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КЛИНИЧЕСКИЙ ПРОТОКОЛ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ 

ТЕТРАДА ФАЛЛО У ДЕТЕЙ 

 

I. ВВОДНАЯ  ЧАСТЬ  

1. Название протокола:  Тетрада Фалло у детей   

 

2. Код протокола: 

 

3. Код МКБ-10:  

Q 21.3 – Тетрада Фалло. 

 

4. Сокращения, используемые в протоколе:  

АЛА (APA) –  атрезия легочной артерии 

БКК (SC) – большой круг кровообращения 

ВПС (CHD) – врожденные пороки сердца 

ВТПЖ (RVOT) – выходной тракт правого желудочка 

ГПЖ (RVH) – гипертрофия правого желудочка 

ДМПП (ASD) – дефект межпредсердной перегородки 

ДМЖП (VSD) – дефект межжелудочковой перегородки 

ИМВП – инфекции мочевыводящих путей 

ЛА (PA) – легочная артерия 

ЛГ (PA) – легочная гипертензия 

ЛСС (PVR) – легочно-сосудистое сопротивление 

ООО (FO) – открытое овальное окно 

ССН (CHF) – сердечно – сосудистая  недостаточность 

СЛА (CLA) – стеноз легочной артерии 

ТФ (TOF) – тетрада Фалло 

БАЛКА (MAPCA) – большие аортолегочные коллатерали 

ТР (TR) – трикуспидальная регургитация 

ЭКГ – электрокардиография 

ЭхоКГ – эхокардиография 

 

5. Дата разработки/пересмотра протокола: 2015 год. 

 



6. Категория пациентов: новорожденные, дети. 

7. Пользователи протокола: детские кардиологи, неонатологи, детские 

кардиохирурги, детские анестезиологи-реаниматологи, педиатры, врачи общей 

практики. 

 

II. МЕТОДЫ, ПОДХОДЫ И ПРОЦЕДУРЫ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ: 

8.Определение синдрома: 

Тетрада Фалло – это сочетание четырех анатомических компонентов: дефекта 

межжелудочковой перегородки, обструкции выходного отдела правого желудочка 

(стеноз легочной артерии), гипертрофия правого желудочка и смещение аорты в 

правый желудочек более, чем на 50%. Степень обструкции может быть разной от 

минимальной до полной атрезии (1,9). Составляет 2,5% всех ВПС. Является 

наиболее часто встречаемым врожденным «цианотическим» пороком сердца (11-

27%), наличие которого является абсолютным показанием для оперативного 

лечения [6]. 

 

9. Клиническая классификация: [6]: 

Выделяют четыре основных типа порока:  

 Тетрада Фалло со стенозом легочной артерии; 

 Тетрада Фалло с атрезией легочной артерии (7%); 

 Тетрада Фалло в сочетании с атриовентрикулярным септальным дефектом (6-

10%) – чаще встречается у пациентов с синдромом Дауна; 

 Тетрада Фалло с отсутствующим клапаном легочной артерии (5%). 

 

Анатомические варианты обструкции выходного тракта правого желудочка: 

 Изолированный инфундибулярный (26%). Это локальный стеноз выходного 

тракта правого желудочка по типу “песочных часов”;  

 Инфундибулярный + клапанный (26%);  

 Инфундибулярный + клапанный + аннулярный (16%);  

 Диффузная гипоплазия выводного тракта правого желудочка (27%);  

 Преобладающий клапанный стеноз. Очень редкая форма с умеренным 

инфундибулярным стенозом (5%). 

  Сочетание тетрады Фалло с другими аномалиями сердца: дефект 

межпредсердной перегородки  или открытое овальное окно (40%), правая дуга аорты 

(25%), множественные дефекты межжелудочковой перегородки (3-15%), аномалии 

коронарного русла (5-12%). 

У 9-17% пациентов с тетрадой Фалло наблюдается синдром Ди Джорджи, у 

пациентов с тетрадой Фалло в сочетании с правой дугой аорты данный синдром 

встречается в 60-70% случаев. 

При естественном течении порока в течение 10 лет в живых остается 30% 

пациентов.  

Осложнения обусловленные хронической гипоксией:  

• Абсцессы головного мозга; 

• Инфекционный эндокардит; 



• Железодефицитная анемия; 

• Гиповитаминоз. 

 

10. Показания для  госпитализации с указанием типа госпитализации**                    

Показания для плановой/экстренной  госпитализации в кардиохирургический 

стационар: 

 наличие у ребенка врожденного порока сердца;  

 нарастающая сердечно-сосудистая недостаточность; 

 зависимость от  в/в  инфузий  простагландинов у новорожденного (в случае 

атрезии легочной артерии); 

 прогрессирующий цианоз в течение  первых нескольких недель или месяцев 

после рождения (Sat O2 75-80%); 

 наличие одышечно-цианотических приступов. 

 

11. Перечень основных и дополнительных диагностических мероприятий: 

11.1 Основные  (обязательные) диагностические обследования, проводимые на 

амбулаторном уровне: 

 Физикальный осмотр; 

 Определение наличия цианоза; 

 Подсчет ЧД в минуту; 

 Подсчет ЧСС в минуту. 

 

11.2 Дополнительные диагностические обследования, проводимые на 

амбулаторном уровне (в случае обращения в поликлинику): 

 Пульсоксиметрия; 

 ЭКГ. 

 

11.3 Минимальный перечень обследования, который необходимо провести при 

направлении на плановую госпитализацию: согласно внутреннему регламенту 

стационара с учетом действующего приказа уполномоченного органа в области 

здравоохранения. 

 

11.4 Основные (обязательные) диагностические обследования, проводимые на 

стационарном уровне (при экстренной госпитализации проводятся 

диагностические обследования непроведенные на амбулаторном уровне): 

 суточный баланс жидкости; 

 пульсоксиметрия (с определением сатурации кислорода на всех конечностях и 

расчетом градиента между правой руками и ногами) – в качестве скрининга всем 

новорожденным;  

 ОАК; 

 ОАМ; 

 биохимия крови: АЛТ, АСТ, билирубин, мочевина, креатинин, общий белок, 

СРБ, сывороточное железо, ферритин; 



 коагулограмма; 

 определение КЩС крови; 

 ЭКГ; 

 рентгенография органов грудной клетки; 

 ЭХОКГ; 

 чрезпищеводная эхокардиография до и после операции (при наличии датчика в 

клинике). 

 

11.5 Дополнительные диагностические обследования, проводимые на 

стационарном уровне: 

 микробиологическое исследование (мазок из зева, носа, пупочной раны и т.д.); 

 кал на патологическую флору; 

 кровь на стерильность; 

 ИФА на ВУИ (вирус простого герпеса, цитомегаловирус, токсоплазмоз, 

хламидии, микоплазмы) с определением Ig G, Ig M; 

 ПЦР на ВУИ (вирус простого герпеса, цитомегаловирус, токсоплазмоз, 

хламидии, микоплазмы) с определением Ig G, Ig M; 

 НСГ; 

 УЗИ органов брюшной полости; 

 УЗИ плевральной полости; 

 осмотр глазного дна; 

 КТ-ангиография сердца и магистральных сосудов. 

 

11.6 Диагностические мероприятия, проводимые на этапе скорой неотложной 

помощи: 

 Физикальный осмотр; 

 Определение наличия цианоза; 

 Подсчет ЧД в минуту; 

 Подсчет ЧСС в минуту; 

 Пульсоксиметрия; 

 ЭКГ; 

 Измерение АД. 

 

12. Диагностические критерии постановки диагноза:  

Сроки манифестации клинических проявлений ВПС напрямую зависят от 

гемодинамики порока и физиологических изменений кровотока, происходящих в 

организме ребенка после рождения. 

 

12.1 Жалобы на:  

 при наличии тяжелой  гипоксемии отмечается отставание в физическом 

развитии; 



 цианоз появляется вскоре после рождения и постепенно нарастает (если  

тяжелый цианоз развивается в родзале или в ближайшие часы, то, скорее всего 

имеет место тетрада Фалло с атрезией легочной артерии); 

 одышка в покое, «барабанные палочки» и «часовые стекла» встречаются у более  

старших детей. 

 

Анамнез:  

 в семейном анамнезе необходимо определить, не страдал ли кто-нибудь в семье 

и в более широком кругу родственником врожденным пороком развития сердца или 

других органов, случаев  мертворожденных плодах и  смерти рожденных детей в 

период новорожденности и  грудном возрасте; 

 определить состояние здоровья матери  в  первые месяцы беременности 

(перенесенные острые респираторные инфекции, обострения хронических 

заболеваний, неблагоприятные условия труда);  

 уточнить результаты обследований на внутриутробные инфекции. 
 

12.2 Физикальное обследование:   

 систолическое дрожание вдоль верхней и средней трети левого края грудины;  

 продолжительный громкий (3-5/6) систолический шум стеноза СЛА вдоль 

верхней и средней трети левого края грудины; 

 при критическом стенозе ЛА шум становится короче и «мягче», может исчезать 

во время одышечно-цианотических приступов; 

 при атрезии ЛА шум может отсутствовать; 

 в случае функционирования  ОАП может определяться характерный для него 

шум; 

 диастолический шум легочной регургитации характерен для больных с 

отсутствующим легочным клапаном; 

 систоло-диастолический шум выслушивается при наличии ОАП,  характерен для 

пациентов с тетрадой Фалло с атрезией легочной артерии;  

 непрерывный шум, выслушиваемый на спине, над легочными полями характерен 

для больных с большими аортолегочными коллатералями (БАЛК). 

 

12.3 Лабораторные исследования: 

 ОАК: эритроцитоз, повышение уровня гемоглобина; 

 КЩС: повышение уровня лактата >2,2; признаки метаболического ацидоза 

снижение pH крови <7,35; дефицит оснований – BE > - 4,0; 

 для оценки степени выраженности сердечной недостаточности: уровень 

натрийуретического пептида – pro-BNP (нормальные значения  < 125 пг/мл). 

 

12.4 Инструментальные исследования: 

Электрокардиография (ЭКГ): 

 отклонение оси сердца вправо,  вследствие гипертрофии правого желудочка;  



 в правых грудных отведениях, как правило, имеется доминирующий зубец R, а в 

левых – доминирующий зубец S, но иногда зубцы R и S могут быть одинаковой 

высоты в V грудном отведении или во всех отведениях доминирует зубец R.   

 Зубцы Т могут быть высокими или инвертированными в этих же отведениях.  У 

детей младшего возраста отрицательные зубцы Т в этих отведениях указывают на 

более выраженную гипертрофию правого желудочка. (Rowe и соавторы).     

Рентгенография органов грудной клетки:  

 размеры сердца нормальные или несколько уменьшены,  обнаружение при 

рентгенографии кардиомегалии свидетельствует о наличии другой аномалии;  

 верхушка сердца обычно приподнята, по левому контуру сердца сверху имеется 

выемка. Она может быть довольно глубокой, что обычно сопряжено с выраженным 

СЛА;  

 дуга аорты расположена справа в 1/5 части случаев, сама аорта обычно при этом 

расширена;  

 легочной рисунок в норме или несколько обеднен; 

 при отсутствии левой легочной артерии (обычно тогда, когда она небольших 

размеров или имеется ее перерыв) легкое может быть уменьшенным и тень 

средостения смещена влево; 

 сочетание тетрады Фалло с отсутствием клапана легочной артерии вызывает 

выраженное нарушение рентгенографической картины. По сравнению с типичной 

формой тетрады Фалло, при этой аномалии тень сердца увеличена, дуга может быть 

расположена справа.        
 

Эхокардиография: 

Одномерная ЭхоКГ: 

 отсутствие переднего продолжения;  

 дилатация аорты;  

 декстропозиция аорты (расположение передней стенки аорты и 

межжелудочковой перегородки на разной глубине);  

 гипертрофия передней стенки правого желудочка;  

 гипертрофия межжелудочковой перегородки;  

 уменьшение диаметра легочной артерии;  

 уменьшение левого предсердия.  

Двухмерная ЭхоКГ:  

 непосредственная визуализация дефекта межжелудочковой перегородки, 

смещения аорты и ее дилатации в парастернальной проекции  длинной оси; 

 непосредственная визуализация стеноза легочной артерии, места его 

локализации и степени выраженности;  

 в случае отсутствия клапан легочной артерии – его недостаточность, увеличение 

диаметра ствола и ветвей легочной артерии; 

 визуализация коронарных  артерий. 

Допплер-ЭхоКГ:  

 турбулентный поток через дефект межжелудочковой перегородки;  



 турбулентный поток в стволе легочной артерии более 1,1 м/с.  

 недостаточность клапана легочной артерии (при его агенезии); 

 выявление сопутствующий ВПС: ДМПП, добавочная верхняя полая вена. 

КТ-ангиография/МРТ:  

 КТ - метод выбора для диагностики анатомии порока (анатомии легочных 

артерий) и выявления сопутствующих ВПС. 

Катетеризация полостей сердца: 

 метод выбора для определения особенностей анатомии порока, важных для 

определения сроков и типа хирургического вмешательства, должна выполняться по 

строгим показаниям;  

 размеры дефекта, объем и преимущественное направление сброса;  

 диаметр выходного отдела правого желудочка, фиброзного кольца и ствола 

легочной артерии, степень развития центрального легочного артериального русла; 

 тензиометрия в полостях и магистральных сосудах, прямая оксигенометрия; 

 минутные объемы и сосудистое сопротивление большого и малого кругов 

кровообращения. 

 анатомия БАЛКА; 

 анатомия коронарного русла; 

 аномальное отхождение легочной артерии от аорты (гемитрункус); 

 анатомия порока после предшествующих оперативных вмешательств. 

 

12.5. Показания для консультации специалистов:  

 Консультация аритмолога: наличие нарушений ритма сердца (пароксизмальная 

предсердная тахикардия, фибрилляция и трепетание предсердий, синдром слабости 

синусового узла), диагностированные клинически, по данным ЭКГ и ХМЭКГ;  

 Консультация невролога: наличие эпизодов судорог, наличие парезов, 

гемипарезов и других неврологических нарушений;  

 Консультация инфекциониста: наличие признаков инфекционного заболевания 

(выраженные катаральные явления, диарея, рвота, сыпь, изменение биохимических 

показателей крови, положительные результаты ИФА исследований на 

внутриутробные инфекции, маркеры гепатитов);  

 Консультация оториноларинголога: носовые кровотечения, признаки инфекции 

верхних дыхательных путей, тонзиллиты, синуситы;  

 Консультация гематолога: наличие анемии, тромбоцитоза, тромбоцитопении, 

нарушение свертываемости, другие отклонения гемостаза;  

 Консультация нефролога: наличие данных за ИМВП, признаки почечной 

недостаточности, снижение диуреза, протеинурия.  

 

12.6. Дифференциальная диагностика (см. Приложение 1): 

 транспозиция магистральных сосудов; 

 двойное отхождение  магистральных сосудов от правого желудочка; 

 атриовентрикулярный септальный дефект; 

 гипоплазия правых/левых отделов сердца. 



 

13. Цели лечения:  

 обеспечение стабильной гемодинамики; 

 обеспечение адекватного легочного кровотока; 

 обеспечение адекватной оксигенации. 

 

14. Тактика лечения** 

 оптимальный срок радикальной коррекции 6-12 месяцев; 

 новорожденные и дети раннего возраста, не имеющие выраженной гипоксемии, 

не нуждаются в хирургической коррекции, оперативная коррекция проводится в 

возрасте 6-12 месяцев; 

 наличие одышечно-цианотических приступов является показанием к назначению 

пропранолола, при прекращении приступов и сатурации более 80% хирургическое 

вмешательство может быть отложено; 

 наличие частых одышечно-цианотических приступов с десатурацией ниже 75%-

80% является показанием к операции в раннем возрасте; 

 наличие таких факторов как: атрезия клапана легочной артерии, гипоплазия 

легочных артерий, гипоплазия ЛЖ являются показанием для паллиативного 

вмешательства в раннем возрасте; 

 проведение радикальной коррекции в период новорожденности сопровождается 

высокой летальностью – до 10%. 
 

14.1  Немедикаментозное лечение: 

 температурный режим; 

 лечебно-охранительный режим; 

 обеспечение питания в соответствие с особенностями состояния пациента, при 

сохранение признаков СН – стол № 10. 

 

14.2  Медикаментозное лечение: 

14.2.1. Медикаментозное лечение, оказываемое на амбулаторном уровне:  

 пропранолол 1 мг/кг/сут в 3 приема до момента выполнения хирургической 

коррекции порока (с целью профилактики гипоксических кризов); 

 препараты железа (для лечения относительной железодефицитной анемии, 

которая диагностируется у цианотичных пациентов).  

 

14.2.2. Медикаментозное лечение, оказываемое на стационарном уровне. 

Таблица №1: Основные лекарственные препараты, применяемые при лечение 

пациентов  с  тетрадой Фалло: 

 

№ 
название  

препарата 

форма  

выпуска 
дозировка 

длительность  

применения 

1 Вазодилататоры: 

 Алпростадил  
лиофилизат 

 для 

0,01 – 0,1  

мкг/кг/мин, 
10 дней 



 приготовления  

инфузионного 

раствора, 

1 ампула – 20 

мкг 

путем  

титрования 

   

0,1 – 0,2  

мкг/кг/мин путем 

титрования 

по строгим 

показаниям 

(фармакологическая 

реканализация  

ОАП 

 

2. Кардиотонические препараты: 

 Добутамина 

 гидрохлорид 

раствор для 

инфузий,  

1 флакон 

50 мл/250 мг 

5-15 мкг/кг/мин 10 дней 

 допамина  

гидрохлорид 

Концентрат для 

приготовления 

раствора для 

инфузий  

1 мл/ 5 мг 

1 ампула – 5 мл 

2-20 мкг/кг/мин 10 дней 

3. Мочегонные средства 

 фуросемид 1 ампула  10 мг 0,5 – 1 мг/кг 

 разовая доза 

 3-4 раза  

в сутки 

10 дней 

 спиронолактон 1 т. 25 мг 2-4 мг/кг/сутки 10 дней 

4. Ингибиторы 

АПФ 

   

 каптоприл 1 т. 25 мг 0,1-0,5  

мг/кг/сутки 

10 дней 

 эналаприл 1 т. 2,5 мг 0,1 – 0,5  

мг/кг/сутки 

10 дней 

5. блокаторы адренорецепторов 

 карведилол  1 т. 6,25 мг 0,1 -0,8 

мг/кг/сутки 

10 дней 

 пропранолол 1 т. 10 мг 1 мг/кг/сутки 10 дней 

6. Сердечные гликозиды 

 дигоксин  1 т. 250 мкг дозировки  

представлены в 

таблице № 5 

10 дней 



7. растворы для внутривенных инфузий 

 натрия хлорид 

0,9% 

раствор для 

инфузий, 

 1 фл. – 100 мл, 

200 мл 

10 мл/кг 10 дней 

 декстроза 5%, 

10% 

1 флакон – 100 

мл 

200 мл 

10 мл/кг 10 дней 

   натрия 

гидрокарбонат 

4% 

раствор для 

инъекций, 

1 ампула – 20 

мл 

дозировка  

по результатам  

КЩС крови 

по 

 потребности 

 

Таблица № 2: Дозы дигоксина в зависимости от возраста.  

возраст ежедневная поддерживающая доза 

мкг/кг/сутки 

перорально внутривенно 

дети 8-10 6-8 

 

14.2.3 Медикаментозное лечение, оказываемое на этапе скорой неотложной 

помощи: 

Лечение одышечно-цианотических приступов: 

Кислород подается через маску, 

6л/мин  

Кислород оказывает вазодилятирующие 

действие на легочные сосуды  и системное 

вазоконстрикторное действие. 

Коленно-грудное положение Повышает ОПСС и легочный кровоток 

Морфин 0,1-0,2 мг/кг в/м или 0,01-

0,02 мг/кг медленно внутривенно в 

течение 5-10 минут. 

С седативной целью также могут 

использоваться: 

Фентанил 1-2 мкг/кг в/в 

Кетамин 1-2 мг/кг в/в 

Оказывает седативное действие, контроль 

гиперпноэ 

Эсмолол 0,5 мг/кг в/в в течение 1-2 

минут, затем можно продолжить в/в 

инфузию препарата 50-300 

мкг/кг/мин. до 48 часов. 

Метопролол 0,1 мг/кг медленно в/в (в 

течение 5 мин.). При необходимости  

в/в введение может быть повторено 

через 5 минут, максимально до 3 доз. 

В последующем можно продолжить 

в/в инфузию 1-2 мкг/кг/мин. 

Пропранолол 0,1-0,2 мг/кг в/в. При 

β-блокаторы снижают частоту сердечных 

сокращении, снимают спазм ВОПЖ 



необходимости в/в введение может 

быть повторено до 3-4 раз в день. 

Фенилэфрин 5-20 мкг/кг/сут. 

медленно в/в болюсом, при 

необходимости  в/в введение может 

быть повторено через 10-15 минут. 

Норадреналин в/в инфузия 0,01-0,02 

мкг/кг/мин  

α-адреномиметики повышают системное 

сосудистое сопротивление, тем самым 

увеличивая легочный кровоток. 

Натрия бикарбонат 4% 1 мл/кг 

медленно в/в в течение  5-10 минут. 

Может быть повторен  через 10 

минут 

Коррекция ацидоза 

5% глюкоза/ физиологический 

раствор/раствор Рингера в/в 20-30 

мл/кг/час 

Способствует увеличению легочного 

кровотока, за счет повышения венозного 

возврата и снижения вязкости крови. 

 

14.3.Другие виды лечения: не существуют. 

14.4. Хирургическое вмешательство: 

14.4.1. Хирургическое лечение, оказываемое в амбулаторных условиях: 

не применимо. 

14.4.2. Хирургическое лечение, оказываемое в стационарных условиях. 

Оперативное лечение: в зависимости от состояния и возраста пациента возможно 

проведение: 

 одноэтапной коррекции (первичная радикальная коррекция порока); 

 двухэтапной коррекции порока. При двухэтапной коррекции в первую очередь, с 

паллиативной целью, выполняется формирование модифицированного системно-

легочного анастомоза по Блэлок-Тауссиг (протез Gore-Tex), либо трансаннулярная 

пластика ВОПЖ; 

 также с паллиативной целью в период новорожденности  могут выполнятся 

эндоваскулярные вмешательства: стентирование ВОПЖ, стентирование ОАП. 

 

Уровень сложности по базовой шкале Аристотеля 

 

Процедура, 

операция 

Сумма 

балов 

(базовая 

шкала) 

Уровень 

сложности 

Смертность Риск 

осложнений 

Сложность 

Радикальная коррекция 

тетрады Фалло без 

вентрикулотомии 

8.0 3 3.0 2.0 3.0 

Радикальная коррекция 

тетрады Фалло с 

вентрикулотомией без 

трансаннулярной 

пластики выводного 

отдела правого 

7.5 2 2.5 2.0 3.0 



желудочка 

Радикальная коррекция 

тетрады Фалло с 

вентрикулотомией и 

трансаннулярной 

пластикой выводного 

отдела правого 

желудочка 

8.0 3 3.0 2.0 3.0 

Радикальная коррекция 

тетрады Фалло с 

использованием 

кондуита (правый 

желудочек/легочная 

артерия) 

8.0 3 3.0 2.0 3.0 

Радикальная коррекция 

атриовентрикулярного 

септального дефекта в 

сочетании с тетрадой 

Фалло 

11.0 4 4.0 3.0 4.0 

Радикальная коррекция 

тетрады Фалло с 

отсутствием клапана 

легочной артерии 

9.3 3 3.0 3.0 3.3 

Реконструкция 

выводного отдела 

правого желудочка 

6.5 2 2.0 2.0 2.5 

Пластика ствола 

легочной артерии 
6.0 2 2.0 2.0 2.0 

Пластика центральных 

ветвей легочной 

артерии 

7.8 2 2.8 2.0 3.0 

Пластика 

периферических ветвей 

легочной артерии 

7.8 2 2.8 2.0 3.0 

Формирование 

модифицированного 

системно-легочного 

анастомоза по Блэлок-

Тауссиг 

6.3 2 2.0 2.0 2.3 

Унифокализация 

больших аортолегочных 

коллатералей 

11.0 4 4.0 3.0 4.0 

Перевязка больших 

аортолегочных 

коллатералей 

7.0 2 2.0 2.0 3.0 

Повторная замена 

кондуита 
8.0 3 3.0 2.0 3.0 

Протезирование 

клапана легочной 

артерии 

6.5 2 2.0 2.0 2.5 

Формирование 

кондуита правый 
7.5 2 2.5 2.0 3.0 



желудочек/легочная 

артерия 

 

Значимость баллов по базовой шкале Аристотеля 

 Баллы 

БША 

Смертность  Риск осложнений. 

Длительность пребывания в 

ОИТ 

Сложность  

1 <1% 0-24часов Элементарная 

2 1-5% 1-3 дней Простая  

3 5-10% 4-7 дней Средняя  

4 10-20% 1-2 недели Существенная 

5 >20% >2 недель Повышенная  
 

 

Развернутая шкала сложности Аристотеля: факторы, зависящие от операции 

 

   

Процедура, операция Сумма 

баллов 

(базова

я 

шкала) 

Смертност

ь 

Риск 

осложнени

й 

Сложность Общая 

сумма 

дополните

льных  

баллов 



 

Виды хирургической коррекции(2,3): 

Одноэтапная коррекция (первичная радикальная коррекция тетрады Фалло): 
показания к радикальной коррекции тетрады Фалло ставятся в зависимости от 

пропускной способности сосудов малого круга и функциональных возможностей 

левого желудочка. Операция возможна, если: 

 Индекс И.И.Беришвили  - соотношение диаметра легочного ствола и 

нисходящей аорты в диастолу к площади поверхности тела - не ниже 

0,920,7 (норма 1,320,1). 

 Индекс S.Nakata  – отношение суммарной площади поперечного сечения 

правой и левой легочных артерий к площади поверхности тела - не менее 

180 (норма 33030). 

 Индекс McGoon  – отношение суммы диаметров легочных артерий у места 

их деления к диаметру нисходящей аорты – не менее 1,8.  

 Эхо-графические критерии гипоплазии левого желудочка:  

 

 

Выбор оперативного пособия зависит от анатомического варианта обструкции 

выходного тракта правого желудочка: 

Радикальная 

коррекция тетрады 

Фалло с 

вентрикулотомией и 

трансаннулярной 

пластикой выводного 

отдела правого 

желудочка 

8.0 3.0 2.0 3.0  

Аномальное отхождение 

ПМЖВ от ПКА 

 0.5 

 

0.5 

 

1.5 

 

2.5 

 

Пластика 

множественных ДМЖП 

 0.5 

 

0.5 

 

1.0 

 

2.0 

 

Пластика ветви 

легочной артерии 

 0.5 

 

0.5 

 

1.5 

 

2.5 

 

Возраст < 1 месяца  0.0 1.5 1.0 2.5 

 Норма Гипоплазия 

Длина притока ЛЖ 

Длина притока ПЖ 

1,0 ≤0,89 

Площадь МК 

Площадь ТК 

0,79 ≤0,6 

Диаметр МК×длина притока ЛЖ 

Диаметр ТК×длина притока ПЖ 

0,9 ≤0,63 



 при преобладающем клапанном стенозе возможно выполнение радикальной 

коррекции тетрады Фалло без вентрикулотомии;  

 при изолированном инфундибулярным стенозе, либо сочетании 

инфундибулярного и клапанного стеноза - радикальная коррекция тетрады Фалло с 

вентрикулотомией без трансаннулярной пластики выводного отдела правого 

желудочка;  

 при сочетании инфундибулярного, клапанного и аннулярного стеноза, или 

диффузной гипоплазии ВОПЖ - радикальная коррекция тетрады Фалло с 

вентрикулотомией и трансаннулярной пластикой выводного отдела правого 

желудочка;  

 при тетраде Фалло с отсутствием клапана легочной артерии радикальная 

коррекция дополняется редукционной пластикой ветвей легочной артерии. 

 

Необходимость имплантации кондуита определяется двумя основными 

причинами: 

 невозможность выполнения адекватной вентрикулотомии из-за пересечения 

выводного тракта правого желудочка крупной коронарной артерией; 

 нецелесообразность выполнения «расширенной» вентрикулотомии при 

протяженном стенозе в сочетании с выраженной гипоплазией или атрезией ствола 

легочной артерии из-за предполагаемой излишней травматичности вмешательства; 

В качестве кондуита может выступать как бесклапанный, так и клапаносодержащий 

синтетический сосудистый протез, ксенографт либо гомографт. 

 

Двухэтапная коррекция.  

Показания к паллиативным операциям при тетраде Фалло (3): 

 выраженная гипоплазия клапана легочной артерии при Z - value < - 3; 

 Индекс Mc Goon < 0,8 - 1,2;  

 PA - index (индекс Nacata) < 130 - 150 mm
2
/m

2
; 

 гипоплазия легочно-артериального русла с кровоснабжением участков легких 

(больше 3 сегментов) за счет коллатерального кровотока; 

 Тетрада Фалло в сочетании с атрезией клапана легочной артерии; 

 гипоплазия ЛЖ - КДР/КДО ЛЖ < 70-75% по С. Planche от возрастной нормы; 

 длина левого желудочка < 80% от нормы; 

 размер митрального клапана < - 2 - 2,5 Z- value; 

 возраст < 1, масса тела < 2,5 - 4 кг (в основном из-за технической сложности 

радикальной коррекции ТФ у новорожденных); 

 пациенты имеющие выраженный цианоз и младше 3 месяцев; 

 пациенты в тяжелом состоянии (уровень насыщения кислородом капиллярной 

крови < 70%)  и имеющие ОЦП. 

Эндоваскулярные вмешательства: 

Данные вмешательства могут выполнятся с паллиативной целью, а также после 

предшествующей оперативной коррекции тетрады Фалло. 

 стентирование ВОПЖ; 

 стентирование ОАП; 



 эндоваскулярное закрытие БАЛКА; 

 баллонная ангиопластика стенозов легочной артерии; 

 стентирование ветвей легочной артерии; 

 эндоваскулярная имплантация клапана легочной артерии. 

Критерии успеха: 

Показателем эффективности коррекции ТФ является соотношение систолического 

давления между правым и левым желудочками, а также - систолический градиент 

между стволом легочной артерии и полостью правого желудочка. Соотношение 

систолического давления ПЖ/ЛЖ является оптимальным после окончания ИК при 

величине 0.4-0.5, допустимым 0.6-0.7, при величине 0.8-0.9 выполняется 

дополнительное расширение критических частей выходного отдела правого 

желудочка или фиброзного кольца и ствола легочной артерии. Резидуальная 

обструкция ВОПЖ при систолическом градиенте < 20 (30) мм рт.ст. считается 

незначительной, при СГ 20 (30) - 40 (50) мм рт.ст. умеренной и при СГ > 50 мм 

рт.ст. обструкция является выраженной и требует устранения. 

Специфические послеоперационные проблемы: 

 нарастание сердечной недостаточности;  

 повреждение коронарных артерий;  

 дисфункция правого желудочка (резидуальный цианоз – правожелудочковая 

слабость;  

 при наличие фистулы в МПП, или низкий сердечный выброс – 

правожелудочковая  

 слабость без  фистулы в МПП);  

 постперикардиотомный синдром (перикардит);  

 экссудативный перикардит;  

 инфекционные осложнения: госпитальная пневмония, инфекция раны, 

бактериальный эндокардит, активизация хронической инфекции, в том числе 

вызванной внутриклеточными возбудителями (хламидии, микоплазмы, ЦМВ, 

ВПГ).  

 Инфекционный эндокардит;  

 Неврологические нарушения: энцефалопатия, судорожный синдром.  

 

После радикальной коррекции: 

 Резидуальный ДМЖП;  

 Резидуальная обструкция ВОПЖ.  Умеренная резидуальная обструкция обычно 

хорошо переносится, выраженная – требует реоперации; 

 Аневризма ВОПЖ; 

 Недостаточность клапана легочной артерии; 

 Аритмии:  полная АВ-блокада  чаще транзиторная, встречается у 3-5% 

пациентов. Имплантация ЭКС требуется менее чем в 2% случаев. Все пациенты с 

правой вентрикулотомией имеют блокаду правой ножки ПГ. Возможно развитие 

узловой   эктопической тахикардии. 

После паллиативной коррекции: 



 Гипофункция анастомоза; 

 Гиперфункция анастомоза. 

 

14.5  Профилактические мероприятия: 

Профилактика ВПС осуществляется на этапе планирования беременности, а так в 

первом триместре беременности согласно протоколу ведения беременных женщин.  

 

14.6  Дальнейшее ведение: 

 сон в положение на спине в течение 3-х месяцев;  

 ограничение физической нагрузки;  

 наблюдение каждые 6-12 месяцев длительно; 

 контроль ЭхоКГ или УЗИ плевральной полости через 2 недели после выписки    

для исключения накопления жидкости;  

 холтеровское мониторирование (исключения нарушений ритма сердца); 

 контроль степени регургитации крови  на легочной артерии, т.к. при ее 

прогрессировании может возникнуть необходимость  повторного хирургического 

вмешательства. С данной целью выполняется ЭхоКГ, при наличии необходимого 

оборудования и программного обеспечения - МРТ; 

 профилактика инфекционного эндокардита в течение 1 года, по показанию 

пожизненно;  

 допустимость занятий физкультурой и  спортом после коррекции порока. 
 

15. Индикаторы эффективности лечения:  

 нормальный, по отношению к возрастным показателям, уровень АД, ЧСС;  

 купирование артериальной гипоксемии;  

 отсутствие нарушений ритма сердца;  

 адекватный уровень диуреза;  

 повышение толерантности к физическим нагрузкам; 

 СНФК 1-2 степени на момент выписки (отсутствие отеков, одышки и тахикардии 

в  покое и при умеренной физической нагрузки).  

 

III. ОРГАНИЗАЦИОННЫЕ АСПЕКТЫ ВНЕДРЕНИЯ ПРОТОКОЛА 

16.Список разработчиков протокола: 

1) Ахметов Сергей Жамбылович – АО «Национальный научный 

кардиохирургический центр» детский кардиохирург отделения детской 

кардиохирургии. 

2) Байгалканова Альмира Иагалиевна, детский кардиолог отделения детской 

реабилитации, АО «Национальный научный кардиохирургический центр». 
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17. Конфликт интересов: отсутствует. 



 

18. Рецензенты: Куатбеков Кайрат Ниеталиевич – кандидат медицинских наук, 
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Алматы.  

 

19. Условия пересмотра протокола: пересмотр протокола через 3 года после его 

опубликования и с даты его вступления в действие или при наличии новых методов 

с уровнем доказательности. 
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