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Ïîñëåäíèå äåñÿòèëåòèÿ çíàìåíàòåëüíû âîçðà-
ñòàþùèì èíòåðåñîì êëèíèöèñòîâ ê ïðîáëåìå äèñ-
ïëàçèè ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè (ÄÑÒ) [2, 5, 9–11]. Ýòî
ñâÿçàíî êàê ñ ïðîãðåññèðóþùåé åå ÷àñòîòîé, òàê
è çíà÷èìîñòüþ ïàòîëîãèè, èñõîäÿ èç òîãî, ÷òî ñî-
åäèíèòåëüíàÿ òêàíü ÿâëÿåòñÿ ïîëèôóíêöèîíàëüíîé,
îñóùåñòâëÿþùåé òðîôè÷åñêóþ, çàùèòíóþ, ìîðôî-
ãåíåòè÷åñêóþ, ïëàñòè÷åñêóþ, èíòåãðèðóþùóþ è
îïîðíóþ ôóíêöèè.

Äèñïëàçèÿ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè (dis – íàðóøå-
íèÿ, ðlasia – ðàçâèòèå, îáðàçîâàíèå) – íàðóøåíèå
ðàçâèòèÿ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè â ýìáðèîíàëüíîì
è ïîñòíàòàëüíîì ïåðèîäàõ, ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíè-
ðîâàííîå ñîñòîÿíèå, õàðàêòåðèçóþùååñÿ äåôåêòà-
ìè âîëîêíèñòûõ ñòðóêòóð è îñíîâíîãî âåùåñòâà ñî-
åäèíèòåëüíîé òêàíè, ïðèâîäÿùåå ê ðàññòðîéñòâó
ãîìåîñòàçà íà òêàíåâîì, îðãàííîì è îðãàíèçìåí-
íîì óðîâíÿõ â âèäå ðàçëè÷íûõ ìîðôîôóíêöèîíàëü-
íûõ íàðóøåíèé âèñöåðàëüíûõ è ëîêîìîòîðíûõ îð-
ãàíîâ ñ ïðîãðåäèåíòíûì òå÷åíèåì [16, 17].

Ìîðôîëîãè÷åñêè ÄÑÒ õàðàêòåðèçóåòñÿ èçìå-
íåíèÿìè êîëëàãåíîâûõ, ýëàñòè÷åñêèõ ôèáðèëë,
ãëèêîïðîòåèäîâ, ïðîòåîãëèêàíîâ è ôèáðîáëàñòîâ,
â îñíîâå êîòîðûõ íàñëåäóåìûå ìóòàöèè ãåíîâ,
êîäèðóþùèõ ñèíòåç è ïðîñòðàíñòâåííóþ îðãàíèçà-
öèþ êîëëàãåíà, ñòðóêòóðíûõ áåëêîâ è áåëêîâî-óã-
ëåâîäíûõ êîìïëåêñîâ, à òàêæå ìóòàöèè ãåíîâ ôåð-
ìåíòîâ è êîôàêòîðîâ ê íèì.

Ïðèñóòñòâèå ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè âî âñåõ
îðãàíàõ è ñèñòåìàõ, îáùíîñòü åå ïðîèñõîæäåíèÿ
èç ìåçåíõèìû ñ ãëàäêîé ìóñêóëàòóðîé, êðîâüþ è
ëèìôîé, åå ïîëèôóíêöèîíàëüíîñòü ïðåäïîëàãàþò
âîçìîæíîñòü âîçíèêíîâåíèÿ äèñïëàñòè÷åñêèõ èç-
ìåíåíèé â ëþáîì îðãàíå è ñèñòåìå, âêëþ÷àÿ ñåð-
äå÷íî-ñîñóäèñòóþ ñèñòåìó [9]. Ìíîãîãðàííîñòü
íàðóøåíèé ïðè ÄÑÒ, èõ ïîëèîðãàííîñòü è ïîëèñè-
ñòåìíîñòü îïðåäåëÿþò ñëîæíîñòü äàííîé ïðîáëå-
ìû. Îïèñàíû äèñðåãóëÿòîðíûå, èììóííûå è äèçà-
äàïòàöèîííûå íàðóøåíèÿ ïðè ÄÑÒ, â îñíîâå
êîòîðûõ ëåæàò êîìïëåêñíûå ðàññòðîéñòâà â èí-
òåãðèðîâàííûõ ñ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíüþ ñèñòåìàõ
èììóíèòåòà è öåðåáðàëüíûõ ñòðóêòóð.

Â ñîîòâåòñòâèè ñ Îìñêîé êëàññèôèêàöèåé
1990 ÄÑÒ ðàçäåëÿåòñÿ íà äâå ãðóïïû, îäíà èç êî-
òîðûõ îáúåäèíÿåò ÷åòêî î÷åð÷åííûå íàñëåäñòâåí-

íûå ñèíäðîìû (ñèíäðîì Ìàðôàíà è äð.), äðóãàÿ
âêëþ÷àåò íàñëåäñòâåííóþ ïàòîëîãèþ ñîåäèíè-
òåëüíîòêàííûõ ñòðóêòóð ñ âèñöåðàëüíûìè ïðîÿâ-
ëåíèÿìè (èçìåíåíèÿ ñî ñòîðîíû ñåðäöà, ñîñóäîâ
è äð.). Ðàçëè÷àþò äèôôåðåíöèðîâàííûå ôîðìû
ÄÑÒ, êîòîðûì ïðèñóùè îïðåäåëåííûé ãåííûé äå-
ôåêò, âèä íàñëåäîâàíèÿ è òèïè÷íàÿ êëèíè÷åñêàÿ
ñèìïòîìàòèêà (ñèíäðîì Ìàðôàíà, âðîæäåííàÿ
ëîìêîñòü êîñòåé, ñèíäðîì Ýëëåðñà-Äàíëîñà è äð.),
è íåäèôôåðåíöèðîâàííóþ ÄÑÒ, õàðàêòåðèçóþùó-
þñÿ ïîëèìîðôèçìîì ñòèãì äèçýìáðèîãåíåçà, ïðåä-
ñòàâëåííûõ ñ ðàçëè÷íîé ÷àñòîòîé â ôåíîòèïå. Ñó-
ùåñòâóåò ìíåíèå, ÷òî äèôôåðåíöèðîâàííûå ôîðìû
ÄÑÒ ìîãóò áûòü îòíåñåíû ê çàáîëåâàíèÿì, à íå-
äèôôåðåíöèðîâàííûå – ê òðåòüèì ñîñòîÿíèÿì, êî-
òîðûå, ÿâëÿÿñü ïðåìîðáèäíûì ôîíîì, îïðåäåëÿþò
ïðåäðàñïîëîæåííîñòü ê âîçíèêíîâåíèþ àññîöèèðî-
âàííûõ ñ íèì çàáîëåâàíèé, ñâîåîáðàçèå èõ òå÷å-
íèÿ è ïðîãíîç [9]. Íåäèôôåðåíöèðîâàííûå ñèíäðî-
ìû èçâåñòíû òàêæå ïîä íàçâàíèÿìè «ÌASS» èëè
«ÊÑ×-ôåíîòèï». Àêðîíèìû «MASS» (Mitral valve,
Aorta, Sceleton, Scin.) [18] è «ÊÑ×» (Êîæà. Ñåðä-
öå. ×åðåï) [8] îáîçíà÷àþò íàèáîëåå ÷àñòî âîâëå-
êàåìûå â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ îðãàíû è ÷àñ-
òè òåëà. Â îòëè÷èå îò äèôôåðåíöèðîâàííûõ
ñèíäðîìîâ, êîòîðûì â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ïðè-
ñóùè ÿðêèå êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè, ïðîÿâëåíèÿ íå-
äèôôåðåíöèðîâàííîé ÄÑÒ íå ñòîëü âûðàæåíû,
õîòÿ è íå ìåíåå àêòóàëüíû [6].

Îñîáåííîñòü ìîðôîãåíåçà ñîåäèíèòåëüíîé òêà-
íè çàêëþ÷àåòñÿ â òîì, ÷òî îíà ó÷àñòâóåò â ôîðìè-
ðîâàíèè êàðêàñà ñåðäöà ïðàêòè÷åñêè íà âñåõ ýòà-
ïàõ îíòîãåíåçà. Ïðè ÄÑÒ ñåðäöà â ïàòîëîãè÷åñêèé
ïðîöåññ âîâëåêàåòñÿ åãî ñîåäèíèòåëüíî-òêàííûé
êàðêàñ – ñåðäå÷íûå êëàïàíû, ïîäêëàïàííûé àïïà-
ðàò, ïåðåãîðîäêè ñåðäöà è ìàãèñòðàëüíûå ñîñóäû.
Â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå, êîãäà ðå÷ü èäåò î ìîðôî-
ëîãè÷åñêîé îñíîâå èçìåíåíèé ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé
ñèñòåìû áåç ãåìîäèíàìè÷åñêèõ íàðóøåíèé, Õ.Ã. Õî-
äîñîì (1984), Þ.Ì. Áåëîçåðîâûì (1993) âìåñòî òåð-
ìèíà «ÄÑÒ ñåðäöà» áûë ïðåäëîæåí äðóãîé – «ìà-
ëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ñåðäöà» (ÌÀÐÑ) [3, 13].

Ïðèçíàêè ÄÑÒ ìîãóò îòñóòñòâîâàòü ïðè ðîæ-
äåíèè èëè èìåòü î÷åíü íåçíà÷èòåëüíóþ âûðàæåí-
íîñòü è, ïîäîáíî èçîáðàæåíèþ íà ôîòîáóìàãå,
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ïðîÿâëÿòüñÿ â òå÷åíèå æèçíè. Ñ ãîäàìè êîëè÷å-
ñòâî ïðèçíàêîâ ÄÑÒ è èõ âûðàæåííîñòü íàðàñòà-
åò ïðîãðåäèåíòíî [16]. Íåêîòîðûå ÌÀÐÑ ìîãóò
èñ÷åçàòü ïî ìåðå ðîñòà ðåáåíêà (îòêðûòîå îâàëü-
íîå îêíî, ïðîëàïñ ìèòðàëüíîãî êëàïàíà (ÏÌÊ) I
ñò. è äð.), äðóãèå ïðîãðåññèðóþò, ïðèîáðåòàþò êëè-
íè÷åñêóþ çíà÷èìîñòü (ÏÌÊ II–III ñò. è äð.), ñïî-
ñîáñòâóþò âîçíèêíîâåíèþ îñëîæíåíèé: ñåïòè÷åñ-
êîãî ýíäîêàðäèòà, íàðóøåíèé âíóòðèñåðäå÷íîé
ãåìîäèíàìèêè, îáóñëîâëåííûõ êàê íåïîñðåäñòâåí-
íî äèñïëàñòè÷åñêèìè èçìåíåíèÿìè, òàê è ïðèñî-
åäèíåíèåì ïðèîáðåòåííîé êàðäèàëüíîé ïàòîëîãèè.

Äèñïëàñòè÷åñêîå ñåðäöå – ñî÷åòàíèå êîíñòè-
òóöèàëüíûõ, òîïîãðàôè÷åñêèõ, àíàòîìè÷åñêèõ è
ôóíêöèîíàëüíûõ îñîáåííîñòåé ñåðäöà ó ÷åëîâå-
êà ñ ÄÑÒ [2]. Â èíîñòðàííîé ëèòåðàòóðå èñïîëü-
çóåòñÿ òåðìèí «ìèêñîèäíàÿ áîëåçíü ñåðäöà» [19].
×àñòîòà äèñïëàñòè÷åñêîãî ñåðäöà ñîñòàâëÿåò 86%
ñðåäè ëèö ñ íåäèôôåðåíöèðîâàííîé ÄÑÒ. Ôîðìè-
ðóþò äèñïëàñòè÷åñêîå ñåðäöå êîíñòèòóöèîíàëüíûå
îñîáåííîñòè: «êàïåëüíîå», «âèñÿ÷åå» ñåðäöå,
ïîâîðîò åãî âîêðóã ñàããèòàëüíîé è ïðîäîëüíîé
îñè; êîñòíî-âåðòåáðàëüíûå äèñïëàçèè è äåôîðìà-
öèè ñî ñäàâëåíèåì, ðîòàöèåé, ñìåùåíèåì ñåðäöà
è ïåðåêðóòîì êðóïíûõ ñîñóäîâ; îñîáåííîñòè ñòðî-
åíèÿ ñåðäöà è ñîñóäîâ.

Ñîãëàñíî îïðåäåëåíèþ Ã.Í. Âåðåùàãèíîé
(2008), ê îñîáåííîñòÿì ñòðîåíèÿ ñåðäöà è ñîñó-
äîâ ïðè ÄÑÒ îòíîñÿòñÿ: íåñîñòîÿòåëüíîñòü âíå-
êëåòî÷íîãî ìàòðèêñà ñåðäöà è ñîñóäîâ; ìèêñîìà-
òîçíàÿ äåãåíåðàöèÿ (ÌÄ) ñòâîðîê, õîðä, êëàïàííîãî
êîëüöà; ïðîëàáèðîâàíèå ñòâîðîê ñ ðåãóðãèòàöèåé;
âàëüâóëÿðíî-âåíòðèêóëÿðíàÿ äèññîöèàöèÿ (ñìåùå-
íèå ìèòðàëüíûõ ñòâîðîê â ïîëîñòü ëåâîãî ïðåäñåð-
äèÿ); èçáûòî÷íîñòü òêàíè ñòâîðîê ìèòðàëüíîãî è
çàñëîíîê àîðòàëüíîãî êëàïàíîâ; äâóõñòâîð÷àòûé
àîðòàëüíûé êëàïàí; óäëèíåíèå, èçáûòî÷íàÿ ïîä-
âèæíîñòü õîðä; äîáàâî÷íûå õîðäû; ïîâûøåííàÿ
òðàáåêóëÿðèçàöèÿ ëåâîãî æåëóäî÷êà (ËÆ), íåçà-
ðîñøåå îâàëüíîå îêíî ñ ãîòîâíîñòüþ ê ïàðàäîê-
ñàëüíîé ýìáîëèè; àíåâðèçìà ìåæïðåäñåðäíîé ïå-
ðåãîðîäêè (ÌÏÏ); àíåâðèçìà ñèíóñà Âàëüñàëüâû;
âåíòðèêóëî-ñåïòàëüíûå îñîáåííîñòè ËÆ: äèàñòî-
ëî-ñèñòîëè÷åñêàÿ èëè ñèñòîëè÷åñêàÿ äåôîðìàöèÿ
âûíîñÿùåãî òðàêòà, òðàíçèòîðíûé ñèñòîëè÷åñêèé
âàëèê âåðõíåé òðåòè ÌÆÏ, S-îáðàçíûé èçãèá ìåæ-
æåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêè (ÌÆÏ); èçâèòîñòü, ãè-
ïîïëàçèÿ, àïëàçèÿ, äèññåêöèÿ, ôèáðîìóñêóëÿðíàÿ
äèñïëàçèÿ êîðîíàðíûõ àðòåðèé (ÊÀ); àíåâðèçìû
ÊÀ; ìèîêàðäèàëüíûå «ìîñòèêè»; àíîìàëèè ïðîâî-
äÿùåé ñèñòåìû; îïóõîëè ñåðäöà (ìèêñîìà, ðàá-
äîìèîìà); ðàñøèðåíèå ïðîêñèìàëüíîé ÷àñòè àîð-
òû, ëåãî÷íîãî ñòâîëà; ãèïîïëàçèÿ àîðòû, ïîãðàíè÷íî
óçêèé êîðåíü àîðòû, ãèïîïëàçèÿ ëåãî÷íîãî ñòâîëà.

Îñíîâíûì ìîðôîëîãè÷åñêèì ïðîÿâëåíèåì ÄÑÒ
ñåðäöà ÿâëÿåòñÿ ìèêñîìàòîçíàÿ äåãåíåðàöèÿ (ÌÄ)
êëàïàííûõ ñòâîðîê, õîðä, ïîäêëàïàííûõ ñòðóêòóð,
êàê ñëåäñòâèå ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííîãî

ïðîöåññà ðàçðóøåíèÿ è óòðàòû àðõèòåêòîíèêè êîë-
ëàãåíîâûõ è ýëàñòè÷åñêèõ ñòðóêòóð ñîåäèíèòåëü-
íîé òêàíè ñ èõ çàìåùåíèåì êèñëûìè ìóêîïîëèñà-
õàðèäàìè [2, 6].

Îäíîé èç íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûõ àíîìàëèé
êëàïàííîãî àïïàðàòà ñåðäöà ïðè ÄÑÒ ÿâëÿåòñÿ ïðî-
ëàïñ ìèòðàëüíîãî êëàïàíà – ñèñòîëè÷åñêîå ïðîâè-
ñàíèå îäíîé èëè îáåèõ ìèòðàëüíûõ ñòâîðîê â ïî-
ëîñòü ËÏ. Ïî ýòèîëîãèè è ìåõàíèçìó ðàçâèòèÿ
ÏÌÊ êëàññèôèöèðóåòñÿ íà ïåðâè÷íûé è âòîðè÷-
íûé. Ïðîèñõîæäåíèå ïåðâè÷íîãî ÏÌÊ îáóñëîâëå-
íî íåäèôôåðåíöèðîâàííîé ÄÑÒ. Âòîðè÷íûé ÏÌÊ
ðàçâèâàåòñÿ ïðè ïîðàæåíèè ìèîêàðäà ËÆ è ïàïèë-
ëÿðíîé ìóñêóëàòóðû. Ìèòðàëüíûå ïðîëàïñû ïðè
äèôôåðåíöèðîâàííûõ ôîðìàõ íàñëåäñòâåííûõ ñèí-
äðîìîâ òàêæå îòíîñÿòñÿ ê âòîðè÷íûì ÏÌÊ. Â ñâÿ-
çè ñ íàêîïëåíèåì ìèêñîìàòîçíîé òêàíè ñòâîðêà
ÌÊ óâåëè÷èâàåòñÿ â ðàçìåðàõ, ñòàíîâèòñÿ áîëåå
ðàñòÿæèìîé, íå ñïîñîáíîé ïðîòèâîñòîÿòü îáû÷íî-
ìó äàâëåíèþ â ËÆ è âûáóõàåò â ïîëîñòü ËÏ â
ìîìåíò ñèñòîëû.

Ñîãëàñíî ÝõîÊÃ êëàññèôèêàöèè, ïðåäëîæåííîé
Ã.È. Ñòîðîæàêîâûì è åãî ñîòðóäíèêàìè (2004),
âûäåëÿþò ðàçëè÷íûå ñòåïåíè âûðàæåííîñòè ìèê-
ñîìàòîçíîé äåãåíåðàöèè: 0 – ïðèçíàêîâ ÌÄ íåò;
ÌÄ I ñò. – ìèíèìàëüíî âûðàæåííàÿ: óòîëùåíèå
ñòâîðîê 3–5 ìì, àðêîîáðàçíàÿ äåôîðìàöèÿ ìèò-
ðàëüíîãî îòâåðñòèÿ â ïðåäåëàõ 1–2 ñåãìåíòîâ,
ñìûêàíèå ñòâîðîê ñîõðàíåíî; ÌÄ II ñò. – óìåðåí-
íî âûðàæåííàÿ: óòîëùåíèå ñòâîðîê 5–8 ìì, óäëè-
íåíèå ñòâîðîê, äåôîðìàöèÿ êîíòóðà ìèòðàëüíîãî
îòâåðñòèÿ, åãî ðàñòÿæåíèå, íàðóøåíèå ñìûêàíèÿ
ñòâîðîê, ìèòðàëüíàÿ ðåãóðãèòàöèÿ; ÌÄ III ñò. –
ðåçêî âûðàæåííàÿ: óòîëùåíèå ñòâîðîê áîëåå 8 ìì,
ñòâîðêè óäëèíåíû, ìíîæåñòâåííûå ðàçðûâû õîðä,
çíà÷èòåëüíîå ðàñøèðåíèå ìèòðàëüíîãî êîëüöà,
ñìûêàíèå ñòâîðîê îòñóòñòâóåò; ìíîãîêëàïàííîå
ïîðàæåíèå, äèëàòàöèÿ êîðíÿ àîðòû, ìèòðàëüíàÿ
ðåãóðãèòàöèÿ ðàçëè÷íîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè [12].

Âûäåëÿþò 0 èëè ìèíèìàëüíóþ ìèòðàëüíóþ
ðåãóðãèòàöèþ (ÌÐ) – íà óðîâíå ñòâîðîê; I ñòåïåíü
ÌÐ – ñòðóÿ ïðîíèêàåò â ïîëîñòü ËÏ íå áîëåå ÷åì
íà 10–15 ìì; II, èëè âûðàæåííàÿ ñòåïåíü ÌÐ –
ñòðóÿ ðåãóðãèòàöèè äîñòèãàåò ñåðåäèíû ËÏ; III,
èëè òÿæåëàÿ ñòåïåíü – ÌÐ ïî âñåìó ËÏ. J. Delaye
ñ ñîàâòîðû (1983), ñîïîñòàâèâøèå äàííûå ÝõîÊÃ,
àíãèîãðàôèè è ðåçóëüòàòû õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ
ó 173 áîëüíûõ ñ ÌÐ ïðè ðåâìàòèçìå, ÈÁÑ, èíôåê-
öèîííîì ýíäîêàðäèòå, ÂÏÑ, íåðåâìàòè÷åñêèõ áî-
ëåçíÿõ ìèîêàðäà, ïðèøëè ê âûâîäó, ÷òî íàèáîëåå
÷àñòîé (32,3%) ïðè÷èíîé ÌÐ áûë ÏÌÊ [21].

Â íàèáîëåå òÿæåëûõ ñëó÷àÿõ ÌÐ ìîæåò ðàç-
âèâàòüñÿ âíåçàïíî, â ñâÿçè ñ îòðûâîì ñóõîæèëü-
íûõ õîðä. Îáúåì ðåãóðãèòèðóþùåé êðîâè óìåíüøàåò
ýôôåêòèâíûé ñåðäå÷íûé âûáðîñ, ÷òî àêòèâèçèðó-
åò ñèìïàòî-àäðåíàëîâóþ è ðåíèí-àíãèîòåíçèí-àëü-
äîñòåðîíîâóþ ñèñòåìó, â ðåçóëüòàòå ÷åãî óâåëè-
÷èâàåòñÿ ÷àñòîòà ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé è îáùåå
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ïåðèôåðè÷åñêîå ñîñóäèñòîå ñîïðîòèâëåíèå. Âîç-
ðàñòàþùàÿ ïîñëåíàãðóçêà çàòðóäíÿåò îïîðîæíå-
íèå ËÆ â àîðòó è åùå áîëüøå óâåëè÷èâàåò îáúåì
ÌÐ. Òàê çàìûêàåòñÿ ñâîåîáðàçíûé ïîðî÷íûé êðóã,
êîãäà èñõîäíîå íàëè÷èå ÌÐ ñòèìóëèðóåò åå ïðî-
ãðåññèðîâàíèå. Îáúåìíàÿ ïåðåãðóçêà ëåâûõ îòäå-
ëîâ ñåðäöà íåèçáåæíî ïðèâîäèò ê äèëàòàöèè ËÏ
ñ ðàçâèòèåì ëåãî÷íîé ãèïåðòåíçèè è ôîðìèðîâà-
íèåì ïðàâîæåëóäî÷êîâîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Ðàñòÿ-
æåíèå ËÏ ïðåäðàñïîëàãàåò ê ïðåäñåðäíûì àðèò-
ìèÿì è îáðàçîâàíèþ ïðèñòåíî÷íûõ òðîìáîâ –
ïîòåíöèàëüíûõ èñòî÷íèêîâ òðîìáîýìáîëèè. Ïðî-
ãðåññèðîâàíèå ÌÐ è òðàíñôîðìàöèÿ áåññèìïòîì-
íîãî ÏÌÊ â ãåìîäèíàìè÷åñêè è êëèíè÷åñêè çíà-
÷èìûé ïðîèñõîäèò â 15–40% ñëó÷àåâ [4, 10].

Ñóùåñòâóåò ìíåíèå, ÷òî îêîëî 30% ïåðâè÷-
íîãî èíôåêöèîííîãî ýíäîêàðäèòà ðàçâèâàåòñÿ íà
ôîíå ÏÌÊ è ïðîòåêàåò ñ ÷àñòûìè ðàçðûâàìè
õîðä, âûðàæåííîé äåñòðóêöèåé ñòâîðîê ÌÊ, òðå-
áóþùèìè õèðóðãè÷åñêîé êîððåêöèè [20]. Âîçìîæ-
íûì îñëîæíåíèåì ÏÌÊ âûñòóïàþò òàêæå òðîìáî-
ýìáîëèè ìèêñîìàòîçíî èçìåíåííûõ ñòâîðîê, ÷àùå
â ñîñóäû âåðòåáðîáàçèëÿðíîé îáëàñòè. ÏÌÊ ñ÷è-
òàåòñÿ îäíîé èç ãëàâíûõ ïðè÷èí ìîçãîâîãî èí-
ñóëüòà ó ëèö ìîëîæå 40 ëåò [11].

Ïðîâîäÿ êîíñåðâàòèâíîå ëå÷åíèå ó áîëüíûõ ñ
ÏÌÊ, íåîáõîäèìî ÷åòêî ïðåäñòàâëÿòü, ÷òî ãåìî-
äèíàìè÷åñêè çíà÷èìûé ÏÌÊ – ýòî ïîðîê ñåðäöà,
òðåáóþùèé õèðóðãè÷åñêîãî âìåøàòåëüñòâà. Ïðè
ðàñïðîñòðàíåííîé ÌÄ âûïîëíÿþò ïðîòåçèðîâàíèå
õîðä ñ öåëüþ âîññòàíîâëåíèÿ õîðäàëüíîãî àïïà-
ðàòà ïåðåäíåé ñòâîðêè ÌÊ. Èñïîëüçóþò íèòè èç
ïîëèòåòðàôòîðýòèëåíà – PTFE (Gore Tex). Ïîìè-
ìî äîëãîâðåìåííîé ïðî÷íîñòè è áèîëîãè÷åñêîé
èíåðòíîñòè ýòè íèòè îòëè÷àåò ïîðèñòàÿ ñòðóêòó-
ðà, ñîäåðæàùàÿ îêîëî 50% âîçäóõà, ÷òî îáåñïå-
÷èâàåò òêàíåâîå ïðîðàñòàíèå íåîõîðä, êîòîðûå
ïîêðûâàþòñÿ ýíäîòåëèåì. Ïîêàçàíèåì äëÿ èìïëàí-
òàöèè èñêóññòâåííûõ õîðä ÿâëÿþòñÿ: îòðûâ îñíîâ-
íûõ õîðä è ãîëîâêè ïàïèëëÿðíîé ìûøöû ïåðåäíåé
ìèòðàëüíîé ñòâîðêè; óäëèíåíèå è èñòîí÷åíèå áîëü-
øèíñòâà õîðä ïåðåäíåé ñòâîðêè; îòðûâ íåñêîëü-
êèõ êðàåâûõ õîðä çàäíåé ñòâîðêè ñ ôîðìèðîâà-
íèåì ïðîëàïñà.

Àíåâðèçìà âîñõîäÿùåé àîðòû ïðè ÄÑÒ – íå-
óêëîííî ïðîãðåññèðóþùåå ñîñòîÿíèå. Ðåêîíñòðóê-
òèâíàÿ õèðóðãèÿ ïðè ïàòîëîãèè âîñõîäÿùåãî îòäåëà
àîðòû, ñîïðîâîæäàþùåéñÿ àîðòàëüíîé íåäîñòàòî÷-
íîñòüþ (ÀîÍ), ÿâëÿåòñÿ îäíîé èç ñëîæíûõ ïðîáëåì
ñîâðåìåííîé ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé õèðóðãèè.

Õèðóðãè÷åñêàÿ êîððåêöèÿ ïîðîêîâ ñåðäöà è
àíåâðèçì àîðòû ó áîëüíûõ ñ ÄÑÒ îñóùåñòâëÿåò-
ñÿ íà ôîíå «äèñïëàñòè÷åñêîãî ñåðäöà», èììóíîäå-
ôèöèòà, «äèçàäàïòîçà», ÿâëÿþùèõñÿ áëàãîïðèÿòíîé
ïî÷âîé äëÿ ðàçâèòèÿ ðàçíîîáðàçíûõ îñëîæíåíèé
ïîñëåîïåðàöèîííîãî ïåðèîäà, òàêèõ êàê ñåïòè÷åñ-
êèé ýíäîêàðäèò, àóòîèììóííûå, àëëåðãè÷åñêèå
ñîñòîÿíèÿ, à òàêæå íàðóøåíèÿ ãåìîñòàçà. Ïîýòî-

ìó áîëüíûå ñ ÄÑÒ â êàðäèîõèðóðãè÷åñêîé êëèíè-
êå òðåáóþò îñîáîãî ïîäõîäà êàê â âûáîðå òàêòè-
êè êîððåêöèè ïîðîêîâ ñåðäöà, òàê è âåäåíèÿ ïîñ-
ëåîïåðàöèîííîãî ïåðèîäà.

Íàñëåäñòâåííûå çàáîëåâàíèÿ ñîåäèíèòåëüíîé
òêàíè: ñèíäðîì Ìàðôàíà è Ýëåðñà-Äàíëîñà – âû-
çûâàþò îáðàçîâàíèå àíåâðèçì è ðàññëîåíèå ñòåí-
êè àîðòû ñ ôîðìèðîâàíèåì ÀîÍ, ÷òî ÿâëÿåòñÿ àá-
ñîëþòíûì ïîêàçàíèåì ê ðàííåìó îïåðàòèâíîìó
ëå÷åíèþ. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ìåòîäîì âûáîðà ó
áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ÄÑÒ ñ àíåâðèçìîé âîñõîäÿ-
ùåãî îòäåëà àîðòû è ÀîÍ ÿâëÿåòñÿ îïåðàöèÿ ïðî-
òåçèðîâàíèÿ âîñõîäÿùåãî îòäåëà àîðòû è àîðòàëü-
íîãî êëàïàíà êëàïàíîñîäåðæàùèì êîíäóèòîì
(Bentall-DeBono) â ðàçëè÷íûõ ìîäèôèêàöèÿõ. Îñ-
ëîæíåíèÿ, ñâÿçàííûå ñ ìåõàíè÷åñêèì ïðîòåçîì,
óìåíüøàþò ýôôåêòèâíîñòü îïåðàöèè, ÷òî ïðèâî-
äèò ê ïîèñêó áîëåå ôèçèîëîãè÷íûõ ðåêîíñòðóêöèé
êîðíÿ àîðòû, ê êîòîðûì îòíîñÿòñÿ ìåòîäèêè ñî-
õðàíåíèÿ ñîáñòâåííîãî àîðòàëüíîãî êëàïàíà. Äëÿ
ïîíèìàíèÿ òàêòèêè è òåõíèêè êëàïàíîñîõðàíÿþ-
ùåé êîððåêöèè ÀîÍ ïðè àíåâðèçìå àîðòû íåîá-
õîäèìî ïðåäñòàâëåíèå îá àíàòîìèè è ôèçèîëîãèè
êîðíÿ àîðòû è ìåõàíèçìàõ âîçíèêíîâåíèÿ ðåãóð-
ãèòàöèè íà àîðòàëüíîì êëàïàíå ïðè ÄÑÒ.

Àîðòàëüíûé êîðåíü – åäèíàÿ ôóíêöèîíàëüíàÿ
ñòåðåîìåòðè÷åñêàÿ ñòðóêòóðà, ÿâëÿþùàÿñÿ ÷àñòüþ
îáùåãî ôèáðîçíîãî ñêåëåòà ñåðäöà. Êîðåíü àîð-
òû ñîñòàâëÿþò ôèáðîçíîå êîëüöî, ñèíóñû Âàëü-
ñàëüâû, ñèíîòóáóëÿðíûé ãðåáåíü, êîìèññóðàëüíûå
ñòåðæíè. Âñå ýëåìåíòû êîðíÿ àîðòû, ïðåäñòàâ-
ëåííûå â îñíîâíîì êîëëàãåíîâûìè âîëîêíàìè,
ôóíêöèîíèðóþò êàê åäèíàÿ æåñòêàÿ êîíñòðóêöèÿ.
Ôèáðîçíûé êàðêàñ êîðíÿ àîðòû, ñîõðàíÿÿ åãî
ôóíêöèîíàëüíóþ ñòåðåîìåòðèþ, óïðàâëÿåò ðàáî-
òîé ñòâîðîê, ðåãóëèðóåò èõ äâèæåíèå, óìåíüøàÿ
íàãðóçêè íà ñòâîðêè.

Òàêèì îáðàçîì, âûñîêàÿ ïðî÷íîñòü àîðòàëüíî-
ãî êëàïàíà, åãî ïîëíîå çàìûêàíèå áåç ÿâëåíèé
ðåãóðãèòàöèè çàâèñÿò íå ñòîëüêî îò ìåõàíè÷åñêèõ
ñâîéñòâ ñàìèõ ñòâîðîê, ñêîëüêî îò æåñòêîñòè è
ïðî÷íîñòè âñåõ êîìïîíåíòîâ êîðíÿ àîðòû è èõ ñî-
ãëàñîâàííîãî âçàèìîäåéñòâèÿ. Â îñíîâå ñèíäðî-
ìîâ ÄÑÒ: Ìàðôàíà è Ýëåðñà-Äàíëîñà ëåæèò äå-
ôåêò îáðàçîâàíèÿ ñòðóêòóðíîãî áåëêà ôèáðèëëèíà,
íåîáõîäèìîãî äëÿ ôîðìèðîâàíèÿ ìèêðîôèáðèëëÿð-
íîé ñåòè ñ êîëëàãåíîâûìè è ýëàñòè÷åñêèìè âîëîê-
íàìè âî âíåêëåòî÷íîì ìàòðèêñå. Îñîáåííî îáøèð-
íû ìèêðîôèáðèëëÿðíûå ñòðóêòóðû â àîðòå.
Ïîýòîìó ïðè ÄÑÒ ãåíåòè÷åñêèå äåôåêòû êîëëàãå-
íîâûõ è ýëàñòè÷åñêèõ ñòðóêòóð îñëàáëÿþò ñòåí-
êó àîðòû è óïðóãîñòü ôèáðîçíîãî êàðêàñà êîðíÿ
àîðòû, ïðèâîäÿ ê åãî ðàñøèðåíèþ, îáðàçîâàíèþ
àíåâðèçì è ðàññëîåíèþ ñòåíêè àîðòû. Íåñïîñîá-
íîñòü ïðè ÄÑÒ âñåõ êîìïîíåíòîâ êîðíÿ àîðòû
ñòðîãî óäåðæèâàòü åãî ðàçìåð è ôîðìó íà ïðîòÿ-
æåíèè ñåðäå÷íîãî öèêëà ïðèâîäèò ê íàðóøåíèþ çà-
ìûêàòåëüíîé ôóíêöèè ñòâîðîê àîðòàëüíîãî êëàïà-
íà è ðàçâèòèþ àîðòàëüíîé ðåãóðãèòàöèè.
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Òàêèì îáðàçîì, àîðòàëüíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü
ïðè ÄÑÒ ôîðìèðóåòñÿ âñëåäñòâèå ìíîãîóðîâíåâîé
äèëÿòàöèè êîðíÿ àîðòû â îáëàñòè ñèíîòóáóëÿðíî-
ãî ãðåáíÿ, ñèíóñîâ Âàëüñàëüâû, ôèáðîçíîãî êîëüöà
àîðòàëüíîãî êëàïàíà. Èìåííî ñ ó÷åòîì ñîõðàííî-
ñòè ñîáñòâåííûõ ñòâîðîê ó ìíîãèõ áîëüíûõ ñ ñèí-
äðîìîì Ìàðôàíà T. David è C. Feindell â 1992 ã.
îáîñíîâàëè è âíåäðèëè â êëèíè÷åñêóþ ïðàêòèêó
îïåðàöèþ êëàïàíîñîõðàíÿþùåãî ïðîòåçèðîâàíèÿ
âîñõîäÿùåé àîðòû [1, 14]. Ýòà òåõíèêà ïðåäóñìàò-
ðèâàåò ôèêñàöèþ ñèíòåòè÷åñêîãî ñîñóäèñòîãî ïðî-
òåçà íèæå óðîâíÿ ñòâîðîê àîðòàëüíîãî êëàïàíà ñî-
îòâåòñòâåííî ôèáðîçíîìó êîëüöó, ïðè ýòîì ïðîòåç
«ñàäèòñÿ» òàêèì îáðàçîì, ÷òî ôîðìèðóåòñÿ ýêñò-
ðààîðòàëüíûé êàðêàñ, ñîçäàþùèé îïîðíóþ ïîääåð-
æêó ïàòîëîãè÷åñêè èçìåíåííîé ñòåíêå àîðòû ñ
ïðî÷íîé ñòàáèëèçàöèåé ôèáðîçíîãî êîëüöà è âñåãî
êîðíÿ àîðòû äëÿ äëèòåëüíîãî ñîõðàíåíèÿ çàìûêà-
òåëüíîé ôóíêöèè ñòâîðîê àîðòàëüíîãî êëàïàíà.

Ïî äàííûì À.Ì. ×åðíÿâñêîãî è åãî êîëëåã
(2006), èçó÷èâøèõ îñîáåííîñòè êëèíèêè, àíàòîìè-
÷åñêèõ ïàðàìåòðîâ êîðíÿ àîðòû, òå÷åíèÿ ðàííå-
ãî è îòäàëåííîãî ïîñëåîïåðàöèîííîãî ïåðèîäîâ
ïîñëå êëàïàíîñîõðàíÿþùåé êîððåêöèè ÀîÍ ó áîëü-
íûõ ñ ÄÑÒ, äëÿ ýòîé êàòåãîðè áîëüíûõ õàðàêòå-
ðåí áîëåå ìîëîäîé âîçðàñò, áîëüøàÿ ñòåïåíü ÀîÍ,
áîëüøèé äèàìåòð ôèáðîçíîãî êîëüöà è ñèíóñîâ
Âàëüñàëüâû, âîçâðàò ÀîÍ, íåîáõîäèìîñòü â ðåî-
ïåðàöèè â îòäàëåííûé ïåðèîä â 15% ñëó÷àåâ [14].
Ïðè ÀîÍ, îáóñëîâëåííîé àíåâðèçìîé êîðíÿ àîð-
òû íà ôîíå ÄÑÒ, âîçìîæíî âûïîëíåíèå êëàïà-
íîñîõðàíÿþùåé îïåðàöèè – ýêñòðàâàëüâóëÿðíîãî
ïðîòåçèðîâàíèÿ àîðòû ïî ìåòîäó David ñ ñîõðà-
íåíèåì õîðîøåé ôóíêöèè àîðòàëüíîãî êëàïàíà â
îòäàëåííûé ïåðèîä, ó 85% áîëüíûõ âûïîëíåíî
ïðîòåçèðîâàíèå [1].

Ìèêñîìû ñîñòàâëÿþò 50% âñåõ äîáðîêà÷å-
ñòâåííûõ îïóõîëåé ñåðäöà ó âçðîñëûõ è 15% – ó
äåòåé. Íàèáîëüøóþ ÷àñòîòó ìèêñîì âûÿâëÿþò â
âîçðàñòå 30–60 ëåò. Îêîëî 75% ìèêñîì âîçíèêà-
åò â ËÏ, 15–20% – â ïðàâîì ïðåäñåðäèè, 6–8% –
â æåëóäî÷êàõ. Îêîëî 20% ïàöèåíòîâ ñ íàñëåä-
ñòâåííûìè ôîðìàìè èìåþò ñîïóòñòâóþùèå îíêî-
ëîãè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ (àäðåíîêîðòèêàëüíóþ
óçëîâóþ äèñïëàçèþ, îïóõîëè èç êëåòîê Ñåðòîëè,
îïóõîëè ýïèôèçà, ìíîæåñòâåííûå ìèêñîèäíûå
ôèáðîàäåíîìû ìîëî÷íîé æåëåçû, êîæíûå ìèêñî-
ìû, ìíîæåñòâåííûå íåâóñû ëèöà è ãóá). Íàëè÷èå
è âûðàæåííîñòü ñòåíîçèðóþùåãî ýôôåêòà è õàðàê-
òåð íàðóøåíèé âíóòðèñåðäå÷íîé ãåìîäèíàìèêè
çàâèñÿò îò ðàçìåðà è ëîêàëèçàöèè îïóõîëè.

Ìèêñîìà ñåðäöà ïî âíåøíåìó âèäó íàïîìèíà-
åò ïîëèï æåëåîáðàçíîé êîíñèñòåíöèè íà êîðîòêîé
íîæêå, ôèêñèðîâàííûé ê ÌÏÏ. Ðàçìåðû âàðüèðóþò
îò 5 äî 12 ñì â äèàìåòðå, ìàññà äîñòèãàåò 250 ã.
Äëÿ ìèêñîìû ñåðäöà õàðàêòåðíî âíåçàïíîå ïîÿâ-
ëåíèå êëèíèêè ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè, çàâè-
ñÿùåé îò ïåðåìåíû ïîëîæåíèÿ òåëà áîëüíîãî; âîç-

íèêíîâåíèå ýìáîëèé ïåðèôåðè÷åñêèõ ñîñóäîâ èëè
ñîñóäîâ ë¸ãêèõ íà ôîíå ñèíóñîâîãî ðèòìà, îñîáåí-
íî ó ìîëîäûõ ëþäåé; îäûøêà èëè êðàòêîâðåìåí-
íàÿ ïîòåðÿ ñîçíàíèÿ, íàñòóïàþùàÿ âíåçàïíî. Îò-
íîñèòåëüíî ðåäêîå è ïîçäíåå îñëîæíåíèå ìèêñîì
– èíôåêöèîííûé ýíäîêàðäèò. Ñèìïòîìû ýìáîëèé
âîçíèêàþò ó 30–40% ïàöèåíòîâ. Ïîñêîëüêó áîëü-
øèíñòâî ìèêñîì ëîêàëèçóåòñÿ â ëåâûõ îòäåëàõ,
îêîëî 50% ýìáîëèé ïðîèñõîäèò â ýêñòðà- èëè èí-
òðàêðàíèàëüíûå àðòåðèè ãîëîâíîãî ìîçãà, à òàê-
æå â ñîñóäû íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, ðåæå – â ñîñó-
äû êèøå÷íèêà, êîðîíàðíûå è ïî÷å÷íûå àðòåðèè.
Ýìáîëèè ïðè ïðàâîñòîðîííèõ ìèêñîìàõ îáû÷íî
áåññèìïòîìíû è ïðèâîäÿò ëèøü ê âûÿâëÿåìîé èí-
ñòðóìåíòàëüíî óìåðåííîé ë¸ãî÷íîé ãèïåðòåíçèè.

×ðåñïèùåâîäíàÿ ÝõîÊÃ ïîçâîëÿåò âèçóàëèçè-
ðîâàòü ìèêñîìó, óòî÷íèòü ëîêàëèçàöèþ, ðàçìå-
ðû, ïîäâèæíîñòü è ìåñòî ïðèêðåïëåíèÿ, îöåíèòü
íàðóøåíèÿ âíóòðèñåðäå÷íîé ãåìîäèíàìèêè. Ëå÷å-
íèå ìèêñîìû ñåðäöà òîëüêî õèðóðãè÷åñêîå. Ïðè
óñòàíîâëåíèè äèàãíîçà ìèêñîìû îïåðàöèÿ äîëæ-
íà ïðîâîäèòüñÿ â ñðî÷íîì ïîðÿäêå, â óñëîâèÿõ
èñêóññòâåííîãî êðîâîîáðàùåíèÿ. Îïóõîëü óäàëÿ-
þò îáÿçàòåëüíî âìåñòå ñ íîæêîé, ìåñòîì åå ïðè-
êðåïëåíèÿ è îêðóæàþùèì íîæêó ó÷àñòêîì ñåðä-
öà. Îáðàçîâàâøèéñÿ äåôåêò óøèâàåòñÿ èëè, åñëè
äåôåêò áîëüøîé, çàêðûâàåòñÿ çàïëàòîé.

Ñðåäè îñîáåííîñòåé ñòðîåíèÿ ñåðäöà è ñîñó-
äîâ, ôîðìèðóþùèõ äèñïëàñòè÷åñêîå ñåðäöå, Ã.Í.
Âåðåùàãèíà (2008) îòìå÷àåò íàëè÷èå ìèîêàðäèàëü-
íûõ «ìîñòèêîâ» [2]. Ìèîêàðäèàëüíûìè «ìîñòèêà-
ìè» íàçûâàåòñÿ àíîìàëèÿ ðàñïîëîæåíèÿ ÊÀ, ïðè
êîòîðîé ñîñóä ÷àñòè÷íî ëîêàëèçóåòñÿ â òîëùå ìè-
îêàðäà, à íå íåïîñðåäñòâåííî ïîä ýïèêàðäîì. Èñ-
ïîëüçóþòñÿ äðóãèå íàçâàíèÿ ýòîé àíîìàëèè: èíòðà-
ìóðàëüíûé õîä ÊÀ, «íûðÿþùàÿ» ÊÀ. Â ðåçóëüòàòå
ñäàâëåíèÿ èíòðàìóðàëüíûõ âåòâåé ÊÀ ìûøå÷íû-
ìè ìóôòàìè («ìîñòèêàìè») âîçíèêàåò íàðóøåíèå
êîðîíàðíîãî êðîâîîáðàùåíèÿ. Â íîðìå ÊÀ ðàñïî-
ëàãàþòñÿ ñóáýïèêàðäèàëüíî è îêðóæåíû ðûõëîé
ñîåäèíèòåëüíîé òêàíüþ è æèðîâîé êëåò÷àòêîé ýïè-
êàðäà, ýòèì îáåñïå÷èâàåòñÿ íåïðåðûâíîñòü êðîâî-
òîêà – è â äèàñòîëó, è â ñèñòîëó. Íàëè÷èå ìûøå÷-
íûõ «ìîñòèêîâ» àññîöèèðîâàíî ñî ñòåíîêàðäèåé,
èíôàðêòîì ìèîêàðäà, æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèåé,
à òàêæå ñ âíåçàïíîé ñåðäå÷íîé ñìåðòüþ.

Ðèñê ðàçâèòèÿ ýòèõ ñîñòîÿíèé îïðåäåëÿåòñÿ
äëèíîé è òîëùèíîé ýòîãî «ìîñòèêà» è ñîîòâåò-
ñòâåííî òÿæåñòüþ ñèñòîëè÷åñêîé êîìïðåññèè ÊÀ.
Ïðè çíà÷èòåëüíîì «ìîñòèêå» íà äàííîì ó÷àñòêå ÊÀ
ìîæåò ïîëíîñòüþ ïðåêðàùàòüñÿ àíòåðîãðàäíûé êðî-
âîòîê â ñèñòîëó è äàæå âîçíèêàåò ðåòðîãðàäíûé òîê
êðîâè, ÷òî ïðîÿâëÿåòñÿ èøåìè÷åñêîé ñèìïòîìàòè-
êîé è ìîæåò ñòàòü ïðè÷èíîé âíåçàïíîé ñìåðòè. Èñ-
òèííàÿ ÷àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè ìèîêàðäèàëüíûõ «ìî-
ñòèêîâ» íåèçâåñòíà, ïðèâîäÿòñÿ äàííûå îò 5 äî 87%
[7]. Ãåìîäèíàìè÷åñêè çíà÷èìûå ìèîêàðäèàëüíûå
«ìîñòèêè» âî âðåìÿ êîðîíàðîàíãèîãðàôèè îáíàðó-
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æèâàþòñÿ ó 0,5–4,9% áîëüíûõ. Ïîñëå èñïîëüçîâà-
íèÿ ïðîâîêàöèîííûõ òåñòîâ, óâåëè÷èâàþùèõ ñèëó è
×ÑÑ, âûÿâëÿåìîñòü ìûøå÷íûõ «ìîñòèêîâ» ïðè àí-
ãèîãðàôèè ìîæåò âîçðàñòàòü äî 40%.

Âëèÿíèå ýòîé ïàòîëîãèè îñîáåííî çíà÷èìî ïðè
ôèçè÷åñêîé íàãðóçêå, êîãäà äëèòåëüíîñòü äèàñòî-
ëû óêîðà÷èâàåòñÿ âñëåäñòâèå òàõèêàðäèè. Ïðàê-
òè÷åñêèå âðà÷è äîëæíû ïîìíèòü, ÷òî èøåìèÿ, ÈÌ,
âíåçàïíàÿ ñåðäå÷íàÿ ñìåðòü ó äåòåé, ïîäðîñòêîâ
è ìîëîäûõ ëþäåé î÷åíü ðåäêî âûçûâàþòñÿ àòåðîñ-
êëåðîçîì è òðîìáîçîì ñîñóäîâ; çà÷àñòóþ ïðè÷èíîé
òàêîé ïàòîëîãèè â äåòñêîì è þíîì âîçðàñòå ñòàíî-
âÿòñÿ àíîìàëèè ÊÀ, â òîì ÷èñëå è èõ èíòðàìóðàëü-
íîå ðàñïîëîæåíèå [2].

Âèçóàëèçèðîâàòü èíòðàìóðàëüíîå ïðîõîæäåíèå
ÊÀ ìîæíî ïðè ïîìîùè èíòðàêîðîíàðíîãî óëüòðàçâó-
êîâîãî äîïïëåðîâñêîãî èññëåäîâàíèÿ, òðàíñòîðà-
êàëüíîé äîïïëåðýõîêàðäèîãðàôèè, ìàãíèòíîðåçî-
íàíñíîé òîìîãðàôèè, ìíîãîñëîéíîé êîìïüþòåðíîé
òîìîãðàôèè, ýëåêòðîííîëó÷åâîé òîìîãðàôèè è äðó-
ãèõ ñîâðåìåííûõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ. Òàêèì
áîëüíûì ïîêàçàíû β-àäðåíîáëîêàòîðû èëè àíòà-
ãîíèñòû êàëüöèÿ, ëèáî èõ êîìáèíàöèÿ. Â ñëó÷à-
ÿõ, ðåôðàêòåðíûõ ê ôàðìàêîòåðàïèè, èñïîëüçó-
åòñÿ ÷ðåñêîæíîå êîðîíàðíîå âìåøàòåëüñòâî
(ñòåíòèðîâàíèå äàííîãî ñåãìåíòà ÊÀ) èëè êîðîíàð-
íîå øóíòèðîâàíèå. Âîçìîæíî ïðîâåäåíèå ìèîòî-
ìèè (ðàññå÷åíèå ìèîêàðäèàëüíîãî «ìîñòèêà»).

Òàêèì îáðàçîì, ÄÑÒ ñåðäöà ÿâëÿåòñÿ ïðè÷èíîé
èíâàëèäèçàöèè è ñìåðòíîñòè ïàöèåíòîâ, íàõîäÿùèõ-
ñÿ â ïåðèîäå íàèâûñøåé ôèçè÷åñêîé è èíòåëëåêòó-
àëüíîé àêòèâíîñòè. Ïðîáëåìû, ïîðîæäàåìûå ÄÑÒ,
çàòðàãèâàþò è êàðäèîõèðóðãè÷åñêóþ êëèíèêó â ñâÿ-
çè ñ âîâëå÷åíèåì â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ ñåðäå÷-
íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû. Ïðè ýòîì âñòðå÷àåòñÿ øè-
ðîêèé ñïåêòð êàðäèîâàñêóëÿðíûõ íàðóøåíèé – îò
ãðóáûõ ñòðóêòóðíûõ, òàêèõ êàê àíåâðèçìà àîðòû ñ
àîðòàëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ ïðè ñèíäðîìàõ Ìîðôà-
íà è Ýëåðñà-Äàíëîñà, äî áîëåå óìåðåííûõ, íî ÷ðå-
âàòûõ ñåðüåçíûìè îñëîæíåíèÿìè, òàêèõ êàê ïðîëàïñ
ìèòðàëüíîãî è òðèêóñïèäàëüíîãî êëàïàíîâ, ñåïòè÷åñ-
êèé ýíäîêàðäèò, àðèòìèè, àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ.
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SOME FORMS OF CONNECTIVE CARDIAC TISSUE
DYSPLASIA IN CARDIOSURGICAL HOSPITAL

A.M. Karaskov, S.P. Mironenko, A.M. Cherniavsky,
N.N. Averko, S.I. Zheleznev, V.G. Stenin

The study focuses on up-to-date data relating to termi-
nology used in the case of connective cardiac tissue
dysplasia. Also described are structures of a «dysplastic»
heart and possibilities of surgical treatment of certain forms
of connective cardiac tissue dysplasia: progressive
myxomatosis degeneration of mitral cusps with hemody-
namically significant mitral regurgitation, detachment of
cords, aneurysm of the ascending aorta with aortal
insufficiency, heart myxoma, myocardial «bridges». Some
features of the follow-up of children who underwent surgery
on connective cardiac tissue dyspalsia are discussed.
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