
Младенческая смертность служит показателем 
уровня развития страны, медицины и  основ-

ным критерием, по которому мы можем судить о том, 
что  наша система здравоохранения в  неонатологии 
и  педиатрии эффективна, достаточна и  способна 
справляться с  задачами, которые перед  нею постав-
лены. В  структуре младенческой смертности врож-

денные пороки развития занимают одну из  лиди-
рующих позиций [1]. Следовательно, организация 
хирургической помощи новорожденным напрямую 
влияет на ее снижение.

Почему же врожденные пороки развития стали 
играть такую значительную роль в младенческой смерт-
ности? Современные достижения медицины позво-
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Младенческая смертность как лакмусовая бумага отражает уровень развития медицины страны. Активное развитие дет-
ского здравоохранения позволило в  значительной степени снизить этот показатель, но  при  этом изменилась структура 
и вклад врожденных пороков развития стал более значительным, чем 10–15 и тем более 40 лет назад. Новые реалии бро-
сают новые вызовы профессиональному сообществу как  в  медицинском, так и  в  организационном и  законотворческом 
планах. Представляем действующую систему организации помощи детям с  врожденными пороками развития, реализо-
ванную в Московской области. Система включает акушерскую службу (скрининг пороков развития, экспертное обследо-
вание и  пренатальное консультирование, родоразрешение в  специализированном перинатальном центре), неонатальную, 
детскую хирургическую (пренатальное консультирование, оказание хирургической помощи в  родильном зале, коррекция 
пороков развития в  периоде новорожденности, последующее этапное лечение и  наблюдение) и  педиатрическую службы. 
Предложенный алгоритм направлен на снижение вероятности рождения ребенка с недиагностированным или летальным 
пороком, предупреждение неконтролируемого развития критического состояния, обеспечение оптимального и безопасного 
метода оперативного лечения и тактики послеоперационного ведения. Внедрение такой системы позволит не только снизить 
младенческую смертность, но и уменьшить инвалидизацию детского населения.
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Infant deaths like a litmus paper reflects the level of development of the medical care in the country. The active development of this industry 
in general and pediatric medicine in particular made it possible to reduce this indicator significantly, but its structure has changed. Now 
the contribution of congenital malformations has become more significant than 10–15 and even 40 years ago. New reality provides new 
challenges to the professional community in medical terms as much as in organizational and legislative terms. We present the current 
system of organizing care for children with congenital malformations, implemented in  the Moscow Region, which includes obstetric 
service (screening for malformations, expert examination and prenatal counseling, delivery in a specialized perinatal center), neonatal, 
pediatric surgical (prenatal counseling, surgical care in the delivery room, correction of malformations in the neonatal period, subse-
quent staged treatment and observation) and pediatric services (follow-up observation). The proposed algorithm is aimed at reducing 
the likelihood of a child being born with an undiagnosed or lethal defect, preventing the uncontrolled development of a critical condition, 
and providing the most optimal and safe method of surgical treatment and postoperative management tactics. The introduction of such 
a system will not only reduce infant mortality, but also reduce the disability of the child population.
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лили перешагнуть эволюционные механизмы защиты 
от  рождения «порочных» детей. Подготовка супру-
жеской пары к  наступлению беременности, экстра-
корпоральное оплодотворение, динамическое специ-
ализированное наблюдение за течением беременности, 
сохранение беременности при угрозе ее прерывания — 
все это привело не  только к  демографическому росту, 
но и к тому, что нарушились механизмы, которые были 
направлены на  то, чтобы не  рождались дети с  врож-
денными пороками развития. При  этом современные 
экологические и  техногенные влияния увеличивают 
риск развития врожденных пороков и  генетических 
заболеваний. За  последние 40  лет детская смертность 
в  Российской Федерации снизилась на  77%, но  отно-
сительный вклад врожденных пороков развития, коли-
чество накопленных генетических ошибок увеличи-
лись и стали занимать, по данным различных авторов, 
от 10–15 до 20–22% от всех причин смертности [2–4].

Снижение младенческой смертности  — это ком-
плексная задача государственного значения. Для пол-
ноценного лечения таких детей недостаточно только 
компетенций врача и  доступности дополнительного 
образования, здесь есть экономические, социаль-
ные, логистические аспекты, от которых зависит весь 
организуемый процесс.

Пороки развития, находящиеся в  рамках ком-
петенции детского хирурга, которые могут приво-
дить к  летальным исходам в  периоде новорожден-
ности, — это пороки развития диафрагмы, передней 
брюшной стенки, желудочно-кишечного тракта, 
приводящие к нарушению проходимости на различ-
ных уровнях кишечной трубки. При  этом отдельно 
стоит выделить атрезию пищевода, поскольку порок 
затрагивает как пищеварительный тракт, так и дыха-
тельные пути [5].

Эффективность хирургического лечения и общее 
состояние здоровья ребенка, а в дальнейшем и каче-
ство его жизни определяется временем от  приня-
тия решения о  том, что  ребенок должен получить 
хирургическую помощь, до получения этой помощи. 
Если ребенок рождается с  пороком развития желу-
дочно-кишечного тракта, но без яркой клинической 
картины, как при некоторых вариантах непроходи-
мости кишечника, то  врач-неонатолог или  педи-
атр (с  учетом ранней выписки ребенка вся картина 
неблагополучия может разворачиваться в домашних 
условиях) может недооценить минимальные кли-
нические проявления и отнестись к такому ребенку 
как  к  обычному, здоровому новорожденному, про-
должать подбор энтерального питания при  его 
безуспешности (срыгивания, отсутствие стула) 
и  расценивать это как  адаптационные моменты, 
не  исключая опасную хирургическую патологию. 
С  этого момента начинается потеря драгоценного 
времени. Здесь мы  можем еще раз акцентировать 
внимание на  главном постулате неонатологии 
и  педиатрии: при  росте и  развития младенца суще-
ствует множество пограничных состояний, свя-
занных с  его адаптацией и  морфофункциональной 
незрелостью, но  эти состояния являются «диагно-
зами исключения» всех рисков аналогичных прояв-
лений, связанных с тяжелой, острой патологией.

Казалось бы, все давно разработано в  виде про-
токолов осмотра и  алгоритмов ведения новорожден-
ного, но  ошибки все еще нередки. Достаточно часто 
пропускают атрезию ануса и атрезию пищевода за счет 
банального нарушения протокола осмотра новорож-
денного ребенка неонатологом сразу после рождения: 
посмотреть на  анус, завести зонд в  желудок, увидеть 
самостоятельное мочеиспускание. В тот момент, когда 
этот протокол начинает нарушаться, начинают появ-
ляться пропущенные пороки. Случаев, когда детям 
с  атрезией пищевода и  трахеопищеводным свищем 
в связи со срыгиванием, отсутствием прибавки массы 
и  частым плачем старательно подбирают питание, 
меняют смеси, обследуют в целях выявления лактазной 
недостаточности и  непереносимости белка, к  сожа-
лению, много. В итоге у ребенка развивается тяжелая 
химическая аспирационная пневмония и  даже после 
постановки диагноза хирургическое лечение стано-
виться крайне затрудненным из-за общего тяжелого 
состояния; и в какие сроки и какой ценой будет достиг-
нуто выздоровление, уже неизвестно.

Пороки развития передней брюшной стенки обычно 
хорошо видны при  осмотре, исключение составляет 
омфалоцеле малого размера, когда в  оболочки пупо-
вины выходит петля кишки. Проблема может возник-
нуть при отсечении пуповины и травмировании кишки. 
При этом возможно кровотечение, каловый перитонит 
и  угрожающая жизни ситуация. В  настоящее время 
отсечение пуповины категорически запрещено. Ребе-
нок может быть выписан домой с наложенной скобой, 
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педиатр наблюдает за  самопроизвольным отпадением 
пуповинного остатка. При его сохранении к 15-му дню 
жизни необходима консультация хирурга.

В настоящее время тактика оказания хирургиче-
ской помощи новорожденным с  пороками развития 
отражена в  протоколах и  утверждена клиническими 
рекомендациями Минздрава РФ, которые активно 
внедряются в различных регионах страны, функцио- 
нируют в  Москве (НМИЦ акушерства, гинеколо-
гии и  перинатологии им.  В.И. Кулакова), в  перина-
тальных центрах Санкт-Петербурга и Екатеринбурга 
и  т.д. [6]. С  2007 г. они  действует и  в  Московской 
области с  добавлениями и  уточнениями с  учетом 
логистики и структуры региона.

Первый компонент в этой схеме — женская кон-
сультация, скрининговое обследование беременных 
женщин, при  котором выполняется ультразвуковое 
исследование в  четко регламентированные сроки, 
выявляется или  предполагается порок развития. 
Затем женщина должна быть направлена в  эксперт-
ный диагностический центр, где ей проводится весь 
комплекс диагностических мероприятий, включая 
генетические исследования, ультразвуковое, в  неко-
торых ситуациях магнитно-резонансная томография 
для  верификации диагноза. Если диагноз подтверж-
ден, определяется дальнейшая тактика.

Второй компонент  — пренатальный консилиум. 
Он  состоит из  акушера-гинеколога, генетика и  про-
фильного хирурга, нейрохирурга, кардиохирурга  — 
специалиста, в чьей компетенции находится выявлен-
ный порок. Этот перинатальный консилиум решает, 
насколько выявленный порок подлежит коррекции, 
когда лучше провести оперативное вмешательство 
(внутри- или  внеутробно), насколько плод/ребенок 
жизнеспособен и каков риск неблагоприятных исхо-
дов для  жизни и  развития ребенка. По  совокупно-
сти данных консилиум предлагает супружеской паре 
сохранение или прерывание беременности. Решение 
о  пролонгировании беременности  — это законода-
тельно гарантированное право супружеской пары.

Есть три юридически допустимых варианта реше-
ния. Первый вариант: порок корригируемый, супру-
жеская пара понимает, что ребенка можно вылечить, 
и  сохраняет беременность. Второй вариант: порок 
не  корригируемый, супружеская пара принимает 
решение о  том, что  нужно эту беременность пре-
рвать, собственно, в  обоих случаях пара принимает 
сторону консилиума.

Самый сложный вопрос — это инвализидизирую-
щие пороки, т.е. напрямую не приводящие к смерти 
ребенка, но  на  современном уровне развития меди-
цины позволяющие лишь поддерживать витальные 
функции, а  возможность и  эффективность реабили-
тации и, соответственно, дальнейшая социализация 
его жизни не  определена. Супружеская пара, пони-
мая все сложности, с  которыми ей придется столк- 
нуться и  тем более с  которыми придется жить их 

ребенку, прерывает эту беременность либо все же 
сохраняет ее, и тогда дальнейшая работа будет прохо-
дить в соответствии с положениями Протокола ока-
зания помощи новорожденному ребенку.

Третий вариант  — супружеская пара не  хочет 
иметь больного ребенка, даже несмотря на то что пре-
натальный консилиум определяет курабельность 
порока и  высокий шанс благоприятного исхода 
до полного выздоровления. До 22-й недели беремен-
ности пара имеет право на  такое решение, но  пре-
рывание беременности будет классифицироваться 
не  по  медицинским, а  по  социальным показаниям 
и  зачастую пренатальный консилиум отказывает 
в  прерывании на  этом основании, даже если семья 
не хочет пролонгировать беременность [7].

Если супружеская пара принимает решение 
о  пролонгировании беременности, следующий этап 
в  нашей схеме представлен специализированным 
роддомом  — перинатальным центром, который 
имеет большой опыт ведения беременности и  родо-
разрешения при  пороках развития, имеет в  своем 
составе неонатальную реанимацию и  может ока-
зать полноценную помощь новорожденному на всех 
этапах перинатального периода, включая хирур-
гическую помощь, или  располагается в  непосред-
ственной шаговой доступности с  многопрофильной 
детской больницей, как  это сделано в  Московской 
области. Своевременный выбор правильной неона-
тальный тактики и  постоянное наблюдение хирур-
гом при пороке развития позволяют создать условия 
для  того, чтобы ребенок был прооперирован в  мак-
симально стабильном состоянии и  в  оптимальные 
сроки, избежав негативных влияний при  транспор-
тировке. Немаловажный компонент в  этой схеме 
именно многопрофильный детский стационар 
с  возможностью проведения широкого круга хирур-
гических вмешательств  — полостные операции, 
нейрохирургические, кардиохирургические — в зави-
симости от порока развития у ребенка, а также лече-
ния в  послеоперационном периоде с  привлечением 
педиатров для подготовки ребенка к выписке домой.

Следующий этап, наименее функционирующий 
в настоящее время в связи с отсутствием соответствую-
щих регламентирующих документов для развития этой 
службы,  — амбулаторные отделения последующего 
наблюдения, в  которых ребенка можно длительно 
вести, наблюдать и  индивидуально подбирать тера-
пию, реабилитацию, чтобы избежать возможной инва-
лидизации. Возможно, эту функцию могут выполнять 
общие поликлинические отделения, но  тогда требу-
ется обеспечить возможность врачам оперативно кон-
сультироваться с профильными специалистами.

Один из  клинических примеров эффективности 
выбранного нами алгоритма  — это успешное лече-
ние ребенка с двусторонним гидротораксом на фоне 
неиммунной водянки плода. На этапах женской кон-
сультации у  ребенка на  достаточно поздних сроках 
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был выявлен гидроторакс с двух сторон. В принципе, 
такая ситуация встречается при неиммунной водянке 
плода и  чаще всего к  моменту рождения ребенка 
гидроторакс самостоятельно разрешается. Беремен-
ная была направлена в экспертный диагностический 
центр, диагноз был подтвержден, проблема была 
обсуждена на  пренатальном консилиуме, дополни-
тельных пороков выявлено не  было, срок гестации 
был больше 30  нед, поэтому ни  о  каких вариантах 
прерывания речи уже быть не могло. Женщина была 
госпитализирована заблаговременно в  перинаталь-
ный центр, было проведено полноценное обследова-
ние перед родами и при плановом кесаревом сечении 
в родильном зале находилась бригада хирургов. После 
того как ребенок был извлечен, ему сразу были уста-
новлены дренажи в плевральные полости, налажено 
адекватное дренирование, что  позволило в  течение 
2–3 дней расправиться легочной ткани и обеспечить 
адекватную вентиляцию у  ребенка. В  дальнейшем, 
когда истечение жидкости прекратилось, дренажи 
были удалены и ребенок был выписан домой без про-
блем. Казалось бы, все логично и  просто, однако 
за предшествующий описанному случаю год в стати-
стической отчетности есть случаи смерти новорож-
денных с  аналогичной патологией при  их рождении 
в  роддомах второго уровня и  поздней постановке 
дренажей.

Преимущества данного алгоритма ведения ново-
рожденных с пороками развития:

1) преемственность службы, включая женскую 
консультацию, ультразвуковую диагностику, акушер-
ство, неонатологию, хирургию и педиатрию;

2) понимание значения для  врачей и  населения 
скрининговых ультразвуковых обследований с обяза-
тельным соблюдением сроков;

3) развитие института пренатальных консилиумов 
позволит улучшить качество работы на каждом этапе, 
сформирует и  закрепит идею командной работы 
в  родовспоможении и  значительно повысит ответ-
ственность за  принятие решение или  консультиро-
вание пациента всеми участниками пренатального 
консилиума;

4) увеличение внутриутробно выявляемых поро-
ков развития, оценка жизнеспособности ребенка 
позволяют своевременно прерывать неблагоприятные 
беременности, что влияет на снижение младенческой 
смертности, снижает нагрузки на  неонатальные реа-
нимации, затраты на выхаживание таких детей, умень-
шает бремя общества по содержанию инвалидов;

5) при корригируемых пороках позволяет контро-
лировать динамику развития плода и влиять на реше-
ние акушеров о  сроках и  способах родоразрешения. 
Например, при гастрошизисе может быть ущемление 
петель кишечника в узком дефекте передней брюш-
ной стенки или при тератоме крестцово-копчиковой 
области может возникнуть синдром обкрадывания 
за счет сброса большого количества крови в тератому. 
Это может нарушить рост и развития плода, а в кри-
тических вариантах привести к антенатальной гибели 
плода. В этой ситуации неонатологи и хирурги могут 
обосновать для  акушеров показания и  необходи-
мость преждевременного родоразрешения. Воз-
можна и обратная ситуация. Так, существует мнение 
(доказанно ошибочное) о  том, что  если при  ультра-
звуковом исследовании определяются критические 
расширения собирательной системы почек или боль-
шие кисты яичника, то  они  могут внутриутробно 
разорваться и  ребенок может погибнуть. Напротив, 
такую беременность нужно пролонгировать и  родо-
разрешать в срок, чтобы у ребенка к моменту рожде-
ния не  было других проблем, связанных с  его недо-
ношенностью, незрелостью, и сразу сосредоточиться 
на хирургическом решении проблемы.

За счет концентрации таких детей в  выделен-
ных специализированных учреждениях появляется 
возможность научного изучения тактики ведения 
ребенка с пороком развития в неонатальном периоде, 
хирургической коррекции, интенсивной терапии, 
последующего педиатрического ведения с  определе-
нием вариантов исходов, разработки методов ком-
плексной реабилитации для  максимального сохра-
нения качества жизни и полноценной социализации 
ребенка.

Заключение

Таким образом, данный алгоритм направлен 
на снижение вероятности рождения ребенка с недиаг- 
ностированным или  летальным пороками, а  также 
на  то, чтобы возможность развития критического 
состояния у  новорожденного была максимально 
прогнозируемым и  контролируемым процессом. 
Выбор хирургической тактики, метода оперативного 
лечения и послеоперационного ведения в этих усло-
виях становится взвешенным, рациональным, безо- 
пасным и  эффективным. В  итоге внедрение такой 
системы приведет не  только к  снижению младенче-
ской смертности, но и к уменьшению инвалидности 
среди детского населения.
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