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Ключевые слова 

• педиатрическая гипертензионная сосудистая болезнь легких; 

• легочно-сосудистая болезнь; 

• легочная гипертензия; 

• легочная артериальная гипертензия; 

• врожденный порок сердца. 

Список сокращений 

АВ – артерио-венозный 

АКГ – ангиокардиография 

АРЭ - антогонисты рецепторов эндотелина 

ВА – вено-артериальный 

ВОЗ – всемирная организация здравоохранения 

ВПС – врожденный порок сердца  

ДЛА – давление в легочной артерии 

ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки 

ДМПП – дефект межпредсердной перегородки 

иЛАГ – идиопатическая легочная артериальная гипертензия 

ИМДЛА – инвазивный мониторинг давления в легочной артерии 

ИФДЭ5 – ингибиторы фосфодиэстеразы 5 

КТ – компьютерная томография 

ЛА – легочная артерия 

ЛАГ – легочная артериальная гипертензия 

ЛГ – легочная гипертензия 

МРТ – магнитно-резонансная томография 

ОАП – открытый артериальный проток 

ОЛС – общелегочное сопротивление 

ОПС – общепериферическое сопротивление 

ПП – правое предсердие 

ПЖ – правый желудочек  

СИБКК – сердечный индекс большого круга кровообращения 

ЭКГ – электрокардиография 
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Эхо-КГ  - эхокардиография 

BNP - мозговой натрийуретический пептид 

Sat O2 – насыщение крови кислородом 

TAPSE - систолическая экскурсия фиброзного кольца трикуспидального клапана 

Термины и определения 

Гипертензионная сосудистая болезнь легких (легочно-сосудистая болезнь) – 

заболевание, характеризующееся патологическими морфологическими изменениями легочных 

сосудов, уменьшением площади легочно-сосудистого русла и прогрессирующим нарастанием 

общелегочного сопротивления (ОЛС). 

1. Краткая информация 

1.1. Определение 

Педиатрическая гипертензионная сосудистая болезнь легких, ассоциированная с 

врожденными пороками сердца (ВПС) - состояние, при котором среднее давление в легочной 

артерии (ЛА) в покое, определенное методом катетеризации сердца, составляет ≥ 25 мм рт. ст., 

а общелегочное сопротивление (ОЛС) ≥ 3 Ед\м2 для ВПС с бивентрикулярной 

гемодинамикой.  

Педиатрическая гипертензионная сосудистая болезнь легких для ВПС с 

унивентрикулярной гемодинамикой – состояние, при котором среднее давление в ЛА в покое, 

определенное методом катетеризации сердца, составляет ≥ 15 мм рт. ст., ОЛС ≥ 3 Ед\м2, а 

транспульмональный градиент давления ≥ 6 мм рт. ст.  

1.2 Этиология и патогенез 

Педиатрическая гипертензионная сосудистая болезнь легких развивается при 

естественном течении следующих ВПС (таблица 1): 

Таблица 1. ВПС, приводящие к развитию гипертензионной сосудистой болезни легких 

Тип ВПС / тип ЛГ ВПС 

1. ВПС с 

увеличением притока 

крови в малый круг 

кровообращения \ 

прекапиллярная ЛГ 

 

1.1.Надтрикуспидальные дефекты перегородок сердца 

1.1.1. Аномальный дренаж легочных вен 

1.1.1.1. Частичный аномальный дренаж легочных вен с 

межпредсердным сообщением или без него 

1.1.1.2. Тотальный аномальный дренаж легочных вен с 

межпредсердным сообщением 

1.1.2. Дефект межпредсердной перегородки (ДМПП) 
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1.1.3. Атриовентрикуляный канал, неполная форма 

1.2. Подтрикуспидальные дефекты перегородок сердца 

1.2.1. Дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) 

1.2.2. Открытый артериальный проток (ОАП) 

1.2.3. Дефект аорто-легочной перегородки 

1.3. Сложные ВПС с над- и подтрикуспидальным сбросом крови 

1.3.1. Атриовентрикулярный канал, полная форма 

1.3.2. Общий артериальный ствол 

1.3.3. Двойное отхождение сосудов от правого (левого) 

желудочка с ДМЖП без стеноза ЛА 

1.3.4. Транспозиция магистральных сосудов с ДМПП и (или) 

ОАП и (или) ДМЖП без стеноза ЛА 

1.3.5. Функционально единственный желудочек сердца без 

стеноза ЛА 

1.3.5.1. В том числе синдром гипоплазии левых отделов 

сердца 

1.3.6. Сложные комбинированные ВПС со сбросом крови на 

уровне перегородок сердца [атриовентрикулярная и 

вентрикулоартериальная дискордантость, criss-cross сердце и 

другие с ДМЖП и (или) ДМПП и (или) ОАП без стеноза ЛА] 

1.4. ВПС с сегментарным увеличением легочного кровотока 

1.4.1. Отхождение правой или левой ЛА от восходящей аорты 

1.4.2. Большие аорто-легочные коллатеральные артерии без 

стенозирования при сложных ВПС 

1.4.3. Отхождение ЛА от ОАП или больших аорто-легочных 

коллатеральных артерий без стенозирования при сложных ВПС 

1.5. Другие ВПС с увеличенным легочным кровотоком 

1.6. Комбинация ВПС с увеличенным легочным кровотоком 

2. ВПС с 

затруднением оттока 

крови из малого 

круга 

кровообращения \ 

посткапиллярная ЛГ 

 

2.1. Стеноз легочных вен\коллектора легочных вен 

2.2. Трехпредсердное сердце 

2.3. Врожденный порок (стеноз и\или недостаточность) митрального 

клапана 

2.4. Рестриктивное межпредсердное сообщение при атрезии левого 

атриовентрикулярного клапана или порок левого 

атриовентрикулярного клапана (стеноз и\или недостаточность) у 

больных с унивентрикулярной гемодинамикой 

2.5. Врожденный порок (стеноз и\или недостаточность) аортального 
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клапана 

2.6. Коарктация, гипоплазия или перерыв дуги аорты 

2.7. Патология левого желудочка при ВПС 

2.7.1. Гипоплазия левого желудочка 

2.7.2. Фиброэластоз эндокарда левого желудочка 

2.7.3. Выраженное вторичное снижение функциональной 

способности левого желудочка при ВПС 

2.7.3.1. при патологии коронарных артерий 

(аномальное отхождение коронарных артерий от ЛА, 

коронаро-сердечные и коронаро-легочные фистулы и 

др.) 

2.7.3.2. при патологии коронарных вен (стеноз или 

атрезия коронарного синуса и др.) 

2.7.3.3. вторичное снижение функциональной 

способности левого желудочка вследствие других 

ВПС 

2.8. Кардиомиопатия, развившаяся пренатально 

2.9. Новообразования с обструкцией кровотока в левых отделах 

сердца, развившиеся пренатально 

2.10. ВПС с сегментарным затруднением оттока крови из малого 

круга кровообращения 

2.10.1. Стеноз части легочных вен\коллектора с частичным 

дренажем легочных вен 

2.11. Другие ВПС с затруднением оттока крови из малого круга 

кровообращения 

2.12. Комбинация ВПС с затруднением оттока крови из малого 

круга кровообращения 

3. Комбинированные 

ВПС с увеличением 

притока и 

затруднением оттока 

крови из малого 

круга 

кровообращения 

 

Не может быть пустых ячеек! 

4. Идиопатическая 

ЛАГ в сочетании с 

ВПС 

 

 

Развитие гипертензионной сосудистой болезни легких при ВПС с патологическим 

внутрисердечным сбросом крови зависит от анатомического варианта, размера дефекта и от 
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объема сброса крови через дефект. Дети с некорригированными общим артериальным 

стволом, транспозицией магистральных сосудов с ДМЖП, не рестриктивными ДМЖП и ОАП 

имеют риск наиболее раннего развития легочно-сосудистой болезни. Группу позднего риска 

составляют дети с дефектом межпредсердной перегородки. Скорость развития легочно-

сосудистой болезни зависит также от генетической предрасположенности.  

Агрессивные системно-легочные анастомозы (Ватерстоуна-Кули, Поттса и др.), 

наложенные детям с исходно обедненным легочным кровотоком (тетрада Фалло и др.), при 

длительном функционировании также приводят к развитию гипертензионной сосудистой 

болезни легких. 

Морфологические изменения легочных артериолл и (или) вен при педиатрической 

гипертензионной сосудистой болезни легких включают гипертрофию медии, пролиферацию 

интимы (1-3 обратимые стадии по классификации Heath-Edwards), дилятационные, 

тромботические и плексиформные изменения, а на терминальных стадиях некротический 

артериит (4-6 необратимые стадии по классификации Heath-Edwards). 

Патогенез и клиническое течение «идиопатической легочной артериальной 

гипертензии (иЛАГ) в сочетании с ВПС» схожи с идиопатической ЛАГ. Закрытие дефектов 

перегородок сердца при «иЛАГ в сочетании с ВПС» противопоказано. 

1.3 Эпидемиология 

Педиатрическая гипертензионная сосудистая болезнь легких, ассоциированная с ВПС, 

составляет 24-58% от всех случаев легочной артериальной гиперетнезии у детей. 

Заболеваемость и смертность от педиатрической гипертензионной сосудистой болезни 

легких, ассоциированной с ВПС, в РФ в настоящее время не известна. 

1.4 Кодирование по МКБ 10 

I27.8 – другие уточненные формы легочно-сердечной недостаточности 

1.5. Классификация 

Возможны пре- и посткапиллярная формы ЛГ (таблица 2). У детей с бивентрикулярной 

гемодинамикой ЛГ характеризуется как прекапиллярная, если давление заклинивания ЛА 

составляет ≤ 15 мм рт. ст., как посткапиллярная – если давление заклинивания в ЛА  > 15 мм 

рт. ст. Прекапиллярная ЛГ при ВПС – частный случай «легочной артериальной гипертензии 

(ЛАГ)», наблюдаемой при широком спектре заболеваний. 

Таблица 2. Формы ЛГ для бивентрикулярной гемодинамики 
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Формы ЛГ  

для бивентрикулярной гемодинамики 
Определение 

Прекапиллярная ЛГ 

• Среднее давление в ЛА ≥ 25 мм рт. ст. 

• ОЛС > 3 Ед\м2 

• Давление заклинивания ЛА ≤ 15 мм рт. ст. 

 

Посткапиллярная ЛГ 

 

Изолированная посткапиллярная ЛГ 

Комбинированная постапиллярная и  

прекапиллярная ЛГ 

• Среднее давление в ЛА ≥ 25 мм рт. ст. 

• Давление заклинивания ЛА > 15 мм рт. ст. 

• Нормальный или сниженный сердечный 

выброс 

Диастолическое давление в ЛА минус 

давление заклинивания ЛА < 7  мм рт. ст. 

Диастолическое давление в ЛА минус 

давление заклинивания ЛА  ≥ 7  мм рт. ст. 

 

В свою очередь посткапиллярная ЛГ в зависимости от того, является ли она только 

следствием передачи повышенного давления из левых отделов сердца или же имеет 

собственный морфологический субстрат в легочных сосудах, делится на изолированную 

посткапиллярную и комбинированную (посткапиллярную и прекапиллярную). При 

изолированной посткапиллярной ЛГ диастолическая разница давления в артериях и венах 

малого круга кровообращения (диастолическое давление в ЛА минус давление заклинивания 

ЛА) < 7 мм рт. ст., ОЛС ≤ 3 ед\м2, при комбинированной пост- и прекапиллярной 

диастолическая разница давления ≥ 7 мм рт. ст., ОЛС > 3 ед\м2. 

При ВПС с дефектами перегородок сердца в зависимости от тяжести гипертензионной 

сосудистой болезни легких может иметь место артерио-венозный, двунаправленный или вено-

артериальный (синдром Эйзенменгера) сброс крови на внутрисердечных дефектах (таблица 3). 

Таблица 3. Сброс крови на дефектах перегородок при ВПС 

Сброс крови на дефектах 

перегородок 

1. Выраженный артерио-венозный сброс в сочетании с 

признаками недостаточности кровообращения 

2. Минимальный артерио-венозный сброс 

3. Двунаправленный (перекрестный) сброс 

4. Преимущественно вено-артериальный сброс, синдром 

Эйзенменгера 
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 Педиатрическая гипертензионная сосудистая болезнь легких может сохраняться или 

прогрессировать после хирургической коррекции ВПС (таблица 4). Как правило, это 

наблюдается при поздней радикальной коррекции ВПС, паллиативной коррекции ВПС, 

сохраняющихся резидуальных дефектах и ошибочном закрытии дефектов перегородок сердца 

у детей с «иЛАГ в сочетании с ВПС».  

Таблица 4. Гипертензионная сосудистая болезнь легких после коррекции ВПС 

Тип коррекции ВПС Тип гипертензионной сосудистой болезни легких 

1. После 

радикальной 

коррекции ВПС  

1.1. При наличии резидуального ВПС 

1.2. При полном устранении ВПС 

 1.2.1. При поздней радикальной коррекции ВПС 

1.2.1. При закрытии дефектов перегородок сердца у больных с 

«иЛАГ в сочетании с ВПС» 

2. После 

паллиативной 

коррекции ВПС 

2.1.Суживания ЛА 

2.2.Системно-легочного анастомоза 

2.3. Унифокализации больших аорто-легочных коллатеральных 

артерий 

2.4. Реконструкции путей оттока из правого желудочка с 

сохранением ДМЖП 

2.5.Паллиативных операций предсердного переключения 

2.6. Реконструкции или протезирования клапанов сердца при 

сохранении других компотентов сложного ВПС 

2.7. Операции Норвуда и Дамус-Кей-Стенсел с системно-легочным 

анастомозом, гибридного хирургического лечения синдрома 

гипоплазии левых отделов сердца – стентирования ОАП с 

двусторонним суживанием ЛА 

2.8. Устранения коарктации аорты при сохранении других 

компонентов сложного ВПС 

2.9. После других паллиативных операций при ВПС 

3. После операций 

«обхода» правых 

отделов сердца – 

гемодинамической 

коррекции 

3.1 Двунаправленного кавопульмонального анастомоза 

3.2. Операции Фонтена 

3.3. Полуторажелудочковой коррекции 

3.4. После других операций «обхода» правых отделов сердца 

Характер течения С регрессом 
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Стабильное 

С прогрессированием 

 

2. Диагностика 

2.1. Жалобы и анамнез 

• Рекомендуется расспросить ребенка с педиатрической гипертензионной сосудистой 

болезнью легких и\или его родителей об одышке и прогрессирующем снижении 

толерантности к физической нагрузке.  

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Рекомендуется расспросить ребенка с педиатрической гипертензионной сосудистой 

болезнью легких и\или его родителей о сердцебиении и ангинозных болях. 

 Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Рекомендуется расспросить ребенка с педиатрической гипертензионной сосудистой 

болезнью легких и\или его родителей о клинических признаках застойной сердечной 

недостаточности (увеличении печени, влажных хрипах в легких) и частоте застойных бронхо-

легочных заболеваний. 

 Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Рекомендуется расспросить ребенка с педиатрической гипертензионной сосудистой 

болезнью легких и\или его родителей о кровохарканье. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Рекомендуется расспросить ребенка с педиатрической гипертензионной сосудистой 

болезнью легких и\или его родителей о прогрессирующем цианозе и вторичном эритроцитозе, 

о парадоксальных эмболиях с нарушением мозгового, почечного и печеночного 

кровообращения, о наличии гипертрофической остеоартропатии, сколиоза, гиперурикемии и  

холелитиаза. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

2.2 Физикальное обследование 

• Рекомендуется подтвердить или исключить расширение границ сердца вправо, 

усиленный, разлитой сердечный толчок, расширение шейных вен с положительным венным 

пульсом, гепатомегалию, асцит и отеки конечностей. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 
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• Рекомендуется подтвердить или исключить акроцианоз и изменения фаланг пальцев по 

типу «барабанных палочек» и «часовых стекол», а также дифференцированный цианоз 

(нормальное насыщение крови на руках и сниженное на ногах).  

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Рекомендуется подтвердить или исключить акцент 2 тона сердца над ЛА, 

систолический шум трикуспидальной регургитации и диастолический шум недостаточности 

легочного клапана (шум Грехем-Стила), а также шум артерио-венозного сброса крови на 

дефекте.  

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

2.3 Лабораторная диагностика. 

С целью подтверждения или исключения педиатрической гипертензионной сосудистой 

болезни легких и для контроля проводимой медикаментозной терапии рекомендуется 

определять уровень мозгового натрийуретического пептида (BNP). 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

2.4. Инструментальная диагностика. 

• Диагноз педиатрической гипертензионной сосудистой болезни легких, 

ассоциированной с ВПС, рекомендуется выстывлять на основании ЭКГ, рентгенографии 

грудной клетки, пульсоксиметрии отдельно на руках и ногах в состоянии покоя и физической 

нагрузки и двухмерной трансторакальной Эхо-КГ. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Детям старше 6 месяцев с ЛГ ≥ 70% от системного давления по данным Эхо-КГ, 

рекомендуется катетеризация сердца с расчетом гемодинамики по методу Фика.  

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Детям старше 6 месяцев с ВПС и прекапиллярной ЛГ ≥ 70% от системного давления по 

данным катетеризации сердца рекомендуется ИМДЛА с тестом на вазореактивность для 

уточнения показаний к хирургическому и (или) медикаментозному лечению. 

 Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• При ИМДЛА у детей с изолированной посткапиллярной ЛГ тест на вазореактивность 

не рекомендуется. 

Уровень убедительности рекомендаций III (уровень достоверности доказательств – С). 

• Для оценки эффективности и коррекции проводимой медикаментозной терапии у детей 
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с резидуальной ЛГ после коррекции ВПС и у неоперабельных детей с ВПС в возрасте старше 

6 лет рекомендуется тест с 6-минутной ходьбы. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

2.5. Иная диагностика 

3. Лечение 

3.1 Хирургическое лечение ВПС 

 Возможность хирургической коррекции ВПС при гипертензионной сосудистой болезни 

легких представлена в таблице 5. 

Таблица 5. Возможность хирургической коррекции ВПС при гипертензионной сосудистой 

болезни легких 

Тип гемодинамики 1. Возможность коррекции 

1. При 

бивентрикулярной 

гемодинамике 

 1.1. Возможна радикальная хирургическая коррекция 

1.1.1. С нормализацией давления в ЛА 

1.1.2. С сохранением резидуальной ЛГ и необходимостью 

медикаментозной терапии ЛГ в послеоперационном периоде 

 1.2. Возможна паллиативная хирургия 

1.2.1. В качестве самостоятельного хирургического 

вмешательства 

1.2.2. С последующей радикальной коррекцией 

 1.3. Неоперабельные 

2. При 

унивентрикулярной 

гемодинамике 

 2.1. Возможен полный многоэтапный «обход» правых отделов 

сердца  

1) Суживание ЛА, операции Дамус-Кей-Стенсел, Норвуда или 

гибридная коррекция синдрома гипоплазии левых отделов 

сердца со стентированием ОАП и двухсторонним суживанием 

ЛА; 

2) Двунаправленный кавопульмональный анастомоз; 

3) Операция Фонтена 

 2.2. Возможен только первый и второй этапы хирургического 

лечения 

 2.3. Возможен только первый этап хирургического лечения 
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 2.4. Неоперабельные 

  

 Паллиативные хирургические и эндоваскулярные вмешательства у больных с ВПС и 

гипертензионной сосудистой болезнью легких представлены в таблице 6. 

Таблица 6. Паллиативные хирургические и эндоваскулярные вмешательства у больных 

с ВПС и гипертензионной сосудистой болезнью легких 

 

1. С целью паллиативной 

коррекции ВПС и\или 

устранения ЛГ  

1.1. При бивентрикулярной гемодинамике 

1.1.1. Суживание ЛА 

1.1.2. Суживание ОАП 

1.1.3. Паллиативные операции Сеннинга и Мастарда 

1.1.4. Пластика или протезирование клапанов сердца 

1.1.5. Устранение коарктации аорты 

1.1.6. Другие вмешательства 

с сохранением сообщений между левыми и правыми 

камерами сердца 

1.2. При унивентрикулярной гемодинамике 

1.2.1. Суживание ЛА 

1.2.2. Операции Дамус-Кей-Стенсел, Норвуда и 

гибридная коррекция синдрома гипоплазии левых 

отделов сердца со стентированием ОАП и 

двухсторонним суживанием ЛА 

1.2.3. Расширение рестриктивного межпредсердного 

сообщения у больных со стенозом или атрезией 

митрального клапана 

1.2.4. Пластика или протезирование клапанов сердца 

1.2.5. Устранение коарктации аорты 

1.2.6. Другие вмешательства 

2. С целью  купирования 

супрасистемной ЛАГ при 

прогрессирующем течении 

легочно-сосудистой болезни 

после радикальной 

бивентрикулярной коррекции 

ВПС 

 2.1. Эндоваскулярная атриосептостомия 

10. 2.2. Легочно-артериальный анастомоз Поттса 

11.  

3. С целью устранения 

кровохарканья при 

прогрессирующем течении 

легочно-сосудистой болезни у 

больных с ВПС 

12. 3.1. Эндоваскулярная эмболизация аорто-легочных 

коллатеральных артерий 
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 Дети с ВПС и бивентрикулярной гемодинамикой 

• Детям с ВПС, бивентрикулярной гемодинамикой и ЛГ для предотвращения развития 

легочно-сосудистой болезни рекомендуется ранняя хирургическая коррекция порока. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Детям с ВПС и бивентрикулярной гемодинамикой в возрасте менее 6 месяцев, 

независимо от степени имеющейся у них ЛГ, радикальную коррекцию порока следует 

рассмотреть ввиду обратимости морфологических изменений сосудов легких. 

Уровень убедительности рекомендаций IIa (уровень достоверности доказательств – С). 

• У детей старше 6 месяцев, имеющих ВПС с бивентрикулярной гемодинамикой и 

увеличенным легочным кровотоком, в качестве показаний к радикальной коррекции следует 

рассмотреть клинические признаки выраженного артерио-венозного сброса крови в сочетании 

с наличием 1Б-3А гемодинамической группы по классификации В.И.Бураковского и 

соавторов.  

Уровень убедительности рекомендаций IIa (уровень достоверности доказательств – С). 

• У детей старше 6 месяцев с минимальным артерио-венозным сбросом крови на 

дефектах перегородок, отнесенным к 3Б гемодинамической группе по классификации 

В.И.Бураковского и соавторов и имеющим положительный тест на вазореактивность, может 

быть рассмотрена радикальная коррекция ВПС. 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С).  

• У детей старше 6 месяцев с признаками двунаправленного перекрестного сброса крови 

на дефектах перегородок, отнесенным к 3Б-4 гемодинамическим группам и имеющим 

сомнительный результат теста на вазореактивность, может быть рассмотрено паллиативное 

хирургическое лечение ВПС в сочетании с биопсией легкого. Показания к последующей 

радикальной коррекции могут быть рассмотрены во время повторного ИМДЛА в отдаленном 

периоде после паллиативных вмешательств при условии наличия 1-3 стадии морфологических 

изменений по классификации Heath-Edwards. 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С).  

• Детям с бивентрикулярной гемодинамикой и легочно-сосудистой болезнью, имеющим 

отрицательный или парадоксальный результат ИМДЛА, хирургическая коррекция ВПС не 

рекомендуется. 
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Уровень убедительности рекомендаций III (уровень достоверности доказательств – С).  

• Закрытие дефектов перегородок сердца детям с «иЛАГ в сочетании с ВПС» не 

рекомендуется. 

Уровень убедительности рекомендаций III (уровень достоверности доказательств – С).  

• У детей с прогрессирующей супрасистемной ЛАГ в отдаленном периоде после 

радикальной бивентрикулярной коррекции ВПС могут быть рассмотрены атриосептостомия 

или легочно-артериальный анастомоз Поттса. 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С).  

  

 Дети с ВПС и унивентрикулярной гемодинамикой 

• Детям с функционально единственным желудочком сердца и ЛГ рекомендуется 

многоэтапное хирургическое лечение с суживанием ЛА, операциями Норвуда, Дамус-Кей-

Стенсел с системно-легочным анастомозом или гибридным хирургическим лечением на 

первом этапе, двунаправленным кавопульмональным анастомозом на втором этапе и 

операцией Фонтена на третьем этапе. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С).  

• Детям с функционально единственным желудочком сердца и ЛГ для предотвращения 

развития легочно-сосудистой болезни суживание ЛА рекомендуется выполнять в возрасте 3-8 

недель.  

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С).  

• Детям с атрезией или стенозом митрального клапана и рестриктивным 

межпредсердным сообщением для предотвращения развития легочно-сосудистой болезни 

рекомендуется расширение межпредсердного сообщения. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С).  

• У детей с ВПС, легочно-сосудистой болезнью и клинически значимыми признаками 

кровохарканья может быть рассмотрена эмболизация аорто-легочных коллатеральных 

артерий.  

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С). 

 

3.2 Консервативное лечение 

 Консервативное лечение состоит из комплекса общих мероприятий, поддерживающей 
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и специфической медикаментозной терапии. 

• Детям с резидульной ЛГ в отдаленном периоде после коррекции ВПС и 

неоперабельным детям с ВПС и ЛГ не рекомендуются состояния, связанные с высоким 

риском: интенсивная физическая нагрузка, выраженное возбуждение и болевой синдром, 

обезвоживание, воздействие высокой температуры, постоянное нахождение на большой 

высоте. 

Уровень убедительности рекомендаций III (уровень достоверности доказательств – С). 

• Детям с резидуальной ЛГ в отдаленном периоде после коррекции ВПС и 

неоперабельным детям с ВПС и ЛГ рекомендуется вакцинация от гриппа и пневмококковой 

инфекции. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• При использовании венозного доступа у детей с ВПС и синдромом Эйзенменгера 

рекомендуется тщательная профилатика воздушной эмболии. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• При хирургических вмешательствах у детей с ЛГ следует рассмотреть эпидуральную 

анестезию. 

Уровень убедительности рекомендаций IIa (уровень достоверности доказательств – С). 

• Кровопускания с восполнением плазмопотери у детей с легочно-сосудистой болезнью 

могут быть рассмотрены при уровне гемоглобина > 200 г/л и гематокрита > 65% при 

отсутствии признаков обезвоживания. 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С). 

• Все лекарственные препараты, назначаемые детям с легочно-сосудистой болезнью, 

рекомендуется оценивать на предмет потенциального воздействия на ОЛС, ОПС, системное 

давление, функцию печени и почек. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Антикоагулянтная терапия варфарином с целевым уровнем международного 

нормализованного отношения 1,5–2,5 или дезагрегантная терапия аспирином в возрастных 

дозировках может быть рассмотрена у детей с легочно-сосудистой болезнью без признаков 

кровотечений. 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С). 

• Диуретики рекомендуются детям с легочно-сосудистой болезнью и клиническими 
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проявлениями правожелудочковой недостаточности.  

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Оксигенотерапия рекомендуется: 1) детям с тяжелыми клиническими проявлениями и 

гипоксемией (насыщение в капиллярной крови менее 93%) в случае, если оксигенотерапия 

приводит к уменьшению гипоксемии и клиническому улучшению; 2) для профилактики 

клинического ухудшения при интеркурентных заболеваниях, гипертермии, возбуждении, 

болевом синдроме, авиаперелетах и других потенциально опасных состояниях; 3) для 

купирования легочно-гипертензионного криза. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Дигоксин в возрастных может быть рассмотрен у детей с ВПС и легочно-сосудистой 

болезнью при наличии у них застойной сердечной недостаточности и предсердных 

тахиаритмий. 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С). 

• Детям с ВПС и синдромом Эйзенменгера и детям с резидуальной ЛГ после 

хирургической коррекции ВПС рекомендуется терапия селективными легочными 

вазодилататорами. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Детям с резидуальной ЛАГ после коррекции ВПС, имеющим отрицательный тест на 

вазореактивность, и детям с ВПС и синдромом Эйзенменгера первый ЛАГ-специфичный 

препарат рекомендуется выбирать в зависимости от степени риска: 

 - при низком риске терапию рекомендуется начинать с одного перорального препарата – 

бозентана** или силденафила; возможна также ингаляционная терапия илопростом. В случае 

отсутствия эффекта монотерапии рекомендуется рассмотреть вопрос о комбинированном 

лечении 

- при высоком риске терапию рекомендуется начинать с ингаляции илопроста или оксида 

азота, затем рекомендуется рассмотреть вопрос о комбинированной терапии. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Бозентан** рекомендуется детям с резидуальной ЛАГ после хирургической коррекции 

ВПС, имеющим отрицательный тест на вазореактивность и детям с ВПС и синдромом 

Эйзенменгера. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 
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• Силденафил может быть рассмотрен у детей с резидуальной ЛАГ после хирургической 

коррекции ВПС, имеющих отрицательный тест на вазореактивность и детей с ВПС и 

синдромом Эйзенменгера. Назначение может быть рассмотрено при наличии 

информированного согласия родителей и заключения врачебного консилиума. 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С). 

• Амбризентан может быть рассмотрен у детей с резидуальной ЛАГ после 

хирургической коррекции ВПС, имеющих отрицательный тест на вазореактивность и детей с 

ВПС и синдромом Эйзенменгера. Назначение может быть рассмотрено при наличии 

информированного согласия родителей и заключения врачебного консилиума. 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С). 

• Илопрост может быть рассмотрен у детей с резидуальной ЛАГ после хирургической 

коррекции ВПС, имеющих отрицательный тест на вазореактивность и детей с ВПС и 

синдромом Эйзенменгера. Назначение может быть рассмотрено при наличии 

информированного согласия родителей и заключения врачебного консилиума. 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С). 

• ЛАГ-специфическую терапию у детей с резидуальной ЛАГ после хирургической 

коррекции ВПС рекомендуется продолжать до полной нормализации давления в ЛА и затем в 

течение как минимум 1 года.  

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• ЛАГ-специфическую терапию при «идиопатической ЛАГ в сочетании с ВПС» 

рекомендуется проводить аналогично терапии идиопатической ЛАГ. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• У детей с унивентрикулярной гемодинамикой после кавопульмонального анастомоза и 

операции Фонтена в комплексной терапии недостаточности кровообращения рекомендуется 

бозентан**. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• У детей с унивентрикулярной гемодинамикой после кавопульмонального анастомоза и 

операции Фонтена в комплексной терапии недостаточности кровообращения может быть 

рассмотрен силденафил и илопрост. Назначение может быть рассмотрено при наличии 

информированного согласия родителей и заключения врачебного консилиума 

Уровень убедительности рекомендаций IIb (уровень достоверности доказательств – С). 
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• ЛАГ-специфическая терапия не рекомендуется не оперированным детям с ВПС и 

посткапиллярной ЛГ. 

Уровень убедительности рекомендаций III (уровень достоверности доказательств – С). 

• ЛАГ-специфическая терапия не рекомендуется не оперированным детям с ВПС и 

прекапиллярной ЛГ 1-3А гемодинамических групп. 

Уровень убедительности рекомендаций III (уровень достоверности доказательств – С). 

3.3. Иное лечение 

4. Реабилитация 

Программа реабилитации для педиатрической гипертензионной сосудистой болезни 

легких, ассоциированной с ВПС, к настоящему времени не разработана. 

 

5. Профилактика и диспансерное наблюдение 

• Для профилактики развития педиатрической гипертензионной болезни легких, 

ассоциированной с ВПС, рекомендуется ранняя (в возрасте до 6 месяцев) коррекция ВПС. 

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 

• Всем детям с резидуальной ЛГ после коррекции ВПС и детям с ВПС и синдромом 

Эйзенменгера при стабильном клиническом течении рекомендуется наблюдение детского 

кардиолога 1 раз в 3 месяца. При этом помимо клинического обследования рекомендуется 

выполнять пульсоксиметрию, ЭКГ, Эхо-КГ, общий и биохимический анализ крови.  

Уровень убедительности рекомендаций I (уровень достоверности доказательств – С). 
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6. Дополнительная информация, влияющая на течение и исход 

заболевания 

Критерии тяжести течения гипертензионной сосудистой болезни легких у детей 

представлены в таблице 7. 

Таблица 7. Критерии тяжести течения гипертензионной сосудистой болезни легких у детей. 

Низкий риск Факторы риска Высокий риск 

Нет 
Клинические признаки ПЖ 

недостаточности  
Да 

Нет Клиническое ухудшение Да 

Нет Синкопальные состояния Да 

 Развитие ребенка Отставание в развитии 

I, II Функциональный класс ВОЗ III, IV 

Минимальное повышение BNP Существенное повышение 

 Эхокардиография 

Существенная 

дилатация\дисфункция  ПЖ 

Перикардиальный выпот 

СИБКК > 3,0 л\мин\м2 

среднее ДЛА \ среднее АД 

< 0,75 

Положительный тест на 

вазореактивность 

Гемодинамические 

показатели 

СИБКК < 2,5 л\мин\м2 

среднее ДЛА \ среднее АД > 

0,75 

Давление в ПП > 10 мм рт. ст. 

ОЛС > 20 Ед\м2 

ПЖ – правый желудочек, ВОЗ – всемирная организация здравоохранения, BNP - 

мозговой натрийуретический пептид, СИБКК – сердечный индекс большого круга 

кровообращения, ДЛА – давление в легочной артерии, ПП – правое предсердие, ОЛС – 

общелегочное сопротивлениеРекомендованный раздел 
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7. Критерии оценки качества медицинской помощи 

№ Критерии качества Уровень 

достоверности 

доказательств 

Уровень 

убедительности 

рекомендаций 

Этап постановки диагноза 

1 Выполнен расспрос ребенка с педиатрической 

гипертензионной сосудистой болезнью легких и\или 

его родителей об одышке и прогрессирующем 

снижении толерантности к физической нагрузке. 

I C 

2 Выполнен расспрос ребенка с педиатрической 

гипертензионной сосудистой болезнью легких и\или 

его родителей о сердцебиении и ангинозных болях. 

I C 

3 Выполнен расспрос ребенка с педиатрической 

гипертензионной сосудистой болезнью легких и\или 

его родителей о клинических признаках застойной 

сердечной недостаточности (увеличении печени, 

влажных хрипах в легких) и частоте застойных 

бронхо-легочных заболеваний. 

I C 

4 Выполнен расспрос ребенка с педиатрической 

гипертензионной сосудистой болезнью легких и\или 

его родителей о кровохарканье. 

I C 

5 Выполнен расспрос ребенка с педиатрической 

гипертензионной сосудистой болезнью легких и\или 

его родителей о прогрессирующем цианозе и 

вторичном эритроцитозе, о парадоксальных 

эмболиях с нарушением мозгового, почечного и 

печеночного кровообращения, о наличии 

гипертрофической остеоартропатии, сколиоза, 

гиперурикемии и  холелитиаза. 

I C 

6 Были подтверждены или исключены расширение 

границ сердца вправо, усиленный, разлитой 

I C 
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сердечный толчок, расширение шейных вен с 

положительным венным пульсом, гепатомегалия, 

асцит и отеки конечностей. 

7 Был подтвержден или исключен акроцианоз и 

изменения фаланг пальцев по типу «барабанных 

палочек» и «часовых стекол», а также 

дифференцированный цианоз (нормальное 

насыщение крови на руках и сниженное на ногах).  

I C 

8 Были подтверждены или исключены акцент 2 тона 

сердца над ЛА, систолический шум 

трикуспидальной регургитации и диастолический 

шум недостаточности легочного клапана (шум 

Грехем-Стила), а также шум артерио-венозного 

сброса крови на дефекте.  

I C 

9 С целью подтверждения или исключения 

педиатрической гипертензионной сосудистой 

болезни легких и для контроля проводимой 

медикаментозной терапии был определен уровень 

мозгового натрийуретического пептида (BNP). 

I C 

10 Диагноз педиатрической гипертензионной 

сосудистой болезни легких, ассоциированной с 

ВПС, был выстывлен на основании ЭКГ, 

рентгенографии грудной клетки, пульсоксиметрии 

отдельно на руках и ногах в состоянии покоя и 

физической нагрузки и двухмерной 

трансторакальной Эхо-КГ. 

I C 

11 Ребенку старше 6 месяцев с ЛГ ≥ 70% от системного 

давления по данным Эхо-КГ была выполнена 

катетеризация сердца с расчетом гемодинамики по 

методу Фика.  

I C 

12 Ребенку старше 6 месяцев с ВПС и прекапиллярной I C 
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ЛГ ≥ 70% от системного давления по данным 

катетеризации сердца был выполнен ИМДЛА с 

тестом на вазореактивность для уточнения 

показаний к хирургическому и (или) 

медикаментозному лечению. 

13 Для оценки эффективности и коррекции 

проводимой медикаментозной терапии у ребенка с 

резидуальной ЛГ после коррекции ВПС или у 

неоперабельного ребенка с ВПС в возрасте старше 6 

лет был выполнен тест 6-минутной ходьбы. 

I C 

Этап хирургического и консервативного лечения 

1 Ребенку с ВПС, бивентрикулярной гемодинамикой и 

ЛГ для предотвращения развития легочно-

сосудистой болезни была выполнена ранняя 

хирургическая коррекция порока. 

I C 

2 У ребенка старше 6 месяцев, имеющего ВПС с 

бивентрикулярной гемодинамикой и увеличенным 

легочным кровотоком, в качестве показаний к 

радикальной коррекции были рассмотрены 

клинические признаки выраженного артерио-

венозного сброса крови в сочетании с наличием 1Б-

3А гемодинамической группы по классификации 

В.И.Бураковского и соавторов.  

IIa C 

3 У ребенка с бивентрикулярной гемодинамикой и 

легочно-сосудистой болезнью, имеющего 

отрицательный или парадоксальный результат 

ИМДЛА, хирургическая коррекция ВПС не была 

выполнена. 

III C 

4 Закрытие дефектов перегородок сердца у ребенка с 

«иЛАГ в сочетании с ВПС» не было выполнено. 

III C 

5 Ребенку с функционально единственным I C 
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желудочком сердца и ЛГ было выполнено 

многоэтапное хирургическое лечение с суживанием 

ЛА, операциями Норвуда, Дамус-Кей-Стенсел с 

системно-легочным анастомозом или гибридным 

хирургическим лечением на первом этапе, 

двунаправленным кавопульмональным анастомозом 

на втором этапе и операцией Фонтена на третьем 

этапе. 

6 Ребенку с атрезией или стенозом митрального 

клапана и рестриктивным межпредсердным 

сообщением для предотвращения развития легочно-

сосудистой болезни было выполнено расширение 

межпредсердного сообщения. 

I C 

7 Ребенку с легочно-сосудистой болезнью и 

клиническими проявлениями правожелудочковой 

недостаточности были назначены диуретики. 

I C 

8 Ребенку с ВПС и синдромом Эйзенменгера или 

ребенку с резидуальной ЛГ после хирургической 

коррекции ВПС была назначена терапия 

селективными легочными вазодилататорами. 

I C 
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Приложение А1. Состав рабочей группы 

1. Л.А.Бокерия, академик РАН, профессор, директор ФГБУ «НЦССХ им. А.Н.Бакулева» 

Минздрава России; 

2. И.В.Абдулатипова, помощник директора по лечебной работе Обособленного структурного 

подразделения "Научно-исследовательский клинический институт педиатрии имени 

академика Ю.Е.Вельтищева" ФГБОУ ВО РНИМУ им. Н.И.Пирогова; 

3. Ю.Н.Горбатых, д.м.н., профессор, руководитель Центра детской кардиохирургии и хирургии 

новорожденных детей ФБГУ «Новосибирский НИИ патологии кровообращения имени 

академика Е.Н.Мешалкина» Минздрава России; 

4. С.В.Горбачевский, д.м.н., профессор,  директор экспертного Центра хирургического и 

эндоваскулярного лечения легочной гипертензии ФГБУ «НЦССХ им. А.Н.Бакулева» 

Минздрава России; 

5. Е.А.Дегтярева, академик РАЕН, профессор, главный врач Детской инфекционной 

клинической больницы №6 Департамента здравоохранения города Москвы 

вице-президент Российской ассоциации детских кардиологов; 

6. М.Л.Ермоленко, к.м.н., руководитель научно-консультативного отделения ФГБУ «НЦССХ им. 

А.Н.Бакулева» Минздрава России, главный детский кардиолог Минздрава России;  

7. С.Н.Иванов, д.м.н., профессор, ФБГУ «Новосибирский НИИ патологии кровообращения 
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имени академика Е. Н. Мешалкина» Минздрава России; 

8. И.М.Миклашевич, к.м.н., руководитель отделения врожденных и приобретенных заболеваний 

сердечно-сосудистой системы Обособленного структурного подразделения "Научно-

исследовательский клинический институт педиатрии имени академика Ю.Е. Вельтищева" 

ФГБОУ ВО РНИМУ им.Н.И.Пирогова; 

9. О.М.Моисеева, д.м.н., профессор, заместитель директора Института сердца и сосудов, 

заведующая НИО Некоронарогенные заболевания сердца ФГБУ «Северо-западный 

федеральный медицинский исследовательский центр им.В.А.Алмазова» Минздрава России; 

10. В.П.Подзолков, академик РАН, профессор, заместитель директора по научной работе ФГБУ 

«НЦССХ им. А.Н.Бакулева» Минздрава России; 

11. М.Р.Туманян, д.м.н., профессор, руководитель отделения интенсивной кардиологии 

недоношенных и грудных детей с врождёнными пороками сердца ФГБУ «НЦССХ им. А. Н. 

Бакулева» Минздрава России; 

12. Ю.Н.Шамрин, д.м.н., профессор ФГБОУ ВО «Красноярский государственный медицинский 

университет им. профессора В.Ф.Войно-Ясенецкого» Минздрава России; 

13. М.А.Школьникова, д.м.н., профессор, директор Обособленного структурного подразделения 

"Научно-исследовательский клинический институт педиатрии имени академика Ю.Е. 

Вельтищева" ФГБОУ ВО РНИМУ им.Н.И.Пирогова 

14. А.А.Шмальц, д.м.н., ведущий научный сотрудник отделения хирургического лечения 

заболеваний сердца с прогрессирующей легочной гипертензией ФГБУ «НЦССХ им. 

А.Н.Бакулева» Минздрава России; 

15. А.М.Чернявский, д.м.н., профессор, руководитель Центра хирургии аорты и коронарных 

артерий ФБГУ «Новосибирский НИИ патологии кровообращения имени академика Е. Н. 

Мешалкина» Минздрава России. 

Все члены Рабочей группы подтвердили отсутствие финансовой поддержки/конфликта 

интересов, о которых необходимо сообщить. 

 

Приложение А2. Методолигия разработки клинических рекомендаций 

Целевая аудитория разработанных клинических рекомендаций: 

1. Сердечно-сосудистая хирургия 

2. Детская кардиология 
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3. Педиатрия 

 

Таблица П1. Уровни убедительности рекомендаций 

Класс рекомендаций Определение Показания к применению 

Класс I Доказано и\или имеется общее 

согласие, что лечение или процедура 

благотворна, полезна и эффективна 

Рекомендовано, показано 

 

Класс II 

 

 

 

Класс IIa 

 

 

Класс IIb 

 

 

Противоречие доказательств и\или 

расхождение мнений относительно 

полезности\эффективности лечения 

или процедуры 

 

Перевес доказательств\мнений о  

полезности\эффективности 

 

Полезность\эффективность менее 

установлены  

 

 

 

 

 

Целесообразно 

назначить\выполнить 

 

Может быть 

назначено\выполнено 

Класс III 

Доказано и\или имеется общее 

согласие, что лечение или процедура 

не является  полезной\эффективной и в 

некоторых случаях может быть вредна 

Не рекомендовано 

 

Таблица П1 - Уровни достоверности доказательности 

Уровень достоверности 

доказательности 

Определение 

А Доказательства получены на  основании многочисленных 

рандомизированных клинических исследований и мета-анализов 

В 

Доказательства получены на основании отдельных 

рандомизированных или больших нерандомизированных 

исследований   

С 
Единодушное мнение экспертов и\или небольшие исследования, 

ретроспективные исследования, регистры 

 

Порядок обновления клинических рекомендаций  

Клинические рекомендации обновляются каждые 3 года. 
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Приложение А3. Связанные документы 

 

Приложение Б. Алгоритмы ведения пациентов 

 

Алгоритм первичной диагностики педиатрической гипертензионной сосудистой болезни 

легких, ассоциированной с ВПС. 
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Алгоритм хирургического лечения ВПС с дефектами перегородок сердца у детей с 

гипертензионной сосудистой болезнью легких. 
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Алгоритм лечения идиопатической ЛАГ у детей. 

 

 

 

Приложение В. Информация для пациента 


