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УКРАЇНА 

 
Вступ. Легенева артеріальна гіпертензія (ЛАГ) – це орфанна рефрактерна 

хвороба, яка проявляється патологічним прогресуючим збільшенням тиску в 
судинах малого кола кровообігу, а також збільшенням судинного опору легень. 

Діагностують ЛАГ при одночасному підвищенні середнього тиску в легеневій 

артерії (більше 25 мм рт. ст.), легеневого судинного опору та тиск заклинювання 

легеневої артерії не перевищує 15 мм рт. ст. Ці показники отримують  шляхом 
катетеризації правих відділів серця та легеневої артерії. Діагностичним 

критерієм легеневої гіпертензії є відсутність обструктивних та інтерстиціальних 

захворювань легень, захворювань лівої частини серця, тромбоемболії 

легеневої артерії (ТЕЛА) [1]. 
Мета роботи. Вивчити механізми виникнення легеневої гіпертензії у 

пацієнтів з системними захворюваннями сполучної тканини (СЗСТ). 

Викладення основного матеріалу. Згідно сучасної систематизації 

виділяють п’ять груп ЛАГ. 

 1 група – виникає внаслідок зміни структури і звуження легеневих 
артерій та артеріол; 

 2 група – виникає при захворюваннях лівої половини серця, які 
викликають застій крові у малому колі кровообігу; 

 3 група – пов’язана із захворюваннями легень або гіпоксією; 

 4 група – розвивається внаслідок хронічної тромбоемболічної ЛГ; 

 5 група – пов'язана з невиясненими або багатофакторними причинами 
(через високу смертність має найбільше клінічне значення) [1]. 

Залежно від рівня тиску заклинювання легеневої артерії, ЛАГ ділиться на: 

 прекапілярну (менша 15 мм рт. ст.) 

 посткапілярну (більше 15 мм рт. ст.) – спостерігається рідко [1]. 
Патогенез розвитку легеневої гіпертензії на фоні системного захворювання 

сполучної тканини включає в себе такі основні патофізіологічні механізми: 

 звуження просвіту судин; 

 зменшення кількості циркулюючих судин; 

 зменшення еластичності судин; 

 тромбоутворення [2]. 
Пусковим механізмом для виникнення легеневої гіпертензії  на фоні 

СЗСТ є дисфункція ендотелію легеневих судин. Вона супроводжується 
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дисбалансом вазоактивних медіаторів (оксид азоту, ендотелін, тромбоксан). 

Таким чином, виникає вазоконстрикція судин легень на фоні порушення їх 

вазоактивності. Пошкодження ендотелію запускає виділення хемотоксичних 

агентів для сприяння міграції гладком’язових клітин в інтиму судин. Внаслідок 
посиленого виділення простациклінів та інгібіторів тканинного активатора 

плазміногену, які мають виражений вазоконстрикторний ефект та переводять 

судини легень з антикоагулянтного стану в прокоагулянтний, формується 

тромбоз in situ [2].  

В зв’язку з вище перерахованими механізмами ушкодження епітелію 
формується ремоделювання легеневих судин з наростанням явищ судинної 

обструкції і облітерації. Слід зауважити, що дані патологічні процеси зачіпають 

усі шари судинної стінки і різні типи клітин – фібробласти, ендотеліальні і 

гладком’язові клітини [3]. 
Проведені науковцями гістопатологічні дослідження виявили ангіопатію, 

характерну для СЗСТ-ЛГ (ССД-ЛАГ). Особливістю цієї ангіопатії є: рубцеві зміни  

інтими судини, проліферація гладком’язових та ендотеліальних клітин [4]. 

Досліджено, що при ССД-ЛАГ змінюються легеневі судини, а при ідіопатичній 
ЛАГ ці зміни відсутні. Ці симптоми є проявом легеневої венооклюзивної хвороби 

(ВОХЛ), яка класифікована як ЛГ група 1’ [1]. Згідно цього, при комп’ютерній 

томографії легень виявляється рентгенографічна тріада ВОХЛ: збільшення 

лімфатичних вузлів, центролобулярне затемнення та септальні лінії [4].  

Крім ураження легень, для СЗСТ-ЛГ характерною ознакою захворювання є 
пошкодження серця. Під час проведення наукових досліджень [2], у крові хворих 

із системною склеродермією-ЛАГ, був збільшений вміст NT-proBNP порівняно з 

пацієнтами з ІЛАГ, незважаючи при цьому на більш низький СрТЛА. МРТ серця 

підтверджує типові  для ССД-ЛГ зміни – порушення функції і ремоделювання 
правого шлуночка зі збільшенням після навантаження та зміненою 

бівентрикулярною взаємодією [4]. 

При взятті ендоміокардіальної біопсії  у пацієнтів з ССД, що не мають 

проявів захворювань серця, виявляється депозиція колагену[5]. 

Згідно цього, у пацієнтів з ССД-ЛГ може розвиватися як «первинна» 
серцева патологія через фіброз міокарда, так і «вторинна» через підвищений 

АТ в ЛА. У даному випадку буде розвиватися комбінована ЛГ 1-ї та 2-ї групи, що 

є типовим для СЗСТ ЛГ.  

СЗСТ часто викликають ураження легень у вигляді плевритів, пульмонітів, 
альвеолітів, тобто інтерстиційне ураження легень. І саме цей факт буде 

призводити до утворення ЛГ 3-го типу у хворих з СЗСТ ЛГ. У пацієнтів із СЧВ-

ЛАГ описано легеневий васкуліт, а також імунокомплексну депозицію в інтимі та 

медіальних шарах стінок легеневих судин, включаючи IgG, IgM, C3 і C1q , що 

підтверджує роль автоімунних процесів у патогенезі ЛГ у хворих на СЗСТ. Часто 
у хворих на СЗСТ, особливо в разі СЧВ, виникає вторинний антифосфоліпідний 

синдром, який пов’язаний із 4-ю групою ЛГ (хронічна тромбоемболічна легенева 

гіпертензія), внаслідок виникнення артеріальних тромбозів [5]. 

Висновки.  
1. При системних захворюваннях сполучної тканини певні патогенетичні 

чинники зумовлюють ЛАГ 1-го і 1’-го типу, ЛГ 2-го, 3-го і 4-го типу. 

2. СЗСТ-ЛГ містить деякі особливі риси, які відрізняються від решти 

варіантів ЛГ, в тому числі одночасне ураження венозного русла, легень і серця, 
що спричиняє виникнення об’єднаних форм. 
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