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Введение
У новорожденных тяжелая обструкция венозно-

го возврата часто сопровождается соответствую-
щей клинической и рентгенологической картиной, 
и, в зависимости от типа, некоторые варианты по-
роков подвергаются хирургической коррекции [1]. 
Впервые в 1962 году Lucas et al. описали три случая 
атрезии общей легочной вены. К 2008 г. Vaideswaar 
et al. указали, что задокументированное общее чис-

ло данного порока в литературе равняется 25 [2–3], 
которое к 2015 г. увеличилось до 35 (Perez et al.) 
[4]. Действительное количество пациентов, наи-
более вероятно, больше этого числа, вследствие 
отсутствия возможностей пренатальной диагно-
стики и трудностей адекватной постановки диа-
гноза постнатально. 

Цель клинического наблюдения – продемонстри-
ровать возможности КТ-ангиографии в визуализации 
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Атрезия общей легочной вены – редкий врожденный порок сердца, при котором венозный возврат из легких осу-

ществляется через четыре легочные вены в полость за ними без соединения с камерами сердца. В статье представлено 
клиническое наблюдение новорожденного ребенка с данным пороком. Выполнение компьютерной томографии позво-
лило визуализировать отсутствие дренирования легочных вен в типичном месте, а также наличия общего венозного 
коллектора. На основании полученных данных был выставлен точный диагноз.
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Summary
Common pulmonary vein atresia is a rare congenital heart disease, in which the venous return from the lungs flows through 

the four pulmonary veins into the cavity behind them without connection to the heart chambers. The article presents a clinical 
case of a newborn child with this malformation. Computed tomography showed a lack of pulmonary vein drainage in a typical 
location as well as the presence of a common venous collector. On the basis of the data obtained we made a correct diagnosis. 
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структур сердца у новорожденного ребенка, прове-
дении дифференциальной диагностики.

Клиническое наблюдение
Доношенный ребенок, мальчик, весом 2680 г, от 

второй беременности, протекавшей на фоне хрони-
ческого цистита, инфекции мочевыводящих путей, 
мочекаменной болезни, уреаплазмоза, ОРВИ в 1-м 
триместре. При рождении состояние удовлетвори-
тельное, ухудшение состояния на 6-й минуте за счет 
нарастания дыхательной недостаточности, диффуз-
ного цианоза, ребенок интубирован, переведен на 
ИВЛ. Направлен в ОРИТН. При проведении рентге-
нологического исследования легких выявлен пнев-
моторакс слева. Проведен торакоцентез, установлен 
плевральный дренаж. Состояние ребенка оставалось 
крайне тяжелым за счет нарастания дыхательной 
недостаточности, нарушений гемодинамики, не-
врологической симптоматики на фоне напряженно-
го пневмоторакса с рождения, возможного течения 
внутриамниотической инфекции (ВАИ). Мальчик 
был заподозрен врожденный порок легких, сердца. 
Начато ингаляционное введение оксида азота с со-
мнительным эффектом. Был переведен в ОРИТН 
ДГМ КСЦ ВМТ в критическом состоянии. На рент-
генограммах органов грудной клетки – выраженное 
снижение пневматизации легочной ткани с наличием 
свободного газа в обеих плевральных полостях и па-
ракардиально (рис. 1).

В неотложном порядке на консультацию был при-
глашен врач–детский кардиолог, проведена ЭХО-КГ.

Диагностирован врожденный порок сердца: То-
тальный аномальный дренаж легочных вен (?). Дефект 
межпредсердной перегородки, открытый артериаль-
ный проток. Нельзя исключить обструкцию легочных 
вен с учетом низкой оксигенации (сатурация 45–60 %). 

Показано в экстренном порядке проведение 
МСКТ-ангиографии по жизненным показаниям 
с решением вопроса об уточнении анатомии по-
рока сердца и необходимости срочного оператив-
ного вмешательства. Исследование выполнено на 
компьютерном томографе Siemens Definition AS 64, 
с использованием контрастного вещества «Ультра-
вист – 300» в объеме 8 мл со скоростью 0,5 мл/с. 
Протокол выполнения МСКТ-ангиографии сердца у 
новорожденных включает в себя выполнение иссле-
дования под общей анестезией («Севоран»), с ЭКГ-
синхронизацией и использованием автоматического 
инжектора. В данном случае, как и в большинстве 
таких исследований, трекер-болюс был установлен 
на правые камеры сердца. У новорожденных кон-
трастное вещество вводится внутривенно из расчета 
1,5–2 мл/кг веса. В приведенном клиническом наблю-
дении для улучшения визуализации структур сердца 
в связи с малым весом и возрастом пациента (10 часов 
жизни) было принято решение ввести контрастное 
вещество из расчета 3 мл/кг веса.

При МСКТ-ангиографии сердце правосформиро-
ванное, леворасположенное. Аорта отходит типично 
от левого желудочка. Широкий артериальный проток 
диаметром до 7,2 мм. Легочная артерия отходит ти-
пично от правого желудочка, признаков расширения 
ствола и ее ветвей нет. Отмечается отсутствие визуа-
лизации легочных вен с резким сужением просветов 
и фрагментарным контрастированием без диффе-
ренцировки типичного хода и места дренирования 
(рис. 2). Дополнительных венозных коллекторов нет. 
В правом легком отмечаются две венозные структуры 
без наличия общего коллектора и места дренирования 
(рис. 3). Определяется интерстициальная эмфизема 
и интерстициальный отек легких (рис. 4). В полости 
плевры с обеих сторон в передних отделах, больше 

 

Рис. 1. Рентгенограмма органов грудной клетки в прямой про-
екции. В легких пневматизация диффузно снижена. Легочный 
рисунок усилен за счет интерстициально-сосудистой состав-
ляющей. Корни легких не дифференцируются. Паракардиаль-

но и в обеих плевральных полостях свободный газ. Дренаж 
в удовлетворительном состоянии

Fig. 1. Chest X-ray in direct projection. Diffuse reduction of lung 
pneumatization. Pulmonary pattern is increased due to interstitial-vas-
cular component. Lung roots are not differentiated. Paracardially and 
in both pleural cavities there is free gas. Drainage is placed correctly

 

Рис. 2. КТ-ангиография, аксиальный срез. Отсутствие визу-
ализации легочных вен в типичном месте, левое предсердие 

представляет собой «замкнутую» камеру (1)
Fig. 2. CT-angiography, axial view. No visualization of pulmo-

nary veins in typical place, left atrium presented as an «enclosed» 
chamber (1)
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Рис. 3. КТ-ангиография, корональный срез. Две венозные 
структуры в правом легком без общего коллектора и места 

дренирования (1)
Fig. 3. CT-angiography, coronal view. Two venous structures in the 

right lung without a common collector and drainage place (1)

 
Рис. 4. КТ-ангиография, аксиальный срез. Пневмоторакс (1), 

интерстициальный отек легких (2)
Fig. 4. CT-angiography, axial view. Pneumothorax (1), interstitial 

lung edema (2)

 

Рис. 5. Данные гистологического исследования, микропрепарат. 
Окраска гематоксилином и эозином, ×20. Легочная ткань нор-
мально сформированная, с наличием белкового субстрата (1)

Fig. 5. Histological examination data, micropreparation. Hematoxylin 
and eosin staining, ×20. Lung tissue is developed normally, with the 

presence of protein substrate (1)

 

Рис. 6. Данные гистологического исследования, микропрепа-
рат. Окраска гематоксилином и эозином, ×10. Лимфатический 

сосуд (1) на фоне отека интерстиция легких
Fig. 6. Histological examination data, micropreparation. Hema-
toxylin and eosin staining, ×10. Lymphatic vessel (1) visualized 

against lung interstitial edema background

 

Рис. 7. Данные гистологического исследования, микропре-
парат. Окраска гематоксилином и эозином, ×10. Альвеолы 

(1) с альвеолярными макрофагами (2) внутри, расширенный 
 просвет капилляров (3)

Fig. 7. Histological examination data, micropreparation. Hema-
toxylin and eosin staining, ×10. Alveoli (1) with alveolar macro-

phages (2) inside, dilated capillary lumen (3)

 

Рис. 8. Данные гистологического исследования, микропрепа-
рат. Окраска гематоксилином и эозином, ×10. Альвеолы (1), 

заполненные белком (2), альвеолоцитами (3)
Fig. 8. Histological examination data, micropreparation. 

 Hematoxylin and eosin staining, ×10. Alveoli (1) filled with 
 protein (2), alveolocytes (3)

Regional blood circulation and microcirculation 8323 (1) / 2024www.microcirc.ru



КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ / CLINICAL CASE

справа, определяется свободный воздух. Жидкость 
в правой плевральной полости и по горизонтальной 
междолевой щели с диастазом листков плевры до 
14 мм, минимально – в левой плевральной полости. 

Заключение: КТ-картина двустороннего пнев-
моторакса, интерстициальной эмфиземы (синдром 
утечки воздуха). Двусторонний гидроторакс. Приз-
наки интерстициального отека легких. Отсутствие 
дифференцировки легочных вен (резкое снижение 
венозного возврата с уменьшением калибра легочных 
вен? атрезия?). Данных за тотальный аномальный 
дренаж нет. Открытый артериальный проток. Для 
оценки венозного возврата легких рекомендована 
селективная ангиография (АГ). 

Выполнена диагностическая ангиография серд-
ца – периферия легочных артерий и легочные вены 
с обеих сторон не визуализируются. 

У ребенка диагностирован редкий критический 
врожденный порок сердца — атрезия легочных вен. По-
рок некурабельный. Вариантов хирургической коррек-
ции данной патологии не существует. Несмотря на про-
водимые реанимационные мероприятия, спустя 12 ча-
сов после рождения зафиксирована смерть ребенка. 
При гистологическом исследовании легочная ткань 
нормально сформированная, зрелая, с белковым суб-
стратом (рис. 5); отек интерстициальной ткани с на-
личием расширенной лимфатической щели (рис. 6). 
На фоне просветов альвеол с альвеолярными макро-

фагами внутри – расширенный просвет капилляров 
(рис. 7). Альвеолы заполнены белком, альвеолоцитами 
(рис. 8).

При аутопсии было выявлено, что две легочные 
вены справа и слева соединяются вместе в единый 
конфлюэнс без дренирования в левое предсердие, 
которое представлено ушком. 

Обсуждение результатов
Пороки сердечно-сосудистой системы являются 

наиболее частой формой врожденных аномалий, а 
перинатальная смерть от них является наиболее ча-
стой причиной младенческой смертности [5]. Общая 
легочная вена формируется как «выпячивание» из 
левого предсердия [6]. В период эмбриогенеза со-
судистое русло легких образуется из спланхниче-
ского сплетения, которое не имеет связи с сердцем, 
однако соединяется с передними кардиальными и 
желточно-брыжеечными венами. Выпячивание ле-
вого предсердия соединяется с сосудистым руслом 
легких общей легочной веной, которая полностью 
соединяется с левым предсердием в течение перво-
го месяца внутриутробного периода развития. При 
этом присоединении связи спланхнического сплете-
ния исчезают. Легочная вена, вначале единая, делится 
на парные легочные вены, которые в свою очередь 
также делятся на две самостоятельно впадающие 
в левое предсердие ветви (рис. 9). Атрезия общей 

 
Рис. 9. Эмбриологическое развитие нормальных легочных вен и атрезия 

 общей легочной вены (адаптировано из S. Khonsari, J Thoracic Cardiovas Surg 
83:445, 1982 г.)

Fig. 9. Embryologic development of normal connections on pulmonary veins (Pv) 
to left atriumas well as common pulmonary vein atresia (adapted from S. Khon-

sari, J Thoracic Cardiovas Surg 83:445, 1982)
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легочной вены возникает в результате порока в до-
статочно позднем периоде, после того, как прими-
тивные связи между спланхническим сплетением и 
системными венами регрессируют. На более ранней 
стадии, когда связи все еще присутствуют, возникает 
тотальный аномальный дренаж легочных вен, кото-
рый не имеет большого гемодинамического значения 
во внутриутробном периоде, так как легочный кро-
воток минимален, оксигенация крови не нарушена, 
а правый желудочек играет ведущую роль. МСКТ 
полезна в оценке венозной системы легких и легоч-
ной паренхимы [7]. Оперативное вмешательство при 
тотальном аномальном дренаже подразумевает пере-
мещение общего коллектора легочных вен в левое 
предсердие [8]. В литературе описан случай соче-
тания  супракардиального тотального аномального 
дренажа легочных вен и атрезии общей легочной 
вены левых и правых нижних легочных вен со сле-
пым конфлюэнсом и атрезии верхней левой легочной 
вены [9]. 

В условиях отсутствия хирургического вмеша-
тельства, ранняя выживаемость возможна при нали-
чии коллатерального сообщения между легочными 
и системными венами [10]. Известны случаи, когда 
новорожденные доживали до 28 дней без крупно-
го соединения легочных вен и левого предсердия 
или системного кровотока, однако у этих пациен-
тов были выявлены мелкие коллатеральные сосуды; 
у  одного 3-дневного пациента были выявлены рас-
ширенные бронхиальные вены и коллатеральный 
анастомозирующий сосуд с варикозно расширенны-
ми венами пищевода [11]. В представленном нами 
клиническом наблюдении анастомозирующих со-
судов выявлено не было. Крупные лимфатические 
сосуды, сохраняющиеся у плода и новорожденного, 
помогают уменьшить выраженность интерстици-
ального легочного отека, а также являются инди-
катором легочной гипертензии [12].

Новорожденные, имеющие атрезию общей легоч-
ной вены, страдают тяжелой дыхательной и сердечно-
сосудистой недостаточностью с первых минут жизни. 
Данные клинических наблюдений и рентгенографии 
не позволяют поставить точный диагноз. В некоторых 
случаях диагноз неверно трактуется как тотальный 
аномальный дренаж легочных вен, и только при по-
мощи эхокардиографии, КТ-ангиографии и селектив-
ной ангиографии можно установить атрезию общей 
легочной вены. К сожалению, даже при наличии вер-
ного диагноза, прогноз для жизни неблагоприятный 
и зависит от наличия значительного в размерах ве-
нозного конфлюэнса, которого у описанного пациента 
не наблюдалось. Без оперативного лечения данный 
порок фатален во всех случаях [13]. Коррекция поро-
ка возможна путем формирования анастомоза между 
левым предсердием и общей легочной веной [14]. 
Среди всех зафиксированных случаев атрезии общей 
легочной артерии только 5 пациентов были подвергну-
ты успешному хирургическому вмешательству [15]. 
Представленный случай доказывает, что необходимо 
быстро поставить точный диагноз для установления 
возможностей хирургического вмешательства, что 
требует мультидисциплинарного подхода. 

Заключение
Атрезия общей легочной вены – крайне редкий 

врожденный порок сердца, который должен быть 
включен в дифференциально-диагностический ряд 
при обследовании новорожденных с нарастающей 
респираторной и сердечно-сосудистой недостаточ-
ностью в первые минуты жизни. Решающую роль в 
визуализации структур сердца, подтверждении от-
сутствия общего венозного коллектора, определении 
наличия легочных вен имеет МСКТ-ангиография, 
выполненная по экстренным показаниям. 
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