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Список сокращений 

АВС – атриовентрикулярное соединение; 

Ао– аорта; 

АК – аортальный клапан; 

АКГ – ангиокардиография; 

ВОЛЖ - выводной отдел левого желудочка; 

ВТЛЖ – выводной тракт левого желудочка; 

ГСД – градиент систолического давления; 

ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки; 

ДМПП - дефект межпредсердной перегородки; 

ЕОК- Европейское общество кардиологов 

ИМЖП – интактная межжелудочковая перегородка; 

ИК – искусственное кровообращение; 

ИМДЛА-инвазивный мониторинг давления в легочной артерии 

КА – коронарная артерия; 

КДО – конечный диастолический объем; 

КДР – конечный диастолический размер; 

КТ – Компьютерная томография; 

ЛЖ – левый желудочек; 

ЛА(С) – легочная(ый) артерия (ствол); 

ЛКА – левая коронарная артерия; 

МЖП – межжелудочковая перегородка; 

МК – митральный клапан; 

МНО – международное нормализованное отношение; 

МПП – межпредсердная перегородка; 

МПС – межпредсердное сообщение; 

МРТ – магнитно-резонансная томография; 

НК – недостаточность кровообращения; 

ОАП – открытый артериальный проток; 

ОВТЛЖ – обструкция выводного тракта левого желудочка; 

ОРИТН – Отделение реанимации и интенсивной терапии новорожденных; 

ООО – открытое овальное окно; 

ПКА – правая коронарная артерия; 

СЛА – системно-легочный анастомоз; 
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ТМА- транспозиция магистральных артерий; 

ТМС – транспозиция магистральных сосудов; 

ФВ – фракция выброса; 

Эхо-КГ – эхокардиография; 

ACC – Американская коллегия кардиологов; 

AHA – Американская ассоциация кардиологов; 

NYHA – Нью-Йоркская ассоциация сердца; 

АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время  

ПТВ - протромбиновое время 

ПИ - протромбиновый индекс 
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Термины и определения 

Катетеризация полостей сердца и ангиокардиография – инвазионный метод 

диагностики и оценки центральной гемодинамики, предполагающий непосредственное 

измерение давления в полостях сердца, получение проб крови из них для оценки газового 

состава и их контрастирование. 

«Критические» врожденные пороки сердца – состояния, характеризующиеся 

острым дефицитом сердечного выброса, быстрым прогрессированием сердечной 

недостаточности, кислородным голоданием тканей с развитием декомпенсированного 

метаболического ацидоза и нарушением функции жизненно важных органов [1]. 

Пациент — физическое лицо, которому оказывается медицинская помощь или 

которое обратилось за оказанием медицинской помощи независимо от наличия у него 

заболевания и от его состояния [2]. 

Рабочая группа по разработке/актуализации клинических рекомендаций — 

коллектив специалистов, работающих совместно и согласованно в целях 

разработки/актуализации клинических рекомендаций и несущих общую ответственность 

за результаты данной работы. 

Состояние — изменения организма, возникающие в связи с воздействием 

патогенных и/или физиологических факторов и требующие оказания медицинской 

помощи [2]. 

Синдром — устойчивая совокупность ряда симптомов с единым патогенезом  [3]. 

Тезис-рекомендация — положение, отражающее порядок и правильность 

выполнения того или иного медицинского вмешательства, имеющего доказанную 

эффективность и безопасность. 

Уровень достоверности доказательств (УДД) — степень уверенности в том, что 

найденный эффект от применения медицинского вмешательства является истинным [4]. 

Уровень убедительности рекомендаций (УУР) — степень уверенности в 

достоверности эффекта вмешательства и в том, что следование рекомендациям принесет 

больше пользы, чем вреда в конкретной ситуации [4].  
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1. Краткая информация 

1.1 Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) 

Транспозиция магистральных артерий (ТМА) – группа врожденных пороков 

сердца, относящихся к аномалиям конотрункуса, общими признаками которых являются 

предсердно-желудочковая конкордантность и желудочково-артериальная 

дискордантность [5]. 

Морфологические критерии порока[6]: 

1. Предсердно-желудочковая конкордантность; 

2. Желудочково-артериальная дисконкордантность; 

3. Наличие подаортального конуса; 

4. Отсутствие или гипоплазия подлегочного конуса; 

5. Наличие митрально-легочного фиброзного продолжения. 

Сопутствующие пороки: 

 дефект межпредсердной перегородки; 

 открытый артериальный проток; 

 юкстапозиция предсердных ушек; 

 аномалии коронарных артерий; 

 добавочная левосторонняя верхняя полая вена; 

 аномалии атриовентрикулярных клапанов; 

 гипоплазия правого желудочка. 

1.2 Этиология и патогенез заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) 

Основная черта рассматриваемой патологии характеризуется тем, что 

кровообращение в малом и большом кругах осуществляется параллельно, а не 

последовательно, как в норме. В аорту поступает венозная кровь из правого желудочка. 

Пройдя большой круг кровообращения, она возвращается в правые отделы сердца. Левый 

желудочек получает артериализированную кровь из легочных вен и нагнетает ее в 

легочную артерию. Смешение крови двух кругов кровообращения возможно лишь при 

наличии сообщений на различных уровнях. Степень артериальной гипоксемии зависит от 

размера сообщений и, соответственно, от объема смешивания легочного и системного 

венозного возврата крови. Сброс крови осуществляется в двух направлениях, так как 

односторонний его характер привел бы к полному опорожнению одного из кругов 

кровообращения [7]. 
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Различают две группы пациентов. К первой группе относятся пациенты с ИМЖП. 

При так называемой простой транспозиции смешивание венозной и артериальной крови 

происходит только на предсердном уровне через открытое овальное окно и на уровне 

магистральных артерий через ОАП. Обычно, это смешивание минимальное, поэтому 

имеет место тяжелая гипоксемия. Внутриутробное кровообращение не страдает при этой 

аномалии. Однако, сразу после рождения остро возникает угроза жизни из-за низкого 

насыщения системной артериальной крови кислородом. Состояние пациентов с ИМЖП 

более тяжелое, чем с ДМЖП и ОАП. Исключение составляют пациенты с большим 

дефектом межпредсердной перегородки. У пациентов с простой ТМА имеется тенденция 

к развитию легочной гипертензии в более раннем возрасте, поэтому хирургическая 

коррекция показана в раннем возрасте. Оно заключается в устранении 

вентрикулоартериального несоответствия. В периоде новорожденности таким пациентам 

часто выполняются операции: баллонной атриосептостомии по Rashkind. 

Вторая клиническая группа представлена пациентами с ДМЖП. Смешение крови 

двух кругов кровообращения происходит на уровне желудочков. При наличии ООО или 

ОАП, кровь смешивается на уровне предсердий и магистральных артерий соответственно. 

Степень артериальной гипоксемии зависит от размера сообщений и, соответственно, от 

объема смешивания легочного и системного венозного возврата крови. 

Пациенты с ДМЖП менее цианотичны, но у них имеется склонность к развитию 

застойной сердечной недостаточности и легочной гипертензии, которая возникает уже к 

3–4 мес. жизни. 

Большинство пациентов с данным пороком сердца подвергаются в раннем возрасте 

анатомической коррекции. 

1.3 Эпидемиология заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) 

Транспозиция магистральных артерий является наиболее распространенный 

цианотическим врожденный порок сердца после тетрады Фалло.  В структуре всех ВПС 

составляет 2,5-5%. Нередко сочетается с другими ВПС, такими как ДМЖП (20-45%), 

обструкция выходного тракта левого желудочка (5-25%), аномалии коронарных артерий 

(25%), коарктация аорты (<5%), перерыв дуги аорты (<1%), предсердный изомеризм 

(<1%). Семейные варианты ТМА не встречаются. Также не установлена  связь с 

известными генетическими синдромами и хромосомными аномалиями. Среди пациентов с 

ТМА преобладают лица мужского пола (2/3:1). ТМА чаще встречается у детей от матерей, 

страдающих сахарным диабетом.  [8]. 
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1.4 Особенности кодирования заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) по Международной статистической классификации болезней и проблем, 

связанных со здоровьем 

Q20.0 -Врожденные аномалии [пороки развития] сердечных камер и соединений 

Q20.3 – Дискордантное желудочково-артериальное соединение; 

Q20.5- Дискордантное предсердно-желудочковое соединение 

Q20.8 – Другие врожденные аномалии сердечных камер и соединений. 

1.5 Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) 

В настоящее время чаще других используется следующая классификация 

транспозиций магистральных артерий [9]: 

 с интактной межжелудочковой перегородкой (ИМЖП); 

 с ИМЖП и обструкцией выводного тракта левого желудочка (ВТЛЖ); 

 с ДМЖП; 

 с ДМЖП и обструкцией ВТЛЖ. 

Для систематизации множества вариантов ветвления коронарных артерий 

предложено несколько приемов. «Лейденская конвенция» является широко используемой 

системой классификации. 

Лейденская классификация коронарной анатомии [10]. 

 Синусы (рассматриваются с позиции, когда сначала идет аорта, затем легочная 

артерия) 

- синус 1 – прилежащий к легочной артерии с правой стороны от наблюдателя 

(анатомически  

левый); 

- синус 2 – прилежащий к легочной артерии с левой стороны от наблюдателя 

(анатомически  

правый). 

 Коронарные артерии: 

- правая коронарная артерия; 

- передняя нисходящая артерия; 

- огибающая артерия (ОВ). 

Классификация М.Н. YacoubuR. Radley-Smith [11]. 

Тип А – обычная анатомия коронарных артерий. Правое и левое коронарные устья 

при этом типе расположены в центрах правого и левого задних аортальных синусов. 

Тип Б – обе КА отходят одним общим устьем, расположенным в непосредственной 

близости от задней комиссуры аортального клапана в одном из синусов. 

https://mkb-10.com/index.php?pid=16126
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Тип В – два устья коронарных артерий расположены очень близко друг к другу в 

непосредственной близости от задней аортальной комиссуры. 

Тип Г – локализация устьев аналогична таковой при типе А. Курс ЛКА аналогичен 

таковому при типе А, за исключением отсутствия огибающей ветви. 

Тип Д – огибающая артерия берет начало от правого заднего синуса, и ее 

дальнейший курс аналогичен описанному при типе Г. другой коронарный ствол отходит 

от передней части левого заднего синуса, идет вперед, после чего делится на основную 

правую коронарную и переднюю нисходящую артерии. Правая КА пролегает по передней 

поверхности выводного тракта впереди лежащего желудочка, достигая правой АВ-

борозды. 

Тип Е – практически аналогичен типу D, за исключением места отхождения 

передней нисходящей артерии. 

Классификация госпиталя Marie Lannelongue основана главным образом на 

маршруте коронарных артерий и не акцентирует локализацию устьев. Выделяют четыре 

варианта маршрута коронарных артерий: 

 Нормальный курс (около 60% всех случаев); 

 Петлевой курс (35%); 

 Внутримышечный курс (5%); 

 Смешанный вариант прохождения, включающие внутримышечный и петлевой 

курс (0,1%). 

Классификация коронарной анатомии по степени риска хирургического лечения 

[12,13] предусматривает такие варианты распределения венечных артерий, которые 

способны определить прогноз артериального переключения, а именно: 

 все коронарные артерии отходят от одного синуса; 

 интрамуральные коронарные артерии; 

 ретропульмональный ход всей системы левой коронарной артерии; 

 ретропульмональное расположение только огибающей артерии; 

 левая коронарная артерия или любая её ветвь, исходящая из синуса 2. 

1.5 Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) 

Обычно пациенты рождаются с нормальной массой тела. Ребёнок с ТМА 

симптоматичен с рождения. Ведущим симптомом у новорождённых является цианоз, 

интенсивность которого заметно не меняется при дыхании кислородом.  Цианоз может 

быть менее выраженным при сочетании ТМА с большим ДМЖП.  У детей с 

недостаточным смешиванием крови на уроне перегородок может развиться тяжелая 
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артериальная гипоксемия, ацидоз и недостаточность кровообращения, которые 

усугубляются закрытием артериального протока [14, 15]. 

 У взрослых пациентов после хирургической коррекции ТМА возможны  

клинические проявления застойной сердечной недостаточности (как левожелудочковой, 

так и за счет ПЖ в системной позиции), коронарной ишемии. Нарушения ритма сердца 

могут сопровождаться жалобами на перебои в работе сердца и сердцебиения с различной 

тяжестью клинических симптомов. У пациентов после операции Растелли клинические 

симптомы могут быть следствием стенозирования ПЖ-ЛА кондуита, формирования 

субаортальной обструкции или резидуального ДМЖП [16, 17, 18]. 

.   

2. Диагностика заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний), медицинские показания и противопоказания к применению 

методов диагностики 

2.1 Жалобы и анамнез 

 На этапе диагностики рекомендуется сбор анамнеза и жалоб у всех пациентов 

(родителей пациентов) с подозрением на ТМА [19, 20]. 

ЕОК нет (УДД 3,УУР В). 

Комментарии: при сборе анамнеза и жалоб необходимо  иметь представление о 

существовании одышки в покое или при кормлении, об отставании в физическом 

развитии, о подверженности простудным заболеваниям, о наличии и степени 

выраженности цианоза.   

2.2 Физикальное обследование 

  при осмотре пациента  с подозрением на ТМА рекомендуется обратить внимание 

на аускультацию сердца, определение пульсации на бедренных артериях а также 

частоты сердечных сокращений и дыхания, оценку размеров печени как 

показателей тяжести метаболических нарушений и недостаточности 

кровообращения [14, 21]. 

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

Комментарии: Наличие систолического шума в IV межреберье по левому краю 

грудины может быть обусловлено ДМЖП. Наличие систоло-диастолического шума во 2-

3 межреберье по левому краю грудины может свидетельствовать о наличии 
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функционирующего ОАП. Отсутствие пульсации на бедренных артериях или ее 

ослабление может свидетельствовать о наличии коарктации аорты. 

• При физикальном обследовании взрослых пациентов после предсердного 

(атриального) переключения  рекомендуется обратить внимание на признаки венозного 

застоя, такие как отечность головы и шеи, отеки нижних конечностей, гепатомегалия [22] 

ЕОК — нет (УДД 5, УУР С) 

Комментарии: отечность головы и шеи могут быть клиническим проявлением 

обструкции кровотока на уровне верхнего сегмента предсердного венозного тоннеля, 

отеки нижних конечностей, гепатомегалия - на уровне нижнего сегмента предсердного 

венозного тоннеля. 

2.3.  Лабораторные диагностические исследования 

 Всем пациентам с ТМА поступающим в стационар рекомендуется анализ 

кислотно-щелочного состояния крови (рН, ВЕ, рСО2, РО2, Lac - анализ 

капиллярной/артериальной/венозной проб) с целью оценки тяжести гипоксемии и 

степени выраженности метаболических нарушений [23]. 

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

 Всем пациентам с ТМА поступающим в стационар рекомендуется выполнение 

коагулограммы (АЧТВ, ПТВ, ПИ, D-димер, фибриноген, антитромбин) для 

прогноза риска периоперационных кровотечений и величины кровопотери [24]. 

ЕОК нет (УДД 2,УУР С). 

 Всем пациентам с ТМА при диспансерном наблюдении и перед проведением 

хирургического лечения рекомендуется выполнение общего (клинического) 

анализа крови для выявления анемии и ее своевременной терапии [25]. 

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

 Всем пациентам с ТМА при диспансерном наблюдении и перед проведением 

хирургического лечения рекомендуется проводить биохимический анализ крови 

(Исследование уровня калия, натрия, глюкозы, креатинина, общего белка, 

мочевины, общего билирубина и его фракции в крови, определение активности 

аспартатаминотрансферазы и аланинаминотрансферазы в крови) для оценки 

выраженности почечной и печеночной функции [6].  

ЕОК нет (УДД 2, УУР В). 

Комментарии: При наличии выраженной почечной и печеночной 

недостаточности проводится терапия, направленная на нормализацию их функции. 

После нормализации показателей ставится вопрос о готовности пациента к операции. 
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Кроме того, при диспансерном наблюдение и перед проведением хирургического лечения, 

также необходимо выполнять общий (клинический) анализ мочи для исключения 

инфекции мочеполовой системы и заболевания почек. Перед оперативным лечением 

необходимо определение группы крови и резус фактора, определение антигена (HbsAg) 

вируса гепатита B (Hepatitis B virus) в крови, определение антител к вирусу гепатита C 

(Hepatitis C virus) в крови,  определение антител к бледной трепонеме (Treponema 

pallidum) в крови, определение антител классов M, G (IgM, IgG) к вирусу 

иммунодефицита человека ВИЧ-1 (Human immunodeficiency virus HIV 1) в крови, 

определение антител классов M, G (IgM, IgG) к вирусу иммунодефицита человека ВИЧ-2 

(Human immunodeficiency virus HIV 2) в крови всем пациентам с (заболевание)  для 

исключения ассоциации с ВИЧ-инфекцией,  гепатитом.  

 

 Взрослым пациентам с ТМА и системным морфологически правым желудочком 

при наблюдении рекомендуется контроль уровня NT-proBNP [26, 27] 

ЕОК – нет (УДД 3, УУР А) 

Комментарии: контроль уровня NT-proBNP целесообразен при оценке риска 

развития застойной сердечной недостаточности и неблагоприятного исхода. 

2.4 Инструментальные диагностические исследования 

 Всем пациентам с подозрением на ТМА рекомендуется проведение 

пульсоксиметрии [14].   

ЕОК нет  (УДД 5, УУР А)  

Комментарии: измерение проводится на правой руке с целью определения степени 

гипоксемии.  

Всем пациентам с подозрением на ТМА рекомендуется измерение артериального 

давления на руках и ногах [14]. 

ЕОК нет (УДД 5, УУР А)  

Комментарии: измерение проводится на правой руке и любой ноге с целью 

определения градиента давления как признака коарктации аорты. 

Всем пациентам с подозрением на ТМА рекомендуется проведение 

трансторакальной ЭХО-КГ для оценки морфологии порока и определения тактики 

лечения [15, 28, 29, 30, 31]. 

ЕОК нет (УДД 2, УУР А)  

Комментарии: данное исследование позволяет выявить все необходимые признаки 

порока: определить анатомию отхождения и ход коронарных артерий; выявить наличие 

функционирующего артериального протока, наличие межпредсердного сообщения (с 
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определением степени его рестрикции); рассчитать конечно-диастолические и конечно-

систолические объёмы и размеры сердечных камер. Полученные данные позволяют 

максимально точно подобрать тактику лечения пациента в каждом конкретном случае. 

Трансторакальная ЭХО-КГ проводится в условиях седации пациента. Исследование 

желательно проводить в присутствии хирурга и кардиолога, для коллегиального 

обсуждения полученных данных. 

 Всем пациентам с ТМА рекомендуется проведение электрокардиографии [14]. 

ЕОК нет (УДД 2, УУР А)  

Комментарии: данное исследование проводится с целью диагностика нарушений 

ритма и проводимости. Часто новорожденные с ТМА имеют нормальные показатели 

ЭКГ. Позднее возникают признаки гипертрофии правого желудочка с положительной T-

волной в отведении V1 и отклонение электрической оси вправо.  

 Пациентам с ТМА перед выполнением хирургического лечения рекомендуется 

проведение катетеризации сердца и ангиокардиография для верификации диагноза 

в случаях [14, 32, 33, 34]: 

1. в случаях сложной анатомии порока; 

2. для оценки степени лёгочной гипертензии при поздней диагностике порока. 

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

 Перед выполнением хирургического лечения, коронарографию рекомендуется 

выполнять тем пациентам, у которых имеется подозрение на наличие аномалий 

коронарных артерий, а также пациентам, которым планируется транслокация 

аорты или операция артериального переключения [35]. 

ЕОК нет (УДД 2, УУР В). 

 Пациентам с ТМА рекомендуется проведение магнитно-резонансной 

томографии которая может быть полезна как для уточнения анатомии порока, так 

и для оценки массы миокарда левого желудочка при поздней диагностике ВПС [14, 

36]. 

ЕОК нет (УДД 5, УУР В). 

• Пациентам взрослого возраста после артериального переключения рекомендуется 

ежегодное обследование, включающее сбор анамнеза, ЭКГ (12 отведений) и 

эхокардиографию [37]. 

ЕОК - IIa C (УДД 5, УУР С) 

 Проведение чреспищеводной эхокардиографии рекомендовано выполнить 

пациентам с ТМА для исключения дефектов, если ранее не выполнялось    

[22] 
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• При рутинном обследовании взрослых пациентов после артериального 

переключения проведение магнитно-резонансной томографии рекомендуется всем 

пациентам в индивидуальном порядке [38] 

ЕОК - I B (УДД 2, УУР А) 

Взрослым пациентам с ТМА после предсердного (атриального) переключения 

рекомендуется ежегодное проведение эхокардиографии или магнитно- резонансной 

томографии [39] 

ЕОК — нет (УДД 5, УУР С)  

Комментарии: ежегодное проведение эхокардиографии или МРТ направлено на 

оценку состояния сердца после оперативного лечения и выявление возможных 

осложнений после предсердного (атриального) переключения в отдаленном периоде. 

• Проведение ЭХО-КГ с контрастом рекомендуется всем пациентам с ТМА для 

выявления признаков шунтирования или обструкции кровотока на уровне предсердного 

венозного тоннеля [40]. 

ЕОК – нет  (УДД 3, УУР В) 

• Пациентам взрослого возраста с ТМА рекомендуется проведение суточного 

холтеровского мониторирования не реже 1 раза в два года для контроля ритма [37] 

ЕОК - IIa C (УДД 5, УУР С) 

• Проведение суточного холтеровского мониторинга, использование систем записи 

событий, электрофизиологическое исследование рекомендуется при подозрении на  

наличие у пациента с ТМА брадикардии и\или тахиаритмии [22]  

EOK – нет (УДД 5, УУР С) 

Комментарии: дисфункция синусового узла и суправентрикулярная тахикардия у 

пациентов после артериального переключения наблюдается редко, в отличиие от 

пациентов после предсердного (атриального) переключения. 

• Селективная коронарография или КТ-ангиография коронарных артерий после 

артериального переключения рекомендована пациентам с ТМА при выявлении 

электрокардиографических и\или эхокардиографических признаков миокардиальной 

ишемии [41] 

EOK – IC  (УДД 5, УУР С) 

• Пациентам взрослого возраста с ТМА рекомендуется проведение 

кардиопульмонального нагрузочного теста не реже, чем 1 раз в три года для оценки 

функционального резерва [37]. 

ЕОК – нет (УДД 5, УУР С) 
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Комментарии: проведение кардиопульмонального нагрузочного теста у взрослых 

пациентов позволяет определить пиковое потребление кислорода (VO2), способствуя 

прогнозированию дисфункции ПЖ. 

3. Лечение, включая медикаментозную и немедикаментозную терапии, 

диетотерапию, обезболивание, медицинские показания и 

противопоказания к применению методов лечения 

3.1 Консервативное лечение 

 Всем пациентам с ТМА сразу после установления венозного доступа 

рекомендуется проведение инфузии простагландинов Е1 (#алпростадил**) из 

расчета 0,005-0,02 мкг/кг/мин [37, 42]. 

ЕОК I C (УДД 2,УУР В). 

Комментарии: Инфузия простагландина является лишь кратковременной 

альтернативой процедуре Rashkind, которая в большинстве случаев предшествует 

оперативному вмешательству, инфузия простагландинов Е1 продолжается вплоть до 

операции. В случае рестриктивного открытого артериального протока (данные Эхо-КГ, 

снижение сатурации, лактат-ацидоз) рекомендовано увеличение дозы простагландинов 

Е1. 

 Пациентам при наличии факторов риска инфекции (аспирация околоплодными 

водами, наличие пупочного венозного катетера или центрального венозного 

катетера) рекомендуется назначение антибактериальных препаратов в возрастных 

дозировках в роддоме и продолжение их введения в течение 48–72 ч [43]. 

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

 В случае подозрения (выраженные метаболические нарушения и низкий уровень 

сатурации) и ультразвукового подтверждения рестриктивного межпредсердного 

сообщения рекомендуется перевод пациента на искусственную вентиляцию лёгких, 

увеличение дозы простагландинов Е1(#алпростадил**) до 0,02-0,1 мкг/кг/мин, 

введение миорелаксантов в расчетных дозах и начало дополнительной инсуфляции 

кислорода во вдыхаемой смеси [44].  

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

• У взрослых пациентов с систолической дисфункцией системного ПЖ и ТМА не 

рекомендовано использование ингибиторов АПФ, β-блокаторов, блокаторов рецепторов 

ангиотензина II, антагонистов альдостерона в качестве монотерапии или в комбинации 

для улучшения прогноза [45]. 
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ЕОК – нет (УДД 5, УУР С) 

Комментарии: в настоящее время отсутствуют данные, подтверждающие 

эффективность применения данной медикаментозной терапии у пациентов с 

систолической дисфункцией системного ПЖ. Однако, возможно назначение 

вышеперечисленных классов препаратов по показаниям при наличии сопутствующей 

патологии, в том числе включая стандартное лечение сердечной недостаточности с 

соотнесением возможной пользы и потенциальных рисков снижения сердечного выброса, 

развития системной гипотензии. Назначении антиаритмических препаратов особенно у 

пациентов после переключения предсердий должно проводится с особой осторожностью 

в связи с частым развитием брадикардии. В случае декомпенсации сердечной 

недостаточности к терапии можно добавить диуретики, для облегчения 

симптоматики. 

 

3.2 Хирургическое лечение 

Паллиативное лечение 

 У пациентов с интактной межжелудочковой перегородкой баллонную 

атриосептостомию рекомендуется выполнять в первые дни жизни в условиях 

перинатального или кардиохирургического центра [6].  

ЕОК  II а  С  (УДД 2,УУР В). 

Комментарии: Повышение артериального насыщения дает свободу выбора срока 

операции в пределах 1-3 недель после рождения. В случаях, когда у пациента имеется 

ДМПП достаточных размеров, коррекция порока может быть выполнена без 

предшествующей катетеризации и атриосептостомии. 

 Всем пациентам с ТМА с высокой степенью рестрикции межпредсердного 

сообщения (градиент давления больше 6 мм рт. ст., выраженные метаболические 

нарушения и низкий уровень сатурации) рекомендуется выполнение баллонной 

атриосептостомии с целью стабилизации состояния [6]. 

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

 При лечении новорожденных с ТМА и ИМЖП рекомендуется выполнение 

операции артериального переключения в первые 2-4 недели жизни пациента [6, 46]. 

ЕОК I B  (УДД 2,УУР В). 

Комментарии: Операцию выполняют в неонатальном периоде, пока левый 

желудочек еще не утратил способности осуществлять системное 

кровообращение, как во внутриутробном периоде. Инволюция левого желудочка 
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может отсрочиться благодаря персистированию большого ОАП или наличию 

динамической обструкции выводного тракта левого желудочка. 

 

 

Двухэтапное хирургическое лечение 

В случае, если время, благоприятное для выполнения артериального переключения, 

упущено, проводится двухэтапное лечение. В пользу двухэтапного лечения (включающего 

суживание легочной артерии и наложение межсосудистого анастомоза) 

свидетельствуют следующие показатели: возраст старше 1–2 мес., отношение массы 

левого желудочка к массе правого желудочка < 0,6 или давление в левом желудочке < 50 

мм рт. ст. Дополнительными полезными, но не решающими критериями являются 

эхокардиографические показатели — наличие или отсутствие выбухания 

межжелудочковой перегородки в полость левого желудочка, толщина стенки, объем 

желудочка. 

 При невозможности выполнения артериального переключения рекомендуется 

выполнение суживания легочной артерии с наложением межартериального шунта 

или без него, далее выполняется операция Jatene [6, 34].  

ЕОК  IIа B (УДД 3, УУР В). 

Комментарии: Динамическая обструкция выводного тракта левого желудочка не 

препятствует выполнению артериального переключения. Этот тип обструкции 

разрешается спонтанно после операции. Невыраженный анатомический клапанный или 

подклапанный стеноз легочной артерии устраняется во время операции артериального 

переключения без увеличения хирургического риска. 

 В случае неблагоприятной анатомии коронарных артерий рекомендуется 

выполнение как операции Jatene (при наличии достаточного опыта подобных 

вмешательств), так и переключение на предсердном уровне (Mastard) в возрасте 3-9 

мес [11]. 

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

Комментарии: Существуют варианты, когда правая коронарная артерия 

отходит от заднего синуса, в других случаях правая коронарная артерия отходит от 

заднего синуса с одновременным самостоятельным отхождением передней нисходящей 

ветви от левого синуса. Также существует анатомический вариант, при котором 

наблюдается единственная коронарная артерия, которая отходит от правого 

прилежащего синуса и далее следует кзади к легочному стволу либо отходит от левого 

прилежащего синуса и направляется кпереди к выводному тракту правого желудочка. В 
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редких случаях обе главные артерии берут начало от одного прилежащего синуса, 

обычно от правого, и одна или обе артерии проходят интрамурально, создавая 

впечатление, будто они отходят от разных синусов. Могут быть и другие редкие 

варианты.  

Варианты коронарных артерий влияют на планирование и проведение операции 

артериального переключения, так как могут возникать трудности перемещения устий 

коронарных артерий в неоаорту без натяжения.  

Хирургическая коррекция транспозиции магистральных артерий с дефектом 

межжелудочковой перегородки. 

 Пациентам с рестриктивным ДМЖП рекомендуется использование той же тактики, 

что и при простой форме ТМА [47]. 

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

 Пациентам с ТМА, при наличии большого ДМЖП рекомендуется выполнение 

операции артериального переключения с одновременным закрытием ДМЖП без 

предшествующего суживания легочной артерии в возрасте от 2 нед. –2 мес [47].  

ЕОК нет (УДД 2,УУР В). 

 Пациентам с ТМА и множественными ДМЖП (вариант единственного желудочка 

сердца) рекомендуется выполнение операции суживания легочной артерии с 

последующей этапной гемодинамической коррекцией порока [47]. 

ЕОК нет (УДД 4,УУР С). 

 Пациентам с ТМА и нерестриктивным (большим) ДМЖП и сопутствующим 

субаортальным стенозом рекомендуется выполнение операции артериального 

переключения с резекцией элементов подклапанного сужения [6, 47].  

ЕОК II a  B  (УДД 3,УУР С). 

 Пациентам с ТМА при сопутствующей диффузной гипоплазии выводного тракта 

правого желудочка и клапанного кольца аорты рекомендуется операция DКS в 

сочетании с Rastelli в возрасте1–2 года [47]. 

ЕОК нет (УДД 3,УУР С). 

 Пациентам с ТМА и сопутствующей гипоплазией дуги и коарктацией аорты 

рекомендуется одномоментная реконструкция аорты и артериальное переключение 

[6, 47]. 

ЕОК IIa B  (УДД 3, УУР С). 

 Пациентам с ТМА с большим ДМЖП и гипоплазированным правым желудочком 

или «верхом сидящим» AV клапаном (вариант единственного желудочка сердца) 
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рекомендуется суживание легочной артерии с последующим, более поздним, 

выполнением этапной гемодинамической коррекции порока [46, 47]. 

ЕОК нет (УДД 3,УУР С). 

Лечение детей старше 1 месяца с транспозицией магистральных артерий без 

обструкции выводного тракта левого желудочка 

 Операцию предсердного переключения рекомендуется выполнять пациентам, у 

которых [6, 13, 46]: 

1. артериальное переключение не выполнено в периоде новорожденности по 

причине сопутствующей экстракардиальной патологии или позднего 

обращения в клинику, когда левый желудочек уже не способен выполнять 

системную функцию; ЕОК I B (УДД 2, УУР В) 

2.  неблагоприятная для бивентрикулярной коррекции анатомией порока. EOK I C 

(УДД 4, УУР С) 

Комментарии: Существуют варианты, когда правая коронарная артерия 

отходит от заднего синуса, в других случаях правая коронарная артерия отходит от 

заднего синуса с одновременным самостоятельным отхождением передней нисходящей 

ветви от левого синуса. Также существует анатомический вариант, при котором 

наблюдается единственная коронарная артерия, которая отходит от правого 

прилежащего синуса и далее следует кзади к легочному стволу либо отходит от левого 

прилежащего синуса и направляется кпереди к выводному тракту правого желудочка. В 

редких случаях обе главные артерии берут начало от одного прилежащего синуса, 

обычно от правого, и одна или обе артерии проходят интрамурально, создавая 

впечатление, будто они отходят от разных синусов. Могут быть и другие редкие 

варианты.  

Варианты коронарных артерий влияют на планирование и проведение операции 

артериального переключения, так как могут возникать трудности перемещения устий 

коронарных артерий в неоаорту без натяжения. Также к неблагоприятной анатомии 

порока можно отнести наличие выраженного СЛА. Оптимальным вмешательством в 

этом случае является операция Senning и хирургическое устранение стеноза в 3–6 

месячном возрасте. 

ЕОК нет (УДД 3,УУР С)  

 Операция артериального переключения рекомендуется пациентам с 

«тренированным» левым желудочком, способным выполнять системную функцию 

при условии отсутствия иных противопоказаний к операции [6, 43]. 

ЕОК IC , (УДД 3, УУР С). 
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Комментарии: Для тренировки левого желудочка показано выполнение операции 

суживания лёгочной артерии с целью увеличения постнагрузки на левый желудочек и 

развитию его гипертрофии, что позволит в дальнейшем выполнить операцию 

артериального переключения. 

Лечение детей старше 1 месяца с транспозицией магистральных артерий, 

дефектом межжелудочковой перегородки, обструкцией выводного тракта левого 

желудочка 

Идеальными кандидатами на операцию Rastelli считаются пациенты с 

функционально некомпетентным клапаном легочной артерии, ДМЖП, верхний край 

которого находится в непосредственной близости к устью аорты, соотношение 

диаметра которого к диаметру ее нисходящей части равно или превышает 0,5, а 

площадь сечения дефекта межжелудочковой перегородки более 0,8 см2/м2, при условии 

отсутствия на поверхности инфундибулярной перегородки крепления хордально-

папиллярного аппарата АВ-клапанов [43]. Наличие аномального крепления 

трехстворчатого клапана к инфундибулярной перегородке у пациентов с ТМА не 

является абсолютным противопоказанием к операции Rastelli.  

Выбор типа кондуита во многом зависит от хирурга, однако у маленьких детей 

рекомендуется воздержаться от применения ксеноперикардиальных протезов, 

аортального аллографта и отдать предпочтение легочному аллографту [19]. 

У всех пациентов с ТМА выполнение операции предсердного переключения 

сопровождается высоким риском послеоперационных осложнений [48]. 

 Пациентам с изолированной подклапанной обструкцией, которую можно устранить 

хирургическим способом, с клапаном легочной артерии, способным выполнять 

функцию системного клапана, при отсутствии иных противопоказаний 

рекомендуется проводить артериальное переключение [6, 19]. 

ЕОК I B   (УДД 3, УУР В). 

 Реконструкцию выхода из правого желудочка в легочные артерии по возможности 

рекомендуется осуществлять без применения искусственного легочного ствола, в 

иных случаях используется кондуит с надежным клапаном [6, 19]. 

ЕОК - II a C  (УДД 3, УУР В). 

 При выборе размера кондуита у детей ранней возрастной группы рекомендуется 

учитывать, что перерастание - не основная причина его дисфункции [6, 19]. 

ЕОК IIa B  (УДД 3, УУР В). 

Комментарии: При выполнении реконструкции выводных трактов желудочков 

сердца рекомендуется выбирать методы и технические приемы, позволяющие 



21 

 

восстановить их геометрическую форму, максимально приближенную к естественной 

(резекция/мобилизация инфундибулярной перегородки, транслокация магистральных 

артерий с их последующей ортотопической реимплантацией, ортотопическая 

имплантация искусственного легочного ствола и т. д.) [19]. 

Превышение диаметра кондуита более чем на 2 стандартных отклонения от 

среднего значения в норме не является целесообразным. 

 Пациентам с ТМА, которым показано выполнение операции Rastelli рекомендуется 

выполнять её в возрасте 2-3 лет [13]. 

ЕОК нет (УДД 3, УУР С). 

 Пациентам с ТМА у которых оперативные вмешательства не предполагают 

использования искусственного легочного ствола, рекомендуется выполнение этих 

методик в возрасте до 1 года, так как эти методики способствуют адекватному 

росту соустья между правым желудочком и стволом легочной артерии с 

минимальным риском последующего стенозирования [19]. 

ЕОК нет (УДД 3, УУР В). 

 Пациентам с диспластичным, функционально некомпетентным клапаном легочной 

артерии как альтернатива операции Rastelli рекомендуется выполнение процедуры 

REV (фр. reparation al`etage ventriculaire – метод хирургической коррекции ТМА в 

сочетании с подклапанным стенозом легочной артерии) [19, 20] 

ЕОК нет (УДД 3, УУР В). 

Комментарии: Пациентам с ТМА операция REV является альтернативным 

методом коррекции ТМА со СЛА, позволяющим избежать использования кондуитов, 

данная операция описана в 1982 г. 

 В случаях, когда имеется неблагоприятная анатомия для выполнения 

внутрисердечного этапа операций Rastelli и REV (рестриктивный (ДМЖП/Ао<0,5) 

и/или удаленный от аорты ДМЖП; наличие на поверхности инфундибулярной 

перегородки хордально-папиллярного аппарата АВ клапанов; наличие умеренной 

гипоплазии правого желудочка при условии отсутствия аномалий коронарных 

артерий, в частности единственной коронарной артерии, тип I), рекомендуется 

выполнение операции Bex-Nikaidoh, либо унивентрикулярная коррекция в 

зависимости от опыта клиники [44]. 

ЕОК II a C (УДД 3, УУР С). 

 Пациентам с обструкцией, имеющим клапан легочной артерии, способный 

выполнять свою нативную функцию, но не годный в качестве аортального клапана, 

при условии отсутствия таких аномалий коронарных артерий, как отхождение 
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правой коронарной артерии от 2-го синуса, отхождение левой передней 

нисходящей артерии от 1-го синуса, рекомендуется выполнение операции 

трункального переключения. В случае наличия аномалий коронарных артерий 

рекомендуется отдавать предпочтение операции REV с транслокацией корня 

легочной артерии [21, 23, 24, 25, 28]. 

EOK II a C (УДД 3, УУР С). 

Комментарии: При типе Г по Yacoub и Radley-Smith, при котором огибающая 

артерия отходит от правого заднего синуса и проходит позади легочного ствола, место 

пересадки коронарной артерии на легочный ствол смещают краниально, чтобы 

избежать перегиба огибающей артерии. Этой же цели служит прием «открытой 

двери» (trapdoor), описанный еще в 1988 г. Несомненная польза этого приема 

уменьшается возможностью сморщивания (кисетирования?) содержащих устья 

коронарных артерий выступов неоаорты после анастомозирования дистальной аорты с 

неоаортой. Для увеличения объема канала пересаживаемых коронарных артерий 

используют дополнительную заплату изаутоперикарда. Этот метод чреват такими 

осложнениями, как тромбоз, отсутствие роста и дегенерация, поэтому его нельзя 

признать идеальным. Yamagiushi и соавторы предложили способ 

транслокациикоронарных артерий, который является дальнейшим усовершенствованием 

приема «trapdoor» и его последующей модификации. 

 При сопутствующих гипоплазии дуги и коарктации аорты рекомендуется 

одномоментная реконструкция аорты и артериальное переключение при наличии 

опыта выполнения таких операций [32, 33, 34, 49].  

ЕОК нет (УДД 3, УУР В). 

 При сопутствующих гипоплазии дуги и коарктации аорты рекомендуется 

использование двухэтапной коррекции с устранением обструкции на уровне дуги 

аорты и суживанием легочной артерии на первом этапе и артериальным 

переключением - на втором [29, 30, 32, 33, 49].  

ЕОК нет (УДД 4,УУР С). 

Комментарии: Существует два подхода к хирургическому ведению пациентов с 

сопутствующей гипоплазией дуги и коарктацией аорты. При этапном подходе на первой 

стадии обструкцию дуги аорты устраняют из левосторонней торакотомии. Попутно 

производят суживание легочной артерии. Внутрисердечную коррекцию откладывают на 

несколько месяцев или лет. При двухэтапном подходе общая летальность варьирует от 

31 до 64%. В последнее время обозначилась тенденция к одномоментной анатомической 

коррекции ТМА комплексов с обструкцией дуги аорты. Несмотря на сложность операции 
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и младший возраст детей на момент коррекции, суммарная летальность оказалась 

ниже. Новый подход к лечению данного сочетания впервые опубликован в 1987 г. [30, 32, 

49] 

 Сохранение инфундибулярной перегородки при выполнении операции Rastelli не 

рекомендуется, так как она является субстратом обструкции выводного тракта 

левого желудочка после операции [6, 48]. 

ЕОК III C  (УДД 4, УУР С). 

 Перевязка легочного ствола при операции Rastelli - ненадежный способ устранения 

естественного сообщения между левым желудочком и легочными артериями и не 

рекомендуется [6, 48]. 

ЕОК III C (УДД 4,УУР С). 

 Разъединять левый желудочек и легочные артерии рекомендуется путем 

пересечения и ушивания легочного ствола, так как эта методика позволяет 

полностью исключить его реканализацию в послеоперационном периоде [48]. 

ЕОК нет (УДД 4, УУР С). 

Хирургическое лечение пациентов взрослого возраста с ТМА [22] 

• Взрослым пациентам после предсердного (атриального) переключения с 

выраженной регургитацией на системном (трехстворчатом) атрио-вентрикулярном 

клапане без существенной систолической дисфункции желудочка (EF >40%) 

рекомендуется пластика или протезирование клапана вне зависимости от клинических 

проявлений.  

ЕОК - IIa C  (УДД 5, УУР С) 

• Хирургическое лечение патологического шунтирования крови на уровне 

предсердного венозного тоннеля, стеноза предсердного венозного тоннеля, обструкции 

предсердия легочных вен рекомендовано взрослым пациентам после предсердного 

(атриального) переключения с клиническими симптомами. 

ЕОК - I C (УДД 5, УУР С) 

• Пациентам с клиническими проявлениями обструктивного поражения 

коронарного русла рекомендовано хирургическое (или эндоваскулярное) лечение в 

зависимости от субстрата 

ЕОК – IC (УДД 5, УУР С)  

• Пациентам взрослого возраста с расширением нео-аортального корня ˃ 55 мм 

рекомендуется хирургическое лечение  

ЕОК - IIa C  (УДД 5, УУР С) 
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• Пациентам с периферическими стенозами ЛА рекомендуется хирургическое 

(эндоваскулярное) лечение вне зависимости от клинических проявлений при выявлении 

сужения ˃ 50% от диаметра ЛА, систолическом давлении в ПЖ ˃50 мм рт.ст. и\или 

снижении легочной перфузии.  

ЕОК - IIa C (УДД 5, УУР С) 

Комментарии: надклапанный стеноз легочной артерии и ее ветвей (как 

односторонний, так и билатеральный) может являться следствием использования 

маневра Лекомпта, что необходимо учитывать у пациентов взрослого возраста.  

• Пациентам взрослого возраста после операции Растелли с клиническими 

симптомами (в покое или при нагрузке) и средним градиентом ≥ 40 мм рт.ст. или 

выраженной аортальной недостаточностью рекомендуется хирургическое устранение 

субаортальной обструкции  

ЕОК - I C (УДД 5, УУР С) 

• Пациентам взрослого возраста после операции Растелли с клиническими 

симптомами резидуального шунтирования крови слева направо на уровне 

межжелудочковой перегородки или значимой объемной перегрузки ЛЖ рекомендовано 

проведение хирургического (эндоваскулярного) лечения  

ЕОК – IC (УДД 5, УУР С) 

• Пациентам взрослого возраста после операции Растелли с клиническими 

симптомами и систолическим давлением в ПЖ ˃ 60 мм рт.ст. и\или выраженной 

регургитацией на легочном клапане рекомендуется проведение хирургического лечения.   

ЕОК – IC (УДД 5, УУР С) 

• При асимптомном течении выраженной обструкцией выходного отдела ПЖ и\или 

выраженной регургитацией на легочном клапане у взрослых пациентов после операции 

Растелли рекомендуется рассмотреть возможность хирургического лечения при 

выявлении как минимум одного критерия:  

а) снижение толерантности к физической нагрузке (кардиопульмональный 

нагрузочный тест) 

б) прогрессирующая дилатация ПЖ (индексированный конечно-систолический 

объем ПЖ ≥ 80 мл/м2, и\или индексированный конечно-диастолический объем ПЖ ≥ 160 

мл\м2, или прогрессирование трикуспидальной недостаточности)  

в) прогрессирующая систолическая дисфункция ПЖ 

г) систолическое давление в ПЖ ˃ 80 мм рт.ст.  

ЕОК - II a C (УДД 5, УУР С) 
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• Суживание  легочной артерии у взрослых пациентов как метод тренировки ЛЖ с  

последующим выполнением артериального переключения не рекомендуется.  

ЕОК -  III C (УДД 4, УУР С) 

3.3. Иное лечение 

Обезболивающая терапия у детей 

 Рекомендуется пациентам для премедикации, с целью седации и обеспечения 

эмоциональной стабильности перед транспортировкой в операционную, применять 

опиаты и/или бензодиазепины в возрастных дозировках [50-52]. 

ЕОК нет (УДД 3, УУР С).) 

Комментарии: Дети до 6 месяцев в премедикации не нуждаются. Дети от 6 

месяцев до 3 лет: мидазолам**или диазепам**  в/м, либо  в/в в возрастных дозировках. 

Дети старше 3 лет: тримепередин** и/или мидазолам**, либо диазепам** в/м,   

в/в в возрастных дозировках. 

 Рекомендуется пациентам для индукции в наркоз и поддержания анестезии 

использовать: фентанил**, пропофол**, бензоадиазепины, натрия оксибутират**, 

фторсодержащие газовые анестетики в возрастных дозировках. Предпочтительным 

является проведение комбинированной анестезии с применением 

галогенсодержащих газовых анестетиков на всех этапах хирургического 

вмешательства, включая искусственное кровообращение [50-52]. 

ЕОК нет (УДД 3, УУР С). 

Комментарии: препараты, используемые  для индукции и поддержании анестезии 

у детей: 

Индукция: Дети до 1 месяца: мидазолам**/натрия оксибутират** и фентанил** 

в/в в возрастных дозировках. Дети старше 1 месяца: мидазолам**/натрия 

оксибутират**/пропофол** и фентанил** – в/в в возрастных дозировках. Во всех 

возрастных группах возможно проведение индукции севофлураном** (как моноиндукции, 

так и в комбинации с в/в введением фентанила**). 

Поддержание анестезии: Дети до 1 месяца: мидазолам**/натрия оксибутират**  

и фентанил** в/в в возрастных дозировках. Дети старше 1 месяца: мидазолам**/натрия 

оксибутират**/пропофол** и фентанил** в/в в возрастных дозировках. Во всех 

возрастных группах возможно применение галогенсодержащих газовых анестетиков в 

комбинации с фентанилом**. При превышении дозировок (применении дозировок, 

превышающих указанные в инструкции к препарату) необходимо решение врачебной 

комиссии. 
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 Рекомендуется пациентам для обезболивания в раннем послеоперационном 

периоде использовать опиаты и нестероидные противовоспалительные препараты в 

возрастных дозировках [50-52]. 

ЕОК нет (УДД 3, УУР С). 

Комментарии: препараты, используемые для обезболивания в послеоперационном 

периоде: 

Первые сутки после операции – тримепередин** в/м каждые 6-8 часов, либо в/в 

инфузия морфина** в возрастных дозировках, далее НПВП. При сохранении выраженного 

болевого синдрома тримеперидин**/морфин** в возрастных дозировках по показаниям. 

При превышении дозировок (применении дозировок, превышающих указанные в 

инструкции к препарату) необходимо решение врачебной комиссии. 

При сохранении выраженного болевого синдрома тримеперидин**/морфин** в 

возрастных дозировках по показаниям. 

4.Медицинская реабилитация и санаторно-курортное лечение, 

медицинские показания и противопоказания к применению методов 

реабилитации, в том числе основанных на использовании природных 

лечебных факторов. 

 

 В течение 6 месяцев после выполнения анатомической  коррекции ДМЖП в 

условиях искусственного кровообращения  пациенту с осложнённым течением 

послеоперационного периода (резидуальная лёгочная гипертензия, сердечная 

недостаточность, инфекционные осложнения, повторные хирургические 

вмешательства в течение одной госпитализации)  рекомендуется пройти 

реабилитацию в условиях специализированного лечебного учреждения 

кардиологического профиля [11, 52]. 

ЕОК нет (УДД 4, УУР С) 

 Пациентам с ТМА в случае этапного хирургического лечения рекомендуется 

наблюдение в условиях стационара, либо в амбулаторных условиях по месту 

жительства с осмотром детского кардиолога/педиатра  с частотой не менее 1 раза в 

7 дней [6]. 

ЕОК нет (УДД 3, УУР С). 

 Пациентам с ТМА на этапе хирургической коррекции рекомендуется подбор 

индивидуальной терапии, направленный на коррекцию недостаточности 

кровообращения и снижения сосудистого сопротивления в сосудах малого круга 
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кровообращения в возрастных дозировках (мочегонные, ингибитор АПФ, 

ингибиторы ФДЭ-5) [6]. 

ЕОК нет (УДД 3, УУР С). 

5. Профилактика и диспансерное наблюдение, медицинские показания и 

противопоказания к применению методов профилактики 

 

 Пациенты после хирургической коррекции  ТМА должны сопровождаться 

специалистом (детским кардиологом, кардиологом) на протяжении всей жизни. 

Периодичность наблюдения зависит от возраста, типа выполненного 

вмешательства и состояния гемодинамики. В ходе наблюдения следует 

акцентировать внимание на диагностике возможных осложнений хирургической 

коррекции ТМА [6,14] 

ЕОК-нет (УДД 5, УУР С) 

 Вне зависимости от типа перенесенной хирургической коррекции, всем пациентам  

с ТМА рекомендуется наблюдение у кардиолога в специализированном центре, 

компетентном в вопросах оказания помощи взрослым пациентам с ВПС, не реже 1 

раза в год [22]. 

ЕОК-нет (УДД 5, УУР С) 

Отдалённые осложнения операции артериального переключения: 

- окклюзия или стеноз коронарных артерий; 

- надклапанный стеноз лёгочной артерии; 

- недостаточность аортального клапана; 

- дилатация корня аорты; 

- резидуальный ДМЖП;  

- обструкция путей оттока из желудочков. 

Отдалённые осложнения операции внутрипредсердного  переключения: 

-дисфункция системного правого желудочка, 

-недостаточность трёхстворчатого клапана, 

- обструкция оттока из левого желудочка, 

- обструкция системного или легочного венозного возврата, 

- внутрипредсердные шунты, 

- нарушения ритма (синдром слабости синусового узла, мерцательная аритмия, 

предсердные и желудочковые тахиаритмии). 
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Комментарии: Частота диспансерного наблюдения у детского кардиолога/кардиолога - через месяц, 3, 

6 и12 месяцев после операции. В комплекс диспансерного наблюдения включаются ЭКГ и ЭхоКГ, тесты 

с дозированной физической нагрузкой и пульсоксиметрия. суточное мониторирование ЭКГ, КТ/МРТ. 

Дальнейшее наблюдение паццентов, осуществляется с интервалом 3-12 месяцев [14, 39]. При 

определении кратности наблюдения следует руководствоваться наличием симптомов сердечной 

недостаточности, состоянием гемодинамики, наличием нарушений ритма сердца, гипоксемии и др.  В 

зависимости от этих факторов всех пациентов с ВПС можно разделить на четыре группы (A,B,C,D): 

Группа  А 

- сердечная недостаточность ФК I, 

- отсутствие анатомических гемодинамических нарушений, 

- отсутствие нарушений ритма сердца, 

- нормальная функция печени, почек и лёгких 

Группа B 

- сердечная недостаточность ФК II, 

- минимальный стеноз и/или недостаточность клапанов (I степени), незначительная дилатация аорты 

или желудочка (ов),  

- ФВ левого желудочка не менее 50 %, ФВ правого желудочка не менее 40% 

-гемодинамически не значимые внутрисердечные шунты (Qp/Qs <1,5), 

-отсутствие гипоксемии, 

-нарушения ритма сердца не требующие лечения, 

-отсутствие признаков лёгочной гипертензии. 

-нормальная функция почек и печени. 

Группа  C 

- сердечная недостаточность ФК III, 

- умеренный или значительный стеноз и/или недостаточность клапанов (II-III 

степени), стенозы артерий или вен, умеренная дилатация аорты или желудочка (ов),  

-ФВ левого желудочка 40-49 %, ФВ правого желудочка 35-39%, 

-гемодинамически значимые внутрисердечные шунты (Qp/Qs ≥1,5), 

-умеренно выраженная гипоксемия (SatO2 ≥ 85%), 

-нарушения ритма сердца, контролируемые терапией, 

- лёгочная гипертензия (ФК лёгочной гипертензии I-II), 

-нарушения функций внутренних органов, контролируемые терапией. 

Группа D 

-сердечная недостаточность ФК IV, 

- значительная дилатация аорты, 

- выраженная гипоксемии (SatO2 < 85%); 

-нарушения ритма сердца, рефрактерные к терапии; 

- лёгочная гипертензия (ФК лёгочной гипертензии III-IV); 
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- нарушения функций внутренних органов рефрактерные к проводимой терапии. 

В зависимости от вида выполненного вида хирургической коррекции ТМА, наличия тех или иных 

симптомов, рекомендуется различная кратность  наблюдения и объём необходимых при этом 

исследований. 

Операция предсердного  переключения 

Кратность наблюдения (мес) 

/методы исследования 

Группа А Группа B Группа C Группа D 

Осмот детского 

кардиолога/кардиолога  

12 12 6 3 

Электрокардиография 12 12 6 3-6 

Эхокардиография 12 12 6 3-6 

Суточное мониторирование 

ЭКГ 

При наличии 

показаний 

При наличии 

показаний 

При наличии 

показаний 

При наличии 

показаний 

МРТ/МСТ 36-60 12-24 12-24 12-24 

Тест с физической нагрузкой 

(спироэргометрия или тест с 

6-ти минутной ходьбой) 

36-60 12-24 12 - 

 

Операция артериального переключения 

Кратность наблюдения (мес) 

/методы исследования 

Группа А Группа B Группа C Группа D 

Осмот детского 

кардиолога/кардиолога  

12 12 6 3 

Электрокардиография 12 12 6-12 3-6 

Эхокардиография 36 12 6-12 3-6 

Суточное мониторирование 

ЭКГ 

24 24 12 12 

Пульсоксиметрия 12 12 6 3 

Тест с физической нагрузкой 

(спироэргометрия или тест с 

6-ти минутной ходьбой) 

36 12-24 12 - 

 

 Рекомендуется пациентам выполнение нейросонографии и/или МРТ исследования 

головного мозга и проведение консультации невролога перед каждым этапом 

хирургической коррекции ТМА с целью выявления патологических изменений, 

которые влияют на результат хирургической коррекции и могут повлиять на выбор 

анестезиологического и перфузионного пособия [6]. 

ЕОК нет (УДД 3, УУР С). 

• Всем пациентам после артериального переключения рекомендуется 

выполнение визуализации коронарных артерий до начала участия в 

соревновательных видах  спорта  [16].  

ЕОК – нет (УДД 3, УУР В) 

6. Организация медицинской помощи 

Показания для плановой госпитализации:  

1) Неэффективность медикаментозной терапии на догоспитальном этапе; 
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2) Невозможность оказания специализированной медицинской помощи и 

диагностики (КТ-АГ, МРТ, зондирование полостей сердца) в амбулаторных условиях; 

3) Плановые операции. 

Показания для экстренной госпитализации: 

Состояния угрожающие жизни. 

Показания к выписке пациента из стационара: 

1) При выздоровлении пациента; 

2) При стойком улучшении, когда по состоянию здоровья пациент может без 

ущерба для здоровья продолжить лечение в амбулаторно-поликлиническом учреждении 

или домашних условиях; 

3) При необходимости перевода пациента в другую организацию здравоохранения; 

4) По письменному требованию пациента либо его законного представителя, если 

выписка не угрожает жизни пациента и не опасна для окружающих. 

 

В случае пренатально установленного диагноза ТМА родоразрешение всех 

пациентов проводится в специализированном стационаре, располагающем отделением 

реанимации новорожденных и находящемся в ближайшей транспортной доступности от 

кардиохирургического центра.  Пациенты сразу после родоразрешения и стабилизации 

состояния переводятся в ОРИТН для организации адекватного мониторинга жизненно 

важных функций и дальнейшей стабилизации состояния [48, 54]. 

 

7. Дополнительная информация, влияющая на течение и исход 

заболевания 

Прогноз хирургического лечения 

Почти все пациенты умирают в течение первого года жизни без хирургического 

вмешательства. Хирургическая 30-дневная смертность после анатомической коррекции 

составляет около 5,6% (EACTS data base). Факторами риска являются недоношенность, 

вес при рождении, <2,5 кг, ВСД или патологии аорты [14]. Отдаленная 25-летняя 

выживаемость и свобода от аритмии составляют 97%. У большинства пациентов 

сохраняется нормальная систолическая функция желудочков и переносимость физической 

нагрузки. Основные причины летальных исходов - внезапная смерть, инфаркт миокарда. 

Наиболее частое осложнение в отдаленном периоде - недостаточность клапана неоаорты, 

связанная с дилатацией ее корня, развивается у 7% пациентов через 10 лет после операции 

артериального переключения и у 35% пациентов через 5 лет после артериального 

переключения с устранением обструкции выводного тракта левого желудочка. 
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Госпитальная летальность после предсердного переключения варьирует от 0 до 6%, 

отдаленный послеоперационный период характеризуется тяжелыми осложнениями в виде 

дисфункции правого желудочка, недостаточностью трехстворчатого клапана и 

наджелудочковыми аритмиями. Выживаемость через 10 и 25 лет составляет 90 и 74%, 

соответственно. Непосредственные результаты операции Rastelli характеризуются низким 

уровнем госпитальной летальности (от 0 до 7%). Отдаленная выживаемость ниже, чем 

после операции Mustard и гемодинамической коррекции порока и через 10 и 20 лет 

составляет 93 и 57% соответственно. Основная причина летальных исходов сердечная 

недостаточность, аритмии. Свобода от обструкции выводного тракта правого желудочка 

через 20 лет составляет 32%. Получены обнадеживающие промежуточные результаты 

операций REV, Bex-Nikaidoh, трункального переключения. Требуется дальнейшее 

накопление опыта. 

 

Критерии оценки качества медицинской помощи. 

 

№ Критерии качества 
ЕОК 

класс 

ЕОК 

уровень 
УДД УУР 

1. Выполнена ЭКГ на этапе диагностики нет нет 2 А 

2. Выполнена эхокардиография на этапе 

диагностики 

нет нет 
1 А 

3. Выполнена катетеризация сердца с инвазивным 

мониторингом давления в легочной артерии 

(ИМДЛА) перед выполнением хирургического 

лечения при наличии показаний 

нет нет 

2 А 

4. Выполнена коррекция транспозиции 

магистральных артерий, при невозможности ее 

выполнения пациент направлен в экспертный 

центр для ее выполнения 

нет нет 

1 А 

5. Пациент взят под диспансерное наблюдение нет нет 1 А 

6. Пациентам после оперативного лечения ТМА 
выполнено ежегодное обследование, 

включающее сбор анамнеза, ЭКГ (12 отведений) 

и эхокардиография  

IIa  C 

5 С 
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Приложение А1. Состав рабочей группы по созданию клинических 

рекомендаций по врожденным порокам сердца 

Руководитель рабочей группы 

Бокерия Л.А., академик РАН (Москва) 

Секретарь рабочей группы 

Члены рабочей группы (в алфавитном порядке) 

 

Голухова Елена Зеликовна - академик РАН, д.м.н. профессор (Москва) РКО 

Иртюга Ольга Борисовна – к.м.н. (Санкт-Петербург) РКО  

Ким Алексей Иванович – д.м.н. профессор (Москва) РКО, АССХ 

Морозов Александр Александрович – к.м.н. (Санкт-Петербург) РКО   

Попов Алексей Евгеньевич – к.м.н. (Москва) АССХ 
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Приложение А2. Методология разработки клинических рекомендаций. 

Целевая аудитория данных клинических рекомендаций: 

 врач-детский кардиолог 

 врач-  сердечно-сосудистый хирург. 

 врач-педиатр; 

 врач-неонатолог 

 врач-кардиолог; 

Методы, используемые для сбора/селекции доказательств: поиск в электронных 

базах данных. 

Описание методов, использованных для оценки качества и силы доказательств: 

доказательной базой для рекомендаций являются публикации, вошедшие в базы данных 

PubMed, Scopus. Глубина поиска составляла 30 лет. 

Методы, использованные для оценки качества и силы доказательств 

 консенсус экспертов; 

 оценка качества рекомендаций в соответствии с рейтинговой схемой 

(таблица П1). 

 оценка силы доказательств в соответствии с рейтинговой схемой (таблица 

П2). 

В ходе разработки КР использованы международные шкалы уровня 

убедительности рекомендаций и уровня достоверности доказательств (Таблицы П1 и П2), 

а также новая система шкал УДД и УУР для лечебных, реабилитационных, 

профилактических вмешательств и диагностических вмешательств (Таблицы П3, П4 и 

П5), введенная в 2018 г. ФГБУ ЦЭККМП Минздрава РФ. Формирование Национальных 

рекомендаций проводилось на основе рекомендаций ЕОК, с учетом национальной 

специфики, особенностей обследования, лечения, учитывающих доступность 

медицинской помощи. По этой причине в тексте настоящих клинических рекомендаций, 

одновременно использованы две шкалы оценки достоверности доказательств тезисов 

рекомендаций: уровни достоверности доказательств ЕОК с УУР и УДД. Добавлены 

классы рекомендаций ЕОК, позволяющие оценить необходимость выполнения тезиса 

рекомендаций. 

Таблица П1. Классы показаний согласно рекомендациям Европейского Общества 

Кардиологов (ЕОК). 
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Класс 

рекомендаций 

ЕОК 

Определение 
Предлагаемая 

формулировка 

I 
Доказано или общепризнанно, что диагностическая процедура, 

вмешательство/ лечение являются эффективными и полезными 
Рекомендовано/ 

показано 

II 

 

 

 
IIa 

 

 

 

IIb 

Противоречивые данные и/или мнения 

об эффективности/пользе диагностической процедуры, 

вмешательства, лечения 

Большинство данных/мнений в пользу 
эффективности/пользы диагностической процедуры, 

вмешательства, лечения 

Эффективность/польза диагностической процедуры, 

вмешательства, лечения установлены менее убедительно 

 

 

Целесообразно  

применять 
 

 

 

Можно 

применять 

III 

Данные или единое мнение, что диагностическая процедура, 

вмешательство, лечение бесполезны/не эффективны, а в ряде 

случаев могут приносить вред 

Не рекомендуется 

применять  

 

Таблица П2. Уровни достоверности доказательств согласно рекомендациям 

Европейского 2923 Общества Кардиологов (ЕОК). 

 

Уровни достоверности доказательств, ЕОК 

A Данные многочисленных рандомизированных клинических 

исследований или метаанализов 

B Данные получены по результатам одного рандомизированного 

клинического исследования или крупных нерандомизированных 

исследований 

  C Согласованное мнение экспертов и/или результаты небольших 

исследований, ретроспективных исследований, регистров 

 

 

Таблица П3. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для 

методов профилактики, лечения и реабилитации (профилактических, лечебных, 

реабилитационных вмешательств) 

 

Уровни достоверности доказательств (УДД) 

Приказ Министерства здравоохранения Российской Федерации от 28.02.2019 № 103н «Об утверждении 

порядка и сроков разработки клинических рекомендаций, их пересмотра, типовой формы клинических 

рекомендаций и требований к их структуре, составу и научной обоснованности, включаемой в клинические 

рекомендации информации» (зарегистрирован 08.05.2019 № 54588) 

1 
Систематический обзор рандомизированных клинических 

исследований с применением метаанализа 

2 

Отдельные рандомизированные клинические исследования 

и систематические обзоры исследований любого дизайна, 

за исключением рандомизированных клинических исследований, 

с применением метаанализа 
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3 
Нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе 
когортные исследования 

4 
Несравнительные исследования, описание клинического случая или 

серии случаев, исследование «случай-контроль» 

5 
Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства 

(доклинические исследования) или мнение экспертов 

 

Таблица П4. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для 

методов диагностики (диагностических вмешательств) 

УДД Расшифровка 

1 Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом или 

систематический обзор рандомизированных клинических исследований с применением 

метаанализа 

2 Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные 

рандомизированные клинические исследования и систематические обзоры исследований 

любого дизайна, за исключением рандомизированных клинических исследований, 

с применением метаанализа 

3 Исследования без последовательного контроля референсным методом или исследования 

с референсным методом, не являющимся независимым от исследуемого метода, или 

нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе когортные 

исследования 

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая 

5 Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов 

 

Таблица П5. Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций (УУР) для 

методов профилактики, диагностики, лечения и реабилитации (профилактических, 

диагностических, лечебных, реабилитационных вмешательств) 

Уровень убедительности рекомендации (УРР) 

Приказ Министерства здравоохранения Российской Федерации от 28.02.2019 № 103н «Об утверждении 

порядка и сроков разработки клинических рекомендаций, их пересмотра, типовой формы клинических 

рекомендаций и требований к их структуре, составу и научной обоснованности включаемой в клинические 

рекомендации информации» (зарегистрирован 08.05.2019 № 54588) 

А 

Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии 

эффективности (исходы) являются важными, все исследования имеют 

высокое или удовлетворительное методологическое качество, их 

выводы по интересующим исходам являются согласованными) 

В 

Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии 

эффективности (исходы) являются важными, не все исследования 

имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество 

и/или их выводы по интересующим исходам не являются 

согласованными) 



41 

 

С 

Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего 

качества (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) 

являются неважными, все исследования имеют низкое 

методологическое качество и их выводы по интересующим исходам 

не являются согласованными) 

 

Порядок обновления клинических рекомендаций. 

Механизм обновления клинических рекомендаций предусматривает их 

систематическую актуализацию — не реже чем один раз в три года, — а также при 

появлении новых данных с позиции доказательной медицины по вопросам диагностики, 

лечения, профилактики и реабилитации конкретных заболеваний, наличии обоснованных 

дополнений/замечаний к ранее утвержденным КР, но не чаще 1 раза в 6 месяцев.
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Приложение А3. Связанные документы 

 
1. Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации (ФЗ №323от 

21.11.2011) 

2. Порядок оказания медицинской помощи больным с сердечно-сосудистыми 

заболеваниями (Приказ Минздрава России №918н от 15.11.2012) 

3. «О классификации и критериях, используемых при осуществлении медико-

социальной экспертизы граждан федеральными государственными учреждениями медико-

социальной экспертизы» (Приказ Минздрава России №1024н от 17 декабря 2015 г.) 
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Приложение Б1. Алгоритм ведения пациентов с ТМА и ИМЖП 

(простая форма) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

ТМА с ИМЖП 
(простая форма) 
и рестриктивным 

МПС (стр.13) 

 

Процедура 
Rashkind 
(стр.13) 

 

Анатомическа
я коррекция 

Arterialswitch 
в первые 2-4 

недели 
(стр.13) 

 

Начало  инфузии ПГЕ1 

из расчета 0,005-0,02 
мкг/кг/мин (стр.12-13) 

 

Пренатальная диагностика 
ТМА 

 

Подозрение на ТМА в 
постнатальном периоде 

 

Диагностика 
(стр.9-12) 

 

Родоразрешение в 
условиях 

специализированного 
стационара при 

подтверждённом 
диагнозе (стр.12) 

 

Продолжение 

диагностического поиска в 

рамках другой 

нозологической единицы 
 

нет 

 

Нахождение под диспансерным   

наблюдением   детского 
кардиолога  (стр.20) 

 

Возраст старше 

1 мес. - 

суживание 

легочной 

артерии с 

наложением 

СЛА или 

безнего (стр.16) 
 

При неблагоприятной 
анатомии коронар- 

ных артерий выполняют 
операцию переключе- 

ния на предсердном уровне 
(операции Senning 

или Mustard) в возрасте 3–9 
мес. (стр.14) 
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Приложение Б2. Алгоритм ведения пациентов с ТМА и ДМЖП 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Пренатальная диагностика 
ТМА 

 

Подозрение на ТМА в 
постнатальном периоде 

 

Диагностика 
(стр.9-12) 

 

Родоразрешение в 
условиях 

специализированного 
стационара при 

подтверждённом 
диагнозе (стр.12) 

 

ТМА с ДМЖП и 
рестриктивным 
МПС (стр.14) 

 

Начало  инфузии ПГЕ1 
из расчета 0,005-0,02 

мкг/кг/мин (стр.12-13) 

 

Анатомическа
я коррекция 

Arterialswitchв  
период от 

2нед-2мес.  
(стр.20) 

 

нет 

 

Продолжение 
диагностического поиска в 

рамках другой 
нозологической единицы 

 

ТМА с 

множ. 

ДМЖП 

 

 

Операция Muller к 3–4 мес. 
жизни, в более позднем 

периоде — операция Fontan 

(стр.14) 

 

При небольшом 
ДМЖП тактика та 

же, что и 
при простой 

ТМА.(см. стр.28) 

 

ТМА с 

большим 
ДМЖП 

 

Arterialswitch с 

одновременным 

закрытием ДМЖП без 

предшествующей оп. 

Mullerв возрасте от 2 

нед. – 2 мес. (стр.14) 

 

ТМА с ДМЖП 

и сопут. 

диффузной 

гипоплазиейВТ

ПЖ и 

клапанного 

кольца 

аорты(стр.14) 

 

DКS в сочетании с 

Rastelli в возрасте1–
2 года.(стр.15) 

 

ТМА с 

ДМЖП+гип.дугиА

о+КоАо 

 

Arterialswitch с 
реконструкцие

й 
аорты(стр.15) 

 

Гипоплазированны

м правым 

желудочком или 

«верхом сидящим» 

AV клапаном 

(стр.15) 

 

Операция Muller к 

3–4 мес. жизни, в 

более позднем 

периоде — 

операция Fontan 

(стр.15) 

 

Радикальная 
коррекция 

порока 

 

Нахождение под диспансерным   

наблюдением   с   обследованием   в   

специализированном стационаре не 

реже 1 раза в год (стр.20) 
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Приложение Б3. Алгоритм ведения пациентов с ТМА и сопутствующим 

стенозом лёгочной артерии 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Пренатальная диагностика 

ТМА 

 

Продолжение 

диагностического поиска в 
рамках другой 

нозологической единицы 
 

нет 

 

Начало  инфузии ПГЕ1 
из расчета 0,005-0,02 

мкг/кг/мин (стр.12-13) 

 

Подозрение на ТМА в 
постнатальном периоде 

 Родоразрешение в 
условиях 

специализированного 
стационара при 

подтверждённом 
диагнозе (стр.12) 

 

Диагностика 
(стр.9-12) 

 

ТМА с 
умеренным СЛА 

 

ТМА с 

сопутствующимвыраж

енным стенозом 

лёгочной артерии 

(стр.15-16) 

 

Анатомическая 
коррекция 

Arterialswitch в 
первые 2-4 (стр 

15)недели 

 

ТМА с 

неблагоприятной 

анатомией 

отхождения КА 

(стр.17) 

 

Mastard/Senning

/Ttup door 

 

ОперацияRast

elli и REV 

(стр.15-16) 

 

Bex-Nikaidoh 

(стр.16-17) 

 

СЛА 

 

Senning с 
последующим 

устранение 
стеноза в 3-

6мес. 
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Приложение В. Информация для пациента 

Уважаемые родители пациента, результаты обследования выявили у Вашего 

ребенка сложный врожденный порок сердца – транспозиция магистральных артерий. 

Добровольно соглашаясь на операцию, Вы должны понимать цель и опасности операции, 

о которых Вам расскажет лечащий врач. 

ТМА возникает на ранних этапах развития плода. Причины нарушений 

эмбриогенеза многочисленны: инфекционные заболевания матери на ранних сроках 

беременности, вредные привычки родителей, экологические и генетические факторы и 

т.д. В зависимости от варианта порока нарушения гемодинамики и клинические 

проявления порока могут существенно варьировать. Однако в любом случае они 

ухудшают физическое состояния и уменьшают продолжительность жизни пациентов. 

В определённых случаях может потребоваться этапное лечение ТМА, при этом 

первым этапом выполняется подготовительная операция. Радикальная коррекция ТМА 

выполняется в условиях искусственного кровообращения. Она предполагает перемещение 

аорты в левый желудочек, а лёгочной артерии в правый. А также устранение 

сопутствующих аномалий развития сердца. При невозможности выполнения 

анатомической коррекции прибегают к операции обхода правых отделов сердца, после 

которой кровь из полых вен поступает в легочную артерию непосредственно, минуя 

сердце. 

В отдельных случаях могут возникать осложнения: 

 сердечная недостаточность; 

 длительная искусственная вентиляция легких; 

 острая почечная недостаточность, требующая перитонеального диализа или 

гемодиализа; 

 послеоперационные кровотечения, крупные гематомы;  

 инфекционные осложнения; 

 реакции гиперчувствительности (аллергии) на медикаменты, средства для наркоза и 

рентгенологического исследования, которые могут проявляться, например, зудом. 

Крайне редко встречаются сильно выраженные реакции, такие как коллапс, 

судороги и нарушение дыхания, которые требуют стационарного лечения и могут 

приводить к необратимым последствиям;  

В большинстве случаев операция приводит к улучшению состояния и 

исчезновению жалоб. В некоторых случаях могут потребоваться повторные 

вмешательства, чаще всего связанные с ростом ребенка. 
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Особенно важными являются контрольные обследования после операции для 

своевременной оценки результатов коррекции и выявления возможных осложнений. 
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Приложение Г. Определение и оценка данных полученных при 

проведении трансторакальной эхокардиографии 

При проведении трансторакальной эхокардиографии необходимо определить 

и оценить следующие пункты:  

• определить тип внутригрудного расположения сердца; 

• оценить взаимоотношение магистральных сосудов; 

• определить анатомию коронарных артерий; 

• определить вариант атриовентрикулярной связи; 

• оценить анатомию и функцию клапанов сердца; 

• установить наличие или отсутствие и вариант митрально-полулунного 

фиброзного контакта; 

• оценить дистанцию между трехстворчатым и легочным клапанами, сравнить 

ее с диаметром аортального клапана; 

• определить размер и позицию дефекта межжелудочковой перегородки; 

• установить размер и позицию инфундибулярной перегородки, исключить 

или подтвердить наличие на ее поверхности крепления хордально-папиллярного аппарата 

атриовентрикулярных клапанов; 

• оценить анатомию выводного тракта левого желудочка, в случае выявления 

его изолированной подклапанной обструкции - возможность ее хирургического 

устранения; 

• определить диаметр клапана легочной артерии, морфологию его створок и 

дать заключение относительно его функциональности:  

1) годен для выполнения функции системного клапана;  

2) годен для выполнения функции легочного клапана;  

3) функционально не годен; 

• оценить функциональное состояние левого желудочка и дать заключение о 

его системной компетентности, ориентируясь на следующие показатели: индекс 

конечного диастолического объема, фракцию выброса, индекс массы миокарда, а также 

направление кривизны межжелудочковой перегородки, соотношение давления 

в левом и правом желудочках при наличии ДМЖП.  
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