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Нарушения кровообращения, возникающие при
циррозе печени (ЦП), лежат в основе расстройств
циркуляции практически во всех органах, включая
легкие, с развитием в них тяжелых патологических
изменений [8, 27]. Портопульмональная гипертен"
зия и гепатопульмональный синдром наиболее час"
то развиваются у больных с ЦП вследствие изме"
нений в сосудистом русле легких на фоне пред"
шествующей портальной гипертензии (ПГ) [1, 4].
Существуют раличные патофизиологические ме"
ханизмы, лежащие в основе вазопульмональных
осложнений ЦП, которые предопределяют тактику
курации этих пациентов.

ГЕПАТОПУЛЬМОНАЛЬНЫЙ СИНДРОМ
Гепатопульмональный синдром (ГПС) — наруше"

ние функции легких у больных с ЦП и/или пече"
нечной недостаточностью, которое характеризует"
ся артериальной гипоксемией (снижение альвео"
лярного pаО2 < 70 мм рт. ст. в состоянии покоя и
повышение альвеолярно"артериального градиента
по кислороду > 20 мм рт. ст.), обусловленное внут"
рилегочным артериовенозным шунтированием или
выраженной дилатацией легочных капилляров и
нарушением венозно"перфузионных отношений
[2, 34].

У 40—50 % пациентов с ЦП выявляют признаки
легочной вазодилатации, при этом у 8—20 % разви"
вается артериальная гипоксемия, проявлением ко"
торой является ГПС [17, 21].

Этиология

ГПС наиболее часто развивается у больных ЦП с
ПГ [3, 22]. Известны случаи выявления ГПС у боль"
ных с другими заболеваниями печени, такими как
синдром Бадда — Киари, хронический гепатит без
признаков ПГ [16, 36, 37].

Патогенез

Патогенез ГПС до конца не изучен. Предполага"
ют, что повреждение желчных протоков при ЦП
способствует выработке эндотелина"1, который
воздействует на макрофаги [3]. Доказано, что веду"
щую роль в патогенезе ГПС играет гиперпродук"
ция азота оксида (NO) в легких (рис. 1), большая
часть которого вырабатывается именно макрофа"
гами [1, 8], а также повышение содержания факто"
ра некроза опухоли α (ФНО"α) [7, 19].

Значительная экспрессия эндотелиновых рецеп"
торов типа В1 индуцирует NO"синтазу эндотели"
альных клеток, что приводит к выделению NO и
вазодилатации [20, 35]. При этом расширяются
преимущественно сосуды, участвующие в форми"
ровании артериовенозных шунтов, которые выг"
лядят как паукообразные гемангиомы на плевре
[14, 34].

Специфическими признаками ГПС являются ар"
териальная гипоксемия и внутрилегочная сосудис"
тая дилатация [2, 16]. Гипоксемия возникает в ре"
зультате низкого вентиляционно"перфузионного
отношения в случае расширения капилляров и ана"
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Рис. 1. Механизмы формирования ГПС
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томического шунтирования при наличии прямых
артериовенозных анастомозов [18]. Характерные
для ГПС нарушения диффузионно"перфузионного
соотношения представлены на рис. 2.

Выделяют два типа нарушений диффузионно"
перфузионного соотношения при ГПС [28], диаг"
ностика которых влияет на тактику ведения паци"
ента (рис. 3).

Тип I характеризуется минимальными сосудисты"
ми изменениями, при которых расширение сосудов
происходит на прекапиллярном уровне. При этом
показатели оксигенации крови значительно улуч"
шаются при ингаляции 100 % кислорода.

Для типа II характерны выраженные сосудистые
изменения, наличие артериовенозных шунтов.
При этом типе улучшения показателей оксигена"
ции крови не происходит.

Клиника

Основными клиническими признаками ГПС яв"
ляются одышка, усиливающаяся в вертикальном
положении (платипноэ), и цианоз. Одышка может

иметь экспираторный характер и прогрессирую"
щее течение [1]. У некоторых пациентов развива"
ются телеангиэктазии (паукообразные гемангио"
мы) на коже и наблюдается симптом «барабанных
палочек». Часть пациентов дыхательные наруше"
ния не беспокоят.

Следует отметить, что тяжесть ГПС не всегда кор"
релирует с тяжестью заболевания печени [11, 29, 34].

По физикальным данным можно выявить заболе"
вание печени, в то время как изменения со сторо"
ны легких и сердца без сопутствующей патологии,
как правило, минимальны. Однако состояние мно"
гих больных с ГПС может прогрессивно ухуд"
шаться даже на фоне стабильных показателей
функции печени и ПГ [2, 3].

Связь между тяжестью поражения печени и сте"
пенью гипоксемии слабая, но риск ее развития вы"
ше у пациентов класса С по Child—Pugh [38].

Диагностика

Диагностический поиск должен начинаться с ис"
следования газов крови, причем их оценку необхо"
димо проводить как в вертикальном, так и в горизон"
тальном положениях больного [34]. Оценка альвео"
лярного pаО2 является ключевым моментом в диаг"
ностике ГПС. Характерным симптомом ГПС являет"
ся ортодеоксия — уменьшение pаО2 более чем на
3—10 мм рт. ст. при переходе из горизонтального по"
ложения в вертикальное. Рассчитывают альвеоляр"
но"артериальный градиент по кислороду с учетом
возраста. В норме он не превышает 20 мм рт. ст. [8].
Пульсовая оксиметрия — альтернативный неинва"
зивный метод выявления гипоксемии [7].

Для выявления внутрилегочной сосудистой дила"
тации и артериовенозных анастомозов наиболее
часто применяют эхокардиографию с контрастиро"
ванием — КЭКДГ (рис. 4) [6]. Если внутривенно вве"
денное контрастное вещество визуализируется в ле"
вом предсердии между 3"м и 6"м сердечными цикла"
ми, это свидетельствует о наличии типичных для
ГПС шунтов. Мгновенное же его появление в левом
предсердии говорит о внутрисердечном сбросе кро"
ви справа налево, что является ценным признаком
при дифференциальной диагностике [23].

Рис. 2. Нарушение диффузионно;перфузионного
соотношения при ЦП (по P. A. Lange)

Рис. 3. Типы расширения внутрилегочных сосудов
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У пациентов с ГПС информативна компьютерная
томография (КТ) органов грудной клетки [7, 36],
при которой могут визуализироваться дилатиро"
ванные периферические легочные сосуды (рис. 5).

В качестве уточняющего метода может служить
сканирование легких с 99mTc, связанным с макроаг"
регированным альбумином — ТСА (рис. 6) [8]. В
норме их макроагрегаты, достигающие 20 нм в диа"
метре, почти полностью (на 95 %) остаются в легоч"
ной циркуляции. При ГПС до 60 % этих частиц выяв"
ляют в других органах, чаще в селезенке и головном
мозге. Благодаря этому методу можно оценить также
степень внутрилегочного шунтирования.

Потребности в ангиопульмонографии в боль"
шинстве случаев нет, но необходимость в ее прове"
дении может быть рассмотрена, если имеется вы"
раженная гипоксемия (pаО2 < 50 мм рт. ст.) [12].

Целью ангиографии является обнаружение дис"
кретных артериовенозных коммуникаций для оп"
ределения возможности их эмболизации. Выделя"
ют два типа изменений в сосудах легких: I (диф"
фузный) и II (фокальный). Первый тип подразделя"
ется на два варианта: минимальный, при котором
визуализируются нормальные сосуды или диффуз"

Рис. 5. На томограмме легких визуализируется 
двустороннее превалирование дилатированных 
периферических легочных сосудов у пациента с ГПС

Рис. 6. Сканограмма легких с 99mTc, связанным 
с альбумином. Правое легкое захватило меньше 
частиц, чем левое. Прохождение частиц через 
аномальное внутрилегочное артериовенозное 
соединение в системный кровоток доказывается 
наличием усиленного прохождения через почки

Рис. 4. Контрастная эхокардиография: А — в норме; Б — появление пузырьков в левом предсердии после 
внутривенного введения контраста у больного с ГПС

А Б
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ные несущественные патологические изменения, и
прогрессирующий, с диффузными губчатыми и
пятнистыми включениями на ангиограмме. Фо"
кальный тип, встречающийся реже, характеризу"
ется наличием фокальных артериовенозных ком"
муникаций. Пациенты с прогрессирующим вари"
антом типов I и II могут демонстрировать слабый
ответ на вдыхание кислорода. Разделение на анги"
ографические типы позволяет выбирать оптималь"
ную тактику ведения пациентов. При типе I эмбо"
лизация, как правило, эффективна, при типе II из"
менения не обратимы, а риск церебральной эмбо"
лии высокий, поэтому проведение манипуляции не
показано [1].

Дифференциальный диагноз вазопульмонального
синдрома у пациентов с ЦП необходимо проводить
со всеми состояниями, которые сопровождаются
диспноэ и признаками гипоксемии.

Причины диспноэ и гипоксемии 
при хронических заболеваниях печени

I. Кардиопульмональные заболевания, не связан"
ные с ЦП:

" ХОЗЛ;
" сердечная недостаточность;
" другие (пневмония, ателектазы, астма и др.).

II. Состояния, связанные с заболеваниями печени:
" асцит;
" гепатогенный гидроторакс;
" слабость мышц грудной клетки.

III. Заболевания легочных сосудов:
" гепатопульмональный синдром;
" портопульмональная гипертензия.

IV. Специфическое сочетание гепатопульмональ"
ных заболеваний:

" первичный билиарный цирроз: легочное крово"
течение, фиброзирующий альвеолит, легочные
гранулемы;

" α1"антитрипсиновая недостаточность: панаци"
нарная эмфизема.

В тех случаях, когда присутствуют признаки дис"
пноэ и гипоксемии, не связанные с ЦП, в анамнезе
всегда имеются указания на эти проявления. Так,
при бронхиальной астме сообщают о типичных
приступах, которые купируются бронхолитиками,
определяются типичные нарушения функции
внешнего дыхания; при пневмонии — очаговое по"
ражение паренхимы легких с типичной клиничес"
кой картиной.

Необходимо помнить о специфическом пораже"
нии легких при первичном билиарном циррозе
(фиброзирующий альвеолит, легочные гранулемы,
легочное кровотечение), о панацинарной эмфизе"
ме при α1"антитрипсиновой недостаточности.

Выраженный асцит и гидроторакс легко выявля"
ют при ультрасонографии и рентгенологическом
исследовании, и при их устранении отмечается
значительная клиническая динамика.

Лечение

Основное внимание при лечении ГПС уделяют
коррекции портальной гемодинамики, ибо именно

она лежит в основе вазопульмональных проявле"
ний при ЦП [30].

Не вызывает сомнения тот факт, что пациентам с
ГПС показана длительная оксигенотерапия.

Согласно литературным данным, в ряде случаев
возможна терапевтическая коррекция препарата"
ми метиленового синего, пароксетина [8, 28]. Одна"
ко их эффекты непродолжительны. Исследования
по применению октреотида, некоторых антибиоти"
ков, противовоспалительных препаратов положи"
тельных результатов не показали [1, 21]. Использо"
вание плазмафереза также признано малоэффек"
тивным [3, 34]. Имеются сведения о позитивных
результатах применения пентоксифиллина как ин"
гибитора ФНО"α в эксперименте [39].

В исследованиях показано, что у пациентов с
ГПС I типа снижение портального давления пос"
редством трансюгулярного портосистемного шун"
тирования эффективно устраняет гипоксемию
[16]. При ГПС II типа возможно проведение эмбо"
лизации крупных шунтов [1, 8].

У больных с ГПС ортотопическая транспланта"
ция печени является методом выбора, несмотря на
то что тяжелые циркуляторные расстройства в лег"
ких могут повышать послеоперационную леталь"
ность [17, 34]. При невозможности проведения
трансплантации печени показана селективная ки"
шечная деконтаминация.

Прогноз при ГПС неблагоприятный. Летальность
составляет 41 % в пределах среднего периода наб"
людения от 2 до 5 лет [1, 29].

ПОРТОПУЛЬМОНАЛЬНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ
Портопульмональная гипертензия (ППГ) пред"

ставляет собой легочную гипертензию, связанную
с печеночной патологией и/или ПГ, для которой
характерны повышение давления в легочной арте"
рии более 25 мм рт. ст. в состоянии покоя и выше
30 мм рт. ст. при физической нагрузке, увеличение
легочного сосудистого сопротивления > 240
дин·с–1·см–5, а также транспульмонального гради"
ента > 12 мм рт. ст. [10, 28].

ППГ встречается у 16—20 % больных ЦП [24].

Этиопатогенез

Механизмы, которые приводят к возникновению
ППГ, до конца не изучены.

В основе ППГ лежит портальная гипертензия.
Существенное значение в реализации патофизио"
логических эффектов ППГ принадлежит вазодила"
таторам, таким как азота оксид (NO), пептиду, сти"
мулирующему ген кальцитонина (CGRP), адрено"
медуллину, натрийуретическому пептиду, интер"
лейкинам, ФНО"α, субстанции Р и эндоканнобио"
идам [10, 13]. Генетические факторы, воспаление с
повышенным легочным фагоцитозом, кишечная
эндотоксемия усугубляют дисфункцию печени.

Высокий сердечный выброс за счет увеличения
нагрузки на легочные сосуды запускает компенса"
торный механизм, связанный с активизацией эн"
дотелиновых рецепторов типа А и В эндотелиаль"
ных и гладкомышечных клеток легочных артерий
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и повышенной выработкой эндотелина"1, что под"
держивает эффективность сосудистого сопротив"
ления. По мере развития заболевания в результате
пролиферации этих клеток происходит перестрой"
ка сосудистого русла (рис. 7) [4, 21].

Кровь из правых отделов сердца встречает соп"
ротивление со стороны уменьшенного просвета ле"
гочных сосудов, что приводит к гипертензии в по"
лости правого желудочка и прогрессирующей сер"
дечной недостаточности. Следует отметить, что
системное сосудистое сопротивление и сердечный
выброс не отличаются от данных показателей па"
циентов с ЦП без ППГ [28].

Клиника

Типичным проявлением заболевания является
одышка при физической нагрузке [10]. Пациенты
также жалуются на утомляемость, сердцебиение,
обмороки, дискомфорт в грудной клетке,
отечность. Физикальные данные нередко отсут"
ствуют [17]. Могут выявляться усиление второго
тона на легочной артерии и систолический шум,
свидетельствующий о недостаточности трикуспи"
дального клапана. Такие признаки декомпенсиро"
ванного цирроза печени, как отеки, асцит и расши"
ренные яремные вены, могут быть также симпто"
мами правожелудочковой недостаточности.

Диагностика

Диагноз ППГ основывается на установлении
факта повышенного давления в легочной артерии
и увеличенного легочного сосудистого сопротивле"
ния у больных ЦП. При этом необходимо исклю"
чить другие возможные причины их развития, к
которым относятся клапанная патология сердца,
левожелудочковая недостаточность, различные за"
болевания легких [28].

Следует обратить внимание, что иногда высокий
сердечный выброс, вызывающий незначительное
повышение давления в легочной артерии при

практически нормальном сосудистом сопротивле"
нии, способствует гипердиагностике ППГ [10].

Значительные преимущества в диагностике ППГ
имеет допплероэхокардиография, которая выявля"
ет первые и наиболее точные признаки, такие как
исчезновение пресистолического потока в легоч"
ной артерии, специфические формы легочной ре"
гургитации [4]. Определенное дополнительное зна"
чение имеют вектор", электро", фонокардиогра"
фия, реопульмонография, исследование функции
внешнего дыхания. Повышение давления в легоч"
ной артерии приводит к удлинению периода изо"
волемического сокращения и расслабления право"
го желудочка, укорочению времени ускорения и
периода изгнания потока в выходном тракте пра"
вого желудочка и легочной артерии.

В сомнительных случаях может быть выполнена
катетеризация легочной артерии [10].

Совокупность клинико"инструментальных данных
при ЦП с проявлениями ППГ позволяет определить
степень тяжести патологии, что определяет не толь"
ко прогноз, но и выбор лечебной тактики (табл. 1).

При гистологическом исследовании легочных со"
судов изменения схожи с таковыми при первичной
пульмональной артериальной гипертензии и вклю"
чают пролиферацию, гипертрофию и фиброз.

Основные дифференциально"диагностические
признаки ППГ и ГПС представлены в табл. 2.

Лечение

Больные с ППГ легкой степени в ее коррекции
не нуждаются [1]. Для контроля заболевания этим
пациентам, как правило, показано регулярное об"
следование, включая ежегодную допплероэхокар"
диографию [1]. Напротив, при тяжелом течении
необходима специфическая терапия. При этом,
принимая решение о выборе способа лечения,
важно учитывать индивидуальные особенности па"
циента и прежде всего — тяжесть основного забо"
левания печени, совокупность факторов риска,

Рис. 7. Патогенез портопульмональной гипертензии
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Таблица 1. Критерии тяжести ППГ

Примечание. * NYHA — New York Heart Association.

Примечание. ОГК — органы грудной клетки.

Таблица 2. Дифференциально-диагностические признаки ППГ и ГПС

Признак ГПС ППГ

Жалобы
Платипноэ — усиление одышки 

в вертикальном положении 
и уменьшение ее в положении лежа

Синкопальные состояния, 
боль в грудной клетке

Осмотр
Цианоз, паукообразные гемангиомы, 

«барабанные палочки»

Выбухание яремних вен, акцент II тона на
легочной артерии, шум трикуспидальной

регургитации, анасарка

ЭКГ Нет изменений
Гипертрофия правого 

желудочка, правограмма

Оксиметрия Выраженная гипоксия Умеренная/отсутствие гипоксии

Рентгенография ОГК Норма Кардиомегалия

КЭКДГ Тест положительный Тест отрицательный

Сканирование легких с ТСА ≥ 6 % < 6 %

Пульмонография Норма Расширение главных легочных артерий

Другие особенности
Симптомы могут коррелировать 

с тяжестью ЦП
Симптомы не коррелируют 

с тяжестью ЦП

Показатель Норма Легкая Умеренная Тяжелая

Функциональный класс по NYHA* — I—II II—III III—IV

Среднее давление в легочной артерии, мм рт. ст. 15—24 25—34 35—44 > 45

Сердечный индекс, л ·мин–1·м–2 2,5—4,0 > 2,5 > 2,5 < 2,0 

Легочное сосудистое сопротивление, дин·с–1·см–5 < 120 120—500 500—800 > 800 

Давление в правом предсердии, мм рт. ст. 0—5 0—5 5—8 > 8

Прогноз — Благоприятный Сомнительный Плохой

Потребность в специфическом лечении — Нет Сомнительная Да

Обратимость после трансплантации печени — Да Сомнительная Нет

Рис. 8. Алгоритм диагностического поиска при подозрении на ППГ или ГПС у пациентов с ЦП:
ЛГ — легочная гипертензия, ФВД — функция внешнего дыхания.
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продолжающееся употребление алкоголя и нарко"
тиков [1].

Простагландины являются наиболее изученными
препаратами для лечения пациентов с ППГ. Приме"
нение эпопростенола в виде внутривенных вливаний
значительно уменьшает давление в легочной артерии
и легочное сосудистое сопротивление, а также улуч"
шает толерантность к физической нагрузке без влия"
ния на долгосрочную выживаемость [1].

Для лечения первичной легочной гипертензии
рекомендуют блокаторы рецепторов эндотелина
(босентан, энрасентан) [32]. Однако при ЦП, из"за
гепатотоксического эффекта, вопрос о назначении
их больным с ППГ дискутируется. Изучают силде"
нафил при ППГ, однако однозначных данных о его
эффективности пока нет [9, 26].

Ортотопическая трансплантация печени показа"
на лишь пациентам с ППГ легкой и средней тяжес"
ти, когда заболевание обратимо [5, 10, 25]. Доказа"
но, что в тяжелых случаях застой крови в печеноч"
ных венах ограничивает перфузию трансплантата
и способствует его первичной дисфункции.

Пятилетняя выживаемость пациентов с ППГ при
давлении в легочной артерии > 59 мм рт. ст. и от"
сутствии других факторов риска, как правило, не
превышает 10 % [24, 31, 33].

В целом при наличии у пациента ЦП клиничес"
ких и физикальных данных, позволяющих предпо"
ложить вазопульмональные изменения, необходи"
мо следовать представленному на рис. 8 алгоритму.

В заключение хотелось бы отметить, что вазо"
пульмональные осложнения цирроза печени явля"
ются серьезной проблемой, с которой нередко
сталкивается врач при курации пациентов. Зачас"
тую такие проявления ЦП остаются незамеченны"
ми. Скринингу на наличие вазопульмональных ос"
ложнений ЦП больше подвержены кандидаты на
ортотопическую трансплантацию печени. Учи"
тывая, что гепатопульмональный синдром и порто"
пульмональная гипертензия значительно ухуд"
шают прогноз и увеличивают смертность пациен"
тов циррозом печени, ранняя диагностика этих ос"
ложнений позволяет предотвратить их прогресси"
рование. К сожалению, на сегодняшний день лече"
ние вазопульмональных проявлений ЦП носит нес"
пецифический, симптоматический, паллиативный
характер. Тем не менее в последние годы активно
продолжают изучать механизмы формирования ге"
патопульмонального синдрома и портопульмональ"
ной гипертензий у пациентов ЦП, что позволит в
ближайшем будущем изменить терапевтическую
стратегию лечения этих осложнений.
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О.Я. Бабак, К.О. Просоленко, О.В. Колесникова

ВАЗОПУЛЬМОНАЛЬНІ УСКЛАДНЕННЯ ЦИРОЗУ ПЕЧІНКИ: 
ВІД ТЕОРІЇ ДО ПРАКТИКИ

Наведено дані про поширення та етіопатогенез вазопульмональних ускладнень цирозу печінки. Розглянуто
алгоритми діагностики і лікування гепатопульмонального синдрому та портопульмональної гіпертензії. Обго"
ворено питання диференціальної діагностики цих станів.

О.Ya. Babak, К.О. Prosolenko, O.V. Kolesnikova

VASOPULMONARY COMPLICATIONS OF LIVER CIRRHOSIS: 
FROM THEORY TO PRACTICE

The article presents data on the prevalence. etiology and pathogenesis of vasopulmonary complications of liver cir"
rhosis. The algorithms of diagnostics and treatment of hepatopulmonary syndrome and portopulmonary hyperten"
sion have been considered. The issues of the differentiated diagnostic of these pathologies have been discussed.


