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Врожденные пороки развития (ВПР) 
у детей представляют серьезную ме-
дицинскую и социальную проблему, 
так как они занимают одно из первых 
мест среди причин детской заболе-
ваемости, инвалидности и смертно-
сти [6]. В странах с высоким уровнем 
медицинской помощи при низких по-
казателях младенческой смертности 
(6,7–8,5%) врожденные пороки и на-
следственные заболевания занимают 
первое место в структуре причин мла-
денческой смертности, причем не за 
счет истинного повышения их частоты, 
а в связи со снижением смертности от 
другой патологии [2].   

По статистическим данным ВОЗ, 
ежегодно в мире рождается до 5–6% 
детей с пороками развития, при этом 
в половине случаев с летальными и 
тяжелыми, требующими  сложной хи-
рургической коррекции [1]. До 80% 
тяжелых ВПР заканчиваются смер-
тью ребенка в младенческом возрас-
те, не оправдывая огромных затрат 
общества на лечение и уход за ним, 
а при выживании больного ребенка 
реабилитационная помощь не может 
в полной мере обеспечить качество 

его здоровья, необходимое для полно-
ценной интеграции в общество [2,10]. 
По оценкам ВОЗ, примерно у 1 из 33 
новорожденных наблюдаются пороки 
развития, т.е. ежегодно примерно у 
3,2 млн детей [7,10]. От ВПР в течение 
первых 28 дней жизни ежегодно уми-
рают 270 тыс. детей. ВПР могут приво-
дить к длительной инвалидности, что 
оказывает значительное воздействие 
на отдельных людей, их семьи, систе-
му здравоохранения и общество [4].  

В России ВПР в настоящее время 
занимают второе место в структуре 
младенческой смертности, состав-
ляя в среднем 20,3, при этом более 
чем в 42% случаев смертность прямо 
или косвенно связана с ВПР. В Респу-
блике Саха (Якутия) за период 1995– 
2011 гг. отмечается увеличение удель-
ного веса ВПР в структуре детской 
смертности с 24,3% до 31,8% на 
фоне снижения удельного веса пе-
ринатальных потерь.  Частота ВПР в 
РС (Я) увеличивается: с 14,0 на 1000 
детского населения в 1995 г. до 29,0 в 
2011 г. [9]. У 15–25% новорожденных, 
умерших в перинатальном периоде, 
50% детей, умерших в течение перво-
го года жизни, и у 70–80% спонтанных 
абортусов находят пороки развития. В 
структуре детской инвалидности ВПР 
составляют 42,4–56,2%. Все это опре-
деляет развитие профилактики ВПР 
как актуальнейшую задачу здравоох-
ранения [2,3,5,10]. По данным ВОЗ, 
уровень ВПР среди новорожденных, 
даже в развивающихся странах, мож-
но снизить примерно на 10%   за счет 
проведения профилактических ме-
роприятий. Среди профилактических 
программ, направленных на снижение 

частоты ВПР у детей, существенное 
место занимает мониторинг ВПР. Ос-
новная цель системы мониторинга со-
стоит в обнаружении изменений в ча-
стотах ВПР, что может быть сигналом к 
поиску новых терато- и мутагенов [8,4]. 
В настоящее время в большинстве 
стран система мониторинга, основан-
ная на регистрации и учете  больных 
детей с ВПР, является  базисом для 
определения популяционной частоты 
и последующего контроля частотных 
трендов ВПР [5,7].  

Материалы и методы исследова-
ния. Патологоанатомические иссле-
дования мертворожденных и умерших 
детей с ВПР проводились в патоло-
гоанатомическом отделе ГБУ РС (Я) 
«Республиканская больница №1-На-
циональный центр медицины». Про-
анализирован 561 протокол вскрытий, 
проведенных в   2010–2012 гг.   Выяв-
лено 203 случая ВПР, что составило 
36,1% от общего числа аутопсий. 

Все исследуемые случаи ВПР за 
2010–2012 гг. были проанализированы 
по структуре выявленных пороков раз-
вития, по полу, срокам гестации, на-
циональности матери. Проведен срав-
нительный анализ с предыдущими 
периодами 2003–2005, 2006–2008 гг.

Результаты и обсуждение. Из об-
щего числа диагностированных ВПР 
(рис.1) первое место по частоте заняли 
множественные врожденные пороки 
развития (МВПР) с поражением двух и 
более систем (58 случаев, 28,6%) (рис. 
2, 3),  второе место – пороки разви-
тия сердечно-сосудистой системы (44 
случая, 21,7%), третье место – пороки 
развития центральной нервной систе-
мы (30 случаев, 14,8%) (рис.4). 
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Генные и 
х р о м о с о м н ы е 
синдромы со-
ставили 14,3% 
(29 случаев), что 
с оответствует 
данным других 
исследований, 
согласно кото-
рым 12–25% 
врожденных ано-
малий имеют чи-
сто генетические 
причины.  В груп-
пе генных и хро-
мосомных болез-
ней на первом 
месте по частоте 
стоит  синдром 

Дауна (50%), на втором – синдром 
Эдвардса, или синдром трисомии 18 
(16,7%), остальные 33,3% представле-
ны единичными случаями других син-
дромов (синдромы Ханкарта, Поттера, 
Вольфа-Гиршона и др.) (рис. 5).

 В предыдущие 3 года первое место 
также занимали МВПР (27,6%), второе 
– пороки развития сердечно-сосуди-
стой системы (21,5%), но на третьем 
месте были генные и хромосомные 
синдромы (12,4%). При анализе слу-
чаев с диагностированными генными и 
хромосомными синдромами в динами-
ке нами отмечается четкая тенденция 
увеличения их удельного веса в струк-
туре всех ВПР. Так, за 2003–2005 гг.  
данная группа составила 11,4%, 2006–
2008 гг.  – 12,4%, за последний анали-
зируемый период – 14,3%. 

При анализе по полу гендерных раз-
личий не было установлено в группах 
генных и хромосомных синдромов 
(соотношение М:Ж составило 9,3:1,0) 
и МВПР (1,1:1,0), в отличие от изоли-
рованных ВПР отдельных органов и 
систем, где явно прослеживается пре-
обладание плодов, мертворождённых 
и детей мужского пола. Так, при ВПР 
лица и шеи   соотношение составило 
3,5:1,0; опорно-двигательного аппара-
та – 2,75:1,0; сердечно-сосудистой си-
стемы – 1,4;1,0; системы пищеварения 
– 4:1, а ВПР мочевыделительной и эн-
докринной систем зарегистрированы 
только у плодов, мертворождённых и 
детей мужского пола. В общей сово-
купности исследованных ВПР соотно-
шение между мужским и женским по-
лом составило 1.3:1,0, что полностью 
соответствует  статистическим данным 
РФ и ВОЗ (табл.1,2).          

 Среди исследованных случаев у 
лиц коренных национальностей ВПР 
встречались в 2 раза чаще, чем у не-
коренных (140 и 63 случая соответ-

ственно, соотношение 2,2:1,0), за счет   
генных и хромосомных синдромов 
(3,8:1,0), МВПР (1,7:1,0), ВПР опорно-
двигательного аппарата (2,75:1,0), сер-
дечно-сосудистой системы (3,9:1,0), 
мочевыделительной системы (3,0:1,0).

Наиболее многочисленная группа 
ВПР представлена плодами 22-27 не-
дель гестации (47,8%). В эту группу 
вошли вскрытия, произведенные в 
2010-2011 гг., что с учетом введения в 
действие с 1 января 2012 г. положений 
Приказа МЗСР РФ и ФСГС от 20 фев-
раля 2012 г. № 144/42 можно расцени-
вать как своевременную диагностику 
ВПР и прерывания беременности.

В группу плодов до 40 недель бере-
менности включены мертворожденные 
плоды, в том числе плоды с пренаталь-
но диагностированными пороками. В 
нее вошли случаи как поздней диа-
гностики ВПР, обусловленные преиму-
щественно поздней явкой беременной 
женщины для постановки на учет,  так 
и своевременно диагностированные 
случаи, но с  отказом женщины от пре-
рывания беременности. Число ВПР 
данной группы составило 27 случаев, 
или 13,3%.  

Таким образом, ВПР в 124 случаях  
беременности завершились мертво-
рождением,    что составило 61,1% от 
всех аутопсий с ВПР. 

Число живорожденных составило 
79 детей, или 39,9% от общего числа 
умерших детей с ВПР. При этом 34 
ребенка (43%) умерло в первые 6 сут 
от рождения ввиду наличия ВПР, не-
совместимых с жизнью. От 7 сут до 1 
месяца прожило 10 детей (12,7%), от 1 
месяца до 3 лет – 27 (34,2%), от 3 лет 
и больше – 8 детей (10,1%), т.е. 89,9% 
детей с ВПР умерло в возрасте до 3 
лет.  

Следует особо отметить и следу-
ющий положительный факт. Нами от-
мечено снижение числа расхождений 

Рис. 1. Структура врожденных пороков развития по данным аутоп-
сий мертворожденных, умерших новорожденных и детей за 2010–
2012 гг. (n=203)

Рис. 2. М., 2 сут. Синдром Патау: Микро-
цефалия. Прозэнцефалия. Двухсторонняя 
расщелина верхней губы и твердого неба. 
Арения носовых костей. Подковообразная 
почка. Крипторхизм. ВПС (ДМЖП, ДМПП)

Рис. 3. Мертворожденный, Д., 22 недели 
гестации. Множественные пороки разви-
тия: циклопия (синофтальмия, пробосцис), 
прозэнцефалия, гидроцефалия, гипопла-
зия надпочечников, постаксиальная поли-
дактилия правой стопы. ВПС (ДМЖП)

Рис. 4. Д., 8 месяцев. Голопроэнцефалия. 
Декомпенсированная прогрессирующая  ги-
дроцефалия с атрофией паренхимы мозга, 
свищем, ликвореей

Рис. 5. Мертворожденный, 36 недель ге-
стации. Синдром Поттера: сиреномелия   
(син.: синдром русалки, симпус, сирена), 
отсутствие половых органов,  ануса, желч-
ного пузыря, мочевыводящих путей,  дву-
сторонняя арения, гипоплазия легких, ВПС 
(ДМЖП, ДМПП). Микро- и полигирия
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клинического и патологоанатомическо-
го диагнозов  при  наличии врожденных  
пороков развития. За 2003–2005 гг.  
расхождения диагнозов составля-
ли 4,6% от всех проведенных аутоп-
сий с ВПР, 2006–2008 гг.  – 2,1%, за 
2010–2012 гг. расхождений диагнозов 
не было. Данную тенденцию мы свя-
зываем  с совершенствованием диа-
гностики ВПР,  комплексным подходом 
к исследованию данной патологии, в 
том числе  улучшением пренатальной 
диагностики, проводимой  медико-ге-
нетической службой РС (Я), и более  
широким применением инвазивных 
методов диагностики и цитогенетиче-
ских исследований.

Выводы
1. Отмечается тенденция к увеличе-

нию частоты ВПР в структуре аутопсий 
плодов, мертворожденных и умерших 
детей за последние годы. За период 
с 2010 по 2012 г. частота врожденных 
аномалий составила 36,1 % (за преды-
дущий трехлетний период – 28,1%).

2. Первое место по частоте заняли 
множественные врожденные пороки 
развития (МВПР) с поражением двух 
и более систем (28,6%),  второе – по-
роки развития сердечно-сосудистой 

системы (21,7%), третье – пороки раз-
вития центральной нервной системы 
(14,8%). 

3. При патологоанатомических ис-
следованиях ВПР в 1,3 раза чаще 
встречаются у плодов, мертворожден-
ных и умерших детей мужского пола, 
чем женского.

4. Среди исследованных случаев у 
лиц коренных национальностей   ВПР 
встречались в 2 раза чаще, чем у не-
коренных. 

5. Проблема своевременной диа-
гностики и профилактики ВПР требует 
дальнейшего исследования и мер в 
деле охраны генофонда республики.
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Множественные врожденные пороки развития по данным аутопсий за 2010–2012 гг.

Множественные врожденные 

пороки развития

Пол При-
шлое 
насе-
ление

Ко-
ренное 
насе-
ление

Срок гестации, возраст

Абс. %М Ж 22–27 
нед.

До 40 
нед.

От 0 до 
6 сут

От 7 сут 
до 1 мес.

От 1 мес. 
до 3 лет

От 3 
лет и 

старше
Генные и хромосомные синдромы 14 15 6 23 14 3 4 2 3 3 29 33,3
Множественные врожденные пороки 
развития (МВПР) 31 27 21 37 22 11 11 3 8 3 58 66,7

абс. 45 42 27 60 36 14 15 5 11 6 87  
% 51,7 48,3 31,0 69,0 41,4 16,1 17,2 5,8 12,6 6,9 100,0

Врожденные пороки развития органов и систем по данным аутопсий за 2010–2012 гг. (n=116)

Врожденные пороки развития

Пол При-
шлое 
насе-
ление

Корен-
ное насе-

ление

Срок гестации, возраст

Абс. %
М Ж

22–
27 

нед.

До 
40 

нед.

От 0 
до 6 
сут

От 7 
сут. до 
1 мес.

От 1 
мес. до 
3 лет

От 3 
лет и 

старше
Лица и шеи 7 2 4 5 8 - 1 - - - 9 7,8
Центральной нервной системы 16 14 14 16 20 3 4 - 2 1 30 25,9
Костно-мышечной системы 11 4 4 11 7 4 4 - - - 15 12,9
Сердечно-сосудистой системы 26 18 9 35 15 3 9 4 12 1 44 37,9
Дыхательной системы - - - - - - - - - - - 0
Желудочно-кишечного тракта 4 1 2 3 1 1 - 1 2 - 5 4,3
Мочевой системы 12 - 3 9 10 2 - - - - 12 10,4
Эндокринной системы 1 - - 1 - - 1 - - - 1 0,8

абс. 77 38 36 80 61 13 19 5 16 2 116  
% 66,3 32,7 31,0 69,0 52,6 11,2 16,4 4,3 13,8 1,7 100,0

Таблица 1

Таблица 2
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Введение. Известно, что при аде-
новирусной инфекции у беременных 
часто развивается хроническая пла-
центарная недостаточность [2], приво-
дящая к повышению проницаемости 
гематоплацентарного барьера для 
вирусов и к внутриутробному инфи-
цированию их потомства [1]. При ан-
тенатальной вирусной инфекции у но-
ворожденных часто диагностируется 
церебральная патология [3].  

Цель работы – дать клинико-мор-
фологическую характеристику цере-
бральной ишемии средней степени 
тяжести у новорожденных с внутриу-
тробной аденовирусной инфекцией.

Материалы и методы исследо-
вания. Проводилось изучение ча-
стоты неблагопрятных факторов в 
период внутриутробного развития и 
клинических синдромов церебраль-
ной ишемии средней степени тяжести 
у 35 новорожденных с антенатальной 
аденовирусной инфекцией, из них у 
15 погибших исследовалось морфо-
логическое строение мягкой мозговой 
оболочки, эпендимы и сосудистого 
сплетения боковых желудочков голов-
ного мозга (основная группа), а также 
у 27 новорожденных с аналогичной 
патологией центральной нервной си-
стемы без внутриутробной вирусной 
инфекции (12 погибших) (группа срав-
нения). В контрольную группу вошли 
25 здоровых новорожденных от мате-
рей с физиологическим течением бе-
ременности, а также 20 погибших от 
родовой травмы. Антенатальная аде-
новирусная инфекция диагностирова-

лась с помощью реакции связывания 
комплемента, позволяющей устано-
вить этиологию заболевания при че-
тырехкратном росте титра антител к 
возбудителю в сыворотке пуповинной 
крови у новорожденных по сравнению 
с ростом титра у их матерей. Для ис-
ключения других наиболее распро-
страненных вирусов респираторной 
группы (грипп А, В, парагрипп 1 и 3 
типа и РС- вирус) использовалась ре-
акция торможения гемагглютинации. 
При идентификации вирусных антиге-
нов в эпителии слизистой носа у детей 
при рождении использовали иммуноф-
люоресцентный анализ. 

Патоморфологический материал 
(участки мягкой мозговой оболочки, 
сосудистого сплетения и стенки боко-
вых желудочков) забирались в первые 
4 часа после смерти новорожденных. 
Для световой микроскопии кусочки 
органов фиксировались в 10%-ном 

А.А. Григоренко, И.Н. Гориков

КЛИНИКО-МОРФОЛОГИЧЕСКАЯ ХАРАК-
ТЕРИСТИКА ЦЕРЕБРАЛЬНОЙ ИШЕМИИ 
СРЕДНЕЙ СТЕПЕНИ ТЯЖЕСТИ У НОВО-
РОЖДЕННЫХ С ВНУТРИУТРОБНОЙ 
АДЕНОВИРУСНОЙ ИНФЕКЦИЕЙ

Изучались антенатальные факторы риска, клиническое течение церебральной ишемии средней степени тяжести и морфологическое 
строение головного мозга  у новорожденных с внутриутробной аденовирусной инфекцией. Установлено наиболее частое развитие у 
матерей в период беременности острого ринофарингита, обострения хронического тонзиллита, а также хронической плацентарной не-
достаточности. В раннем неонатальном возрасте у детей чаще диагностировались гипертензионно-гидроцефальный синдром, конъюн-
ктивит, везикулез и задержка внутриутробного роста, склероз и полнокровие мягкой мозговой оболочки, стазы в капиллярах сосудистого 
сплетения, альтеративные изменения эпендимоцитов, обусловленные нейротоксическим влиянием вируса.

Ключевые слова: церебральная ишемия средней степени тяжести, новорожденные, внутриутробная аденовирусная инфекция.

Antenatal health risk factors, a clinical course of cerebral ischemia of moderate severity and a morphological brain structure of infants with 
intrauterine adenovirus infection are studied. Scientists have found the higher incidence rate of acute nasopharyngitis, exacerbation of chronic 
tonsillitis and chronic placental insufficiency at pregnant women. In early neonatal period children often had a hypertension-hydrocephalic 
syndrome, conjunctivitis, vesicular infection and intrauterine growth, sclerosis and pia mater congestion, stasis in choroid plexus  capillaries, 
alterative changes of ependymocytes caused by neurotoxic virus effect.

Keywords: cerebral ischemia of moderate severity, newborns, intrauterine adenovirus infection.
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