
65

Емельянчик Е.Ю.  и соавт. Состояние правых отделов сердца у детей с гиперволемией малого круга кровообращения

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 3, 2016
ROSSIYSKIY VESTNIK PERINATOLOGII I PEDIATRII, 3, 2016

В педиатрической практике большинство случаев 
легочной артериальной гипертензии ассоции-

ровано с врожденными пороками сердца (в англо-
язычной литературе – PAH-CHD) [1–5]. Эволюция 
кардиохирургической помощи в последние 15 лет  
обусловила значительное увеличение продолжитель-
ности жизни у всех категорий пациентов, включая са-
мых тяжелых больных с комбинированными и слож-
ными пороками сердца и крупных сосудов [3, 6–8]. 
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Проведен анализ ультразвуковых и ангиографических показателей правых отделов сердца у детей с легочной артериальной 
гипертензией, ассоциированной с врожденными пороками сердца. Исследование проведено в зависимости от функциональ-
ного класса (выраженности) легочной гипертензии. Установлено, что ремоделирование правых отделов в большей степени 
зависит от постнагрузки (систолического давления в легочной артерии и легочного сосудистого сопротивления), причем 
диастолическая дисфункция формируется уже при умеренной легочной гипертензии (II функциональный класс). Выявлено, 
что на фоне врожденных пороков с артериальной гипоксемией отмечается более быстрое развитие легочной артериальной 
гипертензии с нарушением систолодиастолической функции миокарда.

Ключевые слова: дети, легочная артериальная гипертензия, систоло-диастолическая функция сердца, ремоделирование ка-
меры правого желудочка, артериальная гипоксемия, врожденные пороки сердца.  

The ultrasound and angiographic parameters of the right chambers of the heart were analyzed in children with pulmonary arterial 
hypertension (PAH) associated with congenital heart defects. The investigation was conducted in relation to the functional class 
(degree) of PAH. Right cardiac remodeling was found to depend to a greater extent on afterload (pulmonary artery systolic pressure 
and pulmonary vascular resistance); moreover, diastolic dysfunction developed just in moderate (Functional Class II) PAH. It was 
ascertained that there was a prompter development of PAH with myocardial systolic and diastolic dysfunction in the presence of con-
genital malformations with arterial hypoxemia.
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Появление новой классификации заболевания 
и предложенный в 2011 г. термин «педиатрическая 
гипертензионная сосудистая болезнь легких» по-
зволяют обсуждать нозологическую целостность 
легочной артериальной гипертензии [2]. Благодаря 
клиническим исследованиям сложился алгоритм 
дифференцированного наблюдения пациентов с ле-
гочной артериальной гипертензией, ассоциирован-
ной с врожденными пороками сердца, в зависимо-
сти от степени гемодинамических нарушений [2, 8, 
9]. Схема оказания медицинской помощи – от ам-
булаторно-поликлинической до высокотехнологич-
ной – непрерывно совершенствуется, обеспечивая 
контроль над симптомами прогрессирования болез-
ни, обоснованность коррекции терапии и возмож-
ность хирургического лечения [1, 2, 9, 10]. 

Данная проблема находится в центре научно-
практического интереса детских кардиологов и кар-
диохирургов, поскольку сопряжена с улучшением 
качества и продолжительности жизни пациентов 
с врожденными пороками сердца [8, 11]. Тем не ме-
нее существует ряд неразрешенных вопросов наблю-
дения и ведения больных с данной патологией. 

Изучение катамнеза больных с врожденными 
пороками сердца показало, что результаты лече-
ния существенно зависят не только от анатомии 
порока, но и от сроков выполнения оперативной 
коррекции, наличия экстракардиальных болез-
ней, исходной выраженности гиперволемии ма-
лого круга [10, 12–14]. При этом подчеркивается, 
что особое место среди факторов, оказывающих 
влияние на результаты лечения у детей с врожден-
ными пороками сердца, занимают большие не-
рестриктивные коммуникации, а также пороки 
с дуктус-зависимым легочным или системным кро-
вообращением, в особенности транспозиции ма-
гистральных артерий в сочетании с подлегочными 
дефектами межжелудочковой перегородки, тоталь-
ный аномальный дренаж легочных вен, общий ар-
териальный ствол, единственный желудочек, двой-
ное отхождение магистральных сосудов от правого 
желудочка и т.д. Перечисленные аномалии развития 
сердца классифицируются как пороки с выражен-
ной гиперволемией малого круга и ранним разви-
тием артериальной гипоксемии. Данные факторы 
оказывают максимально выраженное негативное 
влияние на структуру сосудистой стенки артерий 
малого круга кровообращения, рано формируя ле-
гочную артериальную гипертензию [6, 11, 12, 14]. 
Среди пусковых моментов ремоделирования серд-
ца и легочных сосудов наиболее подробно изуче-
но влияние гемодинамической перегрузки малого 
круга при пороках с лево-правыми шунтами на со-
стояние гладкой мускулатуры, рецепторного аппа-
рата кардиомиоцитов, функции эндотелия [1, 15]. 
Тогда как роль артериальной гипоксемии в форми-
ровании легочной артериальной гипертензии чаще  

изучалась в эксперименте и требует дополнительно-
го исследования в клинических группах [16].

Чрезвычайно интересным с научно-практиче-
ской точки зрения является наблюдение за боль-
ными с сохраняющейся или прогрессирующей 
легочной артериальной гипертензией, ассоцииро-
ванной с врожденными пороками сердца, на фоне 
небольших или резидуальных шунтов в послеопе-
рационном периоде. Как правило, данной группе 
пациентов не проводится специфическая терапия, 
и, согласно результатам исследования J. Roos-Hes-
selink и соавт. (2004), они имеют худший прогноз, 
чем пациенты, получающие комплексное лечение 
[11, 15]. Ряд авторов расценивают эту клиническую 
ситуацию как идиопатическую легочную артери-
альную гипертензию в сочетании с сопутствующи-
ми небольшими шунтами [5, 16, 17], однако данная 
категория пациентов чаще находится «в тени» более 
тяжелых больных. При этом, учитывая вероятность 
неблагоприятных исходов, пациенты со II–IIIa 
функциональным классом легочной артериальной 
гипертензии нуждаются в детальной динамической 
оценке состояния правых отделов сердца и, возмож-
но, более раннем начале специфического лечения. 

Клинический мониторинг детей с легочной ар-
териальной гипертензией, ассоциированной с вро-
жденными пороками сердца, предполагает регуляр-
ную унифицированную оценку состояния правых 
отделов сердца, поскольку известно, что прогресси-
рование правожелудочковой недостаточности тесно 
коррелирует с неблагоприятными исходами болезни 
[1, 8, 13, 15, 18]. 

Динамический ультразвуковой контроль состоя-
ния правых отделов сердца у детей широко распро-
странен и рассматривается как один из наиболее 
доступных и информативных среди неинвазивных 
диагностических методов наблюдения [7, 8, 14, 
18, 19]. Между тем существует критический взгляд 
на возможности ультразвуковой оценки правых от-
делов сердца и малого круга, связанный отчасти 
с тем, что анатомия сложных пороков существенно 
затрудняет определение функций сердца, а правые 
отделы имеют ряд особенностей ультразвукового 
анализа. Кроме того, в клинической практике отсут-
ствует единый подход к наблюдению детей с субкли-
ническими проявлениями легочной артериальной 
гипертензии на фоне резидуальных или небольших 
септальных дефектов, а сонографические критерии 
центральной гемодинамики в данной группе боль-
ных зачастую недооцениваются [1]. 

С целью изучения вклада артериальной гипоксе-
мии в развитие легочной артериальной гипертен-
зии, ассоциированной с врожденными пороками 
сердца, а также выявления особенностей состояния 
правых отделов сердца у детей с различной степенью 
тяжести заболевания, проведена комплексная оцен-
ка ультразвуковых характеристик правых отделов 
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сердца и показателей ангиографии в зависимости 
от функционального класса легочной артериальной 
гипертензии. 

Характеристика детей и методы исследования 

Под наблюдением находились 53 пациента в воз-
расте от 3 до 18 лет с вторичной легочной артериаль-
ной гипертензией II–IV функционального класса. 
Критериями включения в исследование были: на-
личие II–IV функционального класса легочной ар-
териальной гипертензии на фоне корригированных 
или некорригированных врожденных пороков серд-
ца с перегрузкой артериального русла малого круга; 
согласие пациентов, достигших 15-летнего возра-
ста, или законных представителей детей до 14 лет 
включительно на участие в исследовании. Критерии 
исключения: пороки с венозной гиперволемией ма-
лого круга кровообращения (стеноз аорты, митраль-
ный стеноз), отказ от участия в исследовании.

Диагноз легочной артериальной гипертензии и ее 
функциональный класс устанавливались в соответ-
ствии с общепринятыми критериями [2]. Основой 
для объединения детей с различными структурными 
аномалиями в группы в соответствии с функцио-
нальными классами стали нарушения гемодинами-
ки, формирующие прекапиллярную форму легоч-
ной артериальной гипертензии (табл. 1).  

Таким образом, были сформированы следующие 
группы: 1-я группа – 22 пациента (12 мальчиков  
и 10 девочек) со II функциональным классом легоч-
ной артериальной гипертензии (медиана возраста 
[25-й; 75-й перцентиль]: Ме 12 [9,75; 13,25 лет]); 2-я 
группа – 13 больных (6 мальчиков и 7 девочек) с IIIа 
функциональным классом легочной артериальной 
гипертензии (Ме 11,5 [9,5; 12,75 года]); 3-я груп-
па – 18 пациентов (13 мальчиков и 5 девочек) с тя-
желой легочной артериальной гипертензией – IIIб–
IV функциональный класс (Ме 10,0 [6,25; 13] лет). 
Контрольную группу составили 20 здоровых детей 
аналогичного возраста (Ме – 10,5 [7,75; 12,5] года), 
с близким гендерным составом. 

Определение толерантности к физической на-
грузке у обследуемых начиная с 5-летнего возра-
ста проводилось по результатам стандартного теста 
6-минутной ходьбы. Пройденная дистанция оце-
нивалась с помощью диаграмм для девочек и маль-
чиков в соответствии с возрастными нормативами, 
созданными в детской популяции Швейцарии [20]. 
У всех пациентов оценивалась степень гипоксемии 
по уровню растворенного кислорода в капилляр-
ной крови  с помощью транскутанной пульсокси-
метрии (SpO

2
). 

Трансторакальная эхокардиография с цветовым 
доплеровским картированием выполнялась на ап-
парате Logic 400 по расширенному протоколу, вклю-
чавшему оценку правых отделов сердца с помощью 
тканевой импульсной допплерографии, использо-

вались стандартные доступы и позиции в соответ-
ствии с рекомендациями ESC/ASE [2, 21]. Давление 
в легочной артерии определялось по степени регур-
гитации на трехстворчатом клапане. Оценивались: 
объем правого предсердия, диаметр фиброзного 
кольца трикуспидального клапана, толщина задней 
стенки правого желудочка, фракционное измене-
ние площади правого желудочка,  толщина передней 
стенки правого желудочка, величина систолической 
экскурсии фиброзного кольца трикуспидального 
клапана, скорость экскурсии фиброзного кольца 
трикуспидального клапана [19–22], позволяющие 
оценить сократительную функцию миокарда право-
го желудочка. Кроме того, определялся интеграль-
ный показатель систолодиастолической функции 
правого желудочка (Тей-индекс). С целью унифи-
кации оценки показателей в группе все значения 
определялись с учетом площади тела, что позволи-
ло анализировать параметры детей разного возраста 
в объединенных группах. 

Катетеризация сердца и сосудов проводилась 
в рентгеноперационной,  оборудованной комплек-
сом Axiom Artis (Siemens). Степень легочной гипер-
тензии подтверждалась измерением легочного сосу-
дистого сопротивления при зондировании полостей 
сердца – индекса  Вуда. Оценка легочного сосуди-
стого сопротивления проводилась по следующим 
градациям: при низкой легочной гипертензии ле-
гочное сосудистое сопротивление составляет 2–5 ед. 
Вуда, при умеренной – 5–10 ед. Вуда, при тяже-
лой – более 10 ед. Вуда [9, 10]. Анализировались 
показатели систолического артериального давления 
в легочной артерии, давление в правом желудочке, 
сердечный выброс правого желудочка, сатурация 
кислорода в правом желудочке и системном кро-
вотоке (аорте), отношение давления в малом круге 
к системному. 

Статистическая обработка проводилась с помо-
щью программы Statistica 6, данные представлены 
в виде медианы (Ме), значений 25-го и 75-го пер-
центилей. Учитывая отсутствие нормальности рас-
пределения, достоверность различий показателей 
между группами определялась методом Манна–Уит-
ни, значимость различий принималась при р<0,05. 
Оценивалась ранговая корреляция Спирмена между 
структурно-функциональными показателями в ис-
следуемых группах. 

Результаты и обсуждение

Клиническая характеристика больных легочной ар-
териальной гипертензией, ассоциированной с врожден-
ными пороками сердца 

В 1-й группе больных (с умеренной легочной ар-
териальной гипертензией) преимущественно (81,8%) 
наблюдались корригированные септальные дефек-
ты (см. табл. 1). У большинства детей (72,2%) в раз-
ном возрасте было проведено оперативное лечение  
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врожденного порока сердца, у 3 из 22 пациентов 
в связи с наличием легочной гипертензии была 
оставлена разгрузочная фистула на уровне межпред-
сердной перегородки. Клинические симптомы ле-
гочной артериальной гипертензии включали одышку 
и слабость при физических нагрузках (быстрая ходь-
ба, бег), преходящую пастозность стоп. 

У наблюдаемых 2-й группы также преоблада-
ли пороки сердца с гиперволемией малого круга, 
но хирургическая коррекция была проведена только 
в 38,5% случаях (причиной отсутствия или позднего 
проведения оперативной коррекции врожденного 
порока сердца были отказы родителей). В сравнении 
со здоровыми сверстниками и даже по отношению 
к предыдущей группе пациенты с IIIa функциональ-
ным классом легочной артериальной гипертензии 
отличались выраженным регрессом физической ак-
тивности, повышенной утомляемостью, появлением 
одышки и/или болей в грудной клетке при обычной 
повседневной деятельности. Поэтому для большин-
ства больных было ограничено пребывание в дет-
ских коллективах (организовано частично домашнее 

обучение с посещением дошкольных учреждений 
не более 40% времени). 

Исследования легочной артериальной гипер-
тензии при различных пороках сердца установили, 
что скорость развития и выраженность изменений 
в легочном русле у детей с цианотичными порока-
ми сердца значительно превышают таковые у взрос-
лых больных с синдромом Эйзенменгера [16, 23]. 
Закономерно, что в 3-й группе более 60% составили 
пациенты с неоперабельными или частично кор-
ригированными врожденными пороками, при ко-
торых нарушение гемодинамики рано формирует 
артериальную гипоксемию:  общий артериальный 
ствол (у 16,7%), двойное отхождение магистральных 
сосудов от правого желудочка (у 11,1%), единствен-
ный желудочек (у 11,1%), полная форма атриовен-
трикулярного канала (у 11,1%), транспозиция ма-
гистральных артерий (у 11,1%). В данной группе 
проявления декомпенсации кровообращения и мета-
болических отклонений были максимально выражен-
ными: у большинства детей отмечены диффузный  
и/или акроцианоз с изменениями концевых фаланг 

Таблица 1. Врожденные пороки сердца у наблюдаемых больных

1-я группа (n=22) 2-я группа (n=13) 3-я группа (n=18)

ДМПП (корригированные 
в возрасте 5–8 лет, n=5 )

АВК, полная форма + ОАП (корри-
гированный и некорригированный, 
n=2)

ОАС + ДМЖП (n=1)
ТМС + ДМЖП + ДМПП, компрессия 
устья левого бронха аневризмой ЛА (n=1)

ДМЖП (корригированные 
в возрасте 4–7 лет, n=4)

АВК + ООО (n=1)  
и АВК + ДМПП вторичный 
(n=2)

ОАС, 2-й тип. Агенезия ЛВЛА. БАЛК. 
ДМЖП (n=1)
ДМЖП Комплекс Эйзенменгера (n=2)

ДМЖП (корригированный, 
с разгрузочной фистулой, n=2)

АВК, полная форма 
(n=1)

ДОМС ПЖ + ДМЖП, множественные + 
ОАП НМК 2-й степени (n=1)
ОАС (n=4)

ДМЖП (не корригирован-
ный – отказ родителей, n=1)

АВК, полная форма (коррекция,  
резидуальный ДМЖП, ЭКС, n=1)

ЕЖ + ТМС + ОАП + ООО + НТК 3 (n=1)
ДМЖП + ОАП, суживание ЛА, лигирова-
ние ОАП (n=1)

ДМЖП + ДМПП (не корри-
гированный, n=1)

ДМЖП (пластика в 1 год, НТК, (n=1)
ЕЖ + ТМС + ДМЖП + ДМПП + НМК 
(подключично-легочный анастомоз в  
2 года) (n=1)

ДОМС + ДМЖП (коррекция 
в 5 и 6 лет, n=1)

ДМЖП + ООО
(n=2)

ОАП, комплекс Эйзенменгера (n=1)

НТК 2-й степени (не корриги-
рованный, n=1)

ДМЖП (пластика с клапанной рекон-
струкцией овального окна, n=1) 

АВК, полная форма (n=2)
ТМС + ОАП (n=1)

ЕП + АВК, неполная форма 
(коррекция в 9 лет, n=1)

ОАП + ДМПП 
(n=1)

ДМЖП + ДМПП, вторичный (n=1)

Аортопульмональное окно  
(закрытие с формировани-
ем разгрузочной фистулы 
на уровне МПП, n=1)

ДМПП, вторичный (корригирован-
ный в 1 год, n=1)

ДОМС ПЖ + ДМЖП + СЛА дистальный 
+ агенезия ЛВЛА + БАЛК (n=1)
АВК, полная + ЕП + ДМЖП (n=1)

Открытое овальное окно (n=4)
ДМЖП подаортальный, комплекс Эйзен-
менгера (n=1)

Примечание. АВК – атриовентрикулярная коммуникация; БАЛК – большая аортолегочная коллатераль; ДМЖП – дефект межжелу-
дочковой перегородки; ДМПП – дефект межпредсердной перегородки; ДОМС ПЖ – двойное отхождение магистральных сосудов 
от правого желудочка; ЕЖ – единственный желудочек; ЕП – единственное предсердие; НМК – недостаточность митрального клапа-
на; ЛА – легочная артерия; ЛВЛА – левая ветвь легочной артерии; НТК – недостаточность трикуспидального клапана; ОАП – откры-
тый артериальный проток; ООО – открытое овальное окно; ЭКС – электрокардиостимуляция.
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пальцев, одышка в покое и непереносимость любых 
физических нагрузок, боли за грудиной, стойкий 
отечный синдром, у 1/3 пациентов – дефицит мас-
сы тела, задержка полового развития; 14 из 15 детей 
школьного возраста находились на домашнем обуче-
нии или учились дистанционно. Критическим прояв-
лением тяжелой легочной артериальной гипертензии 
и основным отличием группы пациентов с IV функ-
циональным классом стали частые эпизоды десатура-
ции с нарастанием цианоза, усугублением одышки, 
подкашливанием, связанные, как правило, с нагруз-
кой или присоединением респираторной инфекции. 
У детей с IV функциональным классом отмечалась 
негативная реакция (головокружение) при попытке 
ингаляции кислорода через маску. В данной группе 
признаки легочной артериальной гипертензии были 
документированы значительно раньше, чем в двух 
предыдущих, – средний возраст выявления соста-
вил 8 мес [4; 20] в сравнении с 5,3 года [3,8; 6,5] в 1-й 
группе и 2,9 года [2,2; 3,4] во 2-й группе. Количе-
ственные критерии, характеризующие тяжесть легоч-
ной артериальной гипертензии у обследуемых детей, 
приведены в табл. 2.

У больных 1-й группы средняя величина систо-
лического давления в легочной артерии составила 
34 мм рт.ст., симптомы артериальной гипоксемии 
были выражены минимально – сатурация кислорода 
93–96%. Тем не менее толерантность к физической на-
грузке оказалась существенно сниженной в сравнении 
с показателем у здоровых детей (р<0,001). У больных 
2-й и 3-й групп средний уровень давления в легочной 
артерии, по данным эхокардиографии, увеличивался 
соответственно степени тяжести заболевания. 

Инвазивная оценка легочного сосудистого со-
противления была проведена у 7 из 13 детей 2-й 
группы и у 11 из 18 пациентов 3-й группы. Приме-
чательно, что в обеих группах полученные значения 
легочного сосудистого сопротивления превысили 
10 ед. Вуда, соответствуя тяжелой легочной гипер-
тензии, с ожидаемо максимальным значением по-
казателя у пациентов с IIIб–IV функциональным 
классом болезни. У части пациентов данной группы 
инвазивная оценка состояния сосудистого русла ма-
лого круга  не проводилась ввиду выраженной тяже-
сти состояния детей, при которой риск осложнений 

в ходе процедуры превышает полезность получае-
мой информации для пациента. Мультицентровое 
исследование безопасности проведения катетериза-
ции сердца у больных легочной артериальной гипер-
тензией, ассоциированной с врожденными порока-
ми сердца, установило наиболее значимые факторы 
потенциального риска неблагоприятного исхода – 
младший возраст, предыдущие инвазивные вме-
шательства, предшествующее введение вазоди-
латирующих средств и гемодиализ  [24]. Данное 
исследование еще раз показало, что обсуждение не-
инвазивных  способов динамического наблюдения 
за состоянием сосудов малого круга с определением 
диагностической ценности показателей сохраняет 
свою  актуальность.

По мере увеличения сосудистого сопротивления 
малого круга кровообращения у обследуемых было 
отмечено значительное нарушение переносимости 
физической нагрузки (результаты теста 6-минутной 
ходьбы во 2-й группе  оказались в 1,5 раза, а в  3-й 
группе – в 2,5 раза ниже, чем у здоровых сверстни-
ков), а также прогрессирование артериальной гипо-
ксемии. Так, у больных 3-й группы медиана сатура-
ции кислорода в состоянии покоя не превысила 75% 
(р<0,001). 

Ультразвуковые характеристики правых отделов 
сердца

Эхокардиографическая оценка параметров пра-
вых отделов сердца у детей с легочной артериальной 
гипертензией, ассоциированной с врожденными по-
роками сердца, способна не только устанавливать 
ранние изменения для определения возможности 
оперативной коррекции порока, но и отслеживать 
скорость прогрессирования правожелудочковой не-
достаточности, независимо от би- или моновентри-
кулярного кровообращения [23, 25, 26]. 

Оценка размеров правых камер и основных струк-
тур сердца у детей со II функциональным классом 
легочной артериальной гипертензии не выявила су-
щественных различий между средними показателями 
диаметров правого предсердия, фиброзного кольца 
трикуспидального клапана и легочного ствола в срав-
нении с параметрами у здоровых детей, отсутствовали 
признаки гипертрофии миокарда правого желудочка 

Таблица 2. Клинико-функциональные симптомы легочной артериальной гипертензии, ассоциированной с врожденными 
пороками сердца у детей (Мe[25; 75])

Критерии ФК ЛАГ 1-я группа 2-я группа 3-я группа Контрольная группа

СДЛА, мм рт. ст. (эхоКГ) 34* [31; 39] 64**,# [55; 69] 75**,## [70; 91,5] 18 [15; 22]

SaO
2
, % 95 [93; 96] 89,5**,# [87,2; 94,7] 74,5**,## [72; 86,7] 98 [95; 99]

Индекс Вуда, ед. – 11 [9,5; 14] 18,5 [10,9; 21,6] –

T6MX, м 395** [343; 533] 361** [315,5; 386] 220**,## [147;293] 561 [499; 594]

Примечание. Сравнение показателей групп наблюдения и контроля: * – р<0,05, ** – р<0,01; достоверность различий показателей 
р<0,001: * – между 1-й и 2-й группами наблюдения; ## – между 2-й и 3-й группами наблюдения. ФК – функциональный класс; ЛАГ – 
легочная артериальная гипертензия; T6MX – стандартный тест 6-минутной ходьбы.
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(табл. 3). Тем не менее размер полости правого желу-
дочка, определяемый в М-режиме, был существенно 
больше, чем у здоровых сверстников, не превышая 
при этом верхнюю границу возрастной нормы [27].

По мнению большинства авторов, функцио-
нальное состояние сосудов малого круга кровооб-
ращения имеет доминирующее влияние на харак-
теристики правого желудочка: усугубление тяжести 
легочной артериальной гипертензии вызывает зна-
чительное расширение правых полостей сердца [25, 
28–31]. У детей c IIIа функциональным классом 
легочной артериальной гипертензии средние вели-
чины правого предсердия и правого желудочка зна-
чимо превысили (в 1,5 раза) размеры правых камер 
сердца здоровых детей, размер фиброзного кольца 
трикуспидального клапана был 2 раза больше пока-
зателя в контрольной группе. Соответственно раз-
мерам полости отмечено расширение ствола легоч-
ной артерии и пограничное утолщение свободной 
стенки правого желудочка.  

В группе больных с IIIб–IV функциональным 
классом легочной артериальной гипертензии ме-
диана величины правого желудочка превысила 
контрольное значение в 3 раза, отображая тяже-
лую декомпенсацию легочного сердца. Выявлено 
увеличение размеров фиброзного кольца трику-
спидального клапана и ствола легочной артерии  
соответственно в 2,6 и в 2,2 раза (по отношению 
к показателям у здоровых сверстников), связанное 
с расширением полости на фоне повышения вну-
трижелудочкового давления. Установлено статисти-
чески значимое утолщение стенок камеры правого 
желудочка. Комплекс выявленных изменений раз-

вивается вследствие снижения чувствительности 
адренорецепторов, нарушений метаболизма ми-
тохондрий, активации пролиферации и гипертро-
фии, нарастания фиброзных изменений в миокарде 
на фоне длительного повышения давления в стволе 
легочной артерии и внутри камеры правого желу-
дочка. Изменения квалифицируются как ремодели-
рование и дилатация камеры, которая приобретает 
форму сферы, усугубляя диастолическую и систоли-
ческую дисфункцию желудочка [20, 30, 31]. 

Анализ функциональных параметров правого же-
лудочка установил статистически значимые, но неод-
нородные отклонения функциональных показателей 
у наблюдаемых больных (табл. 4). Амплитуда систо-
лической экскурсии плоскости трикуспидального 
клапана в М-режиме – показатель, используемый 
для оценки сократительной функции правого желу-
дочка [25, 27, 31–33]. В группе детей со II функцио-
нальным классом легочной артериальной гипертен-
зии значения фракционного изменения площади 
правого желудочка, а также амплитуды и скорости 
движения фиброзного кольца трикуспидального кла-
пана, характеризующие сократительную способность 
миокарда, не имели статистически значимых отличий 
от параметров у здоровых детей. Нарушение диасто-
лического наполнения камер сердца при сосудистых 
заболеваниях предшествует снижению сократитель-
ной способности, а на фоне легочной артериальной 
гипертензии данный процесс имеет компенсаторное 
значение и направлен на увеличение наполнения ле-
вых отделов сердца [34–36]. 

Фазовый анализ работы правого желудочка уста-
новил существенное снижение скорости раннего 

Таблица 3. Морфологическая характеристика правых отделов сердца у детей с легочной артериальной гипертензией, ассо-
циированной с врожденными пороками сердца (Ме [25; 75])

Показатель 1-я группа 2-я группа 3-я группа Контроль (К) р 
1–2

р 
2–3

ПП, мм/м2
18,2

[16,4; 20,7]
р 

1–К= 0,812

24,5
[19; 26]

р 
2–К= 0,006

26
[21; 37]
р 

3–К = 0,00

18,18
[14; 20,3]

0,00 0,13

ДТК, мм/м2
15,51

[13; 20]
р 

1–К= 0,22

25
[20; 32]

р 
2–К = 0,001

31
[21; 36]
р 

3–К = 0,00

12,31
[11,3; 18]

0,00 0,02

ПЖ мм/м2 

(M-режим)

14,36
[6,3; 10,4]
р 

1–К= 0,00

18
[15,6; 20]
р 

2–К= 0,001

32,9 [21; 17]
р 

3–К = 0,00

11,11
[8; 11,5]

0,03 0,0

Ствол ЛА, мм/м2
15

[10,7; 18]
р 

1–К= 0,39

22
[15; 30]
р 

2–К=0,00

33,2 [21; 26]
р 

3–К = 0,00

15
[14,2; 16]

0,00 0,0

ТПСПЖ, мм/м2
4,85

[4,1; 8,4]
р 

1–К= 0,39

8
[5; 13]

р 
2–К = 0,00

10
[7,8; 11]
р 

3–К = 0,00

5,19
[4,6; 5,8]

0,01 0,3

ТМЖПд, мм/м2
5,5

[5,1; 7,2]
р 

1–К= 0,45

7,7
[6; 10,2]
р 

2–К =0,07

9,5
[7,5; 7]

р 
3–К = 0,01

5,7
[5,3; 6,4]

0,00 0,3

Примечание. ПП – правое предсердие; ДТК – диаметр трикуспидального клапана; ПЖ – правый желудочек; ЛА – легочная артерия; 
ТПСПЖ – толщина передней стенки правого желудочка; ТМЖПд – толщина межжелудочковой перегородки в диастолу.
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диастолического наполнения у пациентов с умерен-
ной выраженностью заболевания, что обусловило 
значительное снижение интегрального показателя 
эффективности диастолического расслабления –  
отношения скоростей раннего и позднего транстри-
куспидального кровотока – E/A (р=0,04). 

У пациентов 2-й и 3-й групп отмечено существен-
ное уменьшение фракционного изменения площади 
правого желудочка, амплитуды и скорости движе-
ния фиброзного кольца трикуспидального клапана 
(р<0,001), свидетельствующее о снижении сократи-
тельной способности правого желудочка у пациен-
тов с тяжелой легочной артериальной гипертензией. 
Наиболее значимые нарушения выявлены у пациен-
тов 3-й группы. Параллельно расширению полости 
правого желудочка и повышению давления внутри 
камеры в группах с III–IV функциональным классом 
легочной артериальной гипертензии отмечено значи-
тельное увеличение жесткости стенок правого желу-
дочка с нарушением диастолического расслабления: 
медианы отношения раннего и позднего транстрику-
спидального кровотока в данных группах были в 1,5 
и 1,8 раза ниже показателя в контрольной группе. 
Данные показатели соответствовали начальной ста-
дии диастолической дисфункции – нарушению диа-
столического расслабления миокарда. 

Тей-индекс является интегральным показателем 
механической функции желудочка, его увеличение 
отражает ухудшение глобальной систолодиастоличе-
ской функции миокарда [19, 21]. В группе больных со 
II функциональным классом легочной артериальной 
гипертензии установлено существенное увеличение 
показателя в сравнении с уровнем у здоровых сверст-
ников. У пациентов с тяжелой легочной артериаль-

ной гипертензией в обеих группах медиана Тей-ин-
декса значительно превысила значение контрольной 
группы, при IIIб–IV функциональном классе легоч-
ной артериальной гипертензии в 2,4 раза была выше, 
чем у здоровых детей. 

Ангиографическая оценка состояния правого 
желудочка

Характеристики правых отделов сердца, полу-
ченные прямым путем, т.е. в ходе катетеризации 
правых отделов сердца, являются наиболее точными 
для определения степени нарушений состояния пра-
вых отделов сердца и малого круга кровообращения 
(табл. 5). Сравнительный анализ величины систо-
лического давления в легочной артерии, получен-
ной инвазивным и неинвазивным путем, показал, 
что ультразвуковые параметры сопоставимы с ан-
гиографическими, хотя последние несколько выше 
в обеих исследуемых группах. Мы не интерпрети-
ровали различия между инвазивными и неинвазив-
ными параметрами сатурации кислорода, поскольку 
сравнение показателя в капиллярной крови и в аорте 
сердца неправомочно. Прогрессирование легочной 
артериальной гипертензии сопровождалось увели-
чением отношения величин легочного кровотока 
к системному.  Кроме того, ангиография выявила 
значительное увеличение давления внутри камеры 
правого желудочка и соответственно снижение вы-
броса правого желудочка. Полученные результаты 
существенно дополнили представление о нарушении 
гемодинамики в правых отделах сердца, определяя 
выраженность функциональных изменений сосудов 
малого круга, и в целом соответствовали данным ли-
тературы [7, 13, 14, 16].

Таблица 4. Характеристики механических функций правого желудочка (Ме [25; 75]) 

Показатель 1-я группа 2-я группа 3-я группа Контроль (К) р 
1–2

р 
2–3

Е/А
1,65 [1,3; 1,8]

р 
1–К= 0,04

1,23
[1,15; 1,29]

р 
2–К=0,00

0,98
[0,76; 1,1]

р 
3–К=0,00

1,79
[1,7; 1,9]

0,00 0,00

ФИП ПЖ, %
61

[58; 64]
р 

1–К = 0,06

54
[50; 56]
р 

2–К = 0,00

55
[50; 56]
р 

3–К = 0,00

64,28
[63; 65]

0,01 0,4

Тей-индекс ПЖ
0,31

[0,22; 0,4]
р 

1–К= 0,04

0,43
[0,41; 0,47]

р 
2–К=0,00

0,52
[0,49; 0,59]

р 
3–К=0,00

0,22
[0,15; 0,26]

0,00 0,00

PSV, см/с
11,5

[10,5; 12]
р 

1–К= 0,05

10,7
[10,5; 11]
р 

2–К=0,00

10,1
[10; 10,6]
р 

3–К=0,00

11,5
[10,8; 11,6]

0,02 0,04

TAPSE, мм
20

[16; 22]
р 

1–К= 0,05

17
[14; 19]
р 

2–К=0,00

15
[12; 18]
р 

3–К=0,00

21
[20; 24]

0,02 0,06

Примечание. Е/А – отношение скоростей раннего и позднего транстрикуспидального кровотока; ФИП ПЖ – фракционное измене-
ние площади правого желудочка; Тей-индекс – интегральный показатель систолодиастолической функции правого желудочка; PSV – 
скорость экскурсии фиброзного кольца трикуспидального клапана; TAPSE – величина систолической экскурсии фиброзного кольца 
трикуспидального клапана.
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Исследование корреляционных отношений ме-
жду основными параметрами гемодинамики малого 
круга и функциональными характеристиками пра-
вого желудочка установило сильную, статистически 
значимую отрицательную связь показателей сопро-
тивления легочных сосудов и давления в легочной 
артерии с характеристиками систолической функции 
правого желудочка, положительную связь – с Тей-
индексом (табл. 6). 

Однако сила корреляционных отношений дан-
ных параметров в значительной степени объясня-
ется анатомо-функциональным единством камеры 
правого желудочка и сосудов малого круга. Значи-
тельно больший интерес представляет выявленная 
корреляционная связь между фактором артериаль-
ной гипоксемии и состоянием правого желудочка. 
Так, установлено, что по мере снижения парци-
ального напряжения кислорода (р

a
O

2
) в артериаль-

ной крови увеличивается жесткость стенок камеры 
с формированием диастолической дисфункции. 
Слабая связь между данными параметрами говорит 
о том, что артериальная гипоксемия оказывает опо-
средованное влияние на формирование диастоличе-
ской дисфункции миокарда. Средней силы стати-
стически значимая зависимость установлена между 
р

a
O

2 
и характеристиками сократительной функции 

сердца, что подчеркивает негативное значение де-
фицита кислорода в нарушении сокращения кар-
диомиоцитов [37]. 

Заключение

На основании полученных данных установлено, 
что у детей с легочной артериальной гипертензией, 
ассоциированной с врожденными пороками сердца, 

по мере увеличения давления в малом круге кро-
вообращения происходит трансформация правых 
камер сердца с утолщением стенок, расширени-
ем полостей и атриовентрикулярного отверстия, 
прогрессирующим нарушением функций правого 
желудочка. Результаты подтвердили, что состоя-
ние правого желудочка, обладающего более тонки-
ми стенками, чем левый, в большей мере зависит 
от постнагрузки и ремоделирование камеры в боль-
шей степени определяется стойким повышением 
упругости сосудов и давления в малом круге крово-
обращения. Причем диастолическая дисфункция, 
судя по скоростным показателям и глобальной си-
столодиастолической функции (Тей-индекс), фор-
мируется раньше систолической дисфункции.  

Ультразвуковые характеристики правого желудоч-
ка сопоставимы с ангиографическими показателями, 
что делает возможным ультразвуковой мониторинг 
состояния правых отделов сердца у детей с легочной 
артериальной гипертензией, ассоциированной с вро-
жденными пороками сердца, при условии соблю-
дения протокола исследования. Однако ангиогра-
фические параметры позволяют более точно судить 
о давлении  в полостях и крупных сосудах сердца, га-
зовом составе крови, соотношении системного и ле-
гочного кровотока и динамике легочного сосудистого 
сопротивления.

Фактор артериальной гипоксемии значительно 
ускоряет  формирование легочной артериальной ги-
пертензии, вносит умеренный вклад в развитие нару-
шений сократительной способности миокарда пра-
вого желудочка и в меньшей степени способствует 
увеличению жесткости стенок его камеры. 

Таблица 6. Корреляционный анализ функциональных параметров правого желудочка с гемодинамическими критериями 
легочной артериальной гипертензии и артериальной гипоксемии 

Параметр PSV TAPSE Е/А Тей-индекс СДЛА

р
a
O

2 

0,44 
(p=0,001)

0,510
(p<0,001)

0,27
(р=0,038)

-0,648
(р<0,001)

0,69
(р<0,001)

ЛСC
-0,712
(р=0,011)

-0,610
(р=0,01)

-0,26
(р=0,013)

0,614
(р<0,001)

СДЛА
-0,498
(р=0,007)

-0,53
(р=0,020)

0,39
(р=0,034)

0,695
(р<0,001)

Примечание. р
a
O

2 
–

 
парциальное напряжение кислорода в системном желудочке; СДЛА – систолическое давление в легочной артерии; 

ЛСС – легочное сосудистое сопротивление. Остальные обозначения см. Примечание к табл. 4.

Таблица 5. Основные ангиографические характеристики правых отделов сердца (Ме [25; 75])

Группа СДЛА, мм рт.ст. Р ПЖ, мм рт.ст. СВ ПЖ, л/ мин•м2 SpO
2 
Ао, % Qp/Qs

2-я (n=7) 71,4 [65; 75] 68 [61,5; 74,5] 2,44 [2,31; 2,8] 93,0 [81,5; 99,2] 1,54 [1,4; 1,87]

3-я (n=11) 84,75 [78,5; 93] 90,6 [87; 96,4] 2,15 [2,11; 2,2] 89,7 [80; 98] 2,1 [1,57; 2,6]

Примечание. СДЛА – систолическое давление в легочной артерии; Р ПЖ – давление в правом желудочке; СВ ПЖ – сердечный выброс 
правого желудочка; SpO

2 
Ао – сатурация кислорода в аорте; Qp/Qs – отношение давления в малом круге кровообращения к систем-

ному давлению.
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