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Епідеміологія

Нещодавно опубліковано дві змістовні робо-
ти щодо поширеності природженої патології 
серця, яка, згідно з результатами аналізу цен-
тралізованої бази даних 29 популяційних 
реєстрів у 16 країнах, становить 8 випадків на 
1000 населення [31]. Загальна частота пренаталь-
ного виявлення нехромосомних приро джених 
вад серця (ПВС) становила лише 20 %, хоча 
40 % тяжких випадків було діагностовано до 
народження. Щорічно в Європейському Союзі 
з ПВС народжується 36 000 дітей, а в інших 
3000 випадків цю патологію хоча і діагностують, 
проте така вагітність переривається внаслідок 
загибелі плода. У систематичному огляді [96] 
114 публікацій з аналізом 24 091 867 живонарод-
жених показано зростання поширеності ПВС з 
0,6 на 1000 осіб у 1930 р. до 9,1 на 1000 осіб у 
1995 р. Цей рівень за останні 15 років ста-
білізувався і становить 1,35 млн дітей, народже-
них з ПВС, щорічно. Поширеність була вищою в 
Європі порівняно з Північною Америкою.

Згідно з даними Паризького реєстру при-
роджених аномалій, зростання ризику ПВС 
асоціювалося з упровадженням допоміжних 

репродуктивних технологій [92] і варіювало 
залежно від типу технології та форми патології 
серця. Автори припускають, що це може бути 
пов’язано з репродуктивною технологією або 
причиною непліддя.

Генетика

ПВС спостерігають у ¾ пацієнтів із синдро-
мом делеції 22q11.2 (22q11.2СД), і хоча гене-
тичне тестування 22q11.2СД досить пошире-
не серед дітей з типовим ураженням серця, у 
багатьох дорослих його не проводять. Згідно з 
даними дослідження [97] популяції 479 дорос-
лих пацієнтів з типовими ураженнями серця 
(тетрада Фалло (ТФ), атрезія легеневого стов-
бура і дефект міжшлуночкової перегородки), у 
20 осіб було відомо про наявність 22q11.2СД, 
проте мікроделецію виявлено ще у 24 пацієнтів. 
Враховуючи велике клінічне та репродуктивне 
значення 22q11.2СД, автори вважають, що гене-
тичне тестування слід проводити в усіх дорослих 
з ТФ, атрезією легеневого стовбура і дефектом 
міжшлуночкової перегородки.

ТФ – часта ПВС в осіб з гомозиготною 
делецією хромосоми 22q11.2, що призводить 
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до зниження активності серцевого фактора 
транскрипції TBX1. У дослідженні H.R. Griffin 
та співавторів [40] екзони ТВХ1 секвеновано у 
93 осіб із безсимптомною ТФ. У 356 пацієнтів 
з ТФ, їхніх батьків та здорових осіб (група 
контролю) проведено аналіз однонуклеотид-
них поліморфізмів. Ідентифіковано три нових 
варіанти поліморфізму, не виявлені у 1000 хро-
мосомах здорових осіб, які не відрізнялися за 
етнічною приналежністю. Це дослідження пока-
зало, що рідкісні варіанти TBX1 має невелика 
частка осіб з безсимптомою ТФ. Зі складно-
щами використання й інтерпретації генетичних 
тестів можна ознайомитися в огляді С. Caleshu та 
співавторів [18].

У дослідженні за участю семи сімей [25] пока-
зано, що сімейна транспозиція магістральних 
артерій пов’язана з множинними мутаціями генів 
латералізації. Ці дані доводять, що деякі випад-
ки сімейної транспозиції спричинені мутаціями 
генів латералізації і належать до виявів син-
дрому гетеротаксії, а також свідчать на користь 
оліго- або полігенного успадкування у наведе-
них родоводах. Коментар редактора В. Keavney 
[53] показує, що зазначені відомості – це крок 
уперед у розумінні суті транспозиції. Відомо, 
що гомоцистеїн є незалежним чинником ризику 
ПВС, і генетичні порушення його обміну можуть 
впливати на їх виникнення. Це продемонстрова-
но в дослідженні J.Y. Zhao та співавторів [106], 
в якому наявність функціонального варіанта 
інтрону-1 редуктази метіонінсинтази значуще 
підвищувала ризик виникнення ПВС у популяції 
корінних китайців.

Внутрішньоутробна кардіологія

Внутрішньоутробна кардіологія залишається 
наріжним каменем у практиці ПВС. J. Marek та 
співавтори [61] представили унікальний огляд 
пренатальної діагностики в Чехії, яка, завдя-
ки налагодженій організації системи охорони 
здоров’я, дозволила упродовж двох десятиліть 
створити змістовний національний реєстр. 
В антенатальній діагностиці досягнуто дея-
ких успіхів, зокрема гіпоплазію лівих відділів 
серця діагностовано у 95,8 % випадків, проте 
транспозицію виявлено лише у 25,6 %. 

Дискусійним залишається питання залежно-
сті розвитку камер серця від кровотоку, хоча 
дослідження R. Stressig та співавторів [91] проде-
монструвало, що переважний потік крові у праві 
відділи в умовах діафрагмальної кили порушує 
розвиток лівих відділів серця.

Про ізольовану внутрішньоутробну атріо-
вентрикулярну блокаду повідомляли у ретро-

спективному європейському дослідженні 
175 випадків [33]. Чинниками ризику неспри-
ятливих клінічних наслідків були строк 
гестації менше 20 тижнів, частота шлуночкових 
скоро   чень менше 50 за 1 хв, водянка плода та 
дисфункція лівого шлуночка. Також у цьому 
дослідженні не спостерігали значущого ефекту 
лікування глюкокортикоїдами. У мультицентро-
вому французькому дослідженні [11] здійснено 
тривале спостереження за 141 пацієнтом з 
неімунною атріовентрикулярною блокадою, 
діагностованою внутрішньоутробно або до 
15 років життя, яке виявило неочікувано добрі 
клінічні наслідки, зокрема відсутність розвитку 
дилатаційної кардіоміопатії або смерті впродовж 
у середньому (11,6 ± 6,7) року.

Наявність атріовентрикулярної блокади може 
відображати вплив антинуклеарних антитіл 
(анти-SSA/Ro) у пренатальний період, зокрема 
при вовчаковому ураженні серця, з яким 
асоційовані високі рівні смертності [47]. У 
нерандомізованому мультицентровому дослі-
дженні за участю 20 плодів, які піддавалися 
впливу материнських вовчакових антитіл [93], 
показано, що лікування γ-глобуліном та глюко-
кортикоїдами внутрішньовенно потенційно 
поліпшує в цих дітей клінічні наслідки з кращим, 
ніж очікувалося, виживанням. Проте проспек-
тивне дослідження 165 плодів, які піддавалися 
впливу анти-Ro/La-антитіл, продемонструвало, 
що подовження атріовентрикулярної провідності 
не прогнозує прогресування в атріовентрику-
лярну блокаду, тому стратегія виявлення та 
лікування внутрішньоутробних порушень атріо-
вентрикулярної провідності сумнівна [49].

Трансплацентарне медикаментозне лікування 
внутрішньоутробних тахіаритмій вивчали в од  -
ному з мультицентрових досліджень [48], яке по  -
казало перевагу флекаїніду та дигоксину, проте 
його критикували через відсутність рандомізації.

Кардіоміопатія, серцева недостатність 
і трансплантація

Останнім часом у засобах масової інфор-
мації значну увагу приділяють скринінгу кар-
діоміопатій (КМП) перед спортивними змаган-
нями. Досліджуючи значення скринінгу дітей за 
допомогою ЕКГ перед спортивними змаганнями, 
F. Migliore та співавтори показали, що постпубер-
татна інверсія зубця Т асоційована з підвищеним 
ризиком КМП [63]. 

Складним питанням залишаються показання 
до трансплантації в амбулаторних пацієнтів. За 
допомогою мультицентрової бази даних про-
водили аналіз ризику смерті й трансплантації 
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серед дітей з дилатаційною КМП, який вия-
вив асоціацію збільшення кінцеводіастолічного 
розміру лівого шлуночка з підвищеним ризиком 
трансплантації, але не смерті [3]. А. Giardini 
та співавтори [38] дослідили, що метаболічні 
навантажувальні проби доцільні для визна-
чення прогнозу дилатаційної КМП, при цьому 
краще використовувати відсоток від належного 
рівня, ніж абсолютні величини. Трансплантація 
при ПВС, у цілому, асоційована з більш висо-
ким ризиком, хоча невелике дослідження серії 
трансплантацій у дорослих мало обнадійливі 
результати [46]. Огляд американської бази 
даних більше тисячі трансплантацій, проведе-
них у дорослих з приводу ПВС, підтвердив 
високу 30-денну смертність, проте краще ви -
живання у віддалений період після операції. 
Хоча серцеві трансплантати залишають-
ся дорогоцінним матеріалом, наявні на сьо-
годнішній день результати досліджень виправ-
довують поширення трансплантаційних про-
грам для дорослих з ПВС [17].

Аналіз міжнародної бази даних показав, що 
екстракорпоральна мембранна оксигенація не є 
надійним засобом підтримки кровообігу в дітей, 
які очікують на трансплантацію серця [2]. На 
щастя, для цього існують інші методи, про що 
йдеться в огляді В. Stiller та співавторів [90], 
присвяченому засобам механічної підтримки 
кровообігу в дітей.

Єдиний шлуночок

Пацієнти з єдиним шлуночком привертають 
значну увагу в спектрі ПВС, зокрема за рахунок 
того, що існує багато суперечливих питань щодо 
їх ведення. За цієї патології часто використо-
вують інгібітори ангіотензинперетворювального 
ферменту (ІАПФ), проте ефекти спричиненої 
ними вазодилатації не з’ясовано. У дослідженні 
за участю дітей зі встановленими двоспрямова-
ними кавопульмональними шунтами показано, 
що еналаприлат не збільшував загальний серце-
вий викид, проте сприяв перерозподілу кровото-
ку в нижню частину тулуба із супутнім знижен-
ням насичення артеріальної крові киснем [57]. 
Автори зробили висновок про те, що у зазначеної 
категорії пацієнтів важко підвищити серцевий 
викид, а ІАПФ слід з обережністю викори-
стовувати в умовах пограничного насичення 
аортальної крові киснем. Результати цієї роботи 
добре узгоджуються з даними рандомізованого 
багатоцентрового дослідження, в якому показа-
но, що застосування енелаприлу в дітей з крово-
током за принципом єдиного шлуночка на пер-
шому році життя не сприяє фізичному розвитку, 

поліпшенню функціонального стану шлуночків 
та зменшенню тяжкості серцевої недостатності 
[103]. Подальший аналіз результатів дослідження 
продемонстрував вплив генетичних особливо-
стей ренін-ангіотензин-альдостеронової системи 
на ремоделювання шлуночків у дітей з єдиним 
шлуночком [64]. 

На сьогоднішній день проблемним зали-
шається питання віддалених наслідків піс-
ля проведення операції Fontan. У деяких 
пацієнтів з часом спостерігають прогресуван-
ня недостатності кровообігу, патофізіологічна 
основа якого неповністю зрозуміла. В остан-
ньому огляді наявної доказової бази обгово-
рюють потенційний ефект лікування легеневої 
артеріальної гіпертензії у пацієнтів після 
операції Fontan, які мають ураження легене-
вого судинного русла [13]. Одним із неспри-
ятливих віддалених наслідків операції Fontan 
також вважають ураження печінки, зокрема 
цироз з печінковою недостатністю, які часто 
спостерігають у цієї категорії пацієнтів [7]. 
Відзначено, що печінкові ускладнення корелю-
вали з тривалістю кровообігу Fontan. Автори 
зробили висновок про те, що описана категорія 
пацієнтів потребує регулярного моніторингу 
функціонального стану печінки, зокрема 
за допомогою деяких неінвазивних маркерів 
печінкового фіброзу. На останньому симпозіумі 
з цієї проблематики групою дослідників запро-
поновано протокол проспективного досліджен-
ня функціонального стану печінки в пацієнтів 
упродовж 10 років після проведення операції 
Fontan [85].

Залишається суперечливим застосування 
анти   тромботичної терапії в пацієнтів після 
операції Fontan. Згідно з результатами багато-
центрового рандомізованого дослідження за уча-
стю 111 пацієнтів [69], в яких проведено опера -
цію Fontan, поширеність тромбозу в групах 
застосування ацетилсаліцилової кислоти та вар-
фарину була дуже подібною: відповідно 12/57 та 
13/54. Незважаючи на це, автори зробили висно-
вок про необхідність пошуку альтернативних 
підходів до розв’язання цієї проблеми, враховую-
чи високий рівень тромбозів. 

Іншим суперечливим аспектом операції 
Fontan є застосування фенестрацій, що дозволяє 
поліпшити ранні післяопераційні результати, 
проте щодо їхнього впливу на пізні ускладнення 
все ще дискутують. У мультицентровому ретро-
спективному нерандомізованому дослідженні 
[6] за участю 361 пацієнта з фенестраціями 
спостерігали деякі несприятливі віддалені 
результати упродовж у середньому (8 ± 3) роки 
після операції. Сатурація кисню у пацієнтів з 
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фенестраціями становила 89 порівняно з 95 % у 
групі порівняння.

Візуалізація

На сьогоднішній день спостерігають інтен-
сивний розвиток тривимірної ехокардіографії, 
одним із ключових значень якої є застосування 
у пацієнтів з ПВС найближчими роками [101]. 
Інші прогресивні методи передбачають викори-
стання нової ультразвукової техніки з високою 
роздільною здатністю [87]. Автори дослідження 
описали застосування такої техніки у дорос-
лих після корекції коарктації аорти в ранньому 
дитинстві й показали потовщення предукталь-
ного комплексу інтима – медіа, збільшення маси 
міокарда лівого шлуночка та жорсткості аорти. 
Більш виражені порушення серцево-судинної 
системи після імплантації стента в зоні коаркта -
ції аорти, ймовірно, були пов’язані зі старшим 
віком пацієнтів, яким проведено втручання.

Хірургія

Для вивчення результатів хірургічної корекції 
ПВС, в основному, серед осіб молодого віку 
проаналізовано реєстр The Dutch Congenital 
Corvitia (CONCOR) [107]. П’ята частина па -
цієнтів потребувала хірургічного втручання 
впродовж 15-річного періоду, та у 40 % операція 
була повторною. Чоловіки з ПВС мали більш 
високу ймовірніть проведення хірургічного втру-
чання у дорослому віці та гірший віддалений 
прогноз після повторних операцій порівняно з 
жінками. 

В одному з досліджень [78] детально вивчали 
функціональні наслідки після операції Ross у 
45 пацієнтів (вік 24,6 року, розкид 16,9–52,2 ро  -
ку) впродовж 8,1 року (розкид 2,0–14,0) у період 
1994–2006 рр. Проведено магнітно-резонансну 
томографію (МРТ) серця, ехокардіографію 
та серцево-легеневі навантажувальні проби. 
Продемонстровано незначну дисфункцію авто- 
та гомотрансплантатів у більшості пацієнтів 
після операції Ross, асоційовану із задовільним 
функціональним станом шлуночків та фізичною 
спроможністю. Виживання у віддалений період 
порівнювали в дослідженні за участю 918 па -
цієнтів після процедури Ross та 406 осіб віком 
18–60 років, яким проведено планове хірургічне 
втручання у період 1994–2008 рр. [66]. Не вияв-
лено різниці щодо показника віддаленого вижи-
вання пацієнтів у період першої післяопераційної 
декади після процедури Ross та після імплантації 
механічного аортального клапана, які застосо-
вували адекватну антикоагулянтну терапію. 

Автори продемонстрували відмінне виживання 
серед відібраної категорії осіб молодого віку, 
яке могло бути пов’язане із застосуванням 
високоспеціалізованої антикоагулянтної терапії, 
більш оптимальним вибором часу проведення 
втручання та відбором пацієнтів останніми рока-
ми. Незважаючи на впровадження операції Ross, 
хірургія аортального клапана залишається склад-
ним питанням у дитячій кардіохірургії, про що 
йдеться в огляді Y. d’Udekem [32].

В одному з досліджень [14] вивчали ризик 
порушення розвитку центральної нервової 
системи після оперативного втручання. У дітей 
16 років, яким у віці до 1 року виконали 
хірургічну корекцію транспозиції магістральних 
судин, проводили нейрофізіологічну та структур-
ну візуалізацію мозку. Здійснено рандомізацію 
дітей у групи повної зупинки кровообігу або 
застосування повільного штучного кровообігу, 
при цьому відмінності між групами були незнач-
ними. Проте дорослі, яким виконали хірургічну 
корекцію транспозиції магістральних судин, 
мають підвищений ризик розвитку порушень 
центральної нервової системи. Автори вважа-
ють, що серед дітей з ПВС доцільно проводити 
динамічне спостереження для виявлення почат-
кових порушень.

Тетрада Фалло

Використання технології speckle tracking у 
пацієнтів після хірургічної корекції ТФ про-
демонструвало уповільнення деформації вино-
сного тракту правого шлуночка, що сприяє змен-
шенню порушень його функціонального стану 
[95]. Пізній розвиток серцевої недостатності – 
це серйозна проблема при ТФ та коригованій 
природженій транспозиції магістральних судин. 
У дослідженні за участю 40 таких пацієнтів з 
використанням міокардіальної контрастної ехо-
кардіографії показано зменшення щільності 
мікросудин міокарда у перегородці за його 
гіпертрофії внаслідок перевантаження тиском 
та/або об’ємом. Автори вважають, що це може 
впливати на зменшення перфузійного резерву 
міокарда та зниження систолічної функції право-
го шлуночка [84].

Дослідження впливу рестриктивної фізіології 
на функціональний стан правого шлуночка 
після корекції ТФ показало підвищення його 
жорсткості [4]. Однак люзитропна відповідь на 
β-адреноміметичні стимули була порушеною, 
незважаючи на рестриктивну фізіологію. У 
дослідженні за участю 29 безсимптомних дітей 
з коригованою ТФ [82], незважаючи на помірну 
дилатацію правого шлуночка та наявність бло-
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кади правої ніжки пучка Гіса, продемонстро-
вано відсутність право- і лівошлуночкової дис-
синхронії у спокої та механічну диссинхронію 
при фізичному навантаженні, не пов’язані з 
тривалістю комплексу QRS, об’ємами шлуночків 
та піковим споживанням кисню. У дослідженні 
за участю дорослих з коригованою ТФ поздовж-
ня дисфункція лівого шлуночка була асоційована 
з підвищеним ризиком раптової смерті або небез-
печних для життя аритмій [30]. Автори зробили 
висновок, що отримані результати в комбінації 
з ехокардіографічними показниками стану пра-
вого шлуночка надають важливу прогностичну 
інформацію.

Легенева гіпертензія

Додаткові докази користі використання ле  -
геневих вазодилататорів при синдромі Ейзен-
менгера отримано у проспективному відкритому 
дослідженні за участю 84 пацієнтів [105]. Хворі 
зазначеної категорії упродовж 12 місяців добре 
переносили терапію силденафілом, яка сприяла 
підвищенню фізичної спроможності, системної 
сатурації кисню та поліпшенню гемодинамічних 
параметрів. В іншому дослідженні за участю 
38 пацієнтів із синдромом Ейзенменгера, які при-
ймали бозентан, повідомляли про незалежну 
прогностичну значущість легеневої вазореак-
тивності [24]. 

В унікальному національному когортному 
дослідженні, проведеному у Великобританії 
[68], вперше показано, що поширеність легене-
вої гіпертензії у дітей менша порівняно з дорос-
лими, а також описано відмінності клінічної 
картини. У більшості дітей спостерігають ви -
ражену клінічну симптоматику, що має про-
гностичне значення. Цей 7-річний досвід під-
твердив також значуще поліпшення вижи-
вання порівняно з історичним контролем. 
Та сама група дослідників також повідомила 
про новий підхід до прогнозування із засто-
суванням комп’ютерної томографії (КТ) [67]. 
Вони встановили, що використання фракталь-
ного розгалуження дозволяє виявити зміни 
судинного русла і прогнозувати виживання 
при легеневій гіпертензії. R.J. Barst наголо-
сив на необхідності розвитку фармакотерапії 
легене   вої гіпертензії у дітей [9]. У дослідженні 
за участю 181 пацієнта із синдромом Ейзен-
менгера (віком у середньому (36,9 ± 12,1) 
року, 31 % – із синдро   мом Дауна) показа-
но прогностичне значення рівня мозково-
го натрійуретичного пептиду (МНУП), який 
визначався рутинно [29]. Автори припуска-
ють, що цілеспрямоване лікування сприяє зни-

женню концентрації МНУП за цієї патології, 
тоді як у нелікованих пацієнтів спостерігають 
незмінний або підвищений рівень зазначеного 
гормону. Вказану проблематику більш деталь-
но обговорюють у редакторському коментарі 
М. D’Alto [23].

Ураження артерій у пацієнтів 
з природженими вадами серця

Аномалії аортальної стінки класично описано 
при природженій патології сполучної тканини, 
зокрема синдромі Марфана та двостулковому 
аортальному клапані [15, 16]. Проте, згідно з 
даними останніх досліджень, зазначене уражен-
ня аорти виявляють також при таких ПВС, як 
коарктація, ТФ і транспозиція магістральних 
судин. При цьому провідним методом візуаліза -
ції є МРТ [41]. Дилатацію легеневої артерії 
спостерігають при порушеннях тристулкового 
клапана та ураженні сполучної тканини, проте 
вона також асоційована з двостулковим аор-
тальним клапаном за відсутності патології три-
стулкового клапана. Це свідчить про первинне 
ураження судинної стінки, що формує схильність 
до артеріальної дилатації [55].

Катетерні втручання

В умовах більш широкого застосуван-
ня інтервенційних процедур в осіб молодого 
віку зросла значущість променевого наванта-
ження. Дані італійського дослідження показа-
ли, що діти з ПВС отримують значну кумуля-
тивну дозу опромінення [1]. Про це свідчать 
також роботи з вивчення ризику розвитку раку 
та прямого дослідження ДНК у дітей з ПВС, 
при цьому акцентують увагу на необхідності 
жорсткої оптимізації дози опромінення. В огляді 
А. Hoffmann та J. Bremerich йдеться про ризики, 
пов’язані з опроміненням [43].

У наш час продовжують розвивати катетерні 
технології. В американському проспективному 
рандомізованому багатоцентровому дослі  джен-
ні порівнювали використання балонів під висо-
ким тиском та ріжучих балонів для лікування 
стенозу легеневого стовбура. Останні, поряд з 
подібним профілем безпечності, продемонстру-
вали більшу ефективність щодо корекції 
зазначеної патології [75]. Дані британського 
одноцентрового дослі дження близько 100 стен-
тувань показали, що ця процедура ефективна 
для корекції коарктації та рекоарктації аорти і 
характеризується низьким рівнем найближчих 
післяопераційних ускладнень. Залишається 
нечітко окресленим алгоритм подальшого спо-
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стереження за такими пацієнтами, при цьому 
корисним вважають застосування КТ та МРТ 
[83]. У США проведене багатоцентрове 
обсерваційне дослідження за участю 350 дітей 
масою понад 10 кг з природженою коарктацією 
аорти [35]. Проведено 217 стентувань, 61 балон-
ну ангіопластику та 72 оперативних втручання. 
Стен тування та хірургічне втручання були 
більш ефективними, ніж балонна ангіопластика, 
щодо зменшення градієнта тиску між верхніми 
та нижніми кінцівками, а також продемонстру-
вали кращі наслідки, визначені за допомогою 
інтегрованої візуалізації аортальної дуги. Час 
перебування у стаціонарі та рівень ускладнень 
були найнижчими у стентованих пацієнтів, 
проте у них більш ймовірною була потреба у 
плановому втручанні. Автори зауважують про 
обережність в інтерпрета  ції результатів до  -
слідження через відсутність рандомізації. 
Балонна ангіопластика обструкції аортальної 
дуги необхідна після процедури Norwood, при 
цьому, згідно з даними огляду [77], лише у 58 % 
пацієнтів, в яких початково була виконана 
балонна ангіопластика, не проводили повторне 
втручання упродовж 5 років. Найбільший ризик 
повторної операції був у пацієнтів у термін 
менше 3 місяців після початкового втручання, а 
також у тих, у кого воно було менш успішним.

Р.А. Roberts та співавтори [81] повідомили про 
результати успішної черезшкірної імплантації 
трикуспідального клапана Melody, здійсненої у 
багатьох центрах, у 15 пацієнтів. В усіх пацієнтів 
до проведення маніпуляції були встановлені 
біопротезні клапани чи клапанні провідники, що 
ускладнилося розвитком вираженого стенозу або 
регургітації. Також повідомлено про обнадійливі 
результати імплантації транскатетерного клапа-
на Edwards SAPIEN при дисфункції провідника 
з правого шлуночка до легеневого стовбура у 
36 пацієнтів в чотирьох центрах [54]. Показові 
знімки цього пристрою опубліковано А. Lauten та 
співавторами [56]. У роботі [72] повідомлено про 
однорічні наслідки престентування, яке викону-
вали перед імплантацією трикуспідального кла-
пана Melody, у 65 пацієнтів. Ранні гемодинамічні 
результати зберігалися впродовж одного року, 
проте не виявлено подальшого позитивного 
функціонального ремоделювання після досяг-
нення негайного ефекту. 

Залишаються дискутабельними питання 
кардіостимуляції в дітей. Результати останнього 
багатоцентрового дослідження продемонструва-
ли, що лівошлуночкова стимуляція асоціювалася 
з кращою систолічною функцією, ніж право-
шлуночкова [98]. З цієї проблематики також 
опубліковано огляд літератури [62].

Природжені вади серця у дорослих

Збільшення кількості публікацій щодо пи -
тання ПВС у дорослих відображає зростання 
поширеності цієї патології, зокрема кількості 
випадків госпіталізації, про що йдеться у 
Нідерландському національному реєстрі [100]. 
Упродовж 28 990 пацієнто-років госпіталізовано 
2908 (50 %) хворих. Медіана віку на момент 
госпіталізації становила 39 років (розкид 18–
86 років). Частота госпіталізації була принаймні 
удвічі вищою за таку в загальній популяції, 
особливо у старших вікових групах, у зв’язку 
з чим автори наголошують на необхідності 
своєчасної підготовки системи охорони здоров’я. 
У дослідженні, проведеному в Торонто, показано, 
що у дорослих з ПВС спостерігають слабкість 
дихальних та скелетних м’язів, подібно до такої 
при тяжкій серцевій недостатності [39]. Цю про-
блематику в контексті зниження толерантності 
до фізичних навантажень у дорослих з ПВС опи-
сано в редакторському коментарі А. Giardini [37].

Біомаркери можуть також відігравати важли-
ву роль у веденні таких пацієнтів. Дослідження 
взаємозв’язків функціонального стану правого 
шлуночка зі змінами ЕКГ та рівнем N-термі-
нального фрагмента попередника МНУП у 
дорослих безпосередньо після проведення про-
цедур Senning чи Mustard показало, що рівень 
зазначеного пептиду та параметри поверхневої 
ЕКГ є сурогатними маркерами глобального 
функ  ціонального стану правого шлуночка і нада-
ють додаткову інформацію щодо серцевої не   -
достатності [76]. Хоча педіатри добре обізнані з 
асоціацією синдрому Дауна і ПВС, дані 
нідерландського дослідження свідчать про недо-
статню діагностику ПВС у 17 % пацієнтів із син-
дромом Дауна. На першій стадії дослідження 
залучено 1158 пацієнтів із 31 центра для людей із 
синдромом Дауна [102]. Автори рекомендують 
проводити скринінг ПВС у більш старших 
пацієнтів із синдромом Дауна з метою запобігання 
виникненню ускладнень з віком.

У ретроспективному аналізі об’єднаних 
європейської та канадської баз даних, які охо-
плювали 23 153 пацієнтів віком 16–91 рік (у 
середньому 36,4 року), інсульт виявився основ-
ною причиною смертності дорослих з ПВС [44]. 
Серед них у 458 (2,0 %) пацієнтів була одна 
чи більше цереброваскулярна подія. Найвища 
поширеність зазначених наслідків була при 
«синіх» вадах – 50/215 (23,3 %).

Метааналіз та системний огляд з проблеми 
дефекту міжпередсердної перегородки виявив 
26 досліджень за участю 1841 пацієнта, яким 
проводили хірургічне його закриття, і 945 осіб 
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з черезшкірним втручанням [99]. Метааналіз 
з використанням моделі випадкових ефектів 
продемонстрував зниження частоти перед-
сердних тахіаритмій після закриття дефек-
ту міжпередсердної перегородки (відношення 
шансів (ВШ) 0,66; 95 % довірчий інтервал (ДІ) 
0,57–0,77 %). Такий ефект спостерігали після 
обох методів закриття дефекту, а також у процесі 
динамічного спостереження упродовж раннього 
(менше 30 днів) та середньовіддаленого періодів 
(30 днів – 5 років).

В огляді R. Inuzuka та співавторів проана-
лізовано результати навантажувальних тестів, 
проведених у 1375 пацієнтів з ПВС (вік – 
(33 ± 13) років) в одному центрі впродовж 
10 років [45]. Показано, що серцево-легеневі 
навантажувальні тести мають високу прогно-
стичну цінність у зазначеної категорії пацієнтів. 
Поряд з цим вони вказують на доцільність 
диференційованого підходу в прогнозуванні з 
урахуванням наявності ціанозу, використання 
препаратів для зниження частоти скорочень 
серця (ЧСС) та досягнутого рівня навантаження. 

Вагітність та природжені вади серця

Захворювання серця – це значний преди-
ктор смертності під час вагітності у розвинених 
країнах. У зв’язку з цим актуальною пробле-
мою акушерства є розвиток медичної допомо-
ги вагітним з ПВС, про що йдеться зокрема в 
огляді [52]. В одному з досліджень [8] вивчали 
наслідки вагітності та віддалені серцево-судинні 
події серед 405 жінок. Тоді як несприятливі 
події під час вагітності у зазначеної категорії 
жінок добре відомі, віддалені наслідки ПВС 
вивчено недостатньо. Автори дослідження вия-
вили, що низка показників до вагітності може 
допомогти ідентифікувати осіб з підвищеним 
ризиком розвитку віддалених серцево-судинних 
подій. Крім того, ці показники асоціювалися із 
серцево-судинними подіями під час вагітності. 
A.R. Opotowsky та співавтори провели аналіз 
американського реєстру з метою вивчен-
ня річної частоти госпіталізації жінок з ПВС 
[73], яка у період 1998–2007 рр. зросла на 34,9 
порівняно з 21,3 % у загальній популяції. У 
жінок з ПВС частіше реєстрували серцево-
судинні події (4042/100 000 проти 278/100 000 
випадків госпіталізації), серед них найбільше – 
порушення ритму серця. Смертність становила 
150/100 000 пацієнтів з ПВС проти 8,2/100 000 
без цієї патології. Наявність складного ПВС 
асоціювалася з більшою ймовірністю роз-
витку несприятливої серцево-судинної події 
порівняно з більш простим (8158/100 000 проти 

3166/100 000, мультиваріантне ВШ 2,0; 95 % ДІ 
1,4–3,0 %). 

G.K. Lui та співавтори провели дослідження 
впливу фізичних навантажень на ЧСС та 
наслідки вагітності у жінок з ПВС [59]. Пікова 
ЧСС, відсоток від максимальної вікової ЧСС та 
хронотропний індекс асоціювалися з розвитком 
серцево-судинної події. Частота неонатальних 
подій становила 20 %. Пікове споживання кисню 
не асоціювалося з несприятливими наслідками 
вагітності. Автори зробили висновок про те, 
що порушена хронотропна відповідь корелює з 
несприятливими наслідками вагітності в жінок з 
ПВС, і це доцільно врахувати при перегляді схем 
стратифікації ризику.

Глобальна поширеність 
серцево-судинних захворювань

Проблема ПВС у країнах, що розвиваються, 
надзвичайно актуальна, оскільки значна частина 
пацієнтів народжується саме там. Вагомі резуль-
тати отримано в дослідженні, проведеному у Нью 
Делі [80]. Воно показало, що жіноча стать – це 
важлива детермінанта відсутності прихильності 
до дитячої кардіохірургії. Дослідження охоплю-
вало 405 випадків, у яких проводили поглиблене 
опитування. Автори зробили висновок, що в 
основі виявленої статевої упередженості лежать 
укорінені роками соціальні фактори. Цікавий 
огляд цієї проблематики здійснено D. Singh 
та співавторами [88]. Дослідження за участю 
289 пацієнтів з ПВС, проведене в економічно 
розвиненому Тайвані, продемонструвало, що 
жіноча стать асоціювалася з низькою фізичною 
та психологічною якістю життя [21]. Факторами, 
які обумовлювали якість життя, були, передусім, 
особистісні риси, психологічний дистрес та 
сімейна підтримка, проте, що цікаво, не була – 
тяжкість захворювання.

Відкрита артеріальна протока (ВАП) – ПВС, 
яка відносно легко коригується. Якщо цю ваду 
не лікувати, велика протока може призвести до 
легеневої судинної патології. Пізнє виявлення 
у країнах, що розвиваються, є причиною фор-
мування легеневої гіпертензії того чи іншого 
ступеня, що підвищує небезпеку хірургічного 
втручання. Важливі та обнадійливі результати 
отримані в дослідженні, проведеному в Мексиці 
[104] за участю 168 пацієнтів з ізольованою 
ВАП та систолічним тиском у легеневій артерії 
 50 мм рт. ст. Середній вік – (10,3 ± 14,3) року 
(межі: 2 місяці – 59 років; медіана 3,9), діаметр 
ВАП – (6,4 ± 2,9) мм (медіана 5,9) та систолічний 
тиск у легеневій артерії – (63,5 ± 16,2) мм 
рт. ст. (медіана 60). Частка успішних операцій 
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становила 98,2 %. Спостереження за 145 (86,3 %) 
випадками упродовж у середньому (37,1 ± 24,0) 
місяця (межі: 1–108 місяців; медіана 34,1) вияви-
ло подальше зниження тиску в легеневій артерії 
до (30,1 ± 7,7) мм рт. ст. (р < 0,0001). Автори пока-
зали, що у низці випадків черезшкірне лікування 
ВАП безпечне та ефективне, при цьому тиск 
у легеневій артерії знижується одразу після 
маніпуляції і продовжує знижуватися з часом.

Візуалізація природжених вад серця

Можливо, одним з найбільш «вражаючих» 
аспектів ПВС є їхня візуалізація. Зображення 
різних ПВС «пожвавлюють» сторінки про-
відних кардіологічних журналів. Саме тому 
наприкінці цього альманаху доцільно вказати 

на роботи з найбільш виразними ілюстраціями 
аспектів, які дискутувалися вище, зокре-
ма хірургічних втручань [10, 26, 28, 60, 65, 
70, 74], внутрішньоутробної та неонатальної 
патології [12, 71, 74, 89], серцевої недостатності 
та механічної підтримки [5], ПВС у підлітків та 
дорослих [34, 79], з удосконаленими МРТ- та 
КТ-зображеннями [36, 42], а також незвичайної 
морфології [20, 22, 27, 50, 51, 58, 86]. 

Внески: M. Burch та N. Dedieu написали огляд; 
M. Burch написав перший нарис рукопису, який 
переглянуто та схвалено обома авторами.
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