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Основные положения
• Атрезия легочной артерии с интактной межжелудочковой перегородкой – редкий дуктус-

зависимый гетерогенный врожденный порок сердца. 

МОРФОФУНКЦИОНАЛЬНЫЕ ОСОБЕННОСТИ АТРЕЗИИ ЛЕГОЧНОЙ 
АРТЕРИИ С ИНТАКТНОЙ МЕЖЖЕЛУДОЧКОВОЙ ПЕРЕГОРОДКОЙ И 

МЕТОДЫ ВИЗУАЛИЗАЦИИ ПОРОКА. ОБЗОРНАЯ СТАТЬЯ

Резюме

Атрезия легочной артерии с интактной межжелудочковой перегородкой явля-
ется редкой и гетерогенной аномалией развития сердца, относится к группе 
синих пороков. Анатомический и физиологический спектр порока вариабе-
лен с различной степенью гипоплазии трехстворчатого клапана (ТК) и пра-
вого желудочка (ПЖ), от простой мембранозной формы с хорошо развитым 
ПЖ до тяжелой степени гипоплазии ПЖ с миокардиальными синусоидами и 
правожелудочково-коронарным зависимым кровотоком (ПЖКЗК). Трансто-
ракальная эхокардиография является «золотым стандартом» диагностики, 
дополнительные методы визуализации, такие как компьютерная томография, 
катетеризация сердца, могут быть необходимы для детализации структур-
ных особенностей порока. Мы представляем обзор литературы, посвящен-
ный морфологии и физиологии правых камер сердца при атрезии легочной 
артерии с интактной межжелудочковой перегородкой.
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MORPHOFUNCTIONAL FEATURES OF PULMONARY ARTERY ATRESIA WITH 
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Highlights
• Pulmonary artery atresia with intact interventricular septum is a rare congenital heart defect that 

depends on the ductus.

Abstract

Pulmonary artery atresia with intact interventricular septum is a rare and 
heterogeneous congenital heart disease, belonging to the group of so-called “blue” 
defects. The anatomical and physiological spectrum of the defect is variable with 
varying degrees of tricuspid valve and right ventricular hypoplasia, from a simple 
membranous form with a well-developed RV to severe pancreatic hypoplasia
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Введение 
Анатомия атрезии легочной артерии с интакт-

ной межжелудочковой перегородкой (АЛА ИМЖП) 
впервые была описана в 1783 году John Hunter, как 
обструктивное поражение правых отделов сердца, 
определяемое наличием атрезированного клапана 
легочной артерии (ЛА) и интактной межжелудоч-
ковой перегородки. АЛА ИМЖП является одним 
из редких врожденных пороков сердца (ВПС), и 
занимает менее 1% среди всех ВПС и 3–5% среди 
критических ВПС [1, 2]. Анатомический и физио-
логический спектр порока вариабелен с различной 
степенью гипоплазии трехстворчатого клапана 
(ТК) и правого желудочка (ПЖ), от простой мем-
бранозной формы с хорошо развитым ПЖ до тяже-
лой степени гипоплазии ПЖ с миокардиальными 
синусоидами и правожелудочково-коронарным за-
висимым кровотоком (ПЖЗКК) [3]. 

В этом обзоре будут рассмотрены особенности 
анатомии и физиологии АЛА ИМЖП, а также су-
ществующие методы визуализации порока. 

Эмбриология АЛА ИМЖП и морфология 
правых отделов сердца

Kusche and Van Mierop предположили, что АЛА 
ИМЖП возникает из-за обструкции выходного от-
дела ПЖ (ВОПЖ) в поздней фазе эмбрионального 
(зародышевого) периода, до этапа полного форми-
рования межжелудочковой перегородки (6 неделя), 
возможно, из-за инфекционного или воспалитель-
ного процесса; однако точная этиология остается 
неизвестной [4, 5]. 

Нарушение оттока из ПЖ при АЛА ИМЖП при-

водит к снижению потока через ТК и ПЖ, резуль-
татом является мышечная гипертрофия и гипопла-
зия ПЖ, и гипоплазия ТК. При этом выраженность 
гипоплазии ПЖ зависит от степени гипоплазии ТК 
и уровня обструкции ВОПЖ. Фиброзное кольцо 
ТК гипоплазировано в большинстве случаев АЛА 
ИМЖП. ПЖ значительно гипертрофирован, его 
полость уменьшена в 90% случаев и резко гипо-
плазирована в 50% случаев [6]. С другой сторо-
ны АЛА ИМЖП с эбштейноподобным трикуспи-
дальным клапаном (широкое фиброзное кольцо с 
выраженной дисплазией створок и выраженной 
регургитацией), встречается менее чем в 5% слу-
чаев, характеризуясь дилатацией ПЖ [7]. Уровень 
обструкции ВОПЖ также вариабелен. Выделяют 
клапанную (мембранозную) атрезию с сохранен-
ным просветом ВОПЖ и атрезию всего выходного 
тракта (мышечная атрезия). Мышечный тип атре-
зии ЛА обычно связан с выраженной гипоплазией 
ПЖ, функционированием миокардиальных сину-
соид и проксимальными или устьевыми стенозами 
коронарных артерий, что прогностически неблаго-
приятно [8].

Морфологическая изменчивость порока зави-
сит от гестационного возраста, когда формируется 
АЛА ИМЖП [6]. АЛА ИМЖП, сформированная 
на ранней стадии развития, приводит к формиро-
ванию более тяжелой гипоплазии ТК и ПЖ, пер-
систированию миокардиальных синусоид. Также 
серия наблюдений показала, что угол отхождения 
артериального протока от аорты коррелирует со 
временем развития порока [5]. У новорожденных с 
АЛА ИМЖП и выраженной гипоплазией ТК и ПЖ 

Список сокращений
АЛА 
ИМЖП
ВОПЖ
ВПС
ЛА
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атрезия легочной артерии с интактной 
межжелудочковой перегородкой
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врожденный порок сердца
легочная артерия 
левый желудочек
межпредсердная перегородка

ОАП
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ТК
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–
–
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–
–
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открытый артериальный проток 
правый желудочек 
правожелудочково-зависимый 
коронарный кровоток 
пристеночное напряжение сдвига
трехстворчатый клапан 
эхокардиография

with myocardial sinusoids and right ventricular-coronary dependent blood flow. 
Transthoracic echocardiography is considered the “gold standard” for diagnosis, 
while additional imaging techniques like computed tomography and cardiac 
catheterization can be used to further characterize the structural features of this 
anomaly. In this review, we present an overview of the morphology and physiology 
of right-sided heart chambers in patients with pulmonary artery atresia with an 
intact interventricle septum.

Keywords Pulmonary artery atresia • Intact ventricular septum • Hypoplasia • Myocardial 
sinusoids • Transthoracic echocardiography
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артериальный проток отходит от дуги аорты под 
острым углом. Для сравнения, новорожденные с 
АЛА ИМЖП и хорошо развитым ТК и ПЖ, име-
ют приближенный к нормальной анатомии арте-
риальный проток, отходящий от аорты под тупым 
углом. Поскольку внутриутробно артериальный 
проток обеспечивает адекватный легочный крово-
ток, ствол ЛА и ее ветви имеют нормальный диа-
метр. Также было высказано предположение, что 
АЛА ИМЖП может возникнуть после септации 
сердца, что объясняет нормальный размер прок-
симальной части основной ЛА в большинстве 
случаев.

Миокардиальные синусоиды и правожелу-
дочково-зависимый коронарный кровоток 

Длительная перегрузка фетального ПЖ без на-
личия оттока в ЛА часто приводит к сохранению 
эмбрионального строения коронарных сосудов. В 
процессе внутриутробного развития первичные 
коронарные сосуды формируются из эпителизиру-
ющихся межтрабекулярных пространств (синусо-
идов) – это дистальное русло и очагов ангиогене-
за in situ – это проксимальное русло. В процессе 
нормального формирования связь межтрабекуляр-
ных пространств с полостью желудочка теряется, 
проксимальные и дистальные отделы коронарных 
артерий формируют анастомозы и затем соединя-
ются с соответствующим выступом на корне аорты, 
формируя коронарные артерии. Высокое давление 
в ПЖ поддерживает связь межтрабекулярных про-
странств с полостью ПЖ – через них происходит 
частичное дренирование ПЖ в эпикардиальные 
коронарные артерии. Также в результате высоко-
го давления развивается гиперплазия интимы ко-
ронарных артерий. Синусоиды, которые являют-
ся расширенными фетальными коммуникациями 
между ПЖ и коронарными артериями, присутству-
ют у большинства детей с АЛА ИМЖП [9]. Спектр 
аномалий коронарных артерий широкий – от еди-
ничных миокардиальных синусоид до атрезии 
устья/устьев одной или обеих коронарных артерии 
когда миокард ПЖ кровоснабжается из полости 
ПЖ венозной кровью и эта циркуляция зависит от 
давления в ПЖ – так называется ПЖЗКК – при та-
ком варианте формировать прямой поток в ЛА че-
рез клапан противопоказано так как декомпрессия 
ПЖ приведет к острой ишемии миокарда. 

Миокардиальные синусоиды встречаются у 
35–70% пациентов с АЛА ИМЖП, в то время как 
ПЖЗКК присутствует у 9–34%.

Интересно что тяжелые коронарные аномалии 
ассоциированы с малыми размерами ПЖ и ТК мы-
шечным видом атрезии ЛА.

Описаны четыре типа миокардиальных сину-
соид, анатомические варианты которых следует 
оценивать при планировании хирургического вме-

шательства, особенно если рассматривается деком-
прессия ПЖ (рис. 1). 

Первый тип – коронаро-правожелудочковые 
фистулы, с сохранённым антеградным потоком по 
коронарному руслу, без стеноза коронарных арте-
рий (рис. 1A). При таком анатомическом варианте 
в систолу перфузия миокарда осуществляется за 
счет потока из ПЖ через синусоиды в коронарное 
русло, в диастолу направление кровотока меняет-
ся, что в случае крупных фистул может привести к 
обкрадыванию коронарного кровотока ПЖ и steal 
синдрому. В данном случае возможно рассмотреть 
декомпрессию ПЖ.

Второй тип включает в себя синусоиды с прок-
симальным или дистальным стенозом коронарной 
артерии (рис. 1B). В зависимости от расположения 
стеноза относительно миокардиальных синусоид 
преимущественная перфузия миокарда в систолу 
происходит дезоксигенированной кровью из ПЖ 
с обкрадыванием коронарного кровотока ПЖ или 
ишемией.

Стенозы коронарных артерий образуются в ре-
зультате гиперплазии интимы и медии, с последу-
ющим развитием фиброза и облитерации просвета 
(рис. 2) [11].

Кроме того, пристеночное напряжение сдвига 
(ПНС) стенки коронарной артерии и турбулент-
ность коронарного кровотока рядом с миокарди-
альными синусоидами могут играть важную эти-
ологическую роль в развитии стеноза коронарных 
артерий (рис. 3).

ПНС – это тангенциальная сила, действующая 
на поверхность эндотелия, которая возникает в 
результате трения текущей крови [12]. Данная ве-
личина пропорциональна градиенту скорости (dv/
dy) около стенки сосуда (эндотелия), т.е. насколь-
ко быстро увеличивается скорость кровотока при 
перемещении из точки на эндотелии в смежную 

Рисунок 1. Миокардиальные синусоиды у новорожденного 
с АЛА ИМЖП. A – I тип (без стеноза коронарных артерий); 
B – II тип (проксимальные и дистальные стенозы коронар-
ных артерий); C – III тип (окклюзия проксимального сег-
мента коронарной артерии) [10]

Figure 1. Myocardial sinusoids in a newborn with PA/IVS. A – 
type I (without coronary artery stenosis); B – type II (proximal 
and distal coronary artery stenosis); C – type III (occlusion of 
the proximal segment of the coronary artery) [10]

Примечание: Ао – аорта; ПКА – правая коронарная 
артерия; ПЖ – правый желудочек. 

Note: Ao – aorta; RCA – right coronary artery; RV – right 
ventricle.



K.A. Rzaeva et al. 209

R
E

V
IE

W
S

точку в перпендикулярном направлении, от эндо-
телия к центру сосуда [12, 13]. Отсюда следует, что 
низкие значения ПНС связаны с низкими локаль-
ными скоростями и, следовательно, с большим 
временем пребывания крови в контакте с эндоте-
лием. Таким образом ПНС определяется как про-
изведение вязкости крови (μ) и радиального гра-
диента скорости крови (dv/dy) на поверхности эн-
дотелия и выражается в единицах дин/см2 (рис. 3). 
В ряде исследований было продемонстрировано, 
что низкое значение ПНС связано с повышенным 
количеством молекулярных, клеточных и сосуди-
стых факторов, ответственных за пролиферацию 
интимы и медии с последующим фиброзным из-
менением. 

Третий тип включает в себя синусоиды с прок-
симальной окклюзией коронарной артерии, что 

приводит к обязательному ПЖЗКК изолированного 
миокарда (рис. 4). 

Четвертая и самая тяжелая форма с полной 
атрезией устья правой или левой коронарной арте-
рии, в результате чего весь коронарный кровоток 
зависит от ПЖ (рис. 5) [14]. 

При полном ПЖЗКК с отсутствием аортокоро-
нарных соединений вероятность коллатерализации 
отсутствует. Эта форма АЛА ИМЖП в итоге всегда 
приводит к летальному исходу, и единственным ва-
риантом лечения является ранняя трансплантация 
сердца. 

Патофизиология 
«Нативная» физиология АЛА ИМЖП похожа 

на любую другую форму единственного желудочка 
с дуктус-зависимым легочным кровотоком (рис. 6). 
Системная венозная кровь, возвращающаяся в серд-
це, поступает в правое предсердие, а затем в ПЖ, но 
из-за атрезии клапана ЛА кровь из ПЖ возвращает-
ся обратно в правое предсердие через несостоятель-
ный ТК. Затем системный венозный возврат попада-
ет в левое предсердие через овальное окно/дефект, 
где смешивается с легочным венозным возвратом, 
что приводит к перегрузке левого желудочка (ЛЖ), 
а также смешанной сатурации в системном русле и 
коронарных артериях. Если присутствуют миокар-
диальные синусоиды ПЖ при состоятельном ТК, ве-
нозная кровь выбрасывается в систему коронарных 
артерий во время систолы ПЖ. Последующий ле-
гочный кровоток определяется размером ОАП [15].

Рисунок 2. A – выраженный стеноз просвета проксималь-
ного сегмента передней нисходящей коронарной артерии 
[гематоксилин-эозин (H&E), исходное увеличение ×20]; B 
– гиперплазия интимы и медии, иммунногистохимия (CD31 
(PECAM-1) – молекула адгезии эндотелиальных клеток и 
тромбоцитов в эндотелии сосудов, в ИГХ используется как 
маркер для окрашивания эндотелия сосудов в гистологиче-
ских срезах тканей), оригинальное увеличение × 20)
Figure 2. A – pronounced stenosis of the lumen of the 
proximal segment of the anterior descending coronary artery 
[hematoxylin-eosin (H&E), initial magnification ×20]; B – 
hyperplasia of intima and media, immunohistochemistry (CD31 
(PECAM-1) is an adhesion molecule of endothelial cells and 
platelets in the vascular endothelium, used in IHC as marker for 
staining vascular endothelium in histological tissue sections), 
original magnification × 20)

Рисунок 5. Окклюзия устья правой 
коронарной артерии

Figure 5. Obstruction of the right 
coronary artery (RCA)

Примечание: Ао – аорта; ЛКА – 
левая коронарная артерия; ПЖ – 
правый желудочек; ПКА – правая 
коронарная артерия. 

Note: Ao – aorta; LCA – left coronary 
artery; RCA – right coronary artery; 
RV – right ventricle.

Рисунок 4. Схематичные изображе-
ния ПЖ у пациента с ПЖЗКК. Пун-
ктирные линии указывают на окклю-
зию коронарных артерий

Figure 4. Schematic images of the pancreas in a patient with 
pancreatic cancer. Dotted lines indicate occlusion of the coronary 
arteries

Примечание: ЛКА – левая 
коронарная артерия; ПЖ – правый 
желудочек; ПКА – правая коронарная 
артерия. 

Note: LCA – left coronary artery; RCA – right coronary artery; 
RV – right ventricle.

Рисунок 3. Пристеночное напряже-
ние сдвига

Figure 3. Wall shear stress

Примечание: v – скорость 
кровотока, y – высота от эндотелия; 
ПНС – пристеночное напряжение 
сдвига; 

Note: v is the blood flow velocity, y is the height from the 
endothelium; WSS – wall shear stress. 

Рисунок 6. Схематичное представ-
ление кровотока у новорожденных с 
АЛА ИМЖП. Обязательное шунти-
рование крови справа налево на уров-
не предсердий через ООО/дефект. Ле-
гочный кровоток зависит от функци-
онирования артериального протока.

Figure 6. A schematic representation of blood flow in newborns 
with PA/IVS, showing mandatory bypass of blood from the 
right to the left at the atrial level via the PFO /defect, with 
pulmonary blood flow dependent on the functionality of the 
ductus arteriosus. (Black arrows indicate venous blood, white 
arrows indicate arterial blood, and dotted arrows indicate mixed 
blood) [15]

Примечание: ЛА – легочная артерия; ОАП – открытый 
артериальный проток; ООО – открытое овальное окно.

Note: PA – pulmonary artery; OAD – open arterial duct; OOW 
– open oval window.

Черные стрелки – венозная кровь; белые стрелки – артери-
альная кровь; стрелки с пунктиром – смешанная кровь [15]
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Клиническая картина 
Внутриутробная гемодинамика зависит от ана-

томического варианта порока. Так состояние плода 
при АЛА ИМЖП с относительно состоятельным 
ТК и отсутствии других аномалий развития, стра-
дает мало. Выраженная трикуспидальная регурги-
тация может приводить к развитию тяжелой сер-
дечной недостаточности, в таком случае риск вну-
триутробной гибели крайне высокий вследствие 
низкого системного давления, тяжелой гипоплазии 
и недостаточности ПЖ. 

При относительно нормальных размерах ТК и 
ПЖ дети рождаются со стабильной гемодинамикой. 

После рождения артериальный проток остает-
ся единственным источником легочного кровото-
ка. Клиническими проявлениями АЛА ИМЖП у 
новорожденных являются снижение сатурации и 
цианоз, прогрессирующие по мере закрытия ОАП. 
Редко встречается клиника низкого сердечного вы-
броса со снижением периферической перфузии что 
позволяет заподозрить в первую очередь ишемию 
миокарда за счет выраженных коронарных фистул 
или ПЖЗКК или, редко, за счет рестриктивного 
межпредсердного сообщения. 

Причинами летального исхода являются гипок-
семический криз после закрытия ОАП и, как след-
ствие, тяжелый цианоз, ацидоз и острая сердечная 
недостаточность за счет выраженной гипоксемии 
и/или ишемии миокарда. В редких случаях воз-
можна более длительная выживаемость пациен-
тов с неоперированным ВПС, однако для этого 
требуется сохранение постоянного диаметра ОАП 
в пределах 3–3,5 мм или адекватный коллатераль-
ный кровоток от аорты к ЛА. Без соответствую-
щего анестезиологического пособия и/или хирур-
гического лечения в неонатальном периоде у 50% 
пациентов смерть наступает в течение первых 2 
недель жизни [16]. 

Диагностика
Пренатальная диагностика позволяет опреде-

лять прогноз для ребенка, планировать родораз-
решение и раннее оперативное лечение новоро-
жденных с АЛА ИМЖП в специализированных 
центрах, начать раннюю инфузию простагландина 
E1 (PGE1) сразу же после рождения ребенка, что-
бы поддерживать ОАП в качестве «стабильного 
источника» легочного кровотока до хирургической 
коррекции или паллиативного эндоваскулярного 
лечения в первые несколько дней жизни. В недавно 
опубликованном исследовании общий показатель 
выявляемости АЛА ИМЖП в пренатальном пери-
оде с применением эхокардиографии (ЭхоКГ) со-
ставил 100% [17]. Пренатальная диагностика АЛА 
ИМЖП должна осуществляться по стандартному 
протоколу, включающему в себя четырехкамерную 
позицию, исследование выходных трактов правого 

и ЛЖ, короткую ось на уровне желудочков сердца, 
трехсосудистый срез, проекцию длинной оси дуги 
аорты и артериального протока.

При исследовании отмечается уменьшение аб-
солютных и относительных размеров ПЖ, часто ко-
роткий шарообразный ПЖ (рис. 7A). Также опреде-
ляется уменьшение абсолютных и относительных 
размеров трикуспидального клапана, увеличение 
правого предсердия, коррелирующее со степенью 
трикуспидальной регургитации. При сканировании 
ВОПЖ определяется отсутствие прямого потока 
через клапан ЛА. Иногда в толще стенки ПЖ визу-
ализируются низкоскоростные потоки коронарных 
фистул (рис. 7B). 

Постнатальная диагностика включает в себя 
широкий спектр методов исследования. Основным 
методом скрининга и углубленной диагностики по-
рока является ЭхоКГ.

Эхокардиография
При проведении ЭхоКГ у новорожденных при 

подозрении на АЛА ИМЖП особое внимание сле-
дует оценить [19]:

• Анатомию ЛА и ВОПЖ: подтверждение ди-
агноза АЛА ИМЖП, тип атрезии: мембранозный 
или мышечный. Размеры ствола и ветвей ЛА

• Состояние ПЖ: наличие приточного, отточно-
го, и трабекулярного отделов ПЖ, размер и сокра-
тимость ПЖ

• Состояние трикуспидального клапана (Z-score 
фиброзного кольца, морфологию створок, выра-
женность регургитации)

• Направление и величина сброса крови на уров-
не межпредсердной перегородки (МПП)

• Имеются ли аномалии развития коронарных 
артерий

• Проходимость и размер артериального протока
• Оценка размеров и сократимости ЛЖ, морфо-

Рисунок 7. Четырехкамерная позиция: A – визуализируются 
малый относительный и абсолютный размер правого желу-
дочка, увеличение полости правого предсердия; B – в толще 
правого желудодочка визуализируются потоки коронарных 
фистул [18]

Figure 7. Four-chamber position: A – the small relative and 
absolute size of the right ventricle, an increase in the cavity of 
the right atrium are visualized; B – flows of coronary fistulas are 
visualized in the thickness of the right ventricle

Примечание: ЛЖ – левый желудочек; ЛП – левое предсердие; 
ПЖ – правый желудочек; ПП – правое предсердие. 

Note: LA – left atrium; LV – left ventricle; RA – right atrium; 
RV – right ventricle.
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логии митрального клапана, анатомии системно-
го и легочного венозного возврата, анатомии дуги 
аорты

• ВОПЖ и ЛА. 
Выходной тракт ПЖ можно оценить во всех 

плоскостях, но лучше всего он визуализируется в 
субкостальной и парастернальной позициях, по 
короткой оси. Определяется отсутствие прямого 
потока в ЛА, ретроградное заполнение ствола ЛА 
через ОАП (рис 8B). 

Тип атрезии ЛА (мембранозный или мышеч-
ный) можно определить в парастернальной пози-
ции по короткой и длинной оси (рис. 8A). 

Оцениваются также размеры фиброзного коль-
ца, ствола и ветвей ЛА, наличие гипертрофии ми-
окарда ВОПЖ (рис. 9). Ветви ЛА обычно хорошо 
развиты визуализируются в парастернальной пози-
ции по короткой оси.

Правый желудочек
Морфологические характеристики ПЖ требуют 

детальной оценки во время ЭхоКГ. Как правило, 
размер ПЖ прямо пропорционален размеру ТК. 
В структурно нормальном сердце ПЖ трехпар-
титный, состоящий из приточной, трабекулярной 
и инфундибулярной части. Визуализировать ПЖ 
можно из апикального доступа в четырехкамерном 
сечении или из субкостального доступа. Оценива-
ется размер ПЖ с расчетом Z score: длина притока, 
длина оттока, площадь и выраженность гипертро-
фии ПЖ. Таже проводится оценка сократительной 
способности ПЖ. Оценка структуры ПЖ, край-
не важна, так как она коррелирует с прогнозом и 
выживаемостью. Например, если правый желудок 
является трехкомпонентным, с умеренной гипопла-
зией новорожденные могут пойти по пути бивен-
трикулярной коррекции порока, при условии, что 
все остальные морфологические характеристики 
не препятствуют бивентрикулярной коррекции. С 
другой стороны, резкая гипоплазия с выраженным 
синусоидальным кровотоком коррелирует с пло-
хим прогнозом (рис. 10A, B). 

Трехстворчатый клапан
Оценка анатомии ТК имеет решающее значение 

для данной когорты пациентов, так как размеры 
ПЖ тесно коррелируют с диаметром кольца ТК, 
что влияет на тип хирургической коррекции. Оцен-
ка ТК должна включать размер кольца ТК, морфо-
логию створок и состоятельность клапана. Изме-
рение следует выполнять из апикальной позиции 
в четырехкамерном сечении или из парастерналь-
ного доступа по длинной оси. Результат измерения 
выражают в виде Z score. Для оценки степени тя-
жести недостаточности ТК выполняют цветное до-
плеровское картирование (рис. 11A, B).

Межпредсердная перегородка
Новорожденные с АЛА ИМЖП гемодинамиче-

ски зависят от обязательного шунтирования крови 
справа налево на уровне МПП для поддержания 

Рисунок 8. ЭхоКГ новорожденного с АЛА ИМЖП, парас-
тернальная позиция, короткая ось: A – эхокардиографиче-
ское изображение предполагает мембранозную легочную 
атрезию; B – режиме ЦДК, визуализируется отсутствие пря-
мого потока в ЛА, ретроградное заполнение ствола легоч-
ной артерии через ОАП

Figure 8. Echo of a newborn with PA/IVS, parasternal 
position, short axis: A – the echocardiographic image suggests 
membranous pulmonary atresia; B – The absence of direct flow 
into the PA, retrograde filling of the trunk of the pulmonary 
artery through the PDA is visualized 

Примечание: ЛA – легочная артерия; ПЖ – правый 
желудочек.

Note: PA – pulmonary artery; RV – right ventricle. 

Рисунок 9. Парастернальная позиция, короткая ось. Оцен-
ка размеров выходного отдела правого желудочка и клапана 
легочной артерии

Figure 9. Parasternal position, short axis. Assessment of the size 
of the outlet section of the right ventricle and the pulmonary 
artery valve

Примечание: ВОПЖ – выходной отдел правого желудочка. 

Note: RVOT – right ventricular outflow tract. 

Рисунок 10. Апикальная 4-камерная позиция у новоро-
жденного с АЛА ИМЖП: A – выраженная гипоплазия по-
лости правого желудочка, функционирует только приточ-
ный отдел; B – правый желудочек нормальных размеров, 
трехпартитный
Figure 10. Apical 4-chamber position in a newborn with PA/
IVS: A – severe hypoplasia of the right ventricular cavity, only 
the supply side is functioning; B – the right ventricle of normal 
size, three-partite
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сердечного выброса и системной перфузии. Наи-
более информативным для исследования сброса 
на уровне МПП и его измерения является субко-
стальная позиция датчика. Турбулентность потока 
сбрасываемой крови при цветном доплеровском 
картировании, стойкое отклонение межпредсердн-
влево свидетельствует о рестриктивном характере 
открытого овального окна/дефекта МПП (рис. 12A, 
B). Необходимо измерять максимальную и сред-
нюю скорость кровотока, градиент давления на 
уровне межпредсердного сообщения более 6 мм рт 
ст, подтвеждает рестриктивность межпредсердного 
сообщения.

Коронарные артерии
С помощью ЭхоКГ можно определить анатомию 

проксимальных сегментов коронарных артерий и 
наличие миокардиальных синусоид, со стандарт-
ными парастернальными позициями по короткой и 
длинной оси. Во избежание искажения во время ви-
зуализации необходимо снизить предел Найквиста 
до 0,2–0,4% м/с и целенаправленно выводить кро-
воток между полостью ПЖ и его миокардом. Дву-

направленный поток в коронарных артериях также 
должен вызвать подозрение на наличие миокарди-
альных синусоид (рис. 13).

Открытый артериальный проток
Размер и функцию открытого артериального 

протока (ОАП) исследуют в парастернальной по-
зиции по короткой оси, супрастрнальной позиции 
(рис. 14A, B). Направление кровотока через ОАП, 
при АЛА ИМЖП исключительно слева направо. 
ОАП при АЛА ИМЖП часто имеет большую про-
тяженность и извитой ход. Также эхокардиогрфи-
ческая оценка ОАП применяется не только для 
диагностики порока, но и для контроля размера на 
фоне инфузии простагландинов.

Детальная оценка других структур сердца
Кроме оценки анатомии правых камер сердца, 

Рисунок 12. ЭхоКГ, субкостальная позиция в режиме ЦДК 
у новорожденного с АЛА ИМЖП: A – расширенное правое 
предсердие, право-левый ламинарный сброс по межпред-
сердному дефекту; B – субкостальная позиция в режиме 
ЦДК у новорожденного с АЛА ИМЖП демонстрирует рас-
ширенное правое предсердие, право-левый турбулентный 
сброс малого диаметра по межпредсердному дефекту (ре-
стриктивное МПС)
Figure 12. Echo, subcostal position in the CDI mode in a 
newborn with PA/IVS: A – dilated right atrium, right-left laminar 
discharge due to an atrial defect; B – subcostal position in the 
CDI mode in a newborn with PA/IVS demonstrates an enlarged 
right atrium, right-left small-diameter turbulent discharge due to 
an atrial defect

Рисунок 11. ЭхоКГ. Апикальная 4-камерная позиция у 
новорожденного с АЛАИМЖП: A – расширенное правое 
предсердие с гипоплазией трехстворчатого клапана и право-
го желудочка; B – цветная допплерография демонстрирует 
выраженную трикуспидальную регургитацию
Figure 11. Echo. Apical 4-chamber position in a newborn with 
PA/IVS: A – dilated right atrium with tricuspid valve and right 
ventricular hypoplasia; B – color dopplerography demonstrates 
pronounced tricuspid regurgitation

Рисунок 13. Парастернальная позиция короткая ось в ре-
жиме ЦДК у новорожденного с АЛА ИМЖП: A – множе-
ственные потоки синусоид в миокарде гипертрофированно-
го ПЖ; B – на уровне корня аорты демонстрирует обратный 
поток в правой коронарной артерии и инфундибулярной 
ветви, что свидетельствует о значимом ПЖ-коронарном со-
единении

Figure 13. The parasternal position of the short axis in the CDI 
mode in a newborn with PA/IVS: A – multiple sinusoids flow in 
the myocardium of a hypertrophied pancreas; B – at the level of 
the aortic root demonstrates a reverse flow in the right coronary 
artery and infundibular branch, which indicates a significant RV-
coronary junction

Примечание: ПЖ – правый желудочек; ПП – правое 
предсердие. 

Note: RA – right atrium; RV – right ventricle.

Рисунок 14. A – Парастернальная позиция короткая ось в 
режиме ЦДК у новорожденного с АЛА ИМЖП: рестрик-
тивный лево-правый сброс по ОАП диаметром 2,2 мм; B –
Супрастернальная позиция короткая ось в режиме ЦДК у 
новорожденного с АЛА ИМЖП лево-правый сброс на уров-
не широкого ОАП
Figure 14. A – The parasternal position is a short axis in the CDI 
mode in a newborn with PA/IVS: restrictive left-right discharge 
along the PDA with a diameter of 2.2 mm. B – Suprasternalnaya 
position short axis in the CDI mode in a newborn with PA/IVS 
left-right reset at the level of a wide PDA
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для прогноза и планирования хирургического ле-
чения важно оценить и другие структуры сердца: 
размеры, сократительную способность и толщину 
миокарда ЛЖ (рис 15A, B), морфологию и функ-
цию митрального клапана, исключить редкое соче-
тание АЛА ИМЖП с патологией выходного отде-
ла ЛЖ и аортального клапана. Также необходимо 
провести предварительную диагностику аномалий 
системного и легочного возврата. Методика оцен-
ки этих параметров не отличатся от стандартной 
ЭхоКГ-практики. 

Несмотря на «универсальность» ЭхоКГ-ме-
тода требуется дополнительная информация о 
коронарной циркуляции, как о первостепенном 
предикторе исхода хирургического лечения. По-
этому часто необходима катетеризация сердца 
с помощью серии ангиограмм для детализации 

диагноза, который включает в себя оценку мио-
кардиальных синусоид и ПЖЗКК. Кроме того, 
для планирования хирургических или эндоваску-
лярных паллиативных методов коррекции порока 
требуется выполнение МСКТ для детализации 
анатомии порока и определения последующей 
тактики ведения пациента. 

Компьютерная томография 
Компьютерная томография обладает высокой 

разрешающей способностью при оценке внутри-
сердечных и экстракардиальных аномалий, позво-
ляет получать двух- и трехмерную реконструкцию 
соответствующего порока. Хотя КТ не может на-
прямую подтвердить ПЖЗКК, она может иден-
тифицировать стеноз или окклюзию коронарных 
артерий и подтвердить наличие миокардиальных 
синусоид (рис. 16A, B) [20]. 

Катетеризация сердца в период новорожден-
ности 

Более детальное гемодинамическое и ангио-
графическое исследование необходимо даже в том 
случае, если диагноз установлен с помощью ЭхоКГ 
и МСКТ. 

Процедура катетеризации сердца особенно 
важна для пациентов, у которых рассматривает-
ся декомпрессия ПЖ при помощи паллиативных 
эндоваскулярных вмешательств. Основной ее це-
лью является оценка ПЖЗКК. Диагноз ПЖЗКК 
ставится, когда кровоснабжение значительной ча-
сти миокарда зависит от ПЖ. Ангиографические 
критерии диагностики ПЖЗКК включают стеноз 
2 или более сегментов коронарных артерий или 
атрезию устья коронарной артерии, когда сегмен-
ты дистальнее обструкции и соответствующий 

Рисунок 15. A –  четырехкамерная апикальная позиция: 
базальный размер и длина притока левого желудочка; B – 
парастернальная позиция, длинная ось: оценка размера и 
функции левого желудочка
Figure 15. A – four-chamber apical position in a newborn with 
PA/IVS: basal size and length of left ventricular outflow; B – 
parasternal position of the long axis in a newborn with PA/IVS: 
assessment of the size and function of the left ventricle

Рисунок 16. A – расширенная ПКА с гипоплазией дисталь-
ной части ствола ЛКА, передней нисходящей и огибающей 
коронарных артерий; B – трехмерная реконструкция, арте-
риальный проток (*) впадает в левую легочную артерию 
(отмечена черной стрелкой), стеноз левой ЛА визуализиру-
ется проксимальнее места впадения протока (стрелка) [20]

Figure 16. A – dilated RCA with hypoplasia of the distal part of 
the LCA, anterior descending and circumflex coronary arteries; 
B – three-dimensional reconstruction of a three-dimensional 
image viewed from the left front oblique projection (the ductus 
arteriosus (*) flows into the left pulmonary artery (marked with 
a black arrow), stenosis of the left PA is visualized proximal to 
the confluence of the duct (arrow)) [20]

Примечание: ЛЛА – левая легочная артерия; ОА – 
огибающая артерия; ПКА – правая коронарная артерия; 
ПЛА – правая легочная артерия; ПНА – передняя нисходящая 
артерия; СтЛКА – ствол левой коронарной артерии. 

Note: ADA – anterior descending artery; Cx – circumflex artery; 
LCAT – left coronary artery trunk; LPA – left pulmonary artery; 
RCA – right coronary artery. RPA – right pulmonary artery.

Рисунок 17. Трехмерная объемная реконструкция, в акси-
альной позиции: A – дискретный стеноз устья ствола ЛКА 
(стрелка); B – протяженный стеноз проксимального сегмен-
та ПКА. Имеются множественные синусоиды (*) между 
правым желудочком и обеими коронарными артериями [20]

Figure 17. Three-dimensional volumetric reconstruction, in the 
axial position: A – a discrete stenosis of the LCA (arrow); B – 
extensive stenosis of the proximal segment of the ADA. There 
are multiple sinusoids (*) between the right ventricle and both 
coronary arteries [20]

Примечание: ПКА – правая коронарная артерия; ПНА – 
передняя нисходящая артерия.  

Note: ADA – anterior descending artery; RCA – right coronary 
artery.
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Рисунок 18. Правая вентрикулография у пациента с атре-
зией легочной артерии и интактной межжелудочковой пе-
регородкой, которая выявляет заполнение правого желудоч-
ка, правой и левой коронарных артерий. Полость правого 
желудочка гипоплазирована, с выраженными мышечными 
трабекулами [21]

Figure 18. Right ventriculography in a patient with PA/IVS. 
The cavity of the right ventricle is hypoplastic, with pronounced 
muscular trabeculae [21]

Примечание: ПЖ – правый желудочек; ПКА – правая 
коронарная артерия; ПНА – передняя нисходящая артерия.  

Note: ADA – anterior descending artery; RCA – right coronary 
artery; RV – right ventricle.

Рисунок 19. Ангиографическая классификация АЛА 
ИМЖП по И.И. Беришвили: A – трехпартитный ПЖ; B – 
двухпартитный ПЖ, в. однопартитный ПЖ [22]
Figure 19. Angiographic classification of PA/IVS according to 
I.I. Berishvili: A – three-part RV; B – two-part RV, B. one-part 
RV [22]

миокард кровоснабжаются через синусоиды из 
ПЖ (рис. 18) [20]. 

Помимо определения ПЖЗКК ангиография ПЖ 
дает важную информацию о его размере и компо-
нентах. Согласно классификации, предложенной 
C. Bull и его коллегами, которую можно применить 
и в качестве ангиографической классификации (по 
И.И. Беришвили), гипоплазия ПЖ делится на три 
степени: легкая – нормально развитый ПЖ, состоя-
щий из трех частей, средняя – гипоплазированный 
ПЖ с «функционально» отсутствующей трабеку-
лярной частью и резко гипоплазированный ПЖ 
«овоидной» формы, состоящий из приточной части 
(рис. 19A, B, C) [22].

 Заключение 
Уникальность АЛА ИМЖП отличается гетеро-

генностью. Понимание морфологии порока в ка-
ждом конкретном случае возможно только после 
детальной гемодинамической и анатомической 
оценки с применением функциональных и луче-
вых методов диагностики. Катетеризация сердца 
позволяет подтвердить или опровергнуть наличие 
ПЖЗКК, что в последующем повлияет на тактику 
ведения новорожденного и исход лечения.
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