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АННОТАЦИЯ 

Врожденные пороки сердца (ВПС) — одни из наиболее распространенных пороков развития у детей — остаются ведущей причиной 
смерти в младшей возрастной популяции. В обзоре приведена мировая статистика распространенности и смертности при ВПС, а также 
рассмотрены причины вариабельности эпидемиологических данных. Обсуждается ассоциация ВПС с пороками других органов и систем. 
Показана роль различных факторов риска в формировании ВПС у плода. 

Ключевые слова: врожденные пороки сердца, эпидемиология, распространенность, смертность, факторы риска. 
  

Lim Maksim Vyacheslavovich 
 1-pediatriya va neonatologiya kafedrasi dotsenti 

 Samarqand davlat tibbiyot universiteti  
Samarqand , Oʻzbekiston  

Quyliyeva Sohiba O`ktam qizi 
Pediatriya va neonatologiya kafedrasi 1-kurs klinik ordinatorlari 

Samarqand davlat tibbiyot universiteti 
Samarqand , Oʻzbekiston 

Maxmudova Parvina Nasriddinovna 
Pediatriya va neonatologiya kafedrasi 1-kurs klinik ordinatorlari 

Samarqand davlat tibbiyot universiteti 
Samarqand , Oʻzbekiston 

Toshpo'lotov Sanjar Fazliddin o`g`li 
Pediatriya va neonatologiya kafedrasi 1-kurs klinik ordinatorlari 

Samarqand davlat tibbiyot universiteti 
Samarqand , Oʻzbekiston 

 
SAMARQAND VILOYATIDA YANGI TUĜILGAN CHAQALOQLAR ORASIDA UCHRAYDIGAN TUĜMA YURAK 

NUQSONLARINING NOZOLOGIK SHAKLLARI VA KUZATILISH KÓRSATGICHLARI 
 

ANNOTATSIYA 
Bolalarda eng ko'p uchraydigan nuqsonlardan biri bo'lgan tug'ma yurak nuqsoni yosh aholi orasida o'limning asosiy sababi bo'lib qolmoqda. 

Dunyo bóyicha TYuN ning tarqalishi va ólim darajasi bòyicha statistik ma’lumotlar mavjud va epidemiologik ma’lumotlarning ózgaruvchangligi 
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sabablari  órganilmoqda . TYuN ning boshqa organlar va tizimlarning nuqsonlari bilan bog'liqligi muhokama qilinadi. Xomilada TYuN 
shakllanishida turli xavf omillarining roli ko'rsatilgan. 

Kalit so`zi : tug'ma yurak nuqsoni, epidemiologiya, tarqalish, o'lim, xavf omillari. 
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NOSOLOGICAL FORMS AND OBSERVATIONS OF CONGENITAL HEART DEFECTS IN NEWBORNS IN 

SAMARKAND REGION 
ANNOTATION 

 Congenital heart disease (CHD), one of the most common malformations in children, remains the leading cause of death in the younger age 
population. The review provides world statistics on the prevalence and mortality in congenital heart disease, and also considers the reasons for the 
variability of epidemiological data. The association of CHD with defects of other organs and systems is discussed. The role of various risk factors 
in the formation of CHD in the fetus is shown. 

Key words: congenital heart disease, epidemiology, prevalence, mortality, risk factors 
  

Актуальность. Врожденные пороки сердца (ВПС) – это 
достаточно распространенная патология сердечно - сосудистой 
системы. В Узбекистане ежегодно рождается около 10 тыс.  детей 
с ВПС, которые нуждаются в операции. Из них от 50  до 70% 
страдают так называемыми критическими пороками  периода 
новорожденности и требуют экстренной помощи. Летальность при 
таких ВПС чрезвычайно высока: к концу  первой недели умирают 
29%, к первому месяцу – 42%, к первому году жизни – 87%. Между 
тем 98% детей с ВПС, прооперированных в ранние сроки после 
рождения, проживают  полноценную жизнь. Хирургическое 
лечение ВПС представляет собой большой, сложный, активно 
изучаемый в последние годы, но  до конца не изученный раздел 
кардиохирургии. Стремительное становление хирургии ВПС 
новорожденных  и детей первого года жизни удивляет и восхищает 
одновременно, ведь за период, прошедший с момента выполнения 
в 1938 году R. Gross в Бостоне первой операции при ВПС,  – 
перевязки открытого артериального протока, – детские  
кардиологи и кардиохирурги добились поистине блестящих  
результатов. Сегодня нет ВПС, не поддающихся хирургической 
(анатомической или гемодинамической) коррекции. Наряду с 
покорением космоса и открытием структуры ДНК  выдающийся 
французский хирург Ch. Dubost назвал хирургию сердца 
новорожденных «феноменальным достижением  науки XX века».  

Этиология. Аномалии анатомического развития сердца и 
крупных  сосудов обычно формируются на 2-8-й неделе 
внутриутробного развития в результате нарушения 
эмбрионального морфогенеза и могут быть обусловлены как 
наследственными  (генные, хромосомные, геномные, зиготические 
мутации),  так и средовыми факторами, влияющими на 
развивающийся  зародыш. Конкретные причины возникновения 
ВПС связаны с хромосомными аномалиями,  выявляемыми при 
кариотипировании более чем у 1/3 больных с ВПС. Чаще всего это 
трисомия по хромосомам 21, 18  и 13. Помимо болезни Дауна, 
существует около 20 наследственных синдромов, в большинстве 
случаев сопровождающихся ВПС. В общей сложности 
синдромальная патология  обнаруживается у 6-36% больных. 
Моногенная природа ВПС  доказана в 8% наблюдений; около 90% 
наследуются многофакторно, т.е. являются результатом сочетания 
генетической  предрасположенности и воздействия средовых 
факторов.  Последние выступают в качестве провоцирующих, 
выявляющих наследственную предрасположенность при 
превышении «порога» их совместного действия. 

Дефекты генетического кода и нарушения эмбриогенеза  могут 
быть и приобретенными – воздействие на плод и организм матери 

некоторых неблагоприятных факторов (радиация, алкоголизм, 
наркомания), эндокринные заболевания  (сахарный диабет, 
тиреотоксикоз), вирусные и другие инфекции, перенесенные в I 
триместре беременности (краснуха,  грипп, гепатит В), прием 
лекарственных средств (препараты  лития, варфарин, талидамид, 
антиметаболиты, антиконвульсанты). Большое значение в 
возникновении патологии сердца и сосудов имеют смешанные 
вирусно-вирусные и энтеровирусная инфекции, перенесенные 
плодом внутриутробно. Помимо этиологических, выделяются 
факторы риска рождения ребенка с ВПС. К ним относятся: возраст 
матери; токсикоз и угроза прерывания I триместра беременности; 
мертворожденные в анамнезе; наличие детей с врожденными 
пороками развития у ближайших родственников. Количественно  
оценить риск рождения ребенка с ВПС в семье может только  
генетик, но дать предварительный прогноз и направить родителей 
на медико-биологическую консультацию может каждый врач. 
Следует отметить, что частота ВПС у ближайших  родственников 
больных с аномалиями сердца лишь в 2-5 раз  выше по сравнению 
с таковой в общей популяции. У большинства детей с 
изолированными ВПС семейный анамнез не  отягощен и набор 
хромосом не изменен. В связи с этим лишь в  редких случаях имеет 
смысл отговаривать родителей, ребенок  которых страдает ВПС, 
иметь еще одного ребенка. 

Это одна из самых распространенных врожденных аномалий у 
детей (30% от всех пороков развития); по частоте  занимает третье 
место после врожденной патологии опорно-двигательной и 
центральной нервной систем. ВПС наблюдаются со средней 
частотой 5-8 на 1000 живорожденных.  В последние годы 
отмечается увеличение этого показателя,  обусловленное, 
вероятно, применением более совершенных  методов 
функциональной диагностики и возросшим интересом к данной 
проблеме врачей других специальностей. Так,  в США ежегодно 
рождаются до 30-35 тыс., в России – 20-22  тыс., в Узбекистане 10-
15 тыс. детей с ВПС. 

Цель исследования: изучить распространенность, чacтoту и 
нoзoлoгичecкую cтруктуру врoждeнных пoрoкoв ceрдцa у 
нoвoрoждeнных.  

Материалы и методы: проведено обследование 374 
новорожденных детей с врожденными пороками сердца (ВПС). 
Диагноз ВПС у детей устанавливали на основании клинико-
инструментальных данных, в том числе по эхокардиографии. 
Проводился описательно-оценочный метод эпидемиологического 
исследования.  
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Результаты и обсуждение. Проведенный анализ по 
Самаркандской области показал, что наибольшая доля, примерно 
1/5 часть (22,3%) новорожденных с врожденными пороками сердца 
проживала в городе Самарканде, остальные дети распределялись 
по всем регионам области. Наиболее высокие значения этого 
показателя у новорожденных составляла по Ургутскому у 46 
(16,0%) детей и Пастдаргомскому районах у 29 (10,1%) детей. 
Самые низкие величины частоты ВПС, регистрировались у 
новорожденных по Пахтачийскому у 5 (1,7%) детей и 
Кушрабадскому районах у 8 детей (2,8%). Остальные больные 
равномерно распределялись по районам области. Анализ 
исследования позволил не только определить частоту отдельных 
нозологических форм пороков сердца, но и распределить 
выявленные пороки по их частоте.  

Структура основных нозологических форм врожденных 
пороков сердца у новорожденных детей показывает, что в группе 

наиболее часто встречающихся ВПС зарегистрированы дефект 
межжелудочковой перегородки - у 132 (40,7%) больных и дефект 
межжелудочковой перегородки в сочетании с другими формами 
ВПС у 27 (8,3%) детей, а также дефект межпредсердной 
перегородки у 101 (31,2%) и межпредсердной перегородки в 
сочетании с другими формами ВПС у 18 (5,6%) новорожденных. 
Более тяжелые формы ВПС, такие как тетрада Фалло были 
отнесены к группе умеренно частых пороков и выявлены у 20 
(6,2%) детей, в группу редко встречающихся пороков (менее чем 
4,0%) вошли открытый артериальный проток у 11 (3,4%) больных, 
артрио-вентрикулярный канал у 3 (0,9%), обший аортальный ствол 
у 2 (0,6%), стеноз легочной артерии у 4 (1,2%), атрезия 
трикуспидального клапана у 2 (0,6%) и недостаточность 
трикуспидального клапана встречавшаяся у 4 (1,2%) 
новорожденных.

 
Таблица №1 

№ Районы Количество болевших детей ВПС Проценты 
1 Ургут 46 16,0% 
2 Пастдаргом 29 10,1% 
3 Пахтачи 5 1,7% 
4 Кушрабат 8 2,8% 

 
Таблица №2 

№ ДМЖП 132 40,7% 
1 ДМЖП сочетан с др ВПС 27 8,3% 
2 ДМММ 101 31,2% 
3 ДМММ сочетан с др ВПС 18 5,6% 
4 Тетрада Фалло 20 6,2% 
5 ОАП 11 3,4% 
6 Атриовентрикулярный канал 3 0,9% 
7 ОА ствол 2 0,6% 
8 Стеноз легочный артерии 4 1,2% 
9 Атрезия трикуспидального клапана 2 0,6% 
10 Недостаточность трикуспидального клапана 4 1,2% 

Выводы. Данные распространенности, частоты и структуры врожденных пороков сердца у детей могут быть использованы при 
планировании объема специализированной помощи, в том числе и кардиохирургической в Самаркандской области.
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