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Резюме
Статья посвящена клиническому случаю сочетания идиопатической легочной гипертензии и открытого овального окна 
межпредсердной перегородки у молодого мужчины 21 года с прогрессирующим снижением вентиляционной функции 
легких. Взаимоотношение легочной артериальной гипертензии с открытым овальным окном межпредсердной перегород-
ки практически не описано в литературе, поскольку редко встречается в клинической практике. Согласно классификации 
легочную гипертензию делят на идиопатическую (первичную), вторичную и легочную гипертензию, вызванную другими 
причинами. В патогенезе любой легочной артериальной гипертензии важная роль принадлежит комплексу сосудистых 
изменений. Верификация сосудистых изменений проводится на гистологическом уровне. Вариантами идиопатической 
легочной гипертензии являются плексиформная и тромботическая артериопатия, веноокклюзивная болезнь, капиллярный 
гемангиоматоз. Открытое овальное окно как структурная аномалия сердца взрослого (рудимент эмбрионального крово-
обращения) обуславливает разнообразные гемодинамические нарушения, которые могут влиять на патогенез развития 
легочной гипертензии. В силу этого вызывает интерес преклиническое наблюдение сочетания плексиформной и тромбо-
тической артериопатии с открытым овальным окном межпредсердной перегородки у молодого мужчины 21 года и попытка 
определить роль открытого овального окна в прогрессировании легочной гипертензии и влиянии его на лечение. Диагноз 
идиопатической легочной гипертензии был поставлен на основании клинической картины, лабораторных показателей, 
результатов эхокардиографии, данных КТ и гистологического исследования сосудов легких. В данной статье обсуждается 
вопрос о значении открытого овального окна в патогенезе идиопатической легочной гипертензии.

Ключевые слова: легочные артерии, foramen ovale, ЭхоКГ, КТ легких, биопсия легких, патологическая анатомия, пульмо-
нология
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Abstract
the article is devoted to the clinical case of combined idiopathic pulmonary hypertension with an open foramen ovale of the 
atrial septum in a young man of 21 years old with progressive decrease in lung ventilation function. The relationship of pul-
monary arterial hypertension with an open foramen ovale of the atrial septum is nearly not described in the literature, as it 
is rarely found in clinical practice. According to the classification, pulmonary hypertension is divided into idiopathic (primary), 
secondary and pulmonary hypertension caused by other causes. In the pathogenesis of any PAH, an important role belongs to 
a complex of vascular changes. Verification of vascular changes is carried out histologically. Variants of idiopathic pulmonary 
hypertension are plexiform and thrombotic arteriopathy, veno-occlusive disease, capillary hemangiomatosis. An open foramen 
ovale as a structural anomaly of the adult heart (a vestige of embryonic blood circulation) causes a variety of hemodynamic 
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ВВЕДЕНИЕ

Легочной артериальной гипертензией (ЛАГ) называет-
ся состояние, когда при катетеризации легочной артерии 
катетером Сванганса и эхокардиографии (ЭхоКГ) опре-
деляется повышение систолического давления в легоч-
ной артерии (СДЛА) более 30 мм рт. ст. [1]. Классификация 
ЛАГ имела несколько редакций и претерпела определен-
ную эволюцию, последний вариант был принят в Ницце 
в 2013 г., в которой выделили идиопатическую (ранее – 
первичную) и вторичную легочную гипертензию, а также 
другие варианты, при которых имеет место повышение 
давления в легочной артерии [2–5]. Существует класси-
фикация, разделяющая ЛАГ на капиллярную, пре- и пост-
капиллярную [6]. D. Heath, J.E. Edwards в 1958 г. морфоло-
гически выделили 6 классов выраженности артериальной 
гипертензии [7].

В практике патологоанатомов используется классифи-
кация легочной гипертензии (ЛГ) по локализации (артерии 
или вены) ее развития [1, 8]. При поражении ветвей легоч-
ной артерии выделяют идиопатическую (первичную) ЛГ, 
тромботическую / тромбоэмболическую ЛГ, гипертензию, 
связанную с другими причинами. При поражении веноз-
ной системы легких выделяют веноокклюзивную болезнь, 
экстралегочную венозную обструкцию, капиллярный ге-
мангиоматоз [9, 10]. 

Основными признаками ЛАГ являются гипертрофия 
мышечной оболочки разной степени выраженности в со-
четании с экстенсивным сужением просветов ветвей ле-
гочной артерии (ЛА) за счет фиброэластоза интимы, му-
скуляризация стенок артериол, с образованием плексусов 
и развитием ангиоматоза вокруг части из них [8, 11]. В па-
тогенезе любой ЛАГ важная роль принадлежит комплексу 
сосудистых изменений, включаю щих образование плек-
сусов, дисфункцию эндотелиальных клеток, их апоптоза, 
пролиферацию гладких мышц стенок сосудов и их транс-
дифференцировку [12]. 

Идиопатическая (первичная) ЛАГ (ИЛАГ) в общей по-
пуляции встречается от 1 до 3,7 наблюдений на 1 000 000 
населения  [13, 14]. ИЛАГ чаще наблюдают у женщин – 
соотношение женщин и мужчин составляет 1,8–3,9  : 1 
[13, 14]. Идиопатическую (первичную) ЛГ разделяют на 
плексиформную артериопатию, тромботическую ЛГ, 

легочную веноокклюзивную болезнь, легочный капил-
лярный гемангиоматоз [15, 16]. Некоторые авторы выде-
ляют нетромботическую первичную легочную артерио-
патию [17]. Биопсия легкого не всегда может определять 
заболеваемость и смертность, возможность транспланта-
ции легких, что должны определять клиницисты [18].

Клинически ИЛАГ возникает, как правило, в возрасте 
20–40 лет, при этом плексиформная ангиопатия в 2 раза 
чаще возникает у женщин в 4-й декаде жизни. Для это-
го варианта ЛАГ свой ственна одышка, синкопальные со-
стояния, усталость, головокружение. Этот вариант ИЛАГ 
реже носит семейный характер, 5-летняя выживаемость 
пациентов колеблется от 25 до 50% [19]. Мутация в ко-
дирующей области гена рецептора костного морфоге-
нетического белка 2  (BMPR 2) встречается в половине 
семейных случаев и примерно в четверти спорадиче-
ских случаев.

Открытое овальное окно (ООО) не является врожден-
ным пороком, но рудиментом нормального кровообра-
щения эмбриона, и относится к структурным аномали-
ям сердца у взрослых (САС) [20], при этом имеет место 
гемодинамический сброс. Форма ООО может быть раз-
нообразной от простого отверстия, прикрытого заслон-
кой, до длинного извилистого прохода  [21], с краями 
разной толщины, иногда – с наличием клапана [22, 23]. 
Распространенность ООО при анализе 9000 аутопсий 
колеблется от 15 до 35%  [24], а при анализе данных 
ЭхоКГ – от 15 до 25% [25]. ООО, как правило, не при-
водят к повышению давления в легочной артерии в от-
личие от других вариантов врожденных и  приобре-
тенных пороков сердца, способствующих развитию 
посткапиллярной ЛАГ [6]. Упорная гипоксемия у взрос-
лых с ООО может быть связана с повышением давления 
в правом желудочке сердца и может сочетаться с идио-
патической легочной гипертензией, эмболией легочной 
артерии, а также способствовать развитию тромбоэм-
болического синдрома в системе большого круга кро-
вообращения  [20]. В краях ООО могут формироваться 
пристеночные тромбы с развитием парадоксальной ве-
нозной эмболии, которая может быть связана с повы-
шенной свертываемостью крови, иногда приводя у мо-
лодых к  острым инфарктам миокарда, ишемическим 
инфарктам головного мозга [20]. 

disorders that can affect the pathogenesis of pulmonary hypertension. Because of this, preclinical observation of a combination 
of plexiform and thrombotic arteriopathy with a patent foramen ovale of the interatrial septum in a young man of 21 years 
old and an attempt to determine the role of an open oval window in the progression of pulmonary hypertension and its effect 
on treatment is of interest. The diagnosis of idiopathic pulmonary hypertension was made based on the clinical picture, labo-
ratory parameters, echocardiography and histological examination of pulmonary vessels. The article discusses the importance 
of a patent foramen ovale in the pathogenesis of idiopathic pulmonary hypertension.
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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

М. 21 года 28.09.2023 поступил в ФГБУ «НМИЦ ВМТ 
имени А.А. Вишневского» Минобороны России, находился 
на искусственной вентиляции легких (ИВЛ).

Анамнез болезни. Болен с июня 2023 г., когда после 
перенесенной пневмонии появилась одышка при ходьбе 
на 50–100 метров, периодически возникал болевой син-
дром за грудиной, откашливание кровянистой пенистой 
мокроты. В сентябре 2023 г. обратился в ФГКУ «1586 ВКГ» 
Минобороны России, где была заподозрена рецидивиру-
ющая тромбоэмболия легочных артерий (ТЭЛА), острое 
легочное сердце. 28.09.2023  был переведен в  ФГБУ 
«НМИЦ ВМТ имени А.А. Вишневского» Минобороны Рос-
сии. При поступлении общее состояние пациента было 
расценено как тяжелое, обусловленное декомпенсацией 
сердечной и дыхательной недостаточности. При осмотре: 
пациент нормостенического телосложения, удовлетвори-
тельного питания. Кожные покровы бледные, умеренной 
влажности. Температура тела 36,8 °С. Пациенту осущест-
влялась поддержка дыхания путем ИВЛ через трахеосто-
мическую трубку, в режиме P-SIMV с параметрами вен-
тиляции: ЧД 14 в мин, P поддержки 13 см H2O, PEEP 5 см 
H2O, FiO2 40%, V 550–650 мл, МОД 8–9 л/мин, SpO2 94%. 
При аускультации – дыхание жесткое, проводится во все 
отделы, хрипов не выслушивается. Визуально область 
сердца не изменена. Пульс – 96 в 1 мин., ритмичный, 
удовлетворительного наполнения, не напряжен, дефици-
та пульса нет. Артериальное давление – 124/76 мм рт. ст. 
Тоны сердца ослаблены, ритмичны, акцент второго тона 
на ЛА, синусовая тахикардия до 120 в мин., снижение са-
турации до 88% при дыхании атмосферным воздухом, 
при УЗИ был выявлен выпот в плевральных полостях. 
В день поступления была выполнена КТ-ангиопульмо-
нография, признаков ТЭЛА не обнаружено. При катете-
ризации легочной артерии с проведением теста на ва-
зореактивность – СДЛА составило 130 мм рт. ст. На фоне 
подключения инсуфляции NO отмечено кратковременное 
улучшение в виде уменьшения выраженности одышки, 
увеличения насыщения кислородом артериальной кро-
ви, однако сохранялась постоянная потребность в ингаля-
ции кислорода через носовые канюли. Проводилась диф-
ференциальная диагностика между туберкулезом легких, 
онкопатологией, тромбофилией, идиопатическим интер-
стициальным заболеванием легких. 

ЭхоКГ было проведено 09.09.2023, 04.10.2023, 
24.10.2023, 17.11.2023, 28.05.2024, 31.05.2024, 03.06.2024. 
При ЭхоКГ наблюдали дилатацию правых камер сердца 
(объем правого предсердия (ПП) – 74, 95 мл), с уменьше-
нием объемов левых камер сердца (объем левого пред-
сердия (ЛП) – 11, 17 мл). Парадоксальное движение меж-
желудочковой перегородки, выбухание межпредсердной 
перегородки (МПП) в сторону ЛП с признаками функцио-
нирующего овального окна с право- левым шунтирующим 
кровотоком через него (шириной 4 мм). СДЛА составило 60, 
70, 100, 140, 160 мм рт. ст. соответственно. Выявлена дилата-
ция легочной артерии и ее ветвей при снижении скорост-
ных показателей легочного кровотока; тромбов на уровне 

ствола легочной артерии и визуализируемой части ее вет-
вей не было выявлено. Толщина свободной стенки ПЖ со-
ставила 0,5–0,6 см с выраженной трабекулярностью поло-
сти. Регургитация на клапане легочной артерии – 1–2-й ст. 
Трикуспидальная регургитация – 2-й ст. Митральная ре-
гургитация – 1-й ст. НПВ 18 мм, коллабирует на вдохе бо-
лее 50%. TAPSE – 15 мм. Признаков нарушения локальной 
сократительной функции ЛЖ не выявлено, фракция выбро-
са (ФВ) ЛЖ незначительно увеличивалась с 54 до 59%. 

При ЭхоКГ от 17.11.2023 на фоне в/в введения добу-
тамина и кислородной поддержки была выявлена сину-
совая тахикардии (ЧСС 116/мин). Для оценки ответа на 
пробную терапию до ингаляции NO с помощью аппарата 
«ТИАНОКС» расчетное СДЛА по потоку трикуспидальной 
регургитации составило 160 мм рт. ст. После 5–7 мин. ин-
галяции NO расчетное СДЛА составило 120 мм рт. ст.

При неоднократных перфузионных сцинтиграфиях лег-
ких с ОФЭКТ/КТ были выявлены множественные очаговые 
перфузионные изменения в обоих легких без достовер-
ных КТ-признаков изменений легочной паренхимы в зо-
нах гипоперфузии, что указывало на высокую вероятность 
ТЭЛА при общем дефиците перфузии около 33–35%.

При КТ легких от 28.09.2023 и 19.02.2024 была вы-
явлена картина двусторонних прикорневых интерсти-
циальных инфильтративных изменений с наличием раз-
розненных полисегментарных участков альвеолярной 
инфильтрации в обоих легких, что соответствовало сме-
шанному отеку легких и/или изменениям инфекционно- 
воспалительного генеза, при наличии признаков пе-
регрузки правых отделов сердца с  ретроградным 
рефлюксом в нижнюю полую и печеночные вены, а также 
КТ-признаки артериальной легочной гипертензии.

13.05.2024 при КТ легких имело место уменьшение 
площади и интенсивности консолидации в субплевраль-
ных отделах при сохранении участков уплотнения по типу 
«матового стекла» в прикорневых областях с обеих сторон.

29.05.2024  при сравнении с  КТ-исследованием от 
13.05.2024 обнаружено появление в нижних долях обо-
их легких, больше слева, множественных перибронхиаль-
ных участков инфильтрации, в виде слияния между собой 
части очагов в зону консолидации, при этом в обоих лег-
ких сохранялись участки интерстициальной инфильтрации 
в прикорневых отделах. Отмечено также некоторое увели-
чение субплевральных участков инфильтрации.

При исследовании ФВД от 30.10.2023 и 26.02.2024 
имело место тяжелое нарушение вентиляционной функ-
ции легких (ОФВ1 – 48%; снижение скорости выдоха на 
всем протяжении кривой поток- объем форсированного 
выдоха cо значительным снижением жизненной емкости 
легких). Маневр ФЖЕЛ выполнить не удалось (продолжи-
тельность выдоха менее 2 секунд). В процессе выполне-
ния дыхательного маневра развилось головокружение, са-
турация снизилась до 83%.

Решением консилиума 12.04.2024 пациенту была вы-
полнена торакоскопическая биопсия правого легкого, при 
которой были выявлены минимальные признаки идиопа-
тической легочной гипертензии. При пересмотре гисто-
логических препаратов в ФГБУ «НИИ пульмонологии» 
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ФМБА России были описаны поражение кровеносных со-
судов преимущественно артериального типа, очаговая 
субплевральная инфаркт- пневмония, плексиформная ле-
гочная артериопатия в сочетании с рецидивирующей ле-
гочной тромбоэмболией, что в совокупности морфологи-
ческих признаков может указывать на идиопатическую ЛГ.

29.05.2024 больному была выполнена установка пер-
кутанной эндоскопической гастростомы на переднюю 
брюшную стенку.

При ЭхоКГ от 31.05.2024  на фоне ИВЛ, в/в введе-
ния дофамина, добутамина при сравнении с данными от 
28.05.2024 сохраняется дилатация правых камер серд-
ца, легочной артерии при некотором улучшении сокра-
тительной способности миокарда левого желудочка с со-
хранением парадоксального движения межжелудочковой 
перегородки. ФВ ЛЖ 56%. Размеры камер сердца без су-
щественной динамики. Высокая легочная гипертензия, 
СДЛА составила 130 мм рт. ст.

Пациенту проводили антибактериальную, гастропро-
тективную (омепразол), антикоагулянтную, пробиотиче-
скую, инфузионную терапию, проводили ингаляции окси-
да азота и алпростадила.

Несмотря на проведенное лечение, наблюдали про-
грессирование заболевания, усугубление дыхательной 
и правожелудочковой недостаточности, с рецидивиру-
ющими эпизодами интерстициального отека легких на 
фоне легочно- гипертензионных кризов.

Анализы крови: NT-pro BNP 629 пг/мл, креатинин – 
146,8  мкмоль/л, мочевина  – 31,8–11,9  ммоль/л, об-
щий билирубин – 30,1 мкмоль/л, прямой билирубин – 
11,9 мкмоль/л, АЛТ – 118 Ед/л, АСТ – 60 Ед/л.

С 25.05.2024 в связи с нарастанием дыхательной не-
достаточности была продолжена ИВЛ, терапия NO. Попыт-
ки разрешения легочной гипертензии консервативными 
методами лечения в ходе госпитализации (амлодипин, 
силденафил, ингаляции «Илопрост», введение добутами-
на, системных ГКС, инсуфляция оксида азота) – без по-
ложительного терапевтического эффекта (сохраняется 
тяжелая легочная гипертензия, СДЛА 120–130 мм рт. ст., 
выраженная дилатация правых камер сердца, застойные 
явления по большому кругу кровообращения с нарушени-
ем венозного возврата, сопровождаю щиеся нарастаю щей 
тканевой гипоксией). 

Формирование декомпенсированного легочного 
сердца в свою очередь привело к усугублению проявле-
ний печеночно- почечной недостаточности. Смерть паци-
ента наступила при явлениях полиорганной (сердечно- 
легочной, дыхательной, белковой, печеночно- почечной) 
недостаточности.

Биологическая смерть пациента была зафиксирована 
05.06.2024 в 12:40.

Заключительный клинический диагноз
Основное заболевание. Первичная легочная гипертен-

зия тяжелой степени.
Осложнение основного заболевания. Хроническое де-

компенсированное легочное сердце васкулярного гене-
за. Врожденный порок сердца: открытое овальное окно 

с право- левым сбросом. ХСН с ФВ 2А, 4 ФК по NYHA. Но-
зокомиальная двусторонняя полисегментарная пневмо-
ния, тяжелого течения. ОРДС тяжелой степени (индекс ок-
сигенации 115%).

Острая болезнь почек преренального генеза от 
26.05.2024 КDIGO 1-й ст. 

Кардиальный фиброз печени с белок- синтетической не-
достаточностью и умеренным цитолитическим синдромом.

Операции и  манипуляции. Эндовидеоторакоскопия 
справа, краевая резекция участка нижней доли пра-
вого легкого (12.04.2024). Cрединная трахеостомия 
(28.05.2024). Перкутанная эндоскопическая гастростомия 
(29.05.2024).

Макроскопически легкие с  поверхности серовато- 
красные, лакового вида на разрезе с участками непра-
вильной и  треугольной формы темно- красного цвета, 
преимущественно перибронхиально и под висцераль-
ной плеврой, с поверхности разрезов стекает умеренное 
количество жидкости, с трудом выдавливаемое из ткани, 
сегментарные легочные артерии на разрезе над поверх-
ностью разрезов, стенки уплотнены, в интиме фиброз-
ные бляшки. Сердце массой 370 г, желудочковый индекс 
(ЖИ) = 0,9, открытое овальное окно межпредсердной пе-
регородки диаметром 0,4 см. 

Гистологически мускуляризация части стенок артериол 
с сужением просветов до точечного, очаговое расширение 
и полнокровие капилляров межальвеолярных перегоро-
док (рис. 1), множественные плексусы разного вида (рис. 2); 
фиброэластоз интимы части ветвей легочной артерии, ино-
гда с почти полным закрытием просветов в сочетании с ги-
пертрофией мышечной оболочки (рис. 3), в части просветов 
ветвей легочной артерии обтурирующие и пристеночные 
фибриновые тромбы (рис. 4), реканализация части средних 
и крупных ветвей в виде многоствольных сосудов (рис. 5), 
в интиме крупных ветвей легочной артерии фиброзные 
бляшки (рис. 6), в просветах части альвеол и единичных ре-
спираторных бронхиол скопление эритроцитов и сидеро-
фагов. Бронхи и бронхиолы обычного строения.

Гипертрофия кардиомиоцитов обоих желудочков с на-
личием перинуклеарного липофусцина в виде зерен, про-
слойки и небольшие поля фиброзной ткани между карди-
омиоцитами в миокарде правого желудочка сердца.

Патологоанатомический диагноз
Основное заболевание. I27.0. Идиопатическая легочная 

гипертензия (плексогенная артериопатия и тромботиче-
ская), 4-й класс по Хету – Эдвардсу с легочным сердцем: 
СДЛА 100–160 мм рт. ст., атеросклероз легочной артерии 
и ее ветвей (2-я стадия, 2-я степень), толщина миокарда 
правого желудочка 0,6 см, ЖИ = 0,9, диффузный кардио-
склероз правого желудочка.

Основное сочетанное заболевание. Q21.1. Открытое 
овальное окно межпредсердной перегородки. 

Осложнение основного заболевания. Хроническое ве-
нозное полнокровие внутренних органов: цианотиче-
ская индурация почек и  селезенки, мускатная печень. 
Альвеоло- геморрагический синдром. Геморрагические 
инфаркты легких. Отек головного мозга. Шоковые легкие.
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 Рисунок 5. Реканализация ветви легочной артерии в виде мно-
гоствольного сосуда. Окраска по Верхоффу – Ван- Гизону (×40)

 Figure 5. Recanalization of a branch of the pulmonary artery in 
the form of a multi- stemmed vessel. Verhoff – van Gieson stain (×40)

 Рисунок 3. Фиброэластоз интимы с гипертрофией мышеч-
ной оболочки ветви легочной артерии. Окраска по Верхоф-
фу – Ван- Гизону (×200)

 Figure 3. Fibroelastosis of intima with media hypertrophy 
of pulmonary artery branch. Verhoff – van Gieson stain (×200)

 Рисунок 4. В просвете ветви легочной артерии пристеноч-
ный и частично обтурирующий фибриновый тромб. Окраска 
гематоксилином и эозином (×100)

 Figure 4. There is a parietal and partially obstructing 
fibrinous thrombus in the lumen of the branch of the 
pulmonary artery. Hematoxylin and eosin staining (×100)

 Рисунок 6. В интиме крупной ветви легочной артерии 
фиброзная бляшка. Окраска орсеином (×40)

 Figure 6. There is a fibrous plaque in the intima of a large 
branch of the pulmonary artery. Orsein stain (×40)

 Рисунок 2. Плексус ветви легочной артерии. Окраска гема-
токсилином и эозином (×100)

 Figure 2. The plexus of pulmonary artery branch. 
Hematoxylin and eosin staining (×100)

 Рисунок 1. Расширение и полнокровие капилляров 
межальвеолярных перегородок. Окраска гематоксилином 
и эозином (×400)

 Figure 1. Dilatation and plethora of the capillaries of the 
interalveolar septa. Hematoxylin and eosin staining (×400)
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ОБСУЖДЕНИЕ

При идиопатической ЛГ иногда бывает довольно слож-
но разделить плексиформную ангиопатию (ПАП) и тром-
ботическую гипертензию (ТГ). Прежде всего из-за того, что 
при ПАП в мелких ветвях легочной артерии имеют место 
пристеночные и/или обтурирующие фибриновые тромбы. 
В некоторых случаях можно обнаружить организованные 
тромбы [8, 10]. При ТГ обтурирующие тромбы обнаружива-
ют как в мелких, так и в крупных ветвях легочной артерии, 
наряду с реканализацией. Гистологически в ряде наблюде-
ний бывает сложно разделить плексусы и реканализован-
ные тромбы [18]. Существует мнение, что тромботическая 
и плексиформная легочная артериопатия являются состав-
ляющей одного морфологического типа идиопатической 
легочной гипертензии [26]. Однако при наличии плексу-
сов, вокруг них имеет место ангиоматоз (множественные 
расширенные тонкостенные полнокровные сосуды). Это-
го практически никогда не наблюдается при реканали-
зации тромбов. В приведенном наблюдении, по нашему 
мнению, имеет место сочетание плексиформной артери-
опатии с тромботической гипертензией, поскольку орга-
низованные реканализованные тромбы наблюдали в ар-
териях среднего и крупного калибра, что не наблюдается 
при плексиформной артериопатии. При КТ легких у па-
циента были выявлены множественные участки инфиль-
трации, «матового стекла» и консолидации. На аутопсии 
этим изменениям соответствовали зоны геморрагических 
инфарктов разной давности и кровоизлияний. При этом 
признаков бактериальной инфекции (бронхопневмонии) 
выявлено не было. На аутопсии, наряду с легочной гипер-
тензией, были обнаружены признаки легочного сердца, 
о чем свидетельствует гипертрофия миокарда и диффуз-
ный кардиосклероз правого желудочка, ЖИ равный 0,9. 
По данным S. Andersen et al. в 2019 г., фиброз правого же-
лудочка приводит к ухудшению работы сердца и играет 
решаю щую роль в развитии недостаточности правого же-
лудочка. При ИЛАГ и хронической тромбоэмболической 
легочной гипертензии правый желудочек подвергается 
нагрузке давлением, увеличенным примерно в 5 раз, что 
приводит к гипертрофии, которая на начальном этапе яв-
ляется частью адаптивной реакции, направленной на пре-
дотвращение перенапряжения кардиомиоцитов и под-
держанию формы правого желудочка для оптимального 
функционирования. Но в дальнейшем при прогрессирова-
нии приводит к дилатации правого желудочка, что свиде-
тельствует о дизадаптации, нарушении возбуждения кар-
диомиоцитов и координации сокращений миокарда [27].

Для прогноза течения и смертности при легочной ги-
пертензии имеют важное значение показатели ЭХОКГ [28]. 
В нашем наблюдении при ЭХОКГ имели место дилата-
ция правых камер сердца с уменьшением объемов левых 
камер сердца, парадоксальное движение межжелудоч-
ковой перегородки при снижении скоростных показате-
лей легочного кровотока, регургитация на клапане ле-
гочной артерии 1–2-й ст., трикуспидальная регургитация 
2-й ст., митральная регургитация 1-й ст. Эти изменения со-
гласуются с данными M. Bustamante- Labarta et al. 2002 г. 
и S.A. Van Wolferen et al. 2007 г., показавшими, что такие 
изменения являются плохими прогностическими призна-
ками для течения легочной гипертензии [29, 30], приво-
дящими больных к смерти, как это случилось в описанном 
выше наблюдении.

Взаимоотношение ЛАГ с открытым овальным окном 
межпредсердной перегородки практически не описано 
в литературе, поскольку редко встречается в клиниче-
ской практике. С другой стороны, при выраженной гипок-
сии открытое овальное окно может сочетаться с идио-
патической легочной гипертензией [20]. Однако следует 
помнить, что при выраженной легочной гипертензии мо-
жет возникать спонтанное раскрытие овального окна, что 
на какой-то период снижает давление в легочной арте-
рии. Кроме того, имеет место вариант лечения легочной 
гипертензии, когда открывают овальное окно намерен-
но для снижения давления в легочной артерии. В приве-
денном нами наблюдении сложно сказать, существовали 
у больного идиопатическая легочная гипертензия и от-
крытое овальное окно параллельно или последнее воз-
никло в результате выраженного повышения давления 
в легочной артерии. Терапия монооксидом азота «Тиа-
нокс» на короткое время способствовала уменьшению 
значения СДЛА.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Особенностью приведенного наблюдения является 
сочетание плексиформной артериопатии и тромботиче-
ской гипертензии при наличии открытого овального окна 
межпредсердной перегородки. Длительное лечение па-
циента в условиях стационара с использованием консер-
вативной терапии и ингаляции NO привело к некоторой 
положительной динамике, однако полиорганная недоста-
точность явилась причиной летального исхода.  
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