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Легочная гипертензия (ЛГ) является одной из наи-
более серьезных проблем современной медицины
[1]. ЛГ – это патологическое состояние, наблюдающееся
при различных заболеваниях, характеризующееся не-
уклонным повышением легочного сосудистого со-
противления (PVR). Последнее приводит к развитию
правожелудочковой сердечной недостаточности и
преждевременной смерти пациентов [2]. Диагноз ЛГ
определяется при среднем давлении в легочной артерии
более 25 мм рт.ст. в покое и 30 мм рт.ст. при физиче-
ской нагрузке [2-4]. ЛГ может быть как самостоятель-
ной нозологической единицей – идиопатическая ле-
гочная гипертензия (ИЛГ), так и проявлением ряда за-
болеваний (болезни соединительной ткани, легких, ле-
гочных сосудов, пороков сердца) – вторичная легоч-
ная гипертензия [2]. В настоящее время все пациенты
без лечения независимо от функционального класса ЛГ
имеют неблагоприятный прогноз [5]. Наиболее общим
проявлением поражений легких при системных забо-
леваниях соединительной ткани (СЗСТ) являются ин-
терстициальные изменения в легких. Поражения ле-
гочных сосудов при СЗСТ представлены альвеолярной
геморрагией и легочной артериальной гипертензией
(ЛАГ). 

В данной статье мы коснемся вопросов вторичной
ЛАГ при СЗСТ. Вторичная ЛАГ встречается при различных

СЗСТ, включая системную склеродермию (ССД), си-
стемную красную волчанку (СКВ), смешанное забо-
левание соединительной ткани, а также ревматоидный
артрит (РА) и дерматомиозит/полимиозит.  

Эпидемиология вторичной ЛАГ 
Распространенность вторичной ЛАГ велика и зависит

от частоты ведущих к ней заболеваний [6]. Так, среди
СЗСТ ЛАГ чаще встречается при ССД [7]. Точная рас-
пространенность вторичной легочной гипертензии
при ССД неизвестна [8]. Однако сообщается, что ЛАГ
выявляется у 5-35% пациентов с ССД в зависимости от
применяемых методов и критериев диагностики [9,10].
В исследовании Wigley et al. [11] при анкетировании
ревматологов распространенность ЛГ, измеренной
при помощи эхокардиографии (ЭхоКГ), составила
26,7 %. По данным Hachulla E. et al. [12], частота ЛАГ
при ССД  (599 пациентов) составила 7,85%. По дан-
ным Humbert M. et al. [13], доля пациентов с ЛАГ (674
пациента с ССД) была равна 15,3 %. В исследовании,
проведенном Kumar U. et al. [14] в период 2004-
2007 г.г., было показано, что из 100 пациентов с си-
стемным склерозом только у 32 % была выявлена ЛАГ
первой степени. При РА частота изолированной ЛГ в
среднем была обнаружена у 21 % пациентов [15]. При
синдроме Шегрена наблюдается быстрое прогресси-
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рование ЛГ, но ЛГ редко сопровождает данное пато-
логическое состояние. У больных СКВ частота встре-
чаемости ЛГ варьирует от 5 до 18 % [16,17].

До недавнего времени информация о распростра-
ненности и заболеваемости ЛГ основывалась на дан-
ных регистра ВОЗ, созданного в США до 1980 года. В
связи с накоплением новых данных и более детальным
изучением патогенеза и причин возникновения ЛГ
стали создаваться проспективные регистры во Фран-
ции [18], Шотландии [19] и США, учитывающие частоту
ЛАГ при СЗСТ [20]. Распространенность и ежегодная за-
болеваемость ЛГ, по данным регистра Франции, со-
ставила, соответственно, 15 и 2,4 наблюдений на 1 млн.
взрослого населения. По данным национального ре-
гистра Шотландии, распространенность ЛГ составила
52 наблюдения на 1 млн. населения при уровне за-
болеваемости 7,6 случаев на 1 млн. населения в год
(рис. 1).

Несмотря на появление современных препаратов для
лечения ЛГ, смертность среди этих пациентов остает-
ся высокой. По данным регистра ВОЗ, выживаемость
пациентов с ЛГ на начало 21 века сравнима с показа-
телями 1980 года (рис. 2) [21].

Средняя продолжительность жизни пациентов с ЛГ
от момента постановки диагноза составляет менее
трех лет [5].

Патогенез ЛГ
Несмотря на одинаковые механизмы патогенеза,

разные причины ЛГ имеют свои особенности развития
[22]. В настоящее время достигнуты наибольшие успехи
в изучении патогенеза ИЛГ. Патогенез вторичной ЛАГ
при СЗСТ до сих пор окончательно не изучен. Было по-
казано, что гистологические признаки ЛАГ при СЗСТ схо-
жи с таковыми при ИЛГ. У пациентов с лимитирован-
ной формой ССД и CREST-синдромом (кальциноз,
синдром Рейно, эзофагит, склеродактилия, телеанги-
эктазии) концентрическое утолщение интимы служит
доминирующим морфологическим признаком изме-
нений легочных сосудов [23]. Длительное время дан-
ный признак расценивался как проявление фиброза,
однако при дальнейшем патогистологическом иссле-
довании были выявлены плексиформные структуры.
Данная структура представляет собой ветвящиеся со-
суды с тонкими стенками с одиночной эластической
мембраной и пролиферирующими эндотелиальными
клетками [24,25]. В настоящее время считают, что тром-
боз in situ у больных ССД встречается чаще, чем тром-
боэмболия. Однако с учетом плексогенного пораже-
ния сосудов у больных ССД тромбоэмболические
осложнения не так уж редки [26].  У пациентов с ССД,
и в особенности с СКВ и антифосфолипидным син-
дромом, существует тромбоэмболическая угроза, что
усугубляет течение заболевания [16,27].  

В последнее время среди патогенетических меха-
низмов, участвующих в  развитии ЛГ при ССД, уделяется
большое внимание следующим: васкулиту, ремоде-
лированию сосудов за счет утолщения интимы и ги-
пертрофии медии, обструкции и деструкции сосуди-
стого русла вследствие прогрессирующего легочного
фиброза, периваскулярному склерозу, тромботической

Рисунок 1. Ежегодное число наблюдений заболеваемости ЛГ в Шотландии и Франции  [19]
IPH/FPH – идиопатическая/семейная ЛГ; CTD-PH – ЛГ при заболеваниях соединительной ткани; CHD-PH – ЛГ при врожденных и приобретенных 
пороках сердца; PPHTN – ЛГ при портальной гипертензии; APH – ЛГ, индуцированная лекарствами и токсинами; HIV-PH – ЛГ при ВИЧ инфекции
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Рисунок 2. Выживаемость пациентов с ЛГ [21]
Выживаемость пациентов с ЛГ в течение 1 года, 

3-х лет, 5-ти лет составила, соответственно, 84%, 67% и 58%
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ангиопатии и тромбозу in situ [28]. У больных с ССД вас-
кулит рассматривается как основной патогенетический
фактор в развитии ЛГ. При ЛАГ, ассоциированной с
СЗСТ, обнаружено накопление в стенке ветвей легоч-
ной артерии макрофагов и Т-лимфоцитов [23]. В ис-
следовании, проведенном Quismoro F.P. et al. [29],
обнаружено отложение антинуклеарных антител (АТ)
и ревматоидного фактора у пациентов с ЛГ при СКВ. У
больных ССД антиядерные и антигистоновые АТ ас-
социируются с поражением сосудов [30]. При лими-
тированной форме (поражение кожи ограничено
областью лица и кистей/стоп) ССД в отличие от диф-
фузной формы (генерализованное поражение кожи ко-
нечностей, лица и туловища) антицентромерные АТ
(ACA) и ЛАГ обнаруживаются чаще [28]. Это позволяет
ассоциировать антицентромерные АТ и ЛАГ у пациентов
с ССД [28]. Было показано, что у пациентов с ССД, СКВ
и смешанным заболеванием соединительной ткани,
имеющих ЛАГ, синдром Рейно встречается чаще, чем
у больных без ЛАГ, что позволило выделить «легочный
синдром Рейно» [31-34].  Гипоксическая вазокон-
стрикция, впервые описанная  в 1946 году и известная
под названием рефлекса Эйлера-Лилестранда, имеет
сложный механизм реализации, включающий в себя
изменения основных факторов вазоконстрикции [35].

С начала 1990-х годов теория о ведущей роли ги-
поксемии в развитии ЛГ при СЗСТ претерпела ряд из-
менений. Изменения легочных артерий выявляли у па-
циентов с нормоксемией и без поражения легочной тка-
ни [36]. В основе всех ЛГ лежит повреждение эндоте-
лия, однако остается много вопросов, касающихся дис-
функции эндотелия с нарушением его антитромбо-
генных и вазорегулирующих свойств [37]. У больных
ССД установлено нарушение эндотелийзависимой ва-
зодилатации, что связано со снижением активности NO-
синтазы [38]. Оксид азота как маркер эндотелиальной
дисфункции при ССД изучен не до конца, и работ по
изучению этого показателя в зарубежной литературе
немного [39]. Имеются данные о снижении продукции
данного маркера в легких при ССД с ЛАГ [40]. Кроме
оксида азота, эндотелиальные клетки продуцируют  фак-
тор фон Виллебранда (vFW), который является высо-
комолекулярным гликопротеидом и синтезируется
эндотелиальными клетками и мегакариоцитами. Од-
ной из основных причин повышения уровня vFW в кро-
ви является повреждение и/или регенерация эндоте-
лия, а также деструкция субэндотелия [41]. В 1981 году
Kahaler M.B. et al. [42] впервые сообщили о повыше-
нии концентрации vFW у 17 больных ССД, уровень ко-
торого на 225 % превышал значение показателя у здо-
ровых доноров. Повышение содержания vFW при
ССД было подтверждено результатами последующих
исследований [43]. Таким образом, сохраняется про-
тиворечивость данных о генезе и последовательности

морфофункциональных изменений сердца при СЗСТ
и о возможностях прогнозирования исходов. 

Классификация 
Группы пациентов с ЛГ характеризуются своей не-

однородностью. При создании удобной классифика-
ции для практического здравоохранения были ис-
пользованы различные подходы [2]. 

1. Физиологический подход основан на законах Ома: 
PAP - LAP = PVR х CO или PAP = PVR х CO + LAP
где PAP – среднее давление в ЛА, LAP – давление

в левом предсердии, PVR – легочное сосудистое со-
противление, СО – сердечный выброс. 

Закон Ома свидетельствует о том, что повышение PAP
может быть результатом повышения PVR, CO и/или LAP.

Заболевания, сопровождающиеся повышением
легочного сосудистого сопротивления (PVR): ЛГ при си-
стемных заболеваниях соединительной ткани. Забо-
левания, протекающие с повышением сердечного вы-
броса: врожденные системные и легочные шунты, па-
тология щитовидной железы (гипертиреоз), артерио-
венозная фистула и портопульмональная гипертензия.
Причины повышения давления в левом предсердии
(LAP): патология левого предсердия и левого желудочка
или митральные пороки.

Данный классификационный подход не исключа-
ет возможность участия сразу нескольких механизмов
в развитии ЛГ. Например, при портопульмональной ЛГ
имеется два механизма реализации: повышение PVR
и СО [44]. 

2. Классификационный подход, основанный на
гистологических изменениях, не нашел широкого
применения [19]. 

3. В настоящее время предпринимаются попытки
создания классификации, основанной на генетике,
однако накоплено недостаточно информации
для создания этого классификационного подхо-
да [20]. 

В 1973 году на конференции ВОЗ впервые пред-
ставлена классификация ЛГ [45]. Впоследствии, на вто-
рой всемирной конференции в Женеве в 1998 году,
была представлена Венская классификация, вклю-
чающая 5 разделов, основанных на патофизиологи-
ческих механизмах, клинических проявлениях и те-
рапевтических подходах [2]. СЗСТ вошли в раздел Ас-
социированная легочная артериальная гипертензия. В
2003 году данная классификация была доработана с
минимальными изменениями, не касающимися места
СЗСТ [2].

Клиника и диагностика
Распознавание ЛГ на начальной стадии чрезвычайно

затруднено, так как одышка, утомляемость при нагрузке,
слабость, цианоз у этих больных длительное время мо-
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гут быть проявлением только дыхательной недоста-
точности или основного заболевания [1,4]. Fuster et al.
[46] в исследовании, проведенном в период с 1955 по
1977 г.г., показали, что время от момента появления
первых симптомов до постановки диагноза ЛГ не пре-
вышало 1,9 года. По данным регистра Национальных
Институтов Здоровья, этот интервал составляет 1,3 года
[47]. В 1951 году Dresdale et al. [48] опубликовали об-
зор, посвященный клиническим проявлениям у паци-
ентов с идиопатической ЛГ. Были выделены следующие
клинические проявления ЛГ по частоте встречаемости:
одышка при физической нагрузке и слабость, загру-
динные (стенокардитические) боли, возникающие
при физической нагрузке, синкопальные состояния (при
физической нагрузке), сердцебиение, положение ор-
топноэ и кровохарканье. Встречаемость клинических
признаков по данным регистра Национальных Инсти-
тутов  Здоровья представлена в табл. 1 [47].

При аускультации сердца у пациентов с ЛГ чаще все-
го выявляется акцент и/или раздвоение 2-го тона на
ЛА либо усиление его на вдохе. Однако появление дан-
ной аускультативной картины у пациентов с ЛГ про-
исходит только при повышении давления в ЛА не ме-
нее чем в 2 раза (табл. 2) [48].

Таким образом, все эти симптомы не являются
ранними и специфическими признаками ЛГ. Если у па-
циента имеются симптомы, описанные выше, это
обычно свидетельствует о развитии выраженной ги-
пертензии с недостаточностью правого желудочка.

Cтруктурная перестройка сердца и изменения внут-
рисердечной гемодинамики при ЛГ сложны и много-
образны. Важность своевременного обнаружения этих
изменений несомненна. Использование ЭхоКГ позво-
ляет определить эти характеристики в реальном вре-
мени, оценить выраженность легочной гипертензии,
провести динамическое наблюдение при лечебных ме-
роприятиях. Данный метод исследования является
основным скрининговым методом в диагностике ЛГ
[49]. Чувствительность и специфичность данной ме-
тодики в оценки СДЛА составляет 0,79 до 1,0 и 0,6 до
0,98, соответственно [50]. Считается, что ЭхоКГ является
скрининговым методом у пациентов с высоким риском
развития ЛГ. У пациентов с ССД и лимитированной фор-
мой (CREST-синдром) проведение ЭхоКГ должно осу-
ществляться не реже одного раза в год [51]. Для при-
менения этого метода необходимо, прежде всего,
наличие трикуспидальной регургитации, а она реги-
стрируется не так уж часто [51]. Если у больных идио-
патической ЛГ трикуспидальная регургитация опре-
деляется, в среднем, в 86 % наблюдений [52], то у боль-
ных прогрессирующим легочным фиброзом этот по-
казатель составляет 44 % [53], у больных системной
склеродермией — 39 % [6]. Более того, данный пока-
затель оценивается не у всех больных ССД, поэтому ЛАГ
часто не диагностируется [53]. У большинства больных
хроническими воспалительными заболеваниями лег-
ких определение величины СДЛА с помощью Допплер-
ЭхоКГ невозможно вследствие отсутствия трикуспи-
дальной регургитации [51-53]. В настоящее время наи-
более точным методом определения давления в ле-
гочной артерии является метод катетеризации право-
го желудочка. Этот метод также позволяет провести про-
бы с короткодействующими вазодилататорами (ин-
галяционный оксид азота, антагонисты кальция, ана-
логи простациклина) для определения дальнейшей так-
тики лечения. При выявлении ЛГ рекомендуется про-
ведение компьютерной томографии для исключения
тромбоэмболии легочной артерии и интерстициального
поражения легких.  

Заключение
Таким образом, у пациентов с СЗСТ, и особенно при

ССД, развитие ЛГ является одним из нередких про-
явлений, определяющих прогноз. Патогенез ЛАГ при
СЗСТ до конца не изучен. Патогистологические изме-
нения в ветвях легочной артерии при вторичной ЛАГ
на фоне СЗСТ схожи с картиной, наблюдаемой при ИЛГ.
В настоящее время отсутствуют единые взгляды на клас-
сификацию ЛГ.  Ранняя диагностика ЛГ должна осно-
вываться на скрининговых инструментальных методах
обследования, поскольку клинические проявления
появляются на поздних стадиях и не обладают доста-
точной специфичностью. 

Симптомы Начальные На момент 
симптомы (%) постановки 

диагноза (%)

Одышка 60 98

Утомляемость 19 73

Загрудинные боли 7 47

Пресинкопальные состояния 5 41

Синкопы 8 36

Отеки нижних конечностей 3 37

Сердцебиение 5 33

Таблица 1. Частота встречаемости симптомов при ЛГ

Симптомы %

Акцент 2-го тона над ЛА 93

Систолический шум в точке выслушивания 
трикуспидального клапана 40

4-й тон 38

Периферические отеки 32

3-й тон 23

Цианоз 20

Недостаточность клапана ЛА 13

Таблица 2. Частота встречаемости физикальных 

признаков у пациентов с ЛГ
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