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Аннотация:
Цель. Изучить роль ультразвуковой диагностики у детей раннего возраста с врожденными
пороками сердца на различных этапах оказания медицинской помощи.
Материалы и методы. Учитывая регионально-территориальной особенности и организаци-
онную структуру медицинской помощи Республики Узбекистан, были определены диагно-
стические этапы, которые состоит из 3 уровней: районный, областной и республиканский.
Для наглядно предоставления данных, из исследования были исключены дети с врожденными
пороками сердца с умеренной и легкой тяжести по классификацию J. I. Hoffman [4] и выбраны
дети с тяжелыми ценотическими ВПС, как транспозиции магистральных сосудов (D-ТМС) и
тетрадой Фалло с атрезии легочной артерии (ТФ с атрезии ЛА). Как нам известно, диагностика
этих типов ВПС более доступна и на всех уровнях оказания медицинской помощи. Была
изучена история болезни 46 детей раннего возраста с врожденными пороками сердца (ВПС),
которые были госпитализированы в Национальный Детский медицинский Центр с целью
оперативного вмешательства для коррекции тяжелых пороков сердца в период с 2021 по 2022
годы.
Результаты. Из общей выборки больных детей с ВПС диагноз транспозиция магистральных
сосудов (ТМС) был подтверждён у 43,5% детей, а диагноз ТФ с атрезии ЛА – у 56,5% детей. Из
общих количеств больных детей с ВПС девочки составили 39,1%, а мальчики –60,9%. Среди
детей с ТМС девочки составили 55%, мальчики –45%, а среди детей с ТФ девочки составили
26,9%, мальчики –73,1%. Эти данные свидетельствуют о том, что в нашей выборке ВПС, в
частности ТФ с атрезии ЛА чаще встречаются у мальчиков, тогда как ТМС чаще диагностиру-
ется у девочек. Анализ полученных данных из различных районных этапов по соответствию
диагнозов ВПС с последним этапом медицинской помощи показал, что в районных этапах
43,7% случаев проведено точное диагностика ВПС, в том числе, диагностические совпадения
ТМС составило в 45,0% случаев, а ТФ с атрезии ЛА 42,3% случаев. Полученные данные из
областных этапов по соответствию диагнозов ВПС с последним этапом медицинской помощи
показали, что в областных этапах 69,6% случаев проведено точное диагностика ВПС, в том
числе, диагностические совпадения ТМС составило в 69,2% случаев, а ТФ с атрезии ЛА 70,0%
случаев. Результаты эхокардиографической диагностики последнего этапа показали, что в
95,6% случаев проведено точное диагностика ВПС, в том числе, диагностические совпадения
ТМС составило в 95,0% случаев, а ТФ с атрезии ЛА 96,2% случаев, эти данные были сопостав-
лены с диагнозами после оперативных вмешательств.
Заключение. Учитывая расхождения в диагнозах на различных этапах медицинской помощи,
существует необходимость в создании системы оценки уровня знаний кардиологов и специали-
стов, занимающихся ультразвуковой диагностикой врожденных пороков сердца, особенно на
первом этапе медицинской помощи. На базе республиканских кардиологических центров или
учреждений, имеющих возможности для оказания кардиологической и кардиохирургической
помощи, необходимо создать постоянно действующие консультативные комиссии, работающие
в реальном времени и эти комиссии будут решать спорные вопросы по диагностике ВПС на
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первом и втором этапах оказания медицинской помощи, используя современные возможности
глобальной сети.

Ключевые слова: ультразвуковая диагностика, врожденные пороки развития, врожденные
пороки сердца, эхокардиография, структура, дети, ранний возраст.
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Abstract:
Background. To study the role of Echocardiography in young children with congenital heart defects
in different levels of medical care.
Materials and methods. Taking into account the regional and territorial features and the
organizational structure of medical care in the Republic of Uzbekistan, the diagnostic stages
were identified, which consist of 3 levels: district, regional and republican. To visually provide data,
children with moderate and mild congenital heart defects according to the J. I. Hoffman classification
[4] were excluded from the study and children with severe cenotic CHD, such as transposition of the
main vessels (D-TGA) and tetralogy of Fallot with pulmonary atresia (TOF with PA), were selected.
As we know, the diagnosis of these types of CHD is more accessible at all levels of medical care. The
medical history of 46 young children with congenital heart defects (CHD) who were hospitalized at
the National Children’s Medical Center for surgical intervention to correct severe heart defects in the
period from 2021 to 2022 was studied.
Results. Of the total sample of patients with CHD, the diagnosis of transposition of great arteries
(TGA) was confirmed in 43.5% of children, and the diagnosis of TOF with LA atresia was confirmed
in 56.5% of children. Of the total number of children with CHD, female accounted for 39.1%, and
male -60.9%. Among children with TMS, female accounted for 55%, male -45%, and among children
with TOF, female accounted for 26.9%, male -73.1%. These data indicate that in our study, CHD, in
particular TOF with PA, are more common in male, while TGA is more often diagnosed in female.
An analysis of the obtained data from various region and levels on the correspondence of CHD
diagnoses with the last level of medical care showed that in the region levels 43.7% of cases were
accurately diagnosed with CHD, including diagnostic coincidences of TGA in 45.0% of cases, and
TOF with PA in 42.3% of cases. The data obtained from the regional level on the correspondence
of CHD diagnoses with the last level of medical care showed that in the regional level 69.6% of
cases were accurately diagnosed with CHD, including diagnostic coincidences of TGA in 69.2% of
cases, and TOF with PA in 70.0% of cases. The results of the last-stage echocardiographic diagnosis
showed that in 95.6% of cases, an accurate diagnosis of CHD was performed, including diagnostic
coincidences of TGA in 95.0% of cases, and OTF with PA atresia in 96.2% of cases, these data were
compared with diagnoses after surgery.
Conclusion. Given the discrepancies in diagnoses at different stages of medical care, there is a need
to create a system for assessing the level of knowledge of cardiologists and specialists involved in
ultrasound diagnosis of congenital heart defects, especially at the first stage of medical care. On the
basis of republican cardiological centers or institutions with facilities for providing cardiological and
cardiac surgery, it is necessary to create permanent advisory commissions working in real time, and
these commissions will resolve controversial issues related to the diagnosis of CHD at the first and
second stages of medical care, using modern global network capabilities.
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Введение
В большинстве стран мира врожденные пороки развития (ВПР) относятся к числу наиболее

часто встречаемых патологий у новорожденных и детей первого года жизни. По данным ВОЗ,
в мире ежегодно рождается 4-6% детей с ВПР, летальность при этом составляет 30-40% [2].

Врожденные пороки сердца (ВПС) составляют 1 / 3 всех ВПРи являются одной из основных
причин младенческой смертности. Несмотря улучшения диагностических возможностей
современной кардиологии темп роста ВПС значительно увеличивается и это непосредственно
может быть связано внедрению новых технологических методов диагностики на практику
здравоохранения. При обширном метаанализе данных мировой литературы врожденные пороки
сердца регистрировались с частотой 6 на 1000 родившихся живыми детей в 1930—1934 гг.
с ростом до 9,1 на 1000 после 1995 г [1]. Но, истинная распространенность пороков сердца
может быть гораздо выше, например по показателям 62 регистров их частота может достигать
50 на 1000 родившихся живыми. По данным рандомизированных исследований, проведенных
в США и Великобритании, при не диагностированных случаях или естественном течении ВПС
к концу 1 года жизни погибают более 70% детей, в первые недели жизни – до 20%, в первый
месяц – до 27%. В Северной Америке врожденная патология сердца является причиной смерти
у 37% младенцев, в Западной Европе – у 45% [3].

Ультразвуковая диагностика является одним из важных факторов снижения младенческой
смертности от врожденных пороков сердца, однако разрешающая способность метода тесно
связана с уровнем лечебного учреждения и квалификацией врача, выполняющего эхокардиогра-
фию. Средний уровень диагностики пороков сердца в Европе при однократном ультразвуковом
сканировании составляет 46 %, при повторном — 56 %, при повторных сканированиях в
специализированных центрах — 95 %.

Цель
Исходя из вышеизложенных мы решились изучать роль ультразвуковой диагностики

у детей раннего возраста с врожденными пороками сердца в разных этапах медицинской
помощи.

Материалы и методы
Учитывая регионально-территориальной особенности и организационную структуру

медицинской помощи Республики Узбекистан, были определены диагностические этапы,
которые состоит из 3 уровней: районный, областной и республиканский. Для наглядно
предоставления данных, из исследования были исключены дети с врожденными пороками
сердца с умеренной и легкой тяжести по классификацию J. I. Hoffman [4] и выбраны дети с
тяжелыми ценотическими ВПС, как транспозиции магистральных сосудов (D-ТМС) и тетрадой
Фалло с атрезии легочной артерии (ТФ с атрезии ЛА). Как нам известно, диагностика этих
типов ВПС более доступна и на всех уровнях оказания медицинской помощи.

Была изучена история болезни 46 детей раннего возраста с врожденными пороками
сердца (ВПС), которые были госпитализированы в Национальный Детский медицинский Центр
с целью оперативного вмешательства для коррекции тяжелых пороков сердца в период с 2021
по 2022 годы.

Результаты
Из общей выборки больных детей с ВПС 46 (100%) диагноз ТМС был подтверждён у 20

(43,5%) детей, а диагноз ТФ с атрезии ЛА – у 26 (56,5%) детей (см. диаграмму 1).
Из общих количеств больных детей с ВПС 46 (100%) девочки составили 18 (39,1%), а

мальчики – 28 (60,9%). Среди детей с ТМС 20 (100%) девочки составили 11 (55%), мальчики –
9 (45%), а среди детей с ТФ 26 (100%) девочки составили 7 (26,9%), мальчики – 19 (73,1%). Эти
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данные свидетельствуют о том, что в нашей выборке ВПС, в частности ТФ с атрезии ЛА чаще
встречаются у мальчиков, тогда как ТМС чаще диагностируется у девочек (см. диаграмму 2).

Анализ полученных данных из различных районных этапов по соответствию диагнозов
ВПС с последним этапом медицинской помощи показал, что в районных этапах 43,7% случаев
(n=20) проведено точное диагностика ВПС, в том числе, диагностические совпадения ТМС
составило в 45,0% случаев (n=9), а ТФ с атрезии ЛА 42,3% случаев (n=11) (см. диаграмму 3).

Диаграмма 1. Распределение больных по диагнозу (%)
Diagram 1. Distribution of patients by diagnosis (%)

Диаграмма 2. Распределения больных по полу (%)
Diagram 2. Distribution of patients by gender (%)

Диаграмма 3. Совпадение послеоперационных диагнозов с диагнозами районного этапа
Diagram 3.Match of postoperative diagnoses with district-level diagnoses

Полученные данные из областных этапов по соответствию диагнозов ВПС с последним
этапоммедицинской помощи показали, что в областных этапах 69,6% случаев (n=32) проведено
точное диагностика ВПС, в том числе, диагностические совпадения ТМС составило в 69,2%
случаев (n=14), а ТФ с атрезии ЛА 70,0% случаев (n=18) (см. диаграмму 4).
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Диаграмма 4. Совпадение послеоперационных диагнозов с диагнозами областного этапа (%)
Diagram 4.Match of postoperative diagnoses with regional-level diagnoses (%)

Результаты эхокардиографической диагностики последнего этапа показали, что в 95,6%
случаев (n=44) проведено точное диагностика ВПС, в том числе, диагностические совпадения
ТМС составило в 95,0% случаев (n=19), а ТФ с атрезии ЛА 96,2% случаев (n=25).

Следует отметит, что при 2 случаях ВПС неправильно диагностирован из-за сходства
признаков или симптомов эхокардигрифеских и клиниколабораторных и инструментальных
исследований (см. диаграмму 5).

Диаграмма 5. Совпадение послеоперационных диагнозов с диагнозами последнего этапа до
оперативных вмешательств (%)

Diagram 5.Match of postoperative diagnoses with final preoperative diagnoses (%)

Для уточнение следует напоминать, что в одном случае анамалия Эбштейна диагностиро-
ван как ТМС и в другом случае аорты диагностирован как ТФ с атрезии ЛА.

Обсуждение:
1. Учитывая расхождения в диагнозах на различных этапах медицинской помощи, существу-

ет необходимость в создании системы оценки уровня знаний кардиологов и специалистов,
занимающихся ультразвуковой диагностикой врожденных пороков сердца, особенно на
первом этапе медицинской помощи.

2. На базе республиканских кардиологических центров или учреждений, имеющих воз-
можности для оказания кардиологической и кардиохирургической помощи, необходимо
создать постоянно действующие консультативные комиссии, работающие в реальном вре-
мени и эти комиссии будут решать спорные вопросы по диагностике врожденных пороков
сердца (ВПС) на первом и втором этапах оказания медицинской помощи, используя
современные возможности глобальной сети.
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Сокращения

ВПР врожденные пороки развития
ВПС врожденные пороки сердца
ТМС Транспозиция магистральных сосудов
ТФ Тетрада Фалло
ЛА Легочная артерия
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