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Транспозиция магистральных сосудов – один 
из видов врожденных пороков развития сердца, 

при котором магистральные сосуды (аорта и легоч-
ная артерия) отходят от сердца в неправильном по-
рядке (рис. 1). Различают нескольких типов этого по-
рока сердца: простую транспозицию магистральных 
сосудов; транспозицию, сочетающуюся с дефектами 
перегородок сердца; корригированную. К крити-
ческим порокам, требующим лечения в первые дни 
жизни, относится простая транспозиция магистраль-
ных сосудов.

Корригированная транспозиция магистраль-
ных сосудов представляет собой врожденный порок 
сердца, который характеризуется предсердно-желу-
дочковой и желудочково-артериальной дискордант-
ностью. При этом кровоток имеет физиологическое 
направление, т.е. в легкие поступает венозная кровь, 
а в большой круг кровообращения – артериальная. 
По мнению P. Stanger (1968) [1], это один из вариан-
тов нормального сердца.

Первое описание порока принадлежит C. von Roki-
tansky (1875). 

Частота

Корригированная транспозиция магистраль-
ных сосудов относится к редким врожденным по-
рокам сердца, составляет примерно 0,4–1,2% всех 
врожденных заболеваний сердца. Поскольку у па-
циентов отсутствуют жалобы и симптомы заболева-
ния, то, вероятно, эта аномалия встречается чаще, 
чем об этом сообщается, так как во многих случаях 
порок остается недиагностированным. Хирурги-
ческое лечение пороков, сопутствующих корриги-
рованной транспозиции магистральных сосудов, 
начато в 1956 г. W. Walker, который первым успеш-
но закрыл дефект межжелудочковой перегородки. 
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Корригированная транспозиция магистральных сосудов – врожденный порок сердца, редко встречающийся во врачебной 
практике. Сложность диагностики данной патологии сердечно-сосудистой системы обусловлена отсутствием гемодинами-
ческих нарушений и клинических проявлений в течение длительного времени. В статье представлен клинический случай 
сложного порока сердца, протекавшего практически бессимптомно. Решающую роль играла эхокардиография, позволившая 
своевременно поставить диагноз и проводить адекватное лечение.
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Corrected transposition of the great arteries is a congenital heart defect that is rarely encountered in medical practice. The problem 
of diagnosing this abnormality of the cardiovascular system is due to the absence of hemodynamic disorders and clinical manifesta-
tions for a long time. The paper describes a clinical case of a complex heart defect occurring virtually asymptomatically. Echocar-
diography that allows timely diagnosis and adequate treatment plays a crucial role. 
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В нашей стране первая подобная операция выпол- 
нена В.И. Бураковским в 1963 г.

Классификация

С клинико-анатомической точки зрения це-
лесообразно следующее распределение больных 
с корригированной транспозицией магистраль-
ных сосудов: а) с нормальным положением сердца; 
б) с правосформированным праворасположенным 
сердцем; в) с левосформированным праворасполо-
женным сердцем; г) с левосформированным лево-
расположенным сердцем.

Для корригированной транспозиции магистраль-
ных сосудов характерно аномальное развитие про-
водящей системы сердца, обеспечивающей возник-
новение в этом органе электрических импульсов, 
благодаря которым происходит сокращение сердеч-
ной мышцы. Кровообращение при корригированной 
транспозиции магистральных сосудов без сопутству-
ющих врожденных пороков сердца не имеет никаких 
особенностей, кроме возникающей с возрастом не-
достаточности артериального левостороннего (трех-
створчатого) клапана, который не приспособлен 
к функционированию в условиях высокого давления. 
Большое значение имеет функциональное состояние 
миокарда правого (расположенного с левой стороны) 
желудочка, поскольку он нагнетает кровь в большой 
круг кровообращения.

Без сопутствующих других врожденных пороков 
сердца жалобы у детей отсутствуют и течение забо-
левания благоприятное. При других пороках все воз-
никающие проявления определяются их характером 
и мало отличаются от таковых при этих пороках с 
нормальным положением желудочков и сосудов. 

Клинический случай

Ребенок А., 3 лет 4 мес поступил в кардиологи-
ческое отделение РДКБ Минздрава РСО–Алания 
с жалобами, со слов матери, на тахикардию при фи-
зических нагрузках. Из анамнеза: ребенок от третьей 
беременности, протекавшей на фоне анемии, роды 
в срок. Масса тела при рождении 3960 г. Корригиро-
ванная транспозиция магистральных сосудов впер-
вые выявлена в возрасте 7 мес жизни, когда ребенок 
находился на стационарном лечении в ДГКБ №1 
г. Санкт-Петербурга по поводу рецидивирующего об-
структивного бронхита.

Данные объективного обследования: больной сред-
него уровня физического развития, правильного те-
лосложения, умеренного питания. Кожные покровы 
бледно-розовой окраски, чистые, отмечается перио-
ральный цианоз. Периферические лимфоузлы не паль-
пируются. Аускультативно над легкими пуэрильное 
дыхание, хрипов нет. Тоны сердца средней громкости, 
систолический шум над всей сердечной областью. Ча-
стота сердечных сокращений 96 удара в минуту, ритм 
не нарушен. Артериальное давление 95/55 мм рт. ст. 

Живот при пальпации мягкий, безболезненный, печень 
выступает из-под края реберной дуги на 1,0 см. Селе-
зенка не пальпируется. Нервно-психическое развитие 
соответствует возрасту. Стул, диурез без особенностей. 
Клинические анализы крови и мочи, биохимический 
анализ крови без отклонений от нормы. На ЭКГ – си-
нусовый ритм, 92 удара в минуту, горизонтальное поло-
жение электрической оси сердца. 

При эхокардиографическом исследовании 
(рис. 2) – левый желудочек расположен справа. 
От праворасположенного анатомически левого же-
лудочка отходит аорта. Конечный диастолический 
размер левого желудочка 30 мм. Глобальная сократи-
мость левого желудочка по «Симпсону» – фракция 
выброса 70%. Отмечается небольшое сужение выход-
ного отдела левого желудочка с градиентом давления  
22 мм рт. ст и клапанный стеноз аорты с градиент 
давления 26 мм рт. ст. Аортальная недостаточность 

Рис.  1.  Схематическое  сравнительное  соотношение  маги-
стральных сосудов в норме и при транспозиции магистраль-
ных сосудов. 
Fig. 1 Schematic depiction of the comparative ratio of trunk ves-
sels in normal and TMS

Рис.  2.  Эхокардиограмма  ребенка  с  транспозицией  маги-
стральных сосудов [Собственные данные].  
Fig. 2. Child echocardiogram with transposition of the great ves-
sels [Own data].
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I-й степени. Аорта и легочная артерия идут почти па-
раллельно бок о бок. Правый желудочек и трикуспи-
дальный клапан расположены слева. Полость правого 
желудочка расширена до 35,6 мм. Стенка гипертро-
фирована до 6–7,5 мм. Отмечается трикуспидальная 
регургитация 1,5 степени. Градиент регургитации 60 
мм рт. ст., градиент давления на легочной артерии 12 мм 
рт. ст., скорость кровотока 1,7 м/с. Правое предсердие, 
расположенное справа, сообщается с левым желудоч-
ком. Левое предсердие, расположенное слева, сообща-
ется с правым желудочком. Заключение: декстрокар-
дия; корригированная транспозиция магистральных 
сосудов; дискордантность предсердий к желудочкам; 
дилатация левого предсердия с гипертрофией стенок 
и легочной гипертензией 60–70 мм рт. ст.; нижний де-
фект межпредсердной перегородки 4–4,5 мм.

Холтеровское мониторирование проводилось 
в стационарных условиях. За время мониторирования 
(23:19:04) регистрировался синусовый ритм (100%) 
со средней частотой сердечных сокращений (ЧСС) 
99 в минуту, максимальной ЧСС 176 в минуту, мини-
мальной – 76 в минуту. Эпизодов патологического уча-
щения ЧСС не зарегистрировано. Желудочковой экто-
пической активности не выявлено. Зарегистрированы 
три наджелудочковые экстрасистолы. Нарушений про-
водимости нет. Пауз более 1,5 с не зарегистрировано. 
SТ–Т без диагностически значимой динамики. 

На рентгенограмме грудной клетки  (рис. 3) сре-
динная тень развернута вправо, границы расшире-
ны. Пробы с физической нагрузкой в силу возраста 
не проведены. 

Прогноз для жизни данного пациента благоприят-
ный, показано динамическое наблюдение, включая 
электро- и эхо-кардиографию, с оценкой гемодина-
мических параметров, консультация кардиохирурга 
для определения дальнейшей тактики ведения.

Заключение

Таким образом, эхокардиографическое исследо-
вание является решающим в своевременном выявле-
нии трудно диагностируемых пороков сердца с мини-
мальной клинической симптоматикой. 
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Рис.  3.  Рентгенограмма  органов  грудной  клетки  ребенка 
с  транспозицией  магистральных  сосудов  [Собственные 
данные].
Fig. 3. Radiographs of the chest baby cells with transposition of the 
great vessels [Own data].


