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Описан случай редкого сочетания малых аномалий развития сердца и коронарных сосудов у не-
доношенной девочки, который имел неспецифические клинические проявления, протекавшие под ма-
ской патологии пищеварительной системы. Проанализированы возможности своевременной ди-
агностики аномалий коронарных артерий в современных условиях. Данная статья поможет 
практическому врачу в проведении дифференциальной диагностики острого коронарного синдрома у детей.
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К аномалиям коронарных артерий относят широ-
кий круг врожденных нарушений отхождения, рас-
положения и структуры коронарных артерий (КА). 
Чаще всего это находка при проведении коронарной 
ангиографии (0,5–4,5%) или аутопсии (15–85%). Ча-
стота различных типов аномалий КА составляет 1,1 
на 1000 случаев врожденных пороков сердца [1, 5].

Аномалии КА бывают доброкачественными (ано-
малии устьев, добавочные коронарные артерии) и 
гемодинамически значимыми (коронарные фистулы, 
аномальное отхождение левой коронарной артерии 
(ЛКА) от легочной артерии и др.). Они могут быть 
причиной коронарной недостаточности, вплоть до 
летального исхода, на аутопсии проявляться распро-
страненными некротическими и рубцовыми измене-
ниями миокарда [3, 6]. Эта патология обычно встре-
чается изолированно, но может сочетаться с другими 
врожденными пороками сердца (дефектом межже-
лудочковой перегородки, открытым артериальным 
протоком, коарктацией аорты, тетрадой Фалло). Без 
хирургической коррекции этого порока отмечается 
высокая смертность, 2/3 детей умирают в возрасте 
до 1 года, до старшего возраста доживают не более 
10–15% пациентов, при этом каждый второй умирает 
внезапно. Наиболее частой врожденной патологией 
коронарных сосудов является аномальное отхож-
дение ЛКА от легочной артерии (синдром Bland-
White-Garland). Среди всех врожденных пороков эта 
патология встречается от 0,5% в детской, до 2,3% во 
взрослой популяции [2, 4].

Цель работы – установить особенности клиниче-
ского течения редкого сочетания аномального отхож-
дения ЛКА из некоронарогенного синуса и малых 
аномалий развития сердца на примере клинического 
случая.

Материалы и методы
Проанализирован клинический случай аномаль-

ного отхождения ЛКА из некоронарогенного синуса, 
сочетавшегося с малыми аномалиями сердца (множе-
ственные аномальные хорды желудочков), у недоно-
шенной девочки с экстремально низкой массой тела, 
находившейся на стационарном лечении в отделении 
патологии новорожденных областной детской клини-
ческой больницы г. Гродно.

Девочка М, родилась от 2-й беременности, 2-х 
преждевременных родов, в сроке гестации 206 дней, 
путем операции экстренного кесарева сечения с 
массой тела 880 г, длиной тела 34 см, с оценкой по 
шкале Апгар 6/8 баллов. Беременность протекала на 
фоне гестоза Е2РЗН1, хронической фетоплацентар-
ной недостаточности, экстрагенитальной патологии 

у матери (артериальной гипертензии II, риск III, по-
липа желчного пузыря, малых аномалий сердца (ано-
мально расположенные хорды левого желудочка с 
митральной регургитацией I ст.)). В 9-10, 20, 22, 24 
недели мать ребенка перенесла острую респиратор-
ную инфекцию.

Состояние ребенка после рождения тяжелое вви-
ду наличия внутриутробной инфекции (пневмонии) 
и респираторного дистресс-синдрома (РДС), ослож-
ненного дыхательной недостаточностью III ст., нару-
шением кровообращения II ст., внутрижелудочкового 
кровоизлияния (ВЖК) II ст., недоношенности. Сразу 
после рождения девочка нуждалась в респиратор-
ной поддержке. При клиническом осмотре младенца 
установлено, что грудная клетка над областью сердца 
не изменена, верхушечный толчок не разлитой, в IV 
межреберье слева, совпадающий перкуторно с левой 
границей сердца. При аускультации сердца выслу-
шивались громкие ритмичные тоны, систолический 
шум на верхушке и в V точке, без иррадиации за пре-
делы сердца. АД на руках 62/34 – 58/30 мм рт. ст., на 
ногах 80/36-72/35 мм рт. ст. Пульсация на бедренных 
сосудах была отчетливая.

Проведено обследование девочки методом ПЦР 
на TORCH инфекции, результат отрицательный. 
Дважды выполнена ЭКГ, где выявлены синусовая 
тахикардия 200 уд/мин, правограмма, признаки пе-
регрузки правого предсердия. На рентгенограмме 
органов грудной клетки диагностированы призна-
ки пневмонии, расширение границ сердца влево. 
При ЭХО-кардиографии диагностировано открытое 
овальное окно (ООО) 3 мм с лево-правым сбросом; 
при нейросонографии - вентрикулодилатация слева, 
ВЖК II ст. При ультразвуковом обследовании пече-
ни, почек патологии не выявлено. С учетом прове-
денных исследований дополнительно был выставлен 
диагноз: бронхолегочная дисплазия, новая форма, 
среднетяжелое течение, дыхательная недостаточ-
ность I ст., энцефалопатия новорожденного смешан-
ного генеза тяжелой степени, синдром угнетения, ги-
дроцефальный синдром. Малые аномалии развития 
сердца (ООО), сердечная недостаточность I ст.

На 37-е сутки жизни состояние ухудшилось. У де-
вочки внезапно появились приступы беспокойства во 
время кормления. Кожные покровы стали бледными 
с землистым оттенком, она перестала усваивать эн-
теральную нагрузку, обильно срыгивала, появилось 
апное с десатурацией до 80%, нарастали признаки 
сердечной недостаточности, снизилось АД, аускуль-
тативно отмечалась глухость сердечных тонов, выра-
женная аритмия, появился дефицит пульса.

В момент ухудшения состояния на ЭКГ диагно-
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стированы фибрилляция предсердий, подъем сегмен-
та ST в I, II, aVF отведениях. Кроме того, регистриро-
вался феномен Ашмана, проявлявшийся появлением 
аберрантности в коротком сердечном цикле, следо-
вавшим за длинным интервалом R-R (рис. 1).

а

б

Рисунок 1. – ЭКГ девочки в момент ухудшения 
состояния

Примечание: а – отведения I, II, III; б - отведения aVR, 
aVL, aVF; скорость регистрации ЭКГ 25мм/с

Через 2 часа после медикаментозной коррекции 
на ЭКГ регистрировались выраженная синусовая та-
хикардия, единичная предсердная экстрасистолия, 
подъем сегмента ST в I, II , III отведениях (рис. 2).

Через 1 сутки после купирования приступа арит-
мии амплитуда подъема сегмента ST в I, II, aVF от-
ведениях уменьшилась, в III отведении - сегмент ST 
на изолинии. В грудных отведениях было смещение 
сегмента ST ниже изолинии (рис. 3).

В первые сутки после ангинозного приступа в 
крови выявлена гиперферментемия (повышение 
уровня креатининфосфокиназы до 252 Ед/л, при 
норме до 200 Ед/л). На вторые сутки определен по-
вышенный уровень тропонина Т до 0,14 нг/мл, при 
норме менее 0,02 нг/мл. При ЭХО-кардиографии зон 
акинезии и гипокинезии не выявлено.

Несмотря на проводимую медикаментозную тера-
пию, нарастала сердечно-легочная недостаточность, 

на 40-е сутки жизни на-
ступила смерть ребенка.

При аутопсии диагно-
стированы множествен-
ные врожденные особен-
ности развития сердца: 
выход ЛКА из некорона-
рогенного синуса, малые 
аномалии сердца (множе-
ственные мелкие аномаль-
но расположенные хорды 
желудочков, укорочение и 
утолщение папиллярных 
мышц).Рисунок 2. – ЭКГ девочки через 2 часа после медикаментозной коррекции 

аритмии

Рисунок 3. – ЭКГ девочки через сутки  
после ухудшения состояния

Примечание: а – отведения I II III; б - отведения aVR, 
aVL, aVF; в – отведения V1,V2, V3, скорость регистрации 
ЭКГ 50 мм/с
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Обсуждение 
Наблюдаемый нами клинический случай вызы-

вает интерес, поскольку он был сложен в диагно-
стике. Во-первых, ребенок родился недоношенным 
с экстремально низкой массой тела (880 г), на фоне 
отягощенной беременности, с признаками пораже-
ния дыхательной (пневмония и РДС) и центральной 
нервной системы. Во-вторых, ухудшение состояния, 
проявляющееся обильным срыгиванием, появлением 
апное с десатурацией, нарастанием сердечной недо-
статочности не сразу было расценено как ангинозный 
приступ, и только после регистрации на ЭКГ жизне-
угражающей аритмии, ST-T изменений вышепере-
численные клинические проявления расценены как 
ишемические. В-третьих, с учетом изменений на ЭКГ 
и рентгенограмме органов грудной клети, гиперфер-
ментемии крови было высказано предположение о 
врожденной аномалии развития коронарных артерий, 
но ввиду экстремально низкой массы тела ребенка 
невозможно было выполнить ангиографию. Оконча-
тельный диагноз врожденной патологии коронарных 
сосудов был установлен на аутопсии.

Клинические проявления при аномальном отхож-
дении КА неспецифичны и/или непостоянны. По 
литературным данным, у большинства пациентов 
заболевание манифестирует на 2–3-м месяце жизни 
и может проявляться одышкой, тахикардией, вяло-
стью, бледностью, повышенной потливостью и сры-
гиванием. В большинстве случаев сложно распознать 
начальные признаки болезни, т.к. порой ангинозный 
приступ у детей грудного возраста ошибочно прини-
мается за кишечную колику [2, 3, 7].

Дети отстают в физическом развитии, у них рано 
формируется левосторонний сердечный горб. Верху-
шечный толчок ослабленный, смещен в 6-е, 7-е ме-
жреберье. Границы сердца смещены преимуществен-
но влево, тоны чаще приглушены, выслушивается 
систолический шум. 

Накопленный опыт свидетельствует о том, что ве-
дущая роль в диагностике аномалий КА принадлежит 
инструментальным методам исследования. «Золотым 
стандартом» оценки анатомии КА является ангиогра-
фия. При ангинозном приступе на ЭКГ регистрирует-
ся подъем выше изолинии сегмента ST и слияние его 
с зубцом Т. Могут быть признаки инфаркта миокар-

да, аритмии (экстрасистолии, мерцательной аритмии, 
пароксизмальной тахикардии, фибрилляции желу-
дочков), тромбоэмболии. При рентгенологическом 
исследовании органов грудной клетки определяется 
кардиомегалия.

Методом ЭХО-кардиографии выявляют зоны 
акинезии (область некроза), гипокинезии, асинхрон-
ности сокращений отдельных сегментов левого же-
лудочка в области ишемического повреждения. У 
некоторых пациентов может выявляться аневризма 
левого желудочка. В зонах неповрежденных сегмен-
тов определяются явления дискинезии или гиперки-
незии компенсаторного характера.

Для определения очага некроза помогает метод 
сцинтиграфии миокарда с применением технеция 
99мTc, который обладает повышенной тропностью к 
некротизированной ткани. Для возможности воссоз-
дания трехмерной сложной анатомии КА можно ис-
пользовать компьютерную томографию с введением 
контраста и магнитно-резонансную томографию.

Выживание детей с данным пороком зависит от 
развития коллатералей, анатомического типа кро-
воснабжения сердца и своевременной хирургической 
коррекции [2, 3, 4].

Практический интерес данного наблюдения со-
стоит в редкости патологии, выявленной у недоно-
шенной девочки с экстремально низкой массой тела, 
и сложности диагностики.

Выводы
1. Редкая сочетанная патология коронарных арте-

рий и малых аномалий развития сердца может иметь 
неспецифические клинические проявления у недоно-
шенного ребенка.

2. Возникший внезапно ангинозный приступ у де-
тей сопровождается быстро нарастающими призна-
ками сердечной недостаточности на фоне нарушений 
сердечного ритма и диспептическими явлениями.

3. Трудности в диагностике аномалий коронарных 
артерий у недоношенных детей состоят в ограниче-
нии использования современных методов исследова-
ния.

4. Поднимаемая проблема поможет практическо-
му врачу в проведении дифференциальной диагно-
стики острого коронарного синдрома у детей.
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UNCOMMON CONGENITAL MALFORMATION OF CORONARY VESSELS IN CHILDREN WITH 
MINOR ABNORMALITIES OF HEART (CLINICAL CASE)

Tomchyk N. V., Lyalikov S. A., Yankovskaya N. I., Laschkovskaya T. A. 
Educational Establishment “Grodno State Medical University”, Grodno, Belarus

A case of uncommon congenital malformation of the coronary vessels in preterm girl with minor abnormalities of the 
heart was described. In this article we specified clinical signs of the disease that occurred as the digestive system pathology. 
Modern opportunities to diagnose the pathology of coronary vessels in due time were analyzed. This article will help the 
practitioner with differential diagnosis of acute coronary syndrome.

Key words: coronary arteries, heart, children, electrocardiogram, ischemia.
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