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ВРОДЖЕНІ ВАДИ СЕРЦЯ: СУЧАСНИЙ СТАН ТА ПРОБЛЕМА  

СЬОГОДЕННЯ 
 

 

Резюме. Вроджені вади серця трапляється з частотою 6-8 випадків на кожну тисячу пологів та найбі-

льше загрожують життю дитини в період новонародженості, особливо якщо вони за своїми показни-

ками належать до так званих критичних вад: коарктація аорти, синдром гіпоплазії лівих відділів серця, 

критичний стеноз легеневої артерії, стеноз устя аорти, атрезія легеневої артерії з інтактною міжшлу-

ночковою перегородкою. Коарктація аорти – одна з найбільш поширених вад серця та великих судин, 

яка становить близько 8% випадків вроджених вад серця у народжених живими. Це порушення норма-

льного розвитку аорти у вигляді формування локального звуження просвіту дуги аорти в проекції її 

перешийка аж до повного переривання. Частота синдрому гіпоплазії лівих відділів серця становить 1-

8% усіх вроджених вад серця. За цієї патології 72% новонароджених помирають на першому тижні 

життя. Критичний стеноз легеневої артерії становить близько 11% від усіх вроджених вад серця, його 

можна порівнювати за поширеністю з дефектами міжшлуночкової або міжпередсердної перегородок; 

характеризується наявністю перешкод, що уповільнюють загальний потік крові в ділянці клапана ле-

геневого стовбура. Стеноз устя аорти – це група вроджених вад серця, яка характеризується порушен-

ням відтоку крові з лівого шлуночка до аорти. Розрізняють підклапанний (20-25%), надклапанний (5-

10%) і клапанний (50-70%) стеноз. Атрезія легеневої артерії з інтактною міжшлуночковою перегород-

кою є рідкою вродженою вадою серця, у 25% випадків атрезія сформована шляхом м’язової облітерації 

артеріального конуса правого шлуночка. 
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Вроджені вади розвитку є серйозною проблемою 

сьогодення. Незважаючи на плідну роботу науко-

вців з вивчення питань, пов’язаних із народжен-

ням дитини з вадами розвитку, питома вага цієї 

патології залишається високою і не має тенденції 

до зниження, що пояcнює актуальність теми, яка 

вивчається. Згідно з даними Міжнародного цен-

тру EUROCAT, за останні 20 років частота вияв-

лення вроджених вад у новонароджених зросла і 

коливається в широкому діапазоні – від 10,3 до 

32,3 на 1000 немовлят. Середня кількість за-

реєстрованих вроджених вад в Україні становить 

29 на 1000 немовлят. У структурі захворюваності 

дітей України вроджені вади становлять 0,5% 

спостережень [1, 2]. За соціально-медичним зна-

ченням патологія серцево-судинної системи посі-

дає друге місце серед вроджених вад розвитку, за 

невідкладними станами – перше. З урахуванням 

внутрішньоутробної смертності та ранніх викид-

нів питома вага вроджених вад серця становить 

39,5% [3]. 

Сучасні проблеми медичної галузі вимагають 

більш детального розуміння особливостей, меха-

нізмів та закономірностей розвитку серця для ви-

рішення проблем, пов’язаних з виникненням вро-

джених вад цього важливого органа. Незважаючи 
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на значні успіхи в діагностиці і профілактиці па-

тологій серця, саме вони продовжують бути осно-

вною причиною захворюваності і летальності в 

індустріалізованому суспільстві. Частіше за все 

формування вроджених вад зумовлено ранніми 

дефектами в розвитку серця [10]. 

У періоді новонародженості існує ряд вад, які 

можуть загрожувати життю дитини. Це так звані 

критичні вади, за яких надання кардіохірургічної 

допомоги показано у перші дні або навіть у перші 

години життя дитини: синдром гіпоплазії лівого 

відділу серця, критична коарктація аорти, крити-

чний стеноз легеневої артерії, атрезія легеневої 

артерії з інтактною міжшлуночковою перегород-

кою, різко виражений аортальний стеноз, транс-

позиція магістральних артерій. За умов прове-

дення рутинної ехокардіографії плода можливо 

виявити тільки 35% критичних вроджених вад се-

рця [4, 5]. 

Вроджені вади серця трапляються з частотою 

6-8 випадків на кожну тисячу пологів та найбільше 

загрожують життю дитини в період новонародже-

ності, особливо якщо вони за своїми характеристи-

ками належать до так званих критичних вад [6]. 

Факторами ризику вроджених вад серця є вік ма-

тері, токсикоз, загроза переривання вагітності у I 

триместрі, ендокринні захворювання, генні мута-

ції, мертвонародженість в анамнезі, проживання в 

радіоактивних зонах [7, 8]. Серце та судинна сис-

тема є чутливими до впливу сполук свинцю, особ-

ливо в пренатальному періоді розвитку [9]. 

Одним із напрямків пошуку нових прогнос-

тичних та профілактичних заходів запобігання се-

рцево-судинної патології є зв’язок вад розвитку 

серця у плодів із станом сполучної тканини. Стру-

ктурні та функціональні зміни сполучної тканини 

призводять до порушення морфології та функції 

органів. Патологічні прояви в органі залежать і 

від функціонального стану безпосередньо пухкої 

або щільної сполучної тканини на етапі відповід-

ної закладки органів в ембріогенезі і формування 

мезо-, екто- і ендодермальних аномалій [12]. Па-

тологія серцево-судинної системи належить до 

мезодермальних аномалій і виявляється анатоміч-

ними змінами клапанів серця, порушенням ціліс-

ності міжпередсердних і міжшлуночкових пере-

городок, збільшенням діаметра аорти і легеневої 

артерії, неповноцінністю ендотелію тощо [13]. 

Коарктація аорти – одна з найбільш пошире-

них вад серця та великих судин, яка становить 

близько 8% випадків вроджених вад серця у наро-

джених живими. Це порушення нормального роз-

витку аорти у вигляді формування локального 

звуження просвіту дуги аорти в проекції її пере-

шийка аж до повного переривання. Геометрія 

дуги аорти у плода за умов коарктації аорти відрі-

зняється від нормальної та може бути виявлена 

вже у другому триместрі вагітності. Кут між пере-

шийком та дистальною дугою аорти є простим 

для вимірювання морфологічним показником, що 

має важливе значення для прогнозування неона-

тальної коарктації аорти у плодів до 32 тижнів ге-

стації. Вибір кута саме між дистальною дугою та 

перешийком аорти, а не кута між проксимальною 

дугою та перешийком або між проксимальною та 

дистальною дугою зумовлений кількома обстави-

нами: проксимальна дуга, як анатомічна струк-

тура, не завжди наявна; рідко за підозри на коарк-

тацію аорти у плода можливо візуалізувати прок-

симальну дугу та перешийок в одній площині; у 

більшості випадків ділянка патологічного розви-

тку дуги охоплює хоча б один із цих двох сегмен-

тів [11]. 

Під синдромом гіпоплазії лівих відділів се-

рця розуміють групу аномалій розвитку серця, яка 

характеризується недорозвиненням його лівих ка-

мер, атрезією або стенозом аортального та/або мі-

трального отворів і гіпоплазією висхідної частини 

аорти. Частота синдрому гіпоплазії лівих відділів 

серця становить 1-8% усіх вроджених вад серця. 

При цій патології 72% новонароджених помира-

ють на першому тижні життя [14]. 

Транспозиція магістральних судин – це вро-

джена вада серця, при якій аорта відходить від 

правого шлуночка, а легенева артерія – від лівого 

шлуночка, найчастіше аорта лежить попереду і 

праворуч від легеневої артерії (70%). При транс-

позиції магістральних артерій, яка зумовлює зна-

чні патофізіологічні зміни кровообігу плода, біль-

шість новонароджених мають нормальну вагу при 

народженні. Це пов’язано з тим, що проста транс-

позиція магістральних судин або дефект міжшлу-

ночкової перегородки не призводить до змін анте-

градного кровотоку внутрішньоутробно, тобто 

вони до народження значно не еволюціонують. 

Нормальний ріст камер серця і магістральних су-

дин залежить від антеградного кровотоку [15-17]. 
Критичний стеноз легеневої артерії стано-

вить приблизно 11% від усіх вроджених вад се-
рця, його можна порівнювати за поширеністю з 
дефектами міжшлуночкової або міжпередсердної 
перегородок, характеризується наявністю переш-
код, які уповільнюють загальний потік крові в ді-
лянці клапана легеневого стовбура. Основною 
причиною виникнення даної патології є зрощення 
стулок клапана. У більшості випадків утворю-
ється суцільна мембрана, в якій у центрі залишає-
ться отвір. Це вроджена вада розвитку, яка діаг-
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ностується у новонароджених. Проте у деяких ви-
падках, стеноз легеневої артерії з’являється в ком-
плексі з іншими захворюваннями серця [18]. 

Стеноз устя аорти – це група вроджених вад 
серця, яка характеризується порушенням відтоку 
крові з лівого шлуночка до аорти. Розрізняють 
підклапанний (20-25%), надклапанний (5-10%) і 
клапанний (50-70%) стеноз. За цієї патології най-
більш часто аортальний клапан є двостулковим, 
при цьому отвір розташований ексцентрично, ін-
коли клапан складається з однієї стулки, ще рідше 
– з трьох стулок, які зрощені між собою однією 
або двома спайками.  

Атрезія легеневої артерії з інтактною міжш-
луночковою перегородкою є рідкою вродженою 
вадою серця і характеризується відсутністю від-
току крові від правого шлуночка до легеневої ар-
терієї або через дефект міжшлуночкової перего-
родки до лівого шлуночка. Вихід із правого шлу-
ночка у 75% випадків відсутній за рахунок пов-
ного зрощення стулок клапана легеневої артерії. 
У 25% випадків атрезія сформована щляхом 
м’язої облітерації артеріального конуса правого 
шлуночка. Для атрезії легеневої артерії з інтакт-
ною міжшлуночковою перегородкою характер-
ним є різний ступінь гіпоплазії тристулкового 

клапана і правого шлуночка. Дана вада часто по-
єднується з аномаліями вінцевого кровообігу за 
рахунок наявності вінцево-серцевих нориць, сте-
нозу або атрезії вічка вінцевих артерій [19, 20]. 

Висновок. Отже, правильна тактика ведення 
вагітних з кардіологічною патологією у плода має 
залучати сучасну і точну діагностику, детальне 
динамічне спостереження з оцінкою анатомічних, 
функціональних і гемодинамічних параметрів, 
адекватну медикаментозну терапію, вивчення еті-
ологічних факторів та патогенетичних механізмів 
розвитку вад серця з метою зменшити леталь-
ність, частоту розвитку ускладнень, збереження 
здоров’я матері і дитини, удосконалити резуль-
тати хірургічної корекції вроджених вад серця. 

Перспективи подальших досліджень. Нині 
можливості вітчизняної кардіохірургії досягли 
світового рівня, але вочевидь вроджені вади роз-
витку є однією з причин антенатальної та інтрана-
тальної загибелі плода, супроводжуються висо-
кою летальністю. Виживання немовлят із вродже-
ними вадами серця значною мірою залежить від 
складності серцево-судинних аномалій, наявності 
супутніх вад розвитку, тому необхідно проводити 
ранню діагностику для своєчасного їх виявлення 
та проведення хірургічної корекції. 
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ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ СЕРДЦА: СОВРЕМЕННОЕ СОСТОЯНИЕ И ПРОБЛЕМЫ СОВРЕ-
МЕННОСТИ 
Резюме. Врожденные пороки сердца встречаются с частотой 6-8 случаев на каждую тысячу родов, ко-
торые угрожают жизни ребенка в период новорожденности, особенно если они по своим характерис-
тикам относятся к так называемым критическим порокам: коарктация аорты, синдром гипоплазии 
левых отделов сердца, критический стеноз легочной артерии, стеноз устья аорты, атрезия легочной 
артерии с интактной межжелудочковой перегородкой. Коарктация аорты – одна из самых распростра-
ненных пороков сердца и крупных сосудов, которая составляет около 8% случаев врожденных пороков 
сердца у рожденных живыми. Это нарушение нормального развития аорты в виде формирования ло-
кального сужения просвета дуги аорты в проекции ее перешейка до полного прерывания. Частота си-
ндрома гипоплазии левых отделов сердца составляет 1-8% всех врожденных пороков сердца. При этой 
патологии 72% новорожденных умирают на первой неделе жизни. Критический стеноз легочной арте-
рии составляет примерно 11% от всех врожденных пороков сердца, его можно сравнивать по распро-
страненности с дефектами межжелудочковой или межпредсердной перегородок, характеризуется на-
личием препятствий, которые замедляют общий ток крови в области клапана легочного ствола. Стеноз 
устья аорты – это группа врожденных пороков сердца, которая характеризуется нарушением оттока 
крови из левого желудочка в аорту. Различают подклапанный (20-25%), надклапанный (5-10%) и кла-
панный (50-70%) стенозы. Атрезия легочной артерии с интактной межжелудочковой перегородкой яв-
ляется редким врожденным пороком сердца, в 25% случаев атрезия сформирована вследствие мышеч-
ной облитерации артериального конуса правого желудочка. 
Ключевые слова: сердце; врожденные пороки; человек. 
 
CONGENITAL HEART DEFECTS: CURRENT STATE AND PRESENT ISSUES 
Abstract. Congenital heart defects are found with the frequency of 6-8 cases per 1000 childbirth. They are 
most threatening the child's life in the period after birth, especially in case by their characteristics they refer to 
the so-called critical defects: coarctation of the aorta, hypoplastic syndrome of the left heart, critical pulmonary 
artery stenosis, aortic stenosis, pulmonary artery atresia with intact interventricular septum. Coarctation of the 
aorta is one of the most common cardiac and vascular defects, accounting for about 8% of birth defects among 
the born alive neonates. This is a disorder of the normal development of the aorta in the projection of its isthmus 
up to complete interruption. The frequency of the hypoplastic syndrome of the left heart is 1-8% of all birth 
defects in the heart. With this pathology, 72% of newborns die during the first week of life. Critical pulmonary 
artery stenosis is approximately 11% of all birth defects in the heart; it can be compared by the occurrence 
with ventricular or atrial septum defects, characterized by the presence of obstacles that slow down the overall 
flow of blood in the area of the pulmonary trunk valve. Aortic stenosis is a group of congenital heart defects 
characterized by disorders of the blood flow from the left ventricle to the aorta. The following types of stenosis 
are differentiated:  subvalvular (20-25%), supravalvular (5-10%), and valvular (50-70%). Atresia of the pul-
monary artery with an intact interventricular septum is a rare congenital heart disease, in 25% of cases atresia 
is formed due to muscular obliteration of the right ventricle arterial cone. 
Key words: heart, congenital heart defect, human. 
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