
В ПОМОЩЬ ПРАКТИЧЕСКОМУ ВРАЧУ

Врожденные пороки сердца (ВПС) представ-
ляют собой одну из наиболее важных проблем
современной теоретической и практической ме-
дицины [13]. Очевидное увеличение среди ново-
рожденных пороков развития сердца и сосудов –
результат главным образом своевременного обна-
ружения незначительных дефектов. За последние
годы никаких изменений в распространенности
более серьезных дефектов после рождения не от-
мечается [31].

Многообразие типов пороков, сложность ге-
модинамических нарушений, частые сочетания
нескольких пороков у одного больного – факторы,
значительно усложняющие  диагностику ВПС [1].
Кроме того, она  затруднена и в связи с особен-
ностями переходного кровообращения в неона-
тальном периоде, так как клинические симптомы
ВПС могут не проявиться в течение нескольких
дней и недель [7].

Традиционным методом изучения ВПС, за-
нимавшим недавно ведущее положение, считает-
ся рентгенография. ВПС нередко сопровождаются
изменениями легочного кровотока и размеров
сердца. Оценка состояния легочного рисунка и
паренхимы легких является обязательным компо-
нентом комплекса рентгенодиагностических ис-
следований при ВПС [16, 27]. Рентгенокардиогра-
фия используется в детской кардиологии не толь-
ко из-за высокой информативности, но и благо-
даря ее доступности. Рентгенография органов груд-
ной клетки позволяет оценить легочный рисунок
(который может отражать артериальный или ве-
нозный застой или, наоборот, судить о снижении
кровенаполнения малого круга кровообращения),
размер отдельных камер сердца и магистральных
сосудов, а также форму сердечной тени, которая
при многих заболеваниях сердца у детей приобре-
тает  характерные изменения [11]. Вид бронхосо-
судистого рисунка, как и размеры и конфигура-
ция сердца, могут дать информацию о патофи-
зиологическом эффекте сердечного повреждения
[22], но технические особенности визуализации
(однопроекционное плоскостное изображение
объемных структур грудной клетки) ограничива-
ют объем получаемой информации и ее трактов-
ку [8]. Вместе с тем рентгенологическая оценка
изменений в малом круге кровообращения весь-
ма субъективна и в значительной степени зависит
как от исследователя, так и от качества и техни-
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ческих условий получения рентгеновского сним-
ка [29].  На основании одного рентгенологическо-
го исследования характер порока не может быть
установлен. Поскольку рутинная рентгенография
дает лишь ориентировочное представление о
структурных нарушениях легочного рисунка, ее
нельзя рекомендовать для начальной оценки со-
стояния сердца у пациентов с выслушивающимся
сердечным шумом, особенно в возрасте до одно-
го года [8, 25].

Успех лечения больных с пороками сердца и
сосудов во многом зависит от своевременного их
выявления в специализированных учрежде-
ниях [12]. Для успешного хирургического лечения
необходима точная топографо-анатомическая
диагностика порока [4, 6, 7, 16]. Несколько лет
назад единственным способом топической диа-
гностики врожденных пороков сердца были зон-
дирование полостей сердца и ангиокардиогра-
фия – рентгенохирургические методы обследова-
ния. Эти точные инвазивные методы не безраз-
личны для больных, находящихся в критическом
состоянии. Их можно применять только в услови-
ях стационара. Зондирование позволяет измерить
давление в различных камерах сердца  и сосудах,
по величине “кислородного скачка” определить
уровень, объем и направление артерио-венозно-
го сброса, насыщение крови кислородом на раз-
ных уровнях для выявления направления патоло-
гических сбросов, вычислить минутный и удар-
ный объемы сердца, уровень давления в полостях
сердца, системе легочной артерии и аорте, рас-
считать сопротивление легочных и периферичес-
ких сосудов. Ангиокардиография дает детальную
информацию топографо-анатомического характера
о камерах сердца и магистральных сосудах [1, 3, 7].

Рост неинвазивных методов для диагностики
врожденных сердечных дефектов значительно
уменьшил число диагностических зондирова-
ний [18]. С появлением таких методов исследова-
ния, как эхокардиография и магнитно-резонанс-
ная томография, существенно ограничивается роль
ряда специфических методик [5]. По данным
А.В. Иваницкого и др. [9], можно отказаться от
катетеризации и ангиокардиографии у 40% боль-
ных с ВПС, направленных на операцию.

Среди инструментальных методов исследова-
ния наиболее информативна эхокардиография,
позволяющая поставить топический диагноз [7, 14].
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Современное эхокардиографическое оборудование
обеспечивает высококачественную визуализацию
сердечных структур, дает возможность детально
охарактеризовать внутрисердечную гемодина-
мику, параметры контрактильной, насосной и ре-
лаксационной способности сердца [2]. С появ-
лением цветного допплеровского картирования
можно диагностировать незначительные пороки,
которые протекают бессимптомно и даже без аус-
культируемого шума [24]. Большинство врожден-
ных пороков сердца представляет собой выражен-
ные структурные нарушения с широким спект-
ром сопутствующих гемодинамических расстройств.
Поэтому неудивительно, что разнообразные ме-
тодики эхокардиографии идеально подходят для
обследования пациентов с врожденными порока-
ми сердца [15]; эхокардиография является доступ-
ным, малоинвазивным и достаточно информатив-
ным методом диагностики. Преимущество данно-
го метода при использовании его в педиатрии за-
ключается еще и в том, что ультразвуковые ис-
следования не вызывают неприятных ощущений
и страха у детей и поэтому  могут применяться в
качестве скрининговых методов обследования [14].
Внутрисосудистое эхографическое исследова-
ние – новый перспективный метод визуализации,
существенно дополняющий традиционные спосо-
бы диагностики и позволяющий оценивать нор-
мальную структуру и тяжесть анатомических из-
менений стенки мелких легочных артерий диамет-
ром 2000—3000 мкм у больных с легочной гипер-
тензией [10].

В оценке структуры и гемодинамики ВПС ре-
зультаты внутрисердечных методов исследования
являются решающими. У детей первого года жиз-
ни их проведение сопряжено с риском ухудше-
ния клинического состояния. КТ-ангиография,
выполненная на сверхбыстром компьютерном то-
мографе, позволяет получить важную диагности-
ческую информацию об анатомии ВПС, состоя-
нии легких и других органов грудной полости.
С учетом возможности оценки гемодинамических
показателей порока с помощью ЭХОКГ КТ-ан-
гиография сердца у детей первого года жизни мо-
жет быть использована вместо катетерной АКГ,
особенно у младенцев с выраженной недостаточ-
ностью кровообращения или как дополнительный
метод в комплексе традиционных диагностичес-
ких исследований [8].

Значимость МРТ в диагностике ВПС в пос-
ледние годы стала очевидной. С помощью МРТ
можно определить сердечно-сосудистую патоана-
томию с точностью, доступной ранее лишь ангио-
кардиографии. Поскольку МРТ не требует ни ра-
диоактивного облучения, ни контрастирующих
средств, она является полностью неинвазивным
методом оценки ВПС. Неинвазивность МРТ осо-
бенно важна в обследовании детей с ВПС, так
как успех в хирургическом лечении даже самых

сложных аномалий требует серии повторного тес-
тирования в течение последующего наблюдения
после паллиативных или радикальных хирургичес-
ких вмешательств. МРТ позволяет существенно
уменьшить количество ангиографических проце-
дур, выполняемых у пациентов с ВПС.

Ценность МРТ в процессе верификации сер-
дечно-сосудистых заболеваний не ограничена
только анатомической диагностикой. Благодаря
современному уровню  развития методов эхо гра-
диента (кино-МРТ), оценка сердечной функции
с помощью МРТ теперь стала доступной. Кино-
МРТ достигает временного разрешения, почти
равняющегося таковому при кино-ангиографии и
являющегося достаточным, чтобы различить изоб-
ражения, соответствующие конечно-диастоличес-
ким и конечно-систолическим, и таким образом
обеспечивает точные параметры ударного объе-
ма, фракции изгнания, регионального движения
стенки желудочка и  динамику утолщения стенки.
Кроме того, новые методы потока МРТ (скорость,
кодированная кино-МРТ) позволяют произвести
функциональные изображения карты скорости
потока крови всех сердечно-сосудистых структур
на многократных кино-МР изображениях, полу-
ченных за весь сердечный цикл. Кино-МРТ и ко-
дированная скоростью кино-МРТ могут исполь-
зоваться для оценки размеров желудочков и цен-
трального кровотока.

Некоторые ограничения МРТ все еще су-
ществуют для оценки ВПС. Повреждения клапа-
нов и аномалии подклапанного сухожильного ап-
парата трудно четко продемонстрировать на МРТ,
поскольку пространственное разрешение все еще
недостаточно, чтобы точно отобразить такие струк-
туры. Другое ограничение МРТ связано с относи-
тельно долгим временем исследования. Для про-
ведения полного обследования пациентов с ВПС
необходимо приблизительно 60 минут, что тре-
бует соблюдения полного покоя младенцев и ма-
леньких детей. Недавно были разработаны сверх-
быстрые отображающие технологии. Хотя эти ме-
тоды в настоящее время ограничены относитель-
но низким пространственным разрешением, бу-
дущее техническое развитие может позволить им
быть примененными у маленьких детей.

Эхокардиография в настоящее время исполь-
зуется как начальный неинвазивный метод диа-
гностики почти для всех пациентов, подозревае-
мых в развитии у них ВПС. Из-за мобильности,
универсальной пригодности и низкой цены эхо-
кардиографии МРТ вряд ли вытеснит ЭхоКГ как
первичную диагностическую процедуру. Однако
МРТ и эхокардиография, как полагают, являют-
ся взаимодополняющими, а не конкурирующи-
ми методами. Поскольку МРТ может отобразить
точную анатомическую структуру сердца без огра-
ничения ее акустическими окнами, морфологию
некоторых областей типа супракардиальной и
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задний вид сердца, сочетание ЭхоКГ и МРТ при-
обретает наибольшую ценность.

 МРТ имеет преимущества перед другими ме-
тодами отображения в связи с неинвазивностью,
высоким контрастным разрешением и доступ-
ностью к любому участку в теле. Роль МРТ в об-
наружении ВПС весьма перспективна. В ближай-
шем будущем  использование МРТ, возможно,
вытеснит ангиографию в диагностике ВПС [20].
Главное преимущество магнитно-резонансной то-
мографии – томографический способ. Анатомия
сердца изображается при МРТ без суперналоже-
ния структур в других проекциях [19].

Таким образом, трансторакальная эхокардио-
графия – метод первой линии у новорожденных и
маленьких детей. Большинство младенцев с врож-
денными пороками сердца могут быть точно и
полностью обследованы эхокардиографически и
благополучно перенести операции без диагности-
ческой катетеризации сердца [17, 21, 26, 30]. Улуч-
шение технологии ультразвука, объединение с
допплер-методом и трансэзофагеальной эхокар-
диографией позволяют сделать предоперационную
оценку более точной, и потому хирургическое
лечение становится успешнее [23]. Хотя возмож-
ности  МРТ еще изучаются, вместе с эхокардио-
графией она может заменить большинство ангио-
графических и  других методов диагностики в пред-
операционной оценке и в дальнейшем ведении
небольшого количества врожденных болезней
сердца неинвазивным способом [28].
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