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Ïðåäñòàâëåíû ðåçóëüòàòû ýïèäåìèîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ðåäêîãî âðîæä¸ííîãî ïîðîêà ðàçâèòèÿ — àòðåçèè ïèùå-
âîäà (ÀÏ). Äàííûå ïîëó÷åíû íà îñíîâå ìîíèòîðèíãà ÂÏÐ â òå÷åíèå 13-ëåòíåãî ïåðèîäà (ñ 2000 ïî 2012 ãã.) â 30 ðåãèîíàõ ÐÔ.
Îáîáù¸ííàÿ îöåíêà ÷àñòîòû ÀÏ çà âåñü ïåðèîä íàáëþäåíèÿ ñîñòàâèëà 1,96 (95% CI 1,87—2,06) íà 10 000 ðîæäåíèé, èëè
1 ñëó÷àé íà 5099 ðîæäåíèé. ×àñòîòà ïîðîêà â òå÷åíèå âñåãî ïåðèîäà íàáëþäåíèé îñòàâàëàñü ñòàáèëüíîé. Ñðåäè âñåõ ñëó÷à-
åâ ïîðîêà 57,3% ñîñòàâëÿëè ÀÏ ñî ñâèùîì è 42,7% ÀÏ áåç ñâèùà. Â 68,2% ñëó÷àåâ ÀÏ âñòðå÷àëàñü èçîëèðîâàííî, à â 31,8%
ñëó÷àåâ â ñî÷åòàíèè ñ ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ äðóãèõ îðãàíîâ è ñèñòåì. Îïðåäåëåíû îòíîñèòåëüíûå ðèñêè ÀÏ. Ïîêàçàíî, ÷òî ðèñê
ÀÏ âûøå äëÿ äåòåé æåíùèí ñòàðøåé âîçðàñòíîé ãðóïïû: RR 1,51 (95%ÑI 1,25—1,84); äëÿ íîâîðîæä¸ííûõ ìóæñêîãî ïîëà (RR
1,22 (95% CI 1,08—1,38) è äëÿ íîâîðîæä¸ííûõ ñ ìàññîé òåëà íèæå 3000 ã (RR 4,82 (95% CI 4,24—5,48).

Êëþ÷åâûå ñëîâà: âðîæä¸ííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ, àòðåçèÿ ïèùåâîäà, ýïèäåìèîëîãèÿ, ÷àñòîòà

Ââåäåíèå

Àòðåçèÿ ïèùåâîäà — âðîæä¸ííàÿ àíîìàëèÿ ïèùåâî-
äà, êîòîðàÿ õàðàêòåðèçóåòñÿ íàðóøåíèåì íåïðåðûâíîñòè
ïèùåâàðèòåëüíîãî òðàêòà. Ïîðîê âîçíèêàåò íà 5—6 íåäå-
ëå ýìáðèîãåíåçà â ðåçóëüòàòå íàðóøåíèÿ ðàçâèòèÿ ïåðåä-
íåãî îòäåëà ïåðâè÷íîé ïèùåâàðèòåëüíîé òðóáêè, èç êî-
òîðîãî ðàçâèâàþòñÿ ïèùåâîä è òðàõåÿ. Â ñâÿçè ñ ýòèì èç-
âåñòíû äâå îñíîâíûå ôîðìû ïîðîêà: ÀÏ ñ òðàõåîïèùå-
âîäíûì ñâèùîì è ÀÏ áåç ñîåäèíåíèÿ ñ òðàõååé. Ïîðîê
âûÿâëÿåòñÿ â ïåðâûå äíè ïîñëå ðîæäåíèÿ ðåá¸íêà èëè
äàæå ïðåíàòàëüíî, è òðåáóåò ñðî÷íîãî õèðóðãè÷åñêîãî
âìåøàòåëüñòâà. Ýòèîëîãèÿ ïîðîêà äî íàñòîÿùåãî âðåìå-
íè äî êîíöà íåÿñíà: ïðåäïîëàãàåòñÿ ó÷àñòèå êàê ãåíåòè-
÷åñêèõ, òàê è ñðåäîâûõ ôàêòîðîâ, ò.å. ñêîðåå âñåãî ïîðîê
èìååò ìóëüòèôàêòîðèàëüíóþ ïðèðîäó [9]. Íåðåäêî ÀÏ
ñî÷åòàåòñÿ ñ äðóãèìè àíîìàëèÿìè ðàçâèòèÿ, âêëþ÷àÿ êàê
èçâåñòíûå ñèíäðîìû õðîìîñîìíîé è ãåííîé ýòèîëîãèè,
òàê è íåêëàññèôèöèðîâàííûå êîìïëåêñû âðîæä¸ííûõ
ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ. Â ãðóïïå àíîìàëèé ðàçâèòèÿ ïèùåâî-
äà ÀÏ ÿâëÿåòñÿ ñàìûì ÷àñòûì ïîðîêîì, âìåñòå ñ òåì, ïî
÷àñòîòå äàííûé ïîðîê îòíîñèòñÿ ê ðåäêèì âðîæä¸ííûì
àíîìàëèÿì. Ïðîâåä¸ííûå ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè èññëå-
äîâàíèÿ âûÿâèëè ñóùåñòâîâàíèå çíà÷èòåëüíûõ ðàçëè÷èé
â ÷àñòîòàõ ïîðîêà, ñâÿçàííûõ ñ ãåîãðàôè÷åñêèìè ðàçëè-
÷èÿìè è/èëè ýòíè÷åñêèìè îñîáåííîñòÿìè îáñëåäîâàííî-
ãî íàñåëåíèÿ [13]. Ïîëàãàþò, ÷òî íàáëþäàåìûå âàðèàöèè
÷àñòîò ÀÏ ìîãóò áûòü îáóñëîâëåíû êàê ãåíåòè÷åñêèìè,
òàê è ñðåäîâûìè ôàêòîðàìè. Ñëåäîâàòåëüíî, àíàëèç ýïè-
äåìèîëîãè÷åñêèõ õàðàêòåðèñòèê ïîðîêà ìîæåò ïîìî÷ü
â èçó÷åíèè åãî ýòèîëîãèè. Îñíîâíûì èñòî÷íèêîì äàí-
íûõ äëÿ èçó÷åíèÿ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ â íàñòîÿùåå âðåìÿ
ÿâëÿþòñÿ îáúåäèí¸ííûå ðåãèñòðû ÂÏÐ, îáåñïå÷èâàþ-
ùèå óíèêàëüíóþ âîçìîæíîñòü èññëåäîâàíèÿ ðåäêèõ àíî-

ìàëèé, ÷òî íåâîçìîæíî ñäåëàòü â èññëåäîâàíèÿõ, ïðî-
âåä¸ííûõ íà îòäåëüíûõ âûáîðêàõ áîëüíûõ.

Öåëüþ äàííîãî èññëåäîâàíèÿ áûëî èçó÷åíèå ýïèäåìè-
îëîãè÷åñêèõ õàðàêòåðèñòèê ÀÏ, ïî äàííûì ìîíèòîðèí-
ãà âðîæä¸ííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ â ðåãèîíàõ ÐÔ çà ïå-
ðèîä ñ 2000 ïî 2012 ãã.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû

Äàííûå äëÿ íàñòîÿùåãî èññëåäîâàíèÿ ïîëó÷åíû èç
îáúåäèí¸ííîé áàçû äàííûõ ìîíèòîðèíãà ÂÏÐ. Äëÿ àíà-
ëèçà âçÿòû äàííûå ýïèäåìèîëîãè÷åñêîãî ìîíèòîðèíãà
ÂÏÐ 30 ðåãèîíàëüíûõ ðåãèñòðîâ: Àðõàíãåëüñêàÿ îá-
ëàñòü, Áàøêîðòîñòàí, Áðÿíñêàÿ îáëàñòü, Âîëãîãðàäñêàÿ
îáëàñòü, Èðêóòñêàÿ îáëàñòü, Êàëóæñêàÿ îáëàñòü, Êèðîâ-
ñêàÿ îáëàñòü, Êðàñíîÿðñêèé êðàé, Êóðñêàÿ îáëàñòü, Ëè-
ïåöêàÿ îáëàñòü, Ìîñêîâñêàÿ îáëàñòü, Íèæåãîðîäñêàÿ
îáëàñòü, Íîâîñèáèðñêàÿ îáëàñòü, Îìñêàÿ îáëàñòü,
Îðåíáóðãñêàÿ îáëàñòü, Ïåðìñêàÿ îáëàñòü, Ðÿçàíñêàÿ îá-
ëàñòü, Ñàìàðñêàÿ îáëàñòü, Ñàíêò-Ïåòåðáóðã, Ñàðàòîâ-
ñêàÿ îáëàñòü, Ñàõà (ßêóòèÿ), Ñàõàëèíñêàÿ îáëàñòü,
Ñâåðäëîâñêàÿ îáëàñòü, ÐÑÎ-Àëàíèÿ, Ñòàâðîïîëüñêèé
êðàé, Òàìáîâñêàÿ îáëàñòü, Òþìåíñêàÿ îáëàñòü, Óäìóðò-
ñêàÿ Ðåñïóáëèêà, ×óâàøñêàÿ Ðåñïóáëèêà, ßðîñëàâñêàÿ
îáëàñòü. Ïåðèîä íàáëþäåíèÿ ñîñòàâèë 13 ëåò — ñ 2000
ïî 2012 ãã. Ñáîð äàííûõ ïðîâîäèëñÿ óíèôèöèðîâàííî
â ñîîòâåòñòâèè ñ ðåêîìåíäàöèÿìè ïî ïðîâåäåíèþ ìîíè-
òîðèíãà âðîæä¸ííûõ ïîðîêîâ [1—3]. Âñå ðåãèñòðû èñ-
ïîëüçóþò ìíîæåñòâåííûå èñòî÷íèêè ðåãèñòðàöèè: ðîä-
äîìà, äåòñêèå ïîëèêëèíèêè è ñòàöèîíàðû, ïàòîëîãîàíà-
òîìè÷åñêèå îòäåëåíèÿ. Ó÷èòûâàëèñü ñëó÷àè ÀÏ êàê ñðå-
äè æèâîðîæä¸ííûõ, òàê è ñðåäè ìåðòâîðîæä¸ííûõ äå-
òåé. Äëÿ êîäèðîâàíèÿ ñëó÷àåâ ïîðîêà èñïîëüçîâàëè
ÌÊÁ 10-ãî ïåðåñìîòðà.



Â èññëåäîâàíèå âêëþ÷àëèñü òîëüêî ñëó÷àè àòðåçèè
ïèùåâîäà áåç ñâèùà (Q39.0) è àòðåçèè ïèùåâîäà ñ òðà-
õåàëüíî-ïèùåâîäíûì ñâèùîì (Q39.1). Â àíàëèç íå
âêëþ÷åíû ñëó÷àè âðîæä¸ííîãî òðàõåîïèùåâîäíîãî ñâè-
ùà áåç àòðåçèè è ñòåíîçà ïèùåâîäà, à òàêæå ñëó÷àè ïî-
ðîêà, ÿâëÿâøèåñÿ ÷àñòüþ õðîìîñîìíûõ èëè èçâåñòíûõ
ìîíîãåííûõ ñèíäðîìîâ. Ê îñíîâíûì àíàëèçèðóåìûì
ïàðàìåòðàì îòíîñèëèñü ïîë ðåá¸íêà, ìàññà òåëà ïðè
ðîæäåíèè, âîçðàñò ìàòåðè ïðè ðîæäåíèè áîëüíîãî
ðåá¸íêà è ïîðÿäêîâûé íîìåð ðîäîâ.

×àñòîòà âðîæä¸ííîãî ïîðîêà ðàçâèòèÿ îïðåäåëÿëàñü
êàê îòíîøåíèå ÷èñëà æèâîðîæä¸ííûõ è ìåðòâî-
ðîæä¸ííûõ äåòåé ñ ïîðîêîì ðàçâèòèÿ ê îáùåìó ÷èñëó
æèâî- è ìåðòâîðîæä¸ííûõ è ðàññ÷èòûâàëàñü íà
10 000 ðîæäåíèé. 95%-íûå äîâåðèòåëüíûå èíòåðâàëû
(95% CI) äëÿ ÷àñòîò îïðåäåëÿëèñü â ïðåäïîëîæåíèè, ÷òî

ðàñïðåäåëåíèå ÷èñëà ïîðîêîâ ïîä÷èíåíî çàêîíó Ïóàñ-
ñîíà. Ñòàòèñòè÷åñêàÿ çíà÷èìîñòü ðàçëè÷èÿ ÷àñòîò ïðè
îöåíêå âëèÿíèÿ ðàçëè÷íûõ ôàêòîðîâ îïðåäåëÿëàñü ïî
êðèòåðèþ �2. Â êà÷åñòâå îöåíêè âëèÿíèÿ ôàêòîðà áûë
èñïîëüçîâàí ïîêàçàòåëü îòíîñèòåëüíîãî ðèñêà (RR), êî-
òîðûé ïîêàçûâàåò, âî ñêîëüêî ðàç èçìåíÿåòñÿ ÷àñòîòà
ïîðîêà ðàçâèòèÿ ïðè äåéñòâèè èññëåäóåìîãî ôàêòîðà.
Äëÿ ñðàâíåíèÿ ñðåäíèõ çíà÷åíèé ÷àñòîòû ïîðîêà â ðàç-
ëè÷íûõ òåððèòîðèÿõ èñïîëüçîâàëñÿ äèñïåðñèîííûé
àíàëèç. Â êà÷åñòâå ïîðîãîâîãî çíà÷åíèÿ äëÿ âñåõ êðèòå-
ðèåâ áûë âûáðàí 5%-íûé óðîâåíü çíà÷èìîñòè.

Ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ

Çà àíàëèçèðóåìûé ïåðèîä âðåìåíè ñ 2000 ïî 2012 ãã.
îáùåå ÷èñëî ðîæäåíèé â èçó÷àåìûõ ðåãèîíàõ ñîñòàâèëî
8 124 158. Âñåãî çà ýòî âðåìÿ áûëî çàðåãèñòðèðîâàíî
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Òàáëèöà 1
×àñòîòà àòðåçèè ïèùåâîäà â ðåãèîíàëüíûõ ðåãèñòðàõ ÂÏÐ, 2000—2012 ãã.

Ðåãèîíû Âñåãî
ðîæäåíèé

Q39.0 Q39.1 Âñåãî ×àñòîòà
íà 10 000

95% CI

Àðõàíãåëüñêàÿ îáëàñòü 179 209 3 44 47 2,62 1,96—3,51

Áàøêîðòîñòàí 548 515 53 60 113 2,06 1,71—2,49

Áðÿíñêàÿ îáëàñòü 166 423 18 5 23 1,38 0,91—2,09

Âîëãîãðàäñêàÿ îáëàñòü 204 751 20 27 47 2,30 1,72—3,07

Èðêóòñêàÿ îáëàñòü 337 501 39 47 86 2,55 2,05—3,16

Êàëóæñêàÿ îáëàñòü 119 541 6 18 24 2,01 1,34—3,01

Êèðîâñêàÿ îáëàñòü 175 007 9 24 33 1,89 1,33—2,67

Êðàñíîÿðñêèé êðàé 390 705 26 55 81 2,07 1,66—2,59

Êóðñêàÿ îáëàñòü 139 326 13 12 25 1,79 1,21—2,67

Ëèïåöêàÿ îáëàñòü 150 283 13 14 27 1,80 1,23—2,63

Ìîñêîâñêàÿ îáëàñòü 742 648 59 74 133 1,79 1,51—2,13

Íèæåãîðîäñêàÿ îáëàñòü 324 509 25 20 45 1,39 1,03—1,87

Íîâîñèáèðñêàÿ îáëàñòü 328 309 38 27 65 1,98 1,55—2,54

Îìñêàÿ îáëàñòü 249 832 26 29 55 2,20 1,68—2,88

Îðåíáóðãñêàÿ îáëàñòü 270 873 24 19 43 1,59 1,17—2,15

Ïåðìñêàÿ îáëàñòü 415 750 66 52 118 2,84 2,36—3,41

Ðÿçàíñêàÿ îáëàñòü 114 756 8 16 24 2,09 1,39—3,14

Ñàìàðñêàÿ îáëàñòü 434 597 25 56 81 1,86 1,49—2,33

Ñàíêò-Ïåòåðáóðã 596 524 54 33 87 1,46 1,18—1,81

Ñàðàòîâñêàÿ îáëàñòü 222 916 24 16 40 1,79 1,31—2,46

Ñàõà (ßêóòèÿ) 139 718 7 16 23 1,65 1,09—2,49

Ñàõàëèíñêàÿ îáëàñòü 72 733 2 8 10 1,37 0,74—2,56

Ñâåðäëîâñêàÿ îáëàñòü 618 345 26 107 133 2,15 1,81—2,56

ÐÑÎ-Àëàíèÿ 110 784 5 11 16 1,44 0,88—2,37

Ñòàâðîïîëüñêèé êðàé 165 341 17 24 41 2,48 1,82—3,38

Òàìáîâñêàÿ îáëàñòü 69 511 5 9 14 2,01 1,19—3,42

Òþìåíñêàÿ îáëàñòü 210 570 10 28 38 1,80 1,31—2,49

Óäìóðòñêàÿ Ðåñïóáëèêà 233 450 26 34 60 2,57 1,99—3,32

×óâàøñêàÿ Ðåñïóáëèêà 225 908 22 17 39 1,73 1,25—2,37

ßðîñëàâñêàÿ îáëàñòü 165 823 12 13 25 1,51 1,01—2,24

ÂÑÅÃÎ 8 124 158 681 915 1596 1,96 1,87—2,06



1596 ñëó÷àåâ àòðåçèè ïèùåâîäà ñ èëè áåç òðàõåîïèùåâîä-
íîãî ñâèùà (Q39.0 è Q39.1). Â 56% ñëó÷àåâ ïîðîê íàáëþ-
äàëñÿ ó ìàëü÷èêîâ è â 44% ó äåâî÷åê. Òàêèì îáðàçîì, îò-
ìå÷àåòñÿ ïðåîáëàäàíèå ìóæñêîãî ïîëà ñðåäè ïîðàæ¸ííûõ
(1,3Ì:1Æ). Ñðåäè âñåõ ñëó÷àåâ ïîðîêà 915 ñëó÷àåâ (57,3%)
ñîñòàâëÿëè ÀÏ ñî ñâèùîì è 681 ñëó÷àé (42,7%) — ÀÏ áåç
ñâèùà. Èç âñåõ ñëó÷àåâ ÀÏ 95,6% çàðåãèñòðèðîâàíî ñðåäè
æèâîðîæä¸ííûõ äåòåé è 4,4% ñëó÷àåâ ñðåäè ìåðòâî-
ðîæä¸ííûõ äåòåé. Â 68,2% ñëó÷àåâ ÀÏ âñòðå÷àëàñü èçîëè-
ðîâàííî, à â 31,8% ñëó÷àåâ â ñî÷åòàíèè ñ äðóãèìè ïîðîêà-
ìè ðàçâèòèÿ (ìíîæåñòâåííûå âðîæä¸ííûå ïîðîêè ðàçâè-
òèÿ). Íàèáîëåå ÷àñòî âñòðå÷àëèñü ñî÷åòàíèÿ ñ âðîæä¸ííû-
ìè ïîðîêàìè ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû (35,6%), ïî-
ðîêàìè ìî÷åïîëîâîé (24,3%) è ïèùåâàðèòåëüíîé ñèñòåìû
(20,7%). Ïîðîêè êîñòíî-ìûøå÷íîé è íåðâíîé ñèñòåì
âñòðå÷àëèñü ñîîòâåòñòâåííî â 6,9% è 4,5% ñëó÷àåâ ñî÷åòà-
íèé ÀÏ ñ äðóãèìè âðîæä¸ííûìè àíîìàëèÿìè.

Îáùàÿ ÷àñòîòà ÀÏ ñîñòàâèëà 1,96 (95% CI 1,87—2,06)
íà 10 000 ðîæäåíèé èëè 1 ñëó÷àé íà 5099 ðîæäåíèé
(òàáë. 1). Îòìå÷àþòñÿ ðàçëè÷èÿ â ÷àñòîòå ïîðîêà ìåæäó îò-
äåëüíûìè ðåãèîíàìè (ðèñ. 1). Ìèíèìàëüíàÿ ÷àñòîòà íà-
áëþäàëàñü â Ñàõàëèíñêîé îáëàñòè — 1,37 (CI 0,74—2,56),
ìàêñèìàëüíàÿ — â Ïåðìñêîì êðàå — 2,84 (CI 2,36—3,41).
Çíà÷èìîñòü ýòîãî ðàçëè÷èÿ ñîñòàâëÿåò ð = 0,03. Â òî æå
âðåìÿ íå áûëî âûÿâëåíî çíà÷èìûõ îòëè÷èé ÷àñòîòû ïîðî-
êà â ðåãèîíàõ îò åãî îáùåé ÷àñòîòû ïî âñåì ðåãèîíàì. Íå
âûÿâëåíî çàâèñèìîñòè ÷àñòîòû ÀÏ îò ãåîãðàôè÷åñêîãî
ïîëîæåíèÿ ðåãèîíà: ðàçëè÷èÿ íàáëþäàþòñÿ êàê ìåæäó îò-
äàë¸ííûìè, òàê è ìåæäó ñîñåäíèìè ðåãèîíàìè.

Àíàëèç ñóììàðíîé ÷àñòîòû ïîðîêîâ ïî âñåì ðåãèñò-
ðàì (òàáë. 2, ðèñ. 2) âûÿâèë ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûå
ðàçëè÷èÿ ïî ãîäàì (ð = 0,01). Êàê âèäíî èç òàáë. 2, ÷àñ-
òîòà ïîðîêà êîëåáëåòñÿ îò 1,61 â 2007 ã. äî 2,54 â 2000 ã.
Â òî æå âðåìÿ íå âûÿâëåíî òåíäåíöèè ê èçìåíåíèþ ÷àñ-
òîòû ÀÏ â òå÷åíèå âñåõ ëåò íàáëþäåíèé.

Ïðåèìóùåñòâî ñèñòåìû ìîíèòîðèíãà ÂÏÐ çàêëþ÷àåò-
ñÿ â òîì, ÷òî ïðè ñòàíäàðòèçîâàííîì ñáîðå ìàòåðèàëà âîç-

ìîæíî îáúåäèíåíèå ðåãèîíàëüíûõ äàííûõ, ÷òî ïîçâîëÿåò
èçó÷àòü ýïèäåìèîëîãè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè ïîðîêîâ
ðàçâèòèÿ, â òîì ÷èñëå è ðåäêèõ ôîðì. Íà ìàòåðèàëå îáúå-
äèí¸ííîé áàçû äàííûõ íàìè ïðîâåä¸í ðàñ÷¸ò îòíîñèòåëü-
íîãî ðèñêà â çàâèñèìîñòè îò ïîëà ïîðàæ¸ííîãî, ìàññû òå-
ëà ïðè ðîæäåíèè, âîçðàñòà ìàòåðè è ïîðÿäêîâîãî íîìåðà
ðîäîâ (òàáë. 3). Êàê âèäíî èç òàáë. 3, íà 5% óðîâíå çíà÷è-
ìîñòè íå âûÿâëåíî âëèÿíèÿ íà ðèñê ðàçâèòèÿ ÀÏ âîçðàñòà
ìàòåðè äî 19 ëåò. Âìåñòå ñ ýòèì, âîçðàñò ìàòåðè ñòàðøå 35
ëåò è ïåðâûå ðîäû ÿâëÿþòñÿ ìàðê¸ðàìè ïîâûøåííîãî îò-
íîñèòåëüíîãî ðèñêà ÀÏ. Íåçíà÷èòåëüíîå, íî ñòàòèñòè÷å-
ñêè äîñòîâåðíîå ïîâûøåíèå ðèñêà îòìå÷àåòñÿ äëÿ íîâî-
ðîæä¸ííûõ ìóæñêîãî ïîëà. Ìàêñèìàëüíàÿ îöåíêà îòíî-
ñèòåëüíîãî ðèñêà â ïðîâåä¸ííîì èññëåäîâàíèè ïîëó÷åíà
äëÿ íîâîðîæä¸ííûõ ñ íèçêîé ìàññîé òåëà (R = 4,82).
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Ðèñ. 1. Ñðåäíèå çíà÷åíèÿ è 95%-íûå äîâåðèòåëüíûå èíòåðâàëû ÷àñ-
òîò ÀÏ â ðåãèîíàõ (ïî îñè y ÷àñòîòà ïîðîêà íà 10 000 ðîæäåíèé).

Òàáëèöà 2
Ñóììàðíàÿ ÷àñòîòà àòðåçèè ïèùåâîäà ïî ãîäàì âî âñåõ ðåãèîíàõ (íà 10 000 ðîæäåíèé)

Ãîäû Âñåãî ðîæäåíèé Q39.0 Q39.1 Âñåãî ×àñòîòà 95% CI

2000 552 026 58 82 140 2,54 2,14—3,00

2001 549 502 61 51 112 2,04 1,69—2,46

2002 565 276 42 60 102 1,80 1,48—2,20

2003 612 338 43 68 111 1,81 1,50—2,19

2004 465 043 34 67 101 2,17 1,78—2,65

2005 500 733 36 48 84 1,68 1,35—2,09

2006 569 409 39 61 100 1,76 1,44—2,14

2007 627 389 53 48 101 1,61 1,32—1,96

2008 673 456 61 66 127 1,89 1,58—2,25

2009 728 301 62 78 140 1,92 1,62—2,28

2010 760 624 60 82 142 1,87 1,58—2,21

2011 731 198 71 99 170 2,32 1,99—2,71

2012 788 863 61 105 166 2,10 1,80—2,46



Îáñóæäåíèå

Èçâåñòíî, ÷òî èçó÷åíèå ýïèäåìèîëîãè÷åñêèõ õàðàê-
òåðèñòèê çàáîëåâàíèé âàæíî äëÿ ïîíèìàíèÿ ïðèðîäû
èõ âîçíèêíîâåíèÿ, âûÿâëåíèÿ ôàêòîðîâ ðèñêà è âûäå-
ëåíèÿ ãðóïï ïîâûøåííîãî ðèñêà. Ïî ìíåíèþ Cocchi
ñ ñîàâòîðàìè [5], ïîïóëÿöèîííûå ÷àñòîòû ãðóáûõ
âðîæä¸ííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ, îñíîâàííûå íà îáúå-
äèí¸ííûõ äàííûõ, ñëóæàò ðåôåðåíñíûìè çíà÷åíèÿìè
äëÿ îöåíîê ÷àñòîò, ïîëó÷àåìûõ â ðåãèîíàëüíûõ èëè íà-
öèîíàëüíûõ ïðîãðàììàõ, à òàêæå äëÿ âûÿâëåíèÿ ðåãèî-
íîâ ñ áîëåå âûñîêèìè èëè íèçêèìè ïî ñðàâíåíèþ
ñ îæèäàåìûìè ÷àñòîòàìè ïîðîêîâ. Ïîêàçàíî, ÷òî ÷àñòî-
òà ÀÏ ðàçëè÷àåòñÿ â ðàçëè÷íûõ ãåîãðàôè÷åñêèõ ðåãèî-
íàõ, äàæå â ïðåäåëàõ îäíîé ñòðàíû. Òàê, â ðàáîòå Rankin
ñ ñîàâòîðàìè ïîêàçàíî, ÷òî ÷àñòîòû ÀÏ êîëåáëþòñÿ îò
0,7 äî 3,2 íà 10 000 ðîæäåíèé â ïÿòè ðåãèîíàõ Âåëèêîá-
ðèòàíèè, â þãî-âîñòî÷íîé îáëàñòè Èðëàíäèè ÷àñòîòà
ñîñòàâèëà 0,51 íà 10 000, â òî âðåìÿ êàê â äðóãîé îáëàñòè
(ãðàôñòâà Êîðê è Êåððè) ÷àñòîòà ÀÏ ñîñòàâèëà 3,27 íà
10 000 [17]. Â ÑØÀ âûÿâëåíû ðàçëè÷èÿ â ÷àñòîòàõ ÀÏ
â ðàçíûõ øòàòàõ: 2,24/10 000 â Ãàâàéÿõ [10], 2,33 â Òåõàñå
[8], 2,82 â Êàëèôîðíèè [22]. Âûðàæåííûå ðàçëè÷èÿ îò-
ìå÷àþòñÿ è ìåæäó åâðîïåéñêèìè ñòðàíàìè: 1,83/10 000

â Èñëàíäèè [11], 2,96 âî Ôðàíöèè [21], 3,13 â Îáúå-
äèí¸ííîì Êîðîëåâñòâå Âåëèêîáðèòàíèè [20]. Îäíîé èç
âîçìîæíûõ ïðè÷èí âûÿâëåííûõ îòëè÷èé ìîæåò ÿâëÿòü-
ñÿ ðàçëè÷íûé ýòíè÷åñêèé ñîñòàâ ïîïóëÿöèé. Íàïðèìåð,
áîëåå íèçêèå ÷àñòîòû ïîðîêà îòìå÷àþòñÿ ñðåäè ëàòèíî-
àìåðèêàíöåâ è àôðîàìåðèêàíöåâ [4]. Ñ äðóãîé ñòîðîíû,
ìåæïîïóëÿöèîííûå ðàçëè÷èÿ ìîãóò áûòü îáóñëîâëåíû
ðàçëè÷èÿìè â ìåòîäîëîãèè ñáîðà äàííûõ (ðàçëè÷èÿ
â äèàãíîñòèêå, ó÷¸òå ðàçíûõ âàðèàíòîâ ïîðîêà è ñïîñî-
áàõ îòáîðà). Ïðèíèìàÿ âî âíèìàíèå âûÿâëÿåìûå ðàçëè-
÷èÿ ïîïóëÿöèîííûõ ÷àñòîò ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ, æåëàòåëü-
íî, ÷òîáû äëÿ êàæäîé ïîïóëÿöèè áûëè ïîëó÷åíû ñîáñò-
âåííûå îöåíêè ÷àñòîòû ïîðîêà. Ïðîâåäåíèå ìîíèòî-
ðèíãà âðîæä¸ííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ïîçâîëèëî îöåíèòü
÷àñòîòó àòðåçèè ïèùåâîäà â ðàçëè÷íûõ ðåãèîíàõ ÐÔ.
Êàê âèäíî èç òàáë. 1, ÐÔ òàêæå ñóùåñòâóþò ðàçëè÷èÿ
÷àñòîò ÀÏ ìåæäó ðåãèîíàìè. Äèàïàçîí êîëåáàíèé ñî-
ñòàâëÿåò îò 1,37 (CI 0,74—2,56) äî 2,84 (CI 2,36—3,41).
Ñðåäíÿÿ ÷àñòîòà àòðåçèè ïèùåâîäà ñîñòàâëÿåò 1,96
(95% CI 1,87—2,06) íà 10 000 ðîæäåíèé, èëè 1 ñëó÷àé íà
5099 ðîæäåíèé ïî äàííûì 30 ðåãèîíàëüíûõ ðåãèñòðîâ
ÐÔ. Ìû èìååì âîçìîæíîñòü ñðàâíèòü ïîëó÷åííûå äàí-
íûå ñ äàííûìè äðóãèõ ñòðàí, âõîäÿùèõ â ñèñòåìû ìåæ-
äóíàðîäíûõ ðåãèñòðîâ EUROCAT è ISBDSR (Internatio-
nal Clearinghouse Birth Defects Surveillance Research).
Òàê, ïî äàííûì EUROCAT îáùàÿ ÷àñòîòà ÀÏ ñî ñâè-
ùîì è áåç ñâèùà (Q39.0 è Q39.1) çà 2001—2012 ãã. ñîñòà-
âèëà 2,36 íà 10 000 ñ ó÷¸òîì ñëó÷àåâ ïîðîêà ó ýëèìèíè-
ðîâàííûõ ïëîäîâ è 2,19 íà 10 000 áåç èõ ó÷¸òà. Ðàçìàõ
êîëåáàíèé ñîñòàâèë îò 0,58 â îäíîé èç îáëàñòåé Èðëàí-
äèè äî 3,99 â Ñòðàñáóðãå (Ôðàíöèÿ) [22].

Â 2012 ã. áûëè îïóáëèêîâàíû äàííûå ïî ÀÏ èç 18 ðå-
ãèñòðîâ ISBDSR çà 10-ëåòíèé ïåðèîä ñ 1998 ïî 2007 ãã.
[13]. Â ýòî èññëåäîâàíèå áûëè âêëþ÷åíû ðåãèñòðû Åâ-
ðîïû, ÑØÀ, Êàíàäû, Ëàòèíñêîé Àìåðèêè è Àâñòðàëèè.
Â ñðåäíåì ÷àñòîòà ñîñòàâèëà 2,44 íà 10 000 ñ ó÷¸òîì ïëî-
äîâ ñ äèàïàçîíîì ÷àñòîò îò 1,77 â Âåíãðèè è Àòëàíòå äî
3,68 â Þæíîé Àìåðèêå. Ïðè èñêëþ÷åíèè ïëîäîâ îáùàÿ
÷àñòîòà ñíèæàåòñÿ íåçíà÷èòåëüíî è ñîñòàâëÿåò
2,37/10 000. Ýòî ñâÿçàíî ñ òåì, ÷òî ýëèìèíèðîâàííûå
ïëîäû ñ ÀÏ ñîñòàâëÿþò âñåãî 3—5% îò âñåõ ñëó÷àåâ ïî-
ðîêà. Pedersen ñ ñîàâòîðàìè ïðîàíàëèçèðîâàëè äàííûå
23 ðåãèñòðîâ, âõîäÿùèõ â ñèñòåìó EUROCAT, çà 20-ëåò-
íèé ïåðèîä (1987—2006 ãã.) [16]. Ñðåäíÿÿ ÷àñòîòà àòðå-
çèè ïèùåâîäà ñîñòàâèëà 2,43 íà 10 000 ðîæäåíèé. Ðåãèî-
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Ðèñ. 2. Ñðåäíèå çíà÷åíèÿ è 95%-íûå äîâåðèòåëüíûå èíòåðâàëû ÷à-
ñòîò ÀÏ â ïåðèîä ñ 2000 ïî 2012 ãã. (ïî îñè y — ÷àñòîòà ïîðîêà íà
10 000 ðîæäåíèé).

Òàáëèöà 3
Îòíîñèòåëüíûé ðèñê (RR) ÀÏ äëÿ ðàçëè÷íûõ ôàêòîðîâ

Ôàêòîðû RR 95% CI Çíà÷èìîñòü ðèñêà (ð)

Ïîë ìóæñêîé* 1,22 1,08—1,38 0,001

Ìàññà òåëà äî 3000 ã * 4,82 4,24—5,48 <0,001

Âîçðàñò ìàòåðè äî 19 ëåò 1,17 0,97—1,41 0,10

Âîçðàñò ìàòåðè ñòàðøå 35 ëåò * 1,51 1,25—1,84 <0,001

Ïåðâûå ðîäû * 1,36 1,19—1,54 <0,001

Ïðèìå÷àíèå. * — çíà÷èìîñòü âëèÿíèÿ ôàêòîðà íà ðàçâèòèå ÀÏ ìåíåå 0,001



íàëüíûå ðàçëè÷èÿ âàðüèðîâàëè îò 1,27 äî 4,55 íà 10 000.
Ïî äàííûì Íàöèîíàëüíîé ñåòè ïðîôèëàêòèêè
âðîæä¸ííûõ ïîðîêîâ (NBDPN), îðãàíèçîâàííîé Öåíò-
ðîì êîíòðîëÿ áîëåçíåé (CDC) â ÑØÀ, ÷àñòîòà ÀÏ
â 14 ïðîãðàììàõ çà ïåðèîä 2004—2006 ãã. ñîñòàâèëà 2,12
íà 10 000 [14, 15]. Â èññëåäîâàíèè, îõâàòûâàþùåì áîëåå
ðàííèé âðåìåííîé ïåðèîä ñ 1965 ïî 1989 ãã. ïî äàííûì
äåâÿòè ïðîãðàìì ISBDSR, îöåíêà ÷àñòîòû ÀÏ ñîñòàâèëà
2,56 íà 10 000 [18]. Îäíàêî â ýòîì èññëåäîâàíèè ó÷èòû-
âàëèñü è ñëó÷àè ñòåíîçà ïèùåâîäà. Ñõîäíûå ÷àñòîòû íà-
áëþäàëèñü è â äðóãèõ èññëåäîâàíèÿõ [6, 7]. Êàê âèäèì,
ïîëó÷åííàÿ â íàñòîÿùåì èññëåäîâàíèè ÷àñòîòà ÀÏ íè-
æå îöåíîê ÷àñòîòû ïîðîêà ïî äàííûì EUROCAT è
ISBDSR (òàáë. 4). Íàèáîëåå áëèçêèå îöåíêè ÷àñòîòû ÀÏ
(1,8 íà 10 000) ïîëó÷åíû ôðàíöóçñêèìè èññëåäîâàòåëÿ-
ìè íà áàçå äàííûõ Íàöèîíàëüíîãî Öåíòðà àòðåçèè ïè-
ùåâîäà, ñîáèðàþùåãî ñâåäåíèÿ î íîâûõ ñëó÷àÿõ ÀÏ ñðå-
äè æèâîðîæä¸ííûõ ïî âñåé ñòðàíå [19], à òàêæå â Íîðâå-
ãèè (1,82 íà 10 000) [18].

Ñêîðåå âñåãî, íèçêèå ÷àñòîòû ïîðîêîâ îáóñëîâëåíû
èõ íåäîó÷¸òîì â ðåãèñòðàõ. Ñëåäóåò ïîä÷åðêíóòü, ÷òî
â ïðåäåëàõ âñåõ îáúåäèí¸ííûõ ïðîãðàìì íàáëþäàþòñÿ
ìåæïîïóëÿöèîííûå êîëåáàíèÿ ÷àñòîò. Êàê ïîä÷¸ðêèâà-
åòñÿ â ðàáîòå Nassar ñ ñîàâòîðàìè, âî âñåõ ìåæäóíàðîä-
íûõ èññëåäîâàíèÿõ íå âûÿâëåíî êàêîé-ëèáî çàêîíîìåð-
íîñòè â ðàñïðåäåëåíèè ÷àñòîò ÀÏ ìåæäó ñîñåäíèìè

øòàòàìè èëè ñòðàíàìè. Íåáîëüøèå âàðèàöèè â ÷àñòîòå
ÀÏ ìîãóò âîçíèêàòü ñëó÷àéíî, ìîãóò îòðàæàòü ðåàëüíûå
ïîïóëÿöèîííûå ðàçëè÷èÿ â óðîâíÿõ ïîðîêà, íî, âîç-
ìîæíî, îíè ÿâëÿþòñÿ ñëåäñòâèåì ðàçëè÷èé â îïèñàíèè
è ìåòîäàõ ðåãèñòðàöèè ñëó÷àåâ ÀÏ [13]. Ïî äàííûì Pe-
dersen ñ ñîàâòîðàìè, â ðåãèñòðàõ ñ ÷àñòîòîé ïîðîêà íèæå
2 íà 10 000 íèæå è óðîâåíü íåèçîëèðîâàííûõ ôîðì ÀÏ
[16]. Â òàêîì ñëó÷àå, âîçìîæíî, ÷òî èìååò ìåñòî íåäî-
ó÷¸ò ñëó÷àåâ ÀÏ ïðè ìíîæåñòâåííûõ ïîðàæåíèÿõ.

Â ðàáîòå ìû ïîêàçàëè îòñóòñòâèå èçìåíåíèé ÷àñòîòû
ÀÏ â äèíàìèêå çà 13 ëåò íàáëþäåíèé. Àíàëèç çàðóáåæ-
íûõ äàííûõ çà ðàçíûå ãîäû òàêæå ïîêàçûâàåò, ÷òî â ïî-
ñëåäíèå 3—4 äåñÿòèëåòèÿ ñðåäíÿÿ ÷àñòîòà ÀÏ îñòàåòñÿ
ñòàáèëüíîé. Â ðàáîòå Pedersen ñ ñîàâòîðàìè ïðè ñðàâíå-
íèè äàííûõ 23 ðåãèñòðîâ åâðîïåéñêèõ ñòðàí ïîêàçàë, ÷òî
÷àñòîòà àòðåçèè ïèùåâîäà çà äâà äåñÿòèëåòíèõ ïåðèîäà
(1987—1996 è 1997—2006 ãã.) ñîñòàâèëà ñîîòâåòñòâåííî
2,37 è 2,46 íà 10 000 ðîæäåíèé. Ðàçëè÷èÿ â ÷àñòîòå ïîðî-
êà ìåæäó äâóìÿ äåêàäàìè íå äîñòèãàëè ñòàòèñòè÷åñêîé
çíà÷èìîñòè [16]. Àíàëîãè÷íûå âûâîäû ñäåëàíû â ðàáîòå
Sfeir ñ ñîàâòîðàìè (2013), êîòîðûå ïîêàçàëè, ÷òî ÷àñòîòà
ÀÏ ñîñòàâèëà 2,12 íà 10 000 çà ïåðèîä 1980—1995 ãã.
(äàííûå 27 ðåãèñòðîâ) è 2,08 íà 10 000 â ïåðèîä
1995—2009 ãã. (äàííûå 47 ðåãèñòðîâ) [19]. Òàêèì îáðàçîì,
ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèé óêàçûâàþò íà îòíîñèòåëüíóþ
ñòàáèëüíîñòü ÷àñòîòû ïîðîêà âî âðåìåíè.
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Òàáëèöà 4
×àñòîòà àòðåçèè ïèùåâîäà ïî äàííûì ðàçëè÷íûõ ðåãèñòðîâ ÂÏÐ

Ðåãèñòðû Ññûëêà ×èñëî ðåãèñòðîâ ×àñòîòà CI Ïðèìå÷àíèå

ÐÔ (2000—2012) Íàñò. äàííûå 30 1,96 1,87-2,06 Áåç ó÷¸òà ïëîäîâ

EUROCAT (2001—2012) www.eurocat/ 40 2,36 2,16-2,56 Ñ ó÷¸òîì ïëîäîâ

EUROCAT (2001—2012) www.eurocat/ 40 2,19 1,97-2,41 Áåç ó÷¸òà ïëîäîâ

ISBDSR (1998—2007) Nassar N. åt al. (2012) 18 2,44 2,35-2,53 Ñ ó÷¸òîì ïëîäîâ

EUROCAT (1987—2006) Pedersen R. et al. (2012) 23 2,43 2,30-2,57 Ñ ó÷¸òîì ïëîäîâ

ISBDSR (1998—2007) Nassar N. åt al. (2012) 18 2,37 2,28-2,45 Áåç ó÷¸òà ïëîäîâ

ISBDSR (1965—1975) Robert et al. (1993) 9 2,56 — —

NBDPN (2004—2006) Parker S.E. (2010) 14 2,12 — —

Òàáëèöà 5
Õàðàêòåðèñòèêè àòðåçèè ïèùåâîäà ïî äàííûì ðàçíûõ èññëåäîâàíèé

Èñòî÷íèê äàííûõ Ñîîòíîøåíèå ïîëîâ
(%)

Àòðåçèÿ ïèùåâîäà ñî ñâèùåì
(%)

Äîëÿ èçîëèðîâàííûõ ôîðì ÀÏ

Ñîáñòâåííûå äàííûå Ì — 56
Ä — 44

57,3 68,2

Depaepe A. et al. (1993) M — 62
Ä — 48

67,0 50

Sfeir R. et al. (2013) M — 57
Ä — 43

87,0 47

Pedersen et al. (2012) Ì — 57,3
Ä — 42,3

72,2 44,7

Forrester M.B., Merz R.D. (2005) — 67,2 —

Stoll C. et al. (2009) — — 53,5



Íà îñíîâàíèè îáúåäèíåíèÿ äàííûõ ðåãèîíàëüíûõ
ðåãèñòðîâ ñòàëî âîçìîæíûì èçó÷åíèå êëèíè÷åñêèõ è
ýïèäåìèîëîãè÷åñêèõ õàðàêòåðèñòèê âðîæä¸ííûõ ïîðî-
êîâ ðàçâèòèÿ íà áîëüøîì ìàññèâå äàííûõ. Â ðåçóëüòàòå
ïðîâåä¸ííîãî èññëåäîâàíèÿ, ïîìèìî ïîïóëÿöèîííîé
÷àñòîòû ÀÏ, ìû ïîëó÷èëè ðÿä äðóãèõ ýïèäåìèîëîãè÷å-
ñêèõ õàðàêòåðèñòèê ïîðîêà è ñðàâíèëè èõ ñ äàííûìè çà-
ðóáåæíûõ èññëåäîâàíèé. Êàê áûëî ñêàçàíî âûøå, ïî
íàøèì äàííûì íàáëþäàåòñÿ íåáîëüøîå ïðåîáëàäàíèå
ìóæñêîãî ïîëà ñðåäè ïîðàæ¸ííûõ, àíàëîãè÷íîå ðàñïðå-
äåëåíèå ïî ïîëó íàáëþäàåòñÿ è â äðóãèõ îïóáëèêîâàí-
íûõ ðàáîòàõ (òàáë. 5). Âî âñåõ èññëåäîâàíèÿõ îòìå÷àåòñÿ
ïðåîáëàäàíèå àòðåçèè ïèùåâîäà ñî ñâèùåì.

Ïî íàøèì äàííûì, óðîâåíü èçîëèðîâàííûõ ôîðì
ÀÏ ïðåâûøàë óðîâåíü íåèçîëèðîâàííûõ ôîðì, â òî
âðåìÿ êàê â äðóãèõ èññëåäîâàíèÿõ äîëÿ èçîëèðîâàííûõ
ñëó÷àåâ áûëà ìåíüøå (òàáë. 5). Íàèáîëåå ÷àñòî ñî÷åòàþ-
ùèìèñÿ ñ ÀÏ àíîìàëèÿìè ÿâëÿþòñÿ ïîðîêè ñåðäå÷-
íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû (ïðèìåðíî òðåòü îò âñåõ ñëó÷à-
åâ), çàòåì ïèùåâàðèòåëüíîé è ìî÷åïîëîâîé ñèñòåì [6,
16, 19]. Â öåëîì, ïî çàðóáåæíûì äàííûì, ñîîòíîøåíèå
èçîëèðîâàííîé ÀÏ è ÀÏ ñ ñîïóòñòâóþùèìè ïîðîêàìè
âàðüèðóþò â çíà÷èòåëüíûõ ïðåäåëàõ. Òàêîå íåñîîòâåòñò-
âèå îò÷àñòè îáúÿñíÿåòñÿ ðàçëè÷èÿìè â êðèòåðèÿõ âêëþ-
÷åíèÿ/èñêëþ÷åíèÿ ñëó÷àåâ ïîðîêà. Íàïðèìåð, â èññëå-
äîâàíèè Robert ñ ñîàâòîðàìè âêëþ÷àëèñü òîëüêî ðîäû
ïîçæå 28 íåäåëè áåðåìåííîñòè. Òàêèì îáðàçîì, ìíîãî
ñëó÷àåâ ðàííåé âíóòðèóòðîáíîé ãèáåëè ïëîäà ïî ïðè÷è-
íå ìíîæåñòâåííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ, âåðîÿòíåå âñåãî,
íå áûëè âêëþ÷åíû, ÷òî ïðèâåëî ê çàâûøåíèþ äîëè èçî-
ëèðîâàííîé ÀÏ [18].

Êàê îòìå÷àëîñü ðàíåå, òîëüêî ñ ââåäåíèåì ðåãèñòðîâ
ÂÏÐ, áëàãîäàðÿ äîëãîâðåìåííîìó è ñèñòåìàòè÷åñêîìó
ó÷¸òó ñëó÷àåâ ðîæäåíèÿ äåòåé ñ ÂÏÐ, ñòàëî âîçìîæíûì
èçó÷åíèå çàâèñèìîñòè ÷àñòîòû ïîðîêîâ îò äåìîãðàôè÷å-
ñêèõ õàðàêòåðèñòèê. Âïåðâûå íàìè ïîëó÷åíû îöåíêè îò-
íîñèòåëüíîãî ðèñêà â çàâèñèìîñòè îò äåìîãðàôè÷åñêèõ
ïîêàçàòåëåé, ðåãèñòðèðóåìûõ ïðè ìîíèòîðèíãå ÂÏÐ.
Îäíèì èç íàèáîëåå âàæíûõ ôàêòîðîâ ðèñêà ÿâëÿåòñÿ âîç-
ðàñò ìàòåðè. Ýòîìó ôàêòîðó ðèñêà ïðèäà¸òñÿ áîëüøîå
çíà÷åíèå â ïîñëåäíèå ãîäû, òàê êàê â áîëüøèíñòâå ðàçâè-
òûõ ñòðàí âñå áîëüøåå ÷èñëî æåíùèí ðîæàåò äåòåé
â ñòàðøåì âîçðàñòå. Â ñâÿçè ñ ýòèì î÷åíü âàæíî ïîíÿòü
ñâÿçü êîíêðåòíîãî âðîæä¸ííîãî äåôåêòà ñ âîçðàñòîì ìà-
òåðè. Ïî ðåçóëüòàòàì íàøåãî èññëåäîâàíèÿ ê ôàêòîðàì
ðèñêà ÀÏ îòíîñèòñÿ âîçðàñò ìàòåðè ñòàðøå 35 ëåò: â ýòîé
ãðóïïå âûÿâëåíû çíà÷èìûå îòëè÷èÿ â ÷àñòîòå ïîðîêà ïî
îòíîøåíèþ ê äðóãèì âîçðàñòíûì ãðóïïàì (R = 1,51).
Âûÿâëåííûé íàìè õàðàêòåð çàâèñèìîñòè àòðåçèè ïèùå-
âîäà îò âîçðàñòà ìàòåðè îòìå÷åí è â äðóãèõ ðàáîòàõ [7, 12,
13]. Â ñâÿçè ñ ýòèì, ïîñêîëüêó, âîçðàñò ìàòåðè ñâÿçàí
ñ ïîâûøåíèåì ðèñêà ïîðîêà ðàçâèòèÿ ó ðåá¸íêà, î÷åâèä-
íî, ÷òî æåíùèíû, îòêëàäûâàþùèå äåòîðîæäåíèå äî áî-
ëåå ïîçäíåãî âîçðàñòà, äîëæíû áûòü ïðåäóïðåæäåíû î
ïîâûøåííîì ðèñêå íå òîëüêî õðîìîñîìíîé ïàòîëîãèè,
íî è ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ íåõðîìîñîìíîé ýòèîëîãèè, äëÿ

êîòîðûõ âûÿâëåíû àññîöèàöèè ñ ìàòåðèíñêèì âîçðàñ-
òîì. Ïîâûøåíèå îòíîñèòåëüíîãî ðèñêà íàáëþäàåòñÿ ïðè
ïåðâûõ ðîäàõ (RR = 1,36), ìàêñèìàëüíàÿ îöåíêà îòíîñè-
òåëüíîãî ðèñêà â ïðîâåä¸ííîì èññëåäîâàíèè ïîëó÷åíà
äëÿ íèçêîé ìàññû òåëà íîâîðîæä¸ííûõ (R = 4,82). Àíà-
ëîãè÷íûå ðåçóëüòàòû ïîëó÷åíû è â çàðóáåæíûõ èññëåäî-
âàíèÿõ [13, 18]. Òàêèì îáðàçîì, â õîäå íàñòîÿùåãî èññëå-
äîâàíèÿ âûÿâëåíû îñîáåííîñòè ðàñïðåäåëåíèÿ ñëó÷àåâ
àòðåçèè ïèùåâîäà â çàâèñèìîñòè îò èçó÷àåìûõ ïàðàìåò-
ðîâ, êîòîðûå â îñíîâíîì ñîãëàñóþòñÿ ñ äàííûìè äðóãèõ
èññëåäîâàíèé. Âìåñòå ñ òåì äàëüíåéøåå èçó÷åíèå ýïèäå-
ìèîëîãèè ÀÏ â ðàìêàõ ìîíèòîðèíãà ÂÏÐ ìîæåò ÿâèòüñÿ
îñíîâîé ïîíèìàíèÿ êëèíèêî-äåìîãðàôè÷åñêèõ ôåíîìå-
íîâ, ñâÿçàííûõ ñ ðåäêèìè âðîæä¸ííûìè ïîðîêàìè ðàç-
âèòèÿ, ïðèâíîñÿùèìè çíà÷èòåëüíûé âêëàä â ñòðóêòóðó
ñìåðòíîñòè, çàáîëåâàåìîñòè è èíâàëèäèçàöèè äåòñêîãî
íàñåëåíèÿ ñòðàíû.
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Descriptive epidemiology of esophageal atresia (data of birth defects monitoring)
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1 — Research Clinical Institute of Pediatrics of Pirogov Russian National Research Medical University, Moscow;
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The paper presents the results of epidemiological studies of rare congenital malformation — esophageal atresia (EA). Data de-
rived from birth defects monitoring during 2000—2012 in 30 regions of the Russian Federation. The total prevalence of AP for the en-
tire observation period was 1.96 (95% CI 1.87—2.06) per 10 000 births or 1 case per 5099 births. The EA prevalence during the entire
observation period remained stable. EA with tracheoesophageal fistula (TEF) represents 57.3% of the cases. In 68.2% of cases EA
was isolated anomaly and associated malformations were present in 31.8%. Relative risk for EA was higher for the older maternal age
group (RR is 1.51, 95% CI 1.25—1.84); for male (RR 1.22, 95% CI 1.08-to 1.38) and for infants with a birth weight less than 3,000 g
(RR 4.82, 95% CI 4.24-5.48).

Key words: congenital malformation, esophageal atresia, epidemiology, prevalence
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