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Ó á³ëüøîñò³ æ³íîê ³ç ñåðöåâîþ ïàòîëîã³ºþ âàã³òí³ñòü çàê³í÷óºòüñÿ äîáðå, ïðîòå äî
êàðä³îëîã³â, ÿê çâè÷àéíî, çâåðòàºòüñÿ ëèøå íåâåëèêèé â³äñîòîê òàêèõ ïàö³ºíòîê.
Çàãàëîì âàã³òí³ æ³íêè îòðèìóþòü äîïîìîãó â ëîêàëüíèõ ìåäè÷íèõ çàêëàäàõ, ïðîòå
ïàö³ºíòîê ³ç ï³äòâåðäæåíîþ ñåðöåâîþ ïàòîëîã³ºþ àáî ï³äîçðîþ íà íå¿, à òàêîæ òèõ, ó
êîãî âèíèêàº íåçðîçóì³ëà çàäèøêà ÷è ³íø³ òðèâîæí³ ñèìïòîìè, ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³
àáî ïåðåä ¿¿ ïëàíóâàííÿì äîö³ëüíî ñêåðîâóâàòè ó ñïåö³àë³çîâàí³ öåíòðè.

Ïðîãðåñ ó ãàëóç³ ñåðöåâî¿ õ³ðóðã³¿ â íîâîíàðîäæåíèõ ñóòòºâî çá³ëüøèâ âèæè-
âàííÿ ä³òåé ³ç âðîäæåíèìè âàäàìè ñåðöÿ, ³ òåïåð òàê³ ïàö³ºíòè æèâóòü äî äîðîñ-
ëîãî â³êó. Ê³ëüê³ñòü âàã³òíèõ æ³íîê ³ç âðîäæåíèìè âàäàìè ñåðöÿ òåïåð ñóòòºâî ïåðå-
âèùóº ê³ëüê³ñòü æ³íîê ³ç ðåâìàòè÷íèìè âàäàìè, îñòàíí³ ïåðåâàæàþòü ëèøå ó êðà¿-
íàõ, ùî ðîçâèâàþòüñÿ. ×åðåç òå ùî ðåâìàòè÷íå óðàæåííÿ êëàïàí³â ñåðöÿ â ðîçâè-
íóòèõ êðà¿íàõ òðàïëÿºòüñÿ ð³äêî, ³íêîëè ïðî öþ ïàòîëîã³þ çàáóâàþòü, à çàäèøêó
ïîìèëêîâî ïîÿñíþþòü âàã³òí³ñòþ àáî àñòìîþ â òèõ âèïàäêàõ, êîëè âîíà º íàñë³ä-
êîì ì³òðàëüíîãî ñòåíîçó ³ ëåãåíåâî¿ ã³ïåðòåíç³¿. Ñó÷àñíà åõîêàðä³îãðàô³ÿ òà ÅÊÃ äà-
þòü ïðàêòè÷íî âñþ ³íôîðìàö³þ, ïîòð³áíó äëÿ âñòàíîâëåííÿ êë³í³÷íîãî ä³àãíîçó.
Ðåíòãåíîëîã³÷íå îáñòåæåííÿ ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ ïðîâîäÿòü ëèøå â òèõ âèïàäêàõ,
êîëè ³íøèì ñïîñîáîì íåìîæëèâî îòðèìàòè íåîáõ³äíó ä³àãíîñòè÷íó ³íôîðìàö³þ.

Ó á³ëüøîñò³ (àëå íå â óñ³õ) ïàö³ºíòîê ³ç ñåðöåâîþ ïàòîëîã³ºþ òà ²–²² ôóíêö³îíàëü-
íèì êëàñîì çà NYHA íàñë³äîê âàã³òíîñò³ ïîçèòèâíèé. Ïðè äåÿêèõ ñòàíàõ, íàïðè-
êëàä, ïðè ì³òðàëüíîìó àáî àîðòàëüíîìó ñòåíîç³, ìîæóòü âèíèêàòè ïðîáëåìè íàâ³òü
çà â³äñóòíîñò³ ñèìïòîìàòèêè äî âàã³òíîñò³ àáî êîëè äî âàã³òíîñò³ ïðî çàõâîðþâàííÿ
íàâ³òü íå áóëî â³äîìî. Öèìè íåáåçïå÷íèìè ñòàíàìè º: óðàæåííÿ ëåãåíåâîãî ñóäèí-
íîãî ðóñëà (íåçàëåæíî â³ä ïðè÷èíè); ñëàáê³ñòü ñò³íêè àîðòè, íàïðèêëàä, ïðè ñèíä-
ðîì³ Ìàðôàíà; îáñòðóêö³ÿ âèõîäó ç ë³âèõ êàìåð ñåðöÿ ³ äèëÿòîâàíèé ë³âèé øëóíî-
÷îê ³ç çíèæåíîþ ôðàêö³ºþ âèêèäó. Ðèçèê, áåçïåðå÷íî, âèñîêèé ó æ³íîê ç III àáî ²V
ôóíêö³îíàëüíèì êëàñîì çà NYHA.

Ó æ³íîê ³ç ôîíîâèìè çàõâîðþâàííÿìè âàæ÷àº ïåðåá³ã ñòàí³â, çóìîâëåíèõ ñà-
ìîþ âàã³òí³ñòþ, íàïðèêëàä, êàðä³îì³îïàò³¿ âàã³òíèõ. Òàêîæ ó íèõ âèùèé ðèçèê
óñêëàäíåíü: åìáîë³¿ ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿, àðèòì³é òà ³íñóëüòó. Ö³ óñêëàäíåííÿ, à òàêîæ
ðîçøàðóâàííÿ àîðòè òðàïëÿþòüñÿ ³ â ðàí³øå çäîðîâèõ æ³íîê, ïðîòå äóæå ð³äêî.

Ïðåïàðàòè, ÿê³ çàñòîñîâóþòü ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³, óâ³éøëè ó ïðàêòèêó áåç ðàíäî-
ì³çîâàíèõ äîñë³äæåíü, ³ ¿õ ïðèçíà÷àþòü äîòè, äîêè íå ç’ÿâëÿþòüñÿ ïîâ³äîìëåííÿ
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ïðî ¿õ íåãàòèâíèé âïëèâ íà ïë³ä. Âèíÿòêîì º ïåðîðàëüí³ àíòèêîàãóëÿíòè, îñê³ëüêè,
íåçâàæàþ÷è íà î÷åâèäí³ ïðîòèïîêàçàííÿ, ¿õ ïðèéìàþòü æ³íêè ³ç øòó÷íèìè êëà-
ïàíàìè, îñê³ëüêè àäåêâàòíî¿ àëüòåðíàòèâè öèì ïðåïàðàòàì íåìàº.

Çì³íè ãåìîäèíàì³êè ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³
Ãîðìîíàëüí³ çì³íè, ÿê³ ñïðèÿþòü ðîçñëàáëåííþ ãëàäêî¿ ìóñêóëàòóðè, ï³ñëÿ ôîð-

ìóâàííÿ ïëàöåíòè òà ïîÿâè êðîâîîá³ãó â ïëîäà çóìîâëþþòü çðîñòàííÿ îá’ºìó öèð-
êóëþþ÷î¿ êðîâ³, ïî÷èíàþ÷è ç ï’ÿòîãî òèæíÿ ãåñòàö³¿. Íàïðèê³íö³ âàã³òíîñò³ îá’ºì êðî-
â³ çá³ëüøóºòüñÿ íà 50% ïîð³âíÿíî ç ïî÷àòêîâèì, à ïðè áàãàòîïë³äí³é âàã³òíîñò³ öåé
ïðèð³ñò á³ëüøèé, í³æ ïðè îäíîïë³äí³é. Ñèñòåìíèé îï³ð ñóäèí ³ àðòåð³àëüíèé òèñê
çíèæóþòüñÿ, à ÷àñòîòà ñåðöåáèòòÿ ó ñïîêî¿ çðîñòàº íà 10–20 óäàð³â çà õâèëèíó. Â ðå-
çóëüòàò³ ñåðöåâèé âèêèä çá³ëüøóºòüñÿ íà 30–50%, ùî äîñÿãàºòüñÿ ãîëîâíèì ÷èíîì çà
ðàõóíîê çðîñòàííÿ óäàðíîãî îá’ºìó. ßêùî ñåðöåâî-ñóäèííà ñèñòåìà âàã³òíî¿ íå çäàòíà
ï³äòðèìóâàòè òàêå çðîñòàííÿ ñåðöåâîãî âèêèäó, âèíèêàº òàõ³êàðä³ÿ ó ñòàí³ ñïîêîþ,
ùî ñâ³ä÷èòü ïðî çìåíøåííÿ ñåðöåâî-ñóäèííîãî ðåçåðâó. Öå îñîáëèâî íåáåçïå÷íî ïðè
ñòàíàõ, ÿê³ õàðàêòåðèçóþòüñÿ ñïîâ³ëüíåíèì íàïîâíåííÿì ë³âîãî øëóíî÷êà.

Ï³ä ÷àñ ïîëîã³â ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ùå á³ëüøå çðîñòàííÿ ñåðöåâîãî âèêèäó òà àðòå-
ð³àëüíîãî òèñêó, îñîáëèâî ï³ä ÷àñ ïåðåéì, òà çá³ëüøóºòüñÿ ñïîæèâàííÿ êèñíþ. Ãå-
ìîäèíàì³÷í³ çì³íè ñóòòºâî çàëåæàòü â³ä ñïîñîáó ðîçðîäæåííÿ.

Ñåðöåâèé âèêèä ó ðàííüîìó ï³ñëÿïîëîãîâîìó ïåð³îä³ òàêîæ ï³äâèùåíèé,
îñê³ëüêè ó êðîâ’ÿíå ðóñëî íàäõîäèòü äîäàòêîâèé îá’ºì êðîâ³ ç ìàòêè, ÿêà ñêîðî÷ó-
ºòüñÿ, ùî çóìîâëþº çðîñòàííÿ ïåðåäíàâàíòàæåííÿ. Ñàìå òîìó â ïàö³ºíòîê ãðóïè
ðèçèêó íàáðÿê ëåãåíü ÷àñòî âèíèêàº ñàìå â ï³ñëÿïîëîãîâîìó ïåð³îä³. Óìîâè ãåìî-
äèíàì³êè ïîâåðòàþòüñÿ äî õàðàêòåðíèõ äëÿ íåâàã³òíî¿ æ³íêè ÷åðåç 1—3 äí³ ï³ñëÿ
ïîëîã³â, ³íêîëè ÷åðåç òèæäåíü.

ÂÐÎÄÆÅÍ² ÂÀÄÈ ÑÅÐÖß
Çóìîâëåí³ âàã³òí³ñòþ çì³íè ãåìîäèíàì³êè ìîæóòü çàãîñòðþâàòè ïðîáëåìè,

ñïðè÷èíåí³ âðîäæåíèìè âàäàìè ñåðöÿ. Âèñë³ä âàã³òíîñò³ çàëåæèòü â³ä ôóíêö³îíà-
ëüíîãî êëàñó (çà NYHA), ïðèðîäè çàõâîðþâàííÿ ³ ïîïåðåäíüîãî õ³ðóðã³÷íîãî ë³êó-
âàííÿ âàäè ñåðöÿ.

Ïàö³ºíòêè ãðóïè âèñîêîãî ðèçèêó
Âàã³òí³ñòü ñóïðîâîäæóºòüñÿ âèñîêèì ðèçèêîì, ÿêùî ï³ä ÷àñ íå¿ â æ³íêè âèíè-

êàº ôóíêö³îíàëüíèé êëàñ ²²² ³ ²V, íåçàëåæíî â³ä òèïó çàõâîðþâàííÿ, îñê³ëüêè öå ñâ³-
ä÷èòü ïðî â³äñóòí³ñòü ñåðöåâî-ñóäèííîãî ðåçåðâó. Ñèòóàö³¿, ÿê³ ñóïðîâîäæóþòüñÿ
íàéâèùèì ðèçèêîì, îïèñàíî äàë³.

Ëåãåíåâà ã³ïåðòåíç³ÿ. Âàæêå óðàæåííÿ ëåãåíåâîãî ñóäèííîãî ðóñëà
ÿê ïðè íàÿâíîñò³ ñåïòàëüíèõ äåôåêò³â (ñèíäðîì Åéçåíìåíãåðà), òàê ³ çà â³äñóòíîñò³
äåôåêò³â, ñóïðîâîäæóºòüñÿ âèñîêèì ðèçèêîì (ìàòåðèíñüêà ñìåðòí³ñòü ïðè öüîìó
ñÿãàº 30—50%). Öå ïîÿñíþºòüñÿ ãîëîâíèì ÷èíîì çàãðîçëèâèì äëÿ æèòòÿ ïîäàëü-
øèì çðîñòàííÿì ëåãåíåâîãî ñóäèííîãî îïîðó âíàñë³äîê òðîìáîçó ëåãåíåâèõ ñóäèí
àáî ô³áðèíî¿äíîãî íåêðîçó, ÿê³ îñîáëèâî øâèäêî ðîçâèâàþòüñÿ ï³ä ÷àñ ïîëîã³â ³ â
ï³ñëÿïîëîãîâèé ïåð³îä. Ö³ óñêëàäíåííÿ ìîæóòü ñïðè÷èíèòè ôàòàëüíèé íàñë³äîê
íàâ³òü ó ïàö³ºíòîê, ó ÿêèõ ðàí³øå íå áóëî âèðàæåíèõ ïðîÿâ³â ñåðöåâî¿ íåäîñòàòíîñ-
ò³. Ïðè ñèíäðîì³ Åéçåíìåíãåðà øóíòóâàííÿ ñïðàâà íàë³âî ïîñèëþºòüñÿ ï³ä ÷àñ âà-
ã³òíîñò³ âíàñë³äîê ñèñòåìíî¿ âàçîäèëÿòàö³¿ òà îá’ºìíîãî ïåðåâàíòàæåííÿ ïðàâîãî
øëóíî÷êà, ùî ïîñèëþº ö³àíîç ³ çìåíøóº êðîâîïëèí ó ëåãåíÿõ.

Âàæêà îáñòðóêö³ÿ âèõ³äíîãî òðàêòó ë³âîãî øëóíî÷êà.
Ïðè ô³êñîâàí³é îáñòðóêö³¿ âèõ³äíîãî òðàêòó ë³âîãî øëóíî÷êà ìîæå âèíèêíóòè äèñ-
áàëàíñ ì³æ çðîñòàííÿì ñåðöåâîãî âèêèäó âíàñë³äîê çá³ëüøåííÿ ÎÖÊ ³ ìîæëèâ³ñòþ
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çâóæåíîãî îòâîðó ïðîïóñòèòè öåé îá’ºì êðîâ³ ó âåëèêå êîëî êðîâîîá³ãó. Öå ìîæå
ïðèçâåñòè äî ñåðöåâî¿ íåäîñòàòíîñò³ ³ç çàãðîçëèâèì çðîñòàííÿì òèñêó â ë³âîìó
øëóíî÷êó ³ ëåãåíåâèõ êàï³ëÿðàõ, äî çíèæåííÿ ñåðöåâîãî âèêèäó ³ íàáðÿêó ëåãåíü.

Ö³àíîòè÷í³ âàäè ñåðöÿ. Ìàòåðèíñüêà ñìåðòí³ñòü ó ö³é ãðóï³ ñòàíî-
âèòü çàãàëîì áëèçüêî 2%, à ðèçèê óñêëàäíåíü (³íôåêö³éíîãî åíäîêàðäèòó, àðèòì³é,
çàñò³éíî¿ ñåðöåâî¿ íåäîñòàòíîñò³) äóæå âèñîêèé (30%). Ïðîãíîç äëÿ ïëîäó òàêîæ
äîñèòü ïåñèì³ñòè÷íèé ³ç âèñîêîþ ÷àñòîòîþ ñïîíòàííîãî àáîðòó (50%), ïåðåä÷àñíèõ
ïîëîã³â (30—50%) ³ íèçüêî¿ äëÿ òåðì³íó ãåñòàö³¿ ìàñè ïëîäà (ã³ïîêñ³ÿ ìàòåð³ íåãàòè-
âíî âïëèâàº íà âíóòð³øíüîóòðîáíèé ðîçâèòîê äèòèíè).

Îäíå ç íàéñåðéîçí³øèõ óñêëàäíåíü ïðè âàã³òíîñò³ âèñîêîãî ðèçèêó — òðîìáî-
åìáîë³ÿ, òîìó òàêèì ïàö³ºíòêàì ðåêîìåíäóþòü ïðîô³ëàêòè÷íå çàñòîñóâàííÿ ãåïàðè-
íó, îñîáëèâî ï³ñëÿ õ³ðóðã³÷íîãî ðîçðîäæåííÿ ³ â ï³ñëÿïîëîãîâèé ïåð³îä.

Òàêòèêà â ïàö³ºíòîê âèñîêîãî ðèçèêó. Âàã³òí³ñòü íå ðåêîìåíäó-
ºòüñÿ, îñê³ëüêè ðèçèê äëÿ ìàòåð³ âèñîêèé (ñìåðòí³ñòü 8—35%, çàõâîðþâàí³ñòü 50%).
Íàâ³òü øòó÷íå ïåðåðèâàííÿ âàã³òíîñò³ ñóïðîâîäæóºòüñÿ ïåâíèì ðèçèêîì óíàñë³äîê
âàçîäèëÿòàö³¿ ³ ïðèãí³÷åííÿ ñêîðîòëèâî¿ çäàòíîñò³ ì³îêàðäà ï³ä ÷àñ íàðêîçó.

Òàêèì ïàö³ºíòêàì ðåêîìåíäóþòü îáìåæèòè ô³çè÷íó àêòèâí³ñòü, ó ðàç³ ïîÿâè
ñèìïòîì³â — ë³æêîâèé ðåæèì. Ïðè íàÿâíîñò³ ã³ïîêñåì³¿ ïðèçíà÷àþòü êèñåíü. Íà-
ïðèê³íö³ äðóãîãî òðèìåñòðó ïàö³ºíòêó òðåáà ãîñï³òàë³çóâàòè; ó öåé ÷àñ ðåêîìåíäó-
þòü ï³äøê³ðíå ââåäåííÿ íèçüêîìîëåêóëÿðíîãî ãåïàðèíó äëÿ çàïîá³ãàííÿ òðîìáî-
åìáîë³ÿì, îñîáëèâî ó õâîðèõ ç ö³àíîçîì.

Ïðè âàæêîìó àîðòàëüíîìó ñòåíîç³ âàæëèâî ïðîâîäèòè ìîí³òîðèíã àðòåð³àëü-
íîãî òèñêó ³ ÅÊÃ, îñê³ëüêè íàÿâí³ñòü çì³í ìîæå ñâ³ä÷èòè ïðî ïîÿâó àáî ïîã³ðøåííÿ
ïåðåâàíòàæåííÿ ë³âîãî øëóíî÷êà. Ïðè ñèìïòîìíîìó àáî âàæêîìó ñòåíîç³ çà óìîâè
åëàñòè÷íîñò³ ñòóëîê êëàïàíà ìîæíà âèêîíàòè áàëîííó âàëüâóëîòîì³þ, ùî äàº çìîãó
äîñÿãòè øâèäêîãî ïîë³ïøåííÿ ñòàíó ïàö³ºíòêè. Öå ³íâàçèâíå âòðó÷àííÿ, ÿêå ïå-
ðåäáà÷àº ðåíòãåí³âñüêèé êîíòðîëü, ë³ïøå ïðîâîäèòè ó äðóãîìó òðèìåñòð³ (ï³ñëÿ
çàâåðøåííÿ åìáð³îãåíåçó), ùîá óíèêíóòè íåãàòèâíîãî âïëèâó éîäîâì³ñíèõ êîíòðà-
ñòíèõ ðå÷îâèí íà ùèòîâèäíó çàëîçó ïëîäó íàïðèê³íö³ âàã³òíîñò³. Äîçà îïðîì³íåííÿ
æèâîòà ïàö³ºíòêè ïðè öüîìó íèçüêà (0,05—0,2 ðàä). Îïåðàö³ÿ ïðîòèïîêàçàíà ïðè
âèðàæåíîìó çâàïíåíí³ êëàïàíà àáî ïðè íàÿâíîñò³ ñóòòºâî¿ ðåãóðã³òàö³¿. Àëüòåðíàòè-
âíèé ìåòîä — õ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ. Øòó÷íèé êðîâîîá³ã ñóïðîâîäæóºòüñÿ âèñîêîþ
ñìåðòí³ñòþ ïëîäà (20%), òîìó òðåáà äîêëàñòè âñ³õ çóñèëü, ùîá ïðîëîíãóâàòè âàã³ò-
í³ñòü äî äîñÿãíåííÿ æèòòºçäàòíîñò³ ïëîäó ³ ðîçðîäèòè æ³íêó øëÿõîì êåñàðåâîãî
ðîçòèíó ïåðåä îïåðàö³ºþ íà ñåðö³.

Ïðè âàæêèõ ö³àíîòè÷íèõ âàäàõ âàæëèâèé ìîí³òîðèíã íàñè÷åííÿ àðòåð³àëüíî¿
êðîâ³ êèñíåì. Ïîêàçíèê ãåìàòîêðèòó ³ ð³âåíü ãåìîãëîá³íó ïðè âàã³òíîñò³ íå³íôîðìà-
òèâí³ ùîäî âàæêîñò³ ã³ïîêñåì³¿ ÷åðåç ãåìîäèëþö³þ. Ïðè âàæê³é ã³ïîêñåì³¿ òà â ðàç³
â³äìîâè â³ä ïåðåðèâàííÿ âàã³òíîñò³ õ³ðóðã³÷íî ñòâîðþþòü øóíò çë³âà íàïðàâî, ùî
äàº çìîãó ïîë³ïøèòè îêñèãåíàö³þ.

Ïàö³ºíòêè ãðóïè íèçüêîãî ðèçèêó
Ïàö³ºíòêè ç íåçíà÷íèì àáî ñåðåäíüî¿ âàæêîñò³ øóíòóâàííÿì ó ì³ñö³ äåôåêòó, ó

ÿêèõ íåìàº ëåãåíåâî¿ ã³ïåðòåíç³¿, àáî ïðè íàÿâíîñò³ ïîì³ðíî¿ àáî ñåðåäíüî¿ âàæêîñò³
íåäîñòàòíîñò³ êëàïàíà ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ â³ä÷óâàþòü ïîëåãøåííÿ âíàñë³äîê çìåíøåí-
íÿ ñèñòåìíîãî îïîðó ñóäèí. Æ³íêè ç íåçíà÷íîþ àáî ïîì³ðíîþ îáñòðóêö³ºþ âèõ³äíî-
ãî òðàêòó ë³âîãî øëóíî÷êà òàêîæ äîáðå ïåðåíîñÿòü âàã³òí³ñòü. Â îñòàííüîìó âèïàäêó
ãðàä³ºíò òèñêó ïîñòóïîâî çðîñòàº ïàðàëåëüíî ³ç çá³ëüøåííÿì ñåðöåâîãî âèêèäó. Íà-
â³òü ïðè ïîì³ðíî âàæê³é îáñòðóêö³¿ âèõ³äíîãî òðàêòó ïðàâîãî øëóíî÷êà (ëåãåíåâèé
ñòåíîç) æ³íêè äîáðå ïåðåíîñÿòü âàã³òí³ñòü, à ïîòðåáà â îïåðàòèâíîìó âòðó÷àíí³ ï³ä
÷àñ âàã³òíîñò³ òðàïëÿºòüñÿ ð³äêî.
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Á³ëüø³ñòü æ³íîê, ó ÿêèõ ïðîâåëè õ³ðóðã³÷íó êîðåêö³þ âðîäæåíî¿ âàäè ñåðöÿ â
ïåðø³ ðîêè æèòòÿ áåç ïðîòåçóâàííÿ êëàïàí³â, ïåðåíîñÿòü âàã³òí³ñòü äîáðå. Ïðîòå
çàëèøêîâ³ äåôåêòè, ÿê³ òðàïëÿþòüñÿ ó 2—50% âèïàäê³â, ïîòðåáóþòü êë³í³÷íîãî ñïî-
ñòåðåæåííÿ é åõîêàðä³îãðàô³÷íîãî äîñë³äæåííÿ. ßêùî ðèçèê íèçüêèé, òðåáà çàñïî-
êî¿òè ïàö³ºíòêó ³ ïðîâîäèòè êàðä³îëîã³÷íå îáñòåæåííÿ ðàç íà òðèìåñòð.

Îêðåì³ ñòàíè
Êëàïàííèé ñòåíîç ëåãåíåâî¿ àðòåð³¿. Ïàö³ºíòêè ç îáñòðóêö³ºþ

âèõ³äíîãî òðàêòó ïðàâîãî øëóíî÷êà äîáðå ïåðåíîñÿòü âàã³òí³ñòü, íåçâàæàþ÷è íà òå
ùî çá³ëüøåííÿ îá’ºìó êðîâ³ ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ íàøàðîâóºòüñÿ íà âæå ïåðåâàíòàæå-
íèé òèñêîì ïðàâèé øëóíî÷îê. Ïîâ³äîìëÿþòü ïðî â³äñóòí³ñòü âèïàäê³â ñìåðò³ ìà-
òåð³ ³ íèçüêó ÷àñòîòó óñêëàäíåíü (äî 15%) ïðè ö³é ñåðöåâ³é ïàòîëîã³¿. Ïðè âàæêîìó
ñòåíîç³ âàã³òí³ñòü ìîæå ñïðîâîêóâàòè ïðàâîøëóíî÷êîâó íåäîñòàòí³ñòü, ïåðåäñåðäí³
àðèòì³¿ ÷è òðèêóñï³äàëüíó ðåãóðã³òàö³þ íåçàëåæíî â³ä íàÿâíîñò³ ñèìïòîìàòèêè äî
âàã³òíîñò³. Îòæå, ïàö³ºíòêè ç ñóòòºâîþ îáñòðóêö³ºþ âèõ³äíîãî òðàêòó ïðàâîãî øëóíî-
÷êà ïîâèíí³ ïðîéòè ë³êóâàííÿ äî çà÷àòòÿ äèòèíè. Ïðè âèíèêíåíí³ ïðàâîøëóíî÷-
êîâî¿ íåäîñòàòíîñò³ ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ ìåòîäîì âèáîðó ïðè âàæêîìó êëàïàííîìó
ñòåíîç³ êëàïàíà º áàëîííà âàëüâóëîòîì³ÿ (ïîâ³äîìëÿþòü ïðî ÷îòèðè âèïàäêè òàêî-
ãî âòðó÷àííÿ, â æîäíîìó ç íèõ íå áóëî óñêëàäíåíü).

Òåòðàäà Ôàëëî. Âàã³òí³ñòü ó íåîïåðîâàíèõ æ³íîê ñóïðîâîäæóºòüñÿ ðè-
çèêîì óñêëàäíåíü ç áîêó ìàòåð³ ³ ïëîäó, ùî ïîâ’ÿçàíèé ç âèðàæåí³ñòþ ö³àíîçó â
ìàòåð³. Öåé ðèçèê âèñîêèé ïðè íàñè÷åíí³ àðòåð³àëüíî¿ êðîâ³ êèñíåì ≤≤≤≤≤ 85%. Çá³-
ëüøåííÿ îá’ºìó êðîâ³ ³ âåíîçíîãî ïîâåðíåííÿ äî ïðàâîãî ïåðåäñåðäÿ âîäíî÷àñ ³ç
çíèæåííÿì ñèñòåìíîãî îïîðó ñóäèí ïîñèëþº øóíòóâàííÿ êðîâ³ ñïðàâà íàë³âî ³ ö³-
àíîç. Ï³ä ÷àñ ïîëîã³â ïîòð³áíèé ðåòåëüíèé ìîí³òîðèíã àðòåð³àëüíîãî òèñêó ³ ãàç³â
êðîâ³; òðåáà óíèêàòè ïîäàëüøî¿ ñèñòåìíî¿ âàçîäèëÿòàö³¿, ³íäóêîâàíî¿ ìåäèêàìåí-
òàìè.

Ðèçèê âàã³òíîñò³ â îïåðîâàíèõ æ³íîê çàëåæèòü â³ä ¿õíüîãî ãåìîäèíàì³÷íîãî
ñòàòóñó. Ó ïàö³ºíòîê ç äîáðèìè ðåçóëüòàòàìè õ³ðóðã³÷íî¿ êîðåêö³¿ ðèçèê âàã³òíîñò³
íàáëèæàºòüñÿ äî õàðàêòåðíîãî äëÿ ïîïóëÿö³¿. Ó æ³íîê ³ç âèðàæåíîþ çàëèøêîâîþ
îáñòðóêö³ºþ âèõ³äíîãî òðàêòó ïðàâîãî øëóíî÷êà, âàæêîþ ëåãåíåâîþ ðåãóðã³òàö³ºþ ç
àáî áåç òðèêóñï³äàëüíî¿ ðåãóðã³òàö³¿ òà/àáî äèñôóíêö³ºþ ïðàâîãî øëóíî÷êà çðîñòàí-
íÿ îá’ºìó êðîâ³ ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ ìîæå ïðèçâåñòè äî ïðàâîøëóíî÷êîâî¿ íåäîñòàòíî-
ñò³ òà àðèòì³é. Óñ³ì ïàö³ºíòêàì ç òåòðàäîþ Ôàëëî ðåêîìåíäóþòü äî âàã³òíîñò³ ïðîé-
òè ãåíåòè÷íå êîíñóëüòóâàííÿ ç ìåòîþ âèÿâëåííÿ ñèíäðîìó äåëåö³¿ 22q11 (ìåòîä
ôëþîðåñöåíòíî¿ ã³áðèäèçàö³¿ in situ — FISH). Çà éîãî â³äñóòíîñò³ ðèçèê âàäè â äè-
òèíè íèçüêèé (áëèçüêî 4%).

Êîàðêòàö³ÿ àîðòè. Õ³ðóðã³÷íó êîðåêö³þ êîàðêòàö³¿ àîðòè òðåáà âèêîíàòè
äî çà÷àòòÿ äèòèíè. ¯¿ ð³äêî âèÿâëÿþòü ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ (9% óñ³õ âèïàäê³â âðî-
äæåíèõ âàä ñåðöÿ). Ë³êóâàííÿ ã³ïåðòåíç³¿ â íåîïåðîâàíèõ âàã³òíèõ ñêëàäíå. Ïë³ä
ðîçâèâàºòüñÿ, ÿê çâè÷àéíî, íîðìàëüíî, ïðååêëàìïñ³¿ (ï³çíüîãî ãåñòîçó) ïðàêòè÷íî
íå áóâàº, íà â³äì³íó â³ä âàã³òíèõ ç åñåíö³àëüíîþ ã³ïåðòåíç³ºþ, ïðîòå äóæå ³íòåíñèâíå
ë³êóâàííÿ ã³ïåðòåíç³¿ ìîæå ñïðè÷èíèòè íàäòî âèðàæåíå çíèæåííÿ àðòåð³àëüíîãî
òèñêó íèæ÷å ì³ñöÿ îáñòðóêö³¿. Öå ìîæå ïðèçâåñòè äî âèêèäíÿ àáî âíóòð³øíüîóòðî-
áíî¿ çàãèáåë³ ïëîäó íàâ³òü ïðè çáåðåæåíí³ âèñîêîãî òèñêó ó ïðîêñèìàëüíîìó ñåãìå-
íò³. Íàéïîøèðåí³øà ïðè÷èíà ñìåðò³ ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ — ðîçðèâ àîðòè; ïîâ³äîìëÿ-
þòü òàêîæ ïðî ðîçðèâ àíåâðèçìè â³ë³ç³ºâîãî êîëà. Çá³ëüøåííÿ îá’ºìó êðîâ³ ³ ñåðöå-
âîãî âèêèäó ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ çá³ëüøóº ðèçèê ðîçøàðóâàííÿ àîðòè òà ¿¿ ðîçðèâó;
äëÿ çàïîá³ãàííÿ öüîìó óñêëàäíåííþ ïðèçíà÷àþòü áåòà-áëîêàòîðè.

Ïîòåíö³éíî íåáåçïå÷íèì êîëèâàííÿì àðòåð³àëüíîãî òèñêó çàïîá³ãàº ëèøå îá-
ìåæåííÿ ô³çè÷íî¿ àêòèâíîñò³. Õ³ðóðã³÷íó êîðåêö³þ âàäè ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ âèêîíó-



ÑÅÐÖÅÂÀ ÏÀÒÎËÎÃ²ß ² ÂÀÃ²ÒÍ²ÑÒÜ 335

þòü ð³äêî: ëèøå çà íåìîæëèâîñò³ êîíòðîëþ àðòåð³àëüíî¿ ã³ïåðòåíç³¿ àáî íàÿâíîñò³ ñå-
ðöåâî¿ íåäîñòàòíîñò³. Áàëîííà àíã³îïëàñòèêà ïðîòèïîêàçàíà ÷åðåç ðèçèê ðîçøàðó-
âàííÿ àáî ðîçðèâó àîðòè. Ïðî ðèçèê ó ðàç³ ñòåíòóâàííÿ íåâ³äîìî.

Âíóòð³øíüîïåðåäñåðäíà êîðåêö³ÿ ïðè òðàíñïîçèö³¿
ìàã³ñòðàëüíèõ ñóäèí. Ó ë³òåðàòóð³ º ïîâ³äîìëåííÿ ïðî 100 âàã³òíîñòåé ó
òàêèõ æ³íîê áåç ëåòàëüíèõ íàñë³äê³â. Æ³íêè ç ²-²² ôóíêö³îíàëüíèì êëàñîì çà NYHA
ïåðåíîñÿòü âàã³òí³ñòü äîáðå. Ïîã³ðøåííÿ ôóíêö³¿ ñèñòåìíîãî øëóíî÷êà ï³ä ÷àñ âà-
ã³òíîñò³ àáî íåçàáàðîì ï³ñëÿ ïîëîã³â òðàïëÿëîñÿ â 10% öèõ âèïàäê³â. ²íã³á³òîðè
ÀÏÔ1 òðåáà â³äì³íèòè äî çà÷àòòÿ äèòèíè àáî ïðèíàéìí³ ÿêîìîãà ðàí³øå íà ïî-
÷àòêó âàã³òíîñò³. Ïîòð³áíå ðåòåëüíå ñïîñòåðåæåííÿ çà òàêèìè ïàö³ºíòêàìè.

Âðîäæåíî êîðèãîâàíà òðàíñïîçèö³ÿ ìàã³ñòðàëüíèõ
ñóäèí. Ó æ³íîê áåç ³íøèõ ñóòòºâèõ êàðä³àëüíèõ äåôåêò³â âàã³òí³ñòü ïðîõîäèòü
çàãàëîì äîáðå. Îäíàê ïðîáëåìè ìîæóòü âèíèêíóòè âíàñë³äîê íåäîñòàòíîñò³ ñèñòå-
ìíîãî ïðàâîãî øëóíî÷êà ³ç ïîñèëåííÿì ðåãóðã³òàö³¿ ÷åðåç éîãî òðèêóñï³äàëüíèé
(àòð³îâåíòðèêóëÿðíèé) êëàïàí. Ìîæëèâ³ ³íø³ óñêëàäíåííÿ: íàäøëóíî÷êîâ³ àðèòì³¿,
òðîìáîåìáîë³ÿ òà àòð³îâåíòðèêóëÿðíà áëîêàäà.

Îïåðàö³ÿ Ôîíòåíà. Âàã³òí³ñòü ñòâîðþº äîäàòêîâèé ðèçèê äëÿ ìàòåð³
÷åðåç çðîñòàííÿ ãåìîäèíàì³÷íîãî íàâàíòàæåííÿ íà ïðàâå ïåðåäñåðäÿ ³ ºäèíèé
øëóíî÷îê. Ìàòåðèíñüêà ñìåðòí³ñòü ïðè ö³é ïàòîëîã³¿ ñòàíîâèòü ïðèáëèçíî 2%. Íàé-
ïîøèðåí³ø³ óñêëàäíåííÿ: çá³ëüøåííÿ âåíîçíîãî çàñòîþ ³ ïîã³ðøåííÿ ôóíêö³¿ øëóíî-
÷êà. Ñïîñòåð³ãàþòü òåíäåíö³þ äî ïîÿâè àáî ïîñèëåííÿ ïåðåäñåðäíèõ àðèòì³é. Òðà-
ïëÿºòüñÿ óòâîðåííÿ òðîìá³â ó ïðàâîìó ïåðåäñåðä³ ç ðèçèêîì ïàðàäîêñàëüíî¿ åìáî-
ë³¿. ×àñòî (ó 40% âèïàäê³â) òðàïëÿºòüñÿ ñïîíòàííèé àáîðò, ìîæëèâî, ÷åðåç çàñò³é ó
ìàòêîâèõ âåíàõ. Ëèøå 45% ä³òåé íàðîäæóþòüñÿ æèâèìè ³ äîíîøåíèìè.

Ó ïàö³ºíòîê ³ç óñï³øíîþ îïåðàö³ºþ Ôîíòåíà ³ íåâåëèêèì ïðàâèì ïåðåäñåðäÿì
àáî ïîâíèì ç’ºäíàííÿì ïîðîæíèñòèõ âåí ç ëåãåíåâîþ àðòåð³ºþ ³ ôóíêö³îíàëüíèì
êëàñîì ²—²² âàã³òí³ñòü ïðîõîäèòü äîáðå ³ çàê³í÷óºòüñÿ íîðìàëüíèìè ïîëîãàìè ç íà-
ðîäæåííÿì æèâî¿ çäîðîâî¿ äèòèíè. Ó æ³íîê ç âåëèêèì ïðàâèì ïåðåäñåðäÿì ³ âå-
íîçíèì çàñòîºì ïîòð³áåí ðåòåëüíèé ìîí³òîðèíã. Âîíè ïîòðåáóþòü òåðàï³¿ àíèòêîàãó-
ëÿíòàìè.

Àðèòì³¿ ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ íà ôîí³ âðîäæåíèõ âàä ñåð-
öÿ. ×àñòîòà àðèòì³é (øëóíî÷êîâèõ ³ íàäøëóíî÷êîâèõ) ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ çðîñòàº,
÷îìó ñïðèÿþòü ãåìîäèíàì³÷í³, ãîðìîíàëüí³ òà åìîö³éí³ îñîáëèâîñò³ öüîãî ñòàíó.
Ïðè á³ëüøîñò³ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ òèñê ó ïðàâîìó ïåðåäñåðä³ òà/àáî øëóíî÷êó
ï³äâèùóºòüñÿ, çá³ëüøóºòüñÿ ¿õ îá’ºì ³ àðèòì³¿ (÷àñò³øå íàäøëóíî÷êîâ³) òðàïëÿþòüñÿ
ó 10—60% âèïàäê³â. Ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ àðèòì³¿ âèíèêàþòü ó 80% òàêèõ ïàö³ºíòîê.
Òðåáà ïàì’ÿòàòè, ùî ô³ç³îëîã³÷í³ çì³íè ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ âïëèâàþòü íà àáñîðáö³þ ³
åêñêðåö³þ àíòèàðèòì³÷íèõ ïðåïàðàò³â.

ßêùî ïîòð³áíå õðîí³÷íå àíòèàðèòì³÷íå ë³êóâàííÿ, ÿê ïåðøèé ïðåïàðàò ïðè-
çíà÷àþòü ïåðåâàæíî äèãîêñèí, ïðîòå â á³ëüøîñò³ âèïàäê³â â³í íååôåêòèâíèé. Äëÿ
äîâãîòðèâàëî¿ òåðàï³¿ íàäøëóíî÷êîâèõ ³ øëóíî÷êîâèõ àðèòì³é ó ìàòåð³ ³ ïëîäó âæå
äàâíî çàñòîñîâóþòü õ³í³äèí, âåðàïàì³ë ³ áåòà-áëîêàòîðè; òåðàòîãåííèõ åôåêò³â ïðè
öüîìó íå ñïîñòåð³ãàëè. Àì³îäàðîí (ïîòóæíèé àíòèàðèòì³÷íèé ïðåïàðàò) çàñòîñîâó-
þòü ëèøå çà íååôåêòèâíîñò³ ³íøèõ ë³ê³â ³ ëèøå â ì³í³ìàëüíèõ åôåêòèâíèõ äîçàõ. Óñ³
ö³ ïðåïàðàòè ïðèãí³÷óþòü ñêîðîòëèâó çäàòí³ñòü ì³îêàðäà, òîìó ¿õ òðåáà îáåðåæíî
çàñòîñîâóâàòè ïðè ïîðóøåíí³ ñèñòîë³÷íî¿ ôóíêö³¿ ë³âîãî øëóíî÷êà.

Òðèâàë³ åï³çîäè òàõ³êàðä³¿ (îñîáëèâî òð³ïîò³ííÿ ïåðåäñåðäü, ùî º íàé÷àñò³øîþ
àðèòì³ºþ â äîðîñëèõ ç âðîäæåíèìè âàäàìè ñåðöÿ), ÿê³ ïàö³ºíòêà ïîãàíî ïåðåíî-
ñèòü, ìîæóòü ñïðè÷èíèòè ã³ïîïåðôóç³þ ïëîäó; äëÿ â³äíîâëåííÿ ñèíóñîâîãî ðèòìó

1 Çàñòîñóâàííÿ ³íã³á³òîð³â ÀÏÔ ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ ñóïðîâîäæóºòüñÿ çðîñòàííÿì ðèçèêó âíóòð³ø-
íüîóòðîáíî¿ çàãèáåë³ ïëîäó. (Ïðèì. ðåä.)
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ìîæå âèíèêíóòè íåîáõ³äí³ñòü çàñòîñóâàííÿ åëåêòðè÷íî¿ êàðä³îâåðñ³¿. ßêùî æ³íêà
ïåðåíîñèòü òàõ³êàðä³þ äîáðå, äîñòàòíüî ìåäèêàìåíòîçíîãî ë³êóâàííÿ.

Îö³íêà ïëîäó
Çà íàÿâíîñò³ âðîäæåíî¿ âàäè ñåðöÿ â ìàòåð³ ðèçèê âðîäæåíî¿ âàäè ñåðöÿ â

äèòèíè ñòàíîâèòü 2—16%, òîìó íåîáõ³äíî ïåðåâ³ðÿòè ñåðöå ïëîäà. ×àñòîòà ö³º¿ ïà-
òîëîã³¿ ó ïëîäà âèùà çà íàÿâíîñò³ âàäè ñåðöÿ â ìàòåð³ ïîð³âíÿíî ç ¿¿ íàÿâí³ñòþ
ëèøå ó áàòüêà, çîêðåìà, ÿêùî â ìàòåð³ âèÿâëÿþòü äâîñòóëêîâèé àîðòàëüíèé êëà-
ïàí, ÿêèé ÷àñò³øå òðàïëÿºòüñÿ â ÷îëîâ³ê³â.

Ó ïîïóëÿö³¿ ñïåöèô³÷íîãî ðèçèêó ÷àñòîòà âèÿâëåííÿ âðîäæåíèõ âàä ñåðöÿ
âèñîêà (75—85%). Ïðîãíîç äëÿ òàêèõ ä³òåé íàéë³ïøèé, ÿêùî ïîëîãè â³äáóâàþòüñÿ
ó ñïåö³àë³çîâàíîìó öåíòð³.

Îñíîâí³ äåòåðì³íàíòè ïðîãíîçó äëÿ ïëîäó — öå ôóíêö³îíàëüíèé êëàñ ³ âèðà-
æåí³ñòü ö³àíîçó â ìàòåð³. Ïðè ²²²—IV ôóíêö³îíàëüíîìó êëàñ³ ³ çàõâîðþâàííÿõ âèñî-
êîãî ðèçèêó ìàòåð³ (âàæêîìó àîðòàëüíîìó ñòåíîç³, ñèíäðîì³ Åéçåíìåíãåðà òà ³í.)
îïòèìàëüíèì âèáîðîì º ðàííº ðîçðîäæåííÿ. Âîíî îáîâ’ÿçêîâå â æ³íîê ç ö³àíîçîì:
ìîí³òîðèíã ñòàíó ïëîäó ïðè òàêèõ ñòàíàõ äóæå âàæëèâèé, îñê³ëüêè ðîçâèòîê ïëî-
äó, ÿê çâè÷àéíî, ñïîâ³ëüíþºòüñÿ ³ ïåðåä÷àñíî ïðèïèíÿºòüñÿ. ×àñòîòà âèæèâàííÿ
íîâîíàðîäæåíèõ ãåñòàö³éíèì â³êîì 32 òèæí³ é á³ëüøå âèñîêà (95%), íàòîì³ñòü ðè-
çèê íåâðîëîã³÷íèõ ðîçëàä³â ó íèõ íèçüêèé, îòæå ïðè òåðì³í³ âàã³òíîñò³ ïîíàä 32
òèæí³ ðîçðîäæåííÿ ö³ëêîì äîö³ëüíå. Îñê³ëüêè ÷àñòîòà âèæèâàííÿ ä³òåé ïðè òåðì³-
í³ âàã³òíîñò³ äî 28 òèæí³â íèçüêà (< 75%), à óðàæåííÿ ãîëîâíîãî ìîçêó â íèõ òðàï-
ëÿºòüñÿ ÷àñòî (â 10—14% âèïàäê³â), ïðè öüîìó òåðì³í³ âàã³òíîñò³ äîö³ëüíî ïðîâåñ-
òè õ³ðóðã³÷íå âòðó÷àííÿ àáî ÷åðåçøê³ðíó ïðîöåäóðó, ÿê³ á äàëè çìîãó ÿêîìîãà äîâ-
øå ïðîëîíãóâàòè âàã³òí³ñòü.

Âèá³ð òàêòèêè â òåðì³í â³ä 28 äî 32 òèæí³â ñêëàäíèé; ð³øåííÿ â òàêèõ âèïà-
äêàõ ïðèéìàþòü ³íäèâ³äóàëüíî. ßêùî ðîçðîäæåííÿ ïëàíóþòü ó òåðì³í³ äî 34 òèæ-
í³â, òðåáà ñòèìóëþâàòè äîçð³âàííÿ ëåãåíü ó ïëîäó ââåäåííÿì ìàòåð³ áåòàìåòàçîíó.

×àñ ³ ñïîñ³á ðîçðîäæåííÿ
Ó á³ëüøîñò³ æ³íîê ³ç âðîäæåíèìè âàäàìè ñåðöÿ íàéäîö³ëüí³øå ïðîâîäèòè ïî-

ëîãè ÷åðåç ïðèðîäí³ ðîäîâ³ øëÿõè ³ç çàñòîñóâàííÿì åï³äóðàëüíî¿ àíåñòåç³¿ äëÿ óíè-
êíåííÿ ñòðåñó, çóìîâëåíîãî áîëåì. Ó ïàö³ºíòîê ãðóïè âèñîêîãî ðèçèêó ïëàíîâî âè-
êîíóþòü êåñàð³â ðîçòèí, îñê³ëüêè ïðè öüîìó ëåãøå êîíòðîëþâàòè ãåìîäèíàì³êó. Õî÷
ñåðöåâèé âèêèä çðîñòàº ³ ïðè çàãàëüí³é, ³ ïðè åï³äóðàëüí³é àíåñòåç³¿, â³í óñå æ òàêè
çá³ëüøóºòüñÿ ìåíøå (íà 30%), í³æ ïðè ñïîíòàííèõ ïîëîãàõ (50%). Êð³ì òîãî, ³íäóêî-
âàí³ ïîëîãè ïðè íåäîíîøåí³é âàã³òíîñò³ ÷àñòî çàòÿæí³ àáî íåóñï³øí³. ßêùî ïîòð³áíå
êàðä³îõ³ðóðã³÷íå âòðó÷àííÿ, êåñàð³â ðîçòèí âèêîíóþòü áåçïîñåðåäíüî ïåðåä íèì.

Ñèíäðîì Ìàðôàíà é ³íø³ ñïàäêîâ³
çàõâîðþâàííÿ ç óðàæåííÿì àîðòè
Íàéâàæëèâ³øèì ç öèõ çàõâîðþâàíü º ñèíäðîì Ìàðôàíà, ÿêèé òðàïëÿºòüñÿ ç

÷àñòîòîþ 1 íà 5000 íàñåëåííÿ. Â³äîìî 11 òèï³â ñèíäðîìó Åëåðñà-Äàíëî, ÿêèé òðàï-
ëÿºòüñÿ ç ÷àñòîòîþ 1 íà 5000 íîâîíàðîäæåíèõ. Óðàæåííÿ àîðòè òðàïëÿºòüñÿ íàé÷à-
ñò³øå ïðè ñèíäðîì³ Åëåðñà-Äàíëî IV òèïó. Ó âàã³òíèõ æ³íîê òðàïëÿþòüñÿ òàêîæ ³íø³
ñ³ìåéí³ ôîðìè àíåâðèçì àîðòè ³ ¿¿ ðîçøàðóâàííÿ.

Ñèíäðîì Ìàðôàíà
Ñèíäðîì Ìàðôàíà — öå íàéñåðéîçí³øà âðîäæåíà ïàòîëîã³ÿ ç äåô³öèòîì ô³á-

ðèë³íó-1, ÿêà óñïàäêîâóºòüñÿ çà äîì³íàíòíèì òèïîì. Ïðè öüîìó çàõâîðþâàíí³ óðà-
æàþòüñÿ âñ³ ñèñòåìè, ïðîòå íàéâàæ÷å î÷³, ñåðöå ³ ñêåëåò. Ä³àãíîç êë³í³÷íî âñòàíîâëþ-
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þòü òîä³, êîëè âèÿâëÿþòü õàðàêòåðí³ îçíàêè çàëó÷åííÿ ó ïðîöåñ äâîõ ³ç òðüîõ îñíî-
âíèõ ñèñòåì. Ó 25% õâîðèõ öÿ ïàòîëîã³ÿ âèíèêàº âíàñë³äîê ñïîíòàííèõ ìóòàö³é,
ïðîòå â 75% òàêèõ ïàö³ºíò³â ïðîñòåæóºòüñÿ ÷³òêèé ñ³ìåéíèé àíàìíåç. Äëÿ âèáîðó
ïëàíó âåäåííÿ âàã³òíîñò³ âàæëèâî çíàòè àíàìíåç âàã³òíîñò³ â ðîäè÷îê ïàö³ºíòêè ³,
ÿêùî ìîæëèâî, ä³àìåòð êîðåíÿ àîðòè â íèõ íà ìîìåíò ðîçøàðóâàííÿ àîðòè. Ïðè-
áëèçíèì îð³ºíòèðîì º òàêîæ â³ê, ó ÿêîìó âèíèêëà àíåâðèçìà àîðòè â ðîäè÷³â ïà-
ö³ºíòêè, ïðîòå â³í ìîæå ñóòòºâî êîëèâàòèñÿ íàâ³òü ó êîë³ îäí³º¿ ðîäèíè.

Ìàòåðèíñüêà ñìåðòí³ñòü
Óðàæåííÿ ñåðöÿ ð³çíî¿ âàæêîñò³ òðàïëÿºòüñÿ ó 80% ïàö³ºíòîê ³ç ñèíäðîìîì

Ìàðôàíà. Ó á³ëüøîñò³ âèïàäê³â öå ïðîëàïñ ì³òðàëüíîãî êëàïàíà ç ì³òðàëüíîþ ðåãó-
ðã³òàö³ºþ é ³íêîëè àðèòì³ºþ. Ïåðåä âàã³òí³ñòþ ³íêîëè íåîáõ³äíà îïåðàö³ÿ ç ìåòîþ
ðåêîíñòðóêö³¿ ì³òðàëüíîãî êëàïàíà.

Íàéïîøèðåí³ø³ ïðè÷èíè ñìåðò³ ïðè ñèíäðîì³ Ìàðôàíà — öå ðîçðèâ àíåâðè-
çìè òà ðîçøàðóâàííÿ àîðòè. Âàã³òí³ñòü äëÿ òàêèõ æ³íîê ñóïðîâîäæóºòüñÿ âèñîêèì
ðèçèêîì, ïðè÷îìó ðîçøàðóâàííÿ àîðòè íàé÷àñò³øå òðàïëÿºòüñÿ ó òðåòüîìó òðèìå-
ñòð³ àáî â ðàííüîìó ï³ñëÿïîëîãîâîìó ïåð³îä³. Ïåðåä âàã³òí³ñòþ ïîòð³áíî ïðîâåñòè
ïîâíå êë³í³÷íå îáñòåæåííÿ ç ÓÇ-äîñë³äæåííÿì ñåðöÿ ³ âñ³º¿ àîðòè òà ïî³íôîðìóâà-
òè ïàö³ºíòêó ïðî ðèçèê ñåðéîçíèõ óñêëàäíåíü. Ó æ³íîê ç ì³í³ìàëüíèì óðàæåííÿì
ñåðöÿ (ä³àìåòð êîðåíÿ àîðòè ìåíøå 4 ñì, â³äñóòí³ñòü ñóòòºâî¿ ì³òðàëüíî¿ àáî àîðòà-
ëüíî¿ ðåãóðã³òàö³¿) ðèçèê ðîçøàðóâàííÿ àîðòè òà ³íøèõ ñåðéîçíèõ óñêëàäíåíü ï³ä
÷àñ âàã³òíîñò³ (åíäîêàðäèòó, çàñò³éíî¿ ñåðöåâî¿ íåäîñòàòíîñò³) ñòàíîâèòü 1%, ïðè ä³-
àìåòð³ êîðåíÿ àîðòè ïîíàä 4 ñì ðèçèê ðîçøàðóâàííÿ ñÿãàº 10%.

Ðèçèê óñêëàäíåíü íèæ÷èé, ÿêùî âàã³òí³ñòü íàñòàº ï³ñëÿ ïëàíîâîãî ïðîòåçóâàí-
íÿ êîðåíÿ àîðòè ïðè éîãî ä³àìåòð³ 4,7 ñì ³ á³ëüøå. Â³äîì³ ÷èñëåíí³ âèïàäêè, êîëè
ï³ñëÿ ö³º¿ îïåðàö³¿ âàã³òí³ñòü ïðîõîäèëà áåç óñêëàäíåíü. Òàêèì ïàö³ºíòêàì ïîòð³áíî
âèêîíóâàòè ÓÇ-äîñë³äæåííÿ íåïðîòåçîâàíîãî â³ää³ëó àîðòè ç ³íòåðâàëîì 6—8 òèæ-
í³â ïðîòÿãîì óñ³º¿ âàã³òíîñò³ òà ïåðøèõ 6 ì³ñÿö³â ï³ñëÿ ïîëîã³â. Ïðèçíà÷àþòü òåðà-
ï³þ áåòà-áëîêàòîðàìè ïðîòÿãîì óñ³º¿ âàã³òíîñò³. Ñïîñòåðåæåííÿ ïîâèíí³ ïðîâîäèòè
ñóì³ñíî êàðä³îëîã ³ àêóøåð, ÿê³ ìàþòü áóòè ãîòîâ³ äî ïîÿâè ìîæëèâèõ óñêëàäíåíü.

Ïîëîãè. Ïðè ïîëîãàõ ÷åðåç ïðèðîäí³ ðîäîâ³ øëÿõè âèêëþ÷àþòü ïîòóæíèé
ïåð³îä. Ï³ä ÷àñ ïîëîã³â òðåáà ïîêëàñòè æ³íêó íà ë³âèé á³ê àáî íàäàòè ¿é ïîëîæåííÿ
íàï³âñèäÿ÷è äëÿ çìåíøåííÿ íàâàíòàæåííÿ íà àîðòó. Ïðè ä³àìåòð³ êîðåíÿ àîðòè
4,5 ñì ³ á³ëüøå âèêîíóþòü êåñàð³â ðîçòèí.

Ðîçøàðóâàííÿ àîðòè ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³. Ãîñòðå ðîçøàðóâàííÿ
âèñõ³äíî¿ àîðòè ïîòðåáóº íåãàéíîãî õ³ðóðã³÷íîãî âòðó÷àííÿ. Ìåòîäîì âèáîðó º
âøèâàííÿ ïðîòåçó àîðòè ðàçîì ç ïðîòåçîì àîðòàëüíîãî êëàïàíà. Çáåðåæåííÿ àîðòà-
ëüíîãî êëàïàíà àáî éîãî çàì³ùåííÿ ãîìîòðàíñïëàíòàòîì äàº çìîãó óíèêíóòè òðèâà-
ëîãî çàñòîñóâàííÿ àíòèêîàãóëÿíò³â. Øòó÷íèé êðîâîîá³ã ç íîðìîòåðì³ºþ, âàã³íàëüíå
çàñòîñóâàííÿ ïðåïàðàò³â ïðîãåñòåðîíó ³ ìîí³òîðèíã ñåðöåâî¿ ä³ÿëüíîñò³ ïëîäó äàþòü
çìîãó çâåñòè äî ì³í³ìóìó ðèçèê äëÿ ïëîäó. Äëÿ ñèíäðîìó Ìàðôàíà õàðàêòåðíå
ïîãàíå çàãîºííÿ ðàí, ï³ñëÿïîëîãîâ³ êðîâîòå÷³ é îïóùåííÿ òàçîâèõ îðãàí³â. Øâè â
òàêèõ õâîðèõ çí³ìàþòü ï³çí³øå, í³æ çâè÷àéíî, à òàêîæ ïðèçíà÷àþòü íà öåé ïåð³îä
àíòèá³îòèêè.

Ãîñòðå ðîçøàðóâàííÿ àîðòè íèæ÷å ì³ñöÿ â³äõîäæåííÿ ë³âî¿ ï³äêëþ÷è÷íî¿ àð-
òåð³¿ áåç óðàæåííÿ ïðîêñèìàëüíî¿ àîðòè òðåáà âåñòè êîíñåðâàòèâíî. Ñïîñòåðåæåííÿ
â òàêèõ âèïàäêàõ ïðîâîäÿòü ³ç çàñòîñóâàííÿì ñåð³éíîãî ÌßÐ. Ïðîãðåñóþ÷å ðîçøà-
ðóâàííÿ äî 5 ñì ³ á³ëüøå, ðåöèäèâóþ÷èé áîëüîâèé ñèíäðîì òà ïðîÿâè ñâ³æîãî
ðîçøàðóâàííÿ (íàïðèêëàä, ïîÿâà ³øåì³¿ îðãàí³â àáî ê³íö³âîê) ïîòðåáóþòü õ³ðóðã³÷-
íîãî âòðó÷àííÿ. ßêùî äèòèíà ñïðîìîæíà âèæèòè ï³ñëÿ íàðîäæåííÿ, ïåðåä ö³ºþ
îïåðàö³ºþ âèêîíóþòü êåñàð³â ðîçòèí.
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Çäîðîâ’ÿ íîâîíàðîäæåíîãî. Íîâîíàðîäæåí³ ³ç ñèíäðîìîì Ìàð-
ôàíà âèñîêîãî çðîñòó, õóä³, ç “ðîçóìíèì âèãëÿäîì” íà îáëè÷÷³, âèñîêèì ï³äíåá³í-
íÿì ³ äîâãèìè ïàëüöÿìè. Ó íèõ ìîæëèâà ã³ïîòîí³ÿ ³ òðóäíîù³ ïðè âèãîäîâóâàíí³.
Îôòàëüìîëîã³÷íå îáñòåæåííÿ ç ìåòîþ âèÿâëåííÿ ï³äâèâèõó êðèøòàëèêà ïðîâîäÿòü
â³äðàçó ï³ñëÿ íàðîäæåííÿ.

Ãåíåòè÷íå îáñòåæåííÿ. Â³äîìî ïîíàä 200 ìóòàö³é ãåíà, â³äïîâ³äà-
ëüíîãî çà ñèíòåç ô³áðèë³íó-1. Ìàéæå â êîæíîãî ïàö³ºíòà âèÿâëÿþòü óí³êàëüíó ìó-
òàö³þ. ßêùî ìóòàö³þ âèÿâèëè â îäíîãî ç áàòüê³â, ä³àãíîç ó äèòèíè ìîæíà âñòàíî-
âèòè øëÿõîì á³îïñ³¿ õîð³îíà ïðè 13-òèæíåâ³é âàã³òíîñò³, àìí³îöåíòåçó àáî ïîñòíàòà-
ëüíî øëÿõîì äîñë³äæåííÿ êë³òèí êðîâ³ ïóïîâèíè àáî ç³ñêîáó ç³ ùîêè. ßêùî áàòüê³â
ö³êàâèòü ëèøå íàÿâí³ñòü çàõâîðþâàííÿ â äèòèíè, äîö³ëüíî ðåêîìåíäóâàòè ¿ì ïî-
ñòíàòàëüíå îáñòåæåííÿ, ùî äàº çìîãó óíèêíóòè ðèçèêó âèêèäíÿ (1%), çóìîâëåíîãî
³íâàçèâíîþ ïðåíàòàëüíîþ ä³àãíîñòèêîþ.

Ñèíäðîì Åëåðñà-Äàíëî
Öÿ ãåòåðîãåííà ãðóïà ñïàäêîâî¿ ïàòîëîã³¿ ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè õàðàêòåðèçóºòüñÿ

ðîçõèòàí³ñòþ ñóãëîá³â, íàäì³ðíèì ïåðåðîçòÿãíåííÿì øê³ðè ³ êðèõê³ñòþ òêàíèí. Çà-
ãàëîì ö³ çàõâîðþâàííÿ òðàïëÿþòüñÿ ç ÷àñòîòîþ 1 íà 5000 íîâîíàðîäæåíèõ. Óðà-
æåííÿ àîðòè òðàïëÿºòüñÿ ìàéæå âèíÿòêîâî ïðè ñèíäðîì³ Åëåðñà-Äàíëî IV òèïó,
ÿêèé óñïàäêîâóºòüñÿ àâòîñîìíî-äîì³íàíòíî. Æ³íêè ³ç öèì çàõâîðþâàííÿì íèçüêî-
ãî çðîñòó, òåíä³òíî¿ áóäîâè, ç ïåðåä÷àñíèìè çìîðøêàìè íà ðóêàõ, òðèêóòíèì îá-
ëè÷÷ÿì, âåëèêèìè î÷èìà, ìàëåíüêèì ï³äáîð³ääÿì, òîíêèì ïðèïëþñíóòèì íîñîì,
íåâåëèêèìè ãëàäêèìè âóõàìè. Ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ â íèõ ëåãêî ç’ÿâëÿþòüñÿ ñèíö³,
êèëè, âàðèêîçíî ðîçøèðåí³ âåíè òà ðîçðèâ âåëèêèõ ñóäèí. Ðîçøàðóâàííÿ àîðòè
ìîæå òðàïèòèñÿ íàâ³òü áåç ïîïåðåäíüîãî ¿¿ ðîçøèðåííÿ. Ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ òàê³ ïà-
ö³ºíòêè ïîòðåáóþòü ðåòåëüíîãî ñïîñòåðåæåííÿ. Ó íèõ ìîæóòü âèíèêàòè íåáåçïå÷í³
ï³ñëÿïîëîãîâ³ êðîâîòå÷³. Ðàíè â òàêèõ õâîðèõ çàãîþþòüñÿ ïîãàíî, òîìó øâè çí³ìà-
þòü íå ðàí³øå, í³æ ÷åðåç 14 äí³â. ×åðåç ñëàáê³ñòü ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè øèéêè ìàòêè
òà ïëîäîâèõ îáîëîíîê ó íèõ ÷àñòî òðàïëÿþòüñÿ ïåðåä÷àñí³ ïîëîãè. Ó íîâîíàðîäæå-
íèõ, ÿê³ óñïàäêîâóþòü öå çàõâîðþâàííÿ, âèÿâëÿþòü ã³ïåðåêñòåíç³þ, ÷àñòî äèñïëà-
ç³þ êóëüøîâèõ ñóãëîá³â, çíèæåííÿ ì’ÿçîâîãî òîíóñó ³ êðîâîòî÷èâ³ñòü.

Ñ³ìåéí³ àíåâðèçìè
ãðóäíîãî â³ää³ëó àîðòè ³ ðîçøàðóâàííÿ àîðòè
²íêîëè âèÿâëÿþòü ñ³ìåéíèé àíàìíåç ðîçøàðóâàííÿ àîðòè áåç ñèíäðîìó Ìàð-

ôàíà. Ðåòåëüíå âèâ÷åííÿ ÷ëåí³â òàêî¿ ðîäèíè äàº çìîãó âèÿâèòè ìàðôàíî¿äíèé
ãàá³òóñ íåçíà÷íî¿ âèðàæåíîñò³. Ïàòîã³ñòîëîã³÷íå äîñë³äæåííÿ ïðåïàðàòó ï³ñëÿ îïåðà-
ö³¿ ç ïðèâîäó ðîçøàðóâàííÿ àîðòè âêàçóº íà ê³ñòîçíèé íåêðîç ìåä³¿, ÿê öå òðàïëÿ-
ºòüñÿ ïðè ñèíäðîì³ Ìàðôàíà. Ó òàêèõ õâîðèõ ³íêîëè âèÿâëÿþòü ìóòàö³¿ ãåíà, â³ä-
ïîâ³äàëüíîãî çà ñèíòåç ô³áðèë³íó-1, àáî ïðèíàéìí³ äâîõ ³íøèõ ëîêóñ³â.

Ï³ä ÷àñ âàã³òíîñò³ òàêèõ ïàö³ºíòîê ñïîñòåð³ãàþòü, ÿê ïðè ñèíäðîì³ Ìàðôàíà.

Ï³äãîòóâàëà Çîðåñëàâà Ãîðîäåí÷óê

Çàê³í÷åííÿ â íàñòóïíîìó ÷èñë³ æóðíàëó


