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	Introduction. A single ventricle is a congenital malformation including heart defects that results in having one functional ventricle and another small or hypoplastic ventricle. A new concept of this congenital anomaly defines it as two ventricles unable to sustain separately systemic and pulmonary circulation. These hearts are not amenable to biventricular repair. Mortality in unoperated patients is high, 50% of patients with the most severe forms of single ventricle die by age 4, and 70% of the less severe single ventricle physiology forms die by age 16. Contemporary cohort studies in palliated patients show improvement in survival, with 15-year survival of 81% for those with staged hemodinamic corrections. In this connection, the issue of studying mortality and ways to reduce it in this defect is very relevant.
	Material and methods.  In RSSPMS for surgery named. acad. V.Vakhidov. for the period from January 2004 to December 2021 diagnostic interventions were performed in 81 patients with single ventricle. From of 81 patients 60 (74.1%) patients underwent various staged hemodynamic interventions: 7 (8.6%) patients underwent modified Blalock Taussig anastomosis; 51 (62.9%) patients underwent bidirectional cavopulmonary shunts; 2 (2.4%) patients underwent Fontan operation. The body surface area was in the range from 0.34 m2 to 2.94 m2 (average 0.85 ± 0.43 m2). Age indicators ranged from 0.5 years up to 25 years (average 8.2 ± 6.7 years). The weight of the patients varied from 6 kg to 99 kg (average 23.6±16.9 kg).
Results. The results of the operated patients were divided into good, satisfactory, unsatisfactory and lethal outcomes. Good results were observed in 20 (33.3%) cases, satisfactory in 24 (40.0%) cases, unsatisfactory results were noted in 3 (5.0%) cases out of 60 operated patients. The cumulative mortality in the study series of patients for the entire period of the retrospective study was 21.6% (13 people). The difference in saturation by groups (%): good - 14.6 ± 9.0, satisfactory - 12.9 ± 7.5, unsatisfactory - 7.5 ± 2.1, while p > 0.05. Duration of artificial lung ventilation (ALV) by groups (hours): good - 8.3±3.4, satisfactory - 11.0±6.2, unsatisfactory - 6.3±0.4, p<0.05. More than seven times longer mean stay on a ALV was noted in the fatal group, p<0.05. Cardiotonic support was 29.3±22.4 hours with p<0.05.
Conclusion. We noted mortality in relation to the number of observations was high, which in our opinion is associated with the period of development of methodological approaches in the diagnosis and surgical treatment of the single ventricle. However, due to the revision of tactical aspects and the improvement of surgical techniques, mortality compared to the previous period decreased by four times from the baseline.
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ОЦЕНКА РЕЗУЛЬТАТОВ ГЕМОДИНАМИЧЕСКОЙ КОРРЕКЦИИ У ПАЦИЕНТОВ С ФИЗИОЛОГИЕЙ ЕДИНСТВЕННОГО ЖЕЛУДОЧКА СЕРДЦА
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	Введение. A single ventricle is a congenital malformation including heart defects that results in having one functional ventricle and another small or hypoplastic ventricle. A new concept of this congenital anomaly defines it as two ventricles unable to sustain separately systemic and pulmonary circulation. These hearts are not amenable to biventricular repair. Mortality in unoperated patients is high, 50% of patients with the most severe forms of single ventricle die by age 4, and 70% of the less severe single ventricle physiology forms die by age 16. Contemporary cohort studies in palliated patients show improvement in survival, with 15-year survival of 81% for those with staged hemodinamic corrections. In this connection, the issue of studying mortality and ways to reduce it in this defect is very relevant.
	Материал и методы. В ГУ РСНПМЦХ им. акад. В. Вахидова за период с января 2004 по декабрь 2021 гг. произведены диагностические вмешательства у 81 пациентов с физиологией ЕЖС. Из 81 больного у 60 (74,1%) пациентов произведены различные этапные гемодинамические вмешательства: 7 (8,6%) больным произведено наложение межартериального анастомоза; 51 (62,9%) пациенту произведена операция Гленна; 2 (2,4%) больным произведена операция Фонтена.  Площадь поверхности тела находилась в интервале от 0,34 м2 до 2,94 м2 (в среднем 0,85±0,43 м2). Возрастные показатели составляли от 0,5 года до 25 лет (в среднем 8,2±6,7 лет). Вес пациентов варьировал от 6 кг до 99 кг (в среднем 23,6±16,9 кг).
Результаты. Результаты прооперированных пациентов были поделены на хорошие, удовлетворительные, неудовлетворительные и на летальные исходы. Хорошие результаты отмечены в 20 (33,3%) наблюдении, удовлетворительные в 24  (40,0%) случаях, неудовлетворительные результаты отмечены в 3 (5,0%) наблюдениях из 60 оперированных больных. Совокупная летальность в исследуемой серии пациентов за весь период ретроспективного изучения составила 21,6% (13 человек). Разница по сатурации по группам (%) : хороший- 14,6±9,0, удовлетворительный - 12,9±7,5, неудовлетворительный - 7,5±2,1 при этом p >0,05. Длительность искусственной вентиляции легких (ИВЛ) по группам (часов) : хороший- 8,3±3,4, удовлетворительный - 11,0±6,2, неудовлетворительный - 6,3±0,4 при этом p<0,05. Удлинение среднего пребывания на аппарате ИВЛ более чем семь раза отмечено в группе с летальным исходом,  p<0.05. Кардиотоническая поддержка составила 29,3±22,4 часа при этом p<0.05.
Заключение. Нами отмечено летальность по отношению к числу наблюдений была высокой, что на наш взгляд связано с периодом освоения методологических подходов в диагностике и хирургическом лечении данного порока сердца. Однако в связи с пересмотром тактических аспектов и совершенствования хирургической техники летальность по сравнению с предыдущим периодом уменьшалось в четыре раза с исходными показателями. 





