
Врожденные пороки сердца встречаются в  попу-
ляции с  частотой 8 на  1000 живорожден-

ных. При  этом многие исследователи сообщают, 
что  спектр различных врожденных пороков сердца 

примерно одинаков и стабилен во всех странах. Рас-
пространенность того или  иного порока не  зависит 
от  расовой принадлежности и  социально-экономи-
ческого развития [1]. В  последнее десятилетие про-
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Frequency of congenital heart diseases in newborn: ten years’ single clinic experience
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Врожденные пороки сердца встречаются в популяции с частотой 8 на 1000 живорожденных. Информация о распрострарен-
ности различных врожденных пороков сердца у новорожденных в связи с широким внедрением пренатальной ультразвуковой 
диагностики и повышением ее точности позволяет планировать беременность и тактику ведения новорожденных с крити-
ческими пороками сердца. Целью настоящего исследования было ретроспективное изучение частоты различия различных 
врожденных пороков сердца по данным эхокардиографического исследования среди новорожденных в рамках опыта одной 
клиники за период с 2009 по 2019 г. В клинике НИИ кардиологии эхокардиографические исследования выполнены у 34 298 
детей в возрасте от 1 дня до 17 лет, средний возраст составил 3,68 года, медианный 2,0 года. Новорожденные из них состав-
ляли 4,6% (n=1607). Проанализированы результаты эхокардиографических исследований у 1607 новорожденных в возрасте 
от 1 до 27 дней. У 247 (15,3%) обследуемых врожденных пороков не выявлено, у 1360 новорожденных имелись различные 
врожденные пороки сердца. Установлено, что наиболее часто встречающимися пороками у новорожденных были дефекты 
межжелудочковой перегородки (37%), более 60% из них составили клинически незначимые мелкие мышечные дефекты. 
Показано, что частота вычвления врожденных пороков сердца у новорожденных со сложной пренатальной диагностикой 
(коарктация аорты, двойное отхождение сосудов) увеличилась в последние годы. Определялось снижение частоты развития 
дефекта атриовентрикулярной перегородки в течение последних 5 лет. Возможности кардиохирургии новорожденных в кон-
кретной клинике влияли на структуру выявления отдельных врожденных пороков сердца вследствие пренатального плани-
рования беременности и хирургической тактики.
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Congenital heart disease occurs in the population with a frequency of 8 per 1000 live births. Information on the incidence of var-
ious congenital heart defects in newborns in connection with the widespread introduction of prenatal ultrasound diagnostics and an 
increase in its accuracy allows for planning pregnancy and management of newborns with critical heart defects. The aim of this study 
was to retrospectively study the incidence of various congenital heart defects according to echocardiographic studies among newborns 
in the framework of the experience of one clinic over the period from 2009 to 2019. In the clinic of the Science Research Institute 
of Cardiology, echocardiographic studies were performed in 34298 children aged 1 day to 17 years, the average age was 3.68 years, 
the median 2.0 years. The newborns accounted for 4.6% of them (n = 1607). The results of echocardiographic studies were analyzed 
in 1607 newborns aged from 1 to 27 days. In 247 (15.3%) of the examined no congenital defects were detected, 1360 newborns had 
various congenital heart diseases. It was found that the most common anomaly in  newborns were interventricular septal defects 
(37%), more than 60% of all interventricular septal defects were clinically insignificant small muscle defects. It has been shown that 
the incidence of congenital heart defects in newborns with complex prenatal diagnosis (coarctation of the aorta, double outlet right 
ventricle) has increased in recent years. A decrease in the incidence of atrioventricular septal defect was observed over the past five 
years. The possibilities of neonatal cardiac surgery in a particular clinic influenced the structure of the occurrence of individual con-
genital heart disease due to prenatal pregnancy planning and surgical tactics.
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изошло широкое распространение пренатальной 
ультразвуковой диагностики различной врожден-
ной патологии. С возрастанием опыта специалистов 
и  повышением разрешающей способности обору-
дования увеличилось качество выявления врожден-
ной патологии и, в  частности, врожденных пороков 
сердца. Планирование беременности, прерывание 
и  сохранение плодов со сложными врожденными 
пороками сердца, часто сочетающимися с  другой 
врожденной патологией, стало достаточно распро-
страненным явлением [2, 3]. В  связи с  этим можно 
предположить, что  структура распространенности 
врожденных пороков сердца среди новорожден-
ных могла существенно измениться. Информа-
ция о  частоте врожденных пороков сердца важна 
и  необходима для  прогнозирования объема и  спек-
тра хирургических методов лечения после рождения. 
В связи с этим целью настоящего исследования было 
ретроспективное изучение частоты выявления раз-
личных врожденных пороков сердца по данным эхо-
кардиографического исследования среди новорож- 
денных Томска за период с 2009 по 2019 г.

В клинике Научно-исследовательского института 
кардиологии эхокардиографические исследования 
были выполнены 34 298 детям в  возрасте от  1  дня 
до 17 лет, средний возраст составил 3,68 года, меди-
анный 2,0  года. Новорожденные из  них составляли 
4,6% (n=1607). На  исследование направлялись дети 
из  родильных домов Томска как  с  подозрениями 
на  врожденные пороки сердца, так и  с  установлен-
ными пренатально диагнозами. Проанализированы 
результаты эхокардиографических исследований 
у  1607 новорожденных в  возрасте от  1 до  27  дней. 
У  247 (15,3%) обследуемых врожденные пороки 
не  выявлены, имелось лишь функционирующее 
овальное отверстие, что  встречается практически 
у  всех новорожденных; у  1360 новорожденных име-
лись различные врожденные пороки сердца.

Текущая работа представляет собой ретроспектив-
ный анализ результатов эхокардиографии у новорож- 
денных. Эхокардиография была выполнена двумя 
специалистами, занимающимися диагностикой 
врожденных пороков сердца у детей до и после кардио- 
хирургических операций. Исследования выполняли 
с учетом рекомендаций ASE (American Society of Echo-
cardiography) [4]. Все видеоизображения и клипы фик-
сировали на  цифровые носители для  последующего 
хранения и  обработки. Протоколы эхокардиографии 
с  цифровыми данными также сохраняли в  компью-
терной базе данных. Исследования были выполнены 
на ультразвуковых системах экспертного класса ie-33 
и  ie-33 X-matrix фирмы Philips с  использованием 
специализированных высокочастотных датчиков 
для  новорожденных s7–12 и  s3–8. В  отдельных слу-
чаях (коарктация аорты и аномальный дренаж легоч-
ных вен) диагноз уточняли с  помощью спиральной 
компьютерной томографии. Диагноз врожденного 

порока сердца дефекта межжелудочковой перего-
родки устанавливали в случае обнаружения его в изо-
лированном виде, но  не  как  компонента сложных 
врожденных пороков сердца. Дефект межпредсердной 
перегородки констатировали только в отсутствие flap 
(заслонки овального отверстия) при наличии дилата-
ции одной из правых камер или (и) легочной артерии. 
Синдром гипоплазии левых отделов сердца и  син-
дром гипоплазии правых отделов сердца (включая 
вариант атрезии легочной артерии с интактной меж-
желудочковой перегородкой) выделены в  отдельные 
группы, остальные варианты врожденных пороков 
сердца с унивентрикулярной физиологией аккумули-
рованы в  общую группу – единственный желудочек. 
Группу «прочее» составили редкие единичные анома-
лии (гемитрункус, врожденные аномалии коронарных 
артерий и т.д.).

Результаты и обсуждение

Наиболее распространенным врожденным поро-
ком сердца был дефект межжелудочковой перего-
родки, который обнаружили у  425 новорожденных, 
что составило 37% от всех пороков сердца (рис. 1, 2). 
Высокая частота выявления дефекта межжелудочко-
вой перегородки у  обследованных новорожденных 
полностью согласовалась с  мнением большинства 
исследователей [5]. Основную часть обнаруженных 
изолированных дефектов межжелудочковой пере-
городки составили мелкие (менее 3 мм) мышечные 
рестриктивные дефекты — 66% от всех дефектов.

Частота выявления изолированных дефектов 
межжелудочковой перегородки была достаточно ста-
бильной в течение 10 лет и составляла 40–42% от всех 
врожденных пороков сердца в последние 5 лет. Вто-
рое место по  частоте занял открытый артериальный 
проток  — естественная фетальная коммуникация, 
которая должна закрыться в первые 54 ч после рожде-
ния. С 2012 г. наблюдалось прогрессивное снижение 
числа новорожденных с  данным пороком в  общем 
массиве обследованных (рис. 3).

Интересной представлялась динамика частоты 
выявления обструктивных заболеваний левого сердца 
(коарктация и аортальный стеноз) и дефектов атрио-
вентрикулярной перегородки. В нашем исследовании 
коарктация аорты за анализируемый период встрети-
лась в 5,1% случаев всех пороков сердца, а атриовен-
трикулярный канал — лишь в 3,1%. Начиная с 2012 г. 
наблюдалось уменьшение числа случаев атриовен-
трикулярного канала и  увеличение обструктивных 
заболеваний (рис.  4). Причем снижение процента 
атриовентрикулярного канала демонстрировало 
меньшие значения, чем популяционная распростра-
ненность порока по данным литературы. В свою оче-
редь число обструктивных заболеваний превысило 
среднепопуляционный уровень у  новорожденных, 
по  обоим компонентам  — коарктации аорты и  аор-
тальному стенозу.
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Тетрада Фалло, наряду с  двойным отхождением 
магистральных сосудов от  правого желудочка,  — 
достаточно часто встречающиеся врожденные 
пороки сердца. По  данным различных авторов, рас-
пространенность тетрады Фалло составляет от  3 
до 10% от всех пороков сердца, двойного отхождения 
сосудов от правого желудочка — от 1,3 до 3%. Тетраду 
Фалло, двойное отхождение сосудов от правого желу-
дочка, общий артериальный ствол, транспозицию 
магистральных артерий и атрезию легочной артерии 
относят к группе так называемых пороков конотрун-
куса. Эти пороки связаны общностью формирования 
сердца во время эмбрионального периода [6].

На рис. 5 представлена динамика распространен-
ности тетрады Фалло и двойного отхождения сосудов 
от  правого желудочка за  10  лет; обращает внимание 
преобладание тетрады Фалло до  2014 г. и  значитель-
ное доминирование двойного отхождения сосудов 
с 2015 г. Частота обнаружения пороков конотрункуса 
за  последние 10  лет увеличилась, при  этом в  2 раза 
уменьшилась частота диагностики атриовентрику-
лярного канала (рис. 6).

Эхокардиография, без сомнения, является основ-
ным и  точным методом диагностики врожденных 
пороков сердца как  у  новорожденных, так и  у  пло-

дов [7]. Кроме того, эхокардиографическое иссле-
дование в  чреспищеводном варианте сопровождает 
все кардиохирургические операции у  детей различ-
ного возраста, служит контрольным инструмен-
том для  оценки качества и  эффективности вмеша-
тельств [8]. В связи с этим мы использовали данный 
метод для изучения распространенности врожденных 
пороков сердца у родившихся живыми новорожден-
ных. Следует отметить, что  данное исследование 
не  относится к  числу популяционных, почти 20% 
новорожденных  — представители других регионов, 
матери которых были направлены на  роды в  Томск 
для  последующей срочной хирургической коррек-
ции сложных врожденных пороков сердца, диаг- 
ностированных ранее на  местах пренатально. Тем 
не менее основной массив в значительной мере отра-
жал актуальную ситуацию структуры распростра-
ненности различных врожденных пороков сердца. 
По результатам анализа частоты выявления пороков 
сердца показано, что около 8 живорожденных на 1000 
имеют различные врожденные пороки сердца, при-
чем это характерно для  большинства стран. Стран-
ным, например, представляется распространен-
ность 25/1000 в Бангладеш и в Пакистане 15/1000 [9]. 
Можно полагать, что скорее всего, это зависит от ква-

Рис. 1. Частота выявления отдельных врожденных пороков сердца у новорожденных (абсолютные значения).
Эбшт — аномалия Эбштейна; ТМС — транспозиция магистральных сосудов; ТФ — тетрада Фалло; СГПОС — синдром гипо-
плазии правых отделов сердца; СГЛОС — синдром гипоплазии левых отделов сердца; Опух — опухоли сердца; ОАС — общий 
артериальный ствол; ОАП — открытый артериальный проток; КОА — коарктация аорты; ЕЖ — единственный желудочек 
сердца; ДМПП — дефект межпредсердной перегородки; ДМЖП — дефект межжелудочковой перегородки; ДОС — двойное 
отхождение сосудов; ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия; АЛА — атрезия легочной артерии; АДЛВ — аномальный 
дренаж легочных вен; АВК — атриовентрикулярный канал; ltga — L-транспозиция магистральных сосудов.
Fig. 1. The frequency of various congenital heart defects in newborns (absolute values).
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лификации и  опыта исследователя [10]. Завышение 
частоты выявления врожденных пороков сердца 
в  этих странах, по-видимому, связано с  элементами 
гипердиагностики. Так, в Пакистане распространен-
ность дефекта межпредсердной перегородки у ново-
рожденных составила 22,9% от всех пороков сердца, 
в то время как в нашем исследовании лишь в 6%.

На рис.  1 и  2 представлена частота развития раз-
личных видов врожденных пороков сердца у новоро-
жденных как в абсолютных значениях, так и в процен-
тах от общего числа выявленных пороков. Кроме того, 
на рис. 2 показана структура распространенности раз-
личных врожденных пороков сердца по данным лите-
ратуры; мы  использовали усредненные данные [11–
13]. Наиболее частым пороком был изолированный 
дефект межжелудочковой перегородки, нам за  10  лет 
встретились 425 детей с этим пороком, что составило 
37,2% от  общего числа врожденных пороков сердца. 
Частота выявления дефекта межжелудочковой пере-
городки практически в  3 раза превышала таковую 
среди остальных пороков сердца. При  учете дефекта 
межжелудочковой перегородки как компонента слож-
ных врожденных пороков сердца показатель достигал 
57%. Дефект межжелудочковой перегородки самый 
частый порок сердца, однако его удельный вес среди 

всех врожденных пороков сердца для  клинической 
значимости нивелируется тем, что большинство выяв-
ленных дефектов межжелудочковой перегородки 
составляют незначимые мышечные дефекты. До  60% 
всех выявленных дефектов межжелудочковой перего-
родки у  новорожденных составляют мелкие мышеч-
ные дефекты, которые в  97% случаях закрываются 
спонтанно в  течение 1–7  лет [14]. Следует отметить, 
что,  по  данным этих исследователей, перимембрано-
зные дефекты межжелудочковой перегородки спон-
танно закрываются примерно у  50% детей, что  под-
тверждают и другие авторы [15]. В нашем наблюдении 
из 425 всех обнаруженных дефектов межжелудочковой 
перегородки 276 (65%) были мелкими рестриктив-
ными дефектами с  большой перспективой спонтан-
ного закрытия. Обращает внимание тренд частоты 
выявления дефекта межжелудочковой перегородки 
и  открытого артериального протока за  весь период 
наблюдения (см. рис.  3). Общая средняя распростра-
ненность обоих пороков существенно не  отличалась 
от  данных литературы (см. рис.  2). Многолетний 
тренд характеризовался умеренными колебаниями 
для  дефекта межжелудочковой перегородки от  30 
до 50%, а для открытого артериального протока выра-
женными изменениями  — от  20 до  2%. Уменьшение 

Рис. 2. Удельный вес различных врожденных пороков сердца за 10 лет (в процентах).
Эбшт — аномалия Эбштейна; ТМС — транспозиция магистральных сосудов; ТФ — тетрада Фалло; СГПОС — синдром гипо-
плазии правых отделов сердца; СГЛОС — синдром гипоплазии левых отделов сердца; Опух — опухоли сердца; ОАС — общий 
артериальный ствол; ОАП — открытый артериальный проток; КОА — коарктация аорты; ЕЖ — единственный желудочек 
сердца; ДМПП — дефект межпредсердной перегородки; ДМЖП — дефект межжелудочковой перегородки; ДОС — двойное 
отхождение сосудов; ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия; АЛА — атрезия легочной артерии; АДЛВ — аномальный 
дренаж легочных вен; АВК — атриовентрикулярный канал; ltga — L–транспозиция магистральных сосудов.
Fig. 2. The proportion of various congenital heart defects for 10 years (in percent).
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частоты выявления открытого артериального протока 
можно объяснить использованием в  последние годы 
медикаментозного его закрытия, которое эффективно 
у  50–55% детей [16]. Вероятно, уменьшение числа 
случаев открытого артериального протока в структуре 
врожденных пороков сердца у  новорожденных было 
связано и  с  логистическими проблемами  — решени-
ями направлять или  не  направлять на  обследование 
пациентов с афоничными протоками [17].

По мнению некоторых исследователей, второе 
место по  распространенности пороком у  новорож- 
денных с  врожденными пороками сердца занимает 
дефект межпредсердной перегородки, его частота 
составляла 22% и  более [18]. Мы  можем предпо-
лагать, что  данные цифры откровенно завышены, 
так как  в  период новорожденности очень трудно 
дифференцировать наличие крупного патентного 

овального отверстия и  дефекта межпредсердной 
перегородки. Мы устанавливали этот диагноз только 
в случаях полного отсутствия визуализации подвиж-
ной заслонки овального отверстия (flap). Диагноз 
дефекта межпредсердной перегородки был уста-
новлен 69 детям, что  составило 5,8% от  всех слу-
чаев врожденных пороков сердца, и  это согласуется 
с большинством исследований [19, 20].

Тетрада Фалло  — достаточно частый порок 
сердца; по  нашим данным, порок составлял только 
3% от всех врожденных пороков сердца (см. рис. 2). 
По данным литературы, распространенность тетрады 
Фалло составляет от  6 до  9%. Противоречие можно 
объяснить тем, что  некоторые исследователи выде-
ляют тетрадоподобный тип варианта двойного 
отхождения сосудов от  правого желудочка, другие 
просто относят такие случаи к  тетраде Фалло [21]. 

Рис. 3. Динамика частоты выявления дефекта межжелудочковой перегород-
ки (ДМЖП) и открытого артериального протока (ОАП) в процентах от всех 
врожденных пороков сердца за 10 лет.
Fig. 3. Dynamics of the incidence of ventricular septal defect and patent ductus arte-
riosus from all congenital heart defects over 10 years (in percent).
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Рис. 4. Динамика частоты выявления обструктивных заболеваний левого серд-
ца и дефекта атриовентрикулярной перегородки.
ЛЖ — левый желудочек; АВК — атриовентрикулярный канал.
Fig. 4. Dynamics of the frequency of obstructive diseases of the left heart and atrio-
ventricular septal defect.
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В нашей клинике с 2014 г. мы стали придерживаться 
первого определения, и структура двойного отхожде-
ния сосудов и тетрады Фалло изменилась (см. рис. 5) 
в  пользу повышения распространенности двойного 
отхождения сосудов от  правого желудочка. Количе-
ство пороков конотрункуса, основную долю кото-
рых составляли тетрада Фалло и двойное отхождение 
сосудов, медленно увеличивалось в  течение 10  лет 
(см. рис.  6). При  этом распространенность различ-
ных форм дефектов атриовентрикулярной перего-
родки уменьшилась. Это, вероятно, может быть объ-
яснено относительно простой и точной (почти 99%) 
пренатальной диагностикой атриовентрикулярного 
канала, а  также частой, до  30%, ассоциации данной 
аномалии с синдромом Дауна и соответственно более 

частой элиминацией такой беременности [22–24]. 
В последние 4 года в нашей клинике выявлено (под-
тверждено) всего 4 случая атриовентрикулярного 
канала среди 150 плодов с  врожденными пороками 
сердца у  беременных, направленных на  экспертную 
фетальную эхокардиографию. Наряду со снижением 
частоты выявления атриовентрикулярного канала, 
увеличивалась частота развития обструктивных забо-
леваний аорты, к  которым относят аортальный сте-
ноз и  коарктацию аорты (см. рис.  4). Пренатальная 
ультразвуковая диагностика этих заболеваний затруд-
нена (особенно коарктации)  — это могло быть при-
чиной повышения удельного веса данной патологии 
в структуре врожденных пороков сердца новорожден-
ных [25]. От 60 до 80% обнаруживаемых коарктаций 

Рис. 5. Доля тетрады Фалло (ТФ) и двойного отхождения сосудов от правого 
желудочка (ДОС) в структуре врожденных пороков сердца (в процентах).
Fig. 5. Proportion of tetralogy of Fallot and double outlet vessels from the right ven-
tricle in the structure of congenital heart defects (in percent).

Рис. 6. Частота выявления пороков конотрункуса и атривентрикулярного канала 
(в процентах).
АВК — атриовентрикулярный канал.
Fig. 6. Frequency of malformations of conotruncus and atrioventricular canal
(in percent).
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у новорожденных не диагностируются при фетальной 
эхокардиографии [22, 25]. Данное предположение 
подтверждает рис. 4, на котором показаны десятилет-
ние тренды частоты выявления коарктации и атрио-
вентрикулярного канала.

Частота редких пороков, таких как  аномалия 
Эбштейна, аорто-легочное окно, общий артериальный 
ствол, все виды транспозиций, существенно не отли-
чалась от данных литературы (см. рис. 2). Не отлича-
лась от данных литературы и частота выявления таких 
вариантов единственного желудочка сердца, как син-
дром гипоплазии левых и  правых отделов сердца. 
Обращает внимание четырехкратное по  сравнению 
с данными литературы увеличение частоты выявления 
других анатомических вариантов единственного желу-
дочка сердца. Большое число новорожденных с един-
ственным желудочком сердца можно объяснить тем, 
что  большинство новорожденных прибыли из  других 
регионов. Дети (ранее плоды) с пренатально установ-
ленным диагнозам с такими врожденными пороками 

сердца обследованы в  Томске для  последующих экс-
тренных хирургических вмешательств.

Выводы

1.	 Частота выявления врожденных пороков 
сердца у  новорожденных со сложной пренатальной 
диагностикой (коарктация аорты, двойное отхожде-
ние сосудов) увеличилась в последние годы.

2.	 Определялось снижение частоты выявления 
дефекта атриовентрикулярной перегородки в течение 
последних 5 лет.

3.	 Качество пренатальной диагностики в  значи-
тельной мере влияет на  спектр распространенности 
различных врожденных пороков сердца у  новорож- 
денных.

4.	 Возможности кардиохирургии новорожденных 
в  конкретной клинике влияли на  структуру распро-
страненности отдельных врожденных пороков сердца 
вследствие пренатального планирования беременно-
сти и хирургической тактики.
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