
Эхокардиографическая диагностика врожденных 
пороков сердца и идиопатической легочной 

гипертензии исчерпывающе описаны в специали-
зированных руководствах [1–16]. Настоящий обзор 
посвящен эхокардиографической семиотике легоч-
ной гипертензии в различных подгруппах врожден-
ных пороков сердца. Резидуальная легочная артери-
альная гипертензия после радикальной коррекции 
«простых» врожденных пороков сердца и легочная 
артериальная гипертензия при малых/сопутствую-
щих дефектах патогенетически и клинически схожи 
с идиопатической легочной гипертензией.

Согласно действующим российским, евразий-
ским и европейским рекомендациям по легочной 
гипертензии у детей и взрослых, а также рекомен-
дациям 6-го Всемирного симпозиума по легочной 
гипертензии, основными эхокардиографическими 
показателями при оценке идиопатической и схо-
жих форм легочной гипертензии служат расчетное
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Согласно действующим российским, евразийским и европейским рекомендациям по легочной гипертензии у детей
и взрослых, а также рекомендациям 6-го Всемирного симпозиума по легочной гипертензии, основными эхокардиографи-
ческими показателями при оценке идиопатической и схожих форм легочной гипертензии служат расчетное систолическое,
диастолическое и среднее давление в легочной артерии, соотношение размеров правого и левого желудочков сердца, индекс
эксцентричности левого желудочка, систолическая экскурсия фиброзного кольца трикуспидального клапана, систоличе-
ское движение миокарда на уровне фиброзного кольца трикуспидального клапана и площадь правого предсердия. В обзоре
рассматриваются возможности и ограничения современной эхокардиографии в диагностике легочной гипертензии, ассоци-
ированной с врожденными пороками сердца.
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The calculated systolic, diastolic and mean pulmonary artery pressure, the ratio of the sizes of the right and left ventricles
of the heart, the eccentricity index of the left ventricle, systolic excursion of the fibrous ring of the tricuspid valve, systolic movement
of the myocardium at the level of the fibrous ring of the tricuspid valve and the area of the right atrium are the main echocardio-
graphic indicators for assessing idiopathic and similar forms of pulmonary hypertension according to the current Russian, Eurasian
and European guidelines for pulmonary hypertension in children and adults, as well as the recommendations of the 6th World Sympo-
sium on Pulmonary Hypertension. The article explores the possibilities and limitations of modern echocardiography in the diagnosis
of pulmonary hypertension associated with congenital heart defects.
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систолическое, диастолическое и среднее давление 
в легочной артерии, соотношение размеров правого 
и левого желудочков сердца, индекс эксцентричности 
левого желудочка, систолическая экскурсия фиброз-
ного кольца трикуспидального клапана (TAPSE), систо-
лическое движение миокарда (S’) на уровне фиброзного 
кольца трикуспидального клапана и площадь правого 
предсердия (табл. 1, 2; рис. 1) [7–9, 10–12, 13–16].

Систолическое давление в легочной артерии 
в отсутствие обструкции легочного кровотока оце-
нивается по систолическому давлению в правом 

желудочке, измеренному по скорости трикуспи-
дальной регургитации (по градиенту систоличе-
ского давления между правым желудочком и пра-
вым предсердием согласно уравнению Бернулли)
[4, 5, 7–10, 13–16]. У взрослых при пиковой скоро-
сти трикуспидальной регургитации ≤2,8 м/с вероят-
ность легочной гипертензии низкая, при скорости 
2,9–3,4 м/с – умеренная, при >3,4 м/с – высокая. 
Нормальное систолическое давление в легочной 
артерии, измеренное при эхокардиографии, у взрос-
лых составляет до 40 мм рт. ст. [4]. 

Таблица 1. Эхокардиографические признаки легочной гипертензии, используемые в дополнение к скорости трикуспидаль-
ной регургитации у взрослых [7–10]
Table 1. Echocardiographic signs of pulmonary hypertension used in addition to the rate of tricuspid regurgitation in adults

А: желудочки В: легочная артерия С: нижняя полая вена и правое предсердие

Соотношение базальных
диаметров ПЖ/ЛЖ >1,0

Время ускорения (AT) потока 
в выводном тракте ПЖ 
<105 м/с и/или среднесистолическое 
прикрытие (notching)

Диаметр нижней полой вены >21 мм 
в сочетании с уменьшением коллаби-
рования на вдохе (<50%)

Уплощение межжелудочковой пере-
городки (индекс эксцентричности 
ЛЖ >1,1 в систолу и/или диастолу)

Скорость ранней диастолической 
легочной регургитации >2,2 м/с

Площадь правого предсердия в конце 
систолы >18 cмõ 

– Диаметр ЛА >25 мм –

Примечание. ПЖ – правый желудочек; ЛЖ – левый желудочек; ЛА – легочная артерия.

Таблица 2. Рекомендации по трансторакальной эхокардиографической диагностике легочной гипертензии у детей [15]
Table 2. Recommendations for transthoracic echocardiography diagnosis of pulmonary hypertension in children

Рекомендации
Класс,
уровень

Оценка систолического давления в ЛА (в отсутствие обструкции легочного кровотока) по систоличе-
скому давлению в ПЖ, измеренному по скорости трикуспидальной регургитации

IIa–C

Оценка среднего и конечного диастолического давления в ЛА, измеренных по скорости легочной регур-
гитации непрерывноволновым допплером (CW) 

I–B

Продольная систолическая функция ПЖ (TAPSE, фракция изменения площади) IIa–B

Измерение деформации ПЖ IIa–B

Оценка размеров и функции ПЖ при трехмерной ЭхоКГ IIb–B

Соотношение базального/верхушечного размеров ПЖ IIb–B

Соотношение времени систолы и диастолы ПЖ (CW, по трикуспадальной регургитации) IIb–B

Скорости при тканевой допплерографии (ЛЖ, перегородка, ПЖ) IIa–B

Расширение выводного отдела ПЖ IIb–B

Интеграл линейной скорости потока (VTI) выводного отдела ПЖ и отношение скорости трикуспидаль-
ной регургитации к VTI выводного отдела ПЖ

IIa–B

Время ускорения (AT) потока в ЛА I–B

Параметры ЛЖ: индекс эксцентричности в конце систолы, отношение конечных систолических разме-
ров ПЖ/ЛЖ и классические показатели диастолической дисфункции ЛЖ

IIa–B

Увеличение размеров правого предсердия и ПЖ IIa–B

Функция правого предсердия (деформация и объем) IIb–B

Диастолическая функция ПЖ и ЛЖ (снижение скорости трансмитрального и транстрикуспидального 
потоков в раннюю диастолу (E), движение миокарда на уровне фиброзного кольца в раннюю и позднюю 
диастолу (E’ и A’), E’/A’, перегородочные E’ и A’; увеличение времени спада пика Е (DT), время изово-
люмического расслабления ЛЖ, E/E’)

IIa–B

Примечание. ЛА – легочная артерия; ПЖ – правый желудочек; ЛЖ – левый желудочек.
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У новорожденных и младенцев физиологически 
повышенные легочное сосудистое сопротивление 
и давление в легочной артерии постепенно снижа-
ются. Для диагностики легочной гипертензии у детей 
используется соотношение систолического давле-
ния в легочной артерии и систолического систем-
ного артериального давления [1, 6]. В норме у детей 
старше 3 мес это соотношение <1/3.

Важно помнить, что скорость и степень три-
куспидальной регургитации – два несвязанных 
параметра и при небольшой регургитации может 
наблюдаться высокая легочная гипертензия; 
иногда у пациентов с легочной гипертензией трику-
спидальная регургитация отсутствует [6, 17]. Полу-
чение адекватного спектра регургитации может быть 
затруднено из-за движения плоскости трикуспи-
дального клапана в систолу; если струя регургита-
ции эксцентрична, условие отклонения допплеров-
ского луча менее 20° может не соблюдаться. В обоих 
случаях возможна недооценка давления в легочной 
артерии [4, 6, 17]. 

Кроме того, ряд работ демонстрирует несоответ-
ствие правила расчета давления в правом предсер-
дии по параметрам нижней полой вены у пациен-
тов с выраженной трикуспидальной регургитацией, 
находящихся на искусственной вентиляции легких 
и после операций на сердце и органах брюшной 
полости [17–19]. В этих случаях в качестве давления 
в правом предсердии при возможности рекоменду-
ется использовать инвазивное центральное венозное 
давление или же игнорировать компонент право-
предсердного давления.

Среднее и диастолическое давление в легоч-
ной артерии обычно оценивают по регургитации 
на легочном клапане, полный качественный спектр 
которой необходимо записать [1–17]. При расчете 
среднего давления учитывают пиковую скорость 
регургитации, при расчете диастолического – ско-
рость потока в конце диастолы. Ввиду низких скоро-
стей регургитации обязателен учет давления в правом 
предсердии. При тяжелой (III–IV степени) регурги-
тации точность методик снижается; у ряда больных 
с легочной гипертензией регургитация, напротив, 
полностью отсутствует [17]. Согласно детским Евро-
пейским рекомендациям расчет среднего давления 
в легочной артерии может выполнятся и на основе 
скорости трикуспидальной регургитации [16].

Положение межжелудочковой перегородки зави-
сит от отношения давлений в желудочках [1–17]. 
В норме давление в левом желудочке значительно 
выше, межжелудочковая перегородка во время 
систолы выгибается слева направо, а левый желудо-
чек в короткой оси имеет круглую форму. При повы-
шении давления в правом желудочке в систолу меж-
желудочковая перегородка начинает отклоняться 
справа налево, а левый желудочек приобретает 
D-образную форму. Категоризировать соотношение 

давлений в желудочках позволяет индекс эксцен-
тричности (сферичности) левого желудочка в конце 
систолы. Если индекс эксцентричности <1,1, систо-
лическое давление в правом желудочке нормальное 
или слегка повышено, при 1,1–1,29 – повышено уме-
ренно, при ≥ 1,3 – значительно [4, 6, 20, 21]. Измере-
ние проводят по короткой оси левого желудочка, чуть 
ниже створок митрального клапана (см. рис. 1, а). 
В конце систолы измеряют диаметры левого желу-
дочка параллельно и перпендикулярно межжелу-
дочковой перегородке, затем больший размер делят 
на меньший [6, 15]. Снизить информативность мето-
дики может нарушение внутрижелудочковой прово-
димости (блокада ножек пучка Гиса). 

Показатель систолической экскурсии фиброзного 
кольца трикуспидального клапана (TAPSE) отражает 
укорочение продольных волокон свободной стенки 
правого желудочка во время систолы и оценивается 
как максимальное смещение в систолу фиброзного 
кольца трикуспидального клапана в апикальной 
позиции четырехкамерной проекции в М-режиме 
(см. рис. 1, б) или с применением программ постобра-
ботки режима тканевого допплера [4, 15, 16, 20, 22]. 
У взрослых TAPSE <16 мм свидетельствует о выра-
женной дисфункции правого желудочка. У детей 
с идиопатической легочной гипертензией Z-score 
TAPSE < –4,3 служит предиктором летального исхода 
и необходимости в трансплантации легких [5]. TAPSE 
легко определяется и воспроизводится, однако зави-
сит от угла сканирования и волюмической нагрузки 
и может быть псевдонормальной при врожденных 
пороках сердца с лево-правым сбросом или выражен-
ной трикуспидальной регургитации [11].

Систолическое движение миокарда (S’) на уровне 
фиброзного кольца трикуспидального клапана отра-
жает его сократительную способность и оценивается 
при помощи тканевой допплерографии как сред-
нее из трех последовательных сердечных циклов 
(см. рис. 1, в). S’ трикуспидального клапана положи-
тельно коррелирует с фракцией изменения площади 
правого желудочка и TAPSE и отрицательно – со сред-
ним давлением в легочной артерии и регургитацией 
на легочном клапане [12]. S’ также зависит от нагрузки 
объемом и частоты сердечных сокращений. Нижний 
предел нормального значения S’ для взрослых состав-
ляет 9 см/с (для пациентов старше 60 лет – 8 см/с) 
[23–26]. S’ <9 см/с – предиктор фракции выброса пра-
вого желудочка <40% [5, 24, 25].

Сохраняющаяся или прогрессирующая дила-
тация правого предсердия у пациентов с легочной 
гипертензией после радикальной коррекции «про-
стых» врожденных пороков и при малых/сопутству-
ющих дефектах – интегральный показатель дис-
функции правого желудочка и трикуспидального 
клапана (см. рис. 1, г) [7–16]. У взрослых при легоч-
ной гипертензии низкого риска площадь правого 
предсердия <18 см2, умеренного риска – 18–26 см2, 
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высокого риска >26 см2 [7–10]. Информативность 
диаметра легочной артерии как критерия степени 
тяжести легочной гипертензии после радикальной 
коррекции «простых» врожденных пороков сердца 
низкая [1, 2, 5]. У пациентов с «простыми» дефектами 
(с лево-правым сбросом и синдромом Эйзенмен-
гера), помимо описанных показателей, необходимо 
оценить морфологию и размер дефекта, направление 
сброса крови и градиент систолического давления 
на дефекте (рис. 2) [1, 2, 14, 20, 27, 28].

Понятия «рестриктивный» и «нерестриктив-
ный» посттрикуспидальный дефект определяются 
отношением размера дефекта к диаметру аорты 
(аортального клапана при дефекте межжелудоч-
ковой перегородки и соответствующих отделов 
аорты при дефекте аортолегочной перегородки 
и открытом артериальном протоке). В случае 
сопоставимых размеров дефекта и аорты первый 
определяется как нерестриктивный, т.е. не спо-
собный ограничить патологический сброс крови 
из артериальных камер сердца, при меньших (хотя 
бы на 1/3 диаметра), по сравнению с аортой, раз-
мерах – как рестриктивный [1, 2, 14, 20, 27, 28]. 
При претрикуспидальных дефектах понятие 
«рестриктивности» четко не определено.

При рестриктивных посттрикуспидальных дефек-
тах величина артериовенозного сброса зависит 
как от величины дефекта, так и от соотношения легоч-
ного и системного сосудистых сопротивлений [1, 2, 14, 
20, 27, 28]. В этом случае градиент систолического дав-
ления на дефекте отражает величину систолического 

давления в правом желудочке и легочной артерии: 
больше градиент – меньше давление (см. рис. 2, а). 

При нерестриктивных посттрикуспидальных 
дефектах 100% легочная гипертензия существует 
с рождения и вызвана прямой передачей давления 
системного желудочка, а величина артериовенозного 
сброса зависит от соотношения легочного и систем-
ного сопротивлений [1, 14, 27, 28]. У пациентов 
с синдромом Эйзенменгера может визуализироваться 
праволевый или перекрестный сброс (см. рис. 2, б). 
У больных со 100% легочной гипертензией эхокар-
диографическая визуализация низкоскоростного 
двунаправленного сброса на дефектах, особенно 
на открытом артериальном протоке и дефекте аорто-
легочной перегородки, может быть затруднена [1, 2, 
14, 20, 27, 28].

Пре- или посттрикуспидальная локализация 
дефекта в известной мере влияет на адаптацию пра-
вого желудочка к легочной гипертензии [27]. У паци-
ентов с претрикуспидальными дефектами высо-
кая легочная гипертензия формируется достаточно 
поздно, после длительной объемной перегрузки 
и периода относительной компенсации. При этом 
развитие высокой гипертензии часто сопровождается 
значительной дилатацией и дисфункцией правых 
камер сердца, схожей с идиопатической легочной 
гипертензией (см. рис. 2, в).

Существующая у больных с нерестриктивными 
посттрикуспидальными дефектами с рождения 
100%-я легочная гипертензия обычно сопровожда-
ется относительно хорошей адаптацией правого 

Рис. 1. Эхокардиографические показатели, характеризующие идиопатическую и схожие (резидуальную после радикальной
коррекции «простых» врожденных пороков сердца и при малых/сопутствующих дефектах) формы легочной артериальной
гипертензии (собственный материал).
а — индекс эксцентричности левого желудочка и соотношение размеров левого и правого желудочков; б — систолическая
экскурсия фиброзного кольца трикуспидального клапана (TAPSE), М-режим; в — систолическое движение миокарда (S’)
на уровне фиброзного кольца трикуспидального клапана, режим тканевой допплерографии; г — площадь правого предсердия
Fig. 1. Echocardiographic indicators characterizing idiopathic and similar (residual after radical correction of “simple” congenital
heart defects and with minor / concomitant defects) forms of pulmonary arterial hypertension (own material).
а — index of eccentricity of the left ventricle and the ratio of the sizes of the left and right ventricles; б — systolic excursion of the
fibrous ring of the tricuspid valve (TAPSE), M-mode; в — systolic movement of the myocardium (S’) at the level of the fibrous ring
of the tricuspid valve, tissue Doppler sonography; г — right atrial area.
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желудочка с выраженной гипертрофией, незначи-
тельной дилатацией и сохранной систолической 
функцией [27, 29]. В такой ситуации оба желудочка 
работают почти как одна сокращающаяся камера, 
обеспечивая системный и легочный кровоток, 
и лучше адаптируются к высокому легочному сопро-
тивлению. 

Информативность индекса формы левого желу-
дочка в качестве критерия тяжести легочной гипер-
тензии у пациентов с большим межжелудочковым 
дефектом невелика [6, 21]. TAPSE зависит от объем-
ной перегрузки и при лево-правом сбросе может быть 
псевдонормальной [11, 23]. Различия в ремодели-
ровании и адаптации правого желудочка к легочной 
гипертензии у больных с пре- и посттрикуспидаль-
ными дефектами могут успешно выявляться с помо-
щью спекл-трекинга [30]. Для идентификации и про-
гнозирования систолической дисфункции правого 
желудочка глобальная продольная деформация <20% 
имеет большую чувствительность по сравнению 
с обычно применяемыми методиками. 

Выполняя эхокардиографическую оценку легоч-
ной гипертензии у пациентов со «сложными» 
врожденными пороками сердца (с би- и унивен-
трикулярной гемодинамикой), важно определиться 
в отсутствии стеноза легочной артерии (клапанного, 
подклапанного или надклапанного – врожден-
ного или созданного путем хирургического сужива-

ния) в качестве компонента порока [1, 2, 20, 27, 28]. 
У больных с бивентрикулярной гемодинамикой 
и стенозом легочной артерии по скорости регурги-
тации на венозном атриовентрикулярном клапане 
можно рассчитать лишь систолическое давление 
в венозном желудочке. Для приблизительной же 
оценки систолического давления в системе малого 
круга кровообращения градиент систолического дав-
ления на пути оттока в легочную артерию следует 
вычесть из расчетного давления в венозном желу-
дочке (рис. 3) [1, 2, 20, 27, 28]. 

Изолированный клапанный стеноз легочной 
артерии не препятствует оценке диастолического 
давления в легочной артерии по скорости легоч-
ной регургитации, при подклапанном, надклапан-
ном (например, после суживания легочной артерии) 
или многоуровневом стенозе измерение диастоли-
ческого давления неинформативно [17, 20]. В отсут-
ствие антеградного кровотока через легочный клапан 
(атрезия легочной артерии, после операции Фонтена 
или двунаправленного кавопульмонального анасто-
моза с перевязкой легочного ствола) скорость регур-
гитации на венозном атриовентрикулярном клапане 
не несет информации о давлении в системе малого 
круга кровообращения [1, 2, 27, 28]. 

Рядом авторов у пациентов со «сложными» 
врожденными пороками сердца и системно-ле-
гочными анастомозами делаются попытки оценки 

Рис. 2. Адаптация правых камер сердца к высокой легочной гипертензии у пациентов с пре- и посттрикуспидальными дефек-
тами (собственный материал).
а — мышечный межжелудочковый дефект с артериовенозным сбросом у ребенка 6 лет: градиент систолического давления
левый желудочек-правый желудочек 85 мм рт. ст., увеличены левые отделы сердца; б — нерестриктивный приточный меж-
желудочковый дефект у пациента с синдромом Эйзенменгера; в — большой межпредсердный дефект у пациентки 73 лет
с легочной артериальной гипертензией, недостаточностью трикуспидального клапана III степени и мерцательной аритмией:
расчетное давление в правом желудочке 82 мм рт. ст. ЛЖ – левый желудочек.
Fig. 2. Adaptation of the right heart chambers to high pulmonary hypertension in patients with pre- and post-tricuspid defects (own
material).
а — muscle defect of the interventricular septum with arteriovenous discharge in a 6-year-old child: systolic pressure gradient left
ventricle-right ventricle 85 mm Hg, the left heart is enlarged; б — non-restrictive inflow ventricular septal defect in a patient with
Eisenmenger’s syndrome; в — large atrial septal defect in a 73-year-old patient with pulmonary arterial hypertension, grade 3 tricus-
pid valve insufficiency and atrial fibrillation: the calculated pressure in the right ventricle is 82 mm Hg.
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систолического давления в легочной артерии путем 
измерения градиента давления на анастомозе 
и вычитания его из системного артериального давле-
ния [1, 2, 27]. Однако из-за возможности различных 
типов, уровня наложения, длины и пространствен-
ной формы анастомозов градиент давления может 
быть недостоверен. Большие по диаметру систем-
но-легочные анастомозы (центральный, Ватерсто-
уна–Кули и др.), наложенные пациентам с исходно 
обедненным легочным кровотоком (тетрада Фалло 
и др.), при длительном функционировании могут 
приводить к высокой легочной гипертензии без гра-
диента на анастомозе [1, 14, 28].

При наличии в качестве компонента «сложного» 
врожденного порока сердца атриовентрикуляр-
ной и/или вентрикулоартериальной дискордантности 
с отхождением легочной артерии от морфологиче-
ски левого желудочка (транспозиция магистральных 
сосудов, корригированная транспозиция магистраль-
ных сосудов и др. – рис. 4) для оценки расчетного 
давления в легочной артерии должна применяться 
скорость регургитации на венозном, морфологи-
чески митральном клапане [1, 2, 20, 27]. Морфо-
логически левый желудочек и митральный клапан, 
приспособленные к функционированию в усло-
виях системного давления, адаптируются к высокой 
гипертензии лучше, чем морфологически правый 
желудочек и трикуспидальный клапан; дилатация 
и дисфункция венозного морфологически левого 
желудочка и венозного митрального клапана могут 
не наблюдаться длительное время [1, 2, 20, 27]. При-
менение таких традиционных эхокардиографических 

показателей степени тяжести легочной гипертен-
зии, как индекс эксцентричности левого желудочка 
и соотношения базальных диаметров левого и пра-
вого желудочков в этой ситуации не имеет смысла.

У пациентов с простой транспозицией маги-
стральных артерий, переживших период новорожден-
ности без оперативного лечения, исходно системное 
давление в легочной артерии постепенно снижается; 
о давлении в малом круге кровообращения можно 
судить по скорости регургитации на венозном мор-
фологически митральном клапане или по градиенту 

Рис. 3. Оценка систолического давления в легочной артерии при сложных врожденных пороках сердца со стенозом легочной
артерии (собственный материал).
а — оценка расчетного давления в венозном желудочке по скорости регургитации на венозном атриовентрикулярном клапане;
б — оценка градиента систолического давления на пути оттока из венозного желудочка в легочную артерию с последующим
вычитанием полученного значения из расчетного давления в венозном желудочке; в — комбинированный клапанный и под-
клапанный стеноз легочной артерии.
Fig. 3. Assessment of systolic pressure in the pulmonary artery in complex congenital heart defects with pulmonary artery stenosis
(own material).
а — estimation of the calculated pressure in the venous ventricle by the rate of regurgitation on the venous atrioventricular valve; б — evalu-
ation of the gradient of systolic pressure along the outflow path from the venous ventricle to the pulmonary artery, followed by subtracting the
resulting value from the calculated pressure in the venous ventricle; в — combined valvular and subvalvular stenosis of the pulmonary artery.

а
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Рис. 4. Вентрикулоартериальная дискордантность (транс-
позиция магистральных артерий) с межжелудочковым де-
фектом после суживания легочной артерии (собственный
материал). Легочная артерия отходит от морфологически
левого, аорта – от морфологически правого желудочка.
Fig. 4. Ventriculoarterial discordance (transposition of the great
arteries) with ventricular septal defect after pulmonary artery
narrowing (own material). The pulmonary artery departs from
the morphologically left ventricle, the aorta from the morpho-
logically right ventricle.
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систолического давления на открытом артериальном 
протоке [1, 2, 6]. При наличии межжелудочкового 
дефекта легочная гипертензия, как правило, сохра-
няется; обязательно измерение градиента давления 
на дефекте. При стенозе легочной артерии высокой 
гипертензии, как правило, не бывает. 

Оценка легочной гипертензии при двойном 
отхождении магистральных артерий с нерестриктив-
ным подаортальным межжелудочковым дефектом 
аналогична таковой при изолированном дефекте 
межжелудочковой перегородки; стеноз легочной 
артерии в качестве компонента порока может предо-
хранить от развития легочной гипертензии [1, 2, 6]. 
Оценка легочной гипертензии при двойном отхожде-
нии магистральных артерий с подлегочным межже-
лудочковым дефектом схожа с оценкой при транспо-
зиции магистральных артерий. У пациентов с общим 
артериальным стволом и межжелудочковым дефек-
том, за исключением редких случаев стеноза легоч-
ной артерии в месте отхождения, 100%-я легочная 
гипертензия существует с рождения, а эхокардиогра-
фическая семиотика схожа с таковой нерестриктив-
ных посттрикуспидальных дефектов [1, 2].

К посткапиллярной легочной гипертензии могут 
приводить как врожденные аномалии левых отде-
лов сердца (стеноз легочных вен, трехпредсердное 
сердце, врожденные пороки митрального и аорталь-
ного клапанов, патология дуги аорты), так и дис-
функция системного желудочка (рис. 5) [1, 2, 7–15, 
20, 27, 28]. Причиной систолической и/или диасто-
лической дисфункции системного желудочка могут 
быть относительная его гипоплазия, фиброэластоз 
эндокарда, выраженная гипертрофия, длительное 
функционирование морфологически правого желу-
дочка в несвойственной ему системной циркуляции 
и вторичное нарушение функции при различных 

врожденных пороках (при врожденной патологии 
коронарных артерий и др.). Частота дисфункции 
системного желудочка у больных с врожденными 
пороками увеличивается с возрастом и иногда может 
быть связана с перенесенными кардиохирургиче-
скими операциями [27].

Систолическая дисфункция системного желу-
дочка – одна из причин посткапиллярной легочной 
гипертензии. Фракция выброса и/или фракция уко-
рочения системного желудочка, оцененные методами 
Тейхольца и Симпсона, имеют некоторые ограниче-
ния – при неэллипсоидной геометрии системного 
желудочка, гиповолении, тяжелой митральной регур-
гитации и др. В арсенале современного специалиста 
насчитывается более 15 методик оценки систоличе-
ской функции миокарда (тканевая допплерография, 
методика тканевого следа, трехмерная эхокардиогра-
фия и др.; см. рис. 5, в).

Выявление диастолической дисфункции систем-
ного желудочка может представлять трудности. 
Эхокардиографические критерии диастолической 
дисфункции морфологически левого желудочка 
у взрослых с бивентрикулярной гемодинамикой 
приведены в табл. 3 [31]. Нормативная база диа-
столической дисфункции системного желудочка 
при некорригированных врожденных пороках и мор-
фологически правого системного желудочка не раз-
работана.

Дифференциальная эхокардиографическая 
диагностика пре- и посткапиллярной легочной 
гипертензии основывается на анатомических 
и функциональных изменениях. О посткапил-
лярной гипертензии свидетельствуют увеличение 
конечного систолического размера левого пред-
сердия, отклонение межпредсердной перегородки 
вправо, Е/А митрального клапана >1; снижение 

Рис. 5. Врожденные пороки сердца с посткапиллярной легочной гипертензией (собственный материал).
а — трехпредсердное сердце – мембрана в левом предсердии; б — врожденный подклапанный митральный стеноз; в — оценка
систолической функции системного желудочка методикой спекл-трекинг. Global Strain=–10,2%. ПЖ – правый желудочек.
Fig. 5. Congenital heart defects with postcapillary pulmonary hypertension (own material).
а — three atrial heart – a membrane in the left atrium; б — congenital subvalvular mitral stenosis; в — evaluation of the systolic
function of the systemic ventricle using speckle tracking. Global Strain=–10.2%.
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движения миокарда левого желудочка на уровне 
фиброзного кольца в раннюю диастолу в режиме 
тканевой допплерографии (E’) и отношение ран-
недиастолических скоростей трансмитрального 
потока к движению миокарда на уровне фиброзного 
кольца митрального клапана >10 [31, 32, 33].

У пациентов с некорригированным функцио-
нально единственным желудочком сердца без стеноза 
легочной артерии скорость регургитации на атрио-
вентрикулярных клапанах отражает систолическое 
давление в системном желудочке и легочной артерии, 
при стенозе легочной артерии – только в системном 
желудочке [1, 20, 27]. Подлегочный стеноз у больных 
с двуприточным левым желудочком и атрезией трику-
спидального клапана с дискордантным вентрикуло-
артериальным соотношением может быть обусловлен 
рестриктивным межжелудочковым дефектом [27].

После операции Фонтена при циркуляции, обе-
спечиваемой единственной желудочковой камерой 
в двух последовательно замкнутых кругах кровообра-
щения, легочный кровоток осуществляется за счет 
прямого поступления крови из системных вен, а оце-
нить давление в легочной артерии методом эхокарди-
ографии нельзя [1, 2, 14, 27, 28]. Однако при наличии 
фенестрации между путями оттока крови в легоч-
ную артерию и артериальным предсердием косвен-
ное представление о давлении в малом круге крово-
обращения составить можно: в отсутствие причин 
для посткапиллярной легочной гипертензии ско-
рость кровотока на фенестрации >1,8 м/с свидетель-
ствует о венозной гипертензии (рис. 6, а) [27]. 

Посткапиллярная легочная гипертензия 
при врожденных пороках с унивентрикулярной 
гемодинамикой может быть обусловлена как анато-
мическими компонентами порока (рестриктивное 

Таблица 3. Эхокардиографические критерии диастолической дисфункции системного морфологически левого желудочка
у взрослых с бивентрикулярной гемодинамикой [31, 32]
Table 3. Echocardiographic criteria for diastolic dysfunction of the systemic morphologically left ventricle in adults with
biventricular hemodynamics

Параметр Норма I степень II степень III степень

Релаксация левого желудочка Норма Нарушена Нарушена Нарушена

Давление в левом предсердии Норма Норма Повышено Повышено

Митральное Е/А ≥0,8 ≤0,8 0,8–2,0 >2,0 

Среднее E/Е’ <10 <10 10–14 14 

Пиковая скорость трикуспидальной регургита-
ции, м/с

<2,8 <2,8 2,8 2,8 

Индексированный объем левого предсердия, мл/м2 Норма Норма или повышен Повышен Повышен 

Рис. 6. Врожденные пороки сердца с унивентрикулярной гемодинамикой.
а — оценка давления в легочной артерии после операции Фонтена по скорости кровотока на фенестрации между кондуи-
том и артериальным предсердием (собственный материал); б — выраженная недостаточность общего атриовентрикулярного
клапана при полной форме атриовентрикулярного канала с гипоплазией левого желудочка как причина посткапиллярной
легочной гипертензии после двунаправленного кавопульмонального анастомоза [34].
Fig. 6. Congenital heart defects with univentricular hemodynamics.
а — assessment of the pressure in the pulmonary artery after the Fontan operation by the blood flow velocity on the fenestration
between the conduit and the atrial artery (own material); б — severe insufficiency of the common atrioventricular valve as a cause
of postcapillary pulmonary hypertension after a bidirectional cavopulmonary anastomosis with a full form of the atrioventricular canal
with left ventricular hypoplasia [34].

а б
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межпредсердное сообщение при атрезии или сте-
нозе артериального атриовентрикулярного клапана), 
так и нарушением функции единственного желу-
дочка и атриовентрикулярных клапанов (рис. 6, б) 
[14, 27, 28]. Тщательная оценка систолической и диа-
столической функции единственного желудочка 
и атриовентрикулярных клапанов крайне важна 
для исключения посткапиллярного генеза легочной 
гипертензии после операции Фонтена.

Возможности эхокардиографии в диагностике сег-
ментарной легочной гипертензии ограничены: можно 

лишь предположить наличие системно-легочных кол-
латералей. В то же время делаются попытки косвенно 
судить о тяжести легочно-сосудистой болезни в кро-
воснабжаемых коллатералями сегментах легких путем 
измерения скорости кровотока в устье коллатерали: 
скорость >4 м/с может свидетельствовать либо о сте-
нозе коллатерали (в известной мере защищающем 
от легочной гипертензии), либо о высокой, но еще 
гиперволемической гипертензии [27].
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