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Природжені вади серця (ПВС) у дорослих — це 
гетерогенна група захворювань із широким 

спектром патологічних станів, різним ступенем 
тяжкості та різним прогнозом для подальшого 
життя [3, 7, 12, 20]. Деякі з  них, зокрема дефект 
міжпередсердної перегородки, відкрита артеріаль-
на протока, клапанні вади аортального клапана, не 
потребують постійного спостереження у  спеціалі-
зованому кардіологічному центрі. Хворого зі склад-
ними вадами (єдиним шлуночком серця, транспо-
зицією магістральних судин, вадами, ускладненими 
синдромом Ейзенменгера), котрому можуть знадо-
битися неодноразові хірургічні та інтервенційні 
втручання, мають регулярно оглядати фахові карді-
ологи з відповідною кваліфікацією [6, 8, 14, 17].

Оцінка тяжкості захворювання у дорослих із вро-
дженими аномаліями серця та магістральних судин 

належить до фундаментальних проблем, покладе-
них у концепцію надання спеціалізованої допомоги 
таким хворим [3, 14, 20, 21]. Втручання для корекції 
вади в більшості хворих виконують у дитячому віці, 
а його найтяжчі наслідки припадають на дорослий 
період життя. Первинний діагноз пацієнта, перебіг 
захворювання, особливості післяопераційного пері-
оду, ускладнення, залишкова післяопераційна пато-
логія, супутні патологічні стани, кількість проведе-
них кардіохірургічних і  кардіологічних втручань, 
операцій, процедур, що плануються у майбутньому, 
та інше відображаються у формуванні ступеня тяж-
кості стану того чи іншого дорослого з ПВС [3, 7, 11, 
13]. Перелічені чинники безпосередньо впливають 
на якість і  тривалість життя таких хворих, однак 
відомості щодо взаємозв’язків між об’єктивними 
ознаками тяжкості вродженої аномалії серця та 
якістю життя (ЯЖ) досить суперечливі [8, 14, 20]. 
На перший погляд, найгірші результати у віддале-
ний післяопераційний період мають бути в пацієн-
тів із найскладнішими вадами.

Проблема аналізу впливу тяжкості ПВС у дорос-
лих на ЯЖ та її тривалість має декілька аспектів. 
На сьогодні відсутня загальноприйнята стратегія 
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оцінки віддалених результатів лікування ПВС та 
віддаленого прогнозу захворювання в  таких хво-
рих [9, 12, 14]. Для оцінки тяжкості вроджених 
аномалій у дорослих немає єдиної класифікації чи 
загально узгодженої шкали. Запропоновано декіль-
ка шкал-класифікацій залежно від характеристик, 
притаманних пацієнтам із вродженою аномалією 
серця та магістральних судин [13, 14, 20, 21]. Так, 
C. Warners та співавт. (2001) запропонували розді-
лити дорослих пацієнтів із ПВС за складністю 
первинного діагнозу. Вони виокремили три групи 
ПВС і магістральних судин, а саме: прості, помірно 
складні та складні [20].

Структура природжених вад серця  
у дорослих за складністю  
(адаптовано за C. A. Warners, 2001) 

Складні ПВС
·· Кондуїти, що містять чи не містять клапан;
·· Усі форми синюшних (ціанотичних) вад
·· Подвійне відходження магістральних судин ­

від правого шлуночка
·· Синдром Ейзенменгера
·· Операція Фонтена
·· Атрезія мітрального клапана
·· Єдиний шлуночок серця
·· Атрезія легеневої артерії
·· Обструктивне захворювання судин ­

легеневого русла
·· Транспозиція магістральних судин
·· Атрезія трикуспідального клапана
·· Загальний артеріальний стовбур/гемітрункус
·· Інші вади передсердно-шлуночкового ­

та шлуночково-судинного з’єднання ­
(наприклад, criss-cross серце, ізомеризм, 
синдром гетеротаксії, інверсія шлуночків)

Помірно складні ПВС 
·· Аорто-лівошлуночкова фістула
·· Частковий або тотальний аномальний дренаж 

легеневих вен
·· Атріовентрикулярний канал ­

(повна або часткова форма)
·· Коарктація аорти
·· Аномалія Ебштейна
·· Значуща обструкція вихідного тракту ­

правого шлуночка
·· Первинний дефект міжпередсердної 

перегородки
·· Відкрита артеріальна протока (не закрита)
·· Помірна або виражена недостатність ­

легеневої артерії
·· Помірний або виражений стеноз ­

легеневої артерії
·· Аневризма синуса Вальсальви ­

(з проривом або без прориву)
·· Дефект венозного синуса
·· Підклапанний або надклапанний стеноз аорти

·· Тетрада Фалло
·· Дефект міжшлуночкової перегородки з:

�� відсутністю клапана (клапанів)
�� аортальною недостатністю
�� коарктацією аорти
�� вадою мітрального клапана
�� обструкцією вихідного тракту ­

правого шлуночка
�� страдлінгом мітрального ­

або трикуспідального клапана
�� субаортальною обструкцією

Прості ПВС

Неоперовані ПВС
·· Ізольовані вроджені вади аортального клапана
·· Ізольовані вроджені вади мітрального клапана 

(за винятком парашутоподібного клапана, 
розщеплення стулок клапана)

·· Ізольоване відкрите овальне вікно ­
або невеликий дефект міжпередсердної 
перегородки

·· Ізольований невеликий дефект 
міжшлуночкової перегородки

·· Невеликий стеноз легеневої артерії

Оперовані ПВС
·· Перев’язана раніше відкрита артеріальна 

протока
·· Закритий дефект міжпередсердної перегородки 

(без решунтування)
·· Закритий дефект міжшлуночкової перегородки 

(без решунтування) 

M. R. Miller та співавт. розробили індекс тяжко-
сті вади (Disease Severity Index), котрий визначали 
як низький за наявності у хворого не більше одного 
перенесеного хірургічного або інтервенційного 
черезшкірного втручання, як помірний — у  разі 
більш ніж одного кардіохірургічного втручання та 
як великий — у випадку ціанозу, зниження сатура-
ції кисню понад 92 % у стані спокою або в пацієнтів 
із єдиним шлуночком серця [13].

Індекс здатності до нормальної життєдіяльності 
(Index ability to lead a normal life, Warnes-Somerville 
Index) дає змогу оцінити обмеження в повсякден-
ній активності в  дорослих пацієнтів із ПВС [14, 
21]. Толерантність до фізичного навантаження, 
котра відповідає І функціональному класу (ФК), 
свідчить про здатність пацієнта бути зайнятим на 
роботі чи навчанні повний день, можливість пла-
нувати вагітність та відсутність ризику для загаль-
ного здоров’я, ІІ ФК — про змогу працювати впро-
довж певного часу, наявність непостійних 
симптомів, котрі впливають на повсякденне життя, 
та передбачає можливість планування вагітності. 
У разі зниження толерантності до фізичного наван-
таження до рівня ІІІ ФК хворі не здатні повноцін-
но працювати внаслідок обмеження практично 
всіх видів діяльності, а вагітність може загрожува-
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ти здоров’ю та життю, а в разі ІV ФК — будь-яка 
фізична активність украй обмежена, що змушує 
хворого бути прив’язаним до своєї домівки.

P. Moons та співавт. запропонували функціо-
нальний індекс для визначення стану дорослих 
пацієнтів з  ПВС (Congenital heart disease func-
tional index, Moons Index), який передбачає розпо-
діл їх на п’ять ФК [14]. До І ФК автори пропону-
ють зарахувати пацієнтів з  ПВС без жодних 
кардіохірургічних втручань, які мають добрий 
клінічний стан, а медичне спостереження за таки-
ми хворими не суворо регламентоване; до ІІ ФК — 
дорослих з ПВС після проведених кардіохірургіч-
них процедур або без жодних втручань на серці, 
які мають достатньо добрий функціональний стан, 
клінічний стан у  прооперованих пацієнтів відпо-
відає нормальним показникам, кардіологічний 
огляд рекомендовано проводити один раз на 3 — 5 
років, їм дозволяють брати участь у  спортивних 
змаганнях; до ІІІ ФК — дорослих з ПВС після про-
ведених кардіохірургічних процедур або без жод-
них втручань на серці з добрим клінічним станом 
за наявності деяких медичних обмежень; кардіо-
логічний огляд рекомендовано проводити один 
раз на 1 — 2 роки; їм дозволені помірні фізичні 
навантаження; до ІV ФК — пацієнтів із ПВС після 
проведених кардіохірургічних процедур або без 
жодних втручань на серці з  помірно тяжким клі-
нічним станом і  здатністю виконувати роботу 
у власному темпі; медичний огляд необхідно про-
водити щороку; до V  ФК  — хворих з  ПВС, які 
мають поганий функціональний статус, ціаноз, 
пацієнтів після паліативних втручань; вони потре-
бують частішого спостереження кардіолога  — 
кожні 6 — 12 місяців.

У дорослих з ПВС широко використовують кла-
сифікацію серцевої недостатності (СН) Нью-
Йоркської асоціації кардіологів (NYHA) [5, 15]. 
Згідно із критеріями NYHA СН І ФК мають паці-
єнти із захворюванням серця за відсутності обме-
жень щодо фізичної активності, в яких виконання 
звичайних фізичних навантажень не викликає 
задишки, втомленості чи серцебиття; СН ІІ ФК — 
пацієнти із захворюванням серця та невеликим 
обмеженням фізичної активності, які почуваються 
комфортно у спокої, проте скаржаться на задишку, 
втомлюваність, серцебиття під час виконання зви-
чайних фізичних навантажень; СН ІІІ ФК — паці-
єнти із захворюванням серця та істотним обмежен-
ням фізичної активності, які у  стані спокою не 
мають скарг, але їхня фізична активність нижча за 
звичайну, а  під час незначних фізичних наванта-
жень виникає задишка, втомлюваність, серцебит-
тя; СН IV ФК — пацієнти із захворюванням серця, 
в  яких будь-яка фізична активність спричиняє 
зазначені симптоми, що унеможливлює будь-яке 
фізичне навантаження. У  таких хворих описані 
симптоми виникали також у стані спокою.

Важливий аспект визначення функціонального 
стану дорослих пацієнтів з ПВС — оцінка скорот-
ливості ЛШ. У  Рекомендаціях Європейського 
товариства кардіологів з діагностики та лікування 
гострої і  хронічної СН пропонують виокремити 
три категорії дорослих хворих із ПВС відповідно 
до фракції викиду (ФВ) лівого шлуночка (ЛШ) 
[15]: 1) пацієнти із СН зі збереженою ФВ ЛШ, 
тобто 50 % та більшою, за наявності скарг і  збіль-
шення рівня натрійуретичного пептиду; 2) пацієн-
ти із СН з проміжною ФВ ЛШ — від 40 до 49 %, за 
наявності скарг і  збільшення рівня натрійуретич-
ного пептиду; 3) пацієнти із СН із ФВ ЛШ, зниже-
ною понад 40 %.

Створення концепції оцінки ЯЖ у  дорослих із 
ПВС потребує розуміння патологічного стану та 
визначення ефективності проведеного лікування 
[1, 2]. Зрозуміло, що позитивна динаміка результа-
тів за даними об’єктивного загальноклінічного, 
інструментального та лабораторного обстеження 
не завжди та необов’язково супроводжується 
покращенням самопочуття хворого. Підсумком 
лікування, як хірургічного, так і медикаментозно-
го, має бути задоволений пацієнт, і  це важлива 
складова процесу оцінювання лікування пацієнтів 
із хронічними неінфекційними захворюваннями та 
визначення тактики й показань до хірургічного чи 
консервативного лікування [1, 4, 9, 22].

Всесвітня організація охорони здоров’я (ВООЗ) 
визначає ЯЖ як «сприйняття індивідами свого 
становища в житті відповідно до культури та сис-
теми цінностей, у  якій вони існують, у  зв’язку 
з їхніми цілями, очікуваннями, стандартами й тур-
ботами» [22]. P. Moons та співавт. (2005) наголо-
шують, що ЯЖ  — це ступінь загальної задоволе-
ності життям, котра впливає на позитивне чи 
негативне сприйняття особами окремих важливих 
для них аспектів життя, які охоплюють питання, 
пов’язані і не пов’язані зі здоров’ям [14]. Однак, як 
визначають автори, це широке поняття, що вміщує 
декілька складових, а саме:

1) фізичне здоров’я, що поєднує силу і втомле-
ність, біль і дискомфорт, сон і відпочинок;

2) психологічний статус, що об’єднує оцінку 
зовнішнього вигляду, негативні і позитивні почут-
тя, самооцінку, мислення, навчання, пам’ять і кон-
центрацію;

3) рівень незалежності відповідно до здатності 
до руху, активності у повсякденному житті, залеж-
ності від лікарських та медичних засобів, фізичної 
працездатності;

4) соціальні відносини, зокрема особисті стосун-
ки, соціальна підтримка, сексуальна активність;

5) навколишнє середовище, що відображає 
наявність фінансових ресурсів, свободу, фізичну 
безпеку, доступне та якісне соціальне забезпечен-
ня в  межах системи охорони здоров’я, домашнє 
середовище, можливість отримання нової інфор-
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мації та навичок, можливість мати відпочинок та 
забезпечення дозвілля, фізичне середовище, 
зокрема екологічну обстановку, забруднення, шум, 
транспорт, клімат;

6) духовність, релігійні погляди та особисті 
переконання.

Таке широке визначення ЯЖ зумовило форму-
вання терміна якість життя, пов’язана зі здоров’ям 
(ЯЖПЗ) (health-related quality of life), який охо-
плює показники, асоційовані та неасоційовані із 
захворюванням, дає змогу диференційовано визна-
чити вплив хвороби та її лікування на психологіч-
ний, емоційний стан хворого, його соціальний ста-
тус у суспільстві [1, 4, 11, 14].

Th. Fteropoulli (2016) зазначає, що існують певні 
розбіжності щодо виміру ЯЖПЗ, і  пропонує три 
підходи до визначення цього показника, а  саме: 
загальний, хворобо-специфічний та індивідуаль-
ний [11, 12]. Загальні підходи можуть бути вико-
ристані без поєднання з окремою хворобою та спо-
чатку були розроблені для оцінки ЯЖ у популяції 
здорових осіб. Така оцінка передбачає оцінювання 
фізичного, психічного та соціального функціону-
вання людини. Коротка форма опитувальника 
SF-36 як приклад таких загальних заходів дає змогу 
зробити порівняльну оцінку когорти хворих з нор-
мативними даними, отриманими у практично здо-
рових осіб [2, 19]. Недоліком загальних методик 
є обмежена чутливість до змін ЯЖПЗ, специфічної 
для окремих хвороб. Хворобо-специфічні методи-
ки, які відповідають конкретній хворобі з урахуван-
ням симптомів та ознак патологічних станів, спря-
мовані на аналіз відповідних аспектів ЯЖ в осіб із 
цією нозологією. Вони чутливіші до змін у  стані 
пацієнта, однак отримані результати не можна 
використовувати для порівняння між різними 
патологічними станами та населенням у  цілому. 
Індивідуальні методики оцінювання ЯЖПЗ вико-
ристовують для характеристики важливих аспектів 
стану окремого пацієнта з його власної точки зору. 
Ці підходи пропонують персоналізовану оцінку, 
однак займають багато часу й не дають можливості 
порівнювати різні когорти пацієнтів, оскільки базо-
ві складові оцінки визначають самі хворі. Таким 

чином, для охоплення всіх складових ЯЖПЗ 
у  дорослих із ПВС для підвищення чутливості та 
специфічності оцінки необхідно застосовувати 
загальні та хворобоспецифічні методики разом.

Проблема оцінки ЯЖПЗ у  дорослих із ПВС 
полягає в тому, що узагальнення показників засно-
ване на аналізі стану здоров’я, здійсненому безпо-
середньо хворим. Однак два ці показники (ЯЖПЗ 
і стан здоров’я) мають різні концептуальні значен-
ня [4, 14, 22]. Суб’єктивна оцінка стану здоров’я 
дорослого хворого із ПВС має бути підкріплена 
аналізом симптомів, здатності виконувати фізичну 
роботу, настрою, а також об’єктивною оцінкою 
задоволеності навколишнім середовищем, умова-
ми життя та праці, соціальним забезпеченням, 
можливістю діяти згідно зі своїми релігійними та 
особистими переконаннями тощо [11, 12, 16]. Тому 
важливий аспект аналізу ЯЖПЗ  — використання 
стандартизованих опитувальників, які дають змогу 
об’єктивувати зниження ЯЖ у  дорослих із ПВС. 
Виявлення умов, які спричинили її погіршення, 
дасть можливість покращити надання допомоги 
таким хворим, що має вплинути на тривалість 
життя дорослих із ПВС.

Отже, дорослі із ПВС  — це гетерогенна група 
хворих з  різними первинними патологічними 
структурними аномаліями серця та магістральних 
судин з різними ступенями тяжкості вад. У таких 
пацієнтів у більшості випадків вада вже скоригова-
на в дитинстві, у підлітковому чи дорослому віці. 
Частина хворих не має жодних кардіохірургічних 
втручань унаслідок гемодинамічної незначущості 
вади або за наявності незворотних змін у органах-
мішенях. Деякі хворі мають ятрогенно сформовані 
структури, патологічні зміни та залишкову патоло-
гію (решунти, штучні клапани, кардіостимулято-
ри, дроти, кондуїти тощо), що спричиняє появу 
інших нових нозологічних діагнозів [2, 3, 14, 16, 
20]. Складність систематизації різних груп вад 
серця та магістральних судин, проблема адекватної 
оцінки тяжкості ПВС у дорослих зумовлює необ-
хідність вивчення впливу цієї патології на якість 
і тривалість життя таких хворих з метою оптиміза-
ції системи надання їм кардіологічної допомоги.

Конфлікту інтересів немає.
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Стратегия определения функционального состояния 	
и качества жизни взрослых с врожденными пороками сердца

И. Г. Лебедь

ГУ «Научно-практический медицинский центр детской кардиологии и кардиохирургии МЗ Украины», Киев
В обзоре литературы освещены проблемы оценки функционального состояния взрослых с врожденными пороками сердца 

(ВПС). Показаны различные подходы к определению сложности пороков, описаны индекс тяжести порока, индекс способ-
ности вести нормальный образ жизни, функциональный индекс для определения состояния взрослых пациентов с  ВПС, 
а также отражена оценка тяжести сердечной недостаточности по NYHA и данным сократимости левого желудочка (фракция 
выброса). Особое внимание уделено использованию стандартизированных опросников для определения качества жизни, свя-
занного со здоровьем. Субъективная оценка состояния здоровья взрослого с ВПС должна быть подкреплена анализом симпто-
мов, возможности выполнять физическую работу, настроения, а также объективной оценкой удовлетворенности окружающей 
средой, условиями жизни и труда, социальным обеспечением, возможностью действовать в соответствии со своими религиоз-
ными и личностными убеждениями. Сложность систематизации различных групп пороков сердца и магистральных сосудов, 
проблема адекватной оценки тяжести ВПС обуславливают необходимость изучения влияния данной патологии на качество 
и продолжительность жизни таких больных с целью оптимизации системы оказания им кардиологической помощи.

Ключевые слова: врожденные пороки сердца, взрослые, функциональный статус, качество жизни.

Strategy for the functional state and quality of life determination 	
in adults with congenital heart defects

I. H. Lebid

SI «The Scientific Practical Children’s Cardiac Center», Kyiv
This article provides the literature review which includes an analysis of assessing the severity and functional status of adult patients 

with congenital heart disease (CHD). Different approaches to assessment the complexity of CHD are outlined. Disease severity index, 
Index ability to lead a normal life, Congenital heart disease functional index are described, the assessment of heart failure functional 
class by NYHA and left ventricular contractility (ejection fraction of left ventricle) is presented. Considerable attention is paid to 
applying the standard questionnaires to determine the Health-related quality of life. The subjective assessment of the health status in 
CHD should be supported by the analysis of symptoms, the ability to work physically, mood state and also by an objective assessment 
of satisfaction with environment, social relationships, and the ability to act in accordance with their religious and personal convictions. 
The complexity of CHD systematization, the problem of an adequate assessment of the severity of CHD cause necessity for studying 
the effect of this pathology on the quality and life expectancy of such patients with the aim of optimizing the system for providing them 
with cardiac treatment.

Key words: congenital heart defects, adults, functional status, quality of life.
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