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Аннотация. Идиопатическая (первичная) артериальная легочная гипертензия у детей представ-
ляет очень серьезную и актуальную проблему во всем мире. Заболевание крайне редко встречается, 
имеет серьезный прогноз для    жизни из-за угрозы развития внезапной сердечной смерти. Представ-
лен случай диагностики заболевания у трехлетней девочки, которая начала получать терапию несе-
лективным антагонистом эндотелиновых рецепторов и требует дальнейшего тщательного контроля.
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Повышение давления в малом кру-
ге кровообращения у детей представляет 
собой частое явление и наблюдается при 
многих заболеваниях сердечно-сосудистой 
системы и аппарата внешнего дыхания [1]. 
Критерием легочной гипертензии является 
состояние, при котором выявлено повыше-
ние среднего давления в легочной артерии> 

20 мм рт. ст., определенное методом катете-
ризации сердца у детей старше трех меся-
цев в состоянии покоя [2].  В классификации 
легочной артериальной гипертензии, при-
нятой ВОЗ в 2003 году [3] диагноз идиопати-
ческой легочной артериальной гипертензии  
(ИЛАГ) устанавливается в случае исключе-
ния других возможных причин развития 
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заболевания: чаще всего это врожденные 
пороки сердца или его приобретенные за-
болевания,  патология дыхательной системы 
(например, интерстициальные заболевания 
легких и пр.), тромботические или эмболи-
ческие заболевания (например, легочная 
эмболия инородным телом, паразитарная 
эмболия и пр.), легочная артериальная ги-
пертензия (ЛАГ), ассоциированная с си-
стемными заболеваниями соединительной 
ткани, портальной гипертензией, ВИЧ-ин-
фекцией, лекарственными и токсическими 
воздействиями, с гликогенозами, гемогло-
бинопатиями и прочее.  

ИЛАГ устанавливается, когда проведен-
ное обследование не позволяет выявить 
причину болезни [1,2,3]. 

В развитии легочной гипертензии у 
детей можно выделить три стадии. На 1-й 
стадии увеличенное легочное давление 
является единственной гемодинамической 
аномалией. Больные не имеют отчетливых 
симптомов заболевания. Может отмечаться 
одышка при физической нагрузке, которая 
часто не настораживает врачей и, как пра-
вило, связывается с детренированностью 
организма. Когда происходит уменьшение 
сердечного выброса (2-я стадия), появля-
ется развернутая клиническая симптома-
тика в виде гипоксемии, одышки, синкопе. 
Давление в легочной артерии сохраняется 
на стабильно высоком уровне. Одышка и 
утомляемость – наиболее частые симптомы 
ИЛАГ. Обмороки могут быть у 31% детей с 
ИЛАГ и считаются тревожными признаками, 
указывающими на вазочувствительность [4]. 
Некоторых детей ошибочно лечат от судо-
рожных расстройств, особенно связанных с 
физической нагрузкой [2]. В литературе опи-
сан случай 4-летнего ребенка с ИЛАГ, у ко-
торого первоначально был диагностирован 
рефрактерный ночной припадок [5]. 

С появлением правожелудочковой не-
достаточности наступает 3-я стадия забо-
левания. При этом, несмотря на стабильно 
высокие значения легочного давления, рез-
ко падает сердечный выброс, появляются 
венозный застой и периферические отеки 
[1]. При ИЛАГ цианоз возникает при нали-
чии предсердного шунта. Хронический и 
ухудшающийся цианоз приведет к повыше-
нию гематокрита.  Полицитемия связана с 
головными болями и повышенным риском 
тромбоза. Кровохарканье может возник-
нуть вследствие нарушений свертываемости 

крови, инфарктов легких с вторичным арте-
риальным тромбозом, из-за легочных теле-
ангиэктазий и у некоторых пациентов из-за 
плохо контролируемой антикоагулянтной 
терапии [4].

Продолжительность каждой стадии мо-
жет быть различной. У одних детей болезнь 
протекает быстро, и от стадии минимальных 
гемодинамических изменений до летально-
го исхода проходит не более 6 мес. В других 
случаях этот период достигает 6 лет и более 
[1]. 

Заболевание часто имеет аутосом-
но-доминантный тип наследования, при 
этом дефект в большинстве случаев локали-
зуется в участке хромосомы 2q31–33. Мута-
ции рецептора костного морфогенного бел-
ка (BMPR2) наблюдаются более чем у 80% 
пациентов с ИЛАГ, причем до 25% мутаций 
возникают de novo [4]. 

Распространенность ИЛАГ у детей <10:1 
000 000, частота встречаемости составляет 
1–2:1 000 000 в год [4]. Так, по опубликован-
ным в 2023 году данным ирландских иссле-
дователей за 20 лет наблюдений (2002 -2022 
гг.) они описали всего 10 таких случаев у де-
тей [6]. Из которых самому маленькому па-
циенту диагноз был установлен в возрасте 
1 месяц, а самому старшему ребенку в воз-
расте 11 лет [6]. ИЛАГ является прогрессиру-
ющим и летальным заболеванием, 80% де-
тей описанной выборки ирландских ученых 
относились к III или IV функциональному 
классу по NYHA и получали агрессивное ле-
чение, проводимое в специализированных 
центрах. Класс NYHA является одним из фак-
торов, предсказывающих выживаемость, 
при этом средняя выживаемость класса IV 
составляет менее 6 месяцев; сроки выжи-
ваемости детей существенно не зависят от 
причины ЛГ – первичной или связанной с 
врожденными пороками сердца [7]. 

Клинический пример
Девочка А., 2021 г.р., наблюдается в кар-

диологическом отделении ГАУЗ АО Амур-
ская областная детская клиническая боль-
ница (АОДКБ) с декабря 2023 года, когда 
впервые поступила в отделение с жалобами 
на появление слабости с развитием предоб-
морочного состояния во время обычной 
деткой игры. Амбулаторно прошла обсле-
дование (ЭКГ, ЭХО КГ) и была срочно госпи-
тализирована. В результате проведенного 
обследования у девочки на ЭКГ ритм сину-
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совый, ЧСС 119 в мин., повышена нагрузка 
на правое предсердие, нарушены процессы 
реполяризации. ЭХО КГ – расширение поло-
сти правого желудочка (ПЖ), регургитация 
на легочном клапане (ЛК), пролапс трику-
спидального клапана (ТК) 1 степени, регур-
гитация 3 ст., легочная гипертензия (ЛГ) 3 
степени (давление в ПЖ 95 мм рт.ст.). С ди-
агнозом «Первичная легочная гипертензия» 
ребенок направлен на госпитализацию в 
ФГБУ «ФЦССХ» МЗ РФ г. Хабаровск с 09.01.24 
по 16.01.24.  

Проведена  катетеризация правых отде-
лов сердца, которая позволяет помимо ис-
ключения кардиальных причин гипертензии 
определить основные параметры легочной 
и центральной гемодинамики. Получено 
заключение: Высокая легоч-
ная гипертензия (расчетное 
давление в ПЖ =120 мм 
рт.ст.). Тест на вазореактив-
ность положительный. Эхо-КГ 
09.01.24: Дилатация правых 
отделов камер сердца, ствола 
ЛА и ее ветвей. Пролапс ТК 
1  ст. Трикуспидальная регур-
гитация 2 ст. Высокая ЛГ.

Проведена спиральная 
компьютерная томография 
(СКТ) органов грудной клет-
ки: Дилатация правых камер 
сердца. Дефектов межпред-
сердной перегородки (МПП), 
межжелудочковой перего-
родки (МЖП) не выявлено. 
Легочные вены дренируются 
в левое предсердие. Доба-
вочной верхней полой вены 
(ВПВ) не найдено. Выход-
ной тракт правого желудоч-
ка (ВТПЖ) 15 мм,   легочной 
ствол расширен до 23 мм, 
правая ЛА 13 мм, левая ЛА 
13 мм (рис. 1). Перифериче-
ские ветви  умеренно суже-
ны, извитые, прослеживаются 
до субплевральных отделов. 
Легочной рисунок  обогащен 
за счет артериального и ве-
нозного компонентов. Вос-
ходящая аорта 11  мм, дуга 7 
мм, перешеек 7 мм, нисхо-
дящий отдел 7 мм  (рис. 2). 
Жидкости в перикарде не 
найдено. Диагноз, который 

окончательно установили в кардиоцентре 
г. Хабаровск: Идиопатическая легочная ар-
териальная гипертензия, I функциональ-
ный класс (ФК). Низкий риск. Рекомендо-
вано начать терапию: бозентаном (Траклир  
ДТ 32 мг) из расчета 2мг/кг.

22.01.2024 г. ребенок госпитализирован 
в кардиологическое отделение АОДКБ, на-
чата рекомендованная терапия траклиром. 
На момент повторной госпитализации ре-
бенка беспокоят жалобы на повышенную 
утомляемость, периодическую одышку.

Из анамнеза жизни известно, что ре-
бенок от I беременности (путем ЭКО), про-
текавшей без особенностей. Роды I в срок, 
путем       операции кесарево сечение. Масса 
при рождении 2990 г, 9/9 б по шкале Апгар. 

Рис. 1 СКТ. Расширение легочного ствола  
до 23,1 мм (норма до 14,3 мм)

Рис. 2. СКТ. Обогащение легочного рисунка, расширение  
легочных артерий, извилистостьи сужение перифериче-

ских ветвей
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На грудном вскармливании до 1 г 3 мес. В 
развитии от сверстников не отстает. Приви-
та по календарю. Ребенок перенес пневмо-
нию: февраль 2023г, ноябрь 2023г. Семей-
ный анамнез: у отца ребенка и его брата 
тотальная алопеция; не обследованы, при-
чины не знают. 

Объективно: Общее состояние сред-
ней тяжести. Сознание ясное. Ребенок ак-
тивный, неусидчивый, словоохотливый. Рост 
90 см. Вес 12 кг. ИМТ = 14,8.  Питание нор-
мальное. Аппетит сохранен. Кожные покро-
вы бледно- розовые, без патологических 
высыпаний, умеренной влажности. Пери-
ферические лимфоузлы  в норме. Грудная 
клетка: формирующийся леволежащий сер-
дечный горб. В легких дыхание везикуляр-
ное. ЧД 24 уд. в мин. Сатурация 96-99%. Со-
суды шеи не пульсируют. Сердечный толчок 
визуально не определяется.  Верхушечный 
толчок пальпируется в 4 м/р на 1 см кнару-
жи от левой срединно - ключичной линии, 
локализованный, не изменен. Верхняя гра-
ница относительной тупости во 2 межребе-
рье, левая совпадает с верхушечным толч-
ком, правая на 1 см кнаружи от правого края 
грудины. Тоны сердца громкие, ритмичные. 
Акцент второго тона во всех точках ау-
скультации, преимущественно над ЛА. Шум 
систолический, нежный, выслушивается по 
левому краю грудины. Пульсация на пери-
ферических сосудах выражена удовлетвори-
тельно. АД на левой руке 103/50 мм. рт. ст., 
на правой - 100/50 мм рт.ст.  ЧСС 100- 114 в 
мин. Живот мягкий, при  пальпации безбо-
лезненный по всем отделам. Печень и селе-
зенка не пальпируются. Стул оформленный. 
Мочеиспускание без особенностей. Отеков 
нет. Нервно-психическое развитие соответ-
ствует возрасту. 

Обследование: Исследование системы 
гемостаза. Нормокоагуляция плазменного 
гемостаза. Нормофибриногенемия.

Исследование газов и электролитов 
крови. Частично компенсированный мета-
болический ацидоз.

Клинические анализы крови и мочи – 
отклонений не выявлено.

Биохимический анализ крови – общете-
рапевтические показатели, в норме, 

АЛТ, Ед/л - 15,9, АСТ, Ед/л - 35,1, Лак-
татдегидрогеназа (ЛДГ), Ед/л - 642,3, Кре-
атинкиназа (КФК), Ед/л - 108,9, Холестерин 
общий, ммоль/л - 3,35, Натрий, ммоль/л - 
143, Магний, ммоль/л - 1,51, C-реактивный 
белок, мг/л – 0. Иммуноглобулин G, г/л - 

6,42, Иммуноглобулин A, г/л - 1,05, Иммуно-
глобулин M, г/л - 0,56. Анализ крови на NT-
proBMP (N- концевой фрагмент мозгового 
натрийуретического пептида) – 1360 пг/мл 
(норма 150 пг/мл).

УЗИ внутренних органов – печень, под-
желудочная железа, селезенка – без патоло-
гии. Желчный пузырь – перегиб в средней 
трети. 

ЭКГ. Ритм синусовый, правильный с ЧСС 
115 уд/мин. – нормокардия.  Эл. ось сердца 
отклонена вправо< α + 120°. Признаки ги-
пертрофии миокарда правых отделов серд-
ца. Нарушение процессов реполяризации 
передне-перегородочной и верхушечной 
области левого желудочка (рис. 3).

Эхокардиограмма. Визуализация - 

удовлетворительная. Левый желудочек. КДР 
- 27 мм, КСР - 15 мм, КДО - 28 мл, КСО - 6 
мл, УО - 22 мл, ЧСС - 108 в мин, МОК - 2,38 
л, ФИ - 78 %. 

Митральный клапан. ФК - 14 мм, Створ-
ки - тонкие, Скорость кровотока - 1,05 м/с, 
Гр. давл. - 4,41 мм рт. ст., Регургитация – Нет. 
Диастолическая функция не нарушена. Ле-
вое предсердие - 30х18 мм. 

Правое предсердие - 27х23 мм (норма 

рис.3 Признаки гипертрофии миокарда  
правых отделов сердца на ЭКГ,  

нарушение реполяризации  
(Р-pulmonale, элевация ST и пр.)
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в среднем 25,6х25,3 мм)
Правый  желудочек - 18 мм (норма 

10,5 -14,38 мм), ТПСПЖ - 2,5 мм.
Трикуспидальный клапан. Створки - 

тонкие, Скорость кровотока - 0,85 м/с, Гр. 
давл. - 2,89 мм рт. ст. Регургитация – умерен-
ная II ст., VC 3,5 мм, Расчетное давление в 
правом желудочке - 100 мм рт. ст. (норма 
менее 25 мм рт.ст.). Среднее давление в ле-
гочной артерии (СДЛА) - 50 мм рт. ст. (нор-
ма менее 40).

Аорта. Клапан - Трехстворчатый, Створ-
ки - тонкие, Регургитация - Нет, Брюшная 
аорта - Кровоток магистральный. 

Легочная артерия. ФК - 18 мм, Ствол 
– 20  мм (норма 11,2 -14,3 мм), Створки – 
Тонкие. Скорость кровотока - 0,8 м/с, Гр. 
давл. – 2,56 мм рт. ст. Регургитация - I степе-
ни, МПП  – Прослеживается, МЖП просле-
живается. Особенности – нижняя полая вена 
коллабирует менее 20%.

Заключение - Эхографически увеличе-
ние правого предсердия, правого желудоч-
ка и легочной артерии. Пролапс ТК 1 степе-
ни, умеренная регургитация на ТК. Высокая 
ЛГ. Дополнительная трабекула ЛЖ.

Лечение
Бозентан (Траклир ДТ 32мг) в форме 

диспергируемых таблеток из расчета 2мг/кг  
утром и вечером. Бозентан  - это неселек-
тивный антагонист эндотелиновых рецепто-
ров. Препарат снижает как легочное, так и 
системное сосудистое сопротивление, при-
водя к повышению сердечного выброса без 
увеличения ЧСС [8].

Обсуждение
В нашем клиническом примере мы 

приводим случай редко диагностируемой 
патологии в детском возрасте. Для поста-
новки данного диагноза потребовалось ис-
ключить ряд основных других упомянутых 
выше причин развития ЛАГ. Среди инстру-
ментальных методов диагностики исполь-
зовалась катетеризация полостей сердца 
(«золотой стандарт» диагностики), мульти-
спиральная компьютерная томография, ЭХО 
КГ с вычислением расчетных параметров 
объема и давления в сосудах и полостях. 
Подобные исследования применялись в 
ФГБУ НЦССХ им. А.Н. Бакулева РАМН г. Мо-
сква при описании одного из клинических 
случаев у девочки 9 лет [9] и описаны во 
многих других работах [1,2,3,4,10]. Кроме 
того, для диагностики ИЛАГ в этом возрасте 
может применяться 6-минутный тест ходьбы 
(6MWT), магнитно-резонансное исследова-

ние сердца (МРТ), полисомнография, поиск 
новых биомаркеров (например, небелковые 
биомаркеры, такие как микроРНК, связан-
ные с экспрессией генов при заболеваниях 
легочных сосудов) [4]. 

Для медикаментозной коррекции ИЛАГ 
ребенок получает бозентан в форме дис-
пергируемых таблеток (Траклир*ДТ), что 
считается стартовой терапией, препарат 
разрешен к применению в педиатрической 
практике с 1 года при данном диагнозе [2,8]. 
В настоящее время в России существует 12 
препаратов, одобренных для лечения ЛАГ 
у взрослых, но их применение недоста-
точно хорошо изучено у детей. ЛАГ спец-
ифическая терапия у детей включает три 
группы препаратов: 1) блокаторы рецепто-
ров эндотелина–1 (бозентан, амбризентан, 
мацитентан), 2) оксид азота и ингибитор 
фосфодиэстеразы-5 типа силденафила; 3) 
синтетический аналог эндогенного проста-
циклина илопрост [2].

Кроме этого, необходимо тщательно 
оберегать таких детей от инфекций, своев-
ременно их вакцинировать, адекватно бы-
стро назначать жаропонижающие и про-
тивокашлевые препараты, не допускать 
развитие запоров и сильного натуживания 
ребенка. Все это может приводить к синко-
пальным состояниям [4]. 

Иногда приходится прибегать к хирур-
гической коррекции, например, атриосеп-
тостомия со стентированием межпредсерд-
ного сообщения [2,6], денервация легочной 
артерии (PADN), Поттс  Шант - создание 
шунта между левой легочной артерией и 
нисходящей грудной аортой, что позволяет 
избежать мозговой и коронарной гипоксии 
и, наряду с ЭКМО, дожить до транспланта-
ции легких [2,4].

Для окончательного установления му-
таций возможно понадобится генетическое 
обследование девочки-пробанда и ее обо-
их родителей в том числе с целью возмож-
ного планирования следующей беремен-
ности. Однако в данном случае, учитывая 
применение технологии ЭКО при данной 
беременности, наиболее вероятна спонтан-
ная мутация хромосомы 2q31–33. 

ИЛАГ у детей представляет очень се-
рьезную и актуальную проблему во всем 
мире. Заболевание крайне редко встречает-
ся и, хотя хорошо и успешно диагностиру-
ется при наличии жалоб, имеет серьезный 
прогноз для выживания детей из-за угрозы 
развития внезапной сердечной смерти в 
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Недостаточно разработанная медика-
ментозная тактика лечения больных детей, 
позволяет рассматривать каждого подобно-

го пациента как путь к достижению положи-
тельного результата в этой области. 
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