The physiological immaturity of glutathione system in premature children is and immature newborns feel
oxidative stress during birth.
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ANEVRISME DE L'AMPOULE DE GALIEN ET INSUFFISANCE
CARDIAQUE. ATTITUDE THERAPEUTIQUE ACTUELLE
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Résumé. L'anévrisme de l'ampoule de Galien est une étiologie rare mais grave d'insuffisance
cardiaque du nouveau-né ou de ['enfant. Le diagnostic est évoqué devant la découverte d'un souffle
continu a l'auscultation du crane. !l s'agit d'une malformation artérioveineuse intracranienne,
réalisant un shunt parfois trés important entre les réseaux artériels (carotidien ou vertébral) et
veineux. Le pronostic vital et neurologique de ces enfants est classiquement trés sombre.

Nous rapportons les observations des 3 derniers cas consécutifs d'anévrisme de I'ampoule de
Galien suivis a 1'hépital de Grenoble dans les cing derniéres années. Ces enfants ont présenté des
tableaux cliniques trés différents, correspondant aux trois formes cliniques habituellement décrites
dans la littérature: une forme réputée tres sévere, avec retentissement cardiaque au troisiéme jour
de vie, nécessitant de multiples embolisations percutanées, une forme néonatale révélée par une
macrocranie isolée, une forme découverte tardivement (4 ans et demi) devant une dyspnée d'effort,
régressive aprés deux séances d'embolisation.

Tous les enfants sont vivants et ont un développement psychomoteur normal pour 1'age.

Une prise en charge multidisciplinaire par des néonatologues, cardiopédiatres et neuropédiatres,
et des examens complémentaires non invasifs, tels que I'échographie transfontanellaire,
I'électroencéphalogramme, !imagerie par résonance magnétique, et I'échocardiographie, sont
nécessaires pour guider l'attitude thérapeutique et limiter les séquelles neurologiques chez les
enfants atteints d'une malformation de ce type.

L'artériographie cérébrale et I'embolisation percutanée, réalisée sous anesthésie générale, et
pratiquée par une équipe entrainée, chez deux de ces trois enfants, a donné de tres bons résultats a
moyen terme, tempérant le pessimisme habituel concernant cette malformation. Arch Mal Cceur
1998 ; 91 : 637-43.

Mots clés: ampoule de Galien, anévrisme, insuffisance cardiaque

L'anévrisme de |'ampoule de Galien est une
malformation artérioveineuse intracérébrale, siége
d'un shunt important, actuellement le plus souvent

diagnostiquée durant la période ante- ou périnatale. II
s'agit d'une pathologie rare, dont le diagnostic est
classiquement trés péjoratif. En effet, l'apparition




d'une insuffisance cardiaque réfractaire au traitement
médical dans les premiers jours de vie, conduit a la
mort rapide de I'enfant dans un grand nombre de cas.
Ceux pour lesquels le traitement digitalodiurétique
apporte une amélioration hémodynamique auront
souvent un retard psychomoteur modéré a séveére. Les
traitements neurochirurgicaux sont grevés d'une
mortalité importante (50%) et d'une morbidité extré-
me, avec un retard psychomoteur dans presque tous
les cas. Cette perspective trés sombre conduit
beaucoup d'équipes actuellement a proposer l'inter-
ruption de la grossesse méme tardivement. Les
techniques d'embolisation artérielle précoce dévelop-
pées depuis 10 ans environ semblent étre un espoir
thérapeutique pour ces enfants jusqu'alors condam-
nés. Les observations de trois enfants atteints de cette
malformation font l'objet de ce travail.

METHODES
Patients

Entre 1994 et 1997, trois enfants ont été admis
consécutivement au CHU de Grenoble pour insufti-
sance cardiaque ou macrocéphalie en rapport avec un
anévrisme de I'ampoule de Galien (AAG). Il s'agit de
trois gargons (tableau).

Observations
Premiere observation

Le diagnostic d'anévrisme de I'ampoule de Galien
est porté sur I'échographie réalisée a 32 semaines
d'aménorrhée, devant 'association d'une image kysti-
que intracérébrale, paramédiane droite, de 2,6 x 2,4 x
2,1 cm, en arriére du troisiéme ventricule, et d'une
dilatation modérée des cavités cardiaques droites:
oreillette, veine cave supéricure et veine jugulaire
droite, le rapport oreillette droite (OD)/oreilletie
gauche (OG) est de 1,3, il n'existe pas de signe
d'anasarque foeto-placentaire. Le doppler confirme la
nature vasculaire de cette masse, les vitesses
systoliques au niveau de l'artere afférente sont
€levées: 1,4 m/s. Cette association fait évoquer le
diagnostic d'anévrisme de l'ampoule de Galien,
I’interruption de la grossesse est alors proposée et
refusée par les parents.

L'enfant est hospitalisé au premier jour de vie
pour surveillance hémodynamique dans le service de
néonatologie. Il présente, dés la naissance, un souffle
a I’auscultation du crane, sans signe d'insuffisance
cardiaque. Au troisieme jour de vie, apparaissent une
tachycardie, un galop puis une détresse respiratoire
s'aggravant progressivement malgré le traitement
digitalo-diurétique.

L'électrocardiogramme est sans particularité.

La radiographie pulmonaire note une cardiomé-
galie aux dépens de toutes les cavités cardiaques
associée a une surcharge vasculaire pulmonaire im-
portante (fig.1).

Fig.l. Radiographie pulmonaire de face d'un nouveau-né, a 3
jours de vie, en insuffisance cardiaque secondaire au
shunt intracrinien: la cardiomégalie est importante aux
dépens de toutes Ics cavités.

L'échocardiographiec élimine une cardiopathie
congénitale; le doppler estime I’index cardiaque a
plus de 10 L/min/m- et les pressions pulmonaires 2
des valeurs systémiques.

L'échographie transfontanellaire retrouve la
Iésion décrite lors de I'échographie feetale.

L'électroencéphalogramme (EEC) est sans ano-
malie pour I’age.

Tableau.

Résumé des trois observations

Enfa-| ABCdU R : Type Evolution  |Evolution de
o| diag- Symptémes initiaux Traitement . = & -
nts n 3 anatomique clinique I'anévrisme
nostic
] 32 SA |Insuffisance cardiaque | Embolisations 4 3 semaines, | Mural Guérison Thrombose
IC=10,5 L/min/m" 5 mois, 9 mois et | 6 mois Développement |partielle
Hypertension psychomoteur
artérielle pulmonaire normal
2 3 jours | Macrocranie En attente Mural Développement | Stable
IC=9 L/min/m? psychomoteur
normal
3 | 4 anset |Insuffisance cardiaque |2 embolisations 2 4 anset  |Choroidien |Stabilisation Thrombose
demi [IC=6,5 L/min/m" demi Epilepsie partielle
partielle

[C: index cardiaque; SA: semaines d'aménorrhée.




Une premiere imagerie par résonance magnétique
(fig.2) est réalisée au sixiéme jour sous anesthésie
générale: le parenchyme cérébral est normal, la lésion
vasculaire est alimentée par plusieurs artéres naissant
de l'artére choroidienne postéromédiane et d'autres
pédicules naissant de l'artere sylvienne gauche.
Compte tenu de l'absence de Iésion cérébrale
parenchymateuse, et face a l'aggravation hémody-
namique, 'enlant est placé sous ventilation mécani-
que en vue d'une embolisation percutanée de I’anév-
risme.

L'artériographie cérébrale couplée a I’embolisa-
tion établit le type anatomique de I'anévrisme: il
s'agit d'une forme murale. L'ensemble de la procédure
est réalisé au 21° jour de vie. La normalisation de
I’index cardiaque est obtenue aprés trois embolisa-
tions successives pratiquées au cours des deux
premiéres années de vie. Mais, au cathétérisme
cardiaque, la persistance d'une hypertension artérielle
pulmonaire (HTAP) systémique précapillaire, réac-
tive au NO fait réaliser une quatrieme procédure avec
succes.

Fig.2. Imagerie par résonance magnétique cérébrale d'un nou-
veau-né porteur d'un anévrisme volumineux de I’am-
poule de Galien (forme murale). Coupe parasagittale
gauche. La Iésion se situe au niveau du lobe pariétal
profond, le sinus longitudinal est dilaté.

Durant ses deux premiéres années de vie, il est
pris en charge en hospitalisation a domicile et a été
fréquemment hospitalisé. Cet enfant, dgé actuelle-
ment de 4 ans, a retrouvé un développement psycho-
moteur normal grice au traitement d'une psychomot-
ricienne. L'examen cardiaque est normal. L'enfant est
surveillé tous les six mois par imagerie par résonance
magnétique cérébrale: 'anévrisme est partiellement
thrombosé.

Deuxieme observation

L'anévrisme de I’ampoule de Galien est découvert
au 3° jour de vie devant la constatation d'une macro-
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céphalie (périmetre cranien=39 cm) alors que le reste
de I’examen clinique est normal et notamment, il
n'existe pas de souffle intracranien. Aucun examen
échographique anténatal n'a été réalisé: la mere
résidait alors a I'étranger.

L'échographie transfontannellaire décele une
lésion arrondie vasculaire en arriere du troisicme
ventricule, mesurant 16 x 9 x 10 mm; I’index de
résistance de 'artére choroidienne antérieure est a
0,7; le parenchyme cérébral est normal; il n'y a pas de
signes d’hydrocéphalie.

L'imagerie par résonance magnétique cérébrale
réalisée au 19° jour de vie confirme la malformation
artérioveineuse: I’anévrisme est alimenté par deux
arteres, une naissant de l'artere cérébrale antérieure et
I’autre de D’artéere cérébrale postérieure droite. La
I€sion parait étre de forme murale. Le parenchyme
cérébral est normal.

L'électroencéphalogramme est sans anomalie.

Le bilan cardiologique réalisé alors comporte une
radiographie pulmonaire normale, des cavités
cardiaques non dilatées en échocardiographie, et au
doppler, un index cardiaque 2 9 L/min/m- et des
pressions pulmonaires normales.

Le développement psychomoteur satisfaisant de
I’enfant fait poser I’indication d'embolisation
percutanée et la stabilit¢ hémodynamique permet
d'attendre 1’dge de 6 mois. Cet enfant a actuellement
5 mois, sa surveillance clinique est hebdomadaire,
I’échographie transfontanellaire est contrdlée men-
suellement et l'imagerie par résonance magnétique
pratiquée tous les deux mois jusqu'a I’embolisation.

Troisieme observation

A l'dge de 4 ans et demi, I’enfant est vu en
consultation de cardiologie pédiatrique pour une
fatigabilité importante et une hypersudation a I’effort,
d'aggravation progressive sur deux mois. Cet enfant
n'a pas d'antécédent notable et est normalement
scolarisé. L'examen clinique retrouve un galop, un
souffle systolique 2/6 latérosternal gauche bref et
variable avec la respiration, et surtout un souffle
carotidien bilatéral continu intense, associé a un
souffle identique au niveau du crane.

On reléve sur I’électrocardiogramme, un bloc de
branche droit incomplet, une hypertrophie auriculaire
gauche marquée et unc discréte hypertrophie
ventriculaire gauche.

A la radiographie thoracique, le rapport cardio-
thoracique est mesuré a 0,73. L'échocardiographie ne
retrouve pas de malformation intracardiaque, mais
une dilatation des ventricules et des troncs supra-
aortiques a leur origine, une fraction d'éjection
ventriculaire gauche normale et un index a 6,5 L/min/
m~ au doppler. Un traitement digitalo-diurétique est
alors instauré.

L'enfant a une imagerie par résonance magnétique
cérébrale qui montre un anévrisme de la veine de
Galien de forme choroidienne, trés probablement
congénital. Le réseau artériel nourricier sous-
épendymaire et transthalamique parait trés important
sur l'artériographie cérébrale (fig.3).




Fig.3. Artériographie cérébrale pré-embolisation chez un
enfant de 4 ans et demi, injection de l'artére carotide in-
terne droite, montrant de nombreux pédicules artériels
nourriciers sous épendymaires et choroidiens.

L'évolution clinique s'est rapidement compliquée
d'épisodes de céphalées et d'une crise comitiale
partielle; une asymétrie a la stimulation lumineuse
sans paroxysme est la seule anomalie sur l'électroen-
céphalogramme. Craignant des épisodes d'hyperten-
sion intracranienne, la premiere séance d'embolisa-
tion percutanée de |’anévrisme est réalisée rapide-
ment, 2 mois apres le diagnostic, puis une seconde
séance, 4 mois plus tard, avec succes.

En effet, ’enfant a 5 ans, il est actuellement sevré
du traitement a visée cardiaque, I’index cardiaque au
doppler est 2 3,4 L/min/m’ Son développement
psychomoteur reste normal, les céphalées ont dispa-
ru, aucun nouvel épisode d'absence n'a été constaté.

Technique

Ces trois enfants ont eu un bilan neurologique et
cardiologique de maniere systématique.

Un électrocardiogramme, une radiographie
pulmonaire et une échocardiographie ont été réalisés
pour évaluer I'état hémodynamique.

Sur le plan neurologique, une échographie trans-
fontanellaire au lit du patient, un électroencéphalo-
gramme, et une imagerie par résonance magnétique
sous anesthésie générale sont nécessaires a I'étude
précise de la lésion anévrismale mais surtout du
parenchyme cérébral.

L'artériographie cérébrale et I’embolisation sont
faites dans le méme temps, sous anesthésie générale,
par ponction de I’artere fémorale. L'embolisation, par
injection locale d'Hystoacryl et de Lipiodol, a été
réalisée chaque fois par une équipe entrainée (Pr
Lajausnias a I'hpital de Kremlin-Bicétre).

RESULTATS

Les trois enfants ont un anévrisme volumineux de
I’ampoule de Galien, 2 sont de forme murale, et | de
forme choroidienne.

Dans deux cas sur trois, le diagnostic a été fait
devant un signe d'appel cardiaque. Pour un seul
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enfant, le diagnostic a été fait en période anténatale.
Les deux enfants qui présentaient un retentissement
cardiaque de cette malformation, avaient un souffle
intracranien a I’auscultation.

Le suivi depuis le diagnostic va de 5 mois a 3 ans.
Deux des trois ont, a ce jour, eu' un traitement par
embolisation percutanée itérative, conduisant a la
normalisation de I’hémodynamique. Aucun n'a eu de
complication inhérente a la technique elle-méme.

Chez aucun enfant ne s'est posé le probleme d'une
hydrocéphalie pouvant faire discuter I’indication
d'une dérivation ventriculopéritonéale. Ils ont tous un
développement psychomoteur normal. Aucun n'a de
malformation associée, les deux nouveau-nés ont un
caryotype normal. Aucun des 3 enfants n'est décédé.

DISCUSSION

Anatomie

L'anévrisme de lI'ampoule de Galien n'est pas un
anévrisme a proprement parler, mais une dilatation
parfois trés volumineuse de la grande veine ou
ampoule de Galien, qui est formée par la réunion des
deux veines cérébrales internes, qui elles, drainent le
systeme veineux cérébral profond. La communication
anormale de cette structure avec des branches
artérielles d’'origine carotidienne et vertébrale réalise
une véritable fistule artérioveineuse intracérébrale,
aboutissant rapidement a une dilatation veineuse
majeure en aval [1]. La particularité de cette malfor-
mation vasculaire est son retentissement systémique
précoce et sévere notamment sur le plan cardiaque.

Trois types anatomiques de cette malformation
ont €té décrits [2,3]: un type mural, ol le pédicule
artériel s'abouche directement dans la veine, le type
choroidien, ot plusieurs shunts artérioveineux réunis,
en zone sous-arachnoidienne, s'abouchent secondaire-
ment dans la veine, et le type parenchymateux, ou les
shunts artérioveineux se situent dans le parenchyme
cérébral profond.

Diagnostic

Jusqu'a ces dernieres années [4], le diagnostic
d'anévrisme de I’ampoule de Galien était effectué :

— en période néonatale devant un tableau d'insuf-
fisance cardiaque globale précoce et sévere, pou-
vant faire évoquer une pathologie du cceur gauche
[5], type hypoplasie du ventricule gauche, inter-
ruption de I’arche ou coarctation de 1’aorte, cepen-
dant en raison de la présence d'un souffle continu a
’auscultation du crane, qui doit étre systématique
chez le nouveau-né avec une cardiomégalie impor-
tante, le diagnostic d'anévrisme de 1’ampoule de
Galien est évoqué ;

chez le nourrisson, chez qui I’expression clinique
est souvent une macrocranie associée ou non a des
convulsions, on ne retrouve le plus souvent pas de
signe d'insuffisance cardiaque clinique mais une
cardiomégalie radiologique avec une augmentation
franche du débit aortique au doppler. Un souffle
intracranien est le plus souvent audible;
tardivement, chez certains enfants devant I’appa-
rition de signes de focalisation neurologique.



Actuellement le diagnostic est souvent fait en fin
de grossesse, aprés 28 semaines d'aménorrhée, devant
une image évoquant une lésion
vasculaire associée ou non a une dilatation des
cavités cardiaques droites [6].

Attitude thérapeutique

La présence de signes de retentissement cardiaque
des la période feetale est de trés mauvais pronostic.
Dans une étude récente de Rodesch et coll. [7], chez
18 feetus présentant des signes de retentissement
cardiaque au troisieme trimestre, 94% ont une
insuffisance cardiaque néonatale, dont 25% décedent
dans les premiers jours de vie, mais apres traitement
par embolisation, 67% des enfants sont neurologique-
ent normaux. Donc méme si les résultats du traite-ent
par embolisation percutanée sont encourageants, il est
encore licite pour la plupart des équipes de proposer
Pinterruption de grossesse chaque fois qu'il y a un
retentissement cardiaque méme tardivement. Pour les
autres cas, les parents sont informés du pronostic
neurologique incertain, et des possibilités thérapeuti-
ues actuelles. La connaissance du diagnostic avant la
naissance permet une prise en charge thérapeutique
multidisciplinaire dans une structure de réanimation
néonatale, afin de limiter les dommages cérébraux
précoces chez ces nouveau-nés, et de programmer
une embolisation. Celle-ci ne doit pas étre réalisée en
urgence devant une défaillance polyviscérale
survenant dés les premiers jours de vie car le risque
de complications neurologiques associées est alors
majeur. En revanche, un enfant avec une insuffisance
cardiaque précoce, chez lequel on a éliminé une
cardiopathie malformative et mesuré le débit aortique
par échocardiographie doppler, doit étre traité par
digitalo-diurétiques et amines vasopressives, voire
par ventilation mécanique, afin d'envisager une
embolisation dans les meilleures conditions
hémodynamiques possibles, s'il n'a pas de dommages
cérébraux (tel était le cas du premier enfant de notre
série) [8].

Les examens du systeme nerveux central, tels que
I'échographie transfontanellaire [9,10], l'électroencé-
phalogramme, et I’imagerie par résonance magné-
tique sont utiles pour évaluer le statut neurologique
de l'enfant. L'artériographie cérébrale seule n'a pas
d'intérét diagnostique supplémentaire; 1’imagerie par
résonance magnétique est suffisante pour définir
I’anatomie de la lésion.

Dans les formes avec insuffisance cardiaque,
I’embolisation peut étre réalisée dans le premier mois
de vie si I'état hémodynamique le nécessite, sinon en
situation stable vers 1’dge de 6 mois. La correction
compléte du shunt n'est souvent pas obtenue apres
une seule séance d'embolisation, mais elle permet une
amélioration fonctionnelle des troubles
hémodynamiques. Le geste pourra étre complété dans
un deuxiéme temps comme dans notre expérience.
Les formes se manifestant par une macrocranie isolée
en D’absence de séquelle neurologique seront
également proposées pour une embolisation® vers 6
mois.

13

Suivi

Le suivi échographique du débit cardiaque est
primordial, en effet méme en |’absence d'insuffisance
cardiaque clinique initiale, les patients atteints d'un
anévrisme de 'ampoule de Galien devront certaine-
ment &tre traités par embolisation afin d'éviter
I’apparition plus tardive de signe d'insuffisance
cardiaque comme le troisieme enfant de notre série.

Dans le cas du premier enfant, la persistance
d'une hypertension artérielle pulmonaire symptoma-
tique et sévere malgré la normalisation du débit
aortique au doppler illustre le fait que I’insuffisance
cardiaque dans cette pathologie n'est pas seulement
en rapport avec ’augmentation du débit gauche mais
aussi pour une grande part avec I’augmentation trés
importante du retour veineux systémique. Il s'agit
d'un shunt gauche-droite a part entiére. La surveillan-
ce de la pression artérielle pulmonaire est donc
importante, le risque étant de voir les résistances
artériolaires augmenter de manieére irréversible.

Le suivi par les cardiologues et les neurologues
conjointement permettront de proposer le traitement
par embolisation au moment le plus opportun, en
tenant compte: du développement psychomoteur et de
la croissance staturopondérale, mais aussi des pres-
sions pulmonaires et du débit aortique au doppler.

En 1992, Lasjaunias et coll. [11] rapportent sur
une série de 26 nouveau-nés avec anévrisme de
I'ampoule de Galien, 15 vivants dont 9 neurologique-
ment normaux avec un recul allant de 6 mois a 8 ans.
Tous les enfants vivants ont eu un traitement par
embolisation par voie artérielle. Les formes cliniques
de diagnostic plus tardif seraient de meilleur
pronostic: chez 18 nourrissons, 13 sont neurologique-
ment normaux, 2 sont décédés, 2 ont guéri spontané-
ment. D'autres cas de guérison spontanée ont été
publiés [12-14]; il s'agit d'une thrombose de
I'anévrisme, ces formes ne réalisaient pas de shunt
important initialement. Il n'existe pas d'autre série
publiée de cette importance concernant des enfants
traités par embolisation [15] pouvant pondérer ou
confirmer les résultats de I’équipe du Kremlin-
Bicétre. Certaines équipes procedent a I’embolisation
par voie veineuse avec des résultats similaires [16].

Une étude publiée en 1985 [17], rapportait 191
cas en 35 ans, tous Ages confondus, non traités ou
traités chirurgicalement: la mortalité est de 43% et
30% des patients ont un développement
psychomoteur satisfaisant.

Nous avons opté pour le traitement par embo-
lisation pour les trois enfants compte tenu des don-
nées actuelles retrouvées dans la littérature [18-24].

Pronostic

Le type mural souvent retrouvé dans les formes
cliniques avec macrocéphalie serait de bon pronostic,
le type choroidien dont le pronostic est plus réservé,
est associé aux formes avec insuffisance cardiaque
précoce; et une forme parenchymateuse, un peu
différente anatomiquement, se complique beaucoup
plus souvent d'hémorragie intracérébrale avec des




séquelles neurologiques séveres. Nos observations ne
répondent pas a ces critéres pronostiques puisque le
premier enfant présentait le tableau le plus sévére et
avait une forme murale, contrairement au troisieme
enfant parfaitement asymptomatique jusqu'a 'dge de
4 ans avec une forme choroidienne. L'attitude
thérapeutique ne peut donc étre guidée par le type
anatomique de la malformation.

Le débit aortique mesuré au doppler n'est pas non
plus un bon marqueur pronostique de la sévérité du
shunt; les index cardiaques sont en effet presque
superposables chez les deux nouveau-nés que nous
présentons, alors que le retentissement hémodyna-
mique est tres différent.

Les pressions aitérielles pulmonaires seraient

peut-étre un moyen indirect plus précis pour
quantifier I’importance du shunt gauche-droite
extracardiaque.

L'hydrocéphalie souvent retrouvée dans cette
malformation, parait &tre un factecur de mauvais
pronostic dans la littérature. Elle peut s'expliquer par
I’hyperpression veineuse intracérébrale due au shunt
lui-méme. Elle est souvent résolutive apres le traite-
ment de 'anévrisme, ¢t on doit éviter, si possible, la

pose d'une dérivation ventriculo-péritonéale. Aucun
de nos patients ne présentaient d'hydrocéphalie.

CONCLUSION

L'anévrisme de I’ampoule de Galien est une
malformation artério-veineuse congénitale pouvant
réaliser un shunt gauche-droite tres important,
menagant ['état hémodynamique des nouveau-nés.
Devant un tableau d'insuffisance cardiaque néonatale
ou infantile, I’auscultation du crdne est un temps

primordial de I’examen, puisqu'il oriente le
diagnostic vers celui de shunt intracranien. Le suivi
de <ces enfants doit ¢étre cardiologique et

neurologique. Par I’échocardiographie, il est possible
de mesurer le débit cardiaque et d'évaluer les
pressions pulmonaires, la crainte d'une hypertension
artérielle pulmonaire fixée doit faire compléter le
geste d'embolisation de la lésion.

L'artériographie et I'’embolisation seront faites, si
I’on peut attendre, vers I’ige de 6 mois par une
équipe entrainée. Gréce a cette prise en charge, la
réputation de trés manvais pronostic de cette
anomalie vasculaire doit €tre nuancée, comme ces
trois observations permettent de I’illustrer.
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AHEBPHU3MA AMIIYJIbI TAJIEHA U CEPJAEYHAS
HEJOCTATOYHOCTD.
COBPEMEHHAS TEPAIIEBTUYECKAS TAKTHKA

A. Bysscm!, A.-M. Poccunbonw!, K. Poxka!, I1. Andopunu?, K. Miopan?, M. Bocm?.

('Otnenenue neguaTpHuecKoil KapaMOTOrkH, “OT/eNeHHE HEOHATONOTHH M TIEIUATPHIECKOl PeaHHMALHH,
‘Otnenehue neaMaTpuueckoil pamMonoruu, 'Ortaen neauatpuu, [OCTIMTANBHO-YHMBCPCHTETCKMM LEHTP
I'peno6ns, BP217, 38043 I'penobns Cedex 09. dpanuus)

Pesiome. AHeBpuama amnynbl [aneHa — npuuamnHa peakomr, HO TsHKENOW cepAeYvHON HeJ0CTaToOuMHOCTH
y HOBOPOXAEHHOro unu pebeHka. [juarHocTMka OCHOBbLIBAETCS Ha OGHapYXXEeHUU HEeNpepbLIBHOMO LWy-
Ma npu ayckynbtauuu vepena. Peub unaet o BHyTpMyYepenHoOM apTepuo-BEHO3HOM Nopoke, peanu-
3YIOWEMCS LWYHTOM MHOTAA OYEHb 3HAYUTESNbHLIM MEXAy apTepuanbHbIMU (KapOTUAHLIMA UNWU NO-
3BOHOYHbLIMU) ¥ BEHO3HbIMU CETSIMU. XKU3HEHHbIA N HEBPOMOrMYECKUiA NPOrHO3 y 3TUX geTen 06blvHO
OYeHb MpPayJHbIN.

Mbl npuBoaum HabniogeHWs Tpex nocnegoBaTenbHbIX CryyYaeB aHeBpu3Mbl amnynbl [anewa,
npoweawux Yepes rocnutans MpeHo6ns B TeyeHue nNsTU nocnegHux net. Y atux geten Habniopa-
nacb pasfnuuHasi KnuHWJeckast KapTuHa, coOTBeTCTBOBaBWas Tpem dopmam nopoka, o6blyHO onu-
CbiIBAEMbIM B NMUTepaType: M3BECTHas OYeHb Tsxenast hopma, C cepAedHbIM OTKIMKOM Ha TpeTun
OEHb XW3HWU, NoTpeboBaBLas MHOXECTBEHHbLIX YPECKOXHbIX ambonuaauuin, HeoHaTanbHas gopma,
NPOSIBASHOWASICH N30NMPOBAHHOW MaKpoKpaHuen, dopma, BbisiBNEeHHas NO34HO (YeTbipex net ¢ no-
NOBWHOW), NPOSIBASIBLLIASCS OAbIWKOM NPy HU3NYECKUX YCUNUSIX, perpeccupoBasLlen nocne Asyx ce-
aHcoB amGonuaauumu.

Bce geTtu xuBbl N UMEIOT HOpPMarnbHOE NCUXOMOTOPHOE pa3suTve, COOTBETCTBYIoUee BO3pacTy.

BegeHue nayMeHTOB MHOTMMM CreLManucTamu: HEOHAToONoramun, kapavonegnatpamiu, Hepone-
AnaTtpamu U KOMMMekcHoe HeMHBaauBHoe o6cneaoBaHue (axorpadusi TPAHCPOAHUYKOBAS, 3MEeKTPO-
3HueganorpamMMa, MarHUTHO-pe3oHaHCHasi Tomorpadust U 3xokapavorpamma), Heobxoaumbl Anst
TepaneBTUYECKOro BO3AEeNCTBUS U NPeAOTBPaLLEHUS HEBPOMOrMYECKMX OCMOXHEHUIA Y JeTel, cTpa-

Aaouwmnx NOpoKOM 3TOro TUNa.

LlepebpanbHas apTepuorpacusi n upeckoxHas amGonuaauusi, ocyulecTsrneHHast nog obuwum
HapKo3oM, crneuuranbHON rpynnoi cneuyuwanueTos, gana OdeHb XOpolwue CpefHeCcpoYHbie pesynbra-
Thbl Y ABYX U3 3TUX TPEX OEeTen, CMsiryas NeccuMmnam, 0ObIMHO Bbi3bIBAEMBIA ATUM NOPOKOM.
KniwoueBble cnosa: amnyna [aneHa, aHeBpuama, cepaeyHasi He40CTaTOMHOCTb.

AneBpusMa aMmnynsl ['aneHa ABIseTCA HHTpakpa-
HUANBHBIM apTEPHOBEHO3HBIM TOPOKOM, HaIH4YHe
3HAYMTEIBHOrO IIYHTA B HACTOAIIEE BpEMA Yalle AH-
arHOCTHPYETCA B TEYEHHE aHTE- MIIM NIEpPHHATANbHOTO
nepuona. Peub MAET O penkoil mMaToMOruM, OWarHo-
CTHKa KOTOpPOH O6BIYHO OYeHb TpyAHa. JleHCTBHU-
TEIBHO, TOSABICHUE CEpPJEYHON HEJOCTaTOYHOCTH,
YCTOMYHBOH K TPOBOAMMOMY JI€YEHHMIO, B IEpBBIE
JHH JKM3HHM, BEIJET K CKOpOH cMepTH pebeHka B
60nBIIMHCTBE ClTy4aeB. Te NaLMeHTh], Y KOTOPBIX Jie-
YEHME JUTHTAaTMCOM W JHYpETHKaMH TNpPHBEIET K
YJIy4IIEHHIO T€MOAMHAMMKH, HEPEAKO OyAyT HMMETh
YMEPEHHYIO MU TAKEMTYIO 3aJIEPKKY NICHXOMOTOPHO-
ro pa3sutui. Helpoxupypruyeckoe neyeHue obpe-
MEHEHO 3HAYHMTENbHOM cMepTHOCTEIO (50%) U KpaliHe
TAXKEIBIM COCTOSHHEM, C TICHXOMOTOPHOH 331€PKKOH
B MOYTH BCEX ClIy4Yasx. ITa OYEHb MpayHas NMepcrek-
THBA BRIHYX/Ia€T B HACTOAIICE BPEMA MHOTHX Bpayei
npeiaraTh NpepbiBaHue Takol GepeMEeHHOCTH aaxke
B TO3JHHME CPOKH. MeToapl paHHe! apTepHansHOMN
5M060/IM3aLHH, DPa3BUBAEMBIE YXKE NPUOTUIUTENBHO
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JECATH JIET, MOTYT, KaXeTcs, OBITH TepameBTHYECKON
HaZIeXI0M AN 3THX AETeH, A0 TeX mop oGpeYeHHBIX,
HaGmonenus Tpex HAereH, cTpajaloliiX 3THM IOpO-
KOM, ABJIAIOTCA NPEIMETOM ITOH paboTsl.

METO/bI
IMauuenTol

Mexay 1994 u 1997 rogamu, Tpoe mereit Obinu
FOCIMTATM3UPOBAHBl TOCIEA0BAaTENbHO B T'ocmu-
TaNBHO-YHUBEPCUTETCKUH LeHTp ['peHobns B cBA3M C
CepAeYHO} HEeJOCTaTOYHOCTBIO HIM Makpouedanuei,
obycnoBneHHON aHeBpu3MoM amnynel 'anena. Peusn
MJIET O TPEX ManbyHKax (Tabnuua).

Habonenus
Ilepsoe nabniodenue

JluarHocTuka aHeBpU3MBI aMnynsl ['aneHa ocHO-
BBIBAJTach Ha 3Xorpaduu, oCyuIeCcTBIEeHHON Ha 32 He-
Jlelle aMEHOpPEH, BBIABUBINEH codeTaHHe u300paxe-
HHUS BHYTPHUMO3TOBOH KHMCTBI, TapaMEJUaHHO CIpaBa,




Tabnuna.

Ocnosgnbie caedenus o nayuenmax

Bospact
AHaToMH-
INaum- | ycranos- . | OBomouus obmero | JBoMOLMA
Hayankisle CHMITOMBI Jleuenue YECKHH
et Ne | nenus 3a- COCTOAHUA alE€BPH3MBbI
THII
GoneBanus
1 32 nengenu | Cepaeuynas Hepocratod- | Ombomusanus B 3 Hen, | IIpucre- |Breipoposnenue | YacTwuHbIi
aMCHOpPCH |HOCTb BS5Mec, B9 uB 16 Mmec | Hounwlfi | HopmaneHoe TpoM603
Cepae4HbIit HHACKC MICHXOMOTOPHOE
2
10,5 n/mMmun/mM* pa3BHUTHE
ApTepHanbHas 1eroyHas
TMIIEPTOHHS
2 3 oHa | Maxpoxpanus B oxunanun ITpucte- | HopmansHOE CrabunbHas
Cepae4Hslit HHIEKC HOYHBIH | TICHXOMOTOPHOC
9 n/mMun/M™ pa3BHTHE
3 4roma |CepaeuHas HCAOCTaTOY- |2 IMOONHU3ALMH B Xopuo- |Crabunuzanus YacTHYHBIH
6 Mec  |HOCTB 4,5 rona WJHBIA | YaCTHYHOH 31TH- TpoM603
CepaeuHbIi HHAEKC JICTICHH
2
6,5 n/MHH/M™

pasMepoM 2,6 x 2,4 x 2,1 cM, 033 TPETHETO XKEJy-
JI0OYKa, U YMCPEHHOHM JWJIaTallMy MpPaBBIX MOJIOCTCH
cepAaua: npeacepaus, BCPXHCH MOJOH BEHBl U NMpaBOH
SIPCMHOM BCHBI, COOOIIEHHC MCXKIY MPABEIM U JIEBBIM
npeacepAusMHu 10 1,3; He BEISABJICHO NMPH3HAKOB (e-
TOIUTALICHTADHOH aHacapku. JlommnepoBckoe Hccie-
JIOBAaHHE TMOJATBEPIUIO COCYAUCTYIO NPHUPOAY KHC-
TO3HOTO 00pa30BaHHUA, CHCTONHYECKHC CKOPOCTH Ha
YPOBHE NPHHOCAUIMX apTEpUH MOBBILIEHHI 10 1,4 M/c.
3T0 covyeTaHHE MO3BOJHJIO JHATHOCTHPOBATH AHCB-
pusMy ammynsl ['anena, mocie 4ero mNpeIIoXHTh
npepeiBaHHe 6€PEMEHHOCTH, KOTOPOC OTKIOHCHO PO-
JUTCIAMH.

PcOCcHOK rOCTTHTATU3UPOBAH B NMEPBBIH JICHB JKU3-
HU JUIS MOHHTODHMHIa ICMOJMHAMHUKH B OTJCIEHHUE
neonaronoruu. C MOMCHTa POXJEHHSA, Y HEro obHa-
pyXHBalcs IyM MpH aycKynbTalluM uepena, 6c¢3
NPHU3HAKOB CCPAEYHOH HejpocTtaTouHocTH. Ha Tperuit
JACHb XHU3HHU, NMOABMWJIHCH TaXUKApAUsA, PUTM rajuorla,
3aTEM PECIUPATOPHEIN AHCTpECC, MPOrpecCHBHO Ha-
pacTaBlIME, HECMOTPSA Ha JUTHTANO-JHYpPETHHECKOE
JICYCHHC.

AnckTpokapauorpamma — 6¢3 0co6eHHOCTEH.

Penrrenorpadus nerkux mnokasajna KapJUOMEra-
JIMIO 33 CYET BCEX CEPJCYHBIX IMOJOCTCH B COYCTAHUHU
€O 3HAYHTENBHBIM YCHICHHEM JIETOUHOTO COCYAUCTO-
ro pucyHka (puc.l).
Puc. 1. Penrtrenorpadus nerkux cnepeay, HoBOPOXAEHHOTO,

TpeX nueﬁ XXHW3HH, BTOpHYHas cepAcqHas HEQ0CTaTO-
HOCTBh BCIIEACTBHC HHTPAaKpalHallblIOro myHTa: 3Ha4H-

TeNnbHasA KApAHOMEraus 3a CYET BCEeX MOIO0CTeH (CM.
crp. 10).

Oxokapauorpadus  HCKIOYWIA  BPOXJICHHYIO
KapauonaTuio; /lonmicp mokasan cepJAeYHBIH HHACKC
Gosice yeM 10 J1/MUH/M™ U JICTOYHOE JIABJIEHHC B 3HA-
YEHHAX CHCTEMHOTO.

TpancpoannukoBas sxorpadus BEISBHIIA H3MCHE-
HUsI, ONTUCAaHHBIC ITPH 3X0rpaduu MIoja.

OnexTpo3HlcdanorpaMMa ~ 6¢3 aHOMaNUH s
BO3pacTa.

IlepBoc MarHMTHO-PE30HAHCHOE CKaHHPOBAaHHE
(puc.2) OBITO OCYUIECTBJCHO HAa NIECTOH ACHB MOJ
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o0IIMM HapKo30M: ITapeHXHMMa MO3ra HOpMalbHasd,
COCYJUCTBIE HAPYUICHHS MPEACTaBICHBI MHOXCCTBOM
apTepuH, HCXOIAMMX U3 apTEPUH COCYAUCTOrO CIUIe-
TEHUS NM03aJU-CPEAMHHOH M JPYrHX BCTBEH, 3apOX-
JTAIOIIVXCS U3 JICBOH CHIIBBUCBOM apTepuu. B cBa3m ¢
OTCYTCTBHEM INMapEHXMMAaTO3HBIX MO3TOBBIX Hapymie-
HUH, a TaKXKe ¢ yYETOM HapacTalolUX FeMOAHHAMH-
YECKUX HapylleHHH, peGeHoK OBIT mepeBe/ieH Ha Hc-
KYCCTBCHHYIO BEHTHJIALMIO JETKHX [UIS TPOBEACHUA
4UpE3KOXKHOM IMOOIH3AIMH AHCBPH3MEIL.

Ilcpcbpansnas aHruorpadus, cCOUYETAIOUIAACA C
9MOOJM3allMeH, YCTAaHOBHIIA aHATOMHUYECKHH THI
aHCBPU3MBI: pCYb HJCT O IPUCTCHOYHOH ¢opmMe.
Komriieke ge4eOHBIX MEPONIPUATHI 1O 3MOOIH3aIUU
AHCBPHU3MEI OBIIT OCYIIECTBIICH HA 2 1-BIH JCHB XXH3HH.
HopManuszanus cepAcyHOro MHAEKCa JOCTUTHYTA I10-
CJIC TpPEX YCIEUIHBIX 3MOO0JIH3aIHH, OCYIIECTBICHHBIX
B TCUCHHC JBYX IECPBBIX JIET XXHU3HH. HO, BBIABJICHHUC
NpH KaTeTCPU3allHH cepaua NMEpCHCTHPYIOLEH CHC-
TEMHOH NpPEKaNMUUIAPHOH apTepHaNbHON JIErOYHOM
CHIIEPTEH3UH, pearupyroniei Ha NO, 3acTaBuiIo npo-
BECTH (y/Ia4HO) 4YETBCPTYIO Npouenypy 3mbonusa-
ITHH.

B TeueHue CBOMX JBYX IEPBBIX JIET XHU3HH, pede-
HOK OBLIT B3AT TOJ MEAHIMHCKOE HAOIIOJEHHC Ha J0-
My M 9acTO TOCIHTAIH3HUPOBANCA. DTOT PeOEHOK, B
HacTosiee BpeMs B BO3pacTc 4 neT, oOHapyKHBaeT
HOpMallbHOE IICHXOMOTODHOE pa3BHTHE, Onarojgaps
MCHXOMOTOpHOMY JlleueHuio. HccnenpoBanue cepaua
HE BBIABHJIO MAaTONOrHH. Pe6EHOK KaXpIe IIECTh ME-
CALEB POXOJUT LepeOpanbHYI0 MATHUTHO-PE30OHAHC-
HYI0 ToMorpaduio: aHeBpH3Ma YacCTHYHO TPOMOHpO-
BaHa.

Bmopoe nabmiooenue

AneBpusMa aMmnynbl ['aneHa o6HapyxeHa Ha Tpe-
THH JCHb JKM3HH NIPH KOHCTaTalliM Maxpolcoannu
(uepenHOM mepumeTp=39 cM), B TO BpeMs Kak OcC-
TaJbHbIC KIMHHYCCKUE TI0OKa3aTeIH HOPMAaJbHbBIE U, B
YaCTHOCTH, HC BEISIBJICHO HHTPAKPaHHUANBHOTO LIyMa.
Hukakoro aHTeHaTaNbHOTO 3XOrpaduueckoro uccie-




JIOBaHMs HC NMPOBOJMIIOCE: MAaTh HaXOJUJIAaChk TOT/A 3a

rpaHuIlCH.

Puc.2. Marnutho-pe3onancHoe H300paxennue Mo3ra HoBOpo-
MJEHTIOr0 — HOCHTENS 00BEMHOM AHEBPU3MBI AMITYJIbI
I'anena (¢popma npuctenounas). JIesbid mapacarut-
TajgepHbIN cpe3. O6pa3oBanne HaXOAUTCS Ha YpOBHE
riry0OKOH mapHeTanbHOMN JOJH, IPOJOIBHBIN CHHYC
pacuiMpen (cM. ctp. 11).

TpancposHuuKoBas 3Xorpadus BEISIBHJIA OKPYT-
JI0C COCY/MCTOC OOpa3oBaHHC IO3aJM TPCTHETO XC-
Jynoudka, pasmMepoM 16 x 9 x 10 MM; MHICKC pe3u-
CTCHTHOCTH NMCPCAHCH XOPHOMIANBLHOH apTCpUH — JIO
0,7, Mo3roBasi mapCHXHMMa HOPMaJbHas; HC UMeECTCSA
MPH3HAKOB ruaponcdanuu.

IcpebpanbHas MarHMUTHO-PC3OHAHCHAs TOMOTpPa-
bus, ocymiecTBicHHas Ha 19-H JICHB XXH3HH, IOJ-
TBCPJMJIa apTCPHO-BCHO3HBIH TMOpPOK. AHCBpH3Ma
cHabxaeTcsl U3 JIBYX apTCpHi: NMEepCAHCH MO3TOBOH U
NpaBOH 3agHCH MO3rOBOH apTcpuHu. [IpHcTeHOYHas
dbopma aHeBpu3MEL. [TapcHXMMa MO3ra HOpMaJBHas.

JnekTpoanuepanorpaMmma — 6¢3 aHOMaTHH.

Kapauonoruucckoc HCCICAOBaHUC, OCYIICCTB-
JICHHOC TOT/Ia XC, BKJIOYaJ0: PCHTTCHOTpaduio Jer-
KHUX — 63 U3MCHCHUI; 9XOKapIHOrpadHI0 — MOJOCTH
cepAla He pacuIMpcHbl; Jlonmiep — cepACYHBIH WH-
JCKC 10 9 JI/MHH/M", JICTOYHOC JIaBJICHHUC HOPMajb-
HOC.

VY IOBICTBOPHUTEILEHOC TICHXOMOTOPHOE pPa3BUTHC
MIO3BOJIMJIO ONPCACIUTE MOKAa3aHUA IS YPC3KOXKHON
aM0O0IH3al MK, CTaOMIBHOCTh TCMOJHHAMUKH IO3BO-
JuJia OTJIOXHTE 3Ty MpOLCAypy /10 Bo3pacTa 6 Mecs-
ncs. B Hacrtosmree Bpems peOGCcHKYy 5 Mccsales, Han
HHUM OCYHIICCTBISICTCS C€XCHCHACIBHBIA KJIMHMYCCKUN
MOHUTOPHHT, CXXCMCCSAYHO IPOBOJUTCSA TPAHCMO3-
JKCYKOBasi 3xorpadus, a MarHUTHO-PC30HAHCHAA TO-
Morpadus — KaxJbie J[Ba MecsAlla 10 MPOBC/ACHUS 3M-
6osn3anuu.

Tpemve nabaroodenue

B BO3pacTe 4eTeIpex ¢ MOJOBHHON JCT, pebeHOK
ObUI KOHCYJIBTHPOBAH B OTACICHHMH MCAHATPHYCCKOH
KapJHOJOTHH IO MOBOJIy 3HAYHTEIBHON yTOMIISICMO-
CTH ¥ TIOTIMBOCTH NpH (U3UUCCKOM YCHIHMH, MpO-
IrPCCCHMBHO HapacTaBUIMX B TCYCHHC JIBYX MCCAIICB.
3TOT peGCHOK HC UMCCT MPCAUICCTBYIONUICTO aHAMHC-
3a ¥ HOpMaJbHO OoOydacTtcs B mikojic. Kimuuucckoe
HCCJICIOBAHUC BBISIBUIIO DHTM rajona, KOpOTKHH CHC-
TOJUYCCKHH HIYyM, BBICJYHIHBACMBIH MO KPalO TPYIH-
HBl cncBa (2/6), M3MCHSIOIMIMHCS TIPH IBIXaHHH, H,
TJIaBHOC, IBYCTOPOHHMH HCNPCPBIBHBIH HACHIIICHHBIH
HIyM Ha COHHBIX apTCPHAX, COUYCTAIOUIHUICS ¢ MOK06-
HBIM HIYMOM Ha YPOBHC 4Ycperna.

Ha snexkTpokapauorpaMMce BBISIBICHA HEIMOJHAsS
6y0kafla paBoOH BCTBH, BBIPaXXCHHas rHUICpTpodus
JICBOTO NPCJACCPAMS M YMCPCHHasl THICPTpodHs Jic-
BOTO XXCIIyI04YKa.

Ilpu pCHTICHOJIOTMYCCKOM HCCJICJIOBAaHHH TpPYI-
HOM KJICTKM KapAHO-TopakalsHoc oTHourcHue — 0,73.
OxokapauorpaMma HC OOHapyXHBajga BHYTPHCCP-
JICYHOTO TOpOKa, HO [UIATHPOBAHBI JXKCIYAOUYKH H
COCYJTUCTBIC CYyNpa-aopTajdbHBIC CTBOJBI, (paKI(Hs
BBIOpOCA JICBOTO JKCJIYJOYKa HOpMAlbHAas M HHICKC

I

Jlonmuiep 6,5 n/mun/m’. Hauato NCYCHHC JHTHTAIO-
JINYPCTHKAMH.

PebGenky mnpoBejgeHa ncpebpanbHasi MAarHUTHO-
pe3onancuas ToMorpadus, KOTopas MoKasajla Hallu-
YMe aHEBPHU3MBI BCHBI [ ajicHa XOPHUOUIHOH (GOpMBEI,
OUYCHE, BCPOSITHO, BpOXICHHOH. Ha nepebpansHOH
aHTHOTPAMMC apTepHalbHas cCTh, NMUTAaOmas cyob-
SMHUHUMAIBHBIC M TPAHCTAllaMHYCCKHC YYaCTKH,
MIPC/ICTABIISACTCS OUYCHB 3HAYUTCIBHOM (puc.3).

Puc.3. Ilepebpansnas apTrepuorpadus rnpe-smMO60au3annoHnas
y pcOchka 4,5 neT, KOHTpaCTHPOBaHHE MPaBOH BHYT-
penHel COHHON apTEepHH MOKa3bIBAET MHOXECTBO ap-
TEPHANIBHBIX HOXKEK, MUTAIONUX Cy6-3MUIIMMANbHbIE
M XOpHOMZHBIE YHaCTKH (CM. ¢Tp. 12).

Knununueckas kapTHHa 3abosicBaHHS OBICTPO 10-
MOJIHUJIACh 3MHM30JaMHM PC3KHUX TOJIOBHBIX Ooncit u
YaCTHUYHBIM 3MHUJICIITHYCCKUM TMPHUCTYIIOM; aCHMMCT-
pHsl TIPH CBETOBOH CTHMYJSAIMM 0C3 Mapoxkcu3ma sB-
JANack CAMHCTBCHHOW aHOMaJlMeH Ha 3JICKTPOI3HIIC-
damorpamme. B cBA3M ¢ 3MH30/1aMU BHYTPUYCPCIHOH
THUIICPTCH3WH, TICPBBIH CCAHC YPCCKOXKHOM 3MO0IH3a-
MU OBIT OCYUICCTBJICH OBICTPO, Ycpe3 2 mecsla Io-
cJe TMarHOCTHKM 3a00JICBaHHMA, 3aTCM BTODPOH ccaHc,
yepes 4 Mecsna, y1aqHo.

JciicTBUTCIRHO, pCOCHKY 5 JICT, OH B HACTOAIICC
BpEMs HC TOJTy4YacT JICYCHHUS CCP/ICYHBIMU CPEJICTBA-
MH, TIO JJaHHBIM J[omIuicp-HCCIICIOBaHUS CCPICUHBIN
HHJICKC — 3.4 a/mun/M-. Ero NICUXOMOTOPHOC pa3BH-
THE OCTACTCsl HOPMAJIbHBIM, TOJIOBHBIC OOJIH HCUE3IH,
HHUKaKHX HOBBIX 3ITH30J/I0B MOTCPH CO3HAHHS HE KOH-
CTaTHPOBAJIOCE.

MeToa

OTH Tpoec ACTCH INPOXOAMIH CHCTCMAaTHYECKOC
HCBPOJIOTHYECKOC M Kap/IMOJIOTHYCCKOC 0OcienoBa-
HHSL.

DNeKTpoKapIHOTrpaMMa, PCHTICHOrpadHs Jerkux
M 3XOKapauorpaMMa ObIIH OCYIICCTBIICHB! JJIS OLICH-
KW COCTOSIHWSI TCMOJTUHAMHUKH.

B HCBpPOJIOrMYCCKOM TUTaHC, TPaHCPOJHHUYKOBAS
axorpadus y MOCTCIH MalHeHTa, 3JICKTpoIHIchao-
rpaMMa, MarHHTHO-pC30HaHCHas ToMorpadus Ton
OOIMM HapKO30M HCOOXOJUMBI IS JMAarHOCTHKH
aHCBPH3MBbI, HO, TJaBHBIM 00pa3oM, JUIS OICHKH CO-
CTOSIHHUS TAPCHXUMBI MO3Ta.

Aptcpuorpadus Mo3ra ¥ 3M60IH3aNHs IPOH3BO-
JIUIIMCE  OJTHOBPEMCHHO, TMOJ OOIIMM HapKO30M,
MyHKIUCH OCIpPCHHOH apTcpHH. DMOONH3alUs Ipo-
BOJWJIACh  MCCTHBIM  BBCJCHHCM  T'HCTOaKpHiIa
(Hystoacryl) u nunuonona (Lipiodol). Kaxasifi pa3
TpUrianianack clciyanbHas rpynna Bpaucit (Pr La-
jausnias u3 rocnutansg Kremlin-Bicétre).

PE3YJbTATbBI

Tpoe ncteit uMeElOT 0OBEMHBIC aHCBPHU3MBI amITy-
el T'ancHa, TMpUCTCHHYIO GOpPMY — 2, XOPHOUIHYIO
dbopmy - 1.

B nByx cmywasx M3 Tpex, OHAarHOCTHKa Obljia
OCYLICCTBJICHA IIPH HAJIHWYHHU IPHU3HAKOB CCPJCYHOM
HCJIOCTATOYHOCTH. Y OJHOro pcGCHKa aHCBpHU3Ma JU-
arHOCTHPOBaHA B aHTCHATaJLHOM MepHojc. J[Boe Jc-
TCH, y KOTOPBIX OT3BYKOM COCY/IUCTOTO NOpOKa GbIIH




CepACYHBIC TPOSABJICHHMA, HMEIH BHICIYHNINBAEMBIN
TIPH ayCKYIbTAMH HHTPAKPaHHAIbHBIH LIyM.

[IpogomxuTEeNsHOCT, HAONIOACHHS IOCNE JHar-
HOCTHKH TMOPOKa COCTaBIAET OT 5 MECALEB 0 3 JIeT.
JBoMM M3 TpeX, Ha CETOAHAIIHUHA JeHb, NMPOBEACHO
JeYeHHEe TTOBTOPHBIMH YPECKOXXHBIMH 3MOOIH3aLus-
MH, NPHUBEANIMMH K HOPMalM3allMM TeMOJIHHAMHKH.
Hu y xoro u3 nmanueHTOB HE BO3HHKIIO HHKaKHX OC-
JIOXHEHHMH, CBA3aHHBIX C NMPOLEAYPOi 3MOOIH3aLUH.

Hu y onHOro M3 NManMeHTOB HE BO3HHKIO IIpO-
6neMel ruaponedanuu, cnocobHoM 3acTaBUTH 06CY-
XAaTh HEOOXOJUMOCTH TPOBEACHHS BEHTPHKYIIO-
NMEPHTOHEANbHOTO OTBOJAa. Bce manMeHTEl HMMEIOT
HOpMaJIbHOE IICHXOMOTOpHOE pa3BuTHe. Hu y xoro u3
HHUX HET HHUKAaKHX COMYTCTBYIOUIMX NMOPOKOB pa3BH-
THA, JIBA HOBOPOXXJEHHBIX MMEIOT HOPMAaJbHBIH Ka-
puotun. Hukto u3 3 neteit He CKOHYACH.

OBCYXJIEHHUE
AHaTtoMus

AneBpudma amnynel ['aneHa He SBISETCA AHEB-
pH3MOH B YHCTOM BHJI¢, HO 3TO — pacHIMPEHHE, HHO-
raa oueHs ob6bemMHOE, 60NBIION BEHBI WJIH aMIyJIbI
lanena, 06pa3oBaHHON CIHSHHMEM JBYX BHYTPCHHHX
MO3TOBBIX BEH, KOTOPBIC APEHHUPYIOT ry00OKyH MO3-
TOBYKO CHCTEMY BEeH. AHOpPMaJlbHEIE COOOIICHHS ITOH
CTPYKTYPHI C apTepHaJIbHEIMU BETBIMH M3 COHHOHM H
TO3BOHOYHON apTEepHH OCYIECTBIAIOTCA 4Yepe3 Ha-
CTOSIIYI0 BHYTPHMO3TOBYI0 apTepHO-BEHO3HYIO GHC-
Tyny, OBICTpPO TIpUBOAA K 3HAUMTEIbHOH BEHO3HOM
OMJIaTallud HiDKenexamux otaelioB [1]. Ocobenno-
CTBIO 3TOTO COCYAMCTOr0 MOpPOKa SBJIAETCH €ro paH-
HEE M TAKEIOC CUCTEMHOE BIHSHME, B YACTHOCTH, Ha
JIeATeNBHOCT CepaLa.

H3BecTHEI Tpu aHATOMHUYECKHX THIIa 3TOTO MOPO-
Ka [2,3]: mpUCTEHOYHEIH THN, KOTJa apTepHajbHbIE
BETBH BIAJalOT HEMOCPEJICTBEHHO B BEHY, XOPHOUI-
HBIH THII, KOT/la HECKOJIbKO apTEPHOBEHO3HBIX HIYH-
TOB 00BEeAMHAIOTCS B cybapaxHOMJaNBEHOM 30HE U
OTOCPEIOBAHHO BMAJalOT B BEHY, H NMapeHXHMAaTO3-
HBIH THII, KOTJa apTepHOBEHO3HbIE IIYHTHI pacroia-
ralTcs riyboko B mapeHXMMe MO3ra.

Jinarnocruka

o nocnenHero BpeMeHH [4], AHarHoCTHKAa aHEB-
pu3MEI aMnyisl [aneHa Obla OCYIECTBIICHA:
— B HeoHaTanbHOM INepHoOJe NpU NMPOSBICHUAX paH-
HeHl M TsOKenoH obureH cepaeyHod HEIOCTAaTOYHO-
CTH, 3aCTaBIAIONICH MOJ03PEBATH NMATOJIOTHIO Jie-
BEIX OTJIEJIOB cepAaua [5], Tuna runomniasuu JeBoro
MENy/I04Ka, TNpEepbIBaHHA AYrH WIJIH KOAapKTaLHH
aopThl, OHAKO BBHUIY NMPHCYTCTBHS HEMPEPHIBHOTO
nIyMa IpH ayCKyJIbTallMM uepena, KoTopas JOJDKHA
OBITE 0643aTENBEHON Y HOBOPOXICHHEIX CO 3HAYH-
TENbHOH KapAMOMErajiueH, QUarHo3 aHEeBPHU3MBI
aMInynsl [aneHa CTaHOBHJICS OYEBHIHBIM;
Y rpynaHBIX AE€TEH, Y KOro B KIHHUYECKUX TPOSAB-
JEHHUAX HepeJKa MAaKpPOKpPaHHA, COYECTAIOUAACH
WIH HET C CylAoporamH, B OOJBLUIMHCTBE CIIy4acB
He OOHapyXHBAalOT KIMHHYECKMX TPOSBICHUMH
CEepIAEYHOH HENOCTAaTOYHOCTH, HO PEHTrEHOJIOTH-
4eCKH OOHApY)XMBAIOT KapAHOMETANHIO C SBHEIM
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YBEIHYCHUEM AaopTajbHOro aebutra MO AaHHBIM
Honmnuep. MHTpakpaHUanbHBIA IIyM BBHICIYHIHBA-
€TCs O4YEeHBb YacTo;

— [Ilo3nHo, y HEKOTOPBIX NeTel NpH NMOABIEHHH OYa-
TOBBIX HEBPOJIOTHYECKHMX 3HAKOB.

B HacTosflIee BpeMs MHAarHOCTHKA 4acTO OCYIIE-
CTBJIAETCH B KOHIe GepeMeHHOCTH, nocie 28 Henenb
aMeHOopeH, oOHapyXeHHEM BHYTPHMO3TOBBIX COCYAH-
CTBIX HapyHICHWH, aCCOUMHPOBAHHBIX WM HET C JH-
JaTaluel mpaBbIX MoJocTed cepaua [6].

TepaneBanecxaﬂ TAKTHKA

Hanuune npu3HAaKoB BOBJICYEHHMS CEpALA C BHYT-
pHyTpo6HOro mnepHoAa CBHAETEILCTBYET 00 O4YEHb
MI0XOM NporHose. B HexnaBHem uccnenoBanuu Ro-
desch u coapT. [7], u3 18 mronoB, y KOTOpEIX 0OHa-
PYXHBAJIUCh TPH3HAKH HApPYHICHHA CEPACYHOH nes-
TEILHOCTH B TpeTbeM TpuMmecTtpe, B 94% umMmenachs
cepAcyHas HENOCTATOYHOCTh B HEOHATANbHOM IIE-
pHozae, oT KOTopoH 25% CKOHYalIMCh B MEPBBIC JHHU
XU3HHM, HO TOCNI¢ NpoBeacHus 3Mbonmuzauuu, 67%
JeTei HeBPOJNIOTHYECKU HOpManbHEl. Taxkum obpasom,
Ja)Ke €CIIH pe3yJIbTaThl JICUEHHA YPE3KOKHOH 3MO0-
mu3anuedt obHajmexuBalolMe, e€IIe 3aKOHHO JuIs
GonbIMIMHCTBA KOMaHJ TNpeasaraTs npepbiBaHue Ge-
PEMEHHOCTH KaXIBIH pa3, KOrga MMEETCH BOBIICHE-
HHUE cepAla Jjaxke B MO3AHHME CPOKH. B npyrux ciyua-
AX, POAMTENH HMHQOPMHMPYIOTCA O HEONpeIeIEHHOM
HEBPOJIOTHYECKOM TNPOTHO3€, H CYLIECTBYIOIUX B Ha-
cToslllee BpEMs TEPANEeBTHYECKUX BO3MOMHOCTHX.
3HaHME QUarHo3a A0 POXXICHHUA MO3BOJAET NMPHHATH
HeOOXOAMMBIC MYIbTHIUCIUIUIMHAPHEIE MEPHI B YC-
JIOBHAX HEOHATANbHOH pEeaHHMAI[MH, YTOOBl OTpaHH-
YHMTH paHHHE liepeGpanbHBle TMOBPEXIACHHA Y 3THX
HOBOPOXIEHHBIX, M TporpaMMupoBaTh 3M6oiu3a-
nuio. OHa He JODKHA OBITH OCYIIECTBIICHA CPOYHO
MIpH TMPOABIEHHUAX MOJTHOPTaHHON HEAOCTATOYHOCTH B
MEpBbIe JHH JKH3HH, TaK KaK CYNIECTBYET BBICOKHIA
PHCK HEBPOJIOTHYECKHX OCIOXHEHHH. BMmecTo atoro,
pebeHKy ¢ paHHE#H cepiedyHON HeNOCTATOYHOCTHIO, Y
KOTOPOTO MCKIIOYHIIM MOPOK CepiAlla M ONpeRenHsIu
aopTanbHEIN Ae6UT 3XxOKapAHOTpaGHYECKH METOIOM
Jonmniuep, D0MKHA NPOBOAMTLCA NUTHTANO-IHYpETH-
yecKas Tepanus H TIPUMEHATHCA Ba3ONPECCOpPHBIC
aMUHBI, 1a)K€ HCKYCCTBEHHAas BEHTHIIALMA JIETKHUX, C
TeM, 4ToObI MpoBecTH 3MOOIH3aLMIO B ONTHMAJIBHBIX
reMOJHHAMHYECKHX YCIOBHAX, €CIIH HE MMEeTCH 1ie-
peOpalbHBIX OCIOXKHEHMH (TakuMm ObLI MEpPBBIH CIy-
ya¥ u3 Hamie cepun) [8].

HccnenmoBanue LEeHTpanpHOH HEPBHOH CHCTEMBI,
TaKO€ KaK TpaHCPOJHHYKOBasx 3xorpadus [9,10],
aNeKTpo3HnedasorpaMMa M MarHHTHO-pe3OHaHCHas
ToMorpadHus HeoOXOQHUMEI JUIA OLIEHKH HEBpOJIOTHYE-
ckoro craryca pebenka. M3onupoBanHas uepebpains-
Has apTepHorpadus He WMeeT CYIIECTBEHHOTO JHar-
HOCTHYECKOTO MHTEpEeca; MarHUTHO-PE30HAHCHAA TO-
Morpadus nOCTaTOYHA, JJIA ONpEAENICHUS aHATOMHH
MOpOKa.

IIpu ¢opmax aneBpusMsl amnynsl [anmena, co-
MPOBOXAAIOUINXCA CEPACYHOH HENOCTATOYHOCTHIO,
sMOOoNMH3alusg MOXET OBITH OCYILECTBICHA B TNEpBbIH
MeCALl JKH3HH, €CJIH COCTOSHME TeMOJWHAMHKH IO-



3BOJIAET, B MPOTHBHOM Cliydae, Mocie cTabuimmu3anuu
COCTOSIHUSL B Bo3pacTe 6 MecsaueB. [lomHas xoppek-
[us IIYHTa 9aCTO HE JOCTUraeTcs MOCie OJHOro ce-
aHca sM6onu3anuy, HO MpoleAypa NO3BONAET YIyd-
LIIMTE COCTOSHHE TeMOAMHAMUKH. OddexT Moxer
6BITH JOMONTHEH NPH MOBTOPHBIX CeaHcax, KaK B Ha-
meM Habmonennu. OOpMBl, TPOSBIAIOMHUECS H30IH-
POBaHHOM MakpOKpaHMEH, IPH OTCYTCTBHH HEBPOIIO-
FMYECKUX OCJIOXHEHHH, MOTYT OBITh INpEIIOKEHBI
s ambonu3anuu B Bo3pacte 6 Mecsles.

JAuunamuyeckoe nabJionenne

Oxokapauorpadpuueckuii KOHTPOJL CEpAEYHOro
JnebuTa UMeeT MepBOCTENeHHOE 3HAYCHHE, JaXe NpHU
OTCYTCTBUM HavallbHBIX MPOSBIEHUH cepAcuHOHN He-
JIOCTaTOYHOCTH, NAIMEHTHl, HMMCIOIIME aHEBPU3MY
amnyns! [anena, JOJKHEI ObITH MOABEPrHYTH 3M60-
NMU3anuU, ¢ TeM, 4ToOsl u3bexate Gonee mo3qHEro
MOSBIEHHS CEPAEYHOH HETOCTATOYHOCTH, KaK TPETHH
pcOeHoK B Halled CepuH.

B cnmywae mepBoro Hamiero HaGmOJeHHS, YCTOH-
YHUBOCTb CUMIITOMATHYECKOHN TSXKEION apTepHalbHOM
JIETOYHOH THMEPTOHUH, HECMOTPA Ha HOPMAJIU3aIHIO
aopTanpHOro nebura nmo AaHHBIM Jlommuep, HILTIOCT-
pUpPYeT TOT (akT, YTO CEpJcHHas HEJOCTATOYHOCTH
MpHU 3TOH MaToNOrHU 00yCIOBIEHAa HE TONBKO YBCIH-
JeHHeM JebuTa JIeBBIX OT/ENOB, HO U B GONbIION Me-
PC 3HAYUTENBHBIM YBEITHYCHHEM CUCTEMHOTO BEHO3-
HOTO BO3Bparta. Peus uzaer o cbpoce cneBa-HanpaBo B
MONHOM Mepe. MOHMTODMHI JIEFrOYHOTO apTEpHalb-
HOTO JaBJI€HHMs YpE3BBIYaHHO Ba)KeH, B CBA3HM C pHC-
KOM HEOOpAaTHMOTO MOBBINICHUS PE3MCTEHTHOCTH ap-
TEpPHOIL.

CoBMecTHOE BelicHHE NMAalMeHTa KapaUOJIOraMH U
HEBPOJIOTaMH MO3BOJHMT MpPEAJIOXUTE MPOBEJCHHUE
sMbonu3anuu B Haubonee OIaronpuATHBEIH MOMEHT,
YYUTHIBaA: TNCUXOMOTOPHOE pa3BUTHE M POCTO-
BECOBOC COOTHOIIEHHE, a TAKXKe JIErOYHOe JaBJICHHE
W aopTansHeIf Aedut mo Jonmuep.

B 1992, Lasjaunias u coaBT. [11] cooburumu o
26 HOBOPOXICHHEIX C aHEeBpU3MOH ammnynsl [Nanena,
15 XMBBIX, CpeIH KOTOPBIX 9 HEBPOIOTMYECKH HOP-
MalbHBIC B Bo3pacTe OT 6 MecsueB o 8 ynet. Bee xu-
BbIE JICTH TOJy4alu JIeucHHE dMOoau3anuei aptepu-
anpHBIM JocTynoMm. Knunuueckue ¢opmel 6Gonee
MO3HUX MPOABICHUIH UMENH TYYIIUH MPOTrHO3: U3 18
IpYAHBIX JeTed, 13 — HEeBpONOrHYECKH HOPMAJbHEIE,
2 — CKOHYAJNIMCh, 2 — BBUICYMIIMCH CMOHTaHHO. Jlan-
HBIE O JIDYTHX CIIy4asX CIIOHTAHHOTO BBHI3IOPOBIEHUS
65111 ony6nukoBansl [12-14]; peus uaer o TpoMm603e
aHEBPU3MBbI, 3TH (GOpPMBI HE HUMENH MEepBOHAYalIbHO
3HaYMTENBHOro MyHTa. He MMeeTcs qpyrux omyomu-
KOBAHHBIX CBEJCHHH MO 3TOMY MOBOAY, KacaTelbHO
JeTe, JledeHHpIXx dMOomuszanueit [15], crrocobHBIX
ONMPOBEPTHYTh WJIM MOATBEPAMTH PE3YIbTaThl IPYIIIEI
rocrnutansg Kremlin-Bicétre. HexoTopsle uccnemona-
TENH MPUCTYNAIT K 3MOONMM3alUuKU BEHO3HBIM MyTEM
¢ noo6HEIMU pesynsTaTamu [16].

Uccnenosanue, onybnukoBanuwoe B 1985 [17],
cooburano o HaGmwogenuu 191 GonbHOro B TEueHue
35 ner, ManMeHTHl pa3HBIX BO3PACTOB, HE JIEYCHHEIE
WIIM JIEYCHHBIE XUPYPTHYECKH: CMEpTHOCTh — 43% u
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30% manMeHTOB MMENH YAOBICTBOPUTENBHOE MCHXO-
MOTOPHOE COCTOSTHHE.

MBI BBICKA3aIMCh 32 JIeUeHHE dMOomu3anuen amis
Tpex Jereil, Ha OCHOBAHWH COBPEMEHHBIX [aHHBIX,
o6HapyXeHHHIX B uTepartype [18-24].

Ilpornos

TIpUCTEeHOYHBIH THN, 9acTo OOHapyXHWBaeMbIH B
KIMHUYECKUX QpopMax ¢ Makpouedanue, fomkeH 651
HMMETh XOPOUIMH MPOTHO3, XOPHOWAHBIN THI Mpenio-
npenenseT MeHee ACHBIH MPOTHO3, TaK KaK COYeTaeT-
¢S C PaHHHUMH TPOSABICHUAMH CEpJCYHOH HemocTa-
TOYHOCTH; M NapeHxumarto3Has ¢dopma, mano nudde-
pPEHIMpPOBAaHHAs aHATOMHYECKH, OCIOXHAETCA ropas-
O 4Yalle BHYTPUMO3TOBBIMH KDOBOHM3JIHUSHHAMH C
TSOKENTBIMH HEBPOJIOTHYECKUMH HapyumeHHaMu. Hamu
HaOMI0IeHUs] HE OTBEYAIOT 3THM NPOTHOCTHUECKHUM
KPUTEpHSM, TaK KaK MepBeld pebeHOK MpeacTaBisan
Haubonee THKENYH KIMHUYECKYI0 KapTHMHY M MMEI
NpPUCTEHOYHYI0 (GOpMy mopoka, a TpeTuH pebeHok
COBEPIIEHHO aCHMMIITOMHBIN 10 Bo3pacTa 4 JeT uMeln
XOpPHOHJHYIO GopMy aHeBpU3MEI. JleueOHasa TakTHKa,
TakuM 00pa3oM, He MOXET ONMpPENENAThCA MCKIIIOYH-
TETBHO aHATOMUYECKHM THIIOM TOPOKa.

AopranbHbIH 1e6UT, U3MCPEHHEIH MeToaoM Jlon-
miep, TeM Ooliee He ABNSAETCS XOPOLIMM MPOTHOCTH-
4eCKMM MapKepoM TSXKECTH IIYHTa; CepAedYHble HH-
JICKCHl MOYTH COBMAJalnM y JBYX HOBOPOXJACHHBIX,
KOTOPBIX MBI MPEAICTaBNISAEM, B TO BpEMs KaK 'cMOJH-
HamHu4ueckue 3¢ dexTs y HUX OYEHBb pa3aHyaluch.

JlerouHoe apTepHanbHOE JaBIeHHE MoOrio 6sl
OnITh O0JIce TOYHBIM KOCBEHHBIM MOKa3aTelleM TSKe-
CTH 3KCTPaKapAMaNbHOTO IIYHTa ClIeBa-HAINPaRBo.

Tuapouedanus, uacto o6HapyxuBaemas IpH
3TOM TMOPOKE, ABNAECTCS NPOTHOCTHYECKH Hebnaro-
NpPUATHBIM (AaKTOPOM, MO AaHHBIM ITUTepaTypbl. OHa
MOXET OOBACHATECA BHICOKMM BHYTPUYEDPENHBEIM Be-
HO3HBIM J[aBIICHHMCM, BBI3BAHHBIM CAaMHM LIYHTOM.
Omna yacTo paspeuiaercs Nocie Je4eHUs] aHEBPH3MBI,
4TO MO3BOJAET M36eXaTh, TaK BO3MOXKHOTO, IIpOBE-
JEHHS BEHTPHKYJIO-NIEpUTOHCaNbHOro orBoaa. Hu y
KOTO M3 HaNIMX MalMeHTOB HE OBUIO MpPOABICHUH
rugponedanuy.

3AKJIIOYEHHE

AHeBpu3Mma amnynsl [ancHa sABIsEeTCS BPOXIEH-
HBIM apTCPHO-BCHO3HEIM MOPOKOM, CIOCOGHBIM OCY-
HICCTBIIATE 3HAYHMTENBHBIH IIYHT ClEBa-HANpaso,
co3/aBas yrpoxarouiee COCTOSHHME I'eMOJWHAMHKH Y
HOBOPOXJCHHKIX. IIpH 06HAapyXEHHH cepleqYHOM He-
JIOCTAaTOMHOCTH HEOHATaNbHON WJIM AETCKOH, JOJDKHA
ObITH MpOBE/EHA aycKyIbTallMs 4Yepena, Tak KaK OHa
OpUEHTHPYET 06cneoBaHNE Ha MOMCK BHyTpHYEpen-
HOro wyHTa. J/IuHaMuueckoe HabmoaeHue 3a TaAKHMHU
JIEeTbMH JIOJDKHO OCYHIECTBJIATBHCS KapAHMOJIOrOM H
HEBPOJIOTOM. OXxoKkapauorpadus mO3BONIET H3Me-
PHUTB CepAedHBIH A¢OUT U OLIEHUTEH JIErOYHOE JAaBle-
Hue, 60A3Hb CTOWKOH apTepHanbHOHN JIErOYHOH I'H-
NEPTOHUH JOJKHA 3aCTaBUTh MPOBECTH 3MbOonusa-
LU0 MOPOKA.

Aptepuorpadpus u 3MOommzanus MOTYT OBITH
NpOBEJICHBl B BO3pacTe 6 MecsleB, €CIH €CTh BO3-




MOXHOCTh OXH/IaTh, CICLHAaIbHO MPUIIAIMICHHOH  IJIOXOro MpOrHo3a MpU 3TOH COCYAUCTONH aHOMAlUH
ONBITHOW TpyNNoOW Bpauci. bnaromaps Takoi cucre-  HoipkHa 6BITH H3IMCHCHA, KaK 3TO MO3BOJSIOT CACIATH
MC OK23aHWs [TOMONLIM MallMCHTaM, PCHYTalus O4YCHb  TpPHM IPCACTABICHHBIC HAGMIOACHUS.

ANEURYSM OF THE AMPULLA OF GALIEN AND CARDIAC FAILURE:
PRESENT THERAPEUTIC ATTITUDES

H. Bouvaist, A.-M. Rossignol, C. Rokka, P. Andrini, K. Durand, M. Bost

(The Department of Pediatric Cardiology, The Department of Neonatology Pediatric Resuscitation, The Department
of Pediatric Radiology; The Department of Pediatry, Hospital and University Center, Grenoble, France)

Aneurysm of the ampulla of Galien is a rare but serious cause of cardiac failure in the neonate or child.
The diagnosis is suspected on finding a continuous murmur on auscultation of the skull. It is an intracranial ar-
terio-venous malformation which is sometimes responsible for a very important shunt between the arterial (ca-
rotid or vertebral) and venous systems. The vital and neurological prognosis of these children is classically
very poor.

The authors report the cases of the last three consecutive children aneurysms of the ampulla of Galien fol-
lowed up at Grenoble Hospital in the last five years. The clinical presentations were very different, corre-
sponding to the usual three forms described in the literature: a reputedly very severe form with cardiac failure
at the 3rd day of life requiring multiple percutaneous embolisations; a neonatal form revealed by an isolated
macrocranium; and a form diagnosed late (4,5 years) in the investigation of effort dyspnoea which regressed
after two sessions of embolisation.

All three children are alive ad have normal psychomotor development for their age.

A multidisciplinary approach involving neonatal physicians, paediatric cardiologists and neurologists, with
complementary non-invasive investigations such as transfontanellar ultrasonography, electroencephalography,
MRI and echocardiography are necessary to optimise the management and limit the neurological sequellae in
children with this type of malformation.

Cerebral arteriography and percutaneous embolisation under general anaesthesia by a trained team gave
very good medium-term results in two of these cases, lightening the usual pessimism surrounding this condi-
tion. Arch Mal Cocur 1998 ;91 : 637-43.

Key words: ampulla of Galien, aneurysm, cardiac failure.
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MALFORMATIONS CARDIAQUES ET COMPLICATIONS
VASCULAIRES ASSOCIEES AU SYNDROME DE TURNER.
ETUDE PROSPECTIVE CHEZ 26 PATIENTES

S. Douchin!, A.-M. Rossignol?, S.-K. Klein?, J.-P. Siché3, J.-P. Baguet3, M. Bost?.

(‘Service de médecine néonatale et réanimation infantile, "Département de pédiatrie, IService de médecine
interne et cardiologie. CHU Grenoble, BP 217, 38043 Grenoble Cedex 09, France)

Résumeé. Le syndrome de Turner est associé & une cardiopathie congénitale dans un tiers des
cas. Plusieurs observations de dilatation aortique et de décés par dissection ou rupture de l'aorte ont
été rapportées. Nous avons réalisé une étude prospective dont I'objectif était d'évaluer l'incidence
des malformations cardiaques et de la dilatation aortique chez des patientes ayant un syndrome de
Turner génétiquement prouvé.

Sur 34 personnes convoquées, 26 (76%), agées de 7 a 30 ans (17 anst6), ont accepté de
participer a cette étude et ont eu un examen clinique, un électrocardiogramme, une radiographie
thoracique et une échocardiographie. Treize avaient une monosomie 45X et 13 une mosaique ou
une anomalie de structure. Six avaient des antécédents cardiovasculaires (coarctation opérée 2,
kinking 2, hypertension essentielle 2). Huit patientes (30%) avaient une ou plusieurs anomalies
cardiovasculaires anatomiques: bicuspidie aortique 19,2%, anomalies de I'isthme aortique (kinking
ou coarctation) 15,4%, insuffisance aortique 7,7%, rétrécissement mitral 3,8%, retour veineux
pulmonaire anormal partial 3,8%, canal artériel 3,8% et veine cave supérieure gauche 11,5%.
L'étude systématique de l'aorte a permis de découvrir une dilatation de l'aorte ascendante dans un
cas et une dilatation modérée du sinus de Valsalva dans 2 autres cas.

En conclusion, une évaluation cardiovasculaire par échocardiographie est indispensable lors du
diagnostic de syndrome de Turner. Elle doit étre répétée réguliérement & la recherche d'une
dilatation aortique qui expose les patientes a des complications graves telles que la rupture ou la
dissection aortique.

Arch Mal Cceur 2000 ; 93: 565-70.

Mots ciés: syndrome de Turner, bicuspidie aortique, coarctation aortique, dilatation aortique.
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