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Вступ
За період 2003–2022 рр. у КНП ЛОР «Львівська 

обласна клінічна дитяча лікарня «ОХМАТДИТ» було 
діагностовано 10 випадків аортопульмонального ві-
кна (АоПВ), з них у 5 (50 %) пацієнтів АоПВ було ізо-
льованим, у 2 (20 %) хворих поєднувалося з дефектом 
міжшлуночкової перегородки (ДМШП), у 2 (20 %) — з 
відкритою артеріальною протокою і в 1 (10%) — з пере-
рваною дугою аорти. У 5 (50 %) дітей визначався про-
ксимальний дефект, у 4 (30 %) — дистальний, в 1 (10 %) 
пацієнта — тотальний.

Випадок 1. До Львівської обласної клінічної дитячої 
лікарні «ОХМАТДИТ» надійшов 2-місячний хлопчик у 
зв’язку зі скаргами на виражену задишку, тахікардію, 
швидку втому, посилену пітливість під час годування 
й відставання у фізичному розвитку. З анамнезу життя 
відомо, що дитина народилася однією з двійні від тре-
тьої недоношеної вагітності (штучного запліднення), 
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других пологів шляхом кесарського розтину. Вага при 
народженні становила 2050 г, а зріст — 51 см. 

При огляді стан дитини середньої тяжкості, вира-
жені ознаки дихальних розладів — роздування крил 
носа і втягнення міжреберних проміжків. Хлопчик 
правильної будови тіла, зниженого харчування, фізич-
ний розвиток нижче від середнього. Шкіра й видимі 
слизові бліді, чисті. Під час аускультації серця вислухо-
вувались ритмічні, приглушені тони серця, тахікардія 
(частота серцевих скорочень 144/хв), а в ділянці ІІ–IV 
міжребер’я зліва визначався інтенсивний систолічний 
шум 5/6 за шкалою Левіне. Артеріальний тиск був на 
рівні 95/50  мм рт.ст. на обох кінцівках. Пальпувався 
м’який живіт, печінка виступала на 3,0 см нижче від 
реберної дуги, набряки не визначалися.

Електрокардіографія (ЕКГ): синусовий ритм із час-
тотою серцевих скорочень 144 уд/хв, інтервал PQ ста-
новив 0,12 с, електрична вісь серця відхилена вправо, 
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Резюме.  Аортопульмональне вікно (АоПВ) — уроджена вада серця, що характеризується наявністю ано-
мального сполучення між стовбуром легеневої артерії та проксимальною частиною дуги аорти безпосередньо 
понад рівнем півмісяцевих клапанів. Це одна з рідкісних вад серця (частота становить 0,2–0,6 %). АоПВ може 
бути самостійною вадою або поєднуватися з такими вадами, як коарктація аорти, перервана дуга аорти, 
тетрада Фалло, дефект міжпередсердної перегородки чи відкрита артеріальна протока. Лікування АоПВ по-
лягає в хірургічній корекції вади, що повинна проводитись відразу після встановлення діагнозу з метою запо-
бігання розвитку легеневої гіпертензії. Післяопераційні ускладнення після хірургічної корекції АоПВ виникають 
рідко й залежать від поєднання цієї вади з іншими вродженими вадами серця, особливо з перерваною дугою 
аорти. У цій статті ми подаємо ретроспективний аналіз пацієнтів з АоПВ за період 2003–2022 років, які 
проходили обстеження в КНП ЛОР «Львівська обласна клінічна дитяча лікарня «ОХМАТДИТ», і два клінічні 
випадки АоПВ — у 2- і 10-місячних хлопчиків.
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неповна блокада правої ніжки пучка Гіса, ознаки пе-
ренавантаження правого шлуночка. При рентгеногра-
фії виявлено кардіомегалію з посиленим легеневим 
рисунком і кардіоторакальним індексом 65 %. Ехо-
кардіографія (ЕхоКГ) засвідчила розширений лівий 
шлуночок діаметром 2,6 см і ліве передсердя — 1,8 см, 
міжшлуночкова перегородка і задня стінка лівого шлу-
ночка не потовщені. З короткої високої парастерналь-
ної осі візуалізовано ізольоване аортопульмональне 
вікно 4–5 мм з ліво-правим скидом із Т-подібним арте-
фактом, а також відкрите овальне вікно розміром 4 мм 
(рис. 1).

При ЕхоКГ встановлено правильний хід магістраль-
них судин. Висхідна аорта діаметром 0,9 см, розмір сег-
ментів дуги: А/В/С — 0,8/1,0/0,9 см. У легеневій артерії 
(1,4 см у діаметрі) — турбулентний потік без патологіч-
них змін клапана. Функція клапанів не порушена. Тиск 
у правому шлуночку 60 мм рт.ст. Скоротливість міокарда 
добра з фракцією викиду 66 %. Було встановлено діагноз: 
вроджена вада серця: ізольоване аортопульмональне ві-
кно з ознаками легеневої гіпертензії ІІ ст. (рис. 2).

Пацієнта було скеровано в Науково-практичний 
медичний центр дитячої кардіології та кардіохірургії в 
місті Києві, де діагноз було підтверджено за допомогою 
комп’ютерної томографії (рис. 3).

Пацієнту було проведено хірургічну корекцію вади. 
Післяопераційний перебіг без ускладнень, дитина рос-
те і розвивається згідно з віком.

Випадок 2. Хлопчик віком 10 місяців надійшов у 
відділення реанімації Львівської обласної клінічної 
дитячої лікарні «ОХМАТДИТ» уперше з ознаками за-
стійної серцевої недостатності й високої легеневої гі-
пертензії. У дитини спостерігалися виражена задишка, 
тахікардія і відставання в масі тіла. Аускультативно ви-
значався акцент ІІ тону на легеневій артерії та систо-
лічний шум викиду 1/6 за шкалою Левіне.

З анамнезу відомо, що у 8-місячному віці було діа-
гностовано вроджену ваду серця — ДМШП у поліклі-
ніці за місцем проживання. Проте швидке наростання 

ознак застійної серцевої недостатності й легеневої гі-
пертензії, значне відставання в масі тіла — гіпотрофія 
ІІІ ст., часті рецидивуючі пневмонії та бронхіти в анам-
незі викликали підозру на поєднану патологію.

При ЕхоКГ-обстеженні виявлено розширені лівий і 
правий шлуночки, перимембранозний субаортальний 
дефект міжшлуночкової перегородки розміром 8 мм 
з перехресним скидом і градієнтом тиску на ДМШП 
13 мм рт.ст. Хід магістральних судин правильний. Аор-
тальний клапан (АК) тристулковий, стулки не змінені. 
Градієнт тиску на АК не визначався. Клапан легеневої 
артерії з градієнтом тиску 4 мм рт.ст. Функція і структу-
ра атріовентрикулярних клапанів не порушена. 

Було візуалізовано АоПВ, однак скиду крові з аор-
ти в легеневу артерію не виявлено у зв’язку з високою 
легеневою гіпертензією. Тиск у правому шлуночку ста-
новив 80 мм рт.ст. (рис. 4).

Дитина була скерована в Науково-практичний ме-
дичний центр дитячої кардіології та кардіохірургії, де 
проведено комп’ютерну томографію і підтверджено 
наявність АоПВ з ДМШП, виконана хірургічна корек-
ція вади. Післяопераційний період без ускладнень.

Огляд літератури та обговорення
АоПВ — це сполучення між висхідною аортою і ле-

геневою артерією, уперше було описане ще Еліотсо-
ном наприкінці минулого століття [1].

Основна відмінність АоПВ від загального артері-
ального стовбура полягає в наявності двох окремих 
півмісяцевих клапанів, які походять з двох окремих 
субартеріальних вихідних трактів шлуночків. 

Великі АоПВ потрібно диференціювати з великим 
ліво-правим шунтом, спричиненим дефектом між-
шлуночкової перегородки, атріовентрикулярною ко-
мунікацією чи відкритою артеріальною протокою. Усі 
ці вади можуть спричинити застійну серцеву недостат-
ність, легеневу гіпертензію та прогресуючу патологію 
легень [2].

АоПВ — це відносно рідкісна вроджена вада серця, 
що трапляється із частотою 0,2–0,6 % від усіх уродже-
них вад серця [3, 4]. 

Згідно з літературними даними, АоПВ може бути 
ізольованою вадою — в 50 % пацієнтів, а також може 

Рисунок 1. Ехокардіографія. Висока 
парастернальна позиція — ІІ міжребер’я зліва. 

Коротка вісь аорти і довга вісь легеневої 
артерії, дефект аортолегеневої стінки — 

аортопульмональне вікно 5 мм
Примітки: тут і на рис. 2–5: АоПВ — аортопульмо-
нальне вікно; Ао — аорта; ЛА — легенева артерія.

Рисунок 2. Ехокардіографія — турбулентний потік 
з аорти в легеневу артерію
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поєднуватися з іншими вродженими вадами серця, та-
кими як коарктація аорти, перервана дуга аорти (тип 
А), тетрада Фалло і дефект міжпередсердної перего-
родки [5]. Значно рідше АоПВ поєднується з дефектом 
міжшлуночкової перегородки, атрезією аорти чи стов-
бура легеневої артерії та транспозицією магістральних 
судин [6, 7].

Розрізняють 3 типи АоПВ: проксимальний — тип І, 
дистальний — тип ІІ і тотальний тип дефекту — тип ІІІ 
(за класифікацією Морі) [8]. Варто зазначити, що кла-
сифікації АоПВ різняться серед науковців [1, 9]. 

Проксимальні дефекти зустрічаються найбільш 
часто, вони циркулярні й розташовуються в прокси-
мальній частині аорти над синусом Вальсальви. 

Дистальний тип спіральної форми розташовується 
у верхній частині висхідної аорти ще до розгалуження 
гілок, що відходять від аорти. В описаних нами пацієн-
тів визначався саме дистальний дефект (тип ІІ). 

Тотальні дефекти зустрічаються найрідше, вони є 
великими і залучають значну частину висхідної аорти 
між синусом Вальсальви та гілками дуги аорти.

Важливо зазначити, що АоПВ часто також назива-
ють дефектом аортолегеневої перегородки, хоча такого 
поняття, як аортолегенева перегородка, не існує в по-

стнатальному серці, інтраперикардіальні компоненти 
аорти та легеневої артерії мають свої окремі стінки [10, 
11]. Відтак назва «АоПВ» більш відповідна.

У випадку, якщо АоПВ не поєднується із іншими 
вадами, його можна віднести до простих вад серця. 
Якщо ж АоПВ асоційоване з такими вадами, як пере-
рвана дуга аорти, ДМШП, ціанотичні вади серця чи 
патологія коронарних артерій, то такі АоПВ належать 
до складних вроджених вад серця. Приблизно полови-
на пацієнтів мають такі поєднання і вимагають додат-
кових діагностичних і хірургічних втручань.

Клінічні прояви АоПВ часто неспецифічні, що зна-
чно утруднює діагностичний процес, але більшість па-
цієнтів мають клінічні ознаки, притаманні вадам з лі-
во-правим скидом. Пацієнти з малим дефектом АоПВ 
можуть не мати жодних клінічних проявів, а пацієнти 
з тотальним АоПВ, як правило, мають виражені озна-
ки легеневої гіпертензії і застійної серцево-судинної 
недостатності, такі як тахікардія, надмірна пітливість 
під час годування, відставання у фізичному розвитку і 
задишка протягом перших тижнів життя, що й спосте-
рігалося в наших пацієнтів.

АоПВ необхідно запідозрити в пацієнтів, які мають 
легеневу гіпертензію, що неможливо клінічно пояс-

Рисунок 3. Комп’ютерна томографія. 
Аортопульмональне вікно
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нити, чи ознаки вираженого скиду зліва направо, що 
асоціюється з ранньою легеневою гіпертензією. Тяжка 
легенева гіпертензія може виникати вже протягом пер-
шого місяця життя [9]. 

Рентгенологічні чи ЕКГ-зміни є неспецифічними, 
тому більшості пацієнтів діагноз можна встановити за 
допомогою ЕхоКГ.

Проте існує ризик пропустити діагноз АоПВ, якщо 
ретельно не сканувати ділянку прилягання стінок магі-
стральних судин, які є окремими структурами, важливо 
сканувати цю ділянку з різних проєкцій без кольорової 
допплерографії. У випадку виявлення АоПВ потрібно 
застосувати кольорову допплерографію [11]. Під час 
проведення ЕхоКГ найкраще дефект візуалізується з 
короткої високої парастернальної осі, із субкостальної 
та супрастернальної позиції. 

Субкостальна позиція особливо зручна для визна-
чення відстані дефекту до місця виходу лівої коронар-
ної артерії. Із супрастернальної позиції нижній край 
висхідної аорти прослідковується до верхівки на відмі-
ну від типового циркулярного зрізу стовбура легеневої 
артерії, АоПВ візуалізується як півколо [12]. 

Наявність великого ліво-правого шунта спричинює 
дилатацію лівих камер серця, легеневої артерії та її гі-
лок, потовщення стінки правого шлуночка. При вели-
кому дефекті потік від аорти входить у легеневу арте-
рію перепендикулярно до її довгої осі, а потім швидко 
поширюється. Натомість за наявності маленького ре-
стриктивного дефекту візуалізується постійний турбу-
лентний потік високої швидкості з аорти до легеневої 
артерії. При більших дефектах за умови нормальної ре-
зистентності легеневих судин постійний антеградний 
потік визначається в легеневих артеріях дистально до 
АоПВ як наслідок великого ліво-правого скиду з аорти 
до легеневої артерії. 

Антеградний потік у дистальну частину стовбура 
легеневої артерії та її гілок відрізняє АоПВ від відкритої 
артеріальної протоки. Аномальний ретроградний діа-
столічний потік візуалізують у низхідній аорті під час 
діастоли, він спричинений скидом з аорти в легеневі 
артерії. Проте у випадку спіральних дефектів, що дуже 

широкі й захоплюють місце початку легеневої артерії, 
чи великих дефектів, що простягаються від синотубу-
лярного з’єднання до біфуркації стовбура ЛА, АоПВ 
часто складно диференціювати з відкритою артеріаль-
ною протокою [11].

У випадку наявної легеневої гіпертензії визначаєть-
ся двонаправлений потік через АоПВ низької швидко-
сті [12].

Діагноз був вчасно встановлений в 90 % дітей з 
АоПВ, яким виконували обстеження в нашій установі. 
В однієї дитини діагноз було важко встановити відразу, 
що було пов’язано з асоційованою патологією — пере-
риванням дуги аорти. 

Поєднання АоПВ з іншими вадами серця утруднює 
вчасну діагностику, оскільки лікар може не зосереджу-
ватись на пошуку іншої патології, діагностувавши одну 
ваду.

У випадках, коли встановлений діагноз не пояснює 
тяжкість клінічного перебігу хвороби, потрібно про-
водити комп’ютерну томографію, як було і в нашому 
випадку.

Усі пацієнти з АоПВ вимагають негайної хірургічної 
корекції вади відразу після встановлення діагнозу, адже 
без неї 40–50 % пацієнтів помруть від застійної серце-
во-судинної недостатності протягом першого року 
життя, а ті, які вижили, будуть жити з високою легене-
вою гіпертензією [13].

Gross та співавт. уперше провели хірургічну корек-
цію АоПВ через лівий торакальний доступ ще в 1952 
році [14]. 

Wright та співавт. опублікували свої результати пер-
шого трансаортального закриття АоПВ під час опе-
рації зі штучним кровообігом у 1968 [15], а Deverall  
та співавт. описали хірургічну корекцію АоПВ із накла-
данням латки [16].

Усіх пацієнтів було вчасно й успішно прооперова-
но з використанням хірургічної латки. Сьогодні малі 
чи резидуальні дефекти закривають транскатетерним 
шляхом. Закриття АоПВ як хірургічним, так і мініін-
вазивним шляхом може мати такі ускладнення, як сте-

Рисунок 5. Комп’ютерна томографія. 
Аортопульмональне вікно 7 мм

Рисунок 4. Ехокардіографія. Висока 
парастернальна позиція — ІІ міжребер’я зліва. 

Візуалізовано коротку вісь Ао та довгу вісь 
ЛА, а також дефект аортолегеневої стінки — 

аортопульмональне вікно 7 мм
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ноз висхідної аорти чи легеневої артерії або залишкові 
дефекти, що вимагає постійного подальшого спостере-
ження в дитячого кардіолога. 

Висновки
АоПВ — рідкісна вроджена вада серця, що час-

то поєднується з іншими вродженими вадами серця. 
У більшості пацієнтів з аортопульмональним вікном 
розвиваються виражені клінічні ознаки серцевої не-
достатності та легеневої гіпертензії відразу після на-
родження. 

Більшість АоПВ діагностується за допомогою ехо-
кардіографії, проте в окремих випадках діагностика 
АоПВ може становити труднощі навіть під час най-
більш прискіпливого обстеження. 

Лікаря повинні насторожувати висока легенева 
гіпертензія та дилатовані камери серця, які немож-
ливо клінічно пояснити, у такому випадку потрібні 
такі додаткові методи обстеження, як комп’ютерна 
томографія.

У випадку наявності асоційованої патології існує 
загроза пропустити АоПВ, особливо якщо вже діагнос-
тована вада пояснює клінічні прояви.

Вчасна діагностика й хірургічна корекція є вкрай 
важливими, тому ретельне рутинне сканування ділян-
ки перехресту аорти та ЛА є виправданим під час кож-
ного ехокардіографічного обстеження.

Хірургічне лікування забезпечує повну корекцію 
вади і має низький рівень післяопераційних усклад-
нень за умови відсутності складної асоційованої пато-
логії.

Конфлікт інтересів. Автори заявляють про відсут-
ність конфлікту інтересів і власної фінансової зацікав-
леності при підготовці даної статті.

Інформація про фінансування. Автори заявляють 
про відсутність фінансової підтримки.

Інформація про внесок кожного автора. Маль-
ська  А.А. — аналіз отриманих даних, написання 
тексту; Куриляк О.Б. — концепція і дизайн статті; 
Ялинська Т.А., Стогова О.В. — збирання й обробка клі-
нічних даних.
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Congenital heart defect — aortopulmonary window:  
diagnostic features in infants

Abstract.  Aortopulmonary window (APW) is a congenital heart 
defect characterized by the presence of an abnormal connection 
between the pulmonary artery and the proximal part of the aortic 
arch directly above the level of the semilunar valves. It is one of the 
rarest cardiac defects (frequency of 0.2–0.6 %). APW occurs as 
an isolated cardiac lesion or in association with other anomalies 
such as coarctation of the aorta, interrupted aortic arch, tetra
logy of Fallot, and atrial septal defect or patent ductus arteriosus. 
Treatment of APW comprises surgical correction of the defect, 
which should be performed immediately after diagnosis in order to 

prevent the development of pulmonary hypertension. Postopera-
tive complications after surgical correction of APW occur rarely 
and depend on the association of this defect with other congenital 
heart defects, especially with an interrupted aortic arch. In this ar-
ticle, we present a retrospective analysis of patients with APW for 
2003–2022, who were examined at the Lviv Regional Children’s 
Hospital OHMATDYT, and 2 clinical cases of APW in 2- and 
10-month-old boys.
Keywords:  congenital heart defect; aortopulmonary window; 
echocardiography; children


