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В статье представлены результаты мониторинга врожденных пороков развития (ВПР) в 23 регионах РФ за период с 2011 по 
2018 годы. Отмечается тенденция к увеличению общей частоты ВПР с 84,18 на 10000 рождений в 2011 г. до 102,18 в 2018 г. 
Получены оценки базовых частот пороков обязательного учета, которые следует использовать как ожидаемые частоты при 
планировании объема медицинской помощи новорожденным детям с ВПР. 
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Всемирной организацией здравоохранения под-
черкивается, что врожденные аномалии (ВА) яв-
ляются глобальной проблемой. Каждый год 

в мире рождается около 8 миллионов детей с серьез-
ными врожденными нарушениями и наследственны-
ми заболеваниями, свыше 3 миллионов из которых 

умирают в раннем детском возрасте, а у выживших де-
тей почти в половине случаев эти заболевания стано-
вятся причиной инвалидности [1]. ВА являются одной 
из частых причин невынашиваний, внутриутробной 
гибели плода и преждевременных родов, представляя 
таким образом серьезную проблему как для семьи, так 
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и для общества в целом. В эту группу входят как ред-
кие заболевания, так и частые нарушения, поражаю-
щие десятки тысяч новорожденных ежегодно. К ча-
стым ВА относятся врожденные пороки развития 
(ВПР). Высокая частота, широкий спектр причин ВПР 
означают, что необходим комплекс профилактических 
подходов, направленных на снижение частоты ВПР в 
популяции. Известно, что профилактические меры мо-
гут предотвратить до 50% ВПР. Однако для этого не-
обходимы эпидемиологические данные. Сбор популя-
ционных данных в идеале позволяет изучать этиоло-
гию ВА, анализировать результаты профилактических 
мероприятий, планировать объем медицинской помо-
щи и оценивать результаты лечения детей с врожден-
ными и наследственными расстройствами.

Основной целью настоящего исследования бы-
ла оценка и анализ популяционных (базовых) частот 
врожденных пороков развития в результате регуляр-
ного мониторинга ВПР в регионах РФ. 

Материалы и методы

Оценка частот ВПР проводилась на основании 
данных региональных регистров, организованных на 
популяционной основе, т.е. в регистр включаются слу-
чаи ВПР среди живорожденных, мертворожденных 
детей и плодов с ВПР в границах определенной ад-
министративно-территориальной единицы (область, 
край, республика). Данные по ВПР поступают в реги-
ональные медико-генетические консультации из род-
домов, детских поликлиник, стационаров и патоло-
гоанатомических отделений (принцип множествен-
ных источников регистрации). Период наблюдения 
составил с 2011 по 2018 годы. В анализ включены дан-
ные по 23 регионам РФ. Определены частоты 20 по-
роков развития и синдрома Дауна, входящих в группу 
ВПР обязательного учета. Расчет частот проводился 
на 10000 рождений. Общее число рождений в 23 реги-
онах составило 3649853.  

Результаты

Суммарная частота всей группы пороков обя-
зательного учета составила 87,8 на 10000 рождений. 
За исследуемый период отмечается положительный 
тренд общей частоты пороков развития: 84,18 в 2011 го-
ду и 102,18 в 2018 году, что наиболее вероятно связа-
но с улучшением выявления и учета пороков разви-
тия в регистрах. 

В ходе исследования, охватившего 8-летний пери-
од, получены базовые частоты, которые представляют 
собой накопленные частоты конкретных форм врож-
денных пороков с минимизированной ошибкой. Ни-
же мы приводим частоты пороков обязательного учета 
за период с 2011 по 2018 годы по 23 регионам РФ. По-
лученные значения следует использовать как ожидае-
мые частоты, прогнозируемые на следующий период 
времени. Для сравнения в скобках приведены часто-
ты ВПР по данным EUROCAT за период 2011–2017 го-
ды [2]. Анэнцефалия – 4,93 (4,05) энцефалоцеле –1,37 
(1,12); спинномозговая грыжа – 6,42 (4,91); гидроце-
фалия – 6,70 (5,27); ан-/микрофтальмия – 0,49 (0,89); 
анотия/микротия – 1,10 (0,25); транспозиция крупных 
сосудов сердца – 2,45 (3,48); гипоплазия левого серд-
ца – 2,33 (2,74); расщелина неба – 4,60 (5,84); расще-
лина губы/неба – 8,58 (8,42); атрезия пищевода – 2,58 
(2,65); атрезия аноректального отдела – 2,67 (3,31); ги-
поспадия – 14,79 (18,12); агенезия почек – 0,82 (1,23); 
экстрофия мочевого пузыря и/или эписпадия (суммар-
но) – 0,44 (0,63); редукционные пороки конечностей –  
5,28 (5,37); диафрагмальная грыжа – 2,79 (2,87); ом-
фалоцеле – 2,97 (3,51); гастрошизис – 2,30 (2,53); син-
дром Дауна – 17,23 (24,34). 

Сравнение показывает, что для многих пороков 
наблюдается хорошее соответствие в частотах. Самым 
частым пороком является гипоспадия, к редким ВПР 
относятся экстрофия мочевого пузыря с эписпадией, 
анофтальмия и анотия. При сравнении как общей ча-
стоты, так и частот конкретных форм пороков выявле-
ны межрегиональные различия. Значительные вариа-
ции в оценках частот ВПР наблюдаются и в зарубеж-
ных регистрах, работающих уже не одно десятилетие 
[2]. В вариациях частот ВПР между регистрами уча-
ствуют многие факторы: качество и уровень диагно-
стики, учета и другие, поэтому до конца невозможно 
определить являются ли наблюдаемые вариации арте-
фактами или связаны с реальными географическими, 
социальными или популяционно-генетическими ха-
рактеристиками изучаемой популяции. 

Регулярный мониторинг ВПР является эффектив-
ным инструментом определения и анализа эпидемио-
логических характеристик ВПР. 
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