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Легочная гипертензия – определяется как 
повышение среднего давления в легочной 
артерии >= 25 мм рт. ст. в покое по данным 
катетеризации правых камер сердца (КПКС)
• Среднее давление легочной артерии = от 

14 +- 3  до 20 мм рт. ст.
• Диапазон 21-24 мм рт. ст.  клинически не 

ясен



Клиническая классификация

• BMPR2 – рецептор 2 типа костного морфогенного протеина
• EIF2AK4 – эукариотический инициирующий трансляцию фактор 2 альфа киназы 4



Исключение или 
подтверждение ЛГ 

2 и 3 группы

Исключение 
или 

подтверждение 
5 группы

Исключение или 
подтверждение 

ЛГ 4 группы

Уточнение 
ЛАГ 1 группы

5



Легочная артериальная гипертензия - группа 1 (первичная ЛАГ)



Клиническая картина

1. Симптомы типичны, но неспецифичны, в основном обусловлены прогрессирующей 
дисфункцией ПЖ

2. Жалобы:
✔ Одышка, слабость, ангинозный приступ, потеря сознания – как правило на фоне 

физической нагрузки
✔ Редко – сухой кашель, тошнота, рвота

3. Осмотр:
✔ Клиника прогрессирования ПЖ недостаточности – пульсирование и набухание вен шеи, 

акроцианоз, периферические отеки, гепатомегалия
✔ Клиника осложнений – кровохарканье, охриплость голоса, хриплое дыхание, ангинозный 

приступ, тампонада сердца
✔ Подъем левой парастернальной линии сердца, усиление легочного компонента второго 

тона сердца, систолический шум трикуспидальной регургитации, диастолический шум 
пульмонарной регургитации



Данные ЭХО-КГ
• Оценка пиковой скорости трикуспидальной регургитации
• Оценка желудочков, легочной артерии, нижней полой вены и правого предсердия



Данные ЭКГ:

• P-pulmonale
• ЭОС – вправо
• Гипертрофия ПЖ
• БПНПГ
• Перегрузка ПЖ (депрессия ST, 

инверсия T в V1, V2; исчезновении 
признаков при улучшении состояния 
пациента)

• Удлинение QT

Данные ИФЛ+ДСЛ:

• Оценка ЖЕЛ 
• Оценка ДСЛ (диффузионная 

способность легких для монооксида 
углерода)

Данные КТ:

• Увеличение ЛА >= 29 мм
• Увеличение соотношения диаметров 

ЛА/восходящей аорты >= 1,0
• Соотношение диаметра сегментарной 

артерии : бронха > 1:1 в трех или 
четырем долях

Данные рентгенографии:



Данные вентиляционно/ перфузионной сцинтиграфии легких:

• Оценка соотношение 
вентиляции и перфузии

• Служит для исключения 
или подтверждения 
ХТЭЛГ (4 группа)

• Скрининг для ХТЭЛГ 
(чувствительность 
90-100%; 
специфичность 
94-100%)



Данные катетеризации правых камер сердца (КПКС):

• Служит для подтверждения ЛАГ (группа 1), а также  ХТЭЛГ (4 группа) (будет описана 
ниже)

• Процедура выполняется в референтных центрах
• Среднее давление в легочной артерии (срДЛА) >= 25 мм рт. ст.
• Диаметр заклинивания в легочной артерии (ДЗЛА) <= 15 мм рт. ст.
• Легочное сосудистое сопротивление (ЛСС) > 3 единиц Вуд (Wood units)

ЛСС = (80x(срДЛА-ДЗЛА)) / СВ

Данные генетического исследования:

• Выявление мутации BMPR2* для идентификации наследственной ЛАГ
• Выявление мутации EIF2AK4* для идентификации наследственной формы ВОБЛ* и/или 

ЛКГ*

*BMPR2 - рецептор 2 типа костного морфогенного протеина
*EIF2AK4 - эукариотический инициирующий трансляцию фактор 2 альфа киназы 4
*ВОБЛ – венообструктивная болезнь легких
*ЛКГ – легочный капиллярный гемангиоматоз



Оценка риска у пациентов с ЛАГ

• Т6МХ – тест 6-минутной ходьбы
• NT-pro BNP – N-терминальный фрагмент мозгового натрийуретического пептида B-типа
• BNP – мозговой натрийуретический пептид
• ДПП – давление в правом предсердии
• SvO2 – сатурация кислородом смешанной венозной крови
• VE/VCO2 – вентиляторный эквивалент образования диоксида углерода
• VO2 – потребление кислорода



Алгоритм лечения ЛАГ:

Баллонная 
предсердная
септотомия



Рекомендации по общим мероприятиям:



Рекомендации по поддерживающей терапии:



Классы лекарственных препаратов, применяющихся при ЛАГ

Блокаторы кальциевых каналов:
• Нифедипин
• Амлодипин
• Дилтиазем

ЛАГ-специфические препараты:

Антагонисты рецепторов 
эндотелина (-тан):
• Амбризентан
• Бозентан
• Мацитентан

Ингибиторы 
фосфодиэстеразы 5 
типа (-фил):
• Силденафил
• Тадалафил
• Варденафил

Аналоги простациклина и 
агонисты рецепторов 
простациклина:
• Берапрост
• Илопрост
• Эпопростенол
• Трепростинил
• Селексипаг

Стимуляторы 
гуанилатциклазы:
• Риосугуат

✔ Употребление ИФДЭ-5 
исключает 
употребление 
стимуляторов рГЦ и 
наоборот!!!!!



Блокаторы кальциевых каналов:

• Назначаются после «+» вазореактивного теста

• Выбор БКК основан на ЧСС
� Нифедипин/ амлодипин при склонности к брадикардии
� Дилтиазем при склонности к тахикардии

• Дозировки
❑ Суточная доза нифедипина 120-240 мг. Начинать терапию следует с 30 мг 2 раза/день, 

постепенно повышая дозировку до максимально переносимой
❑ Суточная доза дилтиазема  24-720 мг. Начинать терапию следует с 60 мг 3 раза/день, 

постепенно повышая дозировку до максимально переносимой
❑ Суточная доза амлодипина до 20 мг. Начинать терапию следует с 2,5 мг 1 раз/день, постепенно 

повышая дозировку до максимально переносимой
✔ Ограничивающие факторы – системная гипотензия и отеки нижних конечностей

• Пациентов, получающих БКК необходимо обследовать 1 раз/3-4 месяца (от начала терапии)
• Терапевтическим успехом считается достижение I-II ФК
• Пациентов с III-IV ФК без улучшения гемодинамики рекомендовано переводить на ЛАГ 

специфическую терапию



Рекомендации по эффективности монотерапии при ЛАГ - 1 группа (табл. 19):



Рекомендации по эффективности начальной комбинированной 
лекарственной терапии при ЛАГ - 1 группа (табл. 20):



Рекомендации по эффективности последовательной комбинированной 
лекарственной терапии при ЛАГ - 1 группа (табл. 21):



Баллонная предсердная септотомия:

• Проводится с целью разгрузки правых камер сердца и увеличения преднагрузки ЛЖ и 
МОК

• Следует избегать выполнения данной процедуры у тяжелых пациентов, имеющих 
среднее ДПП > 20 мм рт. ст. и сатурацию кислорода в покое < 85%

• Следует относить к паллиативной процедуре или «мостом» к последующей 
трансплантации

• Может обсуждаться у пациентов с неудовлетворительным клиническим ответом на 
максимальную медикаментозную терапию или при недоступности лекарственного 
лечения



Баллонная предсердная септотомия:



Осложнения ЛАГ:

1. Аритмии 
• Трепетание и фибрилляция предсердий – самые частые. Показание к приему 

антикоагулянтов
• Желудочковая тахикардия, фибрилляция и трепетание желудочков – очень редко

2. Кровохарканье. Показание к эмболизации бронхиальных артерий

3. Механические осложнения (вследствие дилатации ЛА)
• Аневризма ЛА
• Диссекция ЛА
• Разрыв ЛА
• Компрессия коронарных артерий, легочных вен, главного бронха

Боль в грудной клетке, 
одышка, локальный отек 
легкого, внезапная 
сердечная смерть



ЛАГ, ассоциированная с врожденными пороками сердца во взрослом возрасте:



Синдром Эйзенменгера



Системно-легочные шунты



Лечение:
• Может обсуждаться коррекция порока, кроме синдрома Эйзенменгера и у больных 

с маленькими дефектами

• Для пациентов с синдромом 
Эйзенменгера рекомендуется терапия 
АРЭ, ИФДЭ-5; не рекомендуется БКК

• Антикоагулянтов (при отсутствии 
кровохарканья, наличии тромбозов или 
СН)

• Кислородотерапия



ЛАГ, ассоциированная с системными заболеваниями соединительной ткани

Заболевания:
• Системная склеродермия
• Системная красная волчанка
• Дерматомиозит (реже)
• Болезнь Шегрена (реже)

Диагностика:
• КТ
• ЭХО-КГ
• Биохимические маркеры
• КПКС
• ДСЛ для монооксида углерода

Лечение:
• Лечение СЗСТ
• ЛАГ – специфическая терапия (АРЭ, ИФДЭ-5, аналоги простациклина)
• Пересадка требует мультидисциплинарного подхода



ЛАГ, ассоциированная с портальной гипертензией

Портопульмонарная гипертензия – повышение давления в ЛА на фоне портальной 
гипертензии
• Присутствие заболевания печени необязательно
• Патогенез не ясен
• Диагноз ставится при исключении других причин, которые могли вызвать ЛГ

Лечение:
• Не рекомендуется терапия антикоагулянтами из-за повышенного риска кровотечения
• При ЛАГ-специфической терапии обращать внимание на гепатотоксичность (бозентан)
• Трансплантация печени должна обсуждаться у пациентов с хорошим ответом на ЛАГ 

терапию
• Трансплантация печени противопоказана пациентам с тяжелой и неконтролируемой ЛАГ



ЛАГ, ассоциированная с инфекцией вируса иммунодефицита человека

• Патогенез не ясен

Диагностика:
• Не рекомендуется скрининг исследование (ЭХО-КГ) у бессимптомных ВИЧ – 

инфицированных. ЭХО проводится у пациентов с необъяснимой одышкой
• КПКС является обязательным для постановки диагноза ВИЧ – ассоциированной ЛАГ и 

отсутствие ЗЛКС

Лечение:
• ЛАГ – специфическая терапия + ВАРВТ (высокоактивная антиретровирусная терапия)
• Не рекомендуются антикоагулянты из-за высокого риска кровотечений
• ВИЧ – инфекция – критерий исключения трансплантации легких



ВОБЛ и ЛКГ

- Легочный капиллярный гемангиоматоз характеризуется обширной 
пролиферацией легочных капилляров в альвеолярных перегородках

- Веноокклюзионная болезнь легких характеризуется блокадой (окклюзией) 
легочных вен



Веноокклюзионная болезнь легких



Легочный капиллярный гемангиоматоз

Пролиферация 
капилляров в 
альвеолярных 
перегородках



Диагностика:
• Клинические проявления – то же, что и при ЛАГ
• Отличия:
� Пальцы рук в виде «барабанных палочек»
� Потрескивающие хрипы при аускультации в базальных отделах с двух сторон
� Пациенты, как правило, имеют более выраженную гипоксемию и более низкие цифры ДСЛ 

для монооксида  углерода
� Эти признаки позволяют отличить ВОБЛ/ ЛКГ от ЛАГ

• В наследуемых случаях достаточно идентификации мутации EIF2AK4 для подтверждения 
ВОБЛ/ ЛКГ без гистологии

• Рентгенография:
� Линии Керли B
� Увеличение легочных артерий

• КТ:
� Утолщение межлобулярных перегородок
� Изменения по типу «матового стекла»



Линии Керли B



Увеличение легочной артерии



Утолщение межлобулярных перегородок



Изменения по типу «матового стекла»



Лечение:

• Проводится только в центрах ЛГ
• Медикаментозное лечение не определено
• Рекомендуется высокие дозы диуретиков, кислородотерапия, 

медленное повышение дозы эпопростенола (возможный отек 
легких)

• Единственным методом лечения является трансплантация легких 



ЛГ вследствие патологии левых камер сердца (группа 2):

Некоторые факторы, позволяющие предполагать ЛГ 2 группы:
• Клиника – возраст > 65 лет; симптомы ЛЖ недостаточности; признаки 

метаболического синдрома; анамнез заболевания сердца; персистирующая ФП
• ЭХО-признаки – заболевание клапанов ЛП; увеличение ЛП; гипертрофия ЛЖ
• ЭКГ-признаки – ГЛЖ и/или ГЛП; ФП/ ТП; БЛНПГ; зубцы Q



Ведение пациентов:

• Лечение основного заболевания перед обследованием ЛГ
• Рекомендуется выявлять другие причины ЛГ (ХОБЛ, синдром 

сонного апноэ, ТЭЛА, ХТЭЛГ)
• Индивидуальные лечебные стратегии в ЛГ-центре
• Не рекомендуется ЛАГ терапия



ЛГ вследствие патологии легких и/ или гипоксии (группа 3):

Ведение:

• ЭХО-КГ рекомендуется для диагностики при подозрении на ЛГ с заболеваниями 
легких

• По данным ЭХО-КГ пациентов с ЛГ или тяжелой ЛГ следует направлять в ЛГ-центр 
для подбора индивидуальной терапии

• Лечение  основного заболевания, включая длительную терапию кислородом
• Не рекомендована ЛАГ терапия



Хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия (группа 4): 

ХТЭЛГ характеризуется обструктивным ремоделированием ЛА вследствие тромбоэмболии 
крупных сосудов
• Пациенты, перенесшие ТЭЛА, с сохраняющейся одышкой при физической нагрузке – 

большая вероятность ХТЭЛГ



Диагностика ХТЭЛГ:
• Большинство случаев развивается при отсутствии предшествующего острого эпизода ТЭЛА



Лечение ХТЭЛГ:

пригодность пациента (доступность 
тромбов, отсутствует ПЖ дисфункция); 
оснащение и опыт хирургической 
бригады и тд

• Всем пациентам рекомендуется пожизненная антикоагулянтная терапия
• Из ЛАГ специфической терапии рекомендуется назначение риоцигуата



БАЛА (баллонная ангиопластика легочной артерии)
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