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Резюме
Частота врожденных пороков сердца ва-

рьирует в широких пределах и составляет от 
2,4 до 14,15%. Ежегодно во всем мире рож-
дается более 30000 детей с врожденными по-
роками сердца. Многие из таких пациентов – 
молодые женщины, планирующие вынаши-
вание беременности и рождение здорового 
ребенка. У женщин с врожденными порока-
ми сердца во время беременности возраста-
ет риск развития сердечной недостаточности, 
аритмии, цереброваскулярных заболеваний, 
эмболии, приводящих к летальным исходам. 
Течение беременности осложняется задерж-
кой роста плода, преждевременными родами, 
преэклампсией, новорожденные имеют более 
низкий вес при рождении, повышается риск 

развития врожденных пороков, в том числе 
пороков сердца. На основании оценки риска 
беременности и родов у женщин с врожден-
ными пороками сердца Американской ассо-
циацией сердца (АСС/АНА), Американским 
обществом кардиологов и Европейским об-
ществом кардиологов (ESC) разработаны ре-
комендации по оптимизации ведения данной 
группы пациенток. Для оптимизации помощи 
беременным с врожденными пороками серд-
ца и достижения результатов необходимо вза-
имодействие врачей разных специальностей: 
акушеров-гинекологов, терапевтов, кардио-
логов и специалистов по врожденным поро-
кам сердца.
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Abstract
Annually, there > 30,000 infants are born with 

congenital heart defects; in different populations, 
the prevalence of congenital heart disease (CHD) 
varies from 2.4 to 14.15%. Women with CHD 

planning pregnancy are at increased risk of heart 
failure, arrhythmias, cerebrovascular disease, and 
embolism. In such patients, pregnancy course is 
complicated by intrauterine growth restriction, 
pre-eclampsia, and preterm birth. Their newborns 
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Введение 
Врожденный порок сердца (ВПС) – это ди-

агностированный с момента рождения дефект 
в структуре сердца и крупных сосудов. Часто-
та встречаемости варьирует в широких пре-
делах и составляет от 2,4 до 14,15%. Ежегод-
но во всем мире рождается более 30000 детей с 
врожденными пороками сердца. На один мил-
лион взрослого населения приходится около 
3500 человек с данной патологией. Многие из 
таких пациентов – молодые женщины, плани-
рующие вынашивание беременности и рожде-
ние здорового ребенка [1,2].

В западных странах врожденные пороки 
сердца – самая частая форма сердечно-сосуди-
стых заболеваний, осложняющих течение бере-
менности и родов. Зарегистрировано 74% слу-
чаtd осложнений по данным Канадского реги-
стра CARPREG и 66% осложнений по данным 
Европейского регистра ROPAC [3,4].

 У многих пациенток имеются нетяжелые 
врожденные дефекты сердечно-сосудистой си-
стемы, которые ранее не были диагностированы 
в детском возрасте, и, вероятнее всего, не ока-
жут влияния на вынашивание беременности и 
благополучные роды. Однако у большинства па-
циенток выявляются более серьезные врожден-
ные пороки сердца, которые ранее были подвер-
гнуты оперативным вмешательствами Эта груп-
па пациенток имеет высокий риск акушерских и 
перинатальных осложнений, а также декомпен-
сации основного заболевания [5]. 

К моменту наступления беременности боль-
шинство женщин считают себя здоровыми, но с 
наступлением беременности и высоким риском 
осложнений нуждаются в наблюдении врача 
акушера-гинеколога, кардиолога, терапевта и 
кардиохирурга [6]. 

У женщин с врожденными пороками сердца 
во время беременности возрастает риск разви-
тия таких тяжелых осложнений, как сердечная 

недостаточность, аритмии, цереброваскуляр-
ные заболевания, эмболии вплоть до летально-
го исхода. Возможна длительная перегрузка ра-
боты желудочков сердца объемом и давлением 
в связи с поражением клапана сердца или на-
личием некорректированного шунта, особен-
но при поздней хирургической коррекции или 
паллиативных хирургических дефектах. Раз-
витие аритмий, чаще всего суправентрикуляр-
ных, связано с дилатацией камер сердца, приво-
дящей к гипертрофии миокарда, фиброзу, руб-
цеванию и нарушениям проводящей системы. 
Беременность может провоцировать развитие 
аритмий и на здоровом сердце в связи с таки-
ми физиологическими особенностями, как гор-
мональное воздействие, физиологическая дила-
тация, изменение вегетативной нервной систе-
мы [7]. 

У матерей с врожденными пороками сердца 
часто диагностируется задержка роста плода, 
новорожденные имеют более низкий вес при 
рождении, чаще рождаются недоношенными, 
имеют риск развития метаболических и сердеч-
но-сосудистых осложнений. У родителей, име-
ющих врожденный порок сердца, высок риск 
развития пороков у детей. Риск развития по-
рока сердца у будущего ребенка возрастает до 
10% в случае наличия данной патологии у ма-
тери или у одного родственника в поколении 
[3,8]. 

У больных с врожденными пороками серд-
ца диагностируют специфичные генетические 
аномалии, такие как синдром Тернера, Дауна, 
Уильямса, Менделя при мутации в одном ге-
не, велокардиофасциальный синдром, синдром 
Нунан, синдром Холта-Орама, гетеротоксиче-
ский синдром, что значительно осложняет их 
ведение. При синдроме Марфана или других 
аутосомных доминантных синдромах риск пе-
редачи аномалии сердца плоду составляет 50%. 
Открытый артериальный проток, тетрада Фал-
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generally have a low birth weight and high risk 
of congenital malformations including heart de-
fects. European Society of Cardiology (ESC) de-
veloped risk assessment-based guidelines to op-
timise the management of pregnant women with 

CHD. This approach requires a cooperation of ob-
stetrician-gynecologists, general practitioners, and 
cardiologists.

Keywords: congenital heart disease, pregnan-
cy, childbirth.

ОБЗОРНЫЕ СТАТЬИ



FUNDAMENTAL 
AND CLINICAL MEDICINE

104

VOL. 4, № 3, 2019®

ло, транспозиционные пороки могут быть ас-
социированы с хромосомными аномалиями, 
такими как трисомия 21, 13 или 18 хромосом 
или с микроделецией 22q11.2. С последней ано-
малией ассоциированы 10–15% случаев разви-
тия тетрады Фалло и атрезии легочной арте-
рии, при этом риск передачи порока потомству 
очень высокий. Такие соматические заболева-
ния, как сахарный диабет и ожирение, курение, 
повышают риск развития врожденного поро-
ка сердца плода в несколько раз. В свою оче-
редь, прием фолиевой кислоты на этапе прегра-
видарной подготовки и во время беременности 
снижает риск формирования врожденного по-
рока сердца у будущего ребенка [9,10].

Молодые женщины имеют недостаточные 
сведения об имеющемся у них пороке сердца, 
возможности вынашивания беременности, ос-
ложнениях гестационного периода, родов и ос-
новного заболевания. В связи с этим информа-
ционное обеспечение, направленное на освеще-
ние вопросов предупреждения беременности 
у данной группы пациенток, выявление групп 
риска у беременных пациенток с врожденными 
пороками сердца, является актуальным и долж-
но обеспечиваться врачами амбулаторно-поли-
клинического звена акушерско-гинекологиче-
ской и кардиологической служб [11]. 

На основании оценки риска беременно-
сти и родов у женщин с врожденными порока-
ми сердца Американской ассоциацией сердца 
(АСС/АНА), Американским обществом карди-
ологов и Европейским обществом кардиологов 
(ESC) были разработаны рекомендации по оп-
тимизации ведения данной группы пациенток 
[7]. 

При оценке факторов рисков у планирую-
щих беременность пациенток с врожденными 
пороками сердца необходимо учитывать ана-
томические особенности порока, вид прове-
денного ранее хирургического вмешательства, 
проводить оценку функциональной способно-
сти сердца исходя из данных анамнеза и прове-
дения стресс-тестов. Одним из основных фак-
торов неблагоприятного исхода беременности 
и родов у женщин с врожденными пороками 
сердца является наличие сердечной недоста-
точности, которая диагностируется при выпол-
нении теста с физической нагрузкой [12]. 

Для диагностики топики, функциональной 
способности и особенностей гемодинамики по-
рока сердца необходимо проведение дополни-
тельных методов исследования: электрокардио- 

графии, эхокардиографии с оценкой функций 
желудочков, клапанов сердца, степени легоч-
ной гипертензии, материала, из которого сдела-
ны протезы и заплаты. У беременных женщин 
с врожденными пороками сердца проводится 
компьютерная и магнитно-резонансная томо-
графия сердца, катетеризация полостей сердца, 
определяется концентрация кардиальных био-
маркеров. Всем пациенткам с врожденными 
пороками сердца, которые еще только планиру-
ют беременность, в обязательном порядке не-
обходимо рекомендовать генетическое обсле-
дование и консультацию генетика [13]. 

Выявлено, что в популяции наиболее рас-
пространенными врожденными пороками серд-
ца являются дефект межжелудочковой перего-
родки ‒ частота встречаемости 27–42%; дефект 
межпредсердной перегородки ‒ 5–15% случа-
ев; открытый артериальный проток – в 10–18%; 
коарктация аорты ‒ 7% случаев; врожденный 
стеноз устья аорты – 6%; стеноз устья легоч-
ной артерии ‒ у 8–10%; пороки группы Фалло 
– у 5% [1]. 

Нарушения гемодинамики и клинические 
проявления при врожденных пороках сердца 
различны в зависимости от размера имеющего-
ся дефекта, локализации, характера и длитель-
ности су ществования порока [7]. 

Сама по себе беременность предъявляет 
очень высокие требования к сердечно-сосуди-
стой системе организма, особенно у женщин с 
врожденными пороками сердца, компенсатор-
ные возможности которых и так снижены. Ос-
новные клинические симптомы у беременных 
при пороках сердца не имеют специфического 
характера. Беспокоит быстрая утомляемость, 
мышечная слабость, тяжесть в ногах, чувство 
сонливости, сердцебиение и одышка, которые 
возникают при физической нагрузке. По мере 
прогрессирования гемодинамических наруше-
ний при врожденном пороке сердца одышка на-
блюдается и в покое [4].

Врожденные пороки сердца являются одной 
из основных причин материнской смертности 
во время беременности и требуют точной фор-
мулировки диагноза, детального наблюдения 
во время беременности совместно с кардиоло-
гами и кардиохирургами, правильно подобран-
ной медикаментозной и хирургической кор-
рекции. В структуре материнской смертности 
на долю болезней сердца приходится 28,5%. У 
беременных с врожденными пороками сердца 
снижается насыщение крови кислородом, раз-
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вивается циркуляторная или смешанная респи-
раторно-циркуляторная гипоксия. Существую-
щая хроническая гипоксия матери приводит к 
нарушению маточно-плацентарного кровотока 
и, как следствие, к хронической гипоксии пло-
да [7,9]. 

Благодаря кардиохирургии и интервенцион-
ной кардиологии многие женщины с врожден-
ными пороками сердца достигают детородного 
возраста, планируют и вынашивают беремен-
ность [13].

Рабочая научно-исследовательская груп-
па Европейского общества кардиологов пред-
ложила использовать единую модифициро-
ванную классификацию ВОЗ по оценке риска 
сердечно-сосудистых осложнений для матери 
и будущего ребенка у беременных женщин с 
врожденными пороками сердца и другой кар-
диоваскулярной патологией. Предложенная 
классификация объединяет все сердечно-сосу-
дистые факторы риска, основное заболевание 
сердца, сопутствующие заболевания, включает 
возможные противопоказания к вынашиванию 
беременности, сроки проведения консультаций 
узких специалистов, проведения дополнитель-
ных методов исследования, сроки и методы ро-
доразрешения в зависимости от вида врожден-
ного порока и наличия осложнений [7].

Модифицированная классификация ВОЗ ма-
теринского риска при сердечно-сосудистых за-
болеваниях включает несколько групп пациен-
ток [7]. 

Первая группа включает состояния у бере-
менных с оценкой риска ВОЗ I: неосложнен-
ный, незначительный или умеренно выражен-
ный стеноз легочной артерии и открытый ар-
териальный проток; успешно оперированный 
порок сердца при дефекте межпредсердной пе-
регородки, дефекте межжелудочковой перего-
родки, открытом артериальном протоке, ано-
мальном дренаже легочных вен, редкие пред-
сердные или желудочковые экстрасистолы. 

Вторая группа включает состояния у бере-
менных с оценкой риска ВОЗ II или III. К ВОЗ II 
относятся: неоперированный дефект межпред-
сердной перегородки и дефект межжелудоч-
ковой перегородки, корригированная тетрада 
Фалло, практически все аритмии при отсут-
ствии других осложнений. К ВОЗ III относят: 
умеренно выраженное поражение левого же-
лудочка, гипертрофическую кардиомиопатию, 
заболевания клапанного аппарата (не соответ-
ствующее ВОЗ I или IV), синдром Марфана, не 

осложненный дилатацией аорты, диаметр аор-
ты менее 45 мм в сочетании с двустворчатым 
клапаном аорты, оперированную коарктацию 
аорты. К ВОЗ III без учета индивидуальных 
особенностей ‒ искусственный механический 
клапан, системный правый желудочек, опера-
цию Фонтена, неоперированные пороки сердца 
с цианозом, другие сложные врожденные поро-
ки сердца, дилатацию аорты 40–45 мм при син-
дроме Марфана, дилатацию аорты 45–50 мм 
при двустворчатом клапане аорты.

Третья группа включает состояния у бере-
менных с оценкой риска ВОЗ IV, при которых 
беременность противопоказана. К ним отно-
сятся легочная артериальная гипертензия, дис-
функция системного желудочка с фракцией вы-
броса менее 30% и функциональным классом 
сердечной недостаточности III–IV, предше-
ствующая перипартальная кардиомиопатия с 
резидуальным поражением левого желудочка, 
выраженный митральный стеноз, выраженный 
стеноз устья аорты с субъективными симптома-
ми, синдром Марфана с дилатацией аорты бо-
лее 45 мм, дилатация аорты более 50 мм при 
двустворчатом клапане аорты, выраженная ко-
арктация аорты.

Диагностика врожденных пороков сердца 
включает в себя не только анамнестические 
указания на наличие порока и шумы в области 
сердца с рождения или детского возраста, но и 
физикальное обследование. Обязательно про-
водится пальпация области сердца, перкуссия 
сердца и сосудистого пучка, аускультация то-
нов сердца. Лабораторные исследования про-
водятся на этапе прегравидарной подготовки 
на сроках с 10 по 11, с 26 по 28 и на 32 неде-
ле гестации, а также после родоразрешения, и 
обязательно должны включать оценку состоя-
ния свертывающей системы крови. Электро-
кардиография сердца позволяет выявить при-
знаки гипертрофии и перегрузки различных 
отделов сердца в зависимости от типа порока 
и имеющихся гемодинамических нарушений. 
Допплерэхокардиография и эхокардиография 
сердца в большинстве случаев позволяют обна-
ружить характерные для пороков сердца при-
знаки, оценить степень, тяжесть нарушений 
внутрисердечной гемодинамики и функцио-
нальное состояние всех отделов сердца [7,9,12]. 

Согласно рекомендациям Российского и Ев-
ропейского кардиологических обществ, среди 
беременных с врожденными пороками серд-
ца выделяют высокую и низкую группу риска 
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по развитию возможных осложнений. К высо-
кой группе риска относят пациенток с сердеч-
ной недостаточностью третьего и четвертого 
функционального класса. Чаще всего к разви-
тию такой тяжелой сердечной недостаточности 
приводят врожденные пороки сердца, сопро-
вождающиеся легочной гипертензией. Частота 
материнской смертности в этой группе самая 
высокая – 30–50%. В данную группу также вхо-
дят пациентки с тяжелой степенью стеноза аор-
ты и аортального клапана. Беременность таким 
пациенткам не рекомендуется. В случае ее на-
ступления показано прерывание в связи с вы-
соким риском летальных осложнений у матери. 
Вопрос о прерывании беременности решает-
ся консилиумом с обязательным присутствием 
кардиологов и кардиохирургов. Даже само пре-
рывание беременности опасно, так как сопря-
жено с высоким риском осложнений из-за вы-
раженной вазодилатации и уменьшения сокра-
тительной способности миокарда в результате 
используемых методов анестезии [7,12]. 

В группу низкого риска включены беремен-
ные без явлений легочной гипертензии, с уме-
ренно выраженной недостаточностью клапана. 
При таких пороках декомпенсации сердечной 
деятельности во время беременности не проис-
ходит вследствие снижения общего перифери-
ческого сосудистого сопротивления. 

При незначительном стенозе или средней 
степени стеноза аорты женщины также хорошо 
переносят беременность, параллельно с ростом 
ударного объема увеличивается градиент дав-
ления. Среднетяжелая степень стеноза легоч-
ной артерии чаще всего тоже переносится хо-
рошо, изредка требуется хирургическое вмеша-
тельство во время беременности. 

Пациентки с корригированными порока-
ми сердца без искусственных клапанов непло-
хо переносят течение беременности. Остаточ-
ные дефекты после кардиохирургической кор-
рекции встречаются в 2–50% случаев и должны 
быть подтверждены клинически и при проведе-
нии эхокардиографии. 

Специальное кардиологическое обследова-
ние пациенток всех групп проводят каждый 
триместр. Все беременные с врожденными по-
роками сердца нуждаются в постоянном на-
блюдении кардиолога и акушера-гинеколога. 
Один раз в месяц необходимо выполнять эхо-
кардиоскопию, трехкратно за время беремен-
ности показана госпитализация в многопро-
фильный стационар, имеющий в своем соста-

ве кардиологическое и акушерское отделения. 
Первая госпитализация проводится в сроке 

до 12 недель гестации с целью уточнения ди-
агноза, функционального состояния сердеч-
но-сосудистой системы, наличия и активности 
ревматического процесса, решения вопроса о 
возможности вынашивании беременности.

 Вторая госпитализация должна быть прове-
дена в сроке с 27 до 32 недель беременности, в 
период, когда сердечно-сосудистая система ис-
пытывает наибольшую нагрузку. Помимо тща-
тельного обследования пациентке проводится 
коррекция проводимой терапии. 

Последняя госпитализация проводится за 
две-три недели до срока родов с целью подго-
товки к родам, решения вопроса о сроке и мето-
де родоразрешения, назначении или коррекции 
кардиальной и противоревматической терапии. 

Все дополнительные госпитализации бе-
ременных с врожденными пороками сердца 
должны быть обоснованы присоединившимися 
акушерскими и перинатальными осложнения-
ми, а также декоменсацией основного заболе-
вания [7]. 

При наличии врожденного порока серд-
ца, соответствующего первой степени – очень 
низкий риск развития осложнений, беремен-
ные должны быть консультированы кардиоло-
гом не более двух раз за время беременности. 
При второй степени (низкий или умеренно вы-
раженный риск) наблюдение кардиологом осу-
ществляется каждый триместр беременности. 
При третьей степени (высокий риск осложне-
ний) совместный осмотр кардиолога и акуше-
ра-гинеколога проводится однократно каждые 
один-два месяца. Такой же тактики ведения 
придерживаются при четвертой степени риска 
осложнений, если женщина отказывается от 
рекомендованного ей консилиумом решения о 
прерывании беременности. При необходимо-
сти осмотры проводятся чаще [12,14]. 

Важную роль в успешном исходе беремен-
ности для матери и будущего ребенка у жен-
щин с врожденными пороками сердца игра-
ет предгравидарная подготовка. Она включает 
в себя проведение вальвулопластики, терапев-
тическое или хирургическое лечение аритмий, 
лечение сопутствующих заболеваний. Обяза-
тельно должен быть решен вопрос о назначе-
нии антикоагулянтной терапии у беременных с 
механическим протезом клапана сердца. Вра-
чи должны рекомендовать пациентке наиболее 
благоприятный период для вынашивания бере-
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менности в зависимости от вида врожденного 
порока, его компенсации, отсутствия тяжелых 
осложнений. Целесообразно вынашивание бе-
ременности в возрасте от 20 до 25 лет [2,4,5] .

Несмотря на единые подходы к ведению бе-
ременности при врожденных пороках сердца, 
есть особенности в зависимости от вида порока 
и наличия осложнений. При дефекте межжелу-
дочковой перегородки ведение беременности и 
родов зависит от высокого или низкого типа де-
фекта. Низкий тип дефекта межжелудочковой 
перегородки практически не имеет гемодина-
мических нарушений, протекает благоприятно. 
Вынашивание беременности и роды при дан-
ном типе порока не противопоказаны. Во время 
беременности достаточно двукратного наблю-
дения у кардиолога. Родоразрешение проводит-
ся через естественные родовые пути. При вы-
соком дефекте межжелудочковой пререгородки 
тактика ведения зависит от стадии сердечной 
недостаточности и степени легочной гипертен-
зии. При незначительной и умеренной легочной 
гипертензии и сердечной недостаточности пер-
вой стадии вынашивание беременности не про-
тивопоказано. Возможны самостоятельные ро-
ды с исключением потужного периода. При вы-
сокой легочной гипертензии и наличии симп- 
томов сердечной недостаточности третьего и 
четвертого функционального класса беремен-
ность противопоказана. В случае отказа паци-
ентки от прерывания беременности показано 
нахождение в условиях стационара в течение 
всего гестационного периода. При отсутствии 
легочной гипертензии родоразрешение прово-
дится путем операции кесарево сечение. В по-
слеродовом периоде возможно развитие такого 
осложнения, как парадоксальная системная эм-
болия [2,4,6,7].

Дефект межпредсердной перегородки – са-
мый распространенный врожденный порок 
сердца. По клиническим данным, встречается с 
частотой 5–15%. По данным патологоанатоми-
ческих заключений – 3,7–10% [1]. Различают 
первичный и вторичный дефект межпредсерд-
ной перегородки. Вторичный встречается чаще 
– в 95%. Беременность, как правило, перено-
сится хорошо. Умеренная легочная гипертен-
зия у данных пациенток носит гиперволемиче-
ский характер и не оказывает неблагоприятного 
влияния на течение беременности. Гемодина-
мически значимый дефект межпредсердной пе-
регородки должен быть закрыт до наступления 
беременности. Осложняется течение порока 

тромбэмболией и аритмиями. Родоразрешение 
проводится через естественные родовые пути. 

При неосложненном вторичном дефекте 
межпредсердной перегородки беременность и 
роды не противопоказаны. При наличии ослож-
нений тактика зависит от их характера и выра-
женности. Противопоказанием к вынашива-
нию беременности является наличие высокой 
легочной гипертензии или синдром Эйзенмен-
гера. В случае вынашивания беременности по-
казано стационарное наблюдение и медикамен-
тозная коррекция сердечной недостаточности. 
Возможно родоразрешение через естественные 
родовые пути с исключением потужного пери-
ода. Родоразрешение путем операции кесарево 
сечение проводится при высокой легочной ги-
пертензии. 

Течение беременности чаще всего осложня-
ется развитием преэклампсии и задержкой раз-
вития плода. За время наблюдения по поводу 
беременности достаточно двукратного осмотра 
кардиолога.

Вторичные дефекты межпредсердной пере-
городки подлежат катетерному закрытию по 
Amplatzer при ухудшении состояния. С целью 
профилактики парадоксальной тромбэмболии 
легочной артерии не рекомендуется закрытие 
незначительных дефектов межпредсердной пе-
регородки, открытого овального окна. Для пре-
дотвращения тромбэмболии легочной артерии 
при хронической венозной недостаточности 
ног рекомендуется ношение эластического три-
котажа, длительный постельный режим и при-
ем гепарина [2,4,6,7].

Атриовентрикулярная коммуникация харак-
теризуется наличием сообщения между пред-
сердиями и желудочками, обусловленного де-
фектами в перегородках, в сочетании с расще-
плением створок митрального и трикуспидаль-
ного клапанов. Различают неполную форму 
атриовентрикулярной коммуникации, включа-
ющую в себя дефект межпредсердной перего-
родки с расщеплением створки митрального 
клапана и полную форму, представляющую со-
бой практически единый канал, включающий 
дефект межпредсердной перегородки, дефект 
межжелудочковой перегородки, отсутствие или 
расщепление септальных створок митрально-
го и трикуспидального клапана. Такой порок 
представляет собой единое атриовентрикуляр-
ное отверстие. Полная форма атриовентрику-
лярной коммуникации часто сочетается с син-
дромом Дауна и другими пороками сердца. 
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Признаки сердечной недостаточности харак-
терны для больных с таким пороком с рожде-
ния. Достижение фертильного возраста практи-
чески невозможно [2,4,6,7]. 

Открытый артериальный проток составля-
ет 10–18% всех врожденных пороков сердца 
[1]. При неосложненном открытом артериаль-
ном протоке вынашивание беременности не 
противопоказано. Противопоказанием к бере-
менности является присоединение легочной 
гипертензии [2,4,6,7].

Коарктация аорты встречается в 7% всех 
врожденных пороков сердца, может наблю-
даться при синдроме Тернера [1,10]. Вопрос о 
возможности вынашивания беременности ре-
шается только после проведения хирургиче-
ской коррекции порока. Вынашивание бере-
менности возможно при умеренном сужении 
аорты и уровне артериального давления не бо-
лее 160/90 мм рт. ст. В связи с высоким риском 
разрыва измененной стенки аорты родоразре-
шение проводится путем операции кесарево 
сечение. При нерезко выраженной коарктации 
аорты возможно вынашивание беременности 
без хирургической коррекции, но велика ве-
роятность развития осложнений, обусловлен-
ных артериальной гипертензией. Материнская 
смертность при данном виде порока дости-
гает 3,5%. Во время беременности проводит-
ся медикаментозная коррекция артериальной 
гипертензии, назначают кардиоселективные  
β-адреноблокаторы. При высоких цифрах арте-
риального давления, сердечной недостаточно-
сти III-IV функционального класса, нарушении 
мозгового кровообращения вынашивание бере-
менности противопоказано [2,4,6,7].

Во время беременности рекомендуется огра-
ничение физических нагрузок, часто осущест-
вляется госпитализации на весь период геста-
ции. В связи с высоким риском расслоения 
и разрыва аорты баллонная ангиопластика и 
стентирование не проводятся [2,7]. 

Тактика у оперированных больных зависит 
от срока давности операции, ее типа и эффек-
тивности. При сроке операции менее года, со-
хранении повышенного артериального давле-
ния показано родоразрешение путем операции 
кесарево сечение, в остальных случаях – ис-
ключение потужного периода [7]. 

Возможные осложнения: кровоизлияние 
в головной мозг, расслоение и разрыв аор-
ты, инфекционный эндокардит, тяжелая пре- 
эклампсия, самопроизвольный выкидыш, 

преждевременные роды, задержка развития 
плода. В родах предпочтительно проведение 
эпидуральной анестезии. 

Наблюдение беременности включает в себя 
регулярный контроль артериального давления, 
суточное мониторирование артериального дав-
ления каждый триместр, адекватную гипотен-
зивную терапию. При высокой артериальной 
гипертензии, не поддающейся медикаметозной 
коррекции, может быть проведена чрескожная 
пластика коарктации аорты [6,7].

Врожденный стеноз устья аорты встречает-
ся в 6% случаев [1]. Порок в течение длитель-
ного времени переносится хорошо. Вследствие 
развития относительной недостаточности ми-
трального клапана с течением времени нарас-
тает гипертрофия левого желудочка, его дила-
тация и «митрализация». Сама по себе бере-
менность может вызвать декомпенсацию ком-
пенсированного порока. Возникают признаки 
относительной коронарной недостаточности, 
проявляющиеся приступами стенокардии и 
развитием инфаркта миокарда. Вынашивание 
беременности и роды возможны при легкой 
и средней степени стеноза устья аорты, одна-
ко риск осложнений очень высокий. Таким об-
разом, беременность при этом пороке нежела-
тельна, решение о планировании и вынашива-
нии решается индивидуально консилиумом. 

Появление на ранних сроках мозговых сим-
птомов, болей за грудиной является показанием 
для прерывания беременности. При тяжелом 
аортальном стенозе женщине надо объяснить 
смертельную опасность, связанную с вынаши-
ванием беременности и родами. 

Осложнения порока сердца: острая коронар-
ная недостаточность, острая левожелудочко-
вая недостаточность, хроническая сердечная 
недостаточность, фатальные нарушения ритма 
и проводимости, острое нарушение мозгового 
кровообращения, внезапная смерть [2,4,6,7].

Стеноз устья легочной артерии встречается 
в 8–10% [1]. При легкой и средней степени тя-
жести стеноза беременность и роды протекают 
без осложнений. При тяжелом стенозе беремен-
ность может способствовать развитию супра-
вентрикулярных аритмий и правожелудочковой 
недостаточности. До наступления беременно-
сти должна быть проведена хирургическая кор-
рекция. В случае развития правожелудочковой 
недостаточности при тяжелом стенозе во время 
беременности проводится баллонная вальвуло-
пластика [2,4,7].
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Аномалия Эбштейна – достаточно редкий 
врожденный порок сердца. Частота составляет 
1% [1]. Пациентки с аномалией Эбштейна без 
сердечной недостаточности и цианоза перено-
сят беременность хорошо. У пациенток с сим-
птомами сердечной недостаточности, выражен-
ной трехстворчатой регургитацией и цианозом 
должна быть проведена хирургическая коррек-
ция до беременности. При отказе от оператив-
ного вмешательства вынашивание беременно-
сти противопоказано [7]. 

Осложнения во время беременности напрямую 
связаны со степенью трехстворчатой недостаточ-
ности и функциональной способностью правого 
желудочка, сочетанием с синдромом WPW и де-
фектом межпредсердной перегородки, повыша-
ется риск парадоксальной эмболизации. Во время 
беременности увеличивается частота преждевре-
менных родов, задержки развития плода, перина-
тальной смертности. Пациентки с трехстворчатой 
недостаточностью или сердечной недостаточно-
стью должны наблюдаться у кардиолога не менее 
одного раза в триместр. Роды через естественные 
родовые пути возможны [4,7].

Транспозиция магистральных сосудов встре-
чается с частотой 7–15% от всех врожденных 
пороков сердца [1]. Вынашивание беремен-
ности возможно только при корригированной 
транспозиции. Благополучный исход беремен-
ности возможен в 60% случаев. При полной 
транспозиции магистральных сосудов прово-
дится операция Сеннинга или Мастарда. При 
коррекции гемодинамики прогноз беременно-
сти благоприятный [7]. 

Если в случае коррекции порока нарушается 
функция правого желудочка, развивается сер-
дечная недостаточность третьего и четвертого 
функционального класса, трехстворчатая недо-
статочность, снижается фракция выброса ме-
нее 40%, беременность противопоказана и со-
пряжена с высоким риском развития артериаль-
ной гипертензии и преэклампсии.

Женщинам с коррегированной транспози-
цией магистральных сосудов ежемесячно не-
обходим осмотр кардиолога, включая проведе-
ние эхокардиографии и суточного мониториро-
вания электрокардиограммы по Холтеру. При 
отсутствии симптомов сердечной недостаточ-
ности, удовлетворительной функции правого 
желудочка возможны роды через естественные 
родовые пути. При снижении сократительной 
способности сердца целесообразно родоразре-
шение путем операции кесарево сечение [7]. 

При единственном желудочке сердца отсут-
ствует межжелудочковая перегородка, а строе-
ние сердца является трехкамерным. При соче-
тании такого порока со стенозом легочной ар-
терии показано проведение операции Фонтена 
[1,2,3,7]. 

Операция Фонтена позволяет выносить бе-
ременность до срока 25–35 недель. Даже в слу-
чае выполнения операции риск материнской 
смертности составляет 2%, аритмии развива-
ются в 20%, возможны энтеропатии, гепатоме-
галия, цирроз печени, повышается склонность 
к тромбообразованию и сердечной недостаточ-
ности, возрастает риск преждевременных ро-
дов и рождения детей с низкой массой тела [12]. 

Беременность противопоказана при сниже-
нии сократительной функции правого желу-
дочка, сатурации кислорода менее 85% в по-
кое, умеренной и выраженной атриовентрику-
лярной регургитации и протеиновой энтеропа-
тии [7]. 

При вынашивании беременности необхо-
димо ежемесячное наблюдение у кардиолога. 
В связи с высоким риском тромбоза шунта и 
тромбоэмболических осложнений, назначают-
ся антикоагулянты, проводится раннее родораз-
решение путем операции кесарево сечение [7].

Наибольшее практическое значение среди 
пороков группы Фалло имеет тетрада Фалло. 
Наличие «синего» порока является противопо-
казанием для вынашивания беременности. При 
некоррегированном пороке материнская смерт-
ность составляет 7%, перинатальная достига-
ет 22% [4]. Беременность протекает неплохо 
только после проведения хирургической кор-
рекции порока. В 12% случаев во время бере-
менности встречаются такие осложнений, как 
аритмии, сердечная недостаточность, тром-
бэмболии, прогрессирующая дилатация корня 
аорты, эндокардит. При наличии клинических 
признаков выраженной дилатации правого же-
лудочка следует провести протезирование кла-
пана до наступления планируемой беременно-
сти [2,4,6,7].

Во время беременности достаточно осмотра 
кардиолога в каждом триместре. Эхокардио- 
графия проводится один раз месяц. При разви-
тии правожелудочковой недостаточности на-
значаются диуретики и постельный режим. 
При отсутствии эффекта от консервативной те-
рапии проводится катетерная имплантация кла-
пана или преждевременное оперативное родо-
разрешение [7]. 
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Во всех случаях предпочтительным мето-
дом родоразрешения считают роды через есте-
ственные родовые пути. Опасность родов и по-
слеродового периода обусловлено тем, что при 
сокращении матки венозная кровь устремляет-
ся к сердцу, но в связи со стенозом устья ле-
гочной артерии не может пройти полностью в 
малый круг и ее значительная часть через де-
фект межжелудочковой перегородки попадает в 
большой круг кровообращения, резко усиливая 
уже имеющуюся гипоксемию. В родах и после-
родовом периоде необходим тщательный мони-
торинг артериального давления и газов крови. 
Крайне важно не допускать дальнейшую вазо-
дилатацию, в том числе индуцированную ле-
карственными средствами. У таких пациенток 
возможны синкопальные, тромбэмболические 
состояния, инфекционный эндокардит и вне-
запная смерть [4,15]. 

Все пациентки с тетрадой Фалло проходят ге-
нетическое обследование для установления син-
дрома делеции хромосомы 22q 11 с использова-
нием флуоресцентной гибридизации in situ [7,9]. 

Синдромом Эйзенменгера называют тяже-
лую необратимую лёгочную гипертензию со 
сбросом крови в двух направлениях или спра-
ва налево через открытый артериальный про-
ток, дефект межпредсердной и межжелудоч-
ковой перегородки. Хирургической коррекции 
сформировавшийся синдром Эйзенменгера не 
поддается. Очень высока частота материнской 
смертности – 30–50%, перинатальная смерт-
ность составляет 28%. Во время беременно-
сти и в послеродовом периоде вследствие фи-
бриноидных некрозов или легочных тромбо-
зов возрастает легочное сосудистое сопротив-
ление, что приводит к смертельному исходу. 
Вследствие системной вазодилатации и пере-
грузки правого желудочка с усилением цианоза 
и снижением тока крови по легочным сосудам 
во время беременности увеличивается шунти-
рование крови справа-налево. Данной группе 
пациенток противопоказана эпидуральная ане-
стезия. Возможно развитие сложных и фаталь-
ных аритмий, высок риск тромбэмболических 
осложнений. При данном пороке рекомендует-
ся прерывание беременности в первом триме-
стре. При отказе пациентки от прерывания бе-
ременности показана госпитализация на весь 
период гестации в специализированное уч-
реждение [5,7]. 

Прогноз зависит от степени выраженности 
легочной гипертензии. Проводятся следую-

щие лечебно-профилактические мероприятия: 
кислород и постельный режим при приступах 
одышки, применение антикоагулянтов со вто-
рого триместра и до двух суток после родораз-
решения [12,15]. 

Во втором и третьем триместрах назначают-
ся антикоагулянты за 3–4 недели до срока ро-
дов – гепарин или низкомолекулярные гепа-
рины. При исключении гемоконцентрации и 
уменьшения объема циркулирующей крови с 
осторожностью могут назначаться малые дозы 
диуретиков [15]. 

Возможны самостоятельные роды с исклю-
чением потуг. В родах проводится монитори-
рование всех функций организма, трехкратное 
определение уровня газов крови, показателей 
центральной и периферической гемодинамики. 
Досрочное родоразрешение в условиях регио-
нарной анестезии показано при ухудшении со-
стояния матери и плода. При сатурации кисло-
рода менее 85% количество детей, родившихся 
живыми, незначительно [7,9].

Таким образом, в настоящее время отмечен 
рост пациентов с врожденными пороками серд-
ца. Число женщин с патологией сердечно-сосу-
дистой системы, планирующих и вынашиваю-
щих беременность не снижается. Беременных 
с врожденными пороками сердца низкого риска 
могут наблюдать врачи-кардиологи общей по-
ликлинической сети, в то время как пациенток 
с более сложными пороками сердца должны 
наблюдать кардиологи, специализирующиеся 
на врожденных пороках сердца. Американский 
совет медицинских специалистов предложил 
проводить наблюдение беременных с врожден-
ными пороками сердца специально сформиро-
ванной группе кардиологов, имеющих специа-
лизацию в этой области кардиологии и кардио-
хирургии. Врачи, наблюдающие таких пациен-
ток, должны быть экспертами высокого класса 
по диагностике и ведению женщин с различ-
ными специфичными врожденными пороками 
сердца. Пациентки с врожденными пороками 
сердца очень часто прекращают регулярное на-
блюдение у врачей при удовлетворительном со-
стоянии здоровья, своевременной и успешной 
хирургической коррекции пороков. Однако не-
обходимо помнить, что при планировании бе-
ременности у данной группы пациенток, им не-
обходимо медицинское наблюдение. Они могут 
попасть в группу пациентов высокого риска, 
нуждающихся в наблюдении высококвалифи-
цированных специалистов. Для оптимизации 
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помощи беременным с врожденными пороками 
сердца и достижения положительных результа-
тов необходимо взаимодействие врачей разных 

специальностей: акушеров-гинекологов, тера-
певтов, кардиологов, кардиохирургов и специа-
листов по врожденным порокам сердца.
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