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Основные положения
• Врожденные пороки сердца встречаются у одного из ста новорожденных, причем треть этих 

детей нуждаются в корректирующих процедурах. Отмечена тенденция уменьшения смертности, 
связанная с достижениями в хирургическом лечении и периоперационном уходе. В популяции на-
капливается все больше пациентов с корригированными врожденными дефектами сердца. В ста-
тье оценены современное состояние отдаленных исходов коррекций врожденных пороков сердца 
и возможные механизмы улучшения поздних результатов по данным литературы.

ОТДАЛЕННЫЕ РЕЗУЛЬТАТЫ ХИРУРГИЧЕСКОГО ЛЕЧЕНИЯ ВРОЖДЕННЫХ 
ПОРОКОВ СЕРДЦА И ВОЗМОЖНЫЕ МЕХАНИЗМЫ ИХ УЛУЧШЕНИЯ 

Резюме

В статье проведен анализ зарубежной и отечественной литературы, посвящен-
ной отдаленным результатам хирургического лечения врожденных пороков 
сердца и возможным механизмам их улучшения. Глубина поиска – 20 лет. Кри-
терии включения источников: доступ к полному тексту, оригинальные исследо-
вания и обзорные статьи. Критерии исключения: абстракты публикаций. Для об-
зора сформулированы следующие поисковые запросы на английском языке: late 
outcomes of corrections of congenital heart defects, на русском языке: «отдаленные 
результаты коррекции врожденных пороков сердца», «долгосрочные результаты 
коррекции врожденных пороков сердца». Поиск литературы выполнен в систе-
мах ScienceDirect, PubMed, «КиберЛенинка», eLIBRARY.ru. Анализ данных по-
казал, что остаются спорными вопросы объема и длительности наблюдения па-
циентов, перенесших хирургическую коррекцию врожденных пороков сердца. 
В мировой и отечественной практике применяют современные цифровые тех-
нологии с целью дистанционного мониторинга больных. В России программы 
удаленного отслеживания состояния пациентов используют при таких социаль-
но значимых заболеваниях, как сахарный диабет, бронхиальная астма, а также 
для кардиологической реабилитации взрослых больных. Подобные программы 
для дистанционного наблюдения детей, перенесших хирургическую коррекцию 
врожденных патологий сердца, на сегодняшний день в нашей стране отсутству-
ют. Также актуальна проблема отдаленного контроля состояния детей после хи-
рургического устранения врожденных дефектов сердца. Таким образом, необхо-
димо создание комплексной универсальной системы удаленного мониторинга и 
ведения данной группы больных.
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Введение
В настоящее время более 90% младенцев с 

врожденными пороками сердца (ВПС) доживают 
до зрелого возраста [1]. Многие выжившие после 
коррекции впоследствии сталкиваются с целым 
рядом ограничений, нуждаются в сложных вмеша-
тельствах и подвергаются повторным госпитали-
зациям, что создает большую нагрузку на систему 
здравоохранения [2]. Данные лица подвержены ри-
ску значительных осложнений по мере взросления, 
включая сердечную недостаточность, нарушения 
ритма сердца, инсульты, отставание в физическом 
и нервно-психическом развитии, специфические 
проблемы, связанные с пороком [3, 4].

В мировой литературе все больше внимания 
уделяют оценке отдаленных результатов перене-
сенных операций по поводу врожденных пороков 
сердца [4, 5]. В отечественной литературе акцент 

сделан на положительных краткосрочных показате-
лях, но конечной целью лечения должно быть улуч-
шение долгосрочного функционального состояния 
после хирургического лечения врожденных пато-
логий сердца и сосудов [6].

В статье представлен обзор отечественной и 
зарубежной литературы с глубиной поиска 20 лет, 
посвященной отдаленным исходам хирургического 
лечения ВПС, а также анализ возможных механиз-
мов улучшения поздних результатов.

Критерии включения источников: работы, 
посвященные отдаленным результатам коррекции 
ВПС (отсроченные кардиальные осложнения, фи-
зическое и нервно-психическое развитие после 
хирургического лечения); наличие доступа к пол-
ным текстам; тип исследований – оригинальные и 
обзорные. 

Критерии исключения: абстракты публикаций.

Abstract

The article analyzes the literature on long-term results of surgical treatment of 
congenital heart defects and possible mechanisms for their improvement. The 
bibliographic method was used. The analysis of domestic and foreign literary sources 
with a search depth of 20 years is carried out. The criteria for including publications 
were: access to full-text publications, original research, scientific and review articles. 
Exclusion criteria: abstracts and summaries of publications. The following search 
queries were formulated for the review: in English: late outcomes of corrections of 
congenital heart defects, in Russian: long-term results of corrections of congenital 
heart defects, long-term results after corrections of congenital heart defects. The used 
search engines are Science Direct, PubMed, Cyberleninka, E-library. The analysis 
of the literary data showed that the volume and duration of patients’ observation that 
underwent surgical correction of congenital heart defects remain controversial. In 
world and domestic practice modern digital technologies are used for the purpose of 
patients remote monitoring. Remote monitoring programs in the Russian Federation 
are used for such socially significant diseases as diabetes mellitus, bronchial asthma, 
as well as cardiac rehabilitation of adult patients. There are no similar programs 
for patients with congenital heart defects. There is a problem of patients remote 
monitoring after congenital heart defects surgical treatment. In Russia today there is 
no any comprehensive program for remote monitoring of children after congenital 
heart disease surgical correction. We believe that a universal remote monitoring 
system for managing this group of patients must be created.
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Список сокращений
ВПС
КЖ
ТФ

–
–
–

врожденный порок сердца
качество жизни
тетрада Фалло

УМП
ИКТ

–
–

удаленный мониторинг пациентов
информационно-коммуникационные 
технологии

Highlights
• Congenital heart disease (CHD) is estimated to occur nearly in one per 100 newborns and a third of 

these babies are in need of corrective procedures. There is a downward trend in mortality associated with 
advances in surgical treatment and perioperative care. An increasing number of patients with corrected 
CHD are accumulating in the population. This article provides a literary review of the current state of 
long-term outcomes of CHD corrections and possible mechanisms for improving late outcomes.
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Для обзора сформулированы следующие поис-
ковые запросы на английском языке: late outcomes 
of corrections of congenital heart defects, remote 
monitoring of congenital heart defects; на русском 
языке: «поздние исходы коррекции врожден-
ных пороков сердца», «долгосрочные результаты 
коррекции врожденных пороков сердца», «нерв-
но-психическое и физическое развитие детей после 
хирургической коррекции ВПС», «дистанционный 
мониторинг и врожденные пороки сердца». Поиск 
литературы выполнен в системах ScienceDirect, 
PubMed, «КиберЛенинка», eLIBRARY.ru.

Поздние исходы коррекции врожденных по-
роков сердца

В обзоре авторов A.H. Schultz и G. Wernovsky [6] 
отдаленные результаты разделены на две группы. 
Первая группа – общие: поздние летальные исхо-
ды; повторные вмешательства, не связанные с этап-
ностью лечения; желудочковая дисфункция; сер-
дечная недостаточность; нарушения ритма сердца 
и потребность в кардиостимуляции; эндокардит; 
ограничения в физической активности; нейроког-
нитивные нарушения; влияние на качество жизни. 
Вторая группа – специфические поражения. При-
мером служат недостаточность на легочном клапа-
не после хирургической коррекции тетрады Фалло 
(ТФ), дилатация неоаорты, пульмональные стено-
зы после артериального переключения, тромбозы 
межсистемных шунтов. Специфические осложне-
ния многообразны, зависят от морфологии и физи-
ологии конкретного врожденного порока сердца и 
выходят за рамки данного обзора.

Отдаленные исходы в отечественной литературе 
классифицированы на следующие группы: физиче-
ское, эмоциональное, социальное и психическое 
(умственное) здоровье [7]. Для анализа литерату-
ры, посвященной отдаленным исходам, мы выде-
лили следующие, описанные ниже, группы.

Качество жизни
За последние четыре десятилетия число иссле-

дований по анализу качества жизни (КЖ) у лиц с 
ВПС выросло в геометрической прогрессии [8]. 
Несмотря на увеличение количества публикаций, 
данные остаются противоречивыми. Одни иссле-
дователи приближают КЖ к таковому у здоровых 
лиц [5, 9], другие обнаруживают снижение [10, 11].

Авторы ряда работ пришли к выводу, что такие 
показатели, как цианотические пороки, функцио-
нальный класс сердечной недостаточности и систо-
лическая функция желудочков, влияют на КЖ [12]. 
В исследовании 2017 г. под руководством A. Heusch 
оценены различные хирургические стратегии при 
цианотических и ацианотических пороках, а также 
пороках с унивентрикулярной гемодинамикой [13]. 
Результаты показали, что самооценка детьми и под-

ростками КЖ не отражает различий, связанных с 
анатомическими и гемодинамическими измене-
ниями, в той степени, в которой можно было бы 
ожидать. Также авторы продемонстрировали, что 
конкретная хирургическая техника в отдельности 
не позволяет прогнозировать КЖ в более позднем 
детстве и подростковом возрасте.

Доказано, что некоторые проблемы возника-
ют только после выхода на работу или по мере 
взросления, когда влияние семьи ослабевает [13]. 
Несмотря на положительную самооценку пациен-
тов, необходима специализированная психосоци-
альная поддержка, особенно больным после кор-
рекции сложного порока сердца. Спорными оста-
ются вопросы, связанные с определением влияния 
предикторов на КЖ, а также объема и способов 
оказания психосоциальной помощи [8].

Наряду с повышенным интересом к КЖ растет 
осознание важности контроля состояния здоровья, о 
котором сообщают пациенты. Кроме того, в различ-
ных кардиологических популяциях данные о дина-
мике здоровья, предоставляемые больными, служат 
независимыми предикторами смертности [14].

Смертность
Смертность, связанная с ВПС, снижается в тече-

ние последних нескольких десятилетий почти во всех 
возрастных группах, особенно у детей до 5 лет [15]. 
При этом по данным исследования 2018 г., посвящен-
ного анализу выживаемости 35 998 пациентов, дол-
госрочная смертность после хирургического лечения 
врожденных пороков сердца повышена при всех фор-
мах порока. Выживаемость улучшилась с течением 
времени, особенно при тяжелых дефектах со значи-
тельными изменениями в стратегии лечения, но все 
еще отстает от общей популяции [16].

Несмотря на совершенствование тактики веде-
ния больных, внедрение новых стандартов оказания 
помощи, в некоторых группах сохраняются высокие 
риски летальности: несбалансированный атриовен-
трикулярный канал – 11,7% [17], единый желудочек 
– 5%, шунт по Блелоку – Тауссиг – 11% [18], при 
атрезии легочной артерии с дефектом межжелудоч-
ковой перегородки после наложения шунта «легоч-
ная артерия – правый желудочек» – 6,6% [19]. 

Постоянно повышенный риск смерти после кор-
рекции подчеркивает необходимость тщательного 
клинического мониторинга пациентов даже с са-
мыми легкими поражениями [20]. Остаются спор-
ными вопросы длительности и объема инструмен-
тальных методов диагностики, а также механизмов 
и вариантов реализации длительного мониторинга.

Повторные операции
Значительная часть пациентов нуждаются в 

повторной операции после первоначального или 
паллиативного лечения ВПС. Во многих случаях
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эта потребность предсказуема, например при этап-
ных реконструктивных коррекциях, установке кон-
дуита или протеза клапана у маленьких детей, тре-
бующих замены по мере роста ребенка, или био-
протезов с ограниченным сроком службы. В других 
случаях повторная операция необходима при оста-
точных дефектах после первоначальной процеду-
ры (например, митральная вальвулопластика после 
восстановления дефекта межпредсердной пере-
городки), для лечения поздних нарушений ритма 
(кардиостимуляторы при дисфункции синусового 
узла) или последствий хирургических стратегий 
(замена аортального клапана после артериального 
переключения, замена легочного клапана после хи-
рургической коррекции ТФ) [19].

Сохраняется высокая частота дисфункций меж-
системных шунтов, связанных с тромбозом проте-
зов. Остаются высокими риски реопераций в груп-
пе пациентов с механическими клапанами сердца. 
По результатам однофакторного анализа больных с 
механическими клапанами выявлены предикторы 
повторных операций: молодой возраст, малый вес, 
использование клапанов 16-го, 17-го размеров [21].

Факторы, потенциально влияющие на потребность 
в реоперациях, требуют динамического наблюдения.

Желудочковая дисфункция
Пациенты после хирургической коррекции ВПС 

имеют различные степени желудочковой дисфунк-
ции и сердечной недостаточности. Данные состоя-
ния с высокой частотой встречаются среди больных 
с унивентрикулярной гемодинамикой после опера-
ции Фонтена [22]. Распространенность сердечной 
недостаточности достигает 20–30% после операции 
Сенинга и Мастарда, 32% – при врожденной корри-
гированной транспозиции магистральных сосудов, 
40% – в популяции пациентов с гемодинамикой еди-
ного желудочка сердца. По данным Г.А. Глазырина 
и соавт., после хирургического лечения ВПС через 
год первому функциональному классу по NYНA со-
ответствуют 90% больных, а через 10 лет – только 
56% [23]. Сердечная недостаточность в настоящее 
время признана ведущей причиной смертности, за-
болеваемости и госпитализации в структуре позд-
них осложнений [24]. Остаются сложности в ком-
плексной оценке желудочковой функции у пациен-
тов после операции Фонтена [22].

Нарушение ритма
Аритмии часто возникают на поздних сроках 

после операции по поводу ВПС. Остается диску-
табельным вопрос частоты и длительности мони-
торирования сердечного ритма, с учетом данных 
разных авторов о возможном более позднем раз-
витии нарушений (полной атриовентрикулярной 
блокады, тахиаритмий). Так, в работе L. Liberman и 
коллег, охватившей 18-летний период наблюдения, 

отмечено развитие полной атриовентрикулярной 
блокады более чем через 6 лет после операции на 
«открытом» сердце [25].

Фибрилляция или трепетание предсердий часто 
встречаются после операции Фонтена, закрытия 
межпредсердного дефекта; дисфункция синусово-
го узла – как правило, после обширной предсерд-
ной хирургии [26]. Желудочковые аритмии при 
более длительном наблюдении регистрируют у па-
циентов после хирургической коррекции ТФ [27]. 
Проблемой является аритмогенный потенциал хро-
нической нагрузки давлением на правый желудо-
чек в системе кровообращения после унивентрику-
лярной коррекции [28]. По данным исследований, 
потребность в имплантации электрокардиостиму-
лятора в группе больных с заменой митрального 
клапана составляет 11% [29].

По данным отечественных авторов (Л.А. Бокерия 
и соавт.), наиболее часто в раннем послеоперацион-
ном периоде хирургической коррекции ВПС встре-
чаются аритмии в виде желудочковой экстрасисто-
лии различной степени выраженности, составляя 
36% случаев в общей структуре послеоперацион-
ных аритмий. Суправентрикулярная экстрасистолия 
встречается в 29% случаев, различные виды надже-
лудочковых тахикардий – в 17 %, атриовентрикуляр-
ной блокады разной степени – в 10% [10].

Эти данные могут свидетельствовать о необ-
ходимости пожизненного наблюдения пациентов, 
перенесших хирургическое лечение врожденных 
пороков сердца.

Инфекционный эндокардит
Риск развития эндокардита снижается с помощью 

корригирующей операции при септальных дефектах 
со сбросом слева направо при условии отсутствия 
остаточного шунта. Ни у одного больного после 
операции по поводу вторичного межпредсердного 
дефекта, изолированного межжелудочкового дефек-
та без остаточного шунта, открытого артериального 
протока или пульмонального стеноза не наблюдалось 
эндокардита. Однако риск появления эндокардита 
сохраняется у пациентов с аномальными клапана-
ми, протезным материалом, остаточными шунтами и 
сложным ВПС [30]. Данный факт требует составле-
ния плана динамического наблюдения этих больных.

Физическая активность
Физическая нагрузка после хирургического лече-

ния различных форм ВПС варьирует в зависимости 
от возможности полного восстановления по сравне-
нию с паллиативным лечением, наличия остаточно-
го шунта или клапанной дисфункции, а также состо-
яния проводящей системы сердца. У пациентов со 
значительным межпредсердным дефектом физи-
ческая нагрузка и функция легких отклоняются от 
нормы до операции, но нормализуются к 10 годам
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после вмешательства [31]. Больные с более слож-
ными поражениями, включая ТФ, транспозицию 
магистральных сосудов и патологии, при которых 
выполняют операцию Фонтена, имеют разные фи-
зические возможности, на которые влияют ино- и 
хронотропные нарушения [32].

Во втором совместном исследовании NHS-2 92% 
пациентов с аортальным стенозом, 97% с пульмональ-
ным стенозом и 94% с межжелудочковыми дефектами 
были отнесены к I функциональному классу по NYHA. 
Данные отечественной литературы подчеркивают со-
храняющееся низкое физическое функционирование у 
33% больных после 3 лет наблюдения [7].

Нейрокогнитивные результаты
Влияние ВПС на нейроразвитие многофактор-

но и зависит от пред-, пери- и послеоперационных 
факторов риска [33, 34].

Среди больных, перенесших операцию по по-
воду сложной ВПС в неонатальном периоде или 
раннем младенчестве, средние показатели IQ, как 
правило, находятся в пределах нормы, но несколь-
ко ниже, чем в среднем по общей популяции [35]. 
В 2012 г. Американская ассоциация сердца совместно 
с Американской академией педиатрии опубликовали 
заявление в отношении нейрокогнитивных исходов 
у детей с ВПС. В заявлении эксперты признали, что 
дети с ВПС подвергаются повышенному риску когни-
тивных нарушений. Нейрокогнитивная и психосоци-
альная заболеваемость, связанная с ВПС, отрицатель-
но влияет на образовательные достижения и КЖ мно-
гих больных [7, 34, 36]. Дети с ВПС могут испытывать 
задержки во всем спектре нервно-психического раз-
вития, включая моторную, когнитивную, языковую и 
поведенческую сферы. Как Американская ассоциация 
сердца, так и Американская академия педиатрии ре-
комендуют рутинное наблюдение, скрининг и оценку 
этой популяции высокого риска с целью раннего выяв-
ления и вмешательства для предотвращения задержки 
нервного-психического развития [33].

В отечественных исследованиях отмечена низ-
кая приверженность диспансерному наблюдению 
детей после хирургических коррекций, в то же вре-
мя выявлены неудовлетворительные отдаленные 
результаты в данной когорте. Основными причи-
нам отдаленных неудовлетворительных результа-
тов явились отсутствие адекватной диспансериза-
ции в послеоперационном периоде, реканализация 
дефектов, остаточная легочная гипертензия, нару-
шения ритма сердца, гнойно-септические осложне-
ния, остаточный стеноз легочной артерии [37].

С осознанием возможности развития поздних 
осложнений и их значимого влияния на долгосроч-
ный результат в популяции пациентов, перенесших 
хирургическое лечение ВПС, возникает необходи-
мость оптимизации комплексного ведения больных 
в постгоспитальном периоде.

Анализ возможных механизмов улучшения 
поздних результатов

В национальных клинических рекомендациях 
2014 г. по ведению детей с ВПС отражены данные 
по послеоперационному наблюдению [38], которое 
ограничено разной доступностью амбулаторной 
помощи, отдаленностью регионов от специализи-
рованных центров, мерами, связанными с каран-
тинными мероприятиями [39].

В мировой практике ведется работа в направле-
нии мониторирования детей после хирургической 
коррекции синдрома гипоплазии левых отделов 
сердца, разработаны программы постгоспитально-
го мониторинга пациентов, перенесших наложение 
межсистемных шунтов в качестве первого этапа пал-
лиативных коррекций врожденных пороков сердца с 
обедненным легочным кровотоком и дуктус-зависи-
мым легочным статусом [40]. N.S. Ghanayem и колле-
ги в 2003 г. впервые сообщили о внедрении межэтаж-
ного мониторинга путем домашнего наблюдения [41]
и показали, что это улучшает выживаемость детей 
после первого этапа паллиативного лечения гипо-
пластического синдрома левого сердца. Стратегии 
межэтапного наблюдения младенцев с гипопласти-
ческим синдромом левого сердца успешно приме-
нены для отслеживания состояния других межэтап-
ных больных с одножелудочковой коррекцией [42].

На сегодняшний день в России отсутству-
ет четкая структура постгоспитального ведения 
пациентов. Представлены отдельные работы по 
профилактике инфекционного эндокардита [43], 
совершенствованию диспансерного наблюдения, 
суть которых сводится к разработке алгоритмов и 
рекомендаций по периодичности осмотров кардио-
логом по месту жительства [37]. Таким образом, на 
наш взгляд, необходимо создание системы постго-
спитального мониторинга больных ВПС с учетом 
особенностей каждой нозологической единицы. 

Организация мониторинга
В мировой литературе представлено достаточ-

ное количество публикаций, целью которых явля-
лась оценка автоматизации и цифровизации в си-
стеме здравоохранения [44].

Конечная цель указанных технологий – прецизи-
онная медицина, направленная на индивидуализацию 
здравоохранения, при которой медицинские реше-
ния, методы лечения, практики или продукты адапти-
рованы для конкретного пациента [44]. Основные 
компоненты таких программ: управление медицин-
скими данными (обработка электронных медицин-
ских записей), система поддержки принятия реше-
ний (помогает в планировании диагностики и лече-
ния), распределение и планирование ресурсов здра-
воохранения (планирование и управление персона-
лом и материальными ресурсами), дистанционный 
уход (удаленный мониторинг состояния здоровья
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пациентов), а также композитные системы (комплекс-
ные решения по управлению здравоохранением) [45].

Примером решения проблемы дистанционно-
го наблюдения может служить автоматизирован-
ная система удаленного мониторинга пациентов 
(УМП) на основе информационно-коммуникаци-
онных технологий (ИКТ), которая автоматически 
оповещает о времени приема лекарств и визитов в 
больницу. Также предусмотрена возможность вне-
дрения других необходимых решений. В системе 
здравоохранения ИКТ способствуют доступности 
медицинских услуг в любое время и любом месте 
[46]. УМП включает сбор данных, в том числе по-
казатели состояния здоровья, окружающей среды, 
и их передачу на основной сервер. Система УМП 
может помочь получить своевременную медицин-
скую помощь. Стремительное развитие ИКТ, вы-
сокоскоростного интернета и сенсорных сетевых 
технологий повышает доступность мониторинга 
состояния здоровья пациентов, проживающих в 
отдаленных районах, в режиме реального времени. 
Медицинские устройства и датчики, в том числе 
диагностические и визуализирующие, могут быть 
относены к «умным» девайсам, представляющим 
ядро УМК [47]. УМП может помочь медицинскому 
персоналу, медсестрам и/или лицам, осуществля-
ющим уход, динамически и удаленно контролиро-
вать больных [48]. 

В отечественной практике программы дистан-
ционного мониторинга используют при таких соци-
ально значимых заболеваниях, как сахарный диабет, 
бронхиальная астма, а также для кардиологической 

реабилитации взрослых пациентов [49]. Подобные 
программы для пациентов с ВПС отсутствуют.

Заключение
С учетом развития хирургического и анестези-

ологического пособия повышается ранняя выжи-
ваемость пациентов, прооперированных по поводу 
врожденных пороков сердца. Актуальна проблема 
дальнейшего наблюдения за этими больными в ус-
ловиях ограниченных ресурсов здравоохранения, а 
также ряда ограничительных мер. В России на се-
годняшний день отсутствует комплексная програм-
ма дистанционного мониторинга детей после хирур-
гической коррекции врожденных пороков сердца, 
однако имеется положительный опыт применения 
подобных систем у пациентов с сахарным диабетом, 
бронхиальной астмой, хронической сердечной недо-
статочностью. Таким образом, необходимо планиро-
вание и создание универсальной системы удаленно-
го отслеживания состояния данной группы больных.
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