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Ðèñ.1. Ñõåìà ÷àñòè÷íî îòêðûòîãî àòðèî-
âåíòðèêóëÿðíîãî êàíàëà

ÑËÓ×ÀÉ  ÈÇ  ÏÐÀÊÒÈÊÈ

Ê ãðóïïå âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ñåð-
äöà îòíîñÿò  àíîìàëèè, âîçíèêàþùèå
âî âíóòðèóòðîáíîì ïåðèîäå [2]. Îêîëî
1% äåòåé ðîæäàåòñÿ ñ ïîðîêàìè ñåð-
äöà, ïîëîâèíà èç íèõ óìèðàåò â òå÷å-
íèå ïåðâîãî ãîäà æèçíè. Ñðåäè âçðîñ-
ëûõ, ñòðàäàþùèõ çàáîëåâàíèÿìè ñåð-
äöà, áîëüíûå ñ âðîæäåííûìè ïîðîêà-
ìè ñîñòàâëÿþò îêîëî 1%. Èçâåñòíî áî-
ëåå 90 âàðèàíòîâ âðîæäåííûõ ïîðî-
êîâ ñåðäöà è ìíîæåñòâî èõ ñî÷åòàíèé
[4].

Ê ðåäêèì âðîæäåííûì ïîðîêàì
ñåðäöà, ïðè êîòîðûõ áîëüíûå äîæè-
âàþò äî çðåëîãî âîçðàñòà, ïðèíàäëå-
æèò ïîäêëàïàííûé è íàäêëàïàííûé
àîðòàëüíûé ñòåíîç, àíîìàëèè Ýáø-
òåéíà, ñèíäðîì Ëþòåìáàøå, êîðîíàð-
íàÿ àðòåðèîâåíîçíàÿ ôèñòóëà, äåêñò-
ðîêàðäèÿ, èäèîïàòè÷åñêîå ðàñøèðå-
íèå ëåãî÷íîé àðòåðèè. ×àñòûå âðîæ-
äåííûå ïîðîêè ñåðäöà, ïðè êîòîðûõ
áîëüíûå îòíîñèòåëüíî ðåäêî äîæèâà-
þò äî çðåëîãî âîçðàñòà: áîëüøîé äå-
ôåêò ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêè,
äåôåêò ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîä-
êè ñ íåäîñòàòî÷íîñòüþ àîðòàëüíîãî
êëàïàíà, àòðåçèÿ òðåõñòâîð÷àòîãî êëà-
ïàíà, ïîëíàÿ òðàíñïîçèöèÿ áîëüøèõ
àðòåðèé. Ê ðåäêèì âðîæäåííûì ïîðî-
êàì ñåðäöà, ïðè êîòîðûõ áîëüíûå
÷àùå íå äîæèâàþò äî çðåëîãî âîçðàñ-
òà, îòíîñÿòñÿ àíîìàëüíîå  îòõîæäåíèå
ëåâîé êîðîíàðíîé àðòåðèè îò ëåãî÷-
íîé àðòåðèè, òðåõêàìåðíîå ñåðäöå [4].

Îòêðûòûé àòðèîâåíòðèêóëÿðíûé
êàíàë - ñëîæíûé âðîæäåííûé ïîðîê,
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ÏÅÒÐÎÂÀ Ìèëàíà Íèêîëàåâíà - ê.ì.í.,
ñòàðøèé ïðåïîäàâàòåëü ÌÈ ßÃÓ; ÌÀÐÊÎ-
ÂÀ Îëüãà Ãàâðèëüåâíà - çàâ. îòäåëåíè-
åì ßÃÊÁ, ãëàâíûé ðåâìàòîëîã ÌÇ ÐÑ (ß);
ÀÐÃÓÍÎÂ Âàëåðèé Àðõèïîâè÷ - ä.ì.í.,
ïðîô., çàì. äèðåêòîðà ßÍÖ ÐÀÌÍ è Ïðàâè-
òåëüñòâà ÐÑ (ß), ãëàâíûé ïàòîëîãîàíàòîì
ÌÇ ÐÑ (ß); ÑÛÏÀËÎ Íèíà Âèãîëüåâíà –
âðà÷-ïàòîëîãîàíàòîì ÐÁ ¹1 – ÍÖÌ.

÷àñòîòà îáíàðóæåíèÿ êîòîðîãî ñîñòàâ-
ëÿåò îêîëî 2-3% îò ÷èñëà âñåõ âðîæ-
äåííûõ ïîðîêîâ ñåðäöà [1].

Àíàòîìè÷åñêàÿ ñóùíîñòü ïîðîêà
çàêëþ÷àåòñÿ â ñî÷åòàíèè äåôåêòîâ
ïåðåãîðîäêè ñåðäöà ñ ïàòîëîãèåé àò-
ðèîâåíòðèêóëÿðíûõ êëàïàíîâ, ÷òî îáóñ-
ëîâëåíî íàðóøåíèåì ðàçâèòèÿ ýíäî-
êàðäèàëüíûõ âàëèêîâ ïåðâè÷íîãî àò-
ðèîâåíòðèêóëÿðíîãî îòâåðñòèÿ íà ðàç-
ëè÷íûõ ñòàäèÿõ ýìáðèîãåíåçà (ðèñ.1).

Íàèáîëåå ïðîñòîé è îáùåïðèíÿòîé
êëàññèôèêàöèåé ÿâëÿåòñÿ êëàññèôè-
êàöèÿ C.Wakai è J.Edwards (1959), âû-
äåëÿþùàÿ 3 ôîðìû ïîðîêà [1]. ×àñ-
òè÷íàÿ ôîðìà ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé
ïåðâè÷íûé äåôåêò ìåæïðåäñåðíîé
ïåðåãîðîäêè ñ ðàñùåïëåíèåì  èëè äå-
ôîðìàöèåé ïåðåäíåìåäèàëüíîé
ñòâîðêè ìèòðàëüíîãî êëàïàíà. Ïîëíàÿ
ôîðìà - ýòî åäèíûé êàíàë, îáðàçîâàí-
íûé ïåðâè÷íûì äåôåêòîì ìåæïðåä-
ñåðäíîé ïåðåãîðîäêè, ðàñïîëîæåí-
íûì ïîä àòðèîâåíòðèêóëÿðíûìè êëà-
ïàíàìè, äåôåêòîì  ìåææåëóäî÷êîâîé
ïåðåãîðîäêè è îáùåé ùåëüþ, ðàçäå-
ëÿþùåé ïåðåãîðîäî÷íûå ñòâîðêè ìèò-
ðàëüíîãî è òðèêóñïèäàëüíîãî êëàïà-
íîâ. Ïðè ïðîìåæóòî÷íîé ôîðìå îáà
äåôåêòà ðàçäåëåíû è íå îáðàçóþò åäè-
íîãî êàíàëà, ïåðåãîðîäî÷íûå ñòâîðêè
îáîèõ êëàïàíîâ ðàñùåïëåíû, íî ýòî
ðàñùåïëåíèå íå äîõîäèò äî èõ îñíî-
âàíèÿ è íå îáðàçóåò îáùåé ùåëè [3].

Âåëè÷èíà äåôåêòîâ ìåæïðåäñåðä-
íîé, ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäîê è
ñòåïåíü äåôîðìàöèè êëàïàíîâ ïðè
îòêðûòîì àòðèîâåíòðèêóëÿðíîì êàíà-
ëå îòëè÷àþòñÿ áîëüøèì ðàçíîîáðàçè-
åì. Âàæíûìè àíàòîìè÷åñêèìè îñî-
áåííîñòÿìè ïîðîêà ÿâëÿþòñÿ àíî-
ìàëüíîå ðàñïîëîæåíèå ïåðåäíåìå-
äèàëüíîé ñòâîðêè ìèòðàëüíîãî êëàïà-
íà  è îãðàíè÷åíèå ïîäâèæíîñòè ñòâî-
ðîê êëàïàíîâ çà ñ÷åò àíîìàëüíîãî
ïðèêðåïëåíèÿ õîðäàëüíîãî àïïàðàòà.

Âàðèàíòîì îòêðûòîãî àòðèîâåíòðè-
êóëÿðíîãî êàíàëà ÿâëÿåòñÿ åäèíîå
(îáùåå) ïðåäñåðäèå. Ïðè ýòîì âàðè-
àíòå ïîëíîå îòñóòñòâèå ìåæïðåäñåð-
äíîé ïåðåãîðîäêè âñåãäà ñîïðîâîæäà-
åòñÿ ïàòîëîãèåé àòðèîâåíòðèêóëÿðíûõ
êëàïàíîâ. Ðàçëè÷àþò òàêæå ÷àñòè÷íóþ,
ïðîìåæóòî÷íóþ è ïîëíóþ ôîðìû ïî-
ðîêà.

Ðÿä èññëåäîâàòåëåé âûäåëÿþò â
îòäåëüíóþ íîçîëîãè÷åñêóþ åäèíèöó
êîñîé îòêðûòûé àòðèîâåíòðèêóëÿðíûé
êàíàë (ëåâîæåëóäî÷êîâî-ïðåäñåðä-
íîå ñîîáùåíèå), ïîäðàçäåëÿÿ åå íà
íàä-, âíóòðè - è ïîäêëàïàííûé âàðè-
àíòû (ïîñëåäíèé ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé
äåôåêò ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîä-
êè) ñ ðàñùåïëåíèåì ïåðåãîðîäî÷íîé
ñòâîðêè òðèêóñïèäàëüíîãî êëàïàíà).

Íàðóøåíèÿ ãåìîäèíàìèêè ïðè îò-
êðûòîì àòðèîâåíòðèêóëÿðíîì êàíàëå
õàðàêòåðèçóþòñÿ áîëüøèì ðàçíîîáðà-
çèåì, îáóñëîâëåííûì àíàòîìè÷åñêè-
ìè ðàçëè÷èÿìè íå òîëüêî ôîðì ïîðî-
êà, íî è êàæäîé èç ôîðì [5].

Íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûé âàðè-
àíò ÷àñòè÷íî îòêðûòîãî àòðèîâåíòðè-
êóëÿðíîãî êàíàëà  îòëè÷àåòñÿ îò âòî-
ðè÷íîãî äåôåêòà ìåæïðåäñåðäíîé
ïåðåãîðîäêè íàëè÷èåì ìèòðàëüíîé
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Ðèñ.2. Ýëåêòðîêàðäèîãðàììà áîëüíîé Í.

ðåãóðãèòàöèè, êîòîðàÿ íàïðàâëåíà â
îáà ïðåäñåðäèÿ èëè ïðåèìóùåñòâåí-
íî  â ïðàâîå. Ìåææåëóäî÷êîâîå ñîîá-
ùåíèå è íåäîñòàòî÷íîñòü áîëüøîé
ñòåïåíè îáîèõ àòðèîâåíòðèêóëÿðíûõ
êëàïàíîâ ïðè îáùåì îòêðûòîì àòðèî-
âåíòðèêóëÿðíîì êàíàëå âåäóò ê òÿæå-
ëûì íàðóøåíèÿì ãåìîäèíàìèêè è
ðàííåìó ðàçâèòèþ ëåãî÷íîé ãèïåðòî-
íèè. Ñî÷åòàíèå ïîðîêà ñî ñòåíîçîì
ëåãî÷íîé àðòåðèè èãðàåò îïðåäåëåí-
íóþ êîìïåíñàòîðíóþ ðîëü, óìåíüøàÿ
ñáðîñ è ïðåäîõðàíÿÿ ñîñóäû ìàëîãî
êðóãà îò ðàçâèòèÿ îðãàíè÷åñêèõ èçìå-
íåíèé. Ïðè êîñîì îòêðûòîì àòðèîâåí-
òðèêóëÿðíîì êàíàëå ñáðîñ êðîâè íà-
ïðàâëåí èç ëåâîãî æåëóäî÷êà â ïðà-
âîå ïðåäñåðäèå; â ñëó÷àå íàäêëàïàí-
íîé ôîðìû - íåïîñðåäñòâåííî ÷åðåç
îòâåðñòèå  â àòðèîâåíòðèêóëÿðíîé ïå-
ðåãîðîäêå, ïðè ïîäêëàïàííîé ôîðìå
- ÷åðåç äåôåêò ìåæïðåäñåðäíîé ïå-
ðåãîðîäêè è ðàñùåïëåííóþ ñòâîðêó
òðèêóñïèäàëüíîãî êëàïàíà. Ãåìîäèíà-
ìèêà ïðè åäèíîì ïðåäñåðäèè îòëè÷à-
åòñÿ îò äðóãèõ ôîðì îòêðûòîãî àòðèî-
âåíòðèêóëÿðíîãî êàíàëà íåáîëüøèì
âåíîàðòåðèàëüíûì ñáðîñîì çà ñ÷åò
ñìåøåíèÿ àðòåðèàëüíîé è âåíîçíîé
êðîâè â ïðåäñåðäèè [1].

Öåëüþ äàííîé ðàáîòû ÿâèëîñü ïðè-
âëå÷åíèå øèðîêîãî êðóãà ñïåöèàëèñ-
òîâ, îñîáåííî âðà÷åé òåðàïåâòîâ è êàð-
äèîëîãîâ ïîëèêëèíè÷åñêîãî çâåíà ê
ïðîáëåìå âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ñåðä-
öà ó âçðîñëûõ.

Ïðåäñòàâëÿåì êëèíè÷åñêîå íàáëþ-
äåíèå:

Áîëüíàÿ Í., 34 ãîäà (¹ è/á 581), ïðî-
õîäèëà ñòàöèîíàðíîå îáñëåäîâàíèå
è ëå÷åíèå â îòäåëåíèè ðåâìàòîëî-
ãèè ßÃÊÁ ñ 8.06.2005 ïî 24.06.2005.

Íàïðàâèòåëüíûé äèàãíîç: Âðîæ-
äåííûé ïîðîê ñåðäöà.

Ïîñòóïèëà ñ  æàëîáàìè íà ñåðäöå-
áèåíèå è îäûøêó ïðè íåçíà÷èòåëü-
íîé ôèçè÷åñêîé íàãðóçêå (ïîäúåì íà
1-2 ýòàæ), îòåêè íèæíèõ êîíå÷íîñ-
òåé, áåññîííèöó.

Îòåêè áåñïîêîÿò ñ 1998 ã. Ïîÿâ-
ëåíèå îäûøêè îòìå÷àåò ïîñëåäíèå
2 ãîäà, îñîáåííî ïðè ïîäúåìå ïî ëåñ-
òíèöå (áîëüøå ãîäà). Çà 2 ãîäà ïîõó-
äåëà íà 12 êã. Âðîæä¸ííûé ïîðîê ñåð-
äöà âûÿâèëè â ðàííåì äåòñòâå. Â 11
ëåò îáñëåäîâàíà â ÍÈÈ ÏÊ ã. Íîâî-

ñèáèðñêà, â îïåðàòèâíîì ëå÷åíèè
áûëî îòêàçàíî. Â 19 ëåò îáñëåäîâà-
íà â ÍÈÈ ÑÑÕ èì. À.Í.Áàêóëåâà, çà-
òåì - â ÍÈÈ òðàíñïëàíòîëîãèè.
Îïåðàòèâíîå ëå÷åíèå íå ïðîâîäè-
ëîñü â âèäó âûñîêîé ëåãî÷íîé ãèïåð-
òåíçèè. Ïåðåíåñåííûå çàáîëåâàíèÿ:
çîá, áðîíõèò, àïïåíäýêòîìèÿ. Áåðå-
ìåííîñòåé íå áûëî.

Status praesens: ñîñòîÿíèå òÿæå-
ëîå, àñòåíè÷íîãî òåëîñëîæåíèÿ
(ðîñò 164 ñì, âåñ 48 êã, èíäåêñ ìàññû
òåëà 18), ñóáèêòåðè÷íîñòü ñêëåð.
Âûðàæåííûé (÷óãóííûé) öèàíîç ãóá,
ùåê, êîí÷èêà íîñà, ìî÷åê óøåé. Èçìå-
íåíèå äèñòàëüíûõ ôàëàíã êèñòåé ïî
òèïó áàðàáàííûõ ïàëî÷åê, íîãòåé -
ïî òèïó ÷àñîâûõ ñòåêîë. Öèàíîç è
îòåêè íèæíèõ òðåòåé ãîëåíåé,
ñòîï. Ãðóäíàÿ êëåòêà äåôîðìèðîâà-
íà, àñèììåòðè÷íà; âûáóõàíèå ëåâîé
ïîëîâèíû ïî òèïó «ñåðäå÷íîãî ãîð-
áèêà». ×àñòîòà äûõàòåëüíûõ äâè-
æåíèé - 23 â 1ìèí. ×àñòîòà ñåðäå÷-
íûõ ñîêðàùåíèé - 74 â 1 ìèí. Ãðóáûé
ñèñòîëè÷åñêèé øóì íà âåðõóøêå; ðåç-
êîå îñëàáëåíèå I òîíà, ñèñòîëè÷åñ-
êèé øóì ïî ëåâîìó êðàþ ãðóäèíû, íàä
ìå÷åâèäíûì îòðîñòêîì - ãðóáûé äó-
þùèé ñèñòîëè÷åñêèé øóì. Æèâîò

ìÿãêèé. Ïå÷åíü ïî êðàþ ðåáåðíîé äóãè.
Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè â äè-

íàìèêå íàáëþäàëñÿ ýðèòðîöèòîç, ãè-
ïåðãåìîãëîáèíåìèÿ, êîòîðûå íîñè-
ëè êîìïåíñàòîðíûé õàðàêòåð ïðè ãè-
ïîêñèè è êàê ñëåäñòâèå - çàìåäëåíèå
ÑÎÝ; òðîáìîöèòîïåíèÿ (òàáë.1).

Ñâåðòûâàåìîñòü êðîâè ïî Ñóõà-
ðåâó: 3′ 58′ ′; Äëèòåëüíîñòü êðîâîòå-
÷åíèÿ ïî Äóêå: 0′ 30′ ′ (êîñâåííî ìîæíî
ñóäèòü î ïîâûøåííîé ñïàñòè÷åñêîé
ñïîñîáíîñòè êàïèëëÿðîâ). ÏÒÈ 54%
(âîçìîæíî ñíèæåíèå ãåìîñòàòè÷åñ-
êîé ôóíêöèè ïå÷åíè, òàêæå íà ôîíå
òåðàïèè äåçàãðåãàíòàìè), ôèáðèíî-
ãåí 1,2 ã/ë (âîçìîæíî ñíèæåíèå áåëêî-
âîñèíòåòè÷åñêîé ôóíêöèè ïå÷åíè).

Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: ÀËÀÒ
19,7 ÌÅ/ë, ÀÑÀÒ 32,7 ÌÅ/ë, áèëèðóáèí
îáùèé 12,0 ìêìîëü/ë, áèëèðóáèí íå-
ïðÿìîé 12,0 ìêìîëü/ë, áåëîê îáùèé
61,0 ã/ë (óìåðåííàÿ ãèïîïðîòåèíå-
ìèÿ, âîçìîæíî àëèìåíòàðíîãî õàðàê-
òåðà), õîëåñòåðèí 2,81 ììîëü/ë, (ãè-
ïîõîëåñòåðèíåìèÿ, âåðîÿòíåå àëè-
ìåíòàðíîãî õàðàêòåðà - ïî äàííûì
ÓÇÈ ïàðåíõèìà ïå÷åíè èíòàêòíà).

Ïîñåâ êðîâè ñòåðèëåí.
Àíàëèç ìî÷è îáùèé: êîë-âî 0,3 ë,

æåëò., ïëîòíîñòü 1017, ïðîçðà÷íàÿ,

Клинический анализ крови 
Пока-
затель Эр.·109 /л Гб., г/л ЦП Тромб. ·109/л Лейк. ·109/л П/яд., % С/яд.,% Лимф.,% Мон.,% СОЭ, мм/час 

Норма 3,5-4,5 120-140 0,9-1,1 200-300 4,0-8,7 1,0-5,0 50-72 18-38 2-10 До 12 
9.06 6,6 194 0,88 66,0 9,7 1 74 9 6 0 

16.06 6,0 203 1,01 89,0 4,8      
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áåëêà íåò, ýï. ïëîñê. 3-4 â ï/ç., ëåéê.
1-2 â ï/ç., ýð. íåèçì.6-8 â ï/ç., ñîëè ìî-
÷åâîé êèñëîòû - ìíîãî.

ÝÊÃ îò 8.06.05: ðèòì ñèíóñîâûé
92-96 â ìèí; ýëåêòðè÷åñêàÿ îñü ñåðä-
öà S òèïà; Ð 0,12′ ; PQ 0,22′ ; QRS 0,11-
0,12′ ; QT 0,33′ . Ñóáýíäîêàðäèàëüíàÿ
èøåìèÿ ïåðåäíåáîêîâîé ñòåíêè.
Òðåõïó÷êîâàÿ âíóòðèæåëóäî÷êîâàÿ
áëîêàäà (ïîëíàÿ áëîêàäà ïðàâîé íîæ-
êè ïó÷êà Ãèñà, ïåðåäíåé ëåâîé íîæêè
ïó÷êà Ãèñà, íåïîëíàÿ AV áëîêàäà I
ñòåïåíè). Ãèïåðòðîôèÿ ëåâîãî ïðåä-
ñåðäèÿ, ïðàâîãî æåëóäî÷êà (ðèñ.2).

Áîëüíîé áûëî ïðîâåäåíî ýõîêàðäèî-
ãðàôè÷åñêîå èññëåäîâàíèå (òàáë.2).

Êîììåíòàðèé: èç ïîçèöèè 4 êàìåð
ìåæïðåäñåðäíàÿ ïåðåãîðîäêà íå âè-
çóàëèçèðóåòñÿ, äåôåêò ïðîòÿæåí-
íîñòüþ 86 ìì.

Çàêëþ÷åíèå: âðîæäåííûé ïîðîê
ñåðäöà. Åäèíîå (îáùåå) ïðåäñåðäèå
(80õ104 ìì). Ãèïåðòðîôèÿ ïðàâîãî è
ëåâîãî æåëóäî÷êîâ, ðàñøèðåíèå ïðà-
âîãî æåëóäî÷êà (52 ìì). Íåäîñòàòî÷-
íîñòü ìèòðàëüíîãî êëàïàíà I ñò.,
òðèêóñïèäàëüíîãî - III ñò. Ëåãî÷íàÿ
ãèïåðòåíçèÿ III ñò. ÔÂ 76% - ãèïåð-
êèíåòè÷åñêèé òèï.

ÓÇÈ ïàðåíõèìàòîçíûõ îðãàíîâ:
õðîíè÷åñêèé õîëåöèñòîïàíêðåàòèò.
Ìî÷åêàìåííàÿ áîëåçíü ñëåâà (êîíêðå-
ìåíò â íèæíåé ãðóïïå ÷àøå÷åê (D=6
ìì). Âòîðè÷íûé ïèåëîíåôðèò.

Êîíñóëüòàöèÿ îêóëèñòà: íåéðîàí-
ãèîðåòèíîïàòèÿ OD; àíãèîðåòèíî-
ïàòèÿ OS.

Êîíñóëüòàöèÿ ãåìàòîëîãà: Ìåò-
ãåìîãëîáèíåìèÿ? Âòîðè÷íàÿ òðîì-
áîöèòîïåíèÿ. Âòîðè÷íûé ýðèòðîöè-
òîç. Âòîðè÷íûé èììóíîäåôèöèò.

R-ãðàôèÿ îðãàíîâ ãðóäíîé êëåò-
êè: ëåãî÷íûå ïîëÿ ïðîçðà÷íû. Ëåãî÷-
íûé ðèñóíîê óñèëåí â ïðèêîðíåâîé
çîíå, äåôîðìèðîâàí; â íàïðàâëåíèè
ê ïåðèôåðèè ñîñóäû ñóæàþòñÿ, ðèñó-
íîê îáåäíåí. Êîðåíü ñïðàâà ðàñøèðåí
çà ñ÷åò ñîñóäîâ; õâîñò êîðíÿ îáðóá-
ëåí, êîíòóðû êîðíÿ ÷åòêèå. Ïîïåðå÷-
íûé ðàçìåð êîðíÿ äî 3,5 ñì. Ëåâûé êî-
ðåíü ïðèêðûò ðàñøèðåííîé òåíüþ
ñåðäöà.

Ñåðäöå çíà÷èòåëüíî ðàñøèðåíî â
ïîïåðå÷íèêå, áîëüøå âëåâî. Âòîðàÿ
è òðåòüÿ äóãè ñëåâà â âèäå åäèíîãî
êîíòóðà, çíà÷èòåëüíî âûñòóïàþùå-

ãî â ëåâîå ëåãî÷íîå ïîëå. Â I êîñîé
ïðîåêöèè îïðåäåëÿåòñÿ îòêëîíåíèå
êîíòðàñòèðîâàííîãî ïèùåâîäà ïî
äóãå áîëüøîãî ðàäèóñà. Ðåòðîêàðäè-
àëüíîå ïðîñòðàíñòâî íå îïðåäåëÿ-
åòñÿ. II êîñîå ïîëîæåíèå - îïðåäåëÿ-
åòñÿ ðàñøèðåíèå âñåõ îòäåëîâ ñåð-
äöà. Êîëüöåâèäíàÿ òåíü d 5,5 çà ñ÷åò
îáûçâåñòâëåííîãî âûõîäíîãî îòäå-
ëà ëåãî÷íîé àðòåðèè.

Çàêëþ÷åíèå: ïîðîê ñåðäöà. Âûðà-
æåííàÿ ëåãî÷íàÿ ãèïåðòåíçèÿ â ìà-
ëîì êðóãå êðîâîîáðàùåíèÿ.

Ìàçîê èç çåâà è íîñà íà ìèêðîôëî-
ðó è ÷óâñòâèòåëüíîñòü ê àíòèáèî-
òèêàì:

- çåâ: óñëîâíî-ïàòîãåííàÿ ìèêðî-
ôëîðà Enterococcus faecium, ìàññèâ-
íûé ðîñò; Candida albicans - óìåðåí-
íûé ðîñò;

- íîñ: Staph. aureus, Klebsiella ox.
Âûäåëåííûå ìèêðîîðãàíèçìû íàè-

áîëåå ÷óâñòâèòåëüíû ê öèïðîôëîê-
ñàöèíó, àçëîöèêëèíó, äîêñèöèêëèíó.

Íà îñíîâàíèè æàëîá, àíàìíåçà,
ïîëó÷åííûõ ðåçóëüòàòîâ ëàáîðà-
òîðíûõ è èíñòðóìåíòàëüíûõ èññëå-
äîâàíèé áîëüíîé ïîñòàâëåí êëèíè-
÷åñêèé äèàãíîç: âðîæäåííûé ïîðîê
ñåðäöà. Åäèíîå ïðåäñåðäèå. Íåäî-
ñòàòî÷íîñòü ìèòðàëüíîãî êëàïàíà
I ñò., òðåõñòâîð÷àòîãî êëàïàíà III
ñò. ÍÊ II Á. Âòîðè÷íàÿ ëåãî÷íàÿ ãè-
ïåðòåíçèÿ òÿæåëîãî òå÷åíèÿ. Âòî-
ðè÷íàÿ ïîëèöèòåìèÿ. Íå èñêëþ÷àåò-
ñÿ ïðèñòåíî÷íûé òðîìáîç, òðîìáî-
ýìáîëèÿ ìåëêèõ âåòâåé ëåãî÷íîé àð-
òåðèè. Ìî÷åêàìåííàÿ áîëåçíü. Âòî-
ðè÷íûé ïèåëîíåôðèò âíå îáîñòðåíèÿ.

Â ñòàöèîíàðå ïîëó÷àëà ëå÷åíèå
ñåðäå÷íûìè ãëèêîçèäàìè, ìî÷åãîííû-
ìè, àíòèêîàãóëÿíòàìè, ïðåïàðàòà-
ìè êàëèÿ, ìåòàáîëèêàìè, àíòàãîíè-
ñòàìè êàëüöèÿ, àñêîðáèíîâîé êèñëî-
òîé, ãîðìîíàìè â/ì; ïðîâîäèëàñü îê-
ñèãåíîòåðàïèÿ. Îòìå÷àëîñü îòíî-
ñèòåëüíîå óìåíüøåíèå îäûøêè, óñ-
òðàíåíèå ïåðèôåðè÷åñêèõ îòåêîâ;
öèàíîç ñòàë ìåíåå èíòåíñèâíûì.
Ïîêàçàòåëè ãåìîäèíàìèêè ñòàáèëü-
íû: ÀÄ 110/50-120/80 ìì ðò.ñò., ×ÑÑ
100-80 â 1 ìèí.; ×ÄÄ â äèíàìèêå 26-20
â 1 ìèí.

Áîëüíàÿ êîíñóëüòèðîâàíà êàðäèî-
õèðóðãîì äëÿ îïðåäåëåíèÿ äàëüíåé-
øåé òàêòèêè âåäåíèÿ. Ó÷èòûâàÿ íà-

ëè÷èå ïðîòèâîïîêàçàíèé ê êîððåêöèè
ïîðîêà â ðåçóëüòàòå îñëîæíåíèé
îñíîâíîãî çàáîëåâàíèÿ, ðåêîìåíäî-
âàíî êîíñåðâàòèâíîå ëå÷åíèå, âêëþ-
÷àþùåå îãðàíè÷åíèå ôèçè÷åñêîé íà-
ãðóçêè, ïîòðåáëåíèÿ ïîâàðåííîé
ñîëè, æèäêîñòè; èçáåãàòü ïåðåîõ-
ëàæäåíèé. Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ òåðà-
ïèÿ  ñ ïðèìåíåíèåì èÀÏÔ, ñåðäå÷íûõ
ãëèêîçèäîâ, ìî÷åãîííûõ, äåçàãðåãàí-
òîâ. Ïðè ïðîâåäåíèè ðàçëè÷íûõ ìà-
íèïóëÿöèé, ñâÿçàííûõ ñ ñàíèðîâàíè-
åì ïîëîñòè ðòà, ýíäîñêîïè÷åñêèìè
èññëåäîâàíèÿìè è äð. äëÿ ïðîôèëàê-
òèêè èíôåêöèîííîãî ýíäîêàðäèòà,
íàçíà÷àòü ïðåâåíòèâíóþ àíòèáèî-
òèêîòåðàïèþ ñîãëàñíî èìåþùèìñÿ
ñõåìàì.

Ñïóñòÿ ìåñÿö, 31.07.2005 ã. áîëü-
íàÿ ïîñòóïèëà â îòäåëåíèå êàðäèî-
ðåàíèìàöèè ßÃÊÁ ñ æàëîáàìè íà
îäûøêó ïðè íåçíà÷èòåëüíîé ôèçè-
÷åñêîé íàãðóçêå, âûðàæåííóþ ñëà-
áîñòü, ãîëîâíóþ áîëü.

Èç àíàìíåçà èçâåñòíî, ÷òî âå÷å-
ðîì ïî÷óâñòâîâàëà ïðèñòóï äóðíî-
òû, òîøíîòû, ïîòåðÿëà ñîçíàíèå
(òî÷íî íå ìîæåò óêàçàòü íà êàêîå
âðåìÿ).

Ïðè îñìîòðå ñîñòîÿíèå òÿæåëîå.
Êîæíûå ïîêðîâû - ðàçëèòîé òåïëûé
öèàíîç. Ñåðäå÷íûå òîíû ãëóõèå, ðèò-
ìè÷íûå, ãðóáûé ñèñòîëè÷åñêèé øóì
âî âñåõ òî÷êàõ àóñêóëüòàöèè ñ ìàê-
ñèìóìîì â III-IV ìåæðåáåðüå ïî ëåâî-
ìó êðàþ ãðóäèíû. Â ëåãêèõ äûõàíèå
âåçèêóëÿðíîå, â íèæíèõ îòäåëàõ - îñ-
ëàáëåíî. Æèâîò ìÿãêèé, áåçáîëåç-
íåííûé, ïåðèôåðè÷åñêèõ îòåêîâ
íåò.

Ïî ÝÊÃ - ïîëíàÿ áëîêàäà ïðàâîé
íîæêè ïó÷êà Ãèñà. Â êëèíè÷åñêîì àíà-
ëèçå êðîâè Hb 200 ã/ë, ýðèòðîöèòîç
6,8•10 12 /ë, ÖÏ 0,8, ëåéêîöèòû 10,6•10
9 /ë, ÑÎÝ 0 ìì/÷àñ.

Îñìîòðåíà äåæóðíûì íåâðîëîãîì:
ýíäîãåííàÿ äèñìåòàáîëè÷åñêàÿ ýíöå-
ôàëîïàòèÿ íà ôîíå îñíîâíîãî çàáî-
ëåâàíèÿ (ýïèñèíäðîì).

Ïîëó÷àëà ëå÷åíèå: àíòàãîíèñòû
àëüäîñòåðîíà, èÀÏÔ, äåçàãðåãàíòû,
ñåðäå÷íûå ãëèêîçèäû. Îäíàêî ñîñòî-
ÿíèå áîëüíîé îñòàâàëîñü òÿæåëûì.

Â 12.00 ïðîèçîøåë ðàçâåðíóòûé
ýïè-ïðèñòóï ñî ñíèæåíèåì ñèñòîëè-
÷åñêîãî ÀÄ äî 80 ìì. ðò.ñò. Íàáëþ-
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Показатели ЭхоКГ больной Н. 
Пока-
затель Аорта, см Лев. предс., см. Пр. желуд., см ТМЖП, см КДР, 

см ТЗС, см. КСР, см ФВ, 
% СУ, % Лег-ный 

ствол, см 
Норма 2,0-3,7 1,9-4,0 0,7-2,6 0,7-1,1 3,5-5,6 0,7-1,1 2,5-4,0 >65 >20 1,2-2,3 

9.06 3,6 Общее (единое) 
предсердие 80х104 мм 

5,2 1,3 5,2 1,2 2,9 76 45 2,2 

 

Показатели ЭхоКГ больной Н. 
Пока-
затель Аорта, см Лев. предс., см. Пр. желуд., см ТМЖП, см КДР, 

см ТЗС, см. КСР, см ФВ, 
% СУ, % Лег-ный 

ствол, см 
Норма 2,0-3,7 1,9-4,0 0,7-2,6 0,7-1,1 3,5-5,6 0,7-1,1 2,5-4,0 >65 >20 1,2-2,3 

9.06 3,6 Общее (единое) 
предсердие 80х104 мм 

5,2 1,3 5,2 1,2 2,9 76 45 2,2 
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äàëñÿ òðèçì ëèöåâûõ ìûøö, ðîçîâàÿ
ïåíà èçî ðòà. Ñîñòîÿíèå òÿæåëîå,
êîæíûå ïîêðîâû - ðàçëèòîé öèàíîç.
Ñ öåëüþ êóïèðîâàíèÿ ýïè-ïðèñòóïà
íàçíà÷åíî: Sol.Relanii 2,0 â/â. Â 12.50
ïî ÝÊÃ - ïîñòîÿííàÿ ôîðìà ïîëíîé
áëîêàäû ïðàâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà,
óìåðåííàÿ ñèíóñîâàÿ òàõèêàðäèÿ.
Äûõàíèå ðîâíîå. Ýëåêòðîîòñîîì
ýâàêóèðîâàíà ïåíà. Â 13.00 ó áîëüíîé
îñòàíîâêà äûõàòåëüíîé è ñåðäå÷íîé
äåÿòåëüíîñòè, ïî ìîíèòîðó - àñèñ-
òîëèÿ. Ðåàíèìàöèîííûå ìåðîïðèÿ-
òèÿ (ÈÂË ìåøêîì Àìáó, äåôèáðèëëÿ-
öèÿ 300-360 Äæ, Sol. Adrenalini 0,1% -
1,0 â/â ìåäë.) íå äàëè ýôôåêòà. Â
13.25 êîíñòàòèðîâàíà áèîëîãè÷åñ-
êàÿ ñìåðòü áîëüíîé.

Íà âñêðûòèè (ïðîòîêîë âñêðûòèÿ
¹ 174 îò  01.08.2005 ã.) ñåðäöå óâå-
ëè÷åíî, ìàññîé 700 ã, ðàçìåðàìè
15õ14õ8 ñì, â ïîëîñòÿõ æèäêàÿ êðîâü.
Ïðåäñåðäèÿ ïðåäñòàâëåíû åäèíîé
ðàñøèðåííîé êàìåðîé, ìåæïðåäñåð-
äíàÿ ïåðåãîðîäêà îòñóòñòâóåò
(ðèñ. 3). Ïðàâîå è ëåâîå óøêè ðàñïî-
ëîæåíû â òèïè÷íîì ìåñòå. Æåëóäî÷-
êè ðàñøèðåíû, áîëüøå – ïðàâûé, òîë-
ùèíà ñòåíêè ëåâîãî æåëóäî÷êà 1,5,
ïðàâîãî – 1,2 ñì. Ïàïèëëÿðíûå ìûø-
öû ãèïåðòðîôèðîâàíû, õîðäàëüíûå

1. Áåëîêîíü Í.À., Ïîäçîëêîâ Â.Ï.
Âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà. – Ì.: Ìåäèöè-
íà, 1990.

2. Áîëåçíè îðãàíîâ êðîâîîáðàùåíèÿ:
ðóêîâîäñòâî äëÿ âðà÷åé / Ïîä ðåä. Å.È.×à-
çîâà. –  Ì.: Ìåäèöèíà, 1997.

3. Áóðàêîâñêèé Â.È, Áîêåðèÿ Ë.À
(ðåä.) Ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòàÿ õèðóðãèÿ. – Ì.:
Ìåäèöèíà, 1989.

4. Ñóìàðîêîâ À.Â., Ìîèñååâ Â.Ñ. Êëè-
íè÷åñêàÿ êàðäèîëîãèÿ: ðóêîâîäñòâî äëÿ
âðà÷åé.  –  Ì.: Óíèâåðñóì Ïàáëèøèíã, 1996.

5. Øåâ÷åíêî Í.Ì. Ðàöèîíàëüíàÿ êàð-
äèîëîãèÿ. Ñïðàâî÷íîå ðóêîâîäñòâî. – Ì.:
Îâåðëåé, 2001.

Ëèòåðàòóðà

íèòè óêîðî÷åíû, ñêëåðîçèðîâàíû.
Ìèîêàðä êðàñíî-êîðè÷íåâîãî öâåòà,
ìÿãêî-ýëàñòè÷íûé, îäíîðîäíûé. Ýí-
äîêàðä ïðàâîãî æåëóäî÷êà ñ áåëåñî-
âàòûìè óòîëùåíèÿìè. Ìèòðàëüíûé
êëàïàí ñóæåí (ïåðèìåòð 6,5 âìåñòî
8 – 11 ñì â íîðìå), ñòâîðêè óòîëùå-
íû, ïåðåäíÿÿ ñòâîðêà äåôîðìèðîâà-
íà ñ ùåëåâèäíûì ðàñùåïëåíèåì è
íàëîæåíèåì âåãåòàöèé êðàñíîãî öâå-
òà äèàìåòðàìè äî 0,2 ñì (ðèñ. 4).
Îñòàëüíûå êëàïàíû è èõ ñòâîðêè áåç
ãðóáûõ èçìåíåíèé, çà èñêëþ÷åíèåì
îäíîé ñòâîðêè êëàïàíà ëåãî÷íîé àð-
òåðèè, êîòîðàÿ óòîëùåíà. Ñòâîë è
âåòâè ëåãî÷íîé àðòåðèè ðàñøèðåíû,
ïðàâàÿ – ñ óòîëùåííîé ñòåíêîé, ñ
ìíîæåñòâîì æåëòîâàòûõ êàëüöèíè-
ðîâàííûõ áëÿøåê ðàçìåðàìè 0,5 – 1
ñì. Âåòâè ëåãî÷íîé àðòåðèè ñîäåð-
æàò æèäêóþ, òåìíóþ êðîâü.

Ïðè ãèñòîëîãè÷åñêîì èññëåäîâà-
íèè â ñåðäöå îòìå÷àåòñÿ äèôôóç-
íûé ñòðîìàëüíûé è ïåðèâàñêóëÿðíûé
êàðäèîñêëåðîç ñ âûðàæåííîé ëèìôî-
èäíîé èíôèëüòðàöèåé. Âî âñåõ êëà-
ïàíàõ âûðàæåí ñêëåðîç, ãèàëèíîç
ñòâîðîê ñ î÷àãîâîé ëèìôîèäíîé èí-
ôèëüòðàöèåé. Íà ñòâîðêàõ ìèòðàëü-
íîãî êëàïàíà íàëîæåíèÿ òðîìáîòè-
÷åñêèõ ìàññ ñ âêëþ÷åíèÿìè êîëîíèé
áàêòåðèé. Â ëåãêèõ êàðòèíà âåíîç-
íîãî çàñòîÿ ñ ãåìîñèäåðîçîì, î÷àãè
ìèêðîèíôàðêòîâ, ãèïåðòðîôèÿ,
ñêëåðîç ñòåíîê àðòåðèé.

Ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêèé äèàã-
íîç: Îñíîâíîé. ÂÏÑ. Òðåõêàìåðíîå
ñåðäöå: Åäèíîå ïðåäñåðäèå. Ñòåíîç
ìèòðàëüíîãî êëàïàíà ñ íåäîñòàòî÷-
íîñòüþ, ðàñùåïëåíèåì ïåðåäíåé
ñòâîðêè. Îñëîæíåíèÿ. Èíôåêöèîí-
íûé êëàïàííûé ýíäîêàðäèò. Èíòåð-
ñòèöèàëüíûé ìèîêàðäèò. Ýêñöåíò-
ðè÷åñêàÿ ãèïåðòðîôèÿ ìèîêàðäà (m
– 700 ã), äèôôóçíûé êàðäèîñêëåðîç.
Ëåãî÷íàÿ ãèïåðòåíçèÿ ñ äèëàòàöè-

Ðèñ.3. Îáùèé âèä òðåõêàìåðíîãî ñåðäöà Ðèñ. 4. Ñòåíîç ìèòðàëüíîãî êëàïàíà ñ ðàñ-
ùåïëåíèåì ïåðåäíåé ñòâîðêè

åé âåòâåé ëåãî÷íîé àðòåðèè. Áóðàÿ
èíäóðàöèÿ ëåãêèõ ñ ìèêðîèíôàðêòà-
ìè. Ìóñêàòíàÿ ïå÷åíü.

Çàêëþ÷åíèå. Áîëüíûì ñ âðîæäåí-
íûìè ïîðîêàìè ñåðäöà äîëæíà îêà-
çûâàòüñÿ äèàãíîñòè÷åñêàÿ è ëå÷åáíàÿ
ïîìîùü â íàäëåæàùåì îáúåìå, ñâî-
åâðåìåííî ïðîâîäèòüñÿ õèðóðãè÷åñ-
êàÿ êîððåêöèÿ ýòèõ ïîðîêîâ; íåîáõî-
äèìû ïðååìñòâåííîñòü, ñîãëàñîâàí-
íîñòü ðàáîòû ýòàïîâ ãîñïèòàëèçàöèè
è êîíòðîëü çà èñïîëíåíèåì ðåêîìåí-
äàöèé êîíñóëüòàíòîâ; öåëåñîîáðàçíà
îðãàíèçàöèÿ ìåäèöèíñêèõ è ñîöè-
àëüíûõ êîìèññèé ïî ðàáîòå ñ òàêèìè
ïàöèåíòàìè.


