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ВПС	 –	врожденный порок сердца
ДМЖП	–	дефект межжелудочковой перегородки
ДМПП	–	дефект межпредсердной перегородки
КТ	 –	компьютерная томография
НК	 –	недостаточность кровообращения

УЗИ	 –	ультразвуковое исследование
ФК	 –	функциональный класс
ЭКГ	 –	электрокардиограмма
Эхо-КГ	–	эхокардиограмма
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Приводится клинический случай успешной хирургической коррекции пентады Кантрелла. У новорожденного ре-
бенка после рождения диагностированы омфалоцеле, частичная абдоминальная эктопия сердца, дефект перикар-
да, диафрагмы, а также дефект межжелудочковой перегородки. В раннем неонатальном периоде была выполнена 
пластика передней брюшной стенки, перемещение сердца в грудную клетку, ушивание дефекта перикарда и диа-
фрагмы. 
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The article presents a clinical case of successful surgical correction of the Pentada Cantrell. In a newborn child ompha-
locele, partial abdominal ectopia of the heart, the defect of the pericardium, diaphragm as well as an interventricular septal 
defect were diagnosed after birth. In the early neonatal period he has successfully undergone plastic surgery of the anterior 
abdominal wall, displacement of the heart in the chest cavity, suturing of the defects of the pericardium and diaphragm. 
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Несмотря на активное внедрение современ-
ных перинатальных технологий, отмечается 
рост врождённых аномалий у новорожденных 

детей. В Российской Федерации в 2016 году по 
сравнению с 2015 годом заболеваемость врож-
денными аномалиями, деформациями и хромо-
сомными нарушениями выросла на 4,9  % [1, 2]. 
Врожденные пороки развития занимают в РФ вто-

рое место в причинах смертности детей первого 
года жизни [3, 4]. Приоритетными направлениями 
профилактики младенческой смертности явля-
ются мероприятия по улучшению качества пре-
натальной диагностики врожденных аномалий 
развития, предупреждение внутриутробной ин-
фекции, невынашивания беременности и дефек-
тов оказания медицинской помощи [5]. 
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Пентада Кантрелла – редкий порок развития, ко-
торый характеризуется пятью основными признака-
ми: омфалоцеле (описаны случаи с гастрошизисом), 
эктопия сердца, отсутствие дистальной части груди-
ны, отсутствие передней части диафрагмы и наличие 
перикардиального дефекта [8]. Впервые сочетание 
дефектов брюшной стенки, грудины, диафрагмы, 
перикарда и сердца описал в 1958 году J. R. Cantrell 
с соавторами [6]. Пентада Кантрелла сочетается с 
другими аномалиями (чаще дефектом межжелудоч-
ковой перегородки, атрезией трикуспидального или 
митрального клапана, тетрадой Фалло, с единствен-
ным желудочком, легочным стенозом, коарктаци-
ей аорты, транспозицией магистральных сосудов).  
В мировой литературе имеются описания всего око-
ло 160 случаев, включая неполные формы [7]. Пато-
генез пентады Кантрелла еще не полностью выяснен. 
Кантрелл и соавт. предположили нарушение разви-
тия сегмента боковой мезодермы эмбриона в 14– 
18-й день гестации [6, 10]. Описан случай повторения 
этой патологии при повторной беременности у одной 
женщины [11]. Выживаемость при данном пороке 
развития зависит от эктопии сердца. В случае шей-
ной эктопии исход фатальный. При грудной эктопии 
прогноз зависит от степени выпадения и состояния 
тканей грудной стенки. При полном выпадении про-
гноз для жизни сомнительный. При абдоминальном 
расположении сердца ребенок может дожить до пре-
клонного возраста. Показатель выживаемости при 
полной форме синдрома всего около 20 %. Хирурги-
ческая коррекция пороков развития, составляющих 
симптомокомплекс пентады, в раннем возрасте по-
вышает выживаемость детей с данной патологией  
[9, 12].

В наш стационар поступила новорожденная де-
вочка М. из перинатального центра с диагнозом: 
врожденный порок развития желудочно-кишечного 
тракта – омфалоцеле (рис. 1). 

Рис. 1. Вид брюшной стенки у М. при поступлении

Пренатальный анамнез: девочка родилась от 
5  беременности. Беременность протекала на фоне 
дисфункции плаценты, низкой плацентации, ист-
мико-цервикальной недостаточности, идиопатиче-
ской тромбоцитопенической пурпуры (хроническое 
течение, градация 0, компенсация), недостаточно-
го роста плода. В декретированные сроки женщи-
на проходила УЗИ-скрининг на пороки развития.  
В 12,3 недели беременности выявлена гипоплазия 
носовой перегородки. Женщина консультирована 
генетиком, от инвазивной диагностики отказалась. 

В 18–19 недель на повторном УЗИ плода  – гипо-
плазия носовой перегородки. При исследовании в 
30,5 недель у плода заподозрен врожденный порок 
сердца (ВПС)  – дефект межжелудочковой перего-
родки, а также выявлено многоводие. Предыдущие 
беременности у матери окончились в 2010 году 
срочными родами (ребенок здоров), в 2012  – ме-
дицинским абортом, в 2015 – регрессом на ранних 
сроках, в 2016 году  – преждевременными родами 
в сроке 26 недель (ребенок умер в возрасте 1 ме-
сяца от осложнений развившегося некротизиру-
ющего энтероколита). Настоящие роды третьи в 
сроке 35  недель. Масса тела ребенка при рожде-
нии 1870 г, что соответствует 3–10 перцентилю для 
данного срока гестации. Длина тела при рождении 
47 см (50–90 перцентиль), окружность головы 33 см 
(50–90 перцентиль), окружность груди 28 см. Оцен-
ка по шкале Апгар при рождении через одну и пять 
минут  – 8  баллов. В стационар ребенок поступил 
для хирургической коррекции порока развития  – 
омфалоцеле, которое было выявлено впервые по-
сле рождения. 

При осмотре выявлен дефект передней брюш-
ной стенки 5×5 см с видимой пульсацией. При про-
ведении УЗИ органов брюшной полости обнаружена 
пиелоэктазия с двух сторон. На ЭхоКГ установлено 
смещение сердца вправо со срединной локализаци-
ей в грудной клетке. Имела место дилатация левого 
предсердия и правого желудочка, легочная гипер-
тензия (40 мм рт. ст.). Было заподозрено наличие 
дополнительного сосуда, впадающего в левое пред-
сердие. Выполнена КТ брюшной полости с трехфаз-
ным внутривенным контрастированием Йомероном. 
На КТ-сканах определялось грыжевое выпячивание 
передней брюшной стенки размерами 4,8×4,4 см, 
содержимым грыжевого мешка являлись петли ки-
шечника, паренхима печени, правый и левый желу-
дочки сердца. 

После уточнения диагноза ребенку выполнена 
операция: пластика передней брюшной стенки, пере-
мещение сердца в грудную клетку, ушивание дефекта 
перикарда и диафрагмы.

Ход операции. Под эндотрахеальным наркозом 
выполнен окаймляющий разрез кожи, осуществлен 
послойный доступ в брюшную полость. Элементы 
пупочного канатика выделены, прошиты, пересе-
чены. Грыжевой мешок иссечен, дефект апоневро-
за составил около 5 см в диаметре. При ревизии 
установлено, что содержимым грыжевого мешка 
являются печень, петли тонкой и толстой кишки. 
Над грыжевым мешком имеет место незаращение 
переднего средостения, через дефект в котором эк-
топированы нижние отделы сердца с ушком правого 
желудочка без перикардиальной сумки, от которо-
го к коже шел слепо-заканчивающийся сосуд около 
4 см в длину (рис. 2). Сосуд прошит, перевязан у са-
мого сердца и отсечен. Сердце погружено в средо-
стение, средостение ушито отдельными узловыми 
швами. При дальнейшей ревизии обнаружено, что 
диафрагма в области средостения истончена. Вы-
полнено ушивание дефекта диафрагмы (рис. 3). Да-
лее выделен апоневроз в области передней брюш-
ной стенки по всей окружности дефекта. Дефект в 
апоневрозе ушит отдельными узловыми швами на 
всем протяжении. 

На основании физикальных данных, инструмен-
тальных методов обследования, интраоперационной 
картины выставлен диагноз (согласно МКБ-10): Мно-
жественные врожденные аномалии, не классифици-
рованные в других рубриках. 
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Рис. 2. Интраоперационный вид: 1 – дефект диафрагмы;  
2 – сердце; 3 – дополнительный сосуд

физиологической потребности. Объем питания усваи-
вала, явлений диспепсии не отмечалось. На контроль-
ном УЗИ сердца на вторые сутки после операции: не 
исключается дефект межжелудочковой перегородки в 
мышечный части 4,0 мм с перекрестным сбросом кро-
ви, межпредсердное сообщение 5,0 мм с лево-правым 
сбросом крови, аневризма межпредсердной пере-
городки 7,0 мм, дилатация правых отделов сердца, 
легочная гипертензия (48 мм рт. ст.), регургитация на 
митральном и трикуспидальном клапанах, неодно-
родность и отечность миокарда обоих желудочков. 
Учитывая наличие ВПС, были назначены дигоксин, 
верошпирон и аспаркам в возрастных дозировках.

На фоне проводимого лечения состояние ребенка 
с положительной динамикой. Выписан домой в удов-
летворительном состоянии в возрасте 28 дней. 

В возрасте 2 месяцев девочка осмотрена хирур-
гом. Ребенок получает и усваивает питание в объеме 
возрастной физиологической нормы. Явлений дис-
пепсии нет. Находится под наблюдением детского 
кардиолога.

Рис. 3. Вид брюшной полости после восстановления  
топики органов

Детализация диагноза: Множественные врожден-
ные пороки развития. Синдром Кантрелла, неполная 
форма. Омфалоцеле 3 степени. Частичная абдоми-
нальная эктопия сердца. Френоперикардиальная 
диафрагмальная грыжа. ВПС  – ДМЖП, ДМПП (вто-
ричный). Легочная гипертензия. Дилатация правых 
отделов сердца. НК II А, ФК II.

Послеоперационный период протекал тяжело 
за счет висцеро-абдоминальной асимметрии, при-
знаков сердечной недостаточности. Первые три дня 
поддерживался медикаментозный сон. Энтеральное 
питание ребенок не получал. Проводилось полное 
парентеральное питание (аминовен-инфант 10  %, 
СМОФ-липид 20 %, глюкоза, витамины, микроэлемен-
ты). Энтеральное питание начато с 6 суток с посте-
пенным, под контролем толерантности, расширением 
объема. Искусственная вентиляция легких до полного 
восстановления самостоятельного дыхания. Экстуби-
рована на 7-й день. У ребенка сохранялись признаки 
сердечной недостаточности. Сосала очень вяло, не бо-
лее 10–20 мл, докармливалась через зонд до объема 
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ЛИХОРАДКА НЕЯСНОГО ГЕНЕЗА – МЕЖДИСЦИПЛИНАРНАЯ ПРОБЛЕМА
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им. И. М. Сеченова, Россия

FEVER OF UNKNOWN ORIGIN IS INTERDISCIPLINARY PROBLEM
Dvoretsky L. I. 

I. M. Sechenov First Moscow State Medicine University, Russia

Лекция посвящена одной из актуальных междисциплинарных проблем клинической медицины – диагностике и 
ведению больных с неясной лихорадкой. Приводятся заболевания, при которых лихорадка на протяжении длитель-
ного срока может быть основным или единственным симптомом. Предлагается схема диагностического поиска с 
целью расшифровки причин длительной лихорадки, а также тактика ведения пациентов. Особое внимание обраще-
но на ведение больных, у которых природу лихорадки расшифровать так и не удается, несмотря на всестороннее 
комплексное обследование.

Ключевые слова: лихорадка неясного генеза, диагностический алгоритм, нерасшифрованные лихорадки

This lecture concerns fever of unknown origin (FUO), one of the topical interdisciplinary problems of clinical medicine. 
This lecture reviewed some clinical situations when fever is a single manifestation of diseases. Diagnostic algorithm is pro-
posed to find the causes of long-term fever, as well as patient management tactics. Particular attention is paid to the ma- 
nagement of FUO when possible causes hasn’t been identified despite a comprehensive examination.

Keywords: fever of unknown origin, diagnostic algorithm, not decoded fever


