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Легочная гипертезия (ЛГ) определяется как группа заболева-

ний, характеризующихся прогрессивным повышением арте-

риального давления (АД) в легочной артерии (ЛА), что ведет 

к правожелудочковой недостаточности и преждевременной 

смерти.

В отличие от системных артерий, к ЛА нет прямого доступа 

для измерения АД неинвазивными методами, поэтому диагности-

ка ЛГ на ранних стадиях, до поражения органа-мишени, которым 

является правый желудочек сердца, практически невозможна. 

В реальной клинической практике ЛГ в лучшем случае диагности-

руется на стадии скрытой дисфункции правого желудочка, кото-

рая проявляется дилатацией его полости и/или гипертрофией 

его стенок, в худшем – на стадии правожелудочковой сердечной 

недостаточности (СН). 

В 2009 г. рабочая группа по диагностики и лечению ЛГ 

Европейского общества кардиологов (ЕSC) обозначила ЛГ как 

гемодинамическое и патофизиологическое состояние, которое 

диагностируется при стойком повышении среднего АД в ЛА 

≥25 мм рт.ст. в состоянии покоя, измеренном при катетеризации 

правых отделов сердца. Оценка ЛГ может быть проведена также 

при помощи допплер-эхокардиографического исследования 

(Д-Эхо-КГ), однако этот метод может давать как ложноположи-

тельные, так и ложноотрицательные результаты.

Классификация

Степень тяжести ЛГ определяется средним уровнем АД в ЛА, 

в зависимости от которого ЛГ классифицируют на умеренную 

(25–45 мм рт.ст.), среднюю (45–65 мм рт.ст.) и тяжелую ≥65 мм рт.ст.

Другим способом классификации тяжести ЛГ является оцен-

ка легочного сосудистого сопротивления (ЛСС) в единицах Вуда 

(1 ед. Вуда = 80 дин х с х см2) по формуле: 

ЛСС = среднее АД в ЛА – ДЗ ЛА / СВ, 

где ДЗ – давление заклинивания, СВ – сердечный выброс. 

В соответствии с этой методикой ЛГ относят к легкой степени при 

значении ЛСС 2–5 ед., умеренной – при ЛСС 5–10 ед., тяжелой – 

ЛСС ≥10 ед.

Д-Эхо-КГ определение среднего АД в ЛА основывается на 

результатах измерения максимальной скорости трикуспидаль-

ного потока в систолу (V): среднее АД в ЛА = 4 х V2 + ДПП (давле-

ние в правом предсердии). На точность расчетов влияют вариа-

бельность давления в правом предсердии, отсутствие качествен-

ной локации систолического потока через трехстворчатый 

клапан и целый ряд других показателей (табл. 1). 

Таблица 1. Критерии оценки легочной гипертензии с учетом пара-
метров допплер-эхокардиографического исследования (допуская, что 
давление в правом предсердии = 5 мм рт.ст.) и других эхокардиографи-
ческих признаков легочной гипертензии (ЕSC, 2009)

ЛГ маловероятна:

V ≤2,8 м/с, систолическое АД в ЛА ≤36 мм рт.ст. 
и нет дополнительных Эхо-КГ критериев, позволяющих заподозрить ЛГ

ЛГ вероятна:

V ≤2,8 м/с, систолическое АД в ЛА ≤36 мм рт.ст.,
 но присутствуют дополнительные Эхо-КГ критерии ЛГ

V = 2,9–3,4 м/с, систолическое АД = 37–50 мм рт.ст.
 с или без дополнительных Эхо-КГ критериев ЛГ

ЛГ высоковероятна:

V ≥3,4 м/с, систолическое АД ≥50 мм рт.ст.
 с или без дополнительных Эхо-КГ критериев ЛГ

Примечания: ЛГ – легочная гипертензия, ЛА – легочная артерия, Эхо-КГ – 
эхокардиографические, АД – артериальное давление. Дополнительные Эхо-КГ 
критерии, свидетельствующие в пользу ЛГ: 1) повышение скорости регургитации 
на легочном клапане; 2) снижение времени изгнания потока из правого желудоч-
ка; 3) увеличение размеров камер правого сердца; 3) аномальная форма и 
движение межжелудочковой перегородки; 4) гипертрофия правого желудочка и 
дилатация ствола легочной артерии – поздние диагностические критерии ЛГ.

Первая классификация ЛГ была предложена на совещании 

Всемирной организации здравоохранения (ВОЗ) в 1973 году. 

Согласно этой классификации выделены первичная (идиопати-

ческая) и вторичная (приобретенная) ЛГ, которая объединяет 

целый ряд нозологически неоднородных заболеваний. В дальней-

шем, по мере накопления новой информации классификация ЛГ 

неоднократно модифицировалась. Действующая классификация 

была утверждена на IV Всемирном симпозиуме по ЛГ (г. Дана 

Пойнт, Калифорния, 2008). Согласно этой классификации выделя-

ют шесть клинических групп ЛГ с различными патофизиологичес-

кими, терапевтическими и прогностическими признаками.

Клиническая классификация легочной гипертензии

1. Легочная гипертензия

1.1. Идиопатическая

1.2. Наследственная

1.2.1 мутация гена рецептора типа 2 к протеину костного 

морфогенеза (BMPR2);

1.2.2 мутация гена активинподобной киназы-1 (ALK-1) с и без 

наследственной геморрагической телеангиэктазии;

1.2.3 неизвестные мутации

1.3. Легочная гипертензия, вызванная медикаментозными 

и токсическими воздействиями

1.4. Легочная гипертензия, ассоциированная с:

1.4.1 заболеваниями соединительной ткани;
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1.4.2 ВИЧ-инфекцией;

1.4.3 портальной гипертензией;

1.4.4 врожденными пороками сердца; 

1.4.5 шистоматозом;

1.4.6 хронической гемолитической анемией

1.5. Персистирующая легочная гипертензия новорожденных

1. Веноокклюзионная болезнь легких и/или легочный капил-

лярный гемангиоматоз

2. Легочная гипертензия, обусловленная поражением левых 

камер сердца

2.1. Систолическая дисфункция левого желудочка

2.2. Диастолическая дисфункция левого желудочка

2.3. Поражение клапанов левых отделов сердца

3. Легочная гипертензия, обусловленная патологией дыха-

тельной системы и/или гипоксией

3.1. Хроническая обструктивная болезнь легких (ХОБЛ)

3.2. Интерстициальные заболевания легких

3.3. Другие заболевания легких со смешанным рестриктивным 

и обструктивным компонентами

3.4. Нарушения дыхания во время сна

3.5. Альвеолярная гипервентиляция

3.6. Высокогорная легочная гипертензия

3.7. Пороки развития дыхательной системы

4. Хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия

5. Легочная гипертензия, обусловленная неясными много-

факторными механизмами

5.1. Болезни крови: миелопролиферативные заболевания, 

спленэктомия

5.2. Системные заболевания: саркоидоз, гистиоцитоз 

Лангерганса, гистиоцитоз Х, лимфангиолейомиоматоз, ней-

рофиброматоз, васкулиты

5.3. Метаболические заболевания: болезнь накопления гли-

когена, болезнь Гоше, заболевания щитовидной железы

5.4. Другие: опухолевая обструкция, лимфоангиоматоз легоч-

ных сосудов, вследствие компрессии легочной артерии – 

аденопатия, фиброзирующий медиастенит, хроническая 

почечная недостаточность у больных, находящихся на гемо-

диализе.

Согласно МКБ-10 первичная ЛГ кодируется I.27.0, другие уточ-

ненные формы ЛГ – I.27.8, другие неуточненные формы ЛГ – I.27.9, 

а ЛГ после тромбоэмболии ЛА – I.26.

В зависимости от уровня сопротивления кровотоку в малом 

круге кровообращения различают пре- и посткапиллярные 

(венозные) формы ЛГ (табл. 2).

Распространенность

Данные относительно распространенности ЛГ разнородны 

из-за значительного количества нозологических форм, отнесен-

ных к данному синдрому. Тем не менее, ЛГ занимает третье место, 

после ишемической болезни сердца (ИБС) и артериальной 

гипертензии (АГ), среди сердечно-сосудистой патологии у лиц 

в возрасте старше 50 лет. ЛГ, ассоциированная с заболеваниями 

левых камер сердца, встречается при прогрессирующей СН: 

у 60% больных с тяжелой систолической дисфункцией и у 70% 

больных с изолированной диастолической дисфункцией левого 

желудочка. При ХОБЛ, протекающей с выраженной дыхательной 

недостаточностью, в 50% случаев определяют ЛГ различной 

степени выраженности. Согласно данным разных регистров 

только 40% больных с системными заболеваниями соединитель-

ной ткани не имеют поражений паренхимы или сосудов легких. 

Среди больных ВИЧ-инфекцией распространенность ЛГ в 6–12 раз 

выше, чем в общей популяции. Согласно данным французского 

регистра частота вторичной ЛГ у больных с врожденными поро-

ками сердца составила 11,3% (табл. 3).

По данным различных регистров идиопатическая ЛГ диагнос-

тируется в 1–2 случаев на 1 млн населения, средний возраст 

пациентов составляет 37 лет, распространенность у женщин по 

сравнению с мужчинами – в два раза выше. Семейная форма 

ЛГ составляет около 10%, из них более чем у половины больных 

P

Таблица 2. Критерии легочной гипертензии по данным катетеризации 
правых полостей сердца (ЕSC, 2009)

Форма 
легочной 

гипертензии
Критерии

Клиническая 
группа (по кли-

нической класси-
фикации г. Дана 

Пойнт, 2008)

Прекапиллярная
Среднее АД в ЛА ≥25 мм рт.ст. 
ДЗ ≤15 мм рт.ст. 
СВ – нормальный или сниженный

1,3,4,5

Посткапиллярная
Пассивная
Реактивная

Среднее АД в ЛА ≥25 мм рт.ст. 
ДЗ ≥15 мм рт.ст. 
СВ – нормальный или сниженный 
ЛАG ≤12 мм рт.ст.
ЛАG ≥ 12 мм рт.ст.

2

Примечания: АД – артериальное давление, ЛА – легочная артерия, 
ЛАG – транспульмональный градиент давления (среднее АД в ЛА – ДЗ), 
СВ – сердечный выброс.

Таблица 3. Клиническая классификация врожденных системно-
легочных шунтов, ассоциированных с легочной гипертензией (ЕSC, 2009)

Синдром Эйзенменгера

Включает все системно-легочные шунты, связанные с большими дефекта-
ми, приводящие к повышению легочно-сосудистого сопротивления (ЛСС) 

до выраженной степени и является результатом обратного (справа налево) 
или двунаправленного сброса крови (цианоз, эритроцитоз, кровохаркание, 

цереброваскулярные события, аритмии, 
правожелудочковая сердечная недостаточность, внезапная сердечная смерть)

Легочная гипертензия, связанная с шунтами слева направо

У пациентов с умеренным и выраженным дефектами. Степень повышения ЛСС 
незначительная или умеренная, шунтирование слева направо значительное 

(цианоз в покое отсутствует)

Легочная гипертензия с небольшими дефектами

В случае малых дефектов, обычно – желудочковые септальные дефекты ≤1 см 
и предсердные септальные дефекты ≤2 см, выявленные при эхокардиографии 
(клиническая картина очень похожа на таковую при идиопатической легочной 

гипертензии)

Легочная гипертензия 
после корригирующих кардиохирургических вмешательств

Легочная гипертензия присутствует сразу после оперативного вмешатель-
ства или через несколько месяцев/лет после операции при отсутствии 
значительных послеоперационных остаточных врожденных пороков 

или дефектов, являющихся причиной персистенции симптомов
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и в 20% спорадических случаев определяется мутация рецеп-

торов морфогенетического протеина костного мозга. Наследст-

венная геморрагическая телеангиэктазия является более ред-

ким вариантом ЛГ, обусловлена мутацией гена ALK-1. Средняя 

продолжительность симптомов заболевания до установления 

диагноза составляет приблизительно 2 года, выживаемость 

в течение 1 года – 68%, на протяжении 3 лет – 48%, 5 лет – 34%. 

Средняя продолжительность жизни после установления диа-

гноза – 2,8 года.

Факторы риска

В качестве факторов риска (ФР) ЛГ рассматривается любой 

фактор или состояние, потенциально предрасполагающие или 

способствующие развитию заболевания.

Определенные ФР: женский пол, применение некоторых 

анорексиков (аминорекс, фенфлюрамин, дексфлюрамин), рап-

совое масл, ВИЧ-инфекция.

Очень вероятные ФР: амфетамин, L-триптофан, портальная 

гипертензия, заболевания соединительной ткани, врожденные 

шунты между системными и легочными сосудами.

Вероятные ФР: мета-амфетамины, кокаин, химиотерапевти-

ческие препараты, патология щитовидной железы, гематологи-

ческие заболевания (аспления после хирургической спленэк-

томии, серповидно-клеточная анемия, β-талассемия, хроничес-

кие миелопролиферативные заболевания), редкие генетические 

и метаболические нарушения (болезнь фон Гирке, болезнь Гоше, 

болезнь Рандю–Вебера, Ослера). 

Возможные ФР: беременность, системная гипертензия.

Маловероятные ФР: антидепрессанты, пероральные контра-

цептивы, эстрогеновые препараты, табакокурение.

Патогенез

Вследствие того, что в группу ЛГ включены нозологически 

неоднородные заболевания, говорить о единой концепции пато-

генеза не представляется возможным. В то же время, при всех этих 

заболеваниях развиваются обструктивные изменения в системе 

легочной микроциркуляции, что предполагает равнознач-

ные патобиологические процессы формирования ЛГ.

Основные патогенетические механизмы формирования 

ЛГ представлены на рисунке. В процессе формирования 

ЛГ в разной степени на разных этапах болезни принимают 

участие системы регуляции кровообращения, вазоактив-

ные субстанции, факторы роста, медиаторы воспаления, 

тромбоцитарные факторы, компоненты свертывающей 

системы крови.

В основе патогенеза ЛГ лежат три основных процесса:

• тромбоз in situ, развивающийся в результате эндо-

телиальной дисфункции. Может возникнуть вслед-

ствие наследст венных механизмов и под влиянием 

ФР, изменяющих естественный баланс метаболизма 

вазодилататоров (оксид азота и простациклин) 

и вазоконстрикторов (эндотелин-1 и тромбоксан) 

в сторону последних. Это приводит к нарушению вазоре-

активности легочных сосудов и их вазоконстрикции;

• пролиферативная реакции интимы и адвентиции сосудов 

в ответ на повышение уровня эндотелина-1, последнего 

может быть как гиперпродукция, так и снижение утилиза-

ции в легких. Значительное повышение содержания эндо-

телина-1 отмечают при идиопатической форме ЛГ, врож-

денных пороках сердца, заболеваниях соединительной 

ткани. Одним из ключевых моментов патогенеза ЛГ являет-

ся активация рецепторов к эндотелину-1, посредством 

которых реализуются эффекты эндотелина-1. Следствием 

этого процесса являются пролиферация фибробластов, 

чрезмерный синтез компонентов экстрацеллюлярного 

матрикса, ремоделирование легочных сосудов;

• гипертрофия гладкомышечных клеток и вторичная хроничес-

кая вазоконстрикция. Прогрессирование повышения систо-

лического АД в ЛА вызывает гипертрофию мышечного слоя 

ЛА, а затем и периферических легочных сосудов. Легочное 

сосудистое русло становится более ригидным и менее 

реактивным к изменениям сердечного выброса, что, в конеч-

ном итоге, приводит к формированию гипертрофии и недо-

статочности правых отделов сердца, т.е. легочного сердца.

В большинстве случаев ЛГ, которая развивается в условиях 

левожелудочковой СН, среднее АД в ЛА не превышает 30–

35 мм рт.ст., если нет дополнительных факторов, способствующих 

повышению АД. Патогенез ЛГ, обусловленной поражением левых 

камер сердца, имеет многофакторный характер. Венозная (пост-

капиллярная, пассивная) ЛГ является непосредственным резуль-

татом повышения давления в левом предсердии (ЛП) как при 

систолической, так и при диастолической дисфункции левого 

желудочка (ЛЖ). Вслед за повышением давления в ЛП повышается 

давление в легочных венах, затем в венулах, капиллярах, артерио-

лах и, наконец, в ветвях ЛА. Помимо венозной ЛГ, у больных с пора-

жением левых камер сердца существуют другие механизмы, 

которые обусловливают развитие ЛГ и правожелудочковой СН:

• факторы, последовательно повышающие ЛСС:

1) застойные вазоконстрикция и васкулопатия;

2) гипоксическая легочная вазоконстрикция;

P

Рисунок. Современные представления о патогенезе легочной гипертензии 
(адаптировано по S. Stewart, 2005)

Примечание: ФРО – факторы роста опухолей.
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3) структурные изменения в легочном сосудистом русле;

4) диффузный пневмофиброз;

• факторы, связанные с межжелудочковым взаимодействи-

ем (повышение конечно-диастолического давления 

в полости ЛЖ, которое через межжелудочковую перего-

родку передается правому желудочку, при этом снижа-

ется диастолический объем правого желудочка [ПЖ] 

и нарушается его функция);

• факторы, связанные с ишемией миокарда;

• тахиаритмия, легочная эмболия, дисфункция трехствор-

чатого клапана.

При ЛГ у пациентов с ХОБЛ отмечается гипоксемия и гипокап-

ния, для нее также характерно относительно небольшое повы-

шение среднего АД в ЛА до 25–35 мм рт.ст. в покое. Во время 

умеренной физической нагрузки развивается ЛГ тяжелой степе-

ни (50–60 мм рт.ст.), что связано с повышением ЛСС в 2–3 раза. 

В патогенезе ЛГ у больных с ХОБЛ решающую роль играют:

• альвеолярная гипоксия с развитием гипоксической арте-

риальной вазоконстрикции;

• облитерация легочного артериального русла.

Клиническая картина

Клинические проявления ЛГ зависят от характера основного 

заболевания, которые могут преобладать при умеренной выра-

женности ЛГ. Первые симптомы неспецифичны, что значительно 

затрудняет раннюю диагностику. Наиболее частым симптомом 

является нарастающая со временем одышка при физической 

нагрузке, что объясняется ограничением повышения сердечного 

выброса во время физической нагрузки из-за выраженной 

обструкции легочного русла. Эта одышка носит неспецифичес-

кий характер и часто объясняется детренированностью пациен-

та, что приводит к поздней диагностике ЛГ. В отличие от легочной 

артериальной гипертензии, легочная венозная гипертензия обыч-

но проявляется одышкой в состоянии лежа или во сне (ортопноэ 

или пароксизмальная ночная одышка). 

В зависимости от стадии заболевания и степени декомпен-

сации функции ПЖ могут быть такие симптомы, как непродуктив-

ный кашель, боль в грудной клетке, сердцебиение, повышенная 

утомляемость или слабость, обмороки или предобморочные 

состояния, периферические отеки и тяжесть в правом подребе-

рье, редко – кровохаркание. Все симптомы крайне неспецифич-

ны и должны обязательно учитываться совместно с данными 

анамнеза и дополнительных методов обследования.

Физикальные признаки включают пульсацию слева от грудины 

в IV межреберье, при значительной гипертрофии и/или ПЖ – рас-

ширение границ относительной сердечной тупости вправо. При 

аускультации сердца выявляют усиление II тона во II межреберье 

слева, пансистолический шум в случае трикуспидальной недо-

статочности, шум Грехема–Стилла. К признакам правожелудоч-

ковой СН относятся пульсация шейных вен, гепатомегалия, пери-

ферические отеки, асцит.

При вторичной ЛГ могут быть выявлены признаки, характер-

ные для основного заболевания: при эмфиземе легких – «бочко-

образная грудная клетка», изменение дистальных фаланг пальцев 

(«барабанные палочки», «часовые стекла»), при наследственной 

геморрагической телеангиоэктазии и системном склерозе – 

телеангиоэктазии на коже и слизистой оболочке, дигитальные 

язвы и т.д.

Для оценки функциональной способности больных ЛГ исполь-

зуется классификация ЛГ по NYHA, которая была предложена на 

Всемирном конгрессе по первичной ЛГ (Эвиан, Франция, 1998) 

(табл. 4). Простым, весьма важным и чувствительным тестом объ-

ективизации функциональных способностей и ежедневной актив-

ности пациентов является тест с 6-минутной ходьбой (табл. 5).

Диагностика
Электрокардиаграфия (ЭКГ) мало чем может помочь в ранней 

диагностике ЛГ. Гипертрофия ПЖ должна быть значительной, чтобы 

электрическая ось сердца отклонилась вправо и появились воль-

тажные признаки гипертрофии ПЖ. Несколько раньше ЭКГ-

признаков гипертрофии ПЖ отмечают признаки перегрузки (гипер-

трофии, дилатации) правого предсердия (ПП). Чувстви тельность 

ЭКГ-признаков гипертрофии ПЖ и перегрузки ПП недостаточно 

высокая – 55% у больных со средним АД в ЛА ≥50 мм рт.ст., специ-

фичность – 70%. По мнению экспертов, у больных с подозрением 

на ЛГ ЭКГ-данные следует использовать для определения спект-

ра аритмических нарушений сердца; они не отличаются доста-

точной чувствительностью, чтобы служить эффективным методом 

P

Таблица 4. Функциональная классификация больных легочной гипер-
тензией (1998)

Функциональный 
класс Симптоматика

I

Больные с ЛГ без ограничения физической активности. 
Обычные физические нагрузки не приводят к появле-
нию одышки, утомления, боли в груди и синкопальных 
состояний

II

Больные с ЛГ и незначительным ограничением в 
выполнении физической нагрузки. В состоянии покоя 
симптомы отсутствуют. Обычные физические нагрузки 
вызывают одышку, утомление, боль в груди или 
синкопальные состояния

III

Больные с ЛГ и значительным ограничением физичес-
кой активности. В состоянии покоя они чувствуют себя 
комфортно. Физические нагрузки, меньше обычных, 
вызывают у них значительную одышку или усталость, 
боль в груди или синкопальные состояния

IV

Больные с ЛГ, которые не могут выполнять никакую 
физическую нагрузку без возникновения симптомов. 
У больных имеются симптомы правосторонней сердеч-
ной недостаточности. Одышку и слабость отмечают в 
состоянии покоя. Дискомфорт усиливается при любой 
физической активности

Примечание: ЛГ – легочная гипертензия.

Таблица 5. Объективизация функционального класса по данным 
нагрузочных тестов

Дистанция, 
которую пациент 
способен пройти 
за 6 минут (м)

Функциональный 
класс

Максимальное 
потребление 
кислорода 

(мл/м2 за 1 мин)

426–550 
300–425 
150–300 

< 150

I 
II 
III 
IV

18,1–22,0
14,1–18,0
10,1–14,0

<10 
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скрининга ЛГ, но дают определенную прогностическую инфор-

мацию при доказанной ЛГ (ESC, 2009).

Рентгенологическое исследование органов грудной клетки. 

В 90% случаев идиопатической ЛГ отмечаются характерные 

изменения при рентгенологическом исследовании органов груд-

ной клетки. Отмечают повышение прозрачности легочных полей 

на периферии вследствие обеднения легочного рисунка, выбу-

хание ствола и левой ветви ЛА, формирующих II дугу по левому 

контуру сердца, расширение корней легких и увеличение правых 

отделов сердца. При рентгенологическом исследовании могут 

быть выявлены изменения легких и сердца, которые могли ини-

циировать развитие вторичной ЛГ.

Функциональное исследование легких и газового состава 

крови выполняют с целью диагностики степени вентиляционной 

и дыхательной недостаточности, а также уточнения характера 

нарушений (обструктивные, рестриктивные). При ЛГ выявляют 

снижение РaO2, РaCO2. Снижение легочных объемов и скоростных 

показателей вентиляционной функции, гипоксемия определяются 

при тяжелом течении ЛГ на ранних стадиях заболевания.

Д-Эхо-КГ незаменима в диагностике клапанных и врожденных 

пороков сердца со сбросом слева направо и является единствен-

ным неинвазивным методом определения среднего АД в ЛА. 

По мнению экспертов, данные Д-Эхо-КГ не считаются вполне 

надежными при подозрении на ЛГ (табл. 6), и рекомендации по 

использованию метода сформулированы следующим образом:

• у больных с клиническим подозрением на ЛГ Д-Эхо-КГ 

следует использовать в качестве неинвазивного метода 

скрининга, который может определить ЛГ, хотя у части 

больных метод может быть неточным в определении истин-

ного АД в ЛА по сравнению с инвазивным измерением;

• у больных с клиническим подозрением на ЛГ Д-Эхо-КГ 

следует использовать для определения систолического 

давления в ПЖ и сопутствующих анатомических изменений 

(гипертрофия и дилатация ПП и ПЖ, гидроперикард);

• у бессимптомных больных с высоким риском ЛГ метод сле-

дует использовать для определения повышенного АД в ЛА.

Вентиляционно-перфузионная сцинтиграфия (ВПСГ) наиболее 

информативна при ЛГ, обусловленной тромбоэмболией ЛА. 

Определяются дефекты перфузии в долевых и сегментарных 

зонах без нарушения легочной вентиляции. Чувствительность 

метода в диагностике тромбоэмболии ЛА составляет 90–100%, 

специфичность – 94–100%. В случае ЛГ при паренхиматозных 

заболеваниях легких ВПСГ позволяет выявить дефекты перфузии, 

соответствующие вентиляционным нарушениям.

Метод компьютерной томографии высокого разрешения 

с контрастированием сосудов легких можно использовать для 

оценки состояния сосудов, сердца и легочных полей. Метод 

играет важную роль в дифференциальной диагностике ЛГ при 

поражении легочной паренхимы при эмфиземе легких, интерсти-

циальных легочных заболеваниях. При контрастировании сосу-

дистого русла выявляют признаки нарушения легочного крово-

обращения, обусловленного тромбоэмболией ЛА.

Магнитно-резонансная томография относится к неинвазив-

ным методам, позволяющим получить информацию о структуре 

и функции сердца и легочных сосудов. Метод применяется для 

верификации диагноза идиопатической ЛГ, а также ЛГ, ассо-

циированной с врожденными пороками сердца и тромбоэмбо-

лией ЛА.

Катетеризация правых полостей сердца (КППС) была и оста-

ется «золотым» стандартом в диагностике идиопатической ЛГ, 

а также ЛГ, ассоциированной с врожденными пороками сердца, 

коллагенозами, портальной гипертензией, ВИЧ-инфекцией и при-

менением некоторых лекарственных средств. Однако выполнять 

ее следует лишь при обоснованном клиническом подозрении на 

ЛГ. Во время проведения КППС оцениваются следующие гемоди-

намические параметры, которые необходимы для верификации 

диагноза ЛГ:

• сатурация кислорода;

• давление в ПП и ПЖ;

• систолическое, диастолическое и среднее давление в ЛА;

• давление заклинивания легочных капилляров (ДЗЛК);

• сердечный выброс;

• легочное сосудистое сопротивление;

• результаты острого теста с вазодилататорами.

P

Таблица 6. Вероятность диагноза легочной гипертензии и предложенная 
тактика ведения в соответствии с Д-Эхо-КГ диагностикой легочной гипер-
тензии, симптомы и дополнительная клиническая информация (ESC, 2009)

Низкая вероятность 
диагноза легочной гипертензии Класс Уровень

Д-Эхо-КГ диагноз «маловероятной ЛГ», 
симптомы отсутствуют:
дополнительное обследование не рекомендуется

I C

Д-Эхо-КГ диагноз «маловероятной ЛГ», наличие 
симптомов и связанных с ними состояний и ФР ЛГ:
рекомендуется Д-Эхо-КГ контроль

I C

Д-Эхо-КГ диагноз «маловероятной ЛГ», наличие 
симптомов, а также отсутствие ассоциированных 
состояний или ФР ЛГ:
рекомендуется оценка других причин

I C

Средняя вероятность диагноза 
легочной гипертензии 

Д-Эхо-КГ диагноз «вероятной ЛГ», без симпто-
мов и отсутствие ассоциированных состояний 
или ФР ЛГ:
Д-Эхо-КГ контроль

I C

Д-Эхо-КГ диагноз «вероятной ЛГ», наличие 
симптомов, а также ассоциированных состояний 
или ФР ЛГ:
может рассматриваться КППС

IIb C

Д-Эхо-КГ диагноз «вероятной ЛГ», наличие 
симптомов и отсутствие ассоциированных со-
стояний или ФР ЛГ: 
альтернативная диагностика и Д-Эхо-КГ конт-
роль; если симптомы как минимум умеренно 
выражены – может рассматриваться КППС

IIb C

Высокая вероятность диагноза 
легочной гипертензии 

Д-Эхо-КГ диагноз «вероятной ЛГ», 
наличие симптомов, наличие/отсутствие 
ассоциированных состояний или ФР ЛГ:
рекомендуется КППС

I C

Д-Эхо-КГ диагноз «вероятной ЛГ», без 
симптомов симптомов, наличие/отсутствие 
ассоциированных состояний или ФР ЛГ:
рекомендуется КППС

IIa C

Примечания: ЛГ – легочная гипертензия, ФР – фактор риска, КППС – катетери-
зация правых полостей сердца.
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Целью проведения острого теста с вазодилататорами явля-

ется оценка степени тяжести ЛГ, развившихся гемодинамических 

нарушений, прогноза эффективности длительной терапии высо-

кими дозами антагонистов кальция (АК). В прошлом для оценки 

реактивности ЛА при ЛГ применялись пробы с АК – нифедипином 

и/или дилтиаземом, которые оказались опасными у больных как 

с явной ПЖ СН, так и с систолической дисфункцией ПЖ. Поэтому 

для острого вазодилатирующего теста в условиях КППС исполь-

зуют только препараты короткого действия (табл. 7).

Проба с вазодилататором считается положительной, если 

среднее АД в ЛА снижается ≥10 мм рт.ст. и достигает уровня 

≤40 мм рт.ст. при условии, что сердечный выброс увеличивается 

или не изменяется.

В таблице 8 представлены рекомендации по катетеризации 

правых полостей сердца и вазореактивному тестированию.

Лечение
Подход к лечению пациентов с ЛГ 1-й клинической группы 

(идиопатическая и ассоциированные формы ЛГ) существенно 

отличается от такового у больных с другими вторичными формами 

ЛГ (группы 2, 3, 4, 5). Ниже представлены общие рекомендации 

(ESC, 2009), направленные на снижение риска ухудшения течения 

заболевания у больных 1-й клинической группы: 

• контрацепция для женщин репродуктивного возраста 

(класс IС);

• профилактика легочных инфекционных осложнений – вак-

цинация от гриппа и пневмококковой инфекции (класс IС);

• контролируемая реабилитация для больных в стадии 

декомпенсации (класс IIa);

• психосоциальная поддержка (класс IIa);

• дозированные физические нагрузки (класс IIIС);

• отдавать предпочтение, по возможности, проведению 

эпидуральной анестезии при плановых оперативных вме-

шательствах (класс IIa).

Стратегия медикаментозного лечения должна быть направ-

лена на три основных патогенетических механизма ЛГ: тромбоз, 

вазоконстрикцию и пролиферацию. 

Непрямые антикоагулянты (варфарин) показаны пациентам 

1-й клинической группы на всех стадиях ЛГ, поскольку длительное 

использование этих препаратов увеличивает продолжительность 

жизни взрослых пациентов (класс IIa). В настоящее время рас-

сматривается эффективность применения ингибиторов Ха-фак-

тора у этих пациентов. 

Хотя и отсутствуют доказательства того, что нестероидные 

противовоспалительные препараты (НПВП) усиливают ЛГ, тем 

не менее, у больных с ЛГ следует избегать назначения любых НПВП, 

включая ацетилсалициловую кислоту и селективные ингибиторы 

циклооксигеназы-2, поскольку они тормозят синтез простацикли-

на и могут усиливать гипоксическую легочную гипертензию.

При значительном повышении давления в ПП и появлении 

симптомов ПЖ СН применяют диуретики, однако они не всегда 

облегчают одышку. Эффективность применения дигоксина при 

идиопатической гипертензии недостаточно подтверждена 

(класс IIb). Дигоксин назначают с осторожностью из-за риска 

аритмогенного эффекта, только в случае декомпенсированной 

правожелудочковой недостаточности. Кислородотерапия пока-

зана при гипоксемии в состоянии покоя.

Эффективность применения ингибиторов ангиотензинпрев-

ращающего фермента (АПФ) и блокаторов β-адренорецепторов, 

которые с успехом применяются при лечении хронической 

бивентрикулярной СН при ЛГ, не доказана. Более того, опыт при-

менения препаратов этих групп, даже в низких дозах, свидетель-

ствует, что они могут приводить к серьезным побочным эффектам, 

например, гипотонии и ПЖ СН.

В таблице 9 представлены рекомендации по поддерживаю-

щей терапии пациентов 1-й клинической группы ЛГ.

Наиболее эффективной группой для лечения артериальной 

ЛГ являются вазодилататоры, к которым относятся АК и аналоги 

простациклина.

Антагонисты кальция были первыми вазодилататорами, кото-

рые показали свою эффективность у 40–60% больных с ЛГ. При ЛГ 
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Таблица 7. Препараты для острого вазодилатирующего теста и методи-
ка их применения

Препарат Путь введения Стартовая 
доза Целевая доза

Эпопростенол Внутривенная 
инфузия

2 нг/кг/мин 
в течение 
10–15 мин

2–1 нг/кг/мин

Аденозин Внутривенная 
инфузия

50 мкг/кг/мин 
в течение 2 мин 50–250 мкг/кг/мин

Оксид азота Ингаляционно – 10–80 ppm

Таблица 8. Рекомендации по катетеризации правых полостей сердца 
и вазореактивному тестированию (ESC, 2009)

Показания для катетеризации правых 
полостей сердца Класс Уровень

Всем больным с ЛГ 1-й клинической группы для 
подтверждения диагноза, оценки тяжести и при 
рассмотрении специфической лекарственной 
терапии

I С

Для подтверждения эффективности лечения ЛГ 
специфической лекарственной терапией IIa С

Для подтверждения клинического ухудшения 
в качестве основы для оценки влияния эскалации 
лечения и/или комбинированной терапии

IIa С

Вазореактивный тест

Идиопатическая ЛГ, наследственная ЛГ и ЛГ, 
связанная с аноректиками, используется для 
выявления пациентов, которых можно лечить 
высокими дозами АК

I С

Может проводиться при других типах ЛГ IIa С

Должен проводиться только в специализированных 
клиниках IIa С

Должен проводиться с использованием оксида 
азота IIa

Может проводиться с использованием в/в 
эпопростенола или в/в аденозина IIa С

Пероральное или в/в применение АК при остром 
вазореактивном тестировании не рекомендуется III С

Вазореактивное тестирование для выявления паци-
ентов, которые безопасно могут лечиться высокими 
дозами АК (группы ЛГ 2, 3, 4, 5)

III С

Примечания: ЛГ – легочная гипертензия, АК – антагонисты кальция, в/в – внут-
ривенно.
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оправдано применение АК дигидропиридинового ряда и дил-

тиазем. Верапамил для лечения ЛГ не используется из-за выра-

женного отрицательного инотропного эффекта и, как следствие, 

прогрессирования ПЖ СН.

Эмпирическая терапия высокими дозами АК не безопасна, 

учитывая риск системной артериальной гипертензии. К тому же, 

выяснилось, что АК далеко не у всех больных вызывают значительное 

снижение АД при ЛГ. Поэтому для оценки реактивности ЛА и отбо-

ра пациентов для длительного лечения АК показано проведение 

пробы с вазодилататорами короткого действия (см. табл. 7).

Аналоги простациклина (простаноиды) тормозят процессы 

ремоделирования легочных сосудов, уменьшая проявления 

эндотелиальной дисфункции, и оказывают вазодилатирующее, 

антипролефиративное и антиагрегационное действие. Их можно 

применять при любой клинической группе ЛГ. Результаты наблю-

дений эффективности показали, что и в случае отрицательной 

острой пробы на вазодилатацию аналоги простациклина ока-

зывают выраженное улучшение течения ЛГ у пациентов 1-й кли-

нической группы. 

Применение антагонистов рецепторов эндотелина основы-

вается на ограничении эффектов экспрессируемого в легких 

эндотелина-1 и как следствие – снижении его вазоконстриктор-

ного и митогенного эффектов. Длительное применение предста-

вителей этой группы препаратов продемонстрировало повыше-

ние толерантности к физической нагрузке и улучшение гемоди-

намических показателей. Однако в клинической практике 

применение антагонистов рецепторов эндотелина ограничива-

ется возможностью появления таких значимых побочных эффек-

тов, как анемия, задержка жидкости, повышение уровня транс-

аминаз и возможная тестикулярная атрофия.

Ингибиторы фосфодиэстеразы 5-го типа – ФДЭ-5 (силдена-

фил) оказывают быстроразвивающийся легочной вазодилати-

рующий эффект и в итоге – вазодилатирующее и антипролифе-

ративное действие на клетки гладких мышц сосудов.

В случае неэффективности монотерапии в лечении ЛГ исполь-

зуют комбинированную терапию, назначая два или три препа-

рата разных групп. 

Хирургические методы лечения включают баллонную пред-

сердную септостомию и трансплантацию легких или комплекса 

легкие–сердце (табл. 10).

Алгоритм лечения специфичен для 1-й клинической группы ЛГ 

и не должен экстраполироваться на пациентов других клиничес-

ких групп. Учитывая особенности патогенеза вторичных ЛГ, лечеб-

ные мероприятия должны быть направлены на лечение основно-

го заболевания.
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Таблица 9. Рекомендации по поддерживающей терапии пациентов 
1-й клинической группы легочной гипертензии

Положение Класс Уровень

Терапия диуретиками показана пациентам 
с признаками ПЖ СН и задержкой жидкости I С

Непрерывная длительная О2 терапия показана, 
если давление О2 стабильно ниже 8 кПа 
(60 мм рт.ст.)

I С

Лечение пероральными антикоагулянтами 
следует рассмотреть у больных идиопатической 
ЛГ, наследственными ЛГ и ЛГ, вызванными при-
емом аноректиков

IIa С

Лечение пероральными антикоагулянтами 
может рассматриваться у пациентов с ассоции-
рованной ЛГ

IIb С

Дигоксин может рассматриваться у пациентов 
с предсердной тахиаритмией для контроля ЧСС 
и при ПЖ СН

IIb С

Примечание: ЛГ – легочная гипертензия, ПЖ СН - правожелудочковая сердечная 
недостаточность, ЧСС – частота сердечных сокращений.

Таблица 10. Рекомендации по эффективности специфической меди-
каментозной терапии и хирургических методов лечения при легочной 
гипертензии 1-й клинической группы

Показатель

Класс рекомендаций 
и уровень

II ФК III ФК IV ФК

Антагонисты кальция IC IC –

Антагонисты 
рецепторов 
эндотелина

Амбрисентан
Босентан
Ситаксентан

IA 
IA 
IIaC

IA 
IA 
IA

IIaC 
IIaC 
IIaC

Ингибиторы 
ФДЭ-5

Силденафил
Тадалафил

IA
IB

IA 
IB

IIaC 
IIC

Простаноиды

Берапрост
Эпопростенол (в/в)
Илопрост (ингаляции)
Илопрост (в/в)
Трепростинил (п/к)
Трепростинил (в/в)
Трептостинил 
(ингаляции)

–
–
–
–
–
–

–

IIbB
IA
IA
IIaC
IB
IIaC

IB

–
IA
IIaC
IIaC
IIaC 
IIaC

IIaC 

Начальная комбинированная 
лекарственная терапия – – IIaC

Переход на комбинированную 
лекарственную терапию 
при неэффективности монотерапии

IIaC IIaB IIAB

Баллонная предсердная септостомия – IC IC

Трансплантация легких – IC IC

Примечания: в/в – внутривенно, п/к – подкожно.
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но до сформульованої в анкеті (учасника проекту) мети

______________________________ Ваш підпис
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діабетісерце             №10 (156) / 2011

1.  Наиболее информативный метод верификации идиопатичес-

кой легочной гипертензии (ЛГ):

а)  катетеризация правых полостей сердца;

б)  допплер-Эхо-кардиография;

в)  рентгенография органов грудной клетки.

2.  Диагностический критерий ЛГ по данным катетеризации 

правых полостей сердца:

а)  повышение среднего давления в легочной артерии (ЛА) 

≥25 мм рт.ст. при нагрузке;

б)  повышение среднего давления в ЛА ≥25 мм рт.ст. в покое;

в)  снижение среднего давления в ЛА ≥25 мм рт.ст. при нагрузке.

3  ЛГ, обусловленная патологией дыхательной системы и/или 

гипоксией:

а)  смешанная;

б)  посткапиллярная;

в)  прекапиллярная.

4.  ЛГ, ассоциированная с патологией левых камер сердца, 

встречается при:

а)  систолической дисфункции левого желудочка;

б)  диастолической дисфункции левого желудочка;

в)  как при систолической, так и при диастолической дис-

функции левого желудочка.

5.  К определенным факторам риска ЛГ 1-й клинической группы 

относят:

а) ВИЧ-инфекцию;

б)  табакокурение; 

в)  прием антидепрессантов.

6.  В патогенезе ЛГ важную роль играют:

а)  эндотелиальная дисфункция с развитием тромбоза in situ;

б)  пролиферация интимы и гипертрофия гладкомышечных 

клеток;

в)  все перечисленное.

7.  Наиболее раннее клиническое проявление ЛГ:

а)  кашель;

б)  головокружение;

в)  одышка при физической нагрузке.

8.  Целью проведения острого теста с вазодилататорами явля-

ется оценка:

а)  структурного поражения миокарда и наличия рубцовых 

изменений; 

б)  обусловленных ими нарушений гемодинамики; 

в)  все перечисленное.

9.  Синдром Эйзенменгера является результатом:

а)  сброса крови слева направо;

б)  сброса крови справа налево или двунаправленного 

сброса;

в)  не зависит от системно-легочных шунтов.

10. Проба с вазодилататорами короткого действия считается 

положительной, если:

а)  среднее артериальное давление (АД) в ЛА снижается 

≥10 мм рт.ст. и достигает уровня ≤40 мм рт.ст. при условии, 

что сердечный выброс увеличивается или не изменяется;

б)  среднее АД в ЛА повышается ≥10 мм рт.ст. при условии, что 

сердечный выброс увеличивается или не изменяется;

в)  среднее АД в ЛА снижается ≥10 мм рт.ст. при условии, что 

сердечный выброс уменьшается.

11.  У больных ЛГ 1-й клинической группы IV ФК NYHA лекарствен-

ная терапия начинается с назначения:

а)  антагонистов рецепторов эндотелина;

б)  ингибиторов фосфодиэстеразы 5-го типа;

в)  комбинированной терапии.

12.  Блокаторы β-адренорецепторов могут быть назначены:

а)  пациентам всех клинических групп ЛГ;

б)  пациентам 1-й клинической группы ЛГ;

в)  пациентам 2-й клинической группы ЛГ.

Тестовые вопросы для самоконтроля
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