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Основные положения
• В статье представлен клинический случай успешного лечения пациента с аневризмой корня 

аорты и стенозом кондуита легочной артерии после радикальной трехэтапной коррекции атрезии 
легочной артерии с дефектом межжелудочковой перегородки.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ УСПЕШНОГО ЛЕЧЕНИЯ ПАЦИЕНТА 
С АНЕВРИЗМОЙ КОРНЯ АОРТЫ И СТЕНОЗОМ КОНДУИТА ЛЕГОЧНОЙ 
АРТЕРИИ ПОСЛЕ РАДИКАЛЬНОЙ КОРРЕКЦИИ АТРЕЗИИ ЛЕГОЧНОЙ 

АРТЕРИИ С ДЕФЕКТОМ МЕЖЖЕЛУДОЧКОВОЙ ПЕРЕГОРОДКИ

Резюме

Аневризма корня аорты с аортальной недостаточностью – редко встречае-
мая причина реопераций у пациентов, перенесших радикальную коррекцию 
атрезии легочной артерии с дефектом межжелудочковой перегородки или 
тетрады Фалло. Однако в настоящее время с ростом количества радикаль-
ных хирургических операций при врожденных пороках сердца и продолжи-
тельности жизни данных больных увеличивается и число случаев появления 
сочетанных приобретенных заболеваний сердца и аорты. Одной из основ-
ных причин развития аортальной недостаточности и расширения синусов 
Вальсальвы в отдаленном периоде является наличие субаортального дефек-
та межжелудочковой перегородки, который вовлекает створки аортального 
клапана, а также меняет геометрию фиброзного кольца клапана и внутри-
аортальную гемодинамику, что в свою очередь указывает на неизбежность 
реконструкции корня аорты. Данное состояние является вызовом как для 
взрослых, так и детских кардиохирургов и требует командного подхода. 
В статье представлен случай успешного лечения пациента с аневризмой 
корня и восходящего отдела аорты, аортальной недостаточностью и соче-
танными рестенозом кондуита легочной артерии и резидуальным дефектом 
межжелудочковой перегородки, перенесшего трехэтапную радикальную кор-
рекцию атрезии легочной артерии и дефекта межжелудочковой перегородки. 
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CLINICAL CASE OF SUCCESSFUL TREATMENT OF A PATIENT 
WITH AORTIC ROOT ANEURYSM AND PULMONARY ARTERY STENOSIS 

AFTER RADICAL CORRECTION OF PULMONARY ARTERY ATRESIA 
WITH VENTRICULAR SEPTAL DEFECT

E.R. Charchyan1, D.G. Breshenkov1, A.A. Lezhnev1, S.P. Baidin2, Yu.V. Belov1

Highlights
• The article presents a clinical case of successful treatment of a patient with aortic root aneurysm and 

pulmonary artery stenosis after radical three-stage repair of pulmonary atresia with ventricular septal defect.
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Введение
Аневризма корня аорты с аортальной недостаточ-

ностью – редко встречаемая причина реопераций у 
пациентов, перенесших радикальную коррекцию 
атрезии легочной артерии с дефектом межжелудоч-
ковой перегородки или тетрады Фалло [1–3]. Однако 
в настоящее время с ростом количества радикальных 
хирургических операций при врожденных пороках 
сердца и продолжительности жизни данных больных 
увеличивается и число случаев сочетанных приобре-
тенных заболеваний сердца и аорты [4–6]. Одной из 
основных причин развития аортальной недостаточ-
ности и расширения синусов Вальсальвы в отдален-
ном периоде служит наличие субаортального дефек-
та межжелудочковой перегородки (ДМЖП), который 
вовлекает створки аортального клапана, а также 
меняет геометрию фиброзного кольца аортального 
клапана и внутриаортальную гемодинамику, что в 
свою очередь свидетельствует о небходимости ре-
конструкции корня аорты [7–10]. Данное состояние 
является вызовом как для взрослых, так и для дет-
ских кардиохирургов и требует командного подхода.

Клинический случай 
Пациент, 30 лет, поступил в ФГБНУ «Россий-

ский научный центр хирургии имени академика 
Б.В. Петровского» в отделение хирургии аорты и 
ее ветвей (кардиохирургии 1) с диагнозом «корри-
гированный врожденный порок сердца – атрезия 
легочной артерии, большие аортолегочные колла-
терали». Жалобы на момент осмотра на периодиче-
ское ощущение неритмичного сердцебиения, эпи-
зоды кашля со сгустками крови, одышку. 

Анамнез: с детства наблюдался по поводу 
врожденного порока сердца – атрезии легочной ар-
терии с дефектом межжелудочковой перегородки с 
большими аортолегочными коллатеральными арте-
риями. По поводу чего в возрасте 3 лет выполнена 
операция – анастомоз по Блелоку справа с удли-
нением подключичной артерии протезом Vascutek 
диаметром 6 мм из правосторонней торакотомии. 
Во время интраоперационной ревизии отмечено 
расширение восходящей аорты до 3 см. Был выпи-
сан в удовлетворительном состоянии под наблю-
дение кардиолога по месту жительства. В возрасте 
6 лет больному выполнена плановая двухэтапная 
радикальная коррекция порока. Первый этап вклю-
чал перевязку открытого артериального протока и 
двух больших аортолегочных коллатералей из ле-
восторонней торакотомии (рис. 1, A), второй – ра-
дикальную коррекцию порока в условиях искус-
ственного кровообращения (ИК) и гипотермии из 
стернотомии (перевязан функционирующий ана-
стомоз по Блелоку, иссечены мышцы в выходном 
отделе правого желудочка, ДМЖП закрыт заплатой 
из ксеноперикарда, в правый желудочек и бифур-
кацию легочного ствол вшит композитный конду-
ит, изготовленный вручную интраоперационно из 
дакронового протеза и биопротеза аортального 
клапана Medtronic Hancock диаметром 16 мм) (рис. 
1, B). Послеоперационный период протекал без ос-
ложнений. В возрасте 15 лет (2009 г.) по причине 
нарастания градиента давления на кондуите до 136 
мм рт. ст. и регургитации 3-й степени выполнена 
повторная операция: рестернотомия, замена конду-
ита (изготовлен интраоперационно) правый желу-

Список сокращений
ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки ИК – искусственное кровообращение

Abstract

Aortic root aneurysm with aortic regurgitation is a rare cause of re-operation in 
patients who have had primary repair of pulmonary atresia with ventricular septal 
defect or tetralogy of Fallot. Recently, due to an increase in cases of primary radical 
treatment of congenital cardiac surgery and life expectancy of these patients, the 
number of cases of re-operation due to aortic root dilatation has also increased. One 
of the main reasons for long-term aortic regurgitation and of aortic root enlargement 
is the presence of a subaortic ventricular septal defect below the aortic valve, which 
deforms the aortic annulus geometry and changes intra-aortic hemodynamics. All 
of these factors make the aortic root surgical reconstruction just a question of time. 
This is a real challenge for both adult and pediatric heart surgeons, requiring a 
team approach. This article presents a clinical case of successful treatment of a 
patient with aortic root aneurysm, aortic regurgitation with concomitant pulmonary 
conduit restenosis and residual ventricular septal defect who underwent a three-
stage repair of pulmonary atresia and ventricular septal defect.

Keywords Pulmonary artery atresia • Aortic aneurysm • Bentall-DeBono operation
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дочек – легочная артерия в условиях ИК (дакроно-
вый графт 24 мм, биологический протез Medtronic 
Hancock диаметром 25 мм).

При поступлении пациента по данным муль-
тиспиральной компьютерной томографии аорты 
выявлены аневризма корня и восходящего отдела 
аорты до 56 мм с расширением проксимальной ча-
сти дуги аорты до 47 мм, большие аортолегочные 
коллатерали, а также рестеноз кондуита легочной 
артерии, вызванный перегибом протеза ввиду вы-
раженного спаечного процесса после ряда хирур-
гических вмешательств и увеличением размеров 
сердца пациента (рис. 2).

По данным трансторакальной эхокардиографии 
диагностировано увеличение конечного диастоли-
ческого размера левого желудочка до 67 мм. Мем-
бранозная часть межжелудочковой перегородки 
представлена плотным неподвижным участком 
ткани (кальцинированная ксеноперикардиальная 
заплата). В проекции дефекта заплаты определен 
высокоскоростной двунаправленный поток ши-
риной до 14 мм (резидуальный ДМЖП). Диаметр 
аорты на уровне синусов Вальсальвы 54 мм, аор-
тальная недостаточность 3-й степени. В ствол ле-
гочной артерии впадал сосудистый графт от право-
го желудочка с высокоскоростным турбулентным, 
стенотическим кровотоком: Vmax 2,8 м/с, PGr 
64,0/38,0 мм рт. ст. Результаты зондирования поло-
стей сердца представлены в таблице. 

В связи с вышеизложенным принято решение об 
«открытом» вмешательстве: реконструкции корня, 
восходящего отдела и дуги аорты, пластики ДМЖП 
и кондуита легочной артерии. 

Интраоперационно пациенту выполнена чре-
спищеводная эхокардиография (рис. 3). 

Вмешательство проведено стандартно из пол-
ной срединной рестернотомии в условиях искус-
ственного кровообращения и умеренной гипотер-
мии (30 °C). Выполнены канюляция общей бедрен-
ной вены по Сельдингеру двухуровневой канюлей 

Рисунок 2. 3D-реконструкция данных мультиспираль-
ной компьютерной томографии грудной аорты: аневриз-
ма корня и восходящего отдела аорты (ВА), расширение 
проксимальной части дуги аорты и рестеноз кондуита 
легочной артерии (ЛА)
Figure 2. 3D multispiral computed tomography of the 
thoracic aorta: aortic root and ascending aortic aneurysm, 
proximal part of the aortic arch dilatation and pulmonary 
artery conduit restenosis

Результаты зондирования полостей сердца
The results of probing the cavities of the heart

Уровень измерения / Measurement 
level

Давление, мм 
рт. ст. / Pressure, 

mmHg

Системное давление / System pressure 142/66

Левая ветвь ЛА / Left branch of the PA 47/10

Правая ветвь ЛА / Right branch of the PA 39/11

Давление заклинивания (левая ЛА) / 
Jamming pressure (left PA) 19/11

Ствол ЛА / Trunk of the PA 38/10

ПЖ / RV 98/0

ПП / RA 9/0

Примечание: ЛА – легочная артерия; ПЖ – правый 
желудочек; ПП – правое предсердие.
Note: PA – pulmonary artery; RA – right atrium; RV – right 
ventricle.

Рисунок 1. Рубцы: A – после стернотомии при радикаль-
ной коррекции атрезии легочной артерии с дефектом меж-
желудочковой перегородки; B – после двух торакотомий 
(правосторонняя для наложения анастомоза по Блелоку, 
левосторонняя для лигирования больших аортолегочных 
коллатералей)
Figure 1. A – postoperative scar after sternotomy performed 
in primary repair of pulmonary atresia with ventricular septal 
defect; B – postoperative scars after two thoracotomies 
(right-sided for Blalock anastomosis, left-sided for large 
aortopulmonary collaterals ligation)

Рисунок 3. Чреспищеводная эхокардиография: A – резиду-
альный дефект межжелудочковой перегородки; B – ресте-
ноз кондуита легочной артерии
Figure 3. Transesophageal echocardiography: A – residual 
ventricular septal defect; B – pulmonary artery conduit restenosis
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Карпантье диаметром 25 мм, дистальный конец ко-
торой был позиционирован в верхней полой вене 
под контролем чреспищеводной эхокардиографии, 
а также канюляция общей бедренной артерии по 
Сельдингеру канюлей диаметром 20 мм. Прове-
ден полный кардиолиз с мобилизацией полых вен, 
восходящей аорты и легочного кондуита, также 
частично мобилизована дуга аорты. После начала 
ИК и пережатия аорты проведены аортотомия и 
селективная антеградная холодовая кровяная кар-
диоплегия по методике del Nido. В данном случае 
выполнить клапаносохраняющее вмешательство 
не представлялось возможным ввиду наличия 
кальцинированной ксеноперикардиальной запла-
ты в области межжелудочковой перегородки, вы-
раженной аннулоэктазии, фиброзных изменений 
ассиметричных створок с сопутствующим про-
лапсом последних и спаечным процессом в корне 
аорты. В связи с этим проведена ревизия корня 
аорты, удалены створки аортального клапана. При 
ревизии межжелудочковой перегородки на грани-
це ксеноперикардальной заплаты и межжелудочко-
вой перегородки визуализирован дефект размером 
до 14 мм (рис. 4, A). Далее вскрыт кондуит легоч-
ной артерии на 3 см выше выходного одела пра-
вого желудочка в месте локализации наибольшего 
градиента. Ревизия клапана кондуита легочной ар-
терии показала отсутствие необходимости его за-
мены (рис. 4, B), в связи с чем проведена пластика 
передней стенки кондуита дакроновой заплатой в 
области рестеноза (рис. 4, C).

Вторым этапом выполнены пластика ДМЖП 
дакроновой заплатой (рис. 5, A) и протезирование 
корня аорты по методике Бенталла – Де Боно кла-

паносодержащим кондуитом St. Jude диаметром 
27 мм (рис. 5, B).

Для протезирования проксимальной части дуги 
аорта пережата между брахицефальным стволом 
и левой общей сонной артерией, брахицефальный 
ствол пережат раздельно, что позволило выполнить 
протезирование проксимальной части дуги аорты 
по методике открытого дистального анастомоза с 
сохранением дистальной перфузии через общую 
бедренную артерию и унилатеральной перфузии 
головного мозга через левые общую сонную и под-
ключичную артерии. После снятия зажима с аорты 
и прекращения ИК самостоятельное восстановле-
ние сердечной деятельности с синусовым ритмом. 
Длительность ИК составила 156 мин, время пе-
режатия аорты – 93 мин, кровопотеря – 600 мин. 
После операции пациенту выполнена чреспищево-
дная эхокардиография. Показатели гемодинамики 
на протезе аортального клапана в пределах нормы: 
Vmax 1,8 м/с, PGr 13,0/8,0 мм рт. ст. (рис. 6, A). По-
ток в кондуите легочной артерии проксимальнее 
клапана – Vmax 1,5 м/с, PGr 9,0/4,0 мм рт. ст., поток 
в кондуите легочной артерии дистальнее клапана – 
Vmax 2,15 м/с, PGr 18,0/8,0 мм рт. ст. (рис. 6, B).

Пациент экстубирован через 3 ч после операции 
и на первые сутки переведен в профильное отде-
ление. Послеоперационный период протекал без 
особенностей, по данным контрольных методов 
исследования состояние реконструкции в пределах 
нормы (рис. 7). Больной выписан на 11-е сут.

Рисунок 4. Интраоперационные фотографии (вид с налоб-
ной камеры хирурга): A – дефект межжелудочковой перего-
родки (звездочкой указан диссектор проходящий в дефект); 
B – клапан кондуита ЛА (звездочкой указано место ресте-
ноза кондуита ЛА); C – пластика кондуита ЛА дакроновой 
заплатой (звездочкой указана заплата)
Figure 4. Intraoperative view (view from the surgeon's frontal 
camera). A – ventricular septal defect (an asterisk indicates the 
dissector passing into the defect), B – the bioprosthesis in the PA 
conduit (an asterisk indicates the place of PA conduit restenosis), 
C – repair of PA conduit with dacron patch (an asterisk indicates 
the patch)

Рисунок 5. Интраоперационные фотографии (вид с налоб-
ной камеры хирурга): A – пластика дефекта межжелудочко-
вой перегородки дакроновой заплатой (звездочкой указана 
заплата); B – конечный вид операции (звездочкой указан 
кондуит корня и восходящего отдела аорты)
Figure 5. Intraoperative view (view from the surgeon's frontal 
camera). A – ventricular septal defect repair with a dacron patch 
(the asterisk indicates the patch), B – the final view (the asterisk 
indicates the ascending aorta and aortic root conduit)

Рисунок 6. Послеоперационная чреспищеводная эхокарди-
ография: A – выходной отдел левого желудочка; B – конду-
ит легочной артерии
Picture 6. Postoperative transesophageal echocardiography. A 
– the left ventricle outlet, B – pulmonary artery conduit
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Обсуждение
Атрезия легочной артерии с ДМЖП – один из 

цианотических врожденных пороков сердца, кото-
рый формируется из-за недоразвития выводного 
тракта правого желудочка наряду с атрезией легоч-
ного клапана и легочного ствола [2]. Прогноз лиц 
с данным заболеванием особенно неблагоприя-
тен при отсутствии лечения. Около 50% больных 
умирают в течение первых двух лет жизни, тогда 
как при надлежащем лечении и последующем на-
блюдении до 65% пациентов могут дожить до 10 
лет и более [3]. Несмотря на радикальное лечение 
порока, отмечена высокая частота реопераций в 
отдаленном периоде. Так, в крупном исследовании 
J. Shuhaiber и коллег, в которое вошли пациенты 
с тетрадой Фалло и атрезией легочной артерии, 
20-летняя частота от реопераций составила 40% 
и была статистически значимо выше среди лиц с 
атрезией легочной артерии, которым был имплан-
тирован кондуит ЛА (p = 0,01), а большинство вме-
шательств было выполнено по причине дисфунк-
ции кондуита.

Первые единичные случаи развития прогресси-
рующей аортальной недостаточности с расшире-
нием корня аорты у пациентов после полной кор-
рекции порока описаны еще в 1983 г. H. Capelli и 
соавт. [11]. Основными причинами данной законо-
мерности тогда назывались хирургическая травма 
створок клапана при первичной коррекции, инфек-
ционный эндокардит и рецидив ДМЖП [12, 13]. 

Первая же когорта пациентов с данной патологи-
ей описана G.A. Dodds и соавт., которые представи-
ли 30-летний опыт Клиники Майо. 16 пациентам с 
атрезией легочной артерии и ДМЖП после успеш-
ной радикальной коррекцией порока в отдаленном 
периоде потребовалась реконструкция корня аорты 
и аортального клапана. Средний возраст больных 
на момент реоперации составил 13,5 года (только 

два пациента на момент операции были моложе 10 
лет), частота встречаемости аортальной недоста-
точности с расширением корня аорты – 20% от об-
щей когорты пациентов [4]. У всех 16 пациентов на 
момент операции на аортальном клапане диаметр 
синусов Вальсальвы был более 40 мм, у 5 больных 
зарегистрирована умеренная аортальная недоста-
точность, тогда как у остальных – выраженная. Во 
всех случаев выполнена замена аортального клапа-
на и расширенной аорты. 11 пациентам потребо-
валась повторная реконструкция кондуита ЛА, 8 – 
перевязка аортолегочных коллатералей, 2 – рекон-
струкция трикуспидального клапана. Госпитальная 
летальность зарегистрирована в одном случае, со-
ставив 6,25%. 

Предполагаемым механизмом развития данного 
осложнения является перестройка внутриаорталь-
ной гемодинамики корня аорты, который напря-
мую связан с расширением кольца аортального 
клапана (происходит на фоне исходного порока и 
корригированного ДМЖП), с появлением резиду-
ального ДМЖП, а также прогрессированием аор-
тальной недостаточности. Данное сочетание при-
водит к увеличению гемодинамического стресса 
стенки корня аорты, который при возможном на-
личии у пациента синдромов дисплазии соедини-
тельной ткани, включая генетические заболевания 
соединительной ткани, приводит к расширению 
корня аорты и восходящей аорты [6, 8–10, 14, 15]. 
Так, J.L. Tan и коллеги показали, что выраженные 
гистологические аномалии в стенке корня и восхо-
дящей аорты пациенты с тетрадой Фалло имели с 
младенческого возраста, что указывает на причину 
последующего расширения корня аорты [7].

Описанный нами клинический случай отражает 
успешный исход хирургической коррекции анев-
ризмы корня, восходящего отдела и дуги аорты 
спустя 24 года после радикальной коррекции атре-
зии легочной артерии и ДМЖП. Выбор клапану-
носящей тактики по методике Бенталла – Де Боно 
обусловлен неудовлетворительным состоянием на-
тивного клапана аорты в сочетании с повторным 
характером вмешательства и наличием измененной 
подклапанной анатомии в проекции кальциниро-
ванной ксеноперикардиальной заплаты в МЖП. 
В связи с отсутствием изменений клапана легочной 
артерии было принято решение о пластике кондуи-
та дакроновой заплатой для минимизации хирурги-
ческой травмы. 

Заключение
Персонализированный подход к лечению паци-

ентов с аневризмой корня аорты и стенозом конду-
ита легочной артерии, перенесших радикальную 
трехэтапную коррекцию атрезии легочной артерии 
с дефектом межжелудочковой перегородки, позво-
ляет выбрать оптимальную тактику хирургической 

Рисунок 7. 3D-реконструкция данных мультиспиральной 
компьютерной томографии грудной аорты после операции: 
клапаносодрежащий кондуит корня и восходящего отдела 
аорты и кондуит легочной артерии (ЛА) после пластики за-
платой
Picture 7. 3D multispiral computed tomography of the thoracic 
aorta after surgery: a mechanical conduit and pulmonary artery 
(PA) conduit after repair with dacron patch
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коррекции и избежать осложнений в послеопера-
ционном периоде. В представленном клиническом 
случае врачами – сердечно-сосудистыми хирурга-
ми совместно с детским кардиохирургом была вы-
брана тактика, позволившая радикально корриги-
ровать сложный сочетанный порок.
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