
Актуальность 
Распространенность болезней сердечно-сосудистой 

системы (класс I) по результатам массовых диспансер-
ных осмотров составляет 185,3‰ [1]. В общей структуре 
хронической патологии детей и подростков сердечно-
сосудистые заболевания занимают 3-е место после бо-
лезней органов пищеварения (класс К) и опорно-двига-
тельного аппарата (класс М). Риск появления на свет но-
ворожденного с врожденным пороком сердца (ВПС) со-

ставляет 6–12:1 тыс. живорожденных. Если порок есть у 
сибса, риск повышается на 1–3%, при наличии порока 
у одного из родителей – на 2–4% [2]. В Москве частота 
врожденных аномалий сердечно-сосудистой системы 
(Q20-Q28) составляет у детей 771,7–786,4:100 тыс., 
у юношей – 483,1–484,8:100 тыс. ВПС как причина инва-
лидности находится на 2-м месте после поражения цент-
ральной нервной системы, составляя 10,5–10,6:10 тыс. 
населения [3]. Современное хирургическое лечение, воз-
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Аннотация 

Актуальность. Врожденные пороки сердца (ВПС) как причина инвалидности находятся на 2-м месте после поражения центральной нервной си-

стемы. Возможности современной медицины значительно увеличили показатель выживаемости таких детей. Значительная часть новорожденных 

с ВПС доживает до взрослого возраста. Стоит задача обеспечения таким людям максимально возможного качества жизни, что неосуществимо 

без интегральных исследований состояния здоровья в отдаленном послеоперационном периоде.  

Материалы и методы. Наблюдали 12 детей (6 девочек и 6 мальчиков), оперированных по поводу коарктации аорты. Длительность наблюдения 

1–9 лет (Ме – 5,5).  

Результаты. Коарктация аорты сочеталась с другими пороками (11/12): аномалии клапана аорты с умеренным нарушением гемодинамики (4/12), 

дефекты перегородок сердца (5/12), открытый артериальный проток (4/12). Зарегистрировано сочетание пороков. В отдаленном периоде выявля-

лись неусидчивость, сложности в усвоении школьной программы, нарушения сна, невротические реакции, микроаденома гипофиза, железодефи-

цитная анемия, инфантильная анорексия. Часто отмечались аллергические реакции, боли в животе, запоры, гастроэзофагеальный рефлюкс, на-

рушения осанки, аномалии прикуса и роста зубов, грыжи, деформации стоп.  

Заключение. ВПС не изолированный дефект структуры сердца, а страдание всех тканей и структур сердца (поэтому правомочен термин «хрони-

ческая болезнь сердца»). Но одновременно страдают и другие системы организма в результате нарушения кровообращения и сопутствующих со-

стояний. Даются рекомендации по совершенствованию помощи детям с ВПС. 
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Abstract 

Relevance. Congenital heart defects (CHD) as a cause of disability are in second place after central nervous system damage. The possibilities of modern me-

dicine have significantly increased the survival rate of such children. A significant part of newborns with CHD survives to adulthood. The task is to provide such 

people with the highest possible quality of life, which is impossible without integral studies of the state of health in the remote postoperative period.  

Materials and methods. 12 children (6 girls and 6 boys) were operated on for aortic coarctation. Duration of observation 1–9 years (Me – 5.5).  

Results. Coarctation of the aorta was combined with other malformations (11/12): abnormalities of the aortic valve with moderate hemodynamic impairment 

(4/12), defects of the heart walls (5/12), open ductus arteriosus (4/12). A combination of vices has been reported. In the distant period, restlessness, difficulties 

in mastering the school curriculum, sleep disturbances, neurotic reactions, pituitary microadenoma, iron deficiency anemia, infantile anorexia were revealed. 

Often there were allergic reactions, abdominal pain, constipation, gastroesophageal reflux, impaired posture, malocclusion and tooth growth, hernia, and defor-

mation of the feet.  

Conclusion. CHD is not an isolated defect in the structure of the heart, but the suffering of all tissues and structures of the heart (therefore, the term "chronic 

heart disease" is eligible). But at the same time, other body systems also suffer as a result of circulatory disorders and related conditions. Recommendations 

are given on improving care for children with CHD. 
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можности реанимации и интенсивной терапии 
значительно улучшили прогноз выживаемости таких 
детей. В общей структуре смертности от хронических 
заболеваний сердца доля ВПС снизилась относи-
тельно первичных кардиомиопатий и фатальных на-
рушений проводимости. В современных условиях 
значительная часть новорожденных с ВПС не только 
выживает, но и доживает до взрослого возраста [4]. 
Поэтому стоит задача обеспечения таким людям мак-
симально возможного качества жизни, что 
 недостижимо без интегральных исследований со-
стояния здоровья в отдаленном послеоперационном 
периоде. Но в доступной нам литературе основное 
внимание уделяется анализу отдаленных последствий 
различных вариантов хирургического вмешатель-
ства [5]. Педиатрические аспекты этой проблемы 
освещены недостаточно.  

Цель – оценить состояние здоровья детей в отдален-
ном периоде на примере одного из наиболее частых 
ВПС (коарктации аорты), оперированных в первые 
3 мес жизни. 

 
Материалы и методы 

Наблюдали 12 детей (6 девочек и 6 мальчиков) с 
коарктацией аорты, оперированных в первые 3 мес 
жизни. Все операции выполнены с резекцией патоло-
гического участка аорты и репарацией конец-в-конец. 
Послеоперационный период протекал без особенно-

стей. По показаниям в процессе наблюдения проводи-
лись клинико-инструментальные и лабораторные об-
следования. При необходимости консультации специа-
листов. Медиана длительности наблюдения составила 
5,5 года (пределы колебаний 1–9 лет). 

 
Результаты 

Среди обследованных нами детей число мальчиков и 
девочек было одинаковым (см. таблицу). У ближайших 
родственников ВПС не выявлены. Беременность во 
всех 12 случаях протекала неблагоприятно, с угрозой 
прерывания. 

Как видно из таблицы, коарктация аорты сочеталась 
с другими пороками (11/12). Это были аномалии кла-
пана аорты (см. рисунок) с умеренным нарушением ге-
модинамики (4/12), дефекты перегородок сердца 
(5/12), открытый артериальный проток (4/12). 

В ряде случаев зарегистрировано сочетание пороков. 
В отдаленном периоде выявлялась разнообразная па-
тология. Много проблем детям и их родителям достав-
ляли неусидчивость, сложности в усвоении школьной 
программы, нарушения сна, невротические реакции. 
Как результат нарушения внутриутробного развития и 
преждевременных родов, сложностей вскармливания 
отмечены железодефицитная анемия, инфантильная 
анорексия. Часто отмечались аллергические реакции, 
боли в животе и нарушения пассажа химуса, гастроэзо-
фагеальный рефлюкс. Как проявления системной па-
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Основные данные по обследованным пациентам 

Basic data on the examined patients

Пациент Пол
Диагноз на момент 

оперативного 
вмешательства

Длительность 
наблюдения, 

лет
Диагноз окончательный

1 Ж

Коарктация аорты. 
Двустворчатый клапан 

аорты. Открытый 
артериальный проток. 

Недоношенность. 
Ребенок «to small  

for a date»

9

Клапанный стеноз аорты (градиент давления 43 мм рт. ст.). Извитость дуги 
аорты. Гипертрофия миокарда. Делеция пары хромосом 22. Дакриоцистит. 

Инфантильная анорексия. Железодефицитная анемия. Бронхиальная 
астма, аллергические ринит и конъюнктивит. Аномалия прикуса. 

Плосковальгусная деформация стоп. Двусторонняя паховая грыжа.  
Ночные кошмары. Навязчивые движения. Энурез. Микроаденома 

гипофиза. Гонадотропинзависимое преждевременное половое созревание. 
Затруднения при обучении

2 Ж

Коарктация аорты. 
Двустворчатый клапан 

аорты. Открытый 
артериальный проток. 

Недоношенность

9

Дисфункция синусового узла. Дакриоцистит. Нарушения осанки. 
Железодефицитная анемия. Бронхиальная астма. Плосковальгусная 

деформация стоп. Тяжелые невротические реакции  
(наблюдается у психиатра). Затруднения при обучении

3 Ж
Коарктация аорты. 

Дефект МЖП
5

Дисфункция синусового узла. Железодефицитная анемия.  
Атопический дерматит. Ночные кошмары. Пупочная грыжа

4 М
Коарктация аорты. 

Дефект МЖП
8

Фебрильные судороги. Бронхиальная астма. Запоры хронические.  
Ночные кошмары. Невротические реакции. Неусидчивость

5 М
Коарктация аорты. 

Двустворчатый клапан 
аорты

8
Двустворчатый клапан аорты. Умеренный стеноз. Умеренная гипертрофия 

миокарда. Извитость дуги аорты. Косоглазие. Часто болеющий ребенок. 
Неусидчивость. Быстрая истощаемость

6 Ж
Коарктация аорты. 
Четырехстворчатый 

клапан аорты
7

Четырехстворчатый клапан аорты. Синдром гипермобильности суставов. 
Аденоидит. Хронический тонзиллит. Невротические реакции. 

Сноговорение

7 М
Коарктация аорты. 

Открытый 
артериальный проток

5
Атопический дерматит. Аденоидит. Гипертрофия миндалин.  

Часто болеющий ребенок. Хронические запоры. Нарушения сна

8 М
Коарктация аорты. 

Дефект МЖП
6

Нарушения сна. Транзиторные тики. Обкусывание ногтей.  
Расходящееся косоглазие. Гипермобильность. Паховая грыжа

9 Ж

Коарктация аорты. 
Дефект 

межпредсердной 
перегородки

5
Железодефицитная анемия. Инфантильная анорексия.  

Навязчивые движения. Подвывих шейных позвонков. Запоры

10 Ж
Коарктация аорты. 

Дефект МЖП
5

Привычная рвота. Гастроэзофагеальный рефлюкс. Гипермобильность. 
Нарушения сна

11 М
Коарктация аорты. 

Открытый 
артериальный проток

4 Бронхообструктивный синдром. Гипермобильность

12 М Коарктация аорты 1
Атопический дерматит. Аллергический ринит.  

Аллергический конъюнктивит

Примечание: М – пациент мужского пола, Ж – женского; МЖП – межжелудочковая перегородка.



тологии соединительной ткани были нередки наруше-
ния осанки, аномалии прикуса и роста зубов, грыжи, 
деформации стоп. 

 
Обсуждение 

Коарктация аорты – один из наиболее частых врож-
денных пороков сердечно-сосудистой системы с вариа-
бельным стенозированием дуги аорты (соответственно, 
разной степенью периферической гипертензии) и на-
личием или отсутствием других пороков развития 
сердца: дефекты клапана аорты, стеноз митрального 
клапана, дефекты перегородок сердца, гипоплазия ле-
вого желудочка, фиброэластоз эндокарда и многие дру-
гие [6, 7]. Чаще всего регистрируются двустворчатый 
клапан аорты (у 30% младенцев с коарктацией) и/или 
дефект межпредсердной перегородки [8], что отмечено 
и у наших пациентов. Таким образом, наряду с коаркта-
цией аорты существуют другие ВПС, существенно ска-
зывающиеся на кровообращении. Даже небольшое сте-
нозирование двустворчатого клапана обусловливает 
посленагрузку, постепенно приводящую к гипертрофии 
миокарда. Поэтому в иностранной литературе к паци-
ентам с ВПС, даже корригированными, применяется 
термин «хроническая болезнь сердца». Доказано, что 
долгосрочная выживаемость у взрослых, перенесших в 
отдаленном прошлом восстановление стенозирован-
ной аорты, была значительно снижена (с ускоренным 
снижением после третьей декады). Почти у 50% пациен-
тов постепенно развилась гипертония. К 50-летнему 
возрасту около 50% пациентов нуждались в дополни-
тельном инвазивном кардиологическом лечении [9].  

Но в нашей группе пациентов, как и по данным лите-
ратуры, зафиксированы многочисленные психоневро-
логические нарушения. Действительно, при коарктации 
аорты почки как регуляторы артериального давления 
живут в условиях гипоперфузии, а мозг – в условиях рез-
кого повышения артериального давления. У некоторых 
детей из обсуждаемой группы (наблюдения 1, 2) систо-
лическое артериальное давление перед оперативным 
вмешательством приближалось к 200 мм рт. ст. И если у 
взрослых с неконтролируемой артериальной гипертен-
зией в таких условиях говорят об энцефалопатии, то ре-
акция детского мозга во внимание не принимается. Хотя 

доказано, что у плодов с ВПС нарушен кровоток в 
мозге [10]. У плодов с хронической болезнью сердца на 
III триместре внутриутробного развития нарушен кро-
воток и метаболизм мозга, уменьшен объем мозга, что 
объясняет последующие нарушения развития [11]. Как 
подтверждение этому известно, что дети с хронической 
болезнью сердца плохо осваивают школьную про-
грамму. Частота этих нарушений зависит от тяжести бо-
лезни: 20% случаев – при легких и умеренных вариантах, 
75% – при тяжелых. Все новорожденные, дети раннего и 
младшего возраста, подвергшиеся паллиативным хирур-
гическим вмешательствам, страдают нарушениями ум-
ственного развития [4]. Для педиатра чрезвычайно 
важно, что нарушения психоневрологического развития 
не зависели от оперативного вмешательства [12].  

 
Заключение 

Сравнительно небольшая группа наших пациентов, 
а также то, что под наблюдение педиатра далеко не все-
гда попадают самые тяжелые варианты ВПС, ограни-
ченный срок наблюдения не позволяют сделать окон-
чательные выводы. Но можно с уверенностью сказать, 
что ВПС – это отнюдь не изолированное явление 
 (событие), не изолированный дефект клапана, перего-
родок, смещения магистральных сосудов и т.д., а стра-
дание всех тканей и структур сердца (поэтому право-
мочен термин «хроническая болезнь сердца»). Но од-
новременно страдают и другие системы организма, как 
в результате нарушения кровообращения, так и незави-
симо, как результат сопутствующих состояний.  

ВПС сопутствуют: несбалансированной транслокации 
11/22; частичной дистальной трисомии 3q; трисомиям 
12р, 13, 18 и 21 (Дауна синдром); мозаичной трисомии 14 
(Тетрада Фалло); синдромам хромосомы 4q, 8р, 10р, 10q 
и 11q; синдрому Тернера (моносомия или мозаицизм по 
Х хромосоме, очень часто сочетается именно с коаркта-
цией аорты); синдромокомплексам акроренальному; 
Кантрелла; Чарга–Стросса;  ДиДжорда; Гольденхара; Иве-
марка; кардио-фациальному; дисплазиям кардио-фацио-
мелической, гелеофизической, хондроэктодермальной; 
эмбриопатиям алкогольной, антиэпилептической, крас-
нушной, триметадионовой, фенилкетонурической; ане-
мии Блекфана–Даймонда; синдромам вело-кардио-фа-
циальному, врожденному фиброзу печени, генито-па-
лато-кардиальному, ихтиоза врожденного, кардио-фа-
цио-кутанного, Куссефа, коротких ребер с полидакти-
лией, Смит–Лемли–Опитца, Халл–Паллистера, 
Холт–Орама и многих других [13]. Поэтому врач, обнару-
жив один порок развития, должен исключать иные мор-
фофункциональные и иммунные нарушения. 

Возможные направления государственных и обще-
ственных институтов, системы здравоохранения по 
облегчению судьбы детей с ВПС:  
• совершенствование акушерско-гинекологической 

службы с целью внутриутробной диагностики ВПС 
(хронической болезни сердца); 

• лечение стресса и страхов у женщины, неизбежно 
возникающих при известии о врожденном пороке 
развития плода; 

• обеспечение как можно более длительного внутри-
утробного развития с достижением максимально 
возможной зрелости плода; 

• планирование соответствующего оснащения родо-
вого зала и подготовки родоразрешающей бригады с 
целью максимального обеспечения кровотока мозга 
плода в период родов и новорожденного; 

• в максимально короткие сроки обеспечение ради-
кального или паллиативного хирургического вмеша-
тельства [4]; 

• в последующем обеспечение междисциплинарного и 
межпрофессионального взаимодействия при выха-
живании и дальнейшем росте и развитии ребенка; 

• педиатрическое сопровождение ребенка и подростка 
при получении инвалидности, социальных пособий 
и льгот. 
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Поперечное сканирование аорты. Двустворчатый клапан 
аорты. Асимметричное смыкание (указано стрелкой) створок. 

Cross sectional CT-scan of the aorta. Bicuspid aortic valve. 
Asymmetric closure (indicated by arrow) of the leaves.
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