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Abstract 

The hearts of 36 fetuses and 63 newborns with hypoplastic left heart syndrome (HLHS) were studied. There 

were distinguished pathological types of left ventricle in HLHS (slit-hypoplastic, slit-hypertrophic, cylindrical, 

lacunar, lacunar-cylindrical) through the use of macroscopic and histological methods. There was established the 

relationship between left ventricle polymorphism and variations of valve pathology. Evaluated morphometric in-

dexes base graded approache to surgical operations of different structural types of left ventricle in Hypoplastic 

Left Heart Syndrome (multistage surgical correction or aortic valvuloplasty in utero). 

Аннотация 

Изучались сердца 36 плодов и 63 новорожденных с синдромом левосторонней гипоплазии сердца. На 

основании макроскопических и гистологических методов исследования выделены патоморфологические 

типы левого желудочка при синдроме левосторонней гипоплазии сердца (шелевидно-гипопластический, 

щелевидно-гипертрофический, цилиндрический, лакунарный, лакунарно-цилиндрический). Установлена 

взаимосвязь полиморфизма левого желудочка и вариантов клапанной патологии. Вычисленные морфомет-

рические индексы обосновывают избирательный подход хирургического лечения при разных типах стро-

ения левого желудочка при синдроме левосторонней гипоплазии сердца (многоэтапная хирургическая кор-

рекция либо внутриутробная аортальная вальвулопластика). 
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1. Вступление. Согласно Международной 

классификации болезней (МКБ-10), врожденный 

порок сердца, называемый синдромом левосторон-

ней гипоплазии сердца (СЛГС) включает атрезию 

или выраженную гипоплазию устья, или клапана 

аорты с гипоплазией восходящей части аорты и де-

фект развития левого желудочка (ЛЖ) со стенозом 

или атрезией митрального клапана (МК) [1, 2]. Эта 

патология является одной из наиболее частых при-

чин смерти новорождённых (15-25%) среди всех 

врожденных пороков сердца [3, 4, 5]. При есте-

ственном течении СЛГС смертность больных со-

ставляет 100% [6, 7]. В 40-85 % случаев СЛГС диа-

гностируется на этапах внутриутробного развития 

в сроках от 18 до 22 недель беременности, что обу-

славливает дальнейшую тактику врача: прерывать 

беременность либо донашивать с последующей хи-

рургической коррекцией в период новорожденно-

сти [8, 9]. 

В лучших клиниках мира проводится много-

этапная хирургическая коррекция порока — пер-

вым и наиболее сложным этапом которой является 

операция Норвуда І (англ. Norwood procedure). Суть 
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операции в выключении из кровотока гипоплазиро-

ванного левого желудочка, в результате кровообра-

щение по малому и большому кругу обеспечива-

ется сокращением только одного правого желу-

дочка (ПЖ), который, как известно, является 

генетически более слабым, чем левый желудочек 

[10]. Непонятными остаются механизмы прогрес-

сирующего отказа ПЖ после процедуры Норвуд. 

Некоторые авторы это связывают с техническими 

погрешностями [11]. Большинство же исследовате-

лей считает, что функциональная способность ПЖ 

зависит от анатомических особенностей СЛГС, не 

объясняя механизмы этой зависимости [12]. Пяти-

летняя выживаемость пациентов, подвергшихся 

многоэтапной хирургической коррекции составила 

61% [13]. Однако наиболее оптимальной рекон-

струкцией сердца при СЛГС — включение в крово-

ток ЛЖ с восстановлением бивентрикулярной цир-

куляции. Что возможно, при восстановлении внут-

рисердечной гемодинамики на этапах 

эмбриогенеза, когда миокард способен к высокой 

пролиферативной активности.  

Руководствуясь данными исследователей о 

возможностях роста структур гипоплазированного 

ЛЖ при особых условиях [14, 15] начиная с 2000 

года осуществлялись попытки пренатальной кор-

рекции СЛГС — хирургического устранения сте-

ноза АК [16, 17]. До сих пор данные вмешательства 

не получили широкого распространения в связи с 

сомнениями по поводу их эффективности и опасе-

ний относительно безопасности для плода и матери 

[18, 19]. Тем более, что не известно, почему не все 

случаи внутриутробного вмешательства приводят к 

положительному результату [20]. Вероятно, успех 

зависит от состояния ЛЖ, который оценивался пе-

ред вмешательством с помощью ЭХО-ЭГ [21, 22]. 

На основании изучения данных вскрытия детей с 

СЛГС [23] было выделено 2 варианта порока: I ва-

риант — СЛГС с атрезией устья аорты в сочетании: 

а) с атрезией или б) стенозом митрального клапана; 

II вариант — СЛГС со стенозом и гипоплазией 

устья аорты в сочетании со стенозом митрального 

клапана. При этом отсутствуют подробные патоло-

гоанатомические данные об особенностях архитек-

тоники миокарда, полости, наличии или отсутствие 

фиброэластоза эндокарда [24, 25]. 

2. Цель данного исследования выявить при 

СЛГС патоморфологические типы левого желу-

дочка наиболее перспективные для пре- и постна-

тального хирургического лечения больных. 

3. Материал. Для решения поставленных за-

дач проведено исследование 99 сердец плодов и но-

ворожденных с СЛГС. Материал получали в отде-

лении патологической анатомии ГУ «НИССХ им. 

Н.М. Амосова», а также в отделении детской пато-

морфологии НДКБ «Охматдит» в период с 2010 по 

2016 г.г. Антенатальный материал представлен 36 

сердцами плодов в сроках беременности с 20 по 21 

недели с СЛГС, которым порок развития был уста-

новлен во время планового УЗИ беременных жен-

щин. И в связи с этим, с согласия родителей, прово-

дилось искусственное прерывание беременности. 

Сердец новорожденных детей с СЛГС было 63. Эти 

младенцы умерли от сердечной недостаточности, 

обусловленной тяжестью врожденного порока 

сердца.  

4. Методы исследования. Для достижения по-

ставленной цели проводилось макроскопическое 

(органометрическое), гистологическое с компью-

терной реконструкцией срезов сердец, а также мор-

фометрические и статистические методы исследо-

вания. Исследование выполнено с учетом суще-

ствующих этических норм и стандартов 

проведения исследований в соответствии с принци-

пами Хельсинкской декларации прав человека, 

Конвенции Совета Европы о правах человека и био-

медицине и Законов Украины. 

Органометрическое исследование проводи-

лось по следующим параметрам: 

1) длина сердца (Дс): равна расстоянию от ос-

нования аорты до верхушки; 

2) длина ЛЖ (Длш) — расстояние от верхушки 

ЛЖ до предсердно-желудочковой борозды сердца; 

3) толщина стенок ЛЖ (Т ст лш) на попереч-

ных срезах средней части.  

4) размеры полости ЛЖ: длина полости (Дп) — 

от МК до верхушки, ширина полости (Шп) — от 

межжелудочковой перегородки (МЖП) до боковой 

стенки ЛЖ и переднее-задний размер (ПЗ) — по ме-

жжелудочковой перегородке (МЖП) от переднего 

до заднего желудочково-перегородочного углов 

(ЖПУ). 

5) диаметр аортального (АК) и МК. 

Для гистологического исследования целые 

сердца новорожденных и плодов фиксировали в 

10% нейтральном формалине. После фиксации 

сердца проводили по спиртам нарастающей кон-

центрации по общепринятой методике, изготавли-

вали парафиновые блоки, из парафиновых блоков 

на микротоме Leica SM 2000 R изготавливали се-

рийные срезы, окрашивали гематоксилин-эозином.  

Были проведены морфометрические исследо-

вания с последующим вычислением индексов: 

1) На поперечных срезах сердца измерялись 

линейные размеры (толщина) трабекулярного мио-

карда (Мт) и компактного (Мк) с вычислением их 

соотношения — индекса толщины слоев (ИТС); 

ИТС=Мт/Мк. 

2) Различия сердец по степени выраженности 

трабекулярного миокарда обусловило необходи-

мость оценки размеров полости ЛЖ — индекс по-

лости (ИП). Для этого вычисляли соотношение пло-

щади полости (ПП) на поперечном срезе ЛЖ сво-

бодной от трабекул к площади полости с 

трабекулами (ПМт). ИП= ПП/(ПМт+ПП). 

3) ЛЖ при СЛГС отличались степенью приле-

гания свободной стенки к МЖП. Степень прилега-

ния вычисляли путем определения величины желу-

дочково-перегородочного угла (ЖПУ). 

4) Для оценки соотношения линейных разме-

ров полости и толщины стенки был введен показа-

тель — полостно-миокардиальный индекс (ПМИ); 

ПМИ= Шп/Тст лш. 

5) Для оценки соотношений желудочков вве-

дён межжелудочковый индекс (МЖИ), который 

определялся вычислением соотношений площадей 
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желудочков на поперечном гистологическом срезе 

сердца; МЖИ=ПЛЖ/ППЖ, где ПЛЖ(ППЖ)-

площадь левого (правого) желудочков. 

6) Так как при многоэтапном хирургическом 

вмешательстве из кровотока выключают ЛЖ, в том 

числе МЖП, то функция ПЖ обеспечивается прак-

тически только его свободными стенками. Пло-

щадь свободной стенки ПЖ обозначили как «рабо-

чую площадь» и определяли ее процент с помощью 

индекса рабочей площади (ИРПпж), который вы-

числяли по формуле: ИРП (%) = ППЖ / (ППЖ + 

Пмжп) х 100%, где: Пмжп — площадь перегородки; 

ППЖ — площадь поперечного среза свободной 

стенки ПЖ. 

При исследовании сердец контрольной группы 

(плодов на 20-21 неделе и новорожденных) уста-

новлено увеличение абсолютных значений иссле-

дуемых структур сердца пропорционально сроку 

беременности. В результате чего межструктурные 

индексы оставались неизменными. Это позволило 

при оценке морфометрических индексов совме-

стить данные плодов и новорожденных в одну 

группу. 

5. Результаты исследования. 

При проведении органометрии сердец ново-

рожденных установлено (табл. 1), что длина сердца 

(Дс) у больных СЛГС в среднем равнялась 

3,59±0,29 см, а в контрольной группе 3,71±0,38 см. 

Достоверные различия наблюдались в длине ЛЖ 

1,89±0,82 см против 3,71±0,37 см в контрольной 

группе. Наибольшие различия между группой 

СЛГС и нормой наблюдались в количественных па-

раметрах полости ЛЖ. В основной группе: Шп, 

ПЗп, Дп были достоверно меньшими. 

Таблица 1. 

Макроскопические параметры сердец новорожденных 

Макроскопические показа-

тели, см) 
Группа сравнения (n=52) СЛГС (n=63) 

Дс 3,71±0,38 3,59±0,29 

Длш 3,71±0,37 1,89±0,82** 

Толщина стенки 0,72±0,15 0,83±0,32 

Полость ЛЖ 

Шп 0,85±0,15 0,41±0,31* 

ПЗп 1,24±0,32 0,85±0,32* 

Дп 2,12±0,42 0,71±0,17* 

* разница достоверна по сравнению с полостью ЛЖ в группе сравнения при (p≤0,05) 

** разница достоверна по сравнению с длиной ЛЖ в группе сравнения при (p≤0,05) 

 

Дс — длина сердца, Длш — длина ЛЖ, Шп — ширина полости, ПЗп — передне-задний размер поло-

сти, Дп — длина полости. 

 

При СЛГС обращал на себя внимание значи-

тельный полиморфизм полости ЛЖ. Она могла 

быть очень узкой, щелевидной (рис. 1). В других 

сердцах на большем протяжении желудочка (за ис-

ключением верхушечных сегментов) форма поло-

сти приближалась к цилиндрической (рис. 2.А). 

Иногда на срезах ЛЖ было видно, что поперек его 

просвета располагалось множество своеобразных 

мышечных перегородок, сокращающих эффектив-

ный размер полости (рис. 2.Б). В основании таких 

сердец полость была расширенной, в результате 

чего на продольных срезах желудочек был лаку-

нарно-цилиндрическим. Встречались также сердца, 

в которых просвет ЛЖ был практически полностью 

заполнен массивом миокарда, пронизанный узкими 

извитыми каналами, на поперечных срезах имею-

щих вид лакун (рис. 3). 

  
 

Рис. 1. Макропрепараты. Поперечные срезы сердец с СЛГС. Щелевидные формы полости ЛЖ. А — с ги-

пертрофией стенки, Б — з гипоплазией стенки (стрелкой указана полость ЛЖ) 

А Б 
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Рис. 2. Макропрепараты. Поперечные срезы сердец с СЛГС. А — Цилиндрическая форма полости ЛЖ. Б 

— Лакунарно-цилиндрическая форма полости ЛЖ. Поперек просвета располагалось множество ати-

пичных мышечных перегородок (трабекул) 

  
 

Рис 3. Макропрепараты. Поперечные срезы сердец с СЛГС. Лакунарные форми полости ЛЖ (А, Б) 

Мы попытались установить взаимосвязь поли-

морфизма ЛЖ и вариантов клапанной патологии. 

Оказалось, (рис. 4) что из 36 сердец при сочетании 

митрального стеноза с аортальным (МС/АС) в 20 

(55,6%) наблюдениях полость желудочка была ци-

линдрической формы, в 8 (22,2%) случаях — лаку-

нарно-цилиндрической и в таком же количестве 

сердец — щелевидной. Ни в одном из наблюдений 

при наличии хотя бы незначительной проходимо-

сти обоих клапанов не было зарегистрировано ла-

кунарного строения полости. 

А Б 

Б А 
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Рис. 4. Распределение сердец в зависимости от патологии МК и АК, типов строения ЛЖ и наличия 

фиброэластоза 

 

При митральном стенозе в сочетании с атре-

зией АК, также, как и при стенозе обоих клапанов, 

чаще всего в 22 (51%) случаях, встречались сердца 

с цилиндрической формой полости ЛЖ, по 6 (14%) 

сердец имели лакунарно-цилиндрическую и лаку-

нарную формы, 9 (21%) сердец — щелевидную. 

Атрезия МК отмечалась в 20 сердцах, причем в 

большинстве случаев (n-18, 90%) АК также был в 

состоянии атрезии. И только в 2 наблюдениях при 

наличии дефекта МЖП в АК при условии МА со-

хранилось минимальное отверстие. Во всех 20 

сердцах с атрезией МК полость желудочка была 

щелевидной. 

В результате анализа данных макроскопии 

было выделено пять основных патоморфологиче-

ских типов ЛЖ (рис. 5; рис. 6), которые определили 

разделение всего материала на группы (таб. 2): 

I группа. Сердца с щелевидной формой поло-

сти и гипоплазией стенки (щелевидно-гипопласти-

ческий тип ЛЖ — Щгп) (рис. 1.Б; рис. 6.А). 

II группа. Сердца с щелевидной формой поло-

сти и гипертрофией стенки (щелевидно-гипертро-

фический тип ЛЖ — Щгт) (рис. 1.А). 

III группа. Сердца с цилиндрической формой 

полости (цилиндрический тип ЛЖ — Ц) (рис. 2.А; 

рис. 6.Б). 

IV группа. Сердца с лакунарной формой поло-

сти (лакунарный тип — Л) (рис. 3.А; рис. 6.С). 

V группа. Сердца с лакунарной-цилиндриче-

ской формой полости (лакунарно-цилиндрический 

тип ЛЖ — ЛЦ) (рис. 2. Б; рис. 3. Б; рис. 6. В). 
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Рис. 5. Схематическое изображение (поперечных — А, продольных срезов, вид сзади — Б) различных ти-

пов строения ЛЖ при СЛГС 

 

 
Рис. 6. Микропрепараты (компьютерная реконструкция поперечных срезов сердец с СЛГС; А, Б, В — 

сердца плодов на 20-21 неделях гестации, Г — сердце новорожденного). А — щелевидно -гипопластиче-

ский тип ЛЖ; Б — цилиндрический тип ЛЖ; В — лакунарно-цилиндрический тип ЛЖ; Г — лакунарный 

тип ЛЖ, ув. х 40, окраска гематоксилин-эозин. 

 

Таблица 2.  

Распределение материала плодов и новорожденных по группам. 

Группы 
Вид материала 

Новорожденные (n=63) Плоды(n=36) 

I N=18 10 (55,6%) 8 (44,8%) 

II N=19 19 (100%) 0 

III N=42 22 (52,4%) 20 (47,6%) 

IV N=6 6 (100%) 0 

V N=14 6 (42,9%) 8 (57,1%) 

 

При количественном изучении размеров кла-

панных отверстий сердец новорожденных установ-

лено, что во всех наблюдениях сердец І группы как 

митральный, так и АК были в состоянии атрезии 

(таб. 3). 

  

А Б 

В Г 
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Таблица 3  

Диаметры АК и МК сердец новорожденных при различных типах строения ЛЖ СЛГС. 

Клапаны 

(диаметр), см 

Типы желудочков при СЛГС Группа 

сравнения 

(n=52) Щгп (n=10) Щгт (n=19) Ц (n=22) Л (n=6) ЛЦ (n=6) 

МК 0 0,63±0,14* 0,36±0,07* 0,2±0,05* 0,5±0,06* 0,89±0,24 

АК 0 0,06±0,03* 0,06±0,02* 0 0,05±0,01* 0,71±0,19 

* разница достоверна по сравнению с нормой при (p≤ 0,05) 

 

Средние размеры МК во II группе составляли 

0,63±0,14 см и 0,06±0,03 см АК. В ІІІ группе (ци-

линдрическая форма полости) средний размер МК 

составил 0,36±0,07 см, АК — 0,06±0,02 см. Лаку-

нарный тип строения ЛЖ отмечался при диаметре 

МК 0,2±0,05 см и атрезии АК. Лакунарно-цилин-

дрическая форма полости формировалась в сердцах 

с диаметром МК 0,5±0,06 см и АК 0,05±0,01 см. Во 

всех наблюдениях диаметры как МК, так и АК 

были достоверно ниже нормальных значений. При 

этом во всех группах размеры отверстий АК были 

минимальные (0,05-0,06±0,01 см) или атрезиро-

ваны. Вместе с тем, размеры МК отличались по 

группам. Наименьшие размеры МК 0,2±0,05 см 

были при лакунарной форме полости ЛЖ, наиболь-

шие — 0,63±0,14 см в сердцах с щелевидной фор-

мой полости с гипертрофированными стенками 

ЛЖ. При лакунарной-цилиндрической форме диа-

метр МК составлял 0,5±0,06 см. При цилиндриче-

ской — 0,36±0,07 см. Эти данные свидетельствуют 

о существенном влиянии размера МК на формиро-

вание ЛЖ при СЛГС и, возможно, размера АК. 

Результаты морфометрических исследований 

представлены в таблице 4. 

Таблица 4.  

Значения индексов ИТС, ИП, ПМИ, ИРПпж и ЖПУ для сердец в средней части левого желудочка 

во всех группах при СЛГС по сравнению с нормой. 

Индексы, 

ед 

Типы ЛЖ  

Группа 

сравнения 
Щгп Щгт Ц Л ЛЦ 

ИТС 1,21±0,21 0,30±0,02* 0,55±0,11* 0,66±0,12* 2,45±0,21* 0,97±0,12 

ИП 0,64±0,04 0,24±0,12* 0,54±0,17 0,55±0,13 0,06±0,02* 0,27±0,11* 

МЖИ 1,96±0,31 0,13±0,03* 1,69±0,23 1,59±0,64* 1,31±0,03* 1,05±0,52* 

ПМИ 0,91±0,02 0,12±0,05* 0,2±0,03* 0,82±0,05 0,51±0,04* 0,75±0,01 

ИРПпж 57,1±2,02 81,3±5,7* 49,7±6,4 39,8±2,9* 69,7±16,1* 41,3±24,4 

ЖПУ 50,2°±8,5 11,9°±5,5* 27,1°±14,7* 85,5°±4,8* 60,7°±18,8 66,6°±7,1 

*разница достоверна по сравнению с нормой при (p≤ 0,05) 

 

Как видно из табл. 4, в сердцах I группы трабе-

кулярный миокард уступал компактному по тол-

щине, а индекс полости показывал, насколько тра-

бекулярный аппарат заполняет его полость. По-

лость значительно уменьшалась по сравнению с 

нормой (ИП = 0,24±0,12 ед. против 0,64±0,04 ед. в 

группе сравнения). В сердцах ІІ группы ЛЖ был 

щелевидным с утолщенной стенкой, ИТС превы-

шал значения в I группе (0,55±0,11 ед.), но был 

ниже нормы. Несколько повышался этот показа-

тель в ЛЖ ІІІ группы до 0,66±0,12 ед. Индекс поло-

сти в сердцах ІІ и ІІІ группы (0,54±0,17 ед. и 

0,55±0,13 ед. соответственно) меньше других типов 

ЛЖ отличался от нормы — 0,64±0,04 ед. Сердца ІV 

группы отличались от предыдущих групп увеличе-

нием как количества, так и площади трабекул. Так 

как толщина Мт в сердцах этой группы значительно 

превышала толщину Мк значение ИТС — 2,45±0,21 

ед. При этом полость ЛЖ практически отсутство-

вала, ИП — 0,06±0,02 ед. В сердцах V сочетающих 

в себе признаки двух предыдущих типов соотноше-

ние Мт к Мк было меньше, чем при лакунарном 

типе, но значительно большим, чем в других груп-

пах — 0,97±0,12 ед. Индекс полости приближался к 

значению во ІІ группе (0,27±0,11 ед.) 

Полостно-миокардиальный индекс наимень-

шее значение имел в сердцах І и ІІ групп (0,12±0,05 

ед. и 0,2±0,03 ед.) за счет полости щелевидной 

формы и резкого уменьшения ширины полости. В 

сердцах V группы наблюдалось увеличение дан-

ного показателя до 0,51±0,04 ед. В сердцах цилин-

дрического и лакунарно-цилиндрического типов 

достоверно не отличался от нормы. Форма полости 

зависит от расстояния от свободной стенки ЛЖ до 

МЖП, то есть степень прилегания свободной 

стенки к МЖП, которое определяет ЖПУ. В серд-

цах І и ІІ групп ЖПУ 11,9°±5,5 и 27,1°±14,7 соот-

ветственно. В сердцах остальных групп ЖПУ пре-

вышает данный показатель группы сравнения. 

В сердцах группы сравнения при измерении 

площадей миокарда желудочков средних отделов 

на поперечных срезах значение МЖИ равнялось 

1,94±0,25 ед., то есть средняя площадь миокарда 

ЛЖ была почти вдвое больше, чем ПЖ. При СЛГС 

значение этого индекса в I группе наблюдений 

(Щгп) составило 0,13±0,03 ед., что указывало на 
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значительное преобладание площади миокарда ПЖ 

над левым желудочком. Во всех остальных группах 

площадь поперечного среза миокарда гипоплазиро-

ванного ЛЖ в той или иной степени превалировала 

над площадью миокарда ПЖ: есть значение МЖИ 

были больше 1, но во всех группах меньше, чем в 

группе сравнения: во II группе (Щгт) МЖИ равен 

1,89±0,03 ед., в III группе составил 1,59±0,03 ед. и 

при лакунарном — 1,31±0,03 ед. Во второй группе 

наблюдений соотношение площадей левого и пра-

вого желудочков приближались к значениям в кон-

троле (1,96±0,31 ед.). В других группах (Ц, ЛЦ, Л) 

снижение значения МЖИ по сравнению с нормой 

было умеренно выражено (разница достоверна по 

сравнению с нормой при (p≤ 0,05)). 

Учитывая тот факт, что при СЛГС энергия со-

кращения МЖП в большей степени тратилась на 

преодоление сопротивления неработающего ЛЖ, 

было введено понятие «рабочей площади ПЖ» 

(свободная стенка ПЖ) и оценивали ее с помощью 

ИРП, равному процентному отношению свободной 

стенки ПЖ ко всей площади (ПЖ + МЖП). В 

группе сравнения значение этого индекса состав-

ляло 57,1%±0,02. При наиболее выраженной гипо-

плазии ЛЖ (I группа наблюдений), когда размеры 

МЖП были небольшими вследствие малых разме-

ров ЛЖ, ИРП значительно превышал значение 

этого индекса для нормального сердца 81,3%±5,7 

против 57,1%±0,02. При лакунарном типе свобод-

ная стенка ПЖ составляла 69,7%±16,1 от всей пло-

щади миокарда ПЖ. В сердцах II группы (Щгт) 

ИРП достоверно не отличался от нормы, в желудоч-

ках цилиндрического и лакунарно-цилиндриче-

ского типов — достоверно ниже контрольных зна-

чений. Это объясняется резко выраженной гипер-

трофией МЖП, которая преодолевает 

сопротивление ЛЖ с увеличенной массой трабеку-

лярного (лакунарный тип) или компактного (ци-

линдрический тип) миокарда. 

6. Анализ и обобщение результатов. 

Наши исследования позволили уточнить вари-

анты клапанной патологии: 1). Атрезия МК и атре-

зия АК (18 случаев — 18,2%). 2). Стеноз МК и атре-

зия АК (43 случаев — 43,4%). 3). Стеноз МК и сте-

ноз АК (36 случая — 36,4%). 4). Атрезия МК со 

стенозом АК. Такой вариант сочетания встретился 

только у 2 (2%) случаях: сердцах с наличием де-

фекта МЖП. В других случаях, как уже отмечалось, 

атрезия МК всегда сопровождалась атрезией АК. 

Особенности ЛЖ при СЛГС макроскопически 

оценивали по качественным показателям: форма 

свободной полости, строение трабекулярного и 

компактного миокарда, наличие фиброэластоза. На 

основе этих качественных признаков нами выяв-

лены пять патоморфологических типов СЛГС. 

І тип СЛГС (щелевидно-гипопластический — 

Щгп) характеризовался щелевидной, резко умень-

шенной полостью ЛЖ, значительным истончением 

его миокарда с выраженной гипоплазией трабеку-

лярного аппарата и отсутствием фиброэластоза. Та-

кой тип наблюдался в 18 (18%) случаях.  

ІІ тип ЛЖ (щелевидно-гипертрофический — 

Щгт) отличался от І выраженной гипертрофией 

миокарда, но также, как и при I типе, полость ЛЖ в 

этих наблюдениях имела форму щели и неизменен-

ный эндокард. Сердец из ЛЖ II типа было 19 (19%). 

Чаще больше всего — 42 (42%) случаях — 

встречались сердца с цилиндрическим типом (Ц) 

ЛЖ (ІІІ группа). Форма его полости на поперечном 

срезе течение всего желудочка, кроме верхушки, 

приближалась к округлой. В 100% случаев этот тип 

ЛЖ сопровождался фиброэластозом эндокарда, в 

результате которого трабекулы уплощались, и как 

бы замуровывались фиброзной тканью. 

В 6 (6%) наблюдений, выделенных в IV группу 

(лакунарный тип), ЛЖ характеризовались тем, что 

в них полностью отсутствовала свободная полость, 

так как она была выполнена массивом миокарда, 

пронизанным тонкими извилистыми каналами, ко-

торые сообщались между собой. На срезах эти ка-

налы выглядели полиморфных лакун, поэтому ІV 

тип ЛЖ получил название лакунарный (Л). Ком-

пактный слой стенки желудочка в таких сердцах 

был очень тонкий. Линейное соотношение разме-

ров Мт к Мк всегда было больше двух, такое соот-

ношение характерно для некомпактного миокарда 

[26]. Вероятно, при ІV типе СЛГС данные измене-

ния миокарда являлись следствием нарушения эм-

бриогенеза на стадии уплотнения миокарда. Во 

всех 6 случаях каналы, пронизывающие миокард, 

были высланы толстым слоем фиброзированного 

эндокарда.  

В отдельную — V группу, лакунарную-цилин-

дрический тип (ЛЦ) выделено 14 (14%) сердец, в 

которых были признаки как цилиндрического, так 

и лакунарного типов строения ЛЖ. Полость ЛЖ 

верхушечного и среднего отделов этой группы пе-

ресекали мышечные перегородки, между которыми 

оставались небольшие пространства. Этим данные 

сердца напоминали строение сердца IV группы. Но 

в базальных отделах их полость была расширена, на 

поперечных срезах имела округлую форму, с сгла-

женным трабекулярным слоем. В этой ампулярной 

части полости всегда был резко выражен фиброэла-

стоз.  

В связи с тем, что формирование полости ЛЖ 

и его миокарда в значительной степени зависит от 

функциональной нагрузки желудочка, то есть, от 

внутрижелудочкового кровотока, мы заметили вза-

имосвязь выделенных групп с вариантами клапан-

ной патологии при СЛГС. Оказалось, что сердца I 

группы встречались только при атрезии МК и АК, 

то есть в условиях полного функционального вы-

ключения ЛЖ с работы сердца. 

Сердца с щелевидной формой ЛЖ, но с гипер-

трофированной стенкой (II группа), встречались 

при атрезии МК с дефектом МЖП (2 случая — 2%), 

а также при митральном стенозе с атрезией или 

резко выраженным (0,05±0,01 см) стенозом АК, но 

в случаях, когда отверстие МК было в среднем 

70%±8 от нормы. То есть, II тип ЛЖ при СЛГС фор-

мировался только при поступлении крови в ЛЖ че-

рез МК или дефект МЖП с нарушенным ее оттоком 

из АК. Относительно большой размер AV-

сообщения обеспечивал обратный поток крови в 
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левое предсердие. Этому способствовало атипич-

ное строение створок и хорд МК, которые не могли 

обеспечить полноценную замыкательную функ-

цию. В результате работы ЛЖ по возвращению 

крови в левое предсердие стенки ЛЖ гипертрофи-

ровались, приближаясь по толщине к нормальным 

значениям (0,78±0,45 см по сравнению с 0,71±0,19 

см в норме). 

Сердца с цилиндрическим желудочком встре-

чались только при наличии левого предсердно-же-

лудочкового соединения (МК) независимо от того, 

был на АК стеноз или атрезия. Измерение МК по-

казало, что диаметр его отверстия в этой группе 

был равен в среднем 38±6% от нормы. 

Сердца с лакунарным строением ЛЖ встреча-

лись только у новорожденных при наличии стеноза 

МК и атрезии АК, причем диаметр отверстия МК в 

этой группе был наименьшим: в среднем составлял 

20%±5 от нормы. 

Смешанный ЛЦ тип ЛЖ отмечался как у пло-

дов, так и у новорожденных при наличии митраль-

ного стеноза и изменений АК в виде атрезии или 

стеноза. Отверстие МК был достоверно больше, 

чем в IV группе (p≤ 0,05) и составило 56%±7 от 

нормы. Но как уже видно при макроскопическом 

исследовании, сердца при СЛГС отличались не 

только клапанной патологией, но и особенностями 

строения стенок левого и правого желудочков, что 

необходимо учитывать при хирургическом выклю-

чении из кровотока левого желудочка. 

Степень функциональной состоятельности 

ПЖ может быть оценена индексом рабочей пло-

щади (ИРПпж), который показывает процент сво-

бодной стенки ПЖ к общей площади сечения 

стенки ПЖ, включая МЖП. В группе сравнения 

этот показатель равнялся 57,1%±0,02, при I типе 

СГЛС он увеличивался до 81,3%±5,7 за счет значи-

тельного уменьшения размеров МЖП в этой 

группе. Это подтверждает предположение о том, 

что данный тип СГЛС является наиболее благопри-

ятным для операции Норвуда. И, учитывая тот 

факт, что во всех наблюдениях данной группы МК 

был атрезирован, другие виды коррекции в данном 

случае на данном этапе развития хирургии невоз-

можны. При Щгт ЛЖ значение ИРП ПЖ приближа-

лось к норме (49,1%±6,4). Как было сказано выше, 

II тип СЛГС может быть перспективным для аор-

тальной вальвулопластики.  

7. Выводы 

Гипоплазия ЛЖ во всех 99 (100%) случаях 

СЛГС сочеталась с клапанной патологией: атрезией 

или стенозом аортального и митрального клапанов. 

В 43,4% случаях стеноз МК сочетался с атрезией 

АК, и в 36,4% случаев — со стенозом АК; в 18,2% 

случаев атрезия МК сопровождалась атрезией АК; 

атрезия МК и стеноз АК наблюдался лишь у 2% 

(при наличии дефекта межжелудочковой перего-

родки). 

При СЛГС на основании морфологических по-

казателей: размеров и формы полости, толщины и 

строения трабекулярного и компактного миокарда, 

а также наличия или отсутствия фиброэластоза 

нами выделены пять патоморфологических типов 

измененных левых желудочков: I — щелевидно-ги-

попластический (18,2%), II — щелевидно-гипер-

трофический (19,2%), III цилиндрический (42,4%), 

IV — лакунарный (6,1%) и V — лакунарно-цилин-

дрический (14,1%). 

Во всех сердцах новорожденных при СЛГС 

диаметр аортального клапана резко уменьшен 

(0,05±0,01 см против нормы 0,71±0,19 см) до пол-

ной его атрезии (61,6%). Атрезия митрального кла-

пана встречалась только при I типе левого желу-

дочка, и в 2% ЛЖ II типа, в которых отмечался де-

фект межжелудочковой перегородки. В других 

группах митральный клапан стенозирован: диаметр 

его отверстия при желудочках II типа равнялся 

0,63±0,14 см, в левых желудочках III группы — 

0,36±0,07 см; в сердцах IV группы — 0,2±0,05 см и 

в сердцах V группы — 0,5±0,06 см. При нормаль-

ном протекании эмбриогенеза размер полости ЛЖ 

достаточно четко коррелирует с диаметром МК. 

Однако, в условиях патологических отклонений в 

процессе эмбриогенеза эта корреляция нарушается: 

размер полости уменьшается пропорционально 

уменьшению диаметра МК. 

Толщина трабекулярного слоя миокарда 

наименьшая в ЛЖ I типа (индекс толщины слоев — 

0,30±0,01 ед.). В сердцах с лакунарным типом ЛЖ 

ИТШ самый большой (2,45±0,21 ед.). Индекс поло-

сти (ИП) — наименьший в желудочках лакунар-

ного типа (0,06±0,02 ед.), в I и V группах наблюде-

ний соответственно 0,24±0,12 ед. и 0,27±0,02 ед.; и 

больше всего в желудочках II и III типа — 

0,54±0,17ед. и 0,55±0,13 ед. соответственно. Ин-

декс рабочей площади ПЖ при I типе СГЛС увели-

чивался по сравнению с нормой (57,1%±2,02) до 

81,3%±5,7, тогда как в желудочках II типа этот по-

казатель приближался к ИРПпж в группе сравнения 

(49,1%±6,4). 

Наименьшие размеры ЛЖ в сердцах I группы 

(щелевидно-гипопластический) ограничивают 

негативное влияние на сократительную функцию 

правого желудочка (межжелудочковый индекс — 

0,13±0,03 ед. против 1,96±0,31 ед. в норме и индекс 

рабочей площади ПЖ — 81,3%±5,7 против 

57,1%±2,02 в норме) что является важным факто-

ром для оптимизации при операциях Норвуда. 

Большие размеры ЛЖ во II группе (щелевидно-ги-

пертрофический тип ЛЖ) и соответственно его 

большая масса относительно правого желудочка 

(межжелудочковое индекс 1,69±0,23 ед. против 

1,96±0,31 ед. в норме и индекс рабочей площади 

ПЖ — 49,7%±6,4 против 57,1%±2,02 ед. в норме) 

существенно ограничивают эффективность опера-

ций Норвуда. Поэтому данная ситуация является 

прямым показанием к внутриутробному устране-

нию стенозированного аортального клапана, в ре-

зультате чего увеличивающаяся гемодинамическая 

нагрузка на левый желудочек способствует внутри-

утробному росту гипоплазированных структур 

сердца. При ІІІ типе аномального строения ЛЖ все-

гда наблюдается фиброэластоз эндокарда ЛЖ. Со-

четание большой массы ЛЖ относительно правого 

желудочка резко ухудшает прогнозы как пре- так и 
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постнатального хирургического лечения. Желу-

дочки ІV и V типов кроме наличия фиброэластоза 

сопровождались дисплазией миокарда (некомпакт-

ный миокард), что определяет нецелесообразность 

любого оперативного вмешательства. 

8. Практическая значимость исследования: 

клинико-морфологические сопоставления. Цен-

ность данного исследования в возможности приме-

нения используемых нами морфометрических ин-

дексов при ультразвуковом исследовании (УЗИ). 

Так как при УЗИ для дальнейшей врачебной так-

тики важно установить не только синдром гипопла-

зии левого желудочка, но и патоморфологический 

тип левого желудочка. При УЗИ возможным явля-

ется измерение желудочно-перегородочного угла 

(ЖПУ), полостно-миокардиального индекса 

(ПМИ), индекса толщины слоев (ИТС). Уже эти по-

казатели в комплексе с другими изменениями, вы-

явленными при УЗИ (фиброэластоз, кальцинаты, 

состояние клапанного аппарата) помогут в опреде-

лении патоморфологического типа левого желу-

дочка. Вычисленные морфометрические индексы в 

данном случае (больной Н.) ИТС — 0,64 ед.; ЖПУ 

— 81о; ПМИ — 0,84 ед. свидетельствуют в пользу 

цилиндрического типа ЛЖ (рис. 7.А., рис. 7.В.).

 

 

 
Рис. 7. Фрагменты поперечного (А) и продольного (В) срезов сердца новорожденного, полученные при 

УЗИ (цилиндрический тип строения ЛЖ). Макропрепарат поперечных срезов сердца плода 20-21 недель 

гестации (Б). Микропрепарат (компьютерная реконструкция продольного среза сердца плода 20-21 

недель гестации), ув. х 40, окраска гематоксилин-эозин (Г). 

 

Для сравнения приводим поперечный срез 

макропрепарата сердца плода 20-21 недель геста-

ции цилиндрического типа строения ЛЖ (рис. 7.Б) 

и микропрепарат продольного среза сердца плода в 

таком же сроке и такого же типа строения ЛЖ (рис 

7.Г.).  

Данное клинико-морфологическое сопостав-

ление показывает, что патоморфологические типы 

ЛЖ при СЛГС у плодов уже сформированы, а с уве-

личением срока гестации происходит увеличение 

абсолютных показателей, сравниваемых структур. 

Поэтому значения морфометрических индексов у 

новорожденных будет таким же, как и у плодов.  
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