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АННОТАЦИЯ
У пациентки с идиопатической лёгочной гипертензией иници-

ации ЛАГ-специфической терапии предшествовало выполнение 
атриосептостомии. Выбранная тактика лечения подвергла боль-
ную неприемлемому риску и не способствовала улучшению её 
клинического состояния. Описанный в статье клинический случай 
демонстрирует важность обоснованного подхода к выполнению 

паллиативных хирургических вмешательств у пациентов с лёгоч-
ной гипертензией в соответствии с современными клиническими 
рекомендациями, а также возможности оптимизации медикамен-
тозной терапии антагонистами рецепторов эндотелина. 
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Лёгочная артериальная гипертензия (ЛАГ) – это тяжелое 
прогрессирующее заболевание, при котором выраженное 
ремоделирование мелких лёгочных артерий и артериол при-
водит к повышению давления в сосудах малого круга крово-
обращения, перегрузке правого желудочка, развитию право-
желудочковой сердечной недостаточности и фатальному 
исходу [1].

Диагностическими критериями ЛАГ является триада гемо-
динамических параметров: повышение среднего давления в 
лёгочной артерии (ср. ДЛА) до 25 мм рт. ст. и выше, лёгоч-
ного сосудистого сопротивления (ЛСС) более 3 ед. Вуда при 
давлении заклинивания лёгочной артерии (ДЗЛА) не выше 15 

мм рт. ст. по данным катетеризации правых отделов сердца 
(КПОС) в покое [2].

По данным регистров различных стран около половины 
больных с ЛАГ имеют идиопатическую лёгочную гипертен-
зию [3].

Идиопатическая лёгочная гипертензия (ИЛГ) – это редкое 
заболевание неизвестной этиологии, характеризующееся вы-
раженным повышением лёгочного сосудистого сопротивле-
ния и давления в лёгочной артерии, часто прогрессирующим 
течением с развитием декомпенсации правого желудочка, что 
является причиной преждевременной смерти пациентов [4].

До начала эры патогенетической терапии лёгочной арте-
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риальной гипертензии (ЛАГ) прогноз пациентов с ИЛГ был 
весьма неблагоприятным. По данным первого регистра ЛАГ, 
выполненного в Соединённых Штатах Америки в 80-90 гг. XX 
века, выживаемость у 187 больных с ИЛГ в течение 1 года, 3 
и 5 лет составляла, соответственно, 68, 48 и 34% [5]. Благо-
даря внедрению в клиническую практику патогенетической 
терапии ЛАГ увеличилась продолжительность жизни таких 
пациентов. 

В настоящее время для лечения больных с ЛАГ рекомен-
дованы следующие группы: ингибиторы фосфодиэстеразы 
типа 5, антагонисты рецепторов эндотелина (АРЭ), аналоги 
простациклина (простаноиды), а также препарат из класса 
стимуляторов растворимой гуанилатциклазы – риоцигуат. 
Однако не у всех больных удаётся достичь значимого улуч-
шения и/или стабилизации клинического состояния даже на 
фоне комбинированной терапии, воздействующей на такие 
патогенетические мишени, вовлечённые в развитие и про-
грессирование ЛАГ, как активация системы эндотелина-1, 
дефицит эндогенного простациклина и оксида азота. В соот-
ветствии с современными представлениями о ведении боль-
ных с ЛГ, только при отсутствии эффекта от тройной терапии 
ЛАГ-специфическими препаратами, когда исчерпаны все воз-
можности медикаментозного лечения, в качестве паллиатив-
ного вмешательства, позволяющего подготовить больного к 
трансплантации, может рассматриваться атриосептостомия. 

В качестве примера, отражающего важность обоснован-
ного подхода к выполнению паллиативных хирургических 
вмешательств у пациентов с лёгочной гипертензией, а также 
возможности оптимизации медикаментозной терапии антаго-
нистами рецепторов эндотелина у пациентов с ИЛГ представ-
ляется следующий клинический случай.

Пациентка П., 39 лет, длительно наблюдается в отделе лё-
гочной гипертензии и заболеваний сердца института клини-
ческой кардиологии им. А.Л. Мясникова с диагнозом ИЛГ. Из 
анамнеза заболевания известно, что уже в возрасте 7 лет (в 
1984 году) у пациентки впервые была выявлена лёгочная ги-
пертензия, при этом систолическое давление в лёгочной арте-
рии (СДЛА), по данным катетеризации правых отделов сердца, 
в то время составляло 82 мм рт. ст. Тогда же при обследова-
нии пациентки было подозрение на врождённый порок сердца 
(открытый артериальный проток), которое в последующем не 
подтвердилось. Спустя 4 года (1988 год) в возрасте 11 лет у 
больной, по данным эхокардиографии, отмечалось повышение 
СДЛА до 104 мм рт. ст. Пациентке ежегодно проводилось ста-
ционарное обследование, однако возможности назначить ЛАГ-
специфическую терапию в то время не было.

В июле 2012 года в одном из федеральных научных цен-
тров больной была выполнена операция предсердной септо-
стомии со стентированием межпредсердной перегородки, а 
в августе 2012 года была инициирована ЛАГ-специфическая 
терапия бозентаном в дозе 125 мг в сутки с дальнейшей ти-
трацией дозы до 250 мг в сутки. 

Однако на фоне проводимой терапии улучшения состояния 
пациентки не отмечалось, выраженность одышки нарастала, 
снижалась толерантность к физическим нагрузкам.

В 2013 году больная впервые поступила в ФГБУ «Нацио-
нальный медицинский исследовательский центр кардиоло-
гии» Минздрава России. По результатам обследования была 
подтверждена ИЛГ. Необходимо отметить, что при проведе-
нии катетеризации правых отделов сердца были получены 
следующие результаты: СДЛА 63 мм рт. ст., ср. ДЛА 49 мм рт. 
ст., ЛСС 782 дин*сек/см5, соотношение лёгочного и системно-

го кровотока (Qp:Qs) 1,6, что свидетельствовало о значимом 
артериовенозном сбросе крови (слева направо) через септо-
стому в межпредсердной перегородке. 

В последующем больная ежегодно стационарно обследо-
валась в ФГБУ «Национальный медицинский исследователь-
ский центр кардиологии» Минздрава России, рекомендо-
валось продолжать приём бозентана в дозе 250 мг в сутки, 
проводилась коррекция пульсурежающей терапии (дилтиа-
зем в последующем был заменён на ивабрадин).

Во время госпитализации в 2017 г. в связи с жалобами на 
одышку при минимальной физической нагрузке по данным 
физикального обследования состояние пациентки на момент 
поступления было расценено как средней тяжести. Кожные 
покровы чистые, физиологической окраски, лимфатические 
узлы на пальпировались, видимой патологии костно-сустав-
ной и мышечной системы не было отмечено. Форма грудной 
клетки нормостеническая, обе половины грудной клетки уча-
ствовали в акте дыхания равномерно, пальпация грудной клет-
ки безболезненная, перкуторно определялся ясный лёгочный 
звук. Над лёгкими выслушивалось везикулярное дыхание, 
хрипов не было. При обследовании органов кровообращения 
расширения границ относительной тупости сердца выявлено 
не было. При аускультации сердца обращал внимание акцент 
второго тона над лёгочной артерией (Р2), шумы над областью 
сердца не выслушивались. Ритм сердца был правильный с ЧСС 
70 ударов в минуту, АД 120/85 мм рт. ст. При исследовании 
органов пищеварения, мочевыделительной системы патоло-
гические изменения выявлены не были. Нервно-психический 
статус и функция органов чувств не нарушены. 

По данным лабораторных исследований существенных от-
клонений от нормальных значений не отмечено. В тесте 6-ми-
нутной ходьбы дистанция составила 410 м, при этом одышка 
по шкале Борга была 3 балла. 

На ЭКГ: синусовый ритм с ЧСС 73 удара в минуту, отклоне-
ние электрической оси сердца вправо, признаки гипертрофии 
правого желудочка (рис. 1).

Рисунок 1. Электрокардиограмма больной П.
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По результатам эхокардиографии было выявлено небольшое 
расширение правого желудочка (относительно левого) (рис. 
4), а также увеличение размеров лёгочного ствола до 2,9 см. 
Кроме того, определялась трикуспидальная регургитация 1 
-2 степени, СДЛА 68 мм рт. ст. (рис. 2). В области межпред-
сердной перегородки визуализировался стент с артерио-
венозным (слева направо) шунтированием крови (рис. 3)

При проведении рентгенографии органов грудной клетки 
определялись изменения, соответствующие высокой артери-
альной лёгочной гипертензии (увеличен коэффициент Мура – 
40% (N = 22-30%), увеличена выпуклость (высота) лёгочного 
сегмента – 4,5 мм (N = 0-1 мм); коэффициент Люпи 33% (N = 
до 33%), увеличение правого желудочка.

Пациентке был поставлен диагноз: «Идиопатическая лё-
гочная гипертензия. Функциональный класс III (ВОЗ). Отно-
сительная недостаточность трикуспидального клапана 1-2 
степени. Состояние после предсердной септостомии со стен-
тированием межпредсердной перегородки от сентября 2012 
года.

Учитывая появление жалоб на тошноту, неспецифические 
боли в животе при отсутствии патологии желудочно-кишеч-
ного тракта и лабораторных признаков гепатотоксичности 

(нормальный уровень активности трансаминаз в крови), а 
также принимая во внимание недостижение клинического 
улучшения на фоне терапии бозентаном, было принято реше-
ние заменить бозентан (250 мг/сут) на мацитентан (10 мг/сут).

В дальнейшем после вышеуказанной коррекции проводи-
мой терапии диспептические явления больную не беспокоили, 
отмечалось улучшение самочувствия больной, переносимо-
сти физических нагрузок, в связи с чем было рекомендовано 
продолжить приём мацитентана в ранее рекомендованной 
дозе 10 мг в сутки. Планируется повторная госпитализация 
для объективной оценки динамики состояния пациентки. 

ОБСУЖДЕНИЕ

Терапия, воздействующая на ключевые механизмы патоге-
неза, является важным достижением современного медика-
ментозного лечения ЛАГ. Эффект ЛАГ-специфических препа-
ратов направлен на стабилизацию и улучшение клинического 
состояния, повышение переносимости физических нагрузок, 
формирование положительной динамики гемодинамических 
показателей и качества жизни, замедление темпов прогресси-
рования заболевания, а также улучшение прогноза больных [6]. 
В соответствии с Российскими рекомендациями по диагности-
ке и лечению лёгочной гипертензии на основании алгоритма 
лечения больных с ЛАГ (рис. 5) пациентам с идиопатической 
лёгочной гипертензией показано назначение медикаментозной 
терапии. В случае положительной пробы на вазореактивность 
это будут антагонисты кальциевых каналов, во всех остальных 
случаях – ЛАГ-специфические препараты. Выбор препарата за-
висит от формы ЛАГ, функционального статуса больного, на-
личия противопоказаний, доступности препарата, пути введе-
ния, профиля побочных эффектов. Однако не всегда удается 
достичь улучшения или даже стабилизации состояния на фоне 
монотерапии патогенетическими препаратами для лечения ЛАГ. 
В таком случае возникает необходимость в назначении комби-
нированной терапии двумя и даже тремя препаратами, оказы-
вающими влияние на основные патогенетические мишени. При 
неэффективности сочетания трёх ЛАГ-специфических препара-
тов обсуждается вопрос о возможности выполнения у больных 
трансплантации лёгких. В качестве «моста» к трансплантации 
лёгких с целью декомпрессии правого желудочка и стабилиза-
ции гемодинамики возможно рассмотрение такого паллиатив-
ного интервенционного вмешательства как атриосептостомия.

Рисунок 4. Оценка базальных размеров желудочков  
из 4-х камерной позиции с верхушки сердца.  
ПЖ/ЛЖ = 3,8/3,8 = 1 (N< 1)

Рисунок 2. Исследование потока трикуспидальной 
регургитации в режиме постоянно-волнового доп-
плера для оценки СДЛА. СДЛА = 68 мм рт. ст.

Рисунок 3. Исследование межпредсердного сообще-
ния в режиме цветового допплеровского картирования 
из модифицированной 4-х камерной позиции. Стент – 1, 
поток артериовенозного шунта (слева направо) – 2.
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Атриосептостомия – это паллиативное интервенционное 
вмешательство, заключающееся в создании сообщения в 
межпредсердной перегородке для шунтирования крови спра-
ва налево с целью декомпрессии правых отделов сердца и 
увеличения системного кровотока. Однако повышение сер-
дечного выброса сопровождается десатурацией артериаль-
ной крови из-за право-левого шунта, при этом достижение 
баланса между этими параметрами является непростой за-
дачей. Проведённая по показаниям атриосептостомия приво-
дит к повышению сердечного индекса, снижению давления в 
правом предсердии и увеличению дистанции в тесте 6-минут-
ной ходьбы, при этом существенно не влияет на давление в 
лёгочной артерии. 

Однако в случае нашей пациентки выполненная атриосеп-
тостомия ни в коей мере не улучшает внутрисердечную ге-
модинамику, наоборот, вследствие значимого лево-правого 
шунта через межпредсердное сообщение лишь создаёт до-
полнительную перегрузку правого желудочка объёмом. 

Следует заметить, что в настоящее время отсутствует до-
казательная база в отношении влияния атриосептостомии на 
продолжительность жизни больных с лёгочной гипертензией. 
Кроме того, летальность после атриосептостомии в зависи-
мости от категории риска пациента может колебаться в ши-

роких пределах – от 0 до 42% [7].
В соответствии с Российскими рекомендациями по диа-

гностике и лечению лёгочной гипертензии тактика ведения 
больных подразумевает, в первую очередь, назначение спец-
ифической патогенетической терапии. 

Каждый из ЛАГ-специфических препаратов имеет свой 
профиль побочных эффектов, поэтому у ряда больных в свя-
зи с их развитием возникает необходимость в замене препа-
рата. Даже препараты из одной группы могут иметь разный 
профиль безопасности и эффективности. 

Выделяют определённые категории пациентов и клиниче-
ские ситуации, при которых целесообразна оптимизация те-
рапии АРЭ. В настоящее время интенсивно накапливаются 
клинические данные в пользу стратегии переключения АРЭ 
– замены бозентана на мацитентан у пациентов с ЛАГ. 

К таким клиническим ситуациям можно отнести следую-
щие:

1) пациенты, принимающие комбинацию бозентана и сил-
денафила, при которой вследствие межлекарственных взаи-
модействий возможно снижение её эффективности; 

2) пациенты с риском межлекарственных взаимодействий с 
различными медикаментами (бозентан является умеренным 
индуктором CYP3A4, CYP2C9 и, возможно, CYP2C19) [8];
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Рисунок 5. Алгоритм лечения больных ЛАГ 
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3) пациентки, которые принимают гормональные контра-
цептивы (совместный приём с бозентаном снижает их эф-
фективность); 

4) пациенты с ЛАГ, ассоциированной с системной склеро-
дермией (мацитентан в данном случае демонстрирует боль-
шую эффективность);

5) у пациентов с впервые выявленной ЛАГ мацитентан мо-
жет рассматриваться как препарат для стартовой терапии в 
связи с наилучшими показателями эффективности;

6) у пациентов с нарушением функции печени на фоне те-
рапии бозентаном;

7) у пациентов с неудовлетворительной приверженностью 
к терапии в связи с возможностью однократного приёма ма-
цитентана [9].

Таким образом, оптимизация терапия АРЭ, а именно, пере-
ход с терапии бозентаном на мацитентан, представляется эф-
фективной и может рассматриваться у ряда больных с ЛАГ.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Описанный клинический случай наглядно подтверждает 
необходимость обоснованного подхода к лечению паци-
ентов с ЛАГ в соответствии с современными клиническими 
рекомендациями. Лечение таких больных всегда должно на-
чинаться с медикаментозной терапии, кроме того, с целью 
достижения результата в настоящее время существуют воз-
можности как для ее эскалации (присоединения 2 и даже 3 
ЛАГ-специфического препарата), так и оптимизации (замена 
на наиболее безопасный и эффективный). Немедикамен-
тозные методы лечения у больных ЛАГ (атриосептостомия, 
трансплантация лёгких) следует рассматривать только при 
неэффективности комбинированной медикаментозной тера-
пии.	
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