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Анотація: синдром лівобічної гіпоплазії серця є складною вродженою вадою серця, 
обумовленою порушенням ембріогенезу з формуванням дефектів мітрального та аортального 
клапанів (атрезії та/або стенозу) і гіпоплазії лівого шлуночка. Мета роботи полягала у здійсненні 
огляду та аналізу наукової літератури щодо етіології, патогенезу, морфогенезу, класифікацій, 
ембріогенезу, існуючих методів лікування вади. Проаналізовані дані української та зарубіжної 
літератури опубліковані у PubMed у період 2014-2023 рр. Результати огляду свідчать про 100% 
поєднання гіпоплазії лівого шлуночка з вадами аортального та мітрального клапанів. Крім 
того, від комбінації клапанних вад (атрезії або стенозу) залежав тип будови гіпоплазованого 
лівого шлуночка. В літературі не наведено загальноприйнятої класифікації синдрому. Описано 
п’ять патоморфологічних типів лівого шлуночка в залежності від форми порожнини, будови 
стінки, наявності або відсутності фіброеластозу: І – щілиноподібно-гіпопластиний (18,2%), з 
максимальною гіпоплазією лівого шлуночка та відсутністю ендокардіального фіброеластозу, 
який завжди поєднувався с атрезією артального та мітрального клапану. ІІ тип – шілиноподібно-
гіпертрофічний (19,2%); характеризувався найменшою гіпоплазією лівого шлуночка та 
правильною архітектоникою міокардіальних волокон, відсутністю фіброеластоза; зустрічався 
при стенозі обох клапанів. Формування патоморфологічного типу з фіброеластозом ендокарда 
залежало від діаметра отвору мітрального клапану, при найбільшому його отворі формувався 
ІІІ тип – циліндричний (42,4%). ІV тип (лакунарний, порожнина представлена численними 
лакунами (6,1%)), супроводжувався дисплазією міокарда, що нагадує некомпактний міокард; 
формувався при найменшому мітральному отворі, та V – лакунарно-циліндричний (14,1%), 
порожнина у вигляді трабекул та лакун з розширенням в базальних відділах серця. При типах 
з фіброеластозом аортальний клапан завжди був атрезований. Висновки: СЛГС є складною 
вродженою вадою серця з 100% смертністю без хірургічного лікування. Успіх лікування залежав 
від попереднього дослідження серця пацієнта, а саме встановлення патоморфологічного типу 
лівого шлуночка, зміни у якому обумовлювали вибір лікувальної тактики. Процедуру Норвуда, 
сутність якої полягала у виключенні з кровотоку лівого шлуночка та забезпечення кровообігу 
єдиним правим шлуночком, доцільно проводити на серцях з максимально гіпоплазованими лівими 
шлуночками, що зменшувало навантаження на правий шлуночок. Відкритим лишається питання 
про впровадження фетальної хірургії для проведення аортальної вальвулопластики при найменш 
гіпоплазованих типах будови з нормальною структурою міокарда лівого шлуночка, що пов’язано 
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з певними ризиками для матері та плода. При пренатальному виявленні типів лівого шлуночка 
з фіброеластозом та дисплазією міокарда можливо рекомендувати батькам переривання 
вагітності у зв’язку з прогностичною несприятливістю їх для будь якого виду хірургічної корекції.

Ключові слова: синдром лівобічної гіпоплазії серця, ендокардіальний фіброеластоз, 
гемодинаміка, вроджені вади серця, лівий шлуночок.

Вступ
Синдром лівобічної гіпоплазії серця 

(СЛГС) є складною вродженою вадою сер-
ця. Вперше він був описаний як синдром у 
1958  році Nadas і Noonan Fontan, які назвали 
його комбінованою атрезією аортального кла-
пана (АК) та мітрального клапана (МК).

Відповідно до Міжнародної класифікації 
хвороб (МКХ-10) СЛГС включає групу ано-
малій розвитку серця, що включає атрезію чи 
виражену гіпоплазію гирла або клапана аорти 
з гіпоплазією висхідної частини аорти та де-
фект розвитку лівого шлуночка (ЛШ) з атрезі-
єю або стенозом МК. 

СЛГС виявляється у 0,5-8% випадків від 
усіх вроджених серцевих вад. На сьогодні 
етіологія даної патології залишається не ви-
вченою. Роль аутоімунних процесів та гене-
тичних факторів як тригерів СЛГС все ще 
дискусійна (Miyamoto  et al., 2014; Belmont et 
al., 2022).

Серед усіх вроджених вад серця СЛГС – 
це одна із найчастіших причин смерті ново-
народжених (15-25%) (Grossfeld, 2007). Без 
хірургічного втручання смертність хворих 
становить 100%. На першому тижні життя 
гине 72% новонароджених, 38% з них у пер-
ші 48 год (Greutmann et al, 2018). Невелика 
кількість пацієнтів доживає до дорослого віку 
(Wilson et al., 2018). Діагностується СЛГС на 
етапах внутрішньоутробного розвитку від 18 
до 22 тижнів вагітності. Виявлення складає 
від 18 до 50% (Crucean еt al., 2017), серед ви-
явлених випадків у 11–89% – вагітність пере-
ривають. У 12–24% – батьки новонароджених 
з СЛГС відмовляються від хірургічного ліку-
вання (Cole et al., 2014).

Найпоширенішим способом хірургічного 
лікування залишається трьохетапна паліатив-
на реконструкція. Перший етап проводять у 
період новонародженості, коли здійснюють 
процедуру Норвуда. У результаті виключення 

з кровотоку ЛШ рух крові по обох колах кро-
вообігу забезпечується лише завдяки скоро-
ченню правого шлуночка (ПШ). Незважаючи 
на це, залишається проблема у неможливості 
спрогнозувати, як довго ПШ зможе вико-
нувати свою функцію (Vincenti et al., 2020). 
Оскільки СЛГС можна діагностувати ще вну-
трішньоутробно під час УЗД-дослідження, то 
у світі впроваджується фетальна аортальна 
вальвулопластика, яка полягає в усуненні сте-
нозу чи атрезії АК з подальшим очікуванням 
росту структур гіпоплазованого ембріональ-
ного міокарду, здатного до посиленої пролі-
ферації.

Мета
Мета роботи полягала у здійсненні огля-

ду та аналізу наукової літератури щодо мор-
фогенезу патоморфологічних типів ЛШ при 
СЛГС, узагальнення інформації щодо класи-
фікацій морфологічних типів ЛШ при СЛГС, 
керуючись якими можна спрогнозувати ефек-
тивність проведення хірургічної корекції та 
подальших лікувальних і діагностичних дій.

Матеріали і методи
Аналітичний огляд української та зарубіж-

ної літератури за 2014-2023 рр., присвячений 
вивченню морфогенезу та визначенню пато-
морфологічних типів СЛГС із використан-
ням пошукової бази біомедичної літератури 
PubMed. Огляд літератури включає 32 науко-
вих джерела. 

Огляд і обговорення
Роль етіологічних та патогенетичних 

факторів 
СЛГС відноситься до вроджених серцевих 

вад, які включають гіпоплазію ЛШ і поєднан-
ня варіантів патології АК та МК. Гіпоплазія 
ЛШ у всіх випадках (100%) СЛГС поєднува-
лася з патологією клапанів серця: атрезією або 
стенозом АК та МК. У 43,4% випадках сте-
ноз МК поєднувався з атрезію АК та у 36,4% 
спостереженнях – зі стенозом АК; у 18,2% 
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спостереженнях атрезія МК супроводжується 
атрезією АК (Zakharova et al., 2021; Савчук та 
Захарова 2013; Савчук та Захарова, 2014).

Етіологія СЛГС багатофакторна, проте не 
достеменно вивчена. Аутоімунний фактор як 
причину розглядали науковці із медичного 
центру дитячої лікарні Цинциннаті, Огайо 
(США), які визначили серцевий міозин (CM) 
як домінантний аутоантиген. Потім вони при-
пустили, що імунізація CM може призвести 
до трансплацентарного проходження мате-
ринських аутоантитіл і пренатального фено-
типу СЛГС у плодів, які зазнали цього впливу. 
Підвищені анти-CM аутоантитіла в сироватці 
крові матері та плода, а також реактивність 
IgG в міокарді плода корелювали зі наростан-
ням ішемії міокарду, яка включала зменшення 
розмірів порожнини лівого шлуночка в ураже-
ного потомства (Cole et al., 2014). 

Генетична етіологія СЛГС пояснюється на-
явністю як рідкісних, так і поширених алелей 
генів, які, коли порушений ембріогенез серця, 
можуть призвести до вад розвитку клапанно-
го апарату, що характерно для даної патоло-
гії. Сигнальний шлях Notch активує перехід 
епітелію в мезенхіму під час раннього карді-
огенезу та формування камер серця (Koenig et 
al., 2016; MacGrogan et al., 2018).  Крім того, 
сигнальні молекули Notch сприяють диферен-
ціації серцевих клапанів, а саме фактор тран-
скрипції BHLH родини Hes із мотивом YRPW 
(HEY)1 і HEY2 (Soltani et al., 2022; Gomez et 
al., 2021). Таким чином, дефекти сигнально-
го шляху Notch причетні до розвитку СЛГС. 
Незважаючи на прогрес у генетичному секве-
нуванні, наразі гени, асоційовані з СЛГС, по-
яснюють лише 10–20% випадків (Parker et al., 
2021; Liu et al., 2021).

Відповідно до аналізу моделювання 
СЛГС на тваринах розвиток ендокардіально-
го фіброеластозу обумовлений розтягненням 
незрілого ЛШ у поєднанні із застійним кро-
вотоком (Shimada et al., 2015). Опубліковано 
результати досліджень (Ho, Yap, 2021; Salman, 
2021), у яких перев’язка лівого передсердя 
ембріонального серця курчати на HH21 була 
використана як модель СЛГС, що демонструє 
морфологічні та гемодинамічні особливості, 
подібні СЛГС людини. Для цієї моделі захво-

рювання перев’язка лівого передсердя була 
здійснена на 3,5 ембріональний день, що від-
повідає стадії Гамбургера-Гамільтона (HH) 21 
та призводить до зниження швидкості крово-
току і тиску в ЛШ. Через відсутність генетич-
ної та фармакологічної модуляції, ймовірно, 
що біомеханіка потоку була причиною непра-
вильного розвитку. Оскільки на цих стадіях 
оксигенація ембріона, в основному, відбува-
ється через дифузію, то автори припустили, 
що зміни оксигенації не є причиною непра-
вильного розвитку. Порушена функція перед-
сердь HH25 призвела до зменшення швидко-
сті кровотоку в ЛШ. На цій стадії шлуночки 
мають більш трикутну форму з гострішою 
вершиною, а в деяких випадках атріовентри-
кулярне з’єднання зміщувалося медіально. Ці 
зміни призвели до підвищення коливального 
характеру потоку у вільній стінці ЛШ і вер-
хівці шлуночка, а також до більшої затримки 
рідини в ЛШ. У зв’язку з цими умовами кро-
вотоку на HH28 навіть до завершення форму-
вання перегородки ЛШ виявляється гіпоплас-
тичним, тоді як ПШ був більшим за рахунок 
компенсації (Salman et al., 2021). Знижений 
кровотік у лівих відділах серця може призве-
сти до змін фенотипів ЛШ та аорти в спектрі 
СЛГС (Salman et al., 2021; Rahman et.al., 2022).

Відзначається важлива роль клітин ендо-
карду, епікарду та фібробластів під час роз-
витку серця та дозрівання кардіоміоцитів, 
оскільки клітини ендокарду через систему 
вторинних месенджерів опосередковують тра-
бекуляцію камер серця (Bressan et al., 2014). 
Ендокардіальні валики містять багато фібро-
нектину та гіалуронової кислоти, за рахунок 
яких сприяють проліферації кардіоміоцитів 
та збільшенню маси міокарда під час ембріо
генезу (Miao et al., 2020). У пацієнтів із СЛГС 
було відзначено зменшення популяції цих клі-
тин (Datta et al., 2023). 

Дослідження Miao et al. щодо порушен-
ня популяції клітин ендокарду у пацієнтів з 
СЛГС, проведене за допомогою секвенування 
одноклітинної РНК, показало, що аномальне 
відкладення позаклітинного матриксу та ендо-
теліально-мезенхімальний перехід в ендокар-
діальних та епікардіальних клітинах призво-
дять до зниження проліферації та дозрівання 
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кардіоміоцитів, що характерно для розвитку 
СЛГС (Zhang et al., 2017). Ендотеліально-ме-
зенхімальний перехід - процес, під час якого 
внаслідок молекулярних змін фенотип ендо-
теліальної клітини змінюється в сторону ме-
зенхімальної клітини, що сприяє збільшенню 
відкладення позаклітинного матриксу, надли-
шок якого спричиняє розвиток ендокардіаль-
ного фіброеластозу (Silva et al., 2021; Yu et al., 
2022).

Патомофрологічні типи будови ЛШ
Аналіз наукових публікації показує, що 

були спроби класифікувати СЛГС на три мор-
фологічні типи ЛШ (Crucean et al., 2017): щі-
линоподібний, мініатюрний та потовщений із 
фіброеластозом. У випадку останнього варі-
анту багато авторів хірургічну корекцію вва-
жають неефективною (Chiu  et al., 2021). 

Інші автори виділили п’ять патомор-
фологічних типів ЛШ при даній патології 
(Savchuk et al., 2020). Щілиноподібний тип, 
описаний Crucean, відповідає щілиноподібно-
гіпопластичному, виділеному Savchuk T., 
оскільки обидва автори зазначали, що даний 
тип завжди супроводжується атрезією АК та 
МК. Мініатюрний тип (Crucean et al., 2017) 
відповідав щілиноподібно-гіпертрофічному 
типу (Savchuk et al., 2020), що виникає у разі 
поєднання мітрального стенозу із аорталь-
ним стенозом/атрезією або мітральної атрезії 
із аортальним стенозом. ЛШ з фіброеласто-
зом структурно відрізнялися, що дозволило 
авторам виділити наступні типи: циліндрич-
ний, лакунарний та лакунарно-циліндричний 
(Zakharova et al., 2021; Савчук та ін., 2016). 
Такий розподіл базувався на особливостях 
порожнин, а також будові міокарду трабеку-
лярного та компактного типу (Savchuk et al., 
2020).

I тип – щілиноподібно-гіпопластичний: 
ЛШ найменших розмірів з щілиноподібною 
порожниною без фіброеластозу ендокарда, з 
гіпоплазією стінки ЛШ, із правильно сфор-
мованим ходом волокон міокарду та вираже-
ною гіпоплазією трабекулярного шару міо-
карда. ЛШ розвивався без надходження крові 
у його порожнину, що призвело до гіпоплазії 
міокарду внаслідок відсутності навантаження 
(18,2%).

II тип – щілиноподібно-гіпертрофічний: 
ЛШ характеризувався гіпертрофією стінок за 
рахунок вираженої гіпертрофії компактного 
шару міокарду в порівнянні із трабекулярним 
і більшою щілиноподібною порожниною, ніж 
при першому типі; правильна орієнтація міо-
кардіальних волокон зберігалася. Гіпертрофія 
стінки ЛШ виникає у результаті постнаванта-
ження, що спричинене стенозом чи атрезією 
АК у разі потрапляння крові до ЛШ через від-
критий стенозований отвір МК або через де-
фект міжшлуночкової перегородки (при атре-
зії МК) (19,2%).

III тип – циліндричний: стінка ЛШ гіпер-
трофована, порожнина циліндрична із фіброе-
ластозом ендокарда, хід волокон компактного 
шару з правильною орієнтацією (42,4%).

IV тип – лакунарний: характеризувався на-
явністю лакун (численних порожнин), висте-
лених фіброзованим ендокардом. Також спо-
стерігалася виражена дисплазія міокарду із 
переважанням міокарду трабекулярного типу 
(некомпактний міокард), при цьому хаотично 
розташовані міокардіальні волокна, прониза-
ні звивистими каналами (6,1%).

V тип – лакунарно-циліндричний: фібро-
еластоз ендокарда із гіпертрофованими стін-
ками із переважанням компактного міокарда. 
Цікаво, що порожнина ЛШ у базальній части-
ні була циліндрична, в середній та апікальній 
частинах серця – порожнина представлена 
численними лакунами у трабекулярному міо-
карді, що нагадувало порожнину при типі IV 
(14,1%).

Перший та другий тип характеризували-
ся щілиноподібною порожниною, що було 
пов’язано з відсутністю ендокардіального фі-
броеластозу. Зменшення об’єму порожнини у 
порівнянні із нормою спостерігалося у всіх ви-
щеописаних варіантах (Savchuk T. et al., 2020).

Також описано п’ять типів ЛШ при СЛГС, 
спираючись на результати фетального прена-
тального УЗ-дослідження (Pribadi et al., 2023). 
Найбільш поширений перший тип автори 
пов’язували із стенозом МК. Другий тип ха-
рактеризувався атрезією МК, при цьому під 
час УЗ-дослідження не було видимого кро-
вотоку у ЛШ та його стінки нечіткі і погано 
візуалізовані. Третій тип – випадок із важким 
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стенозом МК та АК. При четвертому типі спо-
стерігається звуження ЛШ, атрезія МК, де-
фект міжшлуночкової перегородки та регургі-
тація тристулкового клапана. Останній п’ятий 
тип описаний як СЛГС разом із вродженою 
діафрагмальною грижею. Вищеописані типи 
можуть послугувати добіркою клінічних ви-
падків для подальшої систематизації морфо-
логічних типів ЛШ при СЛГС.

Основи порушення ембріогенезу. Роль 
фіброеластозу у виникненні вади. 

Відкритим на сьогодення залишається пи-
тання етіології фіброеластозу ЛШ при СЛГС. 
Формування патоморфологічних типів з фі-
броеластозом ендокарда при СЛГС пов’язано 
зі стадією ембріонального розвитку міокар-
ду, на якій з'являється фіброеластоз. Фібро-
зований ендокард плодів, товщина якого у 
третьому, четвертому та п’ятому типах збіль-
шувалась пропорційно до терміну вагітності, 
має ряд відмінностей від ендокарду новона-
роджених (Savchuk et al., 2020). Потовщений 
ендокард плодів із циліндричним типом ЛШ 
при фарбуванні MSB (в модифікації Зербіно 
Д.Д., Лукасевич Л.Л.) представлений молоди-
ми сполучнотканинними елементами яскра-
во-червоного кольору із міофібробластами, 
при цьому спостерігалося хаотичне розміщен-
ня сполучнотканинних волокон, а циркулятор-
на впорядкованість наявна лише у внутріш-
ньому шарі безпосередньо під ендотелієм. У 
новонароджених із таким самим типом ЛШ 
при СЛГС ендокард при фарбуванні MSB 
забарвлювався у синій колір, як і нормальна 
зріла фіброзна тканина. Це доводить, що тка-
нина, яка бере участь у формуванні патологіч-
ного потовщення ендокарду під час розвитку 
плоду, поступово дозріває, що підтверджуєть-
ся структурою фіброеластозу у новонародже-
них. Так у плодів із четвертим і п'ятим типами 
ЛШ у порівнянні із третім типом ендокард 
має більш впорядковану структуру колагено-
вих волокон, забарвлених у синій колір, як і 
в новонароджених. Але у новонароджених 
ендокард відрізнявся більшою товщиною, по-
рівняно з ендокардом плодів (Zakharova et al., 
2021). Таким чином, патоморфологічні зміни 
у фіброзованому ендокарді свідчать про пе-
ріод виникнення останнього. У групі ЛШ із 

ендокардіальним фіброеластозом спостері-
гався перерозподіл шарів губчастого та ком-
пактного міокардів, який притаманний раннім 
етапам ембріогенезу. Таким чином, у гіпоп-
лазованих ЛШ із фіброеластозом виявлялося 
поступове зменшення частки трабекулярного 
міокарду від IV до V і до III типу за рахунок 
наростання частки компактного міокарду зі 
збільшенням порожнини ЛШ. Лакунарний 
тип ЛШ подібний до ембріонального серця на 
4 тижні гестації з неущільненим міокардом у 
вигляді сітки трабекул. Фіброеластоз призво-
див до зрощування трабекул і формування 
численних порожнин та запобігав формуван-
ню компактного шару міокарду. Серце лаку-
нарно-циліндричного типу ЛШ подібне до 
серця на 6-му тижні гестації, коли починалася 
реконструкція трабекул та ущільнення з фор-
муванням міокарду компактного типу у зов-
нішньому шарі. Циліндричний тип ЛШ за бу-
довою аналогічний до ембріонального серця 
на 9 тижні гестації із завершеним ущільнен-
ням міокарду та сформованою порожниною. 
Фіброеластоз у останніх двох типах запобігав 
розділенню трабекул та ущільненню компак-
тного міокарда та вірогідно, був фактором, 
що «фіксував» різні етапи ембріогенезу серця 
(Savchuk, 2020). 

На думку деяких вчених, причиною ви-
никнення СЛГС без фіброеластозу є зміщення 
вліво майбутньої міжшлуночкової перегород-
ки в ембріогенезі. Відповідно до патоморфо-
логічних змін при цьому виникає щілинопо-
дібно-гіполастичний тип ЛШ. Однак появу 
щілиноподібно-гіпертрофічного типу можна 
пояснити зміщенням в ембріогенезі перего-
родки загального артеріального стовбура, що 
викликало найменший ступінь гіпоплазії ЛШ 
(Zakharova et al., 2021).

Проблеми лікувальної тактики
Виявлення патоморфологічного типу ЛШ 

при СЛГС є можливим при УЗ-дослідженні 
ще до 22 тижня гестації. Це дає змогу не лише 
встановити ваду розвитку, а й передбачити не-
сприятливі наслідки та перервати вагітність. 
Також необхідно визначити доцільність і різ-
новид хірургічної корекції: процедура Норву-
да або фетальна аортальна вальвулопластика 
(використовується в передових клініках світу). 
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Сприятливі результати процедури Норвуда 
описані дослідниками (Zakharova et al., 2021) 
при найменших розмірах ЛШ (І та IV типи). 
Для фетальної аортальної вальвулоплатики 
доцільно використовувати ЛШ ІІ типу завдя-
ки найменшої ступені гіпоплазії та нормальної 
структури міокарда. Шлуночки ІІІ та V типів 
завдяки відносно великим розмірам та фібро-
еластозу є прогностично несприятливими для 
будь якого виду хірургічного лікування.

Висновки
З огляду наукових джерел відомо, що 

СЛГС є складною вродженою вадою серця з 
100% смертністю без хірургічного лікування. 
Успіх лікування залежав від попереднього до-
слідження серця пацієнта, а саме встановлен-
ня патоморфологічного типу лівого шлуночка, 
зміни у якому обумовлювали вибір лікуваль-
ної тактики. Процедуру Норвуда, сутність 
якої полягала у виключенні з кровотоку лівого 
шлуночка та забезпечення кровообігу єдиним 
правим шлуночком, доцільно проводити на 
серцях з максимально гіпоплазованими ліви-
ми шлуночками, що зменшувало навантажен-
ня на правий шлуночок. Відкритим лишається 
питання про впровадження фетальної хірургії 
для проведення аортальної вальвулопласти-
ки при найменш гіпоплазованих типах будо-

ви з нормальною структурою міокарда лівого 
шлуночка, що пов’язано з певними ризиками 
для матері та плода. При пренатальному вияв-
ленні типів лівого шлуночка з фіброеластозом 
та дисплазією міокарда можливо рекоменду-
вати батькам переривання вагітності у зв’язку 
з прогностичною несприятливістю їх для будь 
якого виду хірургічної корекції.
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Abstract: hypoplastic left heart syndrome is a complex congenital heart defect caused by a disorder 
of embryogenesis with the formation of mitral and aortic valve defects (atresia and/or stenosis) and hy-
poplasia of the left ventricle. The purpose of the work was to carry out a review and analysis of the sci-
entific literature on the etiology, pathogenesis, morphogenesis, classifications, embryogenesis, existing 
methods of treatment of the defect. The analyzed data from Ukrainian and foreign literature were pub-
lished in PubMed in the period 2014-2023. The results of the review indicate a 100% combination of hy-
poplasia of the left ventricle with defects of the aortic and mitral valves. In addition, the type of structure 
of the hypoplastic left ventricle depended on the combination of valvular defects (atresia or stenosis). 
There is no generally accepted classification of the syndrome in the literature. Five pathomorphological 
types of the left ventricle are described, depending on the shape of the cavity, the structure of the wall, 
the presence or absence of fibroelastosis: type I – slit-like hypoplastic (18.2%), with maximum hypopla-
sia of the left ventricle and the absence of endocardial fibroelastosis, which was always combined with 
arterial atresia and mitral valve. Type II – slit-like hypertrophic (19.2%); was characterized by the least 
hypoplasia of the left ventricle and correct architecture of myocardial fibers, absence of fibroelastosis; 
met with stenosis of both valves. The formation of the pathomorphological type with fibroelastosis of 
the endocardium depended on the diameter of the opening of the mitral valve, with the largest opening, 
type III - cylindrical (42.4%) was formed. Type IV (lacunar; the cavity is represented by numerous lacu-
nae (6.1%)), was accompanied by myocardial dysplasia, resembling a non-compact myocardium; was 
formed at the smallest mitral opening, and type V – lacunar-cylindrical (14.1%), a cavity in the form of 
trabeculae and lacunae with expansion in the basal parts of the heart. In types with fibroelastosis, the 
aortic valve was always atresed. Conclusions: hypoplastic left heart syndrome is a complex congenital 
heart defect with 100% mortality without surgical treatment. The success of the treatment depended on 
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the preliminary examination of the patient's heart, namely the establishment of the pathomorphological 
type of the left ventricle, changes in which determined the choice of treatment tactics. The Norwood 
procedure, the essence of which was to exclude the left ventricle from the blood flow and ensure blood 
circulation by the only right ventricle, is advisable to be performed on hearts with maximally hypoplastic 
left ventricles, which reduced the load on the right ventricle. The question of the implementation of fetal 
surgery for aortic valvuloplasty in the least hypoplastic types of structure with a normal structure of the 
left ventricular myocardium, which is associated with certain risks for the mother and the fetus, remains 
open. When types of left ventricle with fibroelastosis and myocardial dysplasia are detected prenatally, 
it is possible to recommend termination of pregnancy to the parents due to their unfavorable prognosis 
for any type of surgical correction.

Keywords: Hypoplastic Left Heart Syndrome, Endocardial Fibroelastosis, Hemodynamics, Con-
genital Heart Defects, Left Ventricle.
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