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РЕЗЮМЕ: В настоящее время проблема врожденных пороков сердца (ВПС) у детей — 
одна из самых актуальных в педиатрической кардиологии, что обусловлено прогресси-
рующим увеличением числа детей, страдающих данной патологией. ВПС присутствуют 
почти у 1 % рождающихся детей и являются основной категорией среди всех врожденных 
аномалий. На основании проведенного анализа аутопсийного материала ПАО «Клиника 
СПбГПМУ» следует отметить, что наиболее частой причиной смерти детей в послеопера-
ционном периоде служило развитие острой сердечно-сосудистой недостаточности, кото-
рая, по данным гистологического исследования биопсийного материала, сопровождалась 
ДВС-синдромом. Определены факторы риска, провоцирующие развитие ДВС-синдрома у 
кардиохирургических больных, а также патофизиологические механизмы повреждающего 
действия искусственного кровообращения во время кардиохирургической операции.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: ДВС-синдром; врожденные пороки сердца; сладж-феномен; 
эритроцитарный стаз.
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ABSTRACT: Currently, the problem of congenital heart defects (CHD) in children, it is one of 
the most relevant in pediatric cardiology, which is due to the progressive increase in the number 
of children suffering from this pathology. CHD is present in almost 1 % of children born and is 
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the main category among all congenital anomalies. Based on the analysis of the autopsy material 
of the PAO “Clinic of SPbGPMU”, it should be noted that the most common cause of death in 
children in the postoperative period was the development of acute cardiovascular insufficiency, 
which, according to the histological examination of the biopsy material, was accompanied by DIC 
syndrome. The risk factors that provoke the development of DIC syndrome in cardiac surgery 
patients, as well as the pathophysiological mechanisms of the damaging effect of artificial blood 
circulation during cardiac surgery, were determined.
KEY WORDS: DIC-syndrome; congenital heart diseases; slange phenomenon; erythrocyte 
stasis.

ЗАДАЧИ ИССЛЕДОВАНИЯ

Проанализировать протоколы вскрытия 
умерших детей с ВПС патологоанатомическо-
го отделения ПАО «Клиника СПбГПМУ» с 
ноября 2013 по декабрь 2014 года.

Провести гистологическое изучение ауто-
псийного материала.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Ретроспективный анализ 26 протоколов и 
гистологических препаратов вскрытия ПАО 
«Клиника СПбГПМУ» (период c ноября 
2013 по декабрь 2014 года).

РЕЗУЛЬТАТЫ

Проанализированы 26 протоколов вскры-
тия умерших детей с ВПС патологоанатоми-
ческого отделения ПАО «Клиника СПбГПМУ» 
(из них 20 пациентов прооперированы в усло-
виях искусственного кровообращения и 6 па-
циентов без такового).

На основании проведенного анализа аутопсий-
ного материала ПАО «Клиника СПбГПМУ» сле-
дует отметить, что наиболее частой причиной 
смерти детей в послеоперационном периоде 
являлось развитие острой сердечно-сосуди-
стой недостаточности, которая, по данным 
гистологического исследования полученных 
данных, сопровождалась ДВС-синдромом 
(схемы 1, 2). ДВС-синдром (синдром диссе-
минированного внутрисосудистого свертыва-
ния), который характеризуется образованием 
диссеминированных тромбов в микроцирку-
ляторном русле [15–17, 19, 20] в сочетании 
с несвертываемостью крови, приводящей к 
множественным массивным кровоизлияниям 
[1, 3, 4, 10, 12].

На рисунках 1–8 показаны микропрепара-
ты органов ребенка семи месяцев (пациент Х) 
с полиорганным поражением после развития 
острой сердечно-сосудистой недостаточно-
сти, сопровождающейся ДВС-синдромом.

ВВЕДЕНИЕ

В настоящее время проблема врожденных 
пороков сердца (ВПС) у детей — одна из са-
мых актуальных в педиатрической кардиоло-
гии, что обусловлено прогрессирующим уве-
личением числа детей, страдающих данной 
патологией. ВПС присутствуют почти у 1 % 
рождающихся детей и являются основной ка-
тегорией среди всех врожденных аномалий 
[1, 2, 6, 8, 13].

Частота врожденных пороков по отно-
шению ко всем болезням детей составляет 
0,2–0,5 %, а для детей первого года жизни — 
5–10 %. Врожденные пороки сердца наблю-
даются у 6–8 из 1000 живых новорожденных 
детей [5, 7, 9, 11, 14].

Врожденными пороками сердца считаются 
врожденные изменения строения клапанного 
аппарата, перегородок или стенок сердца и от-
ходящих от него магистральных сосудов, ко-
торые в свою очередь изменяют условия вну-
трисердечной гемодинамики и часто приводят 
к нарушению кровообращения. Все ВПС име-
ют непосредственное отношение к наруше-
нию эмбриогенеза сердца на ранних стадиях 
гестации пренатального периода. ВПС фор-
мируются в результате патологического влия-
ния различных факторов на эмбрион человека 
в период с 3-й по 8-ю недели внутриутроб-
ной жизни [1, 9, 10, 11]. Например, изучив 
хронологию стадий кардиогенеза человека и 
проанализировав основные причины форми-
рования ДМЖП (дефекта межжелудочковой 
перегородки), было установлено, что наруше-
ние развития структур межжелудочковой пе-
регородки происходят на 27 ± 1 день развития 
плода, что позволяет диагностировать данный 
порок сердца на ранних стадиях.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Изучить морфологическую картину ДВС-
синдрома у детей с ВПС после кардиохирур-
гического вмешательства.
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Схема 1. Патогенез ДВС-синдрома. TFPI — плазменный ингибитор тканевого фактора; ATIII — антитромбин 
III; TF — тканевой фактор; TNF — фактор некроза опухоли; VII, VIII, IX, X — факторы свертывания; 
PAI-1 — ингибитор активатора плазминогена 1; ПДФ — продукты деградации фибрина [12]

Scheme 1. Pathogenesis of DIC-syndrome. TFPI-plasma inhibitor of tissue factor; ATIII — antithrombin III; 
TF-tissue factor; TNF — tumor necrosis factor; VII, VIII, IX, X-clotting factors; PAI-1 — inhibitor of 
plasminogen activator 1; PDF — fibrin degradation products [12]

Схема 2. Лечение ДВС-синдрома. ОАК — общий анализ крови; ПТВ — парциальное тромбопластиновое время; 
ТВ — тромбиновое время [12]

Scheme 2. Treatment of DIC-syndrome. UAC — total blood count; PTV — partial thromboplastin time; TV — 
thrombin time [12]

Лечение основного заболевания

Менингококковый сепсис
Акральная ишемия

Артерио/венозная тромбоэмболия

Фибриноген
Тромбоциты

+ Активное кровотечение

ДВС
без симптомов

кровотечения и тромбоза

Новые терапевтические
подходы

Свежезамороженная плазма
15–20 мл/кг

или криопреципитат

Гепарин 5–10 ЕД/кг в час
± антитромбин?
30–150 ЕД/кг в сут

до нормализации в плазме

Оценка ОАК, ПТВ, ТВ, фибриногена, функции печени и почек

Определены факторы риска, провоциру-
ющие развитие ДВС-синдрома у кардиохи-
рургических больных:

1) тяжесть основного заболевания и на-
личие сопутствующей патологии (шок 
любой этиологии (анафилактический, 

кардиогенный, геморрагический); мета-
болические нарушения (ацидоз, гипока-
лиемия и др.); сердечно-сосудистая недо-
статочность; инфекционный статус);

2) оперативное вмешательство, выполняемое 
в условиях искусственного кровообраще-
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Рис. 1. Головной мозг. Эритроцитарные стазы с явле-
ниями сладж-феномена. Окраска гематокси-
лином и эозином, ув. ×400

Fig. 1. Brain. Erythrocyte stasis with the phenomena 
of the sludge phenomenon. Stained with 
hematoxylin and eosin, ×400 magnification

Рис. 2. Головной мозг. На фоне выраженного полно-
кровия в сосудах с периваскулярными кро-
воизлияниями видны эритроцитарные стазы 
с явлениями сладж-феномена и тромбы в 
просвете сосудов микроциркуляторного русла. 
Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×100

Fig. 2. Brain. Against the background of pronounced vascular 
fullness with perivascular hemorrhages, erythrocyte 
stasis with the phenomena of the sludge phenomenon, 
with the formation of blood clots in the lumen of the 
vessels of the microcirculatory bed, are visible. Stained 
with hematoxylin and eosin, ×100 magnification

Рис. 3. Мозговое вещество почки. Эритроцитарные 
стазы с явлениями сладж-феномена. Окраска 
гематоксилином и эозином, ув. ×400

Fig. 3. Medulla of the kidney. Erythrocyte stasis with the 
phenomena of the sludge phenomenon. Stained 
with hematoxylin and eosin, ×400 magnification

Рис. 4. Поджелудочная железа. Эритроцитарные 
стазы с явлениями сладж-феномена. Окраска 
гематоксилином и эозином, ув. ×400

Fig. 4. Pancreas. Erythrocyte stasis with the phenomena 
of the sludge phenomenon. Stained with 
hematoxylin and eosin, ×400 magnification

Рис. 5. Легкое. Эритроцитарные стазы с явлениями 
сладж-феномена. Окраска гематоксилином и 
эозином, ув. ×400

Fig. 5. Lung. Erythrocyte stasis with the phenomena 
of the sludge phenomenon. Stained with 
hematoxylin and eosin, ×400 magnification

Рис. 6. Сердце. В миокарде характерная для ДВС-син-
дрома картина «монетных» столбиков: эритро-
цитарные стазы с явлениями сладж-феномена. 
Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×400

Fig. 6. Heart. Erythrocyte stasis with the phenomena of 
the sludge phenomenon. In the heart tissue, we 
see a characteristic pattern of “coin” columns 
for DIC-syndrome. Stained with hematoxylin 
and eosin, ×400 magnification
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ния (длительность искусственного крово-
обращения  > 150 мин) ;

3) массивная гемотрансфузия и реинфузия 
крови.

Патофизиологические механизмы повреж-
дающего действия искусственного крово-
обращения во время кардиохирургической 
операции

1. Операции на открытом сердце отлича-
ются большой травматичностью и мас-
сивным поступлением в русло тканевого 
тромбопластина.

2. После окончания искусственного кро-
вообращения и нейтрализации гепарина 
протамина сульфатом возможно развитие 
«рикошета» гепарина с развитием после-
операционных кровотечений.

3. Механическая травматизация форменных 
элементов крови при циркуляции в аппа-
рате искусственного кровообращения при-
водит к активации агрегационных свойств 
тромбоцитов, развивается тромбоцитопе-
ния и тромбоцитопатия [15, 17, 18].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

При анализе данных морфологического 
исследования аутопсийного материала уста-
новлено наличие ДВС-синдрома: полиорган-
ное нарушение кровообращения в сосудах 
микроциркуляторного русла, а именно разви-
тие сладж-феномена, эритроцитарных стазов, 
формирование тромбов в просвете сосудов 
микроциркуляторного русла и, как следствие, 

острая остановка деятельности сердечно-со-
судистой системы ребенка.

Примечание. Материалы II Санкт-Петер-
бургского симпозиума по морфологии ребенка 
в рамках конгресса «Здоровые дети — будущее 
страны», 28.05.2021 года, г. Санкт-Петербург, 
ФГБОУ ВО СПбГПМУ Минздрава России.
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