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ВВЕДЕНИЕ

Особенностью современной медико-демографической ситуации 
является высокий уровень распространенности и смертности от сер-
дечно-сосудистых заболеваний во всех возрастных группах, в том чис-
ле и у детей. В течение последних лет отмечен рост врожденной сер-
дечно-сосудистой патологии у детей: показатели распространенности, 
заболеваемости, смертности не имеют тенденции к снижению. Еже-
годно рождается более 5 тыс. детей с врожденной патологией сердца 
и сосудов, многие из них нуждаются в срочной транспортировке в спе-
циализированные центры для оказания неотложной кардиохирурги-
ческой помощи. В то же время диагностика этой патологии во многих 
случаях остается поздней, лечение и реабилитация —  не полноцен-
ными, в результате чего увеличивается количество детей, относящих-
ся к группе риска развития хронических форм и риска преждевре-
менной, в том числе внезапной сердечной смерти в молодом возрас-
те. Нужно учитывать, что сохранение жизни и трудоспособности 
больных, имеющих врожденные пороки сердца или перенесших кар-
диохирургическое вмешательство по поводу ВПС, составляет значи-
тельный экономический эффект, а в условиях неблагоприятной де-
мографической ситуации —  сохранение и улучшение качества жизни 
каждого родившегося ребенка приобретает не только огромное со-
циально-экономическое, но и политическое значение.

Нужно отметить, что, несмотря на значительный прогресс совре-
менной кардиохирургии, остается высокой смертность детей от врож-
денной патологии сердечно-сосудистой системы, в том числе детей 
первого года жизни. Нередко причиной летальности является несво-
евременная (в том числе пренатальная) диагностика ВПС, неадекват-
ная терапия сердечной недостаточности, легочной гипертензии, со-
путствующей инфекционной, соматической патологии, что требует 
оптимизации медицинской помощи данной категории больных.

Опухоли сердца у детей до последнего времени представляли со-
бой малоизученную область детской кардиологии, что объясняется 
редкостью данной патологии, особенно в детском возрасте, ее чрез-
вычайно полиморфной клинической картиной и сложностью прижиз-
ненной диагностики. В течение длительного времени опухоли сердца 
выявлялись преимущественно на аутопсиях или как случайная наход-
ка при кардиохирургических вмешательствах. По мере накопления 
клинического опыта и внедрения в практику новых диагностических 
методов исследования, особенно неинвазивных (ЭхоКГ, КТ, МРТ 
и др.), появилась возможность прижизненного выявления этой пато-
логии. По некоторым данным, в последние 15 лет частота регистра-
ции опухолей сердца увеличилась в 15 раз. Учение об опухолях сердца 



претерпело значительную эволюцию от первоначального отрицания 
самой возможности неопластического процесса в этом органе челове-
ка (XIII в.) через описание отдельных секционных наблюдений ана-
томии в дальнейшем (XVI—XIX вв.) до прижизненной диагностики 
и успешного хирургического лечения в ряде случаев (в настоящее вре-
мя). В течение многих веков первичные новообразования сердца счи-
тались крайне редкой патологией. Такой принцип исключительности 
наводил на мысль, что у этого органа есть уникальная способность 
самозащиты от тогда еще необъяснимых факторов возникновения 
и развития опухолевых новообразований. Это подытожил De Senac 
(1783) словами: «Сердце —  благороднейший орган, который не может 
поражаться неоплазмой». Первое упоминание об опухоли сердца от-
носится к 1559 г., когда M. R. Columbus при вскрытии трупа кардина-
ла Gambrera обнаружил опухолевидный внутриполостной полип в ле-
вом желудочке сердца и описал свою находку в книге «De Anatomica» 
(Paris, 1562). Далее последовали работы M. Malpighi «Dissertasion de 
polypo cordis» (1666) и Zollicofernus «De Polypo Cordis» (1685). В 1700 г. 
T. Bonet, а в 1762 г. D. Morgagni описали опухоли в правых камерах 
сердца, в 1809 Von Burns впервые описал миксому левого предсердия, 
а в 1862 г. немецкий патолог F. von Recklinghausen опубликовал ори-
гинальное сообщение об опухоли сердца, которую он назвал рабдо-
миомой.

Понятие организации оптимальной медицинской помощи было 
сформулировано экспертами ВОЗ: «Это должное проведение (соглас-
но стандартам) всех мероприятий, которые являются безопасными, 
приемлемыми в смысле затраченных средств в данном обществе и влия-
ют на смертность, заболеваемость, инвалидность». Поэтому с целью 
снижения смертности, инвалидности детей от ВПС и опухолей сердца, 
актуальной является организация оптимальной медицинской помощи 
детям с врожденной патологией сердечно-сосудистой системы.
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Р А З Д Е Л  1

АЛГОРИТМЫ ВЕДЕНИЯ ДЕТЕЙ 
СО СЛОЖНОЙ ВРОЖДЕННОЙ ПАТОЛОГИЕЙ 

СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ 
НА РАЗЛИЧНЫХ ЭТАПАХ ДИСПАНСЕРИЗАЦИИ

Глава 1

АЛГОРИТМ ОРГАНИЗАЦИИ ПЕРИНАТАЛЬНОЙ 
МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ 

ПРИ ПОДОЗРЕНИИ НА АНОМАЛИЮ 
СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ У ПЛОДА

На сегодняшний день одной из актуальнейших проблем детской 
кардиологии является пренатальная диагностика ВПС, потому что 
именно сердечные аномалии наиболее часто пропускаются при пре-
натальном обследовании.

С целью выявления ВПС у плода, целесообразно однократное про-
ведение на 20—22-й неделе гестации комплексного ЭхоКГ плода у жен-
щин с нормально протекающей беременностью, не входящих в группу 
риска. Обязательный скрининг УЗИ сердца плода (18—20, 26—28 нед.) 
у беременных из группы риска.

Семейные факторы риска:
— наличие детей с ВПС;
— наличие ВПС у отца или ближайших родственников;
— наследственные заболевания в семье.
Материнские факторы риска:
— ВПС у матери;
— заболевания соединительной ткани у матери (СКВ, болезнь Ше-

грена и др.);
— наличие у матери хронической вирусной инфекции;
— инфекция у матери и/или перенесенные во время беременности 

краснуха, хламидиоз, уреоплазмоз, грипп и др.;
— прием медикаментозных препаратов в первом триместре бере-

менности;
— первородящие старше 38—40 лет;
— метаболические заболевания (сахарный диабет, фенилкето-

нурия).
Фетальные факторы риска:
— наличие у плода эпизодов нарушения ритма;
— экстракардиальные аномалии;
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