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Введение 
Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ) является 

тяжелым заболеванием, характеризующимся неблаго-

приятным прогнозом. Согласно рекомендациям National 

Institutes of Health Registry, ЛАГ диагностируется при по-

вышении среднего давления в легочной артерии (ЛА) 

> 25 мм рт. ст. в покое и > 30 мм рт. ст. при нагрузке [1]. 

Первичная легочная гипертензия (ПЛГ) – редко встре-

чающееся заболевание, диагностика которого основана 

на исключении других известных и более распростра-

ненных причин повышения давления в малом круге кро-

вообращения. По данным литературы, частота встречае-

мости ПЛГ в общей популяции составляет 1–1,7 на 1 млн 

населения, в то время как причина ее возникновения до 

настоящего времени остается неизвестной [2–6]. Основ-

ными звеньями патогенеза заболевания служат эндо-

телиальная дисфункция, вазоконстрикция, редукция 

легочного сосудистого русла, снижение эластичности 

и  облитерация легочных сосудов [7–9]. Данные статисти-

ки по выживаемости пациентов с ПЛГ на современном 

этапе являются неутешительными: средняя продолжи-

тельность жизни у взрослых после установления диагно-

за идиопатической легочной гипертензии (ЛГ) – около 3 

лет при отсутствии интенсивного лечения, что сравнимо 

с прогнозом при онкологических заболеваниях [1, 4–6]. 

Дифференциально-диагностический поиск у пациентов 

с ЛГ всегда представляет непростую клиническую зада-

чу. В данном аспекте несомненный интерес представля-

ет клинический случай лечения пациента с признаками 

ЛГ высокой степени и подозрением на тромбоэмболию 

ЛА (ТЭЛА) с обсуждением выбранной тактики ведения 

больного.

Больной В., 31 год, госпитализирован в Самарский 

областной клинический кардиологический диспансер 

(СОККД) 26.01.2011 г. с жалобами на одышку в покое, уси-

ливающуюся в горизонтальном положении, головокруже-

ние, предобморочное состояние в положении лежа, перебои 

в работе сердца. Из анамнеза известно, что перебои в ра-

боте сердца беспокоят пациента с 2006 г., с 2009 г. отме-

чена одышка при нагрузке, в мае 2009 г. впервые установ-

лен диагноз ПЛГ. В семье подобных заболеваний не было. 

В анамнезе – хронический вирусный гепатит В с 2001 г. 

В ноябре 2009 г. – госпитализация в СОККД в связи с по-

явлением одышки в покое на фоне приступов учащенного 

сердцебиения, отеков нижних конечностей. Для исклю-

чения ТЭЛА 05.11.2009 г. больному выполнена ангиопуль-

монография –  признаков тромбов не выявлено, однако 

зафиксирована ЛГ высокой степени (рис. 1). На фоне ле-

чения зафиксирована положительная динамика, пациент 

выписан в связи с улучшением состояния. 25.01.2011 г. за-

регистрировано ухудшение состояния (возникновение па-

роксизма трепетания предсердий с частотой сердечных 

сокращений – ЧСС – 145 в минуту), пациент госпита-

лизирован в Самарскую городскую больницу № 3. На ста-

ционарном этапе 26.01.2011 г. пароксизм трепетания ку-

пирован внутривенным (в/в) введением кордарона, однако 

одышка в покое усилилась, нарастала слабость. Пациент 

переведен в СОККД для дальнейшего обследования (исклю-

чения ТЭЛА) и коррекции лечения.
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На момент поступления при осмотре – состояние 

средней степени тяжести. Телосложение нормостениче-

ское. Грудная клетка при дыхании симметричная. Дыхание 

проводится во все отделы, везикулярное, слегка ослабле-

но в нижних отделах, хрипов нет, частота дыхательных 

движений (ЧДД) – 22 в минуту. В положении лежа – ЧДД 

24–26 в минуту. Границы сердца не смещены. Обраща-

ет внимание акцент II тона в зоне ЛА, ритм правиль-

ный, ЧСС – 90 в минуту. Артериальное давление (АД) – 

120/80 мм рт. ст. Печень выступает из-под края реберной 

дуги на 3 см. Отеки нижней трети голеней. Остальные 

органы и системы – без патологии. Общеклинические ана-

лизы крови и мочи в норме. Из биохимических показате-

лей отмечено повышение D-димера до 0,89, МВ-фракции 

креатинфосфокиназы – до 36,9 МЕ. Общий билиру-

бин – 12,6 мкмоль/л, аланин-аминотрансфераза – 60,7 МЕ, 

аспартат-аминотрансфераза – 61,3 МЕ, гаммаглюта-

минтранспептидаза – 84,7 МЕ, лактатдегидрогеназа – 

154,9 МЕ, щелочная фосфатаза – 104,7 МЕ. Тропонин 

методом качественного определения – отрицательный, 

уровень натрийуретического пептида соответствует верх-

ней границе нормы. Анализ крови на антитела к вирусу им-

мунодефицита человека (ВИЧ) – отрицательный.

Электрокардиограмма (ЭКГ) при поступлении: ритм 

синусовый, отклонение электрической оси вправо, ЧСС – 

90 в минуту, признаки блокады правой ножки пучка Гиса 

(БПНПГ), увеличение правого предсердия, правого желу-

дочка (ПЖ), длительность интервала QT – 0,48“. По дан-

ным эхокардиографии (ЭхоКГ) – выраженная дилатация 

правых отделов сердца (ПЖ – 45 мм), относительная недо-

статочность трехстворчатого клапана III степени. Пред-

полагаемое давление в ПЖ – 88 мм рт. ст. Недостаточ-

ность аортального клапана I степени. Зон гипо-, акинезии 

нет. Фракция выброса левого желудочка – 65 %. 

С учетом клинических данных (выраженная одышка, 

отеки голеней, наличие ЛГ, незначительное повышение 

D-димера) к лечению добавлен варфарин в начальной дозе 

5 мг. 27.01.2011 г. у больного возникло пресинкопальное со-

стояние в положении лежа на фоне выраженной одыш-

ки, после чего он был переведен в отделение реанимации 

и интенсивной терапии. Проводимое лечение – варфарин, 

гепарин, антагонисты кальция, нитраты, оксигенотера-

пия. Для исключения ТЭЛА 28.01.2011 г. в срочном порядке 

выполнена диагностическая ангиопульмонография: ствол 

и ветви ЛА резко расширены, свободно проходимы, просле-

живаются до периферических отделов, признаков тромбов 

не выявлено (рис. 2). Давление в ЛА – 93/36/55 мм рт. ст. 

при АД  124/91/99 мм рт. 

При катетеризации правых отделов сердца давление 

в ЛА составило 93/36, а среднее давление в ЛА – 55 мм рт. ст 

(нормы: пиковое систолическое давление – 25–30, диасто-

лическое – 10–15, среднее – 17–23 мм рт. ст.). Системное 

давление – 124/91, среднее давление в аорте – 99 мм рт. ст. 

(нормы: пиковое систолическое давление – 90–140, диасто-

лическое – 60–90, среднее – 70–105 мм рт. ст.).

Заключение: подозрение на ПЛГ. Острый вазореак-

тивный тест не проводили в связи с получением пациентом 

к моменту исследования длительной предшествующей те-

рапии антагонистами кальция.

Обследование больного было дополнено проведением 

холтеровского мониторирования ЭКГ, в ходе которого над-

желудочковой и желудочковой эктопической активности, 

а также ишемических изменений не выявлено. Результат 

теста 6-минутной ходьбы – 215 м.

В связи с повторением пресинкопальных эпизодов паци-

ент был осмотрен невропатологом: симптомов локального 

поражения центральной нервной системы не обнаружено. 

Консультация кардиохирурга: в протезировании трикуспи-

дального клапана не нуждается. Выполнение радиочастот-

Рис. 1. Ангиопульмонография пациента В., 2009 г. 

Данных, подтверждающих наличие ТЭЛА, не выявлено. Признаки ЛГ

Рис. 2. Ангиопульмонография пациента В., 2011 г. Признаки ЛГ
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ной абляции кава-трикуспидального перешейка на момент 

осмотра не показано. С учетом однократного возникновения 

пароксизма трепетания предсердий без антиаритмической 

терапии больному рекомендовано консервативное лечение. 

Проведенное лечение: кордарон в дозе 200 мг по 1 та-

блетке утром и вечером, варфарин – 2 таблетки в 19.00, 

престариум – 2,5 мг утром, нормодипин – 5 мг вечером, ге-

парин – 1000 ЕД/ч в/в, клексан – 0,8 мг под кожу живота 

2 раза в день утром и вечером. Для достижения необходи-

мого антикоагуляционного эффекта в период насыщения 

варфарином одновременно назначали гепарин в лечебной 

дозе (в ОРИТ –  нефракционированный гепарин, при перево-

де в кардиологическое отделение – клексан) с последующей 

отменой гепарина при международном нормализованном 

отношении (МНО) 2,0–3,0 (в данном случае – на 4-й день). 

На фоне лечения состояние пациента улучшилось: со-

кратилась одышка, восстановился синусовый ритм, умень-

шились признаки сердечной недостаточности, повысилась 

толерантность к физической нагрузке.

Данные ЭхоКГ в динамике (04.02.2011 г.): ПЖ – 48 мм, 

трикуспидальный клапан – регургитация II степени, си-

столический градиент – 66 мм рт. ст., предполагаемое дав-

ление в ПЖ – 76 мм рт. ст., давление в ЛА – 76 мм рт. ст.

На основании клинических данных и результатов про-

веденных обследований был установлен диагноз ПЛГ. Па-

роксизм трепетания предсердий от 25.01.2011 г., купирован 

26.01.2011 г. Недостаточность трикуспидального клапана 

тяжелой степени. БПНПГ. Недостаточность кровообра-

щения IIA стадии III функционального класса (ФК) с транс-

формацией до II ФК. Ангиопульмонография от 28.01.2011 г. 

Хронический гепатит В.          

04.02.2011 г. пациент выписан домой с улучшением 

состояния, даны рекомендации по приему препаратов: 

варфарин в дозе 5 мг под контролем МНО (целевое значе-

ние – 2,0–3,0), амлодипин – 5 мг, периндоприл – 5 мг по ½ 

таблетки. Рекомендованы постоянное наблюдение кардио-

лога, контроль ЭхоКГ в динамике.

Обсуждение
Лечение ЛГ представляет одну из самых сложных 

проблем современной кардиологии. Необходимо от-

метить, что в целом ЛГ является патофизиологиче-

ским и гемодинамическим состоянием, а не клини-

ческим диагнозом. В качестве клинического диагноза 

можно рассматривать только особую форму заболева-

ния – первичную ЛАГ. В данном примере нами сдела-

на попытка исключить у пациента остальные группы 

ЛГ, являющиеся вторичными состояниями при раз-

личных заболеваниях и патологических нарушениях, 

в том числе при ВИЧ-инфекции и ТЭЛА. Предикто-

рами неблагоприятного прогноза в данном случае 

служили III ФК ЛГ, низкие результаты теста 6-минут-

ной ходьбы, наличие ассоциированных предсердных 

аритмий и сопутствующего хронического вирусного 

гепатита. Положительный ответ на терапию антаго-

нистами кальция в сочетании с варфарином позволя-

ет считать выбранную тактику верной и рекомендо-

вать дальнейший прием указанных препаратов.

Заключение  
В связи с тяжестью заболевания и неблагоприят-

ным прогнозом пациенты с ЛГ должны на протяже-

нии всей жизни наблюдаться в специализированных 

центрах. Лечение больных с ЛГ главным образом на-

правлено на максимальное снижение давления в ЛА, 

профилактику тромбообразования, купирование 

симптомов сердечной недостаточности. К сожале-

нию, применение дорогостоящих антагонистов эндо-

телиновых рецепторов, простаноидов, ингибиторов 

фосфодиэстеразы, не говоря уже о высокотехноло-

гичной хирургической помощи, в нашей стране для 

большинства пациентов недоступно. Вероятным вы-

ходом из ситуации может стать создание единого ре-

гистра и принятие программ бесплатного лекарствен-

ного обеспечения больных с ЛГ.
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