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Цель. На основании ретроспективного анализа историй болезни обобщить результаты и выявить особенности 

диагностики и лечения врождённых пороков сердца у взрослых, характерные для современного состояния кар-
диохирургии.

Методы. Проанализированы истории болезни 245 взрослых пациентов с врождёнными пороками сердца, на-
ходившихся на лечении в отделении «Кардиохирургия-2» Межрегионального клинико-диагностического центра 
г. Казани за период с 2007 по 2015 гг. В группу сравнения вошёл 701 взрослый пациент с врождёнными пороками 
сердца, лечившийся в Казанском центре сердечно-сосудистой хирургии в 1987 по 1997 гг.

Результаты. Заболеваемость врождёнными пороками сердца у взрослых остаётся существенной. В последние 
годы доля операций по поводу этих заболеваний составляет 5,4% всех кардиохирургических вмешательств. До-
минирующая патология — дефекты межпредсердной перегородки. Наиболее частыми осложнениями септальных 
дефектов бывают трикуспидальная недостаточность (83%) и лёгочная гипертензия (77%). Сопутствующие заболе-
вания — гипертоническая болезнь (36%), нарушения ритма (31%), ишемическая болезнь сердца (33%). Доля отказов 
в хирургическом лечении за исследованный период уменьшилась с 28,8 до 3,7%. Послеоперационная летальность 
снизилась с 3,3 до 1%. В настоящее время значительное число операций (56%) выполняют эндоваскулярным мето-
дом. Есть опыт его применения при дефектах вторичной межпредсердной перегородки и открытых артериальных 
протоках.

Выводы. Врождённые пороки сердца у взрослых характеризуются выраженными гемодинамическими нару-
шениями, приводящими к лёгочной гипертензии и трикуспидальной недостаточности, поэтому требуют ранней 
диагностики и своевременного, до наступления осложнений, лечения. У взрослых больных с врождёнными по-
роками сердца в 68% случаев наблюдаются сопутствующие заболевания, которые повышают риск оперативного 
вмешательства. Эндоваскулярные методы лечения характеризуются малой травматичностью, минимальными 
осложнениями и хорошими ближайшими и отдалёнными результатами

Ключевые слова: сердечно-сосудистая хирургия, врождённые пороки сердца у взрослых.
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Aim. To summarize and to distinguish the features of diagnosis and treatment of congenital heart diseases in adults 

characteristic for the contemporary cardio surgery, by a retrospective study of case reports.



624

Семинар памяти профессора Н.А. Белоконь

Methods. The study analyzed the medical charts of 245 adults with congenital heart diseases treated in the Cardio 
surgical department №2 of the Interregional Clinical and Diagnostic Center between 2007 and 2015 years. The comparison 
group included 701 adult patients with congenital heart diseases treated in the Kazan Center of Cardiovascular surgery 
between 1987 and 1997.

Results. The prevalence of congenital heart diseases in adults remains significant. In recent years, the share of 
operations for these diseases is 5.4% of all cardiac interventions. The most frequent pathology is atrial septal defects. The 
most frequent complications of septal defects are tricuspidal valve insufficiency (83%) and pulmonary hypertension (77%). 
Comorbidities include: hypertensive heart disease (36%), cardiac arrhythmias (31%) and ischemic heart disease (33%). The 
number surrendered surgeries decreased from 28.8% in 1997 to 3.7% in 2014. Postoperative mortality has decreased from 
3.3% to 1%. Nowadays a significant amount of operations (56%) is transcatheter occlusion. There is an experience of such 
surgeries in defects of secondary atrial septum and patent ductus arteriosus.

Conclusion. Congenital heart diseases in adults are characterized by severe impairment of haemodynamics, leading 
to arterial pulmonary hypertension and tricuspid insufficiency, therefore, require early diagnostics and timely treatment 
before the onset of complications. 68% of such adult patients suffer from comorbidities that increase the risk of surgical 
interventions. Endovascular surgeries are low invasive, have minimal complication rate and produce good immediate and 
long-term results.

Keywords: cardio-vascular surgery, congenital heart diseases in adults.

Количество взрослых больных с врождённы-
ми пороками сердца (ВПС) за последние годы 
увеличивается, причём не только Российской 
Федерации [6], но и в других промышленно раз-
витых странах [4, 9, 10]. Это обусловлено несколь-
кими причинами.

Во-первых, доступностью неинвазивного ме-
тода диагностики — эхокардиографии (Эхо-КГ) 
с цветным допплеровским картированием. На-
чиная со второй половины 90-х годов ХХ века, 
это исследование стало основным в кардиоло-
гии, переместив зондирование полостей сердца 
и ангиокардиографию в разряд нового лечеб-
ного направления — рентгеноэндоваскулярной 
хирургии. В результате улучшилось выявление 
«афоничных» ВПС, таких как дефекты меж-
предсердной перегородки. Назначая Эхо-КГ в 
сомнительных случаях, кардиологи уже не опа-
сались навредить пациентам. Именно поэтому 
были выявлены взрослые больные, которым не 
проводили зондирование сердца в детстве из-за 
опасности его осложнений. Кроме того, Эхо-КГ 
позволила исправить ошибки диагностики в тех 
случаях, когда шумы, свойственные ВПС, интер-
претировали как проявления митрального поро-
ка ревматического происхождения [7].

Второй причиной увеличения количества 
взрослых больных с ВПС стал прогресс кардио-
хирургии. Те, кто не был оперирован в детстве 
из-за отказа родителей, стали обращаться за кар-
диохирургической помощью, будучи взрослыми. 
К сожалению, некоторые больные этой группы 
не могли быть оперированы вследствие приоб-
ретённой высокой лёгочной гипертензии (либо 
могут быть оперированы, но без существенного 
улучшения качества их жизни [3]).

Третьей причиной увеличения количества 
взрослых с ВПС стали рецидивы пороков после 
кардиохирургических операций, выполненных 
в детстве. В эту группу можно отнести пациен-
тов со сложными пороками (например, непол-
ной атриовентрикулярной коммуникацией или 
частичным аномальным дренажем лёгочных 
вен), неадекватно корригированными при опе-
рациях в условиях умеренной бесперфузионной 
гипотермической защиты в силу ограниченнос-
ти времени внутрисердечного этапа. Больные, 

оперированные в условиях искусственного кро-
вообращения (ИК), также не гарантированы от 
рецидива заболевания. К примеру, после ради-
кальной коррекции тетрады Фалло регистриру-
ют случаи реканализации межжелудочковых 
дефектов и рестеноза выводного тракта правого 
желудочка [8].

Лечение взрослых с ВПС представляет труд-
ную задачу, в первую очередь, вследствие опаснос-
ти необратимого склероза сосудов малого круга 
кровообращения, вызванной лёгочной артериаль-
ной гипертензией у больных с пороками «бледно-
го типа». Нельзя недооценивать и угрозу бактери-
ального эндокардита, свойственного ВПС. Кроме 
того, порок может осложняться нарушениями 
ритма сердца, чаще всего мерцательной аритми-
ей, вызванной дилатацией предсердий. Во мно-
гих случаях развивается относительная недоста-
точность трикуспидального клапана вследствие 
расширения правого желудочка при лёгочной 
гипертензии. Возможна и сочетанная кардиоло-
гическая патология — коронарный атеросклероз. 
Следовательно, взрослым с ВПС в большинстве 
случаев необходимы комбинированные опера-
ции [2], в ходе которых, кроме коррекции самого 
ВПС, производят пластику (или биопротезирова-
ние) трикуспидального клапана, дополняемую 
при необходимости аортокоронарным шунтиро-
ванием и (возможно) радиочастотной абляцией 
устьев лёгочных вен.

Традиционно считают, что больные с «блед-
ными» ВПС должны быть оперированы в пе-
риод компенсации, в детстве, при отсутствии 
существенных жалоб. Недомогание (одышка, 
аритмии, цианоз и т.п.) ранее расценивали как 
безусловный признак склероза сосудов малого 
круга кровообращения, ставящего под сомне-
ние возможность безопасной коррекции порока. 
Окончательный вердикт об операбельности ра-
нее выносили на основании рентгенографии ор-
ганов грудной клетки и зондирования полостей 
сердца.

Позднее было установлено, что простого из-
мерения артериального давления в лёгочной 
артерии недостаточно для суждения об опера-
бельности. Были предложены различные фар-
макологические пробы, позволяющие диффе-
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ренцировать обратимую лёгочную гипертензию, 
вызванную спазмом ветвей лёгочной артерии, от 
их необратимого склероза.

В результате критерии неоперабельности 
больных были пересмотрены, и число отказов 
в хирургическом лечении взрослым с ВПС со-
кратилось [1]. Безусловно, такой прогресс был 
обеспечен достижениями интенсивной терапии 
и внедрением в практику ряда высокоэффектив-
ных лекарств, например левосимендана и фосфо-
креатина (неотона).

Увеличение количества операций по поводу 
ВПС у взрослых произошло и за счёт большей 
доступности ИК, безопасность которого значи-
тельно возросла. Ушли в прошлое операции в 
условиях умеренной гипотермии, при которой 
продолжительность внутрисердечного этапа 
ограничивалась 5–7 мин. Сейчас хирург не огра-
ничен временем и может полноценно корригиро-
вать порок и его осложнения.

Кроме того, начало XXI века совпало с раз-
витием перспективного направления — рентгено-
эндоваскулярной хирургии. В наши дни септаль-
ные дефекты и открытый артериальный проток 
зачастую закрывают малоинвазивным транс-
катетерным методом при помощи окклюдеров. 
Следует отметить, что эндоваскулярное закрытие 
открытого артериального протока (ОАП) у взрос-
лых значительно безопаснее традиционных вме-
шательств, при которых велик риск перфорации 
протоков во время препарирования их в спайках, 
вызванных «боталлитом».

Всё вышесказанное позволяет считать ВПС 
у взрослых такой же корригируемой патологией, 
как и приобретённые пороки сердца. Тем не ме-
нее, некоторые кардиологи не считают нужным 
оперировать таких больных при отсутствии на-
рушений гемодинамики [7]. Решить этот вопрос 
можно, лишь изучив многолетнюю динамику 

результатов хирургического лечения ВПС у взрос-
лых. Задача сравнения подходов к лечению дан-
ной категории больных облегчилась для нас тем, 
что в 1999 г. анализ этой патологии был произве-
дён сотрудниками Казанского центра сердечно-
сосудистой хирургии под руководством покойно-
го профессора В.Н. Медведева [5].

Цель исследования — на основании ретро-
спективного анализа историй болезни обобщить 
результаты и выявить особенности диагностики 
и лечения ВПС у взрослых, характерные для со-
временного состояния кардиохирургии.

Проанализированы истории болезни 
245 взрослых больных с ВПС, находившихся 
на лечении в отделении «Кардиохирургия-2» 
Межрегионального клинико-диагностического 
центра г. Казани за период с 2007 по 2015 гг. В 
группу сравнения вошёл 701 взрослый пациент с 
ВПС, лечившийся в Казанском центре сердечно-
сосудистой хирургии в 1987 по 1997 гг.

Возраст больных колебался от 18 до 67 лет. 
В группе больных, леченых в 1987–97 гг., сред-
ний возраст составлял 26±3 года, тогда как в 
2007–2015 гг. пациенты стали значительно стар-
ше — 46±5,1 года. Соотношение полов за время на-
блюдения существенно не изменилось: преобла-
дают женщины (58% в настоящее время и 53,8% 
в 1987–1997 гг.).

Стандартными исследованиями в 1987–
1997 гг. были электрокардиография, рентгеногра-
фия органов грудной клетки в трёх проекциях, 
зондирование полостей сердца с измерением 
давления в камерах сердца и определением со-
держания кислорода в крови, а также ангиокар-
диография. С 1993 г. стали выполнять Эхо-КГ в 
режиме «серой шкалы», а с 1996 г. — цветное доп-
плеровское картирование сердца. В 2007–2015 гг. 
ведущим скрининговым тестом стала Эхо-КГ 
в режиме цветного допплеровского картирова-

Таблица 1
Распределение больных по виду порока и хирургическая активность

Вид порока
1987–1997 гг. 2007–2015 гг.

Всего Операций Всего Операций

Дефект межпредсердной перегородки 320 (45,7%) 138 173 (71%) 169

Дефект межжелудочковой перегородки 120 (17,1%) 23 16 (6%) 16

Частичный аномальный дренаж лёгочных вен 45 (6,4%) — 17 (7%) 15

Клапанный стеноз аорты 38 (5,4%) 4 7 (3%) 7

Открытый артериальный проток 35 (5%) 25 11 (4%) 11

Клапанный стеноз лёгочной артерии 35 (5%) 7 2 (1%) 2

Триада Фалло 34 (4,8%) 10 — —

Тетрада Фалло 37 (5,3%) 8 7 (3%) 4

Неполная атриовентрикулярная коммуни- 
кация

16 (2,3%) 4 5 (2%) 5

Коарктация аорты 8 (1,1%) 8 4 (2%) 4

Врождённая недостаточность митрального 
клапана

— — 3 (1%) 3

Прочие 13 (1,9%) 13 — —

Всего 701 (100%) 240 245 (100%) 236

© 40. «Казанский мед. ж.», №4.
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ния, причём не только трансторакальная, но и 
чреспищеводная, позволяющая точнее оценить 
структуры левого предсердия. Стандартным 
исследованием стало холтеровское монитори-
рование данных электрокардиографии. По по-
казаниям выполняют мультиспиральную ком-
пьютерную томографию, зондирование полостей 
сердца с измерением диаметра дефекта и давле-
ния в правых отделах сердца, лёгочной артерии 
и лёгочных капиллярах. Пациентам старше 
50 лет производят коронарографию.

Частота различных ВПС сердца в анализируе-
мых группах представлена в табл. 1. Анализ заболе-
ваемости, проведённый в последние годы, показал, 
что наиболее частыми осложнениями септальных 
дефектов были трикуспидальная недостаточность 
(83%) и лёгочная гипертензия (77%). Помимо ВПС, 
выявлялись сопутствующие заболевания: гиперто-
ническая болезнь (36%), нарушения ритма (31%), 
ишемическая болезнь сердца (33%). Наиболее рас-
пространённой аномалией остаётся дефект меж-
предсердной перегородки (ДМПП).

В группе взрослых больных с ВПС, находив-
шихся на лечении в 1987–1997 гг. (701 человек), 
неоперабельными в силу высокой лёгочной ги-
пертензии были признаны 28,8% человек, 37% па-
циентов отказались от операции в связи с невы-
раженностью клинических проявлений, и лишь 
в 34,2% случаев были выполнены операции.

В настоящее время хирургическая активность 
разительно отличается от прежней: из 245 боль-
ных были оперированы 236 (96,3%) человек. Высо-
кая степень лёгочной гипертензии вынудила хи-
рургов отказать в операции 4 пациентам с ДМПП 
и 2 больным с частичным аномальным дренажем 
лёгочных вен. 3 пациента с тетрадой Фалло были 
признаны неоперабельными из-за высокой лёгоч-
ной гипертензии вследствие развившихся бронхо-
лёгочных анастомозов.

По методам обеспечения операций и харак-
теру вмешательств анализируемые группы также 
значительно различаются.

В 1987–1997 гг. из 207 операций на открытом 

сердце  136 (54,8%) были выполнены в условиях 
ИК, 71 (28,6%) — с временной остановкой крово-
обращения в условиях умеренной гипотермичес-
кой бесперфузионной защиты.

Больных с дефектом вторичной межпред-
сердной перегородки чаще всего оперировали 
путём ушивания дефекта обвивным возвратным 
швом (55 операций в условиях умеренной гипо-
термии, 38 вмешательств в условиях ИК).

Пластика ДМПП заплатой из ауто- или ксе-
ноперикарда была выполнена 37 пациентам. 
У 5 больных при операции по поводу ДМПП 
в условиях умеренной гипотермии был обнару-
жен ранее не диагностированный частичный 
аномальный дренаж лёгочных вен. У 2 из них 
дефект был ушит П-образными швами с перево-
дом устьев лёгочных вен в левое предсердие, а у 
3 операция была ограничена ревизией полости 
правого предсердия (в последующем они были 
реоперированы в условиях ИК).

Шовная пластика трикуспидального клапа-
на, недостаточность которого осложняет боль-
шинство септальных дефектов у взрослых, была 
выполнена лишь в 3 случаях. При ОАП опера-
цией выбора было двойное его лигирование. 
Операции по поводу дефектов межжелудочковой 
перегородки, тетрады Фалло и коарктации аор-
ты существенно не отличались от современных. 
Послеоперационная летальность составляла 
3,3%: из 8 умерших больных 7 были оперированы 
в условиях ИК.

В период 2007–2015 гг. доля ВПС у взрослых 
составляла 5,4% всех кардиохирургических вме-
шательств, выполненных в нашем стационаре. 
Все открытые операции при ВПС у взрослых про-
изводили в условиях ИК, резекции коарктации 
аорты — при работающем сердце в условиях нор-
мотермии (табл. 2). Летальность составила 1%. 
Следует отметить, что 47 больным (46% случаев) 
потребовались сочетанные операции, при кото-
рых пластику септального дефекта дополняли 
пластикой либо протезированием трикуспидаль-
ного или митрального клапана.

Таблица 2
Открытые операции при врождённых пороках сердца у взрослых (2007–2015 гг.)

Примечание: ДМПП — дефект межпредсердной перегородки; ДМЖП — дефект межжелудочковой перегородки.

Название операции Количество Летальность

Протезирование трикуспидального клапана + пластика ДМПП 5 0

Пластика трикуспидального клапана + пластика ДМПП 36 0

Пластика митрального клапана + пластика ДМПП 6 0

Пластика трикуспидального клапана + внутрипредсердный перевод 
частичного аномального дренажа лёгочных вен

15 0

Пластика ДМЖП 16 0

Коррекция частичной атриовентрикулярной коммуникации 5 0

Резекция аорты с протезированием при её коарктации 4 0

Открытая вальвулотомия лёгочной артерии 2 0

Протезирование аортального клапана 10 0

Радикальная коррекция тетрады Фалло 4 1

Всего 103 1 (1%)
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Особый интерес представляет операция плас-
тики ДМПП фенестрированной заплатой при 
высокой лёгочной гипертензии.

Пациентка 50 лет имела дефект вторичной 
межпредсердной перегородки диаметром 3,7 см, 
выраженную недостаточность трикуспидального 
клапана, выраженную лёгочную гипертензию 
(62 мм рт.ст.), постоянную тахисистолическую 
форму фибрилляции предсердий, кардиогенный 
фиброз печени и относилась к IV функциональ-
ному классу по классификации Нью-Йоркской 
ассоциации кардиологов (New York Heart 
Association — NYHA).

Наряду с частичным закрытием ДМПП 
заплатой из ксеноперикарда с отверстием ши-
риной 4 мм ей была выполнена пластика три-
куспидального клапана опорным кольцом. 
Послеоперационный период протекал тяжело. 
Состояние стабилизировалось под влиянием ин-
тенсивной терапии, включавшей продлённую ис-
кусственную вентиляцию лёгких в режиме поло-
жительного давления конца выдоха (5 мм рт.ст.),  
внутривенные инфузии левосимендана и изосор-
бида динитрата (изокета).

На ранних сроках после операции давление 
в лёгочной артерии снизилось до 42 мм рт.ст. Че-
рез 6 мес состояние больной стабильное, хотя её 
функциональный класс не изменился.

3 пациентам с тетрадой Фалло (возраст 34, 40 
и 51 год) ранее проводили этапное лечение в дру-
гих стационарах (создавали системно-лёгочные 
анастомозы в детстве с последующей радикаль-
ной коррекцией порока). Все они обратились за 
хирургической помощью в связи с рестенозами 
выводного отдела левого желудочка и реканали-
зацией ДМЖП. Кроме того, у 1 из них продол-
жал функционировать анастомоз Ватерстоуна–
Кули. Ещё одна больная (51 года) имела бледную 
форму тетрады Фалло и оперировалась впервые.

Во всех случаях были произведены пластика 
ДМЖП, устранение стеноза выводного тракта 
правого желудочка, пластика фиброзного кольца 
и ствола лёгочной артерии, пластика трикуспи-
дального клапана по Де Вега. Устье функцио-
нирующего анастомоза Ватерстоуна–Кули было 
закрыто заплатой изнутри аорты. 1 больная по-
гибла после операции вследствие криза лёгочной 
гипертензии. У остальных больных результаты 
операции хорошие.

Закрытые вмешательства проводили эндовас-
кулярным методом. Окклюдерами Amplatzer 
закрывались «вторичные» ДМПП с чёткими и 
достаточными краями при недостаточности три-
куспидального клапана не более 1–2-й степени. 
Так были излечены 122 из 173 больных с ДМПП. 
В одном случае произошла миграция окклюдера, 
потребовавшая экстренной операции. Во втором 
случае произошло неполное закрытие ДМПП, 
вследствие чего больная была реоперирована в 
условиях ИК. Всем 11 пациентам с ОАП протоки 
были закрыты спиралями Flipper. Летальных ис-
ходов при эндоваскулярных вмешательствах не 
было.

Проведённый анализ подтверждает, что рас-
пространённость ВПС у взрослых остаётся сущес-
твенной. По данным нашего хирургического 
стационара, количество больных в этой группе 
за последние 15 лет уменьшилось, однако мы не 
учитывали данные кардиологических отделе-
ний, где проходит диагностический этап.

В отличие от 1987–1997 гг. к нам поступают 
лишь люди, настроенные на операцию. Тяжесть 
состояния взрослых с ВПС обусловлена развити-
ем осложнений (лёгочной артериальной гипер-
тензии, нарушений ритма сердца, трикуспидаль-
ной регургитации), а также сопутствующими 
заболеваниями (в первую очередь ишемической 
болезнью сердца и артериальной гипертензией). 
Тем не менее, подавляющее большинство может 
быть успешно прооперировано.

Значительное количество пациентов с вторич-
ными ДМПП и ОАП могут быть излечены при 
эндоваскулярных вмешательствах. Сочетанные 
пороки диктуют необходимость открытых опера-
ций в условиях современного ИК, позволяющего 
тщательно корригировать заболевания. Число 
отказов в операции невелико, а послеопераци-
онная летальность низка. Все эти достижения 
объясняются прогрессированием хирургичес кой 
техники, перфузиологии, анестезиологии и реа-
ниматологии за последние годы.

ВЫВОДЫ

1. Врождённые пороки сердца у взрослых 
характеризуются выраженными гемодинамичес-
кими нарушениями, приводящими к лёгочной 
гипертензии и трикуспидальной недостаточнос-
ти, поэтому требуют ранней диагностики и сво-
евременного лечения до развития осложнений.

2. У взрослых больных с врождёнными поро-
ками сердца в 68% случаев наблюдаются сопут-
ствующие заболевания, которые повышают риск 
оперативного вмешательства.

3. Эндоваскулярные методы лечения врож-
дённых пороков сердца характеризуются малой 
травматичностью, минимальными осложнени-
ями, хорошими ближайшими и отдалёнными 
результатами.
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Цель. Раннее выявление и своевременная хирургическая коррекция врождённых пороков сердца для сниже-

ния уровня младенческой смертности.
Методы. Нами была предложена схема прогноза критических состояний при врождённых пороках сердца у 

новорождённых. Схема достаточно проста в применении, так как не ставит перед педиатром-неонатологом труд-
ной задачи точной диагностики врождённого порока сердца, а приводит врача от синдромальной диагностики 
к группе пороков и, следовательно, упорядоченной тактике ведения и лечения больного. В схеме совмещены как 
синдромы, так и состояния гемодинамики, их вызывающие. Состояния в свою очередь разделены на фетально-за-
висимые и фетально-независимые, что определяет сроки оперативного вмешательства. Ориентироваться в симпто-
мах и синдромах врачу помогает прилагающийся тест-опросник, который представляет собой ряд вопросов с не-
сколькими вариантами ответов. Вопросы сформулированы таким образом, что акцентируют внимание педиатров 
на определённых симптомах, нюансах анамнеза и динамики состояния. Хочется обратить внимание врачей на 
то, что из 20 вопросов 13 базируются на данных анамнеза и клинической картины, 7 уделены общелабораторным 
методам, таким как электрокардиография, рентгенография, и совершенно не упоминается эхокардиоскопия.

Результаты. С 2000 г. тест-опросник внедряется на территории Республики Татарстан в качестве рекоменду-
емой схемы обследования новорождённых с врождёнными пороками сердца, а с 2003 г. опросник и схема про-
гноза критических состояний введены в приказ №867 Министерства здравоохранения Республики Татарстан «О 
мерах по совершенствованию медицинской помощи при врождённых пороках сердца у детей». Дистанционные 
консультации с роддомами проводятся только на их основе. Они несут определённую обучающую нагрузку, так 
как врачи, проговаривая вслух все пункты теста, постепенно доводят свою схему обследования практически до 
автоматизма.

Вывод. За 13 лет использования предложенной системы выявления врождённых пороков сердца с физиологи-


