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ÃÓ «ÍÏÌÖ äåòñêîé êàðäèîëîãèè è êàðäèîõèðóðãèè» ÌÇ Óêðàèíû
(Êèåâ)

Â ðàáîòå ïðåäñòàâëåíû ðåçóëüòàòû îáñëåäîâàííèÿ ñ ïîìîùüþ ìóëüòèäåòåêòîðíîé êîìïü-
þòåðíîé òîìîãðàôèè 54 ïàöèåíòîâ ñ âðîæäåííûìè ïîðîêàìè ñåðäöà ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàê-
ñèè (33 ïàöèåíòà – ñ àñïëåíèåé, 21 ïàöèåíò – ñ ïîëèñïëåíèåé). Ïðîàíàëèçèðîâàíû ñòðóêòóðà
ÂÏÑ ó ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñèè è îñîáåííîñòè âçàèìîðàñïîëîæåíèÿ ñåðäöà, êðóï-
íûõ ñîñóäîâ, âíóòðåííèõ îðãàíîâ, õàðàêòåðíûå äëÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ ñèíäðîìà ãåòåðîòàêñèè.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà, ìóëüòèäåòåêòîðíàÿ êîìïüþòåðíàÿ òîìîã-
ðàôèÿ, ñèíäðîì ãåòåðîòàêñèè, situs solitus, situs inversus, situs ambiguous, àñïëåíèÿ, ïîëèñïëåíèÿ.

Ñèíäðîì ãåòåðîòàêñèè (heterotaxy syndrome, îò ãðå÷. heteros – ðàçëè÷íûé, äðóãîé; taxis –
ðàñïîëîæåíèå) – ýòî âðîæäåííûé ïîðîê ðàçâèòèÿ, ÿâëÿþùèéñÿ ðåçóëüòàòîì íàðóøåíèÿ ýì-
áðèîíàëüíîãî ôîðìèðîâàíèÿ ëåâî-ïðàâîé àñèììåòðèè âíóòðåííèõ îðãàíîâ [1], êîòîðîå ïðè-
âîäèò ê äâóñòîðîííåé ñèììåòðèè ìîðôîëîãè÷åñêè àñèììåòðè÷íûõ âíóòðåííèõ îðãàíîâ [2].

Òåðìèí situs (îò ãðå÷. ïîëîæåíèå èëè ëîêàëèçàöèÿ) èñïîëüçóåòñÿ äëÿ îáîçíà÷åíèÿ
ïîëîæåíèÿ ïðåäñåðäèé è âíóòðåííèõ îðãàíîâ ïî îòíîøåíèþ ê ñðåäèííîé ëèíèè èëè
ñàãèòòàëüíîé ïëîñêîñòè òåëà [3].

Ñóùåñòâóþò òðè òèïà ïîëîæåíèÿ ïðåäñåðäèé è âíóòðåííèõ îðãàíîâ (situs): situs solitus,
situs inversus è situs ambiguîus.

Situs solitus – ýòî íîðìàëüíîå ðàñïîëîæåíèå ïðåäñåðäèé è âíóòðåííèõ îðãàíîâ. ×àñ-
òîòà âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ñåðäöà (ÂÏÑ) ó ïàöèåíòîâ ñ situs solitus ñ ëåâîêàðäèåé ñîñòàâ-
ëÿåò 0,6%–0,8%, ñ äåêñòðîêàðäèåé – 95% [4].

Situs inversus – çåðêàëüíîå ðàñïîëîæåíèå ïðåäñåðäèé è âíóòðåííèõ îðãàíîâ ñ ñîõðàíåíè-
åì àñèììåòðèè, âñòðå÷àåòñÿ â 0,01% ñëó÷àåâ è ñî÷åòàåòñÿ êàê ñ äåêñòðî-, òàê è ñ ëåâîêàðäèåé.
×àñòîòà ÂÏÑ ó ïàöèåíòîâ ñ situs inversus ñ äåêñòðîêàðäèåé ñîñòàâëÿåò 3–5% [4]. Situs inversus c
ëåâîêàðäèåé – êðàéíå ðåäêîå ñî÷åòàíèå, ïðè êîòîðîì ÷àñòîòà ÂÏÑ ñîñòàâëÿåò 100%.

Ïðè situs solitus è situs inversus ïîëîæåíèå ïðåäñåðäèé âñåãäà ñîîòâåòñòâóåò ïîëîæå-
íèþ âíóòðåííèõ îðãàíîâ.

Â ñëó÷àå êîãäà ïîëîæåíèå âíóòðåííèõ îðãàíîâ íåëüçÿ îòíåñòè íè ê situs solitus íè ê
situs inversus, ãîâîðÿò î íåîïðåäåëåííîì ïîëîæåíèè âíóòðåííèõ îðãàíîâ (situs ambiguous)
èëè ñèíäðîìå ãåòåðîòàêñèè, êîòîðûé ïî÷òè âñåãäà ñî÷åòàåòñÿ ñ ïàòîëîãèåé ñåëåçåíêè
(îòñóòñòâèå ñåëåçåíêè – àñïëåíèÿ; íàëè÷èå ìíîæåñòâåííûõ ñåëåçåíîê – ïîëèñïëåíèÿ).

×àñòîòà ÂÏÑ ïðè ñèíäðîìå ãåòåðîòàêñèè, ïî äàííûì ðÿäà àâòîðîâ, ñîñòàâëÿåò îò 50%
äî 100%. Òîëüêî 5% ïàöèåíòîâ ñ ýòèì ñèíäðîìîì äîæèâàþò äî ïÿòèëåòíåãî âîçðàñòà [5].

Ñóùåñòâóþò äâà òèïà ñèíäðîìà ãåòåðîòàêñèè (situs ambiguous): ñèíäðîì ãåòåðîòàêñèè
ñ àñïëåíèåé (ïðàâûé èçîìåðèçì, ñèíäðîì àñïëåíèè, Ivemark syndrome) è ñèíäðîì ãåòå-
ðîòàêñèè ñ ïîëèñïëåíèåé (ëåâûé èçîìåðèçì, ñèíäðîì ïîëèñïëåíèè). Òåðìèí «èçîìå-
ðèçì» ïîäðàçóìåâàåò íàëè÷èå ñ îáåèõ ñòîðîí òîëüêî ìîðôîëîãè÷åñêè ïðàâûõ èëè ìîð-
ôîëîãè÷åñêè ëåâûõ ñòðóêòóð ó îäíîãî è òîãî æå èíäèâèäà.

Ñèíäðîì ãåòåðîòàêñèè ñ àñïëåíèåé ïðåäïîëàãàåò íàëè÷èå áèëàòåðàëüíî ïðàâûõ ïðåä-



ñåðäèé, äâóõ ëåãêèõ ñ òðåìÿ äîëÿìè êàæäîå, îáîèõ áðîíõîâ, ðàñïîëîæåííûõ íàä ëåãî÷-
íûìè àðòåðèÿìè, öåíòðàëüíî ðàñïîëîæåííîé ïå÷åíè, îòñóòñòâèå ñåëåçåíêè, íåîïðåäå-
ëåííîå ïîëîæåíèå æåëóäêà, âåðõóøêè ñåðäöà, äèñêîðäàíòíîé ñ ðàñïîëîæåíèåì æåëóä-
êà. ÂÏÑ ïðè ñèíäðîìå ãåòåðîòàêñèè ñ àñïëåíèåé âñòðå÷àþòñÿ ïðàêòè÷åñêè â 100% ñëó÷àåâ,
ñ ëåòàëüíîñòüþ íà ïåðâîì ãîäó æèçíè äî 79% [6].

Ñèíäðîì ãåòåðîòàêñèè ñ ïîëèñïëåíèåé ïðåäïîëàãàåò íàëè÷èå áèëàòåðàëüíî ëåâûõ ïðåä-
ñåðäèé, ìíîæåñòâåííûõ ñåëåçåíîê, ïåðåðûâà íèæíåé ïîëîé âåíû ñ ïðîäîëæåíèåì åå â íå-
ïàðíóþ èëè ïîëóíåïàðíóþ âåíó (azygous, hemiazygous continuation) ïðàâîãî è ëåâîãî ëåãêîãî,
èìåþùèõ ïî äâå äîëè êàæäîå, ãëàâíûõ áðîíõîâ, ðàñïîëîæåííûõ ïîä ëåãî÷íûìè àðòåðèÿìè,
öåíòðàëüíîå ðàñïîëîæåíèå ïå÷åíè, ïîëîæåíèå æåëóäêà â íåîïðåäåëåííîé ïîçèöèè, âåðõóøêè
ñåðäöà, äèñêîðäàíòíîé ê ðàñïîëîæåíèþ æåëóäêà è ñåëåçåíîê. ÂÏÑ ïðè ñèíäðîìå ãåòåðîòàê-
ñèè ñ ïîëèñïëåíèåé âñòðå÷àþòñÿ â 90% ñëó÷àåâ, ñ ëåòàëüíîñòüþ íà ïåðâîì ãîäó æèçíè äî 61% [7].

Ñ ðàçâèòèåì ìóëüòèäåòåêòîðíîé êîìïüþòåðíîé òîìîãðàôèè (ÌÄÊÒ) è ìàãíèòíî-
ðåçîíàíñíîé òîìîãðàôèè (ÌÐÒ), ñ èõ øèðîêèì èñïîëüçîâàíèåì â äèàãíîñòèêå ÂÏÑ çíà-
íèÿ ìîðôîëîãèè è âçàèìîðàñïîëîæåíèÿ âíóòðåííèõ îðãàíîâ ñòàëè íåîáõîäèìûìè äëÿ
ðàäèîëîãà â êîìïëåêñíîé äèàãíîñòèêå ñèíäðîìà ãåòåðîòàêñèè.

Öåëü – ïðîàíàëèçèðîâàòü ñòðóêòóðó ÂÏÑ ó ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñèè,
âûÿâëåííûì ñ ïîìîùüþ ÌÄÊÒ.

Ìàòåðèàë è ìåòîäû. Ñ 2007 ïî 2010 ã. âêëþ÷èòåëüíî îáñëåäîâàíî 54 ïàöèåíòà â âîçðàñòå îò 1
äíÿ äî 25 ëåò c ÂÏÑ, ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñèè. Èç íèõ 33 ïàöèåíòà – ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàê-
ñèè ñ àñïëåíèåé (10 äåâî÷åê, 23 ìàëü÷èêà), ñðåäíèé âîçðàñò – 2,5 ìåñ., è 21 ïàöèåíò – ñ ñèíäðî-
ìîì ãåòåðîòàêñèè ñ ïîëèñïëåíèåé (12 äåâî÷åê, 9 ìàëü÷èêîâ), ñðåäíèé âîçðàñò 4 ã. 9 ìåñ.

Âñåì ïàöèåíòàì âûïîëíåíà êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ îðãàíîâ ãðóäíîé è áðþøíîé
ïîëîñòè ñ âíóòðèâåííûì êîíòðàñòèðîâàíèåì, ñ ìèíèìàëüíîé ëó÷åâîé íàãðóçêîé íà ïà-
öèåíòà. Òåõíè÷åñêèå ïàðàìåòðû ÊÒ-èññëåäîâàíèÿ áûëè ñëåäóþùèìè: êîëëèìàöèÿ – 1,5–
2,0 ìì; ñîîòíîøåíèå ñêîðîñòü äâèæåíèÿ ñòîëà / ïîëíûé îáîðîò òðóáêè (Feed / Rotation)
– 36 ìì; âðåìÿ ðîòàöèè òðóáêè – 0,5 ñåê; òîëùèíà ñðåçà – 2,0 ìì; èíòåðâàë ðåêîíñòðóê-
öèè – 1,5 ìì. Â çàâèñèìîñòè îò âåñà ïàöèåíòà ñèëà òîêà íà òðóáêå ñîñòàâëÿëà îò 25 äî 100
mAs, à íàïðÿæåíèå – îò 80 äî 120 kV.

Ðåçóëüòàòû. Ó 33 ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñèè ñåëåçåíêà îòñóòñòâîâàëà, îïðå-
äåëÿëîñü áèëàòåðàëüíîå ìîðôîëîãè÷åñêè ïðàâîå ïðåäñåðäèå è íåîïðåäåëåííîå ïîëîæåíèå
âíóòðåííèõ îðãàíîâ. Ó 21 ïàöèåíòà ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñèè îïðåäåëÿëèñü ìíîæåñòâåí-
íûå ñåëåçåíêè, áèëàòåðàëüíîå ìîðôîëîãè÷åñêè ëåâîå ïðåäñåðäèå è íåîïðåäåëåííîå ïîëî-
æåíèå âíóòðåííèõ îðãàíîâ. Äåêñòðîêàðäèÿ áûëà âûÿâëåíà ó 13 ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì
ãåòåðîòàêñèè ñ àñïëåíèåé (ïðàâûé èçîìåðèçì) è ó 6 ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñèè
ñ ïîëèñïëåíèåé (ëåâûé èçîìåðèçì). ÂÏÑ ó ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñèè âñòðå÷à-
ëèñü â 96,3% ñëó÷àåâ: â 100% ñëó÷àåâ – ó ïàöèåíòîâ ñ àñïëåíèåé è â 90,5% – ó ïàöèåíòîâ ñ
ïîëèñïëåíèåé. ÂÏÑ, âûÿâëåííûå ó ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñèè, áûëè ñëåäóþ-
ùèìè: àòðèîâåíòðèêóëÿðíàÿ êîììóíèêàöèÿ – â 51,8% (n = 28) ñëó÷àåâ; äâîéíîå îòõîæäå-
íèå ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ îò ïðàâîãî æåëóäî÷êà – â 26% (n = 14); åäèíñòâåííûé æåëóäî-
÷åê – â 22% (n = 12); òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ – â 22% (n = 12); àòðåçèÿ è
ñòåíîç ëåãî÷íîé àðòåðèè – â 48% (n = 26); àíîìàëüíûé äðåíàæ ëåãî÷íûõ âåí – â 74% (n =
40) (ó ïàöèåíòîâ ñ ÷àñòè÷íûì àíîìàëüíûì äðåíàæîì ëåãî÷íûõ âåí ëåâûå ëåãî÷íûå âåíû
âïàäàëè â ëåâîðàñïîëîæåííîå ïðåäñåðäèå, ïðàâûå ëåãî÷íûå âåíû âïàäàëè â ïðàâîðàñïî-
ëîæåííîå ïðåäñåðäèå). Ïåðåðûâ íèæíåé ïîëîé âåíû ñ azygous èëè hemiazygous continuation
âñòðå÷àëñÿ òîëüêî ó ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñèè ñ ïîëèñïëåíèåé è áûë îòìå÷åí ó
90,5% èç íèõ (n = 19), èç íèõ íåïàðíàÿ èëè ïîëóíåïàðíàÿ âåíà âïàäàëà â ëåâîñòîðîííþþ
âåðõíþþ ïîëóþ âåíó (ÂÏÂ) â 63,1% ñëó÷àåâ è â ïðàâîñòîðîííþþ ÂÏÂ – â 36,9%. Ïðàâîñòî-



ðîííÿÿ ÂÏÂ âñòðå÷àëàñü â 18,5%, ëåâîñòîðîííÿÿ ÂÏÂ – â 24,1% è áèëàòåðàëüíàÿ âåðõíÿÿ
ïîëàÿ âåíà – â 57,4% (n = 31). Åäèíñòâåííàÿ ëåâîñòîðîííÿÿ ÂÏÂ â 92,3% ñëó÷àåâ âïàäàëà â
ëåâîðàñïîëîæåííîå ïðåäñåðäèå è â 7,7% ñëó÷àåâ – â êîðîíàðíûé ñèíóñ, åäèíñòâåííàÿ ïðà-
âîñòîðîííÿÿ ÂÏÂ âî âñåõ ñëó÷àÿõ âïàäàëà â ïðàâîðàñïîëîæåííîå ïðåäñåðäèå.

Âûâîäû. Ïðîàíàëèçèðîâàííûå ðåçóëüòàòû ïîêàçàëè, ÷òî ÌÄÊÒ äàåò âîçìîæíîñòü ïîëó÷èòü
äåòàëüíûå äàííûå î ìîðôîëîãèè ñåðäöà, êðóïíûõ ñîñóäîâ, àíàòîìèè âíóòðåííèõ îðãàíîâ è èõ
âçàèìîðàñïîëîæåíèè äëÿ ïîñòàíîâêè òî÷íîãî äèàãíîçà ñèíäðîìà ãåòåðîòàêñèè, ÷òî ïðåäîïðåäå-
ëÿåò äàëüíåéøóþ òàêòèêó âåäåíèÿ ïàöèåíòîâ ñî ñëîæíûìè ÂÏÑ, ñâÿçàííûìè ñ íèì.
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Ó ðîáîò³ ïðåäñòàâëåíî ðåçóëüòàòè îáñòåæåííÿ çà äîïîìîãîþ ìóëüòèäåòåêòîðíî¿ êîìï’þòåðíî¿
òîìîãðàô³¿ 54 ïàö³ºíò³â ³ç âðîäæåíèìè âàäàìè ñåðöÿ ³ç ñèíäðîìîì ãåòåðîòàêñ³¿ (33 ïàö³ºíòà – ç àñï-
ëåí³ºþ, 21 ïàö³ºíò – ç ïîë³ñïëåí³ºþ). Ïðîàíàë³çîâàíî ñòðóêòóðó ÂÏÑ ó ïàö³ºíò³â ³ç ñèíäðîìîì ãåòå-
ðîòàêñ³¿ òà îñîáëèâîñò³ âçàºìîðîçòàøóâàííÿ ñåðöÿ, âåëèêèõ ñóäèí, âíóòð³øí³õ îðãàí³â, õàðàêòåðí³
äëÿ ð³çíèõ âèä³â ñèíäðîìó ãåòåðîòàêñ³¿.
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òàêñ³¿, situs solitus, situs inversus, situs ambiguous, àñïëåí³ÿ, ïîë³ñïëåí³ÿ.

CT DIAGNOSIS OF CONGENITAL HEART DISEASE IN PATIENTS WITH
HETEROTAXY SYNDROME

Raad Tammo, T.A. Yalynska, N.V. Rokytska, L.V. Rokytska, A.S. Kondrachuk, Y.B. Yershova, N.M. Rudenko

This article demonstrated the results of 54 patients with congenital heart disease with heterotaxy syndrome
(33 patient with asplenia, 21 patient with polysplenia) underwent MDCT. We analyzed our results of the role of
the CT diagnosis in patients with congenital heart disease associated with heterotaxy syndrome, and show the
relationship of the heart, thoracic and abdominal organs in deferent type of the situs.

Key words: congenital heart disease, multidetector computed tomography, heterotaxy syndrome, situs solitus,
situs inversus, situs ambiguous, asplenia, polysplenia.


