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Идиопатическая лёгочная гипертензия – редкое
заболевание неизвестной этиологии, характеризую-
щееся выраженным повышением лёгочного сосуди-
стого сопротивления и давления в лёгочной
артерии, часто прогрессирующим течением с быст-
рым развитием декомпенсации правого желудочка
и фатальным прогнозом. Был проведен ретроспек-
тивный анализ историй болезней 4 пациентов с
идиопатической лёгочной гипертензией, наблюдав-
шихся в период с 2011 по 2016 год в Амурской
областной клинической больнице. Авторы отме-
чают, что, несмотря на редкость данного заболева-
ния, необходимо постоянно помнить о
идиопатической легочной гипертензии при возник-
новении у пациентов одышки неясной этиологии и
назначать эхокардиографию с определением давле-
ния в лёгочной артерии в покое и при физической
нагрузке.

Ключевые слова: идиопатическая лёгочная гипер-
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Idiopathic pulmonary hypertension is a rare disease
of unknown etiology characterized by a marked in-
crease in pulmonary vascular resistance and pul-
monary artery pressure, with often progressive course
and rapid development of the right ventricle decompen-
sation and fatal prognosis. Retrospective analysis of
case histories of 4 patients with idiopathic pulmonary
hypertension was conducted in the period from 2011 to
2016 in the Amur Regional Clinical Hospital. Despite
the rarity of this disease, it is necessary to remain aware
of idiopathic pulmonary hypertension in the event of
dyspnea of unclear etiology and prescribe echocardio-
graphy with  measurement the pressure in the pul-

monary artery at rest and under physical load.
Key words: idiopathic pulmonary hypertension, diag-

nostics, treatment.

В 1901 году аргентинский врач Abel Ayerza со-
общил о случае склероза лёгочных артерий, сопровож-
давшемся цианозом, одышкой, эритроцитозом. Два его
ученика – F.Arrilaga и P.Escudero впоследствии назвали
этот синдром болезнью Аэрза. Идиопатическая лёгоч-
ная гипертензия (ИЛГ) – редкое заболевание неизвест-
ной этиологии, характеризующееся выраженным
повышением лёгочного сосудистого сопротивления и
давления в лёгочной артерии, часто прогрессирующим
течением с быстрым развитием декомпенсации пра-
вого желудочка и фатальным прогнозом. ИЛГ диагно-
стируют при среднем давлении в легочной артерии
более 25 мм рт. ст. в покое и более 30 мм рт. ст. при фи-
зической нагрузке, нормальном давлении заклинива-
ния в легочной артерии (до 10-12 мм рт. ст.) и
отсутствии возможных причин легочной гипертензии
(заболеваний сердца, легких, рецидивирующей ТЭЛА
и др.) [3]. 

ИЛГ относится к числу орфанных заболеваний [4].
Заболеваемость составляет 1-2 случая на 1 млн взрос-
лого населения по разным источникам [1, 5]. По дру-
гим данным показатели заболеваемости ИЛГ
колеблются в пределах 2,4-5,9 случая на 1 млн взрос-
лого населения в год [4]. Женщины болеют в 1,7 раза
чаще, чем мужчины. Приблизительно у 10% пациентов
с ИЛГ есть больные родственники. Средний период от
начала заболевания до установления диагноза состав-
ляет около 2 лет, а средняя выживаемость с момента
диагностики заболевания – 2,8 года [1, 4].

В 50% случаев семейной лёгочной гипертензии и в
25% спорадических случаев лёгочной гипертензии от-
мечают связь с геном, кодирующим рецептор белка 2
типа костного морфогенеза, хромосома 2 (BMPR2) [7,
10]. Носительство мутантного гена сопровождается из-
менениями ангиогенеза, сосудистой дифференциации,
органогенеза легких и почек. Характерен аутосомно-
доминантный тип наследования с генетической анти-
сипацией, а также отмечают феномен неполной
пенетрации [4, 8]. 

Основными патофизиологическими механизмами
развития ИЛГ являются вазоконстрикция, редукция ле-
гочного сосудистого русла, снижение эластичности ле-
гочных сосудов, облитерация легочных сосудов
(тромбоз in situ, пролиферация гладкомышечных кле-
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ток). В их основе лежит дисфункция или повреждение
эндотелия с последующим развитием изменений в
стенке сосудов системы легочной артерии. Обструк-
тивные процессы в легочных сосудах служат причиной
повышения легочного сосудистого сопротивления, вы-
зывая перегрузку правого желудочка. Таким образом,
при ИЛГ наследственная предрасположенность реали-
зуется под воздействием внешних факторов, приводя к
изменениям различных типов клеток, а также наруше-
ниям в экстрацеллюлярном матриксе микроциркуля-
торного русла лёгких [3, 11].

Клиническая картина ИЛГ представлена симпто-
мами: одышка инспираторного характера (наиболее по-
стоянный и часто первый симптом) – 98%, боль в
грудной клетке, не купирующаяся приемом нитрогли-
церина, головокружение и обмороки – 50-60%, перебои
в работе сердца – 60-65%, кашель – 35%, кровохар-
канье – 10% [3, 8].

При физикальном обследовании часто выявляют ак-
роцианоз, выраженный в различной степени. При дли-
тельном течении болезни возникают изменения фаланг
пальцев по типу «барабанных палочек» и ногтей в виде
«часовых стекол». При развитии правожелудочковой
сердечной недостаточности обнаруживают набухшие
шейные вены, гепатомегалию, периферические отеки,
асцит. При аускультации сердца определяют акцент II
тона над легочной артерией, шум трикуспидальной ре-
гургитации (систолический) или регургитации через
клапан лёгочной артерии (диастолический) [1, 7]. 

Для патогенетической терапии ИЛГ применяются:
простагландин Е1 (эпопростенол, илопрост), антагони-
сты рецепторов эндотелина (бозентан), оксид азота, ин-
гибиторы фосфодиэстеразы типа 5 (силденафил),
антагонисты кальция (нифедипин, амлодипин) [6, 9].
При назначении антагонистов кальция необходимо
учитывать величину сердечного индекса, сатурацию
венозной крови, давление в правом предсердии и ре-
зультат острой пробы в ответ на назначение вазодила-
татора. Терапию антагонистами кальция следует
назначать больным, отвечающим на применение вазо-
дилататоров, так как только у 10-25% больных ИЛГ от-
мечается положительная проба с вазодилататорами [1].

Хирургическое лечение ИЛГ заключается в прове-
дении предсердной септостомии, пересадке лёгкого
(или обоих лёгких), пересадке комплекса сердце-лёг-
кие [4].

Материалы и методы исследования

Был проведен ретроспективный анализ историй бо-
лезни пациентов с ИЛГ, наблюдающихся в период с
2011 по 2016 гг. в Амурской областной клинической
больнице (АОКБ). За этот период в АОКБ стационар-
ное лечение получали 4 пациента с диагнозом ИЛГ.
Возраст больных варьировал от 19 до 43 лет, средний
возраст составил 32,5±8,7 года. В 3 (75%) случаях это
были женщины, летальный исход наступил у 2 (50%)
больных. 

К сожалению, для статистической обработки дан-
ных недостаточно, поэтому можно лишь провести

сравнение случаев ИЛГ, суммировать клинические, фи-
зикальные и данные дополнительных методов иссле-
дования.

Результаты исследования

Все больные ИЛГ были городскими жителями, в
том числе трое из Белогорска и один из Благовещенска,
двое из проживающих в Белогорске были родственни-
ками (мать и сын). Длительность симптоматики до по-
становки диагноза  варьировала от 6 месяцев до 2 лет,
в среднем 1,6±0,64 года, при этом выживаемость в слу-
чаях с летальным исходом составила 2 года. Одышка
(как в положении лежа, в покое, так и при незначитель-
ной физической нагрузке), головокружение, общая сла-
бость, снижение аппетита наблюдались во всех случаях
заболевания (100%). Отёки нижних конечностей, арте-
риальная гипотония имели место у трёх пациентов
(75%). Учащенное сердцебиение, дискомфорт в обла-
сти сердца, кровохарканье, снижение массы тела, тя-
жесть в правом подреберье отмечены у двух
заболевших (50%). Периодические боли в коленных су-
ставах, артериальная гипертония, сухой кашель при-
сутствовали в одном случае из четырех (25%).

До поступления в АОКБ и после выписки пациенты
были обследованы и в других клиниках: Клинике кар-
диохирургии ФГБОУ ВО Амурской ГМА Минздрава
России; Благовещенской городской клинической боль-
нице; Дальневосточном научном центре физиологии и
патологии дыхания (г. Благовещенск); Научно-иссле-
довательском институте патологии кровообращения
(НИИПК) им. Е.Н.Мешалкина (г. Новосибирск); На-
учном центре сердечно-сосудистой хирургии (НЦ
ССХ) им. А.Н.Бакулева; Федеральном научном центре
трансплантологии и искусственных органов
(ФНЦТИО) им. акад. В.И.Шумакова (г. Москва). Ис-
ключались: врожденные пороки развития (открытый
артериальный проток, аномальный дренаж лёгочных
вен), саркоидоз, истинная полицитемия, но диагноз
ИЛГ был подтвержден.

Из сопутствующих заболеваний встречались хро-
нический гастрит, мочекаменная болезнь, хронический
пиелонефрит латентного течения, хронический холе-
цистит, ХОБЛ, нозокомиальная двусторонняя пневмо-
ния, хронический вирусный гепатит В, первичный
гипотиреоз в 1 (25%) случае. 

В анамнезе имело место курение у 3 пациентов
(75%). При физикальном осмотре у 4 пациентов (100%)
был выявлен выраженный акроцианоз, у 3 больных
(75%) – сердечный горб. Частота дыхательных движе-
ний при поступлении была от 17 до 33, в среднем
26,5±6,5 в минуту. Аускультативно определялось же-
сткое дыхание с рассеянными сухими хрипами в 2 слу-
чаях с летальным исходом (50%). Границы
относительной сердечной тупости были смещены
вправо от 1,0 до 2,0 см во всех случаях (100%). Тоны
сердца были ритмичными и приглушенными, выслу-
шивался систолический шум в проекции трикуспи-
дального клапана, акцент II тона над лёгочной артерией
у всех больных (100%), систолический шум во всех



БЮЛЛЕТЕНЬ Выпуск 64, 2017

90

точках аускультации и расщепление II тона над лёгоч-
ной артерией – у 2 пациентов (50%). Частота сердеч-
ных сокращений составляла на момент поступления от
93 до 100, в среднем 98,75±3,4 удара в минуту у всех
пациентов (100%). Гепатомегалия имела место у 3
больных (75%). 

Данные клинического анализа крови больных пред-
ставлены в таблице 1. В 2 (50%) случаях наблюдался
эритроцитоз, замедление скорости оседания эритроци-
тов (СОЭ). 

Данные биохимического анализа крови представ-
лены в таблице 2. В 3 случаях (75%) отмечались гипер-
билирубинемия (общий – 34,92±13,8 мкмоль/л, прямой
– 13,7±10,9 мкмоль/л, непрямой – 21,2±4,5 мкмоль/л)
за счет обеих фракций, повышение уровня аминотран-
сфераз (АлАт – 48,43±11,7 ЕД/л, АсАт – 63,85±28,9
ЕД/л), дыхательный и респираторно-метаболический
ацидоз, выраженная гипоксемия – парциальное давле-

ние кислорода (РО2) 16±4,3 мм рт. ст., парциальное дав-
ление углекислого газа (РСО2) 45,3±9,62 мм рт. ст. 

Данные эхокардиографии представлены в таблице
3. У всех 4 пациентов (100%) определялось увеличение
давления в лёгочной артерии от 52 до 140 мм рт. ст., на-
блюдалась гипертрофия передней стенки правого же-
лудочка до 8,5±2,2 мм, а наибольшая регургитация
была на трикуспидальном клапане.

Из патогенетической терапии ИЛГ для снижения
давления в лёгочной артерии все пациенты получали
на стационарном этапе только группу антагонистов
кальция.

Исходы наблюдаемых случаев: у 2 больных (50% )
– летальный, у 1 пациента (25%) – успешная пересадка
лёгких, в 1 случае (25%) – выписка с улучшением, по-
лучает на амбулаторном этапе патогенетическую тера-
пию риоцигуатом.

Таблица 1 
Данные клинического анализа крови у пациентов с ИЛГ (n=4)

Показатели
Пол пациентов

женский женский мужской мужской
Эритроциты, 1012/л 4,78 5,32 5,5 6,46
Гемоглобин, г/л 134 175 161 192
Лейкоциты, 109/л 5,9 10,9 10,4 7,99
Тромбоциты, 109/л 215 200 233 193

СОЭ 7 мм/ч 
(метод Панченкова)

1 мм/ч 
(метод Панченкова)

1 мм/ч 
(метод Панченкова)

2 мм/30 мин 
(метод Вестергрена)

Таблица 2
Данные биохимического анализа крови у пациентов с ИЛГ (n=4)

Билирубин, мкмоль/л АсАт, 
ЕД/л

АлАт, 
ЕД/л КЩС крови РСО2,

мм рт. ст
РО2,

мм рт. стобщий прямой непрямой

36,0 11,1 24,9 39 45 Компенсированный 
дыхательный алкалоз 30 19

55,9 32,2 23,7 65 51 Декомпенсированный 
смешанный ацидоз 45 16

17,6 4,2 13,4 54 130 Субкомпенсированный
дыхательный ацидоз 55,5 9

30,18 7,31 22,87 35,72 29,42
Субкомпенсированный

респираторно-
метаболический ацидоз

51 20

Таблица 3
Данные эхокардиографии у пациентов с ИЛГ (n=4)

Расчетное
давление в 
легочной 
артерии, 
мм рт. ст.

Передняя
стенка

правого 
желудочка,

мм

Фракция
выброса 
левого 

желудочка

Правое
предсердие,

мм

Правый 
желудочек,

мм

Регургитация (степень)

Трикуспи
дальная Лёгочная Митраль

ная
Аорталь

ная

140 7 72 51×58 40 III II - -

89 12 86 49 III II I -

52 6 58 48×50 56 III-IV I I I

52 9 64 47×51 47 I-II II I I
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Представляет интерес следующий случай ИЛГ. 
Пациент, мужского пола, 19 лет.  Находился  на

лечении в кардиологическом отделении АОКБ с
21.10.13. по 11.11.13. Поступил  с жалобами на одышку
при минимальной физической нагрузке (ходьба до 100
м), слабость, головокружение, снижение аппетита,
снижение АД до 90 и 60 мм рт. ст., чувство диском-
форта в области сердца, отёки голеней и стоп.

С мая 2013 года стала беспокоить одышка при ми-
нимальной физической нагрузке (ходьба до 100 мет-
ров). С августа впервые на ЭКГ зарегистрированы
признаки гипертрофии миокарда  правого желудочка,
направлен на дообследование. По данным ЭХОКГ вы-
явлено: трикуспидальная недостаточность, тяжелая
по объему, выраженная дилатация правых камер
сердца, гипертрофия правого желудочка, нечетко про-
слеживается связь правых легочных вен с левым пред-
сердием − сложилось впечатление о первичной
легочной гипертензии. Наследственный анамнез отя-
гощен − мать умерла от ИЛГ [2]. В октябре − кон-
сультация кардиохирурга, выставлен диагноз:
Первичная легочная гипертензия, ХСН IIА степени.
Оперативное лечение не показано. Принимал верошпи-
рон, панангин. 

На фоне проводимой терапии в стационаре сохра-
нялся акроцианоз, одышка возникала при ходьбе до 50
метров, появились слабость, отеки стоп. Больному ре-
комендовано проведение дорогостоящей специфиче-
ской терапии по данной патологии (силденафил,
бозентан, илопрост, инспра). Препараты не получал
(оформление заявки, регистрация по орфанному забо-
леванию). Были направлены документы в НИИПК им.
Е.Н.Мешалкина, НЦ ССХ им. А.Н.Бакулева – в опера-
тивном лечении было отказано.

Госпитализация в кардиологическое отделение
АОКБ (19.02.2014. − 4.04.2014). Состояние при по-
ступлении тяжелое по основному заболеванию, об-
условлено наличием признаков сердечно-лёгочной
недостаточности. Иктеричность кожи и склер от-
сутствует. Периферические отёки голеней и стоп. В
отделении пациенту проведены курсы антибактери-
альной, гастропротективной, заместительной белко-
вой терапии, коррекция водно-электролитных
нарушений. Выполнялась активная дегидратация. До-
стигнуто умеренное повышение толерантности к фи-
зической нагрузке, регрессировали отёки нижних
конечностей, значительно уменьшился асцит, регрес-
сировал гидроторакс. 

С целью обследования и решения вопроса о возмож-
ности радикального лечения основного заболевания
путём трансплантации сердечно-легочного комплекса
был госпитализирован во ФНЦТИО им. акад. В.И.Шу-
макова, где 4 февраля 2015 года выполнена операция –
двусторонняя последовательная трансплантация лёг-
ких. После трансплантации лёгких вся симптоматика
регрессировала. В настоящее время пациенту разре-
шена физическая нагрузка и подъем тяжестей менее
5 кг. Определена инвалидность I группы. Принимает
програф под контролем концентрации препарата в

крови. 

Обсуждение результатов исследования

По сравнению с литературными данными в нашем
наблюдении среди лиц, страдающих ИЛГ, женщины в
большей степени преобладали над мужчинами в соот-
ношении 3:1. Возможно, это связано с небольшим чис-
лом пациентов.

По данным литературы у женщин часто дебют за-
болевания приходится на возраст 20-30 лет, но в пред-
ставленных нами случаях средний возраст составляет
34,6±2,5 лет. Это может быть связано с поздним обра-
щением за медицинской помощью, либо с определе-
нием давления в лёгочной артерии только в состоянии
покоя. Использование определения давления в легоч-
ной артерии только в покое приводит к тому, что у
большинства пациентов диагноз легочная гипертензия
устанавливается лишь после проявления правожелу-
дочковой недостаточности. У ряда больных давление
в лёгочной артерии при первых проявлениях заболева-
ния может быть нормальным в покое, но оно возрас-
тает выше допустимых значений при выполнении
физической нагрузки. Чувствительность эхокардиогра-
фии с нагрузочной пробой (велоэргометрия) состав-
ляет 87%, а специфичность – 100% [3].

По данным литературы дебют заболевания ИЛГ у
мужчин происходит в 30-40 лет. В случае, зарегистри-
рованном в АОКБ, у лица мужского пола при поста-
новке диагноза был возраст 19 лет, что можно
предположительно объяснить феноменом генетической
антисипации (тенденцией к более раннему развитию
заболевания в следующих друг за другом поколениях).
У матери данного пациента наступил летальный исход
в возрасте 32 лет от ИЛГ [2]. Мать и сын были жите-
лями города Белогорска.

Фактор курения в анамнезе у 3 пациентов с ИЛГ
(75%) скорее всего можно рассматривать агентом, ин-
дуцирующим ИЛГ, хотя в литературе он значится ма-
ловероятным [3].

Проявления ИЛГ у наблюдаемых больных совпа-
дают с клиникой, описанной в литературе. Однако, сер-
дечный горб по литературным данным более
характерен для такой патологии, как врожденные по-
роки сердца. В связи с этим у пациентов с данным
симптомом тщательнейшим образом исключались по-
роки сердца. Наличие сердечного горба у представлен-
ных пациентов с ИЛГ в 3 случаях (75%), возможно,
является признаком врожденной генетической анома-
лии и деформации костного скелета (связь с геном, ко-
дирующим BMPR2-рецепторы).

Давление в лёгочной артерии у больных в среднем
составило 83,25±36,07 мм рт. ст., что превышает норму
более чем в три раза. Максимальное значение соста-
вило 140 мм рт. ст. у пациентки перед смертью, что ока-
залось несовместимым с жизнью.

Наблюдаемый в 2 случаях (50%) симптоматический
эритроцитоз, снижение СОЭ, обусловлены компенса-
торной реакцией на гипоксемию. Отёки нижних конеч-
ностей, гепатомегалия, гипербилирубинемия,
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повышение содержания аминотрансфераз у 3 (75%)
больных ИЛГ и снижение массы тела в 2 (50%) случаях
наблюдались вследствие декомпенсации сердечной
деятельности. 

На стационарном этапе лечения из патогенетиче-
ской терапии для снижения давления в лёгочной арте-
рии использовалась только группа антагонистов
кальция. Это связано с редкостью заболевания, высо-
кой себестоимостью препаратов других групп, слож-
ностями процедуры госпитальных закупок,
продолжительным периодом оформления заявок и ре-
гистрации по орфанным заболеваниям. 

Летальные исходы в 2 случаях связаны с поздним
поступлением больных в АОКБ в тяжелом состоянии
с декомпенсированной сердечной недостаточностью в
совокупности с сопутствующей патологией и фактором
курения в анамнезе. Одна из пациенток ранее обраща-
лась в НИИПК им. Е.Н.Мешалкина, но получила отказ
в хирургическом лечении и у неё имелись противопо-
казания к трансплантации сердечно-лёгочного ком-
плекса – хронический вирусный гепатит В. 

У пациента с ИЛГ, которому произведена транс-
плантация лёгких, на протяжении 2 лет отмечается хо-
роший клинический эффект.

Выводы

1. В связи с плохим прогнозом и редкостью ИЛГ
врачам следует иметь настороженность по данному за-
болеванию, а пациентам с одышкой неясного генеза по-
казано назначать эхокардиографию с определением
давления в лёгочной артерии.

2. Помимо определения давления в лёгочной арте-
рии методом эхокардиографии в покое, следует изме-
рять давление в лёгочной артерии при физической
нагрузке, то есть внедрять в практику медицинских уч-
реждений стресс-эхокардиографию с физической на-
грузкой.

3. Перед назначением антагонистов кальция необхо-
димо учитывать показания и противопоказания к их
применению, а также результаты пробы с антагони-
стами кальция.

4. Необходимо внедрять во врачебную практику на-
грузочные пробы с антагонистами кальция для повы-
шения эффективности и безопасности терапии, а также
снижения стоимости лечения. 
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