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Проведен ретроспективный анализ 33-х историй болезни новорожденных с критическими
дуктус-зависимыми врожденными пороками сердца (ВПС). Выявлены следующие
предикторы неблагоприятного исхода заболевания: недоношенность, хромосомная
патология, сочетание ВПС с другими врожденными пороками развития, асфиксия при
рождении, наличие синдрома полиорганной недостаточности (СПОН) в первые часы
после рождения и на дооперационном этапе, а также коморбидная патология —
пневмония, внутрижелудочковое кровоизлияние, синдром ДВС крови. При проведении
операционного лечения — продолжительность операции более 400 мин.
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Введение. Врожденные пороки развития (ВПР) занимают 3-е место в структуре
младенческой смертности, а половину случаев летальных исходов определяют
врожденные пороки сердца (ВПС). По данным литературы, на каждую 1000
новорожденных приходится 4–17 детей с ВПС [1, 2, 9, 10]. В настоящее время ВПС
составляют до 30 % от всех аномалий развития у детей и являются одними из самых
распространенных врожденных пороков [3, 8]. Отмечается тенденция к увеличению
удельного веса более тяжелых, комбинированных ВПС с неблагоприятным исходом уже
в первые месяцы жизни [4, 5, 11]. ВПС, при которых летальный исход может развиться
в возрасте до года жизни, принято считать критическими. К концу первого года жизни
погибает 70–91 % детей с критическими ВПС, из них 35 % всех случаев смерти
приходится на ранний неонатальный период. У 35 % детей течение ВПС осложняется
развитием синдрома полиорганной недостаточности (СПОН), который и является
основным фактором риска формирования летального исхода [5, 6].

Степень «критичности» порока развития и время, в течение которого развиваются
угрожающие для жизни состояния, зависят от типа ВПС, фоновой патологии,
индивидуальных особенностей ребенка, своевременности диагностики и адекватности
оказанной медицинской помощи на дооперационном этапе. Поэтому важной задачей
является наиболее ранняя диагностика ВПС [7].

С целью снижения младенческой смертности используется пренатальный ультразвуковой
скрининг, позволяющий выявить большинство ВПС до 24-й недели гестации [8]. В России
средний уровень пренатального выявления ВПС зависит от ряда организационных
моментов и порой не достигает 17,9 % [7].

Цель работы: изучить особенности СПОН у новорожденных с критическими ВПС
на различных этапах их выхаживания для выявления предикторов неблагоприятного
исхода заболевания.

Материал и методы. Проведен ретроспективный анализ 33-х историй болезни
новорожденных с критическими ВПС на базе ГБУЗ НСО «ГНОКБ» и ФГБУ «НИИПК им.
Е.Н. Мешалкина» за 2014–2015 гг. Пациенты разделены на 2 группы. В 1-ю группу вошли
10 пациентов с критическими дуктус-зависимыми ВПС с летальным исходом (n = 10),
во 2-ю группу включены 23 пациента с благоприятным (без летального) исходом (n = 23).
Статистическая обработка данных проводилась с использованием программы BIOSTAT.

Результаты и их обсуждение. При анализе структуры ВПС установлено, что в 1-й группе
преобладали дуктус-зависимые пороки сердца с системным типом кровотока, во 2-й
группе с равной частотой встречались дуктус-зависимые пороки с легочным
и смешанным типом кровотока (рис. 1).



Рис. 1. Структура дуктус-зависимых критических ВПС в группах исследования

Поставленный диагноз по топике ВПС на этапе внутриутробного развития во всех случаях
совпадал с диагнозом после рождении. В обеих группах преобладала поздняя
антенатальная диагностика ВПС, после 22-й недели гестации. Все летальные исходы
относятся к младенческой смертности, при этом 90 % из них наступили в неонатальном
периоде. Данные о сроках развития летальных исходов представлены на рис. 2.

Рис. 2. Сроки наступления летального исхода у детей 1-й группы

У детей из 1-й группы в 2-х (6,1 %) случаях выявлена хромосомная патология (синдром
Эдвардса, синдром Патау) и у 4-х детей (12,12 %) — другие ВПР: гипоплазия почек,
гипоспадия полового члена, крипторхизм, мегауретер; гипоплазия мозолистого тела,
заднего отдела мозжечка, синдром Денди-Уокера; пороки развития опорно-двигательного
аппарата: вывих бедра, синдактилия, полифалангия, деформация грудной клетки,
расщелина твердого неба; органов зрения: микрофтальмия, блефарофимоз.

Недоношенными родились только пациенты из 1-й группы — 5 (15,15 %). Средний срок
гестации на момент рождения составил 34 недели.

При проведении анализа и статистической обработки данных установлено наличие
достоверности различий между группами по следующим показателям: по частоте
асфиксии (из них половина случаев тяжелая степень) и пневмонии при рождении,
а также по частоте регистрации синдрома ДВС крови и внутрижелудочковых
кровоизлияний (ВЖК) — у детей 1-й группы (рис. 3).



Рис. 3. Сравнительная характеристика коморбидных состояний у детей 1-й и 2-й групп
исследования

Среди проявлений сердечно-легочной недостаточности достоверность различий
определена по частоте регистрации тахикардии, отечного синдрома, гепатомегалии
у детей 1-й группы, а также по степени выраженности дыхательной недостаточности (ДН)
и ее коррекции с помощью искусственной вентиляции легких (ИВЛ) с момента рождения.
Среди детей 1-й группы в проведении ИВЛ уже в род. зале нуждались 5 (50 %), в то время
как во 2-й группе только один ребенок, р = 0,024; ДН, потребовавшая применения ИВЛ
в динамике, встречалась в 1,5 раза чаще у детей из 1-й группы, но достоверных различий
по данному признаку установить не удалось.

В динамике на 3-и — 4-е сутки жизни у детей 1-й группы достоверно выше был уровень
креатинина, СРБ (более 10 мг/л), отмечено длительное (более 5-ти суток) сохранение
показателей высокого уровня гемоглобина (более 200 г/л), метаболического ацидоза
(в 30 % случаев ацидоз был декомпенсированный), рис. 4.

Рис. 4. Сравнительная характеристика параклинических данных у детей 1-й и 2-й групп
исследования (динамика к 3–4-м суткам жизни)

Препараты простагландина Е1 назначались всем детям с первых минут после рождения
и использовались на всем протяжении предоперационного лечения с целью поддержания
функционирования общего артериального протока (ОАП). В 1,5 раза чаще в назначении
кардиотонических препаратов нуждались дети из 1-й группы.

Перевод для дальнейшего лечения (кардиохирургической коррекции) осуществлялся
в ФГУ «ННИИПК имени акад. Е.Н. Мешалкина». В обеих группах преобладал перевод
на 6–10-е сутки жизни — перевод задерживался в связи с необходимостью коррекции
СПОН; 4 пациента не имели толерантности к кардиохирургической коррекции ВПС, они
умерли до операции. Кардиохирургическая коррекция ВПС с продолжительностью более



400 мин у детей из 2-й группе была в 5-ти (21,7 %) случаях, у детей из 1-й группы — в 6-ти
(60 %) случаях (р < 0,05). При сравнении наличия торакостомы — у детей 1-й группы она
имела место в 6-ти (60 %) случаях, во 2-й группе — в 10-ти (43,5 %) случаях —
в послеоперационном периоде достоверности различий по группам не выявлено (р =
0,748).

При анализе причин летальности установлено, что в 9-ти из 10-ти случаев дети имели
проявления СПОН в виде сердечно-сосудистой (кардиогенный шок), сердечно-легочной,
почечной (преренальной), церебральной недостаточности. Они диагностированы в первые
часы от момента рождения у 5-ти (50 %) детей из 1-й группы. Установлено развитие
в послеоперационном периоде дополнительных проявлений СПОН: почечной (ренальной)
недостаточности (с проведением заместительной почечной терапии) и интестинальной
недостаточности (парез кишечника).

Выводы. На формирование летального исхода у детей с критическими дуктус-зависимыми
ВПС влияет тип порока с системным или легочным кровотоком. Предикторами
неблагоприятного исхода явились недоношенность, хромосомная патология, сочетание
ВПС с другими ВПР, асфиксия при рождении, наличие СПОН в первые часы после
рождения и на дооперационном этапе, а также коморбидная патология — врожденная
пневмония, ВЖК, синдром ДВС крови, прогрессирование патологических изменений
в лабораторных данных (креатинин крови > 100 мкмоль/л, метаболический ацидоз, Нb >
200 г/л, СРБ > 10 мг/л), нарастание СПОН. При проведении операционного лечения —
продолжительность операции более 400 мин.
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FAILURE PREDICTORS AT CHILDREN
WITH CRITICAL DUCTAL-DEPENDENT

CONGENITAL HEART DESEASES
T. A. Gorbatykh, I. V. Andryushina, T. V. Belousova, S. A. Loskutova, P. M. Pavlushin

FSBEI HE «Novosibirsk State Medical University of Ministry of Health» (Novosibirsk)

The retrospective analysis of 33 medical cases of newborns with critical ductal-dependent
congenital heart disease (CHD) is carried out. The following predictors of disease failure are
registered: prematurity, chromosomal pathology, CHD combination with other congenital
malformations, asphyxia at birth, existence of a multiple-organ-failure syndrome (MOFS)
during the first hours after the birth and at presurgical stage, and also comorbide pathology —
pneumonia, intraventricular hemorrhage, CHD blood syndrome. Duration of operation should
be more than 400 min at operational treatment.

Keywords: newborn, critical ductal-dependent CHD, MOFS.
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