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TREATMENT ANALYSIS OF CHILDREN WITH CONGENI-

TAL MULTIPLE DEVELOPMENT DEFECTS  

 
Congenital development defects (CDD) are a difficult medical and 

much more social problem. They are observed in 3-5% of newborns 

and are a cause of 20% infant deaths. The opportunity of modern ex-

amination methods as well as improvement in operative technique and 

perioperative care and rehabilitation gave a chance to improve consid-

erably the results of CDD patient treatment. However, CDD is further 

one of main lethality causes of newborns, infants and children of early 

years as well as one of key causes of children’s disability. It is not al-

ways able to make a full correction of congenital multiple develop-

ment defects. Alternate surgical treatment depends mainly on defect 

constituents and hospital potentials. Therefore, treatment algorithm of 

different combined development defects is not finally developed and 

under discussion. 

The aim of our research is to analyse the results of treatment and 

priority of helping children with congenital multiple development de-

fects, among of which there is a heart defect. 

It is done a retrospective analysis of medical documents on chil-

dren with congenital multiple development defects and congenital 

heart defects at the age of less than one year. All results were statisti-

cally worked out by means of an original computer program Microsoft 

Excel. 

Most of all congenital heart defects are combined with anomalies 

of the urinary system and the gastrointestinal tract, rarely they are 

combined with development defects of the nervous system, a skeleton 

and respiratory organs. The anomaly of a skeleton and the urinary sys-

tem influences rarely on a patient status, but does not need emergency 

surgical treatment. Critical congenital heart defects at CDD require 

surgical treatment first of all. Noncritical congenital heart defects in-

fluence on the course of postsurgical period and are to be taken into 

consideration while children with CCD undergo the treatment.  The 

anomaly of the gastrointestinal tract is crucial in the destabilization of 

a patient clinical state and needs surgical treatment in the very period 

of newbornness. Considerably higher mortality after surgical treatment 

is connected with doing palliative operations, but not with completed 

correction of development defects. 

Carrying out a research of multiple organ congenital anomalies 

makes it able to understand better aetiology and pathogenesis of their 

occurrence; moreover the profound analysis of the treatment provided 

makes it able to set priorities of helping such patients. 

Key words: congenital multiple development defects, congenital 

heart defects, children. 
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АНАЛІЗ ЛІКУВАННЯ ДІТЕЙ З МНОЖИННИМИ ВРОДЖЕ-

НИМИ ВАДАМИ РОЗВИТКУ 

Метою нашого дослідження було проаналізувати результати 

лікування та приорітетність надання допомоги дітям із множинни-

ми вродженими вадами розвитку, до складу яких входить вада сер-

ця. 

Проведено ретроспективний аналіз медичної документації дітей 

віком до року з МВВР і ВВС. Усі результати були статистично 

опрацьовані за допомогою оригінальної комп'ютерної програми 

Microsoft Excel. 

Найчастіше ВВС поєднувались з аномаліями сечовидільної сис-

теми та ШКТ, рідше – з вадами розвитку нервової системи, скеле-

ту, і органів дихання. Аномалії скелету чи органів сечовивідної 

системи рідко впливають на стан хворого і не вимагають ургентно-

го хірургічного лікування. Критичні ВВС, при МВВР, вимагають 

хірургічного лікування в першу чергу. Некритичні ВВС впливають 

на перебіг поопераційного періоду і повинні бути враховані при 

лікуванні дітей з МВВР. Аномалії шлунково-кишкового тракту є 

вирішальними у дестабілізації клінічного стану пацієнта і вимага-

ють хірургічного втручання вже у періоді новонародженості. Сут-

тєво вища смертність після хірургічного лікування пов’язана з ви-

конанням паліативних операцій, а не завершеної корекції вади роз-

витку. 

Ключові слова: множинні вроджені вади розвитку, вроджені 

вади серця, діти.. 
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АНАЛИЗ ЛЕЧЕНИЯ ДЕТЕЙ С МНОЖЕСТВЕННЫМИ ПО-

РОКАМИ РАЗВИТИЯ 

 

Целью нашего исследования было проанализировать результа-

ты лечения и приоритетность оказания помощи детям с множе-

ственными врожденными пороками развития, в состав которых 

входит порок сердца. 

Проведен ретроспективный анализ медицинской документации 

детей до года с МВПР и ВВС. Результаты статистически обработа-

ны с помощью оригинальной компьютерной программы Microsoft 

Excel. 

Чаще ВВС сочетались с аномалиями мочеполовой системы и 

желудочно-кишечного тракта, реже - с пороками развития нервной 

системы, скелета и органов дыхания. Аномалии скелета или орга-

нов мочевыводящей системы редко влияют на состояние больного и 

не требуют ургентного хирургического лечения. Критические ВВС, 

при МВВР, требуют хирургического лечения в первую очередь. 

Некритические ВВС влияют на течение послеоперационного пери-

ода и должны быть учтены при лечении детей с МВПР. Аномалии 

желудочно-кишечного тракта являются решающими в дестабилиза-

ции клинического состояния пациента и требуют хирургического 

вмешательства уже в периоде новорожденности. Существенно вы-

ше смертность после хирургического лечения связана с выполнени-

ем паллиативных операций, а не завершенной коррекции порока 

развития. 

Ключевые слова: множественные врожденные пороки разви-

тия, врожденные пороки сердца, дети. 
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Вступ  

Вроджені вади розвитку (ВВР) є складною 

медичною і щораз більшою соціальною пробле-

мою. Спостерігаються вони у 3 – 5 % новонаро-

джених і є причиною смерті 20% немовлят. 70 

% дітей з вадами розвитку помирають протягом 

першого місяця життя. Можливості сучасних 

методів обстеження (комп’ютерна томографія, 

магнітний резонанс), вдосконалення техніки 

операцій, периопераційного догляду і реабіліта-

ції дали можливість суттєво покращити резуль-

тати лікування пацієнтів з ВВР. Проте, ВВР і 

надалі залишаються однією з основних причин 

летальності новонароджених, немовлят і дітей 

перших років життя та однією з ведучих причин 

інвалідності у дітей. Летальність з приводу вро-

джених вад розвитку знижується набагато пові-

льніше, ніж летальність, зумовлена недоношені-

стю [1]. Ситуація ускладнюється при наявності 

у немовлят множинних вад розвитку (МВВР). 

До множинних вад розвитку відносять вади, які 

діагностовані щонайменше у двох органах різ-

них систем і одна з вад зумовлює важкий стан 

дитини. Третина дітей помирає від МВВР, скла-

довою яких є вада серця (ВВС). За даними літе-

ратури (залежно від методів діагностики) спів-

відношення додаткових несерцевих структур-

них аномалій серед дітей з ВВС становить від 

14,5% до 66,0% [2, 3]. Сьогодні в розвинутих 

країнах світу більшість вад розвитку діагносту-

ється пренатально, що дає можливість вибрати 

тактику лікування ще до народження дитини. 

Однак, не завжди можна провести повну корек-

цію МВВР, а почерговість хірургічного ліку-

вання в значній мірі залежить від складових 

вади і можливостей клініки. Тому алгоритм лі-

кування різних поєднаних  вад розвитку не є 

остаточно розробленим і дискутабульним. 

Мета роботи – проаналізувати результати 

лікування та приорітетність надання допомоги 

дітям із множинними вродженими вадами роз-

витку, до складу яких входить вада серця. 

Матеріали та методи дослідження 

Проведено ретроспективний аналіз медичної 

документації 180 дітей з МВВР і ВВС у віці до 

одного року, які лікувались у КЗ ЛОР ЛОДКЛ 

«ОХМАТДИТ» з 2005 по 2013 р. Першу групу 

(І) склали 156 (86,5 %) дітей з МВВР і ВВС. 

Друга (ІІ) група включила 24 (13,5 %) дитини з 

МВВР, в склад яких входила ВВС та цитогене-

тично підтверджений синдром Дауна. Вивча-

лись медичні карти стаціонарного хворого, кар-

ти амбулаторного спостереження, протоколи 

патологоанатомічного заключення. Усі резуль-

тати були статистично опрацьовані за допомо-

гою оригінальної комп'ютерної програми 

Microsoft Excel. Для обчислення достовірності 

результатів користувалися таблицею Стьюден-

та-Фішера. Результати оцінювались як вірогідні 

при Р≤0,05. 

Результати дослідження та їх обговорення 

Під спостереженням було 180 дітей з МВВР і 

ВВС, з яких 98 (54,5 %) хлопчиків і 82 (45, 5 %) 

дівчаток. У 26 (14,4 %) дітей було діагностовано 

дефект міжшлуночкової перетинки (ДМШП), у 

41 (22,8 %) – дефект міжпередсердної перетин-

ки (ДМПП), у 46 (25,6 %) – атріовентрикулярну 

комунікацію (АВК), у 41 (22,8 %) – відкриту 

артеріальну протоку (ВАП), у 4 (2,2 %) – коарк-

тацію аорти (КоА), два (1,1 %) випадки стенозу 

легеневої артерії (ЛС) та 5 (2,8 %) тетради Фал-

ло (ТОФ). У 3 (1,9 %) пацієнтів діагностовано 

синдром гетеротаксії та у 12 (7,6 %) інші склад-

ні вади серця, домінуючим компонентом яких 

були єдиний шлуночок, спільний артеріальний 

стовбур, подвійне відходження магістральних 

судин від правого шлуночка, транспозиція магі-

стральних судин, аномальний дренаж легеневих 

вен. Частота ВВС у досліджуваних групах пред-

ставлена в табл. 1. 

У дітей І групи виявлено 176, а у дітей ІІ – 27 

окремих несерцевих аномалій. Розподіл цих 

аномалій представлено в табл. 2. Оскільки деякі 

немовлята, окрім ВВС, мали більше однієї вро-

дженої вади розвитку, то загальна кількість 

окремих дефектів виявилась більшою, ніж кіль-

кість дітей, які були під спостереженням. Випа-

дки з відомими асоціаціями (наприклад, 

VACTER – асоціація, CHARGE - синдром) ана-

лізувались як МВВР. Найбільш поширеними 

несерцевими дефектами при ВВС були: аномалії 

сечовидільної системи - 87 (48,3 %) випадків, 

шлунково – кишкового тракту 66 (36,7 %), нер-

вової системи 32 (17,8 %). Рідше зустрічалися 

аномалії скелету – у 12 пацієнтів (6,7 %) та ор-

ганів дихання – у 6 (3,3 %). 

У дітей І групи ВВС найчастіше поєднува-

лись з аномаліями сечовидільної системи - 50,6 

% та ШКТ – 34,6 %; рідше – з вадами розвитку 

нервової системи – 18,6 %, скелету – 5,8 %, і 

органів дихання – 3,2 %. Дещо інше, хоча без 

достовірної різниці, співвідношення між вадами 

розвитку було отримано в ІІ групі: 50,0% паціє-

нтів з аномаліями розвитку органів ШКТ, 33,3% 

- з вадами розвитку сечовидільної системи, при-

близно однакова кількість дітей з вадами нерво-
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вої системи і скелету – 12,5% та 4,2% з аномалі-

ями органів дихання (Р≥0,05) (табл. 2). 

Ferencz C. і колеги в своєму повідомленні 

вказують, що найбільш часто ВВС поєднуються 

з аномаліями скелету (8,8 % – 35 %), сечостате-

вої системи (15,1 % - 23,1 %) та шлунково-

кишкового тракту (12,7 % – 25,3 %) [2]. Проте 

ми спостерігали, що ВВС в більшості випадків 

(48,3 %) поєднувалися з аномаліями сечової 

системи, що корелює з результатами вітчизня-

них досліджень (45 %) [4] та пояснюється спі-

льним походженням нирок і серця з мезодерми 

під час ембріонального розвитку. 

Таблиця 1 

Частота вроджених вад серця у дітей з множинними вродженими вадами розвитку 

Вада серця І група, n= 156 ІІ група, n= 24 Разом, n=180 

абс. % абс. % абс. % 

ДМШП 18 11,6 8 33,3 26 14,4 

ДМПП 39 25,0 2 8,3 41 22,8 

АВК 34 21,8 12 50,0 46 25,6 

КоА 4 2,6 0 0 4 2,2 

ЛС 2 1,3 0 0 2 1,1 

ВАП 40 25,6 1 4,2 41 22,8 

ТОФ 4 2,5 1 4,2 5 2,8 

Гетеротаксія 3 1,9 0 0 3 1,7 

Ін. складні 

ВВС 

12 7,7 0 0 12 6,6 

 

Вади розвитку нирок в нашому дослідженні 

включали гідронефроз, пієлоектазії, полікістоз 

нирок, вроджений міхурно-мисковий рефлюкс. 

Отриманий нами результат аномалій шлунково-

кишкового тракту (36,7 %) достовірно не відріз-

няється від результатів інших дослідників 

(25,3%) (Р≥0,05) [5]. Одночасне виникнення 

ВВС і аномалій системи шлунково-кишкового 

тракту може виникати внаслідок порушеної міг-

рації клітин нервового гребеня [6]. Серед вад 

розвитку спостерігались атрезія стравоходу, 

атрезія кишківника та ануса, незавершений по-

ворот кишківника. Проте, у пацієнтів ІІ групи, 

практично в 50% ВВС поєднувались з вадами 

ШКТ (Р≤0,05), зокрема з атрезією та незаверше-

ним поворотом кишківника (мальротація), здав-

ленням дванадцятипалої кишки, в тому числі 

кільцевидною підшлунковою залозою. Відомо, 

що атрезія кишківника є однією з найбільш по-

ширених причин кишкової непрохідності у но-

вонароджених і зустрічається в 1 на 2000 – 5000 

народжених живими. Однаково часто буває у 

хлопчиків та дівчаток. Перешкода в дванадця-

типалій кишці виникає на 10 тижні вагітності 

внаслідок неповної реканалізації дуоденального 

просвіту. Приблизно третина дітей з атрезією 

дванадцятипалої кишки – це діти з синдромом 

Дауна. Окрім цього, у дітей з синдромом Дауна 

у 30 % – 50% спостерігається кільцевидна підш-

лункова залоза [7],що може бути поясненням 

отриманих нами результатів у пацієнтів ІІ гру-

пи. 

 

Таблиця 2 

Частота поза серцевих вад розвитку, які поєднуються з вродженими вадами серця 

Вада серця І група, n= 156 ІІ група, n= 24 Разом, n=180 

абс. % абс. % абс. % 

Вади нирок 79 50,6 8 33,3 87 48,3 

Вади ШКТ 54 34,6 12 50,0 66 36,7 

Вади нервової сис-

теми 

29 18,6 3 12,5 32 17,8 

Вади кісток 9 5,8 3 12,5 12 6,7 

Вади органів ди-

хання 

5 3,2 1 4,2 6 3,3 

 



Авраменко І. Ю.                                                                                                   J. Clin. Exp. Med. Res., 2015;3(1):63-69 

67 

© Сумський державний університет, 2015                                                                                              

Наші дані не відрізняються від результатів 

дослідження Калашнікової Р. В. та колег, які 

виявили поєднані аномалії серця і нервової сис-

теми у 18 % пацієнтів (Р≥0,05) [4]. Нами діагно-

стовано наступні вроджені вади розвитку нер-

вової системи: гідроцефалія, мікроцефалія, де-

фекти очей. 

Невелику частку пацієнтів, які окрім вади 

серця мали дефекти скелету (6,7 %) можна по-

яснити тим, що до цієї групи не ввійшли діти з 

аномаліями м’язів та сполучної тканини. Stoll C. 

і колеги також діагностували вади скелету у 8,8 

% дітей з ВВС [8], що достовірно не відрізня-

ється від отриманих нами даних (Р≥0,05). У на-

ших пацієнтів спостерігались деформації груд-

ної клітки, аномалії пальців та хребта. 

ВВС були поєднані з такими вадами розвит-

ку органів дихання (3,3 %) як полікістоз легень, 

гіпоплазія легень, атрезія хоан, діафрагмальна 

кила. 

За час спостереження померло 85 (47,2%) ді-

тей з МВВР, в склад яких входила вада серця, з 

них: 74 (47,4%) пацієнти І і 11 (45,8%) – ІІ групи 

(Р≥0,05). 

Хірургічне лікування було проведено 68 

(37,8%) дітям з МВВР і ВВС, з яких померло 28 

(42,1%). В періоді новонародженості хірургічна 

допомога надавалась 31 (17,2%) пацієнту, а у 

віці після одного місяця – 37 (20,6%). Відсоток 

виживання прооперованих дітей після першого 

місяця життя, практично не відрізнявся від від-

сотку виживання новонароджених. Проводилась 

хірургічна корекція вроджених вад серця, ШКТ 

і органів дихання, які загрожували життю дити-

ни. Оперативне лікування не проводилось при 

наявності МВВР, які не вимагали термінового 

хірургічного лікування або були несумісні із 

життям. Таким чином, в першу чергу були про-

оперовані діти з ВВС та аномалією ШКТ, оскі-

льки вади цих органів становили найбільшу за-

грозу для життя, також серед оперованих були 

діти з вродженими вадами ЛОР- органів та ле-

гень. Операції з приводу вад розвитку нервової 

системи, скелету та органів сечовидільної сис-

теми не проводилось, оскільки вади нервової 

системи, в переважній більшості, були несумісні 

з життям, а вади скелету та органів сечовиділь-

ної не становили загрози для життя дітей. 

При аналізі хірургічного лікування виявлено, 

що з приводу ВВС хірургічна допомога надава-

лась 39 (21,7%) дітям. В періоді новонародже-

ності прооперовано 9 (5,8%) немовлят І і 5 

(20,8%) ІІ групи. Завершена корекція ВВС про-

ведена двом (1,3%) новонародженим І групи з 

транспозицією магістральних судин з добрим 

результатом. Системно-легеневі анастомози в 

періоді новонародженості були накладені 7 

(4,5%) пацієнтам І групи: двом (1,3%) з легене-

вим стенозом і синдромом гетеротаксії та трьом 

(1,9%) з тетрадою Фалло. Серед немовлят ІІ 

групи в періоді новонародженості проведено 

лише паліативне хірургічне лікування трьом 

(12,5%) немовлятам з АВК та двом (8,3%) з 

ДМШП (табл. 3). 

 

Таблиця 3 

Аналіз проведеного хірургічного лікування дітям з множинними вродженими вадами розвитку 

Вади 

роз- 

витку 

Тип опе-

рації 

І група, n=156 ІІ група, n=24 Всього, n=180 

завершена 

корекція 

паліатине 

лікування 

завершена 

корекція 

паліативне 

лікування 

завершена 

корекція 

паліативне 

лікування 

абс % абс % абс % абс % абс % абс % 

 

ВВС 

ургентна 2 1,3 7 4,5 0 0 5 20,8 2 1,1 12 6,7 

планова 15 9,6 8 5,1 2 8,3 0 0 17 9,4 8 4,4 

 

ШКТ 

ургентна 5 3,2 8 5,1 2 8,3 0 0 7 3,9 8 4,4 

планова 11 7,1 0 0 1 4,2 0 0 12 6,7 0 0 

Орга-

ни 

диха-

ння 

ургентна 2 1,3 0 0 0 0 0 0 2 1,1 0 0 

планова 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

 

Разом 

ургентна 9 5,8 15 9,6 2 8,3 5 20,8 11 6,1 20 11,1 

планова 26 16,7 8 5,1 3 12,5 0 0 29 16,1 8 4,4 

 

У віці після одного місяця 17 (9,4%) пацієн-

там зроблено завершену хірургічну корекцію і 8 

(4,5%) – паліативну операцію на серці. У відда-

леному поопераційному періоді від серцевої 

недостатності померло 4 (16%). У віці після од-

ного місяця завершена хірургічна корекція про-

ведена 15 (9,6%) дітям І групи. 8 (5,1%) пе-

рев’язано відкриту артеріальне протоку, 4 
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(2,6%) ушито ДМШП, двом (1,3%) ліквідовано 

коарктацію аорти і одній (0,6%) дитині допомо-

га надана з приводу АВК. У ІІ групі після міся-

чного віку двом (8,3%) пацієнтам ушито 

ДМШП. ВАП у дітей з синдромом Дауна не 

створював значних гемодинамічних проблем, 

тому хірургічна корекція відтерміновувалась 

(Р<0,05). Паліативна хірургічна допомога – зву-

ження легеневої артерії – після місячного віку 

надавалась лише 8 (5,1%) пацієнтам І групи 

(Р≥0,05): 4 (2,6%) з АВК, трьом (1,9%) з ДМШП 

і одній (0,6%) дитині з подвійним відходженням 

магістральних судин від правого шлуночка. 

Двом дітям І групи з ТМС, які померли в ран-

ньому віці, не надавалась хірургічна допомога 

оскільки важкість стану була обумовлена несу-

місними з життям множинними вродженими 

вадами розвитку. Немовлятам з ТОФ не прово-

дилась хірургічна корекція вади серця, в зв’язку 

з компенсованим станом і відсутністю згоди 

батьків. 

29(16,1%) дітей з МВВР було прооперовано 

з приводу несерцевих вад. Причому радикальна 

корекція була проведена 21(72,4%) пацієнту, з 

яких 14 (66,7%) померло. Після паліативного 

хірургічного лікування померли усі 8 (100%) 

дітей (табл. 3). Діти, яких вдалось врятувати, 

мали гемодинамічно не значимі ВВС, і навпаки, 

у дітей, які померли, ВВС мали суттєвий нега-

тивний вплив на перебіг поопераційного періо-

ду 

З приводу аномалій ШКТ прооперовано 27 

(15%) дітей. В періоді новонародженості паціє-

нтам обох груп хірургічна допомога була надана 

в однаковому відсотку випадків: прооперовано 

13 (8,3%) немовлят І і двоє (8,3%) ІІ групи. 

У І групі завершена корекція проведена двом 

(1,3%) новонародженим з атрезією стравоходу 

та трьом (1,9%) з кишковою непрохідністю. 

За даними літератури атрезія стравоходу зу-

стрічається в 1 на 3750 – 4500 народжених жи-

вими. У 85% з них спостерігається нориця між 

трахеєю і нижнім сегментом стравоходу (диста-

льна трахеостравохідна нориця), у 6% атрезія 

стравоходу не супроводжується норицею, а у 

2% наявна проксимальна трахеостравохідна 

нориця. Обидві – проксимальна і дистальна тра-

хеостравохідні нориці – діагностуються у 7% 

дітей з атрезією стравоходу. У таких дітей, осо-

бливо з трахеостравохідною норицею, швидко 

розвиваються важкі аспіраційні пневмонії, що 

значно погіршує стан дитини і результати хірур-

гічного лікування [9]. 

Двоє (8,3%) дітей ІІ групи також були проо-

перовані в періоді новонародженості з приводу 

кишкової непрохідності (мембрана дванадцяти-

палої кишки і кільцевидна підшлункова залоза). 

В подальшому одна з цих дітей, у якої була 

ТОФ, померла в піврічному віці від бактеріаль-

ного ендокардиту. Атрезія кишківника є най-

більш поширеною причиною кишкової непрохі-

дності у новонароджених і зустрічається в 1 на 

2000 – 5000 народжених живими з однаковою 

частотою у хлопчиків та дівчаток [10]. Відомо, 

що перешкоди у дванадцятипалій кишці відно-

сяться до високої кишкової непрохідності, ста-

новлять велику загрозу для життя дитини і ви-

магають швидкої корекції. 

В періоді новонародженості було зроблено 

наступні паліативні операції:  в І групі сигмос-

томи були накладені 5 (3,2%) пацієнтам з при-

воду кишкової непрохідності і одному (0,6%) – 

колостома в зв’язку з атрезією ануса, двом 

(1,3%) новонародженим проведено перев’язку 

трахеостравохідної нориці при атрезії стравохо-

ду. Одна (4,2%) дівчинка з ІІ групи планово 

прооперована з приводу мальротації кишківника 

(табл. 3). 

Діафрагмальні кили зустрічаються в 1 на 

2000 – 5000 народжених живими. У 85% випад-

ків дефекти в діафрагмі лівобічні, у 13% – пра-

вобічні і в 2% – білатеральні. Приблизно 30% 

плодів з діафрагмальною килою помирають до 

народження від хромосомних або летальних не 

легеневих вад розвитку [11]. Діафрагмальні ки-

ли майже в 50% випадків супроводжуються до-

датковими дефектами – серця, сечостатевої сис-

теми, ШКТ, хромосомними аномаліями – і, як 

правило, гіпоплазією легень з вираженою в бі-

льшій чи меншій мірі легеневою гіпертензією. 

Наявність органів черевної порожнини в груд-

ній клітці, які проникають через дефекти в діаф-

рагмі, приводить до зміщення середостіння, 

стиснення легеневої тканини, погіршення роз-

витку і росту легень, в результаті чого виникає 

гіпоплазія легень не лише в ураженій частині, а 

й в контрлатеральній [12]. При діафрагмальних 

килах в першу чергу хірургічне лікування поля-

гало в проведенні пластики діафрагми і було 

проведене двом (1,3%) немовлятам (табл. 3). 

Таким чином, в першу чергу проводилась 

повна або паліативна корекція ВВС – 78 (43,4%) 

випадків, на другому місці вади ШКТ – 54 

(30%) і органів дихання – 4 (1,1%) (Р<0,05), які 

становили найбільшу загрозу для життя дитини. 

Повну хірургічну корекцію ВВР, або максима-
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льно наближену до нормальної анатомії, не зав-

жди можна було провести із-за важкого стану 

дітей, зумовленого дихальною, серцево-

судинною, нирковою недостатністю та іншими 

вадами, а також приєднанням гнійно-септичних 

ускладнень. Окрім того, існує високий ризик 

смерті таких пацієнтів в поопераційному періо-

ді. Паліативні операції хоч і не дають можливо-

сті провести анатомічну корекцію вади, але до-

зволяють врятувати життя дитини і, по можли-

вості, в подальшому провести вже повну анато-

мічну корекцію. 

 

Висновки  

1. Першочергово повинні коригуватись 

вроджені вади розвитку, які загрожують життю 

дитини. 

2. Критичні ВВС при МВВР становлять 

найбільшу загрозу для життя дітей і вимагають 

хірургічного лікування в першу чергу. Некрити-

чні ВВС впливають на перебіг поопераційного 

періоду і повинні бути враховані при лікуванні 

дітей з МВВР. 

3. Дуже часто аномалії шлунково-

кишкового тракту є вирішальними у дестабілі-

зації клінічного стану пацієнта і вимагають хі-

рургічного втручання вже у періоді новонаро-

дженості. 

4. Як правило, аномалії скелету чи органів 

сечовивідної системи рідко впливають на стан 

хворого і не вимагають ургентного хірургічного 

лікування. 

5. Суттєво вища смертність після хірургі-

чного лікування пов’язана з виконанням паліа-

тивних операцій, оскільки вони проводились 

дітям в дуже важкому стані по життєвих пока-

зах. Паліативні втручання тимчасово вирішують 

проблеми легеневої гіпертензії і гіпоксії при 

вроджених вадах серця та живлення дитини при 

вадах шлунково-кишкового тракту. 

6. Завершена корекція при хірургічному 

лікування вроджених вад розвитку сприяє усу-

ненню гемодинамічних проблем при ВВС і від-

новленню анатомії при вадах ШКТ у післяопе-

раційному періоді і кращим результатам.
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