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РЕЗЮМЕ
В статье приведен короткий обзор литерату-

ры, посвященной современным представлени-
ям об идиопатической легочной гипертензии. 
Приведен случай сложной диагностики данно-
го заболевания, протекавшего на фоне хрони-
ческого вирусного гепатита В, из личной пра-
ктики авторов.

Ключевые слова: идиопатическая легочная 
гипертензия, хронический гепатит В. 
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ABSTRACT
This article presents a brief review of the lit-

erature devoted to modern concepts of idiopathic 
pulmonary hypertension. A case of difficult diag-
nosis of the disease on the background of chronic 
viral hepatitis B is presented from the personal 
experience of the authors.
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Идиопатическая (первичная) легочная ги-
пертензия (ИЛГ) (синонимы: синдром Аэрза–
Арилаго, болезнь Аэрза, болезнь Эскудеро) – 
редкое заболевание неизвестной этиологии, 
характеризующееся устойчивым повышени-
ем давления в легочной артерии (среднее 
давление более 25 мм рт. ст. в покое и более 
30 мм рт. ст. – при физической нагрузке или 
систолическое давление выше 40 мм рт. ст. 
при допплерографии), не обусловленным 
известными причинами [10]. Клинические 
исследования семейных случаев заболева-
ния показали аутосомнодоминантный тип на-
следования с низкой пенетрацией (10–20%), 
гетерозиготная мутация гена костного мор-
фогенетического белкового рецептора-II 
установлена в 50% случаев семейной ПЛГ и в 
25% спорадических случаев [8]. 

В современных теориях патогенеза болез-
ни Аэрза главную роль отводят дисфункции 
или повреждению эндотелия с возникнове-
нием дисбаланса между вазоконстрикторны-
ми и вазодилатирующими веществами и раз-
витием вазоконстрикции. В патогенезе ИЛГ 
выделяют 4 основных патофизиологических 
механизма: 1) вазоконстрикция, 2) редукция 
легочного сосудистого русла, 3) снижение 
эластичности легочных сосудов, 4) облитера-
ция легочных сосудов (тромбоз in situ, про-
лиферация гладкомышечных клеток) [10]. 

УДК 616.24-008.331-06:616.36-002.2 В результате перечисленных изменений в 
легочной артерии постепенно повышается 
давление, что влечет за собой гипертрофию 
правого желудочка с последующим развити-
ем правожелудочковой недостаточности [3]. 
Кроме того, заболевание может осложниться 
тромбообразованием – тромбозом легочной 
артерии [4]. 

Клинически ПЛГ проявляется нарастаю-
щей со временем одышкой, утомляемостью, 
сердцебиением, редко могут отмечаться боль 
в области сердца и обмороки. У некоторых 
больных еще до появления признаков забо-
левания могут возникать боль в различных 
суставах (артралгии) и расстройства крово-
обращения в конечностях (синдром Рейно) 
[10]. При объективном исследовании опре-
деляются симптом «барабанных палочек», 
набухание шейных вен, пульсация правого 
желудочка, расщепление и акцент II тона над 
легочной артерией, систолический шум над 
трехстворчатым клапаном, возможен ритм 
галопа, увеличение печени; отеки на нижних 
конечностях [7]. С целью диагностики синдро-
ма ИЛГ применяются электрокардиография, 
перфузионное и вентиляционное сканирова-
ние легких, эхокардиография, катетеризация 
легочной артерии с измерением гемодина-
мических показателей в системе малого кру-
га кровообращения, магнитно-резонансное 
исследование [1, 5]. При этом должны быть 
исключены заболевания легких и других ор-
ганов и систем при которых может возникнуть 
вторичная легочная гипертензия [2, 6, 9, 11, 
12, 13].

Учитывая редкость заболевания, приводим 
пример из собственной практики. 

Больная Н., 32 года, находилась на лечении 
в пульмонологическом отделении Амурской 
областной клинической больницы (АОКБ) с 
26.01.2011 по 3.02.2011 с диагнозом: идио-
патическая легочная гипертензия, ХСН II Б, 
ФК IV, ДН III, ХЛС, стадия декомпенсации; сим-
птоматический эритроцитоз, кровохарканье; 
нозокомиальная двусторонняя полисегмен-
тарная пневмония, тяжелое течение, фаза 
разгара.

Больна хроническим бронхитом с раннего 
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детского возраста, неоднократно перенесла 
пневмонии, частые простудные заболевания. 
Ухудшение состояния с сентября 2009 г., ког-
да на фоне ОРВИ впервые появилась одышка. 
За медицинской помощью впервые обрати-
лась в декабре 2009 г., осмотрена участковым 
терапевтом, выполнена флюорография (без 
патологии). Короткое время получала анти-
биотики, муколитики – без эффекта. В апреле 
2010 г. выявлены изменения на ЭКГ, направ-
лена в кардиохирургический центр (КХЦ) (г. 
Благовещенск) на обследование. В сентябре 
2010 г. в КХЦ впервые по данным УЗИ сердца 
выявлена легочная гипертензия до 90 мм рт. 
ст. Диагноз: легочная гипретензия (ЛГ), вро-
жденный порок сердца, дренаж легочных вен 
в левое предсердие. 

В сентябре 2010 г. обследовалась в НИИ па-
тологии кровообращения имени академика 
Е.Н. Мешалкина (г. Новосибирск). По данным 
обследования (ЭХОКГ: давление в ЛА 88–90 
мм рт. ст.) был выставлен диагноз: первичная 
легочная гипертензия, хроническая сердеч-
ная недостаточность (ХСН) 2Б, ФК 4, хрониче-
ское легочное сердце (ХЛС), декомпенсация. 
В хирургическом лечении отказано. Назначе-
на терапия: каптоприл, верошпирон, кардио-
магнил. 

В октябре 2010 г. находилась на обследо-
вании и лечении в гастроэнтерологическом 
отделении АОКБ с диагнозом: хронический 
вирусный гепатит В минимальной активности; 
хронический эрозивный гастрит, обострение; 
первичная легочная гипертензия; ХСН 2Б, 
ФК 4; хронический сальпингоофорит, ремис-
сия; ОГА; бактериальный вагиноз. 

26.01.2011 г. госпитализирована в пульмо-
нологическое отделение АОКБ. Общее состо-
яние тяжелое. Сознание ясное. Кожа сухая, 
выраженный диффузный цианоз. Склеры су-
биктеричны. Периферические лимфоузлы не 
увеличены. Выраженные отеки голеней и стоп 
на обеих конечностях. Деформация ногтей, 
дистальных фаланг кистей по типу «барабан-
ных палочек, часовых стеклышек». Дыхание 
через нос, не затруднено, с частотой 28 в ми-
нуту. Грудная клетка эмфизематозной формы. 
Обе половины грудной клетки симметрично 
участвуют в акте дыхания, так же в акте дыха-
ния участвует вспомогательная мускулатура. 
Перкуторно над всей поверхностью легких 
звук с коробочным оттенком. Аускультатив-
но дыхание жесткое, сухие рассеянные хри-
пы с удлиненным выдохом по всем полям. Со 
стороны сердечно-сосудистой системы: при 
осмотре визуально определяются набухание 
и пульсация сосудов шеи, эпигастральная 
пульсация. Область сердца деформирова-
на сердечным горбом. Верхушечный толчок 
визуально не определяется, пальпаторно – в 
пятом межреберье по среднеключичной ли-
нии, разлитой, слабой силы и резистентности. 

Аускультативно: тоны сердца приглушены, вы-
раженный акцент и расщепление 2 тона над 
ЛА, короткий систолический шум в третьем 
межреберье слева от грудины и на верхушке. 
АД 90 и 60 мм рт. ст. ЧСС 110 в мин. Слизистая 
полости рта и языка покрыта белым налетом, 
определяется ангулярный стоматит. Живот 
правильной формы, участвует в акте дыха-
ния. При пальпации мягкий, безболезненный. 
Симптомы раздражения брюшины отрица-
тельные. Печень – нижний край пальпируется 
на 6 см ниже реберной дуги, острый, умерен-
но болезненный. Селезенка пальпаторно не 
определяется. 

При проведении дополнительных методов 
обследования выявлены следующие измене-
ния. Спирограмма: значительные нарушения 
вентиляции по смешанному типу, преимуще-
ственно обструктивному. ЭКГ: синусовая тахи-
кардия с ЧСС 92 в мин. Неполная AV-блокада 1 
степени, признаки острой перегрузки правых 
отделов сердца. ЭхоКг: гипертрофия правых 
отделов, повышенное давление в ЛА (90 мм 
рт. ст.). Обзорная рентгенография органов 
грудной клетки: выраженность сосудистого 
рисунка в корнях легких. КТ органов грудной 
клетки: определяется диффузное усиление 
бронхо-сосудистого рисунка по всем полям от 
центральных до периферических отделов. В 
верхней доле справа – две воздушные поло-
сти с тонкими неровными стенками размером 
12 мм и 23 мм. Сердце расширено в попереч-
нике, определяется расширение ствола и обе-
их легочных артерий. 

Больной проводилось следующее лечение: 
капотен, верошпирон, лазикс, ацетилсалици-
ловая кислота, антибиотики – метрогил, цеф-
триаксон, ингаляционный глюкокортикоид 
вентолин, фраксипарин, верапамил, дилтиа-
зем, дигоксин, микосист, вазопрессоры, ква-
мател, лазикс, оксигенотерапия с переходом 
на ИВЛ. 

Несмотря на проводимую терапию, состоя-
ние больной оставалось тяжёлым, нарастала 
одышка при малейшей физической нагрузке, 
отёки, цианоз. Ухудшение 02.02.2011 г.: усугу-
билась гипотония (АД 80 и 0 мм рт. ст.), Sa O2 
79–80%, наросла одышка, присоединилась 
рвота. Больная была переведена в отделение 
реанимации, интубирована, вводились вазо-
прессоры, антибиотики, антикоагулянты. Не-
смотря на лечение, состояние больной ухуд-
шалось, смерть наступила при нарастающей 
дыхательной и сердечно-сосудистой недоста-
точности. 

При патологоанатомическом исследова-
нии: совпадение клинического и патолого-
анатомического диагнозов по основному и 
сопутствующим заболеваниям. Непосредст-
венной причиной смерти послужила массив-
ная легочная тромбоэмболия с развитием 
пульмонокоронарного шока.
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Заключение
 Рассмотрение данного клинического слу-

чая интересно тем, что ИЛГ является редко 
встречающимся заболеванием (1–2 случая на 
миллион в год). Трудность диагностики связа-
на с тем, что клинические симптомы неспеци-
фичны и имитируют многие распространён-
ные заболевания сердца и лёгких. При жизни 
вовлечение в процесс лёгких диагностирует-
ся редко, что связано с минимальным количе-
ством клинических симптомов и отсутствием 
специфических изменений при физикальном 
обследовании пациента. Важным диагно-
стическим критерием является проведение 
ЭхоКГ. Предрасполагающими факторами 
развития ИЛГ у данной больной послужили 
женский пол, курение, ХОБЛ, бесконтроль-
ный приём оральных контрацептивов, вирус-
ный гепатит В. Трудности в лечении данной 
больной заключались в наличии множества 
сопутствующих заболеваний (хронический 
бронхит, гепатит В, ХЛС и др.). Это значитель-
но осложнило подбор и дозировку необходи-
мых лекарственных препаратов (с учётом по-
казаний и противопоказаний для конкретной 
больной). Несмотря на проводимое лечение, 
заболевание прогрессировало и привело к 
летальному исходу.
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