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Легочная гипертензия (ЛГ) – один из наиболее опасных по-
роков сердца у беременных.
ЛГ возникает в результате ограниченного кровотока через
легочную артериальную циркуляцию, которая приводит к
увеличению легочного сосудистого сопротивления и в ко-
нечном счете к правожелудочковой сердечной недоста-
точности.
Частота гибели пациенток с гипертензией малого круга кро-
вообращения во время беременности и сразу после родов
очень высока. В данной статье представлен международный
опыт ведения пациенток с ЛГ во время беременности, родов и
в послеродовой период. 
На основании многочисленных публикаций пациенткам с ЛГ
рекомендуется стерилизация или обеспечение надежной кон-
трацепции, а в случае наступления беременности – ее преры-
вание. Пациентка должна наблюдаться в специализирован-
ном центре командой врачей-профессионалов в случае отка-
за от прерывания беременности.
Ключевые слова: беременность, легочная гипертензия.

Диагностика синдрома легоч;
ной гипертензии (СЛГ) не;

редко сложна и вне беременнос;
ти, и во время нее, когда невоз;
можно воспользоваться многи;
ми диагностическими методами.
Поэтому огромное значение
имеют детали анамнеза и ре;
зультаты ранее проведенных ис;
следований.

V. McLaughlin и соавторы
[7] на основании excpert consen;
sus document on pulmonary
hypertension a report of o Expert
Consensus Documents and the
American Heart Association de;
veloped in collaboration with the
American College of Chest Physi;
cians сообщают, что легочная
гипертензия (ЛГ) возникает в
результате ограниченного кровотока через легочную артери;
альную циркуляцию, который приводит к увеличению легоч;
ного сосудистого сопротивления и в конечном счете к право;
желудочковой сердечной недостаточности.

СЛГ – это одно из наиболее опасных осложнений пороков
сердца у беременных. Частота гибели пациенток с гипертензи;
ей малого круга кровообращения во время беременности и сра;
зу после родов очень высока.

Проведенные эпидемиологические исследования
M. Humbert и соавторов [1] показали, что распространенность
ЛГ составляет 15 случаев на 1 млн населения, идиопатической
ЛГ – примерно 6–8 случаев на 1 млн.

Как отмечают ряд авторов [1, 2], ЛГ встречается у лиц обо;
его пола и в разных возрастных группах. Но в то же время зна;
чительно чаще наблюдается у женщин, чем у мужчин. По дан;
ным T. Thenappan и соавторов [10], смертность в течение года у
пациенток, получающих современную терапию, достигает 15%.

По мнению V. Regitz;Zagrosek и соавторов [13], пациенткам
детородного возраста с ЛГ рекомендуется стерилизация или
обеспечение надежной контрацепции, а в случае наступления
беременности – ее прерывание.

Однако, как отмечает H. Runihina и соавторы [11], в мире
накоплен определенный опыт ведения беременности у пациен;
ток с ЛГ, отказавшихся от ее прерывания, или у которых забо;
левание было диагностировано в поздние сроки беременности.

Физиологические изменения, происходящие во время гес;
тации, плохо переносятся пациентками с ЛГ (рисунок). Бере;
менность приводит к повышению объема циркулирующей кро;
ви и снижению системного сосудистого сопротивления, что
способствует повышению сердечного выброса. У здоровых
женщин повышение сердечного выброса сопровождается сни;
жением сосудистого сопротивления. У беременных с ЛГ увели;
чению сердечного выброса препятствует повышение давления
в легочных артериях, что не позволяет достичь его необходимо;
го уровня и влечет за собой развитие правожелудочковой недо;
статочности. А также гиперкоагуляция, наблюдающаяся во
время гестации, сопряжена с повышенным риском тромбоза ле;
гочных артерий и тромбоэмболии. У женщин со сбросом крови
справа налево (открытое овальное окно и синдром Эйземенге;
ра) существует риск парадоксальной эмболии (попадания эм;
болов из вен в артерии большого круга кровообращения).

T. Cheek, B. Gutsche [14] отмечают, что состояние пациен;
ток с СЛГ чаще всего ухудшается на 20–24;й неделе беременно;
сти, когда наиболее выражены гемодинамические изменения,
индуцированные гестацией.

Как известно, в практике врача риск сердечно;сосудистых
осложнений повышается в период родов. Этому способствует
перераспределение объема циркулирующей жидкости вслед;
ствие потери крови и сокращений миометрия, потуги, приводя;
щие к дальнейшему повышению легочного сосудистого сопро;
тиволения и риска тромбоэмболии.

K. Smedstad и соавторы [15], L. Monnery и соавторы [16] от;
мечают, что острая декомпенсация СЛГ наиболее часто разви;
вается в ранний послеродовой период, когда происходят суще;
ственные изменения гемодинамики, связанные с прекращени;
ем плацентарного и уменьшением маточного кровотока, деком;
прессией нижней полой вены, поступлением жидкости в сис;
темный кроток из тканей и соответственно увеличением пред;
нагрузки на сердце.

По данным V. Regitz;Zagrosek и соавторов (2011) [12], уста;
новлено, что летальные исходы наблюдаются в III триместре
беременности и в первые 10 дней после родов. N. Aggarwal и со;
авторы [17] указывают, что риск неблагоприятных исходов бе;
ременности для матери и плода наиболее высок при наличии
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диагноза, в частности, при синдроме Эйзенменгера. V. Borges и
соавторы [18] сообщают, что у пациенток с синдромом Эйзен;
менгера снижение периферического сосудистого сопротивле;
ния сопровождается увеличением сброса крови справа налево,
что способствует дальнейшему сужению легочных сосудов,
усилению гипоксемии и развитию правожелудочковой недо;
статочности.

Классификация легочной гипертензии включает первич;
ную легочную гипертензию; семейные формы с аутосомно;до;
минантным наследованием с неполной пенетрантностью
вследствие мутации рецепторов II костных морфогенетических
белков, кодируемых геном BMPR2, локализованным на 2;й
хромосоме (2q33); формы, обусловленные врожденными забо;
леваниями сердца, заболеваниями соединительной ткани, вли;
янием лекарственных препаратов и токсинов, портальной ги;
пертензией, гемоглобинопатиями и миелопролиферативными
заболеваниями и т.д.

Клиническая классификация 
легочной гипертензии 

(DanaPoint, 2008)

1. Легочная артериальная гипертензия (pulmonary arterial�
hypertension)

1.1. Идиопатическая
1.2. Семейная
1.2.1. BMPR2
1.2.2. ALK1 эндоглин (*ALK1 – activin receptor kinase 1 gene

– активинподобная киназа 1, эндоглин) (с/без наследственной
геморрагической телеангиоэктазии)

1.2.3. Неизвестная
1.3. Индуцированная лекарственными препаратами или

токсинами

1.4. Ассоциированная с:
1.4.1. заболеваниями соединительной ткани
1.4. 2. ВИЧ;инфекцией
1.4.3. портальной гипертензией
1.4.4. врожденными заболеваниями сердца
1.4.5. шистозоматозом
1.4.6. хронической гемолитической анемией
1.5. Персистирующая легочная гипертензия новорожден;

ных
1’. Легочная вено�окклюзионная болезнь с/без капиллярного

гемангиоматоза
2. Легочная гипертензия, обусловленная заболеваниями ле�

вых отделов сердца
2.1. Систолическая дисфункция
2.2. Диастолическая дисфункция
2.3. Клапанная болезнь
3. Легочная гипертензия, ассоциированная с заболеваниями

легких и/или гипоксемией
3.1. Хроническая обструктивная болезнь легких (ХОБЛ)
3.2. Интерстициальные заболевания легких
3.3. Другие легочные заболевания со смешанными рестрик;

тивными и обструктивными нарушениями
3.4. Нарушения дыхания во сне
3.5. Заболевания с альвеолярной гиповентиляцией
3.6. Длительное пребывание в высокогорье
3.7. Аномалии развития
4. Хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия
5. Легочная гипертензия со смешанными механизмами 
5.1. Болезни крови: миелопролиферативные заболевания,

спленэктомия
5.2. Системные заболевания: саркоидоз, гистиоцитоз Х,

лимфангиолейомиоматоз, нейрофиброматоз, васкулиты

Беременность

ОСС СО Свертывания
Потребления 

кислорода
ОЦК

Сброса справа 

налево
Легочная эмболия

ПЖ-нарушения 

ПЖ-дилатация

Гипоксия Гипотензия
ЛЖ-недостаточность

СО

П
Ж

-иш
ем

ия 

Ацидоз

РЛС

шок

РДС

Потеря крови 

вазовагальный 

рефлекс

Роды

Венозного 

возврата

Физиологический ответ на беременность у пациенток с СЛГ [39]
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5.3. Метаболические заболевания: болезни накопления гли;
когена, болезнь Гоше, заболевания щитовидной железы

5.4. Другие: обструкция опухолью, фиброзирующий медиа;
стинит, хроническая почечная недостаточность и диализ.

Первичная (идиопатическая) ЛГ (39,2% всех случаев ле;
гочной артериальной гипертензии – ЛАГ) больше распростра;
нена у женщин по сравнению с мужчинами (1,7:1), средний воз;
раст пациентов составляет 37 лет. Семейная ЛГ встречается в
3,9% ЛАГ, частота мутаций более 50%, спорадических случаев –
20%. ЛГ, ассоциированная с врожденными заболеваниями
сердца (11,3%), часто встречается при синдроме Eisenmenger,
дефекте межжелудочковой или межпредсердной перегородки
(обычно небольшом <1,0 см и <2,0 см в диаметре соответствен;
но), общем артериальном протоке, при пороках сердца после
хирургической коррекции. ЛАГ, ассоциированная с системны;
ми заболеваниями соединительной ткани (преимущественно с
системным склерозом), составляет 11,3%, с портальной гипер;
тензией – 10,4%, применением аноректических препаратов –
9,5%, с ВИЧ;инфекцией – 6,2% случаев.

ЛГ, ассоциированная с заболеваниями левых отделов серд;
ца, встречается при прогрессирующей сердечной недостаточно;
сти: у 60% пациентов с тяжелой систолической дисфункцией и
70% пациентов с изолированной диастолической дисфункцией
левого желудочка.

При хронической обструктивной болезни легких, протека;
ющей, как правило, с выраженной дыхательной недостаточнос;
тью, в 50% случаев определяют признаки pulmonary arterial
hypertension (PAH). Комбинация осложнений в виде легочно;
го фиброза и эмфиземы легких ассоциируется с высоким рис;
ком развития ЛГ.

Согласно множественным исследованиям [3–5] в разви;
тие ЛГ вовлечены многочисленные патогенетические процес;
сы, включая молекулярные и генетические, в гладкомышеч;
ных тканях, эндотелиальных клетках и в адвентации, которые
нарушают баланс между возоконстрикторными и вазодилати;
рующими веществами в сторону возоконстрикции. Хемоток;
сические агенты, выделяемые поврежденным эндотелием, вы;
зывают миграцию гладкомышечных клеток в интиму легоч;
ных артериол.

Секреция локально активных медиаторов с выраженным
возоконстрикторным действием способствует развитию тром;
боза in situ, трансформируя состояние легочного сосудистого
русла из обычного антикоагулянтного, вследствие освобожде;
ния простоциклина и ингибитора тканевого активатора плаз;
миногена, в прокоагулянтное. При исследовании возоактивных
субстанций показана повышенная продукция тромбоксана и
мощного возоконстрикторного пептида эндотелиального про;
исхождения с митогенными свойствами в отношении гладко;
мышечных клеток – эндотелина;1, дефицит возодилататора
простациклина и оксида азота.

Идиопатическую ЛГ диагностируют в случае повышения
среднего давления в легочной артерии более 25 мм рт.ст. при
катетеризации правых отделов сердца, нормальном давлении
заклинивания в легочной артерии ( до 10–12 мм рт.ст.) и отсут;
ствии возможных причин ЛГ – заболеваний сердца, легких,
хронической тромбоэмболии легочной артерии и т.д.

L. Appelbaum и соавторы, S. Shapiro и соавторы [8, 9] отме;
чают, что средний период от дебюта заболевания до момента
установления диагноза составляет около 2 лет, средняя выжи;
ваемость с момента диагностики колеблется от 2,8 до 5 лет.

Гипоксемия в свою очередь может приводить к синкопе и
внезапной смерти беременной. J. Kansaria, V. Salvi [19] в своих
исследованиях установили, что к развитию внезапной смерти в
родах могут приводить осложнения анестезии. В работах
V. Borges и соавторов [18] иллюстрировано, что причиной ма;
теринской смертности у пациенток с синдромом Эйзенменгера
являются легочная тромбоэмболия или инфаркт легкого in situ.

С 1978 по 1996 г. Weiss и соавторы проводили мета;анализ,
в котором оценивали исходы беременности у пациенток с раз;
ными формами ЛГ (n=102) за этот период, где уровень мате;
ринской смертности составлял 38%, при синдроме Эйзенменге;
ра – 36%. При идиопатической ЛГ – 30% и при вторичной ЛГ
(согласно Классификации 1973 г.) – 56%.

E. Bedard и соавторы [21] в проведенном более позднем ме;
та;анализе проанализировали исходы беременности за
1997–2007 гг. (73 пациентки с ЛГ, получавшие препараты для
патогенетической терапии ЛГ), материнская смертность соста;
вила в среднем 25% (17% – при идиопатической ЛАГ, 28% –
ЛГ, ассоциированной с врожденными заболеваниями сердца, и
33% – при ЛГ другой этиологии).

X. Jais и соавторы [22] в 2012 г. опубликовали результаты
международного проспективного регистра, в котором проана;
лизированы исходы 26 беременностей у пациенток с ЛГ в тече;
ние последних 3 лет, материнская смертность составила 12%.
Согласно результатам мета;анализа Weiss и соавторов [20] не;
зависимыми предикторами материнской смертности являются
поздняя диагностика СЛГ (р=0,002, отношение шансов –
ОШ=5,4) и поздняя госпитализация (р=0,001, ОШ=1,1 на каж;
дую неделю беременности).

Более высокий риск смертности E. Bedard и соавторов [21]
в мета;анализе выявили у пациенток с первой беременностью и
у женщин, получавших общую анестезию в родах. Согласно ре;
зультатам обоих мета;анализов летальные исходы наблюда;
лись преимущественно у пациенток с тяжелой ЛГ, но в то же
время они описаны и у пациенток с исходно;легкой и умерен;
ной ЛГ. Многие авторы [12, 20–22] рассматривают тяжелую ЛГ
в качестве фактора риска летального исхода у матери, но тем не
менее показатели относительно безопасных в этом отношении
значений давления в легочной артерии у беременных с ЛГ оста;
ются неизвестными.

E. Chakravarty и соавторы [23] подчеркивают, что кроме по;
вышенного риска летальных исходов, ЛГ ассоциируется с 
5;кратным повышением риска госпитализации во время геста;
ции и гипертензивных расстройств, включая преэклампсию, а
также существенным увеличением продолжительности госпи;
тализации по поводу родов. В некоторых случаях удлинение
сроков госпитализации по поводу родов в значительной степе;
ни связано с состоянием новорожденного.

M. Bonnin и соавторы [24] отмечают, что у пациенток с ЛГ
выживаемость новорожденных колеблется в 85–89%. Прове;
денное P. Presbitero и соавторами исследование [25] показыва;
ет, что наиболее важным предиктором исходов для новорож;
денных является степень гипоксемии у матери: при сатурации
кислорода 85% и ниже живорожденность составляет 12%, а при
90% и выше – 92%.

P. Pieper [37] отмечает, что гипоксия приводит к отстава;
нию роста плода, выкидышам и преждевременным родам. Риск
этих осложнений наиболее высок у пациенток с синдромом Эй;
зенменгера. J. Kansaria и V. Salvi [19] отмечают, что частота по;
терь плода/новорожденного может достигать у них 75%.

По данным W. Drenthen и соавторов [26], синдром Эйзен;
менгера также ассоциируется с малыми для гестационного воз;
раста размерами плода и низкой массой тела при рождении.

E. Bedard и соавторы [21] сообщают, что смертность ново;
рожденных у пациенток с ЛГ составляет 10% и также наиболее
высока при синдроме Эйзенменгера. Как показали исследова;
ния W. Regitz;Zagrosek [13], в связи с высоким риском неблаго;
приятных исходов беременности для матери и новорожденно;
го, пациентки с любой формой ЛГ относятся к категории само;
го высокого (IV степени) риска, которым беременность проти;
вопоказана. Таких пациенток необходимо обеспечивать надеж;
ной контрацепцией.

V. Regitz;Zagrosek [12] считает, что оптимальные методы
контрацепции для этой категории пациенток не определены.
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По мнению K. Boutet и соавторов [27], предпочтение следует
отдавать хирургической стерилизации или внутриматочной
контрацепции. А при наступлении беременности N. Galie [28]
предлагает всем пациенткам, даже в хорошем клиническом
состоянии, рекомендовать ее прерывание, которое следует
выполнять в центрах, имеющих соответствующий опыт, так
как является вмешательством, связанным с высоким риском.

Исследования C. Hsu и соавторов [29] свидетельствуют, что
в тех случаях, когда пациентка категорически отказалась от пре;
рывания беременности, настаивает на пролонгировании бере;
менности, ее ведение должно осуществляться в специализиро;
ванном центре командой врачей, включающей специалиста по
лечению ЛГ, кардиолога, акушера, анестезиолога и неонатолога.

По результатам исследования P. Pieper [30], риски, связан;
ные с беременностью, у каждой пациентки необходимо оцени;
вать на всем протяжении гестации. P. Pieper в своей работе
(2011) [37] и в следующей доказательной публикации (2012)
[30] предлагает в конце ІІ триместра мультидисциплинарной
команде врачей, принимающих участие в ведении беременнос;
ти у пациенток с ЛГ, разработать специальный план родов,
включающий время родов (спонтанные или индуцированные),
способ родоразрешения (через естественные родовые пути или
кесарево сечение), метод анестезиологического пособия в ро;
дах, рекомендации по применению медикаментозных препара;
тов во время родов и грудного вскармливания, а также план на;
блюдения в послеродовой период.

Многие авторы [12, 29, 31] рекомендуют пациентке во вре;
мя беременности посещать врачей не реже 1 раза в месяц. С це;
лью снижения нагрузки на сердце необходимы длительный по;
стельный режим и диета с низким содержанием соли, а с целью
профилактики компрессии полых вен – сон в положении на бо;
ку. Благоприятные исходы беременности авторы [31] оценива;
ют у пациенток, находившихся на протяжении всей беременно;
сти под амбулаторным наблюдением врачей.

V. Borges и соавторы [18] отмечают, что лучший способ ро;
доразрешения у пациенток с ЛГ продолжает оставаться пред;
метом дискуссий. По мнению N. Runihina и соавторов [11], ро;
доразрешение через естественные родовые пути связано с изме;
нением объема жидкости в период схваток, что нежелательно
при ЛГ вследствие ограниченных возможностей повышений
сердечного выброса.

Кроме того, на гемодинамику у этих пациенток неблагопри;
ятно влияют потуги. 

V. Regitz;Zagrosek и соавторы [12] сообщают, что для улуч;
шения гемодинамики в родах в перинатальный период иногда
применяют аналоги простациклина для внутривенного или ин;
галяторного введения.

В большинстве случав родоразрешение через естественные
родовые пути невозможно в связи с необходимостью досрочно;
го проведения родов. Опыт E. Bedard и соавторов [21] свиде;
тельствует, что кесарево сечение позволяет укоротить второй
период родов, когда наблюдаются острые изменения гемодина;
мики, а также рекомендуется в случаях выраженного дистресса
у матери или плода. P. Pieper [30] считает, что его недостатком

является более высокий риск развития инфекционных ослож;
нений кровопотери.

N. Gleicher и соавторы [36] информируют, что у пациенток
с синдромом Эйзенменгера кесарево сечение ассоциируется со
значительно более высокой материнской смертностью, чем ро;
ды через естественные родовые пути (75% против 34%), но тем
не менее, на практике у пациенток со всеми формами ЛГ наибо;
лее часто проводят плановое кесарево сечение.

Практически в любом случае плановое кесарево сечение
и родоразрешение через естественные родовые пути имеют
существенные преимущества перед экстренным хирургичес-
ким родоразрешением.

J. Hung [38] указывает, что в практике акушера;гинеколога
относительно часто у пациенток с ЛГ встречается placenta accrete
(приращение плаценты). В тяжелых случаях единственным ме;
тодом остановки кровотечения у них является гистерэктомия.

Проведенный нами анализ множественных публикаций [6,
21, 32] свидетельствует, что общая анестезия при проведении
кесарева сечения сопряжена с повышенным риском ряда
осложнений: кардиодепрессией под влиянием ингаляционных
анестетиков, повышением давления в легочных артериях во
время интубации, развитием сердечной недостаточности при
применении вентиляции с положительным давлением, отрица;
тельно влияющей на венозный возврат крови к сердцу.

Во многих исследованиях она ассоциировалась с более вы;
сокой частотой материнской смертности [21, 32].

Как установил в своих исследованиях P.Pieper и соавторы [37],
возможно лучшим методом анестезиологического пособия для па;
циенток с ЛГ является сочетание эпидуральной и низкодозовой
спинальной анестезии, которое позволяет избежать вазодилатации.

Ряд авторов [12, 31, 33] рекомендуют во время родов прово;
дить мониторинг артериального и центрального венозного дав;
ления. Мониторинг давления в легочных артериях сопряжен с
более высоким риском, чем преимуществами.

A. Pinder и соавторы [34] предлагают после отделения пла;
центы вводить окситоцин в виде медленной инфузии, посколь;
ку болюсное введение его высоких доз пациенткам с нестабиль;
ной гемодинамикой может привести к летальному исходу.

Имеющиеся литературные данные [14, 35] свидетельству;
ют о том, что возвращение к прегравидарным показателям в це;
лом занимает около 6 мес, но в то же время наиболее значимые
изменения происходят в первые 2 нед после родов с тяжелой
ЛГ, нуждаются в тщательном наблюдении.

Таким образом, проблема лечения ЛГ окончательно не ре;
шена, применение современных медикаментозних препаратов
на устранение патогенетических механизмов развития ЛГ по;
зволило значительно улучшить исходы беременности, мате;
ринская смертность остается на высоком уровне.

У беременных пациенток ЛГ при проведении современной
терапии профессионалами мультидисциплинарной команды
врачей в специализированном центре выживаемость выше.

Однако врачам лучше информировать пациенток с ЛГ обо
всех рисках, связанных с беременностью и по возможности
предупреждать наступление беременности или прерывать ее.
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