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Атрезія легеневої артерії 
з дефектом міжшлуночкової перегородки
Атрезія легеневої артерії (ЛА) з дефектом між*

шлуночкової перегородки (ДМШП), яка ще має
назву тетради Фалло з атрезією ЛА, за анатомією
подібна до тетради Фалло, однак без зв’язку між
правим шлуночком (ПШ) і ЛА. У пацієнтів з цією
природженою вадою серця (ПВС) ПШ нормаль*
ного розміру та три можливих варіанти анатомії
малого кола кровообігу:

* нативна ЛА, легеневий кровоплин здійсню*
ється крізь відкриту артеріальну протоку (ВАП);

* мультифокальні зливні, але гіпопластичні ЛА
(у вигляді «чайки»), легеневий кровоплин здій*
снюється крізь великі аортолегеневі колатеральні
артерії (ВАЛКА);

* мультифокальні незливні ЛА, легеневий кро*
воплин здійснюється крізь ВАЛКА.

Атрезія ЛА з ДМШП становить 1—2 % природ*
жених вад серця та може бути пов’язаною з мікро*
делецією 22q11 (патологічні зміни в обличчі, гуг*
нявість і затримка розвитку) [2].

Клінічні симптоми та перебіг
Основними клінічними симптомами у хворих зі

зниженим легеневим кровоплином є ціаноз, за*
дишка під час фізичного навантаження, у пацієнтів
з надлишковим кровоплином крізь ВАЛКА — сер*
цева недостатність.

Якщо легеневий кровоплин здійснюється крізь
ВАП, то з її закриттям стан хворого погіршується.

У хворих зі зливними ЛА нормального розміру
і легеневим стовбуром (зазвичай із клапанною ат*
резією) можлива хірургічна корекція, подібна до
такої при тетраді Фалло. Пацієнти з ЛА нормаль*
ного розміру, але без легеневого стовбура потребу*
ють формування паліативного кондуїту між ПШ і
ЛА. Хворі зі зливними, але гіпопластичними ЛА
часто потребують створення артеріального шунта
або реконструкції виносного тракту правого шлу*
ночка без закриття ДМШП, що може стимулюва*
ти ріст ЛА, і у подальшому потрібна буде хірургіч*
на корекція з імплантацією клапанного кондуїту.
Пацієнти з незливними ЛА з адекватним, але не
надмірним легеневим кровоплином у ранньому
дитинстві можуть доживати до дорослого віку без
операції [30, 36].

Для хворих без хірургічної корекції вади харак*
терні задишка під час фізичного навантаження,
втомлюваність і хронічний ціаноз, що прогресує
[7]. З часом розвивається низка ускладнень, а саме:

* кровохаркання через розрив зазвичай дріб*
них колатеральних судин і/або тромбоз ЛА;

* хронічна серцева недостатність унаслідок пе*
редчасного надмірного легеневого кровоплину,
підвищеного легеневого судинного опору (ЛСО),
дисфункції ПШ, аортальної регургітації і через ін*
ші причини;

* дилатація висхідної частини аорти з аор*
тальною регургітацією, які прогресують, і дисекція
аорти (рідкісне ускладнення);

* інфекційний ендокардит (ІЕ) може створю*
вати особливу загрозу для пацієнтів із обмежени*
ми резервами серцево*судинної системи і значним
ціанозом;

* ціаноз, що збільшується, може бути спричине*
ний зниженням легеневого кровоплину через стеноз
колатеральних судин та ЛА, підвищення ЛСО або
зростання кінцеводіастолічного тиску в шлуночках;

* порушення серцевого ритму і раптова серце*
ва смерть (РСС).
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Методи діагностики

На ЕКГ виявляють відхилення електричної осі
серця праворуч і ознаки гіпертрофії ПШ, на рен*
тгенографії органів грудної клітки — конфігура*
цію серця у вигляді черевика («порожнє ложе
ЛА») зі зниженим легеневим рисунком і ділянка*
ми підвищеної васкуляризації через великі
ВАЛКА, під час допплерехокардіографії (до хі*
рургічної корекції) — відсутність прямого плину з
ПШ до ЛА із постійним плином у багатьох місцях
через наявність ВАЛКА.

Магнітно*резонансна томографія (МРТ),
комп’ютерна томографія (КТ) і катетеризація сер*
ця вкрай потрібні для встановлення джерел кро*
вопостачання легенів, розміру ЛА і оцінки легене*
вої артеріальної гіпертензії (ЛАГ) та ВАЛКА.

Хірургічне та ендоваскулярне лікування
Усі пацієнти з атрезією ЛА і ДМШП, які дожи*

ли до дорослого віку без операції, або хворі з попе*
редніми паліативними процедурами потребують
серйозного повторного обстеження в спеціалізова*
них центрах щодо можливості хірургічного або ен*
доваскулярного лікування, особливо за наявності
зливних ЛА нормального розміру, ВАЛКА, анато*
мічно придатних для уніфокалізації, та за відсут*
ності дисфункції ПШ або лівого шлуночка (ЛШ)
[3, 8, 10, 26]. Однак у багатьох пацієнтів хірургічна
корекція може виявитися неможливою, здебіль*
шого через складну анатомічну будову судин мало*
го кола кровообігу. Важливо брати до уваги, що хо*
ча оперативне втручання може поліпшити клініч*
ний стан або прогноз (останній — суто гіпотетич*
но), воно також є основною причиною смертності.
Виживання після паліативних втручань становить
61 % через 20 років спостереження. Віддаленою
альтернативою для окремих хворих може бути
трансплантація серця і легень.

Ендоваскулярні втручання передбачають ба*
лонне розширення/шунтування колатеральних су*
дин для підсилення легеневого кровоплину [37].

Подальше спостереження
Пацієнти з атрезією ЛА і ДМШП потребують

спостереження у спеціалізованому центрі, щонай*
менше раз на рік, за прогресування задишки та ці*
анозу, змін характеру серцевих шумів, виникнення
аритмій, тобто за індивідуальною потребою. У хво*
рих з ЛАГ треба розглянути можливість її терапії,
хоча даних щодо неї недостатньо.

Пацієнтів із нормальною гемодинамікою слід
заохочувати регулярно займатися фізичними
вправами, крім ізометричних. У разі порушення
гемодинаміки показана регулярна фізична актив*
ність низької інтенсивності (прогулянки, плаван*
ня, їзда на велосипеді).

Ризик вагітності після хірургічної корекції
низький, якщо немає порушень гемодинаміки й

аритмій. Він підвищується за низької сатурації кис*
ню, ЛАГ, дисфункції шлуночків, серцевої недостат*
ності й аритмій. Оскільки мікроделеція 22q11 дово*
лі поширена при цьому дефекті, перед вагітністю
потрібна медико*генетична консультація.

Профілактику ІЕ рекомендовано тільки пацієн*
там із високим ризиком.

Транспозиція магістральних артерій

За транспозиції магістральних артерій (ТМА),
на яку припадає до 5 % ПВС, ЛА відходить від ЛШ,
а аорта — від ПШ. У 45 % випадків може супровод*
жуватися ДМШП, у 25 % — обструкцією виносно*
го тракту ЛШ і у 5 % — коарктацією аорти. Уражує
переважно чоловіків (2 : 1). Відомостей про зв’язок
із патологічними мутаціями у хромосомах немає.

Клінічні симптоми та перебіг
Більшості дорослих пацієнтів із простою ТМА

виконують хірургічну корекцію вади за методом
передсердного перемикання за Мастардом або
Сеннінгом. Найбільші клінічні проблеми після та*
ких втручань — зниження толерантності до фізич*
ного навантаження порівняно із загальною попу*
ляцією, обструкція верхньої порожнистої вени або
венозний застій у нижній частині тіла, дисфункція
ПШ, пов’язані з нею трикуспідальна регургітація
та серцева недостатність, тріпотіння та фібриляція
передсердь, інші суправентрикулярні аритмії, дис*
функція синусового вузла, наявність залишкового
ДМШП або ЛАГ [13, 19, 24].

Молодим пацієнтам найчастіше проводять хі*
рургічну корекцію за методом артеріального пере*
микання, після якої у більшості випадків зали*
шаються симптоми серцевої недостатності І фун*
кціонального класу (ФК) за NYHA. Віддалені ус*
кладнення: дисфункція ЛШ, аритмії, дилатація
висхідної частини аорти, яка призводить до аор*
тальної регургітації [42].

У дорослих хворих зі складною ТМА після опе*
рації Растеллі можуть повністю зникнути симпто*
ми, нормалізуватися толерантність до фізичного
навантаження, однак бувають і шлуночкові та над*
шлуночкові аритмії, а також проблеми, що пов’яза*
ні із клапанним кондуїтом між ПШ і ЛА та залиш*
ковим ДМШП.

Подальше спостереження
Усі пацієнти з ТМА, незалежно від методу хі*

рургічної корекції, мають хоча б щороку проходи*
ти обстеження в спеціалізованому центрі.

Хворі із симптомами та порушеннями ритму
серця потребують проведення навантажувального
тесту для надання індивідуальних рекомендацій
щодо інтенсивності фізичних навантажень. Осіб
без порушень гемодинаміки треба заохочувати до
регулярного фізичного навантаження, за винятком
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вправ надмірної інтенсивності. У разі порушення
гемодинаміки рекомендовано регулярну фізичну
активність середньої або низької інтенсивності.

Жінки з ТМА після хірургічної корекції за мето*
дом передсердного перемикання під час вагітності
мають підвищений ризик розвитку аритмій, небез*
печних для життя, або необоротної дисфункції ПШ
[21]. Асимптомні пацієнтки з ТМА, незалежно від
типу хірургічної корекції, мають високу ймовір*
ність нормально перенести вагітність, хоча ризики
викиднів, затримки розвитку плода та передчасних
пологів вищі, ніж у звичайній популяції [14].

Профілактику ІЕ рекомендовано тільки пацієн*
там із високим ризиком.

Природжена коригована 
транспозиція магістральних артерій

Природжена коригована транспозиція магіс*
тральних артерій (ВКТМА), або передсердно*шлу*
ночкова і шлуночково*передсердна невідповід*
ність, є непоширеною патологією, на неї припадає
до 1 % ПВС. Шлуночки інвертовані порівняно з
нормою — аорта відходить спереду від ПШ (з ліво*
го боку), а ЛА — ззаду від ЛШ (з правого боку).
Можливі лівокардія, декстрокардія або мезокар*
дія. У 80—90 % випадків виявляють інші порушен*
ня, такі як ДМШП (70 %), ЛС (40 %), патологічні
зміни системного тристулкового клапана, ано*
малію Ебштейна та порушення провідності внаслі*
док аномального розташування атріовентрикуляр*
ного вузла і пучка Гіса.

Клінічні симптоми та перебіг
Перебіг хвороби і клінічні симптоми зазвичай

виявляють як супутні природжені вади. Ізольо*
вана ВКТМА може мати асимптомний перебіг у
дитинстві та юності. Недостатність системного
правого (субаортального) шлуночка і/або значна
регургітація системного атріовентрикулярного
клапана (особливо при аномалії Ебштейна) мо*
жуть спричинити задишку і зниження толеран*
тності до фізичного навантаження в четвертій або
п’ятій декаді життя. З віком прогресують порушен*
ня атріовентрикулярної провідності (2 % випадків
повної блокади серця на рік).

Методи діагностики
Під час клінічного обстеження помічають серце*

ві шуми, пов’язані із трикуспідальною регургіта*
цією, ДМШП і/або ЛС. За даними ЕКГ діагносту*
ють порушення атріовентрикулярної провідності
різного ступеня. Порушення внутрішньошлуноч*
кової провідності внаслідок аномального розташу*
вання гілок пучка Гіса спричинюють появу глибо*
ких зубців Q у відведеннях ІІ, ІІІ, aVF і V1—V3, що
може призвести до встановлення хибного діагнозу
інфаркту міокарда. У 2—4 % пацієнтів буває син*

дром передчасного збудження шлуночків. На рен*
тгенограмі органів грудної клітки можна виявити
прямий контур лівих відділів серця через розташу*
вання висхідної частини аорти зліва і спереду, дек*
строкардію (20 %) або мезокардію.

Ехокардіографія — це ключовий метод діагнос*
тики, який дає змогу виявити інвертоване поло*
ження шлуночків за звичайного розташування пе*
редсердь, оцінити функцію шлуночків, наявність і
тяжкість регургітації, а також супутні аномалії
(аномалія Ебштейна, ДМШП, обструкція винос*
ного тракту ЛШ, ЛС).

МРТ дає змогу оцінити внутрішньосерцеву ана*
томію і анатомію великих судин, а також показана
для кількісного визначення об’ємів, маси і фракції
викиду (ФВ) шлуночків [12].

Окремим пацієнтам для діагностики аритмій, по*
рушень атріовентрикулярної провідності та оцінки
ризику виникнення РСС потрібні холтерівське мо*
ніторування і електрофізіологічне дослідження.

Катетеризація серця показана, якщо неінвазивні
методи неінформативні та для оцінки ЛАГ.

Хірургічне та ендоваскулярне лікування
Ендоваскулярне втручання може бути рекомен*

довано пацієнтам із ЛС або стенозом кондуїту. У ді*
тей можлива хірургічна корекція шляхом подвійно*
го перемикання (передсердного і артеріального) або
передсердного перемикання і операції Растеллі [1,
28]. Однак у дорослих смертність висока, тому цю
операцію не рекомендують. Найчастіше хірургічне
лікування потрібне для усунення тяжкої регургіта*
ції системного атріовентрикулярного клапана. Його
доцільно проводити до того, як ФВ системного
шлуночка стане < 45 % [43]. Хворим із порушенням
атріовентрикулярної провідності може бути потріб*
на імплантація електрокардіостимулятора.

Подальше спостереження
Пацієнти з ВКТМА потребують щорічного по*

життєвого спостереження в спеціалізованому цен*
трі, особливо через порушення провідності і дис*
функцію системного шлуночка та системного ат*
ріовентрикулярного клапана. Інгібітори ангіотен*
зинперетворювального ферменту (АПФ) все час*
тіше використовують для лікування або запобіган*
ня дисфункції ПШ. Однак дані досліджень щодо їх
ефективності суперечливі.

Хворим із ВКТМА належить утримуватися від
спортивних змагань і статичних видів спорту. У ра*
зі значних супутніх порушень або зниження фун*
кції системного ПШ рекомендовано фізичні впра*
ви низької інтенсивності.

Ризик під час вагітності залежить від функції
шлуночків, наявності аритмій і пов’язаних з ними
патологічних порушень.

Профілактику ІЕ рекомендують тільки пацієн*
там з високим ризиком.
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Загальний шлуночок серця

У цьому розділі обговорюємо проблему ведення
хворих, яким хірургічну корекцію не проводили
або виконали паліативні втручання.

Термін «загальний шлуночок серця» (ЗШС)
об’єднує такі ПВС із відсутнім або гіпопластичним
ПШ або ЛШ, що робить неможливою реконструк*
цію обох шлуночків:

* атрезія тристулкового клапана;
* варіанти «синдрому гіпопластичного правого

серця», наприклад, атрезія ЛА з інтактною між*
шлуночковою перегородкою;

* варіанти «синдрому гіпопластичного лівого
серця», зокрема атрезія мітрального клапана;

* ЛШ із подвійним входом (Double*inlet LV);
* ПШ із подвійним входом (Double*inlet RV);
* тяжкі форми повного ДМШП;
* єдиний шлуночок з невизначеною морфологією.
Ці вади завжди супроводжуються додатковими ін*

тра* і/або екстракардіальними порушеннями, а саме:
* дефектом міжпередсердної перегородки

(ДМПП), ДМШП, дефектом передсердно*шлу*
ночкової перегородки (ДПШП), ВАП;

* аортальним стенозом (клапанним, підкла*
панним);

* аномаліями дуги аорти (гіпоплазією, коар*
ктацією);

* ЛС (клапанним, підклапанним), атрезією ЛА;
* аномаліями ЛА (периферійним стенозом, гі*

поплазією, однобічною відсутністю);
* дискордантним розташуванням магістраль*

них артерій;
* стенозом або регургітацією атріовентрику*

лярного клапана;
* ізометрією лівого або правого передсердя,

анормальним дренажем легеневих вен;
* аорто*легеневими колатералями;
* поліспленією або аспленією.
Через недостатність даних рекомендації загалом

ґрунтуються на думці експертів. Врешті*решт,
можна виділити дві гемодинамічні ситуації.

· Без анатомічних обмежень легеневого крово*
плину: якщо мале коло кровообігу не змінилося, роз*
вивається тяжка серцева недостатність, через яку
більшість пацієнтів помирають у дитинстві, або
спостерігається тяжке ураження легеневих судин.
Ефективна перев’язка ЛА для обмеження легенево*
го кровоплину може поліпшити віддалений прогноз.

· З обструкцією легеневого кровоплину (часто
клапанний і/або надклапанний ЛС чи атрезія ЛА):
якщо немає тяжкої легеневої гіпертензії, є шанс
дожити до дорослого віку без хірургічної корекції.
Пацієнти із дуже обмеженим легеневим кровоп*
лином у дитинстві можуть потребувати накладан*
ня анастомозу за методом Блелока — Тауссіга
(Blalock–Taussig), Уотерстона чи Поттса, після
раннього дитячого віку — класичного анастомозу
за методом Гленна.

Клінічні симптоми та перебіг

Залежно від рівня легеневого кровоплину, на*
явності чи відсутності ураження легеневих судин і
функції шлуночка у пацієнтів можуть спостеріга*
тися різні рівні ціанозу і застійної серцевої недос*
татності. Толерантність до фізичного навантажен*
ня загалом значно знижена, можливі повна атріо*
вентрикулярна блокада, надшлуночкові й шлу*
ночкові аритмії, РСС, інсульт, абсцес головного
мозку та тромбоемболічні ускладнення, ІЕ. У хво*
рих із ЗШС без операції Фонтена зазвичай буває
ціаноз, а сатурація кисню становить 75—85 %. Об*
струкція у напрямку аорти, хронічне переванта*
ження шлуночка об’ємом, регургітація атріовен*
трикулярного клапана призводять до гіпертрофії
передсердь, шлуночкової недостатності і знижен*
ня серцевого викиду у відносно ранній період
життя.

Методи діагностики
Під час клінічного обстеження виявляють цен*

тральний ціаноз, пальці на руках і ногах мають виг*
ляд «барабанних паличок», грудна клітка часто
асиметрична, із «серцевим горбом» у ділянці сер*
ця. Поширена проблема — сколіоз. Другий тон сер*
ця зазвичай не розщеплений, але інші знахідки у
процесі аускультації залежать від супутніх патоло*
гічних змін. На підставі ЕКГ можна виявити пору*
шення ритму чи провідності.

Ехокардіографія — це ключовий метод діагнос*
тування, який надає інформацію про анатомію і
функцію серця під час подальшого спостереження.
Основні критерії для діагнозу ЗШС:

* розташування серця та його верхівки у груд*
ній клітці;

* вісцерально*передсердний, атріовентрику*
лярний, вентрикулярно*атріальний зв’язки.

Морфологічна і гемодинамічна інформація що*
до всього серця:

* точна анатомія вентрикуло*артеріального
зв’язку і його функціонального статусу (особливої
уваги надають обструкції в напрямку аорти або ЛА);

* функція антріовентрикулярного клапана та
регургітація;

* функція/гіпертрофія шлуночка;
* тип, розмір, кількість, локалізація ДМПП/

ДМШП;
* стан висхідної частини аорти, дуги аорти і низ*

хідної частини аорти для заперечення її коарктації;
* стан ЛА;
* візуалізація шунтів (Блелок—Тауссіг, Уотер*

стон та ін.).
МРТ застосовують як метод візуалізації для

визначення екстракардіальної анатомії, а також от*
римання детальної інформації щодо внутрішньо*
серцевої анатомії, кількісного визначення об’єму
шлуночків, ФВ і відносного розподілу кровоплину
між лівою і правою легенями.
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Катетеризація серця потрібна для оцінки гемо*
динаміки, особливо тиску в ЛА, і транслегеневого
градієнта перед втручанням, зокрема перед опера*
цією Фонтена, а також для оцінки стану анасто*
мозів і їх наслідків (стеноз легеневих гілок) та ін*
ших судинних аномалій (атріовенозні колатераль*
ні судини, фістули та ін.).

Хірургічне та ендоваскулярне лікування
Питання про інтервенційне лікування, зокрема

легеневу вальвулотомію, для підвищення легене*
вого кровоплину в разі тяжкого ЛС є спірним. Як*
що клінічна ситуація стабільна, ризик будь*якого
типу хірургічного втручання (часто високий) має
бути оцінений порівняно з можливими перевагами
(табл. 1).

Подальше спостереження
Пацієнти із ЗШС потребують регулярного, що*

найменше щорічного, спостереження в спеціалізо*
ваному центрі з фізикальним обстеженням, вимі*
рюванням сатурації кисню, лабораторними аналі*
зами (гематологічні показники, рівень заліза, фун*
кція нирок тощо), ЕКГ, рентгено* і ехокардіогра*
фією, МРТ щонайменш одноразово в дорослому
віці й надалі залежно від потреби.

Додаткові питання, що потребують уваги
У пацієнтів із ЗШС здебільшого не буває підви*

щеного ризику смерті під час виконання вправ, але
толерантність до фізичного навантаження значно
знижена. Вагітність протипоказана пацієнткам зі
значно зниженим легеневим кровоплином, або
тяжким ураженням судин малого кола кровообігу
(синдром Ейзенменгера), або шлуночковою дис*
функцією. Народження живої дитини малоймовір*
не (< 12 %), якщо сатурація кисню < 85 % [35].

Слід уникати комбінованих пероральних контра*
цептивів через підвищений ризик тромбоутворення
та тромбоемболії. Пероральні контрацептиви, які
містять тільки прогестоген, і внутрішньоматкові за*
соби із прогестогеновим покриттям або імпланта*

ційні системи забезпечують надійний захист від ва*
гітності з меншим серцево*судинним ризиком.

Профілактики ІЕ потребують усі пацієнти.

Ведення пацієнтів після операції Фонтена

Операція Фонтена у хворих із серцевими анома*
ліями з єдиним шлуночком, що функціонує, на
сьогодні полягає в розділенні системного і легене*
вого венозного повернення без субпульмонального
шлуночка з приєднанням правого передсердя до
ЛА і створенням двоспрямованого кавопульмо*
нального анастомозу Гленна. Операцію виконують
здебільшого в два етапи [9].

Найліпших ранніх та віддалених наслідків з опе*
раційною летальністю < 5 % удається досягнути за
низького ЛСО, середнього тиску в ЛА < 15 мм рт. ст.,
збереженої функції шлуночка, адекватного розміру
ЛА, без значущої регургітації атріовентрикулярно*
го клапана та за нормального серцевого ритму [25].

Клінічні симптоми та перебіг
Хоча рівень виживання через 10 років може

наближатися до 90 %, існують серйозні гемодина*
мічні проблеми, які погіршують прогноз після
операції Фонтена: прогресивне зниження функції
системного шлуночка, регургітація атріовентри*
кулярного клапана, підвищення ЛСО, дилатація
передсердь, легенева венозна обструкція і пору*
шення функції печінки внаслідок хронічної сис*
темної венозної гіпертензії [23]. Подальші усклад*
нення передбачають тромбоутворення в передсер*
дях і ЛА, розвиток легеневих артеріовенозних
мальформацій і системно*пульмональних веноз*
них колатералей.

Після операції Фонтена у більшості пацієнтів
стан у період між дитинством і дорослим віком
добрий, проте згодом можуть розвинутися серцева
недостатність, ціаноз, хронічна венозна недостат*
ність і суправентрикулярні аритмії (тахікардія за
типом «рі*ентрі», тріпотіння та фібриляція перед*
сердь, фокусна передсердна тахікардія) [15, 20].

Т а б л и ц я  1
Особливі питання і показання до втручання при ЗШС

Тут і далі: 1 Клас рекомендацій; 2 рівень доказів рекомендацій.

Особливі питання і показання Клас 1 Рівень 2

Тільки у ретельно відібраних пацієнтів після уважної оцінки стану (низький ЛСО, адекватна функція 
атріовентрикулярного клапана(ів), збережена шлуночкова функція) треба розглядати можливість 
проведення операції Фонтена

ІІа C

У пацієнтів із підвищеним легеневим кровоплином, бажано не в дорослому віці, 
треба розглядати можливість перев’язування ЛА або підтягування лігатури, накладеної раніше

ІІа C

У пацієнтів із тяжким ціанозом, зниженим легеневим кровоплином без підвищеного ЛСО 
треба розглядати можливість накладання двоспрямованого анастомозу за методом Гленна

ІІа C

У пацієнтів із несприятливим клінічним статусом, якщо немає стандартних хірургічних альтернатив, 
треба розглядати можливість трансплантації серця або серця і легень 

ІІа C
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Білково*дефіцитна ентеропатія з периферійними
набряками, плевральним випотом та асцитом —
нечасте, але тяжке ускладнення з дуже несприят*
ливим прогнозом (виживання через 5 років —
менше 50 %). Діагноз може бути встановлений на
підставі низького рівня альбуміну в сироватці
крові та підвищеного вмісту α1*антитрипсину у
випорожненнях [27].

Методи діагностики
Під час клінічного обстеження можна виявити

набухання яремних вен, гепатомегалію, що насто*
рожує щодо обструкції Фонтена або недостатності
шлуночка. Знахідками на ЕКГ можуть бути атріо*
вентрикулярний ритм або суправентрикулярні
аритмії. Плевральний випіт на рентгенографії орга*
нів грудної клітки може стати ознакою ентеропатії.

Ехокардіографія надає інформацію щодо фун*
кції шлуночків і клапана. Для візуалізації каналу
Фонтена зазвичай потрібна чрезстравохідна ехо*
кардіографія або інші методи візуалізації.

Належить щороку призначати загальний аналіз
крові, визначати рівень альбуміну в сироватці кро*
ві, функцію печінки та нирок і кліренс α1*анти*
трипсину (за підозри на ентеропатію).

МРТ і КТ особливо корисні для оцінки каналу
Фонтена, колатералей і легеневих вен (наприклад,
обструкції правої ЛА збільшеним правим перед*
сердям).

Для своєчасного виявлення ураження печінки
(фіброз, цироз, рак) рекомендовано ультразвукове
дослідження і КТ.

Катетеризація серця надає інформацію щодо
функції шлуночків і клапана, ЛСО, обструкції
Фонтена та аномальних судинних зв’язків. Її до*
цільно проводити у разі появи незрозумілих наб*
ряків, зниження толерантності до фізичного на*
вантаження, вперше виявленої аритмії, ціанозу і
кровохаркання.

Медикаментозне лікування
Антикоагулянтна терапія. Застій крові у право*

му передсерді і порушення коагуляції можуть
спровокувати тромбоз і тромбоемболію ЛА. Од*
нак на сьогодні немає достатніх доказів щодо пе*
реваг пожиттєвої антикоагулянтної терапії. Тера*
пія антикоагулянтами обов’язкова за наявності
тромбу в передсерді, передсердної аритмії або у
разі тромбоемболії.

Протиаритмічна терапія. Втрата синусового
ритму може прискорити погіршення гемодинамі*
ки. Основний метод лікування — електроім*
пульсна терапія, оскільки медикаментозне ліку*
вання часто неефективне. Ефективними препара*
тами для запобігання рецидиву можуть бути аміо*
дарон, проте він має багато побічних ефектів, та со*
талол. Виникнення аритмій повинно спонукати до
потреби в оцінці гемодинаміки.

Медикаментозне лікування ентеропатії зали*
шається складним і передбачає обмеження в спо*
живанні солі, дієту з високим вмістом білків, приз*
начення сечогінних препаратів, інгібіторів АПФ
(хворі можуть погано переносити), стероїдів, аль*
буміну, постійне підшкірне введення гепарину,
створення фенестрації і, нарешті, вирішення пи*
тання про можливість трансплантації.

Хірургічне та ендоваскулярне лікування
У пацієнтів із «невдалою операцією Фонтена»

(комбінацією аритмії, яку не вдається контролюва*
ти медикаментозно, дилатацією правого передсер*
дя, регургітацією атріовентрикулярного клапана,
яка прогресує, погіршенням шлуночкової функції
і/або тромбозом передсердя) треба розглянути
можливість хірургічного втручання, яке, однак,
пов’язане з високою операційною летальністю і по*
дальшою смертністю, потребою в подальшій меди*
каментозній терапії і в більшості випадків — у ім*
плантації штучного водія ритму серця [24].

Ендоваскулярне втручання може також бути
вкрай потрібним у разі обструкції кровоплину або
аномальних судинних зв’язків.

Подальше спостереження
Пацієнтів після операції Фонтена треба обсте*

жувати у спеціалізованих центрах щонайменше
раз на рік із проведенням ехокардіографії, ЕКГ,
аналізу крові та навантажувального тесту. Інтерва*
ли між МРТ і ультразвуковим дослідженням або
КТ печінки визначають індивідуально. У хворих із
виявами комплексу «невдалої операції Фонтена»
особливої уваги слід надавати навіть найменшим
ознакам обструкції кавопульмонального крово*
плину і легеневого венозного повернення, які мо*
жуть серйозно впливати на гемодинаміку.

Додаткові питання, що потребують уваги
Пацієнти після операції Фонтена мають значно

знижену толерантність до фізичного навантаження.
Їм рекомендовано тільки рекреаційні види спорту.

Вагітність можлива в окремих пацієнток за
умови інтенсивного моніторингу, зокрема й після
пологів. Частота викиднів, особливо у разі ціанозу,
вища. Треба відмовитися від інгібіторів АПФ, пи*
тання щодо антикоагулянтної терапії залишається
складним.

Профілактика ІЕ рекомендована тільки хворим
із нещодавньою повторною операцією Фонтена
(< 6 міс), ціанозом, протезом клапана, залишковим
протіканням латки або попереднім ІЕ.

Синдром Ейзенменгера 
і тяжка легенева артеріальна гіпертензія

Синдром Ейзенменгера — ПВС із первинним
великим системно*пульмональним шунтом, який,
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своєю чергою, зумовлює тяжке ураження судин
малого кола кровообігу і ЛАГ, що призводить до
зміни напрямку шунтування крові і центрального
ціанозу [44].

Патологічні зміни судин малого кола кровообігу
у пацієнтів із синдромом Ейзенменгера дуже схожі
на такі в разі інших форм ЛАГ. Проліферацію мо*
ноклональних ендотеліальних клітин, характерну
для ідіопатичної ЛАГ, не підтверджено в разі ін*
ших типів ЛАГ.

Класифікацію ПВС, які спричинюють ЛАГ, не*
щодавно було оновлено. Наразі враховано як клі*
нічні, так і анатомічно*патофізіологічні аспекти
[41]. Клінічно вона виявляється:

* синдромом Ейзенменгера;
* патологічними порушеннями з помірним або

значним об’ємом шунта зі значною ЛАГ, але без
зміни напрямку шунта (без ціанозу);

* малими дефектами з ЛАГ (клінічна картина
подібна до такої за ідіопатичної ЛАГ);

* ЛАГ після корекції ПВС, яка збереглася або
з’явилася знову (рецидив).

Клінічні симптоми та перебіг
Синдром Ейзенменгера супроводжується ура*

женням багатьох органів і систем, яке прогресує з
часом. Клінічні симптоми: центральний ціаноз, за*
дишка, втомлюваність, кровохаркання, синко*
пальні стани і правошлуночкова серцева недостат*
ність у пізніх стадіях. Знижена сатурація кисню в
артеріальній крові призводить до порушень гемо*
стазу, зокрема до тромбоцитопенії. У пацієнтів
підвищений ризик як кровотечі, так і тромбозу, 
що своєю чергою може зумовити тромбоемболію
та інфаркт легень і асоціюється з дисфункцією
обох шлуночків і зниженням швидкості легенево*
го кровоплину [6]. Тривалість життя хворих із
синдромом Ейзенменгера менша порівняно із за*
гальною популяцією, однак значно більша, ніж у
пацієнтів із ідіопатичною ЛАГ у порівнюваному
ФК [11].

Лікування
Пероральні антикоагулянти й антитромбоци*

тарні засоби показані хворим із фібриляцією пе*
редсердь, тромбозом ЛА і низьким ризиком крово*
течі (табл. 2). Достатніх даних щодо використання
блокаторів кальцієвих каналів на сьогодні немає.

Нещодавно для лікування ЛАГ було схвалено
три класи препаратів, дія яких спрямована на мо*
дифікацію дисфункції ендотелію. Це простаноїди,
антагоністи рецепторів ендотеліну (АРЕ) та інгібі*
тори фосфодіестерази 5*го типу [17, 18, 29].

Трансплантація легень або комбінована транс*
плантація серця і легень — остання альтернатива
для пацієнтів із синдромом Ейзенменгера із озна*
ками несприятливого прогнозу, проте визначити
час для її проведення складно.

Ведення пацієнтів із ціанозом

Причина ціанозу у хворих із ПВС — двоспрямо*
ване або зворотне шунтування крові через анато*
мічний зв’язок між системним і легеневим колами
кровообігу та рівні передсердь, шлуночків або ар*
терій. Пацієнти з ціанозом становлять гетерогенну
групу з нормальним чи обмеженим кровоплином у
легенях (у разі обструкції в пульмональному ви*
носному тракті) або підвищеним кровоплином без
такої обструкції, що пізніше призводить до розвит*
ку ЛАГ і синдрому Ейзенменгера.

Як компенсаторні механізми для поліпшення
постачання кисню до тканин при ціанозі розвива*
ються вторинний еритроцитоз (фізіологічна від*
повідь на хронічну гіпоксемію), зміщується право*
руч крива дисоціації оксигемоглобіну та збільшу*
ється серцевий викид [32]. Наслідок ціанозу і вто*
ринного еритроцитозу — ураження всіх органів і
систем, а саме:

* підвищена в’язкість крові, прямо пов’язана з
масою еритроцитів [4];

* складні порушення гемостазу — тромбоцито*
пенія і тромбастенія, зниження активності факто*

Т а б л и ц я  2
Рекомендації щодо цільової терапії ЛАГ при ПВС

* Нещодавні дані свідчать про доцільність використання АРЕ, таких як бозентан, також у хворих з ІІ ФК з ідіопатичною ЛАГ і ЛАГ, пов’язаною 
із захворюваннями сполучної тканини, а не у пацієнтів із синдромом Ейзенменгера. Через явну різницю в перебігу захворювання між цими групами
результати не можна просто використати для хворих із ПВС.

Особливі питання і показання Клас Рівень

Цільову терапію проти ЛАГ у разі ПВС слід проводити тільки у спеціалізованих центрах І C

Пацієнтам із синдромом Ейзенменгера із ІІІ ФК за класифікацією ВООЗ потрібно починати терапію
АРЕ бозентаном*

І В

У пацієнтів із синдромом Ейзенменгера з ІІІ ФК за класифікацією ВООЗ треба розглянути потребу 
в призначенні інших АРЕ, інгібіторів фосфодіестерази 5*го типу і простаноїдів*

ІІа C

У пацієнтів із синдромом Ейзенменгера з ІІІ ФК за класифікацією ВООЗ можна розглянути потребу 
в комбінованій терапії*

ІІb C

У пацієнтів із синдромом Ейзенменгера треба уникати використання блокаторів кальцієвих каналів ІІІ C 
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рів зсідання крові (фактори ІІ, VII, IX і X), які за*
лежать від вітаміну К і фактора V, підвищення фіб*
ринолітичної активності;

* гіперурикемія [34], гіпербілірубінемія з під*
вищенням ризику утворення жовчних каменів;

* ендотеліальна дисфункція з погіршенням ен*
дотелійзалежної вазодилатації [31];

* хронічна гіпоксемія, підвищена в’язкість кро*
ві та дисфункція ендотелію порушують мікроцир*
куляцію крові і як наслідок — функцію міокарда та
інших органів і систем.

Клінічні симптоми та перебіг
Центральний ціаноз виникає внаслідок збільшен*

ня кількості відновленого гемоглобіну (> 5 г/ 100 мл
крові). Кардіальні симптоми залежать від анатомії
і патофізіології ПВС, яка призвела до його розвит*
ку. Смертність пацієнтів із ціанозом значно вища,
ніж таких без ціанозу [16]. Предикторами неспри*
ятливого прогнозу для хворих із ураженням судин
малого кола кровообігу і без такого порушення
вважають тромбоцитопенію, тяжку гіпоксію, кар*
діомегалію і підвищення гематокриту в дитинстві.
До пізніх ускладнень належать:

* симптоми підвищення в’язкості крові — го*
ловний біль, синкопе, запаморочення, втомлюва*
ність, дзвін у вухах, затьмарене бачення, парестезія
пальців рук, ніг і губ, м’язовий біль і слабкість (кла*
сифікують як середньої тяжкості, коли заважають
деяким видам діяльності, і вважають тяжкими, як*
що гальмують більшість видів діяльності) [32];

* підвищення ризику як тромбозу, так і кровоте*
чі. Кровотеча може бути незначною і припинятися
самостійно (кровоточивість ясен, носові кровотечі,
утворення синців і менорагія). Кровохаркання, ха*
рактерне для всіх пацієнтів із синдромом Ейзен*
менгера, — найпоширеніша ознака великої кровоте*
чі, і зазвичай воно не відображає об’єму внутріш*
ньої крововтрати. До тромбозу, чинниками ризику
якого є жіноча стать, низька сатурація кисню, стар*
ший вік, дисфункція обох шлуночків і розширені
ЛА [6], призводять порушення коагуляції, застій
крові в розширених порожнинах і судинах, атеро*
склероз, дисфункція ендотелію, наявність тромбо*
генного матеріалу (наприклад, кондуїтів) і аритмії;

* тромбоемболії, зокрема парадоксальна ембо*
лія внаслідок надшлуночкових аритмій, імпланта*
ції трансвенозних електродів і катетерів, реологіч*
ні фактори (мікроцитоз), дисфункція ендотелію і
«традиційні» чинники ризику атеросклерозу спри*
чинюють церебрально*васкулярні ускладнення;

* залізодефіцит;
* аритмії — надшлуночкові та шлуночкові;
* інфекційні ускладнення (ІЕ, абсцес головно*

го мозку, пневмонія). Гарячка, пов’язана з появою
або зміною характеру головного болю, повинна
насторожувати щодо розвитку абсцесу головного
мозку;

* дисфункція нирок через функціональні й
структурні патологічні зміни в нирках;

* холелітіаз, що може ускладнюватися холе*
циститом/холедохолітіазом;

* ревматологічні ускладнення (подагричний ар*
трит, гіпертрофічна остеоартропатія і кіфосколіоз).

Методи діагностики
Особливої уваги треба надавати симптомам

підвищеної в’язкості крові, кровотечі та іше*
мічним ускладненням. Визначення сатурації кис*
ню належить проводити в стані спокою протягом
щонайменше 5 хв, оцінювати толерантність до фі*
зичного навантаження — регулярно, бажано за до*
помогою тесту з шестихвилинною ходьбою. Лабо*
раторні дослідження повинні передбачати аналіз
крові з формулою, коагулограму, визначення се*
реднього об’єму еритроцитів, феритину в сироват*
ці крові (залізо в сироватці, трансферин і сатура*
ція трансферину можуть прислужитися для ран*
нього визначення дефіциту заліза), креатиніну, се*
чової кислоти в сироватці, BNP або про*BNP, фо*
лієвої кислоти і вітаміну В12 за підвищеного серед*
нього об’єму еритроцита або нормального серед*
нього об’єму еритроцита і низького вмісту фери*
тину в сироватці.

Медикаментозне лікування
· Лікування аритмії у пацієнтів цієї групи дуже

складне. Треба намагатися підтримувати синусо*
вий ритм у міру можливості за допомогою медика*
ментозних препаратів, абляції, штучного водія
ритму серця або кардіовертера*дефібрилятора.
Медикаментозне лікування ліпше проводити в
умовах стаціонару. Належить уникати встановлен*
ня трансвенозних електродів.

· Терапевтичну флеботомію потрібно проводити
лише у разі симптомів помірного або значного підви*
щення в’язкості крові (гематокрит > 65 %) і без зне*
воднення та залізодефіциту. Має бути проведена ізо*
волюметрична заміна рідини (750—1000 мл ізотоніч*
ного розчину NaCl замість 400—500 мл крові).

· Може виникнути потреба в переливанні кро*
ві у разі анемії з ознаками підвищення вмісту залі*
за в еритроцитах (гемоглобін неадекватний порів*
няно із сатурацією кисню).

· Поповнюють залізо у разі дефіциту його (се*
редній об’єм еритроцита < 80 фл) під пильним
контролем.

· Профілактика тромбоемболічних ускладнень
у пацієнтів із ціанозом за допомогою звичайних
антикоагулянтів/ацетилсаліцилової кислоти, за
сучасними даними, неефективна, до того ж підви*
щує ризик кровотечі.

· Антикоагулянти показані у разі тріпотіння і
фібриляції передсердь (цільовий рівень міжнарод*
ного нормалізованого відношення 2 : 2,5; у разі ме*
ханічного клапанного протезу — вищий).
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· Кровохаркання. Коли є інфільтрат, потрібні
рентгенографія і наступна КТ органів грудної кліт*
ки. Бронхоскопія — це процедура високого ризику
для пацієнтів і рідко надає корисну інформацію. Лі*
куванням передбачено: припинення прийому аце*
тилсаліцилової кислоти, нестероїдних протизапаль*
них агентів і пероральних антикоагулянтів; лікуван*
ня гіповолемії й анемії; зниження фізичної актив*
ності; стримання сухого кашлю. Може бути потріб*
на вибіркова емболія бронхіальних артерій у разі
рефрактерної легеневої кровотечі/кровохаркання.

· Гіперурикемія (показань до лікування без*
симптомної гіперурикемії немає).

· Для лікування гострого подагричного артри*
ту призначають колхіцин, пробенецид і протиза*
пальні препарати перорально або внутрішньовен*
но, з урахуванням ризику ниркової недостатності
й кровотечі. Для профілактики рецидиву застосо*
вують засоби, які сприяють виділенню сечової
кислоти (пробенецид), або урикостатичні агенти
(алопуринол).

Подальше спостереження
Усі пацієнти з ціанозом потребують пожиттєво*

го спостереження (з візитами через 6—12 міс) у
спеціалізованому центрі в тісній співпраці з сімей*
ним лікарем. Оцінка передбачає:

* всебічне систематичне обстеження з метою
виявлення можливих ускладнень;

* аналіз крові (див. вище);
* роз’яснення стратегій зниження ризику.

Стратегії зниження ризику 
в пацієнтів з ПВС і ціанозом 

Профілактичні заходи — це основа запобігання ус*
кладненням. Потрібно уникати таких станів/занять:

· Вагітність.
· Залізодефіцит і анемія (уникати проведення

рутинних, недоречних флеботомій для збереження
раніше встановленого рівня гемоглобіну).

· Зневоднення.

· Інфекційні хвороби: щорічна вакцинація про*
ти грипу, пневмовакс (кожні 5 років).

· Куріння, вживання алкоголю і наркотичних
засобів.

· Трансвенозна імплантація електродів штучно*
го водія ритму серця і кардіовертера*дефібрилятора.

· Значне фізичне навантаження.
· Перебування у середовищі з підвищеною тем*

пературою (сауна, гаряча ванна/душ).
Інші стратегії зниження ризику передбачають:
· Використання фільтра повітря в крапельниці

для запобігання повітряній емболії.
· Консультація у кардіолога спеціалізованого

центру з лікування ПВС у дорослих щодо прийому
будь*якого агента і виконання будь*якої хірургіч*
ної/інтервенційної процедури.

· Негайне лікування інфекцій верхніх дихаль*
них шляхів.

· Обережне використання або уникнення
агентів, які порушують функцію нирок.

· Вибір належного методу контрацепції.

Додаткові питання, що потребують уваги
Пацієнтам із ПВС і ціанозом рекомендовано фі*

зичні вправи тільки низької інтенсивності. Зазви*
чай вони добре переносять повітряні подорожі [5],
але для зниження ризику рекомендовано уникати
стресів, зневоднення, споживання алкогольних на*
поїв, запобігати тромбозу глибоких вен нижніх
кінцівок. Потрібно також уникати різкого підйому
на висоту (> 2500 м). Поступове піднімання (нап*
риклад, у вагоні канатної дороги) на висоту до
2500 м може переноситися добре.

Вагітність у пацієнток із ціанозом без легеневої
гіпертензії призводить до значних ускладнень у
матері та плода. Сатурація кисню > 85 % і рівень ге*
моглобіну < 200 г/л до вагітності були найліпши*
ми прогностичними чинниками народження живої
дитини [35]. Вагітність протипоказана при синдро*
мі Ейзенменгера.

Профілактику ІЕ рекомендують усім пацієнтам.

Підготували Ю.В. Руденко, 
Д.Ш. Січінава, Г.В. Мостбауер
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