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Врожденные заболевания, являясь причиной большого количества эмбрио-
нальных и плодовых смертей, занимают лидирующие позиции в структуре детской 
заболеваемости, инвалидности и смертности и представляют важнейшую медицин-
скую и социальную проблему во всех странах мира. По данным Всемирной органи-
зации здравоохранения (ВОЗ), «… от врожденных заболеваний в течение первых 
28 дней жизни ежегодно умирают 240 000 новорожденных детей, а также  170 000 
детей в возрасте от одного месяца до пяти лет. Данные заболевания могут при-
водить к длительной инвалидности, что оказывает значительное воздействие как 
на отдельных людей, их семьи, так и на системы здравоохранения и общество. 
По мере снижения уровня смертности новорожденных и детей в возрасте до пяти 
лет доля врожденных заболеваний среди причин смерти новорожденных и детей в 
возрасте до пяти лет возрастает. К наиболее тяжелым врожденным заболеваниям 
относятся пороки сердца, дефекты нервной трубки и синдром Дауна» [78].

Врожденные пороки сердца (ВПС) — это обширная нозологически разноо-
бразная группа врожденных аномалий, развитие которых определяется комплекс-
ным взаимодействием средовых и генетических факторов. ВПС являются важной 
медико-социальной  проблемой детской и подростковой кардиологии.  По частоте 
встречаемости они занимают третье место после врожденных пороков опорно-дви-
гательного аппарата и центральной нервной системы [5]. Среди всех пороков раз-
вития ВПС (с учетом случаев внутриутробной смерти плода и ранних выкидышей) 
составляют 40 % [20].    За последнее столетие в мире наблюдался рост  распро-
страненности ВПС с 0,6 в 1930–1934 гг. до 8–9,1 случаев на 1000 живорожденных 
после 1995 г. [4], а по опубликованным в 2021 году данным Европейского регистра 
врожденных пороков развития  EUROCAT, частота ВПС составляет около 2,5 % от 
всех новорожденных [68]. В США, Японии, Швеции, России ежегодно рождается 
в среднем 0,7-0,8% детей с ВПС. В Северной Америке ВПС являются причиной 
смерти у 37% младенцев, в Западной Европе – у 45%. По данным рандомизиро-
ванных исследований, проведенных в США и Великобритании, при естественном 
течении ВПС к концу 1 года жизни погибают более 70% детей, в первые недели 
жизни – 20%, в первый месяц – до 27% [36].  Большинство ВПС, особенно множе-
ственных и тяжелых, приводит к ранней инвалидизации и смерти детей. В связи с 
этим, для своевременного планирования хирургической коррекции порока и лечеб-
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но-профилактических мероприятий большое значение имеет мониторинг динамики 
показателей, а также анализ тенденций роста или снижения распространенности и 
заболеваемости ВПС у детей на региональном уровне. 

По разным данным, показатели распространенности ВПС у детей в начале 
2000 годов значительно варьировали и составляли от 4 до 50 случаев на 1000 жи-
ворожденных [49], что объясняется разными критериями их оценки. Частота ВПС 
средней тяжести и тяжелых форм среди детей США составляла около 6 случаев 
на 1000 живорожденных и увеличивалась до 19/1000 при включении детей с дву-
створчатым аортальным клапаном и до 75/1000 - при учете точечных мышечных 
дефектов межжелудочковой перегородки (ДМЖП) [49]. В течение последних лет от-
мечается некоторая стабилизация значений этого показателя, и в мире ежегодно 
рождается около 1,5 млн. детей с ВПС [8]. По данным EUROCAT, в период 2010–
2014 гг. распространенность всех ВПС составляла 8,1, в т. ч. тяжелых проявлений 
— 2,2  на 1000 новорожденных [38]. Распространенность тяжелых ВПС с течением 
времени также увеличивалась, что, вероятно, связано, с улучшением методов диа-
гностики ВПС и предотвращением случаев антенатальной и младенческой смерт-
ности. Так, результаты исследования, охватывающего период 1985–2000 гг.,,  пока-
зали увеличение доли тяжелых ВПС в детской популяции на 22% [59]. Аналогичная 
тенденция наблюдалась и в последующие годы (данные 2014 года) [10]. Имеются 
географические различия распространенности ВПС среди живорожденных в мире, 
самая высокая наблюдалась в странах Азии и составляла 9,3/1000 [76]. В Китае 
распространенность ВПС, по данным на 2009 г., составляла 8,2/1000 человек, из 
них среди живорожденных — 6,7, а среди мертворожденных — до 168,8 [80]. Наи-
более частыми ВПС были дефект межпредсердной перегородки (ДМПП), открытый 
аортальный проток (ОАП) и дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП), кото-
рые составили соответственно - 34%, 24% и 11% [80]. В Индии в 2014 г. распростра-
ненность  ВПС была 19/1000 новорожденных, в т. ч. ДМЖП (33%), ДМПП (19%), 
тетрада Фалло (16%) [28]. В Саудовской Аравии (по данным 1993–2003 гг.) рас-
пространенность ВПС составляла 2,1 до 10,7/1000, среди которых наиболее часто 
отмечались ДМЖП (30–40%), ДМПП (9–18%) и стеноз клапана легочной артерии 
(6–12%). В целом частота тяжелых ВПС составляла приблизительно 5,4/1000 жи-
ворожденных в год [24]. В Европе распространенность ВПС на 2011 г. составляла 
6,9/1000 живорожденных, в странах Северной Америки — 8,2/1000 живорожденных 
[76]. Наиболее распространенными ВПС у детей являлись ДМЖП, ДМПП, пороки 
клапана легочной артерии и ОАП [65]. 

Прогнозируется дальнейший рост распространенности ВПС, что может быть 
обусловлено также совершенствованием диагностических методик, повышением 
квалификации специалистов ультразвуковой диагностики и высокотехнологичных 
визуализирующих технологий [46]. Так, в докладе Американской кардиологической 
ассоциации (American Heart Association, АНА) было отмечено, что в США в 2017 г. 
ожидалось рождение минимум 40 000 детей с ВПС, что составляет 1% новорожден-
ных. Из них около 25% живорожденных, или 2,4/1000 с тяжелыми ВПС, которым 
будут необходимы инвазивные методы лечения в течение первого года жизни [65]. 
Увеличению доли детей с ВПС способствуют и современные методики оперативно-
го лечения, которые обеспечивают выживание детей практически со всеми дефек-
тами [46] и, как следствие, увеличение подростков и взрослых с оперированными 
ВПС [55].

Имеется большое количество национальных регистров по учету случаев за-
болеваемости врожденными аномалиями развития, в т. ч. ВПС. В настоящее время 
имеются две международные системы мониторинга регистров по наблюдению и ис-
следованию врожденных дефектов: The International Clearinghouse for Birth Defects 
Surveillance and Research ICBDSR or Clearinghouse и EUROCAT. В состав ICBDMS 
входят 47 региональных регистров из 36 стран Европы, Азии, Америки и Африки 
[52]; EUROCAT объединяет 35 региональных регистров из 21 страны Европы [38]. 

Результаты 20-летнего (2000–2020) мониторинга динамики ВПС у детей г. Че-
лябинска в Российской Федерации показали, что в структуре диспансерной карди-
ологической группы отмечается стабильный рост распространенности и первичной 
заболеваемости ВПС, увеличение абсолютного числа детей с ВПС почти в 3 раза, 
особенно  первого года жизни (более чем в 9 раз). В структуре всех ВПС лидиру-
ющие позиции занимают септальные дефекты и ОАП. Увеличение числа ранних 
оперативных вмешательств, особенно в течение первого года жизни, с 11 % в 2000 
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г. до 31 % в 2020 г. способствовало уменьшению инвалидности в эти годы с 15,7 %. 
до 4,8 %. Данные этих исследований свидетельствуют, что регулярный мониторинг 
является необходимым механизмом на региональном уровне для динамической 
оценки ситуации по ВПС, для планирования объема и характера хирургических 
вмешательств, контроля эффективности лечения  [12].

Факторы развития
На развитие и прогноз ВПС влияет множество факторов, среди которых важ-

ное значение имеют: наличие экстракардиальных заболеваний у детей с  ВПС, пи-
тание и кормление детей; генетические факторы, социально-экономические и соци-
ально-биологические факторы, факторы окружающей среды. 

 ВПС могут быть в изолированной форме, а также являться частью комплекса 
множественных врожденных пороков развития.  Так, по данным Miller et al., (2011г.) 
в 71 % случаев ВПС были изолироваными, у 13,5% детей с ВПС имелись множе-
ственные врожденные пороки развития [62}, в 13% выявлена ассоциация ВПС с 
генетическими синдромами [14; 62]. При множественных врожденных аномалиях 
наиболее часто встречались ДМПП (18,5%) и конотрункальные дефекты (16%). Ли-
дирующими экстракардиальными нарушениями при множественных врожденных 
пороках развития были аномалии опорно-двигательного аппарата (до 35%), желу-
дочно-кишечного тракта (25%) и мочеполовой системы (23%). По данным иссле-
дований 2013 г., почти 40% детей имели комбинированные ВПС (сочетание 2-х и 
более ВПС у одного ребенка). Множественные ВПР имели 30% детей с ВПС: у 8% 
-  с аномалией костно-мышечной системы, у 8% — с черепно-лицевым диморфиз-
мом, у 5% — с аномалиями желудочно-кишечного тракта, у 4% — с аномалиями 
мочевыводящей системы, у 3% — с гемангиомами и патологией глаз, у 2% — с 
пороками легких [51]. Наиболее частая ассоциация с пороками других органов и 
систем наблюдалась в случаях атриовентрикулярного канала, коарктации аорты, 
функционально единого желудочка, стеноза легочной артерии, а также при синдро-
ме гипоплазии правых камер сердца, двойном отхождении сосудов от правого же-
лудочка, транспозиции магистральных сосудов [45]. 

У новорожденных с ВПС до и после операции существует повышенный риск 
трудностей с кормлением, частота дисфагии у детей данной группы составляет от 
14 % до 51 % [67]. Дети с ВПС различных возрастных групп имеют больше трудно-
стей, связанных с энтеральным вскармливанием, чем их здоровые сверстники [72]. 
Проблемы с кормлением приводят к  серьезным нарушениям качества жизни детей 
с ВПС и их семей, так как они влияют на краткосрочное и долгосрочное развитие 
нервной системы, связанное с ростом и питанием, сенсорной регуляцией и соци-
ально-эмоциональной связью с родителями и другими лицами, осуществляющими 
уход [54]. Новорожденным с ВПС требуется персонифицированный подход к энте-
ральному вскармливанию в зависимости от видов перенесенных кардиохирургиче-
ских вмешательств [7]. 

Выявлено, что дети  с  ВПС  имеют поведенческие  проблемы.  Дети, рожден-
ные с генетическими синдромами, имеют значительно более высокий риск когни-
тивных расстройств. Взаимодействия между возбудителями и клетками мозга так-
же важны для развития мозга [66]. Мозг доношенных детей с ВПС был меньше по 
сравнению с мозгом детей без ВПС, рожденных раньше срока в течение 35 недель. 
Это две трети размера, который должен быть в у плода в 40 недель. Это означает, 
что дети, рожденные с ВПС, отстают в развитии мозга примерно на месяц и таким 
образом, отстают от самого рождения [3]. У  детей  с  более выраженным ВПС более 
серьезные когнитивные нарушения [31]. Выявлено, что дети с ВПС могут испыты-
вать задержки во всем спектре нервно-психического развития, включая моторную, 
когнитивную, языковую и поведенческую сферы [6; 22]. Американская ассоциация 
сердца и Американская академия педиатрии рекомендуют рутинное наблюдение, 
скрининг и оценку  этой популяции детей высокого риска с целью раннего выявле-
ния и вмешательства для предотвращения задержки нервного-психического разви-
тия [50].

Несмотря на существенные достижения в диагностике и хирургической кор-
рекции пороков, молекулярно-генетические аспекты патогенеза ВПС до сих пор 
остаются не до конца изученными.  По данным ряда исследований, в 8–15% слу-
чаев ВПС связаны с генетическими синдромами [14; 40; 47]. Например, в период 
1994–2005 гг. в США было проведено большое многоцентровое исследование по 
определению частоты хромосомных аномалий среди живо- и мертворожденных с 
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ВПС.  Проведено ряд исследований по  изучению геномного дисбаланса на ДНК-чи-
пах и малых некодирующих РНК (микроРНК) в патогенезе ВПС. Установлено, что 
микроРНК координируют развитие сердца и стимулируют патологические процессы 
в нем, а также являются биомаркерами послеоперационных осложнений хирургиче-
ской коррекции ВПС [21; 82]. По данным российских ученых [19], детерминирование 
ВПС связано с генами иммунной регуляции. В частности, особое значение имеет 
миссен-мутация TLR6 rs5743810, которая  была предиктором врожденных пороков 
клапанов сердца. Формирование врожденных пороков клапанов сердца и коар-
ктации аорты детерминировано межгенными взаимодействиями TLR2 rs5743708 с 
TLR6 rs5743810 и TLR2 rs5743708 с TLR6 rs3775073 соответственно. Для врожден-
ных пороков клапанов сердца такими полиморфными участками генов были IL6 
rs2069827, IL6R rs2229238 и IL8 rs4073, а для коарктации аорты – IL6R rs2228145, 
IL8 rs4073. Формирование септальных врожденных пороков сердца связано с об-
щим вкладов в детермирование данной патологии полиморфных вариантов генов 
TLR и цитокинов [19]. Получены статистически значимые различия по распределе-
нию генотипов полиморфных вариантов rs2234246 и rs4711668 в группах пациентов 
с дуктус-зависимыми ВПС [18].

Одно из  быстро развивающихся направлений исследований в  области эти-
ологии ВПС посвящено роли CNV в  развитии заболеваний с  нарушением латера-
лизации. К  этой группе относят болезни с  нарушением лево-правой асимметрии, 
например, гетеротаксия с  изменением положения и  структуры сердца и других 
органов [15]. Китайскими учеными на основе анализа редких вариантов числа копий 
идентифицированы новые гены-кандидаты DANH10 и RNF115у пациентов с син-
дромом гетеротаксии,  которые  по мнению авторов должны быть изучены более 
подробно в отношении их роли в патогенезе дефектов формирования паттерна LR 
*[58].

По данным ВОЗ, социально-экономические факторы, в том числе «низкий 
уровень дохода, могут быть косвенным фактором развития врожденных заболе-
ваний, которые более распространены в малообеспеченных семьях и странах, ис-
пытывающих дефицит ресурсов. Согласно оценкам, около 94% случаев серьезных 
врожденных заболеваний приходятся на долю стран с низким или средним уровнем 
дохода. Являясь косвенной детерминантой, этот более высокий уровень риска свя-
зан с возможным отсутствием доступа беременных женщин к продуктам с достаточ-
ным содержанием питательных веществ, повышенным воздействием таких факто-
ров, как инфекция и алкоголь, или более ограниченным доступом к медицинскому 
обслуживанию и проведению обследований» [78].      

Имеется множество исследований, в которых представлена значимость соци-
ально-биологических факторов в развитии и прогнозе ВПС. Выявлено увеличение 
риска развития тяжелых ВПС у детей, возраст матерей которых  старше 35 лет. Для 
конотрункальных дефектов отношение рисков составило 1,3, для транспозиции ма-
гистральных сосудов — 1,7, для коарктации аорты — 1,54, для ДМЖП — 1,20, для 
ДМПП — 1,36 [62]. Возраст отца старше 45 лет также способствовал увеличению 
риска формирования ОАП в 1,7 раза [75], а также  ДМЖП, ОАП и тетрады Фалло 
[39]. 

Выявлена взаимосвязь отягощенного акушерского анамнеза материи и фор-
мирования  ВПС у детей:  мертворождения в анамнезе способствовали увеличению 
формирования у плода атриовентрикулярного канала в 5 раз; наличие выкидышей 
на ранних сроках беременности -  риск тетрады Фалло в 1,5 раза, аномалии Эб-
штейна — в 3 раза; преждевременные роды в анамнезе увеличивали вероятность 
формирования ДМПП в 2 раза;  стресс во время беременности повышает риск фор-
мирования конотрункальных пороков сердца в 2 раза [43; 53]. 

Результаты большого многоцентрового исследования, включающего более 
чем 1,7 млн. участников (из них более 18 тыс. с ВПС) свидетельствовали, что в 
среднем только у 2,2% детей с ВПС имелась отягощенность по ВПС у родственни-
ков первой линии родства. Так, отягощенная наследственность по ВПС увеличи-
вала риск формирования ДМПП более чем в 3 раза, обструкции выходного отдела 
правого желудочка — почти в 50 раз, а риск гетеротаксии — почти в 80 раз [71]. 
Риск ВПС увеличивается на 63% при многоплодной беременности по сравнению с 
одноплодной. Так, наблюдается трехкратное увеличение риска развития открытого 
артериального протока и коарктации аорты [48].

Выявлено, что близкородственность усиливает значение основных генетиче-
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ских факторов риска. Близкое родство, особенно между двоюродными братьями 
и сестрами, является дополнительным фактором риска для этих семей, особенно 
в обществах, где оно считается обычной культурной практикой, что подтверждено 
исследованиями, проведенными в Саудовской Аравии и других странах [23]. 

Заболевания беременной женщины также представляют большой риском по 
формированию ВПС. У плода женщин с некорригированной фенилкетонурией в 6 
раз увеличивается риск формирования ВПС у плода [53]. При этом, наиболее ча-
сто определяются тетрада Фалло, ДМЖП, ОАП, морфологически единый желудочек 
сердца. При соблюдении диеты матерью до беременности и приеме необходимых 
лекарственных препаратов во время беременности данный риск редуцируется [53]. 
Наличие  у матери сахарного диабета до и вовремя беременности  увеличивает 
риск развития транспозиции магистральных сосудов, атриовентрикулярного кана-
ла, ДМЖП, синдрома гипоплазии правых/левых камер сердца, ОАП [53]. Эти дан-
ные (2007г.) подтверждены также результатами исследований 2016 года, а также 
установлено, что тип сахарного диабета значения не имеет [35]. Инфекционные 
заболевания, протекающие с подъемом температуры в первом триместре бере-
менности, увеличивают риск формирования ВПС в 2–3 раза [29; 53].  Инфекции 
мочевыводящих путей у беременной женщины чаще обуславливали формирование  
ВПС (обструкция правых камер сердца); и, наоборот, респираторные инфекции в 
большинстве случаев протекали без формирования ВПС [29]. Перенесенная крас-
нуха на ранних сроках беременности часто является высоким риском формирова-
ния аномалий легочной артерии, ДМЖП [53]. Ожирение у матери (индекс массы 
тела > 30 кг/м2) увеличивает риск появления конотрункальных дефектов у плода в 
1,3 раза, ДМПП — в 1,2 раза, ДМЖП — в 1,4 раза [30]. Доказана прогностически не-
благоприятная роль эпилепсии у матери в рождении детей с ВПС, но при этом надо 
дифференцированность с тератогенным действием противосудорожной терапии, 
которая нарушает функцию фолатного цикла [53].

По данным узбекских ученых, за период 2019–2020 гг. наиболее часто встре-
чающимся пороком сердца у детей в Хорезмской области Республики Узбекистан 
являлся ДМЖП. При этом фактически во всех случаях был отягощенный акушер-
ский анамнез у матерей (самопроизвольные выкидыши - у 25 % матерей, фетопла-
центарная недостаточность - у 54,6 %, угроза прерывания беременности - у 56,2 %,), 
а также перенесенные острые вирусные заболевания в I триместре беременности (у 
59,3 % матерей) и лабораторно подтвержденное  носительство высоких титров IgG к 
таким ToRCH-инфекциям, как герпес, токсоплазмоз и цитомегаловирус у 48,4 % ма-
терей, вероятно повлияли на формирование врожденных пороков сердца у детей 
[1]. Анализ структуры ВПС в Самаркандской области показал, что ДМЖП выявлен 
у 40,7% больных, ДМЖП в сочетании с другими формами ВПС - у 8,3%, ДМПП - у 
31,2% и в сочетании с другими формами ВПС - у 5,6%; тетрада Фалло - у 6,2%, ОАП 
- у 3,4%, стеноз легочной артерии - у 1,2%, атрезия трикуспидального клапана - у 
0,6%, недостаточность трикуспидального клапана - у 1,2% наблюдаемых новоро-
жденных. Фактически у всех матерей был отягощенный анамнез [13].  

Результаты ряда исследований продемонстрировали значимость и влияние 
семейного анамнеза на клиническое и социально-психологическое благополучие 
детей, оперированных по поводу ВПС, а также  большое значение динамического 
комплексного дифференцированного наблюдения за пациентами с ВПС с учетом 
особенностей семьи ребенка и течения заболевания, а также  наличия и тяжести 
поражения других органов и систем у ребенка.  Полученные результаты показали, 
что не только детский кардиолог и педиатр важны при наблюдении за пациентом, 
оперированным по поводу ВПС,  они нуждаются в наблюдении  социальных работ-
ником, психологов и при необходимости других специалистов  [2; 6; 50].

Большое значение в развитии ВПС  имеют лекарственные препараты, приме-
няемые во время и в ряде случаев до беременности. Управлением по санитарному 
надзору за качеством пищевых продуктов и лекарственных средств США (Food and 
Drug Administration, FDA) разработана классификация лекарственных средств по 
безопасности их использования во время беременности [41.]. Согласно этой клас-
сификации выделено 5 категорий риска для плода.  Разрешенными к использова-
нию во время беременности считаются препараты, относящиеся к категории А (при 
условии четкого указания в инструкции к препарату). Препараты категорий В и С 
можно использовать только при крайней необходимости. При приеме во время бе-
ременности препаратов категории D женщина должна быть проинформирована о 
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потенциальной опасности для плода. Препараты, относящиеся к категории X, про-
тивопоказаны во время беременности [57].

Тератогенным эффектом обладают ряд препаратов: применение талидомида 
обуславливает формирование у плода  от простых ДМПП и ДМЖП до сложных ком-
бинированных конотрункальных пороков (FDA, категория Х) [53]; применение рети-
ноидов (производных витамина А) во время беременности может привести к фор-
мированию не только ВПС, но  ВПР других органов и систем (аномалии головного 
мозга, микрогнатия, аномалии лицевого отдела черепа, глаз, тимуса) (FDA, катего-
рия Х),  доказана также возможность развития данных эффектов при прекращении 
терапии за 45 мес. до зачатия (для этретината) [44];  применение кломифена (анти-
эстрогена), включенного в протоколы экстракорпорального оплодотворения (FDA, 
категория Х);  фенитоина (FDA, категория D) и барбитурата амобарбитала (FDA, 
категория D) [53]; препаратов ангиотензинпревращающего фермента (FDA, катего-
рия D) [32];  флуконазола (FDA, категория С)  [33]; сульфаниламидных препаратов 
(FDA, категория C) []; сульфасалазина (FDA, категория B) или других ингибиторов 
дигидрофолатредуктаз (например, метотрексата). Прием метронидазола беремен-
ной женщиной увеличивает риск формирования аномалии выводных отделов же-
лудочков в 6 раз [43].  Данные риски снижались при дополнительном назначении 
матерям фолиевой кислоты [53] Выявлено также, что применение нестероидных 
противовоспалительных препаратов на ранних сроках беременности приводило 
почти к двукратному увеличению вероятности формирования ВПС у плода [37].  

На развитие ВПС влияют такие вредные привычки, как алкоголь, наркотики 
и табакокурение. Согласно результатам метаанализа (2015г.), выявлена ассоциа-
ция пренатального приема алкоголя с увеличением вероятности конотрункальных 
дефектов в 1,24 раза и транспозиции магистральных сосудов в 1,64 раза [80].  По 
данным K.D. Meyer (2010), воздействие кокаина на плод не вызывает формирова-
ния грубых пороков развития, но повышает риск сердечно-сосудистых катастроф 
в зрелом возрасте у потомства в несколько раз [61]. Но при этом, результаты ис-
следований 1991 года показывают, что употребление матерью кокаина во время 
беременности увеличивает вероятность развития ВПС у плода в 11 раз [74], гетеро-
таксии — в 4 раза [56], мембранозных ДМЖП — в 2,5 раза [43]. Выявлено двукрат-
ное увеличение риска развития мембранозных ДМЖП при употреблении матерью 
во время беременности марихуаны (FDA, категория C). Риск формирования ВПС 
увеличивался и в случае курения марихуаны отцом [79]. Выявлена также связь фор-
мирования аномалии Эбштейна у ребенка при использовании марихуаны матерью 
во время беременности [43]. В исследовании C. J. Alverson и соавт. была выявле-
на ассоциация между табакокурением матери в первом триместре беременности и 
увеличением риска ДМПП в 1,4 раза, аномалий выводного отдела правого желудоч-
ка - в 1,3 раза, стенозом легочной артерии - в 1,4 раза, ОАС - в 1,9 раза и транспо-
зицией магистральных сосудов - в 1,8 раза [25].

Влияние факторов окружающей среды на формирование ВПС очевидно.  
Врожденные заболевания могут также быть связаны с такими факторами окружа-
ющей среды, как воздействие радиации, некоторые загрязнители, недостаточность 
питания матери (например, йод, дефицит фолиевой кислоты) другие [78].   Выявле-
на связь между воздействием органических красителей на женщину во время бере-
менности и увеличением риска развития у плода синдрома гипоплазии левых камер 
сердца, коарктации аорты, стеноза легочной артерии, транспозиции магистральных 
сосудов, тетрады Фалло, тотального аномального дренажа легочных вен, септаль-
ных дефектов и аномалии Эбштейна [43; 53] 

Дефицит фолиевой кислоты является одним из значимых факторов форми-
рования врожденных заболеваний, в том числе и ВПС. Выявлена взаимосвязь де-
фицита фолиевой кислоты с увеличением риска формирования ДМЖП и конотрун-
кальных дефектов.]. Результаты исследований подтверждают, что прием фолиевой 
кислоты во время беременности снижает риск ВПС на 28–39% [34; 42]. 

Вопросы профилактики и скрининга
На основании анализа литературных данных можно заключить, что ВПС по 

распространенности у детей  сохраняет ведущие позиции во всем мире. Но при этом 
отрадно отметить, что большинство факторов, влияющих на формирование ВПС у 
плода, являются управляемыми. Профилактические меры в области обществен-
ного здравоохранения способствуют снижению частоты возникновения ВПС путем 
устранения факторов риска или усиления защитных факторов. По рекомендации 
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ВОЗ [78], к числу важных мер и действий относятся: обеспечение здорового питания 
девочек-подростков и матерей; обеспечение надлежащего потребления витаминов 
и минералов, особенно фолиевой кислоты, девочками-подростками и матерями; 
предупреждение употребления со стороны матерей вредных веществ, особенно ал-
коголя и табака; предупреждение контакта с инфекциями, приводящими к развитию 
врожденных заболеваний;   сокращение и устранение воздействия неблагопри-
ятных опасных факторов окружающей среды  во время беременности; предупре-
ждение диабета до и во время беременности; обеспечение того, чтобы любое воз-
действие на организм беременной женщины лекарственных средств или облучения 
в медицинских целях было оправданным и было основано на тщательном анализе 
рисков и пользы для здоровья; вакцинации детей и женщин, особенно против виру-
са краснухи; расширение и повышение уровня подготовки медицинского персонала 
и других лиц, занимающихся вопросами профилактики врожденных заболеваний; 
проведение скрининга на инфекционные заболевания, особенно краснуху, ветря-
ную оспу и сифилис, а также рассмотрение возможности лечения этих заболеваний 
[78].

Важное значение имеет целевой скрининг. Скрининг рекомендуется прово-
дить в течение трех периодов [78]. Медицинская помощь до зачатия и в период 
зачатия (скрининг в предзачаточном и околозачаточном периодах) включает основ-
ные меры по охране репродуктивного здоровья, а также медицинский генетический 
скрининг и консультирование родителей. Скрининг в предзачаточный период имеет 
особенно важное значение в странах, где широко распространены кровнородствен-
ные браки. Скрининг в околозачаточный период включает проведение скрининга 
матерей репродуктивного возраста, скрининг на употребление алкоголя, табака и 
наличие других рисков. Большое значение имеет скрининг (УЗИ биохимический) на 
наличие плацентарных маркеров, позволяющих прогнозировать риск развития хро-
мосомных аномалий, дефектов нервной трубки и др. Скрининг новорожденных спо-
собствует  выявлению риска развития ВПР, организации соответствующей помощи 
детям, что обусловит снижение детской смертности и заболеваемости, связанных 
с ВПР [78]. 

С учетом высокой частоты летальных исходов, обусловленной поздней диа-
гностикой критических форм ВПС, в настоящее время все большее внимание уде-
ляется внедрению неонатального скрининга на выявление указанных видов пороков 
[9; 20]. В 2009 г. консенсусом Американской ассоциации кардиологов была пред-
ставлена высокая эффективность двухзонного пульсоксиметрического скрининга 
для выявления критических бессимптомных ВПС у новорожденных и опубликован 
протокол проведения скрининга [35]. Систематический обзор специалистов Кохрей-
новского общества в 2018 г. подтвердил необходимость введения двухзонного пуль-
соксиметрического скрининга у новорожденных [73]. В большинстве североамери-
канских штатов, в Дании, Финляндии, Швеции и Норвегии пульсоксиметрический 
скрининг на критические ВПС  периода новорожденности введен на национальном 
уровне. 

Установлено, что более 90% младенцев с врожденными пороками сердца 
(ВПС) доживают до зрелого возраста [64]. В мировой литературе все больше вни-
мания уделяют оценке отдаленных результатов перенесенных операций по поводу 
ВПС [10; 26; 69]. Многие выжившие после  коррекции впоследствии сталкиваются 
с целым рядом ограничений, нуждаются в сложных вмешательствах и нуждаются в 
повторных госпитализациях, что создает большую нагрузку на систему здравоохра-
нения [11; 70]. Данные пациенты подвержены риску значительных осложнений по 
мере взросления, включая сердечную недостаточность, нарушения ритма сердца, 
инсульты, отставание в физическом и нервно-психическом развитии, специфиче-
ские проблемы, связанные с пороком [17;  26].

Таким образом,  благодаря прогрессу, который был достигнут за счет совер-
шенствования диагностических и оперативных методик, наблюдается существен-
ное снижение показателей смертности детей с ВПС. Повышается выживаемость 
детей с оперированными ВПС. Все это требует комплексного командного подхода 
по дальнейшему решению проблем детей с ВПС с взаимодействием таких специа-
листов, как акушеров-гинекологов, неонатологов, педиатров, детских кардиологов, 
детских кардиохирургов, психологов.  Создавая программу лечения и реабилита-
ции для детей с ВПС, особенно перенесших кардиохирургическое вмешательство, 
необходимо учитывать все компоненты здоровья, в том числе  когнитивное разви-
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тие и психосоциальное функционирование ребенка, а также факторы влияющие 
на них. Все это определяет необходимость расширения научных исследований по 
разработке персонифицированного подхода в лечении и реабилитации детей, обе-
спечивающего увеличение продолжительности и повышение качества жизни детей 
с врожденными пороками сердца. 
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