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Организация медицинской помощи населению при врождённых 
пороках сердечно-сосудистой системы является важной задачей 
здравоохранения. По данным Минздравсоцразвития РФ, распростра-
нённость и заболеваемость врождёнными пороками сердца (ВПС) в 
стране увеличивается из года в год [2, 22]. Благодаря достижениям 
медицины, изменению системы организации помощи пациентам с ВПС 
значительно увеличился «критический возраст естественного течения 
болезни», актуальной стала проблема изучения и распространённости, 
особенностей течения ВПС среди взрослых [8, 22, 25]. В группу ВПС 
входят различные анатомические дефекты сердца и магистральных 
сосудов. Встречаемость этой патологии в среднем составляет 0,8 %. 
Ещё в середине прошлого века только 20 % детей с ВПС доживали до 
взрослого возраста. Благодаря интенсивному развитию кардиохирургии 
стало возможным оказание эффективной помощи при большинстве 
ВПС, что резко увеличило продолжительность жизни пациентов. 
В настоящее время общепринятой является тактика коррекции ВПС 
в детском возрасте. Это позволяет свести к минимуму такие послед-
ствия длительного существования ВПС, как легочная гипертензия, 
дисфункция миокарда, эндокардит, а также гематологические и не-
врологические осложнения, связанные с артериальной гипоксемией 
[14, 17]. Тем не менее число взрослых пациентов с ВПС постоянно 
растёт. Актуальность проблемы достаточно высока. В последние годы 
в стране сложилась благоприятная ситуация в отношении развития 
кардиологической помощи населению. Благодаря реализации нацио-
нального проекта «Здоровье» заметно улучшилось финансирование и 
материально-техническое оснащение практического здравоохранения, 
активизировалось профилактическое направление. Современные методы 
диагностики позволяют обнаружить у взрослых пациентов те врождён-
ные пороки и аномалии сердца и сосудов, которые ранее оставались 
не диагностированными и, как следствие, не оперированными. Сегодня 
эффективной организации помощи больным с сердечно-сосудистыми 
заболеваниями препятствует отсутствие преемственности в оказании 
помощи на разных этапах её осуществления, многообразие подходов 
ведения пациентов. Исследований, оценивающих потребность популяции 
взрослых пациентов в отдельных видах кардиохирургической помощи, 
в отечественной и зарубежной литературе крайне мало [6, 19, 31]. 
От организации медицинской помощи взрослым пациентам с ВПС на 
местах зависят результаты лечения в федеральных медицинских учреж-
дениях высокотехнологичной медицинской помощи. В Научном центре 
сердечно-сосудистой хирургии (НЦССХ) им. А. Н. Бакулева последние 
несколько лет ведутся различные исследования в этом направлении. 
Результаты пилотного исследования в соответствии с Протоколом 
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«Структура болезней системы кровообращения и 
потребность взрослого населения РФ в отдельных 
видах специализированной лечебно-диагностической 
помощи», проведённого на базе НЦССХ им. А. Н. Ба-
кулева, таковы [2, 8]: 62,96 % пациентов были мо-
ложе 50 лет; частота суправентрикулярных аритмий 
составила 23,40 %; лекарственные препараты по-
лучали 98,77 % больных; частота выполнения аор-
токоронарного шунтирования 5,00 %, что позволило 
вынести рекомендацию о необходимости выполнения 
коронарографии пациентам с ВПС старше 40 лет; 
коррекция ВПС была выполнена у 50,60 % паци-
ентов; потребность в отдельных видах хирургической 
помощи пациентам с ВПС составила 33,30 %; нуж-
дались в повторной хирургической коррекции порока 
сердца из ранее прооперированных 7,41 %; уровень 
инвалидности среди лиц работоспособного возраста 
составил 48,15 %; социальное пособие (пенсия, по-
собие по инвалидности, безработице) было главным 
источником дохода у 65,43 % пациентов [7, 8]. 

Цель данного обзора литературы – рассмотреть 
возможности усовершенствования методов диспансер-
ного наблюдения и реабилитации взрослых пациентов 
с врождёнными пороками сердца.

Критериями отбора публикаций для обзора послу-
жили наличие в них особенностей анатомии, физио-
логии, клиники, диагностики и лечения, характерных 
для взрослых пациентов с ВПС, научный подход и 
результаты проведённых исследований, отдалённые 
результаты хирургической коррекции ВПС.

Взрослые пациенты с ВПС представлены двумя 
большими группами: перенесшие хирургическое 
вмешательство по поводу ВПС и выжившие без опе-
рации. Значительная часть из них нуждается только 
в диспансерном наблюдении, другим требуется тера-
певтическое, хирургическое либо интервенционное 
лечение. Всех больных с данной патологией можно 
разделить на четыре группы.

1. Пациенты, которым коррекция ВПС выполнена. 
Они нуждаются в наблюдении и возможном опера-
тивном лечении из-за наличия остаточных дефектов 
или осложнений. Наиболее часто диагностируют 
реканализацию септальных дефектов, рекоарктацию 
аорты, остаточные стенозы выводных трактов же-
лудочков. Большинство пациентов этой группы, как 
правило, не нуждаются в каких-либо дополнительных 
хирургических пособиях.

2. Пациенты, которым выполнены паллиативные 
операции с расчётом на следующий этап операции 
или без такового (эти операции позволяют дожить 
до взрослого возраста). Это пациенты с системно-
лёгочными и кавопульмональными анастомозами, 
сужениями лёгочной артерии по Мюллеру. К таким 
порокам относят атрезию трёхстворчатого или ми-
трального клапана, единственный желудочек сердца, 
а также сложные ВПС с выраженной гипоплазией 
одного из желудочков. 

3. Пациенты, которым операция коррекции ВПС 
не выполнена в детском и подростковом возрасте 

(вследствие отказа родителей от хирургического вме-
шательства или из-за поздней диагностики). Наиболее 
часто выявляют дефект межпредсердной перегородки 
(ДМПП), стеноз лёгочной артерии, коарктацию аор-
ты, открытый артериальный проток. 

4. Пациенты, состояние которых рассматривается 
как неоперабельное, за исключением трансплантации 
органов [2, 4,12, 13, 21–24].

Особенности естественного течения и клинических 
проявлений, а также результаты хирургического 
лечения ВПС у взрослых пациентов обусловлены 
изменениями миокарда, связанными с длительным 
существованием порока. Эти больные имеют более 
широкий спектр сердечной и внесердечной патологии, 
чем дети. Течение каждого порока имеет свои особен-
ности, однако некоторые проблемы являются общими 
для всех взрослых больных с ВПС [15–17, 25].

Наиболее тяжёлым последствием ВПС является 
легочная гипертензия. Это осложнение типично 
для следующих форм ВПС: дефект межжелудочковой 
перегородки, открытый артериальный проток, общий 
артериальный ствол, некоторые формы транспозиции 
магистральных артерий и других сложных пороков, 
одним из компонентов которых является сообщение 
между правыми и левыми отделами сердца при от-
сутствии стеноза легочной артерии). Как и в других 
участках сосудистого русла, давление в лёгочной 
артерии определяется как произведение объёма 
крови, протекающей через неё в единицу времени, и 
сопротивления кровотоку. У большинства больных с 
ВПС и лёгочной гипертензией причина патологически 
высокого сосудистого сопротивления локализуется 
главным образом на уровне артериол [15, 16, 27]. 
Повышение давления в системе легочной артерии 
происходит в результате увеличения кровотока через 
лёгкие вследствие выраженного сброса крови слева 
направо и/или повышения тонуса сосудов или их 
обструкции в результате структурных изменений 
самих сосудов. На состояние сосудистой стенки 
также влияет выраженность полицитемии, ацидоза, 
исходное состояние (врождённые нарушения) и др. 
При значительном увеличении лёгочного кровотока 
возникает компенсаторный спазм лёгочных артериол, 
что впоследствии приводит к гипертрофии и в поздней 
стадии – к склеротическим изменениям мышечного 
слоя их стенки. У пациентов, которым операция не 
была выполнена в раннем возрасте, может развиться 
синдром Эйзенменгера [17, 28]. Понятие «синдром 
Эйзенменгера» применимо к пациентам, у которых 
имеется выраженный сброс крови на уровне пред-
сердий, желудочков или аортолёгочная артерия с 
двунаправленным шунтом или шунтом преимуще-
ственно справа налево и обструктивной лёгочной 
гипертензией. При этом давление и сосудистое сопро-
тивление в малом круге кровообращения равны или 
превышают системное давление. Поскольку наличие и 
выраженность лёгочной гипертензии является важным 
и определяющим фактором в выборе возможности 
оперативного лечения, так важно надёжно оценивать 
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её выраженность и сравнивать кровоток в системе 
лёгочной артерии с системным, а также резистив-
ность [13]. Любое анестезиологическое пособие у 
больных с лёгочной гипертензией сопровождается 
высоким риском и должно проводиться только опыт-
ным специалистом. Коррекция ВПС у таких больных 
связана с высоким риском. Эти больные являются 
кандидатами на трансплантацию комплекса «сердце 
– лёгкие» [10, 26]. 

При длительном существовании цианотических 
ВПС возникает артериальная гипоксемия в 
результате внутрисердечного сброса крови справа 
налево. Хроническое кислородное голодание тканей 
приводит к ряду компенсаторных изменений в раз-
личных системах организма. Одним из механизмов 
компенсации является увеличение числа эритроцитов 
и концентрация гемоглобина в крови, что повышает 
её кислородную ёмкость. Может наблюдаться тром-
боцитопения. Снижение количества тромбоцитов и 
нарушение их функции могут приводить к различным 
геморрагическим осложнениям. Наиболее часто 
встречаются кровоточивость дёсен, кровохарканье. 
Это обусловливает крайне взвешенный подход к 
антикоагулянтной терапии в тех случаях, когда в 
ней возникает необходимость [14, 17]. Эритроцитоз 
является естественным физиологическим ответом 
на уменьшение оксигенации тканей. Увеличение 
массы циркулирующих эритроцитов возмещает 
этот дефицит. Адаптационное увеличение массы 
эритроцитов у больных с цианотическими ВПС 
принципиально отличается от истинной полиците-
мии, при которой клональное нарушение в костном 
мозге характеризуется автономной гиперпродукцией 
эритроцитов, тромбоцитов, лейкоцитов, увеличением 
щелочной фосфатазы в лейкоцитах, базофильно-
эозинофильной ассоциацией. Эритроцитоз при ВПС 
может быть компенсированным и декомпенсиро-
ванным в зависимости от индекса эритроцитов и 
симптомов гипервязкости. Компенсированным счи-
тается эритроцитоз у пациентов при установившемся 
равновесии уровня гематокрита при отсутствии 
признаков дефицита железа и при наличии не более 
чем умеренных признаков повышенной вязкости, 
даже при высоком, иногда превышающим 70 %, 
уровне гематокрита. Декомпенсированным считается 
эритроцитоз у пациентов в случае невозможности 
установления стойкого равновесия, при нестабиль-
ном, постоянно повышающемся уровне гематокрита 
и при появлении от умеренных до тяжёлых признаков 
повышенной вязкости [13, 31]. Клинически полици-
темия проявляется повышенным риском тромбозов 
и тромбоэмболий. Ухудшение реологических свойств 
крови сопровождается нарушением микроциркуля-
ции, что может проявляться, в частности, головными 
болями и нарушением функции внутренних органов 
[29]. Длительная гипоксия приводит к изменениям в 
паренхиме почек и печени, когда функционирующие 
клетки паренхимы постепенно замещаются соеди-
нительной тканью. Клинически это проявляется 

уремией, гипербилирубинемией, отёками и другими 
характерными явлениями. Характерным признаком 
гипоксемии является распространённая угревая 
сыпь, свойственная большинству взрослых больных 
с цианотическими ВПС [14].

Частым спутником ВПС у взрослых пациентов яв-
ляется инфекционный эндокардит. Это обусловлено 
особенностями анатомии некоторых пороков сердца, 
а также снижением иммунитета. Поэтому одной 
из главных задач наблюдающего пациента с ВПС 
кардиолога является профилактика инфекционного 
эндокардита [15, 16].

Одна из наиболее частых причин обращения 
взрослого больного с ВПС к кардиологу – на-
рушения ритма сердца. Причиной их могут быть 
как последствия длительного существования порока 
(гипертрофия тех или иных отделов сердца), так 
и перенесённые ранее операции коррекции ВПС 
(рубцы в миокарде предсердий и желудочков), при-
водящие к развитию аритмогенных очагов или на-
рушению проводимости. После некоторых операций 
возможно развитие синдрома слабости синусового 
узла или полной поперечной блокады сердца. Над-
желудочковые аритмии наиболее часто развиваются 
после операций, связанных с вмешательством на 
предсердии. Желудочковые аритмии наиболее часто 
развиваются при пороках, сопровождающихся об-
струкцией выводных трактов, например аортальном 
стенозе, тетраде Фалло. Эти аритмии могут возни-
кать как у оперированных, так и у неоперированных 
больных. При неэффективности медикаментозного 
лечения показано электрофизиологическое исследо-
вание сердца и устранение аритмии. Это может быть 
имплантация кардиовертера – дефибриллятора при 
рецидивирующей тахикардии, или повторная операция 
при остаточном пороке, или имплантация электро-
кардиостимулятора при брадиаритмии (в большинстве 
случаев возможно выполнение стимуляции посред-
ством эндокардиальных электродов) [1,17].

Учитывая особенности течения и гемодинамики 
ВПС у взрослых, лечение сопутствующих заболе-
ваний следует проводить с обязательным участием 
кардиолога. Перед внесердечным хирургическим 
вмешательством каждый взрослый больной с ВПС 
должен быть тщательно обследован кардиологом. 
Особенно это касается пациентов с некорригиро-
ванными ВПС. Риск операции зависит от типа по-
рока, степени его компенсации, функционального 
состояния системы кровообращения и миокарда 
желудочков. Очень важно при этом обеспечение 
правильной тактики анестезии, выбора препаратов. 
Например, противопоказано введение кетамина 
больному с лёгочной гипертензией (может спрово-
цировать лёгочно-гипертонический криз и привести 
к летальному исходу) [15–17, 33].

Особого внимания заслуживает проблема ВПС 
у женщин фертильного возраста. Большинство до-
стигших этого возраста женщин, как правило, уже 
оперированы по поводу ВПС; течение беременностей 
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и родов не отличается от нормальных, особенно у 
молодых женщин с коррекцией несложных ВПС в 
раннем детстве. Но существуют ВПС, при которых 
возможно неосложнённое течение до фертильного 
возраста и доживание до зрелых лет. Некоторые по-
роки впервые выявляются во время беременности, 
например вторичный ДМПП, который может не 
оказывать существенного влияния на течение бе-
ременности и родов. Другие врождённые патологии 
сердца или сосудов могут значительно осложнить 
течение беременности и родов и создать угрозу жизни 
матери и плода; особенно пристального внимания 
кардиолога и акушера-гинеколога заслуживают циа-
нотические ВПС и синдром Эйзенменгера. По данным 
Р. Presbitero и соавт. [35], только 12 % беременностей 
у таких больных закончилось успешным родоразре-
шением. Кроме того, материнская смертность (в том 
числе послеродовая) у них может достигать 50 % 
[17, 26, 28]. Особенно высокая смертность отмечена 
у пациентов, которым выполняют кесарево сечение, 
хотя подобная операция представляет значительно 
меньший стресс для сердечно-сосудистой системы, 
чем самостоятельные роды и прохождение плода 
через влагалище. Независимо от того, какой вариант 
родов избран, необходимо следовать простым прави-
лам: постоянно проводить ингаляцию кислорода и не 
использовать ингаляционные анестетики. Во время 
родов и в раннем послеродовом периоде следует 
периодически контролировать напряжение газов в 
артериальной крови, если возможно, системное ар-
териальное давление и давление в лёгочной артерии 
[27]. В группу высокого риска относят также больных 
с выраженным аортальным стенозом, коарктацией 
аорты, митральным стенозом, синдромом Марфана 
и аневризмой восходящей части аорты, пациентов 
с механическими протезами клапанов [11,17]. Все 
эти женщины должны быть консультированы спе-
циалистами, им следует объяснять потенциальные 
опасности беременности и родов, возможность 
предохранения от зачатия. Следует избегать исполь-
зования внутриматочных контрацептивов, поскольку 
это связано с риском кровотечения и присоединения 
инфекции. Назначать пероральные контрацептивы 
также противопоказано, так как они способствуют 
развитию тромбоза сосудов лёгких. Предпочтение 
следует отдавать барьерным методам контрацепции. 
Значительно безопаснее предотвратить беременность 
у этих пациенток, чем проводить у них во время 
беременности, схваток, родов и в послеродовом 
периоде специфическое лечение и профилактику по-
тенциальных осложнений [27]. Большинство больных, 
оперированных по поводу простых ВПС, переносят 
беременность и роды удовлетворительно [17]. Таким 
образом, основной целью наблюдения девочек и 
девушек с ВПС должна стать успешная реализация 
их счастливого материнства. 

Следует отметить, что хирургическая коррекция 
ВПС является первым и самым важным этапом ме-
дицинской реабилитации. Однако эффект операции 

может быть закреплён главным образом квалифици-
рованным наблюдением, организацией правильного 
режима и лечения [3, 5].

Данные исследователей о качестве жизни пациен-
тов, оперированных по поводу ВПС, противоречивы. 
Ряд учёных считают, что качество жизни больных 
хорошее: взрослые пациенты ничем не отличаются 
от здоровых людей – они могут работать, создавать 
семью, иметь детей. Некоторые авторы отмечают, 
что пациенты, оперированные по поводу ВПС, име-
ют даже более высокий уровень образования, чем в 
среднем в популяции, они целеустремлённые люди, с 
большой силой воли. По- видимому, это связано с тем, 
что они воспитывают себя ещё с детства в борьбе с 
трудностями и необходимостью их преодолевать [21]. 
В то же время G. Nollert и соавт. [34] в большом 
исследовании с участием 490 пациентов отмечают у 
взрослых больных психологические, эмоциональные 
и социальные проблемы, что подтверждено и другими 
исследователями. В большинстве научных работ по-
казано снижение качества жизни у пациентов после 
хирургического лечения ВПС, даже таких, как дефект 
межпредсердной перегородки [9, 17, 29].

Исследователей интересовало, является ли основ-
ной причиной снижения качества жизни ограничение 
физической активности, связанное с функциональным 
состоянием пациентов. M. Kamphuis и соавт. [32] 
оценили наличие корреляции между качеством жизни 
и физическим статусом пациентов, оперированных по 
поводу сложных пороков сердца в раннем детстве. 
В результате исследования было выявлено сниже-
ние качества жизни, связанное в первую очередь со 
снижением физической активности, но корреляции 
между качеством жизни пациентов и их физическим 
статусом найдено не было. Кроме того, получены 
неожиданные данные, подтверждённые и другими 
исследователями, о том, что объективные критерии 
тяжести состояния больных (цианоз, сердечная недо-
статочность, аритмия) также не оказывают прямого 
влияния на качество жизни пациентов. Более важную 
роль в изменении качества жизни играют психо-
социальные аспекты, например взаимоотношения 
между родителями и детьми, гиперопека со стороны 
близких, социальна поддержка. Это обусловливает 
необходимость психологической и социальной реа-
билитации взрослых больных как с корригирован-
ными, так и некорригированными ВПС [17, 36]. Для 
оценки распространённости ВПС среди взрослых 
пациентов, детального изучения клинико-социальных 
характеристик, причин инвалидности, ближайших и 
отдалённых результатов оказания медицинской по-
мощи необходимо проведение специализированных 
эпидемиологических исследований и создание реги-
стра пациентов [6, 18, 19, 30].

Выборки взрослых пациентов с ВПС, обративших-
ся за медицинской помощью амбулаторно по месту 
жительства и госпитализированных в НЦССХ им. 
А. Н. Бакулева, отличаются по демографическим, 
клиническим и социальным характеристикам. Общим 
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является потребность в повторных операциях по 
поводу ВПС; операциях на сердце в связи с ослож-
нениями и сопутствующими кардиологическими за-
болеваниями; наличие сопутствующей прогностически 
значимой патологии; сохранение группы инвалидности 
у оперированных пациентов, до и послеоперационной 
медикаментозной терапии, что необходимо учитывать 
при планировании медицинской помощи [6, 19].

Вопросы трудоустройства и медико-социальной 
экспертизы часто зависят от возраста коррекции 
порока, характера оперативного вмешательства, 
наличия и степени выраженности дисфункции ор-
ганов и систем, обусловленных наличием ВПС. От-
сутствие современных достаточно чётких и полных 
рекомендаций в отношении принятия решений по 
трудоустройству, экспертизе у пациентов трудоспо-
собного возраста создаёт определённые трудности для 
практических врачей. Несмотря на быстрые темпы 
развития современной кардиологии, в большинстве 
случаев подходы к ведению взрослых пациентов с 
ВПС, а также их социальная адаптация остаются 
формальными. Сегодня эффективной организации 
помощи таким больным препятствует отсутствие пре-
емственности в оказании помощи на разных этапах её 
осуществления. Большинство научных исследований, 
описанных в литературе в последнее время, включают 
в себя результаты уровня крупных кардиохирургиче-
ских центров. Однако огромное количество взрослых 
пациентов с ВПС живут в отдалённых районах, на-
блюдаются в участковых и районных больницах, где 
остро ощущается нехватка узких специалистов, в 
частности врачей-кардиологов. Участковые врачи-
терапевты, врачи общей практики не всегда могут 
иметь полное представление о взрослом пациенте 
с ВПС, переданном ему из педиатрической сети. 
В детской практике пациенту с ВПС уделяется 
более пристальное внимание, кроме того, ребёнок 
находится под постоянной опекой родителей. Под-
росток начинает взрослую жизнь, и приходит время 
ему самостоятельно заботиться о своём здоровье, 
принимать ответственные решения, учиться, зараба-
тывать на жизнь, создавать семью. Этот переход к 
взрослой жизни труден даже для здорового, человеку 
же с ВПС в несколько раз сложнее. Таким пациен-
там кроме поддержки близких людей нужна также 
квалифицированная медицинская помощь, которую 
должен оказать ему любой врач. Чтобы помочь 
практическим врачам выбрать правильную тактику 
ведения каждого взрослого пациента с ВПС, должна 
быть создана система передачи подростка во взрослую 
лечебную сеть. Назрела необходимость в создании 
методических рекомендаций, усовершенствовании 
медицинской документации, и прежде всего карты 
диспансерного наблюдения пациента с ВПС с под-
робным указанием характера порока, функциональных 
нарушений и осложнений, сопутствующих заболе-
ваний, рекомендуемого обучения и трудоустройства, 
имеющихся противопоказаний к беременности и 
родам, объективного статуса на момент взятия под 

наблюдение, медикаментозной терапии, имеющихся 
данных об оперативном лечении, а также потребности 
в оперативном лечении в дальнейшем.

Появилась потребность в создании школ для взрос-
лых пациентов с ВПС, где в доступной для них форме 
будут освещены различные вопросы, касающиеся 
анатомии ВПС, его влияния на организм, осложнений 
и сопутствующих заболеваний, методов лечения и 
правил приёма препаратов, физической активности 
и профессиональной пригодности, адаптации в обще-
стве, вопросов семьи и брака. Взрослому пациенту с 
ВПС нужно иметь полную информацию о существую-
щей болезни, хорошо представлять свои возможности, 
научиться уверенно существовать с пороком сердца, 
быть полноценным членом общества.

Таким образом, разработка новых подходов к реа-
билитации взрослых пациентов с ВПС позволит по-
высить качество жизни данной категории больных.
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URGENT PROBLEMS OF CONGENITAL HEART 
DISEASES IN ADULTS. LITERATURE REVIEW

E. V. Maltseva, *S. I. Martyushov

Koryazhma Town Hospital, Koryazhma
*Northern State Medical University, Arkhangelsk, Russia

In the literature review, there have been considered issues 
of organization of medical aid to patients over 18 years old 
with congenital heart diseases, peculiarities of the disease 
natural course, quality of life, gestation course and delivery, 
social aspects, rehabilitation of the patients. According 
to the data from published scientific papers, articles and 
monographs, concerning the problems of adults’ congenital 
heart diseases, a conclusion has been made that possibilities 
of rehabilitation of adult patients with congenital heart diseases 
and as consequence improvement of quality and increased 
expectation of life remain not enough studied, in spite of high 
achievements of modern medicine in this sphere.

Keywords: adults, congenital heart disease, natural course, 
quality of life, rehabilitation
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