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Протокол N 5 заседания ЦКМС ДГМА от 12.01.2001 г.

Легочное сердце

   Комитет экспертов ВОЗ в 1961 г. определил легочное сердце (ЛС) как гипертрофию правого желудочка, развившуюся вследствие заболеваний, первично поражающих    функцию или структуру легких.

  В нашей стране общепринятым является определение Б.Е.Вотчала, согласно которому ЛС- это дилатация и/или гипертрофия правого отдела сердца, возникшая в результате гипертонии малого круга кровообращения вследствие заболеваний легких, деформации грудной клетки или поражения легочных сосудов. В последние годы по распространенности и частоте летальных исходов ЛС находится почти на одном уровне с заболеваниями сердца другой этиологии и занимает третье место после инфаркта миокарда и гипертонической  болезни . 

  ЛС является следствием заболеваний, поражающих:
1. Воздухоносные пути и альвеолы.

2. Грудную клетку с ограничением ее подвижности. 

3. Легочные сосуды. 

 Гипертрофия правого желудочка и его дилатация при легочных изменениях в результате первичного поражения левого сердца или врожденных пороков сердца не относится к ЛС.

Таким образом, этиологические факторы ЛС многочисленны. Наиболее частыми являются заболевания первой группы.  Среди 69 заболеваний этой группы практическое значение имеют : хронические бронхиты, генуинная и вторичная эмфизема легких, бронхиальная астма, пневмокониозы, туберкулез бронхоэктазии, поликистоз легких, бериллиоз, саркоидоз, хронический диффузный интерстициальный фиброз, альвеолярный протеиноз, эозинофильная гранулема, идеопатический гемосидероз легких, склеродермия, диссеменированная красная волчанка, радиационные поражения легких, большие опухоли легких, плевры и др.

  Во вторую группу входят 8 основных заболеваний: кифосколиоз и другие врожденные и приобретенные повреждения ребер, болезнь Бехтерева, плевральный фиброз, состояние после торокопластики, парез диафрагмы, синдром Пиквика при ожирении, идиопатическая альвеолярная гиповентиляция, полиомиелит.

  Третья группа включает: первичную легочную гипертонию, повторные тромбоэмболии в систему легочной артерии (кровяные тромбы, воздушные  и  жировые эмболы, паразитарные эмболы, метастазы опухоли и т.д.), васкулиты (аллергический васкулит, облитерирующий эндартериит, волчаночный васкулит и др.), атеросклероз легочной артерии, сдавление ствола легочной артерии аневризмой, опухолями средостения и др. 

  Наиболее часто хроническое легочное сердце (ХЛС) развивается как осложнение хронического  обструктивного бронхита (65-80%), эмфиземы легких, бронхиальной астмы. Среди всех случаев сердечной недостаточности ЛС составляет 25% (Н.И. Егурнов, 1984; В.С.Моисеев, 1983).

Патогенез       ХЛС

  Основными патогенетическими факторами развития ЛС являются повыщенное давление в системе легочной артерии и гипоксемия. Различают функциональные и органические  механизмы возникновения гипертензии легочной артерии.

  Функциональными механизмами легочной гипертензии являются: 

1. Сужение артериол при низком парциальном давлении кислорода (альвеолярно-капиллярный рефлекс Эйлера-Лильестранда) и высоком давлении углекислоты в альвеолярном воздухе;

2. Повышение давления в бронхах и альвеолах;

3. Увеличение минутного объема сердца;

4. Повышение вязкости крови;

5. Повышение содержания в крови веществ и метаболитов прессорного действия;

6. Первичная легочная гипертензия. 

   Анатомические механизмы легочной гипертензии:
1. Закрытие просвета сосудов легочной артерии, в результате облитерации или эмболии;

2. Значительное уменьшение русла малого круга при пульмонэктомии;

3. Сдавление легочной артерии извне. 

   Патогенез легочного сердца тесно связан с патогенезом дыхательных нарушений. В основе патофизиологических нарушений при подавляющем большинстве заболеваний легких лежат, главным образом, обструктивные, рестриктивные и смешанные процессы. Обструктивные поражения характеризуются повышением сопротивляемости току воздуха по дыхательным путям; чем серьезнее поражение, тем выше бронхиальная сопротивляемость. Рестриктивные процессы отличаются снижением растяжимости легких. При хронической обструктивной болезни легких  / ХОБЛ /   увеличиваются функциональная емкость и остаточный объем, уменьшается жизненная емкость легких, общая емкость легких существенно не меняется. При рестриктивных поражениях снижается в основном жизненная емкость и общая емкость легких; функциональная емкость и абсолютные величины остаточного объема не претерпевают значительных изменений.

        Таким образом, изменения легочных объемов обязательны, но характер и степень их зависят от вида нарушений механики дыхания; общим является снижение жизненной емкости легких. Вследствие повышенного сопротивления дыханию   закономерно возрастают внутригрудное давление  и работа системы дыхания.      

             По-видимому, в  качестве пускового момента в патогенезе ЛС выступают  нарушения функции внешнего дыхания, вызывающие спазм мелких легочных артериол и легочную гипертонию. Следует отметить, что сужение это имеет и компенсаторное значение, направленное на поддержание газового состава крови на необходимом уровне, а также выравнивание вентиляционно-перфузионных соотношений. Если бы не происходило сужения сосудов, то кровь, протекая в полном объеме через плохо вентилируемые альвеолы, не смогла бы полностью обогатиться кислородом и развилась бы артериальная гипоксемия. 

  Однако, этот рефлекс сохраняет свое положительное значение лишь до определенного предела, пока количество плохо вентилируемых участков невелико и наступающий спазм артериол в этих участках существенно не отражается на величине общего сосудистого сопротивления. Если же подобных плохо вентилируемых участков много и процесс становится все более диффузным, то и спазм сосудов будет более генерализованным, что приведет к повышению общего легочного сосудистого сопротивления и прекапиллярной  легочной гипертонии. Поскольку объем  кровотока при легочных заболеваниях остается неизменным или даже увеличивается (компенсаторная реакция), то конечным результатом всего этого становится повышение давления в легочной артерии. Гиперфункция в условиях нагрузки сопротивлением приводит к гипертрофии, а впоследствии и к сердечной недостаточности. 

  У здорового взрослого человека в состоянии покоя систолическое и диастолическое давление в легочной артерии составляет 15-25  и 5-10 мм. рт. ст. соответственно, а среднее -   9-15 мм. рт. ст. Даже при значительном увеличении сердечного выброса вследствие физической нагрузки среднее давление в легочной артерии не достигает 30 мм. рт. ст. С возрастом давление в легочной артерии несколько возрастает за счет, в основном, повышения давления в левых отделах сердца, т. е. увеличения сопротивления оттоку.

   В отличие от легочной гипертонии  иного генеза  (врожденные и приобретенные пороки сердца, рецидивирующая тромбоэмболия в системе легочной артерии, первичная легочная гипертония), при которых степень легочной гипертонии   значительна при ХОБЛ, даже на стадии стабилизации легочной гипертонии, характерны умеренные величины давления в легочной артерии ( систолическое до 45-50 мм рт. ст., среднее – 30-35 мм рт. ст.). 

   При стабильной и значительной гипертензии в малом круге кровообращения, чаще на поздних стадиях заболевания, увеличивается число функционирующих анастомозов в легких, снижающих сопротивление кровотоку, так как через них в обход артерий и капилляров осуществляется ток от 10 до 30% всей крови легких. Однако, кровь, протекающая через них, не насыщается кислородом, что увеличивает гипоксемию и давление в малом круге кровообращения. 

   Для больных с гипертонией в системе легочной артерии характерна дисфункция эндотелия, проявляющаяся существенным снижением синтеза простациклина и резким повышением концентрации  эндотелина-1 в крови. При первичной легочной гипертонии по сравнению со вторичной отмечались достоверно более высокие уровни эндотелина-1, концентрация тромбоксана В2 была повышена исключительно у пациентов с первичной легочной гипертонией. Концентрация 6-кето-простагландина F1а при легочной гипертонии снижена, независимо от ее этиологии, максимально у пациентов   с первичной легочной гипертонией на стадии декомпенсации кровообращения.

Классификация  легочного сердца

Таблица № 1   Классификация легочного сердца

	Течение
	Компенсация
	Генез
	Клиника

	Острое легочное сердце (развитие в течение нескольких часов, дней)
	Декомпенса-ция
	Преимуществе-нно васкулярный
	Тромбоэмболия легочной артерии (тромб, жировая эмболия), вентиль- ный пневмоторакс, пневмомедиасти-кум

	
	
	Бронхолегочный
	Приступ бронхиальной астмы, распрост-раненная пневмония со значительным цианозом 

	Подострое легочное сердце (развитие в течении нескольких недель, месяцев)
	Компенсирова-нное
	Бронхолегечный
	Status asthmaticus  раковый лимфангиит легких

	
	Де компенсирован-ное по правожелудочк-овому типу
	Торакодиафраг-малин
	Хроническая гиповентиляция  центрального и периферического происхождения (ботулизм, миастения, полиомиелит)

	Хроническое легочное сердце
	Компенсирова-нный
	Васкулярный
	Первичная легочная гипертензия, артерииты, повторные эмболии 

	
	
	Бронхолегочный
	Обструктивные процессы  в бронхах (эмфизема, астма, хрон. бронхиты, диффузный пневмосклероз) различной этнологии рестриктивные  процессы – фиброзы, гранулематозы 

	
	
	Торокодиафраг-мальный
	Поражение позвоночника и грудной клетки с деформацией ее; плевральные шварты, ожирение (синдром Пиквика) 


         Таблица № 1 продолжение 

Исследования показали правомерность выделения 3 стадий  легочной гипертензии при ХОБЛ. 

   В I стадии, транзиторной, патологическое повышение легочного артериального давления  возникает только при возрастании требований к системам дыхания и кровообращения, т. е.  при физической нагрузке и гипоксии, обусловленной обострением воспалительного процесса с усугублением бронхиальной обструкции.

   Для II стадии, стадии стабильной легочной гипертонии, характерно повышение легочного артериального давления уже в покое и в фазе ремиссии воспалительного процесса. 

   При III стадии стабильная легочная гипертония сопровождается недостаточностью кровообращения. 

    Важное значение имеет разграничение легочной и сердечной недостаточности. Различают три стадии  функциональных нарушений при ХОБЛ: 
     I  - стадия скрытой легочной недостаточности, выявляемой лишь при специальных инструментальных исследованиях.

     II  -  стадия выраженной легочной недостаточности  без признаков легочного сердца или с наличием их, но без клинически определяемых симптомов сердечной недостаточности.

     Ш  - стадия легочно-сердечной недостаточности, при которой недостаточность кровообращения может быть выражена или умеренно (IIА стадия), или резко (IIБ –III стадия ).                     

      Кроме того, большинство отечественных авторов различают 3 степени легочной недостаточности в зависимости от выраженности одышки. При недостаточности I степени  одышка возникает при физической нагрузке, которая раньше ее не вызывала. II степень недостаточности характеризуется одышкой при незначительной физической нагрузке. III степень недостаточности характеризуется одышкой в покое. Одышка является наиболее ранним, постоянным и в связи с этим основным клиническим симптомом легочной недостаточности.

  Следует отметить, что одышка не всегда отражает тяжесть и глубину функциональных нарушений аппарата внешнего дыхания. Так, у больных преимущественно обструктивными заболеваниями легких (в ряде случаев с тяжелой одышкой и даже астматическим состоянием), нарушения газового состава крови и сдвиги кислотно-щелочного равновесия могут быть небольшими.

  В то же время при  преимущественно рестриктивных поражениях легких с выраженным цианозом и значительными нарушениями газового состава крови одышка может быть сравнительно мало выражена (в покое одышка почти не беспокоит). 

  Существует три стадии нарушения функции внешнего дыхания. В I стадии отмечаются нарушения функции внешнего дыхания (изменения объемов вентиляции, легочных объемов, механики дыхания) без изменения газового состава крови. Различные нарушения функции внешнего дыхания могут существовать до определенного этапа без артериальной гипоксемии. Одним из компенсаторных механизмов, обеспечивающих нормальный газовый состав крови на этом этапе, является повышение объема внтиляции и работы дыхания. Кроме того, в дыхание включается, по-видимому, ранее не вентилируемые альвеолы, что при условии сохранения в них кровотока также компенсирует возможные нарушения газового состава крови.

Нарушения вентиляции в этой стадии легочной недостаточности обычно значительны; повышенная работа дыхания достигается напряженной деятельностью аппарата внешнего дыхания, и систем кровообращения. Клинически у таких больных определяется выраженная одышка с участием в акте дыхания вспомогательных мышц; цианоз, как правило, отсутствует. Артериальная гипоксемия иногда не отмечается даже при физической нагрузке.  II стадия легочной недостаточности, соответствующая частичной дыхательной недостаточности, по номенклатуре зарубежных авторов (Brauer W., Rossier P.) характеризуется дальнейшими нарушениями функции аппарата внешнего дыхания и развитием артериальной гипоксемии при нормальном содержании углекислого газа в крови. Артериальная гипоксемия при хронических заболеваниях обусловлена снижением парциального давления кислорода в альвеолах (альвеолярная гипоксия), несоответствием вентиляции и кровотока, нарушением вентилляции и кровотока, нарушением диффузии газов, шунтированием венозной крови в артериальное русло.

III стадия легочной недостаточности соответствует полной дыхательной недостаточности (по терминологии зарубежных авторов). Функциональные нарушения аппарата внешнего дыхания наиболее выражены: в связи с задержкой в организме углекислого газа наряду с гипоксемией развиваются гиперкапния и респираторный ацидоз. Накопление углекислого газа и ацидоз сопровождаются нередко значительными нарушениями со стороны ЦНС вследствие повышения внутричерепного давления (в тяжелых случаях наблюдается гиперкапническая кома). Гиперкапния требует изменения тактики лечения; при необходимости усиливают терапию, направленную  на стимуляцию дыхательного центра и выведение избыточно накопленного углекислого газа, при тяжелых, угрожающих жизни расстройствах дыхания, приходится прибегать к искусственной вентиляции.    
Клиника

  Наиболее постоянным симптомом является одышка. Одышка при         обструктивной эмфиземе легких сопровождается удлинением выдоха при неизменной частоте дыхания или небольшом его учащении.

   Одышка при заболеваниях легких весьма изменчива. Так, у больных с обструктивной эмфиземой и астматическим бронхитом одышка возникает и усиливается при вдыхании холодного воздуха, достигая нередко степени удушья. Достаточно таким больным оказаться в теплом помещении, как одышка прекращается или значительно уменьшается. Размеренный физический труд с постепенным нарастанием нагрузки может и не вызывать усиления одышки. В то же время любое напряжение, требующее быстрого увеличения объема вентиляции, сопровождается значительным нарастанием одышки. Нередко больные ощущают усиление одышки в горизонтальном положении. При этом выслушиваются сухие хрипы, отсутствующие при аускультации больного в вертикальном положении. Можно полагать, что в горизонтальном положении увеличивается вагусное влияние и возникает спазм бронхов.

Следующим по частоте клиническим симптомом является цианоз. Этот признак наиболее выражен при рестриктивных и смешанных процессах, но степень его далеко не всегда соответствует тяжести легочно-сердечной недостаточности; соответствия между цианозом и одышкой также не наблюдается. Цианоз бывает нередко диффузным, усиленным на кончиках пальцев, носу и мочках ушей. Для заболеваний легких характерен “теплый” цианоз. 

Прямым клиническим признаком гипертрофии правого желудочка является усиленный, разлитой сердечный толчок, определяемый в прекардиальной  или подложечной области, иногда пульсация слева от грудины на уровне  третьего-четвертого межреберий, где пальпаторно может восприниматься усиленный II    тон на легочной артерии. Последний признак встречается при  высокой степени гипертензии малого круга в сочетании с атеросклеротическим поражением легочной артерии.

Одним из важных признаков недостаточности легочного сердца служит набухание шейных вен. При легочной недостаточности шейные вены набухают лишь при выдохе; при легочно-сердечной недостаточности шейные вены остаются вздутыми и при вдохе.                    

Увеличение печени – один из надежных, но не ранних признаков декомпенсации легочного сердца. Следует, однако, помнить, что при эмфиземе легких может наблюдаться смещение печени вниз вследствие низкого стояния диафрагмы и без признаков правожелудочковой недостаточности.

Отеки – обязательный  признак недостаточности кровообращения при ЛС. При легочной недостаточности отеки не наблюдаются. У больных с легочно-сердечной недостаточностью, отеки наблюдаются в 40% наблюдений, причем в половине из них выраженные. В ряде случаев выраженность отеков не соответствует умеренным признакам сердечной недостаточности. Это предполагает участие и других факторов в происхождении отечного синдрома. В частности, известно, что изменения газового состава крови активируют различные гормональные системы, в том числе и регулирующие водно-солевой обмен. Гипоксемия, гиперкапния и ацидоз могут быть причинами нарушения почечного кровотока, ведущего к активации ренин-ангиотензин-альдостероновой системы. Повышение секреции альдостерона способствует ретенции воды и натрия, приводя к отекам. У этого контингента больных выявлено снижение ангиотензин-конвертин-энзима, находящегося в эндотелиальных клетках и принимающего участие в регуляции водно-солевого обмена, а также повышенное содержание в крови антидиуретического гормона. Обсуждается и роль натрий-уретического пептида.

Больные с ЛС нередко жалуются на боли в области сердца, без иррадиации. Боль локализуется слева от грудины и охватывает нередко всю половину грудной клетки, но иногда ограничивается какой-либо одной точкой. Продолжительность боли самая различная, с физической нагрузкой она не связана и не снимается нитроглицерином.

Характерна также тахикардия, причем она отличается постоянством при выраженном артериальном недонасыщении крови кислородом. Нарушения ритма сердца наблюдаются редко.

Глухость тонов отмечается более чем у 80% больных, а при легочно-сердечной недостаточности более чем у 95%. Патогенез поражения миокарда сложен и многообразен. Основными повреждающими факторами являются хроническая гипоксия и легочная гипертония. Помимо нарушений энергетического обеспечения миокарда, гипоксия вызывает ряд изменений гомеостаза: метаболичесикй ацидоз, гипокалиемию, активацию эритропоэза с вторичным эритроцитозом и нарушением микроциркуляции, что в свою очередь усугубляет энергетичесий голод миокарда. Повышение давления в правом желудочке ведет к сдавлению субэндокардиальных слоев миокарда, наиболее чувствительных к нарушениям микроциркуляции, усугубляя его сократительную несостоятельность. Отрицательное воздействие на миокард оказывают также инфекционно-токсические факторы, фармакологические средства. В этих условиях наряду с гипертрофией отдельных участков миокарда правого желудочка, а иногда и опережая ее, происходят дистрофические изменения, что подтверждено при электронной микроскопии препаратов миокарда, полученных методом субэндомиокардиальной биопсии.

Нарастание дилатации правого желудочка, увеличение его конечного диастоличекого давления и объема, парадоксальное движение межжелудочковой перегородки, а также хроническая гипоксия изменяют условия функционирования и левого желудочка, затрудняя его диастолическое заполнение, снижая эффективность систолы. Степень дисфункции левого желудочка умеренна и не является определяющей в клинической картине, однако, ее нельзя не учитывать, так как она может усугубить уже имеющиеся нарушения гемодинамики как в малом, так и в большом круге кровообращения.  

В области проекции трехстворчатого клапана выслушиваются нередко отчетливые тоны или даже усиление I тона, что чаще связано с более тесным прилеганием сердца в этом месте к передней стенке грудной клетки и усилением мышечного провожелудочкового компонента.

Усиление II тона над легочной артерией отмечается лишь у немногих больных с легочно-сердечной недостаточностью. Расщепление II тона не является безусловным признаком легочной гипертонии и может выслушиваться, вероятно, лишь при невысокой гипертонии в малом круге. В случаях выраженного повышения давления в малом круге кровообращения захлопывание клапанов легочной артерии происходит быстрее, в результате чего аортальный и легочный компоненты II тона сливаются. Систолический шум выслушивается обычно над верхушкой сердца, реже в области мечевидного отростка. В отдельных случаях при выраженной легочно-сердечной недостаточности и более чем у половины больных первичной легочной гипертонией во втором межреберье слева отмечается диастоличесий шум Грехема-Стила, происхождение которого связывают обычно с относительной недостаточностью клапанов легочной артерии.
Диагностика

В диагностике ЛС существенную помощь оказывают  инструментальные методы исследования.

Наиболее информативными показателями гемограммы являются: замедление СОЭ и эритроцитоз. Об активности воспалительного процесса судят по показателям: изменение содержания альфа-1, альфа-2-глобулинов, С-реактивного белка, сиаловых кислот, гаптоглобина, фибриногена.

При рентгенологическом исследовании определяются выбухание ствола легочной артерии, расширение контура правого желудочка, который приближается к переднебоковому контуру грудной клетки, а наибольшая выпуклость тени правого желудочка все больше примыкает к диафрагме; выбухание 2-й дуги по левому контуру.  Рентгенологическим указанием на легочную гипертензию может служить также противоположная направленность изменений диаметра прикорневых и периферических отрезков легочной артерии. Отмечается значительное расширение центральных прикорневых сосудов при бедном сосудистом рисунке на периферии. Увеличение ширины правой легочной артерии на уровне промежуточного бронха более 15 мм (N-13-15 мм).   

На рентгенокимограмме отмечается увеличение амплитуды пульсации легочной артерии и сокращений правого желудочка. 

ЭКГ-признаки перегрузки или гипертрофии правых отделов сердца: 

· амплитуда зубца РII > 2,5 мм.

· ротация сердца вокруг продольной оси с выходом к передней стенке грудной клетки правого желудочка,
· отклонение оси комплекса QRS >90 градусов,

· R- или S-тип гипертрофии правого желудочка,

· полная блокада правой ножки пучка Гиса.

Одним из признаков повышения давления в системе легочной артерии является артериальная гипоксемия (раО2  ниже 70-60 мм рт. ст.)
Определенное значение для диагностики ЛС имеет эхокардиография. В норме при эхографии правые отделы сердца обычно не определяются ввиду того, что они прикрыты грудиной и легкими. Только при перегрузке правых отделов сердца объмом или давлением и повороте сердца вследствие гипертрофии и дилатации правого желудочка становится возможным эхокардиографическое исследование. Наиболее информативными эхографическими признаками являются: значительное уплощение створок клапанов легочной артерии, снижение амплитуды волны “а” до 1 мм (соответствует систоле правого предсердия), увеличение амплитуды (до 8 мм) и скорости открытия створки клапана (до 480 см/с), появление систолического прикрытия створки, отсутствующее в норме, значительное снижение скорости движения створки между точками “е” и “f”. Наблюдается также  корреляция между величиной давления в легочной артерии, увеличением скорости открытия створки и степенью снижения амплитуды волны “a”. Выявляется также увеличение переднезаднего размера правого желудочка, который даже иногда превосходит таковой левого желудочка. Характерным признаком перегрузки правых отделов сердца является парадоксальное движение межжелудочковой перегородки.

Наиболее информативным и достоверным методом  диагностики легочной гипертензии является определение давления в правом желудочке методом катетеризации.                

Лечение

  Главные направления лечебной программы при ЛС: 

1. Лечение основного заболевания, являющегося причиной развития легочной гипертонии.

2. Кислородная терапия.

3. Использование периферических вазодилататоров.

4. Антикоагулянтная терапия.

5. Лечение диуретиками.

6. Использование сердечных гликозидов.

7. Применение глюкокортикоидных препаратов.

8. Лечение вторичного эритроцитоза.

9. Хирургическое лечение.                   

  Восстановление и поддержание бронхиальной проходимости и дренажной функции легких за счет адекватного использования бронхолитиков и отхаркивающих средств является основой профилактики развития легочной гипертензии у больных ХНЗЛ. Устранение бронхиальной обструкции предотвращает развитие вазоконстрикции артерий малого круга кровообращения, связанной с альвеолярной гипоксией. 

  Этиологическое лечения первичной легочной гипертонии не разработано, основными направлениями патогенетического лечения являются: 1) ограничение изометрических нагрузок, 2) активное лечение легочных инфекций, 3) лечение вазодилататорами, 4) лечение антикоагулянтами, 5) при острой правожелудочковой недостаточности проводится лечение добутамином (от 2,5 до 15 мкг/кг/мин.

   При деформации грудной клетки целесообразна ранняя консультация ортопеда для решения вопроса об оперативном лечении.

Дыхание воздухом с повышенным содержанием кислорода способствует снижению давления в легочной артерии, уменьшению общего легочного и легочно-артериального сопротивления, улучшению сократимости правого желудочка. Особого внимания у больных с хронической дыхательной недостаточностью заслуживает метод длительный малопоточной оксигенотерапии, предупреждающий гипоксическое повреждение органов и тканей. Показанием к его применению являются: тяжелая гипоксемия покоя: (раО2 ниже 50-55 мм рт.ст.); выраженная одышка,  ограничивающая обычную бытовую активность больного ХОБЛ, даже при более высоких показателях раО2 крови; стабильная легочная гипертония, особенно при наличии декомпенсации кровообращения, нарушении сердечного ритма, кардиалгии; стойкая полицитемия; гипоксическая энцефалопатия.

Подача кислорода осуществляется через носовой катетер в количестве, обеспечивающем повышение ра О2 мм рт. ст. в покое и предупреждающем его снижение ниже  55 мм рт. ст. при нагрузке. Скорость подачи кислорода обычно составляет 2-3 л/мин в покое и 4-5 л/мин при нагрузке, что соответствует 35 и 40%  кислородно-воздушной смеси. Как правило, ночью поток кислорода увеличивают на 1  л/мин по сравнению с состоянием покоя в дневные часы. Режим дозирования подбирается индивидуально. В амбулаторных условиях в качестве источников кислорода используются специальные баллоны со сжатым воздухом или резервуары с жидким кислородом.

Продолжительность оксигенотерапии в большинстве случаев должна составлять 15-18 часов в сутки, некоторые больные нуждаются в ней только при выполнении физических нагрузок или при обострении ХОБЛ. Для предупреждения гиперкапнической комы необходим контроль за раСО2 крови.

 Использование периферических вазодилататоров при ХЛС продиктовано тем, что вазоконстрикция артерий малого круга кровообращения имеет большое значение в повышении давления в легочной артерии, особенно на ранних стадиях легочной гипертензии. 

Периферические вазодилататоры  при их хорошей переносимости могут быть использованы у всех больных со вторичной легочной гипертензией. Однако, при возможности произвести катетеризацию правых отделов сердца, рекомендуется оценить  выраженность вазоспазма в системе легочной артерии, используя внутривенное введение вазодилататора с короткой продолжительностью действия, например простациклина или аденозина (C. Salvaterra, L. J. Rubin, 1993). Считается, что уменьшение легочного сосудистого сопротивления на 20% и более свидетельствует о существенной роли вазоспазма в генезе легочной гипертензии и о потенциально высокой  терапевтической эффективности вазодилататоров. Рекомендуемая доза простациклина составлянт 2- 24 нг/кг/мин. Он является несколько более активным вазодилататором, чем простагландин Е1, обладая практически теми же достоинствами и недостатками, что и последний. К основным побочным реакциям относятся : системная гипотония, боли в сердце неопределенного характера, головные боли и боли в животе, покраснение лица и конечностей, тошнота. В настоящее время простагландины применяются у пациентов с ЛС при непереносимости антогонистов кальция или при их неэффективности. В последнее время в клиническую практику лечения легочной гипертонии внедряется оксид азота (NO). Его вазодилатирующее действие основано активации гуанилатциклазы в гладкомышечных клетках легочных сосудов приводит к повышению уровня цикло-ГМФ и снижению внутриклеточного содержания кальция.

     NO применяется в виде ингаляций. При таком способе введения происходит быстрое соединение данного вещества с гемоглобином, что предотвращает попадание NO в системный кровоток и развитие артериальной гипотонии. Поэтому NO можно считать селективным вазодилататором, действующим исключительно на сосуды малого круга кровообращения.   

NO является “золотым стандартом” для проведения острых проб с целью выявления “ответчиков” и “неответчиков” на вазодилатирующую терапию. Он выгодно отличается от простагладинов более коротким периодом действия, простотой назначения (ингаляция через лицевую маску или назальный катетер), практически полным отсутствием побочных эффектов, низкой стоимостью. Для проведения острой пробы используют ингаляцию NO в возрастающей концентрации. Как правило, максимальное падение давления в ЛА отмечается уже после применения начальной дозы через 2 мин. 

Внедряется в клиническую практику и длительное назначение NO. Для этого созданы специальные портативные ингаляционные системы. Лечение проводится в течение нескольких недель, но имеются сообщения о более длительном назначении препарата -  до 1-2 лет.

Следует отметить, что лишь 25-50% больных с ЛГ “отвечают” на терапию вазодилататорами, то есть у них можно добиться снижения давления в ЛА и повышения сердечного выброса без значимой системной гипотонии. 

Существуют следующие критерии “ответа” на вазодилатирующую терапию во время проведения острых проб:
· более чем 20% снижение легочного сосудистого сопротивления;
· более чем 20% снижение легочного сосудистого сопротивления, сопровождающееся падением соотношения легочного сосудистого сопротивления к общему сосудистому сопротивлению;
· повышение сердечного выброса (>10%) вместе с уменьшением среднего давления в легочной артерии;
· более чем 30% снижение легочного сосудистого сопротивления в сочетании с более чем 10% снижением давления в легочной артерии.                                                      

Наиболее широкое применение у больных с ХЛС нашли нитраты пролонгированного действия,  антогонисты кальция, ингибиторы ангиотензинпревращающего фермента (АПФ).

 Кроме периферического сосудорасширающего влияния, нитраты, могут оказывать непосредственное действие на сосуды малого круга кровообращения, чем, в частности, объясняется их способность улучшать легочное кровообращение. В. П. Сильвестров выделяет 3 основных механизма действия нитратов на легочный кровоток: уменьшение нагрузки объемом на правый желудочек за счет уменьшения венозного возврата крови, уменьшение нагрузки сопротивлением при гипоксической вазоконстрикции легочных артериол, снижение давления в левом предсердии вследствие уменьшения конечного диастолического давления в левом желудочке. Положительное инотропное действие может быть также обусловлено улучшением перфузии ишемизированных участков миокарда. Обычные дозировки нитратов: нитросорбид – 20 мг 4 раза в сутки, сустак-форте – 6,4 мг 4 раза в сутки. Для предупреждения развития толерантности к нитратам необходимо назначать их курсами по 2-3 недели с недельным перерывом.                                                                                                    Из антогонистов кальция у больных с ЛС применяют нифедипин и дилтиазем. Они оказывают сочетанное вазодилатирующее и бронходилатирующее действие, снижают потребность миокарда правого желудочка в кислороде за счет уменьшения постнагрузки. Эти препараты назначаются курсами, нифедипин в суточной дозе 30-240 мг, дилтиазем в дозе 120-720 мг, преимущественно в  виде медленно высвобождающейся формы типа SR. Курсы более 14 дней нецелесообразны из-за снижения эффективности препарата.

     У больных хроническим обструктивным бронхитом с артериальной гипоксемией и гиперкапнией происходит активация ренин-антиотензин-альдостероновой системы. В последние годы формируется представление, что применение ингибиторов АПФ целесообразно при лечении ХОБЛ и легочной гипертензии. Описано снижение систолического, диастолического и среднего давления в легочной артерии в отсутствие влияния на функцию внешнего дыхания у больных с ХОБЛ  как при однократном, так и при курсовом лечении каптоприлом и эналаприлом. Каптоприл (капотен) применяется по 12.5-25мг 3 раза в день, эналаприл – по 2.5-5мг 1-2 раза в сутки.

    Применение антикоагулянтов  у больных с ХЛС  может быть обосновано тем, что тромбоз мелких ветвей  легочной артерии, закономерно развивающийся при обострении воспалительного процесса в бронхолегочной системе, является одним из ведущих механизмов прогрессирования легочной гипертензии у больных ХОБЛ.

     Показания к назначению антикоагулянтов: быстрое нарастание явлений правожелудочковой недостаточности; обострение бронхолегочной инфекции с усилением бронхиальной обструкции у больных с легочным сердцем.

      Наиболее рациональным представляется использование гепарина, в связи с его многосторонним действием: эффективное купирование и предотвращение внутрисосудистого свертывания крови в сосудах легких; уменьшение вязкости крови; уменьшение агрегации тромбоцитов и эритроцитов; антигистаминное и антисеротониновое; антиальдостероновое; противовоспалительное. Кроме того, препарат замедляет развитие таких структурных изменений   в стенке артерий малого круга кровообращения, свойственных хроническому легочному сердцу, как гиперплазия интимы и гипертрофия медии.

      Методики проведения антикоагулянтной терапии: гепарин назначается в суточной дозе 20.000 ЕД, вводится под кожу живота, указанная доза используется в течение 14 дней, а затем в течение 10 дней гепарин вводится в суточной дозе 10,000 ЕД.

     Использование принципа биологической обратной связи, т.е. подбор дозы гепарина, осуществляется в зависимости от выраженности индивидуального эффекта препарата. Антикоагулянтная эффективность гепарина может быть оценена по динамике таких показателей, как время свертывания крови и, наиболее точно, активированное парциальное   тромбопластиновое время.  Эти показатели определяются перед инъекцией гепарина и затем контролируются в процессе лечения. Оптимальной считается доза гепарина, при использовании которой продолжительность активированного парциального тромбопластинового времени в 1.5-2 раза превышает значения, полученные до начала гепаринотерапии.               

    Постозность и небольшие отеки на голенях у больных с ХЛС обычно появляются до развития “истинной” правожелудочковой недостаточности и обусловлены задержкой жидкости вследствие гиперальдостеронизма, обусловленного стимулирующим действием гиперкапнии на клубочковую зону коры надпочечников. На этой стадии заболевания достаточно эффективным является изолированное назначение диуретиков – антогонистов альдостерона (верошпирон по 50-100 мг утром, ежедневно или через день). 

    При появлении и прогрессировании правожелудочковой недостаточности в терапию включаются более мощные диуретики (гипотиазид, бринальдикс, урегит, фуросемид). Диуретичекая терапия у больных с ХЛС может быть разделена на активную и поддерживающую. В период активной терапии задачей врача является подбор такой дозы диуретика или комбинации их, при которой достигается оптимальный темп уменьшения отеков, т.е. отечный синдром устраняется достаточно быстро и в тоже время сведена до минимума опасность развития нарушений водно-электролитного и кислотно-щелочного равновесия, обусловленных энергичной диуретической терапией.

   Целью поддерживающей терапии  диуретиками является предотвращение повторного образования отеков. В этот период требуется регулярный контроль за массой тела, следует выбирать такую дозу диуретиков, чтобы она сохранялась на уровне, достигнутом в результате проведения активной терапии. При наличии артериальной гиперкапнии и ацидоза целесообразно назначение диуретиков – ингибиторов карбоангидразы (диакарб), так как они снижают содержание в крови СО2 и уменьшают ацидоз. Но эти препараты также снижают содержание бикарбонатов крови и при отсутствии возможности систематического контроля за КЩР требуется осторожное применение диакарба, когда препарат назначается в дозе 250 мг утром в течение 4 дней. Перерыв между курсами составляет не менее 7 дней (срок, требуемый для восстановления щелочного резерва).

      Вопрос о применении сердечных гликозидов при недостаточности кровообращения, обусловленной ХЛС, является спорным. 

Большинство авторов считают целесообразным назначение сердечных гликозидов у больных с ХЛС только при сочетании следующих показаний: 1) выраженная правожелудочковая недостаточность; 2) одновременное наличие леважелудочковой недостаточности; 3) гипокинетический тип центральной гемодинамики. 

Необходимо иметь ввиду, что артериальная гипоксемия способствует развитию стойкой тахикардии, которая является резистентной к действию сердечных гликозидов. Поэтому уменьшение частоты сердечных сокращений не может быть надежным критерием эффективности гликозидной терапии при ХЛС. В связи с высоким риском развития дигиталисной интоксикации следует стремиться к достижению индивидуальной дозы, составляющей 70-75% средней полной дозы.  

    Типичной ошибкой при лечении больных ХЛС является неоправданное назначение  сердечных гликозидов из-за гипердиагностики правожелудочковой недостаточности. Поэтому при ЛС целесообразно назначать сердечные гликозиды только в случае выраженной правожелудочковой недостаточности, когда имеются несомненные ее признаки, такие как значительные отеки, набухание шейных вен, увеличение размеров печени по Курлову.

   Назначение глюкокортикоидов при ХЛС обосновывается развивающейся вследствие гиперкапнии и ацидоза дисфункцией коры надпочечников: наряду с гиперпродукцией альдостерона отмечается снижение выработки глюкокортикоидов. Поэтому назначение небольших доз глюкокортикостероидов (5-10 мг в сутки) показано при рефрактерной недостаточности кровообращения с резистентностью к обычным дозам диуретиков.

     Вторичный эритроцитоз возникает у больных с хроническими заболеваниями легких как компенсаторная реакция на гипоксемию, позволяя в какой-то степени сохранить транспорт кислорода на фоне нарушенного газообмена в легких. Повышение содержания эритроцитов в крови способствует развитию легочной гипертензии и дисфункции правого желудочка за счет повышения вязкости крови и ухудшения микроциркуляции.

      Наиболее эффективным методом лечения эритроцитоза остается кровопускание. Показанием к его проведению является повышение гематокрита до 65% и более. Следует стремиться к достижению величины гематокрита, равной 50%, так как при этом резко снижается вязкость крови практически без ухудшения ее кислороднотранспортной функции.

    В тех случаях, если увеличение гематокрита не достигает 65%, рекомендуется проведение оксигенотерапии, приводящей к устранению эритроцитоза у большинства пациентов. При отсутствии эффекта производится кровопускание. 

    Имеются единичные сообщения об успешном использовании у больных с декомпенсированным ЛС легочно-сердечной трансплантации и трансплантации комплекса печень-сердце-легкие. В последнее время на терминальных стадиях ХЛС используется изолированная трансплантация легких.

Решите следующие задачи

  1. В чем заключается альвеолярно-капиллярный рефлекс /рефлекс Эйлера-Лильестранда/ ?
А.  Альвеолярная гипоксия вызывает спазм сосудов легких в ответ на появление в капиллярярной крови гистамина;

          Б. Спазм капилляров в ответ не появление в просвете альвеол     аллергена;

В. Уменьшение объема альвеолы в ответ на гиперкапнию в прилегающих капиллярах;

Г.  Спазм артериол в гиповентилируемой части легкого, вызванный гипоксией;

Д .   Расширение сосудов в гиповентилируемой части легких.

2.  Перечислите заболевания, которые могут привести к развитию ХЛС:
 А.     Первичная легочная гипертензия.

 Б.       Артериит  /узелковый периартериит/.

 В.       Резекция легких.

           Г. Сдавление ствола легочной артерии опухолями                              средостения.

           Д.  Врожденные пороки сердца.

3.  Какие заболевания могут привести к развитию подострого ЛС?

А.  Повторные мелкие эмболии.

Б.   Раковый лимфангоит.

В.   Повторные тяжелые приступы бронхиальной астмы.

          Г.   Хроническая гиповентиляция. 

Д.   Незаращение межпредсердной и межжелудочковой

       перегородки.

4. Перечислите основные причины повышения давления в                        легочной артерии:
А.   Сужение сосудов в плохо вентилируемых участках. 

Б.    Гипокапния.

В. Повышение внутригрудного давления на выдохе, которое     передается на легочные капилляры.

Г.    Анатомическое уменьшение кровеносного русла.

Д.   Артериовенозное шунтирование / приток крови из бронхиальных          артерий с высоким давлением через артерио-венозные и межартериальные анастомозы/.

5.  Перечислите какие из этих препаратов снижают давление в легочной артерии:
А.   Эуфиллин.

Б.   Препараты нитроглицерина пролонгированного действия.

В.   Антогонисты кальция.

Г.   Резерпин.

Д.   Капотен.

6.  Перечислите симптомы, позволяющие предположить наличие первичной легочной гипертонии: 

А. Наличие признаков легочной гипертонии /клинических и     рентгенологических/.

Б.    Наличие ЭКГ признаков гипертрофии правых отделов сердца.

В.    Резкое возрастание одышки при физической нагрузке.

Г.    Боли в сердце не снимающиеся нитроглицерином.

Д.   Отсутствие цианоза.

Ответы:  1.- Г; 2.- А,Б,В,Г; 3.- А,Б,В,Г; 4.- А,Б,В,Г,Д; 5.- А,Б,В,Д; 6.- А,Б,В,Г.    

Таблица № 1   Классификация легочного сердца

	Течение
	Компенсация
	Генез
	Клиника

	Острое легочное сердце (развитие в течение нескольких часов, дней)
	Декомпенсация
	Преимущественно  

     васкулярный
	Тромбоэмболия легочной артерии (тромб, 
жировая эмболия), вентиль ный пневмоторакс, 
пневмомедиасти-кум

	
	
	Бронхолегочный
	Приступ бронхиальной астмы, распространенная пневмония со значительным цианозом 

	Подострое легочное сердце (развитие в течении нескольких недель, месяцев)
	Компенсированное
	Бронхолегечный
	Status asthmaticus  раковый лимфангиит легких

	
	Де компенсированное по правожелудочк -овому типу
	  Торакодиафрагмалин
	Хроническая гиповентиляция  центрального и периферического происхождения (ботулизм, миастения, полиомиелит)

	Хроническое легочное сердце
	Компенсированный
	Васкулярный
	Первичная легочная гипертензия, артерииты, повторные эмболии 

	
	
	Бронхолегочный
	Обструктивные процессы  в бронхах (эмфизема, астма, хрон. бронхиты, диффузный пневмосклероз) различной этиологии рестриктивные  процессы – фиброзы, гранулематозы 

	
	
	Торокодиафраг-

       мальный
	Поражение позвоночника и грудной клетки с деформацией ее; плевральные шварты, ожирение (синдром Пиквика) 
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