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Â ñòàòò³ îïèñàíî ä³àãíîñòèêó òà õ³ðóðã³÷íó êîðåêö³þ ð³äê³ñíî¿ âðîäæåíî¿ ïîºäíàíî¿
ïàòîëîã³¿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà ³ êëàïàíà ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ ó âîñüìèì³ñÿ÷íî¿ äèòèíè.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: âðîäæåíà âàäà ñåðöÿ, äèñïëàç³ÿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà, äèñïëàç³ÿ êëàïàíà
ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿.

Â ñòðóêòóð³ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ ïðèáëèçíî â 1% âèïàäê³â çóñòð³÷àºòüñÿ òàê çâàíà
äèñïëàç³ÿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà. Âîíà õàðàêòåðèçóºòüñÿ ïîòîâùåííÿì òà íåäîðîçâèò-
êîì ñòðóêòóð êëàïàíà. Ñòóï³íü âèðàæåíîñò³ àíàòîì³÷íèõ çì³í ìîæå áóòè ð³çíèì. Ó õâî-
ðèõ ³ç çíà÷íèìè ìîðôîëîã³÷íèìè çì³íàìè (ïîòîâùåííÿì òà íåäîðîçâèòêîì ïàï³ëÿðíî-
õîðäàëüíîãî àïàðàòó) òðèñòóëêîâà äèñïëàç³ÿ ñóïðîâîäæóºòüñÿ ãåìîäèíàì³÷íî çíà÷óùèì
çâîðîòíèì òîêîì êðîâ³ â ïðàâå ïåðåäñåðäÿ [1, 2, 3].

Òðèñòóëêîâà äèñïëàç³ÿ ìîæå çóñòð³÷àòèñü ó âèãëÿä³ ³çîëüîâàíî¿ âàäè ðîçâèòêó ñåð-
öÿ àáî â ïîºäíàíí³ ç àòðåç³ºþ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ ç ³íòàêòíîþ ì³æøëóíî÷êîâîþ ïåðåãî-
ðîäêîþ [3].

Íàÿâí³ñòü íåçíà÷íî¿ àáî ïîì³ðíî¿ äèñïëàç³¿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà íå âïëèâàº íà ÿê³ñòü
æèòòÿ õâîðèõ. Â òîé ñàìèé ÷àñ  çíà÷íî âèðàæåí³ ôîðìè ö³º¿ ïàòîëîã³¿ º ïðè÷èíîþ ñåðöå-
âî¿ íåäîñòàòíîñò³, âíàñë³äîê ÿêî¿ ³ñíóº âåëèêà â³ðîã³äí³ñòü ñìåðò³ â ïåðèíàòàëüíîìó ïåð³-
îä³ àáî â ðàííüîìó äèòÿ÷îìó â³ö³ [4, 5].

Ìåòà ðîáîòè – ïîäàòè íà ðîçãëÿä êë³í³÷íèé âèïàäîê ä³àãíîñòèêè òà õ³ðóðã³÷íîãî ë³êó-
âàííÿ âèðàæåíî¿ ôîðìè äèñïëàç³¿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà òà êëàïàíà ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿.

Ìàòåð³àëè òà ìåòîäè. Äèòèíà Ç. ó â³ö³ 8 ì³ñÿö³â, ³ç ìàñîþ ò³ëà 4,9 êã, ïîñòóïèëà â õ³ðó-
ðã³÷íå â³ää³ëåííÿ ë³êóâàííÿ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ ó ä³òåé ²íñòèòóòó ñåðöÿ ÌÎÇ Óêðà¿íè ç
ä³àãíîçîì: Âèðàæåíèé ñòåíîç ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ â ïîºäíàíí³ ç íåäîñòàòí³ñòþ òðèñòóëêîâî-
ãî êëàïàíà, íåäîñòàòí³ñòü êðîâîîá³ãó ²²À ñò.

Ç àíàìíåçó â³äîìî, ùî âðîäæåíà âàäà ñåðöÿ âñòàíîâëåíà â³äðàçó ï³ñëÿ íàðîäæåííÿ.
Äèòèíó ñïîñòåð³ãàëè â ³íøîìó ë³êóâàëüíîìó çàêëàä³, äå áóëî ïðèçíà÷åíî êîíñåðâàòèâíå
ë³êóâàííÿ (ñå÷îã³ííèìè òà ñåðöåâèìè ãë³êîçèäàìè). Íà ÷àñ ãîñï³òàë³çàö³¿ çàãàëüíèé ñòàí
äèòèíè áóâ ñåðåäíüî¿ âàæêîñò³. Äèòèíà çíà÷íî â³äñòàº â ô³çè÷íîìó ðîçâèòêó, äåô³öèò
âàãè ñòàíîâèòü 57%. Ïîì³ðíèé ö³àíîç øê³ðè òà ñëèçîâèõ îáîëîíîê.

×àñòîòà ñåðöåâèõ ñêîðî÷åíü ñêëàäàëà 122 óäàðè çà õâèëèíó, àðòåð³àëüíèé òèñê 90/55
ìì ðò.ñò. Ãðóäíà êë³òêà äåôîðìîâàíà. Ðîçì³ðè ïå÷³íêè çá³ëüøåí³, ¿¿ êðàé âèñòóïàâ íà 4 ñì
íèæ÷å ïðàâî¿ ðåáåðíî¿ äóãè. Íàñè÷åííÿ êàï³ëÿðíî¿ êðîâ³ çà äàíèìè ïóëüñîêñèìåòð³¿ ñòà-
íîâèëî 85%.

Àóñêóëüòàòèâíî âèñëóõîâóâàâñÿ ãðóáèé ñèñòîë³÷íèé øóì óçäîâæ ë³âîãî êðàþ ãðóäè-
íè, à òàêîæ â òî÷ö³ Áîòê³íà. Íà ÅÊÃ: ñèíóñîâèé ðèòì ç ÷àñòîòîþ ñåðöåâèõ ñêîðî÷åíü 150
çà õâèëèíó. Îçíàêè ã³ïåðòðîô³¿ ïðàâîãî ïåðåäñåðäÿ ³ ïðàâîãî øëóíî÷êà. Áëîêàäà ïðàâî¿
ã³ëêè ïó÷êà Ã³ñà.
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Ï³ä ÷àñ ÓÇÄ ñåðöÿ âèÿâëåíå çíà÷íå ðîçøèðåííÿ ïðàâèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ. Ðîçì³ðè ïðà-
âîãî ïåðåäñåðäÿ ñêëàäàëè 6,8õ5,3 ñì. Ñïîñòåð³ãàëè âèðàæåíó íåäîñòàòí³ñòü òðèñòóëêîâî-
ãî êëàïàíà çà ðàõóíîê äèñïëàç³¿ ïàï³ëÿðíî- õîðäàëüíèõ ñòðóêòóð ³ äèëàòàö³¿ ô³áðîçíîãî
ê³ëüöÿ (ä³àìåòð 3,2 ñì). Â³äì³÷àëè òàêîæ äèñïëàç³þ êëàïàíà ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ ç íàÿâí³ñòþ
çâóæåííÿ. Ñèñòîë³÷íèé ãðàä³ºíò òèñêó ì³æ ïðàâèì øëóíî÷êîì ³ ëåãåíåâèì ñòîâáóðîì
ñêëàäàâ 80 ìì ðò.ñò. Âèÿâèëè âòîðèííèé äåôåêò ì³æïåðåäñåðäíî¿ ïåðåãîðîäêè ä³àìåò-
ðîì 1,3 ñì, ÷åðåç ÿêèé ñêèäàëàñü êðîâ ³ç ïðàâîãî ïåðåäñåðäÿ â ë³âå. Ñêîðî÷óâàëüíà âëàñ-
òèâ³ñòü ë³âîãî øëóíî÷êà çàëèøàëàñÿ äîáðîþ. Ãåìîäèíàì³÷í³ ïîêàçíèêè ³ ïàðàìåòðè ë³-
âèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ â³äïîâ³äàëè äîïóñòèìèì â³êîâèì íîðìàì.

Äèòèí³ âèêîíàíà êàòåòåðèçàö³ÿ ïðàâèõ â³ää³ë³â ñåðöÿ ç àíã³îêàðä³îãðàô³ºþ, ï³ä ÷àñ
ÿêî¿ ï³äòâåðäæåí³ äàí³ ïðî íàÿâí³ñòü êëàïàííîãî ñòåíîçó ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ ³ç ñèñòîë³÷íèì
ãðàä³ºíòîì òèñêó 95 ìì ðò.ñò. òà âèðàæåíîãî çâîðîòíîãî òîêó êðîâ³ íà òðèñòóëêîâîìó êëà-
ïàí³. Ïðîâåäåíà  ñïðîáà äèëàòàö³¿ ñòåíîçó áàëîíîì, àëå âîíà âèÿâèëàñü íååôåêòèâíîþ.

Âèð³øåíî êîðåãóâàòè âàäó ñåðöÿ õ³ðóðã³÷íèì øëÿõîì.
Ìåòîä ³ îïåðàö³þ âèêîíóâàëè ÷åðåç ñåðåäèííèé äîñòóï â óìîâàõ øòó÷íîãî êðîâîîá³-

ãó òà ã³ïîòåðì³¿ 28 °Ñ. Ïðîâîäèëè êàíþëÿö³þ âèñõ³äíî¿ àîðòè ³ îáîõ ïîðîæíèñòèõ âåí,
êàðä³îïëåã³þ – ðîç÷èíîì êóñòîä³îëà â êîð³íü àîðòè. Ñò³íêà ïðàâîãî ïåðåäñåðäÿ â³äêðèòà
øëÿõîì ðîçòèíó ïàðàëåëüíî ì³æïåðåäñåðäí³é áîðîçí³. Âñ³ òðè ñòóëêè ïðàâîãî ïåðåäñåðä-
íî-øëóíî÷êîâîãî êëàïàíà ïðèëÿãàëè äî ñò³íîê øëóíî÷êà, òîìó ùî áóëè íåïðàâèëüíî
ñôîðìîâàí³ éîãî ïàï³ëÿðíî-õîðäàëüí³ ñòðóêòóðè. Âñ³ õîðäè áóëè äóæå êîðîòêèìè, à ïàï³-
ëÿðí³ ì’ÿçè ìàéæå ïîâí³ñòþ çëèâàëèñÿ ç òðàáåêóëàìè ïðàâîãî øëóíî÷êà. Ç ìåòîþ ìîá³ë³-
çàö³¿ ï³äêëàïàííèõ ñòðóêòóð ïåðåäíÿ òà ñåïòàëüíà ñòóëêè ðîçñ³÷åí³ âïðîäîâæ ô³áðîçíîãî
ê³ëüöÿ ìàéæå ïî âñ³é ¿¿ äîâæèí³. Ñïî÷àòêó âèêîíàíà ìîá³ë³çàö³ÿ ïàï³ëÿðíîãî ì’ÿçà ñåïòà-
ëüíî¿ ñòóëêè, ç â³äîêðåìëåííÿì éîãî ãîñòðèì øëÿõîì ïðîòÿæí³ñòþ 1 ñì. Ç ìåòîþ çá³ëü-
øåííÿ ïëîù³ ïîâåðõí³ ñòóëêè â çîíó ðîçòèíó ñòóëêè âøèòà ëàòêà ç àóòîïåðèêàðäà. Àíàëî-
ã³÷íèìè ä³ÿìè ìîá³ë³çóâàëè ï³äêëàïàíí³ ñòðóêòóðè ïåðåäíüî¿ ñòóëêè, äîïîâíèâøè ¿õ
ðîçñ³÷åííÿì äîäàòêîâèõ ì’ÿçîâèõ òÿæ³â, ÿê³ ïåðåøêîäæàëè ðóõàòèñü ñòóëö³. Ïîâåðõíÿ
ïåðåäíüî¿ ñòóëêè òàêîæ çá³ëüøåíà øëÿõîì âøèâàííÿ àóòîïåðèêàðä³àëüíî¿ ëàòêè. Øëÿ-
õîì çøèòòÿ äåê³ëüêîìà âóçëîâèìè øâàìè ñåïòàëüíî¿ òà ïåðåäíüî¿ ñòóëîê áóëà ñôîðìîâà-
íà ïåðåäíÿ êîì³ñóðà. Ïëàñòèêà êëàïàíà äîïîâíåíà çâóæåííÿì ô³áðîçíîãî ê³ëüöÿ çà De-
Vega. Ï³ñëÿ ïðîâåäåííÿ òåñòó íà çàìèêàííÿ êëàïàíà çàëèøàâñÿ çâîðîòíèé ïîò³ê ð³äèíè â
çîí³ çàäíüî¿ ñòóëêè. Äåê³ëüêîìà îêðåìèìè øâàìè çàäíÿ ñòóëêà áóëà ï³äòÿãíóòà äî ô³áðî-
çíîãî ê³ëüöÿ â íàïðÿìêó ïåðåäíüî¿ ñòóëêè. Ïîâòîðíèé òåñò ï³äòâåðäèâ äîáðå çìèêàííÿ
ñòóëîê êëàïàíà.

Îáñòðóêö³ÿ íà øëÿõó âèõîäó ç ïðàâîãî øëóíî÷êà áóëà ñôîðìîâàíà çà ðàõóíîê çâó-
æåííÿ êëàïàííîãî ê³ëüöÿ ³ äèñïëàç³¿ êëàïàíà. Äëÿ ðîçøèðåííÿ âèõîäó â ëåãåíåâó àð-
òåð³þ âèêîíàíà òðàíñàíóëÿðíà ïëàñòèêà âèõ³äíîãî òðàêòó êñåíîïåðèêàðä³àëüíîþ ëà-
òêîþ ç ìîíîñòóëêîþ. Áåçïåðåðâíèì øâîì çàêðèòî âòîðèííèé äåôåêò ì³æïåðåäñåðäíî¿
ïåðåãîðîäêè. Íàäëèøîê ñò³íêè ïðàâîãî ïåðåäñåðäÿ çàáðàíî â äâîðÿäíèé îáâèâíèé
øîâ, ÿêèì çàøèâàëè ðîçòèí. Ï³ñëÿ â³äíîâëåííÿ ä³ÿëüíîñò³ ñåðöÿ ³ íîðìàë³çàö³¿ ïîêà-
çíèê³â ãåìîäèíàì³êè áóëî â³äêëþ÷åíî àïàðàò øòó÷íîãî êðîâîîá³ãó. Äëÿ çàáåçïå÷åííÿ
ä³ÿëüíîñò³ ñåðöåâî-ñóäèííî¿ ñèñòåìè âèêîðèñòîâóâàëè ñåðåäí³ äîçè ³íîòðîïíî¿ ï³äò-
ðèìêè. Ï³ñëÿ çàê³í÷åííÿ îïåðàö³¿ äèòèíà äîñòàâëåíà ó â³ää³ëåííÿ ³íòåíñèâíî¿ òåðàï³¿
ç àäåêâàòíèìè ïîêàçíèêàìè àðòåð³àëüíîãî òèñêó, ãàçîâîãî ñêëàäó êðîâ³ òà öåíòðàëü-
íîãî âåíîçíîãî òèñêó. Òåðì³í øòó÷íî¿ âåíòèëÿö³¿ ëåãåíü ó ðàííüîìó ï³ñëÿîïåðàö³é-
íîìó ïåð³îä³ ñêëàâ 56 ãîäèí. Íà 13-òó äîáó ï³ñëÿ îïåðàö³¿ õâîðà âèïèñàíà ç â³ää³ëåííÿ
â äîáðîìó ñòàí³.
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Óëüòðàçâóêîâå äîñë³äæåííÿ ñåðöÿ íà ÷àñ âèïèñêè ï³äòâåðäèëî äîáðèé ðåçóëüòàò îïå-
ðàö³¿. Â³äì³÷àëè çàëèøêîâå ïîì³ðíå ðîçøèðåííÿ ïîðîæíèíè ïðàâîãî øëóíî÷êà. Ì³í³ìà-
ëüíèé çâîðîòíèé âèò³ê êðîâ³ ÷åðåç òðèñòóëêîâèé êëàïàí. Ñåðåäí³é ãðàä³ºíò òèñêó ì³æ
ïðàâèìè ïåðåäñåðäÿì ³ øëóíî÷êîì ñêëàâ 3 ìì ðò.ñò. Íà êëàïàí³ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ âèçíà-
÷àâñÿ ïîì³ðíèé çâîðîòíèé ïîò³ê êðîâ³, à ãðàä³ºíò ñèñòîë³÷íîãî òèñêó ì³æ ïðàâèì øëóíî-
÷êîì ³ ëåãåíåâèì ñòîâáóðîì ñòàíîâèâ 11 ìì ðò.ñò.

Îáãîâîðåííÿ. Âèïàäêè êîðåêö³¿ äèñïëàç³¿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà ïîä³áíî¿ äî îïèñà-
íî¿ íàìè àíàòîì³¿ çóñòð³÷àþòüñÿ íàäçâè÷àéíî ð³äêî. Öå, íàïåâíî, ïîâ’ÿçàíå ç òèì, ùî
ä³òè ç òàêîþ âàäîþ ïîìèðàþòü â³äðàçó ï³ñëÿ íàðîäæåííÿ àáî íàðîäæóþòüñÿ ìåðòâèìè [4,
5]. Ïðè÷èíîþ ñìåðò³ º âèðàæåíà ñåðöåâà íåäîñòàòí³ñòü ÿê íàñë³äîê ñèíäðîìó ìàëîãî ñåð-
öåâîãî âèêèäó. Ìåõàí³çì ìàëîãî ñåðöåâîãî âèêèäó â íîâîíàðîäæåíèõ ä³òåé ç íàÿâí³ñòþ
âèðàæåíî¿ äèñïëàç³¿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà º àíàëîã³÷íèé òîìó, ÿêèé º â íåìîâëÿò ç àíî-
ìàë³ºþ Åáøòåéíà. Ó âèïàäêàõ ³ç â³äñóòí³ñòþ àòðåç³¿ êëàïàíà ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿ êðèòè÷íèì
ïåð³îäîì º ïåðø³ òèæí³ æèòòÿ, êîëè ùå çàëèøàºòüñÿ ï³äâèùåíèì çàãàëüíèé îï³ð ëåãåíå-
âèõ ñóäèí. Â³äñóòí³ñòü çàìèêàþ÷î¿ ôóíêö³¿ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà ³ âèñîêèé îï³ð ëåãåíå-
âèõ ñóäèí º ãîëîâíîþ ïðè÷èíîþ íèçüêîãî îá’ºìíîãî êðîâîòîêó â ìàëîìó êîë³ êðîâîîá³ãó
³ íàñë³äêîì ñåðöåâî¿ íåäîñòàòíîñò³. Â íàøîìó âèïàäêó äèòèí³ âäàëîñÿ ïåðåæèòè êðèòè÷-
íèé ïåð³îä, ìàáóòü, çàâäÿêè ³íäèâ³äóàëüíèì âëàñòèâîñòÿì ô³ç³îëîã³¿ êðîâîîá³ãó, ùî äî-
çâîëèëî ¿é äîæèòè äî 8 ì³ñÿö³â.

Äèñïëàç³þ òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà ñë³ä â³äð³çíÿòè â³ä àíîìàë³¿ Åáøòåéíà. Â íàøîìó
âèïàäêó íå áóëî çì³ùåííÿ ñòóëîê òðèñòóëêîâîãî êëàïàíà â á³ê âåðõ³âêè, à òàêîæ àòð³àë³-
çàö³¿ ÷àñòèíè ïðàâîãî øëóíî÷êà, ùî º õàðàêòåðíèì äëÿ àíîìàë³¿ Åáøòåéíà. Âñ³ ñòóëêè
êëàïàíà â³äõîäèëè â³ä ô³áðîçíîãî ê³ëüöÿ, à ïðàâèé øëóíî÷îê ìàâ çâè÷íó áóäîâó ç íàÿâí³-
ñòþ óñ³õ â³ää³ë³â. Íåäîñòàòí³ñòü êëàïàíà áóëà çóìîâëåíà íåïðàâèëüíèì ôîðìóâàííÿì ïà-
ï³ëÿðíî-õîðäàëüíîãî àïàðàòó, ³ç-çà ÷îãî ïîðóøóâàëîñÿ çìèêàííÿ ñòóëîê.
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Êîððåêöèÿ ñî÷åòàííîé äèñïëàçèè òðåõñòâîð÷àòîãî êëàïàíà è êëàïàíà
ëåãî÷íîé àðòåðèè

Äîâãàíü A.M., Kalangos À., Àêñåíîâà È.Î., Âàøêåáà Â.Þ., Ñàêàëîâ Â.Â., Êðèøòîô Å.À.,
Øàïîâàë Ë.À., Áîðèñîâà Â.È., Ïðîéäàê Î.Ñ.

Â ñòàòüå îïèñàíà äèàãíîñòèêà è õèðóðãè÷åñêàÿ êîððåêöèÿ ðåäêîé âðîæäåííîé ñî÷åòàííîé ïàòî-
ëîãèè òðåõñòâîð÷àòîãî êëàïàíà è êëàïàíà ëåãî÷íîé àðòåðèè ó âîñüìèìåñÿ÷íîãî ðåáåíêà. Â ñòðóêòóðå
âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ñåðäöà äèñïëàçèÿ òðåõñòâîð÷àòîãî êëàïàíà âñòðå÷àåòñÿ ïðèìåðíî â 1% ñëó÷àåâ
èç âñåõ ÂÏÑ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: âðîæäåííûé ïîðîê ñåðäöà, äèñïëàçèÿ òðåõñòâîð÷àòîãî êëàïàíà, äèñïëàçèÿ êëàïà-
íà ëåãî÷íîé àðòåðèè.

Correction of Combined Dysplasia Tricuspid Valve and Pulmonary Valve

Dougan A.M., Kalangos A., Aksenov I.O., Vashkeba V.U., Sakalov V.V., Kristof E.A., Shapoval L.A.,
Borisov V.I., Proydak O.S.

This article describes the diagnosis and surgical correction of congenital rare comorbidity tricuspid and
pulmonary valve in eight-month baby. In the structure of congenital heart tricuspid valve dysplasia occurs in
about 1% of all CHD.

Key words: congenital heart disease, tricuspid valve dysplasia, dysplasia of the pulmonary valve.




