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Ізольована гіпоплазія правого шлуночка (ІГПШ) – рідкісна вроджена вада серця, що характеризується 
зменшенням порожнини правого шлуночка (ПШ) унаслідок гіпоплазії його трабекулярної частини.

Мета – проаналізувати анатомічні варіанти ІГПШ та їхній вплив на вибір лікувальної тактики на під-
ставі досвіду спостереження пацієнтів дитячого віку.

Матеріали та методи. До ретроспективного дослідження залучено 11 послідовних пацієнтів із діагнозом 
ІГПШ у 2012–2024 рр. Пацієнтів поділено на три групи на основі співвідношення довжини ПШ до довжини 
лівого шлуночка (ЛШ). Група І (n=4): невелика ІГПШ (співвідношення довжини ПШ/ЛШ >0,8). Група ІІ 
(n=4): помірна ІГПШ (співвідношення довжини ПШ/ЛШ = 0,7–0,8). Група ІІІ (n=3): виражена ІГПШ (спів-
відношення довжини ПШ/ЛШ <0,67).

Результати. З групи І (n=4) один пацієнт потребував медикаментозної терапії бета-блокаторами, інші 
не потребували жодного лікування. З групи ІІ (n=4) одному хворому виконано накладання анастомозу 
Гленна та закриття відкритого овального вікна (ВОВ); іншому – накладання анастомозу Гленна та закриття 
ВОВ з фенестрацією; двоє пацієнтів не потребували лікування. У пацієнтів групи ІІІ (n=3) у періоді ново-
народженості відзначено дуктус-залежний легеневий кровотік. Одному пацієнтові призначено лікування 
бета-блокаторами; другому – проведено стентування відкритої артеріальної протоки; третьому – системно-
легеневий анастомоз.

Висновки. Пацієнти з вираженою ІГПШ можуть мати критичні порушення гемодинаміки, що потребу-
ють термінового кардіохірургічного втручання, тоді як пацієнти з невеликою та помірною гіпоплазією 
можуть потребувати медикаментозного лікування з можливим хірургічним втручанням у більш пізньому 
віці. За результатами тривалого спостереження при цій ваді виявлено повільне прогресуюче зростання 
правих відділів серця.

Дослідження виконано згідно з принципами Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвалено 
Локальним етичним комітетом інституту. На проведення досліджень отримано інформовану згоду батьків 
дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Isolated hypoplasia of the right ventricle: diagnosis, treatment and observation experience of pediatric 
patients
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Isolated hypoplasia of the right ventricle (IHRV) is a rare congenital heart defect characterized by a reduction of the right ventricular cavity 
due to hypoplasia of its trabecular part.
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Вступ
Ізольована гіпоплазія правого шлуночка 

(ІГПШ) – рідкісна вроджена вада серця (ВВС), що 
характеризується гіпоплазією трабекулярної части-
ни правого шлуночка (ПШ) без значного порушення 
анатомо-функціональних особливостей тристулко-
вого клапана (ТК) і клапана легеневої артерії (ЛА). 
Ця рідкісна аномалія вперше описана в 1950 р. 
R.N. Cooley та співавторами [5]. На сьогодні в до-
ступній періодичній медичній літературі наявна об-
межена кількість публікацій, присвячених цій пато-
логії, переважна більшість робіт описує випадки або 
серії випадків [6]. При цій ваді притічна та інфунди-
булярна частини ПШ, а також клапан, стовбур і гіл-
ки ЛА зазвичай сформовані правильно, проте від-
значається зменшення порожнини ПШ за рахунок 
гіпоплазії трабекулярної частини. Вада зазвичай 
поєднується з відкритим овальним вікном (ВОВ) 
або дефектом міжпередсердної перегородки 
(ДМПП) і відкритою артеріальною протокою (ВАП).

Клінічні прояви вади та шляхи лікування пацієн-
тів залежать від ступеня гіпоплазії та комплаєнсу 
ПШ, а також наявності й розміру ДМПП/ВОВ та 
об’єму шунтування деоксигенованої крові в артері-
альне русло на передсердному рівні. Симптоми 
ІГПШ мають широкий спектр від вираженого ціа-
нозу, застійної правошлуночкової серцевої недо-
статності, порушень ритму серця до легкого ступеня 
ціанозу або відсутності будь-яких симптомів у ран-
ньому віці. Залежно від віку пацієнта та ступеня ви-
раженості симптомів існує декілька підходів до лі-
кування ІГПШ, які можу ть поєднуватися, 
застосовуватись одночасно або послідовно: консер-
вативна терапія або хірургічний метод лікування 

(стентування ВАП / накладання системно-легенево-
го анастомозу або закриття ДМПП із накладанням 
двоспрямованого анастомозу Гленна) [10]

Мета дослідження – проаналізувати анатомічні 
варіанти ІГПШ та їхній вплив на вибір лікувальної 
тактики на підставі досвіду спостереження пацієн-
тів дитячого віку.

Матеріали та методи дослідження
До ретроспективного одноцентрового досліджен-

ня залучено 11 послідовних пацієнтів із діагнозом 
ІГПШ, які перебували на лікуванні в ДУ «Науково-
практичний медичний центр дитячої кардіології та 
кардіохірургії МОЗ України» з 2012 року по лютий 
2024 року.

Для діагностування структурної та функціональної 
анатомії вади, оцінювання гемодинаміки та тяжкості 
синдрому використано трансторакальну ехокардіо-
графію (ЕхоКГ), ангіографію та катетеризацію серця, 
вимірювання сатурації артеріальної крові (SO2).

Для оцінювання значущості розміру ДМПП/ВОВ 
використано його індексований вимір (ВОВ індекс), 
розрахований за формулою: 

ВОВ індекс = Ø ВОВ/площу тіла пацієнта.
За допомогою ЕхоКГ оцінено: розміри ПШ, спів-

відношення довжини ПШ / лівого шлуночка (ЛШ), 
Z-score ТК, співвідношення діаметрів ТК / мітраль-
ного клапана (МК), розміри клапана ЛА тощо.

Пренатально ваду діагностовано в 4 пацієнтів, 
у середньому – на 29,1±4,3 (21–38) тижні вагітності. 
Медіана віку пацієнтів на момент діагностування 
вади становила 31 (від 1 до 1797) добу. Двоє пацієн-
тів були недоношеними (термін гестації <37 тижнів), 
а три пацієнти мали супутню та генетичну патоло-

Aim – to analyze the anatomical variants of IHRV and their influence on the choice of treatment tactics based on the experience of observing 
pediatric patients.
Materials and methods. This retrospective study included 11 consecutive patients diagnosed with IHRV from 2012 to 2024. Patients were 
divided into 3 groups based on the ratio of RV to left ventricle (LV) length. The Group I (n=4): mild IHRV (RV/LV length ratio >0.8). The Group II 
(n=4): moderate IHRV (RV/LV length ratio = 0.7–0.8). The Group III (n=3): severe IHRV (RV/LV ventricle length ratio <0.67).
Results. From the Group I (n=4), one patient required medication therapy with beta-blockers and others did not require any treatment. From 
the Group II (n=4), one patient underwent Glenn shunt and patent foramen ovale (PFO) closure, another – Glenn shunt and PFO closure with 
fenestration. Two patients have stable clinical conditions. Patients from the Group III (n=3) had duct-dependent pulmonary blood flow in the 
neonatal period. One patient received treatment with beta-blockers; the second patient underwent patent ductus arteriosus stenting; and 
the third – systemic-to-pulmonary shunt.
Conclusions. Patients with severe IHRV may have critical hemodynamic disturbances requiring urgent cardiac surgical interventions, where-
as patients with mild and moderate hypoplasia may require medical treatment with possible surgical intervention at a later age. Long-term 
follow-up in this defect reveals a slow progressive growth of the right heart chambers.
The research was carried out in accordance with the principles of the Declaration of Helsinki. Informed consent of the child and child’s parents 
was obtained for the research.
The authors declare no conflict of interest.

Keywords: congenital heart defects, prenatal diagnosis, cyanosis, increasing the pulmonary blood flow, stent, echocardiography.
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гію (синдром Костелло, синдром мікроделеції 1р36 
та гідроцефалію). Двоє пацієнтів цієї когорти були 
рідними братами, один мав помірну ІГПШ, іншому 
пренатально діагностовано виражену ІГПШ.

Залежно від ступеня гіпоплазії ПШ (співвідно-
шення довжини ПШ до ЛШ за даними транстора-
кальної ЕхоКГ) (рис. 1) усіх пацієнтів поділено на 
три групи: невелика гіпоплазія ПШ (група І) – 4 па-
цієнти; помірна гіпоплазія ПШ (група ІІ) – 4 пацієн-
ти; виражена гіпоплазія ПШ (група ІІІ) – 3 пацієнти. 
Вираженість клінічних проявів була найлегшою у 
групі І, а відповідно найтяжчою – у групі ІІІ.

Дослідження виконано згідно з принципами Гель-
сінської декларації. Протокол дослідження ухвалено 
Локальним етичним комітетом інституту. На про-

ведення досліджень отримано інформовану згоду 
батьків дітей.

Результати дослідження та їх обговорення
У пацієнтів групи І медіана віку на момент вста-

новлення діагнозу дорівнювала 192,5 (від 19 до 1797) 
доби, середнє співвідношення довжини ПШ/ЛШ 
становило 0,84±0,03 (84±3%), а діаметрів ТК/МК – 
0,94±0,07 (94±7%), розміри ТК і клапана ЛА були в 
межах норми, ВОВ індекс складав 7,36±5,19 мм/мм2, 
відзначався ліво-правий скид на ВОВ, середня SO2 
була в межах 96,75±1,25%.

У пацієнтів групи ІІ медіана віку на момент діа-
гностики вади дорівнювала 99,5 (від 7 до 434) доби, 
середнє співвідношення довжини ПШ/ЛШ станови-

 А Б В

Рис. 1. Групи пацієнтів з ізольованою гіпоплазією правого шлуночка: А – група І: невелика гіпоплазія (співвідношення 
довжини правого шлуночка / лівого шлуночка ≥0,8 (80%)); Б – група ІІ: помірна гіпоплазія (співвідношення довжини 
правого шлуночка / лівого шлуночка = 0,68–0,8 (68–80%)); В – група ІІІ: виражена гіпоплазія (співвідношення довжини 
правого шлуночка / лівого шлуночка ≤0,67 (67%))

Таблиця
Анатомо-функціональні показники кожної групи пацієнтів

Середній показник Група І
n=4

Група ІІ
n=4

Група ІІІ
n=3

Вік на момент діагностування, доби 192,5
(40,75; 702)

99,5
(25; 234,5)

2
(1; 3)

Чоловіча стать, абс. (%) 3 (75) 3 (75) 2 (67)
Недоношеність (гестаційний вік <37 тижнів), абс. (%) 1 (25) – 1 (33)
Генетична/супутня патологія, абс. (%) 2 (50) – 1 (33)
Співвідношення довжини ПШ/ЛШ, % 84±3 72±4 49±5
Діаметр ТК, мм 14,1±2,9 14,3±2,85 7,7±0,24
Z-score ТК -0,6±0,28 -1,05±0,45 -2,6±0,24
Співвідношення діаметрів ТК/МК, мм 94±7 93±7 68±6
Діаметр клапана ЛА, мм 8,6±2,1 8,45±2,3 5,3±0,7
Z-score клапана ЛА -0,9±0,19 -1,5±0,78 -2,3±1
Діаметр ВОВ/ДМПП, мм 1,75±0,9 5,6±4,4 7,3±0,9
ВОВ індекс, мм/м2 7,36±5,19 15,1±10,5 38,48±3,4
Рівень SO2,% 96,75±1,25 89,75±8,75 71,7±7,8



30 ISSN 2304-0041  Paediatric Surgery (Ukraine) No.2(83)/2024

Orıgınal artıcles. Thoracıc surgery

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

ло 0,72±0,04  (72±4%), а діаметрів ТК/МК  – 
0,93±0,07 (93±7%), розміри ТК та клапана ЛА були в 
межах норми, ВОВ індекс складав 15,1±10,5 мм/мм2, 
виявлявся перехресний, переважно право-лівий 
скид на ВОВ, середня SO2 була в межах 89,75±8,75%.

Пацієнти групи ІІІ мали виражену гіпоплазію ПШ, 
середній вік на момент діагностування вади стано-
вив 2±1,3 доби (від 1 до 4 діб), середнє співвідношен-
ня довжини ПШ/ЛШ дорівнювало 0,49±0,05 (49±5%), 
а діаметрів ТК/МК – 0,68±0,06 (68±6%), ВОВ індекс 
складав 38,48±3,4 мм/мм2, візуалізувався право- 
лівий скид на ВОВ, середня SO2 була в межах 
71,7±7,8%. Анатомо-функціональні показники кож-
ної групи пацієнтів наведено в таблиці.

Залежно від ступеня гіпоплазії ПШ пацієнти різ-
них груп потребували різної лікувальної тактики.

Серед пацієнтів групи І (n=4) один потребував 
медикаментозної терапії бета-блокаторами (анапри-
лін – 2 мг/кг/добу) через зниження комплаєнсу ПШ 
та прояви гіпоксії; три інші пацієнти були в задо-
вільному клінічному стані.

З когорти групи ІІ (n=4) у двох пацієнтів клініч-
ний стан стабільний та вони спостерігаються амбу-
латорно. Одному пацієнтові у віці 6 років виконано 
накладання анастомозу Гленна та закриття ДМПП 
(півторашлуночкову корекцію). Іншому пацієнтові 
через гіпоксію (SO2=79%) і зменшену порожнину 
ПШ (ПШ/ЛШ=0,67) у віці 1,2 року накладено анас-

томоз Гленна та закриття ДМПП із фенестрацією 
3,5 мм. На 2-гу післяопераційну добу у хворого від-
значено симптоми правошлуночкової слабкості: 
різке зниження систолічної функції ПШ, показник 
центрального венозного тиску – 22 мм рт. ст., роз-
ширені печінкові вени з реверсним кровотоком, 
олігоурію. Дитині для поліпшення системного ве-
нозного відтоку проведено статичну балонну атріо-
септостомію, під час якої ДМПП розширено до 
5,5 мм. Після збільшення розміру ДМПП виявлено 
поліпшення клінічного стану, пацієнта виписано до-
дому із задовільними показниками гемодинаміки 
(SO2=92%), наразі отримує лікування бета-блокато-
рами (анаприлін – 2 мг/кг/добу).

У пацієнтів групи ІІІ (n=3) у періоді новонародже-
ності діагностовано дуктус-залежний легеневий кро-
вотік. Усі вони потребували внутрішньовенної інфу-
зі ї  прос т агландин у E1  для підт римання 
функціонування ВАП. Одному пацієнтові проведено 
лікування бета-блокаторами – анаприлін із поступо-
вим збільшенням дози до 4 мг/кг/добу та поступове 
зниження дози простагландину Е1 для контрольова-
ного дозованого закриття ВАП. На 16-ту добу візуа-
лізовано поліпшення комплаєнсу ПШ, зміна напрям-
ку шунта на міжпередсердному рівні (перехресний 
із перевагою ліво-правого компоненту) і ріст SО2 до 
85%. Наразі дитина отримує медикаментозну тера-
пію (анаприлін – 4 мг/кг/добу) і не потребує хірур-

 А Б

Рис. 2. Ангіографічне зображення правого шлуночка та стентованої відкритої артеріальної протоки. Пацієнт С. з ви-
раженою гіпоплазією правого шлуночка – стентування відкритої артеріальної протоки: А – права вентрикулографія 
після стентування відкритої артеріальної протоки (пряма проєкція); Б – права вентрикулографія після стентування від-
критої артеріальної протоки (бокова проєкція)
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гічного втручання. Двоє новонароджених через зна-
чну десатурацію і ціаноз потребували невідкладної 
кардіохірургічної допомоги. Одному пацієнтові на 
четверту добу життя виконано стентування ВАП до-
ступом через праву стегнову артерію. Імплантовано 
стент-систему ULTRAMASTER 3×15 мм (рис. 2). Ін-
траопераційно SO2 зросла з 60 до 89%. У подальшому 
пацієнтові у віці 1 рік 2 місяці виконано півторашлу-
ночкову корекцію.

Другому пацієнтові на першу добу життя накла-
дено правобічний модифікований анастомоз Блело-
ка-Тауссіг протезом GoreTex 3,5 мм. Через розвиток 
сепсису та поліорганної недостатності пацієнт по-
мер на 38-му добу життя.

У віддаленому періоді в 10 пацієнтів простежено 
ріст правих відділів серця протягом середнього пе-
ріоду спостереження 3,59±2,26 року (рис. 3). Визна-
чено зміну співвідношення правих і лівих структур 
серця з плином часу. Так, на момент діагностування 
вади в середньому співвідношення діаметрів ТК/МК 
становило 87,1±10,9 (59–103%), співвідношення до-
вжини ПШ/ЛШ – 70,2±11,8 (42,3–89,3%), у середньо-
му через 3,5 року спостереження виявлено поступо-
вий ріст правих відділів серця: збільшення 
середнього співвідношення діаметрів ТК/МК – 
99,7±17,9 (61–128%), співвідношення довжини ПШ/
ЛШ – 80,4±0,67 (70–95%). Зміна показників співвід-
ношення діаметрів ТК/МК та співвідношення до-
вжини ПШ/ЛШ свідчила, що при ІГПШ із часом у 
70% пацієнтів відзначено повільний поступовий 
ріст правих відділів серця.

Етіологія ІГПШ наразі не відома, проте описаний 
зв’язок із генетичними факторами, що можуть 
спричинити розвиток цієї вади; аутоімунними за-
хворюваннями в родині [4]; крім того, ІГПШ описа-
на в нащадків людей із таким самим захворюванням 
з аутосомно-домінантним типом успадкування [3,9]. 
У наведеному нами дослідженні цю ваду також ви-
явлено у двох близьких родичів (рідні брати), в од-
ного з них діагностовано помірну, в іншого – вира-
жену ІГПШ. Ця патологія має різний прогноз 
відповідно до ступеня гіпоплазії ПШ, вираженості 
гіпоксії та ознак правошлуночкової слабкості, а та-
кож віку пацієнта, у якому встановлено діагноз [1]. 
Це також підтверджено результатами, отриманими 
в когорті проаналізованих груп пацієнтів: рівень 
гіпоплазії правих відділів серця прямопропорційно 
впливає на вираженість клінічних проявів. У паці-
єнтів груп ІІ та ІІІ виявлено значно нижчий рівень 
SO. Недостатній об’єм ПШ у цих пацієнтів був пе-
редумовою право-лівого шунтування венозної кро-
ві на міжпередсердному рівні. Також слід зазначити, 

що в пацієнтів групи ІІІ із вищим ВОВ індексом 
(38,48±3,4 мм/м2) виявлено значно нижче насичення 
артеріальної крові киснем (71,7±7,8%) порівняно з 
пацієнтами з меншим індексованим показником 
міжпередсердного сполучення групи І (ВОВ індекс – 
38,48±3,4 мм/м2, SO2=96,75±1,25%) та групи ІІ (ВОВ 
індекс – 15,1±10,5 мм/м2, SO2=89,75±8,75%). Це свід-
чить, що більший розмір ДМПП може бути 
пов’язаний із фетальним і постнатальним компен-
саторним механізмом декомпресії правих відділів 
серця. Це відповідно призводить до більшої десату-
рації та потреби в паліативних втручаннях зі збага-
чення легеневого кровотоку або операції з накла-
дання анастомозу Гленна із закриттям ДМПП або 
створенням фенестрації міжпередсердного сполу-
чення з метою збільшення переднавантаження на 
праві відділи серця та, як наслідок, створення умов 
для їхнього росту [8].

Слід зазначити, що ізольовані форми гіпоплазії 
ПШ зазвичай мають легкі структурні та функціо-
нальні дефекти, які можуть бути пов’язані з появою 
симптомів у підлітковому або навіть у дорослому 
віці [7]. У цих випадках закриття ДМПП із накла-
данням анастомозу Гленна або без нього може бути 
єдиною процедурою, необхідною для корегування 
гемодинамічних порушень і полегшення симптома-
тики. Пацієнти з вираженою формою ІГПШ, що ма-
ють симптоми дуктус-залежного легеневого крово-
току в неонатальному періоді, потребують 
паліативних процедур із подальшим оперативним 
втручанням у довгостроковій перспективі [2].

Ця ВВС потребує спостереження сімейного лікаря 
та педіатра, які мають контролювати насичення крові 
киснем і вчасно розпізнати початкові симптоми право-
шлуночкової слабкості (задишка під час фізичного на-
вантаження, тахікардія, гепатомегалія тощо) і скерува-
ти пацієнта на педіатричне кардіологічне обстеження.

Рис. 3. Ріст правих структур серця протягом середнього 
періоду спостереження 3,59±2,26 року
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У 70% пацієнтів при цій ваді в довгостроковій 
перспективі відзначається повільний поступовий 
ріст правих відділів серця. Однак враховуючи те, що 
ця патологія спостерігається вкрай рідко, а кількість 
вибірки наведеного дослідження незначна, існує по-
треба у проведенні мультицентрового дослідження 
для отримання більш статистично достовірних ре-
зультатів.

Висновки
Ступінь вираженості гіпоплазії правих відділів 

серця визначає особливості клінічного перебігу 
вади в пацієнтів з ІГПШ і впливає на медичний су-
провід і вибір лікувальної тактики. Виражена ІГПШ 
зумовлює критичні порушення гемодинаміки і в 
більшості випадків потребує ургентних кардіохірур-
гічних втручань. У пацієнтів із помірною ІГПШ і по-
мірними порушеннями гемодинаміки медикамен-
тозне лікування забезпечує задовільну функцію 
ПШ, позитивний клінічний ефект та дає змогу від-
термінувати хірургічне втручання до більш старшо-
го віку та зменшити його ризики. Пацієнти з неве-
л и к о ю  І Г П Ш  п о т р е б у ю т ь  д и н а м і ч н о г о 
спостереження, а в деяких випадках – медикамен-
тозної терапії. Для оцінювання наявності та динамі-
ки росту структур ПШ у пацієнтів із цією рідкісною 
вадою необхідне подальше довгострокове спостере-
ження. При цій ваді в довгостроковій перспективі 
відзначається повільний поступовий ріст правих 
відділів серця.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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