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Повні хрящові кільця –  
рідкісний та важкий стеноз трахеї у дітей.  
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Мета – оптимізація лікувальної тактики у дітей з вродженим стенозом трахеї, з урахуванням факторів 
ризику, асоційованих вад та застосуванням мініінвазивних і хірургічних технологій.

Матеріали і методи. У дослідження включено 9 пацієнтів з вродженим стенозом трахеї, зумовленим 
повними хрящовими кільцями, віком від 3 тижнів до 20 місяців (у середньому 7,28±2,07 місяця) за період 
2011–2017 роки. Асоційовані вади виявлені у 7 (77,8%) пацієнтів: петля легеневої артерії (n=4), подвійне 
судинне кільце і тотальний аномальний дренаж легеневих вен (ТАДЛВ) (n=1), аберантна права підключич-
на артерія (n=1), дефект міжшлуночкової перетинки (ДМШП) (n=2), агенезія правої легені (n=1), атрезія 
тонкої кишки (n=1). Діагностика стенозу трахеї ґрунтувалася на даних комп’ютерної томографії та трахео-
бронхоскопії. Хірургічне лікування (група І, n=5) включало резекцію трахеї (n=2), ковзну трахеопластику 
(n=2) або роз’єднання подвійного судинного кільця (n=1) у поєднанні з реімплантацією легеневої артерії 
(n=4) та закриттям ДМШП (n=1). Мініінвазивна корекція стенозу трахеї (група ІІ, n=4) полягала в її дила-
тації і стентуванні, що в одному випадку було виконане під час операції закриття ДМШП у дитини з агене-
зією правої легені. Штучний кровообіг застосовано у п’ятьох випадках.

Результати. У групі мініінвазивної корекції стенозу трахеї вижили 100% пацієнтів, у групі хірургічної 
корекції – 40% (р=0,02). Загальна летальність, пов’язана з корекцією стенозу трахеї, становила 33,3% (n=3). 
При спостереженні у віддаленому періоді просвіт трахеї відновлений у всіх пацієнтів, що вижили. Усклад-
нення спостерігались при стентуванні трахеї – ненапружений пневмомедіастинум (n=1) та грануляції у 
зоні стента (n=1).

Висновки. Мініінвазивні методи лікування вродженого стенозу трахеї є доцільними для використання 
у новонароджених та дітей з групи високого ризику. Резекцію та пластику грудного відділу трахеї слід ви-
конувати в умовах штучного кровообігу. Асоційовані інтракардіальні вади та петля легеневої артерії під-
лягають симультанній корекції. Унікальну складну комбінацію вроджених вад – подвійне судинне кільце, 
ТАДЛВ, повні хрящові кільця – слід коригувати більш форсовано, з корекцією як внутрішньосерцевої ге-
модинаміки, так і декомпресією дихальних шляхів.

Ключові слова: вроджений стеноз трахеї, повні хрящові кільця, петля легеневої артерії, трахеопластика, 
резекція трахеї, стентування.

Complete cartilaginous rings – a rare and severe tracheal stenosis in children.  
Minimally invasive and surgical treatment
E.O. Rudenko
Bogomolets National Medical University, Kyiv, Ukraine
National Children’s Specialized Hospital «OKHMATDYT», Kyiv, Ukraine
Objective – optimization of disease management in children with congenital tracheal stenosis, taking into account risk factors, associated defects and ap-
plication of minimally invasive and surgical techniques.
Material and methods. The study included 9 patients with congenital tracheal stenosis associated with complete cartilaginous rings, aged from 3 weeks to 
20 months (on average 7.28±2.07 months) during the period of 2011–2017. The associated defects were found in 7 (77.8%) patients: pulmonary artery sling 
(n=4), double vascular ring and total abnormal pulmonary venous drainage (TAPVD) (n=1), aberrant right subclavian artery (n=1), ventricular septal defect 
(VSD) (n=2), right lung agenesis (n=1), small bowel atresia (n=1). Diagnosis of tracheal stenosis was based on CT and tracheobronchoscopy. Surgical treat-
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Вступ
Повні хрящові кільця (ПХК) трахеї є рідкісною іс-

тинною аномалією хрящового скелету трахеї і одним 
із варіантів вродженого її стенозу. Вада характеризу-
ється звуженням просвіту трахеї внаслідок набуття 
хрящем трахеї форми повного кільця, відсутністю 
мембранозної частини і поширенням від короткого 
сегменту до всієї довжини трахеї. Частоту вади оціню-
ють як 1:64500 [4,16,25]. Понад 80% пацієнтів з ПХК 
мають асоційовані аномалії, найчастіше, близько 50%, 
кардіоваскулярні [20,27], серед яких переважає петля 
лівої легеневої артерії (ПЛА) [3,8,13,24]. Поєднання 
ПЛА зі стенозом трахеї внаслідок ПХК – комплекс 
«кільце-петля» («ring–sling» complex) зустрічається з 
частотою до 65% випадків ПЛА [19,26]. Поєднані вади 
респіраторної системи включають агенезію, аплазію та 
гіпоплазію легені [3,7,13,29], трахеальний бронх 
[3,5,24,28], трахеомаляцію [14,15], бронхогенну кісту 
[7], трахеостравохідну норицю [13,31].

Вада є високолетальною, природній перебіг су-
проводжується смертністю до 79% [17,25]. Визна-

чальними факторами важкості вади вважають: сту-
пінь звуження трахеї, довжину стенозу, ураження 
бронхів [12]. Асоційовані аномалії значно усклад-
нюють перебіг вади та погіршують прогноз [3,11,16].

Лікування вродженого стенозу трахеї (ВСТ) лиша-
ється викликом для хірургів, оскільки ця вада є рід-
кісною та складною клінічною проблемою без чіткого 
консенсусу щодо оптимального лікувального підходу 
[21]. На сьогодні запропоновані як хірургічні [4–
8,12,16], так і мініінвазивні [9,10,21,22] способи ліку-
вання. Летальність при хірургічному лікуванні в сві-
ті коливається в межах 9–85,8% [6,11,15,16,18,23,26].

Метою дослідження була оптимізація лікувальної 
тактики у дітей з вродженим стенозом трахеї, зумов-
леним повними хрящовими кільцями, з урахуван-
ням факторів ризику, асоційованих вад та застосу-
ванням мініінвазивних і хірургічних технологій.

Матеріали і методи
У дослідження було включено 9 пацієнтів з ВСТ, зу-

мовленим повними хрящовими кільцями віком на 

ment (group I, n=5) included tracheal resection (n=2), slide tracheoplasty (n=2) or double vascular ring division (n=1), associated with pulmonary artery 
reimplantation (n=4) and VSD closure (n=1). Minimally invasive correction of tracheal stenosis (group II, n=4) consisted of its dilation and stenting, which in 
one case was performed during the operation of VSD closure in a child with right lung agenesis. Cardiopulmonary bypass was applied in 5 cases.
Results. In the group of minimally invasive correction of tracheal stenosis, 100% of patients survived, in the surgical correction group – 40% (p=0.02). Total mortal-
ity associated with correction of tracheal stenosis was 33.3% (n=3). Long-term follow-up showed the restoration of the tracheal lumen in all surviving patients. 
Complications were observed with the stenting of the trachea, which were as follows: pneumomediastinum (n=1) and granulation in the stent area (n=1).
Conclusions. Minimally invasive treatment options for congenital tracheal stenosis are reasonable in newborns and high-risk children. Resection and tracheo-
plasty of the thoracic trachea should be performed under cardiopulmonary bypass. Associated intracardiac defects and pulmonary artery sling are subject to 
simultaneous correction. A unique complex combination of birth defects – a double vascular ring, TAPVD and complete cartilaginous tracheal rings – should be 
corrected in a more forced pattern, including the correction of intracardiac haemodynamics as well as decompression of the respiratory tract.

Key words: congenital tracheal stenosis, complete cartilaginous rings, pulmonary artery sling, tracheoplasty, resection of trachea, stenting.

Полные хрящевые кольца – редкий и тяжелый стеноз трахеи у детей.  
Миниинвазивное и хирургическое лечение
Е.О. Руденко
Национальный медицинский университет имени А.А. Богомольца, г. Киев, Украина 
Национальная детская специализированная больница «ОХМАТДЕТ», г. Киев, Украина
Цель – оптимизация лечебной тактики у детей с врожденным стенозом трахеи с учетом факторов риска, ассоциированных пороков и применением 
миниинвазивных и хирургических технологий.
Материалы и методы. В исследование включены 9 пациентов с врожденным стенозом трахеи, обусловленным полными хрящевыми кольцами, 
в возрасте от 3 недель до 20 месяцев (в среднем 7,28±2,07 месяца) за период 2011–2017 годы. Ассоциированные пороки выявлены у 7 (77,8%) 
пациентов: петля легочной артерии (n=4), двойное сосудистое кольцо и тотальный аномальный дренаж легочных вен (ТАДЛВ) (n=1), аберрантная 
правая подключичная артерия (n=1), дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) (n=2), агенезия правого легкого (n=1), атрезия тонкой кишки 
(n=1). Диагностика стеноза трахеи основывалась на данных компьютерной томографии и трахеобронхоскопии. Хирургическое лечение (группа І, 
n=5) включало резекцию трахеи (n=2), скользящую трахеопластику (n=2) или разъединение двойного сосудистого кольца (n=1) вместе с 
реимплантацией легочной артерии (n=4) и закрытием ДМЖП (n=1). Миниинвазивная коррекция стеноза трахеи (група ІІ, n=4) состояла в ее 
дилатации и стентировании, что в одном случае было выполнено во время операции закрытия ДМЖП у ребенка с агенезией правого легкого. 
Искусственное кровообращение применено в пяти случаях.
Результаты. В группе миниинвазивной коррекции стеноза трахеи выжили 100% пациентов, в группе хирургической коррекции – 40%. Общая 
летальность, связанная с коррекцией стеноза трахеи, составила 33,3% (n=3). При наблюдении в отдаленном периоде просвет трахеи восстановлен 
у всех пациентов, которые выжили. Осложнения были при стентировании трахеи – ненапряженный пневмомедиастинум (n=1) и грануляции в зоне 
стента (n=1).
Выводы. Миниинвазивные методы лечения врожденного стеноза трахеи целесообразно использовать у новорожденных и детей из группы 
высокого риска. Резекцию и пластику грудного отдела трахеи следует выполнять в условиях искусственного кровообращения. Ассоциированные 
интракардиальные пороки и петля легочной артерии подлежат симультанной коррекции. Уникальную сложную комбинацию пороков – двойное 
сосудистое кольцо, ТАДЛВ, полные хрящевые кольца – следует корригировать более форсированно, с коррекцией как внутрисердечной 
гемодинамики, так и декомпрессией дыхательных путей.

Ключевые слова: врожденный стеноз трахеи, полные хрящевые кольца, петля легочной артерии, трахеопластика, резекция трахеи, стентирование.
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момент встановлення діагнозу від 3 тижнів до 20 міся-
ців (у середньому 7,28±2,07 місяця), які знаходились на 
обстеженні та лікуванні в клініках кафедри дитячої 
хірургії НМУ імені О.О. Богомольця з 2011  до 
2017 року. Хлопчиків було 4, дівчаток – 5. Асоційовані 
вади були виявлені у 7 (77,8%) пацієнтів і включали 
наступні: ПЛА (n=3), подвійне судинне кільце (подвій-
на дуга аорти (ПДА) + ПЛА) і тотальний аномальний 
дренаж легеневих вен (ТАДЛВ) (n=1), аберантна права 
підключична артерія (АППА) (n=1), дефект міжшлу-
ночкової перетинки (ДМШП) (n=2), агенезія правої 
легені (n=1), атрезія тонкої кишки (n=1). Характерис-
тика пацієнтів наведена в таблиці.

Діагностичний протокол включав комп’ю-
терну томографію (КТ) з контрастним підсилен-
ням та ригідну або фіброоптичну трахеобронхо-
скопію.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом (ЛЕК) 
всіх зазначених у роботі установ. На проведення до-
сліджень було отримано поінформовану згоду бать-
ків дітей (або їхніх опікунів).

Вибір лікувальної тактики був зумовлений варі-
антом вади або асоціації вад, віком та масою тіла 
пацієнтів, важкістю клінічного перебігу.

Таблиця
Характеристика пацієнтів з повними хрящовими кільцями та їх лікування

№
Вік 
(міс.), 
стать

Тип стенозу; до-
вжина (см, %), сту-
пінь звуження про-
світу (%)

Асоційована 
патологія Корекція Ускладнення Результат, термін 

спостереження

1 2, 
дівч. 

сегментарний, 
0,4 см, 10%, 70%

недоношеність дилатація трахеї, стенту-
вання

грануляції жива, стент вида-
лено, без симпто-
мів, 4 роки

2 2, хл. сегментарний, 
0,5 см, 10%, 70%

недоношеність дилатація трахеї, стенту-
вання 

пневмомеді-
астинум

живий, стент у 
трахеї, без симп-
томів, 4 роки

3 9, 
дівч. 

довгий сегмент, 
4 см, 83%, 60%

ПЛА, ДМШП реімплантація ЛЛА, за-
криття ДМШП, ковзна тра-
хеопластика (штучний кро-
вообіг)

не було жива, без симпто-
мів, 5 років

4 10, хл. мостоподібний 
бронх, 0,8 см, 
13,3%, 70%

АППА резекція трахеї, рекон-
струкція біфуркації трахеї 
(штучний кровообіг)

не було живий, без симп-
томів, 6 років

5 13, 
дівч. 

сегментарний, 
1,2 см, 20%, 60% 

ПЛА реімплантація ЛЛА, сег-
ментарна резекція трахеї 
(штучний кровообіг)

некроз і де-
сквамація 
слизової обо-
лонки трахеї

померла на 7 добу 
після операції

6 20, 
дівч.

довгий сегмент, 
4 см, 80%, 65% 

ПЛА реімплантація ЛЛА, ковзна 
трахеопластика (штучний 
кровообіг)

некроз слизо-
вої оболонки 
трахеї

померла на 5 добу 
після операції

7 0,6, 
хл.

довгий сегмент, 
4 см, 85%, 60%

ПДА, ПЛА, 
ТАДЛВ

(1) процедура Рашкінда;
(2) пересічення передньої 
дуги аорти, реімплантація 
ЛЛА

ателектаз лі-
вої легені, 
розлади ге-
модинаміки

помер на 11 добу 
після операції 

8 8, хл. сегментарний, 2 см, 
33%, 65%

агенезія правої 
легені

закриття ДМШП (латка з 
аутоперикарда), дилатація 
і стентування трахеї (штуч-
ний кровообіг)

легкий стридор 
при навантаженні, 
рецидиви бронхі-
ту 2–3 рази на рік, 
3 роки

9 0,7, 
хл.

сегментарний, 
1,2 см, 30%, 97%

атрезія порож-
ньої кишки ІІІа 
+ V тип

(1) дилатація, продовжена 
інтубація, (2) резекція 
атрезованих ділянок тон-
кої кишки, ентеро-ентеро-
стомія,
(3) реконструкція кишково-
го анастомозу

перитоніт, 
сепсис 

екстубований че-
рез 10 днів, про-
хідність трахеї від-
новлена; помер 
через 1 місяць від 
сепсису

Примітка: ПЛА – петля легеневої артерії, ЛЛА – ліва легенева артерія, ПДА – подвійна дуга аорти, ДМШП – дефект міжшлуночко-
вої перетинки, АППА – аберантна права підключична артерія, ТАДЛВ – тотальний аномальний дренаж легеневих вен.
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У пацієнтів з високим ризиком радикальної хі-
рургічної корекції (n=3) – період новонародженості, 
недоношеність, низька маса тіла, наявність асоційо-
ваних вад з важким перебігом та ускладненнями 
(атрезія кишечника, неспроможність анастомозу, 
перитоніт) – виконували мініінвазивні ендоскопіч-
ні втручання – дилатацію і стентування трахеї.

Дилатація трахеї з метою первинної корекції сте-
нозу (n=4) проводилась під час ригідної трахеоскопії 
за допомогою балона високого тиску діаметром 
6–7 мм, встановленого в зону стенозу і наповненого 
рідиною під тиском 6 атмосфер (608 кПа) протягом 
1 хвилини, з наступним встановленням металевого 
Z-подібного стента власної конструкції, що сам роз-
кривається, з тефлоновим покриттям або без нього. 
В одному випадку дилатація трахеї була доповнена 
подовженою інтубацією трубкою вікового діаметра 
протягом 10 днів.

У разі складних варіантів стенозу трахеї, таких як 
«мостоподібний бронх» (рис. 1А), довгий стеноз то-
ракального відділу трахеї, асоційованих кардіоваску-
лярних і респіраторних вад у пацієнтів старших 6 мі-
сяців (поєднання стенозу трахеї з ПЛА (рис. 1Б, В), 
ДМШП, агенезією легені, подвійним судинним кіль-
цем) виконували хірургічну корекцію, зокрема транс-
перикардіальну резекцію трахеї з реконструкцією 
біфуркації, ковзну трахеопластику, включаючи си-
мультанні операції, в умовах штучного кровообігу.

Вибір способу хірургічної корекції стенозу трахеї 
залежав від його довжини та клінічної маніфестації. 
У пацієнтів з коротким сегментарним стенозом, що 

має протяжність не більше 1/3 довжини трахеї, вва-
жали можливою сегментарну резекцію, що підтвер-
джено також даними літератури [8,14,29,30]. В якості 
доступу використовували серединну стернотомію, 
підхід до трахеї – трансперикардіальний. Техніка ре-
зекції трахеї включала її мобілізацію в зоні стенозу та 
вище і нижче від неї. Зона дисекції поширювалась 
нижче карини на правий та лівий головні бронхи. 
У разі утрудненого визначення меж стенозу з опера-
ційного поля використовували інтраопераційну фі-
брооптичну трахеоскопію. Прокол трахеї тонкою 
ін’єкційною голкою з боку операційної рани дозволяв 
чітко визначити положення ендоскопа та межі стено-
зу. Трахею в зоні стенозу розсікали поздовжньо по 
передній стінці, що дозволяло підтвердити локаліза-
цію повних кілець. Після висічення ділянки стенозу 
накладали анастомоз трахеї «кінець у кінець» вузло-
вими швами PDS 5-0. У разі резекції «мостоподібного 
бронху» розрізи на трахеї, якими він висікався, роз-
ташовувались косо у паралельних площинах. Ана-
стомоз накладався таким чином, щоб сформувалась 
«трифуркація» трахеї (рис. 2).

У разі довгого стенозу трахеї, понад 50% її до-
вжини, виконували ковзну трахеопластику (рис. 3). 
Ця операція вимагає широкої циркулярної мобілі-
зації трахеї, точної ідентифікації середини стенозу, 
для чого використовується інтраопераційна трахео-
скопія. Трахею пересікають поперечно у середині 
стенозу, потім розсікають поздовжньо – прокси-
мальну ділянку по передній стінці, дистальну – по 
задній. Ці дві частини трахеї насувають одна на 

 А Б В

Рис. 1. Комп’ютерна томографія грудної клітки з контрастним підсиленням. А – пацієнт К., вік 10 міс. Фронтальна 
 реконструкція. Трахейний бронх праворуч, природжений стеноз надбіфуркаційної частини трахеї у вигляді «мостопо-
дібного бронха». Довжина зони стенозу – 0,8 см (13,3% довжини трахеї), ступінь звуження – 70%. Б, В – пацієнт К., 
вік 8 міс., аксіальна проекція (Б): петля легеневої артерії (червона стрілка), природжений стеноз торакального сег-
мента трахеї (жовта стрілка). Сагітальна реконструкція (В): стеноз торакального відділу трахеї з довгим сегментом 
(довжина 4 см – 83% від довжини трахеї; ступінь звуження – 60%)
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одну та анастомозують вузловими швами PDS 
5-0 або 6-0.

У разі хірургічної корекції стенозу трахеї (ізольо-
ваного або поєднаного з ПЛА) операцію проводили 
в умовах штучного кровообігу доступом через се-
рединну стернотомію. Апарат штучного кровообігу 
(АШК) підключали з використанням аортальної та 
атріальної канюль з гіпотермією до 32°С та підтрим-
кою нормального синусового ритму серця протягом 
операції. За необхідності симультанної корекції 
ДМШП використовували бікавальну схему підклю-
чення АШК, а дефект закривали під час кардіоплегії. 
Симультанна корекція ПЛА проводилась шляхом 
реімплантації ЛЛА у легеневий стовбур, яку вико-
нували перед пластикою трахеї задля попередження 
контамінації судинного анастомозу через відкритий 
просвіт трахеї. Техніка реімплантації ЛЛА включала 
її відсічення від правої легеневої артерії, виділення 
і виведення з-за трахеї, створення вікна у перикарді 
у зоні майбутнього анастомозу і, власне, анастомо-
зування ЛЛА з легеневим стовбуром у зоні його нор-
мальної біфуркації поблизу від пересіченої артері-
альної зв’язки або відкритої артеріальної протоки. 
Судинний анастомоз виконувався за розробленою 
методикою, захищеною патентом України [1,2], яка 
полягала у викроюванні клапотя зі стінки легенево-
го стовбура у вигляді «риб’ячого рота» і повз-
довжньому розсіченні стінки ЛЛА для вшивання 
клапотя і, таким чином, збільшення периметра анас-
томозу (див. рис. 3В). Використовували безперерв-
ний шов ниткою Prolene 7-0.

У разі симультанної корекції ДМШП дефект за-
кривали під час кардіоплегії через трансатріальний 
доступ П-подібними швами або за допомогою латки 
з аутоперикарда, модифікованого обробкою 2% глю-
таральдегідом.

У пацієнта з асоціацією подвійного судинного 
кільця стенозу трахеї та тотального аномального 
дренажу легеневих вен першим етапом виконали 

балонну атріосептостомію (процедура Рашкінда), а 
потім, другим етапом, – роз’єднання подвійного су-
динного кільця (пересічення однієї з дуг аорти та 
реімплантація лівої легеневої артерії) з метою лікві-
дації компресійного компоненту стенозу [1].

Результати дослідження та їх обговорення
Основними симптомами вади були стридор, ди-

хальні розлади, ціаноз, потреба в інтубації трахеї та 
штучній вентиляції легень (ШВЛ), рецидиви об-
струкції дихальних шляхів (ДШ), рецидиви бронхіту 
та пневмонії. В усіх випадках ВСТ клінічно маніфес-
тував з перших днів або тижнів життя. Найважчим 
клінічний перебіг був у 3 недоношених пацієнтів з 
малою масою тіла (1,980, 2,0 та 2,2 кг) та у 3 пацієнтів, 
у яких стеноз трахеї був асоційований з вадами сер-
цево-судинної та респіраторної систем: подвійне су-
динне кільце (ПСК) і тотальний аномальний дренаж 
легеневих вен (ТАДЛВ) – 1, агенезія правої легені і 
дефект міжшлуночкової перетинки (ДМШП) серця – 
1, петля легеневої артерії (ПЛА) і ДМШП – 1.

Серед 4 пацієнтів, яким було проведено мініінва-
зивну корекцію стенозу трахеї – гідродилатація та 
стентування (n=3) або бужування і продовжена ін-
тубація (n=1) – просвіт трахеї був відновлений в усіх 
випадках при спостереженні в терміни від 21 дня до 
4 років. В одному випадку стент, вкритий тефлоно-
вою плівкою, був видалений через 5 місяців, в інших 
двох стент був залишений у стінці трахеї, зважаючи 
на його конструкцію, що передбачає вростання у 
стінку. В одному випадку у дитини з асоційованими 
вадами – агенезією правої легені і ДМШП – дилата-
ція і стентування трахеї були виконані симультанно 
разом із закриттям септального дефекту в умовах 
штучного кровообігу і були альтернативою резекції 
трахеї, яка мала великий ризик. Пацієнту знадоби-
лося три сеанси повторних гідродилатацій трахеї у 
зоні стента, він має добрий результат при тривалому 
спостереженні протягом трьох років. Ускладнення, 
пов’язані з процедурою стентування, відмічено у 
двох випадках – ненапружений пневмомедіастинум, 
що не потребував хірургічного втручання (n=1), та 
утворення грануляцій трахеї на краю стента, які 
спричинювали рецидивну обструкцію трахеї і по-
требували ендоскопічного видалення (рис. 4).

Один із цих пацієнтів, що мав сегментарний сте-
ноз торакального відділу трахеї та асоційовану ваду 
кишечника – атрезію голодної кишки ІІІ-b типу 
(синдром «яблучної шкірки», або «пагоди»), був екс-
тубований на 10 добу після бужування трахеї з від-
новленням її просвіту. Проте він мав ускладнений 
післяопераційний перебіг інтестинальної вади (не-
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Рис. 2. Схема реконструкції біфуркації трахеї з резекцією 
«мостоподібного бронха». А — зона резекції. Б — ана-
стомоз
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спроможність кишкового анастомозу, перитоніт, 
реанастомоз) та помер через місяць від абдоміналь-
ного сепсису.

Із чотирьох пацієнтів, яким проводилась резекція 
трахеї (n=2) або ковзна трахеопластика (n=2), в умо-

вах штучного кровообігу виконано симультанну 
корекцію асоційованих вад у трьох випадках: резек-
ція трахеї + реімплантація легеневої артерії, ковзна 
трахеопластика + реімплантація легеневої артерії та 
ковзна трахеопластика + реімплантація легеневої 

 А Б В

Рис. 3. Етапи операції (схеми та інтраопераційні фото): ковзна трахеопластика (А, Б) та реімплантація лівої легеневої 
артерії (В). А – перерізання та повздовжній розтин трахеї. Б – анастомоз з адаптацією розрізаних сегментів трахеї. 
В – схема реімплантації лівої легеневої артерії: 1 – стравохід; 2 – трахея; 3 – легеневий стовбур; 4 – права легенева 
артерія; 5 – ліва легенева артерія 

 А Б

Рис. 4. Ускладнення стентування трахеї. А – оглядова рентгенограма ОГК після дилатації та стентування трахеї. Нена-
пружений пневмомедіастинум (стрілка) втручання не потребував. Б – видалені грануляції із зони стента, що спричи-
няли обструкцію трахеї
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артерії + закриття ДМШП (див. табл.). У цій групі 
двоє пацієнтів вижили (один зі стенозом у вигляді 
«мостоподібного бронха», інший – з довгим стено-
зом трахеї, ПЛА і ДМШП) і є безсимптомними при 
спостереженні у віддаленому періоді протягом 5 та 
6 років. Інші двоє пацієнтів (ПЛА + стеноз трахеї), 
один після резекції трахеї з реімплантацією ЛЛА, 
другий – після ковзної трахеопластики з реімплан-
тацією ЛЛА, цієї групи померли в ранньому після-
операційному періоді внаслідок некрозу слизової 
оболонки і гострої обструкції дихальних шляхів.

У пацієнта з унікальною вадою – подвійним су-
динним кільцем, асоційованим зі стенозом трахеї 
та ТАДЛВ, – першим етапом (у 1-шу добу життя) 
виконали балонну атріосептостомію (процедура 
Рашкінда), а другим етапом (на 21  добу)  – 
роз’єднання подвійного судинного кільця (пере-
січення лівої дуги аорти та реімплантація лівої 
легеневої артерії) з метою ліквідації компресійного 
компоненту стенозу. Корекцію ТАДЛВ було відтер-
міновано у зв’язку з ризиком розширення опера-
ційного доступу та продовження часу операції зі 
штучним кровообігом. Перебіг післяопераційного 
періоду був важким, на тлі пневмонії, стенозу тра-
хеї, рецидивного ателектазу лівої легені з неста-
більною компенсацією респіраторної системи. Ди-
тина померла на 11-у добу після операції внаслідок 
розладів гемодинаміки та вентиляції легень, 
пов’язаних з перерозподілом системного та легене-
вого кровотоку, розвитком синдрому малого сер-
цевого викиду, гострою нирковою недостатністю, 
посиленням стенозу трахеї внаслідок набряку сли-
зової оболонки та гіперволемії малого кола крово-
обігу.

Таким чином, у групі дітей, яким застосоване 
стентування трахеї, вижили 100% пацієнтів, у групі 
оперованих – 40% (р=0,02). Загальна летальність, 
пов’язана з корекцією стенозу трахеї, спостерігалася 
у 3 (33,3%) із 9 пацієнтів.

Лікування дітей зі стенозом трахеї внаслідок по-
вних хрящових кілець є значним викликом для хі-
рурга. Ці діти часто мають дихальні розлади, що за-
грожують життю. Лікування цих пацієнтів вимагає 
тісної співпраці мультидисциплінарної команди 
спеціалістів, що включає дитячих торакальних хі-
рургів, кардіохірургів, анестезіологів тощо. Опера-
ції, що потребували штучного кровообігу та корек-
ції внутрішньосерцевих вад, проводились в 
кооперації з кардіохірургічними клініками Науково-
практичного центру дитячої кардіології та кардіохі-
рургії МОЗ України та Інституту серцево-судинної 
хірургії НАМН України.

Хірургічне лікування ВСТ у дітей категоризоване 
за ступенем важкості та протяжністю стенозу. Тепер 
використовують кілька варіантів хірургічної корек-
ції повних хрящових кілець: (1) реконструкція тра-
хеї аутологічними трахеальними тканинами (резек-
ція трахеї, ковзна трахеопластика і пластика трахеї 
із трахеальним аутотрансплантатом), (2) трахео-
пластика за допомогою нетрахеальних аутологічних 
тканин (ребровий хрящ або перикард) та (3) рекон-
струкція трахеї за допомогою методів тканинної 
інженерії [4,12,16,24]. Асоційовані вади серця під-
лягають симультанній корекції [12,13,19].

Пацієнти з ранньою маніфестацією симптомів 
стенозу трахеї є найбільш складними для хірургіч-
ного лікування внаслідок малого віку та гострого 
клінічного статусу. Результати лікування в цій групі 
дуже варіюють – від 79% виживання [3] до 100% ле-
тальності [16].

Аналіз результатів трахеопластики у дітей ран-
нього віку в мультицентровому дослідженні показав 
сумарну летальність 28%, причому у групі оперова-
них новонароджених за умови відсутності вад серця 
летальність сягала 73%, тоді як у групі оперованих 
дітей старших 1 місяця цей показник становив 19% 
[11]. Навіть у групі пацієнтів з пізніми симптомами, 
що маніфестують наприкінці першого року життя, 
післяопераційна летальність становить 16–20% [11].

Метааналіз результатів різних хірургічних методів 
лікування ВСТ у 364 пацієнтів з усього світу показав 
загальну летальність 17% з варіацією від 6,7% при ре-
зекції трахеї до 39,5% при хрящовій трахеопластиці [6]. 
Більшість летальних наслідків виникли в результаті 
супутніх серцевих та/або інших вад. На сьогодні най-
кращими для поширених ВСТ є загальні показники 
ковзної трахеопластики (9% летальності на 105 оперо-
ваних пацієнтів з варіацією від 0% до 25%) [6].

Зважаючи на високий ризик радикального хірур-
гічного втручання на трахеї у дітей перших місяців 
життя, був запропонований альтернативний підхід 
до ранньої хірургічної корекції ВСТ, який включає 
балонну дилатацію та стентування трахеї [9–11,22]. 
Це дозволяє відтермінувати операцію на кілька ро-
ків. Резекція або пластика трахеї проводиться у 
старшому віці, на більших за розмірами дихальних 
шляхах, а зона стенозу стає відносно коротшою по-
рівняно з нормальною трахеєю [21,22].

У нашому дослідженні використання мініінва-
зивних методів лікування ВСТ у новонароджених з 
низькою масою тіла або у пацієнтів з важкими асо-
ційованими вадами дозволило первинно відновити 
просвіт ДШ без використання складних та ризико-
ваних для таких пацієнтів утручань на трахеї.
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Використання штучного кровообігу дозволило 
виконати резекцію стенозованого сегменту грудно-
го відділу трахеї або ковзну трахеопластику без по-
рушень газообміну під час операції, а також викона-
ти симультанну корекцію асоційованих вад – ПЛА, 
ДМШП. Рання післяопераційна летальність серед 
цих пацієнтів була пов’язана з некрозом слизової 
оболонки дистальної трахеї та гострою обструкцією 
ДШ. Це ускладнення могло бути наслідком надмір-
ної скелетизації трахеї та неадекватного штучного 
кровообігу.

Унікальною є комбінація кількох вад розвитку 
магістральних судин та серця: подвійної дуги аорти 
та петлі легеневої артерії, що утворюють подвійне 
судинне кільце, асоційоване з тотальним аномаль-
ним дренажем легеневих вен, відкритою артеріаль-
ною протокою та ВСТ з повними хрящовими кіль-
цями. Очевидною є патофізіологія гемодинамічних 
порушень та її важкість у зв’язку з гіперволемією не 
тільки легень, але й інших органів грудної клітки 
(передусім трахеї та бронхів) з неминучим набряком 
слизових оболонок і вторинним звуженням дихаль-
них шляхів. Невідкладно виконана в першу добу 
життя операція Рашкінда полегшила стан дитини та 
надала необхідний час для дообстеження і зменшен-
ня важких респіраторних порушень. Операція де-
компресії дихальних шляхів роз’єднанням судинно-
го кільця з пересіченням артеріальної протоки і 
задньою аортопексією забезпечила компенсацію 
головних життєвих функцій протягом першого тиж-
ня. Морфологічні особливості стенозу трахеї вна-
слідок повних хрящових кілець були відмічені, про-
те покращення респіраторних параметрів після 
декомпресії трахеї зняло питання реконструкції 
трахеї. Для нормалізації гемодинаміки необхідна 
була корекція аномального дренажу легеневих вен. 
Однак розширення операційного доступу та продо-
вження часу операції зі штучним кровообігом було 
визнано у даному випадку надзвичайно ризикова-
ним, небезпечним та недоцільним. Але те, що така 
корекція не була застосована на 7-й день після опе-
рації, вважаємо своєю помилкою. Як показала ау-
топсія, просвіт трахеї на всьому її протязі був одна-
ковим та достатнім для такого віку дитини. Стенозу 
трахеї, який би потрібно було корегувати, не зна-
йдено. Тільки корекція серцевої вади з транслокаці-
єю легеневих вен у ліве передсердя сприяла б змен-
шенню набряку дихальних шляхів та легень.

Висновки
1. Мініінвазивні методи лікування ВСТ трахеї 

внаслідок повних хрящових кілець (балонна дила-

тація, бужування та стентування) є доцільними для 
використання у дітей з групи високого ризику.

2. Резекцію та пластику грудного відділу трахеї 
слід виконувати в умовах штучного кровообігу.

3. Асоційовані інтракардіальні вади та ПЛА під-
лягають симультанній корекції.

4. Проведений аналіз унікального випадку склад-
ної вади (подвійне судинне кільце, ТАДЛВ, повні 
хрящові кільця) у новонародженого дозволяє дійти 
висновку, що подібну складну комбінацію вродже-
них вад слід коригувати більш форсовано, з корек-
цією як внутрішньосерцевої гемодинаміки, так і 
декомпресією дихальних шляхів.

Перспективи подальших досліджень. Невелика 
кількість представленого матеріалу пов’язана з рід-
кісністю вад. Вивчення цієї патології потребує на-
копичення матеріалу, розробки критеріїв відбору 
пацієнтів для хірургічного або мініінвазивного лі-
кування, вивчення віддалених результатів стенту-
вання та реконструкції трахеї, розробки нових спо-
собів корекції.
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