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Хирургическое лечение врожденных по-
роков сердца с  унивентрикулярной ге-
модинамикой считается самым слож-
ным разделом детской кардиохирургии, 

что обусловлено не только многообразием тяже-
лых анатомических форм порока, но и выражен-
ными нарушениями кровообращения, приводя-
щими к  застойной сердечной недостаточности, 
глубокому цианозу, а в ряде случаев и к критиче-
ской дуктусзависимой гемодинамике.

Для врача наибольшую сложность представ-
ляют следующие ситуации: младенцы с  един-
ственным желудочком сердца и  обструкцией 
системному кровотоку на уровне перешейка, 
дуги аорты и/или в субаортальной зоне (рестрик-
тивное бульбо-вентрикулярное окно)  – атрезия 
трикуспидального клапана с  L-транспозицией 
магистральных сосудов, единственный левый 
желудочек с  D-транспозицией магистраль-
ных сосудов, пациенты с  бивентрикулярной 

гемодинамикой и  крупными дефектами межже-
лудочковой перегородки с обструкцией выходно-
го отдела левого желудочка как ниже, так и выше 
дефекта, с  пограничными размерами кольца 
клапана аорты и  т.д. Сочетание единственного 
желудочка сердца с усиленным легочным крово-
током и коарктацией аорты определяет необходи-
мость выполнения суживания легочной артерии 
и  резекции коарктации, что не требует экстра-
корпорального кровообращения и  сопряжено 
с  наименьшими хирургическими рисками, даже 
в  неонатальном периоде. Напротив, в  случаях, 
когда имеется гипоплазия дуги аорты, восходя-
щего отдела аорты и  фиброзного кольца клапа-
на аорты < 4,5  мм, следует проводить операцию 
Норвуда, которая соответствует 6-й  категории 
сложности по шкале RACHS (Risk Adjustment for 
Congenital Heart Surgery) и  сопряжена с  наихуд-
шей выживаемостью подобных пациентов в нео-
натальном периоде.
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Наличие субаортальной обструкции и усилен-
ного легочного кровотока вызывает затруднения 
в  выборе хирургической тактики. Выполнение 
суживания легочной артерии в качестве необхо-
димого неонатального паллиатива на этапах ге-
модинамической коррекции может приводить не 
только к нарастанию подаортальной обструкции, 
но и тяжелой двойной обструкции в случаях не-
дооценки рестриктивности бульбо-вентрикуляр-
ного окна. Существуют как анатомические, так 
и  гемодинамические критерии рестриктивно-
го бульбо-вентрикулярного окна (размер менее 
2  см/м2, систолический перепад давления более 
30 мм рт. ст., размер корня аорты < 4,5 мм), что тре-
бует выполнения шунтирования подаортальной 
обструкции на этапах неонатальных паллиати-
вов. Операцией выбора в подобных случаях счи-
тается процедура Damus – Kaye – Stansel и шун-
тозависимый легочный кровоток. Проведение 
подобного вмешательства в периоде новорожден-
ности сопряжено с  высокими рисками, особен-
но если нужна реконструкция дуги и перешейка 
аорты, что справедливо отождествляет эту опе-
рацию по объему и рискам с операцией Норвуда. 
Прогностически более обнадеживающие резуль-
таты процедуры Damus – Kaye – Stansel получены 
у пациентов старше 3 месяцев жизни в сочетании 
с двунаправленным кава-пульмональным анасто-
мозом. В  случаях же более раннего выполнения 
процедуры Damus – Kaye – Stansel, как правило, 
встречается гипоплазия дуги и/или коарктация 
аорты. Это значительно осложняет первичный 
этап операции, сопряженный с  высокими пери-
операционными рисками.

Подобное клиническое наблюдение пред-
ставлено авторами данной публикации. 

Двухмесячный ребенок с  единственным левым 
желудочком и  транспозиционным положением 
магистральных артерий имел признаки подаор-
тальной обструкции, а также коарктацию аорты, 
что исключало выполнение суживания легоч-
ной артерии и резекцию коарктации аорты в ка-
честве первичного неонатального паллиатива. 
Выбранная методика операции Damus  – Kaye  – 
Stansel анастомоз «конец-в-конец» (англ. double-
barrel procedure) имеет свои преимущества перед 
анастомозом «конец-в-бок», о  чем справедливо 
указывают авторы в  обсуждении клинического 
случая. Вместе с тем выполнение данного вмеша-
тельства в сочетании с реконструкцией дуги по-
влекло использование циркуляторного ареста. По 
всей видимости, это и определило тяжесть после-
операционного периода у ребенка. Возможность 
использования в подобных случаях селективной 
церебральной перфузии и  умеренной гипотер-
мии и  даже нормотермии значительно снижает 
риски периоперационных осложнений при таких 
вмешательствах, что, вероятно, будет применено 
коллективом при последующих операциях у дан-
ной категории больных. Представленное клини-
ческое наблюдение является полным, поскольку 
в нем отражен не только первичный, но и два по-
следующих этапа выполнения гемодинамической 
коррекции с хорошим функциональным резуль-
татом.

В заключение хочется поздравить авторов 
с  успешным результатом лечения сложного па-
циента с  единственным желудочком сердца, 
сочетающимся с  патологией дуги аорты и  под-
аортальной обструкцией, что делает честь всему 
коллективу и  учреждению, из которого вышла 
данная публикация. 
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