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Хи рур ги чес кое ле че ние врож ден ных по ро ков сер -
д ца с фун к ци о наль но един ст вен ным же лу доч ком из -
ме ни лось с мо мен та ши ро ко го внед ре ния опе ра ций
ка ва пуль мо нар но го шун та, смысл ко то рых за клю ча -
ет ся в об хо де не до раз ви то го же лу доч ка и на прав ле -
нии кро ви по лых вен в пря мо в ле гоч ную цир ку ля -
цию. Опе ра ции дву нап рав лен но го анас то мо за Глен на
(мо ди фи ка ция Haller J.), так на зы ва е мая опе ра ция ге -
миJФон те на, раз ра бо тан ная Marshall Jacobs – вы да ю -
щим ся кар дио хи рур гом, опе ри ру ю щим се го дня од -
но же лу доч ко вое сер д це с ну ле вой гос пи таль ной ле -
таль нос тью, пред по ла га ют вы пол не ние вер х не ка ва -
пуль мо нар но го анас то мо за, а со вре мен ные мо ди фи -
ка ции ори ги наль ной опе ра ции Фон те на, ко то рые
вы пол ня ют ся по сле на зван ных опе ра ций, соз да ют
пе ре нап рав ле ние кро ви ниж ней по лой ве ны в ле гоч -
ные ар те рии, ли бо по сред ст вом внут ри пред сер д но го
тон не ля (мо ди фи ка ция M.R. de Leval), ли бо с по мо -
щью кон ду и та (ме тод Humes R.A. и C.R. Marcelletti);.
рис. 1–3.

В на сто я щее вре мя ис сле ду ют ся ре зуль та ты вы -
пол не ния опе ра ции шун та меж ду ниж ней по лой ве -
ной и ле гоч ной цир ку ля ци ей без кон ду и та по ме то ду
Hvass U., McKay R., Dearani J. [13, 14]. Общей ге мо -
ди на ми чес кой чер той опе ра ций ве ноз ноJле гоч но го
анас то мо за яв ля ет ся так на зы ва е мый па ра докс Фон -
те на: ве ноз ная ги пер тен зия и ле гоч ная ги по тен зия.
Се го дня из уча ют ся на ру ше ния фун к ции эн до те лия у
па ци ен тов по сле опе ра ций ка ва пуль мо нар ных анас -

то мо зов [3], фун к ция лег ких, нев ро ло ги чес кие ис хо -
ды и ка чес т во жиз ни па ци ен тов [6, 7, 8, 9].

На ру ше ния фун к ции пе че ни, под же лу доч ной же -
ле зы и по чек по сле опе ра ции Фон те на яв ля ют ся наи -
ме нее из учен ны ми ослож не ни я ми за 40 лет ис сле до -
ва ния па ци ен тов с един ст вен ным же лу доч ком.

По дан ным сис те мы MEDLINE, име ет ся все го не -
сколь ко пуб ли ка ций по этим те мам, при чем толь ко
од на, по свя щен ная неф ро па ти ям у па ци ен тов, пе ре -
нес ших опра цию Фон те на.

Эти о ло гия и па то ге нез дис фун к ции ор га нов пи ще ва -
ре ния и мо че вы де ле ния и вза и мос вязь ослож не ний.

У па ци ен тов с цир ку ля ци ей Фон те на цен т раль ные
ве ноз ные дав ле ния по вы ше ны по при чи не от сут ст -
вия под ле гоч но го на со са, что раз де ля ет сис тем ную и
ле гоч ную цир ку ля ции на от дель ные кру ги. Пе чень,
вкли нен ная меж ду по вы шен ным дав ле ни ем цен т -
раль ной ве ноз ной сис те мы и пор таль ной ве ноз ной
цир ку ля ци ей, со став ля ет до пол ни тель ное ка пил ляр -
ное рус ло, по ми мо ле гоч но го и ин тес ти наль но го ар -
те ри аль но го рус ла; сер деч ный вы брос так же зна чи -
тель но сни жен, пред став ляя, та ким об ра зом, иде аль -
ный суб страт для раз ви тия ге па то ци тар ной ги пок сии,
кон гес тии и сти му ля ции фиб ро ти чес ко го от ве та. До -
пол ни тель но, во вре мя со кра ще ния пред сер дий, на -
блю да ет ся зна чи тель ный ре верс кро во то ка с глу бо -
ким внут ри пе че ноч ным реф люк сом, ко то рый ас со -
ци и ру ет ся с рас тя же ни ем пе че ноч ных вен, вы зы вая
рас тя же ние стро мы и сдав ле ние при ле жа щих плас тов

НА РУ ШЕ НИЕ  ФУН К ЦИИ  ПЕЧЕ НИ,  ПОД ЖЕ ЛУ ДОЧ НОЙ  ЖЕ ЛЕ ЗЫ  
И  ПО ЧЕК  ПО СЛЕ  ОПЕ РА ЦИИ  ФОН ТЕ НА

Сприн д жук М.В.

В об зо ре крат ко осве ща ют ся во про сы, ка са ю щи еся на ру ше ния фун к ции пе че ни, под же лу доч ной же ле зы и
по чек у боль ных по сле опе ра ции Фон те на.

Клю че вые сло ва: врож ден ные по ро ки сер д ца, един ст вен ный же лу до чек, од но же лу доч ко вое сер д це, опе ра -
ция Фон те на.

Рис. 2. Одно мо мен т ное вы пол не ние опе ра ции Глен на и
внут ри пред сер д но го тон не ля Фон те на.

Рис. 1. Вы пол нен ные опе ра ции дву нап рав лен но го шун та
Глен на и Фон те на с экс тра кар ди аль ным кон ду и том
у па ци ен та с би ла те раль ны ми вер х ни ми по лы ми
ве на ми.
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ге па то ци тов. Ме ха но дес т рук ция, ас со ци и ро ван ная с
рас тя же ни ем и ком п рес си ей, мо жет быть по тен ци -
аль ным ин дук то ром и/или мо ду ля то ром фиб ро за пе -
че ни.

Kaulitz R., Bergmann P., Luhmer за ме ти ли вли я ние
по вы шен но го пред сер д но го и сис тем но го дав ле ний
на фун к цию пе че ни и по чек [9–11]. Па то ло ги чес кие
на ру ше ния фер мен тов пе че ни бы ли вы яв ле ны у па -
ци ен тов по сле опе ра ции Фон те на и у дру гих боль ных
с вы со ки ми ве ноз ны ми дав ле ни я ми [15, 19].

По ми мо са мой цир ку ля ции Фон те на, на фун к цию
ор га нов пи ще ва ре ния и мо че вы де ле ния и на мор фо -
ло ги чес кие из ме не ния в тка нях ока зы ва ют вли я ние
пе ре не се ние па ци ен том глу бо кой ги по тер ми чес кой
оста нов ки цир ку ля ции и кар ди о пуль мо нар но го бай -
пас са, а так же ин ток си ка ция ме ди ка мен та ми: анес те -
ти ка ми, ан ти арит ми ка ми, вар фа ри ном, ас пи ри ном
(как из вес т но, с ним у де тей ас со ци и ру ет ся син д ром
Ре йе). Счи та ет ся, что боль ные с ка ва пуль мо нар ной
цир ку ля ци ей осо бен но пред рас по ло же ны к пан кре а -
ти ту с по ка за те лем смер т нос ти в 50 % – па то ло гии,
ко то рая не ред ко раз ви ва ет ся у взрос лых па ци ен тов
по сле опе ра ций с при ме не ни ем кар ди о пуль мо нар но -
го бай пас са (КПБ).

Syed A.U. et al. при шли к за клю че нию, что на ру -
шен ная вен т ри ку ляр ная ре лак са ция и сни жен ный
сер деч ный вы брос до опе ра ции пред ска зы ва ют по вы -
шен ный риск раз ви тия пан кре а ти та у па ци ен тов с
цир ку ля ци ей Фон те на [18]. BenJSahchar G. et al.со -
общaли о раз ви тии пан кре а ти та у па ци ен та с об струк -
ци ей кон ду и та, что при ве ло к смер ти [2].

В 2004 г. Tomita H. et al. со об щи ли o слу чаe раз ви -
тия рес пи ра тор но го дис т рес са, ос т рой по чеч ной не -
до ста точ нос ти и ге мор ра ги чес ко го пан кре а ти та у па -
ци ен та сосдав ле ни ем кон ду и та ме ди ас ти наль ной ге -
ма то мой так же со смер тель ным ис хо дом [21].

Аnne P. et al. ис сле до ва ли груп пу из 21 па ци ен та,
пе ре нес ших опе ра цию Фон те на 11,4+J6,5 лет на зад с
ис то ри ей нор маль ной УЗИ и со пут ст ву ю щих за бо ле -
ва ний,ко то рые мог ли бы по вли ять на фун к цию по чек
[1]. Спи сок ме ди ка мен тов, ко то рые по лу ча ли па ци -
ен ты, вклю чал ас пи рин (14 па ци ен тов), ко у ма дин
(8), эна лап рил (8), ли зи ноп рил (10),ди гок син (11),
ди у ре ти ки (5), бе таJбло ка то ры (5). Че ты ре па ци ен та

име ли во ди тель рит ма. У всех от ме ча лось нор маль ное
дав ле ние и уро вень клу боч ко вой филь т ра ции. У 9 па -
ци ен тов (43 %) на блю да лось па то ло ги чес кое от но ше -
ние мик ро аль бу ми на к кре а ти ни ну (боль ше
20 мкг/мг). Основ ной на ход кой ис сле до ва ния яв лял -
ся факт, что у па ци ен тов, ко то рые при ни ма ли ли зи -
ноп рилJэк ви ва лен т ную до зу ин ги би то ра АПФ в ко -
ли чес т ве бо лее 0, 4мг/кг/сут ки па то ло ги чес кой мик -
ро аль бу ми ну рии не на блю да лось, что сви де тель ст ву -
ет о неф роп ро тек тор ном эф фек те этой груп пы пре па -
ра тов [1]. Инте рес но от ме тить, что в од ном ис сле до -
ва нии ин ги би то ры АПФ не по ка за ли свою эф фек тив -
ность как сред ст во, улуч ша ю щее пе ре но си мость фи -
зи чес кой на груз ки у па ци ен тов с цир ку ля ци ей Фон -
те на [12].

Мик ро аль бу ми ну рия яв ля ет ся са мым ран ним ин -
ди ка то ром гло ме ру ло па тии и ру тин но при ме ня ет ся
для мо ни то рин га на ча ла и прог рес си ро ва ния бо лез -
ней по чек. У па ци ен тов с ди а бе том при сут ст вие мик -
ро аль бу ми ну рии свя зы ва ет ся с уве ли че ни ем срдеч -
ноJсо су дис той смер т нос ти и за бо ле ва е мос ти от двух
до че ты рёх раз. Дан ные ис сле до ва ния по зво ля ют счи -
тать, что по вреж де ние по чек свя зы ва ет ся с по вы шен -
ным цен т раль ным ве ноз ным дав ле ни ем, ко то рое из -
вес т но как фак тор, по вы ша ю щий эф фе рен т ное ар те -
ри аль ное дав ле ние и сни жа ю щий аф фе рен т ный ар те -
ри аль ный кро во ток, что по вы ша ет филь т ра ци он ное
дав ле ние внут ри клу боч ка и при во дит к мик ро аль бу -
ми ну рии. Этот фе но мен был по ка зан в эк с пе ри мен те
Doty J. et al. Дру ги ми при чи на ми по те ри бел ка мо гут
быть низ кий сер деч ный вы брос и по вреж де ние по чек
кар ди о пуль мо нар ным бай пас сом и не фор ток си чес -
ки ми ме ди ка мен та ми. Одна ко в ука зан ном ис сле до -
ва нии на блю да лась нор маль ная вен т ри ку ляр ная фун -
к ция, а ос т рое по вреж де ние по чек име ло мес то толь -
ко у од но го па ци ен та. Эти фак ты сни жа ют ве ро ят -
ность зна чи мос ти дру гих при чин, кро ме вы со ко го
цен т раль но го дав ле ния в па то ге не зе мик ро аль бу ми -
ну рии [1].

Па то ло ги чес кая ана то мия по вреж де ния пе че ни
По вреж де ние пе че ни, ко то рое мо жет быть рас -

прос т ра нен ным у па ци ен тов этой груп пы, свя за но с
про дол жи тель нос тью фун к ци о ни ро ва ния цир ку ля -
ции Фон те на и дав ле ни ем пе че ноч ных вен. Пе че ноч -

Рис. 3. Вы пол не ние опе ра ции ге миIФон те на [17].
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ный фиб роз и цир роз с рис ком раз ви тия же лу доч -
ноJпи ще вод ных ва ри коз ных уз лов и ре ге не ра тив ных
пе че ноч ных уз лов – пред шес т вен ник ге па то цел лю -
ляр ной кар ци но мы, что яв ля ет ся обыч ным у этих па -
ци ен тов (рис. 4)[16, 19, 20].

Ди аг нос ти чес кие дан ные
Chaloupecky V. et al.до ку мен ти ро вал, что поч ти у

по ло ви ны па ци ен тов по сле вы пол не ния то таль но го
ка ва пуль мо нар но го анас та мо за име лись ла бо ра тор -
ные при зна ки уме рен но го хо лес та за. Сни жен ный
син тез пе че нью про ко а гу лян т ных фак то ров на блю -
дал ся, но у ото бран ных па ци ен тов с хо ро шим ис хо -
дом об щий ко а гу ля ци он ный го ме ос таз вы яв лял ся
сба лан си ро ван ным [4].

По дан ным Narkewicz M.R. et al., ано маль ная фун -
к ция пе че ни, пре иму щес т вен но тоб ра жа ю щая хо лес -
таз, при сут ст во ва ла у 21 па ци ен та, ко то рые на хо ди -
лись под на блю де ни ем срав ни тель но дли тель ный пе -
ри од вре ме ни (p < 0,01). Син тез про те и нов был нор -
маль ным поч ти у всех па ци ен тов. Ко а гу ля ци он ный
про филь по ка зал ано ма лии у 22 па ци ен тов. “Про ко а -
гу лян т ные” ано ма лии – та кие, как сни жен ный плаз -
ми но ген и ак тив ность про те и на С, бы ли от ме че ны у
11 и пя ти па ци ен тов со от вет ст вен но. Мас ш таб этих
на ру ше ний был мень ше у па ци ен тов в бо лее от да лен -
ные сро ки на блю де ния. Анти ко а гу лян т ны ми ано ма -
ли я ми яв ля лись не до ста точ ность пя то го фак то ра у
16 па ци ен тов и седь мо го фак то ра – у 17, при во дя к
про лон ги ро ван но му прот ром би но во му вре ме ни у
19 па ци ен тов. 13 па ци ен тов име ли как проJ так и ан -
ти ко а гу лян т ные ано ма лии.

Прот ром бо ти чес кое со сто я ние име лось у пя ти па -
ци ен тов со срав ни тель но бо лее дли тель ным ин тер ва -
лом вре ме ни с мо мен та опе ра ции (p = 0,05). Та ким
об ра зом, хо тя ин ди ви ду аль ные про ко а гу лян т ные по -
ка за те ли сни жа ют ся с уве ли че ни ем сро ка с мо мен та
вы пол не ния опе ра ции, прет ром бо ти чес кое со сто я -

ние вы яв ля ет ся имен но у па ци ен тов в наи бо лее от да -
лен ные сро ки на блю де ния. Авто ры при шли к вы во ду,
что уме рен ный хо лес таз при сут ст во вал пре иму щес т -
вен но у па ци ен тов с цир ку ля ци ей Фон те на, ко то рые
под вер га лись дли тель но му на блю де нию. На ря ду с ла -
бо ра тор ны ми про ко а гу лян т ны ми ано ма ли я ми, по ка -
зы ва ю щи ми прет ром бо ти чес кое со сто я ние, ди аг нос -
ти ро ва лись и ан ти ко а гу лян т ные на ру ше ния. Ко а гу -
ля ци он ный про филь ва рьи ро вал в раз лич ные ин тер -
ва лы вре ме ни по сле опе ра ции. Со глас но на блю де ни -
ям, наи бо лее рас прос т ра нен ным био хи ми чес ким на -
ру ше ни ем фун к ции пе че ни яв ля лось удли не ние
прот ром би но во го вре ме ни и низ кий уро вень пя то го
фак то ра. Име лась тен ден ция к прог рес си ру ю ще му
на ру ше нию по ка за те лей протрoмби но во го вре ме ни с
уве ли чи ва ю щим ся ин тер ва лом с мо мен та вы пол не -
ния опе ра ции Фон те на.

У боль шин ст ва об сле ду е мых па ци ен тов, од на ко,
от ме ча лись нор маль ные уров ни ами но тран с фе ра зы
плаз мы или толь ко не мно го по вы шен ные при дли -
тель ном на блю де нии. Уров ни гам ма – глю та мил –
тран с пеп ти да зы за час тую бы ли не мно го по вы ше ны,
в то вре мя как би ли ру бин был нор маль ным у всех
об сле ду е мых па ци ен тов [16]. В ис сле до ва нии
Сheung Y.F. et al. 29 % па ци ен тов име ли уров ни би -
ли ру би на кро ви, пре вы ша ю щие вер х нюю гра ни цу
нор мы. С дру гой сто ро ны, со об ща лось о нор маль -
ных зна че ни ях аль бу ми на плаз мы, ас пар татJами но -
тран с фе ра зы, ала нинJами но тран с фе ра зы и ще лоч -
ной фоcфа та зы [5].

Ле че ние и про фи лак ти ка
Со су до рас ши ря ю щая те ра пия по тен ци аль но мо -

жет умень шить тран с пе че ноч ный и тран с ле гоч ной
гра ди ент. Не дав но сил де на фил (ин ги би тор фос фо ди -
ес те ра зы 5Jго ти па) и бо зен тан – не се лек тив ный бло -
ка тор ре цеп то ров эн до те лия – по ка за ли эф фек тив -
ность бла го при ят но го мо ду ли ро ва ния ле гоч но го со -

Рис. 4. Гис то ло ги чес кая кар ти на пе че ни у па цен та по сле вы пол не ния опе ра ции Фон те на [11].
А – зна чи тель ная си ну со и даль ная ди ла та ция, ат ро фия кле ток и об ласть руб це ва ния с со еди не ни ем пор таль ных трак -
тов и не раз ли чи мой пе че ноч ной ве ной.
В – диф фуз ный пат терн си ну со и даль но го фиб ро за, не рав но мер но рас по ла га ю ще го ся че рез весь аци нус.
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су дис то го со про тив ле ния, и в кон тек с те цир ку ля ции
Фон те на мо гут улуч шить чрез пе че ноч ные пер фу зи -
он ные дав ле ния. Их эф фект на со про тив ле ние со су -
дов пе че ни не из вес тен, но ис сле до ва те ли счи та ют,
что со сто я ние па ци ен тов с бо лез нью пе че ни на вер ня -
ка улуч шит ся вы пол не ни ем фе нес т ра ции. Одна ко эта
идея тре бу ет прос пек тив ной оцен ки до воз мож нос ти
об щих ре ко мен да ций.

Нам не уда лось най ти в ли те ра ту ре со об ще ний об
опы те при ме не ния стан дар т ных ме ди ка мен тов для
ле че ния на ру ше ния фун к ции пе че ни у па ци ен тов с
един ст вен ным же лу доч ком (та ких, как эс сен ци аль -
ные фос фо ли пи ды, ад ме ти о нин, ли по е вая кис ло та,
экс трак ты рас то роп ши, ур со де зок си хо ли е вая кис ло -
та, ад сор бен ты, лак ту ло за, ви та ми ны и ми не раль ные
во ды, пи ра це там и пен ток си фил лин для улуч ше ния
кро во об ра ще ния и де ток си ка ции). Мож но пред по ло -
жить, что при ме не ние ука зан ных пре па ра тов ока жет
по ло жи тель ное вли я ние на са мо чув ст вие па ци ен тов
и на рост, раз ви тие, нев ро ло ги чес кий ста тус и по вли -
яют на сни же ние смер тель ных тром бо эм бо лий и, что
са мое глав ное, улуч шат ка чес т во жиз ни вы здо рав ли -
ва ю щих.

За клю че ние

Основ ной за ко но мер нос тью ка ва пуль мо нар ной
цир ку ля ции с по вы шен ным ве ноз ным дав ле ни ем и
низ ким сер деч ным вы бро сом яв ля ет ся по те ря про те -
и нов кро ви как че рез ды ха тель ные пу ти, ве ны и лим -
фа ти чес кий про ток (при плас ти чес ком брон хи те и
плев раль ной транс су да ции) и ки шеч ник (про те -
инJте ря ю щей эн те ро па тии) так и че рез поч ки, как
по ка зы ва ет по ка един ст вен ное ис сле до ва ние. Оче вид -
но, что этот фе но мен ока зы ва ет не га тив ное вли я ние
на ре зуль та ты опе ра ций, и у та ких па ци ен тов неб хо -
ди мы ме то ды про фи лак ти ки и ле че ния на ру ше ний
фун к ций внут рен них ор га нов.

Учи ты вая схо жий па то ге нез на зван ных ослож не -
ний, мож но рас счи ты вать, что сред ст ва и ме то ды, эф -
фек тив ные при од ном из них, по мо гут при дру гом.
На при мер сил де на фил, каль ций, ок т ре о тид, глю ко -
кор ти ко и ды срав ни тель но эф фек тив ные для про те -
инJте ря ю щей эн те ро па тии, воз мож но, мо гут умень -
шить и по те рю бел ка че рез поч ки. Ве ро ят но, что
улуч ше ние фун к ции од но го ор га на улуч шит фун к -
цию дру го го, что в ито ге при ве дет к улуч ше нию со -
сто я ния па ци ен тов и про длит их жизнь.
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This review focuses on liver, pancreas, and kidney dysfunction in patients after Fontaine operation. 
Keywords: Congenital heart disease, single ventriculum, monoventricular heart, Fontaine operation.

По сту пи ла 4/02X2008

2_RKJ_2008!!!:2_RKJ_2008.qxd  13.05.2009  14:29  Page 85


