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Резюме
Цель исследования. Оценить эффективность хирургической помощи новорожденным и младенцам с врожденными поро-
ками сердца и сочетанной экстракардиальной патологией в многопрофильной детской клинической больнице.
Материал и методы. Мы ретроспективно проанализировали лечение 72 пациентов с множественными врожденными поро-
ками развития, включая пороки сердца, или серьезными осложнениями в процессе их хирургической коррекции. Основ-
ную часть пороков развития составили респираторные и желудочно-кишечные аномалии, а тяжелым осложнением кардио-
хирургических вмешательств был язвенно-некротический энтероколит.
Результаты. В 68% наблюдений на первом этапе лечения были выполнены хирургические вмешательства по поводу экстра-
кардиальной патологии, в 29,2% — кардиохирургические вмешательства, у 2 (2,8%) пациентов — оба вида хирургических 
вмешательств были выполнены одновременно. Лечение было успешным у 92% оперированных пациентов.
Вывод. Эффективная работа отделения кардиохирургии в составе многопрофильной детской клинической больницы создает 
предпосылки для эффективной помощи новорожденным и младенцам с множественными врожденными пороками развития.
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Efficiency of surgical care for neonates and infants with congenital heart disease 
and extracardiac comorbidities in a multi-field children’s clinical hospital
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Abstract
Objective. To analyze an efficiency of surgical care for neonates and infants with congenital heart disease and extracardiac comor-
bidities in a multi-field children’s clinical hospital.
Material and methods. We retrospectively analyzed the treatment outcomes and complications in 72 patients with multiple con-
genital malformations, including heart defects. The majority of congenital extracardiac malformations in this cohort were anomalies 
of respiratory system and gastrointestinal tract. Severe complication of cardiac surgery in neonates was necrotizing enterocolitis.
Results. Repair of extracardiac malformations was performed as the first step of surgical management in 68% of cases, repair of con-
genital cardiac defects — in 29.2%. Two patients underwent simultaneous repair of cardiac and extracardiac malformations. Treat-
ment was successful in 92% of patients.
Conclusion. Effective clinical activity of the department of cardiac surgery in a multi-field children’s hospital greatly enhances safety 
and effectiveness of medical care for high risk neonates and infants with multiple congenital anomalies.
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Врожденные пороки сердца (ВПС) у детей часто соче-

таются с пороками развития органов систем пищеварения, 

дыхания, мочеполовой и центральной нервной систем, 

что может существенно ухудшать результаты их хирурги-

ческого лечения.

Частота таких сочетаний может превышать 15—25% [1]. 

Наиболее тяжелые пороки развития этих систем и орга-

нов имеют жизненное значение для новорожденных. В не-

отложной хирургической помощи могут нуждаться около 

80% пациентов с такими врожденными пороками разви-

тия (ВПР). Сочетание этих пороков с критическими ВПС 

без надлежащего хирургического лечения практически 

полностью лишает новорожденных перспективы выжива-

ния [2]. Затронутая проблема помощи новорожденным зна-

чительно осложняется тем фактом, что при обнаружении 

неонатологами серьезных пороков развития, например же-

лудочно-кишечного тракта, наличие сопутствующих ВПС 

до сих пор просматривается почти в 30% этих наблюдений, 

что становится значительным фактором риска неонаталь-

ной смертности [3]. Поэтому наличие и эффективная рабо-

та отделения кардиохирургии в многопрофильной детской 

клинической больнице с хорошими возможностями высо-

коквалифицированной диагностики может иметь большое 

значение для успешного лечения таких детей благодаря тес-

ному сотрудничеству медиков разных специальностей.

Возможности такого сотрудничества в настоящее вре-

мя эффективно реализуются в ГБУЗ «ДГКБ им. Н.Ф. Фи-

латова ДЗМ» в Москве, где наряду с эффективными хи-

рургическими подразделениями с 2008 г. успешно рабо-

тает отделение кардиохирургии. Мы проанализировали 

собственный опыт лечения пациентов с множественны-

ми ВПР, включая ВПС.

Материал и методы

В период с 2009 по 2019 г. в ГБУЗ «ДГКБ им. Н.Ф. Фи-

латова ДЗМ» получили медицинскую помощь 72 пациен-

та с ВПС и сочетанной экстракардиальной хирургической 

патологией, из них 52 (72,2%) ребенка — в рамках одной 

госпитализации. Медиана возраста пациентов на момент 

первого оперативного вмешательства составила 37 (1—229) 

дней, массы тела — 2,9 (1,1—7,5) кг. Четырнадцать (19,4%) 

детей были недоношенными с гестационным возрас-

том 31 (34—36) нед, массой тела 1,47 (1,1—1,7) кг (табл. 1). 
Двое пациентов родились в срок, однако имели малый 

вес к сроку гестации — 1,7 кг. Четырнадцать (19,4%) по-

ступивших в клинику находились на искусственной вен-

тиляции легких. У 23% больных представленной группы 

множественные ВПР были диагностированы до рождения, 

в кабинете пренатальной диагностики клинико-диагно-

стического центра ГБУЗ «ДГКБ им. Н.Ф. Филатова ДЗМ».

В результате проведенного комплексного обследова-

ния, включавшего эхокардиографическое исследование, 

у пациентов были диагностированы следующие ВПС: де-

фект межжелудочковой перегородки — 17 (23,6%) случаев, 

двуотточный правый желудочек — 13 (18%), общий откры-

тый атриовентрикулярный канал — 7 (9,7%), общий артери-

альный ствол — 3 (4,2%), единственный желудочек сердца — 

1 (1,4%), открытый артериальный проток (ОАП) — 4 (5,5%). 

У 15 (21%) пациентов были диагностированы ВПС с дук-

тус-зависимым кровотоком: коарктация аорты — 10 (13,9%) 

случаев, транспозиция магистральных артерий — 3 (4,2%), 

атрезия трикуспидального клапана — 2 (2,8%), тетрада Фал-

ло с атрезией легочной артерии — 3 (4,2%), тотальный ано-

мальный дренаж легочных вен — 1 (1,4%), перерыв дуги 

аорты — 1 (1,4%) (табл. 2). Диагнозы ВПС были подтверж-

дены при хирургических вмешательствах.

Экстракардиальная патология была представлена сле-

дующими нозологическими единицами: атрезия пище-

вода — 13 (18%) наблюдений, из них 2 с изолированной 

формой, пилоростеноз — 5 (6,9%), атрезия двенадцати-

перстной кишки — 9 (12,5%), атрезия ануса — 3 (4,2%), 

эмбриональная грыжа (омфалоцеле) — 8 (11,1%), диафраг-

мальная грыжа — 2 (2,8%), некротический энтероколит 

(НЭК) — 14 (19,4%) и т.д. (табл. 3).
Кардиохирургическое вмешательство было выполнено 

через 19 (2—54) дней после коррекции экстракардиальных 

ВПР в 1-й группе наблюдений (n=49), общехирургическое 

вмешательство — через 11 (3—37) дней после кардиохи-

рургии во 2-й группе (n=21). Двое пациентов оперирова-

ны одномоментно.

Результаты

На первом этапе лечения 49 (68%) пациентам (1-я груп-

па) было выполнено хирургическое вмешательство по по-

воду экстракардиальной патологии: перевязка трахеопи-

Таблица 1. Демографические и клинические характери-
стики пациентов с ВПС и врожденными экстракардиаль-
ными пороками
Table 1. Demographic and clinical characteristics of patients with 
congenital heart disease and extracardiac malformations

Показатель Значение

Пол: мальчик/девочка, n 40/32

Возраст на момент первой операции, сут 37 (1—229)

Вес на момент первой операции, кг 2,9 (1,1—7,5)

Синдром:

VACTERL, n 2

Down, n 9

DiGeorge, n 3

Другие, n 7

Недоношенные дети, n 14

Гестационный возраст, нед 31 (34—36)

Гетеротаксия, n 4

Дуктус-зависимый кровоток, n 15

Примечание. VACTERL — дефекты позвоночника, атрезия ануса, 

порок сердца, трахеопищеводный свищ, аномалия мочеполовой 

системы и конечностей.
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щеводного свища и/или пластика пищевода, наложение 

дуоденодуоденального анастомоза и еюноеюноанастомо-

за, устранение диафрагмальной грыжи и т.д. Двадцать од-

ному (29,2%) пациенту (2-я группа) первично было выпол-

нено кардиохирургическое вмешательство (устранение ко-

арктации аорты, суживание легочной артерии (ЛА), 

модифицированный подключично-легочный анастомоз). 

Двоим (2,8%) пациентам была выполнена одномоментная 

коррекция врожденных пороков развития: суживание ЛА, 

перевязка ОАП и пластика передней брюшной стенки 

для устранения вентральной грыжи в одном случае; сужи-

вание ЛА и пластика левого купола диафрагмы в другом 

случае. Все выполненные хирургические вмешательства 

представлены в табл. 4 и 5.

У 14 новорожденных с ВПС был диагностирован НЭК. 

В 28,6% наблюдений НЭК развился у пациентов с обструк-

цией системного кровотока (коарктация аорты, перерыв 

дуги аорты), в 35,7% случаев — при ВПС с артериаль-

ной гипоксемией (транспозиция магистральных артерий, 

атрезия трикуспидального клапана), в 35,7% случаев — 

при ВПС с выраженной недостаточностью кровообраще-

ния и легочной гипертензией (общий артериальный ствол, 

общий атриовентрикулярный канал). У 11 (78,6%) пациен-

тов НЭК возник в послеоперационном периоде кардиохи-

рургического вмешательства в среднем на 10-й (3—21-й) 

день, у 2 пациентов (недоношенный ребенок 35 нед геста-

ции с общим атриовентрикулярным каналом и ребенок 

с простой формой транспозиции магистральных артерий) 

НЭК возник еще до кардиохирургического вмешательства. 

Во всех случаях это потребовало неотложного хирургиче-

ского вмешательства — резекции участка тонкой кишки, 

выведения илеостомы.

Продолжительность госпитального послеоперацион-

ного периода в целом по группе составила 46 (13—114) 

дней, что было обусловлено трудностями энтерального 

кормления большинства пациентов, продолжительным па-

рентеральным питанием и необходимостью антибактери-

альной терапии.

Послеоперационная выживаемость составила 92%. 

Причинами летальности 6 пациентов в среднем на 22-й 

(2—90-й) день после второй операции были полиорган-

ная недостаточность, инфекция и сердечно-сосудистая 

недостаточность.

Несмотря на сложную сочетанную патологию, 

66 (91,7%) оперированных пациентов были в удовлетво-

рительном состоянии выписаны из больницы. Повтор-

ные вмешательства по поводу экстракардиальной пато-

логии потребовались 13 пациентам. Тридцати восьми па-

циентам после сочетанных хирургических вмешательств, 

включавших паллиативную коррекцию ВПС, кардиохи-

рургическое лечение в течение 5 (1—11) мес было успеш-

но завершено, а 2 пациента ожидают радикальную коррек-

цию порока сердца.

Обсуждение

ВПС нередко сочетаются с другими врожденными 

аномалиями — органов систем пищеварения, дыхания, 

мочеполовой и костно-мышечной систем, центральной 

нервной системы и т.д. Согласно данным крупного ретро-

спективного анализа пациентов с ВПС, опубликованного 

A. Miller и соавт. [9], из 7984 новорожденных у 1080 (13,5%) 

имелись множественные ВПР. Процент множественных 

врожденных аномалий был весьма высоким среди паци-

ентов с дефектами межпредсердной перегородки (18,5%) 

и конотрункальными дефектами (16%). Наивысшая часто-

та множественных ВПР была отмечена среди пациентов 

с атриовентрикулярным ка налом (66,7%). Известно так-

же, что множественные ВПР, включая ВПС, могут сопут-

ствовать генетическим синдромам у 40—50% детей [1, 3].

Таблица 2. Распределение наблюдений по ВПС
Table 2. Structure of congenital heart diseases

Нозологическая 

единица

Число больных 
(n)

НЭК (n)

ТМА 3 3

КоАо 10 3

Перерыв дуги аорты 1 1

ДОПЖ 5 —

ДОПЖ со стенозом ЛА 8 —

ОАС 3 2

ТФ 3 —

ТФ с АЛА 3 —

ООАВК 8 2

АТК 2 2

ДМЖП 17 1

ДМПП 2 —

ОАП 4 —

Дефект АЛП 1 —

ЕЛЖС 1 —

ТАДЛВ 1 —

Примечание. ТМА — транспозиция магистральных артерий; 

КоАо — коарктация аорты; ДОПЖ — двуотточный правый желу-

дочек сердца; ОАС — общий артериальный ствол; ТФ — тетрада 

Фалло; ТФ с АЛА — тетрада Фалло с атрезией легочной артерии; 

ООАВК — общий открытый атриовентрикулярный канал; АТК — 

атрезия трикуспидального клапана; ДМЖП — дефект межжелу-

дочковой перегородки; ДМПП — дефект межпредсердной пере-

городки; ОАП — открытый артериальный проток; дефект АЛП — 

дефект аортолегочной перегородки; ЕЛЖС — единственный 

левый желудочек сердца; ТАДЛВ — тотальный аномальный дре-

наж легочных вен.

Таблица 3. Виды экстракардиальной патологии у опериро-
ванных пациентов
Table 3. Types of extracardiac malformations

Нозологическая единица Число (n (%))

Атрезия пищевода 16(22,2)

Пилоростеноз 5 (6,9)

Атрезия двенадцатиперстной кишки 8 (11,1)

Кольцевидная поджелудочная железа 1 (1,4)

Атрезия тощей кишки  2 (2,8)

Болезнь Гиршпрунга 1 (1,4)

Атрезия ануса 3 (4,2) 

Желудочно-пищеводный рефлюкс 4 (5,5)

Диафрагмальная грыжа 2 (2,8)

Эмбриональная грыжа (омфалоцеле) 9 (12,5)

Паховая грыжа 1 (1,4)

Киста яичника 1 (1,4)

Стеноз мочеточников, мегауретер 1 (1,4)

Гипоспадия 4 (5,5)

Некротический энтероколит 14 (19,5)
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Наиболее распространенными и тяжелыми экстра-

кардиальными аномалиями при множественных врожден-

ных пороках, как установлено во многих исследованиях, 

являются пороки развития желудочно-кишечного трак-

та [10—14]. Эти аномалии развития могут значительно ос-

ложнять течение послеоперационного периода и увеличи-

вать риск смертности пациентов с ВПС как до, так и по-

сле операций [2, 15].

К факторам, осложняющим эффективную помощь 

таким пациентам в нашей стране, следует отнести значи-

тельную разобщенность неонатального общехирургическо-

го и кардиохирургического сервисов в отечественной пе-

диатрии. Как отмечено в ряде зарубежных исследований, 

из-за отсутствия квалифицированных диагностов пороки 

сердца могут не выявляться почти у 30% пациентов с ВПР 

желудочно-кишечного тракта [3]. Следует согласиться с те-

ми клиницистами, которые настаивают на кардиологиче-

ском обследовании всех новорожденных с ВПР [3], что эф-

фективнее всего может быть реализовано в детской кли-

нической больнице, в составе которой имеется клиника 

кардиохирургии.

Послеоперационное выхаживание пациентов с множе-

ственными ВПР представляет собой немалую сложность, 

что может сказываться на результатах лечения. Эти слож-

ности возникают в результате характерной полиорганной 

недостаточности и инфицирования новорожденных па-

циентов в результате повторных хирургических вмеша-

тельств, частой недоношенности, нередко встречающихся 

внутриутробных инфекций, продолжительной антибакте-

риальной терапии и неполноценного питания этих детей, 

Таблица 4. Хирургические вмешательства по поводу ВПС
Table 4. Congenital heart surgery

Оп ерация Количество (n)

Радикальная коррекция врожденных пороков сердца

резекция коарктации аорты с расширенным анастомозом конец в конец 10

перевязка ОАП 4

пластика ДМПП 2

пластика ДМЖП 3

РК ОАС/ООАВК/ТФ/ДОПЖ/ТАДЛВ 8

Паллиативные кардиохирургические вмешательства

модифицированный подключично-легочный анастомоз 11

суживание легочной артерии 27

раздельное суживание легочных артерий и стентирование ОАП 1

первый этап анатомической коррекции ТМА 3

стентирование дистальной дуги и перешейка аорты 1

Примечание. ОАП — открытый артериальный проток; ДМПП — дефект межпредсердной перегородки, ДМЖП — дефект межжелудоч-

ковой перегородки; РК — радикальная коррекция; ОАС — общий артериальный ствол, ООАВК — открытый общий атриовентрику-

лярный канал; ТФ — тетрада Фалло; ДОПЖ — двуотточный правый желудочек; ТАДЛВ — тотальный аномальный дренаж легочных 

вен; ТМА — транспозиция магистральных артерий.

Таблица 5. Хирургические вмешательства у пациентов с экстракардиальной патологией
Table 5. Surgery in patients with extracardiac pathology

Операция Количество (n)

Торакоскопическая перевязка ТПС 2

Торакоскопическая перевязка ТПС, наложение гастростомы 1

Пластика пищевода конец в конец 2

Торакоскопическая перевязка трахеопищеводного свища, наложение эзофагоэзофагоанастомоза 6

Торакоскопия, мобилизация орального конца пищевода, выведение эзофагостомы, наложение гастростомы 4

Фундопликация, наложение гастростомы 6

Лапаротомия, иссечение мембраны привратника, пилоропластика по Микуличу 5

Пластика передней брюшной стенки 7

Пластика купола диафрагмы 1

Наложение дуоденодуоденального анастомоза, еюноеюноанастомоза 11

Лапаротомия, резекция участка кишки, выведение еюно-, илео-, сигмостомы 18

Неоимплантация мочеточников в мочевой пузырь по Коэну 1

Лапароскопическая овариоцистэктомия 1

Видеоассистированная герниопластика 1

Гланулопластика 4

Одномоментная коррекция врожденных пороков развития:

суживание легочной артерии, пластика левого купола диафрагмы 1

суживание легочной артерии, первичная пластика передней брюшной стенки 1

Примечание. ТПС — трахеопищеводный свищ.
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нарушений эндокринного статуса, нередко сочетающихся 

с синдромальной патологией, а также нарушений крово-

обращения, характерных для ВПС [3]. Так, например, по-

сле хирургического вмешательства на желудочно-кишеч-

ном тракте у новорожденных с ВПС осложнения, вклю-

чая инфекционные, развиваются в 4 раза чаще, чем у детей 

со здоровым сердцем [16].

В неотложной хирургической помощи могут нуждать-

ся около 80% пациентов с сочетанными пороками разви-

тия органов грудной клетки, брюшной полости, передней 

брюшной стенки и мочевыделительной системы. Для эф-

фективной медицинской помощи таким новорожденным 

и младенцам, особенно при сочетании с ВПС, важно каж-

дый раз разрабатывать адекватную индивидуальную так-

тику лечения: в какой последовательности и в какие сроки 

планировать хирургические вмешательства или, возмож-

но, в каких-то случаях достаточно ограничиться метода-

ми интенсивной терапии. Поскольку главной целью лече-

ния является спасение жизни пациента, то первоочеред-

ными, очевидно, должны быть действия по устранению 

патологии, представляющей наибольшую угрозу для жиз-

ни ребенка. В представленной серии наблюдений, напри-

мер, 69,4% пациентов на первом этапе хирургического 

лечения были выполнены операции по устранению тра-

хеопищеводного свища и восстановлению проходимо-

сти кишечника, а на втором — кардиохирургические вме-

шательства. В тех 2 наблюдениях, когда сопутствующие 

врожденные дефекты сердечно-сосудистой системы мог-

ли быть кор ригированы одновременно с пластическими 

манипуля циями на диафрагме и передней брюшной стен-

ке, кардиохирург и неонатальный хирург действовали од-

новременно. Хорошие результаты проведенного лечения 

демонстрируют высокую эффективность применявшейся 

тактики безот лагательного этиопатогенетического хирур-

гического лечения.

ВПС признан одним из важнейших факторов риска 

развития НЭК [17]. НЭК новорожденных — неспецифи-

ческое воспалительное заболевание кишечника, возника-

ющее вследствие нарушения кровотока в кишечной стен-

ке и характеризующееся различной степенью ее повреж-

дения с развитием системной воспалительной реакции. 

Возникновение НЭК новорожденных является сложным, 

многофакторным процессом, который еще не полностью 

изучен [18]. Частота этого серьезного осложнения при ле-

чении новорожденных и младенцев с некоторыми ВПС 

может достигать 5—8%. В этиологии некротического эн-

тероколита у детей с ВПС выделяют нарушение микро-

циркуляции участков кишечной стенки, эпизоды низко-

го сердечного выброса и централизации кровообращения 

вследствие ишемии органов брюшной полости, например 

при крупном открытом артериальном протоке или общем 

артериальном стволе [19]. В 19,4% наблюдений, представ-

ленных в этой работе, когда кардиохирургическое вме-

шательство осложнилось тяжелым некротическим энте-

роколитом, спустя 2—4 дня после вмешательства была 

выполнена резекция пораженного участка кишки. Двенад-

цать из 14 оперированных пациентов успешно перенесли 

оба хирургических вмешательства. Опасность этого неред-

кого и серьезного осложнения, с которым сталкиваются 

многие неонатальные кардиохирургические коллективы, 

подчеркивает важность мультидисциплинарного подхода 

к лечению новорожденных и младенцев с ВПС в много-

профильной детской клинической больнице [16].

Для диагностики сочетанных врожденных пороков 

развития, обеспечения адекватной маршрутизации паци-

ента после рождения, определения сроков и этапов кор-

рекции выявленных аномалий на базе консультативно-ди-

агностического центра ГБУЗ «ДГКБ им. Н.Ф. Филатова 

ДЗМ» функционируют кабинеты пренатальной диагности-

ки множественных пороков развития и врожденных поро-

ков сердца у плода.

Заключение

Наличие многопрофильных хирургических подраз-

делений, включая кардиохирургическое, в структуре дет-

ской клиники, а также квалифицированных специалистов 

по неонатальной диагностике и интенсивной терапии по-

зволяет оказывать эффективную помощь самой сложной 

категории пациентов с множественными пороками разви-

тия, включая ВПС, а также с серьезными осложнениями 

процесса лечения.
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