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Шамансурова Э.А., Исаханова Н.Х. 

ЧАСТОТА ВСТРЕЧАЕМОСТИ ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ СЕРДЦА У ДЕТЕЙ
Ташкентский педиатрический медицинский институт

Врожденный порок сердца (ВПС) (со-
гласно МКБ-10 - Q20-Q28) является наи-
более частым из встречающихся дефектов 
и является основной причиной детской 
смертности от пороков развития. В связи 
с этим особую актуальность приобрета-
ет оценка распространенности и частоты 
встречаемости ВПС с позиции их раннего 
выявления, диагностики и разработки про-
филактических мероприятий. 

Большой вклад в разрешение данной 
проблемы вносят эпидемиологические 
исследования [1] и исследования по гено-
мике детского организма [2]. На основе 
новых эпидемиологических данных все 
более расширяются наши представления 
о спектре ВПС детского и молодого воз-
раста [3]. Несмотря на трудности в полу-
чении качественных эпидемиологических 
данных, проводимые исследования четко 
указывают на увеличение распространен-
ности и частоты встречаемости ВПС у де-
тей ивзрослых [3, 4]

Первое определение врожденных поро-
ков сердца (ВПС) было дано еще в 1971 
г. Согласно S. C. Mitchell, «ВПС является 
структурной аномалией сердца или вну-
тригрудных отделов магистральных со-
судов, что фактически или потенциально 
приводит к функциональным нарушени-
ям» [5]. Это понятие имеет ряд недостат-
ков. Во-первых, оно не учитывает время 
возникновения порока. Во-вторых, ряд 
аномалий внутригрудных отделов сосудов 
не относится к ВПС (например, персисти-
рующая верхняя полая вена), хотя имеет 
значение при проведении оперативного 
вмешательства [6]. В-третьих, к ВПС не 
относятся такие заболевания, как кардио-
миопатии и аномалии проводящей систе-
мы сердца (феномен Вольфа–Паркинсона–
Уайта, синдром удлиненного интервала 
QT), являющиеся «структурной аномали-
ей» и «приводящие к функциональным на-

рушениям» [6]. Кроме того, к термину ВПС 
относятся врожденные пороки не только 
внутригрудных отделов магистральных 
сосудов (например, коарктация брюшной 
части аорты). В последние годы результа-
ты эпидемиологических исследований по-
казали, что число таких взрослых превы-
шает число детей с врожденным пороком 
сердца [6, 9]. Нередко у детей с различны-
ми клиническими формами врожденного 
порока сердца одновременно отмечаются 
сопутствующие аномалии и пороки разви-
тия других органов и систем [8-13].

В настоящее время в понятие ВПС вкла-
дывается более широкий смысл, а именно 
ВПС можно определить как анатомиче-
скую деформацию сердца или крупных 
сосудов, развивающуюся внутриутробно, 
вне зависимости от того, когда она была 
обнаружена [7]. В настоящее время, ВПС 
занимают лидирующие позиции по рас-
пространенности в сравнении с другими 
пороками развития у детей и остаются ве-
дущей причиной их смерти [8–10]. Более 
того, прогнозируется дальнейший рост 
распространенности ВПС. Отчасти это мо-
жет быть обусловлено совершенствовани-
ем диагностических методик, связанных с 
увеличением квалификации специалистов 
ультразвуковой диагностики и улучшени-
ем визуализирующих техник [11,12]. Так, 
например, в докладе Американской карди-
ологической ассоциации (American Heart 
Association, АНА) отмечается, что в США 
в 2017 г. ожидается появление как мини-
мум 40 000 детей с ВПС, что составляет 
1% новорожденных. Из них около 25% 
живорожденных, или 2,4/1000, потребу-
ют инвазивных методов лечения в течение 
первого года жизни [11]. Увеличению доли 
детей с ВПС способствуют и современные 
методики оперативного лечения, которые 
обеспечивают выживание детей практиче-
ски со всеми дефектами [11] и, как след-
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ствие, быстрый рост популяции подрост-
ков и взрослых с оперированными ВПС 
[10,11,12].

Причем в экономически развитых го-
сударствах за последние три десятилетия 
число больных с ВПС возросло более чем 
в 3 раза, естественно, при этом параллель-
но растет и число больных с сердечным 
пороком в сочетании с другими экстра-
кардиальными аномалиями [7], которые 
усугубляют течение врожденного порока 
сердца, затрудняет реабилитацию и утяже-
ляют прогноз [1, 6, 7].

Врожденный порок сердца является 
наиболее распространенной врожденной 
аномалией, которая возникает у почти 1% 
живорожденных (16). Среди врожденных 
дефектов врожденный порок сердца яв-
ляется ведущей причиной младенческой 
смертности.

Наиболее распространенными врожден-
ными пороками сердца, диагностиро-
ванными в младенческом возрасте, яв-
ляются мышечные и перимембранозные 
дефекты межжелудочковой перегородки 
с последующими вторичными дефектами 
межпредсердной перегородки, с общей 
распространенностью 48,4 случаев на 
10 000 живорождений [17,18,19]. Самым 
распространенным «синим» врожденным 
пороком сердца является тетрада Фалло, 
которая по частоте встречаемости вдвое 
превосходит такой порок, как транспози-
ция магистральных артерий (4,7 против 
2,3 на 10 000 рождений). В целом, дву-
створчатые клапаны аорты являются наи-
более частыми врожденными дефектами, 
распространенность которых составляет 
0,5–2,0%.

Распространенные экологические фак-
торы включают заболевания матери (на-
пример, сахарный диабет, краснуха, си-
стемная красная волчанка) или прием 
матерью тератогенных агентов (например, 
литий, изотретиноин, противосудорожные 
препараты). Возраст матери является из-
вестным фактором риска для возникнове-
ния определенных генетических наруше-

ний, в особенности синдрома Дауна, при 
котором у пациента могут быть пороки 
сердца. Неясно, является ли возраст мате-
ри независимым фактором риска развития 
врожденных пороков сердца. Возраст отца 
также может быть фактором риска (15).

Некоторые числовые хромосомные ано-
малии (анеуплоидии), такие как трисомия 
21 синдром Дауна, трисомия 18, трисомия 
13 и моносомия X (синдром Тернера), тес-
но связаны с врожденным пороком серд-
ца. Тем не менее, часть данных аномалий 
составляет лишь около 5–6% пациентов с 
врожденным пороком сердца.

Генетическая этиология не идентифи-
цирована примерно у 72% пациентов с 
врожденным пороком сердца (21, 22, 23).

Риск рецидива врожденного порока 
сердца в семье зависит от причины забо-
левания. Риск является незначительным 
для ново возникших мутации, 2–5% – 
для несиндромального многофакторного 
врожденного порока сердца, и 50% – в 
случае, когда причиной является аутосо-
мно-доминантная мутация. Идентифика-
ция двустворчатого аортального клапана 
у отдельного пациента требует семейного 
скрининга с учетом сообщенной семей-
ной распространенности в 9% (24). Важно 
определить генетические факторы, так как 
большинство пациентов с врожденным по-
роком сердца доживают до зрелого возрас-
та и, потенциально, создают семьи.

В развитых странах наблюдается тен-
денция к возрастанию частоты и выявля-
емости ВПС [25, 26]. Частота выявления 
ВПС варьирует в широких пределах — 
2,4–14,15 на 1000 живорожденных [27]. 
По данным института EUROCAT, средняя 
популяционная распространенность ВПС 
в странах Западной Европы составляет 
в среднем 8,0 на1000 детского населения 
[28, 29]. Согласно клинико-эпидемиологи-
ческому исследованию канадских авторов, 
популяционная распространенность ВПС 
в Квебеке (Канада) составила 11,89 на 1000 
детского населения [19-20]. По статисти-
ческим данным ВОЗ ежегодно в странах 
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мира рождается до 5–6 % детей с порока-
ми развития, при этом в половине случаев 
— это летальные и тяжелые пороки, тре-
бующие сложной хирургической коррек-
ции [26]. До 80 % тяжелых врожденных 
пороков заканчиваются смертью ребенка 
в младенческом возрасте, не оправдывая 
огромных затрат общества на лечение и 
уход за ним, а реабилитационная помощь 
при выживании больного ребенка не в пол-
ной мере может обеспечить качество его 
здоровья, необходимое для полноценной 
интеграции в общество [27-26]. 

В настоящее время в общей структуре 
пороков развития регистрируется увели-
чение до 22 % доли ВПС, которые играют 
важную роль в формировании младенче-
ской смертности и инвалидности. По дан-
ным большинства авторов частота ВПС 
колеблется от 8 до 10 на 1000 родившихся 
детей, с тенденцией к нарастанию в по-
следние десятилетия. Распространённость 
ВПС меняется не только по годам наблю-
дения, но и по регионам и с возрастом де-
тей. В первые месяцы жизни, особенно в 
периоде новорождённости, не все поро-
ки диагностируются своевременно, в то 
же время они часто приводят к летально-
му исходу; другие же выявляются позже, 
определяя динамику распространенности 
и структуру в различные возрастные пе-
риоды. Известно, что существует более 90 
вариантов ВПС и множество их сочетаний. 
Без радикальной коррекции 50–60 % детей 
умирают на первом году жизни. Особенно 
высока летальность от пороков сердца в 
периоде новорожденности. По статисти-
ке, ежегодно в России погибают несколь-
ко тысяч маленьких детей, родившихся с 
данной патологией, 36 % из них, если не 
была сделана срочная операция, умира-
ют в первые 30 дней, еще 35 % — в тече-
ние 6 месяцев, а большинство выживших 
впоследствии становятся инвалидами [20, 
18]. Достаточно высокого процента инва-
лидности можно избежать у детей с ВПС, 
используя современные методы радикаль-
ной коррекции. На сегодня актуальным яв-

ляется ранняя антенатальная диагностика 
ВПС и кардиохирургическая коррекция до 
рождения ребенка или в неонатальном пе-
риоде [19-22]. Эпидемиология ВПС оста-
ется недостаточно изученной. Существую-
щие данные различных авторов о частоте 
их встречаемости, распространенности в 
различные возрастные периоды противо-
речивы. В развитых странах Европы и Се-
верной Америки врожденные пороки раз-
вития выходят на первое место в структуре 
перинатальной и младенческой смертно-
сти [20], В США ежегодно рождаются до 
30–35 тыс. детей с врожденным пороком 
сердца. В странах с высоким уровнем ме-
дицинской помощи, при низких показа-
телях младенческой смертности (6,7–8,5 
%), врожденные пороки и наследствен-
ные заболевания занимают первое место 
в структуре причин младенческой смерт-
ности, причем не за счет истинного повы-
шения их частоты, а в связи со снижением 
смертности от другой патологии [26-29]. В 
России ВПР в настоящее время занимают 
второе место в структуре младенческой 
смертности, составляя в среднем 20,3 %, 
при этом более, чем в 42 % случаев смерт-
ность прямо или косвенно связана с ВПР 
[24]. У 15–25 % новорожденных, умерших 
в перинатальном периоде, у 50 % детей, 
умерших в течение первого года жизни и 
у 70–80 % спонтанных абортов находят 
пороки развития. В структуре детской 
инвалидности врожденные пороки со-
ставляют 42,4–56,2 % [21-23]. В России 
ежегодно рождается около 10 000 детей с 
ВПС, из которых 30–50 % с критическими 
пороками периода новорожденности. Как 
правило, неоказание специализированной 
медицинской помощи при таких состояни-
ях в первые часы, дни или недели жизни 
приводит к летальному исходу. Согласно 
данным, из отдельных нозологических 
форм чаще всего диагностируются дефект 
межжелудочковой перегородки (15–23 %), 
транспозиция магистральных сосудов (9–
20 %), тетрада Фалло (8–14 %), коарктация 
аорты (6–15 %), открытый артериальный 
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проток (6–18 %), открытый атриовентри-
кулярный канал(2–5 %), дефект межпред-
сердной перегородки (2,5–16 %), ано-
мальный дренаж легочных вен (0,5–2 %), 
стеноз устья аорт (2–7 %), стеноз легочной 
артерии (6,8–9 %). По некоторым данным 
среди детей Санкт-Петербурга отдельные 
врожденный порок сердца встречаются со 
следующей частотой: дефект межжелудоч-
ковой перегородки — 27,7–42 %; дефект 
межпредсердной перегородки — 11 -19 %; 
открытый артериальный проток — 5,3–10 
%; стеноз устья аорт —9–11,7 %; тетрада 
Фалло — 4,96–11,9 %; коарктация аорты 
— 4,36–6,29 %; стеноз легочной артерии 
— 5–7,9 %; неполная атриовентрикуляр-
ная коммуникация — 1,19–4,4 %; транспо-
зиция магистральных сосудов — 1,69 %; 
аномальный дренаж легочных вен — 0,69 
%; декстрокардия — 0,79 %; единственный 
желудочек сердца — 0,2 %; общий артери-
альный ствол -0,1 %; аномалия Эбштейна 
— 0,1 %. Летальность при таких ВПС чрез-
вычайно высока: к концу 1 недели умира-
ют 29 % новорожденных, к 1 месяцу -42 %, 
к 1 году жизни — 87 % детей. Между тем, 
98 % детей с ВПС, прооперированных в 
ранние сроки после рождения, проживают 
полноценную жизнь [22]. В Казахстане в 
структуре детской смертности ВПС зани-
мают одно из первых мест. С каждым го-
дом увеличивается процент выявляемости 
и рождаемости детей с данной патологией. 
В Республике ежегодно рождается около 
3000 детей с ВПС, из них 80 % умирает 
до года, в первые недели жизни — до 20 
%, в первый месяц — до 27%. В возраст-
ной структуре смертности от врожденных 
аномалий сердца и магистральных сосудов 
— 91 % составляют дети первого года жиз-
ни, среди них более половины составляют 
дети неонатального периода (первые 28 
дней жизни). Врожденные пороки разви-
тия являются одной из основных причин 
перинатальной и ранней детской смерт-
ности, вызывая серьезные медико-соци-
альные проблемы в обществе. Многие из 
выживших детей становятся инвалидами с 

детства и их воспитание не только ложит-
ся тяжким бременем на плечи родителей, 
но и требует значительных материальных 
затрат от государства. Одним из основ-
ных направлений современной неонато-
логии является изучение хирургической 
патологии новорожденных, в частности, 
врожденных пороков развития (ВПР) [25].

Таким образом, одна из задач эпидеми-
ологических исследований состоит в изу-
чении частоты встречаемости ВПС и со-
путствующих других аномалий и пороков 
развития у детей. 

ВПС по распространенности у детей, в 
сравнении с другими врожденными поро-
ками развития, сохраняют лидирующие 
позиции не только на территории Узбеки-
стане, но и в мире в целом. Большинство 
факторов риска, влияющих на формиро-
вание ВПС у плода, являются управляе-
мыми, о чем говорят многочисленные ис-
следования. Это подчеркивает важность 
программ в области общественного здра-
воохранения, направленных на предот-
вращение дальнейшего роста распростра-
ненности ВПС в популяции. В настоящее 
время благодаря прогрессу, который был 
достигнут за счет совершенствования ди-
агностических и оперативных методик, 
наблюдается снижение показателей смерт-
ности данной группы пациентов. Одновре-
менно с этим повышается выживаемость 
детей и взрослых с оперированными ВПС, 
что определяет необходимость проведения 
исследований с целью поиска факторов, 
влияющих на продолжительность и каче-
ство жизни этих пациентов.
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Садивакасов А.У.

 БОЛАЛАР ВА ЎСМИРЛАР ГИГИЕНАСИ МУАММОЛАРИГА ЗАМОНАВИЙ 
ЁНДАШУВ

 Тошкент педиатрия тиббиёт институти
Маълумотларимиздан мақсад ёш авлод 

саломатлиги билан боғлиқ айрим масала-
ларга эътиборни қаратишдир. Республи-
камизда болалар ва ўсмирлар саломатлиги 
масаласига алоҳида эътибор берилмоқда, 
лекин кўриб турганимиздек, ҳукумат қа-
рор ва қарорларида соғлом авлодга оид 
барча долзарб мавзулар кўтарилмаган. Ўз-
бекистон Республикаси Президентининг 
“2022-2026-йилларда янги Ўзбекистонни 
ривожлантириш стратегияси тўғрисида”-
ги қарори билан мамлакатимизнинг ил-
мий-техникавий ривожланиш стратегияси 
тасдиқланди. 28.01 дан. 2022-йил ПФ 60-
сон 4-банди “ Ўрта таʼлим тизимини замон 
талаблари даражасига кўтариш мақсадида 
таълим сифатини ошириш, ўқув дастурини 
амалга ошириш учун Давлат бюджетидан 
605 миллиард сўм ажратиш” вазифалари-
га бағишланган. Ўрта таълим муассасала-
рининг дарсликларини янгилаш, 2026 йил 
охирига қадар уларнинг сонини 64 мил-
лионтага етказган ҳолда 141 мингта янги 
ўқувчи ўрни яратиш”[3 5].

Хабарингиз бор, жорий йилнинг 18-март 
куни давлатимиз раҳбари тиббиёт ходим-
лари билан очиқ мулоқот ўтказди. “Ҳар бир 
депутат олдида соғлиқни сақлаш вазирига 
ўз назорати остидаги йўналишлар бўйича 
йўл хариталарини ишлаб чиқиш вазифаси 
юклатилди. Юқумли касалликларнинг ол-
дини олиш бўйича санитария қоидалари ва 
стандартларини янгилаш бўйича санита-
рия-эпидемиология тизимини ўзгартириш 
бўйича кўрсатмалар берилди” [12].

Мактаб таълими тизими, айниқса, бо-
шланғич синф ўқувчилари учун жуда кўп 
ноқулай омилларни ўз ичига олади. Мак-

таб ўқувчиларининг таълим фаолияти 
соғлиқ учун потенциал хавфли деб ҳисо-
бланиши мумкин. Бу боланинг соғлиғи-
га таъсир қилиши мумкин бўлган кўплаб 
хавфларга эга. Ушбу хавфларнинг катта 
қисми кўпинча санитария-гигиена пара-
метрларига мос келмайдиган тайёргарлик 
ҳолати билан белгиланади [3.4.5.6]. 

Бу технология усуллари ва ўқитиш 
усуллари бошланғич синф ўқувчиларида 
морфофункционал бузилишларнинг ри-
вожланишида таълим жараёнининг шаро-
итларини ташкил этиш муҳим аҳамиятга 
эга. Ўқувчиларнинг меҳнат шароитларини 
баҳолашда микроиқлим шароитлари, ёруғ-
лик, таълим фаолиятини техник таъмин-
лаш, ўқув воситаларига гигиеник тала-
блар, мувозанатли овқатланиш талаблари, 
таълим муассасаларида жисмоний тарбия 
шароитларини ташкил этиш киради. Барча 
ишлаб чиқилган профилактика чора-тад-
бирлари соғлом авлодни камол топтириш 
ва шакллантиришга қаратилган. Бола-
лар саломатлиги ҳақидаги замонавий фан 
ўқувчиларнинг ақлий фаолиятини баҳо-
лашни ҳисобга олган ҳолда, фаолиятнинг 
давомийлиги бўйича ўқув юкининг шарт-
лари тўғрисида илмий маълумотларга эга. 
Интеллектуал ҳиссий юкларни ҳисобга 
олган ҳолда таълим фаолияти режимини 
[20.21.24.25] ўрганишда шубҳасиз маъ-
лумотлар мавжуд. Ва шунга кўра, ушбу 
мезонлардан ўқув фаолиятининг интен-
сивлигини гигиеник баҳолаш ва профи-
лактика чораларини ишлаб чиқиш учун 
фойдаланиш имкониятига эга.

Ҳозирги вақтда биз ёшга боғлиқ хусуси-
ятлар учун шрифт дизайнининг ўқиш қо-
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