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АННОТАЦИЯ 
Врожденные пороки сердца являются важной проблемой педиатрии вследствие их высокой 

распространенности и необходимости ранней хирургической коррекции в связи с 
значительными нарушениями здоровья и ограничением жизнедеятельности детей. По данным 
ВОЗ, врожденный порок сердца встречается у 0,7-1,7%  новорождённых детей. В некоторых 
случаях, быстрое прогрессирование стадий течения врождённого порока сердца определяется 
не только его тяжестью, но так же влиянием коморбидных состояний: гипоксически-
ишемической энцефалопатии, дефицит питания, дефицитной анемии и др. Знание механизмов 
развития этих нарушений и возможность своевременного их выявления при помощи 
современных методов исследования позволяют наиболее рано диагностировать и 
корригировать развивающиеся патологические состояния. В связи с этим, вопрос изучения 
клинико-диагностических критериев улучшения оказания своевременной медицинской 
помощи детям с врождённым пороком сердца раннего возраста остается актуальным и требует 
научных исследований в данном направлении. 

Ключевые слова: врождённый порок сердца, коморбидные состояния, диагностика, 
патологические состояния 
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ANNOTATION 
Congenital heart defects are an important problem in pediatrics due to their high prevalence and 

the need for early surgical correction due to significant health problems and disability in children. 
According to WHO, congenital heart disease occurs in 0.7-1.7% of newborns. In some cases, the 
rapid progression of the stages of the course of congenital heart disease is determined not only by its 
severity, but also by the influence of concomitant diseases: hypoxic-ischemic encephalopathy, 
nutritional deficiencies, deficiency anemia, etc. Knowledge of the mechanisms of development of 
these disorders and the possibility of their timely detection with the help of modern research methods 
make it possible to diagnose and correct developing pathological conditions as early as possible. In 
this regard, the issue of studying clinical diagnostic criteria for improving the provision of timely 
medical care to children with congenital heart disease of an early age remains relevant and requires 
scientific research in this direction. 

Key words: congenital heart disease, comorbid conditions, diagnostics, pathological conditions 
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КОМОРБИД ПАТОЛОГИЯЛАРИ МАВЖУД БЎЛГАН БОЛАЛАРДА СЕПТАЛ 

ТУҒМА ЮРАК НУҚСОНИНИНГ ДИАГНОСТИКАСИ 
(адабиётлар шарҳи) 

АННОТАЦИЯ 
Туғма юрак нуқсонлари болалар соғлиғида жиддий  муаммоларга ва ногиронликка олиб 

келиши, уларнинг кенг тарқалганлиги ва эрта жарроҳлик коррекцияси талаб қилиши туфайли 
педиатрияда муҳим муаммо ҳисобланади. ЖССТ маълумотларига кўра, туғма юрак нуқсони 
янги туғилган чақалоқларнинг 0,7-1,7% да учрайди. Баъзи ҳолларда туғма юрак нуқсонлари 
кечишининг босқичлари тез ривожланиши нафақат унинг оғирлик даражаси, балки коморбид 
ҳолатларнинг таъсири билан ҳам белгиланади, жумладан гипоксик-ишемик энцефалопатия, 
озиқланиш етишмовчилиги, дефицит анемиялар ва бошқалар. Ушбу бузилишларнинг 
ривожланиш механизмларини билиш ва уларни замонавий тадқиқот усуллари ёрдамида ўз 
вақтида аниқлаш имконияти ривожланаётган патологик ҳолатларни имкон қадар эрта 
ташхислаш ва коррекциялаш имконини беради. Шу муносабат билан туғма юрак нуқсони 
бўлган эрта ёшдаги болаларга ўз вақтида тиббий ёрдам кўрсатишни такомиллаштиришнинг 
клиник диагностика мезонларини ўрганиш масаласи долзарблигича қолмоқда ва бу 
йўналишда илмий изланишларни тақозо этади. 

Калит сўзлар: Туғма юрак нуқсони, коморбид ҳолатлар, диагностика, патологик ҳолатлар 
 

В последние десятилетия структура сердечно-сосудистой патологии в детском возрасте 
существенно изменилась. На фоне увеличения числа случаев врожденных пороков сердца, 
нарушений ритма сердца и проводимости, кардиомиопатий снизился удельный вес 
ревматических заболеваний и инфекционных поражений миокарда. Врожденные пороки 
сердца (ВПС) остаются одной из ведущих причин младенческой смертности, занимая второе 
место. В перинатальном периоде ВПС являются причиной 2,5% смертей (0,25 случаев на 1000 
родов), на первом году жизни - 6-11% летальных исходов и около 50% смертей, связанных с 
врожденными пороками развития [15, 3]. 

В Узбекистане рождаемость детей с врожденными пороками сердца составляет от 5,5 
человек 15,7 человек на 1000 родившихся живыми [6]. 

Детская кардиология всегда была основой педиатрии, одновременно составляя ее 
интеграцию и оказывая существенное влияние на снижение перинатальной смертности; 
который является основой разработки оценки медицины в стране. 
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Врожденная патология сердца занимает основное место среди большого спектра 
заболеваний, требующих привлечения детского кардиолога. Общепринятый минимальный 
расчетный показатель частоты врожденных пороков сердца – 8 случаев на 1 тыс. 
живорожденных [1]. 

Врожденный порок сердца (ВПС) состоит из широкого спектра аномалий и пороков 
развития, затрагивающих сердце и крупные сосуды, которые развиваются внутриутробно, 
присутствуют при рождении и обращаются за медицинской помощью в младенчестве, 
подростковом или зрелом возрасте. Сердечно-сосудистые аномалии обычно являются 
результатом дефектного морфогенеза во время эмбриологического развития. Пороки развития 
могут быть ограничены сердечно-сосудистой системой (несиндромальные) или возникать в 
сочетании с аномалиями других систем в составе определенных синдромов (синдромные). 

Частота врожденных пороков сердца зависит от развития системы Здравоохранения в 
стране или доступных врачу диагностических методов. До внедрения эхокардиографии 
показатели заболеваемости варьировались от пяти до восьми на 1000 живорождений, но более 
точная диагностика выявила гораздо больше случаев с более легкими формами, так что 
текущие оценки колеблются от 8 до 12 на 1000 живорождений [10]. 

Около 85% детей имеют многофакторную этиология врожденных пороков сердца у детей, 
которая обычно является единственным пороком развития у ребенка и является результатом 
взаимодействия многих, по отдельности ещё не определенных генов и ряда других причин. 
Врожденные пороки сердца обычно связаны с генетическими синдромами, включая, помимо 
прочего, синдром Дауна, синдром Тернера, синдром делеции 22 хромосомы, и синдром 
Нунана. Чаще всего врожденные пороки сердца носит спорадический характер, не связана с 
синдромом и неясной этиологии [9]. 

Прогресс в понимании этиологии и патогенеза этих состояний, который произошел в 
последнее время, помогает в диагностике и наблюдении за этими пациентами, а также в 
генетическом консультировании семьи. 

Существуют региональные различия в распространенности и заболеваемости из-за 
геномных, клинических и экологических факторов.  

Первоначальные исследования спектра врожденных пороков сердца были основаны на 
аутопсии и/или клинических исследованиях. Использование аутопсии для определения 
спектра имеет очевидное ограничение, связанное преимущественно с тяжелыми фатальными 
состояниями. Тем не менее, они по-прежнему полезны для постановки окончательного 
диагноза. Клинические данные не всегда являются истинным отражением основного 
состояния и во многом зависят от знаний и навыков врача. 

Новорожденные с врожденным пороком сердца могут иметь такие симптомы, как 
раздражительность или безутешный плач, учащенное дыхание, чрезмерное потоотделение, 
трудности с кормлением и набором веса. Симптомы у младенцев возникают, когда кровь не 
получает достаточно кислорода или сердце не может эффективно перекачивать 
кровь. Симптомы часто включают: цианоз, при котором кожа выглядит синюшной; задержка 
жидкости в груди; шум в сердце, который врач может услышать с помощью стетоскопа; или 
отсутствующий учащенный пульс.  Снижение притока крови к рукам и ногам может сделать 
кожу ребенка необычно бледной и холодной [2]. 

У детей старшего возраста и подростков врожденные пороки сердца могут влиять на рост 
и развитие и вызывать слабость, утомляемость и одышку во время обычных занятий и 
физических упражнений. 

Серьезные проблемы с сердцем обычно проявляются в течение первых нескольких месяцев 
после рождения. Некоторые дети синие или имеют очень низкое кровяное давление вскоре 
после рождения. Другие дефекты вызывают затрудненное дыхание, проблемы с кормлением 
или плохой набор веса. Незначительные дефекты чаще всего диагностируются при плановом 
медицинском осмотре. Мелкие дефекты редко вызывают симптомы. Хотя 
большинство шумов  в сердце у детей является нормальным явлением, некоторые из них 
могут быть вызваны дефектами.  
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В большинстве случаев современный уровень диагностики и лечения позволяет сохранить 
жизнь детям с врожденными пороками сердца.  

Пороки развития сердечно-сосудистой системы возникают как единичные поражения или 
в сочетании с другими пороками сердца. Обычно диагностируемые изолированные или 
единичные поражения сердца включают дефекты межпредсердной перегородки, дефекты 
межжелудочковой перегородки и стеноз легочной артерии. Сложные или комбинированные 
поражения включают дефекты атриовентрикулярной перегородки, тетраду Фалло и 
транспозицию магистральных артерий [12]. Тетрада Фалло и транспозиция магистральных 
артерий - два наиболее распространенных цианотических состояния врожденных пороков 
сердца, которые приводят к сатурации кислорода ниже 90%. Большинство дефектов 
перегородки, таких как ДМЖП, ДМПП классифицируются как бледные врожденные пороки 
сердца с насыщением кислородом обычно выше 95%. 

Золотым стандартом диагностики является эхокардиография с дополнительными 
неинвазивными методами: анамнез пациента, физикальное обследование, рентген, 
электрокардиография, лабораторные исследования, фонокардиография, эхокардиография 
плода, чреспищеводная эхокардиография, эргометрия, непрерывный холтеровский 
мониторинг ЭКГ, тест с наклоном стола, амбулаторный непрерывный мониторинг 
артериального давления, МРТ, ПЭТ КТ, инвазивные радиоизотопные методы, катетеризация 
сердца с ангиокардиографией. 

При пороках, которых естественное течение заболевания приводит к ранней смерти ребенка 
хирургия направлена на возможно более раннюю их диагностику и радикальную коррекцию. 
Поэтому в современной кардиологии и кардиохирургии постоянно идет поиск оптимальных 
алгоритмов использования различных методов медицинской визуализации, которые 
отличались бы прежде всего высокой информативностью и наименьшей инвазивностью. В 
настоящее время в кардиологических и кардиохирургических клиниках для диагностики ВПС 
используется достаточно обширный арсенал методов [5]. 

Каждый из них имеет как преимущества, так и недостатки. Рентгенография грудной клетки, 
по существу, не дает достоверных морфометрических показателей сердца и сосудов, но 
традиционно широко используется в предоперационном обследовании. Доказано, что 
эхокардиография обладает высокой чувствительностью и специфичностью при диагностике 
большинства сердечных дефектов. В настоящее время эхокардиография самая 
распространенная, неинвазивная и относительно доступная методика исследования сердца 
при ВПС. Эхокардиография остается методом визуализации первой линии, но имеет 
очевидные ограничения при оценке объема и систолической функции правого желудочка, 
визуализации легочных артерий и вен и дуги аорты. Эхокардиография эффективна при оценке 
атриовентрикулярных клапанов и легочного или аортального стеноза; однако оценка степени 
недостаточности этих клапанов является лишь полуколичественной [13].  

Но, помимо технических ЭхоКГ-ограничений, особую роль приобретают так называемые 
субъективные факторы. Несмотря на все технологические новинки, ЭхоКГ остается 
«оператор-зависимой» технологией визуализации. До недавнего времени катетеризация 
полостей сердца и ангиокардиография считались золотым стандартом в диагностике ВПС, но 
в настоящее время уже таковыми не являются. Внутрисердечное введение контрастного 
вещества помимо всех хирургических рисков, особенно актуальных у новорожденных и детей 
раннего возраста, высокой степени инвазии, в том числе и радиационного плана, нередко 
усугубляет тяжесть состояния пациента. В связи с этим вполне понятен интерес кардиологов 
к поиску более информативных, чувствительных, а также менее инвазивных методов 
диагностики ВПС. Одним из наиболее перспективных в этом плане методов является 
рентгеновская компьютерная томография. 

Магнитно-резонансная томография (МРТ) - это неинвазивный процесс визуализации, 
который быстро развивается в кардиологии. Он предлагает определение и область 
визуализации, превосходящую другие методы, доступные для морфологической оценки 
пороков сердца. Благодаря своей универсальности и уникальной способности 
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охарактеризовать ткань миокарда с использованием контрастных веществ или без них, этот 
метод визуализации доказал свою клиническую полезность при оценке широкого спектра 
врожденных пороков сердца, от послеоперационных анатомических повреждений до 
ишемических. приступы, в том числе патологии клапанов. МРТ сердца обеспечивает 
положительные диагностические элементы, не подвергая пациента воздействию радиации, и 
приводит к лучшему диагностическому и терапевтическому лечению [13]. 

МРТ сердца позволяет получать точные изображения во всех плоскостях самых сложных 
анатомических структур сердца и взаимоотношений сердца с другими внутригрудными 
структурами. Он лишен радиации, что позволяет проводить многократные измерения, 
необходимые для последующего наблюдения за маленькими пациентами, и предлагает 
широкий спектр анализов за одно обследование. 

МРТ сердца - это процесс визуализации, дополняющий эхокардиографию, необходимый 
для мониторинга врожденных пороков сердца во взрослом возрасте. В отличие от 
эхокардиографии, морфологическая оценка не ограничивается расположением легочной 
ткани, а взаимосвязь сердца с другими внутригрудными органами прекрасно 
демонстрируется. Универсальность этой визуализации, сочетающая в одном исследовании 
морфологическую и функциональную оценку сердца и крупных сосудов, измерение 
кровотока, поиск ишемии и характеристику ткани миокарда, является решающим 
преимуществом МРТ. Отсутствие радиационного облучения - важное качество для оценки 
молодого населения детородного возраста.  По этим причинам в последних рекомендациях 
МРТ признана методом выбора для последующего наблюдения за врожденными пороками 
сердца [13]. 

Врожденные пороки сердца часто сочетаются с другими врожденными пороками развития. 
Знание этих сочетаний может помочь врачам заподозрить наличие ВПС у детей, которые, не 
имея манифестных симптомов ВПС, попали в поле зрения детских врачей по поводу других 
аномалий [4]. 

ВПС определяется структурными и функциональными пороками сердца, которые, если их 
не лечить с помощью соответствующих вмешательств, влияют на качество жизни человека и 
потенциальную преждевременную смерть. Раннее выявление, диагностика и своевременное 
вмешательство приводят к значительному снижению заболеваемости и 
смертности. Врожденный порок сердца у новорожденного, требующий раннего 
вмешательства. Антенатальная диагностика критических врожденных пороков 
сердца. Оптимальное место доставки - это место, где может быть оказана соответствующая 
помощь[7, 8].  

Из-за поздней диагностики и вмешательства у этих детей могут развиться такие 
осложнения, как сердечная недостаточность, тяжелый цианоз и другие долгосрочные 
последствия. Другие некардиальные осложнения возникают в результате инфекций, 
недоедания и побочных эффектов принимаемых лекарств [11, 14 ]. 

ВПС имеют серьезный прогноз как в отношении предстоящей жизни ребенка, так и его 
дальнейшей социальной адаптации. Следует отметить, что, несмотря на большое количество 
работ, посвященных факторам риска ВПС, вопросы разработки мер прогнозирования 
формирования ВПС у детей, их диагностике и своевременной коррекции остаются 
недостаточно изученными. 

Таким образом, успех консервативного и/или оперативного лечения детей с врожденными 
септальными пороками сердца зависит не только от тяжести порока, но и от наличия 
сопутствующих коморбидных состояний, что требует их раннего выявления.  

Исходя из выше изложенного следует, своевременная и квалифицированная диагностика у 
детей с ВПС имеет прогностическое значение и требует дальнейших исследований. 
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