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РЕГИОНАЛЬНАЯ ПРОГРАММА МОНИТОРИНГА 
ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ РАЗВИТИЯ У ДЕТЕЙ 
В ПЕРМСКОМ КРАЕ 

 
Представлены частота, структура и распространенность врожденных пороков развития (ВПР) у де-
тей Пермского края по результатам мониторинга ВПР за 15-летний период (2000–2015 гг.). Уста-
новлено, что частота ВПР в Пермском крае за анализируемый период была в 1,5 раза выше обще-
российского показателя и составила 33.87‰. Показано, что в структуру врожденных пороков наи-
больший вклад вносят аномалии развития системы кровообращения. Сравнительная оценка часто-
ты отдельных нозологических форм пороков, подлежащих обязательной регистрации, выявила, что 
в Пермском крае спинно-мозговая грыжа у новорожденных детей диагностировалась в 2.5 раза 
чаще, чем в регионах Российской Федерации, а микроотия в 1.7 раза превышала данные Европей-
ского международного регистра врожденных пороков развития. 
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REGIONAL PROGRAM OF CONGENITAL MONITORING 
MALFORMATIONS IN CHILDREN IN THE PERM REGION 

 
Based on the results of the study, the frequency, structure, and prevalence of congenital malformations 
(CM) in children of the Perm Krai according to the results of monitoring the CM for a 15-year period 
(2000-2015) are presented. It was established that the frequency of CM in the Perm Krai for the analyzed 
period was 1.5 times higher than the national average and amounted to 33.87 ‰. It is shown that the 
anomalies of the development of the circulatory system make the greatest contribution to the structure of 
congenital malformations. Comparative assessment of the frequency of individual nosological forms of 
defects subject to mandatory registration revealed that in the Perm region the spinal cord hernia in 
newborns was diagnosed 2.5 times more often than in the regions of the Russian Federation, and the 
microotium was 1.7 times higher than the data of the European Registration of Congenital Abnormalities 
and Twins. 
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В настоящее время проблема рождения детей с 
врожденными пороками развития (ВПР) остается 
актуальной из-за высокой распространенности, 
значимого вклада в структуру причин младенче-
ской смертности, детской заболеваемости и инва-
лидности, а также высоких социально-экономи-
ческих затрат при оказании помощи таким паци-
ентам [Демикова и др., 2007]. По данным Всемир-
ной организации здравоохранения в мире ежегод-
но рождается 4–6% детей с ВПР, при этом леталь-
ность у этой категории составляет 30–40% [Жу-

ченко, Летуновская, Демикова, 2008; Алдашева, 
Лобзова, Кузнецова, 2008]. 

Врожденные пороки развития, формирующиеся 
на ранних этапах внутриутробного развития, в 80–
85% случаях приводят к спонтанным абортам. 
Сразу после рождения ВПР диагностируются у 2.5-
4.5% новорожденных, а с учетом нарушений, вы-
являемых в течение первого года жизни, их коли-
чество достигает 5%. Кроме того, врожденные по-
роки развития обусловливают 25–30% всех пери-
натальных потерь, в 15–20% случаев ВПР регист-
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рируются у мертворожденных детей [Барашнев, 
Бахарев, Новиков, 2004; Панкова, Матулевич, Го-
лубцов, 2009]. Среди причин младенческой смерт-
ности в течение первого года жизни 25% случаев 
вызваны врожденными пороками развития [Ба-
рашнев, Бахарев, Новиков, 2004; Бачина и др., 
2015]. 

Внедрение новейших технологических процес-
сов и производств, развитие транспортной сети 
увеличивают техногенную нагрузку на окружаю-
щую среду, что может явиться причиной роста так 
называемых «экоассоциированных болезней» [Ан-
тонов, 2007; Сбитнева и др., 2010]. ВПР, наряду с 
новообразованиями, бронхиальной астмой и неко-
торыми другими заболеваниями, признаны инди-
каторами экологического неблагополучия окру-
жающей среды [Сбитнева и др., 2010; Селютина, 
Евдокимов, Сидоров, 2014]. Известно, что форми-
рование врожденных аномалий носит мультифак-
ториальный характер, среди которых ведущими 
являются генетическая предрасположенность, 
профессиональные вредности, возраст и хрониче-
ская патология родителей, прием лекарственных 
препаратов, демографические и национальные ас-
пекты, неблагоприятная экологическая ситуация 
[Сбитнева и др., 2010; Селютина, Евдокимов, Си-
доров, 2014]. Перечень химических веществ, с ко-
торыми человек сталкивается в быту и на произ-
водстве, обладающих эмбриотоксическим, мута-
генным и тератогенным действием, очень обширен 
(бензол, толуол, бенз(а)пирен, диоксид азота, хло-
рированные ароматические углеводороды, тетра-
этилсвинец, тяжелые металлы и другие) [Яковлева, 
2005]. Учитывая, что мониторинг ВПР у детей, 
проживающих на определенных территориях, от-
носится к системе контроля за наследственной из-
менчивостью в популяции, актуальность изучения 
структуры и распространенности ВПР остаются 
значимыми для выявления причин развития врож-
денных аномалий и осуществления динамического 
наблюдения за тератогенными факторами среды 
обитания. 

Цель исследования – изучить распространен-
ность, динамику и структуру ВПР у детей в рамках 
мониторинга врожденных пороков развития в 
Пермском крае. 

Материалы и методы исследования 
Проведен ретроспективный анализ случаев 

ВПР у новорожденных и плодов в Пермском крае с 
2000 по 2015 гг. по данным статистической отчет-
ности (форма № 025-11/у-98, утвержденная Прика-
зом Минздрава Российской Федерации от 
10.09.1998 № 268 «О мониторинге врожденных 
пороков развития у детей»). Для оценки общей 
частоты ВПР регистрировались все их формы, вы-
явленные у новорожденных, мертворожденных и 

умерших детей, а также все случаи прерывания 
беременности плодами с ВПР по медицинским по-
казаниям. Проведен сравнительный анализ часто-
ты ВПР в Пермском крае с данными Европейского 
международного регистра врожденных пороков 
развития [Козлова, Демикова, Прытков, 2001; 
EUROCAT, 2005] и федеральной базы мониторин-
га ВПР Российской Федерации [Демикова и др., 
2015].  

Статистическая обработка материала проведена 
с помощью стандартных статистических программ 
STATISTICA версия 6.1. Для анализа полученных 
при обработке протоколов исследования, применя-
лись методы графического анализа стандартизиро-
ванных величин, описательной и параметрической 
статистики. Различия считались достоверными при 
р≤0,05. 

Результаты исследования 
В ходе изучения распространенности врожден-

ных аномалий развития установлено, что за период 
2000–2015 гг. в Пермском крае общая частота ВПР 
составила 33.87‰, что в 1.5 раза превышает сред-
ний показатель частоты ВПР в Российской Феде-
рации (21.9‰, p=0.0001). Согласно данным 
EUROCAT, общая частота ВПР не должна быть 
ниже 20 на 1000 новорожденных, иначе это свиде-
тельствует о их недоучете [Демикова и др., 2015]. 

Установлено, что минимальная суммарная час-
тота пороков была зарегистрирована в начале ана-
лизируемого периода (14.83 на 1000 новорожден-
ных в 2001 г.) (рис. 1), что, скорее всего, связано 
не с истинно низкими показателями, а становлени-
ем и формированием федеральной системы мони-
торинга ВПР. В 2009 г. в Пермском крае частота 
врожденных аномалий развития достигла макси-
мальных значений (47.75 на 1000 новорожденных) 
и в 2.1 раза превышала общероссийский показа-
тель (22.8‰, р=0.0002). 

В последующие годы отмечено некоторое сни-
жение уровня регистрации ВПР в Пермском крае 
до 35.96‰ в 2015 г., однако он оставался в 1.6 
раза выше среднего показателя в Российской Фе-
дерации (23.44‰, р=0.007). 

При изучении структуры ВПР по 9 группам по-
роков, подлежащих обязательной регистрации и 
имеющих высокий уровень выявляемости, уста-
новлен рост частоты врожденных аномалий и вы-
явлена их гетерогенность, кроме ВПР ЦНС, в те-
чение анализируемого периода. Распространен-
ность ВПР, подлежащих обязательной регистра-
ции, в Пермском крае составила 8.6 на 1000 ново-
рожденных, что выше среднего показателя в Рос-
сийской Федерации в 1.4 раза (6.32 на 1000 ново-
рожденных, р=0,09). Установлено, что за период 
наблюдения отмечался стабильный рост в 3.2–3.9 
по анализируемым группам врожденных пороков. 
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Первое ранговое место в структуре ВПР стабильно 
занимали пороки сердечно-сосудистой системы, 
при этом  распространенность их за 15-летний пе-
риод возросла в 2.6 раза и составила в 2015 г 
48.6% (в 2000 г. – 19%, р=0.26) (рис. 2, 3). Выяв-
лено увеличение частоты ВПР мочеполовой систе-
мы с 11% в 2000 г. (4-е ранговое место) до 19% в 
2015 г. (р=0.16) (2-е ранговое место). Кроме того, 

в структуре групп пороков, подлежащих обяза-
тельной регистрации, отмечено снижение в 2.2 
раза ВПР ЦНС, которые в 2000 г находились на 2-
м месте (18%), а в 2015 г. стали занимать 3-е ме-
сто (8%, р=0.041), что свидетельствует об свое-
временной пре- и постнатальной диагностике по-
роков развития нервной системы в Пермском крае. 
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Рис. 1. Динамика частоты врожденных пороков развития у новорожденных детей в Пермском крае 

и Российской Федерации за 2000–2015 гг. 
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Рис. 2. Структура врожденных пороков 

развития в Пермском крае в 2000 г. 
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Рис. 3. Структура врожденных пороков 

развития в Пермском крае в 2015 г. 

 
 
Анализ данных встречаемости нозологических 

форм пороков обязательного учета у новорожден-
ных (14 изолированных пороков развития: анэн-
цефалия, энцефалоцеле, спинно-мозговая грыжа, 
гидроцефалия, микроотия, расщелина губы, рас-
щелина неба, атрезия ануса, полидактилия, РПК, 
диафрагмальная грыжа, омфалоцеле, гастрошизис, 
гипоспадия; синдром Дауна и множественные по-
роки развития (МВПР)) показал, что их частота 
варьировалась от 0.01 до 2.50 на 1000 рождений и 
в среднем составила 1.25 на 1000 рождений. Рас-
пространенность этих изолированных ВПР в 
Пермском крае соответствует показателям Между-
народного регистра и данным мониторинга в дру-
гих регионах Российской Федерации, использо-
вавших аналогичный подход к регистрации ВПР 
(таблица). 

В то же время установлено, что микроотия у 
новорожденных детей в Пермском крае встреча-
лась в 1.7 раза чаще, превышая верхние пределы 
регистра EUROCAT (р=0.08) (таблица). Выявлено, 
что спинно-мозговая грыжа у детей Пермского 
края диагностировалась чаще в 2.5 раза, чем в 
среднем по другим регионам Российской Федера-
ции (р=0.25). Превышение среднероссийских пока-
зателей в 1.2–2.4 раза в Пермском крае отмечено и 
по другим ВПР, однако частота их встречаемости 
находилась в верхних пределах регистра монито-
ринга. При сравнении среднепопуляционных час-
тот в разных городах России и Европы отмечается 
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неравномерность их распространения, что может 
быть обусловлено качеством диагностики и свое-
образием экологической обстановки. 

 
 

Сравнительная частота ВПР обязательного учета среди новорожденных и плодов по данным 
регистров Пермского края, регионов Российской Федерации и регистра EUROCAT 

(на 1000 рождений) 
Регионы Российской Фе-

дерации EUROCAT Врожденные 
пороки обяза-
тельного учета 

Пермский 
край Диапазон 

данных 

Средне-
взвешенная 

частота 

р1 Диапазон 
данных 

Средне-
взвешенная 

частота 

р2 

Анэнцефалия 0.27 0.00-0.92 0.2 0.09 0.02-0.81 0.38 0.1 
Энцефалоцеле 0.09 0.0-0.21 0.06 0.1 0.00-0.24 0.04 0.2 
Спинно-
мозговая грыжа 0.96 0.09-0.91 0.39 0.25 0.25-1.49 0.66 0.1 

Гидроцефалия 0.76 0.11-1.13 0.44 0.16 0.00-0.78 0.3 0.2 
Микроотия 0.17 0.00-0.22 0.07 0.25 0.00-0.1 0.03 0.3 
Расщелина губы 0.29 0.27-1.29 0.67 0.23 0.39-1.39 0.81 0.28 
Расщелина нёба 0.53 0.22-0.72 0.41 0.08 0.29-1.19 0.54 0.005 
Атрезия ануса 0.22 0.04-0.61 0.17 0.08 0.08-0.63 0.24 0.02 
Полидактилия 1.01 - - - 0.4-1.18 0.79 0.07 
Редукционные 
пороки конечно-
стей 

0.35 0.11-0.68 0.3 0.04 0.11-0.99 0.42 0.05 

Диафрагмаль-
ная грыжа 0.31 0.00-0.44 0.19 0.14 0.07-0.44 0.21 0.12 

Омфалоцеле 0.15 0.00-0.38 0.12 0.07 0.00-0.41 0.14 0.02 
Гастрошизис 0.26 0.00-0.64 0.2 0.08 0.02-0.67 0.21 0.06 
Гипоспадия 0.96 0.28-2.61 1.21 0.07 0.23-3.15 1.53 0.14 
Синдром Дауна 1.02 0.55-2.05 1.12 0.03 0.44-2.70 0.98 0.01 
МВПР 1.13 0.89-2.5 1.6 0.1 0.9-2.4 1.65 0.1 

р1 – достоверность различий между показателем Пермского края и средним показателем по Российской Федера-
ции; р2 – достоверность различий между показателем Пермского края и данными регистра  EUROCAT. 

 

Заключение 
Анализ данных мониторинга врожденных по-

роков развития в Пермском крае позволил опреде-
лить распространенность, структуру и динамику 
частоты ВПР как всех регистрируемых врожден-
ных аномалий, так отдельных типов пороков. Об-
щая частота врожденной патологии в Пермском 
крае за период 2000–2015 гг. составила 33.87‰, 
что соответствует уровню Европейского регистра, 
однако превышает показатель по Российской Фе-
дерации и имеет тенденцию к росту. Распростра-
ненность ВПР, подлежащих обязательной регист-
рации, в Пермском крае составила 8.6 на 1000 но-
ворожденных и превышает общероссийский пока-
затель в 1.4 раза. Наибольший удельный вес в 
структуре пороков имеют врожденные пороки сер-
дечно-сосудистой системы, которые в 2015 г. реги-
стрировались у каждого второго ребенка и плода с 
врожденными аномалиями (48.6%). При сравне-
нии отдельных нозологических форм ВПР уста-
новлено превышение частоты микроотии в Перм-
ском крае по отношению к данным европейских 

стран, а спинно-мозговая грыжа диагностирова-
лась в 2.5 раза чаще, чем в регионах Российской 
Федерации. Таким образом, в Пермском крае тре-
буется изучение причинно-следственных связей 
формирования ВПР в конкретных условиях окру-
жающей среды и разработка профилактических 
мероприятий. 
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