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Науково-практичні силуети легеневої гіпертензії 
(повідомлення перше)

РЕЗЮМЕ. Історичний розвиток розуміння легеневої гіпертензії (ЛГ) демонструє еволюцію від описової морфології 
до точної молекулярної медицини, що сприяла створенню ефективних терапевтичних стратегій для раніше фатальної 
хвороби. Проведено ретроспективний аналіз ключових наукових публікацій, клінічних досліджень та історичних віх у ви-
вченні ЛГ за період 1886-2020 роки. Визначено шість основних етапів розвитку знань про ЛГ: ранні морфологічні описи 
(1886-1891), формування клінічних концепцій (1901-1938), розвиток діагностичних методів (1930-1970), епідеміологічні 
дослідження та класифікація (1965-1980), молекулярні відкриття (1980-2000), сучасна цільова терапія (2000 – дотепер). 
Ключовими віхами стали: перший клінічний опис Ромберга (1891), епідемія ЛГ внаслідок приймання амінорексу (1960-
1970), використання катетеризації серця за методом Форсмана – Курнана – Річардса (1929-1944), відкриття ролі оксиду 
азоту (1980-1987). Трансформація від описової патології до молекулярного розуміння дала змогу створити три основні 
терапевтичні класи: аналоги простацикліну, антагоністи рецепторів ендотеліну й інгібітори фосфодіестерази-5.
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ABSTRACT. The historical development of understanding pulmonary hypertension (PH) demonstrates the evolution 
from descriptive morphology to precise molecular medicine, resulting in the creation of effective therapeutic strategies 
for a previously fatal disease. Key scientific publications, clinical trials, and historical milestones in the study of PH for the 
period 1886-2020 were reviewed. Six major stages in the development of knowledge about PH such as early morphological 
descriptions (1886-1891), the formation of clinical concepts (1901-1938), the development of diagnostic methods (1930-
1970), epidemiological studies and classification (1965-1980), molecular discoveries (1980-2000), and modern targeted 
therapy (2000 – present) were identified. Among key milestones, there were the first clinical description by Romberg (1891), 
the epidemic due to taking aminorex (1965-1968), the use of cardiac catheterization with the Forssmann – Cournand – 
Richards technique (1929-1944), and the discovery of the role of nitric oxide (1980-1987). The transformation from descriptive 
pathology to molecular understanding has led to the creation of three major therapeutic classes: prostacyclin analogues, 
endothelin receptor antagonists, and phosphodiesterase-5 inhibitors.
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«Історія не чекає – історія ставить ультиматум». Перший 
ультиматум, який почав розкривати морфологію легеневої 
гіпертензії (ЛГ), було проголошено 1886 року, коли за да-
ними автопсії патолог Т. Клобб описав виражене звуження 
дрібних гілок легеневої артерії й артеріосклероз у хворого, 
що помер на тлі набряків, задишки та ціанозу [1].

У 1891 році німецький лікар Ернст фон Ромберг до-
сліджував автопсійний матеріал 24-річного пацієнта, 
який страждав на задишку, слабкість і ціаноз. Під час роз-
тину лікар помітив потовщені й уражені легеневі артерії.  
Щоб позначити цей раніше невідомий стан, він запрова-
див термін «легенева гіпертензія». Також автор оцінив цей 
випадок як «легеневий судинний склероз», не знайшовши 
при цьому будь-якої іншої патології серця та легень і ви-
давши патологоанатомічну роботу «Про склероз легеневої 
артерії». Оскільки ще не було винайдено інструменту для 
вимірювання тиску в легеневій судинній системі, незважа-
ючи на запроваджене поняття ЛГ, єдиним надійним доказом, 
який указує на підвищений тиск у легеневій артерії, була 
наявність серцевої та судинної змін форми та структури, 
тобто ремоделювання, що виявляється під час розтину [2]. 
Отже, найраніший відомий опис ЛГ датується 1891 роком  
і належить Ернсту фон Ромбергу.

Наступна важлива наукова подія, що розкрила розу-
міння ЛГ, відбулася десятиліття опісля. У серпні 1901 року 
аргентинський професор Абель Аєрза розширив визначення 
ЛГ. Пацієнтом лікаря Аєрзи був 38-річний чоловік з поліци-
темією, в якого спостерігалися хронічний продуктивний ка-
шель, задишка, ціаноз і денна сонливість. Його обстеження 
виявило вологі хрипи з двох боків на додаток до венозного 
набухання шийних вен, гепатомегалії, асциту та набряків 
нижніх кінцівок. Обстеження також установило підвищений 
систолічний артеріальний тиск 150 мм рт. ст. із частотою 
серцевих скорочень 112 уд./хв [3]. Через 24 дні після над-
ходження пацієнт помер. Його розтин показав гіпертрофію 
міокарда правого шлуночка та розширення правого перед-
сердя. Легеневі артерії мали потовщені середні й інтимальні 
шари з наявністю мікротромбів у просвіті. Лікар Аєрза 
назвав цей унікальний набір симптомів cardiaco negros 
(чорне серце) [4, 5].

У 1911 році лікар Педро Ескудеро повідомив про нові 
результати, які ще більше поглибили розуміння цієї пато-
логії. Він зафіксував наявність так званої чорної серцевої 
хвороби (за Аєрзою) в пацієнтів з легеневим сифілісом [6]. 
У його статті вказувалося, що хвороба була результатом 
ураження сифілісом легеневих судин, а не первинної леге-
невої хвороби.

Роботу П. Ескудеро 1912 року продовжив учень 
A. Аєрзи, лікар Ф.К. Арріллага. Він провів серію досліджень 
з 11 пацієнтами, інтерпретувавши їхній стан як сифілітичний 
артеріїт [7]. Обстежуваних хворих згрупували відповідно 
до узагальнювальної симптоматики: ціанозу, задишки 
та поліцитемії. Висока поширеність сифілісу на тому етапі 
історії медицини (масові інфікування, неодноразові епі-
демії), а також дані морфології (склероз легеневих судин,  
у тому числі у хворих на сифіліс) і відповідна клінічна кар-
тина дали підставу назвати виявлені клініко-морфологічні 
порушення на честь першовідкривача ‒ «хвороба Аєрзи» 

[7]. Проте робота лікаря Арріллаги мала новизну, оскільки 
автор висловив думку, що ці загальні симптоми все-таки 
не були специфічними та, по суті, можуть мати різні при-
чини (етіології). До відкриття хвороби Аєрзи наявність таких 
ознак захворювання легень викликала в лікарів подив  
і діагностичні помилки.

Сифілітичний генез хвороби Аєрзи збігався зі звітами 
лікарів Ескудеро й Арріллаги. Отже, на той час було досяг-
нуто консенсусу, що картина «хвороби Аєрзи» ‒ результат 
сифілітичного ураження.

І тільки 1938 року О. Бреннер спростовує сифілітичну 
природу легеневого артеріїту та припускає його первинний 
генез. Лікар Бреннер дослідив 100 пацієнтів, які мали одна-
кові симптоми: ціаноз, задишку та слабкість. Проте він ви-
явив, що не в багатьох пацієнтів була та сама тяжкість симп-
томів, яку описав лікар Арріллага. До того ж лікар Бреннер 
виявив докази склерозу легеневих судин (як описано 
Е. Ромбергом) у пацієнтів без ознак сифілісу [8]. Сам лікар 
Бреннер не міг пояснити причину ремоделювання судин 
легень у своїх пацієнтів. Тому він дійшов висновку, що існує 
безліч причин ЛГ, які не могли бути пояснені на той час. 
Його робота також припускала, що симптоми хвороби Аєрзи 
насправді не були проявом того чи іншого захворювання,  
а радше були результатом ремоделювання легень, яке, як він 
вважав, було спричинене легеневою артеріальною гіпертен-
зією (ЛАГ). Ці теоретичні погляди відіграли вирішальну роль 
у формуванні того, як ми описуємо цю хворобу сьогодні.

Публікація професора Бреннера здобула широке ви-
знання в медичній спільноті. «Легенева гіпертензія» стала 
офіційним терміном для опису цього стану. Численні звіти 
в 1940-х роках, включно з опублікованими Лікарнею Ґая 
та Королівським коледжем Лондона, описували пацієнтів, 
чиї прояви відповідали запропонованому лікарем Бренне-
ром визначенню ЛГ [9]. Клінічні випробування, проведені 
в Королівському коледжі Лондона, повідомили в патоло-
гоанатомічних звітах про збільшення правого шлуночка  
та розширення легеневої артерії, що збігалося з резуль-
татами їх рентгенографічного й електрокардіографічного 
обстежень. Іще одним цікавим відкриттям, що заслуговує  
на увагу, був феномен hilar dance – пульсувальний рух ле-
геневих артерій, можливо, через збільшення кровообігу
й тиску в цих судинах. Це був перший випадок, коли ме-
тоди візуалізації використали в пацієнтів з ЛГ, що стало 
підґрунтям для майбутніх методів візуалізації [9].

Отже, вкрай важливо, щоб діагностичні погляди ми 
ґрунтували на дослідженнях і методах, які базуються  
на фактичному матеріалі. Як зазначив Гіппократ у «Запові-
дях» (близько 440 рік до н. е.): «У медицині варто звертати 
увагу не на правдоподібне теоретизування, а на досвід  
і розум разом... Я згоден, що теоретизування має бути схва-
лено за умови, що воно ґрунтується на фактах і система-
тично робить свої висновки з того, що спостерігається. . .  
Але висновки, зроблені на підґрунті непідкріпленого розуму, 
навряд чи можуть бути корисними. Однак розвиток науки 
та практики можливий, якщо вони зроблені на підставі 
спостережуваних фактів».

Важливий крок у подальшому фактичному ро-
зумінні ЛГ та її клініки відбувся 1897 року, коли
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Віктор Ейзенменгер (1864-1932) за результатами автопсії 
описав випадок «нерестриктивного» дефекту серця, тобто 
дефекту без значущого стенозу або звуження міжшлуноч-
кової перегородки, у хворого 32 років із прогресивною 
непереносимістю фізичного навантаження та ціанозом, 
який помер після кровохаркання [10]. І тільки 1958 року 
Пол Вуд пояснив причину появи ціанозу при високій ЛГ,  
що було пов’язано з шунтом крові через дефект зліва 
направо, а при прогресуванні – справа наліво. Зрештою 
на підґрунті наявного матеріалу П. Вуд запропонував такий 
патологічний стан називати синдромом Ейзенменгера [11, 
12], при діагностиці якого підвищений легеневий судинний 
опір і ЛГ розцінювалися як незворотні, а тому первинна 
корекція такого вродженого дефекту неможлива.

Не викликає жодного сумніву й те, що одне з найяскра-
віших уявлень у розумінні ЛГ належить Д.Т. Дресдейлу, який 
1951 року легітимізує поняття «первинна ЛГ» [13]. Проте 
життя цього терміна було порівняно недовгим, оскільки 
III Всесвітній симпозіум з ЛГ (Венеція, 2003) замінив його 
на «ідіопатична ЛГ» [14]. Цією заміною підкреслювалася 
однобічність поняття «первинність» (наприклад, стосовно 
чого), тоді як у медицині термін «ідіопатичний» відбиває 
те, що причина хвороби чи стану невідома. Це означає,  
що захворювання виникає мимовільно, без явної зов-
нішньої причини чи зв’язку з іншими хворобами. Обидва 
поняття розцінювали ЛГ як захворювання з невідомою 
етіологією, проте при «первинності» передбачалася відсут-
ність будь-якої патології з боку серця та легень. Водночас  
у другому випадку так званої первинної ЛГ, представленому 
Д.Т. Дресдейлом 1951 року, в жінки 35 років із задишкою 
при фізичному навантаженні й болями в грудній клітці 
під час катетеризації виявлено підвищення середнього 
тиску в легеневій артерії та правому передсерді, а також 
знижений серцевий викид. Рентгенограма органів грудної 
клітки характеризувалася кардіомегалією. На автопсії ви-
явлено дилатацію правого шлуночка та правого передсердя, 
а при гістологічному дослідженні зафіксовано гіпертрофію 
медії й інтими зі зменшенням просвіту легеневих судин (рис.).

Тож історія розвитку цієї хвороби зазнала цілої низки 
термінологічних переглядів, і в результаті стали розріз-
няти п’ять типів ЛГ, а саме: артеріальну (первинну), венозну,  
гіпоксичну, тромбоемболічну та змішану. Згідно з визна-
ченням VI Всесвітнього симпозіуму з ЛГ 2018 року діагноз 
ЛГ встановлюється, коли середній тиск легеневих арте-
рій сягає 20 мм рт. ст. (за винятком пацієнтів із хронічною 
тромбоемболічною ЛГ, для котрих цей показник має бути 
>25 мм рт. ст.) [14]. Первинна ЛГ набула низки синонімічних 
назв: ідіопатична ЛГ, синдром Аєрзи – Арріллаго, хвороба 
Аєрзи, хвороба Ескудеро.

Варто також зазначити, що ще 1919 року плутанина 
й помилки навколо хвороби Аєрзи, здавалося, були дозво-
лені, коли патолог Олдред Скотт Вортін (1866-1931) уперше 
обговорив цей випадок на 34-му засіданні Американської 
медичної спільноти [15, 16]. Він представив пацієнта зі стан-
дартною клінічною картиною ціанозу, задишки та слабкості, 
а результати розтину дали докази сифілітичної хвороби. 
Слід особливо зупинитися на лікарі Вортіні, оскільки він 
разом з колегою свого часу розробив гістологічне забарв-
лення, котре згодом назвали «забарвленням за Вортіном – 
Старрі». Ця хімічна реакція досі використовується для ви-
явлення спірохет [15]. Також у світову медицину ввійшло 
поняття «симптом Вортіна». Під цим симптомом розумі-
ють специфічний скрипучий тон, який лікар може почути 
при прослуховуванні серця та легень і який указує на пери-
кардит. Вортін є автором багатьох наукових праць і кількох 
видатних підручників з патологічної анатомії [17].

Що стосується епідеміології ЛАГ, а саме прекапілярної 
форми ЛГ (синдрому Аєрзи), то її поширеність невелика. Про-
тягом року діагноз установлюється 1-2 хворим з 1 млн на-
селення. Найбільша вразливість до хвороби відзначається 
в жінок від 20 до 30 років і в чоловіків від 30 до 40 років. Діти, 
підлітки та люди похилого віку (після 60 років) хворіють рідко, 
їхня частка серед усіх хворих становить не більш ніж 7-9 %. 
Статевої та расової схильності до патології не виявлено. Се-
редній час від дебюту до підтвердження діагнозу становить 
2 роки, середня виживаність хворих – від 3 до 5 років [18].

Тиск у легеневій  
артерії

Артеріальний  
тиск

Тиск у правому  
передсерді

Серцевий  
викид

Частота серцевих 
скорочень

73/41 мм рт. ст., 
середній – 53

135/91 мм рт. ст., 
середній – 76 12 мм рт. ст. 2,16 л/хв 93 уд./хв

Рис. Другий випадок так званої первинної ЛГ, описаний Девідом Дресдейлом
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Епідемія ЛАГ і Женевська конференція 1973 року
У листопаді 1965 року препарат амінорекс фумарат  

із групи аноректиків був випущений на ринки в деяких  
частинах Європи й рекламувався як звичайний безре-
цептурний засіб для пригнічення апетиту та, як наслідок, 
зниження маси тіла. Його спосіб дії полягав у підвищенні 
рівня 5-гідрокситриптаміну (серотоніну) в кровообігу та ви-
вільненні норадреналіну з нейронів [19]. Проте препарат 
мав несподіваний і фатальний побічний ефект у невеликої 
частини населення, що призвів до більш ніж 20-разового 
збільшення числа випадків первинної ЛГ у всьому світі. 
Відносний ризик розвитку ЛАГ становив 52:1 порівняно 
з особами, які не приймали амінорекс [20]. Це неминуче 
спричинило його вилучення з ринків у жовтні 1968 року.

У зв’язку з цим було порушено багато питань щодо 
механізму дії, через який амінорекс зумовлював ЛГ. Най-
популярніша гіпотеза припускала, що підвищений рівень 
серотоніну спричиняв проліферацію гладкої мускулатури 
легеневих артерій, призводячи до прекапілярної ЛГ. Цікаво, 
що дослідження, проведені Джей.М. Кай і співавторами, 
показали: при призначенні тваринам амінорексу розви-
ток ЛГ не спостерігався [20]. Це порушило ще одне пи-
тання щодо того, який механізм запобігав розвитку ЛГ 
у тварин, а також у більшості людей, які приймали амінорекс. 
Чи була ймовірність генетичної схильності в популяціях, 
у яких розвинулася ЛГ? Складність вивчення полягала 
й у тому, що через рідкісність ЛГ була обмежена інформація 
щодо різних етіологій та їхніх причинних механізмів [21]. 
Утім, незважаючи на те що ідіопатична ЛАГ була орфан-
ною хворобою, з боку наукової спільноти швидко виникла 
значна цікавість.

Епідемія ЛАГ, пов’язана з амінорексом, зумовила прове-
дення 1-ї конференції ВООЗ із ЛГ (Женева, 1973) та ство-
рення першого реєстру ЛАГ. На зустрічі в Женеві ВООЗ 
розглядала дві основні проблеми [22]. Перша ‒ досягнення 
консенсусу серед експертів щодо істинного визначення 
первинної ЛГ. Як відомо, доти номенклатура щодо ЛГ була 
досить заплутаною й ті самі назви давалися декільком етіо
логіям ЛГ. Дійсно, на той час існували дві різні хвороби, 
які називалися первинною гіпертензією: одна назва ви-
користовувалася клініцистами для визначення ЛГ через 
невстановлену причину, а друга використовувалася мор-
фологами для групи гістопатологічних змін у легеневій 
судинній системі, які були тісно пов’язані з ЛАГ [23]. Було 
вирішено перейменувати ці морфологічні зміни на плек-
согенну легеневу артеріопатію, що характеризується утво-
ренням плексиформних структур, тобто виростів ендотелію 
в просвіт судини, оскільки такі зміни часто асоціюються 
з ЛАГ. Окрім того, експерти конференції дійшли висновку, 
що гіпоксія, лікарські препарати (як-от амінорекс), хвороби 
сполучної тканини та хронічна тромбоемболія є причинами 
первинної ЛГ. Досягнення в розумінні механізмів, залучених 
до патобіології ідіопатичної ЛАГ і ЛАГ, пов’язаної з іншими 
станами, були зосереджені на молекулярній біології, біології 
розвитку та генетиці [24].

Друга розглянута на цій зустрічі проблема – створення 
міжнародного реєстру пацієнтів з ЛГ. Оскільки хвороба  
трапляється рідко, було б корисно реєструвати будь-які 

оновлення щодо її етіології, методів і результатів лікування, 
що потенційно могло би сприяти створенню стандарти-
зованого протоколу лікування пацієнтів з ЛГ [25]. Варто 
зазначити, що на цій зустрічі також було визначено критерії 
діагностики ЛГ. Оскільки гістопатологічні та клінічні ознаки 
можуть відрізнятися, золотим стандартом діагностики ЛГ 
було визначено тиск у легеневій артерії ≥25 мм рт. ст., вимі-
ряний за допомогою катетеризації серця.

Незважаючи на пропозиції ВООЗ, міжнародний реєстр 
пацієнтів з ЛГ так і не було створено. Натомість Інститут 
серця, легень і крові Національних інститутів охорони здо-
ров’я США (NIH) запустив свій власний реєстр, який зумів 
зібрати дані за 6 років з 1981 по 1987 рік. NIH створили 
кілька відділень, які прагнули збирати найрізноманітніші 
дані про пацієнтів і сприяти поширенню знань про клінічну 
картину та патофізіологію ЛГ [18].

У 25-ту річницю своєї першої зустрічі, 1998 року, ВООЗ 
організувала конференцію в курортному місті Евіан-ле-Бен 
(Франція), щоб обговорити досягнення в дослідженні ЛГ.  
На цій конференції було створено нову класифікацію,  
відому як евіанська, що поділила випадки ЛГ на п’ять 
груп: 1) ЛАГ; 2) легенева (венозна) гіпертензія внаслідок 
патології лівих відділів серця; 3) ЛГ, пов’язана з хроніч-
ними хворобами легень; 4) хронічна тромбоемболічна ЛГ;  
5) ЛГ з невизначеними або багатофакторними механіз-
мами. Остання група охоплює стани, коли точна причина ЛГ 
незрозуміла чи хвороба спричинена поєднанням кількох 
факторів. Кожна група має різні підтипи, що відображають 
конкретні хвороби чи стани, які призводять до розвитку 
ЛГ. Особливу увагу на конференції було приділено двом 
формам – спорадичній і сімейній, об’єднаним на той період 
у первинну ЛГ.

До того ж ця класифікація має додаткові патофізіологічні, 
клінічні та терапевтичні пояснення: наприклад, виокрем-
люються прекапілярна й посткапілярна ЛГ, тобто в межах 
кожної з п’яти груп ЛГ може бути прекапілярною (підвище-
ний тиск у легеневій артерії, нормальний або знижений тиск 
у легеневих капілярах) або посткапілярною (підвищений тиск  
як у легеневій артерії, так і в легеневих капілярах).

Також було виокремлено чотири функціональні класи 
від I (найлегший) до IV (найтяжчий). Цим класифікація під-
креслила, що клінічні прояви взаємопов’язані з функцією, 
яка оцінює ступінь тяжкості симптомів і функціональний 
стан пацієнта (NYHA WHO, 1998).

У розглянутій класифікації оцінювалися й ступені тяж-
кості ЛГ, які залежали від тиску в легеневій артерії та поділя-
лися на легкий (21-40 мм рт. ст.), помірний (41-55 мм рт. ст.), 
тяжкий (56-100 мм рт. ст.) та критичний (>100 мм рт. ст.) [26, 
27]. При розрахунку систолічного тиску легеневої артерії 
стали використовувати рівняння Бернуллі, тобто [швидкість 
потоку трикуспідальної регургітації (V)2•4] + тиск у правому 
передсерді (RAP). Якщо нижня порожниста вена <20 мм  
у діаметрі та колабує під час вдиху, то величина RAP вважа-
ється рівною 5 мм рт. ст.; якщо діаметр нижньої порожни-
стої вени перевищує 20 мм, але при цьому спостерігається 
її інспіраторний колапс, то RAP = 10 мм рт. ст.; якщо діа-
метр нижньої порожнистої вени перевищує 20 мм, але він  
не змінюється під час вдиху, то RAP = 15 мм рт. ст. [28, 29].
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Повертаючись до евіанської класифікації ЛГ, відомої 
також як класифікація ВООЗ, слід зазначити, що в ній пред-
ставлено системний підхід до діагностики та лікування ЛГ, 
який ґрунтується на різних причинах і механізмах розвитку 
цієї хвороби.

У 2003 році на III Всесвітньому симпозіумі з ЛАГ у Вене-
ції (Італія) було прийнято переглянуту версію цієї класифіка-
ції. Важливими моментами стали заміна терміна «первинна 
ЛГ» на «ідіопатична ЛАГ» і виокремлення сімейної ЛАГ 
в окрему категорію. Незважаючи на деякі суперечності, 
венеційська клінічна класифікація ЛГ 2004 року дістала 
визнання експертів Європейського товариства кардіологів. 
У 2008 році на IV Всесвітньому симпозіумі з ЛАГ (м. Дейна- 
Пойнт, Каліфорнія, США) прийнято оновлену клінічну класи-
фікацію ЛГ, згідно з якою клінічні стани з наявністю ЛГ поді-
ляють на шість груп з різними патологічними, патофізіоло-
гічними, прогностичними та терапевтичними особливостями. 
Шосту групу визначено як «уроджені вади з шунтуванням 
(зліва направо), асоційовані з ЛГ» [27].

Отже, ЛГ досліджується понад століття, протягом якого 
досягнуто значного прогресу в розумінні та лікуванні цієї 
хвороби. Спочатку ЛГ припускалася з огляду на дані автопсії, 
потовщені легеневі артерії та гіпертрофію міокарда правого 

шлуночка. У клінічній картині відзначалися ціаноз, задишка, 
слабкість. Через відсутність інструментів для безпосеред-
нього вимірювання тиску в легеневій артерії діагностика 
ґрунтувалася на даних посмертних спостережень. Епідемія 
ЛГ, пов’язана із застосуванням засобів для пригнічення апе-
титу (наприклад, амінорекс), у 1960-1970-х роках стимулю-
вала подальші дослідження та створення реєстрів пацієнтів. 
Дослідження, особливо в 1960-х і 1970-х роках, пов’язали ЛГ 
з різними хворобами та сприяли розробленню міжнародних 
класифікацій.

Епоха катетеризації серця, середина XX століття, та клі-
нічне й морфологічне розуміння ЛГ, що корелює з нею, дали 
дослідникам змогу пов’язати цей синдром з багатьма хворо-
бами, як-от тромбоемболія легеневої артерії, захворювання 
легень, патологія лівих відділів серця, вроджені вади серця, 
хвороби з багатофакторними механізмами (саркоїдоз,  
легеневий гістіоцитоз, лімфангіолейоміоматоз, гематоло-
гічні, онкологічні хвороби та ін.). Виокремлено такі типи ЛГ, 
як ідіопатична; сімейна; персистивна в новонароджених; 
ЛГ, що виникла на тлі ВІЛ-інфекції та багатьох інших станів 
[30]. У наступному повідомленні на цю тему буде дотримано 
балансу між потребами лікарів-практиків і обсягом наявної 
наукової інформації.
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