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The paper describes a case of successful combination intensive care of a 
child with os-teosarcoma, who had received drug treatment with high-dose 
methotrexate, which was compli-cated by severe sepsis with multiple organ 
failure, anuria, decompensated lactic acidosis, and severe hemodynamic 
instability. Extracorporeal detoxification was used along with medical treatments.
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Четырехстворчатый клапан аорты (ЧКА) – редкая врожденная аномалия 

сердца. По результатам УЗИ ЧКA выявлен у девочки 5 лет с синдром ги-

пермобильности суставов, направленной к кардиологу по поводу шума в 

сердце. Сочетание ЧКА с дисплазией соединительной ткани позволяет 

рассматривать данную аномалию как локальное проявление системного 

генетически обусловленного состояния. 
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Четырехстворчатый клапан аорты (ЧКА) – врож-

денная аномалия сердца. Раньше сведения о нем 

основывались на результатах секционных исследова-

ний. Современные методы неинвазивной визуализа-

ции, прежде всего – УЗИ, способствовали росту числа 

публикаций по проблеме ЧКА. Тем не менее ЧКА 

остается редкой патологией. В литературе описано не 

более 210 случаев ЧКА, хотя 1-е сообщение датиро-

вано 1862 г. [1, 2].

Приводим клинический пример.

Родители девочки 5 лет обратились к кар-

диологу в связи с шумами в сердце. В анамнезе 

указаний на врожденный порок сердца нет. Де-

вочка активна, развита по возрасту. Границы 

сердца перкуторно не изменены. При аускуль-

тации систолический шум – неинтенсивный, 

максимальная звучность – в V точке, никуда не 

иррадиирует. Частота сердечных сокращений – 

100 в минуту. АД – 95/60 мм рт. ст. ЭКГ не из-

менена. Органы без особенностей. Определяется 

синдром гипермобильности суставов. УЗИ выя-

вило 4 створки клапана аорты с характерным 

Х-образным рисунком при поперечном сканиро-

вании в противоположность Y-образному ри-

сунку при нормальном трехстворчатом клапане 

(см. рисунок). Патологических потоков крови не 

выявлено.

В норме клапан аорты состоит из 3 створок рав-

ной площади. Наличие 4 створок – крайне редкая 
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аномалия. Суммарный стаж работы 

авторов данной статьи как специа-

листов ультразвуковой диагности-

ки – 45 лет, но такое наблюдение – 

первое и пока единственное [3]. 

По данным секционных исследо-

ваний, ЧКА выявляется с частотой 

0,00028–0,00033%, при транстора-

кальной эхокардиографии – с часто-

той 0,0059–0,0065%, но как причина 

имплантации искусственного клапа-

на аорты в связи с регургитацией – 

с частотой 0,05–1% [4–7].

Причины возникновения ЧКА 

неизвестны. В период эмбриональ-

ного развития полулунные створки 

клапана аорты и легочной артерии 

возникают из валиков мезенхимы, 

появляющихся сразу после разделе-

ния первичного артериального ство-

ла на аорту и легочную артерию. ЧКА может быть как 

изолированной аномалией, так и сочетаться с анома-

лиями коронарных артерий, дефектом межжелудочко-

вой перегородки, открытым артериальным протоком, 

субаортальным фиброзно-мышечным стенозом [8]. 

В нашем наблюдении ЧКА сочетался с синдромом ги-

пермобильности суставов.

L. Hurwitz и соавт. [9] описали 7 вариантов ЧКА. 

Тип А – все 4 створки равны по площади; тип В – 

3 одинаково большие створки и 1 маленькая; тип С – 

2 одинаково большие створки и 2 одинаково малень-

кие; тип D – 1 большая створка, 2 – меньше и 1 – са-

мая маленькая; тип E – 3 одинаково небольшие створки 

и 1 большая; тип F – 4 створки, все – разной площади. 

75% всех случаев ЧКА приходится на варианты А и В. 

Таким образом, выявленный нами случай ЧКА отно-

сится, скорее всего, к редкому варианту С.

ЧКА часто сопровождается нарушением крово-

обращения. У взрослых в 75% случаев регистрируется 

регургитация, в 8% случаев сочетаются регургитация и 

стеноз, в 17% случаев функция клапана не нарушена. 

Полной корреляции между вариантами строения ЧКА 

и степенью нарушения кровообращения нет. Гемоди-

намические нарушения могут прогрессировать. Более 

чем у половины пациентов необходима трансплантация 

клапана, хотя она требуется в основном на 6-м десятке 

жизни [10–12].

ЧКА – редкая врожденная аномалия, которая 

длительно может протекать бессимптомно. Совре-

менные методы неинвазивной визуализации суще-

ственно сместили сроки диагностики, что позволя-

ет адекватно наблюдать пациента. 

Сочетание ЧКА с дисплазией сое-

динительной ткани дает возмож-

ность рассматривать данную ано-

малию как локальное проявление 

системного генетически обуслов-

ленного состояния.

* * *

Авторы заявляют об отсутствии 

конфликта интересов.
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A quadricuspid aortic valve (QAV) is a rare congenital heart defect. Ultrasound 
revealed QAV in a 5-year-old girl with joint hypermobility syndrome who was 
referred to a cardiologist because of a heart murmur. The concurrence of QAV 
and connective tissue dysplasia allows one to consider this anomaly as a local 
manifestation of a genetically determined systemic state.
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Эхограмма устья аорты при поперечном ска-
нировании; хорошо визуализируются 4 створ-
ки клапана аорты: 2 из них – большой пло-
щади и 2 – малой (показано стрелками)


