
126

Врожденные пороки сердца у детей: 
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Врожденные пороки сердца (ВПС) — одни из наиболее распространенных пороков развития у детей — остаются веду-
щей причиной смерти в младшей возрастной популяции. В обзоре приведена мировая статистика распространенности 
и смертности при ВПС, а также рассмотрены причины вариабельности эпидемиологических данных. Обсуждается ассоци-
ация ВПС с пороками других органов и систем. Показана роль различных факторов риска в формировании ВПС у плода.
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Congenital heart diseases (CHD) — one of the most common malformations in children — remains the leading cause of death in 
the younger age group. The review presents the world statistics of incidence and mortality due to CHD; the reasons for variability of 
epidemiological data are considered. The association of CHD with defects of other organs and systems is discussed. The role of various 
risk factors in formation of CHD in fetus is showed.
Key words: congenital heart diseases, epidemiology, incidence, mortality, risk factors.

(For citation: Saperova Еkaterina V., Vahlova Irina V. Congenital Heart Diseases in Children: Incidence, Risk Factors, Mortality. Voprosy 
sovremennoi pediatrii — Current Pediatrics. 2017; 16 (2): 126–133. doi: 10.15690/vsp.v16i2.1713) 

Контактная информация:

Саперова Екатерина Валерьевна, заочный аспирант кафедры госпитальной педиатрии ФГБОУ ВО «УГМУ» Минздрава России
Адрес: 620028, Екатеринбург, ул. Репина, д. 3,  e-mail: vev12345@gmail.com   
Статья поступила: 14.02.2017 г.,  принята к печати: 26.04.2017 г.

 ВВЕДЕНИЕ 
Первое определение врожденных пороков сердца 

(ВПС) было дано еще в 1971 г. Согласно S. C. Mitchell, 
«ВПС является структурной аномалией сердца или вну-
тригрудных отделов магистральных сосудов, что факти-
чески или потенциально приводит к функциональным 
нарушениям» [1]. Это понятие имеет ряд недостатков. 
Во-первых, оно не учитывает время возникновения 
порока. Во-вторых, ряд аномалий внутригрудных отде-
лов сосудов не относится к ВПС (например, перси-
стирующая верхняя полая вена), хотя имеет значе-
ние при проведении оперативного вмешательства [2]. 
В-третьих, к ВПС не относятся такие заболевания, как 
кардиомиопатии и аномалии проводящей системы 
сердца (феномен Вольфа–Паркинсона–Уайта, синдром 
удлиненного интервала QT), являющиеся «структурной 
аномалией» и «приводящие к функциональным наруше-
ниям» [2]. Кроме того, к термину ВПС относятся врож-
денные пороки не только внутригрудных отделов маги-
стральных сосудов (например, коарктация брюшной 

части аорты). В настоящее время в понятие ВПС вкла-
дывается более широкий смысл, а именно ВПС можно 
определить как анатомическую деформацию сердца 
или крупных сосудов, развивающуюся внутриутробно, 
вне зависимости от того, когда она была обнаружена 
[3]. В настоящее время, ВПС занимают лидирующие 
позиции по распространенности в сравнении с дру-
гими пороками развития у детей и остаются ведущей 
причиной их смерти [4–6]. Более того, прогнозируется 
дальнейший рост распространенности ВПС. Отчасти это 
может быть обусловлено совершенствованием диагно-
стических методик, связанных с увеличением квалифи-
кации специалистов ультразвуковой диагностики и улуч-
шением визуализирующих техник [7, 8]. Так, например, 
в докладе Американской кардиологической ассоциа-
ции (American Heart Association, АНА) отмечается, что 
в США в 2017 г. ожидается появление как минимум 
40 000 детей с ВПС, что составляет 1% новорожденных. 
Из них около 25% живорожденных, или 2,4/1000, потре-
буют инвазивных методов лечения в течение первого 
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года жизни [7]. Увеличению доли детей с ВПС способ-
ствуют и современные методики оперативного лечения, 
которые обеспечивают выживание детей практически 
со всеми дефектами [7] и, как следствие, быстрый рост 
популяции подростков и взрослых с оперированными 
ВПС [6, 7, 9].

РАСПРОСТРАНЕННОСТЬ ВПС У ДЕТЕЙ 
По разным данным, показатели распространенно-

сти ВПС у детей значительно варьируют и составляют 
от 4 до 50 случаев на 1000 живорожденных [9, 10]. Такая 
вариабельность объясняется разницей в критериях их 
оценки. Так, распространенность патологии увеличивается 
при учете детей с малыми ВПС (например, с двустворча-
тым аортальным клапаном, малым открытым артериаль-
ным протоком, ОАП). Частота ВПС средней тяжести и тяже-
лых форм среди детей США составляет около 6 случаев 
на 1000 живорожденных, увеличивается до 19/1000 при 
включении детей с двустворчатым аортальным клапаном 
и до 75/1000 при учете точечных мышечных дефектов 
межжелудочковой перегородки (ДМЖП) [9].

За последнее столетие в мире наблюдался рост рас-
пространенности ВПС с 0,6 в 1930–1934 гг. до 9,1 слу-
чаев на 1000 живорожденных после 1995 г. [11]. 
В течение последних 15 лет отмечается некоторая ста-
билизация значений этого показателя, и в мире ежегод-
но рождается около 1,5 млн детей с ВПС [12]. По данным 
Европейского регистра врожденных пороков развития 
(European Registration of Congenital Abnormalities and 
Twins, EUROCAT), в период 2010–2014 гг. распро-
страненность всех ВПС составляла 8,1, в т. ч. тяже-
лых проявлений — 2,2 на 1000 новорожденных [8]. 
Распространенность тяжелых ВПС с течением времени 
также увеличивалась, что, вероятно, связано, с улуч-
шением методов диагностики ВПС и предотвращением 
случаев антенатальной и младенческой смертности. 
Так, A. J. Marelli и соавт. в 2007 г. опубликовали резуль-
таты большого исследования, охватывающего период 
1985–2000 гг., и продемонстрировавшего увеличе-
ние доли тяжелых ВПС в детской популяции на 22% 
[13]. Очевидно, аналогичная тенденция наблюдается 
и в настоящее время [14].

Были обнаружены значительные географические 
различия распространенности ВПС среди живорож-
денных в мире, при этом самая высокая наблюдается 
в странах Азии и составляет 9,3/1000 [11]. В Китае 
распространенность ВПС, по данным на 2009 г., состав-
ляла 8,2/1000 человек, из них среди живорожден-
ных — 6,7, а среди мертворожденных — до 168,8 [15]. 
Наиболее частыми ВПС были дефект межпредсердной 
перегородки (ДМПП) (34%), ОАП (24%), ДМЖП (11%) 
[15]. В Индии в 2014 г. частота встречаемости ВПС 
была 19/1000 новорожденных, в т. ч. ДМЖП (33%), 
ДМПП (19%), тетрада Фалло (16%) [16]. В Саудовской 
Аравии (по данным 1993–2003 гг.) распространенность 
ВПС находилась в диапазоне от 2,1 до 10,7/1000 чело-
век, наиболее часто отмечались ДМЖП (30–40%), 
ДМПП (9–18%) и стеноз клапана легочной артерии 
(6–12%). В целом частота тяжелых ВПС составляла 
приблизительно 5,4/1000 живорожденных в год [17]. 
В Европе распространенность ВПС на 2011 г. состав-
ляла 6,9/1000 живорожденных, а в странах Северной 
Америки — 8,2/1000 живорожденных [11]. Наиболее 
распространенными ВПС у детей являлись ДМЖП, ДМПП, 
пороки клапана легочной артерии и ОАП [7]. По данным 

отечественных авторов (от 2008 г.), ВПС обнаруживают-
ся у 7–17 на 1000 новорожденных детей [18].

Существует большое количество регистров по учету 
случаев заболеваемости врожденными аномалиями раз-
вития, в т. ч. ВПС. Примером является регистр врожден-
ных аномалий Великобритании (British and Irish Network of 
Congenital Anomaly Researchers, BINOCAR) [19], Канадская 
сеть надзора за врожденными аномалиями (Canadian 
Congenital Anomalies Surveillance Network, CCASN) [20], 
Австралийская система мониторинга врожденных ано-
малий (Australian Congenital Anomalies Monitoring System, 
ACAMS) [21]. В настоящее время существует две между-
народные системы мониторинга регистров: междуна-
родная организация по наблюдению и исследованию 
врожденных дефектов (The International Clearinghouse 
for Birth Defects Surveillance and Research (ICBDSR or 
Clearinghouse) и EUROCAT [22]. В состав ICBDMS входят 
47 региональных регистров из 36 страны Европы, Азии, 
Америки и Африки [23]. EUROCAT объединяет 35 реги-
ональных регистров из 21 страны Европы [22]. Для 
примера приведены данные регистра EUROCAT, демон-
стрирующие частоту встречаемости ВПС во всех странах 
Евросоюза за период 2010–2014 гг. (табл.) [8].

ЧАСТОТА ЭКСТРАКАРДИАЛЬНЫХ ФОРМ 
ПАТОЛОГИИ У ДЕТЕЙ С ВПС 
Частота множественных аномалий развития у детей 

с ВПС изучалась в ряде исследований. Так, согласно 
данным A. Miller и соавт., в 71% случаев ВПС были изо-
лированы, в 13,5% имелись множественные врожден-
ные пороки развития, в 13% выявлена ассоциация ВПС 
с генетическими синдромами. Наиболее часто при мно-
жественных врожденных аномалиях встречались ДМПП 
(18,5%) и конотрункальные дефекты (16%). Наиболее рас-
пространенными экстракардиальными нарушениями при 
множественных врожденных пороках развития были ано-
малии опорно-двигательного аппарата (до 35%), желу-
дочно-кишечного тракта (25%) и мочеполовой системы 
(23%). Среди ВПС, связанных с генетическими синдрома-
ми, чаще встречался атриовентрикулярный канал (67%) 
[24]. Интерес представляет исследование, опубликован-
ное в 2013 г. A. Hrusca и соавт., которое продемонстриро-
вало, что почти 40% детей имели комбинированные ВПС 
(сочетание 2 и более различных ВПС у одного ребенка) 
[25]. Множественные врожденные пороки развития име-
ли 30% детей: у 8% регистрировалась ассоциация ВПС 
с аномалией костно-мышечной системы, у 8% — с череп-
но-лицевым диморфизмом, у 5% — с аномалиями желу-
дочно-кишечного тракта, у 4% — с аномалиями мочевы-
водящей системы, у 3% — с гемангиомами и патологией 
глаз, у 2% — с пороками легких [25]. Наиболее частая 
ассоциация ВПС с пороками других органов и систем 
наблюдалась в случаях атриовентрикулярного канала, 
коарктации аорты, функционально единого желудочка, 
стеноза легочной артерии, а также при синдроме гипо-
плазии правых камер сердца, двойном отхождении сосу-
дов от правого желудочка, транспозиции магистральных 
сосудов [26, 27].

По данным ряда исследований, в 8–15% случаев 
ВПС связаны с генетическими синдромами [28, 29]. 
Например, в период 1994–2005 гг. в США было про-
ведено большое многоцентровое исследование, целью 
которого было определить частоту встречаемости хро-
мосомных аномалий среди живо- и мертворожденных 
с ВПС. Было показано, что хромосомную аномалию 
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имели 12% детей с ВПС. Среди ВПС, приведших к мерт-
ворождению, чаще всего обнаруживали перерыв дуги 
аорты (69%), атриовентрикулярный канал (67%), двой-
ное отхождение сосудов от правого желудочка (33%). 
Наиболее распространенными хромосомными анома-
лиями были трисомия 21-й хромосомы (53%), трисо-
мия 18-й хромосомы (13%), удлинение длинного плеча 
21-й хромосомы (12%) и трисомия 13-й хромосомы (6%) 
[28]. Таким образом, наиболее частой генетической 
аномалией, ассоциированной с ВПС, является синдром 
Дауна. В XX веке в США было проведено большое мно-
гоцентровое ретроспективное исследование с оценкой 
распространенности ВПС у детей с синдромом Дауна. 
При обследовании 1469 таких детей ВПС были выявлены 
в 44% случаев. Структура ВПС была представлена следу-
ющими пороками: атриовентрикулярным каналом (39%), 
вторичными ДМПП (42%), ДМЖП (43%) и тетрадой Фалло 

(6%) [5]. Аналогичные данные были получены и в 2016 г.: 
50% всех детей с синдромом Дауна имели ВПС. Структура 
ВПС также была представлена атриовентрикулярным 
каналом (50%), ДМЖП (26,6%), ДМПП (10%), ОАП (6,6%), 
тетрадой Фалло (6,6%) [29].

ФАКТОРЫ РИСКА ВПС 
Исследования показывают роль следующих факторов 

риска формирования ВПС.

Дефицит фолиевой кислоты 

В настоящее время доказано негативное влияние 
дефицита фолиевой кислоты в первом триместре бере-
менности на формирование сердца [30]. Результаты 
исследований последних лет подтверждают, что прием 
фолиевой кислоты во время беременности снижает риск 
ВПС на 28–39% [30–32]. Была продемонстрирована 

Аномалия Ж, абс.
Ж + ВГ + ПБ, 

абс.

Ж + ВГ + ПБ, 

на 10 000

При исключении генетических аномалий

Ж + ВГ + ПБ, абс. Ж + ВГ + ПБ, на 10 000

ВПС 15 147 16790 80,98 14 483 69,85

Тяжелые ВПС 3638 4587 22,12 3682 17,76

ДМЖП 7563 8023 38,70 7131 34,39

ДМПП 3616 3693 17,81 3097 14,94

ОАП 891 891 4,30 804 3,88

АВК 643 873 4,21 377 1,82

Стеноз ЛА 777 803 3,87 725 3,50

КА 709 754 3,64 681 3,28

ТФ 543 646 3,12 536 2,59

ТМС 544 628 3,03 601 2,90

СГЛС 261 510 2,46 453 2,18

Стеноз, атрезия АК 280 323 1,56 291 1,40 

Аномалия МК 258 290 1,40 257 1,24 

ДОС от ПЖ 188 258 1,24 222 1,07

Атрезия ЛА 139 178 0,86 160 0,77

ФЕЖ 87 162 0,78 142 0,68

ОАС 106 155 0,75 117 0,56

ТАДЛВ 133 139 0,67 131 0,63

СГПС 65 118 0,57 107 0,52

Атрезия, стеноз ТК 76 116 0,56 112 0,54

Аномалия Эбштейна 81 91 0,44 87 0,42

Атрезия Ао 64 80 0,39 61 0,29

Таблица. Распространенность врожденных пороков сердца (на 10 тыс. человек) 
Table. Incidence of congenital heart diseases (per 10 thousand people)

Примечание. Ж — живорожденные, ВГ — внутриутробная гибель плода / преждевременные роды (до 20 нед беременности), 
ПБ — прерывание беременности (по поводу диагностики ВПС у плода); ВПС — врожденный порок сердца, ДМЖП/ДМПП — дефект 
межжелудочковой/межпредсердной перегородки, ОАП — открытый артериальный проток, АВК — атриовентрикулярный канал, 
ЛА — легочная артерия, КА — коарктация аорты, ТФ — тетрада Фалло, ТМС — транспозиция магистральных сосудов, 
СГЛС/СГПС — синдром гипоплазии левых/правых камер сердца, АК/МК — аортальный/митральный клапан, ДОС от ПЖ — двойное 
отхождение сосудов от правого желудочка, ФЕЖ — функционально единый желудочек, ОАС — открытый артериальный ствол, 
ТАДЛВ — тотальный аномальный дренаж легочных вен, Ао — аорта.
Note. Ж — live-born, ВГ — intrauterine fetal death / premature birth (up to 20 weeks of gestation), ПБ — termination of pregnancy (due to 
CHD diagnosis in the fetus); ВПС — congenital heart defect, ДМЖП/ДМПП — ventricular / atrial septal defect, ОАП — patent ductus 
arteriosus, АВК — atrioventricular canal, ЛА — pulmonary artery, КА — aorta coarctation, ТФ — tetralogy of Fallot, ТМС — transposition 
of the great arteries, СГЛС/СГПС — left / right heart chamber hypoplasia syndrome, АК/МК — aortic / mitral valve, ДОС от ПЖ — double 
outlet right ventricle, ФЕЖ — functionally single ventricle, ОАС — open arterial trunk, ТАДЛВ — total anomalous pulmonary venous 
connection, Ао — aorta.
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взаимосвязь дефицита фолиевой кислоты с увеличением 
риска формирования определенных типов ВПС, а именно 
ДМЖП и конотрункальных дефектов [30].

Заболевания беременной женщины 

Некорригированная фенилкетонурия у женщин ассо-
циируется с шестикратным увеличением риска фор-
мирования ВПС у плода [4]. Наиболее часто у детей, 
рожденных женщинами с фенилкетонурией, определя-
ются тетрада Фалло, ДМЖП, ОАП, морфологически еди-
ный желудочек сердца. При соблюдении диеты матерью 
до беременности и приеме необходимых лекарственных 
препаратов во время беременности данный риск реду-
цируется [4, 33].

Прегестационный и гестационный сахарный диа-
бет у матери увеличивает риск развития транспозиции 
магистральных сосудов, атриовентрикулярного канала, 
ДМЖП, синдрома гипоплазии правых/левых камер серд-
ца, ОАП. Ассоциация сахарного диабета и ВПС возможна 
при гипергликемии до 7 нед гестации [4, 34]. По резуль-
татам исследований последних лет эти данные полностью 
подтверждаются [35]. При этом установлено, что тип 
сахарного диабета значения не имеет [35].

Любые инфекционные заболевания, протекающие 
с подъемом температуры в первом триместре беремен-
ности, увеличивают риск формирования ВПС в 2–3 раза 
[4]. Среди ВПС у детей, рожденных от матерей, перенес-
ших острый инфекционный процесс во время беременно-
сти, в большей степени распространены пороки клапана 
легочной артерии, синдромы с обструкцией правых или 
левых камер сердца, пороки развития трикуспидально-
го клапана, коарктация аорты, ДМЖП [36]. Инфекции 
мочевыводящих путей у беременной женщины чаще 
были связаны с ВПС, приводящими к обструкции правых 
камер сердца; и, наоборот, респираторные инфекции 
в большинстве случаев протекали без формирования 
ВПС [37]. В ряде случаев доказано влияние конкретных 
инфекционных агентов на увеличение риска формирова-
ния ВПС. Так, перенесенная краснуха на ранних сроках 
беременности ассоциируется у ребенка с аномалиями 
легочной артерии, ДМЖП [4].

Рядом авторов продемонстрировано, что ожирение 
у матери (индекс массы тела > 30 кг/м2) увеличива-
ет риск появления конотрункальных дефектов у плода 
в 1,3 раза, ДМПП — в 1,2 раза, ДМЖП — в 1,4 раза [38].

Доказана прогностически неблагоприятная роль 
эпилепсии у матери в рождении детей с ВПС. Однако 
трудность заключается в дифференциальной диагности-
ке изолированного влияния эпилептических припадков 
на формирование ВПС и тератогенного действия про-
тивосудорожной терапии, которая нарушает функцию 
фолатного цикла [4].

Лекарственные средства 

Управлением по санитарному надзору за качеством 
пищевых продуктов и лекарственных средств США (Food 
and Drug Administration, FDA) была разработана классифи-
кация лекарственных средств по безопасности их исполь-
зования во время беременности [39]. Согласно этой клас-
сификации было выделено 5 категорий риска для плода.
1. Категория А обозначает, что по результатам исследо-

ваний не выявлено риска формирования аномалий 
развития у плода при приеме женщиной во время 
беременности препаратов, относящихся к данной 
группе.

2. Категория B: в исследованиях, проведенных на живот-
ных, не выявлено повышенного риска аномалий раз-
вития у плода; исследований с участием беременных 
женщин не проводилось.

3. Категория С: исследования, проведенные на живот-
ных, показали негативное влияние данных препара-
тов на плод.

4. Категория D: существуют доказательства вреда дан-
ной группы препаратов на плод человека.

5. Категория X: исследования, проведенные на живот-
ных, и зарегистрированные случаи приема данной 
группы препаратов беременными женщинами под-
тверждают возникновение у плода аномалий разви-
тия; риски при приеме данной категории препаратов 
беременными женщинами несопоставимы с возмож-
ной пользой.
Разрешенными к использованию во время бере-

менности считаются препараты, относящиеся к катего-
рии А (при условии четкого указания в инструкции к пре-
парату, поскольку проведенные исследования не могут 
полностью исключить возможность причинения вреда). 
Препараты категории В и С можно использовать во вре-
мя беременности только в случае крайней необходимо-
сти. При приеме во время беременности препаратов 
категории D женщина должна быть проинформирована 
о потенциальной опасности для плода. Препараты, отно-
сящиеся к категории X, противопоказаны во время бере-
менности [40].

Известным тератогенным эффектом обладает талидо-
мид — препарат, полученный при производстве антибио-
тиков из пептидов, обладающий седативными свойства-
ми, применявшийся в 50-х годах XIX в. Талидомидовая 
эмбриопатия включает в себя ВПС от простых ДМПП 
и ДМЖП до сложных комбинированных конотрункальных 
пороков (FDA, категория Х) [4].

Применение ретиноидов (производных витамина А, 
применяемых при лечении кожных заболеваний) во вре-
мя беременности может привести к формированию ВПС, 
а также к врожденным порокам развития других органов 
и систем (аномалии головного мозга, микрогнатия, ано-
малии лицевого отдела черепа, глаз, тимуса) (FDA, катего-
рия Х). Доказано не только наличие тератогенного эффек-
та при применении данной группы препаратов во время 
беременности, но также возможность развития данных 
эффектов при прекращении терапии за 45 мес до зача-
тия (для этретината) [41]. Тератогенный эффект при при-
менении локальных форм ретиноидов в настоящее время 
не доказан [4]. В исследованиях ряда авторов выявлено 
девятикратное увеличение риска развития ВПС при при-
еме матерью во время беременности витамина А в дозе 
больше 10 000 МЕ/сут [42] (FDA, категория Х при дозах 
от 18 000 до 25 000 МЕ/сут).

В исследованиях 90-х годов выявлена ассоциа-
ция ВПС с применением кломифена (антиэстрогена), 
используемого в протоколах экстракорпорального 
оплодотворения (FDA, категория Х): наблюдалось четы-
рехкратное увеличение риска развития коарктации 
аорты и трехкратное увеличение риска развития тетра-
ды Фалло [4].

Противоэпилептическая терапия. В настоящее время 
вопрос о безопасности приема антиконвульсантов оста-
ется открытым. Однако выявлены характерные анома-
лии, связанные с приемом некоторых противосудорож-
ных препаратов. Так, например, при приеме фенитоина 
возможно развитие фетального гидантоинового синдро-
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ма, включающего аномалии костной, нервной системы 
и формирование ВПС (FDA, категория D) [4].

Барбитураты и бензодиазепины. Не отмечено увели-
чения риска формирования ВПС у детей, матери которых 
в первом триместре беременности применяли диазепам 
(FDA, категория D). Однако отмечена тенденция к увели-
чению частоты встречаемости ВПС при приеме во время 
беременности амобарбитала (FDA, категория D) [4].

По данным когортного исследования, опубликован-
ного в 2006 г. американскими учеными, было выявлено 
почти четырехкратное увеличение риска развития врож-
денных пороков развития, в том числе ВПС, при приме-
нении препаратов ангиотензинпревращающего фермен-
та, используемых для лечения артериальной гипертонии 
у женщин в первом триместре беременности (FDA, кате-
гория D) [43].

Противогрибковые препараты. В большом когортном 
исследовании, проведенном в 2013 г., было выявлено, 
что прием флуконазола (FDA, категория С) во время бере-
менности ассоциируется с трехкратным увеличением 
риска формирования у плода тетрады Фалло [44].

Прием сульфаниламидных противомикробных пре-
паратов в первом триместре беременности увеличи-
вало риск ВПС почти в 5 раз (FDA, категория C) [45]. 
Аналогичные результаты были получены и в другом иссле-
довании и характеризовались двукратным увеличением 
риска ВПС [46]. Данные риски снижались при дополни-
тельном назначении матерям фолиевой кислоты [4].

Зарегистрировано увеличение вероятности развития 
ВПС при приеме матерью сульфасалазина (FDA, кате-
гория B) или других ингибиторов дигидрофолатредуктаз 
(например, метотрексата), используемых при лечении 
ряда ревматических заболеваний, во время первого 
триместра беременности (отношение шансов, ОШ, 3,4). 
Риски нивелировались при дополнительном приеме 
фолиевой кислоты [4].

В исследовании A. Ericson и B. A. Kallen было обна-
ружено, что применение нестероидных противовоспа-
лительных препаратов на ранних сроках беременности 
приводило почти к двукратному увеличению вероятности 
формирования ВПС у плода [47]. Исследование P. D. Wilson 
и соавт. выявило увеличение риска формирования ВПС 
у детей, матери которых во время беременности полу-
чали ибупрофен (FDA, категория B) [48]. Так, при при-
еме беременной женщиной ибупрофена увеличивал-
ся риск развития транспозиции магистральных сосудов 
в 2,5 раза, ДМЖП в 1,9 раза, атриовентрикулярного 
канала в 2,4 раза, вероятность двустворчатого аорталь-
ного клапана в 4,1 раза [48]. Однако, согласно резуль-
татам исследований последних лет, данные ассоциации 
не были подтверждены [49].

В исследовании C. Ferencz и соавт. было проанали-
зировано влияние приема метронидазола (FDA, катего-
рия B) беременной женщиной на риск возникновения 
ВПС у плода. По результатам исследования было выяв-
лено, что прием метронидазола беременной женщиной 
увеличивает риск формирования аномалии выводных 
отделов желудочков в 6 раз [50].

Алкоголь 

Согласно результатам метаанализа, опубликованного 
в 2015 г., выявлена ассоциация пренатального приема 
алкоголя с увеличением вероятности конотрункальных 
дефектов в 1,24 раза и риска транспозиции магистраль-
ных сосудов в 1,64 раза [51].

Наркотики 

По данным K. D. Meyer (2010), воздействие кокаина 
на плод не вызывает формирования грубых пороков раз-
вития, но повышает риск сердечно-сосудистых катастроф 
в зрелом возрасте у потомства в несколько раз [52]. 
Результаты более ранних исследований демонстрируют, 
что употребление матерью кокаина во время беремен-
ности увеличивает вероятность развития ВПС у плода 
в 11 раз [53], гетеротаксии — в 4 раза [54], мембраноз-
ных ДМЖП — в 2,5 раза [50].

Выявлено двукратное увеличение риска развития 
мембранозных ДМЖП при употреблении матерью во вре-
мя беременности марихуаны (FDA, категория C). Риск фор-
мирования ВПС увеличивался и в случае курения мари-
хуаны отцом [55]. В другом исследовании была выявлена 
связь формирования аномалии Эбштейна у ребенка при 
использовании марихуаны матерью во время беремен-
ности [50].

Курение 

В исследовании C. J. Alverson и соавт. была выяв-
лена ассоциация между курением матери в первом 
триместре беременности и увеличением риска ДМПП 
в 1,4 раза, аномалиями выводного отдела правого желу-
дочка в 1,3 раза, стенозом легочной артерии в 1,4 раза, 
ОАС в 1,9 раза и транспозицией магистральных сосудов 
в 1,8 раза [56].

Воздействия окружающей среды 

Органические растворители. C. Ferencz и соавт. обна-
ружили связь между воздействием органических краси-
телей на женщину во время беременности и увеличени-
ем риска развития у плода синдрома гипоплазии левых 
камер сердца, коарктации аорты, стеноза легочной 
артерии, транспозиции магистральных сосудов, тетрады 
Фалло, тотального аномального дренажа легочных вен, 
септальных дефектов и аномалии Эбштейна [4, 50, 57]. 

Пестициды. В исследовании C. Ferencz и соавт. сооб-
щалось о повышении риска развития ВПС при занятости 
беременных женщин в сельском хозяйстве. В частно-
сти, при поступлении в организм женщины пестицидов 
во время беременности увеличивался риск развития 
у плода транспозиции магистральных сосудов, тотального 
аномального дренажа легочных вен и ДМЖП [4, 50, 57].

Ионизирующая радиация. По результатам исследова-
ний не было выявлено ассоциации между воздействием 
ионизирующей радиации и формированием ВПС, в т. ч. 
при анализе данных об аварии на Чернобыльской атом-
ной электростанции [4, 58].

Социально-демографические характеристики 

Возраст матери. Многими исследователями показана 
прямая связь между возрастом матери и частотой раз-
вития ВПС. Так, A. Miller и соавт. обнаружили увеличение 
риска развития тяжелых ВПС в связи с материнским 
возрастом старше 35 лет. Для конотрункальных дефектов 
отношение рисков составило 1,3, для транспозиции маги-
стральных сосудов — 1,7, для коарктации аорты — 1,54, 
для ДМЖП — 1,20, для ДМПП — 1,36 [59].

Акушерский анамнез. В исследовании C. Ferencz и 
соавт. была выявлена взаимосвязь отягощенного аку-
шерского анамнеза с определенными ВПС. Так, отяго-
щенность акушерского анамнеза по случаям мертво-
рождения у беременной женщины увеличивало у плода 
вероятность атриовентрикулярного канала в 5 раз; нали-
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чие в акушерском анамнезе выкидышей на ранних сро-
ках беременности увеличивало риск тетрады Фалло 
в 1,5 раза, аномалии Эбштейна — в 3 раза, прежде-
временные роды в анамнезе увеличивали вероятность 
формирования ДМПП в 2 раза [4, 50].

Стресс во время беременности. Выявлено, что сооб-
щения о потере работы, разводе, смерти близкого род-
ственника или друга связано с повышением риска форми-
рования конотрункальных пороков сердца в 2 раза [60].

Возраст отца. Исследование, проведенное X. J. Su 
и соавт., продемонстрировало, что возраст отца старше 
45 лет был связан с увеличением риска формирования 
ОАП в 1,7 раза [61]. Похожие корреляции была обнару-
жены и в исследовании C. K. Ewing и соавт. для ДМЖП, 
ОАП и тетрады Фалло [62].

Наследственность. По результатам большого много-
центрового исследования более чем с 1,7 млн участников 
(из них более 18 тыс. с ВПС) было выявлено, что в сред-
нем только у 2,2% детей с ВПС имелась отягощенность 
по ВПС у родственников первой линии родства. Однако 
наблюдалась выраженная вариабельность отношения 
рисков для разных ВПС: так, например, отягощенная 
наследственность по ВПС увеличивала риск формирова-
ния ДМПП более чем втрое, обструкции выходного отдела 
правого желудочка — почти в 50 раз, а риск гетеротак-
сии — почти в 80 раз [63].

Инбридинг. В популяции с высокой степенью инбри-
динга близкородственность может усилить значение 
основных генетических факторов риска [10]. При этом 
повышается распространенность таких ВПС, как ДМПП, 
ДМЖП, открытый атриовентрикулярный канал, стеноз 
и атрезия легочной артерии. Не было выявлено свя-
зи с тетрадой Фалло, синдромом гипоплазии правых 
камер сердца, стенозом аортального клапана, коаркта-
цией аорты, ОАП [64].

Многоплодная беременность. По результатам большо-
го исследования, проведенного A. M. Herskind и соавт., 
риск ВПС при многоплодной беременности увеличивается 
на 63% в сравнении с одноплодной. В частности, наблю-
дается трехкратное увеличение риска развития открытого 
артериального протока и коарктации аорты [65].

ПРОГНОЗ 
По данным национального регистра учета смертности 

в США, врожденные аномалии развития являются первой 
по частоте причиной летальных исходов у детей, а ВПС 
составляют 24% всех случаев смерти детей от врож-
денных пороков развития [66]. Результаты большого 
многоцентрового исследования (1979–2005 гг.), опубли-
кованные в 2013 г., свидетельствовали, что однолетняя 
выживаемость детей с критическими ВПС составляла 
75%, с некритическими — 97%. Заслуживает внимания 
тот факт, что выживаемость новорожденных с критиче-
скими ВПС увеличилась с 67% в период 1979–1993 гг. 
до 83% в 1994–2005 гг. [67].

Большое внимание уделяется послеоперационной 
летальности, связанной как с течением самого поро-
ка (после паллиативных операций), так и с тяжестью 
операционной травмы и возможными осложнениями 
оперативного вмешательства. Согласно исследованию 
H. Lindberg и соавт., ранняя послеоперационная леталь-
ность (30 сут послеоперационного периода) в период 
с 1991 по 2010 г. снизилась с 10 до 1% [68]. Результаты 
другого многоцентрового исследования (2011–2014 гг.) 
демонстрируют, что совокупный показатель летальности 

после проведения оперативной коррекции по поводу 
ВПС среди пациентов всех возрастов составил 3,3%, сре-
ди новорожденных — 9,2%, у детей в возрасте от 1 мес 
до 1 года — 2,9%, у детей 1–18 лет — 1,1%, у взрослых 
(старше 18 лет) — 1,9% [69].

В работе P. Khairy и соавт. сравнение показателей 
смертности детей с тяжелыми ВПС, перенесших опе-
ративное вмешательство в раннем возрасте в 1987–
1988 и 2004–2005 гг., показало, что общая смерт-
ность снизилась на 31% и составила 0,69 на 100 тыс. 
населения к 2002–2005 гг. [70]. Причем наибольшее 
снижение показателей смертности наблюдалось в груп-
пе новорожденных детей и к периоду 2004–2005 гг. 
составляло 0,23 на 100 тыс. населения. Средний воз-
раст смерти пациентов увеличился с 2 до 23 лет [70]. 
Похожие результаты были получены и в других исследо-
ваниях. Так, по результатам многоцентрового исследо-
вания, проведенного в США в период с 1999 по 2006 г. 
и опубликованного в 2010 г., за счет совершенствова-
ния методов диагностики и тактики оказания помощи 
детям с ВПС смертность снизилась в целом на 24%. 
При этом за время наблюдения младенческая смерт-
ность снизилась с 45,56 на 100 тыс. живорожденных 
в 1999 г. до 37,69 на 100 тыс. живорожденных в 2006 г., 
смертность в группе детей в возрасте 1–4 лет — 
с 1,45 в 1999 г. до 1,15 на 100 тыс. детей этого возрас-
та в 2006 г., в когорте 5–17-летних — с 0,47 в 1999 г. 
до 0,3 на 100 тыс. детей этого возраста в 2006 г. [71].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
ВПС по распространенности у детей, в сравнении 

с другими врожденными пороками развития, сохраняют 
лидирующие позиции не только на территории России, 
но и в мире в целом. Большинство факторов риска, вли-
яющих на формирование ВПС у плода, являются управ-
ляемыми, о чем говорят многочисленные исследования. 
Это подчеркивает важность программ в области обще-
ственного здравоохранения, направленных на предот-
вращение дальнейшего роста распространенности ВПС 
в популяции. В настоящее время благодаря прогрес-
су, который был достигнут за счет совершенствования 
диагностических и оперативных методик, наблюдается 
снижение показателей смертности данной группы паци-
ентов. Одновременно с этим повышается выживаемость 
детей и взрослых с оперированными ВПС, что определяет 
необходимость проведения исследований с целью поис-
ка факторов, влияющих на продолжительность и каче-
ство жизни этих пациентов.
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