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ель исследования. Оценить возможности трансторакальной ЭХО-КГ и КТ сердца в 

диагностике и предоперационном планировании атрезии легочной артерии с дефек-

том межжелудочковой перегородки у детей.  

Материалы и методы. В исследование включено 38 детей, средний возраст – 1,5 года 

(97% пациентов в возрасте до года) с входящим клиническим диагнозом – атрезия ле-

гочной артерии с дефектом межжелудочковой перегородки. Всем детям проведена ЭХО-КГ, 36 

пациентам – КТ сердца, 33 – прямая ангиокардиография (АКГ). При проведении ЭХО-КГ, КТ 

сердца и АКГ проводилась ангиометрическая оценка степени гипоплазии легочных артерий по 

шкалам Z-scores калькулятора, анализировалась способность методик корректно определять тип 

атрезии легочной артерии, диагностировать стенозы ветвей легочной артерии, выявлять боль-

шие аорто-легочные коллатеральные артерии, оценивать их анатомический ход на уровне ле-

гочных сегментов и диагностировать возможные стенозированные участки. Все данные ЭХО-КГ 

и КТ сердца были сопоставлены с результатами АКГ и/или интраоперационными данными. Ин-

тервал между трансторакальной ЭХО-КГ, КТ сердца и проведенной АКГ, либо открытым хирур-

гическим вмешательством был не более 10 дней.  

Результаты. Диагностическая точность ЭХО-КГ и КТ сердца в диагностике атрезии ле-

гочной артерии с дефектом межжелудочковой перегородки составили 94,7% и 100% соответ-

ственно. В определении типа атрезии, оценке функционального состояния легочных артерий, в 

выявлении больших аорто-легочных коллатеральных артерий КТ сердца имела 100%-ную точ-

ность (AUC 1,00) и показала себя более эффективной методикой в сравнении с трансторакаль-

ной ЭХО-КГ (p<0,05). В определении стенозов больших аорто-легочных коллатеральных артерий 

по КТ было получен один ошибочный результат у новорожденного ребенка с высокой ЧСС: точ-

ность метода составила 96,4% (AUC 0,967) и была достоверно выше, чем у трансторакальной 

ЭХО-КГ (точность 75%, AUC 0,756). При оценке возможностей КТ сердца в корректном опреде-

лении кровоснабжаемого коллатеральным сосудом легочного сегмента показатели диагностиче-

ской эффективности метода были следующими: чувствительность 85,2%, специфичность 98,3%, 

точность 97% (AUC 0,931). ЭХО-КГ ни в одном из случаев не определила место соединения 

больших аорто-легочных коллатеральных артерий с истинными легочными артериями и ход 

больших аорто-легочных коллатеральных артерий на уровне легочного сегмента. 

Заключение. ЭХО-КГ, как скрининговый метод, имеет высокую диагностическую цен-

ность в диагностике атрезии легочной артерии с дефектом межжелудочковой перегородки у де-

тей, однако ввиду ограничений в оценке типа атрезии (показатели точности варьируют от 80% 

до 86%), детальной анатомии легочных артерий и коллатерального легочного кровотока (точ-

ность не более 85%) не может считаться методом выбора в предоперационном планировании 

этапной коррекции порока. КТ сердца в сравнении с ЭХО-КГ является более эффективной ме-

тодикой как в диагностике атрезии легочной артерии, так и в предоперационном планирова-

нии (точность метода варьирует от 96 до 100%), и у пациентов с 1 и 2 типами может быть аль-

тернативным АКГ инструментом при планировании этапных или первично радикальных от-

крытых хирургических вмешательств. КТ сердца является дублирующей АКГ методикой в слу-

чае планирования эндоваскулярной коррекции атрезии легочной артерии 1 и 2 типов. В ряде 

случаев КТ сердца имеет ограничения в оценке дистальных отделов больших аорто-легочных 
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коллатеральных артерий на уровне легочного сегмента, играющих важную роль в определении 

тактики и объема хирургического лечения детей с атрезией легочной артерии с дефектом меж-

желудочковой перегородки 3-4 типов. По этой причине у этой группы пациентов АКГ остается 

методом выбора предоперационного планирования коррекции атрезии легочной артерии с де-

фектом межжелудочковой перегородки. 
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urpose. To assess and compare transthoracic echocardiography (TTE) cardiac CT in the di-

agnosis and preoperative planning in children with pulmonary atresia with ventricular sep-

tal defect. 

Materials and methods. The study comprised 38 patients, mean age 1,5 y.o., all of them 

underwent TTE, 36 – cardiac CT, 33 – angiocardiography. On TTE, cardiac CT and angiocardiog-

raphy assessment of pulmonary artery degree hypoplasia was performed. The ability of methods to 

determine the type of atresia, stenosis of the pulmonary artery branches, and aorto-pulmonary col-

lateral arteries was analyzed. 

 Results. The accuracy of TTE and cardiac CT in the diagnosis of pulmonary atresia with ven-

tricular septal defect was 94.7 % and 100%, respectively. CT of the heart had 100% accuracy (AUC 

1.00) in determining the type of pulmonary atresia with ventricular septal defect, assessing the func-

tional state of the pulmonary artery, and in detecting large aortopulmonary collateral arteries. Cardi-

ac CT proved to be a more effective than TTE (p<0.05). Cardiac CT had one erroneous result in large 

aortopulmonary collateral arteries stenosis detection due to technical limitations in a newborn child 

with a high heart rate: the accuracy of the method was 96.4% (AUC 0.967) and it was significantly 

higher than of TTE (accuracy 75%, AUC 0.756). Assessing the possibilities of cardiac CT in the cor-

rect determination of the large aortopulmonary collateral arteries segment supplying, the diagnostic 

efficiency of the method was as follows: sensitivity 85.2%, specificity 98.3%, accuracy 97% (AUC 

0.931). TTE did not determine the junction of the large aortopulmonary collateral arteries with native 

pulmonary artery in any of the cases. 

 Conclusion. TTE is a screening method and has a high diagnostic value in the diagnosis of 

pulmonary atresia with ventricular septal defect, but due to limitations in assessing the detailed 

anatomy of the pulmonary arteries (accuracy rates vary from 80% to 86%) and collateral pulmonary 

blood flow (accuracy less than 85%), it cannot be considered as the method of choice in preoperative 

planning. Compared to TTE cardiac CT is a more effective technique both in diagnosing pulmonary 

atresia with ventricular septal defect in children and in preoperative planning (the accuracy of the 

method varies from 96 to 100%), and in patients with pulmonary atresia with ventricular septal de-

fect types 1 and 2 can be an alternative to angiocardiography tool in case of planning open palliative 

interventions. In case of planning endovascular correction of pulmonary atresia with ventricular sep-
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tal defect 1 and 2 types cardiac CT is a duplicating angiocardiography technique. In some cases, CT 

of the heart has limitations in assessing the distal parts of the large aortopulmonary collateral arter-

ies at the level of the pulmonary segment – an important preoperative goal in treatment children with 

pulmonary atresia with ventricular septal defect types 3-4. For this reason, in this group of patients, 

angiocardiography remains the method of choice for preoperative planning for the correction of pul-

monary atresia with ventricular septal defect. 

 

 

Keywords: cardiac CT, TTE, angiocardiography, children, congenital heart disease, large aor-

topulmonary collateral arteries. 

 

Corresponding author: Khasanova K.A.  e-mail: KHasanova@morozdgkb.ru 

 

For citation: Khasanova K.A, Ternovoy S.K., Abramyan M.A. The value of transthoracic echocar-

diography and cardiac CT in the diagnosis and preoperative planning of pulmonary artery atresia with 

ventricular septal defect in children. REJR 2023; 13(2):83-97. DOI: 10.21569/2222-7415-2023-13-2-

83-97. 

 

Received: 16.04.23  Accepted:  07.06.23 

 

 

 

трезия легочной артерии (АЛА) с де-

фектом межжелудочковой перего-

родки (ДМЖП) характеризуется 

врожденным отсутствием прямого 

сообщения и кровотока между пра-

вым желудочком (ПЖ) и системой легочной 

артерии (ЛА) на разных уровнях и является 

тяжелой, сложной и относительно редкой (1–

2% от всех врожденных пороков сердца 

(ВПС)) аномалией, протекающей с признака-

ми значительной гиповолемии малого круга 

кровообращения (МКК) и гипоксемии [1]. 

Естественное течение порока, без своевре-

менно проведенного хирургического лечения, 

характеризуется высокими (до 60%) показа-

телями смертности у детей в возрасте до 1-го 

года [1, 2].  

 В условиях отсутствия прямого крово-

тока в систему ЛА кровоснабжение легочного 

русла при таком ВПС осуществляется аль-

тернативными путями из нескольких источ-

ников: открытого артериального протока 

(ОАП) и/или больших аортолегочных колла-

теральных артерий (БАЛКА). Прогноз у детей 

с АЛА с ДМЖП зависит от коллатеральной 

«поддержки» легочного кровотока. ОАП явля-

ется наиболее частым и менее надежным ис-

точником альтернативного кровоснабжения 

ввиду спонтанного закрытия в первые дни 

жизни ребенка. БАЛКА у детей с АЛА с 

ДМЖП являются главным компенсаторным 

источником кровообращения и составляют 

до 80% от всех источников коллатерального 

легочного кровотока. Ввиду мультифокаль-

ности легочного кровотока и анатомической 

вариабельности порока тактика хирургиче-

ского лечения АЛА с ДМЖП может быть 

представлена как этапными вмешательства-

ми, так и одномоментной радикальной хи-

рургической коррекцией [3]. Выбор хирурги-

ческой тактики ведения детей с АЛА с 

ДМЖП и решение об объёме коррекции по-

рока в первую очередь определяется анато-

мией лёгочного артериального русла и степе-

нью выраженности его гипоплазии. Дети с 

данным пороком зачастую находятся в тя-

желом состоянии, обусловленном выражен-

ной гипоксемии, что объясняет желание кар-

диохирургов минимизировать риск, связан-

ный с проведением диагностических проце-

дур [3, 4].  

Таким образом, основными диагности-

ческими задачами в предоперационном пла-

нировании коррекции АЛА с ДМЖП являют-

ся визуализация нативных легочных артерий 

и их конфлюентности, выявление БАЛКА с 

оценкой их количества, топографии и связей 

с истинными ЛА, диагностика возможных 

участков стенозирования БАЛКА, которые по 

данным ряда авторов встречаются от 50 до 

70% случаев [2].  

 В мировой и отечественной практике 

первоочередным методом в постановке диа-

гноза АЛА с ДМЖП является трансторакаль-

ная ЭХО-КГ, которая обеспечивает точную 

морфофункциональную оценку сердца и ма-

гистральных сосудов, являясь безопасной, 

неинвазивной и не требующей использова-

ния контрастных препаратов методикой [2, 

5, 6]. Рядом авторов заявляется, что при 

условии выполнения ЭХО-КГ опытном вра-

чом у 30% пациентов с высокой точностью 

возможно оценить протяженность атрезиро-

ванной части в системе ЛА, определить кон-

флюентность нативных ЛА и их морфологию, 

визуализировать источники кровоснабжения 
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легочного русла (ОАП и/или БАЛКА) и без 

применения иных диагностических методов 

произвести этапную или одномоментную 

коррекцию порока [7]. 

Наравне с этим в современных рабо-

тах, посвященных ведению детей с АЛА с 

ДМЖП, метод ЭХО-КГ не является оконча-

тельным и, в абсолютном большинстве случа-

ев дополняется проведением диагностиче-

ской прямой ангиокардиографии (АКГ) [1, 2, 

3, 6]. Это связано с ограниченными возмож-

ностями ЭХО-КГ в определении типа АЛА, 

количества и топографии БАЛКА и сопут-

ствующей экстракардиальной патологии [8]. 

АКГ позволяет оценить анатомию централь-

ных ЛА, определить тип АЛА, визуализиро-

вать БАЛКА, оценить их диаметр и опреде-

лить соединение с нативными ЛА. Однако 

представляя собой инвазивную методику, 

АКГ имеет ряд ограничений и недостатков, 

связанных с возможным кровотечением, 

травматизацией и окклюзией сосуда, исполь-

зуемого для доступа [2]. 

За последние 10 лет конкурирующими 

с АКГ инструментами в визуализации интро- 

и экстракардиальной анатомии стали мето-

ды компьютерной томографии: КТ и МРТ 

сердца с внутривенным болюсным контра-

стированием. Однако, проведение кардио-

МРТ из-за длительного времени сканирова-

ния и, как следствие, продолжительного пре-

бывания ребенка в наркозе, резко ограниче-

но у детей в тяжелом состоянии, с критиче-

скими пороками сердца и с кардиореспира-

торными нарушениями. Кроме этого, за счет 

ограничений в пространственном разреше-

нии, невозможности выполнения пациентом 

команд по задержке дыхания, оценка пери-

ферических ветвей легочных артерий и 

БАЛКА на уровне легочного сегмента при 

проведении кардио-МРТ резко затруднена. 

На современном этапе для детальной оценки 

анатомии АЛА с ДМЖП, перед проведением 

АКГ наиболее активно используется методи-

ка КТ сердца, которая способна с высокой 

точностью оценить анатомию ЛА, определить 

коллатеральный кровоток и диагностировать 

сопутствующие интра- и экстракардиальные 

пороки [9]. 

По полученным результатам в исследо-

ваниях ряда авторов КТ-сердца демонстри-

рует диагностическое преимущество над АКГ 

в определении количества, морфологии и хо-

да БАЛКА [10].  

Учитывая, отсутствие единого диагно-

стического алгоритма предоперационного 

планирования коррекции АЛА с ДМЖП, вы-

сокие диагностические возможности, без-

опасность и широкую доступность трансто-

ракальной ЭХО-КГ, а также проведение АКГ 

большинству пациентов с АЛА, высказыва-

ются различные точки зрения по поводу це-

лесообразности выполнения КТ сердца у 

данной группы пациентов, связанные с 

необходимостью дополнительной седации, 

внутривенного введения рентгеноконтраст-

ных препаратов и наличием лучевой нагруз-

ки. 

Цель исследования. 

Оценить возможности трансторакаль-

ной ЭХО-КГ и КТ сердца в диагностике и 

предоперационном планировании атрезии 

легочной артерии с дефектом межжелудоч-

ковой перегородки у детей. 

Материалы и методы. 

В исследование включено 38 детей 

(минимальный возраст 7 дней, максималь-

ный – 1,5 года) с входящим клиническим ди-

агнозом – атрезия легочной артерии с дефек-

том межжелудочковой перегородки. Все дети 

до выполнения КТ и АКГ были обследованы 

по общеклинической схеме, принятой в 

«ГБУЗ Мордовская ДГКБ ДЗМ» для ведения 

пациентов с ВПС, которая из инструмен-

тальных методов диагностики включает в 

себя проведение ЭХО-КГ и рентгенографии 

органов грудной клетки. В рамках предопе-

рационного планирования, для уточнения 

морфологических особенностей порока и его 

типа, анатомии легочного русла, выявления 

БАЛКА и их топографии 36 детям была вы-

полнена КТ сердца с внутривенным кон-

трастным усилением, 33 пациентам была 

проведена АКГ. Кардио-МРТ не выполнялась 

в виду тяжелого и нестабильного общего со-

стояния всех пациентов и существенных 

рисков от более длительного пребывании в 

наркозе.  

 ЭХО-КГ выполняли на ультразвуковом 

аппарате фирмы GE ViVid E95 и Philips iE33 

xMatrix с использованием секторных полича-

стотных датчиков c частотой 3-8 МГц. Ис-

следование включало протоколы двухмерной 

эхокардиографии, допплерографии и цвет-

ного доплеровского картирования (ЦДК).  

 КТ сердца была проведена у 36 из 38 

пациентов, исследование выполнялось на 

фоне общей медикаментозной седации. КТ 

сердца проводили на 256-срезовом компью-

терном томографе Philips Brilliance iCT, с 

шириной детектора – 8 см, с и без ретро-

спективной ЭГК-синхронизацией. Использо-

вали толщину реконструируемых срезов 

0,625 и 1,5 мм. В качестве контрастного ве-

щества применяли неионный низкоосмоляр-

ный контрастный препарат – Ультравист-

350, внутривенное введение осуществляли с 

помощью двухколбового шприца-инжектора 
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в объёме 1,5-2 мл/кг со скоростью 0,4-1,5 

мл/с. Постпроцессорная обработка выполня-

лась на мультимодальных рабочих станциях 

с построением трехмерных реконструкций. 

 АКГ была проведена у 33 детей, ис-

следование проводилось на ангиографиче-

ском комплексе Philips Allura Centron под 

общей анестезией с выполнением ретроград-

ной катетеризации аорты, аортографии и 

селективной ангиографией БАЛКА при их 

наличии. 

 При проведении ЭХО-КГ, КТ и АКГ 

для оценки наличия и степени гипоплазии 

легочных сосудов проводилась их ангиомет-

рическая оценка по шкалам Z-scores кальку-

лятора. Критерием гипоплазии ЛА считалось 

отклонение Z-score от нормальных значений 

менее -2.  Анализировалась способность 

трансторакальной ЭХО-КГ и КТ сердца кор-

ректно определять тип АЛА, диагностировать 

стенозы ветвей ЛА и выявлять БАЛКА (с де-

тальной оценкой их анатомического хода и 

визуализацией возможных стенозированных 

участков). 

Все данные ЭХО-КГ и КТ сердца были 

сопоставлены с результатами АКГ/или ин-

траоперациоными данными. Интервал меж-

ду трансторакальной ЭХО-КГ, КТ сердца и 

проведенной АКГ, либо открытым хирурги-

ческим вмешательством был менее 10 дней. 

Результаты. 

Полученные результаты морфометрии 

легочного русла у пациентов с АЛА и ДМЖП 

1-2 типов показали достоверное занижение 

размеров легочного ствола методом ЭХО-КГ 

(p <0,05). В оценке диаметров нативных ЛА 

результаты, полученные методом ЭХО-КГ, 

достоверно не отличались от АКГ. Результаты 

морфометрии всех отделов легочного русла 

(легочный ствол и ЛА) методом КТ статисти-

чески значимо не отличались от полученных 

данных при проведении АКГ. 

 В оценке диагностической эффектив-

ности ЭХО-КГ и КТ сердца показали себя как 

высоко точные методики в постановке диа-

гноза АЛА с ДМЖП. В корректной постанов-

ке диагноза ЭХО-КГ была эффективна в 

94,7% случаев (у 36 детей из 38). Общие чув-

ствительность, специфичность и точность 

ЭХО-КГ у детей составили соответственно 

94,6%, 100% и 94,9% (AUC 0,973). При про-

ведении ЭХО-КГ было получено 2 ложноот-

рицательных (ЛО) результата, когда АЛА была 

расценена, как общий артериальный ствол 

(ОАС). КТ сердца имела 100%-ную точность в 

постановке диагноза АЛА с ДМЖП у детей и 

не показала ни одного ошибочного результа-

та. Чувствительность, специфичность и точ-

ность КТ сердца составили 100% (AUC 1,00). 

Точность КТ в диагностике АЛА с ДМЖП бы-

ла статистически значимо выше в сравнении 

с трансторакальной ЭХО-КГ (p <0,05).  

 В определении типа АЛА и оценке де-

тальной топографии альтернативного легоч-

ного кровотока трансторакальная ЭХО-КГ и 

КТ сердца играют разную роль. 

 Определение типа атрезии легочной 

артерии. 

 В нашей выборке пациентов только у 

одного ребенка отсутствовали обе ветви ле-

гочной артерии: 4 тип АЛА был у 2,6 % паци-

ентов (рис. 1). У двух пациентов по результа-

там эндоваскулярной и хирургической кор-

рекции определялась только правая либо ле-

вая легочная артерия, 3 тип АЛА был у 5%. У 

35 из 38 пациентов (92,1%) присутствовали 

обе ветви легочной артерии, 11 из которых 

были не конфлюентными: 2 тип АЛА был у 10 

детей (26,3%), 1 тип АЛА – у 25 пациентов 

(65,7%). 

Точность трансторакальной ЭХО-КГ в 

определении АЛА 1-го типа составила 86,1%, 

(AUC 0,813). 7 ошибочных результатов (5 ЛО 

и 2 ЛП) были у пациентов с резкой гипопла-

зией системы ЛА, множественными БАЛКА и 

у детей с укороченным и конусообразным 

стволом ЛА (рис. 2). Чувствительность и спе-

цифичность ЭХО-КГ в корректном определе-

нии АЛА 1-го типа составили 80,0% и 84,6% 

соответственно (AUC 0,87). По результатам 

КТ в определении 1-го типа АЛА ошибочных 

результатов получено не было, точность ме-

тодики составила 100% (AUC 1,00) (рис. 3). 

Точность трансторакальной ЭХО-КГ в 

определении АЛА 2-го типа составила 81,5%. 

ЛО результаты (n=3) в определении АЛА 2-го 

типа были у пациентов с резкой гипоплазией 

системы ЛА: 2 из них были определены как 

1-й тип АЛА, один – как 3-й тип АЛА. Два ЛП 

результата были у пациентов с АЛА 1-го типа 

и АЛА 3-го типа, также с резкой гипоплазией 

системы ЛА. Чувствительность и специфич-

ность ЭХО-КГ в корректном определении 

АЛА составили 70% и 92% соответственно 

(AUC 0,719). По результатам КТ в определе-

нии 2-го типа АЛА ошибочных результатов 

получено не было, точность методики соста-

вила 100% (AUC 1,00). 

 Точность трансторакальной ЭХО-КГ в 

определении 3-4 типа АЛА составила 86%. В 

определении АЛА методом ЭХО-КГ было по-

лучено 4 ЛП результата у детей с резкой ги-

поплазией системы ЛА и наличием БАЛКА, 

при проведении АКГ у этих пациентов была 

АЛА 1-го типа. Один ЛО результат был у ре-

бенка с крупной БАЛКА, отходящей от уров-

ня бифуркации ЛА, которая была принята за 

нативную левую ЛА. По  результатам КТ лож- 
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Рис. 1 а (Fig. 1 а) 

 

Рис. 1 б (Fig. 1 b) 

 

Рис. 1 в (Fig. 1 с) 

 

Рис. 1 г (Fig. 1 d) 

Рис. 1. Пациент В., 6 месяцев. КТ-ангиография сердца с ретроспективной ЭКГ-

синхронизацией. Четвертый тип атрезии легочной артерии в сочетании с декстрапозицией 

дуги аорты. 

A - Артериальная фаза контрастного усиления, аксиальная плоскость. 

Ствол и обе ветви легочной артерии отсутствуют (красный круг), визуализируется праволежащая дуга 

аорты. Определяются большая аорто-легочная коллатеральная артерия (белая стрелка), отходящая от 

дуги аорты.  

Б - Артериальная фаза контрастного усиления, аксиальная плоскость. Визуализируется праволежащая 

дуга аорты. Определяется дополнительная большая аорто-легочная коллатеральная артерия (желтая 

стрелка), отходящая от нисходящего отдела грудной аорты. На уровне легочных сегментов визуализиро-

ван еще один крупный коллатеральный сосуд (красная стрелка). 

В - Артериальная фаза контрастного усиления, косо-сагиттальная плоскость, режим MIP. 

Визуализируется крупная системно-легочная коллатеральная артерия (красная стрелка), отходящая от 

левой подключичной артерии. 

Г - Режим 3D-реконструкции.  

Визуализируется праволежащая дуга аорты. Определяются большая аорто-легочная коллатеральная ар-

терия (белая стрелка), отходящая от дуги аорты, дополнительная коллатеральная артерия (желтая стрел-

ка), отходящая от нисходящего отдела грудной аорты и крупная системно-легочная коллатеральная ар-

терия (красная стрелка), отходящая от левой подключичной артерии. 
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Fig. 1.  Patient V., 6 months old. Retrospective ECG-gated, contrast enhanced cardiac CT. Fourth 

type of pulmonary artery atresia in combination with aortic arch dextroposition.  

А – Arterial phase of contrast enhancement, axial plane. 

The trunk and both branches of the pulmonary artery are missing (red circle), the right aortic arch is visual-

ized. The large aortopulmonary collateral artery (white arrow) extending from the aortic arch is determined.  

B – Arterial phase of contrast enhancement, axial plane. 

The right aortic arch is visualized. An additional collateral artery (yellow arrow) extending from the descend-

ing thoracic aorta is determined. At the pulmonary segments level, another large collateral vessel is visualized 

(red arrow). 

C – Arterial phase of contrast enhancement, oblique-sagittal plane, MIP mode. 

A large systemic-pulmonary collateral artery (red arrow) extending from the left subclavian artery is visual-

ized.  

D – 3D reconstruction mode.  

The aortic arch dextroposition is visualized. The large aortopulmonary collateral artery (white arrow) extend-

ing from the aortic arch, an additional collateral artery (yellow arrow) extending from the descending thoracic 

aorta and a large systemic pulmonary collateral artery (red arrow) extending from the left subclavian artery 

are determined. 
 

 

Рис. 2 а (Fig. 2 а) 

 

Рис. 2 б (Fig. 2 b) 

 

Рис. 2 в (Fig. 2 с) 

 

Рис. 2 г (Fig. 2 d) 
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Рис. 2.  Пациент А., 7 дней. Трансторакальная ЭХО-КГ атрезии легочной артерии с дефектом 

межжелудочковой перегородки. 

A - Апикальная четырехкамерная позиция. Изображение камер сердца и межжелудочковой перегород-

ки (звездочка). Определяется большой (до 8 мм) дефект межжелудочковой перегородки (двойная белая 

стрелка). 

B - Апикальная четырехкамерная позиция, режим цветного допплеровского картирования. Изображе-

ние межжелудочковой перегородки (звездочка) с лево-правым сбросом в области дефекта (белая стрел-

ка).  

C - Парастернальная позиция, короткая ось, режим цветного доплеровского картирования. Определяет-

ся дуга аорты (белая пунктирная линия). Ствол и левая ветвь легочной артерии в типичном месте досто-

верно не определяются. В типичном месте расположения правой ветви легочной артерии визуализиру-

ется сосуд диаметром до 3 мм (красная стрелка), расцененный как гипоплазированная правая ветвь 

легочной артерии.  

D - Парастернальная позиция, длинная ось. Определяется большая аорто-легочная коллатераль диамет-

ром до 2,8 мм, отходящая от нисходящей части грудной аорты (черная стрелка).  

По результатам трансторакальной ЭХО-КГ был выставлен диагноз – атрезия легочной артерии с дефек-

том межжелудочковой перегородки 3-4 тип, большие аорто-легочные коллатеральные артерии. В рамках 

предоперационного планирования для уточнения анатомии порока и функционального состояния кол-

латералей выполнена КТ сердца. 

Fig. 2.  Patient A., 7 days old. TTE of pulmonary artery atresia with ventricular septal defect. 

A – Apical four-chamber position. Chambers of the heart and the interventricular septum (asterisk) are visu-

alized. A large (up to 8 mm) ventricular septal defect is diagnosed. 

B – Apical four-chamber position, doppler effect (double white arrow). The interventricular septum (asterisk) 

with a left-right reset is determined (white arrow). 

C – Parasternal position, short axis. The aortic arch (white dotted line) is visualized. The trunk and the left 

branch of the pulmonary artery are not located in a typical place. In a typical location of the right branch of 

the pulmonary artery there is a vessel with a diameter of up to 3 mm (red arrow), regarded as a hypoplastic 

right branch of the pulmonary artery. 

D – Parasternal position, long axis. A large aortopulmonary collateral diameter up to 2.8 mm extending from 

the descending part of the thoracic aorta is determined (black arrow).  

According to the results of TTE, the diagnosis was pulmonary artery atresia with ventricular septal defect 

type 3-4, large aortopulmonary collaterals. As part of preoperative planning, a CT scan of the heart was per-

formed to clarify the anatomy of the defect and the functional state of the collaterals. 
 

 

Рис. 3 а (Fig. 3 а) 

 

Рис. 3 б (Fig. 3 b) 
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Рис. 3 в (Fig. 3 с) 

 

Рис. 3 г (Fig. 3 d) 

Рис. 3.   Тот же пациент, что и на рис. 2.; 8 дней. КТ-ангиография сердца в условиях медика-

ментозной седации, без ЭКГ-синхронизации. 

A - Артериальная фаза, коронарная плоскость, режим MIP. Определяется укороченный, конусообразный 

ствол легочной артерии (черная стрелка) и резко гипоплазированные, конфлюентные правая и левая 

ветви легочной артерии (красные стрелки).  

Б - Артериальная фаза, косо-коронарная плоскость, режим MIP. Определяется большая аорто-легочная 

коллатеральная артерия (желтая стрелка), отходящая от дуги аорты (черная звездочка). 

В - Артериальная фаза, аксиальная плоскость, режим MIP. Определяются резко гипоплазированные, 

конфлюентные правая и левая ветви легочной артерии (красные стрелки). Визуализирована дополни-

тельная большая аорто-легочная коллатеральная артерия (желтая стрелка), отходящая от нисходящего 

отдела грудной аорты с наличием участка стеноза на уровне устья (зеленый круг).  

Г - Режим 3D-реконструкции. Определяется резко гипоплазированная левая ветвь легочной артерии 

(красная стрелка), большие аорто-легочные коллатеральные артерии (желтые стрелки) с наличием участ-

ка стеноза в области устья у одной из них (зеленый круг). 

По результатам КТ сердца был выставлен диагноз – атрезия легочной артерии с дефектом межжелудоч-

ковой перегородки 1 тип, резкая гипоплазия системы легочной артерии. Большие аорто-легочные кол-

латеральные артерии от дуги аорты и нисходящего отдела грудной аорты с наличием стеноза на уровне 

устья. Для окончательной верификации диагноза было принято решение о проведении ангиокардио-

графии с последующей баллонной ангиопластикой стеноза большой аорто-легочной коллатеральной ар-

терии. 

Fig. 3.  Same patient A. as in the figure 2; 8 days old. Cardiac CT (medical sedation), contrast en-

hancement, no ECG-gating.  

A – Arterial phase, coronary plane, MIP. Shortened, cone-shaped trunk of the pulmonary artery was deter-

mined (black arrow). Sharply hypoplastic, confluent right and left branches of the pulmonary artery were vis-

ualized (red arrows).  

B – Arterial phase, oblique coronary plane, MIP. A large aortopulmonary collateral artery (yellow arrow) ex-

tending from the aortic arch (black asterisk) has been identified. 

C – Arterial phase, axial plane, MIP. Sharply hypoplastic, confluent right and left branches of the pulmonary 

artery were visualized (red arrows). An additional large aortopulmonary collateral artery (yellow arrow) ex-

tending from the descending thoracic aorta with the presence of a stenosis site at the level of the mouth 

(green circle) was determined. 
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D – 3D reconstruction mode. A sharply hypoplastic left branch of the pulmonary artery, large aortopulmo-

nary collateral arteries (yellow arrows) with the presence of a stenosis site at the level of the mouth of one of 

them (green circle) were visualized.  

According cardiac CT results, pulmonary artery atresia with ventricular septal defect type 1 was diagnosed. 

Major aortopulmonary collateral arteries were found with stenosis at the mouth. For the final verification of 

the diagnosis, a cardiac angiography followed by balloon angioplasty major aortopulmonary collateral arteries 

stenosis. 
 

 

Рис. 4 а (Fig. 4 а) 

 

Рис. 4 б (Fig. 4 b) 

 

Рис. 4 в (Fig. 4 с) 
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ных результатов в определении АЛА 3 и 4-го 

типов не было – точность метода составила 

100%. 

 Сравнение возможностей методов 

ЭХО-КГ и КТ между собой в определении ти-

па АЛА показало статистически значимо бо-

лее высокую эффективность КТ сердца, чем 

трансторакальной ЭХО-КГ (p<0,0001). В 

определении типа АЛА все результаты КТ 

сердца были идентичны результатам, полу-

ченным при проведении АКГ (рис. 4). 

 Ошибки в определении типа АЛА по 

ЭХО-КГ во всех случаях были у пациентов с 

резко выраженной гипоплазией системы ЛА 

(Z-score менее -3). 

Определение стенозов истинных вет-

вей ЛА. 

 Интраоперационно и//или ангиора-

фически было определено 10 стенозов ветвей 

ЛА у 9 пациентов: все стенозированные 

участки располагались в проксимальной ча-

сти артерии. Трансторакальная ЭХО-КГ кор-

ректно диагностировала 7 из 10 участков 

стенозов ЛА: чувствительность методики со-

ставила 70%. ЛП (n=6) результаты в опреде-

лении стенозов ветвей ЛА по ЭХО-КГ были 

из-за ограничений в акустическом окне или 

из-за тяжелой степени гипоплазии ЛА: спе-

цифичность методики составила 88%. Точ-

ность ЭХО-КГ в определении стенозов ЛА бы-

ла 86%. Все стенозы истинных ЛА были кор-

ректно диагностированы по КТ: чувстви-

тельность методики – 100%. У одного ребен-

ка интраоперационно не было подтвержде 

 

ния стеноза ветви ЛА, выявленного по КТ: 

специфичность методики – 98,1%. Точность 

КТ сердца в диагностике стенозов ветвей ЛА 

составила 98%. В определении стенозов вет-

вей ЛА КТ сердца показала себя, как более 

точная методика, чем трансторакальная 

ЭХО-КГ (p <0,005). 

 Диагностика больших аорто-

легочных коллатералей. 

 В нашей выборке у 20 пациентов ин-

траоперационно не было выявлено БАЛКА, у 

18 пациентов было определено 27 БАЛКА, из 

них – 19 с наличием участка локального сте-

ноза на уровне устья.  

ЭХО-КГ корректно определила 24 БАЛ-

КА: точность метода 87,2%, чувствительность 

и специфичность 88,8% и 85% соответствен-

но. Трудности возникали у детей с гипопла-

зированной системой ЛА в дифференциров-

ке БАЛКА от ОАП, при отхождении коллате-

рали от уровня бифуркации и от нисходяще-

го отдела аорты. Среди 20 диагностирован-

ных БАЛКА, у 15-ти – интраоперационно 

определялись стенозированные участки на 

уровне проксимального отдела сосуда, 10 из 

них были визуализированы при проведении 

ЭХО-КГ. Точность ЭХО-КГ в определении 

стенозов БАЛКА составила 75,0%: снижение 

точности было связано с невысоким показа-

телем чувствительности – 66,7%; специфич-

ность метода составила 83,3% (AUC 0, 756). 

 Точность КТ сердца в выявлении 

БАЛКА у пациентов с АЛА с ДМЖП составила 

100%: все 27 БАЛКА были корректно опреде-

Рис. 4.     Тот же пациент, что и на рис. 2 и 3; 9 дней. Ангиокардиография и селективная ангио-

графия больших аорто-легочных коллатеральных артерий. 

А - Определяется укороченный, конусообразный ствол легочной артерии (черная стрелка) и резко гипо-

плазированные, конфлюентные ветви легочной артерии (красные стрелки).  

Б - Определяется большая аорто-легочная коллатеральная артерия, которая отходит од дуги аорты и 

идет к верхней доле левого легкого, просвет её не изменен на всем протяжении (желтая стрелка),  

В - Определяется дополнительная большая аорто-легочная коллатеральная артерия, которая отходит от 

нисходящей части грудной аорты к нижней доле левого легкого (белая стрелка). В устье коллатеральной 

артерии отмечается локальный участок сужения просвета – стеноз (черный круг).  

Fig. 4.   Same patient A. as in the figure 2 and 3; 9 days old. Angiocardiography and selective angi-

ography of large aortopulmonary collateral arteries. 

A – The shortened, cone-shaped trunk of the pulmonary artery (black arrow) and sharply hypoplastic, conflu-

ent branches of the pulmonary artery (red arrows) are determined.  

B – The large aortopulmonary collateral artery departs from the aortic arch and goes to the upper lobe of the 

left lung, the lumen is not changed throughout (yellow arrow),  

C – The large aortopulmonary collateral artery departs from the descending part of the thoracic aorta and 

supplies blood to the lower lobe of the left lung (white arrow); at the mouth of the collateral artery there is a 

local area of narrowing of the lumen - stenosis (black circle). 
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лены по КТ на дооперационном этапе. В 

определении стенозов БАЛКА по КТ был по-

лучен один ЛО результат у новорожденного 

ребенка, из-за высокой ЧСС и нечеткой ви-

зуализации устья коллатерального сосуда (18 

диагностированных стенозов из 19): точ-

ность метода составила 96%, чувствитель-

ность и специфичность 94,7% и 100% соот-

ветственно.  

 Определение степени участия в легоч-

ном кровотоке коллатеральных артерий и 

участков их соединений с истинными ЛА яв-

ляются одними из наиболее важных крите-

риев выбора метода хирургического вмеша-

тельства. При оценке возможностей КТ серд-

ца в корректном определении кровоснабжа-

емого коллатеральным сосудом легочного 

сегмента нами были получены следующие 

показатели диагностической эффективности 

метода: чувствительность 85,2% (из 27 БАЛ-

КА у 23-х был верно определен ход сосуда на 

уровне дистальных отделов), специфичность 

98,3%, точность 97%. 

 При сравнении эффективности двух 

методов в выявлении БАЛКА, оценке их ана-

томии и функционального состояния у паци-

ентов с АЛА с ДМЖП КТ сердца показала се-

бя достоверно более эффективной методи-

кой, чем трансторакалальная ЭХО-КГ 

(p<0,005) 

Обсуждение. 

АЛА с ДМЖП относится к сложным 

ВПС, обуславливающих развитие выражен-

ной гипоксемии, гиповолемии в системе МКК 

и, как следствие, тяжелой сердечно-легочной 

недостаточности в первые месяцы жизни. 

Возможность оказания помощи детям с АЛА 

с ДМЖП определяется комплексной и кор-

ректной диагностикой анатомии порока, ко-

торая включает в себя определение типа 

АЛА, степени выраженности гипоплазии си-

стемы ЛА, наличия стенозов нативных ЛА, 

наличия или отсутствия БАЛКА и оценку их 

анатомии и функционального состояния. Все 

эти критерии играют определяющую роль в 

прогнозе и выборе метода коррекции порока 

[1, 3, 6].  

В современном мире в условиях высо-

кой доступности инструментов визуализации 

вопрос целесообразности и безопасности ис-

пользования того или иного диагностическо-

го метода на разных этапах ведения детей с 

ВПС остается актуальным. 

 В настоящем исследовании для опре-

деления места каждой методики в алгоритме 

ведения детей с АЛА с ДМЖП и целесообраз-

ности выполнения различных инструмен-

тальных исследований была проведена оцен-

ка показателей диагностической эффектив-

ности трансторакальной ЭХО-КГ и КТ сердца 

в диагностике и корректном определении 

типа АЛА, изучены возможности методов в 

оценке компенсаторного легочного кровооб-

ращения, функционального состояния и ана-

томии БАЛКА.  

Полученные в ходе ЭХО-КГ и КТ сердца 

результаты сопоставлялись с результатами 

АКГ или интраоперационными данными. 

Трансторакальная ЭХО-КГ, будучи без-

опасным широкодоступным и, в большин-

стве случаев, окончательным методом в диа-

гностике сердечных аномалий у детей, имеет 

ограничения в оценке детальной анатомии 

сложных ВПС, к которым относится АЛА с 

ДМЖП [8]. Описанные ограничения в воз-

можностях метода коррелируют с получен-

ными в ходе нашего исследования данными, 

где ЭХО-КГ показала себя как высокоточный 

инструмент в постановке диагноза АЛА с 

ДМЖП (точность 94,7%), но имела недоста-

точно высокие показатели эффективности в 

определении типа АЛА (показатели точности 

варьируют от 80% до 86%). Большинство 

случаев гипердиагностики (n=4) были в 

определении АЛА 3 и 4 типов у детей с гипо-

плазированными ветвями ЛА, которые были 

расценены как БАЛКА и имели принципи-

альное значение в определении дальнейшей 

тактики ведения пациентов.  В оценке ком-

пенсаторного легочного кровообращения и 

его функционального состояния ЭХО-КГ 

также имела сниженную диагностическую 

эффективность: точность метода в определе-

нии БАЛКА составила 87%, в диагностике их 

стенозов – 75%. Исследование Liu J. с соавт. 

продемонстрировали схожие показатели диа-

гностической эффективности ЭХО-КГ в 

оценке анатомии ЛА, в выявлении БАЛКА и 

их стенозов: точность метода в определении 

стенозов ЛА составила 82,8%, БАЛКА – 86%, 

стенозов БАЛКА – 85,9% [10].  

В нашем исследовании ЭХО-КГ ни у 

одного пациента не смогла определить ход 

БАЛКА и оценить их соединение с истинны-

ми ЛА. Отсутствие возможности оценки ди-

стального отдела ЛА и БАЛКА на уровне ле-

гочного сегмента считается основным недо-

статком ЭХО-КГ при планировании тактики 

ведения детей с АЛА с ДМЖП [9, 13]. 

Поэтому, несмотря на все преимуще-

ства, метод трансторакальной ЭХО-КГ у па-

циентов с АЛА с ДМЖП продолжает требо-

вать проведения дополнительных инстру-

ментов визуализации (КТ сердца или АКГ) и 

не может считаться окончательным при пла-

нировании этапной коррекции порока. 

Обладая более широкими функцио-

нальными и аналитическими возможностя-
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ми, КТ сердца в ряде работ зарубежных кол-

лег заявляется равнозначной заменой АКГ в 

алгоритме ведения детей с АЛА с ДМЖП 

независимо от типа порока и планируемого 

эндоваскулярного или хирургического лече-

ния [10, 11]. Наиболее точную диагностику 

самого порока и состояния легочного крово-

тока в сравнении с трансторакальной ЭХО-

КГ в нашем исследовании обеспечивала КТ 

сердца. Точность метода в постановке диа-

гноза АЛА с ДМЖП, в определении типа АЛА 

и в выявлении БАЛКА составила 100%. Еди-

ничные ошибочные случаи диагностики сте-

нозов БАЛКА и ЛА были у новорожденных 

детей с выраженной тахикардией (ЧСС> 190 

уд. в мин.) и, несмотря выполнение КТ с ре-

троспективной кардиосинхронизацией, 

пульсационные артефакты у этих пациентов 

не позволили корректно оценить устье колла-

теральных сосудов. По результатам работ 

Liu. J с соавт. метод КТ сердца в сравнении с 

АКГ более чувствителен в определении гипо-

плазированных не сливающихся ЛА, а также 

в оценке анатомического хода БАЛКА и 

определения места их соединения с истин-

ными ЛА (чувствительность 98,5%). В нашем 

исследовании, напротив, КТ сердца в срав-

нении с АКГ имела сниженные показатели 

чувствительности в определении соединения 

БАЛКА с легочными артериями и точной ве-

рификации легочного сегмента, кровоснаб-

жаемого коллатеральным сосудом: чувстви-

тельность метода составила 85%, точность – 

97%. Снижение показателя чувствительности 

было связано с нечеткой визуализацией ди-

стальных отделов сосудов на фоне легочной 

паренхимы в связи с проведением исследо-

вания на свободном дыхании и гипостатиче-

скими изменениями в базальных отделах 

легких на фоне применения медикаментоз-

ной седации во всех случаях. Разница в по-

лученных результатах чувствительности КТ 

сердца в определении легочного сегмента 

кровоснабжаемого БАЛКА вероятно связана 

с оценкой возможностей метода у детей раз-

ных возрастных групп: в нашем исследова-

нии средний возраст детей был 1,5 года, что 

предполагало проведение интерпретации ис-

следования на фоне динамических артефак-

тов от движения грудной клетки и влияло на 

оценку дистальных отделов БАЛКА.  

Для детей с АЛА с ДМЖП 1 и 2-го типов 

в зависимости от источников легочного кро-

вообращения основными типами паллиатив-

ной коррекции являются стентирование ОАП 

и ЛА, создание системно-легочных анастомо-

зов и реконструкция путей оттока ПЖ без 

пластики ДМЖП. Основной целью хирурги-

ческого лечения у этой группы пациентов, 

помимо создания сообщения между ПЖ и 

системой ЛА, является ликвидация всех вне-

сердечных источников легочного кровообра-

щения и восстановление истинного легочного 

кровотока по сегментарному строению лег-

ких [12]. Устранение внесердечных источни-

ков легочного кровообращения проводится 

при помощи эмболизации или перевязки 

БАЛКА на уровне устья при условии нор-

мального функционального состояния ис-

тинных ЛА [13]. Поэтому у детей с АЛА с 

ДМЖП 1 и 2 типов важным диагностиче-

ским критерием на этапе планирования ле-

чебной тактики является оценка анатомии 

истинных ЛА, выявление БАЛКА, с оценкой 

их количества и функционального состояния 

[12, 14].  

Метод КТ сердца в нашем исследова-

нии показал 100%-ную точность в определе-

нии типа АЛА, анатомии системы ЛА, в 

оценке функционального состояния истин-

ных ЛА и в определении количества БАЛКА. 

Таким образом, у детей с АЛА с ДМЖП 1 и 2 

типов КТ сердца является альтернативой АКГ 

и в случае отсутствия необходимости выпол-

нения рентгенэндоваскулярной коррекции 

порока может быть окончательным диагно-

стическим инструментом, не требующим 

проведения АКГ. В случае планирования эн-

доваскулярной коррекции у пациентов с АЛА 

1-2 типов КТ сердца представляется дубли-

рующей методикой и не является целесооб-

разной. 

Для детей с АЛА с ДМЖП 3 и 4-го типов 

характерна более сложная вариантная ана-

томия коллатерального легочного кровотока, 

которая в большинстве случаев предполагает 

проведение унифокализации всех БАЛКА, 

требующей на дооперационном этапе де-

тальной оценки всех коллатералей и их топо-

графии на уровне легочных сегментов. В 

связи с возможными ограничениями КТ 

сердца в оценке хода БАЛКА на уровне ле-

гочных сегментов (точность КТ – 97%, против 

100% у АКГ) у детей с АЛА 3-4 типа, метод не 

может считаться предпочтительным и окон-

чательным, так как предполагает проведение 

дообследования в виде АКГ. 

Заключение. 

ЭХО-КГ, как скрининговый метод, име-

ет высокую диагностическую ценность в ди-

агностике атрезии легочной артерии с 

ДМЖП, однако ввиду ограничений в оценке 

типа атрезии легочной артерии (показатели 

точности варьируют от 80% до 86%), деталь-

ной анатомии легочной артерии и коллате-

рального легочного кровотока (точность не 

более 85%) не может считаться окончатель-

ным в предоперационном планировании 
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этапной коррекции порока и в зависимости 

от типа атрезии и дальнейшей тактики веде-

ния (эндоваскулярная коррекция или откры-

тая операция) всегда должен дополняться 

проведением КТ сердца или АКГ.  

У детей с 1 и 2 типами атрезии легоч-

ной артерии КТ сердца может быть альтер-

нативным ангиокардиографии инструмен-

том при планировании этапных или первич-

но радикальных открытых хирургических 

вмешательств (точность метода в оценке 

анатомии легочной артерии варьирует от 96 

до 100%). В случае планирования эндоваску-

лярной коррекции атрезии легочной артерии 

с ДМЖП 1-го и 2 типов проведение КТ серд-

ца не является целесообразным. 

Методом выбора в диагностическом ал-

горитме планирования коррекции атрезии 

легочной артерии 3-4 типа остается АКГ, так 

как КТ сердца в ряде случаев у детей до года 

и младшей возрастной группы имеет ограни-

чения в оценке дистальных отделов БАЛКА 

на уровне легочных сегментов, что является 

критически важным в определении тактики 

хирургического лечения этой группы паци-

ентов.  

Источник финансирования и кон-

фликт интересов. 

Авторы данной статьи подтвердили от-

сутствие финансовой поддержки исследова-

ния и конфликта интересов, о которых необ-

ходимо сообщить. 
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