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Проблема врожденных пороков развития остается актуальной на сегодняшний день, в частности врож-
денные пороки сердца являются одной из основных причин детской смертности. Важной задачей акушер-
ской службы является своевременная постановка диагноза, что включает в себя качественное скрининговое 
УЗИ, при необходимости детальный осмотр сердца плода. Необходимо отметить, что до настоящего време-
ни нет конкретной связи с какими-либо факторами развития сердечной патологии, поэтому своевременная 
и грамотная внутриутробная диагностика пороков сердца играет важную роль. В данной статье проведен 
анализ 48 случаев различных врожденных пороков сердца, среди которых встречались как изолированные 
сердечные аномалии, так и сочетание с дефектами других систем. Сложные пороки сердца в большинстве 
случаев закончились летально. Изолированные дефекты межжелудочковой перегородки, которые в  боль-
шинстве случаев имеют хороший прогноз, у плодов наших пациенток сочетались с хромосомными и генети-
ческими заболеваниями. Наиболее ранний срок описания структуры пороков сердца пришелся на 18 недель 
беременности. Обучение врачей пренатальной диагностики правильному обследованию при врожденных 
пороках сердца, оснащение диагностических кабинетов ультразвуковыми аппаратами экспертного класса 
позволят значительно повысить качество выявления внутриутробной кардиальной патологии, а также со-
четанных пороков развития плода.
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The problem of congenital malformations remaints relevant today, especially congenital heart diseases are a 
major cause of infant mortality. An important task of the obstetric service is the timely diagnosis, which includes 
high-quality screening ultrasound, if necessary, a detailed examination of the fetal heart. It should be noted that until 
now, there is no specific connection with any factors in the development of cardiac pathology, therefore, timely and 
competent intrauterine diagnosis of heart defects plays an important role. This article analyzed 48 cases of various 
congenital heart disease, among which there are both isolated cardiac abnormalities and defects in combination with 
other systems. Complex heart disease in most cases have been lethal. Isolated defects of the ventricular septum, 
which in most cases have a good prognosis, were combined with chromosomal and genetic diseases in the fetuses 
of our patients. The earliest date for describing the structure of heart defects was 18 weeks of gestation. Training 
doctors of prenatal diagnostics in the correct examination of congenital heart disease, equipping diagnostic rooms 
with expert class ultrasound devices will significantly improve the quality of detecting prenatal cardiac pathology, 
as well as associated fetal malformations.
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Сердечная патология является одной из 
основных причин детской смертности и на-
ходится на втором месте среди причин мла-
денческой смертности. Частота составляет 
8 случаев на 1000 новорожденных [1, 2]. 

Неблагоприятный прогноз для жизни 
представляют сложные врожденные по-
роки сердца (ВПС). Под термином «слож-
ный» понимают такие сердечные аномалии, 
как гипоплазированные камеры сердца, 
атрезии клапанов, аномальное отхождение 

магистральных сосудов, единственный же-
лудочек, то есть изменения в  сердце, при 
которых невозможно выполнить полную 
хирургическую коррекцию [3]. 

Критические пороки сердца, требу-
ющие хирургического вмешательства 
в  ранний неонатальный период, состав-
ляют 25 % от всех врожденных сердечных 
аномалий. В первую неделю умирает 29 % 
новорожденных, к  концу первого года 
жизни – 87 % [4].
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Первое ультразвуковое скрининго-
вое обследование (11–13 недель) является 
важным осмотром. В  случае обнаружения 
увеличения толщины воротникового про-
странства, отклонения сердечной оси, ре-
комендуется расширенное обследование 
сердца (фетальная эхокардиография). При 
рутинном ультразвуковом исследовании 
лишь в  40 % выявляются пороки сердца 
у  плодов, при том что детальный осмотр 
позволяет выявлять до 90 % сердечных по-
роков внутриутробно. Для своевременно-
го выявления врожденных пороков сердца 
необходимо детально обследовать сердце 
плода ультразвуковым методом при втором 
скрининговом обследовании (18–22 неде-
ли) [5, 6]. 

Применяя фетальную эхокардиогра-
фию, возможно определить структуру по-
рока и спрогнозировать исход для плода [7]. 
Особенно это касается сложных пороков 
сердца, так как имеет место позднее выяв-
ление патологии, при осмотре неонатоло-
гом в  родильном доме или после выписки 
домой [8]. 

Данная тема является актуальной. Вра-
чи пренатальной диагностики встреча-
ются с  трудностями точного определения 
структуры сердечных пороков, что связано 
с  большой вариабельностью кардиальной 
аномалии у плодов.

Задачей врачей-гинекологов является 
правильная тактика ведения беременной 
после установки диагноза, так как своев-
ременная хирургическая помощь спасает 
жизни детей и влияет на качество дальней-
шей жизни.

Цель исследования: проанализировать 
течение беременности при выявлении кар-
диальной патологии у  плодов, определить 
точность внутриутробной диагностики, 
описать случаи сочетания сердечных по-
роков с  патологией развития других орга-
нов плода.

Материалы и методы исследования
В центре диагностики матери и  плода 

«Family» г. Бишкек с января 2019 г. по но-
ябрь 2020 г. было осмотрено 48 беременных 
женщин с  пороками сердца плода, требу-
ющими хирургической коррекции после 
рождения. Всем новорожденным было про-
ведено эхокардиографическое обследова-
ние после родов врачами-кардиологами для 
уточнения структуры пороков. В  случаях 
прерывания беременности, для подтверж-
дения диагноза проводилось патологоана-
томическое вскрытие.

Осмотр беременных выполнялся на 
ультразвуковых аппаратах General Electric 
(GE) Voluson E8 и  E10, c использованием 

программы fetal heart. Также использова-
лась программа STIC (постобработка сним-
ков, полученных в  режиме объемного ска-
нирования), основным являлся двумерный 
режим с  цветовым и  импульсным допле-
ровским картированием. У всех пациентов 
было получено информированное согласие 
на участие в нашем исследовании. Резуль-
таты были обработаны путем вычисления 
относительных величин (в %).

Результаты исследования  
и их обсуждение

Среди 48 плодов с ВПС сложные пороки 
сердца были в 40 случаях (83,3 %). Из обще-
го количества умерли после родов 23 ребен-
ка (47,9 %). Прервали беременность 3 жен-
щины (6,2 %), в двух случаях проводилось 
патологоанатомическое вскрытие плодов. 
Третья беременная после заключения меди-
цинской комиссии прервала беременность 
в сроке 31 неделя, в связи с плохим прогно-
зом для жизни ребенка. Диагноз был под-
твержден методом эхокардиографии. 

Из факторов риска, по анализам обмен-
ных карт, острые респираторные вирусные 
инфекции (ОРВИ) до 12 недели перенесли 
14 женщин (29,1 %), ОРВИ во втором три-
местре перенесли 4 женщины (8,3 %). Ане-
мия легкой степени имела место в 12 слу-
чаях (25,0 %), хроническая ревматическая 
болезнь сердца у  матери  – один случай 
(2,0 %). Многоплодные беременности как 
фактор риска в  нашем случае встречались 
в  двух случаях (4,1 %), обе дихориальные, 
диамниотические двойни.

Количество плодов мужского пола со-
ставило – 31 (64,5 %), женского 17 (35,4 %). 
Маловесными (вес менее 2600 г.) родились 
9 детей (18,7 %), из них 8 имели сочетание 
порока сердца с  ненормальным развитием 
других органов, в одном случае порок серд-
ца был изолированным. 

При ультразвуковом исследовании фе-
топлацентарное нарушение кровотока 
1 степени выявлено у  одной беременной 
(2,0 %), задержка внутриутробного разви-
тия у 4 (8,3 %), маловодие у 2 (4,1 %), мно-
говодие у  5 (10,4 %), причем избыточное 
количество вод во всех случаях сочеталось 
с множественными пороками развития. 

Сложности при ультразвуковом осмотре 
вызывали неправильное положение плода, 
большой срок гестации (после 35 недель), 
многоводие, маловодие. Необходимо отме-
тить, что технология STIC информативна 
при осмотрах четырехкамерной проекции 
сердца (пороки атривентрикулярных клапа-
нов, гипоплазии желудочков, дефекты меж-
желудочковой перегородки). Для осмотра 
выходных трактов желудочков, особенно 
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при повороте оси сердца, осмотр в двумер-
ном режиме является предпочтительным. 
Также для осмотра органов других систем 
маловодие и  неудобное положение пло-
да являются помехами для трехмерного 
ультразвука. 

Структура выявленных пороков ока-
залась многообразна. Нами были диагно-
стированы: у  5 плодов (10,4 %) двойное 
отхождение сосудов от правого желудочка, 
аномалия Эбштейна  – 1 (2,0 %), транспо-
зиция магистральных сосудов  – 3 (6,2 %), 
стеноз легочной артерии  – 7 (14,5 %), изо-
лированный перимембранозный дефект 
межжелудочковой перегородки  – 3 (6,2 %), 
декстрапозиция аорты с  дефектом меж-
желудочковой перегородки  – 5 (10,4 %), 
атрезия легочной артерии – 4 (8,3 %), атри-
овентрикулярный канал –5 (10,4 %), тетра-
да Фалло  – 6 (12,5 %), перерыв дуги аор-
ты  – 1 (2,0 %), атрезия трикуспидального 
клапана  – 1 (2,0 %), атрезия митрального 
клапана – 4 (8,3 %), из них в двух случаях 
аортальный клапан был атрезирован, также 
в  двух случаях имелось двойное отхожде-
ние сосудов от правого желудочка. Коаркта-
ция аорты составила один случай (2,0 %), 
единственный желудочек – 2 (4,1 %). 

После рождения вскрытие проводилось 
в одном случае – ребенку с аномалией Эб-
штейна, который умер в родильном доме на 
вторые сутки. Согласно заключению пато-
логоанатома, причиной смерти стала острая 
сердечная недостаточность, дилатация по-
лостей сердца, острый венозный застой 
внутренних органов. 

В двух случаях единственного желу-
дочка диагностика оказалась затруднитель-
ной как внутриутробно, так и после родов. 
В  первом случае трикуспидальный клапан 
был атрезирован и  полость правого желу-
дочка практически отсутствовала, также 
имелся единый сосуд, исходящий из функ-
ционально единого желудочка. После родов 
рекомендовалась компьютерная томогра-
фия для уточнения диагноза. При телефон-
ном разговоре с  матерью мы узнали, что 
в возрасте 10 месяцев ребенок еще не про-
шел полного обследования, но в  развитии 
значительно отставал, не мог переворачи-
ваться и самостоятельно не сидел. 

Во втором случае мы диагностировали 
правосформированное, праворасположен-
ное сердце в  сочетании с  единым атрио-
вентрикулярным клапаном, двойным от-
хождением сосудов от правого желудочка, 
ребенок умер в первый месяц жизни.

Среди плодов с кардиальной патологией 
в 6 случаях (12,5 %) было сочетание с хро-
мосомными аберрациями и  генетическим 
заболеванием: синдромом Дауна  – 4 слу-

чая, синдромом Ди Джорджи  – один слу-
чай; также наблюдался один случай редкой 
генетической патологии (синдром Холта  – 
Орама, наследственное заболевание, соче-
тание порока сердца с отсутствием первого 
пальца на кистях обеих рук до аплазии лу-
чевой кости).

После родов успешно прооперирова-
ны были двое детей с  тетрадой Фалло, 
также двое детей со стенозом клапана ле-
гочной артерии. Один ребенок с  диагно-
зом двойного отхождения сосудов от пра-
вого желудочка благополучно оперирован 
в Турции. К сожалению, в случаях транс-
позиции магистральных сосудов и  един-
ственного желудочка детям было отказано 
в  проведении оперативного лечения как 
местными, так и зарубежными хирургами 
в  связи с  высоким риском смерти сразу 
после операции.

Приводим наблюдение о  несовпадении 
нашего диагноза с  эхокардиографическим 
заключением после родов. В нашем центре 
при плановом обследовании на 30 неделе 
беременности был установлен диагноз ко-
арктации аорты с  дефектом межжелудоч-
ковой перегородки. В родильном доме при 
проведении эхокардиографии был выявлен 
только дефект мышечной перегородки, ко-
арктация была исключена. Ребенок умер 
через 2 недели после родов, от вскрытия 
родители отказались. Мы пришли к выводу, 
что портативные ультразвуковые аппараты, 
на которых обследуют детей в  родильных 
домах, могут вызывать сложности визуали-
зации и неполную диагностику, что связано 
с менее четким изображением, чем на ста-
ционарном оборудовании.

По данным литературы, внутриутроб-
ная диагностика пороков сердца возмож-
на с 13 недели беременности, в частности 
таких сложных для выявления ВПС, как 
атрезия легочной артерии  [9]. В  нашем 
центре плод с  атрезией легочной артерии 
и  дефектом межжелудочковой перегород-
ки был выявлен в  18 недель беременно-
сти. Данная беременность была прервана 
в связи с неблагоприятным прогнозом для 
жизни. Патологоанатомическое вскрытие 
подтвердило диагноз. По нашему мнению, 
18 неделя беременности (второе скринин-
говое обследование) является наиболее 
ранним сроком для точного определения 
структуры порока. Связано это с  тем, что 
магистральные сосуды сердца плода плохо 
видны в сроки первого скринингового об-
следования, что может приводить к неточ-
ной диагностике. 

Из 48 случаев с ВПС 16 плодов (33,3 %) 
имели множественные пороки развития, 
причем такие изменения, как гидроцефа-



91

 НАУЧНОЕ ОБОЗРЕНИЕ   № 6,  2020 

 МЕДИЦИНСКИЕ НАУКИ (14.01.00, 14.02.00, 14.03.00) 

лия, укорочение трубчатых костей, выявля-
лись на сроках после 30 недель. А  случаи 
атрезии ануса были обнаружены только при 
рождении детей. Таким образом, выявление 
любых изменений в сердце является пово-
дом для обязательного повторного ультра-
звукового обследования в  сроки 25–30 не-
дель (таблица).

Из данных таблицы видно, что при со-
четанных пороках развития в сердце в трех 
случаях был только изолированный де-
фект межжелудочковой перегородки. Этот 
порок на первый взгляд казался безобид-
ным, но в  последующем родились дети 
с  хромосомной аберрацией и  генетиче-
ским заболеванием.

Сочетание врожденных пороков сердца с аномалиями других органов

Название порока сердца Сочетание ВПС с патологией 
других органов

Сроки выявления ВПС  
(неделя беременности), исход

1. Перимембранозный дефект 
межжелудочковой перегородки

Синдром Холта – Орама В 27 недель выявлены изменения 
в сердце, на 38 неделе – укорочение 
трубчатых костей. Умер в  течение 
первого месяца жизни

2. Перимембранозный дефект 
межжелудочковой перегородки

Синдром Дауна 32 недели, также было выявлено уко-
рочение бедренных костей и  выра-
женное многоводие

3. Общий открытый атриовентри-
кулярный канал в сочетании с ги-
поплазией легочной артерии

Синдром Дауна В 26 недель, маловодие, маловесный 
ребенок (2520 г), под наблюдением 
у кардиолога 

4. Тетрада Фалло Атрезия ануса (выявлено по-
сле родов)

В 28 недель обнаружен ВПС, много-
водие, умер в родильном доме

5. Двойное отхождение сосудов от 
правого желудочка

Омфалоцеле 35 недель, дихориальная двойня по-
сле экстракорпорального оплодотво-
рения, маловесный ребенок (2370 г), 
умер на 7 месяце жизни

6. Стеноз легочной артерии, пери-
мембранозный дефект межжелу-
дочковой перегородки

Гидроцефалия, центральная 
расщелина губы и неба, косо-
лапость

36 недель, задержка развития пло-
да, маловодие, маловесный ребенок 
(2200 г), умер в родильном доме

7. Стеноз клапана легочной артерии Синдром Ди Джорджи 26 недели, оперирован в  г. Санкт-
Петербурге, на учете кардиолога

8. Двойное отхождение сосудов 
от правого желудочка, гипоплазия 
легочной артерии

Кистозная дисплазия правой 
почки

22 недели, умер в первый месяц жизни

9. Перимембранозный дефект 
межжелудочковой перегородки

Двусторонняя косолапость, 
единственная артерия пупо-
вины

20 недель, на поздних сроках бере-
менности задержка развития плода, 
умер в родильном доме

10. Декстрапозированная аорта, 
подаортальный дефект межжелу-
дочковой перегородки

Синдром Дауна, единствен-
ная артерия пуповины

29 недель, умер в родильном доме

11. Декстрапозированная аорта, 
подаортальный дефект межжелу-
дочковой перегородки

Гидроцефалия, косолапость 33 недель, многоводие, умер в  ро-
дильном доме

12. Тетрада Фалло Атрезия ануса, гидроцефалия В 20 недель выявлен ВПС, атрезия 
ануса после родов, умер 

13. А триовентрикулярный канал 
(полная форма)

Единственная артерия пупо-
вины, косолапость

34 недель, умер в родильном доме

14. Атриовентрикулярный канал 
(полная форма)

Синдром Дауна 30 недель, прерывание беременно-
сти в  31 неделю по медицинским 
показаниям

15. Декстрокардия, полная форма 
атриовентикулярного канала

Левосторонняя диафрагмаль-
ная грыжа, гипоплазия почки

24 недели, маловодие, задержка вну-
триутробного развития. Роды на 38 
неделе гестации, масса 1200 г, умер 
в родильном доме

16. Двойное отхождение сосудов 
от правого желудочка

Атрезия пищевода 27 недель, маловесный 2500 г, умер 
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В срок второго скрининга (18–22 неде-
ли) обследовано 3 пациентки, в остальных 
случаях пороки были выявлены позднее, 
с  24 по 36 неделю, что может свидетель-
ствовать как о  неполноценном обследова-
нии, так и о развитии изменений в поздние 
сроки беременности. Из 16 случаев соче-
танных аномалий после рождения умерло 
12 детей, что еще раз доказывает необхо-
димость тщательного осмотра всех органов 
при выявлении пороков сердца. 

Выводы
1. Нет четких данных о  конкретных 

факторах риска, способствующих развитию 
пороков сердца. Беременность плодами 
с  ВПС протекает относительно нормаль-
но, нарушения кровотока при доплероме-
трии не характерны, задержка развития 
плодов встречается при множественных 
пороках развития. Таким образом, только 
качественная пренатальная диагностика 
может помочь правильной тактике ведения 
беременности. 

2. Если в  сроки второго скринингово-
го обследования (18–22 недели) у  плода 
определяется порок сердца без изменений 
в других органах, необходимо обязательно 
выполнить повторное ультразвуковое ис-
следование через 2–3 недели, для исклю-
чения множественных пороков развития. 
Аппараты экспертного класса с программой 
Fetal heart значительно улучшают качество 
визуализации в базовом двумерном режиме.

3. При выявлении порока сердца у пло-
да в сочетании с укорочением трубчатых ко-

стей и  многоводием нужно рекомендовать 
консультацию генетика с  последующим 
определением кариотипа.
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