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Легочная гипертензия (Л Г) -  это 

прогрессирующим повышением легочного со 

легочной артерии (ДЛА), которое приводит к р; 

преждевременной гибели пациентов. Критерия> 

показатели среднего давления в легочной артериг 

30 мм рт. ст. при физической нагрузке. Наибе 

молодых женщин 30-40 лет, которые страдают эті

группа заболеваний, характеризующихся 

'судистого сопротивления (ЛСС) и давления в 

іазвитию правожелудочковой недостаточности и 

[И диагностики легочной гипертензии служат 

свыше 25 мм рт. ст. в состоянии покоя и свыше 

лее часто легочная гипертензия встречается у 

ім заболеванием в 4 рава чаще мужчин.

АГ)

дънои ткани

Классификация ЛГ

Клиническая классификация ЛГ (ESC/ERS, 2 )09)

1. Легочная артериальная гипертензия (J

1.1 Идиопатическая

1.2 Наследуемая

1.2.1 Мутация гена BMR2

1.2.2 Мутация гена ALKJ и гена, кодирующ 

гслеангиэктазией или без нее)

1.3 Индуцированная приемом лекарственных средств и токсинов

1.4 Ассоциированная с:

1.4.1 системными заболеваниями соедините

1.4.2 ВИЧ-инфекцией

1.4.3 портальной гипертензией

1.4.4 врожденными пороками сердца (систе

1.4.5 шистосомозом

1.4.6 хронической гемолитической анемией

1.5 Персистируюгцая ЛГ новорожденных

1.6 Легочная вено-окклюзионная болезнь и

2. Л Г’ вследствие патологии левых отдел

2.1 Систолическая дисфункция

2.2 Диастолическая дисфункция

2.3 Клапанные пороки

3. ЛГ вследствие заболеваний легких и/и

3.1 Хроническая обструктивная болезнь лег

3.2 Интерстициальные заболевания легких

3.3 Другие заболевания легких со см  ̂
нарушениями

го эндоглин (с наследственной геморрагической

ино-легочные шунты)

легочный капиллярный гемангиоматоз 

>в сердца

ли гипоксии

ких

шанными рестриктивными и обструктивными



3.4 I Іарушения дыхания во время сна

3.5 Синдром альвеолярной гиповентиляции

3.6 Высокогорная Л Г

3.7 Аномалии развития

4. Хроническая тромбоэмболическая ЛГ (

5. ЛГ неизвестного или смешанного генезй

5.1 Заболевания крови (миелопролиферативн

5.2 Системные заболевания (васкулить 

нейрофиброматоз)

5.3 Метаболические нарушения (болезни н; 

щитовидной железы)

5.4 Другие состояния со смешанным гене 

фиброзирующий медиастинит, хроническая поче

<ТЭЛГ)

ые, спленэктомия)

, саркаидоз, гистиоцитоз, лимфангиоматоз,

скопления гликогена, болезнь Гоше, заболевания

ом ЛГ (сдавление легочных сосудов опухолью, 

иная недостаточность у больных на гемодиализе) 

Различают прекапиллярную и посткапилляр|ную формы ЛГ.

Для прекаииллярной формы ЛГ характерна показатели ДЛАср. >25 мм рт. ст. по данным 

КПОС; давление заклинивания ЛА (ДЗЛА) <15 іѵім рт.ст., сниженный или нормальный сердечный 

выброс (СВ), что встреч при ЛАГ, ЛГ вследствие патологии легких, ХТЭЛГ, смешанных формах 

ЛГ. і Іосткапиллярная ЛГ с показателями ДЛА2^ мм рт. ст. и ДЗЛА>15 мм рт. ст. характерна для 

ЛГ вследствие патологии левых отделов сердца.

Этиология, патогенез

До настоящего времени точно не устан 

развитии патологических изменений в легочных 

Л Г фокусируются на четырёх основных патофи

1. вазоконстрикции

2. редукции легочного сосудистого русла

3. снижении эластичности легочных сосудов

4. облитерации легочных сосудов (тромбоз 

Основную роль играет повреждение э

нарушением баланса между сосудосуживаі- 

Высвобождение хемоаттрактантов повре» 

гладкомышечных клеток в интиму легочных 

способствует развитию тромбоза in situ, трансу 

из обычного ангикоагулянтного состояния и

>влены процессы, играющие пусковую роль в 

сосудах при ЛГ. Современные теории патогенеза 

иологических феноменах:

in situ, пролиферация гладкомышечных клеток), 

ідотелия и его дисфункция с последующим 

[щими и сосудорасширяющими веществами, 

денным эндотелием вызывает миграцию 

этериол; секреция вазоконстрикторных веществ 

ормируя состояние легочного сосудистого русла 

прокоагулянтное. В результате повреждение



эндотелия неуклонно прогрессирует и приво 

нарастанию сосудистой обструкции и облитераци 

1 Іроисходит повышенная пролиферация 

фиброблаетов, внеклеточного матрикса (коллагег 

крови больных с ЛГ повышается уровень п 

повышается метаболизм серотонина.

1 Іри исследовании вазоактивных субстаЖ 

тромбоксана и эндотелина-1, дефицит простацию ина и N0.

У большинства больных с семейной ЛГ, 

случаями ЛГ -  ИЛГ выявляется ассоциация с мут 

кодирующею рецептор типа II к протеину 

установлена патобиологическая взаимосвязь меж 

Обращает на себя внимание высокая частота 

(примерно 20% мутаций приводит к манифест; 

развития заболевания необходимы дополнител 

генов, кодирующих NO-синтазу, карбамил-фосф 

другие стимулы, ответственные за контроль р 

пациентов, а также в семьях с наследственн

Ослера-Вебера-Рандю) описаны мутации генов

установлены, однако взаимодействия этих 

, заболевания точно неизвестны. Наследст 

воздействием факторов риска, что приводит к и 

•' гладкомышечные, эндотелиальные, воспалите 

матриксе микроциркуляторного русла легких.

Дисбаланс между тромботически 

вазоконстриктивными факторами и механизм

антими тогенными, вазодилатирующими, способствует вазоконстрикции и тромбозам,

пролиферативным и воспалительным измене 

(приложение 1).

Именно эти механизмы ответственны з

сопротивления, перегрузке и декомпенсации пр;

[ит к ремоделированию легочных сосудов,

гладкомышечных, эндотелиальных клеток, 

а, эластина, фибронектина, тенасцина). Также в 

ровоспалительных цигокинов, в тромбоцитах

ций была показана повышенная продукция

а также у ряда больных со спорадическими 

ациями гена, локализующегося на 2 хромосоме и 

остного морфогенеза. Однако, до сих пор не 

цу генетическими нарушениями и развитием ЛІ . 

ИЛГ и низкая пенетрация при семейной ЛГ 

|лщи заболевания) и указывают на то, что для 

эные триггеры. Это может быть полиморфизм 

ат синтазу, синтез переносчиков серотонина, или 

эста легочных сосудистых клеток. У отдельных 

ой геморрагической телеангиэктазией (болезнь

рецепторов фактора некроза опухоли (3. активин

подобной киназы 1, эндоглина.

Таким образом, отдельные патобиологичфкие процессы в клетках и тканях больных ЛГ

механизмов в развитии и прогрессировании 

генная предрасположенностьреализуется под 

вменениям различных типов клеток (тромбоциты, 

іьные клетки), а также в экстрацеллюлярном

ми, митогенными, провоспалительными, 

ами обратного действия - антикоагулянтными,

теям в легочном микроциркуляторном русле

а развитие и прогрессирование патологических

обсгруктивных процессов в легочных сосудг х при ЛГ, увеличению легочного сосудистоп

івого желудочка, гибели больных.



Диагностика ЛГ
Стратегия выявления ЛГ предполагает пр> 

установления диагноза, клинического класса

оведение комплексного обследования с целью 

и типа, а также оценки функционального и

гемодинамического статуса пациентов. В соответствии с Российскими рекомендациями по 

диагностике и лечению ЛГ (2007) целесообраз

процесса:

1. Подозрение на наличие у больного ЛГ (пр

2. Верификация диагноза ЛГ.

3. Установление клинического класса ЛГ.

4. Оценка ЛГ (тип, функциональная способг

раннюю диагностику. Спектр клинических 

утомляемость, боли в области сердца, головокр)

Зно выделить четыре этапа диагностического 

дварительный диагноз).

ость боьных)

Все клинические симптомы ЛГ не являются патогномоничными, что часто затрудняет

симптомов (одышка, слабость, повышенная 

жения и синкопальные состояния) обусловлены,

главным образом, двумя основными причин* ми - нарушенным транспортом кислорода и

снижением сердечного выброса. Кроме того, ха 

кровохарканье.

На начальном этапе заболевание может прЛ 

физических нагрузках является наиболее частым 

Одышка инспираторного характера вы 

возникающей лишь при значительной нагрузке, 

течением болезни одышка прогрессивно нарас

наблюдается.

Боли в грудной клетке у пациентов ЛГ обіычно имеют неопределенный характер: давящие.

поющие, колющие, сжимающие; без четкого н 

до суток, усиливаются при физических 

нитроглицерина. У ряда пациентов с ЛГ о 

интенсивные приступообразные боли сжимак 

иногда иррадиирующие в левую лопатку и ле

провоцируемые физической нагрузкой. Обычі^ 

иногда до 20-25минут. Большинство больных 

сердца (при этом на ЭКГ злокачественные на 

чаще - синусовая тіахикардия).

эактерными симптомами ЛГ являются кашель и

текать бессимптомно, тем не менее, одышка при 

дебютом заболевания.

ажена в различной степени: от минимальной, 

до имеющей место даже в покое. Как правило, с 

тает. При этом приступов удушья обычно не

<рала, продолжительностью от нескольких минут 

нагрузках, обычно не купируются приемом 

гмечаются типичные приступы стенокардии - 

щего характера, локализующиеся за грудиной, 

зую руку, что может маскировать ишемическую

болезнь сердца и даже острый инфаркт миокарда

Более чем у половины больных ЛГ отмечаются головокружения и обмороки.

ая продолжительность обмороков до 2-5минут, 

жалуется на сердцебиения и перебои в работе 

рушения ритма как правило не регистрируются,



присоединением воспалительных изменений в леі 

с ЛГ) обычно возникает однократно, но может

Кашель отмечается у трети больных с ЛГ, связан, по-видимому, с застойными явлениями и

тромбоэмболиями в мелкие ветви легочной артерии, так и вследствие разрыва мелких легочных 

сосудов в связи с высокой ЛГ.

При физикальном осмотре пациентов с ЛГ

СВ - бледность кожи, холодные конечности, малый пульс, при длительном течении заболевания

наблюдается акроцианоз, изменение пальцев п 

«часовых стекол».

При аускультации с большой долей веро 

легких и сердца, а также выраженность ЛГ. X 

являются акцент II тона над легочной арте 

недостаточности, диастолический шум Грехем 

клапана ЛА).

При обнаружении тех или иных патологи 

необходимо провести ряд инструментальных об' 

ЭКГ выявляет признаки гипертрофии и 

гипертрофии правого предсердия (P-pulmonale) 

Гипертрофия правого желудочка выявляется у 8 

у 79% больных с ИЛГ. Учитывая, что чувствг 

специфичность 70%, ЭКГ не всегда является мет 

Основными рентгенологическими признака:

ких и бронхах. Кровохарканье (до 10% больных 

продолжаться несколько дней, связано как с

наиболее часто выявляются признаки снижения

о типу «барабанных палочек» и ногтей в виде

ртности можно установить наличие патологии 

арактерными аускультативными признаками ЛГ 

ией, пансистолический шум трикусиидальной 

Стилла (шум относительной недостаточности

еских изменений, указывающих на наличие ЛГ, 

следований.

перегрузки правого желудочка, дилатации и 

отклонение элесктрической оси сердца вгграво. 

7%, отклонение электрической оси сердца вправо 

тельность ЭКГ при ЛГ составляет лишь 55%, а 

одом скрининга в диагностике ЛГ. 

ми ЛГ являются выбухание ствола и левой ветви

легочной артерии, которые формируют в прямой проекции II дугу по левому контуру сердца,

отделов сердца. У большинства больных ИЛГ 

полей на периферии за счет обеднения легочного

КГ) считается наиболее ценным неинвазивным 

водиться в случае подозрения на ее наличие. У 

стей правого предсердия и правого желудочка, 

изменяется характер движения межжелудочковой 

арадоксально в сторону правого желудочка, 

ить скорость кровотока в сердце, что, в свою 

елить давление в ЛА.

Для выявления ВПС используются двумерная

расширение корней легких, увеличение правы 

отмечается повышение прозрачности легочных 

рисунка.

Трансторакальная эхокардиография (ЭХС 

методом диаг ностики ЛГ и всегда должна прс 

пациентов с ЛГ выявляется расширение поле 

утолщение передней стеггки правого желудочка, 

перегородки: в систолу она смещается п

Допплеровское исследование позволяет измер 

очередь, дает возможность неинвазивного onpej

ЭхоКГ позволяет выявить причины ЛГ.

ЭхоКІ, допплеровское и контрастное исследования. Внутривенное введение физиологического



раствора позволяет определить открытое овальн 

Для подтверждения наличия открытого овального 

перегородки, оценки его точного размера требуете 

Катетеризация правых отделов сердца пр 

оценки тяжести гемодинамических нарушений 

Необходимо оценивать следующие параметры: 

легочной артерии (систолическое, диастолическс 

артерии (ДЗЛА), сердечный выброс (методом т 

системно-легочных шунтов), АД, легочное и си 

кислородом артериальной и венозной крови (і 

си с тем но-легочн ых шу нтах).

Легочная артериальная гипертензия опредеі 

более 25 мм.рт.смт., в покое и более 30 при наі 

более 3 мм.рт.ст./л/мин. (единицы Вуда). Кате 

редких случаях, когда не удается измерить ДЗЛА 

Верификация диагноза ЛГ с помощью катет 

больных с мягкой ЛГ по данным допплеровског

определения тактики лечения. У больных с умеренной и тяжелой ЛГ проведение катетеризации

правых отделов сердца с определением гемоди 

прогноза.

С помощью острых фармакологических 

отделов сердца и легочной артерии можн 

антагонистами кальция. Для проведения 

вазодилататоры, воздействующие на малый 

ингаляционный оксид азота.

Положительная ОФІІ определяется при сн 

достижении абсолютной величины среднего

>е окно, дефект межпредсердной перегородки, 

окна или небольшого дефекта межпредсердной 

я проведение чреспищеводной ЭхоКГ.

)водится с целью верификации диагноза ЛГ, 

и проведения тестов на вазореактивность, 

давление в правом предсердии, давление в 

е, среднее), давление заклинивания в легочной 

рмодилюции или по Фику в случаях наличия 

:темное сосудистое сопротивление, насыщение 

также крови из верхней полой вены при

яется при среднем давлении в легочной артерии 

эузке, давлении ДЗЛА менее 15 мм.рт.ст., J1CC 

еризация левых отделов сердца необходима в

еризации правых отделов сердца необходима для 

о исследования, имеющих II и III ФК (ВОЗ) для

тамических показателей необходимо для оценки

іроб (ОФП) во время катетеризации правых 

) определить потенциальный успех лечения 

ОФП используются короткодействующие 

круг кровообращения: простагландин Е1 и

жжении среднего ДЛА более чем на 10 мм.рт.ст., 

ЦЛА менее 40 мм.рт.ст. при увеличении или

отсутствии динамики сердечного выброса.. Только четверть больных ИЛГ, которые имеют 

положительную ОФП, можно с успехом длительно лечить антагонистами кальция. Из-за 

возможных серьезных осложнений не следует назначать антагонисты кальция эмпирически, без 

проведения ОФГІ. У больных с хронической тромбоэмболией легочной артерии, врожденными

пороками сердца необходимо также оценивать 

терапии антагонистами кальция.

Традиционно ангиопульмонография сч 

показаний к эндартерэктомии. У больных

ОФП для определения потенциального успеха

ітается наилучшим методом для определения 

с подозрением на хроническую ТЭЛА, не



подтвержденную на ецинтиграфии легких, для р 

сосудистого целесообразно проведение ангиопулі 

правой и левой основных ветвей ЛА и анализом в 

Следующий этап диагностики направлен на 

этапе необходимо провести легочные функцио 

крови), венгилляционно- перфузионную сцинті 

аш иопульмонографию.

Исследование функции внешнего ды 

дыхательных путей или паренхиматозного зг 

обструктивные или рестриктивные изменения с

цагностики дистальных обструкций легочного 

монографии с селективным контрастированием 

множественных проекциях, 

определение клинического класса ЛГ. На этом 

тальные тесты (газовый состав артериальной 

графию легких, компьютерную томографию,

сания позволяет выявить вклад поражения 

болевания легких в развитие ЛГ: выявить

целью дифференциальной диагностики ЛГ и

уточнения тяжести поражения легких. Для боль ных ЛГ характерно уменьшение диффузионной

способности монооксида углерода (40-80% от

легочных объемов, нормальное или незначительно сниженное Ра02 и обычно сниженное из-за 

альвеолярной гипервентиляции РаС02. Наличие необратимой обструкции дыхательных путей 

свидетельствует в пользу ХОБЛ как причины гипоксической ЛГ. Сниженные легочные объемы и

диффузионная способность легких могут указыі 

легких. Проведение полисомнографии позволяет 

сна и эпизоды десатурации.

Вентиляционно-перфузионная сцинтиграі 

как абсолютно неизмененную картину, так и 

дефекты перфузии без нарушенной вентиляции 

диагностике клинического класса 4 - хроническс 

При этом дефекты перфузии обнаруживав: 

дифференциальной диагностике ИЛГ и хронической тромбоэмболии чувствительность

вентиляционно- перфузионной ецинтиграфии л 

100%. У больных с паренхиматозной болезнь 

дефектами вентиляции.

Компьютерная томография (КТ) играет 

JI1. Обеспечивая детальное изображение легс 

интерстициальные заболевания легких и

нормы), небольшое или умеренное снижение

ать на наличие интерстициального заболевания 

исключить обструктивные нарушения во время

фия легких -  у больных ЛГ можно обнаружить 

небольшие периферические субсегментарные 

Этот метод является наиболее информативным в 

й тромбоэмболии легочной артерии и ее ветвей, 

тся в долевых и сегментарных зонах. В

недостаточности может обнаруживаться феномен «матового стекла» и утолщение

интерлобулярных септ. Диффузное двусторонн 

мелких, плохоочерченных очаговых теней указь 

легочных полей, а также сердца и сосудов с 

просвета сосудов при внутривенном введении

гких составляет 90-100%, а специфичность 94-

о легких гіерфузионные дефекты совпадают с

важную роль в дифференциальной диагностике 

чной паренхимы, позволяет диагностировать 

мфизему. При застойной левожелудочковой

ре утолщение интерлобулярных септ, наличие 

вает на ЛКГА. КТ позволяет оценить состояние 

помощью контрастирования полостей сердца и 

50-120 мл контрастного вещества. КТ- картина



хронической тромбоэмболии - полная окклюзия

дефектов вследствие тромбозов или реканализоваі^ные тромбы.

Магнитно-резонансная томография (МР 

морфологических и функциональных изменений 

используется в рутинной практике. Главным 

(объемный) способ получения изображений без а

пространственное разрешение, а также отсутствие лучевой нагрузки, неинвазивность, 

естественный контраст от движущейся крови. Чаще всего МРТ используется при обследовании

пациентов с ИЛГ, тромбоэмболией легочной арте 

крови слева направо.

Больным ЛГ также необходимо проводит 

и общий анализы крови, исследовать коагул( 

протеина С для исключения тромбофилии, оц 

железы, определять титр антител к фосфолип 

кардиолигшну). Примерно треть больных ИЛГ 

антител (менее 1:80). Больные ЛГ с существенш

ЛА или ее ветвей, наличие эксцентрических

’) используется у больных с ЛГ для оценки 

ердца и легочного кровообращения, обычно не 

преимуществом метода является трехмерный 

этефактов от костей и легочных полей, высокое

на наличие системного заболевания соединительной ткани нуждаются в консультации 

ревматолога. Всем больным в обязательном порядке следует проводить тест на ВИЧ-инфекцию.

дзатели.

, гематокрита, лейкоцитов, тромбоцитов),

Анализы крови и иммунологические пок

- общий (уровень гемоглобина, эритроцитов

- биохимический (оценка функции почек, печени, содержания белка),

- иммунологический (антитела к кардиолипцну, волчаночный антикоагулянт),

- коагулограмма крови,

- гормоны щитовидной железы, ТТГ,

- серологический тест на ВИЧ

УЗИ внутренних органов позволяет 

портальную гипертензию. Использование цветов 

пассивную портальную гипертензию вследствие 

или вследствие возникновения транспеченочногс

Для оценки тяжести ЛГ и динамики клию 

необходима объективная оценка функциональн 

изучении толерантности к физическим нагрузкг 

ходьбы и кардиопульмональный нагрузочный те

Для определения тяжести легочной п  

недостаточностью сердечно-легочного кровообр

рии, врожденными пороками сердца со сбросом

рутинные лабораторные тесты: биохимический 

грамму, уровни D-димера, антитромбина III, 

нивать гормональную функцию щитовидной 

ідам (волчаночный антикоагулянт, антитела к 

имеют повышенный титр антинуклуклеарных 

повышенным титром антител или подозрением

надежно исключить цирроз печени и /или 

ой допплерографии позволяет дифференцировать 

правожелудочковой сердечной недостаточности 

венозного градиента при циррозе печени, 

ческого состояния на фоне проводимой терапии 

)й способности данной категории больных. При 

м наиболее часто используется тест 6-минутной 

;т с оценкой газообмена.

пертензии выделяют 4 класса пациентов с 

іщения.



I класс -  пациенты с легочной гипертенз 

Обычные нагрузки не вызывают появления голо; 

слабости.

II класс -  пациенты с легочной гипертені 

физической активности. Состояние покоя не 

физическая нагрузка сопровождается головокру|> 

слабостью.

III класс -  пациенты с легочной гипертензией, вызывающей значительное нарушение

^еская нагрузка сопровождается появлением 

слабости.

ртензией, сопровождающейся выраженными 

;летке, слабостью при минимальной нагрузке и

эдечнои недостаточности

физической активности. Незначительная физи 

головокружения, одышки, болей в грудной клетке

IV класс -  пациенты с легочной гип 

головокружением, одышкой, болями в грудной 

даже в состоянии покоя.

Факторы, влияющие на прогноз больных Jllp

• ФК (ВОЗ)

• Наличие признаков правожелудочковой се

• Толерантность к физическим нагрузкам

• Дистанция в тесте 6-минутной ходьбы

• Уровень пикового потребления кислорода

• ЭХОКГ- параметры

• Наличие перикардиального выпота

• Размеры правого предсердия, левого желуіочка

• Гемодинамические параметры (давление в правом предсердии, среднее давление в 

легочной артерии, сердечный выброс)

• Уровень сатурации венозной крови

• Данные ОФП

• Наличие гиперурикемии

• Уровень мозгового натрийуретического п< птида

• Уровень тропонина, норадреналина в плазме крови

• Уровень эндотелина-1 в плазме крови.

^ией без нарушения физической активности, 

зокружения, одышки, болей в грудной клетке,

ией, вызывающей незначительное нарушение 

вызывает дискомфорта, однако, привычная 

Жением, одышкой, болями в грудной клетке,

Лечение ЛГ

На протяжении многих десятилетий в леч< 

прогресс. Ситуация существенно изменилась 

увеличению числа контролируемых исследов

:нии больных ЛГ наблюдался крайне медленный 

в последние годы, благодаря значительному 

аний. Антагонисты кальция, антикоагулянты,



л
сердечные гликозиды, кислородотерапия в 

соответствующих рандомизированных исследоваі 

применяемую у больных ЛГ. Вместе с тем появі 

эффективность и безопасность которых доказана \ 

Для всех без исключения больных ЛГ актуаг

позволяет уменьшить риск возможного ухудшения течения заболевания вследствие влияния

пациенты с ЛГ должны избегать условий 

(ттомов, как выраженная одышка, синкопе, боли 

;ле еды, при неблагоприятном температурном 

поддерживать адекватное состояние скелетной 

ные физические нагрузки, не вызывающие 

чшению качества жизни и уменьшению тяжести

внешних факторов. В повседневной жизни 

возникновения таких потенциально опасных сим 

в груди. Запрещаются физические нагрузки по 

режиме. В то же время больным ЛГ следует 

мускулатуры, выполняя ежедневные дозирован 

вышеуказанных симптомов, что способствует ул) 

клинической симптоматики.

Гипоксия усугубляет вазоконтрикцию при ЛГ, поэтому во время полетов на авиатранспорте 

для больных с ЛГ необходимо обсужда|ь возможность проведения дополнительной 

кислородотерапии.

Беременность, роды, ЗГТ в постменопаузальном периоде связаны с повышенным риском

ухудшения течения заболевания и смертности 

рекомендациям Европейского общества к 

противопоказана, так как материнская смер 

репродуктивного возраста должны быть рекомег 

В случае беременности больная должна быть пре, 

и необходимости прерывания беременности.

Профилактика инфекционных заболеваний 

Следует рекомендовать пациентам вакцинироі 

Возникновение пневмонии усугубляет течение 

7% больных ЛГ.

Медикаментозное лечение.

Антикоагулянты и дезагреганты. По как

такими как сердечная недостаточность, 

предрасположенностью к тромботическим 

микроциркуляторном русле и эластических легоч 

Благоприятные эффекты ОАК у больных

настоящее время, несмотря на отсутствие 

ий, составляют стандартную терапию, широко 

ілись новые группы лекарственных препаратов, 

езультатами контролируемых исследований, 

ьны общие рекомендации, соблюдение которых

(ОАК) у больных ЛГ связаны с традиционными факторами риска венозных тромбоэмболий,

В соответствии с мнением экспертов ВОЗ, 

рдиологов больным с ЛГ беременность 

ность составляет 30-50%. Всем пациенткам 

дованы соответствующие методы контрацепции, 

дупреждена о высоком риске фатального исхода

Является крайне важной задачей для больных Л Г. 

ание от гриппа и пневмококковой инфекции. 

1Г и является причиной смертельных исходов у

ания для назначения оральных антикоагулянтов

малоподвижный образ жизни, а также 

изменениям в легочных сосудах 

ных артериях.

fir показаны в одноцентровых ретроспективных

исследованиях у больных ИЛІ и ЛГ, развившейся вследствие приема аноректиков. Целевой



уровень международного нормализованного o t h o l [i< 

других формах ЛГ решение о назначении О 

индивидуально на основании оценки соотношения

В качестве альтернативы варфарину у паци 

или непереносимости препарата, ранее предлагал 

15000-20000ЕД в сутки) до повышения акти 

времени в 1.5-1,7 раза по сравнению с нормой. В п 

практику новый класс антикоагулянтов - ни 

стандартного гепарина с молекулярным весо 

молекулярной массы существенно изменило фарі 

плазмы с ними не связываются, а это обеспечив; 

низкомолекулярных гепаринов в небольших дозах 

при фиксированной дозе. Наиболее доступным 

надопарин и эноксапарин. В течение 1-го месяца 

UAXa 1C 2 раза в день или эноксапарина 1мг/кг 

профилактические дозы: надопарин 7500 UAXa 

2раза.

Важно помнить о возможности назначе 

популярным препаратом из этой группы является 

в применении препарат, назначение которого ш| 

контроля. Предпочтительно использование 

кишечнорастворимой оболочкой, высвобождаемо 

минимуму риск ульцерогенного действия.

Диуретики. Мочегонные препараты позволз 

ЛГ и рекомендуются во всех случаях р 

рандомизированные исследования до настоящс 

конкретного препарата остается за клиницис 

титроваться во избежание резкого падения объеме 

давления. Применяются петлевые диуретики: фур' 

ЮОмг/сутки, торасемид 5-10мг/сутки. Целесооб^ 

альдостерона: спиронолактон 25-150мг. Во все

тщательно контролировать уровни электролитов к

Кислородотерапия. Большинство пациенте 

гипоксию в покое. Исключением являются пациен 

которых вследствие шунтирования крови

ения (МНО) при ИЛГ составляет 1,5-2,5. При 

ДК должно в каждом случае приниматься 

риск/эффективность, 

фнтов ЛГ с повышенным риском кровотечений 

эсь использовать небольшие дозы гепарина (до 

вированного частичного тромбопластиновоі о 

эследние годы успешно внедрен в клиническую 

жомолекулярные гепарины. Это фрагменты 

ѵі от 1000 до 10000 дальтон. Изменение 

іакокинетику препаратов: большинство белков 

іет отличную биодоступность при применении 

и предсказуемость антикоагулянтного эффекта 

гі низкомолекулярными гепаринами являются 

терапии применяются дозы надопарина 15000 

веса 2 раза в день, в последующем - меньшие 

ІС 1-2 раза в день и эноксапарин 20-40мгх1-

ния дезагрегантов больным ЛГ. Наиболее 

аспирин (кислота ацетилсалициловая), простой 

сопряжено с необходимостью лабораторного 

специальной формы аспирина, покрытой 

й в щелочной среде кишечника, что сводит к

ют улучшить клиническое состояние больных 

ізвития декомпенсации, хотя специальные 

го времени не проводились. Право выбора 

гами. Дозы диуретиков должны аккуратно 

циркулирующей крови и снижения системного 

>семид 20-120мг/сутки, кислота этакриновая 50- 

азно дополнительное назначение антагониста 

< случаях назначения диуретиков необходимо 

эови, а также состояние функции почек, 

в ЛГ имеют незначительную артериальную 

гы с ЛГ на фоне врожденных пороков сердца, у 

справа-налево развивается рефрактерная к



кислородотерапии гипоксемия. У ряда больных 

вторичное открытие овального окна. Эффектив

ингаляций кислорода (2л/мин.) показана у больных ЛГ на фоне ХОБЛ. При этом важно

поддерживать сатурацию крови на уровне не мене 

Сердечные гликозиды и инотроппые

желудочка при ЛГ является одним из важнейших механизмов развития и прогрессирования

сердечной недостаточности, поэтому инотропныс 

Внутривенное введение дигоксина больным 

сердечного выброса и сопровождается существ 

плазме крови. Сердечные гликозиды могут назна1 

больных ЛГ для урежения желудочкового ритма, 

терминальной стадии заболевания и в ряде случае

Антагонисты кальция. Вазоконтриктивная теория патогенеза ЛГ базируется на присутствии

гипертрофии медии в легочных артериях и артер 

сопротивления при назначении вазодилататоров. 

при назначении вазодилататоров, в частность 

клинически значимого снижения давления в лего1 

Благоприятные клинические и прогно 

применяемых в высоких дозах больным ЛГ с п 

одно центровых нерандомизированных исследова 

в настоящее время относятся дигидропиридинові 

Выбор препарата определяется исходной

частотой сердечных сокращений в покое менее 80 ударов в минуту следует рекомендовать 

антагонисты кальция дигидропиридинового ряда. Амлодипин является препаратом выбора для 

пациентов ЛГ с явлениями правожелудочково]\ сердечной недостаточности. Суточные дозы 

препаратов, доказавшие эффективность, достаточно высокие: для нифедипина -  120-240 мг, для

амлодипина -  до 10-15мг. При относительной 

покое более 80 ударов в минуту) следует отдать п 

Титрование дозы препарата должно провод*

с выраженной гипоксемией обнаруживается 

тость длительных (до 12-15 часов в сутки)

90%.

препараты. Снижение сократимости правого

препараты могут быть показаны больным ЛГ. 

ИЛГ способствует некоторому повышению 

гнным уменьшением уровня норадреналина в 

аться в редких случаях мерцательной аритмии у 

Добутамин у больных ЛГ используется лишь в 

р позволяет достичь стабилизации состояния.

максимально переносимой. Иногда системная гипотония, отеки голеней и стоп препятствуют 

увеличению дозы. Назначение дигоксина и/ил 

справиться с побочными эффектами антагонистов 

1 ерапия антагонистами кальция показе 

л/мин/м2 и/или сатурацией 02 венозной крови более 63% и/или давлением в правом предсердии 

менее 10 мм.рт.ст. и с положительным ответом г

юлах, а также снижении легочного сосудистого 

Очевидно, только у меньшей части больных ЛГ 

антагонистов кальция, возможно достичь 

ной артерии.

'тические эффекты антагонистов кальция, 

шожительной острой пробой, были показаны в 

шях. К числу рекомендованных для лечения ЛГ 

,іе антагонисты кальция и дилтиазем. 

частотой сердечных сокращений. Пациентам с

тахикардии (частота сердечных сокращений в 

эедпочтение дил гиазему.

тся постепенно в течение нескольких недель до

диуретиков в некоторых случаях позволяет 

кальция.

на: пациентам с сердечным индексом более 2,1

а острое назначение вазодилататора. Пациенты,



наилучшим образом реагирующие на назначение антагонистов кальция, как правило,

лгерии и легочного сосудистого сопротивлениядемонстрируют снижение давления в легочной аі 

до 50% от исходного, часто- нормальных значение

У пациентов с сердечным индексом более 2, 

более 63% и/или давлением в правом предсерди 

пробой успех назначения вазодилататора маловер* 

При сердечном индексе менее 2,1 л/мин/м2 

и/или давлением в правом предсердии более 

противопоказаны.

Простаглапдины. Простагландины -  пе 

вазодилатирующего обладают антиагрегантным 

липидных соединений уникальной структуры, о 

кислоты. В физиологических условиях они 

функций, в том числе участвуют в регуляции сос) 

IІростагландин El -  вазодилатирующий п

антипролиферативным действием, который первым показал эффективность при лечении больных 

ЛГ. Благодаря очень короткому периоду полувыіедения (3-5 мин) возможно быстрое титрование

дозы до максимальной, и при необходимости і 

препарата. 90% препарата инактивируется в ле 

поступление в большой круг кровообращения 

выраженной артериальной гипотонии..

Наличие антиагрегантного эффекта делаеті

выраженных нарушений в системе гемостаза у больных ЛГ. Препарат назначается внутривенно в 

виде инфузии со скоростью 5-30нг/кг/мин. Курковое лечение препаратомв суточной дозе 60-80

л/мин/м2 и/или сатурацией 02 венозной крови

і менее Юмм.рт.ст. и с отрицательной острой 

)ятен и может вызвать побочные эффекты. 

i/или сатурацией 02 венозной крови менее 63% 

Юмм.рт.ст. антагонисты кальция абсолютно

спективная группа препаратов - помимо 

антипролиферативным действием. Это группа 

разуемых из единого субстрата арахидоновой 

вляются медиаторами многих биологических 

Ідистого тонуса, 

остагландин, обладающий антиагрегантным и

мкг в течение 2-3 недель проводится на фоне дли 

Простациклин -  мощный эндогенный ваз 

эффектов -  антиагрегационным, антнпроли 

направлены на предотвращение ремоделирован 

эндотелия и гиперкоагуляции.

Илопрост — химический стабильный анало| 

приема внутрь и ингаляционного использования 

Илопрост был изучен в 12-недельном 

рандомизированном исследовании 207 пациенте 

ЛАГ, связанной со спектром склеродермическг 

или ЛГ, связанной с неоперабельной хро

южно почти моментально остановить действие 

гких, поэтому при внутривенном введении его 

крайне мало, вследствие чего не отмечается

простагландин Е1 привлекательным с учетом

гельной терапии антагонистами кальция, 

здилататор с целым спектром дополнительных 

феративным и цитопротективным, которые 

і я  легочных сосудов: уменьшение повреждения

простациклина для внутривенного применения, 

аэрозольной форме.

мультицентровом плацебо-контрол ируекюм 

в с функциональным классом III и IV с ИЛАГ, 

х болезней или аппетит-супрессивных средств, 

шческой тромбоэмболической болезнью. Это



ние теста 6МПТ по крайней мере на 10% в 

бочные эффекты ингаляционного илопроета 

оль в челюстях. Илопрост был одобрен FDA в

исследование использовало новую сложную к 

класса но крайней мере на 1 уровень и улучш 

отсутствии клинического ухудшения. Частые п 

включают кашель, головную боль, гиперемию и 

2004 г. для функционального класса III и IV ЛАГ.

Антагонисты рецепторов эндотелина. Эндотелин-1 (ЭТ-1) — это пептид эндотелиальн 

происхождения, характеризующийся мощным вг зоконтрикторным и митогенным свойствам 

отношении гладкомышечных клеток. ЭТ-1 связ 

(ЭТА), локализующимися на гладкомышечных 

эндотелиальных и гладкомышечных клетках 

гладкомышечных клеток вызывает вазоконстрикі 

рецепторов способствует клиренсу ЭТ-1 в ле 

освобождению простациклина. Исследования эк

его роль в патогенезе ЛГ, однако не устапові ено, является ли повышенная продукция

причиной или следствием ЛГ [6]. Активация 

обоснованием для использования антагонистов 

рецепторы или одновременно оба типа рецепторе

нечную точку: улучшение функционального

эго 

л в

лвается с двумя типами рецепторов - типа А 

слетках и типа В (ЭТВ), локализующимися на 

Активация ЭТА- и ЭТВ-рецепторов 

орный и митогенный эффект. Стимуляция Э1ГВ- 

ких, увеличению продукции оксида азота и 

прессии ЭТ-1 в легочной ткани подтверждают

Бозентан - первый препарат из класса антагонистов рецепторов к ЭТ, блокирующий оба типа

рецепторов. В рандомизированных исследовс: 

способность улучшать толерантность к физт 

эхокардиографические параметры.

Препарат в настоящее время рекомендов

врожденных системно-легочных шунтов и синдроме Эйзенменгера. Начальная доза бозен

составляет 62,5 мг 2 раза в сутки. Спустя 4 неде 

сутки.

Оксид азота и ингибиторы фосфодиэстс 

вазодилататор, селективно действующий на сос 

образуется из Г-аргинина под действием кальц

альвеолярную мембрану, оксид азота попадает 

повышая уровень циклического гуанозин-фосфа|га (цГМФ), который инициирует каскад реак 

приводящих в конечном счете к снижению тоцуса гладкой мускулатуры сосудов. Затем о 

азота поступает в системный кровоток, 

оксигемоглобином с образованием метгемоглобі

системы эндотелина у больных ЛГ является 

рецепторов к эндотелину, блокирующих ЭТА- 

в-ЭТАи ЭТВ.

ниях у больных ЛГ он продемонстрировал 

ческим нагрузкам, ФК, гемодинамические и

ан для больных с ІІФК и при ЛАГ на фоне

Г-1

та доза должна увеличиваться до 125 мг 2 ргіза в

ѵазы типа 5. Оксид азота- мощный эндогегный 

уды малого круга кровообращения. Оксид езота 

та-зависимой N 0 -  синтазы. Диффундируя через 

в гладкомышечные клетки артерий и аргер

где инактивируется путем связывани

на и нитратов. При ЛГ нарушается синтез оксида 

азота. В клетках эндотелия больных ИЛГ при і ;ммуногистохимических исслдеованиях показано 

снижение экспрессии эндотелиальной NO-синта' ы.

тана

иол,

ций,

ксид

с



В 80-е годы ингаляционный оксид азота испо 

реактивности легочных сосудов и выявления бс 

вазодилататоров. Описаны случаи длительного

аляций оксида азота максимально до 1,5 лет у больных ИЛГ.ИНГ£

Силденафил - мощный селективный инг 

деградацию цГМФ, вызывает снижение легочн 

правого желудочка. К настоящему времени уже 

переносимость и эффективность силденафила 

клинических исследованиях силденафил примеш. 

вызывал улучшение гемодинамики и толерантт 

Описаны редкие побочные эффекты препарата- 

нарушения зрения, диспепсия. Силденафил рекоі\ 

стандартная медикаментозная терапия. Другой д

настоящее время проходит клинические исследо

FDA для лечения эректильной дисфункции. Одн<[ко, это требует дополнительных исследован^ 

пациентов с ЛАГ.

Комбинированная терапия. Использован 

лекарственных препаратов, воздействующих н< 

является чрезвычайно привлекательным под ходом. При этом возможно одновременное 

назначение двух препаратов либо присоединение второго или третьего препарата к

предшествующей терапии, которая оказалась нех 

Возможности использования комбинации б 

у больных ИЛГ и ЛГ на фоне коллагеновых 

исследуются в рандомизированных исследовани

Хирургическое лечение. Включает предсердную септостомию, тромбэндартерэктомию,

трансплантацию легких и комплекса сердце-легк 

Предсердная септостомия 

перегородке, стала применяться у больных с г 

после наблюдений Rozkovec и соавт. о том, что 

окна имеют лучшую выживаемость, чем те, у і 

Создание сброса крови справа- налево позв( 

улучшить функцию правого желудочка, увелич 

выброс, что приводит к уменьшению ча< 

толерантности к физической нагрузке. Однако с 

артериальной гипоксемии и, как следствие, у

льзовался с целью проведения ОФП для оцеп 

дьных с потенциально позитивным эффект 

эффективного и безопасного применеі

ки

ом

ИЯ

ібитор фосфодиэстеразы тип 5, предотвращая 

ого сосудистого сопротивления и перегрузки 

накоплены данные, демонстрирующие хорошую 

у больных с ЛГ различной этиологии. В 

лея в разовых дозах 25-100мг 2-3 раза в день и 

ости к физическим нагрузкам у больных |Ш 

головная боль, заложенность носа, прилйвы, 

іендуется больным ЛГ, у которых неэффекти вна 

олыпе действующий ингибитор PDE, tadalaf 1, в 

іания. Как sildenafil, tadalafil был одобрен ргнее

и у

те для лечения пациентов ЛГ комбинации

различные патофизиологические механи

остаточно эффективной [8].

озентана с простагландинами или силденафйлом 

сосудистых заболеваний со II и III ФК (ВОЗ) 

х.

ие.

о есть создание перфорации в межпредсердной 

равожелудочковой сердечной недостаточностью 

больные ИЛГ с вторичным открытием овальною 

оторых межпредсердная перегородка сохранена, 

•ляет снизить давление в правом предсердии, 

іть преднагрузку левого желудочка и сердечный 

тоты головокружений, синкопе, повышению 

учетом риска возникновения опасной для жизни 

зеличения смертности, особенно у больных с

мы,



ав

тяжелой правожелудочковои недостаточностью 

показана при неэффективности всех видов медик 

этап перед трансплантацией легких.

Предсердная септостомия рекомендована 

синкопе или рефрактерной к терапии праі 

Смертность больных при проведении предсердног 

Тромбэндартерэктомия. Данный вид 

тромботической обтурацией проксимальных от 

ОЛСС, улучшить систолическую функцию гір 

нагрузкам, увеличить продолжительность жизни 

Тромбэндартерэктомия показана пациентам 

относительно невысоком ДЛА).

Основным противопоказанием к проведен] 

поражение паренхимы лёгких (ОФВ1 < 30%).

Трансплантация легких или комплекса 

неконтролируемом исследовании было показа? 

проведенных трансплантаций одного или обоих 

составила 55 и 45% соответственно. Операщ 

комплекса сердце-легкие проводятся у боль 

трансплантация одного или обоих легких м< 

мсжпредсердной или межжелудочковой пер 

трансплантации одного или обоих легких у б( 

зависимости от клинической ситуации оправдано 

центров предпочитают выполнять билатеральную 

числом послеоперационных осложнений.

Трансплантация комплекса сердце-легкие 

терминальной стадией сердечной недостаточное 

сердца, при дефекте межжелудочковой перегоро/

кровообращения, предсердная септостом 

іментозного лечения или как подготовительн

ИЯ

ый

ми

с

ольным ЛГ с III и IV ФК (ВОЗ) с часты 

фожелудочковой сердечной недостаточности, 

септостомии составляет 5-15%. 

хирургического лечения больных ЛГ 

Ьелов легочных артерий позволяет уменьшить 

юго желудочка, толерантность к физическим 

вольных.

с ТЭЛА, ИБС, клапанными пороками, ИЛГ (при

но тромбэдаргерэктомии является выраженное

егкие-сердце . В единственном проспективном 

о, что 3-х и 5-летняя выживаемость после 

легких, комплекса сердце-легкие у больных ЛГ 

и трансплантации одного или обоих легких, 

тых ИЛГ [3]. При синдроме Эйзенменгера 

іжет комбинироваться с коррекцией дефекта 

егородки. Показатели выживаемости после 

'льных ЛГ практически одинаковы, поэтому в 

использование любого подхода. В большинстве 

ю трансплантацию легких в связи с меньшим

цоказана больным с синдромом Эйзенменгера и 

ги кровообращения, в случае сложных пороков 

ки.
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