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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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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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Aim. To conduct an analysis o f the own material on a study o f rare diseases in pediatric cardiology and cardiac 
surgery.

Material and methods. The study included 18 newborns and children observed for the period o f 2010-2019. 
All children underwent standard examination methods: ultrasound examinations o f  the heart and blood vessels 
(Echocardiography); angiocardiography; ECG; CT according to indications; laboratory and histological studies; 
macro preparations examination; “dry drop” method for congenital metabolic diseases.

Results. Examined patients included: 5 newborns; 5 patients up to 1 year; 8 patients up to 5 years. Following 
rarely encountered diseases were found: multiple heart rhabdomyomas - in 6 patients (33%), one o f whom had confirmed 
congenital tuberous sclerosis (Pringle-Bournville disease); an isolated giant cyst o f the right atrium-1 (5.5%), mitral 
and aortic valve defects with the development o f marked myxematous deformation and functional insufficiency were 
found in 6 children with mucopolysaccharidosis (33.3%); mitral valve fibroma in a newborn -1 (5.5%); isolated right 
ventricular hypoplasia - 1 case (5.5%); 1 case with the Marfan triad (5.5%). The features o f clinical and instrumental 
examination o f these patients categories are presented.

Conclusions. Based on the results o f the analysis, we consider the necessity o f a multidisciplinary approach for 
children with complex congenital defects o f heart and blood vessels, especially with comorbidities. This is necessary 
to consider choosing the tactics and timing o f operations on the heart and blood vessels, dynamic observation and the 
medication prescription.

Keywords: congenital heart defects, right ventricular hypoplasia, cardiac surgery, cardiology, mucopolysaccharidosis, 
newborns, rhabdomyoma, tuberous sclerosis.

Актуальность. К редким заболеваниям отно­
сятся практически все генетические заболевания. 
Однако среди редких заболеваний есть заболевания 
врожденного, инфекционного, аутоиммунного или 
токсического происхождения. В целом, причины 
возникновения большинства редких заболеваний 
на сегодняшний день остаются неизвестны. В мире 
не существует какого-то единого уровня распро­
страненности заболевания в популяции, при кото­
ром его начинают считать редким. Так, считается 
редким заболевание, когда частота встречаемости 
в СШ А - 1:1500, Япония - 1:2500, Россия - 10 
случае на 100 тыс. [12].

В настоящее время современная кардиохирур­
гия создала возможность радикальной коррекции 
многих врожденных пороков сердца в более ран­
нем детском возрасте, и, естественно определило 
огромный интерес к данной проблеме различ­
ных ее аспектов. Несмотря на очевидные успе­
хи в лечении врожденных пороков сердца (ВПС) 
у детей, остается достаточно много вопросов в

диагностике, тактике и лечении этого сложного 
контингента больных. Врожденные пороки серд­
ца у детей - одна из наиболее распространенных 
внутриутробных аномалий у детей (составляют 
около 30% от числа всех врожденных пороков раз­
вития). Различают больше 160 видов врожденных 
пороков сердца у детей.

Развитие современной пренатальной диа­
гностики позволили диагностировать сложные, 
комбинированные врожденные аномалии. В от­
ечественной кардиохирургии и кардиологии в на­
стоящее время имеется тенденция к встречаемости 
все чаще сложных, сочетанных аномалий и редких 
патологий сердца и сосудов у детей.

Цель исследования: Изучение редких врож­
денных аномалий сердца и сосудов, встречаю­
щихся в детской кардиохирургии и кардиологии.

Материалы и методы исследования: Ново­
рожденные и дети (18 пациентов), за период 2010­
2019 гг. Всем детям проведены стандартные ме­
тоды исследования: ультразвуковые исследования
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сердца и сосудов (ЭХОКГ), ангиокардиография, 
ЭКГ, КТ по показаниям, лабораторные и гистоло­
гические исследования, изучены макропрепараты, 
метод «сухой капли» на сопутствующие врожден­
ные заболевания обмена веществ.

Результаты исследования и их обсуждение: 
Среди обследованных пациентов было: новорож­
денных - 5 пациентов; до 1 года - 5; до 5 лет - 8 
пациентов. Среди обследуемых пациентов, были 
диагностированы такие редко встречающиеся но­
зологии, как: множественные рабдомиомы серд­
ца - у 6 пациентов (33%), у одного из которых 
подтвержден врожденный туберозный склероз 
(Болезнь Прингла-Бурневилля); изолированная 
гигантская киста правого предсердия - 1 (5,5%), 
пороки митрального и аортального клапана с раз­
витием выраженной миксематозной деформации и 
функциональной недостаточности встречались у 
6 детей с мукополисахаридозом (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%).

Прооперировано - 9 детей (60%): радикаль­
ное иссечение образований сердце - у 2 детей, 
имплантация кардиостимулятора - 1; радикальная 
коррекция ВПС на открытом сердце - 4. Умер 1 па­
циент с туберозным склерозом (6,6%). 6 пациентов 
получили консервативную терапию диуретиками, 
кардиометаболитами, бета-блокаторами и спец­
ифическую ферменто-заместительную терапию.

В наших случаях встречались рабдомиомы у 
6 пациентов, фиброма митрального клапана-у 1, 
изолированная киста правого предсердия- у 1. По­
следние 2 образования были удалены у пациентов 
и на гистологическом исследовании препаратов 
- диагноз подтвержден. В 1 (5,5%) случае у паци­
ента с рабдомиомой миокарда отмечался регресс 
процесса, 4 пациента (22%) находятся в настоящее 
время на динамическом наблюдении. В наших 
анализируемых наблюдениях, рабдомиомы сердца 
во всех 5 случаях диагностированы на ЭХОКГ у 
пациентов случайно, без клинических проявлений 
(83%), и лишь в 1 случае (27%) с патологическими 
симптомами. В случаях наличия фибромы и кисты 
в сердце, симптомы у пациентов проявлялись в 
виде нарушения ритма сердца.

Группа детей с врожденной патологией кла­
панов на фоне орфанного заболевания обмена ве­
ществ - мукополисахаридоза (МПС) в настоящее 
время является интересом нашего наблюдения. 
Мы проанализировали 38 случаев, где у данной 
категории отмечаются специфические патологиче­

ские изменения в сердце в зависимости от типа 
МПС (MPS) в 100% случаях. Среди детей, которых 
мы наблюдали, было 8 детей с MPS I типа (25%), 
14 мальчиков с MPS типа II (43,7%), 4 детей с 
MPS типа IVA (12,5%) и 6 детей с MPS типа VI 
(18,7%). В 6,2% случаях у пациентов с МПС II 
типа отмечалась выраженная дилатация корня аор­
ты и синуса Вальсальвы. В большинстве случаев 
у пациентов отмечалось патология митрального 
клапана (миксематозное изменение створок, уд­
линение передней створки и различные степени 
регургитации), на втором месте - недостаточность 
аортального клапана и в редких случаях - пора­
жение трикуспидального клапана. Пациентам с 
1 типом МПС проводилась специфическая фер­
менто-заместительная терапия, на фоне которой 
отмечается положительная тенденция: не прогрес­
сирует регургитация и отмечался незначительный 
регресс патологических нарушений на клапанах, 
дополнительно пациентам проводилась по показа­
ния медикаментозная терапия ингибиторами АПФ 
и диуретиками.

По нашим наблюдениям отмечался 1 случай 
наличия триады Марфана, впервые выявленной у 
девочки в 12 лет. Девочка находилась на динамиче­
ском наблюдение у ортопеда с диагнозом аномалия 
костно-мышечной системы - «запавшая грудина». 
Перед ортопедической операцией - коррекции 
грудины, проведена ЭХОКГ, где впервые диагно­
стировано умеренное расширение корня аорты и 
диспластические изменения на клапанах митраль­
ного и аортального клапана и выставлен синдром 
Марфана. Ребенку проведено генетическое ис­
следование, где подтвержден синдром Марфана. 
Это говорит о том, что необходимо обязательное 
проведение ЭХОКГ в группе детей с нарушениями 
костно-мышечной и соединительной ткани.

Предоставляем несколько клинических слу­
чаев редко встречающихся нозологий в детской 
кардиологии и кардиохирургии:

Клинический случай 1. Пациент К. ново­
рожденный, поступает на 3 сутки после рождения 
из родильного дома в кардиохирургическое от­
деление с диагнозом «Нарушение ритма сердца. 
Брадикардия до 40 ударов в минуту. Полная атри­
овентрикулярная блокада (АВБ)» с признаками 
выраженной сердечной недостаточности. В карди­
охирургическом отделении выставлен клинический 
диагноз «Множественные рабдомиомы сердца. 
Полная АВБ. НК 2-3 степени. По экстренным по­
казаниям пациенту проведена операция- имплан­
тация кардиостимулятора (ЭКС). После операции
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состояние стабильное, очень тяжелое. Однако на 
2 сутки после операции отмечается резкое ухуд­
шение состояния, прогрессирование недостаточ­
ности кровообращения и тяжелой артериальной 
гипоксемии с летальным исходом пациента.

На аутопсии пациенту выставлен патологоана­
томический диагноз «Туберозный склероз. Болезнь

Прингла-Бурневилля. Обструкция трикуспидаль­
ного клапана. На макропрепаратах: обнаружены в 
головном мозге множественные «разрастания» и 
образования - туберсы различных размеров, мно­
жественные рабдомимомы в сердечных камерах с 
обструкцией клапанов (рис. 1, 2, 3, 4).

При проведение гистологического исследова-

Рисунок 1. Туберс (рабдомиома) в области правого 
атрио-вентрикулярного клапана

Рисунок 2. Множественные туберсы в 
межполушарной щели головного мозга

Рисунок 3. Обструкция трикуспидального 
клапана туберсом

ния микропрепаратов визуализированы типичные 
клетки и изменения в тканях органов, характерные 
для данной редкой патологии, как - туберозный 
склероз (рис 5).

Клинический случай 2. Пациент Т. Ново­
рожденный, 3 дня жизни, доношенный. Показатели 
гемодинамики новорожденного после рождения 
стабильные. Проведена ЭХОКГ, где отмечается 
изолированная гипоплазия правого желудочка 
(ЭХОКГ данные: фиброзное кольцо (ФК) трику­

Рисунок 4. Множественные туберсы в 
миокарде сердца

спидального клапана (ТК)-0,8 см, ФК митрального 
клапана (МК) -1,1 см, диаметр притока правого 
желудочка (ПЖ)- 0,76 см, диаметр оттока ПЖ- 1,1 
см, соотношение ФК МК/ТК- 0,7, открытое оваль­
ное окно- 4,5 мм, легочный клапан- без патологии). 
Ребенку проведена компьютерная ангиография с 
контрастированием, где отмечается изолированная 
гипоплазия правого желудочка (рис. 6)

Пациент выписан на амбулаторное наблюде­
ние, учитывая отсутствие признаков гипоксемии и
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Рисунок 5. Микроскопическое исследование
туберсов головного мозга, представленные 

гигантскими клетками и дисморфными нейронами.
Туберсов в головном мозге, нейроциты с 

налипшими на них глиоцитами

недостаточности кровообращения. Данный случай 
мы представили, учитывая, что в мире описано 
только 29 случаев изолированной гипоплазии 
правого желудочка [11, 13].

Таким образом, в детской кардиологии и кар­
диохирургии имеет место встречаемость редких 
нозологий, имеющие сложность их диагностики 
и лечения. У пациентов с редкими нозологиями 
аномалии сердечных камер и сосудов развиваются 
чаще осложнения в послеоперационном периоде, 
клиническое течение заболевания имеет особенно­
сти на этапе консервативной терапии. Диагностика 
редко встречающихся и сложных ВПС требует 
более внимательного изучения анамнеза и проявле­
ний заболевания, широкого спектра обследования, 
что диктует необходимость направления таких 
детей в специализированные кардиохирургические 
и кардиологические центры.

Выводы: На основе наших наблюдений мы 
рекомендуем:

1. Что при множественных рабдомиомах серд­
ца пациентам необходимо проводить компьютер­
ную томографию головного мозга, для исключения 
болезни Прингла-Бурневилля. Так как, в нашем 
случае, проведение нейросонографии у пациента 
с туберсами в сердце до операции было не инфор­
мативным для диагностики поражения головного 
мозга. Туберозное поражение головного мозга 
было выявлено случайно на аутопсии.

2. Пациентам с тяжелой патологией клапанов

Рисунок 6. Компьютерная ангиография с 
контрастированием. Изолированная 

гипоплазия правого желудочка.

при МПС необходимо проводить специфическую 
терапию, и на фоне чего в дальнейшем принимать 
решение о сроках операции на клапанах. Как из­
вестно, вовлечение в патологический процесс серд­
ца и сосудов является ведущей причиной неблаго­
приятного прогноза с летальным исходом детей 
с МПС, в 96% случаев. Проявления поражения 
сердца разные, и могут клинически протекать в 
виде миокардитов, гипертрофии миокарда, дила­
тационной кардиомиопатии, аневризматических 
изменений стенки левого желудочка, дилатации 
корня аорты, поражения клапанов, как в виде 
стеноза, так и недостаточности [1, 9]. Поражение 
сердца возможно при всех типах МПС, но пре­
имущественно встречается и дает раннюю клинику 
при МПС I, II и VI типах [6, 7, 8]. У 60-90% детей 
с МПС превалирует поражение клапанного аппа­
рата сердца, при этом среди детей с МПС I, II и 
VI в 92% случаев регистрируется недостаточность 
митрального клапана, в 57% - аортального клапана 
[2, 6, 7]. В наших наблюдениях в большинстве 
случаев также встречается патология митрального 
клапана.

3. Синдром Марфана является очень редким 
генетическим заболеванием. Согласно данным 
статистики встречается данное заболевание у 1 
человека из 5000. В большинстве случаев болезнь 
носит наследственный характер. В 75% случаев 
родители передают мутированный ген своим детям 
[4, 8]. В нашем случае при случайном проведении
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ЭХОКГ пациенту с аномалией грудины выстав­
лен диагноз - триада Марфана, подтвержденный 
генетическим исследованием. Поэтому следует 
проводить ЭХОКГ всем детям со стигмами эм­
бриогенеза и отклонениями в костно-мышечной 
системе, дисплазиями соединительной ткани.

4. Опухоли сердца в клинической практике 
встречаются нечасто. Их частота составляет 0,002­
1,5% от всех вскрытий [10, 14]. Редкость развития 
опухолей сердца объясняют особенностями мета­
болизма миокарда, быстрым кровотоком внутри 
сердца и ограниченностью лимфатических соеди­
нений сердца [14].

Наиболее частой доброкачественной опухо­
лью сердца является миксома, на долю которой 
приходится почти половина всех первичных опу­
холей сердца. Миксома встречается преимуще­
ственно у людей в возрасте 30-60 лет, в 2-3 раза 
чаще - у женщин [2, 5]. В наших наблюдениях 
наиболее часто встречались рабдомиомы, реже 
кисты и фибромы. Всем пациентам с множествен­
ными рабдомиомами мы рекомендуем проводить 
КТ головного мозга для исключения тубероза. У 
детей могут быть случаи спонтанной регрессии 
рабдомиомы миокарда. Клиника зависит от лока­
лизации опухоли. Если состояние никак не про­
является клинически, хирургическое лечение не 
показано [3, 5]. В наших наблюдениях в 83,3% 
случаях пациенты с рабдомиомами находились 
на динамическом наблюдении.
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ХУЛОСА

Г.И. Сарсенбаева, А.И. Ким, А.К. Тулебаева

БЕМОРИХ,ОИ НОДИРИ МОДАРЗОДЙ ДАР 
КАРДИОЧ,АРРОХ,ИИ КУДАКОН

Максади тадкикот: тахлили худи маводи 
омузиши нозологияи нодир, ки дар кардиология 
ва чаррох,ии дили кудакон мушохида мешавад

Мавод ва усулкои таукикот: навзодону 
кудакон -  18 бемор дар давраи аз соли 2010 то 
2019 мавриди тахуиу уарор гирифтанд. Х,амаи 
кудакон аз усулхои стандартии муоина -  тахуиуоти 
ултрасадоии дилу рагхо (ЭХОКГ), ангиокардио­
графия, ЭКГ, ТК аз руйи нишондодхо, муоинаи 
лабораторй ва гистологй гузаштанд. Х,амзамон 
микропрепаратхо тахуиу ва усули «уатраи хушк» 
барои ошкор кардани беморихои модарзодии му- 
бодилаи моддахо низ татбиу карда шуд.

Натичаи таукикот ва мууокимаи онуо: Дар 
миёни беморони муоинашуда 5 навзод, 5 бемори 
то яксола, 8 патсиенти то 5 сола буданд. Дар бемо­
рони тахти муоина беморихои нодире ба монанди

рабдомиомаи бешумори дил зимни 6 (33%) на­
фар, дар як бемор тасаллуби туберозии модарзодй 
(бемории Принг-Бурневилля), кистаи азими изо- 
лятсияшудаи пешдили рост дар мавриди 1 (5,5%) 
бемор, нуусони клапани митралй ва шохраг бо 
инкишофи деформатсияи зухурёфтаи микроматозй 
хангоми 6 (33,3%) патсиент бо мукополисахаридоз, 
гипоплазияи изолятсияшудаи меъдачаи рост дар 
1 (5,5%) ходиса, фибромаи клапани митралй зим­
ни 1 навзод (5,5%) ва 1 (5,5%) ходиса бо сегонаи 
Марфан ташхис гардид

Хулоса. Дар асоси натичахои тахлил ба ху- 
лосае омадем, ки дар мавриди кудакони гириф­
тори нуусонхои мураккаби модарзодии дилу 
рагхо, хусусан бо беморихои хамбаста муноси- 
бати мултифаннй зарур аст. Х,ангоми интихоби 
тарзу мухлати амалиёти дилу рагхо, динамикаи 
назорату таъйини муоличаи доруй дар беморон 
ин усул зарур аст.

Калимауои калидй: нуусонхои модарзодии 
дил, гипоплазияи меъдачаи рост, кардиочаррохй, 
кардиология, мукополисахаридоз, навзодон, раб- 
домиома, тасаллуби туберозй.
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Анализируемый материал включает обзор современной литературы посвященной диагностике, лечению 
и профилактике несостоятельности культи двенадцатиперстной кишки. Имеются множество способов 
укрытия культи двенадцатиперстной кишки, но не одно из них не является надежным методом. Именно 
поэтому, несостоятельность швов дуоденальной культи не теряет свою актуальность по сей день. По дан­
ным литературы, несостоятельность швов дуоденальной культи встречается от 0,9% до 18% и более, что 
является самым грозным осложнением резекции желудка по Бильрот II. Основная причина смерти больных 
с несостоятельность швов дуоденальной культи -  свищевое истощение и перитонит. Для диагностики не­
состоятельность швов дуоденальной культи используют физикальные, лабораторные и инструментальные 
методы исследования. Лечение несостоятельность швов дуоденальной культи хирургическое. Для её профи­
лактики необходим комплексный подход: надежное сшивание и укрытие культи (перитонизация). Ряд авторов
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