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Abstract: The problem of protecting the health of mother and child is in the center of attention of 

scientists around the world. Congenital heart defects of the fetus are the most common 

malformation with a population frequency of 8-12 cases per 1000 newborns. The social side of the 

problem lies in the fact that congenital pathology of the cardiovascular system causes 50% of early 

neonatal and 20-25% perinatal mortality [26]. 
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Introduction 

В структуре причин перинатальных потерь ВПР занимают второе место [14]. В 

Узбекистане в 2004 году ВПР составили 9% в структуре младенческой смертности и 

8,2% - в структуре смертности детей первых 5 лет [19]. В постнеонатальном периоде 

умирают более 50% детей в возрасте до 1 года жизни [12]. 

В результате планирования семьи в более позднем возрасте повышается риск 

врожденных пороков развития, бесплодия, необходимости применения вспомогательных 

репродуктивных технологий, осложненного протекания беременности вследствие наличия 

хронических заболеваний и других расстройств  здоровья. Как свидетельствуют 

фактические данные, на шансы матерей для успешной беременности и рождения здорового 

ребенка большое влияние оказывают ее образовательный уровень, состояние здоровья и 

питание, социально-экономическое положение и качество получаемых ею медицинских и 

социальных услуг[13]. 
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Критические ВПС являются одной из основных причин детской смертности и 

заболеваемости во всем мире. Ранняя диагностика и своевременное вмешательство может 

значительно снизить вероятность неблагоприятного исхода. Однако, исследования, 

проведенные в Соединенных Штатах и других развитых странах,  показали, что 30%-50% 

детей с критическими ВПС выписываются после рождения, будучи не выявленными .  Этот 

диагностический пробел, вероятно, будет еще выше в странах с низким уровнем ресурсов. 

Несколько крупных рандомизированных исследований показали, что использование 

универсального пульс-оксиметр скрининга (ПОС) на момент выписки из стационара 

новорожденных может помочь в ранней диагностике таких детей. Использование ПОС для 

ранней диагностики  критических ВПС соответствует критериям, необходимым для 

включения в универсальный пульт обследования новорожденных и может быть принятой 

во всем мире[4]. 

Критические ВПС требуют раннего хирургического вмешательства и без 

вмешательства очень высокая уровень смертности и выживания со значительной 

инвалидностью. В последние несколько лет, пульсоксиметрия для скрининга критических 

ВПС у новорожденных был добавлен в список рекомендуемых равномерных скрининг 

панелей. Результат положительного скрининг-теста гарантирует эхокардиограмма для 

оценки критических ВПС [1]. 

Хорошо известно, что тимус является эндокринно- лимфоидным органом и играет 

значительную роль нейро-эндокринно-иммунных взаимосвязях в организме ребенка. 

Вилочковая железа  (ВЖ) у детей увеличивается возрастом, а достигает своего весового 

максимума в возрастной период 6-14 лет.  Физиологическая инволюция начинается с 1года, 

происходит особое изменение её структуры [24]. По экспрессии цитокератинов в 

эпителиальных клетках тимуса при ВПС прослежена взаимосвязь состояния 

ретикулоэндотелиальной стромы тимуса и количества рецепторных эксцизионных колец 

(REC) в популяции периферических Т-лимфоцитов [18]. 

У детей с ВПС установлена морфологическая картина преждевременного «старения» 

тимуса с признаками его функциональной дисфункции. Активация апоптоза, дисбаланс 

между пролиферативными и апоптическими процессами, нарушение субпопуляционного 

соотношения лимфоцитов- предпосылки иммунодефицитного состояния[23]. 

Установлено, что при ВПС отмечаются изменения структуры и  нарушение  

гистоархитектоники  ВЖ. Уменьшается коэффициент коркового и мозгового вещества, 

отмечается кистозное перерождение тимических телец, что  свидетельствуют о выраженной 

реакции ВЖ на существование организма в условиях гипоксии и длительного нарушения 

сердечной гемодинамики при ВПС. Указанные морфологические изменения ВЖ 

свидетельствуют о её недостаточности. Это, в свою очередь, обусловливает 

неблагоприятное течение послеоперационного периода ВПС у детей [21].  
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Известно, что у детей с ВПС часто отмечается увеличение размеров вилочковой 

железы (ВЖ). В большинстве случаев тимомегалия приводит к техническим сложностям 

при проведении коррекции ВПС и, как результат, возникает необходимость частичного 

удаления ВЖ. Тактика лечения и прогноз у больных с ВПС во многом зависит от 

иммунологических показателей, которые непосредственно связаны со структурой и 

функцией вилочковой железы. Дети с увеличенной ВЖ относятся к категории лиц с низкой 

надежностью биологических систем организма и для улучшения результатов оперативной 

коррекции ВПС у детей необходимо учитывать состояние ВЖ [11]. 

 Установлено, что удаление тимуса в первые 3 мес жизни приводит к снижению 

количества и функциональной активности Т-клеток и снижению эффективности иммунной 

защиты в детском возрасте. Снижение содержания Т-клеток происходит на протяжении 1-

го года после тимэктомии. В то же время после тимэктомии регистрируется усиление 

пролиферации наивных Т-клеток, что свидетельствует об активации гомеостатических  

процессов в этой клеточной популяции[5]. 

Изучены показатели иммунного статуса у детей, подвергнутых хирургическому 

вмешательству по поводу ВПС без тимэктомии или с тимэктомией разной степени 

полноты. Установлено, что изменение нормального режима эмиграции Т-клеток из тимуса, 

в частности под влиянием тимэктомии, существенно влияет на количество как Т-, так и и В-

лимфоцитов в периферической крови, что не может не сказаться на состоянии 

иммунологических функций. При этом существенно, что подобный эффект может быть 

следствием не только полной, но и частичной тимэктомии, т.е. того оперативного 

вмешательства, которое обычно сопровождает операции по поводу ВПС у детей[25]. 

Исследованиями доказано наличие корреляционной взаимосвязи между развитием 

тимуса до пубертатного возраста и состояния щитовидной железы.  Состояние и 

длительность периода гипотиреоза определяют степень выраженности морфологических и 

морфометрических изменений тимуса[27]. 

Тимэктомия при оперативном лечении ВПС приводит к снижению тимических 

наивных Т-лимфоцитов хелперов с фенотипом CD3+, CD4+, CD45RA+,  CD31+ в 

периферической крови [17]. 

У практически здоровых беременных на протяжении всего периода гестации по 

сравнению с небеременными женщинами того же возраста наблюдается достоверное 

увеличение объема ЩЖ, повышение уровня тиреоидных гормонов Т3 и Т4 и также 

снижение уровня ТТГ, не выходящее за пределы референсных значений. Клинических 

проявлений, указывающих на нарушение функции ЩЖ во время беременности, не 

получено, что свидетельствует о функциональных изменениях тиреоидного статуса, 

связанных с физиологической гестационной перестройкой метаболических процессов [22]. 
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Вопрос о влиянии субклинического гипотиреоза (СГ) на сердечно- сосудистую систему 

остается открытым. У лиц молодого возраста СГ ассоциируется с более значимыми по 

сравнению с контролем нарушениями глобальной и сегментарной диастолической функции 

и эластичности артерий[15]. 

Анализ параметров функциональной активности гипофизарно-тиреоидной  системы 

выявил однозначное снижение гипофизарной продукции ТТГ у больных детей с 

бронхолегочной патологией по сравнению со здоровыми. Течение бронхолегочной 

патологии у детей раннего возраста сопровождается дисфункцией гипоталамо-

гипофизарно-тиреоидной системы[16]. 

Принципиально новым этапом в развитии представлений о взаимодействии 

эндокринной и иммунной систем стало постулирование двусторонних отношений между 

глюкокортикоидными гормонами (ГКС) и иммунологическими факторами. Известно, что 

не только ГКС оказывают влияние на важнейшие  механизмы  иммунной системы, но и 

многие цитокины (интерлейкины) способны воздействовать на гормональный гомеостаз. 

ГКС участвуют в нейрогуморальном обеспечении иммунного гомеостаза. Они 

воздействуют на все стадии развития воспаления: иммунную, патохимическую и 

патофизиологическую,- являясь таким образом, мультимодальными иммунорегуляторами.  

Кортизол- важнейший стрессорный гормон, обладающий широким спектром действия 

на клетки- мишени, в том числе и противовоспалительным. Измерение утреннего уровня 

кортизола в сыворотке крови позволяет оценить функциональную реактивность 

гипоталамо- гипофизарной-надпочечниковой  (ГГН) системы, а исследование базального 

(ночного) уровня- оценить напряженность функционирования надпочечников, что является 

информативным тестом состояния здоровья человека, его адаптации к окружающей среде, а 

в случае болезни- тестом прогноза ее обострения и исхода[6,7,9]. 

Но в доступных литературах сведения по изучению уровня кортизола при ВПС  

отсутствуют, что требует дальнейшего изучения состояния ГГН системы при ВПС у детей. 

Отсутствуют данные о наблюдении за больными с врожденной дисфункцией коры 

надпочечников (ВДКН). Наряду с этим существуют проблемы преемственности в ведении 

таких пациентов[7,10]. 

В литературе имеются новые доказательства в отношении влияния микроструктурных 

нарушений головного мозга на течение ВПС. Установлено, что ранние структурные и 

микроструктурные нарушения развития головного мозга могут иметь непосредственные 

функциональные последствия, которые проявляются как характерные изменения 

нейрональной сети. Продолжительные ранние изменения в развивающихся нейронах могут 

быть ответственными за стойкого нейрокогнитивного ухудшения у подростков с ВПС[2]. 
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После усовершенствования оперативного лечения ВПС осложнения со стороны 

нервной системы приобрели не только академический интерес, но и практическое значение. 

У детей с ВПС и судорожным синдромом отмечались микросимптомы поражения ЦНС на 

разных уровнях: нарушение конвергенции глазных яблок, слабость отводящих мышц глаз, 

равномерное оживление сухожильных и периостальных рефлексов. Эти нарушения были 

связаны с хронической мозговой сосудистой недостаточностью и гипоксемией[3,8]. 

 

Заключение. 

Таким образом, ВПС у детей в мировом масштабе сохраняет свою актуальность. 

Одновременно с этим повышается выживаемость детей и взрослых с оперированным 

ВПС, что определяет необходимость проведения исследований с целью поиска 

факторов, влияющих на продолжительность и качество жизни этих пациентов. 

В настоящее время интерес к механизмам врожденного иммунного ответа (ВИО) на 

различные инфекционные агенты (ИА) проявляется в большом количестве публикаций на 

эту тему. Недостаточно изучен механизм нейро-гуморальной регуляции в зависимости от 

периода жизни больного при ВПС, отсутствуют данные по изучению связь иммунитета и 

эндокринного статуса больных детей при этом. 

В мире проводится широкий круг научных исследований по изучению врожденных 

пороков сердца у детей с разработкой дифференцированных программ по ведению данной 

категории детей. В связи с этим, бесспорной является актуальность изучения иммуно-

эндокринологических  особенностей больных детей  с целью установления 

преемственности в ведении и повышении качества оказываемой им медицинской помощи.  
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