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Основные положения
• Статья расширяет понимание септальных дефектов у детей с врожденными пороками серд-

ца, подчеркивая их частоту и разнообразие клинических проявлений. Описывает радикальные 
коррекции пороков, которые, несмотря на их рутинность, могут сопровождаться серьезными ос-
ложнениями.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ РАЗВИТИЯ СИНДРОМА КАМЕННОГО СЕРДЦА 
У НЕДОНОШЕННОГО РЕБЕНКА ПРИ РАДИКАЛЬНОЙ КОРРЕКЦИИ 

ВРОЖДЕННОГО ПОРОКА СЕРДЦА: ДЕФЕКТЫ МЕЖЖЕЛУДОЧКОВОЙ 
И МЕЖПРЕДСЕРДНОЙ ПЕРЕГОРОДКИ

Резюме

Септальные дефекты у детей с врожденными пороками сердца не являются 
редкостью: дефекты межпредсердной и межжелудочковой перегородки ча-
сто встречаются как изолировано, так и в составе других сложных пороков 
сердца. Во многих кардиохирургических цен-трах операции по закрытию 
септальных дефектов считаются потоковыми, такие пациенты, как правило, 
не вызывают сложностей ни до, ни во время, ни после оперативного вме-
шательства. Несмотря на кажущуюся обыденность, встречаются и такие 
грозные осложнения, как синдром каменного сердца. Синдром каменного 
сердца, или ишемическая контрактура миокарда, – состояние, возникающее 
в результате нарушения кровоснабжения миокарда, что приводит к наруше-
нию энергетического метаболизма кардиомиоцита с развитием ишемической 
контрактуры. В данной статье представлен клинический случай ребенка с 
радикальной коррекцией врожденного порока сердца, осложнившейся ише-
мической контрактурой миокарда с летальным исходом.
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Highlights
• The article aims to expand the understanding of septal defects in children with congenital heart defects, 

emphasizing their frequency and variety of clinical manifestations, and to describe radical corrections of 
hearts defects, which, despite their routine nature, can be accompanied by severe complications. 

Abstract

Septal defects in children with congenital heart disease (CHD) occur frequently: 
atrial and inter-ventricular septal defects are quite common, either in isolation or 
as a part of other complex heart defects. In many cardiac surgical centers, surgical 
correction of septal defects is considered a “rou-tine” operation; such patients 
usually do not have complications before, during, or after surgical intervention.
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Введение
По разным данным, распространенность 

врожденных пороков сердца (ВПС) колеблется от 
4 до 50 случаев на 1 000 живорожденных детей, в 
том числе средней и тяжелых форм, составляющих 
около 6 случаев из 1 000 [1]. Кардиохирургиче-
ские вмешательства у детей с ВПС, которые часто 
приходятся на возраст до года, сопровождаются 
агрессивным воздействием на организм множества 
факторов, среди которых анестезиологическое по-
собие, хирургическая травма (срединная стерно-
томия) и использование аппарата искусственного 
кровообращения (ИК). ИК играет одну из главных 
ролей в патологическом влиянии на несформиро-
ванный организм ребенка. Несмотря на достиже-
ния современной перфузиологии, синдром ише-
мии-реперфузии, активация системы комплемента 
с дальнейшим формированием системного воспа-
лительного ответа, частое использование режима 
гипотермии, гемодилюция и необходимость в до-
норских компонентах крови, гемолиз, гипо- и гипе-
роксия остаются неотъемлемой частью хирургиче-
ской коррекции ВПС. Все факторы в совокупности 
влияют на тяжесть послеоперационного периода, 
выживаемость и качество жизни пациента. По бо-
стонской классификации хирургического риска у 
детей с ВПС (RACHS), дефект межпредсердной 
перегородки (ДМПП) и дефект межжелудочковой 
перегородки (ДМЖП) относятся к RACHS 1 – про-
цедуры с низким уровнем летальности. Несмотря 
на кажущуюся простоту коррекции, операция со-
провождается рисками нарушения проводимости 
сердца, гемодинамическими сдвигами, необходи-
мостью применения инотропной поддержки. Од-
ним из редких и серьезных осложнений является 
синдром каменного сердца. 

Синдром каменного сердца, или ишемическая 
контрактура миокарда, – состояние, характеризую-

щееся необратимой контрактурой миокарда, устой-
чивой к лечению и любым другим вмешательствам, 
часто приводящее к летальному исходу. Критиче-
ским инициирующим событием является период 
тепловой ишемии, при которой в клетках снижа-
ется содержание высокоэнергетических фосфа-
тов, за которым следует нечувствительная к Ca2+ 
контрактура миокарда, значительно повышающая 
сопротивление коронарных сосудов и ухудшающая 
перфузию, что затрудняет или делает невозможным 
фармакологическую терапию [2]. Точные механиз-
мы, лежащие в основе контрактуры, до сих пор не 
изучены. Очевидно, что развитие каменного серд-
ца зависит от недостатка энергии в миокарде. Это 
согласуется с данными предыдущих исследований, 
в которых высокое содержание гликогена и/или 
инсулина могло отсрочить начало ишемической 
контрактуры и предотвратить травму миокарда [3]. 
Было высказано предположение, что сокращен-
ное состояние каменного сердца можно сравнить с 
трупным окоченением поперечнополосатых мышц, 
при котором сокращение происходит из-за дефици-
та аденозинтрифосфата. Врожденные пороки серд-
ца приводят к гипертрофии миокарда, что связано с 
перегрузкой объемом и давлением. Гипертрофиро-
ванное сердце требует большее количество энергии 
и, соответственно, в большей степени подвержено 
риску развития ишемической контрактуры [5]. 

Представлен клинический случай радикальной 
коррекции ДМПП и ДМЖП с развитием синдрома 
каменного сердца.

Клинический случай
Из анамнеза известно: ребенок женского пола, 

родился путем кесарева сечения (экстренное – 
преждевременная отслойка нормально располо-
женной плаценты) на сроке 30 нед. С рождения со-
стояние тяжелое, оценка по шкале Апгар 2,5 балла. 

Список сокращений
ВПС
ДМЖП

–
–

врожденный порок сердца
дефект межжелудочковой перегородки

ДМПП
ИК

–
–

дефект межпредсердной перегородки
искусственное кровообращение

Despite the seemingly commonplace nature of the procedure, there are some severe 
complications such as “stone heart” syndrome. Stone heart syndrome or ischemic 
myocardial con-tracture is a condition caused by impaired blood supply to the 
myocardium, resulting in impair-ment of energy metabolism in cardiomyocytes 
and the development of ischemic contracture. The article presents a clinical case 
of a child undergoing a radical correction of CHD complicated by fatal ischemic 
myocardial contracture.

Keywords Stone heart syndrome • Ischemic myocardial contracture • Myocarditis • Artificial 
circulation • Children
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Вес при рождении 1,72 кг, рост 40 см. Респиратор-
ный дистресс-синдром, с рождения проводилась 
инвазивная искусственная вентиляция легких, на 
9-е сут ребенок переведен на неинвазивную ис-
кусственную вентиляцию легких с чередованием 
спонтанного дыхания. Диагностирован ВПС: пе-
римембранозный ДМЖП, ДМПП вторичного типа, 
стеноз клапана легочной артерии. Выявлены мно-
жественные пороки костно-мышечной системы, 
ассиметрия грудной клетки, по данным рентгено-
графии – агенезия передних отделов реберных дуг 
с 1 по 5, клиновидный позвонок НГО (заподозрен 
синдром Поларда). Положительные антитела к ци-
томегаловирусу, авидность 75%. Поставлен кли-
нический диагноз – врожденный порок сердца: 
приточный дефект межжелудочковой перегородки, 
дефект межпредсердной перегородки вторичного 
типа, хроническая сердечная недостаточность IIа 
степени, 3–4 функционального класса. Высокая 
легочная гипертензия. Сопутствующие заболева-
ния: тяжелое перинатальное гипоксически-ише-
мически-геморрагическое поражение центральной 
нервной системы, шейно-болевой синдром (купи-
рован), синдром формирующихся двигательных на-
рушений, множественные врожденные пороки раз-
вития (врожденный порок сердца, врожденный по-
рок развития костно-мышечной системы – аплазия 
большой грудной мышцы слева, агенезия передних 
отрезков ребер 1–5 слева, клиновидный позвонок 
нижнегрудного отдела – между 11 и 12 позвонками 
справа, возможен синдром Поланда), инфекция мо-
чевыводящих путей неясной этиологии, санация. 
Неонатальная анемия смешанного генеза, тяжелая 
в анамнезе (корригирована гемотрансфузией). За-
стойная пневмония, период реконвалесценции. 

Неонатальным кардиологическим консилиумом 
решено отложить плановое оперативное вмеша-
тельство по коррекции ВПС до достижения веса 
3,5 кг. В динамике, в возрасте 38 сут, отмечено на-
растание дыхательной недостаточности с необходи-
мостью респираторной поддержки – неинвазивной 
искусственной вентиляции легких с чередованием 
спонтанного дыхания. По данным эхокардиогра-
фии: приточный мышечный ДМЖП размером 8,4 
мм с двунаправленным сбросом, ДМПП размером 
6,2 мм с двунаправленным сбросом, гемодинами-
ческий стеноз клапана легочной артерии. Проведен 
повторный неонатальный кардиологический кон-
силиум, учитывая гемодинамическую значимость 
межжелудочкового сообщения, дилатацию камер 
сердца, гиперволемию малого круга кровообраще-
ния (по данным рентгенографии органов грудной 
клетки), потребность в инвазивной респираторной 
поддержке, на фоне субмаксимальной терапии сер-
дечной недостаточности (фуросемид 0,4 мг/кг/ч, 
спиронолактон 1,5 мг/кг/сут, каптоприл 0,5 мг/кг/
сут), а также учитывая опыт центра по выполне-

нию радикальной коррекции сложных ВПС с ИК, 
в том числе у недоношенных и маловесных детей, 
было решено провести «открытую» операцию в ус-
ловиях ИК.

До оперативного вмешательства лабораторно и 
инструментально пациентка скомпенсирована, от-
мечен моноцитоз 22,1%. На момент оперативного 
вмешательства состояние ребенка оценивалось как 
тяжелое, обусловленное некорригированным ВПС, 
высокой легочной гипертензией, сопутствующей 
патологией. Физическое развитие ниже среднего, 
дисгармоничность за счет дефицита массы тела.

Анестезиологическое пособие
На 8-е сут с момента госпитализации выполне-

но закрытие ДМПП и ДМЖП. Масса тела ребенка 
на момент операции составляла 2,1 кг, рост – 45 см, 
площадь поверхности тела 0,16 м2. Общая анесте-
зия обеспечивалась ингаляционным анестетиком 
севофлураном с минимальной альвеолярной кон-
центрацией 1 и внутривенной инфузией пропофола 
(1 мг/кг/ч), фентанила (5 мкг/кг/ч) и атракурия (0,5 
мг/кг/ч). Во время операции выполнены инвазив-
ный мониторинг артериального давления в лучевой 
артерии, мониторинг частоты сердечных сокраще-
ний и сатурации гемоглобина посредством пуль-
соксиметрии, электрокардиография в трех основ-
ных отведениях, NIRS-мониторинг, капнография. 
Лабораторно: мониторинг кислотно-основного со-
стояния венозной и артериальной крови. 

Искусственное кровообращение планирова-
лось в условиях нормотермии с фармакохолодовой 
кардиоплегией раствором «Кустодиол» с исполь-
зованием аппарата ИК Maquet HL-20 (Швеция) и 
оксигенатора Dideco D100 Kids (Италия). Объем-
ная скорость перфузии поддерживалась на уровне, 
достаточном для обеспечения сердечного индекса 
– 3,0л/мин/м2. Объем первичного заполнения – 200 
мл: эритроцитная взвесь лейкоредуцированная – 40 
мл, свежезамороженная плазма – 40 мл, 20% рас-
твор альбумина – 20 мл, стерофундин изотониче-
ский (B. Braun, Германия) – 100 мл, 15% раствор 
маннитола – 7 мл, 5%раствор натрия бикарбоната 
– 10 мл, гепарин – 600 МЕ. Объем кардиоплегиче-
ского раствора – 100 мл. Объем ультрафильтрата 
в процессе модифицированной ультрафильтрации 
– 300 мл. Время ИК – 281 мин, время пережатия 
аорты – 66 мин. До начала ИК отмечены стабиль-
ные показатели гемодинамики (частота сердечных 
сокращений – 140 уд/мин, артериальное давление 
– 64/34 мм рт. ст., центральное венозное давление 
– 12 см вод. ст.). Кислородное обеспечение тканей 
было достаточным (SvO2 72%), уровень гемоглоби-
на – 117 г/л, Hct 36%.

Во время ИК среднее артериальное давление 
было в пределах нормы для данного возраста (43 
мм рт. ст.), центральное венозное давление – 0 мм 
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вод. ст., за 281 мин ИК лактат достигал уровня 
6,70 ммоль/л. Кардиоплегический раствор вводил-
ся антеградно в течение 8 мин с давлением 40–50 
мм рт. ст., с объемом из расчета 1 мл/мин/г мас-
сы сердца, асистолия наступила на первой минуте 
кардиоплегии. В связи с выраженной сердечной 
недостаточностью спустя 120 мин реперфузии 
сердца и инфузии вазопрессоров (норэпинефрин 
0,15 мкг/кг/мин) принято решение о сохранении 
хирургического диастаза грудины, пациентка пе-
реведена на веноартериальное экстракорпораль-
ное мембранное кровообращение. Объемная ско-
рость перфузии – 480 мл/мин (сердечный индекс 
3,0), число оборотов – 6 550 в минуту воздушным 
потоком 0,2 л/мин, уровень АСТ – 200–240 сек, 
церебральная NIRS – 74%. Собственный ритм 
сердца – полная АВ-блокада, предсердный ритм 
с частотой для предсердий 150 уд/мин, для желу-
дочков – идиовентрикулярный с частотой 78–118 
уд/мин. Подключен временный электрокардио-
стимулятор в режиме DDD. Дыхание: искусствен-
ная вентиляция легких в режиме SIMV PC + PS 
(FiO2 – 50%, пиковое давление в дыхательных пу-
тях – 22 см вод. ст., положительное давление кон-
ца выдоха – 7 см вод. ст.).

Течение операции
Оба желудочка значительно дилатированы и 

гипертрофированы. Канюлированы аорта и по-
лые вены, дренаж левого желудочка через правую 
верхнюю легочную вену. Сразу после начала ИК 
клипирован общий артериальный проток. Отме-
чен недостаточный приток в кардиотом, визуально 
сердце хорошо дренировано, позиционирование 
канюли в нижней полой вене без значимого эффек-
та, при подключении вакуума определено наличие 
воздуха в канюле нижней полой вены, что препят-
ствовало адекватному венозному дренированию. 
Решено применить охлаждение до 30 °C, на этом 
фоне отток крови адекватный, однако при дости-
жении температуры 30 °C возникла фибрилляции 
желудочков (до конца этапа ИК центральная тем-
пература не была ниже 30 °C), принято решение 
выполнить кардиоплегию. Зажим на восходящую 
аорту, кардиоплегия раствором «Кустодиол» в вос-
ходящую аорту. Визуализация оттока кардиопле-
гического раствора из коронарного синуса. Сразу 
после начала кардиоплегии отмечен отек миокарда, 
миокард резиновой плотности. Правым атриотом-
ным доступом ревизована межпредсердная перего-
родка, дефект вторичного типа, левожелудочковый 
дренаж стоит корректно в полости ЛЖ. Миокард 
обоих желудочков и межжелудочковой перегород-
ки отечный. После завершения кардиоплегии ре-
визирована межжелудочковая перегородка. Дефект 
субтрикуспидальный щелевидной формы за счет 
отека межжелудочковой перегородки, при расправ-

лении дефект примерно 10 × 8 мм. Для лучшей 
экспозиции дефекта септальная створка рассечена 
от свободного края к основанию. Дефект закрыт 
заплатой «КемПериплас» (ЗАО «НеоКор», Россия), 
фиксированной непрерывно обвивным швом, до-
полнительно наложены пять П-образных швов на 
прокладках. Целостность септальной створки вос-
становлена. Гидравлическая проба на трикуспи-
дальном клапане признана удовлетворительной. 
При ревизии межпредсердной перегородки дефект 
вторичного типа 8 × 8 мм закрыт заплатой из ксе-
ноперикарда «КемПериплас», фиксированной не-
прерывно обвивным швом. Поперечно рассечена 
легочная артерия, клапан легочной артерии трех-
створчатый, пропускает буж 12 мм. Герметизация 
легочной артерии. Ушивание правого предсердия. 
После профилактики воздушной эмболии открыта 
аорта. Сократительная активность миокарда отсут-
ствует, миокард плотный, отечный. После снятия 
зажима с аорты гемодинамика при 100% перфузи-
онном индексе стабильна, артериальное давление 
54/47 мм рт. ст. Согревание больного. Длительная 
реперфузия. Учитывая выраженно сниженную со-
кратительную функцию сердца переход на вено-
артериальную экстракорпоральную мембранную 
оксигенацию. Вшита барьерная пленка из перча-
точной резины.

Послеоперационный период
В отделении реанимации на 15-е сут общее со-

стояние ребенка оценивалось как крайне тяжелое, 
обусловленное сердечно-сосудистой, дыхательной, 
почечной, печеночной недостаточностью, двусто-
ронней полисегментарной пневмонией, сепсисом 
и ДВС-синдромом на фоне длительного хирурги-
ческого диастаза грудины, высокой гуморальной 
активностью крови, что потребовало коррекции 
антибактериальной терапии. При попытке умень-
шения объемной скорости перфузии наблюдалась 
нестабильность гемодинамики. На фоне работы ап-
парата экстракорпоральной мембранной оксигена-
ции, вазопрессорной и кардиотонической поддерж-
ки артериальное давление – 50–65/50–55 мм рт. ст., 
частота сердечных сокращений – 135–145 уд/мин 
в ритме кардиостимулятора (DDD). Сатурация при 
пульсоксиметрии – 95–100%, анализ кислотно-ос-
новного состояния артериальной крови – 93–96%, 
венозной – 75–80%. Уровень лактата в динамике 
снизился до нормальных значений. Сеансы пери-
тонеального диализа раствором № 3, эффектив-
ны. Несмотря на применяемое лечение, эффекта 
достичь не удавалось: сохранялось выраженное 
снижение сократительной способности миокарда 
левого и правого желудочков. По данным эхокар-
диографии: фракция выброса левого желудочка – 
7–17%, фракционное изменение площади правого 
желудочка – 0%. 
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На 15-е сут. у ребенка отмечена резкая неста-
бильность гемодинамики, рефрактерная к введе-
нию вазопрессорных и кардиотонических препара-
тов, по анализу давления на входящей и исходящей 
магистралей диагностирован тромбоз оксигенато-
ра. На фоне реанимационных мероприятий попыт-
ка смены оксигенатора неэффективна. Констатиро-
вана биологическая смерть. 

Результаты посмертного патанатомического 
исследования   

При патологоанатомическом исследовании вы-
явлен недиагностированный миокардит вирусной 
этиологии. При макроскопическом осмотре серд-
ца эпикард шероховатый, тусклый, серого цвета с 
наложениями. В полости сердца немногочислен-
ные смешанные свертки и жидкая кровь. Присте-
ночный и клапанный эндокард тонкий, гладкий с 
участками утолщения. Миокард бледный, крас-
но-коричневый, дряблый, пестрого вида, с участ-
ками сероватого цвета. Папиллярные мышцы 
утолщены, на разрезе красно-коричневого цвета. 
Толщина стенок левого желудочка 0,5 (N до 0,3) 
см, правого – 0,4 (N до 0,2) см. В межжелудочко-
вой и межпредсердной перегородках заплаты из 
ксеноперикарда, швы состоятельны. Микроско-
пически: фиброз эндокарда (рис. 1), межклеточ-
ные пространства мышечной ткани неравномер-
но расширены. Исчерченность кардиомиоцитов 
сохранена. Ядра округлые или сигарообразные, 
определяются во всех местах. Интерстициаль-
ный неравномерно выраженный отек с многочис-
ленной лейкоцитарной инфильтрацией (рис. 2). 
Стенка сосудов неотчетливая, утолщена (рис. 3). 
Сосуды не спазмированы, полнокровные, в про-
свете большинства сосудов наблюдается стаз 
эритроцитов, некоторые сосуды тромбированы, 
с реканализацией, цитоплазма эндотелиоцитов с 
включениями неясной природы, ядра эндотелио-
цитов округлые. 

Обсуждение
На основании патологоанатомических изме-

нений и предоперационных маркеров возможно 
проведение дифференциальной диагностики с ми-
окардитом. Точная заболеваемость миокардита не-
известна, и, вероятно, недооценена, что связано с 
наличием бессимптомных или малосимптомных 
форм. Диагностика и соответствующее лечение 
имеют первостепенное значение при миокардите у 
детей, поскольку он остается признанной причиной 
внезапной сердечной смерти у детей и спортсменов 
– до 12% случаев по данным крупных исследова-
ний, преимущественно основанных на аутопсии [4]. 
С точки зрения патофизиологии патоген, проника-
ющий в клетку-хозяина, активирует воспалитель-
ный каскад с участием воспалительных медиаторов 
(фактор некроза опухоли α, интерлейкин 1β, интер-
лейкин 6), через несколько дней после заражения 
адаптивный иммунный ответ через антигенспеци-
фические Т- и В-клетки устраняет вирус, но также 
вызывает дальнейшее повреждение миоцитов, что 
приводит к прогрессированию фиброза, который 
может привести к развитию кардиомиопатии. По-

Рисунок 2. Отек интерстиция
Figure 2. Swelling of the interstitium

Рисунок 1. Фиброз эндокарда
Figure 1. Endocardial fibrosis

Рисунок 3. Гиперплазия сосудистой стенки
Figure 3. Hyperplasia of the vascular wall
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сле уменьшения выраженности воспаления сердце 
может восстановиться, однако в некоторых случаях 
сохранение вируса и воспаления может привести 
к неблагоприятному ремоделированию желудоч-
ков [6]. Согласно клиническим рекомендациям 
Министерства здравоохранения РФ «Миокардит 
у детей», рутинные лабораторные исследования 
(клинический и биохимический анализы крови и 
мочи) в диагностике кардитов недостаточно ин-
формативны. В связи с возрастными особенностя-
ми лимфоцитоз в представленном нами случае не 
имел диагностического значения. Моноцитоз до 
22% (как предиктор вирусной инфекции), а также 
информации о наличии титра антител к цитомега-
ловирусу должны были стать поводом к дополни-
тельному обследованию пациента, в частности к 
исследованию иммунных (ПЦР и ИФА) и биохи-
мических маркеров (тропонины I и T, лактатдеги-
дрогеназа, креатинфосфокиназа) миокардиального 
повреждения и началу этиотропной терапии. Те-
чение вирусного миокардита, вероятно, привело к 
неишемической кардиомиопатии, что в свою оче-
редь связано с ремоделированием миокарда, эхо- и 
электрокардиографическая картина которого была 
стерта в связи с наличием некорригированного 
ВПС [7]. Кардиохирургическое вмешательство, в 
частности начало ИК, как эпизод ишемии сердца, 
стало начальной точкой ишемического поврежде-
ния кардиомиоцитов [8]. На момент оперативного 
вмешательства следовало усилить мероприятия, 
направленные на защиту миокарда и снижение его 
энергетических потребностей. Поскольку объем и 
время экспозиции кардиоплегического раствора, а 
также длительность пережатия аорты были адек-
ватными, применение гипотермии ниже 30 °С мог-
ло профилактировать развитие синдрома контрак-
туры миокарда [9]. 

Заключение
На сегодняшний день данных о синдроме ка-

менного сердца, не связанных с реперфузией, в 
особенности при радикальной коррекции порока 
сердца у маловесных недоношенных пациентов с 
тяжелой сопутствующей патологией, крайне мало. 
Несмотря на то что осложнение остается редким, 
оно представляет значительную угрозу жизни па-
циента, поскольку эффективные методы лечения до 
сих пор не разработаны. В контексте ишемической 
контрактуры миокарда единственный доступный 
метод – профилактика. Крайне важно, чтобы кар-
диохирургическая бригада помнила о вероятности 
развития такого осложнения и своевременно диа-
гностировала предпосылки к нему.
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