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The article discusses the possible diagnostic errors in the hypoplastic left heart syndrome (HLHS) with mitral atresia and intact 
interventricular septum. “Atrioventricular canal defects” can be commonly and mistakenly diagnosed the prenatal period in such 
cases. The aspects and possibilities of differential diagnosis of these defects in the prenatal period are discussed. Ultrasound sign 
is presented in the article, we have named it “hockey stick with puck” that characterizes the retrograde blood flow in the aortic arch. 
This sign is diagnosed by color Doppler mapping of the sagittal section of the ductus arteriosus and can serve as a marker of mitral/
aortic atresia.
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В статье обсуждены допускающиеся диагностические ошибки при синдроме гипоплазии левых отделов сердца 
с митральной атрезией и интактной межжелудочковой перегородкой. Нередко в пренатальном периоде в таких 
случаях ошибочно диагностируется «общий атриовентрикулярный канал». Обсуждены тонкости и возможности диф-
ференциальной диагностики этих пороков в пренатальном периоде. Представлен ультразвуковой признак, который 
был назван нами «хоккейная клюшка с шайбой», характеризующий ретроградный поток крови в дуге аорты. Данный 
признак диагностируется при цветовом доплеровском картировании сагиттального среза дуги артериального про-
тока и может служить маркером атрезии митрального/аортального клапана. 
Ключевые слова: синдром гипоплазии левых отделов сердца, митральная атрезия, пренатальная диагностика, 
ультразвуковая диагностика, внутриутробный ребенок

Для цитирования: Нормурадова Н.М., Фазилов А.А., Расулова М.М. Синдром гипоплазии левых отделов серд-
ца: трудности диагностики в пренатальном периоде.  Педиатрическая фармакология. 2021;18(5):416–422. doi: 
10.15690/pf.v18i5.2331

Автор, ответственный за переписку:
Нормурадова Нодира Мурадуллаевна, кандидат медицинских наук, доцент кафедры ультразвуковой диагностики Центра развития 
профессиональной квалификации медицинских работников, Ташкент, Узбекистан
Адрес: 700097, Узбекистан, Ташкент, Чиланзар, Ц 44-37,  e-mail: n.normuradova@mail.ru

Синдром гипоплазии левых  
отделов сердца: трудности диагностики  
в пренатальном периоде

Центр развития профессиональной квалификации медицинских работников, Ташкент, Узбекистан

Н.М. Нормурадова, А.А. Фазилов, М.М. Расулова

https://doi.org/10.15690/pf.v18i5.2331

Диагностика в педиатрии

АКТУАЛьНОСТь
Синдром гипоплазии левых отделов сердца (СГЛОС) 

характеризуется недоразвитием левого желудочка с атре-
зией или выраженной гипоплазией митрального и/или 
аортального отверстий и гипоплазией восходящего отде-
ла аорты [1, 2]. В структуре врожденных пороков сердца 
СГЛОС занимает 7–9% и является одной из наиболее 
частых причин перинатальной смертности от врожденных 
аномалий [2, 3]. По данным Европейского регистра врож-
денных аномалий развития, пренатальная диагностика 
СГЛОС составляет 73,8% [2]. Ультразвуковая диагностика 
атрезии митрального клапана в пренатальном периоде 
основана на выявлении уменьшения размеров левого 

желудочка вплоть до отсутствия его визуализации, отсут-
ствия потока крови через митральный клапан и ретро-
градного тока крови в аорте [2, 3]. Ранняя диагностика 
порока имеет особое значение ввиду возможности пре-
рывания беременности до 22 нед гестации [3]. Нередко 
СГЛОС при скрининговом ультразвуковом исследовании 
ошибочно интерпретируется как общий атриовентрику-
лярный канал, который имеет более благоприятный про-
гноз и, соответственно, иную тактику ведения. Связано 
это с тем, что при атрезии митрального клапана с интакт-
ной межжелудочковой перегородкой левые отделы серд-
ца исключаются из гемодинамики, формируется функ-
ционально единственный правый желудочек и нередко, 
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особенно во II триместре беременности, гипертрофиро-
ванные папиллярные мышцы правого желудочка ими-
тируют межжелудочковую перегородку [4]. Поиск путей 
решения данной проблемы является актуальной зада-
чей фетальной эхокардиографии. С целью демонстрации 
возможностей дифференциальной диагностики СГЛОС 
от общего атриовентрикулярного канала представляем 
следующие наблюдения.

КЛИНИЧЕСКИЕ ПРИМЕРы
О пациентах
Наблюдение 1. Пациентка Р., 24 лет. Данная беремен-

ность вторая, 1-я беременность — здоровый ребенок. 
Наследственность не отягощена, супруги соматически 
здоровы. В 3–4 нед беременности женщина перенес-
ла ОРВИ с повышением температуры тела до 38 °С. 
Направительный диагноз: «Беременность 16 нед. 
Врожденный порок сердца. Общий атриовентрикуляр-
ный канал. Общий артериальный ствол». 

Наблюдение 2. Пациентка Г., 30 лет, данная беремен-
ность третья, 1-я и 2-я беременности — здоровые дети. 
Супруги соматически здоровы, наследственность не отя-
гощена, вредных привычек не имеют. Женщина в 8 нед 
беременности переболела ОРВИ. Беременная направ-
лена с диагнозом: «Беременность 18 нед. Врожденный 
порок сердца. Общий атриовентрикулярный канал». 

Ультразвуковое исследование
Ультразвуковое исследование было проведено 

на приборах экспертного класса RS80A-RUS (Samsung 
Medison, Корея) и Voluson P6 (General Electric, США) 
с использованием конвексных датчиков 4С-RS.

Наблюдение 1
В ходе ультразвукового исследования в полости мат-

ки обнаружен один живой внутриутробный ребенок жен-

ского пола в тазовом предлежании. Фетометрические 
показатели соответствовали 16 нед 5 дням гестации. 
В четырехкамерном срезе ось сердца внутриутробного 
ребенка была смещена влево. Отмечалось увеличе-
ние правого желудочка, папиллярные мышцы правого 
желудочка имитировали межжелудочковую перегородку 
и, соответственно, ее дефект (рис. 1А). При более деталь-
ном осмотре слева лоцировалась «незначительная поло-
ска» полости левого желудочка, которая при цветовой 
доплерографии не картировалась. При нацеленном 
поиске были выявлены первичная и вторичная меж-
предсердные перегородки (рис. 1Б). Легочный клапан 
был смещен кпереди, с единственным правым выходным 
трактом (рис. 2). 

При детальном изучении направления кровотока 
в трикуспидальном клапане была выявлена регургита-
ция с признаком «хвоста ракеты», свидетельствующая 
о наличии высокоскоростного ретроградного потока 
(рис. 3). Грудной отдел аорты был смещен вправо и рас-
полагался по центральной линии вблизи позвоночника. 
Трудности возникли при оценке левого выходного трак-
та и восходящей аорты. Также потребовал приложения 
небольших усилий поиск ретроградного потока в дуге 
аорты. На срезе через три сосуда и трахею визуализиро-
вались артериальный проток, верхняя полая вена и тра-
хея. Аорта в данном срезе не картировалась. Однако 
при изменении угла наклона датчика удалось зафик-
сировать ретроградный поток крови в аорте (рис. 4). 
При сагиттальном срезе дуга аорты не определялась. 
Срез через дугу артериального протока был обнару-
жен без затруднений. Над дугой артериального протока 
визуализировалась часть дуги аорты с ретроградным 
током крови, при ЦДК напоминая «хоккейную клюш-
ку с шайбой» (рис. 5). На основе полученных данных 
было сделано заключение: «Беременность 16 нед 5 
дней. Врожденный порок сердца. Синдром гипоплазии 

Рис. 1. Фетальная эхокардиография. Митральная атрезия с интактной межжелудочковой 
перегородкой у внутриутробного ребенка 16 нед 5 сут гестации. Четырехкамерный срез сердца 
внутриутробного ребенка
Fig. 1. Fetal echocardiography. Mitral atresia with intact interventricular septum in the fetus (16 weeks 
5 days of gestation). Four chamber cardiac view

Примечание. А. Ось сердца смещена влево. Папиллярные мышцы правого желудочка (1) в сеп-
тальном доступе имитируют межжелудочковую перегородку (2), и создается впечатление общего 
атриовентрикулярного канала. Ушко правого предсердия (3) вытянутое, в виде буквы «Л». Б. При 
небольшом изменении сечения и прицельной оценке определяются межжелудочковая (2) и меж-
предсердная перегородки (4). Левые отделы сердца выраженно гипоплазированы, визуализация 
просвета затруднена. 
Note. A. Cardiac axis is turned to the left. Papillary muscles of the right ventricle (1) in the septal access 
imitate interventricular septum (2), and there is the impression of common atrioventricular canal. The 
right atrial appendage (3) is elongated, in the form of the letter «L.» B. With a slight change in cross-section 
and targeting we can determine interventricular (2) and intervertebral septums (4). Left heart is slightly 
hypoplasized, visualization of the lumen is difficult.
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левых отделов сердца. Атрезия митрального клапа-
на. Функционально единственный правый желудочек. 
Недостаточность трикуспидального клапана с регурги-
тацией. Гипоплазия дуги аорты с ретроградным током 
крови в дистальном отделе».

Наблюдение 2
В полости матки определялся один внутриутроб-

ный ребенок  мужского пола, в тазовом предлежании, 
который соответствовал 18 нед 5 дням беременно-
сти. В четырехкамерном срезе сердца внутриутробного 
ребенка отмечалось смещение оси сердца влево. Ушко 
правого предсердия вытянуто в виде буквы «Л». Правый 
желудочек был увеличен, и папиллярные мышцы имити-

ровали межжелудочковую перегородку. При цветовом 
доплеровском картировании (ЦДК) через атриовентри-
кулярный клапан протекал один поток, направленный 
от предсердия к желудочку. Левый желудочек не визу-
ализировался, при ЦДК его просвет не окрашивался 
(рис. 6). Выходной тракт правого желудочка был соеди-
нен с легочным стволом. Артериальный проток был 
расширен, при ЦДК в нем определялся антеградный 
поток крови (рис. 7). Выходной тракт левого желудочка 
не визуализировался. Восходящая аорта, а также ее дуга 
не определялись. В сагиттальном срезе четко визуали-
зировалась дуга артериального протока с антеградным 
током крови, и над ней определялся небольшой участок 
аорты с ретроградным потоком крови. Эта часть аорты 
соответствовала участку от места соединения аорты 
с артериальным протоком до отхождения брахиоцефаль-
ных артерий (рис. 8). Учитывая вышеизложенные дан-
ные, было сделано заключение: «Беременность 18 нед 
5 дней. Врожденный порок сердца. СГЛОС. Митральная 
атрезия. Функционально единственный правый желудо-
чек. Гипоплазия дуги аорты с ретроградным током крови 
в дистальном отделе».

Исход беременностей
Наблюдение 1. Семейная пара была консульти-

рована детским кардиохирургом. Учитывая неболь-
шой срок беременности и неблагоприятный прогноз 
по исходу, женщина приняла решение в пользу преры-
вания беременности. Патологоанатомическое иссле-
дование сердца абортуса подтвердило ультразвуковое  
заключение. 

Наблюдение 2. Семья решила прервать беремен-
ность. При патологоанатомическом вскрытии дополни-
тельно был выявлен левый изомеризм, диагноз СГЛОС 
был подтвержден. 

Прогноз
При естественном течении заболевания 72% детей 

со СГЛОС погибают в течение первой недели жизни, 
а к концу первого года смертность составляет 97% [5]. 

Рис. 2. Фетальная эхокардиография. Единственный выходной тракт правого желудочка
Fig. 2. Fetal echocardiography. The only outflow tract of the right ventricle

Примечание. Выходной тракт правого желудочка картирован красным цветом, легочный ствол  
с артериальным протоком — синим цветом. Стрелкой указан клапан легочного ствола, который сме-
щен вперед. ЛС — легочный ствол, АП — артериальный проток.
Note. Outflow tract of the right ventricle is marked with red color, the pulmonary trunk with ductus arteriosis 
with blue. The arrow indicates pulmonary valve that is moved forward. PT (ЛС) — pulmonary trunk,  
DA (АП) — ductus arteriosis.

Рис. 3. Фетальная эхокардиография. Ультразвуковой косой 
срез туловища внутриутробного ребенка через грудную 
клетку и брюшную полость с захватом желудка. Цветовое 
доплеровское картирование
Fig. 3. Fetal echocardiography. Ultrasonic oblique view of fetus 
body through thorax and abdominal cavity with gastric grip. Color 
Doppler Imaging

Примечание. Трикуспидальная регургитация обозначена стрел-
кой, картирована синим цветом.
Note. Tricuspid regurgitation is shown by arrow, mapped in blue.
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Выживаемость после первого этапа хирургической 
операции, по данным различных авторов, колеблется 
от 46,9% [6] до 75% [3]. Пренатальная диагностика СГЛОС 

не влияет на смертность от данного порока, но улучша-
ет предоперационный клинический статус и сокращает 
продолжительность пребывания в стационаре [7].

ОбСУЖДЕНИЕ
При СГЛОС с митральной атрезией левый желудочек 

гипоплазирован, его визуализация при ультразвуко-
вом исследовании становится крайне затруднительной, 
а правый желудочек характеризуется объемной пере-
грузкой и выраженной дилатацией [5]. Атрезия митраль-
ного клапана с интактной межжелудочковой перегород-
кой, по сути, является функционально единственным 
(правым) желудочком [4]. Часто папиллярные мышцы 
дилатированного правого желудочка визуально при-
нимаются за межжелудочковую перегородку, и в таких 
случаях возникает ситуация, когда требуется дифферен-
циальная диагностика с общим атриовентрикулярным 
каналом. Обратите внимание на рис. 1 и 7. В обоих 
наблюдениях папиллярные мышцы правого желудочка 
имитировали межжелудочковую перегородку, что соот-
ветственно привело к ошибочному заключению «общий 
атриовентрикулярный канал». Диагностическим крите-
рием СГЛОС может служить отсутствие левого выход-
ного тракта. При общем атриовентрикулярном кана-
ле левый выходной тракт будет определяться. Кроме 
того, сложности могут возникнуть при сочетании общего 
атриовентрикулярного канала с общим артериальным 
стволом. При таком сочетании также выявляется один 
общий выходной тракт. Однако ретроградный поток 
крови в аорте исключает диагноз общего артериального 
ствола.

Одним из основных признаков атрезии аортального 
или митрального клапанов при ультразвуковом исследо-
вании является обнаружение ретроградного кровотока 
в восходящем сегменте дуги аорты, который регистри-
руется на срезе через три сосуда и трахею [5]. В дугу 
аорты кровь поступает через артериальный проток, 
и в режиме ЦДК в аорте регистрируется ретроградный 
поток крови [2]. Однако на практике визуализация ретро-
градного кровотока в аорте на срезе через три сосуда 
затруднительна. Более доступным, по нашему мнению, 

Рис. 4. Фетальная эхокардиография. Ультразвуковой срез через три сосуда и трахею. Цветовое 
доплеровское картирование
Fig. 4. Fetal echocardiography. Ultrasound 3VT view. Color Doppler Imaging

Примечание. А. Легочный ствол и артериальный проток картированы в синий цвет. Визуализируются 
также верхняя полая вена (1) и трахея (2). Б. Аорта с ретроградным потоком была выявлена только 
при нацеленном поиске и изменении направления ультразвукового сечения. ЛС — легочный ствол, 
АП — артериальный проток, Ао — аорта.
Note. А. The pulmonary trunk and ductus arteriosis are marked with blue. Superior vena cava (1) and 
trachea (2) are also visualized. B. Retrograde flow aorta was only detected by targeted search and changes 
in ultrasonic section direction. PT (ЛС) — pulmonary trunk, DA (АП) — ductus arteriosis, Aо (Ао) — aorta.

Рис. 5. Фетальная эхокардиография. Сагиттальный срез 
через дугу артериального протока. Данный срез напоминает 
«хоккейную клюшку с шайбой». Цветовое доплеровское 
картирование
Fig. 5. Fetal echocardiography. Sagittal view through ductus 
arteriosis arch. This view resembles “hockey stick with puck”. 
Color Doppler Imaging

Примечание. Отмечается ретроградный поток крови над арте-
риальным протоком. Красным цветом картирована аорта (1) с 
ретроградным током крови, синим — артериальный проток (2) с 
антеградным потоком крови. 
Note. Retrograde blood flow above the arterial duct is noted. Red 
mapped aorta (1) with retrograde blood current, blue — ductus 
arteriosis (2) with antegrade blood flow.



420

P
E

D
IA

TR
IC

 D
IA

G
N

O
S

TI
C

S
Д

И
А

ГН
О

С
ТИ

К
А

 В
 П

Е
Д

И
А

ТР
И

И

является сагиттальный срез через дугу артериального 
протока, на котором визуализируется характерная кар-
тина, которую мы назвали «хоккейная клюшка с шайбой» 
(рис. 6, 9). Дуга артериального протока на сагиттальном 
скане четко визуализируется с антеградным потоком 
крови, над ним небольшой участок ретроградного тока 
крови, который соответствует участку аорты от истми-
ческой части до отхождения брахиоцефальных артерий. 
Восходящая часть аорты и, соответственно, дуга аорты 
в сагиттальном срезе не визуализируются.

Необходимо отметить, что в обоих представленных 
наблюдениях при скрининговых ультразвуковых исследова-
ниях первоначально констатировали «общий атриовентри-
кулярный канал», и только тщательное изучение выходных 
трактов и магистральных артерий при ЦДК предоставило 
возможность точно диагностировать СГЛОС. Практическую 
значимость данная ситуация имеет еще и в связи с воз-
можностью прерывания беременности в ранних сроках  
(до 22 нед беременности), что может существенно повлиять 
на показатели младенческой смертности. 

Рис. 6. Фетальная эхокардиография. Митральная атрезия с интактной межжелудочковой перегородкой у внутриутробного 
ребенка 18 нед 5 сут гестации, внутриутробный ребенок в тазовом предлежании. Ультразвуковой скан через четырехкамерный 
срез сердца внутриутробного ребенка
Fig. 6. Fetal echocardiography. Mitral atresia with intact interventricular septum in the fetus (18 weeks 5 days of gestation), fetus is in 
pelvic presentation. Four chamber cardiac view

Примечание. А, Б. В-режим, различные фазы сердечного цикла. Правый желудочек увеличен, и папиллярные мышцы имитируют 
межжелудочковую перегородку. Ушко правого предсердия вытянуто в виде буквы «Л». В. Режим ЦДК. Просвет левого желудочка не 
визуализируется и не окрашивается при ЦДК. Отмечается одиночный поток крови через атриовентрикулярный клапан (1), картиро-
ванный в синий цвет, также поток крови выходного тракта правого желудочка (2), окрашенный в красный цвет. ПМ — папиллярная 
мышца, МЖП — межжелудочковая перегородка, ЛЖ — левый желудочек. 
Note. A, B. Two-dimensional echocardiography, different phases of the heart cycle. Right ventricle is enlarged, and papillary muscles imitate 
interventricular septum. Right atrial appendage is elongated in the form of letter «L.» B. CDI mode. Left ventricular lumen is not visualized or 
stained in CDI. There is a single blood flow through the atrioventricular valve (1), mapped in blue, also the blood flow of the outflow tract of the 
right ventricle (2), painted in red. PM (ПМ) — papillary muscle, IVS (МЖП) — interventricular septum, LV (ЛЖ) — left ventricle.

Рис. 7. Фетальная эхокардиография. Выходной тракт правого желудочка, легочный ствол и 
артериальный проток
Fig. 7. Fetal echocardiography. Outflow tract of the right ventricle, pulmonary trunk, and ductus 
arteriosis

Примечание. В синий цвет картирован поперечный срез через легочный ствол и артериальный про-
ток. ПВТ — правый выходной тракт, ЛС — легочный ствол, АП — артериальный проток.
Note. Transverse view is mapped in blue through the pulmonary trunk and ductus arteriosis. ROT (ПВТ) — 
right outflow tract, T (ЛС) — pulmonary trunk, DA (АП) — ductus arteriosis.
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ЗАКЛюЧЕНИЕ 
В пренатальном периоде возникает необходимость 

дифференциальной диагностики атрезии митрального/
аортального клапана с интактной межжелудочковой 
перегородкой с общим атриовентрикулярным каналом. 
Необходимо учитывать, что папиллярные мышцы дила-
тированного правого желудочка могут имитировать 
межжелудочковую перегородку. Наличие одиночного 
правого выходного тракта и обнаружение ретроградно-
го потока крови в аорте будут свидетельствовать в поль-
зу атрезии митрального/аортального клапана.

Ретроградный кровоток в дуге аорты в пренатальном 
периоде можно легко выявлять на сагиттальном срезе 
через дугу артериального протока по признаку «хоккей-
ная клюшка с шайбой». Данный признак может служить 
маркером митральной/аортальной атрезии. 
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Рис. 8. Фетальная эхокардиография. Сагиттальный срез через дугу артериального протока. 
Признак «хоккейная клюшка с шайбой». Цветовое доплеровское картирование
Fig. 8. Fetal echocardiography. Sagittal view through ductus arteriosis arch. «Hockey stick with puck» 
sign. Color Doppler Imaging

Примечание. В красный цвет картирована часть дуги аорты (1) с ретроградным потоком крови, в 
синий цвет — артериальный проток (2).
Note. Part of the aortic arc (1) with a retrograde blood flow is mapped in red, ductus arteriosis — in blue (2).
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