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Ñèíäðîì ãèïîïëàçèè ëåâûõ îòäåëîâ ñåðäöà
(ÑÃËÎÑ) – îäíà èç íàèáîëåå ñëîæíûõ âðîæäåí-
íûõ ïàòîëîãèé ñåðäöà è ìàãèñòðàëüíûõ ñîñó-
äîâ, êîòîðàÿ õàðàêòåðèçóåòñÿ íàëè÷èåì ìíî-
æåñòâåííûõ ïîðîêîâ: âûðàæåííàÿ ãèïîïëàçèÿ
(àòðåçèÿ) ìèòðàëüíîãî êëàïàíà, ëåâîãî æåëó-
äî÷êà, àîðòàëüíîãî êëàïàíà è âîñõîäÿùåé ÷àñòè
àîðòû. Ñðåäè âñåõ âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ñåðäöà
ÑÃËÎÑ âñòðå÷àåòñÿ îò 4 äî 8%. Â Óêðàèíå
åæåãîäíî ðîæäàåòñÿ îêîëî 200 äåòåé ñ äàííîé
ïàòîëîãèåé. Áåç ñïåöèàëèçèðîâàííîé êàðäèîõè-
ðóðãè÷åñêîé ïîìîùè ïðàêòè÷åñêè 100% äåòåé ñ
äàííûì ïîðîêîì ïîãèáàþò íà ïðîòÿæåíèè ïåð-
âûõ íåäåëü æèçíè. Ïåðâûå óñïåøíûå îïåðàöèè
áûëè âûïîëíåíû åùå â 1980 ãîäó Âèëüÿìîì
Íîðâóäîì â äåòñêîì ãîñïèòàëå Áîñòîíà (ÑØÀ)
[1]. Â 1983 ãîäó èì îïóáëèêîâàíû ðåçóëüòàòû
ïåðâûõ òðåõñòàäèéíûõ õèðóðãè÷åñêèõ êîððåê-
öèé, ïðè êîòîðûõ ôîðìèðîâàëîñü îäíîæåëóäî÷-
êîâîå ñåðäöå [2].

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ïåðâûå ïîïûòêè õè-
ðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ÑÃËÎÑ â íàøåé ñòðàíå
èìåëè ìåñòî â 90-õ ãîäàõ ïðîøëîãî ñòîëåòèÿ,

îäíàêî âñå îíè çàêàí÷èâàëèñü íåóäà÷åé. Â òî æå
âðåìÿ âåäóùèå åâðîïåéñêèå êëèíèêè çà ýòî âðå-
ìÿ äîñòèãëè îãðîìíûõ óñïåõîâ, ïðè êîòîðûõ ïî-
êàçàòåëè ëåòàëüíîñòè ïîñëå õèðóðãè÷åñêîãî ëå-
÷åíèÿ ýòîé ïàòîëîãèè ñíèçèëèñü äî 10-12% [3].

Õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå ÑÃËÎÑ âêëþ÷àåò â
ñåáÿ 3 ýòàïà. Ïåðâûé (íàèáîëåå ñëîæíûé) –
îïåðàöèÿ Íîðâóäà – âûïîëíÿåòñÿ, êàê ïðàâèëî,
â âîçðàñòå äî 14 äíåé. Âòîðîé ýòàï – íàëîæåíèå
äâóíàïðàâëåííîãî êàâîïóëüìîíàëüíîãî àíàñòî-
ìîçà â âîçðàñòå îò 3 äî 6 ìåñ. Òðåòèé (çàâåð-
øàþùèé) ýòàï – íàëîæåíèå òîòàëüíîãî êàâî-
ïóëüìîíàëüíîãî àíàñòîìîçà ñ ñîçäàíèåì îäíî-
æåëóäî÷êîâîãî ñåðäöà – âûïîëíÿåòñÿ â âîçðàñòå
îò 2 äî 3 ëåò (ïðè ìàññå ïàöèåíòà 12-15 êã). 

Â Íàöèîíàëüíûé ÈÑÑÕ èì. Í.Ì.Àìîñîâà
ÍÀÌÍ Óêðàèíû 25 èþíÿ 2010 ã. ïîñòóïèëà ïà-
öèåíòêà Á., â âîçðàñòå 2 äíåé, ñ äèàãíîçîì –
ñèíäðîì ãèïîïëàçèè ëåâûõ îòäåëîâ ñåðäöà. Íà
ìîìåíò ãîñïèòàëèçàöèè ñîñòîÿíèå íîâîðîæäåí-
íîé îöåíèâàëîñü êàê êðèòè÷åñêîå. Ñèñòåìíûé
êðîâîòîê îáåñïå÷èâàëñÿ çà ñ÷åò ôóíêöèîíè-
ðîâàíèÿ îòêðûòîãî àðòåðèàëüíîãî ïðîòîêà. Ãå-
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Ðåçþìå. Îïèñàíèé ïåðøèé óñï³øíèé äîñâ³ä õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ñèíäðîìó ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ä-
ä³ë³â ñåðöÿ. Â Óêðà¿í³ ùîð³÷íî íàðîäæóºòüñÿ áëèçüêî 200 íåìîâëÿò ç äàíîþ ïàòîëîã³ºþ. Áåç ñïå-
ö³àë³çîâàíî¿ êàðä³îõ³ðóðã³÷íî¿ äîïîìîãè ïðàêòè÷íî 100% ä³òåé ç äàíîþ âàäîþ ãèíóòü ïðîòÿãîì
ïåðøèõ òèæí³â æèòòÿ. Ïåðøèé ³ íàéñêëàäí³øèé åòàï õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ – îïåðàö³ÿ Íîðâóäà â
ìîäèô³êàö³¿ Ñàíî ïðîâåäåíà íîâîíàðîäæåí³é äèòèí³ â Íàö³îíàëüíîìó ³íñòèòóò³ ñåðöåâî-ñóäèííî¿
õ³ðóðã³¿ ³ìåí³ Ì.Ì.Àìîñîâà. 
Êëþ÷îâ³ ñëîâà: ïðèðîäæåíà âàäà ñåðöÿ, ñèíäðîì ã³ïîïëàç³¿ ë³âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ, îïåðàö³ÿ Íîðâóä-².



ìîäèíàìèêó ïàöèåíòà óäàëîñü ñòàáèëèçèðîâàòü
íåìåäëåííîé âíóòðèâåííîé èíôóçèåé ïðîñòà-
ãëàíäèíà E1. Ïàöèåíò ïåðåâåäåí íà ïîëíîå ïàð-

åíòåðàëüíîå ïèòàíèå äëÿ ïðîôèëàêòèêè ðàçâè-
òèÿ ýíòåðîêîëèòà. Âûïîëíåí êîìïëåêñ äèàãíîñ-
òè÷åñêèõ ïðîöåäóð, èç êîòîðûõ "çîëîòûì ñòàí-
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Ðèñ. 1. Ýõîêàðäèîãðàôè÷åñêîå èññëåäîâàíèå íîâîðîæäåííîãî Á.: âûðàæåííàÿ
ãèïîïëàçèÿ ëåâûõ êàìåð ñåðäöà, àòðåçèÿ ìèòðàëüíîãî êëàïàíà, äåôåêò

ìåæïðåäñåðäíîé ïåðåãîðîäêè.

Ðèñ. 2. Ýõîêàðäèîãðàôè÷åñêîå èññëåäîâàíèå íîâîðîæäåííîãî Á.: ãèïîïëàçèÿ
ëåâûõ êàìåð ñåðäöà, àòðåçèÿ óñòüÿ àîðòû è ãèïîïëàçèÿ âîñõîäÿùåé ÷àñòè

àîðòû (äèàìåòð 4,1 ìì). 



äàðòîì" ÿâëÿåòñÿ ýõîêàðäèîãðàôè÷åñêîå èññëå-
äîâàíèå (ðèñ. 1, 2). Óñòàíîâëåí òî÷íûé äèàãíîç
– ñèíäðîì ãèïîïëàçèè ëåâûõ îòäåëîâ ñåðäöà,
àòðåçèÿ ìèòðàëüíîãî êëàïàíà, ãèïîïëàçèÿ ëåâî-
ãî æåëóäî÷êà, àòðåçèÿ óñòüÿ àîðòû, ãèïîïëàçèÿ
âîñõîäÿùåé ÷àñòè àîðòû, îòêðûòûé àðòåðèàëü-
íûé ïðîòîê, äåôåêò ìåæïðåäñåðäíîé ïåðåãî-
ðîäêè, óìåðåííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü òðèêóñïè-
äàëüíîãî êëàïàíà. 

Çàëîãîì óñïåõà ïðåäîïåðàöèîííîãî âåäå-
íèÿ ïàöèåíòîâ ñ ÑÃËÎÑ ÿâëÿåòñÿ ñòàáèëèçàöèÿ
ñîñòîÿíèÿ ìëàäåíöà, ïðè êîòîðîì îáåñïå÷è-
âàåòñÿ îïòèìàëüíûé ñåðäå÷íûé âûáðîñ, ñîõ-
ðàííîñòü ôóíêöèè âñåõ æèçíåííî âàæíûõ îðãà-
íîâ è ñáàëàíñèðîâàííîñòü ëåãî÷íîãî è ñèñòåì-
íîãî êðîâîòîêà. Íà 9-å ñóòêè ïîñëå ðîæäåíèÿ
ïàöèåíò âçÿò â îïåðàöèîííóþ äëÿ ïðîâåäåíèÿ
ïåðâîãî ýòàïà õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ – îïåðà-
öèè Íîðâóäà â ìîäèôèêàöèè Ñàíî. Êëþ÷åâûìè
ìîìåíòàìè, êîòîðûå ïðåäîïðåäåëÿþò óñïåõ
ýòîé îïåðàöèè, ÿâëÿþòñÿ: 1) ñîçäàíèå íåðåñò-
ðèêòèâíîãî ìåæïðåäñåðäíîãî ñîîáùåíèÿ äëÿ
ëó÷øåãî ñìåøèâàíèÿ êðîâè è áåñïðåïÿòñòâåí-
íîãî êðîâîòîêà èç ëåãî÷íûõ âåí; 2) ñîçäàíèå òàê
íàçûâàåìîé íåîàîðòû äëÿ îáåñïå÷åíèÿ ñèñ-
òåìíîãî êðîâîòîêà; 3) ñîçäàíèå ñáàëàíñèðîâàí-
íîãî èñòî÷íèêà ëåãî÷íîãî êðîâîòîêà.

Îïåðàöèÿ âûïîëíåíà â óñëîâèÿõ èñêóññò-
âåííîãî êðîâîîáðàùåíèÿ ñ ãëóáîêîé ãèïîòåð-
ìèåé (+18°C), à òàêæå çàùèòîé ìèîêàðäà ñ èñ-
ïîëüçîâàíèåì õîëîäîâîé êðèñòàëëîèäíîé êàð-
äèîïëåãèè. Îäíîé èç îñîáåííîñòåé ïðîâåäåíèÿ
îïåðàöèé ñ ðåêîíñòðóêöèåé äóãè àîðòû ó íîâî-
ðîæäåííûõ ÿâëÿåòñÿ ïîëíàÿ îñòàíîâêà èñêóññò-
âåííîãî êðîâîîáðàùåíèÿ ïðè íèçêîé òåìïåðàòó-
ðå òåëà ïàöèåíòà (òàê íàçûâàåìûé ãëóáîêèé ãè-
ïîòåðìè÷åñêèé öèðêóëÿòîðíûé àðåñò). Ïðè ýòîì
âðåìÿ ïîëíîé îñòàíîâêè íå ìîæåò ïðåâûøàòü
45 ìèí âñëåäñòâèå ðàçâèòèÿ íåîáðàòèìûõ èøå-
ìè÷åñêèõ èçìåíåíèé öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñ-
òåìû [3]. Ïîýòîìó âûïîëíåíèå òàêèõ îïåðàöèé
òðåáóåò âûñîêîãî ïðîôåññèîíàëèçìà è êîìàíä-
íîãî ïîäõîäà ê âûïîëíåíèþ ïîñòàâëåííûõ çàäà÷.

Âî âðåìÿ îïåðàöèè âûïîëíåíî íàëîæåíèå
ïðÿìîãî àíàñòîìîçà ìåæäó ñôîðìèðîâàííîé
âîñõîäÿùåé íåîàîðòîé è äóãîé àîðòû â ìîäèôè-
êàöèè Brawn. Ïðè ýòîì äëèòåëüíîñòü öèðêóëÿ-
òîðíîãî àðåñòà ñîñòàâèëà 57 ìèí. Ïëå÷åãîëîâ-
íûå àðòåðèè áûëè ìàêñèìàëüíî ìîáèëèçèðîâà-
íû èç îêðóæàþùèõ òêàíåé âî èçáåæàíèå èç-
ëèøíåãî íàòÿæåíèÿ àíàñòîìîçà. Äàëåå âûïîë-

íåíà àòðèîñåïòýêòîìèÿ – èññå÷åíèå ìåæïðåä-
ñåðäíîé ïåðåãîðîäêè. Äëÿ îáåñïå÷åíèÿ ëåãî÷-
íîãî êðîâîòîêà àíàñòîìîç ìåæäó âûõîäíûì
òðàêòîì ïðàâîãî æåëóäî÷êà è ëåãî÷íîé àðòå-
ðèåé ñôîðìèðîâàí ïðè ïîìîùè ïîëèòåòðàôòîð-
ýòèëåíîâîãî ïðîòåçà äèàìåòðîì 5 ìì (øóíò Ñà-
íî). Äëèòåëüíîñòü èñêóññòâåííîãî êðîâîîáðà-
ùåíèÿ ñîñòàâèëà 265 ìèí.

Ïîñëå îòêëþ÷åíèÿ àïïàðàòà èñêóññòâåííî-
ãî êðîâîîáðàùåíèÿ ãåìîäèíàìèêó ïàöèåíòà
óäàëîñü ñòàáèëèçèðîâàòü ñ ïðèìåíåíèåì êîì-
áèíàöèè èíîòðîïíûõ ïðåïàðàòîâ (äîïìèí – äî
10 ìêã/êã/ìèí; àäðåíàëèí – 0,04 ìêã/êã/ìèí,
ìèëðèíîí – 0,5 ìêã/êã/ìèí). Èñïîëüçîâàíû ñïå-
öèôè÷åñêèå ïàðàìåòðû èñêóññòâåííîé âåíòèëÿ-
öèè ëåãêèõ (íîðìîâåíòèëÿöèÿ ïðè FiO2=40%).
Ñ öåëüþ äîñòèæåíèÿ ýôôåêòèâíîãî ãåìîñòàçà
ïðèìåíÿëè ðåêîìáèíàíòíûé êîàãóëÿöèîííûé
ôàêòîð VIIa. Â îòäåëåíèå èíòåíñèâíîé òåðàïèè
ïàöèåíò ïåðåâåäåí ñ ðàçâåäåííîé ãðóäèíîé äëÿ
ïðîôèëàêòèêè ìåõàíè÷åñêîé êîìïðåññèè ñåðä-
öà. Ãðóäèíà áûëà ñâåäåíà íà 4-å ñóòêè. Ñîîò-
íîøåíèå ëåãî÷íîãî è ñèñòåìíîãî êðîâîòîêà áà-
ëàíñèðîâàëè ïðè ïîìîùè ïîäáîðà ðåæèìà âåí-
òèëÿöèè è âàçîäèëàòàòàòîðîâ (ìèëðèíîí,
ôåíîêñèáåíçàìèí, êàïòîïðèë) ïîä êîíòðîëåì
ãàçîâîãî ñîñòàâà êðîâè. Êðîìå ýòîãî, ïðîâîäèë-
ñÿ ïîñòîÿííûé èíâàçèâíûé ìîíèòîðèíã ñèñòåì-
íîãî àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ, öåíòðàëüíîãî
âåíîçíîãî äàâëåíèÿ è äèóðåçà. Ñ 5-õ ñóòîê íà÷à-
òî ýíòåðàëüíîå ïèòàíèå. Íà 7-å ñóòêè íà ôîíå
äåñòàáèëèçàöèè áàëàíñà ñèñòåìíî-ëåãî÷íîãî
êðîâîòîêà âîçíèê ñèíäðîì ìàëîãî ñåðäå÷íîãî
âûáðîñà ñ îëèãîàíóðèåé, ïîòðåáîâàâøèé çàìåñ-
òèòåëüíîé ïî÷å÷íîé òåðàïèè â âèäå ïåðèòîíå-
àëüíîãî äèàëèçà. Ñ÷èòàåì, ÷òî ýòî ñîñòîÿíèå
áûëî ñâÿçàíî ñ ïåðåâîäîì ïàöèåíòà íà ñàìîñòî-
ÿòåëüíîå äûõàíèå, ïðè ýòîì äëèòåëüíîñòü èñ-
êóññòâåííîé âåíòèëÿöèè ëåãêèõ ñîñòàâèëà 136 ÷.
Ïîñëå ïåðåñìîòðà ñõåìû ìåäèêàìåíòîçíîé
ðåãóëÿöèè ñèñòåìíî-ëåãî÷íîãî êðîâîòîêà ýêñ-
êðåòîðíàÿ ôóíêöèÿ ïî÷åê âîññòàíîâèëàñü íà
11-å ñóòêè. Â òå÷åíèå ñëåäóþùåé íåäåëè óäà-
ëîñü îòëó÷èòü ïàöèåíòà îò èíîòðîïíûõ ïðåïà-
ðàòîâ, äîñòè÷ü ñîîòâåòñòâåííî âîçðàñòó îáúåìà
ýíòåðàëüíîãî ïèòàíèÿ. Íà 19-å ñóòêè ïàöèåíò
ïåðåâåäåí â êàðäèîëîãè÷åñêîå îòäåëåíèå è
äàëåå â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòîÿíèè âûïè-
ñàí ïî ìåñòó ïðîæèâàíèÿ ïîä íàáëþäåíèå
ó÷àñòêîâîãî ïåäèàòðà. Íà äàííûé ìîìåíò ïà-
öèåíòó èñïîëíèëîñü 4 ìåñ. è åãî îæèäàåò âòî-

Íîâ³ õ³ðóðã³÷í³ òåõíîëîã³¿

Êë³í³÷íà àíàòîì³ÿ òà îïåðàòèâíà õ³ðóðã³ÿ – Ò. 9, ¹ 4 – 2010 61



ðîé ýòàï õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ, êîòîðûé áó-
äåò ïðîâåäåí â âîçðàñòå 5 ìåñ.

Äî íåäàâíåãî âðåìåíè â Óêðàèíå äèàãíîç –
ÑÃËÎÑ çâó÷àë, êàê ïðèãîâîð íîâîðîæäåííîìó

ðåáåíêó è åãî ðîäèòåëÿì. Ïåðâûé ïîëîæèòåëü-
íûé îïûò õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ÑÃËÎÑ ïî-
êàçàë âîçìîæíîñòü óñïåøíîãî ïðîâåäåíèÿ ïî-
äîáíûõ îïåðàöèé â Óêðàèíå.

ÎÏÛÒ ÏÅÐÂÎÉ ÓÑÏÅØÍÎÉ ÎÏÅÐÀÖÈÈ
ÍÎÐÂÓÄ-I ÏÐÈ ÑÈÍÄÐÎÌÅ ÃÈÏÎÏËÀ-
ÇÈÈ ËÅÂÛÕ ÎÒÄÅËÎÂ ÑÅÐÄÖÀ

Ðåçþìå. Îïèñàí ïåðâûé óñïåøíûé îïûò õè-
ðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ñèíäðîìà ãèïîïëàçèè ëå-
âûõ îòäåëîâ ñåðäöà. Â Óêðàèíå åæåãîäíî ðîæ-
äàåòñÿ îêîëî 200 äåòåé ñ äàííîé ïàòîëîãèåé.
Áåç ñïåöèàëèçèðîâàííîé êàðäèîõèðóðãè÷åñêîé
ïîìîùè ïðàêòè÷åñêè 100% äåòåé ñ äàííûì ïî-
ðîêîì ïîãèáàþò íà ïðîòÿæåíèè ïåðâûõ íåäåëü
æèçíè. Ïåðâûé è íàèáîëåå ñëîæíûé ýòàï õè-
ðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ – îïåðàöèÿ Íîðâóäà â ìî-
äèôèêàöèè Ñàíî ïðîâåäåíà íîâîðîæäåííîìó
ðåáåíêó â Íàöèîíàëüíîì èíñòèòóòå ñåðäå÷íî-
ñîñóäèñòîé õèðóðãèè èìåíè Í.Ì.Àìîñîâà.
Êëþ÷åâûå ñëîâà: âðîæäåííûé ïîðîê ñåðäöà,
ñèíäðîì ãèïîïëàçèè ëåâûõ îòäåëîâ ñåðäöà,
îïåðàöèÿ Íîðâóä-². 

FIRST EXPERIENCE OF SUCCESSFUL
NORWOOD-I OPERATION FOR HYPO-
PLASTIC LEFT HEART SYNDROME

Abstract. In this paper the first successful experi-
ence of surgical treatment of the hypoplastic left
heart syndrome (HLHS) has been described.
Annually about 200 infants with this particular
pathology are born in Ukraine. Without a special
cardiac surgery care 100% of children with HLHS
die within the first weeks of life. The first and the
most complicated stage of urgent surgical care –
Norwood operation in Sano's modification was
performed on a newborn baby at M.M. Amosov
National Institute of Cardiovascular Surgery.
Key words: congenital heart disease, hypoplastic
left heart syndrome, Norwood-I operation.
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