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Критические пороки сердца периода новорожденности — врожденные пороки сердца (ВПС), при которых оказание кар-
диохирургической помощи показано в первые дни, а подчас в первые часы жизни ребенка. В статье представлены данные 
обследования 33 новорожденных с критическими ВПС, оценена возможность использования N-терминального предше-
ственника мозгового натрийуретического пептида (NT-proBNP) в неонатальном скрининге для диагностики критических 
ВПС в первые дни жизни.
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Critical heart diseases in newborns are the congenital heart diseases whereby delivery of cardiac and surgery care is prescribed 
to be executed in the first days and sometimes in the first hours of life of a baby. The paper presents the diagnostic findings of 33 
newborns with critical congenital heart diseases; is evaluated the feasibility of using N-terminal predecessor of brain natriuretic peptide 
(NT-proBNP) in neonatal screening for the diagnosis of critical cases of congenital heart diseases in the first days of life.
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Неонатальный скрининг — один из эффективных спо-
собов выявления наиболее распространенных врожден-
ных и наследственных заболеваний у новорожденных 
детей, позволяющий обеспечить раннее выявление за-
болеваний и их своевременное лечение, остановить 
развитие тяжелых проявлений заболеваний, ведущих 
к инвалидизации. При выборе заболеваний для неона-
тального скрининга в соответствии с рекомендациями 
Всемирной организации здравоохранения учитывают-
ся такие факторы, как тяжесть заболеваний, частота 
их распространения, а также простота и достоверность 
применяемых методов диагностики, наличие доступных 
и эффективных средств лечения.

В рамках реализации приоритетного национально-
го проекта «Здоровье» (Приказ Минздравсоцразвития 
России от 22.03.2006 г. № 185 «О массовом обследова-

нии новорожденных детей на наследственные заболе-
вания») c 2006 года в неонатальный скрининг начато 
внедрение диагностики таких заболеваний, как адре-
ногенитальный синдром, галактоземия, муковисцидоз, 
фенилкетонурию и врожденный гипотиреоз [1]. Распро-
страненность этих заболеваний в популяции колеблется 
от 1:3800 до 1:15000 новорожденных [2].

По социально-медицинской значимости патология 
сердечно-сосудистой системы занимает второе место 
среди врожденных пороков развития, по ургентности 
стоит на первом месте. С учетом внутриутробных смер-
тей и ранних выкидышей удельный вес ВПС среди по-
роков развития достигает 39,5%. На фоне аритмий и 
сложных ВПС у плода увеличивается число экстренных 
родоразрешений путем операции кесарева сечения и се-
рьезных осложнений у матери и ребенка. 

реЗультатЫ диССертациОННЫх иСлледОваНий
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Основное количество пациентов погибает из-за бы-
строго развития критического состояния, которое харак-
теризуется острым дефицитом сердечного выброса, бы-
стрым прогрессированием сердечной недостаточности, 
кислородным голоданием тканей с развитием декомпен-
сированного метаболического ацидоза и нарушением 
функций жизненно важных органов.

В периоде новорожденности существует определен-
ный круг пороков, которые потенциально могут угро-
жать жизни ребенка. Это так называемые критические 
пороки, при которых оказание кардиохирургической по-
мощи показано в первые дни, а подчас в первые часы 
жизни ребенка [3]. 

Наиболее распространенные критические ВПС у ново-
рожденных:

— транспозиция магистральных артерий;
— критическая коарктация аорты, гипоплазия и пере-

рыв дуги аорты;
— резко выраженный аортальный стеноз;
— тотальный аномальный дренаж легочных вен;
— синдром гипоплазии левых отделов сердца;
— атрезия легочной артерии с интактной межжелудоч-

ковой перегородкой;
— критический стеноз легочной артерии.
К сожалению, своевременная диагностика критиче-

ских ВПС нередко опаздывает, становясь причиной тя-
желых осложнений и летального исхода. В некоторых 
случаях дети с недиагностированными критическими 
ВПС не только не переводятся в специализированный 
стационар, но и выписываются домой. 

Правильная тактика ведения беременных с кардиаль-
ной патологией у плода, включающая своевременную 
и точную диагностику, тщательное динамическое на-
блюдение с оценкой анатомических, функциональных и 
гемодинамических параметров, адекватную медикамен-
тозную терапию, помогает снизить летальность, частоту 
развития осложнений и улучшить результаты хирурги-
ческой коррекции ВПС [4].

Диапазон выявляемости ВПС у плода широк и коле-
блется от 4,5 до 96%, средний показатель — 15-22%. 
Такой разброс связан как со сложностью и вариабельно-
стью ВПС, так и с различием технологических возможно-
стей и методологического подхода к исследованию. При 
проведении рутинной ЭхоКГ плода возможно выявить 
лишь до 35% критических ВПС [5]. В этих условиях име-
ет значение определение универсальных диагностиче-
ских маркеров для выявления критического ВПС в пер-
вые дни после рождения. 

Одним из лабораторных маркеров сердечной недо-
статочности является N-терминальный предшественник 
мозгового натрийуретического пептида (NT-proBNP) [6]. 
В настоящее время установлено, что в норме максималь-
ная его концентрация отмечается сразу после рождения, 
составляя в среднем 3183 пг/мл, что отражает физиоло-
гический переход от фетального типа кровообращения к 
взрослому, сопровождается увеличением легочного кро-
вотока и повышением периферического сосудистого со-
противления. С 3-4-го дня жизни содержание NT-proBNP 
начинает снижаться, к концу второй недели жизни до-
стигая в среднем 2210 пг/мл. Затем снижение концен-
трации NT-proBNP в плазме крови происходит постепен-
но, составляя к году 141 пг/мл, к 2 годам 126 пг/мл, к 6 
годам — 70 пг/мл, к 14 годам — 52 пг/мл [7]. 

В настоящее время наиболее точным и доступным к 
использованию в условиях многопрофильной детской 
больницы является определения NT-proBNP методом 
электрохемилюминесценции тест-системой Elecsys ® 
proBNP на приборах линии Elecsys (Roche Diagnostic 
GmbH, Манхайм, Германия). Elecsys ® proBNP содержит 
поликлональные антитела, которые распознают эпито-

пы, расположенные в N-концевой части (1-76) proBNP. 
На анализ не влияют такие состояния, как гемолиз, 
желтуха, липемия. NT-proBNP может определяться как в 
сыворотке, так и в гепаринизированной плазме. Для вы-
полнения анализа новорожденному ребенку достаточно 
0,5 мл сыворотки. 

Цель исследования — оценить возможность ис-
пользования NT-proBNP в неонатальном скрининге на 
критические врожденные пороки сердца периода ново-
рожденности.

Материалы и методы исследования
На базе отделения кардиохирургии и кардиореани-

мации ДРКБ МЗ РТ обследовано 33 ребенка с наиболее 
распространенными критическими ВПС периода ново-
рожденности. Всем пациентам проводилось ЭХО-КС для 
верификации диагноза, взят анализ крови на NT-proBNP 
до хирургической коррекции ВПС, также исследовалось 
наличие пренатальной диагностики. Группа контроля — 
11 условно здоровых новорожденных без патологии со 
стороны сердечно-сосудистой системы. Статистическая 
обработка полученных результатов проводилась с ис-
пользованием непараметрических критериев (критерий 
Манна – Уитни, хи-квадрат). Для оценки диагностиче-
ской значимости тестов проводился Receiver Operating 
Characteristic (ROC) — анализ c построением ROC-кривой 
и расчетом площади под кривой (AUC). Статистически 
значимыми считали различия при р<0,05.

Результаты
Средний возраст новорожденных с критическими ВПС 

составил 9,8 дней (3-28 дней). Распределение по диа-
гнозам было следующим: транспозиция магистральных 
артерий (ТМС) — 11 детей, ТМС с дефектом межжелу-
дочковой перегородки (ДМЖП) — 3 детей, коарктация 
аорты — 3 детей, гипоплазия дуги аорты — 3 детей, ТМС 
с гипоплазией дуги аорты — 1 ребенок, гипоплазия дуги 
аорты с ДМЖП — 4 детей, синдром гипоплазии левых от-
делов сердца — 3 детей, тотальный аномальный дренаж 
легочных вен — 3 детей, ДМЖП со стенозом аорты — 1 
человек, атрезия легочной артерии — 1 человек. 

В группе контроля средний возраст детей — 12,3 дня 
(4-15 дней). Диагнозы детей в контрольной группе: пе-
ринатальное поражение центральной нервной системы, 
неонатальная желтуха, недоношенность — 34-35 не-
дель. 

Уровень NT-proBNP в группе новорожденных с кри-
тическими ВПС в среднем составил 27052 пг/мл (5695-
78616 пг/мл), что значительно выше по сравнению с но-
ворожденными из группы контроля (в среднем 1577 пг/
мл; 427-2478 пг/мл) (р<0,001). При использовании ROC-
анализа AUC (площадь под кривой) составила 1,0, что 
означает 100%-ную точность данного теста для диагно-
стики критического ВПС для данной выборки больных. 

Расчетный оптимальный уровень отсечения (cut-off) 
NT-proBNP для дифференциации пациентов с критиче-
скими ВПС от здоровых новорожденных составил 4068 
пг/мл.

Пренатально диагноз критического ВПС был выстав-
лен 10 новорожденным, что обусловило более ранний 
перевод в кардиохирургическое отделение в относи-
тельно компенсированном состоянии. Средний возраст 
детей этой группы при поступлении составил в среднем 
2,5 дня (1-5 дней). У пациентов без пренатальной диа-
гностики отмечалось запоздалое поступление в стацио-
нар, в декомпенсированном состоянии с признаками 
застойной сердечной недостаточности и кардиогенного 
шока. Средний возраст при переводе — 12,4 дня (2-28 
дней). При анализе уровня NT-proBNP у этих групп паци-
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ентов не было статистически значимых различий между 
сравниваемыми группами (р=0,714). Таким образом, 
содержание NT-proBNP у детей с критическими ВПС пе-
риода новорожденности значительно повышено уже в 
первые дни жизни.

Выявлено также, что самый высокий уровень NT-proB-
NP определяется у пациентов с обструктивными пораже-
ниями дуги аорты (коарктация аорты, гипоплазия дуги 
аорты), т.е. с теми пороками сердца, при которых прена-
тальная и постнатальная диагностика представляет наи-
большие сложности [8]. У этой группы пациентов он со-
ставляет в среднем 46595 пг/мл, статистически значимо 
отличаясь от пациентов с критическим ВПС без призна-
ков поражения дуги аорты (средний уровень NT-proBNP — 
24796 пг/мл) (р=0,01).

Обсуждение
Результаты проведенного исследования показали, что 

уровень NT-proBNP в сыворотке крови позволяет с вы-
сокой вероятностью выявить критический врожденный 
порок сердца уже в первые дни жизни. Так, уровень его 
в сыворотке крови более 5000 пг/мл, диктует необходи-
мость проведения углубленного исследования сердечно-
сосудистой системы.

Исследования, посвященные диагностике критических 
ВПС у новорожденных, показали, что изучение анам-
неза, клинических проявлений достоверно повышает 
выявляемость критических ВПС. Однако учитывая из-
меняющуюся симптоматику в течение нескольких дней 
жизни, не исключается вероятность несвоевременной 
диагностики [9, 10].

Попытки использования пульсоксиметрии на 4 конеч-
ностях как метод выявления критических ВПС у ново-
рожденных показали их значимость для выявления 
цианотических пороков сердца, но невысокую достовер-
ность и специфичность у новорожденных с критически-
ми нецианотическими пороками сердца [11, 12]. 

ЭХО-КС, являющаяся «золотым стандартом» в вери-
фикации диагноза критического ВПС, не всегда возмож-
на в роддоме из-за отсутствия специалиста по детской 
эхокардиоскопии.

Таким образом, определение NT-proBNP в сыворотке яв-
ляется быстрым, точным и достоверным инструментом для 
раннего выявления критического ВПС у новорожденных.

Для иллюстрации использования NT-pro-BNP для диа-
гностики критического ВПС приводим клинический при-
мер.

Пациент Г., рожден 18.03.13, по Апгар 9/9 баллов, вы-
писан домой из роддома на 4-е сутки в удовлетворитель-
ном состоянии. На 7-й день жизни с жалобами на отказ 
от еды, беспокойство, затрудненное дыхание доставлен 
бригадой скорой медицинской помощи в отделение па-
тологии новорожденных с предварительным диагнозом: 
Инвагинация кишечника? Менингоэнцефалит? Сепсис? 
Диагноз при поступлении: Церебральная ишемия 2–3-й 
степ. Внутричерепное кровоизлияние? Кома 3. Септиче-
ский шок? Пневмония? Кровоизлияние в надпочечник? 
Через 1,5 часа после поступления в терминальном со-
стоянии, с явлениями полиорганной недостаточности, 
грубыми метаболическими и водно-электролитными на-
рушениями переведен в отделение реанимации ново-
рожденных. Уровень NT-proBNP в сыворотке крови со-
ставил более 35000 пг/мл. При проведении эхокардио-
скопии заподозрена коарктация аорты. Начата терапия 
PGE1. Для уточнения диагноза проведена РКТ органов 
грудной клетки — выявлена критическая коарктация 
аорты, гипоплазия дуги аорты. На 9-й день жизни про-
ведена операция «пластика дуги аорты с резекцией ко-
арктации аорты».

Выводы
1. У новорожденных с критическими ВПС N-тер ми-

нальный предшественник мозгового натрийуретическо-
го пептида значительно повышен по сравнению со здо-
ровыми новорожденными.

2. N-терминальный предшественник мозгового на-
трийуретического пептида может использоваться в нео-
натальном скрининге для диагностики критических ВПС 
в первые дни жизни.

3. Критические врожденные пороки сердца с обструк-
тивными поражениями дуги аорты характеризуются бо-
лее высоким уровнем NT-proBNP по сравнению с порока-
ми без признаков поражения дуги аорты.
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