
Обсуждая проблему легочной гипертензии (ЛГ)

и легочного сердца (ЛС) в клинической практике,

необходимо остановиться на следующих вопросах:

определение понятий, классификация, патогенез,

диагностика и лечение.

Определение
Если определение понятия ЛГ — повышение

среднего давления в легочной артерии (СДЛА) более

25 мм рт. ст. в покое и более 30 мм рт.ст. при физиче-

ской нагрузке — достаточно однозначно трактуется

как пульмонологами, так и кардиологами в разных

странах, включая Россию, то термин «ЛС» вызывает

значительно больше разночтений. 

Во всем мире последние 10—15 лет термин «ЛС»

практически (за редким исключением) не использу-

ется. Специалисты разных направлений (кардиоло-

ги, пульмонологи, ревматологи и др.) пользуются

терминами «первичная или вторичная ЛГ» для обо-

значения повышения давления в малом круге крово-

обращения. В нашей стране чаще используется тер-

мин ЛС, определяющий, в первую очередь, измене-

ния правого желудочка (гипертрофия и/или дилата-

ция), связанные с повышением давления в малом

круге кровообращения. Является ли такой подход

правильным и стоит ли нам, ориентируясь на запад-

ные понятия, отказаться от термина «ЛС»? С одной

стороны, это приведет к интеграции отечественных

и западных терминологий, на что ориентируется

российская наука. В то же время, возможно, мы по-

теряем то, что является особенностью российской

клиники внутренних болезней. Необходимо учиты-

вать и то, что, помимо ЛГ, среди факторов, опреде-

ляющих прогноз пациентов с хронической обструк-

тивной болезнью легких (ХОБЛ), системными забо-

леваниями, фигурирует недостаточность кровообра-

щения, которая, в свою очередь, связана с наруше-

нием диастолической и систолической функций

правого желудочка. В качестве аргумента в пользу

сохранения термина «ЛС» можно привести пример

термина «гипертоническое сердце», который ис-

пользуется для обозначения изменений левого желу-

дочка (гипертрофия, диастолическая и систоличе-

ская дисфункция с наличием и отсутствием клини-

ческих признаков недостаточности кровообраще-

ния). Возможно, имеет смысл использование поня-

тий и ЛГ, и ЛС в структуре диагноза. 

При сохранении термина «ЛС» необходимо оп-

ределить его содержание. В нашей стране традици-

онно используют определение экспертов ВОЗ (1961),

согласно которому под ЛС понимают изменения

правого желудочка — только его гипертрофию или

сочетание гипертрофии с дилатацией или недоста-

точностью, возникающие как следствие функцио-

нальных и/или структурных изменений в легких и не
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связанных с первичной недостаточностью левых от-

делов или врожденными пороками сердца. 

Этому определению уже более 30 лет, и, по мне-

нию большинства специалистов, занимающихся про-

блемой ЛС, оно требует определенной коррекции.

Во-первых, не упомянута сама ЛГ, являющаяся од-

ним из факторов, приводящих к изменению правого

желудочка. Во-вторых, многие авторы считают, что

термин «ЛС» не отражает сущности гемодинамиче-

ских расстройств, развивающихся у пациентов с пер-

вичной и вторичной ЛГ, так как их нельзя определить

только как гипертрофию и/или дилатацию правого

желудочка [1]. Ряд исследований демонстрирует, что

развитие гипертрофии является необязательным

признаком изменений правого желудочка при вто-

ричной ЛГ, связанной, например, с ХОБЛ. В случае

индивидуального несовершенства адаптации к гипо-

ксии у больных ХОБЛ в раннем периоде болезни (до

стабилизации ЛГ) может развиться и быстро прогрес-

сировать миокардиодистрофия, препятствуя гипер-

трофической реакции миокарда в ответ на ЛГ [1—4].

В-третьих, появились данные о новых механизмах

формирования ЛГ и правожелудочковой недостаточ-

ности, не нашедших места в определении ВОЗ. В-

четвертых, накоплены данные о ранних изменениях

левого желудочка при хроническом ЛС [1, 5—11].

Таким образом, термин «хроническое ЛС» в рам-

ках принятого ныне его определения не отражает сущ-

ности ремоделирования правых и левых отделов серд-

ца, развивающихся при первичной и вторичной ЛГ.

В литературе имеются предложения по модифи-

кации определения ЛС. В.П. Сильвестров и соавт.

[5] предлагали под ЛС понимать весь комплекс на-

рушений гемодинамики (в первую очередь, вторич-

ную ЛГ), развивающийся вслед-

ствие заболеваний бронхолегоч-

ного аппарата и на конечном

этапе проявляющийся необра-

тимыми морфологическими из-

менениями сердца с развитием

прогрессирующей недостаточ-

ности кровообращения. Т.А. Фе-

дорова [12] с учетом современ-

ных данных предлагала следую-

щее определение ЛС: ЛГ в соче-

тании с гипертрофией, дилата-

цией правого желудочка, дис-

функцией обоих желудочков

сердца, возникающие вследст-

вие структурных или функцио-

нальных изменений в легких,

нарушения функции эндотелия

сосудов легких и нейрогумо-

ральных расстройств при хрони-

ческой гипоксии, вызванной па-

тологией органов дыхания.

Однако эти определения включают изменения

сердца, связанные с заболеваниями органов дыха-

ния, и не учитывают наличие других вторичных

и первичной ЛГ. Кроме того, в определении Т.А. Фе-

доровой в качестве основного патогенетического

фактора указывается хроническая гипоксия, в то

время как в настоящее время показано развитие

структурных и функциональных изменений легоч-

ных сосудов у пациентов с легкой и среднетяжелой

ХОБЛ без признаков хронической гипоксии.

Возможно, более объемным было бы следующее

определение: «ЛС — первичная или вторичная ЛГ,
возникающая вследствие нарушения функции эндоте-
лия сосудов легких, структурных и функциональных
изменений легочных сосудов в сочетании с гипертро-
фией и/или дилатацией правого желудочка, изменени-
ями правого предсердия, диастолической и/или систо-
лической дисфункцией обоих желудочков сердца».

Классификация
Существуют различные классификации ЛС. В на-

шей стране наиболее широко используется классифи-

кация, разработанная Б.Е. Вотчалом в 1964 г., в основу

которой положена дополненная классификация ВОЗ.

В ней выделяются характер течения, состояние ком-

пенсации, преимущественный патогенез, особенно-

сти клинической картины ЛС. ЛС классифицируется

по четырем основным признакам: характеру течения,

состоянию компенсации, патогенетическому меха-

низму, особенностям клинической картины (табл. 1).

По характеру течения выделяют острое ЛС, ко-

торое развивается в течение нескольких часов, дней;

подострое ЛС, которое развивается в течение не-

скольких недель, месяцев; хроническое ЛС, которое

развивается в течение нескольких лет. Определяю-

Таблица 1. К л а с с и ф и к а ц и я  х р о н и ч е с к о г о  Л С  
( Б . Е . В о т ч а л ,  1 9 6 4 )

Компенсация Генез Клиника

Компенсированное Васкулярный Первичная легочная гипертензия
Артерииты

Повторные эмболии
Резекция легкого

Декомпенсированное Бронхолегочный Обструктивные процессы в бронхах 
(хронический обструктивный бронхит, 

эмфизема, бронхиальная астма, 
пневмосклероз)

Рестриктивные процессы 
(фиброзы и гранулематозы)

Торакодиафрагмальный Поликистоз легких
Поражение грудной клетки 

и позвоночника с деформацией
Плевральные шварты

Ожирение

Примечание. Наличие ЛС указывают после основного заболевания. При формулиров-
ке диагноза используют только первую графу классификации. Две последние графы
способствуют углубленному пониманию патофизиологической сущности процесса
и выбору терапевтической тактики.
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щим здесь является темп развития ЛГ, которая и ста-

новится основным механизмом, формирующим ЛС. 

По состоянию компенсации различают компен-

сированное и декомпенсированное ЛС. О декомпенса-

ции ЛС говорят при появлении признаков недоста-

точности кровообращения по правожелудочковому

типу. Выраженность хронической сердечной недос-

таточности при этом определяется согласно класси-

фикации Н.Д. Стражеско и В.Х. Василенко (1935). 

В патогенезе ЛС важнейшими механизмами вы-

ступают васкулярный, бронхолегочный, торакодиаф-

рагмальный. 

Васкулярный механизм является ведущим в слу-

чаях первичного поражения легочных сосудов: пер-

вичная ЛГ, артерииты, первичный легочный тром-

боз, эмболии при внелегочных тромбозах, опухоли

средостения и аневризмы, сдавливающие легочные

артерии и вены. 

Бронхолегочный механизм является основным

при болезнях, первично поражающих бронхолегоч-

ный аппарат: обструктивные заболевания легких,

легочный фиброз, пневмокониозы, гранулематозы,

поликистоз легких и др. 

Торакодиафрагмальный механизм главенству-

ет при болезнях и нарушениях легочной вентиля-

ции вследствие патологических изменений под-

вижности грудной клетки (кифосколиоз и другие

деформации грудной клетки, торакопластика,

хронические нервно-мышечные болезни и др.).

При этом изначально страдает не бронхолегоч-

ный, а двигательный аппарат грудной клетки, осу-

ществляющий акт дыхания (грудная клетка, мыш-

цы, нервы).

Н.М. Мухарлямов и соавт. [13] выделили три

степени ЛГ: I степень — СДЛА до 50 мм рт. ст., II сте-

пень — СДЛА до 80 мм рт. ст., III степень — СДЛА

выше 80 мм рт. ст.

В 1998 г. ВОЗ, а в 2003 г. Европейским обществом

кардиологов были предложены классификации ЛГ

(табл. 2, 3), основанные прежде всего на патогенети-
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Таблица 2. К л а с с и ф и к а ц и я  Л Г  ( В О З ,  1 9 9 8 )

Легочная артериальная гипертензия
Первичная ЛГ

Спорадическая
Семейная

Ассоциированная ЛГ
Системные заболевания соединительной ткани
Застойная сердечная недостаточность
Портальная гипертензия
ВИЧ-инфекция
Индуцированная лекарствами и токсинами
ЛГ новорожденных
Другие формы

Легочная венозная гипертензия
Заболевания миокарда 
Врожденные или приобретенные пороки сердца
Внешняя компрессия легочных вен
Веноокклюзионная болезнь легких
Другие формы

ЛГ при заболеваниях легких или гипоксемии
ХОБЛ
Интерстициальные заболевания легких
Синдром ночного апноэ
Гиповентиляция
Высокогорная гипертензия
Другие формы

ЛГ, связанная с рецидивирующими тромбозом 
или тромбоэмболией сосудов

Рецидивирующая тромбоэмболия легочной артерии
Эмболии (неопластические процессы, 

паразитарные заболевания)
Тромбозы in situ
Серповидно-клеточная анемия

ЛГ, связанная с заболеваниями, 
при которых происходит поражение легочных сосудов

Воспалительные процессы
Шистосоматоз
Саркоидоз
Другие формы

Легочный капиллярный гемангиоматоз 

Таблица 3. К л и н и ч е с к а я  к л а с с и ф и к а ц и я  Л Г
( В е н е ц и я ,  2 0 0 3 )

1. Легочная артериальная гипертензия
1. Первичная ЛГ
2. Семейная
3. Ассоциированная ЛГ

Системные заболевания соединительной ткани
Застойная сердечная недостаточность
Портальная гипертензия
ВИЧ-инфекция
Индуцированная лекарствами и токсинами
Другие формы

4. ЛГ, ассоциированная с венозными или капиллярными 
изменениями 

Веноокклюзионная болезнь легких 
Легочный капиллярный гемангиоматоз

5. Персистирующая легочная гипертензия новорожденных

2. ЛГ, ассоциированная с поражением левых отделов сердца
Заболевания миокарда 
Врожденные или приобретенные пороки сердца
Другие формы

3. ЛГ при заболеваниях легких или гипоксемии
ХОБЛ
Интерстициальные заболевания легких
Синдром ночного апноэ
Альвеолярная гиповентиляция
Высокогорная гипертензия
Другие формы

4. ЛГ, связанная с рецидивирующим тромбозом 
или тромбоэмболией сосудов

Тромбоэмболическая обструкция 
проксимальных легочных артерий
Тромбоэмболическая обструкция 
дистальных легочных сосудов
Нетромботический легочный эмболизм 
(неопластические процессы, паразитарные 
заболевания, инородные тела)

5. Разное 
Шистосоматоз, саркоидоз, гистиоцитоз Х, 
лимфангиоматоз, компрессия легочных сосудов
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ческих механизмах формирования повышения дав-

ления в малом круге кровообращения, а также

функциональная классификация ЛГ (NYHA)

(табл. 4) [14, 15]. К сожалению, в России эти класси-

фикации до настоящего времени в практическом

здравоохранении не используются.

Согласно классификации Б.Е. Вотчала,

при оформлении клинического диагноза после забо-

левания, приведшего к развитию ЛГ (например,

ХОБЛ), следует указать стадию ЛГ, степень дыха-

тельной недостаточности, а при декомпенсации

кровообращения — степень недостаточности. Воз-

можно, с учетом новых классификаций ВОЗ и при

сохранении термина «хроническое ЛС» в современ-

ных условиях диагноз следует формулировать, на-

пример, следующим образом:

— Основное. Системная склеродермия. Легочная

артериальная гипертензия II степени. Хроническое ле-

гочное сердце в стадии декомпенсации. Осложнение.

Недостаточность кровообращения II А стадии (III

функциональный класс по NYHA).

— Основное. Хроническая обструктивная бо-

лезнь легких, тяжелое течение. Легочная гипертензия

I степени. Хроническое легочное сердце в стадии ком-

пенсации.

Патогенез
Несмотря на редкую встречаемость, в настоящее

время наибольшие успехи в изучении патогенеза

связаны именно с первичной ЛГ. Патогенез вторич-

ных гипертензий (и при системных заболеваниях

соединительной ткани, и при хронических заболева-

ниях легких) до сих пор окончательно не изучен. На-

пример, хроническая гипоксемия традиционно рас-

сматривается как основа патогенеза ЛГ при ХОБЛ.

Считается, что гипоксемия индуцирует вазоконст-

рикцию легочных артерий и в дальнейшем может

индуцировать хроническое ремоделирование арте-

рий. С начала 1990-х годов теория о ведущей роли

хронической гипоксемии в раз-

витии ЛГ у больных ХОБЛ нача-

ла изменяться. Структурные

и функциональные изменения

легочных артерий выявлялись

у пациентов с нормоксемией

и начальными стадиями ХОБЛ

[16—21]. В качестве факторов

патогенеза ЛГ при ХОБЛ начали

рассматривать курение и воспа-

ление низкой градации, однако

роль этих факторов в настоящее

время полностью еще не рас-

крыта. Воспаление также рас-

сматривается как один из факто-

ров патогенеза ЛГ при систем-

ных заболеваниях соединитель-

ной ткани [19, 20, 22—28]. 

Общим механизмом первичной и ряда вторич-

ных гипертензий является развитие дисфункции эн-

дотелия с нарушением его антитромбогенных и ва-

зорегулирующих свойств.

Диагностика
Первые клинические проявления как первич-

ной, так и большинства вторичных ЛГ определяют-

ся, к сожалению, только тогда, когда в большинстве

легочных сосудов имеются уже необратимые морфо-

логические изменения. Болезнь возникает испод-

воль, зачастую с одного-двух симптомов, постепен-

но прогрессируя. Основное клиническое проявле-

ние ЛГ — одышка при физической нагрузке. Другие

симптомы включают сердцебиение, а также призна-

ки недостаточности правого желудочка, прежде все-

го отеки и асцит. К объективным признакам ЛГ, вы-

являемым при аускультации, относят акцент и/или

раздвоение II тона на легочной артерии либо усиле-

ние его на вдохе. Однако они появляются лишь тог-

да, когда СДЛА повышается не менее чем в 2 раза.

В то же время они нередко отсутствуют и при значи-

тельном повышении СДЛА. Именно поэтому диаг-

ностическое значение этих симптомов в отношении

ЛГ небольшое и сводится только к подозрению на ее

наличие или вероятность в тех случаях, когда они

имеются у пациентов с риском развития ЛГ (напри-

мер, при ХОБЛ, системных заболеваниях соедини-

тельной ткани, циррозе печени и др.). Что касается

остальных признаков — пульсация во втором меж-

реберье слева, появление систолического и диасто-

лического шумов, — то они выявляются лишь при

очень высокой гипертензии.

Таким образом, все эти симптомы не являются

ранними и специфическими признаками ЛГ. Если

у пациента появляются симптомы, описанные вы-

ше, это обычно свидетельствует о развитии выра-

женной ЛГ с правожелудочковой недостаточно-

стью.

Таблица 4. Ф у н к ц и о н а л ь н а я  к л а с с и ф и к а ц и я  Л Г  
( N Y HA ,  В О З ,  1 9 9 8 )

Класс Характеристика

Класс I Имеется ЛГ, но отсутствуют ограничения физической активности. 
Обычная физическая нагрузка не приводит к появлению одышки 

и утомления, болей в грудной клетке или полуобморочных состояний

Класс II Имеется легкое ограничение физической активности. В покое симптомы 
отсутствуют. Обычная физическая нагрузка вызывает одышку и утомление, 

боли в грудной клетке или полуобморочные состояния

Класс III Имеется явное ограничение физической активности. В покое симптомы 
отсутствуют. Незначительная нагрузка вызывает одышку и утомление, 

боли в грудной клетке или полуобморочные состояния

Класс IV Невозможность минимальной физической активности без появления 
симптомов. Имеются признаки правожелудочковой недостаточности. 

Одышка и/или утомление могут быть даже в покое. Дискомфорт 
появляется при любой физической нагрузке
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Все это определяет актуальность инструменталь-

ных методов исследования ЛГ у пациентов с вероят-

ностью ее развития. Основным неинвазивным мето-

дом диагностики ЛГ в настоящее время является

эхокардиография. Другие неинвазивные методы, та-

кие как электрокардиография и рентгенография,

менее чувствительны. Стресс-эхокардиография

в диагностике начальной ЛГ является более чувстви-

тельным методом, чем стандартная эхокардиогра-

фия. В то же время сегодня отсутствуют четкие реко-

мендации о терапевтической тактике в отношении

пациентов с ЛГ, выявляемой при физической на-

грузке, но с нормальным СДЛА в покое. В связи

с этим стресс-эхокардиография в настоящее время

не может быть рекомендована как основной скри-

нинговый метод диагностики ЛГ [14]. 

При выявлении ЛГ рекомендуется выполнение

других инструментальных методов для уточнения ее

генеза. Компьютерная томография легких позволит

исключить эмболию легочных сосудов и интерсти-

циальное поражение легких. Обязательно тщатель-

ное исключение тромбоза сосудов верхних и нижних

конечностей. Если рецидивирующая тромбоэмбо-

лия легочных сосудов не может быть окончательно

отвергнута, желательно выполнение ангиографии

легочных сосудов. Наиболее точным и информатив-

ным методом диагностики и определения степени

ЛГ является катетеризация полости правого желу-

дочка с измерением давления в легочной артерии.

С помощью этого метода удается определить вели-

чины систолического, диастолического и среднего

давления, а также насыщение крови кислородом.

В процессе катетеризации возможно выполнение

пробы с короткодействующими вазодилататорами,

такими как ингаляционные оксид азота, илопрост,

антагонисты кальция, что поможет в выборе даль-

нейшей тактики лечения. В то же время при таких

вторичных ЛГ, как, например, связанные с заболева-

ниями легких, выполнение катетеризации является

нецелесообразным. При этих формах вторичных ги-

пертензий основными методами их диагностики

и выявления ремоделирования правых отделов серд-

ца остаются неинвазивные методы: эхокардиогра-

фия, радионуклидные методы, сцинтиграфия мио-

карда, магнитно-резонансная томография.

Лечение
В настоящее время имеется согласованный под-

ход только к лечению артериальной ЛГ [15]. Направ-

ления терапии артериальной ЛГ складываются из об-

щих принципов, специфического лечения ЛГ и спе-

цифической терапии основного заболевания (в слу-

чае вторичной ЛГ). Общие принципы включают при-

менение кислорода у пациентов с документирован-

ной гипоксемией и лечение недостаточности крово-

обращения с применением диуретиков. Эффектив-

ность сердечных гликозидов у пациентов с ЛГ и пра-

вожелудочковой недостаточностью не доказана, хотя

ряд зарубежных центров использует их в лечении

больных с клиническими признаками недостаточно-

сти правого желудочка (III и IV класс NYHA).

Рациональность применения антикоагулянтов

при первичной артериальной ЛГ основывается на

результатах морфологических исследований, свиде-

тельствующих об усилении тромбообразования

у этих больных, и доказана большим количеством

клинических исследований [29, 30]. Хотя отсутству-

ют доказательства эффективности антикоагулянтов

при вторичной ЛГ, они обычно входят в список ре-

комендованных препаратов, если отсутствует риск

кровотечений. Причиной этого является схожесть

морфологических проявлений первичной ЛГ и ЛГ,

ассоциированной с системными заболеваниями со-

единительной ткани. Наиболее часто используются

непрямые антикоагулянты — варфарин [30]. Целе-

вое международное нормализованное отношение

для пациентов с ЛГ не установлено, хотя большин-

ство центров рекомендует уровень между 1,5—3,0.

Возможно также использование низкомолекулярно-

го или нефракционированного гепарина. 

Специфическое лечение ЛГ должно быть осно-

вано на имеющейся клинической картине и резуль-

татах острых проб с вазодилататорами. Целью вазо-

дилатирующей терапии является снижение давле-

ния в малом круге кровообращения, повышение

сердечного выброса, а также снижение легочного

сопротивления в отсутствие развития выраженной

системной гипотонии [30]. Среди вазодилататоров

основное внимание привлекают антагонисты каль-

ция, влияние которых на выживаемость пациентов

с артериальной ЛГ показано в ряде исследований.

Из антагонистов кальция используют прежде всего

препараты группы нифедипина и дилтиазема, вера-

памил назначать не рекомендуется из-за его отрица-

тельного инотропного эффекта. Выбор между нифе-

дипином и дилтиаземом основывается на частоте

сердечных сокращений (ЧСС) в покое: дилтиазем

рекомендуется назначать при ЧСС более 80 в 1 мин

[30]. Следует иметь в виду, что у пациентов с дис-

функцией левого желудочка дилтиазем и нифеди-

пин могут вызвать развитие недостаточности крово-

обращения и повысить смертность [31].

В настоящее время центральную роль в лечении

пациентов с первичной и ассоциированной ЛГ игра-

ют аналоги простациклина. 1990-е годы были объяв-

лены эрой простациклина, несмотря на то что пер-

вые его испытания проведены еще в 1980-е годы.

Длительное внутривенное использование простаци-

клина ведет к продлению жизни пациентов, улучша-

ет качество жизни больных, повышает толерантность

к физической нагрузке, уменьшает проявления ЛГ.

В клинической практике применяются аналоги про-

стациклина — эпопростенол и илопрост. Инфузион-
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ная терапия эпопростенолом может проводиться

в течение 10 лет и более. Эффективность длительной

инфузионной терапии эпопростенолом в лечении ЛГ

продемонстрирована в ряде рандомизированных ис-

следований, что позволяет использовать ее в качест-

ве терапии первой линии первичной ЛГ в США

и в ряде стран Европы [32]. Имеется ряд работ, де-

монстрирующих эффективность длительной инфу-

зионной терапии простациклином у пациентов с си-

стемными заболеваниями, в ряде случаев — при от-

сутствии эффекта от пероральной вазодилатирую-

щей терапии [33—36]. Основные проблемы при дли-

тельной инфузионной терапии простациклином свя-

заны с необходимостью формирования центрально-

го венозного доступа и развитием связанных с этим

инфекционным осложнений. В последние годы поя-

вились данные о возможности (хотя и редкой) разви-

тия на фоне терапии эпопростенолом отека легких,

что связывают с легочной веноокклюзионной болез-

нью или легочным капиллярным гемангиоматозом. 

Эффективность длительного подкожного введе-

ния другого аналога простациклина — трепростини-

ла — в лечении первичной и ассоциированной ЛГ

также продемонстрирована в крупных рандомизи-

рованных контролируемых исследованиях [37, 38].

В то же время эта терапия ассоциируется с рядом ос-

ложнений, такими как боль и индурация кожи, что

снижает приверженность пациентов лечению.

Пероральный препарат берапрост, лицензиро-

ванный в Японии, используется для лечения пер-

вичной ЛГ. Однако отсутствуют данные о примене-

нии его у пациентов с ЛГ, ассоциированной с сис-

темными заболеваниями.

При использовании пролонгированного аэро-

зольного аналога простациклина илопроста удалось

добиться клинического улучшения состояния у па-

циентов с первичной и ассоциированной ЛГ. 

Простагландины могут также применяться через

небулайзер [31]. Небулизированный илопрост безо-

пасен и при длительном применении приводит к по-

вышению физической активности и улучшению ге-

модинамических параметров. 

Среди побочных эффектов терапии простаглан-

динами указывают боль в челюсти, диарею, боль

в животе, головную боль, артралгии и боль в мыш-

цах. Появление асцита и отека легких может быть

результатом повышения сосудистой проницаемо-

сти, связанной с действием простагландинов.

Таким образом, длительная инфузионная тера-

пия простациклином является методом выбора при

артериальной ЛГ. 

Другой группой препаратов, которая в настоя-

щее время внедряется в терапию больных с ЛГ, явля-

ются антагонисты рецепторов эндотелина-1 [27, 39].

Рандомизированное двойное слепое плацебоконт-

ролируемое мультицентровое исследование показа-

ло, что применение антагониста эндотелиновых ре-

цепторов бозентана повышает переносимость физи-

ческих нагрузок, снижает СДЛА и повышает сердеч-

ный выброс у пациентов с первичной ЛГ и ЛГ, ассо-

циированной с CREST-синдромом [40]. Среди по-

бочных эффектов бозентана необходимо отметить

дозозависимое повышение активности печеночных

ферментов, возможность развития анемии, задерж-

ки жидкости, нарушения фертильной функции, те-

ратогенный эффект [27]. 

Большие перспективы в лечении больных с ЛГ

связаны с использованием ингаляций оксида азота,

которые приводят к существенному улучшению са-

мочувствия пациентов, снижению СДЛА, повыше-

нию парциального давления кислорода в крови,

уменьшению легочного сосудистого сопротивления,

снижению внутрилегочного шунтирования и практи-

чески не влияют на системную гемодинамику [30, 41].

Несмотря на то что имеются данные об эффективно-

сти оксида азота в «острых» пробах у больных с ЛГ,

его длительное применение у этой категории пациен-

тов пока еще не нашло широкого применения.

Пациентам, у которых фармакологическое лече-

ние оказалось неэффективным, показана транс-

плантация легких. 

К сожалению, сегодня отсутствуют согласован-

ные рекомендации по лечению других форм ЛГ. На-

пример, несмотря на значительную распространен-

ность ЛГ при ХОБЛ, ни в нашей стране, ни в других

странах нет рекомендаций/алгоритма по лечению

таких пациентов, не проводятся крупные многоцен-

тровые рандомизированные контролируемые иссле-

дования, посвященные изучению эффективности

различных групп препаратов у больных со вторич-

ной ЛГ.

Таким образом, проблема ЛГ и ЛС в клиниче-

ской практике в настоящее время складывается из

отсутствия единых взглядов на определение, класси-

фикацию, диагностику и лечение пациентов, преж-

де всего со вторичными формами ЛГ.
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