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Цель публикации: наглядная презентация возможностей современной лучевой диагностики врожденных пороков 
сердца (ВПС) в случае крайне редко встречающейся врожденной аномалии развития — пентады Кантрелла, сочета-
ющей в себе наличие интракардиальной патологии, торакоабдоминального дефекта передней грудной и брюшной 
стенок, дефекта нижней трети грудины, отсутствие диафрагмального сегмента перикарда и диафрагмальной гры-
жи. Представлено клиническое наблюдение из собственной практики. Наиболее часто встречающиеся врожден-
ные пороки сердца при аномалии Кантрелла — это тетрада Фалло, аномалия Эбштейна, сочетанные с отсутствием 
перикарда. Возможности современной лучевой диагностики позволяют пренатально определить наличие пентады 
Кантрелла у плода уже на сроке гестации 10–11 недель методом ультразвукового исследования, при необходи-
мости детальной визуализации типов поражения высокой информативностью обладает магнитно-резонансная то-
мография плода (МРТ). Постнатально для постановки точного диагноза вида ВПС используется эхокардиографи-
ческое исследование (ЭХО-КГ) и мультиспиральная компьютерная томография (МСКТ). МСКТ позволяет получить 
наглядные трехмерные изображения анатомии порока сердца и спрогнозировать тактику хирургического лечения. 
Стратегия лечения и прогноз напрямую зависят от сочетания аномалий развития в рамках пентады Кантрелла. В ра-
боте представлено клиническое наблюдение новорожденного с пентадой Кантрелла, включающей ВПС-атрезию 
легочной атерии (аЛа) с септальными дефектами и сопутствующими пороками.

Ключевые слова: синдром Кантрелла; врожденные пороки сердца; атрезия легочной артерии; новорожденные.
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Pentalogy of Cantrell with ectopia cordis is an extremely rare and lethal congenital anomaly included congenital hearth 
disease (CHD), midline supraumbilical abdominal wall defect, defect of lower sternum part, deficiency of the anterior dia-
phragm, a defect in the diaphragmatic pericardium. The complexity of this syndrome is usually incompatible with life. De-
pending on the location of the protruding heart and on the extent of the body wall defect, ectopia cordis may be grouped 
into cervical, thoracic, thoracoabdominal, or abdominal types. The heart mostly uncovered, covered with a serous membrane 
less often, and covered with skin rare. Depending on combination defects pentalogy of Cantrell classified for 3 different 
classes by Toyama (classified in 1972): 1 class – complete syndrome (all five defects), 2 class – probable syndrome (included 
intracardial defect and ventral abdominal wall defect) 3 class – incomplete syndrome (with various combinations of defects 
present, including a sternal abnormality). Presented clinical case newborn pentalogy of Cantrell first Toyama class. We used 
X-Ray for firstly diagnostic, for visualization CHD was performed CT. For postnatal diagnostic CHD are used Echo and CT. 
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CT allows graphically to see the type of CHD and predict a surgical treatment. The strategy of surgical treatment and further 
prognose are depend on combination of anomalies within the framework of pentalogy of Cantrell. By CT we determined atre-
sia of the pulmonary artery with major aorto-pulmonary collateral arteries (MAPCA), ventricular and atrial septal defects.

Keywords: Cantella’s syndrome; newborns; congenital hearth disease; atresia of the pulmonary artery.

Врожденные пороки сердца занимают второе 
место по частоте встречаемости после врожденных 
пороков развития нервной системы.

Пентада Кантрелла —  редчайший врожденный 
порок развития плода, включающий в себя анома-
лию развития сердца. Причиной развития пентады 
Кантрелла считается нарушение закладки эмбрио-
логического развития в возрасте 14–18 дней после 
зачатия в виде отсутствия латерального сегмента ме-
зодермы [3]. Встречаемость порока крайне редка —  
5,5 на 1 млн новорожденных. Впервые упоминание 
о заболевании было в 1958 году [3], когда в синдром 
пентады Кантрелла были включены 5 признаков 
нарушения эмбрионального развития [3]: верхне-
пупочный торакоабдоминальный дефект передней 
брюшной стенки, дефект дистального сегмента 
грудины, отсутствие диафрагмального сегмента 
перикарда, диафрагмальная грыжа, врожденные 
сердечные аномалии. В рамках международной 
классификации Тояма в зависимости от сочетания 
вышеописанных дефектов между собой принято 
выделять 3 класса порока [6]: 1-й класс —  наличие 
всех пяти аномалий развития, что является истин-
ным проявлением пентады Кантрелла, 2-й класс —  
наличие 4 дефектов, одним из которых является 
врожденная аномалия сердца, предполагает поста-
новку возможного диагноза, 3-й класс —  наличие 
различной комбинации дефектов, включающих 
в себя дефект грудины. Послеродовой и дородовой 
прогнозы зависят от тяжести внутрисердечных по-
роков развития и связанных с ними нарушений [4]. 
Наиболее частой внутрисердечной патологией 
врожденной пентады Кантрелла являются тетрада 
Фалло, двойное отхождение сосудов от левого же-
лудочка (ДОС), атрезия трикуспидального клапана, 
аномалия Эбштейна, тотальный аномальный дре-
наж легочных вен (ТАДЛВ), атрезия легочной арте-
рии (АЛА), коарктация аорты (КоАо), транспозиция 
магистральных сосудов (ТМС), атрезия митрально-
го клапана, функционально единственный желудо-
чек (ЕЖ) [3]. Среди экстракардиальных аномалий 
наиболее часто встречаются омфалоцеле и кранио-
фациальные дефекты [3]. Известны случаи успеш-
ного хирургического лечения с приемлемой средне-
срочной и долгосрочной перспективой [2]. По типу 
эктопии порок классифицируют на цервикальный, 
цервикоторакальный, торакальный, торакоабдоми-
нальный.

Частота встречаемости ПК среди новорож-
денных составляет от 5,5 до 7,9 на 1 млн живо-
рожденных. Данная аномалия развития не имеет 
приоритета к гендерной принадлежности, однако 
в некоторых источниках приведены случаи наибо-
лее часто встречающейся ПК среди мальчиков [5]. 
В 2008 году в PubMed были опубликованы резуль-
таты частоты встречаемости ПК среди новорожден-
ных. Были зафиксированы 58 случаев рождения, 
среди них 33 случая имели 1-й класс ПК по Тояма 
и 23 случая 3-й класс ПК по Тояма [5]. 29 ново-
рожденных имели сочетанные аномалии развития. 
37 из 58 новорожденных с ПК имели летальный ис-
ход в течение первых дней жизни, посмертно было 
заключено, что все случаи полных форм ПК сочета-
лись с сопутствующими экстракардиальными ано-
малиями [5].

Необходимым объемом диагностических мето-
дов исследования в рамках определения типа поро-
ка являются рутинные анализы крови, мочи, элек-
троэнцефалограмма. В рамках лучевых методов 
исследования для постановки диагноза обязатель-
ным является выполнение обзорной рентгенограм-
мы грудной клетки, эхокардиографического иссле-
дования сердца [1].

Представляем клинический случай доношенного 
новорожденного с редчайшим пороком развития —  
пентадой Кантрелла, включающей в себя аномалию 
развития сердца.

с лучай иЗ ПраКтиКи
Доношенная девочка переведена в отделение 

анестезиологии и реанимации кардиохирургии 
перинатального центра ГБОУ ВО «СПбГПМУ» 
на 2-е сутки после рождения в Демьянской ЦРБ. 
В анамнезе: ребенок от вторых срочных самостоя-
тельных родов, ручное отделение последа, седьмой 
беременности, во время беременности мать на уче-
те не состояла, простудные заболевания в анамне-
зе. Масса ребенка при рождении 2215 г, рост 44 см. 
Апгар 7/8 баллов, состояние с рождения тяжелое, 
неврологическая симптоматика проявлялась гипо-
тонией, гипорефлексией, акроцианозом. С 1-х су-
ток жизни ребенок находился на искусственной 
вентиляции легких (ИВЛ), с жесткими параметра-
ми, показатели сатурации 95 %. В легких дыхание 
проводилось с обеих сторон с наличием единичных 
хрипов проводного характера. Тоны сердца ритмич-
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ные. ЧСС —  130/мин. АД 52/25 мм рт. ст. Живот 
не вздут, мягкий, диурез сохранен. Локально опре-
делялся дефект передней грудной и брюшной сте-
нок, в просвете дефекта зияло сердце с омфалоцеле 
(содержащим, предположительно, желудок), непо-
крытые кожно-апоневротическим компонентом. Де-
фект был прикрыт марлевой повязкой, смоченной 
в подогретом растворе фурацилина. В Демьянской 
ЦРБ получала лечение: антибиотики ампициллин 
50мг/кг 2 раза/сутки внутривенно, инфузионная 
терапия (глюкоза 10 %, аминовен 10 %) в V = ФП, 
дицинон, обезболивающие, инотропная поддержка 
(дофамин 0,5 % 2мкг/кг × мин).

При осмотре новорожденной на момент посту-
пления в кардиохирургического отделения перина-
тального центра ГБОУ ВО СПбГПМУ выявлены 
все 5 признаков синдрома, в том числе врожденный 
порок сердца, заболевание классифицировано как 
1-й класс по Тояма (рис. 1).

Ребенок был осмотрен коллегией специалистов: 
неонатологом, кардиологом, кардиохирургом, то-
ракоабдоминальным хирургом, неврологом. Со-
стояние ребенка расценено как стабильное, тяже-
лое, сознание на момент осмотра медикаментозно 
угнетено. При поступлении пациентке выполнена 
обзорная рентгенограмма грудной и брюшной по-
лостей, визуализирующая сердечную тень в проек-
ции эпигастрия, что дало представление о эвентра-
ции сердца на переднюю брюшную стенку, однако 
не отражало анатомию внутрисердечных структур. 
Верхняя доля правого легкого ателектазирована, 
в дистальных отделах обоих легких выявлены при-
знаки интерстициального отека легочной паренхи-
мы. Контуры диафрагмы четкие, ровные (рис. 2). 
Учитывая отсутствие возможности проведения 
трансторакального ЭХО-КГ, в силу отсутствия кож-
но-апоневротического компонента, покрывающего 
сердце, в рамках предоперационного планирования 
принято решение о выполнении мультиспиральной 
компьютерной томографии (МСКТ) области груд-
ной клетки с целью определения анатомии внутри-
сердечных структур и определения типа врожден-
ного порока сердца.

Девочке 2-х суток жизни выполнена МСКТ в ус-
ловиях медикаментозной седации с проведением 
проспективной ЭКГ-синхронизации, болюсного 
внутривенного контрастирования (в/в) препаратом 
Визипак 270 в объеме 6 мл в периферическую вену 
правой нижней конечности. Сканирование осущест-
влено на аппарате Philips Ingenity 128, kv 80, mas 350, 
протяженность сканирования 250 мм. Выполнено 
обзорное сканирование грудной клетки и брюшной 
полости до контрастного усиления, по результатам 
которого определяется диффузная неравномер-
ность пневматизации легочной паренхимы, с нали-
чием участков ателектазированной легочной ткани 
в верхних и нижних долях легких с обеих сторон, 
в обеих плевральных полостях определяется уме-
ренное количество выпота (рис. 3). Сердце визуали-
зировано вне грудной полости (рис. 4). В грыжевом 
мешке определяется фрагмент паренхиматозного 
органа брюшной полости, по нативным денситоме-
трических показателям идентичный паренхиме пе-
чени (50HU), как показано на рисунке 5.

После в/в контрастрования сканирование произ-
ведено в двух направлениях — каудокраниальном 
и краниокаудальном с целью визуализации анато-

рис. 1. новорожденная девочка, 2-х суток жизни, поступив-
шая с диагнозом врожденная эктопия сердца, омфа-
лоцеле

рис. 2. обзорный ренгтеновский снимок, показывающий 
атипичную локализацию сердечной тени, асимме-
тричное положение диафрагмы, неравномерную 
пневматизацию легочной ткани
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мии сердца, определения сопутствующих пороков. 
В первую очередь требовалось уточнение анатомии 
камер сердца. По результатам исследования визуа-
лизированы полости правого и левого желудочков 
(ПЖ и ЛЖ), разделенные межжелудочковой перего-
родкой, с наличием дефекта в подклапанном отделе.

Правосторонняя предсердно-желудочковая кон-
кордатность сохранена, анатомия правого предсер-
дия определена наличием впадающего в него устья 
нижней полой вены. Левосторонняя внутрисердеч-
ная конкордантность оставалась под сомнением, 
так как ЛЖ сообщался с полостью, не имеющей 
в своей анатомии устьев легочных вен (рис. 6). Ана-
томия магистральных артерий также не являлась 
типичной. На (рис. 7, а) отчетливо визуализируется 
сформированный выходной тракт ЛЖ, корень аор-
ты (Ао) с отходящими от лицевых синусов коро-
нарными артериями, восходящий отдел Ао, дуга Ао 
с отходящими от нее брахиоцефальными сосудами, 
нисходящий отдел грудной Ао. Размеры всех выше-
указанных отделов магистральной артерии соответ-
ствовали росто-весовым показателям новорожден-
ной (рис. 7, б).

Источник кровоснабжения малого круга крово-
обращения в виде наличия легочной артерии (ЛА) 
отсутствовал, выходной отдел ПЖ не сформирован, 
правосторонняя предсердно-артериальная конкор-
дантность нарушена. При детальной оценке полу-
ченных изображений визуализированы артериальные 
сосуды, отходящие от дуги Ао и направляющиеся 
к легким с обеих сторон. Общее количество больших 
аортолегочных коллатералей (БАЛК) — 2 (рис 8, а, б).

К правому легкому определено наличие двух вет-
вей БАЛК, одна из которых самостоятельно отходит 
от дуги Ао, вторая является ветвью БАЛКи, идущей 
также от дуги Ао, но имеющей деление на правую 
и левую ветви к одноименным легким соответствен-
но. При анализе анатомии левого предсердия (ЛП) 
типичного расположения легочных вен (ЛВ) не от-
мечалось. Полость, сообщающаяся с ЛЖ, вбирала 
в себя единый венозный коллектор ЛВ, в который 
дренировались ЛВ обоих легких. Таким образом, 
был сделан вывод о том, что полость сообщающа-
яся с ЛЖ и включающая в себя единый венозный 
коллектор ЛВ, является ЛП (рис. 9). Анализируя 
структуры МПП и МЖП, отмечались множествен-
ные дефекты перегородок.

По результатам проведенного исследования было 
сделано заключение о наличии у пациента врожден-
ного порока сердца — атрезия ЛА IV типа, БАЛКи 
ДМПП, ДМЖП, единый коллектор ЛВ в условиях 
эктопии сердца.

По совокупности результатов проведенного об-
следования собран повторный врачебный конси-

лиум с последующим решением о необходимости 
экстренного хирургического вмешательства, однако 
учитывая тяжесть состояния пациента, проведение 
одноэтапной радикальной коррекции врожденных 
пороков невозможно, необходимо проведение хи-
рургического лечения в 2 этапа. Первично выпол-
нена частичная коррекция пентады Кантрелла с ре-
зекцией VI, VII, VIII ребер с формированием ложа 
в левой плевральной полости и низведением в нее 
сердца, формирование диафрагмы синтетической 
заплатой. Второй этап хирургического лечения с це-
лью коррекции врожденного порока сердца решено 
отложить на 3–15 дней после завершения первично-
го вмешательства.

В раннем послеоперационном периоде состояние 
ребенка тяжелое, относительно стабильное, обуслов-
лено дыхательной недостаточностью, сердечной не-
достаточностью, в том числе по причине врожден-
ного порока сердца, объемом и травматичностью 
хирургического вмешательства. По завершении опе-
рации выполнена обзорная рентгенограмма грудной 
и брюшной полостей, на которой тень сердца распо-
ложена в левой половине грудной клетки (рис. 10), 
в верхних сегментах правого легкого сохраняется ги-
повентиляция, в остальных отделах легких призна-
ки отека, контуры диафрагмы не четкие, в грудной 
и брюшной полостях определяются дренажи, в про-
свете трахеи интубационная трубка.

На фоне инфузии адреналина, милринона, ме-
тазона гемодинамика пациента оставалась относи-
тельно стабильной. Лабораторно отмечались при-
знаки ацидоза, гиперкапнии. За время наблюдения 
состояние ребенка ухудшалось преимущественно 
за счет дыхательной недостаточности, отмечалось 
нарастание сердечной и печеночной недостаточно-
стей, наблюдалась анурия, несмотря на проводимую 
стимуляцию лазиксом. Учитывая прогрессивное 
ухудшение состояния, ребенок переведен на высо-
кочастотную ИВЛ (ВЧ ИВЛ), начат перитонеальный 
диализ. На фоне ВЧ ИВЛ выполнена обзорная рент-
генограмма (рис. 11), пневматизация обоих легких 
улучшилась, сохраняются признаки отека легочной 
паренхимы. На 2-е сутки после операции состояние 
ребенка продолжало прогрессивно ухудшаться, не-
смотря на продолжающуюся терапию, и расценено 
как крайне тяжелое. На фоне высокодозной ино-
тропной поддержки гемодинамика продолжала 
оставаться неустойчивой, отмечалась брадикардия, 
гипотония. После неоднократно проведенного не-
прямого массажа сердца, повторного перитоне-
ального диализа на фоне введения максимальных 
доз иноторопных препаратов наблюдалась асисто-
лия, констатирована клиническая и биологическая 
смерть пациента.
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рис. 3. Мультиспиральная компьютерная томография, муль-
типланарная реконструкция (MPR) легких в коро-
нальной проекции, в просвете трахеи интубационная 
трубка, пневматизация легких диффузно неравно-
мерная с наличием участков ателектазированной ле-
гочной ткани

рис. 4. Мультиспиральная компьютерная томография (МсКт) 
легких, аксиальная проекция, патологический выпот 
в обеих плевральных полостях, эктопия сердца на 
переднюю грудную стенку

рис. 5. МсКт брюшной полости, аксиальная проекция, визу-
ализирован грыжевой мешок, содержащий правую 
долю печени

рис. 6. МсКт, МPR. четырехкамерная позиция, правосторон-
няя предсердно-желудочковая конкордантность со-
хранена, левосторонняя сомнительна

рис. 7. МсКт, сагиттальная проекция. (а) Визуализирован 
выходной тракт лж, сформированный корень  ао, 
восходящий отдел ао, дуга ао, нисходящий от-
дел ао; МсКт, объемная реконструкция (3D-volume 
rendering) сердца (б)

а

б
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рис. 8. МсКт, MPR, определяются балКи к правому и левому легким (а); 
МсКт, 3D volume rendering, визуализация балК к легким (б)

рис. 9. МсКт, аксиальная проекция, показан 
единый коллектор легочных вен

а б

рис. 10. обзорный рентгеновский снимок, 1-е сутки после 
операции, сердце низведено в левую половину 
грудной клетки, положение диафрагмы асимме-
тричное, пневматизация легких неравномерная

рис. 11. обзорный рентгеновский снимок после проведения 
Вч иВл, пневматизация легочной паренхимы более 
равномерная

По результатам патологоанатомического вскры-
тия у ребенка зафиксированы множественные 
врожденные пороки развития — пентада Кантрел-
ла (омфалоцеле, расщепление нижней 1/3 грудины, 
дефект передней части диафрагмы, отсутствие 
диафрагмального отдела перикарда, торакоабдо-
минальная эктопия сердца). Врожденный комби-
нированный порок сердца расценен как общий 
артериальный ствол с гипоплазией легочных ар-
терий, рассыпной тип ветвления Ао, открытое 
овальное окно, ДМЖП, ДМПП, гипертрофия ми-
окарда. Причина смерти — острая сердечно-со-
судистая недостаточность, дыхательная недоста-
точность IV степени, почечная недостаточность, 
ДВС-синдром.

ЗаК лючение
Современная пренатальная диагностика позволяет 

уже в 1-м триместре беременности выявлять данную 
патологию методом ультразвукового исследования. До-
обследование плода с выявленной аномалий — пентада 
Кантрелла возможно при проведении МРТ плода [1]. 
Исходы и врачебная тактика определяются характе-
ром кардиального порока и тяжестью внесердечных 
аномалий [4]. В случае рождения ребенка с пентадой 
Кантрелла тактика и стратегия должны основываться 
на стабилизации гемодинамических показателей и под-
готовке к дальнейшему оперативному лечению с уче-
том современных принципов лечения и выхаживания. 
При полной форме пентады Кантрелла одноэтапная 
коррекции порока — устранение эвентрации, низве-
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дение сердца и гемодинамическая коррекция ВПС — 
приводит чаще всего к летальному исходу, связанному 
с большим травматизмом оперативного вмешатель-
ства, а также неизбежной гипергидротацией легочной 
ткани, приводящей к дыхательной недостаточности, 
связанной с гипоплазией легочной ткани и невозмож-
ностью адекватного газообмена для отключения ап-
парата ИВЛ [2]. При двухэтапной коррекции резуль-
тат негативен по причине гипоплазии легочной ткани 
на микроскопичесом уровне, но отсрочен по времени.

Возможности современной МСКТ позволяют до-
стоверно ответить на вопрос анатомии врожденного 
порока сердца и сочетанных аномалий развития [1].
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