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Резюме. Туғма юрак нуқсонлари болаларда туғма патологиялар орасида етакчи ўринни эгаллаган ва 

ҳозирда улар ўлимининг асосий сабаби бўлиб қолмоқда. Энг кўп қоринчалар аро тўсиқ нуқсони ташҳиси 

аниқланади (ҚАТН). Ўпка гипертензияси ҚАТН табиий кечишининг муҳим таркибий қисмидир. Ўпка гипертен-

зияси билан асоратланган ҚАТН нинг табиий йўналиши жуда салбий, чунки юрак етишмовчилиги тез ривожла-

нади, биринчи навбатда ўнг қоринча, кейин эса чап қоринча, охир оқибат ўлимга олиб келиши мумкин. 

Калит сўзлар: туғма юрак нуқсони, қоринчалар аро тусиқ нуқсони, ўпка гипертензияси, юрак 

етишмовчилиги, юрак аритмиялари. 

 

Abstract. Congenital heart defects have occupied and currently occupy a leading position among congenital pa-

thologies in children, remaining the leading cause of their mortality. The most commonly diagnosed is a interventricular 

septal defect. Pulmonary hypertension is an important component of the natural history of interventricular septal defect. 

The natural course of interventricular septal defect, complicated by pulmonary hypertension, is extremely unfavorable, 

since heart failure develops very quickly, first right ventricular and then left ventricular, which can ultimately be fatal. 

Key words: congenital heart disease, ventricular septal defect, pulmonary hypertension, heart failure, cardiac ar-

rhythmias. 

 

Актуальность. Несмотря на многолетнюю 

историю изучения врожденных пороков сердца 

(ВПС), многие вопросы этой проблемы остаются 

малоизученными [3, 7]. Врождённые пороки 

сердца занимали и в настоящее время занимают 

лидирующую позицию среди врождённой патоло-

гии у детей, оставаясь ведущей причиной их 

смертности. Как показывают данные многих ис-

следователей, с одной стороны, это может быть 

обусловлено совершенствованием визуализи-

рующих методик, с другой – увеличением факто-

ров риска, оказывающих влияние на внутриут-

робное формирование анатомических дефектов 

сердца и сосудов [2, 6, 7]. ВПС представляют со-

бой гетерогенную группу врождённых дефектов с 

множеством известных и неизвестных причин их 

возникновения. 

Более 50-60% всех ВПС относятся к поро-

кам с обогащением малого круга кровообраще-

ния, характеризующимся артериовенозным шун-

том крови. Наиболее часто диагностируемым из 

них является дефект межжелудочковой перего-

родки (ДМЖП). Данная аномалия может быть 

изолированной или являться составной частью 

сложного порока [4, 5, 10]. ДМЖП является ос-

новной причиной патологического поступления 
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крови в малый круг кровообращения, переполняя 

его избыточным объёмом (гиперволемия), вызы-

вая в свою очередь объёмную перегрузку левого 

желудочка. Кроме того, ДМЖП является «агрес-

сивным» в отношении развития такого грозного 

осложнения как легочная гипертензия. Легочная 

гипертензия – важная составляющая естественно-

го течения ДМЖП [1, 8, 9]. Легочная гипертензия 

– это симптомокомплекс, характеризующийся 

прогрессивным повышением легочно-сосудистого 

сопротивления, что приводит к перегрузке правых 

отделов сердца и развитию структурных измене-

ний в сосудах малого круга кровообращения [4, 

8]. Естественное течение ДМЖП, осложнённое 

легочной гипертензией крайне неблагоприятно, 

так как очень быстро развивается сердечная не-

достаточность, сначала правожелудочковая, а за-

тем и левожелудочковая, и выполнение хирурги-

ческой коррекции уже не эффективно, что в ко-

нечном итоге заканчивается летальным исходом 

[1, 2, 9]. 

Целью нашего исследования явилось изу-

чение клинических проявлений естественного 

течения ДМЖП. 

Материалы и методы исследования. На-

ша работа выполнялась в отделении кардиологии 

на базе ОДММЦ города Андижана. В наше ис-

следование включено 60 детей в возрасте от 1 го-

да до 5 лет с подтверждённым диагнозом ДМЖП. 

По половой принадлежности соотношение дево-

чек и мальчиков было практически одинаково (31 

и 29). Программа обследования включала беседу с 

родителями для выяснения состояния ребёнка как 

в периоде новорожденности, так и в последующие 

возрастные периоды. Инструментальные исследо-

вания включали ЭКГ в 12ти стандартных отведе-

ниях, ЭхоКГ с доплерографией и рентгенография 

грудной клетки в прямой проекции. 

Результаты. Все дети в момент обследова-

ния получали стационарное лечение по поводу 

пневмонии. Общее состояние при поступлении 

оценивалось как тяжелое, обусловленное симпто-

мами сердечной недостаточности II степени, при-

чём превалировали дети со II-Б степенью (58,3%). 

Клиническое течение ДМЖП и степень ге-

модинамических нарушений было связано с вели-

чиной дефекта. Так, среди детей с ДМЖП с уме-

ренным дефектом (1/3 диаметра аорты) составили 

87% и с большим дефектом (более 1/2 диаметра 

аорты) 13% случаев. У всех обследуемых детей 

дефект располагался в мембранозной части меж-

желудочковой перегородки. Ведущими жалобами 

среди детей с умеренным дефектом в межжелу-

дочковой перегородке были: повышенная потли-

вость, слабость с эпизодами беспокойства, ло-

кальный цианоз, одышка, появляющаяся при фи-

зической активности ребенка. Со слов матери ре-

цидивирующие респираторные заболевания с 

госпитализацией отмечались более 3-х раз в год.  

У 47% детей имело место склонность к по-

холаданию конечностей, у 35% мраморность 

кожных покровов, связанные с нарушениями пе-

риферического кровообращения. У всех детей 

отмечалась парастернальная деформация грудной 

клетки. По левому краю грудины выслушивался 

высокой интенсивности систолический шум с 

широкой зоной иррадиации за пределы сердца. У 

54% детей II тон над легочной артерией акценти-

рован, у остальных детей усилен. Гепатомегалия 

(от 1,5 до 3 см ниже реберной дуги) присутство-

вала у всех детей с умеренным дефектом межже-

лудочковой перегородки. Оценка темпов физиче-

ского развития показала, что основная доля детей 

(69,9%) со средними размерами дефекта в межже-

лудочковой перегородке имели значения веса с 

риском на развитие дефицита. 

По результатам ЭКГ у всех детей при об-

следовании выявлены: признаки гипертрофии 

правого (65%) желудочка, с высокой электриче-

ской активностью в 15% случаев и левого (35%) 

желудочка, в 12% с высокой электрической ак-

тивностью. Нарушения сердечного ритма пред-

ставлены: синусовой тахикардией (94%), синусо-

вой брадикардией (6%), неполной блокадой пра-

вой ножки пучка Гиса (88,5%) и атриовентрику-

лярной блокадой 1 степени у трёх детей. 

Величина локализации и структурные из-

менения отделов сердца нами получены по дан-

ным эхокардиографии. У всех детей фракция вы-

броса была не нарушена и находилась в пределах 

66-72%. На рентгенографии в прямой проекции 

отмечалось значительное усиление легочного ри-

сунка с умеренным выбуханием дуги легочной 

артерии. Размеры сердечной тени увеличены в 

поперечнике и кардиоторакальный индекс имел 

значение от 60 до 66%. Все дети с большим де-

фектом в межжелудочковой перегородке (8 детей) 

поступили в стационар в тяжелом состоянии с 

симптомами застойной сердечной недостаточно-

сти II-Б степени. Трое детей из числа обследован-

ных по тяжести состояния получали лечение в 

отделении интенсивной терапии. Преобладали 

симптомы левожелудочковой сердечной недоста-

точности: одышка с участием вспомогательной 

мускулатуры в покое, рецидивирующий непро-

дуктивный кашель, постоянный пероральный 

цианоз. В легких на фоне ослабленного дыхания 

выслушивались влажные хрипы. Правожелудоч-

ковая сердечная недостаточность проявлялась 

гепатомегалией (на 5-7 см ниже реберной дуги). У 

всех детей отмечался сформированный сердечный 

«горб», у трёх из них с выраженным куполооб-

разным выпячиванием грудины с визуализирую-

щей прекардиальной пульсацией. Систолический 

шум с широкой иррадиацией за пределы сердца. 
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Все дети имели отставания по показателям физи-

ческого развития на одно (65,5%) и два (37,5%) 

стандартных отклонений. Эти данные обусловле-

ны хронической артериальной гипоксией (сатура-

ция кислорода капиллярной крови составила 94-

88%) и гипоксемией, а также частой (более трех 

раз в год) и длительной госпитализацией. На ЭКГ: 

признаки комбинированной гипертрофии обоих 

желудочков, с перегрузкой правого предсердия 

(высокоамплитудный зубец Р в отведениях V1-

V2) и правого желудочка (расщепление желудоч-

кового комплекса в отведениях aVR, V1-V2), что 

указывает на легочную гипертензию. Кроме этого 

у трех детей с большим дефектом имели место 

ЭКГ симптомы субэндокардиальной ишемии. На-

рушения ритма проявлялись синусовой тахикар-

дией (76 детей), синусовой аритмией (2 детей), 

неполной блокадой правой ножки пучка Гиса (у 5 

детей), нарушением процессов реполяризации (у 

3 детей). На рентгенограмме было выражено сгу-

щение легочного рисунка и увеличение размеров 

сердечной тени (от 62 до 68%) в поперечнике за 

счёт правых отделов. Фракция выброса по дан-

ным ЭхоКГ была ниже, чем у детей с умеренным 

дефектом межжелудочковой перегородки и имела 

значения 62-64%. 

Выводы: 
1. Ранним клиническим признаком форми-

рования легочной гипертензии явилась одышка 

по типу тахипноэ с участием вспомогательных 

мышц, с одинаковой частотой встречающаяся при 

ДМЖП независимо от величины дефекта. 

2. Сердечная недостаточность представлена 

преимущественно II-Б степени: у всех детей с 

большим дефектом и в 52% случаев у детей с 

умеренным дефектом в межжелудочковой пере-

городке. 

3. Левожелудочковая сердечная недоста-

точность в наших исследованиях представлена: 

одышкой, периоральным цианозом, навязчивым 

кашлем, влажными хрипами в легких; правоже-

лудочковая недостаточность – гепатомегалией. 

4. Нарушения сердечного ритма проявля-

лись: синусовой тахикардией (95%), синусовой 

брадикардией (5%), неполной блокадой правой 

ножки пучка Гиса (81,7%) и aV блокадой 1 степе-

ни. 
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Резюме. Врождённые пороки сердца занимали и 

в настоящее время занимают лидирующую позицию 

среди врождённой патологии у детей, оставаясь ве-

дущей причиной их смертности. Наиболее часто диаг-

ностируемым является дефект межжелудочковой 

перегородки (ДМЖП). Легочная гипертензия – важная 

составляющая естественного течения ДМЖП. Есте-

ственное течение ДМЖП, осложнённое легочной ги-

пертензией крайне неблагоприятно, так как очень 

быстро развивается сердечная недостаточность, 

сначала правожелудочковая, а затем и левожелудоч-

ковая, что в конечном итоге может закончиться ле-

тальным исходом. 
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