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Аннотация:Вкардиохирургическое 
отделение клиники ТашПМИ в связи с 
цианозом и нарушением дыхания 
поступила 3-х месячная девочка с 
сатурацией 65%. По данным 
эхокардиографии диагностированы 
коарктация аорты, инфракардиальный 
тотальный аномальный дренаж легочных 
вен без обструкции и гипертензия легочной 
артерии. Для подтверждения диагноза и 
выполнения экстренной корригирующей 
операции было использована компьютерная 
томография с контрастированием сердца и 
магистральных сосудов. Операция 
выполнялась в два этапа. 
Послеоперационный период протекал без 
осложнений, пациентка экстубирована на 
шестой день операции и выписана через 14 
дней. 

Ключевые слова: коарктация 
аорты, Тотальный аномальный дренаж 
легочных вен, инфракардиальная форма, 
кардиохирургия. 
Коарктация аорты составляет 6-8% всех 
врожденных пороков сердца и 

определяется как сложная патология, 
связанная с важными внутрисердечными 
аномалиями [1]. Тотальный аномальный 
легочный венозный дренаж (ТАДЛВ) 
является редкой патологией и встречается 
примерно у 0,4–2% пациентов с 
врожденным порогом сердца [2,3]. 
Инфракардиальный тип обычно связан с 
обструкцией легочных венозных 
соединений и составляет четверть всех 
случаев ТАДЛВ. Кроме того, имеется 
немало сообщений о случаях 
инфракардиальной ТАДЛВ без обструкций 
[2, 4]. Как правило, ТАДЛВ является 
изолированной аномалией у пациентов с 
нормальным висцероатриальным 
расположением. По данным нескольких 
литератур имеются случаи ТАДЛВ который 
встречается с несколькими 
внутрисердечными патологиями [2]. 
Сочетание ТАДЛВ и коарктации аорты 
встречается крайне редко. В 
международном популяционном 
исследовании, в котором оценивалось 422 
случая ТАДЛВ, сосуществование с ТАДЛВ 
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и коарктацией аорты наблюдалось только у 
шести (1,4%) больных [4]. De Leval, et al. 
сообщили о случае сочетания 
дренирования ТАДЛВ в верхнюю полую 
вену и преддуктальной коарктации аорты 
[5]. Зарегистрированная хирургическая 
смертность составила менее 5%. Исход 
хирургического вмешательства в основном 
зависит от ранней неинвазивной 
диагностики и анестезиологического 
обеспечения, а также наличия или 
отсутствия обструкции [6, 8]. Мы 
описываем случай экстренной операции по 
поводу редко встречающегося сочетания 
коарктации аорты и необструктивной 
инфракардиальной ТАДЛВБ у которой 
послеоперационный период протекал 
гладко и в сязи с тем была выписана на 21 
сутки после операции. 

 
Клинический случай  
Девочка 3-х месяцев доставлена в 

отделении кардиохирургии клиники 
ТашПМИ в связи с цианозом и дыхательной 
недостаточностью. На момент осмотра ее 
вес состовлял 4500 г, и ее общее состояние 
было крайне тяжелым. Физикальное 
обследование выявило цианоз, 
респираторный дистресс, гепатомегалию, и 
систолический шум который хорошо 
выслушивалась вдоль левого края грудины. 
Пульсация бедренных артерий не 
пальпировались. Сатурация артериальной 
крови кислородом 65%, пульс 170 ударов в 
минуту, артериальное давление на верхних 
конечностях - 70/48 мм рт.ст. и на нижних 
конечностях - 46/28 мм рт.ст. 
Рентгенограмма грудной клетки выявила 
застой в легочных венах. Стандартная 
электрокардиография (ЭКГ) в 12 
отведениях показала признаки 
гипертрофии правого желудочка. 
Двумерная (2-D) эхокардиография показала 
расширенные правосторонние структуры 
сердца и сброс крови справа налево через 
дефект межпредсердной перегородки. 
Выявлена выраженная регургитация 
трехстворчатого клапана, а также 
маленькое левое предсердие и 

эхосвободное пространство позади левого 
предсердия. Легочные вены, впадающие в 
левое предсердие, не визуализируются. 
Выявлен аномальный вертикальный 
венозный сосуд, который собирает 
легочный венозный поток по общему 
легочному каналу, проходящему через 
диафрагму и соединяющемуся с системой 
воротной вены без обструкции на всех 
уровнях легочных венозных соединений. 
Супрастернальное исследование с 
помощью эхокардиографии выявило 
дискретную коарктацию аорты с пиковым 
мгновенным градиентом давления 36 мм 
рт.ст.  

  

 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 

Рис 1. (А) Супрастернальное исследование 
на эхокардиографии демонстрирует 
дискретную коарктацию аорты в 
юкстадуктальной области. (B) Допплер-
эхокардиография, демонстрирующая 
характер диастолического стока. 
Пиковый мгновенный градиент давления, 
определенный по максимальной скорости 
потока, составил 25 мм рт. ст. 
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Диагноз коарктации аорты и 
инфракардиальной ТАДЛВ подтвержден 
компьютерной томографией с 
контрастированием. 

Начата медикаментозная поддерживающая 
терапия. После обсуждения была 
запланирована коррекция аномалии сердца в 
два этапа: первый этап - коррекция КоА 
путем левосторонней торакотомии и второй 
этап - коррекция ТАДЛВ через стернотомию. 
Первый этап по коррекции  коарктации 
аорты был устранен методом расширенным 
анастомозом «конец в конец» через 
торакотомию, время операции составило 95 
минут, время пережатия аорты— 18 минут. 
Через 1 сутки была выполнена второй этап 

операции – устранение ТАДЛВ. 
Предпочтение отдавалось бикавальной 
венозной канюляции и выполнялась 
антеградная церебральная перфузия. 
Ретроградную кардиоплегию и местное 
охлаждение выполняли в условиях глубокой 
гипотермии. Наблюдался тотальный 
аномальный инфракардиальный отток 
легочных вен. Левое предсердие вскрыто 
кзади, дефект межпредсердной перегородки 
был частично закрыт, наложен открытый 
анастомоз между левым предсердием и 
впадением легочных вен. Полное 
восстановление было выполнено успешно, 
послеоперационный период протекал гладко. 
Больная была экстубирована на шестой день 
после операции и выписана через 14 дней. 

Обсуждение 
ТАДЛВ редко возникает при 

сосуществовании CoA; ранее сообщалось 
только о 6 из 422 пациентов с ТАДЛВ 
(1,4%) [1,3,4]. де Леваль и др. сообщили о 
случае 12-дневного новорожденного 
мальчика с успешной одноэтапной 
коррекцией ТАДЛВ на левой верхней полой 
вены, связанной с персистирующим 
артериальным протоком и КоА [5]. Доксоз и 
др. сообщили о восстановлении КоА и 
инфракардиального ТАДЛВ у 7-дневной 
девочки [9]. Острая сердечная 
недостаточность, шок и ацидоз часто 
развиваются примерно на 8–10-й день 
жизни у младенцев со сложной коарктацией 
[1]. У пациентов с необструктивной ТАДЛВ 
патология обычно протекает бессимптомно 
при рождении [2,3]. Тахипноэ и трудности 
с кормлением обычно возникают в первые 
несколько недель жизни в качестве 
начальных симптомов. Цианоз может быть 
как легким, так и клинически незаметным, 
за исключением случаев сердечной 
недостаточности и у пациентов, 
проживших достаточно долго для развития 
изменения легочных сосудов. Из этих детей 
75-85% умирают к 1 году жизни, которых 
большинство из них в первые 3 месяца 
жизни [2]. Ранняя диагностика является 
обязательным для хирургического успеха. 
Эхокардиография, особенно цветовое 

Рис. 2 (А). Подреберная проекция на 
эхокардиографии показала расширенное 
правое предсердие (РА), вторичный дефект 
межпредсердной перегородки (*), 
маленькое левое предсердие (ЛП) и 
свободное эхо-пространство позади ЛП 
(стрелка). (B) Подреберный вид, 
демонстрирующий вертикальный венозный 
сосуд (нисходящая вена), который 
соединяется с воротной веной (двойные 
стрелки). 

Рис. 3. Компьютерная томография 
инфракардиального ТАДЛВ (А) и 
коарктации аорты (B). 

A B 
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допплеровское картирование потока, 
является лучшим диагностическим 
инструментом для этого типа врожденного 
порока сердца [1,2,6]. Следует избегать 
катетеризации сердца, так как эта 
процедура может быть рискованной для 
больных детей, вызывая ухудшение 
сердечно-легочной функции и откладывая 
операцию [1,4]. У пациентов с тяжелой 
коарктацией аорты и ТАДЛВ 
кардиореспираторный и метаболический 
статус должны быть оптимизированы для 
немедленного хирургического 
вмешательства. Одноэтапный передний 
доступ для полной пластики у 
новорожденных с коарктацией и 
внутрисердечными аномалиями является 
эффективным и относительно безопасным 
вариантом во многих центрах [1,2]. Однако 
мы проводили в два этапа из-за отсутствия 
опыта кардиобригады с такими сложными 
аномалиями. Ранняя диагностика 
предотвращает неадекватное лечение, 
смерть, тяжелые осложнения и 
неблагоприятный исходы [1,8]. 
Корректирующая хирургия младенца или 
ребенка с ТАДЛВ должна быть выполнена 
незамедлительно. 

Заключение 
У этого пациента хирургическая 

коррекция ТАДЛВ, сосуществующего с 
КоА, была успешной. Наличие КоА можно 
не заметить у пациентов с широко 
открытым артериальным протоком, 
который может поддерживать системный 
кровоток в нижнюю часть тела. 
Предоперационная эхокардиография может 
не обнаружить ускорение кровотока, 
которое могло бы привести к подозрению 
на КоА. Корректирующая хирургия 
младенца или ребенка с ТАДЛВ должна 
быть выполнена незамедлительно. 
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