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АННОТАЦИЯ
Введение. Для детей с врождёнными пороками сердца (ВПС) характерны особенности развития, в основе 

которых лежит патология сердечно-сосудистой системы . Тип, тяжесть ВПС, возраст коррекции порока и ряд других 
факторов оказывают непосредственное влияние на выраженность его не кардиологических осложнений, таких 
как нарушения физического и моторного развития, обусловленных особыми условиями формирования нервной 
системы в условиях ВПС . 

Цель. Систематизировать имеющиеся в настоящее время данные об особенностях физического и моторного 
развития детей с ВПС, о лежащих в их основе факторах, обосновать важность более углублённого обследования 
детей на всех этапах их развития и необходимость коррекции выявленных нарушений с момента их диагностики .

В обзоре представлены данные о распространённости и особенностях отклонений в моторном развитии 
у детей с ВПС в разные возрастные периоды; описаны факторы, предрасполагающие к их развитию, а также 
возможности диагностики и коррекции таких нарушений . Кроме того, приведены сведения о развитии функции 
равновесия, которая также страдает у данной когорты пациентов . Так как физическое и моторное развитие детей 
тесно связаны между собой, с развитием нервной и состоянием мышечной систем, а сила мышц и равновесие 
являются неотъемлемыми  компонентами некоторых моторных навыков, каждому из этих параметров посвящен 
отдельный раздел статьи . При ацианотических пороках чаще выявляются нарушения в прибавке массы тела, а при  
цианотических — отставание детей в росте и массе тела . Ещё одним проявлением задержки физического развития 
детей с ВПС является  дефицит развития мышечной массы, что отражается в подтверждённом исследованиями 
снижении силы мышц у данной категории пациентов . Нарушения в мелкой и/или крупной моторике отмечается 
у ⅓–⅔ детей с ВПС с раннего возраста до совершеннолетия . Нарушения в двигательной сфере в детском возрасте 
влекут за собой гиподинамию, психологические и когнитивные проблемы, трудности в социализации ребёнка, 
значительно снижая качество жизни .

Заключение. Для детей с ВПС характерны особенности физического и моторного развития, которые оказывают 
существенное влияние на жизнь ребёнка . Поэтому в настоящее время крайне остро стоит необходимость 
обследования не только сердечно-сосудистой системы, но и физического развития, двигательной сферы у детей 
с ВПС, своевременного выявления отклонений в физическом и моторном развитии и их целенаправленной 
реабилитации . 
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ABSTRACT
INTRODUCTION: Children with congenital heart diseases (CHD) have certain peculiarities of development determined 

by the pathology of the cardiovascular system . The type, severity of CHD, the age of correction of the disorder and a number 
of other factors have a direct impact on the severity of its non-cardiologic complications, such as disorders in physical and 
motor development attributable to specific conditions of formation of the nervous system in children with CHD .

AIM: To systematize the currently available data on the peculiarities of physical and motor development of children 
with CHD and their underlying factors, to justify the importance of a more in-depth examination of children at all stages of 
their development and of the need to correct the identified disorders starting from the moment of their diagnosis .

The review presents the data on the incidence and peculiarities of deviations in motor development of children with 
CHD at different age periods; describes factors predisposing to their development, as well as the possibilities of diagnosis 
and correction of such disorders . Besides, information is provided on the development of the balance function that is 
also impaired in this cohort of patients . Since the physical and motor development of children are closely interrelated 
and related to the development of the nervous and muscular systems, and the muscle strength and balance are integral 
components of some motor skills, each of these parameters is considered in a separate section of the article . Acyanotic 
heart diseases are more commonly associated with disorders in the weight gain, and cyanotic ones — with retardation of 
children in growth and body mass . Another manifestation of retardation of physical development of children with CHD is 
deficit of muscle mass development reflected in the research-confirmed reduction of muscle strength in this category of 
patients . Disorders in fine and/or large motor skills are noted in one to two thirds of children with CHD from an early age 
to adulthood . Disorders in the motor sphere in childhood entail physical inactivity, psychological and cognitive problems, 
difficulties in socialization significantly reducing the quality of life .

CONCLUSION: Children with CHD are characterized by peculiarities of the physical and motor development, which 
have a significant impact on the child’s life . Therefore, currently of paramount importance is not only examination of the 
cardiovascular system of children with CHD, but also their physical and motor development, as well as timely identification 
of deviations in the physical and motor development and their targeted rehabilitation .

Keywords: congenital heart diseases; children; motor development; physical development; large motor skills; fine motor 
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ВВЕДЕНИЕ
Врождённые пороки сердца (ВПС) выявляются 

примерно у 9 новорождённых детей из 1000, что со-
ставляет 1,35 млн ежегодно по всему миру [1], и около 
четверти из них нуждаются в хирургическом лечении 
на первых месяцах жизни [2] . Учитывая возросшую 
выживаемость детей с ВПС по сравнению с прошлым 
веком и достижение большинством из них взрослого 
возраста, всё более актуальной становится коррекция 
не кардиологических осложнений ВПС, к которым от-
носятся нарушения моторного развития . 

У детей от природы есть потребность в физической 
активности . Двигательная активность ребёнка способ-
ствует его общему развитию в раннем возрасте и ста-
новлению его как полноценного члена общества в более 
старшем возрасте . Для детей с ВПС характерно отстава-
ние в развитии, выраженность которого зависит от ис-
ходной тяжести порока и наличия генетических забо-
леваний, которые выявляются у 30% детей с ВПС [3] .  
Помимо этого, пациенты с ВПС относятся к категории 
повышенного риска повреждения головного мозга, обу-
словленного особенностями внутриутробного развития, 
постнатального воздействия гипоксии и интраопераци-
онных факторов (например, искусственного кровообра-
щения (ИК)), что влечёт за собой отклонения нейромо-
торного развития . Особенности гемодинамики и обмена 
веществ, приём медикаментов, гипоксемия и ряд дру-
гих факторов, обусловленных наличием ВПС, оказыва-
ют влияние и на физическое развитие детей . Данное 
понятие объединяет процесс роста, прибавку массы  
тела, развитие мышечной системы и других систем 
органов, которые, в свою очередь, зависят от зрелости 
и функциональных способностей нервной системы .

Цель — систематизировать имеющиеся в на-
стоящее время данные об особенностях физического 
и моторного развития детей с врожденными пороками 
сердца, о лежащих в их основе факторах, обосновать 
важность более углублённого обследования детей 
на всех этапах их развития и необходимость коррек-
ции выявленных нарушений с момента их диагностики . 

Так как физическое и моторное развитие детей 
тесно связаны между собой, с развитием нервной и со-
стоянием мышечной систем, а сила мышц и равновесие 
являются неотъемлемыми компонентами некоторых 

СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ
 

ВПС — врождённый порок сердца
ЕЖ — единственный желудочек
ИК — искусственное кровообращение
ТМС — транспозиция магистральных сосудов
СГЛС — синдром гипоплазии левого сердца
SD — standard deviation (стандартное отклонение)

моторных навыков [4], каждому из этих параметров 
посвящен отдельный раздел статьи .

Физическое развитие детей с ВПС
По данным литературы, для пациентов с врождён-

ными пороками сердца характерно отставание роста и  
массы тела, что связано с недостаточностью питания [5, 6] .  
Отставание в росте у детей с ВПС связывают с гипоксией  
тканей, повышенным обменом веществ, нарушениями 
всасывания питательных веществ, низкими концентра-
циями инсулиноподобного фактора роста-1, сниженным  
сердечным выбросом, лёгочной гипертензией, повтор- 
ными инфекциями дыхательной системы, приёмом ряда  
лекарственных препаратов, генетическими особенно-
стями [5] . Считается, что нарушения роста у младенцев  
с ацианотическими пороками сердца прямо пропорцио- 
нальны тяжести гемодинамических нарушений, а на-
личие цианоза при заболевании сердца у детей усу-
губляет выраженность недостаточности питания: по  
статистике при «бледных» пороках в большей степени  
нарушается набор массы тела ребёнка, тогда как при  
«синих» ВПС чаще отмечается отставание детей в росте 
и массе тела [5] . Ещё одним немаловажным фактором 
является питание . Матери детей с ВПС часто жалуются  
на проблемы с кормлением из-за плохого аппетита или  
отказа ребёнка от пищи [7] . Следует обратить внима-
ние, что трудности с кормлением у ребёнка с ВПС могут 
быть не только признаком сердечной недостаточности, 
но и сопутствующей неврологической патологии [8], 
которая может быть следствием и/или усугубляться ги-
поксией тканей в условиях нарушенной гемодинамики . 

Одной из первых публикаций по данной пробле-
ме стали данные J . Benn о росте и массе тела детей 
школьного возраста с открытым артериальным прото-
ком: масса тела мальчиков и девочек, по статистике, 
была ниже, чем у сверстников, и при этом, девочки 
оказались статистически значимо выше ровесниц [9] .

M . Campbell, et al . провели анализ данных 200 па-
циентов (0–35 лет; 88,5% — дети 0–14 лет) с различ-
ными ВПС, около половины из которых имели тетраду 
Фалло . Учёные выявили, что чем более выражен циа-
ноз, тем сильнее ВПС отражается на росте пациента:  
средний рост в группе ацианотических пороков соста-
вил 98% от нормальных значений, тогда как в группе 
тяжёлых «синих» пороков — 94% . Учёные доказали, 
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что наличие ВПС оказывает большее влияние на массу 
тела пациентов . Так, средняя масса тела в изучаемой 
когорте соответствовала 85% от средней нормальной . 
Причём выраженность цианоза оказалась обратно про-
порциональна массе тела: этот показатель при «блед-
ных» и тяжёлых «синих» пороках оказался равен 91% и  
77% от средней нормальной массы тела, соответственно .  
Также было выявлено, что по мере взросления пациентов  
масса тела всё больше начинает зависеть от возраста и  
меньше от роста . Обращает на себя внимание, что у  
пациентов с тетрадой Фалло отклонения от нормы как по  
росту (97,1% против 94,5%), так и по массе тела (87,2% 
против 78,3%) были выражены значительно меньше, 
чем при других цианотических ВПС, в связи с чем ав-
торы сделали вывод, что не только цианоз оказывает 
влияние на отставание в развитии детей в ВПС [10] . 

В литературе середины XX в . был сделан ряд пред-
положений о других возможных причинах отклонений 
в физическом развитии детей с ВПС . H . Taussig в своей 
книге «Врождённые пороки сердца», впервые опубли-
кованной в 1947 г ., отметила, что лучшее физическое 
развитие детей с тетрадой Фалло может быть обуслов-
лено отсутствием перегрузки малого круга кровообра-
щения, что отмечается при неоперированном откры-
том артериальном протоке, дефекте межпредсердной 
перегородки или транспозиции магистральных сосудов 
(ТМС) [11] . Также давно замечено, что у детей с ВПС по-
мимо отсутствия подкожно-жировой клетчатки очень 
плохо развита мышечная масса, что усугубляется отсут-
ствием нормальной физической активности и не может 
не оказывать влияние на массу тела ребёнка [10] .

Несмотря на часто своевременную коррекцию ВПС 
в последние годы, проблема отставания в физическом 
развитии детей с ВПС до сих пор остаётся актуальной . 
В Китайском исследовании начала XXI в . при сравнении  
дошкольников с ВПС и их здоровых сверстников выяв-
лены статистически значимые различия в росте и массе  
тела: дети с ВПС были немного ниже и значительно легче  
своих сверстников . Тяжёлое отставание в физическом 
развитии (рост и масса тела ниже 3 перцентиля) отме-
чалось у 13% детей с ВПС и у 1% здоровых детей [12] . 
C . Chien, et al . при сравнении детей раннего и дошколь-
ного возраста с ВПС со здоровыми сверстниками так-
же отметили более низкую массу тела при рождении, 
более низкие соотношения рост/возраст и масса тела/
возраст в группе с пороком сердца [7] . А в недавнем ис-
следовании детей раннего возраста с ВПС S . Maya, et al .  
выявили дефицит массы тела (менее -2 стандартных  
отклонений (SD)) и роста (менее -3SD) у 42,3% и 38,5% 
детей с «синими» пороками, соответственно, и у 11,5% 
детей с «бледными» пороками по обоим показателям [6] .  
C . Rego, et al . у 6,3% детей с ВПС 6-15 лет выявили недо-
статочность питания по индексу вес/возраст и у 18,5% —  
по соотношению индекса массы тела к возрасту . Низ-
кий рост отмечался у 15,6% обследованных [13] .

Мышечная сила
Дефицит развития мышечной массы детей с ВПС 

не может не отражаться на мышечной силе . Результаты 
исследований, посвященных изучению этой темы, под-
тверждают снижение силы мышц у детей с ВПС . Так, 
у школьников с пороком сердца мышечная сила четы-
рехглавой мышцы бедра и сила мышц кисти оказались 
на 21,4% и 17,7% ниже показателей контрольной груп-
пы [4] . В исследовании, сравнивавшем мышечную силу 
кисти у 569 детей с ВПС с 2551 здоровым ребёнком, об-
наружено, что этот показатель в основной группе ока-
зался значительно ниже, чем в группе сравнения (20,8 
кг против 24,5 кг) . Учёные также выявили, что у де-
тей со сложным ВПС наименьшие значения мышечной 
силы кисти были 19,8 кг, с ВПС средней степени тяже-
сти — 20,7 кг, с простым ВПС — 22,5 кг [14] . Таким об-
разом, степень цианоза при ВПС отражается не только 
на весо-ростовых показателях ребёнка, но и на разви-
тии силы мышц . По последним данным в повышенном 
риске снижения мышечной силы находятся именно 
дети со сложными ВПС, особенно с одножелудочковы-
ми пороками [15], что подтвердили M . Meyer, et al ., вы-
явив наименьшие показатели мышечной силы в группе 
детей после операции Фонтена [14] . 

В бразильском исследовании, в которое было вклю-
чено 32 ребёнка с ВПС от 6 до 15 лет, снижение силы  
мышц кисти было обнаружено у 96,9% пациентов . В свя-
зи с тем, что у 43,8% детей с мышечной силой ниже  
нормы авторы выявили низкий функциональный резерв 
мышц, то они сделали предположение, что эта когорта 
пациентов может иметь повышенный риск развития 
саркопении [13] . Данные опубликованного в октябре 
2022 г . систематического обзора и метаанализа под-
твердили, что дети и подростки (до 18 лет) с ВПС имеют 
сниженную мышечную силу по сравнению с контроль-
ной группой (-34,07 Н•м), и хотя метаанализ мышечной 
силы кисти не выявил значимой разницы между этими 
двумя группами (0,08 Н•м), он показал снижение силы 
мышц конечностей в группе детей с ВПС . Также авторы 
отметили, что для пациентов с ВПС характерна более 
низкая сила респираторных мышц [16] .

Не вызывает сомнений, что физическая активность 
невозможна без работы мышц . Регулярное задейство-
вание мышечной массы в физической активности при-
водит к повышению как силы и выносливости мышц, 
так и физической работоспособности, однако следует 
учитывать, что сила мышц кисти слабо связана с фи-
зической работоспособностью пациента [14], поэтому 
эти параметры требуют отдельной оценки и коррекции . 

Моторное развитие
Работа мышц тела обеспечивает произвольную дви-

гательную деятельность . Моторное развитие предопре-
деляет точность и скорость двигательной активности,  
а следовательно, достижение её задачи . Моторика — это  
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(5,1–6,8 лет) . При сравнении основных показателей мо-
торного развития с нормой у детей с ВПС без генети-
ческой патологии выявлены статистически значимые 
нарушения моторного развития (p < 0,01), при этом вы-
раженные отклонения в моторных навыках отмечались 
с частотой 21,2–41,1% (в зависимости от исследуемого 
навыка) [20] . C . Chien, et al . в недавнем исследовании 
также выявили отставание детей с ВПС до 6 лет по об-
щему моторному развитию с наиболее выраженными 
нарушениями в крупной моторике [7] . 

В международной литературе также встречаются  
данные о том, что проблемы с моторной функцией есть  
и у детей более старшего возраста . По данным S . Dordel,  
et al ., у 75% детей с цианотическими и 42% детей с  
ацианотическими ВПС школьного возраста отмеча-
лись нарушения моторного развития средней (25% и  
26,3%, соответственно) или тяжёлой (50% и 15,8%, соот-
ветственно) степени тяжести [21] . По результатам дру-
гого исследования у детей дошкольного и школьного  
возраста после хирургической коррекции ТМС отклоне- 
ния в крупной и мелкой моторике отмечались в 23,4%  
и 22,1% случаев, соответственно [22] . R . Liamlahi, et al .  
при сравнении детей с ВПС 7–17 лет со здоровыми  
сверстниками получили статистически значимо худшие  
результаты во всех областях моторного развития в  
основной группе (p ≤ 0,001) с наиболее выраженными  
отклонениями в крупной моторике (p < 0,001) . Так-
же учёные отметили, что 54% детей с отклонениями  
в моторной функции имели расстройство поведения  
[23] . Группа исследователей под руководством  
I . Holm выявила, что у детей с ВПС от 7 до 12 лет 
в 42,5% случаев отмечались моторные нарушения раз-
ной степени выраженности [4] .

Маловероятно, что нарушения моторного развития,  
выявленные в раннем возрасте, самостоятельно ниве-
лируются с возрастом [4] . Это подтверждается выше- 
перечисленными исследованиями, где моторные нару-
шения были выявлены у детей с ВПС разных возрастов  
без предшествовавшей реабилитации, а также ис-
следованием B . Bjarnason–Wehrens, et al ., в котором 
было зарегистрировано более выраженные нарушения  
моторных навыков у более старших детей (11–15 лет 
против 5–10 лет; p < 0,01) [24] . Обследование подростков  
с ВПС, проведённое K . Easson, et al ., показало, что у 42,4%  
из них отмечались нарушения в моторном  развитии сред- 
ней-тяжёлой степени (менее -1SD), а у 18,2% — тяжёлой  
степени (менее -2SD) [25], что также подтверждает со-
хранение данной проблемы в подростковом возрасте . 

Тем не менее, ряд авторов сообщает о нормализации  
моторных показателей у детей с ВПС без генетической  
патологии к возрасту 12 месяцев и старше [18, 26] . Од-
нако, в этих исследованиях обращает на себя внимание 
тот факт, что от 74% до 100% детей с отставанием в раз-
витии получали реабилитационное лечение, что под-
тверждает, что своевременные выявление и лечение 

совокупность скоординированных действий человека, 
направленных на выполнение точных движений .

Отставание в моторном развитии считается одной 
из основных проблем развития у детей [5] . Мотор-
ные нарушения могут оказывать негативное влияние 
на разные сферы жизни ребёнка: на выполнение по-
вседневных действий (например, одевание, приём 
пищи), на участие в играх с другими детьми, школьных 
мероприятиях, спорте, на самооценку ребёнка и его по-
ложение в обществе сверстников . Всё это в дальней-
шем может вести к малоподвижному образу жизни 
и усугублять проблемы со здоровьем [4] .

Развитию моторики у детей с врождёнными по-
роками сердца учёные стали уделять больше внимания  
последние два десятилетия, хотя ещё в 1949 г . M . Camp- 
bell, et al . обратили внимание на отставание в освоении  
ходьбы у этой когорты пациентов [10] . На данный момент  
известно, что задержка в моторном развитии характер-
на для 30–60% детей с ВПС [8, 17] примерно в равных 
пропорциях в разные возрастные периоды [17] . 

По статистике, нарушение моторных навыков у де-
тей с ВПС выявляется с раннего возраста . По данным 
многолетних исследований, отставание в развитии 
крупной моторики у этой категории детей выявляется 
уже с возраста 2 месяцев [18] . S . Fourdain, et al . опубли-
ковали данные о том, что 79% младенцев с ВПС в воз-
расте 4 месяца имели отставание в моторном развитии 
и нуждались в восстановительном лечении [18] . 

При отсутствии коррекции моторных нарушений 
в грудном возрасте, особенно при наличии тяжёлого 
ВПС у ребёнка, проблема сохраняется и в раннем дет-
ском возрасте . Результаты анализа данных 294 детей 
с ВПС показали, что только 52% из них научились хо-
дить к возрасту 18 месяцев, и 73% — к 2 годам, в свя-
зи с чем исследователями был сделан вывод о том, 
что на время начала ходьбы непосредственное влияние 
оказывают цианоз/снижение сатурации кислорода кро-
ви и плохое развитие мышечной массы . Так, в группе 
с «бледными» пороками 76% и 92% детей научились 
ходить к 1,5 и 2 годам, тогда как в когорте «синих» 
пороков — только 47% и 69%, соответственно [10] . 
По последним данным, позднее начало ходьбы явля-
ется предиктором нарушений даже у здоровых детей 
дошкольного возраста в таких показателях моторного 
развития, как мелкая моторика и равновесие [19] .

Ряд исследований был посвящён обследова-
нию детей с ВПС дошкольного возраста . По данным  
A . Nasiruzzaman, et al ., у 60% детей с пороками серд-
ца (n = 50) в возрасте 3,04 (± 2,01 SD) года отмечалось 
 отставание в развитии крупной моторики, а у 54%  
выявлены нарушения мелкой моторики [5] . В швей-
царское исследование было включено 233 ребёнка  
с ВПС, перенёсших операцию с ИК, 64 из которых  
имели подтверждённое генетическое заболевание . 
Средний возраст изучаемой когорты составил 6,3 года 



DOI: https://doi.org/10.17816/PAVLOVJ322794

126
REVIEWS

I. P. Pavlov Russian  
Medical Biological HeraldVol. 32 (1) 2024

подобного рода нарушений способствует значительному  
улучшению прогноза моторного развития у детей с ВПС . 

Авторы систематического обзора сделали за-
ключение, что тяжёлые моторные нарушения (менее 
-2SD) характерны преимущественно для младшего 
возраста, что позволило предположить, что моторные  
навыки могут улучшаться по мере взросления ребёнка 
с ВПС [17] . Это соответствует данным, что чаще всего 
(4–74%) отклонения в моторике выявляются в возрас-
те до 12 месяцев, затем их частота постепенно снижа-
ется, и в 24–36 месяцев составляет 3,5–6,7% (но этот 
показатель остаётся выше среднепопуляционного) [27] .  
Однако, результаты многолетнего исследования  
M . Sprong, et al . оказались противоположными: боль-
шинство детей с нарушениями крупной моторики  
(≤ -1SD) в возрасте 9 месяцев имели проблемы в мо-
торном развитии той же (≤ -1SD) или большей степени 
выраженности (≤ -2SD) к 18 месяцам [2] . 

Несмотря на вариабельность результатов обсле-
дований более младших детей, к школьному возрасту 
частота отставания в моторном развитии увеличивает-
ся, что может быть связано с возрастающими требо-
ваниями к ребёнку, а также усложнением необходи-
мых моторных навыков [25] . Систематический обзор  
M . Bolduc, et al . подтверждает, что для детей и подрост-
ков с ВПС, требующим оперативного лечения на откры-
том сердце, характерны отклонения в моторном раз-
витии на ≈ 1SD в худшую сторону по сравнению со 
здоровыми сверстниками, и без реабилитационного 
лечения дети не «перерастают» эти нарушения [17] . 

Степень нарушений моторной функции во многом 
предопределена тяжестью врождённого порока сердца . 
J . Stieh, et al . выявили значительный дефицит в развитии 
крупной и мелкой моторики у детей с цианотическими 
ВПС, а не у детей с «бледными» пороками [28] . По дан-
ным S . Dordel, et al ., нарушения моторного развития  
в 1,8 раз чаще отмечались у детей с «синими» ВПС [21] . 

Наиболее тяжёлыми среди ВПС являются пороки 
с единственным желудочком (ЕЖ) . По данным систе-
матического обзора и метаанализа, у детей с одно-
желудочковыми ВПС показатели развития ожидаемо 
оказались ниже, чем при наличии двухжелудочкового 
кровообращения [15] . Другими авторами при сравне-
нии 9- и 18-месячных детей выявлены статистиче-
ски значимо худшие результаты (p ≤ 0,05) при оценке  
крупной и мелкой моторики у детей с ЕЖ по сравнению 
со сверстниками с другими сложными ВПС . А при оцен-
ке в динамике у детей с одножелудочковым крово- 
обращением частота тяжёлых нарушений крупной мо-
торики (менее -2SD) увеличивалась по мере взросления 
пациентов: в 3, 9 и 18 месяцев она составила 8%, 30,6% 
и 32,2%, соответственно [2] . По данным M . Ricci, et al ., 
моторные нарушения у детей с одно- и двухжелудочко-
выми критическими ВПС в возрасте 4,5 лет выявляются 
у 32,4% и 11,8% (p < 0,001), соответственно [29] .

Ряд статей акцентирует внимание на особенностях 
моторного развития детей с различными ВПС с ЕЖ .  
D . Williams, et al . обнаружили, что для детей после  
операции Фонтена по поводу синдрома гипоплазии  
левого сердца (СГЛС) характерны выраженные нарушения  
моторного развития [30] . Эти данные подтверждаются 
A . Sarajuuri, et al ., сравнившими детей с СГЛС в воз-
расте 30 месяцев с детьми с другими пороками с од-
ножелудочковым кровообращением того же возраста: 
пациенты с СГЛС имели значительно более худшие 
показатели моторного развития [31] . Однако, O . Khalid 
и T . Harrison выявили отставание в моторном развитии 
у 55% детей с одножелудочковым кровообращением 
без СГЛС и у 33% детей с СГЛС в возрасте 12 месяцев, 
но различия были статистически незначимы [32] .

Так как показатели моторного развития у детей с ЕЖ  
значительно хуже, чем у детей с двухжелудочковыми  
ВПС, в литературе можно встретить предположение, что  
дети с более простыми (двухжелудочковыми) пороками 
сердца постепенно «перерастают» свои исходные на-
рушения развития [15] . Как обсуждалось выше, данный 
вопрос остаётся спорным, однако одним из факторов, 
который может оказывать влияние на развитие мото-
рики является длительность гипоксемии [28], которая 
сохраняется на протяжении всей жизни у детей с ЕЖ, 
несмотря на проводимые оперативные вмешательства . 

Хирургическая коррекция ВПС уменьшает или ни-
велирует гипоксемическое состояние пациента, поэтому 
она может благоприятно отражаться не только на со-
стоянии сердечно-сосудистой системы, но и на общем 
развитии ребёнка, включая моторику . Так, J . Stieh, et al . 
отметили, что после оперативного лечения «синих» по-
роков количество пациентов с нарушениями моторной 
функции средней и тяжёлой степени снизилось с 39% 
до 21% и с 46% до 33%, соответственно [28] . Важно от-
метить, что дети, кому хирургическое вмешательство 
было проведено в возрасте до 2 лет, имели значительно 
лучшие показатели моторного развития по сравнению 
с оперированными в более позднем возрасте деть-
ми . По данным B . Bjarnason–Wehrens, et al ., моторные 
нарушения были более выраженными у детей, пере-
нёсших операцию на открытом сердце, по сравнению 
с детьми с ВПС, не требовавшими какого-либо лечения 
или перенёсших эндоваскулярное вмешательство [24] . 
Оба эти примера подтверждают предположение о том, 
что чем менее выражена гипоксия и/или чем короче её 
воздействие на организм пациента, тем меньше стра-
дает нейромоторная функция, и у ребёнка есть больше 
шансов на восстановление имеющихся отклонений . Од-
нако, и в данном случае всё не столь однозначно, т . к .  
C . Limperopoulos, et al . не нашли улучшений в изучаемой 
когорте детей . Они опубликовали данные о том, что 42% 
детей с ВПС (n = 131) имели отставание в моторном 
развитии (крупной и/или мелкой моторике) в течение 
12–18 месяцев после операции на открытом сердце [33] . 
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Через 5 лет эти нарушения выявлялись с такой же ча-
стотой (по данным повторного обследования 94 детей) 
[34] . И тем не менее, наиболее обоснованным нам пред-
ставляется мнение B . Bjarnason–Wehrens, et al ., что сво-
евременная коррекция ВПС способствует созданию опти-
мальных условий для успешного «навёрстывания» роста 
и нормализации физического развития [24] .

Проблема моторного развития у детей с ВПС становит-
ся ещё более актуальной при сравнении этой группы детей 
со здоровыми сверстниками . В Норвегии сопоставлены  
данные обследования 120 детей от 7 до 12 лет, перенёсших  
несколько оперативных вмешательств на первом году 
жизни по поводу сложного ВПС, с контрольной группой 
из 387 здоровых сверстников . В группе ВПС выявлено 
16,7% детей с неловкостью движений, у 25,8% отмеча-
лись тяжёлые моторные нарушения, тогда как в группе 
сравнения эти показатели составили 4,9% и 2,3%, соот-
ветственно . Учёные посчитали, что риск моторных на-
рушений любой степени у детей с ВПС выше в 5,8 раз, 
тяжёлых моторных проблем — в 11 раз [4] . В другом ис-
следовании, где сравнивали детей с ВПС от 5 до 15 лет 
с контрольной группой здоровых детей, почти у 3/5 вы-
борки основной группы обнаружены нарушения в мотор-
ном развитии, у трети детей с ВПС проблемы с крупной 
моторикой были тяжёлой степени [24] . C . Chien, et al . опу-
бликовали данные по средним z-score крупной, мелкой 
моторики и общего моторного развития: они оказались 
отрицательными у детей с ВПС до 6 лет по сравнению 
со здоровыми сверстниками, при этом наиболее выра-
женные нарушения затронули крупную моторику . Также 
учёные выявили, что меньшая длительность госпитали-
зации и большее соотношение масса тела/возраст были 
характерны для лучшего развития крупной моторики [7] . 

Анализ литературы моторного развития у детей 
с ВПС показал, что в ряде исследований были выяв-
лены нарушения как в крупной, так и в мелкой мото-
рике [2, 4, 5, 7, 20, 22, 23, 28, 33], и зачастую авторы 
не дифференцировали, какие именно моторные навы-
ки страдали, однако, по данным метаанализа 2021 г ., 
для этой когорты детей характерны более выраженные 
нарушения в крупной моторике [27] . M . Sprong, et al . 
(2022) не обнаружили (0%) значимых проблем (≤ -2SD) 
с мелкой моторикой у детей с ВПС в возрасте 18 меся-
цев, тогда как тяжёлые нарушения крупной моторики 
отмечались у 12% детей этого возраста [2] . Таким об-
разом, необходимо проведение большего количества 
исследований с акцентом на то, отставание в каких мо-
торных навыках имеет место у того или иного пациен-
та, так как от этого будет зависеть тактика ведения ре-
бёнка и перечень потенциальных трудностей в будущем 
для него при отсутствии своевременной коррекции . 

Равновесие
Равновесие — основной компонент владения 

моторными навыками [29], так как оно способствует 

стабилизации тела и осуществлению контроля за дви-
жением . Равновесие бывает статическим и динамиче-
ским . Одно от другого отличается тем, в каком положе-
нии сохраняется и контролируется положение тела: стоя 
или сидя в первом случае, в движении — во втором . 

Совсем небольшое число статей описывает состоя-
ние равновесия у детей с ВПС . По данным I . Holm, et al .,  
индекс статического равновесия, измеренный у 120 де-
тей с ВПС 7–12 лет, оказался на 27,5% хуже по сравне-
нию с 387 здоровыми сверстниками [4] . В исследовании 
C . Rego и C . Sabino Pinho проведён анализ данных детей 
с ВПС 7–17 лет и группы контроля, и наиболее выра-
женные нарушения в основной группе оказались в ста-
тическом равновесии (p < 0,001) [13] . Этот же компонент 
баланса тела был достоверно (p < 0,01) хуже у детей 
с ВПС 10,4 ± 2,5 лет по результатам швейцарского ис-
следования [35] . В то же время N . Naef, et al . в своей 
работе указали, что для детей с ВПС самым сложным 
оказалось задание на динамическое равновесие [20] . 

Ожидаемо, что при сравнении пациентов с крити-
ческими ВПС, у детей с одножелудочковым кровообра-
щением выявлено больше трудностей с выполнением 
заданий на равновесие по сравнению с детьми с двух-
желудочковыми пороками (p = 0,001) [29] .

ОБСУЖДЕНИЕ
Обзор научных публикаций показал, что проблема 

нарушений в физическом и моторном развитии детей 
с ВПС является актуальной в наши дни . Тогда как средне-
популяционно моторные нарушения выявляются у 6–10% 
детей [4], и примерно 5–6% детей страдает диспраксией 
[36], когорта детей с ВПС характеризуется более выра-
женной и частой задержкой моторного развития . 

Каждый ребёнок индивидуален, но очевидно, 
что у детей с ВПС намного больше предрасполагающих 
факторов для формирования нейромоторных наруше-
ний, чем у их здоровых сверстников . К таким факторам 
можно отнести следующие: 

- предоперационные (внутриутробное нарушение 
кровообращения [3], структурные аномалии головного 
мозга [4], ацидоз [37], длительность гипоксемии [28], 
экстракардиальная сопутствующая патология); 

- операционные (длительность ИК [4, 20, 35, 37], интра- 
операционные судороги [3], повторные операции [27]);

- послеоперационные (гиперлактатемия в первые 
5 дней после операции [29], острое нарушение моз-
гового кровообращения [3], судороги [8, 20], низкий 
сердечный выброс [4], ограничение физической ак-
тивности [18], длительность пребывания в отделении 
реанимации и интенсивной терапии [20], длительность 
[35, 38] и частота госпитализаций [38], мышечный 
гипо- или гипертонус [8], потребность в применении 
экстракорпоральной мембранной оксигенации, уста-
новка искусственного желудочка сердца); 
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- немодифицируемые (генетическое заболевание, 
гестационный возраст, недоношенность, низкая масса 
тела при рождении [38], масса тела и окружность го-
ловы при рождении [20], тяжесть ВПС, сатурация кис-
лорода крови менее 85% [27]); 

- социальные (гиперопека, ограничения физиче-
ской активности и общения со сверстниками [12]);

- социально-экономические (доход семьи [38]) . 
Ряд авторов оспаривает значимость тех или иных 

факторов в развитии нейромоторных нарушений . На-
пример, M . Von Rhein, et al . считают, что операционные 
факторы играют менее важную роль в последствиях 
для ребёнка с ВПС, чем послеоперационные осложнения 
[35] . Однако, стоит принимать во внимание, что факторы 
риска нарушений нейромоторного развития в раннем 
возрасте могут отличаться от таковых в отдалённом 
периоде [20] . Так, если в раннем послеоперационном 
периоде, особенно в раннем детском возрасте, наиболь-
шую роль могут играть постнатальные факторы и факто-
ры, связанные с оперативным вмешательством, то в бо-
лее старшем возрасте и/или через несколько лет после 
операции на первое место начнут выходить социальные 
факторы и особенности физического развития детей . 

Имеются данные, что даже у здоровых детей откло-
нения от нормы в моторном развитии оказывают суще-
ственное влияние на психологическое, эмоциональное  
и когнитивное развитие [36] . Дети с нарушениями в  
крупной моторике могут казаться неловкими, имеют труд-
ности с равновесием, неуклюжи в повседневной физиче-
ской активности [4], в связи с чем они могут иметь про-
блемы при взаимодействии со сверстниками, например,  
во время игр, что может повлечь поведенческие проблемы .  
В дополнение к этому, гиперопека со стороны родителей и  
учителей может ограничивать участие ребенка в ситуа-
циях социального взаимодействия, в которых могли бы  
сформироваться определенные поведенческие и мотор-
ные навыки, что ещё больше усугубляет ситуацию . Также 
имеются данные, что дети и подростки с диспраксией 
имеют заниженную самооценку и более высокий уро-
вень тревожности по сравнению со своими сверстниками 
[39] . Моторные нарушения без коррекции могут иметь  
последствия в долгосрочной перспективе, касающиеся 
повседневной деятельности, самоопределения и обще-
го благополучия [17] . Причём важно разделять оценку 
крупной и мелкой моторики [2], т . к . проблемы с крупной 
моторикой ведут к малоподвижному образу жизни и со-
циальной изоляции от сверстников, а нарушения мелкой 
моторики обуславливают трудности с обучением . Дети 
с ВПС часто не могут справиться с повседневными за-
даниями на мелкую моторику, например, перелистыва-
нием страниц книг в раннем детском возрасте, завязы-
ванием шнурков и застёгиванием пуговиц в дошкольном 
возрасте, что в свою очередь может повлечь трудности 
с формированием навыков чтения и письма и последу-
ющее отставание в освоении школьной программы [40] . 

S . Fourdain, et al . в своей работе выделили модифи-
цируемый фактор отставания в нейромоторном разви-
тии — это ранняя стимуляция формирования моторных 
навыков, что подтвердилось результатами их исследо-
вания [18] . Помимо этого, могут помочь  эрготерапия, 
лечебная физкультура и занятия с психологом, которые 
оказались эффективны у детей с диспраксией, имев-
ших сходные нарушения в моторном развитии с детьми 
с ВПС [17] . Крайне важно поощрять детей с моторными 
нарушениями быть физически активными, иметь опыт 
участия в разнообразных мероприятиях, общаться со 
здоровыми сверстниками и не чувствовать беспокой-
ства по поводу успешности выполнения чего-либо . 

По данным M . Unverdorben, et al . дети с ВПС  
независимо от тяжести течения основного заболе-
вания, освобождённые от посещения физкультуры 
в школе, имели значительно более выраженные про-
блемы с моторной функцией по сравнению с деть-
ми, ходившими на этот урок [41] . Однако, по данным  
B . Bjarnason–Wehrens, et al ., посещение физкульту-
ры в школе не способно компенсировать нарушения  
моторики, которые наиболее вероятно возникли ещё 
в дошкольном возрасте, т . к . в исследуемой группе 92,3% 
детей с ВПС ходили на физкультуру, и больше полови-
ны из них имели выраженные трудности с моторными 
навыками [24] . Поэтому крайне важно вовлекать детей 
с ВПС не только в спортивные мероприятия в школе 
(при отсутствии противопоказаний), но и организовы-
вать для них дополнительные специализированные тре-
нировки, направленные на улучшение моторных навы-
ков . По имеющимся результатам исследований, у детей, 
которые начинают регулярно заниматься физической 
активностью под присмотром специалистов, через не-
сколько месяцев отмечается выраженная положительная 
динамика . Участие детей с ВПС в программе, направлен-
ной на улучшение психомоторного развития, в течение 
8 месяцев или в специализированной программе пла-
вания в течение 3 месяцев привело к снижению доли 
детей с моторными нарушениями с 54,8% до 29,0% [37] . 

Американская ассоциация кардиологов и Амери-
канская академия педиатрии выделяют следующие 
группы детей с ВПС, имеющие высокий риск отстава-
ния в развитии (класс I, уровень доказательности А) [3]:

1) новорождённые и дети грудного возраста, тре-
бующие операции на открытом сердце (цианотические 
и ацианотические пороки, например, СГЛС, ТМС, атре-
зия трикуспидального клапана и др .);

2) дети с другими типами цианотических пороков 
сердца, не требующими операции на открытом сердце в пе-
риод новорождённости и в грудном возрасте (например,  
некоторые типы тетрады Фалло, аномалия Эбштейна);

3) дети с отягощающими ВПС факторами, как не-
доношенность, экстракорпоральная мембранная окси-
генация и сердечно-лёгочная реанимация в анамнезе, 
интраоперационные судороги, и пр .
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Согласно составленному данными организациями 
документу, таким детям должны проводиться обследо-
вания для исключения задержки развития в возрасте 
12–24 месяцев, от 3 до 5 лет и в 11–12 лет (класс IIа, 
уровень доказательности С) [3] .

Учитывая актуальность и распространённость мотор-
ных нарушений среди детей с врождёнными пороками  
сердца, медицинские работники должны проводить скри-
нинговое обследование нейромоторного развития детей 
с ВПС с ранних лет для своевременного выявления паци-
ентов с нарушениями развития и их своевременной кор-
рекции . Для оценки моторного развития существуют спе-
циальные шкалы, однако нет ни одного универсального  
метода обследования детей, который мог бы быть при-
менён с периода новорождённости до достижения со-
вершеннолетия . Это связано с физиологически предо-
пределённым сроком освоением тех или иных навыков, 
поэтому при обследовании детей разного возраста при-
меняются разные инструменты и оцениваются разные 
умения . Для обследования мелкой и крупной моторики 
у детей с ВПС рекомендован ряд шкал [3], однако не-
обходимо учитывать, что если оценка мелкой моторики 
не предполагает значительной нагрузки на сердечно-со-
судистую систему, то обследование крупной моторики 
может иметь ряд ограничений у детей с тяжёлыми поро-
ками . Например, часто применимая у детей шкала Бро-
никс-Осерецкого-2 (BOT-2), рекомендуемая для оценки 
мелкой и крупной моторики у детей с ВПС Американской 
ассоциацией кардиологов и Американской академией 
педиатрии [3], включает задания на челночный бег,  
отжимания и пресс, выполнение которых крайне неже-
лательно детьми с тяжёлыми пороками сердца . В связи  
с этим при выборе диагностических шкал необходимо 
учитывать не только возраст, для которого разработана 
шкала, но и то, насколько безопасным будет проведение 
исследования у пациента с остаточными изменениями . 
Известно, что рост и нейромоторное развитие тесно свя-
заны [7], поэтому весо-ростовые характеристики и раз-
витие мышечной системы также должны приниматься 
во внимание при обследовании данной когорты детей . 

Таким образом, необходимо более тщательное  
обследование детей, в том числе детей школьного  
возраста и подростков, на наличие отклонений в раз-
витии, включая моторные навыки, так как дети более 
старшего возраста могут адаптироваться и компенси-
ровать свои нарушения, и возникающие перед ними 
трудности могут быть незаметны для постороннего 
человека без проведения целенаправленного обсле-
дования . Однако, следует принимать во внимание, 
что для детей с ВПС сильная задержка развития не ха-
рактерна, поэтому при выявлении значительного от-
ставания требуется более внимательное обследование 
пациента и исключение других возможных причин [10] . 
Так, в большинстве опубликованных работ, посвящён-
ных моторным нарушениям у детей с пороками сердца, 

из исследований были исключены дети с психическими 
нарушениями и генетическими синдромами, которые 
часто обуславливают более выраженные отклонения . 

Понимая всю важность не кардиологических ос-
ложнений у детей с ВПС, в Швейцарии в 2019 г . начат 
сбор данных в Национальный регистр неврологическо-
го развития детей с тяжёлыми врождёнными пороками 
сердца (англ .: Outcome Registry for CHIldren with Severe 
Congenital Heart Disease, ORCHID) [42] . Планируется  
ежегодное включение 80–100 детей . Детям с тяжё-
лыми ВПС, нуждавшимся в хирургическом лечении 
порока в течение первых 6 недель жизни, будут про-
водиться оценка нейромоторного развития в возрасте 
9–12 месяцев, 18–24 месяцев и 5,5–6 лет, после чего 
полученные данные будут проанализированы и опреде-
лены факторы риска и протективные факторы нейромо-
торных нарушений у данной когорты детей .

На данный момент крайне мало проспективных 
многолетних исследований моторного развития детей 
дошкольного, школьного и подросткового возраста  со 
сложными ВПС . Необходимо проведение большего ко-
личества исследований особенностей моторного раз-
вития детей начальной школы и подростков с ВПС, т . к .  
до сих пор нет достоверной информации о степени и вы-
раженности моторных нарушений в школьном возрасте . 

Суммируя вышесказанное, хотелось бы подчер-
кнуть, что крайне важно, чтобы программы реабилита-
ции детей с ВПС включали обследования двигательной 
сферы и методики коррекции выявляемых нарушений . 
Программы физической реабилитации детей с ВПС 
должны быть направлены не только на повышение то-
лерантности к физическим нагрузкам, но и на улучше-
ние владения собственным телом посредством разви-
тия функции равновесия, мышечной силы и моторики 
с помощью индивидуально подобранных специали-
зированных упражнений . Это может быть достигнуто 
только благодаря комплексному подходу к ребёнку 
с врождённой кардиологической патологией, не огра-
ничиваемому только кардиореабилитацией .

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Проведённый анализ литературы показал, что для  

детей с врождёнными пороками сердца характерны осо-
бенности физического и моторного развития, которые  
оказывают существенное влияние на жизнь ребёнка 
и которые необходимо учитывать при обследовании и  
реабилитации этой категории пациентов . Развитие мотор-
ной функции способствует независимости и самодоста-
точности ребёнка, а следовательно, улучшению качества  
его жизни . Поэтому в настоящее время крайне остро 
стоит необходимость обследования не только сердечно- 
сосудистой системы, но и физического развития и дви- 
гательной сферы у детей с врождёнными пороками сердца,  
а также разработка методик их своевременной коррекции .
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