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Аннотация:
Цель. Изучить структуры врожденных пороков сердца, оперированные нами в период ново-
рожденности и в младенческом возрасте.
Материалы и методы.Материалом исследования послужили 153 новорожденных и младенца
с диагнозом транспозиции магистральных сосудов, которые прошли хирургическое вмешатель-
ство в Национальном детском медицинском центре и в частных клиниках Ташкента, таких как
«Эзгу ният» и «Ихлос».Методом исследования стали статистические обработки, проведенные с
использованием программного обеспечения Microsoft Excel 2019. Были определены показатели
описательной статистики и вариации.
Результаты. В общем числе больных детей мальчики составляют 73,2%, в то время как
девочки – 26,8%. Эти данные подтверждают результаты различных литературных источников и
исследований, которые показывают, что встречаемость транспозиции магистральных сосудов
значительно преобладает у мальчиков. В 96,08% случаев транспозиция магистральных сосудов
наблюдается в сочетании с другими врожденными пороками сердца. большинство случаев
транспозиции магистральных сосудов наблюдаются в сочетании с различными врожденными
пороками сердца. В частности, открытый артериальный проток встречается в 31,37% случаев,
что указывает на его значительное распространение среди больных детей с данной патологией.
Дефект межжелудочковой перегородки также является распространенным сопутствующим
заболеванием транспозиции магистральных сосудов, встречающимся в 22,88% случаев. Кроме
того, в 20,92% случаев наблюдается сочетание обоих этих врожденных пороков сердца на фоне
транспозиции магистральных сосудов, что подчеркивает сложность клинической картины у
таких пациентов.
Заключение. Полученные данные указывает и подтверждают, что для более глубокого понима-
ния механизмов их возникновения и улучшениюметодов диагностики и лечения необходимость
дальнейшего изучения взаимосвязей между различными врожденными аномалиями и транспо-
зицией магистральных сосудов. Это подчеркивает необходимость дальнейших исследований и
анализа, чтобы лучше понять все возможные комбинации и их влияние на здоровье пациентов.

Ключевые слова: врожденные пороки развития, врожденные пороки сердца, транспозиция
магистральных сосудов, структура, открытый артериальный проток.
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Abstract:
Background. To study the structures of congenital heart defects operated by us during the newborn
and infancy.
Materials and methods. The research material included 153 newborns and infants diagnosed with
transposition of the great arteries (TGA) who underwent for surgery at the National Children’s
Medical Center and private clinics in Tashkent, such as “Ezgu Niyat” and “Ihlos”. The research
method was statistical processing performed using Microsoft Excel 2019 software. Indicators of
descriptive statistics and variations were determined.
Results.Male make up 73.2% of the total number of sick children, while female make up 26.8%.
These data confirm the results of various literature sources and studies, which show that the
occurrence of TGA is significantly predominant in boys. In 96.08% of cases, TGA is observed in
combination with other congenital heart defects. Most cases of TGA are observed in combination
with various congenital heart defects. In particular, an PDA occurs in 31.37% of cases, which
indicates its significant prevalence among sick children with this pathology. VSD is also a common
concomitant defect of the TGA, occurring in 22.88% of cases. In addition, in 20.92% of cases, a
combination of both of these congenital heart defects is observed against the background of TGA,
which underlines the complexity of the clinical picture in such patients.
Conclusion. The obtained data indicate and confirm that in order to better understand the mechanisms
of their occurrence and improve diagnostic and treatment methods, it is necessary to further study the
interrelationships between various congenital anomalies and TGA. This highlights the need for further
research and analysis to better understand all possible combinations and their impact on patient health.

Keywords: congenital malformations, congenital heart defects, transposition of great arteries,
structure, patent ductus arteriosus.

Введение
Во многих странах среди новорожденных и детей в возрасте до одного года врожденные

пороки развития (ВПР) являются одними из наиболее распространенных патологий. Согласно
данным Всемирной организации здравоохранения (ВОЗ), ежегодно в мире рождается от 4% до
6% детей с ВПР, при этом уровень летальности составляет 30-40%. Частота выявления ВПР у
новорожденных в течение первого года жизни может достигать 5% [1].

Врожденные пороки сердца составляют около одной трети всех аномалий развития
после врожденных пороков опорно-двигательного аппарата и центральной нервной системы и
являются однойиз главныхпричин смертности среди новорожденных.Согласно статистическим
данным из разных стран, от 0,6% до 1,4% новорожденных имеют ВПС. В таких странах, как
США, Япония, Швеция и Россия, ежегодно фиксируется около 0,7-0,8% случаев ВПС среди
новорожденных. По данным, опубликованным в 2021 году Европейским регистром врожденных
пороков развития EUROCAT, врожденные пороки сердца (ВПС) встречаются у примерно
2,5% новорожденных. Согласно обширному метаанализу мировой литературы, в 1930—1934
годах частота врожденных пороков сердца составляла 6 случаев на 1000 живорожденных,
увеличившись до 9,1 на 1000 после 1995 года. По различным оценкам, с 2000 года частота
врожденных пороков сердца колебалась от 4 до 10 на 1000 новорожденных. В Северной
Америке ВПС являются причиной смерти 37% младенцев, в то время как в Западной Европе
этот показатель достигает 45%. На основе результатов рандомизированных исследований,
проведенных в США и Великобритании, показывают, что при естественном течении ВПС более
70% детей погибают к концу первого года жизни, причем в первые недели жизни смертность
составляет около 20%, а в течение первого месяца — до 27% [2,3].

В соответствии с данными современных зарубежных исследований, транспозиция маги-
стральных сосудов (ТМС) составляет 4,5–7% среди всех врождённых пороков сердца (ВПС),
что эквивалентно 20–30 случаям на 100 тыс. живорожденных. Наблюдается преобладание
среди мальчиков с соотношением от 1,5:1 до 3,2:1. Реальная распространенность этих пороков
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может быть значительно выше, и по данным 62 регистров Европейского регистра врожденных
пороков развития EUROCAT, их частота может достигать 50 случаев на 1000 живорожденных.
ТМС является наиболее распространённым ВПС, которое связано с критическим состоянием,
прогрессирующей гипоксемией и требует срочных хирургических вмешательств на ранних
стадиях. В 10% случаев ТМС сочетается с другими внесердечными мальформациями [4,5].

Современные достижения в области диагностики, хирургического и медикаментозного
лечения врожденных пороков сердца способствовали увеличению числа пациентов, которые
выживают с такими заболеваниями.

У пациентов с транспозицией магистральных сосуд интактной межжелудочковой перего-
родкой, которые не получают лечение, смерть обычно наступает в раннем грудном возрасте,
часто через несколько дней после закрытия открытого артериального протока. У больных с
сопутствующими дефектами, такими как дефект межжелудочковой перегородки или дефект
межпредсердной перегородки, может быстро развиваться легочная сосудистая гипертензия, что
увеличивает риск летального исхода к концу первого года жизни. Это объясняет многочислен-
ные попытки хирургической коррекции данного порока, начиная с 1950-х годов, когда начались
операции на открытом сердце. Однако только в конце 1980-х годов анатомическая коррекция
в виде артериального переключения была признана стандартом лечения. Первую операцию
этого типа в современном исполнении выполнил хирург Жатене в Сан-Паулу, Бразилия, в
1976 году. Ранние операции артериального переключения у новорожденных, разработанные
в Бостонской детской больнице, продемонстрировали возможность успешной радикальной
коррекции критических врожденных пороков сердца с низкой летальностью. Это стало важным
достижением, показавшим эффективность сложных кардиохирургических вмешательств у
новорожденных с высоким риском [6].

Исходя из вышеизложенных литературных данных, в этой статье мы решили рассмотреть
общие статистические данные нашей выборку, оперированные нами в период новорожденности
и до годовалого возраста, основываясь на пятилетний опыт в промежутке между 2019 и 2025
гг.

Цель
Исходя из вышеизложенных литературных данных, в этой статье мы поставили перед

собой цель изучить структуры врожденных пороков сердца, оперированные нами в период
новорожденности и до годовалого возраста, основываясь на пятилетний опыт в промежутке
между 2019 и 2025 гг.

Материалы и методы
Материалом нашего исследования послужили 153 новорожденных и младенца с диагнозом

транспозиции магистральных сосудов, которые прошли хирургическое вмешательство в
Национальном детском медицинском центре и в частных клиниках Ташкента, таких как «Эзгу
ният» и «Ихлос».

Методом исследования стали статистические обработки описательной статистики, прове-
денные с использованием программного обеспечения Microsoft Excel 2019. Были определены
показатели описательной статистики и вариации.

Результаты
В общем числе больных детей мальчики составляют 73,2%, в то время как девочки –

26,8% (см. диаграмму 1). Эти статистические данные подтверждают результаты различных ли-
тературных источников и исследований, которые показывают, что встречаемость транспозиции
магистральных сосудов значительно преобладает у мальчиков.

Эти данные подчеркивают важность гендерного анализа в области педиатрии, так как
они указывают на то, что мальчики более подвержены этому заболеванию. Это может быть
связано с различиями в физиологии и генетических факторах, которые требуют дальнейшего
изучения.
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Результаты статистических данных по сочетании транспозиции магистральных сосудов с
другими врожденными пороками сердца представлены в диаграмме 2. Как видно из представ-
ленной диаграммы, в 96,08% случаев транспозиция магистральных сосудов наблюдается

Диаграмма 1. Распределение больных детей по полу (%)
Diagram 1. Distribution of sick children by gender (%)

в сочетании с другими врожденными пороками сердца. Это означает, что лишь в 3,92% случаев
фиксируется изолированный порок, связанный исключительно с транспозицией магистральных
сосудов (см. диаграмму 2).

Диаграмма 2. Сочетание ТМС с другими врождёнными пороками сердца (%)
Diagram 2. Combination of TGA with other congenital heart defects (%)

Структура сочетании транспозиции магистральных сосудов с другими врожденными
пороками сердца представлены в диаграмме 3.

Диаграмма 3. Структура сочетаний ТМС с другими врождёнными пороками сердца (%)
Diagram 3. Structure of TGA combinations with other congenital heart defects (%)
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Представленная диаграмма наглядно демонстрирует, что большинство случаев транспо-
зиции магистральных сосудов наблюдаются в сочетании с различными врожденными пороками
сердца. В частности, открытый артериальный проток встречается в 31,37% случаев, что
указывает на его значительное распространение среди больных детей с данной патологией.
Дефект межжелудочковой перегородки также является распространенным сопутствующим
заболеванием транспозиции магистральных сосудов, встречающимся в 22,88% случаев. Кроме
того, в 20,92% случаев наблюдается сочетание обоих этих врожденных пороков сердца на
фоне транспозиции магистральных сосудов, что подчеркивает сложность клинической кар-
тины у таких пациентов. Важно отметить, что у 3,92% пациентов фиксируется сочетание
транспозиции магистральных сосудов с дефектом межпредсердной перегородки. Также стоит
упомянуть, что в 5,88% случаев наблюдается сочетание дефекта межпредсердной перегородки
с открытым артериальным протоком, что еще раз подтверждает многообразие врожденных
аномалий, с которыми могут сталкиваться новорожденные и младенцы. Кроме того, около 9%
новорожденных и младенцев имеют сочетание транспозиции магистральных сосудов с другими
врожденными пороками сердца, не упомянутыми ранее. Это свидетельствует о том, что данная
патология может проявляться в различных формах и сочетаниях, что требует внимательного
подхода к диагностике и лечению (см. диаграмму 3).

Обсуждение:
Таким образом, результаты этого исследования не только подтверждают существующие

данные, но и открывают новые горизонты для понимания причин и механизмов, стоящих
за этим заболеванием. Важно продолжать исследовать эту тему, чтобы разработать более
эффективные методы диагностики и лечения, а также повысить осведомленность среди
медицинских работников и родителей о рисках, связанных с транспозицией магистральных
сосудов у мальчиков.

Полученные данные указывает и подтверждают, что для более глубокого понимания
механизмов их возникновения и улучшению методов диагностики и лечения необходимость
дальнейшего изучения взаимосвязей между различными врожденными аномалиями и транспо-
зицией магистральных сосудов.

Результаты подчеркивают важность комплексного подхода к исследованию данной патоло-
гии, так как они подтверждают, что наша выборка, состоящая из новорожденных и младенцев
с транспозицией магистральных сосудов, а также с другими сопутствующими патологиями,
соответствует современным требованиям и стандартам, установленным для исследовательских
работ в области кардиологии. Это подчеркивает необходимость дальнейших исследований и
анализа, чтобы лучше понять все возможные комбинации и их влияние на здоровье пациентов.
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Сокращения

ВПР врожденные пороки развития
ВПС врожденные пороки сердца
EUROCAT Европейский регистр врожденных пороков развития
ТМС Транспозиция магистральных сосудов
ОАП Открытий аортальный клапан
ДМЖП Дефект межжелудочковой перегородки
ДМПП Дефект межпредсердной перегородки
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