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Резюме
Настоящий обзор посвящен вопросам гемодинамики при тотальном аномальном дренаже легочных вен. Отражены 

особенности строения легочного венозного возврата, легочной и системной гемодинамики при различных типах по­
рока, механизмы формирования обструкции. Показаны основные диагностические проблемы и задачи, в том числе 
на пренатальном уровне. Обсуждены принципы, результаты и нерешенные вопросы хирургического лечения порока, 
требующие дальнейшего изучения.
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Summary
This review is focused on the problem of the hemodynamics in patients with total anomalous pulmonary venous connection. 

The article describes a structural features of the pulmonary venous return depending on the anatomical type, pulmonary and 
systemic hemodynamics, origin and effect of the pulmonary venous return obstruction on the hemodynamics. We presented 
basic diagnostic problems and principles, including prenatal level, and discussed trends, results and unsolved questions of the 
surgical treatment of the patients with total anomalous pulmonary venous connection.
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Тотальный аномальный дренаж легочных вен 
(ТАДЛВ) составляет 2–3 % от всех врожденных 
пороков сердца [1, 2]. Особенности гемодинамики 
порока определяются отсутствием прямого соеди­
нения легочных вен с левым предсердием. В ре­
зультате смешивание оксигенированной и венозной 
крови происходит на уровне правого предсердия, что 
и определяет одинаковую сатурацию во всех сердеч­
ных камерах, следствием чего является гипоксия и 
цианоз. ТАДЛВ является 5­м по частоте встречае­
мости среди всех цианотических пороков сердца. 
В зависимости от уровня дренирования легочных 
вен в настоящее время принято выделять 4 типа по­
рока [3]: супракардиальный – 45 %, кардиальный – 
25 %, инфракардиальный – 20 % и смешанный – 10 % 
[4–6]. При супракардиальном типе легочные вены, 
как правило, формируют общий ретрокардиальный 
коллектор, который дренируется, как правило, в 
левую безымянную вену посредством восходящей 
вертикальной вены (ВВ), менее часто – в ВПВ или v. 
azygous (рис. 1, а). Кардиальный тип дренирования 
предполагает впадение легочных вен непосредствен­
но в правое предсердие или через коронарный синус 
(рис. 1, б). При инфракардиальном типе легочные 
вены дренируются через нисходящую вертикальную 
вену в v. portae или венозный проток (рис. 1, в). Также 
в литературе описаны случаи дренирования легочных 
вен в желудочные и печеночные вены или же непо­
средственно в нижнюю полую вену [7]. Смешанный 
тип порока включает дренирование легочных вен на 
разных уровнях и может характеризоваться асимме­
тричным впадением («3+1»), при котором одна из 
легочных вен дренируется отдельно от остальных, 
симметричным («2+2») впадением с раздельным 
дренированием вен правого и левого легкого или же 
отдельным дренированием всех 4 вен [8]. 

Тяжесть клинических проявлений порока опреде­
ляется рядом гемодинамических особенностей, среди 
которых – обструкция легочного венозного возврата 
и ее выраженность, а также состояние межпредсерд­
ного сообщения. Обструкция оттока из легочных вен 

является одним из ключевых аспектов гемодинамики 
порока, выявляясь, по данным различных авторов, в 
более чем 30 % случаев ТАДЛВ [4, 6, 9]. 

В отсутствие обструкции легочного венозного 
кровотока гемодинамика ТАДЛВ характеризуется 
объемной перегрузкой правых отделов сердца [5]. 
Сразу после рождения распределение крови между 
системным и легочным кровотоком приблизительно 
одинаковое, поскольку сопротивление обоих кругов 
кровообращения практически равное. Снижение ле­
гочного сосудистого сопротивления в течение пер­
вых недель жизни ведет к прогрессивному смещению 
бóльшей части смешанной венозной крови в сторону 
легочной циркуляции, отмечается развитие дилата­
ции и гипертрофии правого желудочка и дилатации 
легочной артерии. За счет легочной гиперциркуляции 
при адекватном смешивании в правом предсердии 
сатурация в правом желудочке, легочной артерии, ле­
вом предсердии, левом желудочке и аорте может быть 
равной уровню сатурации в правом предсердии, до­
стигая 90 %. Кроме того, объемная перегрузка малого 
круга кровообращения у пациентов с ТАДЛВ приво­
дит к структурным изменениям сосудов. По данным 
S. G. Haworth [10], как при супракардиальном, так и 
при инфракардиальном типе дренирования отмечает­
ся увеличение артериального мышечного слоя в виде 
утолщения сосудистой стенки и распространения 
мышечных клеток в более мелкие и периферические 
артерии по сравнению с нормой. Схожие изменения 
по типу «артериализации» вен определяются и в 
структуре венозной стенки. Полученные результаты 
исследований нашли подтверждение в дальнейшем, 
выявив увеличение толщины медиального слоя арте­
рий, пролиферацию интимы в преацинарных венах, 
а также аномально малый диаметр и утолщенную 
стенку экстрапульмональных вен. По мнению автора, 
выявленные изменения сосудистого русла, форми­
рующиеся в периоперативном периоде, способны 
предрасполагать к развитию венозной обструкции, 
несмотря на успешную хирургическую коррекцию 
порока [11]. У пациентов без обструкции легочного  

а б в
Рис. 1. Дренирование легочного венозного возврата при различных типах ТАДЛВ: 

ВПВ – верхняя полая вена; НПВ – нижняя полая вена; КС – коронарный синус; ДМПП – дефект межпредсердной перегородки;  
ВВ – вертикальная вена

Fig. 1. Pulmonary venous drainage in patients with TAPVC: 
ВПВ – superior vena cava; НПВ – inferior vena cava; КС – coronary sinus; ДМПП – atrial septal defect;  

ВВ – vertical vein
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венозного возврата рестрикция на уровне межпред­
сердной перегородки приводит к ограничению пред­
нагрузки левых камер сердца и, как следствие, ока­
зывает негативное влияние на состояние системной 
гемодинамики. 

При ТАДЛВ с обструкцией легочному венозному 
возврату повышенное легочное венозное давление 
передается на легочные капилляры. Превышение 
гидростатического давления в капиллярах осмоти­
ческого давления крови ведет к развитию отека лег­
ких. Рефлекторная констрикция легочных артериол 
ведет к снижению легочного кровотока, легочной 
гипертензии, гипертрофии правого желудочка и, в 
конечном счете, правожелудочковой недостаточно­
сти. Перегрузка правого желудочка объемом и дав­
лением способствует смещению межжелудочковой 
перегородки влево, что в сочетании со сниженным 
притоком из левого предсердия ведет к уменьшению 
объема левого желудочка. В результате низкого объ­
ема наполнения левого желудочка, как правило, име­
ет место малый системный выброс [12].

У пациентов с супракардиальным типом обструк­
ция оттока по легочным венам регистрируется в око­
ло 50 % случаев, локализуясь в области слияния кол­
лектора легочных вен с восходящей вертикальной 
веной, впадения вертикальной вены в безымянную 
вену или безымянной вены в ВПВ. В большинстве 
случаев супракардиального ТАДЛВ дренирование 
коллектора легочных вен обеспечивается через лево­
расположенную вертикальную вену, которая прохо­
дит в левом паравертебральном желобе и впадает 
левую брахиоцефальную вену. При расположении 
вертикальной вены кзади от левой легочной артерии 
возможно развитие компресии леворасположенной 
вертикальной вены между левой легочной артерией 
и бронхом, с формированием левостороннего «по­
рочного круга», при котором повышение давления 
в легочной артерии приводит к прогрессированию 
обструкции [13]. При формировании правораспо­
ложенной вертикальной вены (при доминировании 
правой общей кардинальной системы) коллектор 
легочных вен может дренироваться в ВПВ, атрио­
кавальное устье или v. azygous. При расположении 
вертикальной вены между правой легочной арте­
рией и бифуркацией трахеи возможно развитие 
правостороннего «порочного круга» [14]. Обструк­
тивный тип гемодинамики редко встречается при 
кардиальном типе, однако типичен для пациентов 
с инфракардиальным дренированием легочных 
вен. В последнем случае обструкция происходит 
при прохождении нисходящей вертикальной вены 
через диафрагму или при впадении ее в венозный 
 проток.    

Говоря о системной гемодинамике, необходимо 
отметить ряд особенностей левых камер сердца у 
пациентов с ТАДЛВ. Проведенные исследования 
выявили уменьшение размеров левого предсердия 
и левого желудочка [15–17], уменьшение максималь­
ного объема левого предсердия (55 % от нормы), 
снижение конечно­диастолического объема (менее 
67 % от нормы у трети пациентов) и систолическо­
го выброса ЛЖ (75 % от нормы) [18]. Небольшие 

размеры левого предсердия у пациентов с ТАДЛВ, 
по данным D. A. Goor et al. [19], напрямую связаны 
с низким сердечным выбросом. Снижение объема 
предсердия более чем на 50 % ведет к значимому 
снижению сердечного выброса, тогда как сердеч­
ная производительность существенно улучшается 
при повышении предсердного комплайнса в усло­
виях постоянной желудочковой контрактильности 
[15]. У пациентов раннего возраста масса миокарда 
ЛЖ соответствует нормальным значениям, однако 
полость ЛЖ скомпрометирована левосторонним 
смещением межжелудочковой перегородки вслед­
ствие перегрузки правых отделов сердца объемом 
и давлением. Выраженное смещение перегородки 
сопряжено с изменениями архитектуры миокарда в 
области септального прикрепления свободной стен­
ки ЛЖ. Кроме того, по мнению авторов, смещение 
перегородки и лево­правый шунт ограничивает раз­
витие окружности аортального клапана [20]. Дан­
ные, опубликованные G. C. Rosenquist et al. [21], 
продемонстрировали уплощение или выпуклость 
левого контура межжелудочковой перегородка, при 
этом собственно межжелудочковая перегородки 
была длиннее и шире в средней части по сравнению 
с нормой. Однако длина окружности колец митраль­
ного и аортального клапанов находилась в пределах 
нормальных значений. Таким образом, авторы по­
считали, что объем ЛЖ не уменьшается, несмотря 
на изменение формы желудочка. По данным H. Mis­
umi et al. [22], отмечается увеличение конечно­диа­
столического диаметра ЛЖ непосредственно после 
коррекции порока (с (1,16±0,4) до (1,62±0,28) см) и 
через месяц после операции ((1,79±0,34) см). Фрак­
ция укорочения ЛЖ непосредственно после операции 
снизилась с 38 до 35 %, однако в дальнейшем со­
хранялись нормальные значения данного показателя. 
Соотношение давления в правом и левом желудоч­
ке уменьшилось с 1,0 до 0,69 непосредственно и до 
0,39 через месяц после операции. Основываясь на 
полученных данных, авторы полагают, что доопера­
ционное снижение конечно­диастолического объема 
ЛЖ у пациентов с ТАЛДВ обусловлено не столько 
снижением преднагрузки ЛЖ, сколько девиацией 
межжелудочковой перегородки кпереди за счет вы­
сокого давления в ПЖ. По мнению авторов, малый 
размер ЛЖ не влияет на результаты хирургической 
коррекции ТАДЛВ. C. K. L. Phoon et al. [23] показа­
ли, что, несмотря на небольшой истинный доопера­
ционный объем желудочка, в большинстве случаев 
определяются достаточные размеры аортального и 
митрального клапана, что, в свою очередь, говорит 
об отсутствии «хронической» гипоплазии ЛЖ. Ав­
торы считают, что внутриутробно объем ЛЖ явля­
ется нормальным или близким к норме, тогда как 
правожелудочковая перегрузка с компрессией ЛЖ 
происходит лишь постнатально. Таким образом, у 
пациентов с перегрузкой ПЖ так называемая «ги­
поплазия» ЛЖ определяется не столько компресией, 
сколько недостаточным наполнением желудочка. Ис­
тинная гипоплазия левых отделов сердца в сочетании 
с ТАДЛВ встречается менее чем в 1 % наблюдений. 
Представленные данные свидетельствуют о возмож­
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ности выполнения бивентрикулярной (радикальной) 
коррекции порока у пациентов с ТАДЛВ, несмотря 
на небольшие размеры левых камер сердца.

Существует ряд специфических гемодинамических 
характеристик ТАДЛВ. Одной из таких особенностей 
является резкая отрицательная динамика при назначе­
нии простагландинов при обструктивном типе ТАДЛВ. 
Увеличение потока крови в легочные артерии через 
функционирующий артериальный проток в условиях 
существующей обструкции легочного венозного воз­
врата ведет к тяжелому отеку легких и декомпенсации 
состояния пациента [24]. Другой особенностью гемоди­
намики ТАДЛВ является возможность формирования 
дифференцированного цианоза. У пациентов с инфра­
кардиальным типом порока в сочетании с открытым 
артериальным протоком за счет преимущественного 
тока деоксигенированной крови из ВПВ через три­
куспидальный клапан в правый желудочек, легочную 
артерию и далее через открытый артериальный проток 
в нисходящую аорту, тогда как оксигенированная кровь 
из НПВ направляется в левые отделы и восходящую 
аорту. Результатом является более высокая сатурация 
на верхних конечностях и более низкая – на нижних. 
У пациентов с супракардиальным типом возможно фор­
мирование обратного дифференцированного цианоза, 
при котором сатурация на нижних конечностях будет 
выше сатурации на верхних [25].

Особенности гемодинамики порока являются 
определяющими с точки зрения клинической карти­
ны заболевания. У пациентов с обструкцией легочно­
го венозного возврата отмечается быстрое развитие 
выраженного цианоза, тахипноэ в сочетании с тахи­
кардией, гипотонии. При анализе газового состава 
крови у пациентов выявляется выраженная гипоксия 
с метаболическим ацидозом. Пациенты без обструк­
ции могут иметь асимптомное или малосимптомное 
течение, проявления минимального цианоза. Клини­
ческий статус таких пациентов будет определяться 
соотношением легочного и системного кровотока 
и степенью выраженности легочной гипертензии. 
Однако вне зависимости от текущего клинического 
статуса диагноз ТАДЛВ является абсолютным по­
казанием к оперативному лечению порока. 

Возможность быстрого развития тяжелых нару­
шений гемодинамики после рождения и критиче­
ского состояния пациентов с ТАДЛВ, в особенно­
сти с обструкцией легочного венозного кровотока, 
характеризует актуальность проблемы диагностики 
порока. Отличительной чертой ТАДЛВ является его 
чрезвычайная сложность ультразвукового выявления 
на пренатальном уровне. Исследование A. N. Seale 
et al. [26] показало, что из 424 случаев ТАДЛВ пре­
натальный диагноз порока был установлен лишь в 
8 (1,9 %) случаев, при этом летальность среди ново­
рожденных с пренатальным диагнозом отсутство­
вала, тогда как среди пациентов с постнатальным 
выявлением ТАДЛВ летальность составила 17,8 %. 
По данным D. Laux et al. [1], у 95 пациентов с изо­
лированным ТАДЛВ пренатальный ультразвуковой 
диагноз был установлен в 14 случаях, из которых 
был подтвержден после рождения в 10 случаях, в 
оставшихся 4 диагноз являлся ложноположитель­

ным. Авторы подчеркивают высокую сложность 
пренатальной диагностики ТАЛДВ, в том числе на 
экспертном уровне. По мнению T. Tongsong et al. 
[27], для повышения эффективности пренатальной 
ультразвуковой диагностики целесообразно ис­
пользовать правила больших и малых критериев 
оценки, при котором бóльшим критерием является 
отсутствие соединения между легочными венами 
и левым предсердием, тогда как к малым критери­
ям относятся: 1) наличие сосудистого коллектора, 
расположенного позади предсердия; 2) аномальный 
сосудистый спектр при допплеровском исследова­
нии легочных вен; 3) гладкая задняя стенка левого 
предсердия; 4) расширенное ретроатриальное про­
странство; 5) расширение коронарного синуса (для 
кардиальной формы порока); 6) расширение верх­
ней полой или брахиоцефальной вены; 7) выявление 
дополнительного сосуда на трехсосудистом срезе/
трехсосудистом срезе с трахеей или вертикальной 
нисходящей вены. Cочетание большого критерия и, 
как минимум, одного малого критерия является диа­
гностически значимым для диагностики ТАДЛВ.

В постнатальном периоде, в особенности при 
диагностических задачах, не решенных ультра­
звуковым методом, эффективным инструментом 
является мультиспиральная компьютерная томо­
графия. T. H. Kim et al. [28] считают, что сочетание 
аксиальных и 3D изображений обладает высокой 
детекционной способностью (100 и 95–98 % соот­
ветственно) при диагностике ТАДЛВ. По мнению 
Q. Shen et al. [29], мультиспиральная компьютерная 
томография превосходит трансторакальную эхокар­
диографию в оценке дренажа легочных вен и вы­
явлению обструкции, в особенности у пациентов с 
инфракардиальным и смешанным типом ТАДЛВ. 
Использование дооперационного диагностического 
зондирования полостей сердца в настоящее время 
не является рутинным и целесообразно у пациентов 
с поздним обращением для измерения давления в 
легочной артерии, а также, кроме диагностических, 
в лечебных целях для стабилизации критических 
пациентов. К подобным манипуляциям можно от­
нести проведение баллонной атриосептостомии при 
обструкции легочного венозного возврата на уровне 
межпредсердного сообщения [30], транслюминаль­
ной баллонной ангиопластики или стентирования 
стеноза вертикальной вены при супракардиальном 
типе ТАДЛВ [31–34], стентирования венозного 
протока при инфракардиальном ТАДЛВ [35]. Тем 
не менее данные вмешательства носят временный, 
подготовительный характер для проведения опера­
тивного лечения на открытом сердце. 

Основной задачей оперативного лечения ТАДЛВ 
является создание нерестриктивного сообщения 
между легочными венами и левым предсердием. 
История хирургической коррекции порока берет 
свое начало с 1950­х гг., когда W. H. Jr. Muller [36] 
опубликовал случай успешного лечения «полной 
транспозицией легочных вен» у ребенка 4 лет, в 
ходе которого был сформирован анастомоз между 
ушком левого предсердия и легочными венами из 
левой торакотомии. За более чем полувековой пери­
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од хирургическая техника была значительно усовер­
шенствована, в том числе благодаря развитию ис­
кусственного кровообращения и интраоперационной 
защиты миокарда. В настоящее время существует 
два принципиальных взгляда на проблему хирур­
гического лечения ТАДЛВ. Одним из них является 
создание «классического» прямого анастомоза между 
коллектором легочных вен и задней стенкой левого 
предсердия. Для реализации данной задачи пред­
ложено значительное число хирургических техник 
и их модификаций, среди которых необходимо от­
метить поперечную биатриальную атриотомию по 
H. B. Shumacker Jr. и H. King [37], ретрокардиальный 
доступ с элевацией верхушки сердца по G. R. Wil­
liams в 1964 г. [38], верхний доступ между верхней 
полой веной и восходящей аортой анастомоз для экс­
позиции коллектора легочных вен и крыши левого 
предсердия через поперечный синус по B. L. Tucker 
[39] (рис. 2, а) и ряд других. Несмотря на широкий 
арсенал хирургических техник, одной из основных 
проблем послеоперационного периода у пациентов 
после «классической» коррекции ТАДЛВ является 
риск формирования послеоперационной венозной 
обструкции, выявляемой, по данным различных ав­
торов, в 5–20 % случаев. Возникновение стеноза ана­
стомоза может быть связано с распространением фи­
брозирования, с вовлечением бóльшей части или всего 
венозного анастомоза. Существенное значение имеет 
вовлечение отдельных легочных вен, однако причины 
распространения рубцовой ткани за пределы анасто­
моза на окружающие ткани неясны. Патологический 
процесс может распространяться ретроградно вглубь 
легкого за пределы легочного корня, приводя к протя­
женному стенозированию, сегментарной гипоплазии 
или даже атрезии [40]. Послеоперационная легочная 
венозная обструкция является одной из важнейших 
детерминант, оказывающих прямое влияние на резуль­
таты оперативного лечения порока. По данным A. N. 
Seale [41], оценка 30­дневной, годовой и 3­летней вы­
живаемости среди пациентов с послеоперационной 
легочной венозной обструкцией составила 95,8, 62,0 

и 58,7 % соответственно, что значимо ниже показа­
телей пациентов без послеоперационной легочной 
венозной обструкции за аналогичные интервалы (94, 
91,2 и 91,2 % соответственно) [41]. 

Другим принципиальным направлением в хирур­
гии ТАДЛВ является использование атриоперикар­
диальной («бесшовной») техники. Данная методика 
изначально была предложена в 1996 г. F. Lacour­Gayet 
et al. [42] для устранения послеоперационного сте­
ноза легочных вен. В дальнейшем она эволюциони­
ровала из метода устранения обструкции легочных 
вен как осложнения, возникающего после коррекции 
ТАДЛВ, в первичное хирургическое вмешательство 
[43, 44], в особенности для пациентов с доопераци­
онной легочной венозной обструкцией или риском ее 
формирования после коррекции ТАДЛВ (рис. 2, б). 
Несмотря на положительные ранние и среднесроч­
ные результаты проведения первичной атриопери­
кардиальной («бесшовной») коррекции, отдаленные 
результаты данной техники все еще не ясны. Влияние 
несокращающейся перикариальной ткани, позици­
онируемой между легочными венами и миокардом 
левого предсердия, на функцию предсердия также 
не определено [45]. Вопрос «профилактического» 
использования атриоперикардиальной («бесшов­
ной») техники у пациентов стандартного риска по­
прежнему остается спорным.

Развитие ультразвуковой диагностики (в том чис­
ле пренатальной), лучевых и инвазивных методов ви­
зуализации дало возможность всесторонне оценить 
принципы и особенности гемодинамики у пациентов 
с различными анатомическими типами порока, меха­
низмы формирования обструкции легочного веноз­
ного кровотока. Эволюция хирургической техники, 
выявление факторов риска, в том числе при анализе 
отдаленного периода, позволило значительно улуч­
шить результаты хирургии ТАДЛВ, однако остается 
немало вопросов, требующих дальнейших исследо­
ваний для продолжения совершенствования лечения 
и повышения качества жизни пациентов с тотальным 
аномальным дренажом легочных вен. 

а б

Рис. 2. Хирургическая коррекция ТАДЛВ с использованием прямого веноатриального анастомоза  
по методике B. L. Tucker (а) и атриоперикардиального («бесшовного») анастомоза (б): 

ЛП – левое предсердие; ЛВ – легочные вены 
Fig. 2. Surgical treatment with direct veno­atrial anastomosis by B. L. Tucker (а) and «sutureless» technique (б): 

ЛП – left atrium; ЛВ – pulmonary vein  
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