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Резюме
В статье описана пренатальная ультразвуковая диагностика крайне редко встречающейся врожденной патологии сер
дечнососудистой системы. Приведен обзор литературы, посвященной данной проблеме. Представлено девять случаев 
дородовой диагностики идиопатической инфантильной артериальной кальцификации. Приведены описания эхогра
фической картины сердца и магистральных сосудов. Продемонстрирована динамика ультразвуковых изменений при 
данном заболевании. Обсуждаются вопросы пренатальной дифференциальной диагностики. Пренатальный диагноз ве
рифицирован в результате патогистологического исследования.
Ключевые слова: плод, идиопатическая инфантильная артериальная кальцификация, пренатальная ультразвуковая ди
агностика. толщина воротникового простанства (ТВП), верификация пренатального диагноза

Summary
In the article there is described the prenatal ultrasonic diagnosis of an innate pathology of the cardiovascular system that occurs 
extremely rare. There is presented the review of literature related to this problem. There are shown nine cases of pre-delivery 
diagnostics of idiopathic infantile arterial calcification. Descriptions of ultrasound pattern of the heart, coronary great vessels 
are given. The dynamics of ultrasonic changes associated with this disease is also demonstrated. The questions of the prenatal 
differential diagnostics are discussed. Prenatal diagnosis is verified in the result of pathohistological examination.
Key words: fetus, idiopathic infantile arterial calcification, prenatal ultrasonic diagnosis, nuchal translucency (NT), verification 
of prenatal diagnosis

Введение
Идиопатическая инфантильная артериальная кальци

фикация (генерализованный инфантильный артериальный 
кальциноз, инфантильный артериосклероз, идиопатическая 
артериальная кальцификация у детей, неатероматозный ар
териосклероз, синдром Страйкера) -  это заболевание с нео
пределенной популяционной частотой и не уточненной эти
ологией, практически всегда с неблагоприятным исходом 
[1-5,9,10,11,21.22]. Патология характеризуется диффуз
ным поражением артерий эластического и мышечного ти
пов. Артерии изменяются вследствие разрушения и фраг
ментации эластического слоя сосудистой стенки, проис
ходит отложение депозитов гидроксиапатита кальция, раз
виваются фиброз и пролиферативные изменения в интиме 
[23,46,49]. Это, в свою очередь, влечет быстро прогресси
рующую ишемическую остановку сердца в антенатальном 
периоде или рефрактерную к терапии артериальную гипер
тензию, в раннем младенческом возрасте [1-5,7-9,44-49].

Идиопатическая инфантильная артериальная каль
цификация (ИИАК) является крайне редким заболевани
ем. Bryant J.H. и White W.A. (1891), впервые описали его 
как заболевание с неизвестной этиологией и фатальным 
исходом, проявившееся генерализованной кальцифика
цией и стенозом артерий большого и среднего диаметров 
у шестимесячного ребенка [6]. Однако имеются единич
ные описания спонтанной регрессии заболевания у паци
ентов, доживших до взрослого возраста [7,8]. В младен
ческом периоде 85% детей погибает до 6 месяцев жизни
[9], а до 1 года погибают почти все. Достоверная частота 
патологии не установлена. К 2010 г. в мировой литерату
ре опубликовано описание менее 200 случаев диагности
ки ИИАК [1,2,4,10,11]. Частота поражения мальчиков и 
девочек приблизительно одинакова [10].

Этиология заболевания не достаточно изучена.
Несколько гипотез имеют право на существова

ние: 1) генетическая предрасположенность (аутосомно-



рецессивный тип наследования мутации гена) [10,12- 
15,20]; 2) наследственно обусловленная патология сое
динительной ткани [13]; 3) альтерация эндотелия из-за 
дегенерации эластических волокон [14,23,49]; 4) нару
шение метаболизма железа [15]; 5) нарушение метабо
лизма простагландинов [5]; 6) изменение обмена фос
фора и кальция, при гиперфункции паращитовидных 
желез [3,4,5]; 7) нарушения плодовой гемодинамики 
[1,4,10,13,15,19].

Существует две теории патогенеза данного забо
левания; 1) первичное обызвествление внутренней эла
стичной оболочки и вторичная пролиферация интимы;
2) первичная пролиферация интимы и вторичная каль
цификация. В обоих случаях прогрессирующая гипер
трофия интимы приводит к окклюзии просвета сосу
дов. В патологический процесс, как правило, вовлека
ются коронарные артерии. В большинстве наблюдений, 
смерть наступает из-за остановки сердца, прогрессиру
ющей сердечной недостаточности или некроза миокар- 
да[1,4,9,10,11,12-17,23].

Идиопатическая инфантильная артериальная каль
цификация регистрируется как спорадически, так и у 
лиц с отягощенным семейным анамнезом (аутосомно- 
рецессивный тип наследования) [10,12-15,20]. Развитие 
ИИАК связывают с мутации гена ENPP1 (ectonucleatide 
pyrophosfotase / phosfodiesterase-1) в локусе 6q22-q23, 
вследствие которой инактивируется фермент ENPP1, 
регулирующий дифференцировку клеток и блокиру
ющий отложение депозитов гидроксиапатита кальция 
[10,13,15,20-22].

В основе изменения обмена лежит выпадение солей 
кальция из растворенного состояния с последующим от
ложением в клетках и межклеточном веществе. Кальци
фикация сердечной мышцы представляет собой неспец
ифическое острое поражение миокарда, которое может 
произойти в «очаге» гипоксии, некроза, фиброза или кро
воизлияния, при нормальном уровне кальция и фосфора 
в сыворотке крови [10,11,12-17].

Эхографическая картина ИИАК характеризуется: 
гиперэхогенной межжелудочковой перегородкой; сни
жением сократительной способности измененного мио
карда с нарушением систолической функции сердца; ги- 
перэхогенностью стенок аорты, стенок основного ство
ла и ветвей легочной артерии; гиперэхогенностью под
вздошных, бедренных артерий и полых вен; гиперэхоген
ностью створок атриовентрикулярных клапанов, клапа
нов главных артерий, с последующим прогрессирующим 
обструктивным поражением, вплоть до атрезии; повы
шением эхогенности почек, вследствие их ишемии [1- 
5,14,15,20-22,24,25,28,31-36]. Время манифестации эхо
графической картины при ИИАК достаточно вариабель
но. По данным большинства авторов, ультразвуковая ди
агностика ИИАК не вызывает затруднений. Неоценимую 
помощь оказывает тщательный динамический ультразву
ковой контроль и применение цветового допплеровского 
картирования (ЦДК). Практически во всех опубликован
ных работах пренатальный диагноз был установлен по
сле 20 недель беременности. Однако ИИАК может быть

выявленной уже в конце первого триместра беременно
сти. Инициальным проявлением патологии в первом три
местре беременности было повышение эхогенности меж
желудочковой перегородки [1,2,4,5].

Хромосомные аномалии и сочетанные поро
ки развития при ИИАК регистрируются достаточ
но редко и представлены: трисомиями 13-15, 17 и 18 
[26,29,31,35], в нескольких случаях -  неугочненными 
пороками сердца [24,26,29,37,42,44,47,49], множествен
ными врожденными пороками развития (МВПР) пло
да [4,5,12,13,17,19,23,25-27], патологией почек (мульти- 
кистозная дисплазия, гидронефроз) [6,14,15,17,]. Сопут
ствующая патология, осложняющая течение ИИАК, наи
более часто, представлена неиммунной водянкой плода 
различной степени выраженности (вплоть до анасарки), 
вторичной по отношению к прогрессирующей сердеч
ной недостаточности [35,38]. Данные признаки, как пра
вило, проявляют себя, во второй половине беременности 
[4,8-17,19-33,35-38,40,41-49].

Акушерские осложнения характеризуются: антена
тальной гибелью плода, мертворождением, многоводи- 
ем и преждевременными родами. Клиническими прояв
лениями новорожденных детей становятся: сердечная 
и легочная недостаточность, инфаркты внутренних ор
ганов (головного мозга, легких, печени, селезенки, по
чек), гангрена кишечника и периферическая гангрена 
[7,8,11,15,16,37,41,44-49].

Дифференциальный диагноз проводится с эндо- 
кардиальным фиброэластозом [38,39,40,42], миокарди
т о м ^ ,9,29], аномалией коронарных артерий [28,31,36] и 
опухолями сердца[43,44]. Иногда приходится проводить 
дифференциальную диагностику с внутриутробным ин
фицированием (ВУИ) [16,26,29] или гипервитаминозом 
Д [25].

Прогноз, практически во всех случаях, неблагопри
ятный. Однако описаны единичные наблюдения спон
танного регресса заболевания, с катамнезом пациентов, 
доживших до взрослого возраста [8,9]. Большинство слу
чаев ИИАК диагностируется в ходе аутопсии или в ран
нем младенческом возрасте. Как правило, дети погибают 
на первом году жизни: 85% детей умирают за первые 6 
месяцев жизни, а до года - погибают практически все [7].

Пренатальная диагностика ИИАК - явление доста
точно редкое, включающая несколько десятков описан
ных случаев в зарубежной литературе и шесть случа
ев, опубликованными российскими специалистами на 
страницах журнала «Пренатальная диагностика». Пер
вое описание пренатальной диагностики ИИАК в 1990 
г. представлено R. Spear и соавт.[24]. Публикации по
следующих 15 лет принадлежат зарубежным коллегам 
[9-12,15,20-22,24-26,30-37,41 -44,46,47]. В представлен
ных наблюдениях диагноз был установлен во второй по
ловине беременности.

В 2005 году нами был описан первый случаи ранней 
пренатальной диагностики ИИАК [1]. За последующие 
5 лет журнал «Пренатальная диагностика» разместил на 
своих страницах еще три статьи, посвященные данной 
проблеме. Два случая были зарегистрированы в первом



триместре беременности [2,5], а три наблюдения диагно
стированы во второй половине беременности [3,4].

Целью  написания данной статьи стала попытка от
ветить на вопросы:

1. насколько редкой патологией является идиопа
тическая инфантильная артериальная кальцификация?

2. какие причины служат пусковым моментом раз
вития столь редкой патологии в нашей области?

Совершенно очевидно, что в Челябинской области 
- регионе, с развитой промышленной инфраструктурой, 
это заболевание сердечнососудистой системы регистри
руется довольно часто. На сегодняшний день (с 2005 по 
2011 гг.) в копилке наших знаний хранится десять случаев 
ИИАК. В первом триместре беременности диагноз был 
установлен в 6 наблюдениях. Неблагоприятные перина
тальные исходы зарегистрированы нами во всех наблю
дениях. Диагноз верифицирован при патогистологиче- 
ском исследовании.

Материалы и методы
Ультразвуковое исследование проведено на ап

паратах среднего (Simens Siena, Medison Х8), высоко
го (Toshiba XarioXG), и экспертного (Toshiba AplioXG, 
Voluson 730 Expert) классов с использованием трансабдо
минальных и трансвагинальных датчиков.

Результаты и обсуждение
Идиопатическая инфантильная артериальная каль

цификация была предположена нами, в ходе первого 
скринингового исследования, у 6 пациенток. Наиболее 
ранняя манифестация заболевания зарегистрирована в 
сроке 12 недель (табл. 1). Во всех случаях диагностики 
ИИАК в I триместре беременности, развитие процесса 
начиналось с изменений межжелудочковой перегородки 
и сопровождалось вовлечением клапанов и стенок аор
ты, а в более позднем гестационном возрасте, и атриовен
трикулярных клапанов. Дебют заболевания в 4 случаях

Таблица 1. Пренатальная диагностика инфантильной артериальной кальцификации 
с манифестацией в I триместре беременности

№ В ТВП УЗИ Исход
беременностипол

Результат
патогистологии

1 31 2,5 13нед. - локальная гиперэхо-генность 
МЖП и ЛЖ. Снижение сократительной 
активности МЖП и ЛЖ.
1 бнед.- тотальная гиперэхогенность 
МЖП и ЛЖ. Г ипоплазия Ао.
20 нед.- гиперэхогенность Ао, МК, 
прогрессирующая гипоплазия Ао. АМК. 
Формирование ГЛОС.
23 нед.- ГЛОС. ААо. Гиперэхогенность 
восходящей Ао и дуги Ао.

Прерывание в 23
недели
М

ИИАК: ГЛОС ААо, 
АМК.
Эндокард и Ао
утолщены
(гиперплазия
эластических
волокон, «очапт»
петрификации).
Г ипертрофия 
мышечных волокон в 
субэндокарди-альных 
отделах и 
папиллярных мышц. 
Инфаркты селезенки, 
кишечника.

2 24 7,4 12,бнед.- локальная гиперэхогенность 
МЖП.
16 нед.- тотальное изменение МЖП и 
ЛЖ. Гипоплазия КН.
21 нед. -  ГЛОС.ААо.АМК.

Прерывание, 22
недели
Ж

ИИАК. ГЛОС. ААо, 
АМК.
Г ипоплазия КН 
ЕАП

3 26 6,6 12,4 нед.- тотальная гиперэхогенность 
МЖП и ЛЖ. Стеноз МК.
Situs visceralis, агенезия ВП 
гипоплазия КН.
16 нед.- ГЛОС. ААо. АМК

Прерывание, 20
недель
М

ИИАК. ГЛОС. ААо, 
АМК. Situs visceralis 
агенезия ВП 
гипоплазия КН

4 30 5,9 12,6 нед.- локальная гиперэхогенность 
МЖП.
16 нед.- тотальное изменение МЖП и 
ЛЖ. Лимфангиома.
21 нед. -  ГЛОС.ААо.АМК

Прерывание, 25
недель
М

ИИАК. ГЛОС. ААо, 
АМК. Шейная 
лимфангиома

5 23 3,7 13,5 нед.- тотальная гиперэхогенность 
МЖП и ЛЖ.

Прерывание, 
21 недель 
Ж

ИИАК. ГЛОС. 
ААо,АМК.

6 30 6,9 12,6 нед.- гиперэхогенность МЖП и ЛЖ. 
ВПС ДМЖП.
16 нед.- ГЛОС.ААо.АМК. ВПС: ДМЖП.

Прерывание, 
22 недели 
Ж

ИИАК. ГЛОС. ААо, 
АМК. ВПС: ДМЖП

В-возраст; ТВП-толщина воротникового пространства; М-мужской пол; Ж -женский пол; МЖП-межжелу бочковая 
перегородка; ЛЖ-левый желудочек; Ао-аорта; МК-митральный клапан; ААо-атрезия аорты; АМК-атрезия ми
трального клапана; ГП ОС-гипоплазия левых отделов сердца; ИИАК-идиопатическая инфантильная кальцифика

ция; КН-кости носа; ВП-венозный проток; ЕАП-единственная артерия пуповины; ВПС-врож денный порок сердца;
ДМЖП-дефект межжелудочковой перегородки



Таблица 2. Пренатальная диагностика инфантильной артериальной кальцификации 
с манифестацией во второй половине беременности

№ В УЗИ Исход
беременностн,

пол

Результат
патогистологии

7 30 21 нед.- фрагментарно гиперэхогенность МЖП; 
ГЛОС; ЛЖ<ПЖ; выражен стеноз МК; 
гиперэхогенность и ГАо (Ао<ЛА). ЭФ в 
сердце. ССАМ ЛЖ и МЖП 
23 нед.- сформировалась ААо

Прерывание, 
23 недели 

Ж

ИИАК. ГЛОС. ААо. 
АМК.
Обызвсствле-ние 
МЖП и Ао

8 18 26нсд.- фрагментарно гиперэхогенность МЖП; 
ГЛОС; ЛЖ<ПЖ; выражен стеноз МК; 
гиперэхогенность и ГАо (Ао<Л А). ЭФ в 
сердце. ССАМ ЛЖ и МЖП. 
ВПС:ДМЖП
27нед.- сформировалась ААо

Прерывание, 
27 неделя 

Ж

ИИАК. ГЛОС. ААо, 
СМК. Обызвествле
ние МЖП и Ао ВПС: 
ДМЖП

9 21 23нед,- ГЛОС. АМК. ААо. Гиперэхогенность 
МЖП. Ао в устье коронарных артерий. ЭФ в 
сердце. Персистируюшая ЛВПВ  
ССАМ ЛЖ и МЖП 
Ао=ВП В. ЦДК - реверс в Ао

Прерывание, 
24 недели 

М

ИИАК. ГЛОС. 
ААо.АМ К. 
Обызвествле-ние 
МЖП и Ао 
ЛВПВ

10 26 ЗЗнед.- тотальная гиперэхогенность МЖП; 
ГЛОС; АМК; ААо; гиперэхогенность Ао, МК; 
ЭФ в сердце; Ао=ВП В.
ССАМ ЛЖ и МЖП
ЦДК - реверс в Ао. Гидроперикард. 

Асцит. М ноговодие.

Преждевре-менные 
роды 34 нед. ПИОВ 

Ж
У мерла в 1 сутки

ИИАК. ГЛОС. 
ААо.АМ К. 
Обызвествле-ние 
МЖП и Ао

В-возраст; М-мужской пап; Ж-женский пол; МЖП-межжелубочковая перегородка; ЛЖ-левый желудочек; ПЖ- 
правый желудочек; Ао-аорта; МК-митральный клапан; ГАо-гипоплазия аорты; ААо-атрезня аорты; АМК-атрезия 

митрального клапана; СМК-стеноз митрального клапана; ГЛОС-гипоплазия левых отделов сердца; ИИАК- 
идиопатическая инфантильная кальцификация; ВПС-врожденный порок сердца; ДМЖП-дефект межжелудочко- 

вой перегородки; ВПВ-верхняя палая вена; ЭФ-эхогенный фокус; ЛВПВ-персистирующая левая верхняя полая вена;
ЦДК-цветовое допплеровское картирование; ССАМ- снижение сократительной активности миокарда; ПИОВ-

преждевременное излитие околоплодных вод.

произошел во второй половине беременности (табл. 2). В 
наших наблюдениях семейный анамнез отягощенным не 
был, хотя в наблюдении №1: женщина потеряла ребен
ка от предыдущей беременности в возрасте трех месяцев 
из-за не диагностированной болезни сердца. Результатов 
аутопсии, к сожалению, при этом представлено не было.

Эхографические маркеры хромосомных аберраций 
были зарегистрированы во всех наблюдениях. Обраща
ло на себя внимание, что во всех шести случаях, выявлен
ных в первом триместре, имело место увеличение толщи
ны воротникового пространства (ТВП), что свидетельству
ет о сердечной недостаточности, обусловленной гипертен
зией у плода. К сожалению, пренатальное кариотипиро- 
вание и обследование на внутриутробную инфекцию про
ведены не были по причине нежелания семьи. Поэтому 
хромосомный набор и инфекционный статус плодов оста
лись за пределами наших знаний. Неблагоприятный пери
натальный исход имел место у всех пациенток, что полно
стью согласуется с литературными данными. Результаты 
патологоанатомических исследований полностью соответ
ствуют данными, опубликованными зарубежными и отече
ственными исследователями [4,5,7,18,24,27,31-36,39-44].

Общими для представленных случаев стали следу
ющие изменения:

1) выраженная гипоплазия левого желудочка серд
ца с утолщение миокарда межжелудочковой перегородки 
и стенок левого желудочка; форма левого желудочка ста
новилась похожей на «маленький шарик», подтянутый к

митральному клапану; с увеличением гестационного воз
раста и размеров сердца правый желудочек еще больше 
огибал «маленький шарообразный левый».

2) гипоплазия аорты, утолщение и уплотнение эн
докарда и стенок аорты за счет пролиферации эластиче
ских волокон, среди которых определялись «очаги» пе
трификации;

3) кальцификация миокарда, коронарных артерий, 
магистральных сосудов и их клапанов;

4) повреждение интимы сосудов и гиперпластиче- 
ские пролиферативные процессы в эндотелии;

5) ишемическое и дистрофическое повреждение 
кардиомиоцитов;

6) явления очагового или диффузного фиброза.
Идиоггагическая инфантильная артериальная кальцифи

кация характеризуется разрушением и фрагментацией внутрен
него артериального эластического слоя сосудов, отложением де
позитов кальция и пролиферацией интимы. Отличительной осо
бенностью заболевания является неравномерное повреждение 
внутренней эластической мембраны с быстро прогрессирую
щим патологическим разрастанием интимы [1ДА5.7-44].

На сегодняшний день, в специальной литературе, 
нам удалось найти описание нескольких десятков случа
ев пренатальной ультразвуковой диагностики ИИАК [2- 
5,6,10,11,24^34,]. Однако в нашей практике (2005-2011 
гг.) было зарегистрировано десять наблюдений, расце
ненных как инфантильная артериальная кальцификация 
(1 случай на 8000-9000 родов).



Несмотря на то, что первое упоминание об ИИАК от
носится к 1891г. [6], этиология заболевания остается не из
ученной [1-5,10,13-15,19,20,24-34,44-49]. В наших наблю
дениях, ни разу не удалось, не только установить, но хотя 
бы предположить истинную причину развития заболевания.

Anderson К.А и соавт. 1985г., описали ИИАК у 
братьев-близнецов с измененным метаболизмом железа. 
Авторы зарегистрировали кальцификацию аорты с по
следующим развитием инфаркта почек, легких и кишеч
ника. У одного из близнецов кальцификация проявилась 
острым панартериитом. Ультраструктурный анализ пока
зал минеральные депозиты в виде гидроксиапатита, со
держащие железо [1,4,15,22,25,36,41]. Аналогичные из
менения были описаны Scholler G.F.h соавт., 1984 [7].

В некоторых публикациях рассматривается дефицит 
неорганического пирофосфата, как возможная причина за
болевания, который является основным ингибитором каль
цификации. Альтернативное объяснение они находят в том, 
что низкая концентрация пирофосфата вторична по отно
шению к депонированию кальция в тканях [10,13,15,20,22].

Другая группа авторов, связывает развитие ИИАК 
с мутациями гена ENPP1 в локусе 6q22-q23 [14,18,21,22]. 
Мутации приводят к инактивации клеточного фермента пи- 
рофосфат/фосфодиэстеразы эктонуклеотид-1 -  ингибито
ра депонирования гидроксиапатита кальция в тканях. Фер
мент индуцирует образование неорганического пирофосфа
та. Предполагается аутосомно-рецессивный путь передачи 
мутации гена ENPP-1 в локусе 6q22-q23. Rutsch F. и соавт. 
(2001), проводя скрининг на мутации генов ENPP-1 у один
надцати неродственных семей с ИИАК, обнаружили мута
ции (в пом о- или гетерозиготном состоянии) в восьми из 
них. Большое количество публикаций о заболевании сиб- 
сов делает эту гипотезу правдоподобной. Однако, в статье 
K.Cheng и соавт. (2005), упоминается о различных исходах у 
двух сибсов с идентичным генотипом и наличием мутации 
гена 6q22. Таким образом, при одинаковом генотипе клини
ческие проявления ИИАК могут разниться.

Следует отметить, что нередко патология регистри
руется в родственных браках [12,14,21,24,27,32,36]. Из 
вышеизложенного можно сделать вывод о том, что гипо
теза аутосомно-рецессивного типа наследования ИИАК 
имеет право на доминирующее существование.

Дородовое генетическое обследование в качестве 
диагностического теста на современном этапе недоступ
но, а в будущем -  вопрос о применении ДНК анализа, в 
семьях с отягощенным анамнезом, заслуживает внима
ния. В наших наблюдениях, семейный анамнез отяго
щенным не был. Тем не менее, в одном из них, семья по
теряла ребенка от предыдущей беременности в возрасте 
трех месяцев из-за не диагностированной болезни серд
ца. Результатов аутопсии, к сожалению, предоставлено 
не было. Равнозначное распределение патологии между 
мужским и женским полом добавляет ещё большую при
влекательность последнему предположению [10].

Анализируя литературу, мы отметили частую ком
бинацию ИИАК с водянкой плода, развивающейся вслед
ствие сердечной недостаточности [35,38]. Также обраща
ло на себя внимание, что при кровном родстве супруже

ской пары генерализованное повреждение артериальных 
сосудов и водянка плода регистрировались практически 
во всех случаях. Нам ни разу не удалось столкнуться с 
генерализованным поражением сосудов [13,14,17,18]. 
Вероятно, это связано с небольшим суммарным количе
ством наших наблюдений или поздней пренатальной ди
агностикой ИИАК, с более агрессивным течением забо
левания, в наблюдениях зарубежных коллег.

Так, Nasrallah и соавт., в трех диагностированных слу
чаях описал тотальную кальцификацию аорты, легочной ар
терии, подвздошных и бедренных артерий, а также полых 
вен с развитием водянки плода и отсутствие эффекта от тера
пии дифосфонатами. Особенный интерес, на наш взгляд, за
служивало следующее обстоятельство: скрининг, в сроке 20 
недель гестации, показал абсолютно нормальную анатомию 
плодов. Единственной отличительной чертой был эхоген- 
ный фокус в сердце, столь часто регистрирующаяся добро
качественная ультразвуковая находка. Неблагоприятный пе
ринатальный исход не заставил долго ждать: в двух наблю
дениях произошла антенатальная гибель (в 29 и 31 недель 
гестации), а третий случай -  завершился преждевременны
ми родами на сроке 32 недели плодом с анасаркой, который 
умер на первых минутах жизни. Для подтверждения диагно
за и плодам, и мертворожденному была проведена компью
терная томография (КТ), которая верифицировала кальци
фикацию аорты и ее ветвей: включая почечные, подвздош
ные и бедренные артерии, а также обызвествление легоч
ной артерии и полых вен. По-видимому, для семей с отяго
щенной наследственностью эхогенный фокус в сердце может 
стать «тем самым маркером», который потребует тщательно
го динамического ультразвукового контроля на протяжении 
всей беременности [37]. Не менее интересен факт, повтор
ного рождения детей с ИИАК и младенческой смертности от 
ИИАК в семьях с родственными браками. Авторами статьи 
приводится пример, в котором поставить диагноз артериаль
ной кальцификации 12-летней девочке, страдающей злокаче
ственной артериальной гипертензией, рефрактерной к ком
плексной многокомпонентной терапии, удалось только после 
магнитно-резонансной томографии (МРТ) и ангиографии по
чек, проведенных у антенатально погибшего брата [46].

С точки зрения большинства исследователей, ИИАК 
-  это заболевание с крайне неблагоприятным прогнозом 
[1-5]. Анализируя литературу, мы обнаружили единич
ные сообщения о пациентах, переживших младенческий 
период и о случаях спонтанного регресса заболевания 
[7 ,8 ,4 6 ^ -4 8 ].

Пренатальная ультразвуковая диагностика основывает
ся на идентификации изменений в сердце и магистральных 
сосудах, проявляющихся гиперэхогенностью структуры. Та
ким образом, при дифференциальной диагностике следует 
исключить эндокардиальный фиброэластоз и опухоли серд
ца, как возможные причины изменения эхоструктуры тканей 
сердечно-сосудистой системы. Отличительными признаками 
ИИАК от данных заболеваний является повышение эхоген
ности стенок магистральных сосудов, миокарда желудочков 
и межжелуд очко вой перегородки (МЖГТ). Ультразвуковым 
проявлением фиброэласгоза является изолированное выра
женное повышение эхогенности эндокарда, чаще всего, ле



вого желудочка. Фиброэластоз исключается при вовлечении 
в процесс главных артерий и миокарда [38-40,42]. Для опу
холей сердца с гиперэхогенной структурой (рабдомиома, фи
брома, тератома, липома, остеома) характерно наличие оди
ночных или множественных узлов, с локализацией в камерах 
сердца или стенках желудочков. Также описана возможность 
перикардиальной локализации узлов [43]. Опухоли сердца, 
как правило, проявляют себя во второй половине беремен
ности [43,44]. В наших наблюдениях изменения миокарда не 
были локальными, более того, они сопровождались вовлече
нием в процесс магистральных сосудов.

Первая публикация в отечественной литературе 
ИИАК описана А.Ю. Блиновым и М.В. Медведевым. В 
своей статье авторы представили раннюю манифестацию 
кальцификации в 13 недель гестации [1]. Ранняя диагно
стика ИИАК была также описана в журнале «Пренаталь
ная диагностика» Е.Ю. Васильевой и соавт. [2] и Е.А. Шев
ченко [5]. В наблюдении Е.Ю. Васильевой и соавт., ИИАК 
была выявлена в 13 недель, на основании визуализации ги
перэхогенной на всем протяжении МЖП. Е.А. Шевченко 
удалось диагностировать патологию в 12 нед. и 3 дня, ког
да при эхографии определялась: гиперэхогенная, во всех 
отделах, МЖП, отсутствовало изображения аорты и дви

Рис.1. БеременноспЛ З нед. Ч еты рехкам ерны й срез 
сердца. М иокард межжелудочковой перегородки 

и левого желудочка сердца гиперэхогенен 
фрагм ентарно

жения створок митрального клапана. Были зарегистриро
ваны множественные эхографические маркеры хромосом
ной патологии, включая кистозную гигрому, аплазию ко
стей носа. После пренатального кариотипирования выяв
лен синдром Тернера [5]. В обоих случаях пациентки при
няли решение в пользу прерывания беременности.

На основании анализа проведенных нами наблюде
ний, представляется возможным отметить, что вероятная 
частота ИИАК в Челябинской области составляет 1 слу
чай на 8 000-9 ООО родов. В нашем исследовании наибо
лее ранняя диагностика ИИАК была проведена в 12 не
дель беременности. Развитие заболевания начиналось с 
фрагментарного поражения миокарда левого желудочка 
и межжелудочковой перегородки (рис.1). Регистрирова
лось снижение сократительной активности миокарда пе
регородки и желудочка. К 16 неделям беременности пе
регородка и левый желудочек сердца были гиперэхоген- 
ны на всем протяжении, была выявлена также гипопла
зия аорты (рис.2). В 20 недель сформировалась атрезия 
аорты с гипоплазией левого желудочка сердца (рис. 3-5).

Публикация Ю.А. Шумакова и соавт., добавила в 
архив отечественной пренатальной диагностики еще три 
случая ИИАК, диагностированных во второй полови-

Рис.2. Беременность 16 нед. Ч еты рехкамерны й срез 
сердца. М иокард межжелудочковой перегородки и 

стенки левого желудочка гиперэхогенен на всем 
протяжении

Рис.З. Беременность 20 нед. Ч еты рехкам ерны й срез Рис.4. Беременность 20 нед.
сердца. Гипоплазия левы х отделов сердца. Х арактер- Срез сердца через три сосуда.

пая ф орма левого желудочка В ы раж енная гипоплазия аорты



Рис.5. Беременность 23 нед. Ч еты рехкам ерны й срез 
сердца. Гипоплазия левы х отделов сердца. Т оталь

ное изменение левого желудочка и межжелудочковой 
перегородки. Х арактерная форма левого желудоч- 
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не беременности. Это сообщение характеризуется скру
пулезной работой коллег над законченными случаями и 
подробным освящением результатов патогистологиче
ского исследования [4]. Заслуживает внимания факт ре
гиональной принадлежности этих трех случаев к Челя
бинской области.

На эхографическую картину и распространенность 
патологического процесса оказывает влияние гестаци- 
онный возраст, в котором произошла манифестация за
болевания. Чем раньше происходит поражение, тем бо
лее агрессивно ведет себя заболевание: повышается ве
роятность быстрого прогрессирования и генерализации 
процесса.

Из-за типичного фатального исхода и отсутствия до
казанных методов коррекции ИИАК в зарубежной лите
ратуре, в настоящее время, обсуждаются вопросы транс
плантации сердца [11].

Выводы
1. Этиология ИИАК неизвестна. Вероятно, в каж

дом конкретном случае, пусковой момент, инициирую

щий патогенетический механизм развития процесса, ин
дивидуален.

2. Поздняя пренатальная диагностика ИИАК не яв
ляется диагностической ошибкой, так как зависит от сро
ка манифестации данной врожденной патологии.

3. Выявление эхогенного фокуса в сердце плода, у 
лиц находящихся в близкородственном браке или име
ющих с отягощенный семейный анамнез, должно стать 
основанием для скрупулезной пренатальной диагностики 
и генетического обследования супружеской пары.

4. В ходе пренатального консультирования, следует 
рассматривать вопрос о целесообразности пролонгирова
ния беременности, учитывая неблагоприятный прогноз и 
отсутствие доказанных методов коррекции заболевания.

5. Частота ИИАК в Челябинской области много
кратно превышает частоту встречаемости заболевания в 
других странах и регионах. Вероятно, количество этиоло
гических факторов, запускающих патогенетические ме
ханизмы развития процесса, в нашей популяции значи
тельно выше и триггерный механизм приводит к мани
фестации процесса уже на ранних сроках развития бе
ременности. Совершенно очевидна связь описанного за
болевания с «особенностями экологии» города и обла
сти. Учитывая, что информация о предельно допустимых 
концентрациях вредных веществ носит конфиденциаль
ный характер, остается лишь констатировать факты и до
гадываться: комбинация каких факторов, в нашем регио
не, запускает развитие столь фатальной врожденной па- 
тологии?я
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