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В исследованиях последних лет 
дисплазия соединительной ткани 
рассматривается как конституциональная 
особенность детей с врожденными 
пороками сердца.

Исследований, посвященных этой теме в 
предшествующий период мало, что 
объясняется разработкой общих этапов 
оказания помощи детям с ВПС на 
первичном этапе, с учетом того, что 
хирургическая помощь детям с ВПС 
оказывается сравнительно с недавнего 
времени.



Обеспечение повышения 
эффективности оказания помощи 
больным с ВПС предусматривает:

 Учет конституциональных особенностей 
детей с ВПС.

 Степень выраженности у детей с ВПС 
синдрома дисплазии соединительной ткани, 
как их конституциональной особенности.

 Прогнозирование прогноза в зависимости от 
хирургического доступа, который не всегда 
является стандартным в зависимости от 
степени выраженности деформаций грудной 
клетки, позвоночника.   

 Прогнозирование нарастания 
послеоперационной деформации грудной 
клетки, послеоперационных результатов в 
зависимости от эластических свойств ткани, 
их растяжимости.



Основные проявления ДСТ у 
детей с ВПС

 ДСТ встречалась у 85 % детей с ВПС:

 Астеническое телосложение, деформации 
грудной клетки, нарушение осанки, 
сколиозы, плоскостопие, гипермобильность
суставов

 Со стороны кожно-мышечной системы: 
истончение, трофические расстройства, 
грыжи (пупочные, паховые)

 Со стороны ЦНС: Синдромы двигательных 
расстройств, астеноневротический синдром

 Со стороны органов зрения: косоглазие, 
птоз



ДСТ со стороны ССС

 ПМК – 36,5 %;

 Ложные хорды, дополнительные трабекулы –
24,6 %;

 Аневризмы МПП – 11,5 %;

 ООО - 10,6 %:

 Двухстворчатый аортальный клапан – 7,6 %;

 Расширение корня аорты и легочной артерии –
2,4 %

 Удлинение структур МК и ТК – 1,8 %; 

 Расширение коронарного синуса (аномалии 
синуса Вальсальвы – 1,5 %.



Больная И. 15 лет 
Д/З:ВПС. Большой 
ДМЖП, 
Диспластический
кифосколиоз IV 
степени.
I этап – Пластика 
ДМЖП в возрасте 15 
лет (г.Киев);
II этап – оперативная 
коррекция 
кифосколиоза в 17 лет 
(г.Харьков) 
Катамнез: Замужем, 
имеет 2-х детей.

Трудности: 1. психологическое 
убеждение родителей, самой 
девочки  в возможности 
проведения операции.
2. Малочисленность 
кардиохирургов, обладающих 
опытом операций в случае 
сочетанной патологии



Больная Г, 15 лет. ВПС АВК, 
сбалансированная форма, Операция 
радикальная коррекция в 13 лет (Киев)
Операция коррекция юношеского 
диспластического сколиоза IV степени в 
15 лет (Курган)



Больной Ч, 16 лет. Недостаточность АоК 3 ст. 
Миксоматозная дегенерация МК. Протезирование АоК
механическим протезом. Субклинический гипотиреоз, 

Сенсоневральная тугоухость. Марфанаподобный

синдром.



Больной М, 12 л. ВПС ТМС, Состояние 
после операции, Варикозное 
расширение вен грудной клетки, 

паховой области.



Больная У. 6 лет, ВПС 
(ДМПП(вариант 
трехпредсердного сердца), 
множественные ДМЖП, 
умеренный стеноз легочной 
артерии. Установлен с 
рождения
Сопутствующее заб-е: 
Воронкообразная 
деформация грудной 
клетки. Птоз верхних век  
обоих глаз. Синдром 
Корнелии Де Ланге.
Операция: коррекция птоза 
Симферополь, 2015г. 

Трудности: оценка 
гемодинамических вкладов разных 
составляющих  ВПС, которые в 
данной ситуации носили взаимно 
компенсирующий эффект, что 
позволило не проводить операцию, 
количество и размеры дефектов с 
возрастом уменьшились. 
Планируется хирургическая 
коррекция деформации грудной 

клетки в старшем возрасте.



Состояние после пластики ДМПП, 
Деформация грудной клетки, 
Деформация ушной раковины



Марфаноподобный синдром, 
расширение корня аорты



Выводы:
Для достижения эффективности оперативного 

лечения ВПС  с СДСТ и формирования 
положительных послеоперационных результатов 
необходима этапная коррекция: 

 1 этап – хирургическая коррекция ВПС, с учетом 
особенностей грудной клетки и изменения 
топографии сердца; 

 2 этап - хирургическая  коррекция деформации 
позвоночника; 

 3 этап – профилактика послеоперационных 
деформаций грудной клетки (подбор 
специальных корсетов). 

 Необходим учет послеоперационной 
растяжимости структур сердца в зависимости от 
выраженности СДС, как результат изменений 
свойств эндотелия.


