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Основные положения
• В данном обзоре рассмотрены варианты первого этапа гемодинамической коррекции СГЛС, 

описаны возможные осложнения, которые могут встречаться в послеоперационном периоде и 
представлены варианты их предотвращения в интраоперационном периоде.

ВАРИАНТЫ ПЕРВОГО ЭТАПА ГЕМОДИНАМИЧЕСКОЙ КОРРЕКЦИИ 
СИНДРОМА ГИПОПЛАЗИИ ЛЕВОГО СЕРДЦА

Резюме

Синдром гипоплазии левого сердца (СГЛС) – это врожденный порок серд-
ца, который характеризуется незрелыми структурами левых отделов сердца. 
СГЛС является редким пороком у новорожденных и встречается в 2–3% слу-
чаев среди всех врожденных пороков сердца. Радикальная коррекция данного 
порока представлена первичной трансплантацией сердца. Однако дефицит ор-
ганов и запрет проведения данной процедуры пациентам младше 18 лет делает 
ее недоступной. Поэтому в данном обзоре представлены варианты хирургиче-
ской коррекции новорожденных детей с синдром гипоплазии левых отделов 
сердца, их преимущества и недостатки, а также возможные осложнения.
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THE 1st STAGE OF HEMODYNAMIC STRATEGIES FOR MANAGEMENT OF 
HYPOPLASTIC LEFT HEART SYNDROME
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Highlights
• The research presented in this paper evaluates the alternatives for the 1st stage of hemodynamic 

correction of HLHS, outlines possible complications that may emerge in the postoperative phase, and 
provides approaches for their overcome in the intraoperative period.

Abstract
Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is a congenital heart disease that 
describes in the underdevelopment of the left-sided structures of the heart. HLHS 
is a rare defect in infants born and occurs in 2–3% of all congenital heart diseases. 
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Введение
Нарушение внутриутробного развития плода 

может приводить к замедлению роста левых отде-
лов сердца и развитию синдрома гипоплазии левого 
сердца (СГЛС). Синдром гипоплазии левого сердца 
– это врожденный порок сердца (ВПС), характери-
зующийся критическим недоразвитием левого же-
лудочка с атрезией или выраженной гипоплазией 
митрального и/или аортального клапана и гипопла-
зией восходящего отдела аорты и/или ее дуги. Рас-
пространенность СГЛС составляет 2 случая на 10 
000 новорожденных, а частота – 2–3% среди всех 
ВПС. При естественном течение летальность в пе-
риод новорожденности достигает 95%, что требует 
экстренного перевода в специализированный хи-
рургический стационар для оперативного лечения 
вскоре после рождения [1–3]. Показатели выжива-
емости в послеоперационном периоде в крупных 
кардиохирургических центрах с большим опытом 
подобных вмешательств достигают 90% [4].

Течение порока во многом зависит от степени 
выраженности гипоплазии левых структур сердца. 
Однако немаловажную роль в выживании новоро-
жденных до хирургического вмешательства играет 
наличие таких внутриутробных коммуникаций, как 
открытый артериальный проток (ОАП) и межпред-
сердное сообщение, проходимость которых под-
держивается непрерывной инфузией простаглан-
дина Е1 (PGE1) в предоперационном периоде [4, 5].

В настоящее время для пациентов с диагнозом 
СГЛС доступно два варианта оперативного вмеша-
тельства: паллиативная трехэтапная хирургическая 
коррекция, существенно повышающая продолжи-
тельность жизни данной категории больных, либо 
трансплантация сердца (как ранняя, так и поздняя). 
Однако, большинство кардиохирургических центров 
остаются приверженцами трехэтапного подхода [6]. 
Основной идеей в лечении пациентов с СГЛС явля-
ется создание одножелудочковой гемодинамики [4]. 

Существует два варианта проведения первого пал-
лиативного этапа в виде процедуры Норвуда или 
Гибридного подхода (транскатетерная процедура 
и хирургическая операция в период новорожден-
ности). Несмотря на множество различных моди-
фикаций, выбор между этими двумя подходами 
на первом этапе до сих пор остается предметом 
дискуссий. На втором этапе проводят процедуру 
Гленна или геми-Фонтен, формируя двунаправлен-
ный кавапульмональный анастомоз. Это позволяет 
снизить преднагрузку на единственный желудочек, 
обеспечивающий как системный, так и легочный 
кровоток. В отдельных случаях, при пограничной 
гипоплазии левого сердца, выполняют корригиру-
ющую операцию, направленную на восстановле-
ние бивентрикулярного кровообращения [7]. Тре-
тьим, заключительном этапом является операцию 
Фонтена. С ее помощью достигается главная цель 
комплексной коррекции СГЛС-полное разделение 
большого и малого круга кровообращения [5].

Несмотря на то что во многих ведущих центрах 
за последние 10 лет показатели выживаемости по-
сле первого этапа гемодинамической коррекции 
значительно улучшились и составляют 85–90%, 
данная операция сопровождается высоким риском 
послеоперационных осложнений как в ближай-
шем, так и в отдаленном послеоперационном пе-
риоде [8]. Осложнения ближайшего послеопераци-
онного периода зависят от выбора хирургического 
подхода для проведения первого этапа комплекс-
ной коррекции и характеризуются развитием реко-
арктации аорты, стеноза ветвей легочной артерии, 
нарушения функции трикуспидального клапана 
(ТК). В отдаленном периоде отмечаются межэтап-
ная летальность и дисфункция правого желудочка 
(ПЖ). Поэтому уже на первом этапе возникают 
сложности в выборе корректного способа хирурги-
ческого лечения, так как каждый из двух вариантов 
имеет свои риски и особенности [6].

Список сокращений
АИК
ВПС
ИК
ОАП
ПЖ

–
–
–
–
–

аппарат искусственного кровообращения
врожденный порок сердца
искусственное кровообращение
открытый артериальный проток
правый желудочек

ПТФЭ
СГЛС
ТК
ТН
ТР

–
–
–
–
–

политетрафторэтилен
синдром гипоплазии левого сердца
трикуспидальный клапан
трикуспидальная недостаточность
трикуспидальная регургитация

Primary heart transplantation demonstrates a radical correction of HLHS. 
However, a shortage of organs and a prohibition on this procedure to juvenile 
make it unavailable. Therefore, this review presents options for surgical 
correction of newborns with hypoplastic left heart syndrome, their advantages and 
disadvantages, as well as possible complications.

Keywords HLHS • Norwood procedure • Hybrid procedure
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«Классический» подход первого этапа-проце-
дура Норвуд

Еще в 1983 г. Норвудом и его коллегами был опи-
сан первый этап хирургического паллиативного ле-
чения детей с СГЛС, который проводится в первую 
неделю жизни. В настоящее время, наряду с «клас-
сическим» методом, существует гибридный подход 
и трансплантация сердца, однако «классическая» 
коррекция остается наиболее распространенной 
стратегией хирургического лечения пациентов с 
СГЛС [9]. Основная идея этого этапа заключается 
в создании системного ПЖ, способствующего обе-
спечить кровоток по большому кругу кровообра-
щения и коронарному руслу, а также в достижении 
сбалансированного системного и легочного крово-
тока на фоне повышенной потребности миокарда в 
кислороде [10, 12, 13].

Несмотря на множество модификаций проце-
дуры Норвуд, достичь данной идеи удается за счет 
реализации основных звеньев гемодинамической 
коррекции:

1. На первом этапе выполняется реконструкция 
аорты с использованием гомотрансплантанта ле-
гочной артерии и/или ксеноперикарда с включени-
ем в общий ствол проксимального отрезка легоч-
ной артерии. Это дает возможность создать новый 
анатомический элемент – неоаорта. Данный этап 
обеспечивает беспрепятственный отток в большой 
круг кровообращения из ПЖ [5, 12, 14]. 

2. Затем при наличии рестриктивного межпред-
сердного сообщения выполняется предсердная 
септэктомия. Это обеспечивает неограниченный 
поток насыщенной кислородом крови из левого 
предсердия в правое предсердие, что необходимо 
для адекватного венозного возврата и наполнения 
ПЖ в диастолу [10].

3. Завершающим элементом коррекции является 
обеспечение легочного кровотока путем создания 
шунта из политетрафторэтилена (ПТФЭ), либо от 
безымянной или подключичной артерии в правую 
легочную артерию (модифицированный шунт Блэ-
лока-Тауссиг), либо от ПЖ в левую легочную арте-
рию (шунт Сано) [10, 12, 14].

Существует множество мнений относительно 
выбора шунта для обеспечения легочного крово-
тока, однако большинство исследований свиде-
тельствуют о предпочтительности шунта Сано на 
первом этапе гемодинамической коррекции. При 
традиционной процедуре Норвуда через модифи-
цированный шунт Блэлока-Тауссиг осуществляется 
непрерывный прямой поток крови, вызывающий 
«коронарное обкрадывание», ишемию миокарда и 
нестабильность кровообращения. Коронарное об-
крадывание происходит вследствие того, что избы-
точный легочный кровоток, который проходит через 
шунт во время фазы диастолы, приводит к перегруз-
ке объемом единственного желудочка. В результате 

происходит снижение функции миокарда ПЖ, раз-
витие злокачественных аритмий и повышается риск 
внезапной сердечной смерти [5, 15]. Использовании 
шунта Сано при процедуре Норвуда позволяет из-
бежать коронарного обкрадывания, что улучшает 
результаты как в раннем, так и в позднем послео-
перационном периоде. Однако, к сожалению, шунт 
Сано, как и подключично-легочный шунт, так же 
приводит к развитию сердечной недостаточности. 
Она возникает вследствие повышения конечного 
диастолического объема и снижения фракции вы-
броса ПЖ [16]. Данные исследований показывают, 
что применение шунта Сано, в отличие от шунта 
Блэлока-Тауссиг, ассоциировано с более низкой 
смертностью и общей частотой осложнений в те-
чение первых двух лет после операции. Однако в 
отдаленном периоде значимых различий в результа-
тах между двумя типами шунтов не было [6].

Независимо от выбора шунта (Блэлока-Тауссиг 
или Сано), процедуру Норвуда удается провести 
только с использованием аппарата искусственного 
кровообращения (АИК) в условиях глубокой гипо-
термии (18С), циркуляторного ареста и/или изолиро-
ванной регионарной церебральной перфузии [5, 6]. 
Применение АИК у новорожденных также влияет на 
показатели интраоперационного и послеоперацион-
ного течения, вызывая ряд различных осложнений, 
которые могут привести к летальному исходу [17]. В 
интраоперационном периоде у некоторых пациентов 
может возникнуть не только проблема невозможно-
сти отключения искусственного кровообращения 
(ИК) для завершения процедуры Норвуда, а также 
необходимость повторного подключения ИК для ис-
правления структурных нарушений, что требует бо-
лее длительного нахождения новорожденных в усло-
виях глубокой гипотермии. Таким образом, показате-
ли выживаемости, по данным литературы, снижают-
ся до 71,4%, однако при отсутствии необходимости 
повторного подключения ИК или продолжительного 
нахождения в условиях глубокой гипотермии пока-
затели выживаемости достигают 92,5% [18]. Кроме 
того, во время ИК существует риск повреждения 
центральной нервной системы. Это происходит 
вследствие длительной гипоксемии, гипотонии, по-
вторного подключения ИК или эмболии, что ведет к 
развитию инсульта [19]. Ранний послеоперационный 
период в течение первых 2 часов в 39,1% случаев ос-
ложняется гипоксемией, которая приводит к разви-
тию послеоперационной дыхательной недостаточно-
сти и острому респираторному дистресс синдрому, 
что требует более длительного проведения искус-
ственной вентиляции легких (ИВЛ) более 7 дней или 
повторную интубацию [17].

Ранний послеоперационный период после про-
цедуры Норвуда у новорожденных с СГЛС доста-
точно часто осложняется рекоарктацией аорты 
у 18% пациентов. Так как повторная обструкция 
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аорты увеличивает постнагрузку, приводящая к 
дисфункции единственного желудочка и трикуспи-
дальной регургиитации (ТР), то происходит сни-
жение сердечного выброса. Это значительно повы-
шает показатели летального исхода в межэтапном 
периоде гемодинамической коррекции, поэтому 
требуется повторная реконструкция аорты, которая 
также может ухудшать послеоперационное течение 
[20]. Считается, если в процессе формирования 
неоаорты на этапе процедуры Норвуда проводить 
резекцию перешейка дуги аорты, то существенно 
снижаются показатели рецидива коарктации аорты 
в раннем послеоперационном периоде [14].

С повышенной смертностью и развитием после-
операционных осложнений связано возникновение 
полного или частичного тромбоза шунта, который 
является частым послеоперационным осложнени-
ем у детей с одним желудочком. По данным лите-
ратуры, смертность от тромбоза шунта достигает 
25% случаев. Высокий риск развития тромбоза 
связан с длительным временем ИК и длительное 
пребывание пациента в отделении интенсивной те-
рапии. Предполагают, что это связано с дисфункци-
ей ПЖ, которая приводит к ухудшению перфузии 
и кровотока. Но применение в раннем послеопе-
рационном периоде адекватной антикоагулянтной 
терапии в виде препаратов нефракционированного 
гепарина снижает риск тромбоза, что способство-
вало решить данную проблему и завершить рекон-
струкцию кровоснабжения Фонтена [15, 21].

Кроме того, многие кардиохирургические цен-
тры для борьбы с этой проблемой в качестве шунта 
используют клапанный кондуита Сано, изготовлен-
ного на основе бедренной вены. Данная модифика-
ция шунта из-за отсутствия легочной регургитации 
и перегрузки объемом ПЖ снижает нагрузку на 
единственный желудочек. Это приводит не только 
к улучшению функции ПЖ в раннем послеопера-
ционном периоде, но и к повышению гемодинами-
ческой стабильности, что существенно влияет на 
ранние и отдаленные результаты [22].

Таким образом, смертность между I и II стадиями 
комплексной паллиативной коррекции составляет 
6% случаев при использовании шунта Сано и 18% 
случаев – шунтоа БТ. Поэтому предпочтительно вы-
полнять процедуру Норвуда с шунтом Сано, опти-
мально обеспечивающий легочный кровоток у детей 
с СГЛС. Но несмотря на стабильно высокие показа-
тели выживаемости «классического» подхода, глав-
ными осложнениями данного подхода в раннем по-
слеоперационном периоде остаются рекоарктация 
аорты и недостаточность ТК, а в позднем – сердеч-
ная недостаточность IV класса по NYHA.

Методики реконструкции неоаорты при про-
ведении процедуры Норвуда

Поскольку у новорожденных с СГЛС восходя-

щая аорта и ее дуга гипоплазированы, то неотъем-
лемым элементом первого этапа гемодинамической 
коррекции является реконструкция дуги аорты по-
средством формирования неоаорты для обеспечения 
беспрепятственной системной и коронарной пер-
фузии. Существует большое разнообразие методик 
реконструкции дуги аорты; однако наиболее широ-
ко применяемыми в кардиохирургических центрах 
являются «классическая» техника, техника Mee, 
«interdigitating» и методика «дымохода» [23–25].

«Классическая» методика реконструкции не-
оаорты заключается в прямой реконструкции не-
оаортальной дуги с использованием заплаты из 
гомографта или аутоперикарда, обработанного в 
растворе глутаральдегида (рис. 1). Перед восста-
новлением аорты проводят анатомическую оценку 
дуги аорты, со стороны легочной артерии перевя-
зывают ОАП и пересекают на аортальной стороне. 
Легочный ствол пересекают рядом с ее ветвями. За-
тем рассекают гипоплазированную аорту от места 
пересеченного легочного ствола по малой кривизне 
дуги аорты, продолжая разрез через пересеченный 
ОАП до точки, расположенной немного дистальнее 
перешейка аорты. Далее соединяют проксималь-
ный отдел восходящей аорты с проксимальной 
частью легочного ствола, после чего проводят ре-
конструкцию дуги при помощи заплаты начиная 
от проксимального края нисходящего отдела груд-
ной аорты до восходящей аорты, чтобы завершить 
проксимальную линию Damus-Kaye-Stansel [23].

Несмотря на то, что «классическая» методика 
процедуры Норвуда во время гемодинамической 
коррекции новорожденных с СГЛС широко исполь-
зуется в кардиохирургических центрах и демон-
стрирует высокие показатели послеоперационной 
выживаемости, однако низкие показатели смерт-
ности в большинстве случаев после применения 
данной методики формируются от развития таких 
осложнений, как рекоарктация неоаорты. По дан-
ным литературы, развитие рекоарктации неоаорты 
после «классической» методики процедуры Норву-
да происходит из-за того, что в стенке аорты сохра-
няется остаточная протоковая ткань, которая мо-
жет распространяться от места отхождения ОАП в 
проксимальном и дистальном направлении аорты. 
В дальнейшем, дуктальная ткань способна сокра-
щаться, приводя к развитию обструкции неоаорты, 
которая приводит к дисфункции единственного же-
лудочка и ТР [26, 27].

Для уменьшения риска развития рекоар-
ктации неоаорты, была предложена техника 
«interdigitating» (рис. 2) [24, 25], которая подразу-
мевала полную резекцию дуктальной ткани или ко-
арктационного участка дуги аорты. После резекции 
остаточной ткани легочный ствол пересекают, а его 
правую стенку рассекают до его основания. Затем 
проводят два параллельных продольных разреза в 
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проксимальной части нисходящего отдела грудной 
аорты на передней и задней стороне, а также рас-
секают гипоплазированную восходящую аорту и 
ее дугу. Между дистальным краем дуги и задним 
продольным разрезом проксимальной части нис-
ходящей аорты формируется расширенный анасто-
моз. Реконструкция неоаорты со стороны восхо-
дящей аорты формируется с помощью анастомоза 
между лоскутом гипоплазированной восходящей 
аорты и главной легочной артерией. Оставшаяся 
часть неоаорты формируется с помощью заплаты 
из гомографта. Данная методика реконструкции 
дуги аорты значительно снижает частоту разви-
тия осложнений, наиболее важной из них являет-
ся рекоарктация. Согласно исследованиям, частота 
рекоарктации в послеоперационном периоде при 
использовании «классической» методики достига-
ет 46%, в то время как при технике «interdigitating» 
этот показатель не превышает 15%, а в некоторых 
исследованиях составляет 0% [25].

Как «классический» вариант реконструкции 
аорты, так и техника «interdigitating» подразуме-
вают использование биологических и синтетиче-
ских заплат, поэтому рекоарктация неоаорты может 
возникнуть вследствие использования заплаты из 
гомотранслатата, который подвержен не только де-
генерации и кальцификации, но также отсутствию 
роста и эластичности, что способствуют развитию 
обструкции аорты. По данным литературы, приме-
нение бычьего или конского аутоперикарда в каче-
стве заплаты для создания неоаорты увеличивает 
скорость рекоарктации при отсутствии признаков 
кальцификации. Кроме того, обе методики способ-
ствуют развитию стенозу легочной артерии из-за 
больших размеров заплаты, которая после заверше-
ния реконструкции неоаорты сформирует неоаорту 
готической формы больших размеров, что вызовет 

компрессию легочной артерии. Экстракардиальная 
обструкция легочной артерии увеличивает легоч-
ное сосудистое сопротивление, способствуя разви-
тию легочной гипертензии, что также отрицатель-
но влияет на показатели летальности в послеопера-
ционном периоде [24].

Сохранение развития рекоарктации и компрес-
сии легочной артерии способствовало разработке 
техники Роджера Ми и ее модификации – техники 
«дымоход» при реконструкции дуги неоаорты (рис. 
3) [25]. Вначале перевязывают ОАП вблизи стенки 
аорты и пересекают его со стороны легочного ство-
ла. Главная легочная артерия пересекается более 
дистально, а из ее правой и левой ветвей форми-
руется U-образный лоскут единым блоком. Задний 
дефект легочного ствола ушивают для уменьшания 
его диаметра и создания адекватной длинны. Затем 
иссекается дуктальная ткань вместе с ОАП, после 
чего рассекают малую кривизну гипоплазирован-
ной аорты. На проксимальном конце нисходящей 
аорты проводят два параллельных разреза, с помо-
щью которых формируют расширенный анастомоз 
с дистальным краем дуги аорты. Сформированный 
ствол неоаорты анастомозируют с ранее сформи-
рованным анастомозом между дистальным краем 
дуги и проксимальным краем нисходящей аорты. 
Завершают реконструкцию неоаорты анастомозом 
между восходящей аортой и сформированным ра-
нее дымоходом [28, 29]. В данной методике риск 
развития осложнений снижается за счет использо-
вания нативных тканей, что благоприятно влияет на 
соматический рост новорожденного, способствуя 
снижению рисков развития рекоарктации. Также, 
на развитие рекоарктации неоаорты влияет геоме-
триия дуги аорты, а применение техники «дымо-
ход» в первом этапе паллиативной гемодинамиче-
ской коррекции способствует созданию идеальной 

Рисунок 1. «Классическая» методика 
реконструкции неоаорты во время п. 
Норвуда
Figure 1. “Classic” Neoaortic Reconstruction 
Technique in the Norwood Procedure

Рисунок 2. Реконструкция неоаорты по 
техники «интердиджейтинг» во время 
п.Норвуда
Figure 2. “Interdigitating” Neoaortic 
Reconstruction Technique in the Norwood 

Рисунок 3. Техника реконструкция не-
оаорты «Дымоход» при п.Норвуда
Figure 3. “Chimney” Neoaortic 
Reconstruction Technique in the Norwood 
Procedure
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романской формы дуги, которая предотвращает 
образование турбулентного кровотока, способствуя 
развитию неоаортальной недостаточности. Кроме 
того, при использовании данной методики, за счет 
обеспечения продольного вытяжения горизонталь-
ной складки неоаорты, формируется расширенное 
субаортальное пространство, которое предотвра-
щает компрессию легочной артерии и главно-
го бронха, уменьшая частоту повторных вмеша-
тельств в межэтапном периоде при многоэтапной 
коррекции СГЛС [24, 30].

  
Гибридный подход
В начале 1990-х гг. Гиббс и его коллеги разра-

ботали альтернативный способ первого этапа гемо-
динамической коррекции в виде гибридного под-
хода, который позволял достичь тех же целей, что 
и «классический» подход [31]. Гибридное лечение 
СГЛС получило широкое распространение в кар-
диохирургических центрах благодаря своему ран-
нему успеху, поскольку позволяло минимизировать 
вредное воздействие обычного хирургического 
вмешательства у пациентов из группы высокого ри-
ска, что характеризовалось снижением 30-дневной 
смертности. Согласно опубликованным данным, к 
группе высокого риска относят новорожденных, 
имеющие массу тела меньше 2,5 кг, недоношенные 
(гестационный возраст менее 34 недель), пациенты 
с рестриктивной или интактной межпредсердной 
перегородкой, трикуспидальной недостаточности 
(ТН), дисфункцией ПЖ, генетическими пороками 
развития (синдром Тернера, синдром Кабуки и т.д.), 
экстракардиальные аномалии, предоперационный 
шок и острая почечная недостаточность. Эти фак-
торы являются наиболее значимыми предикторами 
летального исхода после процедуры Норвуда в нео-
натальном периоде [5, 32, 33].

Основными звеньями гибридной варианта кор-
рекции являются: стентирование ОАП через легоч-
ный ствол, который обеспечивает системный кро-
воток без необходимости введения простагландина 
Е1; билатеральное суживание легочных артерий 
обеспечивает ограниченный легочный кровоток, 
что снижает риск развития коронарного обкрады-
вания; при наличие рестриктивного/интанктного 
межпредсердного сообщения устанавливают стент 
или проводят баллонную септостомию для дости-
жения беспрепятственного кровотока из левого 
предсердия в правое [5, 31].

Основным преимуществом использования 
данного метода является возможность избежать 
применение ИК, глубокой гипотермии, циркуля-
торного ареста и/или изолированной регионарной 
церебральной перфузией в неонатальном перио-
де. Это не только приводит к улучшению прогно-
за лечения, но и дает возможность рассматривать 
гибридный подход как операцию выбора для груп-

пы новорожденных с высоким риском фетальных 
осложнений и отягощенной соматической пато-
логий [12]. Данное преимущество имеет принци-
пиальное значение, поскольку у новорожденных 
с СГЛС к моменту рождения развитие головного 
мозга отстает от такового у здоровых сверстников 
приблизительно на 5 недель. Проведение классиче-
ской процедуры Норвуда невозможно без циркуля-
торного ареста, в то время как незрелость мозга у 
пациентов с СГЛС повышает уязвимость нервной 
системы к повреждающему воздействию ИК. Ги-
бридный подход, не требующий применения ИК, 
позволяет минимизировать этот риск. Более того, 
согласно данным МРТ, у детей после гибридной 
коррекции в отдаленном периоде отмечается сопо-
ставимый с контрольной группой того же возраста 
общий объем серого вещества, тогда как у пациен-
тов, перенесших операцию Норвуда, наблюдается 
стойкое снижение объема серого вещества [13].

Кроме того, данный подход используют в ка-
честве предтрансплантационного паллиативного 
лечения для стабилизации гемодинамики у новоро-
жденных с СГЛС, находящиеся в ожидании подхо-
дящего органа, но не являющихся кандидатами на 
первичную трансплантацию сердца. Таким паци-
ентам невозможно провести «классическую» про-
цедуру Норвуда из-за выраженной дисфункции ПЖ 
и недостаточности трехстворчатого клапана [34].

Также, многие кардиохирургические центры ис-
пользуют гибридную тактику при пограничном ва-
рианте СГЛС, что может отсрочить принятие окон-
чательного решения о выборе стратегии коррекции 
(уни- или бивентрикулярной реконструкции). Дан-
ный подход направлен на стимулирование роста 
левого желудочка. Это обеспечивается поддержа-
нием умеренно рестриктивного дефекта межпред-
сердной перегородки, который способствует усиле-
нию кровотока в левый желудочек, что увеличивает 
шансы на бивентрикулярное восстановление [34].

Однако перфузия головного мозга и коронар-
ных артерий при данном подходе осуществляется 
ретроградным кровотоком через дугу аорту. Но 
сужение просвета протоковым стентом в области 
перешейка аорты, либо отсроченное развитие коар-
ктации в 25% случаев приводит к возникновению 
ретроградной обструкции дуги аорты, что спо-
собствует развитию церебральной и коронарной 
гипоперфузии. Поэтому, чтобы избежать данного 
осложнения, было предложено дополнить гибрид-
ную процедуру имплантацией обратного шунта 
Блэлока-Тауссиг, что способствует смягчению по-
следствий ретроградной обструкции дуги [13].

Очевидно, что сердце и сосуды растут, а инород-
ные тела – нет, как например, стент в артериальном 
протоке и тесьма на легочных артериях. Однако 
легочное сосудистое сопротивление со временем 
снижается, что делает изначально адекватное су-
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живание нецелесообразным. Кроме того, взаимо-
действие нативных тканей со стентом в артериаль-
ном протоке приводит к активации клеточной про-
лиферации, поэтому прогрессирующая обструкция 
просвета является частым осложнением, которое 
также влияет на течение межэтапного периода [35].

К недостаткам данного подхода относят не толь-
ко возможные осложнения в послеоперационном 
периоде, такие как стеноз и рекоарктация дуги аор-
ты, но и технические сложности при его выполне-
нии. Поскольку в рамках данной методике легочный 
кровоток обеспечивается через собственные легоч-
ные артерии, легочные артерии сужаются специаль-
ными лентами Gore-Tex, для того чтобы избежать 
легочной перегрузки. Данная процедура может по-
казаться технически простой, но чрезмерное или 
недостаточное сужение легочных артерий может 
привести к легочной гипоперфузии или гиперпер-
фузии, что делает этот хирургический этап действи-
тельно сложным. Кроме того, ограничение легочно-
го кровотока должно быть адаптировано к каждому 
пациенту из-за индивидуальной вариабельности ле-
гочного сосудистого сопротивления [35].

Многие исследования показывают, при проведе-
нии гибридного подхода на первом этапе гемоди-
намической коррекции СГЛС межэтапная выжива-
емость достигает 97,5%, а после проведения вто-
рого комплексного этапа составляет порядка 92%. 
Это говорит о том, что по сравнению с процедурой 
Норвуда, данный подход обеспечивает не только 
более быстрое послеоперационное восстановле-
ние, но и способствует достижению сохранения 
функции желудочка к моменту выполнения второ-
го этапа паллиативного лечения. Поэтому многие 
кардиохирургические центры стали использовать 
гибридный подход на первом этапе гемодинамиче-
ской коррекции в качестве альтернативы процедуре 
Норвуда у новорожденных с СГЛС, особенно у па-
циентов высокого риск [10, 36].

Трансплантация сердца
Первичная трансплантация сердца у новоро-

жденных с СГЛС является радикальным и наибо-
лее предпочтительным способом лечения данного 
порока. Однако еще на предоперационном этапе 
возникает ряд трудностей, ограничивающие приме-
нение этого подхода, в частности, дефицит донор-
ских органов и запрет проведения трансплантации 
сердца лицам, не достигших 18-летнего возраста, 
действующие во многих странах [5].

Новорожденным с СГЛС при критически вы-
соком риске поэтапного восстановления показано 
проведение первичной трансплантации. В насто-
ящее время умирают около 20% новорожденных, 
находясь в списках резерва, кому была запланиро-
вана первичная трансплантация сердца. Поэтому 
некоторые кардиохирургические центры приняли 

гибридную процедуру первого этапа в качестве 
«моста» к трансплантации, чтобы увеличить вы-
живаемость в период ожидания [5].

Кроме того, трансплантация сердца может быть 
рассмотрена тогда, когда не удается добиться бла-
гоприятного прогноза после многоэтапной палли-
ативной коррекции или при развитии множествен-
ных осложнений, ассоциированных с кровообра-
щением по Фонтену [31].

Недостаточность трикуспидального клапана
Многоэтапная хирургическая коррекция гемо-

динамики при СГЛС сопряжена с риском развития 
недостаточности трехстворчатого клапана, частота 
которой достигает 25%. Несмотря на значительное 
снижение показателей смертности и повышение 
выживаемости до 87–95% в течение 20-летнего пе-
риода, достигнутое за последнее десятилетие бла-
годаря усовершенствованию методов паллиатив-
ной коррекции, возникновение ТР ассоциировано 
с повышенным риском ранней послеоперационной 
летальности, необходимостью повторных хирур-
гических вмешательств, а также оказывает суще-
ственное влияние на отдаленный прогноз и каче-
ство жизни пациентов [37].

Гемодинамическая коррекция СГЛС приводит 
к тому, что системная постнагрузка создает повы-
шенную нагрузку на ПЖ. Единственный желудочек 
подвергается ремоделированию, что в дальнейшем 
приводит к развитию дилатации ПЖ. Это способ-
ствует смещению папиллярных мышц и увеличе-
нию фиброзного кольца, что нарушает кооптацию 
створок ТК. ТН способствует развитию дополни-
тельной преднагрузки ПЖ, которая еще больше 
усиливает дисфункцию желудочка и усугубляет ТР, 
что в конечном итоге приводит к нарушению кро-
воснабжения Фонтена [38].

Развитие ТН потенциально возможно на всех 
этапах гемодинамической коррекции СГЛС. Однако 
существуют особенности в виде техники проведе-
ния одного из этапов паллиативного лечения. Так, 
размер шунта Блэлока-Тауссига и выбор использу-
емого шунта между Блэлок-Тауссиг и шунтом Сано 
во время процедуры Норвуда влияют на развитие 
ТР. По данным литературы, шунт Блэлока-Тауссига 
размером 3,5 мм у 36% больных приводил к разви-
тию ТН, чем шунт размером 3,0 мм, при котором ТР 
наблюдалась только у 7% пациентов. Данный шунт 
размером 3,0 мм снижает не только риск развития 
ТР, но и показатели смертности в межэтапном пе-
риоде. Также сравнивая модифицированный шунт 
Блэлока-Тауссига и шунт Сано, было обнаружено, 
что шунт Сано сопровождается низким риском 
возникновения ТН, однако многие кардиохирур-
гические центры не нашли корреляции в развитии 
недостаточности ТК и выбором шунта при прове-
дении процедуры Норвуда. На втором этапе палли-
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ативного лечения СГЛС проводят либо процедуру 
двунаправленный кавопульмональный анастомоз 
(ДКПА), либо операцию Геми-Фонтен. При срав-
нении этих двух методик выявлена незначительная 
разница возникновения ТН. Однако было предпо-
ложено, что снижение преднагрузки на ПЖ после 
процедуры Глена может способствовать снижению 
тяжести ТР, что заставляет определять новые сроки 
(в более раннее время) проведения второго этапа 
гемодинамической коррекции у пациентов с тяже-
лой ТН [37].

Хирургическая коррекция по восстановлению 
ТК зависит от пораженного элемента клапанного 
аппарата. Наиболее распространенными хирурги-
ческими техниками являются частичная аннулопла-
стика или комиссуропластика. Аннулопластики ТК 
значительно улучшает длину коаптации створок, 
уменьшает частичные изменения миокарда ПЖ 
[37, 39]. Кроме того, применяется сквозная пласти-
ка путем сшивания свободных краев септальной и 
передней створок. Также, если септальная створка 
связана аномальными короткими хордами, то про-
водится замена хорд на синтетические. При силь-
но ограниченной септальной створке стратегией 
выбора является пластика фиброзного кольца ТК 
в сочетании с мобилизацией хорд и расширением 
створки с помощью заплаты на перикарде [39]. Не-
удачная пластика ТК также может быть связана с 
наличием пролапса задней и септальной створок. 
Однако остается очевидным то, что восстановле-
ние ТК может разорвать порочный круг развития 
дисфункции одного желудочка, что способствует 
сохранению функции ПЖ и снижению смертности 
в как в раннем, так и в послеоперационном пери-
оде. Коррекция дисфункции ТК после процедуры 
Норвуда остается главной причиной прогрессиру-
ющей дисфункции ПЖ, что коррелирует с высокой 
ранней послеоперационной смертностью [37].

У многих новорожденных с СГЛС, относящихся 
к группе высокого риска, наблюдается ТН как со-
путствующая патология, что не только осложняет 
послеоперационный период, но и приводит к про-
грессирующей недостаточности ПЖ. Учитывая 
уязвимость и будущий рост клапана у пациентов с 
СГЛС, то таким пациентам предпочтительно про-
ведение вальвулопластики ТК с межаннулярным 
мостом для улучшения центральной кооптации 
створок клапана во время процедуры Норвуда. 
Данная методика улучшает кооптацию без вме-
шательства на подклапанный аппарат, кроме того, 
дает возможность контролировать центральную 
регургитацию и создает профилактический эф-
фект от межкольцевой дилатации между передней 
и перегородочной створками клапана. По данным 
литературы, после процедуры ДКПА (в возрасте 6 
месяцев) при катетеризации сердца наблюдалась 
положительная динамика в виде умеренной ТР и 

сохранения функции сердца. Кроме того, результа-
ты ЭхоКГ после проведения операции Фонтена в 
возрасте 15 месяцев, а также через 1–3 года показа-
ли сохранение умеренной ТР без признаков стено-
за, что подтверждает долгосрочные преимущества 
данной методики [40, 41].

Таким образом, развитие ТР является актуаль-
ной проблемой у пациентов с СГЛС. На сегодняш-
ний день, в силу недостаточности данных исследо-
ваний, роль хирургической коррекции ТН в успеш-
ном разрыве порочного круга остается неясной. 
Однако восстановление ТК до развития недоста-
точности ПЖ способствует благоприятному тече-
нию и снижению показателей смертности.

Рекоарктация аорты после процедуры Норвуда
При процедуре Норвуда для создания беспре-

пятственного кровотока в большой круг кровообра-
щения проводится реконструкция неоаорты через 
соединение гипопластической аорты и главной ле-
гочной артерии. Кроме того, в качестве профилак-
тики рецидива рекоарктации проводят резекцию 
перешейка аорты. Как правило, дуга аорты рекон-
струируется с увеличением ее просвета за счет ис-
пользования малой кривизны, которая достигает 
проксимальной части нисходящей аорты [42].

Однако несмотря на множественные модифи-
кации процедуры Норвуда и высокий показатель 
выживаемости после первого этапа гемодина-
мической коррекции СГЛС, рекоарктация аорты 
остается серьезным осложнением и встречается в 
9–37% случаев. Вследствие длительного градиен-
та давления в области перешейка аорты при реко-
арктации вызывает гемодинамический дисбаланс, 
проявляющийся повышением постнагрузки на ПЖ. 
Это способствует снижению сердечного выброса и 
приводит к развитию дисфункции ПЖ и ТН, а так-
же дисбалансу между системным и легочным кро-
вотоком. Указанные патологические изменения мо-
гут приводить к повышению ранней и отдаленной 
послеоперационной летальности [43, 44].

На сегодняшний день не существует четко сфор-
мированных факторов риска, способствующих ре-
цидиву коарктации неоаорты. Однако кардиохи-
рургические центры предполагают, что основными 
причинами данного осложнения относятся: непра-
вильная геометрия аорты, натянутый анастомоз 
между нативной тканью аорты и легочной артерии, 
а также присутствие остатков ткани артериального 
протока в легочном гомотрансплантате при прове-
дении реконструкции аорты [43].

Для создания неоаорты во время процедуры 
Норвуда существуют различные техники и методи-
ки, такие как: классическая техника, «interdigitating» 
и «Дымоход» [20, 43]. Для предотвращения разви-
тия рекоарктации аорты во время реконструкции 
неоаорты рекомендуется уделять особое внимание 
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величине угла дуги аорты. При увеличении угла 
дуги аорты создается более плавный угол дуги, что 
обеспечивает более низкую частоту рецидива. По 
данным литературу, пациенты, которым при проце-
дуре Норвуда проводили реконтрукцию нативными 
тканями или использовали методику с частичной 
заплатой, больше всего были подвержены рециди-
ву коарктации аорты. Напротив, пациенты, которые 
были подвержены пластике аорты с использовани-
ем полной заплаты, полностью избавились не толь-
ко от развития рекоарктации аорты в послеопера-
ционном периоде, а также от сдавления бронхов и 
левой ветви легочной артерии [43].

Однако многие заплаты могут вызывать нежела-
тельные последствия, такие как кальцификация, от-
сутствие роста, дегенерация, аутоиммунные реак-
ции на гомотрансплантант или другой заплаточный 
материал. Кроме того, искусственные материалы 
обладают высокой жесткостью и низкой эластич-
ностью, что способствует снижению растяжимости 
неоаорты. Это также может способствовать разви-
тию желудочковой недостаточности в отдаленном 
послеоперационном периоде. Поэтому, сегодня 
наиболее предпочтительно проводить реконструк-
цию аорты нативными тканями без использования 
заплат [20]. При данной стратегии ключевым мо-
ментом является формирование лоскута из ство-
ла легочной артерии через разрез «рыбий рот», 
который обеспечивает более длинную переднюю 
и заднюю части лоскута, что не только облегчает 
прямой анастомоз неоаорты, а также способствует 
снижению развития рекоарктации аорты [20, 43].

Однако применение методики реконструкции 
с использованием нативных тканей возможно не 
во всех случаях, в частности при недостаточной 
длине легочного ствола, когда возникает дефицит 
собственных тканей. В такой ситуации в качестве 
альтернативы рекомендуется использование го-
мотрансплантата. Согласно данным литературы, 
применение гомотрансплантата может вызывать 
нежелательные последствия, несмотря на обеспе-
чение более плавного угла дуги аорты. Кроме того, 
во многих кардиохирургических центрах может 
отсутствовать запас подходящих гомографтов, что 
способно отсрочить выполнение процедуры Норву-
да, поскольку гомотрансплантат требует индивиду-
ального подбора для каждого новорожденного. Не-
давнее исследование предложило альтернативное 
решение в виде заплат из ПТФЭ, которые имеют 
предварительно заданную форму, изогнутую в двух 
плоскостях, с анатомически корректным изгибом, 
отличаются долговечностью и обладают низкой 
стоимостью. Важным преимуществом синтетиче-
ских заплат является отсутствие риска развития 
иммунологических реакций, что приобретает осо-
бое значение в отдаленном послеоперационном пе-
риоде при возможной необходимости проведения 

трансплантации сердца. При использовании дан-
ной методики частота развития рекоарктации дуги 
аорты составляет менее 1% [42].

При развитии рекоарктации аорты после про-
цедуры Норвуда при коррекции СГЛС проводят 
баллонную дилатацию, имплантацию стента, либо 
повторную открытую операцию во время второй 
стадии гемодинамической коррекции СГЛС [45]. 
Несмотря на то, что транскатетерная баллонная 
дилатация является первой линией лечения, данная 
процедура коррелирует с высоким риском повтор-
ных вмешательств на дуге. Поэтому пациентам, 
которые были подвержены баллонной дилатации 
дуги аорты в первом межэтапном периоде, следует 
рассматривать проведение повторной реконструк-
ции дуги неоаорты во время процедуры ДКПА или 
Геми–Фонтена [46].

Однако по данным литературы, во время вто-
рого этапа гемодинамической коррекции СГЛС 
возможно проведение гибридной процедуры для 
лечения рекоарктации дуги аорты. Данный под-
ход осуществляется введением катетера через аор-
тальную канюлю, расположенную в восходящем 
отделе аорты, что позволяет провести баллонную 
аортопластику, а также установить стент если это 
необходимо. Данная стратегия наиболее предпоч-
тительна в силу своей безопасности и эффективно-
сти, так как позволяет исключить дополнительное 
анестезиологическое пособие, которое неблагопри-
ятно влияет на нервную систему новорожденного, 
а благодаря миниинвазивному доступу данная про-
цедура проводится быстро, поэтому наблюдается 
незначительное увеличение времени в проведении 
полного второго паллиативного этапа [45].

Таким образом, для предотвращения рецидива 
коарктации аорты рекомендуется не только прово-
дить резекцию перешейка аорты и дуктальной тка-
ни, а также использовать при ее реконструкции соб-
ственные ткани. Однако при недостаточной длине 
легочного ствола для обеспечения более плавного 
угла дуги аорты следует использовать заплату при 
пластиках неоаорты. В случае рецидива коаркта-
ции аорты возможно проведении ее пластики на 
втором этапе гемодинамической коррекции СГЛС.

Дисфункция шунта
Во время первого этапа гемодинамической кор-

рекции СГЛС для обеспечения легочного кровото-
ка используют шунт Сано или модифицированный 
шунт Блелока-Тауссига из ПТФЭ. Но несмотря на 
усовершенствование хирургической техники и низ-
кую послеоперационную смертность после прове-
дения процедуры Норвуда, новорожденные с СГЛС 
имеют значимый риск осложнений в раннем после-
операционном периоде в виде дисфункции шунта, 
который проявляется тромбозом или тромбоэмбо-
лией шунта. При этом, частота развития острого 
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тромбоза составляет 11,4% новорожденных, а по-
казатели смертности в первом межэтапном периоде 
достигают 25% случаев [6, 10, 15, 47].

Модифицированный шунт Блэлока-Тауссига 
располагается между безымянной артерией или 
правой подключичной артерией и правой легоч-
ной артерией. Как правило, данный шунт состоит 
из ПТФЭ и имеет небольшие размеры, около 3–4 
мм. Альтернативой данного шунта является шунт 
Сано, который располагается между ПЖ и левой 
легочной артерией. Данный шунт также состоит из 
ПТФЭ, но в отличие от модифицированного шун-
та Блэлока-Тауссига, имеет размеры от 4 до 5 мм. 
По данным литературы, модифицированный шунт 
Блэлока-Тауссига коррелирует с высокой частотой 
развития тромбоза, что способствует развитию 
острой гипоксемии при отсутствии коллатераль-
ного кровообращения. Так как многие кардиохи-
рургические центры рассматривают тромбоз как 
основную причину дисфункции данного шунта и 
развитие летального исхода в раннем послеопера-
ционном периоде, особенно при отсутствии адек-
ватного лечения, то наиболее предпочтительно на 
первом этапе паллиативного лечения СГЛС ис-
пользовать шунт Сано для обеспечения легочного 
кровотока [14, 15, 47].

Несмотря на низкую послеоперационную смерт-
ность, новорожденные с СГЛС, подвергшиеся про-
цедуре Норвуда с шунтом Сано, также имеют риск 
осложнений в виде дисфункции шунта. По данным 
литературы, это связано с тем, что сама многоэтап-
ная паллиативная реконструкция является фактором 
риска дисбаланса свертывающей системы крови у 
новорожденных с ВПС. При сравнении здоровых 
новорожденных со взрослыми детьми, мы можем 
наблюдать различия в системе гемостаза. Большин-
ство факторов свертывающей системы крови сни-
жены у новорожденных, кроме VIII фактора и фак-
тора Виллебранда. Кроме того, у новорожденных 
наблюдается не только относительная дисфункция 
тромбоцитов, которые обладают низкой устойчиво-
стью при стрессовых ситуация, а также снижение 
фибринолитической активности. Несмотря на тео-
ретические законы, гемостатическая способность 
должна быть снижена, но система уравновешива-
ется за счет низкого уровня естественных антикоа-
гулянтов, что способствует поддержанию равнове-
сию гемостаза у здоровых новорожденных. Однако 
при стрессовых ситуациях, к которым относятся не 
только недоношенность и инфекции, но и хирурги-
ческое вмешательство с длительным пребыванием 
на ИК, дисбаланс системы гемостаза в неонаталь-
ном периоде приводит к гиперкоагуляции [15, 21]. 
Кроме того, для новорожденных с цианотичным 
типом ВПС характерно увеличение вязкости крови, 
увеличение содержание эритроцитов. У таких паци-
ентов при хронической гипоксемии повышается ко-

личество нейтрофилов, которые высвобождая соб-
ственные медиаторы, способствуют повреждению 
эндотелия. Также у новорожденных с ВПС может 
отсутствовать селезенка (аспления), приводящая к 
развитию тромбоцитоза [21]. Все это вместе или 
изолированно способствует развитию триады Вир-
хова, которая лежит в основе тромбоза. Поэтому но-
ворожденные с ВПС после длительного оператив-
ного вмешательства, особенно с подключением к 
АИК и с установкой синтетических шунтов в боль-
шей степени подвержены развитию тромбоза [15].

Многие пациенты после первого этапа гемоди-
намической коррекции принимают современные 
антикоагулянты, однако этого недостаточно для 
предотвращения образования тромбоза шунта у 
новорожденных с СГЛС. Тромбоз шунта от ПЖ до 
левой легочной артерии способствует увеличению 
постнагрузки на единственный желудочек и разви-
тию легочной гиперциркуляции, что в дальнейшем 
приводит к желудочковой недостаточности [47]. По 
данным литературы, для решения данной проблемы 
рекомендуется использовать в качестве шунта Сано 
бедренную вену, не трансплантат из ПТФЭ. За счет 
своего эндотелиального слоя бедренная вена имеет 
низкую тромбогенность и более высокую устой-
чивость к инфекциям. Также бедренная вена белее 
эластичная, что предотвращает перегибы шунта и 
механические обструкции. Однако главное преи-
мущество бедренной вены является наличие клапа-
нов, которые предотвращают развитие постнагруз-
ки ПЖ и желудочковой недостаточности. В данном 
исследовании, несмотря на непостоянное примене-
ние антикоагулянтов, у прооперированных ново-
рожденных с СГЛС не было выявлено тромбозов 
шунта и было отмечено сохранение функции един-
ственного желудочка, что характеризуется благо-
приятным течением в межэтапном периоде [48].

Таким образом, тромбоз шунта после проце-
дуры Норвуда является одной из важных причин 
высокой смертности в раннем послеоперационном 
периоде. Несмотря на многофакториальный ге-
нез, развитию тромбоза у новорожденных с СГЛС 
способствуют длительное хирургическое лечение 
в условиях ИК, хроническая гипоксемия, а также 
использование шунта для обеспечения малого кру-
га кровообращения диаметром 3 мм. Кроме того, 
современные стратегии антикоагулянтной тера-
пии недостаточны для предотвращения развития 
острых состояний, что заставляет рассматривать 
применение альтернативного материала для шунта 
или альтернативную методику коррекции СГЛС.

Нарушение функции единственного желудочка
В качестве первого этапа гемодинамической 

коррекции новорожденным с СГЛС проводят про-
цедуру Норвуда. Цель данной процедуры заклю-
чается в создании системного ПЖ, который спо-
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собен обеспечить сбалансированный системный 
и легочный кровоток на фоне повышенной по-
требности миокарда в кислороде. Но несмотря на 
множественные модификации и усовершенствова-
ния данной методики, ранняя послеоперационная 
смертность остается достаточно высокой и состав-
ляет 6–18% [12, 13]. Основной причиной, влияю-
щей на раннюю смертность в первом межэтапном 
периоде после процедуры Норвуда, может быть 
как первичная, так и вторичная недостаточность 
ПЖ [49]. 

На развитие желудочковой недостаточности 
может влияет выбор шунта: шунт Сано или моди-
фицированный шунт Блелока–Тауссига, которые 
обеспечивают легочный кровоток. В ряде исследо-
ваний, шунт Блелока–Тауссига имеет неблагопри-
ятное течение, чем шунт Сано. Это связано с тем, 
что шунт от безымянной артерии до правой ветви 
легочной артерии способствует развитию легочной 
гиперциркуляции. Во время диастолы повышенный 
легочный кровоток проходит через шунт, что приво-
дит к увеличению постнагрузки системного желу-
дочка, которая ведет к снижению функции миокар-
да ПЖ, а также развитию злокачественных аритмий 
и внезапной сердечной смерти [5, 15]. Кроме того, 
шунт Блелока–Тауссига имеет меньший диаметр, 
равный 3 мм, в отличии от шунта Сано, поэтому он 
в большей степени подвержен развитию тромбоза 
шунта, что также приводит к развитию дисфункции 
единственного желудочка [47]. Но несмотря на бо-
лее благоприятное течение после процедуры Норву-
да с использованием шунта Сано, данный шунт 
также может привести к развитию недостаточности 
ПЖ за счет повышения конечного систолического 
объема единственного желудочка и уменьшения его 
фракции выброса [16].

Кроме того, одним из более значимых ослож-
нений, возникших в раннем послеоперационном 
периоде после процедуры Норвуда, является недо-
статочность ТК, которая также может способство-
вать развитию сердечной недостаточности. Так как 
ТК наиболее уязвим после хирургического вмеша-
тельства, то системная постнагрузка создает повы-
шенную нагрузку на ПЖ. Это способствует ремо-
делированию единственного желудочка, приводя 
в дальнейшем к развитию дилатации ПЖ. В ре-
зультате возникает смещение папиллярных мышц 
и увеличение фиброзного кольца, что нарушает 
кооптацию створок ТК. ТН способствует развитию 
дополнительной преднагрузки ПЖ, которая еще 
больше усиливает дисфункцию желудочка и усугу-
бляет ТР. Данный порочный круг оказывает значи-
тельное влияние на раннюю послеоперационную 
смертность после процедуры Норвуда [38, 49, 50].

Во время процедуры Норвуда у новорожденных 
с СГЛС проводят реконструкцию неоаорты, кото-
рая в раннем послеоперационном периоде может 

способствовать развитию рекоарктации дуги аорты 
у 9–37% новорожденных. Ранняя обструкция неоа-
орты также нарушает гемодинамику пациентов, что 
влияет на развитие недостаточности единственного 
желудочка и показатели послеоперационной смерт-
ности. В результате рекоарктации аорты создается 
длительный градиент давления в области перешей-
ка аорты, что приводит к развитию гемодинамиче-
ского дисбаланса в виде повышения постнагрузки 
на ПЖ. Увеличение постнагрузки способствует 
снижению сердечного выброса, и в дальнейшем 
приводит к развитию желудочковой и ТН, а также 
дисбалансу между системным и легочным крово-
током, что может приводить к ранней и отдаленной 
послеоперационной смертности [43, 44].

Однако на послеоперационные результаты мо-
жет повлиять тот факт, что не все новорожденных с 
СГЛС имеют сохраненную функцию ПЖ до начала 
паллиативного лечения. Многие пациенты с СГЛС 
рождаются недоношенными и с низкой массой тела. 
У таких новорожденных еще в предоперационном 
периоде отмечается сниженная функция ПЖ, обу-
словленная уменьшением сердечного выброса. По-
сле п. Норвуда в раннем послеоперационном пери-
оде у таких пациентов сердечная недостаточность 
может прогрессировать в виде увеличения конеч-
но-диастолического объема. Это приводит к недо-
статочности ТК, что значительно повышает риски 
развития неблагоприятного исхода [50].

Таким образом, развитие желудочковой недо-
статочности после процедуры Норвуда является 
одним из основных осложнений хирургического 
вмешательства. Она может быть, как самостоя-
тельным осложнением, так следствием других, не 
менее важных послеоперационных осложнений, 
таких как ТН, рекоарктация дуги аорты, тромбоз 
шунта Блэлока–Тауссига или Сано. Кроме того, на 
развитие недостаточности единственного желудоч-
ка и неблагоприятного исхода влияют такие факто-
ры риска, как недоношенность и низкая масса тела 
при рождении.

Заключение
Несмотря на множество проведенных исследо-

ваний, и результаты процедуры Норвуда на первом 
этапе гемодинамической коррекции у пациентов со 
средним предоперационным риском значительно 
улучшились за последнее десятилетие нет четких 
взглядов о том, какой подход нужно использовать 
в коррекции СГЛС у новорожденных: стандартную 
процедуру Норвуда или гибридный подход. Однако 
большинство кардиохирургических центров реко-
мендуют проводить процедуру Норвуда пациентам 
со средним предоперационным риском, либо при 
более стабильном состоянии. При этом гибридный 
подход рекомендуется использовать в трехэтапном 
лечении СГЛС у новорожденных с высоким предо-
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