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Уже давно было установлено, что между 
наличием врожденного порока сердца и за-
держкой психомоторного развития (neuro-
developmental delay) ребенка существует 
определенная взаимосвязь, но какая взаи-
мосвязь, до сих пор еще не совсем понятно. 
Однако однозначно то, что данная взаимос-

вязь имеет мультифакторную природу про-
исхождения [1–8]. В литературе уже был 
описан целый ряд патологических призна-
ков, выявляемых при магнитно-резонанс-
ной томографии, магнитно-резонансной 
спектроскопии и ультразвуковом исследо-
вании у плодов и новорожденных с некото-
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рыми видами врожденных пороков сердца. 
К таким признакам относятся прежде всего 
аномальное формирование или задержка 
формирования борозд головного мозга 
(сулькация), уменьшение биометрических 
показателей и объема головного мозга, 
а также изменения в биохимических иссле-
дованиях [9–17]. Предполагается, что неко-
торые генетические факторы [3] и окружа-
ющая среда в дородовый период имеют 
большое значение в определении психомо-
торного развития малыша в постнатальный 
период, в противовес традиционной концеп-
ции, что нарушения психомоторного разви-
тия у ребенка возникают из-за перинаталь-
ной гипоксии или повреждений, возник-
ших в результате кардиохирургического 
вмешательства. Кроме того, некоторые 
большие когортные исследования проде-
монстрировали, что дети и подростки с уни-
вентрикулярной (одножелудочковой) цир-
куляцией находятся в группе повышенного 
риска задержки психомоторного развития, 
аналогичный риск имеется также и при 
нали чии транспозиции магистральных со-
судов, но в меньшей степени [14, 18–21]. 
Появление все новых доказательств в дан-
ной области привело к тому, что Амери-
канская кардиологическая ассоциация 
(American Heart Association) [22] опубли-
ковала официальное заявление, основным 
выводом которого является следующий. 
“Дети с врожденными пороками сердца на-
ходятся в группе высокого риска наруше-
ния развития или инвалидизации или за-
держки развития”, и поэтому “…наблюде-
ние, скрининговая оценка и динамический 
мониторинг в детский период жизни” реко-
мендованы для своевременной диагностики 
и, если возможно, лечения различных 
аспектов этих нарушений развития.

Практический опыт в интерпретации по-
лученных данных при исследовании раз-
личными методами визуальной диагности-
ки имеет первостепенное значение в оценке 
возможностей данного метода исследования 
в диагностике заболевания и, следователь-
но, в оценке его клинического значения. 
Этот опыт может быть приобретен только 
в условиях хорошо спланированных науч-
ных исследований. Более того, весь диапазон 

клинически важных проявлений задержки 
психомоторного развития не может проя-
виться и быть выявлен в первые годы жизни 
ребенка, поэтому необходим адекватный 
динамический мониторинг на протяжении 
более долгого периода жизни. В настоящее 
время недостаточное количество таких ис-
следований является причиной возрастаю-
щих опасений и беспокойств по поводу того, 
что дискуссии о возможных неблагопри-
ятных психомоторных последствиях, свя-
занных с врожденными пороками сердца, 
могут привести к тому, что родители будут 
предпочитать прерывание беременности да-
же в случае выявления изолированного 
врожденного порока сердца, обычно ассоци-
ированного с низким уровнем смертности 
и заболеваемости в дальнейшем (например, 
транспозиция магистральных сосудов). 
Однако имеющиеся доказательства предпо-
лагают, что неправильно и неэтично игно-
рировать этот риск во время пренатального 
консультирования [14, 17, 23].

Недавнее исследование, проведенное ра-
бочей ISUOG (International Society of Ultra-
sound in Obstetrics and Gynecology) (Между-
народное общество ультразвуковой диагно-
стики в акушерстве и гинекологии) для 
оценки подхода и понимания специалиста-
ми ведущих мировых кардиологических 
клиник, занимающихся пренатальной диа-
гностикой и лечением врожденных пороков 
сердца, выявило значительные различия 
в проведении пренатального консультиро-
вания, особенно между северно-американ-
скими и европейскими медицинскими цен-
трами [24].

ISUOG составило следующее консенсус-
ное заявление, которое будет регулярно об-
новляться с учетом новых исследований, 
проводимых в этой области.

– Учитывая данные появляющихся пуб-
ликаций [1–3], мы утверждаем, что матрич-
ная сравнительная геномная гибридиза-
ция* (array comparative genomic hybridi-

* В России на сегодняшний день аналогич-
ный вид анализа представлен в виде хро-
мосомного микроматричного анализа. – 
Примечание редакторов перевода.
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zation (array CGH)) является более подхо-
дящим генетическим исследованием плодов 
с врожденными пороками сердца, чем обще-
принятое стандартное кариотипирование, 
для исключения или подтверждения гене-
тических аномалий, которые потенциально 
могут быть причиной задержки психомо-
торного развития.

– Плоды (новорожденные) с синдромом 
гипоплазии левых отделов сердца и други-
ми пороками, приводящими к унивентри-
кулярной (одножелудочковой) циркуляции 
в системе кровообращения после рождения, 
имеют повышенный риск (>40% согласно 
данным некоторых исследований [14, 18, 
21]) возникновения как морфометрических 
аномалий мозга, выявленных при прена-
тальных магнитно-резонансной томогра-
фии и ультразвуковом исследовании, так и 
развития задержки психомоторного разви-
тия независимо от хирургического вмеша-
тельства. Во время пренатального консуль-
тирования при выявлении таких видов 
врожденных пороков сердца плода мы реко-
мендуем информировать родителей о том, 
что имеется повышенный риск задержки 
психомоторного развития ребенка. В от-
дельном пункте (см. ниже) указано, как 
описать данный риск.

– Что касается пренатального консуль-
тирования при выявлении других видов 
врожденных пороков сердца, включая 
транс позицию магистральных артерий, мы 
полагаем, что прежде чем проводить анало-
гичное дородовое консультирование (как 
при врожденных пороках сердца с унивен-
трикулярной (одножелудочковой) цирку-
ляцией) современные утверждения должны 
быть подтверждены дальнейшими научны-
ми исследованиями, включающими обсле-
дование детей с пренатальной диагностикой 
врожденных пороков сердца и их ведением 
в перинатальном периоде.

– На сегодняшний день нет убедитель-
ных данных (только предварительные ре-
зультаты), указывающих на то, что морфо-
метрические аномалии головного мозга, со-
четающиеся с задержкой психомоторного 
развития новорожденного, могут быть 
диагностиро ваны у плода [15], то есть в пре-
натальный период. Поэтому, прежде чем 

включить деталь ное исследование головно-
го мозга плода в протокол рутинного прена-
тального обследования плодов с врожден-
ными пороками сердца, необходимы новые 
доказательства, базирующиеся на данных 
анатомических и метаболических научных 
исследований (ультразвуковая диагнос-
тика, магнитно-резонансная томография 
и магнитно-резонансная спектроскопия). 
На сегодняшний день показанием для про-
ведения пренатальной визуализации мозга 
плода является выявление сочетанных по-
ро ков развития плода или проведение науч-
ного исследования.

– При проведении пренатального кон-
сультирования очень важно учитывать 
культурные, религиозные и юридические 
аспекты конкретно в каждой стране. ISUOG 
считает, что следующие утверждения могут 
быть полезными при проведении пренаталь-
ного консультирования: “…большинство 
плодов (новорожденных) с врожденными 
пороками сердца плода имеют благоприят-
ный прогноз. Тем не менее есть доказатель-
ства, что у некоторых плодов (новорожден-
ных) может отмечаться задержка психомо-
торного развития, которую невозможно 
предсказать в антенатальный период. 
Степень задержки психомоторного разви-
тия индивидуальна. Распространенность 
задержки психомоторного развития зави-
сит от вида врожденного порока сердца, бу-
дучи наивысшей (до 40–45% согласно дан-
ным некоторых исследований) при таких 
унивентрикулярных (одножелудочковых) 
пороках, как гипоплазия левых отделов 
сердца. Мы рекомендуем пройти генетиче-
ское исследование, включающее матрич-
ную сравнительную геномную гибридиза-
цию (array comparative genomic hybridization 
(array CGH)), для исключения хромосом-
ных аномалий и синдромальных форм 
врожденных пороков сердца.”

Учитывая вышесказанное, настоятельно 
рекомендуется при выявлении врожденных 
пороков сердца у плода осуществлять родо-
разрешение в специализированных меди-
цинских учреждениях с развитой мульти-
дисциплинарной неонатальной службой.

Что касается сроков и показаний для 
про ведения постнатальных нейросоногра-
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фии, магнитно-резонансной томографии, 
магнитно-резонансной спектроскопии и 
оцен ки психомоторного развития, то эти 
воп росы не были включены в данное кон-
сенсусное заявление. Мы рекомендуем 
разра ботать национальные практические 
руководства для того, чтобы обеспечить со-
ответствующее обследование детей и под-
ростков с врожденными пороками сердца.
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