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Идиопатическая легочная артериальная гипер-
тензия является редким заболеванием, харак-

теризующимся повышением среднего давления 
в легочной артерии более 25 мм рт. ст., и имеет пло-
хой прогноз [1–3]. Заболевание представляет не-
частую (1–4 случая на  1 млн детского населения), 
но  важную и  нерешенную проблему педиатрии, 
так как ведет к развитию и прогрессированию пра-
вожелудочковой недостаточности, значительно 
нарушает качество жизни ребенка и  обусловлива-
ет преждевременную смерть [4]. По  данным зару-
бежных клиник, медианная выживаемость для  де-

тей после постановки диагноза составляла 10  мес, 
в  то время как  для взрослых этот показатель  – 
2,8 года [5]. По мере разработки терапии значитель-
но улучшилось качество жизни, а  также выживае-
мость детей [6]. В нынешнюю эпоху специфической 
терапии пятилетняя выживаемость детей с  легоч-
ной артериальной гипертензией составляет 75% [7]. 
Тем не  менее заболевание по-прежнему остается 
прогрессирующим с  неблагоприятным прогнозом. 
К  сожалению, использование специфической тера-
пии позволяет улучшить функциональный класс ги-
пертензии только в краткосрочной перспективе [8].

Повышение давления в  малом круге крово-
обращения у  детей наблюдается при  многих за-
болеваниях сердечно-сосудистой, дыхательной 
и  других органов и  систем либо может быть само-
стоятельным заболеванием. Согласно педиатри-
ческим регистрам, большинство случаев легочной 
гипертензии представлено идиопатическими и  на-
следственными (синдромальными) вариантами, 
а  также формами, ассоциированными с  врожден-
ными пороками сердца [9]. В  некоторых случаях 
имеет место сочетание нескольких причин. Так, 
у  ряда (18%) больных с  пороком сердца наличие 
легочной гипертензии не  может быть объяснено 
только сбросом крови через  дефект, так как  у них 
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Идиопатическая легочная артериальная гипертензия – прогрессирующее, на сегодняшний день неизлечимое заболевание 
неясной этиологии, характеризующееся интенсивным ремоделированием легочного сосудистого русла с преимущественным 
поражением дистальных легочных артерий и артериол. Диагностическим критерием заболевания является повышение сред-
него давления в легочной артерии более 25 мм рт. ст. Диагностировать легочную гипертензию, особенно на ранних этапах, 
очень сложно, так как клинические симптомы неспецифичны. Приведено описание клинического случая диагностики и ле-
чения ребенка с первичной легочной гипертензией высокой степени.
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Idiopathic pulmonary arterial hypertension is a progressive, incurable disease of unclear etiology; it is characterized by intensive 
remodeling of the pulmonary vascular bed with a predominant lesion of the distal pulmonary arteries and arterioles. A diagnostic 
criterion of the disease is an increase in the average pressure in the pulmonary artery more than 25 mm Hg. Arterial hypertension 
is difficult to diagnose, especially at the early stages due to non-specific clinical symptoms. The article describes the clinical case 
of diagnostics and treatment of a child with primary pulmonary hypertension of high degree.
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параллельно выявляются мутации генов, ответ-
ственных за развитие легочной гипертензии.

Диагностика идиопатической легочной артери-
альной гипертензии представляет определенные 
трудности, так как  симптомы и  жалобы носят не-
специфический характер и  напоминают таковые 
при  врожденных пороках сердца. В  большинстве 
случаев клинические проявления у  пациентов раз-
виваются после формирования необратимых изме-
нений в  сосудах легких [10]. Отмечаются одышка, 
слабость, утомляемость, ангинозная боль в области 
сердца, головокружение, абдоминальный диском-
форт, может быть кровохарканье, синкопе. При объ-
ективном исследовании отмечается бледность кож-
ных покровов, определяется усиленный сердечный 
толчок, обусловленный увеличением правого желу-
дочка. Аускультация сердца обнаруживает усиление 
второго тона над легочной артерией (во втором меж-
реберье слева), систолический шум в случае трику-
спидальной недостаточности, диастолический шум 
недостаточности клапана легочной артерии (шум 
Грехема–Стилла). Развитие и  прогрессирование 
правожелудочковой недостаточности сопровожда-
ются пульсацией шейных вен, гепатомегалией, пе-
риферическими отеками, асцитом. 

Рекомендуемый объем лабораторной диагно-
стики: общий анализ крови, мочи; биохимическое 
исследование (оценка функционального состояния 
печени и  почек, содержания белка), определение 
уровня гормонов щитовидной железы, тесты на ВИЧ, 
волчаночный антикоагулянт, коагулограмма, иссле-
дование на  тромбофилию и  др. Факторами небла-
гоприятного прогноза является повышение уровня 
тропонина T, мозгового натрийуретического пеп-
тида, норадреналина, эндотелина-1 [11]. При  ана-
лизе газового состава крови и  исследовании функ-
ции внешнего дыхания регистрируется уменьшение 
диффузионной способности монооксида углерода 
(40–80% от  нормального значения), снижение p

a
O

2
, 

p
a
CO

2
. При  тяжелом течении заболевания уменьше-

ние легочных объемов и  скоростных показателей 
вентиляционной функции, гипоксемия наблюдаются 
уже на  ранних стадиях. На  ЭКГ, как  правило, отме-
чают признаки перегрузки правых отделов сердца, 
могут быть нарушения сердечного ритма. Рентгено-
графически выявляется повышение прозрачности 
легочных полей на периферии вследствие обеднения 
легочного рисунка, выбухание ствола и  левой ветви 
легочной артерии, формирующих II дугу по  левому 
контуру сердца (прямая проекция), расширение кор-
ней легких, увеличение правых отделов сердца.

Эхокардиография (ЭхоКГ) является наиболее ин-
формативным неинвазивным методом диагностики 
легочной гипертензии. Наиболее часто при  транс-
торакальной ЭхоКГ проводится расчет систоличе-
ского давления в  легочной артерии, основанный 
на  использовании показателя пиковой скорости 

потока трикуспидальной регургитации в  модифи-
цированном уравнении Бернулли. Необходимо по-
мнить, что точность измерения этого важного пока-
зателя иногда вызывает затруднения, что приводит 
к недооценке степени легочной гипертензии. В не-
которых случаях систолическое давление в  легоч-
ной артерии, измеренное по  потоку трикуспидаль-
ной регургитации, может быть оценено с  весомой 
долей ошибки. В  первую очередь такая ситуация 
складывается при  несоблюдении правил проведе-
ния допплеровского исследования. Чрезвычайно 
важно ультразвуковой луч располагать как  можно 
более параллельно потоку трикуспидальной регур-
гитации, это позволит произвести наиболее точное 
измерение.

Для получения сопоставимых результатов реко-
мендован расчет среднего и  диастолического давле-
ния в легочной артерии, по скорости струи легочной 
регургитации с использованием уравнения Бернулли. 
Дополнительными признаками легочной гипертен-
зии являются: дилатация полости и  гипертрофия 
миокарда правого желудочка, дилатация правого 
предсердия, расширение ствола легочной артерии 
и  ее ветвей, изменение паттерна кровотока в  легоч-
ной артерии, уменьшение времени ускорения си-
столического кровотока в  стволе легочной артерии, 
парадоксальное движение межжелудочковой пере-
городки, изменение формы правого и  левого желу-
дочков с отклонением межжелудочковой перегород-
ки в  полость левого желудочка и  формирование его 
D-формы. В  то же время необходимо помнить и  о 
других причинах дилатации правых отделов сердца 
(дефект межпредсердной перегородки, аномальный 
дренаж легочных вен). 

ЭхоКГ позволяет не только рассчитать давление 
в легочной артерии  и определить степень его повы-
шения, но  и осуществить дифференциально-диа-
гностический поиск причин легочной гипертензии 
(наличие и  топическая диагностика врожденно-
го порока сердца, кардиомиопатии). Кроме того, 
комплексная ЭхоКГ дает возможность оценить 
структурно-функциональное состояние сердца 
и  прогностические параметры легочной гипертен-
зии, к которым относятся: наличие выпота в поло-
сти перикарда, индексированная площадь правого 
предсердия, степень смещения межжелудочковой 
перегородки в полость левого желудочка в диасто-
лу (диастолический индекс эксцентричности), си-
столическая экскурсия кольца трикуспидального 
клапана (TAPSE), индекс миокардиальной функ-
ции (индекс Tei). Доказана хорошая сопостави-
мость результатов ЭхоКГ с данными, полученными 
при  катетеризации правых отделов сердца, что  на 
данный момент является «золотым стандартом» 
оценки давления в легочной артерии, однако имеет 
ряд ограничений [12]. Учитывая, что катетеризация 
полостей сердца является инвазивной процедурой, 



169

Садыкова Д.И. и соавт. Сложность диагностики идиопатической легочной артериальной гипертензии

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2018; 63:(5)
ROSSIYSKIY VESTNIK PERINATOLOGII I PEDIATRII, 2018; 63:(5)

она не  может использоваться для  динамическо-
го наблюдения и  оценки эффективности лечения, 
тогда как ЭхоКГ идеально подходит для этой цели. 

Дифференциально-диагностический поиск у  па-
циентов с легочной артериальной гипертензией все-
гда представляет непростую клиническую задачу. 
В  данном аспекте вызывает несомненный интерес 
клинический случай пациента с  признаками легоч-
ной гипертензии и  подозрением на  наличие вро-
жденного порока сердца с  обсуждением выбранной 
тактики ведения больного.

Больной А., 3 года 6 мес, поступил планово в кар-
диохирургическое отделение Детской республи-
канской клинической больницы (ДРКБ)  г. Казани 
с  жалобами на  слабость, утомляемость, потливость, 
одышку при  минимальной нагрузке, сухой кашель, 
беспокойный сон, снижение аппетита. Из  анамне-
за известно, что  клиническая картина начала раз-
виваться 7 мес назад, когда появились слабость, 
вялость. Через  2 мес присоединился сухой кашель, 
который не  поддавался терапии. Спустя еще два 
месяца появились жалобы на  наличие цианоза но-
согубного треугольника при  физической нагрузке, 
утомляемость, одышку, ребенок предпочитал сидеть 
и лежать. При выполнении рентгенографии органов 
грудной клетки выявлено выбухание дуги легочной 
артерии (см. рисунок). Наблюдался педиатром по ме-
сту жительства. Впервые ЭхоКГ выполнена в  возра-
сте 3 года 3 мес, выявлена дилатация правых отделов 
сердца, признаки легочной гипертензии (систоличе-
ское давление в легочной артерии 41 мм рт. ст.). По-
дозрение на врожденный порок сердца: дефект меж-
предсердной перегородки вторичный высокий 10 мм 
по типу sinus septum. Частичный аномальный дренаж 
легочных вен? Проведена консультация кардиохи-
рурга ДРКБ, запланирована госпитализация в  отде-
ление кардиохирургии для  проведения катетериза-
ции полостей сердца. 

На момент поступления при осмотре – состояние 
тяжелое по основному заболеванию. Физическое раз-
витие среднее. Кожные покровы бледные, чистые. 
Мышечная гипотония. Умеренное тахипноэ в покое. 
Грудная клетка при  дыхании симметричная. Перку-
торно над  легкими звук легочный. Аускультативно 
в  легких дыхание проводится по  всем полям, вези-
кулярное, хрипов нет. Перкуторно границы сердца 
не  расширены, тоны сердца ритмичные, громкие. 
Обращает внимание выраженный акцент II тона 
над  легочной артерией. Печень выступает из-под 
края реберной дуги на 2,0 см. Селезенка не пальпи-
руется. Остальные органы и  системы без  патологии. 
Общеклинические анализы крови и  мочи в  норме. 
Из биохимических показателей отмечено повышение 
уровня D-димера до 816 пг/мл (норма 0–799 пг/мл). 

Ультразвуковое исследование органов брюшной 
полости: печень увеличена, эхогенность паренхимы 
нормальная; периваскулярные уплотнения по  ходу 

портальной вены. Отмечается расширение нижней по-
лой вены и печеночных вен. Селезенка не увеличена. 
Почки без особенностей. На ЭКГ – ритм синусовый, 
отклонение электрической оси вправо, частота сер-
дечных сокращений – 102 в минуту, увеличение пра-
вого предсердия, правого желудочка. 

По данным ЭхоКГ  – дилатация правых отделов 
сердца (правый желудочек 23 мм). Высокая легочная 
гипертензия (систолическое давление в легочной ар-
терии 54 мм рт. ст.). Подозрение на врожденный по-
рок сердца. (Дефект межпредсердной перегородки? 
Частичный аномальный дренаж легочных вен?)

Для исключения врожденного порока сердца 
и  инвазивного определения давления в  полостях 
сердца выполнена катетеризация правых отделов 
сердца. При  инвазивном исследовании давление 
в легочной артерии 87/55 мм рт. ст. (нормы: пиковое 
систолическое давление – 25–30 мм рт. ст., диасто-
лическое – 10–15 мм рт. ст.). Системное давление – 
100/52–64 мм рт.  ст. Данных о  врожденном пороке 
сердца нет. Заключение: высокая легочная гипер-
тензия.

Пациенту повторно проведена ЭхоКГ для «рабо-
ты над  ошибками». Получено давление в  легочной 
артерии 80/51–60 мм рт. ст. Недооценка этого пара-
метра сопоставима с данными литературы (различия 
между оценкой систолического давления в легочной 
артерии методом ЭхоКГ и  результатами катетери-
зации сердца могут составлять от 3 до 38 мм рт. ст.). 
В  нашем случае это связано с  незначительной ре-
гургитацией на  трикуспидальном клапане. Подсче-
ты среднего и диастолического давления в легочной 
артерии по потоку легочной регургитации, которые 
не  используются стандартно в  рутинной практике, 
оказались очень важными для  достоверной оценки 
давления в  легочной артерии, когда расчет систо-
лического давления в  легочной артерии затруднен. 
Знание показателей среднего и  диастолического 
давления в  легочной артерии, использование раз-

Рисунок. Рентгенография органов грудной клетки больного А. 
(объяснение в тексте)
Figure. Radiography of chest organs of patient A. (explanation 
in the text)
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личных взаимодополняющих ультразвуковых досту-
пов для  более точного измерения скорости потока 
трикуспидальной регургитации позволяют повысить 
качество исследования. Особенно важно знать точ-
ный уровень давления в легочной артерии при дина-
мическом наблюдении за пациентом. 

Обследование больного было дополнено проведе-
нием компьютерной томографии (КТ) органов груд-
ной полости: по  данным КТ определены признаки 
легочной гипертензии с расширением просвета ство-
ла (25 мм) и ветвей (15 мм) легочной артерии. Выяв-
лена неравномерная воздушность легочных полей, 
подчеркнутость интерстициального рисунка легких.

Результат теста шестиминутной ходьбы – 360 м.
На основании клинических данных и  результа-

тов проведенного обследования установлен диагноз: 
идиопатическая легочная артериальная гипертензия; 
хроническая сердечная недостаточность II А, функ-
циональный класс II–III. Функциональный класс ле-
гочной гипертензии II–III.

Назначено лечение: специфическая терапия пре-
паратом силденафил, диуретики (верошпирон), 
непрямые антикоагулянты (варфарин). На  фоне 
лечения состояние пациента улучшилось: менее вы-
ражена одышка, повысилась толерантность к  физи-
ческой нагрузке, улучшился цвет кожных покровов, 
уменьшились размеры печени. Ребенок выписан 
с улучшением на амбулаторный этап лечения под на-
блюдение кардиолога, даны рекомендации по приему 
препаратов. Рекомендован контроль ЭхоКГ в  дина-
мике. В  процессе динамического наблюдения в  те-
чение 3 лет состояние пациента стабильное, цифры 
давления в легочной артерии без нарастания, прово-
димая терапия коррекции не требует.

Заключение

Данный пример демонстрирует, что  диагно-
стика идиопатической легочной артериальной ги-
пертензии представляет определенные трудности, 
так как симптомы и жалобы носят неспецифический 

характер. В среднем от момента появления симпто-
мов до постановки диагноза проходит около двух лет. 
Наличие жалоб на  одышку, выраженную утомляе-
мость, потливость, вялость, сухой кашель должны 
вызывать у педиатра настороженность в отношении 
легочной гипертензии. Данные инструментально-
го обследования в  виде выбухания ствола легочной 
артерии на  рентгенограмме органов грудной клет-
ки служат немедленным показанием к  проведению 
ЭхоКГ. 

В настоящее время ЭхоКГ обладает всем спек-
тром возможностей для  обследования пациентов 
с легочной гипертензией как для диагностики забо-
левания и  дифференциально-диагностического по-
иска, так и для оценки прогноза и наблюдения в ди-
намике. При  выявлении дилатации правых отделов 
сердца необходимо осуществить диагностический 
поиск, позволяющий выяснить истинную причину 
патологии, а  также достоверно рассчитать давле-
ние в легочной артерии, применяя все необходимые 
способы.

Назначение лекарственной терапии имеет опре-
деленные трудности, поскольку доказывающие 
эффективность и  безопасность медикаментозных 
препаратов контролируемые исследования немно-
гочисленны. Препарат силденафил детям в  нашей 
стране назначается по  решению врачебной комис-
сии, при  наличии информированного согласия ро-
дителей пациента. Своевременность назначения 
специфической терапии непосредственно определя-
ет прогноз заболевания. Силденафил воздействует 
на основное звено патогенеза легочной артериальной 
гипертензии, тем самым значительно улучшая гемо-
динамические показатели и, как следствие, обуслов-
ливая облегчение симптомов и улучшение прогноза, 
что наблюдается у нашего пациента. В связи с тяже-
стью заболевания и  неблагоприятным прогнозом 
пациенты с  легочной гипертензией должны на  про-
тяжении всей жизни наблюдаться в  специализиро-
ванных центрах.
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