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Легочная гипертония (ЛГ) — группа заболеваний, для кото-
рых характерно повышение легочного артериального давления 
(ЛАД) и легочного сосудистого сопротивления (ЛСС). Независи-
мо от причины ЛГ приводит к развитию правожелудочковой сер-
дечной недостаточности и преждевременной смерти. За послед-
ние годы получены новые научные данные, способствовавшие 
значительному прогрессу в диагностических и терапевтических 
подходах у больных с ЛГ. Поэтому совместная рабочая группа 
Европейского общества кардиологов (ESC) и Европейского ре-
спираторного общества (ERS) недавно разработала новое клини-
ческое руководство по диагностике и лечению ЛГ [1, 2]. В новую 
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Аннотация
Легочная гипертония (ЛГ) — группа заболеваний, для которых характерно повышение легочного сосудистого сопротивле-
ния (ЛСС). Независимо от причины ЛГ приводит к развитию правожелудочковой сердечной недостаточности и преждевре-
менной смерти. За последние годы достигнут значительный прогресс в диагностике и лечении больных с ЛГ, послуживший 
основой нового клинического руководства по диагностике и лечению ЛГ. В данной статье предлагается краткий обзор 
основных достижений в диагностических и терапевтических подходах у больных с ЛГ.

Ключевые слова: легочная гипертония, диагностика, лечение, клиническое руководство.

Diagnosis and treatment of pulmonary hypertension: from the point of view of 2017 
A.Sh. SARYBAEV, A.S. SYDYKOV, M.A. SARTMYRZAEVA, A.T. MAMAZHAKYPOV, A.M. MARIPOV, 
A.S. DZHUMAGULOVA

M. Mirrakhimov National Centre of Cardiology and Internal Medicine, Bishkek, Kyrgyz Republic 

Pulmonary hypertension (PH) is a group of diseases characterized by increased pulmonary vascular resistance (PVR). Regardless 
of its cause, PH leads to right ventricular failure and premature death. Recent advances in the diagnosis and treatment of PH have 
prompted the elaboration of new guidelines for the diagnosis and treatment of PH. This paper provides a brief overview of major 
achievements in diagnostic and treatment approaches in patients PH.
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ВОБ/ЛКГА — веноокклюзионная болезнь легких и/или ле-
гочный капиллярный гемангиоматоз 
ДГД — диастолический градиент давлений 
ДЗЛА — давление заклинивания легочной артерии 
ДЛА — давление в легочной артерии 
ЛАГ — легочная артериальная гипертония 
ЛАД — легочное артериальное давление 

ЛГ — легочная гипертония 
ЛЖ — левый желудочек 
ЛСС — легочное сосудистое сопротивление 
ПЖ — правый желудочек 
ХОБЛ — хроническая обструктивная болезнь легких 
ХТЭЛГ — хроническая тромбоэмболическая ЛГ 
ЭхоКГ — эхокардиография 

версию руководства внесены важные изменения, касающиеся 
гемодинамических определений и классификации ЛГ. Кроме то-
го, существенно обновлены подходы к диагностике при подозре-
нии на ЛГ, алгоритмы диагностики и лечения больных с легоч-
ной артериальной гипертонией (ЛАГ) и другими формами ЛГ, 
введена стратификация риска смерти у больных с ЛАГ и разрабо-
таны критерии специализированного центра по ЛГ. Значитель-
ный интерес представляют также материалы второй Кёльнской 
консенсусной конференции, прошедшей в июне 2016 г. и орга-
низованной Немецким обществом кардиологии (DGK), Немец-
ким обществом пульмонологии (DGP) и Немецким обществом 
детской кардиологии (DGPK). Цель данной конференции — 
адаптация нового клинического руководства ESC и ERS по диа-
гностике и лечению ЛГ к условиям Германии [3].

Определения. Как и прежде, ЛГ — это гемодинамическое и 
патофизиологическое состояние, определяемое как повышение 
среднего давления в легочной артерии (ДЛА) ≥25 мм рт.ст., из-
меренное в состоянии покоя при катетеризации правых отделов 
сердца [4]. Несмотря на то что использование тестов с физиче-
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ской нагрузкой для раннего выявления ЛГ все еще представляет 
значительный научный интерес, применение термина «ЛГ физи-
ческой нагрузки» не рекомендуется, так как в настоящее время 
отсутствуют надежные данные об уровнях среднего ДЛА или 
ЛСС во время физической нагрузки, имеющие прогностическую 
ценность.

Для определения ЛАГ снова используются не только значе-
ния среднего ДЛА, но и ЛСС. ЛАГ включает прекапиллярную ЛГ, 
характеризующуюся давлением заклинивания легочной артерии 
(ДЗЛА) ≤15 мм рт.ст. и ЛСС >3 ед. Вуда в отсутствие других при-
чин прекапиллярной ЛГ, таких как ЛГ вследствие заболеваний 
легких, хроническая тромбоэмболическая ЛГ (ХТЭЛГ) и другие 
редкие заболевания V группы [1, 2].

Для характеристики различных подгрупп посткапиллярной 
ЛГ, обусловленной заболеваниями левых отделов сердца (изоли-
рованная посткапиллярная ЛГ и сочетанная пост- и прекапил-
лярная ЛГ), рекомендуется использовать сочетание ЛСС и диа-
столического градиента давлений (ДГД). При этом изолирован-
ная посткапиллярная ЛГ характеризуется ДГД <7 мм рт.ст. и/или 
ЛСС <3 ед. Вуда. В обновленном руководстве вместо термина 
«диспропорциональная ЛГ» используется термин «сочетанная 
пост- и прекапиллярная ЛГ». Для этих состояний характерно на-
личие помимо посткапиллярной ЛГ (ДЗЛА >15 мм рт.ст.) высо-
кого ЛСС (>3 ед. Вуда) и/или ДГД >7 мм рт.ст.

Классификация. Как и в прежней клинической классифика-
ции, принятой в 2013 г. на 5-м Всемирном симпозиуме по ЛГ в 
Ницце, в обновленной классификации различные заболевания и 
состояния объединены в 5 групп на основе схожести клиниче-
ских проявлений, патологических изменений, гемодинамиче-
ских характеристик и подходов к лечению [5]. С целью построе-
ния полной и всеобъемлющей классификации, применимой как 
к взрослым, так и детям, в классификацию ЛГ, принятую в Ниц-
це, включены новые специфические для детей группы и этиоло-
гические причины, такие как врожденные или приобретенные 
заболевания с обструкцией приносящего/выносящего тракта ле-
вых отделов сердца и сегментарная ЛГ [6].

Прекапиллярная ЛГ, ассоциированная с хронической гемо-
литической анемией, существенно отличающаяся от других форм 
ЛАГ отсутствием плексиформных изменений, низким ЛСС, вы-
соким сердечным выбросом и отсутствием эффекта от специфи-
ческих препаратов для терапии ЛАГ, перемещена из I группы 
(ЛАГ) в V группу (ЛГ, в основе которых лежат неясные и/или 
многофакторные механизмы). Подгруппа наследственной ЛАГ 
клинической I группы (ЛАГ) включает ЛАГ вследствие мутаций 
рецептора 2-го типа костного морфогенетического белка 
(BMPR2) и других более редких генных мутаций.

Группа I′ (веноокклюзионная болезнь легких и/или легоч-
ный капиллярный гемангиоматоз — ВОБ/ЛКГА) включает сле-
дующие клинические формы: идиопатическую, наследственную, 
вызванную приемом лекарственных препаратов, токсинов и из-
лучением, и ассоциированную с другими заболеваниями (заболе-
вания соединительной ткани и ВИЧ-инфекция).

Персистирующая ЛГ новорожденных включает разнород-
ную группу состояний, большинство из которых обусловлено 
аспирацией мекония и может отличаться от классической ЛАГ. 
Кроме того, персистирующая ЛГ новорожденных считается за-
болеванием с более преходящим течением в большинстве случа-
ев, так как у выживших новорожденных в последующем ЛГ не 
развивается. Поэтому персистирующая ЛГ новорожденных вы-
делена в отдельную группу I′′.

Группа II (ЛГ вследствие заболеваний левых отделов серд-
ца), как и прежде, включает ЛГ на фоне заболеваний, сопрово-
ждающихся систолической и/или диастолической дисфункцией 
левого желудочка (ЛЖ) и клапанными поражениями сердца. 
В эту группу входит также ЛГ, развивающаяся на фоне заболева-
ний сердца у детей, таких как врожденные или приобретенные 
обструкции приносящего/выносящего тракта левых отделов 
сердца, врожденные кардиомиопатии и врожденный или приоб-
ретенный стеноз легочных вен.

Группа III (ЛГ вследствие заболеваний легких и/или гипок-
сии), как и прежде, включает ЛГ на фоне хронической обструк-
тивной болезни легких (ХОБЛ), интерстициальных заболеваний 

легких, других легочных заболеваний со смешанными рестрик-
тивными и обструктивными вентиляционными нарушениями, 
нарушений дыхания во время сна, заболеваний, сопровождаю-
щихся альвеолярной гиповентиляцией, при длительном прожи-
вании на высокогорье, а также вследствие нарушений развития 
легких.

Группа IV переименована в «Хроническую тромбоэмболиче-
скую легочную гипертонию (ХТЭЛГ) и другие заболевания, со-
провождающиеся обструкцией легочных артерий» и включает 
ХТЭЛГ, легочную ангиосаркому, другие внутрисосудистые опу-
холи, артерииты, врожденные стенозы легочных артерий и пара-
зитарное поражение легочных артерий.

Сегментарная ЛГ наблюдается в отдельных участках легких, 
перфузируемых аорто-легочными коллатералями при врожден-
ных заболеваниях сердца, таких как атрезия легочного или трех-
створчатого клапанов. Это очень необычное гемодинамическое 
состояние включено в V группу (ЛГ, в основе которых лежат не-
ясные и/или многофакторные механизмы).

Эпидемиология. Данные литературы об эпидемиологии ЛГ 
остаются недостаточно полными. В Европе распространенность 
и заболеваемость ЛАГ колеблются от 15—60 и 5—10 случаев на 
1 млн населения в год соответственно [7]. В то время как средний 
возраст больных с идиопатической ЛАГ в 80-е годы составлял 36 
лет, по данным нынешних регистров, ЛАГ часто диагностируется 
у пациентов более старшего возраста, средний возраст которых 
составляет 50—65 лет [1, 2]. Кроме того, преобладание женщин в 
значительной степени варьирует между данными различных ре-
гистров и может не наблюдаться у пациентов старшего возраста. 
Почти 60% больных с тяжелой систолической дисфункцией ЛЖ 
и около 70% больных с сердечной недостаточностью с сохранной 
фракцией выброса могут иметь ЛГ [1, 2]. При клапанных пораже-
ниях левых отделов сердца распространенность ЛГ увеличивает-
ся по мере усиления тяжести порока и симптомов. ЛГ может вы-
являться практически у всех больных с тяжелым симптоматич-
ным митральным пороком и у около 65% больных с симптома-
тичным аортальным стенозом. Как правило, при тяжелых интер-
стициальных заболеваниях и ХОБЛ наблюдается мягкая ЛГ [8]. 
Тяжелая ЛГ может встречаться при сочетании эмфиземы и фи-
броза легких [9]. Распространенность и заболеваемость ХТЭЛГ 
составляют 3,2 и 0,9 случая на 1 млн населения в год соответ-
ственно [10].

Генетика. Гетерозиготные мутации гена BMPR2 выявляются 
у около 75% больных с семейной и у 25% больных со спорадиче-
ской формой ЛАГ [11]. У больных с ЛАГ, страдающих наслед-
ственной геморрагической телеангиэктазией или имеющих род-
ственников с данным заболеванием, обнаружены мутации генов, 
кодирующих рецептор 1-го типа активинподобной киназы 
(ACVRL1) и эндоглин (ENG), а также генов BMPR1B и ассоцииро-
ванного с рецептором внутриклеточного протеина семейства 
белков SMAD (SMAD9) [11]. Следует отметить, что все эти белки 
являются членами семейства трансформирующего β-фактора ро-
ста (TGF-β). Недавние исследования выявили также другие ред-
кие гетерозиготные мутации в генах, кодирующих такие белки, 
как кавеолин-1 (CAV1) и протеин из суперсемейства белков кали-
евых каналов с двумя петлями в домене (KCNK3) [11, 12]. У всех 
больных с семейной формой ВОБ/ЛКГА и у 25% больных с ги-
стологически подтвержденной спорадической формой ВОБ/
ЛКГА выявляются мутации обоих аллелей гена киназы-4 эукари-
отического фактора инициации трансляции-2α (EIF2AK4) [13]. 
Различия в степени тяжести ЛГ у больных ХОБЛ с гипоксемией 
может зависеть от полиморфизма определенных генов [14].

Диагностика. Диагностика ЛГ основывается на клинических 
данных, позволяющих предположить наличие ЛГ, и анализе ре-
зультатов целого ряда исследований, подтверждающих наличие 
ЛГ в соответствии с гемодинамическими критериями ЛГ и по-
зволяющих установить этиологическую причину ЛГ, функцио-
нальную и гемодинамическую тяжесть заболевания. Диагности-
ческий процесс начинается с появления подозрения на ЛГ и об-
наружения эхокардиографических признаков ЛГ. В последую-
щем диагностический поиск направлен на выявление более рас-
пространенных клинических групп ЛГ (заболевания левых отде-
лов сердца и заболевания легких). Затем необходимо исключить 
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заболевания IV группы (ХТЭЛГ) и, наконец, устанавливается 
диагноз ЛАГ с указанием конкретного типа заболевания из I 
группы и значительно реже — V группы.

Клиническая оценка состояния остается ключевой частью 
обследования больных с ЛГ, так как позволяет получить важную 
информацию о тяжести и течении заболевания. При каждом по-
сещении больными врача во время сбора анамнеза необходимо 
обращать внимание на изменения в переносимости физической 
нагрузки, наличие эпизодов болей в грудной клетке, аритмий, 
кровохарканья или обмороков, выяснять приверженность назна-
ченной терапии. Физическое обследование позволяет выявить 
признаки правожелудочковой сердечной недостаточности.

Трансторакальная эхокардиография (ЭхоКГ) играет важную 
роль в диагностике и должна проводиться во всех случаях подо-
зрения на ЛГ с целью определения вероятности наличия у боль-
ного ЛГ. Для этого используется измерение максимальной ско-
рости струи трикуспидальной регургитации в покое и дополни-
тельных эхокардиографических параметров ЛГ, позволяющих 
предположить наличие ЛГ. Эти параметры включают оценку раз-
меров и перегрузки давлением правого желудочка — ПЖ (отно-
шение базальных диаметров ПЖ и ЛЖ >1, уплощение межжелу-
дочковой перегородки (систолический и/или диастолический 
индекс эксцентричности ЛЖ >1,1), диаметра легочной артерии 
(>25 мм), давления в правом предсердии (диаметр нижней полой 
вены >21 мм и коллабирование нижней полой вены <50% при 
глубоком вдохе или <20% при спокойном вдохе, увеличение ко-
нечной систолической площади правого предсердия >18 см2) и 
систолического потока в выходящем отделе ПЖ (время ускоре-
ния допплеровского потока в выносящем тракте ПЖ <105 м/с и/
или появление среднесистолической зазубренности на доппле-
ровском спектре потока, максимальная скорость струи раннеди-
астолической легочной регургитации >2,2 м/с). В зависимости от 
максимальной скорости струи трикуспидальной регургитации в 
покое и наличия дополнительных эхокардиографических пара-
метров ЛГ вероятность наличия ЛГ может быть низкой, проме-
жуточной или высокой. При максимальной скорости струи три-
куспидальной регургитации ≤2,8 м/с и в отсутствие дополнитель-
ных эхокардиографических признаков ЛГ у больного имеется 
низкая вероятность наличия ЛГ, которая считается промежуточ-
ной при максимальной скорости струи трикуспидальной регур-
гитации ≤2,8 м/с и наличии дополнительных эхокардиографиче-
ских признаков ЛГ или при максимальной скорости струи трику-
спидальной регургитации 2,9—3,4 м/с, и в отсутствие дополни-
тельных эхокардиографических признаков ЛГ. При наличии у 
этих больных дополнительных эхокардиографических признаков 
ЛГ, а также у больных с максимальной скоростью струи трику-
спидальной регургитации >3,4 м/с вероятность наличия ЛГ счи-
тается высокой.

Результаты ЭхоКГ с учетом клинических и инструменталь-
ных данных имеют большое значение для принятия решения о 
необходимости катетеризации правых отделов сердца у конкрет-
ного больного. Катетеризация правых отделов сердца проводится 
с целью подтверждения диагноза ЛАГ и ХТЭЛГ, определения тя-
жести гемодинамических нарушений и оценки реакции легочно-
го сосудистого русла на острое введение вазодилататоров (вазоре-
активный тест) у больных с идиопатической ЛАГ, наследствен-
ной ЛАГ и ЛАГ, ассоциированной с приемом лекарственных 
препаратов. В связи с тем что ДЗЛА отражает давление в левом 
предсердии, нулевой уровень датчика давления рекомендуется 
устанавливать на уровне левого предсердия, а не на уровне право-
го предсердия, как раньше [15]. Интерпретация результатов ин-
вазивных гемодинамических измерений должна проводиться в 
контексте клинической картины и данных инструментальных 
методов визуализации, особенно ЭхоКГ.

Поскольку спирометрия не всегда выявляет паренхиматоз-
ные заболевания легких, например у больных с сочетанным ле-
гочным фиброзом и эмфиземой легких, помимо стандартного 
обследования функции легких большое значение имеет измере-
ние диффузионной способности легких для окиси углерода. 
У больных с заболеваниями легких тяжесть ЛГ обычно слабо кор-
релирует с тяжестью основного заболевания. Наиболее частыми 
признаками ЛГ у этих больных являются непропорционально 

низкая диффузионная способность легких для окиси углерода и 
низкое парциальное напряжение CO2 в крови.

Диагноз ХТЭЛГ основывается на данных, полученных после 
по крайней мере 3 мес эффективной антикоагулянтной терапии с 
целью дифференциации ХТЭЛГ от «подострой» тромбоэмболии 
легочной артерии. В то время как компьютерная томографиче-
ская ангиография легких является методом выбора для диагно-
стики острой тромбоэмболии легочной артерии, планарное вен-
тиляционно-перфузионное сканирование легких остается мето-
дом визуализации выбора при ХТЭЛГ.

В связи с высокой вероятностью носительства у пациентов 
со спорадической или семейной ЛАГ или ВОБ/ЛКГА мутаций 
генов, вызывающих развитие ЛГ, следует информировать их о 
возможности медико-генетического консультирования и генети-
ческой диагностики [1, 2]. Специализированные центры должны 
предлагать услуги медико-генетического консультирования и 
скрининга мутаций гена BMPR2 пациентам с идиопатической 
ЛАГ, считающейся спорадической или вызванной приемом ано-
рексигенов, и пациентам, имеющим близких родственников, 
страдающих ЛАГ. В отсутствие мутаций гена BMPR2 у пациен-
тов с семейной формой ЛАГ или у пациентов с идиопатической 
ЛАГ моложе 40 лет либо при развитии ЛАГ у больных, страдаю-
щих наследственной геморрагической телеангиэктазией, или 
имеющих родственников с данным заболеванием, можно прове-
сти скрининговое обследование для выявления мутаций генов 
ACVRL1 и ENG. Если мутации в генах BMPR2, ACVRL1 и ENG не 
обнаруживаются, может быть рассмотрен вопрос о проведении 
скринингового обследования для выявления редких мутаций (ге-
ны KCNK3, CAV1 и др.). Пациенты со спорадической или семей-
ной формой ВОБ/ЛКГА должны пройти тест на наличие мутаций 
гена EIF2AK4. Выявление мутации обоих аллелей гена EIF2AK4 
является достаточным для подтверждения диагноза ВОБ/ЛКГА. 
Проведение потенциально опасной биопсии легких для гистоло-
гического подтверждения диагноза в этом случае не требуется.

Оценка тяжести заболевания. Степень тяжести ЛАГ рекомен-
дуется определять на основе данных клинического осмотра, на-
грузочных тестов, биохимических маркеров, ЭхоКГ и гемодина-
мического исследования [1, 2]. У больных с ЛАГ, находящихся в 
стабильном состоянии, оценку степени тяжести заболевания ре-
комендуется проводить каждые 3—6 мес.

На основании тщательной оценки клинического состояния 
и данных лабораторно-инструментальных исследований боль-
ные могут быть классифицированы как имеющие низкий (<5%), 
промежуточный (5—10%) или высокий риск (>10%) смерти в те-
чение года (см. таблицу) [1, 2]. Следует отметить, что значения 
параметров, приведенных в таблице, могут относиться к различ-
ным категориям риска у одного и того же больного. В рекоменда-
циях Кельнской согласительной конференции при оценке инди-
видуальной степени риска смерти значительный приоритет отда-
ется данным инвазивных гемодинамических измерений [3]. 

Лечение. Процесс лечения больных ЛАГ следует рассматри-
вать не как простое назначение лекарственных препаратов, а 
комплексный процесс, который включает первоначальную оцен-
ку тяжести заболевания и последующий ответ на лечение. Совре-
менную стратегию лечения больных ЛАГ можно разделить на 3 
основные части [1, 2]:

— первая часть включает общие меры, поддерживающую те-
рапию, направление в специализированный центр и проведение 
острого вазореактивного теста для определения возможности 
длительного лечения антагонистами кальция;

— вторая часть включает первоначальную терапию высоки-
ми дозами антагонистов кальция у больных с положительным 
вазореактивным тестом и препаратами, одобренными для лече-
ния больных ЛАГ, у больных с отрицательным вазореактивным 
тестом в соответствии с прогностическим риском больных и гра-
дацией уровней доказательности отдельных препаратов и их ком-
бинаций;

— к третьей части относятся дальнейшие стратегии лечения 
в случае неадекватного клинического ответа, которые включают 
комбинации одобренных лекарственных препаратов, лечение в 
отделении интенсивной терапии, баллонную предсердную сеп-
тостомию и трансплантацию легких.
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Общие меры при лечении больных ЛАГ включают предохра-
нение от беременности, вакцинацию против вируса гриппа и 
пневмококковой инфекции, психосоциальную поддержку, фи-
зическую реабилитацию, ингаляцию кислорода во время полета 
на самолете и др. Поддерживающая терапия при лечении боль-
ных ЛАГ включает использование диуретиков при наличии при-
знаков правожелудочковой сердечной недостаточности и за-
держки жидкости, применение длительной непрерывной кисло-
родотерапии при стабильном снижении напряжения кислорода в 
артериальной крови менее 60 мм рт.ст., использование перораль-
ных антикоагулянтов у больных с идиопатической ЛАГ, наслед-
ственной ЛАГ и ЛАГ, ассоциированной с приемом анорексиге-
нов, коррекцию анемии и/или нарушений обмена железа.

После подтверждения диагноза в специализированном цен-
тре у больных, ранее не получавших лечение специфичными для 
ЛАГ препаратами, на начальном этапе используются общие меры 
и при необходимости назначается поддерживающая терапия. 
Острый вазореактивный тест должен проводиться лишь у боль-
ных с идиопатической ЛАГ, наследственной ЛАГ, ЛАГ, ассоции-
рованной с воздействием препаратов и токсинов. Больных с по-
ложительным вазореактивным тестом следует лечить высокими 
дозами антагонистов кальция (постепенно увеличивающиеся до-
зы). Эффективность лечения оценивается через 3—4 мес после 
его начала. В отсутствие адекватного клинического ответа на ле-
чение антагонистами кальция больных следует лечить одобрен-
ными специфическими для ЛАГ препаратами.

Перед началом лечения больных, ранее не получавших лече-
ние специфическими для ЛАГ препаратами, необходимо прове-

сти стратификацию степени риска неблагоприятных исходов. 
Больным с высоким риском назначается первоначальная комби-
нированная терапия, включающая аналоги простациклина для 
внутривенного введения [1, 2]. При этом предпочтительнее ис-
пользовать эпопростенол для внутривенного введения, так как 
показано, что даже монотерапия эпопростенолом снижает 3-ме-
сячную смертность у больных с ЛАГ высокого риска. Больным с 
низким или промежуточным риском лечение можно начинать с 
монотерапии или комбинации пероральных препаратов, относя-
щихся к разным классам [1, 2]. Выбор препарата может зависеть 
от множества факторов, включающих правовой статус лекар-
ственного препарата, утвержденные показания к применению, 
способ введения препарата, профиль побочных эффектов, по-
тенциальное взаимодействие с принимаемыми больными препа-
ратами, предпочтения больных, сопутствующие заболевания, 
опыт лечащего врача и стоимость препарата.

Однако, по мнению немецких специалистов, данные реко-
мендации применимы к относительно молодому контингенту 
больных, не имеющих сопутствующих заболеваний, так как они 
основаны на данных исследования AMBITION. В то же время 
согласно данным регистра COMPERA медиана возраста боль-
ных с впервые диагностированной ЛАГ в европейских странах 
составляла 71 год [16]. Поэтому авторы предлагают выделять 
«типичную» и «атипичную» формы ЛАГ в зависимости от воз-
раста, наличия сопутствующих заболеваний и индивидуального 
профиля риска [17]. У молодых больных ЛАГ без сопутствующих 
сердечно-легочных заболеваний («типичная» ЛАГ) с низким или 
промежуточным риском рекомендуется назначение первона-

Оценка индивидуальной степени риска смерти в течение года у больных ЛАГ

Детерминанты прогноза* (оце-
ночная годичная смертность) Низкий риск (<5%) Промежуточный риск 

(5—10%)
Высокий риск 

(>10%)
Клинические признаки право-
желудочковой сердечной недо-
статочности

Отсутствуют Отсутствуют Присутствуют

Прогрессирование симптомов Нет Медленное Быстрое
Обмороки Нет Редкие обмороки** Частые обмороки***
Функциональный класс 
по ВОЗ

I, II III IV

Тест с 6-минутной ходьбой, м >440 165—440 <165
Сердечно-легочный нагрузоч-
ный тест

Максимальное потребление 
кислорода >15 мл/мин/кг 

(>65% от должного)
Вентиляторный эквивалент 
по CO2 (МОД/CO2выд) < 36

Максимальное потребление 
кислорода 11—15 мл/мин/кг 

(35—65% от должного)
Вентиляторный эквивалент 

по CO2 (МОД/CO2выд) 
36—44,9

Максимальное потребление 
кислорода <11 мл/мин/кг 

(<35% от должного)
Вентиляторный эквивалент 
по CO2 (МОД/CO2выд) ≥ 45

Плазменные уровни 
N-концевого предшественника 
МНП

МНП <50 нг/л
N-концевой предшествен-

ник МНП <300 нг/л

МНП 50—300 нг/л
N-концевой предшественник 

МНП 300—1400 нг/л

МНП >300 нг/л
N-концевой предшествен-

ник МНП >1400 нг/л
Методы визуализации (эхокар-
диография, магнитно-резо-
нансная томография сердца)

Площадь правого предсер-
дия <18 см2

Перикардиальный выпот 
отсутствует

Площадь правого предсердия 
18—26 см2

Перикардиальный выпот от-
сутствует или минимальный

Площадь правого 
предсердия >26 см2

Перикардиальный выпот

Гемодинамические параметры Давление в правом 
предсердии <8мм рт.ст.

Сердечный индекс 
≥2,5 л/мин/м2

Сатурация смешанной 
венозной крови >65%

Давление в правом 
предсердии 8—14 мм рт.ст.

Сердечный индекс 
2,0—2,4 л/мин/м2

Сатурация смешанной веноз-
ной крови 60—65%

Давление в правом 
предсердии >14 мм рт.ст.

Сердечный индекс 
<2,0 л/мин/м2

Сатурация смешанной 
венозной крови <60%

Примечание. ЛАГ — легочная артериальная гипертония, МНП — мозговой натрийуретический пептид, МОД — минутный объем ды-
хания. * — большинство предложенных параметров и пороговых значение основаны на мнениях экспертов. Они могут предоставлять 
прогностическую информацию и могут быть использованы при принятии терапевтических решений, однако должны применяться с 
осторожностью в индивидуальных случаях. Следует также отметить, что большинство этих параметров валидированы в основном у 
больных идиопатической ЛАГ и приведенные пороговые значения необязательно могут быть применимы при других формах ЛАГ. 
Более того, при оценке риска следует учитывать использование одобренных лекарственных препаратов и их влияние на значения 
параметров; ** — редкие обмороки при тяжелой или редкие ортостатические обмороки у больных в стабильном состоянии; *** — ча-
стые обмороки при небольшой и обычной физической нагрузке.

А.Ш. Сарыбаев и соавт.
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чальной или ранней комбинированной терапии специфически-
ми для ЛАГ препаратами. При наличии у больных с «типичной» 
ЛАГ высокого риска лечение следует начинать с комбинации  
3 препаратов. 

У пожилых больных ЛАГ с сопутствующими сердечно-ле-
гочными заболеваниями («атипичная» ЛАГ) вне зависимости от 
степени риска рекомендуется назначение первоначальной моно-
терапии специфическими для ЛАГ препаратами. 

В отсутствие адекватного клинического ответа на первона-
чальную комбинированную терапию или первоначальную моно-
терапию таргетными ЛАГ препаратами рекомендуется добавле-
ние препаратов других классов [1, 2]. При этом можно рассмо-
треть возможность замены ингибиторов фосфодиэстеразы-5 
стимуляторами растворимой гуанилатциклазы и добавления ана-
лога простациклина или агониста простациклиновых рецепторов 
[18]. Сочетанное применение риоцигуата и ингибиторов фосфо-
диэстеразы-5 противопоказано.

Основной целью лечения больных ЛАГ является достиже-
ние низкого риска смерти [1, 2]. В качестве адекватного ответа на 
лечение у больных ЛАГ рекомендуется рассматривать достиже-
ние/сохранение низкого риска смерти. Достижение/сохранение 
промежуточного риска смерти следует считать неадекватным от-
ветом на лечение у больных ЛАГ. При недостаточном клиниче-
ском эффекте от первоначальной монотерапии или первоначаль-
ной комбинированной терапии больных следует рассматривать 
как потенциальных кандидатов на трансплантацию легких. Боль-
ных следует незамедлительно направлять в трансплантационный 
центр при подтверждении неадекватного клинического ответа на 
максимальную комбинированную терапию.

У больных с ЛГ, связанной с заболеваниями левых отделов 
сердца или с заболеваниями легких, рекомендуется оптимизация 
лечения основного заболевания [19]. Использование специфиче-
скими для ЛАГ терапии у больных с ЛГ этой категории в настоя-
щее время не рекомендуется [1, 2, 17].

Легочная эндартерэктомия остается терапией первого выбо-
ра в лечении операбельной ХТЭЛГ. Больным с неоперабельной 
ХТЭЛГ, с сохраняющейся ЛГ или рецидивом ЛГ после легочной 
эндартерэктомии следует назначить медикаментозную специфи-
ческую терапию риоцигуатом [20]. Баллонная ангиопластика 
ветвей легочной артерии должна проводиться больным с неопе-
рабельной ХТЭЛГ в отсутствие эффекта от медикаментозной те-
рапии исключительно в специализированных центрах, имеющих 
опыт ведения больных с ХТЭЛГ и проводящих большое количе-
ство интервенционных вмешательств [21].

Создание специализированных экспертных центров по ЛГ с 
многопрофильной командой, состоящей из кардиологов, пуль-
монологов, высококвалифицированных медсестер, рентгеноло-
гов, служб психосоциальной поддержки и ургентной службы, 
является весьма желательным с медицинской и экономической 
точки зрения [1, 2]. Целями специализированного центра явля-
ются оказание помощи больным, направляемым в центр другими 
врачами и лечебными учреждениями, проведение оценки состо-
яния больных и обследование с целью выявления/исключения 
всех вероятных причин ЛГ, лечение больных с помощью специ-
фических препаратов, проведение научных исследований и осу-
ществление образовательной деятельности [1, 2].

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
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