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Summary. According to 2-D echocardiography, the child with Berry 
syndrome had no signs of dilation or hypoplasia of the heart chambers, 
no signs of their dysfunction (LVEF 67 %, RV FI 35 %). However, a 
decrease in the longitudinal deformation of the ventricular myocardium 
was detected (GLS LV-15, GLS RV-18). The child underwent urgent radical 
surgery: Formation of an anastomosis between the ascending and 
descending aorta. Closure of the aortopulmonary window with an Ecoflon 
patch. Ligation of the patent ductus arteriosus. Suturing of the atrial 
septal defect. The postoperative period was uneventful. The child was 
transferred from the intensive care unit on the 2nd day, discharged from 
the hospital on the 9th day after the surgery in a satisfactory condition, 
without signs of heart failure. 2D echocardiography parameters and 
ventricular longitudinal deformation parameters corresponded to the 
normative ones (LVEF 66 %, RV EF 44 %, LV GLS-21, RV GLS-22).

Keywords: aortopulmonary window, aortopulmonary septal defect, aortic 
arch rupture, open ductus arteriosus with retrograde blood discharge, 
global longitudinal strain.
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Аннотация. У ребенка с синдромом Berry по данным 2-D ЭХОКГ отсутство-
вали признаки дилатации или гипоплазии полостей сердца, отсутствовали 
признаки их дисфункции (ФВ ЛЖ 67 %, Фи S ПЖ 35 %). Но было обнаружено 
снижение продольной деформации миокарда желудочков (GLS LV-15, GLS 
RV-18). ребенку была выполнена срочная радикальная операция: Форми-
рование анастомоза между восходящей и  нисходящей аортой. Закрытие 
аортолегочного окна заплатой «Экофлон». Лигирование открытого артери-
ального протока. Ушивание дефекта межпредсердной перегородки. После-
операционный период протекал без осложнений. ребенок переведён из па-
латы реанимации на 2-е сутки, выписан из стационара на 9-е сутки после 
операции в удовлетворительном состоянии, без признаков СН. Показатели 
2D ЭХОКГ и показатели продольной деформации желудочков соответствова-
ли нормативным (ФВ ЛЖ 66 %, Фи S ПЖ 44 %, GLS LV-21, GLS RV-22).

Ключевые слова: аортолегочное окно, дефект аортолегочной перегородки, 
перерыв дуги аорты, открытый артериальный проток с ретроградным сбро-
сом крови, глобальная продольная деформация миокарда.

вступление

Перерыв дуги аорты — порок развития аорты, при 
котором имеет место полный перерыв сосуда, при 
этом дистальные участки кровоснабжаются за счет 

коммуникаций (открытый артериальный проток) или 
коллатералей. Перерыв дуги аорты — достаточно редкий 
врожденный порок сердца, часто сочетается с дефектом 
межжелудочковой перегородки и открытым артериаль-

ным протоком. Чаще всего это ведет к перегрузке право-
го желудочка [14]. До закрытия артериального протока 
клиническая симптоматика порока может не  опреде-
ляться. Порок манифестирует при закрытии артериаль-
ного протока тяжелой сердечной недостаточностью 
(тахипноэ, тахикардия, отказ от  еды, летаргия). [15,16]

Дефект аортолегочной перегородки (ДАЛП) — врож-
денный порок сердца (ВПС), характеризующийся нали-
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чием сообщения (окна) между прилегающими частями 
восходящей аорты и  легочным стволом при наличии 
двух раздельно сформированных полулунных клапанов. 
Синонимы: аортолегочное окно, аортолегочная фистула, 
фенестрация или септальный дефект, аортико-легочное 
окно, фистула, фенестрация или септальный дефект. 
Аортолегочное окно чаще ведет к  дилатации полости 
ЛЖ (по  принципу гемодинамики значимого ОАП) [17]. 
Изменения со стороны ПЖ выражаются в его концентри-
ческой гипертрофии, поскольку нагрузка на  миокард 
ПЖ происходит за счет работы в условиях повышенного 
давления. Объемная перегрузка ПЖ отсутствует, т.к. па-
тологический сброс крови из Ао в ЛА происходит выше. 
Однако, со стороны ЛЖ имеется и  объемная перегруз-
ка, поскольку постоянный сброс крови в МКК приводит 
к дилатации первого. В части случаев это может приво-
дить к развитию сердечной недостаточности уже в ран-
нем возрасте [18].

Цель исследования — демонстрация снижения пока-
зателей продольной деформации миокарда желудочков 
сердца — как ранний признак дисфункции миокарда 
у  новорожденного ребенка со сложным врожденным 
пороком сердца (синдром Berry), с нормализацией этих 
параметров в раннем послеоперационном периоде по-
сле радикальной хирургической коррекции порока.

Этический аспект

Информированное согласие родителей ребенка 
на публикацию истории его болезни получено. 

описание случая

26.11.2023 года в детский приемный покой ФГБУЗ ФЦ 
ССХ г. Красноярск бригадой РКЦ был доставлен мальчик 
О. 4-х дней из  перинатального центра г. Кызыла в  тя-
желом состоянии, на  ИВЛ. Ребенок от  5 беременности, 
5 родов в 40 нед. Вес при рождении 3430 гр, рост 50 см, 
оценка по шкале Апгар 7/10 баллов. 

На 4-е сутки после рождения отмечены вялость, 
одышка, десатурация до  80 %. Ребенок переведен 
на  ИВЛ. Выполнено ЭХОКГ, заподозрены: коарктация 
аорты? двойная дуга аорты? ООО. Начата непрерывная 
инфузия вазапростана. На  момент поступления вес ре-
бенка 3,25 кг, рост 50 см. 

На проведенной в  условиях специализированного 
центра трансторакальной эхокардиографии был диа-
гностирован синдром Berry: перерыв дуги аорты, что, 
в  типичном случае, должно было бы привести к  гипо-
плазии ЛЖ с  гипертрофией его стенок. Также было об-
наружено гемодинамически-значимое аортолегочное 
окно со сбросом крови в  ЛА (без сопутствующих ВПС 
аортолегочное окно ведет к дилатации ЛЖ). Таким обра-

зом, ЛЖ не испытывал затруднений при систолическом 
опорожнении, так как, встречая препятствие в  области 
перерыва аорты, весь объем крови устремлялся через 
аортолегочное окно в ЛА (этим объясняется отсутствие 
гипертрофии миокарда ЛЖ), предварительно полно-
ценно заполняясь в  диастолу (что исключало его гипо-
плазию). Гемодинамически-значимый открытый артери-
альный проток со сбросом крови в  нисходящую аорту 
в  обход отсутствующего сегмента аорты (что являлось 
витальной фетальной коммуникацией) не  приводил 
к  дилатации ЛЖ (как при типичном течении большого 
ОАП), а  лишь дополнительно компенсировал возмож-
ную гиповолемию ЛЖ. вторичный дефект межпредсерд-
ной перегородки, недостаточность трикуспидального 
клапана 2 степени, высокая легочная гипертензия (СДЛА 
92 мм.рт.ст.). 

Диагноз был подтвержден результатами компьютер-
ной томографии. Стандартные ЭХОКГ-параметры ука-
зывали на  отсутствие дисфункции желудочков сердца 
(ФВ ЛЖ 67 %, ФИ S ПЖ 35 %). Однако при определении 
продольной деформации желудочков было обнаруже-
но снижение этих параметров. GLS LV-17 — вероятная 
перегрузка ЛЖ за  счет аорто-легочного окна. GLS RV-
15 — вероятная перегрузка ПЖ за  счет перерыва дуги 
аорты с открытым артериальным протоком. Показатели 
продольной деформации предсердий не  отклонялись 
от нормативных значений (GLS LA 20, GLS RA 23) — веро-
ятно, это говорило об отсутствии повышенных предна-
грузок на желудочки. Ребенку была выполнена срочная 
радикальная операция: в  условиях ИК с  использовани-
ем кровяной антеградной кардиоплегии и  АПГМ сфор-
мирован анастомоз между дугой и нисходящей аортой. 
После ревизии АоК и  правой ЛА закрыто аортолегоч-
ное окно заплатой «Экофлон». Лигирован открытый ар-
териальный проток. Ушит дефект межпредсердной 
перегородки. Сердечная деятельность восстановилась 
самостоятельно через правильный сердечный ритм. По-
слеоперационный период протекал без осложнений. 
Ребенок переведён из палаты реанимации на 2-е сутки, 
выписан из  стационара на  9-ые сутки после операции 
в удовлетворительном состоянии, без признаков СН. По-
казатели 2D ЭХОКГ и показатели продольной деформа-
ции желудочков соответствовали нормативным (ФВ ЛЖ 
66 %, ФИ S ПЖ 44 %, GLS LV-21, GLS RV-22)

Дискуссия

Перерыв дуги аорты с открытым артериальным про-
током чаще всего ведет к  дилатации правых отделов 
сердца [1].

Гемодинамически-значимое аортолегочное окно 
чаще всего ведет к дилатации левых отделов сердца [2].

В данном случае прежде всего были констатированы 
нормальные размеры полостей сердца.
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Перерыв дуги аорты препятствовал заполнению 
нисходящей аорты из  левого желудочка. Но  большое 
аорто-легочное окно позволяло беспрепятственно опо-
рожняться левому желудочку в легочную артерию. Нис-
ходящая аорта заполнялась из открытого артериального 
протока с ретроградным сбросом крови. Аортолегочное 
окно приводило к значимой гиперволемии малого круга 
кровообращения, результатом чего были высокая легоч-
ная гипертензия с  СДЛА 92 мм.рт.ст. и  недостаточность 
ТК 2 степ.

Заключение

Представлено интересное сочетание двух тяжелых 
редких врожденных пороков сердца, которые в  изоли-

рованном состоянии приводят к перегрузки различных 
отделов сердца (перерыв дуги аорты с  ОАП с  ретро-
градным сбросом крови обычно приводит к перегрузке 
правого желудочка, а  гемодинамически-значимое аор-
толегочное окно — обычно, к перегрузке левого желу-
дочка). При  их сочетании нормальные размеры камер 
сердца маскируют значимую сочетанную перегрузку 
правого и левого желудочков. Использование стандарт-
ных ЭХОКГ-параметров (ФВ ЛЖ, ФИ S ПЖ) не позволило 
обнаружить признаки дисфункции желудочков сердца. 
Однако было обнаружено снижение продольной дефор-
мации левого желудочка (вероятно, вызванное пере-
грузкой ЛЖ за  счет аортолегочного окна) и  снижение 
продольной деформации правого желудочка (вероятно, 
обусловленное перегрузкой ПЖ за  счет перерыва дуги 
аорты с открытым артериальным протоком). Показатели 

Рис. 1. 2-D ЭХОКГ. 4-камерная позиция.  
Полости сердца не увеличены 

Рис. 3. КТ. Дефект аортолегочной перегородки IV тип

Рис. 2. 2-D ЭХОКГ. Аорта по короткой оси.  
Дефект аорто-легочной перегородки — аорто-легочное 

окно
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Рис. 4. КТ. Дефект аортолегочной перегородки IV тип

     
Рис. 5. 2-D ЭХОКГ. Восходящая, дуга и нисходящая аорта в В-режиме и в режиме ЦДК — перерыв дуги аорты 

с заполнением нисходящей аорты из открытого артериального протока

Рис. 6. 3-D реконструкция МСКТ. Перерыв дуги аорты, тип А. ОАП
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продольной деформации предсердий не  отклонялись 
от  нормативных значений (GLS LA 20, GLS RA 23)— ве-
роятно, это говорило об отсутствии повышенных пред-
загрузок на  желудочки. После выполнения срочной 
радикальной операции в  раннем послеоперационном 
периоде были обнаружены нормализация показателей 
продольной деформации желудочков после ликвида-
ции перегрузок соответствующих отделов сердца. Таким 
образом, считаем целесообразным применение допол-
нительных диагностических методик для более коррект-
ной функциональной оценки сердца у пациентов с ред-

кими сложными пороками сердца.

Авторы выражают благодарность и признательность 
Зеленикину Михаилу Михайловичу д.м.н. проф. заведу-
ющему отделением хирургии детей раннего возраста 
с  врожденными пороками сердца Института кардиохи-
рургии НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева, Минаеву Антону 
Владимировичу д.м.н. врачу сердечно-сосудистому хи-
рургу старшему научному сотруднику отдела хирургии 
детей старшего возраста с ВПС (после 3 лет) за консуль-
тативную помощь.

Рис. 7. 3-D реконструкция МСКТ. Дефект аортолегочной перегородки IV тип. 
Перерыв дуги аорты, тип А. ОАП. ДМПП вторичный центральный.
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