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Âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà

Ñîåäèíèòåëüíîòêàííàÿ äèñïëàçèÿ ñåðäöà
(ÑÄÑ) – ýòî øèðîêèé ñïåêòð âðîæäåííîé ïàòî-
ëîãèè, ñâÿçàííîé ñ ðàçëè÷íûìè òèïàìè íàñëå-
äîâàíèÿ. Íüþ-Éîðêñêàÿ àññîöèàöèÿ êàðäèîëî-
ãîâ â 1978 ã. ðåêîìåíäîâàëà âûäåëÿòü äâà òèïà
ÑÄÑ [12]. Ïåðâûé òèï – «äèôôåðåíöèðîâàííûå»
ÑÄÑ, ê êîòîðûì îòíîñÿòñÿ ñèñòåìíûå íàñëåä-
ñòâåííûå íàðóøåíèÿ ôîðìèðîâàíèÿ ñîåäèíè-
òåëüíîé òêàíè. Èç 59 ðàçíîâèäíîñòåé íàèáîëåå
÷àñòî â êëèíèêå âñòðå÷àþòñÿ ñèíäðîìû Ìàð-
ôàíà, Ýëåðñà-Äàíëî, Íóíàíà. Âòîðîé òèï –
«èçîëèðîâàííûå» àíîìàëèè ñîåäèíèòåëüíîòêàí-
íîãî àïïàðàòà ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû, ê
êîòîðûì îòíåñåíû ïðîëàïñ ìèòðàëüíîãî êëàïà-
íà, äâóñòâîð÷àòûé àîðòàëüíûé êëàïàí (ÄÀÊ),
àííóëîàîðòàëüíàÿ ýêòàçèÿ, àíåâðèçìà ëåãî÷íîé
àðòåðèè èëè ñèíóñîâ Âàëüñàëüâû, äîáàâî÷íûå
õîðäû èëè òðàáåêóëû ëåâîãî æåëóäî÷êà (ËÆ) è
ò. ä. Ïðè÷èíîé ðàçâèòèÿ «èçîëèðîâàííûõ» ÑÄÑ
ïðèíÿòî ñ÷èòàòü ïîëèãåííî-ìóëüòèôàêòîðèàëü-
íûå íàðóøåíèÿ, ñïîñîáíûå âûçâàòü íàðóøåíèÿ
ôîðìèðîâàíèÿ îïðåäåëåííîãî êëîíà êëåòîê, çà-
äåðæêó èõ ìèãðàöèè è äèôôåðåíöèðîâêè [4, 6].

 Áîëå 500 ëåò íàçàä Ëåîíàðäî äà Âèí÷è ñäå-
ëàë çàðèñîâêè ÀÊ ñ äâóìÿ, òðåìÿ, ÷åòûðüìÿ
ñòâîðêàìè è ïåðâûì ñäåëàë çàêëþ÷åíèå, ÷òî
îïòèìàëüíûì ñòðóêòóðíî è ôóíêöèîíàëüíî ÿâ-
ëÿåòñÿ ÀÊ ñ òðåìÿ ñòâîðêàìè [1, 9, 13]. Íàè-
áîëåå ïîëíîé àíàòîìî-ìîðôîëîãè÷åñêîé êëàñ-
ñèôèêàöèåé ñîåäèíèòåëüíîòêàííûõ äèñïëàçèé
àîðòàëüíîãî êëàïàíà (ÑÄÀÊ) ÿâëÿåòñÿ êëàññè-
ôèêàöèÿ A. Rose, ïðåäëîæåííàÿ â 1996 ã. è äî-
ïîëíåííàÿ Â.Ò. Ñåëèâàíåíêî è ñîàâò. â 2007 ã.
[7, 14]: 1) Àòðåçèÿ êëàïàíà àîðòû. 2) Êëàïàííûé
ñòåíîç àîðòû: íåäèôôåðåíöèðîâàíûé (àêîìèññó-
ðàëüíûé èëè êóïîëîáðàçíûé); îäíîñòâîð÷àòûé;
äâóñòâîð÷àòûé; àíîìàëüíûé òðåõñòâîð÷àòûé;
÷åòûðåõñòâîð÷àòûé; ìèêñîèäíàÿ äèñïëàçèÿ áåç
àíàòîìè÷åñêîé àíîìàëèè ðàçâèòèÿ; 3) Àîðòàëü-
íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü: äâóñòâîð÷àòûé êëàïàí;
äâóñòâîð÷àòûé êëàïàí â ñî÷åòàíèè ñ àíåâðèç-
ìîé ñèíóñà Âàëüñàëüâû; äâóñòâîð÷àòûé êëàïàí
â ñî÷åòàíèè ñ àííóëîàîðòàëüíîé ýêòàçèåé; ïðî-
ëàïñ ñòâîðêè àîðòàëüíîãî êëàïàíà; ïðîëàïñ

ñòâîðêè àîðòàëüíîãî êëàïàíà â ñî÷åòàíèè ñ äå-
ôåêòîì ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêè (ÄÌÆÏ).

Íàèáîëåå ÷àñòî èç âñåõ ÑÄÀÊ â êëèíèêå
âñòðå÷àåòñÿ äâóñòâîð÷àòûé àîðòàëüíûé êëàïàí,
ñîñòàâëÿþùèé 2% âñåõ àóòîïñèé è áîëåå 90%
ñëó÷àåâ ïðè ÑÄÀÊ [1–3, 6, 7, 9, 11]. Íåðåäêî
(â 10–15% ñëó÷àåâ) ÄÀÊ ñî÷åòàåòñÿ ñ îäíîé
èëè íåñêîëüêèìè äðóãèìè âðîæäåííûìè àíîìà-
ëèÿìè ñåðäöà è êðóïíûõ ñîñóäîâ [1, 3, 6, 9, 10].
×àùå âñåãî ÄÀÊ ñîïóòñòâóåò êîàðêòàöèÿ àîð-
òû, ïðè÷åì ÷àñòîòà ýòîãî ñî÷åòàíèÿ äîñòèãàåò
50–80% îò âñåõ äðóãèõ ñî÷åòàíèé [6, 9, 10].
Äðóãèìè ÂÏÑ, ñîïóòñòâóþùèìè ÄÀÊ, ÿâëÿþò-
ñÿ îòêðûòûé àðòåðèàëüíûé ïðîòîê, ÄÌÆÏ, äâó-
èëè ÷åòûðåõñòâîð÷àòûé êëàïàí ëåãî÷íîé àðòå-
ðèè, íåäîñòàòî÷íîñòü ìèòðàëüíîãî êëàïàíà [1,
6, 7, 9]. Ïî ìíåíèþ Â.Ì. Äåëÿãèíà [4], âûÿâ-
ëåííûå ó ðîäñòâåííèêîâ ñëó÷àè ÄÀÊ è àñèì-
ìåòðè÷íûõ ñòâîðîê ïîçâîëÿþò ïðåäïîëîæèòü
âîçìîæíîñòü àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé òèï íà-
ñëåäîâàíèÿ ÄÀÊ ñ åãî íåïîëíîé ïåíåòðàíòíî-
ñòüþ. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ íåëüçÿ èñêëþ÷èòü
òàêæå âîçìîæíîñòü íîâûõ ìóòàöèé è àóòîñîì-
íî-ðåöåññèâíîãî òèïà íàñëåäîâàíèÿ.

Äâóñòâîð÷àòûé ÀÊ (äàæå åñëè îí ôóíêöèî-
íàëüíî íîðìàëüíûé) ÷àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ ðàñøè-
ðåíèåì âîñõîäÿùåé àîðòû. Óêàçàííîå ðàñøèðå-
íèå ñòåíêè òèïè÷íî ðàñïîëîæåíî â âûïóêëîñòè
âîñõîäÿùåé àîðòû, õîòÿ ÷àñòî âñòðå÷àåòñÿ äèô-
ôóçíîå óâåëè÷åíèå. Íàëè÷èå ÄÀÊ ÿâëÿåòñÿ
ôàêòîðîì ðèñêà ïî òàêèì îñëîæíåíèÿì, êàê
ðàçðûâ èëè ðàññëîåíèå àîðòû [11, 15]. Ãðîçíîå
îñëîæíåíèå ÄÀÊ – ðàçâèòèå èíôåêöèîííîãî
ýíäîêàðäèòà (ÈÝ). Èçìåíåíèå ñòðóêòóðû ìèî-
êàðäà, âûçûâàåìîå ÈÝ (ìèîëèç, ëèìôîöèòàð-
íàÿ èíôèëüòðàöèÿ, àëëåðãè÷åñêèé âàñêóëèò, ìàê-
ðîôàãàëüíàÿ è ôèáðîïëàñòè÷åñêàÿ ðåàêöèÿ),
âûçûâàåò ñòîéêîå ñíèæåíèå ïîäàòëèâîñòè ñåð-
äå÷íîé ìûøöû è íàðóøåíèå ãåòåðîìåòðè÷åñêîãî
ìåõàíèçìà ðåãóëÿöèè ñåðäå÷íîé äåÿòåëüíîñòè
[8]. Íàðóøåíèå êèíåìàòèêè ñòâîðîê, òóðáóëåíò-
íîñòü ïîòîêà ÿâëÿþòñÿ ôàêòîðàìè, ïðåäðàñïîëà-
ãàþùèìè ê ðàçâèòèþ àñåïòè÷åñêîãî âîñïàëåíèÿ
ñ ïîñëåäóþùèìè ñïàéêàìè è êàëüöèôèêàöèåé êî-
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ìèññóð [5, 6, 8]. Ïðåïÿòñòâèå íà ïóòè ïîñòóï-
ëåíèÿ êðîâè èç ËÆ â àîðòó ïðèâîäèò ê ðàçâè-
òèþ ãèïåðòðîôèè ìèîêàðäà è óâåëè÷åíèþ åãî
ìàññû. Ïî ìåðå íàðàñòàíèÿ íåäîñòàòî÷íîñòè
ìèîêàðäà óâåëè÷èâàþòñÿ êîíå÷íîå äèàñòîëè-
÷åñêîå äàâëåíèå è êîíå÷íûé äèàñòîëè÷åñêèé
îáúåì ËÆ. Ãèïåðòðîôèðîâàííûé ìèîêàðä óò-
ðà÷èâàåò ýëàñòè÷åñêèå ñâîéñòâà. Â ñâÿçè ñ
ýòèì íå ïðîèñõîäèò áûñòðîãî ðàçâèòèÿ äîñòà-
òî÷íîãî íàïðÿæåíèÿ ñåðäå÷íîé ìûøöû, ñíèæà-
åòñÿ ñêîðîñòü íàðàñòàíèÿ âíóòðèæåëóäî÷êîâîãî
äàâëåíèÿ. Èçìåíåíèÿ óêàçàííûõ ïàðàìåòðîâ
ñ÷èòàþò ïîñòîÿííûìè è íàèáîëåå ðàííèìè ïðè-
çíàêàìè îñëàáëåíèÿ ñîêðàòèòåëüíîé ñïîñîáíî-
ñòè ìèîêàðäà, ýòî âûÿâëÿåòñÿ íà íà÷àëüíûõ
ýòàïàõ íåäîñòàòî÷íîñòè ñåðäå÷íîé ìûøöû, êîã-
äà ñåðäå÷íûé âûáðîñ ñîõðàíÿåòñÿ íîðìàëüíûì,
à íåäîñòàòî÷íîñòü êðîâîîáðàùåíèÿ âûðàæàåò-
ñÿ â îäûøêå è óâåëè÷åíèè ÷àñòîòû ñåðäå÷íûõ
ñîêðàùåíèé ïðè ôèçè÷åñêîé íàãðóçêå [5, 8].

×èñëî ðàáîò, êàñàþùèõñÿ èçó÷åíèÿ ãèñòî-
ëîãè÷åñêèõ îñîáåííîñòåé àîðòû ó áîëüíûõ ÄÀÊ
íåâåëèêî, à ÷èñëî áîëüíûõ íåçíà÷èòåëüíî [9,
11, 15]. Öåëü èññëåäîâàíèÿ – îïðåäåëåíèå ïî-
êàçàíèé è îöåíêà ýôôåêòèâíîñòè ðåêîíñòðóê-
òèâíûõ îïåðàöèé è ïðîòåçèðîâàíèÿ ÀÊ ïðè åãî
äèñïëàçèè â çàâèñèìîñòè îò ïîëèìîðôèçìà èç-
ìåíåíèé êëàïàííîãî àïïàðàòà è ãåìîäèíàìè÷åñ-
êèõ ïåðåãðóçîê.

ÌÀÒÅÐÈÀË È ÌÅÒÎÄÛ

Ñ öåëüþ îïðåäåëåíèÿ ýôôåêòèâíîñòè õè-
ðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ïðè äèñïëàçèè ÀÊ ïðî-
âåäåí àíàëèç ðåçóëüòàòîâ ó 98 ïàöèåíòîâ âîç-
ðàñòå îò 2 äî 17 ëåò. Èç íèõ: 90 (91,8%)
ïàöèåíòîâ ñ ÄÀÊ, 2 (2%) – ñ ÷åòûðåõñòâîð÷à-
òûì ÀÊ, 6 (6,2%) èìåëè ïðîëàïñ îäíîé èç òðåõ
ñòâîðîê ñ ïðèçíàêàìè ìèêñîìàòîçíûõ èçìåíå-
íèé. Ó 38 ïàöèåíòîâ âûÿâëåí èçîëèðîâàííûé
ñòåíîç ÄÀÊ ñ èñõîäíûì ãðàäèåíòîì ñèñòîëè-
÷åñêîãî äàâëåíèÿ îò 45 äî 135 ìì ðò. ñò. ( â
ñðåäíåì 75 ìì ðò. ñò.), ó 60 ïàöèåíòîâ àîðòàëü-
íûé ñòåíîç ñî÷åòàëñÿ ñ íåäîñòàòî÷íîñòüþ II–
III ñòåïåíè, ó 28 áîëüíûõ èç óêàçàííîé ïîäãðóï-
ïû òå÷åíèå ïîðîêà îñëîæíèëîñü ïðèñîåäèíåíèåì
ÈÝ. Ñîïóòñòâóþùèå ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòûå àíî-
ìàëèè íàáëþäàëèñü ó 9 (9,2%) ïàöèåíòîâ: êî-
àðêòàöèÿ àîðòû – 7, îòêðûòûé àðòåðèàëüíûé
ïðîòîê – 1, âðîæäåííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ìèò-
ðàëüíîãî êëàïàíà – 1.

Ãåìîäèíàìè÷åñêàÿ îöåíêà ýôôåêòèâíîñòè
õèðóðãè÷åñêîé êîððåêöèè ïîðîêà îñóùåñòâëÿ-
ëàñü ñ ïîìîùüþ êîìïüòåðíî-äèàãíîñòè÷åñêîé
ñèñòåìû «Open Heart» ñ ãðàôè÷åñêèì îòîáðà-

æåíèåì äèàãðàììû «îáú¸ì-äàâëåíèå» è äèà-
ãðàììû Õèëëà, èíòðàìèîêàðäèàëüíîãî ïîñëîé-
íîãî äàâëåíèÿ.

Ìîðôîìåòðè÷åñêèé àíàëèç ñòåíêè âîñõîäÿ-
ùåé àîðòû ïðîèçâåäåí ó 27 áîëüíûõ ñ ÄÀÊ,
ïîäâåðãøèõñÿ îïåðàöèè. Òîëùèíà ýëàñòè÷åñêèõ
âîëîêîí ìåäèè âîñõîäÿùåé àîðòû è ðàññòîÿíèå
ìåæäó ýëàñòè÷åñêèìè âîëîêíàìè áûëè èçìåðå-
íû ñ èñïîëüçîâàíèåì ñèñòåìû àíàëèòè÷åñêîãî
èçîáðàæåíèÿ. Ãèñòîëîãè÷åñêèå îáðàçöû âîñõî-
äÿùåé àîðòû ó 33 áîëüíûõ ñ òðåõñòâîð÷àòûì
êëàïàíîì ñîñòàâëÿëè ãðóïïó êîíòðîëÿ. Èññëå-
äîâàëèñü áîëüíûå òîëüêî ñ àíàòîìè÷åñêè äâó-
ñòâîð÷àòûì ÀÊ. Ïàöèåíòû ñ ôóíêöèîíàëüíî
äâóñòâîð÷àòûì êëàïàíîì èñêëþ÷àëèñü èç èñ-
ñëåäîâàíèÿ.

ÐÅÇÓËÜÒÀÒÛ È ÎÁÑÓÆÄÅÍÈÅ

 Èçîëèðîâàííûé ñòåíîç äâóñòâîð÷àòîãî àîð-
òàëüíîãî êëàïàíà áåç ñîïóòñòâóþùåãî êàëüöè-
íîçà ÀÊ è ðåãóðãèòàöèè íà íåì ó 25 áîëüíûõ
äåòåé êîððèãèðîâàí ñ ïîìîùüþ áàëëîííîé àîð-
òàëüíîé âàëüâóëîïëàñòèêè. Äèàìåòð áàëëîíà
âî âñåõ ñëó÷àÿõ íà 1–2 ìì áûë ìåíüøå ðàñ-
÷åòíîãî äèàìåòðà ôèáðîçíîãî êîëüöà àîðòàëü-
íîãî êëàïàíà ñ öåëüþ ïðåäóïðåæäåíèÿ ðàçâèòèÿ
àîðòàëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè ïîñëå ïðîâåäåíèÿ
äèëàòàöèè. Â ðåçóëüòàòå ãðàäèåíò ñèñòîëè÷åñ-
êîãî äàâëåíèÿ ËÆ/àîðòà ïîñëå ïðîâåäåíèÿ áàë-
ëîííîé äèëàòàöèè íå ïðåâûøàë 35 ìì ðò. ñò.
(òàáëèöà).

Ïðîòåçèðîâàíèå ÀÊ â óñëîâèÿõ èñêóññòâåí-
íîãî êðîâîîáðàùåíèÿ (ÈÊ) è ôàðìàêîõîëîäîâîé
êàðäèîïëåãèè âûïîëíåíî 48 áîëüíûì. Åñëè äè-
àìåòð àîðòû áûë óâåëè÷åí, ïðîâîäèëè ðåäóêöè-
îííóþ àîðòîïëàñòèêó ïóòåì óäàëåíèÿ ó÷àñòêà
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Âèäû îïåðàòèâíîãî âìåøàòåëüñòâà
ó áîëüíûõ äèñïëàçèåé àîðòàëüíîãî êëàïàíà
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ãàþùèì îïåðàöèÿì ïðè äèñïëàçèè àîðòàëüíî-
ãî êëàïàíà ÿâëÿëèñü: îòñóòñòâèå âûðàæåííûõ
ìàêðîñêîïè÷åñêèõ èçìåíåíèé ñòâîðîê ÀÊ, ïðî-
ëàïñà ñòâîðîê, êàëüöèíîçà êëàïàíà. Àäåêâàò-
íîñòü îòêðûòîé âàëüâóëîïëàñòèêè ÀÊ îöåíèâà-
ëè ñ ïîìîùüþ ãèäðàâëè÷åñêîé ïðîáû, à çàòåì,
ïîñëå âîññòàíîâëåíèÿ ñåðäå÷íîé äåÿòåëüíîñ-
òè – ñ ïîìîùüþ ÷ðåñïèùåâîäíîé ÝõîÊÃ.

Èññëåäîâàíèå âíóòðèñåðäå÷íîé ãåìîäèíà-
ìèêè ïîêàçàëî, ÷òî âûñîêîå ñèñòîëè÷åñêîå
âíóòðèæåëóäî÷êîâîå äàâëåíèå, ïðåâûøàþùåå
èíòðàìèîêàðäèàëüíîå äàâëåíèå êîðîíàðíûõ
ñîñóäîâ, ïèòàþùèõ ËÆ, è ñâèäåòåëüñòâóþò î
ñèñòîëè÷åñêîé èøåìèè ñóáýíäîêàðäèàëüíîãî
ñëîÿ ìèîêàðäà. Ïðè çíà÷èòåëüíîì ñîïðîòèâëå-
íèè âûáðîñó óäàðíîãî îáúåìà êðîâè âñëåäñòâèå
ñòåíîçà êëàïàíà, âîëîêíà áîëåå íàãðóæåííûõ
ñëîåâ (â ïåðâóþ î÷åðåäü ñóáýíäîêàðäèàëüíî-
ãî) ìîãóò äîñòèãíóòü ïðåäåëüíîãî ñîêðàòèòåëü-
íîãî ñîñòîÿíèÿ, ò. å. áóäóò íå ñïîñîáíû ñîâåð-
øàòü ðàáîòó äî òåõ ïîð, ïîêà íå ñíèçèòñÿ
íàãðóçêà è íå íàñòóïèò ôàçà ðàññëàáëåíèÿ. Îä-
íàêî óêàçàííàÿ ñèòóàöèÿ ñîïðîâîæäàåòñÿ ñäàâ-
ëåíèåì ñîñóäîâ èíòðàìèî- è ñóáýïèêàðäèàëü-
íîãî ñëîåâ, ðîñòîì èøåìèè è ñíèæåíèåì
ôðàêöèè èçãíàíèÿ. Ýòî ïðîãðåññèðóþùåå (â çà-
âèñèìîñòè îò ñòåïåíè è âðåìåíè ïåðåãðóçêè âî-
ëîêîí, íàõîäÿùèõñÿ â ïðåäåëüíîì ñîñòîÿíèè)
óâåëè÷åíèå ñòåïåíè ñîêðàùåíèÿ ñîçäàåò óñëî-
âèÿ äëÿ âûõîäà âîëîêîí áîëåå ïîâåðõíîñòíûõ
ñëîåâ ìèîêàðäà íà ïðåäåëüíîå ñîêðàòèòåëüíîå
ñîñòîÿíèå, ÷òî ïðèâîäèò ê ðàçâèòèþ ÿâëåíèé
ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè ïðè âûñîêèõ ñîïðî-
òèâëåíèÿõ óäàðíîìó âûáðîñó (ðèñ. 3).

Íàøå èññëåäîâàíèå ïîêàçàëî ðàçíèöó ãèñ-
òîëîãè÷åñêîãî ñòðîåíèÿ ñòåíêè âîñõîäÿùåé àîðòû
ó áîëüíûõ ñ äâó- è òðåõñòâîð÷àòûì àîðòàëüíû-
ìè êëàïàíàìè. Ïàöèåíòû ñ ÄÀÊ èìåëè áîëåå òîí-
êèå ýëàñòè÷åñêèå âîëîêíà ìåäèè âîñõîäÿùåé
àîðòû (2,71±0,23 ìêì), ÷åì ïàöèåíòû ñ òðåõ-
ñòâîð÷àòûì ÀÊ (2,83±0,23 ìêì) (ð=0,006). Áîëü-
íûå ñ ÄÀÊ òàêæå èìåëè áîëåå âûðàæåííûå ðàñ-
ñòîÿíèÿ ìåæäó ýëàñòè÷åñêèìè âîëîêíàìè
ñòåíêè âîñõîäÿùåé àîðòû (27,21±8,69) â ñðàâ-
íåíèè ñ ïàöèåíòàìè ñ òðåõñòâîð÷àòûì êëàïà-
íîì – 23,34±5,32 ìêì (ð=0,033). Ðàçëè÷èé â òîë-
ùèíå ìåäèè àîðòû â äâóõ ãðóïïàõ íå áûëî
(ð=0,62).

Õîòÿ íå áûëî ðàçëè÷èé â òîëùèíå ñòåíêè
ñîáñòâåííî ìåäèè â îáåèõ ãðóïïàõ, áîëüíûå ñ
ÄÀÊ èìåëè áîëåå òîíêèå ýëàñòè÷åñêèå âîëîê-
íà â ìåäèè àîðòû è áîëüøåå ðàññòîÿíèå ìåæäó
ñàìèìè âîëîêíàìè ïî ñðàâíåíèþ ñ áîëüíûìè ñ
òðåõñòâîð÷àòûì ÀÊ. Âòîðûì ãëàâíûì âûâîäîì

àîðòû ýëèïñîèäíîé ôîðìû ÷åðåç àîðòîòîìíûé
ðàçðåç (ðèñ. 1, 2).

Ðàçëè÷íûå âèäû îòêðûòîé âàëüâóëîïëàñòè-
êè âûïîëíåíû ó 25 áîëüíûõ: 10 – â óñëîâèÿõ
áåñïåðôóçèîííîé óìåðåííîé ãèïîòåðìèè, 15 –
â óñëîâèÿõ ÈÊ. Ïîêàçàíèÿìè ê êëàïàíîñáåðå-

Ðèñ. 1. Íåäîñòàòî÷íîñòü III ñòåïåíè ÄÀÊ â ðåçóëü-
òàòå ñîåäèíèòåëüíîòêàííîé äèñïëàçèè ñåðäöà.

Ðèñ. 2. Âûïîëíåííàÿ ðåäóêöèîííàÿ àîðòîïëàñòè-
êà àíåâðèçìû âîñõîäÿùåé àîðòû.

Ðèñ. 3. Èøåìèÿ ñóáýíäîêàðäèàëüíîãî ñëîÿ ìèîêàð-
äà ïðè ðàçâèòèè âûñîêîãî âíóòðèæåëóäî÷êîâîãî
äàâëåíèÿ.
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Âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà

ðàäèêàëüíîñòè èìåþò âàæíîå çíà÷åíèå òî÷íàÿ
òîïè÷åñêàÿ äèàãíîñòèêà ïîðîêà è åå ñâîåâðå-
ìåííîå âûïîëíåíèå äî ðàçâèòèÿ îñëîæíåíèé.

Ìåðàìè ïî ñíèæåíèþ âîçìîæíîñòè âîçíèê-
íîâåíèÿ îñëîæíåííîãî òå÷åíèÿ ðàçëè÷íûõ ôîðì
ÑÄÀÊ ìîæíî ñ÷èòàòü àêòèâíîå ðàñïîçíàâàíèå
îñîáåííîñòåé ñòðîåíèÿ ÀÊ ïðè ýõîêàðäèîãðà-
ôè÷åñêîì èññëåäîâàíèè, äèñïàíñåðíîå íàáëþ-
äåíèå çà ïàöèåíòàìè ñ âûÿâëåííûìè àíîìàëè-
ÿìè, ïðîâåäåíèå êîìïëåêñà ïðîôèëàêòè÷åñêèõ
ìåðîïðèÿòèé ïðè âûïîëíåíèè èíâàçèâíûõ âìå-
øàòåëüñòâ, à ïðè ïðîÿâëåíèè îñëîæíåííîãî òå-
÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ – àêòèâíàÿ õèðóðãè÷åñêàÿ
òàêòèêà.

ÂÛÂÎÄÛ

1. Äèñïëàçèÿ ÀÊ – ýòî ñàìîñòîÿòåëüíàÿ íî-
çîëîãè÷åñêàÿ åäèíèöà, êëèíè÷åñêè ïðîÿâëÿþ-
ùàÿñÿ ïðèçíàêàìè ñòåíîçà è/èëè íåäîñòàòî÷-
íîñòè ÀÊ.
2. Õèðóðãè÷åñêàÿ êîððåêöèÿ äèñïëàçèè ÀÊ – ýòî
åäèíñòâåííûé ýôôåêòèâíûé ìåòîä ëå÷åíèÿ äàí-
íîé ãðóïïû ïàöèåíòîâ.
3. Ó ãðóïïû ïàöèåíòîâ, ïðåèìóùåñòâåííî äå-
òåé, ñ äèñïëàçèåé àîðòàëüíîãî êëàïàíà, êëèíè-
÷åñêè ïðîÿâëÿþùåéñÿ èçîëèðîâàííûì ñòåíîçîì
ÀÊ áåç ïðèçíàêîâ íåäîñòàòî÷íîñòè è êàëüöè-
íîçà ýôôåêòèâíà áàëëîííàÿ àîðòàëüíàÿ âàëü-
âóëîïëàñòèêà.
4. Ó ïàöèåíòîâ ñ êëèíè÷åñêèìè ïðèçíàêàìè
íåäîñòàòî÷íîñòè ÀÊ, à òàêæå ïðèçíàêàìè èí-
ôåêöèîííîãî ïîðàæåíèÿ è/èëè êàëüöèíîçà ÀÊ
îñíîâíûì ìåòîäîì õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ
ÿâëÿåòñÿ åãî ïðîòåçèðîâàíèå.
5. Îòêðûòàÿ âàëüâóëîïëàñòèêà ÀÊ ïðè åãî
äèñïëàçèè ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ïàëëèàòèâíóþ
ïðîöåäóðó.

íàøåãî èññëåäîâàíèÿ ÿâëÿåòñÿ ôàêò óâåëè÷å-
íèÿ ðàññòîÿíèÿ ìåæäó ýëàñòè÷åñêèìè âîëîêíà-
ìè, êîòîðûé ïîëîæèòåëüíî êîððåëèðóåò ñ óâå-
ëè÷åíèåì äèàìåòðà âîñõîäÿùåé àîðòû â
îáåèõ ãðóïïàõ áîëüíûõ (ñ äâó- è òðåõñòâîð÷à-
òûì ÀÊ.

Ñîõðàíÿåòñÿ äèñêóññèÿ î ïðè÷èíàõ ïîâðåæ-
äåíèÿ ñîñóäèñòîé ñòåíêè ó áîëüíûõ ñ ÄÀÊ: ýòî
âðîæäåííûé äåôåêò ñòåíêè àîðòû èëè æå ñëåä-
ñòâèå äåôîðìàöèè êëàïàíà è ãåìîäèíàìè÷åñ-
êîãî ñòðåññà. Â 1928 ã. M.E. Abbot ïðåäïîëî-
æèëà, ÷òî ÄÀÊ, êîàðêòàöèÿ àîðòû, óòîí÷åíèå
ñòåíêè àîðòû è åå ðàçðûâ ÿâëÿþòñÿ îáùåé àíî-
ìàëèåé ðàçâèòèÿ [10]. W.I. Schievink, B. Morki
(1995) ïðåäïîëîæèëè ñâÿçü ìåæäó ÄÀÊ è àîð-
òî-àðòåðèàëüíûìè ïàòîëîãèÿìè ðàçâèòèÿ, òàê
êàê ïîëóëóííûå êëàïàíû àîðòû è ìåäèÿ äóãè
àîðòû è åå âåòâåé ýìáðèîëîãè÷åñêè èñõîäÿò èç
êëåòîê íåéðîýêòîäåðû. Ïîýòîìó ÄÀÊ ÿâëÿåò-
ñÿ îáùèì çâåíîì (÷àñòüþ) ïàòîëîãèè ðàçâèòèÿ,
â êîòîðóþ âõîäÿò êîàðêòàöèÿ àîðòû è ïàòîëî-
ãèÿ ñòåíêè àîðòû [15]. Ñ äðóãîé ñòîðîíû, äî-
êàçàíî, ÷òî, åñëè ãðàäèåíò íà ÀÊ âûñîêèé, ýòî
ìîæåò íàáëþäàòüñÿ ïðè ñòåíîçå äâóñòâîð÷àòî-
ãî êëàïàíà, ãåìîäèíàìè÷åñêàÿ ïåðåãðóçêà òàê-
æå ïðèâîäèò ê èçìåíåíèÿì ñòåíêè àîðòû [11].

Ñèñòåìíûõ ãèñòîëîãè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé
ñòåíêè àîðòû ó áîëüíûõ ñ ÄÀÊ íå ïðîâîäèëîñü.
Èìåþùèåñÿ â íàëè÷èè ñèñòåìû ìèêðîñêîïè÷åñ-
êîãî àíàëèçà ïîçâîëÿþò ñèñòåìàòè÷åñêè èçìå-
ðÿòü òîëùèíó è ðàññòîÿíèå ìåæäó ýëàñòè÷åñ-
êèìè âîëîêíàìè ìåäèè âîñõîäÿùåé àîðòû.
Ðåçóëüòàò íàøåé ðàáîòû íå ðàçðåøàåò âîïðî-
ñà î ïåðâîïðè÷èíàõ ïîâðåæäåíèÿ ñòåíêè àîðòû:
àíîìàëèÿ ðàçâèòèÿ èëè ãåìîäèíàìè÷åñêàÿ ïå-
ðåãðóçêà. Äàëüíåéøèå ãåìîäèíàìè÷åñêèå èññëå-
äîâàíèÿ â ñî÷åòàíèè ñ èçó÷åíèåì óëüòðàñòðóê-
òóðû ýëàñòè÷åñêèõ âîëîêîí ìåäèè àîðòû èëè
äðóãèõ ñîñòàâëÿþùèõ ñòðóêòóð ñòåíêè àîðòû íå-
îáõîäèìû ó áîëüíûõ ñ ÄÀÊ äëÿ ïîíèìàíèÿ ñïå-
öèôèêè àíîìàëèè.

Îòäàëåííûå ðåçóëüòàòû, èçó÷åííûå ó 25
áîëüíûõ, êîòîðûì áûëè âûïîëíåíû ïëàñòè÷åñ-
êèå îïåðàöèè íà ÀÊ, ïîêàçàëè, ÷òî â ïåðâûå
ïÿòü ëåò ïîñëå îïåðàòèâíîãî ëå÷åíèÿ íàðàñòà-
åò ñòåïåíü íåäîñòàòî÷íîñòè ÀÊ, ÷òî â ñâîþ
î÷åðåäü óõóäøàåò ñîñòîÿíèå áîëüíûõ è òðåáó-
åò ïðîâåäåíèÿ ïîâòîðíûõ îïåðàöèé. Òàêèì îá-
ðàçîì, ïëàñòè÷åñêèå îïåðàöèè íà ÀÊ ïðè åãî
äèñïëàçèè, áóäó÷è ïî çàìûñëó ðàäèêàëüíûìè,
ïî ñóòè ñòàíîâÿòñÿ ïàëëèàòèâíûìè. Ó äåòåé ïðè
íåâîçìîæíîñòè âûïîëíèòü ïëàñòè÷åñêóþ êîððåê-
öèþ ïîðîêà ðåêîìåíäóåòñÿ èìïëàíòèðîâàòü ìà-
ëîãàáàðèòíûé ïðîòåç. Äëÿ ïðàâèëüíîãî âûáî-
ðà ìåòîäà êîððåêöèè ïîðîêà ñåðäöà è åãî
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THE RESULTS OF  SURGICAL CORRECTION
AORTIC VALVE DYSPLASIA

V.T. Selivanenko, B.V. Ivashkin, M.A. Martakov,
A.A. Prohorov, V.A. Dudakov

Based on experience of the clinic of the Cardiosurgery,
Moscow Regional Clinical Research Institute, the
authors analyze follow-ups of patients with compli-
cated and uncomplicated form of the aortic valve
dysplasia. Based on the clinical study of the above
group of patients, the authors have developed
treatment policy, defined indications for surgery, and
determined the types and scope of surgical inter-
ventions and specific features of follow-up.

Key words: the aortic valve dysplasia.
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