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Стаття присвячена актуальній проблемі дитячої неврології, дитячої кардіології та дитячої кардіохірургії, зокрема, особливостям  
нейропсихічного розвитку (НПР) у дітей з вродженими вадами серця (ВВС).
Мета — навести огляд сучасних досліджень щодо діагностики НПР у дітей з ВВС, що є необхідною умовою оптимізації догляду  
за пацієнтами та розробки плану реабілітації.
Актуальність теми обумовлена недостатністю досліджень щодо ранньої діагностики порушення НПР цієї категорії дітей. Розглянуто 
особливості розвитку та ушкодження головного мозку в дітей з ВВС. Висвітлено взаємозв’язок між дією різноманітних епігенетичних 
чинників і патофізіологічних факторів, які впливають на НПР у дітей з ВВС. Показано особливості діагностики порушень НПР у дітей 
з ВВС за допомогою нейромоніторингу, шкал і тестів (ближня інфрачервона спектроскопія, електроенцефалографія, магнітно-резо-
нансна томографія, ультразвукове дослідження, шкали Бейлі, шкала Пібоді). 
Висновки. Визначено взаємозв’язок між типом вади серця та особливостями НПР дитини. Підтверджено несприятливий вплив  
ціанотичних вад серця на нейророзвиток дитини. Рання діагностика ВВС, у тому числі пренатальна, а також своєчасна хірургічна  
корекція в ранньому віці значно поліпшують результати хірургічного лікування та позитивно впливають на подальший НПР. Наголоше-
но на продовженні пошуків ранніх діагностичних маркерів для оптимізації лікування нейропсихічних порушень у дітей з ВВС, а також  
розробки ефективних методик реабілітації цієї категорії дітей.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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The article is devoted to the actual problem of children’s neurology, children’s cardiology and children’s cardiac surgery — namely, the features 
of neuropsychological development (NPD) in children with congenital heart defects (CHD).
Purpose — to review modern research on the diagnosis of NPD in children with CHD, which is a necessary condition for optimizing patient 
care and developing a rehabilitation plan.
The topicality of the topic is due to the lack of research on the early diagnosis of the violation of the NPD of this category of children. Consider 
features of development and damage to the brain in children with congenital heart defects. The relationship between the action of various 
epigenetic factors and pathophysiological factors that influence neuropsychological development in children with CHD is highlighted. Features 
of diagnosis of NPD in children with CHD using neuromonitoring, scales and tests (near-infrared spectroscopy, electroencephalography, mag-
netic resonance imaging, ultrasound, Bailey scales, Peabody scale) are shown.
Conclusions. The relationship between the type of heart defect and the features of the child’s NPD has been determined. The adverse effect 
of cyanotic heart defects on the child’s neurodevelopment has been confirmed. Early diagnosis of CHD, including prenatal, and timely surgical 
correction at an early age significantly improve the results of surgical treatment and exert a positive influence on further NPD. The emphasis is 
on continuing the search for early diagnostic markers in order to optimize the treatment of NPD in children with CHD, as well as the development 
of effective rehabilitation methods for this category of children.
No conflict of interests was declared by the authors.
Keywords: children, brain, congenital heart defects, diagnosis, neurodevelopment.

Вроджені вади серця (ВВС) є найпо-
ширенішими серед усіх форм вродже-
них вад, що становить 30% [14]. З усіх 

ВВС 50–60% потребують хірургічної корекції,  
а 25% є критичними. Глобальна поширеність 
ВВС при народженні за 2017 р. становила  
1,8 випадку на 100 живонароджених [14]. Завдя-
ки прогресу в хірургічному лікуванні ВВС 
значно збільшився відсоток дітей, які вижили,  

навіть при критичних вадах серця. У зв’язку  
з цим розробляються чіткі показання до ради-
кальних або етапних кардіохірургічних втру-
чань, а також удосконалюються окремі ме-
тодики [23,39,46,50]. Однак водночас існує 
підвищений ризик порушення нейропсихічного 
розвитку (НПР) у цієї групи пацієнтів [28].

Згідно з Міжнародною статистичною кла-
сифікацією хвороб та споріднених проблем 
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охорони здоров’я (ICD-10, або МКХ-10),  
ВВС віднесені до Q20-Q28: вроджені вади роз- 
витку системи кровообігу:

Q20. Вроджені вади розвитку порожнин  
серця та сполучень

Q21. Вроджені вади розвитку серцевої пере-
городки

Q22. Вроджені вади розвитку легеневого  
та тристулкового клапанів

Q23. Вроджені вади розвитку аортального  
та мітрального клапанів

Q24. Інші вроджені вади розвитку серця
Запропоновано кілька класифікацій ВВС, 

в основу яких покладено гемодинамічні, ана-
томічні та інші ознаки (табл.).

Патогенетичні механізми формування ВВС 
водночас значно впливають на дозрівання  
нервової системи, а в подальшому і на порушен-
ня НПР у цієї групи дітей. Гемодинамічні зміни 
передусім змінюють кровопостачання головно-
го мозку та мають певні особливості при ціано-
тичних ВВС і неціанотичних ВВС [38].

Американська кардіологічна асоціація реко-
мендує проводити універсальний скринінг і дов-
готривале спостереження за НПР у всіх дітей з 
ВВС, доповнюючи вже існуючі рекомендації, 
опубліковані Американською академією педіа-
трії [11]. Також розроблено алгоритм для спо-
стереження та скринінгу розвитку дітей з ВВС із 
використанням нейромоніторингу цих пацієнтів. 
Важливість раннього виявлення порушень НПР 
свідчить про те, що більш раннє втручання 
поліпшує результати лікування дітей з ВВС [7].

Актуальність теми обумовлена недостатні-
стю досліджень щодо ранньої діагностики пору-
шення НПР цієї категорії дітей [49].

Мета роботи — навести огляд сучасних до-
сліджень щодо діагностики НПР у дітей з ВВС, 
що є необхідною умовою оптимізації догляду  
за пацієнтами та розробки плану реабілітації.

Консорціум Європейської асоціації мозку  
та вроджених вад серця (The European 
Association Brain and Congenital Heart Disease 
(ABC) Consortium) — багатоцентрова та бага-
тодисциплінарна група фахівців, метою якої  
є сприяння дослідженням у сфері розвитку моз-
ку в дітей з ВВС для подальшого поліпшення 
НПР немовлят. З метою створення програм 
нейромоніторингу в цієї групи дітей у країнах 
Європи з квітня 2019 року по червень 2020 року 
розроблено структуроване онлайн-опитуван-
ня та надіслано до дитячих кардіохірургічних 
центрів. За результатами опитування, у 2022 р. 
представлено велику різноманітність методів 
передопераційного нейромоніторингу. Най-
частішою методикою нейровізуалізації була 
нейросонографія (НСГ). Значно рідше вико-
ристовували магнітно-резонансну томографію 
(МРТ) головного мозку — передопераційно 
у 72% і післяопераційно у 44% випадків. Най-
частіше використовували ближню інфрачер-
вону спектроскопію. До маркерів ушкодження 
центральної нервової системи (ЦНС), зокрема 
головного мозку, віднесено визначення рівня 
нейроспецифічних білків: нейроспецифічної 
енолази (NSE), білка S-100 або гліального фі-
брилярного кислого білка (GFP). За даними 
Maria Feldmann та співавт. [11], визначення рів-
ня вищеозначених нейроспецифічних білків як 
маркерів ушкодження головного мозку викори-
стовували лише декілька центрів [11,12].

Отже, результати опитування свідчать,  
що не у всіх центрах серця в Європі розробле-
но алгоритм оцінки неврологічного статусу  
та системи внутрішньочерепних гомеостатич-
них систем у вищезазначеній категорії дітей як 
у передхірургічному, так і в післяхірургічному 
періодах. Підкреслено необхідність розроблен-
ня алгоритму нейромоніторингу, заснованого на 
доказах [12].

Таблиця
Класифікація вроджених вад серця за Марденом

Примітки: ДМШП — дефект міжшлуночкової перегородки, ДМПП — дефект мідпередсердної перегородки, ВАП — відкрита артеріаль-
на протока, АВК — атріо-вентрикулярна комунікація, МКК — мале коло кровообігу, СЛА — стеноз легеневої артерії, ВКК — велике коло 
кровообігу, САо — стеноз аорти, ТМС — транспозиція магістральних судин, ЗАС — загальний артеріальний стовбур, ЄШС — єдиний 
шлуночок серця.

Особливості гемодинаміки
Ціаноз

відсутній наявний
Збагачення МКК (50–60%) ДМШП, ДМПП, ВАП, АВК ТМС+ДМШП, ЗАС, ЄШС
Збіднення МКК СЛА ТМС+СЛА, тетрада Фалло
Обструктивні вади системного кровотоку (ВКК) САо, аортальний стеноз
Без суттєвих  
порушень гемодинаміки

Декстракардія, аномалія  
розташування судин
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Етіопатогенетичні фактори порушення ней-
ропсихічного розвитку

Продовжують активно вивчатися патогене-
тичні механізми порушення НПР у дітей з ВВС. 
Hedwig Hubertineet та співавт. [13] системати-
зовано фактори впливу на НПР дитини залеж-
но від віку, у тому числі хірургічне лікування 
(рис. 1).

За даними дослідження визначено прена-
тальні, перед- і післяхірургічні фактори сере-
довища та сімейні, пізні вроджені та медичні 
фактори впливу на НПР відповідно до вікового 
періоду. Серед пренатальних факторів впливу 
на плід наведено: генетичні та синдромаль-
ні аномалії, дисфункцію кровообігу плода,  
дисфункцію ауторегуляції судин головного моз-
ку, затримку дозрівання головного мозку. Се-
ред передхірургічних факторів впливу в період  
новонародженості виділено: тип і тяжкість вади 
серця, ціаноз, нестабільність гемодинаміки,  
мікроцефалію, недоношеність, низьку вагу  
при народженні.

За даними Melinda Barkhuizen і співавт.  
та A.M. Rudolph [5], які досліджували вплив 
критичної вади серця на пренатальний розви-
ток головного мозку, повідомлено про незрілість 
структур головного мозку в доношених дітей 
[36].

Окрему групу дітей становлять пацієнти  

з ціанотичними ВВС, які мають знижене поста-
чання кисню до головного мозку, що призво-
дить до порушення дозрівання нервової си-
стеми, порівняно з дітьми з неціанотичними  
ВВС (рис. 2) [52].

За даними S. Zhua та співавт. (2020) показа-
но патогенетичний вплив факторів, що спри-
чиняють неврологічний дефіцит, насамперед 
передопераційних, інтраопераційних та після- 
операційних факторів.

У дітей з ціанотичними вадами сер-
ця внаслідок гіпоксії: вивільняється значна 
кількість мозкових факторів запалення, пору-
шується проникливість гематоенцефалічного 
бар’єра (ГЕБ), зменшується нейронна актив-
ність, вивільняється еритропоетин, унаслідок 
чого зростає рівень еритроцитів та тромбоцитів  
і концентрації фібриногену, підвищується  
в’язкість та знижується швидкість кровото-
ку, що пошкоджує стінку кровоносних судин і 
підвищує ризик церебрального тромбозу [52].

Окремо виділено такі фактори, як гемоди-
намічна дисфункція, порушення транспорту-
вання кисню, гіперглікемія, фактори запалення, 
та інші, що ускладнюють функцію серця після 
операції.

Окреслені вище патогенетичні фактори при-
водять до пошкодження мозку та в подальшому 
можуть викликати НПР [52].

Рис. 1. Систематизація факторів впливу на нейропсихічний розвиток залежно від віку (за даними Hedwig Hubertine (2016) [13])
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Рис. 2. Ціанотична вроджена вада серця та фактори, що призводять до порушення розвитку центральної нервової системи (за даними Shuoji Zhua 
та співавт. (2020) [52])

Рис. 3. Післяопераційні та регульовані фактори ушкодження мозку: операції на серці в дітей можуть призвести до післяопераційних проблем, пов’я-
заних з ураженням мозку (за даними Shuoji Zhua та співавт. (2020) [52])
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Факторами, що впливають на післяопера-
ційне пошкодження головного мозку, згідно 
з дослідженнями Abella Raul; Varrica Alessan-
dro; Satriano Angela та співавт. [1], є аритмія,  
артеріальна гіпотонія, сепсис, неефективна  
гемодинаміка, гіперглікемія.

Окреме місце в патогенезі післяопераційних 
пошкоджень у дитячому віці посідають запаль-
на реакція, гіперв’язкість і порушення згортан-
ня крові, які насамперед пов’язані з особливо-
стями оксигенації під час операції (рис. 4).

Штучний кровообіг (ШК) зазвичай є основ-
ним методом, який використовується під час 
хірургічного лікування в дітей з ВВС (рис. 4) 
[52]. Водночас ця методика забезпечення хірур-
гічного втручання пов’язана з можливими шкід-
ливими наслідки для головного мозку та нирок. 
Ризик передусім пов’язаний з оксигенацією,  
розрідженням крові та гіпотермією, що викли-
кає мікротромбоз або мікроемболію головно-
го мозку. Також зменшується серцевий викид, 
виникає гіпоперфузія, системне запалення та 

незначний ризик повітряної емболії [1,48]. За 
висновками Alessandro Varrica, Angela Satriano, 
Antonio D. W. Gavilanes та співавт. [46], після 
хірургічного лікування із застосуванням ШК  
у пацієнтів із ВВС діагностуються вищі кон-
центрації S-100B, що опосередковано гіпок- 
сією/гіпероксією. Цей маркер може вказува-
ти на пролонгування пошкодження головного  
мозку [46]. Вказується на необхідність подаль-
шого вивчення імунної системи, у тому чис-
лі рівнів прозапальних і протизапальних ци-
токінів у дітей після хірургічного лікування  
з транспозицією магістральних судин [51].  
Після проведених кардіохірургічних втручань 
виникає реоксигенація. У результаті цього над-
лишок кисню через хронічну гіпоксію може 
викликати утворення вільних радикалів та 
експресії білка S-100. Також на тлі хронічної 
гіпоксії знижується рівень антиоксидантів (глу-
татіонпероксидази, супероксиддисмутази, ре-
зервної каталази). За надлишку кисню і нестачі 
антиоксидантів виникає підвищений рівень ок-

Рис. 4. Штучний кровообіг під час кардіохірургії та його вплив на головний мозок (за даними Shuoji Zhua та співавт. (2020) [52])
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сидних речовин: перекису водню, супероксиду, 
гідроксильних радикалів, які проникають че-
рез ГЕБ. Вони через активацію протеаз можуть 
викликати апоптоз нервових клітин [1].

Отже, описано різноманітні фактори впли-
ву при ВВС на нервову систему, проте їхня 
несприятлива дія переважно обумовлена  
наявною хронічною гіпоксією ще до хірургічно-
го втручання при ціанотичних ВВС. При цьо-
му запропоновано ряд подальших досліджень  
патогенетичних ланок для попередження НПР: 
це стосується вивчення ролі генетичних та епіге-
нетичних факторів, церебральної гемодинаміки 
плода, церебральної емболії та мікроемболії,  
церебральної оксигенації та доставки мета-
болітів тощо [28].

Перинатальний розвиток нервової системи 
на тлі вроджених вад серця

Розвиток мозку людини починається  
на 3-му тижні вагітності з диференціюван-
ня нейронних клітин-попередників і триває  
до пізнього підліткового віку. Досліджен-
ня Shabnam Peyvandi, Beatrice Latal, Steven 
P Miller [35] показує, що хронічна гіпоксія- 
ішемія у плодів із ВВС протягом третього 
триместру вагітності призводить до уражен-
ня мозку, яке можна порівняти з таким як  
у недоношених дітей. Найбільш чутливими 
клітинними структурами до гіпоксії, які вини-
кають із субвентрикулярної зони та походять 
від радіальних гліальних клітин, є попередники 
олігодендроцитів (особливо на 23–32-му тижні 
вагітності). У подальшому вони диференцію-
ються в зрілі олігодендроцити та відповіда-
ють за мієлінізацію аксонів нейронів під час 
внутрішньоутробного розвитку мозку. Вна-
слідок цих клітинних порушень НПР виникає 
порушення формування білої речовин голов-
ного мозку — гіпомієлінізація. Субвентрику-
лярна зона також є важливою для подальшої 
гірифікації та є об’єктом багатьох досліджень 
у плодів з ВВС [33]. Cynthia M, Ortinau CM  
та співавт. [8] описали порушення кортикоге-
незу головного мозку в плодів із ВВС між 21  
і 30-м тижнями вагітності порівняно зі здо-
ровими плодами. Як відомо, первинна бороз-
на формується на початку другого триместру  
і продовжує розвиватися в третьому триместрі, 
та утвoрюються вторинні борозни. Третинні бо-
розни починають формуватися в третьому три-
местрі і продовжують розвиватися навіть після 
народження [8].

Нейрогенез починається на 6-му тижні вагіт-
ності (до кінця 8-го тижня вагітності встанов-
люються основні структури ЦНС) і переважно 
завершується до 48-го тижня вагітності [35].

Отже, період до середини вагітності  
є критичним для формування неокортексу. Розви-
ток серця плода завершується майже до 7-го тиж- 
ня вагітності. Тому поява критичної ВВС може 
порушити кровообіг плода та доставку кисню  
до мозку протягом наступного гестаційного 
періоду. Приблизно в середині вагітності почи-
нається процес мієлінізації. Протягом третього 
триместру кровопостачання мозку збільшуєть-
ся до 25% об’єднаного шлуночкового викиду,  
щоб забезпечити посилене формування си-
наптичних зв’язків і нейронну активність.  
До кінця гестації завершується формування 
основних підкіркових шляхів, таких як тала-
мокортикальний шлях. Тоді як формування та 
міграція нейронів переважно завершується пре-
натально, проліферація та міграція гліальних 
попередників і диференціація в астроцити та 
мієлінізаційні олігодендроцити продовжуються 
після народження, а дозрівання гліальних клітин 
продовжується в ранньому дитинстві [35].  
Ці процеси відіграють вирішальну роль у функ-
ціональному дозріванні нейронних ланцюгів.

Значний кортикальний нейрогенез і міграція 
нейронів до лобової частки також відбувають-
ся постнатально [53]. Критична ВВС порушує 
ріст і дозрівання кори, зменшуючи проліфера-
цію нейронних клітин-попередників і нейроге-
нез у субвентрикулярній зоні. До 6 років розмір 
мозку досягає лише 90% об’єму мозку дорослої 
людини. Вагітності, при яких у плода є ВВС, ча-
сто мають порушення матково-плацентарного 
кровообігу та збільшення частоти прееклампсії, 
передчасних пологів і пологів із низьким ге-
стаційним віком. Порушення фетально-пла-
центарного обміну киснем зменшує системну  
та церебральну оксигенацію, що призводить  
до затримки росту тіла та мозку [35].

Більшість досліджень ВВС, зокрема, дослі- 
дження синдрому гіпоплазії лівих відділів сер-
ця (СГЛС) і транспозиції магістральних судин 
(ТМС), вказують на порушення росту мозку 
плода. Структурні аномалії мозку присутні  
у 28% плодів із ВВС. Описані найпоширеніші 
аномалії: збільшення шлуночків, агенезія  
мозолистого тіла, внутрішньошлуночкова кро-
вотеча, гіпоплазія хробака мозочка, аномалії 
білої речовини та затримка розвитку мозку. 
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Діагностовано порушення основних показників 
розвитку, зокрема, немовлята з деякими критич-
ними ВВС можуть мати нижчу вагу та меншу 
за середню довжину при народженні, середню 
окружність голови на 1 нижче за норму стандар-
тне відхилення, а також затримку структурно-
го розвитку мозку на 1 місяць. Також у деяких 
спостерігалися зменшення загального об’єму 
мозку на 21% і зменшення регіонального об’єму 
мозку на 8–28% (менші об’єми мозку в лобовій 
частці, тім’яній частці, білій речовині голов-
ного мозку, таламусі, мозочку та стовбурі моз-
ку). Показано, що зменшення розміру лобової  
та тім’яної часток корелює із затримкою розвит-
ку мікроструктури білої речовини; атрофічні 
зміни підкірки та мозочка пов’язані з регіональ-
ним дефіцитом енергетичного метаболізму [35].

Тип ВВС впливає на особливості затримки 
НПР. Новонароджені з СГЛС мають нижчу гло-
бальну та регіональну швидкість росту мозку 
порівняно з новонародженими з ТМС. Плоди  
з ВВС мають менший об’єм мозочка та загаль-
ну знижену швидкість росту кіркової та під-
кіркової сірої речовини та мозочка протягом 
внутрішньоутробного періоду, а це призводить 
до зменшення загального об’єму мозку при на-
ро-дженні та у віці 3 місяців. ВВС зменшують 
швидкість збільшення об’єму мозку протягом 
третього триместру.  У плодів із одношлуночко-
вими ВВС швидкість росту мозку сповільнюєть-
ся між 32 і 35-м тижнями вагітності, швидкість  
росту головного мозку, кортикальної пластинки 
та підкіркової речовини сповільнюється при-
близно на 35-му тижні вагітності, а зростання 
мозочка сповільнюється приблизно на 34-му 
тижні гестації. Існує кореляція між загальним 
об’ємом мозку та об’ємом сірої речовини кори, 
немієлінової білої речовини та спинномозкової 
рідини на МРТ плода на 33-му тижні вагітності 
та МРТ новонароджених протягом першого 
тижня після народження [35].

Оцінка нейропсихологічного розвитку дітей 
з вродженими вадами серця

Згідно з аналізом проведених досліджень, 
НПР оцінюється за такими шкалами: шка-
ла Бейлі (Bayley Scales of Infant Development  
II (BSID-II) або BSID-III), шкала для тесту-
вання інтелекту Векслера (Wechsler Preschool 
and Primary Scale). Для оцінки зорово-моторної 
інтеграції в цієї групи пацієнтів застосовуєть-
ся тест розвитку візуально-моторної інтеграції 
(Beery–Buktenica Developmental Test of Visual-

Motor Integration — WMI), адже виявлені пору-
шення можуть бути значною проблемою, пов’я-
заною з успішністю дітей. Розвиток моторики  
та мови оцінюється за шкалою моторного роз- 
витку Пібоді (Peabody Developmental Motor 
Scales — PDMS-2), а також BSID-II або BSID-III 
[5,10]. Gaynor JW, Stopp C та співавт. [3] зазна-
чають, що специфічні для пацієнта передопера-
ційні фактори є більш сильними провісниками 
несприятливого результату розвитку нервової 
системи (близько 30%), ніж інтраопераційні 
фактори та післяопераційні (менше 5%).

Отже, існують важливіші фактори впливу  
на розвиток неврологічних порушень, не вклю-
чені до багатьох досліджень [9]. За даними  
C.E. Verrall, G.M. Blue та співавт. [48],  
певна кількість дітей, які потребують хірургіч-
ної корекції вади серця, мають порушення НПР, 
у тому числі легкі когнітивні порушення, труд-
нощі з увагою та гіперактивність, порушення 
моторики, соціальної взаємодії, мовленнєвих  
і комунікативних навичок (рис. 5).

При ціанотичних ВВС і серцевій недостат-
ності пацієнти мають вищий ризик несприятли-
вих наслідків для розвитку нервової системи у 
віці 8 років. У підлітків з ВВС окружність го-
лови менша за середньостатистичну, а на МРТ 
візуалізуються ознаки атрофії головного мозку 
переважно при ціанотичних ВВС [9].

Діти з неціанотичними ВВС із серцевою не-
достатністю мають нижчі бали в окремих ча-
стинах мовлення, а також пам’яті та навчання. 
Пацієнти з ціанотичними ВВС та серцевою не-
достатністю мають нижчі бали оцінки інтелек-
ту, мовлення, пам’яті та навчання [45,52]. Дослі- 
джено вплив типу вади серця на НПР і ство-
рено систематизацію порушень НПР залежно  
від тяжкості вади [38]. Наявність судом у го-
строму періоді корелює з нижчим рівнем НПР,  
у тому числі когнітивного розвитку. Низька маса 
тіла при народженні, оцінка за шкалою Апгар, 
чоловіча стать, рівень освіти матері, генетичні 
аномалії пов’язані з нижчими показниками мо-
торного розвитку у віці від 1 до 1,5 року. Діти  
з одношлуночковими дефектами серця зазви-
чай мають когнітивний розвиток у межах серед-
нього діапазону, але діти з СГЛС мають низькі 
середні діапазони.

Darlene Huisenga та інші автори (2020) пові-
домляють про помірну або глибоку затрим-
ку когнітивних функцій у більшості дітей.  
Діти з ТМС мають когнітивні навички ниж-
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чі, ніж середні по популяції, підвищений ри-
зик мовленнєвих помилок, апраксії мовлення.  
За результатами досліджень, діти віком 4–12 ро- 
ків із недорозвиненим одним зі шлуночків ма-
ють підвищений ризик порушення розвитку 
слухової та зорової уваги, швидкості оброблен-
ня інформації, специфічних функцій пам’яті  
та дрібної моторики. Діти з ТМС мають підви-
щений ризик порушення читання та виконання 
математики, швидкості оброблення інформації, 
аспектів пам’яті, гальмування та когнітивної 
гнучкості, а також аспектів соціального пізнан-
ня. Повідомляється про підвищений ризик  
проблем поведінки, особливо тривоги і сома-
тичних скарг [9].

За даними Ayat Allan F. Hussein та інших ав-
торів [7,21], діти з ВВС мають підвищений ризик 
дезадаптації, порушення соціальних стосунків 
та успішності в школі. Синдром дефіциту уваги 
та гіперактивності в шкільному віці в 3–4 ра- 
зи вищий, ніж у загальній популяції, а діагноз 
аутизму менш поширений, але все ж у 2 рази 
вищий, ніж у загальній популяції. Порушення 
рівноваги та грубої моторики більш поширені в 
дітей з одно- та двошлуночковими вадами сер-
ця, на відміну від здорових дітей [7,21].

Серед підлітків (13–19 років) підвищений 
ризик погіршення швидкості оброблення ін-
формації, читання, математики, уваги, пам’яті. 
Високий ризик розвитку синдрому дефіци-
ту уваги та гіперактивності, тривожності [9]. 
У підлітків із ціанотичними ВВС порівняно з 

неціанотичними ВВС зареєстровані нижчі бали 
нейрокогнітивного розвитку [29].

Діти з неціанотичними ВВС із серцевою  
недостатністю мають нижчі бали за оцінкою 
мовлення, а також пам’яті та навчання. Пацієн-
ти з ціанотичними ВВС та серцевою недостат-
ністю мають нижчі бали оцінки інтелекту, мов-
лення, пам’яті та навчання [26,52].

Електроенцефалографія
Електроенцефалографія застосовується для 

вивчення біоелектричної активності головно-
го мозку, реєстрації появи судом та можливо-
го прогнозування наслідків для НПР у дітей  
з ВВС. Згідно з висновками групи авторів за 
2022 рік, найважливішими факторами, які 
впливають на зміни ЕЕГ, є: недоношеність, мо-
лодший вік, киснева залежність, штучна вен-
тиляція легень, відстрочене закриття груднини  
в післяхірургічному періоді, тривалість шунту-
вання, критичний стан перед операцією, ацидоз 
і підвищення лактату, післяопераційна нерво-
во-м’язова блокада, потреба в екстракорпораль-
ній мембранній оксигенації (ЕКМО), аномалії 
під час нейровізуалізації, артеріальний ішеміч-
ний інсульт і триваліший термін перебування в 
стаціонарі [6,25].

Swetha Padiyar, Hany Aly та співавт. [34] 
зазначають, що ЕЕГ перед операцією не виявля-
ла патологічних змін у 76%, тоді як у 29% були 
порушення реєстрації фізіологічних ритмів.  
У 89% випадків показники ЕЕГ безпосередньо 
після операції були аномальними. Виявлення 

Рис. 5. Маніфестація неврологічних порушень та наслідки ураження нервової системи в дітей з вродженими вадами серця (за даними C.E. Verrall, 
G.M. Blue, A. Loughran–Fowlds та співавт. (2019) [48])
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на ЕЕГ відсутності циклів сну та неспання на 
24-годинній ЕЕГ після операції було пов’язано 
в подальшому зі значно нижчим когнітивним, 
мовленнєвим розвитком за шкалою Бейлі [34].

Suixin Liang, Yunxia Sun, Yumei Liu [26] пока-
зують, що діти з передопераційним епілептич-
ним статусом на ЕЕГ демонструють нижчі се-
редні показники коефіцієнта інтелекту у віці  
4 років, мають соціальні проблеми та порушен-
ня уваги у 8 років, загальний підвищений ри-
зик нейропсихологічних порушень у 16 років. 
Епілептиформна активність до операції завжди 
пов’язана з порушеним неврологічним стату-
сом, і цей зв’язок зберігається і після опера-
ції (86%). Помірні та тяжкі фонові відхилення  
в післяопераційній ЕЕГ також пов’язані з не-
врологічними відхиленнями (93%) [26].

Вивчаючи вплив типу ВВС на показники 
ЕЕГ, виявлено, що електрографічні «судоми», 
швидше за все, пов’язані з ціанотичними ВВС 
[21,26]. G.G. Mendieta–Alcántara, Gloria Otero 
та співавт. [25] виявили на ЕЕГ у 43,3% дітей до 
12 років незрілу базальну активність (повіль-
ну для віку) та вогнищеву, мультифокальну  
пароксизмальну активність (гострі хвилі та ком-
плекси спайків/повільних хвиль). Діти з ціано-
тичними ВВС частіше потребували проведення 
ЕКМО, і 40% судом зафіксовано в пацієнтів на 
ЕКМО (оскільки в цієї групи пацієнтів частіше 
виникає гостре порушення мозкового кровообі-
гу) [20,25].

Зміни на ЕЕГ корелюють зі структурни-
ми порушеннями на МРТ, а також пов’язані  
з незрілістю головного мозку часто в передчас-
но новонароджених дітей [4]. Епілептиформна 
ЕЕГ-активність реєструється частіше в дітей  
з тяжкими ВВС [32].

Дослідження Catherine Limperopou-
los, Annette Majnemer, Bernard Rosen-
blatt та співавт. [17,27] свідчать, що оцінка 
амплітудно інтегрованої ЕЕГ може допомогти 
в прогнозуванні результатів НПР: після 
операції немовлята з ВBС, які раніше перенесли 
операцію на серці до 3-місячного віку, мають 
затримку НПР. Проте не досліджено впливу се-
дативної дії медикаментів при оцінці ЕЕГ у цих 
пацієнтів [17].

Отже, ЕЕГ є цінним методом реєстрації та 
оцінки біоелектричної активності головного 
мозку. На цей час у багатьох дослідженнях про-
довжується аналіз змін на ЕЕГ і кореляційних 
зв’язків із факторами впливу для розроблення 
оптимального аналізу ЕЕГ.

Дослідження мозкового кровообігу при 
вроджених вадах серця

Насичена киснем кров із плаценти надходить 
із правого передсердя через овальний отвір до 
лівого передсердя, а далі — до головного мозку. 
Критичні ВВС викликають зміни внутрішньо-
серцевого кровообігу, відповідно порушують 
кровопостачання головного мозку: обмежуєть-
ся приплив крові до мозку (ішемія), зменшу-
ються вміст кисню в крові (гіпоксія), знижуєть-
ся доставка кисню та глюкози, що впливає на 
ріст мозку. Допплерографія є не менш інформа-
тивною методикою для дослідження мозкового 
кровообігу в плодів із ВВС, оскільки врахову-
ються інші схеми кровотоку, ніж у новонаро- 
джених, оскільки їхній газообмін відбувається  
в плаценті.

Механізми авторегуляції це компенсують, 
зменшуючи церебральний судинний опір, щоб 
збільшити церебральний кровотік. Але цього 
механізму «збереження мозку» недостатньо 
для забезпечення адекватного кровопостачання 
мозку [9,31,32,43]. Дослідження з нейровізуалі-
зації плода з вадами серця показують згубний 
вплив зміненої перфузії та доставки метаболітів 
на розвиток головного мозку [40].

Важливим є вплив типу ВВС на розподіл  
цереброваскулярного кровотоку плода, оксиге-
націю мозку та рівень незрілості мозку. ТМС, 
відкрита артеріальна протока та атрезія леге-
невого стовбура зменшують насичення мозку 
киснем. Однак у дітей з дефектами міжшлуноч-
кової перегородки та коарктацією аорти рівень 
насичення мозку киснем можна порівняти  
з нормою [6]. ЄШС — це вроджена вада, за якої 
один зі шлуночків менший, недорозвинений 
або в ньому немає клапана. При синдромі гіпо-
плазії лівих відділів серця (ГЛВС) ліва части-
на серця недорозвинена. При таких ВВС кров, 
багата киснем із плаценти, змішується з дезок-
сигенованою кров’ю в правому передсерді, що 
зменшує загальний вміст кисню в крові, яка 
надходить до легеневого стовбура та артеріаль-
ної протоки [9]. Ретроградний кровотік і змен-
шений діаметр дуги аорти ще більше обмежу-
ють приплив крові до мозку. При ГЛВС мозок 
плода отримує менше крові (ішемія), а кров, 
яка надходить до мозку, має знижений вміст 
кисню (гіпоксія) [22,31]. При ТМС дві головні 
артерії, що несуть кров від серця, змінені, від-
повідно мозок отримує відносно деоксигенова-
ну кров із верхньої порожнистої вени з правого  
шлуночка. Отже, ТМС спричиняє значне зни-
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ження вмісту кисню в крові, що надходить до 
мозку (гіпоксія), але менші порушення мозко-
вого кровотоку (ішемія), ніж обструкція  вихід-
ного тракту лівого шлуночка та ЄШС з обструк-
цією дуги аорти [31].

Ці відмінності в розподілі цереброваску-
лярного кровотоку та відносна гіпоксія збері-
гаються протягом усього раннього дитинства, 
імовірно, впливають на подальше пошкодження 
головного мозку.

Магнітно-резонансна томографія
Магнітно-резонансна томографія головно-

го мозку є важливою для встановлення струк-
турних змін головного мозку. МРТ плода за  
наявності складних типів ВВС має переваги над 
ультразвуковим дослідженням головного мозку. 
При ціанотичних вадах серця, таких як транспо-
зиція великих судин або СГЛС, на МРТ відміче-
но зниження загального об’єму мозку порівняно 
зі здоровими немовлятами контрольної групи у 
віці від 25 до 37 тижня гестації [18].

За результатами досліджень МРТ та аутопсії, 
борозни в плодів із ВВС можуть бути поруше-
ними вже на початку другого триместру, навіть 
коли з’являються перші борозни під суворим 
генетичним контролем. При ціанотичних ВВС 
на МРТ-сканах 3 Тс змінена гірифікація пере-
важно в лівій півкулі головного мозку,  а пери-
сільвієва ділянка була визначена як найбільш 
вразлива [8].

У період 2009–2019 рр. R. Stegeman,  
M. Feldmann та співавт. [43] провели перед- та 
післяхірургічну МРТ головного мозку у 202 ді- 
тей з тяжкими ВВС у 3 європейських центрах 
(Лондон, Цюріх, Нідерланди). Розроблено 
уніфікований опис передопераційних і після- 
операційних знімків, зокрема, систему опису, 
затверджену разом із Консорціумом Європей-
ської асоціації мозку та вроджених вад серця  
(the European Association Brain in Congenital 
Heart Disease Consortium). Запропонова-
но застосовувати протокол МРТ-досліджень 
головного мозку з використанням Т1-, Т2-,  
DVA/ADC, SWA, MRV, що допоможе майбутнім 
дослідженням оцінити тип і ступінь ураження 
головного мозку при ВВС у дітей [43].

Передопераційне МРТ провели 180 пацієн-
там із середнім віком 6 діб (міжквартильний 
діапазон — 3–8 діб) і в постменструальному віці 
39,7 тижня. Ураження головного мозку були 
представлені пошкодженням білої речовини —  
45 (25%) немовлят, внутрішньошлуночковим 
крововиливом — 25 (14%), ішемічним інсультом — 

11 (6%), гіпоксично-ішемічним ураженням — 
3 (2%), крововиливом у мозочок — 10 (6%),  
також субдуральним крововиливом —  
53 (29%) пацієнти. Післяопераційне МРТ го-
ловного мозку проводили в середньому на 10-ту 
добу після операції та у віці 22 доби після на-
родження. Післяхірургічні ураження головного 
мозку виявлялися у 48% дітей з ушкодженнями 
перед хірургічним лікуванням та у 39% без попе-
редньо наявних пошкоджень. Внутрішньопарен-
хіматозні крововиливи відмічалися виключно 
в післяхірургічний період, тоді як внутрішньо-
мозочкові, внутрішньошлуночкові та субду-
ральні крововиливи — переважно до хірургічно-
го лікування. Артеріальний ішемічний інсульт 
також спостерігався в післяхірургічному періоді 
переважно та був пов’язаний з тромбоемболіч-
ними порушеннями. Щодо ураження басей-
нів судин, то до оперативного лікування най-
частіше відмічалися гілки середньої мозкової 
артерії, а глибокі гілки з ураженням підкірко-
вих структур та задньої мозкової артерії — після 
оперативного лікування. Також 35% пацієнтів із 
ціанотичними тяжкими вадами серця не мали 
ураження головного мозку ні до, ні після хірур-
гічного лікування [43].

За даними Anjali Sadhwani, David Wypij та 
співавт. (2022), зменшення об’єму головного 
мозку через 2 роки (згідно з МРТ-даними) ко-
релює з показниками моторних, мовленнєвих 
і когнітивних оцінок за шкалою Бейлі-ІІІ [43].

За даними Anjali Sadhwani, David Wypij, 
Valerie Rofeberg та співавт. [41], МРТ головного 
мозку є важливим візуалізаційним біомаркером 
подальшого розвитку нервової системи.

Anjali Sadhwani, David Wypij та співавт. [29] 
порівнювали дозрівання та об’єм головного моз-
ку в дітей з ВВС та умовно здорових (без ВВС) 
у динаміці після хірургії. У результаті проведе-
них досліджень відмічалося зменшення міжгру-
пової різниці згідно з даними вікового приросту 
об’єму головного мозку. Це можна пояснити 
оптимізацією та поліпшенням кровообігу в піс-
ляопераційному періоді [4].

Структурні аномалії головного мозку підліт-
ків та «молодих дорослих» з ВВС у багатьох до-
слідженнях впливають на зниження показників 
нейропсихічного розвитку [37].

Важливим є пошук факторів, які виклика-
ють окремі ураження головного мозку. Вплив 
типу ВВC на патогенез пошкодження головно-
го мозку є актуальним досліджуваним факто-
ром [3,24]. При СГЛС найбільша група ризику 
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передопераційної лейкомаляції [14] і затримки 
дозрівання кори головного мозку [24].

Дослідження Porayette та співавт. (2016) 
свідчить, що саме ТМС більше за інші ціанотич-
ні ВВС (СГЛС, трикуспідальна атрезія, атрезія 
легеневого стовбура) затримують дозрівання 
головного мозку [19].

Вогнищеві ураження речовини головного 
мозку, що складаються з невеликої точкової мі-
нералізації або відкладень заліза, є відносно 
поширеними на структурних МРТ підлітків із 
ВВС. Такі відхилення від норми згідно з описом 
МРТ, можуть бути пов’язані з мікрокрововили-
вами, які виникали під час коригуючої операції, 
та порівняно з контрольною групою підлітки з 
ВВС мають зменшення загального об’єму мозку, 
об’єму кіркової, підкіркової тамозочкової сірої 
речовини. За даними дослідників, зменшення 
відповідного регіонального об’єму мозку коре-
лює з порушенням когнітивних, моторних та 
інших функцій. Атрофія гіпокампа корелює із 
загальним зниженням пам’яті, інтелекту, у тому 
числі вербального, та розумінням [41].

За даними Mikkel B. Skotting та співавт. 
[42], у плодів із ГПЛС спостерігається прогре-
суюча затримка росту мозку білої та сірої ре-
човини, метаболізму мозку та гірифікації про-
тягом третього триместру вагітності [18,42]. 
При ГЛВС спостерігається зниження насичен-
ня мозку киснем, що супроводжується пере-
ходом на анаеробний метаболізм, починаючи 
з внутрішньоутробного періоду, що збільшує 
рівень лактату в мозку та супроводжується во-
гнищевим ішемічним ураженням.

За даними Congenital Heart Disease 
Collaborators [14], немовлята з тяжкою формою 
ТМС, яка потребує передопераційної підго-
товки за допомогою балонної атріосептостомії, 

мають вищий ризик затримки гірифікації та 
зменшення об’єму кори. Використання балон-
ної атріосептостомії також підвищує ризик 
пошкодження білої речовини. У 12 місяців 
зазначена вище група немовлят має зменшений 
об’єм мозку, але до 3-річного віку об’єм мозку 
може досягати вікової норми [14].

Враховуючи дані вищезазначених дослі- 
джень, можна встановити зв’язок між ВВС та 
морфофункціональними порушеннями ЦНС 
у цієї категорії немовлят. Проте необхідним є 
продовження досліджень щодо механізмів та-
ких змін при окремих типах ВВС.

Висновки
За даними наукової літератури, останніми 

роками приділяється достатня увага вивченню 
ролі вродженої патології серцево-судинної си-
стеми в генезі формування нейропсихічних роз-
ладів у дітей.

Рання діагностика ВВС, у тому числі прена-
тальна, а також своєчасна хірургічна корекція 
в ранньому віці значно поліпшують результати 
хірургічного лікування та позитивно впливають 
на подальший НПР.

Створення алгоритму ранньої діагностики 
розладів основних складових внутрішньоче-
репного гомеостазу (гемодинаміка, лікворо-
динаміка, метаболізм) у новонароджених і не-
мовлят із ВВС у дохірургічному періоді та їхня 
своєчасна корекція сприятимуть поліпшенню 
результатів лікування.

Систематизація НПР у дітей та розробка ін-
дивідуальних планів реабілітації створюють пе-
редумови для подальшої успішної соціалізації 
цього контингенту дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлік-
ту інтересів.
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