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Гипоплазия левого желудочка (синдром Раухфуса– 
Киселя) относится к редким врожденным по-

рокам сердца и характеризуется недоразвитием 
и функциональной слабостью левого желудочка. 
Порок встречается с частотой от 0,5 до 7,5% от чис-
ла всех врожденных пороков сердца [1]. У новоро-
жденных детей эта аномалия является самой частой 
причиной смерти. Анатомические дефекты заклю-
чаются в недоразвитии левого желудочка и левого 

предсердия в сочетании со стенозом или атрезией 
устья митрального или аортального отверстия и ги-
поплазией восходящей аорты. К сопутствующим 
нарушениям относятся эндокардиальный фиброэ-
ластоз и дефекты межпредсердной и межжелудоч-
ковой перегородок [2]. 

При этом пороке полость левого желудочка 
уменьшена в размерах, левый желудочек практиче-
ски не функционирует, и кровоток в сосудах мало-
го и большого кругов кровообращения обеспечива-
ется за счет работы правого желудочка [3]. Кровь, 
притекающая к левому предсердию через дефект 
межпредсердной перегородки или расширенное 
овальное отверстие, поступает из левых отделов 
сердца в правые, в которых смешивается с венозной 
кровью сосудов большого круга кровообращения. 
При целой межжелудочковой перегородке кровь 
из правого желудочка целиком поступает в легочные 
артерии, а системная циркуляция обеспечивается 
за счет открытого артериального протока. При со-
четании с дефектом межжелудочковой перегородки 
кровь из правого желудочка поступает как в легоч-
ную артерию, так и в маленький левый желудочек 
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Гипоплазия  левого  желудочка  характеризуется  недоразвитием  и  функциональной  слабостью  левого  желудочка.  Порок 
встречается с частотой от 0,5 до 7,5% от числа всех врожденных пороков сердца. У новорожденных детей эта аномалия 
служит  самой  частой  причиной  смерти.  Изолированная  гипоплазия  верхушки  левого  желудочка  является  крайне  редким 
врожденным пороком сердца, который имеет характерные магнитно-резонансные и эхокардиографичекие признаки. Слож-
ность диагностики заключается в бессимптомном клиническом течении, поэтому своевременная диагностика и терапия по-
могут отсрочить возможные осложнения и улучшить качество жизни этих пациентов.
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Hypoplasia of the left ventricle is characterized by underdevelopment and functional weakness of the left ventricle. Defect occurs with 
a frequency of from 0.5 to 7.5% of all congenital heart defects. In newborns, this anomaly is the most frequent death cause. Isolated 
left ventricular apical hypoplasia is extremely rare, recently recognized congenital heart defect, which has characteristic magnetic 
resonance and echocardiographic symptoms. Complexity of the diagnostics is an asymptomatic clinical current, so timely diagnostics 
and therapy can help to delay possible complications and improve the quality of the life of these patients.
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и далее в аорту. Нарушения гемодинамики связаны 
с неадекватным кровообращением в системе боль-
шого круга кровообращения, гипертензией в систе-
ме легочных вен.

Виды и формы синдрома недоразвития левого 
желудочка сердца

Сегодня существует классификация синдрома не-
доразвития левого желудочка по двум морфологиче-
ским видам данной патологии (см. рисунок).

Первый вид включает недоразвитие левого сер-
дечного желудочка в сочетании с атрезией устья аор-
ты, при этом также наблюдается атрезия митрального 
клапана. В результате размер левого желудочка силь-
но изменен, и он представляет собой щелевидное от-
верстие, объем желудочка менее 1 мл. Данный вари-
ант синдрома наиболее тяжелый.

Второй вид представляет собой менее тяжелое 
состояние, выражающееся в гипоплазии левого же-
лудочка, которая развивается на фоне стеноза сер-
дечной аорты, при этом объем желудочка гораздо 
больший – 1,5–4,5 мл. Второй вариант синдрома 
считается наиболее распространенным.

Причины возникновения

До настоящего времени истинные причины воз-
никновения рассматриваемого порока сердца до кон-
ца не выявлены. Предполагается возможность ау-
тосомно-рецессивного, аутосомно-доминантного 
и полигенного типов наследования. Наиболее веро-
ятной является теория мультифакториальной этиоло-
гии порока [4, 5].

Симптомы

Порок имеет катастрофически тяжелое течение 
с первых дней жизни. Недостаточность кровообра-
щения чаще проявляется со 2-х суток после рожде-
ния, протекает по тотальному типу и в течение 
нескольких дней приводит к гибели ребенка. Про-
явления данной патологии во многом сходны с сим-
птомами респираторного дистресс-синдрома либо 
кардиогенного шока:
• слабость дыхания;
• выраженное побледнение кожных покровов;
• сердечная недостаточность;
• в легких наблюдаются хрипы;
• у новорожденных сероватый оттенок кожи;
• конечности больного становятся холодными;
• цианоз кожи при рождении незначителен, однако 

со времени на коже появляются узелки;
• гипертермия может наблюдаться в нижней части 

туловища.
После рождения постепенно увеличивается в раз-

мерах печень ребенка, хрипы в легких прослушива-
ются все четче, возникают периферические отеки. 
При внезапном закрытии артериального протока на-
ступает быстрая гибель ребенка [6].

Диагностика

Пороки сердечной системы могут быть обнару-
жены уже во внутриутробном периоде [7]. Это по-
зволяет подготовиться к проведению необходимых 
лечебных мероприятий и облегчает течение болез-
ни после рождения. Чтобы диагностировать син-
дром гипоплазии левых и правых отделов сердца 
проводится ряд исследований, результаты которых 
подтверждаются с помощью двухмерной эхокарди-
ографии [8, 9]. Катетеризация сердца назначается 
для уточнения особенностей анатомического стро-
ения отделов сердца перед выполнением хирурги-
ческого вмешательства. Рентгенография грудной 
клетки позволяет обнаружить изменения легочного 
рисунка и степень кардиомегалии. При наличии ги-
поплазии правого желудочка необходимо проведе-
ние дифференцированного исследования, которое 
позволит выявить поражение сердца и более точно 
установить диагноз.

Хирургическое и медикаментозное лечение 
синдрома гипоплазии левых отделов сердца

Назначаемая новорожденным терапия направлена 
на предупреждение закрытия артериального протока 
и попытку его открытия. Для этих целей применяет-
ся инфузия простагландина Е.  Вводятся инотропные 
препараты и различные виды диуретиков.

Прогноз при этом пороке очень плохой. Про-
должительность жизни составляет от нескольких 
дней до 3 мес. Около 80% новорожденных умирают  

Рисунок. Схематическое сравнительное соотношение маги-
стральных сосудов в норме и при гипоплазии левых отделов 
сердца. (Данные с сайта Cardio-Life.ru 2013-2017, исполь-
зование информации разрешено)
RA  (Right  Atrium)  –  правое  предсердие,  RV  (Right  Ventri-
cle) – правый желудочек, LA (Left Atrium) – левое предсер-
дие, LV (Left Ventricle) – левый желудочек, PA (Pulmonary 
Artery) – легочной ствол, AO (Aorta) – аорта, PDA (Patent 
Ductus Arteriosus) – открытый артериальный проток.
Figure. Schematic comparative ratio of trunk vessels in normal 
and hypoplastic left heart. 
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на первой неделе жизни. Причиной смерти являются 
прогрессирующая сердечная недостаточность, при-
соединение пневмонии. 

Наиболее результативный метод лечения – хирурги-
ческое вмешательство. Хирургическая коррекция воз-
можна в виде паллиативных операций, летальность 
после которых крайне высокая (60–75%). Схема осу-
ществления операции следующая:
• первый этап включает в себя проведение опера-

ции Норвуда, которая выполняется в течение пер-
вых 2 нед жизни. Она необходима для уменьшения 
степени нагруженности на артерию сердца и улуч-
шение обеспечения кровью аорты;

• на втором этапе через 3 мес после рождения ре-
бенка осуществляется операция геми-Фонтена;

• третий этап включает коррекцию сердечного по-
рока – операция Фонтена – примерно через год 
с момента рождения ребенка.
Выживаемость больных служит показателем 

успешности лечения. Поскольку трансплантация 
сердца является наиболее результативным методом 
лечения, а поиск доноров очень сложен, многие 
пациенты погибают, не дождавшись своей очере-
ди. Первый месяц жизни характеризуется гибелью 
90% новорожденных с данной патологией, однако 
после проведения первого этапа коррекции выживае-
мость увеличивается до 75%.

Представляем уникальный клинический случай.

Пациентка Д. поступила на обследование в карди-
ологическое отделение РДКБ Минздрава РСО–Ала-
ния. В возрасте 15 лет при прохождении плановой 
диспансеризации впервые были выявлены изменения 
на ЭКГ. Для уточнения диагноза поступила в наше 
отделение. После обследования (ЭКГ, эхоКГ, рентге-
нографии органов средостения) был поставлен диа-
гноз: дефект межжелудочковой перегородки; гипопла-
зия левого желудочка? Митральная недостаточность 
1-й степени. Трикуспидальная регургитация 1-й степе-
ни. Недостаточность кровообращения I стадии. 

Для уточнения диагноза ребенок был направ-
лен в Научный центр сердечно-сосудистой хирур-
гии им. А.Н. Бакулева. Во время проведения маг-
нитно-резонансной томографии (МРТ) сердца 
на серии томограмм выявлено, что верхушка сердца 
представлена правым желудочком, левый желудо-
чек закруглен, уменьшен в размере по длинной оси, 
межжелудочковая перегородка в базальных отделах 
деформирует полость правого желудочка, отмечается 
аномальное крепление передней сосочковой мышцы 
(к межжелудочковой перегородке на уровне нижней 
трети). Также обращала внимание инвагинация эпи-
кардиального жира в области верхушки левого желу-
дочка. Верхушка правого желудочка смещена влево, 
закруглена, расширена с повышением трабекуляр-
ности. Камеры сердца: правое предсердие 33х38мм, 
левое предсердие 33х50 мм. Левый желудочек расши-

рен. Фракция выброса левого желудочка 49%, правого 
желудочка – 47 %. Результаты МРТ соответствовали 
описанной в литературе «изолированной  гипоплазии 
верхушки  левого  желудочка»,  являющейся  недавно 
признанным крайне редким врожденным пороком 
сердца [1]. Таким образом, был поставлен диагноз: 
изолированная гипоплазия верхушки левого желудоч-
ка. Недостаточность кровообращения IIА стадии.

Данные объективного обследования. Ребенок 
от первой беременности, протекавшей без особенно-
стей, роды в срок. Масса тела при рождении 3200 г. 
На момент обследования возраст больной 15 лет 
11 мес, рост 166 см, масса 53 кг. Физическое развитие 
выше среднего (75-й перцентиль), удовлетворитель-
ного питания, осанка нарушена. Определяется асим-
метрия надплечий и лопаток. Ось позвоночника ис-
кривлена влево. Треугольники талии асимметричны. 
Кожные покровы бледно-розовой окраски, чистые. 
Развитие подкожной клетчатки удовлетворительное. 
Отеков нет. Периферические лимфоузлы не пальпи-
руются. Аускультативно над легкими везикулярное 
дыхание, хрипов нет. Частота дыхания 19 в минуту. 
Тоны сердца средней громкости, систолический шум 
над всей сердечной областью. Частота сердечных со-
кращений (ЧСС) 70 в минуту, ритм не нарушен. Арте-
риальное давление на левой руке 100/65 мм рт. ст. Жи-
вот 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, биохи-
мический анализ крови без отклонений от нормы. 
На ЭКГ – синусовый ритм, 70 ударов в минуту, верти-
кальное положение электрической оси сердца; при-
знаки гипертрофии левого желудочка; S-тип кардио-
граммы; регистрируется дельта-волна на восходящем 
колене зубца R при PQ 120 мс (норма), что свидетель-
ствует о прохождении импульсов по пучку Махайма.

При эхокардиографическом исследовании – ле-
вый желудочек «шаровидной» формы, значительно 
увеличен. Левое предсердие умеренно увеличено. 
Данных о расщеплении митрального клапана нет. 
Передняя створка крепится к межжелудочковой пе-
регородке в средней трети. Створки тонкие. Степень 
регургитации 1,5. Аортальный клапан: трехстворча-
тый, створки тонкие, градиент давления 7 мм рт. ст. 
Правое предсердие без особенностей. Трикуспидаль-
ный клапан: створки тонкие, степень регургитации 
1. Легочный клапан не изменен, давление в легочной 
артерии 17 мм рт. ст. Признаки утолщения эндокар-
да межжелудочковой перегородки в нижней трети. 
Межжелудочковая перегородка выбухает вправо. 
Межпредсердная перегородка интактна. Снижение 
глобальной сократимости. Фракция выброса 54%. 

Холтеровское мониторирование проводилось 
в стационарных условиях. За время мониторирования 
регистрировался синусовый ритм (100%) со средней 
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ЧСС 72 в минуту, максимальной ЧСС 150 в минуту 
(во время физической активности), минимальной 
ЧСС 45 в минуту (в ночное время). Регистрирова-
лись эпизоды синусовой аритмии. Нарушений ритма 
и проводимости не выявлено. Существенных откло-
нений сегмента SТ не отмечено. 

На рентгенограмме грудной клетки инфильтра-
тивных и очаговых теней не обнаружено. Отмечает-
ся усиление прикорневого рисунка. Корни легких 
расширены, уплотнены, тяжисты. Границы сердца 
смещены влево (из-за грудного сколиоза). Верхушка 
сердца приподнята. Синусы свободны. 

Данной пациенке показано динамическое наблю-
дение, включая ЭКГ, эхоКГ, холтеровское монитори-
рование с оценкой гемодинамических параметров, 

консультация кардиохирурга для определения необ-
ходимости оперативной коррекции порока.

Заключение

Таким образом, для своевременного выявления 
трудно диагностируемых пороков сердца с мини-
мальной клинической симптоматикой необходимо 
обследование всех детей первого года жизни. Эхокар-
диографическое исследование и МРТ сердца являют-
ся решающими методами диагностики.

Бессимптомное клиническое течение описан-
ной в статье крайне редкой врожденной патологии 
сердца требует постоянного наблюдения пациента 
для предотвращения развития сердечной недоста-
точности.
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