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В рамках публикации рассмотрен врождённый порок сердца — транспозиция магистральных сосудов, леталь-
ность при котором в первый месяц жизни составляет 50%, в возрасте до года - 90% случаев. Одним из вариантов 
транспозиции аорты и лёгочной артерии является корригированная транспозиция. В отечественной литературе 
описываются клинические случаи корригированной транспозиции магистральных сосудов в педиатрии, выявленные 
в первые месяцы и годы жизни ребенка. В статье представлен клинический случай корригированной транспозиции 
магистральных сосудов, впервые выявленной у пациентки в зрелом возрасте. 
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Введение

Транспозиция магистральных сосудов 
(ТМС) — врождённый порок сердца (ВПС), отно-
сящийся к группе «синих» пороков. ТМС связана 
с аномалиями конотрункуса и характеризуется 
дискордантным желудочково-артериальным со-
единением, при котором лёгочный ствол отхо-

дит от морфологически левого желудочка (ЛЖ), 
а аорта (Ао) — от анатомически правого желу-
дочка (ПЖ) [1, 2]. Частота встречаемости ТМС 
составляет 2,5–5% среди всех ВПС, чаще выявля-
ется у лиц мужского пола [2]. Связь ТМС с хромо-
сомными аномалиями и генетическими дефек-
тами в литературе не указывается [2]. Впервые 
порок был описан английским хирургом и па-
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тологом M. Baillie в 1797 г. [3]. Прижизненный 
диагноз транспозиции Ао и лёгочной артерии 
(ЛА) первыми поставили F. Fanconi (1932 г.) и H. 
Taussig (1938 г.) [4]. 

ТМС может быть как при нормальном 
(situs solitus, D-транспозиция), так и при об-
ратном (situs inversus, L-транспозиция) рас-
положении предсердий [2]. Для полной ТМС 
(D-транспозиция) характерно конкордантное 
предсердно-желудочковое и дискордантное же-
лудочково-артериальное соединение [1, 5, 6]. 
Анатомически правое предсердие (ПП), в ко-
торое впадают полые вены соединяется с мор-
фологически ПЖ, продолжением которого яв-
ляется Ао, несущая венозную кровь к тканям 
организма. Анатомически левое предсердие 
(ЛП) соединено с морфологически ЛЖ, от кото-
рого отходит ствол ЛА, несущий артериальную 
кровь к лёгким. При этом анатомически ПЖ 
находится справа от ЛЖ, как при нормально 
сформированном сердце. Буква D в данной си-
туации означает расположение Ао относитель-
но ЛА: в 80% случаях справа от нее, редко слева 
или спереди [6]. Таким образом, при D-ТМС кру-
ги кровообращения разделены. Кроме того, в 
малом круге кровообращения циркулирует ар-
териальная кровь, а в большом — венозная, что 
несовместимо с жизнью. 

Выживаемость в таких случаях зависит от 
сброса крови, который может происходить на 
уровне межжелудочковой перегородки (МЖП), 
межпредсердной перегородки (МПП) и маги-
стральных сосудов [5]. При D-ТМС выделяют две 
категории больных. К первой относятся лица 
с отсутствием дефекта МЖП (ДМЖП) (так на-
зываемая простая ТМС) [2, 5]. В этой ситуации 
смешивание крови большого и малого кругов 
кровообращения происходит через открытое 
овальное окно (ООО) или дефект МПП (ДМПП), 
обычно типа ostium secundum, а также на уровне 
магистральных артерий через открытый арте-
риальный проток (ОАП) [2, 5]. В данном случае 
совмещение крови незначительное, что и опре-
деляет выраженную гипоксемию. Состояние 
больных с полной простой ТМС без ДМЖП более 
тяжёлое, чем у лиц с ДМЖП, которое может усу-
губиться при закрытии ОАП. У больных с про-
стой D-ТМС имеется тенденция к развитию лё-
гочной гипертензии в более раннем возрасте, в 
связи с чем хирургическая коррекция показана в 
первые 2–4 недели жизни [2]. 

Вторая категория представлена пациентами 
с ДМЖП (сложная ТМС) [2, 5]. В данном случае 
объединение лёгочного и системного кровото-
ка происходит и на уровне предсердий через 
ООО или ДМПП, обычно типа ostium secundum, 
и на этапе желудочков посредством ДМЖП, и 
на высоте магистральных сосудов через ОАП. 

Степень гипоксемии у больных с полной слож-
ной ТМС зависит от размера дефектов и объ-
ёма смешивания артериальной и венозной кро-
ви. Больные с ДМЖП при рождении менее ци-
анотичны, но уже к 3–4 месяцам жизни у них 
развивается лёгочная гипертензия и признаки 
правожелудочковой сердечной недостаточно-
сти. В связи с этим пациентам с полной слож-
ной ТМС необходимо проводить хирургическую 
коррекцию порока в возрасте от 2 недель до 3 
месяцев [2]. 

Оперативное вмешательство при D-ТМС за-
ключается в артериальном переключении и 
коррекции сопутствующих пороков [2]. При про-
стой ТМС в первые дни рекомендовано выпол-
нение паллиативной операции, заключающейся 
в баллонной атриосептостомии по Rashkind [2]. 
При упущении подходящего момента выполне-
ния артериального переключения проводят су-
живание ЛА с межартериальным шунтировани-
ем или без него, затем операцию Jatene [2]. 

Для врождённой корригированной ТМС 
(L-транспозиция) характерно дискордантное 
предсердно-желудочковое и желудочково-ар-
териальное соединение [1, 5, 6]. Анатомически 
ПП соединено с морфологически ЛЖ, продол-
жением которого является ствол ЛА, несущий 
венозную кровь. ЛП, в которое впадают лёгоч-
ные вены, соединено с анатомически ПЖ, от 
которого отходит Ао, несущая артериальную 
кровь. Ао обычно находится спереди от ствола 
ЛА. Имеется фиброзный контакт задней створ-
ки клапана ЛА с передней створкой митрально-
го клапана (МК) (в отдельных случаях наблю-
дается непрямой фиброзный контакт клапана 
ЛА с трёхстворчатым клапаном (ТК)). Как и при 
D-ТМС, выносящие тракты желудочков и маги-
стральные артерии идут параллельно.

Корригированная ТМС без сопутствующих 
пороков встречается крайне редко [5]. В 90% 
случаев обнаруживаются изменения анатомиче-
ски ТК, проявляющиеся в виде дисплазии (сме-
щение септальной створки клапана к верхушке 
желудочка, напоминающее аномалию Эбштейна, 
прикрепление сухожильных хорд створок кла-
пана напрямую к перегородке и трабекулам же-
лудочка, недоразвитие отдельных групп папил-
лярных мышц) и сопровождающееся артериаль-
ной недостаточностью атриовентрикулярного 
(АВ) клапана, изредка стенозом [5, 6]. В 70% слу-
чаях встречается ДМЖП (чаще всего перимем-
бранозный), в 40% — подклапанный стеноз ЛА, 
в 10% — субаортальный стеноз и у большей ча-
сти больных — коарктация Ао. При комбинации 
корригированной ТМС с ДМЖП отмечается вы-
сокая лёгочная гипертензия, а при добавлении 
и стеноза ЛА гемодинамика порока напоминает 
изменения, характерные для тетрады Фалло. 
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C точки зрения физиологии, при L-ТМС кру-
ги кровообращения функционируют правильно: 
кровь из лёгочных вен идет в Ао, а из полых — в 
легочный ствол. Однако роль системного желу-
дочка выполняет морфологически ПЖ. Корри-
гированная ТМС может протекать совершенно 
бессимптомно при отсутствии гемодинамически 
значимого внутрисердечного сброса крови, тя-
жёлой клапанной недостаточности и стенозов 
[6]. Несмотря на то, что сопутствующие наруше-
ния почти всегда есть, многие больные долгое 
время ведут нормальный образ жизни. Основ-
ное прогностическое значение имеет функция 
ПЖ, выполняющего при этом пороке функцию 
ЛЖ, и трикуспидальная (артериальная) недо-
статочность. 

Для пациентов с бессимптомной L-ТМС доста-
точно регулярного наблюдения и профилактики 
инфекционного эндокардита [6]. При сопутству-
ющих пороках (ДМЖП и стеноз ЛА) тактика ле-
чения та же, что при изолированных поражени-
ях без ТМС. При тяжёлом подклапанном стенозе 
ЛА устраняют ДМЖП и создают шунт (кондуит) 
из морфологически ЛЖ в ЛА, а при тяжёлой три-
куспидальной (артериальной) недостаточности 
проводят реконструктивную операцию или про-
тезирование клапана [6].

Выявление ТМС у плода вызывает сложности. 
Внутриутробное кровообращение при этой ано-
малии не страдает. Диагностическим критерием 
порока является параллельный ход магистраль-
ных артерий (в норме перекрещивающихся), а 
также визуализация крупного сосуда (ЛА), кото-
рый берёт начало от ЛЖ и делится на две ветви.

Описание клинического случая

Больная Э., 1988 г. р., 17.09.2019 г. обратилась 
в приёмное отделение государственного бюд-
жетного учреждения здравоохранения Респу-
блики Адыгея «Майкопская городская клиниче-
ская больница» с жалобами на одышку при уме-
ренной физической нагрузке, общую слабость, 
учащенное сердцебиение. 

Анамнез заболевания: ухудшение состояния 
в течение последних двух месяцев. На учете у 
кардиолога и терапевта не состояла, медикамен-
тозную терапию не получала.

Из анамнеза жизни: пациентка Э. родилась от 
первой беременности, роды в срок, единствен-
ная в семье. При рождении вес — 2900 гр., рост 
— 49 см. У больной имеется дочь от второй бе-
ременности. Ребенок здоров, без ВПС. От первой 
беременности ребенок родился мёртвым. ВПС 
у родственников первой степени родства паци-
ентки при проведении эхокардиогрфии (ЭхоКГ) 
не выявлены.

Данные объективного обследования: состоя-
ние пациентки на момент осмотра средней сте-
пени тяжести. Больная правильного телосло-
жения, правильного питания. Кожные покровы 
чистые, бледноватой окраски. Грудная клетка 
обычной формы, обе половины равномерно уча-
ствуют в акте дыхания. При перкуссии — лёгоч-
ный звук. В лёгких дыхание везикулярное, хри-
пов нет, частота дыхательных движений — 20 
в минуту. Сатурация кислорода в крови — 96%. 
АД — 100/60 мм рт. ст. При аускультации серд-
ца тоны приглушены, ритм правильный. Часто-
та сердечных сокращений (ЧСС) — 100 ударов 
в минуту. Выслушивается систолический шум 
на верхушке. Пульсация на периферических ар-
териях сохранена. Живот обычной формы, при 
пальпации мягкий, безболезненный. Печень не 
увеличена, не выступает из-под края рёберной 
дуги. Селезёнка не пальпируется. Перифериче-
ских отёков нет.

Выполнены стандартные лабораторные ис-
следования: клинический анализ крови и мочи, 
биохимический анализ крови в пределах норма-
тивных значений.

По данным ЭКГ, синусовый ритм с ЧСС 90 в 
минуту. Электрическая ось сердца отклонена 
влево. Очаговые изменения миокарда передней 
стенки, верхушки и боковой стенки.  

При проведении ЭхоКГ, представленной на 
рисунках 1–4, выявлено правосформирован-
ное леворасположенное сердце. Печень рас-
положена в анатомически положенном месте 
(справа). Анатомически ПП (ориентир — за-
слонка полой вены) соединён с анатомически 
ЛЖ (анатомический ориентир — гладкая эн-
докардиальная поверхность), расположенным 
справа (дискордантное АВ-соединение). Диа-
метр ПП — 36×42 мм. Базальный диаметр ЛЖ 
из апикальной позиции (приточный отдел) 
— 38 мм, глобальная сократимость не сниже-
на. Толщина боковой стенки ЛЖ — 7–8 мм. ПП 
соединяется с ЛЖ посредством двустворчато-
го (анатомически митрального) клапана, кре-
пление створок которого расположено ниже 
крепления створок ТК. Митральная регурги-
тация (+/++). От анатомически ЛЖ отходит 
ствол ЛА (несёт венозную кровь), с наличи-
ем митрально-легочного фиброзного продол-
жения. Диаметр ЛА на уровне клапана — 26 
мм. Максимальный градиент на клапане ЛА 
— 8 мм рт. ст. Пульмональная регургитация 
(+). Визуализируются бифуркация и ветви ЛА, 
не расширены. Слева от ЛЖ располагается 
анатомически ПЖ (анатомический ориентир 
— модераторный пучок и трабекулярность). 
ПЖ соединяется с анатомически ЛП посред-
ством анатомически ТК. Трикуспидальная ре-
гургитация (++/+++), створки утолщены. Су-
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Рисунок 1. Апикальная четырёхкамерная позиция (инверсия желудочков). Анатомический ориентир — ПП 
(заслонка полой вены), ЛЖ (гладкая эндокардиальная поверхность), ПЖ (модераторный пучок и трабекулярность).

Примечание: ПЖ — правый желудочек, ЛЖ — левый желудочек, ЛП — левое предсердие, ПП — правое предсердие.

Figure 1. Apical four-chamber view (ventricular inversion). Anatomical landmarks: RA (caval valve), LV (smooth 
endocardial surface), RV (moderator bundle and trabecularity).

Note: RV — right ventricle, LV — left ventricle, LA — left atrium, RA — right atrium.

Рисунок 2. Апикальная четырёхкамерная позиция. Умеренная недостаточность артериального (анатомически 
трикуспидального клапана). Левое предсердие соединяется с правым желудочком посредством артериального 

(анатомически трикуспидального) клапана, крепление створок которого расположено выше крепления створок 
митрального клапана (анатомический ориентир).

Примечание: ТК — трикуспидальный клапан.

Figure 2. Apical four-chamber view. Moderate insufficiency of the arterial (anatomically tricuspid) valve. The left atrium 
communicates with the right ventricle via the arterial (anatomically tricuspid) valve, the attachment of the cusps of 

which is located above the attachment of the mitral valve cusps (anatomical landmark).
Note: TC — tricuspid valve.
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Рисунок 3. Парастернальная позиция по длинной оси. Отхождение аорты от анатомически правого желудочка. 
Отсутствует митрально-аортальное соединение.

Примечание: ПЖ — правый желудочек, Ао — аорта.
Figure 3. Parasternal long axis view. Aorta originates from the anatomically right ventricle. There is no mitral-aortic 

junction.
Note: RV — right ventricle, Ao — aorta.

Рисунок 4. Апикальная пятикамерная позиция. Отхождение ствола лёгочной артерии от левого желудочка. 
Отмечается митрально-легочное фиброзное продолжение.

Примечание: ЛЖ — левый желудочек, ЛА — лёгочная артерия.
Figure 4. Apical five-chamber view. Origin of the pulmonary artery trunk from the left ventricle. Mitral-pulmonary 

fibrous continuation is noted.
Note: LV — left ventricle, PA — pulmonary artery.
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хожильные хорды ТК крепятся к перегород-
ке и трабекулам ПЖ. Базальный диаметр ПЖ 
из апикальной позиции  — 49 мм. Фракция 
изменения площади (ФИП) ПЖ — 40% (нор-
ма — более 35%) [7, 8]. Систолическая экс-
курсия плоскости трикуспидального кольца в 
М-режиме (TAPSE) — 14,7 мм (норма — более 
17 мм) [7, 8]. Толщина боковой стенки ПЖ — 
7–8 мм, МЖП — 9 мм. Диаметр ЛП — 46×68 мм. 
Объём ЛП — 80 мл. От анатомически ПЖ от-
ходит Ао (несёт артериальную кровь). Диа-
метр корня Ао — 34 мм, восходящего отдела 
Ао — 29 мм, дуга Ао — 29 мм. Аортальный 
клапан (АК) двухстворчатый, регургитации 
нет. Максимальный градиент на АК — 8 мм 
рт. ст. Скорость кровотока в нисходящем от-
деле Ао в пределах нормы. Отсутствует кон-
такт между артериальным (анатомически ТК) 
АВ-клапаном и магистральным сосудом (Ао), 
что свидетельствует об инверсионном поло-
жении сосудов. Ао расположена спереди и сле-
ва от ЛА. Патологические шунты через МПП 
и МЖП при цветовом картировании не реги-
стрируются, смещения септальной створки ТК 
нет. Допплер: ЕТК — 108 см/сек., АТК — 32 см/
сек., ебокТК — 19 см/сек., еМЖП  — 11,7  см/сек., 
sТК — 8 см/сек. (норма для ТК — более 9,5 см/
сек.) [7], что позволяет косвенно судить о на-
личии нарушения регионарной систолической 
функции ПЖ. ta-eТК — 625 мс, tsТК — 354 мс, Teim-
индекс — 0,77 (норма — менее 0,54), что так-
же косвенно указывает на наличие нарушения 
регионарной систолической функции ПЖ. Е/
еТКср 7,5 — косвенный признак отсутствия вы-
сокого конечного диастолического давления в 
ПЖ [7, 8]. 

Заключение. ВПС: корригированная ТМС 
(L-транспозиция) (инверсия желудочков и дис-
кордантная транспозиция Ао и ЛА). Умеренная 
недостаточность артериального (анатомически 
трикуспидального) клапана. Дилатация ЛП. Не-
значительная регургитация венозного (анато-
мически митрального) клапана. Косвенные при-
знаки незначительного нарушения регионарной 
систолической функции ПЖ (артериального же-
лудочка).

На основании результатов ЭхоКГ было при-
нято решение о госпитализации в кардиологи-
ческое отделение для дообследования и лече-
ния.  

По данным холтеровского мониторирования 
ЭКГ (ХМЭКГ): правильный циркадный профиль 
ритма. Вариабельность ритма нормальная. В 
период бодрствования на фоне физической на-
грузки зарегистрированы эпизоды синусовой 
тахикардии с максимальной ЧСС 150 ударов в 
минуту, сопровождающиеся депрессией сегмен-
та ST в отведениях V5 и aVF на 0,5–1,3 мм. В пе-

риод бодрствования зафиксированы 1 желудоч-
ковая и 8 наджелудочковых экстрасистол. Во 
время ночного сна выявлены короткие эпизоды 
преходящей АВ-блокады 1 степени. Всё время 
наблюдения регистрировались эпизоды выра-
женной синусовой аритмии.

Компьютерная томография органов грудной 
клетки. Транспозиция Ао (леворасположенная 
Ао). Венозный застой лёгких 1–2 степени. 

Пациентке Э. была назначена симптоматиче-
ская терапия (торасемид, спироналоктон, мето-
пролола сукцинат). На фоне проведенного лече-
ния состояние больной улучшилось, в динамике 
одышка при физической нагрузке уменьшилась. 

27.09.2019 г. пациентка Э. была выписана из 
стационара в удовлетворительном состоянии, 
даны рекомендации продолжить приём метопро-
лола сукцината 50 мг утром под контролем АД и 
ЧСС, спироналоктона 25 мг утром и торасемида 5 
мг утром под контролем АД, уровня калия и кре-
атинина крови (контроль 1 раз в 3–6 месяцев) 
и диуреза. Кроме того, рекомендовано диспан-
серное наблюдение у кардиолога по месту жи-
тельства, проведение ХМЭКГ для исключения тя-
жёлой степени АВ-блокады и ЭхоКГ для монито-
рирования работы артериального ПЖ и степени 
недостаточности артериального (анатомически 
трикуспидального) клапана 1 раз в 12 месяцев.

Обсуждение

Пациентке Э., 1988 г. р., диагноз «ВПС: кор-
ригированная ТМС» впервые выставили в 31 
год при проведении ЭхоКГ во время самооб-
ращения в стационар в связи с возникшей 
одышкой, продолжавшейся в течение двух 
месяцев. Возможно, отсутствие клинических 
проявлений и гемодинамических нарушений 
в течение длительного времени связано с тем, 
что у больной при наличии корригирован-
ной ТМС отсутствовали часто встречающиеся 
при этой патологии сопутствующие пороки: 
ДМПП, ДМЖП, ОАП, стеноз ЛА. На фоне имею-
щегося порока круги кровообращения физио-
логически функционировали верно. Жалобы, 
с которыми поступила пациентка, возможно, 
являются следствием постепенно развившей-
ся недостаточности артериального (анатоми-
чески ТК) клапана, связанной с дисплазией ТК 
и функциональной неполноценностью морфо-
логически ПЖ, не предназначенного для вы-
полнения насосной функции и преодоления 
высокого сопротивления большого круга кро-
вообращения. Недостаточность артериально-
го клапана и регионарная систолическая дис-
функция ПЖ, по-видимому, привели к застою в 
малом круге кровообращения, что и обуслови-
ло появление одышки.
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В настоящее время пациентка Э. чувствует 
себя удовлетворительно, наблюдается у карди-
олога по месту жительства. Больной ежегодно 
проводится трансторакальное ЭхоКГ обследо-
вание, по результатам которого отсутствует от-
рицательная динамика (степень недостаточно-
сти артериального клапана не увеличивается, 
глобальная сократимость ПЖ в норме), а также 
ХМЭКГ (АВ-блокады 2-й и 3-й степени не зареги-
стрированы). В течение всего периода наблюде-
ния мониторируется уровень мозгового натрий-
уретического пептида, который сохраняется в 
переделах допустимых значений. 

Прогноз пациентки относительно благоприят-
ный. При развитии тяжёлой артериальной (три-
куспидальной) недостаточности рекомендована 
хирургическая коррекция, при возникновении тя-
жёлой степени АВ-блокады — имплантация ЭКС.

Заключение

ТМС обычно проявляется с рождения в виде ци-
аноза и одышки. Вариантом ТМС является редко 
встречающаяся корригированная транспозиция, 
которая часто сочетается с другими ВПС, требую-
щими хирургической коррекции. Представленный 
клинический случай является крайне редким вари-
антом корригированной ТМС, проявившийся кли-
нически только в зрелом возрасте. Основным мето-
дом диагностики ТМС является трансторакальная 
ЭхоКГ, верная интерпретация которого позволит 
поставить правильный диагноз.
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