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За  последние два десятилетия достигнуты значитель­
ные успехи в  лечении больных с  легочной гипертен­

зией (ЛГ), благодаря чему выживаемость таких больных 
увеличилась более чем в 2 раза [1, 2]. Однако время от по­
явления симптомов до постановки диагноза остается не­
изменным и  составляет около 2  лет [3]. В  течение неко­
торого времени пациенты могут пытаться справить­
ся с  симптомами заболевания самостоятельно, считая, 
что  они связаны не с  серьезными проблемами со  здоро­
вьем, а например, одышка – это проявление лишней мас­
сы тела или перенесенной респираторной инфекции и т. д. 
Обращение за  медицинской помощью также не  сразу 
приводит пациентов к постановке правильного диагноза. 
Общепринятые обследования пациентов, такие как  кли­
нический анализ крови, электрокардиография, рентге­
нография органов грудной клетки, спирометрия, в боль­
шинстве случаев не  позволяют выявить ЛГ даже при  на­
личии соответствующей клинической картины. Крайне 
неблагоприятным является то, что  помимо выраженно­
го снижения качества жизни, у пациентов с симптомами 
ЛГ в течение этих 2 лет без рациональной терапии суще­
ственно прогрессируют изменения в самих легочных со­
судах и миокарде. Таким образом, к моменту постановки 
диагноза большинство пациентов имеют клинически вы­
раженную сердечную недостаточность и  высокий риск 
неблагоприятных исходов [1, 2].

Постоянными темами исследований являются взаи­
модействие со  специалистами первичного звена здра­
воохранения для  выявления пациентов с  ЛГ и  анализ 
упущенных возможностей более ранней диагностики, 
особенно у  пациентов с  идиопатической легочной арте­
риальной гипертензией (ЛАГ). Ранние симптомы ЛГ не­
специфичны и включают одышку при физической нагруз­

ке, утомляемость, дискомфорт в груди, сердцебиение, го­
ловокружение и  отеки нижних конечностей на  поздних 
стадиях заболевания. Пациенты с этими симптомами час­
то обследуются в  целях выявления других кардиальных, 
легочных, неврологических, скелетно-мышечных, гема­
тологических или возрастных причин во время многочис­
ленных консультаций у  врачей первичной медико-сани­
тарной помощи и врачей-специалистов, прежде чем будет 
диагностирована ЛГ, особенно идиопатическая форма.

Между появлением симптомов и постановкой диагно­
за при ЛГ могут пройти годы, поэтому важное значение 
имеет информирование терапевтов и  других специали­
стов о  симптомах и  признаках заболевания, о  факторах 
риска развития ЛГ, а также об основных диагностических 
подходах для  раннего выявления патологии и  своевре­
менного назначения соответствующей терапии.

Определение и классификация
Легочная гипертензия  – группа заболеваний с  гемо­

динамической картиной прогрессирующего повышения 
легочного сосудистого сопротивления (ЛСС) и  давле­
ния в легочной артерии (ДЛА), что приводит к дисфунк­
ции правого желудочка (ПЖ) и развитию правожелудоч­
ковой сердечной недостаточности [4–7]. Диагностиче­
ским критерием ЛГ служит повышение среднего ДЛА 
>20 мм рт. ст. в  покое по  данным катетеризации правых 
отделов сердца (КПОС) [6].

Клиническая классификация ЛГ необходима для стан­
дартизации диагностических и  лечебных подходов 
и включает 5 групп (табл. 1).

К наиболее часто встречающимся в клинической прак­
тике формам ЛГ относятся ЛГ вследствие патологии ле­
вых отделов сердца и ЛГ вследствие заболеваний легких 
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[8, 9]. Распространенность ЛГ увеличивается с тяжестью 
заболевания у  этих пациентов: от  60 до  70 % пациентов 
с тяжелым поражением митрального клапана и 50 % с вы­
раженным аортальным стенозом страдают от  ЛГ [10]. 
ЛГ вследствие обструкции легочных артерий встреча­
ется значительно реже. Так, распространенность хро­
нической тромбоэмболической легочной гипертензии 
(ХТЭЛГ), по  данным Российского Национального ре­
гистра, составляет 8–40 случаев на 100 тыс. человек [11]. 
Идиопатическая ЛАГ относится к  группе редких забо­
леваний, заболеваемость в  общей популяции составляет 
от 5,9 до 25 случаев на 1 млн населения [12]. Именно па­
циенты с ЛАГ и ХТЭЛГ (I и IV группы ЛГ соответствен­
но) представляют особый интерес с  позиции современ­
ных терапевтических и хирургических возможностей, так 
как своевременное специфическое лечение может благо­
приятно повлиять на прогноз [6].

Этапы диагностического поиска
Стратегия диагностики при  ЛГ предполагает прове­

дение комплексного обследования с целью установления 
диагноза и  клинической группы, функционального и  ге­
модинамического статуса пациентов.

Оптимальная маршрутизация пациентов с  ЛГ игра­
ет важную роль, так как  диагностический поиск включа­
ет ряд мероприятий на  поликлиническом и  стационар­
ном этапах, а также верификацию диагноза на уровне экс­
пертного центра (рис. 1, адаптировано из [5]).

На  первом этапе диагностического поиска основная 
задача для  врача первичного звена  – предположить ЛГ 
и направить пациента к специалисту по ЛГ.

Клинические проявления ЛГ неспецифичны, обу­
словлены нарушением транспорта кислорода и  сниже­
нием сердечного выброса; сходные симптомы возникают 
при  целом ряде распространенных заболеваний, что  за­
трудняет раннюю диагностику ЛГ [13].

Чаще всего на  раннем этапе ЛГ может протекать бес­
симптомно, первые клинические проявления определяют­
ся в случае, если в большинстве легочных сосудов имеют­
ся необратимые морфологические изменения. Симпто­
мы развиваются постепенно, при этом отсутствуют яркие 
патогномоничные признаки, что  способствует позд­
ней диагностике и неблагоприятному прогнозу. К наибо­
лее типичным клиническим проявлениям относят одыш­
ку, повышенную утомляемость, боль в груди, пресинкопе 
и  синкопе, сердцебиения и  перебои в  работе сердца, ка­
шель и кровохарканье, отеки нижних конечностей. На мо­
мент постановки диагноза большинство пациентов имеют 
один или более из этих симптомов. Ряд больных отмечает 
внезапное возникновение первых симптомов [13–15].

В  большинстве случаев ЛГ начинается с  одышки 
(65,5 %), значительно реже первым проявлением болез­
ни служит боль в области сердца неопределенного харак­
тера по типу кардиалгии (20,6 %), иногда заболевание на­
чинается с появления синкопальных состояний во время 
или вскоре после физической нагрузки, головокружений 

Таблица 1. Клиническая классификация ЛГ. Адаптировано из [5]

I.
Легочная  

артериальная гипертензия

II.
Легочная 

гипертензия 
вследствие 

патологии левых 
отделов сердца:

III.
Легочная гипертензия 

вследствие заболеваний 
легких  
и / или  

гипоксемии:

IV.
ЛГ вследствие 

обструкции 
легочных 
артерий:

V.
ЛГ неизвестного  

или  
смешанного генеза:

1.1. Идиопатическая (ИЛГ).
1.2. �Наследуемая (мутации BMPR2 и др.).
1.3. �Индуцированная приемом лекар‑

ственных препаратов и токсинов.
1.4. �Ассоциированная с: 

1.4.1. �Врожденными пороками серд‑
ца (системно-легочные шунты).

1.4.2. �Системными заболеваниями 
соединительной ткани.

1.4.3. Портальной гипертензией.
1.4.4. ВИЧ-инфекцией.
1.4.5. Шистосомозом.

1.5. �ЛГ с признаками поражения легоч‑
ных вен / капилляров (легочная ве‑
ноокклюзионная болезнь / легоч‑
ный капиллярный гемангиоматоз).

1.6. �Персистирующая ЛГ 
новорожденных

2.1. �Систолическая 
дисфункция.

2.2. �Диастоличе‑
ская дисфунк‑
ция.

2.3. �Клапанные 
пороки.

2.4. �Врожден‑
ная / приоб‑
ретенная об‑
струкция 
приносяще‑
го / выносяще‑
го тракта лево‑
го желудочка.

2.5. �Врожденный 
или приобре‑
тенный стеноз 
легочных вен

3.1. �Хроническая обструк‑
тивная болезнь лег‑
ких.

3.2. �Интерстициальные 
заболевания легких.

3.3. �Другие заболевания 
легких со смешанны‑
ми рестриктивными 
и обструктивными  
нарушениями.

3.4. �Гипоксия в отсутствие 
заболеваний легких.

3.5. �Нарушения дыхания 
во время сна.

3.6. �Синдром альвеоляр‑
ной гиповентиляции.

3.7. Высокогорная ЛГ.
3.8. �Аномалии развития 

легких

4.1. �Хрониче‑
ская тром‑
боэмболиче‑
ская ЛГ.

4.2. �Другие об‑
струкции ле‑
гочной ар‑
терии (ан‑
гиосаркома, 
другие вну‑
трисосуди‑
стые опу‑
холи, ар‑
териит, 
врожденные 
аномалии, 
паразитар‑
ные заболе‑
вания)

5.1. �Гематологические заболе‑
вания (хроническая гемо‑
литическая анемия, миело‑
пролиферативные заболе‑
вания, спленэктомия).

5.2. �Системные нарушения 
(саркоидоз, легочный ги‑
стиоцитоз, лимфангиолей‑
омиоматоз, нейрофибро‑
матоз, васкулиты).

5.3. �Метаболические нару‑
шения (гликогенозы, бо‑
лезнь Гоше).

5.4. �Другие (опухолевая об‑
струкция, фиброзирующий 
медиастинит, хроническая 
почечная недостаточность, 
сегментарная ЛГ).

5.5. �Сложные врожденные 
пороки сердца
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(13,7 %) [13, 16]. Ряд пациентов отмечают вздутие живо­
та и тошноту, вызванные физической нагрузкой, а также 
увеличение массы тела из‑за задержки жидкости на позд­
них стадиях заболевания. При прогрессировании патоло­
гии могут появляться более редкие симптомы, связанные 
с  дилатацией легочной артерии: боли в  грудной клетке 
при  физической нагрузке стенокардитического характе­
ра из‑за динамической компрессии коронарной артерии 
[17], охриплость голоса из‑за  компрессии левого воз­
вратного гортанного нерва (кардиовокальный синдром, 
или  синдром Ортнера). Перечисленные симптомы мо­
гут появляться при целом ряде других, более распростра­
ненных заболеваний кардиологического, пульмонологи­
ческого профиля, что затрудняет выявление ЛГ. В первую 
очередь врач думает о наиболее часто встречающейся па­

тологии, такой как ишемическая болезнь сердца, наруше­
ния ритма сердца, хроническая обструктивная болезнь 
легких  – ХОБЛ и  т. д. Отсутствие традиционных факто­
ров риска развития сердечно-сосудистых заболеваний, 
наличие определенной сопутствующей патологии, прием 
ряда лекарственных препаратов могут помочь в правиль­
ной постановке диагноза ЛАГ.

При  физикальном обследовании пациента обраща­
ет внимание появление цианоза, который в  зависимости 
от причины развития ЛГ и стадии заболевания может быть 
как  периферическим, так и  центральным, и  смешанного 
характера. При снижении выброса ПЖ отмечаются блед­
ность кожных покровов, холодные конечности, длитель­
ное наполнение капилляров. Определяются расширение 
и пульсация яремных вен. При перкуссии выявляется уве­

ЭКГ – электрокардиография; ЭхоКГ – эхокардиография; ЛГ – легочная гипертензия; КТ – компьютерная томография; DLco – диффузи‑
онная способность легких по монооксиду углерода; УЗИ – ультразвуковое исследование; КПОС – катетеризация правых отделов серд‑
ца; В / П-сцинтиграфия – вентиляционно-перфузионная сцинтиграфия; ЛАГ – легочная артериальная гипертензия; ФК – функциональ‑
ный класс; Т6МХ – тест с 6‑минутной ходьбой; NT-proBNP – N-концевой фрагмент мозгового натрийуретического пропептида.

ПОЛИКЛИНИКА

ЭКСПЕРТНЫЙ  ЦЕНТР

СТАЦИОНАР

Скрининг: 
• Сбор жалоб, анамнеза
• Осмотр
• ЭКГ
• Рентгенография органов грудной клетки
• Спирометрия
• Общий и биохимический анализы крови
• ЭхоКГ

Определение вероятности ЛГ: 
• ЭхоКГ

Исключение наиболее частых причин ЛГ:
• КТ легких, бодиплетизмография/DLco
• Дуплексное сканирование вен
• УЗИ внутренних органов
• Гастроскопия
• Оценка функции щитовидной железы
• Тесты на ВИЧ и гепатиты
• Антинуклеарные антитела

Определение вероятности ЛГ:
• КПОС
• В/П сцинтиграфия легких
• КТ-ангиопульмонография
• Селективная ангиопульмонография

Оценка риска ЛАГ:
• Симптомы
• ФК по ВОЗ
• ТбМХ
• ЭхоКГ
• Кардиопульмональный тест
• Биомаркеры (NT-proBMP)
• КПОС

Рисунок  1. Ряд диагностических мероприятий, выполняемых на различных уровнях медицинской помощи
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личение границ сердца вправо за  счет расширения ПЖ. 
При  аускультации сердца отмечается появление акцента 
II тона над легочной артерией и III тона над ПЖ. Нередко 
определяется систолический шум трикуспидальной регур­
гитации и  диастолический шум легочной регургитации. 
К  поздним проявлениям относятся застойное увеличе­
ние печени и периферические отеки. При ЛАГ аускульта­
тивная картина легких обычно в норме [18]. Перечислен­
ные клинические проявления отражают наличие у  паци­
ентов правожелудочковой сердечной недостаточности, но 
не указывают на причину ее развития, что требует от вра­
ча более внимательного отношения к выявлению дополни­
тельных симптомов и факторов риска.

У  пациентов также могут наблюдаться проявления 
причинных или сочетанных нарушений. При ЛГ, ассоци­
ированной с  заболеваниями легких (ХОБЛ, бронхоэкта­
зы), нередко появляются деформации пальцев рук в фор­
ме барабанных палочек и  аускультативные признаки по­
ражения легких: хрипы или  свист. При  ХТЭЛГ можно 
выявить признаки последствий тромбоза глубоких вен, 
венозной недостаточности. Склеродактилия, феномен 
Рейно, дигитальные язвы, гастроэзофагеальная рефлюкс­
ная болезнь  – характерные признаки системной склеро­
дермии, также ассоциированной с развитием ЛГ.

На  основании выявленных клинических признаков 
и анамнестических данных врач может предположить нали­
чие той или иной формы ЛГ (рис. 2, адаптировано из [4]).

Так, для ЛАГ характерны молодой возраст, наличие ассо­
циированных заболеваний (системная склеродермия, врож­
денные пороки сердца с системно-легочными шунтами, хро­
нические заболевания печени, ВИЧ-инфекция) и факторов 
риска. Перечень лекарственных препаратов и токсинов, ко­
торые рассматриваются в качестве факторов риска, можно 
классифицировать по степени ассоциации с ЛГ на: «опре­
деленные» факторы риска (аминорекс, фенфлюрамин, декс­
фенфлюрамин, токсичное рапсовое масло и  др.)  – при  на­
личии взаимосвязей, подтвержденных в  ряде независимых 
исследований; «вероятные» (кокаин, интерферон-α и  -β, 
лефлуномид и  др.)  – о  которых свидетельствует несколько 
не противоречащих друг другу наблюдений [4–6, 19].

Пациенты с  ЛГ вследствие патологии левых отде­
лов сердца чаще относятся к старшей возрастной группе, 
имеют в анамнезе ишемическую болезнь сердца или фак­
торы риска развития сердечно-сосудистых заболеваний 
(артериальная гипертензия, сахарный диабет, ожирение). 
Пациенты с  ЛГ, ассоциированной с  патологией легких, 
часто имеют анамнез длительного курения, воздействия 
вредных профессиональных факторов.

Для объективизации толерантности к физической на­
грузке пациентам с  подозрением на  ЛГ показано про­
ведение теста с  6‑минутной ходьбой (Т6МХ). Этот 
тест  – наиболее простой метод оценки физической ра­

ботоспособности пациентов, а  расстояние, пройденное 
в Т6МХ, – один из критериев стратификации риска у па­
циентов с ЛАГ [5, 20].

Дополнительными инструментальными методами ис­
следования на поликлиническом этапе являются электро­
кардиография, рентгенография органов грудной клетки, 
исследование функции внешнего дыхания.

Наиболее типичными изменениями на ЭКГ при ЛГ яв­
ляются зубец P в  виде «P pulmonale», отклонение элек­
трической оси сердца вправо, признаки гипертрофии 
и перегрузки ПЖ, блокада правой ножки пучка Гиса и уд­
линение интервала Q–T. У  25 % пациентов с  ЛАГ в  тече­
ние 5 лет наблюдения регистрируются трепетание или фи­
брилляция предсердий, значительно ухудшающие прогноз 
для пациента при невозможности восстановления синусо­
вого ритма. Нормальный вид ЭКГ не исключает диагноз 
ЛГ [21, 22].

Рентгенологическая картина при  ЛГ неспецифична, 
нередко выявляются дилатация ствола легочной артерии 
(II дуга по левому контуру сердца) и обеднение легочно­
го сосудистого рисунка, реже  – расширение правых ка­
мер сердца. Нормальная рентгенограмма органов груд­
ной клетки не  исключает наличия у  пациента ЛГ, но  мо­
гут выявляться признаки патологии легких, приводящей 
к развитию ЛГ [23–25].

Обструктивные изменения функции внешнего ды­
хания нетипичны для  ЛАГ, но  могут указывать на  пато­
логию легких, лежащую в  основе развития ЛГ. Выявле­
ние необратимой обструкции дыхательных путей в соче­

ЛАГ – легочная артериальная гипертензия; ХТЭЛГ – хрониче‑
ская тромбоэмболическая легочная гипертензия; ЭКС  – элек‑
трокардиостимулятор.

• ВИЧ-инфекция
• Портальная гипертензия / заболевания печени
• Системные заболевания соединительной ткани 
   (системная склеродермия,
• Системная красная волчанка и др.)
• Врожденные пороки сердца с системно-легочными шунтами
• Наличие семейного анамнеза ЛГ
• Воздействие лекарственных препаратов и токсинов 
   (аминорекс, фенфлурамин, дексфенфлурамин, 
   рапсовое масло, амфетамин, кокаин и др.

     ЛАГ
   ХТЭЛГ
• Спленэктомия
• Вентрикуло-предсердные шунты
• Центральные внутривенные катетеры и электроды ЭКС
• Хронические воспалительные заболевания
• Онкологические заболевания
• Заместительная гормональная терапия при гипотиреозе
• Тромбофилия
• Антифосфолипидный синдром
• Гемоглобинопатии

Рисунок  2. Факторы риска и ассоциированные состояния, 
которые могут указывать на наличие ЛАГ/ХТЭЛГ
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тании с  увеличением остаточного объема и  снижением 
диффузионной способности легких по  монооксиду угле­
рода (DLco) указывает на  ХОБЛ и  другие хронические 
респираторные заболевания (муковисцидоз, бронхио­
лит, гистиоцитоз и  т. д.) в  качестве причины гипоксиче­
ской ЛГ [26]. При анализе газового состава крови у паци­
ентов с  ЛАГ парциальное давление кислорода в  артери­
альной крови (PaO2) в покое остается в пределах нормы 
или несколько снижено, а парциальное давление диокси­
да углерода (PaCO2) снижено вследствие альвеолярной 
гипервентиляции. Снижение DLсо развивается вслед­
ствие изменения вентиляционно-перфузионных соотно­
шений в условии ЛГ, и весьма патогномонично для паци­
ентов с ЛАГ [27, 28].

В  рамках первичного обследования пациентам с  по­
дозрением на ЛГ рекомендуется проведение общего ана­
лиза крови, исследования уровня креатинина, натрия, ка­
лия, глюкозы, общего белка, С-реактивного белка, аспар­
тат- и  аланинаминотрансферазы, общего билирубина, 
мочевой кислоты, N-концевого фрагмента мозгового на­
трийуретического пропептида (NT-proBNP), а также ис­
следование уровня свободного трийодтиронина, свобод­
ного тироксина и тиреотропного гормона для выявления 
патологии щитовидной железы, утяжеляющей течение 

основного заболевания. Рекомендуется исключение ассо­
циации ЛГ с ВИЧ-инфекцией, а также обследование в це­
лях выявления маркеров вирусных гепатитов [7].

Таким образом, все перечисленные симптомы и мето­
ды исследования не  всегда позволяют предположить на­
личие ЛГ. Ключевым звеном диагностики является эхо­
кардиография (ЭхоКГ). Это основной скрининговый 
неинвазивный метод для  определения вероятности ЛГ 
и выбора дальнейшей тактики ведения пациента. Доступ­
ность, неивазивность, высокая информативность и  не­
высокая стоимость позволяют считать ЭхоКГ наиболее 
важным и  ценным методом при  амбулаторном обследо­
вании пациентов с  подозрением на  ЛГ. Именно резуль­
таты ЭхоКГ формируют дальнейшую тактику ведения 
пациентов при  первичном обследовании по  поводу ЛГ. 
Комплексный алгоритм оценки вероятности наличия ЛГ 
представлен на рис. 3 (адаптировано из [4]).

При  подозрении на  ЛГ трансторакальная ЭхоКГ 
не  должна ограничиваться только измерением систо­
лического давления в  легочной артерии, всем пациен­
там должна быть выполнена визуализация правых отде­
лов сердца в  соответствии с  существующими рекомен­
дациями, которые предусматривают оценку целого ряда 
показателей. У  пациентов с  ЛГ выявляются расширение 
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Чтобы изменить уровень вероятности ЛГ по данным ЭхоКГ, должны присутствовать признаки из как минимум 2 различных катего‑
рий представленного списка. ЛГ – легочная гипертензия; ЭхоКГ – эхокардиография; ЛЖ – левый желудочек; НПВ – нижняя полая 
вена;  ПП – правое предсердие; СДЛА – систолическое давление в легочной артерии; КПОС – катетеризация правых отделов сердца.

Средняя

Детальное обследование
при наличии факторов риска ЛГ,

включая КПОС

I. Пиковая скорость трикуспидальной регургитации

III. Оценка вероятности легочной гипертензии по ЭхоКГ

2,9–3,4 м/с >3,4 м/с≤2,8 м/с
или не изменялся

II. Наличие иных ЭхоКГ-признаков
легочной гипертензии

Не требуется оценка
наличия иных 

ЭхоКГ-признаков ЛГ

II. Наличие иных ЭхоКГ-признаков
легочной гипертензии

Низкая

Поиск других причин
или наблюдение

Желудочковые+ ЛД+ НПВ и ПП+
Соотношение
диаметров
правого/
левого
желудочков
на уровне 
базальных 
сегментов 
>1,0

Утолщение 
межжелудоч-
ковой 
перегородки 
(ИЭ ЛЖ >1,1
 в систолу 
и/или диастолу)

Скорость 
ранней
диастолической
пульмональной
регургитации
 >2,2 м/с

Диаметр ЛА
 > диаметра 
корня аорты

Диаметр ЛА
 > 25 мм

Площадь 
правого 
предсердия 
> 18 см2
(измерение 
в конце систолы)

Отношение
TAPSE/СДЛА
< 0,55 мм/
мм рт. ст.

Время 
ускорения 
кровотока 
в выносящем 
тракте правого 
желудочка 
<105 мс и/или
среднесисто-
лическое 
прикрытие

Диаметр НПВ 
>21 мм в сочетании 
с уменьшением 
спадения на вдохе
(<50% с резким 
вдохом носом 
или <20% на фоне 
спокойного 
дыхания)

Желудочковые+ ЛД+ НПВ и ПП+
Соотношение
диаметров
правого/
левого
желудочков
на уровне 
базальных 
сегментов 
>1,0

Утолщение 
межжелудоч-
ковой 
перегородки 
(ИЭ ЛЖ >1,1
 в систолу 
и/или диастолу)

Скорость 
ранней
диастолической
пульмональной
регургитации
 >2,2 м/с

Диаметр ЛА
 > диаметра 
корня аорты

Диаметр ЛА
 > 25 мм

Площадь 
правого 
предсердия 
> 18 см2
(измерение 
в конце систолы)

Отношение
TAPSE/СДЛА
< 0,55 мм/
мм рт. ст.

Время 
ускорения 
кровотока 
в выносящем 
тракте правого 
желудочка 
<105 мс и/или
среднесисто-
лическое 
прикрытие

Диаметр НПВ 
>21 мм в сочетании 
с уменьшением 
спадения на вдохе
(<50% с резким 
вдохом носом 
или <20% на фоне 
спокойного 
дыхания)

Высокая

Направление в экспертный
центр для дальнейшего

обследования, включая КПОС

Нет Да Нет Да

ПАЦИЕНТ С ОДЫШКОЙ

ЭХОКАРДИОГРАФИЯ

Рисунок  3. Алгоритм оценки вероятности наличия ЛГ у пациента по ЭхоКГ 
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полостей правого предсердия и  ПЖ, утолщение перед­
ней стенки ПЖ, изменение характера движения межже­
лудочковой перегородки: в  систолу она смещается пара­
доксально в  сторону ПЖ. Кроме того, метод позволяет 
выявить поражения клапанного аппарата, болезни мио­
карда, врожденные пороки с шунтированием крови, при­
водящие к  развитию ЛГ. В  случае высокой вероятности 
наличия ЛГ у  пациента с  симптомами заболевания его 
рекомендуется как  можно скорее направлять в  эксперт­
ные центры для  дальнейшего обследования. У  пациен­
тов с промежуточным риском дальнейшее обследование 
целесообразно обсуждать только при наличии факторов 
риска или состояний, ассоциированных с ЛГ. Пациенты 
без  факторов риска и  ассоциированных состояний нуж­
даются только в  динамическом наблюдении с  примене­
нием ЭхоКГ или обсуждении альтернативного диагноза 
[4, 5, 29]. Следует помнить, что систолическое давление 
в ЛА, измеряемое с помощью ЭхоКГ, является рассчиты­
ваемым показателем и почти в 50 % случаев не согласует­
ся с  данными, полученными при  КПОС [30]. Стоит от­
метить, что  ЭхоКГ должна выполняться специалистами, 
имеющими высокий уровень теоретической подготовки 
и обладающими достаточными практическими навыками 
по  визуализации правых отделов сердца. При  возникно­
вении сложностей в  оценке рекомендованных показате­
лей ЭхоКГ пациенты должны направляться для проведе­
ния ЭхоКГ в региональные центры по ЛГ.

Для  упрощения работы с  пациентами с  подозрением 
на ЛГ и ускорения дальнейшего их направления в эксперт­
ные центры разработан «Опросник для  больных с  подо­
зрением на  ЛГ», включающий оценку клинических сим­
птомов, данных физикального осмотра, анамнестические 
данные, наличие заболеваний, ассоциированных с ЛГ, а так­
же наличие признаков ЛГ по данным ЭКГ, рентгенографии 
органов грудной клетки и ЭхоКГ. При сумме баллов <5 ле­
гочная гипертензия отсутствует, при  сумме баллов 5–10 
диагноз «легочная гипертензия» вероятный, желательно 
направление в  экспертный центр, при  сумме баллов >11 
диагноз «легочная гипертензия» высоковероятный, пока­
зано срочное направление в экспертный центр [5].

Второй этап диагностики основан на  исключении наи­
более частых причин ЛГ. В рамках дополнительного обсле­
дования пациенту может быть показано проведение других 
инструментальных исследований для  получения дополни­
тельной информации о заболевании и его причинах, напри­
мер, магнитно-резонансной томографии (наличие врожден­
ных пороков сердца, внутрисердечных или бронхолегочных 
шунтов), ультразвуковое исследование органов брюшной 
полости (портальная гипертензия, цирроз печени, сплено­
мегалия), мультиспиральной компьютерной томографии 
(паренхиматозные заболевания легких, пневмофиброз, эм­
физема легких и др.), компьютерной томографии с контра­

стированием легочной артерии (признаки перенесенной ра­
нее тромбоэмболии), обследование для  выявления антину­
клеарных антител (склеродермия) [4].

Третий этап диагностического поиска предусматрива­
ет подтверждение диагноза на  уровне экспертного цен­
тра. Всем пациентам показана катетеризация правых от­
делов сердца для верификации диагноза ЛАГ. Кроме того, 
в рамках данного этапа проводится оценка риска смерти 
при ЛАГ, исследование функционального статуса и опре­
деление тактики лечения [6].

Динамическое наблюдение за пациентами 
с подтвержденным диагнозом

Пациенты с ЛГ подлежат пожизненному диспансерно­
му наблюдению у кардиолога [31]. После установления ди­
агноза ЛГ рекомендуется проводить оценку клиническо­
го статуса пациента каждые 6–12 мес при стабильном со­
стоянии пациента, а  также через 3 мес после изменений 
в ЛАГ-специфической терапии или при ухудшении состо­
яния. В  ходе этих визитов должны выполняться Т6МХ, 
ЭКГ, ЭхоКГ, стандартное лабораторное обследование 
и  определение уровня NT-proBNP. Оценка клиническо­
го статуса включает анализ жалоб пациента, толерантно­
сти к  физической нагрузке и  приверженности к  терапии. 
При  физикальном осмотре обращают внимание на  нали­
чие симптомов правожелудочковой недостаточности, уро­
вень артериального давления, частоту сердечных сокраще­
ний и результаты пульсоксиметрии. На основании данных 
опроса и  осмотра устанавливают функциональный класс 
(ФК) ЛГ по классификации ВОЗ. Увеличение ФК служит 
одним из ключевых маркеров прогрессирования заболева­
ния и требует поиска причин ухудшения, а также решения 
вопроса об  интенсификации терапии [4]. Важную роль 
играет медикаментозная коррекция сопутствующих забо­
леваний, лечение пациента должно регулярно корректиро­
ваться при изменении профиля сопутствующей патологии.

В случае ухудшения клинического статуса пациента сле­
дует направить к  специалисту по  ЛГ в  регионе или в  экс­
пертный центр. Пациент может быть проконсультирован 
с применением телемедицинских технологий, что позволя­
ет сократить время до консультации и избавить пациента 
от длительных поездок. Большую роль играет осведомлен­
ность врачей первичного звена здравоохранения о поряд­
ке маршрутизации пациентов с ЛГ в конкретном регионе.

Заключение
Время от  появления первых симптомов до  поста­

новки диагноза при  легочной гипертензии составляет 
около 2 лет, поэтому терапевты должны иметь высокий 
уровень настороженности для выявления данной пато­
логии. Необходимо своевременно проводить поэтап­
ную оценку клинических проявлений и  направлять па­
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циентов в  специализированные центры для  быстрой 
диагностики легочной гипертензии, ее основной при­
чины и  назначения, при необходимости, специфиче­
ской терапии.

Врачи должны помнить о  типичных симптомах за­
болевания, таких как  одышка при  физической нагруз­
ке, обмороки, появление периферических отеков и  др. 
Следует проявлять бдительность в  отношении паци­
ентов, у  которых имеются факторы риска или  семей­
ный анамнез легочной гипертензии. Выполнение эхо­
кардиографии для оценки расчетного давления в легоч­
ной артерии, соотношения размеров правых и  левых 
отделов сердца в  целом, а  также ряда других показате­
лей, является «золотым стандартом» оценки вероят­
ности наличия легочной гипертензии. Причины разви­
тия легочной гипертензии могут быть разнообразными, 
и к  каждой форме заболевания требуется определен­

ный подход. Следует отметить, что легочная артериаль­
ная гипертензия и  хроническая тромбоэмболическая 
легочная гипертензия – именно те формы заболевания, 
при  которых в  случае подтверждения диагноза в  экс­
пертном центре требуется высокоспециализированное 
терапевтическое и / или  хирургическое лечение. Паци­
ентам с верифицированным диагнозом требуется регу­
лярное динамическое наблюдение, включающее оцен­
ку клинического статуса и проведение дополнительных 
исследований для  своевременного выявления прогрес­
сирования заболевания и решения вопроса об интенси­
фикации терапии.

Статья подготовлена при поддержке АО «Байер»  
(PP-ADE-RU-0247-1).
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