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Введение. Впервые редкий врож-
денный порок развития дистальной 
части позвоночника и нижних конеч-
ностей плода был описан Hohl в 
1852 г., а затем Duhamel – в 1961 г. 
[10]. Синдром каудальной регрессии 
(СКР) встречается с частотой от 1:60 
000 до 1:100 000 беременностей [3].

Данный порок развивается у эм-
бриона спорадически, до 28-го дня 
беременности матери, и связан с на-
рушением развития основных со-
матических сосудов, с аномальной 
циркуляцией крови в каудальных отде-
лах эмбриона, с последующим нару-
шением развития, закладки органов 
нижней части тела и формировани-
ем сочетанных аномалий сердечно-
сосудистой, дыхательной, желудоч-
но-кишечной, мочеполовой, нервной, 
скелетно- мышечной систем [1,2].

Подтверждают сосудистый генез 
СКР данные и других авторов [1,13]. 
Так, у плодов с каудальной регресси-
ей развивается нарушение эмбрио-
нального ангиогенеза, что приводит 
к синдрому «витиллиниевого артери-
ального обкрадывания», при котором 

кровоток перенаправляется от нижних 
отделов эмбриона к хориону, что при-
водит к развитию множественных по-
роков развития нижних конечностей. У 
преобладающего большинства плодов 
с СКР артерии пуповины соединяются 
с верхними брыжеечными артериями 
напрямую, образуя аберрантную кол-
латеральную васкуляризацию [1, 13]. 
У женщин с избыточной массой тела, 
скрытой или явной формой сахарного 
диабета или перенесших воздействие 
тератогенного фактора (высокий ради-
ационный фон, гипертермия в ранние 
сроки беременности и в прегравидар-
ный период, воздействие ретиноидов, 
сулфаниламидов, органических рас-
творителей, кадмия, охратоксина А, 
диэтилпропиона) при беременности 
высока вероятность развития эмбри-
онов с синдромом каудальной регрес-
сии [4]. 

Данный врождённый порок раз-
вития в большинстве случаев соче-
тается с рядом аномалий со стороны 
центральной нервной системы (голо-
прозэнцефалия, синдром Арнольда-
Киари, вторичная гидроцефалия, мие-
ломенингоцеле), сердечно-сосудистой 
системы (дефект межжелудочковой 
перегородки), желудочно-кишечно-
го тракта (трахеопищеводный свищ, 
атрезия двенадцатиперстной кишки, 
атрезия ануса) и мочеполовой систе-
мы (уретерогидронефроз, экстрофия 
мочевого пузыря, ректоуретеральный 
и ректовагинальный свищи, подково-
образная почка, гипоспадия, атрезия 
уретры, транспозиция наружных гени-
талий) [5-9].

При легкой степени вовлечения в 
патологический процесс позвоночного 
столба у плода может отсутствовать 
только копчик, или же крестцовые и 
поясничные позвонки, и вплоть до от-
сутствия нижних грудных позвонков - 
при выраженной степени поражения. 
Описано также изменение отдельных 
позвонков в виде «бабочки» или кли-
новидной формы, вызванной непол-
ной передней или задней расщели-
ной дужки позвонка, что обусловлено 
недостаточным слиянием отдельных 
центров окостенения [6,9,11].

Прогноз при СКР зависит от степени 
поражения и при тяжелых формах не-
благоприятный. 

Первая и наиболее полная клас-
сификация СКР была предложе-
на Renshaw в 1978 г., который опи-
сал четыре варианта порока [12]: 
I вариант – одностороннее поражение, 
с сохранением всех сочленений с де-
формацией и асимметрией тазового 
кольца, и поясничным сколиозом. Так-
же может наблюдаться косолапость 
(эквиноварусная деформация стоп) 
и неврологические нарушения в виде 
потери чувствительности.

II вариант – неполное двустороннее 
поражение с аномалией позвонков 
(«бабочковидные», «клиновидные» и 
полупозвонки), с парезами и парали-
чами нижних конечностей.

III вариант – фрагментарная пояс-
ничная и полная крестцовая агенезия, 
при которой подвздошные кости со-
единяются с боковыми поверхностями 
имеющегося последнего позвонка, об-
разуя «щитообразное» слияние под-
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вздошных костей. При данном вариан-
те наблюдаются вывихи бедренных ко-
стей, контрактуры коленных суставов 
и косолапость.

IV вариант – избирательная пояс-
ничная и полная сакральная агенезия, 
когда нижняя часть наличествующего 
позвонка установлена над «щитоо-
бразным» сочленением гипоплазиро-
ванных подвздошных костей, что вы-
зывает полную нестабильность тазо-
вого отдела позвоночника. Движения 
в тазобедренных суставах ограничены 
вследствие контрактур, в подколенной 
ямке определяются птеригиумы, и на-
блюдается выраженная косолапость 
стоп. Вследствие описанных измене-
ний пациент постоянно пребывает в 
«позе лягушки» [12] 

Приводим описание клинического 
случая пренатальной ультразвуковой 
диагностики крайне редкого порока 
развития плода. 

Пациентка Р., 32 года. Находилась 
на диспансерном учете с 5-й недели 
беременности. Настоящая беремен-
ность вторая. Мужу 32 года, курит. 
Брак неродственный. Супруги произ-
водственных вредностей не имеют. 

В прегравидарный период пациент-
ка принимала препараты нирофура-
нового ряда и отмечает контакт в этот 
же период с органическими раство-
рителями. Генеалогический анамнез 
не отягощен. Из хронических заболе-
ваний – ожирение 1-й степени, хрони-
ческий цистит. Данная беременность 
протекала с угрозой прерывания в 1-м 
триместре на фоне ОРВИ, также в сро-
ке 16 недель беременности пациентка 
перенесла новую коронавирусную ин-
фекцию COVID-19, амбулаторно, без 
осложнений.

Исследования проводились на уль-
тразвуковом аппарате Миндрей-7 с 
использованием конвексных датчиков 
С5-3, V10-4 МГц, и на аппарате Voluson 
- E10, с датчиками RM6C, RIC 6-12 D.

При ультразвуковой визуализации 
в сроке 13 недель беременности, за-
трудненной ввиду выраженной под-
кожно-жировой прослойки передней 
брюшной стенки, обратило на себя 
внимание некоторое увеличение эхо-
тени желудка плода и отсутствие изо-
бражения почек плода в типичном ме-
сте. Копчико-теменной размер плода 
в сроке 13/2 недели составлял 68,2 
мм, что соответствовало сроку 13/0 
недель. Попытка детального исследо-
вания с применением трансвагиналь-
ного датчика не прояснило картину 
ввиду невыгодного положения плода и 
малой двигательной активности, неха-
рактерной для данного срока беремен-

ности. Пациентка была приглашена на 
дополнительный осмотр. 

По результатам комбинированного 
пренатального скрининга, в 1-м триме-
стре беременности риски по анеуплои-
диям распределились следующим об-
разом: по синдрому Дауна – 1:6128, по 
синдромам Эдвардса и Патау – менее 
чем 1:20000 (РАРР – а – 0,71 Мом, в – 
ХГЧ – 0,98 Мом). 

При повторном исследовании, в 
сроке 15/6 недель беременности, по-
ясничный и крестцовый отделы по-

звоночника четко не определялись, 
размеры желудка плода составили 
17х8х10 мм при норме до 12х5х8 мм  
(рис. 1); создавалось впечатление, что 
обе почки находились слева, в тазовой 
дистопии (рис. 2). В нижних отделах 
передней брюшной стенки, практиче-
ски в области промежности, опреде-
лялась «низкая брюшная выпуклость» 
– экстрофированный мочевой пузырь, 
к верхней части которого крепилась 
пуповина. При этом половую принад-
лежность плода четко определить не 

Рис.1. Увеличенная эхотень желудка плода

Рис.2. Почки плода в гетеролатеральной тазовой дистопии
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удавалось. Нижние конечности опре-
делялись в фиксированном, согнутом 
положении. Двигательная активность в 
нижних конечностях не определялась. 
Ввиду согнутого положения плода об-
ласть передней брюшной стенки четко 
визуализировать не удалось. 

На основании вышеописанного с 
заключением о соответствии данной 
эхографической картины синдрому ка-
удальной регрессии беременная была 
направлена на консультацию в Меди-
ко-генетический центр, где в сроке 17/2 
недели подтвердили первоначальный 
диагноз. Дополнительно были выявле-
ны ВПС плода (дефект межжелудочко-
вой перегородки), увеличение эхотени 
желудка плода, гетеролатеральная 
тазовая дистопия правой почки, един-
ственная артерия пуповины, двусто-
ронняя косолапость.

Без пренатального кариотипирова-
ния и по коллегиальному заключению 
Пренатального консилиума, с учетом 
решения семьи, пациентка направ-
лена на прерывание беременности 
ввиду выраженных пороков развития 
и неблагоприятного прогноза, с обяза-
тельной патологоанатомической вери-
фикацией.

Патологоанатомические данные: 
абортус мужского пола, массой 303 г, 
ростом 20 см (рис. 3). При наружном 
исследовании обнаружено: туловище 
укорочено, нижние конечности плода в 
«позе лягушки», на передней брюшной 
стенке под пупочным кольцом опреде-
ляется дефект размерами 18х17 мм, 
откуда пролябирует стенка мочевого 
пузыря и петли кишечника (экстрофия 
клоаки). Нижние конечности согнуты в 
тазобедренных и коленных суставах, 
ступни ротированы внутрь. Опреде-
ляется двусторонний подколенный 
птеригиум, более выраженный слева 
(рис. 4). 

Сердечно-сосудистая система: 
определяется дефект межжелудочко-
вой перегородки в мышечной части, 
шириной 3 мм. Желудок увеличен в 
размерах, определяется атрезия две-
надцатиперстной кишки. Обе почки 
расположены слева, одна из них в по-
лости таза. Позвоночник: поясничный 
и крестцовый отделы позвоночника не 
определяются (рис. 5), тазовое коль-
цо не сформировано, подвздошные 
кости раздельны. Экстраэмбриональ-
ные структуры: плацента с признаками 
преждевременного созревания, един-
ственная артерия пуповины.

Данные постмортального рентге-
новского исследования: определяются 
множественные аномалии костей: 9 
грудных позвонков, с 6-го по 9-й по-

звонки «бабочковидной» формы, с 
обеих сторон по 9 истонченных ребер 
(рис. 6). Нижние грудные, поясничные 
позвонки, крестец и копчик отсутству-
ют. Нижние ветви лонных костей и 
остальные кости таза четко не диф-
ференцируются. Кости верхних конеч-
ностей обычной формы и размеров. 
Кости нижних конечностей – бедрен-
ные и большие берцовые уменьшены 
в размерах, малоберцовые кости не 
дифференцируются. В обеих стопах 
определяются по 5 плюсневых костей. 

Заключение. Пренатальная ультра-
звуковая диагностика синдромальной 
патологии основана на множествен-
ных системных патогномоничных при-
знаках. В случае синдрома каудальной 
регрессии – это отсутствие и измене-
ние тел позвонков на уровне пояснич-
ного, крестцового отделов, нарушен-
ное строение костей тазового кольца, 
характерные нарушения развития 
нижних конечностей, пороки развития 
сердечно-сосудистой системы, желу-
дочно-кишечного тракта и мочеполо-
вой системы и сопутствующие нару-
шения развития экстраэмбриональных 
структур. На синдромальный диагноз 
косвенно указывают и прегравидар-
ный период, и течение беременности 
в ранние сроки: прием тератогенных 
препаратов и воздействие паров орга-
нических растворителей.

В описанном нами случае диагноз 
был заподозрен при первом скринин-
говом исследовании, проводимом в 
13/2 недель на ультразвуковом аппа-
рате среднего, неспециализирован-
ного уровня, и окончательно сформи-
рован и выставлен на первом, поли-
клиническом, уровне пренатального 
исследования, в сроке 15/6 недель 
беременности. Описанные при уль-
тразвуковом исследовании в прена-
тальном периоде и подтвержденные 
патоморфологически и постморталь-
ной рентгенографией изменения укла-
дываются в IV вариант синдрома кау-
дальной регрессии по классификации 
Renshaw [12].

Для более полной верификации 
синдромального диагноза при пато-
логоанатомическом исследовании 
желательно дополнительное участие 
узкопрофильных специалистов – пе-
диатров нейрохирургов, кардиологов, 
ортопедов, урологов.
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Рис.3. Общий вид плода

Рис.4. Подколенный птеригиум 

Рис. 5. Вид абортуса со спины 

Рис.6. Постмортальная рентгенография 
в прямой проекции
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Введение. Считается, что наиболее 
частой причиной развития кардиоген-
ного шока (КШ) становится острый ин-
фаркт миокарда (ОИМ) и чаще это от-
мечается у больных с острым инфар-
ктом миокарда с подъемом сегмента 
ST (ОИМпST) по сравнению с боль-
ными с острым инфарктом миокарда 
без подъема сегмента ST (ОИМбпST) 
электрокардиограммы. По данным 
статистики, кардиогенный шок встре-
чается у 5-7% пациентов и сопрово-

ждается неблагоприятными исходами 
в 40-60% случаев. Внутрибольничная 
летальность у этой категории пациен-
тов уменьшилась с 70-80% в 1970 г. до 
40-60% в настоящее время, однако КШ 
остается основной причиной смерти 
среди пациентов, госпитализирован-
ных с ОИМ.  

Кардиогенный шок, являясь тер-
минальным состоянием, у 75% паци-
ентов обусловлен левожелудочковой 
недостаточностью, у 10% – механи-
ческими повреждениями сердца и у 
3% – правожелудочковой недостаточ-
ностью, приводит к генерализованной 
тканевой гипоперфузии, необратимым 
клеточным повреждениям и в случае 
неоказания адекватной помощи - к 
смерти [1-3].

Одним из главных факторов, обу-
словливающих высокую летальность 
при КШ, развившемся на фоне ОИМ, 

считается большая продолжитель-
ность периода, в течение которого 
больной находился в состоянии шока, 
поскольку в таких случаях развивает-
ся синдром множественной органной 
дисфункции. Таким образом, КШ, вы-
званный ОИМ, представляет ослож-
нение заболевания сердца, при кото-
ром поражаются многие органы, что 
во многом определяет необходимость 
интенсивной терапии. Современные 
рекомендации постулируют экстрен-
ное чрескожное вмешательство (ЧКВ) 
для пациентов с инфарктом миокарда 
с подъемом сегмента ST и КШ [4].

Учитывая актуальность проблем, 
связанных с развитием острого ко-
ронарного синдрома, осложненного 
кардиогенным шоком, и важность сво-
евременного проведения реперфузи-
онной терапии, мы в качестве клини-
ческого примера представляем исто-
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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ОСТРОГО
КОРОНАРНОГО СИНДРОМА
С ПОДЪЕМОМ СЕГМЕНТА ST ЭКГ, ОС-
ЛОЖНЕННОГО КАРДИОГЕННЫМ ШОКОМ

В статье представлен клинический случай острого коронарного синдрома с подъемом сегмента ST электрокардиограммы, осложнен-
ного кардиогенным шоком. Своевременно проведенная реперфузионная терапия - чрескожное вмешательство на инфарктсвязанную 
передне-нисходящую коронарную артерию, позволила улучшить прогноз и исход острого инфаркта миокарда с острой сердечной недо-
статочностью ФК IV по KILLIP. 
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The article presents a clinical case of acute coronary syndrome with an electrocardiogram ST segment elevation complicated by cardiogenic 
shock. Timely reperfusion therapy - percutaneous intervention on the infarction-associated antero-descending coronary artery has made it possible 
to improve the prognosis and outcome of acute myocardial infarction with acute heart failure KILLIP class IV.

Keywords: acute coronary syndrome, myocardial infarction, cardiogenic shock, percutaneous intervention.
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