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войное отхождение сосудов от правого желудочка (ДОСПЖ) относится к конотрун-

кальным врожденным порокам сердца. При естественном течении порока до 90% де-

тей с ДОСПЖ к 1-му году жизни находятся в тяжелом состоянии за счет выраженной 

легочной гипертензии.  Тактика ведения детей с ДОСПЖ зависит от наличия сочетан-

ных аномалий и анатомического типа порока, которые должны быть определены с по-

мощью кардиовизуализационных методик на дооперационном этапе.   

Цель исследования. Оценить возможности трансторакальной ЭХО-КГ, КТ и МРТ сердца 

в диагностике и хирургическом планировании коррекции двойного отхождения сосудов от пра-

вого желудочка у детей. 

Материалы и методы. В исследование включено 28 детей с входящим диагнозом – ДО-

СПЖ. Возраст пациентов составил 68 (39; 129) дней. Всем детям выполнялась ЭХО-КГ, 21 – КТ 

сердца, 10 – кардио-МРТ, 7 – катетеризация полостей сердца с прямой ангиографией: проводи-

лась оценка и сравнение возможностей методик в диагностике, определении типа порока и со-

четанных аномалий. Для детей с ДОСПЖ – тип тетрада Фалло (ТФ) дополнительно сравнивались 

возможности методик в оценке гипоплазии системы легочной артерии. Все данные сопоставля-

лись с результатами прямой ангиографии и интраоперационными данными. Интервал между 

ЭХО-КГ, КТ и МРТ сердца и проведенной ангиографией либо открытым хирургическим вмеша-

тельством был менее 10 дней. 

Результаты. В определении сочетанных интракардиальных аномалий точность ЭХО-КГ 

составила 100% (AUC 100%), КТ – 94% (AUC 93,7%), МРТ – 97% (AUC 93%). Точность ЭХО-КГ в 

определении сочетанных внесердечных аномалий составила 92%. Кардио-МРТ показала себя 

высокоточным инструментом в определении интракардиальных аномалий: точность 95,2% (AUC 

92,4%). При проведении КТ сердца ошибочных результатов в определении экстракардиальных 

аномалий получено не было (AUC 100%). При попарном сравнении точности ЭХО-КГ, КТ и кар-

дио-МРТ в определении сочетанных интракардиальных аномалий у пациентов с ДОСПЖ стати-

стически значимой разницы получено не было (p>0,05). Полученные результаты измерений ди-

стальных отделов правой и левой ЛА статистически значимо отличались от показателей прямой 

АГ и интраоперационных данных с достоверным занижением диаметров сосудов (p=0,022).  

Обсуждение. Полученные нами результаты демонстрируют высокую эффективность 

ЭХО-КГ в постановке диагноза ДОСПЖ и определении его анатомического типа, однако метод 

имеет ограниченные диагностические возможности в оценке ряда хирургических рисков при 

планировании радикальной коррекции сложных типов порока (тип «тетрада Фалло», тип «транс-

позиция магистральных сосудов», аномалия Тауссинг Бинга). Томографические методы диагно-

стики показали себя высокоточным инструментом как в постановке диагноза, так и в опреде-

лении сочетанных аномалий, играющих определяющую роль при планировании открытой хи-

рургической коррекции двойного отхождения сосудов от правого желудочка. 

Заключение.  Для пациентов с двойным отхождением сосудов от правого желудочка – 

тип «Тетрада Фалло» и тип «транспозиция магистральных артерий» – трансторакальная ЭХО-КГ 

должна дополняться проведением томографических исследований для ангиометрии системы 

легочной артерии и оценки сочетанных аномалий. Во всех остальных случаях трансторакальная 

ЭХО-КГ может считаться окончательным инструментом в планировании коррекции двойного 

отхождения сосудов от правого желудочка.  
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Выбор между предоперационной КТ и МРТ для детей с двойным отхождением сосудов от 

правого желудочка должен проводиться исходя из общего состояния ребенка и наличия проти-

вопоказаний к более длительному пребыванию в наркозе и/или введению рентгеноконтрастных 

препаратов при проведении КТ сердца. 

 Прямая ангиография должна применяться у детей с двойным отхождением сосудов от 

правого желудочка только в случае необходимости уточнения функциональных, а не анатоми-

ческих параметров порока. 
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ouble-outlet right ventricle (DORV) is a conotruncal congenital heart defect. In the natu-

ral course up to 90% of children are in serious condition due to severe pulmonary hyper-

tension by the 1st year. The management for children with DORV depends on the pres-

ence of associated anomalies and the anatomical type of the defect, which must be de-

termined using cardiac imaging techniques at the preoperative stage.  

Purpose. To evaluate the capabilities of TTE, CT and MRI of the heart in the diagnosis and 

surgical planning double-outlet right ventricle in children. 

Materials and methods. The study included 28 children with an incoming diagnosis –  

DORV. The age of the patients was 68 (39; 129) days. All children underwent TTE, 21 – cardiac CT, 

10 – cardiac MRI, 7 – conventional angiography. The capabilities of the techniques in diagnosing the 

defect, determining its type and combined intra- and extracardiac anomalies were assessed and 

compared. For children with DORV – type tetralogy of Fallot (TF), the severity of hypoplasia of the 

pulmonary artery system were additionally assessed. All data from were compared with the results of 

conventional angiography and surgical data. The interval between TTE, CT, cardio-MRI and conven-

tional angiography or open surgery was less than 10 days. 

Results. In determining combined intracardial anomalies, the accuracy of TTE was 100% 

(AUC 100%), CT – 94% (AUC 93.7%), MRI – 97% (AUC 93%). The accuracy of TTE in determining 

combined extracardiac anomalies was 92%. MRI has proven to be a highly accurate tool in identify-

ing intracardiac abnormalities: 95.2% accuracy (92.4% AUC). CT didn’t have erroneous results in 

determining extracardiac anomalies (AUC 100%). The obtained results of measurements of the distal 

parts of the right and left PA according to TTE, were significantly different from the indicators of con-

ventional angiography and surgery with an underestimation of vessel diameters (p = 0.022).  

Discussion. Our results demonstrate the high effectiveness of TTE in diagnosing DORV and 

determining the anatomical type of the defect, however,  the method  has limited  diagnostic  capabil- 
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ities in assessing a number of surgical risks when planning radical correction of complex types of 

defect (type “tetralogy of Fallot”, type “transposition of the great vessels”, Taussing Bing anomaly). 

Tomographic diagnostic methods (CT and MRI of the heart) have proven to be highly accurate tools 

in making a diagnosis and in identifying combined intra- and extracardiac anomalies, which play a 

decisive role in planning open surgical correction of double outlet vessels from the right ventricle. 

Conclusion. For patients with DORV – TF type and the TMA type (Taussing-Bing anomaly), 

TTE should be supplemented with tomographic studies for correct morphometric analysis of the 

pulmonary artery system and assessment of combined anomalies of the aortic arch and pulmonary 

arteries. In all other cases, TTE can be considered as final tool in planning the DORV surgery. Con-

ventional angiography should be used in children with double-outlet right ventricle only if it is nec-

essary to clarify the functional rather than anatomical parameters of the defect. 

The choice between preoperative CT and MRI for children with double-outlet right ventricle 

should be made based on the general condition of the child and the presence of contraindications to 

prolong stay under anesthesia and/or administration of radiocontrast agents during cardiac CT. 

 

Keywords: double-outlet right ventricle, DORV, Taussing-Bing anomaly, VSD, ventricular septal 

defect, congenital heart defects, CT, MRI, TTE. 
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войное отхождение сосудов от пра-

вого желудочка (ДОСПЖ) – группа 

врожденных пороков сердца (ВПС), 

анатомическим признаком кото-

рых является аномальный тип вен-

трикулоартериальной связи, при которой 

аорта и легочный ствол полностью («правило 

200%») или преимущественно («правило 

150%») исходят из ПЖ [1]. На долю ДОСПЖ 

приходится 1,5% от всех врожденных сер-

дечных аномалий, частота порока среди 

критических ВПС составляет около 3%, ча-

стота критических состояний при данном 

пороке – 92,1% [2]. 

Аномалия ДОСПЖ относится к коно-

трункальным ВПС и является следствием 

нарушения ротации аорты в левый желудо-

чек (ЛЖ) и замедления резорбции бульбовен-

трикулярного гребня, который вклинивается 

между аортальным и митральным клапана-

ми, нарушая формирование выхода из ЛЖ 

[3, 4]. Единственным выходом из ЛЖ при 

ДОСПЖ является наличие дефекта межже-

лудочковой перегородки (ДМЖП) [2]. Взаи-

мосвязь ДМЖП и магистральных сосудов 

сердца формирует широкий спектр анато-

мических вариантов ДОСПЖ, на одном кон-

це которого находится фенотип порока –  

тип Тетрада Фалло (ТФ тип) с большим суб-

аортальным ДМЖП в сочетании со стенозом 

легочной артерии, на другом – ДОСПЖ типа 

транспозиции магистральных артерий (ТМА 

тип), для которого характерно подлегочное 

расположение ДМЖП (аномалия Тауссинг-

Бинга) [1, 2]. Остальные (промежуточные) 

варианты представлены ДОСПЖ типа 

ДМЖП (ДМЖП тип) с подаортальным или 

подлегочным септальным дефектом без сте-

ноза легочной артерии и ДОСПЖ с некомми-

тированным ДМЖП – наиболее редкий ана-

томический вариант, часто сопровождаю-

щийся наличием полной формы атриовен-

трикулярного канала (АВК) [1]. ДОСПЖ в 

большинстве случаев сочетается с интра- и 

экстракардиальными аномалиями: чаще все-

го с открытым общим АВК, патологией дуги 

аорты, системы легочной артерии и ано-

мальным дренажом легочных вен [2]. 

 Состояние гемодинамики, прогноз и 

тактика ведения детей с ДОСПЖ зависят от 

наличия сочетанных аномалий и анатомиче-

ского типа порока, который определяет объ-

ем смешивания легочного и системного кро-

вотоков, степень выраженности гипоксемии 

и сроки развития легочной гипертензии. При 

естественном течении до 90% детей с ДО-

СПЖ к 1-му году жизни находятся в тяжелом 

состоянии [2]. 

 Подходы к хирургическому лечению 

ДОСПЖ, выбор методики паллиативной кор-
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рекции и определение рисков выполнения 

радикальной операции принципиально зави-

сят от типа порока и всех свойственных 

данной аномалии морфологических особен-

ностей. Наличие сочетанных интра- и экс-

тракардиальных аномалий в большинстве 

случаев меняет тактику ведения детей с ДО-

СПЖ, ограничивая возможности проведения 

одномоментной коррекции [5]. 

Трансторакальная ЭХО-КГ является 

первым звеном в диагностической цепочке 

ДОСПЖ у детей и демонстрирует высокие 

показатели диагностической эффективности, 

как в постановке самого диагноза, так и в 

определении типа порока. Последние 5 лет 

метод трансторакальной ЭХО-КГ заявляется 

рядом авторов достаточным для предопера-

ционного планирования детей с ДОСПЖ [6]. 

Наиболее распространенный в отечествен-

ной практике диагностический алгоритмом 

ведения детей с ДОСПЖ на первичном до-

операционном этапе основан на рутинном 

использовании трансторакальной ЭХО-КГ и 

проведении катетеризации полостей сердца 

с прямой ангиографией (АГ), для измерения 

давления в обоих желудочках и магистраль-

ных сосудах, расчета индексированных по-

казателей развития системы легочной арте-

рии (ЛА) и диагностики дополнительных ис-

точников легочного кровообращения при их 

наличии (открытый артериальный проток 

(ОАП), большие аорто-легочные коллатераль-

ные артерии (БАЛКА)) [2, 3]. Однако высокая 

лучевая нагрузка, большой объем рентгено-

контрастных веществ, используемых при 

проведении прямой АГ, и наличие рисков, 

связанных с инвазивностью процедуры, обу-

славливают поиск альтернативных малоин-

вазивных и высокоинформативных методик 

для комплексной оценки всех морфологиче-

ских особенностей, характерных для ДО-

СПЖ.  

Современные томографические мето-

дики (КТ, МРТ) с высоким пространственным 

и временным разрешением, с возможностью 

применения различных инструментов для 

постпроцессинговой обработки полученных 

изображений обеспечивают высокий диагно-

стический уровень в определении морфо-

функциональных особенностей всех групп 

ВПС у детей [7, 8]. Ограничением рутинного 

применения КТ сердца у детей является 

необходимость использования рентгенокон-

трастных препаратов и воздействие ионизи-

рующего излучения при проведении проце-

дуры [9]. Несмотря на это, КТ сердца являет-

ся ведущим инструментом в предхирургиче-

ской оценке анатомии сердечных аномалий, 

особенно сложных ВПС [8, 13]. МРТ – един-

ственная методика, позволяющая получать 

изображения сердца и магистральных сосу-

дов в истинной плоскости (истинная полипо-

зиционность) без воздействия ионизирующе-

го излучения и необходимости использования 

контрастных препаратов. Главным недо-

статком метода является его сложность и 

длительность, и, следовательно, необходи-

мость применения продолжительного анесте-

зиологического пособия, что зачастую невоз-

можно у детей, находящихся в тяжелом со-

стоянии [7]. В последние годы интерес к ис-

пользованию кардио-МРТ на дооперацион-

ном этапе у детей с некорригированными 

ВПС возрастает, однако работ по оценке и 

сравнению диагностических возможностей 

основных кардио-визуализационных мето-

дик для каждой из групп сложных сердечных 

аномалий в отечественной практике нет. 

Учитывая широкую доступность, высо-

кие диагностические возможности и без-

опасность трансторакальной ЭХО-КГ в диа-

гностике сложных конотрункальных ВПС, 

место томографических методик (КТ и МРТ 

сердца) и необходимость их использования в 

предоперационном алгоритме у детей с ДО-

СПЖ не определено.  

Цель исследования.  

Оценить возможности трансторакаль-

ной ЭХО-КГ, КТ и МРТ-сердца в диагностике 

и хирургическом планировании коррекции 

двойного отхождения сосудов от правого же-

лудочка у детей.  

Материалы и методы.  

В исследование включено 28 детей с 

входящим клиническим диагнозом – двойное 

отхождение сосудов от правого желудочка. 

Возраст пациентов составил 68 (39; 129) 

дней (минимальное значение – 5 дней, мак-

симальное – 18 мес.), из них 12% – новорож-

денные, 76% – пациенты грудного возраста, 

8% – младшей возрастной группы. 

Все дети были обследованы по об-

щеклинической схеме, принятой в «ГБУЗ Мо-

розовская ДГКБ ДЗМ» для ведения пациен-

тов с ВПС, которая из инструментальных ме-

тодов диагностики включает в себя проведе-

ние ЭХО-КГ и рентгенографии органов груд-

ной клетки. В рамках предоперационного 

планирования, для уточнения морфологиче-

ских особенностей порока, анатомии и взаи-

морасположения магистральных сосудов 21 

пациенту была проведена КТ сердца с внут-

ривенным контрастным усилением, 10 – 

кардио-МРТ, 9 – катетеризация полостей 

сердца с прямой АГ. 

ЭХО-КГ выполняли на ультразвуковом 

аппарате фирмы GE ViVid E95 и Philips iE33 

xMatrix с использованием секторных полича-
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стотных датчиков c частотой 3-8 МГц. Ис-

следование включало протоколы двухмерной 

эхокардиографии, допплерографии и цвет-

ного допплеровского картирования (ЦДК).  

КТ сердца была проведена у 21 из 28 

пациентов (75%), исследование выполнялось 

на фоне общей медикаментозной седации. 

КТ сердца проводили на 256-срезовом ком-

пьютерном томографе Philips Brilliance iCT, с 

шириной детектора – 8 см, с и без ретро-

спективной ЭКГ-синхронизацией. Выбор в 

пользу проведения КТ с ЭКГ-синхронизацией 

был у детей ДОСПЖ типа транспозиции ма-

гистральных артерий (ТМА) – кандидатов на 

проведение операции артериального пере-

ключения, для которых ход коронарных ар-

терий имел принципиальное значение. Паци-

ентам в тяжелом состоянии с ЧСС более 130 

уд. в мин. сканирование проводили без ЭКГ-

синхронизации. Использовали толщину ре-

конструируемых срезов 0,625 и 1,5 мм. В 

качестве контрастного вещества применяли 

неионный низкоосмолярный контрастный 

препарат – Ультравист-350, внутривенное 

введение осуществляли с помощью двухкол-

бового шприца-инжектора в объёме 1,5-2 

мл/кг со скоростью 0,4-1,5 мл/с. Постпро-

цессорная обработка выполнялась на муль-

тимодальных рабочих станциях с построени-

ем трехмерных реконструкций. 

Кардио-МРТ была выполнена 10 детям 

(36%), исследование проводилось на высоко-

польном МР-томографе Philips Ingenia с 

напряженностью магнитного поля 1,5 Т в 

базовой комплектации с ретроспективной 

ЭКГ-синхронизацией на свободном дыхании. 

Срезы ориентировали в плоскостях анало-

гичных ЭХО-КГ, в плоскости выводного от-

дела ПЖ и, при необходимости, в плоскостях, 

перпендикулярных атриовентрикулярным и 

сосудистым клапанам, вдоль ДМЖП. Все ис-

следования проводились без использования 

внутривенного контрастного усиления. 

КТ и МРТ сердца для всех детей выпол-

нялись с использованием анестезиологиче-

ского пособия, под наблюдением врача ане-

стезиолога-реаниматолога. 

Катетеризация полостей сердца с пря-

мой АГ была проведена у 7 детей, исследова-

ние проводилось на ангиографическом ком-

плексе Philips Allura Centron под общей ане-

стезией с выполнением ретроградной кате-

теризации аорты, правой и левой вентрику-

лографии, аортографии и коронарографии.  

В качестве контрастного вещества также, 

как и при КТ использовали неионный низко-

осмолярный контрастный препарат – Уль-

травист-350. 

При проведении ЭХО-КГ, КТ и МРТ 

сердца проводилась оценка и сравнение 

возможностей методик в постановке диагно-

за, определении типа порока, морфологии 

ДМЖП и взаиморасположения магистраль-

ных сосудов.  

Оценка морфологии ДМЖП выполня-

лась по следующим критериям: при локали-

зации дефекта вблизи полулунных клапанов 

– ДМЖП расценивался как подартериальный 

(вблизи аортального клапана – подаорталь-

ным, вблизи клапана легочной артерии – 

подлегочным, вблизи обоих клапанов – дву-

коммитированным), при отдаленном распо-

ложении ДМЖП от полулунных клапанов – 

дефект расценивался как некоммитирован-

ный с или без наличия атриовентрикулярно-

го канала (АВК). 

Оценка взаиморасположения маги-

стральных сосудов проводилась следующим 

образом: расположение Ао сзади и справа от 

ствола ЛА (P-R тип), спереди и справа (A-R 

тип), спереди и слева (A-L тип), при располо-

жении ствола ЛА и Ао на одном горизонталь-

ном уровне – тип «бок-о-бок» (SbS тип: Ао 

справа от ЛА – R-SbS, слева – L-SbS тип). 

Также изучались возможности каждого ме-

тода диагностировать внутрисердечные ано-

малии, сочетанные пороки магистральных 

сосудов и альтернативные источники легоч-

ного кровообращения. 

Для пациентов с диагностированным 

типом ДОСПЖ – Тетрада Фалло дополнитель-

но сравнивались возможности методов в 

оценке степени выраженности гипоплазии 

системы ЛА. 

Все данные ЭХО-КГ, КТ и МРТ сердца 

были сопоставлены с интраоперационными 

результатами. Интервал между транстора-

кальной ЭХО-КГ, КТ сердца и проведенной 

АГ, либо открытым хирургическим вмеша-

тельством был менее 10 дней. 

 Результаты. 

В постановке диагноза ДОСПЖ все ме-

тоды показали 100% диагностическую эф-

фективность (AUC 1,00). 

Единичные неоднозначные случаи 

дифференциации ДОСПЖ типа ТФ и истин-

ной ТФ (по ЭХО-КГ n=2, по КТ n=3) не счита-

лись нами за ошибочные результаты из-за 

идентичных хирургических подходов для 

этих групп пациентов. 

Было определено 18 подаортальных, 6 

подлегочных, 3 некоммитированных и 1 дву-

коммитированный ДМЖП (рис. 1). 

В 50% (n=14) взаиморасположение Ао и 

ствола ЛА было нормальным (P-R тип), в 67% 

случаев (10/15) P-R тип встречался в сердцах 

с подаортально расположенным септальным 

дефектом. В  оставшихся  4-х  сердцах  с P-R  
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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.  Варианты взаимоотношения дефекта межжелудочковой перегородки и клапанов ма-

гистральных артерий у пациентов с двойным отхождением сосудов от правого желудочка. 

а – КТ сердца с внутривенным контрастным усилением, косо-коронарная плоскость. Подлегочный де-

фект межжелудочковой перегородки. 

б – МРТ сердца, плоскость выводного отдела левого желудочка. Подартериальный дефект межжелудоч-

ковой перегородки. 

в – КТ сердца с внутривенным контрастным усилением, плоскость короткой оси обоих желудочков. 

Некоммитированный дефект межжелудочковой перегородки (стрелка). 

г – КТ сердца с внутривенным контрастным усилением, косо-коронарная плоскость. Двукоммитирован-

ный дефект межжелудочковой перегородки.  

Fig. 1.   Relationship between the ventricular septal defect and the valves of the great arteries in pa-

tients with double outlet right ventricle. 

a – CT scan of the heart with intravenous contrast enhancement, oblique coronal plane. Subpulmonary ven-

tricular septal defect. 

b – MRI of the heart, plane of the outflow tract of the left ventricle. Subarterial ventricular septal defect. 

c – Cardiac CT scan with intravenous contrast enhancement, short axis plane of both ventricles. Non-

committed ventricular septal defect (arrow). 

d – Cardiac CT scan with intravenous contrast enhancement, oblique coronal plane. Double-committed ven-

tricular septal defect.). 
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типом были определены некоммитирован-

ный (n=1) и подлегочный дефекты(n=3). У 11 

детей (11/28 39%) аорта располагалась спра-

ва сбоку от ствола ЛА (R-SbS тип) и в боль-

шинстве случаев (7/11 64%) – в сердцах с 

подаортально расположенным ДМЖП, в 2-х 

случаях с некоммитированным и подлегоч-

ным ДМЖП. У 1 ребенка был определен R-A 

тип расположения аорты (справа и спереди) 

с двукоммитированным ДМЖП и 1 случай 

левого расположения аорты (L-SbS тип) у па-

циента с подаортальным дефектом. Про-

странственное взаиморасположение маги-

стральных артерий и локализация ДМЖП 

представлены в таблице №1.  

В 64% (n=18) случаев двуотточный ПЖ  

был определен как ДОСПЖ типа ТФ, в 14% 

(n=4) паттерном ДОСПЖ была ТМА с подле-

гочным ДМЖП (аномалия Тауссинг-Бинга), в 

11% (n=3) – некоммитированный тип ДО-

СПЖ, в 11% (n=3) – ДОСПЖ типа ДМЖП. 

Распределение пациентов с ДОСПЖ в зави-

симости от клинического типа и расположе-

ния ДМЖП представлено в таблице №2. 

При проведении прямой АГ и/или ин-

траоперационно у 28 детей с ДОСПЖ было 

выявлено 73 сочетанные аномалии: из них 

29 – интракардиальных и 44 – экстракар-

диальных.  

Чувствительность и специфичность КТ 

сердца в определении сочетанных интракар-

диальных аномалий у пациентов с ДОСПЖ 

составили 79% и 100% соответственно (точ-

ность 94%) AUC 93,7%, МРТ – 92% и 100% 

соответственно (точность 97%, AUC 93%). 

При проведении трансторакальной ЭХО-КГ 

ошибочных результатов в определении ин-

тракардиальных аномалий получено не было 

(AUC 100%).   

При проведении КТ сердца ошибочных 

результатов в определении экстракардиаль-

ных аномалий получено не было (AUC 100%). 

Точность трансторакальной ЭХО-КГ в опре-

делении сочетанных внесердечных аномалий 

составила 92%: снижение диагностической 

ценности метода связно с относительно не-

высокими показателями чувствительности – 

72% (AUC 87,9%). Ошибочные результаты 

ЭХО-КГ были в определении патологии дуги 

Ао (n=5): в основном в диагностике праволе-

жащей дуги, в 1-м случае в оценке степени 

выраженности сужения перешейка и в опре-

делении типа перерыва дуги Ао у ребенка с 

аномалией Тауссинг-Бинга – у всех пациен-

тов КТ сердца была уточняющим инструмен-

том перед принятием решения об объеме хи-

рургического лечения (рис. 2). Также по 

ЭХО-КГ были допущены ошибки в диагно-

стике сочетанного частичного аномального 

дренажа легочных вен (n=1), аорто-легочных 

коллатеральных артерий (n=3) и аномалии 

коронарных артерий: пересечение правой 

коронарной артерии выводного отдела пра-

вого желудочка (n=1).  

Таблица №1.   Пространственное взаиморасположение магистральных артерий и 

локализация дефекта межжелудочковой перегородки. 

 подаортальный 

ДМЖП 

подлегочный 

ДМЖП 

некоммитиро-

ванный 

двукоммитиро-

ванный 

всего 

R-P тип 10 3 1 0 14 

R-SbS тип 7 2 2 0 11 

R-A тип 0 1 0 1 2 

L-SbS тип 1 0 0 0 1 

всего 18 6 3 1 28 
 

   
 

Таблица №2.  Распределение пациентов с двойным отхождением сосудов от 

правого желудочка в зависимости от клинического типа и расположения дефекта ме-

жжелудочковой перегородки. 

тип тип Тетрада 

Фалло  

Аномалия Та-

уссинг Бинга 

ДМЖП тип некоммитированный тип всего  

локали-

зация 

ДМЖП 

подаорталь-

ный ДМЖП 

подлегочный 

ДМЖП 

подлегочный и 

двукоммитиро-

ванный ДМЖП 

границей ДМЖП не яв-

ляется полулунные кла-

паны 

 

число 

пациен-

тов 

18 4 3 3 28 

% 64 14 11 11 100 
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Рис. 2 а (Fig. 2 а) 

 

Рис. 2 б (Fig. 2 b) 

Рис. 2.   Пациент В., 2 дня. Аномалия Тауссинг-Бинга (двойное отхождение сосудов от право-

го желудочка с транспозицией магистральных артерий и подлегочным дефектом межжелу-

дочковой перегородки). КТ сердца с внутривенным контрастным усилением, артериальная 

фаза, без ЭКГ-синхронизации (медикаментозная седация). 

а – Косо-коронарная плоскость. Аорта (черная стрелка) исходит из правого желудочка, заканчивается 

отхождением левой подключичной артерии (белая стрелка), дистальнее дуга аорты не прослеживается 

(круг) – перерыв дуги аорты, тип В. Подлегочный дефект межжелудочковой перегородки (звездочка). 

б – 3D-реконструкция, вид спереди. Перерыв дуги аорты, тип В – дистальнее левой подключичной арте-

рии (стрелка) дуга аорты не прослеживается. Дуктус-зависимая гемодинамика: кровь в нисходящую 

аорту поступает за счет наличия широкого открытого артериального протока. 

Fig. 2.    Patient V., 2 days. Taussing-Bing anomaly (double outlet right ventricle with transposition of 

the great arteries and subpulmonary ventricular septal defect). Cardiac CT with intravenous con-

trast enhancement, arterial phase, no ECG gating (medical sedation). 

a – Oblique coronal plane. The aorta (black arrow) arises from the right ventricle and ends with the origin of 

left subclavian artery (white arrow), aortic arch is absence (circle) – interrupted aortic arch, type B. Subpul-

monary ventricular septal defect (asterisk).  

b – 3D reconstruction, front view. Interrupted aortic arch, type B – distal to the left subclavian artery (arrow), 

the aortic arch is absent. Ductus arteriosus-dependent hemodynamics: blood flows to the descending aorta 

due to the presence of a wide patent ductus arteriosus. 
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Кардио-МРТ показала себя высокоточ-

ным инструментом в определении интракар-

диальных аномалий, показатель диагности-

ческой эффективности – 95,2% (AUC 92,4%). 

При попарном сравнении точности ЭХО-КГ, 

КТ и кардио-МРТ в определении сочетанных 

интракардиальных аномалий у пациентов с 

ДОСПЖ статистически значимой разницы 

получено не было (p>0,05). Результаты всех 

оцениваемых анатомических параметров для 

каждого метода представлены в таблице №3. 

При сравнении возможностей методик 

ЭХО-КГ, КТ и МРТ сердца с прямой 

АГ/интраоперационными данными в прове-

дении морфометрии ствола ЛА и прокси-

мальных отделов правой ЛА (пЛА) и левой 

(лЛА) у детей с ДОМС типа ТФ (n=18) стати-

стически значимой разницы диаметров по-

лучено не было: была продемонстрирована 

высокая информативность всех используе-

мых методик. Также по рассчитанным пока-

зателям z-score при определении наличия 

гипоплазии легочно-артериального русла ста-

тистически значимой разницы между мето-

дами и интраоперационными/АГ-

результатами получено не было (p<0,05). 

Возможность измерения диаметров дисталь-

ных   отделов   пЛА  и  лЛА  расчет  индексов  

Nakata и McGoon при проведении трансто-

ракальной ЭХО-КГ был только у 11 пациен-

тов из 18 (61%) из-за ограничений в акусти-

ческом окне и объективных сложностей ви-

зуализации пЛА и лЛа на уровне их деления 

на долевые ветви, особенно в случаях выра-

женной гипоплазии легочно-артериального 

русла. Полученные результаты измерений 

дистальных отделов пЛА и лЛА у 11 пациен-

тов по ЭХО-КГ статистически значимо отли-

чались от показателей прямой АГ и интрао-

перационных данных с достоверным зани-

жением диаметров сосудов (p=0,022). 

 Результаты измерений дистальных от-

делов ЛА по КТ и МРТ в сравнении с прямой 

АГ/интраоперационными статистически 

значимо не отличались (p>0,05). Оба метода 

не значимо занижали диаметр сосудов. Так-

же не было получено значимых различий при 

сравнении КТ и МРТ в оценке диаметров ди-

стальных отделов легочно-артериального рус-

ла. 

Обсуждение.  

ДОСПЖ представляет собой гетероген-

ную группу сердечных аномалий, имеющих 

широкий спектр анатомических вариантов и 

Таблица №3.  Выявленные сопутствующие аномалии у пациентов с двойным 

отхождением сосудов от правого желудочка методами трансторакальной ЭХО-КГ, КТ 

и МРТ сердца. 

Сочетанные аномалии 

Результаты  

трансторакальной 

ЭХО-КГ (n=28) 

Результаты КТ сердца 

(n=21) 

Результаты  

трансторакальной МРТ 

сердца (n=10) 

ИП ИО ЛП ЛО ИП ИО ЛП ЛО ИП ИО ЛП ЛО 

интракардиальные аномалии 

ДМЖП  

(добавочные) 
4 28 0 0 1 28 0 3 - - - - 

ДМПП 4 24 0 0 1 18 0 2 2 7 0 1 

атриовентрикулярный 

канал 
3 25 0 0 2 19 0 0 1 9 0 0 

обструкция выводного 

отдела ПЖ 
18 10 0 0 14 7 0 0 9 1 0 0 

экстракардиальные аномалии 

аномалии ЛА 2 23 0 3 4 17 0 0 2 8 0 0 

аномальный дренаж  

легочных вен 
2 25 0 1 3 18 0 0 2 7 0 1 

аномалии дуги Ао 8 15 1 4 9 12 0 0 - - - - 

аортолегочные  

коллатеральные артерии 
2 23 1 2 4 17 0 0 0 9 0 1 

аномалии  

магистральных вен  
2 26 0 1 3 18 0 0 1 9 0 0 

ОАП 14 13 0 1 9 12 0 0 4 6 0 0 

Аномалии  

коронарных артерий 
0 25 1 1 2 19 0 0 - - - - 
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зачастую объединенных лишь типом вентри-

куло-артериального сообщения [3].  Клиниче-

ские варианты ДОСПЖ и схожесть их с от-

дельными ВПС (тетрада Фалло, ТМА, ДМЖП) 

определяют в части случаев идентичную для 

этих аномалий гемодинамику и хирургиче-

ский подход [1]. Таким образом, после диа-

гностики отхождения ЛА и Ао более чем на 

50% от морфологически ПЖ первостепенны-

ми задачами для определения тактики веде-

ния пациентов являются оценка взаимоот-

ношения ДМЖП с клапанами магистральных 

артерий и диагностика сопутствующих ано-

малий [5].  

В настоящем исследовании наиболее 

распространенным типом ДОСПЖ был  ТФ 

тип (64%), с характерной для него разной 

степени выраженности гипоплазией системы 

ЛА и сочетанной её патологией, что коррели-

рует с результатами исследований иностран-

ных коллег, которые докладывают о прева-

лировании ДОСПЖ – тип ТФ над остальными 

вариантами порока [1]. Схожесть анатомиче-

ских критериев этих двух пороков определя-

ет идентичные хирургические риски, кото-

рые должны быть корректно определены на 

дооперационном этапе: оценка степени вы-

раженности гипоплазии системы ЛА, оценка 

диаметров дистальных отделов ЛА, определе-

ние наличия локальных стенозов ЛА, выявле-

ние альтернативных источников легочного 

кровоснабжения (ОАП, БАЛКА) и аномально-

го хода коронарных артерий [1, 5].  

Вторым по распространенности (14%) 

типом ДОСПЖ в нашей выборке была ано-

малия Тауссинг-Бинга: ДОСПЖ с подлегоч-

ным ДМЖП и ТМА, при которой во всех слу-

чаях определялась аномалия дуги Ао (пере-

рыв дуги Ао (n=2) и коарктация Ао (n=1)). Ча-

стое сочетание аномалии Тауссинг-Бинга с 

пороками дуги Ао отмечено в большом коли-

честве работ коллег [6]. Двукоммитирован-

ный тип ДМЖП встречается только в 5-7% 

случаев при ДОСПЖ [7]. В нашем исследова-

нии двукоммитированный ДМЖП был только 

у одного ребенка (4%).  

 Унифицированный диагностический 

алгоритм при ДОСПЖ ввиду большой анато-

мической вариабельности порока не опреде-

лен. Диагностические инструменты для дан-

ной группы пациентов, как правило, исполь-

зуются исходя из предпочтений каждого 

конкретного кардиохирургического стацио-

нара и уровня «доверия» специалистам луче-

вой и инструментальной диагностики [5, 8]. 

Трансторакальная ЭХО-КГ, КТ и МРТ 

сердца в представленном исследовании не 

показали ошибочных результатов в опреде-

лении анатомического типа ДОСПЖ. Таким 

образом, выбор диагностического алгоритма 

для пациентов с ДОСПЖ должен базировать-

ся на сильных и слабых сторонах каждого 

метода в оценке сочетанных аномалий, ко-

торые характерны для большинства наиболее 

часто встречающихся типов порока и играют 

одну из ключевых ролей в хирургическом 

подходе. Так у пациентов с ДОСПЖ типа ТФ 

на дооперационном этапе должны быть 

определены все идентичные классической ТФ 

хирургические риски для оценки возможно-

сти выполнения радикальной коррекции, ли-

бо паллиативной операции в случае выра-

женной гипоплазии системы ЛА и необходи-

мости формирования системно-легочного 

анастомоза [5]. В настоящем исследовании в 

оценке диаметров и индексированных пока-

зателей ЛА трансторакальная ЭХО-КГ и то-

мографические методики играют разную 

роль: ЭХО-КГ имеет технические ограниче-

ния в оценке пЛА и лЛА на уровне отхожде-

ния верхнедолевых ветвей и статистически 

значимо занижает их диаметры, что может 

ограничивать потенциальную возможность 

выполнения радикальной коррекции ДОСПЖ 

типа ТФ. Результаты ангиометрии ствола ле-

гочной артерии, пЛА и лЛА по КТ и МРТ были 

идентичными прямой АГ и/или интраопера-

ционным данным. Полученные нами резуль-

таты оценки и сравнения возможностей 

кардиовизуализационных методик в опреде-

лении степени выраженности гипоплазии 

системы ЛА у пациентов с ДОСПЖ типа ТФ 

сопоставимы с данными работ ряда авторов, 

посвященных изучению диагностических 

возможностей методов кардиовизуализации 

у детей с ТФ на этапе предоперационного 

планирования [10, 11].  

 В проведенном нами исследовании в 

определении сопутствующих аномалий все 

три диагностических инструмента проде-

монстрировали высокие показатели диагно-

стической эффективности: в определении 

интракардиальных аномалий транстора-

кальная ЭХО-КГ была более эффективна чем 

КТ и МРТ сердца, однако все ошибочные ре-

зультаты томографических методик были в 

определении небольших ДМПП и добавочных 

ДМЖП, не влияющих на тактику ведения 

пациента. При сравнении возможностей ме-

тодов в оценке экстракардиальных анома-

лий, трансторакальная ЭХО-КГ уступала то-

мографическим методикам (p>0,05), но, не-

смотря на отсутствие статистической значи-

мости, часть ошибок, допущенных ЭХО-КГ 

влияли на хирургическую тактику ведения: 

ошибочное определение типа перерыва дуги 

аорты у пациента с аномалией Тауссинг-

Бинга, гиподиагностика коарктации аорты 
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(коАо), гипердиагностика аномалии коро-

нарной артерии у пациента с ДОСПЖ типа 

ТМА. Полученные нами результаты диагно-

стических возможностей ЭХО-КГ, КТ и МРТ 

сердца у детей с ДОСПЖ коррелируют с 

данными Nakhla S.L, в которых так же от-

ражены результаты относительно невысокой 

чувствительности ЭХО-КГ в оценке экстра-

кардиальных аномалий. 

 Широкого применения КТ и МРТ 

сердца у детей с ДОСПЖ на дооперационном 

этапе в отечественной кардиохирургической 

практике нет. Наиболее «популярной» уточ-

няющей методикой все еще остается прямая 

АГ, как «золотой стандарт» диагностики со-

путствующей интра- и экстракардиальной 

патологии и проведении ангиометрии маги-

стральных сосудов [2]. Несмотря на объек-

тивные преимущества прямой АГ, как ин-

струмента комплексной морфофункциональ-

ной оценки сердца и магистральных сосудов, 

метод имеет ряд значимых недостатков, 

имеющих принципиальное значение у ново-

рожденных и младенцев: инвазивность, вы-

сокая эффективная дозовая нагрузка и от-

носительно большой объём используемых 

рентгеноконтрастных препаратов [11].  

Заключение.  

ЭХО-КГ является высоко эффективным 

методом в диагностике двойного отхождения 

сосудов от правого желудочка и определении 

анатомического типа порока. Для пациентов 

с двойным отхождением сосудов от правого 

желудочка – тип «Тетрада Фалло» и тип 

«транспозиция магистральных артерий» 

трансторакальная ЭХО-КГ должна допол-

няться проведением томографических иссле-

дований (КТ или МРТ сердца) для корректной 

ангиометрии системы легочной артерии и 

определения сопутствующих аномалий дуги 

аорты и легочных артерий. Во всех осталь-

ных случаях трансторакальная ЭХО-КГ мо-

жет считаться окончательным инструментом 

в планировании коррекции двойного отхож-

дения сосудов от правого желудочка.  

 Выбор между предоперационной КТ и 

МРТ для детей с двойным отхождением сосу-

дов от правого желудочка должен прово-

диться исходя из общего состояния ребенка 

и наличия противопоказаний к более дли-

тельному пребыванию в наркозе и/или вве-

дению рентгеноконтрастных препаратов при 

проведении КТ сердца. 

Прямая ангиография должна приме-

няться у детей с двойным отхождением сосу-

дов от правого желудочка только в случае 

необходимости уточнения функциональных, 

а не анатомических параметров порока.  
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