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Цель исследования. Анализ современных методов исследования патологии толстой кишки и ее функцио
нального состояния при хроническом толстокишечном стазе.

Материалы и методы исследования. В основу работы положены результаты 140 больных с хрониче
ским толстокишечным стазом, из них 53 (37,9%) были прооперированы в плановом порядке. Женщин было 
106 (75,7%), мужчин 34 (24,3%). В схему обследования пациентов наряду с традиционными методиками была 
включена электротермомиометрия толстой кишки.

Результаты исследования и их обсуждения. Анализ полученных результатов показывает, что хронический 
толстокишечный стаз на фоне аномалии развития и фиксации толстой кишки сопровождается комплексом 
характерных изменений функционального состояния, которые можно выявить при помощи специальных ме
тодов исследования. Для объективной оценки состояния моторики толстой кишки целесообразно изучение 
биопотенциалов, регистрируемых с поверхности слизистой оболочки.

Заключение. Алгоритм диагностики хронического толстокишечного стаза должен подразумевать приме
нения комплекса инструментальных методов диагностики: ирригографию, контроля за продвижением бария по 
ЖКТ, колоноскопию с электротермомиометрией, МСКТ с 3D моделированием и «виртуальной колоноскопией».
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Aim. To analyze modern methods o f the examination o f colon pathologies and its functional state during chronic 
colonic stasis.

Material and methods. The work is based on the results o f a study o f 140 patients with chronic colonic stasis. 53 
o f them (37.9%) were operated in a planned manner. There was 106 women (75.7%) and 34 men (24.3%). The scheme 
o f examination included traditional approaches along with colon electrothermometry.

Results. Analysis o f the results shows that chronic colonic stasis on the background o f developmental anomalies 
and colon fixation is accompanied by a set o f specific changes o f the functional state, which can be identified using 
special examination methods. To evaluate the colon motility state, the study o f the biopotentials, registered from the 
surface o f the mucous membrane is rational. Specific changes o f bioelectric irritability depend on the disease stage 
and the localization in the colon.

Conclusion. The algorithm of the diagnostics o f chronic colonic stasis should involve the use of a set of instrumental 
methods: irrigography; monitoring o f the barium movement through the gastrointestinal tract; colonoscopy with 
electrothermometry; MSCT with 3D modeling; “virtual colonoscopy”.

Keywords: chronic colonic stasis, anomalies o f the colon, dolichocolon, dolichosigma, Pair syndrome.

63



Нигщдории тандурустии Точикистон, № 2, 2019

Актуальность. Хронический толстокишеч
ный стаз является одним из основных проявлений 
аномалии развития и фиксации толстой кишки. По 
данным ВОЗ данная патология встречается у 30
40% населения и имеет устойчивую тенденцию к 
росту в связи с распространением малоподвижного 
образа жизни и увеличением ее средней продолжи
тельности [3, 4, 8]. Хронический толстокишечный 
стаз является «социальной болезнью», которая 
приводит к снижению качества жизни, наруше
ниям психоэмоционального статуса и иногда за
канчивается тяжелой инвалидизацией пациента. 
Для диагностики хронического толстокишечного

стаза применяют комплекс инструментальных 
методов диагностики (рентгенологические мето
ды, КТ, колоноскопия), которые не всегда дают 
исчерпывавшую информация по всем необходи
мым параметрам [1, 2, 6, 10, 11]. С этих позиций 
внедрение специфических методов исследования 
функционального состояния толстой кишки и оп
тимизации на ее основе лечебной тактики продол
жает привлекать внимание специалистов.

Цель исследования. Анализ современных 
методов исследования патологии толстой кишки 
и ее функционального состояния при хроническом 
толстокишечном стазе.

Таблица 1

Распределение больных по полу и возрасту

Возраст
Пол

до 20 лет 21-30 лет 31-40 лет 41-50 лет 51-60 лет 61 год и 
выше

Мужчины 1 (0,7%) 3 (2,1%) 5 (3,6%) 6 (4,3%) 12 (8,6%) 7 (5%)
Женщины 3 (2,1%) 12 (8,6%) 18 (12,9%) 25 (17,8%) 34 (24,3%) 14 (10%)

всего 4 (2,9%) 15 (10,7%) 23 (16,4%) 31(22,1%) 46(32,9%) 21(15%)
Примечание:% - от общего количество больных

Материал и методы исследования. Под на
шим наблюдением за период с 2008 по 2018 гг. на 
стационарном лечение в Согдийской областной 
клинической больнице находилось 140 больных 
с хроническим толстокишечным стазом, из них 
53 (37,9%) были прооперированы в плановом по
рядке. Среди пациентов достоверно (p<0,05) пре
обладали лица женского пола, которых было 106 
(75,7%), против 34 (24,3%) мужчин. Возраст боль
ных варьировал от 16 до 72 лет (средний возраст 
41,5±3,7 года) (M+m). Данные о распределения 
больных по полу и возрасту приведены в нижес
ледующей таблице.

Анализ госпитализированных по возрасту 
показывает, что независимо от половой принад
лежности превалировали пациенты в возрастной 
группе от 31 года до 60 лет (p<0,05), которых было 
100 (71,4%) из общего числа больных.

Данные о длительности анамнеза обобщены 
в рис. 1.

Как видно из представленной диаграммы, 
большинство госпитализированных 109 (77,9%) 
страдали запором от 2 до 10 лет и обращались за 
специализированной помощью после длительного 
самолечения.

Лабораторное обследование включало: общий 
анализ крови, мочи, комплекс биохимических 
анализов, гепатиты, изучение иммуноглобулинов 
A, M, G и другие анализы по показаниям. Среди

инструментальных методов исследования приме
няли ультразвуковое исследование (УЗИ) органов 
брюшной полости, почек, малого таза, ирригогра- 
фию, колоноскопию, МСКТ с виртуальной коло- 
носкопией, рентгенографию желудочно-кишечного 
тракта с динамическим контролем за прохожде
нием бариевой взвеси и электротермомиометрию 
ободочной кишки.

Для оценки тяжести хронического толстоки
шечного стаза нами использовано модифициро
ванная классификация Парфёнова А.И. (2002 год) 
и выделены 3 стадии запора: компенсированный, 
субкомпенсированный и декомпенсированный 
запор. В компенсированной стадии запора было 
госпитализировано 50 (35,7%) больных, в субком- 
пенсированной -  56 (40%), в декомпенсированной 
34 (24,3%) пациента.

Алгоритм инструментальных методов иссле
дования предусматривал поэтапное использование 
колоноскопии, ирригографии, контроля за про
движением бария по ЖКТ, МСКТ с «виртуальной 
колоноскопией» которые выполнены по стандарт
ным методикам.

Для оценки моторно-эвакуаторной функции 
толстой кишки мы производили изучения био
потенциалов при помощи сконструированного 
аппарата. Он представляет собой электротермо
чувствительный датчик модульно подключенной 
к персональному компьютеру. Для регистрации
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■ До года

■ От 2 до 5 лет

■ От 6 до 10 лет

■ С выше 10 лет

Рис. 1. Длительность страдания хроническим толстокишечным стазом

данных используется полихлорвинильная трубка 
длиной 3 метра, диаметром 10 мм., введенная в 
просвет толстой кишки под контролем колоноско- 
па. Она имеет 3 активных элемента расположен
ных на торце зонда и на расстоянии 50 и 100 см. 
При регистрации биопотенциалов они последова
тельно соединяются с электротермомиографом и 
происходит регистрация данных. Обработка ре
зультатов производилась при помощи специальной 
прикладной программы Disco Express V3.44.1.7. 
Регистрация биопотенциалов производилась спустя 
30-40 мин после нормализации перистальтической 
активности толстой кишки. Внешний вид аппарата 
представлен на рис. 2.

Статистический анализ результатов иссле

дования выполнен с подсчетом коэффициента 
Стюдента (р), Манна-Уитни (U), коэффициента 
корреляции Пирсона (г).

Для оценки моторно-эвакуаторной функции 
толстой кишки у пациентов с аномалиями развития 
и фиксации толстой кишки проводилась рентге
нография с контролем за пассажем бария. Тесты 
для определения толстокишечного транзита имеют 
диагностическое значение не только для объекти
визации запора, но и для строгого отбора больных 
для хирургического лечения. При динамическом 
наблюдении у всех пациентов в сроки от 8 до 10 
часов от начала исследования отмечалось посту
пление бариевой взвеси в слепую кишку. В даль
нейшем эвакуация резко замедлялась, и даже через

Рис. 2. Аппарат для элетротермомиометрии толстой кишки

65



Нигаудории тандурустии Точикистон, № 2, 2019

72-96 часов барий оставался в поперечно-ободоч
ной и нисходящей кишке. В 84 (60%) наблюдениях 
отмечалось самостоятельное опорожнение толстой 
кишки на 3-5 сутки и позднее от начала исследо
вания. Остальным больным из-за выраженного 
дискомфорта были поставлены очистительные 
клизмы или назначены слабительные препараты.

В последние годы для изучения патологии 
толстой кишки начато применение спиральной 
компьютерной томографии с контрастирование 
киш ечника и «виртуальной колоноскопией». 
Метод привлекателен тем, что имеется возмож
ность объективной оценки состояние органов 
брюшной полости. Показанием к виртуальной 
колоноскопии послужили наблюдения неясной 
клинической картины, когда наряду с запорами 
была необходимость углубленного исследования 
состояния органов брюшной полости. В случаях, 
когда имелись обоснованные подозрения на на
личие новообразования брюшной полости, ис
следования дополнялось внутривенным болюсным 
контрастным усилением. Из 31 обследованных у 
11 (35,5%) были выявлены сопутствующие запо
ру заболевания органов брюшной полости, в том 
числе: хронический панкреатит - у 2 (6,5%), кисты 
печени - у 3 (9,7%), спленомегалия -  у 1 (3,2%), 
ЖКБ -  у 4 (12,9%) больных. Кроме того, у одной 
(3,2%) пациентки обнаружена опухоль поперечно 
- ободочной кишки.

Виртуальная колоноскопия показала себя как 
высокоинформативный метод обследования тол
стой кишки при аномалиях развития и фиксации.

Она дает возможность визуализации толщины, 
стенки и диаметра ободочной кишки. Остатки 
кала в стенке кишки можно ошибочно принять 
за полип, опухоль или гипертрофию стенки, что 
делает актуальным тщательную подготовку тол
стой кишки к обследованию.

На рис 5-6 показаны возможности виртуаль
ной колоноскопии на примере синдрома Пайра.

При выполнении МСКТ с виртуальной ко
лоноскопией мы также производили измерение 
толщины стенки различных отделов толстой киш
ки. Выявили, что в компенсированной стадии за
болевания толщина стенки расширенного отдела 
ободочной кишки составила 1,9±0,2 мм, в субком- 
пенсированной 1,4±0,2 мм., в декомпенсированной 
отмечалось истончение стенок до 1,2±0,2 мм.

Важное значение для выбора оптимальной 
тактики лечения больных с хроническим толсто
кишечным стазом мы придавали изучению био
электрической активности толстой кишки. Прямая 
электромиография осуществлялась при помощи 
сконструированного нами аппарата. Исследова
ние удалось выполнить 34 (24,3%) больным. У 
остальных 42 (30%) пациентов, которым предпо
лагалось исследования из-за выраженных боле
вых ощущений ввиду перегибов ободочной киш
ки исследование не выполнено. В норме средний 
показатель биоэлектрической активности (БЭА) 
толстой кишки составляет 2,4±0,03 мВ, при ча
стоте 0,04 Гц [1]. Полученные нами результаты 
приведены в таблице 2.

Результаты исследования и их обсуждения.

Рис 5. Нормальный просвет нисходящей Рис 6. Резкий изгиб селезеночного угла с 
сужением просветакишки

66



Здравоохранение Таджикистана, № 2, 2019

Госпитализированные проходили полноценное пла
новое лабораторное и инструментальное обследо
вания. При лабораторном исследование у больных 
с компенсированным запором характерных ла
бораторных изменений не выявлено. Результаты 
лабораторных показателей больных с хроническим 
толстокишечным стазом приведены в табл 3.

Полученные данные показывают, что у паци
ентов с аномалиями развития и фиксации толстой 
кишки имеется синдром хронической эндогенной 
интоксикации. Основные лабораторные проявле
ния хронического эндотоксикоза складываются

из снижения уровня гемоглобина, гематокрита, 
общего белка, повышения показателей печеноч
ных трансаминаз, СОЭ, повышения лейкоцитоза, 
субнормальных значений мочевины и креатинина. 
Также обращает внимание реакции иммунной си
стемы при хроническом эндотоксикозе. Как видно, 
из представленной таблицы по мере прогрессиро
вания хронического толстокишечного стаза и пере
ходу заболевания из компенсированной в деком
пенсированную стадию указанные лабораторные 
сдвиги нарастали и сопровождались повышением 
уровня иммуноглобулинов G.

Таблица 2.

Показатели БЭА и частоты  по стадиям болезни в различны х отделах толстой киш ки

Показатели 

Стадии болезни

Правые отделы Поперечно- ободочная Левые отделы
Сила тока 

(мВ)
Частота

(Гц)
Сила тока 

(мВ)
Частота

(Гц)
Сила тока 

(мВ)
Частота

(Гц)
Компенсированный 2,57±0,32 0,05±0,01 2,23±0,03 0,03±0,01 2,06±0,33 0,03±0,01
Субкомпенсированный 2,43±0,29 0,04±0,01 1,84±0,22 0,02±0,08 1,84±0,25 0,03±0,01
Декомпенсированный 2,28±0,31* 0,06±0,02 1,63±0,21* 0,02±0,01 1,65±0,24* 0,02±0,09

Примечание: * - значимость различий (р) по сравнению с больными в компенсированной стадии (p<0,05).

Инструментальное обследование начиналась с 
колоноскопии, которая выполнена всем больным. 
В последние годы с целю подготовки кишечника 
к исследованию мы применяли порошок «Фор- 
транс». При колоноскопии наряду со специфиче

скими изменениями толстой кишки, характерными 
для хронического толстокишечного стаза нами 
выявлена недостаточность Баугиневой заслонки 
у 3 (2,1%) больных, дивертикулез левых отделов 
у 4 (2,9%), одиночные полипы различных отделов

Таблица 3.

Некоторые лабораторные показатели у больных с хроническим толстокиш ечным
стазом (M±m)

Показатели Компенсированный субкомпенсирован
ный декомпенсированный

Гемоглобин (г/л) 122,9±5,2 106,3±4,4* 98,2±8,4*
Гематокрит (%) 36,7±4,5 39,1±3,2 42,1±4,2
Лейкоциты 6,7±2,1х109 9,2±2,2 х109* 11,5±2,4 х109*
СОЭ (мм/ч) 7,8±1,4 15,8±3,2* 28,5±2,2*
Общий белок (г/л) 70,3±5,5 62,2±5,5* 55,2±4,6*
Эозинофилы (%) 4,5±0,9 6,1±1,1 8,4±1,1
Общий билирубин (мкмоль/л) 20,8±1,2 22,2±1,6 24,5±1,5*
АЛАТ (Ед/л) 35±2,0 38,2±2,5 44,5±3,3
АСАТ (Ед/л) 32±2,7 39,5±3,5 45,7±2,5
Мочевина (ммоль/л) 6,3±1,5 7,4±1,2 9,5±1,3
Креатинин (мкм/л) 94±2,1 98,5±4,1 102,3±5,2
С реактивный белок Отрицательный положительный положительный
Иммуноглобулин A (г/л) 2,1±0,2 2,4±0,24 2,8±0,33
Иммуноглобулин М(г/л) 1,4±0,1 1,7±0,2 1,9±0,1
Иммуноглобулин G (г/л) 11,4±1,2 12,5±1,1 14,5±1,0*

Примечание: *-достоверные различия (p<0,05) в сравнении с соответствующими показателями больных
с компенсированным толстокишечным стазом.
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толстой кишки у 3 (2,1%), картина спастического 
колита у 10 (7,1%) и НЯК у 1 (0,7%) больного. 
Выявленные органические изменения влияли на 
выбор тактики лечения пациентов.

Ведущим диагностическим методом выявле
нием различных вариантов аномалий развития и 
фиксации толстой кишки является полипозици
онная ирригография. Рентгенологическая картина 
при этом довольно специфична. Так, при синдроме 
Пайра поперечная ободочная кишка провисает до 
уровня входа в малый таз. Четко определяются 
перегибы в области печеночной и селезеночной 
кривизны. У большинства больных отмечалась 
задержка пассажа контрастной массы по толстой 
кишке. Как правило, наблюдается правосторонний 
колостаз.

Сведения о характере выявленной патологии 
с помощью ирригографии приведены в табл 4.

При ирригографии у 70 (50%) больных вы
явлены различные варианты аномалии развития 
и фиксации толстой кишки. У другой половины 
пациентов органической патологии толстой кишки 
не обнаружено и им проведено лечение по поводу 
функционального запора.

На рис. 3-4 представлены варианты аномалий 
развития и фиксации толстой кишки.

Согласно нашим наблюдением на разных ста-

Таблица 4.

Результаты ирригографии у 
обследованных больных

Характер патологии абсолютное
число

в
%

Долихосигма 9 6,43
Мегадолихосигма 28 20
Долихоколон 3 2,14
Синдром Пайра 19 13,57
Дополнительное петлео
бразования толстой кишки 3 2,14
Долихомегаколон 5 3,57
Трансверзоптоз 2 1,43
Ротационные нарушения 1 0,71
Всего 70 50

Примечание: % - от общего количество больных.

диях заболевания имеются характерные изменения 
биоэлектрической возбудимости в различных от
делах толстой кишки. Если в компенсированной 
стадии отмечается повышение БЭА и соответ
ственно моторной активности правых отделов тол
стой кишки, то с переходом заболевания в суб- и 
особенно декомпенсированную стадию происхо
дит глубокое угнетение БЭА с развитием атонии 
толстой кишки. Анализ полученных выборок при

Рис 3. Долихоколон слева с дополнительным Рис 4. Левостороннее расположение
петлеобразованием
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помощи U критерия Манна-Уитни показал, что 
наблюдающиеся изменения биоэлектрической 
возбудимости в различных стадиях запора в вос
ходящей, поперечно-ободочной и нисходящем от
деле толстой кишки имеют эмпирическое значение 
и эмп(0), находящееся в зоне значимости.

В рамках проведенного исследования мы так
же изучали внутрипросветную температуру тол
стой кишки при хроническом запоре. Изучение 
проводилось параллельно с исследование БЭА 
при помощи термочувствительного датчика, рас
положенного на торце зонда предлагаемой нами 
конструкции. Достоверных различий градиента 
температуры по различным отделам толстой кишки 
мы не выявили. Однако, в зависимости от стадии 
запора, внутрипросветная температура ободочной 
кишки составляла в среднем (M+m): в компенси
рованной стадии 37,4+0,2оС, в субкомпенсирован- 
ной -  37,2+0,2оС и в декомпенсированной стадии 
37,0+0,2оС.

Таким образом, для диагностики хроническо
го толстокишечного стаза применяют достаточно 
информативные, давно апробированные методы 
рентгенологической диагностики, такие как ирри- 
гография, контрастирования ЖКТ. Они позволяют 
установить диагноз, выявить нарушения эвакуа- 
торной функции, подвижность различных отделов 
толстой кишки при различных аномалиях. В этом 
наша точка зрения совпадает с мнением Шылиги- 
на Ю.А., и соавт., (2013). Внедрение МСКТ + 3D 
моделирования и виртуальной колоноскопии рас
ширила возможности рентгенологических методов 
диагностики заболевания толстой кишки. П ре
имущества виртуальной колоноскопии становится 
очевидными, когда традиционную эндоскопию 
по объективным причинам не удается выполнит.

Анализ полученных результатов показывает, 
что хронический толстокишечный стаз на фоне 
аномалии развития и фиксации толстой кишки 
сопровождается комплексом характерных измене
ний функционального состояния, которые можно 
выявить при помощи специальных методов ис
следования. Для объективной оценки состояния 
моторики толстой кишки целесообразно изучение 
биопотенциалов, регистрируемых с поверхности 
слизистой оболочки. Биоэлектрическая возбуди
мость имеет характерные изменения, как по стади
ям болезни, так и по различным отделом толстой 
кишки. В стадии компенсированного запора по
казатели силы и частоты сокращений, также как 
и толщина стенки кишки по данным МСКТ нахо
дятся выше физиологических значений (p<0,05). С

прогрессированием заболевания и ее переходом в 
декомпенсированную стадию показатели биоэлек
трической возбудимости также снижаются. Ана
логичные изменения наблюдаются при изучении 
толщины стенки толстой кишки. Клинически это 
проявляется постадийным угнетением толстоки
шечной моторики с развитием атонии и устойчи
вой обстипации. Таким образом, при врождённых 
нарушениях роста и приобретенных расширениях 
толстой кишки вследствие запора, имеется прямая 
корреляционная зависимость между толщиной ки
шечной стенки правых отделов ободочной кишки 
и ее биоэлектрической возбудимостью (r=0.9967). 
О снижении моторной активности толстой кишки 
по мере прогрессированием болезни пишут также 
другие авторы [1, 10].

Резюмируя вышеизложенное отметим, что 
применение предлагаемого алгоритма обследова
ния пациентов с хроническим толстокишечным 
стазом позволяет выявить аномалии развития и 
фиксации толстой кишки и правильно установить 
стадию болезни. В компенсированной стадии запо
ра больным показано проведение консервативной 
терапии, в стадии субкомпенсации -  органосох
раняющие вмешательства, в декомпенсированной 
стадии показана резекция толстой кишки. Иссле
дования в данном направление продолжаются.

Заключение. Алгоритм диагностики хрони
ческого толстокишечного стаза должен подраз
умевать применения комплекса инструментальных 
методов диагностики: ирригографию, контроля 
за продвижением бария по ЖКТ, колоноскопию 
с электротермомиометрией, МСКТ с 3D модели
рованием и «виртуальной колоноскопией». 2. Для 
детальной оценки состояния моторики толстой 
кишки, определение стадии запора, выбора ра
циональной лечебной тактики большое значение 
имеет изучение биопотенциалов толстой кишки.
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ХУЛОСА

Ф.Б. М уминов, М.А. Цах^оров

УСУЛХ,ОИ МУОСИРИ ТАШХИСОТИ 
КАБЗИЯТИ МУЗМИН

Максади тадкикот. Тахлили усулкои муосир 
барои омузиши беморихои рудаи гавс ва холати
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функсионалии он хангоми кабзияти музмин.
Мавод ва усулхои тадкикот. Тадкикот дар 

натичаи омузиши 140 нафар беморони гирифтори 
кабзияти музмин гузаронида шудааст, ки аз онхо ба 
53 (37,9%) нафарашон амалиёти чаррохии накшави 
гузаронида шудааст. Занхо буданд 106 (75,7%) ва 
мардхо 34 (24.3%) нафар. Дар ташхисоти беморон 
ба тайр аз усулхои анъанави, инчунин электро- 
термометрияи рудаи гавс дохил карда шудааст.

Натичахои тадкикот: Тахлили натичахо ни- 
шон медиханд, ки кабзияти музмин дар заминахои 
инкишофи нуксони ва чойгиршавии рудаи гавс 
ба як катор хусусиятхои тагироти кори функси- 
онали оварда мерасонад, ки онро бо ташхисоти 
махсус муайян карда мешавад. Барои баходихии

дакики кори харакати рудаи гавс биопотенсиалхо 
бояд аз сатхи пардаи луоби сабт карда шавад. 
Тагиротхо нишондихандахои биопотенсиалхои 
рудаи гавс дигаргунихои хос вобаста ба мархилаи 
кабзияти музмин ва минтакахои гуногуни рудаи 
гавс дорад.

Хулоса . А лгоритми таш хисоти бемории 
кабзияти музмин бояд чунин усулхои ташхисро 
дар бар гирад: ирригография, пассажи махлули ба
рий дар рудахо, колоноскопия бо электротермоми- 
ометрия, ТКМС бо 3 D модели ва «колоноскопияи 
виртуали». 2. Барои тахлили муфассали холати 
кори рудаи гавс, мархилаи кабзият, интихоби так- 
тикаи окилонаи табобат омузиши биопотенсиали 
рудаи гавс ахамияти калон дорад.
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Сарсенбаева Гульжан Искендировна - к.м.н. заместитель директора по науке АО «Научный 
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Цель исследования: Анализ собственного материала изучения редких нозологий, встречающихся в детской 
кардиологии и кардиохирургии.

Материалы и методы исследования: новорожденные и дети с - 18 пациентов за период 2010-2019 гг. 
Всем детям проведены стандартные методы исследования: ультразвуковые исследования сердца и сосудов 
(ЭХОКГ), ангиокардиография, ЭКГ, КТ по показаниям, лабораторные и гистологические исследования, изучены 
макропрепараты, метод «сухой капли» на сопутствующие врожденные заболевания обмена веществ.

Результаты исследования и их обсуждение: Среди обследованных пациентов было: новорожденных- 5 
пациентов; до 1 года-5; до 5 лет-8 пациентов. Среди обследуемых пациентов, были диагностированы такие, 
редко встречающиеся нозологии, как: множественные рабдомиомы сердца - у  6 пациентов (33%), у  одного из 
которых подтвержден врожденный туберозный склероз (Болезнь Прингла-Бурневилля); изолированная гигант
ская киста правого предсердия-1 (5,5%), пороки митрального и аортального клапана с развитием выраженной 
миксематозной деформации и функциональной недостаточности встречались у  6 детей с мукополисахаридо- 
зом (33,3%); фиброма митрального клапана у  новорожденного -1 (5,5%); изолированная гипоплазия правого 
желудочка -1 случай (5,5%), 1 случай с триадой Марфана (5,5%). Представлены особенности клинического и 
инструментального исследования у  данного контингента пациентов.

Выводы: На основании результатов анализа мы считаем о необходимости мультидисциплинарного подхода 
у  детей со сложными врожденными пороками сердца и сосудов, в особенности с сопутствующими заболевани
ями. Это необходимо при выборе тактики и сроков операций на сердце и сосудах, динамического наблюдения 
и назначения медикаментозной терапии у  пациентов.

Ключевые слова: врожденные пороки сердца, гипоплазия правого желудочка, кардиохирургия, кардиология, 
мукополисахаридоз, новорожденные,рабдомиома, туберозный склероз.
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