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легочная гипертензия
Легочная гипертензия (ЛГ) явля-

ется грозным осложнением бронхо-
легочной дисплазии (БЛД). Частота 
развития ЛГ при БЛД до настоящего 
времени достоверно не определена, 
зависит от популяции и возраста паци-
ентов, конкретной нозологической 
формы, а частота выявляемости – от 
используемого метода диагностики. На 
первом году жизни у этих пациентов 
частота ЛГ составляет 21 %, легочного 
сердца (ЛС) – 6 % [1]. Таким обра-
зом, в настоящее время ЛС у детей с 
БЛД регистрируется гораздо реже по 
сравнению с ее частотой при перво-
начальном описании заболевания [2], 
что можно связать с патоморфозом 
БЛД.

Выраженная ЛГ является един-
ственным независимым предиктором 
неблагоприятного прогноза и смерти 
детей с БЛД [3]. С ЛГ связаны неко-
торые случаи относительно поздней 
смерти (после шести месяцев) детей с 
БЛД даже при улучшении симптомов 
паренхиматозного заболевания легких.

Патогенез легочной гипертензии 
Патогенез ЛГ заключается в про-

грессирующем сужении просвета мел-
ких и средних ветвей легочной артерии 
(ЛА), развитии воспаления мышечно-

го слоя с последующим его разруше-
нием. В результате в ЛА постепенно 
повышается давление в малом круге 
кровообращения. Критерием наличия 
ЛГ при хронических заболеваниях 
легких является повышение средне-
го давления в ЛА в условиях покоя 
выше 25 мм рт. ст. (в норме данный 
показатель находится в пределах 9–16 
мм рт. ст.). Постоянный рост давле-
ния в ЛА передается правому желу-
дочку, вызывая утолщение его стенки 
(гипертрофию). Со временем правый 
желудочек перестает справляться с 
прогрессирующей ЛГ, что приводит к 
снижению его сократительной (насо-
сной) функции (правожелудочковая 
недостаточность).

Классификация
Общепринятой классификации 

вторичной ЛГ, связанной с гипок-
семией, не существует. Различные 
классификации учитывают тяжесть 
и этиопатогенетические признаки. 
Легочная гипертензия, связанная с 
патологией дыхательной системы 
и гипоксией, входит в современную 
классификацию повышенного давле-
ния в малом круге кровообращения, 
разработанную группой экспертов 
ESC (European Society of Cardiology) и 
ERS (European Respiratory Society) [4]. 

В новой Панамской классифика-
ции ЛГ (PVRI – Pulmonary vascular 
resistance index, 2011) педиатрической 
рабочей группы Института изучения 
заболеваний сосудов легких ЛГ, обу-
словленная заболеваниями легких 
и гипоксемией, представлена рядом 
категорий заболеваний (табл. 1).

Данная классификация подчерки-
вает еще одно принципиальное отли-
чие ЛГ у детей от таковой у взрослых – 
возможность развития заболевания 
в процессе онтогенеза легких и их 
сосудов, в особенности в перинаталь-
ном периоде. Любые влияния на сосу-
ды легкого в пре- и постнатальном 
периодах могут приводить к нару-
шению адаптации, дефектам разви-
тия и задержке роста. Проявлениями 
альтерированного онтогенеза явля-
ются легочная гипоплазия, БЛД, 
альвеолярно-капиллярная дисплазия 
[5, 6]. Помимо этого данная класси-
фикация подчеркивает многофактор-
ный генез ЛГ у пациентов детского 
возраста даже при конкретных нозо-
логических формах. Например, при 
БЛД или интерстициальных заболе-
ваниях легких развитие ЛГ возможно 
на почве гипоплазии легких и/или 
задержки развития сосудов легких, 
генетических синдромов. У пациен-
тов с БЛД может иметь место ЛГ, 
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связанная с задержкой роста сосу-
дов, перемежающейся хронической 
гипоксией, гиперкапнией из-за 
повреждения ткани легкого и воз-
духоносных путей, с диастолической 
дисфункцией, стенозом легочных 
вен, врожденными пороками сердца 
(ВПС), с системно-легочным шунтом  
[3, 7, 8]. 

Лечение
В лечении ЛГ используются следу-

ющие препараты: кислород, диурети-
ки, дигоксин (при прогрессировании 
недостаточности кровообращения), 
антикоагулянты, вазодилататоры (при 
положительном тесте на вазореактив-
ность), антагонисты эндотелина, про-
стагландины и их аналоги, ингибито-
ры фосфодиэстеразы, хирургические 
методы лечения (межпредсердное 

шунтирование, трансплантация лег-
кого, легочно-сердечная трансплан-
тация). Среди антагонистов эндоте-
линовых рецепторов А и В выделяют 
препарат бозентан. По результатам 
последних исследований, бозен-
тан рекомендован для лечения ЛГ II 
функционального класса в США и 
Европе у детей с 2 лет, что делает его 
единственным, разрешенным в педиа-
трии препаратом. В России бозен-
тан используется в лечении легочной 
артериальной гипертензии у детей с 
3-летнего возраста. Необходимо отме-
тить, что бозентан – единственный 
зарегистрированный препарат спец-
ифической терапии легочной арте-
риальной гипертензии, имеющий-
ся в данный момент на территории 
России. Детям бозентан назначают с 
учетом массы тела (100 мг/кг/сут). 

бронхолегочная дисплазия
Бронхолегочная дисплазия (БЛД) – 

это полиэтиологическое хроническое 
заболевание морфологически незре-
лых легких, развивающееся у ново-
рожденных, главным образом глубо-
ко недоношенных детей, в результате 
интенсивной терапии респираторного 
дистресс-синдрома и/или пневмонии. 
Протекает с преимущественным пора-
жением бронхиол и паренхимы легких, 
развитием эмфиземы, фиброза и/или 
нарушением репликации альвеол; про-
является зависимостью от кислорода в 
возрасте 28 суток жизни и старше, брон-
хообструктивным синдромом и сим-
птомами дыхательной недостаточности. 
Характеризуется специфичными рентге-
нографическими изменениями в первые 
месяцы жизни и регрессом клинических 
проявлений по мере роста ребенка [9].

Таблица 1. Место легочной гипертензии, обусловленной заболеваниями легких и гипоксемией, 
в классификации гипертензионной сосудистой болезни легких у детей (PVRI)

Категория Описание Примеры
1 Пренатальная, 

или врожденная, 
гипертензивная 
сосудистая 
болезнь легких  
у детей

1.2. Связанная с фетальным нарушением развития сосудов легких.
1.2.1. Связанная с фетальной гипоплазией легких.
1.2.1a. Идиопатическая гипоплазия легких.
1.2.1b. Семейная гипоплазия легких.
1.2.1c. Врожденная диафрагмальная грыжа.
1.2.1d. Гепатопульмональное сращение.
1.2.1e. Синдром “турецкой сабли”.
1.2.1f. Связанная с фетальной компрессией легких:
- олигогидрамнион;
- амниоцеле/гастрошизис;
- кистозный аденоматоз;
- фетальные опухоли и опухолевидные образования.
1.2.1g. Связанная с фетальными пороками развития скелета.
1.2.2. Связанная с фетальной задержкой роста легких/аномалией развития.
1.2.2a. Ацинозная дисплазия.
1.2.2b. Врожденная альвеолярная дисплазия.
1.2.2c. Дисплазия альвеолярных капилляров с аномалиями расположения легочных вен или без них.
1.2.2d. Лимфангиэктазия.

4 Бронхолегочная 
дисплазия

4.1. С гипоплазией легочных сосудов.
4.2. Со стенозом легочных вен.
4.3. С диастолической дисфункцией левого желудочка.
4.4. С системно-легочными шунтами:
- аортолегочные коллатерали;
- дефект межпредсердной перегородки;
- открытый артериальный проток;
- дефект межжелудочковой перегородки.
4.5. Со значительной гиперкапнией и /или гипоксией

7 Заболевания 
легких у детей

7.1. Муковисцидоз.
7.2. Интерстициальные поражения легких: сурфактантная белковая недостаточность и пр.
7.3. Нарушение дыхания во сне.
7.4. Деформации грудной стенки и позвоночника. 
7.5. Рестриктивная болезнь легких.
7.6. Хронические обструктивные заболевания легких.

9 Гипобарическая 
гипоксия

9.1. Высотный отек легких (HAPE – high altitude pulmonary edema).
9.2. Детская подострая горная болезнь.
9.3. Болезнь Монге.
9.4. Гипобарическая гипоксия, связанная с PPHN.
Врожденные заболевания сердца.
Изолированная PPHVD или PAH
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Диагностика
Критерии диагностики: 

• искусственная вентиляция легких 
(ИВЛ) на первой неделе жизни и/
или респираторная терапия с посто-
янным положительным давлением 
в дыхательных путях через носовые 
катетеры (NCPAP – nose continious 
positive airway pressure); 

• терапия кислородом более 21 % в 
возрасте 28 дней и старше (кислоро-
дозависимость);

• дыхательная недостаточность, брон-
хообструктивный синдром в возрасте  
28 дней и старше, зависимость от 
кислорода, развивающаяся при про-
ведении кислородотерапии (ИВЛ, 
NCPAP);

• интерстициальный отек, чере-
дующийся с участками повышен-
ной прозрачности легочной ткани, 
фиброз, лентообразные уплотнения 
на рентгенограмме грудной клетки. 
Диагноз “бронхолегочная диспла-

зия” правомерен в качестве самостоя-
тельного только для детей до 3-летнего 
возраста. В более старшем возрасте 
БЛД указывается лишь как заболева-
ние, имевшее место в анамнезе. 

Основным методом диагностики 
заболевания считается рентгенологи-
ческий (рентгенография и компью-
терная томография грудной клетки). 
Для объективной оценки степени 
выраженности рентгенографических 
изменений Г.В. Яцык, И.В. Давыдова,  
О.В. Кустова в 2010 г. предложили и 
запантентовали шкалу, по которой 
каждый диагностический признак 
оценивался от 0 до 3 баллов, причем 
оценка в 0 баллов означала отсутствие 

признака [10, 11]. Баллы суммирова-
лись: при сумме баллов от 1 до 5 диа-
гностировалось легкое течение, при 
сумме баллов от 6 до 10 – среднетяже-
лое течение, а при сумме баллов от 11 
до 15 – тяжелое течение БЛД (табл. 2).

Лечение
Детям со сформировавшейся БЛД 

показана длительная (до 6–12 месяцев) 
базисная терапия кортикостериодами, 
в настоящее время предпочтение отда-
ется ингаляционным глюкокортико-
стероидам (будесонид) 500–100 мкг/
сут через компрессионный небулайзер. 
Критерием отмены будесонида служит 
отсутствие бронхообструктивного син-
дрома при очередной острой респира-
торной вирусной инфекции (ОРВИ).  
В остром периоде показано применение 
диуретиков (фурасемид 2 мг/кг), брон-
холитиков (Беродуал 1 капля на 1 год  
жизни через небулайзер 3–4 раза/сут), 
кардиотрофиков, антибиотикотерапия 
по показаниям. При необходимости 
дополнительной оксигенации жела-
тельна сатурация SaO2 ≥ 92–95 % у 
детей, формирующих cor pulmonale до 
96 %. [11, 12].

Клинический случай
В отделение восстановительного 

лечения детей с сердечно-сосудистыми 
заболеваниями поступила девочка В. в 
возрасте 4 лет 9 месяцев (22.01.08 г. р.) с 
жалобами на одышку в покое, быструю 
утомляемость, слабость. При сборе 
анамнеза стало известно, что ребенок 
от первой беременности, протекавшей 
с респираторной инфекцией на 33-й 
неделе. Роды у матери самостоятель-

ные, на 39-й неделе, воды при рожде-
нии мекониальные. Девочка родилась 
доношенной с массой тела 3140 г, дли-
ной 55 см. Состояние при рождении 
было оценено как крайне тяжелое за 
счет мекониальной аспирации, дыха-
тельной недостаточности и невроло-
гической симптоматики, проводились 
реанимационные мероприятия. До 3,5 
месяцев жизни находилась в реанима-
ционном отделении ДКБ Люберец с 
диагнозом “внутриутробная пневмо-
ния неясной этиологии”. В течение 
51 суток проводили ИВЛ. С возрас-
та 3,5 месяцев ребенок наблюдается в 
Научном центре здоровья детей РАМН 
с диагнозом “БЛД доношенных, 
тяжелое течение, период обострения. 
Врожденный порок сердца: Открытый 
артериальный проток. Дефект межже-
лудочковой перегородки. Дефект меж-
предсердной перегородки. Легочная 
гипертензия. Сердечно-легочная недо-
статочность 1–2 А. Врожденный порок 
зрительного анализатора – аниридия”. 

Отмечена длительная кислородоза-
висимость, девочка нуждалась в посто-
янной подаче О2 с помощью кисло-
родного концентратора через носовые 
канюли с рождения до 3 лет, после 3 лет –  
в периоды ОРВИ. Ингаляционную 
терапию препаратом будесонид полу-
чала в дозе 250 мкг 2 раза в сутки до 
2 лет непрерывно в связи с тяжестью 
состояния, после 2 лет – в периоды 
ОРВИ. С 3,5 месяцев проводили тера-
пию препаратами: каптоприл, дигок-
син, Триампур композитум, фуросе-
мид. Лекарственные препараты дава-
лись нерегулярно и самостоятельно 
были отменены мамой в июне 2011 г. 

Таблица 2. Рентгенографическая шкала балльной оценки степени тяжести БЛД, по данным МСКТ

Признаки
Баллы

0–1 2 3
Степень, пневматизация легочной 
ткани 

 Умеренное 
повышение

Повышение, неравномерность Резкое повышение, неравномерность, 
буллы

Архитектоника легочного рисунка по 
долям легких

Обеднен, не 
деформирован

Обеднен, умеренно 
деформирован, интерстиций 
подчеркнут

Резко обеднен на периферии, 
деформирован

Перибронхиальные изменения 
легочной ткани

Незначительные Умеренные, просветы бронхов 
сужены

Выраженные, просветы деформированы, 
бронхоэктазы

Распространенность пневмофиброза Отсутствует Невыраженный, единичные 
спайки

Грубый фиброз с признаками объемного 
уменьшения сегментов, множественные 
транспульмональные тяжи

Сердечно-сосудистые изменения:  
- легочная гипертензия;   
- кардиомегалии

Отсутствуют Умеренная легочная 
гипертензия, может быть 
кардиомегалия

Выраженная кардиомегалия или 
гипертрофия правого желудочка, 
легочная гипертензия

Результат оценки степени тяжести БЛД Легкое, 1–5 баллов Средне-\тяжелое, 6–10 баллов Тяжелое, 11–15 баллов
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в связи с недооценкой тяжести состоя-
ния ребенка. Ребенок поступил на оче-
редное обследование после 6 месяцев 
отсутствия поддерживающей терапии в 
возрасте 4 лет 9 месяцев (рис. 1)

Состояние при поступлении тяже-
лое. Вынужденное положение тела с 
приведенными вперед плечами. Масса 
тела ребенка – 13,5 кг, рост – 102 см, 
физическое развитие ниже среднего, 
акроцианоз, фенотип по кушингоид-
ному типу. Деформация левой поло-
вины грудной клетки, формирование 
“сердечного горба”. Аускультативно в 
легких дыхание ослаблено, проводится 
неравномерно, хрипов нет. Одышка 
в покое до 40 дыханий в минуту с 
участием вспомогательной мускула-
туры. Аускультативно выслушивается 
грубый систолический шум, проводя-
щийся по всей грудной клетке, акцент 
второго тона на основании слева. 
Перкуторно границы относительной 
сердечной тупости (левая – +1,5 см от 
среднеключичной, правая – +1 см от 
края грудины, верхняя – 3-е межре-
берье). Печень и селезенка пальпатор-
но не увеличены. При лабораторном 
обследовании в общем анализе крови 
от 26.10.12: эритроциты – 5,68 (3,9–5,3) 
млн, гемоглобин – 162 (115–140) г/л, 
гематокрит – 50 (34–40) %, тромбоци-
ты – 295 тыс., лейкоциты – 7,34 тыс., 
сегментоядерные – 52 %, лимфоциты 
– 33 % (35–55), моноциты – 6,7 %,  
СОЭ – 4 мм/ч, SaO2 – 88–87 % без 
дополнительной подачи кислорода 
в покое, изменения характерны для 
гипоксии ткани. 

На электрокардиограмме резкое 
отклонение электрической оси серд-
ца вправо, миграция водителя ритма 
из синусового узла в миокард право-
го предсердия, выраженная аритмия, 
признаки гипертрофии миокарда пра-
вого желудочка, неспецифическая вну-
трижелудочковая блокада. По данным 
эхокардиографии (ЭхоКг), открытое 
овальное окно, мышечный дефект 
межжелудочковой перегородки; уме-
ренная дилатация правого желудочка 
(23 мм); тотальная недостаточность 
клапана легочной артерии, выражен-
ная дилатация ствола (до 35 мм) и 
ветвей (правая 17 мм, левая 17,5 мм); 
дилатация легочных вен, митральная 
регургитация 1-й степени, дилатация 

восходящей аорты (14 мм), незначи-
тельный стеноз аортального клапана, 
глобальная и локальная систолические 
функции левого желудочка удовлет-
ворительные, насосная функция серд-
ца достаточная, легочная гипертензия 
2-й степени (давление в малом круге 
кровообращения оценить в абсолют-
ных значениях не представлялось воз-
можным, давление в ЛА равно или 
выше системного, артериальное дав-
ление (АД) ребенка – 95/55 мм рт. 
ст.), явных данных за патологический 
сброс в проекции бифуркации ствола 
ЛА не получено. По данным ЭхоКг, в 
динамике на фоне терапии каптопри-
лом и фуросемидом отмечена норма-

лизация экскурсии передней стенки 
правого желудочка (было 4,5 мм, стало 
6 мм), уменьшение размеров правого 
желудочка (было 23 мм, стало 19 мм). 
Измерение давления в ЛА с помощью 
инвазивных поднаркозных методик не 
проводили в связи с тяжелым состоя-
нием ребенка и эпизодами апноэ во 
время наркоза в анамнезе.

Для подтверждения наличия у ребен-
ка открытого артериального протока 
(ОАП) и диагностики характера пора-
жения легких ребенку неоднократно 
проводилась компьютерная томогра-
фия органов грудной полости с при-
менением внутривенного болюсного 
контрастирования, результаты оцене-



ФАРМАТЕКА № 6 — 2013    36

АКТуАльныЕ обзоРы

ны в динамике с возраста 4 месяцев. 
Компьютерная томограмма подтвер-
дила наличие сосудистого сообщения 
между ЛА и аортой, легочное устье 
которого расположено непосредствен-
но слева от бифуркации ствола ЛА, аор-
тальное по переднелатеральной стен-
ке аорты, дистально от начала левой 
подключичной артерии (топографо-
анатомическое расположение соответ-
ствует ОАП). Прослеживается нараста- 
ние калибра ОАП на фоне нерегу-
лярного приема препаратов и полной 
отменой мамой всей терапии в воз-
расте 3,5 лет. ОАП нарастало с 9 мм в 
4 месяца до 19 мм в настоящее время 
(рис. 2). Прогрессивно увеличивался 
ствол ЛА – с 17 мм в 4 месяца до 35 мм 

в настоящее время. 
Картина в легких, по данным ком-

пьютерной томографии в 4 месяца, 
представляла собой тяжелое двусто-
роннее поражение легких, соответству-
ющее БЛД с максимальной суммой 15 
баллов по оценочной шкале (табл. 2, 
рис. 3). С 9 месяцев до 1 года 10 месяцев 
отмечено увеличение объема здоровой 
легочной ткани. Улучшалась пневмо-
тизация легочной ткани. Сохранялась 
неравномерность пневмотизации с 
участками повышенной воздушно-
сти и множественными транспульмо-
нальными тяжами, деформирующими 
листки костальной плевры (рис. 4–5). 
Объем нижней доли левого легкого 
был несколько уменьшен, сформи-

рован локальный пневмосклероз S10 
нижней доли левого легкого (рис. 6).

На основании данных анамнеза, 
проведенных лабораторных и инстру-
ментальных методов исследования 
ребенку выставлен клинический диа-
гноз “врожденный порок сердца: 
ОАП. Дефект межпредсердной пере-
городки. Дефект межжелудочковой 
перегородки, гемодинамически незна-
чимый мышечный дефект. Тотальная  
недостаточность клапана ЛА. 
Недостаточность митрального кла-
пана. Незначительный стеноз аор-
тального клапана. Высокая ЛГ. 
Облитерирующий бронхиолит. 
Бронхолегочная дисплазия в анамнезе. 
Локальный пневмосклероз S10 ниж-
ней доли левого легкого. Сердечно-
легочная недостаточность II степени. 
Врожденный порок зрительного ана-
лизатора – аниридия.

Ребенку возобновлена терапия 
каптоприлом в дозе 1 мг/кг/сут (15 
мг/сут) в три приема. В настоящее 
время получает эналаприл 0,3 мг/
кг/сут. Продолжена терапия фурасе-
мидом в дозе 1/8 таблетки в сутки, 
утром. Однозначного мнения о воз-
можном введении в терапию препара- 
та бозентана на данный момент нет. 
Кислородотерапия и ингаляционная 
терапия будесонидом рекомендованы 
в периоды ОРВИ”.

В настоящее время ЛГ у ребенка 
является вторичной на фоне сочетан-
ного поражения кардиореспираторной 
системы. Кислородотерапия и инга-
ляционная терапия будесонидом спо-
собствовала регрессу первоначальных 
изменений в легких с исходом в обли-
терирующий бронхиолит и локальный 
пневмофиброз. Отмена мамой карди-
альной терапии способствовала деком-
пенсации состояния ребенка. Вопрос 
о сроках и целесообразности закры-
тия ОАП для этого ребенка остается 
открытым, т. к. на данном этапе ОАП, 
вероятно, является единственным 
компенсаторным сосудистым сообще-
нием, предотвращающим резкое ухуд-
шение состояния ребенка.
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