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Аннотация: В данной статье рассматриваются результаты проведенной 

акции в клинике медицинского института Каракалпакстан, в рамках которой 

совместно с врачами из США, сотрудниками национального детского 

медицинского центра и медицинского института Каракалпакстан была 

оказана помощь детям с врожденными пороками сердца. Основная цель акции 

заключалась в предоставлении квалифицированной медицинской помощи детям 

из самых отдаленных районов Каракалпакстана. При проведении акции 

использовались неинвазивные методы диагностики, благодаря чему из 1200 

осмотренных детей удалось выявить 328 случаев врожденного порока сердца. 

Был проведен анализ структуры этих пороков и определены наиболее часто 

встречающиеся пороки. 
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Актуальность: Врожденные пороки сердца являются одним из важных 

проблем педиатрии вследствие их высокой распространенности и 

необходимости ранней хирургической коррекции в связи со значительными 

нарушениями здоровья и ограничением жизнедеятельности детей. По данным 

ВОЗ, врожденный порок сердца (ВПС) встречается у 0,7-1,7% новорождённых. 

Среди причин детской смертности врожденные пороки сердца занимает второе 

место. В перинатальном периоде ВПС являются причиной 2,5% смертей (0,25 

случаев на 1000 родов), на первом году жизни 6-11% летальных исходов и около 

50% смертей, связанных с врожденными пороками развития. В связи с этим, 

чрезвычайно важны своевременная диагностика, выявления факторов риска 

формирования этой патологии и проведения соответствующей хирургической 

коррекции [1]. 

По данным Европейского регистра врожденных пороков развития (European 

Registration of Congenital Abnormalities and Twins, EUROCAT), в период 2010-
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2014 гг. распространенность всех ВПС составляла 8,1, в т. ч. тяжелых 

проявлений - 2,2 на 1000 новорожденных [2]. 

Так, A. J. Marelli и соавт. в 2007 г. опубликовали результаты большого 

исследования, охватывающего период 1985-2000 гг., и продемонстрировавшего 

увеличение доли тяжелых ВПС в детской популяции на 22% [3]. Очевидно, 

аналогичная тенденция наблюдается и в настоящее время [4]. По данным ряда 

исследований, в 8-15% случаев ВПС связаны с генетическими синдромами [6, 7]. 

Наиболее распространенными хромосомными аномалиями были трисомия 21-й 

хромосомы (53%), трисомия 18-й хромосомы (13%), удлинение длинного плеча 

21-й хромосомы (12%) и трисомия 13-й хромосомы (6%) [6]. Таким образом, 

наиболее частой генетической аномалией, ассоциированной с ВПС, является 

синдром Дауна. Структура ВПС была представлена следующими пороками: 

атриовентрикулярным каналом (39%), вторичными ДМПП (42%), ДМЖП (43%) 

и тетрадой Фалло (6%) [5]. Около 18% ВПС ассоциированы с хромосомными 

аномалиями. Среди хромосомных аномалий у детей с ВПС наиболее часто 

регистрируется синдром Дауна (81% от всех хромосомных аномалий), в то же 

время при синдроме Дауна ВПС регистрируется в 40% случаев. В настоящее 

время доказано негативное влияние дефицита фолиевой кислоты в первом 

триместре беременности на формирование сердца [9]. Результаты исследований 

последних лет подтверждают, что прием фолиевой кислоты во время 

беременности снижает риск ВПС на 28-39% [9-11]. Была продемонстрирована 

взаимосвязь дефицита фолиевой кислоты с увеличением риска формирования 

определенных типов ВПС, а именно ДМЖП и конотрункальных дефектов [11]. 

Любые инфекционные заболевания, протекающие с подъемом температуры 

в первом триместре беременности, увеличивают риск формирования ВПС в 2-3 

раза [8]. 

В Узбекистане рождаемость детей с врожденными пороками сердца составляет 

от 5,5 человек 15,7 человек на 1000 родившихся живыми [1]. 

Цель исследования: Провести анализ структуры выявленных врожденных 

пороков сердца среди детей Каракалпакстана. 

Материал и методы исследования: Программа исследований включала 

проведение сплошного наружного осмотра, физикальных и лабораторных 

методов исследований 1200 детей до 5 лет, отдаленных местностей 

Караклпакстана. Было проведено сплошное наружный осмотр (кожы, видимые 

слизистые оболочки  рта, глаз) и измерение пульса, аускультация, пальпация и 

ЭхоКГ, а также лабораторно исследованы уровнь гемоглобина, эритроцита и 

цветового показателя крови с учетом указаний ВОЗ по интегрированному 

ведению болезней детского возраста с участием педиатра. 
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Результаты исследования: По результатом исследований из осмотренных 

1200  детей у 328 (27,3%) было выявлена врожденный 

порок сердца. Среди детей с диагностированными врожденными 

пороками сердца девочки составили 50,6%, мальчики 49,4%. При проведении 

анализа структуры выявленных врожденных пороков сердца преобладал дефект 

межжелудочковой перегородки (ДМЖП), который был диагностирован у 

261(79,7%) детей. Дефект межпредсердной перегородки 

(ДМПП)  диагностирован - у 42 (12,7%) детей , открытый артериальный 

проток (ОАП) - у 13 (3,8%) детей , стеноз легочной артерии (СЛА)  - у 8 (2,5%) 

детей, открытое овальное окно (ООО) - у 4 (1,3%) детей (рис-1) . 

 

Структура выявлямости врожденных пороков сердца у детей  

 

 
Рис - 1 

 

У 5 (1,5%) детей с врожденными пороками сердца имело место синдром 

Дауна. У исследуемой группы детей клинически отмечались: бледность или 

цианоз кожных покровов, недостаточная прибавка в массе, патологические 

шумы в сердце, изменение границ сердца (гипертрофия). 

По данным эхокардиографии: размеры дефекта 5 мм и менее составило у 

38,1% детей, дефект более 5 мм составило - 61,9%, а в 63% случаев выявлялась 

выраженная дилятация правых отделов сердца, у 66% относительная 

недостаточность ТК и признаки ЛГ. 

Вывод: Наиболее часто встречающимся пороком сердца у детей в 

Республике Каракалпакстан является дефект межжелудочковой перегородки. 
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