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На врожденные пороки сердца приходится от 21 до 30% всех врожденных пороков развития. Лишь 5-15% больных, которым не выполнено хирургическое вмешательство, доживают до старшего подросткового возраста. При естественном течении врожденных пороков сердечно-сосудистой системы 40% больных умирает до года. Причем половина – на первом месяце жизни. Врожденные пороки сердца (ВПС) встречаются с частотой 6-8 случаев на каждую тысячу родов и представляют наибольшую угрозу для жизни ребенка в период новорожденности. При ранней диагностике и своевременной хирургической помощи дети с врожденными пороками сердца могли бы жить и быть здоровыми.
В последние десятилетия в Украине произошли значительные перемены в направлении оказания помощи новорожденным с ВПС, пренатальной и ранней неонатальной диагностики врожденной патологии сердца. Осуществляется большая государственная программа усовершенствования медицинской помощи таким новорожденным, значительные успехи достигнуты отечественными кардиохирургами. Вопрос о своевременности диагностики, оптимальной тактике ведения новорожденных с ВПС в условиях родовспомогательных учреждений и своевременности проведения им хирургической коррекции является чрезвычайно актуальным. 

Вышеизложенное побудило авторов на основании анализа данных современной литературы и собственного клинического опыта в ряде последовательных публикаций предложить практическим врачам современные концепции диагностики ВПС у новорожденных и принципы оказания им медицинской помощи. 

Очевидно, что для выработки оптимальной тактики наблюдения и лечения ребенка с ВПС прежде всего необходимо установить правильный диагноз. Поэтому врач, который впервые проводит обследование новорожденного, при наличии перинатальных факторов риска, перинатально установленного диагноза ВПС или при наличии соответствующих клинических проявлений должен: допустить вероятность ВПС, провести первичную дифференциальную диагностику с внесердечными заболеваниями новорожденных, провести первичную интенсивную терапию, выявить сопутствующую патологию и оценить ее значение в качестве препятствий к возможному оперативному вмешательству, при необходимости осуществить своевременный перевод в специализированное кардиохирургическое отделение. 

Появление в родильном доме первых проявлений дисфункции сердечной деятельности, тахикардии, одышки, прекращение набора массы тела у новорожденного, бледность, появление цианоза или одышки при кормлении или физической активности,  систолического шума; изменения на ЭКГ в виде повышения электрической активности левого или правого желудочков, нарушений процессов реполяризации миокарда обосновывают необходимость дообследования ребенка на предмет выявления ВПС, и, при необходимости, перевода в кардиохирургический центр. Наиболее частые клинические проявления сердечной патологии у новорожденных и их возможные причины сгруппированы в табл. 1. Ведущими являются синдромы сердечной недостаточности, артериальной гипоксемии, проявляющейся цианозом, а также сердечные шумы и аритмии.

Таблица 1. 

ПРИЧИНЫ НАИБОЛЕЕ ЧАСТЫХ КЛИНИЧЕСКИХ ПРОЯВЛЕНИЙ СЕРДЕЧНОЙ ПАТОЛОГИИ У НОВОРОЖДЕННЫХ

	Сердечная недостаточность

	Синдром гипоплазии левого сердца

Коарктация аорты

Критический аортальный стеноз

Артериовенозная фистула

Открытый артериальный проток

Дополнительные артериовенозные сообщения

Большой ДМЖП

Тотальный аномальный дренаж легочных вен

Аномальное отхождение левой коронарной артерии от ЛА

	Цианоз

	ТМА с или без ДМЖП

Тяжелая тетрада Фалло или атрезия ЛА с ДМЖП (с нормальной МЖП)

Критический стеноз ЛА

ОАС

Функционально единственный желудочек

Аномалия Эбштейна

Тотальный аномальный дренаж легочных вен

	Аномалии сердечного ритма

	Непароксизмальная желудочковая тахикардия 

Полная предсердно-желудочковая блокада

Предсердная или желудочковая экстрасистолия

	Шумы

	"Невинные", функциональные

Открытый артериальный проток

Стеноз ЛА

ДМПП

ДМЖП

АВК

Регургитация через АВ-клапаны

Артериовенозная фистула


Болезни сердца и сосудов. Руководство Европейского общества кардиологов / под ред. А. Джона Кэмма, Томаса Ф. Люшера, Патрика В. Серруиса; пер. с англ. под ред. Е. В. Шляхто. - М.: ГЭОТАР-Медиа, 2011. - 1480 с.
Алгоритм диагностики и лечения новорожденных с подозрением на ВПС в условиях современного родовспомогательного учреждения  можно представить следующим образом (рис. 1).
Пренатально диагностированная сердечная аномалия

Пренатальный анамнез; семейный анамнез

Цианоз, респираторный дистресс, шум в сердце, тахикардия

Ослабленная периферическая пульсация (разница давления на конечностях)


Пульсоксиметрия*

SaO2  ≤ 85% или различие между преддуктальной и постдуктальной сатурацией

100% кислород


	Усиленный легочный кровоток 

Мониторинг СН 

Мониторинг давления в ЛА 

Диуретик 

Ингибитор АПФ 

Дигоксин

Допамин, добутамин

Мониторинг витальных функций 

до решения вопроса о целесообразности и сроке хирургической коррекции
	Обедненный легочный рисунок 

Порок обструктивного типа (?)

Простагландин Е1 

Балонная дилатация или хирургическая коррекция с учетом степени обструкции


*см. дополнение А,  **см. дополнение Б

Рис.1.  Алгоритм диагностики и лечения новорожденных с подозрением на врожденный порок сердца

АЛГОРИТМ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ НОВОРОЖДЕННЫХ С ПОДОЗРЕНИЕМ НА ВРОЖДЕННЫЙ ПОРОК СЕРДЦА

 (в условиях перинатального и кардиохирургического центров, продолжение)

Перинатальный центр

	Консилиум в составе детского кардиолога, неонатолога, невропатолога, генетика для решения вопроса о возможности, целесообразности и сроках радикальной  (паллиативной) коррекции ВПС


	Невозможность гемодинамической коррекции и/или наличие противопоказаний к операции


	Диспансерное наблюдение, медикаментозное лечение в Областном детском кардиологическом центре и\или по месту жительства по показаниям


	Операция не показана (гемодинамически незначимые изменения)


	Областной детский кардиологический центр



	Операция показана



	Определение тактики ведения больного


	Кардиохирургический центр

 консультация кардиохирурга


	По показаниям: чрезпищеводная ЭхоКГ, ангио- КТ или МРТ, зондирование полостей сердца                       Выбор тактики хирургической коррекции



	Хирургическая коррекция ВПС


Рис.2.  Алгоритм диагностики и лечения новорожденных с подозрением на врожденный порок сердца (продолжение)

Дополнение А.     ПУЛЬСОКСИМЕТРИЯ

Нормальный показатель сатурации кислорода у новорожденных составляет 96-100%. 

ВПС «синего типа» сопровождаются центральным цианозом, который нарастает при физической активности ребенка.

Определение сатурации кислорода – важный этап в диагностике ВПС. Если преддуктальная сатурация выше постдуктальной, может развиваться «раздельный» или «дифференцированный» цианоз, который возникает при нормальном соотношении магистральных сосудов, когда деоксигенированная кровь из МКК поступает в нисходящую аорту через ОАП.

Раздельный цианоз также наблюдается при персистирующей легочной гипертензии новорожденных, аномалиях левого сердца, дуги аорты, критическом стенозе аорты или коарктации аорты.

Проба с двумя пульсоксиметрами (преддуктальный – палец правой руки, постдуктальный – палец ноги) приведена в табл. 2.

Таблица 2.
Проба с двумя пульсоксиметрами
	Значение
	Патология

	пре > пост
	Шунтирование через открытый артериальный проток, в т.ч. при ПФК

	пре < пост
	Транспозиция магистральних сосудов

	пре = пост
	ВПС з внутрисердечным шунтированием или пневмония


Дополнение Б.    Гипероксидный тест

Гипероксидный  тест – необходимый этап диагностики у новорожденных с подозрением на критический ВПС. Пациент, имеющий сатурацию кислорода менее 85%, при дыхании как атмосферным воздухом, так и 100% O2, вероятно, имеет внутрисердечный шунт.

Гипероксидный тест (РаО2<100 мм рт. ст. при дыхании 100% О2  на протяжении 10 мин.) положителен при респираторном генезе цианоза и отрицателен при кардиальном генезе.  

Цианоз, как клиническое проявление ВПС у новорожденных, часто бывает генерализованным, в отличии от акроцианоза (изменение цвета кистей и ступней), который также встречается у новорожденных, но не связан с кардиальными проблемами. Причиной акроцианоза может быть периферическая вазоконстрикция, проявляющаяся в первые 24-48 часов жизни. Помимо ВПС, причинами артериальной гипоксемии могут быть расстройства дыхания, обусловленные родовой травмой, асфиксией, респираторным дистрессом, массивными ателектазами легких, пневмо-диафрагмальной грыжей и др.

Необходимо помнить следующее:
· Цианоз зависит не только от насыщения артериальной крови кислородом, но и от концентрации гемоглобина, что делает его клиническую оценку изначально неточной.

· Цианоз можно определить клинически при сатурации кислорода менее 85%.

· Цианоз при врожденных пороках сердца обусловливается тремя основными механизмами, которые могут существовать одновременно:

1. Обструкция легочного кровотока, ассоциированная со сбросом крови справа налево. 

2. Дискордантные предсердно-желудочковые соединения (ТМА) с изменением тока крови через сердце. 

3. Смешивание крови, которое может возникать на уровне предсердий, желудочков или магистральных артерий (смешанный венозный отток из большого и малого круга поступает как в аорту, так и в ЛА). 

· У пациентов с ВПС необходимо различать цианоз, ассоциированный со снижением легочного кровотока, и цианоз, сопровождающий увеличение легочного кровотока.

1. Если легочный кровоток снижен, возможно наличие обструкции на уровне ТК, ПЖ, клапана ЛА или самой ЛА, при этом обязательно наличие внутрисердечного сообщения, обеспечивающего возврат крови по венам большого круга из правых отделов сердца в левые (ТФ; АЛА с ДМЖП или с ИМЖП; АТК).

2. Пациенты с цианозом и нормальным или увеличенным легочным кровотоком чаще всего будут иметь ТМА или, реже, ситуацию с полным смешиванием крови. Смешение на уровне предсердий возникает при ТАДЛВ и на уровне желудочков в случае функционально единственного желудочка; смешивание крови на уровне крупных артерий – при ОАС.

(Список сокращений: АТК – атрезия трехстворчатого клапана, ТАДЛВ – тотальный аномальный дренаж лёгочных вен, АЛА – атрезия легочной артерии, ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки, ИМЖП – интактная межжелудочковая перегородка, ЛА – легочная артерия, ОАС – общий артериальный ствол, ПЖ – правый желудочек, ТМС – транспозиция магистральных сосудов, ТФ – тетрада Фалло).
Алгоритм для оценки цианоза у новорожденных представлен на рис. 3.

[image: image1.jpg]Uua‘m)z

{ }

BpaseSibii 0oUoTp Andpepeninposanisin Ugkrpansisi Nepuchepusecion
1, ) ]
Pa0, (K1a FIO, 021) [T (56 4o ¥ carypaus 0,)
KOMHaTH 803X TeAcCoA  TBACCOA Merrewornosnemus
R=LPDA  R=-LPDA

Tecr ¢ runokcHeR (aars FI0,1,0) Her 3Hawor wswenen Pa0, =>12 kPa

BPOXAeHHSI NOPOK CEPALA ¢ NP2BO-Te3bIM WYHTOM

b g

CeMaToKpHT Bpoxgentsih  Concuc LienTpanshan Bbicokai  Fumornikemun  Mlepaminoe
NOpOK CepALa HepBKas  reMaTOKpHT aabonesae
HELWGHOTWNHOTO THNA oictema  >70% nernx
Kapano- ¢ cspewon
L Y HEROCTATONHOCTHIO

i e I HopMa  Hopma ) gy Hopma




Рис. 3. Алгоритм для оценки цианоза у младенцев. TGA с CoA – транспозиция магистральных сосудов с коарктацией аорты; R L PDA – право-левый открытый артериальный проток. (Болезни сердца и сосудов. Руководство Европейского общества кардиологов / под ред. А. Джона Кэмма, Томаса Ф. Люшера, Патрика В. Серруиса ; пер. с англ. под ред. Е. В. Шляхто. - М.: ГЭОТАР-Медиа, 2011. – 1480 с.)

Основные критерии диагностики ВПС, сопровождающихся цианозом, представлены в табл. 3.

Таблица 3.

ДИАГНОСТИКА ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ СЕРДЦА  С ЦИАНОЗОМ  

У НОВОРОЖДЕННЫХ

	ВПС
	Клиника
	Рентгенография
	ЭКГ
	ДЭхоКГ, SaPO2

	Транспозиция магистральных сосудов
	Выраженный цианоз, 60-70% мальчики, отсутствие шума
	Сосудистый рисунок не изменен или усилен, быстрое развитие кардиомегалии
	Гипертрофии   нет или гипертрофия ПЖ 
	ЭхоКГ, 

особенно ЦДК 

	Критический стеноз легочной артерии
	СШ (стеноз + foramen оvalе), возможен систолический клик


	Сосудистый рисунок

ослаблен,

кардиомегалия
	Гипертрофия ПЖ
	ЭхоКГ, ДЭХОКГ (градиент давления)

	Атрезия легочной артерии
	Может быть СШ или СДШ (открытый артериальный проток)
	Сосудистый рисунок

ослаблен,

кардиомегалия
	Гипертрофия ЛЖ
	ЭхоКГ, ДЭХОКГ

	Атрезия

трикуспидаль-ного клапана
	др. компоненты (ДМПП, ДМЖП, СтЛА) СШ
	Сосудистый рисунок

ослаблен, сердце не увеличено
	Гипертрофия ЛЖ
	ЭхоКГ

	Тетрада Фалло
	СШ в зависимос-ти от соотноше-ния компонентов порока
	Сосудистый рисунок

ослаблен, сердце не увеличено, возможно, развитие кардиомегалии
	Гипертрофия  ПЖ
	ЭхоКГ (ДЭхоКГ)

(градиет давления ВОПЖ)



	Аномальный дренаж легочных вен
	отсутствие  шума
	венозный застой
	Гипертрофия ПЖ
	Только при опыте специалиста

ЭхоКГ + ДопплерЭхоКГ

	Аномалия Эбштейна
	иногда СШ
	легочной рисунок в норме или ослаблен, кардиомегалия (правое предсердие)
	Р-pulmonale,

rSR V1-2, WPW
	ЭхоКГ


В последующих публикациях будут представлены данные о синдроме сердечной недостаточности у новорожденных с ВПС,  дуктус-зависимых  и дуктус-независимых врожденных пороках сердца. 
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Улучшение состояния, уменьшение/исчезновение цианоза





Отсутствие значительного улучшения, цианоз сохраняется**





Преимущественно экстракардиальная патология 


Респираторное заболевание, СДР Неврологическое заболевание Персистирующее фетальное кровообращение


Крайне редко ВПС (ТАДЛВ)


Сепсис





Вероятен ВПС


Физикальное обследование


Наличие сердечного шума


Ослабление пульсации на бедренных артериях





Измерение АД на всех  конечностях


ДЭхоКГ, ЭКГ


Рентгенография органов грудной клетки





Заболевание сердца








Консультация детского кардиоревматолога








