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АННОТАЦИЯ 
Провести сравнительный анализ врожденных аномалий развития новорожденных и плодов.  Определить тактику и оценить 
эффективность пренатальной и неонатальной диагностики, профилактики и ведения этих пациентов. Проанализирована 201 
история развития новорожденных в клиническом перинатальной центре. Данное исследование показало, что наблюдается рост малых 
аномалий развития и частоты множественных пороков развития (с учетом антенатальных прерываний).  Мероприятия по устранению 
причин, приводящих к ВПР и реализация комплексной программы профилактической направленности и ранней коррекции врожденных 
аномалий развития, позволило снизить число новорожденных с инкурабильными ВПР на 13,3% (за счет прерывания беременностей), 
повысить процент выявляемых дефектов при УЗ-исследовании плода с 59,3% до 68,4%, а также снизить число случаев частичной и 
полной инвалидности, улучшить качество жизни этих детей.  
Ключевые слова: скрининг беременных, аномалии развития, врожденные пороки, пренатальная диагностика. 
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FEATURES OF CONGENITAL MALFORMATIONS ACCORDING TO THE PERINATAL CENTER OF THE SARATOV 
REGION 

ANNOTATION           
To conduct a comparative analysis of congenital malformations of newborns and fetuses.  To determine the tactics and evaluate the effectiveness 
of prenatal and neonatal diagnostics, prevention and management of these patients. This study showed that there is an increase in small 
developmental anomalies and the frequency of multiple malformations (taking into account antenatal interruptions). Measures to eliminate the 
causes leading to the HPV and the implementation of a comprehensive program of preventive orientation and early correction of congenital 
malformations, allowed to reduce the number of newborns with incurable HPV by 13.3% (due to termination of pregnancies), increase the 
percentage of detected defects in ultrasound examination of the fetus from 59.3% to 68.4%, and also reduce the number of cases of partial and 
complete disability, improve the quality of life of these children.  
Keywords: screening of pregnant women, developmental abnormalities, congenital malformations, prenatal diagnosis. 

  
Врождённые пороки развития (ВПР) считают важнейшей 

медицинской и социальной проблемой, поскольку они занимают 
ведущее место в структуре причин перинатальной, неонатальной и 
младенческой заболеваемости, смертности и инвалидности 
[1,2,17,18].  Согласно сведениям ВОЗ и данным популяционных 
исследований, ВПР выявляют у 4-6% детей. В России ежегодно 
более 50 000 новорожденных рождаются с аномалиями развития, 

число этих пациентов превышает 1,5 млн. человек [3,4]. В 
некоторых регионах в структуре младенческой смертности 20-35% 
определяется гибелью детей, имеющих врожденные пороки 
развития, а инвалидность составляет до 50%. Высокие затраты на 
лечение, уход и реабилитацию детей с ВПР обусловливают 
необходимость разработки и совершенствования методов 
контроля, диагностики и профилактики этой патологии у детей 
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[7,8,10,14,15,19]. По оценкам специалистов, от пороков развития в 
течение первых 4 недель жизни ежегодно умирают 303 000 детей 
[11,12,13,16]. Они могут приводить к длительной инвалидности, 
что оказывает значительное воздействие на отдельных людей, их 
семьи, систему здравоохранения и общество в целом [5, 6,9,20].  

Цель исследования. Провести сравнительный анализ ВПР 
новорожденных и плодов. Определить тактику пренатальной и 
неонатальной диагностики и ведения этих пациентов.  

Материалы и методы. Нами проанализированы результаты 
обследования беременных скрининговой группы за последние 3 
года и 201 история развития новорожденных в КПЦ. Основными 
объектами исследования в проведенной работе явились 
новорожденные дети (живо- и мертворожденные) и плоды с ВПР. 
Наличие врожденного порока развития устанавливалось с 
помощью инструментальных неинвазивных методов 
обследования (рентгенография; УЗИ, включая Д-ЭХО-КГ), 
наличие хромосомных аномалий подтверждалось 
кариотипированием клеток крови.   

Результаты.  В КПЦ СО был выявлен и находился под 
наблюдением 201 новорожденный ребенок с врожденными 
пороками развития за период с 2018 по 2020 годы. В 2018 году 
родился 51 новорожденный с ВПР, в 2019 году - 71 пациент, а за 
2020 год родилось 79 детей с аномалиями развития. 

Нами проанализированы результаты обследования 
беременных скрининговой группы за последние 3 года (табл. 1). 
Средняя частота ВПР составила 2,1%  (1,7% в 2018 году, 2,5% в 
2019 и 2,1 в 2020 году), эти данные сопоставимы с 
общероссийскими. Перинатальные потери (мертворожденные) в 
различных странах варьируют: в России  – 6,3‰; в Германии - 
2,9‰; в Великобритании - 3,8‰; в Финляндии - 4,1‰; 

В настоящее время большинство пороков развития выявляют 
при втором скрининговом обследовании (около 50%), то есть на 
18–21 неделе беременности. Достаточно часто на этом сроке 
обнаруживают пороки развития сердечно-сосудистой, 
центральной нервной, мочевыделительной и костной систем. К 
наиболее тяжелым порокам относятся множественные пороки 

развития, тяжелые и комбинированные аномалии сердца и 
крупных сосудов, дефекты нервной трубки,1хромосомные и 
генетические нарушения. Среди всех выявленных особенностей 
развития плодов, стабильно высокой остается частота нарушения 
развития сердца и магистральных сосудов (до 25%), ЦНС (до 15 
%), почек (21%) и скелетных дисплазий (до 3,6 %). Частота 
множественных нарушений развития плода сохраняется 
неизменной (до 10%), при этом их абсолютное большинство 
связано с сочетанными хромосомными аномалиями (19,8%). Среди 
плодов с аномалиями развития почти в 1,7 раза возросло 
количество плодов из двоен. Это говорит о том, что многоплодные 
беременности (как спонтанные, так и индуцированные) являются 
беременностями высокого риска. Периодически диагностируются 
пороки развития, которые встречающиеся крайне редко 
(фиброэластоз, рабдомиомы и др.). К сожалению, у некоторой 
части пациентов выявляется множественные аномалия развития 
достаточно поздно (порой несовместимые с жизнью), которые 
могли бы быть обнаружены уже в 1-2 триместре беременности и 
прерваны на ранних этапах.. Многие ВПР диагностированы 
пренатально (до 80%), но некоторые были подтверждены только 
после рождения (женщины не находились на учете и были не 
обследованы, а у некоторых антенатально не выявлены аномалии 
развития). 

Все пациентки, с выявленными пороками развития у плодов, 
были направлены к генетику, некоторым из них было выполнено 
пренатальное кариотипирование и дополнительное обследование. 
В случае неблагоприятного прогноза после заключения 
пренатального консилиума врачей, большинство беременностей 
были прерваны по желанию пациенток. В девяти случаях женщины 
отказались от прерывания с патологическим плодом (табл. 2). 
Многие дети (более 60%) успешно прооперированы после 
рождения и наблюдаются у профильных специалистов 
(диспансерный учет). 

Срок беременности при мертворождении составил в 22-27 
недель – 19,6%, на 28-37 недели – 40,1% и в 38-41 недель – 39,2% 
(погибли антенатально – 85,8%, интранатально – 14,2%.). 

 
Таблица 1  

Аномалии развития по органам и системам за 3 года наблюдения  
 

Аномалии развития  2018 год  2019 год  2020 год  
ВПС  32 (62,7%) 16 (22,5%) 39 (49,4%) 
ВПР МВС  9 (17,6%) 26 (36,6%) 15 (19,0%) 
ВПР ЖКТ  3 (5,9%) 8 (11,3%) 5 (6,3%) 
ВПР ЦНС и органов чувств  1 (1,9%) 3 (4,2%) 4 (5,1%) 
ВПР органов дыхания  1 (1,9%) 3 (4,2%) 1 (1,3%) 
ВПР костно-мышечной    
системы  

4 (7,8%) 2 (2,8%) - 

Множественные ВПР  4 (7,8%) 5 (7,0%) 6 (7,6%) 
ВПР лица и шеи  - 5 (7,0%) 4 (5,1%) 
ВПР кожи и ее придатков  - 1 (1,4%) - 
ВПР эндокринной системы.  - 1 (1,4%) 2 (2,5%) 
с. Ш-Тернера   1 (1,9%) 1 (1,4%) - 
С-ом Дауна  1 (1,9%) 3 (4,2%) 3 (3,8%) 
Всего:  
Процент от всех детей: 

51 (100%) 
1,7 

71 (100%) 
2,5 

79 (100%)  
               2,1 

 
За последние годы несколько снизилось количество 

новорожденных  с патологией сердечно-сосудистой системы 
(чаще ВПС с 62,7% до 49,4%). Большинство этих аномалий 
диагностировались пренатально, при скрининг-исследовании с 
помощью ультразвукового аппарата экспертного класса. Грубые 
нарушения развития не совместимые с жизнью, потребовали 
прерывания беременности (57 плодов – 22,7%). Остается высоким 
процент аномалий развития мочевыделительной системы, 
желудочно-кишечного тракта. Увеличилось количество детей с 
пороками ЦНС и ликворных путей (с 1,9% до 5,1%). 

Обсуждение. Следует обратить внимание на то, что огромные 
затраты на лечение и реабилитацию большого количества 
новорожденных с ВПР не совместимыми с жизнью, не 
оправдываются в силу серьезных последствий для здоровья 
(высокая летальность и инвалидность). Актуальными являются 
проведение ранней дородовой 
подготовки, пренатальной диагностики ВПР и разработка 
комплексных программ профилактической направленности. 
Подготовка, диагностика, ведение беременных и 
их  родоразрешение  в КПЦ СО осуществляются  согласно 
комплексной программе и алгоритму методов профилактики и 
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коррекции аномалий развития (табл. 1). Для снижения случаев 
поздней диагностики, необходимо проведение второго 
скринингового исследования у всех беременных женщин только 
опытными специалистами.  

В последние годы наметилась тенденция к увеличению ВПР, 
выявленных в первом и втором триместре беременности (в 1 
триместре – 21%, во 2-м – 34% и 3-м – 37%). Для снижения 
количества случаев поздней диагностики, необходимо проведение 
второго скринингового исследования у всех беременных женщин 
только опытными специалистами, имеющими достаточную 
квалификацию по диагностике пороков развития плода (ПЦ или 
Клинические ПЦ с УЗ-аппаратурой экспертного класса). 
Женщины с плодом, имеющим аномалии развития, должны 
родоразрешаться в стационарах, имеющих возможность оказывать 
хирургическую помощь новорожденным или находиться вблизи 
детского хирургического стационара. Необходима эффективная 
маршрутизация беременных плодом с ВПР (желательно в утробе 
матери). Любая транспортировка новорожденных приводит к 
нарушению охранительного режима, задержке неотложной 
хирургической коррекции порока, возникновению осложнений, 
инвалидизации и увеличению смертности. Женщины из групп 
высокого риска должны родоразрешаться только в стационарах 3 
(Клинические ЦН или ПЦ) или, в крайне случае 2 уровня.   

Увеличение частоты ВПР является одним из важных 
индикаторов действия различных неблагоприятных факторов на 
организм плода, поэтому антенатальное прогнозирование ВПР 
следует отнести к эффективным пренатальным технологиям, 
позволяющим заметно снизить последующую неонатальную и 
младенческую летальность и инвалидность. Прогноз у детей с ВПР 
во многом зависит от тяжести данного патологического процесса, 
сопутствующих заболеваний и осложнений, от возможности 
ранней хирургической коррекции аномалий развития и 
адаптационных возможностей новорожденного.  

Заключение. Основными причинами роста ВПР у плодов и 
новорожденных являются: отягощенный акушерский анамнез и 
наследственность, ухудшение экологии, вредные привычки и 
профессиональные вредности, внутриутробно перенесенные 
вирусные и бактериальные инфекции, 
поздняя пренатальная диагностика. Особенности общего и 
акушерского анамнеза, а также течение беременности, определяют 
характер внутриутробного развития плода и вид формирования 

пороков (время патологического воздействия). Врожденные 
аномалии развития в структуре заболеваемости и смертности 
занимают одно из первых мест в группе доношенных детей. 
Данное исследование показало, что наблюдается рост малых 
аномалий развития и частоты множественных пороков развития 
(даже с учетом антенатальных прерываний).  

Главным критерием эффективности той или иной 
предложенной тактики ведения беременности и новорожденного 
является улучшение перинатальных исходов и минимизация 
последствий врожденных аномалий развития. Мероприятия по 
устранению причин, приводящих к ВПР  и реализация 
комплексной программы профилактической направленности, и 
ранней коррекции врожденных аномалий развития, позволили 
снизить число новорожденных с  некоторыми 
инкурабельными  ВПР и пороками сердечно-сосудистой системы 
на 13,3% (в большей степени за счет прерывания беременности), 
повысить процент выявляемых дефектов при УЗ-исследовании 
плода с 59,3% до 68,4%, а также снизить число случаев частичной 
и полной инвалидности, улучшить качество жизни этих детей. 

Основным способом оптимизации своевременного 
обнаружения пороков развития является раннее обращение 
пациенток в учреждения экспертного уровня (центры 
планирования семьи, КПЦ и специализированные ПЦ). 
Совершенствование системы пренатального консультирования 
пациенток, при выявлении у плодов аномалий развития. Поскольку 
наличие аномалий развития часто связано с хромосомными и 
генетическими нарушениями, во всех случаях показана 
консультация генетика для решения вопроса о целесообразности 
пренатального кариотипирования. Однако необходимо помнить, 
что даже при нормальном кариотипе не исключено наличие 
микрохромосомных перестроек и эпигенетических нарушений 
(ЭКО, ЭКСИ), частота которых при аномалии развития плода 
возрастает в 2–3 раза. Кроме этого, целесообразно проводить 
пренатальное консультирование пациенток специалистами узкого 
профиля (детскими хирургами, ортопедами, кардиохирургими и 
др.) для прогнозирования исходов, определения адекватных сроков 
родоразрешения и составления плана ведения новорожденного. 
Организация системы обратной связи с такими пациентками после 
родов позволит осуществлять более полноценный анализ исходов 
(отделение катамнеза, диспансеризация)
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