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Основные положения
• Двусторонняя атрезия легочных вен является крайне редким врожденным пороком сердца.

РЕДКИЙ КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ БИЛАТЕРАЛЬНОЙ АТРЕЗИИ ЛЕГОЧНЫХ 
ВЕН У НОВОРОЖДЕННОГО

Резюме

Атрезия легочных вен – редкий врожденный порок сердца с высокой заболе-
ваемостью и смертностью, развивается вследствие аномального соединения 
легочных вен с левым предсердием. Врожденный порок сердца имеет плохой 
прогноз, пациенты умирают из-за вторично развивающейся легочной гипер-
тензии, кровохарканья, отека легких или застойной сердечной недостаточно-
сти. В данной работе мы описываем редкий клинический случай – наличие 
билатеральной атрезии лёгочных вен у новорождённого.
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Highlights
• Bilateral pulmonary vein atresia is an extremely rare congenital heart disease.

Abstract

Pulmonary vein atresia is a rare congenital heart defect with a high morbidity and 
mortality rate. This condition develops due to abnormal connections between the 
pulmonary veins and the left atrium. Congenital heart defect has a poor prognosis 
and patients die due to secondary pulmonary hypertension, hemoptysis, pulmonary 
edema or congestive heart failure. We report a rare case of a newborn with anomaly 
of pulmonary venous return: bilateral pulmonary vein aplasia.
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Список сокращений
ВПС
ЛА
ЛВ

–
–
–

врожденный порок сердца
легочная артерия 
легочные вены

ЛП
ОАП

–
–

левое предсердие 
открытый артериальный проток
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Введение
Стеноз/атрезия легочных вен (ЛВ) – редкий 

врожденный порок сердца (ВПС) с высокой забо-
леваемостью и смертностью (1,7 случая на 100 000 
детей) [1]. ВПС развивается вследствие аномаль-
ного соединения ЛВ с левым предсердием (ЛП). 
Аномалии легочной венозной обструкции могут 
развиваться в зависимости от эмбриональных сро-
ков нарушения нормального развития ЛВ: тоталь-
ный аномальный дренаж ЛВ, возникающий в ре-
зультате нарушения развития на ранней стадии; cor 
triatriatum sinister или атрезия общей ЛВ на более 
поздней стадии развития ЛВ; атрезия отдельных ЛВ 
на еще более поздней стадии развития плода [2, 3].

Патофизиологически в результате аномалии со-
судов малого круга кровообращения развиваются 
множественные сосудистые коллатерали, которые 
чаще представлены расширенными межреберными 
и бронхиальными артериями и венами. Они слива-
ются с новообразованными сосудами, что приводит 
к утолщению междольковых перегородок легких, 
появлению перифиссуральных очагов и участков 
уплотнения легочной паренхимы по типу «матово-
го стекла» как проявление лимфостаза и венозного 
застоя [4]. При остановке кровотока в отдельных 
капиллярах, мелких артериях и венах с одновре-
менным резким расширением сосудистой сети и 
переполнением кровью этих сосудов вследствие 
нарушения нормального оттока пораженная па-
ренхима легкого кровоснабжается недостаточно. В 
результате происходит уплотнение легочной ткани, 
утолщение альвеолярно-капиллярной мембраны и 
межальвеолярных перегородок за счет усиленно-
го разрастания соединительной ткани. Вследствие 
этого наблюдается значительное ухудшение легоч-
ного газообмена и явление гипоксемии [4]. 

Мы сообщаем о редком клиническом случае но-
ворожденного с диагнозом: единственный морфо-
логически правый желудочек с общим притоком. 
Атрезия ЛА. Персистирующий левый ОАП от пе-
решейка аорты в левую ЛА. Персистирующий пра-
вый артериальный проток от правой подключичной 
артерии к правой ЛА. Аномалия легочного возвра-
та: билатеральная атрезия ЛВ. Синдром гетеротак-
сии. Хроническая сердечная недостаточность 4. 
Функциональный класс IV Ross. Сопутствующий 
диагноз: недоношенность 36 недель. 

Клинический случай
В ФГБУ «НМИЦ им. В.А. Алмазова» поступил 

недоношенный новорожденный, мальчик, в крайне 
тяжелом состоянии в отделение реанимации и ин-
тенсивной терапии. Рост и вес на момент поступле-
ния 46 см и 2,5 кг. Ребенок от первой многоплодной 
монохориальной, моноамниотической беременно-

сти, протекавшей на фоне гипотиреоза, анемии. О 
ВПС известно внутриутробно.

При обследовании общее состояние ребенка 
очень тяжелое, обусловлено гемодинамикой порока, 
гипоксемией. На момент осмотра новорожденный 
вялый, практически не реагирует на внешние раздра-
жители. В покое кожные покровы бледные с серым 
оттенком, акроцианоз. При беспокойстве отмечает-
ся диффузный цианоз, снижение сатурации до 45%, 
в покое сатурация 55%. Дыхание – искусственная 
вентиляция легких, жесткое, проводится по всем ле-
гочным полям, хуже по задненижним отделам, кре-
питирующие хрипы с обеих сторон. Область сердца 
деформирована умеренно выраженным сердечным 
горбом. Живот при пальпации плотный, перисталь-
тика вялая. Печень + 3 см из-под реберной дуги. 

Первичная трансторакальная эхокардиография 
в палате реанимации показала: правосформирован-
ное, праворасположенное сердце. Гемодинамически 
единственный (анатомически-правый) желудочек. 
Полная форма атриовентрикулярной коммуникации. 
Регургитация на уровне атриовентрикулярного кла-
пана 1–2 степени. Транспозиция магистральных со-
судов. Аорта справа. Аортальный клапан сформиро-
ван как трехстворчатый. Гипоплазия ствола и ветвей 
ЛА. Прямой поток в ЛА отсутствует. Артериальный 
проток на фоне инфузии простагландина Е-1 (0,15 × 
0,2 см). Нельзя исключить аномальный дренаж ЛВ.

Учитывая крайне тяжелое состояние ребенка, 
обусловленное прогрессирующей сердечно-легоч-
ной недостаточностью, принято решение выпол-
нить катетеризацию сердца в условиях Rg-опера-
ционной с возможным стентированием артериаль-
ного протока, минуя МСКТ.

Пункцией по Сельдингеру правой бедренной 
артерии через установленный интродюсер 4Fr до 
дуги аорты проведен диагностический катетер 4Fr 
типа PigTail. Выполнена аортография, где правый 
артериальный проток отходит от брахиоцефального 
ствола, устье брахиоцефального ствола стенозиро-
вано до 40%. Проксимальный отдел ОАП сужен до 
2,8 мм, далее ближе к ЛА расширяется до 3,5 мм, 
склонен к спазму с сужением просвета до 2 мм (рис. 
1A). Левый артериальный проток отходит от дуги 
аорты, длинный, извитой формы, диаметром 3 мм в 
проксимальном отделе, далее расширяется до 4 мм, 
соединяется с левой ЛА (рис. 2A, B). Одномоментно 
коронарный проводник проведён в дистальные от-
делы правой ЛА. Выполнено стентирование ОАП от 
места отхождения правой подключичной артерии до 
места соединения его с правой ЛА стентами Orsiro 
3,5 × 18 мм и Synergy 3,8 × 8 мм, давлением 8 атм. 
При контрольном контрастировании определяется 
оптимальное раскрытие стентов (рис. 1B). Однако 
при селективном контрастировании при наполнен-
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ной правой ЛА в фазу левограммы обратный ток 
крови по ЛВ не определяется (атрезия ЛВ?). 

В 1-е сутки после стентирования правого ОАП 
состояние очень тяжелое. Сатурация 65–70%. Про-
должается инфузия простагландина Е-1 5нг/кг/мин 
Гемодинамика стабильная за счет высокого индекса 
инотропной поддержки. Артериальное давление: 
68/40 мм рт. ст. Частота сердечных сокращений: 
146 уд/мин. Искусственная вентиляция легких, ре-
жим: IMV+HFV FiO2: 55%. Аускультативно: ды-
хание жесткое, хрипов: нет. Печень: + 2 см из-под 
края реберной дуги. Диурез достаточный: на фоне 
стимуляции инфузией фуросемида.

Для детализации анатомии порока выполнено 
МСКТ: ВПС. Situs inversus. Единственный желу-
дочек сердца (морфологически правый). Полная 
форма атриовентрикулярной коммуникации. От-
сутствие ЛВ. Атрезия легочного клапана и легоч-
ного ствола. Признаки выраженного отека легких, 
диффузный фиброз легочной ткани (рис. 3). Пра-
вый и левый ОАП. Вероятно, венозный возврат 
из легких происходит через сеть мелких коллате-
ральных бронхиальных сосудов, дренирующихся в 
систему полых вен. По результатам обследования 
проведен консилиум: пациент признан некурабель-
ным, хирургическое лечение невозможно, показана 
паллиативная медикаментозная терапия.

На 2-е сутки после паллиативной операции состо-
яние ребенка крайне тяжелое, сохраняются явления 

выраженного интерстициального застоя в легких. 
Удалось стабилизировать ребенка на крайне «жест-
ких» параметрах искусственной вентиляции легких, 
при этом регистрируются эпизоды снижения сатура-
ции до 50%. На 3-сутки в связи с прогрессированием 
полиорганной недостаточности (сердечно-легочной, 
почечной, гастроинтестинальной), нарастанием сме-
шанного ацидоза, десатурации на фоне течения не-
курабельного ВПС у пациента отмечается синусовая 
брадикардия до 80 в мин с явлениями беспульсовой 
электрической активности с переходом в асистолию. 
Несмотря на проводимые реанимационные меро-
приятия в полном объеме, восстановления сердеч-
ной деятельности не получено.

Проведено патологоанатомическое вскрытие. В 
полость ЛП открывается один коллектор с выпуск-
ником диаметром 3 мм, в коллектор открываются 5 
бронхиальных вен, с едва различимым просветом, 
диаметром 0,1–0,3 мм (рис. 4A). 

Общий атриовентрикулярный клапан диаме-
тром 12 мм, представлен двумя сформированными 
створками – передней, крепящиеся множественны-
ми хордами к трабекулам и задней, крепящейся к 
трем папиллярным мышцам. Легочный ствол не 
сформирован. Рядом с устьем левой подключичной 
артерии отходит артериальный проток к левой ЛА, 
диаметром 2,5 мм. Правый артериальный проток 

Рисунок 1. Правый ОАП. A. Селективная катетеризация. 
B. Стентирование правого артериального протока
Figure 1. Right open ductus arteriosus. A. selective 
catheterization. B. stenting of the right arterial duct

Рисунок 2. Селективная катетеризация левого артериаль-
ного протока. A. переднезадняя проекция; B. желтой стрел-
кой указан извитой левый артериальный проток в боковой 
проекции
Figure 2. Selective catheterization of the left ductus arteriosus. 
A. anteroposterior projection; B. the yellow arrow indicates the 
convoluted left ductus arteriosus in the lateral projection

Рисунок 3. Диффузный двусторонний интерстициальный 
отек и фиброз легких
Figure 3. Diffuse bilateral interstitial edema and pulmonary 
fibrosis

Рисунок 4. Макропрепарат: A. один коллектор, в который 
открываются 5 легочных (бронхиальных) вен с просветом 
0,1–0,3 мм; B. облитерация (обструкция) каналов легоч-
ных (бронхиальных) вен
Figure 4. Macroscopic preparation: A. one collector with 5 
pulmonary (bronchial) veins, each with a lumen between 0.1 
and 0.3 millimeters in diameter, open; B. obstruction of the 
channels of the pulmonary (bronchial) veins
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стентирован, диаметр 3,5 мм. Миокард на разрезе 
дряблый, отечный. Нижняя полая вена и втекающие 
в неё сосуды с выраженным полнокровием. Лёгкие 
бордового цвета, умеренно увеличены в размере, 
тестоватой консистенции (рис. 5). В каждом легком 
по три доли. Легочная ткань на разрезе бордового 
цвета, воздушность диффузно снижена. Печень 
расположена слева, масса 340 гр, плотная, с выра-
женным полнокровием, поверхность гладкая, на 
разрезе коричневого цвета. Поджелудочная железа 
с выраженной гипоплазией, размером 25 × 10 × 10 
мм, с полнокровием, мелкоточечными кровоизлия-
ниями. Селезёнка не сформирована.

Обсуждение
Атрезия ЛВ – редкий ВПС с высокой заболева-

емостью и смертностью [1]. ВПС характеризуется 
отсутствием функциональной связи между ЛВ и 
любой камерой сердца или системными венами [5].

В литературе представлено мало данных об од-
носторонней атрезии ЛВ. И только 4 случая билате-
ральной атрезии ЛВ описаны в работах M. Kardos, 
P. Tittel и H. W. Goo и соавт. [6, 7].

Известны следующие основные принципы раз-
вития ЛВ. На ранних эмбриональных стадиях раз-
вития имеется сосудистое сплетение, окружающее 
первичную кишку. Одновременно с образованием 
дыхательной системы из выпячивания первичной 
кишки, от общего сосудистого сплетения отделя-
ются отток венозной крови от органов пищевари-
тельной системы и отток от органов дыхательной 
системы. Филогенетически ЛВ возникают как са-
мостоятельные сосуды, отводящие кровь из зачат-
ков легких [8]. В конце 4-ой начале 5-ой недели 
внутриутробного развития они объединяются в 
общий ствол, несущий кровь в ЛП с дорзальной 

стороны. Общие и долевые ЛВ, входя в полость 
перикарда, претерпевают дифференцировку своей 
стенки: она выражается в появлении наряду с эндо-
телием мышечноподобных клеток, образующихся 
из окружающей мезенхимы. Слой мышечноподоб-
ных клеток утолщается по направлению к устьям 
вен. Таким образом, в конце эмбрионального пери-
ода область устьев ЛВ приобретает дефинитивные 
черты строения: в ЛП открываются четыре ЛВ, а 
интраперикардиальные отделы этих вен в составе 
своей стенки содержат закладки миокардиальных 
жомов (рис. 6) [9, 10]. 

Рисунок 5. Макропрепарат. Легочная ткань на разрезе 
бордового цвета, воздушность диффузно снижена
Figure 5. Macroscopic preparation. The lung tissue on 
the incision is burgundy in color and the airiness has been 
diffusely reduced

Рисунок 6. Нормальное развитие ЛВ: A. легочные зачатки 
окружены спланхническим сплетением, которое сообщает 
пупочные и кардинальные вены; B. общая ЛВ сформирова-
на и соединена с синоатриальной частью сердца; C. связь 
между легочным и спланхническим венозным сплетением 
исчезает; D. общая ЛВ развивается в четыре отдельные ЛВ, 
которые по отдельности соединяются с ЛП

Figure 6. Normal development of pulmonary veins: A. the 
pulmonary rudiments are surrounded by splanchnic plexuses, 
which communicate the umbilical and cardinal veins; B. the 
common pulmonary vein forms and connects to the sinoatrial 
portion of the heart; C. the connection between pulmonary and 
splanchnic venous plexuses disappears; D. the common lung 
vein develops into four separate lung veins, each connecting to 
the left atrium

Примечание: Изображение заимствовано из [10] 
(распространяется под лицензией CC BY 4.0). ЖБВ – 
желточно-брыжеечная вена; ЛЛ, ПЛ – зачатки левого и 
правого легких; ЛОКВ – левая общая кардинальная вена; ЛП 
– левое предсердие; ОЛВ – общая легочная вена; ПОКВ – 
правая общая кардинальная вена; ПП – правое предсердие; 
СС – спланхническое сплетение. 

Note: The image is borrowed from [10] (distributed under the 
CC BY 4.0 license). CPV – common pulmonary vein; LA – left 
atrium; LCCV – left common cardinal vein; LL, RL – rudiments 
of left and right lungs; RA – right atrium; RCCV – right common 
cardinal vein; SP – splanchnic plexus; YMV – yolk-mesenteric 
vein. 
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Соответственно, вариабельность аномалий ле-
гочной венозной обструкции может развиваться в 
зависимости от эмбриональных сроков нарушения 
нормального развития ЛВ: тотальный аномальный 
дренаж ЛВ, возникающий в результате нарушения 
развития на ранней стадии; cor triatriatum sinister 
или атрезия общей ЛВ на более поздней стадии 
развития ЛВ; атрезия отдельных ЛВ на еще более 
поздней стадии развития плода [2]. В нашем слу-
чае можно предположить о нарушениях процессов 
двусторонней клеточной дифференцировки общих 
и долевых ЛВ с преобладанием мышечноподобных 
клеток и фибробластов, что способствовало об-
литерации сосудистого просвета и нарушению их 
нормального дренажа в ЛП. Нельзя исключать гене-
тические факторы аномальной пролиферации мио-
фибробластов во время внутриутробного развития. 
van de Laar и соавторы продемонстрировали анализ 
генетического сцепления в семье с 4 детьми, у кото-
рых были выявлены стенозы ЛВ при рождении. Ав-
торы показали, что первый локус для стеноза ЛВ на 
хромосоме 2q35–2q35.1 является генетической при-
чиной ВПС [11]. Однако, авторы включали только 
спорадические случаи, поэтому последующие гене-
тические исследования у данной когорты пациентов 
помогут проанализировать и выяснить этиологию и 
патофизиологию стеноза или атрезии ЛВ [12].

Тяжесть клинических проявлений обычно зависит 
от степени обструкции ЛВ, объема коллатерального 
кровотока и сопутствующего ВПС. В представленном 
нами клиническом случае у ребенка было несколько 
отягощающих аномалий развития: атрезия ЛА тип C 
по Tchervenkov, морфологически единственный пра-
вый желудочек сердца и билатеральная атрезия ЛВ, 
что уже может «говорить» о некурабельности порока. 
Ввиду тяжести состояния ребенка, отсутствия воз-
можности выполнить компьютерную томографию 
органов грудной полости, нами было принято реше-
ние об экстренном паллиативном эндоваскулярном 
вмешательстве. Было выполнено стентирование пра-
вого ОАП, однако, при получении левограммы, мы не 

обнаружили возврат крови по ЛВ в ЛП, клинически и 
гемодинамически положительного эффекта от опера-
ции не получено. Далее было принято решение о до-
полнительной визуализации, после «относительной» 
стабилизации состояния ребенка. Выполнено МСКТ, 
по данным которого в дополнение к раннее извест-
ным внутрисердечным аномалиями отмечается била-
теральная атрезия ЛВ, единичные бронхиальные кол-
латерали. Данный сложный порок сердца, с множе-
ственными внутрисердечными аномалиями развития, 
признан некурабельным. Единственный возможный 
метод лечения данного порока – трансплантация ком-
плекса сердце-легкие. Однако, в настоящее время на 
территории Российской Федерации забор сердца или 
комплекса сердца-легкие у донора, не достигшего 18 
лет, запрещен [13]. Результаты зарубежных коллег не 
вызывают доверия в пользу этой операции, в виду бы-
строго присоединения инфекционного процесса, раз-
вития облитерирующего бронхиолита, высокого ри-
ска отторжения трансплантата у новорожденных [14]. 

Заключение
Двусторонняя атрезия ЛВ является крайне ред-

ким ВПС. В литературе описаны лишь единичные 
случаи, также отражающие некурабельность дан-
ного порока.
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