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Актуальность. Тетрада Фалло (ТФ) составляет около 10% всех 

врождённых пороков сердца (ВПС) и является наиболее распространённым из 

всех цианотических ВПС [1]. При отсутствии лечения у пациентов с TФ 

выживаемость составляет 50% в течение 5-10 лет, смертность связана с 

гипоксемией, эндокардитом, абсцессами мозга или церебральной сосудистыми 

нарушениями. Большинство пациентов переносят операцию по реконструкции 

в течение первого года жизни [2]. Анатомические вариации встречаются часто 

и могут влиять на хирургическое вмешательство. В связи с этим актуальным 

является рассмотрение не только анатомических признаков самого порока, но и 

возможные сопутствующие сосудистые нарушения. 

Цель. Изучить анатомические вариации тетрады Фалло. 

Методы исследования. Был проведен поиск информации по нескольким 

базам данных: Web of Science, PubMed, Google Scholar. Мы проанализировали 

более 100 статей по данной теме. 

Результаты. Тетрада Фалло – порок сердца, сочетающий, по 

определению французского врача Этьена-Луи Артура Фалло, четыре порока: 

стеноз выводного отдела правого желудочка, гипертрофию правого желудочка, 
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дефект межжелудочковой перегородки, смещение аорты к правому желудочку. 

Часть крови из правого желудочка попадает в левый через отверстие в 

межжелудочковой перегородке. Таким образом, в аорту попадает бедная 

кислородом кровь. Ситуацию усугубляет стеноз выводного отдела правого 

желудочка [3]. 

В эмбриональном периоде он возникает, когда конусообразная или 

воронкообразная часть межжелудочковой перегородки смещается кпереди в 

правый желудочек. Это смещение приводит к дефекту межжелудочковой 

перегородки, обструкции оттока из правого желудочка на клапанном или 

надклапанном уровнях. Степень обструкции оттока из правого желудочка 

сильно варьирует от очень слабой до полной атрезии легочного клапана с 

уменьшенными или отсутствующими ветвями легочной артерии. Из-за стеноза 

выводного отверстия правого желудочка, нарушения формирования легочных 

сосудов и их ремоделирования, еще в фетальном периоде развивается 

гипертрофия правого желудочка, и в постнатальном периоде лечение этих 

пациентов осложняет правожелудочковая сердечная недостаточность [2, 3]. 

Таким образом, патофизиологические последствия ТФ в значительной степени 

определяются степенью обструкции выносящего тракта правого желудочка, а 

не дефектом межжелудочковой перегородки.  

К специфическим разновидностям TФ относятся все формы атрезии 

лёгочных артерий с открытым артериальным протоком и синдромом отсутствия 

лёгочного клапана. Кроме того, левая и правая лёгочные артерии могут быть 

стенозированными или гипоплазированными. В этих случаях обычно 

наблюдаются крупные аорто-лёгочные коллатеральные артерии (АЛКА), 

которые представляют собой сосуды, отходящие от аорты или подключичных 

артерий и снабжающие сегменты лёгочного артериального дерева. 

Дополнительные варианты включают в себя дефект межпредсерной 

перегородки (Пентада Фалло), правостороннее расположение дуги аорты и 

аномалии развития коронарных артерий, которые можно увидеть у 5-12% 

пациентов с TФ [4]. Описаны варианты, когда левая передняя 

межжелудочковая артерия или огибающая ветвь отходит от правой коронарной 

артерии. Возможно наличие небольших свищей между коронарными артериями 

и лёгочной артерией, анастомозов между коронарными и бронхиальными 

артериями или правым предсердием, а также появление крупных конусовидных 

артерий, пересекающих правый желудочек [3,4].  

В большинстве случаев, когда передняя межжелудочковая артерия 

отходит от правой коронарной артерии, аорта располагается рядом с ней и 

справа от неё. К другим вариантам отхождения коронарных артерий относятся 

отхождение левой или правой коронарной артерии от легочного ствола, левой 

или правой легочной артерии, гипоплазия коронарного дерева и анастомозы 

между коронарными и бронхиальными артериями, одиночное устье коронарной 

артерии [5].  

Пороки дуги аорты и ее ветвления чаще встречаются у пациентов с 

делецией хромосомы 22q11. У 10% пациентов с ТФ могут наблюдаться 

значительные анатомические отклонения в области дуги аорты, которые 
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требуют изменений или дополнительных этапов хирургического 

вмешательства. По результатам исследования, проведенного институтом 

кардиологии Нараяны, было отобрано 2684 пациентов, соответствовавших 

критериям включения. У 1983 пациентов была левостороннее расположение 

дуги аорты (73,9%), у 688 пациентов – правостороннее расположение дуги 

аорты (25,7%), у четырёх пациентов – шейная дуга аорты (0,15%), у восьми 

пациентов – двойная дуга аорты (0,3%), у одного пациента – аорто-лёгочное 

окно (0,04%), и ни у одного пациента не наблюдалось прерванной дуги аорты 

[6]. Зарегистрированная распространенность дилатации аорты при Тетраде 

Фалло в одноцентровых исследованиях варьировалась от 15% до 87% [2].  

Аберрантная подключичная артерия, или ложная подключичная артерия, 

также встречается у пациентов с ТФ и является аномалией общей дуги аорты. 

При этом аберрантная подключичная артерия может быть правой и левой 

соответственно [7].  

Недостаточный лёгочный кровоток при TФ может привести к развитию 

основных АЛКА, что препятствует хирургическому восстановлению у 20-25%. 

У пациентов с TФ может быть от 1 до 9 или более АЛКА. Большинство из них 

возникают из нисходящей грудной аорты, но они также могут возникать из 

ветвей плечеголовного ствола или коронарной артерии. Они проходят позади 

пищевода или через него, также могут вызывать сдавление дыхательных путей. 

Анатомия АЛКА сильно варьируется и очень индивидуальна [3, 8].  

В некоторых случаях одна из ветвей лёгочных артерий может отходить от 

аорты или же отсутствовать. Тетрада Фалло с атрезией легочной артерии и 

системно-легочными коллатеральными артериями определяется как 

врожденный сердечно-сосудистый порок развития, представляющий собой 

вариант тетрады Фалло, при котором отсутствует прямое сообщение между 

правым желудочком и деревом легочной артерии и имеются коллатеральные 

кровеносные сосуды между системной и легочной артериями [8].  

Считается, что при ТФ происходит нарушение миграции 

соответствующих клеток нервного гребня во время внутриутробного развития 

плода. Поскольку легочный клапан также развивается из этих нервных клеток 

гребня, вполне объяснимо может быть отсутствие легочного клапана. 

У пациентов с TФ и атрезией лёгочных артерий может сохраняться 

остаток ствола лёгочной артерии с разным диаметром центральных лёгочных 

артерий и изменённой анатомией лёгочного дерева. Примерно у 50% таких 

пациентов правая и левая лёгочные артерии сливаются, и кровоток зависит от 

образованного их слиянием протока. У пациентов с TФ и атрезией лёгочных 

артерий обычно наблюдается цианоз в период новорождённости, который 

усиливается по мере закрытия артериального протока. Это становится 

смертельным состоянием при отсутствии достаточного притока крови по 

аортолёгочным коллатералям. Установленного хирургического алгоритма для 

лечения тетрады Фалло с сопутствующими односторонними аномалиями 

лёгочных артерий не существует [9]. 

Дефект межжелудочковой перегородки всегда располагается в выходном 

отделе правого желудочка, между двумя частями перегородки. У 66% 
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исследуемых образцов с ТФ между трикуспидальным и аортальным клапанами 

имелась также фиброзная комиссура. Если она присутствовала, то эта 

непрерывность всегда затрагивала переднюю створку трикуспидального 

клапана [10].  

По данным исследования, проведенного Khan et al., большинство 

дефектов межжелудочковой перегородки являются перимембранозными, при 

этом часть из них сопровождаются дополнительным мышечным дефектом 

межжелудочковой перегородки. Возможны случаи, когда в сердце также 

имеется изолированный мышечный дефект выходного отдела, образованный 

мышечным задненижним краем, расположенным между створками аортального 

и трикуспидального клапанов [11]. 

В исследовании, проведенном Anderson et al., было обнаружено, что 

плоскость, соответствующая дефекту межжелудочковой перегородки, не 

совпадает с геометрической плоскостью, разделяющей полости правого и 

левого желудочков [12]. 

Выводы. Дополнительные морфологические изменения при развитии ТФ 

имеют важное клиническое значение. Существование этих анатомических 

вариантов подчёркивает необходимость тщательного предоперационного 

обследования пациента и визуализации всех коллатералей с применением 

современных методик, что позволит персонифицированно подходить к выбору 

хирургической методики для каждого конкретного пациента. 
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