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Врожденные пороки сердца (ВПС) — одна из серьезных проблем практического здравоохранения, особенно в нео
натологии и педиатрии. В настоящее время ВПС сохраняют лидирующие позиции по распространенности в сравне-
нии с прочими врожденными пороками развития (ВПР) у детей, составляя, по разным оценкам, от 18 % до трети всех 
случаев в структуре ВПР [1, 3, 4, 6, 8]. В настоящее время внедрение ранних и своевременных методов диагностики 
и лечения позволило существенно снизить инвалидность и смертность от этой патологии. В статье представлен 
анализ распространенности и структуры ВПС у новорожденных по данным единственного многопрофильного Пе-
диатрического центра в Республике Саха (Якутия). В ходе исследования были проанализированы 1950 медицин-
ских карт, заполненных в течение двух временных интервалов: в период 2001–2003 гг. и в период 2013–2015 гг. 
Новорожденные, включенные в исследование, были разделены на три группы. Критериями разделения на группы 
служили результаты эхокардиографии, величины сброса крови через шунт на межпредсердной перегородке и ве-
личины шунтирования крови через функционирующий артериальный проток. Для сравнения распространенности 
ВПС среди новорожденных в зависимости от географических, климатических, социальных, медицинских и прочих 
условий вся территория Республики Саха была разделена на пять социально-территориальных зон.
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Congenital heart disease (CHD) is one of the major problems of practical health care and especially in neonatology and 
Pediatrics. Currently, congenital heart defects remain the leading position from the point of view of prevalence compared 
to other congenital malformations in children, accounting for, according to various estimates, from 18% to one-third of 
all cases in the structure of the CDF [1, 3, 8]. Currently, the introduction of early and timely methods of diagnosis and 
treatment have significantly reduced disability and mortality from this disease. The article presents an analysis of the 
prevalence and structure of congenital heart defects in newborns according to the data of the only multidisciplinary 
Pediatric center in the Republic of Sakha (Yakutia). In the course of the study were analyzed 1950 medical records, filled 
in for two time intervals: 2001-2003 and 2013-2015 Newborns included in the study were divided into three groups. 
The criteria for division into groups were the results of echocardiography, the size of blood discharge through the shunt 
on the atrial septum and the size of blood bypass through the functioning arterial duct. For comparison, the prevalence 
of CHD among newborns depending on geographical, climatic, social, medical and other conditions, the entire territory 
of the Republic of Sakha (Yakutia) was divided into 5 socio-territorial zones.
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Введение
В Российской Федерации, по  данным ЦНИИ 

информатизации и  организации здравоохране-

ния  МЗ  РФ, показатель заболеваемости врож-
денными аномалиями системы кровообращения 
в  2016  г. оказался на  уровне 441,9, в  2017  г. — 
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429,6 на 100 000 детского населения, по Дальнево-
сточному федеральному округу в 2016  г. — 477,5, 
в  2017  г. — 513,0 на  100 000  детского населения, 
в  Республике Саха (Якутия) заболеваемость врож-
денными аномалиями системы кровообращения 
составила в  2016  г.  — 269,1, в  2017  г. — 190,3 
на  100 000 населения  [2]. При этом распростра-
ненность врожденных пороков сердца (ВПС) 
в  отдельных регионах Российской Федерации 
характеризуется значительной вариабельностью. 
По  данным регионального регистра Республики 
Саха (Якутия) (РС (Я)), распространенность врож-
денных пороков развития (ВПР) характеризуется 
постепенным повышением и  в  2011  г. этот пока-
затель составил 29,1 на  1000  детского населения. 
Врожденные аномалии кардиоваскулярной системы 
в структуре пороков развития в целом, по данным 
регистра  РС  (Я), занимают доминирующую пози-
цию  — 37 %, согласно регистру РФ  — 33,89 %, 
в  то  время как в  европейских странах, по  данным 
регистра EUROCAT, удельный вес ВПС был суще-
ственно ниже  — 20,83 % [5].

Цель исследования  — изучить распространен-
ность и  структуру ВПС у  новорожденных РС  (Я) 
по  данным Перинатального центра ГАУ РС (Я) 
«Республиканская больница №  1 НЦМ».

Материа лы и методы исследования
Данное ретроспективное клиническое иссле-

дование проводили на  базе Перинатального цен-
тра ГАУ РС (Я) «Республиканская больница №  1 
НЦМ». База данных составлена на  основании ре-
зультатов анализа 1950 медицинских карт, запол-
ненных в  течение двух временных интервалов: 
период А  (2001–2003) и  период B (2013–2015). 
Исходные данные аккумулировали в  базу с  помо-
щью программного обеспечения Microsoft® Excel, 
все статистические операции выполняли с  помо-
щью программного обеспечения SPSS® Statistics 
(компания IBM®, США).

ВПС регистрировали согласно номенклатурным 
рубрикам Q20-Q28 «Врожденные аномалии систе-
мы кровообращения» XVII класса «Врожденные 
аномалии (пороки развития), деформации и  хро-
мосомные нарушения» Международной статисти-
ческой классификации болезней и  проблем, свя-
занных со  здоровьем (10-й пересмотр) (МКБ‑10). 
В  качестве первичной документации использова-
ны: стационарные журналы (форма №  010у пр. 
МЗ  СССР 04.10.1980 №  1030); статистические 
карты стационарного больного (форма №  066/у‑02 
пр. МЗ РФ 30.12.2002 №  413).

Всем новорожденным, помимо измерения 
стандартных антропометрических параметров, 

выполнено ультразвуковое исследование  — эхо-
кардиография с  допплерографией с  целью оцен-
ки анатомической структуры и  функции серд-
ца и  крупных сосудов на  аппарате Philips ATL 
HDI‑3000, Philips EPIQ‑7.

Учитывая особенности переходного крово
обращения в  периоде новорожденности, перси-
стирование открытого овального окна (ООО) 
и наличие функционирующего артериального про-
тока  (ФАП), все дефекты межпредсердной перего-
родки (ДМПП) в зависимости от величины сброса 
крови через шунт на  межпредсердной перегород-
ке (МПП) были разделены на: 1) маловероятный 
ДМПП  (по  сути  ООО), когда сброс на  МПП со-
ставлял 0,1–0,35  см; 2) вероятный ДМПП: сброс 
на  МПП  — 0,36–0,55  см; 3) высоковероятный 
или  подтвержденный ДМПП: сброс на  МПП  — 
0,56–1,0  см.

Все новорожденные, включенные в  выбороч-
ную совокупность, были разделены на  три груп-
пы в  соответствии с  результатами эхокардиогра-
фии, величиной сброса крови через шунт на МПП 
и  величиной шунтирования крови через ФАП.

Группа 1  ВПС: маловероятные ВПС. Включе-
ны: 1) изолированный и  маловероятный ДМПП; 
2) маловероятный ДМПП в сочетании с ФАП с ве-
личиной сброса крови менее 0,2  см.

Группа 2  ВПС: вероятные ВПС. Включены: 
1) изолированный вероятный ДМПП; 2) вероятный 
ДМПП в  сочетании с  ФАП менее 0,2  см.

Группу 3 ВПС составили новорожденные с под-
твержденными ВПС, в которую включены: 1) про-
стые ВПС: дефект межпредсердной перегородки 
высоковероятный, дефект межжелудочковой пере-
городки без и/или в сочетании с ФАП и 2) сложные 
ВПС, без и/или в  сочетании с  ФАП. У  всех паци-
ентов 3-й группы диагноз сложных ВПС, кроме 
эхокардиографических методов, был подтвержден 
рентгеноконтрастными методами исследования.

Анализ распространенности ВПС по  террито-
рии РС (Я) осуществляли в соответствии с принци-
пом социально-территориального зонирования [7] 
с некоторыми поправками по Анабарскому и Нюр-
бинскому районам, которые из  зоны арктических 
и  сельских районов были переквалифицированы 
в  зону смешанных районов. Всю территорию раз-
делили на  пять социально-территориальных зон: 
1-я зона  — арктическая, 10 заполярных и  при-
полярных районов; 2-я зона  — промышленная, 
группа из 5 районов с развитой горнодобывающей 
промышленностью; 3-я зона — сельскохозяйствен-
ная, группа из  10 районов Центральной Якутии; 
4-я  зона  — смешанная, 9 разрозненных районов, 
имеющих черты сельскохозяйственных и  аркти-
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ческих районов и  с  небольшой долей горнодобы-
вающей промышленности. И  Якутск  — столица 
РС  (Я)  — 5-я зона.

Результаты
По нашим данным, за  период А  зарегистри-

ровано 724 случая, за  период В  — 1226 случаев 
ВПС среди новорожденных, родившихся живыми 
и находившихся на обследовании, лечении, а также 
на  этапе выхаживания по  поводу недоношенности 
в  профильных отделениях.

Всего среди всей выборочной совокупности 
диагнозов ВПС группа маловероятных ВПС (груп-
па 1) составила 51,7 % (1009 случаев), группа ве-
роятных ВПС (группа 2)  — 9,7 % (190 случаев), 
группа подтвержденных ВПС (группа 3) — 38,5 % 
(751  случай).

Всего за  два исследуемых периода зарегистри-
ровано ВПС 1, 2 и  3-й групп: в  арктической зоне 
(зона 1)  — 98 случаев, в  промышленной зоне 
(зона  2)  — 78 случаев, в  сельскохозяйственной 
зоне (зона 3)  — 558 случаев, в  смешанной зоне 
(зона 4) — 228 случаев, в зоне Якутска (зона 5) — 
994 случая.

Из них в  зоне 1 на долю ВПС 1-й группы при-
шлось 38,8 %, на долю ВПС 2-й группы — 12,2 %, 
на  долю ВПС 3-й группы  — 49 % от  всех слу-
чаев ВПС. В  зоне 2  ВПС 1-й группы составили 
42,3 %, ВПС 2-й группы — 11,5 %, ВПС 3-й груп-
пы  — 46,2 %. В  3-й социально-территориальной 
зоне  ВПС 1-я группы составили 50,2 %, ВПС 

2-й группы — 10,2 %, ВПС 3-й группы — 39,6 %. 
В 4-й зоне ВПС 1-й группы составили 49,5 %, ВПС 
2-й группы  — 9,5 %, ВПС 3-й группы  — 41 %. 
В 5-й зоне ВПС 1-й группы составили 55,1 %, ВПС 
2-й группы  — 9,2 %, ВПС 3-й группы  — 35,7 %. 
Нами не зарегистрировано статистически достовер-
ных результатов распространенности ВПС по соци-
ально-территориальным зонам (p = 0,057).

По данным нашего исследования получены 
следующие результаты: в  трех зонах (сельскохо-
зяйственной, смешанной, Якутск) доля маловеро-
ятных ВПС (1-я группа) превалировала над долей 
подтвержденных ВПС (3-я группа), что равнялось 
50,2, 49,3, 55,1 % соответственно. В  то  же время 
в арктической зоне доля ВПС 3-й группы состави-
ла 49,8 % и  была выше доли ВПС 1-й группы  — 
38,8 %. В промышленной зоне соотношение мало-
вероятных и подтвержденных ВПС было примерно 
равно 42,3 и  46,2 %. В  группе 2 оно составляло 
9,2–12,2 % в  зонах 5 и  1 соответственно. Данные 
представлены в  табл.  1.

При изучении распространенности групп ВПС 
в  зонах проживания по  временным периодам 
не  обнаружено статистически значимых различий. 
Тем не менее была выявлена тенденция к повыше-
нию удельного веса подтвержденных ВПС (груп-
пы 3) во  всех пяти зонах в  периоде В  — от  22,6 
до  45,2 % в  зоне Якутска и  максимально от  30,8 
до  55,6 % в  арктической зоне. В  среднем ВПС 
3-й  группы составляли 49,72 % случаев, как по-
казано в  табл.  2.

Группа ВПС /  
Group CHD

Зона 1 / Zone 1
(n = 98)

Зона 2 / Zone 2
(n = 78)

Зона 3 / Zone 3
(n = 558)

Зона 4 / Zone 4
(n = 228)

Зона 5 / Zone 5
(n = 994)

1-я / 1st 38,8 42,3 50,2 49,5 55,1
2-я / 2nd 12,2 11,5 10,2 9,5 9,2
3-я / 3rd 49 46,2 39,6 41 35,7

Таблица 1 / Table 1
Распространенность групп врожденных пороков сердца по социально-территориальным зонам Республики Саха 
(Якутия), %
Prevalence of CHD groups in the socio-territorial zones of the RS (Y), %

Таблица 2 / Table 2
Распространенность групп врожденных пороков сердца по социально-территориальным зонам и периодам
Prevalence of CHD groups in the socio-territorial zones and periods

Группа ВПС  
Group CHD

Зона 1 / Zone 1
(n = 98)

Зона 2 / Zone 2
(n = 78)

Зона 3 / Zone 3
(n = 558)

Зона 4 / Zone 4
(n = 228)

Зона 5 / Zone 5
(n = 994)

Период А 
Period А 
(n = 26)

Период В 
Period В
(n = 72)

Период А 
Period А
(n = 23)

Период В 
Period В
(n = 55)

Период А 
Period А
(n = 189)

Период В 
Period В
(n = 369)

Период А 
Period А
(n = 70)

Период В 
Period В
(n = 152)

Период А 
Period А
(n = 416)

Период В 
Period В
(n = 578)

1-я / 1st 61,5 30,6 69,6 30,9 68,3 40,9 71,4 39,5 72,8 42,4
2-я / 2nd 7,7 13,9 4,3 14,5 3,2 13,8 2,9 12,5 4,6 12,5
3-я / 3rd 30,8 55,6 26,1 54,5 28,6 45,3 25,7 48 22,6 45,2
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Из всей выборки (1950 случаев) диагнозов ВПС 
группа подтвержденных ВПС составила 38,8 %. 
В  структуре подтвержденных ВПС 88,8 % при-
шлось на  долю простых ВПС и  16,2 % на  долю 
сложных ВПС. При анализе распределения про-
стых подтвержденных ВПС по  социально-тер-
риториальным зонам проживания и  по  периодам 
А  и  В  были выявлены статистически незначимые 
показатели роста удельного веса и  частоты ВПС 
в зоне 1 — 30,8–38,9 % и в зоне 2 — 21,7–34,5 %, 
как показано в  табл.  3, 4.

В зонах 3, 4 и  5, по  нашим данным, наблю-
дался статистически значимый рост простых ВПС. 
Так, для зоны 3 в  периоде В  доля простых ВПС 
повысилась с  26,5 до  35 %; для зоны 4  — с  15,7 
до  40,8 %; для зоны 5  — с  20,2 до  40,3 %.

Анализ распределения сложных ВПС по  пяти 
зонам проживания и по временным периодам про-
демонстрировал статистически незначимые пока-
затели роста удельного веса и  частоты сложных 
ВПС в  зоне 2. Так, в  зоне 2 доля сложных ВПС 
повысилась с 4,3 до 20,0 %. В зоне 4 наблюдались 
статистически незначимые результаты снижения 
удельного веса сложных ВПС с  10 до  7,2 %.

В зонах 1, 3 и 5, по нашим данным, был зареги-
стрирован статистически значимый рост сложных 
ВПС. Обращает на  себя внимание, что в  зоне 1 
в  периоде А  не  зафиксировано ни  одного случая 
сложного ВПС. Но уже в периоде В удельный вес 
сложных ВПС составил 16,7 %.

При изучении структуры сложных ВПС полу-
чены следующие результаты. Всего за два периода 
наблюдений выявлено 122 случая сложных ВПС. 
Обнаружены статистически подтвержденные по-
казатели распределения нозологических форм 
сложных ВПС по  зонам проживания. В  структуре 
сложных ВПС наиболее часто встречалась тетрада 
Фалло  — 22,1 % (27), обструктивные заболевания 
аорты — 13,9 % (17), атрезия легочной артерии — 
10,3 % (13) и  по  7,4 % (9) полный общий атрио-
вентрикулярный канал (АВК), аномалия Эбштей-
на, сочетанный сложный ВПС. Обращает на  себя 
внимание, что большее разнообразие по  нозо-
логическим формам наблюдалось в  зонах 4 и  5, 
что, возможно, объясняется большей плотностью 
населения в  сельской зоне и  в  Якутске. В  зоне 
3 получены несколько другие результаты по  рас-
пределению сложных ВПС. Так, чаще всего здесь 
встречаются обструктивные заболевания аорты, 
их доля составила 21,4 %, на  втором месте нахо-
дится сочетанный сложный ВПС (16,7 %) и  толь-
ко на  третьем месте  — тетрада Фалло (14,3 %), 
далее по  9,3 % приходится на  долю атрезии ле-
гочной артерии,  аномалий  трехстворчатого клапа-
на. Сложные сочетанные ВПС отмечались только 
в  зонах  3  и  4.

При изучении соотношений простых и сложных 
ВПС в  3-й группе (подтвержденных ВПС) нами 
выявлены статистически значимые результаты по-
вышения доли сложных ВПС в  структуре под-

Простые ВПС, период /  
Simple CHD, period

Зона 1 /  
Zone 1

Зона 2 /  
Zone 2

Зона 3 /  
Zone 3

Зона 4 /  
Zone 4

Зона 5 / 
Zone 5

Период А / Period А,  
n = 158 30,8 21,7 26,5 15,7 20,2

Период В / Period В,  
n = 471 38,9 34,5 35 40,8 40,3

Таблица 3 / Table 3
Распределение простых врожденных пороков сердца по зонам и периодам, %
Distribution of simple CHD by zones and periods

Таблица 4 / Table 4
Распределение сложных врожденных пороков сердца по зонам и периодам, %
Distribution of complex CHD by zones and periods, %

Сложные ВПС, период /  
Complex CHD, period

Зона 1 /  
Zone 1

Зона 2 /  
Zone 2

Зона 3 /  
Zone 3

Зона 4 /  
Zone 4

Зона 5 / 
Zone 5

Период А / Period А, 
n = 22 – 4,3 2,1 10,0 2,4

Период В / Period В,  
n = 100 16,7 20,0 10,3 7,2 4,8
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твержденных ВПС c 7,4 до 22,7 % в сельской зоне 
и снижения доли сложных ВПС в смешанной зоне 
с  38,9 до  15,1 %, как показано в  табл.  5.

Анализ распространенности и структуры врож-
денных пороков сердца у  новорожденных РС (Я) 
выявил следующие особенности.

1. За последние 10 лет отмечен статистически до-
стоверный рост удельного веса простых ВПС сре-
ди всех подтвержденных ВПС в сельскохозяйствен-
ной зоне и  в  зоне Якутск за  период 2013–2015  гг. 
в  сравнении с  периодом 2001–2003  гг.

2. За  последние 10  лет отмечен статистически 
достоверный рост удельного веса сложных ВПС 
среди всех подтвержденных ВПС в  арктической, 
сельскохозяйственной зонах и  в  зоне Якутск 
за  период 2013–2015  гг. в  сравнении с  периодом 
2001–2003  гг. Данные результаты, возможно, объ-
яснимы  улучшением материальной базы медицин-
ских учреждений и  качеством диагностики ВПС, 
в  частности активным применением рентгенокон-
трастных методов исследования.

3. В  структуре сложных ВПС наиболее часто 
встречалась тетрада Фалло — 22,1 % (27), обструк-
тивные заболевания аорты  — 13,9 % (17), атрезия 
легочной артерии  — 10,3 % (13) и  по  7,4 % (9) 
распределились полный общий АВК, аномалия Эб-
штейна, сочетанный сложный ВПС.

4. По  распределению нозологических форм 
сложных ВПС по  зонам проживания имелись 
структурные отличия: в сельскохозяйственной зоне 
чаще отмечались обструктивные заболевания аор-
ты и сочетанный сложный ВПС, чем тетрада Фал-
ло. Сложные сочетанные ВПС встречались только 
в  промышленной и  сельскохозяйственной зонах.

5. Большее разнообразие в  структуре сложных 
ВПС по  нозологическим формам наблюдалось 
в  сельскохозяйственной зоне и  Якутске, что, воз-
можно, объясняется большей плотностью населе-
ния в  сельской зоне и  Якутске.

Работа выполнена при финансовой поддержке 
гранта РФФИ (№  18-05-60035_Арктика).
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Виды ВПС / 
The types of 
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Зона 1 / Zone 1 Зона 2 / Zone 2 Зона 3 / Zone 3 Зона 4 / Zone 4 Зона 5 / Zone 5

Период А 
Period А

Период В 
Period В

Период А 
Period А

Период В 
Period В

Период А 
Period А

Период В 
Period В

Период А 
Period А

Период В 
Period В

Период А 
Period А

Период В 
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