	штучної	вентиля-
ції	 легень	 (ШВЛ)	 унаслідок	 дихальної	 недостатності	
та	декомпенсованого	 стану.	Один	пацієнт	на	момент	
госпіталізації	мав	клінічні	і	лабораторні	ознаки	пнев-
монії.	 Симпатоміметики	на	передопераційному	 етапі	
були	показані	10	пацієнтам.	Через	неможливість	ста-
білізації	 стану	медикаментозними	методами	 за	жит-
тєвими	показаннями	в	ургентному	порядку	було	про-
оперовано	3	пацієнти.

Результати досліджень.	 Після	 проведених	 ендо-
васкулярних	втручань	летальні	випадки	були	відсут-
ні.	При	цьому	в	лікуванні	АЛА	застосовують	етапність,	
коригуючи	частину	вади	на	кожному	етапі	і	цим	змен-
шуючи	 травматичність	 операції.	 В	 нашому	 випадку	

корекцію	 вади	 проводили	 традиційними	 хірургічни-
ми	методами	та	за	допомогою	ендоваскулярного	ліку-
вання.	У	разі	ендоваскулярного	лікування	застосову-
вали	такі	методики	(таблиця	2). 

З	23	пацієнтів	9	(39,1	%)	потребували	проведення	
супутньої	процедури	Rashkind.	

В	інших,	більш	складних,	випадках	доцільним	було	
виконання	хірургічних	втручань	(таблиця	3). 

Таким	 чином,	 115	 пацієнтам	 виконано	 160	 хірур-
гічних	втручань.

У	 подальшому	 45	 пацієнтам	 було	 проведено	 на-
ступний	 етап	 лікування	 (див.	 таблицю	3),	 а	 решта	 –	 
70	пацієнтів	були	виписані	 з	 клініки	для	очікування	
наступного	етапу.	

Післяопераційний	період	у	частини	пацієнтів	з	АЛА	
після	ендоваскулярних	та	хірургічних	втручань	супро-
воджувався	ускладненнями	(таблиця	4). 

В	 одному	 випадку	 після	 хірургічних	 ускладнень	 на	
відкритому	серці	було	проведено	стентування	гілок	ЛА.	

Як	зазначено	вище,	хірургічні	втручання	були	ви-
конані	за	неможливості	провести	ендоваскулярне	лі-
кування.	Зазвичай	стан	таких	пацієнтів	був	більш	тяж-
ким.	 Операція	 на	 відкритому	 серці	 вже	 є	 серйозною	
травмою	для	пацієнта,	 і	тому	післяопераційний	пері-
од	у	таких	хворих	частіше	перебігав	з	різноманітними	
ускладненнями.	Наслідком	усього	цього	стало	те,	що	
частина	 з	 них	 не	 перенесла	 операцію,	 і	 загальна	 ле-

Таблиця 2 
Розподіл спостережень з АЛА відповідно до виду 
ендоваскулярних втручань (n = 23)

Ендоваскулярна методика
Кількість 
випадків

Відсоток  
випадків (%)

Перфорація і РЕД клапана ЛА 14 60,9
Стентування ВАЛКА 5 21,7
Стентування ВАП 4 17,4
Усього 23 100

Примітка.	 РЕД	 –	 рентгенендоваскулярна	 дилатація,	 ВАЛКА	 –	
великі	аорто-легеневі	колатеральні	артерії.

Таблиця 3 
Хірургічні втручання при атрезії ЛА (n = 160)

Методика хірургічного втручання
Кількість оперативних 

втручань
Системно-легеневий анастомоз 
(Блелока – Тауссіга) 115

Імплантація клапановмісного 
кондуїту (ПШ–ЛА) 25

Двонаправлений кавопульмональ-
ний анастомоз (Глена) 17

Операція Fontan 3
Разом 160 (100 %)
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тальність	в	групі	пацієнтів	з	хірургічним	втручанням	
становила	 13,0	 %.	 Безпосередні	 причини	 летальних	
наслідків	наведені	в	таблиці	5.	

Середній	 термін	перебування	в	 стаціонарі	 при	 хі-
рургічному	 лікуванні	 становив	 26	 ±	 18,6	 днів,	 при	
ендоваскулярному	лікуванні	–	22,0	±	5,7	дні	(р	>	0,1).	
Отже,	спостерігалося,	хоча	 і	не	вірогідно,	але	суттєве	
зменшення	 часу	 перебування	 пацієнтів	 в	 стаціонарі	
після	ендоваскулярного	лікування.	У	7	випадках	після	
відкритої	хірургії	лікування	було	додатково	проведе-
но	процедуру	Rashkind	[10].	У	результаті	цього	додат-
кового	хірургічного	втручання	 стан	пацієнтів	покра-
щився,	і	вони	були	виписані	в	задовільному	стані.

Детальніше	 розглянемо	 ендоваскулярний	 метод	
лікування.	Так,	безпосередньо	під	час	проведення	БВ	
зареєстрували	 2	 випадки	 тромбозу	 стегнової	 вени	 в	
зоні	 доступу,	 що	 потребувало	 додаткової	 антикоагу-

лянтної	терапії.	Таке	ускладнення,	як	перфорація	ви-
хідного	тракту	правого	шлуночка	коронарним	провід-
ником	(3	випадки)	було	усунено	негайним	ушиванням	
перфорації	 на	 відкритому	 серці.	 Минущі	 порушення	
ритму	серця	під	час	втручання	були	усунені	за	допо-
могою	застосування	лікарських	засобів	у	3	пацієнтів.	У	
всіх	пацієнтів	після	проведення	процедури	відзначено	
ангіографічні	ознаки	відкриття	легеневого	антеград-
ного	кровотоку.	Під	час	правої	вентрикулографії	заре-
єстровано	 заповнення	 контрастом	 стовбура	 та	 гілок	
ЛА.	 У	 всіх	 пацієнтів	 зафіксовано	 вірогідне	 зниження	
систолічного	тиску	в	ПШ	99,1	±	21,5	(58–129)	мм	рт.	ст.	
до	50,0	±	9,0	(35–75)	мм	рт.	ст.	(р	<	0,001)	(таблиця	6). 

Залишковий	 градієнт	 на	 вихідному	 тракті	 ПШ	
після	 дилатації	 становив	 20	 ±	 8,8	 (10–47)	 мм	 рт.	 ст.	
Істотних	 змін	 кінцево-діастолічного	 тиску	 в	 ПШ	 не	
відзначено.	Крім	описаних	критеріїв,	 важливим	була	
рентгеноскопічна	 візуалізація	 балон-катетера,	 який	
дилатували	на	рівні	атрезованого	клапана.	У	момент	
роздування	 балона	 можна	 було	 чітко	 візуалізувати	
розрив	мембрани	клапана.	Незважаючи	на	покращен-
ня	оксигенації	артеріальної	крові	безпосередньо	після	
успішної	БВ,	у	післяопераційному	періоді	із	закриттям	
ВАП	значення	SaO2	 артеріальної	крові	значно	знижу-
валося	у	всіх	пацієнтів.

У	середньому	на	3-ю	добу	після	БВ	із	припиненням	
інфузії	простагландинів	та	зменшенням	кровотоку	че-
рез	ВАП	спостерігали	зменшення	середнього	значен-
ня	рівня	SaO2	 з	91,0	±	5,09	(70–99)	%	після	дилатації	

Таблиця 4 
Види післяопераційних ускладнень залежно від виду 
оперативного втручання 

Діагноз 
ускладнення

Хірургічні 
втручання 
(n = 115)

Ендовас-
кулярні 

втручання 
(n = 23)

Загальна  
кількість  
втручань  
(n = 138)

Гостра 
серцева 
недостатність

9 (7,8 %) 3 (13,0 %) 12 (8,7 %)

Гостра 
дихальна не-
достатність

5 (4,3 %) 2 (8,7 %) 7 (5,1 %)

Сепсис 5 (4,3 %) 0 5 (3,6 %)
Нагноєння 
післяопера-
ційної рани

6 (5,2 %) 0 6 (4,3 %)

Хілоторакс 5 (4,3 %) 0 5 (3,6 %)
Тромбоз стег-
нової вени 0 2 (8,7 %) 2 (1,4 %)

Перфорація 
ВТПШ 0 3 (13,0 %) 3 (2,2 %)

Разом 30 (26 %) 10 (43,4 %) 40 (28,9 %)

Примітка.	ВТПШ	–	вихідний	тракт	правого	шлуночка.

Таблиця 5 
Причини летальних наслідків хірургічного втручання 
(всього пацієнтів n = 115, летальні випадки n = 15)

Діагноз ускладнення, від 
якого настав exitus letalis

Кількість леталь-
них випадків

Відсоток  
випадків (%)

Гостра серцева 
недостатність

5 4,3

Гостра дихальна недо-
статність

4 3,5

Сепсис 6 5,2
Разом 15 13,0

Таблиця 6 
Показники ефективності перфорації клапана легеневої артерії 

Показник До дилатації Після дилатації Р
SaO2 артеріальної крові (%) 75,1 ± 11,5 (40–90) 91,0 ± 5,09 (70–99) < 0,001
Тиск у ЛШ (мм рт. ст.) 99,1 ± 21,5(58–129) 50,0 ± 9,0 (35–75) < 0,001
Градієнт систолічного тиску на ВТПШ (мм рт. ст.) – 20 ± 8,8 (10–47) –
КДО ПШ (мм рт. ст.) 13,0 ± 4,9 (5–27) 3,4 ± 3,4 (1–10) < 0,001
Δр ПП–ЛП (мм рт. ст.) 4,2 ± 0,8 (0–8) 1,9 ± 0,6 (0–7) < 0,001

Примітка.	ЛШ	–	лівий	шлуночок,	ПП	–	праве	передсердя,	ЛП	–	ліве	передсердя,	КДО	–	кінцево-діастолічний	об’єм.
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до	70	±	18,7	(32–90)	%	–	після	процедури.	Подібна	ди-
наміка	була	пов’язана	з	недостатнім	легеневим	анте-
градним	кровотоком	на	тлі	закриття	компенсаторно-
го	з’єднання	–	ВАП. Недостатній	об’єм	кровотоку	через	
клапан	ЛА	можна	 пояснити	 гіпоплазією	 ТК	 та	 недо-
статнім	 об’ємом,	 діастолічною	 дисфункцією	 та	 низь-
ким	 комплаєнсом	 різко	 гіпертрофованих	 стінок	 ПШ,	
які	не	могли	забезпечити	викид	у	ЛА	для	формування	
достатнього	антеградного	легеневого	кровотоку.

Середній	період	перебування	пацієнтів	у	палаті	ін-
тенсивної	терапії	після	БВ	становив	9	±	4	днів	(від	3	до	
50	днів).	П’ять	пацієнтів	вимагали	підтримки	симпа-
томіметиків	у	післяопераційному	періоді	в	середньо-
му	протягом	8,0	±	4,7	(3–20)	днів,	а	також	ШВЛ,	серед-
нє	значення	тривалості	якої	становило	4,4	±	4,1	дня	(7	
годин	–	23	дні).	

З	14	пацієнтів,	яким	було	проведено	БВ,	лише	4	ді-
тей	(28,6	%)	не	потребували	реінтервенцій	протягом	
періоду	спостереження	–	в	середньому	від	2	днів	до	12	
років.	Це	протягом	середнього	періоду	спостереження	
6	років.	Інші	10	пацієнтів	перенесли	16	кардіохірургіч-
них	втручань	(рисунок	1).	

У	ранньому	післяопераційному	періоді	реінтервен-
ції	 вимагали	5	дітей	 (37,8	%).	При	цьому	у	4	 спосте-
реженнях	(28,6	%)	операція	була	спрямована	на	збіль-
шення	 легеневого	 кровотоку	 шляхом	 накладання	
системно-легеневого	анастомозу	(СЛА)	в	середньому	
через	5	±	2	(1–12)	днів.	Один	пацієнт	–	пластику	ВТПШ	
із	пластикою	ТК	(1–9	днів).	

З	 4	 пацієнтів	 після	 накладання	 системно-легене-
вого	 анастомозу	 2	 перенесли	 закриття	 анастомозу	
та	 пластику	 дефекту	 міжпередсердної	 перегородки;	
1	 пацієнт	 потребував	 операції	 закриття	 анастомозу	
Блелока	 із	 закриттям	 міжпередсердного	 з’єднання	 у	

віддаленому	періоді	у	віці	1	рік	та	1	переніс	операцію	
з	 накладання	 двонаправленого	 кавапульмонального	
анастомозу	Глена	у	віці	6	років	8	міс.	П’ять	пацієнтів	
(37,8	%)	після	БВ	потребували	реінтервенції	у	відда-
леному	періоді.	З	них	4	перенесли	повторні	БВ	через	
105	±	42	(40–370)	днів,	1	пацієнт	–	пластику	ВТПШ	із	
пластикою	ТК	у	5	років.	У	2	пацієнтів	після	повторної	
БВ	була	виконана	хірургічна	пластика	ВТПШ	із	плас-
тикою	ТК.	У	ранньому	післяопераційному	періоді	зде-
більшого	(n	=	5)	виникала	потреба	у	накладенні	СЛА,	
що	 становить	 28,6	 %	 від	 усіх	 реоперацій	 у	 перший	
місяць	після	вальвулопластики.	У	віддаленому	періо-
ді	 були	 виконані	 повторні	 ендоваскулярні	 вальвуло-
пластики	 у	 5	 пацієнтів	 та	 хірургічна	 реконструкція	
ВТПШ	із	пластикою	ТК	–	в	1	пацієнта.

Аналіз та обговорення отриманих результатів. 
Хірургічне	 лікування	 хворих	 з	 АЛА	 багатоетапне	 і	
включає	 ендоваскулярні	 методи	 та	 хірургічні	 втру-
чання.	 Воно	 дає	 добрі	 результати	 при	 задовільних	
розмірах	ЛА,	 їх	 адекватному	периферичному	розпо-
ділі,	відсутності	множинних	колатеральних	артерій.	
Тим	 не	 менше,	 у	 більшості	 пацієнтів	 спостерігаєть-
ся	 досить	 виражена	 гіпоплазія	 системи	ЛА,	 локаль-
ні	 стенози	 периферичних	 гілок	 та	 суттєві	 додатко-
ві	 джерела	 колатерального	 кровообігу	 легенів,	 що	
ускладнює	процес	лікування.	Тому	таким	пацієнтам	
часто	доводиться	перенести	декілька	складних	опе-
ративних	втручань	 [4,	 5].	Останнім	часом	широкого	
поширення	 набули	 ендоваскулярні	 методи.	 На	 пер-
шому	етапі,	як	правило,	проводять	накладення	СЛА	
або	операцію	реконструкції	шляхів	відтоку	з	ПШ.	Ці	
процедури	 підвищують	 насичення	 крові	 О2	 за	 ра-
хунок	 збільшення	 хвилинного	 об’єму	 малого	 кола	
кровообігу	 та	 забезпечують	 гемодинамічний	 ефект	

Рисунок 1. Потреба в повторних ендоваскулярних втручаннях або хірургічних втручаннях після 
балонної вальвулопластики при атрезії легеневої артерії 

Примітка.	ДМПП	–	дефект	міжпередсердної	перегородки.
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(підвищений	тиск	у	ЛА	сприяє	росту	 і	розвитку	цієї	
судинної	системи)	[5,	9].

Анатомічна	характеристика	АЛА	з	ДМШП	і	тетради	
Фалло	дуже	 схожі,	 тому	окремі	 автори	навіть	вважа-
ють,	що	АЛА	в	поєднанні	з	ДМШП	є	крайньою	формою	
прояву	тетради	Фалло	[9,	10,	11].	Багатоетапне	хірур-
гічне	 втручання	 АЛА	 розраховане	 на	 «реабілітацію»	
гіпоплазованих	 істинних	ЛА	шляхом	 стимуляції	 рос-
ту	 і	розвитку	 істинного	легеневого	русла	за	рахунок	
збільшення	кровотоку	по	гіпоплазованих	судинах	 [7,	
12].	 В	 останньому	 випадку	 застосовують	 СЛА	 та	 ре-
конструкцію	шляху	відтоку	з	ПШ	без	закриття	ДМШП.

Атрезія	 легеневої	 артерії	 також	 може	 поєднува-
тись	як	з	інтактною	МШП,	так	і	з	її	дефектом,	а	також	
із	складними	ВВС	(АЛА	і	транспозиція	магістральних	
судин,	АЛА	і	атрезія	ТК,	АЛА	і	єдиний	шлуночок	тощо).	
Проте	найбільш	часто	АЛА	поєднується	 з	ДМШП	без	
інших	аномалій	серця	[3],	коли	кров	з	обох	шлуночків	
надходить	в	аорту,	де	відбувається	змішування	арте-
ріальної	і	венозної	крові.	Частина	змішаної	крові	над-
ходить	в	мале	коло	кровообігу	через	сполучення	між	
аортою	і	ЛА.	Основними	джерелами	кровопостачання	
легенів	 при	 АЛА	 слугують	 ВАП,	 бронхіальні	 колате-
ральні	 артерії,	 великі	 аорто-легеневі	 колатеральні	
артерії,	великі	медіастинальні	артерії	і	коронарно-ле-
геневі	 фістули.	 Чим	 більше	 альтернативних	 джерел	
кровопостачання	 легень	 і	 вираженіша	 їх	 функціо-
нальна	спроможність,	тим	менший	ступінь	гіпоксемії	
та	 клінічних	проявів	 вади.	Проте	 у	 більшості	 хворих	
кровотік	у	легенях	різко	збіднений	через	стенози	ко-
латеральних	артерій	і	невеликого	діаметра	ВАП	[3,	5,	
7,	8,	10,	13].

Варіанти	з’єднання	ВАП	і	ЛА	при	АЛА	різняться:	в	
одних	випадках	ЛА	починаються	незалежно	від	про-
токи	і	з’єднуються	з	нею,	як	зазвичай	(І–ІІ	тип	АЛА),	в	
інших	–	джерелом	ЛА	може	бути	сама	протока	(III	тип	
АЛА).	У	2	%	випадків	при	АЛА	з	ДМШП	зустрічається	
білатеральна	ВАП	[5].	

Атрезія	легеневої	артерії,	окрім	значних	порушень	
гемодинаміки,	характеризується	ще	й	суттєвим	пригні-
ченням	фізіологічних	функцій	 інших	органів	 і	 систем	
з	наступним	 їх	недостатнім	кровопостачанням.	Усе	це	
спричинює	 наростаюче	 погіршення	 функціонального	
стану	і	неминучої	смерті	таких	пацієнтів	у	разі	відсут-
ності	хірургічного	лікування.	Тому	будь-які	затримки	із	
екстреним	хірургічним	втручанням	цим	пацієнтам	су-
проводжується	прогресуванням	серцевої	недостатнос-
ті	 та	 наростанням	 недостатності	 інших	 органів	 і	 сис-
тем,	навіть	до	летальних	наслідків,	що	спостерігалось	
і	в	наших	дослідженнях.	А	саме	летальність	13	%	при	
застосуванні	хірургічних	методів	лікування.	

Ендоваскулярне	 лікування	 зменшує	 операційну	
травму,	підвищує	виживаність	таких	пацієнтів,	готую-
чи	 їх	до	наступних	етапів	оперативних	втручань,	що	
узгоджується	з	отриманими	нами	даними.	

Висновки 
1.	 Хірургічна	вальвулопластика	 і	БВ	–	ефективні	ме-
тоди	лікування	АЛА	з	добрими	безпосередніми	та	
віддаленими	 результатами,	 проте	 вимагають	 по-
дальших	 досліджень	 для	 обґрунтованого	 вибору	
методу	 хірургічного	 втручання	 і	 прогнозування	
результатів	лікування.	

2.	 БВ	 –	 прийнятна	 альтернатива	 хірургічному	 ліку-
ванню	у	хворих	з	ознаками	вираженої	серцевої	не-
достатності	та	з	ускладненою	анатомією	вади.	

3.	 БВ	–	малотравматичний,	 ефективний	 і	 безпечний	
метод	 лікування	 АЛА,	 що	 збільшує	 шанси	 таких	
пацієнтів	на	виживання	навіть	у	випадках	важкого	
їх	 стану	при	поступленні	 в	 стаціонар	 і	може	бути	
альтернативою	в	таких	пацієнтів	як	перший	етап	
лікування	для	їх	підготовки	для	наступного	етапу	
лікування,	в	тому	числі	й	на	відкритому	серці.
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Abstract
The aim.	To	analyze	the	results	of	the	use	of	endovascular	treatments	for	pulmonary	artery	atresia	(PAA).	
Materials and methods.	Treatment	of	this	heart	defect	at	the	National	Amosov	Institute	of	Cardiovascular	Surgery	of	

the	NAMS	of	Ukraine	with	application	of	endovascular	methods	began	in	2006.	Since	then,	138	patients	were	operated,	
57	of	them	female	(41.3%)	and	81	(58.6%)	were	male.	Endovascular	methods	were	used	in	23	patients,	and	115	patients	
underwent	open-heart	surgery.	The	mean	length	of	hospital	stay	was	25±16.3	days.

Of	115	patients	who	underwent	open-heart	surgery,	62	(54%)	were	male	and	53	(46%)	were	female.	On	the	day	of	
surgery,	the	mean	age	of	these	patients	was	607.8±1023.7	days,		mean	weight	was	8.8±8.1	kg.	The	average	length	of	hos-
pital	stay	was	26±18.6	(maximum	215,	minimum	5).	Of	23	patients	who	underwent	endovascular	surgery,	18	(77%)	were	
male	and	5	(23%)	were	female.	The	mean	age	on	the	day	of	surgery	was	220.5±650.2	days,	mean	weight	was	5.0±4.4	kg.	
The	mean	length	of	hospital	stay	was	22±5.7	days	(maximum	34,	minimum	4).

In	the	treatment	of	PAA,	a	stepwise	procedure	is	used,	correcting	part	of	the	defect	at	each	stage	and	thereby	reduc-
ing	the	traumaticity	of	the	operation.	In	our	case,	correction	of	the	defect	was	performed	on	the	open	heart	and	using	
endovascular	methods	of	treatment.	After	endovascular	interventions,	no	fatal	effects	were	observed.	Open-heart	surgery	
was	performed	in	case	if	endovascular	interventions	could	not	be	performed.	The	condition	of	such	patients	was	usually	
more	severe.	It	should	also	be	noted	that	the	open-heart	surgery	itself	is	a	serious	trauma	to	the	body.	Due	to	the	above,	
postoperative	period	in	this	group	of	patients	more	often	proceeded	with	complications.	Due	to	more	severe	preoperative	
condition	of	the	patients	and		surgical	trauma,	in	some	cases	of	open-heart	interventions,	some	patients	did	not	recover	
after	surgery.	As	a	result,	the	total	mortality	in	the	group	of	patients	who	underwent	open-heart	surgery	was	13.0%. In 
addition,	 in	7	cases,	such	surgery	was	supplemented	by	the	Rashkind	procedure.	 In	case	of	recurrent	surgery	after	6	
months,	stenting	of	patent	ductus	arteriosus	was	performed.	Repeated	surgical	interventions	were	accompanied	by	the	
improvement	of	the	condition	and	the	patients	were	discharged	from	the	clinic	in	satisfactory	condition.	

Conclusions.	 	PAA	is	one	of	the	most	complex	congenital	pathologies	of	the	heart	and	main	vessels,	and	therefore	
preservation	of	such	a	newborn	depends	on	the	preservation	of		patent	ductus	arteriosus.	Endovascular	surgery	for	PAA	
is	the	operation	of	choice	that	allows	to	prepare	the	patient	for	the	next	stage	of	treatment,	including	open-heart	surgery.	
Endovascular	 interventions	 in	PAA	are	minimally	 invasive,	which	 increases	 the	 chances	of	patients	with	 complicated	
anatomy	to	survive	despite	their	serious	condition	on	admission	to	the	hospital.

Keywords: congenital heart disease, endovascular methods, open-heart surgery, endovascular interventions, balloon 
valvuloplasty, patent ductus arteriosus.
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