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РЕЗЮМЕ

Приводится описание клинического случая пациентки 37 лет с ле-
гочным капиллярным гемангиоматозом функционального класса 
IV по классификации ВОЗ со сложностями диагностического поис-
ка и особенностями ЛАГ- специфической терапии. 
Легочная артериальная гипертензии – группа 1 в клинической клас-
сификации представлена несколькими формами патологии, в том 
числе весьма редкими заболеваниями, такими как легочная веноок-
клюзионная болезнь и легочный капиллярный гемангиоматоз. 
Сложности диагностического поиска заключаются в отсутствии 
специфических симптомов, разнообразии интерстициальных или 
очаговых изменений по данным спиральной компьютерной томо-
графии, а окончательный диагноз можно поставить только после 
выполнения биопсии легкого, что сопряжено с высоким риском 
развития возможных осложнений. При первичном обращении и 
обследовании пациентки клинические и гемодинамические пара-
метры не позволили сразу заподозрить наличие легочного капил-

лярного гемангиоматоза. И только сложности ведения пациентки, 
связанные с отсутствием ожидаемого эффекта от проводимой те-
рапии ЛАГ-специфическими препаратами послужили основой для 
дальнейшего диагностического поиска. 
На фоне приема вазодилататоров при нормализации гемодинами-
ческих показателей у пациентки отмечалось прогрессирование ды-
хательной и правожелудочковой недостаточности. По результатам 
дополнительного обследования был установлен диагноз легочного 
капиллярного гемангиоматоза, произведена коррекции терапии и 
определена дальнейшая тактика ведения и лечения пациентки. В 
настоящее время пациентка ожидает трансплантации в НМИЦ им. 
В.И. Шумакова и получает специфическую терапию риоцигуатом 
2,5 мг 3 раза в сутки и бозентаном 125 мг 2 раза в сутки.
Ключевые слова: легочная артериальная гипертензия, легочный 
капилярный гемангиоматоз, компьютерная томография, бозентан, 
силденафил, риоцигуат
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SUMMARY

The article describes a clinical case of a 37-year-old patient with pulmo-
nary capillary hemangiomatosis of functional class IV according to the 
WHO classification with difficulties of diagnostic search and features of 
PAH-specific therapy. 
Pulmonary arterial hypertension - group 1 in the clinical classification is 
represented by several forms of pathology, including very rare diseas-
es such as pulmonary veno-occlusive disease and pulmonary capillary 
hemangiomatosis. 
The difficulties of diagnostic search consist in the absence of specific 
symptoms, a variety of interstitial or focal changes according to spiral 
computed tomography, and the final diagnosis can be made only after 
performing a lung biopsy, which is associated with a high risk of possible 
complications. During the initial treatment and examination of the pa-
tient, clinical and hemodynamic parameters did not immediately allow to 

suspect the presence of pulmonary capillary hemangiomatosis. And only 
the difficulties of the patient’s management associated with the lack of 
the expected effect of the therapy with PAH-specific drugs served as the 
basis for further diagnostic search.
Against the background of taking vasodilators, with the normalization of 
hemodynamic parameters, the progression of respiratory and right ven-
tricular insufficiency was noted in the patient. According to the results of 
an additional examination, a diagnosis of pulmonary capillary hemangi-
omatosis was established, therapy was corrected and further tactics of 
management and treatment of the patient were determined. Currently, 
the patient is awaiting transplantation at V.I. Shumakov national medical 
research center and receives specific therapy with riociguate 2.5 mg TID 
and bosentan 125 mg BID.
Keywords: pulmonary arterial hypertension, pulmonary capillary heman-
giomatosis, computed tomography, bosentan, sildenafil, riociguat.
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Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ), одна из форм 
прекапиллярной легочной гипертензии (ЛГ) – тяжелое прогрес-
сирующее заболевание с неблагоприятным прогнозом, которое 
характеризуется повышением среднего давления в легочной ар-
терии ≥25 мм рт. ст., легочного сосудистого сопротивления бо-
лее 3 единиц по Вуду и нормальным значением давления закли-
нивания в легочной артерии (≤15 мм рт. ст.) в покое по данным 
катетеризации правых отделов сердца (при отсутствии других 
причин прекапиллярной ЛГ). Группа ЛАГ включает идиопатиче-
скую ЛГ (ИЛАГ), наследуемую ЛГ, ЛГ, индуцированную приемом 
лекарств и токсинов, а также ассоциированные формы, в том 
числе легочную вено-окклюзионную болезнь (ВОБ) и/или легоч-
ный капиллярный гемангиоматоз (ЛКГ) (1,2). В качестве приме-
ра ЛГ на фоне легочного капиллярного гемангиоматоза пред-
ставляется следующий клинический случай пациентки Е. 37 лет. 

С детства больную беспокоила одышкa при умеренных фи-
зических нагрузках, к врачу не обращалась и не лечилась. Ку-
рила около 3-х лет. Родила 2-их детей в 20 и 24 года, отмечала 
умеренную одышку, однако роды были самостоятельные, без 
особенностей. С мая 2020 года стала резко нарастать одышка 
при незначительной физической нагрузке. C подозрением на 
тромбоэмболию легочной артерии (ТЭЛА) была госпитализи-
рована в ЦРБ по месту жительства. На электрокардиограмме 
(ЭКГ) выявлены признаки ишемии миокарда левого желудочка 
(ЛЖ) V2, V5, aVF; по данным эхокардиографии (ЭХО КГ) – недо-
статочность трехстворчатого клапана (ТК) 2 степени, дилатация 
правых отделов сердца. Пациентке рекомендована консультация 
в условиях областного лечебного учреждения. В мае 2020 года 
пациентка обследована в кардиологическом отделении Ростов-
ской областной клинической больницы (ГБУ РО «РОКБ»). По 
данным обследования выявлены признаки ишемии миокарда 
переднесептальной области, верхушки, задненижней и боковой 
стенок ЛЖ; по данным ЭХО КГ дилатация правых отделов серд-
ца, недостаточность ТК и легочного клапана (ЛК) 1-2 степени; 
систолическое давление в правом желудочке (СДПЖ) 90 мм рт. 
ст.; среднее давление в легочной артерии (СрДЛА) 60 мм рт. ст.; 
выпот по контуру сердца до 4-6 мм; по данным ангиопульмо-
нографии: данных за ТЭЛА не выявлено, выявлены признаки 
интерстициального заболевания легких (ИЗЛ) (альвеолярного 
протеиноза?); признаки высокой ЛГ. 

Пациентке назначен силденафил 20 мг 3 раза в сутки, и она 
направлена на консультацию в Федеральный центр для дооб-
следования, уточнения диагноза и определения дальнейшей 
тактики ведения. 

В сентябре 2020 года пациентка обратилась на консультацию 
в ФГБУ НИИ пульмонологии ФМБА России. По данным ЭХО КГ 

выявлены признаки значительного расширения правого предсер-
дия (ПП) и небольшое расширение правого желудочка (ПЖ); при-
знаки ЛГ. Пациентке выставлен предварительный диагноз ИЛАГ, 
однако для исключения венооклюзионной болезни рекомендо-
вана госпитализации в Московский центр легочной гипертензии. 

В октябре 2020 года пациентка проходит обследование в 
ГБУЗ г. Москвы «ГКБ №51 департамента здравоохранения г. 
Москвы». На ЭКГ при поступлении регистрируется синусовый 
ритм с ЧСС 50 уд в мин. Вертикальная электрическая ось сердца, 
отрицательный зубец т в V1-V3 и двухфазный Т в V4. (рис. 1).

При обследовании тест шестиминутной ходьбы (Т6МХ) 
315 м. Сатурация (Sat О2) в покое 99%, после нагрузки 98%. 
Одышка по Боргу 10. По данным катетеризации правых отделов 
сердца (КПОС): давление в легочной артерии (ДЛА) (систоли-
ческое/среднее/диастолическое) 50/32/20 мм рт. ст.; давление 
заклинивания легочной артерии (ДЗЛА) 3 мм рт. ст.; сердечный 
выброс (СВ) 3,2 л/мин; сердечный индекс (СИ) 1,9 л/мин/м2; 
легочное сосудистое сопротивление (ЛСС) 3,9 ед. Вуда – выяв-
лены признаки прекапилярной легочной гипертензии. Острая 
фармакологическая проба (ОФП) (с иллопростом) отрицатель-
ная. Мозговой натрийуретический пептид (NT-proBNP) 96,3 пг/
мл. Выполнена спиральная компьютерная томография (СКТ) 
ангиопульмонография, по результатам которой данных за ТЭЛА 
также получено не было. При сцинтиграфии легких признаков 
перфузионных изменений в легких и шунта справа-налево не 
выявлено. Учитывая отсутствие эффекта от приема силденафи-
ла, сохраняющийся III функциональный класс (ФК) ЛАГ принято 
решение об эскалации терапии и замене силденафила на риоци-
гуат с титрацией дозы. На фоне проводимой терапии отмечалось 
некоторое улучшение состояния в виде уменьшения одышки и 
отсутствия нарастания отеков нижних конечностей. Пациентка 
выписана по месту жительства. До начала приема препарата ри-
оцигуат рекомендовано продолжить прием силденафила. 

В январе 2021 года с данными дообследований и медицин-
ской документацией пациентка появилась на консилиум в ГБУ РО 
РОКБ для решения вопроса о смене ЛАГ специфической терапии. 
При обследовании Т6МХ 102 м, Sat O2 99%. Одышка по Боргу 
8-9 баллов. По данным дообследований: ЭХО КГ-систолическое
давление в легочной артерии (СДЛА) 111 мм рт. ст., Ср ДЛА 63 мм
рт. ст.; недостаточность ТК 3 степени, дилатация ПП, ПЖ. (рис. 2).

При холтеровском ЭКГ-мониторировании (ХМ-ЭКГ) выяв-
лены нарушения ритма сердца по типу пароксизмальной фи-
брилляции предсердий, тахисистолической формы. Учитывая 
экономические сложности и невозможность лекарственного 
обеспечения риоцигуатом, было принято решение о добавле-
нии бозентана 62,5 мг 2 раза в сутки к терапии силденафилом, 

Рисунок 1. Электрокардиография больной при поступлении
Figure 1. Electrocardiography of the patient upon admission

Рисунок 2. ЭХО-КГ
Figure 2. ECHO-KG
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назначена антиаритмическая, антикоагулянтная терапия. Однако 
от приема назначенных препаратов пациента категорически от-
казалась, продолжила прием силденафила. 

В связи с прогрессированием одышки и отеков пациентка в 
феврале 2021 года обратилась в НМИЦ кардиологии для дальней-
шего обследования и лечения. По данным ЭКГ гипертрофия ПЖ 
с выраженными метаболическими сдвигами. NT-proBNP 520,4 пг/
мл. По данным ЭХО КГ расширение правых камер сердца с призна-
ками перегрузки ПЖ, расширение ствола легочной артерии (ЛА), 
гипертрофия ПЖ, высокая легочная артериальная гипертензия, 
недостаточность ТК 2 степени, ЛК 1-2 степени, следовое количе-
ство жидкости в перикарде. При катетеризации СрДЛА 69 мм рт. 
ст. (119/43 мм рт. ст.), ДЗЛА 5 мм рт. ст., ЛСС 1706,7 дин*сек/см2, 
индекс легочного сосудистого сопротивления (ИЛСС) 2798,9 дин, 
СИ 1,8 л/мин/м2, СВ 3,0 л/мин, Sat О2 97%. Т6МХ 200 м, Одышка по 
Боргу 10 баллов. При оценке функции внешнего дыхания (ФВД) 
нарушений жизненной емкости легких (ЖЕЛ) и проводимости 
дыхательных путей не выявлено. По данным ХМ-ЭКГ нарушений 
ритма не выявлено. Со слов пациентки на фоне приема амиодаро-
на отмечала фотопсию и диплопию, в связи чем принято решение 
об отмене антиаритмической терапии. Диагноз венооклюзион-
ной болезни был поставлен под сомнение, однако рекомендован 
СКТ контроль. По результатам дообследования выставлен диа-
гноз: Идиопатическая легочная артериальная гипертензия ФК 
III-IV (ВОЗ). Хроническая сердечная недостаточность (ХСН) III-IV 
(NYHA). Нарушение ритма по типу пароксизмальной фибрилляции 
предсердий. Рекомендовано усиление ЛАГ специфической тера-
пии в виде увеличения дозы бозентана до 125 мг 2 раза в сутки 
на фоне приема силденафила 20 мг 3 раза в сутки и добавление 
препарата селексипаг с постепенной титрацией дозы. Пациентка в 
марте 2021 года обратилась снова по м/ж на консилиум для смены 
ЛАГ специфической терапии. Учитывая предоставленные данные, 
данные осмотра и учитывая возможности регионального обеспе-
чения было принято решение о замене силденафила на риоцигуат 
с сохранением приема бозентана 62,5 мг 2 раза в сутки. 

В течение 2-х месяцев отмечала небольшое улучшение 
состояния. Однако затем появились боли за грудиной, снова 
наросла одышка, появились выраженные отеки нижних ко-
нечностей. В августе 2021 года пациентка повторно госпитали-
зирована в НМИЦ кардиологии МЗ РФ. К моменту поступления 
пациентка находилась на терапии риоцигуатом в целевой дозе и 
бозентаном в субтерапевтических дозах, поступила с выражен-
ным ухудшением самочувствия в виде усиления одышки и сни-
жения толерантности к нагрузке, явлениями застойной сердеч-

ной недостаточности, в связи с чем в течение госпитализации 
проводилась парентеральная диуретическая терапия (суммар-
ная потеря в весе составила 4 кг). 

Стоит отметить, что у пациентки отмечалось выраженное 
снижение SpO2 на атмосферном воздухе (до 78%) с необхо-
димостью проведения постоянной кислородотерапии. Также 
обращало на себя внимание значительное снижение SpO2 на 
высоте физической нагрузки (до 72-75%). При обследовании 
на рентгенограмме органов грудной клетки (ОГК) отмечается 
отрицательная динамика в виде усиления легочного рисунка. 
По данным ФВД показатели ЖЕЛ и проводимости дыхательных 
путей в норме. По данным ЭХО КГ также отмечается отрицатель-
ная динамика в виде увеличения правых отделов сердца, умень-
шение полости ЛЖ, повышение ДЛА и центрального венозного 
давления (ЦВД) (СДЛА 105 мм рт. ст., Ср ДЛА 70 мм рт. ст.), 
снижение систолической функции правого желудочка, увеличе-
ние количества жидкости в перикарде (табл. 1). 

При СКТ легких выявлена неоднозначна картина интерсти-
циальных изменений в легких (дифференцировать между эк-
зогенным аллергическим альвеолитом, легочной венооклюзи-
онной болезнью, медикаментозном поражении легких, ранней 
стадией саркоидоза легких). При катетеризации выявлена кар-
тина прекапиллярной ЛГ: СрДЛА 58 мм рт. ст. (86/41 мм рт. ст.), 
ДЗЛА 4 мм рт. ст., ЛСС 960 дин*сек/см2, ИЛСС 1584 дин, СИ 2,8 
л/мин/м2, СВ 4,5 л/мин, SatО2 87%. NT-proBNP 1735,0 пг/мл. 

Выставлен диагноз: Легочная артериальная гипертензия ФК 
III-IV (ВОЗ). ХСН III-IV (NYHA). Интерстициальный фиброз лег-
ких. Дыхательная недостаточность II.

Учитывая интерстициальный фиброз легких по данным СКТ 
органов грудной клетки, пациентке был проведен лабораторный 
скрининг на заболевания соединительной ткани (полученный титр 
1:160), в связи с чем рекомендовано наблюдение ревматолога. 

Суммируя вышесказанное, а также принимая во внимание 
данные рентгенографии ОГК и СКТ легких, не исключается ле-
гочная гипертензия с признаками поражения легочных вен/ка-
пилляров (рис. 3). 

Принимая во внимание полученные данные, терапия селек-
сипагом представлялась нецелесообразной. В течение госпита-
лизации доза бозентана была увеличена до 125 мг 2 раза/сут., 
переносимость препарата в целевой дозе оставалась удовлет-
ворительной. Дальнейшая эскалация ЛАГ-специфической те-
рапии, учитывая вовлеченность вен и капилляров не представ-
лялась возможным. Пациентке показано продолжить прием 
риоцигуата и бозентана в целевых дозах совместно с активной 

Таблица 1. Динамика ЭХО-КГ
Table 1. Dynamics of ECHO-KG

Параметр/год 05.2020 10.2020 01.2021 02.2021 08.2021
Левое предсердие, мм 35 36 35 34 30

КДР ЛЖ, мм 38 46 33 36 33
ФВ ЛЖ, % 60 60 60 60 60
Правый желудочек (базальный отдел), мм 45 36 47 44 47
Правый желудочек (средний отдел), мм 44 36 47 32 35
TAPSE, мм - 24 16 14 12
Правое предсердие (линейный размер), мм 45х42 63*38 - - -
Правое предсердие (площадь), см2 - 19 32 19 23
Легочная артерия, мм 40 36 40 34 34
Нижняя полая вена, мм/коллабирование 25/<50% 24/<50% 24/<50% >50% 24/<50%
СДЛА, мм рт. ст. 60 51 111 85 105

Выпот в полости перикарда, мм Есть Есть
Следовое 

количество
Следовое 

количество
Увеличение 
в динамике

Трикуспидальная регургитация, ст. 1-2 1-2 3 2 2-3
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диуретической терапией под наблюдением лечащего врача по 
месту жительства, при нарастании одышки – незамедлительно 
проводить контроль рентгенографии ОГК. 

Учитывая десатурацию, потребностью в постоянной кисло-
родотерапии, особенности КТ-картины легких пациентке реко-
мендована консультация и наблюдение пульмонолога. В связи 
с пограничным титром антинуклеарных антител пациентке реко-
мендована консультация ревматолога. 

Пациентка была консультирована пульмонологом в ФГБУ 
НИИ пульмонологии ФМБА России, где выставлен диагноз 
легочного капилярного гемангиоматоза с высокой легочной 
гипертензий (1 группа) ФК IV. Рекомендовано продолжить на-
значенную ЛАГ-специфическую терапию (риоцигуат, бозентан). 
Больная консультирована в НМИЦ трансплантологии и искус-
ственных органов им. В.И. Шумакова и находится в листе ожи-
дания трансплантации легких. 

ОБСУЖДЕНИЕ

Легочный капиллярный гемангиоматоз (ЛКГ) – редкое забо-
левание (в литературе описывается около 50 случаев), вызванное 
мелкоочаговой пролиферацией легочных альвеолярных капилля-
ров, сочетающуюся с инфильтрацией ими легочной ткани и легоч-
ных сосудов, в частности вен и венул, что приводит к значительному 
повышению давления в легочной артерии и развитию клинической 
картины легочной артериальной гипертензии [3,6]. Согласно со-
временной классификации ЛКГ и легочная вено-окклюзионная 
болезнь относятся к 1 группе в клинической классификации ЛГ [1]. 
Легочный капиллярный гемангиоматоз остается крайне неизучен-
ным заболеванием, и его этиология так до конца неизвестна. За 
счет пролиферации капилляров происходит окклюзия и сужение 
просвета мелких легочных сосудов, что в конечном итоге и приво-
дит к развитию легочной гипертензии [4]. Патоморфологические 
изменения мелких легочных артерий очень разнообразны, в связи 
с чем окончательный диагноз можно поставить только при мор-
фологическом исследовании легких [3, 5, 6]. Микроскопически это 
проявляется наличием многочисленных геморрагических пятен с 
плотными узелковыми полями. Редко отмечается пролиферация 
капиллярами в перикард, плевру и лимфоузлы средостения [5]. 
Преимущественно ЛКГ встречается в возрасте 20-40 лет, одинако-
во как у мужчин, так и женщин [6]. Своевременная прижизненная 
диагностика ЛКГ при имеет чрезвычайно важное значение, так 
тактика лечения будет сильно отличаться по сравнению с другими 
подтипами легочной артериальной гипертензии. 

Клинически ЛКГ преимущественно проявляется признаками 
легочного венозного застоя и дыхательной недостаточности с жа-
лобами на одышку, нехватку воздуха и кашель. При выполнении 
рентгенограммы органов грудной клетки выявляется усиление ле-
гочного рисунка за счет интерстициального компонента, его пят-
нистость или узелковые изменения, кардиомегалия, расширенные 
центральные легочные сосуды и плевральный выпот [7]. При вен-

тиляционно-перфузионной сцинтиграфии легких отмечается или 
нормальное распределения изотопа, или умеренное уменьшение 
вентиляции в верхних долях с некоторым уменьшением перфузии 
в верхних долях. Так же могут выявляться участки увеличенной 
перфузии, вероятнее, в местах выраженной капиллярной проли-
ферацией [7]. 

Изменения при выполнении компьютерной томографии легких 
соответствуют признакам увеличение центральных легочных арте-
рий (легочная артериальная гипертензия), двухстороннего линей-
ного или очагового затемнения по типу «матового стекла» с отсут-
ствием ячеистости, и наличием увеличенных медиастинальных или 
корневых лимфоузлов [6,8]. 

Ранее у пациентов с легочной артериальной гипертензией, «не 
поддающейся» общепринятой терапии, а также при наличии не-
типичной рентгенологической картины предлагалось проведение 
биопсии легкого, однако последнее время в виду высокого риска 
появления осложнений [6]. Даже использование высокоразреша-
ющей компьютерной томографии при отсутствии гистологическо-
го подтверждения не может дать возможности поставить точный 
диагноз и очень часто такие проявления можно путать с легочной 
венооклюзионной болезнью (6,9). Наиболее частой причиной 
смерти данной категории пациентов с ЛКГ является кардиогенный 
шок, отек легких [6].

В представленном случае у больной на первом этапе течения 
болезни подозревалась идиопатическая ЛГ, однако особенности 
СКТ-картины легких, нарастание дыхательной недостаточности и 
развитие венозного застоя в легких на фоне ЛАГ-специфической 
терапии позволили заподозрить вовлечение в патологический 
процесс легочных вен и капилляров. В настоящее время на фоне 
активной диуретической терапии удается продолжить ЛАГ специ-
фическую терапию препаратами риоцигуат и бозентан. Пациентка 
обследована в условиях НМИЦ В.И. Шумакова, находится в листе 
ожидания.
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Рисунок 3. СКТ органов грудной клетки
Figure 3. CT scan of the chest


