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Резюме
У статті наведено результати обстеження 8457 вагітних у термінах 20-24, 30-32 тижнів. У 374 новона-
роджених встановлено діагноз вродженої вади серця. З них у 315 (84,2%) малюків вроджену ваду 
серця виявлено пренатально. Проведено клінічне та ехокардіографічне обстеження новонаро-
джених у першу добу життя після народження, визначена тактика лікування. Більшість пацієнтів по-
требували термінового кардіохірургічноголікування, а для підтримки життя дитини необхідно було 
функціонування відкритої артеріальної протоки (ВАП) і відкритого овального вікна (ВОВ). ВАП під-
тримували постійною інфузією простагландину. 109 (96,5%) новонароджених були переведені для 
оперативного лікування, з них 84 (74,4%) дитини — в першу добу життя.
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В 1963 году в руководстве по неонатоло-
гии Бобева Др., Ивановой Ив. «Болезни но-
ворожденного» утверждалось, что при врож-
денном пороке сердца (ВПС) «…специальные 
исследования (ангиокардиография, фонокар-
диография, катетеризация сердца и пр.) в этом 
возрасте не проводятся, и поэтому … не могут 
иметь никакого значения. Хирургическое ле-
чение у новорожденных не проводится…» [1].

В 1986 году в руководстве для неонатоло-
гов «Физиология и патология новорожденных 
детей» (Полячек К. и соавт.) в главе о пороках 
сердца, изложенной всего на двух страницах, 
отмечено, что «…постановка точного диагноза 

является делом детского кардиолога. Педиатр 
обязан распознать наличие сердечной ано-
малии и обеспечить требующуюся помощь.  
…Заподозрив наличие порока сердца, необхо-
димо в качестве первого шага поместить ре-
бенка в кислородную атмосферу. Уже сам по 
себе маневр способствует уточнению и диф-
ференциации диагноза: у большинства детей 
цианоз ослабевает или даже исчезает, а число 
дыханий стабилизируется на 40-50 в мину-
ту…» [2]. К сожалению, в то время не было ин-
формации, что при целой группе врожденных 
пороков сердца помещение новорожденного 
в «кислородную атмосферу» может приводить 
к фатальному исходу — смерти на 2-4-е сут-
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ки жизни ребенка, вследствие закрытия фе-
тальных коммуникаций, так необходимых при 
дуктус-зависимых пороках сердца. И толь-
ко с развитием технологий ультразвуковой 
диагностики для многих форм ВПС стало 
возможным и необходимым уже на прена-
тальном этапе (а иногда в первом триместре 
беременности) выявить критический порок 
сердца у плода, подтвердить его сразу после 
рождения ребенка с тем, чтобы провести не-
обходимые оперативные, в том числе малоин-
вазивные вмешательства в раннем неонаталь-
ном периоде, что существенно повышает шанс 
успеха.

Значительная часть ВПС остаются бес-
симптомными и недиагностированными в нео-
натальном периоде и проявляют себя только 
недели или годы спустя [3]. Но все больше 
младенцев уже при рождении имеют уста-
новленный диагноз ВПС благодаря широко-
му использованию УЗИ плода и фетальной 
ЭхоКГ [4, 5]. В табл. 1 приведены сроки мани-
фестации наиболее распространенных ВПС.

Некоторые пороки могут спонтанно исче-
зать (дефект межжелудочковой перегород-
ки (ДМЖП)), другие — можно оперативно 
корректировать, но часть сложных структур-
ных дефектов (такие, например, как синдром 
гипоплазии левых отделов сердца) или не-
операбельны, или имеют большую смертность 
при оперативном лечении [6]. Существует 
большая группа сложных ВПС, гемодинами-
ка которых зависит от функционирования фе-
тальных коммуникаций. При их естественном 
закрытии возникает критическая ситуация, 
которая реализуется или синдромом прогрес-
сирующей артериальной гипоксемии, или 
синдромом сердечной недостаточности [7, 8].

В связи с этим при определении такти-
ки ведения ребенка сразу после рождения 
крайне важно уточнить, является ли данный 
порок дуктус-зависимым. В зависимости от 
того, какой круг кровообращения страдает 
при закрытии протока, дуктус-зависимая цир-
куляция делится на системную и легочную. 
Обструктивные пороки с дуктус-зависимым 
кровотоком включают: критический аорталь-
ный стеноз, критическую коарктацию аорты, 
перерыв дуги аорты, синдром гипоплазии 
левых отделов сердца, синдром гипоплазии 
правых отделов, атрезию легочной артерии.

В течение первого года жизни примерно 
у трети детей с врожденными пороками сердца 
наступает ухудшение состояния, которое мо-

жет привести к смерти или требует немедлен-
ного кардиохирургического лечения. Некорри-
гированные критические ВПС могут привести 
к необратимым вторичным изменениям в орга-
нах, главным образом в сердце, легких и цен-
тральной нервной системе [9]. В связи с этим 
возникает потребность в разработке макси-
мально информативных методов и критериев 
дородовой и ранней послеродовой диагностики 
и лечения новорожденных с ВПС.
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Таблица 1
Сроки манифестации ВПС

Время
манифе-

стации
Нозологическая форма ВПС

В первые 
часы 

жизни

Синдром гипоплазии левого сердца с ин-
тактной МПП

Транспозиция магистральных сосудов с ин-
тактной МЖП

и интактной МПП/рестриктивным ООО

Первые 
3 дня

жизни

Критический стеноз аорты
Тяжелая форма аномалии Эбштейна
Синдром гипоплазии левого сердца

Синдром гипоплазии правого сердца
Транспозиция магистральных сосудов 

с интактной МЖП
Атрезия легочной артерии с интактной МЖП

Перерыв дуги аорты
Обструктивные формы тотального 

аномального дренажа легочных вен (ТАДЛВ)
Тетрада Фалло с отсутствующим клапаном 

легочной артерии

4-14 дней

Тетрада Фалло
Атрезия трикуспидального клапана

Транспозиция магистральных сосудов 
с ДМЖП

Дефект межжелудочковой перегородки
Стеноз легочной артерии (СЛА)

Коарктация аорты
Большой открытый артериальный проток

Дефект аортолегочной перегородки
Общий артериальный ствол

Единственный желудочек со стенозом легоч-
ной артерии

3-18 
недель

Полная форма атриовентрикулярного 
септального дефекта

Тетрада Фалло с невыраженным стенозом 
ЛА

Большой дефект межжелудочковой 
перегородки

Тотальный аномальный дренаж легочных вен
Аномальное отхождение левой коронарной 

артерии
Транспозиция магистральных сосудов 

с ДМЖП и без СЛА
Единственный желудочек без стеноза 

легочной артерии

4-12 ме-
сяцев

Небольшой дефект межжелудочковой 
перегородки

Небольшой открытый артериальный проток
Дефект межпредсердной перегородки

Некритическая коарктация аорты
Некритический стеноз легочной артерии

Некритический стеноз аорты
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Цель работы — изучить зависимость меж-
ду данными фетальной эхокардиографии и ре-
зультатами обследования в раннем неонаталь-
ном периоде с разработкой алгоритма ведения 
новорожденных при критических врожденных 
пороках сердца.

Материалы и методы

В основе диагностики любого врожденно-
го порока развития лежит система скринин-
гового обследования беременных женщин. 
Отбор беременных на пренатальную эхокар-
диографию (ЭхоКГ) и УЗИ проводился на 
основании следующих факторов: врожден-
ные аномалии у матери (в т.ч. сердца и сосу-
дов), метаболические нарушения, такие как 
сахарный диабет, инфекции (TORCH-комп-
лекс и др.), экстрагенитальная патология 
(приобретенные пороки сердца, артериальная 
гипертензия, коллагенозы и др.), прием ле-
карств, обладающих тератогенным действием 
(антиконвульсанты, прогестерон, эстрогены 
и др.), тяжелые нарушения функции почек, 
возраст матери, выраженная угроза прерыва-
ния в первом триместре, вредные факторы на 
предприятии на ранних стадиях гестации, на-
личие экстракардиальных аномалий у плода. 
Кроме того, изучение сердечно-сосудистой 
системы плода проводилось при подозрении 
на сердечную патологию, обнаруженную во 
время рутинного обследования в женской  
консультации.

Наиболее оптимальными сроками для 
эхографического исследования плода были 
20-24 и 30-32 недели беременности. После 
36-37 недель беременности получить полно-
ценное изображение сердца плода становится 
значительно сложнее, особенно при фикси-
рованном переднем виде плода, вследствие 
выраженного отражения ультразвуковых волн 
от ребер и позвоночника. Всем беременным 
выполнялось полное эхокардиографическое 
обследование плода с установлением топичес-
кого диагноза, функциональной оценки желу-
дочков сердца, а также оценки гемодинамиче-
ских нарушений в фетоплацентарной системе, 
выявление сопутствующей патологии.

При обнаружении патологии сердеч-
но-сосудистой системы у плода результаты 
обследования сообщались в отделение нео-
натологии и отделение реанимации ново-
рожденных. Такая последовательность поз-
воляла наиболее тщательно обследовать 

новорожденных сразу после рождения и при-
нимать верное решение о дальнейшей тактике  
ведения.

Пренатальное и постнатальное УЗ-ис-
следование проводилось на аппаратах Acuson 
X300 (Siemens, Германия), MyLabTwice 
(Esaote, Италия).

Всего за период 2010-2016 гг. в ГУ «ИПАГ 
НАМНУ» наблюдались пренатально и ро-
дились 8457 новорожденных, у 374 из них 
диагностированы врожденные аномалии раз-
вития сердца. У 315 (84,2%) пороки серд-
ца выявлены пренатально и подтверждены 
в первые часы после рождения, из них поро-
ки с дуктус-зависимым кровотоком выявлены 
у 113 (36%) детей. Контрольную группу со-
ставили 50 новорожденных без ВПС.

Результаты и их обсуждение

Успешное лечение детей с заболевания-
ми сердца в значительной степени зависит от 
правильной и своевременной пренатальной 
диагностики. Так, по данным различных авто-
ров, при пренатально поставленном диагнозе 
доля успеха (влияние на раннюю неонаталь-
ную и постоперационную летальность) со-
ставляет до 30%. Пренатальное выявление 
ВПС дает возможность семьям принимать ре-
шение о рождении ребенка с пороком сердца. 
Еще до родов родителей знакомили с особен-
ностями течения выявленного порока, воз-
можностями его хирургического лечения для 
принятия сознательных решений. Если семья 
решала сохранять беременность, обсуждение 
проводилось со специалистами, которые бу-
дут задействованы при лечении ребенка, — 
неонатологами, акушерами-гинекологами, 
кардиохирургами, то есть создавался прена-
тальный консилиум.

Всего из 315 детей с диагностирован-
ными ВПС пороки, относящиеся к группе 
с дуктус-зависимым кровотоком, выявлены у 
113 (36%) младенцев. При оценке анамнес-
тических данных выявлено, что первая бере-
менность была у 58% женщин, повторная — 
у 42%. Первые роды были у 69% женщин, 
повторные — у 31%. Большинство (85%) 
матерей были в возрасте от 20 до 30 лет. 
В табл. 2 приведены данные об осложнениях 
течения беременности.

При родоразрешении предпочтение отда-
валось срочным спонтанным родам, посколь-
ку известно [9], что доношенные дети имеют 
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энергетический резерв, накопленный в тече-
ние третьего триместра, которого нет у не-
доношенных новорожденных, а также имеют 
меньшую вероятность возникновения элек-
тролитных нарушений, респираторного дис-
тресс-синдрома, некротического энтероколи-
та и внутрижелудочковых кровоизлияний.

Стимуляция родов и кесарево сечение при-
менялись в случаях развития декомпенсации, 
а также по акушерским показаниям. Путем 
кесарева сечения родились 9 (8,3%) малышей 
с критическими ВПС и 6 (12%) малышей кон-
трольной группы. В состоянии асфиксии тяже-
лой степени родилось 19,4%, без признаков 
асфиксии — 8,4%, остальные 72,2% — в со-
стоянии асфиксии легкой степени. Среди всех 
новородженных мальчики составили 47,2%, 
девочки — 52,8%. Большая часть новорожден-
ных имела сохраненную гемодинамику, посколь-
ку функционировали фетальные коммуникации.

Доношенными родились 97% детей. Масса 
большинства детей (70%) при рождении была 
более 3000 г, что свидетельствовало о доста-
точно удовлетворительных условиях внутри-
утробного развития даже при таких тяжелых 
формах врожденных аномалий сердечно-сосу-
дистой системы с высоким риском ранней нео-
натальной смертности, как синдром гипопла-
зии левых отделов сердца.

Для обеспечения оптимальной помощи как 
матери, так и новорожденному в перинаталь-
ном периоде решающее значение имело нала-

живание обмена информацией между акуше-
рами, специалистами УЗИ, неонатологами, 
детскими кардиологами и определение опти-
мального места рождения ребенка с диагнос-
тированным пренатально критическим поро-
ком сердца.

Помощь новорожденному с диагнозом ВПС 
в родильном зале определялась хорошо изве-
стными принципами: согревание, стимуляция, 
оценка проходимости дыхательных путей, 
эффективности дыхания и кровообращения. 
Медикаментозная терапия применялась при  
необходимости.

При первичной оценке новорожденного 
с пренатальным диагнозом ВВС проводи-
лось изучение анамнеза, физикальная оценка 
с проведением пульсоксиметрии, измерением 
артериального давления на конечностях, эхо-
кардиография, электрокардиография. После 
рождения ребенка обращали внимание на 
цвет кожи (бледный, периферический цианоз, 
центральный цианоз), респираторные пока-
затели (тахипноэ, брадипноэ, респираторный 
дистресс), оценивали периферическую пер-
фузию (бледность, «мраморность» кожных 
покровов, нарушение терморегуляции). Ис-
следовалась также пульсация брахиальных 
и бедренных артерий, оценивалась артериаль-
ная перфузия с использованием допплероме-
трии почечного кровотока и бассейна сред-
немозговой артерии, наличие олигоанурии, 
пареза кишечника, метаболического ацидоза.

Частота нозологических форм врожденной 
патологии сердца, по данным отделения ре-
анимации новорожденных за 2010-2016 гг., 
представлена на диаграмме (рис.).

Невзирая на разнообразие нозологических 
форм критических ВПС, новорожденные име-
ли сходную клиническую симптоматику: блед-
ность — цианоз кожных покровов, снижение 
кислородной сатурации 75-80%. У 35 (31%) 
детей отмечались признаки респираторного 
дистресс-синдрома, 32 (28,3%) ребенка нахо-
дились в тяжелом состоянии после рождения. 
Следует отметить, что 5 (4,4%) детей имели 
в первые сутки жизни «вид внешне здорового 
ребенка», что подтверждает важность пре-
натальной эхокардиографии в своевременной 
диагностике критических ВПС.

Как видно на диаграмме, большинство выяв-
ленных пороков сердца относились к таким, 
которые требовали срочного кардиохирургиче-
ского лечения в неонатальном периоде, и для 
поддержания жизни ребенка до кардиохирурги-

Таблица 2
Осложнения течения беременности

Показатель

Основная 
группа
(n=113)

Контрольная 
группа
(n=50)

абс. (%) абс. (%)
Многоплодная беременность, 

в т.ч. ЭКО
4 (3,6) 2 (4)

ВПС, сочетанные с другими ВПР 8 (7,1) -
Осложнения течения 

беременности:
41 (36,2)

Патологическое количество 
околоплодных вод:

маловодие
многоводие

3 (2,7)
5 (4,4)

2 (4)
2 (4)

СЗРП 5 (4,4) 3 (6)
Дистресс 5 (4,4) 2 (4)

Плацентарная дисфункция 6 (5,3) 2 (4)
ВУИ 7 (6,2) 4 (8)

Нарушения ритма 
и проводимости

7 (6,2) 1 (2)

Развитие СН 4 (3,6) -
Внутриутробная гибель плода 2 (1,8) -
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ческой коррекции (радикальной или гемодина-
мической) необходимо было функционирование 
двух фетальных коммуникаций: артериального 
протока (ОАП) и овального окна (ООО). От-
крытый артериальный проток поддерживали 
постоянной круглосуточной инфузией про-
стагландина Е1. При функционирующем ОАП 
после установления диагноза введение начи-
нали с низких доз — 5-10-15 нг/кг/мин (0,005-
0,015 мкг/кг/мин). Если по данным ЭхоКГ от-
мечались признаки закрытия ОАП, инфузию 
начинали с максимальной дозы — 50-100 нг/
кг/мин. В случае наличия ОАП без ООО или 
закрытием ООО необходим был срочный пере-
вод в кардиохирургический стационар для про-
ведения процедуры Рашкинда (эндоваскулярная 
баллонная атриосептотомия).

До транспортировки в специализирован-
ный кардиохирургический стационар детям 
проводилось лечение, которое включало:

• инфузионную терапию в зависимости от 
возраста и массы тела;

• кардиотоническую терапию (допамин 3-5-
10 мкг/кг/мин) при необходимости;

• антибактериальную терапию (при необхо-
димости);

• искусственную вентиляцию легких при на-
растании признаков дыхательной недоста-
точности, развитии сердечной недостаточ-
ности и отека легких.
Транспортировка в кардиохирургические 

центры детей с дуктус-зависимыми пороками 
сердца проводилась с постоянной инфузией 
алпростадила, а при сердечной недостаточ-
ности и/или дыхательных расстройствах — 
с проведением искусственной вентиляции 
легких.

В зависимости от тяжести ВПС и выра-
женности гемодинамических нарушений дети 
были консультированы кардиохирургом.

В результате проведенных обследований 
и уточнения диагноза 109 (96,5%) новорож-
денных были переведены для оперативного ле-
чения, из них 84 (74,4%) ребенка — в первые 
сутки жизни, а иногда и в первый час. 4 детей 
умерли в отделении реанимации новорожден-
ных с диагнозом синдрома гипоплазии левых 
отделов сердца в связи с невозможностью 
кардиохирургической коррекции данного по-
рока сердца, причем в 2 случаях ВПС соче-
тался с внутриутробным инфицированием, 
в 2 — с асфиксией тяжелой степени и множе-
ственными врожденными аномалиями разви-
тия. Как видно из наших данных, большинство 
новорожденных были переведены для лечения 
в кардиохирургический центр в первые сут-
ки и даже в первые часы жизни. Стремление 
к такому экстренному переводу можно объяс-
нить несколькими причинами [9]:
1. Поддерживать широкий функционирую-

щий ОАП сразу после рождения можно 
значительно меньшими дозами проста-
гландина Е1, начиная с 0,005 мкг/кг/мин, 
тогда как с течением времени закрываю-
щийся ОАП требует назначения более вы-
соких доз ПГЕ1 (0,01-0,05 мкг/кг/мин), 
что сопряжено с вероятными побочными 
эффектами препарата (апноэ, гипотензия, 
тахикардия).

2. Если раньше для проведения радикальных 
операций с использованием искусственно-
го кровообращения требовалось достиже-
ние ребенком определенной массы тела, то 
теперь операции могут проводиться и у но-

Рисунок
 Частота нозологических форм врожденной пато-
логии сердца по данным отделения реанимации 
новорожденных ГУ «ИПАГ НАМНУ» за 2010-2016 гг.
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ворожденных с малой массой при рожде-
нии. Доказано, что пролонгированная ме-
дикаментозная терапия с целью набора 
массы тела не улучшает выживаемость, 
а на практике только подвергает новорож-
денного риску осложнений интенсивной 
терапии, и ожидаемый прирост массы тела 
может быть минимальным из-за наличия 
ВПС у ребенка.

3. Длительно продолжающаяся сниженная 
перфузия тканей при ВПС с дуктус-зави-
симым кровотоком ведет к ишемии орга-
нов, нарушению гемодинамики, ацидозу, 
вследствие чего развиваются почечная 
недостаточность, некротический энтероко-
лит, внутримозговые кровоизлияния.

Выводы

С целью своевременной диагностики и ока-
зания квалифицированной кардиологической 
помощи новорожденным с дуктус-зависимы-
ми врожденными пороками сердца необходи-
мо обеспечить:

Drawing of prenatal and postnatal parallels at fetus with critical congenital heart disease
І. Lukyanova, G. Medvedenko, I. Zhuravel, B. Tarasyuk, L. Ivanova
Abstract
The study involved 8457 pregnant women on 20-24, 30-32 week of pregnancy. Subsequently 374 newborn were 
diagnosed with congenital heart disease. Including 315 (84.2%) newborn that were diagnosed with congenital heart 
disease prenatal.
The clinical and Echocardiography examination of infants in the first day life was performed, and the tactics of 
treatment was determined. Most patients requires immediate cardiac surgery, and for life-support functioning of both 
were necessary — patent ductus arteriosus (PDA) and thepatent foramen ovale (PFO). PDA was kept by continued 
infusion of prostaglandins (PGE). 109 (96.5%) of newborns were transferred for surgical treatment, including 84 (74.4%) 
of them that were transferred during the first 24 hours of life.

Keywords: pregnant women, newborn, congenital heart disease, echocardiography.

• организацию скринингового пренатального 
обследования в оптимальные сроки геста-
ции (до 22-й недели, согласно приказу МЗ 
Украины) для выработки дальнейшей такти-
ки ведения беременности (прерывания либо 
пролонгирования);

• информирование неонатологического от-
деления о предстоящих родах с диагнозом 
врожденной аномалии сердца у плода;

• проведение клинического и эхокардиогра-
фического обследования новорожденного 
в первые часы после рождения;

• пренатальное информирование кардиохи-
рургического центра и разработка алгорит-
ма дальнейших действий индивидуально для 
каждого пациента с возможностью родо-
разрешения, при необходимости — в кар-
диохирургической клинике (ГУ «Националь-
ный институт сердечно-сосудистой хирургии 
им. акад. Н. Амосова»);

• проведение комплексного медикаментоз-
ного лечения до транспортировки ребенка 
в кардиохирургический центр.

Надійшла до редакції 24.10.2016 р.
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