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Аннотация
Актуальность. Врожденные пороки сердца остаются одной из ведущих при-
чин младенческой смертности и инвалидизации, что обусловливает их высокую 
медико-социальную значимость. В условиях динамичного развития технологий, 
изменения демографических показателей и совершенствования пренатальной 
диагностики системный мониторинг результатов лечения на государственном 
уровне становится критически важным. Национальный регистр позволяет не 
только объективно оценить текущую эффективность кардиохирургической по-
мощи в масштабах страны, но и выявить региональные тренды, а также опреде-
лить приоритетные направления для внедрения современных гибридных и эн-
доваскулярных протоколов.
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Цель. Оценить состояние и результаты хирургического лечения врожден-
ных пороков сердца в Российской Федерации на основе данных националь-
ного мультицентрового регистра за 2024 г.
Методы. Проведен ретроспективный анализ 14 640 операций, выполнен-
ных в 31 кардиохирургическом центре. Для стратификации сложности вме-
шательств и оценки риска использовалась шкала RACHS II. Анализировались 
показатели госпитальной летальности, структура патологии и эффектив-
ность различных хирургических стратегий.
Результаты. Общая госпитальная летальность составила 1,42 %. В струк-
туре вмешательств значительную долю (38,4 %) заняли эндоваскулярные 
процедуры. В сегменте интервенционной аритмологии (n = 1342) достигну-
та нулевая летальность. Наибольший риск сохраняется в группе новорож
денных (летальность 6,6 %). Анализ паллиативной помощи выявил преи-
мущество гибридного подхода: стентирование открытого артериального 
протока у дуктус-зависимых пациентов показало вдвое меньшую леталь-
ность (4,95 %) по сравнению с хирургическим системно-легочным анасто-
мозом (9,74 %). Сложные реконструкции (процедура Norwood) остаются зо-
ной высокого риска.
Заключение. Национальный регистр по детской кардиохирургии демон-
стрирует высокую эффективность и безопасность рутинных вмешательств. 
Выявлен отчетливый тренд на замещение открытой хирургии эндоваскуляр-
ными методами. Ключевыми факторами улучшения исходов при критиче-
ских врожденных пороках сердца являются централизация помощи в экс-
пертных центрах и внедрение гибридных технологий.

Ключевые слова: врожденные пороки сердца; госпитальная летальность; 
детская кардиохирургия; национальный регистр; эндоваскулярное лечение
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Введение 

Современная эпидемиологическая картина заболе-
ваемости в Российской Федерации претерпевает зна-
чительные изменения, обусловленные множеством 
взаимосвязанных факторов. Среди ключевых драй-
веров этих трансформаций следует выделить госу-
дарственные и частные инвестиции в сектор здра-
воохранения, которые способствуют модернизации 
медицинских учреждений, внедрению новых техно-
логий диагностики и лечения, а также повышению до-
ступности медицинской помощи [1]. Одновременно 
с этим экономическое развитие страны, повышение 
уровня жизни населения и изменения в социальной 
структуре общества также оказывают существенное 
влияние на паттерны заболеваемости. Не менее важ-
ными макросоциальными детерминантами являются 
демографические сдвиги, включая динамику рожда-
емости и изменения в частоте прерываний беремен-

ности. Признанные научным сообществом, эти фак-
торы формируют сложную систему воздействий на 
здоровье индивида и популяции в целом. Многие ис-
следователи, включая ведущих специалистов в обла-
сти общественного здравоохранения, подчеркивают, 
что социальные детерминанты здоровья – от социаль-
но-экономического статуса и образования до условий 
проживания и доступа к качественному питанию – ока-
зывают многоуровневое и пролонгированное вли-
яние на благополучие человека на протяжении все-
го жизненного цикла [2]. Это означает, что понимание 
и анализ изменений в спектре заболеваний требуют 
комплексного подхода, учитывающего не только био
медицинские, но и широкие социально-экономиче-
ские контексты.

Особое место в структуре современной патоло-
гии занимают врожденные пороки сердца (ВПС) [3]. 
Эти сложные состояния представляют собой анома-

Abstract
Introduction. Congenital heart diseases (CHDs) remain a leading cause of 
infant mortality and disability, underlining their high medico-social signif-
icance. In the context of rapid technological advancements, evolving de-
mographic indicators, and improvements in prenatal diagnostics, systemic 
monitoring of treatment outcomes at the national level has become critically 
important. The national registry facilitates an objective assessment of current 
cardiac surgical care effectiveness nationwide, helps identify regional trends, 
and determines priority areas for the implementation of modern hybrid and 
endovascular protocols.  
Objective. To evaluate the current status and outcomes of surgical treatment 
for congenital heart diseases (CHD) in the Russian Federation based on the 
2024 national multicenter registry data.

Methods. A retrospective analysis of 14,640 surgical procedures performed 
across 31 cardiac surgery centers was conducted. The RACHS II scoring sys-
tem was utilized for risk stratification. The study assessed hospital mortality 
rates, pathology distribution, and the efficacy of various surgical strategies.

Results. The overall hospital mortality rate was 1.42 %. Endovascular proce-
dures accounted for a significant proportion (38.4 %) of interventions. In the 
interventional arrhythmia segment (n = 1,342), zero mortality was achieved. 
The highest risk remains in the neonatal group (6.6 % mortality). Analysis of 
palliative care revealed the superiority of the hybrid approach: ductal stent-
ing in duct-dependent patients showed half the mortality rate (4.95 %) com-
pared to the surgical systemic-to-pulmonary artery shunt (9.74 %). Complex 
reconstructions (Norwood procedure) remain a high-risk area.

Conclusion. The national pediatric cardiac surgery registry demonstrates 
high efficacy and safety for routine interventions. There is a distinct trend to-
wards replacing open surgery with endovascular techniques. Centralization 
of care for critical CHDs in expert centers and the adoption of hybrid technol-
ogies are key factors for further improving outcomes.

Keywords: congenital heart disease; endovascular treatment; hospital mor-
tality; national registry; pediatric cardiac surgery
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лии развития сердца и крупных сосудов, возникаю-
щие в период внутриутробного развития. Этиология 
ВПС является многофакторной, включающей слож-
ное сочетание генетических предрасположенностей 
и воздействие неблагоприятных экологических фак-
торов [3; 4]. Согласно многочисленным мировым отче-
там, частота ВПС относительно стабильна и составля-
ет примерно 0,8–1,0 % от всех живорожденных детей 
[5]. Примечательно, что эта частота не демонстриру-
ет значительной вариабельности между различными 
расовыми и этническими группами, географическими 
регионами или странами с существенно различным 
уровнем экономического развития, что подчеркивает 
фундаментальный характер этих аномалий. Однако де-
тализированный анализ спектра специфических форм 
ВПС выявляет региональные особенности. Отдельные 
научные работы указывают на более высокую распро-
страненность аномалий левой части сердца, таких как 
коарктация аорты или синдром гипоплазии левого же-
лудочка, среди европейской популяции [6–8]. В то же 
время в азиатских популяциях чаще встречается та-
кая комплексная аномалия, как тетрада Фалло [9]. Эти 
данные свидетельствуют о наличии тонких различий 
в эпидемиологии ВПС, которые, вероятно, связаны с ге-
нетическими особенностями этнических групп и спе-
цификой воздействия средовых факторов.

В контексте Российской Федерации Межрегио
нальная общественная организация детских кардио
хирургов «Общество специалистов по врожденным 
порокам сердца» проводит обширные исследования 
и осуществляет мониторинг ситуации, что позволяет 
получить уникальные данные по региональным осо-
бенностям ВПС. Наблюдения, полученные в рамках де-
ятельности данной организации, в значительной сте-
пени подтверждают общемировые тенденции, но при 
этом выявляют и специфические для России паттерны. 
В частности, несмотря на общую стабильность частоты 
ВПС, последние десятилетия ознаменовались важны-
ми сдвигами в профиле диагнозов [8; 9]. Эти трансфор-
мации обусловлены целым комплексом факторов, ха-
рактерных для современного российского общества. 
С одной стороны, происходит существенное измене-
ние социально-экономического контекста, что влияет 
на доступность и качество медицинских услуг. С дру-
гой стороны, активно развивается система здравоох-
ранения, в особенности растет сосредоточенность на 
программах пренатального скрининга [5]. Внедрение 
и совершенствование ультразвуковых методов диаг-
ностики на ранних сроках беременности позволяет 
выявлять многие ВПС до рождения ребенка, что дает 
возможность более своевременного планирования 
тактики ведения беременности и родов, а также по-
следующего хирургического лечения [9]. Параллельно 

с этим российское общество переживает значитель-
ные трансформации в репродуктивных представле-
ниях и поведении, что также не может не влиять на де-
мографическую структуру и, как следствие, на общую 
картину врожденных пороков сердца. Совокупность 
этих факторов ведет к формированию в России особо-
го спектра врожденных пороков сердца, который отли-
чает нашу страну от некоторых других регионов мира 
не только в плане общей статистики, но и в долевом со-
отношении конкретных нозологических форм. Эти из-
менения проявляются как в динамике общего количе-
ства случаев ВПС, так и в изменении их видов.

Настоящая работа посвящена всестороннему ана-
лизу и обобщению обширного массива всероссийских 
данных, которые были аккумулированы в течение 
2024 г. Информация для исследования была собрана 
из 31 ведущего медицинского учреждения, специа-
лизирующегося на кардиохирургии, расположенных 
в различных регионах Российской Федерации. 

Методы 
Данное исследование основано на ретроспек-

тивном анализе обширной базы данных, включаю-
щей клинические и операционные данные пациен-
тов с врожденными пороками сердца и нарушениями 
ритма сердца. Сбор данных осуществлялся на про-
тяжении всего 2024 г. под эгидой Межрегиональной 
общественной организации детских кардиохирур-
гов «Общество специалистов по врожденным поро-
кам сердца» и при поддержке Министерства здраво-
охранения Российской Федерации. Это партнерство 
обеспечило высокий уровень координации и стандар-
тизации процесса сбора информации, а также ее ре-
презентативность для всей территории страны.

Информация была получена из 31 крупного кардио
хирургического центра, функционирующего на терри-
тории Российской Федерации. Эти центры были выбра-
ны как ведущие экспертные учреждения, обладающие 
значительным опытом в диагностике и лечении ВПС 
и  аритмий у детей, а также техническими возможно-
стями для стандартизированного сбора демографиче-
ских, клинических, диагностических и операционных 
показателей. Каждый из включенных центров строго 
следовал унифицированным протоколам сбора дан-
ных, что обеспечило сопоставимость информации 
между различными учреждениями.

В исследование были включены все пациенты, кото-
рым в течение отчетного периода (2024 г.) были выпол-
нены оперативные вмешательства по поводу врожден-
ных пороков сердца или нарушения ритма сердца. 
Критериями включения являлись проведение любо-
го вида хирургического или интервенционного лече-
ния ВПС, а также хирургических или интервенционных 
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процедур по коррекции нарушений ритма сердца, не-
зависимо от возраста пациента на момент операции. 
Отсутствие оперативного вмешательства по указан-
ным причинам являлось критерием исключения.

Все пациенты, включенные в исследование, были 
стратифицированы по нескольким ключевым катего-
риям для обеспечения детального анализа и сопостав-
ления результатов. Возрастная стратификация вклю-
чала три основные группы: новорожденные (от 0 до 
28 дней жизни), дети грудного возраста (от 29 дней до 
1 года) и дети старшего возраста (от 1 года до 18 лет). 
Такое разделение позволило учесть возрастные осо-
бенности течения заболеваний, а также специфику 
хирургических подходов в различных возрастных 
группах.

По типу выполненного вмешательства операции 
были классифицированы следующим образом: 1) от-
крытые кардиохирургические операции; 2) эндова-
скулярные или интервенционные процедуры; 3) опе-
рации, направленные на коррекцию нарушений ритма 
сердца.

Дополнительно проводилась детализация опера-
ций по таким параметрам, как:
•	 первичность или повторность вмешательства: опе-

рации классифицировались как первичные, если 
это было первое хирургическое вмешательство по 
поводу данного ВПС или нарушения ритма сердца, 
или повторные, если пациент уже ранее подвергал-
ся хирургической коррекции;

•	 радикальность или паллиативность вмешательства: 
радикальные операции были направлены на пол-
ное устранение порока и восстановление нормаль-
ной функции сердца, тогда как паллиативные опера-
ции имели целью улучшение состояния пациента и 
подготовку к последующему, возможно, радикаль-
ному этапу коррекции;

•	 использование искусственного кровообращения 
(ИК): операции подразделялись на те, что были вы-
полнены в условиях искусственного кровообраще-
ния, и те, что проводились без его использования, 
что является важным показателем сложности и ин-
вазивности вмешательства.
Все агрегированные данные из участвующих цен-

тров были централизованы и хранятся в защищен-
ном электронном хранилище данных (базе данных) 
Федерального центра сердечно-сосудистой хирургии 
(Красноярск). Этот подход обеспечивает конфиденци-
альность информации о пациентах, ее надежное хра-
нение, возможность быстрого доступа для анализа 
и контроль качества вводимых данных. Доступ к дан-
ным строго регламентирован и предоставляется толь-

ко авторизованным исследователям для целей данно-
го научного проекта.

Тяжесть оперативного вмешательства оценива-
лась по классификации RACHS (Risk Adjustment for 
Congenital Heart Surgery) II [10].

Летальность оценивалась как событие, случивше-
еся на госпитальном этапе или в первые 30 дней по-
сле операции. 

Результаты

Общие данные 
Всего за исследуемый период (2024 г.) на терри-

тории Российской Федерации в рамках деятельнос-
ти 31 кардиохирургического центра было выполнено 
14 640 оперативных вмешательств по поводу вро-
жденных пороков сердца и нарушений ритма сердца. 
Общая послеоперационная летальность составила 
1,42 % (209 летальных исходов).

Количество операций по кардиохирургическим 
центрам представлено в табл. 1. 

Распределение пациентов  
по возрасту на момент операции

Анализ возрастной структуры пациентов пока-
зал, что преобладающую долю составили дети стар-
ше одного года – 9486 операций (64,8 %). В этой группе 
была зафиксирована наименьшая летальность – 0,3 %. 
Детям до одного года жизни (включая новорожден-
ных) выполнено 5154 операции (35,2 %) от общего чи-
сла вмешательств, при этом летальность в данной ко-
горте оказалась значительно выше – 3,51 %. Особое 
внимание следует уделить группе новорожденных 
(0–28 дней жизни), которым было выполнено 1542 опе-
рации (10,5 % от общего количества вмешательств). 
В этой наиболее уязвимой категории пациентов ле-
тальность достигла 6,6 %. Внутри группы новорожден-
ных особо выделены маловесные дети (с массой тела 
менее 2,5 кг) – 262 операции, что составляет 17 % от 
всех операций у новорожденных. Летальность в этой 
подгруппе была сопоставима с общей летальностью 
у новорожденных – 6,5 %. У детей грудного возраста 
(от 29 дней до 1 года, без учета новорожденных) вы-
полнено 3612 операций (24,7 % от общего числа) с ле-
тальностью 2,1 %.

Типы выполненных операций

Структура оперативных вмешательств демонстри-
рует преобладание открытых кардиохирургических 
операций. На них пришлось 7679 вмешательств (52,5 % 
от общего количества). Открытые операции также ха-
рактеризовались наиболее высокой летальностью – 
2,5 % (190 летальных исходов). Эндоваскулярные вме-
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Табл. 1. Количество кардиохирургических операций в различных кардиохирургических центрах

Кардиохирургический центр Количество 
операций

ФГБУ «НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева» Минздрава России, Москва 2709
ФГБУ «НМИЦ им. ак. Е.Н. Мешалкина» Минздрава России, Новосибирск 1356
ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосудистой хирургии» Минздрава России, Астрахань 829
ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосудистой хирургии» Минздрава России, Пенза 760
ФГБУ «НМИЦ им. В.А. Алмазова» Минздрава России, Санкт-Петербург 698
ГБУЗ  «НИИ – Краевая клиническая больница № 1 им. проф. С.В. Очаповского» Министерства 
здравоохранения Краснодарского края, Краснодар 621
НИИ кардиологии Томского НИМЦ, Томск 601
ГБУЗ «Морозовская ДГКБ ДЗМ», Москва 556
ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосудистой хирургии им. С.Г. Суханова», Пермь 531
ГАУЗ СО «Свердловская областная клиническая больница № 1», Екатеринбург 529
ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосудистой хирургии» Минздрава России, Красноярск 527
СПб ГБУЗ ДГБ № 1, Санкт-Петербург 506
ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосудистой хирургии», Челябинск 488
Детская городская клиническая больница № 13 имени Н.Ф. Филатова, Москва 402
ГАУЗ «Детская республиканская клиническая больница Министерства здравоохранения  
Республики Татарстан», Казань 397
ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосудистой хирургии», Хабаровск 374
ГБУЗ «Иркутская ордена "Знак почета" областная клиническая больница», Иркутск 356
ГБУЗ ТО «Областная клиническая больница № 1», Тюмень 353
ГБУЗ Республиканский кардиологический центр, Уфа 352
ФГБНУ «НИИ комплексных проблем сердечно-сосудистых заболеваний», Кемерово 311
ФГБУ «Федеральный центр высоких медицинских технологий» Минздрава России, Калининград 262
ГБУ РО «Областная детская клиническая больница», Ростов-на-Дону 204
ГБУЗ «Самарский областной клинический кардиологический диспансер им. В.П. Полякова», Самара 194
БУ ХМАО – Югры «Окружной кардиологический диспансер «Центр диагностики  
и сердечно-сосудистой хирургии», Сургут 172
ГБУЗ «Волгоградский областной клинический кардиологический центр», Волгоград 117
ГБУЗ НО «НИИ – Специализированная кардиохирургическая клиническая больница  
им. акад. Б.А. Королева», Нижний Новгород 109
ГБУЗ МО «ДКЦ имени Л.М. Рошаля», Красногорск 96
БУЗ ВО «Воронежская областная клиническая больница № 1», Воронеж 95
ГАУ Республики Саха (Якутия) «Республиканская больница № 1 – Национальный центр медицины 
имени М.Е. Николаева», Якутск 67
БУЗ ОО «Областная клиническая больница», Омск 34
ГБУЗ «Иркутская государственная областная детская клиническая больница», Иркутск 34

шательства составили 5619 операций (38,4 %), при 
этом летальность в этой группе была существенно 
ниже – 0,3 % (15 летальных исходов). Операции по по-
воду нарушений ритма сердца составили наименьшую 
долю – 1342 вмешательства (9,2 %), и, что важно, в этой 
категории не было зарегистрировано ни одного ле-
тального исхода (0,0 %).

Характеристики оперативных вмешательств

Большинство проведенных операций были первич-
ными – 9012 вмешательств (61,6 %), тогда как повтор-
ные операции составили 1987 случаев (13,6 %). Важно 

отметить, что в предоставленных данных общая сумма 
процентов первичных и повторных операций не до-
стигает 100 %, что указывает на возможное отсутствие 
данной градации для части вмешательств.

По цели вмешательства наблюдалось следующее 
распределение: радикальные операции (направлен-
ные на полное устранение порока) составили 6289 слу-
чаев (43 %). Паллиативные вмешательства (направлен-
ные на улучшение состояния пациента до возможной 
радикальной коррекции или в случаях неоперабель-
ности порока) занимали существенно меньшую долю – 
229 операций (1,6 %). Таким образом, значительно 
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большая часть операций была направлена на 
полное устранение имеющегося ВПС.

Операции в условиях искусственного крово-
обращения: использование искусственного кро-
вообращения является важным показателем 
сложности и объема операции. Всего 6025 опе-
раций (41,2 % от общего числа) были выполне-
ны с применением аппарата ИК. В этой группе 
общая летальность составила 2,4 % (145 леталь-
ных исходов).

Более детальный анализ летальности в груп-
пах операций с ИК выявил следующие тенден-
ции. Операции с ИК у новорожденных: из 638 вме-
шательств с ИК, выполненных новорожденным, 
летальность составила 9,2 % (59 летальных ис-
ходов). Это самый высокий показатель леталь-
ности среди всех подгрупп по ИК и возрасту, что 
обусловлено крайней уязвимостью данной воз-
растной категории, малой массой и сложностью 
патологий.

Операции с ИК у детей до 1 года: в этой груп-
пе (включая новорожденных) было проведено 
3019 операций с использованием ИК с летально-
стью 3,9 % (119 летальных исходов).

Операции с ИК у детей старше 1 года: 3006 опе-
раций с использованием ИК были выполнены де-
тям старше одного года. В этой группе зафиксиро-
вана наименьшая летальность среди операций 
с ИК – 0,9 % (26 летальных исходов).

В 2024 г. было впервые выявлено 9012 случаев 
врожденных пороков сердца. Типы диагностиро-
ванных ВПС представлены в табл. 2.

Как видно по данным табл. 2, наиболее ча-
стыми ВПС были дефект межпредсердной пе-
регородки – 24,77 %; открытый артериальный 
проток – 18,13 %; дефект межжелудочковой 
перегородки – 16,63 %; коарктация аорты – 
7,07 %; клапанный стеноз легочной артерии – 
5,13 %; тетрада Фалло – 4,41 %; транспозиция 
магистральных артерий – 3,27 %; стеноз аорталь-
ного клапана – 2,94 %; атриовентрикулярный 
канал – 2,81 % и частичный аномальный дренаж 
легочных вен – 2,66 % (рис. 1). 

Все операции были распределены по шкале 
стратификации риска RACHS II. Распределение 1-й 
категории стратификации риска оперативного ле-
чения по шкале RACHS II представлено в табл. 3.

Как видно по данным табл. 3, общее число опе-
ративных вмешательств в 1-й категории состави-
ло 8044 процедуры с 0,33 % (27 пациентов) ле-
тальных случаев.

Табл. 2. Типы врожденных пороков сердца, диагностирован-
ные в 2024 г.

Врожденный порок 
сердца

Количество 
пациентов

Доля от общего 
числа врожденных 
пороков сердца, %

ДМПП 2232 24,78
ДМЖП 1499 16,63
АВК 253 2,81
АЛО 18 0,20
Аномальное отхождение 
легочной артерии от аорты 5 0,06

ОАС 26 0,29
ЧАДЛВ 240 2,66
ТАДЛВ 91 1,01
Мембрана ЛП 31 0,34
Аномалии системного 
венозного возврата 3 0,03

ТФ 397 4,41
АЛА с ДМЖП 127 1,41
Патология ТрК 60 0,67
АЛА иИМЖП 37 0,41
КСЛА 462 5,13
Ст. АоКл 265 2,94
Аневризма корня аорты 12 0,13
Ст. ВОЛЖ 80 0,89
НадКл СтАо 19 0,21
Ао-ЛЖ тоннель 10 0,11
Патология МК 75 0,83
СГЛС 48 0,53
ЕЖС 192 2,13
ТМС 295 3,27
КТМС 11 0,12
КоАо 637 7,07
Перерыв дуги аорты 40 0,44
Коронарно-легочная фистула 13 0,14
Аномальное отхождение 
коронарных артерий от 
легочной артерии

21 0,23

ОАП 1634 18,13
Сосудистое кольцо 97 1,08
ДОМС 82 0,91

Примечание. АВК – атриовентрикулярный канал; АЛА – атрезия 
легочной артерии; АЛА иИМЖП – атрезия легочной артерии с интактной 
межжелудочковой перегородкой; АЛО – аорто-легочное окно; Ао-ЛЖ – аорто-
левожелудочковый тоннель; ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки; 
ДМПП – дефект межпредсердной перегородки; ДОМС – двойное отхождение 
магистральных сосудов от правого желудочка; ЕЖС – единственный желудочек 
сердца; КоАо – коарктация аорты; КСЛА – клапанный стеноз легочной артерии; 
КТМС – корригированная транспозиция магистральных артерий; ЛП – левое 
предсердие; МК – митральный клапан; НадКл СтАо – надклапанный стеноз 
аорты; ОАП – открытый артериальный проток; ОАС – общий артериальный 
ствол; СГЛС – синдром гипоплазии левых отделов сердца; Ст. АоКл – стеноз 
аортального клапана; Ст. ВОЛЖ – стеноз выходного отдела левого желудочка; 
ТАДЛВ – тотальный аномальный дренаж легочных вен; ТМС – транспозиция 
магистральных артерий; ТрК – трикуспидальный клапан; ТФ – тетрада Фалло; 
ЧАДЛВ – частичный аномальный дренаж легочных вен.
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Рис. 1. Наиболее часто встре-
чающиеся врожденные поро-
ки сердца (87,82 % от общего 
числа врожденных пороков 
сердца)
Примечание.  
АВК – атриовентрикулярный канал; 
ДМЖП – дефект межжелудочковой 
перегородки;  
ДМПП – дефект межпредсердной 
перегородки;  
КоАо – коарктация аорты;  
КСЛА – клапанный стеноз легочной 
артерии;  
ОАП – открытый артериальный 
проток;  
Ст. АоКл – стеноз аортального 
клапана; ТМС – транспозиция 
магистральных артерий; 
ТФ – тетрада Фалло;  
ЧАДЛВ – частичный аномальный 
дренаж легочных вен.  

Как видно по данным табл. 2, наиболее частыми ВПС были дефект межпредсердной 

перегородки – 24,77 %; открытый артериальный проток – 18,13 %; дефект 

межжелудочковой перегородки – 16,63 %; коарктация аорты – 7,07 %; клапанный стеноз 

легочной артерии – 5,13 %; тетрада Фалло – 4,41 %; транспозиция магистральных артерий 

3,27 %; стеноз аортального клапана – 2,94 %; атриовентрикулярный канал – 2,81 % и 

частичный аномальный дренаж легочных вен – 2,66 % (рис. 1).

Рис. 1. Наиболее часто встречающиеся врожденные пороки сердца

Примечание. АВК – атриовентрикулярный канал; ДМЖП – дефект межжелудочковой 

перегородки; ДМПП – дефект межпредсердной перегородки; КоАо – коарктация аорты; 

КСЛА – клапанный стеноз легочной артерии; ОАП – открытый артериальный проток; 

Ст.АоКл – стеноз аортального клапана; ТМС – транспозиция магистральных артерий; ТФ –

тетрада Фалло; ЧАДЛВ – частичный аномальный дренаж легочных вен.

Все операции были распределены по шкале стратификации риска RACHS II. Распределение 

1-й категории стратификации риска оперативного лечения по шкале RACHS II

представлено в табл. 3.

Табл. 3. Стратификация риска 1-й категории оперативного лечения врожденных пороков

сердца

Процедура Количество процедур Летальность, %

Закрытие ДМПП 1526 0,06

Закрытие ДМЖП 1322 0,45

0,00 % 5,00 % 10,00 % 15,00 % 20,00 % 25,00 % 30,00 %

ДМПП

ОАП

ДМЖП

КоАо

КСЛА
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ЧАДЛВ

Табл. 3. Стратификация риска 1-й категории оперативного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество процедур Летальность, %
Закрытие ДМПП 1526 0,06 
Закрытие ДМЖП 1322 0,45 
Коррекция неполной формы АВК 131 1,5 
Коррекция ЧАДЛВ 246 0,40 
Коррекция мембраны левого предсердия 31 0 
Закрытие БАЛК 351 0 
Реконструкция трикуспидального клапана 83 1,20 
Реконструкция ствола легочной артерии 42 0 
Комиссуротомия клапана легочной артерии 81 1,23 
Протезирование клапана легочной артерии 154 0,64 
Пластические операции на аортальном клапане 176 0 
Протезирование аортального клапана 130 0 
Процедура Ozaki 26 3,84 
Устранение обструкции ВОЛЖ 28 3,57 
Резекция фиброзно-мышечной мембраны 48 0 
Расширенная миоэктомия ВОЛЖ 38 5,26 
Коррекция надклапанного стеноза аорты 24 4,16 
Коррекция аорто-левожелудочкового тоннеля 12 0 
Закрытие ДМЖП при КТМС 4 0 
Коррекция коарктации аорты 491 1,01 
Резекция суженного участка аорты с протезированием аорты 20 5,00 
Разобщение сосудистого кольца 183 0,54 
Баллонная ангиопластика аортального клапана 68 0 
Баллонная ангиопластика клапана легочной артерии 335 0,59 
Закрытие ДМПП окклюдером 1007 0 
Закрытие ДМЖП окклюдером 94 0 
Закрытие вено-венозных коллатералей 46 0 
Закрытие ранее созданных фенестраций 5 0 
Любые операции по поводу нарушений ритма сердца 1342 0 

Примечание. АВК – атриовентрикулярный канал; БАЛК – большие аорто-легочные коллатерали; ВОЛЖ – выходной отдел левого желудочка; 
ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки; ДМПП – дефект межпредсердной перегородки; КТМС – корригированная транспозиция 
магистральных артерий; ЧАДЛВ – частичный аномальный дренаж легочных вен.
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Табл. 4. Стратификация риска 2-й категории оперативно-
го лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Радикальная коррекция 
полной формы АВК 181 2,20 

Радикальная коррекция ТФ 
с сохранением фиброзного 
кольца легочной артерии

166 0.60 

Радикальная коррекция ТФ 
с трансаннулярной пластикой 159 4,40 

Радикальная коррекция ТФ 
с имплантацией кондуита 
в легочную артерию

19 0 

Коррекция стеноза 
выводного отдела правого 
желудочка

107 1,86 

Резекция аневризмы ВОПЖ 3 0 
Реконструкция ветвей 
легочной артерии 48 2,08 

Имплантация кондуита 
между правым желудочком 
и легочной артерией

175 1,71 

Пластика митрального 
клапана 63 1,58 

Резекция надклапанной 
мембраны левого предсердия 5 0 

Операция Fontan 50 4,00 
Операция артериального 
переключения 177 7,90 

Операция Senning 1 0 
Резекция суженного участка 
аорты и закрытие ДМЖП 44 11,36 

Закрытие коронарных фистул 20 0 
Коррекция аномального 
отхождения коронарных 
артерий от легочной артерии

26 0 

Закрытие ОАП 1322 0,07 
Формирование 
двунаправленного 
кавопульмонального 
анастомоза

104 3,84 

Операция hemi-Fontan 1 0 
Закрытие ОАП окклюдером 
или спиралью 1581 0,06 

Баллонная ангиопластика 
ветвей легочной артерии 306 0 

Стентирование ветвей 
легочной артерии 57 1,75 

Баллонная ангиопластика 
или стентирование крупных 
сосудов

235 0,42 

Стентирование системных вен 8 0 

Примечание. АВК – атриовентрикулярный канал; ВОПЖ – выходной 
отдел правого желудочка; ДМЖП – дефект межжелудочковой 
перегородки; ОАП – открытый артериальный проток; ТФ – тетрада 
Фалло.

Табл. 5. Стратификация риска 3-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Формирование туннеля 
из левого желудочка 
в аорту

11 0 

Радикальная коррекция 
АЛА с ДМЖП 74 12,16 

Унифокализация 
легочных артерий 74 6,75 

Полуторажелудочковая 
коррекция 4 0 

Процедура Росса 32 3,12 

Процедура Konno 12 0 

Протезирование 
митрального клапана 45 0 

Операция 
артериального 
переключения и 
пластика ДМЖП

64 9,37 

Операция Mustard 
с закрытием ДМЖП 1 0 

Радикальная коррекция 
транспозиции 
магистральных артерий 
с ДМЖП и стенозом 
ВОЛЖ

3 0 

Операция Rastelli 7 0 

Операция Yamagishi 1 0 

Операция двойного 
переключения 8 12,5 

Протезирование АВ-
клапана при КТМС 4 0 

Аортопластика при 
перерыве дуги аорты 46 8,69 

Процедура Рашкинда 118 3,38

Стентирование ДМПП 19 15,78 

Протезирование корня 
аорты 32 9,37 

Репротезирование ми-
трального клапана 11 0 

Репротезирование аор-
тального клапана 15 13,3 

Репротезирование три-
куспидального клапана 3 0 

Удаление новообразова-
ний сердца 3 0 

Примечание. АВ – атриовентрикулярный; АЛА – атрезия легочной 
артерии; ВОЛЖ – выходной отдел левого желудочка; ДМЖП – дефект 
межжелудочковой перегородки; ДМПП – дефект межпредсердной 
перегородки; КТМС – корригированная транспозиция 
магистральных артерий. 
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Распределение 2-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 4.

Как видно по данным табл. 4, общее число опера-
тивных вмешательств во 2-й категории составило 4858 
процедур с 0,98 % (48 пациентов) летальных случаев.

Распределение 3-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 5.

Как видно по данным табл. 5, общее число опера-
тивных вмешательств в 3-й категории составило 587 
процедур с 6,47 % (38 пациентов) летальных случаев.

Распределение 4-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 6.

Как видно по данным табл. 6, общее число опера-
тивных вмешательств в 4-й категории составило 1046 
процедур с 7,17 % (75 пациентов) летальных случаев.

Распределение 5-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 7.

Как видно по данным табл. 7, общее число оператив-
ных вмешательств в 5-й категории составило 65 проце-
дур с 24,61 % (16 пациентов) летальных случаев.

Стратификация риска оперативного 
лечения по RACHS II у новорожденных 
детей (до 28 дней)

Среди новорожденных детей было проведено 1542 
оперативных вмешательства с общим процентом ле-
тальных исходов 6,6 % (102 пациента). Из них 638 слу-
чаев (что составляет 41,4 % от общего числа) были 
выполнены с использованием искусственного крово
обращения, при этом процент летальных исходов в 
этой группе составил 9,2 %.

Как видно по данным табл. 8, общее число опера-
тивных вмешательств у новорожденных в 1-й катего-
рии составило 459 процедур с 2,39 % (11 пациентов) 
летальных случаев.

Распределение 2-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 9.

Как видно по данным табл. 9, общее число опера-
тивных вмешательств у новорожденных во 2-й кате-
гории составило 329 процедур с 4,86 % (16 пациентов) 
летальных случаев.

Распределение 3-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 10.

Как видно по данным табл. 10, общее число опера-
тивных вмешательств у новорожденных в 3-й катего-

Табл. 6. Стратификация риска 4-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Радикальная коррекция ОАС 32 6,25 

Коррекция ОАС с перерывом 
дуги аорты 6 16,6 

Радикальная коррекция 
ТАДЛВ 94 8,51 

Коррекция стеноза легочных 
вен 10 10 

Коррекция аномалий 
венозного возврата 4 0 

Стентирование ВОПЖ 29 6,89 

Демонтаж циркуляции Fontan 1 0 

Резекция суженного участка 
аорты и суживание ствола 
легочной артерии

112 5,35 

Стентирование ОАП 101 4,95 

Формирование системно-
легочного шунта 154 9,74 

Формирование прямого 
анастомоза между аортой 
и легочной артерией

21 19,04 

Формирование шунта между 
правым желудочком и 
легочной артерией

6 0 

Закрытие системно-легочного 
шунта 3 0 

Суживание легочной артерии 330 3,93 

Снятие удавки с легочной 
артерии 75 1,33 

Суживание ветвей легочной 
артерии и стентирование 
ОАП

68 25 

Примечание. ВОПЖ – выходной отдел правого желудочка;  
ОАП – открытый артериальный проток; ОАС – общий артериальный 
ствол; ТАДЛВ – тотальный аномальный дренаж легочных вен.

Табл. 7. Стратификация риска 5-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Процедура Norwood 47 29,78 

Операция Yasui 2 0 

Операция Damus – 
Kaye – Stansel 16 12,5 
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рии составило 233 процедуры с 9,01 % (21 пациент) ле-
тальных случаев.

Распределение 4-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 11.

Как видно по данным табл. 11, общее число опера-
тивных вмешательств у новорожденных в 4-й катего-
рии составило 481 процедуру с 9,14 % (44 пациента) 
летальных случаев.

Табл. 8. Стратификация риска 1-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Коррекция коарктации 
аорты 234 2,1 

Баллонная ангиопластика 
клапана легочной артерии 69 2,9 

Баллонная ангиопластика 
аортального клапана 38 0 

Пластика аортального  
клапана 34 0 

Разобщение сосудистого 
кольца 19 0 

Закрытие ДМЖП 18 5,6 
Комиссуротомия клапана 
легочной артерии 14 7,10 

Реконструкция ствола ле-
гочной артерии 10 0 

Имплантация постоянного 
ЭКС в эпикардиальном  
варианте

5 0 

Резекция суженного участ-
ка аорты с протезировани-
ем аорты

3 33,3 

Коррекция ЧАДЛВ 2 50 
Реконструкция  
трикуспидального клапана 4 0 

Устранение обструкции 
ВОЛЖ 2 0 

Закрытие ДМПП 1 0 
Протезирование клапана 
легочной артерии 1 0 

Процедура Ozaki 1 0 

Резекция фиброзно- 
мышечной мембраны 1 0 

Коррекция аорто- 
левожелудочкового тон-
неля

1 0 

Закрытие БАЛК 2 0 

Примечание. БАЛК – большие аорто-легочные коллатерали; ВОЛЖ – 
стеноз выходного отдела левого желудочка; ДМЖП – дефект 
межжелудочковой перегородки; ДМПП – дефект межпредсердной 
перегородки; ЧАДЛВ – частичный аномальный дренаж легочных 
вен; ЭКС – электрокардиостимулятор.

Табл. 9. Стратификация риска 2-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Операция артериального 
переключения 155 7,1 

Закрытие ОАП 101 0
Резекция суженного участка 
аорты с закрытием ДМЖП 25 16 

Баллонная ангиопластика 
или стентирование крупных 
сосудов

11 9,1 

Коррекция стеноза 
выводного отдела правого 
желудочка

10 0 

Радикальная коррекция ТФ 11 0 
Реконструкция ветвей 
легочной артерии 6 0 

Радикальная коррекция 
полной формы АВК 2 0 

Эндоваскулярное закрытие 
ОАП 3 0 

Баллонная ангиопластика 
ветвей легочной артерии 2 0 

Устранение фистулы коро-
нарной артерии 1 0 

Имплантация кондуита 
между правым желудочком 
и легочной артерией

2 0 

Примечание. АВК – атриовентрикулярный канал; ДМЖП – дефект 
межжелудочковой перегородки; ОАП – открытый артериальный 
проток; ТФ – тетрада Фалло.

Табл. 10. Стратификация риска 3-й категории опера-
тивного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Процедура Рашкинда 111 3,6 
Операция артериального 
переключения и пластика 
ДМЖП

50 12 

Аортопластика при перерыве 
дуги аорты 36 11,1 

Унифокализация легочных 
артерий 17 11,8 

Стентирование ДМПП 5 60 
Радикальная коррекция АЛА 
с ДМЖП 8 25 

Процедура Konno 4 0 
Коррекция ДОМС от ПЖ 1 0 
Операция двойного переклю-
чения 1 0 

Примечание. АЛА – атрезия легочной артерии; ДМЖП – дефект 
межжелудочковой перегородки; ДМПП – дефект межпредсердной 
перегородки; ДОМС от ПЖ – двойное отхождение магистральных 
сосудов от правого желудочка.
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Табл. 11. Стратификация риска 4-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, 

%
Радикальная коррекция ОАС 10 0 
Коррекция ОАС с перерывом 
дуги аорты 2 0 

Радикальная коррекция 
ТАДЛВ 64 9,4 

Коррекция стеноза  
легочных вен 1 0 

Стентирование ВОПЖ 15 13,3 

Резекция суженного участка 
аорты и суживание ствола 
легочной артерии

80 5 

Стентирование ОАП 53 7,5 
Формирование системно-
легочного шунта 74 10,8 

Формирование прямого 
анастомоза между аортой и 
легочной артерией

6 16,7 

Формирование шунта между 
правым желудочком и 
легочной артерией

1 0 

Закрытие системно-
легочного шунта 1 0 

Суживание легочной артерии 115 6,1 

Суживание ветвей легочной 
артерии и стентирование 
ОАП

59 20,3 

Примечание. ВОПЖ – выходной отдел правого желудочка; ОАП – 
открытый артериальный проток; ОАС – общий артериальный ствол; 
ТАДЛВ – тотальный аномальный дренаж легочных вен. 

Табл. 12. Стратификация риска 5-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Процедура Norwood 31 32,3 

Операция Yasui 2 0 

Операция Damus – Kaye – 
Stansel 7 0 

Рис. 2. Стратификации риска оперативного лечения у новорожденных по RACHS II

Стратификация риска оперативного лечения по RACHS II у младенцев (от 29 

дней до 12 месяцев)

Среди младенцев было проведено 3612 оперативных вмешательств с общим процентом 

летальных исходов 2,18 % (79 пациентов). Из них 2381 вмешательство (что составляет 65,9

% от общего числа) было выполнено с использованием искусственного кровообращения, 

при этом процент летальных исходов в этой группе составил 3,9 %.

Все операции у младенцев были распределены по шкале стратификации риска RACHS II.

Распределение 1-й категории стратификации риска оперативного лечения по шкале RACHS

II представлено в табл. 13.

Табл. 13. Стратификация риска 1-й категории оперативного лечения врожденных пороков

сердца

Процедура Количество процедур Летальность, %

Закрытие ДМПП 237 0

Закрытие ДМЖП 901 0,60

Коррекция неполной формы 

АВК

43 4,65

Коррекция ЧАДЛВ 31 0
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Рис. 2. Стратификации риска оперативного лечения у новорожденных по RACHS II

Распределение 5-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 12.

Как видно по данным табл. 12, общее число опе-
ративных вмешательств в 5-й категории составило 
40 процедур с летальностью 25 % (10 пациентов).

Графическое изображение стратификации риска 
оперативного лечения у новорожденных по RACHS II 
представлено на рис. 2.

Стратификация риска оперативного 
лечения по RACHS II у младенцев 
(от 29 дней до 12 месяцев)

Среди младенцев было проведено 3612 оператив-
ных вмешательств с общим процентом летальных исхо-
дов 2,18 % (79 пациентов). Из них 2381 вмешательство 
(что составляет 65,9 % от общего числа) было выпол-
нено с использованием искусственного кровообраще-
ния, при этом процент летальных исходов в этой груп-
пе составил 3,9 %.
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Табл. 13. Стратификация риска 1-й категории опера-
тивного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Закрытие ДМПП 237 0 
Закрытие ДМЖП 901 0,60 
Коррекция неполной формы 
АВК 43 4,65 

Коррекция ЧАДЛВ 31 0 
Коррекция мембраны левого 
предсердия 11 0 

Закрытие БАЛК 52 0 
Реконструкция трикуспи-
дального клапана 4 25 

Реконструкция ствола легоч-
ной артерии 32 0 

Комиссуротомия клапана ле-
гочной артерии 40 0 

Протезирование клапана ле-
гочной артерии 30 0 

Пластические операции на 
аортальном клапане 57 0 

Процедура Ozaki 2 0 
Устранение обструкции 
ВОЛЖ 26 3,84 

Резекция фиброзно-мышеч-
ной мембраны 5 0 

Расширенная миоэктомия 
ВОЛЖ 16 12,5 

Коррекция надклапанного 
стеноза аорты 4 0 

Коррекция аорто-левожелу-
дочкового тоннеля 5 0 

Коррекция коарктации аорты 169 0 
Резекция суженного участка 
аорты с протезированием 
аорты

2 0 

Разобщение сосудистого 
кольца 107 0,93 

Баллонная ангиопластика 
аортального клапана 22 0

Баллонная ангиопластика 
клапана легочной артерии 140 0 

Закрытие ДМПП окклюдером 4 0 
Закрытие ДМЖП окклюдером 8 0 
Закрытие вено-венозных 
коллатералей 4 0 

Имплантация ЭКС в эпикар-
диальном варианте 21 0 

Имплантация кардиоверте-
ра-дефибриллятора 4 0 

Примечание. АВК – атриовентрикулярный канал; БАЛК – большие 
аорто-легочные коллатерали; ВОЛЖ – стеноз выходного отдела 
левого желудочка; ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки; 
ДМПП – дефект межпредсердной перегородки; ЧАДЛВ – частичный 
аномальный дренаж легочных вен; ЭКС – электрокардиостимулятор.

Табл. 14. Стратификация риска 2-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Радикальная коррекция 
полной формы АВК 145 2,75 

Радикальная коррекция ТФ 
с сохранением фиброзного 
кольца легочной артерии

133 0,75 

Радикальная коррекция ТФ с 
трансаннулярной пластикой 138 3,62 

Радикальная коррекция ТФ 
с имплантацией кондуита в 
легочную артерию

12 0 

Коррекция стеноза 
выводного отдела правого 
желудочка

43 2,32 

Резекция аневризмы ВОПЖ 2 0 
Реконструкция ветвей 
легочной артерии 14 7,14 

Имплантация кондуита 
между правым желудочком и 
легочной артерией

19 0 

Пластика митрального 
клапана 2 0 

Резекция надклапанной 
мембраны левого 
предсердия

2 0 

Операция артериального 
переключения 17 11,76 

Операция Senning 1 0 
Резекция суженного участка 
аорты и закрытие ДМЖП 15 6,66 

Закрытие коронарных фистул 6 0 
Коррекция аномального 
отхождения коронарных 
артерий от легочной артерии

16 0 

Закрытие ОАП 188 0,53 
Формирование 
двунаправленного 
кавопульмонального 
анастомоза

70 5,71 

Операция hemi-Fontan 1 0 
Закрытие ОАП окклюдером 
или спиралью 79 1,26 

Баллонная ангиопластика 
ветвей легочной артерии 40 0 

Стентирование ветвей 
легочной артерии 7 14,28 

Баллонная ангиопластика 
или стентирование крупных 
сосудов

63 0 

Стентирование системных 
вен 1 0 

Примечание. АВК – атриовентрикулярный канал; ВОПЖ – выходной 
отдел правого желудочка; ДМЖП – дефект межжелудочковой 
перегородки; ОАП – открытый артериальный проток; ТФ – тетрада 
Фалло.
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Все операции у младенцев были распределены по 
шкале стратификации риска RACHS II. Распределение 
1-й категории стратификации риска оперативного ле-
чения по шкале RACHS II представлено в табл. 13.

Как видно по данным табл. 13, общее число опе-
ративных вмешательств в 1-й категории составило 
1977 процедур с 0,60 % (12 пациентов) летальных 
случаев.

Распределение 2-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 14.

Как видно по данным табл. 14, общее число опера-
тивных вмешательств во 2-й категории составило 1014 
процедур с 2,17 % (22 пациента) летальных случаев.

Табл. 15. Стратификация риска 3-й категории опера-
тивного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, 

%

Радикальная коррекция 
АЛА с ДМЖП 36 16,66 

Унифокализация легочных 
артерий 30 3,33 

Аортопластика при 
перерыве дуги аорты 10 0 

Полуторажелудочковая 
коррекция 1 0 

Процедура Росса 4 25 

Процедура Konno 4 0 

Протезирование 
митрального клапана 5 0 

Операция артериального 
переключения и пластика 
ДМЖП

13 0 

Радикальная коррекция 
транспозиции 
магистральных артерий с 
ДМЖП и стенозом ВОЛЖ

1 0 

Операция Rastelli 1 0 

Операция двойного 
переключения 2 50 

Процедура Рашкинда 7 0 

Стентирование ДМПП 6 0 

Протезирование корня 
аорты 2 0 

Удаление новообразований 
сердца 3 0 

Примечание. АЛА – атрезия легочной артерии; ВОЛЖ – выходной 
отдел левого желудочка; ДМЖП – дефект межжелудочковой 
перегородки; ДМПП – дефект межпредсердной перегородки. 

Распределение 3-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 15.

Как видно по данным табл. 15, общее число опе-
ративных вмешательств в 3-й категории составило 
125 процедур с 7,20 % (9 пациентов) летальных случаев.

Распределение 4-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 16.

Как видно по данным табл. 16, общее число оператив-
ных вмешательств в 4-й категории составило 474 про
цедуры с 6,32 % (30 пациентов) летальных случаев.

Табл. 16. Стратификация риска 4-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Радикальная коррекция 
ОАС 13 15,38 

Коррекция ОАС с 
перерывом дуги аорты 4 25 

Радикальная коррекция 
ТАДЛВ 28 7,14 

Коррекция стеноза 
легочных вен 7 14,28 

Коррекция аномалий 
венозного возврата 1 0 

Стентирование ВОПЖ 14 0 

Резекция суженного 
участка аорты и суживание 
ствола легочной артерии

30 6,66 

Стентирование ОАП 28 0 

Формирование системно-
легочного шунта 64 10,93 

Формирование прямого 
анастомоза между аортой 
и легочной артерией

15 20 

Формирование шунта 
между правым желудочком 
и легочной артерией

1 0 

Закрытие системно-
легочного шунта 2 0 

Суживание легочной 
артерии 203 2,95 

Снятие удавки с легочной 
артерии 55 1,81 

Суживание ветвей 
легочной артерии и 
стентирование ОАП

9 55,6 

Примечание. ВОПЖ – выходной отдел правого желудочка; ОАП – 
открытый артериальный проток; ОАС – общий артериальный ствол; 
ТАДЛВ – тотальный аномальный дренаж легочных вен.
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Табл. 17. Стратификация риска 5-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Процедура Norwood 16 25 

Операция Damus – 
Kaye – Stansel 6 33,3 

Табл. 18. Стратификация риска 1-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Закрытие ДМПП 1285 0,07 
Закрытие ДМЖП 403 0 
Коррекция неполной формы АВК 88 0 
Коррекция ЧАДЛВ 213 0 
Коррекция мембраны левого  
предсердия 20 0 

Закрытие БАЛК 297 0 
Реконструкция трикуспидального 
клапана 75 0 

Комиссуротомия клапана легочной 
артерии 27 0 

Протезирование клапана легочной 
артерии 123 0,81 

Пластические операции  
на аортальном клапане 85 0 

Протезирование аортального 
клапана 130 0 

Процедура Ozaki 23 4,34 
Резекция фиброзно-мышечной 
мембраны 42 0 

Расширенная миоэктомия ВОЛЖ 22 0 
Коррекция надклапанного стеноза 
аорты 20 5 

Коррекция аорто-левожелудочко-
вого тоннеля 6 0 

Закрытие ДМЖП при КТМС 4 0 
Коррекция коарктации аорты 88 0 
Резекция суженного участка аорты 
с протезированием аорты 15 0 

Разобщение сосудистого кольца 57 0 
Баллонная ангиопластика  
аортального клапана 8 0 

Баллонная ангиопластика клапана 
легочной артерии 126 0 

Закрытие ДМПП окклюдером 1003 0 
Закрытие ДМЖП окклюдером 86 0 
Закрытие вено-венозных  
коллатералей 45 0 

Закрытие ранее созданных  
фенестраций 5 0 

Радиочастотная абляция дополни-
тельных путей проведения 1061 0 

Имплантация ЭКС  
в эндокардиальном варианте 148 0 

Имплантация ЭКС  
в эпикардиальном варианте 94 0 

Имплантация кардиовертера- 
дефибриллятора 11 0 

Примечание. БАЛК – большие аорто-легочные коллатерали; ВОЛЖ – 
стеноз выходного отдела левого желудочка; ДМЖП – дефект 
межжелудочковой перегородки; ДМПП – дефект межпредсердной 
перегородки; КТМС – корригированная транспозиция магистральных 
артерий; ЧАДЛВ – частичный аномальный дренаж легочных вен; ЭКС – 
электрокардиостимулятор.

Распределение 5-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 17.

Как видно по данным табл. 17, общее число опе-
ративных вмешательств в 5-й категории состави-
ло 22 процедуры с 27,27 % (6 пациентов) летальных 
случаев.

Стратификация риска оперативного 
лечения по RACHS II у детей старше 
года (от 1 года до 18 лет)

Среди пациентов от 1 года до 18 лет было проведе-
но 9486 оперативных вмешательств с общим процен-
том летальных исходов 0,29 % (28 пациентов). Из них 
3019 вмешательств (что составляет 31,8 % от общего 
числа) были выполнены с использованием искусст-
венного кровообращения, при этом процент леталь-
ных исходов в этой группе составил 0,9 %.

Все операции у пациентов от 1 года до 18 лет были 
распределены по шкале стратификации риска RACHS II. 
Распределение 1-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 18.

Как видно по данным табл. 18, общее число опе-
ративных вмешательств в 1-й категории составило 
5612 процедур с 0,07 % (4 пациента) летальных случаев.

Распределение 2-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 19.

Как видно по данным табл. 19, общее число опе-
ративных вмешательств во 2-й категории состави-
ло 3550 процедур с 0,28 % (10 пациентов) летальных 
случаев.

Распределение 3-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 20.

Как видно по данным табл. 20, общее число опе-
ративных вмешательств в 3-й категории состави-
ло 229 процедур с 3,49 % (8 пациентов) летальных 
случаев.

Распределение 4-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 21.
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Табл. 19. Стратификация риска 2-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, 

%
Радикальная коррекция 
полной формы АВК 34 0 

Радикальная коррекция ТФ 
с сохранением фиброзного 
кольца легочной артерии

30 0 

Радикальная коррекция ТФ с 
трансаннулярной пластикой 13 15,38 

Радикальная коррекция ТФ 
с имплантацией кондуита в 
легочную артерию

7 0 

Коррекция стеноза выводного 
отдела правого желудочка 54 1,85 

Резекция аневризмы ВОПЖ 1 0 
Реконструкция ветвей 
легочной артерии 28 0 

Имплантация кондуита 
между правым желудочком и 
легочной артерией

154 1,94 

Пластика митрального 
клапана 61 1,63 

Резекция надклапанной 
мембраны левого предсердия 3 0 

Операция Fontan 50 4,00 
Операция артериального 
переключения 5 20 

Резекция суженного участка 
аорты и закрытие ДМЖП 4 0 

Закрытие коронарных фистул 13 0 

Коррекция аномального 
отхождения коронарных 
артерий от легочной артерии

10 0 

Закрытие ОАП 1033 0 
Формирование 
двунаправленного 
кавопульмонального 
анастомоза

34 0 

Закрытие ОАП окклюдером 
или спиралью 1544 0 

Баллонная ангиопластика 
ветвей легочной артерии 264 0 

Стентирование ветвей 
легочной артерии 50 0 

Баллонная ангиопластика 
или стентирование крупных 
сосудов

161 0 

Стентирование системных вен 7 0 

Примечание. АВК – атриовентрикулярный канал; ВОПЖ – выходной 
отдел правого желудочка; ДМЖП – дефект межжелудочковой 
перегородки; ОАП – открытый артериальный проток; ТФ – тетрада 
Фалло.

Табл. 20. Стратификация риска 3-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, 

%

Формирование туннеля из 
левого желудочка в аорту 10 0 

Радикальная коррекция АЛА 
с ДМЖП 20 5 

Унифокализация легочных 
артерий 37 5,40 

Полуторажелудочковая 
коррекция 3 0 

Процедура Росса 28 0 

Процедура Konno 4 0 

Протезирование 
митрального клапана 40 0 

Операция артериального 
переключения и пластика 
ДМЖП

1 0 

Операция Mustard с 
закрытием ДМЖП 1 0 

Радикальная коррекция 
транспозиции 
магистральных артерий с 
ДМЖП и стенозом ВОЛЖ

2 0 

Операция Rastelli 6 0 

Операция Yamagishi 1 0 

Операция двойного 
переключения 5 0 

Протезирование АВ-клапана 
при КТМС 4 0 

Стентирование ДМПП 8 0 

Протезирование корня  
аорты 30 10 

Репротезирование митраль-
ного клапана 11 0 

Репротезирование аорталь-
ного клапана 15 13,3 

Репротезирование трикуспи-
дального клапана 3 0 

Примечание. АВ – атриовентрикулярный; АЛА – атрезия ле-
гочной артерии; ВОЛЖ – выходной отдел левого желудочка; 
ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки; ДМПП – дефект 
межпредсердной перегородки; КТМС – корригированная транс-
позиция магистральных артерий. 
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Как видно по данным табл. 21, общее число опе-
ративных вмешательств в 4-й категории составило 
91 процедуру с 1,09 % (1 пациент) летальных случаев.

Распределение 5-й категории стратификации риска 
оперативного лечения по шкале RACHS II представле-
но в табл. 22.

Как видно по данным табл. 22, общее число опера-
тивных вмешательств в 5-й категории составило 3 про-
цедуры без летальных исходов.

Обсуждение
Представленное исследование, охватывающее 

данные 31 ведущего кардиохирургического 
центра Российской Федерации за 2024 г., явля-
ется одним из наиболее масштабных публика-
ций о состоянии детской кардиохирургии в стране. 
Анализ 14 640 оперативных вмешательств позволяет 
не только оценить текущую эффективность 
хирургической помощи, но и выявить системные 

Табл. 21. Стратификация риска 4-й категории оператив-
ного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, 

%

Радикальная коррекция 
ОАС 9 0 

Радикальная коррекция 
ТАДЛВ 2 0 

Коррекция стеноза 
легочных вен 2 0 

Коррекция аномалий 
венозного возврата 3 0 

Демонтаж циркуляции 
Fontan 1 0 

Резекция суженного 
участка аорты и 
суживание ствола 
легочной артерии

2 0 

Стентирование ОАП 20 5 

Формирование системно-
легочного шунта 16 0 

Формирование 
шунта между правым 
желудочком и легочной 
артерией

4 0 

Суживание легочной 
артерии 12 0 

Снятие удавки с легочной 
артерии 20 0 

Примечание. ОАП – открытый артериальный проток; ОАС – 
общий артериальный ствол; ТАДЛВ – тотальный аномальный 
дренаж легочных вен.

Табл. 22. Стратификация риска 5-й категории опера-
тивного лечения врожденных пороков сердца

Процедура Количество 
процедур

Леталь-
ность, %

Операция Damus –  
Kaye – Stansel 3 0 

паттерны, определяющие развитие специальности. 
Общая госпитальная летальность, составившая в 
исследуемой когорте 1,42 %, демонстрирует высо-
кий уровень безопасности кардиохирургической по-
мощи в России, сопоставимый с данными ведущих 
международных реестров. Для сравнения, данные 
базы The Society of Thoracic Surgeons (STS) и European 
Association for Cardio-Thoracic Surgery (EACTS) за по-
следние годы показывают агрегированную леталь-
ность в диапазоне 2,5–3,0 % для всей популяции [11; 
12], однако прямое сопоставление требует осторожно-
сти из-за различий в структуре пациентов и сложности 
(case mix). Тем не менее достигнутый показатель 
в 1,42 % свидетельствует о зрелости отечественной 
школы детской кардиохирургии и эффективности 
маршрутизации пациентов.

Анализ распределения нозологических форм 
подтверждает глобальные эпидемиологические 
закономерности. Доминирование септальных 
дефектов (дефект межпредсердной перегородки 
(ДМПП) – 24,77 %, дефект межжелудочковой 
перегородки (ДМЖП) – 16,63 %) и открытого артери-
ального протока (18,13 %) коррелирует с общемиро-
вой статистикой, где эти пороки составляют до 50 % 
всех врожденных аномалий сердца [4]. Однако осо-
бое внимание привлекают высокая выявляемость и 
хирургическая активность в отношении критических 
пороков периода новорожденности. Доли коарктации 
аорты (7,07 %), тетрады Фалло (4,41 %) и транспози-
ции магистральных артерий (3,27 %) указывают 
на качественную работу системы пренатальной 
диагностики и скрининга новорожденных. 
В современной кардиохирургии своевременная 
диагностика – это ключ к снижению летальности. 
Тот факт, что значительная часть этих пороков 
оперируется в периоде новорожденности или 
раннем грудном возрасте, говорит о том, что в РФ 
выстроена работающая система трансфера пациентов 
из родильных домов в кардиохирургические 
стационары. Тем не менее сохраняющаяся летальность 
в группе сложных ВПС требует дальнейшего анализа 
логистических цепочек: время транспортировки, 
доступность простагландиновой терапии на 
этапах эвакуации и уровень предоперационной 
стабилизации в региональных центрах.
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Самым чувствительным индикатором качества 
кардиохирургической службы является летальность 
в группе новорожденных (0–28 дней) [13]. В нашем ис-
следовании этот показатель составил 6,6 % (102 паци-
ента из 1542), что ожидаемо выше, чем в старших воз-
растных группах (2,1 % у детей до года и 0,3 % у детей 
старше года). Разрыв в показателях летальности между 
новорожденными и детьми старше года более чем 
в 20 раз (6,6 % против 0,3 %) подчеркивает, что нео-
натальная кардиохирургия остается зоной наиболь-
шего риска. Это обусловлено не только анатомиче-
ской сложностью пороков (критические обструкции, 
единственные желудочки), но и физиологической не-
зрелостью пациентов, малой массой при рождении 
и сопутствующей патологией [14]. Особого внимания 
заслуживает подгруппа маловесных детей (<2,5 кг), где 
летальность составила 6,5 %. Хотя этот показатель не 
превышает среднюю летальность по группе новорож
денных, хирургическое лечение в этой когорте сопря-
жено с техническими трудностями канюляции, пер-
фузии и послеоперационного выхаживания. Анализ 
использования искусственного кровообращения у но-
ворожденных выявил летальность на уровне 9,2 %. Это 
«ядро» проблемы: именно сложные реконструкции 
(процедура артериального переключения, процедура 
Norwood, реконструкции дуги аорты) в условиях ИК 
дают основной вклад в смертность. Сравнение с дан-
ными STS Database показывает, что в ведущих цент-
рах Северной Америки летальность при операциях 
STAT Category 5 (наивысшая сложность) варьирует от 
10 до 20 % [15; 16]. Наши данные по RACHS II категории 
5 (24,61 % общей летальности и 29,78 % при процедуре 
Norwood) демонстрируют, что, несмотря на успехи, 
лечение синдрома гипоплазии левых отделов сердца 
(СГЛС) остается серьезным вызовом для российской 
медицины. Сохраняющиеся показатели летальности 
при выполнении процедуры Norwood диктуют 
необходимость комплексного анализа факторов 
риска. Ключевыми детерминантами исхода, вероятно, 
являются анализ влияния предоперационного 
статуса больных, хирургическая кривая обучения 
и возможности послеоперационного выхаживания 
в различных клиниках [17–20].

Применение шкалы RACHS I I  позволило 
объективизировать сложность выполняемых 
вмешательс тв.  К атегория 1 (низкий риск) 
продемонстрировала летальность 0,33 %. Это отлич-
ный показатель, подтверждающий рутинный харак-
тер таких операций, как закрытие ДМПП или перевязка 
открытого артериального протока (ОАП). Однако даже 
здесь есть единичные летальные исходы (например, 
при закрытии ДМПП – 0,06 %). Это напоминает о том, 

что в кардиохирургии не бывает простых операций, 
и  осложнения могут возникнуть даже при стандартных 
процедурах. Категории 2 и 3 (средний риск) показывают 
приемлемые цифры (0,98 % и 6,47 % соответственно). 
Здесь сосредоточен основной массив радикальных 
коррекций, таких как радикальная коррекция 
тетрады Фалло (летальность 0,6–4,4 % в зависимости 
от методики). Важно отметить разницу в результатах 
между трансаннулярной пластикой (4,40 %) и сохране-
нием фиброзного кольца (0,60 %). Это подтверждает сов-
ременный тренд на клапансберегающие методики, хотя 
выбор метода часто диктуется анатомией, а не пред-
почтением хирурга [21]. Категории 4 и 5 (высокий риск) 
закономерно ассоциированы с высокой смертностью 
(7,17 % и 24,61 %). Полученные данные по операции 
артериального переключения (7,9 % во 2-й категории 
и 9,37 % в 3-й категории при наличии ДМЖП) несколько 
выше, чем в центрах передового опыта за рубежом, 
где этот показатель стремится к 2–3 %. Однако следу-
ет учитывать гетерогенность выборки: данные объ-
единяют как федеральные центры с потоком в сотни 
операций, так и региональные клиники с единичными 
случаями транспозиции магистральных артерий (ТМС). 
Известный феномен кривой обучения четко прослежи-
вается в детской кардиохирургии: клиники с большим 
объемом сложных вмешательств демонстрируют луч-
шие результаты.

Одним из самых ярких результатов исследования 
стала доля эндоваскулярных вмешательств, достигшая 
38,4 % (5619 операций) при минимальной летально-
сти 0,3 %. Это свидетельствует о радикальном сдвиге 
в парадигме лечения ВПС в России. Закрытие ДМПП, 
ОАП, баллонные вальвулопластики стали методом 
выбора, вытесняя открытую хирургию там, где это 
возможно [22; 23]. Это не только снижает травматич-
ность и риски для пациента, но и имеет экономический 
эффект за счет сокращения койко-дней. Отдельного вни-
мания заслуживают результаты хирургического лече-
ния нарушений ритма сердца. В когорте из 1342 пациен-
тов не зарегистрировано ни одного летального исхода 
(0 %), что свидетельствует о высоком профиле безопас-
ности современных интервенционных вмешательств. 
Прогресс в области клинической электрофизиологии 
позволяет рассматривать данные методики как способ 
радикальной коррекции тахиаритмий, обеспечивающий 
полное выздоровление и возможность отказа от пожиз-
ненной антиаритмической терапии [24].

Анализ объемов помощи по центрам (см. табл. 1) 
вскрывает значительную диспропорцию. На долю 
топ-5 центров (НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева, НМИЦ 
им. ак. Е.Н. Мешалкина, ФЦССХ (Астрахань, Пенза), 
НМИЦ им. В.А. Алмазова) приходится более 40 % 
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всех операций. Лидер  (НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева) 
выполняет 2709 операций, в то время как ряд областных 
больниц – менее 50–100 в год. Мировая дискуссия на 
тему «централизация против доступности по месту 
жительства» актуальна и для России [25]. С одной 
стороны, концентрация сложных случаев (категории 
4–5 RACHS II) в федеральных центрах обеспечивает на-
копление опыта и улучшение исходов. С другой сторо-
ны, региональные центры жизненно необходимы для 
оказания экстренной помощи, выполнения этапа ста-
билизации и проведения стандартных операций (кате-
гории 1–2). Данные реестра показывают, что система ра-
ботает по смешанной модели. Критически важно, чтобы 
«малые» центры адекватно оценивали свои возможно-
сти и своевременно направляли пациентов с комплекс-
ными пороками в учреждения экспертного уровня. 

Многоэтапная гемодинамическая коррекция 
сложных врожденных пороков сердца остается 
одним из наиболее трудных разделов детской 
кардиохирургии [26; 27]. Анализ результатов завер-
шающих этапов лечения демонстрирует обнадежи-
вающую картину: госпитальная летальность при опе-
рации Фонтана (50 наблюдений, 4,00 %) и операции 
Гленна (104 наблюдения, 3,84 %) находится на соци-
ально приемлемом уровне, сопоставимом с данными 
ведущих мировых клиник. Эти цифры подтверждают, 
что при успешном прохождении неонатального пери-
ода прогноз для пациентов с единственным желудоч-
ком становится благоприятным.

Однако проблемным местом и основным 
источником потери пациентов остается начальный 
паллиативный этап [28]. Показатели летально-
сти при выполнении системно-легочных ана-
стомозов (СЛА), составившие 9,74 % (категория 
риска 4), являются тревожным сигналом. Вопреки 
распространенному мнению о технической простоте 
наложения анастомоза, данное вмешательство требует 
филигранного интраоперационного управления 
балансом легочного и системного кровотока (Qp/Qs). 
Высокая летальность в этой группе, вероятно, отражает 
трудности послеоперационной стабилизации у детей 
с нестабильной гемодинамикой.

В этом контексте принципиально важным 
представляется сравнительный анализ хирургических 
и интервенционных методов обеспечения 
легочного кровотока. Наши данные показывают, что 
стентирование открытого артериального протока 
у дуктус-зависимых пациентов (101 процедура) 
сопровождалось летальностью 4,95 %, что практиче-
ски в 2 раза ниже показателей хирургического СЛА 
(9,74 %). Эффективность эндоваскулярного подхо-
да, особенно у маловесных и соматически тяжелых 

новорожденных, подтверждает актуальность миро-
вого тренда на внедрение гибридной стратегии [29]. 
Стентирование ОАП в данном случае выступает не 
просто альтернативой, а более безопасным «мостом» 
к радикальной или следующей паллиативной коррек-
ции, позволяя минимизировать хирургическую трав-
му в критическом периоде [30].

Ограничения исследования
При интерпретации данных необходимо учитывать 

ряд ограничений. Во-первых, исследование носит 
ретроспективный характер. Во-вторых, хотя 
использование шкалы RACHS II является шагом вперед, 
она оценивает только процедурный риск, не учитывая в 
полной мере коморбидность пациента (недоношенность, 
генетические синдромы, экстракардиальная патология). 
Пациент с простым дефектом межжелудочковой 
перегородки, но тяжелой пневмонией и почечной не-
достаточностью имеет гораздо более высокий риск, 
чем здоровый ребенок с тем же пороком, но RACHS II 
уравнивает их. Кроме того, в базе данных наблюдается 
некоторая неполнота в градации «первичная/повторная» 
операция (сумма процентов не равна 100 %), что ука-
зывает на необходимость совершенствования ведения 
медицинской документации и ввода данных в реестр 
на местах. Также важным аспектом является определе-
ние летальности. Мы использовали 30-дневную и госпи-
тальную летальность. Однако в современной кардиохи-
рургии все большее значение приобретает 90-дневная 
летальность и отдаленная выживаемость, так как, напри-
мер, после операции Norwood значимая часть летальных 
исходов происходит в межэтапный период, уже после 
выписки из стационара.	  

Заключение
П р о в е д е н н ы й  а н а л и з  д а н н ы х  р е г и с т р а 

Межрегиональной общественной организации 
детских кардиохирургов за 2024 г. демонстрирует, 
что в РФ хирургическая помощь детям с ВПС 
обеспечивается на высоком уровне. Общая численность 
послеоперационной летальности не превышает 1,42 %, 
что соответствует современным мировым стандартам. 
Ключевыми факторами летального исхода, влияющими 
на исходы хирургического лечения, являются возраст 
пациента, тип и сложность оперативного вмешательства, 
а также применение искусственного кровообращения. 

Полученные результаты также указывают на 
необходимость дальнейшего развития перинатальной 
диагностики, совершенствования хирургических 
технологий, особенно в региональных медицинских 
центрах с отделениями ВПС, для обеспечения 
доступности высокотехнологичной помощи. 
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