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Також слід відзначити, що
пацієнтам із тяжким соматич-
ним станом доцільно виконува-
ти двоетапну корекцію, тому що
ризик первинної РК залишаєть-
ся дуже високим.

Виходячи з цього, нами були
визначені показання до звужу-
вання ЛА (операція Альберта
— Мюллера):

— незбалансована форма
вади (гіпоплазія ЛШ і/або ПШ);

— дисплазія лівого АВК;
— множинні ДМШП;
— супровідна соматична па-

тологія.

Висновки

1. Методами вибору в діа-
гностиці ПАВСД є ЕхоКГ і катете-
ризація порожнин серця з АКГ. У
комплексі ці методи дали мож-
ливість визначити стан легенево-
го кровообігу, рівень тиску в су-
динах малого кола кровообігу,
виявити супровідні вади серця.

2. При найбільш тяжких ана-
томічних формах вади (незба-
лансована форма з гіпоплазією
ЛШ (ПШ), дисплазія лівого АВК),
супровідних множинних ДМШП,
тяжкій соматичній патології до-
цільно виконувати звужування
ЛА як етап хірургічного лікуван-
ня з подальшою гемодинаміч-
ною корекцією вади.

3. Найчастішими причинами
летальних випадків у наших
пацієнтів були: гостра серцево-
судинна недостатність (33,3 %) і
дихальна недостатність (50,0 %),
обумовлені серцевою недо-
статністю за правошлуночко-
вим типом, супровідною пато-
логією дихальної системи та
швидким розвитком інфекцій-
них ускладнень (пневмонії) у
післяопераційному періоді.
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Таблиця 4
Структура летальності за варіантами ПАВСД, n=39

             Тип вади Кількість Летальність %

Незбалансована форма 13 6 46,2
Збалансована з КоАо 14 2 21,4
Незбалансована з КоАо 6 3 50,0
Збалансована з мДМШП 2 — —
Дисплазія лівого АВК 1 — —
Тяжкий соматичний стан 3 1 33,3
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Атрезія легеневої артерії з
дефектом міжшлуночкової пе-
регородки (АЛА-ДМШП) — це
складна вроджена вада серця

(ВВС) з відсутністю зв’язку між
правим шлуночком (ПШ) і ле-
геневою артерією (ЛА) [1–3].
Легеневе кровопостачання при

цій ваді забезпечується екстра-
кардіальними джерелами: ве-
ликими аортолегеневими кола-
теральними артеріями (ВАЛКА),
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відкритою артеріальною прото-
кою (ВАП), бронхіальними су-
динами (рис. 1). У зв’язку з особ-
ливістю легеневого кровопос-
тачання при АЛА-ДМШП і мор-
фологічною складністю анома-
лії спроби хірургічної корекції бу-
ли проведені порівняно недав-
но. До 1980 р. ця ВВС розгляда-
лась як неоперабельна. S. Ha-
worth і F. Macartney вперше по-
відомили про новий підхід в
об’єднанні ВАЛКА з централь-
ними ЛА (ЦЛА) методом уніфо-
калізації як етап, що передує
проведенню повної корекції (ПК)
[4]. У 80-х роках кілька кардіохі-
рургічних клінік почали викорис-
товувати багатоетапні паліативні
процедури з подальшою ПК ва-
ди [6; 7]. Лише в 1995 р. було
досягнуто системного підходу
в одноетапній ПК у немовлят,
включаючи реконструкцію арте-
ріального легеневого русла й
інтракардіальне відновлення [5].

Згідно з 3-ю Міжнародною
конференцією з номенклатури
для хірургії ВВС, АЛА-ДМШП
розподіляють на три типи («А»,
«В», «С») залежно від анатомії
малого кола кровообігу [3]. Для
всіх типів аномалії характерна
індивідуальна анатомія легене-
во-артеріального дерева з від-
сутністю або гіпоплазією анато-
мічних структур системи ЛА. У
зв’язку з цим на шляху до ПК не-
обхідно виконувати етапні під-
готовчі операції: системно-леге-
невий анастомоз (CЛА), операції
центральної паліації (ЦП) та уні-
фокалізаційні процедури (УП).

Мета роботи — проаналізу-
вати вплив підготовчо-паліатив-
них втручань на формування
легенево-артеріального русла
та результати ПК АЛА-ДМШП.

Матеріали та методи
дослідження

У Національному ІССХ АМН
України ім. М. М. Амосова та в
Одеській обласній дитячій клі-
нічній лікарні за період з
01.01.1982 р. до 30.12.2008 р.
був обстежений послідовно 161
пацієнт із АЛА-ДМШП віком від
3 днів до 228 міс. (у середньому
(40,6±37,2) міс.) масою тіла від

2,1 до 50 кг (у середньому
(13,2±9,6) кг). Усім хворим про-
водили клінічні й інструменталь-
ні методи дослідження (ЕхоКГ,
ЕКГ, ФКГ, оглядову рентгено-
графію органів грудної клітки)
після катетеризації порожнин
серця й ангіокардіографічного
обстеження, яке включало за
необхідності селективну аорто-
графію з ангіографією окремих
ВАЛКА, встановлено діагноз
АЛА-ДМШП. Згідно з остан-
ньою класифікацією ВВС, усі
пацієнти були розподілені так:
з типом А було 97 (60,2 %) хво-
рих, з типом В — 53 (32,9 %), а
з типом С — 11 (6,9 %).

Відповідно до даних ангіо-
кардіографії, особливостями
анатомії при АЛА-ДМШП є гіпо-
плазія легеневого артеріально-
го русла, показники якої наведе-
но в табл. 1. Зі 151 пацієнта із
типом А та В у 114 (75,5 %) хво-
рих спостерігалася виражена та
різка гіпоплазія ЦЛА, при якій
індекс легеневої артерії (ІЛА) за
Nakata коливався від 60 до
180 мм2/м2 (11 хворих були з ти-
пом С, в яких відсутні ЦЛА). При

відповідних анатомічних показ-
никах легеневого артеріального
русла первинна ПК супроводжу-
ється високим летальним ризи-
ком у зв’язку із залишковою над-
системною гіпертензією у ПШ,
тому цій групі пацієнтів викону-
валися попередні підготовчо-
паліативні втручання, спрямо-
вані на гідравлічне препаруван-
ня гіпоплазованого легеневого
артеріального русла.

З-поміж 155 пацієнтів, яким
були виконані паліативні опе-
рації, СЛА як операцію I етапу
лікування провели 99 хворим,
що становило 63,8 % досліджу-
ваної групи, з них 26 (16,7 %)
потребували невідкладного
втручання в період новонаро-
дженості на фоні внутрішньо-
венного введення вазапроста-
ну, альпростадилу (простаглан-
дин Е1). Усього СЛА виконано
у 110 (46,8 %) випадках.

Операції ЦП як втручання
I етапу лікування АЛА-ДМШП
було виконано у 20 (12,9 %)
пацієнтів. Усього операції ЦП
виконано у 26 (16,7 %) хворих.
Із них у 10 проведена трансану-
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Рис. 1. Схема АЛА-ДМШП:
ДМШП — дефект міжшлу-
ночкової перегородки; ВАЛКА
— велика аортолегенева ко-
латеральна артерія; ВАП —
відкрита артеріальна про-
тока; Ао — висхідна аорта;
ПП — праве передсердя; ЛП
— ліве передсердя; ПШ —
правий шлуночок; ЛШ — лі-
вий шлуночок

Таблиця 1
Розподіл хворих за ступенем гіпоплазії

центральних легеневих артерій
(індекс легеневої артерії за Nakata)

   Ступінь гіпоплазії Індекс ЛА, Кількість Частота, %мм2/м2 хворих, n

Норма 265–330 19 12,6
Помірна гіпоплазія 180–265 18 11,9
Виражена гіпоплазія 100–180 58 38,4
Різка гіпоплазія <100 56 37,1
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лярна пластика вихідного трак-
ту правого шлуночка (ВТШП) з
переходом на стовбур ЛА, а у
16 — імплантація «паліативно-
го кондуїту» між ПШ і стовбу-
ром ЛА. Указані втручання про-
водилися в умовах штучного
кровообігу (ШК) без закриття
ДМШП. Причому «паліатив-
ний» кондуїт у 8 випадках по-
єднувався УП із серединної стер-
нотомії. Окрім того, виконано 27
(11,5 %) операцій центрального
СЛА без ШК. Ефективність цих
процедур підтверджена процен-
том приросту ІЛА — на 52,2 %
порівняно із СЛА (табл. 2).

Уніфокалізаційні процедури
як перший етап лікування ви-
конано у 36 (23,4 %) хворих, у
результаті чого до операцій із
ЦЛА мали зв’язок лише (10,2±
±5,8) бронхолегеневих сегмен-
тів (БЛС), тимчасом як після
уніфокалізації було об’єднано
(17,8±0,5) БЛС. Усього 72 (30,6 %)

УП виконано у 50 (32,2 %) хво-
рих. Загалом у 155 хворих про-
ведено 235 паліативно-підго-
товчих втручань, шпитальна
летальність при яких становила
3,2 %.

Результати дослідження
та їх обговорення

Атрезія легеневої артерії з
дефектом міжшлуночкової пе-
регородки являє собою склад-
ну вроджену аномалію з відсут-
ністю перспективи в покращан-
ні якості життя і негативним про-
гнозом без оперативного ліку-
вання [1; 2; 4; 7].

У Національному ІССХ АМН
України ім. М. М. Амосова про-
водилися гістологічні дослі-
дження, метою яких було вив-
чення особливостей легеневої
тканини у хворих із АЛА-ДМШП
[10]. Згідно з даними мікроскопії
препаратів легень, спостері-
гається значне зменшення ка-

лібру внутрішньосегментарних
артерій порівняно з контролем,
що підтверджує необхідність ви-
користання підготовчо-паліатив-
них втручань до ПК АЛА-ДМШП.

З усього спектра паліатив-
них процедур, які виконують
при цій аномалії, сьогодні зали-
шаються актуальними та широ-
ко застосовуються три основ-
них види: СЛА, імплантація
«паліативного» кондуїту між
ПШ і ЛА або ізольована транс-
анулярна пластика ВТПШ і уні-
фокалізація легеневого крово-
току, доповнена СЛА [2; 6; 7].
Основною метою виконання
будь-якої з цих процедур є ство-
рення сприятливих гемодина-
мічних умов пацієнту пережити
критичний період шляхом ніве-
лювання гіпоксії, ціанозу і полі-
цитемії. Також паліації забезпе-
чують зростання поперечного
перерізу ЦЛА, що готує паці-
єнта до ПК вади. За наявності
ВАЛКА, при типі В виконується
уніфокалізація, тобто комплекс
хірургічних процедур, спрямо-
ваних на максимальне об’єд-
нання ВАЛКА з нативними ле-
геневими артеріями в одну си-
стему і закриття комунікативних
ВАЛКА. При типі С проводить-
ся протезування гілки ЛА штуч-
ною судиною з реімплантацією
ВАЛКА в останню та з усунен-
ням позасерцевих джерел ле-
геневого кровотоку (рис. 2).

Таблиця 2
Порівняльна характеристика індексу легеневої артерії

після операцій центральної паліації
та системно-легеневого анастомозу

                Пацієнти зі СЛА,      Пацієнти з ЦП,
       Показник                 n=110               n=53 P

до після до після

ІЛА Nakata, мм2/м2 97,6±55,9 121±56,6 74,9±53,6 247±200 0,03

ІЛА, % від норми 29,5 36,6 22,6 74,8 0,005

% приросту                7,1                52,2 0,001
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Рис. 2. Протезування двох  центральних легеневих артерій при атрезії легеневої
артерії з дефектом міжшлуночнової перегородки, тип «С»: 1 — ВАЛКА; 2 — низхідна
аорта; 3 — протезування правої легеневої артерії; 4 — протезування лівої легеневої
артерії; 5 — підключично-легеневий анастомоз справа; 6 — підключично-легеневий
анастомоз зліва
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Було виконано ПК у 88 паці-
єнтів, із них тільки 6 (3,7 %) бу-
ли кваліфіковані до первинної
ПК. Решта 82 мали низку па-
ліативно-підготовчих процедур.

 Ще у 1992 р. F. J. Puga [7]
узагальнив обсяг хірургічної ін-
тервенції для повної анатоміч-
ної корекції АЛА-ДМШП.

1. Закриття ВАП, СЛА та ко-
мунікативних ВАЛКА.

2. Пластика ДМШП латкою,
що є ключовим моментом у ра-
дикальній корекції і залежить
не тільки від абсолютного роз-
міру ЦЛА, але й від адекватно
сформованого уніфокалізацією
легенево-судинного русла. На
момент ПК необхідна участь не
менше 14–16 БЛС і здатність
легеневого судинного русла
прийняти повний серцевий ви-
кид. Причому ІЛА повинен бути
вищим ніж 150 мм2/м2, згідно з
повідомленнями інших авторів
[5; 6; 9]. За такої умови ДМШП
можна закрити з високою віро-
гідністю адекватного зниження
тиску в ПШ, який не повинен
перевищувати 0,7–0,8 (70–
80 %). У нашій практиці, коли
систолічний тиск у ПШ дорівню-
вав або був більшим від сис-
темного, проводилася дозова-
на фенестрація латки на ДМШП
діаметром 3–4 мм у 5 (5,7 %)
хворих, що дозволило успішно
закінчити ШК і операцію.

3. Створення адекватного
з’єднання ПШ з ЛА. За наяв-
ності стовбура ЛА оптимальним
методом хірургічної корекції
ВТПШ є ТАП у поєднанні з
формуванням моностулки,
якою створюється механізм
компетентності неоклапана ЛА,
на що вказують вітчизняні та
іноземні автори [6; 8]. У разі
аплазії або різкої гіпоплазії сто-
вбура ЛА необхідна імпланта-
ція протеза стовбура ЛА, ос-
танній повинен бути клапанним
кондуїтом (слід враховувати
гіпоплазію легеневого артері-
ального русла з її високим су-
динним опором) [5; 7; 9]. Серед

наших пацієнтів у 35 (40,2 %) ви-
конана ізольована ТАП ВТПШ,  у
26 (28,7 %) — із включенням
моностулки, тимчасом як імплан-
тацію кондуїту виконано у 27
(31,1 %) хворих. Серед кон-
дуїтів 19 (70,4 %) було клапан-
них і 8 (29,6 %) безклапанних
(ізольовану ТАП і імплантацію
безклапанного кондуїту вико-
нували на початку розробки
методики радикальних опера-
цій).

Шпитальна летальність піс-
ля ПК становила 19,5 %. Помер-
ло 17 хворих, причинами ле-
тального кінця були: гостра сер-
цева недостатність у 5 (29,4 %)
пацієнтів, сепсис у 3 (17,6 %),
гостре порушення мозкового
кровообігу у 3 (17,6 %), гостра
дихальна недостатність у 3
(17,6 %), синдром дисемінова-
ного згортання крові у 2 (11,7 %)
і гостра ниркова недостатність
у 1 (5,8 %). Залежність леталь-
ності від типу вади відповідно
була такою: А — 17,2 %, В —
23 %, С — 25 %. У результаті
дослідження нами встановле-
но пряму залежність між рівнем
шпитальної летальності й ІЛА
(рис. 3), яка значно зростала —
до 33 % при ІЛА менше 180
мм2/м2. За період із 2002 р.
до 2008 р. у Національному
ІССХ ім. М. М. Амосова після
ПК АЛА-ДМШП летальність зни-
зилась із 22,8 до 5,5 %.

Таким чином, зниження ле-
тальності пов’язано із впрова-
дженням нових технологій, зро-
станням хірургічного досвіду й
удосконаленням хірургічної тех-
ніки, кращим розумінням склад-
ності аномалії і розвитком ане-
стезійного та перфузійного за-
безпечення.

Висновки

1. Первинна хірургічна ко-
рекція можлива лише у 3,7 %
хворих. Решта підлягає хірур-
гічному формуванню легене-
во-артеріального русла: уні-
фокалізації всіх джерел крово-

постачання легенів (32,2 %)
і гідравлічному розширенню
гіпоплазованих легеневих ар-
терій (22,5 %). У період ново-
народженості з ВАП-залежним
кровообігом 16,7 % хворих по-
требує невідкладного накладен-
ня системно-легеневого анасто-
мозу.

 2. Показаннями до гідрав-
лічного розширення є виражена
та різка гіпоплазія легеневих ар-
терій (індекс ЛА 60–180 мм2/м2).
Так звана центральна паліація
однаково ефективна при вико-
нанні центрального анастомо-
зу, трансанулярної пластики та
кондуїту між ПШ і ЛА без за-
криття ДМШП. Середній індекс
ЛА збільшився з (74,9±53,6) до
(247,0±20,0) мм2/м2.

 3. Шпитальна летальність
становила 19,5 % і залежала від
типу АЛА-ДМШП, наявності на-
тивних ЛА, кількості зв’язаних
бронхолегеневих сегментів із
ПШ, розміру легеневих артерій.
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Вступ

У сучасній клінічній медици-
ні дедалі більше значення на-
дається підвищенню об’єктив-
ності та швидкості діагностики.
Це стосується, зокрема, і психіч-
них розладів, діагностика яких
значною мірою базується на
рівні фахового досвіду, зале-
жить від діагностичної школи й
особистих пріоритетів психіатра
та потребує достатньої кількості
часу. Впровадження DSM-III [1]
і подальших редакцій амери-
канської класифікації психічних
розладів [2], принципи яких
втілені у МКХ-10 [3], дало мож-
ливість уніфікувати діагностичні
критерії психічних розладів, а
розроблені на їх основі алго-
ритми діагностично-лікуваль-
них заходів — прискорити діа-
гностику та виробити найефек-

тивніші лікувальні підходи. У
зв’язку з цим значного розпо-
всюдження набули методи
структурованого інтерв’ювання
та використання опитувальни-
ків, спрямованих на виявлення
психопатологічних симптомів.
Одним із таких опитувальників,
який широко використовується
в клінічній психіатричній прак-
тиці багатьох країн Європи і Пів-
нічної Америки, є SCL-90 (Symp-
toms Check List-90), який дозво-
ляє зафіксувати суб’єктивне пе-
реживання пацієнтом основних
груп психопатологічних симп-
томів, визначити ступінь їх вира-
женості та суб’єктивної тяжкості
для пацієнта. В дослідженні ми
спробували застосувати даний
опитувальник до групи пацієн-
ток з психотичними розладами,
що вперше виникли в інволю-
ційному віці, та зіставити отри-

мані результати з попередньо
проведеним клініко-психопато-
логічним дослідженням даної
вибірки, а також з даними SCL-
90-R, отриманими в контроль-
ній групі психічно здорових па-
цієнтів інволюційного віку.

Метою даного дослідження
було вивчення показників «Ба-
гатопрофільного опитувальни-
ка виразності психопатологічної
симптоматики SCL-90-R» у жінок
з психічними розладами інволю-
ційного віку та зіставлення ре-
зультатів такого скринінгового
методу з даними попередньо
проведеного клініко-психопато-
логічного обстеження.

Матеріали та методи
дослідження

Дослідження проводилося
на базі клінічних відділень ка-
федри психіатрії Одеського дер-
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