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Bведение. В структуре детской 
заболеваемости, инвалидности и 
младенческой смертности большое 
значение имеют врождённые пороки 
развития (ВПР), которые встречаются 
у 4,0-6,0% новорождённых, состав-
ляя более 20,0% в структуре младен-
ческой смертности [1,4]. В структуре 
врождённых пороков развития врож-
дённые пороки сердца (ВПС) и круп-
ных сосудов занимают одно из первых 
мест (22% от всех ВПР) и их частота 
во всех странах мира составляет 8-14 
случаев на 1000 новорождённых [2]. 
Частота встречаемости ВПС среди жи-
ворожденных составляет 0,7 на 1000 
новорожденных. В 40% случаев ВПС 
являются причиной перинатальных 
потерь и в 60% – смертей на первом 
году жизни [5,9]. Рождаемость детей с 
пороками сердца составляет в Россий-

ской Федерации от 3,2 до 8,0 на 1000 
новорожденных и имеет тенденцию к 
росту [6]. Исследования, проведённые 
в США и Великобритании, показали, 
что при естественном течении ВПС к 
концу 1-го года погибает более 70% 
детей, в Северной Америке данная 
патология является причиной смерти 
37% младенцев, а в Западной Евро-
пе – 45% [3,10]. Актуальность данной 
проблемы обусловлена не только её 
большой распространённостью, но и 
тенденцией к увеличению удельного 
веса более тяжёлых, комбинирован-
ных ВПС с частым неблагоприятным 
исходом на первом году жизни [7], эти 
данные приведены без учета ВПС сре-
ди мертворожденных и абортов. 

Численность населения РС(Я), 
по данным Госкомстата России, со-
ставляет 955 580 чел. (2013) [8]. От-
личительная особенность Якутии от 
других регионов России – чрезвычай-
но низкая плотность населения при 
огромной территории. Она составляет 
0,3 чел./км2 (2013), что является од-
ной из самых низких среди субъектов 
Российской Федерации. Республика 
Саха (Якутия) стабильно входит в со-
став немногих регионов России, в 
которых сохраняется естественный 
прирост населения. Естественное 
воспроизводство населения вырос-
ло в 2012 г. по сравнению с 2010 г. на 
7,8% (2012 г. – 8,3 на 1000 населения;  
2011 г. – 8,3; 2010 г. – 7,7), по данным 
Территориального органа федераль-

ной службы государственной статисти-
ки (ТО ФСГС). По данным ТО ФСГС, за 
период 2002-2004 гг. средний показа-
тель рождаемости городского и сель-
ского населения по РС(Я) составил 
15,0 на 1.000 новорожденных; средний 
показатель младенческой смертно-
сти – 14,0  на 1.000. За период 2010- 
2012 гг. средний показатель  рождае-
мости городского и сельского населе-
ния составил 17,2, в сравнении с 2002-
2004 гг., вырос на 2,0 на 1.000. Средний 
показатель  младенческой смертности 
с учетом новых критериев составил 7,7 
на 1.000 родившихся живыми; в срав-
нении с 2002-2004 гг. средний показа-
тель младенческой смертности умень-
шился в 1,8 раза. 

В структуре причин перинатальной 
смертности существенно повысился 
удельный вес врожденных аномалий 
развития – в 1,5 раза: 2012 г. – 23,9% 
(56 случаев), 2011 г. – 15,7% (22 слу-
чая), 2010 г. – 16,3% (22 случая). Веду-
щими в структуре врожденных пороков 
развития являются множественные 
пороки развития (33,9%), пороки серд-
ца и центральной нервной системы 
(по 21,4%) (Доклад министра ЗО о со-
стоянии здоровья населения РС(Я),  
2012 г.). Состояние инвалидности на-
ряду с демографическими показате-
лями является одной из основных ха-
рактеристик общественного здоровья. 
Основными причинами инвалидизации 
детей в РС(Я) являются врожденные 
пороки развития, из которых 48,3% 
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составляют аномалии системы кро-
вообращения (Доклад министра ЗО о 
состоянии здоровья населения РС(Я), 
2012). Согласно действующему прика-
зу МЗ РФ № 268 от 10 сентября 1998 г. 
«О мониторинге  врожденных пороков 
развития у детей» и приказу МЗ РФ № 
392 от 02.11.1999 г., среди всех поро-
ков сердца и крупных сосудов обяза-
тельной регистрации и учету подлежат 
только врожденные аномалии крупных 
артерий и синдром левосторонней ги-
поплазии сердца, таким образом в на-
стоящий момент в РС(Я) отсутствует 
единый полный мониторинг ВПС по 
нозологическим формам, в том чис-
ле у новорожденных, хотя  первичная 
заболеваемость ВПР органов крово-
обращения в основном формируется 
заболеваемостью ВПС у новорожден-
ных. Таким образом, недостаточно 
полные данные по частоте и структуре 
ВПС у новорожденных в РС(Я), их су-
щественный вклад в структуру перина-
тальной и младенческой смертности, 
рост регистрации ВПР, в том числе 
ВПС, в последние годы и тенденция 
к увеличению в РФ сложных и крити-
ческих ВПС, требующих высокотехно-
логической кардиохирургической по-
мощи в периоде новорожденности и в 
грудном возрасте, ведущая роль ВПС 
при формировании инвалидизации 
у детей послужили основанием для 
проведения сравнительного анализа 
частоты и структуры  врожденных по-
роков сердца и крупных сосудов у но-
ворожденных детей в РС(Я) за 2002-
2004 и 2011-2013 гг. 

Цель работы: изучить и провести 
сравнительный анализ структуры и 
частоты врожденных пороков сердца 
и крупных сосудов у новорожденных 
в РС(Я) по данным  Перинатального 
центра ГБУ РС(Я) РБ №1-НЦМ за пе-
риоды 2002–2004 и 2011–2013 гг.

Материалы и методы исследо-
вания. Исследование проводилось 
на базе Перинатального центра ГБУ 
РС(Я) РБ №1-НЦМ среди живорож-
денных новорожденных:  отделения 
патологии новорожденных (ОПН), от-
деления выхаживания недоношенных 
(ОВН), инфекционного отделения но-
ворожденных (ИОН). По времени ис-
следование условно разделено на 2 
периода: 2002-2004 гг. – период А  и 
2011-2013 гг. – период В. ВПС реги-
стрировались согласно номенклатур-
ным рубрикам Q20-Q28 «Врожденные 
аномалии системы кровообращения» 
XVII класса «Врожденные аномалии 
[пороки развития], деформации и хро-
мосомные нарушения» Международ-

ной статистической классификации 
болезней и проблем, связанных со 
здоровьем (10-й пересмотр) (МКБ10). 
В качестве первичной документации 
использованы: стационарные жур-
налы (форма №010у  пр МЗ СССР  
04.10.1980 №1030); статистические 
карты стационарного больного (фор-
ма №066/у-02 пр МЗ РФ 30.12.2002 
№413). Нозологические диагнозы ВПС 
подтверждены данными эхокардио-
графии сердца с допплерографией 
сосудов (ЭХО-КГ с ДГ), электрокар-
диограмм (ЭКГ), рентгенограмм, ком-
пьютерных томограмм в ангиорежиме, 
ангиографических исследований. По-
казатель частоты рассчитывался на 
1.000 родившихся живыми.

Результаты и обсуждение. Прове-
ден сравнительный анализ структуры 
ВПС по данным Перинатального цен-
тра ГБУ РС(Я) РБ №1-НЦМ за 2002-
2004 (период А) и 2011-2013 гг. (пери-
од В). За 2002-2004 гг. (период А) был 
проведен анализ 186 историй болезни 
новорожденных с диагнозом «ВПС».  
Всего обработано: в ОПН 70, в ОВН 
56, в ИОН 60 историй болезней детей. 
За 2011-2013 гг. (период В) всего заре-
гистрировано 899 случаев ВПС среди 
новорожденных, родившихся живыми. 
Всего обработано: в ОПН 433, в ОВН 
266, в ИОН 200 статистических карт. 
Всего обработано 1.085 стационарных 
карт. Был проведен сравнительный 
анализ частоты ВПС за 2002-2004 и 
2011-2013 гг. По нашим данным, часто-
та ВПС среди новорожденных соста-
вила 0,19 на 1.000  живорожденных за 
период 2002-2004 гг. (период А) и 0,9 
на 1.000  живорожденных за период 
2011-2013 гг. (период В); т.е. в период В 
наблюдается рост частоты ВПС среди 
новорожденных в сравнении с перио-
дом А в 4,7 раза. Результаты исследо-
вания представлены в таблице.

Согласно полученным данным 
среди всех выявленных ВПС веду-
щее место по частоте заняла  группа 
септальных дефектов (дефект меж-
желудочковой перегородки (ДМЖП), 
дефект межпредсердной перегород-
ки (ДМПП), открытое овальное окно 
(ООО)) в сочетании с функционирую-
щим артериальным протоком (ФАП), 
клапанным стенозом легочного ствола 
(КСЛС), которая составила 0,14 в пе-
риоде А и 0,78 в периоде В. В сравне-
нии с периодом А частота группы сеп-
тальных дефектов в сочетании с ФАП, 
КСЛС в периоде В выросла с 0,14 до 
0,78, т.е. в 5,6 раза. Пороки крупных 
сосудов (изолированный открытый ар-
териальный проток (ОАП), коарктации 

аорты (Ко Ао), аномальный дренаж 
легочных вен (АДЛВ), стеноз легочной 
артерии (стеноз ЛА)) выявлялись с ча-
стотой 0,02 и 0,08 в периодах А и В. Из 
них ВПР крупных артерий (ОАП, Ко Ао) 
однозначно преобладают в периоде 
В. В структуре ВПР крупных артерий 
(ОАП, Ко Ао, стеноз ЛА) в обоих пери-
одах наиболее часто встречался изо-
лированный ОАП – 8/0,008 и 51/0,05,  
что, возможно, связано с  улучшением 
диагностики. Частота Ко Ао составила 
0,02 (21 случай), все случаи диагно-
стированы в периоде В. Полученные 
результаты можно объяснить улучше-
нием лучевых методов диагностики Ко 
Ао, так как данная патология в 100% 
случаев подтверждена результатами 
РКТ с контрастным ангиоисследова-
нием. Стеноз ЛА встречался с одина-
ковой частотой – по 0,004. В структуре 
ВПР крупных вен АДЛВ встречался с 
частотой 0,006 (тотальный/1 и частич-
ный/5) в периоде А и 0,004 (тоталь-
ный/3 и частичный/1) в периоде В; но 
за период В стал чаще регистриро-
ваться тотальный АДЛВ (ТАДЛВ) – 3 
случая, что может говорить об «утяже-
лении» данного ВПР, а также об улуч-
шении рентген-контрастных методов 
диагностики. Частота тетрады Фалло 
(Т. Фалло) составила 0,004 (4 случая) 
за период А и 0,01 (10 случаев) за пе-
риод В;  наблюдается её увеличение 
частоты в 2,5 раза.  Чаще стала реги-
стрироваться доля аномалии Эбштей-
на – 4 случая и других врожденных 
аномалий трикуспидального клапана 
(врожд. аномалий ТК) – 1 случай, что 
составило 0,005 в сравнении с пе-
риодом А – 0,001; наблюдается рост 
частоты данной патологии в 5 раз. По 
нашим данным, наблюдается увели-
чение частоты выявленного общего 
атриовентрикулярного канала (ОАВК) 
в 10 раз (0,01 период  В) в сравнении 
с периодом А (0,001).  Частота кла-
панных ВПС снизилась: с 14/0,01 до 
8/0,008, за счет изолированного КСЛС 
(12 случаев в периоде А, в периоде В 
не регистрировались). Атрезия три-
куспидального клапана (атрезия ТК) 
в составе синдрома гипоплазии пра-
вых отделов сердца выявлялась оди-
наково (по 1 случаю), наблюдается 
увеличение частоты атрезии клапана 
ЛА (АЛА) – 7/0,007 в сравнении с пе-
риодом А – 2/0,002. Частота транспо-
зиции магистральных сосудов (ТМС) 
составила 0,002 (период А) и 0,004 
(период В). Частота двойного отхожде-
ния магистральных сосудов от правого 
желудочка (ДОМС от ПЖ) составила 
0,001 (период А) и 0,002 (период В). В 
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периоде А синдром гипоплазии левых 
отделов сердца с атрезией митрально-
го клапана (атрезия МК) встречался с 
частотой 0,004 (4 случая), в периоде В 
данный ВПС не наблюдался. Также в 
периоде А выявлен 1 случай (частота 
0,001) аномалии развития коронарных 
артерий (аном. разв. КА): коронаро-ле-
гочная фистула. Всего сложные и ком-
бинированные ВПС регистрировались 
с частотой 0,03 (32 случая) в периоде 
А и 0,04 (42 случая) в периоде В. 

Был проведен сравнительный 
анализ структуры ВПС в периоды 
2002-2004 и 2011-2013 гг. Согласно 
представленным данным (таблица) 
в структуре ВПС традиционно веду-
щее место заняла  доля группы сеп-
тальных дефектов (ДМЖП, ДМПП, 
ДМЖП+ДМПП, ООО) в сочетании 
с ФАП, КСЛС, которая составила 
73,66% (137/частота 0,14 ) в периоде 
А и 86,65% (779/частота 0,78) в перио-
де В. В сравнении с периодом А доля 
септальных дефектов в сочетании с 
ФАП в структуре выявленных ВПС вы-
росла с 73,66 до 86,65% (на 12,99%). 
Пороки крупных сосудов (изолирован-
ный ОАП, Ко Ао, стеноз ЛА, АДЛВ) со-
ставили всего 9,68% (18) и 8,90% (80) 
от всех выявленных случаев ВПС. В   
группе ВПР крупных сосудов однознач-
но преобладают ВПР крупных артерий 
в периоде В – 95% (76 случаев: ОАП, 
Ко Ао и стеноз ЛА); тогда как в перио-
де А они составили 66,66% (12 случа-
ев: ОАП, стеноз ЛА). В структуре ВПР 
крупных артерий в периоде А первое 
место занял изолированный ОАП – 8 
из 12 случаев (66,66%), Ко Ао не вы-
являлась, стеноз ЛА – 4 случая из 12 
(33,34%). В периоде В также наибо-

лее часто встречался изолированный 
ОАП – 51 случай (67,10%), на втором 
месте Ко Ао – 21 (27,63%), на третьем 
месте стеноз ЛА – 4 случая (5,26%).  
Полученные результаты: выявление 
Ко Ао, которая заняла одно из веду-
щих мест в структуре ВПР крупных ар-
терий в периоде В, можно объяснить 
значительным улучшением качества 
диагностики, в том числе активным 
использованием лучевых, рентген-
контрастных методов исследования  
в последние годы. Среди ВПР круп-
ных вен все случаи составил АДЛВ. 
В структуре АДЛВ в периоде А одно-
значно преобладал частичный АДЛВ 
83,33% (5 из 6 случаев), тогда как  в 
периоде В наблюдалось увеличение 
доли тотального АДЛВ – 75% (3 из 4 
случаев), а доля частичного составила 
25%, что может говорить об «утяжеле-
нии» данного ВПР, а также улучшении 
рентгенконтрастных методов диагно-
стики.  Доля Т. Фалло составила 2,15% 
(4) за период А (186)  и 1,11% (10) за 
период В (10) от всех выявленных ВПС 
(899). Наблюдается некоторое умень-
шение доли Т. Фалло (1,04%) в струк-
туре всех ВПС за последние годы, но 
увеличение ее частоты (0,004 и 0,01). 
Доля аномалии Эбштейна и других 
врожденных аномалий ТК составила 
0,54% (1 случай) в периоде А  и 0,56% 
(5) в периоде В. Доля группы клапан-
ных ВПС (КСЛС, АЛА) в периоде А со-
ставила 7,53% – 14 случаев  (КСЛС – 
12, атрезия клапана ЛА – 2); в периоде 
В – 0,78% (7 случаев), все случаи со-
ставила атрезия клапана ЛА, изолиро-
ванного КСЛС не выявлялось. На долю 
ОАВК приходилось 0,54% (1) в перио-
де А и 1,11% (10) от всех случаев ВПС 

в периоде В, таким образом наблюда-
лось увеличение его доли в структуре 
всех ВПС в 2 раза в последние годы 
(а увеличение частоты в 10 раз).  Доля 
ТМС составила 1,08% (2) в периоде А 
и 0,45% (4) в периоде В. Сложные по-
роки составили 12,37% (23 случая) от 
общего количества  ВПС в периоде А 
и 4,67% (46) от всего количества вы-
явленных ВПС в периоде В. По нашим 
данным, в структуре сложных пороков 
по нозологическим формам наблюда-
лось увеличение доли таких ВПС, как 
АЛА (на 6,52%), Т. Фалло (на 4,55%), 
Т. АДЛВ (на 2,17%) в период 2011- 
2013 гг., в сравнении с 2002-2004 гг. 
Доля ОАВК в структуре сложных по-
роков увеличилась в 5 раз (!), доля 
аномалии Эбштейна – в 2 раза в пе-
риод 2011-2013 гг., в сравнении с 2002-
2004 гг. Доли ТМС (8,7%) и ДОМС от 
ПЖ (4,35%) оставались без измене-
ний. Наблюдалось уменьшение доли 
стеноза ЛА в структуре сложных ВПС 
на 8,69% за последние годы, в сравне-
нии с 2002-2004 гг. Остальные пороки 
(ЕЖ, атрезия ТК (синдром гипоплазии 
правых отделов), атрезия МК (синдром 
гипоплазии левых отделов) регистри-
ровались 1 раз в 3 года. Летальность  
в периоде А составила 3,22% (6 слу-
чаев) от общего числа случаев ВПС 
и в основном формировалась за счет 
сложных пороков – 66,67% (4 слу-
чая) от всех случаев летальности (6). 
Летальность в периоде В составила 
1,22% (11 случаев) от общего количе-
ства детей с ВПС (899) и формиро-
валась за счет сложных пороков (5), 
обструктивных поражений аорты (4), 
сочетания септальных дефектов с син-
дромом Эдвардса (2). 

Сравнительная характеристика нозологических форм ВПС за 2002-2004 и 2011-2013 гг.

Форма ВПС МКБ 10 А (2002-2004 гг.) – 186 В (2011-2013 гг.) – 899 Сравнение с А
число/част. % число/част. % част. %

Q21.0-21.1, Q21.8 ДМЖП, ДМПП, 
ООО+сочет.ФАП, КСЛС 137/ 0,14 73,66 779/0,78 86,65 + в 5,6 + на 12,99

Q25.0 ОАП 8/0,008 4,30 51/0,05 5,67 + в 6,25 + на 1,37
Q25.1Ко Ао 0 21/0,02 2,34
Q22.1 КСЛС 12/ 0,01 6,45 В сочет. Q21.0-21.8
Q22.0 АЛА 2/0,002 1,08 7/0,007 0,78 + в 3,5
Q21.3 Т. Фалло 4/0,004 2,15 10/0,01 1,11 + в 2,5 – на 1,04
Q21. ОАВК 1/0,001 0,54 10/0,01 1,11 + в 10 р +в 2 р
Q26.2-26.3 ТАДЛВ, ЧАДЛВ 1/5/0,006 0,54/2,69/3,23 3/1/0,004 0,33/0,11/0,44
Q25. Стеноз ЛА 4/0,004 2,15 4/0,004 0,45 0 – на  1,7
Q20.3 ТМС 2/0,002 1,08 4/0,004 0,45 + в 2р –  на 0,63
Q20.1 ДОМС от ПЖ 1/0,001 0,54 2/0,002 0, 22 + в 2р 0
Q20.4 ЕЖ 0 1/0,001 0,11
Q22.5 Аном. Эбштейна, Q22.8 дисплазия ТК 1/0,001 0,54 4/1/0,005 0,45/0,11 + в 5 р 0
Q22.6 Атрезия ТК 1/0,001 0,54 1/0,001 0,11 0 0
Q20.0 ОАС 2/0,002 1,08 0
Q23.4 Атрезия МК 4/0,004 2,15 0
Q24.5 Аном. разв. КА 1/0,001 0,54 0
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Выводы.  По нашим данным, ча-
стота ВПС среди новорожденных со-
ставила 0,19 (186) на 1.000  живорож-
денных за период А и 0,9 (899) на 1.000  
живорожденных за период В. Таким 
образом, наблюдается рост частоты 
ВПС среди новорожденных в сравне-
нии с периодом А в 4,7 раза. В струк-
туре ВПС ведущее место заняла  доля 
группы септальных дефектов (ДМЖП, 
ДМПП, ДМЖП+ДМПП, ООО) в сочета-
нии с ФАП, КСЛС, которая составила 
73,66% (137/частота 0,14 ) в периоде А 
и 86,65% (779/частота 0,78) в периоде 
В. В сравнении с периодом А доля сеп-
тальных дефектов в сочетании с ФАП 
в структуре выявленных ВПС выросла 
с 73,66  до 86,65% (на 12,99%), а по 
частоте с 0,14 до 0,78, т.е. в 5,6 раза. 
Пороки крупных сосудов: изолиро-
ванный ОАП, Ко Ао, АДЛВ, стеноз ЛА 
выявлялись с частотой 0,02 (9,68% от 
всех ВПС) и 0,08 (8,90% от всех ВПС) 
в периодах А и В, из них ВПР крупных 
артерий – 0,008 и 0,07, ВПР крупных 
артерий (ОАП, Ко Ао) однозначно пре-
обладают в периоде В. Сложные и ком-
бинированные ВПС регистрировались 
с частотой 0,02 (23 случая) в периоде 
А и 0,05 (46 случаев) в периоде В и со-
ставили 12,37% в периоде А и 4,67% 
в периоде В от всего количества вы-
явленных ВПС. В структуре сложных 
пороков по нозологическим формам, 
в сравнении с периодом А, наблюда-
лось увеличение доли и частоты таких 
ВПС, как АЛА (на 6,52%, частоты в  
3,5 раза), Т. Фалло (на 4,55%, частоты  
в 2,5 раза), Т. АДЛВ (на 2,17%, частоты 
в 3 раза), ОАВК (доли в 5 раз, частоты 
в 10 раз), аномалии Эбштейна (доли в  
2 раза, частоты в 4 раза). Доли ТМС 
(по 8,7%) и ДОМС от ПЖ (по 4,35%) 

оставались без изменений за оба пе-
риода, частота увеличились в 2 раза 
в сравнении с периодом А. Наблюда-
лось уменьшение доли стеноза ЛА в 
структуре сложных ВПС – на 8,69%, 
частота оставалась без изменений за 
последние годы, в сравнении с пери-
одом А. Остальные пороки (ЕЖ, атре-
зия ТК, атрезия МК) регистрировались 
1 раз в 3 года. Наблюдалось уменьше-
ние летальности с 3,22% в периоде А 
до 1,22% в периоде В (на 2%).
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Литература

Т.В. Копытова, Е.В. Коткова, Н.А. Добротина
Влияние системных ретиноидов 
на окислительную модификацию 
белков в динамике лечения 
больных акне

С целью изучения изменения общей окислительной модификации белков крови обсле-
дованы пациенты с акне. Наряду с общепринятыми клинико-лабораторными анализами  
у больных проводили электрофорез белков сыворотки крови, определяли выраженность 
оксидативного стресса по содержанию карбонильных производных (при спонтанной 
окислительной модификации белков). Доказано, что лечение больных акне системными 
ретиноидами сопровождается окислительной модификацией белков сыворотки крови. 
Следствием этих процессов могут стать усугубление окислительного стресса организма 
и усиление повреждающего эффекта, вызываемого свободными радикалами на ткани. 
Учитывая недостаточную изученность эффекта терапии системными ретиноидами, лече-
ние больных акне необходимо строго контролировать, а в выборе лекарственной формы 
должны доминировать принципы большей биодоступности и максимальной эффективной 
дозировки.
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