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На основании анализа результатов 394 фетальных эхокардиографий и 570 эхокардиографических исследований новоро-
жденных показана высокая точность пренатальной диагностики врожденных пороков сердца в специализированном кардио
хирургическом учреждении. Точность выявления критических пороков сердца на неспециализированном этапе фетальной 
диагностики составила 50%. Наиболее сложными для пренатальной диагностики (на всех этапах) оказались такие пороки 
сердца, как коарктация аорты, перерыв дуги аорты, тотальный аномальный дренаж легочных вен. Не вызывала проблем 
пренатальная диагностика следующих пороков: тетрада Фалло, все формы единственного желудочка сердца, дефект атрио
вентрикулярной перегородки. Несовпадения диагнозов врожденных пороков сердца при фетальной эхокардиографии на 
«акушерском» этапе с диагнозами при исследовании в специализированном кардиологическом учреждении в большинстве 
случаев были обусловлены неточным описанием всех компонентов сложных пороков. 
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The analysis of echocardiography results in 394 fetuses and 570 neonates showed the high accuracy of prenatal diagnosis of congeni-
tal heart disease (CHD) in a specialized cardiac surgery facility. The accuracy of critical CHD identification at the unspecialized 
stage of fetal diagnosis was 50%. Heart defects, such as aortic coarctation, interrupted aortic arch, and total anomalous pulmonary 
venous drainage, turned out to be most difficult for prenatal diagnosis (at all stages). There were no problems in the prenatal diagnosis 
of the following defects: tetralogy of Fallot, all types of single ventricle defect, and atrioventricular septal defect. The discordances 
between the diagnosis of CHD by fetal echocardiography at an obstetric stage and that in a specialized cardiology facility were mostly 
due to the inaccurate description of all components of complex heart defects.
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Использование ультразвуковых методов иссле-
дования в акушерстве насчитывает уже более 

30 лет, складывается неплохое сотрудничество между 
специалистами в области ультразвуковой диагности-
ки и кардиологами. Тем не менее качество диагности-
ки врожденных пороков сердца не совсем удовлет-
ворительное. По данным различных исследований, 
точность диагностики пороков сердца при фетальных 
исследованиях колеблется от 15 до 98 % [1—3]. Такой 
значительный разброс информативности метода вы-
зывает законный вопрос, можно ли доверять методи-
ке, в чем причины как высокой, так и низкой точно-
сти диагностики?

В отечественных специализированных учрежде-
ниях (НИИ им. Бакулева) показана высокая диаг-
ностическая точность фетальной эхокардиографии 
(ЭхоКГ): 96—98 % чувствительность и 100 % спе-
цифичность [3—5]. Зарубежные коллеги из специ-

ализированных кардиологических центров также 
находят указанное исследование очень хорошим 
методом с чувствительностью и специфичностью 
до 100 % [6, 7]. При этом специалисты общего профи-
ля как отечественные, так и зарубежные приводят бо-
лее реальные и скромные данные о диагностической 
точности ЭхоКГ плода — от 30 до 81 % [8, 9]. Вместе 
с тем B. Ahmed и соавт. сообщают, что точность ди-
агностики врожденных пороков сердца у плода, под-
твержденных у специалистов общего профиля, со-
ставляет — 87 %, а у детских кардиологов — 92 % [10].

Важность пренатальной диагностики врожден-
ных пороков сердца определяется, прежде всего, 
возможностью раннего выявления так называемых 
критических, или дуктусзависимых пороков [4, 11]. 
К таковым относятся: перерыв дуги аорты и крити-
ческая коарктация, критический аортальный стеноз, 
транспозиция магистральных сосудов, атрезия легоч-
ной артерии, синдром гипоплазии левых (правых) от-
делов сердца, рестриктивный тотальный аномальный 
дренаж легочных вен. Точно установленный диагноз 
данных пороков позволяет четко спланировать так-
тику послеродового ведения — назначение проста-
гландинов, проведение экстренной ЭхоКГ новоро-
жденного и в случае необходимости принять решение 
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о выполнении процедуры Рашкинда или срочного 
кардиохирургического вмешательства [1].

В нашей стране отсутствует четкая преемствен-
ность этапов диагностики и лечения врожденных по-
роков сердца от пренатальной диагностики до этапов 
кардиохирургической помощи и морфологической 
диагностики при аутопсии абортивного материала 
в случае прерывания беременности «по тяжести по-
рока сердца». Практически невозможно проследить 
даже теоретически количество верных пренаталь-
ных диагнозов сложных врожденных пороков сердца 
у рожденных детей с выполненными многоэтапными 
операциями — нет единой базы данных опериро-
ванных пациентов. В условиях клиники, способной 
контролировать подавляющее большинство случаев 
пренатальной диагностики врожденных пороков сер-
дца, можно осуществить приблизительную локаль-
ную оценку диагностической эффективности метода 
фетальной ЭхоКГ.

Цель работы — оценка частоты встречаемости па-
тологии сердца по данным фетальной и постнаталь-
ной ЭхоКГ.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

В условиях специализированной кардиохирургиче-
ской клиники оценены результаты 394 фетальных уль-
тразвуковых исследований сердца и 570 ЭхоКГ-иссле-
дований новорожденных за период 2010—2013 гг.

Фетальная ЭхоКГ выполнялась у беременных 
с подозрением на наличие патологии сердца у плода 
после общескринирующего ультразвукового иссле-
дования, проведенного в некардиологическом уч-
реждении в сроки гестации от 16 до 39 (26,4±5) нед. 
Все ЭхоКГ-исследования осуществлялись двумя 
специалистами с установленной ранее межисследо-
вательской ошибкой измерений менее 5 % и ошибкой 
в точности установления топологического диагноза 
менее 0,1 %.

Новорожденные были в возрасте от 0 до 15дней 
(средний возраст 3,1±0,8 дня), все они доставля-
лись в НИИ кардиологии для обследования в случае 
установления диагноза врожденного порока сердца 
при фетальной ЭхоКГ в любых учреждениях. Кроме 
того, обследовались новорожденные при клиниче-
ских проявлениях порока сердца — систолический 
шум при наличии цианоза, одышки. Диагноз дефек-
та межпредсердной перегородки у плодов и новоро-
жденных ставился лишь в случаях полного отсутствия 
перегородки или заслонки овального отверстия.

Использовали ультразвуковые системы iE 33 и iE 33 
X-matrix фирмы Philips, применяли конвексный моно-
кристалический датчик С5-1. Для исследования ново-
рожденных использовали секторальные фазированные 
датчики с частотой 7—12 и 3—8 МГц. Все исследова-
ния сохранялись в цифровом видеоархиве, протоколы 

ЭхоКГ хранились в компьютерной базе данных (АРМ1 
врача ЭхоКГ).

Как пренатальное, так и постнатальное ЭхоКГ-
исследование выполняли по стандартному алго-
ритму:

1. Определение положения сердца в грудной клет-
ке.

2. Оценка особенностей расположения внутрен-
них органов.

3. Оценка организации предсердий.
4. Сегментарно-последовательный анализ систем-

ного и легочного венозного возврата в сердце.
5. Определение конкордантности предсердно-же-

лудочкового и вентрикуло-артериального соедине-
ний.

6. Направление сброса через фетальные коммуни-
кации (у плода).

7. Состояние межкамерных перегородок.
8. Состояние клапанного аппарата.
9. Сердечный ритм.
Соблюдение данного алгоритма и знание анатомии 

врожденных пороков сердца позволило максимально 
точно дифференцировать подавляющее большинство 
врожденных пороков сердца у новорожденных, в слу-
чае необходимости диагноз был верифицирован с ис-
пользованием ангиовентрикулографии, спиральной 
компьютерной томографии и магнитно-резонансной 
томографии. При сопоставлении указанных допол-
нительных методов исследования и интраоперацион-
ных находок точность ультразвуковой анатомической 
диагностики врожденных пороков сердца у новоро-
жденных составила 98,5 %.

В автоматическом режиме рассчитывались про-
центные (от должного по сроку гестации) значения 
размеров камер сердца и диаметров сосудов. Кро-
ме того, отклонения от среднепопуляционных норм 
в размерах камер и сосудов отражались при помощи 
Z-индекса [12, 13].

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

Наличие структурной патологии сердца у плодов, 
обнаруженной в неспециализированных учреждени-
ях, подтверждено в 38,5 % случаев. Совпадение ана-
томических диагнозов врожденных пороков сердца 
на общем и специализированном этапах диагностики 
достигало лишь 20,5 %. В сводной таблице приведена 
частота встречаемости различных врожденных поро-
ков сердца и структурной патологии (опухоли сердца, 
кардиопатии) у новорожденных, у плодов и частота 
встречаемости некоторых врожденных пороков сер-
дца по сведениям литературы [14, 15]. Относительно 
невысокая согласованность диагнозов была обуслов-
лена, прежде всего, неточной анатомической характе-
ристикой сложных пороков при общем исследовании. 

1 Автоматизированное рабочее место.
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По данным исследований 1999—2003 гг., выполнен-
ных австралийскими авторами, специализированная 
фетальная ЭхоКГ, чувствительность и специфич-
ность которой достигает 98—99 %, выполнялась толь-
ко у 22,5 % беременных, имевших плоды с пороком 
сердца. Это указывает на низкий уровень диагности-
ки врожденных пороков сердца при общеакушерском 
ультразвуковом исследовании [1]. По другим данным, 
уровень диагностики тяжелых врожденных пороков 
сердца при общеакушерском ультразвуковом иссле-
довании составил около 50 % [12].

По результатам проведенного нами анализа на-
иболее часто встречавшимся врожденным поро-
ком сердца как при фетальном исследовании (11 %), 

так и при ЭхоКГ новорожденных (29 %) был дефект 
межжелудочковой перегородки. Следует отметить, 
что при фетальной ЭхоКГ большинство мелких мы-
шечных межжелудочковых дефектов не обнаружива-
ется. В связи с этим абсолютная «точность» прена-
тальной диагностики порока относительно невысокая 
(обнаруживается только 40—45 % всех вентрикуло-
септальных дефектов).

Частота встречаемости транспозиции магистраль-
ных артерий при фетальной ЭхоКГ практически 
не отличалась от таковой у новорожденных. По на-
шим данным, указанный порок в структуре всех вро-
жденных пороков сердца встречался практически 
в 2 раза реже, чем по сведениям литературы прош-

Таблица 1. Частота встречаемости аритмий, врожденных пороков и структурной патологии сердца по данным пренатальной и 
постнатальной ЭхоКГ и сведениям литературы [9, 14, 15]

Диагноз Данные литера-
туры, % от всех 

ВПС

Плоды (n=394) Новорожденные (n=570)

ВПС (n=152) ВПС (n=469)

абс. % абс. %

Аномалия Эбштейна 0,3—1 3 1,9 2 0,42

СГЛОС 1—3 20 13,2 24 5,1

СГПОС 1—3 2 1,3 3 0,64

Перерыв дуги аорты 0,4 4 2,63 3 0,64

АВК 4 8 5,3 21 4,48

Атрезия легочной артерии 6,9 7 4,6 9 1,92

Дефект аортолегочной перегородки 1 1 0,65 2 0,42

Аортальный стеноз 4—7 2 1,3 3 0,64

Нарушения ритма 1—2 15 9,9 5 1,06

Кардит 3—9 10 6,6 2 0,42

ДМЖП 27 17 11,2 137 29

ДМПП 8 4 2,63 8 1,7

Тотальный аномальный дренаж легочных вен 1—2 3 1,9 4 0,85

Двойное отхождение сосудов от правого желудочка 1,5 8 5,3 22 4,7

Тетрада Фалло 7 7 4,6 23 4,9

Транспозиция магистральных сосудов 3—5 10 6,6 26 5,5

Артериальный ствол 1—2 2 1,3 10 2,12

Коарктация аорты 6—15
5—7

7 4,6 11 2,34

Опухоли сердца 0,14 5 3,3 9 1,91

Единственный желудочек сердца (кроме СГЛОС) 1,7 6 3,94 14 2,98

Открытый артериальный проток 6—8 — — 112 24,2

Прочее — 11 7,24 9 1,9

Всего ВПС 152 100 469 100

Норма n=242 (61,5)% n=101 (17,7%)

Примечание. ВПС — врожденный порок сердца; СГЛОС — синдром гипоплазии левых отделов сердца; СГПОС — синдром гипоплазии 
правых отделов сердца; ДМЖП — дефект межжелудочковой перегородки; ДМПП — дефект межпредсердной перегородки; АВК — атри-
овентрикулярный канал.
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лых лет (до 10 %) [14] и соответствовал современным 
данным (3—5 %). Доля атриовентрикулярного де-
фекта в структуре пороков сердца при пренатальной 
и постнатальной ЭхоКГ также почти не различалась, 
результаты соответствовали большинству данных ли-
тературы [15, 16]. Пренатальная и ранняя постнаталь-
ная диагностика таких врожденных пороков коно-
трункуса, как двойное отхождение сосудов от правого 
желудочка и тетрада Фалло, не представляла особых 
проблем. Суммарная доля этих пороков в структуре 
пороков сердца у плодов и новорожденных не разли-
чалась и соответствовала данным литературы.

Наиболее сложными врожденными пороками 
сердца для фетальной диагностики оказались коар-
ктация и перерыв дуги аорты Так, O. Franklin и соавт. 
обнаружили низкую точность диагностики коаркта-
ции аорты при фетальной ЭхоКГ: на 87 исследова-
ний было 9 ложноотрицательных и 22 ложнополо-
жительных случая. При этом отсутствовали четкие 
однозначные критерии порока кроме прямой визуа-
лизации [12, 17]. В нашем исследовании из‑за малого 
количества случаев данного порока не представилось 
возможным оценить отрицательную и позитивную 
точность фетальной диагностики. В то же время 
можно указать, что имелась очевидная гипердиаг-
ностика как перерыва дуги аорты, так и коарктации 
аорты (см. таблицу). Следует отметить, что все случаи 
ложной фетальной диагностики перерыва дуги аор-
ты при проведении последующей трансторакальной 
ЭхоКГ оказались коарктацией аорты.

Особого внимания заслуживают результаты оцен-
ки частоты встречаемости достаточно редкого вро-
жденного порока сердца — синдрома гипоплазии 
левых отделов сердца (СГЛОС). По данным литера-
туры, указанный порок занимает 1—3 % в структуре 
всех врожденных пороков сердца [14]. При феталь-
ной ЭхоКГ в НИИ кардиологии диагноз СГЛОС был 
установлен в 13,2 % случаев от всех обнаруженных 
врожденных пороков сердца, у новорожденных доля 
этого порока составила 5,1 %. Абсолютное число слу-
чаев данного порока — 24. Высокая частота встреча-
емости объясняется тем, что 70 % всех беременных 
женщин с наличием у плода СГЛОС прибыли из дру-
гих регионов для родов в Томском перинатальном 
центре с целью последующего выполнения операции 
Норвуда в Томском НИИ кардиологии.

Доля других форм пороков (единственного желу-
дочка сердца и др.), по данным фетальной и неона-
тальной ЭхоКГ, была в 2 раза выше, чем в популяции. 
Это также было обусловлено большим количеством 
иногородних пациентов с тяжелыми врожденными 
пороками сердца.

Достаточно сложной представляется диагности-
ка тотального аномального дренажа легочных вен. 
Нами не зарегистрировано ни одного случая диаг-
ностики этого порока на «некардиологических» эта-

пах фетальной ЭхоКГ у беременных, направленных 
в НИИ кардиологии для окончательной диагностики. 
Вместе с тем данный диагноз нами был установлен 
в 3 из 4 случаев, по результатам пренатальной ЭхоКГ 
его доля примерно соответствовала среднестатисти-
ческой — 1,9 % от всех врожденных пороков сердца, 
у новорожденных — менее 1 %. В большинстве случа-
ев неточность обнаружения отдельных компонентов 
сложных врожденных пороков сердца при фетальной 
ЭхоКГ была обусловлена плохой визуализацией, свя-
занной с расположением плода или с особенностями 
анатомии женщины.

Фетальная диагностика таких врожденных поро-
ков, как двойное отхождение сосудов от правого же-
лудочка, дефект атриовентрикулярной перегородки 
и транспозиция магистральных сосудов, не представ-
ляла серьезных проблем. Об этом свидетельствова-
ло примерное совпадение встречаемости патологии 
по данным литературы, результатов фетальной и нео
натальной ЭхоКГ. При фетальной ЭхоКГ диагноз 
критических врожденных пороков сердца (требую-
щих вмешательства в периоде новорожденности) был 
установлен в 43 случаях (28 % от всех пороков сердца), 
у новорожденных — в 83 случаях (18 % от всех поро-
ков сердца). Несовпадение по количеству критиче-
ских врожденных пороков сердца между результата-
ми пре- и постнатальной ЭхоКГ было обусловлено 
тем, что пренатальное исследование было выполнено 
в НИИ кардиологии не во всех случаях. Абсолютное 
количество критических врожденных пороков сердца 
при фетальной ЭхоКГ было меньшим, чем при ЭхоКГ 
у новорожденных, но удельный вес таких пороков был 
более высоким. Этот факт может быть объяснен тем, 
что на фетальную ЭхоКГ в специализированное учре-
ждение для уточнения анатомического диагноза были 
направлены пациенты с очевидной патологией сердца 
плода, выявленной на этапе акушерского скрининга. 
Для проведения ЭхоКГ новорожденным из родиль-
ных домов города направляли пациентов как с клини-
ческими проявлениями тяжелых врожденных поро-
ков сердца, так и с сомнительными признаками типа 
«гольф-мяч». Всем родившимся пациентам с крити-
ческими пороками сердца была выполнена необходи-
мая хирургическая коррекция. Таким образом, можно 
полагать, что точность диагностики критических вро-
жденных пороков сердца на акушерских этапах диаг-
ностики составила около 50 %.

ВЫВОДЫ

1. Точность диагностики врожденных пороков 
сердца при фетальной ЭхоКГ определяется уровнем 
специализации учреждения.

2. К наиболее трудным для фетальной диагности-
ки врожденным порокам сердца относятся коаркта-
ция аорты и аномальный дренаж легочных вен, часто 
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имеет место гипердиагностика перерыва дуги аорты
3. В специализированном учреждении фетальная 

диагностика сложных врожденных пороков сердца 
в большинстве случаев трудности не представляет.

4. На этапах скрининга в неспециализированных 
учреждениях точность выявления факта врожденного 
порока сердца составила 38,5 %; критические пороки 
сердца выявлялись в 50 % случаев.


