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Синдром звивистих артерій (СЗА) – це рід-
кісний генетичний синдром, який характеризу-
ється автосомно-рецесивним типом успадку-
вання й ураженням сполучної тканини, що вияв-
ляється видовженням та звивистістю артерій 
великого і середнього діаметра. Уперше його 
описали М.Н. Less та співавтори в 1969 р. [4]. 
Поширеність варіює від 1/100 000 до 1/500 000 
живонароджених. Співвідношення осіб чоловічої 
та жіночої статі – 1 : 1. 

СЗА картується хромосомою 20q13 [6]. 
Спричиняється мутацією гена SLC2A10, який 
кодує білок глюкозний транспортер 10 (GLUT10) 
[8]. Припускають, що мутація SLC2A10 впливає 
на біосинтез протеогліканів та призводить до 
дезорганізації сполучної тканини. Мутація цього 
гена зменшує рівень глюкози як сигналу інших 
протеїнів для шляху трансформівного фактора 
росту β. Цей шлях залучений у процес форму-
вання аневризм при синдромах сutis laxa, 
Марфана, Лойса – Дітца [7]. 

Клінічні вияви СЗА різноманітні залежно від 
ураженого судинного басейну. Захворювання 
маніфестує в грудному або ранньому дитячому 
віці. Найтиповішими ознаками є: видовження та 
звивистість великих артерій, стеноз легеневої 
артерії, легенева гіпертензія, гіперрозтягне-
ність шкіри, гіпермобільність суглобів, діафраг-
мальні або пахвові грижі [2]. Характерні диз-
морфічні риси обличчя – видовжене обличчя, 
епікантус, низько посаджені очі, мікрогнатія, 
високе піднебіння, приплюснуті та відвислі 
щоки. Ураження скелету: макроцефалія, дефор-
мація грудної клітки, сколіоз, арахнодактилія, 
контрактури суглобів. Ураження внутрішніх 

органів: трахеомаляція, дивертикули жовчного 
міхура [9]. 

Кардіоваскулярні аномалії призводять до 
формування аневризм, розшарування та ішеміч-
них ускладнень, правошлуночкової гіпертензії, 
гострих респіраторних синдромів, серцевої 
недостатності [10]. 

До патогістологічних змін уражених артерій 
належать фрагментація внутрішньої еластичної 
мембрани та дезінтеграція еластичних волокон у 
медії [5].

Пренатально СЗА можна запідозрити при 
ультрасонографічному дослідженні внутрішніх 
органів плода; при проведенні молекулярного 
дослідження, виконаного на ворсинах хоріону 
або амніоцитах. 

Прогноз несприятливий. Діти доживають до 
5-річного віку з клінічними виявами тяжкої сер-
цевої недостатності, респіраторної недостат-
ності, ішемічних ускладнень. Летальність сягає 
12 %.

Мета роботи – проаналізувати автопсійні 
випадки дітей із вираженою звивистістю вінце-
вих артерій. Дослідити патоморфологічні зміни 
вінцевих артерій із вираженою звивистістю.

Досліджено чотири автопсійні випадки із 
вираженою звивистістю вінцевих артерій: три 
випадки внутрішньоутробної загибелі плода (два 
чоловічої та один – жіночої статі, в термін гестації 
28, 29 та 39 тиж відповідно) та випадок смерті 
хлопчика віком один рік (проведених на базі КЗ 
ЛОР «Львівське обласне патологоанатомічне 
бюро»). Патоморфологічні зміни вінцевих арте-
рій досліджені з використанням стандартних гіс-
тологічних та гістохімічних методик (забарвлен-
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ня гематоксиліном і еозином; трихромом за 
Массоном; фукселіном за Хартом). 

Клінічний випадок 1

Плід жіночої статі, народжений від ІІІ вагіт-
ності, ІІІ передчасних пологів у термін гестації 
28 тиж, загинув антенатально, внаслідок вторин-
ної фетоплацентарної недостатності, зумовле-
ної дисхронозом розвитку плаценти. Результати 
патоморфологічного дослідження (протокол 
авто   псії № 275д/14): порожнини серця дилато-
вані. У всіх відділах сер ця – гемолізована кров. 
Пристін ко вий ен до кард глад кий. Кла па ни сер-
ця та ма гіс траль них су дин сформо ва ні пра виль-
но. Мі о кард – бурий, в’я лий, однорідний. Тов-
щи на стін ки пра во го шлу ноч ка – 0,2 см, лі во го 
шлуночка – 0,3 см. Ма гіс траль ні су ди ни сфор-
мо ва ні пра виль но. Оваль не вік но – розмірами 
0,6 × 0,4 см, частково прикрите напівпрозо-
рою мембраною. Ар те ріаль на про то ка відкрита 
(D=0,2 см). Вінцеві артерії – передня низхідна 
гілка лівої вінцевої артерії та обвідна гілка лівої 
вінцевої артерії (артерії тупого краю) – представ-
лені звивистими стовбурами; діаметр судин – 
0,1–0,2 см (рис. 1). У передній низхідній гілці 
лівої вінцевої артерії – 9 витків; кут між ділянками 
вінцевої артерії, розташованими по обидва боки 
вигину, – 45–90; наявний один петлеподібний 
вигин. Від обвідної гілки лівої вінцевої артерії від-
галужуються три артерії тупого краю. У першій із 

артерій тупого краю – 8 витків; кут між ділянками 
вінцевої артерії, розташованими по обидва боки 
вигину, – 70–110. У другій – один виток; кут між 
ділянками вінцевої артерії, розташованими по 
обидва боки вигину, – від 80. Патології скелетно-
суглобової системи та інших внутрішніх органів не 
виявлено.

Клінічний випадок 2

Випадок антенатальної загибелі плода чоло-
вічої статі, народженого від ІІІ вагітності, ІІІ 
передчасних пологів у термін гестації 29 тиж, 
зумовленої розладами пуповинного кровообігу, 
внаслідок стискання абсолютно короткої пупо-
вини, та вторинною фетоплацентарною недо-
статністю, внаслідок поширених афункціональ-
них зон та гострих запальних змін у посліді. 
Результати патоморфологічного дослідження 
(протокол автопсії № 14д/16): серце звичайної 
форми та розмірів, порожнини серця дилатова-
ні. Пристінковий ендокард гладкий. Клапани 
серця та магістральних судин сформовані пра-
вильно. Міокард – бурий, в’ялий, однорідний. 
Товщина стінки правого шлуночка – 0,2 см, ліво-
го шлуночка – 0,2 см. Овальне вікно відкрите. 
Розмірами 0,6 × 0,4 см. Артеріальна протока від-
крита (D=0,2 см). Магістральні судини сформо-
вані правильно. Передня низхідна гілка лівої він-
цевої артерії представлена звивистим стовбу-
ром, діаметр судини – 0,1–0,2 см: у медіальній 

Рис. 1. Виражена звивистість передньої низхідної гілки лівої вінцевої артерії (А) та артерій тупого краю (Б). Макропрепарат. 
Мертвонароджений плід жіночої статі, 28 тижнів гестації. Протокол автопсії № 275д/14.
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частині один виток, кут між ділянками, розташо-
ваними по обидва боки вигину, – 70 (рис. 2). 
Патології скелетно-суглобової системи та інших 
внутрішніх органів не виявлено.

Клінічний випадок 3

Плід чоловічої статі, народжений від І вагіт-
ності в термін гестації 39 тиж, із симетричною 
затримкою внутрішньоутробного розвитку ІІ 
стадії, загинув антенатально внаслідок вторин-
ної фетоплацентарної недостатності, зумовле-
ної склеротичними змінами плаценти. Резу  -
льтати патоморфологічного дослідження (про-
токол автопсії № 290д/14): сер це зви чай них 
фор ми та розмірів. У всіх відділах сер ця – тем-
но-вишневі зсідки крові. Прис тін ко вий ен до-
кард глад кий. Кла па ни сер ця та ма гіс траль них 
су дин сфор мо ва ні пра виль но. Мі о кард – бурий, 
в’я лий, однорідний. Тов щи на стін ки пра во го 
шлу ноч ка – 0,3 см, лі во го – 0,4 см. Ма гіс траль ні 
су ди ни сфор мо ва ні пра виль но. Оваль не вік но – 
відкрите, розмірами 0,5 × 0,6 см. Ар те ріаль на 
про то ка відкрита (D=0,2 см). Вінцеві артерії – 
передня низхідна гілка лівої вінцевої артерії та її 
перша діагональна гілка – представлені звивис-

тими стовбурами; діаметр судин – 0,1–0,2 см 
(рис. 3). У передній низхідній гілці лівої вінцевої 
артерії – 7 витків; кут між ділянками вінцевої 
артерії, розташованими по обидва боки 
вигину, – 70–90. У першій діагональній гілці – 
два витки; кут між ділянками, розташованими 
по обидва боки вигину, – 80–90. Патології ске-
летно-суглобової системи та інших внутрішніх 
органів не виявлено.

Клінічний випадок 4

Дитина віком один рік, хлопчик. Розвинувся 
сепсис бактерійно-грибкової етіології з септич-
ними вогнищами в легенях, печінці та нирках 
(медична карта стаціонарного хворого № 399 
за 2015 р.). Дихальна недостатність – безпосе-
редня причина смерті дитини. Результати пато-
морфологічного дослідження (протокол авто-
псії № 29д/15): серце конусоподібної форми, 
ма      сою – 52 г (норма – 56 г). Стан порожнин – 
звичайного об’єму. Овальне вікно закрите. При-
стінковий ендокард – гладкий, тонкий. Стулки 
клапанів – тонкі, еластичні, гладкі. Товщина 
стінки правого шлуночка – 0,4 см, лівого 
шлуноч    ка – 0,3 см. Стан міокарда – блідо-роже-

Рис. 2. Виражена звивистість передньої низхідної гілки лівої 
вінцевої артерії. Макропрепарат. Мертвонароджений плід 
чоловічої статі, 29 тижнів гестації. Протокол автопсії 
№ 14д/16.

Рис. 3. Виражена звивистість передньої низхідної гілки лівої 
вінцевої артерії. Макропрепарат. Мертвонароджений плід 
чоловічої статі, 39 тижнів гестації. Протокол автопсії 
№ 290д/14.
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вий, однорідний, дещо в’ялий. Стан інтими 
аорти та легеневої артерії – жовта, гладка, 
блискуча. Патоморфологічні зміни правої вінце-
вої артерії: правошлуночкові гілки та гостра 
крайова гілка представлені звивистими стовбу-
рами; діаметр судин – 0,1–0,2 см (рис. 4). У 
правошлуночкових гілках – від 3 до 5 витків; кут 
між ділянками, розташованими по обидва боки 
вигину, – 50–110. У гострій крайовій гілці – 6 
витків; кут між ділянками артерії, розташовани-
ми по обидва боки вигину, – 80–90. Аномалій 
скелетно-суглобової системи та інших внутріш-
ніх органів не виявлено.

Патогістологічне дослідження вінцевих ар   -
терій в усіх випадках: фрагментація та вогнище-
ва мультиплікація внутрішньої еластичної мемб-
рани, дезінтеграція еластичних волокон у медії.

Немає єдиної думки щодо етіологічних чин-
ників та патогенетичних механізмів розвитку 
патологічної звивистості вінцевих артерій. За 
даними низки дослідників, у зоні патологічної 
звивистості артерій виникають гемодинамічні 
феномени, такі як відрив граничного шару, під-

вищення напруги зрушення, формування зони 
турбулентного потоку крові, що надалі спричи-
няє розвиток ендотеліальної дисфункції і сприяє 
пристінковому тромбоутворенню [1]. Ряд авто-
рів відзначають підвищену готовність звивистої 
артерії до спазму за рахунок травматизації її 
стінки при осьовому скручуванні впродовж сис-
толи. Стосовно гідродинамічних порушень у зви-
вистих вінцевих артеріях у сучасній літературі 
наявні повідомлення про спроби математичного 
обрахування та моделювання турбулентних 
потоків, що виникають у них [12]. Вивчення осо-
бливостей кровотоку дозволило встановити, що 
звивистість вінцевих артерій призводить до 
зміни кров’яного тиску і спричиняє зниження 
перфузійного тиску дистальніше від вигину. На 
підставі створення математичної моделі автори 
висунули гіпотезу про можливий гемодинаміч-
ний механізм виникнення ішемії міокарда [11]. 
Тобто, дані літератури свідчать, що звивистість 
вінцевих артерій може бути додатковим чинни-
ком утворення атеросклеротичних бляшок та 
розвитку ішемічної хвороби серця в дорослому 
віці [3].

Висновки

Описані випадки демонструють патоморфо-
логічні зміни вінцевих артерій з вираженою зви-
вистістю в дитячому віці. Переважала виражена 
звивистість передньої низхідної гілки лівої вінце-
вої артерії (три випадки). В одному випадку 
виявлено виражену звивистість гілок правої він-
цевої артерії. Виявлення звивистих вінцевих 
артерій у плодів, які загинули антенатально, 
свідчить про природжений генез цієї судинної 
аномалії. 
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Синдром извилистых венечных артерий в детском возрасте

О.И. Бойко
Львовский национальный медицинский университет имени Данила Галицкого

Описаны четыре аутопсийные случаи с выраженной извилистостью венечных артерий: три случая внутриутроб-
ной гибели плода (два мужского и один женского пола, в срок гестации 28, 29 и 39 недель соответственно) и 
случай смерти мальчика в возрасте один год. Исследованы патоморфологические изменения венечных арте-
рий с выраженной извилистостью. Преобладала выраженная извилистость передней нисходящей ветки левой 
венечной артерии (три случая). В одном случае выявлено выраженную извилистость ветвей правой венечной 
артерии. Выявление извилистых венечных артерий у плодов, погибших антенатально, свидетельствует о врож-
денном генезе данной сосудистой аномалии. 

Ключевые слова: венечные артерии, извилистость, патоморфология, дети.

Syndrome of the tortuous coronary arteries in childhood

O.I. Boiko
Danylo Halytsky Lviv National Medical University, Lviv, Ukraine

The aim – to explore morphological changes of coronary arteries with severe tortuosity in children. Four autopsy cases 
of severe coronary artery tortuosity are presented: three cases of intrauterine fetal death (two male patients and one 
female, at the gestation age of 28, 29 and 39 weeks) and the autopsy case of one-year-old boy. Morphological changes 
of the coronary arteries were examined by standard histological and histochemical methods (hematoxylin-eosin, 
Masson’s trichrome, Hart’s elastic stainings). Severe tortuosity of the anterior descending coronary artery was 
prevalent (in three cases). Detection of tortuous coronary arteries in fetuses, who died prenatally, indicates the 
congenital genesis of this vascular anomaly. 

Key words: coronary arteries, tortuosity, morphology, children.


