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Введение. Врожденные пороки 
развития (ВПр) являются непосред-
ственной причиной значительного чис-
ла смертей среди детей первого года 
жизни, могут приводить к инвалидиза-
ции и снижению качества жизни [19]. В 
2015 г. в российской Федерации (рФ) 
у 130451 ребенка первого года жиз-
ни были диагностированы различные 
формы ВПр, у 93788 детей они стали 
причиной установления инвалидности, 
а в 2707 случаях ВПр были причиной 
смерти детей в возрасте до одного 
года [6]. 

В соответствии с резолюцией Ге-
неральной ассамблеи ВОЗ, одной из 
основных мер по профилактике ВПр 
является создание действенных на-
циональных и международных систем 
мониторинга и эпидемиологического 
наблюдения. При этом адекватный 
мониторинг ВПр должен обеспечивать 
возможность отслеживать изменения 
распространенности ВПр с течени-
ем времени, выявлять кластеры ВПр, 
позволять оценивать эффективность 
как популяционного пренатального 
скрининга, так и профилактических 
программ, а также предоставлять до-
статочные данные для проведения 
эпидемиологического изучения факто-
ров риска [19].

Международные мониторинговые 
системы как инструмент системати-
ческого эпидемиологического наблю-
дения за ВПр существуют в мире с 
середины 70-х гг. прошлого столетия. 
наиболее известными из них являют-
ся Международная система наблю-
дения за врождёнными аномалиями 
(ICBDMS), объединяющая более 30 
региональных регистров из америки, 
азии и европы и регистрирующая дан-
ные о распространенности наиболее 

тяжелых и легко визуализируемых 39 
формах ВПр [12], и европейская сеть 
регистров для эпидемиологического 
наблюдения за врожденными анома-
лиями (EUROCAT), которая охватыва-
ет почти треть всех новорожденных в 
европейском союзе и собирает дан-
ные о более чем 80 нозологических 
формах ВПр [11].

Определения используемых в миро-
вой практике терминов «врожденные 
пороки развития» («birth defects») и 
«врожденные аномалии» («congenital 
anomalies») являются тождествен-
ными и обозначают структурные и 
функциональные аномалии развития, 
возникающие в процессе внутриутроб-
ного развития и имеющиеся при рож-
дении [19]. Малые аномалии развития, 
в соответствии с рекомендациями 
EUROCAT, – это разнородная группа 
изолированных аномалий, имеющих 
«незначимый структурный, функцио-
нальный или косметический эффект». 
Малые аномалии развития не учиты-
ваются EUROCAT при расчете распро-
страненности ВПр [9].

Существующая в рФ система мони-
торинга ВПр несколько отличается от 
международных регистров по числу 
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учитываемых аномалий и возрастным 
ограничениям. Обязательному мони-
торингу подлежат 21 нозологическая 
форма ВПр и множественные ВПр, а 
сбор данных организован региональ-
ными организациями на уровне субъ-
екта рФ [2]. При этом в каждом случае 
рождения ребенка с ВПр собирается 
крайне ограниченный объем инфор-
мации (возраст и адрес матери, пари-
тет, пол и масса тела ребенка). Общая 
распространенность всех нозологиче-
ских форм ВПр также является объ-
ектом мониторинга, однако отсутствие 
единых критериев регистрации ведет 
к тому, что показатели общей распро-
страненности ВПр существенно раз-
личаются между субъектами рФ. Так, 
в 2012 г. общая распространенность 
всех ВПр в россии варьировала от 9,8 
на 1000 рождений в Ставропольском 
крае до 75,4 на 1000 рождений в Се-
верной Осетии-алании при среднем 
общероссийском показателе 24,9 [2]. 

неполная регистрация ВПр, отсут-
ствие индивидуальных данных о пре-
натальных факторах риска наряду с 
ограниченными возможностями по из-
учению динамики распространенности 
ВПр определяют необходимость со-
вершенствования существующей си-
стемы мониторинга ВПр, что позволи-
ло бы выявлять факторы, влияющие 
на их возникновение. 

Одним из способов эпидемиологи-
ческого наблюдения за ВПр и иссле-
дования факторов их риска, позволя-
ющим унифицировать сбор данных 
как о неблагоприятных перинатальных 
исходах, так и о воздействиях на плод 
во время внутриутробного развития, 
является популяционный регистр ро-
дов [13, 14]. Осуществляющие сплош-
ной проспективный сбор данных как о 
воздействиях во время беременности, 
так и о случаях ВПр, регистры родов 
позволяют снизить вероятность оши-
бок отбора и информационных ошибок 
[4, 5]. 

Целью данной работы был меди- 
ко-статистический анализ выявляе-
мости и регистрации ВПр в регистре 
родов архангельской области в 2012-
2014 гг. с оценкой нозологической 
структуры, общей распространенности 
при рождении, распространенности по 
блокам ВПр и по нозологическим фор-
мам, подлежащим обязательной реги-
страции.

Материалы и методы исследо-
вания. регистр родов архангельской 
области (рраО), в который вносятся 
данные о всех исходах беременности 
со сроком гестации 22 недели и более, 
функционирует на базе ГбУЗ аО «Ме-
дицинский информационно-аналити-

ческий центр» (г. архангельск) с 2012 г. 
при поддержке норвежского института 
общественного здоровья (г. Осло) и 
арктического университета норвегии 
(г. Тромсе). регистр содержит инфор-
мацию о родителях (возраст, место 
жительства и род занятий); здоровье 
и образе жизни матери (курение до и 
во время беременности, употребление 
алкоголя или медикаментов во время 
беременности, хронические заболе-
вания матери до беременности); пре-
дыдущих беременностях и их исходах, 
осложнениях данной беременности; 
результатах пренатального скрининга. 
Кроме того в рраО содержится ин-
формация о родах, их осложнениях и 
исходах. Сведения о новорожденном 
включают в себя его статус (живо– или 
мертворожденный), оценку по шкале 
апгар, антропометрические данные, а 
также выявленную патологию, в том 
числе ВПр. Ведение рраО регламен-
тировано распоряжением Министер-
ства здравоохранения архангельской 
области; данные в электронную базу 
регистра заносятся на основании карт, 
заполняемых сотрудниками родовспо-
могательных отделений/учреждений 
путем выкопировки данных из первич-
ной медицинской документации [5]. 

ретроспективное когортное иссле-
дование [7] с использованием данных 
рраО за 2012-2014 гг. было проведено 
с целью определения частоты встреча-
емости ВПр в архангельской области. 
В связи с невозможностью включения 
в анализ частоты ВПр всех спонтан-
ных прерываний беременности на ран-
них сроках, ряд авторов рекомендует 
использовать распространенность в 
определенный период времени (на-
пример, при рождении) в качестве 
меры частоты встречаемости данной 
патологии [15]. нами рассчитана рас-
пространенность ВПр при рождении. В 
период с 01.01.2012 по 21.12.2014 г. в 
рраО внесены данные о 43327 родах 
и 43446 рождениях (живо– и мертво-
рождениях), при этом информация о 
наличии или отсутствии ВПр не была 
указана в 365 случаях, а информация 
о статусе при рождении – в 76. Таким 
образом, для расчета использованы 
данные о наличии или отсутствии ВПр 
у 43019 живо– и мертворожденных.

 анализ распространенности ВПр 
проведен по блокам аномалий соглас-
но Международной классификации 
болезней 10 пересмотра (МКб-10). 
Проведен расчет распространенности 
нозологических форм ВПр, подлежа-
щих обязательной регистрации в рФ. 
новорождённые, имевшие более од-
ной нозологической формы пороков 
развития, включались в анализ общей 

распространенности один раз, однако 
при расчете стратифицированной по 
блокам распространенности учитыва-
лись все ВПр, диагностированные у 
новорожденного. Кроме того, произве-
ден расчет распространенности ВПр 
после исключения малых аномалий 
согласно рекомендациям EUROCAT 
[10]. Статистическая обработка ре-
зультатов проведена с использова-
нием пакета прикладных статистиче-
ских программ SPSS 23.0. данные о 
распространенности представлены в 
виде долей на 1000 рождений (живо- и 
мертворождений) с 95%-ными довери-
тельными интервалами (дИ), опреде-
ленными по методу Уайльда [1].

Результаты и обсуждение. В пери-
од с 01.01.2012 по 31.12.2014 г. в рраО 
зарегистрировано 43446 живо- и мерт-
ворождений; у 1718 родившихся было 
выявлено 1870 различных форм ВПр. 
распространенность составила 39,9 
на 1000 рождений (95%дИ = 39,0-40,9). 
Из всех родившихся живыми и мертвы-
ми с установленными диагнозами ВПр 
14 (0,8%) были мертворожденными и 
еще 11 (0,6%) умерли в течение пер-
вых 168 ч жизни. Среди блоков ВПр по 
МКб-10 наиболее часто встречались 
ВПр мочевыделительной, нервной 
систем, половых органов, системы 
кровообращения, а также костно-мы-
шечной системы (табл.1). После ис-
ключения из расчета малых аномалий 
согласно рекомендациям EUROCAT, 
большую часть которых составили 
малые аномалии системы кровооб- 
ращения (n=260), костно-мышечной 
(n=147) и нервной (n=137) систем, 
общая распространенность состави-
ла 28,9 на 1000 рождений (95% дИ 
= 28,1-29,7). Среди наиболее часто 
встречающихся нозологических форм 
малых аномалий можно выделить сле-
дующие: незаращенное или сохранив-
шееся овальное отверстие (Q 21,1),  
одиночная церебральная киста  
(Q 04,6), варусная/приведенная сто- 
па (Q 66,2). 

При расчете распространенности 
ВПр, подлежащих обязательной ре-
гистрации и учету на территории рФ 
(n=274), было установлено, что их 
распространенность в аО составляет 
6,4 на 1000 рождений. Среди данной 
группы ВПр наиболее часто встреча-
лись такие аномалии, как гипоспадия, 
расщелины губы и/или неба и множе-
ственные ВПр (табл.2).

Проведенное нами изучение рас-
пространенности ВПр в архангельской 
области – это вторая попытка исполь-
зования регистра родов для изучения 
эпидемиологии ВПр; ранее подобный 
анализ был проведен в Мурманской 
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области [17]. Полученные данные об 
общей распространенности ВПр зна-
чительно превосходят показатели, 
представленные по аО по результатам 
федерального мониторинга за 2006-
2012 гг. (10,1 на 1000 рождений) [2], 
что может быть объяснено, с одной 
стороны, более полной регистрацией 

диагнозов при сплошной регистра-
ции исходов беременности, с другой 
– возможной гипердиагностикой ВПр 
в раннем неонатальном периоде. В 
целом полученные нами данные об 
общей распространенности более со-
ответствуют международным оцен-
кам. Согласно экспертным оценкам 

EUROCAT, распространенность ВПр 
ниже 20,0 случаев на 1000 рождений 
может свидетельствовать о неполном 
выявлении и некачественной реги-
страции ВПр [15]. 

распространенность ВПр в ар-
хангельской области, рассчитанная 
после исключения малых аномалий, 
несколько выше данных EUROCAT 
за 2012-2014 гг. (28,9/1000 против 
25,8/1000), при этом данные EUROCAT 
включают прерывания беременности, 
составляющие около 20% [10], не учи-
тываемые нами в проведенном анали-
зе. В структуре ВПр по блокам наши 
данные в целом сопоставимы с евро-
пейскими (EUROCAT), за исключением 
значительно более высокой распро-
страненности пороков половых орга-
нов (4,3/1000 против 2,2/1000) и мо-
чевыделительной системы (6,3/1000 
против 3,4/1000), а также значимо 
более низкой частоте хромосомных 
аномалий (1,2/1000 против 4,2/1000) 
в архангельской области [10]. Описан-
ные различия в первую очередь могут 
быть объяснены возможной гиперди-
агностикой некоторых форм ВПр, та-
ких как гипоспадия, гидронефроз, на 
неонатальном этапе, и наоборот, не-
достаточным уровнем пренатальной 
и отсроченной постнатальной диагно-
стики хромосомных аномалий или их 
неверной классификацией по блокам 
МКб-10. В сравнении с исследовани-
ем, проведенным в Мончегорске (Мур-
манская область) [18], стоит отметить 
гораздо более полную выявляемость 
ВПр сердечно-сосудистой системы 
учреждениями родовспоможения в 
архангельской области, что наиболее 
вероятно связано с улучшением каче-
ства ультразвуковой диагностики с те-
чением времени (данные по Мончегор-
ску датированы 2006 – 2011 гг).

При сравнении с данными других 
популяционных регистров родов, кото-
рые являются инструментом монито-
ринга ВПр, можно заметить, что общая 
распространенность ВПр на 1000 рож-
дений в 2011 г. варьировала от 52,8 в 
Финляндии до 27,4 и 22,2 в норвегии 
и Швеции соответственно [10, 12, 13]. 
Указанные различия могут быть объ-
яснены большим временным порогом 
для регистрации ВПр; так, в Финлян-
дии регистрация заканчивается в воз-
расте ребенка 1 год, в то время как в 
Швеции и норвегии в регистр вносятся 
только диагнозы, установленные за 
время пребывания новорожденных в 
родильных домах [14].

Стоит также отметить значительную 
долю малых аномалий в общей струк-
туре ВПр (33,5%), что сопоставимо с 

Таблица 2

Распространенность врожденных дефектов у новорожденных, по данным 
Регистра родов Архангельской области в 2012-2014 гг., на 1000 рождений      

Блок врожденных дефектов по 
МКБ-10

Общая 
распространенность

Распространенность, ис-
ключая малые аномалии

абс. 
число

распространен-
ность (95%ДИ)

абс. 
число

распространен-
ность (95%ДИ)

Врожденные аномалии развития 
нервной системы 217 5,0 (4,4-5,7) 80 1,9 (1,5-2,3)

Врожденные аномалии глаза, уха, 
лица и шеи 32 0,7 (0,5-1,0) 24 0,6 (0,4-0,8)

Врожденные аномалии системы 
кровообращения 544 12,6 (11,6-13,6) 284 6,6 (5,9-7,4)

Врожденные аномалии органов 
дыхания 24 0,6 (0,4-0.8) 14 0,3 (0,2-0,5)

Расщелина губы и неба 70 1,6 (1,3-2,0) 70 1,6 (1,3-2,0)
Другие врожденные аномалии 
органов пищеварения 76 1,7 (1,4-2,1) 57 1,3 (1,0-1,7)

Врожденные аномалии половых 
органов 195 4,5 (3,9-5,2) 184 4,3 (3,6-4,9)

Врожденные аномалии мочевыде-
лительной системы 277 6,4 (5,7-7,3) 270 6,3 (5,6-7,1)

Врожденные аномалии и дефор-
мации костно-мышечной системы 306 7,1 (6,3-7,9) 159 3,7 (3,1-4,3)

Другие врожденные аномалии 79 1,8 (1,4-2,3) 51 1,2 (0,9-1,5)
Хромосомные нарушения, не 
классифицированные в других 
рубриках

50 1,2 (0,9-1,5) 50 1,2 (0,9-1,5)

Таблица 1

Распространенность нозологических форм ВПР, подлежащих обязательной 
регистрации, в Архангельской области в 2012-2014 гг.

Форма ВПР Абс. 
число 

Распространенность, на 
1000 рождений (95% ДИ)

Анэнцефалия –  -
Спинномозговая грыжа 18  0,41 (0,31-0,51)
Энцефалоцеле 1  0,02 (0,00-0,04)
Гидроцефалия врожденная 29  0,67 (0,55-0,79)
Анотия, микротия, - -
Анофтальмия, микрофтальмия 3  0,07 (0,03-0,11)
Транспозиция крупных сосудов 1  0,02 (0,00-0,04)
Гипоплазия левого сердца 4  0,09 (0,04-0,13)
Расщелина неба 34  0,78 (0,65-0,91)
Расщелина губы и/или расщелина неба 28  0,64 (0,52-0,76)
Атрезия пищевода 8  0,18 (0,12-0,24)
Атрезия ануса 6  0,14 (0,08-0,20)
Гипоспадия 64  1,47 (1,29-1,65)
Агенезия или дисгенезия почек - -
Эписпадия 2 0,05 (0,02-0,08)
Экстрофия мочевого пузыря - -
Редукционные пороки конечностей 12 0,28 (0,20-0,36)
Диафрагмальная грыжа 2 0,05 (0,02-0,08)
Омфалоцеле 2 0,05 (0,02-0,08)
Гастрошизис 2 0,05 (0,02-0,08)
Синдром Дауна 9 0,21 (0,14-0,28)
Множественные врожденные пороки развития 46 1,06 (0,90-1,22)
Всего 273 6,40 (6,01-6,79)
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результатами, полученными в Монче-
горске. В настоящем исследовании та-
кие малые аномалии развития сердеч-
но-сосудистой системы, как открытое 
овальное отверстие, дополнительные 
хорды в полости левого желудочка, ги-
поплазия пупочной артерии составля-
ли более 40% в структуре всех малых 
аномалий развития.

Значительная частота встречаемо-
сти малых аномалий сердца и сосудов 
в архангельской области была проде-
монстрирована ранее [3], что, по на-
шему мнению, обусловлено высоким 
качеством диагностики, в частности 
сонографической. 

Выявленная нами распространен-
ность ВПр, подлежащих обязательной 
регистрации и учету на территории рФ, 
несколько ниже данных федерального 
мониторинга за 2012 г. (6,40 на 1000 
рождений против 7,07 соответственно) 
[2], однако проведение статистическо-
го сравнения показателей невозможно 
из-за отсутствия данных об абсолют-
ном числе новорожденных с ВПр, уч-
тенных федеральным мониторингом. 
несмотря на различия в распростра-
ненности отдельных нозологий, ча-
стота большинства форм ВПр соот-
ветствует общероссийским данным. 
Установлено, что распространённость 
таких ВПр, как врожденная гидроце-
фалия, расщелина неба и гипоспадия, 
в архангельской области выше, чем в 
рФ, вместе с тем распространённость 
синдрома дауна в аО оказалась зна-
чительно ниже данных федеральныго 
мониторинга. 

Использование популяционного ре-
гистра родов – один из способов мо-
ниторинга ВПр. Использование сход-
ной с международными регистрами 
методологии наряду с регистрацией 
полного спектра ВПр предоставляет 
возможность для сравнений. Основ-
ным преимуществом использования 
регистра родов является возможность 
регистрации изучаемого заболевания 
на индивидуальном уровне, у каждо-
го ребенка, при этом исследователям 
всегда точно известен знаменатель 
для расчета интенсивных показате-
лей. Как уже было ранее отмечено 
демиковой н.С и соавт., неточность 
определения общего числа родов в 
ряде регионов рФ является одной из 
основных причин искажения частоты 
ВПр [2]. регистрация в рраО 99,6% от 
общего количества родов за исследуе-
мый период [5] практически исключает 
вероятность ошибки отбора. 

В то же время в нашем исследо-
вании, как и в любом исследовании, 
основанном на данных регистра, име-

ется ряд ограничений, которые могут 
влиять на полученные показатели рас-
пространенности. Основные из них – 
неполные данные о ВПр и регистрация 
в рраО только тех ВПр, которые выяв-
лены в период нахождения ребенка 
в родовспомогательном учреждении. 
Оба ограничения, наиболее вероятно, 
могут вести к недооценке показателя 
истинной распространенности. 

Заключение. Согласно получен-
ным данным, общая распространен-
ность ВПр в архангельской области 
по методике EUROCAT составила 28,6 
на 1000 рождений. В структуре ВПр 
преобладали аномалии сердечно-со-
судистой системы, что сопоставимо с 
данными EUROCAT и свидетельствует 
о корректной выявляемости ВПр при 
рождении. регистр родов позволяет 
не только более точно оценить рас-
пространенность ВПр по сравнению с 
действующим федеральным монито-
рингом, но и рассчитать распростра-
ненность ВПр, не подлежащих обяза-
тельной регистрации.
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