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Врожденные пороки сердца (ВПС) встречаются с
частотой 6–8 случаев на каждую тысячу родов и

представляют наибольшую угрозу для жизни ребенка в
период новорожденности. При условии ранней, в т.ч. пре�
натальной, диагностики верно избранной тактики родо�
разрешения и последующего ведения новорожденного,
своевременной хирургической помощи дети с ВПС могли
бы жить и быть здоровыми.

В последние десятилетия в Украине произошли зна�
чительные положительные перемены в направлении ока�
зания помощи новорожденным с ВПС. Осуществляется
большая государственная программа, направленная на
улучшение качества пренатальной и ранней неонатальной
диагностики ВПС. Трудно переоценить значительные
успехи отечественной кардиохирургии. Вопрос о своевре�
менности диагностики, оптимальной тактике ведения
новорожденных с ВПС в условиях родовспомогательных
учреждений и своевременности проведения им хирурги�
ческой коррекции является чрезвычайно актуальным.

Вышеизложенное побудило авторов на основании
анализа данных современной литературы и собственно�
го клинического опыта проанализировать и предложить
практическим врачам современные концепции прена�
тальной и постнатальной диагностики ВПС, принципы
ведения таких новорожденных и оказания им медицин�
ской помощи. 

Достигнутые успехи в диагностике ВПС с использо�
ванием пренатальной допплерэхокардиографии позво�
ляют диагностировать или хотя бы заподозрить сердеч�
ную патологию у плода уже на 12–18�й неделях геста�
ции. Обязательно проводится четырехкамерное скани�
рование сердца, а также сканирование выходных трактов
желудочков. ВПС при проведении фетальной эхокар�
диографии в группе беременных с высоким риском
выявляются с частотой 0,4% (Гил Верновский и соавт.,
2004). Пренатальная эхокардиография стала точным
безопасным методом диагностики и существенно
повлияла на возможности и эффективность лечебной
тактики при большинстве пороков, в т.ч. критических. 

Особенности внутриутробной циркуляции крови
способствуют сохранению функциональных возможно�
стей сердца и предотвращают существенные расстрой�
ства кровообращения у плода даже при наличии врож�
денного порока. Известно, что фетальное кровообраще�
ние у новорожденных частично функционирует в тече�
ние 10–15 часов внеутробной жизни; при этом функцио�
нирующие плодовые коммуникации играют регулятор�
ную роль, снижая гемодинамическую нагрузку на пра�
вый желудочек в периоде сердечно�легочной адаптации
новорожденного. В позднем неонатальном периоде пло�
довые коммуникации уже не функционируют. Сопро�
тивление крови в легочных сосудах низкое, давление в

выходном тракте правого желудочка и легочной артерии
ниже системного. Происходит постепенное повышение
тонуса периферических сосудов и системного АД.

Вышеизложенное важно для понимания особенно�
стей патофизиологии ВПС внутриутробно и в раннем
неонатальном периоде. Так, патологические межжелу�
дочковые коммуникации внутриутробно не оказывают
значительного влияния на развитие плода в связи с
существующим до рождения ребенка физиологическим
высоким легочным сосудистым сопротивлением;
последнее препятствует значительному шунтированию
крови между желудочками.

Также известно, что умеренная коарктация аорты
пренатально может проявляться только изолированным
увеличением правого желудочка, которое развивается у
плода вследствие лево�правого шунтирования на фоне
повышенного системного сосудистого сопротивления.
При этом открытый артериальный проток (ОАП)
обуславливает относительное выравнивание систоличе�
ского давления в полостях желудочков и магистральных
сосудов, когда градиенты давления не являются диагно�
стически значимыми или даже отсутствуют.

Установлено, что умеренная обструкция полулунных
клапанов магистральных артерий может не сопровож�
даться существенным ростом соответствующих градиен�
тов давления. При этом умеренное стенозирование маги�
стральных сосудов пренатально чаще устанавливается на
основании выявления их постстенотической дилятации.

Даже при транспозиции магистральных артерий,
которая обуславливает значительные патофизиологиче�
ские изменения кровообращения плода, большинство
новорожденных имеют нормальный вес при рождении.
Это связано с тем, что простая транспозиция маги�
стральных сосудов (ТМС) или с дефектом межжелудоч�
ковой перегородки (ДМЖП) не приводят к изменениям
антеградного кровотока внутриутробно, то есть они до
рождения значительно не эволюционируют. Нормаль�
ный же рост камер сердца и магистральных сосудов
зависит от антеградного кровотока.

В то же время, другие ВПС могут приводить к значи�
тельным патологическим изменениям гемодинамики до
окончания срока гестации. В качестве примера можно
рассматривать внутриутробное прогрессирование
обструкции выходного отдела правого желудочка при
критической форме тетрады Фалло. При этом тяжелый
стеноз или атрезия клапана легочной артерии постепен�
но приводят к нарушению нормального роста ветвей
легочной артерии, правого желудочка, развитию тяже�
лей трикуспидальной регургитации. 

Значительная трикуспидальная регургитация у
пациентов с аномалией Эбштейна также является при�
чиной уменьшения антеградного потока в правый желу�
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дочек и легочную артерию, способствует развитию
легочного стеноза к моменту родов.

Прогрессирование тяжести порока описывают у пло�
дов с патологией левых отделов сердца (гипоплазией
левых камер, значительным стенозом митрального или
аортального клапанов). По данным Гила Верновского, 
С. Давида Рубенстайна (2004), у плодов с пренатально
диагностированной коарктацией аорты может развиться
гипоплазия дуги аорты. 

Обобщая вышеизложенное, важно заключить, что
истинная тяжесть структурного поражения сердца может
быть определена только в поздних сроках гестации в связи
с существующей возможностью эволюции патофизиоло�
гических нарушений. Пренатальная оценка анатомии и
функции сердца дает реальную возможность наблюдать
течение пороков внутриутробно и прогнозировать вероят�
ность развития критического состояния младенца после
рождения, выбирать тактику ведения родов, медикамен�
тозной терапии, определять оптимальные сроки и возмож�
ный объем хирургического вмешательства.

Пренатальная диагностика также способствует выяв�
лению семейного генетического заболевания при устано�
вленном повышенном риске его возникновения. В ситуа�
ции, если плод оказывается больным, родители имеют
время для обсуждения со специалистами и решения
вопроса о целесообразности сохранения беременности.

Показаниями для проведения фетальной эхокардио�
графии служат:

• Наличие у матери факторов риска развития ВПС 
у плода:

—  возраст матери старше 35 лет;
—  наличие предыдущих спонтанных выкидышей и 

(или) абортов;
—  наличие семейных сердечно�сосудистых заболева�

ний;
—  наличие наследственных заболеваний в семье;
—  многоводие;
—  несоответствие размеров плода и таза беременной;
—  нарушения роста плода или наличие данных,

которые являются признаком дистресса плода;
—  выявление других врожденных пороков развития;
—  выявление аномального сердечного ритма или

частоты сердечных сокращений;
—  выявление хромосомных аномалий плода.
• Действие профессиональных, бытовых и других

вредностей на беременную:
—  влияние известного тератогена;
—  употребление лекарств (антиконвульсанты, гор�

мональные препараты; талидомид и др.);
—  уровень шума больше 82 дБ;
—  контакт с лаками, красками, ядохимикатами, тек�

стильной пылью.
• Соматические заболевания матери во время бере�

менности:
—  артериальная гипертензия;
—  системная красная волчанка;
—  сахарный диабет;
—  эпиллепсия;
—  фенилкетонурия, фенилаланинемия у матери.
• Инфекционные заболевания матери во время бере�

менности:
—  токсоплазмоз;
—  инфекции, вызванные вирусами (краснухи, герпеса,

цитомегаловируса, вируса Эпштейн—Барра и др.).
• злоупотребление алкоголем и/или курение во

время беременности.

Таким образом, на данном этапе развития медицины
ультразвуковое исследование плода занимает одно из
важнейших мест в плане выявления ВПС, позволяет
заранее решить вопрос о целесообразности сохранения
беременности, условиях и сроке родоразрешения бере�
менной с целью создания оптимальных условий для под�
держания здоровья матери и будущего ребенка. Для
определения оптимальной тактики наблюдения и лече�
ния новорожденного при наличии соответствующих
факторов риска или пренатально установленного диаг�
ноза ВПС, соответствующих клинических проявлений,
врач, проводящий обследование новорожденного в
родовспомагательном учреждении, должен придержи�
ваться следующей тактики:

—  допустить вероятность ВПС, провести первичную
дифференциальную диагностику с внесердечны�
ми заболеваниями новорожденных, и, если это
необходимо, — первичную интенсивную терапию; 

—  оценить значение выявленной сопутствующей
патологии в качестве препятствия к необходимо�
му кардиохирургическому вмешательству, осуще�
ствить своевременный перевод в специализиро�
ванное кардиохирургическое отделение.

Проявления дисфункции сердечной деятельности,
тахикардия, одышка, прекращение набора массы тела у
новорожденного, бледность, появление цианоза или
одышки при кормлении или физической активности,
появление или нарастание систолического шума, обос�
новывают необходимость дообследования ребенка на
предмет выявления ВПС. Ведущими являются синдро�
мы сердечной недостаточности, артериальной гипоксе�
мии (цианоз), а также сердечные шумы и аритмии. Учи�
тывают изменения на ЭКГ в виде повышения электриче�
ской активности левого или правого желудочка, наруше�
ний процессов реполяризации миокарда желудочков.

Рис. 1. Алгоритм диагностики и ведения новорожденных 
с подозрением на врожденный порок сердца



ЛЕКЦИИ И ОБЗОРЫ

125ПЕРИНАТОЛОГИЯ И ПЕДИАТРИЯ  1(53)/2013

Важно помнить, что при наличии критического ВПС у
новорожденного может развиться кардиогенный шок. 

Последовательность диагностики ВПС и тактика
ведения новорожденных в условиях современного
родовспомогательного учреждения могут быть предста�
влены следующим образом (рис. 1, 2).

После проведения клинического обследования, оцен�
ки КОС, ЭКГ, рентгенографии грудной клетки, ЭхоКГ и
гипероксидного теста устанавливают принадлежность
пациента к группе с дуктус�зависимой перфузией боль�
шого или малого круга кровобращения или с дуктус�не�
зависимой.

Дуктус�зависимый системный кровоток имеет место
у пациентов с обструкцией левых отделов сердца (кри�
тический клапанный стеноз аорты, коарктация аорты,
перерыв дуги аорты, гипоплазия левых отделов сердца).
При пренатальной диагностике порока данной группы
рекомендуют родоразрешение в специализированном
стационаре. Ведущими симптомами у новорожденного
являются:

• бледность кожи,
• слабый пульс при пальпации (иногда только на

нижних конечностях),
• замедленное капиллярное заполнение,
• тахикардия,
• гепатомегалия,
• тахипноэ,
• ацидоз,
• иногда — кардиогенный шок.
Необходимо назначение простагландина Е1 (валь�

простан) с титрованием со скоростью 50–20–10 нг/кг в
мин. с целью поддержания ОАП в открытом состоянии.

Целевые показатели:
• сатурация кислорода — 75%,
• pСO2 > 45 мм Hg,
• pH> 7,35,
• допустим умеренный метаболический ацидоз 

(BE=[0]–[�2]).
Дуктус�зависимый легочный кровоток может быть

связан с наличием критического клапанного стеноза,
атрезией легочной артерии с интактной межжелудочко�
вой перегородкой, атрезией трикуспидального клапана,
критической формой тетрады Фалло (атрезия легочной
артерии с ДМЖП), аномалией Эбштейна. Ведущим сим�

птомом является центральный цианоз, достигающий
максимума в возрасте 2–3 дней.

Информативным является тест на гипероксию —
необходимый этап диагностики у новорожденных с
подозрением на критический ВПС. Пациент, имеющий
сатурацию кислорода менее 85%, при дыхании как атмо�
сферным воздухом, так и 100% O2, вероятно, имеет вну�
трисердечный шунт. Гипероксидный тест (РаО2<100 мм
рт. ст. при дыхании 100% О2 на протяжении 10 мин.)
положителен при респираторном генезе цианоза и отри�
цателен при кардиальном генезе. 

Новорожденным с дуктус�зависимым кровотоком
необходимо назначать простагландин Е1 (вальпростан)
с титрованием со скоростью 50–20–10 нг/кг в мин. с
целью поддержания ОАП в открытом состоянии. Реко�
мендуется, возможно, более раннее использование
минимально эффективных доз (10 нг/кг в мин.).

Целевые показатели:
• сатурация кислорода более 70%,
• умеренная гипервентиляция (pаСO2=35 мм Hg) для

снижения легочного сосудистого сопротивления,
• pH>7,35,
• «избыточное ощелачивание» (BE=[+2]�[+4]) для

снижения легочного сосудистого сопротивления,
• повышение системного сосудистого сопротивле�

ния применением вазопрессоров (дофамин).
Определение сатурации кислорода по данным пуль�

соксиметрии на правой руке и ноге (в зонах кровоснаб�
жения выше и ниже ОАП) — важный этап в диагностике
ВПС у новорожденных. В норме сатурация кислорода
крови > 95%. При наличии цианотического ВПС реги�
стрируют снижение сатурации кислорода крови, как пра�
вило, менее 90–92% в обеих точках. Цианоз можно опре�
делить клинически при сатурации кислорода менее 85%.

Если преддуктальная сатурация выше постдукталь�
ной, может развиваться «раздельный» или «дифферен�
цированный» цианоз, который возникает при нормаль�
ном соотношении магистральных сосудов, когда деокси�
генированная кровь из малого круга кровообращения
поступает в нисходящую аорту через ОАП. Раздельный
цианоз также наблюдается при персистирующей легоч�
ной гипертензии новорожденных, аномалиях левого
сердца, дуги аорты, критическом стенозе аорты или
коарктации аорты.

У новорожденных с ВПС различают цианоз, ассоци�
ированный со снижением легочного кровотока, и цианоз,
сопровождающий увеличение легочного кровотока.

Если легочный кровоток снижен, возможно, наличие
обструкции на уровне трикуспидального клапана (ТК)
правого желудочка, клапана левой аорты или самой
левой аорты, при этом обязательно наличие внутрисер�
дечного сообщения, обеспечивающего возврат крови по
венам большого круга из правых отделов сердца в левые
(тетрада Фалло; атрезия легочной артерии с ДМЖП или
с интактной МЖП; атрезия ТК).

Пациенты с цианозом и нормальным или увеличен�
ным легочным кровотоком чаще всего будут иметь ТМА
или, реже, ситуацию с полным смешиванием крови. Сме�
шение на уровне предсердий возникает при тотальном
аномальном дренаже легочных вен (ТАДЛВ) и на уров�
не желудочков в случае функционально единственного
желудочка; смешивание крови на уровне крупных арте�
рий — при общем артериальном стволе (ОАС).

Результат пробы с двумя пульсоксиметрами (пред�
дуктальный — палец правой руки, постдуктальный —
палец ноги) при значении «пре>пост» свидетельствует о

Рис. 2. Алгоритм диагностики и ведения новорожденных 
с подозрением на врожденный порок сердца (продолжение)
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шунтировании через открытый артериальный проток, в
том числе при наличии переходного фетального крово�
обращения; «пре<пост» требует исключения транспози�
ции магистральных сосудов; «пре=пост» — ВПС с вну�
трисердечным шунтированием или пневмонии. Послед�
няя, наряду с расстройствами дыхания, обусловленными
родовой травмой, асфиксией, респираторным дистрес�
сом, массивными ателектазами легких, пневмо�диафраг�
мальной грыжей, также может быть причиной гипоксе�
мии. Акроцианоз у новорожденного может быть связан с
периферической вазоконстрикцией, проявляющаяся в
первые 24–48 часов жизни. 

Нормальными показателями газов крови новорож�
денного считают следующие pO2=60мм Hg, pH>7,35;
BE>[�4]—[�6].

Новорожденному с ВПС необходимо создать ком�
фортные условия выхаживания (кувез, кровать�грелка).
С целью ограничения физической нагрузки акт сосания
заменяют кормлением через зонд. При отсутствии про�
тивопоказаний проводят оксигенотерапию под контро�
лем газов крови. Возможно снижение сердечной предна�
грузки ограничением поступления воды и электролитов
в организм новорожденного.

При сердечной недостаточности у новорожденных с
ВПС используют негликозидные инотропные препараты
(допамин, добутамин, амринон). Допамин, эндогенный
предшественник норэпинефрина с т.ч. числе коронар�
ных. В дозе 5–10 мкг/кг в мин. допамин повышает сокра�
тимость миокарда и увеличивает сердечный выброс
путем стимуляции миокардиальных β1�рецепторов. В
дозе 10–20 мкг/кг в мин. допамин повышает системное
сосудистое сопротивление и артериальное давление,
стимулируя α1�рецепторы.

Добутамин (синтетический аналог допамина) сни�
жает системное сосудистое сопротивление, вызывая
уменьшение пред� и постнагрузки, снижает АД в дозе
5–15 мкг/кг в мин. 

Амринон рекомендуют новорожденным с критиче�
ским падением сократительной способности миокарда в
дозе 5–10 мкг/кг в мин. Препарат оказывает выраженное
инотропное и вазодилатирующее действие.

Указанные препараты применяют при условии мони�
торирования сердечной деятельности, коррекции мета�
болических сдвигов, нормализации функции внешнего
дыхания и газообмена новорожденного.

У новорожденных дигоксин никогда не применяют
профилактически. При сердечной недостаточности пре�
паратом выбора является добутамин в дозе 5–15 мкг/кг
в мин. (стандартная доза 5 мкг/кг в мин.). Дигитализа�
ция проводится редко. Показаниями к назначению сер�
дечных гликозидов являются:

• выраженная наджелудочковая тахикардия,
• трепетение предсердий,
• выраженная сердечная недостаточность.
Доза насыщения дигоксина у новорожденных

составляет 50 мкг/кг (0,05 мг/кг); препарат вводится
каждые 8 часов в течение 2 суток, затем пациент пере�
водится на поддерживающую дозу дигоксина 
10 мкг/кг/сутки (0,01 мг/кг/сутки) в 2 приема (каждые
12 часов). У недоношенных детей (вес менее 2 кг) доза
насыщения может быть уменьшена до 30 мкг/кг/сутки
(0,03 мг/кг/сутки).

В случае применения указанной выше схемы назна�
чения дигоксина, насыщение с начинают с 15 часов,
поскольку при таком варианте в дальнейшем удобно
перевести ребенка на 2�кратный прием препарата.

Пример назначения дигоксина новорожденному
ребенку с весом 3 кг:

Общая доза насыщения дигоксина: 
0,05(мг) x3 кг=0,15 (мг)

Разовая доза насыщения: 
0,15(мг):6=0,025 (мг)

Общая поддерживающая доза: 
0,01(мг) x 3 кг=0,03 (мг)

Разовая поддерживающая доза: 
0,03(мг):2=0,015 (мг)

Таким образом:
1�й день: в 15:00, 23:00 по 0,025 мг внутрь;
2�й день: в 7:00, 15:00, 23:00 по 0,025 мг внутрь;
3�й день: в 7:00 0,025 мг (окончание насыщения) и в

19:00 0,015 мг (начало поддерживающей дозы);
с 4�го дня: в 7:00 и 19:00 по 0, 015 мг внутрь.
(Цит. по «Неонатальный скрининг с целью раннего

выявления критических врожденных пороков сердца». —
Метод. рекомендации. — М., 2012. — 36 с.)

В дальнейшем проводится титрование дозы в зависи�
мости от изменения веса ребенка. Обязательным комби�
нирующим препаратом при назначении дигоксина явля�
ется препарат калия (аспаркам, панангин).

У пациентов, имеющих ВПС и анамнез сердечной
недостаточности не менее 14 дней и не получавших
лечение, насыщение дигоксином не проводится.
Используется пролонгированная схема насыщения,
препарат назначается в поддерживающей дозе, эффект
развивается медленно. В этом случае целесообразно
применять адекватные дозы диуретиков, а при необхо�
димости — В1�адреномиметиков (добутамин) и допами�
нергических средств.

Важно помнить, что у недоношенных с гемодинами�
чески значимым ОАП к применению дигоксина относят�
ся осторожно, помня о возможности увеличения лево�
правого сброса и создания тем самым условий для про�
лонгированного функционирования протока. У таких
новорожденных терапию сердечной недостаточности
начинают с назначения диуретиков.

Комбинация фуросемида и верошпирона хорошо
зарекомендовала себя при лечении сердечной недоста�
точности у детей с ВПС. Дозу подбирают индивидуаль�
но, начиная с 1 мг/кг в сутки, с возможностью последую�
щего увеличения до получения терапевтического эффек�
та (исчезновения симптомов застоя жидкости в организ�
ме). При достижении стабильного (сухого) веса пациен�
та оптимальная дозировка диуретика может применять�
ся достаточно долго, вплоть до оперативного лечения
ВПС. Дозировка диуретика при необходимости корреги�
руется на основании показателей массы тела и наличия
клинических симптомов сердечной недостаточности.

Можно назначать препараты, улучшающие метабо�
лизм и трофику миокарда (кокарбоксилаза, панангин,
цитохромС, кудесан, коэнзим Q10, витамины группы В). 

Таким образом, адекватность и эффективность лече�
ния новорожденных во многом определяют возможность
успешной кардиохирургической коррекции, а также
прогноз для выздоровления и жизни ребенка.
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Резюме. У клінічній лекції висвітлено сучасні підходи діагностики вроджених вад серця — пренатально і в ранньому неонатальному періоді.
Обговорено подальшу тактику ведення пацієнтів в умовах родопомічних установ.
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MODERN PRINCIPLES OF DIAGNOSTICS AND ТАCTICS 
OF CARE NEWBORNS WITH CONGENITAL HEART DISEASES
A.S. Senatorova, M.A. Gonchar, A.D. Boychenko
Kharkiv national medical university, Ukraine
Summary. Contemporary approaches in the diagnosis of congenital heart disease — in fituses and newborns in prenatal and early neonatal period are shown
in lecture. We discuss the following tactics of patients' care in maternity hospitals.
Key words: Congenital heart diseases, fitus, newborns, the prenatal and postnatal diagnosis.


