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Цель —  продемонстрировать клинический случай 
12-летнего мальчика с дефектом межпредсердной пе-
регородки (ДМП) в анамнезе и сердечной недостаточ-
ностью (СН), при котором наблюдался ответ на лече-
ние в виде уменьшения симптомов и роста качества 
жизни. Лабораторные исследования пациента пока-
зали увеличение соотношения нейтрофилов и лимфо-
цитов. На рентгенограмме грудной клетки выявлена 
кардиомегалия, периферические отеки отсутствовали. 
Эхокардиография выявила ДМП размером 1,88 см с ди-
латацией правого предсердия (ПП) и правого желудочка 
(ПЖ). Этот случай подчеркивает связь между врожден-
ными пороками сердца (ВПС) и  СН в  педиатрии. Он 
также иллюстрирует, что непереносимость физической 
нагрузки может стать проявлением недиагностирован-
ного дефекта ДМП с СН.
В  заключении следует отметить, что у  пациента 
развилась симптоматическая СН с фракцией выброса 
левого желудочка ≥ 50 %, а также дилатацией ПП и ПЖ. 

Скорее всего, у  этого пациента развилась СН из-за 
несвоевременной диагностики ВПС.
Ключевые слова: сердечная недостаточность, дети, 
дефект межпредсердной перегородки, врождённые 
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The aim of this research is to present a clinical case re-
ferred to a 12-year-old boy with history of atrial septal 
defect (ASD) and HF shows a response to treatment with 
improved symptoms and quality of life. The patient’s lab-
oratory studies shown increasing of neutrophil lympho-
cyte ratio. Chest X-ray showed a cardiomegaly. The pa-
tient had no peripheral oedema. The echocardiography 
identified there were a 1.88-cm ostium secundum atrial 
septal defect with right atrium, and right ventricle dila-
tation. This case highlights the associated between con-
genital heart disease and heart failure in paediatrics. It 
also illustrates exercise intolerance could be a presenta-
tion of undiagnosed atrial septal defect with heart failure.
The conclusion is the patient had developed symptomatic 
HF with LVEF ≥ 50 % as well as RA and RV dilatation. Most 

likely this patient developed HF due to the delayed diag-
nosis of ASD.
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Список сокращений
АД  —  артериальное давление
ВПС  —  врожденный порок сердца
ГПЖ  —  гипертрофия левого желудочка
ДМП  —  дефект межпредсердной перегородки
иАПФ  —   ингибиторы ангиотензинпревращающего 

фермента
КТИ  —  кардиоторактальный индекс
РГК  —  рентгенография грудной клетки
ПЖ  —  правый желудочек
ПП  —  правое предсердие
СВ  —  сердечный выброс
СН  —  сердечная недостаточность
СНС  —  симпатическая нервная система

СНнФВ  —   сердечная недостаточность с низкой 
фракцией левого желудочка

СНсФВ  —   сердечная недостаточность 
с сохраненной фракцией выброса

СНуФВ  —   сердечная недостаточность 
с умеренной фракцией выброса

СНунФВ  —   сердечная недостаточность с умеренно 
сниженной фракцией выброса

РААС  —   ренин-ангиотензин-альдостероновая 
система

ФВЛЖ  —  фракция выброса левого желудочка
ЧСС  —  частота сердечных сокращений
ЭКГ  —  электрокардиография
ЭхоКГ  —  эхокардиография

Введение
Дефект межпредсердной перегородки (ДМП) —  это 
состояние перегородки, разделяющей предсердия, 
при котором происходит сообщение между правым 
и левым предсердием через открытое отверстие [1]. 
Эти состояния являются одним из наиболее рас-
пространенных врожденных пороков сердца (ВПС), 
встречающихся примерно у 25 % детей, а их частота 
оценивается в 56 на 100 000 живорожденных [2–4]. 
Небольшие дефекты ДМП обычно могут закрываться 
спонтанно в детстве, тогда как большие дефекты 
могут вызвать такие осложнения, как сердечная 
недостаточность (СН), аритмии и легочная гипертен-

зия. Для предотвращения этих осложнений у детей 
необходимо хирургическое вмешательство [1].

Под СН понимают клинический синдром, свя-
занный с  нарушениями структуры или функции 
сердца. В  педиатрии СН встречается реже, чем 
у взрослых. Несмотря на относительную редкость, 
ВПС и  кардиомиопатии являются наиболее рас-
пространенными этиологическими причинами СН 
у  детей [5]. Эпидемиология СН у  детей недоста-
точно хорошо изучена, но в США частота ее у детей 
составляет от 0,97 до 7,4 на 11–14 тыс. человек [6]. 
Этиологию СН при ВПС можно разделить на 2 па-
тофизиологических компонента, а  именно: (1) не-
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достаточность в связи с перегрузкой объёмом и (2) 
недостаточность насосной функции [7].

Лечение СН при ВПС является сложной задачей. 
Цель данного исследования —  показать клини-
ческий случай 12-летнего мальчика с ДМП в ана-
мнезе и  СН, в  котором показан ответ на лечение 
с улучшением симптомов и качества жизни.

Клинический случай
12-летний мальчик поступил в отделение неотложной 
помощи с жалобами на внезапно возникшую одышку, 
которая появилась после физической активности 
и продолжалась в течение нескольких часов, вплоть 
до поступления в больницу. Состояние не улучшалось 
в покое. Имелись минимальные межреберные втя-
жения, но при поступлении не было описано ника-
ких аномальных дыхательных шумов. При осмотре 
отмечался мягкий мезосистолический шум в верхнем 
отделе левой грудины. Пациент учился в начальной 
школе и отмечал, что его активность была более 
высокой, чем раньше. При этом не было ни стеснения 
в груди, ни чувства сердцебиения, ни респиратор-
ных симптомов. Ранее пациент отмечал внезапный 
приступ одышки после занятий спортом, но в покое 
состояние улучшалось. Кроме того, он жаловался на 
значительное ортопноэ в положении лежа на боку, 
которое облегчалось, если он спал лежа на животе, 
а также на частую одышку и простудные заболевания. 
В семейном анамнезе не было сердечно-сосудистых 
событий или смертей в молодом возрасте.

Частота сердечных сокращений (ЧСС) состав-
ляла 103 удара в  минуту, артериальное давление 
(АД) —  93/57 мм рт.ст., частота дыхания —  23 вдоха 
в минуту, сатурация кислородом —  100 % на 2 л/мин 
кислорода. При осмотре выявлены чистые легкие 
и слабый мезосистолический шум в верхней части 
левой грудины. Асцита и  отеков на конечностях 
не было. Результаты лабораторных исследований 
показали повышение соотношения нейтрофилов 
и  лимфоцитов. Проведена рентгенография груд-
ной клетки (РГК) в  прямой проекции (рис.  1). На 
основании результатов РГК пациенту было про-
ведено эхокардиографическое исследование, ре-
зультаты которого представлены на рис. 2 и 3. При 
проведении РГК и эхокардиографии (ЭхоКГ) были 
выявлены кардиомегалия и ДМП, соответственно. 
ЭхоКГ выявила ДМП 1,88  см с  шунтом слева на-
право (рис.  2). ЭхоКГ показала фракцию выброса 
левого желудочка (ФВЛЖ) 73,1 %, признаки дила-
тации правого предсердия и  правого желудочка 
(ПЖ) (рис. 2, 3) соответственно. На основании про-
ведённого исследования был установлен диагноз 
«сердечная недостаточность вследствие ДМП». 

Рис. 1. На рентгене грудной клетки в прямой проекции видна 
кардиомегалия с КТИ=0,59

Рис. 2. ЭхоКГ, показывающая ДМП (диаметр ostium secundum 
1,88 см)

Рис. 3. ЭхоКГ, показывающая дилатацию ПП и ПЖ
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Рис. 4. На рентгене грудной клетки в прямой проекции 
отмечается уменьшение кардиомегалии с КТИ=0,55

Рис. 5. ЭхоКГ, показывающая ДМП (диаметр ostium secundum 
1,7 см)

Рис. 6. ЭКГ, показывающая ГПЖ
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Пациенту было начато лечение фуросемидом 5 мг 
и спиронолактоном 6,25 мг. Через 3 месяца после 
обследования было отмечено клиническое улуч-
шение, а  также положительная динамика по дан-
ным РГК, ЭхоКГ и  электрокардиографии (ЭКГ) 
(рис.  4, 5 и  6 соответственно). По РГК высчитан 
кардиоторакальный индекс (КТИ), равный 0,55 (см. 
рис. 4). ЭхоКГ показала, что ostium secundum ДМП 
стало меньше, чем раньше (см. рис. 5). ЭКГ показа-
ла гипертрофию правого желудочка (ГПЖ), ЧСС 89 
уд/мин, интервал PR 176 м/с, QRS 120 м/с, отклоне-
ние оси вправо (см. рис. 6).

Обсуждение
В данном случае описывается 12-летний маль-
чик с ранее не выявленным ДМП, обратившийся 
в отделение неотложной помощи в связи с внезап-
ным появлением одышки, которая не уменьшалась 
в покое. СН в педиатрии определяется как сложный 
клинический синдром, вызванный нарушениями 
структуры или функции сердца. Она выступает важ-
ной причиной заболеваемости и смертности не толь-
ко у взрослых, но и в детском возрасте [8]. У детей, 
в анамнезе которых имеется СН, риск смерти более 
чем в 20 раз выше. По оценкам Американской ассо-
циации сердца (AHA), более 8 млн человек в США 
будут страдать СН, а затраты на лечение пациентов 
с СН составят около 160 млрд долларов на 2030 год 
[9]. Важной причиной СН является нарушение напол-
нения желудочков или снижение фракции выброса 
крови, или их сочетание [10].

СН классифицируется в  зависимости от ФВЛЖ 
(табл.  1). Классификация пациентов с  СН важна, 
так как различается прогноз и ответ на терапию. СН 
принято классифицировать на 4 типа в зависимо-
сти от ФВЛЖ: (1) сердечная недостаточность с со-
хранной фракцией выброса (СНсФВ, ФВЛЖ≥50 %); 
(2) сердечная недостаточность с умеренно снижен-
ной фракцией выброса (СНунФВ, ФВЛЖ 41–49 %); 
(3) сердечная недостаточность с улучшенной фрак-
цией выброса (СНуФВ, предыдущая ФВЛЖ ≤ 40 % 
и последующее измерение ФВЛЖ > 40 %); и (4) сер-
дечная недостаточность со сниженной фракцией 
выброса (СНнФВ, ФВЛЖ ≤40 %) [11]. У детей с СН 
могут быть такие признаки и симптомы, как перио-
дическая одышка, утомляемость, нарушение роста 
и  непереносимость физической нагрузки [8, 12]. 
Классификация Нью-Йоркской ассоциации сердца 
(NYHA) —  это субъективная классификация СН, ис-
пользуемая врачом для характеристики симптомов 
у пациентов с симптоматической или бессимптом-
ной СН (табл.  2) [8]. Классификация СН по NYHA 
сложно применима к  детям младшего возраста. 

В то же время для СН у детей младшего возраста 
используется модифицированная классификация 
Росса (табл. 3) [8, 13, 14].

Диагноз СН был установлен на основании 
Фрамингемских диагностических критериев СН. 
Для постановки диагноза СН необходимо нали-
чие 2 больших или 1 большого и  2 малых крите-
риев [15]. К большим критериям относятся: острый 
отек легких; рентгенографическая кардиомега-
лия; пароксизмальная ночная одышка; легочные 
хрипы; расширение вен шеи; гепатоюгулярный 
рефлюкс; третий сердечный тон (S3 ритм галопа). 

Таблица 1
Классификация СН по ФВЛЖ [8]

Тип СН по 
ФВЛЖ Критерии

СНнФВ ФВЛЖ ≤40 %

СНуФВ Предыдущая ФВЛЖ ≤40 % с последующим 
измерением ФВЛЖ >40 %

СНунФВ

ФВЛЖ 41–49 %
Свидетельства спонтанного или провоцируемого 
повышением давления наполнения 
ЛЖ (например, повышенный уровень 
натрийуретического пептида, неинвазивное 
и инвазивное измерение)

СНсФВ ФВЛЖ >50 %

Таблица 2
Классификация СН по NYHA [13]

Классификация по 
функциональным 

классам NYHA

Класс Функциональные возможности

I

Пациенты с заболеваниями 
сердца, не вызывающими 
ограничения физической 
активности. Регулярная 
физическая активность не 
вызывает чрезмерной усталости, 
сердцебиения, одышки или 
стенокардических болей.

II

Пациенты с заболеваниями 
сердца, приводящими 
к незначительному ограничению 
физической активности. Комфорт 
в состоянии покоя. Обычная 
физическая активность приводит 
к усталости, сердцебиению, 
одышке или стенокардическим 
болям.

III

Пациенты с заболеваниями 
сердца, которые имеют 
ограниченную физическую 
активность. Комфорт в состоянии 
покоя. Меньшая активность, чем 
обычно, вызывает усталость, 
сердцебиение, одышку или 
стенокардические боли.

IV

Пациенты с заболеваниями 
сердца, которые приводят 
к невозможности выполнять 
любую физическую нагрузку без 
дискомфорта. Даже в состоянии 
покоя могут присутствовать 
симптомы СН или стенокардии. 
При любой физической нагрузке 
дискомфорт усиливается.
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Малые критерии включают: отек лодыжек, одышку 
при нагрузке, гепатомегалию, плевральный выпот, 
ночной кашель, тахикардию (>120 уд/мин) [15].

ВПС —  один из предрасполагающих факторов, 
который может стать причиной СН в педиатрии [2, 
3, 10, 16]. ДМП —  это один из видов ВПС, который 
определяется как дефект перегородки, разделяю-
щей предсердия сердца, возникающий при ро-
ждении [16]. ДМП вызывает шунтирование слева 
направо, что может привести к  увеличению пра-
вого сердца и  дисфункции ПЖ. Это спровоцирует 
диастолическую дисфункцию [13]. Дефект сердеч-
ной перегородки может также уменьшить ударный 
объем и  сделать невозможным поддержание сер-
дечного выброса (СВ). Это приведет к  активации 
симпатической нервной системы (СНС) и  ренин-
ангиотензин-альдостероновой системы (РААС). 
В  результате происходит задержка натрия и  жид-
кости в  попытке поддержать преднагрузку и  СВ 
[17]. СНС и  РААС способны стимулировать пери-
ферическую сосудистую вазоконстрикцию, поэтому 
АД повышается для адекватной перфузии органов. 
Воздействие измененной постнагрузки и давления 
на кровеносные сосуды приводит к  росту и  адап-
тации клеток миокарда. Эта реакция приводит 
к  увеличению потребления кислорода миокар-
дом, перегрузке желудочков, что вызывает гемо-
динамические нарушения, такие как аномальное 
давление или перегрузка объемом, гипертрофия 
желудочков, ишемия миокарда, интерстициальный 
фиброз и уменьшение плотности сердечных капил-
ляров. Таким образом, это может вызвать сердеч-
ную токсичность и  прогрессирование СН [12]. СН 
у детей может привести к снижению регуляции как 
β1, так и β2-адренергических рецепторов. В иссле-
довании Woulfe объясняется, что существует раз-
ница в распространенности фиброза и экспрессии 
фибротических генов при СН у взрослых по срав-
нению с  СН у  детей. У  детей с  СН фиброз и  экс-
прессия фибротических генов были менее выра-
жены, чем при взрослых [18].

Клинические проявления СН у детей с ВПС мо-
гут существенно различаться в зависимости от их 
порока или возраста. Одышка, усталость, ортопноэ, 
задержка жидкости, засыпание во время кормле-
ния или усталость после приёма пищи, недоеда-
ние, неспособность набрать вес, легочный и  си-
стемный застой —  клинические проявления СН 
в педиатрии, однако у каждого ребенка симптомы 
могут проявляться по-разному [19]. Поэтому при-
менение общих классификаций СН в  педиатрии, 
таких как классы NYHA или классификация Росса, 
важно для глобальной оценки тяжести СН в педиа-
трии [20].

В данном случае у пациента внезапно возникла 
одышка при умеренной физической нагрузке, что 
относило его ко II классу по классификации NYHA 
и Росса. Одышка и усталость могут быть причиной 
непереносимости физических нагрузок у  детей 
с СН, связанной с нарушением сердечной функции. 
Снижение толерантности к физическим нагрузкам 
является одной из основных причин снижения ка-
чества жизни у пациентов с СН. Это может проис-
ходить из-за гипоперфузии легких, а также патоло-
гии скелетной мускулатуры, которая в  значитель-
ной степени присутствует при СН. Эти механизмы 
приводят к рецидивирующей одышке в результате 
чрезмерной активности в  большей степени, чем 
раньше [20]. У пациента в анамнезе есть ортопноэ, 
наличие которого является предиктором для СН. 
Ортопноэ —  это одышка в  положении лежа, вы-
званная увеличением объема крови, оттекающего 
от сердца и скапливающегося в ногах. В то время 
как положение лежа на животе улучшает орто-
пноэ [21].

Постановка диагноза представляет собой слож-
ную задачу, когда клиническая картина не корре-
лирует с  результатами обследования. Для поста-
новки диагноза крайне важен не только полный 
сбор анамнеза, но и  критический анализ симпто-
мов и клинических данных. Первый шаг в диагно-
стике СН у детей основан на неинвазивных клини-
ческих исследованиях [13]. В данном случае у па-
циента в  анамнезе ортопноэ и  рентгенографиче-
ская кардиомегалия, поэтому у этого пациента есть 
2 больших критерия Фрамингема, что свидетель-
ствует о  наличии СН. Для определения причины 
СН необходимо дальнейшее обследование. ЭхоКГ 
является основным методом визуализации в  дет-
ской кардиологии, используемым для первичной 
диагностики, особенно при СН [12]. Она отлично 
отражает структурные и  функциональные харак-
теристики сердца у детей. В данном случае ЭхоКГ 
показала наличие ДМП ostium secundum (рис. 2). 

Таблица 3
Модифицированная классификация Росса [14]

Модифицированная классификация Росса для СН в педиатрии
Класс I Бессимптомная

Класс II Легкое тахипноэ или диафорез при вскармливании 
у младенцев

Класс III

Выраженное тахипноэ или диафорез при 
вскармливании младенцев Длительное 
вскармливание с нарушением роста 
Заметная одышка при нагрузке у детей старшего 
возраста

Класс IV Такие симптомы, как тахипноэ, одышка или 
диафорез в состоянии покоя
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Пациенты с  дефектом ostium secundum обычно 
бессимптомны в  детском возрасте. Диаметр де-
фекта менее 8  мм может быть закрыт спонтанно, 
но шанс спонтанного закрытия становится низ-
ким, если диаметр превышает 10 мм. Таким обра-
зом, это может привести к вероятности СН, которая 
оценивается примерно в  10 %. В  данном случае 
у  пациента диаметр дефекта 18,8  мм, это может 
увеличить риск возникновения СН.

Septum secundum образована крышей пред-
сердия справа от septum primum. Поскольку она 
будет расти каудально и закроет ostium secundum, 
пространство между septum primum и  septum 
secundum известно как овальное окно. Овальное 
окно у  плода позволяет крови, богатой кислоро-
дом, проходить через легкие, перетекая из правого 
предсердия (ПП) в  левое. Когда новорожденный 
рождается и  начинает дышать, овальный канал 
спонтанно закрывается. Это вызвано изменением 
легочного сосудистого сопротивления. Таким обра-
зом, ДМП вызывает шунтирование слева направо, 
что может привести к хронической перегрузке пра-
вого желудочка, увеличению правого сердца и дис-
функции ПЖ. Это приведет к  обратному эффекту 
Бернгейма. Данное явление характерно для син-
дрома СН и  обычно сопровождается кардиомега-
лией [3, 22].

Кардиомегалия означает увеличение сердца, 
которое может произойти из-за ДМП [23]. Было 
обнаружено, что ДМП связан с мутацией Gly247Asp 
ACTC1, приводящей к  дилатационной гипер-
трофии, фиброзу и  нарушению сократительной 
функции, что вызывает дилатационную кардио-
миопатию [24]. РГК является одним из основных 
исследований для выявления кардиомегалии. 
Кардиомегалия у детей предполагает наличие кар-
диоторакального индекса >55 % [25]. Таким обра-
зом, выявленная кардиомегалия в  данном случае 
связана с СН (см. рис. 1).

Медикаментозная терапия СН у  детей направ-
лена на достижение 3 основных целей: (1) сни-
жение легочного давления; (2) увеличение сер-
дечного выброса и  улучшение перфузии органов; 
(3) задержка прогрессирования СН [14]. Класс СН 
по NYHA служит основой для рекомендаций по 

ведению пациентов в  руководстве Американского 
кардиологического колледжа/Американской ассо-
циации сердца [8]. Фармакологическое лечение 
пациентов с  СН направлено на снижение легоч-
ного и  системного застоя путем использования 
диуретиков, повышения сократительной способ-
ности с помощью инотропов и снижения давления 
в постнагрузке. Другие препараты, которые обыч-
но используются в  фармакологической терапии 
детской СН, включают в  себя ингибиторы ангио-
тензин-превращающего фермента (иАПФ), спиро-
нолактон и β-блокаторы [8, 25].

В  данном случае в  качестве медикаментозной 
терапии у пациента использовали спиронолактон. 
Спиронолактон —  один из антагонистов рецепто-
ров альдостерона (калийсберегающий диуретик) 
действует в  собирательном протоке [8, 20]. Цель 
лечения диуретиками —  уменьшить клинические 
проявления рецидивирующей одышки, вызванной 
задержкой жидкости, используя минимально воз-
можную дозу [8]. Исследование Tsujimoto показа-
ло, что спиронолактон является эффективной до-
полнительной терапией для пациентов с СН, при-
нимающих иАПФ, β-блокаторы, блокаторы каль-
циевых каналов и  диуретики. Он блокирует путь 
РААС, предотвращая ремоделирование, которое 
приводит к фиброзу миокарда [26].

Заключение
В представленном случае описаны симптомы СН, 
обусловленной ВПС, в частности ДМП. В настоящее 
время, благодаря эффективной медикаментозной 
терапии, симптомы СН, вызванной ДМП, удается 
уменьшить. Тем не менее, необходимо обратить 
внимание на то, что СН у молодых людей может 
быть следствием нелеченных ВПС. Так, у нашего 
пациента развилась симптоматическая СН с ФВЛЖ ≥ 
50 %, а также дилатация ПП и ПЖ. Скорее всего, СН 
возникла из-за несвоевременной диагностики ДМП.
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