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Введение. Врожденные пороки 
сердца (ВПС) представляют гетеро-
генную группу заболеваний, включа-
ющую изолированные, сочетанные и 
комбинированные аномалии мульти-
факториальной этиологии. Актуаль-
ность проблемы пороков развития 
системы кровообращения обусловле-
на высокими показателями летально-
сти, особенно на протяжении первого 
года жизни, и инвалидности. Извест-
но более 90 видов изолированных и 
сочетанных ВПС. Без радикальной 
коррекции 50–60% детей умирают на 
первом году жизни. Летальность детей 
с пороками системы кровообращения 

наиболее высока в периоде новорож-
денности [19].

Для изучения этиологии, разработ-
ки профилактических мероприятий и 
планирования организации медицин-
ской помощи детям с ВПС необходи-
мы точные данные об их распростра-
ненности. Организация мониторинга 
осуществляется на основе анализа 
эпидемиологических данных с учетом 
динамики в различные возрастные 
периоды. Основным инструментом 
для такого мониторинга служат спе-
циально созданные регистры [6]. Кро-
ме регистрации новых случаев ВПС, 
подобные базы данных могут служить 
основой для выявления новых воз-
можных тератогенных факторов и 
других причин, способствующих фор-
мированию мутационных процессов 
как на индивидуальном, так и попу-
ляционном уровнях [4, 7]. Кроме того, 
регистры, содержащие информацию 
о семьях с наследственно-обуслов-
ленной патологией, представляют 
нам возможность изучения механиз-

мов развития генетических предпосы-
лок для формирования пороков раз-
вития [10].

1. Распространенность и струк-
тура врожденных пороков сердца 
в странах Европы, Азии и Америки

Врожденные пороки сердечно-сосу-
дистой системы, по данным мировой 
статистики, встречаются с частотой 
8,0-10,2 на 1000 новорожденных, сре-
ди живорожденных детей этот показа-
тель составляет 6-8 случаев на 1000 
детей [3, 2, 29]. В Англии он находится 
на уровне 8,2, в США – от 1,5 до 6,3 на 
1000 новорожденных детей [26]. 

В систематическом обзоре, по-
священном анализу заболеваемо-
сти врожденными пороками сердца и 
системы кровообращения в мире за 
период с 1955 по 2012 г. (11 исследо-
ваний), было показано, что тяжелые 
ВПС встречались с частотой 0,414-2,3 
на 1000 живорожденных детей, пороки 
средней степени тяжести – 0,43-2,6 на 
1000 новорожденных, а пороки с ми-
нимально выраженными изменения- 

В статье представлены данные регистров врожденных пороков сердца (ВПС) зарубежных стран и по регионам РФ. В целом, по лите-
ратурным данным, наблюдаются значительные колебания показателей распространенности и первичной заболеваемости ВПС, что, воз-
можно, обусловлено качественным мониторингом на основе сети регистров с применением современных диагностических возможностей 
в более развитых странах.
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ми – 0,99-10,3 на 1000 детей [32]. При 
этом не наблюдалось статистически 
значимых различий в заболеваемости 
пороками сердца в зависимости от их 
тяжести.

По данным J.I. Hoffman (2004), об-
щее число новорожденных с впервые 
диагностированными ВПС в мире в 
2000 г. насчитывало около 623 тыс. де-
тей, из них примерно 320 тыс. имели 
изолированные врожденные анома-
лии, у остальных детей были выяв-
лены комбинированные и сочетанные 
пороки [26]. Приблизительно в 35-40% 
случаев наблюдается сочетание по-
роков сердца с другими врожденными 
аномалиями развития [21], и, напротив, 
около трети детей с хромосомными на-
рушениями (чаще всего представлен-
ными анеуплоидией или изменением 
количества хромосом) страдают от 
врожденного порока сердца [33].

По данным французских исследо-
вателей, анализировавших частоту 
встречаемости ВПС в Париже на ос-
нове Регистра врожденных аномалий, 
в 2005-2008 гг. общая распространен-
ность этих пороков составила 9,0 на 
1000 детского населения, из них 40% 
изолированных пороков были диагно-
стированы пренатально [28, 27].

Эпидемиологическое исследова-
ние, проведенное на основе базы дан-
ных по ВПС в Квебеке (Канада) с 1983 
по 2010 г., содержащей информацию 
о 107559 пациентах с врожденными 
сердечными аномалиями, показало, 
что средний показатель распростра-
ненности этой патологии среди детей 
первого года жизни равнялся 8,21 на 
1000 детей, в 2010 г. он достиг 13,11 на 
1000 детей и 6,12 на 1000 взрослых. С 
2000 по 2010 г. наблюдался рост рас-
пространенности ВПС на 11% у детей 
и на 57% у взрослых лиц. В то же вре-
мя распространенность тяжелых поро-
ков сердца увеличилась на 19% среди 
детей и на 55% среди взрослых [31].

В 2010 г. в США проживало около 
2,4 млн пациентов с врожденными по-
роками сердца, из них 1,4 млн были 
представлены взрослыми людьми и 1 
млн – детьми. Эти данные обращают 
внимание исследователей и медицин-
ской общественности на необходи-
мость активного выявления и оказания 
медицинской помощи больным с ВПС 
не только детского возраста, но и всех 
возрастных групп [24]. 

В Европе в 1979 г. была создана 
сеть регистров EUROCAT, основан-
ная на популяционном подходе и ох-
ватывающая около 1,5 млн случаев 
рождения детей в двадцати странах 
Европы, с целью эпидемиологического 
мониторинга врожденных аномалий и 

стандартизации полученных данных 
[23]. Согласно данным этого просле-
живания, гемодинамически значимые 
врожденные пороки развития в евро-
пейских странах регистрировались с 
частотой 23,8 на 1000 рождений, при 
этом 80% детей родились живыми, 
2,51% детей – с врожденными ано-
малиями, несовместимыми с жизнью, 
в 2,1% случаев наблюдалось мерт-
ворождение, в 17,5% случаев прово-
дилось прерывание беременности 
вследствие пренатальной диагностики 
ВПР [22].

Согласно отчету по статистическо-
му мониторингу EUROCAT, опублико-
ванному в 2009 г., врожденные пороки 
сердца являются одними из наиболее 
распространенных врожденных ано-
малий в странах Европы, занимающи-
ми третье место в структуре всех по-
роков развития, при этом имеющими 
тенденцию к снижению за последнее 
десятилетие. Так, показатели распро-
страненности ВПР с 2000 по 2009 г. 
снизились на 14% (с 19,49 до 16,71 на 
10 тыс. новорожденных детей). Осо-
бенно выраженным оказалось сниже-
ние показателей распространенности 
таких пороков, как дефект межжелу-
дочковой перегородки и стеноз легоч-
ной артерии. Такие положительные 
тенденции были связаны с эффектив-
ным профилактическим применением 
фолиевой кислоты беременными жен-
щинами, а также совершенствованием 
менеджмента таких факторов риска, 
как хронические заболевания матерей, 
в первую очередь, сахарный диабет, и 
снижением поведенческих факторов 
риска (например, курения) [23]. 

Согласно официальным статисти-
ческим данным Министерства здра-
воохранения Республики Казахстан, 
за период с 2003 по 2013 г. в стране 
наблюдался существенный рост по-
казателей распространенности ВПС 
с 4,4 до 8,9 на 1000 новорожденных 
соответственно, при этом их удель-
ный вес среди всех пороков развития 
увеличился с 13,1 до 28,3%. Такая же 
тенденция наблюдалась и при анализе 
распространенности ВПС среди детей 
до пяти лет: в 2003 г. этот показатель 
составлял 2,7, 2012 – 6,3 на 1000 де-
тей, что составило 21,4 и 32,2% от 
всех пороков развития соответствен-
но. В структуре ВПС преобладали де-
фекты межжелудочковой перегородки 
(39,6%), дефекты межпредсердной 
перегородки (15,1%), открытый арте-
риальный проток (14,3%) и стеноз лё-
гочной артерии (4,4%). 

Среди детей с комбинированными 
пороками в 6,2% случаев была диа-
гностирована тетрада Фалло, 1,31 – 

двойное отхождение магистральных 
сосудов, 2,21 – транспозиция маги-
стральных сосудов (ТМС), 1,99 – гипо-
пластический синдром левых отделов 
сердца и в 2,2% – синдром гипоплазии 
правого желудочка [18, 13].

Метаанализ исследований, посвя-
щенных изучению распространенности 
и структуры врожденных пороков серд-
ца в Нигерии с 1964 по 2015 г., вклю-
чивший 2953 ребенка с врожденной 
патологией, показал, что наиболее рас-
пространенными пороками за весь пе-
риод исследования являлись дефекты 
межжелудочковой перегородки (18,4%), 
межпредсердной перегородки (11,3%) 
и тетрада Фалло (11,8%). При этом 
каждые десять лет наблюдался рост 
показателей распространенности де-
фектов межжелудочковой перегородки 
приблизительно на 6%, тогда как встре-
чаемость стеноза легочной артерии не-
уклонно снижалась со временем [20].

Таким образом, в странах дальнего 
зарубежья наблюдаются значительные 
колебания показателей распростра-
ненности и первичной заболеваемости 
ВПС в различных регионах с наиболее 
высокой частотой в Европейских стра-
нах, что, возможно, обусловлено хо-
рошим мониторингом на основе сети 
регистров с применением современ-
ных диагностических возможностей. В 
пользу этой гипотезы свидетельствует 
тенденция снижения частоты ВПР в 
Европе за последние годы вследствие 
проводимых профилактических мер, 
направленных на восполнение у бере-
менных женщин дефицита фолиевой 
кислоты и микроэлементов. Наиболее 
распространенными ВПС оказались 
дефекты межжелудочковой и пред-
сердной перегородок, клапанные по-
роки, стеноз легочной артерии, а из 
комбинированных аномалий – тетрада 
Фалло.

2. Распространенность и струк-
тура врожденных пороков сердца в 
Российской Федерации

В Российской Федерации для оцен-
ки распространенности врожденных 
пороков развития (ВПР) на базе НИИ 
педиатрии и детской хирургии МЗ РФ 
создан регистр, в котором фиксиру-
ются впервые выявленные аномалии 
развития, в том числе врожденные по-
роки системы кровообращения у живо- 
и мертворожденных детей с массой 
тела свыше 500 г. За период исследо-
вания с 2006 по 2012 г. зарегистриро-
вано 107 763 случая ВПР в 31 регионе 
страны [8]. Частота всех выявленных 
пороков в указанный период времени 
находилась в пределах 22,20-24,90 на 
1000 рожденных детей, что согласо-
вывается с показателем в различных 
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странах Европы, где аномалии разви-
тия встречаются в среднем с частотой 
20-50 на 1000 новорожденных [30]. В 
структуре ВПР пороки сердечно-со-
судистой системы имели наибольший 
удельный вес – 18,1% [16].

Официальные статистические дан-
ные ЦНИИ информатизации и орга-
низации здравоохранения МЗ РФ, 
свидетельствуют, что показатель за-
болеваемости ВПС у российских детей 
в 2014 г. оказался на уровне 400,5, а 
в 2015 г. – 439,0 на 100 тыс. детского 
населения [12]. По данным Н.С. Деми-
ковой, в 2003 г. в Российской Федера-
ции средняя частота ВПС составляла 
4,5‰, а их абсолютное число достигло 
20-25 тыс. детей в год. 

Показатели распространенности 
ВПС в отдельных регионах Россий-
ской Федерации отличаются зна-
чительными флюктуациями. Так, в 
Краснодарском крае в 1998-2009 гг. 
распространенность ВПР системы 
кровообращения в среднем составила 
7,96 на 1000 новорожденных детей с 
преобладанием в их структуре изоли-
рованных дефектов межжелудочковой 
перегородки, которые встречались в 
51,7% случаев; на втором месте оказа-
лись дефекты межпредсердной пере-
городки (16,6%). При этом отмечалась 
существенная неравномерность рас-
пространенности пороков в различных 
территориальных образованиях края [1].

Распространенность пороков раз-
вития сердечно-сосудистой системы 
у детей в возрасте до одного года 
в Томске за 8-летний период (1999- 
2006 гг.) составила 9,2‰. Наблюдался 
рост частоты детей с ВПС в указанной 
возрастной группе с 5,41 до 12,75‰, 
преимущественно за счет дефектов 
межпредсердной и межжелудочко-
вой перегородок, что в значительной 
степени может быть обусловлено со-
вершенствованием качества оказания 
специализированной кардиологиче-
ской помощи населению Томской об-
ласти на основе специально созданно-
го регистра ВПС [14, 17]. 

В Волгоградской области показате-
ли общей заболеваемости ВПС сре-
ди детей в период с 2008 по 2011 г.  
статистически значимо превышали 
среднероссийские показатели: 1413,8 
и 1280,3 на 100 тыс. детского населе-
ния соответственно. Показатели пер-
вичной заболеваемости ВПС у детей 
также оказались достоверно выше: 
466,1 и 346,6,9 на 100 тыс. населения 
соответственно. При этом показатели 
распространенности ВПС у взрослых 
жителей области были существенно 

ниже показателей Российской Федера-
ции (58,5 и 71,5 на 100 тыс. взрослого 
населения соответственно) [11].

При изучении структуры ВПС среди 
новорожденных детей г. Новосибирска 
за период с 2010 по 2013 г. гемодина-
мически значимые пороки были выяв-
лены у 41% из 317 пациентов с ВПС, 
причем генетически обусловленная 
патология (хромосомные нарушения) 
была подтверждена у 15,4% детей, 
среди них синдром Дауна был уста-
новлен у 12,3%. Пороки сердца в со-
четании с другими врожденными ано-
малиями выявлены у 10,8% больных 
детей, из них более чем в половине 
случаев наблюдались пороки развития 
мочевыделительной системы. В струк-
туре ВПС преобладали дефекты меж-
желудочковой перегородки (19,2%), 
атриовентрикулярного канала (15,8%), 
транспозиция магистральных сосудов 
(14,8%). Гипоплазия левых отделов 
сердца была диагностирована у 6,8% 
детей с ВПС, единственный желудочек 
сердца – у 5,7%. У 14,8% пациентов 
наблюдались множественные пороки 
системы кровообращения [5].

Среди новорожденных детей Перм-
ского края в 2005 г. ВПС были диагно-
стированы в 201 случае, показатель 
первичной заболеваемости составил 
13,4 на 1000 детей. Среди детей в воз-
расте до 14 лет показатель распро-
страненности этой патологии находил-
ся на уровне 9,0‰. В структуре ВПС 
преобладали дефекты межжелудочко-
вой и межпредсердной перегородок, а 
также клапанные пороки: недостаточ-
ность клапана легочной артерии, ми-
трального и трикуспидального клапана 
(8,2%, 6,1 и 5,2% соответственно). Бо-
лее чем в половине случаев диагно-
стировались сочетанные и комбиниро-
ванные пороки [15].

В Астраханской области в 2009 г. 
показатель заболеваемости ВПС сре-
ди новорожденных детей увеличился с 
6,9‰ в 2009 г. до 9,4‰ в 2011 г. Из них 
у 25,9% был диагностирован дефект 
межжелудочковой перегородки, 20,7% 
– дефект межпредсердной перегород-
ки, у 8,2% – тетрада Фалло [9]. 

Приведенные данные свидетель-
ствуют о достаточно высоких показа-
телях заболеваемости и распростра-
ненности врожденных пороков сердца 
среди новорожденных и детей Россий-
ской Федерации с тенденцией к росту 
за последнее десятилетие и неравно-
мерности распределения этих показа-
телей в отдельных регионах страны.

Таким образом, мониторинг можно 
рассматривать как основное средство 
для профилактики врожденных пороков 

развития, поскольку понимание роли 
факторов риска и механизмов форми-
рования пороков развития дает нам воз-
можность предупредить или элиминиро-
вать их вредоносные эффекты.
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