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Анализ данных эхокардиографических 
и рентгенологических исследований 
большой группы детей различных 
возрастов позволяет утверждать, что 

которые принято относить к малым 
аномалиям развития сердца. 

Анализ клинически

достаточно часто определяется сочетание 
азличных дисплазий позвоночника и 
нарушений развития внутренних органов и, 
в частности, малых аномалий развития 
сердца (МАРС). 

В доступной нам литературе основной 
этиологической причиной указанных 
нарушений считается нарушение развития 
соединительной ткани вследствие 
генетически измененного фибрилогенеза 
внеклеточного матрикса, приводящее к 
различным морфофункциональным 
нарушениям не только висцеральных, но и 
локомоторных органов 
[1,2,3,4,5,7,11,12,15,17]. В настоящее время 
общепринятыми являются представления, 
что в основе формирования структурных 
элементов различных органов и систем 
леж

ифференцировки скелетогенной 
ез мезенхимы стенок сердца 

нач апах 

ки, 
ования 
 

 

х наблюдений 
показывает, что в значительном числе 
случаев диспластические процессы в 
позвоночнике рассматриваются без учета 
иных органоспецифических проявлений 
соединительно-тканной дисплазии. Хотя 
особенностью данной патологии как раз и 
является полиморфизм клинических 
проявлений, причем порой это выглядит 
как комплекс патологических признаков, 
на первый взгляд, не связанных между 
собой. При таких обстоятельствах, 
возникает необходимость тщательного 
дифференциально-диагностического 
обследования пациента для определения 
характера сопутствующих аномалий и 
выбора оптимальной тактики ведения 
больного. 

Целью работы явилось изучение 
распространенности и структуры МАРС у 

иями 

я 

 BIOMEDICA) с использованием 
секторальных датчиков 3,5МГц, 5,0МГц по 
стан

х 

. 
Бел

х 
, 

вой, 

ые 

ных 

возраст 10,1±1,2 года) с диспластическими 

р

ит принцип четкости, соразмерности и 
гармоничного сочетания процессов роста, 
дифференцировки и морфогенеза. Все эти 
процессы протекают неодинаково, в 
зави

детей с диспластическими изменен
позвоночника. 

Материалы и методы исследовани
Исследования выполнялись в 

симости от физиологической 
значимости на разных этапах эмбриогенеза 
тех или иных структур. Возможно, именно 
 силу своей значимости процесс 

одномерном, двухмерном и допплеровском 
(импульсно-волновом и непрерывно-
волновом) режимах на аппарате AU-530 
(ESAOTEв

д
м енхимы и 

инается уже на ранних эт
эмбриогенеза. Почти одновременно с 
процессом формирования первичных 
мембранозных закладок (склеротомов), их 
пересегментировкой и превращением 
вначале в хрящевые (с пятой недели), а в 
последующем и в костные позвон
происходят структурные преобраз
миокарда, в результате которых из
внутреннего (более рыхлого) 
трабекулярного слоя формируются 
сосочковые мышцы, сухожильные нити, 
гребешковые мышцы (в правом 
предсердии и ушках) и трабекулярные 
перемычки. На данный этап (с 16-го дня до
конца 8-ой недели после оплодотворения) 
как раз и приходится наибольшее 
количество аномалий развития 
позвоночника [6,16]. Предположительно, 
на этот же период приходится 
формирование и большинства нарушений 
архитектоники сердца, в том числе и тех, 

дартным методикам [18]. 
Для оценки выявленных изменений 

архитектоники сердца и магистральны
сосудов использовались критерии, 
предложенны м и Ю.Ме С.Ф. Гнусаевы

озеровым [3, 10]. 
Интерпретация рентгенологически

данных проводилась по схеме
разработанной В.С. Майковой-Строгано
Д.Г. Рохлиным и В.А. Дьяченко [4, 9]. 

При оценке диспластических 
изменений позвоночника также 
испо еннльзовались критерии, предлож
В.И. Садофьевой [13, 14] с учетом 
изменений внесенных П.Л. Жарковым 
[6]. 

При обработке полученных дан
использовался пакет статистического 
анализа Excel 2000 (гистограма, 
двувыборочный Z-тест и t-тест). 

Были проанализированы данные 
эхокардиографических исследований 22 
детей в возрасте от 7 до 14 лет (средний 
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енениями компонентов позвоночно
столба. Контрольную группу состав
детей от 7 до 14 лет (средний возраст
10,6±1,5 года) с малыми аномалиями 
развития сердца, но

енений позвоночника. 
При Эхо-КГ МАРС выявлены у 95,5%

детей с диспластическими изменениями 
компонентов позвон

РС преобладали аномально 
расположенные трабекулы (68,2
причем, более чем в трети случаев (
детей) множественные, ПМК (40,9%) 
который, как правил

роаномалиями хорд (эктопическое 
крепление и нарушение распределения). 
Дила

% случаев. Пролапс правого 
атриовентрикулярного клапана (ПТК) был
выявлен в 9% случаев и, как пр

етался с ПМК. Удлиненный евстахиев 
клапан был выявлен у 4,5% пациентов, 

лабирующие в правое предсерд
гребенчатые мышцы у 4,5%, расш
ствола легочной артерии у 9% и
микроаномалии папиллярных м
18,2% пациентов. 
 
 

В контрольной группе аномальн
трабекулы выявлены в 80% случаев, 
причем множественные встречались 
только у одного из 25 обследованных, 
ПМК от

чаев (но также в сочетании
расширение синусов Вальсальвы 
выявлено в 8% случаев. Удлиненный 
евстахиев клапан и расширение ствол

чной артерии  в контрольной группе
выявлялись в 4% случаев, а 
микроаномалии папиллярных мыш

 случаев (пролабирующие в пра
предсердие гребенчатые мышцы у детей 
контрольной группы выявлены не были). 

тоте ряда МАРС у детей с 
диспластическими изменениями 
компонентов позвоночного столба и 
детей контрольной группы. Кроме того, у

ей первой группы чаще отмечалось 
сочетание ПМК с дилатацией синусов 
Вальсальвы (p<0,05) и достоверно чащ
помимо множественных аномальных 
трабекул(p<0,025), вы

етание с ПМК и дилатацией синусов
Вальсальвы(p<0,05).  
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Рис.1. Соотношения частоты выявления МАРС у детей с диспластическ
е ниями компонентов позвоночного столба и детей контрольной группы (темные 

столбики — МАРС у детей с диспластическими изменениями компонентов позвоночного
столба, светлые — МАРС у детей контрольной группы). 

1 — аномальные трабекулы (ложные хорды); 2 — ПМК; 3 — ПТК; 4 — дилата
синусов Вальсальвы; 5 — микроаномалии папиллярных мышц; 6 — дила
легочной артерии; 7 — удлиненный евстахиев клапан. 
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 МАРС и рядом 
диспластических изменений компонентов 
позвоночного столба. 

3. Наиболее частым вариантом МАРС 
были аномально расположенные 
трабекулы (ложные хорды), причем, 
довольно часто множественные, ПМК (в 
2,5 раза чаще выявлялся у детей с 
диспластическими изменениями 
позвоночника, чем у детей контрольной 

М., Медицина, 1991. — С. 172—176, 200—
201. 

9. Майкова-Строгонова В.С., Рохлин Д.Г. 
Кости и суставы в рентгеновском изображен
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10. Михайлов С.С. Клиническая анатомия 
сердца. — М., Медицина, 1987 г. — 278 с. 

11. Мартынов А.И., Степура О.В., 
Остроумова О.Д. Маркеры дисплазии 
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ппы) и дилатация синусов Вальсальвы 
(последняя выявлялась в 4 раза чаще у 
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д
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4. В большинстве слу
диспластическими изменениями 
позвоночника отмечалось сочетани
нескольких малых аномалий сердца. 
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