
50

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 1, 2010

КАРДИОЛОГИЯ

© Л.И. Агапитов, Ю.М. Белозеров, 2010

Ros  Vestn  Perinatol  Pediat   2010;  2:50–59
Адрес для корреспонденции: Агапитов Леонид Игоревич — к.м.н., ст.н.сотр. 

отдела патологии сердечно-сосудистой системы МНИИ педиатрии и де-

тской хирургии

Белозеров Юрий Михайлович — д.м.н., проф., гл.н.сотр.

125412 Москва, ул. Талдомская, д. 2

Хроническое легочное сердце у детей

Л.И. Агапитов, Ю.М. Белозеров

Chronic cor pulmonale in children

L.I. Agapitov, Yu.M. Belozerov

Московский НИИ педиатрии и детской хирургии

Показана актуальность проблемы легочного сердца у детей. Приведена классификация легочного сердца. Подробно пред-
ставлен патогенез заболевания, основное значение в котором имеют гипоксия и эндотелиальная дисфункция. Рассмотрены 
клиническая картина и диагностические методы обследования детей с хроническим легочным сердцем. Освещены принципы 
лечения и профилактики хронического легочного сердца у детей.
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The paper shows that the problem of cor pulmonale is urgent in children. Its classification is given. The pathogenesis of the disease 
in which hypoxia and endothelial dysfunction is of fundamental importance is described in detail. The clinical picture of chronic cor 
pulmonale and diagnostic methods for examination of children with this condition are considered. The principles of the diagnosis and 
prevention of chronic cor pulmonale in children are outlined.
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Хроническое легочное сердце является одной из 

важных проблем современной медицины в целом 

и педиатрии, в частности. Хронические заболевания 

легких в 80—90% случаев служат причиной форми-

рования хронического легочного сердца и сопровож-

даются развитием легочной гипертензии у 30—50% 

больных [1, 2].

Известно, что декомпенсированное хроническое 

легочное сердце в 30—37% случаев ведет к летально-

му исходу от недостаточности кровообращения, что 

составляет 12,6% в структуре причин летальности от 

сердечно-сосудистых заболеваний. У взрослых в пос-

ледние годы по частоте летальных исходов легочное 

сердце занимает третье место после острого инфаркта 

миокарда и гипертонической болезни [2—4].

Впервые изменения в сердце на фоне заболеваний 

легких были описаны Р. Лаэнеком в 1819 г. Термин 

«легочное сердце» был введен в практику P. White в 

1931 г. Этот термин встречается практически во всей 

литературе и наиболее часто употребляется для обо-

значения поражения сердечно-сосудистой системы 

при заболеваниях бронхолегочного аппарата [5].

Из отечественных ученых проблему легоч-

ного сердца изучали Г.И. Сокольский (1838 г.), 

С.П. Боткин (1886 г.), Г.Ф. Ланг (1935 г.). Основопо-

ложником изучения легочного сердца у детей являет-

ся Ю.Ф. Домбровская.

Определение

Вначале под легочным сердцем понимали гипер-

трофию и/или дилатацию правого желудочка сердца 

в результате заболеваний, поражающих структуру 

легких или нарушающих их функцию. В дальнейшем 

с появлением новых знаний о патогенезе заболевания 

определение легочного сердца модифицировалось.

В настоящее время под легочным сердцем под-

разумевают легочную гипертензию в сочетании 

с гипертрофией, дилатацией правого желудочка, дис-

функцией обоих желудочков сердца, которые воз-

никают вследствие структурных и функциональных 

изменений в легких, нарушения функции эндотелия 

сосудов легких и нейрогуморальных расстройств при 

хронической гипоксии, вызванной патологией орга-

нов дыхания [6].

Классификация

Существуют две основные классификации ле-

гочного сердца. Одна из них предложена Комитетом 

экспертов ВОЗ в 1960 г. и построена по этиологичес-

кому принципу. В ней все заболевания, вызывающие 

легочное сердце, разделяются на три группы [7].

I. Заболевания, первично влияющие на прохождение 

воздуха в легких. Эта группа объединяет 21 забо-

левание: муковисцидоз, бронхиты, бронхиолиты, 

острые и хронические пневмонии, бронхиальную 
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Таблица. Классификация легочного сердца (по Вотчалу В.Е., 1962)

Течение Состояние компенсации Генез Клиническая характеристика

Острое Декомпенсированное Преимущественно вас-
кулярный

Тромбоэмболия легочной артерии (тромб, 
эмболия: жировая, газовая, опухолевая), 
пневмоторакс, пневмомедиастинум

Бронхолегочный Приступ бронхиальной астмы, 
распространенная пневмония

Подострое 
(развитие 
в течение 
нескольких 
недель, 
месяцев)

Компенсированное. 
Декомпенсированное 
по правожелудочковому 
типу

Васкулярный Повторные тромбоэмболии

Бронхолегочный Повторные тяжелые приступы бронхиальной 
астмы; раковый лимфангиит легких

Торакодиафрагмальный Хроническая гиповентиляция центрального 
и периферического происхождения 
(ботулизм, полиомиелит, миастения)

Хроническое 
(развитие 
в течение 
ряда лет)

Компенсированное Васкулярный Первичная легочная гипертензия, артерииты,
повторные эмболии, резекция легкого

Бронхолегочный Обструктивные процессы в бронхах различ-
ной этиологии; рестриктивные процессы: 
фиброзы и гранулематозы; поликистоз легких

Торакодиафрагмальный Поражения позвоночника и грудной клетки 
с ее деформацией; плевральные шварты; 
ожирение (синдром Пикквика)

астму, саркоидоз, гемосидероз, синдром Хаммена—

Рича, системную красную волчанку и др.

II. Заболевания, первично влияющие на движения 

грудной клетки: кифосколиоз, плевральный фиб-

роз, хронические нервно-мышечные заболевания, 

альвеолярная гиповентиляция.

III. Заболевания с первичным поражением легочных 

сосудов: легочная эмболия, первичная легочная 

гипертензия, васкулиты.

Заболевания I группы являются причиной разви-

тия легочного сердца в 80% случаев, заболевания II и 

III групп — в 20% случаев.

Данная классификация построена по этиологи-

ческому признаку и касается только хронического ле-

гочного сердца, что не отвечает требованиям по все-

днев ной практики.

В отечественной классификации, предложенной 

В.Е. Вотчалом в 1962 г. и утвержденной в 1964 г., вы-

деляются течение (острое, подострое, хроническое), 

состояние компенсации, генез (бронхолегочный, то-

ракодиафрагмальный, васкулярный) и клинические 

проявления заболевания (см. таблицу) [8]. У детей 

данную классификацию можно дополнить пунктом 

«форма» — врожденная или приобретенная.

Легочная гипертензия, ассоциированная с патоло-

гией дыхательной системы и/или гипоксией, входит 

в современную классификацию, разработанную груп-

пой экспертов ВОЗ в 1998 г. и усовершенствованную 

в 2003 г. Эта классификация базируется на анатоми-

ческих, патофизиологических и клинических харак-

теристиках различных форм повышенного давления 

в малом круге кровообращения [9].

Классификация легочной гипертензии (ВОЗ, 2003 г.)

1. Легочная артериальная гипертензия
1.1. Идиопатическая (первичная) 

1.2. Семейная 

1.3. Ассоциированная — связанная с:

1.3.1. Системными заболеваниями соедини-

тельной ткани

1.3.2. Врожденными пороками сердца (сис-

темно-легочные шунты)

1.3.3. Портальной гипертензией

1.3.4. ВИЧ-инфекцией

1.3.5. Лекарственными и токсическими воз-

действиями

1.3.6. Другими состояниями (патология щито-

видной железы, заболевания, обуслов-

ленные нарушением обмена гликогена, 

наследственная геморрагическая теле-

ангиэктазия, гемоглобинопатии, миело-

пролиферативные заболевания, сплен-

эктомия)

1.4. Ассоциированная со значительным измене-

нием вен и капилляров

1.4.1. Легочная веноокклюзионная болезнь

1.4.2. Легочный капиллярный гемангиоматоз

1.5. Персистирующая легочная гипертензия ново-

рожденных

2. Легочная гипертензия, ассоциированная с пораже-
ниями левых отделов сердца
2.1. Заболевания левого предсердия и левого желу-

дочка

2.2. Поражения клапанного аппарата сердца (мит-

ральные пороки)
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3. Легочная гипертензия, ассоциированная с патологи-
ей дыхательной системы и /или гипоксией
3.1. Хроническая обструктивная болезнь легких

3.2. Интерстициальные заболевания легких

3.3. Нарушения дыхания во время сна

3.4. Альвеолярная гиповентиляция

3.5. Высокогорная легочная гипертензия

3.6. Неонатальные поражения легких

4. Легочная гипертензия вследствие хронических тром-
ботических и/или эмболических заболеваний
4.1. Тромбоэмболическая обструкция прокси-

мальных легочных артерий

4.2. Тромбоэмболическая обструкция дистальных 

легочных артерий

4.3. Нетромботическая легочная эмболия (опухо-

левая, паразитарная, инородным телом)

5. Смешанные формы — саркоидоз, гистиоцитоз Х, 

лимфангиоматоз, компрессия легочных сосудов 

(аденопатия, опухоли, фиброзирующий меди-

астинит).

Патогенез

Патогенез развития легочного сердца сложен и 

включает в себя широкий комплекс анатомических и 

функциональных факторов, приводящих к легочной 

гипертензии, гипертрофии или дилатации правого 

желудочка, а затем и к правожелудочковой недоста-

точности [10].

Развитию легочного сердца обязательно пред-

шествует легочная гипертензия, которая обусловлена 

увеличением сопротивления легочному кровотоку на 

уровне мелких мышечных артерий и артериол [11]. 

Увеличение сосудистого сопротивления происходит 

вследствие: анатомической редукции сосудистого 

русла легких (в меньшей степени), функционального 

компонента вазоконстрикции (в большей степени), 

сочетания этих факторов. На рисунке представлена 

разработанная нами схема патогенеза хронического 

легочного сердца у детей.

Анатомическое увеличение сопротивления легочных 
сосудов

В эксперименте показано, что сокращение крове-

носного русла малого круга кровообращения на ⅓ со-

провождается во всех случаях повышением давления 

в легочной артерии при физической нагрузке, а уда-

ление ⅔ легочной ткани ведет к повышению давления 

в покое. Когда сосудистый резерв легких истощается 

вследствие прогрессирующего уменьшения площади 

и растяжимости легочной сосудистой сети, даже не-

большое увеличение легочного кровотока, связанное 

с повседневной активностью, приводит к появлению 

значительной легочной гипертензии. Воспалитель-

ный процесс в легких вызывает потерю функциони-

рующей легочной паренхимы, уменьшение объема 

малого круга кровообращения. Продолжающие фун-

кционировать сосуды не остаются интактными. Они 

претерпевают морфологические изменения (гипер-

трофия мышечного слоя, фиброз интимы), ведущие 

к уменьшению растяжимости сосудов и сужению их 

просвета, вплоть до обтурации [12, 13]. Этот процесс 

ускоряется легочной гипертензией, с появлением 

которой устанавливается порочный круг, посколь-

ку легочная гипертензия приводит в свою очередь 

к фиброзному утолщению стенок функционирующих 

мелких артерий с сужением их просвета.

Вазомоторное увеличение сопротивления легочных 
сосудов

Ведущую роль в патогенезе легочной гипертензии 

и легочного сердца играет гипоксия, которая является 

одной из главных причин вазоконстрикции [14]. 

В развитии гипоксемии имеет значение наруше-

ние диффузии и соотношения между вентиляцией и 

кровотоком, а на более поздней стадии — образова-

ние артериовенозных анастомозов. Одним из главных 

условий образования артериовенозных шунтов явля-

ется высокая легочная гипертензия. Однако кровь, 

протекающая через них, не насыщается кислородом, 

что увеличивает гипоксемию и давление в малом кру-

ге кровообращения.

Развитие легочной гипертензии не зависит от типа 

вентиляционных нарушений и связано, прежде все-

го, с альвеолярной гипоксией и в меньшей степени 

с гиперкапнией и ацидозом [15]. Гипоксия оказывает 

многообразное воздействие на организм, включаю-

щее стимуляцию дыхания, сердечной деятельности, 

возбуждение каротидных и аортальных хеморецепто-

ров, освобождение надпочечниками норадреналина 

и других вазоактивных медиаторов. Гиповентиляция 

альвеол вызывает и усиливает вазоконстрикцию из-за 

альвеолярно-капиллярного рефлекса Эйлера—Лиль-

естранда [16].

На гипоксию и ацидоз сначала компенсаторно 

развиваются такие реакции, как полицитемия и по-

лиглобулия, которые в дальнейшем способствуют 

повышению гидродинамического сопротивления 

в малом круге кровообращения [17]. Помимо увели-

чения сосудистого сопротивления гипоксия ведет 

к увеличению минутного объема крови и сердечного 

выброса, что способствует сохранению достаточного 

снабжения тканей кислородом.

Гипоксическая вазоконстрикция более выражена 

у детей, чем у взрослых. Это связано с обильной вас-

куляризацией, нередко выключением из акта дыха-

ния сразу значительной области легких, повышением 

внутричерепного давления и незрелостью функций 

лимбико-ретикулярного комплекса, регулирующего 

сосудистый тонус. Реактивность легочных сосудов 

у детей также существенно выше.

Механизм действия гипоксии на легочные сосуды 

до конца не изучен. Предполагаются два альтернатив-

ных механизма:

1) прямой эффект действия гипоксии на гладкую 
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мускулатуру легочных сосудов;

2) непрямой эффект, который гипоксия индуци-

рует посредством освобождения вазоактивных 

медиаторов.

В настоящее время общепризнанным является 

суждение о ключевой роли нарушения функции эн-

дотелия в патогенезе развития легочной гипертензии 

и легочного сердца у взрослых [18]. Вследствие по-

вреж дения или дисфункции сосудистого эндотелия 

легких, чаще всего из-за хронической гипоксемии, 

развивается дисбаланс в продукции или метаболиз-

ме вазоактивных медиаторов, который приводит 

к вазоспазму и возникновению гипертензии в малом 

круге кровообращения. Выявленная нами взаимо-

связь выраженности легочной гипертензии с эндоте-

лийзависимой вазодилатацией и плазменными кон-

центрациями эндотелина-1 и фактора Виллебранда 

свидетельствует о ключевой роли эндотелиальной 

дисфункции в становлении заболевания у детей [19].

Существенное влияние на легочное кровообра-

щение оказывает механика дыхания. Капиллярное 

ложе теснейшим образом связано со стромой, и ды-

хательные движения в значительной мере отражают-

ся на легочном кровообращении. Подъем давления 

при выдохе связан с возрастанием внесосудистого 

давления, которое у больных бронхиальной астмой, 

эмфиземой, спастическим бронхитом достигает боль-

ших значений. Передаваясь на легочные капилляры, 

оно ведет к повышению сосудистого сопротивления. 

Таким образом, сужение легочных сосудов с нарас-

танием сопротивления кровотоку происходит при 

заболеваниях легких также в результате повышения 

внутриальвеолярного давления, чему способствуют 

частые кашлевые толчки, особенно во время обостре-

ния бронхолегочной инфекции.

Смешанные (анатомо-функциональные) нарушения
Соотношение органического и функционально-

го компонентов легочно-сосудистого сопротивления 

в каждом конкретном случае различно и зависит от 

вида легочного заболевания и стадии развития легоч-

ного сердца. Часто соотношение функционального и 

анатомического компонентов на протяжении болез-

ни меняется. У больных с хроническим бронхитом 

в период ремиссии легочная гипертензия обусловлена 

главным образом анатомическим сужением легочных 

артериол. Во время обострения процесса с нараста-

нием гипоксии к органическим изменениям сосудов 

присоединяется активная вазоконстрикция, которая 

приводит к увеличению легочной гипертензии. 

При легочном сердце из-за высокого давления 

в правом предсердии происходит его дилатация с рас-

тяжением межпредсердной перегородки. Овальное 

окно увеличивается и полностью не прикрывается 

клапаном. Возникает клапанно-некомпетентное от-

крытое овальное окно. Через него идет патологичес-

кий праволевый сброс, который способствует гипоксе-

мии и может быть причиной парадоксальных эмболий.

У ряда больных отмечается увеличение артериаль-

ного давления в большом круге кровообращения, что 

нередко совпадает с усилением астмоидного синдро-

Рисунок. Патогенез легочного сердца.
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ма и нарастанием гипоксемии. Предполагается це-

реброишемический или почечно-ишемический генез 

подобной гипертензии, а также влияние гипоксемии 

на функцию надпочечников. Мы считаем, что в раз-

витии системной артериальной гипертензии у детей 

с хронической бронхолегочной патологией ключевая 

роль принадлежит имеющейся эндотелиальной дис-

функции.

Клиническая характеристика

Развитие легочного сердца — динамический про-

цесс, который может иметь клиническую симптома-

тику только на поздних стадиях заболевания. 

Начальная стадия — увеличение резистентности 

легочных сосудов, проявляется как легочная гипер-

тензия. Это мягкое и интермиттирующее повышение 

артериального давления требует небольших компен-

саторных усилий правого желудочка и не имеет кли-

нических проявлений.

Во второй стадии выявляются изменения в правом 

желудочке в ответ на повышение легочного артери-

ального давления. На этой стадии может устанавли-

ваться диагноз легочного сердца.

Третья стадия — выраженная гипертрофия и дила-

тация правого желудочка. В легочной васкуляризации 

происходят резко выраженные изменения, может от-

мечаться недостаточность правого желудочка.

Обычно легочное сердце является хроническим 

состоянием. Однако легочное сердце может разви-

ваться и остро, например, при внезапной легочной 

тромбоэмболии.

Формирование хронического легочного сердца 

происходит в течение длительного времени в ответ на 

прогрессирующее повышение резистентности легоч-

ных сосудов. Но однажды возникшая легочная гипер-

тензия с годами прогрессирует. Сначала появляется 

гипертензия напряжения (скрытая гипертензия), ко-

торая выявляется посредством физической нагрузки. 

Затем гипертензия покоя. Выделение основных пе-

риодов имеет существенное практическое значение. 

Констатация гипертензии покоя обязывает врача 

сосредоточить внимание на лечении не только хро-

нического неспецифического заболевания легких, но 

и скрытой недостаточности правого желудочка. В то 

время как на стадии гипертензии напряжения внима-

ние врача должно быть приковано к лечению хрони-

ческого неспецифического заболевания легких, что 

является лучшей профилактикой появления стойкой 

легочной гипертензии.

При хроническом легочном сердце на первый 

план длительно выступают признаки основного за-

болевания. Вероятность того, что врач диагностирует 

у больного с заболеванием легких легочное сердце, за-

висит от осознания возможности такого осложнения. 

Важно выявить увеличение правого желудочка до 

развития сердечной недостаточности. К сожалению, 

раннее клиническое распознавание легочного сердца 

может быть затруднено, так как основные симптомы 

часто неспецифичны и могут быть атрибутами легоч-

ных заболеваний. 

Одной из основных жалоб является упорный и 

длительный кашель. Кровохарканье может наблю-

даться при средних степенях легочной гипертензии.

В основе механизма развития одышки лежит ком-

пенсаторная гипервентиляция в ответ на артериаль-

ную гипоксемию. Одышка также может носить реф-

лекторный характер при возбуждении дыхательного 

центра и прессорных рецепторов в стенке легочной 

артерии. Вначале одышка выявляется только при 

физической нагрузке. Затем при прогрессировании 

заболевания появляется в покое. Чем выше давление 

в легочной артерии, тем ярче выражена одышка [20].

Другим проявлением легочного сердца являются 

обмороки. Синкопе возникают при физической на-

грузке, во время эмоционального перенапряжения. 

Предположительные механизмы синкопе: гипоксия 

мозга, вазовагальный рефлекс с легочной артерии, 

острая правожелудочковая недостаточность, неспо-

собность правого желудочка увеличивать сердечный 

выброс. Синкопе также могут быть связаны с каш-

лем. Кашлевое повышение внутригрудного давления 

снижает венозный возврат к сердцу и, следовательно, 

ведет к уменьшению сердечного выброса.

Цианоз бывает нередко диффузным, усиленным 

на кончиках пальцев, носу и мочках ушей. Для забо-

леваний легких характерен «теплый» цианоз (в от-

личие от «холодного» цианоза при поражении серд-

ца). Большинство авторов связывают этот симптом 

с гипоксией и отмечают, что цианоз начинает опре-

деляться при уменьшении насыщения крови кисло-

родом менее 85%. Причиной цианоза при легочном 

сердце может быть сброс крови через открывшееся 

овальное окно, а также шунтирование крови через ар-

териовенозные анастомозы.

У больных с легочным сердцем возможны при-

ступы болей в грудной клетке, которые связывают 

с ишемией правого желудочка [10]. Возникновение 

болей также может быть обусловлено влиянием об-

щей гипоксии на миокард, относительной недоста-

точностью коронарного кровотока при гипертрофии 

миокарда правого желудочка и снижением сердеч-

ного выброса, рефлекторным спазмом коронарных 

артерий из-за расширения ствола легочной артерии. 

Болевой синдром возникает при физической нагруз-

ке или психоэмоциональном напряжении, сопровож-

дается усилением одышки, общим беспокойством, 

страхом. По характеру боли сжимающие, давящие, 

купируются дачей кислорода.

Артериальное давление в системе большого круга 

кровообращения в ряде случаев повышено. По све-

дениям различных авторов, частота системной ар-

териальной гипертензии у пациентов с хронической 
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бронхолегочной патологией колеблется в довольно 

широком диапазоне — от 6,8 до 76,3%, в среднем со-

ставляя 34,3% [21—23]. Отмечается нарушение вари-

абельности системного артериального давления по 

данным суточного мониторирования [21].

Обращает внимание усиленная пульсация во вто-

ром межреберье слева и в эпигастральной области, 

обусловленная гипертрофией правого желудочка. 

При пальпации ощущается сердечный толчок вдоль 

левого края грудины.

При аускультации часто отмечается глухость сердеч-

ных тонов за счет увеличения воздушности легких, от-

теснения сердца кзади и нарушения сократимости ми-

окарда. Определяется расщепление I тона на верхушке 

в результате запаздывания закрытия трехстворчатого 

клапана в условиях повышенного давления в системе 

малого круга. По современным данным, расщепление 

II тона не является безусловным признаком легочной 

гипертензии и может выслушиваться, вероятно, лишь 

при невысокой гипертензии в малом круге кровообра-

щения. При высокой легочной гипертензии II тон над 

легочной артерией резко усилен, акцентирован, при-

обретает металлический оттенок. При выраженном 

повышении давления в малом круге кровообращения 

захлопывание клапана легочной артерии происходит 

быстрее, в результате чего аортальный и легочный 

компоненты II тона сливаются. Часто выслушивается 

дополнительный сердечный тон, усиливающийся при 

появлении правожелудочковой недостаточности.

Во втором межреберье слева отмечается диастоли-

ческий шум из-за недостаточности клапана легочной 

артерии (шум Грехема—Стилла). Этот шум нежный 

по тембру, дующий, протодиастолический. Харак-

терно, что он сочетается с акцентом II тона, выслу-

шиваемого в той же проекции. Может отмечаться 

систолический шум относительной недостаточности 

трехстворчатого клапана в пятом—шестом межребе-

рье слева от грудины и на мечевидном отростке, уси-

ливающийся при вдохе (симптом Риверо—Корвало). 

При значительной гипертрофии и дилатации правого 

желудочка шум может выслушиваться на верхушке 

сердца из-за ротации желудочка кпереди. При этом 

он определяется практически на всей передней по-

верхности сердца.

У ряда больных с легочным сердцем может поя-

виться осиплость голоса, обусловленная сдавлением 

возвратного нерва расширенной легочной артерией 

(симптом Ортнера).

Размеры сердца долго остаются нормальными. 

При длительном существовании легочного серд-

ца развивается кардиомегалия, усиливается цианоз, 

приобретая багрово-синюшный оттенок, появляется 

деформация ногтей в виде «часовых стекол» и фаланг 

пальцев в виде «барабанных палочек». По мере на-

растания сердечной недостаточности шейные вены 

выглядят резко набухшими. Однако вздутие шейных 

вен может быть отмечено у больных с обстуктивны-

ми заболеваниями легких и в отсутствие легочного 

сердца. При этом шейные вены набухают лишь при 

выдохе из-за повышения внутригрудного давления и 

затрудненном притоке крови к сердцу.

Печень при легочном сердце увеличивается про-

порционально степени правожелудочковой недоста-

точности. Следует иметь в виду, что при эмфиземе 

легких может наблюдаться смещение печени вниз 

вследствие низкого стояния диафрагмы и без при-

знаков правожелудочковой недостаточности. При 

выраженной правожелудочковой декомпенсации на-

давливание на область печени усиливает набухание 

шейных вен (гепатоюгулярный рефлюкс).

Отеки являются безусловным признаком право-

желудочковой недостаточности кровообращения при 

заболеваниях легких.

Диагностика

В диагностике легочного сердца существенную 

помощь оказывают инструментальные методы иссле-

дования.

При рентгенографии легких выявляются спе-

цифические для основного заболевания изменения 

бронхососудистого рисунка. Однако в 10% случаев 

они могут не определяться. На рентгенограмме при 

хроническом легочном сердце обнаруживают вы-

бухание дуги легочной артерии. Легочный рисунок 

обеднен по периферии. Расширен контур правого же-

лудочка, правый атриовазальный угол приподнят, на-

ибольшая выпуклость тени правого желудочка при-

мыкает к диафрагме [24].

Томография помогает дифференцированно оце-

нить состояние легочных артерий и вен. При легоч-

ном сердце обычно отмечается увеличение ширины 

междолевой части правой легочной артерии.

При легочном сердце наблюдаются выраженные 

изменения функции внешнего дыхания по обструк-

тивному, рестриктивному или смешанному типам, 

жизненная емкость легких обычно снижена.

Диагностическая ценность электрокардиогра-

фии зависит от выраженности изменений в легких 

и вентиляционных нарушений. Более ценно элект-

рокардиографическое обследование при сосудистых 

заболеваниях легких, поражении интерстициальной 

ткани, при альвеолярной гиповентиляции. При ле-

гочном сердце, развившемся вследствие хроническо-

го бронхита, эмфиземы, диагностические признаки 

встречаются редко — в результате ротации и смеще-

ния сердца, увеличения расстояния между электрода-

ми и поверхностью сердца, ряда других причин.

К вероятным признакам легочного сердца у детей 

относят:

1. P-pulmonale в отведениях II, III, aVF.

2. Отклонение электрической оси сердца вправо 

более 110°.
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3. Соотношение R/S в отведении V
6
 меньше или 

равно 1.

4. Комплекс rRS в правых грудных отведениях.

5. Блокада правой ножки пучка Гиса.

К диагностическим признакам легочного сердца 

относят:

1. Классические признаки в отведении V
1
 (доми-

нирующий зубец R с инверсией зубца T).

2. Сочетание с вероятными критериями.

Постоянная гипоксия и влияние инфекции при-

водят к диффузным изменениям миокарда в виде 

снижения амплитуды зубцов комплекса QRS и сдвига 

сегмента ST—T, преимущественно в правых грудных 

отведениях.

Эхокардиография позволяет обнаружить увеличе-

ние размеров полости и гипертрофию миокарда пра-

вого желудочка, утолщение и парадоксальное дви-

жение межжелудочковой перегородки, расширение 

легочного ствола. С помощью допплер эхо кардио-

графии определяют легочное артериальное давление, 

величины клапанных регургитаций [25, 26].

Данный метод имеет существенные преимущества 

в диагностике легочной гипертензии перед сложны-

ми инвазивными и неинвазивными методами. По-

след ние (кардиография правого желудочка, поликар-

диография, реопульмонография) обладают низкой 

чувствительностью и специфичностью и пригодны 

только для весьма отдаленного суждения о наличии 

легочной гипертензии. Допплер эхо кардио графия 

позволяет провести количественную и качественную 

оценку легочной гипертензии, осуществлять динами-

ческое наблюдение пациентов [27].

Помимо неинвазивного определения систоли-

ческого, диастолического и среднего давления в ле-

гочной артерии с помощью эхокардиографии можно 

рассчитать такой гемодинамически важный пара-

метр, как общее легочное сосудистое сопротивление.

В ответ на перегрузку давлением развиваются из-

менения конфигурации и функциональных харак-

теристик правого желудочка сердца, выявляется его 

дилатация. При визуализации правого желудочка 

по короткой оси он имеет овальную форму за счет 

смещения межжелудочковой перегородки в сторону 

левого желудочка; диаметр левого желудочка умень-

шается, и он приобретает форму полумесяца. При 

визуализации правого желудочка по длинной оси его 

апикальная часть теряет свою треугольную форму и 

становится более округлой. Дилатация правых отде-

лов сердца может сопровождаться дилатацией ствола 

и ветвей легочной артерии.

При обследовании детей с легочной гипертензи-

ей и легочным сердцем возможно проведение теста 

с физической нагрузкой, который позволяет уточнить 

степень функциональных нарушений. В последнее 

время большое распространение получают диагнос-

тические пробы с изометрической нагрузкой, кото-

рые, не вызывая выраженной тахикардии и тахипноэ, 

позволяют выявить изменения диастолической функ-

ции миокарда во время физической нагрузки и оце-

нить эффективность проводимой терапии [28].

При перфузионной сцинтиграфии у больных 

с легочной гипертензией можно обнаружить как 

абсолютно неизмененную картину, так и небольшие 

периферические субсегментарные дефекты пер-

фузии без нарушенной вентиляции. Данный метод 

является наиболее информативным в диагностике 

хронической тромбоэмболии легочной артерии и ее 

ветвей. При этом дефекты перфузии обнаруживают-

ся в долевых и сегментарных зонах. Перфузионная 

сцинтиграфия необходима для исключения не толь-

ко тромбоэмболической легочной гипертензии, но 

и нарушения соотношения вентиляция/перфузия. 

У больных с паренхиматозной болезнью легких пер-

фузионные дефекты совпадают с дефектами венти-

ляции. При перфузионной сцинтиграфии легких вы-

является определенная закономерность — чем выше 

давление, тем интенсивнее включение метки в верх-

них отделах легких.

Иногда при подозрении на легочное сердце требу-

ется катетеризация правых отделов сердца и легочной 

артерии. Катетеризация сердца и легочных сосудов 

является наиболее точным методом верификации 

наличия легочной гипертензии, оценки ее характера 

и выраженности путем прямого измерения давления 

в легочной артерии, легочных венах, полостях серд-

ца. Вместе с тем инвазивные исследования имеют 

ограничения из-за возможных осложнений в виде 

нарушений ритма, острой правожелудочковой недо-

статочности и даже смерти. Ограничения метода свя-

заны также с необходимостью использования специ-

альной дорогостоящей аппаратуры, невозможностью 

многократных исследований.

Ангиография применяется для исключения сосу-

дистых аномалий легких.

В диагностике и дифференциальной диагности-

ке легочной гипертензии важную роль играют так-

же такие современные методы исследования, как 

компьютерная томография, магнитно-резонансная 

томография, электронно-лучевая томография. Они 

дают возможность увидеть размеры полостей, сосу-

дов, состояние стенок сердца, дефекты перегородок, 

тромбы, опухоли. Компьютерная томография обеспе-

чивает детальное изображение легочной паренхимы, 

позволяет диагностировать интерстициальные забо-

левания легких и эмфизему [29, 30].

В диагностике легочного сердца у детей следует 

в первую очередь сосредоточить внимание на легоч-

ной гипертензии, а не на гипертрофии миокарда пра-

вого желудочка (более поздний симптом). Это помо-

жет своевременно использовать медикаментозные 

средства, улучшающие легочную гемодинамику, и тем 

самым в определенной мере предупредить или замед-
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лить переход компенсированного легочного сердца 

в состояние декомпенсации.

Лечение

Комплексное лечение легочного сердца при хро-

нических бронхолегочных заболеваниях должно 

включать:

— лечение основного заболевания;

— ликвидацию гипоксии;

— снижение давления в малом круге кровообраще-

ния;

— профилактику гипоксической дистрофии миокар-

да;

— лечение правожелудочковой недостаточности.

Наибольшая эффективность лечения достигается 

в случае, если оно начато в ранний период болезни 

с обязательным исключением курения, в том числе 

пассивного, и применением средств, повышающих 

реактивность организма (лечебная физкультура, мас-

саж, использование климатических факторов, имму-

номодуляторов). При выборе метода воздействия на 

бронхиальную обструкцию следует учитывать веду-

щий ее механизм: бронхоспазм, нарушение реоло-

гических свойств мокроты, воспалительные измене-

ния бронхов или коллапс мелких бронхов на выдохе 

вследствие снижения или утраты легкими эластичес-

ких свойств. Антибактериальные препараты вклю-

чаются в комплексную терапию только при наличии 

симптомов активной бактериальной инфекции.

Лечение проводится непрерывно с соблюдением 

преемственности между стационаром, поликлини-

кой и санаторием-профилакторием. Важность этого 

принципа вытекает из особенностей течения хрони-

ческих бронхолегочных заболеваний, для которых и 

в фазе ремиссии необходима постоянная поддержи-

вающая терапия.

В лечении больных с бронхиальной обструкцией, 

осложненной легочной гипертензией, применение 

адреналина, норадреналина, эфедрина требует осо-

бой осторожности, так как они, помимо бронходи-

латирующего действия, вызывают гипертензивные 

реакции в малом круге кровообращения.

Хотя гипоксия не является единственным этио-

логическим фактором легочной гипертензии, однако 

развивающаяся гипоксемия у больных с хронической 

бронхолегочной патологией обусловливает необхо-

димость применения кислорода в качестве терапев-

тического средства. В настоящее время отсутствуют 

достоверные сведения об эффективности длительной 

кислородотерапии у больных с легочной гипертен-

зией. Однако в целом представляется важным под-

держивать сатурацию кислорода в любых условиях 

выше 90%. Рекомендуется давать кислород в неболь-

ших концентрациях (30—60%) в дозе до 3—5 л/мин. 

Сеансы кислородотерапии проводят 3—4 раза в день 

по 20—30 мин.

Медикаментозная терапия легочной гипертензии 

направлена на снижение тонуса резистивных сосудов 

и включает применение сосудорасширяющих средств 

различных групп. Гипотензивную терапию необхо-

димо начинать рано, в период становления легочной 

гипертензии [31].

Антагонисты кальция вызывают дилатацию со-

судов малого и большого круга кровообращения и, 

по экспериментальным данным, являются прямыми 

легочными вазодилататорами. Но терапия блокато-

рами кальциевых каналов имеет ряд ограничений и 

возможна не у всех больных. У ряда пациентов не от-

мечается стойкого снижения давления в легочной ар-

терии при назначении антагонистов кальция. Следует 

помнить о возможности развития таких нежелатель-

ных эффектов, как усиление гипоксемии из-за увели-

чения перфузии плохо вентилируемых участков лег-

ких, системная гипотензия и тахикардия. Согласно 

последним рекомендациям группы экспертов ВОЗ, 

антагонисты кальция показаны в первую очередь при 

идиопатической легочной гипертензии (для других 

форм легочной гипертензии — класс рекомендаций 

IIб, уровень доказательности С) [9].

В последние годы формируется представление, 

что применение ингибиторов ангиотензинпревра-

щающего фермента целесообразно при лечении хро-

нических бронхолегочных заболеваний и легочной 

гипертензии [32, 33]. Действие указанных средств 

не ограничивается блокадой превращения ангиотен-

зина I в активное прессорное вещество ангиотензин 

II. Другим их эффектом, также непосредственно свя-

занным с инактивацией ангиотензинпревращающего 

фермента, является предупреждение деградации бра-

дикинина, вызывающего релаксацию гладких мышц 

сосудов и способствующего высвобождению зависи-

мого от эндотелия релаксирующего фактора — ок-

сида азота. Кроме того, под влиянием ингибиторов 

ангиотензинпревращающего фермента снижается 

синтез других сосудосуживающих веществ (норадре-

налина, эндотелина-1). Среди известных препаратов 

у детей наиболее изучен эффект каптоприла. При 

его длительном применении в низких дозах (менее 

1 мг/кг) у детей с вторичной легочной гипертензией 

происходит существенное улучшение внутрисердеч-

ной гемодинамики и увеличение сердечного выбро-

са. Возможно применение пролонгированных форм 

ингибиторов ангиотензинпревращающего фермента. 

Так, эналаприл назначается 1—2 раза в день в дозе 

0,05 мг/кг в течение длительного времени [34].

Перспективным и патогенетически обоснован-

ным является лечение оксидом азота. При курсовом 

ингаляционном применении оксида азота у больных 

хроническим легочным сердцем наблюдается сниже-

ние давления в легочной артерии, повышение пар-

циального давления кислорода в крови, уменьшение 

легочного сосудистого сопротивления [35]. Взрослым 
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больным с легочной гипертензией проводятся с хоро-

шим эффектом 2—3-недельные курсы ингаляцион-

ного оксида азота 20—40 ppm в течение 5—6 ч в сутки.

Простагландины и антагонисты эндотелиновых 

рецепторов пока не нашли широкого применения 

в лечении хронического легочного сердца.

Профилактика гипоксической дистрофии мио-

карда предусматривает применение средств, улучша-

ющих питание миокарда.

При наличии признаков застоя крови в большом 

круге кровообращения (периферические отеки, ас-

цит) показана терапия диуретиками и ограничение 

потребления соли и жидкости.

Изменившиеся за последние 10—15 лет представ-

ления о механизме действия и эффективности сер-

дечных гликозидов привели к пересмотру тактики и 

ограничению их показаний при лечении легочной ги-

пертензии. Имеется сообщение, что кратковременное 

внутривенное введение дигоксина больным с легоч-

ной гипертензией вызывает умеренное повышение 

сердечного выброса и значительное снижение уровня 

циркулирующего норадреналина [36]. Однако вопрос 

о длительной поддерживающей терапии сердечными 

гликозидами, скорее всего, должен решаться отри-

цательно, за исключением упорно прогрессирующей 

недостаточности кровообращения, когда они приме-

няются по витальным показаниям. В остальных слу-

чаях вероятность развития побочных эффектов зна-

чительно превышает минимальное положительное 

действие этих препаратов [9].

Следует подчеркнуть, что лечение больных с легоч-

ным сердцем представляет собой одну из актуальных и 

наиболее сложных задач современной пульмонологии 

и кардиологии. Прогресс в методах лечения, появле-

ние новых эффективных лекарственных препаратов 

позволяют у большинства больных добиться благопри-

ятных результатов в лечении легочного сердца и пре-

дупреждать переход в необратимую стадию [9].

Профилактика

Профилактика состоит в предупреждении, а так-

же своевременном и эффективном лечении болезней, 

осложняющихся развитием легочного сердца. Боль-

ные хроническими бронхолегочными заболеваниями 

подлежат диспансерному наблюдению с целью пре-

дупреждения обострений и проведения рациональной 

терапии дыхательной недостаточности. В результате 

многолетних наблюдений детей с заболеваниями ды-

хательной системы нами разработаны рекомендации, 

направленные на профилактику формирования легоч-

ного сердца у детей с бронхолегочной патологий [37]: 

1. Всем детям с хронической бронхолегочной пато-

логией необходимо скрининговое исследование 

сердечно-сосудистой системы и консультация 

кардиолога.

2. Комплекс инструментального кардиологического 

обследования должен включать электрокардиогра-

фию, допплерэхокардиографию (с определением 

давления в легочной артерии, легочного сосудисто-

го сопротивления, диастолической функции пра-

вого желудочка как в покое, так и при физической 

нагрузке), измерение системного артериального 

давления (при необходимости суточное монитори-

рование артериального давления), пробу с опреде-

лением эндотелийзависимой вазодилатации.

3. Профилактический подход у детей с патологией 

органов дыхания и отсутствием изменений сер-

дечно-сосудистой системы заключается в лечении 

основного заболевания и проведении кардиологи-

ческого обследования с консультацией кардиолога 

1 раз в год. 

4. У детей с нарушением диастолической функции 

правого желудочка, дисфункцией эндотелия, по-

вышением легочного сосудистого сопротивления 

и давления в легочной артерии по данным пробы 

с дозированной физической нагрузкой показано 

помимо лечения основного заболевания назначе-

ние кардиометаболической терапии и препаратов, 

улучшающих функцию эндотелия. Кардиологи-

ческое обследование с консультацией кардиолога 

необходимо осуществлять 1 раз в 6 мес.

5. При выявлении легочной гипертензии помимо 

вышеперечисленных профилактических меро-

приятий показано назначение препаратов, снижа-

ющих давление в легочной артерии. 

Установлено, что проведение указанных профи-

лактических мероприятий позволяет предупредить 

формирование хронического легочного сердца у де-

тей с бронхолегочной патологией.

Таким образом, профилактика легочного сердца 

у детей с патологией дыхательной системы заключа-

ется в мероприятиях, позволяющих предотвратить 

формирование легочной гипертензии, а также в ее 

выявлении на ранних этапах заболевания, что дает 

возможность начать своевременное лечение и пре-

дупредить развитие сердечной декомпенсации.

Заключение

Таким образом, хроническое легочное сердце у де-

тей — актуальная проблема современной педиатрии. 

Диагностика легочной гипертензии у детей предпола-

гает проведение комплексного обследования с целью 

постановки диагноза, определения уровня давления 

в легочной артерии и оценки функционального и 

гемо динамического статуса пациентов с установлени-

ем стадии заболевания. У детей с хроническими брон-

холегочными заболеваниями крайне важно раннее 

выявление и лечение патологии легочной гемодина-

мики для предупреждения формирования легочного 

сердца. Раннее выявление легочной гипертензии поз-

воляет начать своевременное лечение и предупредить 

развитие сердечной декомпенсации.
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