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Результати дисертаційних та науково-дослідних робіт

Вроджені вади серця займають одну з про-
відних позицій серед причин малюкової смерт-
ності. Частота серцевих аномалій з року в рік 
залишається стабільною і складає близько 8 на 
1000 народжених живими. Загальний артері-
альний стовбур (ЗАС) відноситься до категорії 
складних вроджених вад серця з несприятливим 
природнім перебігом [1,2]. 

Загальний артеріальний стовбур – це складна 
вроджена вада серця, яка характеризується тим, 
що від серця відходить єдина судина (трункус) 
через єдиний півмісяцевий клапан (спільний 
клапан стовбура), яка дає відходження коронар-
ним артеріям, легеневим артеріям та продовжу-
ється в аорту (рис.1).

Несприятливий природній перебіг вади 
зумовлений раннім розвитком серцевої недо-
статності та легеневої гіпертензії у поєднанні 
з ціанозом [3].

Поширеність вади складає від 0,034 до  
0,56 випадків на 1000 живих новонароджених 
або від 1,4% до 2,8% від всіх вроджених вад 
серця. В Україні розрахункова щорічна кіль-
кість новонароджених з ЗАС становить  від  
38 до 56 нових випадків.

 При ЗАС легеневі артерії та аорта відхо-
дять від трункусу, тому в цих судинах однако-
вий артеріальний тиск. Крім того, відбуваєть-

ся повне змішування артеріальної та венозної 
крові на рівні шлуночків та трункуса.  Ці два 
патофізіологічні фактори зумовлюють гемоди-
наміку  та клінічний перебіг вади. У клінічно-
му перебігу вади домінуючими є тяжка серце-
ва недостатність та важкий ступінь легеневої 
гіпертензії. 

Відразу після народження, внаслідок висо-
кого опору судин малого кола кровообігу, у па-
цієнтів з ЗАС діагностуються помірні симпто-
ми серцевої недостатності та насичення крові 
киснем у межах 85%. Після зменшення  опору 
судин малого кола кроовообігу (2–3 тиждень 
після народження), легеневий кровотік стає 
нерестриктивним – насичення крові киснем 
збільшується до 90–95% і розвивається тяжка 
серцева недостатність. 

Особливостями легеневої гіпертензії при 
ЗАС є перевантаження легеневого русла як 
тиском, так і обʼємом, та шунтування крові в 
легеневе русло не тільки в систолу, а й в діа-
столу, що викликає синдром діастолічного об-
крадання коронарного та вісцерального крово-
току.

Розвиток тяжкої серцевої недостатності, 
легеневої гіпертензії в поєднанні з гіпоксією 
зумовлюють вкрай несприятливий природній 
перебіг вади –  протягом першого року життя 
помирає 80% дітей з ЗАС.  Неоперовані хворі, 
що виживають, швидко стають неоперабель-
ними внаслідок склерозу судин малого кола 
кровообігу [2,3]. Тому  встановлення діагнозу 
ЗАС є абсолютним показом до хірургічної ко-
рекції вади в умовах спеціалізованої кардіохі-
рургічної установи [4]. У 30% ЗАС може поєд-
нуватися  з вираженим ступенем недостатності 
спільного клапана стовбура. У таких випадках 
одразу після народження  розвивається важкий 
ступінь серцевої недостатності, і такі діти по-
требують ургентної стабілізації стану з послі-
дуючою невідкладною операцією. 

При клінічному огляді хворого з ЗАС ви-
являються ознаки серцевої недостатності (за-
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Рис.1. Загальний артеріальний стовбур 
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дишка, збільшення печінки, знижений діурез) 
та ціаноз. Аускультативно прослуховується 
грубий систолічний шум над усією поверхнею 
передньої грудної стінки. При рентгенографії 
органів грудної порожнини виявляються озна-
ки гіперволемії малого кола кровообігу (поси-
лений легеневий малюнок).

Основними методами діагностики ЗАС є 
ехокардіографія,  комп´ютерна  томографія та 
ангіографія. Важливу роль у прогнозі захво-
рювання має пренатальна діагностика. Прена-
тальна діагностика ЗАС дозволяє спланувати 
час, місце та спосіб родорозрішення, оптимі-
зувати транспортування новонародженого до 
кардіохірургічного центру. Особливо важливу 
роль відіграє наявність пренатального діагно-
зу у випадках поєднання ЗАС з вираженою не-
достатністю спільного клапана стовбура.

Метод ехокардіографії у більшості випадків 
дозволяє діагностувати ЗАС. За його допомо-
гою визначається внутрішньосерцева анатомія 
вади, анатомія трункуса, місця  відходження 
легеневих артерій від трункусу. Проведення 
ангіографії з катетеризацію порожнин серця 
необхідно у випадках пізньої діагностики вади 
(вік хворого старше 3 місяців) та у випадках 
складної анатомічної картини вади. Компью-
терна томографія (КТ) з внутрішньовенним 
контрастуванням дозволяє детально оцінити 
будову легеневої артерії та аорти, визначити 
взаєморозташування магістральних судин по 
відношення до інших органів середостіння 
(рис.2). Крім того, КТ є незамінним методом в 
діагностиці компресійних синдромів трахеї та 
головних бронхів.

Загальний артеріальний стовбур може асо-
ціюватися з генетичними синдромами (мікро-
делеція 22q11 хромосоми) у 30% випадків. 
Тому  необхідно комплексне медико-генетич-
не обстеження хворих з ЗАС. Методом вери-
фікації мікроделеції 22q11 хромосоми є FISH 

(fluorescent in situ hybridisation) діагностика. 
Хворі з мікроделецією 22q11 хромосоми мо-
жуть мати, крім вродженої вади серця (ЗАС), 
різну екстракардіальну патологію (неонаталь-
на гіпокальціємія, дефіцит клітинного імуні-
тету, гіпоплазія тимуса, розщеплене підне-
біння, затримка психомоторного розвитку, 
аномалії нирок тощо). Диференційний діагноз 
ЗАС необхідно проводити з аортопульмональ-
ним вікном та з атрезією легеневої артерії з 
дефектом міжшлуночкової перегородки. 

Проведення радикальної хірургічної ко-
рекції вади є ключовим етапом лікувального 
процесу при ЗАС [1–4]. Корекція полягає в за-
критті дефекту міжшлуночкової перегородки , 
від’єднанні легеневої артерії  від трункусу та 
реконструкції вихідного тракту правого шлу-
ночку. 

Основними ускладненнями раннього після-
операційного періоду є серцева недостатність 
та легеневі гіпертензивні кризи. У віддалено-
му періоді спостереження всі прооперовані 
хворі потребують ретельного кардіологічного 
спостереження. Основною проблемою у від-
даленому періоді є обструкція вихідного трак-
ту правого шлуночку, що служить показами 
до повторних оперативних втручань. Іншим 
ускладненням віддаленого періоду є залишко-
ва недостатність аортального клапану.

На теперішній час  ДУ «НПМЦДКК МОЗ 
України» має найбільший досвід в Україні з 
хірургічного лікування загального артеріаль-
ного стовбуру. З 1997 по 2012 роки в центрі 
прооперовано 59 послідовних пацієнтів з ЗАС. 
Середній вік хворих склав 2,6 ± 2,5 місяців 
(від 1 дня до 10 місяців). Вік більшості па-
цієнтів (n=23, 39%) становив від 1 до 3 міся-
ців, 20 хворих було періоду новонародженості  
(34%) та 16 (27%) – старше 3 місяців.

З набуттям досвіду нами вдосконалено про-
токол діагностики ЗАС. Новий вдосконалений 
протокол ЗАС включає, крім традиційних ме-
тодів діагностики (ехокардіографія, ангіогра-
фія з катетеризацію порожнин серця), також, 
й додаткові методи діагностики (КТ, медико-
генетичне консультування). 

Комплексне медико-генетичне консульту-
вання для хворих з ЗАС в нашому центрі за-
проваджено з 2005 року. Синдром мікроделеції 
22q11 хромосоми діагностовано в 7 з 42 обсте-
жених хворих, що склало 16,6%. З 2006 року в 
протокол діагностики всіх хворих з ЗАС вклю-
чено комп’ютерну томографію з внутрішньо-
венним контрастуванням. Однак, пренаталь-
ний діагноз був встановлений лише у 3 хворих. 
Всі вони в подальшому були прооперовані ра-
дикально та виписані у задовільному стані під 
спостереження за місцем проживання. 
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Рис.2. Загальний артеріальний стовбур за 
даними комп’ютерної томографії з внутріш-

ньовенним контрастуванням (LPA – ліва гілка 
легеневої артерії,   RPA – права гілка 
легеневої артерії, AA – висхідна аорта)
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Необхідно зазначити, що вдосконалення діа-
гностики та протоколів оперативного лікування 
дозволило значно покращити результати ради-
кальної корекції ЗАС протягом останніх років. 
Так, за 2008–2012 роки госпітальна летальність 
серед  28 прооперованих хворих склала 3,6% 
(помер 1 пацієнт), а за 1997–2007 роки – 45,2% 
(померло 14 з 31 прооперованих хворих). Осно-
вними причинами смерті були: серцева недо-
статність (n=10), легеневі гіпертензивні кри-
зи (n=2), сепсис (n=2) та тромбоз гомографту  
в 1 хворого.  

У віддаленому періоді спостерігається  
43 хворих. Одного хворого втрачено зі спо-
стереження (переїхав в іншу країну). Медіана 
спостереження склала 50,5 місяців (від 12,6 
до 142 місяців). У віддаленому післяопера-
ційному періоді померло 3 з 43 хворих.  Один 
хворий помер через 3 місяці після виписки від 
пневмонії,  інший – через 4 місяці від гострого 
порушення мозкового кровообігу і останній – 
через 11 місяців після виписки від фібриляції 
шлуночків.   Виживання у віддаленому пері-
оді спостереження   після радикальної корек-
ції ЗАС протягом 142 місяців спостереження 
склало 93%.

Повторні хірургічні втручання на вихідно-
му тракті правого шлуночка було проведено у 
14 (35%) з 40 хворих.  Медіана інтервалу часу 
від радикальної корекції ЗАС та повторного 

втручання на вихідному тракті правого шлу-
ночка склала 36,6 місяців (від 17,1 до 81,6 мі-
сяців). 

Функціональний стан більшості хворих 
(n=37, 92,5%) у віддаленому періоді спостере-
ження залишається задовільним (знаходяться 
в I-II ФК за NYHA), фізичний розвиток відпо-
відає віку. У 3 (7,5%) пацієнтів діагностовано  
ознаки серцевої недостатності, вони знахо-
дяться в III ФК за NYHA) і потребують постій-
ного медикаментозного лікування (діуретики, 
серцеві глікозиди, метаболіти тощо).

Висновки 
Загальний артеріальний стовбур – складна 

вроджена вада серця з несприятливим природ-
нім перебігом, яка за даними нашого спосте-
реження,  у 16,6% поєднується з синдромом 
мікроделеції 22q11 хромосоми. Єдиний метод 
лікування цієї вади – хірургічний.

Удосконалення протоколів діагностики, хі-
рургічної корекції та ведення хворих у ранньому 
післяопераційному періоді (з урахуванням су-
путньої патології) дозволили знизити післяопе-
раційну летальність з 45,5% до 3,6%.

Прооперовані пацієнти вимагають медичного 
супроводу протягом всього життя для своєчас-
ної діагностики ускладнень віддаленого післяо-
пераційного періоду та визначення оптимальних 
термінів повторних втручань.
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Summary. The main problems of diagnosis and 
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