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Введение. Врождённые пороки 
развития (ВПР) относятся к одним из 
наиболее серьезных отклонений в 
состоянии здоровья детей [4], приво-
дящих к физическим или умственным 
недостаткам и являются основной при-
чиной детской смертности [10, 12]. По 
данным Всемирной организации здра-
воохранения (ВОЗ), ежегодно пример-
но 3,2 млн детей во всем мире рож-
даются с ВПР и около 300 000 ново-
рожденных с диагнозом ВПР умирают 
в течение первых 28 дней жизни [13]. 
Пороки развития различных систем 
органов (сердечно-сосудистой, кост-
но-мышечной, мочевой, центральной 
нервной систем, множественных ВПР) 
вносят неодинаковый вклад в общий 

показатель частоты ВПР. Структура 
пороков развития в регионах отлича-
ется: вклад разных систем органов в 
распространенность пороков развития 
в территориальных группах населения 
значительно варьирует [4].

При проведении сравнительных 
эпидемиологических исследований 
частоты ВПР в популяциях необхо-
дим учёт стандартных маркеров, таких 
форм пороков развития, которые до-
статочно часто встречаются и одно-
значно диагностируются врачами всех 
специальностей. Длительное наблю-
дение популяций по таким маркерам 
дает возможность оценить распро-
страненность и динамику ВПР, прово-
дить сравнительный анализ. 
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В статье представлены результаты анализа данных 13-летнего мониторинга врождённых пороков развития (ВПР) в Республике Саха 
(Якутия), по данным Республиканского генетического регистра наследственной и врождённой патологии Медико-генетического центра 
ГАУ РБ №1-НЦМ. Результаты применения картографического метода при анализе частоты ВПР показали географическую неравномер-
ность её распределения на территории Якутии. В период многолетнего мониторинга наиболее высокая частота ВПР регистрировалась в 
арктических районах республики.
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The article presents the results of the analysis of data from 13-year monitoring of congenital malformations (CM) in the Republic of Sakha (Ya-
kutia) according to the Republican Genetic Register of Hereditary and Congenital Pathology of the Medical and Genetic Center of the SAI RH # 
1 – NCM. The results of the application of the cartographic method in the analysis of the frequency of CM showed the geographical unevenness of 
its distribution on the territory of Yakutia. During the period of long-term monitoring, the highest frequency of CM was recorded in the Arctic regions 
of the Republic.
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Во многих странах мониторинг ВПР 
является по существу единственным 
эффективным инструментом контроля 
уровня врожденных пороков развития 
и используется для изучения их этио-
логии. Главная задача системы мони-
торинга заключается в определении 
популяционной частоты и других эпи-
демиологических характеристик, что 
приобретает первостепенное значение 
при планировании и организации про-
филактических мероприятий в отноше-
нии врожденных пороков развития [1]. 

Первые регистры по монито-
рингу ВПР начали работать еще в 
70-е гг. прошлого столетия. В насто-
ящее время успешно функционируют 
две международные системы монито-
ринговых регистров, одна из них Евро-
пейская международная организация 
по совместной деятельности в обла-
сти исследований врожденных анома-
лий и многоплодных беременностей 
(EUROCAT).  EUROCAT представляет 
собой совместную сеть из 43 популя-
ционных регистров врожденных ано-
малий, базирующихся в 23 странах. 
В реестры собирают данные о врож-
денных аномалиях, возникающих при 
живорождении, поздних выкидышах 
(20-24 недели беременности), мерт-
ворождениях (> 24 недель беремен-
ности) и прерывании беременности 
из-за аномалий развития плода [4, 9]. 
Вторая система – это международный 
информационный центр по эпидемио-
логическому надзору и исследовани-
ям в области врожденных дефектов 
(ICBDSR), который объединяет про-
граммы наблюдения за ВПР и иссле-
довательские проекты со всего мира.  
В настоящее время в организации 
действует 42 программы из 36 стран 
мира [14]. 

В России система мониторинга ВПР 
работает с 1999 г. В течение всего это-
го времени НИКИ педиатрии им. акаде-
мика Ю.Е. Вельтищева (отдел инфор-
мационных технологий и мониторинга) 
осуществляет сбор и анализ сведений 
о пороках развития из регионов РФ. 
За это время накоплен значительный 
материал по врожденным аномали-
ям, что позволяет с высокой степе-
нью достоверности оценить частоту 
отдельных форм пороков развития, 
характерную для конкретных регио-
нов и суммарно по всем регионам Рос-
сии, участвующим в мониторинге [2]. 

В Республике Саха (Якутия) мони-
торинг ВПР начали проводить на ос-
новании приказа Министерства здра-
воохранения от 10.09.1998 №268 и 
Приказа Министерства здравоохране-
ния РС(Я) от 28.03.2001 №01-8/4-112 

с 2001 г. Многолетнее исследование 
ВПР в Якутии позволили определить 
структуру, динамику ВПР. Определена 
базовая частота хромосомных болез-
ней, пороков центральной нервной 
системы и врожденных пороков серд-
ца по районам. Выявлены различия 
между промышленными и сельскохо-
зяйственными районами Якутии [7]. 
Наблюдаемая в Якутии географиче-
ская подразделённость обусловила 
дальнейшее исследование частоты 
ВПР картографическими методами.

Целью исследования является ме-
дико-географический анализ данных 

частоты врождённых пороков разви-
тия в Республике Саха (Якутия).

Материалы и методы. Матери-
алом для исследования послужили 
данные мониторинга с 2007 по 2020 
годы Республиканского генетического 
регистра наследственной и врождён-
ной патологии Медико-генетического 
центра ГАУ РБ №1 – НЦМ, формиру-
емого на основании извещений о ВПР 
с уточнёнными диагнозами. Расчёт 
частоты случаев ВПР был проведён у 
живорожденных детей на 1000 рожде-
ний в соответствующие годы монито-
ринга. Были вычислены интегральные 

Средняя частота врождённых пороков развития на 1000 новорожденных в Якутии 
с 2007 по 2020 г.

п/п Административные единицы Частота ВПР на 1000 новорожденных
Арктические улусы

1 Абыйский 22,19
2 Аллаиховский 32,51
3 Анабарский 48,68*
4 Булунский 23,15
5 Верхнеколымский 13,89
6 Верхоянский 27,95
7 Жиганский 34,11
8 Момский 27,70
9 Нижнеколымский 31,00
10 Оленёкский 40,39*
11 Среднеколымский 23,57
12 Усть-Янский 23,79
13 Эвено-Бытантайский 40,43*

Центральные улусы
14 Амгинский 18,14
15 Горный 28,82
16 Кобяйский 29,63
17 Мегино-Кангаласский 19,06
18 Намский 26,68
19 Таттинский 31,70
20 Усть-Алданский 37,18
21 Хангаласский 28,79
22 Чурапчинский 36,69
23 г. Якутск 37,69

Восточные улусы
24 Оймяконский 28,76
25 Томпонский 26,22
26 Усть-Майский 13,38

Западные улусы, районы
27 Верхневилюйский 23,34
28 Вилюйский 24,88
29 Ленский 10,47
30 Мирнинский 11,77
31 Нюрбинский 34,91
32 Сунтарский 31,34

Южные улусы, районы
33 Алданский 14,99
34 Нерюнгринский 14,27
35 Олёкминский 17,28

Средний показатель по Якутии
36 РС(Я) 28,47*

* Статистически значимые различия.
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показатели частоты ВПР по поражён-
ным системам организма за весь пе-
риод мониторинга с распределением 
по всем улусам (районам) и городским 
округам РС(Я). Учёт частоты ВПР вели 
по месту наблюдения матерей.

Для отображения ситуации по рас-
пространённости ВПР среди новорож-
денных детей по улусам (районам) 
Якутии был проведён медико-геогра-
фический анализ данных о частоте 
врождённых пороков развития на 1000 
новорожденных с использованием 
картографического метода [3]. Пороки 
развития были сгруппированы по по-
ражённым системам организма. Показ 
частоты осуществлён по пяти градаци-
ям шкалы одного цвета: низкая, ниже 
среднего, средняя, выше среднего и 
высокая. Интегральный показатель 
частоты врождённых пороков разви-
тия по поражённым системам органов 
показан через цифровое обозначение. 
Каждая цифра соответствует одной из 
9 наиболее часто поражаемых систем, 
пронумерованных по убыванию их ин-
тегральной частоты. Составленные 
карты направлены на формирование и 
извлечение пространственно-террито-
риальной статистической информации 
о географии распространённости по-
роков развития среди новорожденных 
детей по улусам РС(Я).

Результаты и обсуждение. В на-
стоящем исследовании определена 
частота всего спектра ВПР у ново-
рожденных детей в период с 2007 по 
2020 гг. в районах Республики Саха 
(Якутия). Результаты исследования 
приведены в таблице. Следует отме-
тить, что при анализе все улусы были 
объединены в группы – Центральная, 
Западная, Арктическая, Восточная и 
Южная [6]. Эти зоны отличаются по 
природно-климатическим условиям, 
уровням социально-экономического 
развития, численности населения, на-
циональному составу, транспортной 
доступности, миграционных процес-
сов и по другим параметрам, что мог-
ли способствовать образованию оча-
гов накопления генетического груза в 
популяции, а это свою очередь может 
отразиться на структуре врождённых 
пороков развития.

Результаты исследования показали, 
что в период мониторинга средневзве-
шенная частота всего спектра ВПР от-
личалась от среднереспубликанского 
показателя в зависимости от геогра-
фического и социально-экономическо-
го положения улусов. В большинстве 
улусов республики, за исключением 
Анабарского, Оленёкского и Эвено-
Бытантайского, вариабельность ча-

стоты всего спектра ВПР находится в 
пределах статистических колебаний, 
т.е. не имеет существенных отличий 
от средневзвешенной частоты по ре-
гиону. При этом в Анабарском, Оле-
нёкском и Эвено-Бытантайском улусах 
общая частота ВПР более чем на 40% 
превышает среднереспубликанский 
показатель за тот же период. Данное 
повышение частоты является стати-
стически значимым. Указанные улусы 
относятся к Арктической группе. Как 
известно, Арктическая группа харак-
теризуется экстремальными природ-
но-климатическими и сложными соци-
ально-экономическими условиями, что 
конечно отрицательно влияет на жиз-
недеятельность и общее благополучие 
человека [5].

Также проведена оценка динамики 
общей частоты ВПР по годам монито-
ринга. В период мониторинга наблюда-
лись два пиковых повышения частоты 
всего спектра ВПР – в 2012 и 2017 гг. 
В эти годы частота ВПР статистически 
значимо превышала средневзвешен-

ную частоту по Якутии за весь период 
мониторинга. В то же время в 2015 г. 
отмечалось значительное снижение 
данного показателя. Динамика часто-
ты ВПР проиллюстрирована на рис. 1.

Далее было проведено медико-гео-
графическое исследование, резуль-
таты которого приведены на рис. 2. 
Результаты данного исследования 
наглядно продемонстрировали не-
равномерность географического рас-
пределения общей частоты ВПР и 
поражаемых систем организма. Вы-
сокие показатели общей частоты 
ВПР отмечены в арктических и цен-
тральных улусах Якутии. Наиболее 
часто поражаются сердечно-сосуди-
стая и костно-мышечная системы, а 
также часто регистрируются множе-
ственные поражения разных систем. 
Низкая частота пороков развития 
регистрируется в Западной и Южной 
группах улусов. При этом считается, 
что общая частота ВПР должна быть 
выше 20 случаев на 1000 рождений. 
Более низкие показатели могут быть 

Рис. 1. Динамика общей частоты ВПР на 1000 новорожденных в период с 2007 по 2020 г.
* Статистически значимые показатели

Рис. 2. Частота врожденных пороков развития (по улусам (район), на 1000 новорожден-
ных, 2007-2020 гг.)
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следствием недостаточного выявле-
ния или учёта пороков развития [11]. 
Следует отметить, что Южная группа 
улусов характеризуется низким уров-
нем рождаемости [8].

В республике с 2012 г. реализуется 
программа ранней пренатальной диа-
гностики ВПР и хромосомных анома-
лий, по решению перинатальных кон-
силиума определяются уровень ока-
зания медицинской помощи и марш-
рутизация беременных в зависимости 
от тяжести врождённых пороков. При 
этом в случаях тяжёлых и некорриги-
руемых ВПР принимается решение 
об элиминации плода. Частота реги-
страции и характер ВПР также может 
быть показателем уровня и качества 
проведения пренатальной диагности-
ки в каждом из 35 административных 
единиц Якутии.

Заключение. По данным монито-
ринга, наблюдаемые особенности рас-
пределения частоты ВПР могут быть 
обусловлены разным уровнем рожда-
емости и диагностическими возможно-
стями медицинских организаций Яку-
тии. Географический фактор (удалён-
ность, труднодоступность территорий) 
и в настоящее время может влиять 
на формирование популяционной ча-
стоты врождённых пороков развития 
среди отдельных групп населения Се-
вера. В период исследования отмеча-
ется волнообразная динамика частоты 
всего спектра ВПР с интервалами в 
2-3 года между пиковыми значениями. 
Данная закономерность, возможно, 
объясняется какими-то внутрипопуля-
ционными процессами, которые не из-
учались в рамках данной работы. По 
итогам мониторинга за 2007-2020 гг. 
средневзвешенная частота врождён-
ных пороков развития в Республике 
Саха (Якутия) составила 28,47 случая 
на 1000 новорожденных. Несмотря на 
значимую динамику общей частоты 
ВПР в отдельные годы устойчивой тен-
денции к снижению или повышению 
данного показателя не отмечено. Про-
блема высокой частоты ВПР сохра-
няется в Арктической группе улусов 
Якутии. Так, в Эвено-Бытантайском 
и Оленёкском улусах общая частота 
ВПР обязательного учёта в период 

мониторинга превышает среднереспу-
бликанский показатель в 1,5-2 раза. 

Полученные данные позволят при-
нять меры по улучшению организации 
мониторинга, периконцепционной про-
филактики и пренатальной диагности-
ки ВПР в республике.
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