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В статье приведены некоторые особенности установления категории «ребенок-инвалид» у детей, оперированных по 
поводу врожденных пороков сердца (ВПС). ВПС вносят существенный вклад в показатели детской инвалидности и 
смертности, особенно у детей первого года жизни, требуют значительных экономических затрат на хирургическую 
коррекцию, на социальную помощь детям-инвалидам.
Проведено комплексное исследование, которое показало, что оперативная коррекция ВПС, даже радикальная, не всег-
да позволяет полностью устранить нарушение функции кровообращения, устранить или уменьшить ограничения 
основных категорий жизнедеятельности детей.
Полученные в исследовании данные коррелируют с классификацией типов коррекции ВПС, предложенной Friedli и 
основанной на вероятности того, что пациенту потребуется хирургическое вмешательство в дальнейшем.
Данную классификацию и результаты исследования можно использовать в практике педиатров и детских кардиоло-
гов, а также специалистов медико-социальной экспертизы (МСЭ) при направлении на МСЭ для прогнозирования на-
рушений функций кровообращения у детей после оперативной коррекции ВПС, для планирования реабилитационных 
мероприятий и выбора тактики дальнейшего наблюдения.
К л юч е в ы е  с л о в а: инвалидность, дети, врожденные пороки сердца, коррекция, хроническая сердечная недоста-
точность, недостаточность кровообращения.

SOME ASPECTS OF THE CHILDREN DISABILITY, AFTER SURGICAL TREATMENT OF CONGENITAL 
HEART DISEASES
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Congenital heart diseases (CHD) make a signifi cant contribution to the rates of child disability and mortality, especially in 
children of the fi rst year of life, require signifi cant economic costs for surgical correction, for social assistance to disabled 
children.
A comprehensive analysis showed that the operative correction of the CHD, even radical, is not always make it possible to 
completely eliminate the violation of blood circulation functions, eliminate or reduce the limitations of the main categories of 
children’s activity.
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По данным Всемирной организации здравоохранения, 
около 20% детской инвалидности и заболеваемости обу-
словлено пороками развития. По данным Минздрава России, 
среднее число больных с врожденными пороками развития 
(ВПР) составляет 1,3—1,5 млн человек. Анализ статистиче-
ских данных за последние годы свидетельствует об увеличе-
нии в детской популяции количества детей с врожденными 
аномалиями, пороками развития и хромосомными нарушени-
ями. Отмечен рост числа детей-инвалидов вследствие ВПР, 
среди которых 1-е ранговое место занимают врожденные 
аномалии системы кровообращения [1].

ВПС вносят существенный вклад в показатели детской 
инвалидности и смертности, особенно у детей первого года 
жизни, требуют значительных экономических затрат на хи-
рургическую коррекцию, на социальную помощь детям-
инвалидам [2]. Аномалии развития сердечно-сосудистой 
системы у детей могут привести к стойким умеренным, вы-
раженным или значительно выраженным нарушениям функ-
ции кровообращения и ограничениям основных категорий 
жизнедеятельности, чаще всего это ограничения в категори-
ях способности к самостоятельному передвижению, обуче-
нию, самообслуживанию I, II или III степени [3].

В настоящее время благодаря успехам современной дет-
ской кардиологии и кардиохирургии уже на первом году жиз-
ни детям проводятся радикальные операции по коррекции 
пороков, что позволяет не только сохранить ребенку жизнь, 
но и во многих случаях устранить нарушение функции кро-
вообращения [4, 5]. Вместе с тем при повторном освиде-
тельствовании детей в учреждениях медико-социальной экс-
пертизы (МСЭ) полная реабилитация возможна не во всех 
случаях и зависит от различных причин: типа ВПС и степе-
ни хронической сердечной недостаточности; возможности 
радикальной хирургической коррекции ВПС; осложнений, 
возникающих до, во время либо после операции на сердце и 
сосудах; индивидуальных особенностей детского организма; 
эффективности проведенных мероприятий в послеопераци-
онном периоде.

Цель работы — изучить структуру ВПС, установить сро-
ки и методы верификации диагноза, проанализировать при-
чины, приводящие к инвалидности после оперативной кор-
рекции ВПС у детей с рождения до 17 лет включительно.

Материал и методы

Методом направленного отбора в Бюро МСЭ № 14 Фе-
дерального казенного учреждения Главное бюро медико-со-
циальной экспертизы по Москве (ФКУ ГБ МСЭ по Москве) 
были выбраны акты освидетельствования 91 ребенка. У всех 
детей врожденные аномалии системы кровообращения сопро-
вождались недостаточностью кровообращения разной степени 
после оперативной коррекции пороков. Обследованы дети раз-
личного возраста: от рождения до 17 лет включительно, из них 
65% мальчиков, 35% девочек; 63% детей освидетельствованы 
повторно, 37% — первично. Средний возраст первично осви-

детельствованных детей составил 2,25 ± 0,67 года, повторно 
освидетельствованных — 6,75 ± 2,87 года. Длительность инва-
лидности у повторно освидетельствованных детей составила 
4,05 ± 1,85 года.

Результаты и обсуждение
Проведенное исследование показало, что у детей преоб-

ладал сложный порок — тетрада Фалло — ТФ (удельный 
вес составил 20,9% детей). На 2-м ранговом месте находился 
дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) — у 18,6% 
детей, на 3-м ранговом месте — дефект межпредсердной 
перегородки (ДМПП) у 17,6% детей. Сочетание пороков 
ДМЖП и ДМПП составило 4,4%; транспозиция крупных ма-
гистральных сосудов (ТМА) была отмечена у 14,3% детей — 
коарктация аорты (КоА) — у 12,1% детей; стеноз легочной 
артерии (СЛА) наблюдался у 7,7% детей; сочетание септаль-
ных и клапанных дефектов с пороками развития сосудов вы-
явлено у 4,4% детей.

У 2 детей ВПС выявлялся в структуре синдрома Дауна 
(классическая форма, мейотическое нерасхождение, трисо-
мия по 21-й хромосоме — 47, ХХ+21). Из сопутствующих 
заболеваний у детей первого года жизни диагностировано 
перинатальное поражение центральной нервной системы 
(97% детей). У детей школьного возраста из сопутствующей 
патологии наиболее часто выявлялась вегетативная дисфунк-
ция. Структура ВПС и их удельный вес у детей представлены 
в табл. 1.

Подавляющему большинству (60,4%) детей диагноз ВПС 
был установлен в период новорожденности в родильном 
доме — выслушан грубый систолический шум над областью 
сердца. У трети (35,2%) детей ВПС выявлен в более поздние 
сроки: у 12,1% — до 1 года жизни, у 23,1% детей — в возрас-
те от 3 до 8 лет.

Только у 4,4% детей ВПС был диагностирован до родов, 
по результатам ультразвукового исследования, затем был 
подтвержден в периоде новорожденности. В табл. 2 пред-
ставлены сроки верификации диагноза ВПС у детей.

Клинические проявления и манифестация недостаточно-
сти кровообращения (НК) вследствие ВПС у детей раннего 
возраста отличались от таковых у школьников и подростков. 
Структура и удельный вес клинических симптомов ВПС у 
детей первых лет жизни представлены в табл. 3.

Данные таблицы показывают, что среди клинических 
симптомов ВПС у детей первых лет жизни (83,5% от общего 
количества освидетельствованных детей) преобладали сле-
дующие: появление цианоза носогубного треугольника при 
плаче (89,5%), бледность кожных покровов (85,5%), одышка 
при кормлении (43,4), недостаточная прибавка массо-росто-
вых показателей (68,4%), а также беспокойство (36,8%), вы-
раженная капиллярная и венозная сеть на передней грудной 
стенке (25%), усиленная пульсация сосудов шеи (18,4%).

У детей школьного возраста и подростков (16,5% от обще-
го количества освидетельствованных детей) преимуществен-
но наблюдались: повышенная утомляемость (93,3%), плохая 
переносимость физических нагрузок (86,7%), одышка при 
подъеме по лестнице (73,3%), тахикардия (53,3%), колющие 
боли в области сердца (73,3%). Таким детям был необходим 
отдых при быстрой ходьбе и ходьбе на большие расстояния, 

The research data correlate with the classifi cation of the CHD correction types, proposed by Friedli and based on the likelihood 
that a patient will need surgery in the future.
This classifi cation and the results of the research can be used in the practice of pediatricians and children’s cardiologists and 
specialists of the MSE in the direction of the medico-social expert examination for prediction of functional disorders of blood 
circulation in children after surgical correction of the CHD, for the planning of rehabilitation measures and for the choice of 
tactic of further scrutiny.
K e y  w o r d s: disability, congenital heart diseases, surgical correction, chronic heart failure, and circulatory insuffi ciency
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для преодоления которых требовалось больше времени, чем 
сверстникам, удлинялось время реституции. Дети отказы-
вались от подвижных игр, предпочитая более спокойные. 
Структура и удельный вес клинических симптомов ВПС у 
школьников и подростков представлены в табл. 4.

Инструментальные методы исследования, такие как 
электрокардиография (ЭКГ) и эхокардиокардиография 
(ЭхоКГ) были проведены у всех детей с ВПС; холтер-мо-
ниторирование ЭКГ (ХМ ЭКГ) было доступно только 24% 
детей; нагрузочная проба по Шалкову была проведена у 
20% детей. Чреспищеводное электрофизиологическое ис-
следование (ЭФИ) не было выполнено ни одному из детей. 
Методы диагностики, доступные детям с ВПС, представле-
ны в табл. 5.

При обследовании методом ЭКГ у всех детей выявлены 
различные виды аритмий: брадиаритмия, тахиаритмия, экс-
трасистолия, атриовентрикулярные блокады; кроме того, 
нарушение процессов реполяризации левого желудочка, от-
клонение электрической оси (вправо — при ДМПП, влево, 
а затем вправо — при ДМЖП, влево — при КоА), а также 
признаки перегрузки различных отделов сердца: гипертро-
фия правого предсердия (при ДМПП), гипертрофия правого 
желудочка (при ДМЖП), перегрузка правых отделов сердца 
(при СЛА, ТМС).

Результаты ЭхоКГ выявляли характерные внутрисердеч-
ные гемодинамические нарушения: фракция выброса ниже 
60%, снижение фракции укорочения более чем на 25—30%, 
повышение конечного диастолического давления левого же-
лудочка до 12—14 мм рт. ст. (при СЛА), повышенный гради-
ент давления на легочной артерии (при СЛА), повышенный 
градиент давления на аорте (при КоА), артериовенозный 
сброс крови на уровне предсердий (при ДМПП), сброс крови 
на уровне желудочков (при ДМЖП), резидуальный сброс на 
заплате (после пластики ДМПП и ДМЖП), недостаточность 
трикуспидального и митрального клапанов с регургитацией. 
Практически все вышеперечисленные симптомы отмечались 
у детей с тяжелыми, сочетанными пороками.

При аускультации детей с ВПС выслушивался грубый си-
столический шум над областью сердца (при ДМПП, ДМЖП, 
СЛА, ТФ, КоА, ТМС), акцент II тона на аорте (при КоА).

При проведении нагрузочных проб, моделирующих ин-
тенсивные физические нагрузки (стандартные пробы по 
Шалкову № 4, 5, 6), отмечались тахикардия и одышка, не-

адекватные нагрузке (увеличение ЧСС более 15% и ЧД выше 
30% от исходных), удлинение времени реституции до 5—10 
мин, снижение систолического артериального давления, 
бледность и потливость после физической нагрузки. Указан-
ные симптомы свидетельствовали о наличии у ребенка НК 
IБ степени.

Проведенное исследование показало, что у 64,9% детей 
имеются последствия ВПС и его оперативного лечения в 
виде хронической сердечной недостаточности II функцио-
нального класса (ХСН IБ степени), что привело к стойким 
умеренным нарушениям функции кровообращения и огра-
ничивало жизнедеятельность детей в следующих основных 
категориях: способность к самостоятельному передвиже-
нию и способность к обучению I степени; этим детям была 
установлена категория ребенок — инвалид. У 35,1% детей 
не было выявлено значимых гемодинамических нарушений, 
приводящих к хронической сердечной недостаточности. 
Однако у этой группы детей отмечались симптомы скрытой 
сердечной недостаточности (ХСН IА степени, I функцио-
нальный класс), стойкие нарушения функции кровообраще-
ния определялись как незначительные и не ограничивали 
ребенка ни в одной из категорий жизнедеятельности. Дети 
этой группы нуждались в соблюдении охранительного ре-
жима, диспансерном наблюдении специалистов по месту 
жительства. Оснований для установления категории ребе-
нок-инвалид — выявлено не было.

Полученные в исследовании данные коррелируют с клас-
сификацией типов коррекции ВПС, предложенной Friedli и 
основанной на вероятности того, что пациенту потребуется 
последующее хирургическое вмешательство [6]:

1. Истинная полная коррекция приводит к восстановле-
нию нормальной сердечной анатомии и функции и обычно 
возможна при вторичных ДМПП, ДМЖП, открытом артери-
альном протоке (ОАП), КоА. Удельный вес детей с вышепе-
речисленными пороками сердца, которым была проведена 
истинная полная коррекция, составил больше половины де-
тей в проведенном исследовании (52,7%). Поздние ослож-
нения (нарушения ритма и проводимости сердца, значимая 

Т а б л и ц а  1
Структура и удельный вес ВПС у детей

Структура ВПС Удельный вес детей, %
(n = 91)

ТФ 20,9
ДМПП 17,6
ДМЖП 18,6
Сочетание ДМПП и ДМЖП 4,4
ТМА 14,3
КоА 12,1
СЛА 7,7
Комбинированные пороки сердца 4,4

Т а б л и ц а  2
Сроки верификации диагноза у детей с ВПС

Срок верификации диагноза ВПС Удельный вес детей 
с ВПС, % (n = 91)

До родов 4,4
В первые 5 дней жизни в родильном доме 60,4
До 1 года жизни 12,1
От 3 до 8 лет жизни 23,1

Т а б л и ц а  3
Структура и удельный вес клинических симптомов ВПС у детей 
первых лет жизни

Структура клинических симптомов ВПС Удельный вес детей, %  
(n = 76)

Цианоз носогубного треугольника 89,5
Бледность кожных покровов 85,5
Одышка при кормлении 43,4
Недостаточная прибавка массы тела и 
роста

68,4

Беспокойство 36,8
Выраженная капиллярная и венозная 
сеть

25

Усиленная пульсация сосудов шеи 18,4

Т а б л и ц а  4
Структура и удельный вес клинических симптомов ВПС у 
школьников и подростков

Структура клинических симптомов ВПС Удельный вес 
детей, % (n = 15)

Повышенная утомляемость 93,3
Плохая переносимость физических нагрузок 86,7
Одышка при подъеме по лестнице 73,3
Тахикардия 53,3
Колющие боли в области сердца 73,3
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реканализация дефектов) возникли у 17,6% детей; большин-
ство (35,1%) детей были способны вести нормальную жизнь 
без повторного хирургического вмешательства.

2. Анатомическая коррекция с остаточными явлениями 
возможна у пациентов с ТФ, дефектами атриовентрикуляр-
ной перегородки и клапанными обструкциями, устраняемы-
ми путем вальвулотомии или пластики клапана. Удельный 
вес таких детей составил 20,9%. У них сохранялись остаточ-
ные дефекты, такие как недостаточность клапанов, аритмии, 
метаболические нарушения, приводящие к умеренным нару-
шениям функции кровообращения.

3. Коррекция с использованием протезных материалов 
применяется у пациентов, которым требуется анастомоз 
между правым желудочком и легочной артерией (при изоли-
рованном стенозе легочной артерии, пульмональной атрезии 
с ДМЖП, truncus arteriosus). Удельный вес детей со СЛА со-
ставил 7,7%. Вследствие соматического роста и дегенерации 
протезного материала данной категории пациентов требова-
лась повторная операция для замены протеза.

4. Физиологическая коррекция (операции Senning и 
Mustard по поводу ТМА, операции Fontan у пациентов с 
трехкамерным сердцем) устраняет нарушения сердечно-со-
судистой физиологии, но не устраняет анатомических нару-
шений. Удельный вес детей с такими сложными пороками 
сердца составил 18,7%. У таких пациентов развились позд-
ние осложнения, которые требовали повторного хирургиче-
ского и консервативного вмешательства.

Данную классификацию и полученные в исследовании 
результаты можно использовать в практике педиатров и дет-
ских кардиологов при направлении на медико-социальную 
экспертизу для прогнозирования нарушений функций крово-
обращения у детей после оперативной коррекции ВПС и для 
планирования дальнейшего наблюдения.

Выводы
1. В структуре ВПС у детей-инвалидов 1-е ранговое ме-

сто занимает ТФ. На 2-м ранговом месте ДМЖП, на 3-м — 
ДМПП.

2. Неудовлетворительным остается уровень выявления 
пороков сердца антенатально у плода — удельный вес де-
тей с верифицированным диагнозом ВПС до родов состав-
ляет всего 4,4%, что говорит о необходимости дальнейшего 
улучшения диагностики аномалий развития плода у бере-
менных в амбулаторно-поликлиническом звене и женских 
консультациях.

3. Охват детей с ВПС объективизирующими методами 
диагностики недостаточен: ХМ ЭКГ сердца было проведено 
у 24% детей; ни одному из детей не было проведено чреспи-
щеводное ЭФИ. Стандарная нагрузочная проба по Шалкову, 
помогающая выявить признаки сердечной недостаточности, 
была проведена лишь у 1/5 всех детей-инвалидов.

4. Оперативная коррекция ВПС, даже радикальная, не 
всегда позволяет полностью устранить нарушение функции 
кровообращения, устранить или компенсировать ограниче-
ния основных категорий жизнедеятельности.

5. При направлении ребенка на медико-социальную экс-
пертизу, а также при планировании реабилитационных меро-
приятий у детей с ВПС и для успешного прогнозирования ре-
зультатов лечения и реабилитации прооперированных детей 
можно использовать классификацию типов коррекции ВПС, 
предложенную Friedli.
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Т а б л и ц а  5
Методы диагностики ВПС у обследованных детей

Методы диагностики ВПС Удельный вес обследованных детей, % 
(n = 91)

ЭКГ 100
ЭхоКГ 100
ХМ 24
Проба по Шалкову 20
Чреспищеводное ЭФИ 0


