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легочная артериальная гипертензия (лАг) является частым осложнением врожденных пороков сердца (ВПС) с лево-правым 
сбросом. Развитие этого осложнения связано с несвоевременной диагностикой и хирургической коррекцией врожденной патологии 
сердца. длительное существование врожденного порока сердца с лево-правым шунтом приводит к стадийному гистологическому 
изменению сосудов легких и формированию комплекса Эйзенменгера, появлению «перекрестного» сброса крови. до недавне-
го времени хирургическое лечение таких пациентов считалось невозможным, а немногочисленные попытки радикальной коррек-
ции сопровождались высокой госпитальной летальностью. Основными причинами госпитальной летальности являлись: острая 
правожелудочковая недостаточность, кризы легочной гипертензии и нарушения ритма сердца. Отдаленная выживаемость таких 
пациентов была невысокой и обусловливалась прогрессированием резидуальной легочной гипертензии. Оригинальная методика 
двойной заплаты с фенестрой применялась за рубежом, но не нашла широкого распространения в России. Кроме того, до сих пор 
не существует стандартизированного алгоритма выбора хирургической тактики у таких пациентов, отсутствуют единые подходы 
к предоперационной подготовке, не разработан общепринятый протокол анестезиологического пособия, до конца не изучена эф-
фективность специфической терапии резидуальной легочной гипертензии.  Отсутствие публикаций и опыта применения методики 
двойной заплаты с фенестрой в России при наличии популяции детей и подростков, нуждающихся в комбинированном, хирургиче-
ском и специфическом лечении легочной артериальной гипертензии, постулировало наше исследование.
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Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a common complication of congenital heart disease (CHd) occurring in left-to-right shunt. 
the progression of PAH is associated with delayed diagnosis and surgical treatment of congenital heart disease. An uncorrected left-to-right 
shunt in patients with CHd lead to histological changes of pulmonary vessels and reversal of the shunt may arise, with the development 
of Eisenmenger’s syndrome. Until recently, the surgical treatment of patients thought to be impossible, and few attempts to perform radical 
correction were associated with high in-hospital mortality. the main causes of the in-hospital mortality included acute right ventricular 
failure, pulmonary hypertension crisis and cardiac arrhythmias. the long-term survival of these patients was low, directly associated with the 
progression of residual pulmonary hypertension. the novel technique of a fenestrated double patch has been widely used abroad, but very 
rarely in Russia. Moreover, there is no standardized algorithm for selecting surgical approach in these patients as well as common approaches 
to the preoperative management and anesthetic protocol. the efficiency of specific therapies for residual pulmonary hypertension is poorly 
understood. Lack of research and experience in applying the fenestrated double patch in Russia for a population of children and adolescents 
who require combined treatment (surgical and specific therapy for pulmonary arterial hypertension) proved our research to be pivotal.
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введение
Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ) яв-

ляется частым осложнением врожденных пороков 
сердца (ВПС) с лево-правым сбросом. Развитие 
этого осложнения связано с несвоевременной 
диагностикой и хирургической коррекций врож-
денной патологии сердца. Длительное существо-

вание врожденного порока сердца с лево-правым 
шунтом приводит к стадийному гистологическо-
му изменению сосудов легких и формированию 
комплекса Эйзенменгера, появлению «перекрест-
ного» сброса крови [1]. 

До недавнего времени хирургическое лече-
ние таких пациентов считалось невозможным, 
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а немногочисленные попытки радикальной кор-
рекции сопровождались высокой госпитальной 
летальностью [2, 14]. Основными причинами го-
спитальной летальности являлись: острая право-
желудочковая недостаточность, кризы легочной 
гипертензии и нарушения ритма сердца. Отда-
ленная выживаемость таких пациентов была не-
высокой, и обусловлена она прогрессированием 
резидуальной легочной гипертензии. Неудовлет-
ворительные результаты хирургического лечения 
пациентов сформировали негативное отношение 
к радикальной коррекции пациентов с комплек-
сом Эйзенменгера у большинства кардиохирургов 
и кардиологов в Европе и США [15, 16]. 

В России, как и за рубежом, не существует 
стандартизированных подходов к хирургическому 
лечению «нерестриктивных» дефектов межже-
лудочковой перегородки (ДМЖП), осложненных 
высокой легочной гипертензией [3, 5, 9], хотя ос-
новные хирургические техники описаны и хорошо 
изучены. Стандартная методика закрытия ДМЖП 
заплатой из различных материалов – «Дакрона», 
«Гортекса», ксено- и аутоперикарда – хорошо из-
учена и описана еще в середине 1960-х годов. Как 
правило, специалисты ориентируются на показа-
тели прямой тензиометрии в легочной артерии, 
исходных параметров легочной гипертензии и об-
ратимости легочной гипертензии при проведении 
теста на вазореактивность. Но летальность после 
стандартных закрытий ДМЖП обусловлена воз-
никновением легочных кризов и составляет 12–
20 % [6, 7]. В ряде случаев применяют паллиатив-
ные вмешательства – операцию сужения легочной 
артерии (операцию Мюллера). В последующем при 
положительном тесте с лекарственными пробами 
у таких пациентов выполняют закрытие ДМЖП по 
стандартной методике [3, 4, 15].

Активно дискутируемый подход к изолирован-
ной пересадке легких и коррекции внутрисердеч-
ной гемодинамики не оправдал ожидание кардио-
логов и кардиоторакальных хирургов. Немного-
численный опыт показал неудовлетворительные 
результаты уже в первые несколько лет после опе-
рации. Пересадка органокомплекса сердце – лег-
кие более привлекательна для пациента, что об-
условлено стабильными результатами операций. 
Но к сожалению и эта методика не нашла широ-
кого распространения. В первую очередь это об-
условлено дефицитом доноров [5, 2, 14].

Оригинальная методика закрытия «нерестик-
тивных» дефектов межжелудочковой перегород-
ки была предложена W. Novick в 1996 году. Этот 
метод формирования заплаты с клапаном был на-
зван double – patch или «двойная заплата». Кон-

структивной особенностью изделия являются 
две заплаты из материала «Гортекс». Одна запла-
та имеет фенестру, диаметром равную половине 
диаметра аорты. Фенестру покрывает вторая за-
плата, служащая клапаном. Оригинальная запла-
та имеет один шов фиксации заплаты клапана. 
Данная методика была рекомендована пациентам 
с сосудистым сопротивлением больше 8 ед. Вуда 
и индексом Rp/Rs более 0,3 [12, 13]. В момент ле-
гочного криза, при повышении давления в правом 
желудочке (как следствие повышения давления 
в легочной артерии) клапан открывается, и про-
исходит декомпрессия правого желудочка (ПЖ). 
Именно это профилактирует остановку сердечной 
деятельности (рис. 1).

Рис. 1. Схема декомпрессии правого желудочка 
при возникновении легочного криза: заплата-клапан, 
покрывающая фенестру, открыта, поток крови 

из правого желудочка направлен в левый желудочек

Эта методика не получила широкого распро-
странения в России. Хотя, на наш взгляд, полу-
ченные автором результаты позволили снизить 
госпитальную летальность до 6,4 % и улучшить 
выживаемость пациентов с высокой легочной 
гипертензией до 86 % в течение шести лет после 
операции.

Современные возможности фармакотерапии 
высокой легочной гипертензии в до- и послеопера-
ционном периоде открывают перспективы хирур-
гического лечения этой группы пациентов и дают 
надежду на хорошую выживаемость в отдаленном 
послеоперационном периоде [3, 7–9, 11, 12, 17]. 

До сих пор не существует стандартизирован-
ного алгоритма выбора хирургической тактики 
у таких пациентов, тем более отсутствуют единые 
подходы к предоперационной подготовке, не раз-
работан общепринятый протокол анестезиоло-
гического пособия и до конца не изучена эффек-
тивность специфической терапии резидуальной 
легочной гипертензии [5–7]. 
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Отсутствие публикаций и опыта применения 
методики двойной заплаты с фенестрой в России 
при наличии популяции детей и подростков, нуж-
дающихся в комбинированном (хирургическом 
и специфическом лечении легочной артериальной 
гипертензии), постулировало наше исследование.

Цель исследования: оценить непосредственные 
и отдаленные результаты использования методи-
ки двойной заплаты с фенестрой для радикальной 
коррекции ВПС, ассоциированных с высокой ле-
гочной гипертензией.

материалы и методы
С июня 2008 года по июнь 2016-го оперировано 

19 пациентов в возрасте от 24 месяцев до 14 лет, 
средний возраст – 8,5±4,6 года. Для закрытия де-
фектов использовали методику двойной заплаты 
с фенестрой при следующих нозологиях ВПС: 
«нерестриктивный» ДМЖП – 9, ДМЖП + суба-
ортальный стеноз + гипоплазия дуги аорты с ее 
перерывом (тип В) + ОАП – 1, двойное отхожде-
ние магистральных сосудов от правого желудочка 
(без стеноза легочной артерии) – 6, общий атрио-
вентрикулярный канал – 2, дефект аортолегочной 
перегородки – 1 пациент.

Сатурация в покое ниже и равная 94 % и пере-
крестный сброс крови на уровне межжелудочко-
вой перегородки или на уровне дефекта аорто-
легочной перегородки, выявленный по ЭХОКГ, 
являются основанием рассматривать пациента 
с позиции наличия синдрома Эйзенменгера и кри-
териев его «операбельности». Помимо стандарт-
ного клинического обследования – ЭКГ, ЭХОКГ, 
рентгенологического обследования органов груд-
ной клетки, всем больным выполнялась катетери-
зация сердца с тестом на вазореактивность сосу-
дов малого круга кровообращения. 

В настоящий момент в клинике принят алго-
ритм подходов к хирургическому лечению паци-
ентов с ВПС, осложненных высокой ЛГ, в возрас-
те старше 1 года (рис. 2). Данные катетеризации 
сердца и теста на вазореактивность определяют 
дальнейшую тактику. При показателях общеле-
гочного сосудистого сопротивления (ОЛСС) ниже 
8 ед. Вуда и индекса Rp/Rs ниже 0,35 выполняет-
ся стандартная коррекция ВПС. При показателях 
выше общепринятых критериев «операбельно-
сти» и положительном тесте на вазореактивность, 
назначается силденафил в дозе 0,5–1 мг/кг четыре 
раза в сутки на две недели. По истечении этого 

Рис. 2. Алгоритм хирургического лечения пациентов с ВПС, ассоциированных с высокой ЛАГ, 
в возрасте старше 1 года
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срока выполняется операция по методике двой-
ной заплаты с фенестрой. Если же тест на вазо-
реактивность оказывается отрицательным, то на-
значается комбинированная терапия: силденафил 
(в дозе 0,5–1 мг/кг четыре раза в сутки) и бозентан 
(по схеме, рекомендованной производителем) на 
три месяца. При проведении повторной катетери-
зации сердца с тестом на вазореактивность вновь 
определяется показание к операции. При появле-
нии реакции малого круга кровообращения вы-
полняется операция по методике двойной заплаты 
с фенестрой, равной половине диаметра аорты. 
При отсутствии реакции малого круга кровообра-
щения продолжается пожизненная специфическая 
терапия ЛАГ. 

В зависимости от результатов, полученных при 
катетеризации сердца, пациенты были распреде-
лены на две группы. В первую группу включили 
девять пациентов, имеющих положительную ре-
акцию на вазореактивность сосудов легких, они 
получали монотерапию ингибиторами фосфоди-
эстеразы 5-го типа две недели до операции. Сред-
ний возраст пациентов составил 5,4±1,5 года. Из 
них – пять мальчиков и четыре девочки. Все паци-
енты исходно имели 3а гемодинамическую груп-
пу по классификации В. И. Бураковского [2]. 

Вторую группу составили десять пациентов. 
Они получали комбинированную терапию: сил-
денафил (в дозе 2,5 мг/кг в сутки) и бозентан (по 
схеме, рекомендованной производителем пре-
парата). Средний возраст детей был выше, чем 
в первой группе, и равнялся 11,3±2,7 года. В эту 
группу вошли пять мальчиков и пять девочек. Все 
пациенты исходно имели 3б и 4-ю гемодинами-
ческую группу по классификации В. И. Бураков-
ского. Данные катетеризации сердца с тестом на 
вазореактивность сосудов легких до и после на-
чала специфической терапии ЛАГ представлены 
в таблице 1.

Большинство пациентов оперировано в ус-
ловиях искусственного кровообращения при 
нормотермии. В одном случае использовали 
гипотермию 28 градусов с антеградной перфу-
зией головного мозга на момент реконструкции 
перерыва дуги аорты. Дефект межжелудочковой 
перегородки закрывали по стандартной методи-
ке с помощью двойной заплаты с фенестрой. За-
плату из материала «Гортекс» формировали не-
посредственно в операционной перед началом 
искусственного кровообращения, используя дан-
ные полученные при проведении эхокардиогра-
фии (рис. 3).

Рис. 3. Двойная заплата с фенестрой, 
равной половине диаметра аорты 

(интраоперационное фото)

Заплату фиксировали непрерывно-обвивным 
швом полипропиленовой нитью 5-0, дополни-
тельно накладывали на край заплаты П-образные 
швы на прокладках для профилактики резидуаль-
ных шовных шунтов. Использовали кровяную 
фармакохолодовую кардиоплегию. Среднее время 
пережатия аорты составило 52,5±10,8 минуты. 
Среднее время искусственного кровообраще-

Таблица 1
результаты катетеризации сердца с тестом на вазореактивность сосудов легких 

до и после начала специфической терапии лаГ

Показа-
тель

Первая группа (n=9) Вторая группа (n=10)

Без терапии ЛАГ Без терапии ЛАГ Комбинированная терапия ЛАГ

До теста После теста р До теста После теста р До теста После теста р

pЛА/pАо 0,98±0,02 0,53±0,9 р<0,01 0,98±0,03 0,97±0,03 р<0,01 0,97±0,03 0,73±0,08 р<0,01
ОЛСС, 
ед. Вуда 8,9±1,3 5,7±2,1 р<0,01 17,6±1,33 14,2±1,21 р<0,01 14,4±1,24 13,4±1,3 р<0,01

Qp/Qs 1,6±0,31 2,5±0,35 р<0,01 1,2±0,31 1,3±0,30 NS 1,33±0,30 1,5±0,31 р<0,01
Индекс 
Rp/Rs 0,37±0,02 0,25±0,02 р<0,05 0,39±0,02 0,39±0,02 NS 0,39±0,02 0,29±0,02 р<0,01

Sat O2, % 94,4±0,8 96,4±0,6 р<0,05 92,1±2,4 93,1±0,8 NS 93,5±0,6 93,2±2,2 р<0,05
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ния – 87,5±12,3 минуты. Перед открытием аорты 
в контур АИК добавлялась нагрузочная доза мил-
ринона, с последующим титрованием милринона 
в стандартной дозировке. После восстановления 
аппаратного ИВЛ начиналась подача 100 % кис-
лорода под контролем Pa O2 110–200 мм рт. ст. До 
начала основного этапа выполняли биопсию лег-
ких путем резекции нижнего язычкового сегмента 
левого легкого.

Всем пациентам выполнялся строгий про-
токол послеоперационного ведения первые 
24 часа. Основными моментами этого протокола 
являются седация, аналгезия, инотропная под-
держка и режим умеренной гипервентиляции. 
После экстубации и восстановления пассажа по 
кишечнику продолжали таблетированную спец-
ифическую ЛАГ терапию. Средние сроки на-
хождения в реанимации составили 4,5±1,2 дня, 
время ИВЛ – 42±12,2 часа. Статистический ана-
лиз проводили с помощью программного обе-
спечения Exсell 2007 и пакета статистических 
программ Statistica 6.0. Статистической обра-
боткой клинического материала предусматри-
вали получение комбинационных таблиц и ана-
литических показателей: структуры (р), средних 
величин (М) и средней ошибки среднеарифме-
тических величин среднего арифметического. 
В ходе анализа использовали два уровня значи-
мости различий: p<0,05; p<0,01 достоверность 
различий – 95, 99 %.

результаты
Госпитальной летальности не было в обеих 

группах. Ранний послеоперационный период ос-
ложнился АВ – блокадой у двух (10,5 %) детей 
с последующей имплантацией миокардиальных 
электродов и двухкамерного электрокардиости-
мулятора. Бивентрикулярная сердечная недо-
статочность встретилась у четырех (21 %) па-
циентов. Функционирующую фенестру с право-
левым сбросом, документированную данными 
ЭХОКГ, наблюдали у всех пациентов в ранние 
сроки после операции во второй группе (n=10) 
и лишь у двух пациентов первой группы. Про-
лонгированная анальгезия, седация и протокол 
профилактики легочных кризов позволили их из-
бежать в 17 (89 %) случаях. «Кризовое» течение 
выявлено у двух (10,5 %) пациентов первой груп-
пы (табл. 2). Наличие разгрузочной фенестрации 
на уровне заплаты профилактировало остановку 
сердечной деятельности в раннем послеопера-
ционной периоде. Среднее время нахождения 
в реанимации составило 72,8±12,4 часа в пер-
вой группе и 82,5±12,2 часа во второй (р<0,05). 

Среднее время нахождения на ИВЛ для первой 
группы – 32,5±4,8 часа и 26,5±4,4 часа для вто-
рой (р<0,05). 
Таблица 2

клинико-демографические данные  
и показатели течения раннего послеоперационного 

периода исследуемых групп

Показатель
Первая 
группа 
(n=9)

Вторая 
группа 
(n=10)

Средний возраст, лет 5,4±1,5 11,3±2,7

Пол, м/ж 5/4 5/5

Время ИК, мин 50,2±10,8 64,5±10,2

Время нахождения на ИВЛ, ч 32,5±4,8 26,5±4,4
Время нахождения 
в реанимации, ч 72,8±12,4 82,5±12,2

Осложненное течение раннего 
послеоперационного периода

«кризовое» течение после 
операции (%) 2 (22,2) 0 (0)

АВ-блокада 3-й степени, 
с имплантацией ЭКС (%) 2 (22,2) 0 (0)

сердечная (бивентрикулярная) 
недостаточность (%) 2 (22,2) 2 (20)

Достоверные результаты биопсии были получе-
ны лишь у четырех пациентов в первой группе и у 
пяти во второй. У всех пациентов первой группы 
выявлена 3-я стадия по Хиту – Эдвардсу, во вто-
рой группе у трех пациентов выявлена 4-я стадия 
и в одном случае 5-я стадия. В остальных случа-
ях результаты биопсии явно не соответствовали 
клинико-гемодинамической картине легочной ги-
пертензии и характеризовались неизмененными 
участками легких. 

В отдаленном периоде все пациенты находи-
лись на диспансерном наблюдении и проходили 
осмотр детского кардиолога каждые три месяца. 
Отдаленной летальности не было. Каждому из 
них ежегодно выполняется катетеризация серд-
ца. Средние сроки наблюдения в общей группе 
составили 42,5±16,2 месяца (от 72 до 3 месяцев). 
У пациентов, получавших монотерапию (первая 
группа), в послеоперационном периоде отмеча-
лось значительное снижение ДЛА и легочного 
сосудистого сопротивления. Максимальный уро-
вень систолического давления в легочной арте-
рии составляет 54 мм рт. ст. при исходном 92 мм 
рт. ст. У одного пациента отмечается нормализа-
ция ДЛА после оперативной коррекции и полу-
чения специфической ЛАГ-терапии. Показатели 
ОЛСС у этого пациента на фоне терапии снизи-
лись до 3 ед. Вуда, при 6,8 ед. Вуда до операции 
(рис. 4).
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Общую тенденцию к снижению систолическо-
го ДЛА и ОЛСС мы также наблюдаем у пациентов 
второй группы, получавших комбинированную 
терапию, в послеоперационном периоде при ис-
ходно более высоких значениях ДЛА и легочного 
сосудистого сопротивления. У одного из пациен-
тов максимальный уровень систолического ДЛА 
на сегодняшний день составляет 92 мм рт. ст. при 
исходном до операции 122 мм рт. ст. При этом по-
казатели ОЛСС у этого пациента на фоне терапии 
снизились до 11 ед. Вуда, при 18 ед. Вуда до опе-
рации. Именно у этого пациента результаты би-
опсии показали 5-ю стадию по Хиту – Эдвардсу. 
В целом этот средний показатель по второй груп-
пе на фоне терапии в основной группе составляет 
не более 4,5 ед. Вуда (рис. 5).

обсуждение
Сомнения, высказанные рядом зарубежных 

и отечественных авторов [4, 10, 13, 14] о том, что 
не все пациенты с ранее поставленным диагнозом 
«синдром Эйзенменгера» являются неоперабель-

ными, подтверждаются настоящим исследовани-
ем. Предложенный нами алгоритм обследования 
с высокой легочной гипертензией, ассоцииро-
ванной с ВПС, прост в техническом исполнении 
и позволяет оценивать вазореактивность сосудов 
легких, а также определять возможность хирур-
гической коррекции ВПС. Такие больные требует 
тщательного обследования в специализированном 
кардиохирургическом центре, проведения катете-
ризации с тестами на вазореактивность сосудов 
малого круга кровообращения и современной 
специфической терапии легочной артериальной 
гипертензии до операции, так и в отдаленном по-
слеоперационном периоде.

Представленные нами результаты комбини-
рованного подхода к лечению ЛАГ, ассоцииро-
ванной с ВПС, позволяют пересмотреть обще-
принятые понятия операбельности пациента. 
Полученные нами данные сопоставимы с ре-
зультатами публикаций автора оригинальной 
методики двойной заплаты [12]. Использование 
кардиохирургической методики двойной запла-

        
Рис. 4 – Динамика систолического давления в легочной артерии и ОЛСС до и после операции в первой группе 

        
Рис. 5. Динамика систолического давления в легочной артерии и ОЛСС до и после операции во второй группе
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ты с фенестрой, анестезиологического протокола 
ведения пациентов с высокой легочной гипер-
тензией и возможности современной специфиче-
ской ЛАГ-терапии позволяет оперировать широ-
кую группу детей и подростков с ВПС. У таких 
пациентов по различным причинам был несво-
евременно поставлен диагноз врожденной па-
тологии сердца, которая привела к развитию ле-
гочной гипертензии. Оперативное лечение ВПС 
устраняет основной этиологический момент, 
поддерживающий прогрессирование легочной 
гипертензии. Применение ингибиторов фосфо-
диэстеразы 5-го типа в виде монотерапии или 
в сочетании с антагонистами эндотелиновых ре-
цепторов позволяет подготовить пациента к опе-
ративному лечению в короткие сроки. Индиви-
дуальный подход к специфической терапии ЛАГ 
и тщательное наблюдение в послеоперационном 
периоде позволяют контролировать легочную ги-
пертензию у большинства (89 %) пациентов. Ре-
гресс легочной гипертензии, по нашему мнению, 
связан с наличием резервных и компенсаторных 
возможностей у таких пациентов с исходными 3б 
и 4-й гемодинамическими группами по класси-
фикации В. И. Бураковского. На представленном 
небольшом клиническом материале довольно 
сложно сопоставить возрастные особенности 
течения ЛАГ и результаты гистологического ис-
следования легких. На наш взгляд, выполнение 
биопсии легких является обязательной составля-
ющей операции у таких пациентов, однако часто 
дает мало информации клиницисту. Что связано 
с мозаичностью гистологических изменений лег-
ких при легочной гипертензии. 

выводы
1. Терапия пациентов с ДМЖП, осложненной 

высокой легочной артериальной гипертензией, 
требует современного комплексного подхода. 

2. Применение методики двойной заплаты с фе-
нестрой и соблюдение протокола профилактики 
легочных кризов в раннем послеоперационном 
периоде показывает хорошие непосредственные 
и отдаленные результаты. 

3. Специфическая терапия ЛАГ является обяза-
тельным компонентом при применении методики 
двойной заплаты с фенестрой как в дооперацион-
ном, так и в отдаленном послеоперационном пе-
риоде.

4. В отдаленном периоде необходимо тщатель-
ное амбулаторное наблюдение с ежегодной кате-
теризацией сердца и тестом на вазореактивность 
для оценки эффективности проводимой терапии. 
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