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Резюме
Цель исследования: Продемонстрировать возможности мультиспиральной компьютерной томографии в детализации врож-
денного порока сердца (ВПС) – тетрады Фалло (ТФ) у младенца.
Описание клинического случая: Представлен клинический случай трехмесячного пациента с  заподозренным врожден-
ным пороком сердца ТФ. Пациенту в месте первичной госпитализации была проведена трансторакальная эхокардиография 
(ЭхоКГ). С целью дальнейшего дообследования и планирования тактики ведения больной был госпитализирован в ГБУЗ 
«Научно-исследовательский институт – Краевая клиническая больница № 1 им. проф. С.В. Очаповского» МЗ Краснодарского 
края, где обследование было дополнено компьютерной томографией (КТ) и КТ-ангиографией (КТА).
Результаты: При проведении трансторакальной ЭхоКГ был выставлен диагноз: ВПС, ТФ, открытый артериальный проток, 
функционирующее овальное окно, правосторонняя дуга аорты и большие аорто-легочные коллатерали. При выполнении КТ 
и КТА было выявлено бивентрикулярное отхождение аорты, стенозы инфундибулярного отдела легочной артерии и выво-
дного тракта правого желудочка, аномальное отхождение левой легочной артерии и правой подключичной артерии.
Обсуждение: Трансторакальная ЭхоКГ является первоочередным скрининговым методом в поставке диагноза ТФ, однако ее дан-
ных недостаточно для планирования оперативного лечения. В качестве уточняющего метода необходимо выполнение КТА для де-
тализации порока, объективной оценки аорты, легочных вен и артерий, а также для исключения экстракардиальной патологии.
Заключение: Успех хирургической коррекции ВПС у детей заключается в предоперационной оценке всех анатомических 
особенностей, определяющих последовательность проводимого лечения и потенциальные хирургические риски. Использо-
вания одного метода визуализации для получения достоверных и надежных результатов при выборе хирургической тактики 
у пациентов со сложными ВПС недостаточно. КТА грудной клетки показала себя высокоэффективным методом в оценке 
порока и клинически важных сопутствующих анатомических особенностей.
Ключевые слова: врожденные пороки сердца, изолированная правая подключичная артерия, тетрада Фалло, мультиспираль-
ная компьютерная томография, КТ-ангиография
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Abstract
Objective: To demonstrate capabilities of multislice computed tomography (CT) in detailing a congenital heart disease (CHD), tetral-
ogy of Fallot (TOF), in an infant.
Case report: We report a case of suspected TOF in a 3-month-old patient who underwent transthoracic echocardiography (TTE) at 
an initial hospitalization site and was admitted to the Scientific Research Institute – Ochapovsky Regional Clinical Hospital No. 1 
(Krasnodar, Russian Federation) for further examination and treatment planning. The examination was supplemented with CT and 
computed tomographic angiography (CTA).
Results: TTE diagnosed TOF, patent ductus arteriosus, functional foramen ovale, right-sided aortic arch, and major aortopulmonary 
collateral arteries. CT and CTA revealed biventricular origin of the aorta, infundibular pulmonary stenosis, right ventricular outflow 
tract stenosis, and abnormal origin of the left pulmonary artery and the right subclavian artery.
Discussion: TTE is the primary screening method for TOF; however, its data are insufficient for planning surgical treatment. As a clarifying 
method, CTA is needed to detail the CHD, objectively assess the aorta, pulmonary veins and arteries, and exclude an extracardiac pathology.
Conclusions: The success of CHD surgical correction in children lies in the preoperative assessment of all anatomical features that 
determine the sequence of treatment and potential surgical risks. Using a single imaging method is insufficient to obtain reliable and 
accurate results when choosing a surgical strategy for patients with complex CHDs. Chest CTA has proven to be a highly effective 
method in assessing the CHD and clinically significant anatomical features.
Keywords: congenital heart disease, isolated right subclavian artery, tetralogy of Fallot, multislice computed tomography, computed 
tomographic angiography
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Введение
Врожденные пороки сердца (ВПС) встречаются 

у 0,5–0,8% новорожденных детей, из числа всех ВПС 
тетрада Фалло (ТФ) выявляется у 8–13% всех паци-
ентов [1]. В основе формирования ТФ лежит недораз-
витие инфундибулярного отдела правого желудочка 
(или конуса), в результате которого возникают четыре 
ее классических признака: большой дефект межже-
лудочковой перегородки (ДМЖП), обструкция выво-
дного отдела правого желудочка, гипертрофия право-
го желудочка и декстрапозиция аорты [2]. На рисун-
ке 1 продемонстрирована схема нормальной анатомии 
сердца и магистральных сосудов, а также схема ТФ.

Нарушение гемодинамики при ТФ зависит прежде 
всего от степени инфундибулярного стеноза и харак-
теризуется гиповолемией малого круга кровообраще-
ния, увеличением минутного объема большого круга 
кровообращения, снижением преднагрузки левого 
желудочка (ЛЖ) с объемной редукцией его полости 
и концентрическим ремоделированием миокарда ЛЖ. 
Немаловажное значение в  обеспечении легочного 
кровотока могут играть открытый артериальный про-
ток (ОАП) и  большие аорто-легочные коллатерали 
(БАЛКи). С  увеличением стеноза легочной артерии 
(ЛА), закрытием ОАП и коллатеральных артерий со-
стояние ребенка резко становится критическим [3].

Летальность при таких ВПС без своевременно 
оказанной медицинской помощи в  течение первого 
года жизни – 25%, к 3 годам – 40%, к 10 годам – 70%, 
к 40 годам жизни – 95% [3].

Тетрада Фалло может сочетаться с  другими ано-
малиями развития, такими как: дефект межпредсерд-
ной перегородки (ДМПП), атриовентрикулярная ком-
муникация (чаще у  пациентов с  синдромом Дауна), 
праворасположенная дуга аорты. Также возможны 
аномалии развития коронарных артерий, часто это 

конусные ветви от правой коронарной артерии, пере-
секающие выводной тракт правого желудочка [3].

Сочетание ТФ с аномальным отхождением правой 
подключичной артерии от правой ЛА и с аномальным 
отхождением левой ЛА от заднего отдела дуги аор-
ты через ОАП  – редкая находка, которая усложняет 
планирование операции. Правая дуга аорты может 
быть классифицирована на 3  типа: зеркальное вет-
вление, аберрантная подключичная артерия и  изо-
лированная подключичная артерия от ОАП или ЛА. 

Рисунок 1. Схема
А – схема нормальной анатомии сердца и магистральных 
сосудов.
Б – схема ВПС, ТФ. Бивентрикулярная аорта, устье ко-
торой расположено над ДМЖП (зеленая стрелка). Гипер-
трофия миокарда правого желудочка (черная стрелка). 
Инфундибулярный стеноз ствола ЛА (желтая стрелка).
Рисунок – собственность авторов
Figure 1. Diagram
A, Normal anatomy of the heart and great vessels;
Б, Congenital heart disease, tetralogy of Fallot. Biventricular 
aorta with its orifice above the ventricular septal defect 
(green arrow). Right ventricular hypertrophy (black arrow). 
Infundibular pulmonary stenosis (yellow arrow).
The figure is the property of the authors
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интенсивной терапии новорожденных в  перинаталь-
ном центре с диагнозом врожденная пневмония. По-
лучала антибактеральную терапию, однако состояние 
пациентки ухудшалось за счет нарастания дыхатель-
ных расстройств.

А

Б

Рисунок 2. Гипотетическая двойная дуга J.E. Edwards, ил-
люстрирующая эмбриологическую основу происхождения 
пПКлА из пАП [5].
А – Развитие нормальной левой дуги аорты. 
Б – Развитие левой дуги аорты с аномальным отхожде-
нием правой подключичной. Области дуги, заштрихован-
ные черным, резорбируются во время развития. 
Прим.: лОСА – левая общая сонная артерия; лЛА – левая 
легочная артерия; лПКлА – левая подключичная артерия; 
лАП – левый артериальный проток; пОСА – правая общая 
сонная артерия; пЛА – правая легочная артерия; пПКлА – 
правая подключичная артерия; пАП – правый артериаль-
ный проток
Figure 2. Edwards’ hypothetical double arch, illustrating the 
embryologic basis of the origin of the right subclavian artery 
from the right-sided ductus arteriosus [5].
А, Development of the normal left aortic arch;
Б, Development of the left aortic arch with the aberrant right 
subclavian artery. Black-shaded areas of the arch are resorbed 
during development.
Note: лОСА, left common carotid artery; лЛА, left pulmonary 
artery; лПКлА, left subclavian artery; лАП, left-sided ductus 
arteriosus; пОСА, right common carotid artery; пЛА, right 
pulmonary artery; пПКлА, right subclavian artery; пАП, 
right-sided ductus arteriosus
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Изолированная подключичная артерия встречается 
реже всего – в 0,8% случаев [4]. Согласно модели ги-
потетической двойной дуги аорты J.E. Edwards (1948), 
формирование аномального отхождения правой под-
ключичной артерии от правой ЛА происходит при ре-
зорбции части правой аорты между правой подклю-
чичной артерией и  правой общей сонной артерией, 
а также части аорты дистальнее правого артериально-
го протока (рис. 2) [5].

Отхождение подключичной артерии от ЛА может 
иметь значительные последствия, такие как врожден-
ный синдром обкрадывания ЛА, обкрадывание под-
ключичной артерии и  вертебро-базилярная недоста-
точность [6].

Обкрадывание подключичной артерии и  вертебро-
базилярная недостаточность возникают когда кровь 
из левой позвоночной артерии, отходящей от подклю-
чичной артерии, поступает через вертебробазилярный 
переход в правую позвоночную артерию и в конечном 
итоге в  подключичную артерию, лишая базилярную 
артерию адекватной перфузии. Обкрадывание легких 
связано с  ретроградным легочным потоком  [7]. Мно-
гие пациенты с изолированной аномалией отхождения 
правой подключичной артерии бессимптомны, но у ча-
сти из них развивается ишемия пораженной конечности 
с изменением температуры, слабостью, болью и паре-
стезией. У пациентов с симптоматической вертебро-ба-
зилярной недостаточностью могут наблюдаться голово-
кружения, головные боли, обмороки, изменения полей 
зрения, шум в ушах, головные боли или атаксия [8].

Аномальное отхождение левой ЛА от дуги аорты 
является редким пороком развития, на долю которо-
го приходится 0,12% всех врожденных пороков серд-
ца  [9]. Предполагаемые механизмы формирования 
аномального отхождения левой ЛА от аорты вклю-
чают резорбцию левой 6-й аортальной дуги или со-
хранение левой 5-й аортальной дуги (в норме регрес-
сирует). При этом клиническая картина порока с ги-
перволемией малого круга кровообращения может 
«маскироваться» под заболевания легких.

Цель исследования
Продемонстрировать возможности мультиспираль-

ной компьютерной томографии в  детализации врож-
денного порока сердца (ВПС)  – тетрады Фалло (ТФ) 
у  младенца. Использованы обезличенные данные. 
От родителей ребенка получено добровольное инфор-
мированное согласие на публикацию данных о ребенке.

Клиническое наблюдение
Пациентка Ж., 3 мес., поступила в ГБУЗ «НИИ – 

ККБ №  1  им. проф. С.В.  Очаповского» МЗ Крас
нодасркого края в  кардиохирургическое отделение 
№ 1 с предварительным диагнозом ВПС, ТФ. Из анам-
неза: сразу после рождения находилась в  отделении 
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Ребенку была выполнена ЭхоКГ, с  помощью ко-
торой был выставлен диагноз ВПС, ТФ. Кроме того, 
у  девочки наблюдалось гипоксически-ишемическое 
поражение центральной нервной системы, судорож-
ный синдром, поражение черепно-мозговых нервов – 
недостаточность 5-й пары справа. Госпитализирована 
для дообследования и оперативного лечения.

При поступлении вес больной составлял 4,3  кг, 
состояние средней степени тяжести, связанное с яв-
лениями сердечной недостаточности, кожные покро-
вы физиологической окраски. Частота дыхательных 
движений  – 54  в  мин. Сатурация  – 94 %. Аускуль-
тативно тоны сердца ритмичные, выслушивается си-
столический шум 3/6 интенсивности с максимумом 
во 2-м  межреберье у левого края грудины. Перифе-
рическая пульсация отчетливая, пульс 128 уд. в мин, 
ритмичный, удовлетворительного наполнения. Арте-
риальное давление на руках 70/35 мм рт. ст.

Для оценки анатомии и функции сердца в НИИ – 
ККБ №  1  повторно проведена трансторакальная 
ЭхоКГ, по данным которой установлено: ВПС, ТФ, 
правая дуга аорты, функционирующее овальное окно.

Для детализации порока и исключения сопутству-
ющей экстракардиальной патологии была проведена 
КТ грудной клетки в  нативном виде и  с болюсным 
контрастированием с ЭКГ-синхронизацией.

КТ проводилась на фоне общей медикаментозной 
седации на 256-срезовом компьютерном томографе 

SOMATOM Definition Flash (Siemens Healthineers, Гер-
мания).

Протокол исследования был выбран «детский», 
первым этапом включал бесконтрастную КТ органов 
грудной клетки от уровня верхушек легких до уровня 
задних диафрагмальных синусов. Далее выполнялась 
КТА, в  артериальную и  венозную фазы в  качестве 
контрастного препарата применяли Ультравист-350, 
в объеме 6 мл со скоростью введения 0,5 мл/с (с по-
мощью шприца-инжектора). Обе фазы контрастиро-
вания проводились с  ЭКГ-синхронизацией. Артери-
альная фаза стартовала на 5  сек от начала введения 
контраста через кистевую вену, начало ее совпадало 
с  достижением концентрации контраста в  просвете 
проксимального отдела восходящей аорты 100 ед. Х. 
(концентрация измерялась с помощью bolus tracking). 
Венозная фаза была начата на 12 сек от начала вве-
дения контрастного препарата. Толщина реконструк-
тивного среза составляла 1,5  мм в  нативную фазу 
и 0,625 при КТА. Доза облучения при проведении КТ 
составила 2,3 мЗв.

Обработка изображений выполнялась на мульти-
модальной рабочей станции Philips с  построением 
трехмерных и VRT реконструкций. 

По данным КТ исследования определялась: 
Левокардия. Situs solitus. Атриовентрикулярная кон-

кордантность. Визуализировалась гипертрофия миокар-
да правого желудочка (рис. 3).

Рисунок 3. КТА органов грудной клетки с ЭКГ-синхронизацией, артериальная фаза.
А, Б – аксиальная, косо-сагиттальная проекции. Изображение желудочков сердца и межжелудочковой перегородки. 
В межжелудочковой перегородке определялся дефект (красная стрелка). Бивентрикулярная аорта, устье ее располо-
жено над ДМЖП (желтая стрелка). Гипертрофия миокарда правого желудочка (зеленая стрелка). 
C – косо-сагиттальная проекция. Инфундибулярный стеноз ЛА с сужением ВОПЖ (красная стрелка).
Figure 3. Electrocardiogram-gated computed tomographic angiography of the chest, arterial phase
A-B, Axial and oblique-sagittal projections. Visualization of the heart ventricles and interventricular septum. A defect in the 
interventricular septum (red arrow). Biventricular aorta with its orifice above the ventricular septal defect (yellow arrow). Right 
ventricular hypertrophy (green arrow);
C, Oblique-sagittal projection. Infundibular pulmonary stenosis with narrowing of the right ventricular outflow tract (red 
arrow)

Рисунок 3A 
Figure 3A

Рисунок 3Б 
Figure 3B

Рисунок 3С 
Figure 3С
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Рисунок 4. КТА грудной клетки с ЭКГ-синхронизацией, артериальная фаза, 3D и VRT-реконструкции.
A – Косо-корональная проекция. Аномальное отхождение правой подключичной артерии (красная стрелка) от правой 
ЛА (зеленая стрелка). Кинкинг со стенозом проксимального отдела правой подключичной артерии (желтая стрелка). 
Б – VRT-реконструкция. Аномальное отхождение правой подключичной артерии от правой ЛА (красная стрелка).
C, Д – Косо-корональная проекция и VRT-реконструкция. Отсутствие устья левой ЛА в типичном месте (красная 
стрелка). ОАП (желтая стрелка) и аномальное отхождение от него левой ЛА (зеленая стрелка).
Figure 4. Electrocardiogram-gated computed tomographic angiography of the chest, arterial phase, 3-dimensional and volume 
rendering technique (VRT) reconstructions
A, Oblique-coronal projection. Abnormal origin of the right subclavian artery (red arrow) from the right pulmonary artery 
(green arrow). Patent ductus arteriosus and stenosis of the proximal right subclavian artery (yellow arrow);
B, VRT reconstruction. Abnormal origin of the right subclavian artery from the right pulmonary artery (red arrow);
C-D, Oblique-coronal projection and VRT reconstruction. Absence of the left pulmonary artery orifice in the typical location 
(red arrow). Patent ductus arteriosus (yellow arrow) and abnormal origin of the left pulmonary artery from it (green arrow)

Рисунок 4A 
Figure 4A

Рисунок 4С
Figure 4С

Рисунок 4Б 
Figure 4B

Рисунок 4Д 
Figure 4D

Аорта отходила бивентрикулярно (рис. 3). Калибр 
аорты на уровне синусов Вальсальвы – 11,3 мм, ка-
либр восходящей аорты и  переднего отдела дуги  – 
8,7 мм, заднего отдела дуги – 6 мм, нисходящей ча-
сти аорты – 5,1 мм. От нисходящей аорты отходили 
БАЛКи. Определялся ОАП (калибр – 2,5 мм) между 
дугой аорты и левой ЛА (рис. 4).

Визуализируется правосторонняя дуга аорты. 
От дуги аорты отходят левые подключичная и об-
щая сонная артерии, правая общая сонная артерия. 
Правая подключичная артерия берет свое начало 
от правой ЛА, ее калибр – 2,6 мм, петлеобразно из-
вита в  проксимальном отделе (рис. 4). От правой 
подключичной артерии отходит правая позвоночная 
артерия. 

Легочный ствол типично отходит от правого же-
лудочка, калибр выводного отдела правого желудоч-
ка (ВОПЖ) составляет 5,8 мм, ствола ЛА до 8,5 мм 
(рис. 3). От легочного ствола берет начало правая ЛА, 
калибр – 4 мм. Левая ЛА отходит от ОАП (рис. 4). Со-
общение между левой ЛА и легочным стволом отсут-
ствует (рис. 4). Отмечается дилатация нижнедолевой 
ветви левой ЛА до 8,6 мм.

Определяется ДМПП шириной до 3 мм и ДМЖП 
до 8 мм (рис. 3).

Аортальный клапан  – трехстворчатый, смещен 
в сторону правого желудочка на 40%.

Воздушность обоих легких несколько снижена. 
Очаговых и  инфильтративных изменений в  легких 
не выявлено.
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По результатам проведенных исследований па-
циентка была прооперирована. Выполнена пластика 
ДМЖП, комиссуротомия, механическая дилатация 
кольца, инфундибулэктомия. Учитывая диастаз ле-
вой ЛА от легочного ствола, было принято решение 
о  реимплантации левой ЛА в  ствол ЛА с  помощью 
протеза, также была выполнена пластика ВОПЖ 
(рис.  5). Ближайший послеоперационный период 
протекал с миокардиальной слабостью, дыхательной 
недостаточностью, энтеральной недостаточностью. 
На фоне проведенного лечения состояние ребенка  – 
с положительной динамикой. Переведена в отделение 
на 6-е сут. после операции, в дальнейшем благополуч-
но выписана.

Обсуждение
Современной тенденцией лечения детей со слож-

ными сочетанными ВПС является многоэтапная пал-
лиативная хирургическая коррекция. 

Очевидно, что успех хирургического лечения 
ребенка напрямую зависит от правильной и деталь-
ной диагностики анатомии самого порока, а  также 
сопутствующих интра- и  экстракардиальных ано-
малий  [10]. Наиболее широкодоступным методом 
диагностики при любом виде ВПС остается ЭхоКГ. 
Метод имеет хорошие диагностические возможно-
сти в  оценке анатомо-функциональных параметров 
сердца, однако недостаточно эффективен в визуали-
зации главных и периферических ветвей ЛА, в опре-
делении аорто-легочных коллатералей и возможных 
сочетанных экстракардиальных аномалий – все эти 
параметры играют весомую роль в  выборе хирур-
гической тактики ведения таких пациентов  [11]. 

Наибольшей диагностической точностью в  оценке 
вышеперечисленных параметров у детей с комбини-
рованными ВПС играет метод КТ сердца и прямой 
ангиографии [12].

«Золотым стандартом» диагностики аномалий 
коронарного русла все еще остается прямая корона-
рография. Несмотря на высокую информативность, 
прямая коронарография сопряжена с  относительно 
высокой лучевой нагрузкой и  требует применения 
больших объемов рентгеноконтрастных веществ. 
Кроме этого, метод представляет собой инвазивную 
процедуру, имеющую ряд серьезных осложнений, 
таких как инфаркт миокарда и инсульт, а также риск 
развития кровотечения в зоне катетеризации. Поэто-
му с развитием возможностей неинвазивных методов 
визуализации сердца рутинное применение прямой 
ангиографии у детей с ТФ является предметом дис-
куссий [13]. Широкое применение томографических 
методик обуславливает изучение их возможностей 
в предоперационном планировании ВПС и в потен-
циальной замене прямой ангиографии. 

Главными недостатками методики, ограничивающи-
ми ее широкое и частое использование, являются нали-
чие лучевой нагрузки, необходимость внутривенного 
введения йодсодержащих рентгеноконтрастных пре-
паратов и  анестезиологическое пособие, применяемое 
у детей до года и младшей возрастной группы [14, 15].

В аспекте выбора хирургического лечения ВПС 
в  дополнение к  результатам морфофункциональной 
оценки сердца методом ЭхоКГ КТА грудной клетки 
с ЭКГ-синхронизацией позволила детально визуали-
зировать анатомию сердца и магистральных сосудов, 
а также оценить трахею, бронхи и легкие.

Рисунок 5A 
Figure 5A

Рисунок 5Б 
Figure 5B

Рисунок 5. Этапы операции.
A – Реимплантация правой подключичной артерии в восходящую аорту (зеленая стрелка). Пластика выводного отдела 
правого желудочка заплатой из аутоперикарда (желтая стрелка). 
Б – Реимплантация левой ЛА в ствол ЛА с помощью протеза (белая стрелка)
Figure 5. Surgical stages
A, Reimplantation of the right subclavian artery into the ascending aorta (green arrow). Reconstruction of the right ventricular 
outflow tract using an autologous pericardial patch (yellow arrow);
B, Reimplantation of the left pulmonary artery into the pulmonary trunk using a prosthetic graft (white arrow)
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К редким сочетанным патологиям при ТФ относит-
ся атрезия устья одной из ЛА c аномальным ее отхож-
дением от ОАП или дуги аорты. Наличие аномального 
отхождения одной из ЛА усложняет и меняет хирур-
гический подход к коррекции основного порока – ТФ. 
ОАП, являясь единственным источником кровоснаб-
жения легкого, требует проведения паллиативного 
этапа коррекции: транслюминальной баллонной анги-
опластики с дальнейшей установкой стента. Радикаль-
ный этап коррекции ТФ у таких детей включает в себя 
реимплантацию аномально отходящей ЛА в легочный 
ствол либо формирование бифуркации ЛА с дальней-
шей имплантацией в нее клапансодержащего кондуита. 
Корректная оценка анатомии ЛА при таких аномали-
ях методом трансторакальной ЭхоКГ, как правило, за-
труднена и  комплексная интра- и  экстракардиальная 
анатомия должна дополнительно оцениваться с помо-
щью КТА или прямой ангиографии. 

Заключение
Успех хирургической коррекции ВПС у  детей за-

ключается в  предоперационной оценке всех анато-
мических особенностей, определяющих последова-
тельность проводимого лечения и  потенциальные 
хирургические риски. Использования одного метода 
визуализации для получения достоверных и  надеж-
ных результатов при выборе хирургической тактики 
у пациентов со сложными ВПС недостаточно. ЭхоКГ 
остается первоочередным эффективным методом в ди-
агностике ВПС, но не может считаться окончательной 
предоперационной диагностической методикой вви-
ду ограничений в  оценке сочетанных хирургически 
важных экстракардиальных аномалий. КТА грудной 
клетки с  синхронизацией ЭКГ показала себя высоко-
эффективным методом в  оценке клинически важных 
сопутствующих анатомических особенностей у таких 
пациентов и может быть окончательным инструментом 
в планировании хирургической коррекции порока.
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