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Введение. Синдром отсутствия 
клапана легочной артерии (СОКЛА) 
возникает в результате аномального 
развития створок. При СОКЛА створки 
легочного клапана отсутствуют, вместо 
них имеется кольцо из узловатой сту-
денистой ткани, представляющей со-
бой рудиментарную клапанную ткань. 
Легочное кольцо может быть суже-
но, расширено или гипоплазировано, 
ствол легочной артерии может быть 
аневризматически расширен [3]. Порок 
редко изолирован, обычно сочетается 
со стенозом инфундибулярного отдела 
правого желудочка, с дефектом МЖП, 
при этом ультразвуковая картина напо-
минает тетраду Фалло. Также при СО-
КЛА могут наблюдаться отхождение 
аорты и легочной артерии из правого 
желудочка и общий атриовентрикуляр-
ный канал.

Синдром отсутствия клапана легоч-
ной артерии встречается редко – 0,2% 
от всех ВПС у живорожденных.

Выделяют два основных пренаталь-
ных варианта этого порока сердца. I 
вариант СОКЛА, наиболее часто встре-
чающийся, характеризуется отсутстви-
ем клапана, выраженным расшире-
нием легочного ствола и его ветвей в 
сочетании с высоким дефектом МЖП и 
смещением корня аорты, а также аге-
незией артериального протока. Этот 
вариант СОКЛА ранее рассматривали 
как вариант тетрады Фалло. Основ-
ным диагностическим критерием этого 
варианта ВПС является расширение 
легочной артерии в срезе через три со-
суда и выходной тракт правого желу-
дочка, в режиме цветового допплеров-
ского картирования - через выносящий 
тракт правого желудочка. При этом в 
систолу регистрируется антеградный 
поток крови, а в диастолу определяет-
ся выраженный реверсный поток через 
измененное клапанное кольцо [2].

При II варианте СОКЛА, более ред-
ком, наблюдаются меньшая степень 
выраженности расширения легочной 
артерии, интактная межжелудочковая 
перегородка и функционирующий ар-
териальный проток.

СОКЛА необходимо дифферен-
цировать от тетрады Фалло, стеноза 
легочной артерии. При дифференци-
ровке учитываются эхографические 
особенности данного ВПС: корень аор-
ты не расширен, легочная артерия не 
гипоплазирована, а значительно рас-
ширена с равномерным расширением 
ее ветвей; основным критерием явля-
ется отсутствие визуализации движе-
ний створок клапана [2].

Риск хромосомных дефектов и соче-
танных аномалий при СОКЛА зависит 
от его варианта. При I варианте порока 
риск хромосомных аномалий достаточ-
но высокий. В 20-25% обнаруживается 
микроделеция 22q11, описаны случаи 
трисомии 13 и 18, триплоидии. Часто-
та сочетанных сердечных аномалий 
24%, экстракардиальных – 42%. При 
II варианте хромосомные и экстракар-
диальные аномалии регистрируются 
редко [2].

Прогноз для плода и новорожденно-
го зависит от степени недостаточности 
клапана и степени перегрузки правого 
желудочка. Редкое выявление порока, 
по-видимому, связано с тем, что при 
классической форме этого ВПС проис-
ходит гибель плода еще в I триместре 
беременности в связи с прогрессирую-
щей правожелудочковой недостаточ-
ностью [1]. Риск повторения СОКЛА 
крайне низкий, но описаны случаи пов-
торения порока в одной семье [2].

Материалы и методы. Беремен-
ная 30 лет, настоящая беременность 
третья, наступила самопроизвольно, 
родов – 2, дети здоровы. Брак неродс-
твенный. Женщина и ее супруг сома-
тически здоровы, профессиональных 
вредностей не имеют. Оба супруга 
курят. Беременность протекала без ос-
ложнений.

Ультразвуковое исследование про-
водилось в кабинете ультразвуковой 
диагностики медико-генетической кон-
сультации и в кабинете пренатальной 
диагностики отделения УЗД, на диа-
гностической ультразвуковой системе 
Toshiba Aplio SSA-660 и GE Voluson E8.

Результаты. При ультразвуковом 
исследовании в матке визуализиро-
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Представлен случай ультразвуковой диагностики врожденного порока сердца – I варианта синдрома отсутствия клапана легочной  
артерии (ЛА) в сроке 23 недели беременности: при ЭхоКГ выявлены значительное расширение ствола и ветвей легочной артерии, кла-
паны ЛА в виде рудиментарных структур, высокий дефект межжелудочковой перегородки, декстрапозиция аорты. Других пороков раз- 
вития выявлено не было. После пренатального консультирования в условиях медико-генетичекой консультации РБ№1-НЦМ семья 
приняла решение о прерывании беременности. При патологоанатомическом исследовании пренатальный ультразвуковой диагноз под- 
твержден.
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The case of ultrasonic diagnostics of congenital heart disease – a syndrome of the lack of a pulmonary artery valve I option in term of pregnancy 
23 weeks is presented. By ultrasonic research of heart and the main vessels a substantial pulmonary trunk and arteries distension is revealed, 
pulmonary valves are visualized in the form of rudimentary structures, high ventricular septal defect, and dextraposition of aorta were found. Other 
developmental anomalies weren’t revealed. After prenatal consultation in the conditions of medical genetic consultations the family made the 
decision on pregnancy interruption. By pathoanatomical research the prenatal ultrasonic diagnosis was confirmed.
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вался один живой плод, фетометри-
ческие показатели соответствовали 
23 неделям гестации, что соответство-
вало ожидаемому сроку. При осмотре 
4-камерного среза сердца плода выяв-
лено незначительное превалирование 
правых отделов. При осмотре среза 
через три сосуда и выходные трак-
ты желудочков определялось значи-

тельное расширение ствола 
и ветвей легочной артерии: 
ширина ствола 8 мм, ветви 
шириной 7 мм (рис.1), смеще-
ние корня аорты вправо, без 
расширения, высокий дефект 
межжелудочковой перего-
родки шириной 4 мм (рис.2). 
В режиме ЦДК шунт через 
ДМЖП четкий, также опреде-
лялся ретроградный диасто-
лический кровоток в легочной 
артерии (рис.3). Клапаны ле-
гочной артерии не определя-
лись, на уровне фиброзного 
кольца визуализировалась 
неподвижная эхогенная струк-

тура (рудиментарная ткань) (рис.4). По 
остальным органам и системам ано-
малий выявлено не было. С семьей 
проведена беседа в условиях медико-
генетической консультации. Беремен-
ность была прервана. При патологоа-
натомическом исследовании абортуса 
пренатальный ультразвуковой диагноз 
был подтвержден (рис. 5).
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Рис.2. Четырехкамерный срез сердца: высокий дефект МЖПРис.1. Срез через три сосуда: значительное расширение ствола 
и ветвей ЛА

Рис.4. Значительное расширение ствола и ветвей ЛА, на уровне 
фиброзного кольца –  эхогенная структура (рудиментарная ткань)

Рис.3. Ретроградный диастолический кровоток в легочной арте-
рии
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Рис.5. Макропрепарат: расширение ЛА, рудиментар-
ная ткань в виде валика, замещающая клапаны ЛА


