
40 Український журнал серця. 2026; Том 15, № 1 О.В. Пастернак та співавт.

Т
Е

Х
Н

О
Л

О
Г

ІЇ
 

Д
ІА

Г
Н

О
С

Т
И

К
И

 

Т
А

 Л
ІК

У
В

А
Н

Н
Я

Легенева гіпертензія – це патологічний 
стан, для якого характерний підвищений 

тиск у системі легеневої артерії, що зумовлює 
перевантаження правого шлуночка, його дис-
функцію, серцеву недостатність та передчас-
ну смерть. Цей стан може мати різні причини, 
які класифікують за клінічними групами, і 
різний клінічний перебіг. Перша клінічна 
група легеневої гіпертензії – легенева артері-
альна гіпертензія – має найтяжчий перебіг, 

однак застосування сучасної специфічної 
терапії дозволяє змінити прогноз пацієнтів.

Мета роботи – підсумувати світовий досвід 
діагностики і лікування легеневої артеріаль-
ної гіпертензії та навести приклад діагностич-
ного підходу і тактики лікування в пацієнта з 
легеневою артеріальною гіпертензією дитячо-
го віку

 Легенева гіпертензія (ЛГ) – це підвищен-
ня тиску в артеріях малого кола кровообігу 
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кардіологічний центр

Легенева артеріальна гіпертензія: 
кореляція симптоматики з візуалізаційними 

методами обстеження
Мета роботи – підсумувати світовий досвід діагностики і лікування легеневої артеріальної гіпертензії та 

навести приклад діагностичного підходу і тактики лікування в пацієнта з легеневою артеріальною гіпертензією 
(ЛАГ) дитячого віку.

ЛАГ є рідкісною хворобою з негативним прогнозом для пацієнта, якщо не застосовано специфічне лікуван-
ня. Рання діагностика і специфічне лікування можуть істотно змінити прогноз у сучасних умовах. Остаточною 
опцією є трансплантація органокомплексу серце – легені. В огляді літератури викладено основи патогенезу 
ЛАГ, діагностики цього стану і лікувальні опції. Патогенез легеневої гіпертензії пов’язаний із дисфункцією 
ендотелію, вазоконстрикцією і внутрішньосудинним тромбозом. Наслідком хронічної легеневої гіпертензії є 
перевантаження правих відділів серця та правошлуночкова серцева недостатність. Діагностика ЛАГ є зазвичай 
запізнілою через неспецифічність симптомів. Найбільш інформативні методи діагностики ЛАГ – ехокардіогра-
фія, комп’ютерна томографія серця, катетеризація серця, тест із вазореактивністю, тест із 6-хвилинною ходь-
бою. Рання діагностика ЛАГ важлива для вчасного початку специфічної терапії. Препарати специфічної терапії 
впливають на ланки патогенезу: на шлях окису азоту, блокування ендотелінових рецепторів, простацикліновий 
шлях. Раннє призначення поєднаної терапії (інгібітори фосфодіестерази та блокатори ендотелінових рецеп-
торів) дає змогу знизити тиск у легеневій артерії та зменшити навантаження на правий шлуночок. Наведено 
клінічний приклад діагностики ідіопатичної ЛАГ у пацієнта дитячого віку. Продемонстровано діагностичну 
цінність методів візуалізації при ЛАГ, особливості перебігу хвороби та схему застосування специфічної терапії з 
корекцією дози відповідно до результатів візуалізаційних методів обстеження.

Ключові слова: легенева гіпертензія, легенева артеріальна гіпертензія, ехокардіографія, комп’ютерна 
томографія, катетеризація серця
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внаслідок різних патологічних процесів. На 
основі повного клінічного та інструменталь-
ного обстеження пацієнта визначають етіо-
патогенетичний тип легеневої гіпертензії. 
Гемодинамічний тип ЛГ визначають за дани-
ми катетеризації камер серця. 

Критерієм ЛГ згідно з рекомендаціями 
Європейської асоціації кардіологів є підви-
щення середнього тиску в легеневій артерії 
(mean pulmonary artery pressure, mPAP) понад 
20 мм рт. ст. у спокої, цей тиск визначають 
інвазивним методом за допомогою катетери-
зації правих відділів серця [1, 2].

Вирізняють посткапілярну (пасивну) леге-
неву гіпертензію, зумовлену патологією лівих 
відділів серця, та прекапілярну, зумовлену 
патологією власне легеневих артеріол. Для 
визначення прекапілярної ЛГ необхідні показ-
ники тиску заклинювання легеневої артерії 
(ТЗЛК або pulmonary arterial wedge pressure, 
PAWP) та легеневого судинного опору – 
(pulmonary vascular resistance, PVR) (табл. 1). 

Pulmonary vascular resistance (PVR) – леге-
невий судинний опір – у нормі в 10 разів 
нижчий за системний опір. Це дає змогу 
розподілити весь обʼєм серцевого викиду в 
периферійних альвеолах та полегшити газо-
обмін в умовах низького тиску. Порушення 
балансу між вазоконстрикцією та вазорелак-
сацією призводить до зростання середнього 
тиску в легеневій артерії (mPAP), та легенево-
го судинного опору (PVR) в легеневому руслі. 
Підвищення тиску заклинення в легеневій 
артерії (PAWP) свідчить про посткапілярний 

механізм ЛГ і є вирішальним для диференці-
ації ЛГ, повʼязаної з патологією лівих відділів 
серця. Підвищення тиску в легеневій артерії 
при невисокому опорі може бути повʼязане з 
обʼємним перевантаженням малого кола кро-
вообігу або з підвищенням внутрішньогрудно-
го тиску, наприклад при вираженому сколіозі. 

За етіопатогенетичним механізмом виник-
нення, легенева гіпертензія поділяється на 5 
клінічних груп. 

Легенева артеріальна гіпертензія (ЛАГ) 
належить до 1-ї групи, характеризується пре-
капілярним механізмом підвищення тиску 
в системі легеневої артерії, і поділяється на 
такі [1]: 

1.1. Ідіопатична:
1.1.1. З негативним вазореактивним тес-
том.
1.1.2. З різко позитивним вазореактивним 
тестом. 

1.2. Спадкова.
1.3. Асоційована з ліками та токсинами.
1.4. Асоційована з: 

1.4.1. Захворюваннями сполучної ткани-
ни.
1.4.2. ВІЛ-інфекцією.
1.4.3. Портальною гіпертензією.
1.4.4. Вродженими вадами серця.
1.4.5. Шистосомозом.

1.5. ЛАГ з ознаками венозного/капілярного 
ураження.

1.6. Персистентна ЛАГ новонароджених.
ЛАГ належить до рідкісних захворювань 

з частотою 5–25 на один мільйон дорослого 
населення. За даними реєстру REVEAL, який 
охоплював понад 3 тис. пацієнтів, ЛАГ часті-
ше трапляється у жінок (79,5 %), середній вік 
пацієнтів становив (53,1 ± 14,5) року. Серед 
етіологічних чинників ЛАГ в реєстрі превалює 
ЛАГ, асоційована з вадами серця, – 50,7 % та 
ідіопатична ЛАГ – 46,2 % [3]. Частка пацієнтів з 
ЛАГ, асоційованою з вадами серця, в розвине-
них країнах з високим рівнем діагностики та 
кардіохірургічної допомоги втрачає своє домі-
нування внаслідок вчасної корекції вад серця, 
поступаючись ідіопатичній ЛАГ та асоційова-
ній із системними захворюваннями. 

Патогенез легеневої артеріальної 
гіпертензії

 До патогенезу ЛАГ належать надмірна 
скоротливість легеневих артеріол, ендотелі-
альна дисфункція, ремоделювання та пролі-
ферація ендотеліальних і гладенькомʼязових 
клітин, а також утворення тромбів in situ

Таблиця 1 
Визначення типу легеневої гіпертензії

Легенева гіпертензія mPAP > 20 мм рт. ст.

Прекапілярна mPAP > 20  мм рт. ст.
PAWP ≤ 15  мм рт. ст.

PVR > 2 од. Вуда 

Ізольована 
посткапілярна

mPAP > 20 мм рт. ст.
PAWP > 15  мм рт. ст.

PVR ≤ 2 од. Вуда

Комбінована пре- та 
посткапілярна 

mPAP > 20  мм рт. ст.
PAWP > 15  мм рт. ст.

PVR > 2 од. Вуда

Легенева гіпертензія 
навантаження

Відхилення відношення 
mPAP/CO при 
навантаженні 

> 3 мм рт. ст. /л/хв від 
показника в спокої

mPAP – mean pulmonary artery pressure, середній тиск у леге-
невій артерії; PAWP – pulmonary artery wedge pressure, тиск 
заклинення в легеневій артерії; PVR – pulmonary vascular 
resistance, легеневий судинний опір; CO – cardiac output, сер-
цевий викид. 
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[4, 5]. В основі цих патологічних проце-
сів є порушення трьох ключових механіз-
мів вазорегуляції: шлях ок     сиду азоту NO, 
простацикліново(PGI2)-тромбоксановий (А2), 
та ендотеліновий-1 (ET-1). Вплив на ці пато-
генетичні процеси є основою лікування ЛАГ.

Клініка легеневої артеріальної гіпертензії

Симптоми ЛАГ є доволі неспецифічними: 
це задишка при навантаженні та при нахи-
лянні вперед, втома та швидке виснаження, 
серцебиття, кровохаркання, спровоковане 
на     вантаженням здуття живота, та нудота, 
затримка рідини та набряки. Неспецифічність 
симптомів ЛАГ є причиною тривалого шляху 
пацієнта до визначення діагнозу. Після появи 
перших симптомів до встановлення діагнозу 
ЛАГ зазвичай минає понад 1 рік у половини 
пацієнтів та 2 роки у чверті цих пацієнтів. 
Рідкісними симптомами, повʼязаними з роз-
ширенням легеневої артерії, може бути також 
біль у грудях при навантаженні внаслідок 
компресії лівої коронарної артерії; дисфонія, 
хрипота, синдром Ортнера, внаслідок компре-
сії лівого ларингеального поворотного нерва; 
ателектази, внаслідок компресії бронхів.

Під час огляду в пацієнтів можна виявити 
ознаки периферійного або центрального ціа-
нозу, акцент ІІ тону над легеневою артерією, 
систолічний шум трикуспідальної регургіта-
ції, діастолічний шум регургітації клапана 
легеневої артерії. Поява пульсації шийних 

вен, гепатомегалії, асциту та генералізова-
них набряків є ознаками вираженої недостат-
ності трикуспідального клапана. При значній 
систолічній дисфункції правого шлуночка у 
пацієнтів виникає виражена гіпоксемія, озна-
ки малого серцевого викиду – запаморочення, 
ціаноз, блідість та холодні кінцівки. 

Діагностика легеневої артеріальної 
гіпертензії

Рентгенографічно при ЛАГ можна спосте-
рігати ознаки розширення легеневої артерії 
та розширення правих відділів серця, проте 
легеневі поля чисті, прозорі. Однією зі специ-
фічних ознак ЛАГ є «обрізані» периферійні 
легеневі судини та силует серця у вигляді 
пляшки з водою. Слід зауважити, що нормаль-
на рентгенограма не виключає ЛГ на ранніх 
стадіях захворювання.

ЕКГ-зміни характеризуються гіпертрофією 
правих відділів серця, розширенням правого 
передсердя, зміщення електричної осі вправо, 
високоамплітудним P в ІІ відведенні. Ішемічні 
зміни можуть виникати при компресії розши-
реною легеневою артерією лівої коронарної 
артерії, що потребує негайної коронарографії 
та інтервенції.

Ехокардіографія (ЕхоКГ) є найбільш чутли-
вим методом діагностики ЛГ. Цей метод дає 
можливість отримати розрахунковий показ-
ник тиску в легеневій артерії, виявити роз-
ширення правого шлуночка та передсердя, 

Рис. 1. Ехокардіографічне зображення в режимі 
кольорового допплера, в парастернальній позиції 
датчика з нахилом до правого шлуночка, 
демонструє виражену дилатацію правих відділів та 
недостатність трикуспідального клапана

Рис. 2. Ехокардіографічне зображення в режимі 
постійного допплера на рівні трикуспідального 
клапана, з аналізом швидкості регургітації та 
градієнта тиску між правим шлуночком та правим 
передсердям
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трикуспідальну регургітацію (рис. 1, 2), оці-
нити скоротливість міокарда правого шлу-
ночка, оцінити дилатацію легеневої артерії, 
систолічну ексцентричність лівого шлуночка 
(рис. 3), наявність випоту в порожнині пери-
карда та здатність до колабування нижньої 
порожнистої вени на вдиху [1, 2]. ЕхоКГ дає 
можливість виключити наявність вроджених 
вад серця та патологію лівих відділів серця як 
причину ЛГ.

За допомогою магнітно-резонансної 
томографії (МРТ) серця оцінюють функціо-
нальний стан правого шлуночка – обʼєм шлу-
ночка, фракцію викиду та ударний обʼєм. 

Компʼютернотомографічну ангіографію
виконують для виключення хронічної пост-
тромбоемболічної ЛГ, оцінки ступеня розши-
рення легеневої артерії (рис. 4) та можливих 
ускладнень – компресії бронхів та коронар-
них артерій. Специфічними ознаками ЛАГ є 
зміни паренхіми за типом «матового скла», 
«мозаїчна» перфузія легень – ділянки підви-
щеної прозорості у поєднанні зі збідненням 
судинної сітки (рис. 5). Додатковими ознаками 
є округлі непрозорі ділянки у вигляді вузликів 
(рис. 6), аномальні колатеральні судини, меді-
астинальна лімфаденопатія, плевральний або 
перикардіальний випіт [9].

Катетеризація камер серця дає можли-
вість прямого вимірювання тиску в легеневій 
артерії, а також вимірювання тиску заклинен-
ня в легеневій артерії (PAWP), опору легене-
вих судин (PVR), діастолічного тиску в лівому 

шлуночку та серцевого викиду. Катетеризація 
серця є методом встановлення діагнозу ЛАГ, 
диференційної діагностики з іншими при-
чинами ЛГ та оцінки ефективності лікування 
пацієнтів з ЛАГ. Незважаючи на інвазивний 
характер процедури, ризик ускладнень за 
умови проведення в спеціалізованих центрах 
становить менше за 1 %. Пацієнтам із підозрою 
на ідіопатичну, спадкову, токсин-індуковану 
та повʼязану з системними захворюваннями 
ЛАГ необхідне проведення вазореактивного 
тесту під час катетеризації з оксидом азоту 
або ілопростом. Позитивним тест вважається 
при зниженні середнього тиску в легеневій 
артерії на щонайменше 10 мм рт. ст. за умови 
збереження незмінного або збільшеного сер-
цевого викиду впродовж тестування [1, 10]. 
Метою тесту є виявлення пацієнтів з гострою 
вазореактивністю, адже такі пацієнти підляга-
ють терапії блокаторами кальцієвих каналів, і 
можуть не потребувати дорогого специфічно-
го лікування ЛАГ.

Тест із шестихвилинною ходьбою (ШХХ)
є надійним прогностичним маркером оцінки 
стану пацієнтів з ЛГ, а також предиктором 
смерті [1, 7, 8]. Скорочення дистанції в тесті 
з ШХХ корелює з вищим функціональним 
класом (ФК) за ВООЗ та підвищеним рівнем 

  
Рис. 3. Ехокардіографічне зображення в режимі 2D, 
парастернальна проєкція короткої осі лівого 
шлуночка, демонструє виражене сплощення 
міжшлуночкової перегородки, так званий D shape 
лівого шлуночка, з якого оцінюють індекс 
ексцентричності лівого шлуночка

Рис. 4. Комп’ютерна томографія органів грудної 
клітки, 3D реконструкція серця та магістральних 
судин дозволяє оцінити розширення стовбура 
легеневої артерії
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Рис. 6. Комп’ютерна томографія легень. А – 
сагітальна проєкція; Б – аксіальна проєкція. 
Стрілками позначені специфічні для легеневої 
артеріальної гіпертензії вузлики, які є ділянками 
локальних крововиливів

А

Б

Рис. 5. Комп’ютерна томографія легень: А – аксіальна 
проєкція; Б – сагітальна проєкція; В – коронарна 
проєкція. Стрілками позначені ділянки «мозаїчної 
перфузії» легень, паренхіма легень має вигляд 
«матового скла»

 

А

Б

В



45Український журнал серця. 2026; Том 15, № 1

Т
Е

Х
Н

О
Л

О
Г

ІЇ
 

Д
ІА

Г
Н

О
С

Т
И

К
И

 

Т
А

 Л
ІК

У
В

А
Н

Н
Я

О.В. Пастернак та співавт.

натрійуретичного пропептиду (NT-pro-BNP). 
Результат тесту вимірюють у вигляді абсо-
лютної дистанції у метрах, пройденої паці-
єнтом. 

Основними критеріями важкості захворю-
вання на ЛАГ у пацієнта є функціональний 
клас серцевої недостатності (ФК СН) за NYHA, 
результат тесту із ШХХ та рівень натрійуре-
тичного пропептиду [1, 8].

Для більш комплексної оцінки ризику паці-
єнта з ЛАГ та вибору тактики лікування вико-
ристовується трирівнева модель стратифіка-
ції ризику (табл. 2).

 Окрім вищевказаних методів обстеження, 
для диференціації типу ЛГ проводяться функ-
ціональні дослідження легень, аналіз газів 
крові, печінкові тести, УЗД органів черевної 
порожнини, аналіз на ВІЛ, автоімунні тести.

Лікування пацієнтів з легеневою 
артеріальною гіпертензією

Лікування пацієнтів з ЛАГ із застосуванням 
специфічної терапії проводиться після повно-
го обстеження та, бажано, в спеціалізованому 
центрі легеневої гіпертензії. 

Відповідно до патогенетичних механізмів 
розвитку ЛАГ-специфічна терапія охоплює 
вплив на три шляхи: шлях оксиду азоту NO, 
простацикліново(PGI2)-тромбоксановий (А2) 
та ендотеліновий-1 (ET-1). Застосування тера-
пії покращило виживання пацієнтів з ЛАГ, 
функціональний клас та фізичні можливості, 
а також гемодинамічні показники та функцію 
правого шлуночка, що було продемонстрова-
но численними клінічними дослідженнями 
[1, 10]. Перед призначенням терапії необхідна 

Таблиця 2 
Трирівнева модель стратифікації ризику пацієнтів з легеневою артеріальною гіпертензією

Чинники прогнозу
(розрахункова летальність 
протягом року)

Низький ризик
(< 5 %)

Середній ризик
(5–20 %)

Високий ризик
(> 20 %)

Ознаки правошлуночкової СН Немає Немає Наявні

Прогресування симптомів 
і клінічних проявів

Немає Повільне Швидке

Синкопе Немає Іноді Часто

ФК ВООЗ I, II III IV

Дистанція тесту із ШХХ > 440 м 165–440 м < 165 м

CPET Піковий VO2 > 15 мл/хв/кг
VE/VCO2 < 36

Піковий VO2 11–15 мл/хв/кг
VE/VCO2 36–44

Піковий VO2 < 11мл/хв/кг
VE/VCO2 >44

NТ-proBNP < 300 нг/л 300–1100 нг/л > 1100 нг/л

ЕхоКГ RA area < 18 см2

TAPSE/sPAP 
> 0,32 мм/мм рт. ст.
Відсутність рідини 

в перикарді

RA area 18–26 см2

TAPSE/sPAP 
0,19–0,32 мм/мм рт. ст.

Мінімальна рідина 
в перикарді

RA area > 26 см2

TAPSE/sPAP 
< 0,19 мм/мм рт. ст.

Помірна або значна 
кількість рідини 

в перикарді

МРТ серця RVEF > 54 %
SVI > 40 мл/м2

RVESVI < 42 мл/м2

RVEF 37–54 %
SVI 26–40 мл/м2

RVESVI 42–54 мл/м2

RVEF < 37 %
SVI < 26 мл/м2

RVESVI > 54 мл/м2

Гемодинамічні показники RAP < 8 мм рт. ст.
CI > 2,5 л/хв/м2

SVI > 38 мл/м2

SvO2 > 65 %

RAP 8–14 мм рт. ст.
CI 2,0–2,5 л/хв/м2

SVI 31–38 мл/м2

SvO2 60–65 %

RAP > 14 мм рт. ст.
CI < 2,0 л/хв/м2

SVI < 31 мл/м2

SvO2 < 60 %

СН – серцева недостатність; ФК – функціональний клас; CPET – cardiopulmonary exercise test, cерцево-легеневе тестування з навантажен-
ням; VO2 – споживання кисню; VE – хвилинна вентиляція; VCO2 – об’єм діоксиду вуглецю у видихуваній суміші; VE/VCO2 – відношення між 
хвилинною вентиляцією та вмістом CO2 у видихуваній суміші – вище значення свідчить про порушення газообміну; NT-proBNP – натрій-
 уретичний пропептид; ЕхоКГ – ехокардіографія; RA – right atrium, праве передсердя; TAPSE – tricuspid annular plane systolic excursion, 
систолічна екскурсія площини трикуспідального кільця; sPAP – систолічний тиск у легеневій артерії; МРТ – магнітно-резонансна томогра-
фія; RVEF – right ventricle ejection fraction, фракція викиду правого шлуночка; SVI – stroke volume index, індекс ударного об’єму; 
RVESVI – right ventricle end-systolic volume index, індекс кінцеводіастолічного об’єму правого шлуночка; RAP – right atrium pressure, тиск 
у правому передсерді; CI – серцевий індекс; SvO2 – mixed venous oxygen saturation, змішана венозна сатурація кисню. 
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стратифікація ризику пацієнта із діагнозом 
ЛАГ (див. табл. 2).

Порівняно з монотерапією, комбінація 
препаратів із впливом на різні механізми 
ЛАГ є більш ефективною. Стартова комбіна-
ція інгібітора фосфодіестерази 5 (силдена-
філ, тада  лафіл) та антагоніста ендотеліно-
вих рецепторів показана навіть у пацієнтів 
з невисоким ризиком. При ЛГ спостерігають 
підвищену експресію ендотеліну -1, який при-
зводить до вазоконстрикції та надмірної про-
ліферації гладеньких мʼязів легеневих судин 
[3]. Антагоні  сти ендотелінових рецепторів, 
що застосовуються – амбризентан, бозентан, 
мацитентан.

Пацієнтам з високим ризиком рекомендо-
вано додавати препарати простациклінового 
шляху – епопростенол, трепростиніл, бера-
прост (аналоги простацикліну недоступні в 
Україні на сьогодні), ілопрост (аналог проста-
цикліну).

Винятком є пацієнти з позитивним вазоре-
активним тестом, оскільки ініціація терапії 
у них починається з блокаторів кальцієвих 
каналів. Прийняття рішення про ескалацію 
терапії базується на оцінці пацієнта за шкала-
ми ризику та націлене на досягнення пацієн-
том групи низького ризику [10].

Ідіопатична легенева артеріальна 
гіпертензія, спадкова легенева 
артеріальна гіпертензія

Це рідкісне, прогресуюче і фатальне захво-
рювання з ураженням прекапілярного легене-
вого русла. Точні причини виникнення ідіопа-
тичної ЛАГ на сьогодні невідомі, проте існу-
ють випадки успадкування у сімʼї, що можуть 
бути повʼязані з мутаціями генів, наслідком 
яких є підвищена чутливість судин до вазо-
пресорних агентів. Тиск у легеневій артерії 
підвищується внаслідок вазоконстрикції, що 
надалі призводить до ремоделювання судин, 
гіперплазії ендотелію та оклюзії просвіту. 

Приблизно у 70–80 % сімей з первинною 
ЛАГ та у 10–20 % з ідіопатичною ЛАГ наяв-
ні мутації в гені BMPR2 (Bone morphogenetic 
protein receptor type 2), який кодує протеї-
новий рецептор типу 2 кісткового морфоге-
нетичного білка, одного з білків, які транс-
формують фактор росту. Секвенування генів 
також підтверджує звʼязок ЛАГ з мутаціями
SMAD9 , CAV1 (також асоціюється з ліподистро-
фією у дітей), KCNK3 (калієві канали підгрупи 
K), TBX4 (T-box 4). ЛАГ також виникає у сімʼях, 
в яких спостерігається спадкова геморагічна 

телеангіектазія (HHT), повʼязана з мутаціями 
ACVRL1 (актинін-подібна кіназа 1 (ALK1)) та 
ENG (ендоглін). Ці та інші генетичні мута-
ції успадковуються за домінантним типом, 
проте мають невисоку пенетрантність, тобто 
не усі носії мутації можуть мати прояви ЛАГ. 
У частини пацієнтів були виявлені мутації 
de novo. Неповна пенетрантність генетичних 
мутацій свідчить також про вплив навколиш-
нього середовища на появу ЛГ [9].

Діагностувати ідіопатичну ЛАГ можна 
ли    ше після виключення захворювань, які 
можуть спричинити ЛАГ. Алгоритм діагнос-
тики ідіопатичної ЛАГ містить обовʼязкове 
проведення вазореактивного тесту під час 
катетеризації, оскільки у випадку позитив-
ного тесту пацієнти повинні отримувати 
блокатори кальцієвих каналів. Пʼятирічне 
виживання пацієнтів з позитивною вазореак-
тивністю є вищою в цій підгрупі пацієнтів і 
становить близько 98,5 % на противагу 73,0 % 
у нереактивній групі. Блокатори кальцієвих 
каналів можна поєднувати зі специфічною 
терапією за потреби. У більш як половини 
пацієнтів вазореактивність зберігається про-
тягом тривалого часу. Лікування ідіопатич   ної 
ЛАГ повинно бути націленим на досягнення 
пацієнтом групи низького ризику та сповіль-
нення прогресування захворювання [10].

Клінічний випадок дитини з ідіопатичною 
легеневою гіпертензією

Хлопчик, 16 років. Народився доношеним, 
переніс асфіксію при народженні, синдром 
аспірації меконію з потребою в штучній вен-
тиляції легень протягом 2 тиж після народже  -
ння, неврологічний дефіцит протягом першо-
го року життя. В подальшому стан дитини 
покращився, ріс і розвивався відповідно до 
віку. У віці 7,5 року на фоні фізичного наван-
таження виник епізод втрати свідомості. 
Скерований на дообстеження, на ЕхоКГ вияв-
лені ознаки легеневої гіпертензії. Вроджені 
вади серця, патологія лівих відділів серця, 
легенева патологія, тромбоемболія легеневої 
артерії та інші ймовірні причини ЛГ не вияв-
лені. Проведена катетеризація правих камер 
серця, встановлена висока ЛАГ. Отже, ЛГ була 
класифікована як ідіопатична легенева арте-
ріальна гіпертензія.

Пацієнту призначили інгібітор фосфодіес-
терази-5 силденафіл від моменту визначення 
діагнозу, надалі у віці 13 років терапію було 
посилено додаванням антагоніста ендотеліно-
вого рецептора. 
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Протягом останніх 6 міс спостерігали про-
гресування захворювання: посилення задиш-
ки та серцебиття, поява запаморочення, кро-
вохаркання на фоні вірусної інфекції, набряки 
на нижніх кінцівках. Лабораторно – зростання 
рівня натрійуретичного пропептиду зі 152 до 
946 пг/мл. 

Під час огляду стан дитини середньої важ-
кості, при хвилюванні та розмові посилю-
ється задишка, надмірна пітливість, невеликі 
набряки на нижніх кінцівках, помірно холод-
ні кінцівки. Аускультативно – акцент ІІ тону 
над легеневою артерією, систолічний шум 
трикуспідальної регургітації, діастолічний 
шум регургітації клапана легеневої артерії. 
Артеріальний тиск – 117/80 мм рт. ст., сатура-
ція – 97 %. ЕКГ-ознаки вираженої гіпертрофії 
та перевантаження правих відділів серця.

ЕхоКГ: розширення та виражена гіпертро-
фія правого шлуночка, стінка правого шлу-
ночка – 18 мм, діастолічний розмір – 4,5 см в 
парастернальній проєкції, знижена скоротли-
вість правого шлуночка – TAPSE 16 мм, вира-
жене систолічне сплощення міжшлуночкової 
перегородки (D shaped LV), індекс ексцен-
тричності лівого шлуночка – 2,95 (див. рис.  3). 
Виражена недостатність трикуспідального 
клапана, VmaxTR – 5 м/c, ∆p = 102 мм рт. ст. 
(див. рис. 1, 2), значно розширене праве перед-
сердя – обʼєм 27 мм2, нижня порожниста вена  – 
19 мм, спадається на вдиху менше ніж на 50 %. 
Розширення стовбура та гілок легеневої арте-
рії: стовбур – 45 мм, права гілка – 20 мм, ліва 
гілка –  27 мм. Невелика кількість перикарді-
ального випоту. Ознак вродженої вади серця 
не виявлено.

Проведено тест із ШХХ: пацієнт пройшов 
352 метри, потребував зупинки на 2-й хвилині 
тесту через посилення задишки.

Катетеризація камер серця: тиск у легене-
вій артерії – 136/71(93), mPAP – 93 мм рт. ст., 
тиск заклинення в легеневій артерії (PAWP) – 
10 мм рт. ст., резистентність легеневих судин 
(PVR) – 24 од. Вуда. Тест на вазореактивність 
негативний: mPAP після інгаляції ілопрос    ту  – 
92 мм рт. ст., не знизився. Тиск у правому 
передсерді (RAP) – 11 мм рт. ст. Cерцевий 
індекс (CI) – 3,7, змішана венозна сатурація 
SvO2 – 76 %.

КТ-ангіографія: мозаїчна, неоднорідна 
паренхіма легень унаслідок чергування гіпо-
денсивних ділянок зі збідненим судинним 
малюнком та гіперденсивних ділянок зі збе-
реженим судинним малюнком, збіднення 
периферійного судинного малюнка, пооди-
нокі ділянки консолідації оточені зонами зни-
женої пневматизації типу «матове скло» у 
S6 лівої легені та S4, S5 правої легені (див. 
рис.  5). Розширення легеневого стовбура до 
47 мм (Z  score +4,44) (див. рис. 4), лівої гілки – 
до 32  мм (Z score +5,54), правої гілки – до 25 мм 
(Z score +2,63). Ознак компресії бронхів не 
виявлено.

Отже, виявили пряму кореляцію клінічно-
го погіршання стану пацієнта з результата-
ми обстежень та оцінкою ризику. За шкалою 
стратифікації ризику більшість показників 
дають можливість віднести пацієнта до групи 
середнього ризику. З метою зниження ризику, 
прийняте рішення про ескалацію терапії – 
призначення третього препарату з групи про-
станоїдів – ілопрост в інгаляційній формі. 

У випадку відсутності ефекту від потрій-
ної терапії, погіршання стану, що прогресує, 
потреби в повторних госпіталізаціях та про-
гресування дилатації легеневої артерії необ-
хідно розглянути можливість трансплантації 
легень або органокомплексу легені – серце.

Висновки

Легенева гіпертензія може бути як само-
стійним захворюванням (при ідіопатич-
ній легеневій гіпертензії), так і асоційова-
ною з різними патологічними процесами. 
Диференційна діагностика типу легеневої 
гіпертензії та пошук етіопатогенетичного 
механізму її розвитку є вирішальним при 
виборі тактики лікування. 

Специфічна терапія легеневої артеріальної 
гіпертензії полягає у впливі на різні пато-
генетичні ланки процесу з метою ефектив-
ного зниження опору в легеневих артеріях 
та запобігання розвитку правошлуночкової 
серцевої недостатності. За відсутності ефекту 
від лікування пацієнти можуть потребувати 
трансплантації легень або органокомплексу 
легені – серце. 
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Pulmonary arterial hypertension: correlation of symptoms 
with results of cardiac imaging

Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a rare cardiovascular disease with serious prognosis. Early diagnosis and 
specific treatment improve prognosis significantly in the contemporary era. Transplantation of heart-lung complex is a 
final option for patients with resistance for specific therapy.

The literature review presents pulmonary arterial hypertension pathogenesis, methods of diagnosis, and 
treatment options. Diagnosis of pulmonary hypertension is usually late because the symptoms are non-specific. The 
main diagnostic methods are echocardiography, computed tomography, right heart catheterization, vasoreactivity 
testing and 6-minute walk test. Early diagnosis of PAH is essential for the beginning of specific therapy. Medications 
for specific therapy influence NO pathway, endothelin receptors and prostacyclin. Early treatment including 
phosphodiesterase-5 inhibitors and endothelin receptor antagonists decreases pulmonary artery pressure and right 
ventricular afterload. We present the case of a pediatric patient with idiopathic PAH. Diagnostic value of different 
imaging methods is discussed, management of the patient with specific therapy based on the results of cardiac 
imaging is reported. 

Key words: pulmonary hypertension, pulmonary arterial hypertension, echocardiography, computed 
tomography, cardiac catheterization


