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Plautinės hipertenzijos 
etiopatogenezė ir klasifikacija

reikšminiai žodžiai: plautinė hipertenzija, klasifikacija, dešinės širdies pusės kateterizavimas.
santrauka. Straipsnyje apžvelgiama plautinės hipertenzijos etiopatogenezė bei pateikiama naujausia klasifikacija. 
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Plautinė hipertenzija – vidutinio spaudimo plaučių arterijose 
padidėjimas ≥ 25 mm Hg – patvirtinama atliekant dešiniosios 
širdies kateterizavimą. Ši hemodinaminė ir patofiziologinė 
būklė nustatoma sergant daugeliu ligų. Pagal plaučių kapi-
liarų pleištinį spaudimą (angl. pulmonary wedge pressure, 
PWP), plaučių kraujagyslių pasipriešinimą (angl. pulmona-
ry vascular resistance, PVR), širdies indeksą (angl. cardiac 
output, CO) skiriamos įvairios hemodinaminės kategorijos 
(1 lentelė).

Plaučių hipertenzijos klasifikacija ženkliai pasikeitė nuo 
1973 metų, kai Venecijoje įvyko Pasaulio sveikatos organiza-
cijos surengta pirminės plautinės hipertenzijos konferencija. 
Pirminėje klasifikacijoje buvo skiriamos tik dvi plautinės hi-
pertenzijos formos: pirminė ir antrinė (priklausomai nuo to, 
ar nustatyta priežastys ir rizikos veiksniai). Po 25 metų an-
troji konferencija įvyko Prancūzijoje, Eviane, kur buvo priimta 
penkių plautinės hipertenzijos grupių (panašių patologiniais, 
klinikiniais požymiais ir gydymo galimybėmis) klasifikacija – 
plati, išsamesnė klasifikacija, leidusi pradėti klinikinius tyrimus 
gerai apibrėžtose ligonių grupėse. Šių tyrimų rezultatas – aš-
tuoni plautinei hipertenzijai gydyti aprobuoti vaistai. Trečiasis 

1 lentelė. Plautinės hipertenzijos hemodinaminės kategorijos

Apibrėžimas Apibūdinimas Klinikinė grupė

Prekapiliarinė 
plautinė  
hipertenzija 

Vidutinis plaučių arteri-
jos spaudimas ≥ 25 mm 
Hg; plaučių kapiliarų 
pleištinis spaudimas < 
15 mm Hg
Normalus arba sumažė-
jęs širdies indeksas

1. Plaučių arterijos hiper-
tenzija
3. Plautinė hipertenzija dėl 
plaučių ligų
4. Lėtinė tromboembolinė 
plautinė hipertenzija
5. Plautinė hipertenzija 
esant neaiškiems ar keliems 
išsivystymo mechanizmams

Pokapiliarinė 
plautinė  
hipertenzija

Vidutinis plaučių arteri-
jos spaudimas ≥ 25 mm 
Hg; plaučių kapiliarų 
pleištinis spaudimas > 
15 mm Hg
Normalus arba sumažė-
jęs širdies indeksas

2. Plautinė hipertenzija dėl 
kairės širdies pusės ligų

Pasyvi Transpulmoninis gra dientas 
(vidutinis plaučių arterijos 
spaudimas ir vidutinis 
pleištinis plaučių kapiliarų 
spaudimas) ≤ 12 mm Hg 

Reaktyvi (ne-
proporcinga) 

Transpulmoninis gradi-
entas < 12 mm Hg

  

pasaulinis plautinės hipertenzijos kongresas įvyko 2003 metais 
Venecijoje. Būtent šiame renginyje nutarta atsisakyti termino 
„antrinė plautinė hipertenzija“ kaip labai netikslaus, nepade-
dančio diagnozuoti bei gydyti, o vietoje „pirminės plaučių 
hipertenzijos“ pasiūlytas ir vartojamas terminas „idiopatinė“. 
Kitas didelis pasikeitimas buvo tas, kad Venecijos kongrese 
plaučių venų okliuzinė liga (PVOL) ir plaučių kapiliarų he-
mangiomatozė (PKH) iš atskirų grupių perkelta į vieną plaučių 
arterijos hipertenzijos grupę. 2008 metais paskutinis, ketvir-
tasis pasaulio plautinės hipertenzijos kongresas įvyko Dana 
Point, Kalifornijoje. Čia priimta naujausia plautinės hiperten-
zijos klasifikacija. Šiuo metu plautinė hipertenzija yra klasifi-
kuojama į šešias grupes pagal patologinius, patofiziologinius 
mechanizmus ir gydymo galimybes (2 lentelė). Reikia pabrėžti, 
kad, daugėjant vis naujų mokslinių tyrimų duomenų, artimiau-
siu metu (2013 metais) planuojama priimti naują plautinės 
hipertenzijos klasifikaciją.

Plautinė hipertenzija atsiranda dėl ryškaus plaučių arterijų 
sienelių persitvarkymo (sustorėja vidurinis ir vidinis dangalai, 
yra kompleksinių pleksiforminių pažeidimų). Plaučių venos 
lieka nepažeistos. Nustatant diagnozę, plautinė hipertenzija 
dažniausiai jau būna ryški (vidutinis plaučių arterijos spau-
dimas > 40 mm Hg), ir prognozė priklauso nuo hemodina-
mikos sutrikimo laipsnio. Dėl nespecifinių simptomų nuo jų 
pradžios iki diagnostinės kateterizacijos vidutiniškai praeina 
dveji metai. 

PLaučių aRteRiJoS hiPeRtenziJa

Plaučių arterijos hipertenzija (PAH) (1 grupė) yra reta liga, 
kuria sergant vidutinis plaučių arterijos spaudimas būna 25 
mm Hg ir didesnis; plaučių kapiliarų pleištinis spaudimas 
– mažesnis nei 15 mm Hg, širdies indeksas normalus arba 
sumažėjęs, – šie rodikliai patvirtinami atliekant dešiniosios 
širdies kateterizavimą. Būdinga prekapiliarinė plautinė hi-
pertenzija nesant kitų prekapiliarinės plautinės hipertenzijos 
priežasčių (plaučių ligų, lėtinės tromboembolinės plautinės 
hipertenzijos ar kitų retų ligų). Klinikinis vaizdas panašus, 
patologiniai pokyčiai identiški. Pažeidžiamos smulkiosios 
plaučių arterijos (< 500 mkm skersmens), formuojasi inti-
mos proliferaciniai ir fibroziniai pokyčiai (koncentriniai, ek-
centriniai), adventicijos sustorėjimai su vidutinio ryškumo 
perivaskuliniais infiltratais, kompleksiniai pokyčiai (pleksi-
forminiai, išsiplėtimai), tromboziniai pokyčiai. Plaučių venos 
lieka nepažeistos.
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Ikisimptominė/
kompensuota 

stadija

Širdies indeksas

Simptomų 
slenkstis

PAS
PKP

Laikas

PAS – plaučių arterijos spaudimas, PKP – plaučių kraujagyslių pasipriešinimas

Simptominė/
dekompensuota 

stadija

Blogėjanti/dekom-
pensuota stadija

Dešiniosios širdies 
disfunkcija

pav. Plaučių arterijos hipertenzijos eiga
 

2 lentelė. Plautinės hipertenzijos klasifikacija

1. Plaučių arterijos hipertenzija:
1.1. Idiopatinė
1.2. Paveldima

1.2.1.  BMPR2
1.2.2.  ALK1, endoglinas (su įgimta hemoragine teleangiektazija ar 
be jos)
1.2.3. Nežinoma

1.3. Sukelta vaistų ir toksinų
1.4. Susijusi su:

1.4.1. Jungiamojo audinio ligomis
1.4.2. ŽIV infekcija
1.4.3. Vartų venos hipertenzija
1.4.4. Įgimta širdies liga
1.4.5. Šistozomiaze
1.4.6. Lėtine hemolizine anemija

1.5. Persistuojanti naujagimių plautinė hipertenzija

1’ Plaučių venų okliuzinė liga arba plaučių kapiliarų hemangiomatozė

2. Plautinė hipertenzija dėl kairės širdies pusės ligos:
2.1. Sistolinė disfunkcija
2.2. Diastolinė disfunkcija
2.3. Vožtuvų liga

3. Plautinė hipertenzija dėl plaučių ligos ir/arba hipoksijos:
3.1. LOPL
3.2. Intersticinė plaučių liga
3.4. Kitos plaučių ligos, kai yra mišri restrikcija ar obstrukcija
3.5. Kvėpavimo sutrikimai miegant
3.6. Alveolinė hipoventiliacija
3.7. Nuolatinis buvimas aukštikalnėse
3.8. Raidos sutrikimai

4. Lėtinė tromboembolinė plautinė hipertenzija

5. Plautinė hipertenzija, kurios mechanizmai neaiškūs ir/arba daugialypiai: 
5.1. Kraujo ligos: mieloproliferacinės ligos, splenektomija
5.2. Sisteminės ligos: sarkoidozė, plaučių Langerhanso ląstelių histio-

citozė, limfangiomiolejomatozė
5.3. Metaboliniai sutrikimai: glikogeno sankaupų liga, Gaucher liga, 

skydliaukės sutrikimai
5.4. Kita: naviko obstrukcija, fibrozinis mediastinitas, lėtinis inkstų 

nepakankamumas, kai taikomos dializės

pasitaiko mutacijos, susijusios su į aktyviną panašia kinaze 
(angl. activin-like kinase, ALK1), kitu TGFβ receptoriumi, 
lemiančiu įgimtą hemoraginę teleangiektaziją ir PAH. 

Bendrasis sergamumas PAH yra 52 atvejai 1 mln. gy-
ventojų, sergamumas idiopatine PAH – iki 15 atvejų 1 mln. 
gyventojų. Esant sisteminei sklerodermijai, PAH nustatoma 
8–16 proc., esant įgimtai širdies ydai – 4–15 proc., o esant 
ŽIV infekcijai – 0,5 proc. atvejų. PAH – reta liga, bet rizikos 
grupėse pasitaiko gan dažnai.

Susirgus plaučių arterijos hipertenzija, atsiradus ligos 
simptomams, iš pradžių didėja plaučių arterijos spaudimas 
bei plaučių kraujagyslių pasipriešinimas, o širdies indeksas 
nemažėja (pav.). Progresuojant ligai, mažėja širdies indek-
sas. Ryškėjant širdies dekompensacijai, mažėja spaudimas 
plaučių arterijoje. 
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Normaliomis sąlygomis plaučių arterijose žemą krau-
jospūdį palaiko endotelis, išskirdamas vazokonstrikcines ir 
vazodilatacines medžiagas. Esant PAH, sutrinka šių medi-
atorių pusiausvyra, daugiau gaminama vazokonstrikcinių 
medžiagų, sumažėja vazodilatatorių kiekis. Pagrindiniai 
vazodilatatoriai yra arachodoninės rūgšties metabolitas 
prostaglandinas I2 (prostaciklinas), kurį gamina endo-
telio ir lygiųjų raumenų ląstelės, ir azoto oksidas (NO). 
Prostaciklinas ne tik sukelia vazodilataciją, bet ir slopina 
trombocitų agregaciją ir lygiųjų raumenų proliferaciją. NO 
taip pat slopina kraujagyslių lygiųjų raumenų proliferaciją. 
Svarbiausia vazokonstriktorius, skatinantis PAH, yra 21 
aminorūgšties peptidas endotelinas-1 (ET-1). Esant PAH, 
ET-1 koncentracija didėja ir yra atvirkščiai proporcinga 
plaučių kraujotakai ir širdies indeksui. ET-1 veikia per savo 
receptorius A ir B (atitinkamai žymimus ETA ir ETB). Su-
aktyvėję ETA ir ETB receptoriai lygiųjų raumenų ląstelėse 
sukelia vazokonstrikciją, ląstelių proliferaciją ir hipertro-
fiją. Priešingai, ETB receptorių stimuliacija ant endotelio 
ląstelių paviršiaus sąlygoja vazodilatatorių gamybą, jie yra 
susiję su ET-1 pašalinimu iš kraujotakos.

Paveldimą PAH lemia kaulų morfogenetinio proteino 
II tipo receptoriaus (BMPR2) mutacijos. BMPR2 yra he-
teromerinio kraujagyslių lygiųjų raumenų ląstelės recep-
toriaus komponentas, kuris dalyvauja transformuojančio 
augimo faktoriaus β (TGFβ) receptoriaus sąlygojamuose 
viduląsteliniuose procesuose. Esant BMPR2 mutacijoms, 
sutrinka signalo transdukcija į kraujagyslių lygiųjų raume-
nų ląsteles ir prasideda kraujagyslių proliferacija. Rečiau 


