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КЛИНИЧЕСКИЙ ПРОТОКОЛ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ 

СТЕНТИРОВАНИЕ ОТКРЫТОГО АРТЕРИАЛЬНОГО ПРОТОКА ПРИ 

ДУКТУС – ЗАВИСИМЫХ ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКАХ СЕРДЦА 

 

1. ВВОДНАЯ ЧАСТЬ  

1.1 Код(ы) МКБ-10: 

МКБ-10 

Q22.0 Атрезия легочной артерии 

Q20.3 Транспозиция магистральных сосудов 

Q22.4 Атрезия трикуспидального клапана 

Q21.3 Тетрада Фалло с критическим стенозом ЛА 

Q22.5 Критическая форма аномалии Эбштейна 

 

1.2 Дата разработки протокола: 2016 год (пересмотр в 2019 год.) 

 

1.3 Сокращения, используемые в протоколе:  

PVR pulmonary vascular resistance 

SVR systemic vascular resistance 

АлТ аланинаминотрансфераза 

АсТ аспартатаминотрансфераза 

ВПС врожденные пороки сердца 

ДМЖП дефект межжелудочковой перегородки 

ИВЛ искусственная вентиляция легких 

ИК искусственное кровообращение 

ИФА иммуноферментный анализ 

КТ компьютерная томография 

ЛА легочная артерия 

ЛГ легочная гипертензия 

ЛОР оториноларинголог 

МРТ магнитно-резонансная томография 

ОАП открытый артериальный проток 

ОАС общий артериальный ствол 

СН сердечная недостаточность 

ССС сердечно-сосудистая система 

ЦМВ цитомегаловирус 

ЭКГ электрокардиограмма 



ЭхоКГ эхокардиография 

ТМС транспозиция магистральных сосудов 

МЖП межжелудочковая перегородка 

ISHLT International Society for Heart and Lung Transplantation 

(Международное общество трансплантации сердца и легких) 

АЛА атрезия легочной артерии 

ТК трикуспидальный клапан 

ВОПЖ выходной отдел правого желудочка 

ЭКМО экстракорпоральная мембранная оксигенация 

  

1.4 Пользователи протокола: кардиологи, неонатологи, кардиохирурги, 

анестезиологи-реаниматологи, педиатры, врачи общей практики. 

 

1.5 Категория пациентов: новорожденные, дети. 

 

1.6 Шкала уровня доказательности: 

А Высококачественный мета-анализ, систематический обзор РКИ или крупное 

РКИ с очень низкой вероятностью (++) систематической ошибки результаты, 

которых могут быть распространены на соответствующую популяцию.  

В Высококачественный (++) систематический обзор когортных или 

исследований случай-контроль или Высококачественное (++) когортное или 

исследований случай-контроль с очень низким риском систематической 

ошибки или РКИ с невысоким (+) риском систематической ошибки, 

результаты которых могут быть распространены на соответствующую 

популяцию.  

С Когортное или исследование случай-контроль или контролируемое 

исследование без рандомизации с невысоким риском систематической 

ошибки (+).  

Результаты которых могут быть распространены на соответствующую 

популяцию или РКИ с очень низким или невысоким риском систематической 

ошибки (++ или +), результаты которых не могут быть непосредственно 

распространены на соответствующую популяцию.  

D Описание серии случаев или неконтролируемое исследование, или мнение 

экспертов.  

 



 
1.7 Определение [1,2]: 

Атрезия легочной артерии – это аномалия, которая характеризуется мембранозной/ 

мышечной атрезией выхода из правого желудочка при интактной межжелудочковой 

перегородке, что является чрезвычайно тяжелым пороком с выраженной 

морфологической гетерогенностью.  

 

1.8  Классификации [2]: 

Классификация атрезии легочной артерии у детей по ISHLT: 

Две формы атрезии легочной артерии с интактной межжелудочковой 

перегородкой: 

1) классическая форма, характеризующаяся гипоплазией и гипертензией правого 

желудочка. Трехстворчатый клапан мал, с небольшой регургитацией. При этой форме 

могут быть вентрикулокоронарные связи; 

2) дилатационная форма сопровождается тяжелой регургитацией на трехстворчатом 

клапан. Правое предсердие и правый желудочек резко дилатированы. 

Вентрикулокоронарные соединения не встречаются. 

АЛА с интактной МЖП относится по гемодинамической классификации к ВПС с 

легочной дуктус-зависимой гемодинамикой. 

 

В зависимости от морфологии 3 анатомических варианта (по Bull): 

1) сохранены все отделы правого желудочка (приточный, трабекулярный, 

инфундибулярный) – 50-58%; 

2) отсутствует трабекулярный отдел правого желудочка – 30-34%; 

3) отсутствует трабекулярный и инфундибулярный отделы правого желудочка – 7,7-

20%. 



NB! Легочная дуктус-зависимая гемодинамика – состояние, при котором 

функционирование малого круга кровообращения полностью зависит от наличия 

ОАП (ТМС, атрезия ЛА, атрезия ТК, тетрада Фалло с критическим стенозом ЛА, 

критическая форма аномалии Эбштейна). 

 

2. МЕТОДЫ, ПОДХОДЫ И ПРОЦЕДУРЫ ДИАГНОСТИКИ [1-3]: 

2.1 Диагностические критерии: 

Жалобы и анамнез: 

Симптомы сердечной недостаточности: 

• одышка (тахипноэ); 

• утомляемость при кормлении, удлинение времени кормления; 

• отказ от грудного вскармливания; 

• медленная прибавка истинного веса; 

• правожелудочковая недостаточность; 

• гепатомегалия; 

• повышенная потливость. 

 

При сборе анамнеза в послеоперационном периоде необходимо обратить 

внимание на следующие аспекты:  

• инфекционные заболевания у матери; 

• недоношенность, при наличии с указанием степени; 

• отягощенный акушерский диагноз; 

• оценка по шкале Апгар при рождении; 

• время проведения оперативной коррекции; 

• выполненная операция; 

• особенности послеоперационного периода. 

  

Физикальное обследование: 

• при аускультации I и II тоны не расщеплены, слышен мягкий шум 

трикуспидальной недостаточности или непрерывный шум ОАП, особенно после 

начала инфузии простагландина Е. 

• при выраженной недостаточности трехстворчатого клапана пансистолический 

шум усиливается. 

• если межпредсердное сообщение не рестриктивное, периферический 

артериальный пульс хорошо пальпируется; 

• отсутствие физиологического расщепления II тона; 

• цианоз различной степени выраженности в зависимости от типа проведенной 

коррекции и клинического состояния пациента. 

  

Лабораторные исследования: 

ОАК: эритроцитоз, повышение уровня Hb; 

ОАМ: без изменений. С целью определения нарушений функции мочевыделительной 

системы в виду использования контрастного вещества.  

 



КЩС: 

• повышение уровня лактата >2,2; 

• признаки метаболического ацидоза снижение pH крови <7,35; 

• дефицит оснований – BE > -4,0. 

• натрийуретический пептид – pro-BNP (нормальные значения - < 125 пг/мл) - 

обычно повышен (более 125 пг/мл); 

• биохимический анализ крови: АЛТ, АСТ, билирубин, мочевина, креатинин, 

общий белок, СРБ, коагулограмма; 

• микробиологическое исследование (мазок из зева, носа, пупочной раны и 

т.д.); 

• 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. 

 

Инструментальные исследования [3,4]: 

Электрокардиография: 

• электрическая ось сердца – влево; 

• снижение вольтажа зубцов ЭКГ; 

• признаки увеличения правого предсердия (высокий Р II,VI); 

• признаки гипертрофии левого желудочка (правого желудочка при относительно 

большой полости); 

• перегрузки гипертрофии правого предсердия в 70% случаев. 

 

Эхокардиография: 

• утолщенный, неподвижный, атрезированный легочный клапан без тока крови по 

Допплеру; 

• гипертрофированная стенка правого желудочка с малой полостью, уменьшенный 

трехстворчатый клапан; 

• при допплеровском исследовании – шунт крови справа налево через ДМПП; 

• открытый артериальный проток, вертикально идущий от дуги аорты к легочной 

артерии, правя и левая ветви обычно хорошо развиты, иногда гипоплазированы в 

разной степени. 

  

Пульсоксиметрия – исследование рекомендуется проводить как скрининговое 

абсолютно всем новорожденным. Алгоритм оценки результатов исследования 

представлен на рисунке № 1 (приложение №1). 

  

Рентгенография органов грудной клетки:  

• усиление или ослабление сосудистого рисунка; 

• сердце чаще всего нормальных размеров, может быть увеличено; 

• размеры сердечной тени могут быть нормальными/увеличенными в зависимости 

от выраженности регургитации на трехстворчатом клапане. 



Катетеризация полостей сердца: 

• левая вентрикулография - информация о форме и функции левого желудочка и 

аортального клапана; 

• аортография - положение дуги аорты, размер подключичных артерий, место 

впадения артериального протока и размер легочных артерий (важно для выбора 

диаметра и длины стента); 

• давление в правом желудочке обычно равно/превышает системное; 

• конечно-диастолическое давление в правом желудочке может быть значительно 

повышенным из-за выраженной жесткости миокарда (важно для принятия решения о 

баллонной атриосептостомии при рестриктивном межпредсердном сообщении); 

• если межпредсердное сообщение не слишком мало, среднее давление в правом 

предсердии равно лево-предсердному или несколько его превышает; 

• при выраженной кардиомегалии давление в правом желудочке существенно ниже 

системного; 

• правый желудочек обычно тонкостенный, с тяжелой недостаточностью 

трехстворчатого клапана. 

  

Компьютерная томография (с контрастированием) – отсутствие легочной артерии 

(клапана легочной артерии, ствола легочной артерии, нативных ветвей легочной 

артерии), визуализация анатомии ВПС, наличие септальных дефектов, БАЛКа. 

  

Магнитно-резонансная томография: отсутствие легочной артерии (клапана 

легочной артерии, ствола легочной артерии, нативных ветвей легочной артерии), 

визуализация анатомии ВПС, наличие септальных дефектов, БАЛКа.  
 

Нейросонография: нормальные возрастные показатели, ишемические – 

гипоксические изменений головного мозга. 

 

УЗИ органов брюшной полости и почек: нормальные возрастные показатели. 

 

УЗИ плевральной полости: отсутствие патологии. 

 

Осмотр глазного дна: отсутствие патологии. 

 

Холтеровское мониторирование ЭКГ: нормальный ритм сердца. 

 

Показания для консультации специалистов: 

• консультация детского кардиолога – наличие симптомов, либо синдромов 

(артериальной гипоксемии, легочной гипертензии, сердечной недостаточности), 

позволяющих заподозрить ВПС у новорожденного; 

• консультация кардиохирурга – наличие ВПС, подтвержденного по данным 

ЭХОКГ и других лабораторно-инструментальных методов исследования, 

требующего проведения оперативной коррекции в экстренном/срочном порядке, либо 

в ближайшие месяцы жизни; 

• 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, тромброцитоза, тромбоцитопении, 

нарушение свертываемости, другие отклонения гемостаза; 

• консультация нефролога – наличие данных за ИМВП, признаки почечной 

недостаточности, снижение диуреза, протеинурия; 

• консультация пульмонолога – наличие сопутствующей патологии легких, 

снижение функции легких; 

• консультация офтальмолога – воспалительные заболевания органов зрения, 

нарушения зрения,  плановый осмотр глазного дна; 

• консультация генетика – при наличии фенотипических признаков генетической/ 

хромосомной патологии. 

 

2.2. Диагностический алгоритм: см. Приложение 3 

 

2.3 Дифференциальный диагноз и дополнительные исследования [1,4,5] 

 Основным диагностическим методом верификации атрезия легочной артерии 

является трансторакальная эхокардиография. Этот же метод исследования является 

основным для проведения дифференциального диагноза между приведенными ниже 

клиническими диагнозами. Для уточнения диагноза по показаниям следует проводить 

чрезпищеводную эхокардиографию, КТ-ангиографию, МРТ сердца, катетеризацию 

полостей сердца. 

 

Диагноз 

Обоснование для 

дифференциальной 

диагностики 

Обследования 
Критерии исключения 

диагноза 

Атрезия легочной 

артерии 

Клинические проявления 

сердечной 

недостаточности, цианоз, 

одышка 

- физикально 

  

  

- аскультация 

  

 - рентгенография 

- выраженный цианоз 

- отсутствие сердечного 

шума, нежный шум ОАП 

- ЭКГ: нормальная QRS 

ось, ГПЖ, ГПП 

- Рентгенограмма: 

увеличение правого 

предсердия, 

прозрачность легких 

(обеднение рисунка) 



ТМС + стеноз 

легочной артерии 

Клинические проявления 

сердечной 

недостаточности, цианоз, 

одышка 

- физикально 

  

  

- аскультация 

- умеренный цианоз 

- отсутствие ЗСН 

- систолический шум 

СЛА по левому 

верхнему краю грудины  

Тетрада Фалло 

Клинические проявления 

сердечной 

недостаточности, цианоз, 

одышка 

- аускультация 

  

  

  

  

  

 - рентгенография 

- длинный 

систолический шум; 

- мягкий непрерывный 

шум у младенцев с АЛА 

- вогнутость в области 

второй дуги ЛС по 

левому краю грудины 

- сердце в виде сапожка 

- правосторонняя дуга 

аорты на рентгенограмме 

(25%) 

Синдром асплении   

- физикально 

  

  

  

  

-ЭКГ 

  

  

  

  

  

- ОАК 

(микроскопия) 

- срединно 

расположенная печень 

(при пальпации, на 

рентгенограмме) 

- верхняя QRS - ось 

- ЭКГ признаки ГПЖ 

или ГЛЖ 

- тельца Howell–Jolley 

(остатки ядер) или 

тельца Heinz 

(осажденный 

гемоглобин) в 

эритроцитах 

Аномалия Эбштейна 

Клинические проявления 

сердечной 

недостаточности, цианоз, 

одышка 

- аускультация 

  

  

  

- рентгенография 

  

 

-ЭКГ 

- нежный шум 

трикуспидальной 

регургитации 

- кардиомегалия с 

повышенной 

прозрачностью легких 

(+) 

- ЭКГ: гипертрофия ПП, 

WPW-синдром, АV-

блокада 1-й степени 

- тригеминия или 

квадригеминия 

Атрезия 

трикуспидального 

Клинические проявления 

сердечной 

- физикально 

- ЭКГ 

- выраженный цианоз 

- шум ДМЖП или ОАП 



клапана недостаточности, цианоз, 

одышка 

- ренгтенография - верхняя QRS - ось 

- сердце в виде сапожка 

Острый 

респираторный 

дистресс-

синдром  (болезнью 

гиалиновых мембран). 

  

Острая дыхательная 

недостаточность, 

возникающей вследствие 

некардиогенного (не 

связанного с 

заболеваниями сердца) 

отека легких. 

Экстракардиальная 

этиология 

  

Экстракардиальная 

этиология: 

- Тяжелые 

инфекционные 

заболевания 

(пневмония,сепсис) 

-вдыхание ядовитых 

веществ  (фосгена, 

аммиака) 

- аспирация  (рвотных 

масс, крови, воды при 

утоплении) 

- травмы грудной клетки 

(например, ушибы, 

переломы ребер) 

- тромбоэмболия 

легочной артерии 

- массивные переливания 

крови 

- массивные ожоги 

- воздействие радиации 

- различные виды шока: 

(травматический, 

анафилактический, 

септический) 

 

Критерии дифференциальной диагностики патологии дыхательной и сердечно-

сосудистой систем у новорожденных:  

Симптом Патология дыхательной системы патология ССС 

цианоз умеренной степени выраженности 
возможен дифференцированный цианоз; 

тотальный выраженный цианоз. 

кислородная 

проба при 

наличии цианоза 

артериальное значение  Pa02  после 

инсуффляции О2 обычно становится 

выше 150 мм рт.ст. 

Pa02 не повышается выше 100 мм рт.ст. 

(и не повышается более чем на 10-30 мм 

рт.ст.  от исходных значений)  

улучшение состояния, уменьшение 

цианоза, повышение сатурации О2 

до 90-100% 

ухудшение состояния, нарастание 

цианоза – легочная дуктус-зависимая 

гемодинамика; 

снижение системного давления – 

дуктусзависимая системная 

гемодинамика. 

одышка ЧСС в пределах возрастной нормы, Тахикардия 

http://lookmedbook.ru/disease/pnevmoniya/adult
http://lookmedbook.ru/disease/sepsis/adult
http://lookmedbook.ru/disease/tromboemboliya-legochnoy-arterii/male
http://lookmedbook.ru/disease/tromboemboliya-legochnoy-arterii/male


Либо учащение незначительно 

 

3. ТАКТИКА ЛЕЧЕНИЯ НА АМБУЛАТОРНОМ УРОВНЕ: нет. 

4. ПОКАЗАНИЯ ДЛЯ ГОСПИТАЛИЗАЦИИ С УКАЗАНИЕМ ТИПА 

ГОСПИТАЛИЗАЦИИ:  

4.1. Показания для плановой госпитализации: нет. 

 

4.1. Показания для экстренной госпитализации: 

• нарастающая сердечно-сосудистая недостаточность (цианоз, отказ от груди, 

тахикардия, одышка); 

• наличие у ребенка ВПС с гемодинамикой, зависящей от функционирования 

фетальных коммуникаций (ООО, ОАП, аранциев проток). 

 

5. ТАКТИКА ЛЕЧЕНИЯ НА СТАЦИОНАРНОМ УРОВНЕ [1,3,4]:  

Лечение АЛА только хирургическое. Заболевание манифестирует в период 

новорожденности.  

Тактика лечения зависит от степени гипоплазии ПЖ (при наличии ПЖ – коронарных 

фистул и аномалий коронарного кровоснабжения не рекомендуется проводить 

декомпрессию ВОПЖ). Хирургическое лечение АЛА проводят в 2 этапа. 

 

Первый этап: первичная коррекция (обеспечение кровотока в МКК и нормальное 

развитие ПЖ) путем стентирования ОАП коронарным непокрытым стентом и 

создания межпредсердной коммуникации путем выполнения атриосептостомии 

(процедуры Рашкинда). 

• при Z индексе менее «-3» накладывается системно-легочный анастомоз и 

формируется ООО (стентирование и процедура Рашкинда, как альтернатива); 

• при Z индексе более «-3» и менее «-2* накладывается системно-легочный 

анастомоз и выполняется трансанулярная пластика ВОПЖ аутоперикардиальной 

заплатой с формированием ООО; 

• при Z индексе от «-2» до «О» возможна изолированная трансанулярная 

пластика ВОПЖ аутоперикардиальной заплатой. Если полость и функция ПЖ 

достаточна для обеспечения адекватного кровотока в МКК (критерий при 

отключении от аппарата искусственного кровообращения Ра02> 30 mmHg). 

При наличии ПЖ-коронарных фистул накладывается только системно-легочный 

анастомоз. Дополнительно возможна  вальвулотомия ТК для обратного развития ПЖ-

коронарных фистул. С целью обеспечения адекватного выброса при явлениях 

правожелудочковой слабости формируют ДМПП. В дальнейшем у подобных 

пациентов двухжелудочковая коррекция невозможна. Выбор между 

полуторажелудочковой коррекцией и одножелудочковой коррекцией делают на 

основе оценки размеров полости ПЖ в возрасте 6–12 мес. 

Второй этап. Повторная оценка размеров ПЖ и его функции проводится через 6-12 

месяцев после первого этапа, перед выполнением второго этапа. Во время 

катетеризации выполняется пробная окклюзия шунта. Если Sat02 остается на 

приемлемом уровне - закрывают шунт. Пробно закрывают ДМПП, если сатурация 

приемлема и центральное венозное давление не более 12–15 мм, закрывают ДМПП 



эндоваскулярным устройством/хирургическим путем (радикальная 

двухжелудочковая коррекция порока). Если сатурация после окклюзии шунта 

снижается, то в дальнейшем проводят этапную одножелудочковую коррекцию. Если 

проба с окклюзией ДМПП отрицательна (ПЖ слабость) - в дальнейшем проводят 

полуторажелудочковую коррекцию. 

 

5.1 карта наблюдения пациента, маршрутизация пациента: 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

5.2 немедикаментозное лечение: 

Следует обеспечить: 

• комфортный температурный режим; 

• регулярное удаление слизи из дыхательных путей. 

 

Коррекция объема циркулирующей крови: 

Следует обеспечить: 

• ограничение поступающей в организм жидкости и/или стимуляцию диуреза. При 

наличии сердечной недостаточности общий объем жидкости (включая кормление) не 

должен превышать 70% от суточной возрастной нормы. 

Родильный дом (ЭХОКГ, консультация детского кардиохирурга), инфузия 

простагландина Е1  

Приемный покой (оформление истории болезни) 

Кардиохирургическое отделение или ОАРИТ (по тяжести состояния) 

Рентгеноперационная (стентирование ОАП)., отключение инфузии 

простагландина Е1  

  

Дополнительные методы исследования (при необходимости) 

ОАРИТ 

Профильное отделение  

Выписка 

 



• при внутривенном введении простагландина Е1 необходимо аккуратное 

восполнение дефицита ОЦК, возникающего вследствие вазодилатации. 

 

Следует избегать: 

• объемной перегрузки (ОЦК). 

 

Питание: 

Следует обеспечить: 

• щадящий режим кормления (сцеженным грудным молоком/смесями) – частыми 

малыми дозами через зонд; 

• расчет килокалорий в сутки: 140-200 ккал/кг/сутки. 

 

Следует избегать: 

• парентерального вместо энтерального питания. 

• у пациентов с дуктус-зависимой легочной циркуляцией при наличии большого 

ОАП (сатурация > 85% на фоне введения простагландина Е1) следует крайне 

осторожно наращивать объем кормления из-за риска развития НЭК вследствие 

обкрадывания системной перфузии. 

 

5.3 медикаментозное лечение: 

Основные лекарственные препараты, применяемые при лечение 

новорожденных с атрезией легочной артерии с интактной МЖП: 

 Препарат/МНН Фармакологическ

ая группа 

Уровень 

доказате

льности 

Возраст Стартовая 

доза 

Терапевтическая 

доза 

Алпростадил Антиагреганты, 

ангиопротекторы 

А новорожден

ным 

детям 

 

0,01-0,05 

мкг/кг/мин 

путем 

титрования 

0,01-0,02 мкг/кг/мин, 

при необходимости 

доза может быть 

повышена до 0,1 

мкг/кг/мин. 

Добутамин  Кардиотонические 

средства 

негликозидного 

происхождения 

А новорожден

ным 

детям 

 

1-15 

мкг/кг/мин 

1-15 мкг/кг/мин 

Допамин  Кардиотонические 

средства 

негликозидного 

происхождения 

А новорожден

ным 

3мкг/кг/мин 

(макс.доза 20 

мкг/кг/мин) 

2-20 мкг/кг/мин 

детям 5 мкг / кг / мин 

(макс.доза 20 

мкг/кг/мин) 

Эпинефрин Кардиотонические 

средства 

негликозидного 

происхождения 

А новорожден

ным 

0,01 мл/кг 0,01 мл/кг 

детям 0,02-0,08 мл/кг 0,02-0,08 мл/кг 

Норэпинефрин Кардиотонические 

средства 

негликозидного 

происхождения 

А новорожден

ным 

детям 

 

0,05-1 

мкг/кг/мин 

0,05-1 мкг/кг/мин 

Фуросемид Диуретики. 

«Петлевые» 

диуретики. 

В новорожден

ные 

0,5 мг/кг 0,5 мг/кг 

детям 0,5-1,5 мг/кг 0,5-1,5 мг/кг 



Спиронолактон Диуретики. Калий 

сберегающие  

диуретики. 

В новорожден

ным 

1-2 мг/кг 1-2 мг/кг 

детям 1-3 мг/кг 1-3 мг/кг 

Каптоприл Препараты 

влияющие на 

систему ренин-

ангиотензин 

В детям 0,1-0,5 

мг/кг/сутки 

0,1-0,5 мг/кг/сутки 

Эналаприл Препараты 

влияющие на 

систему ренин-

ангиотензин 

      В детям 0,1-0,5 

мг/кг/сутки 

0,1-0,5 мг/кг/сутки 

Милринон Ингибиторы 

фосфодиэстерзы 

А детям 0,02-0,05 

мкг/кг/мин 

0,02-0,05 

мкг/кг/мин 

Силденафил 

 

Ингибиторы 

фосфодиэстерзы 

А детям 1-2 мг/кг 

разовая доза в 

3-4 приема 

1-2 мг/кг 

 

 

Карведилол Альфа-и бета-

адреноблокаторы 

В детям 0,1 -0,8 

мг/кг/сутки 

0,1 -0,8 мг/кг/сутки 

Пропранолол Бета-

адреноблокаторы 

В детям 1 мг/кг/сутки 1 мг/кг/сутки 

Дигоксин Сердечные 

гликозиды 

А детям 0,5-1 мг 0,25-0,75 мг 

Гепарин 

 

Антикоагулянты 

прямые 

B новорожден

ным 
Первоначально 

75 ед / кг, затем 

(путемнепреры

в. в/в инфузии) 

25ед/кг/час, 

под контролем 

АЧТВ 

25ед/кг/час 

Детям от 3х 

до 6 лет 
600 МЕ/кг/в 

сутки 

600 МЕ/кг/в сутки 

Детям от 6 

до 5 лет 
500МЕ/кг в 

сутки 

500МЕ/кг в сутки 

Ацетилсалицилов

ая кислота 

Антиагреганты. 

Ингибиторы 

агрегации 

тромбоцитов 

B новорожден

ным 
1-5 

мг/кг/сутки 

1-5 мг/кг/сутки 

Детям 

с1месяца до 

11 года 

1-5 мг/кг/сут 1-5 мг/кг/сут 

12-17 лет 75 мг в сутки 75 мг в сутки 
Морфин Анальгетики. 

Опиоиды. 

А от 2-х до 14 

лет 
0,1-0,5 мл 

однократно 

0,1-0,5 мл 

однократно 

Антибактериальные препараты назначаются с целью антибиотикопрофилактики 

Ампициллин  

 

Бета лактамные 

антибиотики, 

пенициллины 

А новорожден

ным 
25-50 мг/кг/сут 

в/в или в/м; 

25-50 мг/кг/сут в/в 

или в/м; 

детям 50-100 

мг/кг/сутки, в/в 

или в/м; 

50-100 мг/кг/сутки, 

в/в или в/м; 

Цефуроксим  Цефалоспорины 

второго поколения 

А новорожден

ным 

25-50 

мг/кг/сутки 

25-50 мг/кг/сутки 

детям 50 мг/кг/сутки 50 мг/кг/сутки 

Ванкомицин         
(у пациентов с 

аллергией на бета-

Антибиотики 

гликопептидные 

 

А 

новорожден

ным 
15 мг/кг, затем 

10 мг/кг 

каждые 12 ч. 

10 мг/кг каждые 8 

часов 



лактамы) детям 10 мг/кг 

каждые 6 ч. 

или 20 мг/кг 

каждые 12 ч. 

10 мг/кг каждые 6 ч. 

Или 20 мг/кг каждые 

12 ч. 

Клиндамицин Макролиды, 

линкозамиды 

А дети старше 

3-х лет 

20-40 

мг/кг/сутки 

20-40 мг/кг/сутки 

 

Дозы дигоксина в зависимости от возраста.  

Возраст 
ежедневная поддерживающая доза мкг/кг/сутки 

PO IV 

недоношенные новорожденные 5 3-4 

доношенные новорожденные 8-10 6-8 

 

5.4 Хирургическое вмешательство: 

Показания к хирургическому лечению:  

• диагноз АЛА во всех вариантах. 

Противопоказания к хирургическому лечению: 

• сопутствующие соматические патологии. 

 

Методика проведения процедуры/вмешательства: 

Хирургическая техника: 

Первый этап операции эндоваскулярный, как альтернатива системно-легочному 

анастомозу: выполняется стентирование ОАП и проведение процедуры Рашкинда. 

Через артериальный феморальный доступ выполняется полипозиционная грудная 

аортография с целью максимально точного определения топографии ОАП. По 

ангиографической картине выполняется измерение ОАП (d легочного конца; d 

аортального конца; длина протока). В зависимости от топографии протока возможно 

использование каротидного доступа. Проводниковый ангиографический катетер 

устанавливают через ОАП в ствол или ветвь легочной артерии. По катетеру 

доставляется коронарный стент без лекарственного покрытия. После имплантации 

стента выполняется контрольная грудная аортография, при которй выявляется 

эффективность процедуры.  

 

Двухжелудочковая коррекция (после выполненного системно-легочного шунта и 

пластики ВОПЖ). Бикавальная канюляпия, канюляция аорты. Если окклюзия шунта 

не выполнена эндоваскулярно. разобщают системно-легочный шунт. Если есть 

показания для пластики ДМПП – выполняют пластику. 

 

Полуторажелудочковая коррекция - в условиях ИК. Бикавальная канюляция 

(канюляция ВПВ в устье безымянной вены), канюляция аорты. Разобщают системно-

легочный анастомоз. Выполняют двунаправленный кавапульмональный анастомоз 

(анастомоз Глена), соединяя легочную артерию с верхней полой веной, 

предварительно лигировав вену azygous (непарная). Устье верхней полой вены 

ушивают наглухо. Прямой поток через легочную артерию не перекрывают. 



Выполняют пластику ДМПП с оставлением центральной фенестрации 4 мм. Через 1 -

2 года возможно выполнение повторной пробы с эндоваскулярной окклюзией 

фенестрации, при отрицательном результате выполняют одножелудочковую 

коррекцию. 

 

Одножелудочковая коррекция. 

2 этап (после выполнения системно-легочного анастомоза и пластики ВОПЖ, либо 

стетирования ОАП и выполнения процедуры Рашкинда). В условиях ИК. 

Бикавальная канюляция (канюляция ВПВ в устье безымянной вены), канюляция 

аорты. Разобщают системно-легочным анастомоз. Выполняют двунаправленный 

кавапульмональный анастомоз (анастомоз Глена), соединяя легочную артерию с 

верхней полой веной, предварительно лигировав  v.azygous.  устье верхней полой 

вены ушивают наглухо. Прямой поток через легочную артерию перекрывают поперек 

синтетической заплатой. Иссекают МПП этап (после полуторажелудочковой 

коррекции). Хирургический доступ – срединная стернотомия. В условиях ИК. 

Бикавальная канюляция (канюляция ВПВ в устье безымянной вены), канюляция 

аорты. Прямой поток через легочную артерию перекрывают поперек синтетической 

заплатой. Иссекают МПП.  этап - процедура Фонтена в возрасте 3–4 лет. 

 

Имплантация ЭКМО, показания противопоказания и хирургическая техника 

(см. клинический протокол диагностики и лечения «ЭКМО»). 

 

Специфические осложнения хирургического лечения: 

«циркуляторный шунт» обычно развивается в первые 3 дня после операции. Кровь из 

ЛЖ через шунт проходит в ЛА и затем ретроградно в ПЖ во время диастолы, 

• резидуальный стеноз ВОПЖ; 

• недостаточность ВОПЖ. 

  

Уровень сложности по базовой шкале Аристотеля: 

Процедура, операция 

Сумма 

баллов 

(базовая 

шкала) 

Уровень 

сложности 
Смертность 

Риск 

осложнений 
Сложность 

Формирование 

модифицированного системно-

легочного анастомоза по Блэлок-

Тауссиг 

6.3 2 2.0 2.0 2.3 

Реконструкция выводного отдела 

правого желудочка 
6.5 2 2.0 2.0 2.5 

Коррекция по типу «полутора» 

желудочков 
9.0 3 3.0 3.0 3.0 

Операция Фонтена: тотальный 

кавопульмональный анастомоз в 
9.0 3 3.0 3.0 3.0 



модификации латерального 

тоннеля, без фенестрации. 

 

Значимость баллов по базовой шкале Аристотеля 

Баллы базовой шкалы 

Аристотеля 
Смертность 

Риск осложнений, длительность 

пребывания в ОИТ 
Сложность 

1 <1% 0-24 часов 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 

 

5.5 Дальнейшее ведение:  

• наблюдение кардиологом по месту жительства каждые 3-6 месяцев; 

• мониторинг поздних осложнений проведенной оперативной коррекции; 

• контроль ЭКГ, ЭхоКГ каждые 3 месяца; 

• определение уровня Sat O2; 

• мониторинг симптомов ХСН; 

• контроль проводимой двойной дезагрегантной терапии согласно проведенному 

этапу коррекции (тромбоциты, АЧТВ, МНО, чувствительность к аспирину). 

 

5.6  Индикаторы эффективности лечения и безопасности методов диагностики 

и лечения:  

• пациент не требует подачи кислорода; 

• пациент не нуждается в инотропной поддержке; 

• отсутствуют жизнеугрожающие нарушения ритма; 

• уровень артериального давления соответствует возрастной норме; 

• нормальные параметры КЩС; 

• сатурация кислорода в периферической крови не ниже 85%. 

 

Индикаторы эффективности хирургического лечения:  

Результат считается хорошим, если клинически ребенок чувствует себя 

удовлетворительно, аускультативно шумовая симптоматика с интенсивностью 1/6, по 

данным ЭХОКГ – незначительная недостаточность легочного клапана, хорошей 

сократительная способность миокарда, МПП герметична, нет жидкости в перикарде, 

плевральных полостях. Рана заживает первичным натяжением. 

Результат считается удовлетворительным при наличии удовлетворительного 

самочувствия ребенка, аускультативно наличие систолического шума. По данным 

ЭХОКГ – умеренная недостаточность легочного/трикуспидального клапана, в 

области МПП сброс слева направо, удовлетворительной сократительной способности 

миокарда, нет жидкости в перикарде, плевральных полостях. 



Результат считается неудовлетворительным при сохраняющейся клиники 

сердечной недостаточности. Аускультативно систолический шум, по данным ЭХОКГ 

– имеется выраженная недостаточность легочного/трикуспидального клапанов, 

низкой сократительной способностью миокарда, на уровне МПП шунт с право левым 

сбросом, наличие жидкости в перикарде, плевральных полостях.  Брюшной полости. 

Показана повторная операция. 

 

Определение критериев операбельности, исключение сопутствующей патологии, 

препятствующей оперативному вмешательству, профилактика осложнений 

послеоперационного периода. При возможности одномоментная радикальная 

коррекция порока. Предоперационная подготовка: дообследование, установление 

точного диагноза, выбор способа хирургического лечения, проведение операции, 

послеоперационное ведение, подбор консервативной терапии. 

 

6. ОРГАНИЗАЦИОННЫЕ АСПЕКТЫ ПРОТОКОЛА:  

6.1 Список разработчиков протокола с указание квалификационных данных:  
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6.4 Указание условий пересмотра протокола: пересмотр протокола через 5 лет 
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Приложение 1 

АЛГОРИТМ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЕ НА ЭТАПЕ СКОРОЙ НЕОТЛОЖНОЙ ПОМОЩИ 

 

Диагностические мероприятия (в случае родов на дому, ранней выписки): 

Физикальный осмотр: 

• определение наличия цианоза; 

• подсчет ЧД в минуту – более 40 – 60 в мин; 

• подсчет ЧСС в минуту – более 140 – 160 в мин; 

• пульсоксиметрия; 

• ЭКГ – тахикардия, ЭОС вправо, нарушение ритма сердца. 

 

Медикаментозное лечение:   

Особенности транспортировки пациентов с критическим ВПС: 

• новорожденные с тяжелой гипоксемией, ацидозом и сердечно-сосудистой недостаточностью нуждаются в ИВЛ во время 

транспортировки; 

• транспортировка пациента на фоне в/в инфузии простагландина Е1; 

• простагландин Е1 является препаратом выбора для обеспечения стабильной транспортировки новорожденных с 

рестриктивным ООО, поэтому следует обеспечить его непрерывное внутривенное введение с помощью перфузора. 

• необходимо иметь запасные источники питания для перфузора (заряженные аккумуляторы, батарейки); 

• венозный доступ; 

• сопровождающий врач должен владеть техникой интубации трахеи у новорожденных и иметь при себе необходимые 

инструменты (интубационные трубки, ларингоскоп, мешок Амбу, лейкопластырь и т.д.). 

  

NB! Избегать подачи кислорода до установления диагноза. 

 

Показания к ИВЛ во время транспортировки: 

• тяжелая гипоксемия, ацидоз, тяжелая сердечно-сосудистая и дыхательная недостаточность; 

• продолжающиеся эпизоды апноэ во время введения простагландина Е1; 

• плановый перевод на ИВЛ для транспортировки, если доза простагландина Е1 превышает 0,025 мкг/кг/мин. 

 



Приложение 2 

ПАЦИЕНТ С ОСН

Оценка гемодинамики у постели

ЕСТЬ ЛИ ПЕРЕГРУЗКА?

«Влажный пациент» «Сухой пациент»

ПЕРИФЕРИЧЕСКАЯ ПЕРФУЗИЯ АДЕКВАТНАЯ?

«Сухой и теплый»  

Адекватная перфузия = 

Компенсированный

«Сухой и холодный» 

Гипоперфузия, Гиповолемия

Корригировать 

пероральную терапию

Если все еще имеется 

гипоперфузия, подумать об 

инфузионной терапии и 

инотропном препарате 

«Влажный и теплый» 

(типично повышенное или 

нормальное САД)

«Влажный и холодный пациент»

•Инотропный препарат

•Применить вазопрессор в 

рефрактерных случаях

•Диуретик (когда перузия

корригирована)

•Применить механическую 

поддержку кровообращения если 

нет ответа на препараты 

•Вазодилататоры

•Диуретики

•Применить инотропный

препарат при 

рефрактерных случаях

Сосудистый тип-

перераспределение 

жидкости

Преобладает 

Гипертензия

Сердечный тип-

накопление жидкости

Преобладает застой

•Вазодилататоры

•Диуретики

•Диуретики

•Вазодилататоры

•Ультрафильтрат

(применить при 

резистентности к 

диуретикам)

Низкое систолическое АД

ЕСТЬ

(95% из всех пациентов с 

ОСН)

НЕТ

(5% из всех пациентов с 

ОСН)

Да Нет

 

 

 

 



Приложение 3  

 
 

Острое начало СН 

Первичная оценка    ВПС 

Дуктус независимый 

Дуктус зависимый 

Титрование PgЕ 

Анамнез: боль в груди, диспноэ, потеря в весе, усталость, 

сердцебиение, синкопе, отечность, тошнота/рвота/боль в 

животе, предшествующая кардиохирургическая операция, 

анамнез рождения, в семье наличие кардиомиопатии или 

ВСС.                                                                                                      

Физикальное обследование: тахикардия, ритм галопа, 

гипотензия, респираторный дистресс синдром, гипоксия, 

отеки, гепатомегалия. 

Лабораторные данные: ОАК, КМА, BNP, тропонин, лактат, 

газы артериальной крови, РОГК, ЭКГ, ЭхоКГ. 

Гемодинамически нестабильный 

-гипотензия 

-неперфузный ритм 

-гипоперфузия 

-недостаточность конечного органа 

-метаболический ацидоз 

-нарушение сознания 

Гемодинамически 

стабильный                                       
Кардиогенный 

шок/остановка сердца 

ACLS, PALS, 

госпитализация в 

отделение реанимацию 

Инвазивные процедуры 

-центральный венозный доступ для 

измерения ЦВД и артериальная 

линия для анализов газа крови 

мониторирование сердечного 

выброса 

-ЭФИ, катетеризация сердца при 

ОКС 

-пологается ЭКМО/LVAD 

Снижение фракции выброса ЛЖ < 25% или ФВ >45% 

Вирусная болезнь, 

лейкоцитоз, подъем 

СРБ, СОЭ, на РОГК 

нормальные границ 

сердца, 

ненормальный ЭКГ 

Миокардит, 

исключить аномалии 

коронарных артерии, 

исключить сепсис, 

исключить 

гипокалиемию 

Ненормальный ЭКГ 

На РОГК кардиомегалия 

Подъем BNP/NTpro DNP 

Исключить ДКМП 

Необъяснимый СН 2 

недель 

Вирус негативный 

Миокардит 

БЛНПГ или полная 

блокада   

МРТ, катетеризация сердца, эндомиокардиальная 

биопсия 

Метаболическое/генетическое исследование 

Эндокринное: функция щитовидной железы 

 



 

 

 

 


