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÷åñêîå êîíñóëüòèðîâàíèå ñ îáÿçàòåëüíîé öèòîãåíåòè÷åñ-

êîé ïðåíàòàëüíîé äèàãíîñòèêîé êàðèîòèïà ïëîäà.

Ðèñ. 3. Êàðèîòèï îòöà ïðîáàíäà: 46, XYgh+, inv (18)

(p11:q21).

Â âîçðàñòå 3 ìåñÿöåâ áîëüíîé óìåð, ïðè÷èíîé ñìåð-

òè ÿâèëèñü íåêóïèðóåìûå ñóäîðîæíûé è ãèïåðòåðìè-

÷åñêèé ñèíäðîìû.

Òàêèì îáðàçîì, ïðåäñòàâëåííûé êëèíè÷åñêèé ñëó-

÷àé äåìîíñòðèðóåò ðàííåå è òÿæåëîå òå÷åíèå ñèíäðîìà

18q- ó ïàöèåíòà ñ îòÿãîùåííûì íàñëåäñòâåííûì àíàìíå-

çîì, ïîâëåêøåå ëåòàëüíûé èñõîä â ðàííåì âîçðàñòå.

Ñâîåâðåìåííîå öèòîãåíåòè÷åñêîå îáñëåäîâàíèå ïîçâîëè-

ëî ïðàâèëüíî ïîñòàâèòü äèàãíîç, âûÿâèòü õðîìîñîìíóþ

ïåðåñòðîéêó ó îòöà ïðîáàíäà è îöåíèòü ðèñê ïîâòîðíûõ

ñëó÷àåâ ïàòîëîãèè ó ïîòîìñòâà.

Ñëåäóåò îòìåòèòü íåäîñòàòî÷íóþ îñâåùåííîñòü äàí-

íîé ïðîáëåìû è îòñóòñòâèå ïóáëèêàöèé ñ ïîäîáíûìè

êëèíè÷åñêèìè ïðèìåðàìè â ðîññèéñêîé ïåäèàòðè÷åñ-

êîé ïåðèîäèêå, ÷òî óêàçûâàåò íà íèçêóþ âûÿâëÿåìîñòü

ñèíäðîìà 18q- â ðàííåì âîçðàñòå. Ñî÷åòàíèå ñèìïòîìîâ

ïîðàæåíèÿ ÖÍÑ ñ ìíîæåñòâåííûìè ñòèãìàìè äèçýìá-

ðèîãåíåçà ÿâëÿåòñÿ ïîêàçàíèåì äëÿ ïðîâåäåíèÿ öèòîãå-

íåòè÷åñêîãî îáñëåäîâàíèÿ è ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîãî êîí-

ñóëüòèðîâàíèÿ.

ËÈÒÅÐÀÒÓÐÀ

Ñì. online-âåðñèþ æóðíàëà http://www.pediatriajournal.ru ¹ 6/2006, ïðèëîæåíèå ¹ 17.

Ñèíäðîì Àéåðñà (ïåðâè÷íàÿ ëåãî÷íàÿ ãèïåðòåíçèÿ —

ÏËÃ, èäèîïàòè÷åñêàÿ ãèïåðòðîôèÿ ïðàâîãî æåëóäî÷êà ñåð-

äöà, áîëåçíü Ayerza—Arrilaga) — ðåäêîå çàáîëåâàíèå, õà-

ðàêòåðèçóþùååñÿ ñîâîêóïíîñòüþ êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ

ñêëåðîçà ñèñòåìû ëåãî÷íîé àðòåðèè (ËÀ) (ðåçêèé äèôôóç-

íûé öèàíîç, ïîëèöèòåìèÿ, îäûøêà è âûñîêàÿ ëåãî÷íàÿ

ãèïåðòåíçèÿ ñî çíà÷èòåëüíîé ãèïåðòðîôèåé ïðàâîé ïîëî-

âèíû ñåðäöà) [1]. Âïåðâûå ñèíäðîì îïèñàí â 1901 ã. àðãåí-

òèíñêèìè òåðàïåâòàìè Ayerza Abel è F.C. Arrilaga [2].

Çàáîëåâàíèå âñòðå÷àåòñÿ êðàéíå ðåäêî — ïðèìåðíî ó

1—2 íà 1 ìëí ïîïóëÿöèè [3, 4]. Îíî ìîæåò íà÷àòüñÿ â

ëþáîì âîçðàñòå, â òîì ÷èñëå è â ãðóäíîì. Ýòèîëîãèÿ çà-

áîëåâàíèÿ äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè íåèçâåñòíà. Ñóùåñòâó-

þùèå ïðåäïîëîæåíèÿ ãîâîðÿò î òîì, ÷òî ÏËÃ íà ñåãîä-

íÿøíèé äåíü íå ÿâëÿåòñÿ áîëåçíüþ ñ åäèíîé ýòèîëîãèåé

[5]. Ñðåäè âîçìîæíûõ ïðè÷èí ðàçâèòèÿ âûäåëÿþò ÂÈ×-

èíôåêöèþ, ïîðòàëüíóþ ãèïåðòåíçèþ, êîëëàãåíîçû, âðîæ-

äåííûå ñèñòåìíî-ëåãî÷íûå øóíòû, çàáîëåâàíèÿ ùèòîâèä-

íîé æåëåçû, âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà, ñîïðîâîæäàþ-

ùèåñÿ óâåëè÷åíèåì ëåãî÷íîãî êðîâîòîêà, ëåêàðñòâåííûå

ïðåïàðàòû (àìôåòàìèíû, L-òðèïòîôàí è äð.) [5, 6]. Â ïî-

ñëåäíèå ãîäû îáñóæäàåòñÿ ðîëü ãåíåòè÷åñêèõ ôàêòîðîâ.

Ïðèìåðíî â 7% ñëó÷àåâ ÏËÃ — ýòî ñåìåéíîå çàáîëåâà-

íèå, êîòîðîå íàñëåäóåòñÿ ïî àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîìó òèïó
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Êàôåäðà àêóøåðñòâà, ãèíåêîëîãèè è ïåäèàòðèè ìåäèöèíñêîãî ôàêóëüòåòà Áåëãîðîäñêîãî ãîñóäàðñòâåííîãî
óíèâåðñèòåòà, äåòñêàÿ ãîðîäñêàÿ áîëüíèöà, ã. Áåëãîðîä, ÐÔ

ñ íåïîëíîé ïåíåòðàíòíîñòüþ. Ðèñê ðàçâèòèÿ ñåìåéíîé

ïàòîëîãèè âûøå ó ëèö æåíñêîãî ïîëà [7].

Ïàòîãåíåç çàáîëåâàíèÿ òàêæå íåäîñòàòî÷íî èçó÷åí.

Èçâåñòíî äâà òèïà ÏËÃ. Ïåðâûé òèï, âñòðå÷àþùèéñÿ â

áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ, îáóñëîâëåí ðåçêîé ãèïåðòðîôèåé,

ôèáðîçîì, ôèáðîýëàñòîçîì ìûøå÷íîãî ñëîÿ ëåãî÷íûõ

àðòåðèîë. Ïðè âòîðîì òèïå, áîëåå ðåäêîì, îòìå÷àåòñÿ

ðûõëûé áàçîôèëüíûé êëåòî÷íûé ôèáðîç, ïðèâîäÿùèé ê

ñóæåíèþ è îáëèòåðàöèè  ëåãî÷íûõ âåíóë [8].

Ðàííèå ñòàäèè çàáîëåâàíèÿ, êàê ïðàâèëî, íå ðàñïîç-

íàþòñÿ. Îñíîâíîé ñèìïòîì — îäûøêà. Â òå÷åíèå äîëãî-

ãî âðåìåíè îíà îñòàåòñÿ åäèíñòâåííûì ïðîÿâëåíèåì çà-

áîëåâàíèÿ, ïîýòîìó çà÷àñòóþ äèàãíîç ñòàâÿò ïîçäíî, êîãäà

ïîÿâëÿåòñÿ âûðàæåííîå ïîðàæåíèå ñîñóäîâ ëåãêèõ — òîã-

äà ïðèñîåäèíÿþòñÿ öèàíîç, ïîëèöèòåìèÿ, ðàñøèðåíèå,

ïðàâîñòîðîííÿÿ ãèïåðòðîôèÿ è íåäîñòàòî÷íîñòü ïðàâîãî

ñåðäöà (ñèíäðîì «ëåãî÷íîãî» ñåðäöà) ñ ïîâûøåííûì

âåíîçíûì äàâëåíèåì, ïðè àóñêóëüòàöèè àêöåíòóàöèÿ è

óñèëåíèå II òîíà íàä ËÀ, õëîïàþùèé I òîí; íà ÝÊÃ —

ïðàâîñòîðîííèé òèï, ïðàâîñòîðîííÿÿ ãèïåðòðîôèÿ ñåðä-

öà âñëåäñòâèå ïåðåãðóçêè, íàðóøåíèå âíóòðèæåëóäî÷-

êîâîé ïðîâîäèìîñòè, íà îáçîðíîé ðåíòãåíîãðàììå — óñè-

ëåíèå ëåãî÷íîãî ðèñóíêà â ïðèêîðíåâîé çîíå, âûáóõàíèå

äóãè ËÀ [5, 6, 8].
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Ïðèâåäåííûå âûøå äàííûå ñâèäåòåëüñòâóþò î ñëîæ-

íîñòè ïîñòàíîâêè äèàãíîçà ÏËÃ, îñîáåííî ó äåòåé 1-ãî

ãîäà æèçíè, ïîñêîëüêó åäèíñòâåííûé êëèíè÷åñêèé ïðè-

çíàê — îäûøêà — ó äåòåé ïåðâûõ ìåñÿöåâ ìîæåò áûòü

ñèìïòîìîì ìíîãèõ çàáîëåâàíèé (âðîæäåííûé ïîðîê ñåðä-

öà, áîëåçíè áðîíõîëåãî÷íîé ñèñòåìû, èíôåêöèè). Ïðè-

âîäèì íàøå íàáëþäåíèå.

Ìàøà Ò., 1 ìåñ., ïîñòóïèëà â äåòñêóþ ãîðîäñêóþ

áîëüíèöó ã. Áåëãîðîä ñ æåëòóõîé íîâîðîæäåííûõ. Èç

àíàìíåçà èçâåñòíî, ÷òî äåâî÷êà ðîäèëàñü îò I áåðåìåííî-

ñòè, ïðîòåêàâøåé ñ óãðîçîé ïðåðûâàíèÿ âî II ïîëîâèíå,

õðîíè÷åñêîé ôåòîïëàöåíòàðíîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ, õðî-

íè÷åñêîé âíóòðèóòðîáíîé ãèïîêñèåé ïëîäà. Ðîäû â ñðîê,

ñòðåìèòåëüíûå. Îòìå÷åíî ïðåæäåâðåìåííîå èçëèòèå îêî-

ëîïëîäíûõ âîä, ìàëîâîäèå. Ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè

3670 ã, äëèíà 51 ñì. Îöåíêà ïî øêàëå Àïãàð 8 áàëëîâ.

Ê  ãðóäè ïðèëîæåíà íà 2-å ñóòêè, âçÿëà àêòèâíî. Íà 3—

4-å ñóòêè æèçíè ïîÿâèëàñü ôèçèîëîãè÷åñêàÿ æåëòóõà,

êîòîðàÿ ê 6—7-ì ñóòêàì óìåíüøèëàñü. Äåâî÷êà âûïèñà-

íà èç ðîäèëüíîãî äîìà äîìîé â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñî-

ñòîÿíèè íà 7-å ñóòêè æèçíè. Â âîçðàñòå 3 íåäåëü îòìå-

÷åíî óñèëåíèå æåëòóõè.

Ðîäèòåëè äåâî÷êè çäîðîâû, ìàòåðè 27 ëåò, îòöó 24 ãî-

äà. Íàñëåäñòâåííîñòü îòÿãîùåíà ïî ëèíèè ìàòåðè — âðîæ-

äåííûé ïîðîê ñåðäöà, êîàðêòàöèÿ àîðòû.

Îáúåêòèâíî îáùåå ñîñòîÿíèå ïðè ïîñòóïëåíèè ñðåä-

íåé òÿæåñòè. Òåëîñëîæåíèå ïðàâèëüíîå. Êîñòíàÿ ñèñòå-

ìà áåç äåôîðìàöèé. ×åðåï îêðóãëîé ôîðìû. Áîëüøîé

ðîäíè÷îê 2,0õ2,0 ñì. Ìàññà òåëà 4100 ã (ïðèáàâêà çà

1-é ìåñÿö 430 ã), äëèíà 54 ñì, îêðóæíîñòü ãîëîâû 37 ñì,

îêðóæíîñòü ãðóäè 35 ñì. Âñêàðìëèâàíèå åñòåñòâåííîå,

ñîñåò àêòèâíî.

Êîæíûå ïîêðîâû èêòåðè÷íûå ñ ëèìîííûì îòòåíêîì,

ëàäîíè è ñòîïû íå ïðîêðàøåíû. Âèäèìûå ñëèçèñòûå

îáîëî÷êè áëåäíî-ðîçîâûå, âëàæíûå, áëåñòÿùèå, ñêëåðû

ñóáèêòåðè÷íûå. Ïîäêîæíî-æèðîâîé ñëîé ðàçâèò óäîâëåò-

âîðèòåëüíî, ðàñïðåäåëåí ðàâíîìåðíî. Òóðãîð òêàíåé ñî-

õðàíåí.

Íîñîâîå äûõàíèå ñâîáîäíîå. Ãðóäíàÿ êëåòêà öèëèíä-

ðè÷åñêîé ôîðìû, â àêòå äûõàíèÿ ó÷àñòâóåò ðàâíîìåðíî.

Ïåðêóòîðíî íàä ëåãêèìè ëåãî÷íûé çâóê, àóñêóëüòàòèâíî

äûõàíèå ïóýðèëüíîå, õðèïîâ íåò, ×Ä 36 â ìèí. Îáëàñòü

ñåðäöà âèçóàëüíî íå èçìåíåíà. Ãðàíèöû îòíîñèòåëüíîé

ñåðäå÷íîé òóïîñòè â ïðåäåëàõ âîçðàñòíîé íîðìû. Òîíû

ñåðäöà ðèòìè÷íûå, ãðîìêèå, ñèñòîëè÷åñêèé øóì ñëà-

áîé èíòåíñèâíîñòè, ìÿãêèé íàä âñåé îáëàñòüþ ñåðäöà.

×ÑÑ 130 â ìèí.

 Æèâîò îáû÷íîé ôîðìû, ìÿãêèé, áîëåçíåííîñòè ïðè

ïàëüïàöèè íåò. Ïå÷åíü ó êðàÿ ðåáåðíîé äóãè, êðàé ðîâ-

íûé, ýëàñòè÷íûé, ïðè ïàëüïàöèè áåçáîëåçíåííà. Ôèçèî-

ëîãè÷åñêèå îòïðàâëåíèÿ â íîðìå.

Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ: ñîçíàíèå ÿñíîå, ñóäîðîã

íåò, âçãëÿä ôèêñèðóåò, ïåðèîäè÷åñêè âçäðàãèâàåò, îò-

ìå÷àåòñÿ «ôèêñàöèÿ» âçîðà, íåïîñòîÿííîå ñõîäÿùååñÿ

êîñîãëàçèå, êðèâîøåÿ, ñèìïòîì «êîðîòêîé» øåè, îòåê

ìÿãêèõ òêàíåé â îáëàñòè øåéíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà,

ìûøå÷íûé òîíóñ ñíèæåí â íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ, ñóõî-

æèëüíûå ðåôëåêñû æèâûå, ðåôëåêñû îðàëüíîãî è ñïè-

íàëüíîãî àâòîìàòèçìà àêòèâíûå.

Àíàëèç êðîâè ïðè ïîñòóïëåíèè: ýð. 4,0•1012/ë, Íb

119 ã/ë, òð. 288•109/ë, ë. 10,0•109/ë, ý. 3%, ï. 1%,

ñ. 32%, ëèìô. 57%, ìîí. 6%, ÑÎÝ 3 ìì/÷.

Îáùèé àíàëèç ìî÷è áåç ïàòîëîãèè.

Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: ãëþêîçà 3,7 ììîëü/ë,

áèëèðóáèí íåïðÿìîé 146 ìêìîëü/ë (íîðìà 2,5—10,3

ìêìîëü/ë), îáùèé áåëîê 57 ã/ë, àëüáóìèíû 63% (íîðìà

55—60%), ÀËÒ 0,2 ììîëü/ë (íîðìà 0,1—0,68 ììîëü/ë),

ÀÑÒ 0,25 ììîëü/ë (íîðìà 0,1—0,45 ììîëü/ë),  êàëüöèé

2,12 ììîëü/ë (íîðìà 2,5—2,8 ììîëü/ë).

Èììóíîôåðìåíòíûé àíàëèç: âûÿâëåíû àíòèòåëà IgG

ê öèòîìåãàëîâèðóñó, èíäåêñ àâèäíîñòè 86%; àíòèòåëà

IgG ê âèðóñó ãåðïåñà, èíäåêñ àâèäíîñòè 93%.

Ìàðêåðû âèðóñíûõ ãåïàòèòîâ Â,Ñ è D èñêëþ÷åíû.

ÝÊÃ: ðèòì ñèíóñîâûé, ýëåêòðè÷åñêàÿ îñü îòêëîíåíà

âïðàâî, ×ÑÑ 190 óä. â ìèí, ïðèçíàêè íàãðóçêè íà ïðà-

âûé æåëóäî÷åê (ÏÆ), ìåòàáîëè÷åñêèå íàðóøåíèÿ ìèî-

êàðäà.

Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôèÿ: ðåçêîå ñíèæåíèå áèîýëåê-

òðè÷åñêîé àêòèâíîñòè ìîçãà, ïðèçíàêè ãðóáîé íåéðîôè-

çèîëîãè÷åñêîé íåçðåëîñòè.

Ðåíòãåíîãðàôèÿ îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè: ëåãî÷íûå

ïîëÿ óìåðåííî âçäóòû, ñîñóäèñòî-èíòåðñòèöèàëüíûé ðè-

ñóíîê â ïðåäåëàõ íîðìû; òåíü ñåðäöà ðàñøèðåíà çà ñ÷åò

ïðàâîãî (ÏÏ) è ëåâîãî ïðåäñåðäèé (ËÏ), ÏÆ. Ëåâûé

æåëóäî÷åê (ËÆ) óìåíüøåí â ðàçìåðå; âèëî÷êîâàÿ æåëåçà

óâåëè÷åíà.

Ïðè ÓÇÈ âíóòðåííèõ îðãàíîâ ïàòîëîãèè íå âûÿâëåíî.

ÓÇÈ ñåðäöà: âûðàæåííàÿ ãèïåðòðîôèÿ ìèîêàðäà

îáîèõ æåëóäî÷êîâ è ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêè,

äèëàòàöèÿ ïðàâûõ îòäåëîâ, ïîëîñòü ËÆ ñóæåíà, çàäíÿÿ

ñòåíêà ËÆ 4/6 ìì, äèàìåòð àîðòû 9 ìì, äèàìåòð ËÏ 11

ìì, ïîëîñòü ÏÆ 10 ìì, ïåðåäíÿÿ ñòåíêà ÏÆ 6 ìì, ËÀ

íà óðîâíå êëàïàíîâ 10 ìì, íàä êëàïàíîì — 16 ìì, íà

óðîâíå âåòâåé — 6 ìì.

Ó÷èòûâàÿ äàííûå àíàìíåçà, êëèíè÷åñêîé êàðòèíû,

äîïîëíèòåëüíûõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ, â êà÷åñòâå íàè-

áîëåå âåðîÿòíîãî îñíîâíîãî äèàãíîçà ðàññìàòðèâàëñÿ

âðîæäåííûé ïîðîê ñåðäöà, ãèïîïëàçèÿ ËÆ. Íà ïåðèîä

îáñëåäîâàíèÿ áûëà íàçíà÷åíà ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ òåðàïèÿ

â âèäå èíôóçèè 5% ðàñòâîðà ãëþêîçû, 2% ðàñòâîðà ðè-

áîêñèíà, 2% ðàñòâîðà ïåíòîêñèôèëëèíà, 25% ðàñòâîðà

ìàãíèÿ ñóëüôàòà, àñïàðêàìà, óãëÿ àêòèâèðîâàííîãî, ôå-

íîáàðáèòàëà.

Íà 4-å ñóòêè ãîñïèòàëèçàöèè ñîñòîÿíèå äåâî÷êè

ðåçêî óõóäøèëîñü. Ïîÿâèëñÿ öèàíîç íîñîãóáíîãî òðåó-

ãîëüíèêà. Êîæíûå ïîêðîâû èêòåðè÷íûå, âèäèìûå ñëè-

çèñòûå îáîëî÷êè áëåäíî-ðîçîâûå. Îòåêîâ íåò. Àóñêóëüòà-

òèâíî äûõàíèå â ëåãêèõ ïóýðèëüíîå, òàõèïíîý äî 45 â

ìèí. Òîíû ñåðäöà ðèòìè÷íûå, ãðîìêèå, ñèñòîëè÷åñêèé

øóì ãðóáûé, èíòåíñèâíûé íàä âñåé îáëàñòüþ ñåðäöà,

ïðîâîäèòñÿ íà ñïèíó, ×ÑÑ 160 â ìèí. Ïå÷åíü+1,0 ñì,

ñåëåçåíêà íå óâåëè÷åíà.  Ôèçèîëîãè÷åñêèå îòïðàâëåíèÿ

íå íàðóøåíû.

Äàííûå ÓÇÈ ñåðäöà è âíóòðåííèõ îðãàíîâ, ëàáîðà-

òîðíûå  ïîêàçàòåëè ïðåæíèå. Ëå÷åíèå ïðîäîëæåíî. Ñî-

ñòîÿíèå îñòàâàëîñü ñòàáèëüíî òÿæåëûì.

Íà 9-å ñóòêè ãîñïèòàëèçàöèè ñîñòîÿíèå óõóäøèëîñü.

Ðåáåíîê îòêàçûâàåòñÿ îò åäû. Âÿëûé. Ïðè ôèçè÷åñêîé

íàãðóçêå âûðàæåí öèàíîç íîñîãóáíîãî òðåóãîëüíèêà.

Êîæíûå ïîêðîâû ñóáèêòåðè÷íûå, áëåäíûå. Òóðãîð òêà-

íåé ñíèæåí. Ìàññà òåëà 4054 ã. Ïðè äûõàíèè âòÿæåíèå

óñòóï÷èâûõ ìåñò ãðóäíîé êëåòêè, àóñêóëüòàòèâíî äûõà-

íèå æåñòêîå, ×Ä 60 â ìèí. Â îáëàñòè ñåðäöà ôîðìèðó-

åòñÿ ñåðäå÷íûé ãîðá. Ãðàíèöû îòíîñèòåëüíîé òóïîñòè

ñåðäöà ðàñøèðåíû âïðàâî íà 1,0 ñì. Òîíû ñåðäöà ãðîì-

êèå, ðèòìè÷íûå, I  òîí ðàñùåïëåí, ñèñòîëè÷åñêèé øóì

ãðóáûé, òàõèêàðäèÿ äî 160 â ìèí. Ïå÷åíü+2,0 ñì, ñåëå-

çåíêà íå óâåëè÷åíà. Ìî÷åèñïóñêàíèå íå íàðóøåíî.

Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè ïîÿâèëàñü àíåìèÿ (ýð.

3,6•1012/ë, Íb 92 ã/ë, öâ. ïîê. 0,78, Ít 27%), òð. 252•109/ë,

ëåéêîöèòîç ñî ñäâèãîì ôîðìóëû âëåâî (ë. 16,8•109/ë,

þ. 0,5%, ï. 2%, ñ. 70%, ëèìô. 22%, ìîí. 5,5%), ÑÎÝ

Í.Ì. Ñóäàêîâà, Â.Ô. Ãàïëåâñêàÿ, Í.È. Ãðåâöåâà, Ð.Á. Òðóíîâà
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3 ìì/÷, òîêñè÷åñêàÿ çåðíèñòîñòü íåéòðîôèëîâ, âðåìÿ

ñâåðòûâàíèÿ êðîâè ïî Ñóõàðåâó: íà÷àëî 4 ìèí, êîíåö 5

ìèí.

Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: áèëèðóáèí íåïðÿìîé

98 ìêìîëü/ë, ÀËÒ 0,28 ìêìîëü/ë, îáùèé áåëîê 57 ã/ë,

àëüáóìèíû 64%, ñèàëîâûå êèñëîòû 100 åä (íîðìà äî

220 åä), ÑÐÁ îòðèöàòåëüíûé.

ÝÕÎÊÃ-èññëåäîâàíèå: êîíå÷íûé äèàñòîëè÷åñêèé

ðàçìåð ËÆ 1,46 ìì, ñèñòîëè÷åñêèé — 0,6 ìì; ËÆ

óìåíüøåí â îáúåìå, ñòåíêè óïëîòíåíû, òîëùèíà ìèîêàð-

äà çàäíåé ñòåíêè ËÆ 0,32 ìì, ýêñêóðñèÿ çàäíåé ñòåíêè

ËÆ 0,49 ìì; òîëùèíà ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêè â

äèàñòîëó 0,58 ìì, ýêñêóðñèÿ ïåðåãîðîäêè 0,3 ìì; ìèò-

ðàëüíûé êëàïàí: ñòâîðêè òîíêèå, ïîäâèæíûå, â ËÏ ëî-

öèðóåòñÿ ìåìáðàíà; òðèêóñïèäàëüíûé êëàïàí: ñòâîðêè

òîíêèå, ïîäâèæíûå, ðåãóðãèòàöèÿ 2+; ðàçìåð ïîëîñòè

ÏÆ 2,0 ìì3, äèëàòàöèÿ ÏÆ è ÏÏ; ðàçìåð ïîëîñòè ËÏ

1,9 ìì3; ËÀ ðàñøèðåíà; ïðîñâåò êîðíÿ àîðòû 1,2 ìì;

ðàñõîæäåíèå ñòâîðîê àîðòàëüíîãî êëàïàíà 3-ñòâîð÷àòîå;

ÊÄÎ 5,6, ÊÑÎ 0,5, ÑV 5,1, ÔÈ 91%, äàâëåíèå â ÏÆ 26 ìì ðò.ñò.,

â àîðòå Pgr 4,0 ìì ðò.ñò., â ËÀ Pgr 306 ìì ðò.ñò.

Çàêëþ÷åíèå: ãèïîïëàçèÿ ËÆ. 3-ïðåäñåðäíîå ñåðä-

öå, ôèáðîýëàñòîç ýíäîêàðäà, ÎÀÏ (4 ìì), äèëàòàöèÿ

ïðàâûõ îòäåëîâ ñåðäöà, íåäîñòàòî÷íîñòü òðèêóñïèäàëü-

íîãî êëàïàíà, íåäîñòàòî÷íîñòü êëàïàíîâ ËÀ 1,5+; ïðè-

çíàêè ëåãî÷íîé ãèïåðòåíçèè.

Ðåáåíîê ïîëó÷àë ëå÷åíèå: âíóòðèâåííàÿ èíôóçèÿ —

10% ðàñòâîð ãëþêîçû, 4% ðàñòâîð êàëèÿ õëîðèä, 25%

ðàñòâîð ìàãíèÿ ñóëüôàò, 2% ðàñòâîð ðèáîêñèíà, 0,9%

ôèçèîëîãè÷åñêèé ðàñòâîð, êîíòðèêàë 3 òûñ 3 ðàçà â ñóò,

äåêñàìåòàçîí, 1% ðàñòâîð ëàçèêñà, öåôîòàêñèì 200 ìã

2 ðàçà â ñóò, öèêëîôåðîí. Îáùèé îáúåì èíôóçèè ñîñòàâ-

ëÿë 1/
3
 ôèçèîëîãè÷åñêîé ïîòðåáíîñòè. Âíóòðü äèãîêñèí

â äîçå 0,015 ìã 3 ðàçà â ñóò, äèôëþêàí, ôåíîáàðáèòàë,

áèôèäóìáàêòåðèí.

Íà ôîíå ëå÷åíèÿ òÿæåñòü ñîñòîÿíèÿ ðåáåíêà óñóãó-

áèëàñü, ïîÿâèëàñü ñóáôåáðèëüíàÿ òåìïåðàòóðà. Êðèê

áîëåçíåííûé, ñëàáûé. Àäèíàìèÿ, îáùàÿ âÿëîñòü. Êîæ-

íûå ïîêðîâû  áëåäíûå, öèàíîç íîñîãóáíîãî òðåóãîëüíè-

êà, ìÿãêèå òêàíè ïàñòîçíû. Íà ãóáàõ ïåíèñòîå îòäåëÿå-

ìîå. Îäûøêà ñìåøàííîãî õàðàêòåðà, ×Ä 80—100 â ìèí,

â ëåãêèõ êðåïèòèðóþùèå õðèïû. Òîíû ñåðäöà ïðèãëó-

øåíû, ðèòìè÷íûå, ×ÑÑ 160 â ìèí. Ïå÷åíü+4,0 ñì. Íà

13-å ñóòêè ãîñïèòàëèçàöèè ïðîèçîøëà îñòàíîâêà ñåðä-

öà, ëåãî÷íî-ñåðäå÷íàÿ ðåàíèìàöèÿ áåç ýôôåêòà è êîí-

ñòàòèðîâàíà ñìåðòü.

Ïðè ïðîâåäåíèè ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêîãî âñêðûòèÿ

ñ ïîñëåäóþùèì ãèñòîëîãè÷åñêèì èññëåäîâàíèåì ìàòå-

ðèàëà áûëà âûÿâëåíà ÏËÃ ñîñóäîâ ìàëîãî êðóãà êðîâîîá-

ðàùåíèÿ, îáóñëîâëåííàÿ ïåðñèñòåíöèåé ôåòàëüíûõ àð-

òåðèé â ëåãêèõ, èõ ãèïåðòðîôèåé, ñ ðàçâèâàþùåéñÿ

îáëèòåðàöèåé ðåçêî ñóæåííûõ ïðîñâåòîâ êîíå÷íûõ ðàç-

âåòâëåíèé âåòâåé ËÀ ñ ó÷àñòêàìè ïðåêàïèëëÿðíîé îá-

ñòðóêöèè, ÷òî è ïðèâåëî ê ëåãî÷íîé ãèïåðòåíçèè, âûðà-

æåííîé ïåðåãðóçêå ïðàâûõ îòäåëîâ ñåðäöà, ìåææåëóäî÷-

êîâîé ïåðåãîðîäêè, ðàçâèòèþ äèñòðîôèè ìèîêàðäà è

îñòðîìó íåêðîçó îòäåëüíûõ ìûøå÷íûõ âîëîêîí. Âûÿâëå-

íî íåäîðàçâèòèå îòäåëüíûõ òåðìèíàëüíûõ áðîíõèîë.

Äàííûõ çà âðîæäåííûé ïîðîê ðàçâèòèÿ ñåðäöà ïðè àóòîï-

ñèè  îáíàðóæåíî íå áûëî. Ìîðôîëîãè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ

àêòèâíîé èëè ïåðåíåñåííîé âíóòðèóòðîáíîé èíôåêöèè

òàêæå íå âûÿâëåíî. Èçìåíåíèÿ â ñåðäöå íîñèëè âòîðè÷-

íûé õàðàêòåð è îáóñëîâëåíû ïàòîëîãèåé ñîñóäèñòîãî

ðóñëà â ëåãêèõ.

Ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêèé äèàãíîç: îñíîâíîå çàáîëåâà-

íèå — âðîæäåííûé èäèîïàòè÷åñêèé îáëèòåðèðóþùèé ýí-

äàðòåðèîç ñîñóäîâ ëåãêèõ (áîëåçíü Àéåðñà). Ôîíîâûå ñî-

ñòîÿíèÿ: íåäîðàçâèòèå îòäåëüíûõ òåðìèíàëüíûõ áðîíõîâ,

ãèïîïëàçèÿ êîðû íàäïî÷å÷íèêîâ. Îñëîæíåíèÿ îñíîâíîãî

çàáîëåâàíèÿ: ãèïåðòðîôèÿ ÏÆ è ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðå-

ãîðîäêè (æåëóäî÷êîâûé èíäåêñ 2,25 ïðè íîðìå 1,3), íåäî-

ñòàòî÷íîñòü ïðàâîãî àòðèîâåíòðèêóëÿðíîãî êëàïàíà (ïåðè-

ìåòð 40 ìì ïðè íîðìå 27 ìì), íåäîñòàòî÷íîñòü êëàïàíîâ

ËÀ (ïåðèìåòð 35 ìì ïðè íîðìå 23 ìì), ãèïåðòðîôèÿ

ñòåíîê ÏÏ è äèëàòàöèÿ åãî ïîëîñòè, äèñòðîôè÷åñêèå èç-

ìåíåíèÿ ìèîêàðäà ïðàâûõ îòäåëîâ ñåðäöà è ìåææåëóäî÷-

êîâîé ïåðåãîðîäêè ñ ðàññåÿííûìè îñò-ðûìè íåêðîçàìè

ìûøå÷íûõ âîëîêîí; ýìôèçåìà ëåãêèõ; ãèäðîïåðèêàðä;

àêöèäåíòàëüíàÿ òðàíñôîðìàöèÿ òèìóñà III ñòåïåíè.

Îïèñàííûé êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé èíòåðåñåí ðåäêîñ-

òüþ çàáîëåâàíèÿ, ñëîæíîñòüþ ïîñòàíîâêè äèàãíîçà, âû-

ðàæåííûé öèàíîç êîæíûõ ïîêðîâîâ ïîÿâèëñÿ òîëüêî â

òåðìèíàëüíîì ïåðèîäå çàáîëåâàíèÿ è äîâîëüíî ïðîäîë-

æèòåëüíûé ïåðèîä áîëåçíè îñíîâíûì äèàãíîçîì áûë

âðîæäåííûé ïîðîê ñåðäöà, ñèíäðîì ãèïîïëàçèè ëåâûõ

îòäåëîâ ñåðäöà. Äàííûé ïðèìåð èëëþñòðèðóåò âåäóùóþ

ðîëü â ðàçâèòèè âðîæäåííîé ôîðìû ÏËÃ ïåðñèñòåíöèè
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