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Епідеміологія та внутрішньоутробна 
кардіологія

Поширеність природжених вад серця (ПВС) 
при народженні становить від 75 до 90 на 10 000 
живонароджених та вагітностей у цілому; при 
цьому результати аналізу підгруп свідчать про те, 
що частота перерваної вагітності становить до 
76 % для плодів із вадами зі складною анатомією 
або єдиним шлуночком серця (таблиця) [39]. У 
британському дослідженні за даними National 
Institute for Cardiovascular Outcome Research 
також показано значну варіабельність частоти 
пренатального виявлення ПВС, наведено реко-
мендації щодо оптимізації системи пренатально-
го скринінгу та ревізії його результатів [10, 29]. 
Додаткові дослідження необхідні для вивчення 
прогнозу та коморбідних станів, особливо за від-
носно нечастих пренатальних знахідок, напри-
клад ізольованої правої дуги аорти, з метою по  -
ліпшення консультування батьків [48]. По      ши -
реність ПВС серед дорослих на сьогодні стано-
вить від 3 до 6,1 на 1000; ці показники ви    значені 
за даними Quebec Congenital Heart Disease 
Database та систематичного огляду літератури 
відповідно [46, 78]. Однак зазначена популяція 
динамічна, і прогнозується, що впродовж най-
ближчої декади спостерігатиметься збільшення 
близько на 60 % частоти виявлення дорослих з 
ПВС, наприклад з фізіологією єдиного шлуноч-

ка. Це, ймовірно, призведе до збільшення інвес-
тування у сфері людського і фізичного капіталу 
для того, щоб пацієнти з ПВС змогли повністю 
реалізувати свій життєвий потенціал [13, 36].

Єдиний шлуночок

На теперішній час розроблено кілька паліа-
тивних хірургічних підходів до ведення пацієн-
тів із синдромом гіпоплазії лівих відділів серця 
та пов’язаних з ним аномалій правого шлуноч-
ка (ПШ). До хірургічних процедур належать 
«гібридний підхід», процедури Norwood і Sano, 
кінцева мета яких – забезпечення переходу паці-
єнта до повної анатомії Fontan [70]. Беручи до 
уваги повідомлення про те, що вибір паліативної 
стратегії не впливає на смертність цієї категорії 
пацієнтів [5, 12, 27, 55], складним залишається 
питання проведення оптимального втручання з 
урахуванням відмінностей між специфічними 
підгрупами. Для прикладу, порівняння ранніх та 
середньострокових результатів «гібридного під-
ходу» продемонструвало відсутність відмінності 
щодо рівня смертності порівняно з процедурою 
Norwood, незважаючи на значуще вищі показ-
ники хірургічного (Aristotle) ризику в пацієнтів 
«гібридної групи» (рис. 1) [44].

Удосконалені методи візуалізації можуть до  -
помогти оптимізувати хірургічні стратегії та 
поліпшити віддалені наслідки в цієї складної 
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категорії пацієнтів. Проведення магнітно-резо-
нансної візуалізації (МРВ) серця дозволяє візуа-
лізувати динаміку кровотоку в пацієнтів з повним 
кавапульмональним з’єднанням [8]. Зниження 
потужності тунелю Fontan, що розглядається як 
основна причина зниження фізичної спромож-
ності після процедури Fontan, було значуще 
менш вираженим у пацієнтів з внутрішньоперед-
сердним латеральним тунелем, ніж у таких з 
позасерцевими тунелями. Незважаючи на те, що 
зниження потужності посилюється експоненцій-
но разом зі збільшенням серцевого індексу під 
час проведення стрес-тесту з добутаміном, не 
виявлено кореляції між втратою потужності та 
фізичною спроможністю при проведенні кардіо-
пульмонального навантажувального тесту.

Незважаючи на суттєве зниження загаль-
ної смертності після операції Fontan упродовж 
останніх десятиліть [18, 66], досить проблемними 
аспектами ведення пацієнтів залишаються після-
операційні випоти, ентеропатія зі втратою білка 
(ЕВБ) та печінкова дисфункція. У ретроспектив-
ному дослідженні 42 пацієнтів з ЕВБ показано, що 
на сучасному етапі смертність нижча, порівняно з її 

історичними показниками [33]. Тим не менше, ЕВБ 
залишається складним для лікування станом, при 
цьому передсердні аритмії виникають у 67 % паці-
єнтів. Ця стаття може бути дуже важливою для клі-
ніцистів, оскільки в ній наведено детальний план 
лікування пацієнтів з ЕВБ після операції Fontan. 
Печінкова та ниркова дисфункція – часті пізні 
ускладнення в пацієнтів після операції Fontan – є 
предикторами несприятливих наслідків у віддале-
ний період [19]. Як і очікували, високий бал за шка-
лою Model for Endstage Liver Disease – eXcluding 
INR (MELD-XI), яка оцінює функціональний стан 
печінки та нирок, корелює з підвищеним ризи-
ком смерті або трансплантації [4]. Упровадження 
шкали MELD-XI у клінічну практику може бути 
корисним для прогнозування середньострокових 
та віддалених наслідків у цій популяції пацієнтів, 
чисельність якої збільшується.

У пацієнтів після операції Fontan також спо-
стерігається зменшення маси скелетних м’язів, 
що асоціюється зі значно зниженою піковою 
фізичною спроможністю [14]. З огляду на вияв-
лене значне зниження ресинтезу фосфокреатину 
після фізичних навантажень, автори припусти-

Таблиця 
Поширеність природжених вад серця (на загальну кількість народжених та живонароджених): 
дані дослідження EPICARD

Категорії ПВС (АСС)
Кіль-
кість

Частка
ЖН

Частка
ПВ

Частка
МН

Поширеність (на 10 000)

ЗН1 95 % ДІ ЖН2 95 % ДІ

Гетеротаксія, зокрема ізомеризм 
і дзеркальне розташування (транспозиція)

37 21,6 75,7 2,7 1,2 0,8–1,6 0,2 0,1–0,5

Аномалії венозного повернення 31 83,9 16,1 0,0 1,0 0,7–1,4 0,8 0,5–1,2

Аномалії передсердь і міжпередсердних 
сполучень

182 95,6 4,4 0,0 5,7 4,9–6,6 5,5 4,7–6,4

Аномалії атріовентрикулярних сполучень 
і клапанів

213 51,2 42,7 6,1 6,7 5,8–7,7 3,5 2,8–4,2

Складні аномалії атріовентрикулярних 
сполучень

13 53,8 46,2 0,0 0,4 0,2–0,7 0,2 0,1–0,5

Функціонально унівентрикулярні серця 158 30,4 62,7 6,9 5,0 4,2–5,8 1,5 1,1–2,0

ДМШП 1491 93,6 5,7 0,7 47,0 44,6–49,4 44,4 42,1–46,8

Аномалії виносного тракту ЛШ 563 79,4 18,5 2,1 17,7 16,3–19,3 14,2 12,9–15,6

Аномалії екстраперикардіальних 
артеріальних стовбурів

170 73,5 23,5 3,0 5,3 4,6–6,2 4,0 3,3–4,7

Природжені аномалії коронарних артерій 9 100,0 0,0 0,0 0,3 0,1–0,5 0,3 0,1–0,5

Всього 2867 81,9 16,3 1,8 90,3 87,0–93,6 74,8 71,8–77,8

Всього, окрім випадків, асоційованих 
з хромосомними аномаліями

2471 89,2 9,8 1,0 77,8 74,8–80,9 68,4 67,3–73,2

Всього, окрім випадків, асоційованих 
з хромосомними або іншими аномаліями

2036 92,8 6,4 0,8 64,1 61,4–67,0 60,2 57,5–62,9

Всього, окрім випадків, асоційованих 
з хромосомними або іншими аномаліями, 
або ІДМШП

930 84,2 14,0 1,8 29,3 27,4–31,2 24,9 23,2–26,7

1 Загальна кількість народжених (знаменник) = 317 538 (популяційна база даних).
2 Загальна кількість живонароджених (знаменник) = 314 022 (популяційна база даних).
ЗН – загальна народжуваність; ІДМШП – ізольовані дефекти міжшлуночкової перегородки; ЖН – живонароджені; ЛШ – лівий шлуночок; 
ПВ – перервана вагітність; МН – мертвонароджені; ДІ – довірчий інтервал; ДМШП – дефекти міжшлуночкової перегородки
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ли існування так званої «міопатії Fontan», яку 
доцільно в майбутньому дослідити більш деталь-
но. Ця знахідка надзвичайно важлива, оскільки 
належне функціонування м’язової помпи має 
велике значення для збільшення серцевого вики-
ду і серцевого індексу під час фізичних наванта-
жень у пацієнтів після операції Fontan [71].

Хірургія

Надклапанний стеноз легеневої артерії 
(НСЛА) – основна проблема, яка виникає після 
операції переміщення артерій з приводу транспо-
зиції магістральних судин (ТМС), і трапляється, 
згідно з даними історичних досліджень, з часто-
тою до 55 %. Нещодавно проведене дослідження 
середньострокових результатів після виконання 
модифікованої операції переміщення артерій у 
120 пацієнтів, яка полягала у вищому пересі-
ченні неопульмонального кореня та висіченні 
устя коронарних артерій у вигляді обмежених 
«О»-подібних «ґудзиків». При цьому продемон-
стровано нижчу частоту НСЛА впродовж понад 
5-річного періоду спостереження. Виживання без 
повторної операції з приводу НСЛА становило 
97,1 % через 14,75 року [74]. Автори пов’язують 
такий наслідок з особливостями хірургічної тех-
ніки, в результаті якої пересічений край неопуль-
мональної артерії залишається інтактним, проте 
зазначають, що для підтвердження цього висно-
вку потрібні подальші дослідження.

Результати тривалого спостереження за учас-
тю більш як 1700 дорослих після виконання 
процедури Ross у Нідерландах і Німеччині про-
демонстрували задовільну роботу легеневих кон-
дуїтів, при цьому виживання без регургітації 
ступеня  2+ становило 95 % через 14 років, а без 
повторного втручання – 80 % через 15 років спо-
стереження [52].

Нові дані рандомізованого дослідження Safe 
Paediatric Euglycemia After Cardiac Surgery пока-
зали, що жорсткий контроль глікемії у післяопе-
раційний період був доцільним у пацієнтів віком 
> 60 днів і сприяв низькій частоті виникнення 
інфекційних ускладнень. На відміну від цього, 
в молодших пацієнтів спостерігали зростання 
частоти цієї групи ускладнень [2]. Питання чіт-
кої ідентифікації умов, за яких буде доцільним 
жорсткий контроль глікемії в післяопераційний 
період, потребує подальших досліджень.

Двома аспектами дискусій, що тривають між 
хірургами та інтервенційними кардіологами, є 
природжений аортальний стеноз і ДМШП [11]. 
Нещодавно, результати спостереження проміж-
ної тривалості (у середньому (10±7) років) після 
корекції первинного аортального стенозу показа-
ли, що впродовж першого року життя збільшу-
валася частота повторних втручань у пацієнтів 
після балонної вальвулопластики (відношення 
ризиків (ВР) 4,0; p = 0,001) [73].

У проспективне рандомізоване контрольоване 
дослідження залучили 229 дітей з перимембра-
нозним ДМШП, яким проводили хірургічне або 
інтервенційне закриття дефекту. Згідно з резуль-
татами, виконання інтервенційного закриття асо-
ціювалося з менш вираженим пошкодженням 
міокарда (спостерігали нижчі рівні креатин -
фосфокінази-МВ та серцевого тропоніну І), 
менш тривалим перебуванням у стаціонарі, мен-
шою вартістю та більш швидкими термінами 
реабілітації [85]. Автори заявили, що інтервен-
ційне закриття дефекту може бути методом вибо-
ру. Однак через 2 роки не спостерігали різниці 
щодо частоти виявлення пацієнтів із закритим 
ДМШП, несприятливими подіями та ускладнен-
нями між двома групами порівняння; окрім того, 
такий аспект, як пізня атріовентрикулярна бло-
када, потребує подальших досліджень.

Інноваційний крок – післяопераційна під-
тримка сімей шляхом організації відеоконфе-
ренцій, яка показала, що може бути реалізована 
в реальних умовах і сприяє зниженню частоти 
випадків повторної госпіталізації серед немовлят 
з ПВС [47]. Застосування комп’ютерних тех-
нологій також дозволяє хірургам моніторувати 
ризик-кориговані внутрішньогоспітальні наслід-

0 50 100 150 200 250 300 350

Кіль кість паціє нтів з ризикомПроце-
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Рис. 1. Виживання між стадіями після процедур 
Norwood і Hybrid. Ретроспективний аналіз 
вижива    ння (Британія). Криві Каплана – Мейєра 
демонструють відсутність різниці у виживанні, 
незважаючи на статистично значущу різницю за 
балом за шкалою Aristotle між двома групами. 
Адаптовано за D. Lloyd та співавторами [44]
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ки і порівнювати їх з міжрегіональними статис-
тичними даними [59, 60, 72].

Тетрада Фалло

Упродовж останніх десятиліть відбулося сут-
тєве вдосконалення кардіохірургічних методів 
лікування, що супроводжувалося вкрай низь-
кими рівнями смертності й захворюваності. У 
зв’язку з цим увагу сфокусували на поліпшен-
ні віддалених наслідків у пацієнтів з тетрадою 
Фалло (ТФ), починаючи з третього десятку років 
їх життя. У британському дослідженні здійсню-
вали тривале спостереження за пацієнтами з ТФ 
(до 45 років) [26]. Автори встановили, що річна 
ймовірність смерті цих пацієнтів залишається 
у 4 рази вищою за таку в загальній популяції 
упродовж перших 5 декад їхнього життя. У вели-
кому міжнародному дослідженні (International 
Multicentre TOF Registry; INdiCaTOR) здій-
снювали скринінг чинників ризику смерті або 
стійкої шлуночкової тахікардії у 873 дорослих 
з ТФ [26, 77]. На підставі результатів МРВ 
серця автори визначили, що фракція викиду 
(ФВ) ПШ і ЛШ, індекс маси міокарда ПШ, 
відношення маси ПШ до його об’єму, а також 
дані про передсердні аритмії в анамнезі є нови-
ми чинниками ризику віддалених несприятли-

вих наслідків (рис.  2). Фізична спроможність та 
функціональний стан ЛШ зберігаються за підви-
щеного індексу кінцеводіастолічного об’єму ПШ 
(> 150 мл/м2) [56], тому ці параметри недоціль-
но застосовувати як предиктори ступеня дис-
функції ПШ. Регургітація на клапані легеневого 
стовбура – одна з найбільш частих причин пору-
шення функціонального стану ПШ у пацієнтів з 
ТФ, однак деякими особами вона може толеру-
ватися впродовж десятиліть [42]. До нещодавно 
проведеного метааналізу наслідків після заміни 
клапана легеневого стовбура (ЗКЛС) залучено 
дані більше ніж 3100 пацієнтів; результати проде-
монстрували, що об’єднана 30-денна смертність 
становила 0,87 %, а 5-річна – 2,2 % [25]. Ризик 
повторної ЗКЛС через 5 років спостереження 
становив 4,9 %. Незважаючи на те, що «похибка 
публікацій» (відома також як «ефект шухляди») 
є основним обмеженням таких висновків, ЗКЛС, 
імовірно, – це безпечне втручання. У зв’язку з 
таким низьким ризиком, на сьогодні збільшу-
ється кількість безсимптомних пацієнтів, яким 
проводять ЗКЛС, однак оптимальні часові рамки 
цього втручання залишаються невизначеними 
[30].

У дослідженнях також підкреслювали роль 
стану ЛШ як предиктора віддалених наслідків 
у пацієнтів з ТФ. У дослідженні за участю 413 
дорослих пацієнтів з ТФ показано, що дисфунк-
ція ЛШ, визначена за допомогою трансторакаль-
ної ехокардіографії, асоціювалася з вищим ризи-
ком раптової серцевої смерті або загрозливих 
для життя шлуночкових аритмій [21]. Виявлена 
асоціація не залежала від збільшення тривалості 
комплексу QRS, тому дисфункцію ЛШ запропо-
новано як додатковий предиктор ризику в цієї 
популяції пацієнтів.

У великому багатоцентровому досліджен-
ні ехокардіографічний скринінг 474 дорослих 
з коригованою ТФ [53] показав, що лише у 
6,6 % пацієнтів виявлено збільшення діаметра 
аорти (на основі показника відношення фактич-
ної величини до очікуваної > 1,5). Ця відносно 
невелика частка пацієнтів обнадійлива, оскільки 
в попередніх, менш масштабних дослідженнях 
вона була набагато більшою. Незважаючи на 
те, що в попередніх дослідженнях доведено, що 
негайна корекція ТФ у немовлят може сприяти 
зменшенню дилатації кореня аорти, не виявлено 
жодної кореляції між тривалістю системно-леге-
невого шунтування та діаметром аорти. Подібно 
до цього, встановлено, що права аортальна дуга 
та аортальна регургітація не були предикторами 
збільшення діаметра кореня аорти.

Рис. 2. Предиктори виникнення смерті та стійкої 
шлуночкової тахікардії у пацієнтів з коригованою 
тетрадою Фалло. Дані дослідження когорти 
INDICATOR показали, що ММ/об’єм ПШ ≥ 0,3, 
z-показник ФВ ЛШ < –2 та передсердні тахіаритмії – 
найбільш значущі предиктори негативних наслідків 
у дорослих пацієнтів з коригованою в анамнезі 
тетрадою Фалло. Адаптовано за A. Valente та 
співавторами [77]. ММ – маса міокарда 
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Транспозиція магістральних судин

Нещодавно опубліковано результати трива-
лого спостереження за 400 пацієнтами, яким на 
базі одного з Північно-Американських центрів 
виконали операцію артеріального переключення 
з приводу D-транспозиції магістральних судин 
(D-ТМС) у період 1983–1999 рр. (медіана спо-
стереження – 18,7 року) [38]. Дослідники вия-
вили, що загальне виживання та виживання без 
аритмії через 25 років становило близько 97 % 
із тих пацієнтів, які вижили у проміжний періо-
пераційний період. Ці результати більш сприят-
ливі порівняно з раніше опублікованими, в яких 
виявилися набагато більшими як тягар аритмій, 
так і поширеність раптової серцевої смерті серед 
пацієнтів, яким проведено операцію артеріально-
го переключення (Mustard, Senning). Виживання 
без будь-яких несприятливих подій через 
25 років становило 92,9 %. Наприкінці періоду спо-
стереження в більшості випадків функціональний 
стан ЛШ був адекватний, і 97 % пацієнтів мали І 
функціональний клас (ФК) серцевої недостатності 
(СН) за класифікацією NYHA. Кілька смертельних 
випадків, про які повідомлялося в цій публікації, 
були, ймовірно, зумовлені інфарктом міокарда або 
мали передбачувану аритмічну етіологію.

Незважаючи на корисні ефекти блокади ре  -
нін-ангіотензинової системи у пацієнтів з дис-
функцією ЛШ, результати попередніх невели-
ких досліджень не продемонстрували подібних 
ефектів серед пацієнтів із системним ПШ. 
Відсутність користі від блокади ренін-ангіотен-
зинової системи за системного ПШ нещодавно 
підтверджено також і в більшому багатоцентро-
вому подвійному сліпому рандомізованому, в 
паралельних групах, контрольованому дослі-
дженні за участю 88 дорослих з ТМС [79]. У 
ньому не виявлено статистично значущих ефек-
тів валсартану в дозі 160 мг двічі на добу на 
ФВ ПШ або фізичну спроможність через 3 роки 
динамічного спостереження.

У проспективному дослідженні індекс кін-
цеводіастолічного об’єму ПШ > 150 мл/м2 
та піковий систолічний артеріальний тиск до 
180 мм рт. ст. під час проби з фізичним наванта-
женням асоціювалися з несприятливими серце-
во-судинними подіями у вигляді комбінованої 
кінцевої точки, яка передбачала смерть, шлуноч-
кову тахікардію, транзиторну ішемічну атаку, 
інфаркт міокарда, перехід на більш високий ФК 
СН за NYHA або госпіталізацію у зв’язку з погір-
шанням симптомів СН [80]. Частота виникнення 
подій за рік була у 20 разів вищою у пацієнтів 
із цими характеристиками. Класичні параметри 
ЕКГ і трансторакальної ехокардіографії мали 

меншу прогностичну цінність, тому МРВ та тест 
з фізичним навантаженням рекомендовано як 
методи дослідження, які доцільно додатково 
застосовувати у процесі динамічного спостере-
ження за пацієнтами цієї категорії.

У дослідженні за участю 91 послідовно залуче-
ного пацієнта, яким операцію Mustard виконано 
до 1980 р. (медіана спостереження – 35 років), 
кумулятивне виживання становило 80 % через 
20 років, 77 % – через 30 років і 68 % – через 39 
років [16]. Незважаючи на те, що фізична спро-
можність залишалася відносно стабільною впро-
довж останніх 10 років спостереження за цією 
когортою, реєстрували поступове погіршання 
функціонального стану ПШ, а також статистично 
значуще збільшення поширеності аритмій та СН.

Легенева гіпертензія

У великій когорті дорослих пацієнтів із син-
дромом Ейзенменгера показано, що ехокардіо -
графічними показниками, асоційованими зі 
смертністю, були індекси функціонального стану 
ПШ (систолічна екскурсія кільця трикуспідаль-
ного клапана, відношення тривалості ефектив-
ної систоли до діастоли ПШ) та площа правого 
передсердя [49]. Впровадження нової шкали з 
цими предикторами може допомогти здійснити 
стратифікацію ризику в пацієнтів із синдромом 
Ейзенменгера, особливо в тих ситуаціях, коли 
важко визначити ФК. Окрім цього, показано, 
що рівень мозкового натрійуретичного пепти-
ду пов’язаний з клінічними наслідками в цій 
популяції [20]. Результати обсерваційного дослі-
дження великого центру ПВС для дорослих у 
Великобританії продемонстрували, що дистан-
ція у тесті з 6-хвилинною ходьбою та початкова 
сатурація киснем були потужними предиктора-
ми смерті у 210 дорослих пацієнтів із синдро-
мом Ейзенменгера [35]. Водночас такі традиційні 
маркери несприятливих наслідків, як ФК або 
пікова сатурація киснем на висоті фізичного 
навантаження, не корелювали зі смертю. Автори 
вказують на те, що пацієнти, які у тесті з 6-хви-
линною ходьбою не досягають дистанції  350 м, 
або в яких початкова сатурація киснем становить 
< 85 %, мають утричі вищий ризик смерті.

Результати одного з досліджень лікування 
легеневої артеріальної гіпертензії (ЛАГ) у педі-
атричній практиці свідчать про те, що додавання 
силденафілу – вагомий терапевтичний крок у 
таких пацієнтів, коли монотерапія бозентаном не 
ефективна [22]. Попередні результати великих 
міжнародних реєстрів щодо клінічних наслідків у 
дітей з ЛАГ продемонстрували значне поліпшен-
ня виживання порівняно з раніше отриманими 
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даними; однак існують певні розбіжності між 
результатами дослідження рівнів виживання при 
ЛАГ, асоційованій з ПВС, а також при ідіопатич-
ній/сімейній ЛАГ [6, 87]. Наявність подібних 
відмінностей потребує подальших досліджень 
щодо таких аспектів, як виживання, предиктори 
ризику та оптимальні напрями лікування.

Аномалії артерій у пацієнтів 
з природженими вадами серця

Результати досліджень, проведених в останнє 
десятиріччя, показали, що пацієнти з оперова-
ною коарктацією аорти (КА) мають вищий ризик 
смерті, ніж у загальній популяції, а також у паці-
єнтів з іншими формами ішемічної хвороби серця 
(ІХС) [67]. Повідомлялося, що такий зв’язок, 
головним чином, може бути зумовлений біль-
шою поширеністю ІХС серед пацієнтів з КА. 
Однак результати дослідження великої канад-
ської вибірки дорослих пацієнтів з КА (n = 756) 
продемонстрували, що КА не була незалежним 
предиктором виникнення ІХС після корекції за 
традиційними чинниками ризику ІХС [67]. Ці 
результати підтверджені нещодавно отриманими 
даними про відсутність клінічно значущих від-
мінностей функціонального стану ендотелію між 
групами дорослих пацієнтів з КА та здоровими 
особами [62].

Ведення дорослих пацієнтів 
з природженими вадами серця

У зв’язку з поліпшенням надання медичної 
допомоги пацієнтам з ПВС упродовж останніх 
десятиліть постійно збільшується кількість осіб, 
які помилково вважають, що їх вилікували. Це 
призводить до того, що велика кількість пацієнтів 
зникають з-під динамічного спостереження і, від-
повідно, мають підвищений ризик виникнення від-
далених несприятливих наслідків, зокрема смерті, 
порівняно з тими пацієнтами, які перебувають під 
спеціалізованим динамічним спостереженням за 
дорослими з ПВС (ДПВС) (див. рис. 3) [83, 84].

Ідентифікація предикторів ризику віддалених 
несприятливих наслідків серед ДПВС, популя-
ція яких збільшується, – один із пріоритетних 
напрямів наукових досліджень у сфері ПВС на 
сучасному етапі. Результати нещодавно проведе-
них досліджень продемонстрували, що помірне 
або тяжке погіршання функціонального стану 
легень є незалежним предиктором смертності, 
при цьому ризик смерті зростає принаймні в 
1,6 разу порівняно з пацієнтами з нормальною 
функцією легень [3]. У тому самому дослідженні 
виявлено, що зниження пікового споживання 

кисню та хронотропного резерву під час кар-
діопульмональних навантажувальних тестів 
були додатковими предикторами виникнення 
смерті [32]. Нещодавно опубліковано першу під-
бірку референтних значень обмежень фізичної 
активності в дорослих з ПВС, стратифікованих 
за їх субтипами і статтю [37]. Відзначено, що 
ДПВС, які були фізично активнішими, краще 
виконували проби з фізичними навантаженнями 
[76]. Структуровані аеробні фізичні тренуван-
ня впродовж 24 тижнів у дорослих пацієнтів з 
ТМС сприяли значному поліпшенню результатів 
кардіопульмональних навантажувальних проб, 
а також регресу симптоматики СН без негатив-
ного впливу на системний ПШ [82]. Нещодавно 
також продемонстровано переваги структурова-
ної програми фізичних навантажень у поєднанні 
з психологічними тренінгами щодо підвищення 
загальної активності у ДПВС [54].

У дослідженні, яке базувалося на двох вели-
ких реєстрах ДПВС (майже 40 000 пацієнтів, 
залучених у період 1996–2005 рр.), 30-денна гос-
пітальна летальність була нижчою в жінок, ніж 
у чоловіків [88]. У реєстрі Dutch CONgeni  tal 
CORvitia (CONCOR) чоловіча стать та імплан-
тація кардіостимулятора були також потужними 
предикторами 3-річної смертності після госпіта-
лізації з приводу СН [89]. Цікаво, що в жінок, які 
в анамнезі були вагітними, загальна смертність 
була найнижчою, і це не корелювало з біль-
шим ступенем витрат ресурсів системи охорони 
здоров’я у вказаній популяції [88].
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Рис. 3. Поширеність заміни клапана легеневого 
стовбура (ЗКЛС), стратифікована за якістю дина міч-
ного спостереження. Дані британського когортного 
дослідження демонструють, що поширеність ЗКЛС 
у пацієнтів, які перебувають під спеціалізованим 
наглядом (А), є достовірно вищою за таку у хворих без 
такого нагляду. Адаптовано за J. Wray та співавт. [83]
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Згідно з результатами аналізу виживання у 
великій когорті пацієнтів старших вікових груп 
з ПВС (вік > 60 років, n = 375) упродовж 5 років 
динамічного спостереження в умовах третинного 
центру для ДПВС, рівень смертності в цій когорті 
був вищим за такий у молодших пацієнтів, а також 
у популяції здорових осіб [75]. Найбільш значущи-
ми предикторами були наявність ІХС та застійної 
СН, ФК за NYHA та системна шлуночкова дис-
функція. Упродовж наступних кількох десятиліть 
прогнозують суттєве збільшення кількості пацієн-
тів старших вікових груп з ПВС. Це слід мати на 
увазі працівникам системи охорони здоров’я, які 
повинні бути готовими врахувати специфічні про-
блеми і потреби цієї категорії пацієнтів.

Вагітність і природжені вади серця

Упродовж останніх двох років опубліковано 
результати масштабних досліджень і реєстрів 
щодо вивчення клінічних наслідків, асоційова-
них з вагітністю, у пацієнтів з ПВС [41]. Дані 
реєстрового дослідження Registry On Pregnancy 
And Cardiac Disease продемонстрували, що 
СН – це часте ускладнення у вагітних із серцево-
судинними захворюваннями (13 % із більше ніж 
1300 пацієнток) [69]. У той час, як найвищу час-
тоту виявлення випадків СН реєстрували напри-
кінці другого триместру або під час пологів, поши-
реність СН тісно асоціювалася з прееклампсією, 
передчасними пологами, материнською і вну-

трішньоутробною смертністю. Однак пацієнтки з 
ПВС мали відносно нижчий ризик розвитку СН, 
порівняно з пацієнтками з клапанними захворю-
ваннями, ІХС або кардіоміопатією. Незважаючи 
на це, ризик розвитку серцево-судинних захво-
рювань під час вагітності, особливо аритмій або 
смерті, значно підвищується у пацієнток з ПВС 
(рис. 4) [57, 68], частота виконання кесаревих 
розтинів вища, ніж фонова (13 проти 8 %), а в 
нащадків збільшується ймовірність мати низьку 
масу тіла при народженні [68]. Важливо від-
значити, що у пацієнток зі складними ПВС був 
вищий ризик несприятливих серцево-судинних 
подій, ніж з простими ПВС.

У проспективному багатоцентровому когорт-
ному дослідженні ZAHARA II за участю більше 
ніж 200 вагітних із ПВС продемонстровано субоп-
тимальні допплерографічні показники матково-
плацентарного кровотоку порівняно з контроль-
ною групою [61]. Згідно з результатами мульти-
варіантного аналізу, величина преконцепційної 
систолічної екскурсії площини фіброзного кіль-
ця тристулкового клапана (показник систолічної 
функції ПШ), високий рівень N-кінцевого попе-
редника мозкового натрійуретичного пептиду 
(NT-pro-BNP), мітральна і трикуспідальна регур-
гітації виявилися предикторами зниженого індек-
су резистентності пуповинної артерії – показника, 
асоційованого з несприятливими акушерськими 
наслідками, а також наслідками в нащадків. У 
жінок з порушеним матково-плацентарним крово-

Л
ег

ен
ев

а 
гі

пе
рт

ен
зі

я

У
 ц

іл
ом

у

Немає ПВС*
ПВС

Складні
Некласифіковані

Прості

Складні
Некласифіковані

Прості

Складні
Некласифіковані

Прості

1 2 4 8 16 32 64 128 256

ВШ ± 95 % ДІ ‡
Комбінований наслідок (Log2)

Рис. 4. Несприятливі серцево-судинні наслідки під час вагітності, стратифіковані за складністю ПВС та наявністю 
легеневої гіпертензії. Результати найбільшої у США бази даних клінічних висновків при виписуванні зі 
стаціонару продемонстрували вищі шанси несприятливих серцево-судинних подій (аритмії, цереброваску -
лярні катастрофи, емболії, СН, смерть або комбінований наслідок) у пацієнток з ПВС, порівняно з тими, хто не 
мав ПВС. * –  референтна група. ВШ – відношення шансів. 95 % ДІ – 95 % довірчий інтервал. ‡ 95 % ДІ у 
мультиваріантному аналізі. Адаптовано за A. Opotowsky та співавторами [57]
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током була вищою ймовірність виникнення пре-
еклампсії, а також народження немовляти з масою 
тіла, що відставала від гестаційного віку (зростан-
ня ризику обох наслідків у 4 рази). На підставі 
цих результатів для стратифікації ризику в жінок 
з ПВС запропоновано додатково визначати показ-
ник преконцепційної систолічної екскурсії пло-
щини фіброзного кільця тристулкового клапана 
та рівень NT-pro-BNP. Негативна прогностична 
цінність рівня NT-pro-BNP < 128 пг/мл на 20-му 
тижні вагітності становила 96,9 % [34].

Подальші уточнення сучасних принципів веден-
ня вагітних з ПВС, зокрема за різних їх типів, зібра-
но й проаналізовано в нещодавно опублікованому 
ґрунтовному огляді літератури [9]. 

Глобальний тягар серцево-судинних 
захворювань

Останнім часом у країнах, що розвиваються, 
вжито значних заходів щодо поліпшення наслід-
ків у пацієнтів з ПВС та ревматичною хворобою 
серця (РХС); зокрема, прогрес за кількома аспек-
тами спостерігається на Африканському конти-
ненті, про що йдеться в низці оглядів [50, 51, 
90]. В одному з них L. Zühlke та співавтори [90] 
вказують на те, що пріоритетними напрямами є, 
насамперед, впровадження всебічних програм про-
філактики та ефективного скринінгу субклініч-
ної РХС, оскільки вона залишається провідною 
причиною серцево-судинної захворюваності серед 
дітей у країнах з низьким рівнем доходів. Поряд з 
цим підсумовано доказові дані – і у 2012 р. опублі-
ковано нові рекомендації Світової федерації серця 
щодо стандартизації критеріїв верифікації РХС за 
допомогою 2D- та допплер-ехокардіографії [63]. 
Згідно з результатами австралійського проспектив-
ного дослідження, ці нові рекомендації виявилися 
високочутливими і специфічними в популяції з 
високим ризиком (корінне населення Австралії) 
[65]. Більша доступність малих і портативних ехо-
кардіографічних сканерів дозволить у перспективі 
допомогти впровадити ці рекомендації у клініч-
ну практику, що, зокрема, продемонстровано гру-
пою дослідників з Уганди [7]. Реалізація подібних 
стратегій, ймовірно, сприятиме зниженню часто-
ти виявлення ускладнень РХС, зокрема тяжкого 
мітрального стенозу та трикуспідальної регургіта-
ції. Група дослідників з Кореї опублікувала резуль-
тати тривалого спостереження за пацієнтами після 
успішної черезшкірної пластики мітрального кла-
пана з приводу ревматичного мітрального стенозу 
(299 пацієнтів, за якими спостерігали впродовж 
періоду до 12 років). Показано, що частота вияв-
лення випадків трикуспідальної регургітації, що 
формується, зростає навіть через багато років після 

успішної черезшкірної мітральної комісуротомії 
[43]. У тих випадках, коли з приводу мітрального 
стенозу виконують заміну мітрального клапана, 
доцільна також супутня заміна трикуспідального 
клапана, якщо в пацієнтів на момент хірургічного 
втручання спостерігається незначна або помірна 
трикуспідальна регургітація [40].

З іншого боку, в країнах з низьким рівнем дохо-
дів спостерігається запізніла діагностика ПВС, що 
асоціюється зі значним додатковим тягарем сер-
цево-судинних захворювань. Таким чином, раннє 
виявлення ПВС на популяційному рівні – най-
більш важливий критерій зниження довготривало-
го тягаря ПВС у країнах з низьким рівнем доходів. 
У великому китайському проспективному дослі-
дженні (більше ніж 120 000 новонароджених) про-
демонстровано приклад успішного впровадження 
пульсоксиметрії у країнах з низьким рівнем дохо-
дів [86], що дозволяє ідентифікувати пацієнтів з 
великими ПВС, які не можна виявити під час лише 
клінічного обстеження. Перевагами цієї техніки, на 
відміну від широко впровадженої ехокардіографії, 
є низька трудомісткість, нетривалий час скринінгу 
та простота виконання. Згідно з результатами цього 
дослідження, частота хибно негативних випадків 
при проведенні пульсоксиметрії становила 0,3 %, у 
той час як без її проведення втричі більше малюків 
з критичними ПВС та вдвічі більше – з іншими 
великими ПВС можуть виписувати зі стаціонару, 
так і не встановивши діагноз.

Візуалізація та клінічні випадки 
природжених вад серця

Серед публікацій, які стосуються ПВС, значна 
частка належить клінічним випадкам та прикла-
дам візуалізації. Це дозволяє клініцисту отриму-
вати нові навчальні матеріали і є вкрай важливим 
з точки зору демонстрації інноваційних техноло-
гій в інтервенційній дитячій кардіології [1, 15, 23, 
24, 31, 42], а також збільшення обізнаності щодо 
рідкісних природжених аномалій [28, 45, 64]. 
Подібні публікації разом із навчальними стаття-
ми зі специфічних аспектів ПВС [17, 84] форму-
ють мотивацію до поглиблення знань з дитячої 
кардіології, а також дозволяють бути обізнаними 
щодо останніх досягнень у цій сфері.

Внески авторів. P.C. Kahr і G.-P. Diller здій-
снили огляд літератури. P.C. Kahr написав пер-
ший проект статті, який редагували та схвалили 
обидва автори.

Конфлікт інтересів. Немає.
Джерело та експертне рецензування: скеро-

вували; рецензування внутрішніми експертами.

Переклад к. мед. н. К.О. Міхалєва
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Альманах-2014: врожденные пороки сердца 
Настоящий Альманах подытоживает важные статьи по проблеме врожденных пороков сердца, опубликованные в жур-

нале «Heart» и других основных кардиологических изданиях в период 2012–2014 гг. В нем освещены основные положения 
тех публикаций, которые авторы считают наиболее значимыми в сфере исследуемой проблематики. Написание материала 
предусматривало не только всесторонний обзор современных достижений по проблеме врожденных пороков сердца, а и 
фокусирование на некоторых специфических аспектах. Таким образом, их выбор был, в определенной степени, субъективным.
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Almanac 2014: congenital heart disease
This Almanac summarises important congenital heart disease articles published between 2012 and 2014 in Heart and other major 

cardiac journals. It highlights what the authors perceive to be highly relevant articles in the field. While the aim was to provide a comprehensive 
overview of the area, a focus on certain areas of interest was required. The selection is, therefore, by necessity a subjective one.
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