
Информация для пациента 
Атрезия легочной артерии представляет собой врожденное отсутствие 
прямого сообщения междуправым желудочком и системой легочной артерии. 
Это довольно редкий ВПС, который отмечается в 2-3% случаев от всех ВПС. 
Порок встречается как в виде сочетания с ДМЖП, так и с различными 
сложными ВПС, такими как транспозиция магистральных сосудов, атрезия 
правого атриовентрикулярного отверстия, единственный желудочек сердца и 
др. Анатомические критерии порока следующие: 1) отсутствие ЛА на 
различных уровнях; 2) большой ДМЖП; 3) наличие дополнительных 
источников коллатерального кровотока легких; 4) гипертрофия ПЖ; 5) 
декстропозиция корня аорты; 6) нормальное взаимоотношение аорты и ствола 
ЛА. при этом состояние ребенка, в основном, зависит от величины ОАП, 
наличия больших аорто-легочных коллатеральных артерий. Нарушения 
гемодинамики при данном пороке определяются главным образом отсутствием 
прямого сообщения между ПЖ и системой ЛА, при этом прямое поступление 
венозной крови из ПЖ невозможно. Кровоток в легких осуществляется 
обходным путем из ПЖ через ДМЖП в ЛЖ, далее смешанная 
артериализированная кровь поступает в аорту и лишь затем через ОАП или по 
коллатеральным сосудам в легкие. При этом насыщение крови кислородом в 
аорте, коллатеральных артериях и легочной артерии идентично. Прогноз 
жизни пациента зависит от характера легочного кровотока. Смертность детей 
с дуктус-зависимой гемодинамикой до 12 месяцев составляет 90%. У 
пациентов, имеющих несколько источников легочного кровотока и умеренно 
выраженный цианоз к 3-5 летнему возрасту смертность составляет 50%. При 
усиленном легочном кровотоке и наличии больших аорто-легочных 
коллатеральных артерий пациенты умирают по мере развития легочной 
гипертензии преимущественно в третьей декаде жизни. В целом медиана 
выживаемости пациентов с АЛА и ДМЖП находится в пределах 6 мес. - 2 лет. 

После выписки из специализированного центра рекомендуется строго 
соблюдать предписания, указанные в выписных документах (выписной 
эпикриз). 

Наблюдение у врача-детского кардиолога или врача-кардиолога по месту 
жительства рекомендуется не реже 1 раза в 6 мес, строго соблюдая его 
предписания и назначения. 

Рекомендуется наблюдение врача-детского кардиолога или врача-кардиолога 
в специализированном центре - не реже 1 раза в 12 мес. 



При любых инвазивных манипуляциях (стоматологические, 
косметологические, прочие процедуры, предполагающие или несущие риск 
нарушения целостности кожных покровов и слизистых) рекомендуется 
обязательно проводить антибактериальное прикрытие для профилактики 
возникновения инфекционного эндокардита. 

Случаи предполагаемых инвазивных манипуляций рекомендуется обязательно 
согласовывать с врачом-детским кардиологом или врачом-кардиологом, 
ведущим наблюдение за пациентом по месту жительства. 

Изменение доз и схем тех или иных лекарственных препаратов, а также 
назначение дополнительных или альтернативных лекарственных препаратов 
осуществляет только лечащий врач. 

При возникновении побочных эффектов от приема лекарственных препаратов 
рекомендуется в максимально быстрые сроки обсудить это с лечащим врачом.  

Рекомендуется избегать чрезмерных физических нагрузок. 

При возникновении или резком прогрессировании следующих симптомов в 
максимально короткие сроки рекомендуется внеочередная консультация 
врача-детского кардиолога или врача- кардиолога: утомляемость, одышка, 
цианоз, отеки, увеличение объема живота, аритмии, потери сознания, 
неврологический дефицит (потеря зрения, слуха, речи, онемение конечности, 
парезы и параличи, в т.ч. кратковременные), острые респираторные 
заболевания, лихорадка неясного генеза. 

 

 

 

 

 

                                                                    

                                    


