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Операция «Fontan» является одним из методов гемодинамической коррекции сложных врожденных пороков 
сердца, когда невозможно выполнить радикальную коррекцию в связи с анатомическими особенностями 
порока. В отдаленном периоде от 10 до 20 лет развиваются проявления сердечной недостаточности с 
формированием симптомокомплекса Failing Fontan, требующего коррекции медикаментозной терапии, и 
возможно использование хирургических методик, включая трансплантацию сердца. Зарубежными иссле-
дованиями показано, что трансплантация является эффективным методом сохранения жизни реципиента 
и стабилизации его состояния. В статье представлен первый опыт трансплантации сердца ребенку после 
операции Фонтена в Российской Федерации.
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The Fontan procedure is a surgical technique used for hemodynamic correction of complex congenital heart 
defects (CHDs), and is used when radical correction of CHDs is anatomically impossible. In the long term – 
from 10 to 20 years – Fontan circulation can lead to «failing Fontan» characterized by heart failure symptoms, 
requiring adjustments to medical treatment and potentially surgical interventions, including heart transplantation 
(HT). Foreign studies indicate that HT is an effective method for prolonging life in patients with failing Fontan 
circulation. It stabilizes the patient’s condition. This paper presents the first documented case of HT in a child 
following a Fontan procedure in the Russian Federation.
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ВВедеНие
Операция Фонтена – гемодинамическая про-

цедура, в результате которой венозная кровь на-
чинает притекать к легким без участия желудочка. 
Эта операция проводится при различных сложных 
врожденных пороках сердца [1]. Несмотря на удов-
летворительные результаты, операция Фонтена ос-

тается паллиативной процедурой [2, 3]. Создание 
одножелудочковой гемодинамики как паллиативная 
процедура позволяет увеличить продолжительность 
жизни, но пациенты имеют пожизненный риск таких 
осложнений, как дисфункция системного желудоч-
ка, аритмии, гипоксии, тромбозы, белок-теряющие 
энтеропатии, пластический бронхит и т. д. Эти ос-
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ложнения могут привести к нарушению центральной 
гемодинамики и формированию системокомплекса 
Failing Fontan [4, 5]. По данным литературы, частота 
сердечной недостаточности к 20 годам после опе-
рации составляет 7%, к 40 годам увеличивается до 
38% [6]. Стратегии лечения различны, включая меди-
каментозную терапию, эндоваскулярные процедуры, 
а также хирургические методы лечения [7, 8]. Имп-
лантация левожелудочкового обхода в качестве моста 
к трансплантации и прямая трансплантация сердца 
остаются последними вариантами хирургического 
лечения. Учитывая растущее количество пациентов 
с гемодинамикой Фонтена в связи с улучшением хи-
рургических методов лечения врожденных пороков 
сердца, проблема Failing Fontan становится все более 
важной [9, 10]. В связи с выполненными оператив-
ными вмешательствами до гемодинамической кор-
рекции по Фонтену трансплантация сердца для этой 
группы пациентов сопряжена с потенциальными про-
блемами для хирурга. В мировой литературе имеет-
ся большое число наблюдений пациентов с Failing 
Fontan, которым была выполнена трансплантация 
сердца. По данным метаанализа, который включает 
426 пациентов, 1- и 5-летняя выживаемость состави-
ла 79,9 и 76,7% соответственно. В метаанализ входи-
ли исследования, проведенные за 22-летний период. 
Авторы показали, что трансплантация сердца может 
быть успешным методом лечения у пациентов с Fai-
ling Fontan с приемлемыми рисками и показателями 
выживаемости [11]. В России случаев выполнения 
трансплантации сердца у пациентов с Failing Fontan 
до настоящего времени зарегистрировано не было, в 
связи с чем данное клиническое наблюдение является 
первым опытом в нашей стране.

Цель: представить первый опыт трансплантации 
сердца после ранее выполненной операции Фонтена 
в Российской Федерации.

КлиНичеСКОе НАБлЮдеНие
исходные данные пациента
Пациент П., 14 лет, с рождения наблюдается 

у кардиолога по месту жительства. Обследовался 
в НЦССХ им А.Н. Бакулева по поводу врожденного 
порока сердца: общий атриовентрикулярный ка­
нал, двойное отхождение магистральных артерий 
от правого желудочка, объемная гипоплазия лево­
го желудочка, дефект межжелудочковой перего­
родки, гипоплазия левой легочной артерии (рис. 1). 
C 2010 года проведены неоднократные паллиатив­
ные операции (наложение модифицированного под­
ключично­легочного анастомоза по Blalock слева с 
синтетическим протезом из РТFE, модифицирован­
ного подключично­легочного анастомоза по Blalock 
справа с синтетическим протезом из PTFE, двуна­
правленного кавопульмонального анастомоза спра­
ва, пластика ветвей легочной артерии и перевязка 
ствола легочной артерии в условиях искусственного 
кровообращения (ИК), транслюминальная баллонная 
ангиопластика легочной артерии слева, эмболиза­
ция больших аортолегочных коллатералей (БАЛК), 
стентирование левой легочной артерии (рис. 2), эм­
болизация БАЛК), завершающим этапом которых 
является операция Фонтена. В феврале 2019 года 
выполнено зондирование полостей сердца, внутри­
сосудистое ультразвуковое исследование стента в 
левой легочной артерии. Принято решение о необхо­
димости выполнения гибридной операции в условиях 
ИК – операции Фонтена в модификации экстракар­
диального кондуита с транслюминальной баллонной 

Рис. 1. Оценка анатомии на момент поступления в НМИЦ ТИО им. акад. В.И. Шумакова

Fig. 1. Assessment of anatomy at the time of admission at Shumakov National Medical Research Center of Transplantology 
and Artificial Organs
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ангиопластикой стента левой легочной артерии. 
В  послеоперационном  периоде  имелись  признаки 
сердечно­легочной недостаточности, отмечалась 
длительная транссудация по дренажам, требующая 
медикаментозной терапии. Далее ребенок регулярно 
наблюдался врачами по месту жительства и спе­
циалистами НЦССХ им А.Н. Бакулева. Через три 
года после операции Фонтена появились жалобы 
на частый жидкий стул до 3–4 раз в день в тече­
ние месяца, боли в животе, периодическую рвоту 
(симп томокомплекс Failing Fontan). Был госпитали­
зирован в РДКБ по месту жительства, при осмотре 
гепатомегалия до +2 см, отеки голеней, признаки 
асцита, лабораторно гипоальбуминемия (общий бе­
лок – 42 г/л, альбумин – 23 г/л), альфа­1­антитрипсин 
в кале более 2250 мг/л, фекальный кальпротектин – 
789 мг/кг (рис. 3). Проводилась симптоматическая 
терапия. В связи с нарастанием уровня асцита был 
выполнен лапароцентез. За время стационарного ле­
чения в связи с нарушениями в системе гемостаза на 
фоне потери белка было отмечено два эпизода же­
лудочно­кишечного кровотечения с максимальным 

снижением уровня гемоглобина до 29 г/л. Проводи­
лись неоднократные переливания эритроцитарной 
взвеси. После стабилизации состояния был выписан 
домой, однако в связи с возобновлением жалоб госпи­
тализирован в ФГБУ Пермского края «ФЦСС имени 
С.Г. Суханова». Проведено зондирование полостей 
сердца. Принято решение о выполнении стентиро­
вания фенестрации Фонтена с транслюминальной 
баллонной ангиопластикой стента левой легочной 
артерии. После выполнения операции пациент был 
выписан с положительной динамикой. Ухудшение 
через полгода, когда усилились слабость и одышка. 
Госпитализирован в ГБУ РО «ОДКБ» г. Ростова­
на­Дону. В  связи  с  нарастанием симптомов  сер­
дечно­сосудистой недостаточности, значительно 
сниженным уровнем общего белка и альбумина, на­
личием нарушений в системе гемостаза и кислот­
но­электролитного обмена ребенок был переведен 
в ОРИТ. Учитывая нестабильную гемодинамику, 
артериальную гипотензию, нарастание отечного 
синдрома, в терапию добавлены кардиотонические 
препараты. В связи с отсутствием вариантов и 

Рис. 2. Стент в левой легочной артерии

Fig. 2. Stent in the left pulmonary artery

Рис. 3. Выраженный асцит

Fig. 3. Severe ascites
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перспектив дальнейших хирургических коррекций 
согласован перевод ребенка. Поступил в отделение 
реанимации НМИЦ ТИО им. акад. В.И. Шумакова. 
По данным проведенного обследования подтвержден 
диагноз «белок­теряющая энтеропатия после опе­
рации Фонтена с признаками декомпенсации (симп­
томокомплекс Failing Fontan)». По данным эхокар­
диографии при поступлении: умеренно сниженная 
фракция выброса единого желудочка (35–40%) на 
фоне инотропной поддержки. Проведен консилиум: 
в связи с длительным течением белок­теряющей 
энтеропатии с признаками декомпенсации и резис­
тентностью к проводимой медикаментозной те­
рапии пациенту показана трансплантация сердца. 
Пациент был включен в экстренный лист ожидания 
трансплантации сердца.

трансплантация сердца 
и послеоперационный период
08.06.2024 года пациенту с исходным весом 40 кг 

и ростом 160 см была выполнена ортотопическая 
трансплантация сердца по бикавальной методи­

ке. Донор – мужчина 27 лет, вес – 90 кг. Причина 
смерти головного мозга – острое нарушение моз­
гового кровообращения по геморрагическому типу. 
Оптимальный донор был найден на третий день 
после включения в лист ожидания. Время ишемии 
трансплантата составило 252 минуты, время ИК – 
177 минут. По данным обследования выявлено, что 
возможными факторами, которые могли ослож­
нить периоперационный и послеоперационный пе­
риоды, являются близкое прилегание аорты к задней 
стенке грудины и сужение левого главного бронха 
вследствие наличия стента в легочной артерии со­
ответственно (рис. 4–6). Загрудинное расположе­
ние аорты не осложнило рестернотомию. Однако 
в связи с тем что спаечный процесс в средостении 
был значительно выраженным, левая безымянная 
вена трудно отделялась от задней стенки грудины. 
На фоне высокого венозного давления и истонченной 
стенки любое повреждение вены вызывало немалое 
кровотечение. Один из крупных дефектов стал при­
чиной значительного кровотечения, с которым уда­
лось справиться без периферического подключения 

Рис. 4. Загрудинное расположение аорты

Fig. 4. Retrosternal location of the aorta

Рис. 5. Сужение левого главного бронха ввиду прилегающего стента в левой легочной артерии, до трансплантации

Fig. 5. Narrowing of the left main bronchus due to a neighbouring stent in the left pulmonary artery, before transplantation



64

ВЕСТНИК ТРАНСПЛАНТОЛОГИИ И ИСКУССТВЕННЫХ ОРГАНОВ том XXVII   № 2–2025

ИК. После длительного кардиолиза были канюлиро­
ваны аорты, верхняя и нижняя полые вены. Начало 
ИК. Часть кардиолиза в области ветвей легочной 
артерии и аорты проведена после начала ИК. После 
того как стало возможным пережать аорту, сердце 
реципиента было отсечено. Несмотря на закрытие 
БАЛК в анамнезе и отсутствие выраженной рекана­
лизации и развития БАЛК по данным компьютерной 
томографии, возврат по легочным венам был су­
щест вен ным, сильно осложнившим иссечение серд­
ца. Затем был отсечен экстракардиальный кондуит 
от нижней поверхности правой легочной артерии. 
Верхний кавопульмональный анастомоз также был 
пересечен. Образовавшиеся дефекты были объеди­
нены в один, с последующей пластикой заплатой из 
ксеноперикарда. Данный этап также был осложнен 
выраженным возвратом крови из легочных артерий. 
В связи с увеличением времени ишемии и оптималь­
ным положением стента в левой легочной артерии 
было принято решение не эксплантировать его, не­
смотря на возможное сдавливание левого главного 
бронха в послеоперационном периоде. Имплантация 
трансплантата проходила в следующем порядке: 
левое предсердие, легочная артерия, нижняя полая 
вена, верхняя полая вена и аорта. После снятия за­
жима чреспищеводная эхокардиография показала 
хорошую функцию трансплантата. Грудина была 
ушита сразу. Время от кожного разреза до кожного 
шва составило 6 часов. После выполнения транс­
плантации  сердца  потребовалось  использование 
инотропной поддержки добутамином в дозе 2 мкг/
кг/мин с постепенным снижением дозы на фоне раз­
решающейся миокардиальной недостаточности. 
В качестве индукции было выполнено введение ба­
зиликсимаба соответственно принятым рекоменда­

циям по ведению пациентов после трансплантации 
сердца. В связи с предоперационными факторами 
риска пациенту была выполнена фибробронхоскопия 
перед экстубацией трахеи: сужение левого главного 
бронха пульсирующей структурой по передней стен­
ке бронха (рис. 7). Наиболее вероятной причиной для 
этого является стент в левой легочной артерии. 
Длительность нахождения на ИВЛ составила 26 ча­
сов. После экстубации отмечалась одышка и усиле­
ние дыхательной недостаточности в положении 
лежа на спине (рис. 8). В связи с признаками дыха­
тельной недостаточности, развитием ателектазов 
по данным рентгенографии и наличием субстрата 
для сужения левого главного бронха по результа­
там бронхоскопии была выполнена компьютерная 
томография для оценки протяженности сужения и 
возможности стентирования бронха (рис. 9). Пос­
ле обследования было выполнено эндоскопическое 
стентирование левого главного бронха нитиноловым 
стентом диаметром 8 мм (рис. 10). Для последую­
щего наблюдения и лечения пациент был переведен 
в отделение на десятые послеоперационные сутки. 
По данным эхокардиографии на момент перевода в 
отделение, глобальная систолическая функция ле­
вого желудочка удовлетворительная (ФВ ЛЖ 64%). 
Инотропная поддержка добутамином отменена в 
отделении реанимации на 5­е сутки после транс­
плантации. В данном случае применялся трехком­
понентный протокол поддерживающей иммуносуп­
рессивной терапии, включавший в себя комбинацию 
ингибиторов кальциневрина (такролимус), антиме­
таболиты (микофенолата мофетил), кортикосте­
роиды (метилпреднизолон). С целью профилактики 
отторжения сердечного трансплантата и наличия 
трансмиссивного атеросклероза были выполнены ко­

Рис. 6. 3D-моделирование сужения левого главного бронха, до трансплантации

Fig. 6. 3D model of left main bronchus stenosis before transplantation
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Рис. 7. Фибробронхоскопия перед экстубацией, сдавление левого главного бронха по передней стенке

Fig. 7. Fibrobronchoscopy before extubation showing compression of the left main bronchus along the anterior wall

Рис. 8. Рентгенография легких сразу после экстубации

Fig. 8. Pneumonography immediately after extubation

Рис. 9. Компьютерная томография с целью оценки суже-
ния и возможности стентирования

Fig. 9. Computed tomography assessing bronchial narrowing 
and feasibility of stenting

Рис. 10. Рентгенография легких после стентирования левого главного бронха

Fig. 10. Pneumonography after stenting of the left main bronchus
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ронароангиография и эндомиокардиальная биопсия. 
По данным эндомиокардиальной биопсии острого 
клеточного и антителоопосредованного отторже­
ния сердечного трансплантата выявлено не было; 
по результатам коронароангиографии стенотиче­
ского поражения коронарных артерий трансплан­
тата не диагностировано. За первую неделю после 
трансплантации нормализовались уровни общего 
белка и альбумина, прекратились эпизоды диареи. 
Несмотря на это, через 10 дней после перевода в 
отделение отмечено снижение уровня общего белка 
и альбумина (до 34 и 19 г/л соответственно), появ­
ление жидкого стула. Данное состояние было рас­
ценено как рецидив белок­теряющей энтеропатии. 
Все возможные причины рецидива белок­теряющей 
энтеропатии были исключены. Начаты симптома­
тическая терапия и безжировая диета. За период 
госпитализации в динамике оценивалось положение 
стента и наличие грануляций в левом главном бронхе. 
Через 3 месяца после стентирования была выполне­
на плановая экстракция стента из левого главно­
го бронха (рис. 11). По данным бронхоскопии после 
операции: каркасная способность левого главного 
бронха сохранена. На фоне терапии для купирования 
белок­теряющей энтеропатии и безжировой дие­
ты пациенту в дальнейшем были отменены инфузии 
альбумина (на 174­е сутки после трансплантации) 
в связи со стабильными показателями общего бел­
ка и альбумина по лабораторным данным, однако 

в динамике было отмечено умеренное их снижение 
(значения на момент выписки: общий белок – 57,2 г/л, 
альбумин – 35,5 г/л). На момент выписки (201­е сут­
ки после трансплантации) из НМИЦ ТИО им. акад. 
В.И. Шумакова по результатам ЭхоКГ данных за 
дисфункцию сердечного трансплантата получено 
не было.

ОБСУЖдеНие
Пациенты с Failing Fontan на основании перво-

причины проблемы могут быть разделены на две 
группы. Первая группа – снижение функции желу-
дочка, вторая группа – нарушение гемодинамики 
Фонтена. Сниженная функция желудочка опреде-
ляется как фракция выброса единственного желу-
дочка менее 30%. Существует несколько состояний, 
наличие которых подразумевает нарушение гемоди-
намики Фонтена. Эти состояния включают: тяжелую 
задержку роста; нарушенную систолическую функ-
цию с признаками низкого сердечного выброса; бе-
лок-теряющую энтеропатию; пластический бронхит; 
заболевание печени, связанное с Фонтеном; легочные 
артериовенозные мальформации [12, 13]. Белок-теря-
ющая энтеропатия определяется как «гипоальбуми-
немия (уровень альбумина <30 г/л) в течение более 
3 месяцев» и «сопутствующие признаки или сим-
птомы, включая асцит, плевральный выпот, отеки, 
диарею или боли в животе в течение более 3 меся-
цев» [14]. В нашем наблюдении основным показа-
нием для выполнения трансплантации сердца было 
наличие выраженной белок-теряющей энтеропатии. 
Интервал между операцией Фонтена и развитием 
белок-теряющей энтеропатии составил 3 года 6 ме-
сяцев и 5 дней. Была рассмотрена госпитальная и 
ранняя летальность, представленная в нескольких 
многоцентровых исследованиях у пациентов с Failing 
Fontan, которым выполнена трансплантация серд-
ца. В исследованиях с участием более 70 пациентов 
госпитальная и ранняя смертность составляет от 15 
до 23% [15–18]. Наш единственный случай не поз-
воляет сделать выводов о госпитальной и ранней 
смертности. Согласно многоцентровому исследова-
нию 2006 года, более 60% пациентов с Failing Fontan 
подвергались трансплантации сердца в течение 6 ме-
сяцев. Время ожидания в листе в нашем наблюдении 
составило 3 дня. Уровень альбумина нормализовался 
в течение 30 дней после трансплантации сердца у 
всех пациентов с белок-теряющей энтеропатией [16]. 
В нашем наблюдении также за первую неделю после 
трансплантации сердца нормализовались уровни об-
щего белка и альбумина, прекратились эпизоды диа-
реи. Несмотря на это, через 10 дней после перевода в 
отделение отмечено снижение уровня общего белка и 
альбумина (до 34 и 19 г/л соответственно), появление 

Рис. 11. Рентгенография легких после экстракции стента 
из левого главного бронха

Fig. 11. Pneumonography after stent retrieval from the left 
main bronchus
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жидкого стула. Данное состояние было расценено 
как рецидив белок-теряющей энтеропатии. Согласно 
данным исследования, включающего 7 пациентов 
после трансплантации сердца с рецидивом белок-
теряющей энтеропатии, основными причинами ре-
цидива являются: отторжение; дисфункция транс-
плантата; сужение в месте анастомозов; тромбозы; 
инфекции, в том числе цитомегаловирусный энтерит; 
посттрансплантационные лимфопролиферативные 
заболевания [19]. Все возможные причины рециди-
ва белок-теряющей энтеропатии были исключены. 
Начата симптоматическая терапия и безжировая ди-
ета. В настоящий момент у пациента положительная 
динамика в виде увеличения уровня общего белка и 
альбумина. Некоторые авторы связывают длитель-
ность нахождения в листе ожидания с более корот-
ким временем нормализации уровня общего белка 
и альбумина, т. е. чем меньше время нахождения в 
листе, тем меньше времени требуется для увеличения 
уровня общего белка и альбумина [14]. У нашего 
пациента, несмотря на весьма малое время нахожде-
ния в листе ожидания, период нормализации уровня 
общего белка и альбумина после рецидива составил 
довольно значительное количество времени (более 
6 месяцев). Нужно иметь в виду, что данная когорта 
пациентов хоть и довольно распространенная, но час-
то остающаяся без окончательного диагноза, который 
позволяет вовремя поставить больного в лист ожи-
дания. Примерно через 5 месяцев после трансплан-
тации сердца по данным эхокардиографии функция 
трансплантата была удовлетворительная, фракция 
выброса составляла 64%. Также не было зарегист-
рировано эпизодов легочной гипертензии. В течение 
7 месяцев наблюдения у пациента не было зафикси-
ровано ни одного эпизода отторжения. Рассмотрены 
два исследования для оценки 1- и 5-летней выжива-
емости после трансплантации сердца у пациентов 
с Failing Fontan. По данным первого исследования, 
за период с 1990-го по 2002 год, выживаемость пос-
ле трансплантации сердца у пациентов с Фонтеном 
ниже, чем у пациентов без Фонтена. 1-летняя выжи-
ваемость в группе Фонтена составила 71%, а в группе 
без Фонтена – 83%. 5-летняя выживаемость в группе 
Фонтена составила 60%, а в группе без Фонтена – 
74%. Однако во втором исследовании за 22-летний 
период 1- и 5-летняя выживаемость составила 79,9 
и 76,7% соответственно у пациентов с Failing Fontan 
после трансплантации сердца [11, 15]. На основании 
вышеперечисленных данных можно сделать вывод, 
что тщательный отбор и раннее направление паци-
ентов с Failing Fontan на хирургическое лечение до 
развития существенного повреждения органов-ми-
шеней, а также назначение начальной иммуносуп-
рессивной терапии меньшей интенсивности могут 

улучшить результаты выживаемости после транс-
плантации [11, 14, 15, 20].

В заключение, необходимо отметить, что наш 
клинический случай показывает, что возможно ус-
пешное выполнение трансплантации сердца у па-
циентов с Failing Fontan, несмотря на технические 
сложности самого оперативного вмешательства, а 
также частое декомпенсированное состояние пациен-
та перед трансплантацией. Тем не менее разрешение 
осложнений, таких как белок-теряющая энтеропатия, 
несмотря на отсутствие провоцирующих факторов, 
может занять длительное время.
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