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Агенезия легочной артерии в  сочетании с  те-
традой Фалло – редчайший врожденный порок 
сердца. Дети с  данной патологией составляют 
особенно тяжелую категорию больных, кото-
рым проводится этапная хирургическая кор-
рекция. Поскольку течение послеоперацион-
ного периода нередко осложняется тромбозом 
подключично-легочного шунта и  выполнение 
повторного открытого вмешательства очень 
опасно, предпочтительным методом считает-
ся эндоваскулярная коррекция. Представлено 
описание стентирования выходного отдела 
правого желудочка у  девочки 8  месяцев с  те-
традой Фалло и  агенезией правой легочной 
артерии. Пациентка поступила спустя 3 месяца 

после формирования левостороннего под-
ключично-легочного шунта в  крайне тяже-
лом состоянии с  признаками тромбоза шунта. 
Обследование, проведенное через 2  месяца 
после стентирования выходного отдела, пока-
зало хорошее насыщение артериальной крови 
кислородом – 80% и выше, сердечная недоста-
точность уменьшилась до II функционального 
класса.
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Агенезия правой легочной артерии с  те-
традой Фалло  – редкий врожденный 
порок сердца [1]. «Золотым» стандартом 
в  его лечении признана паллиативная 

коррекция с формированием подключично-легоч-
ного анастомоза [2]. Однако нередко отдаленный 
период может осложняться тромбозом подклю-
чично-легочного шунта, создавая угрозу жизни 
ребенка [3]. Повторное открытое хирургическое 

вмешательство на фоне тяжелого состояния всег-
да сопряжено с высоким риском осложнений, по-
этому предпочтительным представляется эндо-
васкулярный метод лечения [3]. Несмотря на то 
что установка стентов при врожденных пороках 
сердца – обычная практика [4–6], стентирование 
выходного отдела правого желудочка при тетра-
де Фалло с  агенезией легочной артерии описано 
лишь в единичных сообщениях [3].
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Клиническое наблюдение
Девочка 5 месяцев с диагнозом «врожденный порок серд-
ца: тетрада Фалло с агенезией правой легочной артерии» 
была оперирована в нашей клинике. Ей было выполнено 
формирование левостороннего подключично-легочного 
шунта 4 мм (Gore-Tex). Через 3 месяца ребенок поступа-
ет в крайне тяжелом состоянии с тотальным цианозом 
(сатурация 60%) и  выраженной сердечной недостаточ-
ностью (IV функциональный класс по R.D. Ross). При 
физикальном осмотре отмечается диффузный цианоз, 
артериальное давление – 80/60 мм рт. ст. Аускультативно 
выслушивается систолический шум слева от грудины. 
Пациентке выполнена трансторакальная эхокардио-
графия. Исследование показало: тромбоз подключич-
но-легочного шунта, тяжелый стеноз выходного отдела 
правого желудочка до 3 мм с градиентом 80 мм рт. ст., 
дефект межжелудочковой перегородки 8  мм, диаметр 
ствола легочной артерии 8 мм, диаметр левой легочной 
артерии 4 мм, агенезия правой легочной артерии. В этот 
же день была выполнена катетеризация сердца и маги-
стральных сосудов. При вентрикулографии выявлен 
стеноз выходного отдела правого желудочка до 2  мм 
(рис. 1). Обнаружена гипоплазия левой легочной арте-
рии  – до 4  мм (Z-score -2,3), индекс Nakata  – 85  мм/м2, 
неолегочный индекс  – 109  мм/м2. При катетеризации 
аорты наблюдалась окклюзия левостороннего подклю-
чично-легочного шунта (рис. 2) и большие аорто-легоч-
ные коллатерали (по 2 мм), которые отходили от правой 
маммарной артерии к корню правого легкого и от нисхо-
дящей аорты к корню левого легкого. Стентирование вы-
ходного отдела правого желудочка выполнялось стентом 
7 × 19 мм Omnilink Elite (рис. 3–5). Сразу после операции 
насыщение артериальной крови кислородом возросло 
до 83%. На 5-й день после установки стента пациентка 
была выписана из стационара в  удовлетворительном 

состоянии с  рекомендацией приема ацетилсалицило-
вой кислоты 5 мг/кг/сут. Через 2 месяца после операции 
проведено контрольное обследование: насыщение арте-
риальной крови кислородом поддерживалось на уровне 
80% и выше, сердечная недостаточность уменьшилась до 
II функционального класса.

Обсуждение
Агенезия легочной артерии – врожденная анома-
лия, характеризующаяся полным отсутствием ин-
траперикардиального сегмента одной из централь-
ных легочных артерий [2], встречается с частотой 
1  случай на 200–300  тыс. человек [1, 7]. Впервые 
этот порок сердца описал О. Fraentzel в 1868 г. [8]. 
Гемодинамика аномалии зависит от наличия или 
отсутствия сопутствующей врожденной патоло-
гии, а  также от объема легочного кровотока [9]. 
Наиболее часто агенезия легочной артерии сочета-
ется с тетрадой Фалло или септальными дефекта-
ми [1]. В литературе описано около 50 случаев аге-
незии левой легочной артерии с  тетрадой Фалло 
и  ни одного случая правосторонней агенезии. 
Естественное течение агенезии легочной артерии 
с тетрадой Фалло неблагоприятное, большинство 
детей умирают в период новорожденности и мла-
денчестве [1, 10]. Именно поэтому раннее хирур-
гическое вмешательство не вызывает сомнений. 
В  большинстве случаев, ориентируясь на индекс 
Nakata и  неолегочный индекс, выполняется пал-
лиативная коррекция, чаще всего формирование 
подключично-легочного шунта [2, 9].

В нашем клиническом наблюдении во время 
первой госпитализации было выполнено форми-
рование подключично-легочного анастомоза  – 
процедура, широко применяемая у пациентов с те-

Рис. 1. Вентрикулография правого желудочка. 
Показан стеноз выходного отдела правого 
желудочка и агенезия правой легочной артерии

Рис. 2. Аортография. Показан тромбоз 
подключично-легочного шунта

Рис. 3. Позиционирование стента в выходной 
отдел правого желудочка
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традой Фалло и  гипоплазией легочных артерий. 
Однако в течение 3 месяцев отмечен тромбоз шун-
та, что стало основной причиной крайне тяжелого 
состояния ребенка. В данной ситуации выбор так-
тики хирургической коррекции очень важен [11]. 
Главной альтернативой подключично-легочного 
анастомоза выступает стентирование выходного 
отдела правого желудочка. Показаниями к его вы-
полнению являются: стеноз подключично-легоч-
ного шунта, остаточный инфундибулярный стеноз 
после внутрисердечной коррекции, гипоплазия 
ветвей легочной артерии после формирования 
подключично-легочного анастомоза, перфорация 
клапана легочной артерии или выходного отдела 
правого желудочка вследствие атрезии легочной 
артерии или гипертрофической кардиомиопатии, 

крайне тяжелое состояние, не позволяющее вы-
полнить открытую хирургическую коррекцию. 
Стентирование выходного отдела может также 
использоваться в качестве «моста» к радикальной 
коррекции порока [3]. У  нашей пациентки осно-
ванием для проведения стентирования выходного 
отдела правого желудочка послужила окклюзия 
подключично-легочного шунта, агенезия левой 
легочной артерии, крайне тяжелое состояние.

Стентирование выходного отдела правого 
желудочка у  таких больных теоретически может 
осложниться развитием отека левого легкого с ре-
зультирующей васкулопатией в  отдаленном пе-
риоде, а  также регургитацией клапана легочной 
артерии, что, в свою очередь, приводит к дилата-
ции и дисфункции правого желудочка [3, 12]. Нам 
удалось избежать этого благодаря правильно вы-
бранному размеру стента и компенсаторным воз-
можностям некорригированного порока. Кроме 
того, в  нашем случае не отмечено таких ослож-
нений, как миграция стента, желудочковая арит-
мия, перелом стента и рецидивирующий стеноз.

Заключение
Стентирование выходного отдела правого желу-
дочка представляется эффективной и  безопасной 
процедурой, особенно у  тех пациентов, которым 
невозможно выполнить открытую хирургическую 
коррекцию. Эта процедура приводит к лучшему ро-
сту ветвей легочной артерии, уменьшает гипертро-
фию правого желудочка и улучшает качество жиз-
ни до момента радикальной коррекции порока. 

Рис. 4. Установка стента в выходной отдел 
правого желудочка

Рис. 5. Окончательный вид стентирования 
выходного отдела правого желудочка
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Stenting of the right ventricular outflow tract 
after thrombosis of the modified Blalock-Taussig 
shunt in a 8 month old infant with tetralogy 
of Fallot and right pulmonary artery agenesis

Pulmonary artery agenesis combined with tetral-
ogy of Fallot is the most rarely seen congenital 
heart disease. Children with this anomaly are an 
especially problematic category of patients un-
dergoing staged surgical repair. The postopera-
tive period quite often is complicated with shunt 
thrombosis while a  redo open surgery is associ-
ated with a  very high risk; therefore, endovascu-
lar repair is a  preferred procedure. We describe 
a  case of right ventricular outflow tract stenting 
in a  8  month old girl with tetralogy of Fallot and 
right pulmonary artery agenesis. The patient was 

admitted at 3 month after performing of a left-sid-
ed modified Blalock-Taussig shunt with severe 
signs of heart failure and desaturation caused 
by shunt thrombosis. Assessments performed 
at 2  months after stenting of the outflow tract 
demonstrated good oxygen saturation in arterial 
blood (80% and above) and improvement of heart 
failure symptoms to NYHA II class. 

Key words: tetralogy of Fallot, pulmonary artery 
agenesis, right ventricular outflow tract stenting
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