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ВВЕДЕНИЕ

ВПС встречаются в 5–8 случаях на 1000 живорожденных [1] и являются 
значимой причиной заболеваемости и смертности в детском возрасте. 
Благодаря усовершенствованию за последние 20 лет кардиохирургиче-
ской техники и улучшению послеоперационной интенсивной терапии 
большинство детей с ВПС сегодня выживают; однако у значительного 
процента таких детей можно наблюдать нарушения физического и 
нервно-психического развития, связанные с врожденными пороками. 
Особое внимание в последнее время уделяют потенциальным рискам 
неврологических повреждений после паллиативной или радикальной 
хирургии, когда возможно нарушение церебральной перфузии при 
использовании АИК или во время остановки кровообращения при 
глубокой гипотермии. Насущной задачей является определение то-
го, в какой мере нарушение нервно-психического развития связано с 
врожденными неврологическими дефектами, продолжительным циа-
нозом после рождения или с инсультом в ходе оперативного лечения. 
Результаты исследований наводят на мысль, что нарушения крово-
тока и доставки кислорода у плодов и новорожденных детей с ВПС 
могут оказывать существенное влияние на развитие головного мозга 
и ЦНС.

Глава 15

Влияние врожденных пороков 
сердца и кардиохирургических 
вмешательств на нервно-
психическое развитие ребенка

Mary T. Donofrio
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Я В данной главе будут рассмотрены следующие вопросы:
• внутриутробный рост, нервно-психичесское развитие и ауторегу-

ляция МК у плодов с ВПС;
• врожденные аномалии мозга и патологические неврологические 

нарушения у детей с заболеваниями сердца;
• мониторинг церебральной гемодинамики во время оперативного 

вмешательства по поводу ВПС;
• влияние хирургического вмешательства на церебральную перфу-

зию;
• нервно-психические исходы после хирургической коррекции ВПС.

ВНУТРИУТРОБНЫЕ ФАКТОРЫ, 
ВЛИЯЮЩИЕ НА РАЗВИТИЕ РЕБЕНКА

Внутриутробный рост плода с ВПС

Связь сложных пороков сердца с ЗВУР — факт общепризнанный 
[2–13]. Для объяснения этой связи были предложены две теории. 
Согласно первой из них, плоды с нарушением роста подвержены по-
вышенному риску развития аномалий сердца [6]. Согласно второй, и, 
возможно, более верной, нарушение циркуляции в результате специ-
фических изменений структуры сердца приводит к нарушениям рас-
пределения кровотока, что влияет на внутриутробное развитие [2–5]. 
В 1972 г. была предложена концепция, согласно которой при наличии 
ВПС нарушается внутриутробный кровоток [2]. В 1995 г. были опуб-
ликованы биометрические данные регионального популяционного 
клинического исследования по методу «случай–контроль» детей с 
ВПС [5]. В этом исследовании сравнивали массу плода при рождении, 
длину, окружность головы у детей с определенными пороками сердца 
и у детей контрольной группы. Данное исследование показало, что 
дети с ТМА имеют при рождении нормальную массу тела, но мень-
шую (относительно массы тела) окружность головы. Новорожденные 
с СГЛС имели меньшую по сравнению с нормой массу тела, длину и 
окружность головы, причем объем головы был непропорционально 
мал относительно массы тела. Наконец, дети с тетрадой Фалло име-
ли нормальные пропорции тела, но масса тела при рождении, длина 
и окружность головы были меньше нормы. Авторы [5] предполагают, 
что причиной задержки роста и нервно-психического развития явля-
ются нарушения циркуляции, вызванные анатомическими дефектами 
сердца.

Характеристика фетального кровотока 
в норме и при патологии

Исследования плодов ягнят [4] показали, что у них выброс из ПЖ в 
2 раза превышает выброс из ЛЖ и что сатурация кислородом в це-
ребральной циркуляции выше, чем сатурация крови, поступающей к 
туловищу через артериальный проток. У плодов ягнят деоксигениро-
ванная кровь из ВПВ направляется в ПЖ, затем через артериальный 
поток — к плаценте. Евстахиев клапан и межпредсердная перегородка 
функционируют вместе, чтобы направить деоксигенированную кровь 
из печеночной вены в ПЖ, а оксигенированную кровь из венозного 
протока — сквозь овальное окно и через ЛЖ в аорту и церебральную 
циркуляцию. У плода человека путь крови, проходящей сквозь сердце, 
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аналогичен. Выброс из ПЖ больше, чем выброс из ЛЖ, хотя разница 
между ними не столь значительна, как у плодов ягнят (рис. 15–1А).

В 1979 г. Peeters [14], используя экспериментальную модель на жи-
вотных, показал, что по мере уменьшения содержания кислорода в 
артериальной крови у плода происходит перераспределение кровото-
ка в пользу головного мозга. Arbeille [15] также доказал с помощью 
допплерографии, что подобное происходит и в случае с ягнятами, и 
указал на существующую взаимосвязь между уровнем гемоглобина у 
плода и МК. С помощью ультразвуковой допплерографии было про-
демонстрировано, что у многих плодов человека с ЗВУР изменяется 
профиль скорости диастолического потока, это позволило предпо-
ложить повышение кровотока к головному мозгу [17–23]. Этот ме-
ханизм, обеспечивающий компенсаторную защиту головного мозга, 
характеризуется повышенным диастолическим потоком в средней 
церебральной артерии и сниженным диастолическим потоком в нис-
ходящем отделе аорты и пупочных артериях.

Во время получения изображения при допплерографии можно 
вычислить индекс резистентности церебральных артерий (ИРЦА) и 
индекс пульсации церебральных артерий (ИПЦА). Эти индексы от-
ражают уровень сопротивления, оказываемого кровотоку дистальнее 
места измерения (см. главу 4). ИРЦА и ИПЦА изучали у плодов чело-
века, не имевших патологии сердца [17–23]. В исследовании Rizzo [19] 
у женщин высокого риска с артериальной гипертензией и плацентар-

РИС. 15–1 (А) Кровоток плода в норме. (Б) Синдром гипоплазии левых отделов 
сердца. (В) Обструкция выходного отдела левого желудочка. (Г) Транспозиция ма-
гистральных артерий. (Д) Тетрада Фалло. (Е) Синдром гипоплазии правых отделов 
сердца. Белые стрелки — оксигенированная кровь; черные стрелки — деоксигени-
рованная кровь; пунктирные стрелки — ограниченный кровоток.

А Б В
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него значения нормы, что служило предиктором неблагоприятного 
неврологического исхода и риска постасфиксической энцефалопатии 
с чувствительностью 78%, специфичностью 87% и достоверностью 
90%. Mari [18] показал, что ИПЦА по мере созревания плода на гра-
фике выглядит как парабола, с максимальной резистентностью цере-
бральных сосудов на сроке гестации ≈ 24 нед и снижением к ≈ 26 нед. В 
этом исследовании плодов с ЗВУР в 27% случаев было выявлено пато-
логическое значение ИПЦА. 23% плодов с таким индексом погибли по 
сравнению с 12% с нормальным ИПЦА.

Отношение ИПЦА к индексу пульсации пупочной артерии (ИППА) 
(показатель распределения кровотока между головным мозгом, ниж-
ней частью туловища и плацентой) у плодов с ЗВУР также нарушено 
[17, 20, 22]. Нарушение этого соотношения прогнозирует ЗВУР и не-
благоприятный исход с большей точностью, чем ИППА и ИПЦА, 
взятые по отдельности. Асимметричный тип ЗВУР можно объяснить 
вазодилатацией, вторичной по отношению к ауторегуляции МК у пло-
дов с плацентарной недостаточностью, а симметричный тип ЗВУР и 
замедление роста, вероятно, связаны с генетически или конституцио-
нально обусловленными факторами задержки роста. В исследовании 
Gramellini [17] ИПЦА/ИППА < 1,08 после 30 нед гестации во время 
беременности высокого риска имело диагностическую точность 70% 
в отношении ЗВУР и прогностическую ценность 90% по развитию не-
благоприятного перинатального исхода.

Отношение ИРЦА к индексу резистентности пупочной артерии 
(ИРПА) также может быть использовано для различения плодов 
с нормальной массой и ЗВУР. Arbeille [16] показал, что у плодов без 
патологии после 15 нед гестации резистентность как церебральных, 
так и пупочных сосудов снижается линейно, но резистентность цере-
бральных сосудов всегда остается более высокой, чем резистентность 
пупочных сосудов. На протяжении беременности нормой считается 
ИРЦА/ИРПА > 1. В исследовании 97% плодов с нормальной массой 
тела имели ИРЦА/ИРПА > 1, а 88% плодов с ЗВУР — < 1.

У плода кровоток идет параллельно по двум различным путям: 
через овальное окно и через артериальный проток. Эти шунты вырав-
нивают давление в предсердиях и крупных сосудах. Разницу между 
сопротивлением желудочков также можно объяснить наличием пе-
решейка аорты, который представляет собой самый узкий сегмент 
аортальной дуги, расположенный дистальнее левой подключичной 
артерии и проксимальнее места присоединения артериального про-
тока [4]. Гемодинамически перешеек аорты является своеобразным 
мостиком между выбросами из желудочков. В норме во время диасто-
лы кровоток идет от перешейка в нисходящий отдел аорты. Обратный 
диастолический кровоток в перешейке при отсутствии ВПС, вероятно, 
связан с нарушением отношения ИРЦА к ИР плацентарных сосудов, 
обусловленным патологией плаценты или рефлекторной дилатацией 
церебральных сосудов либо и тем и другим, возникающим в ответ на 
гипоксию. Наличие обратного кровотока в перешейке при ультра-
звуковой допплерографии является предиктором неблагоприятного 
неврологического исхода у плодов высокого риска, не име ющих забо-
леваний сердца [24–26]. 

Преимущественная перфузия жизненно важных органов, включая 
головной мозг и сердце, по-видимому, является компенсаторным за-
щитным механизмом, который функционирует на протяжении огра-
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ниченного периода времени даже при наличии гипоксии и связанного 
с ней ацидоза. Некоторые области головного мозга плода могут быть 
защищены лучше, чем другие. Определение газов венозной крови у 
плодов с ЗВУР, плацентарной недостаточностью и повышенной рези-
стентностью пупочных сосудов показало, что вазодилатация цере-
бральных сосудов связана как с ацидемией, так и с гипоксемией [27–28]. 
Dubiel и соавт. [29] в своей работе исследовали среднюю, переднюю и 
заднюю церебральные артерии на фоне беременности, осложненной 
артериальной гипертензий у матери и дисфункцией плаценты, чтобы 
выяснить, поражаются ли отдельные области головного мозга в боль-
шей степени, чем остальные. У плодов были обнаружены дилатация 
передней церебральной артерии (41%), задней церебральной артерии 
(30%) и средней церебральной артерии (24%). Снижение резистент-
ности передней церебральной артерии предвещало неблагоприятный 
перинатальный исход с высоким уровнем достоверности на протяже-
нии всего срока гестации. Можно смело утверждать, что перераспре-
деление кровотока в пользу головного мозга способствует перфузии 
лобной доли. Эта усиленная ауторегуляция передних церебральных 
артерий, вероятно, оказывает благоприятное воздействие на данную 
область головного мозга. Однако было обнаружено, что средние це-
ребральные артерии реагировали менее активно и утрачивали способ-
ность реагировать в результате длительного неблагоприятного воз-
действия. Это может иметь клиническое значение для плодов с ВПС, 
у которых гипоксия, вероятно, присутствует in utero в течение всего 
срока гестации.

Мозговой кровоток у плодов с ВПС

Изменения внутрисердечной циркуляции и фетального кровотока 
вызваны специфическими ВПС, влияющими в основном на дистальное 
внесердечное сосудистое русло развивающегося плода. Развитие го-
ловного мозга зависит от доставки кислорода и субстратов, которая, в 
свою очередь, зависит от объема кровотока и содержания в нем кисло-
рода. Изучали вопрос, каким образом нарушение циркуляции у плодов 
с ВПС влияет на доставку кислорода к головному мозгу и перфузию. В 
2003 г. Donofrio и соавт. [30] опубликовали результаты первого много-
центрового проспективного исследования, в котором оценивали МК 
у плодов человека с ВПС. Плоды исследовали каждые 4 нед и срав-
нивали со здоровыми плодами контрольной группы. Из исследования 
были исключены плоды с хромосомными или структурными анома-
лиями головного мозга, водянкой и продолжительной аритмией. По 
форме колебаний сигнала, полученного при допплерографии средней 
церебральной и пупочной артерий, были рассчитаны ИРЦА и ИРПА, 
а также их отношение. Было зарегистрировано соотношение массы 
плода и окружности головы. Плоды классифицировали в зависимости 
от ИРЦА/ИРПА на протяжении всего гестационного периода на две 
группы: без патологии и с патологией (ИР < 1).

Плоды с патологией сердца сравнивали с плодами без патологии, 
затем провели анализ по группам в зависимости от характеристики 
специфического порока (табл. 15–1).

При нормальной циркуляции у плода оксигенированная кровь на-
правляется к головному мозгу, а деоксигенированная — к плаценте 
(см. рис. 15–1A). Плоды с СГЛС, вероятно, имеют повышенную рези-
стентность церебральных сосудов, т.к., чтобы достигнуть мозга, по-
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ток крови ретроградно направляется через гипоплазированный пере-
шеек аорты. Вследствие внутрисердечного смешивания относительно 
деоксигенированная кровь поступает в церебральную циркуляцию 
(см. рис. 15–1Б). Плоды с обструкцией выходного отдела левого же-
лудочка (ВОЛЖ) имеют различную степень сопротивления потоку в 
аорте с минимальным внутрисердечным смешиванием крови (см. рис. 
15–1В). У плодов с ТМА венозный кровоток из церебральной цирку-
ляции направлен обратно в головной мозг (см. рис. 15–1Г). У плодов 
с тетрадой Фалло и СГЛС относительно деоксигенированная кровь 
поступает в церебральную циркуляцию вследствие внутрисердечного 
смешивания (см. рис. 15–1Д, Е).

Были проанализированы данные 36 плодов с ВПС и 21 плода без 
патологии. У плодов с ВПС среднее значение ИР церебральной арте-
рии было ниже, чем у плодов без патологии, а среднее значение ИР 
пупочной артерии не отличалось (рис. 15–2).

Среднее значение ИРЦА/ИРПА было меньше у плодов с ВПС, чем 
у плодов без патологии. Когда проводили сравнение внутри группы, 
то среднее значение ИРЦА/ИРПА было меньше у плодов с СГЛС по 
сравнению с плодами без патологии. У плодов с ТМА соотношение ИР 
также отличалось от плодов без патологии (рис. 15–3).

ТАБЛИЦА 15–1 Нарушения гемодинамики при различных врожденных 

пороках сердца по сравнению с нормой

Порок

Резистентность 

мозгового кровотока

Содержание 

кислорода в крови 

головного мозга

Количество 

желудочков

Синдром гипоплазии левых отделов сердца ↑↑ ↓ 1

Обструкция выходного отдела 

левого желудочка 

↑ Норма 2

Транспозиция магистральных артерий Норма ↓↓ 2

Тетрада Фалло Норма ↓ 2

Синдром гипоплазии правых отделов 

сердца 

Норма ↓ 1

↑ — выше нормы; ↑↑ — существенно выше нормы; ↓ — ниже нормы; ↓↓ — существенно ниже нормы.

РИС. 15–2 Патологический артериальный МК на ультразвуковой допплерограмме 
плода с ВПС. Обратите внимание, что церебральный диастолический поток усилен 
и соотношение скоростей систолического и диастолического потоков в церебраль-
ной артерии ниже, чем в пупочной артерии. Стрелка — систолический поток; 
острие стрелки — диастолический поток.
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При сравнении процентные показатели плодов из обеих групп, 
имевших по меньшей мере 1 патологическое значение ИРЦА/ИРПА, 
были различными на протяжении всего периода гестации (5% в группе 
плодов без патологии и 44% в группе плодов с ВПС). При данном срав-
нительном анализе плоды с СГЛС и синдромом гипоплазии правых от-
делов сердца (СГПС) имели самый высокий процент патологических 
значений ИРЦА/ИРПА (58% при СГЛС и 60% при СГПС). Плоды с те-
традой Фалло или ТМА были на втором месте (45% при тетраде Фалло 
и 25% при ТМА), и ни один плод с обструкцией ВОЛЖ не имел па-
тологического значения ИРЦА/ИРПА. ИРЦА/ИРПА относительно 
гестационного возраста отличалось у плодов с ВПС и без патологии. 
Графическое изображение данных выявило квадратичную функцию у 
плодов с пороками сердца. Самый низкий показатель соотношения ИР 
у плодов с ВПС отмечался на сроке гестации 24 нед (рис. 15–4). Среднее 
значение соотношения массы плода и окружности головы было мень-
ше у плодов с ВПС. Плоды с ВПС, массой ≈ 2000 г  и патологическим 
значением ИРЦА/ИРПА имели меньшую окружность головы.

В 2004 г. Kaltman [31] опубликовал данные перекрестного про-
спективного анализа плодов с СГЛС и обструкцией левых или правых 
отделов сердца. Плоды с СГЛС (группа 1) сравнивали с плодами, имев-
шими обструкцию левых отделов сердца (группа 2), включая аорталь-
ный стеноз и аномалии дуги аорты, и плодами с обструкцией правых 
отделов сердца (группа 3), включая стеноз или атрезию легочной арте-
рии, тетраду Фалло, аномалию Эбштейна и атрезию трехстворчатого 
клапана. Были измерены и сравнены ИПЦА и ИППА независимо от 
гестационного возраста с использованием Z-шкалы на основании нор-
мативных данных. Были оценены 114 плодов без патологии и 58 плодов 
с ВПС (28 — с СГЛС, 13 — с обструкцией левых отделов сердца и 17 — с 
обструкцией правых отделов сердца). При сравнении групп были най-
дены существенные различия в ИПЦА: плоды с СГЛС (группа 1) имели 
более низкий средний индекс, а плоды с обструкцией правых отделов 
сердца (группа 3) — более высокий средний индекс по сравнению с 
группой контроля. Плоды с обструкцией левых отделов сердца (груп-

РИС. 15–3 Соотношение индекса резистентности церебральных артерий (ИРЦА) 
и индекса резистентности пупочной артерии (ИРПА) для плодов без патологии и 
при ВПС. Для каждой подгруппы показаны точки индивидуальных значений (ром-
бы) и среднее значение ИРЦА/ИРПА ± SD (квадраты). * — значимые различия по 
сравнению с нормой. ОВОЛЖ — обструкция выходного отдела левого желудочка; 
СГЛС — синдром гипоплазии левых отделов сердца; СГПС — синдром гипоплазии 
правых отделов сердца; ТМА — транспозиция магистральных артерий; ТФ — тетра-
да Фалло.
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па 2) не отличались от плодов без патологии. При сравнении групп бы-
ли выявлены различия в ИППА: плоды с обструкцией правых отделов 
сердца (группа 3) имели более высокие ИП, чем в группе контроля. В 
группе 1 и группе 2 различий с группой контроля отмечено не было. 
Следует подчеркнуть, что ИРЦА/ИРПА в сравниваемых группах не 
различались (рис. 15–5).

Результаты исследований Donofrio и соавт. [30], Kaltman и соавт. 
[31] демонстрируют, что изменения внутрисердечной циркуляции, вы-
званные специфическими пороками сердца, приводят к изменениям 
характеристик МК, которые можно выявить с помощью ультразву-
ковой допплерографии. В исследовании Donofrio и соавт. [30] плоды 
с СГЛС и СГПС были поражены больше всего. При этих пороках плод 
имеет единственный желудочек с внутрисердечным смешиванием кро-

РИС. 15–4 (А) Соотношение индекса резистентности церебральных артерий и ин-
декса резистентности пупочной артерии (ИРЦА/ИРПА) в разном гестационном воз-
расте у плодов без патологии. (Б) ИРЦА/ИРПА в разном гестационном возрасте у 
плодов с ВПС. * — значимые различия по сравнению с нормой.
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ви, следовательно, к головному мозгу доставляется кровь с более низ-
ким содержанием кислорода. Относительная церебральная гипоксе-
мия может стимулировать снижение резистентности церебральных 
сосудов, что на фоне неизмененной резистентности плацентарных со-
судов приводит к вазодилатации в головном мозге и патологическому 
значению ИРЦА/ИРПА. Было показано, что миокард плода создает 
менее активное напряжение, генерирует меньшую силу сокращения и 
менее активно, чем зрелый миокард, реагирует на повышенную пред-
нагрузку [32]. Единственная камера желудочка не может поддержи-
вать высокий выброс, достаточный для компенсации церебральной 
гипоксемии, которая вызвана внутрисердечным смешиванием крови. 
Это может привести к нарушению развития головного мозга, несмотря 
на ауторегуляцию МК. При СГЛС церебральная перфузия, вероятно, 
ограничена повышенной резистентностью, вызванной гипоплазией 
перешейка аорты. Поскольку приток церебральной циркуляции идет 
ретроградно, перешеек, несмотря на защитные механизмы ауторе-
гуляции церебрального сосудистого русла, может ограничивать ко-
личество крови, поступающей к головному мозгу. Это также может 
вносить свой вклад в развитие у таких детей нервно-психических 
нарушений. Напротив, плоды с ТМА и тетрадой Фалло менее подвер-
жены воздействию, чем дети с единственным желудочком. При ТМА 
и тетраде Фалло внутрисердечное смешивание крови происходит при 
наличии двух желудочков без обструкции антеградного МК. Такое 
сердце способно компенсировать церебральную гипоксемию, повы-
шая совокупный желудочковый выброс. Следует заметить, что плоды 
с обструкцией ВОЛЖ не имели нарушений МК. По-видимому, у них 
содержание кислорода в МК оставалось близко к норме, т.е., пока в 
аорту антеградно поступает достаточный объем оксигенированной 
крови, церебральная циркуляция остается сохранной. Kaltman и со-
авт. [31] получили подобные результаты в группе плодов с обструкци-
ей левых отделов сердца. Таким образом, наличие антеградного кро-
вотока в аорте является важным условием адекватной церебральной 
перфузии.

Kaltman и соавт. [31] установили, что пульсация церебральных со-
судов была снижена у плодов с СГЛС, но увеличена у плодов с обструк-

РИС. 15–5 Индексы пульсации церебральных артерий (ИПЦА), индексы пульсации 
пупочной артерии (ИППА) и Z-шкала отношения ИПЦА/ИППА у здоровых плодов 
(норма), плодов с синдромом гипоплазии левых отделов сердца (СГЛС), обструк-
цией выходного отдела левого желудочка (ОВОЛЖ) и обструкцией выходного от-
дела правого желудочка (ОВОПЖ). * — значимые различия по сравнению с нормой 
[Kaltman JR, Di H, Tian Z, Rychik J. Impact of congenital heart disease on cerebrovascular 
blood flow dynamics in the fetus. Ultrasound Obstet Gynecol 2005;25:32–36].
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Я цией выходного отдела правого желудочка (ВОПЖ). Возможно, при 
данных пороках резистентность церебральных сосудов повышается, 
т.к. антеградный поток из аорты не нарушен и даже превышает норму. 
Повышение резистентности церебральных сосудов может быть от-
несено на счет ауторегуляции МК, ограничивающей чрезмерный кро-
воток. Эти данные противоречат результатам, полученным Donofrio и 
соавт. [30], однако в исследовании Kaltman и соавт. [31] в группу плодов 
с обструкцией ВОПЖ включали и плоды с тетрадой Фалло, которые 
Donofrio и соавт. анализировали отдельно [30]. Плоды в исследовании 
Kaltman и соавт. [31] имели повышенную резистентность пупочных 
сосудов, чего не обнаружили в своей работе Donofrio и соавт. [30]. 
Истинная распространенность нарушений плацентарного кровотока 
у плодов с ВПС неизвестна. В исследовании Meise [33] резистентность 
пупочных сосудов у некоторых плодов с заболеваниями сердца была 
аномальной. При сравнении плодов с ВПС и без патологии различий 
в резистентности церебральных сосудов не было. Следует обратить 
внимание на то, что Meise [33] для своего анализа не делил пороки на 
физиологические подтипы. Важнее всего определить, какое количе-
ство крови, кислорода и субстрата на самом деле попадает в головной 
мозг плодов с ВПС и признаками церебральной вазодилатации при 
ультразвуковой допплерографии. Многочисленные факторы, вклю-
чая СВ и сатурацию кислородом, являются решающими и помимо от-
носительной резистентности дистального сосудистого русла влияют 
на доставку кислорода и субстрата в головной мозг. 

В развитии мозга может наступить критический период на сроке 
гестации ≈ 24–26 нед. Rudolph [4] показал, что у плодов ягнят без пато-
логии кровоток к головному мозгу начинает увеличиваться при степе-
ни доношенности 65%, что соответствует 26 нед гестации у человека. 
Mari [18] установил, что у плодов без патологии церебральная пульса-
ция снижается после 24-й недели, свидетельствуя об увеличении кро-
вотока к мозгу. В период от 20-й до 24-й недели гестации происходят 
пролиферация нейронов и их миграция, а к 24-й неделе гестации кора 
головного мозга человека имеет полный комплект нейронов. После 
миграции нейронов между 24-й и 28-й неделями гестации идет фор-
мирование крупных извилин, при этом наиболее быстро — на ≈ 26-й 
неделе гестации [34]. Для нормального нервно-психического разви-
тия ребенка важно адекватное формирование извилин. Показатель 
ИРЦА/ИРПА в исследовании Donofrio и соавт. [30] совпадает с этим 
критическим периодом. Возможно, что во время развития головного 
мозга включается механизм ауторегуляции МК, когда повышение 
перфузии необходимо в основном для компенсации церебральной 
гипоксемии.

Исследования Donofrio и соавт. [30] и Kaltman и соавт. [31] пока-
зали, что изменения внутрисердечной циркуляции, вызванные ВПС, 
влияют на циркуляцию в дистальном сосудистом русле плода. Кроме 
того, нарушения кровотока, обусловленные специфическим пороком 
сердца, приводят к ауторегуляции МК в критический период времени 
в развитии плода. В целом плоды с СГЛС имели наибольшие сдвиги 
показателей гемодинамики предположительно из-за того, что в наи-
большей мере нуждались в компенсаторной защите головного мозга. 
Эти данные в совокупности со сведениями о меньшей окружности 
головы у плодов с ВПС и нарушенным МК позволяют предположить, 
что нарушения нервно-психического развития детей с ВПС не связа-
ны исключительно с последствиями хирургического вмешательства, 
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а, скорее, являются следствием неадекватной доставки кислорода 
головному мозгу даже при наличии ауторегуляции. Чтобы ответить 
на вопросы о резистентности церебральных сосудов, а также об аб-
солютных показателях кровотока в отдельных областях головного 
мозга, необходимы дальнейшие исследования. На сегодняшний день 
есть свидетельства того, что у плодов с ВПС формируется механизм, 
обеспечивающий резервы развития головного мозга. Необходимо 
установить, существует ли корреляция между нарушениями гемо-
динамики плода и постнатальным нервно-психическим развитием. 
Выявление детей с высоким риском ухудшения состояния здоровья 
поможет совершенствовать стратегии раннего вмешательства для 
улучшения исходов у таких детей.

НЕВРОЛОГИЧЕСКАЯ ПАТОЛОГИЯ
В ДООПЕРАЦИОННОМ ПЕРИОДЕ У ДЕТЕЙ
С ВРОЖДЕННЫМИ ПОРОКАМИ СЕРДЦА

Генетические синдромы у детей с ВПС

Многие дети с ВПС часто имеют генетические синдромы, которые со-
провождают неврологическую патологию [35]. Все дети с трисомией 
по 21-й хромосоме имеют нарушения нервно-психического развития. 
Частота ВПС в этой популяции составляет ≈ 40%, наиболее часто 
встречаются атриовентрикулярный канал и ДМЖП. Синдром Ди 
Джорджи, вызванный микроделецией 22-й хромосомы, также ассоци-
ируется со значительными нервно-психическими аномалиями. В этой 
популяции наиболее частыми пороками являются конотрункальные 
дефекты, включая перерыв дуги аорты и общий артериальный ствол. 
У девочек синдром Тернера вследствие отсутствия X-хромосомы со-
четается с легким снижением коэффициента интеллекта (IQ). В этой 
группе детей наиболее часто обнаруживают пороки клапанов аорты и 
коарктацию аорты. При синдроме Вильямса, вызванном хромосомной 
мутацией в 7q11, часто наблюдают нарушения нервно-психического 
развития. Наиболее часто при этом синдроме встречаются надкла-
панный аортальный стеноз и периферический стеноз ветви легочной 
артерии.

Врожденные структурные аномалии
головного мозга у детей с ВПС

Несколько исследований наглядно показали наличие структурных 
аномалий головного мозга у детей с ВПС [36–40]. У значительно-
го количества детей с СГЛС при аутопсии выявляют множествен-
ные врожденные аномалии головного мозга, включая выраженную 
микроцефалию, когда масса мозга меньше нормы более чем на 2 SD 
от средних значений (27% случаев), патологическое формирование 
коры головного мозга (27% случаев) и явные мальформации ЦНС, 
например агенезию мозолистого тела или голопрозэнцефалию (10% 
случаев). В данном исследовании отсутствие признаков дисморфизма 
не исключало наличие мальформаций ЦНС и, наоборот, присутствие 
признаков дисморфизма не всегда сопровождалось аномалиями го-
ловного мозга. Были также обнаружены аномалии глаз. Van Houten и 
соавт. [37] с помощью УЗИ обнаружили аномалии головного мозга у 
59% детей с ВПС и у 14% детей в группе контроля. Наиболее частыми 
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Я находками были атрофия головного мозга и линейное повышение эхо-
плотности базальных ганглиев и таламуса. Напротив, Mahle и соавт. 
[38] при проведении МРТ в 17% случаев обнаружили единственную 
аномалию головного мозга, врожденную по своей природе, — откры-
тые жаберные дуги. Licht и соавт. [39] также с помощью МРТ выявили 
микроцефалию у 24% детей с ВПС. Задержка закрытия жаберных дуг 
произошла в 16% случаев. Limperopoulos и соавт. [40], обследуя детей 
с ВПС до операции (исключая СГЛС), выявили микроцефалию у 36%, а 
макроцефалию — у 13% детей.

Функциональные неврологические нарушения 
у детей с ВПС

Limperopoulos и соавт. [40] провели проспективное исследование, в ко-
тором оценили неврологический статус и поведенческие реакции де-
тей со сложными пороками сердца. В дооперационном периоде были 
обследованы 46 детей. Неврологические и поведенческие нарушения 
были выявлены более чем у 50% детей, судороги присутствовали в 5% 
случаев. Эти нарушения не были связаны с тяжестью гемодинамиче-
ских расстройств. Следует отметить, что дети с СГЛС из указанного 
исследования были исключены. Limperopoulos и соавт. [41] провели 
дооперационное неврологическое обследование, включавшее элек-
троэнцефалографию (ЭЭГ), 60 детей с ВПС. До операции 19% детей 
имели эпилептиформную активность, 33% — среднюю степень нару-
шений фоновой активности, носивших диффузный характер. У детей 
раннего возраста нарушения были выражены в большей степени, чем у 
детей более старшего возраста. Эпилептиформная активность на ЭЭГ 
в значительной степени ассоциировалась с нарушениями неврологи-
ческого статуса. В 86% случаев эта связь сохранялась и после опера-
ции. Тяжелые нарушения фоновой активности во всех случаях были 
предикторами летального исхода. В другом исследовании у 38% детей 
с СГЛС были выявлены нарушения неврологического статуса либо су-
дороги в дооперационном периоде [42].

В 1979 г. [43] был разработан тест, объединивший классическую 
неврологическую оценку Prechtl [44] и поведенческую оценку ново-
рожденных Brazelton [45]. Данный тест успешно использовали для 
прогнозирования нервно-психических исходов у новорожденных 
после выписки из ОИТН [46–47]. У новорожденных с нарушениями, 
выявленными после повторных осмотров в возрасте 3 и 5 лет, были бо-
лее низкий IQ и проблемы с обучаемостью. Данный тест показал себя 
надежным и при оценке неврологического статуса у детей с ВПС в воз-
расте 1 года жизни [48]. Limperopoulos и соавт. [49] использовали этот 
тест до оперативного вмешательства и после него для оценки 56 ново-
рожденных в возрасте до 1 мес и 75 детей в возрасте от 1 мес до 2 лет 
с ВПС. До операции неврологическую патологию и задержку нервно-
психического развития имели более 50% новорожденных и примерно 
40% детей более старшего возраста. У новорожденных наблюдались 
мышечный гипотонус, гипертонус, тремор, асимметрия моторных 
функций, отсутствие сосания. У 62% детей отмечали нарушения осо-
знанной регуляции психических функций, 34% имели проблемы при 
кормлении, 5% — судороги. У младенцев более старшего возраста 
наблюдались мышечный гипотонус, стремление удерживать голову 
в определенном положении, летаргия, гиперактивность, асимметрия 
моторных функция и проблемы при кормлении. Также были выявле-
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ны некоторые признаки аутизма. Микроцефалия присутствовала в 
25% случаев. У детей с ВПС без цианоза патология встречалась чаще, 
чем у детей с цианотическими пороками. У детей с цианотическими 
пороками сердца при сатурации кислородом < 85% патология встре-
чалась чаще. Встречались ТМА, тетрада Фалло, коарктация аорты, 
перерыв дуги аорты, ДМЖП, ДМПП, единственный желудочек, аор-
тальный стеноз, двуотточный ПЖ, атрезия легочной артерии, общий 
открытый атриовентрикулярный канал, общий артериальный ствол, 
тотальный аномальный дренаж легочных вен, аномальное развитие 
левой коронарной артерии и трехпредсердное сердце. Недоношенные 
дети с аномалиями ЦНС и/или с неидентифицированными синдрома-
ми в исследование включены не были.

Дооперационное поражение мозга, 
вызванное нарушениями гемодинамики

У детей с ВПС возможны повреждения вследствие нарушений гемоди-
намики как на фоне гипоксии, так и без нее. Было проведено несколько 
исследований, которые выявили наличие гипоксически-ишемического 
поражения до хирургического вмешательства. В исследовании, изу-
чавшем результаты аутопсии, Glauser и соавт. [42] обнаружили, что 45% 
детей с СГЛС, 50% из которых не подвергались кардиохирургическим 
вмешательствам, имели гипоксически-ишемическое повреждение или 
ВЖК либо и то и другое. Гипоксически-ишемическим повреждением 
были церебральный некроз, ПВЛ и некроз ствола головного мозга. 
Церебральный некроз ассоциировался с клинически проявившейся 
гипоксией, артериальной гипотонией (преимущественно диастоличе-
ской), гипергликемией и хирургическим вмешательством. Младенцы 
с ПВЛ имели значительную степень гипоксии и гипогликемии. Licht и 
соавт. [39] с помощью МРТ оценили в дооперационном периоде МК у 
детей с тяжелыми ВПС. У 28% из них была обнаружена ПВЛ, которая 
ассоциировалась со сниженным относительно базовых значений МК 
и сниженной реакцией МК на индуцированную гиперкапнию. Это по-
зволило предположить, что у этих пациентов повреждения были ча-
стично вызваны аномалиями церебрального сосудистого русла. Mahle 
и соавт. [38] также описали дооперационное повреждение мозга, вы-
явленное при МРТ, у 24 новорожденных с тяжелыми ВПС. ПВЛ была 
обнаружена у 16% детей, инфаркты — у 8%. У более чем 50% детей при 
МРС было выявлено повышение уровня лактата. 

Есть предположение, что глиальный белок S100B является марке-
ром церебральной ишемии. У взрослых повышение содержания этого 
протеина после кардиохирургических операций, особенно после оста-
новки кровообращения при гипотермии, имеет корреляционную связь 
с поражением головного мозга и нервно-психическими последствия-
ми [50]. Было установлено, что у новорожденных нормальный уровень 
белка S100B в ≈ 10 раз выше, чем у взрослых [51]. В этом исследовании 
новорожденным с ВПС до операции определяли базовый уровень бел-
ка S100B. Он был равен уровню в контрольной группе здоровых ново-
рожденных. В послеоперационном периоде уровень белка возрастал 
и достигал максимума у младенцев, которым коррекцию ТМА прово-
дили в условиях остановки кровообращения (т.е. при использовании 
АИК). В другом исследовании было обнаружено повышение уровня 
белка S100B у детей с ВПС [52]. Уровень его снижался через 24 час по-
сле паллиативной или радикальной операции. У детей с усиленным 
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Я легочным кровотоком был более высокий уровень белка S100B, чем 
у детей с цианозом. Дети с СГЛС имели самый высокий уровень до 
операции, а концентрация белка S100B имела обратную зависимость 
от размера восходящего отдела аорты. Эти данные позволили пред-
положить, что объем антеградного потока в аорте у плодов и детей 
с СГЛС может влиять на церебральную перфузию в дооперационном 
периоде.

ИНТРАОПЕРАЦИОННЫЕ ФАКТОРЫ, ВЛИЯЮЩИЕ 
НА НЕРВНО-ПСИХИЧЕСКОЕ РАЗВИТИЕ РЕБЕНКА 
ПОСЛЕ КАРДИОХИРУРГИЧЕСКОГО ВМЕШАТЕЛЬСТВА

Методы мониторинга

Мониторинг периоперационного неврологического статуса у ново-
рожденных, детей грудного возраста и более старших детей с ВПС 
часто бывает затруднительным из-за гемодинамической нестабильно-
сти, введения седативных препаратов и миорелаксантов. Существует 
несколько способов оценки неврологического статуса, которые могут 
быть с успехом использованы даже у новорожденных, находящихся 
в критическом состоянии. Церебральные аномалии и текущие невро-
логические повреждения можно выявить с помощью УЗИ головного 
мозга у кровати больного и 20-канальной записи ЭЭГ. Данные БИК-
спектроскопии при мониторинге оксигенации тканей могут служить 
предиктором многих патологических состояний, например апноэ, 
цианоза, синдрома внезапной смерти, брадикардии, артериальной 
гипотонии, бессимптомной церебральной гипоксии, асфиксии и судо-
рожной активности [53–58]. 

БИК-спектроскопия определяет ауторегуляцию МК по реакции со-
судов головного мозга на CO2, на изменения содержания HbO2 и HbT. 
Было показано, что эта реакция имеет тесную корреляционную связь 
с неврологическим статусом и последующими клиническими исхода-
ми. Исследования показали, что БИК-спектроскопия чувствительна к 
нейрональной активации в ответ на сенсомоторные, зрительные и зву-
ковые стимулы и на когнитивные задачи, а также полезна при изуче-
нии мозговой функциональной активности. Основным ограничением 
метода БИК-спектроскопии является невозможность мониторинга 
церебральной оксигенации в отделениях интенсивной терапии и опе-
рационных в режиме реального времени. При отсутствии информации 
о длине траектории инфракрасного импульса можно определить цере-
бральную оксигенацию лишь относительно некоего базового уровня. 
Недавние разработки, включавшие одновременный анализ 3 различ-
ных по длине траекторий, были направлены на достижение возможно-
сти оперативно подсчитать TOI. В экспериментах на животных пока-
зано, что TOI является предиктором неврологического повреждения и 
может быть использован в режиме реального времени для коррекции 
терапии с целью улучшения церебральной оксигенации [59, 60]. 

В исследовании 36 поросят Sakamoto [60] непрерывно оценивал 
TOI во время остановки кровообращения в различных условиях: при 
температуре 15 и 25°C, гематокрите 20 и 30% и времени кровообраще-
ния сердца 60, 80 или 100 мин. Неврологическое восстановление оце-
нивали по наличию неврологического дефицита и шкале оценки обще-
го состояния, а гистологическое исследование головного мозга при 
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аутопсии провели на 4-й день после вмешательства. TOI снижался до 
минимальных значений во время остановки кровообращения, а время 
снижения до минимального значения было короче при низком уровне 
гематокрита и высокой температуре. Время от самого низкого уровня 
TOI до реперфузии коррелировало с наличием поражения головного 
мозга, что определялось гистологически и при неврологическом осмо-
тре. Все животные, у которых TOI на минимальном уровне сохранялся 
< 25 мин, поражений не имели. Короткое время самого низкого уровня 
TOI, вероятно, ограничено длительностью анаэробного метаболизма 
в головном мозге во время остановки кровообращения для сведения 
к минимуму тяжести поражения мозга. Данные этого исследования 
позволяют предположить, что мониторинг TOI во время искусствен-
ного кровообращения или его остановки является попыткой свести 
к минимуму время самого низкого уровня TOI, что может улучшить 
неврологический исход у пациентов после операции на сердце.

Мониторинг с помощью БИК-спектроскопии в комплексе с ультра-
звуковой допплерографией средней церебральной артерии и ЭЭГ ис-
пользуют во время операций с АИК у взрослых [61–63]. Есть сообще-
ния о пригодности этих методов для мониторинга состояния детей. 
Edmonds и соавт. [63] сообщили, что регионарная церебральная са-
турация кислородом при измерении с помощью БИК-спектроскопии 
в сосудах, где происходит газообмен, особенно в венулах, отражает 
доставку кислорода в головной мозг и его потребность в кислоро-
де. На потребность в кислороде влияют уровень CO2, гемоглобина, 
объема крови и состояние ауторегуляции МК. Повышение уровня 
CO2, гемоглобина и объема крови в операционной улучшает уровень 
регионарной церебральной сатурации кислородом. Показано, что ги-
потермия снижает ауторегуляцию МК при артериальной гипотонии. 
Эти факторы следует учитывать во время использования АИК и оста-
новки кровообращения в условиях гипотермии. Austin и соавт. [64] и 
Andropoulos и соавт. [65] говорят о пользе в педиатрической практике 
мониторинга с помощью БИК-спектроскопии в сочетании с ультра-
звуковой допплерографией и ЭЭГ в операционной. 

Austin и соавт. [64] обнаружили значительные изменения цере-
бральной перфузии или метаболизма у 70% из 250 детей, в отноше-
нии которых проводили мониторинг. Был использован алгоритм 
вмешательств для выявления и коррекции аномалий МК, таких как 
вмешательства при сниженной церебральной перфузии, сниженной 
оксигенации и сниженной седации (рис. 15–6). Было установлено, что 
медицинские вмешательства, в результате которых менялась тактика 
терапии, были обоснованными у 74% пациентов с нарушениями, впер-
вые выявленными при мониторинге. Патологические неврологические 
показатели (судороги, расстройства двигательной сферы, речи и зре-
ния) значительно чаще встречались у пациентов, которым коррекцию 
терапии не проводили. Нарушения были у 7% пациентов с нормаль-
ными параметрами при мониторинге, у 6% пациентов, у которых из-
менения параметров мониторинга инициировали вмешательство, и у 
26% пациентов, по отношению к которым никакого вмешательства не 
проводили. Исследователи [64] предположили, что нейрофизиологи-
ческий мониторинг и вмешательства для коррекции выявленных на-
рушений уменьшают частоту послеоперационных осложнений. Такие 
вмешательства нуждаются в дальнейшей оценке для подтверждения 
целесообразности их проведения во время операций по коррекции 
ВПС у детей.
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Интраоперационные факторы, влияющие 
на исход у детей с ВПС

Группа исследователей из Boston Children’s Hospital в 3 проспективных 
рандомизированных клинических исследованиях [66–68] показала, 
что контроль рН, гематокрита, времени остановки кровообращения 
и использование искусственного кровообращения с низкой объемной 
скоростью могут улучшить нервно-психические исходы у новорож-
денных после кардиохирургического вмешательства.

Стратегия коррекции кислотно-основного баланса

Традиционно для поддержания соответствующего кислотно-основ-
ного баланса во время остановки кровообращения в 1960-е и 1970-е гг. 
использовали метод STAT (Short Term Around Time). Газы крови при 
температуре 37°C корригировали соответственно температуре тела 
пациента во время охлаждения, используя номограммы, и добавляли 
в оксигенатор CO2, чтобы артериальный рН оставался на уровне 7,4. 
Анализ газов крови при температуре 37°C с использованием метода 
STAT показывает значительный респираторный ацидоз. Применение 
данного метода основывается на двух гипотезах. 

Во-первых, было выдвинуто предположение, что во время гипотер-
мии сдвиг кривой диссоциации гемоглобина влево, ведущий к повыше-

РИС. 15–6 Алгоритм вмешательств во время операции на основе показателей близ-
кой к инфракрасной спектроскопии (БИКС), транскраниальной допплерографии 
церебральной артерии (ТДЦА) и электроэнцефалографии (ЭЭГ). SVmax — максималь-
ная скорость систолического потока; DVend — конечная скорость диастолического 
потока; АИК — аппарат искусственного кровообращения; МК — мозговой кровоток 
[Austin EH, Edmonds HL, Auden SM, et al. Benefit of neurophysiologic monitoring for 
pediatric cardiac surgery. J Thorac Cardiovasc Surg 1997;114:707–717].

До АИК АИК После АИК

БИКС ↓ O2

↑ ЭЭГ↓ ЭЭГ ↑ ЭЭГ↓ ЭЭГ ↑ ЭЭГ↓ ЭЭГ

ТДЦА
↑ SVmax

ТДЦА
↑ SVmax

ТДЦА
↑ SVmax

↓ Анестезия

ТДЦА
↓ SVmax

ТДЦА
↓ DVend

ТДЦА
↑ SVmax

ТДЦА
↓ SVmax

ТДЦА
воздух

ТДЦА
↓ SVmax

ТДЦА
↓ DVend

Обструкция
аорты

Дисауто<
регуляция

Обструкция
полой вены

Гиперемия Эмболия

↓ Скорость
перфузии
Метаболические
нарушения

↓ МК

Дисауто<
регуляция

Отек
мозга

↓ Анестезия↓ Анестезия

БИКС ↓ O2 БИКС ↓ O2
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нию сродства гемоглобина к кислороду, можно восстановить добавле-
нием CO2, который повысит доступность кислорода для тканей. 

Во-вторых, считается, что CO2 оказывает благотворное действие: 
селективно усиливает МК посредством дилатации церебральных со-
судов.

В 1970-е гг. после исследований на эктотермах (животные, у ко-
торых температура тела равна температуре окружающей среды) 
стратегию изменили. По мере того как температура тела этих живот-
ных снижается, внутриклеточный и внеклеточный рН повышаются 
одновременно с повышением нейтрального рН воды. Нейтральный рН 
крови поддерживает свою щелочность относительно внутриклеточ-
ного рН за счет установления постоянного градиента pH при любой 
температуре тела. Несмотря на колебания температуры тела у таких 
животных, изменения рН позволяют поддерживать постоянное соот-
ношение количества гидроксильных ионов и ионов водорода на уров-
не нормы (при температуре тела 37°C, постоянной концентрации CO2 
и рН крови 7,4). 

Кровь главным образом буферируется имидазольной группой, ко-
торая является частью гистидиновой аминокислоты. Коэффициент α 
отражает отношение диссоциированных имидазольных групп к не-
диссоциированным. Этот коэффициент при данной стратегии оста-
ется постоянным, отсюда и название метода кислотно-основного 
буферирования «α-STAT». 

Метод α-STAT сохраняет ауторегуляцию МК при гипотермии во 
время применения АИК, тогда как метод рН-STAT, как было показа-
но, приводит к потере ауторегуляции МК, что делает церебральную 
циркуляцию зависимой от АД. В условиях применения АИК чрезмер-
ный поток может увеличить риск микроэмболии [69]. 

Du Plessis и соавт. [66] первыми оценили коррекцию кислотно-
основного баланса. 182 ребенка были рандомизированы для прове-
дения оперативного вмешательства либо с использованием метода 
α-STAT, либо рН-STAT. У детей были следующие диагнозы: ТМА, 
тетрада Фалло, ДМЖП, общий артериальный ствол, атриовентрику-
лярный канал и тотальный аномальный дренаж легочных вен. Общая 
хирургическая летальность составила 2% (все из группы α-STAT, а в 
группе рН-STAT летальность отсутствовала). 

Судороги в послеоперационном периоде возникли в 9% случаев в 
группе α-STAT, в 2% — в группе рН-STAT. В подгруппе детей с ТМА 
установлено, что у пациентов из группы рН-STAT реже наблюдались 
ацидоз и артериальная гипотония в послеоперационном периоде, 
период ИВЛ у них был короче и меньше длительность пребывания 
в отделении интенсивной терапии, чем у детей из группы α-STAT. 
Кроме того, в подгруппе младенцев с ТМА и тетрадой Фалло [70] по-
сле использования метода α-STAT отмечались более низкие оценки 
развития в возрасте 1 года, но не достигшие статистической значи-
мости. 

Wong и соавт. [71], исследуя детей с ВПС и риском церебрального 
обкрадывания, выяснили, что эти дети подвергались особому риску 
серьезных неврологических повреждений при методе α-STAT. При 
такой стратегии искусственного кровообращения у младенцев с атре-
зией легочной артерии и множественными аортолегочными колла-
тералями чаще возникал хореоатетоз [71]. Также данные позволяют 
предположить, что метод рН-STAT имеет преимущества перед мето-
дом α-STAT в плане коррекции ВПС на фоне гипотермии.
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Я Гемодилюция во время искусственного кровообращения

Другой показатель, который контролируют во время операции с 
АИК, — это гематокрит. Многие хирурги полагают, что низкий гема-
токрит во время гипотермии предпочтительнее для снижения вяз-
кости крови и улучшения церебральной микроциркуляции. Другие 
оспаривают это мнение и утверждают, что высокий гематокрит спо-
собствует улучшению доставки кислорода и это важнее, чем реоло-
гические свойства крови. Чтобы разобраться в данном вопросе, Jonas 
и соавт. [68] провели рандомизированное исследование контроля 
уровня гематокрита у 147 младенцев  во время операции по коррек-
ции ВПС с использованием АИК в условиях гипотермии. Дети были 
рандомизированы в группу с поддержанием во время хирургического 
вмешательства уровня гематокрита 20% и в группу с уровнем гема-
токрита 30%. Выявились статистически значимые различия между 
группами как в первичных исходах непосредственно после операции 
с минимальными значениями сердечного индекса через 24 час после 
операции, так и в нервно-психическом развитии, которое оценивали 
по индексу психомоторного развития (ИПР) и индексу умственного 
развития (ИУР), определяемым по шкале развития детей раннего воз-
раста Bayley в возрасте 1 года. В группе детей с более низким уров-
нем гематокрита самые низкие значения сердечного индекса были 
статистически существенно ниже, а значения ИПР меньше, при этом 
значения ИУР не различались. ИПР у 29% детей в группе низкого ге-
матокрита был по меньшей мере на 2 SD ниже, чем в среднем в популя-
ции, а в группе большего гематокрита  таких детей было 9%. Данное 
исследование позволило предположить, что поддержание гематокри-
та на более высоком уровне имеет преимущества при коррекции ВПС 
в условиях гипотермии и АИК, возможно, потому, что гемодилюция 
приводит к снижению церебрального перфузионного давления, по-
вышению риска микроэмболии вследствие усиленного МК, а также 
снижению кислородной емкости крови, протекающей через головной 
мозг.

Остановка кровообращения и искусственное 
кровообращение с низкой объемной скоростью

Исследование Boston Circulatory Arrest Trial (BCAT) проводили с 
1988 по 1992 г. для оценки остановки кровообращения и искусствен-
ного кровообращения с низкой объемной скоростью. В исследование 
был включен 171 пациент, которым проводили коррекцию ТМА при 
остановке кровообращения либо при искусственном кровообращении 
с низкой объемной скоростью. Newburger и соавт. [67] сообщили о 
первоначальных результатах. Во время этого исследования использо-
вали метод α-STAT, гемодилюцию до достижения уровня гематокрита 
20% и устаревшее оборудование для искусственного кровообраще-
ния. Группа остановки кровообращения имела статистически более 
высокую частоту судорог, клинически проявляющихся (11% vs 0%), 
более высокий риск судорожной активности на ЭЭГ в течение первых 
48 час после операции (28% vs 12%), значительно более длительное 
время восстановления нормальной активности на ЭЭГ и значительно 
большее высвобождение непосредственно после операции мозговых 
изоферментов. Длительность остановки кровообращения ассоции-
ровалась с неблагоприятным исходом. Явные судороги были стати-
стически значимо связаны с более длительным периодом остановки 
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кровообращения при построении модели логистической регрессии, 
в которой в качестве переменных использовали время (в минутах) и 
диагнозы («интактная межжелудочковая перегородка» и «дефект 
межжелудочковой перегородки»). Когда длительность остановки 
кровообращения составляла более 35 мин, у всех детей наблюдались 
судороги. Нарушения, выявленные во время неврологического осмо-
тра при выписке, никак не соотносились с использованным в ходе опе-
рации методом поддержания кровообращения. В целом у 20% детей 
была выявлена неврологическая патология, наиболее часто проявляв-
шаяся в виде мышечного гипотонуса. Специфические изменения в ви-
де очаговых или латерализованных нарушений присутствовали у 10% 
детей, а различия в способности контролировать экстензорную позу 
были у 16% детей. Периоперационные результаты данного исследо-
вания позволяют сделать вывод, что, если есть возможность, вместо 
полной остановки кровообращения с методом α-STAT и гемодилюции 
с низким гематокритом следует использовать искусственное крово-
обращение с низкой объемной скоростью. Для защиты головного моз-
га идеальной считается остановка кровообращения на время не более 
30 мин.

Когорту детей, включенных в исследование BCAT, наблюдали в 
динамике: через 1 год, 4 года и 8 лет после операции. По сообщени-
ям Bellinger и соавт. [70], Wang и соавт. [71] и Bellinger и соавт. [72], их 
развитие в возрасте 1 года оценивали по шкале развития детей ран-
него возраста Bayley, а в возрасте 4 и 8 лет — по шкале интеллекта 
Wechsler для детей. Нервно-психическое развитие в возрасте 1 года 
отличалось, когда сравнивали остановку кровообращения в услови-
ях глубокой гипотермии и искусственное кровообращение с низкой 
объемной скоростью. ИПР был значительно ниже в группе останов-
ки кровообращения, чем в группе искусственного кровообращения с 
низкой объемной скоростью (ИПР < 80 баллов 27 и 12% соответствен-
но), и находился в обратной зависимости с длительностью остановки 
кровообращения. 

Как показали результаты логистического регрессионного анали-
за, риск неврологических расстройств значительно возрастал по ме-
ре увеличения длительности остановки кровообращения. ИУР имел 
тенденцию к снижению в группе остановки кровообращения, однако 
различия не достигали статистической значимости. Применение это-
го метода не было связано с наличием аномалий головного мозга при 
МРТ. Судороги в послеоперационном периоде ассоциировались с ано-
малиями головного мозга, выявленными при МРТ, и с более низкой 
оценкой по шкале Bayley. К 4 годам жизни IQ и неврологический статус 
не ассоциировались с использованным во время операции методом ге-
модинамической поддержки, однако в группе остановки кровообра-
щения оценка некоторых моторных функций была ниже и были более 
выражены расстройства речи. Судороги в послеоперационном периоде 
ассоциировались с низким IQ и повышенным риском неврологических 
нарушений. В возрасте 8 лет дети из этой группы в целом имели близ-
кие к норме показатели по сравнению со средним значением в попу-
ляции. Нарушения касались навыков визуально-пространственного 
восприятия и зрительной памяти, а также внимания, владения речью, 
памяти, генерирования гипотез и координации при сложном про-
странственном ориентировании. Интересно, что в группе искусствен-
ного кровообращения с низкой объемной скоростью было больше рас-
стройств поведения, а в группе остановки кровообращения — больше 
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Я нарушений моторных функций и речи. Это уникальное лонгитюдное 
исследование показало, что на нервно-психическое развитие влияет 
множество факторов и с течением времени тяжесть патологии может 
меняться. Таким образом, необходимо минимизировать применение 
остановки кровообращения и там, где это возможно, применять ис-
кусственное кровообращение с низкой объемной скоростью.

В двух других исследованиях была выдвинута гипотеза о наличии 
прямой связи между длительностью остановки кровообращения и 
количеством баллов при оценке нервно-психического развития. Wells 
и соавт. [75] провели сравнение 31 пациента после кардиохирургиче-
ского вмешательства с остановкой кровообращения в условиях ги-
потермии с их родными братьями и сестрами. Пациентов оценивали 
по шкале McCarthy. Результаты данного исследования позволили 
предположить, что каждая минута остановки кровообращения сни-
жает оценку развития на 0,53 балла. Oates и соавт. [76] обнаружили, 
что каждые 10 мин остановки кровообращения дают снижение IQ на 
3–4 балла. Итак, на нервно-психическое развитие детей раннего и бо-
лее старшего возраста с тяжелыми ВПС влияют такие факторы, как 
метод поддержки кровообращения, стратегии контроля рН и уровень 
гематокрита [66–68]. Этот вывод является весьма обнадеживающим, 
т.к. эти факторы можно контролировать и тем самым улучшать исход 
у пациентов высокого риска.

НЕРВНО-ПСИХИЧЕСКИЕ ИСХОДЫ
ПОСЛЕ ХИРУРГИЧЕСКОЙ КОРРЕКЦИИ
ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ СЕРДЦА

От 10 до 30% детей с ВПС подвержены значительным неврологическим 
расстройствам после операций на сердце [77]. Как сообщается, невро-
логическими исходами могут быть дефицит когнитивных функций, 
судороги, хореоатетоз, спастический тетрапарез, двустороннее нару-
шение моторных функций, гемипарез [77–81]. Miller и соавт. [79] про-
вели послеоперационное неврологическое обследование 91 ребенка 
после кардиохирургического вмешательства и  обнаружили, что 15% 
из них имели клинически проявляющиеся судороги, 34% — мышеч-
ный гипотонус, 7% — мышечный гипертонус, у 5% была асимметрия 
мышечного тонуса, а 19% имели сниженную активность при выписке. 
Limperopoulos и соавт. [49] в проспективном исследовании изучали 
131 ребенка с ВПС, за исключением СГЛС. Нарушения в дооперацион-
ном периоде были выявлены более чем у 50% детей. Послеоперацион-
ное обследование 98 детей в возрасте 1 года и 3 лет выявило нарушения 
крупной и мелкой моторики у 42% детей. Дефициты легкой и средней 
степени тяжести были установлены более чем у 50% обследованных 
детей.

Нервно-психические нарушения у детей с ТМА

Это наиболее изученная в исследовании BCAT группа детей с заболе-
ваниями сердца [72–74]. При анализе детей с ТМА было обнаружено, 
что у них есть значительные неврологические и нервно-психические 
нарушения. У большого количества этих детей присутствовали на-
рушения внимания, памяти, успеваемости, мелкой моторики, про-
странственного восприятия, богатства языка, генерирования гипотез. 
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Общий IQ не отличался от среднего значения в популяции (97 vs 100), 
средний IQ продуктивности был значительно меньше, чем средний 
вербальный IQ (95 vs 100).

Нервно-психические нарушения у детей 
с единственным желудочком

Дети с единственным желудочком, которым проводят серию паллиа-
тивных вмешательств, завершающихся операцией Фонтена, имеют 
наивысший риск нарушений развития. Кроме того, эти дети обычно из 
группы гипоксии и гипоперфузии головного мозга во внутриутробном 
периоде. Такие дети в постнатальном периоде могут иметь нарушения 
гемодинамики с развитием артериальной гипотонии, хронической ги-
поксии, тромбоэмболических осложнений, а также задержки роста и 
увеличения массы тела. Часто возникает необходимость проведения 
нескольких операций в условиях искусственного кровообращения с 
низкой объемной скоростью или остановки кровообращения. Дети с 
СГЛС подвержены особому риску нарушений нервно-психического 
развития, частично из-за того, что для коррекции порока необходи-
ма остановка кровообращения в условиях гипотермии на длительное 
время (в прошлом этот период длился более 30–40 мин). 

Wernovsky и соавт. [82] обследовали 133 пациента, которым в 
1972–1991 гг. были проведены операции Фонтена, и установили, что 
у 96 из них средний общий IQ был ниже, чем среднее значение в по-
пуляции. Задержку умственного развития отметили у 8% детей. По 
сравнению с детьми с единственным желудочком дети с СГЛС имели 
более низкие оценки по всем параметрам. Mahle и соавт. [83] проана-
лизировали результаты исследований, проведенных между 1984 и 
1991 гг. У 28 детей средний общий IQ был 86 (меньше, чем среднее зна-
чение в популяции). IQ продуктивности был меньше, чем вербальный 
IQ (83 vs 90). Общий IQ на уровне умственной отсталости выявлен у 
18% детей. Неврологическое обследование 23 детей показало, что 
только судороги в периоперационном периоде являются предиктором 
низкого общего IQ. ДЦП с гемипарезом диагностирован у 17% детей, 
микроцефалия — у 13%, нарушения мелкой моторики — у 39%, нару-
шения речи — у 30% детей. Goldberg и соавт. [84] описали показатели 
IQ, отражающие исходы у детей с СГЛС с 1989 по 1994 г. Дети с СГЛС 
при оценке по шкале интеллекта Weschler имели общий IQ в пределах 
нормы, но он был меньше, чем у детей с единственным желудочком. У 
группы в целом IQ был 101, у детей с СГЛС — 94, а у детей с единствен-
ным желудочком — 107. Социально-экономический статус, длитель-
ность остановки кровообращения и наличие судорог в периопераци-
онном периоде — каждый из показателей при бивариантном анализе 
был значимым предиктором нервно-психических нарушений.

В табл. 15–2 перечислены исследования, в которых в течение дли-
тельного периода времени оценивали нервно-психический статус 
детей с некоторыми пороками сердца. Интерпретация данных за-
труднена из-за неоднородности оцениваемых групп, различных кри-
териев включения в исследование, разного опыта хирургов, уровня 
медицинских учреждений и используемых хирургических техник, а 
также возможности применения различных инструментов при оценке 
исходов. Было обнаружено, что общий IQ на современном этапе при 
большинстве ВПС был в пределах нормальных средних показателей, 
однако нередко наблюдались нарушения поведения, исполнитель-
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ных функций, внимания, визуально-пространственного восприятия, 
а также недостаточное развитие речи. Как было показано, на исход 
влияют метод поддержки кровообращения, длительность остановки 
кровообращения, уровень гематокрита, рН и температура, поэтому 
выявление оптимальных условий для защиты головного мозга остает-
ся важной темой исследовательских работ.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Достижения медицины, включая пренатальную диагностику, улучше-
ние дооперационного, операционного и послеоперационного монито-
ринга и лечения, а также усовершенствование кардиохирургической 
техники, внесли свой вклад в повышение выживаемости детей с ВПС. 
В настоящее время перед исследователями стоит задача ответить на 
следующие вопросы: как нарушения гемодинамики in utero влияют на 
развитие мозга, каким образом провести операцию, чтобы добиться 
максимальной доставки и утилизации кислорода головным мозгом, 
как оптимизировать до- и послеоперационное ведение, чтобы за-
щитить хрупкую церебральную циркуляцию и метаболизм. Оценка 
нервно-психического развития детей из группы высокого риска долж-
на быть стандартной практикой, чтобы своевременно начать лечение с 
целью улучшения отдаленного исхода.

ТАБЛИЦА 15–2 Суммарный коэффициент интеллектуального развития у детей 

с врожденными пороками сердца

Диагноз Общий IQ Годы исследования Авторы

ТМА 92 ± 12 1967–1984 Hesz и Clark [85]

102 ± 15 1968–1972 Newburger и соавт. [86]

100 ± 17 1972–1982 Oates и соавт. [76]

99 ± 14 1986–1992 Hovels-Gurich и соавт. [87]

93 ± 17 1988–1992 Bellinger и соавт. [73]

Тетрада Фалло 100 ± 17 1972–1982 Oates и соавт. [76]

ДМЖП 102 ± 12 1972–1982 Oates и соавт. [76]

Единственный желудочек 96 ± 17 1972–1981 Wernovsky и соавт. [82]

98 ± 12 1986–1994 Uzark и соавт. [88]

99 (исключая СГЛС) 1986–1994 Uzark и соавт. [88]

101 ± 5 1991–1997 Goldberg и соавт. [84]

107 ± 7 (исключая СГЛС) 1991–1997 Goldberg и соавт. [84]

СГЛС 70 1972–1981 Wernovsky и соавт. [82]

86 (средний) 1984–1991 Mahle и соавт. [83]

88 1986–1994 Uzark и соавт. [88]

88 (средний) 1990–1996 Kern и соавт. [89]

94 ± 7 1991–1997 Goldberg и соавт. [84]

ВПС/остановка сердца 91 ± 4 1972–1976 Wells и соавт. [75]

ВПС/АИК 102 ± 5 1972–1976 Wells и соавт. [75]

ВПС/ДК 97 ± 16 1993–1998 Forbes и соавт. [90]

98 ± 15 1998–2001 Forbes и соавт. [91]

ВПС 97 ± 16 1998–2001 Forbes и соавт. [91]

ВПС/единственный желудочек 90 ± 16 1998–2001 Forbes и соавт. [91]

IQ — коэффициент интеллекта; АИК — аппарат искусственного кровообращения; ВПС — врожденный порок серд-
ца; ДК — двухжелудочковая коррекция; ДМЖП — дефект межжелудочковой перегородки; СГЛС — синдром 
гипоплазии левых отделов сердца; ТМА — транспозиция магистральных артерий. 
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