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Врожденные пороки сердца (ВПС) — это анато-

мические дефекты в структуре сердца, его клапанно-

го аппарата или крупных сосудов, которые присут-

ствуют с рождения. ВПС являются одной из самых 

распространенных аномалий развития у детей. Их 

частота в настоящее время составляет до 30 % среди 

всех пороков развития [5]. Только в Украине ежегод-

но рождается 5–6 тыс. детей с различными аномали-

ями сердца и сосудов. Причем в последнее десятиле-

тие отмечается тенденция к стремительному росту 

частоты этой патологии в Украине [3, 4].

ВПС обычно являются следствием мультифак-

торного воздействия. Лишь изредка удается вы-

делить какую-либо одну причину. Причиной ВПС 

могут быть как экзогенные, так и генетические фак-

торы, действующие в период эмбрионального раз-

вития органов (от 16-го дня до 10-й недели после 

оплодотворения яйцеклетки). Основными экзоген-

ными тератогенными факторами могут быть: любые 

вирусные или бактериальные инфекции, другие со-

матические заболевания матери, тяжелые токсикозы 

первой половины беременности, предшествующие 

аборты и выкидыши, случаи мертворожденности, 

поздняя беременность (старше 35 лет), алкоголизм, 

некоторые лекарственные средства, ионизирующее 

излучение, профессиональные вредности (работа с 

красками, лаками, бензином и другими химически-

ми веществами) [1, 7, 8].

Следует подчеркнуть, что ВПС могут сочетать-

ся с врожденными пороками развития других ор-

ганов и систем (мочевой, желудочно-кишечного 

тракта, центральной нервной системы и др.). Рас-

пространенность множественных пороков разви-

тия составляет 0,9–2,4 на 1000 новорожденных [2]. 

По данным Г. Верновского и С. Рубенстайна [3], у 

детей с ВПС отмечена более высокая частота ано-

малий мочевой системы — 3–6 % новорожденных с 

ВПС в сравнении с 1,4 % в общей популяции. Чаще 

всего выявляются такие аномалии, как гидронеф-

роз, удвоение мочеточников, агенезия одной поч-

ки, аномалии расположения, почечная дисплазия. 

В последние годы активно изучаются генетиче-

ские причины множественных пороков развития. 

Результаты исследований свидетельствуют о су-

ществовании генов — регуляторов эмбриогенеза, 

таких как PAX-2, WT-1, BMP-7, BMP-5 и др. [9]. 

Наряду с регуляцией метанефрального развития 

эти гены обеспечивают межтканевые взаимодей-

ствия, контролируя развитие глаз, органов слуха, 

костной и других систем мезенхимального про-

исхождения. Можно предположить, что в основе 

формирования множественных пороков развития 

лежит нарушение экспрессии генов — регуляторов 

эмбриогенеза. Дети с пороками сердца и мочевой 

системы часто имеют и другие аномалии развития 

органов, поэтому у таких пациентов важным явля-
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ется проведение возможно более полного мульти-

системного обследования.

Кроме того, новорожденные с ВПС имеют более 

высокую, чем в общей популяции, частоту аномалий 

головного мозга. Имеются данные о повышенной 

частоте микроцефалии (до 36 %), мозолистой аге-

незии, аномальной нейрональной миграции, лобар-

ной височной гипоплазии у пациентов, рожденных с 

ВПС [3, 6].

Приводим собственное наблюдение множествен-

ных пороков развития у ребенка, в частности соче-

тания ВПС с аномалией мочевой системы. Мальчик 

М., 14 лет, из с. Богородичное Славянского района 

Донецкой области находился в отделении детской 

кардиологии, кардиохирургии и реабилитации Ин-

ститута неотложной и восстановительной хирургии 

имени В.К. Гусака НАМН с 02.12.13 по 13.12.13. 

При поступлении предъявлял жалобы на редкую 

колющую боль в сердце, одышку при физической на-

грузке и волнении, утомляемость, снижение аппетита.

Анамнез заболевания: диагноз ВПС у больно-

го был предположен в роддоме. Родители от обсле-

дования отказались. В 3-летнем возрасте (2002 г.) 

консультирован кардиохирургом. Установлен диа-

гноз: ВПС — дефект межжелудочковой перегородки 

(ДМЖП), стеноз легочной артерии (ЛА). В 6-летнем 

возрасте (2005 г.) проведена хирургическая коррек-

ция порока — пластика ДМЖП синтетической за-

платой и минимальная инфундибулотомия. В даль-

нейшем мальчик наблюдался кардиохирургом с 

контролем эхокардиографического исследования 

(ЭхоКГ). В динамике решунтирования ДМЖП не 

было. Остаточный градиент давления на клапане ЛА 

уменьшался (21 — 17 — 14,3 — 10 мм рт.ст.). Через не-

делю после операции у больного выявлена недоста-

точность аортального клапана (АоК) I ст., а через 1 

год — недостаточность АоК II–III ст., которая сохра-

нялась до момента поступления в клинику. В 10-лет-

нем возрасте (2009 г., через 4 года после операции) 

выявлено увеличение полости левого желудочка 

(ЛЖ) и умеренная его гипертрофия. Сократительная 

функция миокарда оставалась удовлетворительной. 

Фракция выброса — в пределах нормы (70–75 %). В 

12-летнем возрасте впервые выявлен умеренный сте-

ноз и недостаточность митрального клапана (МК). 

За время наблюдения ребенок неоднократно осма-

тривался кардиоревматологом. С целью исключения 

ревматического процесса рекомендовалось опреде-

ление титра антистрептолизина-О, острофазовых 

показателей, которое не было проведено. Пациент 

ни разу не госпитализировался в стационар, не полу-

чал лечение. 

Анамнез жизни: ребенок рожден от IV беремен-

ности, во время которой мать в I триместре имела 

контакт с хлорной известью, II срочных родов (2 

предыдущие беременности закончились медицин-

скими абортами). Масса при рождении 2900 г, рост 

50 см. Ребенок родился в асфиксии легкой степени. В 

связи с неонатальной желтухой и перинатальным по-

ражением центральной нервной системы находился 

в отделении патологии новорожденных. Привит по 

возрасту. Часто переносил острые респираторные 

заболевания. В 8-летнем возрасте (2007 г.) проведе-

на тонзиллэктомия. Аллергических реакций не от-

мечалось. Семейный анамнез отягощен: инфаркт у 

бабушки в 40-летнем возрасте.

При поступлении состояние ребенка тяжелое по 

основному заболеванию. Самочувствие не наруше-

но. Астенического телосложения. Пониженного пи-

тания. Физическое развитие ниже среднего по всем 

параметрам (масса 35 кг — 10-й перцентиль, рост 

146,5 см — 3–10-й перцентили, окружность грудной 

клетки 71 см — 10–25-й перцентили, окружность го-

ловы 50 см — менее 3-го перцентиля). Отмечалась 

бледность кожных покровов с легким розовым ру-

мянцем щек. Слизистая оболочка ротоглотки розо-

вая, чистая, множественный кариес зубов. Гипертро-

фия небных миндалин. Периферические лимфоузлы 

не увеличены. Крылья носа напряжены. Обращала 

на себя внимание пульсация сосудов шеи, в яремной 

ямке, эпигастральной области. Имел место синдром 

недифференцированной дисплазии соединительной 

ткани: диспластический рост зубов, искривление 

носовой перегородки, гипермобильность суставов, 

пупочная грыжа, сколиоз. В легких везикулярное 

дыхание. При осмотре грудной клетки верхушечный 

толчок усиленный, разлитой, смещен влево. Гра-

ницы относительной сердечной тупости смещены в 

поперечнике: правая — на 1,5 см кнаружи от право-

го края грудины; верхняя — III ребро; левая — по 

передней аксиллярной линии. Тоны сердца ослабле-

ны, систолический шум в I точке, протодиастоличе-

ский — во II межреберье справа от грудины, а также 

в III–IV межреберье слева от грудины. Пульс на пе-

риферических артериях высокий, скорый, большой 

(altus, celer, magnus). Частота сердечных сокращений 

(ЧСС) в вертикальном положении 105 ударов в ми-

нуту, в горизонтальном — 85. Живот мягкий, без-

болезненный. Нижний край печени определялся на 

4 см ниже реберной дуги. Умеренная пастозность на 

голенях. При оценке исходного вегетативного стату-

са выявлено преобладание симпатической нервной 

системы. 

Необходимо отметить, что артериальное давление 

(АД) на правой руке у подростка составляло 130/0 мм 

рт.ст., на левой руке — 120/0 мм рт.ст., на ногах — 

220/0 мм рт.ст. Такое АД называют «феноменом бес-

конечного тона», когда наблюдается самостоятель-

ное звучание стенок артерий при недостаточности 

АоК, а также при больших физических нагрузках у 

спортсменов, анемиях и тиреотоксикозе [1]. Важ-

ную роль в формировании гемодинамических осо-

бенностей и компенсаторных механизмов при не-

достаточности АоК играет общее периферическое 

сопротивление: его снижение ведет к повышению 

выброса крови в аорту и уменьшению регургитации. 

Таким образом, пульсовое давление и сердечный вы-

брос увеличиваются до такой степени, что усиленная 

пульсовая волна доходит до периферических сосудов 

и слышна даже после снижения давления в манжетке 
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тонометра до нуля. Кроме того, у данного пациента 

обращала на себя внимание значительная разница 

между систолическим АД на руках и ногах — 100 мм 

рт.ст. (в норме систолическое АД на ногах должно 

быть на 15–20 мм рт.ст. выше, чем на руках). Этот 

симптом объясняется тем, что подколенная артерия 

является практически прямым продолжением аорты, 

в то время как плечевая артерия — лишь ее дальней 

ветвью. Поэтому пульсовая волна значительно силь-

нее распространяется на сосуды нижних конечно-

стей, в результате мы регистрируем высокие цифры 

систолического АД [1].

В связи с выявленными кардиальными измене-

ниями у подростка проводилась дифференциальная 

диагностика между следующими заболеваниями: не-

ревматический кардит, хроническая ревматическая 

болезнь сердца, инфекционный эндокардит, вы-

раженная висцеральная дисплазия соединительной 

ткани, врожденная аномалия строения сердечного 

клапана. 

Ðåçóëüòàòû äîïîëíèòåëüíûõ ìåòîäîâ 
îáñëåäîâàíèÿ 

Клинический анализ крови: эр. 4,1 Т/л, Hb 

148 г/л, ЦП 1,0, лейк. 5,9 Г/л, п. 3 %, с.  55 %, лимф. 

35 %, м. 10 %, эозин. 5 %, баз. 2 %; СОЭ 4 мм/ч, тром-

боциты 196 Г/л. 

Биохимические показатели крови: глюкоза, 

билирубин, АЛТ, АСТ, коагулограмма в норме. 

МВ-фракция креатинкиназы 34,19 Ед/л (норма до 

24), тропонин Т 0,01 нг/мл (норма до 0,01). Мозго-

вой натрийуретический пептид 12,26 пг/мл (нор-

ма до 125). Проба Макклюра 10 минут. Титр АСЛО 

837 МЕ/мл (норма до 200). Острофазовые показате-

ли: С-реактивный белок 2 мг/л (норма до 6), серо-

мукоид 0,15 ед. (норма 0,13–0,20). Свободный окси-

пролин 88,9 мкмоль/л (норма 21,0–34,2).

Ввиду высокого инфекционного индекса и уда-

ленного во время оперативной коррекции врожден-

ного порока сердца тимуса пациенту было проведено 

исследование иммунограммы: CD3 Т-лимфоциты, 

CD4 Т-хелперы в норме, CD8 Т-супрессоры 20,5 % 

(снижены), CD8 Т-супрессоры (абсолютное чис-

ло) 462,00 клеток/мкл (снижены), CD16, CD56 на-

туральные киллеры, CD20 В-лимфоциты в норме, 

CD3 + CD25 активатор Т-лимфоциты 1,64 % (резко 

снижены), CD3 + CD25 активатор Т-лимфоциты 

(абсолютное число) 42 клеток/мкл (резко снижены). 

 NST-тест стимулированный 28 % (снижен).

Электрокардиограмма (ЭКГ): ритм синусовый, 

регулярный. Электрическая ось сердца отклонена 

влево. ЧСС 83 в минуту. Неполная блокада правой 

ножки пучка Гиса. Гипертрофия левого желудочка. 

Суточное мониторирование ЭКГ по Холтеру: 

средняя ЧСС днем 97 в минуту, минимальная 74, 

максимальная 154. Средняя ЧСС ночью 72 в минуту, 

минимальная 65, максимальная 90. В течение време-

ни наблюдения регистрировался синусовый ритм с 

нарушением желудочкового проведения. Наджелу-

дочковая и желудочковая эктопическая активность 

в пределах нормы. Ишемические изменения на ЭКГ 

не обнаружены. Толерантность к физической на-

грузке низкая. При этом в дневнике субъективных 

ощущений пациент описал свое самочувствие в те-

чение суток как нормальное, лишь при выполнении 

нагрузочных проб отметил небольшую одышку на 

6-м этаже.

На обзорной рентгенограмме органов грудной 

клетки выраженное смещение границ сердца в по-

перечнике. Сердце в виде «сапожка», с подчеркнутой 

талией. Выбухание дуги аорты. Кардиоторакальный 

индекс 56,5 %.

ЭхоКГ: состояние после пластики ДМЖП и сте-

ноза ЛА в 2005 г. Решунтирования нет. Остаточный 

градиент давления на клапане ЛА 10 мм рт.ст. Един-

ственная папиллярная мышца и субаортальная мем-

брана в выводном тракте ЛЖ. Градиент давления на 

АоК 27 мм рт.ст. Недостаточность АоК II ст. Уме-

ренный стеноз и недостаточность МК I ст. Увели-

чение полости ЛЖ, концентрическая гипертрофия. 

Толщина межжелудочковой перегородки 1,0 см (в 

2011 г. — 0,89 см), толщина ЛЖ 0,98 см (в 2011 г. — 

0,98 см). Сократительная способность миокарда 

удовлетворительная. Фракция выброса 66 %. Конеч-

ный диастолический индекс 140 (N = 75).

Таким образом, объективные данные и резуль-

таты дополнительных методов исследования по-

зволили с бóльшей вероятностью исключить не-

ревматический кардит, ревматический процесс, 

инфекционный эндокардит, врожденную аномалию 

строения клапана. Очевидно наличие очага хрониче-

ской -гемолитической стрептококковой инфекции 

у ребенка в виде кариозных зубов. Повышение уров-

ня свободного оксипролина в крови в 2,5 раза под-

тверждало высокую степень соединительнотканной 

дисплазии у больного, следствием чего, вероятно, 

явилось нарастание недостаточности АоК.

Для уточнения наличия возможных висцераль-

ных проявлений дисплазии соединительной ткани 

и исключения вероятных пороков развития других 

органов и систем было проведено ультразвуковое ис-

следование органов брюшной полости и забрюшин-

ного пространства. Наряду с изменениями желчного 

пузыря (извитой) обратила на себя внимание не-

возможность визуализировать левую почку. Другие 

органы характеризовались нормальной эхографиче-

ской картиной. Проведенная в последующем спи-

ральная компьютерная томография забрюшинного 

пространства позволила диагностировать агенезию 

левой почки, викарную гиперплазию правой почки. 

При этом общий анализ мочи — без патологии (от-

носит. пл. 1021, белок и глюкоза не обн., лейк. 1–2 в 

п/зр, эр. не обн.), функция единственной почки не 

нарушена (остаточный азот 2,1 ммоль/л, мочевина 

4,6 ммоль/л, креатинин 0,054 ммоль/л).

Таким образом, мультисистемное обследование 

пациента с использованием современных методов 

визуализации, перенесенная хирургическая коррек-

ция ВПС в 2005 году, нарастание клинических явле-

ний сердечной недостаточности, отрицательная ди-
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намика эхокардиографической картины позволили 

установить диагноз: множественные пороки разви-

тия. ВПС: ДМЖП, стеноз ЛА. Состояние после пла-

стики ДМЖП синтетической заплатой, частичной 

инфундибулотомии в 2005 г. Агенезия левой почки. 

Комбинированный аортальный порок с преоблада-

нием недостаточности II ст. Стеноз и недостаточ-

ность митрального клапана I ст. на фоне аномалии 

строения митрального клапана (единичная папил-

лярная мышца) и митрализации аортального порока. 

ХСН ІІа ст. Недифференцированная дисплазия со-

единительной ткани І (максимальной) степени: дис-

пластический рост зубов, гипермобильный синдром, 

пупочная грыжа, сколиоз, искривление носовой 

перегородки, извитой желчный пузырь, единичная 

папиллярная мышца в полости ЛЖ, субаортальная 

мембрана в выводящем тракте ЛЖ. Множественный 

кариес зубов. Гипертрофия небных миндалин (со-

стояние после тонзиллэктомии в 2007 г.). Иммунный 

дисбаланс. Задержка физического развития.

В клинике мальчик получал лечение: режим ща-

дящий, ограничение приема жидкости на треть с 

обязательным учетом диуреза и ежедневным взве-

шиванием. Для коррекции степени сердечной не-

достаточности назначены ингибитор ангиотензин-

превращающего фермента (каптоприл по 12,5 мг 2 

раза в сутки внутрь), калийсберегающий диуретик 

(верошпирон по 25 мг 1 раз в сутки внутрь), после-

довательные курсы кардиотрофических препаратов 

(триметабол по 1 чайной ложке 3 раза в сутки 1 ме-

сяц, затем карниэль по 1 чайной ложке 1 раз в сутки 

1 месяц, после кардонат по 1 капсуле 2 раза в сутки 

1 месяц). Для восстановления иммунного статуса 

рекомендован противовирусный иммунокорректор 

(флувир по 1 пакету 1 раз в сутки внутрь в течение 

1 месяца). На фоне проводимой терапии состояние 

ребенка улучшилось: исчез отечный синдром, умень-

шились тахикардия и одышка.

Ребенок консультирован кардиохирургом, на 

момент обследования в хирургическом лечении не 

нуждался. Выписан из клиники с рекомендациями: 

исследование мазка из ротоглотки и носа на флору 

и определение чувствительности к антибиотикам, 

санация выявленных очагов хронической инфекции 

(гипертрофия небных миндалин, кариозные зубы), 

бициллинопрофилактика (бициллин-5 по 1,5 млн 

ЕД внутримышечно 1 раз в 3 недели в течение 3 меся-

цев). Кроме того, подросток направлен на консуль-

тацию к детскому нефрологу для контроля функции 

почки.

Таким образом, приведенное клиническое на-

блюдение представляет интерес для педиатров и де-

монстрирует сочетание у подростка врожденного по-

рока сердца и аномалии развития мочевой системы 

на фоне синдрома недифференцированной диспла-

зии соединительной ткани максимальной степени 

выраженности. 
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ÂÀÄÈ ÑÅÐÖß É ÀÍÎÌÀË²¯ ÑÅ×ÎÂÎ¯ ÑÈÑÒÅÌÈ 

Â Ï²ÄË²ÒÊÀ

Резюме. У статті подано клінічне спостереження мно-

жинних вад розвитку в дитини: поєднання вродженої вади 

серця з аномалією розвитку сечової системи на тлі син-

дрому недиференційованої дисплазії сполучної тканини 

максимального ступеня. Даний клінічний випадок стано-

вить інтерес для педіатрів. Діти з вадами серця і сечової си-

стеми часто мають і інші аномалії розвитку органів, тому в 

таких пацієнтів важливим є проведення повного мульти-

системного обстеження.

Ключові слова: множинні вади розвитку, діти, обстежен-

ня.

Limarenko M.P., Golubitskaya A.V., Smirnova T.V.1 
Donetsk National Medical University named after M. Gorky
1Institute of Urgent and Reconstructive Surgery named 
after V.K. Gusak, Donetsk, Ukraine

CLINICAL OBSERVATION OF CONCOMITANT CONGENITAL 
HEART DISEASE AND ANOMALY OF THE URINARY SYSTEM 

IN ADOLESCENT 

Summary. The article presents the clinical observation of 

multiple malformations in a child: combination of congeni-

tal heart disease with an anomaly of the urinary system on the 

background of undifferentiated connective tissue dysplasia syn-

drome of maximum severity. This case report is of interest to 

pediatricians. Children with defects of the heart and urinary 

system often have other malformations, so in these patients it is 

important to conduct a full multisystem examination.

Key words: multiple malformations, children, examination.
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