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Цирроз печени часто сопровождается ослож-
нениями со стороны легочной системы.  К ним 
относятся гидроторакс, портопульмональная ги-
пертензия и гепатопульмональный синдром.  Пе-
ченочный гидроторакс поражает примерно 6-10% 
пациентов с терминальной стадией заболевания 
печени и является результатом прохождения ас-
цитической жидкости в плевральную полость че-
рез дефекты диафрагмы.  Портопульмональная 
гипертензия определяется как легочная арте-
риальная гипертензия, которая развивается на 
фоне портальной гипертензии в результате хро-
нического заболевания печени или без него, при 
отсутствии других причин повышения давления 
в легочных сосудах.  Распространенность порто-
пульмональной гипертензии составляет от 2% до 
8,5% среди пациентов с портальной гипертензией 
и сочетается с плохим прогнозом. Гепатопульмо-
нальный синдром характеризуется внутрилегоч-
ным расширением микрососудов, которое вызы-
вает внутрилегочное шунтирование и приводит к 
нарушению газообмена при заболеваниях печени, 
и ассоциировано со снижением качества и про-
должительности жизни у пациентов с циррозом. 
К гепатопульмональному синдрому принадлежит 
триада: нарушение функции печени и / или пор-
тальная гипертензия, дилатация внутрилегочных 
сосудов и нарушение газообмена при отсутст-
вии других причин нарушения легочной функции. 
Распространенность гепатопульмонального син-
дрома варьирует в зависимости от исследуемых 
групп от 5% до 30%. Самым частым симптомом 
осложнения является одышка, но в большинст-
ве случаев гепатопульмональный синдром про-
текает бессимптомно. Снижение сатурации кис-
лорода меньше 96%, соответствует снижению 
PaO2 <70 мм рт.ст., и свидетельствует о возмож-
ном развитии гепатопульмонального синдрома. 
В случае положительного скрининга, всем паци-
ентам необходимо провести анализ газов крови 
с целью определения PaO2 и альвеолярно-арте-
риального градиента O2. Эхокардиография с кон-
трастным усилением и введением взболтанного 
физиологического раствора является золотым 
стандартом в диагностике дилатации внутриле-
гочных сосудов. Единственным эффективным 

методом лечения гепатопульмонального синдро-
ма, является трансплантация печени, которая 
способна не только улучшить качество жизни, но 
и обеспечить долгосрочную выживаемость таких 
пациентов. Полное восстановление нарушенного 
газообмена, наблюдается в течении года после 
трансплантации печени у большинства больных с 
циррозом и гепатопульмональным синдромом.

Ключевые слова: гепатопульмональный син-
дром, цирроз печени, вентиляция, перфузия, вну-
трилегочная вазодилятация, эхокардиография с 
контрастным усилением, трансплантация печени.

Связь работы с научными программами, 
планами, темами. Данная работа является фраг-
ментом НИР «Епідеміологічні та клінічні особли-
вості природного перебігу парентеральних вірус-
них гепатитів у сучасний період», № гос. регистра-
ции 0116U004059.

Введение. Первым ученым, который устано-
вил патогенетическую связь между поражением 
легких и печени был М. Флукигер, который еще в 
1884 году описал поражение легких у женщины с 
циррозом печени и цианозом без какой-либо дру-
гой очевидной причины легочного заболевания. 
Спустя почти 100 лет в 1977 году, ученые Кеннеди 
и Кнудсон подробно описали признаки гепатопуль-
монального синдрома (ГПС) и официально стали 
основоположниками термина «гепатопульмональ-
ный синдром» [1]. Поскольку в основе ГПС лежит 
аномалия легочной сосудистой сети, связанная 
с заболеванием пени, его часто путают с порто-
пульмональной гипертензией. Однако, для ГПС 
характерно расширение сосудов и гипоксемия, 
тогда как портопульмональная гипертензия харак-
теризуется обструкцией сосудов и / или сужением 
сосудов, что приводит к легочной артериальной 
гипертензии. 

В данном обзоре описаны причины, механиз-
мы развития, критерии диагностики ГПС, пред-
ставлена классификация по локализации расши-
ренных легочных сосудов и степени тяжести дан-
ного осложнения, описаны методы диагностики, 
с точки зрения информативности и безопасности 
применения, а также существующее на сегодняш-
ний день лечение ГПС.
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ГПС представляет собой легочное осложне-
ние хронического заболевания печени, которое 
характеризуется недостаточной оксигенацией ар-
териальной крови и расширением внутрилегочных 
сосудов. ГПС встречается у 5-30% взрослых с за-
болеваниями печени [2]. Главной причиной разви-
тия ГПС является цирроз печени любой этиологии 
(вирусный, алкогольный гепатит, неалкогольный 
стеатогепатит и т.д.). Причем степень компенса-
ции цирроза не так важна для развития ГПС, как 
сам факт наличия цирроза печени. Даже компен-
сированный (класс А по шкале Чайлда – Пью) и 
недиагностированный (например, бессимптомный 
или с минимальными симптомами) цирроз может 
привести к ГПС, а оксигенация может ухудшиться, 
несмотря на все еще относительно стабильную 
функцию печени [3]. Кроме того, причиной ГПС 
также может быть нецирротическая портальная 
гипертензия с сохраненной функцией печени, на-
пример, при тромбозе воротной вены, дефицит 
альфа-1-антитрипсина, болезнь Вильсона и маль-
формация Абернети.

Пересмотренные диагностические критерии 
ГПС включают триаду: хроническое заболевание 
печени и/или портальная гипертензия, дилатация 
легочных сосудов и нарушение газообмена при 
отсутствии других причин нарушения легочной 
функции (табл. 1).

Таблица 1 – Диагностические критерии ГПС
Наличие заболевания печени и / или портальной 
гипертензии 
Парциальное давление кислорода (PaO2) <80 мм рт. 
ст. или альвеолярно-артериальный градиент кисло-
рода ≥15 мм рт. ст. (или> 20 мм рт. ст. для пациентов 
старше 65 лет) при дыхании окружающим воздухом 
Документированное расширение внутрилегочных 
сосудов с помощью эхокардиографии с контрастным 
усилением и введением взболтанного физиологи-
ческого раствора или сканирования перфузии лег-
ких с радиоактивным альбумином

При определении нарушений газообмена 
повышенный альвеолярно-артериальный гради-
ент кислорода (>15 мм рт. ст. или >20 мм рт. ст. 
для возраста> 65 лет) был предложен как наибо-
лее чувствительный маркер нарушения легочной 
функции у пациентов с циррозом. При этом оценка 
PaO2 в артериальной крови имеет решающее зна-
чение для классификации ГПС по степени тяже-
сти. По анализу газов артериальной крови можно 
выделить четыре степени тяжести ГПС (табл. 2).

Вазодилатация внутрилегочных капилляров 
является основным анатомическим нарушени-
ем, связанным с ГПС, что приводит к нарушению 
артериальной оксигенации из-за несоответствия 
вентиляции и перфузии.  Диаметр расширенных 

сосудов может варьировать от 15-100 мкм, а в 
некоторых случаях до 500 мкм при наличии ГПС, 
тогда как обычно он составляет от 8 мкм до 15 мкм 
[4].  Расширение прекапиллярных и капиллярных 
сосудов в сочетании со сниженным или отсутст-
вующим тонусом легочной сосудистой сети при-
водит к усилению легочного кровотока, что также 
усиливается гипердинамической циркуляцией 
при заболевании печени.  Таким образом, проис-
ходит избыточная перфузия ложа альвеолярных 
капилляров в сочетании с уменьшением времени 
прохождения эритроцитов, при этом вентиляция 
остается неизменной.  В результате чрезмерное 
количество крови проходит по малому кругу кро-
вообращения без завершения газообмена, что 
приводит к увеличению градиента альвеолярных 
артерий и артериальной гипоксемии, особенно, во 
время мышечной активности [5].

Внутрилегочное артериовенозное шунтиро-
вание – еще один механизм, вызывающий арте-
риальную гипоксию при ГПС.  Смешанная кровь 
проходит через плевральные и легочные арте-
риовенозные коммуникации непосредственно в 
центральный кровоток, не контактируя с альве-
олами.  Наличие более выраженных сосудистых 
растяжений и артериовенозных коммуникаций в 
нижних зонах легких, может объяснить механизм 
ортодеоксии,  то есть  снижение PaO2  при пе-
реходе пациента из положения лежа на спине в 
вертикальное положение [6]. Гравитационное пе-
рераспределение легочного кровотока приводит 
к избыточной перфузии нижних зон легких и уси-
лению внутрилегочного шунтирования, возможно, 
из-за более измененного, неадаптированного со-
судистого тонуса [7]. 

По-видимому, тяжесть артериальной гипок-
семии связана со степенью несоответствия вен-
тиляции и перфузии, внутрилегочным шунтиро-
ванием и нарушением диффузии [8].  Введение 
100% кислорода (≥300 мм рт. ст. (40,0 кПа)) может 
уменьшить гипоксию в некоторых случаях ГПС, 
поскольку оно обеспечивает давление, достаточ-
ное для частичного преодоления диффузионного 
ограничения, возникающего из-за расширенных 
легочных сосудов [9]. Однако PaO2 не влияет на 

Таблица 2 – Классификация тяжести ГПС
Легкий Альвеолярно-артериальный градиент 

кислорода ≥15 мм рт. ст., PaO2 ≥80 мм рт.
Умерен-
ный

Альвеолярно-артериальный градиент 
кислорода ≥15 мм рт. ст., PaO2 от ≥60 мм 
рт. ст. до <80 мм рт. ст.

Тяжелый Альвеолярно-артериальный градиент 
кислорода ≥15 мм рт. ст., PaO2 от ≥50 мм 
рт. ст. до <60 мм рт. ст.

Очень 
тяжелый

Альвеолярно-артериальный градиент 
кислорода ≥15 мм рт. ст., PaO2 <50 мм рт.
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то, что гипоксия является результатом чрезмерно-
го артериовенозного шунтирования. 

Наличие внутрилегочной дилатации можно 
оценить несколькими методами, но эхокардио-
графия с контрастным усилением и введением 
взболтанного физиологического раствора счита-
ется золотым стандартом.

Точный механизм вазодилатации до конца 
не изучен и по этому поводу продолжаются мно-
гочисленные исследования.  С одной стороны, 
предполагается, что из-за повышенной выработ-
ки печенью эндотелина 1 (ЕТ1) и легочного эндо-
телина В (ЕТВ), в легких происходит стимуляция 
легочной эндотелиальной синтетазы оксида азота 
(eNOS). Стимуляция eNOS в свою очередь вызы-
вает повышенный синтез оксида азота (NO), кото-
рый обладает мощным сосудорасширяющим эф-
фектом [10, 11]. С другой стороны, транслокация 
кишечных бактерий и эндотоксемия, которые име-
ют место у пациентов с заболеваниями печени, 
приводит к массовому накоплению макрофагов и 
моноцитов в легких [12]. Эти клетки высвобожда-
ют фактор некроза опухоли альфа (TNF-альфа) в 
легочных сосудах, что приводит к активации инду-
цибельной синтетазы оксида азота (iNOS). Стиму-
ляция iNOS также вызывает избыточный синтез 
NO.  Накопление бактерий и повышенное содер-
жание NO приводят к повышению уровня гемокси-
геназы. Последняя вызывает деградацию гема, и 
приводит к увеличению производства оксида угле-
рода (CO).  Таким образом, повышенный синтез 
NO и CO играет решающую роль в расширении 
сосудов легких. Кроме того, макрофаги, моноциты 
и TNF-альфа активируют фактор роста эндотелия 
сосудов, что приводит к усилению ангиогенеза в 
легочной сосудистой сети.  В свою очередь, рас-
ширение сосудов и избыточный ангиогенез при-
водят к образованию артериовенозного шунта в 
легочной сосудистой сети, что является причиной 
несоответствия вентиляции и перфузии. Расши-
рение легочной сосудистой сети ведет к сокра-
щению времени прохождения клеток крови через 
сосудистую сеть, что в свою очередь приводит к 
прохождению большего количества крови без га-
зообмена. Некоторая кровь может проходить че-
рез атриовентрикулярные шунты, не сталкиваясь 
с альвеолами, поэтому в этих клетках не происхо-
дит газообмена вообще. Также наблюдается уве-
личение толщины стенок легочных капилляров, 
что вызывает нарушение диффузии газов. 

По локализации расширенных легочных сосу-
дов выделяют два типа ГПС. ГПС I типа характери-
зуется расширением сосудов на прекапиллярном 
уровне вблизи газообменных узлов легких.  Для 
ГПС II типа характерно большее расширение  

сосудов, вызывающее артериовенозные шунты от 
газообменных единиц легких [13]. 

Прогрессирующая одышка – наиболее частый 
симптом среди пациентов с ГПС. В большой группе 
пациентов, включенных в список для транспланта-
ции печени, было обнаружено, что одышка была 
значительно более частой у пациентов с ГПС, чем 
у пациентов без такового [14]. Однако одышка не 
является специфичным симптомом для ГПС, по-
скольку она часто встречается у больных с забо-
леваниями печени и связана с такими осложнени-
ями как анемия, асцит, гидроторакс и мышечная 
кахексия. Кроме того, ГПС также может протекать 
бессимптомно, особенно у пациентов с легкой ги-
поксией и нарушением градиента альвеолярных 
артерий, при этом одышка чаще наблюдается у 
пациентов с ГПС и PaO2 ниже 70 мм рт. ст.

Другая форма одышки – платипноэ, считается 
патогномоничной для ГПС. Платипноэ – состояние 
ухудшающейся одышки, когда пациент переходит 
из положения лежа на спине в вертикальное поло-
жение. Данное состояние является результат сни-
жения PaO2 в артериальной крови на ≥5% (или ≥4 
мм рт.ст.). При переводе положения тела из лежа 
на спине в вертикальное положение, происходит 
увеличение перфузии у основания легких, что при-
водит к повышению внутрилегочного шунтирова-
ния (ортодеоксия). Ортопноэ – усиление одышки 
в положении лежа, также чаще наблюдается у па-
циентов с ГПС. Другими симптомами, описанными 
у больных с циррозом печени и развитием ГПС 
являются цианоз, повышенная утомляемость, со-
судистые «звездочки» и деформация дистальных 
фаланг по типу «барабанных палочек» и «часовых 
стекол».  Сосудистые «звездочки», были предло-
жены в качестве кожного маркера ГПС. Появление 
сосудистых «звездочек», возможно, тесно связа-
но с патогенетическими механизмами развития 
самого ГПС, т.е. нарушением баланса между со-
судосуживающими и сосудорасширяющими ве-
ществами. В одном из исследований, одышка, по-
казала отрицательную прогностическую ценность 
75% при диагностике ГПС, при этом не было обна-
ружено корреляции между ГПС и спленомегалией, 
асцитом, отеками, желтухой, олигурией, также ва-
рикозно расширенными венами пищевода [15]. В 
другом исследовании показано корреляцию деса-
турации кислорода во время сна с наличием ГПС 
[16].

Хотя ни один из вышеупомянутых клиниче-
ских признаков не считается специфичным для 
ГПС, и у большинства пациентов могут отсутство-
вать какие-либо характерные симптомы, больные 
с ГПС, имеют худшее качество жизни и более вы-
сокий функциональный класс согласно Нью-Йорк-
ской кардиологической ассоциации по сравнению  
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с пациентами без такового. Следовательно, суще-
ствует необходимость в дальнейших более круп-
ных исследованиях, которые смогли бы опреде-
лить точные клинические особенности, непосред-
ственно связанные с развитием ГПС.

Первоначальный скрининг на наличие ГПС 
включает использование пульсоксиметра для 
оценки насыщения гемоглобина кислородом. На-
сыщение O2 <96% означает снижение PaO2 <70 
мм рт. ст. и считается положительным критерием, 
указывающим на возможное развитие ГПС. В слу-
чае положительного результата скрининга паци-
енту следует пройти анализ газов артериальной 
крови, который помогает определить PaO2 и аль-
веолярно-артериальный градиент кислорода [17]. 

Эхокардиография с контрастным усилени-
ем и введением взболтанного физиологического 
раствора, является золотым стандартом диагно-
стики дилатации легочных сосудов.  Физиологи-
ческий раствор перемешивают до образования 
микропузырьков диаметром >10 мкм и вводят в 
периферическую вену руки, одновременно вы-
полняется трансторакальная эхокардиография 
(ТТЭ).  Обычно микропузырьки задерживаются в 
малом круге кровообращения и абсорбируются 
альвеолами. Однако при дилатации легких и нали-
чии атриовентрикулярных шунтов, микропузырь-
ки ускользают от легочного захвата и достигают 
левого предсердия сердца, и с помощью ТТЭ их 
можно увидеть в камере левого предсердия. По-
явление микропузырьков в левом предсердии 
между 4-м и 6-м сердечным циклом указывает на 
расширение сосудов легких. Если микропузырьки 
появляются на левой стороне сердца до 3-го сер-
дечного цикла, это указывает на внутрисердечное 
шунтирование. 

Чреспищеводная эхокардиография превос-
ходит трансторакальную эхокардиографию в ди-
агностике расширения легочных сосудов и вну-
трисердечного шунтирования.  Однако, этот тест 
является инвазивным, и связан с риском повре-
ждения варикозно расширенных вен пищевода, 
которые имеют место у многих пациентов с цирро-
зом и портальной гипертензией [18]. 

Радиоактивное сканирование перфузии лег-
ких – еще один тест, позволяющий установить 
расширение легочных сосудов. Однако он не та-
кой чувствительный, как эхокардиография с кон-
трастным усилением.  Этот тест не различает 
внутрилегочное и внутрисердечное шунтирова-
ние.  Применение данного теста может быть по-
лезно для определения того, способствует ли ГПС 
гипоксемии, у пациентов с сопутствующим забо-
леванием легких.  Агрегаты альбумина с радио-
активной меткой диаметром около 20 мкм вводят 
в периферическую вену.  Обычно частицы такого 

размера задерживаются в легочном микроцирку-
ляторном русле, и сцинтиграфия показывает по-
чти полное поглощение в легких. В случае, когда 
существует заметное внутрилегочное шунтирова-
ние, некоторая часть альбумина проходит через 
легочную сосудистую сеть в большой круг крово-
обращения. Сцинтиграфия может использоваться 
для выявления поглощения в других органах по-
мимо легких, что позволяет рассчитать фракцию 
шунта. Фракция шунта >6% считается диагности-
чески значимой [19]. 

Легочная ангиография может использоваться 
для диагностики и различия ГПС I и II типа.  Од-
нако это более дорогой и инвазивный тест, поэ-
тому он не является предпочтительным методом 
диагностики. Кроме того,  он менее чувствителен 
по сравнению с эхокардиографией с контрастным 
усилением и введением взболтанного физиологи-
ческого раствора [20]. 

Рентген грудной клетки может быть нормаль-
ным или показать бибазилярные узловые помут-
нения, совпадающее с увеличением легочной 
дилатации.  Данный метод помогает исключить 
сопутствующую легочную патологию. 

Компьютерная томография грудной клетки 
может показать увеличенные расширенные сосу-
ды, но обычно выполняется для исключения ле-
гочной патологии [21]. 

Таким образом, развитие ГПС у больных с 
циррозом печени, является тяжелым осложне-
нием, ассоциированным со снижением качества 
жизни и плохим прогнозом. Результаты некоторых 
исследований показали, что у пациентов с ГПС 
смертность в два раза выше, по сравнению с па-
циентами с циррозом, но без ГПС. Средняя про-
должительность жизни пациента с ГПС составля-
ет 10,5 месяцев, что значительно меньше по срав-
нению с пациентами с хроническим заболеванием 
печени без ГПС (40,8 месяцев). Риск смерти, свя-
занной с ГПС, увеличивается с появлением при-
знаков декомпенсации цирроза. 

В настоящее время не существует одобрен-
ной схемы лечения ГПС. В ходе различных иссле-
дований были апробированы многие препараты, 
включая пентоксифиллин, аспирин, вдыхание 
оксида азота, ингибиторы оксида азота, сомато-
статин и т.д. [22, 23, 24]. Тем не менее, ни один 
из препаратов не показал убедительных преиму-
ществ их использования по сравнению с плацебо, 
в связи с чем FDA не одобрило ни один из иссле-
дуемых препаратов для лечения ГПС. 

Кислородная терапия рекомендуется пациен-
там с тяжелой гипоксемией. Обычно ее назначают 
до тех пор, пока не будет проведено более ради-
кальное лечение – трансплантация печени.  По-
вышение оксигенации и снижение гипоксемии  
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приводит к лучшей переносимости физических на-
грузок и улучшению качества жизни. Транспланта-
ция печени – единственный признанный метод ле-
чение, который, как показано, обеспечивает дол-
госрочную выживаемость пациентов с ГПС. После 
трансплантации печени, изменения PaO2 и аль-
веолярно-артериального градиента кислорода, и 
устранение гипоксемии обычно наступает через 
6–12 месяцев.

Выводы
1.	 Распространенность ГПС значительно варьи-

рует и встречается у 5-30% взрослых пациен-
тов с хроническим заболеванием печени.

2.	 Вазодилятация внутрилегочных капилляров 
является основным анатомическим наруше-
нием, связанным с ГПС и приводит к наруше-
нию артериальной оксигенации из-за несоот-
ветствия вентиляции и перфузии.

3.	 Нет специфичных для ГПС клинических симп
томов. Наиболее частыми жалобами/симпто-
мами являются прогрессирующая одышка, в 
том числе платипноэ или ортопноэ, цианоз, 
повышенная утомляемость, сосудистые зве-
здочки, изменение дистальных фаланг паль-
цев по типу «барабанных палочек» и «часо-
вых стекол».

4.	 Сатурация кислорода <96%, определяемая с 
помощью обычного пульсоксиметра, соответ-
ствует снижению PaO2 <70 мм рт. ст. и счита-
ется положительным критерием, указываю-
щим на возможное развитие ГПС, что в свою 
очередь диктует необходимость применения 
дополнительных методов исследования. 

5.	 Эхокардиография с контрастным усилением 
и введением взболтанного физиологического 

раствора, является золотым стандартом в ди-
агностике дилатации легочных сосудов.

6.	 Средняя продолжительность жизни пациен-
тов с ГПС составляет 10,5 месяцев, что зна-
чительно меньше по сравнению с пациентами 
с хроническим заболеванием печени, но без 
ГПС (40,8 месяцев).

7.	 Кислородная терапия способна несколько 
улучшить качество жизни у некоторых паци-
ентов с ГПС и тяжелой гипоксемией и реко-
мендуется до тех пор, пока не будет проведе-
но более радикальное лечение – трансплан-
тация печени.

8.	 Трансплантация печени – единственный при-
знанный на сегодняшний день метод лечения, 
который обеспечивает долгосрочную выжива-
емость пациентов с циррозом печени и ГПС. 

Перспективы дальнейших исследований. 
Текущие знания о ГПС ограничены и в основном 
основаны на исследованиях, включавших пациен-
тов с циррозом печени. Эти исследования позво-
лили установить, что ГПС является частым ослож-
нением, ассоциированным со снижением качест-
ва жизни и выживаемости больных с циррозом. 
Кроме того, было установлено, что транспланта-
ция печени является самым эффективным мето-
дом лечения ГПС и дает положительные резуль-
таты по выживаемости после трансплантации 
даже в тяжелых случаях. Тем не менее, необхо-
димо увеличение количества многоцентровых 
исследований, которые позволили бы расширить 
этиопатогенетические знания о ГПС и помогли бы 
в разработке фармакологических методов лече-
ния, способных улучшить качество жизни таких 
больных.
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УДК 616.24-008.811.6-036.12
ГЕПАТОПУЛЬМОНАЛЬНИЙ СИНДРОМ. ОГЛЯД ЛИТЕРАТУРИ
Потій В. В., Кірієнко В. Т., Глухова О. І., 
Куницька О. С., Потій Д. О.
Резюме. Цироз печінки часто супроводжується ускладненнями з боку легеневої системи. До них 

відносяться гідроторакс, портопульмональна гіпертензія і гепатопульмональний синдром. Печінковий 
гідроторакс вражає приблизно 6-10% пацієнтів з термінальною стадією захворювання печінки і є ре-
зультатом проходження асцитичної рідини у плевральну порожнину через дефекти діафрагми. Пор-
топульмональна гіпертензія визначається як легенева артеріальна гіпертензія, яка розвивається на 
тлі портальної гіпертензії в результаті хронічного захворювання печінки або без нього, при відсутно-
сті інших причин підвищення тиску у легеневих судинах. Поширеність портопульмональной гіпертензії  
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становить від 2% до 8,5% серед пацієнтів з портальною гіпертензією і поєднується з поганим прогнозом. 
Гепатопульмональний синдром характеризується внутрішньолегеневим розширенням мікросудин, яке 
викликає внутрішньолегеневе шунтування, що призводить до порушення газообміну при захворюван-
нях печінки, і асоційоване зі зниженням якості і тривалості життя у пацієнтів з цирозом. До гепатопуль-
монального синдрому належить тріада: порушення функції печінки і / або портальна гіпертензія, диля-
тація внутрішньолегеневих судин і порушення газообміну при відсутності інших причин порушення ле-
геневої функції. Поширеність гепатопульмонального синдрому варіює залежно від досліджуваних груп 
від 5% до 30%. Найпоширенішим симптомом ускладнення є задишка, але в більшості випадків гепато-
пульмональний синдром протікає безсимптомно. Зниження сатурації кисню менше 96% відповідає зни-
женню PaO2 <70 мм рт. ст. й свідчить про можливий розвиток гепатопульмонального синдрому. У разі 
позитивного скринінгу всім пацієнтам необхідно провести аналіз газів крові з метою визначення PaO2 
і альвеолярно-артеріального градієнта O2. Ехокардіографія з контрастним посиленням і введенням пе-
ремішаного фізіологічного розчину є золотим стандартом у діагностиці дилатації внутрішньолегеневих 
судин. Єдиним ефективним методом лікування гепатопульмонального синдрому є трансплантація пе-
чінки, яка здатна не тільки поліпшити якість життя, але й забезпечити довгострокову виживаність таких 
хворих. Повне відновлення газообміну після трансплантації печінки, спостерігається протягом року у 
більшості пацієнтів з цирозом та гепатопульмональним синдромом.

Ключові слова: гепатопульмональний синдром, цироз печінки, вентиляція, перфузія, внутрішньо-
легенева вазодилатація, ехокардіографія з контрастним посиленням, трансплантація печінки.
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Hepatopulmonary Syndrome. Review
Potii V. V., Kiriienko V. T., Glukhova E. I., 
Kunickaya O. S., Potii D. A.
Abstract. Liver cirrhosis is often accompanied by complications from the pulmonary system. These 

include hydrothorax, portopulmonary hypertension and hepatopulmonary syndrome. Hepatic hydrothorax 
affects about 6-10% of patients with end-stage disease, which results in the passage of ascetic fluid into 
the pleural space through diaphragm defects. The common cause of the hepatopulmonary syndrome and 
portopulmonary hypertension is portal hypertension and portosystemic shunting, indicating that vasoactive 
and angiogenetic factors originating from the liver normally control the pulmonary circulation. 

Portopulmonary hypertension is like pulmonary arterial hypertension, which develops against the 
background of portal hypertension as a result of chronic liver disease or without other causes of increased 
pressure in the pulmonary vessels. The prevalence of portopulmonary hypertension ranges from 2% to 8.5% 
among patients with portal hypertension and is associated with a poor prognosis. Hepatopulmonary syndrome 
is characterized by intrapulmonary dilatation of microvessels, which causes intrapulmonary shunting and leads 
to impaired gas exchange in liver diseases, and is associated with a decrease in the quality and duration of 
life in patients with cirrhosis. Nitric oxide overproduction and angiogenesis seem to be the hallmarks of a 
complicated pathogenetic mechanism, leading to intrapulmonary shunting and ventilation-perfusion mismatch. 
A classification of hepatopulmonary syndrome according to the severity of hypoxemia has been suggested. 
Hepatopulmonary syndrome includes a triad: hepatic dysfunction and / or portal hypertension, dilatation of 
intrapulmonary vessels, and increased alveolar-arterial oxygen gradient. The prevalence of hepatopulmonary 
syndrome varies depending on the study groups from 5% to 30%. The most common symptom of the 
complication is shortness of breath, but in most cases, hepatopulmonary syndrome is asymptomatic. A 
decrease in oxygen saturation less than 96% corresponds to a decrease in PaO2<70 mm Hg and testifies 
to the possible development of hepatopulmonary syndrome. In the case of a positive screening, the patient 
should undergo arterial blood gas analysis, which helps to determine PaO2 and alveolar to arterial oxygen 
gradient. 

Conclusion. Contrast-enhanced echocardiography with agitated saline is the gold standard in the 
diagnosis of intrapulmonary dilatation. The only effective treatment for hepatopulmonary syndrome is liver 
transplantation. Complete recovery of hepatopulmonary syndrome after liver transplantation is observed within 
a year in most patients with cirrhosis and hepatopulmonary syndrome.

Keywords: hepatopulmonary syndrome, liver cirrhosis, ventilation, perfusion, intrapulmonary vasodilation, 
contrast-enhanced echocardiography, liver transplantation.
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