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Несмотря на высокий уровень современных 
технологий, диагностика врожденных пороков 
сердца (ВПС) остается актуальным вопросом. Со-
гласно современным литературным данным до ро-
дов удается выявить до 50% ВПС, прежде всего, 
критических пороков. К редким порокам сердца 
относиться аорто-легочное окно, которое характе-
ризуется наличием отверстия между прилежащи-
ми частями восходящей аорты и легочного ствола 
или правой легочной артерией [1, 3, 4].

Частота аорто-легочного окна (АЛО) состав-
ляет около 0,2% среди всех ВПС. В литературе 
практически отсутствуют данные о пренаталь-
ной диагностике АЛО [3,6]. Аорто-легочное окно 
относится к ВПС с обогащением малого круга 
кровообращения. Внутрисердечная гемодина-
мика при АЛО в большинстве случаев соответ-
ствует гемодинамике при сочетании открытого 
артериального протока (ОАП) с дефектом межже-
лудочковой перегородки (ДМЖП) и только в 10% 
случаев, когда АЛО небольших размеров, тече-
ние порока сходно с гемодинамически значимым 
артериальным протоком. Выраженность гемоди-
намических нарушений определяется размерами 
отверстия и соотношением общелегочного и пе-
риферического сопротивлений [1].

Различают два варианта дефекта. Первый, так 
называемый дуктообразный дефект, напоминает 
ОАП, так как имеет некоторую протяженность 
с хорошо выраженными верхним и нижним по-
люсами. Другой вариант представлен отверсти-
ем округлой или овальной формы в виде окна, 
не имеющего протяженности; часто сочетается с 
перерывом дуги аорты [1].

Клинические признаки АЛО неспецифичны 
и соответствуют таковым при большом лево-
правом шунте, напоминая ДМЖП или ОАП. В 
первые недели жизни проявляются признаки за-
стойной сердечной недостаточности, такие, как 
одышка, потливость, тахикардия, рецидивирую-
щие респираторные заболевания, при этом циано-
за обычно нет. Наиболее ранним и характерным 

симптомом является одышка c участием абдо-
минального и грудного дыхания с втяжением 
межреберных промежутков. Отмечается припо-
днимающий верхушечный толчок, рано, в течение 
3-5 недель формируется двусторонний сердечный 
горб [4-6].

Время обращения за кардиохирургической 
помощью зависит от размера окна и наличия 
сочетанных аномалий. Дети с сопутствующим 
перерывом дуги аорты или с тяжелой предукталь-
ной коарктацией нуждаются в безотлагательной 
помощи в неонатальном периоде из-за угрозы 
закрытия артериального протока. Поскольку у 
большинства пациентов дефект имеет средние 
или большие размеры, состояние больных резко 
ухудшается в течение первого месяца жизни, как 
только снижается сопротивление легочных сосу-
дов. На протяжении первого года жизни 25–30% 
больных с этим пороком умирают от левожелу-
дочковой недостаточности и застойной пнев-
монии. Большинство пациентов должны быть 
оперированы в возрасте не старше 6–12 месяцев, 
а при дуктусзависимых сопутствующих пороках – 
в неонатальном периоде.[2-5].

Приводим собственное наблюдение пациента с 
аорто-легочным окном.

Ребенок С., мальчик, родился в ХГПЦ от тре-
тьей беременности. Беременность  протекала на 
фоне угрозы прерывания беременности, миомы 
матки, плацентарной дисфункции. Скрининг пло-
да проведен в сроке гестации (СГ) 19 и 29 недель, 
выявлено пиелоэктазия у плода, субкомпенсиро-
ванная форма нарушений плодово-плацентарно-
го кровотока. При повторных УЗИ беременной 
обращали внимание на эпизоды нулевого крово-
тока в артериях пуповины. Ребенок родился пре-
ждевременно путем операции кесарева сечения с 
дистрессом  плода в сроке гестации (СГ) 34 не-
дель с массой тела 1090,0 г, размерами 37-30-24 
см с оценкой по шкале Апгар 5-7 баллов. С 1-х 
суток жизни состояние ребенка было тяжелым 
за счет кардио-респираторных нарушений, 
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обусловленных ВПС, с признаками застойной 
пневмонии. 

Проведение комплексного УЗИ, а в последу-
ющем целевой эхокардиографии с допплероме-
трией, позволило выявить следующие изменения. 
Двухмерная ЭхоКГ (рис.1.) дилатация камер серд-
ца. Расположение и функция полулунных клапа-
нов нормальные. Легочные артерии расширены.

При допплер ЭхоКГ (рис.2,3.) определял-
ся аномальный постоянный двунаправленный 
ток через аортолегочное окно, а также лево- 
правый сброс через ОАП. В нисходящей аорте 
ретроградный диастолический ток крови, дости-
гающий аорто-легочного окна. Максимальное 
систолическое давление, рассчитанное по величи-
не трикуспидальной регургитации, составило бо-
лее 80 мм рт. ст., что соответствовало выраженной  
легочной гипертензии.

Мозговой кровоток имел гиперрезистивный 
тип в магистральных артериях с ИР= 0,84 в пере-
днемозговой артерии.

Заключение эхокардиографии: ВПС: ОАП 2,4 
мм гемодинамически значимый. Выраженная ле-
гочная гипертензия. ФОО 2,3 мм. Дефект аорто-
легочной перегородки (аорто-легочное окно)? 

Ребенок переведен в отделение кардиохирур-
гии и неотложной кардиологии Института общей 
и неотложной хирургии им. В.Т. Зайцева НАМН 
Украины, где произведено зондирование полостей 

сердца, подтвержден диагноз ВПС: Дефект аорто-
легочной перегородки (аорто-легочное окно 5,3 
мм), открытый артериальный проток, ФОО, ле-
гочная гипертензия. Проведено хирургическое ле-
чение – закрытие аорто-легочного окна, перевязка 
артериального протока. Ребенок через 7 суток с 
улучшением переведен в ХГПЦ для дальнейшего 
выхаживания и лечения.

Заключение: Ранняя диагностика ВПС аор-
то-легочного окна является диагностически 
сложной задачей ввиду редкости встречаемости 
данной патологии, наличия сопутствующих забо-
леваний у недоношенных новорожденных.

При проведении допплерографии сердца наличие 
ретроградного кровотока в нисходящей аорте может 
свидетельствовать в пользу аорто-легочного окна.

Зондирование полостей сердца является 
высокоинформативным, но инвазивным методом 
диагностики пороков сердца. Проведение этой 
операции у недоношенных новорожденных зна-
чительно затрудняют малый вес и сопутствующая 
перинатальная патология. 

Для улучшения эффективности оказания по-
мощи недоношенным новорожденным с ВПС 
важное значение имеет рациональное веде-
ние таких новорожденных в соответствии с 
унифицированными протоколами, возможностью 

Рис. 1. Двухмерная ЭхоКГ: дуга аорты 
и легочная артерия

Рис. 2. Цветное допплеровское картирование кровотока в аорте 
и легочной артерии через аорто-легочное окно и ОАП.
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проведения в первые дни после рождения УЗ 
скрининга и целевой эхокардиографиии на аппа-

ратах высокого класса в условиях перинатальных 
центров ІІІ уровня.
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Резюме. Одним з рідкісних вроджених вад 
серця є аортолегеневе вікно - дефект між легене-
вою артерією і проксимальним відділом аорти. У 
статті наведено динамічне клінічне спостережен-
ня недоношеного новонародженого з аортолегене-
вим вікном.
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Summary. One of the rare congenital heart 
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the pulmonary artery and the proximal aorta. The 
article gives a dynamic clinical observation of 
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