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Врожденные пороки сердца «синего» типа с уменьшенным
легочным кровотоком
Тетрада Фалло
Среди ВПС у детей тетрада Фалло (ТФ) по частоте занимает одно из первых мест и наблюдается у 10% - 30% больных с врожденными аномалиями сердца, а среди всех пороков, сопровождающихся цианозом, ТФ составляет 66% - 80%. Прижизнененый диагноз этой аномалии впервые представил русский педиатр А. А. Кисель в 1887 г, а в 1888 г. Fallot систематизировал наблюдения, дал классическое описание клинической картины и патологической анатомии, выделил порок как отдельную нозологическую единицу.
Этиология
С точки зрения эмбриологической сущности порока известны попытки объяснить возникновение тетрады Фалло нарушением развития бульбарной перегородки и ротацией артериального конуса против часовой стрелки. В результате этого феномена аортальный клапан сохраняет свою эмбриологическую позицию и остаётся правее легочного. Такое «правое положение» корня аорты приводит к тому, что при ТФ он как бы сидит верхом над перегородкой. Ротация артериального конуса против часовой стрелки ведет к ротации его перегородки, что не позволяет ей соединиться с межжелудочковой перегородкой, чем и объясняется наличие ДМЖП при тетраде Фалло. Помимо этого смещение перегородки артериального конуса обусловливает сужение легочного конуса. По - видимому, сочетание всех этих нарушений создаёт то многообразие анатомических и гемоди -намических вариантов, которые наблюдаются в клинике.
Патологическая анатомия
В классическую тетраду Фалло входят следующие анатомические признаки:
1. сужение легочной артерии в области клапанов или выходного отдела правого желудочка

2. высокий, большой дефект межжелудочковой перегородки

3. декстрапозиция аорты, в результате чего её устье располагается над дефектом перегородки, открываясь одновременно в полости левого и правого желудочков

4. гипертрофия миокарда правого желудочка. Стеноз выходного отдела правого желудочка. Выделяют 3 принципиально отличные формы:

1. стеноз на уровне устья легочной артерии - а. клапанный стеноз, б. сужение фиброзного кольца легочной артерии,

2. подклапанный стеноз или сужение в области выходного отдела правого желудочка - инфу ндибулярный стеноз,

3. сочетание обоих видов стеноза.

Изолированные виды сужения выходного отдела правого желудочка встречаются не часто. Литературные данные свидетельствуют, что инфундибулярный стеноз встречается в 25% - 27% случаев, клапанный - до 3%, смешанный - у 75% - 67%). Сужение ствола и ветвей легочной артерии, требующее хирургической коррекции, отмечается у 21% - 31% больных.
Среди клапанных стенозов различают: 1.створчатые, при которых кольцо не изменено. А створки клапана сращены, деформированы и образуют воронкообразное сужение,2. аннулярные — с гипоплазией клапанного кольца различной степени выраженности.
Сросшиеся по комиссурам створки часто представляются лепестками, лишенными синусов. Более чем у трети больных клапан состоит их двух створок, что создаёт его функциональную неполноценность после устранения сужения. При сужении фиброзного кольца створки легочного клапана, как правило, также бывают деформированы и утолщены. Именно эта форма часто сочетается с подклапанным стенозом.
Подклапанный стеноз или сужение выходного отдела правого желудочка образуется вследствие недоразвития воронкообразной части правого желудочка, а также гипертрофии наджелудочкового гребня и его париетальной и перегородочной ножек. Вместе с фиброзно - мышечным валиком передней стенки правого желудочка они образуют ostium infundibuli -локализованное подклапанное сужение.
Среди различных форм подклапанных стенозов выделяют 3 основных варианта: 1. фиброзно - мышечный стеноз, представленный относительно тонкой фиброзной диафрагмой, расположенной в инфундибулярном отделе, в непосредственной близости от устья легочной артерии, 2.мышечно -фиброзный стеноз в области crista supraventricularis. Между этим сужением и клапаном легочной артерии может располагаться веретенообразная полость - инфундибулярная камера или «третий желудочек», частота его образования от 5% до 70%, 3. трубчатый, или тубулярный стеноз, при котором выходной отдел правого желудочка представлен узкой трубкой длиной 20 - 40 мм, непосредственно премыкающей к устью легочной артерии.
Сужение легочной артерии может иметь характер ограниченной коарктации и гипоплазии всего ствола, вплоть до атрезии ствола или его ветвей.
Выраженность инфундибулярного стеноза с течением времени прогрессирует в связи с усилением гипертрофии мышечных элементов артериального конуса. Причинами прогрессирования гипертрофии правого желудочка являю гея повышенное давление и увеличение нагрузки в связи с наличием дефекта межжелудочковой перегородки.
Дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) при тетраде Фалло является постоянным признаком. Располагаясь всегда в верхнем отделе межжелудочковой перегородки и занимая более переднее положение, чем изолированный ДМЖП, большой ДМЖП при ТФ не имеет собственного верхнего края. Он образован фиброзным кольцом или створками аортального клапана. Вдоль нижнего края дефекта залегает общая ножка пучка Гиса. ДМЖП при классической форме ТФ всегда по размеру примерно соответствует диаметру аорты.
Дектрапозиция аорты, т.е. смещение её устья вправо и расположение над межжелудочковой перегородкой некоторые авторы считают неотъемлемым при знаком ТФ, а степень смещения важным фактором, определяющим выраженность цианоза, развивающегося вследствие попадания определенного количества крови из правого желудочка непосредственно в аорту. Но большинство хирургов считает, что при ТФ может и не быть истинной дектропозиции аорты, а только создаётся видимость этого вследствие отсутствия мембранозной части межжелудочковой перегородки, поскольку и в норме аорта расположена таким образом, что при отсутствии мембранозной части межжелудочковой перегородки она будет сообщаться с обоими желудочками. Следовательно, декстрапозицию аорты можно отнести к вторичным признакам тетрады Фалло при наличии большого ДМЖП. Гипертрофия правого желудочка - четвертый признак ТФ - является также неспецифическим и вторичным признаком. Она возникает в результате резко повышенного сопротивления на пути оттока крови из правого желудочка. Толщина стенок правого и левого желудочков становится примерно одинаковой. Трабекулы правого желудочка гипертрофированы и оказывают дополнительное сопротивление току крови в выходном отделе правого желудочка. В результате снижения объёмной нагрузки левые отделы сердца при этом пороке часто бывают уменьшены.
Аорто - легочный коллатеральный кровоток. У больных классической «синей» формой ТФ, сопровождающейся цианозом, развита система лёгочных коллатеральных анастомозов. Анастомозируя с разветвлениями лёгочных артерий на прекапиллярном и капиллярном уровнях, они часто компенсируют обедненный легочный кровоток. Кровь, протекающая по этим сосудам, участвует в газообмене. Развиваются коллатерали за счёт бронхиальных, медиастинальных, пищеводных, перикардиальных и коронарных артерий, сосудов грудной стенки и диафрагмы. Около 70% окольного кровотока осуществляется по бронхиальным артериям. Большие бронхиальные коллатеральные артерии могут осуществлять кровоток в долях и сегментах легких, не имеющих ветвей легочной артерии. Величина аортолегочного кровотока зависит от тяжести порока и составляет от 5% до 40% системного кровотока. С возрастом интенсивность коллатерального кровотока увеличивается, компенсируя прогрессирующее сужение инфундибулярного отдела желудочка, и у некоторых больных становится единственным путем кровоснабжения легких. Чем больше развиты аорто-легочные анастомозы, тем меньше выражен цианоз.
Легочное сосудистое русло. Легочное сосудистое сопротивление у больных ТФ повышено. Анатомической основой патологии легочных сосудов является распространенный тромбоз периферических ветвей, изменения структуры сосудистой стенки мелких артерий, вызывающие сужение их просвета. В большинстве случаев отмечается повышенная проницаемость сосудистых стенок, их плазматическое пропитывание, образование внутристеночных кольцевидных очагов кровоизлияний, наблюдается значительное разрастание интимы, которое приводит к почти полной облитерации сосудов.
Тромбозы легочных сосудов отмечены особенно часто у погибших от одышечно-цианотических приступов и имевших резко сниженный легочный кровоток и полицитемию.
Тетрада Фалло сочетается у 15% - 20%больных с другими аномалиями сердечно - сосудистой системы. Сочетание с дефектом межпредсердной перегородки встречается у 5% - 17% пациентов, открытым артериальным протоком - у 2% - 7%, аномалиями расположения коронарных артерий - у 3% больных.
Нарушения гемодинамики
В основе нарушений гемодинамики при этом пороке лежат 2 фактора: стеноз выходного отдела правого желудочка и дефект межжелудочковой перегородки. Вследствие большой вариабельности степени стеноза и размеров ДМЖП сочетание их может вызывать различные типы нарушения гемодинамики.
При классической «синей» форме ТФ характерным является повышение минутного объёма большого круга кровообращения за счет сброса венозной крови через ДМЖП из правого желудочка в аорту. Такой тип нарушения гемодинамики встречается у 75% - 80% больных. Сброс венозной крови в артериальную обусловливает развитие гипоксемии.
В связи с тем, что правый желудочек имеет два пути оттока - легочную артерию и аорту - уровень систолического давления определяется той наименьшей величиной сопротивления, которое оказывает каждый из путей оттока. Величина сброса крови определяется степенью препятствия к выбросу крови из правого желудочка в легочную артерию и сопротивлением большого круга кровообращения.
Поскольку при классической форме ТФ сопротивление стеноза выходного отдела правого желудочка току крови больше сосудистого сопротивления большого круга кровообращения, значительная часть ударного объёма правого желудочка при давлении, достаточном для преодоления сосудистого сопротивления большого круга, направляется в аорту через ДМЖП. Величина систолического давления в правом желудочке превосходит систолическое давление в левом желудочке, а ДМЖП, по площади приближающийся к устью аорты и не оказывает практически никакого сопротивления току крови.

При классической форме ТФ сопротивление легочного стеноза всегда превалирует над сосудистым сопротивлением большого круга кровообращения, а потому сброс крови у этих больных осуществляется справа налево.
Клинические проявления порока всегда связаны с объёмом венозно -артериального шунта. При тяжелой форме заболевания величина сброса превышает 45% системного кровотока. У больных с шунтом в пределах 25%
-
45% развивается умеренная форма порока, в пределах 10% - 25% - лёгкая.
Вследствие большого сброса крови в большой круг кровообращения в легкие поступает малое количество венозной крови, и давление в легочной артерии снижается. Большой же круг кровообращения перегружается «балластной» венозной кровью, что приводит к снижению насыщения артериальной крови кислородом и развитию гипоксии.
Таким образом, от степени стеноза лёгочной артерии зависит тяжесть гемодинамических изменений и клинических проявлений порока — гипоксемии, цианоза, полицитемии и др. ДМЖП, имеющий «стандартный» размер, играет роль «разрешающего» фактора.
Роль стеноза легочной артерии наглядно проявляется во время одышечно
-цианотических приступов, которые наблюдаются у больных в первые годы
жизни и возникают в результате спазма мышц выходного отдела правого
желудочка, резко уменьшая объём лёгочного кровотока. Спазм инфундибулы
правого желудочка объясняют повышением концентрации катехоламинов
крови.
Насыщение артериальной крови кислородом зависит от соотношения объёмов оксигенированной и венозной крови, смешанных в артериальной системе больного, а также от насыщения кислородом венозной крови, сбрасываемой в аорту. Степень артериальной гипоксемии варьирует в зависимости от величины физических и эмоциональных нагрузок. Увеличение цианоза при нагрузках объясняется несколькими факторами: снижением насыщения венозной крови кислородом, понижением сопротивления периферических сосудов, увеличением степени стеноза за счёт спазма инфундибулярного отдела правого желудочка с повышением секреции катехоламинов во время нагрузки.
Описанные гемодинамические изменения приводят к комбинированной перегрузке правого желудочка, который совершает избыточную работу по преодолению сопротивления. При выраженном стенозе легочной артерии большом диаметре ДМЖП преимущественно правый желудочек обеспечивает кровообращение в большом и малом кругах. При этом левый желудочек недогружен.
Если стеноз выходного отдела правого желудочка невелик, и сопротивление, вызываемое им меньше сосудистого сопротивления большого круга, то тот у больных возникает сброс слева направо. Такой тип нарушений гемодинамики лежит в основе «белой» или «бледной» формы ТФ и близок к гемодинамическим нарушениям, наблюдаемым при дефекте межжелудочковой перегородки, но с тем отличием, что правый желудочек
проделывает работу не только по выбросу большого объёма крови, но и по преодолению сопротивлению стеноза. В итоге систолическое давление в правом желудочке всегда остаётся высоким. Систолическое же давление в легочной артерии бывает нормальным или слегка пониженным.
Для определенной группы больных характерен перекрестный сброс крови в состоянии покоя - преимущественно слева направо, при нагрузке - справа налево. В этих случаях сопротивление на выходе из желудочков приблизительно одинаковое. Однако постепенно начинает преобладать сброс крови справа налево в связи с увеличением гипертрофии выходного отдела правого желудочка и снижением сосудистого сопротивления большого круга кровообращения, и у них развивается циркуляторная гипоксия, а гемодинамические нарушения начинают соответствовать цианотической форме тетрады Фалло.
Клиника и диагностика
Существуют следующие формы клинического течения тетрады Фалло: 1.Тяжелая форма с ранним появлением выраженного цианоза и одышки.
Иногда цианоз наблюдается с первых месяцев жизни ребенка, но чаще к 
одному году или позже.
2. Классическая форма тетрады Фалло - цианоз появляется, когда ребенок начинает ходить, бегать.

3. Тяжелая форма с цианотически - одышечными приступами

4. Тетрада Фалло с поздним цианозом - в 6 - 10 лет.

5. Так называемая «бледная» форма тетрады Фалло.

Первыми признаками порока, на которые родители начинают обращать внимание, являются одышка и цианоз губ, возникающие с 3 - 4 месяцев при кормлении и крике ребенка. При тяжелых формах ТФ к году клиническая картина начинает проявлять себя ярко у 70% - 80% больных. Появляется отставание ребенка в физическом, а при тяжелых формах и в психическом развитии, они плохо сидят и ходят.
Наиболее тяжелую форму болезнь принимает при развитии одышечно -цианотических приступов. Приступы бывают разнообразными по своему клиническому проявлению. У одних больных они короткие и даже не приводят к потере сознания, у других завершаются коматозным состоянием
Приступы могут наблюдаться у совсем маленьких детей до года и в течение первых двух лет. Наиболее часто приступы проявляются в возрасте 2 - 5 лет. Во время приступа резко усиливается цианоз и одышка. Дыхание становится глубоким и частым, развивается тахикардия, возникает резкая слабость, больной часто теряет сознание. После приступа больные в течение нескольких часов чувствуют резкую слабость, остаются вялые и адинамичные
Приступ является следствием не острой сердечной недостаточности, а спазма мышц в выходном отделе правого желудочка. При развитии такого спазма венозная кровь из правого желудочка поступает в аорту. В связи с этим резко увеличивается кислородное голодание, вплоть до потери сознания.
Характерным для тетрады Фалло является развитие резчайшей слабости после определенной физической нагрузки. Появляется головокружение, резко усиливается цианоз. Во время физической нагрузки увеличивается сброс венозной крови, усиливается гипоксемия. Это ведет к развитию дополнительно! и кислородного голодания тканей, а, в свою очередь, в ответ на физическую нагрузку повышается их потребность в кислороде.
Больные вынуждены присаживаться на корточки, принимать колено -грудное положение, ложиться на бок, прижимая колени к животу. В этих позах они чувствуют облегчение вследствие увеличения артериального насыщения и повышения периферического сопротивления. В таком положении приток крови к нижним конечностям уменьшается и общее сопротивление артериальной системы возрастает. При этом увеличивается сопротивление току крови из правого желудочка в аорту, и одновременно возрастает ток крови в легочную артерию.
Осмотр. Обращает внимание отставание в физическом развитии, гипостеническое телосложение. Видимые слизистые оболочки и кожные покровы цианотичны, причем более синюшны дистальные отделы конечностей и мочки ушей.
Цианоз является следствием повышения содержания восстановленного гемоглобина в артериальной крови за счёт венозного сброса. Если показатели восстановленного гемоглобина достигают 50 г/л, то это ведёт к появлению цианотической окраски губ и кожи.
Степень цианоза может быть различной - от бледно - фиолетовой до «чугунно - синей».
В зависимости от степени выраженности порока одышка у больных проявляется в различной степени. Если больные испытывают одышку в покое, определенную часть времени проводят в постели, занимают вынужденное положение на корточках после того как пройдут 15-20 метров с резким ухудшением самочувствия и развитием тяжелого цианотически -одышечного приступа, их состояние следует считать тяжелым.
У больных со стойким и длительно существующим цианозом отмечается утолщение и деформация ногтевых фаланг пальцев в виде «барабанных палочек» и, при нем вначале происходит изменение формы ногтей («часовые стекла»). Эти изменения обусловлены длительной гипоксической гипоксией и низким напряжением кислорода в тканях, что приводит к чрезмерному развитию капиллярной сети в области ногтевых лож и в подушечках пальцев, местному застою с последующей гипертрофией мягких тканей.
Деформация грудной клетки у больных ТФ крайне редка, т. к. объём сердца при ТФ увеличен незначительно, и перкуторно значительного увеличения границ сердца не отмечается. Над областью сердца определяется систолическое дрожание с максимумом интенсивности во 3 - 4 межреберье слева от грудины, обусловленное шумом стеноза легочной артерии и ДМЖП.
Аускультация. Аускультативная картина определяется двумя основными точками шумообразования - стенозом выходного отдела правого желудочка и клапана легочной артерии и дефектом межжелудочковой перегородки. Эпицентр систолического шума локализуется в 3 - 4 межреберье у левого края грудины и хорошо проводится над всей областью сердца. 1тон изменен мало, может быть укорочен и усилен за счёт недогрузки левого желудочка, 2 тон над легочной артерией ослаблен.
Пульс и артериальное давление обычно нормальные, либо несколько снижены.
При исследовании красной крови обнаруживается выраженная полицитемия с редким увеличением количества гемоглобина, являющаяся одним из наиболее мощных компенсаторных механизмов при цианотических пороках. Интенсивность указанных изменений прямо пропорциональна степени артериальной гипоксемии.
Вследствие хронического дефицита кислорода повышается активность эритропоэза, в периферической крови появляются молодые формы (ретикулоциты), а также снижается средняя продолжительность жизни тромбоцитов, что проявляется тромбоцитопенией.
ЭКГ не имеет каких - либо характеристик исключительно для тетрады Фалло. Выявляется значительное отклонение электрической оси вправо. Отклонение электрической оси влево бывает редко и обычно свидетельствует о наличии сопутствующего порока. Выражены признаки гипертрофии правого желудочка.
На ФКГ во 2 - 3 межреберье слева от грудины регистрируется шум, имеющий веретенообразную форму, или ромбовидный шум с максимальными асцилляциями, занимающими всю систолу.
ЭХОКГ сегодня является одним из основных специальных методов диагностики, позволяющий у новорожденных и детей 1 года жизни поставить показания к экстренной операции, исключить сопутствующие пороки сердца.
ЭХОКГ позволяет получить четкую информацию о степени и выраженности стеноза выходного отдела правого желудочка и клапана легочного ствола и его ветвей, определить их размеры, определить анатомию и размеры ДМЖП. Кроме того, при этом исследовании достоверно определяется размер полости левого желудочка, а также степень гипертрофии как правого, так и левого желудочка, размеры предсердий, анатомическое состояние трехстворчатого клапана.
Рентгенологическое обследование позволяет выявить достаточно характерные признаки данного порока сердца. Отмечается небольшое увеличение размеров сердца. Верхушка сердца закруглена и приподнята над диафрагмой. Талия подчеркнута за счёт уменьшения диаметра ствола легочной артерии, и сердце приобретает конфигурацию «деревянного башмачка». В 1 косой проекции выраженность западения 2 дуги является надежным критерием для предварительной оценки тяжести анатомии порока.
Во 2 косой проекции выявляется массивный, слегка расширенный,
гипертрофированный правый желудочек с заостренной верхушкой и левый
желудочек, несколько закрывающий контур позвоночника.
При рентгеноскопии обнаруживается повышенная прозрачность легких в
результате значительного обеднения их сосудистого русла, уменьшение
корней легких.
При правостороннем расположении дуги аорты контрастированный пищевод
на её уровне отклоняется влево.
Катетеризация полос гей сердца и ангиокардиграфия позволяют выявить
все детали анатомии стеноза выходного отдела правого желудочка и
легочной артерии, определить диаметр её ветвей, дать характеристику
отхождения аорты и ее размеров, а также размеров полостей желудочков,
провести измерение давления в полостях сердца, легочной артерии и аорте,
обнаружить дополнительные аномалии сердечно - сосудистой системы.
При катетеризации правых отделов сердца обнаруживают снижение систолического давления в легочной артерии и резкое повышение его в правом желудочке до уровня системного. При переходе зонда из легочной артерии в правый желудочек можно по характеру кривой судить о виде стеноза.
При сочетании клапанного стеноза и стеноза выходного отдела удаётся зарегистрировать три уровня давления. Вначале регистрируется характерная кривая в легочной артерии, затем несколько повышенное давление в выходном отделе и после проведения зонда за область стеноза регистрируется высокое систолическое давление, равное давлению в аорте.
Если во время катетеризации правых отделов сердца удаётся провести катетер в аорту, то это служит дополнительным доказательством наличия ДМЖП и декстрапозиции аорты.
Ангиокардиография выполняется всем больным и включает в себя правую вентрикулографию, легочную артериографию, левую вентрикулографию и аортографию и дает точную информацию о строении выходного отдела правого желудочка, клапанного кольца легочного ствола, ствола легочной артерии и её ветвей, объемов полостей желудочков и размерах ДМЖП.
Естественное течение и прогноз
При тетраде Фалло естественное течение и прогноз определяются степенью легочного стеноза. 25% детей с ТФ умирают в течение первого года жизни. Из них большинство на первом месяце. Это больные, имеющие тяжелейшую обструкцию выходного отдела правого желудочка и легочной артерии. 40%) больных погибают к 3 годам,70%> - к 10 годам, 95% - к 40 годам жизни. Отсюда следует вывод о необходимости правильной диагностики и раннего оперативного лечения у этой категории больных.
Лечение
Тактика при цианотически - одышечных приступах.
1. осуществляют ингаляцию кислорода через маску или катетер, проведенный в носоглотку

2. придают коленно-грудное положение в постели
3. внутримышечно вводят морфина гидрохлорид (0,2мг/кг массы)

4. для коррекции метаболического ацидоза внутривенно вводят 1% раствор натрия бикарбоната
5. переливают жидкости с целью создания гемодилюции, если у больного выраженная полицитемия
6. внутримышечно вводят бета - блокаторы (анаприлин) в дозе 0,2 мг/кг массы тела больного.

Показании и противопоказания к оперативному лечению, выбор срока операции.
Показания к операции при тетраде Фалло фактически носят абсолютный характер. Все больные подлежат хирургическому лечению, особенно не следует откладывать хирургическое вмешательство у младенцев и больных с цианозом. Цианоз, резчайшая гипертрофия правого желудочка сердца, беспрерывно происходящие перестройки в анатомии правого желудочка, его выходного отдела, в структуре легких - всё это обусловливает необходимость возможно раннего оперативного вмешательства в первую очередь у детей ран него возраста. Если порок протекает с резко выраженным цианозом, частыми одышечно-цианотическими приступами, нарушениями в общем развитии, показана безотлагательная операция.
Противопоказаниями к операции являются аноксическая кахексия, тяжелая сердечная декомпенсация, тяжелые сопутствующие заболевания.
Методы оперативных вмешательств
В хирургической коррекции тетрады Фалло широко применяется её радикальная коррекция, а также при определенных показаниях паллиативные операции.
Смысл паллиативных операций (их более 30 видов) заключен в создании межсистемных анастомозов для устранения дефицита кровотока в малом круге кровообращения.
Паллиативные операции позволяют больному пережить критический период, устраняют тотальную артериальную гипоксемию, повышают сердечный индекс, в определенных условиях способствуют росту ствола и ветвей легочной артерии. Повышение легочного кровотока увеличивает
конечно - диастолическое давление в левом желудочке, способствуя тем самым его развитию перед радикальной коррекцией порока.
Паллиативные шунтирующие операции улучшают емкостно-эластические свойства легочного артериального русла с повышением эластичности легочных сосудов.
Среди шунтирующих паллиативных операций наибольшее распространение получили:
1. подключично - легочный анастомоз по Blelock - Taussig (l 945) (Нобелевская премия в 1948 г.). Он является классическим и наиболее часто используемым в клинике. Для наложения его используются синтетические линейные протезы Gore - Тех

2. анастомоз между восходящей аортой и правой ветвью легочной артерии (СооГу - Waterston, 1962).Это внутриперикардиальный анастомоз между задней стенкой восходящей аорты и передней стенкой правой ветви легочной артерии

3. анастомоз между стволом легочной артерии и аортой (Potts - Smith - Gibson, 1946)

При выполнении шунтирующих операций важной задачей является создание адекватных размеров соустья, т. к. степень уменьшения артериальной гипоксемии пропорциональна величине легочного кровотока. Большие размеры соустья быстро приводят к развитию легочной гипертензии и. а малые - к быстрому его тромбозу, поэтому оптимальные размеры анастомоза составляют 3-4 мм в диаметре.
Операции выполняются на работающем сердце, доступ - переднее -боковая левосторонняя торакотомия в 3 - 4 межреберье.
В настоящее время паллиативные операции рассматриваются как этап хирургического лечения больных с тяжелыми формами порока. Они являются не только вынужденной мерой, но и готовят больного к радикальной коррекции порока. Однако положительный эффект паллиативной операции непостоянен. С увеличением продолжительности существования межсистемных анастомозов абсолютно достоверно отмечено ухудшение состояния больных. Это связано с развитием гипофункции или тромбоза анастомоза, с развитием деформации ветви легочной артерии на стороне анастомоза, нередко с возникновением легочной гипертензии, возможным проявлением бактериального эндокардита, прогрессированием легочного стеноза вплоть до развития окклюзии путей оттока из правого желудочка. Это ведет к усилению цианоза, углублению полицитемии и снижению сатурации артериальной крови кислородом. Со временем встаёт вопрос о повторной паллиативной операции или радикальном вмешательстве и указанные проявления являются показаниями для их проведения.
Особое значение в подготовке больных на всех этапах хирургического лечения порока, особенно в последние годы, стало приобретать применение эндоваскулярной хирургии (баллонная ангиопластика, стентирование, бужирование остаточных стенозов
на уровне устья анастомоза, устранение стенозов клапана легочной артерии, эмболизация больших аорто - легочных коллатеральных анастомозов (БАЛКА).
Радикальная коррекция ТФ как исходно, так и после паллиативных операций является сложным, но эффективным хирургическим вмешательством. В настоящее время акцент в хирургическом лечении ТФ смещен в сторону радикального хирургического вмешательства в более раннем возрасте, включая период новорожденности, в связи с разработкой и совершенствованием методик обеспечения безопасности операций на открытом сердце (анестезиология, ИК, кардиоплегия, интенсивная терапия и реанимация).
Радикальная коррекция ТФ заключается в устранении стеноза или реконструкции выходного отдела правого желудочка и закрытии дефекта межжелудочковой перегородки. В случаях ранее наложенного межсистемного анастомоза - устранение его в самом начале операции до подключения аппарата искусственного кровообращения путем выделения и перевязки или ушивания анастомоза из просвета соответствующей легочной артерии.
Радикальная операция выполняется в условиях гипотермического искусственного кровообращения (28-30 градусов), фармакохолодовой или кровяной кардиоплегии.
Устранение стеноза путей оттока из правого желудочка: в 90 - 95% случаев возникает необходимость в расширении выводного отдела правого желудочка, в связи с чем показана продольная вентрикулотомия его. Производят ревизию инфундибулярного стеноза правого желудочка, широко иссекают гипертрофированные мышцы. Клапанный стеноз устраняется путем рассечения сросшихся створок по комиссурам. При резко измененном клапане элементы последнего иссекаются. Для расширения выходного отдела используют ксеноперикардиальные заплаты с имплантированной моностворкой, размеры которой варьируют (№ 14 - № 18) в каждом конкретном случае.
Закрытие дефекта межжелудочковой перегородки. При ТФ чаще встречается перимембранозный и реже субаортальный ДМЖП, который закрывают синтетической или ксеноперикардиальной заплатой, фиксируя её к краям дефекта как отдельными П - образными швами на тефлоновых прокладках, так и непрерывным швом.
Как оценивается адекватность коррекции порока? В этих целях измеряют давление в приточном и выходном отделе правого желудочка, в стволе и правой легочной артерии. Адекватность коррекции оценивают по соотношению величин систолического давления в правом и левом желудочках. Оно должно быть не более 0,7. Высокое остаточное давление в правом желудочке резко повышает послеоперационную летальность.
Адекватно выполненная радикальная коррекция порока позволяет нормализовать внутрисердечную гемодинамику, повысить физическую
работоспособность и уже через год после операции до 75% - 80% нормы здоровых детей.
Последние исследования свидетельствуют о том, что даже при хороших результатах в отдаленные сроки выявляется скрытая сердечная недостаточность, обусловленная длительной артериальной гипоксемией, поражающей тонкие структуры в жизненно важных органах (в частности в кардиомиоцитах). Отсюда следует важный практический вывод, что детей следует оперировать в раннем возрасте, во всяком случае до двух лет. Неудовлетворительные результаты операции обусловлены неполной коррекцией порока, реканализацией ДМЖП, гипертензией в системе легочной артерии.
Реабилитация и диспансерное наблюдение
Учитывая исходную тяжесть состояния больных, сложность коррекции порока и белее медленное восстановление внутрисердечной и легочной гемодинамики в послеоперационном периоде, реабилитация этих пациентов проходит длительный период - до 3 - 5 и более лет. Всё это время больные должны наблюдаться педиатром (детским кардиологом), семейным врачом по месту жительства, а также консультироваться у кардиохирурга не менее 1 раза в год. В случае появления декомпенсации кровообращения они должны быть госпитализированы в стационар для проведения лечения в течение 3-4 недель.
Особое внимание следует обратить на пациентов, которым была выполнена паллиативная операция, учитывая со временем возможность тромбоза шунта или развитие легочной гипертензии. Последующая радикальная коррекция порока должна быть выполнена у них не позже 2-3 лет после паллиативной операции, для чего больного необходимо во время направить к кардиохирургу.
В случаях благоприятного течения послеоперационного периода через 2 — 3 месяца дети могут посещать детские коллективы (детсад, школу) с исключением занятиями физкультурой, повышенных физических нагрузок. Им не противопоказаны все возрастные прививки. Снятие с диспансерного учета возможно только после заключения кардиохирурга.
Транспозиция магистральных артерий
Полная транспозиция магистральных артерий (ТМА) представляет собой врожденный порок сердца, при котором аорта отходит от морфологически правого желудочка, а легочная артерия - от морфологически левого желудочка, т. е. магистральные сосуды перемещены, или транспонированы.
Иными словами, это ВПС с конкордантными предсердно-желудочковыми и дискондартными желудочково - артериальными соединениями.
ТМА является одним из самых распространенных ВПС. Она встречается с частотой 1 на 2000 - 3000 новорожденных, составляя 8% всех ВПС.
Она может быть простой, т. е. иметь только обратное отхождение аорты и легочной артерии (7 - 15%), а может сочетаться с ДМЖП (от 20% - до 70% всех случаев транспозиций), открытым овальным окном или ДМПП (25%), обструкцией выводного тракта левого желудочка (5%).
Классификация, патологическая анатомия.
Анатомическая классификация основана на особенностях анатомических вариантов. Характерной чертой ТМА является параллельный ход аорты и легочного ствола в отличие от перекрещивающегося в нормальном сердце. При этом аорта находится впереди легочной артерии в 2/3 случаев. В остальных случаях сосуды расположены параллельно в одной плоскости.
В зависимости от расположения аорты по отношению к легочному стволу различают: D - транспозицию, когда она располагается справа от легочного ствола (60%) и L - транспозицию, когда она лежит слева от легочного ствола.
С гемодинамических позиций важно отличать полную или некорригированную ТМА от так называемой корригированной транспозиции. При полной транспозиции аорта отходит от правого, а легочная артерия от левого желудочка, а при корригированной ТМА имеется еще инверсия желудочков, т. е. предсердно - желудочковая дискордантность. Кровообращение при этом не страдает, если нет сопутствующих пороков. Мы рассматриваем только варианты полной некорригированной ТМА.
Клиническая классификация различает варианты пороков в зависимости от присутствия той или иной сопутствующей аномалии, поскольку ТМА является пороком, при котором наличие сопутствующих внутри или внесердечных аномалий является обязательным условием выживания новорожденного:
1.   ТМА с увеличенным или нормальным легочным кровотоком
а.
с открытым овальным окном или ДМПП
б.
с ДМЖП
в.
с ОАП, сочетающимся с ДМПП или ДМЖП
2.   ТМА с уменьшенным легочным кровотоком
а.
со стенозом выходного отдела левого желудочка
б.
с ДМЖП и стенозом выходного отдела левого желудочка
При ТМА предсердия сформированы и развиты правильно. Аорта
располагается кпереди или справа от легочного ствола, реже магистральные артерии располагаются «бок о бок». Коронарные артерии обычно отходят от аортальных синусов. Анатомия желудочков в основном не отличается от нормальной.
Наиболее частым сопутствующим пороком является ДМЖП, чаще всего перимебранозный (33%) или мышечный (27%) и обструкция выходного отдела левого желудочка, которая может быть динамической и анатомической.
Динамическая обструкция встречается у пациентов с интактной межжелудочковой перегородкой, которая выпячивается в сторону левого желудочка из-за высокого давления в правом желудочке, постепенно утолщаясь и формируя анатомический субстрат обструкции. Анатомическая обструкция выходного отдела левого желудочка представлена в виде подклапанного фиброзного валика или тубулярного фиброзно-мышечного тоннеля, что чаще всего бывает у больных с ТМА и в сочетании с ДМЖП.
Нарушение гемодинамики
Нарушение гемодинамики определяется инверсией позиции магистральных сосудов. Если в нормальных условиях большой и малый круг кровообращения связаны между собой последовательной цепью, то при ТМА они функционируют параллельно, будучи полностью разделены. Жизнь больного зависит исключительно от наличия сообщений между большим и малым кругом кровообращения, естественно существующих или искусственно созданных (открытое овальное окно, ДМПП, ДМЖП, ОАП, бронхиальные сосуды).
Во внутриутробном периоде в восходящую часть аорты и её ветви кровь поступает из правого желудочка. Эта кровь менее насыщена кислородом, т. к. правый желудочек заполняется кровью в основном из верхней полой вены. Кровь из нижней полой вены шунтируется через открытое овальное окно и левый желудочек, и она более насыщена кислородом. Отсюда кровь поступает в легочную артерию и через ОАП сбрасывается в нисходящую часть аорты. Таким образом, большая часть организма плода получает достаточно оксигенированную кровь. Этим объясняется тот факт, что дети, рождающиеся с ТМА, обычно нормально развиты. Головной мозг и миокард получают при этом менее богатую кислородом кровь.
Сразу же после рождения ребенка кровь поступает в легкие, минуя окольные пути. Начинают функционировать два разомкнутых круга: из полых вен кровь поступает в правый желудочек и аорту, из легочных вен оксигенированная кровь снова в легочную артерию. Становится обязательным условием жизни наличие значимых сообщений между этими кругами кровообращения и смешивание крови на уровне предсердий (ДМПП), желудочков (ДМЖП), магистральных артерий (ОАП) или незакрытие физиологических шунтов у плода, которые в обычных условиях на этот момент перестают функционировать.
При отсутствии ДМПП или ДМЖП остается функционировать только овальное окно. Через него происходит двунаправленный сброс крови:
при закрытых атриовентрикулярных клапанах кровь поступает из малого круга в большой, а при открытых клапанах - из большого круга в малый. Понятно, что объём шунтируемой крови в обоих направлениях должен быть равным, иначе вся кровь будет вытекать из одного круга кровообращения в другой.
Объем двунаправленного сброса определяется сопротивлением потоку, которое складывается из сопротивления отверстия, т. е. его размера и разницы сопротивления большого и малого круга кровообращения. При изолированном шунтировании на уровне предсердий это объём зависит от растяжимости предсердий и разницы давления в них в разные фазы сердечного цикла.
Наличие ДМЖП принципиально не меняет гемодинамику ТМА. ДМЖП является дополнительным сообщением между разобщенным большим и малым кругом кровообращения, улучшая смешивание крови на уровне желудочков за счёт перекрестного сброса. Однако роль этого смешения разная. При небольших ДМЖП давление в малом круге повышено незначительно, а наличие больших дефектов способствует выравниванию давления в том и другом круге кровообращения и развитию высокой легочной гипергензии. Следует обратить внимание, что необратимые изменения в сосудах легких развиваются при ТМА значительно более бурно, чем при обычных ДМЖП, и уже в первые .месяцы жизни можно выявить склеротические морфологические изменения в легочных сосудах.
Относительно гемодинамики важно, что при выравнивании давления и повышении сопротивления в малом круге сброс через дефект, который способствовал бы попаданию большого количества крови в легкие и обратно в большой круг кровообращения, уменьшается. Доля венозной крови, оксигенируемой в легких и поступающей в большой круг кровообращения через дефект, участвующая в газообмене, вначале значительная, затем быстро становится минимальной, что приводит к нарастанию гипоксемии, а легочная гипертензия продолжает нарастать за счёт изменений в сосудах легких, связанных с гипоксемией.
Такие быстро прогрессирующие изменения гемодинамики диктуют показания к оперативному вмешательству уже в период новорожденности.
Клиника, диагностика
Клиническая картина порока зависит от количества смешивающейся крови, т. е. от величины перекрестного сброса и размера дефектов. Диагноз в большинстве случаев устанавливается в период новорожденности.
Осмотр позволяет выявить отчетливый цианоз у половины новорожденных с ТМА в течение 1 часа жизни и у 90% - к концу первых суток. Состояние ребенка быстро приближается к критическому на фоне тахипноэ и тахикардии. Насыщение артериальной крови может снижаться до 20% - 30% и ребенок погибает от гипоксии при нарастающем дыхательном и
метаболическом ацидозе. При этом быстро нарастает декомпенсация кровообращения, значительно увеличивается в размерах печень. Если у младенца имеется естественный достаточно большой ДМПП, ДМЖП или ОАП, течение постнатального периода более благоприятное и цианоз значительно менее выражен, частота сердечных сокращений и дыхания умеренно повышены, а печень умеренно увеличена.
Аускультация. Слабый, мягкий, короткий систолический шум в центре левого края грудины выслушивается примерно у 50% пациентов. Этот шум может быть более громким при наличии сужения выводного отдела левого желудочка. Большому ДМЖП сопутствует средней интенсивности систолический шум вдоль нижнелевого края грудины. 2 тон не имеет особенностей и начинает усиливаться с ростом легочной гипертензии.
ЭКГ сразу после рождения может быть нормальной. К концу же первой недели жизни появляются признаки нарастающей правожелудочковой гипертрофии в виде роста амплитуды зубца Т в правых грудных отведениях и отклонения электрической оси сердца вправо. При сочетании с большим ДМЖП рано появляются признаки гипертрофии обоих желудочков.
Рентгенография позволяет выявить 3 характерных для ТМА с интактной межжелудочковой перегородкой признака: тень сердца яйцевидной формы с узким сосудистым пучком, умеренное расширение тени сердца, признаки умеренной легочной гиперволемии. При сочетании ТМА с большим ДМЖП на рентгенограммах обнаруживается значительное расширение тени сердца, причем нередко с расширением сосудистого пучка, а также более выраженная легочная гиперволемия.
ЭХОКГ и доплерография в двухмерном измерении является высокоинформативным неинвазивным методом в диагностике ТМА. Диагноз может быть поставлен с достоверностью 90% уже в пренатальном периоде в сроки 26 - 27 недель беременности. После рождения этот метод не только тотчас позволяет поставить правильный диагноз, что весьма важно для организации своевременной и правильной интенсивной терапии. Но и представить важные морфофункциональные характеристики, необходимые для обоснования тактики лечения. Это расположенная впереди и справа аорта, которая отходит от правого желудочка, наличие и размер открытого овального окна или ДМПП, ОАП, ДМЖП, размеры и функция клапанов сердца, форма, размер и насосная функция желудочков. В настоящее время под ЭХОКГ контролем удается в течение 15 - 20 минут провести неотложную баллонную атриосептостомию новорожденным детям с ТМА.
Катетеризация сердца и ангиокардиография выполняется по строгим показаниям. Основным показанием к проведению внутрисердечного обследования при ТМА является необходимость оценки величины легочного и системного кровотоков, т. е. легочной гипертензии, а также степени обструкции выводного отдела левого желудочка. Принципиально важным, хотя технически и не простым приёмом, является проведение катетера в легочную артерию, отходящую от левого желудочка. Анализ кривых
давления и насыщения крови кислородом позволяют с наибольшей объективностью характеризовать легочный кровоток. Значительная разница в давлении между правым и левым желудочком свидетельствуют о наличии небольшого ДМЖП. При больших дефектах оно бывает равным во всех полостях (правый желудочек - аорта - левый желудочек - легочный ствол). Насыщение крови кислородом низкое в правом желудочке и аорте и значительно повышено в левом желудочке и легочном стволе.
Естественное течение и прогноз
При отсутствии адекватной системы помощи до 16% всех смертей от ВПС обусловлены ТМ А. При всех вариантах ТМА 55% пациентов доживают до 1 месяца, 15% до о месяцев и лишь 10% до 1 года.
Показатели выживаемости наихудшие в группе больных с интактной межжелудочковой перегородкой: 80% доживают до возраста 1 недели. 17% -до 2 месяцев, 4% - до 1 года.
При сочетании ТМА с ДМЖП показатели выживаемости более высокие: 91% доживают до 1 месяца, 43% - до 5 месяцев, 32% - до 1 года.
Серьезным осложнением естественного течения ТМА является легочная гипертензия. В связи с ней уменьшается объем легочного кровотока и нарастает артериальная гипоксемия. У 25% пациентов с ТМА и большим ДМЖП, погибших в возрасте от 6 до 12 месяцев, обнаружены тяжелые поражения легочных артериол (более 3 стадии по Heath и Edwards), а у погибших старше 12 месяцев - в 50%.
Лечение
Лечение больных с ТМА и межпредсердным сообщением должно начаться сразу после рождения. Нарастающий в первые часы жизни цианоз (в отсутствии признаков заболеваний легких и ЦНС) должен стать причиной немедленного кардиологического обследования с обязательной ЭХОКГ.
После установлении диагноза, особенного при значительном прогрессировании артериальной гипоксемии, целесообразно немедленно установить центральный венозный катетер и начать инфузию простагландина Е1 в дозе 0,025    0,1 мг/кг/мин, чтобы поддержать проходимость ОАП и сохранить достаточно высокий легочный кровоток. Ошибкой является назначение в этот момент ингаляции кислорода таким больным, так как это лишь ускорит закрытие протока. После достижения относительной стабилизации состояния, новорожденного с ТМА следует в транспортном кувезе на ИВЛ силами детской реанимационной бригады перевести в кардиохирурги лес кий центр для следующего этапа лечения.
Наиболее распространенной тактикой в настоящее время на этом этапе является выполнение больным с ТМА и интактной межжелудочковой перегородкой (а иногда и небольшим ДМЖП) чрескожной баллонной
атриосептостомии по Rashkind и Miller под эхокардиографическим контролем в кабинете ангиокардиографии. Эффективным считается повышение в результате процедуры сатурации артериальной крови кислородом на 10% и более, исчезновение или уменьшение ацидоза, возрастание двигательной активности.
Положительный эффект вмешательства позволяет отложить хирургическое вмешательство на несколько дней или недель (для подготовки и «тренировки» левого желудочка перед анатомической коррекцией в условиях повышенного легочного кровотока и возросшего насыщения артериальной крови кислородом или для решения каких - либо педиатрических проблем), если операция в первые дни новорожденности не может быть выполнена.
При отсутствии значимого эффекта от этих лечебных процедур необходимо безотлагательно решить вопрос о хирургическом лечении младенца. При этом пациенту в критическом состоянии целесообразно в качестве жизнеепасающей процедуры выполнить вспомогательную операцию подключично - легочного анастомоза, имитирующего работу ОАП.
Анатомическая коррекция (arterial switch), выполняемая в первые дни и месяцы жизни признана в настоящее время в качестве предпочтительной тактики лечения большинства больных с ТМА, за исключением случаев со значительной обструкцией выводного тракта левого желудочка, Указанную операцию выполняют в условиях гипотермического искусственного кровообращения (18-24 градуса), фармакохолодовой (кустодиол) или кровяной кардиоплегии. Этапы операции включают следующие основные моменты:
1.
восходящую аорту и легочный ствол мобилизуют, пересекают,
перевязывают и пересекают ОАП
2.
восходящая аорта проводится кзади от бифуркации легочной артерии,
иссекаются площадки аортальной стенки с устьями коронарных
артерий, производится вшивание их в бывший корень легочного ствола
3. выполняется анастомоз бывшего корня легочного ствола с восходящей аортой

4. с помощью лоскута ауто или ксеноперикарда восстанавливается целостность стенки бывшего корня аорты

5.
выполняется анастомоз бывшего корня аорты с бифуркацией легочной
артерии.
Результаты операции. Летальность зависит от хирургического опыта
клиники и там, где выполняется более 40 операций в год, она составляет до
5%.
Факторами риска гибели пациентов после операции анатомической
коррекции являются: недостаточный хирургический опыт, особенно в
ситуациях сложных анатомических вариантов распределения коронарных
артерий, сочетание ТМА с множественными ДМЖП, масса миокарда левого
желудочка менее 35 г/кв.м., сопутствующая сердечно - сосудистая патология.
Выживаемость больных в отдаленном периоде составляет 95% через 5 лет после операции. Причинами гибели больных в этом периоде являются коронарная недостаточность или повторные операции, причина которых часто обусловлена надклапанным стенозом легочной артерии или не корригированным ДМЖП.
В случаях, когда сложная анатомия коронарных артерий, либо другие факторы заставляют опасаться за исход операций, выполняется операция внутрипредсердпой гемодинамической коррекции (операции Сеннинга и Мастарда).
При операциях по этим методам используется один и тот же принцип переориентации внутрипредсердных венозных потоков крови, т. е. кровь из полых вен направляется в левый желудочек и легочную артерию, а из легочных вен - в правый желудочек и аорту.
Реабилитация и диспансерное наблюдение
Функциональный статус оперированных вполне хороший, они активны, не испытывают каких - либо ограничений при физических нагрузках и не нуждаются в терапии, однако окончательная оценка функциональных возможностей сердечно - сосудистой системы в отдаленные сроки после анатомической коррекции ТМА - задача будущих исследований.
Больные после операции наблюдаются у педиатра (детского кардиолога) и кардиохирурга не менее 5 лет. Осмотр кардиохирурга в течение 1 года после операции не менее 2 раз. При появлении декомпенсации кровообращения показано лечение в стационаре в течение 3-4 недель. После операции возрастные прививки не противопоказаны. Необходимо ограничение в физических нагрузках в течение 1 года после операции.
ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ СЕРДЦА «БЛЕДНОГО» ТИПА С УВЕЛИЧЕННЫМ ЛЕГОЧНЫМ КРОВОТОКОМ.
Около половины всех врожденных пороков сердца (ВПС) составляют пороки с переполнением малого круга кровообращения. Среди них наиболее часто встречающиеся открытый артериальный проток (ОАП) и дефекты межжелудочковой перегородки (ДМЖП) и межпредсердной перегородки (ДМПП) сердца. Одним из жизненноважных осложняющих проявлений естественного течения этих пороков, является легочная гипертензия. Поэтому врачу любой специальности необходимо знание клиники и течения этих пороков, нарушения гемодинамики в разные фазы их течении я, показаний и противопоказаний к операции, оптимальных сроков оперативного лечения, вопросов послеоперационной реабилитации, диспансеризации и трудовой экспертизы.

Открытый артериальный проток (ОАП).
Введение.
Артериальный проток - сосуд, соединяющий аорту и лёгочную артерию. В период эмбрионального развития ОАП вместе с овальным отверстием в межпредсердной перегородке представляют важные анатомические образования, обеспечивающие поступление относительно богатой кислородом крови из плаценты и правых отделов сердца в левые и вместе с этим нормальное развитие плода. В норме физиологическое закрытие протока наступает через 10-15 часов или в течение ближайших дней. Полная облитерация наступает к концу 2 месяца, а если ОАП не закрывается к концу 3 месяца, его рассматривают как патологию. Принятое рядом авторов название Боталлов проток недостаточно обосновано, т.к. первоначальное описание его принадлежит Галену.
ОАП составляет 10 - 34% всех врожденных пороков сердца (ВПС). Он может быть самостоятельным заболеванием или сопутствующим при других ВПС, причем при одних пороках (с повышенным легочным кровотоком) он усугубляет тяжесть течения, то при других (с обедненным легочным кровотоком) играет компенсаторную роль.
Этиология.
Этиология порока до настоящего времени не ясна. Многие авторы считают, что незаращение артериального протока связано с заболеванием матери в период беременности краснухой, корью, какой - либо интоксикацией организма. Другие считают сохранение ОАПа связанным с его анатомическими особенностями, третьи говорят о причине незаращения,
связанной с относительной гипоксемией, которая является химическим   * раздражителем, препятствующим его закрытию.
Патологическая анатомия
Артериальный проток располагается в верхнем отделе переднего средостения. Обычно он соединяет нижний край дуги аорты с общим стволом лёгочной артерии в месте её ветвления или с её левой ветвью. Спереди он закрыт париетальной плеврой и частично, ближе к легочному концу, перикардом. Впереди него проходит левый блуждающий и левый диафрагмальный нерв. Левый возвратный нерв огибает его по нижнему краю вблизи аорты и поднимается вверх по задней стенке протока. Сзади артериального протока проходит левый главный бронх. Проток имеет обычно цилиндрическую форму или форму усечённого конуса. Обычные его размеры от 110 мм в длину до 5 - 7 мм в ширину, однако он может достигать в диаметре размеров аорты и быть очень коротким. В редких случаях аорта и лёгочная артерия прилежат друг к другу образуя «окно».
Размеры ОАПа и угол отхождения его от аорты (обычно 35-60 градусов) определяют в значительной мере величину сброса крови чрез проток и степень гемодинамических нарушений. В стенке ОАПа часто обнаруживаются фиброз и атеросклеротические изменения. В силу этих изменений он иногда становится плацдармом для развития инфекции. Изменения ствола и ветвей легочной артерии зависят от величины сброса крови через ОАП и возраста больного - обычно они расширены. При развитии лёгочной гипертензии наибольшим изменениям подвергаются легочные артерии среднего и малого калибра, а также артериолы, происходит утолщение мышечной части меди, фиброэластоз интимы с сужением просвета сосудов, перестройка артериол в мелкие артерии, увеличение артериальных и артерио - венозных анастомозов.
При небольшом сбросе крови сердце не увеличено. При большом оно увеличивается в размерах за счёт гипертрофии и дилатации левого желудочка, а с развитием лёгочной гипертензии - и правого.
Гемодинамика
При ОАПе создаётся порочное кровообращение. Часть крови из аорты поступает в лёгочную артерию и в лёгкие, а оттуда вновь поступает в левое предсердие, левый желудочек и снова в аорту, минуя правые отделы сердца. В результате возникает переполнение кровью малого круга кровообращения и уменьшение кровотока в большом круге кровообращения. Давление в левом желудочке повышается, увеличивается ударный и минутный объём сердца, а также работа левого желудочка, что ведет к его гипертрофии, а затем к диастолической перегрузке и дилатации. Через просвет протока из аорты в легочную артерию может шунтироваться от 40% до 70% крови, выбрасываемой левым желудочком.
Величина сброса крови зависит от диаметра протока, разницы давления в большом и малом круге кровообращения, от сопротивления сосудов малого круга, угла отхождения протока от аорты и угла впадения его в лёгочную артерию.
В норме давление в лёгочной артерии в 4 раза ниже системного, что обусловлено сравнительно низким сопротивлением лёгочных сосудов (1/10 -1/6 ПСС большого круга). При этом значительная часть легких находится в состоянии так называемого физиологического ателектаза. Благодаря этому даже при возросшем кровотоке в малом круге длительное время сохраняется нормальное давление, что обеспечивается падением сопротивления сосудистого русла легких за счёт дилатации открытых и открытия ранее не функционирующих сосудов. Для повышения давления в системе малого круга необходимо, чтобы объём крови в лёгочных сосудах удвоился или утроился.
Увеличение кровотока по сосудам малого круга кровообращения при сохранении нормальных величин давления в них обуславливает стадию гиперволемии малого круга кровообращения. Благодаря большой резервной ёмкости сосудов малого круга эта стадия гемодинамических нарушений может быть достаточно длительной.
При более значительном сбросе крови из аорты в лёгочную артерию наступает следующая стадия гемодинамических нарушений -гиперкинетическая гипертензия, т. е. начинает развиваться лёгочная гипертензия вследствие спазма сосудов в малом круге. Спазмируются артерии и артериолы в прекапиллярном отделе сосудистого русла. Вследствие такой функциональной перестройки повышается общее лёгочное сопротивление, но лёгочная гипертензия при этом носит пока функциональный характер.
Длительно существующий артериальный спазм в последующем ведет к развитию стойких структурных изменений: происходит гипертрофия медии, очаговый склероз интимы с облитерацией просвета мелких легочных артерий и артериол, утолщение межальвеолярных перегородок. Эти изменения сосудов способствуют возрастанию легочного сопротивления и давления в лёгочной артерии. Всегда следует учитывать, что органические изменения в сосудах малого круга необратимы.
При выраженном сбросе и развитии легочной гипертензии в организме развивается циркуляторная гипоксия, организм пытается компенсировать это состояние при помощи гемодинамических механизмов - увеличивается частота сердечных сокращений, а также ударный и минутный объем сердца, гипертрофируется мышца левого желудочка.
Прогрессирующие изменения в сосудах легких ведут к повышению в них давления, и правый желудочек также гипертрофируется, выполняя повышенную работу на преодоление возрастающего сопротивления и испытывая систолическую перегрузку. По мере достижения давления в лёгочной артерии равного уровню системного давления возникает вначале перекрестный сброс крови, а затем обратный - из лёгочной артерии в аорту.
В зависимости от степени легочной гипертензии принята классификация НЦССХ им. А. Н. Бакулева РАМН: 1 группа - больные с типичной клинической картиной ОАП и давлением в правом желудочке и легочной артерии до 30 - 35 мм рт. ст., 2 группа - больные с умеренно выраженной легочной гипертензией и давлением в легочной артерии свыше 35 мм рт. ст., но не превышающим 70% от аортального давления при нормальном соотношении общелегочного и периферического сосудистого сопротивления, 3А группа - больные с высокой легочной гипертензией давление в легочной артерии свыше 70% аортального, соотношение ОЛС/ОПС менее 60%, группа ЗБ - больные с высокой легочной гипертензией, давление в легочной артерии превышает 70% от аортального, соотношение ОЛС/ОПС более 60%.
Клиника
В зависимости от возраста и тяжести нарушения гемодинамики клиническая картина может быть различной. Выделяют 3 фазы развития заболевания:
1 фаза - фаза первичной адаптации, наблюдается в младенческом возрасте. Клиническая картина у младенцев значительно отличается от таковой у старших детей. При широком ОАПе на фоне большого артерио - венозного сброса крови крайне редко регистрируется нормальное давление в лёгочной артерии. Чаще имеет место умеренная или высокая легочная гипертензия «гиперкинетической формы». Второй отличительной особенностью течения заболевания является развитие явлений недостаточности кровообращения. В 20% случаев эта фаза может закончиться летально, если не будет оказана своевременная хирургическая помощь.
2 фаза - фаза относительной компенсации, обычно наступает у детей 2-3 лет и может продолжаться длительное время. Она характеризуется длительной гиперволемией малого круга кровообращения, развитием в ряде случаев относительного митрального стеноза (вследствие увеличения левого предсердия), умеренным повышением давления в легочных венах. А это обуславливает повышение давления в легочной артерии и вызывает систолическую перегрузку правого желудочка. Лёгочное сосудистое сопротивление находится в норме или несколько повышается за счёт рефлекторного спазма лёгочных артериол.
3 фаза - фаза необратимых вторичных изменений легочных сосудов, которая наступает с развитием склеротических изменений мелких легочных сосудов, когда растет общелегочное сопротивление. Сброс крови становится перекрестным, а затем обратным. У больных отмечается выраженная систолическая перегрузка правого желудочка. На первый план выступает клиника лёгочной гипертензии. Развивается типичная клиника синдрома Эйзенменгера.
Клиническая симптоматика ОАПа зависит от тяжести нарушения гемодинамики. Нередко уже в детском возрасте больные жалуются на слабость, быструю утомляемость, одышку при физической нагрузке. При
небольшом ОАПе состояние длительное время остаётся удовлетворительным. У детей старшего возраста и взрослых наблюдаются сердцебиения, перебои и боли в области сердца. У некоторых больных отмечаются частые носовые кровотечения, иногда осиплость голоса вследствие с давления возвратного нерва большим ОАПом.
Как результат переполнения сосудистого русла легких кровью и ослабления легочной вентиляции больные предрасположены к простудным заболеваниям и часто болеют пневмонией, которая характеризуется затяжным течением с постепенным развитием бронхоэктазов.
У детей с значительным нарушением гемодинамики уже при осмотре можно выявить отставание в физическом развитии, отмечается бледность кожных покровов, что объясняется уменьшением периферического кровотока. При развитии легочной гипертензии с обратным сбросом крови выявляется периферический цианоз, усиливающийся при физической нагрузке. У больных с ОАПом выявляется высокий и быстрый пульс, иногда отмечается развитие «сердечного горба».
Диагностика.
Существенное значение в диагностике ОАПа имеют показатели артериального давления, особенно диастолического, которое характеризуется резким снижением, что зависит как от непосредственного сброса крови в легочную артерию, так и от периферической вазодилатации. При этом систолическое давление не увеличено, но значительно увеличено пульсовое давление.
Симптоматичным при этом пороке является разница артериального давления на верхних и нижних конечностях, когда давление на нижних конечностях может на 30 мм рт. ст. превышать давление на верхних и пульсовое давление на ногах более 50 мм рт. ст. конечностях (симптом Зернова). Иногда над периферическими артериями определяется систоло-диастолический шум (симптом Дюрозье).
Аускультация: Основным признаком ОАПа является систоло -диастолический шум с максимумом во 2 межреберье слева от грудины, обусловленный поступлением крови из аорты в легочную артерию как во время систолы, так и во время диастолы. Этот шум характеризуется как «машинный» или «шум мельничного колеса», он хорошо выслушивается спереди, сзади в межлопаточном пространстве, на сосудах шеи.
Систоло - диастолический шум ослабевает при глубоком выдохе и форсированной задержке дыхания (положительный верхний симптом Вальсальвы), что объясняется повышением давления легочной артерии, понижением давления в аорте и уменьшением тока крови по протоку. Шум усиливается при сдавлении брюшной аорты вследствие повышения давления в ней (положительный нижний симптом Вальсальвы). У больных с одинаковым давлением в большом и малом круге кровообращения порок практически «афоничен».
Тоны сердца ясные, диагностическое значение имеет акцент второго тона над легочной артерией. В большинстве случаев он не только усилен, но и расщеплен. По интенсивности его усиления можно судить о степени легочной гипертензии.
Иногда над верхушкой сердца выслушивается мезодиастолический шум относительного митрального стеноза.
Вспомогательное значение имеют такие симптомы как перкуторное увеличение границ сердца и пальпируемое систоло - диастолическое дрожание грудной клетки во 2 - 3 межреберье слева от грудины.
Наибольшие трудности в аускультации порока возникают тогда, когда в силу повышения давления в легочной артерии кровоток через проток будет осуществляться только во время систолы. При этом диастолический компонент систоло - диастолдического шума исчезает и остаётся только систолический шум. Одновременно в связи с развитием легочной гипертензии появляется акцент и расщепление 2 тона над лёгочной артерией.
ЭКГ - электрическая ось нормальная, выражены признаки гипертрофии левого желудочка. С повышением давления в легочной артерии регистрируются признаки гипертрофии обоих желудочков, а при 3 фазе заболевания - гипертрофия и систолическая перегрузка правого желудочка. Может наблюдаться неполная блокада левой ножки пучка Гиса и в 10% случаев атриовентрикулярная блокада 1 степени.
ФКГ - над легочной артерией регистрируется ромбовидной формы систолодиастолический шум.
ЭХОКГ - визуализирует ОАП в виде дополнительного сосуда, соединяющего нисходящую аорту с областью бифуркации легочной артерии. Доплерография позволяет обнаружить в просвете легочной артерии систоло - диастолический турбулентный кровоток.
При рентгенологическом исследовании отмечается усиление лёгочного рисунка, выбухание дуги легочной артерии, увеличение левого предсердия и левого желудочка, расширение восходящей аорты, усиленная пульсация легочной артерии. С повышением давления в малом круге увеличивается правый желудочек, легочный рисунок становится обедненным по периферии, амплитуда пульсации легочной артерии начинает превышать амплитуду пульсации аорты.
Катетеризация полостей сердца в настоящее время проводится у младенцев с атипичной картиной порока при высокой легочной гипертензии и для исключения сопутствующей патологии. У более взрослых детей её необходимо выполнять при высокой легочной гипертензии для установления степени нарушения гемодинамики.
При катетеризации легочной артерии выявляется повышенное насыщение крови кислородом на уровне ОАПа за счёт сброса в нее артериальной крови. Достоверно подтверждает наличие ОАПа прохождение зонда из легочной артерии через проток в аорту. При этом медленное извлечении зонда с одновременной записью кривой давления регистрирует кривую аортального, а затем легочного давления. Рассчитывается величина сброса крови,
определяется давление в полостях сердца, в аорте и легочной артерии, рассчитывают общелегочное и общепериферическое сопротивление и степень легочной гипертензии.
Существует достоверная обратная зависимость между величиной сброса крови и соотношением общелегочного сопротивления к общепериферическому и прямая зависимость от диаметра протока.
Ангиокардиографическое исследование выполняется в диагностически сложных случаях и при введении контраста в аорту на уровне ОАПа контрастируется легочная артерия.
Диагноз: ОАП ставится врачом в поликлинике на основания наличия : большого пульсового давления, типичного систоло - диастолического шума во втором межреберье слева от грудины. На ЭКГ - нормальная электрическая ось, гипертрофия левых отделов сердца, иногда обоих желудочков. На ФКГ - над легочной артерией характерный ромбовидный систоло - диастолический шум. При рентгеновском исследовании - усиление легочного рисунка, расширение восходящей аорты, выбухание легочной артерии. Диагноз подтверждается данными ЭХОКГ.
Дифференциальный диагноз.
При наличии систоло - диастолического шума ОАП необходимо дифференцировать от аорто-легочной фистулы и разрыва аневризмы синуса Вальсальвы.
При аорто-легочной фистуле систоло - диастолический шум выслушивается ниже - в 3 - 4 межреберье слева от грудины. Данные ЭХОКГ исключают дополнительное сообщение между аортой и лёгочной артерией. При катетризации зонд из легочной артерии при наличии аорто - легочной фистулы всегда идет в восходящую аорту, при ОАПе - в нисходящую.
Разрыв аневризмы синуса Вальсальвы, как правило, возникает внезапно, проявляется остро наступающей и прогрессирующей недостаточностью кровообращения. Систоло - диастолический шум выслушивается в 3 - 4 межреберье. Диастолический компонент шума более интенсивный, чем систолический.
При атипичной клинической картине, когда при ОАПе сохраняется только систолический компонент шума, порок необходимо дифференцировать от ДМПП, ДМЖП, изолированного стеноза легочной артерии.
Отличительные признаки при ДМПП: диастолическое давление не снижается, разницы давления на ногах и руках не бывает, ЭКГ и рентгенологически определяется перегрузка правых отделов сердца, при ЭХОКГ исследовании определяется разрыв части межпредсердной перегородки, при катетеризации зонд свободно проходит из правого предсердия в левое через дефект. Определяется повышение давления в правом предсердии и повышение насыщения крови кислородов в нем.
При изолированном стенозе легочной артерии сердце увеличено вправо. Второй тон над легочной артерией ослаблен. Рентгенологически выявляется обеднение легочного рисунка и увеличение правого желудочка. При ЭХОКГ определяется стенозирование легочной артерии на уровне клапанов или выходного отдела правого желудочка, высокое давление в правом желудочке и нормальное в легочной артерии, сброс крови отсутствует.Эти же данные подтвердит катетеризация полостей сердца, а при правой вентрикулографии контрастируется легочный стеноз.
Лечение
При установлении диагноза ОАП показания к операции абсолютны. Оптимальный возраст для операции 2-5 лет. Однако при осложненном течении возраст не является противопоказанием к операции, и она выполняется как неотложная экстренная операция у детей в первые дни и месяцы жизни.
Внутривенная терапия индометацином, ингибирующим синтез простагландинов, начатая в первые дни после рождения, приводит в 70% -80% случаев к уменьшению и даже закрытию протока. Индометацин вводят в/в из расчёта 0,2 мг/кг/сут в течение 2-3 дней. Противопоказанием к лечению является почечная недостаточность, энтероколит, нарушение свертывающей системы крови и билирубинемия свыше 0,1 г/л.
При наличии легочной гипертензии операция показана больным 2 - ЗА гемодинамических групп и противопоказана больным ЗБ группы, а также больным с обратным сбросом крови.
Все предложенные методы закрытия ОАПа можно разделить на 3 группы: 1. эндоваскулярная эмболизация, 2 .лигатурные методы без пересечения протока, 3. методы с пересечением протока. Промежуточное положение занимает метод клипирования протока клипсами. В настоящее время накапливается материал по эндоскопическому клипированию ОАПа с помощью торакоскопической техники.
Чаще всего используют левосторонний переднебоковой, боковой, заднебоковой доступ по 4 межреберью. Проток закрывают путем перевязки его двойной лигатурой, а в случаях высокой легочной гипертензии его пересечением с ушиванием обоих концов.
Наиболее типичными осложнениями операции перевязки ОАПа является травма возвратного нерва и кровотечения из поврежденного протока, особенно в случаях выраженной легочной гипертензии и инфекционного эндокардита. В этих случаях следует выполнить управляемую гипотонию до 70 - 80 мм рт. ст. на момент перевязки протока. Редко встречается реканализация протока, которая, как правило, бывает у больных с выраженной легочной гипертензией
Эндоваскулярную эмболизацию протока проводят с помощью спиралей Джантурко, которые вводят в просвет сосуда и закрывают его.
Результаты операций: в неосложненных случаях послеоперационная летальность не превышает 1%. При высокой легочной гипертензии она увеличивается.
Отдаленные результаты хирургического лечения ОАПа показывают, что своевременно выполненная операция позволяет добиться полного выздоровления.
У больных с высокой легочной гипертензией полной нормализации гемодинамики, как правило, не наступает (кроме младенцев), провидимому в связи с уже имеющимися склеротическими изменениями в легочных сосудах, хотя отчетливо прослеживается улучшение показателей внутрисердечной гемодинамики. Отсюда следует чрезвычайно жизненноважный вывод о необходимости своевременного раннего оперативного лечения пациентов с ОАП.
Процесс клинической реабилитации проходит в основном в течение 1 года после операции, когда больной находится под наблюдением педиатра (детского кардиолога) или семейного врача, с консультациями кардиохирурга через полгода, а затем через год. Для осмотра необходимо иметь ЭКГ, ЭХОКГ, рентгенографию грудной клетки в 3 проекциях.
После операции через 2-3 месяца дети могут посещать школу и детский сад с освобождением от уроков физкультуры, повышенных физических нагрузок, спортивных соревнований в течение года.
Через 3 месяца после операции детям разрешены плановые прививки.
2. Дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП)
Под дефектом межжелудочковой перегородки понимают сообщение врожденного характера между желудочками сердца.
ДМЖП - самый частый врожденный порок сердца (ВПС) и встречается в среднем в 20% случаев всех врожденных пороков сердца, наблюдается одинаково часто у лиц обоего пола как изолированная аномалия, так и в сочетании с другими пороками. Относится к ВПС бледного типа.
Патологическая анатомия. Классификация.
Межжелудочковая перегородка (МЖП) анатомически представлена 3 отделами: 1.входная или приточная часть, 2. трабекулярная или мышечная часть, 3, выходная или отточная часть.
В зависимости от локализации выделяют 3 группы дефектов (R.Anderson, A. Becker, 1983) 1 Перимембранозные дефекты
а.
входной или приточной части
б.
трабекулярной части
в.
выходной или отточной части
2. Подартериальные отточные дефекты

3. Мышечные дефекты

а.
входной или приточной части
б.
трапбекулярной части
в.
выходной или отточной части
Наиболее часто встречаются перимембранозные ДМЖП и чрезвычайно важны их взаимоотношения с проводящей системой сердца, при повреждении которой во время ликвидации дефекта возникает полная поперечная блокада сердца.
Наиболее опасной зоной при перимембранозных ДМЖП трабекулярной части является место соединения нижнего (мышечного) края дефекта с задним (фиброзным). Этот угол, расположенный под перегородочной створкой и прикрытый ею труднодоступен для хирурга.
При приточном дефекте «опасная зона» захватывает не только задненижний угол, но и значительную часть нижнего края дефекта
При наличии ДМЖП в выходной части перегородки опасность повреждения проводящей системы снижается, т.к. она расположена дальше от задненижнего края.
Проводящая система сердца лежит в стороне от подартериальных отточных дефектов, а также мышечных дефектов выходной и трабекулярной частей перегородки.
Анатомически различают изолированный ДМЖП и ДМЖП как компонент сложного ВПС (тетрада Фалло, пентада Фалло и т. д.).
По размерам ДМЖП делят на маленькие ( диаметр 0,3 - 0,5 см) (болезнь Толочинова - Роже), средних размеров (0,5 - 2,0 см), большие (более 2 см).
Нарушение гемодинамики.
Оно обусловлено наличием сообщения в виде ДМЖП между камерой с высоким давлением (левый желудочек) и камерой с низким давлением (правый желудочек). В норме вдавление в правом желудочке в период систолы в 4 - 5 раз ниже, чем в левом. Поэтому при ДМЖП происходит сброс крови слева направо, ведущий к переполнению малого круга кровообращения и перегрузке обоих желудочков.
Величина сброса крови определяется размерами и локализацией дефекта, величиной градиента давления между левым и правым желудочком. Давление в правом желудочке, в свою очередь, обусловлено сопротивлением сосудов малого круга кровообращения и соотношением ОЛС/ОПС.
Через маленький ДМЖП, который создаёт значительное сопротивление кровотоку, сброс крови бывает небольшим и не вызывает существенных гемодинамических нарушений. Минутный объем малого круга кровообращения, благодаря компенсаторной возможности и большой резервной ёмкости сосудов легких, увеличивается без повышения давления в легочной артерии и правом желудочке и без увеличения легочно -артериального сопротивления. Основная нагрузка при этом ложится на левые отделы сердца, т.к. избыточное количество крови, поступающей через дефект в малый круг кровообращения, возвращается в левые отделы, вызывая
объемную перегрузку левого предсердия и особенно левого желудочка, что вызывает их гипертрофию. Перегрузка правого желудочка выражена меньше, т.к. сброс крови осуществляется только в систолу, и кровь тотчас выбрасывается в легочную артерию.
При ДМЖП средних размеров сопротивление кровотоку на уровне дефекта значительно меньше, чем при маленьком дефекте, и сброс может достигать 70% крови, выбрасываемой левым желудочком. Большой сброс крови из левого желудочка вызывает уменьшение минутного объёма большого круга кровообращения и резкое увеличение минутного объема малого круга кровообращения. Возникает выраженная гиперволемия малого круга.
Однако длительное время период стабилизации продолжаться не может, так как включаются другие механизмы компенсации. Главным из них является перестройка сосудов легких, работающих при субмаксимальной или максимальной нагрузке под высоким давлением. На ранних стадиях развития гемодинамических расстройств повышение давления в сосудах малого круга начинается с рефлекторного спазма легочных сосудов, а затем возникают морфологические изменения в них. Перестройка начинается с утолщения средней оболочки и мелких артерий, уменьшения их просвета, вплоть до полной облитерации. Одновременно наступает склерозирование участков других сосудов, т. е. происходит редукция сосудистого русла. Этот процесс в некоторых случаях растягивается на годы, а иногда развивается молниеносно
Большую роль в развитии легочной гипертензии при ДМЖП играет гидродинамический фактор передачи давления из левого желудочка на сосуды малого круга, когда особенно при высоких дефектах струя крови направляется непосредственно в легочную артерию, и нарушения гемодинамики быстро прогрессируют (рис. 1).
Легочно - сосудистое сопротивление, возрастая, достигает величин периферического сосудистого сопротивления, а затем превосходит его. Легочно - артериальное давление достигает уровня давления в большом круге, а затем превышает его. При систолическом давлении в правом желудочке, составляющем в покое 70% систолического давления в аорте или выше этого уровня, сброс крови начинает носить перекрестный характер, а затем становится обратным - справа налево (вено - артериальным). Правый желудочек испытывает большую систолическую перегрузку и начинает гипертрофироваться.
Высокая легочная гипертензия приобретенного характера, как в данном случае, соответствует синдрому Эйзенменгера. В отличие от него следует выделять комплекс Эйзенменгера, который может быть при любом врожденном пороке сердца с повышенным легочным кровотоком, характеризуется тоже высокой легочной гипертензией, но является врожденной патологией и связан с эмбриональным типом строения сосудов
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Легочная гипертензия
Гидродинамический фактор передачи давления

Задержка физиологической инволюции легочных сосудов
Рис. 1. Патогенез легочной гипертензии при ДМЖП
Клиника и диагностика.
Клиническая картина определяется степенью нарушения гемодинамики. У большинства больных диагноз порока устанавливается в раннем возрасте.
Жалобы: при малых дефектах общее состояние больного не страдает. Если дефект большой уже в раннем детстве наблюдается выраженная одышка, дети плохо сосут грудь, быстро утомляются, не прибавляют в весе. Часты пневмонии, носящие упорный характер. Быстро нарастает недостаточность кровообращения.
У детей старшего возраста появляются жалобы на боли в области сердца, сердцебиение. Иногда наблюдаются носовые кровотечения.
Следует обращать внимание на то, когда дети перестают болеть респираторными заболеваниями. Родители четко указывают возраст, когда общее состояние ребенка как бы улучшилось, дети перестали болеть и стали лучше развиваться. Этот признак должен настораживать врача, так как такое состояние может быть связано с повышением общелегочного сопротивления. С ростом легочной гипертензии жалобы прогрессируют.
Осмотр. Объективно дети отстают в физическом развитии. Кожные покровы бледные. При наличии легочной гипертензии у половины больных выражен «сердечный горб».
Пальпация. У ряда больных отмечают передаточную пульсацию в эпигастральной области и разлитую в области сердца за счет гипертрофии правого желудочка. У более половины детей в 3 - 4 межреберье слева пальпируется систолическое дрожание.
Перкуссия. У больных с небольшой степенью сброса границы сердца не увеличены. При увеличении левого желудочка границы сердца увеличиваются влево, а затем при увеличении правого желудочка - вправо.
Аускультация. Основным клиническим признаком порока является грубый скребущий систолический шум над областью сердца с максимумом звучания в 3 - 4 межреберье слева от грудины, хорошо проводящийся вправо на спину и в межлопаточное пространство. Шум выслушивают с первых дней жизни. Интенсивность его зависит от величины сброса крови и градиента систолического давления между левым и правым желудочками. С повышением ОЛС и уменьшением сброса крови через дефект интенсивность шума становится меньше. Выраженность шума не пропорциональна величине дефекта, и прохождение тонкой струи крови через небольшое отверстие может сопровождаться большим систолическим шумом - «много шума из ничего» (Г. Банкл,1980)
При большом сбросе крови через ДМЖП на верхушке сердца может выслушиваться мезодиастолический шум относительного митрального стеноза.
Второй тон обычно усилен и расщеплен, что обусловлено увеличением его легочного компонента, а это в свою очередь связано с увеличенным кровенаполнением легочной артерии и подъемом давления в ней. Степень расщепления 2 тона прямо пропорциональна величине сброса крови слева направо и обратно пропорциональна систолическому давлению в легочной артерии, общелегочному сопротивлению. С развитием высокой легочной гипертензии легочный компонент сливается с аортальным и 2 тон становится резко усиленным и нерасщепленным.
Нередко во 2 межреберье слева от грудины выслушивается диастолический шум Грехема Стилла, обусловленный относительной недостаточностью клапана легочной артерии.
ЭКГ при малых размерах дефекта не отличается от нормальной. У больных с нормальным давлением в легочной артерии не наблюдается отклонения электрической оси сердца. В других случаях имеются признаки перегрузки левого или обоих желудочков. С ростом ОЛС электрическая ось отклоняется вправо, преобладает гипертрофия и перегрузка правого желудочка.
ФКГ фиксирует высокоамплитудный пансистолический шум с эпицентром звучания в 3 - 4 межреберье слева от грудины. Фиксируется усиленный и расщепленный 2 тон. С развитием легочной гипертензии 2 тон становится монолитным, увеличенной амплитуды.
Рентгенологическое исследование у больных с нормальным давлением в сосудах малого круга не выявляет увеличения границ сердца и изменений легочного рисунка. Пропорционально величине усиления сброса крови слева направо отмечается усиление легочного рисунка и расширение ствола легочной артерии. У больных с высокой легочной гипертензией легочный кровоток уменьшается, обедняется легочный сосудистый рисунок по периферии. Резкое увеличение ствола легочной артерии, его усиленная
пульсация на фоне суженных мелких легочных артерий всегда указывает на высокое общелегочное сопротивление.
У больных с нормальным давлением в легочной артерии и начальной легочной гипертензией сердце увеличено за счет левого желудочка, а при умеренной и высокой легочной гипертензии увеличен и правый желудочек, отмечается увеличение левого предсердия.
ЭХОКГ даёт исчерпывающую информацию о наличии ДМЖП и его локализации. Прямым признаком порока является перерыв эхосигнала от межжелудочковой перегородки. Доплерографически регистрируется турбулентный систолический поток через ДМЖП. Цветное кортирование наглядно демонстрирует направление сброса крови.
Катетеризация полостей сердца и левая вентрикулография в настоящее время проводятся лишь при высокой легочной гипертензии. Во время исследования определяют повышение насыщения крови кислородом на уровне желудочков, а также регистрируют давление в полостях сердца. При высокой легочной гипертензии необходима одновременная запись давления в легочной артерии и системной артерии. Левая вентрикулография позволяет установить локализацию и количество ДМЖП. Аортография исключает наличие ОАП.
На основании перечисленных обследований, кроме катетеризации полостей сердца, диагноз может быть установлен в поликлинике.
Прогноз
При малых ДМЖП прогноз, как правило, благоприятный. По данным НЦССХ им. А. Н. Бакулева РАМН в 43,5% случаев отмечено спонтанное закрытие дефекта, при этом у 86% пациентов в возрасте до 4 лет легочная гипертензия не развивается. Опасность развития инфекционного эндокардита невелика- до 1%.
При средних размерах ДМЖП у детей раннего возраста часто развивается недостаточность кровообращения (НК). Не все переживают этот критический период. В более старшем возрасте на первое место среди осложнений заболевания выступает легочная гипертензия. Недостаточность кровообращения нельзя рассматривать как противопоказание к операции.
При больших размерах ДМЖП прогноз чрезвычайно серьёзный. Наиболее опасен период раннего возраста, когда быстро наступает НК и пневмонии, являющиеся основными причинами гибели детей. В течение первого года жизни погибает % детей, большинство из них в первые 6 месяцев. Если дети переживают этот период, то наступает фаза относительного благополучия. В ряде случаев этому способствует: 1. развитие инфундибулярного стеноза за счёт гипертрофии выходного отдела правого желудочка, 2. уменьшение размеров дефекта за счёт роста самого сердца, 3. повышение ОЛС как за счёт спазма легочных сосудов, так и быстро начинающегося развития склероза. Уже в первую декаду жизни может развиться склеротическая форма лёгочной гипертензии.
Продолжительность жизни больных с ДМЖП составляет 23-27 лет.
Дифференциальный диагноз
ДМЖП следует дифференцировать от других пороков, при которых наблюдается сброс крови слева направо и легочная гипертензия - ОАП, аорто-легочная фистула, открытый атрио - вентрикулярный канал, ДМПП. Кроме существенной разницы в аускультативной картине, локализации шума, ЭКГ, ФКГ, большим подспорьем в диагностике является ЭХОКГ исследование и катетеризация полостей сердца.
Показания к операции.
Хирургическое лечение является единственным методом устранения ДМЖП и восстановления нормальной гемодинамики. Оперативное лечение показано больным 1, 2, За групп (см. классификацию НЦССХ им. А.Н.Бакулева РАМН).
Оптимальные показания у больных 1 и 2 групп. Вопрос об оперативном лечении больных ЗА группы (при давлении в легочной артерии свыше 70% систолического давления в аорте, но сохраняющемся лево - правом сбросе крови через ДМЖП) решается строго индивидуально с учетом высокого риска послеоперационной правожелудочковой недостаточности. Больные ЗБ группы являются неоперабельными, как и больные 4 группы с синдромом Эйзенменгера.
Показаниями к операции у детей раннего возраста служат: 1. стойкая или рецидивирующая недостаточность кровообращения, плохо поддающаяся медикаментозному лечению, 2. выраженная и прогрессирующая легочная гипертензия. 3. частые респираторные заболевания и гипотрофия. Операцию в настоящее время можно выполнять у всех больных, независимо от возраста и массы тела.
Методы операций.
Радикальная коррекция порока осуществляется из срединной стернотомии или правосторонней торакотомии в 4 межреберье в условиях нормотермического искусственного кровообращения, фармакохолодовой или кровяной кардиоплегии через продольную поперечную вентрикулотомию или доступом через правое предсердие. Последний доступ в связи с меньшей операционной травмой используется наиболее широко и позволяет закрыть 70% - 80%> всех встречающихся ДМЖП. В некоторых клиниках операцию проводят в условиях общей умеренной гипотермии с охлаждением организма до 28 - 30 градусов.
Оперативное лечение у младенцев может быть двояким: 1. паллиативная операция сужения легочной артерии, 2. радикальная коррекция порока.
Паллиативная операция как первый этап показана у очень тяжелых маленьких детей с высокой легочной гипертензией на фоне больного лево -правого сброса. В 1952 г. W.Muller предложил суживать легочную артерию путем иссечения участка стенки её с последующим ушиванием её раны. В 1958 году Н/Albert упростил эту операцию, заменив пристеночный шов сужением ствола легочной артерии с помощью тесьмы. Контролем адекватности сужения легочной артерии являются: повышение А/Д на 15 -20 мм рт. ст. и стабильная гемодинамика. Давление дистальнее тесьмы не должно превышать 60 мм рт. ст. Операция сужения ствола легочной артерии выполняется очень редко. Операция позволяет уменьшить НК и пережить «критический» период.
Радикальная коррекция порока имеет три способа закрытия дефектов: 1. ушивание дефекта, 2. пластика дефекта заплатой, 3. эндоваскуллярная окклюзия дефекта окклюдерами.
Дефекты до 1 см в диаметре ушивают отдельными П - образными швами на прокладках. Для пластики ДМЖП применяют синтетические ткани (тефлон, дакрон) или ксеноперикард, которые фиксируются к краям дефекта отдельными П - образными швами на прокладках. Радикальная коррекция ДМЖП после операции Мюллера - Альберта выполняется спустя не более 2 - 3 лет. В противном случае может развиться стеноз выходного отдела правого желудочка.
После ушивания стенки правого предсердия или правого желудочка подшивают электроды для временной наружной ЭКС для профилактики лечения возможно развившейся после операции атриовентрикулярной блокады. Выполняется гемостаз, устанавливаются дренажи в переднее средостение и полость перикарда.
Послеоперационная летальность в не осложненных случаях не превышает 1%, при высокой легочной гипертезии процент летальности увеличивается..
Отдаленные результаты. Существует прямая зависимость их от исходного состояния легочно - сосудистого русла больного. У больных с ОЛС до 40 - 45% от ОПС гемодинамика полностью нормализуется. После операции, проведенной у детей старше 3 лет со средним или большим ДМЖП и более высокими цифрами ОЛС, полной нормализации гемодинамики не наступает в связи с началом склеротических процессов в сосудах малого круга кровообращения. Поэтому чем раньше оперируются эти пациенты, тем полнее восстановление их внутрисердечной гемодинамики.
Реабилитация и диспансерное наблюдение
Все больные до операции и перенесшие операции должны находиться на учёте у участкового педиатра или детского кардиолога с плановыми консультациями у кардиохирурга.
При диагностировании этих пороков или подозрении на них больной должен быть консультирован в кардиохирургическом центре.
При не осложненном послеоперационном периоде контрольный осмотр педиатра по месту жительства пациента должен быть проведен дважды, за тем 4 раза в течение года. При появлении признаков декомпенсации кровообращения больной должен быть госпитализирован в стационар для проведения лечения в течение 3 недель. При хорошем самочувствии, нормализации показателей ЭКГ, ЭХОКГ и рентгенологической картины через 1-1,5 года пациент может быть снят с диспансерного учета (с предварительной консультацией у кардиохирурурга.
Дети дошкольного возраста с септальными дефектами могут посещать детские коллективы (детсад, ясли) при отсутствии декомпенсации кровообращения. Им в этом случае можно проводить все возрастные профилактические прививки. Такие дети после операции могут вернуться в детский коллектив через 2-3 месяца после выписки из стационара..
Дети школьного возраста могут приступать к учёбе через 1-1,5 месяца после выписки (при отсутствии декомпенсации кровообращения) с освобождением от занятий физкультурой и участия в спортивных соревнованиях в течение года.
Санаторное лечение после операции показано детям, отстающим в физическом развитии или с тяжелыми исходными нарушениями гемодинамики.
Взрослые больные с благоприятным течением послеоперационного периода могут приступать к работе, не связанной с физическим трудом через 2-3 месяца после выписки из стационара. В случаях тяжелого физического труда больной трудоустраивается через врачебно - контрольную комиссию. В случаях преходящей или сохраняющейся недостаточности кровообращения, больной должен быть направлен на МСЭК для определения группы инвалидности на год с последующим переосвидетельствованием.
Следует выделить особую группу больных, которые требуют наблюдения на протяжении длительного времени после операции: 1. больные с исходной легочной гипертензией, 2. больные с осложненным послеоперационным периодом (послеоперационный эндокардит, срывы ритма сердца, возникновение реканализации ДМЖП и т. д.). Во всех этих случаях решение вопросов реабилитации, трудоспособности должно быть строго индивидуальным с учетом исходного состояния больного, объёма выполненной операции, наличия тех или иных осложнений в послеоперационном периоде, возраста пациента.
З.Дефект межпредсердной перегородки (ДМПП).
ДМПП характеризуется наличием патологического сообщения между большим и малым кругом кровообращения на уровне предсердий.
Образуется ДМПП в ходе сложного эмбрионального развития межпредсердной перегородки при нарушениях её формирования. При этом образуется либо первичный ДМПП (при нарушениях развития первичной
перегородки), либо вторичный ( при нарушениях развития вторичной перегородки предсердий). ДМПП составляет от 7,8% до 23% среди всех
впс.
Он встречается у 2,5% больных в возрасте до 3 лет и в 11% случаев старше 3 лет с ВПС. Порок наблюдается в 2 раза чаще у лиц женского пола. Это наиболее часто встречаемый ВПС у взрослых.
От ДМПП следует отличать открытое овальное окно, которое встречается у 20 - 25% здоровых люде. В нормальных условиях сброса крови слева направо через овальное окно не происходит, т. к. оно прикрыто со стороны левого предсердия клапаном (листком первичной межпредсердной перегородки).
Патологическая анатомия. Классификация.
Анатомическая характеристика ДМПП разнообразна и заключается не только в величине и количестве отверстий, но и их локализации.
По эмбриологическому происхождению выделяют первичные, вторичные дефекты и общее предсердие.
Первичный дефект (ostium primum):
а.
изолированный, т.е. надклапанный дефект с нормальными предсердно -
желудочковыми клапанами.
б.
в сочетании с расщеплением створки митрального клапана
в.
в сочетании с расщеплением септальных створок митрального и
трикуспидального клапана
г.
в сочетании с отсутствием створок митрального и трикуспидального
клапанов.
Вторичный дефект (ostium secundum):
а.
изолированный центрально расположенный в области овального окна
(встречается в 65% случаев).
б.
задне - нижний дефект у устья нижней полой вены (12%)
в.
высокий дефект у устья верхней полой вены (7%) - sinus septum defect.
г.
передний - редко встречающийся, передний край которого образуется
стенкой предсердия и плотно прилегающим к ней внутрисердечным
отделом аорты (2,5%)
д.
задний дефект - задний край его образуется непосредственно стенкой
предсердия
е.
множественные дефекты перегородки (7,1%)
ж.
полное отсутствие межпредсердной перегородки - трехкамерное сердце.
з.
в сочетании с аномальным впадением легочных вен в правое предсердие.
Нарушение гемодинамики
В основе нарушений гемодинамики при ДМПП лежит сброс крови из левого предсердия в правое. Величина сброса определяется разностью давления в предсердиях, размером дефекта, его сопротивлением кровотоку,
относительной растяжимостью обоих желудочков во время диастолы, степенью изменения сосудов малого круга кровообращения, а также функциональным состоянием миокарда.
Немаловажное значение для сброса крови имеют такие факторы, как тонкие и легко поддающиеся растяжению стенки правого предсердия и желудочка, большая площадь правого атрио-вентрикулярного отверстия, нулевое диастолическое давление в правом желудочке, большая резервная ёмкость сосудов малого круга кровообращения, обуславливающие меньшее сопротивление кровотоку.
Поэтому при ДМГШ, несмотря на большой артерио - венозный сброс крови, длительное время не развивается легочная гипертензия. При одинаковых размерах ДМГШ объём шунтируемой крови наибольший у больных с низко расположенным дефектом.
Главным патогенетическим фактором, определяющим развитие недостаточности кровообращения, является гиперкинетическая перегрузка сердца, возникающая вследствие большого артерио - венозного сброса. Поступление большого количества крови из левого предсердия в правое, а затем в правый желудочек приводит к диастолической перегрузке правых отделов сердца. Возрастает объёмная перегрузка и работа правого желудочка.
При большом сбросе крови слева направо нередко возникает градиент давления между правым желудочком и легочной артерией, обусловленный так называемым функциональным стенозом на уровне кольца легочной артерии, который возникает при прохождении увеличенного объёма крови в расширенный ствол легочной артерии через нормальное клапанное кольцо. О функциональном характере стеноза свидетельствует исчезновение градиента давления после закрытия дефекта.
Переполнение кровью малого круга кровообращения (легочная гиперволемия) постепенно ведет к развитию истинной легочной гипертензии, которая вызывается активными и пассивными факторами.
Действие лишь пассивного фактора (легочной гиперволемии) не сопровождается повышением легочно - артериального сопротивления благодаря большим ёмкостно - эластическим свойствам сосудов малого круга кровообращения. В ответ на повышенный легочный кровоток возникает рефлекторный спазм легочных сосудов. Это гиперкинетическая или гиперволемическая форма гипертензии, которая и характерна для ДМПП.
Постепенно увеличивается общелегочное сопротивление и начинает подниматься давление в легочной артерии. Изменения легочных сосудов в эту фазу носят компенсаторно - приспособительный характер и сводятся в основном к гипертрофии мышечного слоя мелких легочных артерий и артериол. Очень важно, что в этой стадии изменения в сосудах легких обратимы, и после коррекции порока гемодинамика нормализуется.
Однако спазм легочных сосудов не вызывает большого повышения общелегочного сопротивления. В последующем к спазму присоединяются
вторичные морфологические изменения в виде пролиферации интимы, миоэластофиброза, склерозирование мелких сосудов. С прогрессированием морфологических изменений в сосудах легких растет легочная гипертензия, развивается систолическая перегрузка правого желудочка, уменьшается сброс слева направо. Постепенно давление в правых отделах сердца становится равным таковому в левых отделах, и сброс крови и начинает носить характер перекрестного, а затем становится обратным. Происходит так называемая инверсия шунта. Склеротическая форма легочной гипертензии является необратимой, в связи с чем устранение дефекта не приведёт к снижению легочно - артериального давления.
Однако следует подчеркнуть, что при ДМПП развитие легочной гипертензии, и тем более склеротической её формы, наблюдается редко, и объясняется это тем, что сброс крови происходит на уровне камер сердца с низким уровнем давления, в отличие от ОАП и ДМЖП, при которых имеет место гидродинамический фактор передачи высокого давления из левого желудочка и аорты на сосуды малого круга кровообращения.
Определенное значение в развитии легочной гипертензии могут иметь и вторичные изменения в легочных сосудах, когда вследствие частых пневмоний появляется редукция сосудистого русла легких за счёт зон склероза и эмфиземы.

Рис.2. Патогенез легочной гипертензии при ДМПП.
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Клиника и диагностика
ДМПП зависит от степени нарушения гемодинамики. При небольших ДМПП с умеренным сбросом крови клинические проявления скудны или их может не быть, и наоборот, при больших ДМПП заболевание прогрессирует и появляются признаки декомпенсации кровообращения.
Клинические симптомы у большинства обнаруживаются в 2 - 3 летнем возрасте и позже. Дети отстают в физическом развитии, подвержены респираторным заболеваниям
Жалобы не специфичны: утомляемость. Одышка при физической нагрузке, боли в области сердца, у детей старше 15 лет появляются нарушения ритма в виде мерцательной аритмии или признаков пароксизмальной тахикардии
При осмотре отмечается бледность кожных покровов. Грудная клетка у большинства больных имеет обычную форму, редко отмечается «сердечный горб».
Пальпация. Верхушечный толчок сердца носит разлитой приподнятый характер, может смещаться влево до передней аксиллярной линии. За счет увеличения правого желудочка сердца.
Перкуссия. Границы абсолютной сердечной тупости у большинства больных расширены влево, но у лиц с небольшим сбросом они остаются нормальными.. Увеличение границ сердца влево объясняется гипертрофией и увеличением правого желудочка и расширением дуги легочной артерии. Может быть увеличение границ и вправо за счет увеличения правого предсердия.
Аускультация. Выслушивается умеренной интенсивности систолический шум по левому краю грудины с эпицентром во 2 - 3 межреберье. Низкий, мягкий по тембру он отличается от грубого, скребущего шума при ДМЖП и длительного, грубого дующего шума при органическом стенозе легочной артерии. Наибольшей интенсивности шум достигает в середине систолы, заканчиваясь перед закрытием аортального и легочного клапанов. Шум обусловлен относительным стенозом клапана легочной артерии вследствие увеличенного кровотока по легочной артерии и ее расширения. Поэтому лучше всего выслушивается над легочной артерией, т. е во 2 - 3 межреберье слева от грудины.
При первичных ДМПП наблюдается перемещение эпицентра систолического шума в 3 - 4 межреберье слева от грудины. При первичном ДМПП с расщеплением створки митрального клапана на верхушке выслушивается самостоятельный систолический шум митральной недостаточности.
Постоянным аускультативным симптомом при ДМПП является усиление и расщепление 2 тона над легочной артерией. Повышенный кровоток через правые отделы сердца приводит к увеличению ударного объема систолы правого желудочка и вызывает более позднее захлопывание клапана легочной артерии.
Артериальное давление и характер пульса при ДМПП не отличаются от нормальных показателей.
ЭКГ: отклонение электрической оси сердца вправо с признаками диастолической перегрузки при начальной легочной гипертензии и
систолической при выраженной легочной гипертензии. Характерной является неполная или полная блокада правой ножки пучка Гиса. При первичном ДМПП ценным показателем является отклонение электрической оси сердца влево.
ФКГ: фиксируется ромбовидный систолический шум с максимумом во 2-3 межреберье высокоамплитудный, фиксированно расщепленный 2 тон.
ЭХОКГ определяется перерыв эхосигнала на межпредсердной перегородке, определяется локализация, размер ДМПП, увеличение камер сердца и легочной артерии. Доплерография позволяет определить турбулентный поток на уровне межпредсердной перегородки, при цветном картировании видно направление, уровень сброса крови и величину потока.
Рентгеновское обследование. Основными признаками ДМПП являются следующие: усиление легочного сосудистого рисунка за счет гиперволемии малого круга, повышенная пульсация корней легких, расширение легочной артерии, увеличение поперечника сердца за счет правого предсердия и правого желудочка, маленький и оттесненный кзади левый желудочек, гипоплазированная аорта. Степень рентгенологических изменений зависит от гемодинамических нарушений - при небольших сбросах крови изменения незначительны, а при больших сбросах все симптомы отчетливо выявляются.
Катетеризацию сердца производят для определения степени нарушения гемодинамики при легочной гипертензии, а также для исключения сопутствующих пороков. При исследовании зонд свободно проходит из правого предсердия в левое через ДМПП. Определяют повышение насыщения артериальной крови кислородом в правом предсердии и систолический градиент давления между правым желудочком и легочной артерией, измеряют давление в полостях сердца и крупных сосудах, что дает представление о гемодинамике и выявляет степень легочной гипертензии.
Диагноз и прогноз
Клиническая диагностика ДМПП может быть проведена в обычной поликлинике и основывается на специфической аускультативной картине, данных ЭКГ, ФКГ, ЭХОКГ, рентгеновском исследовании органов грудной клетки. Дифференциальный диагноз следует проводить со стенозом легочной артерии, ОАПом с высокой легочной гипертензией, ДМЖП.
Больные с ДМПП живут дольше, чем при любом другом пороке с артерио - венозным сбросом крови. Средняя продолжительность жизни больных с ДМПП 35-40 лет.
В раннем возрасте порок протекает бессимптомно. Редкие случаи смерти связаны с недостаточностью кровообращения или развившейся пневмонией.
В детском и юношеском возрасте течение порока относительно удовлетворительное. Однако к третьей декаде жизни симптомы порока
прогрессируют, в основном за счёт нарушений ритма, и в четвертой декаде 50% пациентов являются тяжелобольными, а 25% больных умирают. Большинство больных в пятой декаде жизни имеют тяжелую недостаточность кровообращения.
Хирургическое устранение ДМПП - единственный эффективный метод лечения.
Показания и противопоказания к операции
Больные, входящие в 1 и 2 группы (см. классификацию больных ВПС с повышенным легочным кровотоком НЦ ССХ им. А. Н. Бакулева РАМН в 1 части - ОАП) подлежат оперативному лечению.
Больные, отнесенные к 36 и 4 группам, у которых давление в легочной артерии свыше 70% от системного и ОЛС свыше 600 дин/см/сек, являются неоперабельными, поскольку при наличии склеротических изменений сосудов малого круга у них сохраняется высокая легочная гипертензия, и операция не приносит им облегчения.
Возраст больных не служит противопоказаниям к операции.
Методы операций
Единственным эффективным методом лечения является операция устранения ДМПП путем ушивания, пластического закрытия или эндоваскулярного закрытия с помощью окклюдера. Смысл операции заключается в разобщении обоих кругов кровообращения.
Закрытие ДМПП осуществляется в условиях нормотермического или гипотермического искусственного кровообращения, фармакохолодовой или кровяной кардиоплегии.
Доступ к сердцу - срединная стернотомия, или правосторонняя переднее - боковая торакотомия в 4 межреберье.
После перехода на искусственное кровообращение рассекают стенку правого предсердия параллельно атриовентрикулярной борозде. Дефекты диаметром до 1 см ушивают непрерывным двухрядным швом, а дефекты большого диаметра закрывают заплатой из ауто или ксеноперикарда. Редко используют синтетические материалы. Затем ушивается рана правого предсердия, проводится профилактика воздушной эмболии, и больной переводится на самостоятельное кровообращение.
Эндоваскулярная процедура закрытия ДМПП заключается в установлении в дефекте окклюдера (Амплатцера, Сидериса и др.), который вмонтирован в зонд, проводящийся в правое предсердие путем пункции бедренной вены по Сельдингеру. До процедуры у больного точно измеряется диаметр ДМПП, непременным условием для использования этой методики должны быть все края у дефекта, т.е. он должен быть центральным. Под контролем ультразвукового исследования конец зонда, содержащий
окклюдер, устанавливается в дефекте, и окклюдер раскрывается, плотно прижимаясь к краям дефекта, полностью закрывая его.
Результаты и реабилитация больных после хирургической коррекции ДМПП
Операции коррекции ДМПП хорошо разработаны и при соблюдении показаний летальность при них равна 0 - 1%. Наиболее частыми причинами летальных исходов являются воздушная эмболия и гипоксические поражения головного мозга, сепсис, редко острая сердечная недостаточность.
С прекращением сброса крови в правое предсердие у больных даже с умеренной степенью нарушения гемодинамики достаточно быстро наступает нормализация гемодинамики. Претерпевают обратное развитие изменения сосудистого русла легких, вызванные гиперволемией, нормализуется или приближается к нормальному давление в легочной артерии и правых отделах сердца, уменьшается перегрузка правого желудочка.
У больных, оперированных по поводу ДМПП, период реабилитации продолжается 1-1,5 года. У большинства больных быстро наступает улучшение состояния: исчезают жалобы на одышку, повышенную утомляемость, склонность к простудным заболеваниям. В первые же месяцы после операции нарастает толерантность к физическим нагрузкам, отмечается значительная прибавка в весе.
После устранения порока в большинстве случаев исчезает систолический шум, ранее регистрировавшийся во 2 - 3 межреберье слева от грудины. Однако примерно у 30% больных систолический шум какое - то время выслушивается и после радикальной коррекции порока, хотя интенсивность его уменьшается. Наличие остаточного систолического шума не является обязательным признаком остаточного сброса или реканализации ДМПП, а связано с завихрением тока крови в расширенном стволе легочной артерии, с изменением её клапанного аппарата и выходного отдела правого желудочка. Со временем эти изменения претерпевают обратное развитие, что приводит к постепенному уменьшению интенсивности или полному исчезновению шума.
Нормализуется постепенно и 2 тон. Приближаются к норме показатели ЭКГ, рентгеновского и ЭХОКГ исследования.
Наилучшие отдаленные результаты получены у детей, оперированных в возрасте до 14 - 15 лет. У пациентов старше 14 лет, несмотря на нормализацию гемодинамики, могут оставаться жалобы на повышенную утомляемость, сохраняются изменения на ЭКГ, увеличены размеры сердца, могут наблюдаться нарушения ритма сердца.
У больных, оперированных на фоне легочной гипертензии, а также старше 25 -30 лет, реабилитация происходит значительно медленнее - в течение 3-5 лет, а остаточные явления порока могут не претерпевать обратного развития из - за органических малообратимых изменений сосудистого русла легких и миокарда.
Это диктует необходимость раннего хирургического лечения больных с ДМПП.
При не осложненном послеоперационном периоде дети через 1,5 - 2 месяца могут посещать детские коллективы (школу, детсад) с освобождением от уроков физкультуры и спортивных соревнований в течение года, им могут выполняться все возрастные прививки. Дети должны в течение года наблюдаться у участкового педиатра (детского кардиолога) или семейного врача и через 6 месяцев и 1 год после операции должны быть проконсультированы у кардиохирурга. При гладком течении этого периода больные могут быть сняты с диспансерного наблюдения. В случаях сохраняющихся субъективных и объективных данных о неполной реабилитации наблюдение за ними должно быть продолжено по месту жительства с периодическими консультациями кардиохирурга.
Взрослые больные с благоприятным течением послеоперационного периода могут приступать к работе, не связанной с физическим трудом через 2-3 месяца после выписки из стационара. В случаях тяжелого физического труда больной трудоустраивается через врачебно - контрольную комиссию.
В случаях преходящей или сохраняющейся недостаточности кровообращения, больной должен быть направлен на МСЭК для определения группы инвалидности на год с последующим переосвидетельствованием.
Следует выделить особую группу больных, которые требуют наблюдения на протяжении длительного времени после операции: 1. больные с исходной легочной гипертензией, 2. больные с осложненным послеоперационным периодом (послеоперационный эндокардит, срывы ритма сердца и т. д.). Во всех этих случаях решение вопросов реабилитации, трудоспособности должно быть строго индивидуальным с учетом исходного состояния больного, объёма выполненной операции, наличия тех или иных осложнений в послеоперационном периоде, возраста пациента.
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