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Аннотация 
Врожденные пороки сердца являются одной из наиболее частых причин детской смертности, что делает данную

проблему  особенно  актуальной  и  в  наши  дни.  В  данной  статье  представлена  характеристика  тетрады  Фалло  –
комбинированного  порока,  характеризующегося  стенозом  выводного  тракта  правого  желудочка,  дектрапозицией
аорты,  дефектом  межжелудочковой  перегородки  и  гипертрофией  стенок  правого  желудочка.  Рассмотрены  ее
этиология,  патогенез,  возможные  сопутствующие  аномалии,  особенности  клинической  картины  и  методы
консервативного и хирургического лечения. Подчеркивается важность своевременной диагностики и медицинского
наблюдения для повышения выживаемости и улучшения качества жизни пациентов с данной патологией.
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Abstract 
Congenital heart disease is one of the most frequent causes of infant mortality, which makes this problem particularly

relevant today. This article presents the characteristics of Fallot's tetralogy, a combined malformation characterized by right
ventricular outflow tract stenosis, aortic dextraposition, interventricular septal defect and right ventricular wall hypertrophy. Its
etiology, pathogenesis, possible concomitant anomalies, features of clinical picture and methods of conservative and surgical
treatment are examined. The importance of timely diagnosis and medical monitoring to increase survival and improve the
quality of life of patients with this pathology is emphasized.
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Введение 
Врожденные  пороки  сердца  (ВПС)  в  среднем составляют  до  35% от  всех  врожденных аномалий  развития  и

связаны с высокой младенческой смертностью. Частота встречаемости данного нарушения внутриутробного развития
составляет 8-12 случаев на 1000 родившихся живыми детей [1]. Проблемы своевременной диагностики врожденных
пороков  сердца,  предоперационной  подготовки  и  проведения  сложного  хирургического  лечения  и  обеспечение
послеоперационной реабилитации является актуальной для педиатров по всему миру [2].

Опираясь на классификацию врожденных пороков сердца по K. Marder можно выделить две большие группы:
1) «белого» типа-  с  лево-правым сбросом крови,  без  смешивания артериальной и  венозной крови,  с  поздним

цианозом или без цианоза;
2) «синего»  типа-  с  право-левым  сбросом крови,  со  смешиванием  артериальной  и  венозной  крови,  с  ранним

цианозом и артериальной гипоксемией.
Тетрада Фалло (ТФ) является самым распространенным врожденным пороком сердца синего типа. Среди всех

ВПС частота встречаемости составляет 7-10%. Чаще характерна для мальчиков [3]. Данная патология была подробно
описана в 1889 году французским патологоанатомом Этьеном-Луи Фалло, по имени которого она и была названа.
Данный дефект может сочетаться с другими аномалиями сердца и сосудов: открытым боталловым (артериальным)
протоком, открытым овальным окном, правой дугой аорты и тд. [4].
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Теория развития тетрады Фалло 
ТФ  формируется  на  2-8  неделе  эмбрионального  развития,  вследствие  нарушения  генеза  сердечно-сосудистой

системы. Конотрункус («луковица сердца») на 5 неделе эмбриогенеза обычно разделяется спиральной перегородкой на
два одинаковых по размеру сосуда – аорту и легочный ствол. Если процесс сепарации происходит неравномерно, то
ствол ЛА может  быть  гипоплазирован  (тубулярный тип).  При эмбриологическом типе ТФ стеноз ЛА развивается
вследствие  смещения  конусной  перегородки  кпереди  и  ее  низким  расположением.  При  такой  ротации  септы  в
комбинации с увеличением ее проксимального сегмента развивается гипертрофический тип тетрады Фалло. Причиной
обструкции  выводного тракта  правого  желудочка  при  многокомпонентном типе  является  значительное  удлинение
конусной перегородки [5].

Характеристика порока 
Для данной патологии характерны четыре компонента:
1) обструкция выводного отдела правого желудочка (ПЖ);
2) дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП);
3) декстропозиция аорты;
4) гипертрофия миокарда правого желудочка.
Дефект межжелудочковой перегородки при ТФ почти всегда является большим (2-4 см) и смещенным кпереди,

продолжается на мембранозную область, поэтому его еще называют «перимембранозным ДМЖП», «субаортальным»,
«подгребешковым». За счет своих больших размеров он нерестриктивен, то есть не препятствует току крови между
правыми и левыми отделами сердца, что создает давление в правом желудочке, равное левому (системному). Если
дефект маленький или частично прикрыт тканью трикуспидального клапана, высока вероятность повышения давления
в ПЖ выше системного, что приведет к его существенной гипертрофии и увеличению риска при операции по его
коррекции. Степень обструкции выводного  отдела правого  желудочка зависит  от размера конусной перегородки,
выступающей  в  сторону  оттока  из  ПЖ.  Так  же  возможно  развитие  надклапанного  стеноза  при  сужении  в
синотубулярном  переходе  («песочные  часы»),  вследствие  сращения  свободного  края  створки  клапана  легочной
артерии со стенкой ЛА. При отсутствии соответствующего лечения за счет гипертрофии ПЖ обструкция становится
все более выраженной, усугубляя гипоксию у ребенка [6]. Декстропозиция аорты – смещение вправо или частичное
отхождение аорты от правого желудочка. Данный дефект развивается вследствие недоразвития правожелудочкового
конуса,  следовательно,  клапан  легочной  артерии  дислоцируется  кзади  и  книзу  относительно  его  нормального
положения. Поэтому аорта занимает более переднее положение относительно ЛА.  Гипертрофия правого желудочка
является  компенсаторным  механизмом  при  повышении  давления  в  нем.  При  отсутствии  лечения  со  временем
присоединяется фиброз, усугубляющий диастолическую дисфункцию.

Диагностика порока проводится с помощью эхокардиографического исследования.  Для принятия взвешенного
решения о проведения хирургического вмешательства, сроках выполнения операции и выбора конкретной методики
коррекции  необходимо  проведение  ангиокардиографии.  Это  инвазивная  процедура,  которая  выполняется  с
применением  общего  наркоза  в  специализированном  кардиохирургическом  стационаре.  Если  с  помощью
ангиокардиографии невозможно получить ответы на все вопросы интересующие кардиолога и хирурга, выполняется
компьюторная томография или магнитнорезонансная томография, чтобы детально визуализировать  строение сердца.

Клиническая картина зависит от степени оттока крови из правого желудочка. Как было сказано уже выше, ДМЖП
при ТФ нерестриктивный, поэтому при прогрессировании стеноза ЛА увеличивается сброс через дефект перегородки
в  аорту,  и,  следовательно,  усиление  цианоза  в  покое.  Хроническое  течение  кислородного  голодания  приводит  к
полицитемии, и, как ее осложнение, тромбозу мозговых артерий. Наблюдается утолщение ногтевых фаланг пальцев
(«барабанные  палочки»).  Характерны  цианотические  приступы.  Систолический  шум  изгнания  максимально
выслушивается над легочной артерией во II межреберье у левого края грудины [7].

Лечение 
Хотя  улучшить  состояние  ребенка  с  тетрадой  можно  с  помощью  медикаментозной  терапии,  данный  метод

ненадежен, так как не устраняет основной причины клинических проявлений и не может считаться полноценным
лечением. Консервативное лечение может быть этапом подготовки к оперативному вмешательству. При ТФ показана
хирургическая коррекция, которая должна быть проведена как можно раньше, для нормального развития органов и их
систем. Так, отсрочка операции может привести к отставанию развития площади легочной ткани, так как развитие
легкого  продолжается  в  течение  первых  нескольких  лет  жизни.  В  зависимости  от  объема  выполняемого
вмешательства, принято выделять паллиативную (1 этап) и радикальную (2 этап) коррекцию порока [8]. Радикальная
коррекция порока заключает в себе воссоздание нормальной анатомии сердца, являясь реконструктивной операцией. В
то время как при проведении паллиативной операции,  целью которой является  уменьшение тяжести клинических
проявлений  и  улучшение  общего  состояния  пациента,  создается  еще  один  дополнительный  дефект  –  прямое
сообщение  между  кругами  кровообращения.  Вариантом  выбора  методики  для  первого  (паллиативного)  этапа
хирургического лечения является наложение анастомоза между подключичной артерией и ЛА по Блэлок-Тауссинг.
Данная  техника  была  усовершенствована  де  Левалем  в  1975  году,  придумавшим  изготовление  протезов  из
политетрафторэтилена (ПТФЭ). Преимуществом данной методики является отсутствие необходимости подключения к
искусственному кровообращению. Как правило, паллиативная операция выполняется в возрасте от 3 до 6 месяцев, и
редко детям старше 3 лет.

В  наши  дни  объем  хирургического  вмешательства  определяется  тяжестью  состояния  пациента.  Если  явно
выражены клинические проявления, что приводит к отставанию ребенка в развитии, частым одышечно-цианотическим
приступам, то тактикой выбора является разделение коррекции на паллиативный и радикальный этапы с промежутком
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в  1-3  года  (около  30%  случаев)  [9].  Если  же  тетрада  Фалло  протекает  с  умеренно  выраженными  клиническими
проявлениями, то проводится сразу радикальная реконструкция нормальной анатомии сердца.

После проведения успешной радикальной операции дети мало отличаются от сверстников. Пациенты становятся
практически  здоровыми,  растут  и  развиваются  согласно  возрасту,  могут  заниматься  спортом.  Однако,  раз  в  год
показано проведение обследование у кардиолога для коррекции проводимого медикаментозного лечения и выявления
скрытых послеоперационных осложнений (нарушения сердечного ритма, реканализация дефекта межжелудочковой
перегородки, стеноз легочной артерии, недостаточность клапана легочной артерии). В случае обнаружения признаков
осложнений, принимается решение о проведении повторных хирургических вмешательств.

Заключение 
Таким образом, тетрада Фалло является часто встречающимся комбинированным врожденным пороком сердца.

Cвоевременные  диагностика  и  лечение  способны  свести  к  минимуму  клинические  проявления,  а  также
скорректировать  возможные  негативные  последствия  данной  патологии.  Около  30%  детей,  рожденных  с  ТФ,
нуждаются  в  неотложной  помощи  в  первые  месяцы  после  рождения,  остальным  необходимо  хирургическое
вмешательство  в  первый  год  жизни  [10].  Без  радикальной  коррекции  внутрисердечной  гемодинамики  50-60%
пациентов с данной патологией умирают в возрасте до 1 года. Что доказывает важность ранней диагностики тетрады
Фалло у детей.
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