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Мета роботи – аналіз результатів застосування 
ендоваскулярних методів лікування при синдромі 
гіпоплазії лівих відділів серця (СГЛВС). Критеріями 
відбору були діаметр висхідної аорти менше 2 мм 
та мала вага пацієнтів. Прооперовано 15 пацієнтів: 
4 жіночої (26,7%) та 11 (73,3%) чоловічої статі. Се-
редній вік пацієнтів склав 9,1±2,4 днів, маса у сере-
дньому менше 2,24±0,14 кг. У всіх випадках була 
проведена гібридна операція з білатеральним зву-
женням легеневої артерії (ЛА), доповнена стенту-
ванням відкритої артеріальної протоки як перший 
етап лікування. Після оперативного втручання з  
15 пацієнтів четверо (26,7%) були виписані у відпо-
відні стаціонарні клініки для продовження лікування.  

В результаті досліджень встановлено, що, не-
зважаючи на високу летальність, гібридні операти-
вні втручання необхідно виконувати, оскільки це 
єдиний шанс на порятунок цих пацієнтів. Ендовас-
кулярні оперативні втручання при СГЛВС є опера-
ціями вибору, які дозволяють підготувати пацієнта 
до наступного етапу лікування. Ендоваскулярні 
втручання при СГЛВС є малотравматичними, що 
збільшує шанси пацієнтів малої ваги та з ускладне-
ною анатомією на виживання, не дивлячись на 
важкий їх стан при надходженні в стаціонар. 
Складність оперативного втручання та невелика 
частота поширення серед усіх інших ВВС потребує 
концентрувати таких хворих в одному високо-
спеціалізованому кардіохірургічному центрі з ме-
тою накопичення досвіду, та поступовим покра-
щенням результатів лікування. Проведення 
подібних оперативних втручань потребує досвіду, 
ретельної підготовки, злагодженості на всіх етапах 
та усіх служб, що приймають участь у лікуванні 
даної категорії пацієнтів: діагностичної, 
транспортної, анестезіологічної, хірургічної, 
реанімаційної та післяопераційної лікувальної і 
реабілітаційної.  

Ключові слова: вроджена вада серця, синд-
ром гіпоплазії лівих відділів серця, ендоваскулярні 
методи. 

Вступ. Лікування критичних вад серця є однією 
з найбільш складних проблем в серцево-судинній 
хірургії. Це обумовлено: незрілістю усіх систем 
новонародженого, і в першу чергу серцево-
судинної [1], яка окрім того ще й ускладнена вро-
дженою вадою серця (ВВС); стресовою ситуацією 
для новонародженого, організм якого перейшов з 
комфортних умов існування внутрішньоутробно до 
самостійного життя. Хоча вже сама критична  
вада – це така патологія розвитку серця, яка не 
дозволяє забезпечити адекватний серцевий викид 
з достатнім для життя тиском і насиченням киснем, 
що призводить до смерті в перші дні життя за від-
сутності екстреного хірургічного втручання [3]. При 
цьому з перших годин життя у пацієнтів розвива-
ється серцево-судинна недостатність з гіпоксемі-
єю, життєвозагрозливими аритміями, і навіть їх 
поєднання. Прояв артеріальної гіпоксемії –  
ціаноз – у більшості випадків є центральним, і тому 
включає слизові оболонки та є результатом право-
лівого шунтування венозної крові і її надходженням 
до аорти, зниженим легеневим кровотоком.  

Крім того, звичайне оперативне втручання су-
проводжується значною травмою для такого осла-
бленого організму. Тому пріоритетними методами 
лікування таких вад є ендоваскулярні оперативні 
втручання, які в останній час набули поширення в 
передових хірургічних серцево-судинних центрах 
[5, 7, 10]. Проте досвід їх застосування при різних 
видах ВВС залишається вкрай обмежений.  
При цьому якщо застосування ендоваскулярних 
методів лікування почалося близько півтора десят-
ка років тому, то застосування їх при синдромі  
гіпоплазії лівих відділів серця (СГЛВС) і того мен-
ше. Один з методів успішного оперативного втру-
чання з цього приводу застосовується в ДУ 
«Національний й інститут серцево-судинної хірургії 
НАМН України» (ДУНІСССХ), і був впроваджений в 
2010 році [2]. 

Тому метою даної роботи було проана-
лізувати результати застосування ендоваскуляних 
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методів лікування при СГЛВС. При цьому СГЛВС – 
це вкрай важка, складна, з різноманітними 
клінічними та анатомо-морфологічними варіантами 
ВВС [5], частотою поширення 4-8% серед усіх ВВС 
[4], яка супроводжується вкрай важким перебігом 
та значною смертністю при лікуванні, і 100% – у 
випадку його відсутності [2].  

Матеріали та методи дослідження. Лікування 
даної вади серця в ДУ «Національний інститут сер-
цево-судинної хірургії ім. М. М. Амосова НАМН 
України» гібридними методами з застосуванням 
ендовскулярних почали з 2012 року. Критеріями 
відбору до гібридного лікування були діаметр ви-
східної аорти менше 2 мм та мала маса пацієнтів. 
За це й час прооперовано 15 пацієнтів, з них 4 жі-
ночої (26,7%) та 11 (73,3%) чоловічої статі; один з 
них – повторно. Тобто всього 16 оперативних втру-
чань. На день операції середній вік пацієнтів склав 
9,1 ± 2,4 днів (від 2 до 12 днів), відповідно маса у 
середньому менше 2,24 ± 0,14 кг. У 11 пацієнтів 
вада була діагностована пренатально та підтверд-
жена Ехо-КГ одразу після народження, в 4-х випад-
ках – при народженні, що дозволило одразу доста-
вити у ДУНІСССХ для надання висококвалі-
фікованої медичної допомоги. Усім їм також прове-
дена передопераційна підготовка протягом 
1-10 днів для корекції системного і легеневого су-
динного опору та насичення крові киснем до 80%.  

З народження і до самого проведення операти-
вного втручання, для підтримки адекватної систем-
ної перфузії, здійснювалась інфузія простагландину 
Е1 для запобігання розвитку кардіогенного шоку до 
попередження фізіологічного закриття відкритої 
артеріальної протоки (ВАП) хірургічним методом; 
при необхідності призначались інотропні препарати 
та проводилась корекція метаболічного ацидозу. У 
частини хворих проводили корекцію метаболічного 
ацидозу лужними розчинами з обережністю, внаслі-
док загрози останніми зниження легеневого судин-
ного опору і, таким чином, збільшення Qp/Qs, що в 
свою чергу зменшує системний кровообіг з можли-
вістю замкнути «хибне коло» і посилення ацидозу.  

Однак пацієнти, які перебувають в стані шоку, 
потребують відновлення дефіциту основ для коре-
кції глибокого метаболічного ацидозу з метою оп-
тимізації Qp/Qs. З метою уникнення крововиливу в 
мозок лужні розчини вводять дуже повільно [4]. 
Одразу після народження роблять посіви на мікро-
флору та чутливість до антибіотиків, і з метою про-
філактики інфекцій призначають антибіотикотера-
пію до отримання результатів бакпосіву. У залеж-
ності від результатів останнього, продовжують або 
відміняють антибіотики. Серйозні порушення пери-
ферійного кровообігу, в тому числі і шлунково-
кишкового тракту, з можливістю розвитку ішемії 

останнього навіть до некротичних змін, передбача-
ють парентеральне живлення.  

Проведені дослідження повністю відповідають 
законодавству України про охорону здоров’я, і від-
повідають принципам Гельсінської декларації прав 
людини декларації 2000 р., Конвенції Союзу Євро-
пи щодо прав людини і біомедицини. 

 Результати досліджень. Якщо ще недавно 
операцією вибору була операція Norwood I, то за-
раз при діаметрі висхідної аорти менше 2 мм та 
малій вазі пацієнтів все частіше застосовують гіб-
ридні методи з залученням ендоваскулярних.  

У всіх випадках була проведена гібридна опе-
рація з білатеральним звуженням легеневої артерії 
(ЛА) доповнена стентуванням відкритої артеріаль-
ної протоки (ВАП) як першого етапу лікування. Для 
цього як перший крок: проводили серединну стер-
нотомію та проводили звуження гілок легеневої 
артерії до 2,5-3,5 мм в умовах загального наркозу 
та без штучного кровообігу. Надалі другий крок: 
імплантували стент через пункцію ЛА біля клапана, 
через який заводили інтрад`юсер 6F. Через ін-
трад`юсер в ЛА заводили стент на балоні в усіх 
випадках, крім 2-х. В інших 2-х випадках використо-
вували стент, що саморозправлявся. Крім того, в  
3-х випадках подібне оперативне втручання було 
доповнено процедурою Рашкінда [6].  

У випадку повторного оперативного втручання 
через 6 місяців проведено ВАП стентування.  

Після оперативного втручання з 15 пацієнтів 
четверо (26,7%) були виписані у відповідні стаціо-
нарні клініки для продовження лікування. Повторне 
оперативне втручання одного пацієнта супрово-
джувалось покращенням стану, і він був виписаний 
з клініки в задовільному стані.  

Метою проведених оперативних втручань було 
знайти баланс між системним кров`яним тиском і 
насиченням киснем в артеріальній крові: систоліч-
ний системний кров`яний тиск біля 70-80 мм рт.ст. і 
вище, насичення крові киснем – 85-90%. Якщо на-
сичення було вищим, а тиск нижчим, то ЛА дозву-
жували до досягнення заданих параметрів. 

Причинами летальних випадків стали: сепсис – 
2 випадки; тромбоз стента і перешийка аорти, що 
призвело до коронарної недостатності – 4; ендоте-
лізації стента, що в свою чергу призвело до перек-
риття перешийка аорти і коронарного кровотоку з 
перекриттям входу коронарні артерії з коронарною 
недостатністю внаслідок перекриття перешийка – 
1; перфорація ЛП при процедурі Рашкінда – 1 ви-
падок; хірургічна кровотеча – 1. У всіх інших випад-
ках спостерігались складні порушення ритму, пов-
на АВ блокада, серцево-судинна недостатність – 
транзиторний АВ-блок з падінням гемодинаміки,  
1 – суправентрикулярна тахікардія. 
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Аналіз та обговорення отриманих результа-
тів. СГЛВС, крім виражених порушень гемодинам-
ки, характеризується ще й різким пригніченням 
фізіологічних функцій інших органів і систем як 
наслідок їх недокровопостачання, що є причиною 
стрімкого погіршення функціонального стану таких 
пацієнтів та їх неминучої смерті у відсутності опе-
ративного втручання. Тому всіллякі зволікання в 
наданні екстреної хірургічної допомоги таким паціє-
нтам викликають прогресування серцевої недоста-
тності та недостатності інших органів і систем, на-
віть до exitus letalis.  

Проведення ендоваскулярних втручань змен-
шує операційну травму та збільшує виживання 
таких пацієнтів, що дозволяє їх підготувати для 
наступних етапів оперативних втручань, у тому 
числі і на відкритому серці [6, 9].  

Також необхідно врахувати, що СГЛВС є однією 
з найбільш складних вроджених патологій серця і 
магістральних судин, яка характеризується вираже-
ною гіпоплазією і/або атрезією мітрального клапана, 
лівого шлуночка, аортального клапана і різного сту-
пеня гіпоплазією висхідної аорти [4]. У залежності 
від анатомічної характеристики клапанів лівих відді-
лів серця виділяють: СГЛВС з аортальним та мітра-
льним стенозом; з мітральною та аортальною атре-
зією; аортальною атрезією та мітральним стенозом; 
з аортальним стенозом та мітральною атрезією. У 
всіх випадках оксигенована кров з легень, що над-
ходить в ліве передсердя, не може потрапити в гіпо-
плазований лівий шлуночок, а через міжпередсерд-
ну перетинку надходить у праві відділи серця, змі-
шуючись там з венозною неоксигенованою кров`ю. 
Надалі ця змішана кров з правого шлуночка через 
легеневі артерії надходить знову в легені та через 
ВАП – у велике коло кровообігу. Тобто спостеріга-
ється розрив між малим і великим колами кровообі-
гу, і велике коло кровообігу отримує оксигеновану 
кров тільки через право-лівий шунт крові по ВАП. 
Звідси зрозуміло, що збереження життя такого но-
вонародженого залежить від збереження ВАП [8]. 
При цьому в Україні протягом року народжується 
близько 200 дітей з даним діагнозом, які у відсутно-
сті високоспеціалізованої кардіохірургічної допомо-
ги, як вказано вище, є приреченими [2].  

Як свідчать отримані нами дані, 26,7% пацієн-
тів були виписані після першого етапу лікування 
для проходження подальшого лікування в умовах 
стаціонару за місцем проживання. Це суттєво відрі-
зняється від даних, отриманих при лікуванні усіх 
критичних вад серця [3], що свідчить про те, що 
СГЛВС є найбільш складною і важкою з усіх крити-
чних вад серця. 

Як свідчать попередні дослідження, для успіш-
ного лікування СГЛВС необхідні високий професіо-

налізм та злагоджена робота на всіх етапах надан-
ня медичної допомоги: пологовий будинок, (акушер, 
неонатолог), транспортування в високоспеціалізо-
ване кардіохірургічне відділення (бригада кардіоре-
анімобіля), доопераційна підготовка (реанімато-
логи), оперативне втручання (хірурги, анестезіолог, 
перфузіолог), післяопераційне лікування і догляд 
(реаніматологи, середній медперсонал) [4]. Прави-
льна організація кожного з етапів суттєво підвищує 
шанси на кінцеві результати лікування СГЛВС.  

Так згідно наказу МОЗ України проводиться 
скринінгове обстеження вагітних до 22 тижнів 
(оптимальні терміни гестації) з метою планування 
подальшої тактики ведення вагітності – пролонгації 
або переривання. Якість та своєчасність прената-
льної діагностики визначає майбутнє таких пацієн-
тів. В наших випадках це склало 73,3%, що є дово-
лі високим відсотком. При виявленні вади її точну 
діагностику та диференціальну діагностику необ-
хідно проводити в спеціалізованих відділеннях з 
використанням Ехо-КГ та інших методів під час 
вагітності та одразу після народження дитини. Од-
разу після пологів такій дитині необхідно призначи-
ти адекватне лікування та терміново транспортува-
ти у високоспеціалізоване кардіохірургічне відді-
лення. Для цього необхідна домовленість повинна 
бути вже готова для уникнення затримок на цьому 
етапі. Така етапність та використання усіх клініко-
інструментальних методів підвищить шанси як на 
встановлення найбільш точного і раннього діагнозу 
так і на призначення адекватного медикаментозно-
го лікування та вибору плану хірургічного лікуван-
ня, яке є кілька етапним.  

Висновки. Незважаючи на високу летальніть, 
гібридні оперативні втручання необхідно виконува-
ти, оскільки це єдиний шанс на порятунок цих 
пацієнтів.  
1. Ендовскулярні оперативні втручання при СГЛВС 

є операціями вибору, які дозволяють підготувати 
пацієнта для наступного етапу лікування. 

2. Ендоваскулярні втручання при СГЛВС є малот-
равматичними, що збільшує шанси пацієнтів 
малої ваги та з ускладненою анатомією на вижи-
вання не дивлячись на важкий їх стан при надхо-
дженні в стаціонар. 

3. Складність оперативного втручання та невелика 
частота поширення серед усіх інших ВС 
потребує концентрувати таких хворих в одному 
високоспеціалізованому кардіохірургічному 
центрі з метою накопичення досвіду та поступо-
вим покращенням результатів лікування у міру 
накопиченого досвіду.  

4. Проведення подібних оперативних втручань пот-
ребує досвіду, ретельної підготовки, злагоджено-
сті на всіх етапах та усіх служб, що приймають 
участь у лікуванні даної категорії пацієнтів. Це 
діагностичної, транспортної, анестезіологічної, 
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хірургічної, реанімаційної та післяопераційної 
лікувальної і реабілітаційної.  
Перспективи подальших досліджень. В по-

дальшому планується розробка нових методів ліку-

вання критичних вад серця, зокрема однієї з них – 
синдрому гіпоплазії лівих відділів серця з застосу-
ванням гібридних оперативних втручань в 
поєднанні з ендоваскулярними методами. 
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УДК 616.12-089 
ОПЫТ ХИРУРГИЧЕСКОГО ЛЕЧЕНИЯ СИНДРОМА ГИПОПЛАЗИИ  
ЛЕВЫХ ОТДЕЛОВ СЕРДЦА ГИБРИДНЫМИМ МЕТОДАМИ 
Иманов Елнур, Дитковский И. А., Плиска А. И., Головенко О. С.,  
Труба Я. П., Сиромаха С. О., Лазоришинец В. В. 
Резюме. Цель работы – анализ результатов применения эндоваскуляных методов лечения при син-

дроме гипоплазии левых отделов сердца (СГЛОС). Критериями отбора были диаметр восходящей аорты 
менее 2 мм и небольшой вес пациентов. Прооперировано 15 пациентов: 4 женского пола (26,7%) и  
11 (73,3%) мужского пола. Средний возраст пациентов составил 9,1±2,4 дней, масса в среднем менее 
2,24±0,14 кг. Во всех случаях проведена гибридная операция с билатеральным сужением легочной арте-
рии, дополненая стентированием открытого артериального артериального протока как первый этап лече-
ния. После оперативного вмешательства из 15 пациентов четверо (26,7%) были выписаны в соответст-
вующие стационарные клиники для продолжения лечения. В результате проведенного исследования 
установлено, что, несмотря на высокую летальность, гибридные оперативные вмешательства необходи-
мо выполнять, поскольку это единственный шанс на спасение этих пациентов. Эндоваскулярные опера-
тивные вмешательства при СГЛОС это операции выбора, позволяющие подготовить пациента к следую-
щему этапу лечения. Эндоваскулярные вмешательства при СГЛОС малотравматичны, что увеличивает 
шансы пациентов небольшой массы и с осложненной анатомией на выживание, несмотря на тяжелое их 
состояние при поступлении в стационар. Сложность оперативного вмешательства и небольшая частота 
распространения среди всех других врожденных пороков сердца требует концентрациии таких больных в 
одном высокоспециализированном кардиохирургическом центре с целью накопления опыта, и постепен-
ным улучшением результатов лечения. Проведение подобных оперативных вмешательств требует опы-
та, тщательной подготовки, согласования на всех этапах и всех служб, принимающих участие в лечении 
данной категории пациентов: диагностической, транспортной, анестезиологической, хирургической, реа-
нимационной и послеоперационной лечебной и реабилитационной.  

Ключевые слова: врожденный порок сердца, синдром гипоплазии левых отделов сердца, эндова-
скулярные методы. 
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UDC 616.12-089 
Surgical Treatment Experience of Hypoplastic Syndrome of Left Heart Parts by Hybrid Methods 
Imanov E., Dytkyvskyi I., Plyska O., Golovenko O., Truba Y., Siromaha S., Lazoryshynets V. 
Abstract. Treatment of critical heart defects is one of the most difficult problems in cardiovascular surgery. 

This is due to: the immaturity of all newborns and, in the first place, cardiovascular systems, which, moreover, 
are complicated by congenital heart disease (VVS); a stressful situation for the newborn, whose body has 
moved from the comfortable conditions of the existence of intrauterine into an independent life. 

The purpose of our work is to analyze the results of the endovascular treatment methods usage in the hypopla-
sia syndrome of the left heart parts (CGLVS). At the same time, GGVVS is extremely difficult, complex, with various 
clinical and anatomical-morphological variants of the VVS, with a frequency of distribution of 4-8% among all VVS, 
accompanied by extremely severe course and significant mortality in the treatment and 100% in the absence of it. 

Materials and methods of research. The selection criteria for treatment were the ascending aorta diameter 
of less than 2 mm and a small mass of patients. For this time, 15 patients were operated. Among them: 4 female 
(26.7%) and 11 (73.3%) males; one of them was operated second time. Thus, there were only 16 surgical inter-
ventions. On the day of surgery, the average age of patients was 9.1±2.4 days (from 2 to 12 days), respectively, 
the weight on average less than 2.24±0.14 kg. In 11 patients, defect was diagnosed prenatally and confirmed by 
Echo-KG immediately after birth, in 4 cases – at birth, which allowed to be delivered immediately to the State 
Medical Unitary Enterprise “National Institute of Cardiovascular Surgery of the National Academy of Medical 
Sciences of Ukraine” for the provision of highly-qualified medical care. All of them have also undergone preop-
erative preparation for 1-10 days for the correction of systemic and pulmonary vascular resistance and blood 
oxygen saturation up to 80%. 

Research results. In all cases, a hybrid operation with bilateral pulmonary artery (LA) suppression was sup-
plemented with stenting of the open arterial duct (VAP) as the first stage of treatment. With this purpose as a 
first step: a median sternotomy was performed and pulmonary artery branches narrowed to 2.5-3.5 mm under 
conditions of general anesthesia and without artificial blood circulation. In the following: Step 2: implanted a 
stent through a puncture of the LA near the valve through which the intraducer 6F was started. Via an intraducer 
in LA, a stent was inserted into the cylinder in all cases except 2. In the other two cases, a self-directed stent 
was used. In addition, in 3 cases, such surgical intervention was supplemented by the Rashkind procedure. 

In the case of repeated surgical intervention after 6 months, VAP stenting was conducted. 
After surgical intervention four of 15 patients were discharged from the clinic to appropriate in-patient clinics 

for continued treatment. It was 26.7%. Repeated surgical intervention was accompanied by improvement of the 
patient's condition and he was discharged from the clinic in a satisfactory condition. 

The purpose of the performed surgical interventions was to find a balance between systemic blood pressure 
and oxygen saturation in arterial blood: systolic systemic blood pressure of about 70-80 mmHg and above, satu-
ration of blood with oxygen – 85-90%. If the saturation was higher and the pressure was lower than the LA was 
allowed to reach the specified parameters.  

The causes of fatal cases were: sepsis – 2 cases, stent thrombosis and aneurysm of the aorta, which led to 
coronary insufficiency – 4, endothelialization of the stent, which in turn led to the overlap of the aneurysm of the 
aorta and coronary blood flow with the overlap of the entrance coronary arteries with coronary insufficiency due 
to the overlap of the isthmus – 1, perforation of the LP in the Rashkind procedure – 1 case, surgical bleeding – 
1. In all other cases, there were complicated rhythm disturbances, complete AB blockade, and cardiovascular 
insufficiency. This is a transient AB block with a decrease in hemodynamics, 1 is supraventricular tachycardia.  

Conclusions. Despite the high fatality, hybrid surgery should be performed as it is the only chance to rescue 
the patients. Endovascular surgical interventions with CGLVS are selective operations that allow the patient to 
prepare for the next stage of treatment. Endovascular interventions in the GVLDC are less-traumatic, which in-
creases the chances of patients with a low weight and complicated anatomy to survive despite their severe state 
when inpatient. The complexity of surgical intervention and the low incidence among all other AUs need to con-
centrate such patients in one highly specialized cardiac surgery center in order to accumulate experience and 
gradually improve the treatment outcomes with lessons learned. The conduct of such surgical interventions re-
quires experience, thorough preparation, coherence at all stages, and all services involved in the treatment of 
this category of patients. It is diagnostic, transport, anesthetic, surgical, resuscitation and postoperative medical 
and rehabilitation. 

Keywords: congenital disease, hypoplastic left heart syndrome, endovascular methods. 
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