
Ãëàâà 12

ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ ÏÎÐÎÊÈ ÑÅÐÄÖÀ

Врожденные пороки сердца (ВПС) — это аномалии строения серд-
ца и крупных сосудов, формирующиеся в период эмбрионального развития 
(эмбриопатии), в результате которых возникают нарушения гемодинамики, 
что может привести к сердечной недостаточности и дистрофическим изме-
нениям в тканях организма.Частота ВПС в России среди новорожденных 
колеблется в пределах 0,7–1%. По частоте встречаемости ВПС занимают 
третье место после врожденных аномалий опорно-двигательного аппарата, 
центральной нервной системы и составляют около 10% всех врожденных 
аномалий.

Среди всех ВПС наиболее часто встречают: дефект межжелудочковой 
перегородки (15–33%), открытый артериальный проток (6–18%), дефект 
межпредсердной перегородки (2,5–16%), коарктацию аорты (6–15%), те-
траду Фалло (8–14%), стеноз легочной артерии (6,8–9%), транспозицию 
магистральных сосудов (5–7%), стеноз устья аорты (2–7%), открытый 
атриовентрикулярный канал (2–6%), общий артериальный ствол (1–4%).

У многих детей с ВПС имеют место сочетания различных пороков серд-
ца. Примерно у 1/3 детей ВПС сочетаются с экстракардиальными врож-
денными аномалиями (опорно-двигательного аппарата, центральной нерв-
ной системы, желудочно-кишечного тракта, мочеполовой системы и др.) 
и многочисленными стигмами дизэмбриогенеза.

Ýòèîëîãèÿ

В этиологии ВПС имеют значение три группы факторов.
Первичные генетические факторы. 1. Наследование порока может 
быть обусловлено количественными и структурными хромосомными 
аномалиями (5%) или мутациями единичного гена (2–3,5%). Среди 
хромосомных аномалий, часто сочетающихся с ВПС, следует отметить 
трисомию 13 (синдром Патау), трисомию 18 (синдром Эдвардса), три-
сомию 21 (синдром Дауна), моносомию Х (синдром Шерешевского—
Тернера).

2. Тератогенные факторы внешней среды (3–5%). Формированию ВПС 
могут способствовать: внутриутробные инфекции (вирусы краснухи, 
цитомегаловирусы, вирусы Коксаки, вирусы гриппа и др.); использо-
вание беременной женщиной лекарственных препаратов (акрихин, 
аминазин, антагонисты фолиевой кислоты, амфетамины, прогестагены, 
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препараты лития, оральные контрацептивы и др.), употребление алко-
голя, контакты с токсическими веществами (кислоты, спирты, соли, 
циклические соединения, тяжелые металлы и др.). Существенное зна-
чение в формировании ВПС имеют следующие факторы: неблагопри-
ятные экологические факторы (ионизирующая радиация; загрязнение 
воздуха, воды и почвы мутагенными веществами и др.), дефицит пита-
ния матери на ранних сроках беременности, возраст родителей (мать 
младше 15 лет или старше 35 лет, отец старше 45 лет), заболевания и со-
стояния самой матери (заболевания сердечно-сосудистой системы, са-
харный диабет, метаболические нарушения, тяжелый токсикоз первой 
половины беременности, малые сроки гестации и др.). Тератогенные 
влияния факторов среды особенно опасны в период от 2–3 до 8–
12 нед гестации, когда происходит первичная закладка и формирова-
ние структур сердца.

3. Взаимодействие генетических факторов и неблагоприятных фак-
торов внешней среды. В подавляющем большинстве случаев (около 
90%) ВПС относят к полигенно-мультифакториально обусловленным 
болезням. Риск возникновения ВПС зависит от сочетания, степени 
выраженности и срока воздействия всех перечисленных выше факто-
ров.

При генетическом консультировании считают, что вероятность возник-
новения ВПС у ребенка (пробанда) при наличии ВПС у родственников 
1-й степени родства составляет 50%; при наличии ВПС у родственников 
2-й степени родства — 25, при наличии ВПС у родственников 3-й степени 
родства — 13%. Если в семье уже есть ребенок с ВПС, то риск рождения 
второго ребенка с ВПС составляет 1–5%. Если в семье имеется двое детей 
с ВПС, то этот риск возрастает до 13–15%.

Ïàòîãåíåç

Патологические изменения при ВПС многообразны и обусловлены тре-
мя основными составляющими: 1) характером имеющихся анатомических 
дефектов; 2) степенью нарушения гемодинамики; 3) выраженностью и тем-
пом дистрофических процессов в организме.

Выделяют три фазы течения ВПС (по К. Ф. Ширяевой).
Фаза1.  первичной адаптации — приспособление организма ребенка к име-
ющимся нарушениям гемодинамики. Выраженность клинических 
проявлений при этом напрямую зависит от степени гемодинамиче-
ских расстройств. Этот период характеризуется «аварийной» стадией 
компенсаторной гиперфункции сердца, проявляющейся увеличением 
интенсивности функционирования структур миокарда и формирова-
нием гипертрофии миокарда. При выраженных гемодинамических на-
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рушениях в этой стадии процесса часто наблюдают признаки острой 
сердечной недостаточности. По статистике, 40–70% детей с ВПС без 
хирургической коррекции порока погибают в первые месяцы или пер-
вый год жизни.
Фаза2.  относительной компенсации — временное улучшение состоя-
ния ребенка, обусловленное относительно устойчивой гиперфункци-
ей сердца и сформированной гипертрофией миокарда. Данная фаза 
обычно наступает после 2–3 лет жизни ребенка с ВПС, если он не 
погиб в первую фазу болезни, и продолжается до 12–15 лет. Одна-
ко, несмотря на временное благополучие, связанное с относительной 
стабильностью гемодинамики, в гипертрофированном миокарде ис-
подволь развиваются обменные и структурные нарушения, что посте-
пенно приводит к застойной сердечной недостаточности.
Фаза декомпенсации 3. (терминальная) — резкое снижение компенса-
торных возможностей, развитие дистрофических и дегенеративных 
изменений в сердце и тканях организма. Для этой фазы характерны 
прогрессирующая хроническая (застойная) сердечная недостаточ-
ность, кардиосклеротические изменения, расстройство микроцир-
куляции, склеротические изменения в органах и тканях. При есте-
ственном течении болезни данный процесс неизбежно заканчивается 
смертью больного.

Легочная гипертензия играет важную роль в патогенезе нарушений 
гемодинамики у детей, поскольку группа пороков сердца с обогащением 
малого круга кровообращения по частоте встречаемости (более 50–60%) 
значительно опережает другие ВПС. В процессе формирования легочной 
гипертензии также выделяют три фазы.

Гиперволемическая фаза1.  — при выраженном артериовенозном сбросе 
крови (лево-правый шунт) происходит гиперволемия сосудов легких, 
в ответ на которую возникает незначительный защитный спазм сосу-
дов без существенного увеличения общелегочного сопротивления 
и давления в легочной артерии.
Смешанная фаза2.  — происходит защитное повышение давления в си-
стеме легочной артерии, вызванное функциональным спазмом со-
судов легких. Повышенное общелегочное сопротивление кровотоку 
приводит к уменьшению артериовенозного сброса крови. Данное со-
стояние еще является обратимым.
Склеротическая фаза3.  — возникают необратимые деструктивные из-
менения стенок сосудов легких и стойкая легочная гипертензия, рез-
ко осложняющая течение ВПС (вторичный комплекс Эйзенменгера) 
и сопровождающаяся цианозом.
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Цианоз чаще возникает при венозно-артериальном сбросе крови (право-
левый шунт) или смешивании системного и легочного кровотока, когда 
венозная кровь попадает в артериальное русло и количество восстанов-
ленного гемоглобина эритроцитов увеличивается до 50 г/л. «Синие» ВПС 
сопровождаются гипоксемией и гипоксией. При этом часто наблюдают 
компенсаторную полицитемию (количество эритроцитов до 6 × 1012/л), 
повышение уровня гематокрита, увеличение объема циркулирующей кро-
ви и вязкости крови, метаболический ацидоз. Данные изменения создают 
условия для тромбообразования и нарушения микроциркуляции, что мо-
жет способствовать развитию локальных расстройств гемодинамики.

Êëàññèôèêàöèÿ

Педиатры обычно используют классификацию ВПС, построенную по 
патофизиологическому принципу с разделением ВПС по характеру нару-
шений гемодинамики и по наличию или отсутствию цианоза (табл. 155).

Таблица 155

Классификация врожденных пороков сердца [по Мардеру С. Н.]

Ãåìîäèíàìèêà Áåç öèàíîçà Ñ öèàíîçîì

Îáîãàùåíèå ìàëîãî êðóãà êðîâîîáðà-
ùåíèÿ

Äåôåêò ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîä-
êè, äåôåêò ìåæïðåäñåðäíîé ïåðåãî-
ðîäêè, îòêðûòûé àðòåðèàëüíûé ïðîòîê, 
îòêðûòûé àòðèîâåíòðèêóëÿðíûé êàíàë, 
àíîìàëüíûé äðåíàæ ëåãî÷íûõ âåí

Òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ, 
îáùèé àðòåðèàëüíûé ñòâîë, ãëàâíûé 
ëåãî÷íûé ñòâîë, åäèíñòâåííûé æåëó-
äî÷åê ñåðäöà
Êîìïëåêñ Ýéçåíìåíãåðà

Îáåäíåíèå ìàëîãî êðóãà êðîâîîáðà-
ùåíèÿ

Ñòåíîç ëåãî÷íîé àðòåðèè Òåòðàäà Ôàëëî, àòðåçèÿ òðåõñòâîð÷àòî-
ãî êëàïàíà, òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëü-
íûõ ñîñóäîâ ñî ñòåíîçîì ëåãî÷íîé 
àðòåðèè, ëîæíûé îáùèé àðòåðèàëüíûé 
ñòâîë, áîëåçíü Ýáøòåéíà

Ïðåïÿòñòâèå êðîâîòîêó â áîëüøîì 
êðóãå êðîâîîáðàùåíèÿ

Ñòåíîç óñòüÿ àîðòû, êîàðêòàöèÿ àîðòû —

Áåç íàðóøåíèé ãåìîäèíàìèêè Äåêñòðîêàðäèÿ, àíîìàëèè ïîëîæåíèÿ 
äóãè àîðòû è åå âåòâåé, íåáîëüøîé 
äåôåêò ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðå-
ãîðîäêè â ìûøå÷íîé ÷àñòè (áîëåçíü 
Òîëî÷èíîâà–Ðîæå)

—

В развернутом клиническом диагнозе кроме нозологической формы 
ВПС целесообразно отметить фазу течения порока, степень недостаточ-
ности кровообращения, наличие легочной гипертензии и других осложнений.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà

Клиническая картина ВПС весьма разнообразна и индивидуальна. Она 
зависит как от характера морфологических и гемодинамических наруше-
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ний, так и от компенсаторных возможностей и реактивности конкретного 
организма. Поэтому даже точный диагноз ВПС далеко не всегда определя-
ет прогноз заболевания.

Äèàãíîç

Педиатр обязан:
заподозрить у ребенка наличие ВПС;1) 
оценить характер и степень гемодинамических нарушений;2) 
предположить анатомический вариант порока;3) 
уточнить фазу течения порока;4) 
выявить имеющиеся осложнения;5) 
своевременно направить больного в кардиохирургический стацио-6) 
нар для углубленного обследования, включающего магнитно-резо-
нансную томографию и катетеризацию сердца и сосудов.

Предполагать наличие ВПС у ребенка следует:
при резком ухудшении его состояния; —
при внезапном появлении признаков сердечной или дыхательной не- —
достаточности;
при появлении цианоза; —
при выявлении шума сердца, особенно — органического характера; —
при обнаружении признаков гипертрофии камер сердца на ЭКГ. —

При подозрении на ВПС необходимо провести ЭКГ, ультразвуковое ис-
следование сердца и крупных сосудов (эхокардиографию), рентгеногра-
фию органов грудной клетки и консультацию детского кардиолога.

При наличии осложнений комплекс обследования может быть расши-
рен. Для дифференциального диагноза кардиогенного цианоза и цианоза 
при других, чаще легочных, заболеваниях используют гипероксический 
тест (табл. 156).

Таблица 156

Гипероксический тест при выраженном цианозе кожи 
[по Мазурину А. В., Воронцову И. М., 1999]

Ïàðàìåòðû
Ñåðäå÷íûå çàáîëåâàíèÿ Ëåãî÷íûå çàáîëåâàíèÿ

äûõàíèå âîçäóõîì äûõàíèå 100% Î
2
 äûõàíèå âîçäóõîì äûõàíèå 100% Î

2

Öèàíîç êîæè Åñòü Åñòü Åñòü Èñ÷åçàåò

ÑÀÒ, % 60 62 60 99

ÐÎ2
, ìì ðò. ñò. 35 38 35 120

Примечание. САТ — насыщение гемоглобина кислородом.
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Ëå÷åíèå 

Общие принципы лечения ВПС включают три направления.
Оказание неотложной помощи при ухудшении состояния больного 1. — 
лечение острой и хронической сердечной недостаточности, гипоксе-
мических приступов и др.
Лечение осложнений и сопутствующих заболеваний2.  — гипоксических 
поражений различных органов, коагулопатий, склеротических изме-
нений, нарушений ритма и проводимости сердца, инфекционного эн-
докардита, очагов инфекции и др.
Своевременное хирургическое лечение.3.  Показания к оперативному ле-
чению ВПС, объем и способ хирургического вмешательства опреде-
ляет кардиохирург.

В табл. 157 представлены основные варианты операций при ВПС.

Таблица 157

Характеристика наиболее часто применяемых хирургических операций 
при врожденных пороках сердца, имеющих авторское название
[Воробьев А. С., 2010]

Íàçâàíèå îïåðàöèè Ñóùíîñòü îïåðàöèè
ÂÏÑ, ïðè êîòîðûõ ïðîâîäèòñÿ 

äàííàÿ îïåðàöèÿ

Áëåëîêà—Òàóññèã 
(A. Blalock—H. Taussig)

Ïîäêëþ÷è÷íî-ëåãî÷íûé àíàñòîìîç Òåòðàäà Ôàëëî, àòðåçèÿ òðèêóñïèäàëüíîãî 
êëàïàíà, åäèíñòâåííûé æåëóäî÷åê ñåðäöà

Âàòåðñòîóíà—Êóëè 
(D. Waterstone—D. Cooley)

Àîðòîëåãî÷íûé àíàñòîìîç (àîðòà ñ ïðàâîé 
ëåãî÷íîé àðòåðèåé)

Òåòðàäà Ôàëëî, åäèíñòâåííûé æåëóäî÷åê 
ñåðäöà

Âåðíõàðäà—Êóëè 
(W. Wernhard—D. Cooley)

Îáõîäíîå øóíòèðîâàíèå ìåñòà àîðòàëüíîãî 
ñóæåíèÿ: âøèâàåòñÿ êëàïàíñîäåðæàùèé 
ïðîòåç ìåæäó âåðõóøêîé ëåâîãî æåëóäî÷êà 
è âîñõîäÿùåé àîðòîé

Ïîäêëàïàííûé ñòåíîç àîðòû

Äîòè (D. Doty) Àîðòîïëàñòèêà: ðàñøèðåíèå âîñõîäÿùåé 
àîðòû äîñòèãàåòñÿ âøèâàíèåì çàïëàòû â âèäå 
«øòàíèøåê»

Íàäêëàïàííûé ñòåíîç àîðòû

Æàòåíå (A. Jatene) Àðòåðèàëüíîå ïåðåêëþ÷åíèå ïóòåì ïåðåìå-
ùåíèÿ àðòåðèàëüíûõ ñîñóäîâ

Òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ

Êåíà (J. Keane) Îáõîäíîå øóíòèðîâàíèå: âøèâàåòñÿ êëà-
ïàíñîäåðæàùèé òðóá÷àòûé ïðîòåç ìåæäó 
âåðõóøêîé ëåâîãî æåëóäî÷êà è íèñõîäÿùèì 
îòäåëîì àîðòû

Äèôôóçíàÿ ôîðìà íàäêëàïàííîãî ñòåíîçà 
àîðòû

Êîííî (S. Konno) Àîðòîâåíòðèêóëîïëàñòèêà ðàñøèðåíèÿ âû-
õîäíîãî îòäåëà ëåâîãî æåëóäî÷êà è óñòüÿ 
àîðòû ñ îäíîâðåìåííûì ïðîòåçèðîâàíèåì 
àîðòàëüíîãî êëàïàíà

Ïîäêëàïàííûé ñòåíîç àîðòû

Ìàñòàðäà (W. Mustard) Âíóòðèïðåäñåðäíîå ïåðåêëþ÷åíèå â ðåçóëü-
òàòå ïëàñòèêè ìåæïðåäñåðäíîé ïåðåãîðîäêè

Òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ
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Íàçâàíèå îïåðàöèè Ñóùíîñòü îïåðàöèè
ÂÏÑ, ïðè êîòîðûõ ïðîâîäèòñÿ 

äàííàÿ îïåðàöèÿ

Ìþëëåðà–Àëüáåðòà 
(W. H. Muller–H. Albert)

Ñóæåíèå ëåãî÷íîé àðòåðèè ÄÌÆÏ ïðè êðèòè÷åñêîì ñîñòîÿíèè ó äåòåé 
äî 1 ãîäà, à òàêæå â ñî÷åòàíèè ñ äðóãèìè 
ÂÏÑ; àòðåçèÿ òðèêóñïèäàëüíîãî êëàïàíà 
ñ óâåëè÷åííûì ëåãî÷íûì êðîâîòîêîì; åäèí-
ñòâåííûé æåëóäî÷åê ñ óâåëè÷åííûì ëåãî÷íûì 
êðîâîòîêîì

Íîðâóäà (W. Norwood) Äâóõýòàïíàÿ îïåðàöèÿ: I ýòàï — ñóæåíèå (èëè 
ïåðåâÿçêà) ÎÀÏ, ñóæåíèå ëåãî÷íîé àðòåðèè, 
ïðàâûé æåëóäî÷åê ñîåäèíÿþò ñ íèñõîäÿùåé 
àîðòîé êëàïàíñîäåðæàùèì ïðîòåçîì; II ýòàï — 
ïîëíàÿ ïåðåâÿçêà ìåæïðåäñåðäíîé ïåðåãî-
ðîäêè òàêèì îáðàçîì, ÷òîáû òðåõñòâîð÷àòûé 
êëàïàí íàõîäèëñÿ â ëåâîì ïðåäñåðäèè, 
ñîåäèíåíèå ïðàâîãî ïðåäñåðäèÿ ñ ëåãî÷íûì 
ñòâîëîì êëàïàíñîäåðæàùèì ïðîòåçîì

Ãèïîïëàçèÿ ëåâûõ îòäåëîâ ñåðäöà

Ïàðêà ïîñîáèå (S. Park) Çàêðûòàÿ (òðàíñâåíîçíàÿ) íîæåâàÿ àòðèîñåï-
òîñòîìèÿ

Òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ, 
àòðåçèÿ òðåõñòâîð÷àòîãî êëàïàíà, òîòàëüíûé 
àíîìàëüíûé äðåíàæ ëåãî÷íûõ âåí

Ïîòòñà (W. Potts) Àîðòîëåãî÷íûé àíàñòîìîç (àîðòà ñ ëåâîé 
ëåãî÷íîé àðòåðèåé)

Òåòðàäà Ôàëëî (â íàñòîÿùåå âðåìÿ íå ïðè-
ìåíÿåòñÿ)

Ðàñòåëëè (G. Rastelli) Òðåõýòàïíàÿ îïåðàöèÿ: I ýòàï — ñîçäàíèå âíó-
òðèñåðäå÷íîãî òóííåëÿ äëÿ îòòîêà êðîâè èç 
ëåâîãî æåëóäî÷êà â àîðòó; II ýòàï — ðàçúåäè-
íåíèå ëåãî÷íîãî ñòâîëà è ëåâîãî æåëóäî÷êà; 
III ýòàï — èìïëàíòàöèÿ êîíäóèòà ìåæäó ïðà-
âûì æåëóäî÷êîì è ëåãî÷íûì ñòâîëîì

Îáùèé àðòåðèàëüíûé ñòâîë, òðàíñïîçèöèÿ 
ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ

Ðàøêèíäà (W. Rashkind) Çàêðûòàÿ (òðàíñâåíîçíàÿ) áàëëîííàÿ àòðèî-
ñåïòîñòîìèÿ

Òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ, àòðå-
çèÿ òðèêóñïèäàëüíîãî êëàïàíà, òîòàëüíûé 
àíîìàëüíûé äðåíàæ ëåãî÷íûõ âåí

Ñåííèíãà (A. Senning) Âåíîçíîå ïåðåêëþ÷åíèå íà óðîâíå ñèñòåìíûõ 
è ëåãî÷íûõ âåí

Òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ

Ôîíòåíà (F. Fontan) Ãåìîäèíàìè÷åñêàÿ êîððåêöèÿ, êîãäà ñèñòåì-
íûé âåíîçíûé âîçâðàò îñóùåñòâëÿåòñÿ íåïî-
ñðåäñòâåííî â ëåãî÷íîå ðóñëî, ìèíóÿ ñåðäöå 
ïîñðåäñòâîì êîíäóèòà

Àòðåçèÿ òðèêóñïèäàëüíîãî êëàïàíà, åäèí-
ñòâåííûé æåëóäî÷åê ñåðäöà, àíîìàëèÿ 
Ýáøòåéíà, ñèíäðîì ëåâîäåëåííîñòè, òðàíñ-
ïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ

ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ ÏÎÐÎÊÈ ÑÅÐÄÖÀ Ñ ÎÁÎÃÀÙÅÍÈÅÌ 
ÌÀËÎÃÎ ÊÐÓÃÀ ÊÐÎÂÎÎÁÐÀÙÅÍÈß È ÀÐÒÅÐÈÎÂÅÍÎÇÍÛÌ 
ÑÁÐÎÑÎÌ ÊÐÎÂÈ 

Для этой группы ВПС характерны сходные нарушения, заключа-
ющиеся в следующем:

возникают гиперволемия и гипертензия малого круга кровообраще-1) 
ния;

Окончание табл. 157
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