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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ

BNP/ NT-proBNP — мозговой натрийуретический пептид/ 
N-концевой фрагмент BNP
ERS — Европейское респираторное общество
ESC — Европейское общество кардиологов
FAC — фракция изменения площади
NO — оксид азота
NYHA — (New York Heart Association) Нью-Йоркская ассоциация 
сердца
O2 — кислород
PaO2/PaСO2 — парциальное давление кислорода/ углекислого 
газа
peak VO2 — пиковое потребление кислорода
PETCO2 — конечно-экспираторное парциальное давление CO2

PA-a O2 — альвеолярно-капиллярный градиент парциального 
давления по кислороду
SaO2/ SvO2 — сатурация O2 артериальной / венозной крови
SatO2 — сатурация крови кислородом
SПП — площадь правого предсердия
TAPSE — систолическая экскурсия фиброзного кольца 
трикуспидального клапана
VE/ VCO2 — вентиляционный эквивалент по углекислому газу
VD/VT — отношение объема мертвого пространства к 
дыхательному объему
VO2/WR — аэробная эффективность выполненной нагрузки
VO2/HR — кислородный пульс
VT — дыхательный объем
Qp/Qs — соотношение легочного и системного кровотока
WR — объем выполненной нагрузки
АРЭ — антагонисты рецепторов эндотелина
БКК — блокаторы кальциевых каналов
ВОЗ — Всемирная организация здравоохранения
ВПРТ — внутрипредсердная реципрокная тахикардия
ВПС — врожденные пороки сердца
ВСС — внезапная сердечная смерть
ДЗЛА — давление заклинивания в легочной артерии
ДЛА/ срДЛА — давление в легочной артерии/ среднее давление 
в легочной артерии
ДМЖП — дефект межжелудочковой перегородки
ДМПП — дефект межпредсердной перегородки
ЕД — единицы

ИБС — ишемическая болезнь сердца
ИКД — имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор
ИЛГ — идиопатическая легочная гипертензия
ИФДЭ5 — ингибиторы фосфодиэстеразы типа 5
ИЭ — инфекционный эндокардит
ЖТ — желудочковая тахикардия
КДД — конечно-диастолическое давление
КПОС — катетеризация правых отделов сердца
КТ/МСКТ — компьютерная томография/ мультиспиральная КТ
ЛАГ/ ЛГ — легочная артериальная гипертензия/ легочная 
гипертензия
ЛА — легочная артерия
ЛП/ЛЖ — левое предсердие/ левый желудочек
ЛСС /ПСС — легочное/ периферическое сосудистое 
сопротивление
МКК — малый круг кровообращения
МРТ — магнитно-резонансная томография
НЖТ — наджелудочковая тахикардия
ОАП — открытый артериальный проток
ПЖ/ПП — правый желудочек/ правое предсердие
ПЦ — простациклин
рГЦ — растворимая гуанилатциклаза
РКИ — рандомизированное контролируемое исследование
РФП — радиофармпрепарат
СВ — сердечный выброс
СЗСТ — системное заболевание соединительной ткани
Т6МХ — тест 6-минутной ходьбы
ТПГ — транспульмональный градиент
ТЭЛА — тромбоэмболия легочной артерии
ФК — функциональный класс
ФВ — фракция выброса
ХСН — хроническая сердечная недостаточность
ХТЭЛГ — хроническая тромбоэмболическая легочная 
гипертензия
ЧСС — частота сердечных сокращений 
цГМФ — циклический гуанозинмонофосфат
ЭКГ — электрокардиография
ЭКС — электрокардиостимулятор
ЭТ-1 — эндотелин-1
ЭхоКГ — эхокардиография
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1. ВВЕДЕНИЕ

Лёгочная гипертензия (ЛГ), ассоциированная с врождённы-
ми пороками сердца (ВПС) — одна из форм тяжелой патологии 
сердечно-сосудистой системы, которая требует от клиницистов 
особого подхода. В результате комплексной клинической и ге-
модинамической оценки следует определить операбельность 
пациентов и выбрать рациональную тактику лечения. 

В 2019 г. экспертами Евразийской ассоциации кардиологов 
разработаны рекомендации по диагностике и лечению ЛГ [1]. 
Принимая во внимание гетерогенность ЛГ при ВПС, значитель-
ный рост числа взрослых пациентов с данной патологией за по-
следние годы, экспертная группа кардиохирургов и кардиологов 
под эгидой Евразийской ассоциации кардиологов подготовила 
рекомендации по диагностике и лечению ЛГ, ассоциированной 
с ВПС у взрослых. Предложенный документ разрабатывался на 
основании анализа национальных и международных рекомен-
даций, руководств по проблеме ЛГ, данных современных реги-
стров, многоцентровых рандомизированных контролируемых 
исследований (РКИ), консенсусных документов, опубликован-
ных за последние годы, с целью оптимизации диагностического 
процесса и лечения данной категории больных. Рекомендации 
Европейского общества кардиологов (ESC) по ведению взрос-
лых пациентов с ВПС были одобрены в 2020 г., в документе при-
няты во внимание новые данные, в том числе по чрескожным 
вмешательствам и стратификации риска относительно сроков 
операции, а также выбора медикаментозного лечения [2]. 

На VI Всемирном симпозиуме по ЛГ (Ницца, Франция, 2018 г.) 
предложено изменить диагностический критерий и снизить поро-
говую величину среднего давления в легочной артерии (срДЛА) 
в покое при прямом измерении до ≥ 20 мм рт. ст. [3]. Гемоди-
намическая классификация ЛГ в рекомендациях ESC по ведению 
ВПС 2020 г. построена с учетом нового диагностического крите-
рия. Однако в Евразийских рекомендациях по диагностике и ле-
чению ЛГ 2019 г. сохранен прежний диагностический критерий  
срДЛА > 25 мм рт. ст., принятый ESC и Европейским респиратор-
ным обществом (ERS) в 2015 г. Это связано с тем, что доказатель-
ная база в пользу эффективности специфических препаратов для 
лечения легочной артериальной гипертензии (ЛАГ) получена в 
РКИ, в которые включались пациенты с прекапиллярной легоч-
ной гипертензией I группы с уровнем срДЛА ≥ 25 мм рт. ст.

ЛАГ при ВПС занимает в странах Европы третье место по 
распространенности после идиопатической легочной гипертен-
зии (ИЛГ) и ЛАГ, ассоциированной с системными заболевани-
ями соединительной ткани (СЗСТ); второе место после ИЛГ в 
странах Азии и России [4, 5, 6]. Наиболее часто ЛАГ ассоции-
руется с простыми ВПС, среди которых дефекты межпредсерд-
ной перегородки (ДМПП) или межжжелудочковой перегородки 
(ДМЖП), частичный аномальный дренаж легочных вен, откры-
тый артериальный проток (ОАП). При отсутствии своевремен-
ной хирургической коррекции простые ВПС могут осложняться 
развитием ЛАГ в любом возрасте, оказывая влияние на физи-
ческую активность и качество жизни, заболеваемость и смерт-
ность пациентов [7]. Выделены клинические варианты ЛАГ-ВПС 
с учетом особенностей клинического течения и прогноза.

На базе общего алгоритма лечения ЛАГ в рекомендациях 
ESC/ERS рабочая группа предлагает алгоритм лечения при ВПС 
с учетом особенностей пациента и включает общие меры, ин-
тервенционные и хирургические вмешательства, поддерживаю-
щую терапию и специфическую терапию. Предложена стратегия 
оценки риска летальности ЛАГ и концепция скрининга [8].

Согласно рекомендациям ESC/ERS все диагностические и 
лечебные мероприятия предложены в соответствие с классами 
рекомендаций и уровнями доказательности (табл. 1.1.) [1, 4].

Таблица 1.1. Классы рекомендаций и уровни доказательности 
Table 1.1. Recommendation classes and levels of evidence

Классы рекомендаций
Класс I Доказательства и/или единое мнение, что диагно-

стическая процедура или вид лечения являются 
эффективными и полезными

Класс II Противоречивые данные и мнения об эффектив-
ности/ пользе лечения

Класс II a Соотношение данных/ мнений в пользу эффектив-
ности/ пользы лечения

Класс II b Соотношение данных/ мнений в отношении эф-
фективности/ пользы не установлены

Класс III Данные или единое мнение, что лечение/ процеду-
ра не является полезным, эффективным, а в ряде 
случаев может быть даже опасным

Уровни доказательности
Уровень A Данные получены по результатам множества ран-

домизированных контролируемых исследований 
(РКИ) или мета-анализов.

Уровень B Данные получены по результатам одного РКИ или 
масштабных исследований с неопределенными ре-
зультатами.

Уровень C Единое мнение экспертов и/или данные небольших 
неконтролируемых исследований, ретроспектив-
ных исследований, регистров.

В настоящем документе, разработанном экспертами Ев-
разийской ассоциации кардиологов, учтены национальные 
особенности в выборе диагностических подходов и стратегии 
лечения у взрослых пациентов с ЛГ при ВПС. Евразийские ре-
комендации по диагностике и лечению ЛГ при ВПС призваны 
улучшить раннюю диагностику этой тяжелой патологии, сво-
евременно выявить операбельных пациентов и осуществить 
выбор оптимальной стратегии лечения. Практическое руко-
водство предназначено для широкого спектра специалистов – 
терапевтов, кардиологов, кардиохирургов, рентгенэндоваску-
лярных и сосудистых хирургов, пульмонологов, врачей общей 
практики.

2. ОПРЕДЕЛЕНИЕ И КЛАССИФИКАЦИИ

Легочная гипертензия – это гемодинамическое и патофизи-
ологическое состояние, определяемое при повышении срДЛА ≥ 
25 мм рт. ст. по данным катетеризации правых отделов сердца 
в покое [1, 2, 9]. 

Установлено, что нормальные значения срДЛА покое при 
прямом измерении составляют ≤ 15 мм рт. ст. [10]. Значение 
инвазивной оценки для диагностики ЛГ, в том числе при ВПС, и 
выбора тактики лечения подчеркивается в рекомендациях ESC/
ERS 2015 г. [10]. Основной задачей является исключение пост-
капиллярной ЛГ у пациентов с клапанными пороками или диа-
столической дисфункцией левого желудочка.

Оценка транспульмонального градиента (ТПГ), как разницы 
между срДЛА и давлением заклинивания в легочной артерии 
(ДЗЛА), при ЛГ на фоне ВПС сохраняет важное значение [11]. 
В современных рекомендациях ESC/ERS 2015 г. подчеркива-
ются преимущества измерения диастолического градиента по 
сравнению с ТПГ с учетом зависимости последнего от величи-
ны сердечного выброса (СВ). Однако для диастолического гра-
диента у пациентов со сложной анатомией сердца или после 
операции Фонтена не установлены референсные значения. 
Следует отметить, что недостаточность легочного клапана, 
которая часто возникает при ВПС, может привести к ложному 
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снижению величины диастолического градиента [12].
Согласно обновленной классификации VI Всемирного сим-

позиума (Ницца, 2018) [3,12–14] ЛГ, как осложнение ВПС, мо-
жет быть отнесена к четырем из пяти групп ЛГ (табл. 2.1.). 

В приложении 1 перечислены все ВПС, приводящие к раз-
витию ЛГ. 

Важно выделить ЛАГ, ассоциированную с ВПС (группа 1), 
и ЛГ при повышенном давлении наполнения левого желудочка 
(ЛЖ) > 15 мм рт. ст. — посткапиллярную ЛГ за счет пассивной 
передачи давления наполнения ЛЖ в клинических группах 2 и 
5 (табл. 2.2.). Это необходимо с учётом потенциального риска 
осложнений при назначении ЛАГ-специфических препаратов в 
случае посткапиллярной ЛГ [12,15]. 

Точное определение формы ЛГ при ВПС имеет крайне важ-
ное значение. Представленная гемодинамическая классифика-

ция удобна для повседневной клинической практики, хотя не 
всегда точно отражает сложность картины болезни.

Прекапиллярная ЛГ у пациентов с ВПС и бивентри-
кулярной гемодинамикой определяется при повышении  
срДЛА ≥ 25 мм рт. ст., легочного сосудистого сопротивления 
(ЛСС) ≥ 3 единиц (ЕД) Вуда и ДЗЛА ≤ 15 мм рт. ст. [4–5,12,16–17].

Посткапиллярная ЛГ при ВПС с бивентрикулярной гемо-
динамикой — состояние, при котором срДЛА ≥ 25мм рт. ст. и 
ДЗЛА > 15 мм рт. ст. [1–13].

В клинической классификации ЛАГ-ВПС выделяются четы-
ре группы: 1) синдром Эйзенменгера, 2) ЛАГ, ассоциированная 
с преимущественно системно-легочными шунтами, 3) ЛАГ при 
малых, случайных дефектах, 4) ЛАГ после хирургической кор-
рекции пороков (табл. 2.1.) [15–17]. Среди простых пороков 
следует отметить наиболее частые — ДМЖП, ДМПП и ОАП.

Таблица 2.1. Классификация ЛГ, ассоциированной с ВПС 
Тable 2.1. Classification of PH associated with CHD

Клинические группы ЛГ Формы ЛГ, ассоциированной в ВПС

I. Легочная артериальная гипертензия: 
1.1. Идиопатическая (ИЛГ) 
1.2. Наследуемая (мутации BMPR2, другие) 
1.3. Индуцированная приемом лекарств и токсинов 
1.4. Ассоциированная с:

1.4.1. врожденными пороками сердца (системно-легочные шунты)

1.4.2. системными заболеваниями соединительной ткани
1.4.3. портальной гипертензией
1.4.4. ВИЧ-инфекцией
1.4.5. шистосомозом
1'. Легочная вено-окклюзионная болезнь/ легочный капиллярный 
гемангиоматоз

1. Синдром Эйзенменгера 
2. ЛАГ, ассоциированная с преобладающими 
системно-легочными шунтами (операбельные, 
неоперабельные)
3. ЛАГ с малыми/ сопутствующими дефектами 
4. ЛАГ после коррекции порока 

II. Легочная гипертензия вследствие патологии левых отделов сердца: 
2.1. Систолическая дисфункция 
2.2. Диастолическая дисфункция 
2.3. Клапанные пороки 

2.4. Врожденная/ приобретенная ССЗ с посткапиллярной ЛГ

Стенозы легочных вен
Трехпредсердное сердце
ТА ДЛВ с обструкцией оттока
Митральный/аортальный стеноз
Коарктация аорты

III. Легочная гипертензия вследствие заболеваний легких и/или гипоксемии: 
3.1. Хроническая обструктивная болезнь легких
3.2. Интерстициальные заболевания легких
3.3. Другие заболевания легких со смешанными рестриктивными и 
обструктивными нарушениями
3.4. Нарушения дыхания во время сна 
3.5. Синдром альвеолярной гиповентиляции
3.6. Высокогорная ЛГ
3.7. Аномалии развития легких

IV. ЛГ вследствие обструкции легочных артерий:
4.1. Хроническая тромбоэмболическая ЛГ 

4.2. Другие обструкции легочной артерии 

Врожденные стенозы ЛА

V. ЛГ неизвестного или смешанного генеза: 
5.1. Гематологические заболевания (хроническая гемолитическая анемия, 
миелопролиферативные заболевания, спленэктомия) 
5.2. Системные нарушения (саркоидоз, легочный гистиоцитоз, 
лимфангиолейомиоматоз, нейрофиброматоз, васкулиты) 
5.3. Метаболические нарушения (гликогенозы, болезнь Гоше, дисфункция 
щитовидной железы) 

5.4. Другие 

Сегментарная ЛГ (отхождение ЛА от ОАП, 
отсутствие ЛА, АДА с ДМЖП и БАЛКА, 
единственный желудочек, гемитрункус)
Синдром Ятагана
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Таблица 2.2. Гемодинамические варианты ЛГ при бивентрикулярной гемодинамике [19]
Table 2.2. Hemodynamic variants of PH in biventricular hemodynamics [19]

Определение Характеристика Клинические группы ЛГ

ЛГ • Среднее ДЛА ≥ 25 мм рт. ст. Все группы

Прекапиллярная ЛГ • Среднее ДЛА ≥ 25 мм рт. ст.
• ДЗЛА ≤ 15 мм рт. ст.
• ЛСС ≥ 3 ед. Вуда

1. ЛАГ
3. ЛГ вследствие патологии легких
4. Хроническая тромбоэмболическая ЛГ
5. ЛГ с неясными и/или множественными 
механизмами

Посткапиллярная ЛГ 

Изолированная посткапиллярная ЛГ 

Комбинированная пре- и посткапиллярная ЛГ

• Среднее ДЛА ≥ 25 мм рт. ст.
• ДЗЛА > 15 мм рт. ст.

ЛСС < 3 ЕД Вуда

ЛСС ≥ 3 ЕД Вуда

1. ЛГ вследствие патологии левых камер сердца
2. ЛГ с неясными и/или множественными 
механизмами

ЛГ при сложном ВПС может ограничиваться определенными 
сегментами легочного сосудистого русла (сегментарная ЛГ), что 
наиболее часто отмечается при атрезии легочной артерии (ЛА) 
в сочетании с ДМЖП. После операции Фонтена у пациентов мо-
жет формироваться легочно-сосудистая болезнь с повышением 
ЛСС [18]. Повышение давления в легочной артерии (ДЛА) у этих 
пациентов также может быть вызвано увеличением давления 
наполнения желудочков и/ или недостаточностью митрального 
или трикуспидального клапанов. 

Учитывая отсутствие общепринятого определения ЛГ 
при унивентрикулярной гемодинамике, следует принять во 
внимание полувековой мировой опыт хирургического и ме-
дикаментозного лечения этой категории пациентов. ЛГ при 
ВПС с унивентрикулярной гемодинамикой определяется при 
срДЛА > 15 мм рт. ст. Прекапиллярная ЛГ — это состояние, 
при котором срДЛА > 15 мм рт. ст., ЛСС ≥ 3 ЕД Вуда, средний 
ТПГ > 6 мм рт. ст. [18–20]. Меньшие пороговые значения ге-
модинамических параметров для установления ЛГ при ВПС с 
унивентрикулярной гемодинамикой обусловлены тем, что после 
операций «обхода» правых отделов сердца (двунаправленный 
кавопульмональный анастомоз и операция Фонтена) легочный 
кровоток осуществляется за счет прямого поступления крови из 
системных вен без участия желудочковой нагнетательной каме-
ры, а низкое ДЛА является критически важным для поддержа-
ния такой гемодинамики (табл. 2.3.) [18].

При ВПС с артериовенозным сбросом повышенное ДЛА не 
указывает на морфологические изменения легочных сосудов. 
СрДЛА ≥ 25 мм рт. ст. может иметь место как при повышенном, 
так и при нормальном ЛСС. В последнем случае повышение ДЛА 
не сопровождается легочно-сосудистой болезнью и после кор-
рекции ВПС нормализуется [18–20].

Таблица 2.3. Формы ЛГ при унивентрикулярной гемодинамике 
[18-21]
Table 2.3. Forms of PH in univentricular hemodynamics [18-21]

Определение Характеристика

ЛГ • Среднее ДЛА > 15 мм рт. ст..

Прекапиллярная 
ЛГ

• Среднее ДЛА > 15 мм рт. ст.
• ЛСС ≥ 3 ед. Вуда
• Транспульмональный градиент > 6 мм рт. ст.

Посткапиллярная 
ЛГ 
(изолированная)

• Среднее ДЛА > 15 мм рт. ст.
• ЛСС < 3 ед. Вуда
• Транспульмональный градиент ≤ 6 мм рт. ст.

Примечание (Note): транспульмональный градиент определяется как разница 
между срДЛА и средним давлением в левом предсердии (the transpulmonary 
gradient is defined as the difference between mPAP and mean left atrial pressure)

Легочно-сосудистая болезнь — клинико-гемодинами-
ческое состояние, обусловленное патологическим ремоде-
лированием легочных сосудов с уменьшением общего сум-
марного просвета [19, 22–23]. При ВПС с бивентрикулярной 
гемодинамикой критериями легочно-сосудистой болезни яв-
ляются повышение срДЛА ≥ 25 мм рт. ст. и ЛСС ≥ 3 ЕД Вуда 
при наличии морфологических изменений легочных сосу-
дов; при ВПС с унивентрикулярной гемодинамикой — повы-
шение срДЛА > 15 мм рт. ст., ЛСС ≥ 3 ЕД Вуда и среднего 
ТПГ > 6 мм рт. ст. при наличии морфологических изменений 
легочных сосудов.

Различают изолированную посткапиллярную и комбини-
рованную пост-/прекапиллярную ЛГ в зависимости от того, 
является ли она следствием передачи повышенного давления 
из левых отделов сердца или имеет собственный морфологи-
ческий субстрат в легочных сосудах. При ВПС с бивентрику-
лярной гемодинамикой изолированная посткапиллярная ЛГ 
характеризуется ЛСС < 3 ЕД Вуда, комбинированная пост-/ 
прекапиллярная ЛГ — ЛСС ≥ 3 ЕД Вуда [1–16]. Следователь-
но, легочно-сосудистая болезнь имеется у пациентов с ком-
бинированной пост-/ прекапиллярной ЛГ и отсутствует при 
изолированной посткапиллярной ЛГ.

При ВПС с унивентрикулярной гемодинамикой изоли-
рованная посткапиллярная ЛГ определяется как состояние, 
при котором срДЛА > 15 мм рт. ст., ЛСС < 3 ЕД Вуда, а сред-
ний ТПГ ≤ 6 мм рт. ст. [20–21, 24–25]. Посткапиллярная ЛГ 
при ВПС с унивентрикулярной гемодинамикой может быть 
обусловлена как анатомическими особенностями ВПС, на-
пример, рестриктивным межпредсердным сообщением при 
атрезии артериального атриовентрикулярного клапана, так и 
нарушением функции единственного желудочка или недоста-
точностью атриовентрикулярных клапанов.

Гемодинамическое определение легочно-сосудистой бо-
лезни у пациентов с единственным желудочком после опе-
рации Фонтена до настоящего времени в рекомендациях 
отсутствует. ТПГ определяется как разница между срДЛА и 
давлением в левом предсердии (ЛП). После операции Фон-
тена нормальные значения составляют для ТПГ ≤ 6 мм рт. ст. 
и ЛСС ≤ 3 ЕД Вуда [18, 26]. Функциональная классификация 
ЛГ (ВОЗ) является адаптированным вариантом классифика-
ции Нью-Йоркской ассоциации сердца (NYHA) для больных с 
хронической сердечной недостаточностью (ХСН) (табл. 2.4.) 
[1, 2, 16, 19].
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Таблица 2.4. Функциональная классификация 
Table 2.4. Functional classification

Класс I Отсутствуют ограничения физической активности. 
Обычные физические нагрузки не вызывают появ-
ления одышки, слабости, болей в грудной клетке, 
предобморочных состояний.

Класс II Отмечается некоторое снижение физической актив-
ности. В покое пациенты чувствуют себя комфортно, 
однако обычные физические нагрузки сопровожда-
ются появлением одышки, слабости, болей в груд-
ной клетке, предобморочных состояний.

Класс III Физическая активность значительно ограничена. 
Небольшие физические нагрузки вызывают появ-
ление одышки, слабости, болей в грудной клетке, 
предобморочных состояний.

Класс IV Пациенты не способны переносить любую физи-
ческую нагрузку без появления вышеуказанных 
симптомов. Симптомы могут присутствовать даже 
в покое, дискомфорт возрастает при минимальной 
нагрузке.

3. ЭПИДЕМИОЛОГИЯ И ПРОГНОЗ 

Распространенность ВПС в мире составляет около 9 на 1000 
новорожденных со значительными вариациями в зависимости 
от региона [27, 28]. В развитых странах, несмотря на широкий 
охват кардиохирургической помощью, число пациентов ВПС 
увеличивается [2, 29]. Благодаря внедрению хирургических тех-
нологий, в последние десятилетия > 90% рожденных с ВПС до-
живают до взрослого возраста, что приводит к тому, что число 
взрослых с ВПС в обществе значительно превышает число детей 
[30–31]. 

Распространенность ЛАГ, ассоциированной с ВПС, варьиру-
ется от 4,2% по данным регистра ВПС до 28% по данным когорт-
ных исследований специализированных центров. Частота раз-
вития ЛАГ при некорригированных дефектах составляет 5–10% 
от всех пациентов с ВПС и зависит от локализации/ размера 
дефекта. Появления ЛАГ у больных с ОАП можно ожидать у 3% 
пациентов, при ДМПП — в 10–17%, при ДМЖП — у 50% боль-
ных, при дефекте атриовентрикулярной перегородки — в 90% 
случаев и у всех больных с общим артериальным стволом [7]. 
Синдром Эйзенменгера, как вариант ЛАГ, встречается в 0,001% 
общей популяции населения и у 1,1–12,3% пациентов с ВПС. Бо-
лее 74% пациентов с синдромом Эйзенменгера достигают воз-
раста старше 50 лет [11]. Считается, что развитие синдрома Эй-
зенменгера определяется размером системно-легочного шунта 
и объемом легочного кровотока — при более крупных дефектах 
имеется более высокий риск ЛАГ. Важна локализация дефек-
та, например, некорригированный ДМПП приводит к развитию 
синдрома Эйзенменгера только в 5–10% случаев, в то время как 
при неоперированном ДМЖП — в 50% случаев. Среди различ-
ных форм ВПС существуют большие различия в отношении вре-
мени появления ЛГ. Так, у пациентов с ОАП или ДМЖП синдром 
Эйзенменгера возникает раньше, чем у пациентов с ДМПП. При 
более сложных пороках, таких как полный дефект предсерд-
но-желудочковой перегородки или общий артериальный ствол, 
ЛАГ часто развивается в раннем детстве [32]. 

У пациентов с синдромом Эйзенменгера, наряду со сни-
жением толерантности к физическим нагрузкам, характерны 
цианоз, компенсаторный вторичный эритроцитоз, тромбоцито-
пения, тромбоэмболия легочной артерии и легочные кровоте-
чения, цереброваскулярные осложнения, инфекционный эн-
докардит, а на поздних стадиях заболевания — полиорганные 

нарушения. Тем не менее, несмотря на длительно существую-
щую ЛАГ, трехлетняя выживаемость пациентов с синдромом 
Эйзенменгера существенно выше (85%), чем у пациентов с ЛАГ 
после коррекции ВПС или ИЛГ (68%), что обусловлено хорошей 
сократительной способностью гипертрофированного правого 
желудочка (ПЖ) и наличием право-левого шунта, обеспечиваю-
щего его разгрузку и поддержание адекватного СВ [9].

Хотя ЛАГ-ВПС может отмечаться у мужчин и женщин любого 
возраста, патология чаще встречается у женщин и увеличивает-
ся по мере увеличения как биологического возраста, так и воз-
раста на момент закрытия дефекта [33]. Демографические осо-
бенности нивелируются при ЛАГ-ВПС после коррекции дефекта 
[34]. В популяционном исследовании показано, что распростра-
ненность ЛАГ у пациентов с врожденными аномалиями сердца 
составляет 3,2% — 100 на миллион среди взрослого населения 
в целом [33]. 

За последнее время отмечается увеличение процента паци-
ентов, наблюдаемых в экспертных центрах. В регистре Euro Heart 
Survey, включавшем взрослых больных с ВПС, из 1877 больных 
с ДМПП или ДМЖП 28% имели ЛГ, 12% — синдром Эйзенмен-
гера [8]. Большие ДМЖП, не склонные к спонтанному закрытию 
и сопровождающиеся выраженными нарушениями гемодина-
мики и тяжелым клиническим течением, обуславливают низкую 
выживаемость больных с медианой в диапазоне 5–15 лет [35, 
36]. По данным Британского регистра, на основании информа-
ции 7 центров распространённость ЛАГ-ВПС составила 30,2% 
от всех случаев ЛАГ, что эквивалентно количеству пациентов с 
ИЛГ — 33,6%, и значительно выше, чем в других работах. Ве-
роятнее всего, пациенты с ЛАГ-ВПС стали чаще направляться 
для динамического наблюдения в центры по проблеме ЛГ [7]. 
По данным Голландского регистра, ЛАГ с дефектами перегород-
ки наблюдалась у 6,1% пациентов в среднем возрасте 38 лет, 
60% составили женщины. Расчетная заболеваемость ЛАГ-ВПС 
составила 2,2 на миллион населения с распространенностью 
15,6 на миллион, 58% из которых имели синдром Эйзенменге-
ра. Показаны особенности распределения пациентов ЛАГ-ВПС: 
в результате ранней диагностики и коррекции ВПС распростра-
нённость синдрома Эйзенменгера снизилась, в то время как 
процент взрослых пациентов с резидуальной ЛАГ увеличился. 
ДМЖП был наиболее частым ВПС (42%). У 3% пациентов отме-
чалась ЛАГ после коррекции ВПС [37].

В целом, при ЛАГ-ВПС отмечается более медленное про-
грессирование заболевания, пациенты имеют лучшую продол-
жительность жизни по сравнению с другими формами ЛАГ 
[6,34]. Выживаемость пациентов с синдромом Эйзенменгера 
по сравнению со здоровыми людьми снижена, хотя индивиду-
альное клиническое течение может быть весьма изменчивым, и 
некоторые пациенты доживают до 60 лет и старше [38]. Следует 
отметить, что недавнее исследование различных клинических 
подгрупп ЛАГ-ВПС показало, что пациенты с синдромом Эйзен-
менгера или системно-легочными шунтами со сбросом крови 
слева направо имеют лучшую выживаемость по сравнению с 
больными с резидуальной ЛАГ или с малыми дефектами [34]. 
Сердце пациента с синдромом Эйзенменгера отличается нали-
чием гипертрофии и способности разгружать ПЖ, поддерживая 
СВ, путем шунтирования крови через дефект [39]. 

В крупных исследованиях показано, что прогноз и выжива-
емость пациентов с ЛАГ-ВПС различаются при разделении па-
циентов согласно клинической классификации [40,41]. Худший 
прогноз имеют пациенты с малыми дефектами и пациенты с 
ЛАГ после коррекции порока [34]. Пациенты с посттрикуспи-
дальными дефектами характеризуются лучшей выживаемостью 
по сравнению с пациентами с претрикуспидальными или слож-
ными дефектами [38]. 
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4. ЭТИОЛОГИЯ, МОРФОЛОГИЯ, ПАТОГЕНЕЗ 

Формирование камер сердца и крупных сосудов происхо-
дит к концу первого триместра беременности. Основные пороки 
развития сердца и крупных сосудов, как нарушения органогене-
за, возникают преимущественно на 3–8 неделе беременности. 
В 5% случаев врожденные аномалии сердца ассоциированы с 
хромосомными нарушениями (синдром Дауна, синдром Сото-
са, синдром Патау); мутации единичных генов отмечаются в 5% 
случаев [42, 43]. 

Ключевыми патофизиологическими механизмами при ЛАГ-
ВПС являются увеличение кровотока и повышение давления в 
легочных артериях, что приводит к повреждению эндотелия и 
эндотелиальной дисфункции, запуску каскада биохимических 
реакций и ремоделированию легочных сосудов. Повышение 
давления в легочных венах приводит к развитию посткапил-
лярной ЛГ [44–45]. Повреждение эндотелия легочных артерий 
может быть вызвано повышенным напряжением кислорода, 
легочные микроэмболии – полицитемией с повышением вяз-
кости крови. Гистопатологические изменения легочных со-
судов, сопровождающие ЛАГ-ВПС, как правило, неотличимы 
от изменений при ИЛГ. К ним относятся гипертрофия медии, 
фибротическое утолщение интимы и, при более тяжелой ЛГ, 
плексиформные повреждения и некротизирующий артериит. 
Гипотеза о механизме развития ЛГ вследствие повреждения 
заключается в том, что высокоскоростной поток и повышенное 
давление вызывают повреждение эндотелия легочных сосудов 
с нарушением его барьерной функции. Это приводит к актива-
ции сосудистой эластазы и матриксных металлопротеиназ и, 
как следствие, деградации внеклеточного матрикса и высвобо-
ждению TGF-β1. Последний запускает гипертрофию и пролифе-
рацию гладкомышечных клеток и образование неоинтимы [46]. 
Считается, что воспаление и тромбоз происходят вследствие 
адгезии и активации тромбоцитов и лейкоцитов после повреж-
дения эндотелия с вторичной активацией путей коагуляции. В 
целом, эндотелиальная дисфункция и, следовательно, ремоде-
лирование сосудов легочных артерий приводит к увеличению 
ЛСС и дисфункции ПЖ [47]. Дисфункция эндотелия вызывает 
повышенную продукцию вазоконстрикторов (эндотелин-1 и 
тромбоксан) и снижение уровня вазодилататоров (оксид азота, 
вазоактивный пептид и простагландин I2). Вазоконстрикция со-
провождается обширным ремоделированием легочных сосудов 
[48]. Уровни циркулирующего эндотелина коррелируют с тяже-
стью заболевания и исходами у пациентов с ЛАГ [49]. 

Существует гипотеза о возможности наличия ИЛГ у пациен-
тов с тяжелой ЛАГ с малыми дефектами, которая основывается 
на сообщениях о наличие ИЛГ у матерей таких пациентов, а так-
же сомнениях в том, что незначительный объем системно-легоч-
ного шунта может привести к значительной перегрузке малого 
круга кровообращения и эндотелиальной дисфункции [42]. По 
данным исследований, частота развития ЛАГ у некоторых паци-
ентов с аналогичными ВПС различается. При скрининге генети-
ческих мутаций было обнаружено, что мутация рецептора 2 типа 
костного морфогенного протеина (BMPR2) наблюдалась у паци-
ентов с ЛАГ-ВПС, хотя и значительно реже, чем при наследствен-
ных ЛАГ или ИЛГ (6% против 50% и 26%, соответственно) [43].

Классификация легочно-сосудистой болезни, ассоцииро-
ванной с ВПС, противоречит сложности и физиологическим 
изменениям предрасполагающих поражений сердца — от клас-
сического примера нерестриктивного септального ДМЖП до 
сложного порока, такого как единственный желудочек. Есте-
ственное течение легочно-сосудистой болезни, связанной с 
системно-легочными шунтами, показывает различное действие 
увеличенного легочного притока крови и повышенного ДЛА. 

У пациентов с увеличенным кровотоком в легочных сосудах в 
случае претрикуспидального порока, например, ДМПП, разви-
тие легочно-сосудистой болезни нетипично и наступает позже, у 
5–15% пациентов в четвертом десятилетии жизни. При посттри-
куспидальных дефектах, например, при общем артериальном 
стволе, развитие легочно-сосудистой болезни типично и насту-
пает в раннем детстве [50, 51]. 

Механизмы развития ЛАГ различаются при пре- и пост-
трикуспидальных дефектах. При нерестриктивных посттрику-
спидальных дефектах (ДМЖП, ОАП и дефект аорто-легочной 
перегородки) высокая ЛАГ существует с рождения вследствие 
массивного артериовенозного сброса крови. Патологическое 
воздействие на легочные сосуды оказывают легочная гиперво-
лемия и прямая передача давления из левых камер сердца [5]. 
Некоторые пациенты с некорригированными нерестриктивными 
посттрикуспидальными дефектами доживают до взрослого воз-
раста. При этом, как правило, у них имеются тяжелые необрати-
мые изменения легочных сосудов с развитием синдрома Эйзен-
менгера. При рестриктивных посттрикуспидальных дефектах 
легочно-сосудистая болезнь у взрослых может носить обрати-
мый характер, а устранение сброса крови сопровождаться сни-
жением или нормализацией ДЛА. Механизмы развития ЛАГ при 
сложных ВПС, включающих пострикуспидальный сброс крови 
(общий артериальный ствол, полная форма атриовентрикуляр-
ного канала и др.) в качестве компонента порока, в целом соот-
ветствует таковому при простых посттрикуспидальных дефек-
тах. При цианотичных ВПС с ЛАГ (транспозиция магистральных 
сосудов, функционально единственный желудочек сердца и др.) 
легочно-сосудистая болезнь может усугубляться за счет микро-
эмболий, а при транспозиции магистральных сосудов — за счет 
повреждающего воздействия кислорода на эндотелий легочных 
артерий [44].

При претрикуспидальных дефектах (ДМПП, частичная фор-
ма атриовентрикулярного канала и частичный аномальный дре-
наж легочных вен) патологическое воздействие на легочные 
сосуды оказывает исключительно гиперволемия, в то время как 
фактор прямой передачи высокого давления из левых камер 
сердца отсутствует. ЛАГ часто развивается позднее, нередко на 
третьем-четвертом десятилетии жизни, однако прогрессирова-
ние ЛАГ происходит соответственно усугублению легочно-со-
судистой болезни. Устранение артериовенозного сброса крови 
при сохранении повышенного ЛСС может не привести к значи-
мому снижению ДЛА [23]. 

Темпы развития легочно-сосудистой болезни при ВПС с ис-
ходно артериовенозным сбросом определяются анатомическим 
вариантом и размером дефекта. В зависимости от локализации 
сброса между камерами сердца с низким или с высоким давле-
нием ВПС можно разделить на пре- и посттрикуспидальные, а 
также сложные пороки с наличием посттрикуспидального сбро-
са [17, 52, 53]. В зависимости от наличия и тяжести легочно-со-
судистой болезни на дефектах перегородок может быть арте-
риовенозный, двуна-правленный или веноартериальный сброс 
(синдром Эйзенменгера). 

ЛАГ при малых сопутствующих дефектах сочетается с тяже-
лой легочно-сосудистой болезнью при дефектах перегородок 
малого размера и несущественно увеличенном легочном кро-
вотоке [17, 54]. Патогенез и клиническое течение этой формы 
ЛГ подобны ИЛГ.

ЛАГ может сохраняться или прогрессировать после хирур-
гической коррекции ВПС [1–7, 10–13, 15, 16]. Это возможно при 
поздней радикальной или паллиативной коррекции, сохраня-
ющихся резидуальных дефектах и необоснованном закрытии 
«малых/ сопутствующих дефектов». Агрессивные системно-ле-
гочные анастомозы (Ватерстоуна–Кули, центральный и др.), на-
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ложенные больным с исходно обедненным легочным кровото-
ком (тетрада Фалло и др.), при длительном функционировании 
также нередко приводят к легочно-сосудистой болезни. Патоге-
нез и клиническое течение резидуальной ЛАГ после радикаль-
ной коррекции ВПС подобны ИЛГ.

После операции Фонтена при циркуляции, обеспечиваемой 
единственной желудочковой камерой в двух последовательно 
замкнутых кругах кровообращения, легочный кровоток осу-
ществляется за счет прямого поступления крови из системных 
вен, а давление в системных венах равно ДЛА [7, 11, 12, 17]. 
В этих условиях даже небольшое повышение ЛСС приводит к 
специфическим осложнениям.

Посткапиллярная ЛГ в начале развития представляет собой 
пассивную передачу давления из легочных вен в легочную арте-
рию [1–5, 11–13, 15–17]. В последующем может присоединить-
ся реактивный прекапиллярный компонент.

Сегментарная ЛГ наблюдается в качестве компонента слож-
ных ВПС и характеризуется поражением отдельных долей и/или 
сегментов легких [2, 45]. 

Морфологические изменения лёгочных сосудов, преиму-
щественно в артериях мышечного типа диаметром 50–200 мкм, 
при ЛАГ включают гипертрофию гладкомышечных клеток, фи-
брозные изменения, формирование межсосудистых анасто-
мозов замыкающего и гломусного типа в ответ на обструкцию 
сосудов [55, 56]. 

Гистологическая классификация легочно-сосудистой болезни 
при ВПС, предложенная Heath и Edwards, включает 6 стадий: 1 
стадия – гипертрофия медии; 2 стадия – гипертрофия медии и 
пролиферация интимы; 3 стадия – фиброз интимы; 4 стадия – 
истончение стенок артерий с расширением просвета, появление 
плексиформных структур; 5 стадия – генерализованное истонче-
ние стенки артериол с гемосидерозом лёгких; 6 стадия – некро-
тизирующий артериит. Изменения до 3-й стадии, включающие 
мускуляризацию, гипертрофию медии и субинтимальный фи-
броз, считаются обратимыми, а ангиоматоидные, плексиформ-
ные, дилатационные повреждения и некротизирующий артериит 
(4-я стадия и выше) — необратимыми [57]. Ряд авторов считают, 
что выделять некротизирующий артериит в отдельную стадию не 
рационально, поскольку артериит отражает обострение ремоде-
лирования сосудов, тяжесть клинического состояния и может со-
провождать лёгочно-гипертензионные кризы [45, 58]. 

В связи с гетерогенностью поражений легочных сосудов, 
у больных с ЛГ при ВПС нередко отмечается широкий спектр 
морфологических изменений — от незначительной гипертро-
фии медии до выраженных повреждений, что, по мнению ряда 
авторов, может служить дополнительной причиной отказа от 
биопсии легких как рутинного метода определения операбель-
ности [59, 60]. 

Посткапиллярная ЛГ с нарушением оттока из малого круга 
кровообращения (МКК) при ВПС характеризуется гипертрофией 
медии и фиброзом стенки мелких легочных вен, сужением их 
просвета, а при присоединении прекапиллярного компонента 
ЛГ — с вышеописанными изменениями легочных артериол [44]. 

Посткапиллярная ЛГ может сопровождаться расширением 
лимфатических сосудов, увеличением лимфатических узлов с 
лимфостазами, периваскулярным и перибронхиальным фибро-
зом [61–62]. При сегментарной ЛГ ремоделирование сосудов 
происходит в одном лёгком или в одной, или нескольких его до-
лях, что может наблюдаться при атрезии легочной артерии или 
гемитрункус [62]. Признаки лёгочно-сосудистой болезни в виде 
гипертрофии медии, пролиферации интимы и плексиформных 
поражений обнаруживаются в лёгочных сегментах, перфузи-
рующихся крупными системными коллатералями при атрезии 
лёгочной артерии [45, 63].

5. ДИАГНОСТИКА 

Диагностическое обследование пациентов с ЛГ при ВПС вы-
полняется в соответствии с алгоритмом, применяемом при ЛГ, 
включает все основные методы диагностики, которые рутинно 
используются у всех пациентов. Современные методы визуали-
зации и катетеризация правых отделов сердца (КПОС) играют 
центральную роль. Помимо точного установления типа ВПС оце-
ниваются функциональные и гемодинамические параметры [5, 8, 
12, 16]. Выявление ВПС — одна из важных задач в дифференци-
ально-диагностическом поиске у больных с ЛГ. Сопутствующие 
или приобретенные заболевания могут вносить существенный 
вклад в развитие ЛГ, поэтому в каждом случае следует исключать 
смешанный генез патологии. 

Наиболее частой причиной прекапиллярной ЛГ являются 
септальные дефекты, ОАП, аномальный дренаж легочных вен и 
другие, в том числе, сложные ВПС. Пациентам с подозрением на 
септальные дефекты или частичный аномальный дренаж легоч-
ных вен целесообразно выполнять чреспищеводную эхокардио-
графию (ЭхоКГ) и/или контрастное исследование в сочетании с 
другими методами визуализации (магнитно-резонансная томо-
графия (МРТ), мультиспиральная компьютерная томография 
(МСКТ) с контрастированием) [1–4, 9, 11, 19].

Задачи ранней диагностики являются первостепенными, 
поскольку своевременная хирургическая или эндоваскулярная 
коррекция может улучшить клиническое состояние и прогноз 
пациентов. В рекомендациях ESC/ERS 2015 г. подчеркивается не-
обходимость мультидисциплинарного подхода при подозрении 
на ЛАГ [4, 12]. Диагностический алгоритм был пересмотрен экс-
пертами VI Всемирного симпозиума в 2018 г.: выделены этапы 
первичного обследования пациентов и дальнейшего специализи-
рованного дообследования отобранных пациентов в экспертном 
центре [3]. Учитывая сложности диагностических процедур, все 
пациенты с ЛГ должны быть направлены в экспертный центр. 
Кроме того, появилась опция быстрого направления в эксперт-
ный центр пациентов, относящихся к категории высокого риска 
развития ЛАГ, со средней высокой вероятностью ЛГ по данным 
ЭхоКГ. К этой категории относятся пациенты с ВПС, наряду с 
СЗСТ, портальной гипертензией и ВИЧ-инфекцией [64].

Диагностическое обследование включает сбор анамнеза, физи-
ческий осмотр, легочные функциональные тесты, анализ газового 
состава артериальной крови, методы визуализации, в первую оче-
редь ЭхоКГ, лабораторные исследования, включая общий анализ 
крови, оценку уровня сывороточного железа, N-концевого фраг-
мента мозгового натрийуретического пептида (NT-proBNP). Как 
правило, КПОС с проведением оксиметрии требуется для принятия 
таких важных решений, как определение операбельности, плани-
рование беременности, назначение ЛАГ-специфической терапии. У 
пациентов с синдромом Эйзенменгера инвазивная оценка гемоди-
намики сопряжена с риском осложнений и обычно не требуется 
для решения вопроса о коррекции терапии в ходе динамического 
наблюдения. Следует учитывать, что более высокий уровень гема-
токрита ассоциируется с большим повышением ЛСС [4, 12]. 

5.1. Базовое обследование

5.1.1.Клинические проявления 

Симптомы ЛГ при ВПС неспецифичны и маскируются про-
явлениями порока. «Визитной карточкой» ВПС с би- и унивен-
трикулярной гемодинамикой и массивным артериовенозным 
сбросом (ЛАГ с лево-правым сбросом, ЛГ при сложных ВПС) 
служат частые бронхолегочные заболевания, связанные с ги-
перволемией в малом круге кровообращения (МКК). Следует 
отметить, что симптоматика ЛГ может значительно варьировать 
в зависимости от фонового заболевания, в рамках которого она 
развивается, и сопутствующей патологии. 
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В дебюте заболевания пациенты предъявляют жалобы на 
одышку при высокой и умеренной физической нагрузке, повы-
шенную утомляемость, слабость, головокружение [12, 19, 21, 
23, 65–70]. Одышка инспираторного характера в зависимости 
от тяжести ВПС и ЛГ может быть выражена в различной степе-
ни — от минимальной, при значительной физической нагрузке, 
до выраженной, при небольших усилиях и в покое. Приступов 
удушья обычно не наблюдается. При прогрессировании легоч-
но-сосудистой болезни и уменьшении артериовенозного сброса 
клинические признаки застойной сердечной недостаточности 
отступают, а частота бронхолегочных заболеваний снижается.

На более поздних стадиях болезни появляются синкопе, 
признаки правожелудочковой сердечной недостаточности — 
отеки нижних конечностей, гепатомегалия, асцит, пульсация 
шейных вен [12, 71]. У пациентов с длительно существующей 
ЛАГ могут возникать боли в области сердца неопределенного 
характера: давящая, ноющая, колющая, сжимающая, без четко-
го начала, часто провоцируемая физической нагрузкой продол-
жительностью от нескольких минут до суток, нитроглицерином 
не купируется [1, 4, 9, 23, 69]. Возможна и типичная стенокар-
дия — интенсивные приступы сжимающих болей за грудиной с 
иррадиацией в левую лопатку и руку. Ишемия миокарда может 
быть обусловлена относительной коронарной недостаточно-
стью вследствие низкого СВ, гипертрофии ПЖ, повышенным 
напряжением его стенки, системной гипоксемией, а также ком-
прессией левой коронарной артерии аневризматически расши-
ренным стволом ЛА [1, 4, 9, 12, 23, 72, 73]. 

При длительно существующей ЛГ нередко наблюдается кро-
вохарканье, которое у пациентов без ВПС встречается в 1,5–6% 
случаев, а также легочные кровотечения, обусловленные разры-
вом патологических легочных коллатеральных артерий из боль-
шого круга кровообращения [1, 4, 9, 23, 74, 75]. У пациентов с 
синдромом Эйзенменгера легочные кровотечения регистриру-
ются в 43% случаев и в 8% случаев служат причиной леталь-
ного исхода [12, 76]. Источником кровотечения в 90% случаев 
служат измененные бронхиальные артерии, которые особенно 
часто выявляются у пациентов с ЛАГ на фоне ВПС. Другая при-
чина кровохарканья – инфаркты легкого вследствие тромбоза 
аневризматически расширенных легочных артерий при низкой 
скорости кровотока [12, 23, 76].

У пациентов отмечаются симптомы сдавления дилатирован-
ными легочными артериями возвратного гортанного нерва (оси-
плость голоса); бронхов, ткани легких и верхней полой вены с со-
ответствующей клиникой [76–78]. Значительное расширение ЛА 
может быть причиной диссекции или разрыва, что клинически со-
провождается тампонадой сердца и обычно является фатальным. 

Во всех подгруппах длительно существующей ЛГ при ВПС 
вследствие изменений правых отделов сердца могут наблю-
даться аритмии [7, 12, 66, 70].

Нарастание ЛСС при отсутствии внутрисердечных комму-
никаций — после радикальной коррекции ВПС или при постка-
пиллярной ЛГ на фоне ВПС, приводит к недостаточному напол-
нению системного желудочка и прогрессированию симптомов 
низкого СВ — одышки, сердцебиения, утомляемости, слабости 
и ухудшения переносимости физической нагрузки [1, 4, 9, 12, 
23, 71]. На более поздних стадиях присоединяются признаки за-
стойной правожелудочковой недостаточности — перифериче-
ские отеки, увеличение печени, асцит и набухание шейных вен, а 
также головокружения, предобморочные состояния и обмороки 
вследствие системной гипотонии из-за недостаточного приро-
ста СВ при неадекватном наполнении системного желудочка и 
гипоксией мозга [12, 79, 80]. Обычно обмороки продолжаются 
2–5 минут, иногда до 20–25 минут, и купируются самопроиз-
вольно [23, 80, 81]. У больных с внутрисердечными коммуника-

циями (синдром Эйзенменгера и отчасти ЛАГ при малых/ сопут-
ствующих дефектах) указанные симптомы менее выражены или 
развиваются позже [12, 19, 20, 66, 67].

При ВПС с посткапиллярной ЛГ из-за застойных явлений в 
легких в ночные часы может нарастать одышка, наблюдется ор-
топноэ и непродуктивный кашель.

После операции Фонтена при циркуляции, обеспечиваемой 
единственным желудочком в двух последовательно замкнутых 
кругах кровообращения, легочный кровоток осуществляется за 
счет прямого поступления крови из системных вен, а давление в 
системных венах равно ДЛА. В таких условиях даже небольшая 
ЛГ обусловливает, с одной стороны, венозную гипертензию с 
застойной сердечной недостаточностью, гидротораксом, бел-
ководефицитной энтеропатией и пластическим бронхитом, с 
другой стороны — недостаточный приток крови к системному 
желудочку с низким СВ, развитием одышки, снижения толе-
рантности к физической нагрузке, сердцебиений, утомляемо-
сти, слабости [12, 18, 19, 21, 26, 66, 70].

5.1.2. Физикальный осмотр

При физикальном обследовании определяются проявления 
как ЛГ, так и ВПС. При осмотре следует отметить конституцию 
больного, состояние питания; деформацию грудной клетки (сер-
дечный горб при ВПС с массивным артериовенозным сбросом 
крови и др.) и позвоночника; признаки генетических синдромов 
и системных заболеваний; цвет кожи, наличие шрамов от хирур-
гических вмешательств; «барабанные палочки» и часовые стек-
ла» на руках и ногах; частоту дыхания, наличие одышки в покое; 
увеличение и форму живота; периферические отеки; расширение 
и пульсацию яремных и других вен [12, 18–19, 21, 23, 26, 69, 70, 
81]. При пальпации у взрослых с астенией можно определить сер-
дечный толчок (при нормальном расположении сердца – в левой 
парастернальной области) и эпигастральную пульсацию вслед-
ствие дилатации ПЖ. При правожелудочковой ХСН определяются 
периферические отеки, гепатомегалия, асцит.

Во время клинического обследования пациента можно пред-
положить причину ЛГ: при выявлении симптома «барабанных 
палочек» или «часовых стекол» — ВПС с цианозом, интерстици-
альные заболевания легких или патологию печени. При синдро-
ме Эйзенменгера наблюдаются цианоз и его системные ослож-
нения – полицитемия, деформация дистальных фаланг пальцев 
по типу «барабанных палочек» и «часовых стекол», нарушение 
осанки вследствие остеоартропатии и сколиоза, легочные и па-
радоксальные системные тромбозы и эмболии, кровотечения, 
симптомы подагры и холелитиаза, нарушение функции почек и 
др. [7, 12, 71, 82, 83]. При повышении ЛСС и снижении легочного 
кровотока у пациентов с цианотичными ВПС, би- или унивентри-
кулярной гемодинамикой нарастают проявления гипоксемии. 

Центральный цианоз при «синих» ВПС и синдроме Эйзенмен-
гера обусловлен десатурацией артериальной крови вследствие 
внутрисердечного веноартериального шунтирования, а также 
недостаточной оксигенацией крови при заболеваниях легких и 
легочных сосудов [70]. Он лучше выявляется в хорошо васкуля-
ризированных тканях — на губах и слизистых. Периферический 
цианоз или акроцианоз, возникающий при нормальной сатурации 
артериальной крови, вызван повышенной экстракцией кислорода 
тканями и наблюдается при низком СВ и/или при спазме перифе-
рических сосудов [12, 70]. Он лучше заметен в тканях с замед-
ленным кровотоком — дистальных отделах конечностей, часто 
холодных и липких. 

Визуальное восприятие цианоза определяется абсолютным 
содержанием неоксигенированного гемоглобина артериальной 
крови, а не отношением концентраций оксигенированного и 
неоксигенированного гемоглобина. Поэтому при сходной са-
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турации у пациентов с анемией цианоз более выражен, чем у 
больных с полицитемией [70].

Синдром Эйзенменгера при ОАП сопровождается дифферен-
цированным вследствие нормальной сатурации на руках и сни-
женной сатурации на ногах. Этот единственный патогномонич-
ный клинический симптом позволяет с высокой вероятностью 
поставить диагноз при первичном обследовании, исключив пре-
дуктальную коарктацию аорты [7, 12, 71, 82–85]. Синдром Эйзен-
менгера при транспозиции магистральных артерий и аномалии 
Тауссиг-Бинга с ОАП приводит к обратному дифференцирован-
ному цианозу, когда сатурация на ногах выше, чем на руках [12].

У пациентов с тяжелой легочно-сосудистой болезнью, но 
сохраняющимся минимальным артериовенозным сбросом ци-
аноз может отсутствовать в покое и возникать при физической 
нагрузке из-за реверсии сброса. В этом случае обычно уже име-
ется полицитемия [83, 84]. Диагностическая ценность аускуль-
тации зависит от сложности ВПС [1, 3, 4, 9, 13, 23, 70]. При нор-
мально сформированном сердце и простых дефектах по мере 
прогрессирования ЛАГ нарастает акцент II тона над ЛА — один 
из основных физикальных признаков, указывающих на наличие 
ЛГ, за счет усиления звука закрытия легочного клапана. При вы-
раженной трикуспидальной регургитации определяется систо-
лический шум над мечевидным отростком из-за дилатации фи-
брозного кольца и высокого давления в ПЖ. Диастолический 
шум недостаточности клапана ЛА — шум Грэхема-Стилла — 
выслушивается во II–III межреберье слева от грудины сразу 
после II тона. Тихий, «дующий», убывающий, без проведения в 
отличие от шума аортальной недостаточности, он возникает при 
дилатации легочного кольца и высоком ДЛА. Следует отметить, 
что у пациентов с синдромом Эйзенменгера может отсутство-
вать шум шунта, поскольку при формировании высокой ЛГ гра-
диент давления в области дефекта отсутствует или минимален. 

При прогрессировании легочно-сосудистой болезни у паци-
ентов с посттрикуспидальными дефектами ослабевает и может 
практически исчезнуть систолический шум сброса и расщепле-
ние II тона сердца, которые отражают соответственно градиент 
давления между левыми и правыми камерами сердца и задерж-
ку закрытия легочного клапана по сравнению с аортальным при 
легочной гиперволемии [12, 44]. Систолический щелчок отра-
жает выброс крови в расширенную ЛА в систолу; III и IV тоны 
сердца отражают дисфункцию ПЖ. Выделить признаки ЛГ из 
аускультативных данных сложных ВПС (при аномалиях отхож-
дения, расположения или атрезии магистральных артерий, 
единственном желудочке сердца и др.) достаточно сложно. 

Аускультация легких у больных с прекапиллярной ЛГ обычно 
не выявляет изменений, часто выслушивается жесткое дыхание, 
у больных с посткапиллярной ЛГ — мелкопузырчатые хрипы [1, 
5, 9, 12, 23]. 

При развитии правожелудочковой ХСН у пациентов отмеча-
ются набухание и пульсация шейных вен, гепатомегалия, пери-
ферические отеки, асцит. При этом у пациентов с ЛАГ аускуль-
тация легких может быть не изменена, тогда как для пациентов 
с посткапиллярной ЛГ и выраженной одышкой характерно по-
явление мелкопузырчатых хрипов в нижних отделах легких в 
сочетании с положением ортопноэ. Важную информацию при 
осмотре больного может принести пульсоксиметрия. Для паци-
ентов с ИЛГ показатели сатурации кислорода по данным пуль-
соксиметрии находятся в пределах нормы, тогда как обнаруже-
ние десатурации в покое и при нагрузке позволяет заподозрить 
патологию легких или ВПС с артериовенозным шунтированием 
крови. Пульсоксиметрию у пациентов с ЛГ при ВПС необходимо 
проводить отдельно на руках и ногах в состоянии покоя и физи-
ческой нагрузки [7, 19–21, 66, 67] (табл. 5.1.).

Гипертонический криз по малому кругу кровообращения — 
это внезапное повышение ЛСС и ДЛА, как правило, обусловлен-
ное различными провоцирующими факторами — физической 
нагрузкой, стрессом, гиповолемией и др. Снижение легочного 
кровотока и СВ, нарастание гипоксемии, гипоперфузия и ги-
поксия тканей могут привести к потере сознания. Криз может 
длиться несколько часов и суток, купироваться самостоятель-
но, после лечения или привести к летальному исходу [4, 12, 23, 
19–21, 66, 67]. 

При развитии криза по МКК у пациента с внутрисердечными 
коммуникациями на них появляется или усиливается веноарте-
риальный сброс, что может предотвратить недостаточную пред-
нагрузку системного желудочка, системную гипотензию и кри-
тическое ухудшение состояния за счет нарастания гипоксемии. 
Наличие резерва увеличения веноартериального сброса обеспе-
чивает большую продолжительность жизни пациентов с синдро-
мом Эйзенменгера по сравнению с резидуальной ЛАГ [34].

5.1.3.Анамнестические сведения

Анамнез заболевания должен включать детальные сведения 
о ВПС, хирургических/ эндоваскулярных операциях и их резуль-
татах; анализ протоколов обследования; сведений о медика-
ментозной терапии и сопутствующих заболеваниях (табл. 5.1.) 
[3, 7, 12]. У пациентов с ВПС при массивном артериовенозном 
сбросе необходимо уточнить динамику частоты и тяжести брон-
холегочных заболеваний, у больных с синдромом Эйзенменгера 
и цианотичными ВПС — сроки появления гипоксемии и ее ос-
ложнений. Необходимо оценить или исключить вклад других, 
помимо ВПС, причин ЛГ: наследуемой ЛАГ, заболеваний соеди-
нительной ткани, портальной гипертензии, ВИЧ-инфекции, при-
ема лекарственных средств и токсинов, пребывания в высоко-
горье, заболеваний легких, венозных тромбозов, повышенной 
склонности к тромбообразованию и др. [7, 19–21, 66, 67].

Таблица 5.1. Рекомендации по первичной диагностике у больных с ЛГ и ВПС
Table 5.1. Recommendations for Primary Diagnosis in Patients with PH and CHD

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Рекомендуется проводить сбор жалоб, полных сведений медицинского и семейного анамнеза у 
всех пациентов с подозрением на ЛГ при ВПС [1, 2, 4].

I С

Рекомендуется проводить физикальный осмотр с определением формы грудной клетки и 
пальпацией области сердца всех пациентов с подозрением на наличие ЛГ [1, 2, 4].

I С

Рекомендуется выполнить аускультацию сердца и легких у всех пациентов с подозрением на 
наличие ЛГ [1, 2, 4].

I С

Рекомендуется проводить пульсоксиметрию на руках и ногах в покое и при физической нагрузке 
пациентам с ЛАГ при ВПС для оценки направления системно-легочного шунта [1, 2, 4].

I С
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Таблица 5.2.1. Рекомендации по инструментальной диагностике 
Table 5.2.1. Recommendations for instrumental diagnostics

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Рекомендуется проведение электрокардиографии всем больным ЛГ с подозрением на наличие 
ВПС при первичной диагностике и на визитах наблюдения [1, 3, 4, 17, 19, 86].

I С

Рекомендуется проведение суточного ЭКГ-мониторирования пациентам с жалобами на 
сердцебиения, перебои в работе сердца [1–5].

I С

Рекомендуется проведение рентгенографии органов грудной клетки всем больным ЛГ с 
подозрением на наличие ВПС при первичной диагностике и на визитах наблюдения [1–4, 17].

I С

Рекомендуется оценивать вероятность ЛГ по данным трансторакальной ЭхоКГ у всех больных 
с подозрением на ЛГ на основании определения скорости трикуспидальной регургитации и 
наличия дополнительных факторов риска [1–4, 19].

I С

При высокой и средней вероятности наличия ЛГ больным с подозрением на ВПС рекомендуется 
дообследование для подтверждения диагноза, включая катетеризацию правых отделов сердца 
[1–4, 19].

IIa В

Рекомендуется проведение чреспищеводной эхокардиографии пациентам с ЛГ при подозрении 
на шунтирование крови для уточнения размера, локализации, объема и направления шунта [1–4, 
17, 19].

IIa В

5.2. Инструментальные методы обследования

5.2.1. Электрокардиография 

Электрокардиография (ЭКГ) является обязательным мето-
дом диагностики при подозрении на наличие ЛГ: выявляются 
признаки гипертрофии и перегрузки ПЖ, дилатации и гипертро-
фии правого предсердия (ПП) (p-pulmonale), отклонение элек-
трической оси сердца вправо (табл. 5.2.1.) [86, 87]. 

Чувствительность ЭКГ при ЛАГ составляет 55%, специфич-
ность — 70%, поэтому метод не может рассматриваться для 
скрининга ЛАГ. У пациентов с ЛГ иногда выявляется неизме-
ненная ЭКГ [1, 4, 23, 81]. Часто развиваются наджелудочковые 
нарушения ритма, частота развития фибрилляции предсердий в 
течение 5 лет наблюдения составляет 25% [4, 23, 88]. Аритмия 
приводит к снижению СВ, усугубляя гемодинамические наруше-
ния. У пациентов с жалобами на сердцебиения, перебои в работе 
сердца необходимо проведение суточного ЭКГ-мониторирования.

5.2.2. Рентгенография органов грудной клетки

Рентгенография органов грудной клетки — базовое исследо-
вание, с которого обычно начинается обследование пациентов с 
ВПС и ЛГ: рентгенография и рентгеноскопия позволяют выявить 
врожденные и приобретенные пороки сердца; определить кос-
венные признаки изменений легочного кровотока, интерстици-
альные заболевания легких (группа 3), венозный застой в легких 
при патологии левых отделов сердца (группа 2) (табл. 5.2.1.). 

Дополнительную информацию можно получить с помощью 
компьютерной томографии (КТ) и МРТ [1, 2, 4, 19, 23, 81]. Ос-
новными рентгенологическими признаками прекапиллярной ЛГ 
при нормально сформированном сердце являются выбухание и 
удлинение по протяженности ствола ЛА, выявляемые по разме-
рам II дуга по левому контуру сердца в прямой и первой косой 
проекциях; расширение тени корней легких за счет увеличения 
диаметра сосудов с сохранением структуры тени; обогащение и 
усиление легочного рисунка, а при выраженной ЛГ– его обедне-
ние на периферии легочных полей (симптом «ампутации»); из-
менение основных коэффициентов и индексов, отражающих ЛГ 
(высота легочного сегмента > 4 мм у взрослых, диаметр нисхо-
дящей ветви правой легочной артерии > 15 мм у взрослых, ин-
декс Люпи > 30%, коэффициент Мура ≥ 30% и др.), расширение 
контуров ПП и ПЖ [52, 65, 89–93]. Коэффициент Мура — от-
ношение ширины ствола ЛА к половине внутреннего диаметра 

грудной клетки, индекс Люпи — отношение суммы поперечных 
расстояний от срединной линии до первого деления правой и 
левой легочных артерий к диаметру грудной клетки на уровне 
диафрагмы. Оба показателя в норме не превышают 30% [94]. 
Кардиоторакальный индекс является диагностическим и про-
гностическим показателем размеров сердца. Показатель сильно 
коррелирует с ФК у взрослых пациентов с ЛАГ-ВПС, позволяет 
выявить пациентов с повышенным риском летальности в сред-
не- и долгосрочной перспективе [95]. У пациентов с тяжелой ЛГ 
обнаруживается плевральный выпот. Неизмененная рентгено-
логическая картина не исключает наличие ЛГ [4, 5, 89]. 

При малых/ сопутствующих дефектах или резидуальной ЛГ 
признаков изменений легочного кровотока не выявляется или 
последний усилен незначительно, как при ИЛГ. У пациентов 
со сложными ВПС и стенозом ЛА в качестве компонента ВПС 
(двойное отхождение и транспозиция магистральных сосудов, 
функционально единственный желудочек, др.) легочный рису-
нок может быть нормальным, а ширина сердечной тени — не-
большой. При ВПС с обедненным легочным кровотоком (тетра-
да Фалло, др.) возможно усиление легочного рисунка при ОАП, 
аорто-легочных коллатералей и системно-легочных анастомо-
зов [89, 96]. 

При сложных ВПС с сегментарной ЛГ (атрезия и стенозы 
ветвей ЛА, большие аорто-легочные коллатеральные артерии и 
др.) легочный рисунок в различных отделах легких может быть 
нормальным, обедненным или усиленным, а лучшая его визуа-
лизация достигается при КТ. Асимметричное усиление легочно-
го рисунка может наблюдаться при наличии системно-легочных 
артериальных анастомозов. 

Рентгенография в большинстве случаев позволяет исклю-
чить посткапиллярную ЛГ и определить ее тяжесть. Венозный 
компонент определяет усиление легочного рисунка при изоли-
рованной посткапиллярной ЛГ: понижение прозрачности лег-
ких, линии Керли, силуэт «летучей мыши» или «бабочки» [4, 
97]. Формирование комбинированной посткапиллярной ЛГ со-
провождается присоединением вышеописанных признаков пре-
капиллярного компонента, дополнительную информацию дает 
расчет отношений диаметров сегментарных и субсегментарных 
вен к диаметру соответствующих артерий и бронхов. Начальные 
признаки венозного полнокровия легких позволяет выявить 
КТ-ангиография. 
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Для правильной интерпретации рентгенологических снимков 
необходимо учитывать возраст больного, анатомию и гемоди-
намику ВПС, патологию костного скелета, технические аспек-
ты — правильность укладки и позиционирования, выбор физи-
ко-технических условий и др. [17, 89]. При выполнении снимков 
в положении лежа затруднена визуализация элементов легочного 
рисунка и оценка камер сердца. При ВПС описаны характерные 
конфигурации сердечной тени: «яйцо, лежащее на боку» при 
транспозиции магистральных артерий, «деревянный башмачок» 
при тетраде Фалло, «снежная баба» при супракардиальной фор-
ме тотального аномального дренажа легочных вен [52, 89, 98]. 
При аномальном дренаже легочных вен может быть расширена 
тень верхней полой и появляться тень вертикальной вены. При 
синдроме «ятагана» («турецкой сабли») на рентгенограмме вдоль 
правой границы сердца визуализируется характерная саблевид-
ная тень правых легочных вен, впадающих в нижнюю полую вену 
[14, 98–100]. Подтвердить диагноз помогает КТ-ангиография.

5.2.3. Эхокардиография

Трансторакальная ЭхоКГ — наиболее доступный неинва-
зивный диагностический метод первой линии, который обе-
спечивает детальную информацию о причинах и тяжести ЛГ: 
позволяет оценить уровень ДЛА, исключить ВПС, поражения 
клапанного аппарата, патологию миокарда [1, 2, 9, 100–102]. У 
пациентов с ЛГ выявляются дилатация ПП и ПЖ, гипертрофия 
стенки ПЖ, парадоксальное движение межжелудочковой пе-
регородки со смещением в систолу в сторону ПЖ.

Проведение ЭхоКГ рекомендуется всем больным с подо-
зрением на наличие ЛГ, в группах скрининга ЛАГ. Критерии 
вероятности ЛГ по данным ЭхоКГ в зависимости от скорости 
трикуспидальной регургитации и наличия дополнительных 
признаков ЛГ представлены в таблицах 5.2.2., 5.2.3. [1, 4, 9]. 
Для верификации диагноза и выбора тактики лечения необхо-
димо проведение КПОС.

Таблица 5.2.2. Вероятность ЛГ по данным трансторакальной эхокардиографии [1, 4]
Table 5.2.2. Probability of PH according to transthoracic echocardiography [1, 4]

Скорость трикуспидальной регургитации, 
м/cек

Наличие дополнительных  
ЭхоКГ-признаков *

Вероятность ЛГ по данным 
ЭхоКГ

≤ 2,8 или не измеряется нет низкая

≤ 2,8 или не измеряется да средняя

2,9–3,4 нет средняя

2,9–3,4 да высокая

>3,4 не требуется высокая

Примечание (Note): *– не менее 2-х из разных категорий – А/В/С (at least 2 from different categories – A/B/C)

Таблица 5.2.3. Дополнительные ЭхоКГ-признаки легочной гипертензии у взрослых [1, 4]
Table 5.2.3. Additional echocardiographic signs of pulmonary hypertension in adults [1, 4]

А: правый желудочек В: легочная артерия С: нижняя полая вена и правое предсердие

Соотношение базальных диаметров  
ПЖ/ЛЖ > 1,0

Время ускорения (АТ) потока в выходном 
тракте ПЖ < 105 мс или среднесистоличе-
ская зазубрина (notching) 

Диаметр НПВ > 2,1 см с коллабированием 
при форсированном вдохе (< 50%)
(< 20% при спокойном вдохе)

Парадоксальное движение МЖП; индекс 
эксцентричности ЛЖ > 1,1 в систолу и/
или диастолу) Уплощение МЖП (индекс 
эксцентричности ЛЖ > 1,1 в систолу и/или 
диастолу)

Скорость ранней диастолической регурги-
тации на ЛК > 2,2 м/с

Площадь ПП в конце систолы > 18 cм2 

— Диаметр ЛА > 25 мм —

Примечание (Note): ЛА – легочная артерия (LA – pulmonary artery); ЛЖ – левый желудочек (LV – left ventricle); ЛК – легочный клапан (LV – pulmonary valve), 
МЖП – межжелудочковая перегородка (IVS – interventricular septum); ПЖ – правый желудочек (RV – right ventricle); ПП – правое предсердие (RA – right atrium); 

НПВ – нижняя полая вена (IVC – inferior vena cava)

Таблица 5.2.4. ЭхоКГ-критерии диастолической дисфункции системного морфологически ЛЖ у взрослых с бивентрикулярной 
гемодинамикой [19]
Table 5.2.4. Echo criteria for diastolic dysfunction of the systemic morphological LV in adults with biventricular hemodynamics [19]

Показатели Норма I степень II степень III степень

Релаксация ЛЖ норма нарушена нарушена нарушена

Давление в левом предсердии норма норма повышено повышено

Е/А на митральном клапане ≥ 0,8 ≤ 0,8 0,8-2,0 > 2,0 

Среднее E/Е’ < 10 < 10 10-14 > 14 

Пиковая скорость трикуспидальной регургитации, м/с < 2,8 < 2,8 > 2,8 > 2,8 

Индексированный объем левого предсердия, мл/м2 норма норма или 
повышено

повышено повышено 
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Согласно современным представлениям основными 
ЭхоКГ-параметрами оценки при различных формах ЛАГ явля-
ются расчетное систолическое, диастолическое и среднее ДЛА, 
соотношение размеров правого и левого желудочков сердца, 
индекс эксцентричности ЛЖ, систолическая экскурсия фиброз-
ного кольца трикуспидального клапана (TAPSE), скорость систо-
лического смещения кольца трикуспидального клапана (Sʹ) и 
SПП [7–9, 13, 16, 100]. M-режим, двухмерная и трехмерная (3D) 
ЭхоКГ используются для визуализации, в то время как тканевая 
доплерография и серошкальная оценка деформации миокарда, 
в частности продольной деформации и ее скорости, становятся 
неотъемлемой составляющей функциональной оценки [103].

Размеры, форму, объемы и ФВ желудочков можно оценить 
при трансторакальной ЭхоКГ, при этом для оценки объемов ПЖ 
и ФВ необходимы 3D-ЭхоКГ и специальное программное обе-
спечение. Признаки объемной перегрузки желудочков в виде 
увеличения КДО и ударного объема обнаруживаются в случае 
шунтирования крови или при наличии клапанных регургитаций. 
M-режим позволяет оценить систолическую экскурсию кольца 
трикуспидального и митрального клапанов, особенно при дина-
мическом наблюдении. 3D-ЭхоКГ позволяет оценить размер и 
форму септального дефекта, его взаимосвязь с другими струк-
турами сердца [100, 104].

Систолическое ДЛА при отсутствии обструкции на путях от-
тока из правого желудочка оценивается по систолическому дав-
лению в ПЖ, рассчитанному по скорости трикуспидальной ре-
гургитации (градиенту систолического давления между ПЖ и ПП 
согласно уравнению Бернулли) с учетом расчетной величины дав-
ления в ПП [1, 9, 105, 106]. У взрослых с пиковой скоростью три-
куспидальной регургитации ≤ 2,8 м/сек, вероятность ЛГ низкая;  
при 2,9–3,4 м/сек — умеренная, а при величине > 3,4 м/сек — вы-
сокая (табл. 5.2.2.). Нормальное систолическое ДЛА по данным 
ЭхоКГ у взрослых составляет < 40 мм рт. ст. [4]. 

Скорость и степень трикуспидальной регургитации — два 
невзаимосвязанных параметра: при небольшой регургитации 
может наблюдаться высокая ЛГ; иногда у пациентов с доказан-
ной ЛГ трикуспидальная регургитация отсутствует [20, 100, 107]. 
Получение адекватного спектра потока трикуспидальной регур-
гитации может быть затруднено из-за смещения трикуспидаль-
ного клапана в систолу; если струя регургитации эксцентрична, 
когда условие отклонения доплеровского луча от направления 
потока регургитации менее 20° может не соблюдаться. В этих 
случаях возможна недооценка систолического ДЛА [4, 6, 17]. 

Среднее ДЛА может быть рассчитано по потоку трикуспи-
дальной регургитации [4]. Среднее и диастолическое ДЛА 
обычно оценивают по регургитации на легочном клапане [1, 17, 
100]. При расчете срДЛА учитывается пиковая скорость регур-
гитации, при расчете диастолического ДЛА — скорость потока 
в конце диастолы. Ввиду низких скоростей регургитации обя-
зательно учитывать давление в ПП. При тяжелой регургитации 
3–4 степени точность методик снижается; у ряда больных с ЛГ 
может отсутствовать легочная регургитация [17]. 

При повышении давления в ПЖ наблюдается парадоксаль-
ное движение межжелудочковой перегородки с отклонением 
в систолу в сторону ЛЖ, а последний приобретает D-образную 
форму при исследовании по короткой оси сердца [100, 108–
110]. Вследствие межжелудочкового взаимодействия степень 
компрессии ЛЖ косвенно характеризует степень повышения 
давления в ПЖ. Так, если индекс эксцентричности ЛЖ в кон-
це систолы < 1,1, то систолическое давление в ПЖ нормальное 
или слегка повышено; при 1,1–1,29 — повышено умеренно; 
при ≥  1,3 — значительно повышено [100, 108]. Снизить инфор-
мативность методики может нарушение внутрижелудочковой 
проводимости (блокада ножек пучка Гиса). 

Важнейшим этапом ЭхоКГ-исследования больного с ЛГ явля-
ется оценка сократительной способности ПЖ. Показатель TAPSE 
отражает укорочение продольных волокон свободной стенки ПЖ 
во время систолы, оценивается как максимальное смещение в 
систолу фиброзного кольца трикуспидального клапана в апи-
кальной позиции четырехкамерной проекции в М-режиме. TAPSE 
легко определяется и воспроизводится, однако зависит от угла 
сканирования и волюмической нагрузки, может быть псевдонор-
мальной при ВПС с лево-правым сбросом или при выраженной 
трикуспидальной регургитации [108]. У взрослых TAPSE < 17 мм 
свидетельствует о систолической дисфункции ПЖ [108].

Пиковая скорость систолического смещения кольца три-
куспидального клапана (Sʹ) отражает сократительную способ-
ность ПЖ и оценивается при помощи тканевой доплерографии. 
Sʹ трикуспидального клапана коррелирует с фракцией измене-
ния площади (FAC) ПЖ и TAPSE и отрицательно — со срДЛА и 
степенью регургитации на легочном клапане [100]. Sʹ зависит от 
объемной нагрузки и частоты сердечных сокращений. Нижний 
предел нормального значения Sʹ для взрослых — 9 см/с (для 
пациентов старше 60 лет — 8 см/с) [107, 111]. Sʹ < 9 см/с соот-
ветствует фракции выброса ПЖ < 40% [17, 112].

ЭхоКГ-картина при резидуальной ЛАГ после радикальной 
коррекции простых ВПС и ЛАГ при малых/ сопутствующих де-
фектах идентична таковой при ИЛГ. Сохраняющаяся или про-
грессирующая дилатация ПП у пациентов с ЛАГ после радикаль-
ной коррекции простых ВПС и ЛАГ при малых/ сопутствующих 
дефектах является интегральным показателем дисфункции ПЖ 
и трикуспидального клапана [2, 9, 100]. У взрослых при ЛАГ 
низкого риска SПП < 18 см2, умеренного риска — 18–26 см2, 
высокого риска > 26 см2 [1, 2, 4, 17, 100]. Информативность диа-
метра ЛА, как критерия степени тяжести ЛАГ после радикальной 
коррекции простых ВПС, низкая [2, 113, 114].

У пациентов с простыми дефектами с лево-правым сбросом 
и синдромом Эйзенменгера помимо вышеописанных показате-
лей необходимо оценить морфологию и размер дефекта, на-
правление сброса крови и градиент систолического давления на 
дефекте [100, 114, 115].

Тип посттрикуспидальных дефектов определяется отношени-
ем размера дефекта к диаметру аорты — аортального клапана 
при ДМЖП и соответствующих отделов аорты при дефекте аор-
то-легочной перегородки и ОАП. В случае сопоставимых разме-
ров дефекта и аорты первый определяется как нерестриктивный, 
без ограничения патологического сброса крови из артериальных 
камер сердца, или рестриктивный — при меньших размерах, хотя 
бы 1/3 диаметра по сравнению с аортой. При рестриктивных по-
сттрикуспидальных дефектах величина артериовенозного сброса 
зависит от величины дефекта и соотношения ЛСС и перифериче-
ского сосудистого сопротивления [100, 114, 116]. В этом случае 
градиент систолического давления на дефекте обратно коррели-
рует с величиной систолического давления в правом желудочке 
и ЛА. При нерестриктивных посттрикуспидальных дефектах ЛГ 
всегда выражена с рождения и вызвана прямой передачей дав-
ления из системного желудочка, а величина артериовенозного 
сброса зависит от соотношения ЛСС и периферического сосу-
дистого сопротивления [2, 100, 116]. У пациентов с синдромом 
Эйзенменгера может визуализироваться право-левый или пе-
рекрестный сброс. Наличие однонаправленного сброса крови в 
систолу через ДМЖП или ОАП позволяет определить пиковый 
систолический градиент давления между желудочками или маги-
стральными сосудами, что может быть использовано для расчета 
CДЛА. Для расчета последнего в случае артериовенозного шунта 
(слева направо) из системного систолического давления (опре-
деляется неинвазивно) вычитают соответствующий градиент 
давления, а при наличии веноартериального (справа налево)  — 
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прибавляют. Отсутствие сброса через дефект или его двунаправ-
ленный (перекрестный) характер свидетельствует о примерном 
равенстве системного артериального давления и CДЛА (при от-
сутствии обструкции на путях оттока из ПЖ в случае ДМЖП). При 
претрикуспидальных дефектах понятие рестриктивности четко не 
определено.

У больных с наличием ЛГ визуализация низкоскоростного дву-
направленного сброса на дефектах, и особенно на ОАП и дефекте 
аорто-легочной перегородки, при ЭхоКГ может быть затруднена 
[101, 103, 107, 112]. Пре- или посттрикуспидальная локализация 
дефекта в известной мере влияет на адаптацию ПЖ к ЛГ [114]. У 
пациентов с претрикуспидальными дефектами высокая ЛГ фор-
мируется достаточно поздно, после длительной объемной пере-
грузки и периода относительной компенсации. При этом развитие 
высокой ЛГ часто сопровождается значительной дилатацией пра-
вых отделов сердца и дисфункцией ПЖ, подобно ИЛГ.

ЛГ у всех больных с нерестриктивными посттрикуспидаль-
ными дефектами развивается с рождения и обычно сопрово-
ждается относительно хорошей адаптацией ПЖ с выраженной 
гипертрофией, незначительной дилатацией и сохранной систо-
лической функцией [115]. 

Информативность индекса эксцентричности ЛЖ в качестве 
критерия тяжести ЛГ у пациентов с большим ДМЖП невелика 
[109, 114]. TAPSE зависит от объемной перегрузки и при ле-
во-правом сбросе может быть псевдонормальной [113, 114]. 
При этом различия в ремоделировании и адаптации ПЖ к вы-
сокой ЛГ у больных с пре- и посттрикуспидальными дефекта-
ми могут успешно выявляться с помощью методики speckle-
tracking. Для идентификации и прогнозирования систолической 
дисфункции ПЖ, глобальная продольная деформация менее 
чем 20% имеет большую чувствительность по сравнению с ру-
тинно применяемыми методиками [117].

У пациентов со сложными ВПС с би- и унивентрикулярной 
гемодинамикой важно исключить наличие стеноза ЛА – клапан-
ного, подклапанного или надклапанного, врожденного или соз-
данного хирургическим суживанием ЛА в качестве компонента 
порока [100, 114, 118].

У больных с бивентрикулярной гемодинамикой и стенозом 
ЛА по скорости регургитации на венозном атриовентрикуляр-
ном клапане можно рассчитать систолическое давление в ве-
нозном желудочке, для примерной оценки систолического дав-
ления в системе МКК градиент систолического давления на пути 
оттока в ЛА следует вычесть из расчетного давления в венозном 
желудочке [100, 113, 114]. 

Изолированный стеноз легочного клапана не препятствует 
оценке диастолического ДЛА по скорости регургитации на легоч-
ном клапане, однако при наличии подклапанного, надклапанного, 
например, после суживания ЛА, или многоуровневого стеноза 
ЛА, измерение диастолического ДЛА неинформативно [100].

При полном отсутствии антеградного кровотока через легоч-
ный клапан, как в случае атрезии ЛА, после операции Фонтена 
или двунаправленного кавопульмонального анастомоза с пере-
вязкой ЛА, скорость регургитации на венозном атриовентрику-
лярном клапане не отражает ДЛА [114, 118]. 

Большие по диаметру системно-легочные анастомозы — 
центральный, Ватерстоуна-Кули и др., наложенные пациентам 
с исходно обедненным легочным кровотоком (тетрада Фалло 
и др.), при длительном функционировании могут приводить к 
высокой ЛГ с отсутствием градиента на анастомозе [2, 21, 65].

При наличии в качестве компонента сложного ВПС атрио-
вентрикулярной и/ или вентрикулоартериальной дискордантно-
сти с отхождением ЛА от морфологически ЛЖ (транспозиция 
магистральных сосудов, корригированная транспозиция маги-
стральных сосудов и др.) для оценки расчетного ДЛА должна 

применяться скорость регургитации на венозном морфологи-
чески митральном клапане [100, 114]. Морфологически ЛЖ и 
митральный клапан, приспособленные к функционированию в 
условиях системного давления, лучше адаптируются к высокой 
ЛГ чем морфологически ПЖ и трикуспидальный клапан; дила-
тация и дисфункция венозного морфологически ЛЖ и веноз-
ного митрального клапана могут не наблюдаться длительное 
время [65, 107, 114]. Применение индекса эксцентричности ЛЖ 
и соотношения базальных диаметров желудочков сердца в дан-
ном случае неинформативно.

Оценка ЛГ при двойном отхождении магистральных артерий 
с нерестриктивным подаортальным ДМЖП аналогична таковой 
при изолированном ДМЖП; стеноз ЛА в качестве компонента 
порока может предохранить от развития ЛГ [2, 100]. Оценка ЛГ 
при двойном отхождении магистральных артерий с подлегоч-
ным ДМЖП осуществляется как при транспозиции магистраль-
ных артерий. У пациентов с общим артериальным стволом 
и ДМЖП, за исключением редких случаев стеноза легочной 
(ых) артерии в месте отхождения, ЛГ у всех больных имеется с 
рождения, а ЭхоКГ-картина подобна таковой при нерестриктив-
ных посттрикуспидальных дефектах [2, 100].

Посткапиллярная ЛГ развивается при врожденных аномали-
ях левых отделов сердца (стеноз легочных вен, трехпредсерд-
ное сердце, врожденные пороки митрального и аортального 
клапанов, патология дуги аорты) и дисфункции системного 
желудочка [9, 100, 114, 118]. Причиной систолической и/ или 
диастолической дисфункции системного желудочка может 
быть его относительная гипоплазия, фиброэластоз эндокар-
да, выраженная гипертрофия, длительное функционирование 
морфологически ПЖ в несвойственной ему системной цир-
куляции и вторичное нарушение функции при различных ВПС 
при врожденной патологии коронарных артерий и др. Частота 
дисфункции системного желудочка у больных с ВПС возрастает 
с возрастом и иногда может быть связана с перенесенными кар-
диохирургическими операциями [100].

Систолическая дисфункция системного желудочка — одна 
из причин посткапиллярной ЛГ. Фракция выброса и/или фрак-
ция укорочения системного желудочка при оценке методами 
Тейхольца и Симпсона имеют ограничения при неэллипсоидной 
геометрии системного желудочка, гиповолемии, тяжелой ми-
тральной регургитации и др. 

Выявление диастолической дисфункции системного желу-
дочка может представлять определенные трудности. ЭхоКГ-кри-
терии диастолической дисфункции морфологически ЛЖ у 
взрослых пациентов с бивентрикулярной гемодинамикой при-
ведены в таблице 5.2.4. [19].

Дифференциальная ЭхоКГ-диагностика прекапиллярной и 
посткапиллярной ЛГ базируется на анатомических и функцио-
нальных изменениях. В пользу посткапиллярной ЛГ свидетель-
ствуют увеличение размера левого предсердия, отклонение 
межпредсердной перегородки вправо, Е/А митрального клапа-
на < 1; снижение скорости движения миокарда ЛЖ на уровне 
фиброзного кольца в раннюю диастолу в режиме тканевой до-
плерографии (e’) и отношение раннедиастолических скоростей 
трансмитрального потока к движению миокарда на уровне ла-
теральной части фиброзного кольца митрального клапана > 10 
[100, 110]. E/e`lat > 13 свидетельствует о том, что ЛГ связана с 
дисфункцией ЛЖ [110].

У пациентов с некорригированным функционально един-
ственным желудочком сердца без стеноза ЛА скорость регур-
гитации на атриовентрикулярных клапанах отражает систо-
лическое давление в системном желудочке и ЛА, при стенозе 
ЛА  — только в системном желудочке [100, 114]. Подлегочный 
стеноз у больных с двуприточным левым желудочком и атрезией 
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трикуспидального клапана с дискордантным вентрикуло-арте-
риальным соотношением может быть обусловлен рестриктив-
ным ДМЖП [112].

После операции Фонтена при циркуляции, обеспечиваемой 
единственной желудочковой камерой в двух последовательно 
замкнутых кругах кровообращения, легочный кровоток осу-
ществляется за счет прямого поступления крови из систем-
ных вен: оценка ДЛА при ЭхоКГ не представляется возможной 
[114, 115, 118]. При наличии фенестрации между путями от-
тока крови в ЛА и артериальным предсердием возможно кос-
венно судить о ДЛА: при отсутствии причин посткапиллярной 
ЛГ скорость кровотока на фенестрации > 1,8 м/с указывает на 
посткапиллярную ЛГ [100].

При ВПС с унивентрикулярной гемодинамикой посткапил-
лярная ЛГ может быть обусловлена как анатомическими ком-
понентами порока (рестриктивное межпредсердное сообщение 
при атрезии или стенозе артериального атриовентрикулярного 
клапана), так и нарушением функции единственного желудочка 
сердца и атриовентрикулярных клапанов [114, 115]. Тщательная 
оценка систолической/ диастолической функции единственного 
желудочка и атриовентрикулярных клапанов необходима для 
исключения посткапиллярной ЛГ после операции Фонтена.

Возможности ЭхоКГ в диагностике сегментарной ЛГ огра-
ничены. Возможно заподозрить наличие системно-легочных 
коллатералей, предпринимаются попытки косвенно судить о 
тяжести легочно-сосудистой болезни в кровоснабжаемых кол-
латералями сегментах легких путем измерения скорости крово-
тока в устье коллатерали: скорость > 4 м/с может свидетель-
ствовать о стенозе коллатерали, как защитного механизма от 
ЛГ, или высокой гиперволемической ЛГ [100].

Передовые ультразвуковые методы, включая тканевую 
доплерографию, speckle-tracking и 3D-ЭхоКГ, являются важ-
ным диагностическим инструментом в клинической практике. 
Несмотря на сложную анатомию правого сердца, эти мето-
ды предлагают потенциал для независимой геометрической 
количественной оценки как глобальной, так и локальной 
функции ПЖ [2, 19, 115]. Проведение чреспищеводной и/или 

контрастной ЭхоКГ в сочетании с другими методами визуали-
зации (МРТ, МСКТ с контрастированием) значительно улуч-
шает диагностические возможности. При чреспищеводном 
доступе высокочастотный датчик расположен близко к серд-
цу, в связи с чем визуализируются мелкие детали: возможно 
выявить аномальный дренаж легочных вен или ОАП [118]. 
3D-чреспищеводная ЭхоКГ в основном используется во вре-
мя хирургических и эндоваскулярных вмешательств при ВПС, 
рекомендуется при решении вопроса о закрытии септальных 
дефектов, измерении дефектов и для оценки функции клапа-
нов сердца [119].

5.2.4. Магнитно-резонансная томография 

Магнитно-резонансная томография при ЛГ показана для 
оценки структурных и функциональных изменений сердца и 
легочных сосудов. Метод позволяет точно выявлять и коли-
чественно оценивать выраженность внутрисердечного шунти-
рования крови, перегрузки правых отделов сердца; получить 
трехмерные анатомические реконструкции, уступая МСКТ в про-
странственном разрешении; проводить объемные измерения, 
оценку сосудов и фиброзных изменений миокарда [120–122]. 
МРТ является «золотым» стандартом в определении объемов 
полостей сердца, сократимости ПЖ и структуры миокарда, до-
полняет ЭхоКГ, когда не представляется возможным получить 
детальную информацию или получены пограничные или нео-
пределенные данные (табл. 5.2.5.). Отсутствие излучения дела-
ет МРТ полезным инструментом при необходимости повторных 
исследований. МРТ позволяет рассчитать соотношение систем-
ного и легочного кровотока в дополнение к КПОС. 

С помощью МРТ можно оценить морфологию и функцию 
желудочков сердца — массу, напряжение и скорость деформа-
ции миокарда, миокардиальный фиброз, индексы систоличе-
ского, диастолического и ударного объемов, фракцию выброса, 
кривизну межжелудочковой перегородки, внутрижелудочко-
вую и межжелудочковую дисинхронию; легочный и системный 
кровоток, объем шунта при ВПС, характеристики сосудистой 
стенки — эластичность и растяжимость, сопряжение ПЖ и ЛА 
[120–122].

Таблица 5.2.5. Рекомендации по методам визуализации и инвазивной диагностике
Table 5.2.5. Recommendations for imaging techniques and invasive diagnostics

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Рекомендуется проведение магнитно-резонансной томографии сердца и магистральных сосудов 
для оценки структурно-функциональных изменений, соотношения Qp/Qs всем пациентам ЛГ с 
подозрением на ВПС [1, 2, 4, 9, 11, 19].

I С

Рекомендуется проведение КТ-ангиографии грудной полости с внутривенным болюсным 
контрастированием пациентам с ВПС при подозрениина ЛГ [1, 2, 4, 9, 11]. 

II а С

При низком/ промежуточном риске коронарного атеросклероза с диагностической целью МСКТ-
коронарография рекомендуется в качестве альтернативы коронарной ангиографии [1, 2, 4].

II a С

Проведение катетеризации правых отделов сердца рекомендуется пациентам с ВПС для 
подтверждения диагноза ЛГ, определения степени тяжести заболевания, решения вопроса 
операбельности, оценки эффективности лечения [1, 2, 4, 11, 19]. 

I C

Катетеризация правых и левых отделов сердца рекомендуется при ВПС с посткапиллярной ЛГ и 
сложных ВПС с ЛГ [1, 4, 19].

I C

Рекомендуется проведение коронарной ангиографии больным с ЛГ при ВПС в плане 
предоперационной подготовки при наличии стенокардии или факторов риска ИБС, при 
подозрении на компрессию ствола левой коронарной артерии [1, 2, 4, 9, 19]. 

I B

Проведение теста на вазореактивность для установления операбельности взрослых пациентов с 
ЛАГ при ВПС не рекомендуется [4, 19]. 

III С
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Таблица 5.2.6. Преимущества ЭхоКГ и МРТ сердца у пациентов с ЛГ при ВПС
Table 5.2.6. Benefits of echocardiography and cardiac MRI in PH patients with congenital heart disease

Преимущества ЭхоКГ Преимущества МРТ сердца 

Оценке градиентов и уровня ДЛА Дополнительный метод в случае неоднозначных или пограничных 
данных ЭхоКГ, например, при оценке объемов и фракции выброса 
ЛЖ, что может иметь решающее значение в тактике лечения взрослых 
пациентов, в оценке объема перегрузки и клапанных регургитаций

Выявление небольших, высокомобильных структур, таких 
как вегетации

Количественная оценка объемов и фракции выброса ПЖ [тетрада 
Фалло, единственный желудочек]; обструкции выносящего тракта ПЖ; 
легочной регургитации.

Oценка легочных артерий (стенозы, аневризмы) и аорты (аневризмы, 
расслоение, коарктация); системных и легочных вен (аномальный 
дренаж, обструкции и т. д.).

Оценка массы миокарда (ЛЖ и ПЖ); выявление и количественная 
оценка фиброза миокарда/ рубца (исследование с гадолинием в 
отсроченную фазу); характеристика ткани (фиброз, жир, железо и 
т.д.).

Таблица 5.2.7. Показания к проведению МРТ у пациентов с ВПС и ЛГ [2]
Table 5.2.7. Indications for MRI in patients with CHD and PH [2]

Количественная оценка объемов ПЖ, фракции выброса (в т.ч. при единственном желудочке)

Оценка обструкции выходного тракта ПЖ, сопряжения ПЖ-ЛА, количественная оценка легочной регургитации

Оценка ЛА (стенозы, аневризмы) и аорты [аневризмы, расслоения, коарктации] (КТ может быть более информативной)

Оценка системных и легочных вен (аномальное коммуникации, обструкции, анатомия коронарных сосудов и т. д.)

Коллатерали и артериовенозные мальформации (КТ может быть более информативной)

Коронарные аномалии и ИБС (КТ может быть более информативной)

Обнаружение и количественная оценка ишемии миокарда с помощью стресс-МРТ 

Оценка внутри- и экстракардиальных масс

Количественная оценка массы миокарда (ЛЖ и ПЖ)

Дифференциальный диагноз некроза/фиброза миокарда (ишемический или неишемический генез)

Количественная оценка системного и легочного кровотока для расчета Qp: Qs

Количественная оценка перфузии правого/ левого легкого

Измерение легочного кровотока у пациентов с несколькими источниками кровоснабжения (крупные аорто-легочные коллатерали)

При сопоставлении возможностей ЭхоКГ и МРТ следует от-
метить, что оба метода могут во многом дать сходную инфор-
мацию, вместе с тем можно отметить преимущества каждого из 
них при обследовании больных с ЛГ при ВПС (табл. 5.2.6.). 

При оценке коллатералей и артериовенозных мальформа-
ций МРТ превосходит возможности КТ; но уступает последней в 
диагностике ишемической болезни сердца (ИБС) и оценке вну-
три- и экстракардиальных масс [2]. 

Показания к МРТ сердца у больных ЛГ при ВПС приведены в 
таблице 5.2.7. У взрослых пациентов с ЛАГ большой объем ПЖ, 
сниженная фракция выброса ПЖ и уменьшенный объем ЛЖ при 
МРТ сердца доказано являются независимыми предикторами 
летальности и неэффективности лечения [1, 4, 123, 124]. МРТ 
сердца с контрастным усилением может быть особенно полезна 
для оценки анатомии ЛА при сложных ВПС, после их коррек-
ции, а также для выявления тромбоза ЛА, что часто встречается 
при синдроме Эйзенменгера [76]. Для получения качественных 
изображений требуется наличие регулярного сердечного рит-
ма, однако диагностическое исследование информативно и при 
нерегулярном сердечном ритме [частая эктопия или фибрилля-
ция предсердий] и артефактах от металла. Взрослые с ВПС с 

обычными кардиостимуляторами и дефибрилляторами могут 
обследоваться с помощью МРТ в соответствии с установленны-
ми инструкциями [125]. 

Уникальна возможность МРТ в выявлении очагового и диф-
фузного фиброза миокарда при контрастном исследовании с 
гадолинием [2, 126, 127]. Диффузный фиброз может предше-
ствовать функциональному ремоделированию желудочков. Ви-
зуализация карт T1 все чаще применяется при ВПС для оценки 
прогноза, исследования в этой области продолжаются.

Для снижения риска нефрогенного и системного фибро-
за при введении гадолиния следует избегать применения 
контраста у пациентов с низкой клубочковой фильтрацией  
(СКФ < 30 мл/мин/1,73 м2). Рекомендуется контролировать 
уровни креатинина до МРТ. Хотя клинических последствий не 
отмечено, имеется вероятность отложения гадолиния в голов-
ном мозге вследствие кумуляции у пациентов с ВПС, которым 
МРТ выполняется с ранних лет, независимо от функции почек. 
Предпочтительно, чтобы исследование с гадолинием проводи-
лось в специализированных центрах с использованием макро-
циклического контраста, который требует минимальной дозы с 
высоким качеством изображений [128].
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3D-МРТ может быть интегрирована в подготовку электро-
физиологической процедуры для виртуальной отработки ин-
тервенционного вмешательства, запланированного у конкрет-
ного пациента. 4D-МРТ позволяет визуализировать вихревые 
потоки, ретроградные потоки, кинетическую энергию крово-
тока камер сердца и напряжение сдвига в стенке ЛА [129]. 
Для выявления патологии ЛЖ как причины посткапиллярной 
ЛГ применяют МРТ-картирование с оценкой радиальной, про-
дольной и тангенциальной скоростей деформации миокарда 
[130]. Количественно определить деформацию и напряжение 
миокарда позволяет метод «отслеживания знаков» (feature 
tracking). Показатели деформации ПЖ, полученные при МРТ 
FT, коррелируют с тяжестью ЛГ и служат предикторами клини-
ческого ухудшения. Независимым предиктором прогноза при 
ЛГ служит циркулярный индекс strain rate сопряжения ПЖ и 
ЛА [120, 132, 133].

Таким образом, МРТ сердца и магистральных сосудов — это 
точный и воспроизводимый метод в оценке размера, морфо-
логии и функции ПЖ, позволяет измерить кровоток неинвазив-
ным способом, включая ударный объем, СВ, растяжимость ЛА 
и массу ПЖ. У пациентов с подозрением на ВПС МРТ сердца 
может быть полезным методом при неоднозначных результатах 
ЭхоКГ-исследования и МСКТ.

Главными преимуществами метода являются: трехмерный 
способ получения изображений без артефактов от костей и 
легочных полей, отсутствие лучевой нагрузки, неинвазивность, 
естественный контраст от движущейся крови [1, 2, 9, 120]. МРТ 
с контрастированием позволяет получить уникальную инфор-
мацию о структуре миокарда, с высокой точностью выявить 
участки некроза и фиброза миокарда [122–124].

К недостаткам МРТ относится высокая стоимость, частое 
появление артефактов, менее высокое пространственное раз-
решение, чем у КТ, а также длительность исследования. МРТ 
может быть применена для оценки функции ПЖ при противо-
речивых данных ЭхоКГ и недостаточной визуализации ПЖ [2, 
16, 17, 120].

5.2.5. Компьютерная томография с внутривенным 
болюсным контрастированием 

При выполнении КТ сердца и магистральных сосудов основ-
ными диагностическими задачами являются оценка состояния 
камер сердца, установление внутрисердечных шунтов и дефек-
тов, исключение анамольного дренажа легочных вен, открыто-
го артериального протока и других аномалий сердца и сосудов 
[1, 2, 91, 134, 135]. КТ имеет более высокое пространственное 
разрешение по сравнению с МРТ, но более низкое временное 
разрешение, что ограничивает применение метода в диагности-
ке ВПС [136]. КТ сердца с контрастированием является допол-
нительным методом диагностики при ВПС, когда данные ЭхоКГ 
неинформативны или требуют уточнения, а также у пациентов 
с противопоказаниями к проведению МРТ (табл. 5.2.5.) [121, 
122]. В протокол КТ-ангиографии при ВПС входит морфометрия 
камер сердца, нормальных и аномальных сосудов, дефектов пе-
регородок и др. При диаметре посттрикуспидальном дефекте 
не менее 1/3 по отношению к диаметру аорты (к аортальному 
клапану при ДМЖП и соответствующим отделам аорты при де-
фекте аорто-легочной перегородки и ОАП) последний считается 
рестриктивным [70, 118]. После операций «обхода» правых от-
делов сердца обязательна морфометрия путей оттока из полых 
вен в ЛА (диаметр, пространственная форма и взаимное распо-
ложение системных вен, кондуитов и ЛА) [125, 135–137]. Для 
определения сброса через дефект, особенно при сложных по-
роках или равном давлении в камерах сердца, КТ-ангиография 
имеет ограничения [2]. 

КТ-маркеры ЛГ включают дилатацию ЛА (диаметр ствола  
ЛА > 29 мм) и отношение сегментарной артерии к бронху, кото-
рое в 1,25 раза больше калибра соседнего бронха (табл. 5.2.7.) 
[2, 4, 9]. КТ-ангиография позволяет выявить ЛГ по cкорости 
распространения болюса контрастного вещества и разнице вре-
мени между пиками контрастирования ЛА. При динамической 
КТ у пациентов с ЛГ скорость распространения болюса в ЛА сни-
жается [136]. Высокое пространственное разрешение позволяет 
детализировать патологические изменения паренхимы легких 
при хронических бронхолегочных заболеваниях, осложнивших-
ся развитием ЛГ. Оценка состояния легочных сосудов при про-
ведении КТ-пульмонографии играет важную роль в диагностики 
ХТЭЛГ [1, 2, 7]. 

КТ органов грудной клетки с внутривенным контрастным 
усилением является основным методом оценки коронарной 
анатомии, коронарного атеросклероза и компрессии ствола ле-
вой коронарной артерии аневризматически измененной ЛА.

КТ показана в экстренных ситуациях для исключения диссек-
ции, тромбоэмболии ЛА и параклапанного абсцесса при эндокар-
дите, когда очевидны преимущества метода перед ЭхоКГ и МРТ. У 
пациентов с протезами клапанов (in situ > 3 месяцев) фтор-18-по-
зитронно-эмиссионная томография с фтордезоксиглюкозой/ КТ 
важна для ранней диагностики воспаления в месте имплантации 
клапана и выявления инфекционного процесса вне него [138].

Преимуществами КТ является высокое пространственное 
разрешение и быстрое получение данных, что наиболее актуаль-
но для визуализации магистральных сосудов, коронарных арте-
рий и коллатералей, оценки паренхимы легких. Размер и функ-
ция желудочков могут оцениваться с более низким временным 
разрешением в сравнении с МРТ, однако в связи повышенной 
дозой облучения метод мало используется по этому показанию. 
Модернизация приборов позволила существенно уменьшить 
дозу радиационного облучения < 5 мЗв для комбинированной 
КТ-ангиографии коронарных, легочных артерий, аорты. Лими-
тирующим фактором для КТ остается лучевая нагрузка [2, 122].

Относительно новыми КТ технологиями являются трехмер-
ная визуализация с построением гистограмм и оценка легочной 
перфузии [139, 140]. 

5.2.6. Инвазивная диагностика 

Катетеризация правых отделов сердца необходима для 
подтверждения диагноза ЛГ, определения степени тяжести 
заболеванияи и выбора тактики хирургического и медикамен-
тозного лечения (табл. 5.2.5.) [141–143]. КПОС остается «золо-
тым» стандартом диагностики ЛАГ по следующим критериям:  
срДЛА ≥ 25 мм рт. ст., ДЗЛА ≤ 15 мм рт. ст., ЛСС > 3 ЕД Вуда. При 
сложности оценки ДЗЛА возможно проведение катетеризации 
левых отделов сердца для оценки конечного диастолического 
давления (КДД) ЛЖ и исключения посткапиллярного компо-
нента [4, 19, 20, 67, 144]. Катетеризация правых и левых отде-
лов сердца может потребоваться при ВПС с посткапиллярной 
ЛГ, при сложных ВПС и ЛГ. Ангиография позволяет получить 
информацию об анатомии ВПС, диагностировать коронарную 
патологию, в том числе компрессию ствола левой коронарной 
артерии дилатированным легочным стволом с помощью селек-
тивной коронарной ангиографии. 

Катетеризация сердца — технически сложная процедура, 
которая должна проводиться опытным персоналом в осна-
щенной лаборатории на базе экспертных центров [2, 144, 145]. 
Командный принцип подразумевает участие помимо специа-
листа, выполняющего катетеризацию, анестезиолога, кардио-
лога и среднего медицинского персонала [1, 9]. Предваритель-
но следует проанализировать данные анамнеза, результаты 
неинвазивных исследований и ранее выполнявшихся КПОС. 
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ЛАГ-специфическую терапию до и после катетеризации следует 
продолжить [4, 19, 67, 141]. Необходима тщательная калибров-
ка датчиков инвазивного давления по среднегрудинной линии 
(половина расстояния между передней поверхностью грудной 
клетки и операционным столом — уровень ЛП [1, 141–144]. Инт-
родьюсеры, диагностические проводники и катетеры подбирают 
в соответствии с антропометрическими показателями пациента и 
диагностическими задачами. Предпочтительно выполнять КПОС 
в условиях умеренной седации и спонтанного дыхания при обяза-
тельном мониторинге ЭКГ, артериального давления и сатурации 
крови кислородом (SatO2) [9]. Катетеризацию целесообразно от-
ложить у больных в критическом состоянии.

В качестве венозного доступа используются яремный, подклю-
чичный, кубитальный, феморальный, что зависит от опыта центра. 
Тип венозного доступа непосредственно влияет на риск развития 
периферического осложнения Преимуществами яремного доступа 
являются удобство проведения катетера Swan-Ganz и длительного 
мониторинга давления, возможность катетеризации при физиче-
ской нагрузке, меньший риск пневмоторакса по сравнению с досту-
пом через подключичную вену и отсутствие потребности в постель-
ном режиме после процедуры [1, 141, 145]. Противопоказаниями 
к тому или иному доступу служат венозный тромбоз и анатомиче-
ские особенности. Среди имеющихся вариантов венозного доступа 
наиболее безопасным представляется кубитальный [1]. 

Протокол КПОС при ВПС с бивентрикулярной гемодинами-
кой включает измерение давления и забор проб крови для ок-
симетрии из верхней и нижней полых венах (ВПВ и НПВ), ПП, 
правом (венозном) желудочке и ЛА [1, 4, 9, 68, 141]. КПОС в 
условиях ренгеноперационной под флюороскопическим кон-
тролем позволяет добиться наиболее точных результатов. КПОС 
флотирующим баллонным катетером Swan-Ganz доступом из 
яремной или подключичной вен при простых ВПС возможна 
и без флюороскопии [19]. При наличии ДМПП или открытого 
овального окна (имеется у 20–30% взрослых) венозным досту-
пом можно катетеризировать ЛП и ЛЖ. Катетеризировать левые 
отделы венозным доступом позволяют также ДМЖП и сообще-
ния на уровне аорты и ЛА. При отсутствии сообщений между 
венозными и артериальными камерами, а также при «неудоб-
ных» для ангиографиста сообщениях — небольших мышечных, 
выводных и субартерильных ДМЖП, небольших и извитых ОАП, 
обязательно измеряют ДЗЛА или же катетеризируют левые ка-
меры сердца артериальным доступом [9]. 

Оценка ЛСС при шунтирующих поражениях требует точного 
расчета легочного кровотока по методу Фика. Данный метод с 
измерением потребления O2 позволяет наиболее точное количе-
ственное определение СВ, так как метод термодилюции у пациен-
тов с внутрисердечными шунтами может давать недостоверные 
результаты в связи с ранней рециркуляцией введенного раствора. 
Расчеты методом Фика требуют прямого измерения потребления 
O2, которое является малодоступным в широкой практике. При 
применении непрямого метода Фика используется предполага-
емое значение потребление O2, что делает этот метод более до-
ступным, однако достоверность в этом случае снижается [1, 19]. 

У многих взрослых пациентов наличие большого пострикуспи-
дального дефекта с двунаправленным сбросом крови и цианозом 
свидетельствует о синдроме Эйзенменгера, когда от проведения 
КПОС возможно воздержаться [53]. Определение соотношения 
легочного к системному кровотоку (Qp/Qs), а также ЛСС важно 
при ЛАГ-ВПС для определения операбельности порока. 

При наличии ДМПП или открытого овального окна, кото-
рый имеется у 20–30% взрослых, венозным доступом можно 
катетеризировать ЛП и ЛЖ [141]. Катетеризировать левые от-
делы венозным доступом возможно при ДМЖП и сообщениях 
на уровне аорты и ЛА. При большом и коротком ОАП из ство-

ла ЛА правым коронарным катетером и проводником удается 
катетеризировать нисходящий отдел аорты. При отсутствии 
сообщений между венозными и артериальными камерами, при 
«неудобных» для ангиографиста сообщениях — небольших 
мышечных, выводных и субартериальных ДМЖП, небольших и 
извитых ОАП, обязательно измеряют ДЗЛА или катетеризируют 
левые камеры сердца артериальным доступом [24, 26, 144]. Ар-
териальный доступ требует обязательной гепаринизации. 

Техника катетеризация правых и левых отделов сердца при 
сложных ВПС в целом схожа с вышеописанной [2, 19, 141]. До-
ступ определяется анатомией основного и сопутствующих (от-
сутствие печеночного сегмента нижней полой вены и др.) ВПС. 
Наличие больших коновентрикулярных ДМЖП позволяет про-
вести катетер из венозного в артериальный желудочек и аорту. 

При невозможности катетеризации левых отделов сердца 
через внутрисердечные сообщения ее выполняют через общую 
бедренную или лучевую артерии. При артериальном доступе 
требуется обязательнся гепаринизация.

Катетеризацию у пациентов с унивентрикулярной гемоди-
намикой выполняют венозным и артериальным доступами. В 
экстракардиальный кондуит и ЛА проходят непосредственно из 
ВПВ или НПВ [146, 147].

Катетеризация сердца при ВПС обязательно включает измере-
ние градиентов давлений между камерами сердца, в том числе на 
дефектах, и магистральными сосудами [19, 24, 141–144]. Все из-
мерения выполняют в конце нормального выдоха. Альтернативно 
можно использовать усредненные несколькими дыхательными 
циклами показатели [24, 166]. В зависимости от предполагаемо-
го уровня сброса образцы крови для оксиметрии следует брать 
из верхней и нижней полых вен, ПП, ПЖ и ЛА [24, 141]. После-
довательная оксиметрия необходима при SatО2 в ЛА более 75% 
и при других данных за артериовенозный сброс. При взятии проб 
необходимо исключить ингаляцию кислорода (O2) при расчете 
СВ по Фику. При наличии сообщений между правыми и левыми 
камерами забор проб из ЛП, ЛЖ и аорты выполняют венозным 
доступом, при отсутствии — артериальный доступ. 

Селективная ангиография позволяет выявить анатомические 
особенности ВПС. Сегментарная ЛГ развивается при отхожде-
нии ветвей ЛА от восходящей аорты и кровоснабжении участ-
ков легкого системно-легочными коллатеральными артериями. 
Врожденные периферические стенозы ЛА могут сопровождаться 
значительным повышением давления в проксимальных отделах 
ЛА. При катетеризации и ангиокардиографии после операций 
«обхода» правых отделов сердца помимо ЛСС следует оценить 
факторы, способствующие повышению ДЛА — наличие анте-
градного легочного кровотока, аорто-легочных коллатеральных 
артерий и недостаточности атриовентрикулярных клапанов [148, 
149]. Ангиография из верхней и нижней полых вен позволяет оце-
нить анатомические особенности выполненных анастомозов. ЛГ 
после двунаправленного кавопульмонального анастомоза может 
проявляться формированием вено-венозных коллатералей между 
системами верхней и нижней полых вен, после операции Фонте-
на — коллатералями между системами полых и легочных вен.

Трудность достижения при тесте на вазореактивность у па-
циентов с ЛАГ при ВПС известных критериев Sitbon (сниже-
ние среднего ДЛА ≥ 10 мм рт. ст. при достижении среднего  
ДЛА ≤ 40 мм рт. ст. и неизменном или повышающемся СВ [150]), 
Barst (снижение срДЛА ≥ 20% на фоне неизменного или повы-
шающегося СВ и снижающегося или неизменного соотношения 
ЛСС/ПСС [151]) и Rich (снижение срДЛА и ЛСС ≥ 20% [152]) 
объясняются увеличением артерио-венозного сброса крови тот-
час вслед за снижением ЛСС [19, 68, 153].

Несмотря на попытки использования теста на вазореактивность 
для уточнения операбельности пациентов [19], общепринятых 
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критериев при определении показаний к коррекции ВПС в насто-
ящее время нет [19, 153]. При клинической и патогенетической 
схожести ЛАГ после радикальной коррекции ВПС и ЛАГ при «ма-
лых/сопутствующих дефектах» с ИЛГ, пациенты с указанными 
двумя формами ЛАГ при ВПС крайне редко отвечают на терапию 
блокаторами кальциевых каналов (БКК) [1, 4, 9]. При синдроме 
Эйзенменгера последние противопоказаны [1, 4, 9]. Таким обра-
зом, применение теста на вазореактивность при ЛАГ, ассоцииро-
ванной с ВПС, у взрослых пациентов нецелесообразно.

У пациентов с ЛГ инвазивные и рентгеноконтрастные методы 
исследования сопряжены с риском осложнений [141, 154, 155]. 
При КПОС возможны преходящие предсердные и желудочковые 
аритмии, возможны аллергические и вазовагальные реакции. 
Риск периферических сосудистых осложнений около 5%, из 
которых клинически значимых — 0,4%; неврологических ос-
ложнений — 0,03–0,2%, значимых аритмий — 0,56–1,3% [155]. 
Тяжелым осложнением может стать спровоцированный ионны-
ми контрастными средствами гипертонический криз по МКК. В 
крайне редких случаях катетеризация осложняется перфорацией 
ЛА, инфарктом легкого, ретроперитонеальной гематомой и ин-
фицированием. Частота летальных исходов при диагностической 
катетеризации сердца по разным данным составляет 0,08–0,75%. 
Факторами риска служат исходная тяжесть ЛГ (ФК IV, тяжелая 
сердечная недостаточность, гипотензия, шок и нарушения сер-
дечного ритма), почечная недостаточность, возраст и др. Число 
осложнений может быть снижено при использовании низкопро-
фильных интродьюсеров и катетеров, неионных контрастных 
средств, уменьшении дозы антикоагулянтов и при значительном 
опыте оператора [141].

Перед коррекцией ВПС необходимо выполнить визуализа-
цию коронарных артерий с помощью КТ или инвазивной коро-
нарной ангиографии у мужчин старше 40 лет, женщин в постме-
нопаузе и пациентов с факторами риска ИБС [2, 19]. 

5.2.7. Оценка функционального статуса 

Объективная оценка функциональной способности больных 
с ВПС и ЛГ необходима для определения тяжести заболевания 

Таблица 5.2.8. Рекомендации по оценке функционального статуса у больных с ЛГ при ВПС
Table 5.2.8. Recommendations for assessing the functional status in patients with PH with congenital heart disease

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Рекомендуется оценка функционального класса в соответствии с функциональной 
классификацией ВОЗ у больных ЛГ и ВПС при первичной диагностике и в ходе динамического 
наблюдения [1, 2, 4, 11, 17, 19].

I C

Рекомендуется проведение теста 6-минутной ходьбы для оценки переносимости физических 
нагрузок у больных с ВПС, осложненной ЛГ [1, 2, 4, 11, 17, 19]. 

I А

Рекомендуется проведение кардиопульмонального нагрузочного теста взрослым пациентам с 
ВПС для оценки функционального статуса при первичной диагностике и в ходе динамического 
наблюдения [1, 2, 4, 11, 17, 19]. 

IIа С

Таблица 5.2.9. Параметры кардиопульмонального нагрузочного теста, характерные для пациентов с ЛГ [159]
Table 5.2.9. Parameters of the cardiopulmonary exercise test, characteristic of patients with PH [159]

Сниженные параметры Повышенные параметры
• Пиковое потребление кислорода (peak VO2)
• Объем выполненной нагрузки (WR)
• Кислородный пульс (VO2/HR)
• Аэробная эффективность выполненной нагрузки (VO2/WR)
• Конечно-экспираторное парциальное давление CO2 (PETCO2) в покое
• Конечно-экспираторное парциальное давление CO2 (PETCO2) во время анаэробного порога
• SatO2 на протяжении исследования - снижение SatO2 ≥ 3% без повышения парциального 
артериального давления CO2 (Pac2)

• Отношение объема мертвого 
пространства к дыхательному объему 
(VD/VT) >30%
• Альвеолярно-капиллярный градиент 
парциального давления по кислороду 
(PA-a O2) ≥ 45 мм рт. ст.

и динамики клинического состояния на фоне проводимой тера-
пии [1, 2, 19]. У всех больных оценивается ФК (ВОЗ) (табл. 2.5.). 

Тест 6-минутной ходьбы (Т6МХ) является наиболее простым, 
доступным и воспроизводимым методом оценки функциональ-
ных возможностей пациентов (табл. 5.2.9.) [2, 156]. Дистанция в 
Т6МХ обратно коррелирует с ФК (ВОЗ). Тест дополняется оценкой 
индекса одышки по Боргу и пульсоксиметрией (приложение 2 и 3) 
[157, 158]. Пульсоксиметрия в состоянии покоя и при физической 
нагрузке позволяет идентифицировать пациентов с повышенным 
ЛСС и реверсией шунта. Динамика дистанции в Т6МХ явилась 
первичной конечной точкой в большинстве РКИ у больных с ЛАГ 
[1, 2, 4, 5, 9, 19]. Недостатком методики является зависимость 
от множества факторов, включая рост, вес, пол, сопутствующие 
заболевания, уровень мотивации, эффект обучения, настроение 
пациента.

Кардиопульмональный нагрузочный тест или спировело-
эргометрия — неинвазивный метод оценки функциональных 
возможностей пациентов, который дает информацию о сер-
дечно-сосудистой, дыхательной, метаболической и мышечной 
реакции на физическую нагрузку, обеспечивает ценную диагно-
стическую и прогностическую информацию о кардиореспира-
торной системе у пациентов с ЛГ путем определения потребля-
емого кислорода, выделяемого диоксида углерода и паттерна 
дыхания (табл. 5.2.9.). Являясь «золотым стандартом» оценки 
физической работоспособности, кардиопульмональный нагру-
зочный тест позволяет заподозрить ЛГ на ранних стадиях, в том 
числе при нормальных показателях ЭхоКГ в покое, оценить эф-
фективность лечения ЛГ и прогноз пациентов [1, 2, 9, 48, 159]. 
Параметры кардиореспираторной системы в подгруппах раз-
личных ВПС с ЛГ могут в известной степени различаться.

Метод может быть рекомендован для всех пациентов с ЛАГ, 
которые могут выполнить нагрузочный тест и являются клини-
чески стабильными (ФК I-III (ВОЗ)) [159–162]. Кардиопульмо-
нальный нагрузочный тест позволяет дифференцировать не 
только легочную и кардиальную патологию, но и различные 
сердечно-сосудистые заболевания [159, 163].
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Для пациентов с ЛАГ существуют определенные патофи-
зиологические и гемодинамические механизмы, приводящие 
к характерным отклонениям во время нагрузки. Известно, что 
вследствие повышения ЛСС увеличивается вентиляция мерт-
вого пространства (VD/VT) за счет снижения перфузии хорошо 
вентилируемых альвеол. Повышение вентиляционного экви-
валента по углекислому газу (VE/VСО2) в основном связано с 
высоким значением VD/VT. Вклад в этот процесс дает раннее 
возникновение лактатацидоза и альвеолярная гипервентиля-
ция, в связи с повышенной хемочувствительностью и измене-
нием парциального давления СО2 (PaСО2). Данные процессы 
способствуют непропорциональному увеличению минутной 
вентиляции легких (VE) [159–162]. У здоровых людей значение 
VD/VT уменьшается во время нагрузки в результате увеличения 
дыхательного объема (VT), что редко бывает у пациентов с за-
болеванием легочных сосудов из-за наличия у них выраженного 
дисбаланса между вентиляцией и перфузией или учащенного 
поверхностного дыхания [159].

В таблице 5.2.9. приведены изменения параметров кардио-
пульмонального нагрузочного теста, характерные для ЛГ [159]. 
Абсолютное и относительное (в % от прогнозируемого) значение 
peakVO2 позволяет оценить ограничение физической работоспо-
собности. PeakVO2 коррелирует с ФК (ВОЗ) [164-166]. Изоли-
рованное снижение peakVO2 встречается при широком спектре 
кардиореспираторной патологии. Комбинация повышенного отно-
шения VE/VCO2 со сниженным PETCO2 может указывать на высокую 
вероятность легочно-сосудистой болезни у пациентов с одышкой 
неизвестного происхождения и данными ЭхоКГ в пользу ЛГ.

В таблице 5.2.10. суммированы отличия показателей карди-
опульмонального нагрузочного теста в подгруппах различных 
ВПС с ЛГ [159, 167]. Наибольшие функциональные ограниче-

ния, включая наименьшее peakVO2, имеют пациенты с синдро-
мом Эйзенменгера [168, 169]. 

Несмотря на отсутствие убедительных данных проспектив-
ных наблюдений за крупными когортами больных, кардиопуль-
мональный нагрузочный тест можно рассматривать в качестве 
важного диагностического инструмента для оценки функцио-
нального статуса пациентов с ЛГ при ВПС [1, 170, 171].

5.2.8. Дополнительные методы 

Для определения клинической группы ЛГ у пациентов с ВПС 
необходимо провести легочные функциональные тесты с оцен-
кой газового состава артериальной крови, вентиляционно-пер-
фузионную сцинтиграфию легких, при необходимости, КТ лег-
ких с ангиопульмонографией (табл. 5.2.11.).

Легочные функциональные тесты позволяют выявить об-
структивные или рестриктивные изменения с целью диффе-
ренциальной диагностики ЛГ и уточнения тяжести поражения 
легких [1, 2, 23, 172]. У взрослых с ЛГ при ВПС для диагностики 
заболеваний дыхательных путей и паренхимы легких (обструк-
тивных, рестриктивных и комбинированных) показано проведе-
ние компьютерной спирометрии и определение диффузионной 
способности легких [173–175].

Вентиляционно-перфузионная сцинтиграфия легких являет-
ся методом скрининга для исключения рецидивирующей тром-
боэмболии ЛА (ТЭЛА) у больных с ВПС как возможной причины 
ЛГ [1, 4, 5, 176]. В основе метода перфузионной сцинтиграфии 
легких лежит временная эмболизация артериолярно-капилляр-
ного русла легких после внутривенного введения радиофарм-
препарата (РФП) на основе меченых макроагрегатов альбумина 
человеческой сыворотки, меченных технецием-99m (99mTc-МАА). 
Размеры получаемых меченых частиц составляют 10–40 мкм, что 

Таблица 5.2.10. Параметры кардиопульмонального нагрузочного теста при ЛГ- ВПС [169]
Table 5.2.10. Parameters of cardiopulmonary exercise test in PH-CHD [169]

Подгруппа Изменения параметров
ВПС с артериовенозным 
сбросом и ЛАГ

• снижение объема выполненной нагрузки (WR);
• снижение пикового потребления кислорода (peakVO2); 
• снижение аэробной эффективности выполненной нагрузки (VO2/WR);
• сглаживание кривой кислородного пульса (VO2/HR);
• быстрое достижение анаэробного порога (AT);
• снижение скорости восстановления параметров легочной вентиляции (VE), потребления  
  кислорода (VO2), выделения углекислого газа (VCO2) и ЧСС (HR) после нагрузки.

ВПС с ЛАГ и 
веноартериальным 
сбросом

• снижение SatO2;
• снижение объема выполненной нагрузки (WR); 
• снижение пикового потребления кислорода (peakVO2); 
• снижение аэробной эффективности выполненной нагрузки (VO2/WR);
• сглаживание кривой кислородного пульса (VO2/HR):
• увеличением максимальной вентиляции (VE peak); 
• повышение коэффициента вентиляторной эффективности по углекислому газу (VE/VCO2)  
  и коэффициента вентиляторной эффективности по кислороду (VE/VO2);
• увеличение конечно-экспираторного парциального давления кислорода (PETO2) и уменьшение 
  конечно-экспираторного парциального давления углекислого газа (PETCO2).

ВПС с ЛАГ без сброса • снижение объема выполненной нагрузки (WR);
• снижение пикового потребления кислорода (peakVO2) и аэробной эффективности выполненной  
  нагрузки (VO2/WR);
• резкое учащение ЧСС (HR);
• увеличение максимальной вентиляции легких (VE peak), коэффициента вентиляторной 
  эффективности по углекислому газу (VE/VCO2) и коэффициента вентиляторной эффективности 
  по кислороду (VE/VO2);
• увеличение конечно-экспираторного парциального давления кислорода (PETO2) и уменьшение  
  конечно-экспираторного парциального давления углекислого газа (PETCO2).
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Таблица 5.2.11. Рекомендации по дополнительным методам диагностики
Table 5.2.11. Recommendations for additional diagnostic methods

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Рекомендуется проведение легочных функциональных тестов для выявления обструктивных или 
рестриктивных изменений легких всем больным с ЛГ при ВПС [1, 2, 4, 17].

I C

Вентиляционно-перфузионная сцинтиграфия легких рекомендуется пациентам с ЛГ для 
исключения ХТЭЛГ [1, 2, 4, 9, 17].

I C

В случае невозможности проведения вентиляционно-перфузионной сцинтиграфии 
рекомендуется сочетанное исследование перфузионной сцинтиграфии и КТ легких [1, 9].

IIa C

УЗИ органов брюшной полости рекомендуется больным с ЛГ для исключения патологии печени 
и/или портальной гипертензии [1, 2, 4, 17].

I С

соответствует диаметру прекапиллярных артериол (20–25 мкм) 
или капилляров легких (8–10 мкм). Наличие зон отсутствия или 
снижения накопления РФП в легких свидетельствует о наруше-
нии в них микроциркуляции (перфузии). Исследование абсолют-
но безопасно, поскольку при его выполнении эмболизируется не 
более 0,1–0,3% объема капилляров. Введение РФП, в отличие от 
контрастных препаратов, не оказывает побочных эффектов.

Вентиляционная (ингаляционная) сцинтиграфия легких 
выполняется для определения структурно-функционально-
го состояния бронхиального дерева с ингаляцией РФП в виде 
тонкодисперсного аэрозоля в течение нескольких минут, после 
чего происходит его временное оседание на поверхности брон-
хиального дерева и альвеолярных протоков. Последующее про-
ведение сцинтиграфии позволяет оценить распределение РФП 
по воздухоносным путям легких, установить наличие поражений 
бронхиального дерева, приводящих к снижению воздушности 
зон легких или альвеолярной консолидации легочной ткани (ате-
лектаз) с образованием бронхоэктазов и фиброза, или же наобо-
рот, повышению воздушности легких (эмфизема). Эти состояния 
могут проявляться нарушениями перфузии, которые необходимо 
отделить от нарушений перфузии при ТЭЛА. При этом следует 
отметить, что при проведении низкодозной МСКТ без контрасти-
рования, которая занимает несколько секунд, хорошо визуализи-
руется анатомия легких и средостения, в том числе диаметр ле-
гочных артерий, наличие кальцинированных тромбов, что также 
является признаком ЛГ, обусловленной ТЭЛА. По этой причине 
наиболее целесообразным подходом для выявления признаков 
ТЭЛА является выполнение перфузионной сцинтиграфии легких 
с сопоставлением, при необходимости, с данными КТ.

Перфузионная сцинтиграфия легких является быстрым и гиб-
ким методом, позволяющим получить диагностический результат 
в течение 5 минут после введения РФП. Нормальная или явно па-
тологическая картина перфузии легких в передней, задней и ко-
сых проекциях позволяет быстро исключить или подтвердить на-
личие тромбоэмболии крупных ветвей легочных артерий. В таких 
случаях не требуется продолжения исследования по расширен-
ному протоколу, в том числе исследования вентиляции или КТ. 
В сомнительных случаях, частота которых не превышает 2–3%, 
дополнительно производится запись в режиме однофотонной 
эмиссионной томографии, по возможности с одновременной КТ 
грудной клетки, что удлиняет время исследования на 10 минут, но 
значительно повышает его диагностическую точность.

В диагностике рецидивирующей ТЭЛА чувствительность вен-
тиляционно-перфузионной сцинтиграфии легких составляет  
90–100%, специфичность — 94–100% [1, 177]. Отсутствие данных 
вентиляционно-перфузионной сцинтиграфии при скрининге ЛГ 
может привести к установлению ошибочного диагноза ЛАГ [1, 9]. 

Проведение сцинтиграфии легких сопряжено с меньшей лу-
чевой нагрузкой, позволяет избегать возможных осложнений, 

связанных с внутривенным контрастированием, и имеет оче-
видные потенциальные преимущества с точки зрения стоимости 
при меньшей вероятности случайных находок.

УЗИ органов брюшной полости позволяет исключить цир-
роз печени и/ или портальную гипертензию (табл. 5.2.11.). 
Использование цветовой допплерографии позволяет диффе-
ренцировать пассивную портальную гипертензию вследствие 
дисфункции ПЖ или при циррозе печени вследствие транспе-
ченочного венозного градиента, оценить кровоток через левую 
желудочную вену, параумбиликальную вену и спленоренальный 
шунт [1, 17, 178]. При УЗИ брюшной полости можно оценить 
морфологические изменения в печени (атрофия правой доли, 
компенсаторная гипертрофия левой доли и хвостатой доли пе-
чени неровности поверхности и узловые изменения). В случаях 
осложнений портальной гипертензии выявляется спленомега-
лия, хорошо развитые коллатерали и асцит [4, 23].

5.3. Лабораторная диагностика 

Всем больным с ЛГ при ВПС в обязательном порядке про-
водятся рутинные лабораторные тесты: общий (уровень ге-
моглобина, эритроцитов, гематокрита, лейкоцитов, тромбо-
цитов, СОЭ) и биохимический (оценка функции почек, печени, 
липидного спектра, содержания белка, электролитов, уровня 
мочевой кислоты) анализы крови, коагулограмма, оценка D-ди-
мер, NT-proBNP, гормональной функции щитовидной железы  
(табл. 5.3.) [1, 9, 179, 180].

Вторичный эритроцитоз часто встречается у пациентов с 
ВПС при развитии ЛГ, при синдроме Эйзенменгера, сопутству-
ющей патологии легких. Гематокрит следует определять авто-
матически, поскольку центрифугирование крови приводит к 
ложному повышению гематокрита из-за улавливания плазмы 
[4]. Следует оценивать уровень гемоглобина в динамике у всех 
больных, принимающих антагонисты рецепторов эндотелина 
(АРЭ), которые вследствие гемодилюции могут привести к его 
снижению примерно у 10–15% больных [1].

У пациентов с синдромом Эйзенменгера имеются нарушения 
гемостаза (тромбоцитопения), повышенный риск кровотечений 
и тромбозов [4].

Концентрация глюкозы может быть снижена у больных с 
синдромом Эйзенменгера вследствие повышенного гликолиза 
in vitro вследствие эритроцитоза. У пациентов с ЛГ на фоне ВПС 
повышенный обмен эритроцитов/ гемоглобина и нарушение ме-
таболизма уратов приводит к развитию гиперурикемии [179]. 
Повышенная концентрация непрямого билирубина у пациентов 
с цианозом сопряжено с риском камнеобразования в желчном 
пузыре. Примерно у половины пациентов с синдромом Эйзен-
менгера имеется железодефицитное состояние. Поэтому целе-
сообразно проводить определение уровней железа в сыворотке 
крови и ферритина не реже 1–2 раз в год для решения вопроса 
о назначении препаратов железа [4, 5].
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Биомаркеры стали важными прогностическими показате-
лями для оценки клинических событий и риска смерти у па-
циентов с ЛАГ-ВПС. Такие биомаркеры, как оксид азота (NO), 
эндотелин-1 (ЭТ-1), асимметричный диметиларгинин (ADMA), 
галектин-3, мозговой натрийуретический пептид (BNP), мочевая 
кислота, С-реактивный белок, фактор роста эндотелия игра-
ют важную роль в диагностике эндотелиальной дисфункции и 
оценки степени тяжести ЛАГ-ВПС [179–182].

Руководства ESC/ ERS рекомендуют диагностическое тестиро-
вание на наличие генетических мутаций пациентов с ЛАГ группы I 
(идиопатическая и наследуемая ЛАГ, легочная веноокклюзионная 
болезнь/ легочный капиллярный гемангиоматоз) [2]. Для ЛАГ-
ВПС не установлено определенных генетических тестов, которые 
можно было бы использовать. для прогнозирования вероятности 

возникновения ЛАГ или эффективности специфической терапии. 
Генетическое исследование для выявления мутаций, типичных 
для ЛАГ (BMPR2, др) можно рассматривать у пациентов с ЛАГ, 
у которых внутрисердечный (малый ДМПП, малый ДМЖП) или 
экстракардиальный (малый ОАП) шунты были случайно обнару-
жены и не позволяют объяснить тяжесть ЛАГ.

5.4. Оценка риска у больных с ЛАГ-ВПС

При исходной оценке и в динамике рассматривается панель 
факторов для определения статуса низкого, промежуточного или 
высокого риска, что соответствует годичной летальности < 5%; 
5–10% и >10%, соответственно. Это клинические данные, ре-
зультаты кардиопульмонального нагрузочного теста, биомар-
керы, гемодинамические и ЭхоКГ-показатели и т.д. (табл. 5.4.) 
[3,7–9,170]. У конкретного больного показатели клинико-функ-

Таблица 5.3. Рекомендации по лабораторной диагностике у больных с ЛГ при ВПС
Table 5.3. Recommendations for laboratory diagnosis in patients with PH with congenital heart disease

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Рекомендуется проведение общего (клинического) анализа крови с оценкой уровня гемоглобина 
и гематокрита, количества эритроцитов, лейкоцитов, тромбоцитов, СОЭ у всех больных с ВПС, 
осложненном ЛГ, при первичной диагностике и динамическом наблюдении каждые 6–12 
месяцев [1, 2, 4, 9, 11, 17].

I C

Рекомендуется проведение биохимического анализа крови (креатинин, натрий, калий, 
аспартатаминотрансфераза (АСТ)/ аланинаминотрансфераза (АЛТ), билирубин, мочевая 
кислота) всем больным с ЛГ и ВПС при первичной диагностике и динамическом наблюдении 
[1, 2, 4, 9, 11, 17].

I C

Рекомендуется определение уровня NT-proBNP в крови у всех пациентов с ВПС, осложненным 
ЛАГ, при первичном обследования и каждые 3–6 месяцев для определения риска летальности 
[1, 2, 4, 17].

I C

Рекомендуется определение уровней железа в сыворотке крови и ферритина у пациентов с ЛГ 
при ВПС не реже чем 1–2 раза в год для исключения железодефицита [1, 4, 19].

IIa C

Рекомендуется генетическое исследование для исключения наследственной формы ЛАГ у 
пациентов с ВПС при первичной диагностике [1, 4, 17].

IIa C

Таблица 5.4. Стратификация риска летальности у пациентов с ЛАГ [4]
Table 5.4. Mortality risk stratification in patients with PAH [4]

Параметры риска Низкий риск
< 5%*

Промежуточный
риск 5–10%*

Высокий риск
> 10%*

Клинические признаки ХСН Нет Нет Да

Прогрессирование заболевания Нет Постепенное Быстрое

Синкопе Нет Редкие Повторные

ФК (ВОЗ) I, II III IV

Д6МХ > 440 м 165–440 м < 165 м

Кардиопульмональный 
нагрузочный тест

VО2 peak > 15 мл/мин/кг
VE/VCO2 < 36

VО2 peak 11–15 мл/мин/кг
VE/VCO2 36–44,9

VО2 peak < 11 мл/мин/кг 
VE/VCO2 > 45

BNP/NT-proBNP BNP < 50 пг/л
NTproBNP < 300 пг/мл

BNP 50–300 пг/л
NTproBNP 300–1400 пг/мл

BNP > 300 пг/л
NTproBNP > 1400 пг/мл

ЭхоКГ/МРТ SПП < 18 см2

Отсутствие выпота 
в перикарде

SПП 18–26 см2

Небольшой перикардиальный 
выпот

SПП > 26 см2 
Перикардиальный 

выпот
Гемодинамика срДПП < 8 мм рт. ст.

СИ ≥ 2,5 л/мин/м2

SvO2 > 65%

срДПП 8–14 мм рт. ст.
СИ 2,0–2,4 л/мин/м2

SvO2 60–65%

срДПП >14 мм рт. ст.
СИ < 2,0 л/мин/м2

SvO2 < 60%

Примечание (Note): — в течение 12 мес. (within 12 months)

• У всех пациентов с ЛАГ-ВПС при первичной диагностике и на визитах наблюдения рекомендуется оценка риска летальности. 
Класс рекомендации/ Уровень доказательности I-C [1, 4]. 
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Таблица 6.1.1. Радикальная (хирургическая/эндоваскулярная) и гемодинамическая коррекция ВПС с ЛАГ у взрослых
Тable 6.1.1. Radical (surgical/endovascular) and hemodynamic correction of CHD with PAH in adults

Рекомендации Класс рекомендации/ 
уровень доказательности

Радикальная хирургическая/эндоваскулярная коррекции ВПС с ЛАГ рекомендована в случае 
нормализации давления в легочной артерии после коррекции [2, 11, 17, 19].

I-С

Радикальную хирургическую/эндоваскулярную коррекцию ВПС с ЛАГ следует рассмотреть в случае 
достижения значимого (< 50% от системного давления) снижения степени ЛАГ после коррекции [2, 11, 
17, 19].

IIa-С

Радикальная хирургическая/эндоваскулярная коррекции ВПС с ЛАГ рекомендована  
при ЛСС < 4 ЕД Вуда/м2 [2, 4, 9, 19].

I-С

Радикальную хирургическую/эндоваскулярную коррекцию ВПС с ЛАГ и ЛСС 4–8 ЕД Вуда/м2 следует 
рассмотреть индивидуально в зависимости от других клинических и гемодинамических показателей 
(табл. 6.1.2.) [2, 4, 9, 19].

IIa-С

При радикальной хирургической коррекции ВПС у пациентов с ЛСС 4-8 ЕД Вуда/м2 может быть рассмотрена 
возможность сохранения/создания фенестрации межпредсердной перегородки [2, 4, 9, 17, 19].

IIb-С

У взрослых пациентов с ВПС и ЛСС >8 ЕД Вуда/м2 может быть рассмотрен короткий (около 6 мес.) курс 
ЛАГ-специфической терапии с последующей повторной оценкой операбельности [2, 17].

IIb-С

Радикальная хирургическая/эндоваскулярная коррекции ВПС с ЛАГ при ЛСС > 8 ЕД Вуда/м2 
противопоказана [2, 4, 9, 19].

III-С

Радикальная хирургическая/эндоваскулярная коррекции ВПС при синдроме Эйзенменгера 
противопоказана [2, 4, 9, 19].

III-С

Радикальная хирургическая/эндоваскулярная коррекции «малых/сопутствующих дефектов с ЛАГ 
противопоказана [2, 4, 9, 19].

III-С

Гемодинамическая коррекция функционально единственного желудочка сердца (операция Фонтена и 
двунаправленный кавопульмональный анастомоз) больным с ЛАГ противопоказана [2, 4, 9, 19].

III-С

ционального, гемодинамического статуса, лабораторных те-
стов, др. данных могут относиться к разным категориям риска. 
При наличии единственного фактора более высокого риска ле-
тальности исходный/ достигнутый риск у пациентов с ЛАГ отя-
гощается, что должно учитываться при выборе или коррекции 
лекарственной стратегии.

Среди лабораторных маркеров наибольшее значение при 
оценке прогноза имеет мозговой натрийуретический пептид, 
уровни которого надежно коррелируют с показателями функ-
ционального и гемодинамического статуса, структурно-функци-
онального состояния ПЖ [1,4]. Согласно рекомендациям ESC/
ERS по диагностике и лечению ЛГ 2015 г. параметры кардио-
пульмонального нагрузочного теста peak VO2 и VE/VCO2 являются 
важными компонентами шкалы стратификации риска леталь-
ности, оценки достижения целей лечения, решения вопроса об 
эскалации терапии и определении прогноза пациентов с различ-
ными формами ЛАГ (табл. 5.4.) [9, 35, 183]. Снижение peakVO2 
показано у пациентов с ЛАГ-ВПС по сравнению со здоровыми 
добровольцами сопоставимого возраста, причем в многофак-
торной модели Кокса этот показатель позволял прогнозировать 
летальный исход, потребность в госпитализации и ее длитель-
ность (ОР 0,937; р=0,01) [8, 35, 184]. Ответ на ЛАГ-специфиче-
скую терапию у взрослых пациентов с синдромом Эйзенменгера 
сопровождается достоверным снижением VE/VCO2 и увеличением 
PETCO2, измеренным при достижении анаэробного порога [183]. 

Больным с резидуальной ЛАГ, ЛАГ при малых/ случайных де-
фектах рекомендуется проведение КПОС на регулярной основе, не 
менее одного раза в год на базе экспертных центров. В ряде ле-
чебных учреждений гемодинамическая оценка проводится каждые 
3–6 мес. после изменения режима специфической терапии с целью 
достижения необходимого уровня гемодинамических параметров. 

Результаты лечения пациентов с ЛАГ-ВПС значительно улуч-
шились благодаря внедрению новых методов лечения, реализа-
ции мультидисциплинарного подхода, достижений хирургическо-

го и периоперационного лечения [4,5,17,19,185–187]. В недавних 
исследованиях показано, что клинические исходы у пациентов 
с ЛАГ-ВПС в целом лучше. чем у больных ИЛГ, однако опреде-
ляются клиническим вариантом патологии [34]. ЛАГ вследствие 
малых дефектов имеет прогрессирующее течение подобно ИЛГ. 
В случае поздней коррекции ВПС при развитии резидуальной 
ЛАГ наблюдается отчетливое ухудшение прогноза [48].

6. ЛЕЧЕНИЕ

6.1. Хирургическое лечение

6.1.1. Показания к радикальной (хирургической/ 
эндоваскулярной) и гемодинамической коррекции ВПС с ЛГ

Оценка операбельности должна проводиться мультидисци-
плинарным консилиумом экспертного центра ЛГ и базируется 
на комплексе факторов — возрасте и конституция пациента, 
гемодинамических параметрах, сопутствующих заболеваниях 
и опыте хирургической команды. Решение о коррекции шун-
та должно основываться на тщательном анализе медицинских 
данных и не зависит исключительно от параметров гемодина-
мики [11]. Важно учитывать возможное сочетание пре- и пост-
капиллярной ЛГ у пациентов с ВПС, особенно старше 40 лет.

Цель хирургической коррекции ВПС с ЛГ — устранение ана-
томических компонентов порока, нарушений гемодинамики и 
ЛГ [1,4,9]. Нередко коррекция ВПС у взрослых с длительным 
анамнезом ЛГ существенно улучшает клиническое состояние и 
прогноз заболевания, но не позволяет добиться полной норма-
лизации ДЛА.

Согласно рекомендациям ESC/ERS по ЛГ 2015 г. [4], Евра-
зийским рекомендациям 2019 г. [1], Российским рекомендаци-
ям 2020 г. [9], материалам 6-го Всемирного симпозиума по ЛГ 
2018 г. [11] радикальная хирургическая коррекция ВПС с ЛАГ 
показана при ЛСС < 4 ЕД Вуда/м2, противопоказана при ЛСС > 
8 ЕД Вуда/м2 и может быть выполнена после индивидуальной 
оценки при ЛСС 4–8 ЕД Вуда/м2 (табл. 6.1.1.).
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В таблице 6.1.2. приведены гемодинамические критерии 
операбельности пациентов с ЛСС > 4 ЕД Вуда/м2 согласно Рос-
сийским рекомендациям по ЛАГ при ВПС у взрослых 2017 г. 
[19], Европейским (ESC) рекомендациям по ВПС у взрослых 
2020 г. [2] и Американским (AHA/ACC) рекомендациям по ВПС у 
взрослых 2018 г. [17]. Дополнительно на операбельность могут 
указывать клинические, эхокардиографические и ангиографи-
ческие признаки выраженного артериовенозного сброса крови 
и интенсивный систолический шум на дефекте, расщепление II 
тона, дилатация левых и/или правых отделов сердца с объем-
ной перегрузкой (в зависимости от гемодинамики ВПС) [1, 4, 9, 
12, 19, 44]. У взрослых с ВПС следует тщательно исключить или 
установить возможный вклад посткапиллярного компонента в 
генез ЛГ — клапанной патологии, систолической и диастоличе-
ской дисфункции ЛЖ и др. 

У пациентов с риском сохранения резидуальной ЛГ во время 
радикальной хирургической коррекции целесообразно создать 
или сохранить рестриктивное (3–4 мм) межпредсердное сооб-
щение с целью профилактики дестабилизации клинического 
состояния в случае развития легочно-гипертензионного криза 
в раннем послеоперационном периоде или прогрессирующего 
течения ЛГ в отдаленном послеоперационном периоде [1, 4, 9, 
20, 21, 67]. 

Отдельные сообщения о благоприятном течении после кор-
рекции ВПС у взрослых больных с исходным ЛСС > 8 ЕД Вуда/м2  
[2, 19, 184] в настоящее время не могут служить руководством 
к действию [1, 4, 9, 19]. Хирургическая коррекции малых/сопут-
ствующих дефектов с ЛАГ или ВПС с синдромом Эйзенменгера 
противопоказана [2, 19, 154].

К настоящему времени накапливаются сведения, в том чис-
ле и у пациентов взрослого возраста, об успешной радикальной 
коррекции ранее неоперабельных или «пограничных» ВПС по-

сле курса ЛАГ-специфической терапии (так называемый «treat-
and-repair» подход) [1, 2, 4, 11, 16–19]. Однако отношение к та-
кой тактике должно быть достаточно критичным. 

Показания к операциям «обхода» правых отделов сердца у 
пациентов с унивентрикулярной гемодинамикой всесторонне 
изучены. Гемодинамическая коррекция функционально един-
ственного желудочка сердца (операция Фонтена и двунаправ-
ленный кавопульмональный анастомоз) больным с ЛАГ проти-
вопоказана [1, 4, 9, 146, 147]. Пациенты с унивентрикулярной 
гемодинамикой, у которых ввиду позднего первого этапа хи-
рургического лечения развилась являющаяся противопока-
занием к гемодинамической коррекции легочно-сосудистая 
болезнь, могут иметь сбалансированный легочный кровоток, 
относительно удовлетворительное качество и продолжитель-
ность жизни.

6.1.2. Эндоваскулярное лечение

Чрескожное закрытие ДМПП, ДМЖП или ОАП может быть 
альтернативой хирургической коррекции, особенно у пациен-
тов с сопутствующими заболеваниями. Чрескожные устройства 
одобрены для коррекции вторичных ДМПП [2, 19, 188, 189]. 
Первичные и sinus venosus дефекты должны закрываться ис-
ключительно хирургически [2, 19, 190, 191]. Эндоваскулярно 
могут быть закрыты мышечные, некоторые перимембранозные 
ДМЖП и ОАП [192–197].

6.1.3. Паллиативные хирургические вмешательства при 
некоторых ВПС с ЛГ 

В настоящее время транспозиция магистральных артерий 
успешно устраняется путем артериального переключения в 
периоде новорожденности. Однако в клинической практике 
до сих пор встречаются пациенты, которым операция своевре-
менно не была выполнена. У взрослых больных с транспозици-

Таблица 6.1.2. Критерии операбельности взрослых с ВПС, артерио-венозным сбросом и ЛСС > 4 Ед Вуда
Тable 6.1.2. Operability criteria for adults with CHD, arteriovenous shunt and PVR > 4 Wood units

Показатель Российские рекомендации по 
ЛАГ при ВПС у взрослых,

2017 г. [9]*

Европейские (ESC) 
рекомендации по ВПС 

у взрослых, 2020 г. [4]*

Американские (AHA/ACC) 
рекомендации по ВПС  

у взрослых, 2018 г. [17]*
Отношение систолическое ДЛА/ 
систолическое АД

• Посттрикуспидальные 
дефекты: < 100% (IIa-C)
• Претрикуспидальные 
дефекты: < 70% (IIa-C)

— Гемодинамика ДМПП, ДМЖП 
или ОАП: 

• < 1/2 (I)
• 1/2–2/3 (IIb)

Отношение Qp/Qs — > 1,5 > 1,5

Артериовенозный сброс • Пре- и посттрикуспидальные 
дефекты: > 40% (IIa-C)

— —

ЛСС, ЕД Вуда/м2 — • 3–5 — для ДМПП, ДМЖП и 
ОАП (IIa-C); 
• исходно ≥ 5: 

• для ДМПП — снижение 
< 5 после курса ЛАГ-
специфической терапии 
(IIb-C, закрытие с 
фенестрацией)
• для ДМЖП и ОАП — 
индивидуальная оценка в 
экспертных центрах (IIb-C)

—

Отношение ЛСС/ПСС • Пре- и посттрикуспидальные 
дефекты: < 60% (IIa-C)

— Гемодинамика ДМПП, ДМЖП 
или ОАП: 

• < 1/3 (I)
• 1/3–2/3 (IIb) 

Примечание (Note): Курсивом приведены класс рекомендации и уровень доказательности. * – пациент считается операбельным только при соблюдении всех 
указанных критериев рекомендации (Class of recommendation and level of evidence in italics. * – the patient is considered operable only if all the specified criteria are met).
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Таблица 6.1.3. Паллиативные хирургические и эндоваскулярные вмешательсва у взрослых с ВПС и ЛГ
Table 6.1.3. Palliative surgery and endovascular interventions in adults with CHD and PH

Рекомендации Класс рекомендации/ 
уровень доказательности

Паллиативные хирургические вмешательства при некоторых ВПС с ЛГ

У взрослых пациентов с транспозицией магистральных сосудов, ДМЖП и необратимой легочно-
сосудистой болезнью может быть рассмотрено паллиативное предсердное переключение без закрытия 
ДМЖП [2, 17, 19, 198].

IIb-С

У взрослых пациентов с ВПС, необратимой легочной-сосудистой болезнью и клапанной патологией 
может быть рассмотрена коррекция клапанной патологии (пластика/протезирование) без закрытия 
ДМЖП [2, 17, 19].

IIb-С

Паллиативные эндоваскулярные вмешательства при осложнениях ЛГ у пациентов с ВПС

У взрослых пациентов с ВПС, ЛГ и клинически значимым кровохарканьем следует рассмотреть 
эндоваскулярную эмболизацию системно-легочных коллатеральных артерий [2, 17, 19].

IIa-С

У взрослых пациентов с ВПС, ЛГ и клинически и гемодинамически значимым стенозом левой 
коронарной артерии вследствие ее экстравазальной компрессии дилатированной ЛА может быть 
рассмотрено эндоваскулярное стентирование левой коронарной артерии [4, 17, 19, 199].

IIb-С

У взрослых пациентов после радикальной бивентрикулярной коррекции ВПС, имеющих ЛГ III-IV ФК, 
частые синкопе и/или тяжелую правожелудочковую недостаточность, рефрактерную к максимальной 
ЛАГ-специфической терапии, а также при недоступности ЛАГ-специфической терапии следует 
рассмотреть предсердную септостомию [1, 2, 17, 19, 200–202].

IIа-С

ей магистральных сосудов, ДМЖП и необратимой легочно-со-
судистой болезнью может быть рассмотрено паллиативное 
предсердное переключение, при которых гипоксемия значи-
тельно уменьшается, а ДМЖП сохраняется открытым для обе-
спечения перекрестного или вено-артериального сброса крови 
(табл. 6.1.3.) [1, 2, 19, 198]. Создаваемая при этом гемодина-
мика идентична синдрому Эйзенменгера при изолированном 
ДМЖП.

У взрослых пациентов с неоперабельными ВПС и клапанной 
патологией может быть рассмотрена коррекция клапанной па-
тологии (пластика/ протезирование) без закрытия ДМЖП, что 
приводит к компенсации сердечной недостаточности и устране-
нию посткапиллярного компонента ЛГ [1, 2, 11, 198]

6.1.4. Паллиативные эндоваскулярные вмешательства при 
осложнениях ЛГ у пациентов с ВПС

У взрослых пациентов с ВПС, ЛГ и клинически значимым 
кровохарканьем целесообразна катетеризация сердца с аорто-
графией, а при выявлении системно-легочных коллатеральных 
артерий – их эндоваскулярная эмболизация [1, 4, 9, 19].

У взрослых пациентов с ВПС, ЛГ и клинически признака-
ми ишемии миокарда целесообразна катетеризация сердца 
с селективной коронарографией, а при выявлении гемоди-
намически значимой компрессии левой коронарной артерии 
дилатированным легочным стволом может быть рассмотрено 
эндоваскулярное стентирование левой коронарной артерии [2, 
4, 5, 19, 199].

Предсердную септостомию следует рассмотреть у паци-
ентов после радикальной бивентрикулярной коррекции ВПС, 
имеющих ЛГ III-IV ФК, частые синкопе и/или тяжелую пра-
вожелудочковую сердечную недостаточность, рефрактерную 
к максимально возможной ЛАГ-специфической терапии или 
при недоступности последней (табл. 6.1.3.) [1, 2, 7, 9, 19, 
200–202]. Общий принцип септостомии — создание и дли-
тельное сохранение межпредсердного сообщения с такой ве-
личиной право-левого сброса, которая обеспечивает деком-
прессию правых отделов сердца и увеличивает преднагрузку 

левых без выраженной гипоксемии. К настоящему времени 
опубликована серия работ по имплантации в межпредсерд-
ную перегородку поддерживающих заданный диаметр сооб-
щения устройств [1, 19, 200–202]. Процедура противопока-
зана при давлении в ПП выше 20 мм рт. ст. и SatО2 в покое 
менее 85% [1, 19].

6.1.5. Трансплантация легких 

У взрослых пациентов с различными формами ЛГ при ВПС 
ФК III-IV при отсутствии ответа на максимальную ЛАГ-специ-
фическую терапию и быстром прогрессировании ЛАГ следует 
рассмотреть трансплантацию легких. У больных с синдромом 
Эйзенменгера решение о сроках трансплантации следует при-
нимать взвешенно ввиду относительно удовлетворительной 
естественной выживаемости [1, 2, 9, 203, 204, 205]. Согласно 
данным регистра Международного общества трансплантации 
сердца и легких при синдроме Эйзенменгера при «простых» 
ВПС методом выбора может быть трансплантация легких с 
одновременной коррекцией порока. Однако лучшие исходы 
наблюдаются при трансплантации комплекса сердце–легкие 
[1, 9, 17, 203, 204]. Краткосрочный и долгосрочный прогноз 
после трансплантации у пациентов с синдромом Эйзенменге-
ра и ЛАГ другой этиологии сопоставимы. За последнее годы 
улучшились результаты лечения: 5- и 10-летняя выживаемость 
достигла 52–75% и 45–66%, соответственно [203, 204]. 

6.2. Общие рекомендации 

Общие мероприятия и стандартное лечение у больных ЛГ 
при ВПС соответствуют таковым у всех категорий пациентов с 
повышенным ДЛА [1, 2, 4, 5, 9, 17]. Немедикаментозные меро-
приятия играют важную роль в ведении больных и позволяют 
снизить риск клинического ухудшения. Пребывание в высокого-
рье, наступление беременности; воздействие высокой темпера-
туры или влажности, ведущей к дилатации сосудов и гипотонии; 
чрезмерное напряжение, значительные изменения внутрисосу-
дистого объема сопряжены с риском осложнений у больных с 
ЛГ при ВПС. 
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Таблица 6.2.1. Рекомендации по физической активности
Table 6.2.1. Physical Activity Recommendations

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Больным с ЛГ при ВПС рекомендуются ежедневные дозированные и регулируемые физические 
нагрузки, не вызывающие усугубления клинической симптоматики [1, 4, 9, 81]

IIa В

Больным с ЛГ при ВПС, получающим адекватную терапию, рекомендовано проведение 
реабилитации для улучшения физического статуса в рамках специальных программ под 
постоянным медицинским контролем [1, 4, 9]

IIa В

Больным с ЛГ при ВПС не рекомендуются чрезмерные физические нагрузки [1, 4, 9] III С

Больным с ЛГ при ВПС не рекомендуются физические нагрузки после еды, при неблагоприятном 
температурном режиме [1]

III С

Больным с ЛГ при ВПС не рекомендуются физические нагрузки, которые провоцируют 
выраженную одышку, синкопе, боли в груди [1]

III С

Физическая активность у больных с ЛГ при ВПС в повсед-
невной жизни должна соответствовать допустимому уровню: не 
провоцировать развития выраженных клинических симптомов 
— одышки, головокружений/ синкопе, болей в груди. Запре-
щаются физические нагрузки после еды, при неблагоприятном 
температурном режиме (табл. 6.2.1.) [1, 4, 5, 206–209]. Выпол-
нение ежедневных дозированных физических нагрузок способ-
ствует улучшению качества жизни и клинической симптоматики. 
Пациентам рекомендуется поддерживать адекватное состояние 
скелетной мускулатуры. Улучшению показателей физического 
статуса больных способствуют специальные программы по реа-
билитации под тщательным медицинским контролем. 

Беременность у пациентов с ЛАГ-ВПС сопряжена с высоким 
риском смертности, особенно в пери-/послеродовом периоде 
из-за гемодинамических нарушений и осложнений в виде кро-
вотечений. Наиболее частые сценарии материнской летальности 
включают острую правожелудочковую недостаточность, инсульт 
вследствие парадоксальной эмболии из-за внутрисердечного 
шунтирования. Часто отмечаются преждевременные роды и за-
держка роста плода [1, 4, 210–212]. Согласно современным ре-
комендациям беременность противопоказана пациенткам ЛАГ в 
связи с высокой материнской смертностью (30–50%). Беремен-
ность у пациенток с цианозом при отсутствии ЛГ сопряжена со 
значительным рискам для матери и плода. SpO2 < 85% и гемогло-
бин > 200 г/л являются наиболее важными предикторами мате-
ринской летальности [2, 17]. Цианоз представляет значительный 
риск для плода: при сатурации кислорода < 85% маловероятно 
рождение живого ребенка (<12%) [210]. В случае беременности 
больная должна быть предупреждена о высоком риске летально-
го исхода и необходимости прерывания беременности.

Всем пациенткам репродуктивного возраста должны быть 
рекомендованы меры контрацепции (табл. 6.2.2.) [1, 9, 23, 210]. 
Предпочтительно использование эстроген-несодержащих кон-
трацептивов, барьерных методов контрацепции, проведение 
хирургической стерилизации. Барьерные методы безопасны, 
но не обеспечивают надежной контрацепции. Препараты про-
гестерона (медроксипрогестерона ацетат, этоногестрел) эф-
фективны и безопасны в связи с отсутствием потенциального 
риска, связанного с применением эстрогенов. Бозентан может 
снижать эффективность оральных контрацептивов, поэтому 
для достижения надежного эффекта целесообразно сочетать 
два метода контрацепции. Возможно применение интраваги-
нальных препаратов. 

Заместительная гормональная терапия показана пациент-
кам с ЛГ при ВПС в постменопаузе при выраженных климак-
терических симптомах в условиях адекватной антикоагулянтной 
терапии [1, 5, 23].

Путешествия. Авиаперелеты на высоте до 1500 м обычно 
хорошо переносятся пациентами [1, 2, 4, 9]. Следует учитывать 
риски, связанные со стрессом, обезвоживанием, приемом ал-
когольных напитков, предпринимать меры по профилактике 
тромбоза глубоких вен нижних конечностей. Пребывание на 
большой высоте (> 2500 м) больным не рекомендуется, при не-
обходимости следует рассматривать постепенное восхождение.

Больным ЛГ с парциальным давлением O2 в артериальной 
крови менее 8 кПа (60 мм рт. ст.) во время авиаперелетов не-
обходимо проводить оксигенотерапию (табл. 6.2.2.) [1, 4]. Ско-
рость 2–3 л/мин достаточна для повышения давления кислоро-
да до уровня соответствующего уровню моря. 

Всем пациентам, выезжающим в другие страны, следует 
иметь при себе медицинские документы, данные о местонахож-
дении ближайшего местного центра ЛГ, необходимую контакт-
ную информацию. 

Психологическая помощь. ЛГ оказывает существенное влия-
ние на физическое, психологическое, социальное, эмоциональ-
ное состояние больных [1, 4, 9, 213]. Пациенты испытывают су-
щественные ограничения в выполнении физических нагрузок. 
Информация о тяжести заболевания, полученная больными из 
немедицинских источников, приводит к повышенной тревоге 
или депрессии, что существенно снижает качество жизни. Для 
адаптации пациентов в жизни и обществе, понимания своей бо-
лезни показана помощь психолога или психиатра, поддержка 
семьи, пациентских организаций (табл. 6.2.2.).

Профилактика инфекционных заболеваний. Возникновение 
пневмонии усугубляет течение заболевания, требует во всех 
случаях быстрой диагностики и немедленного начала эффек-
тивного лечения. Следует рекомендовать пациентам вакциниро-
вание от гриппа и пневмококковой инфекции (табл. 6.2.2.) [1, 2, 
4, 9]. Всем пациентам с ВПС показана профилактика инфекци-
онного эндокардита. 

Профилактика воздушной эмболии при использовании ве-
нозного доступа с использованием воздушного фильтра пока-
зана всем больным с синдромом Эйзенменгера [2]. 

Хирургическая помощь. Проведение хирургических вмеша-
тельств у больных ЛАГ сопряжено с высоким риском осложне-
ний, особенно при ФК IV (ВОЗ), а также в случае торакальной 
или абдоминальной операции. Предпочтительным видом анесте-
зиологического пособия является местная, проводниковая или 
эпидуральная анестезия, которая переносится лучше, чем общая 
(табл. 6.2.2.) [1, 23, 214, 215]. Необходимо заранее осуществлять 
перевод больных с пероральной антикоагулянтной терапии на 
подкожное или внутривенное введение препаратов. В послеопе-
рационном периоде больным с ЛГ обязательно проводится про-
филактика тромбозов глубоких вен голеней [5, 214, 215]. 
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Таблица 6.2.2. Рекомендации по общим мероприятиям
Table 6.2.2. Recommendations for general activities

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Рекомендуется иммунизация против гриппа и пневмококковой инфекции пациентам с ВПС и ЛГ 
для предупреждения прогрессирования заболевания на фоне интеркуррентной инфекции [1, 4, 
9, 81].

I C

Пациентам с ЛГ при ВПС рекомендована помощь психолога [1, 4, 9]. I C

При использовании венозного доступа у больных с синдромом Эйзенменгера рекомендована 
тщательная профилактика эмболии [1, 2, 4, 9].

I C

Рекомендуется дополнительное назначение кислорода при авиаперелетах пациентам с ВПС и ЛГ 
при функциональном классе III–IV (ВОЗ), парциальном давлении О2 в артериальной крови < 8 
кПа (60 мм рт. ст.) [1, 4, 9, 81].

IIa С

При плановых хирургических вмешательствах пациентам с ВПС и ЛГ рекомендуется регионарная 
анестезия для предупреждения осложнений [1, 2, 81].

IIa С

Пациенткам с ЛГ при ВПС противопоказана беременность [1, 4, 9, 210]. III С

При наступления беременности пациенткам с ВПС при наличии ЛГ и цианоза рекомендуется 
искусственное прерывание [9, 210].

I С

Рекомендуется использование эстроген-несодержащих контрацептивов, барьерных методов 
контрацепции, проведение хирургической стерилизации пациенткам с ЛГ при ВПС в 
репродуктивном периоде [1, 9, 81, 210].

I С

Заместительная гормональная терапия рекомендуется пациенткам ЛГ в постменопаузе при 
выраженных климактерических симптомах на фоне адекватной антикоагулянтной терапии [1, 4, 
81, 210].

IIa В

Таблица 6.2.3. Профилактические меры для предотвращения риска осложнений у пациентов с цианотичными ВПС [2]
Table 6.2.3. Preventive measures to prevent the risk of complications in patients with cyanotic CHD [2]

Следует избегать: Другие стратегии снижения риска включают:
Беременность у пациенток с синдромом Эйзенменгера или пациенток с 
цианозом без ЛАГ с насыщением артериальной крови кислородом <90%

Консультации по контрацепции при каждом посещении 
клиники

Эстроген-содержащие контрацептивы
Дефицит железа и железодефицитная анемия (необоснованные 
флеботомии) 

Железосодержашие препараты при дефиците железа и 
железодефицитной анемии

Неадекватная антикоагулянтная терапия Консультация кардиолога перед назначением любого 
лекарственного препарата. и выполнением любой 
хирургической / интервенционной процедуры

Инфекционное заболевание (рекомендуется вакцинация против гриппа и 
пневмококка)

Незамедлительная антибактериальная терапия в случае 
инфекционных заболеваний

Обезвоживание Осторожное использование или отказ от лекарственных 
средств, нарушающих функцию почек

Курение, наркомания, чрезмерное употребление алкоголя

Трансвенозный ЭКС/ИКД
Чрезмерная физическая нагрузка Использование воздушного фильтра во внутривенной 

инфузии для предотвращения воздушной эмболии
Резкое воздействие тепла (сауна, гидромассажная ванна или горячий 
душ) или экстремального холода

Контроль уровня гемоглобина. Пациенты крайне чувстви-
тельны к снижению уровня гемоглобина в крови, поэтому даже 
легкая анемия требует быстрого эффективного лечения. Паци-
енты с ЛГ при ВПС часто имеют дефицит железа, необходим 
регулярный мониторинг уровня сывороточного железа и ге-
моглобина в связи с потенциальным влиянием железодефици-
та на переносимость физических нагрузок и смертность [1, 2, 
4, 23, 216]. У пациентов с синдромом Эйзенменгера вторичный 
эритроцитоз, как компенсаторный механизм, направлен на уве-
личение доставки кислорода к тканям, что требует адекватных 
запасов железа. Оптимальные методы восполнения дефицита 

железа в этих условиях остаются спорными в связи с риском 
чрезмерного эритропоэза и симптомов гипервязкости [2].

Гемоэксфузии больным с ЛГ при ВПС не показаны, посколь-
ку вызывают или усугубляют железодефицитное состояние, 
могут быть связаны с повышенным риском инсульта. При уров-
не гематокрита > 65% и наличии симптомов, указывающих на 
повышенную вязкость крови (головные боли, нарушение кон-
центрации внимания), показаны кровопускания с возмещением 
объема циркулирующей крови и возвратом плазмы, что следует 
проводить с осторожностью, учитывая развитие возможного 
дефицита железа [2, 23, 81]. 
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При наличии дефицита железа (MCV < 80 мкл, снижении сы-
вороточного железа) следует проводить терапию железосодер-
жащими препаратами в условиях тщательного наблюдения. При 
выраженном дефиците железа и анемии может потребоваться 
переливание крови. 

Профилактические меры для предотвращения риска ослож-
нений у пациентов с цианотичными ВПС суммированы в табл. 
6.2.3.

6.3. Лекарственная терапия 

У больных ЛГ при ВПС проводится поддерживающая (диу-
ретики, оральные антикоагулянты и дезагреганты, сердечные 
гликозиды, оксигенотерапия) и специфическая терапия, вклю-
чающая антагонисты рецепторов эндотелина (АРЭ), ингибиторы 
фосфодиэстеразы типа 5 (ИФДЭ5), стимуляторы растворимой 
гуанилатциклазы (рГЦ), простаноиды, агонисты рецепторов 
простациклина [1, 2, 7]. Из-за сложности терапии ЛАГ и воз-
можного изменения режима приема препаратов необходимо 
контролировать приверженность пациентов к лечению. 

6.3.1. Поддерживающая терапия

Диуретики рекомендуются во всех случаях ПЖ сердечной 
недостаточности, позволяют улучшить клиническое состояние 
больных (табл.  6.3.1.). Дозы диуретиков должны аккуратно ти-
троваться во избежание резкого падения объема циркулирую-
щей крови и снижения артериального давления [1, 4, 5, 217]. 
Применяются петлевые диуретики: фуросемид 20–120 мг/сутки, 
этакриновая кислота 50–100 мг/сутки, торасемид 5–20 мг/сутки. 
Целесообразно назначение антагонистов альдостерона: веро-
шпирон 25–150 мг, эплеренон 25–50 мг, а также ацетазоламида 
курсами в течение 3 дней. Во всех случаях назначения диуре-
тиков требует тщательного контроля за уровнями электролитов 
крови и состоянием почечной функции [1, 23, 81].

Оральные антикоагулянты при ЛАГ на фоне ВПС в отличие 
от ИЛГ назначаются на основании индивидуальной оценки соот-
ношения риск/польза [1, 4, 218]. Как правило, антикоагулянтная 
терапия не назначается из-за возможного риска кровотечений 
из расширенных бронхиальных артерий, а также тромбоцито-

пении. По мнению экспертов, при отсутствии значимого крово-
харканья лечение пероральными антикоагулянтами может быть 
рассмотрено у больных с фибрилляцией предсердий, тромбо-
зом ЛА или симптомами сердечной недостаточности.

Пациенты с ВПС имеют повышенный риск тромбоэмболиче-
ских событий, но данные по профилактическому применению 
антикоагулянтов ограничены. У пациентов с внутрипредсердной 
реципрокной тахикардией (ВПРТ) или фибрилляцией предсер-
дий шкалы CHA2DS2-VASc и HAS-BLED являются полезными у 
взрослых пациентов с приобретенными пороками сердца, одна-
ко при ВПС полученные баллы следует применять в сочетании 
с индивидуально оцениваемыми рисками [2,18,218–221]. Тра-
диционно антагонист витамина К варфарин используется для 
профилактики тромбоэмболических осложнений и составляет 
основу медикаментозной терапии (табл. 6.3.1.). При назначении 
варфарина целевые значения МНО составляют 2,0–2,5, более 
высокое целевое МНО рассматривается при наличии других 
факторов риска [1, 4, 5, 81]. Следует обратить внимание на 
то, что ложновысокие значения МНО могут определяться при 
высоком гематокрите. Для вторичной профилактики оральные 
антикоагулянты рекомендуются пациентам с тромбоэмболиче-
ским событием, внутрисердечным или внутрисосудистым тром-
бозом, фибриляцией предсердий.

У пациентов с ВПС прямые оральные антикоагулянты по-
тенциально являются безопасными и эффективными при от-
сутствии механических клапанов или тяжелого митрального 
стеноза [2, 19, 222]. Антикоагулянтная терапия рекомендуется 
при пароксизмальной и постоянной фибрилляции предсердий/ 
ВПРТ у пациентов с умеренным/тяжелым ВПС. У пациентов с 
легким ВПС следует использовать показатели CHA2DS2-VASc 
и HAS-BLED в соответствии с общими рекомендациями [2, 18]. 

После операции Фонтена эффективность антикоагулянтной 
терапии не изучена. Риск кровотечения следует учитывать и сопо-
ставлять с риском тромбозов, особенно у пациентов с цианозом. 

Оксигенотерапия рекомендуется всем больным ЛГ с ВПС 
при наличии десатурации в покое SaO2 < 90% (табл. 6.3.1.). 
Поддерживающую оксигенотерапию следует рассматривать при 

Таблица 6.3.1. Поддерживающая терапия
Table 6.3.1. Supportive care

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Больным ЛГ и ВПС с явлениями правожелудочковой сердечной недостаточности и задержки 
жидкости рекомендуется назначение диуретиков [1, 4, 9, 81].

I C

При отсутствии клинически значимого кровохарканья рекомендуется назначение варфарина 
больным с ЛГ и ВПС при наличии фибрилляции предсердий, тромбозов или хронической 
сердечной недостаточности с достижением МНО 2,0–2,5 [1, 4, 9, 81].

IIa В

Назначение прямых оральных антикоагулянтов рекомендуется пациентам с ЛГ при ВПС при 
невозможности назначения варфарина [1, 4, 9].

IIb С

Назначение дезагрегантов не рекомендуется больным с ЛГ при ВПС при отсутствии 
соответствующих показаний [1, 4, 9]

III С

Длительная постоянная терапия О2 рекомендуется больным ЛГ с ВПС при парциальном давлении 
О2 в артериальной крови менее 8 кПа (60 мм рт. ст.) [1, 4, 9]

I C

Лечение анемии/дефицита железа рекомендуется всем больным ЛГ при ВПС [1, 4, 9] IIb С

Назначение дигоксина рекомендуется больным ЛГ при ВПС с наджелудочковыми тахиаритмиями 
для урежения желудочкового ритма [4, 9, 17].

IIb C

Назначение БКК, ингибиторов анготензин-превращающего фермента, блокаторов рецепторов 
ангиотензина, β-адреноблокаторов, ивабрадина не рекомендуется больным с ЛГ и ВПС при 
отсутствии сопутствующей патологии — артериальной гипертонии, ИБС, левожелудочковой 
сердечной недостаточности [1, 4, 9]

III C

Назначение БКК не рекомендуется больным с синдромом Эйзенменгера [1, 9, 19] III C
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Таблица 6.3.2. Режим специфической терапии ЛАГ-ВПС в зависимости от степени риска
Table 6.3.2. The regimen of specific therapy for PAH-CHD depending on the degree of risk

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Пациентам с прекапиллярной ЛГ после коррекции ВПС с низким или промежуточным риском 
рекомендуется начальная пероральная комбинированная терапия или последовательная 
комбинированная терапия [1,2,4,9,11,19].

I С

ЛАГ-специфическая терапия рекомендована больным: 1) с синдромом Эйзенменгера; 2) 
с резидуальной ЛАГ после радикальной бивентрикулярной коррекции ВПС; 3) с малыми 
дефектами; 4) после операции Фонтена и создания двунаправленного кавопульмонального 
анастомоза без дополнительных источников легочного кровотока при отсутствии дисфункции 
системного желудочка [1,2,4,9,11,19].

I/IIa C

Пациентам с прекапиллярной ЛГ после коррекции ВПС и высоким риском летальности/ 
прогрессирования ЛАГ рекомендуется начальная комбинированная терапия, включая 
ингаляционный илопрост [1,19].

I С

При сохранении промежуточного риска летальности на фоне специфической монотерапии 
рекомендуется последовательная комбинированная терапия [1,2,4,9,11,19].

I A/B

условии, если она приводит к повышению сатурации O2 артери-
альной крови (SaO2) и облегчает клиническую симптоматику [1, 
4, 223]. Рекомендуется больным с сопутствующей хронической 
обструктивной болезнью легких на протяжении не менее 15 ча-
сов в сутки [9, 81, 224]. В амбулаторных условиях оксигеноте-
рапия необходима для улучшения клинической симптоматики, 
коррекции десатурации при физической нагрузке. 

Сердечные гликозиды и инотропные препараты
Ключевым механизмом развития и прогрессирования сер-

дечной недостаточности у больных ЛГ с ВПС является снижение 
сократительной способности ПЖ (табл. 6.3.1.) [2, 5, 17, 225]. 
Назначение дигоксина 0,125–0,25 мг/ сутки рекомендуется для 
урежения желудочкового ритма при наджелудочковых тахиа-
ритмиях [5, 23, 226]. Для улучшения СВ применяются инотроп-
ные препараты (добутамин, милринон, левосимендан) и, при 
необходимости, для поддержания артериального давления 
(норэпинефрин) [1, 5, 23]. Инотропная поддержка в ряде случа-
ев позволяет достичь стабилизации состояния больных. 

БКК и др. 
Эффективность и безопасность БКК в высоких дозах при ЛГ 

на фоне ВПС не доказана. В качестве дополнительной терапии 
этот класс препаратов применяется при сопутствующей артери-
альной гипертонии или ИБС [1, 9, 23]. Препаратами выбора яв-
ляются дигидропиридиновые производные или, при склонности 
к тахикардии, дилтиазем. Эффективность терапии ингибитора-
ми АПФ или сартанами, β-адреноблокаторами, ивабрадином в 
лечении пациентов с ЛАГ-ВПС, в том числе с синдромом Эйзен-
менгера, не доказана. 

6.3.2. Специфическая терапия 

Специфическая терапия составляет основу медикаментоз-
ной терапии пациентов с ЛАГ вследствие ВПС. Современные 
ЛАГ-специфические препараты воздействуют на три патоге-
нетические мишени заболевания — гиперактивацию системы 
ЭТ-1 (АРЭ); дефицит NO-циклического гуанозинмонофосфата 
(цГМФ) — ИФДЭ5 и стимуляторы рГЦ; дефицит простацикли-
на (ПЦ) (аналоги простациклина (простаноиды) и агонисты ре-
цепторов простациклина (селексипаг). Они обладают не только 
вазодилататорным действием, но и дополнительными свойства-
ми — цитопротективным, антипролиферативным, антифиброз-
ным, дезантиагрегантным и т.д. [1, 2, 5, 11, 19, 227, 228].

Специфическая терапия направлена на улучшение/ стабили-
зацию клинического состояния пациентов, переносимости фи-
зических нагрузок, гемодинамических параметров, показателей 
качества жизни, замедление темпов прогрессирования заболе-

вания, снижение потребности в госпитализациях по причине 
ЛГ, улучшение прогноза (табл. 6.3.2.). К настоящему времени 
завершено значительное число клинических исследований 
специфических легочных вазодилататоров у пациентов с ВПС и 
прекапиллярной ЛГ и/или легочной сосудистой болезнью (при-
ложение 4) [2, 19, 227–230]. 

Лишь три из зарегистрированных в странах Евразийского 
содружества специфических легочных вазодилататоров (бозен-
тан, мацитентан и селексипаг) имеют показания «ЛАГ, ассоции-
рованная с ВПС и синдромом Эйзенменгера», или «ЛАГ, ассоци-
ированная с корригированными простыми ВПС», в инструкциях 
по применению [231–234]. Специфическая терапия в других 
подгруппах ЛГ при ВПС и другими препаратами при наличии до-
статочной доказательной базы пока остается off-label.

В большинство РКИ включались больные с резидуальной 
ЛАГ спустя 1–2 года после коррекции ВПС, в некоторые — с 
синдромом Эйзенменгера [2, 7, 19, 229, 235–239]. Пациенты с 
малыми дефектами также включались в РКИ при ЛАГ. Спор-
ным остается вопрос о целесообразности ЛАГ-специфической 
терапии у больных с ВПС, ЛАГ и преимущественно лево-правым 
сбросом [2, 19, 227, 229]. При очевидных противопоказаниях к 
ЛАГ-специфической терапии у операбельных пациентов ввиду 
увеличения лево-правого сброса, потенцирования недостаточ-
ности кровообращения и темпов развития легочной сосудистой 
болезни, противоречива возможность такой терапии и у неопе-
рабельных больных, с одной стороны, некоторое увеличение 
лево-правого сброса в покое и у неоперабельных пациентов 
может иметь отрицательные последствия; с другой стороны, 
рост легочного кровотока при физической нагрузке может спо-
собствовать улучшению функционального состояния и качества 
жизни. При наличии сообщений об успешной хирургической 
коррекции ранее неоперабельных или «пограничных» ВПС у 
взрослых после курса ЛАГ-специфической терапии отношение 
к этой тактике остается критичным [2, 11, 18, 19].

Антагонисты рецепторов эндотелина 
Эндотелин-1 (ЭТ-1) — пептид эндотелиального происхож-

дения, обладающий мощным длительным вазоконстриктивным 
действием, который вызывает пролиферацию, дифференци-
ровку клеток, продукцию факторов роста, цитокинов, биоло-
гически активных веществ [4, 5, 240, 241]. У пациентов с ЛАГ 
доказана повышенная экспрессия и избыточная продукция ЭТ-1 
в системе легочных сосудов, что приводит к увеличению ЛСС и 
обструкции легочного кровотока. Активация системы эндотели-
на у пациентов ЛАГ-ВПС показана при изучении концентраций 
ЭТ-1 в плазме крови и легочной ткани [5, 9, 23]. 
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Широкий спектр патологических эффектов позволяет рас-
сматривать ЭТ-1 в качестве потенциальной мишени для те-
рапевтического воздействия с помощью АРЭ. Эффекты ЭТ-1 
реализуются за счет воздействия на рецепторы типа А (ЭТА) 
гладкомышечных клеток и типа В (ЭТВ) эндотелиальных и глад-
комышечных клеток. Активация обоих типов рецепторов гладко-
мышечных клеток оказывает вазоконстрикторный и митогенный 
эффекты. Стимуляция ЭТВ-рецепторов способствует клиренсу 
ЭТ-1 в легких, увеличению продукции NО и ПЦ. В клинической 
практике применяются АРЭ, блокирующие одновременно оба 
типа рецепторов (бозентан, мацитентан) или селективно ЭТА-ре-
цепторы (амбризентан) [4]. По химической структуре различают 
сульфонамидные производные — бозентан и мацитентан, и не-
сульфонамидное производное амбризентан. Бозентан является 
наиболее детально изученным препаратом, применяемым для 
лечения ЛАГ-ВПС [2, 4, 18, 227, 229].

Бозентан — первый неселективный препарат класса АРЭ с 
доказанной эффективностью при ИЛГ, синдроме Эйзенменге-
ра, ЛАГ-СЗСТ по данным 6 РКИ (пилотное исследование 351, 
BREATHE-1, BREATHE-2, BREATHE-5, EARLY, COMPASS-2) [1, 2, 
19, 81, 240–242]. Лечение способствует улучшению переноси-
мости физических нагрузок, ФК, гемодинамических и ЭхоКГ- 
параметров, увеличению времени до клинического ухудшения 
[1, 19, 229, 240–242].

В многоцентровом, двойном слепом, рандомизированном, 
плацебо-контролируемом исследовании BREATHE-5 (Bosentan 
Randomized trial of Endothelin Antagonist Therapy) 54 пациента с 
синдромом Эйзенменгера ФК III (ВОЗ) получали бозентан или 
плацебо. При назначении бозентана в течение 16 недель сни-
жались ЛСС (первичная конечная точка) (-472 дин×сек/см5, 
р=0,038) и срДЛА (-5,5 мм рт. ст., р=0,036). 35% пациентов в 
группе бозентана и 13% в группе плацебо отметили улучшение, 
по крайне мере, на 1 ФК. В группе бозентана отмечался прирост 
дистанции в Т6МХ на 12,1%, в группе плацебо — уменьшение 
на 2,7%. Наиболее частыми побочными явлениями были пери-
ферические отеки, которые встречались у 19% пациентов, полу-
чавших бозентан [243].

В открытой фазе BREATHE-5 продолжительность лечения 
была увеличена до 40 недель у пациентов, завершивших 16-не-
дельное наблюдение. Пациенты из группы плацебо получали бо-
зентан в течение 24 недель, что привело к приросту дистанции 
в Т6МХ на 33,2 ± 23,9 м; в группе бозентана отмечался допол-
нительный прирост на 6,7±10,0 м, суммарно за весь период на-
блюдения +61,3 ± 8,1 м. К финалу исследования 64,9% больных 
достигли ФК II, у 35,1% сохранялся ФК III [244]. Таким образом, 
результаты исследования BREATHE-5 позволили рекомендовать 
бозентан для лечения пациентов с синдромом Эйзенменгера 
при наличии ФК III (ВОЗ) [1, 2, 9, 227, 229, 239]. 

В РКИ EARLY терапия бозентаном приводила к снижению 
ЛСС (первичная конечная точка), срДЛА, NT-proBNP, повыше-
нию СИ и удлинению времени до клинического ухудшения [245].

В открытых одноцентровых исследованиях когорту ис-
следования взрослых пациентов с синдромом Эйзенменгера 
вследствие ВПС, не связанных с ДМПП/ ДЖМП, в том числе со 
сложными ВПС, показано улучшение функциональных возмож-
ностей или гемодинамики через несколько месяцев лечения 
АРЭ [11, 19, 246–252]. 

Рекомендуется назначение бозентана в стартовой дозе 62,5 
мг два раза в сутки с увеличением дозы до 125 мг два раза через 
4 недели после контроля ферментов печени. Повышение уровня 
трансаминаз отмечается примерно у 10% больных дозозависи-
мо и обратимо после уменьшения дозы или отмены препарата. 
Наиболее вероятным механизмом гепатотоксичного эффекта 
бозентана является дозозависимая конкуренция с переносчи-

ком желчных кислот, что приводит к их задержке в гепатоцитах. 
Терапия бозентаном требует ежемесячного контроля уровня 
трансаминаз в крови [1, 4, 81, 231, 232].

Бозентан может вызывать развитие анемии, что требует кон-
троля гемоглобина и гематокрита крови, а также задержку жид-
кости с развитием периферических отеков [1, 5, 9, 231, 232]. У 
женщин, принимающих бозентан, необходима адекватная контра-
цепция — двойная при назначении гормональных контрацепти-
вов. Препарат обладает тератогенным эффектом [1, 5, 9, 23].

В РФ, Республике Беларусь, Казахстане бозентан рекомен-
дован для лечения пациентов ЛАГ с ФК II–IV (ВОЗ) с целью улуч-
шения толерантности к физическим нагрузкам и клинических 
симптомов, замедления темпов прогрессирования заболевания 
у взрослых и детей одного года (ИЛГ/наследуемая; ЛАГ при 
ВПС, в частности, при синдроме Эйзенменгера; ЛАГ вследствие 
системной склеродермии при отсутствии значимого интерсти-
циального поражения легких [1]. 

Амбризентан — селективный АРЭ. производное пропано-
евой кислоты с доказанной эффективностью у пациентов ЛАГ 
с II-III ФК (ВОЗ) в виде улучшения клинической симптоматики, 
гемодинамических параметров, повышения толерантности к 
физическим нагрузкам, увеличения времени до развития кли-
нического ухудшения по данным РКИ ARIES-1/2 [1, 9, 19]. В 
открытом проспективном, одноцентровом, неконтролируемом 
исследовании у 17 пациентов с синдромом Эйзенменгера через 
163 ± 57 дня было выявлено достоверное улучшение дистанции 
в Т6МХ с 389 ± 74 м до 417 ± 77 м (р=0,03), 2 пациента из 15 
улучшили ФК [4, 5]. 

Рекомендованная доза составляет 5 мг 1 раз в сутки с титра-
цией дозы до 10 мг. Частота нарушений функции печени состав-
ляет 0,8–3%, что требует ежемесячного контроля печеночных 
ферментов [1, 4, 5, 23]. На фоне терапии амбризентаном чаще 
по сравнению с другими АРЭ возникают периферические отеки. 

В РФ и Казахстане амбризентан показан для лечения боль-
ных ЛАГ с ФК II-III (ВОЗ) для улучшения переносимости физи-
ческой нагрузки, замедления прогрессирования клинических 
симптомов [1]. 

Мацитентан — двойной АРЭ с тканевой специфичностью, 
который обладает наилучшим профилем эффективности и пе-
реносимости за счет оптимизированных физико-химических 
свойств [1, 5, 9, 239, 253]. В РКИ SERAPHIN (Study with Endothelin 
Receptor Antagonist in Pulmonary arterial Hypertension to Improve 
cliNical outcome) у 742 пациентов с ЛАГ мацитентан в дозе 3 мг 
(ОР 0,70 (97,5% ДИ, 0,52–0,96; р=0,01) и 10 мг (ОР 0,55 (97,5% 
ДИ, 0,39–0,76; р=0,001) в сравнении с плацебо способствовал 
снижению риска прогрессирования заболевания/смерти (пер-
вичная конечная точка) на 30% и 45%, соответственно; улуч-
шению Т6МХ и ФК, а также удлинению времени до летального 
исхода или госпитализации вследствие ЛАГ [4, 253]. 

Многоцентровое, двойное слепое, плацебо-контролируемое 
РКИ MAESTRO (Macitentan in Eisenmenger Syndrome to Restore 
Exercise Capacity) (n=226) было досрочно завершено в связи с 
отсутствием достоверной положительной динамики в дистан-
ции Т6МХ через 16 недель терапии мацитентаном 10 мг в сутки 
в сравнении с плацебо у больных с ЛАГ-ВПС. Вместе с тем было 
достигнуто 20%-снижение уровня NT-proBNP (р=0,006) и ин-
декса ЛСС: -409,8 дин сек/см5/м2 против +79,4 дин сек/см5/м2 в 
группе плацебо (р=0,018) [254]. Когорта пациентов в исследова-
нии была крайне неоднородной по целому спектру показателей: 
помимо взрослых пациентов включались дети в возрасте до 16 
лет, различная расовая принадлежность, большое количество 
пациентов со сложными врожденными пороками, синдромом 
Дауна, что вероятно стало причиной недостаточной эффектив-
ности исследуемого препарата. 
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Мацитентан рекомендуется в дозе 10 мг 1 раз в сутки. Часто-
та повышения уровня трансаминаз не отличалась от плацебо; у 
4,3% пациентов, получавших 10 мг мацитентана, было показано 
снижение гемоглобина в крови ≤ 8 г/л [1, 233].

В РФ мацитентан показан для длительного лечения пациен-
тов ЛАГ с ФК II-III — при ИЛГ/ наследуемой ЛАГ; ЛАГ с компенси-
рованным неосложненным ВПС; ЛАГ-СЗСТ для предотвращения 
прогрессирования ЛАГ (смерть, потребность в назначении в/в 
или п/к простаноидов, клиническое ухудшение ЛАГ (уменьше-
ние дистанции в Т6МХ, ухудшение клинической симптоматики, 
потребность в дополнительной ЛАГ-специфической терапии) в 
виде монотерапии или в комбинации (табл. 6.3.4., 6.3.5.) [1, 4, 9].

Ингибиторы фосфодиэстеразы типа 5
Силденафил — мощный селективный ингибитор цГМФ-за-

висимой фосфодиэстеразы 5 типа, предотвращая деградацию 
цГМФ, вызывает снижение ЛСС и перегрузки ПЖ [1, 5, 255]. 
Фосфодиэстераза 5 типа — фермент, присутствующий в высо-
кой концентрации в легких. ИФДЭ5 блокируют действия фер-
мента с увеличением цГМФ, что способствуют релаксации ле-
гочных сосудов; обладают антипролиферативным эффектом. 

Пациенты с резидуальной ЛАГ после радикальной коррек-
ции ВПС были включены в РКИ SUPER-1 (Sildenafil citrate therapy 
for pulmonary arterial hypertension) по применению силденафила 
цитрат в дозах 20, 40, 80 мг 3 раза в сутки, что приводило к 
улучшению Т6МХ (первичная конечная точка), ФК, срДЛА и ЛСС 
[4, 255]. Описаны редкие побочные эффекты препарата — го-
ловная боль, заложенность носа, приливы, нарушения зрения, 
диспепсия [1, 4, 5, 23].

Терапия ИФДЭ5 у взрослых пациентов с синдромом Эй-
зенменгера имеет ограничения, связанные с отсутствием до-
казательной базы: имеются данные нескольких открытых 
проспективных исследований и крупного одноцентрового ре-
троспективного регистра [4, 256, 256–258]. Эти исследования 
предполагают эффективность в отношении функционального 
статуса и параметров гемодинамики при назначении силдена-
фила в различных дозах в течение периодов наблюдения раз-
личной длительности. 

В рандомизированном перекрестном исследовании по изу-
чению комбинированной ЛАГ-специфической терапии ИФДЭ5 
и АРЭ у взрослых с синдромом Эйзенменгера или ИЛГ наблю-
далось улучшение SatO2 без существенной динамики функцио-
нального статуса и параметров гемодинамики [4, 259]. 

В РФ, Республике Беларусь, Казахстане, Кыргызстане для 
лечения больных с ЛАГ одобрен силденафил. Рекомендованная 
доза составляет 20 мг 3 раза в сутки (табл. 6.3.4.). В клиниче-
ской практике у ряда больных требуется повышение дозы до 
40–80 мг 3 раза в сутки [1, 9]. 

Стимуляторы гуанилатциклазы
Риоцигуат является единственным представителем класса 

стимуляторов растворимой гуанилатциклазы, одобренным по 
показанию ЛГ. Препарат имеет двойной механизм действия: 

независимо от уровня эндогенного NO напрямую стимулирует 
рГЦ и повышает чувствительность фермента к NO [1, 4, 5, 23, 
260–262]. За счет повышения уровня цГМФ риоцигуат приводит 
к вазорелаксации, подавлению пролиферации эндотелиальных 
и гладкомышечных клеток, воспаления и фиброза, что было по-
казано на экспериментальных моделях ЛГ [262, 263]. 

В двух рандомизированных, двойных слепых, плацебо-кон-
тролируемых исследованиях (PATENT-1/2) продемонстрировано 
улучшение Т6МХ в группе риоцигуата против плацебо у больных 
с ЛАГ (первичная конечная точка), индекса одышки по Боргу, 
ФК, ЛСС, NT-proBNP и удлинение времени до клинического 
ухудшения [4, 260, 264]. 

При анализе подгруппы пациентов с ЛАГ-ВПС после коррек-
ции дефекта (n=35) в исследовании PATENT-1 было показано, 
что пациенты, получавшие риоцигуат в низкой (1,5 мг) или вы-
сокой дозе (2,5 мг) три раза в день, достигали значительного 
улучшения (>10%) с приростом дистанции в Т6МХ (39±60 м 
против 0±42 м в группе плацебо) и снижения ЛСС от исходно-
го (-250±410 против -66±632 дин∙сек/см5/м2 в группе плацебо), 
снижение срДЛА более чем на 20% в обеих группах. Кроме того, 
было выявлено значимое снижение уровня NT-proBNP (-164±317 
пг/мл против -46±697 пг/мл в группе плацебо). В исследовании 
PATENT-2 18,3% пациентов с ЛАГ-ВПС отметили прирост дис-
танции в Т6МХ, у 32% пациентов улучшился ФК (ВОЗ), 60% 
больных сохранили прежний ФК, 8% — ухудшили ФК [265]. 

Риоцигуат одобрен для лечения ЛАГ и неоперабельных/ ре-
зидуальных форм хронической тромбоэмболической легочной 
гипертензии (ХТЭЛГ). Риоцигуат рекомендуется в начальной дозе 
1 мг три раза в сутки. Каждые 2 недели доза препарата титруется 
на 0,5 мг три раза под контролем артериального давления и пере-
носимости до максимальной дозы 2,5 мг три раза в сутки. 

Риоцигуат одобрен в РФ и Казахстане для лечения больных 
с ЛАГ с целью улучшения переносимости физических нагрузок 
и предотвращения прогрессирования (табл. 6.3.4.) [1].

Простаноиды
Простациклин (простагландин I2) — мощный эндогенный ва-

зодилататор с антипролиферативным, цитопротективным, деза-
грегантным свойствами, которые направлены на предотвращение 
ремоделирования легочных сосудов — уменьшение повреждения 
эндотелиальных клеток и гиперкоагуляции [1, 4, 5, 23]. У больных 
ЛАГ при ВПС доказано снижение экспрессии простациклинсинта-
зы в легочных артериях, что является обоснованием для приме-
нения аналогов ПЦ для лечения этой категории пациентов.

Илопрост — единственный химически стабильный аналог 
ПЦ в ингаляционной форме, рекомендованный для лечения 
среднетяжелой и тяжелой форм ЛАГ и неоперабельной/ ре-
зидуальной ХТЭЛГ [1, 4, 9]. Ингаляционная форма илопроста 
обеспечивает большую селективность препарата в отношении 
легочной циркуляции [1, 266].

Механизм действия илопроста, как и других простаноидов, 
связан с активацией рецепторов простагландина I2, экспрессия 

Таблица 6.3.3. Выбор специфической терапии у пациентов с синдромом Эйзенменгера
Table 6.3.3. Choice of Specific Therapy in Patients with Eisenmenger’s Syndrome

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Рекомендовано назначение бозентана пациентам с синдромом Эйзенменгера ФК III (ВОЗ) для 
улучшения функционального статуса и гемодинамических показателей [1, 4, 9, 11, 17, 19]

I В

Для лечения больных с синдромом Эйзенменгера может рассматриваться назначение других 
АРЭ, ИФДЭ5 и простаноидов [1, 4, 9, 11, 17, 19]

IIa C

Для лечения больных с синдромом Эйзенменгера может рассматриваться назначение 
комбинированной терапии [1, 4, 9, 11, 17, 19]

IIb C
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которых обнаруживается в клетках эндотелия, лейкоцитах 
и тромбоцитах [1, 81]. Илопрост вызывает вазодилатацию, 
ингибирует агрегацию тромбоцитов и адгезию лейкоцитов, 
обладает профибринолитической активностью, антипроли-
феративным, антифибротическим и противовоспалительным 
эффектами [5, 267].

В рандомизированном, плацебо-контролируемом исследова-
нии AIR-1 эффективность илопроста оценивалась у 203 больных 
с ЛАГ различной этиологии [1, 9]. Повторные ингаляции в течение 
дня проводились 6–9 раз по 2,5–5 мкг на ингаляцию (в среднем 
до 45 мкг в сутки). Илопрост улучшал клиническую симптомати-
ку, толерантность к физическим нагрузкам, достоверно снижал 
ЛСС и частоту клинических событий. При использовании УЗ-не-
булайзеров длительность ингаляции составляет 5–10 мин. Ило-
прост отличается хорошей переносимостью. Наиболее частыми 
побочными эффектами были приливы и боли в челюсти [1, 5].

В РФ ингаляционный илопрост одобрен для лечения пациен-
тов со среднетяжелой и тяжелой форм ЛАГ и неоперабельной/ 
резидуальной ХТЭЛГ. В Казахстане илопрост одобрен по пока-
занию «лечение ЛАГ у взрослых пациентов с ФК III (ВОЗ) для 
улучшения переносимости физической нагрузки и симптомов» 
(табл. 6.3.4.) [1]. Препарат рекомендуется для назначения в виде 
моно- и комбинированной терапии. 

Агонисты рецепторов простациклина
Селексипаг – первый селективный агонист рецепторов ПЦ 

для перорального назначения. В крупном РКИ GRIPHON по 
оценке клинических исходов у 1156 пациентов с ЛАГ лечение 
селексипагом в качестве монотерапии или в комбинации с 
АРЭ и/ или ИФДЭ5 обеспечивало снижение риска наступления 
первичной конечной точки (смерть от всех причин, госпита-
лизация в связи с ухудшением ЛАГ, потребность в проведе-
нии трансплантации легких или предсердной септостомии, 
парентеральной терапии простаноидами или постоянной 
O2-терапии, клиническое ухудшение ЛАГ) на 40% (ОР 0,60; 
р=0,0001) по сравнению с плацебо [9, 268]. В исследование 
было включено 110 пациентов с ЛАГ-ВПС после коррекции 
ВПС, селексипаг показал снижение частоты госпитализаций 
и прогрессирования заболевания среди пациентов с ЛАГ, 
получавших препарат в течение 3 лет, но незначительное 
влияние на смертность. Отсутствие значимого прироста дис-
танции Т6МХ вероятно связано с наличием предшествующей 
ЛАГ-специфической терапии [269].

Начальная доза составляет 200 мкг 2 раза в сутки с даль-
нейшей титрацией до максимальной 1600 мкг 2 раза в сутки [1, 
9]. Побочные эффекты (головная боль, головокружение, дис-
пепсия) возникали у 14% больных в сравнении с 7% в группе 
плацебо [1, 234].

В РФ селексипаг рекомендуется для лечения пациентов 
ЛАГ с ФК II-III (ВОЗ) для предотвращения прогрессирования 
ЛАГ (смерть, потребность в назначении в/в или п/к простанои-
дов, клиническое ухудшение ЛАГ (уменьшение Д6МХ, ухудше-
ние клинической симптоматики, потребность в дополнитель-
ной ЛАГ-специфической терапии) в виде монотерапии или в 
комбинации (табл. 6.3.4.) [1,234].

6.3.3. Применение специфической терапии в клинических 
группах пациентов с ЛАГ-ВПС

При 4-летнем наблюдении 229 пациентов с синдромом 
Эйзенменгера показана лучшая выживаемость при приеме 
ЛАГ-специфической терапии по сравнению с отсутствием лече-
ния [2, 239]. Терапия бозентаном и/или силденафилом приводи-
ла к улучшению выживаемости у взрослых с синдромом Эйзен-
менгера по данным Немецкого национального регистра [187]. 
При анализе данных 340 пациентов с синдромом Эйзенменгера 
из центров Франции выявлено снижение событий прогрессиро-
вания ЛАГ на фоне терапии АРЭ, ИФДЭ5 и простаноидами [270]. 
В метаанализе 15 клинических исследований, из них 4 РКИ, у 
пациентов с синдромом Эйзенменгера при применении различ-
ных ЛАГ-специфических препаратов показано улучшение Т6МХ, 
индекса одышки по Боргу, ФК, срДЛА и ЛСС в течение 1-го года 
от начала терапии; для более длительной терапии аналогичные 
данные получены только для бозентана (табл. 6.3.3.) (раздел 1, 
приложение 4) [271]. 

Опасения относительно возможно большего снижения ПСС 
по сравнению с ЛСС и усиления вследствие этого право-левого 
сброса и гипоксемии при синдроме Эйзенменгера не подтвер-
дились [19, 227–230, 244, 272, 273]. Спорным остается вопрос 
о целесообразности ЛАГ-специфической терапии у больных с 
ВПС, ЛАГ и преимущественно лево-правым сбросом. При оче-
видных противопоказаниях к ЛАГ-специфической терапии у 
операбельных пациентов ввиду увеличения лево-правого сбро-
са, потенцирования недостаточности кровообращения и темпов 
развития легочной сосудистой болезни противоречива возмож-
ность такой терапии и у неоперабельных больных [2, 7, 19, 229]. 
С одной стороны, некоторое увеличение лево-правого сброса в 
покое и у неоперабельных пациентов может иметь отрицатель-
ные последствия; с другой стороны, рост легочного кровотока 
при физической нагрузке может способствовать улучшению 
функционального состояния и качества жизни. При наличии 
сообщений об успешной хирургической коррекции ранее нео-
перабельных или «пограничных» ВПС у взрослых после курса 
ЛАГ-специфической терапии (так называемый treat and-repair 
подход) отношение к этой тактике остается критическим [2, 7, 
11, 19, 34, 44, 229, 274].

Таблица 6.3.4. Начальная монотерапия у больных ЛАГ-ВПС в странах Евразийского содружества
Table. 6.3.4. Initial monotherapy in patients with PAH-CHD in the countries of the Eurasian Commonwealth

Группы препаратов
Класс рекомендации / 
уровень доказательств

ФК II ФК III ФК IV
Антагонисты  рецепторов 
эндотелина

Амбризентан I А I А IIb C Россия, Казахстан

Бозентан I А I А IIb C Беларусь, Казахстан, Россия

Мацитентан I В I В IIb C Россия

Ингибиторы фосфодиэстеразы 
5 типа

Силденафил I А I А IIb C Армения, Беларусь, Казахстан, 
Кыргызстан, Россия, Узбекистан

Стимуляторы гуанилатциклазы Риоцигуат I В I В IIb C Россия, Беларусь, Казахстан

Аналоги простациклина Ингаляционный илопрост – – I В IIb C Беларусь, Казахстан, Россия

Антагонисты рценпторов ПЦ Селексипаг I В I В – – Россия
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Таблица 6.3.5. Последовательная комбинированная терапия и стратегия оптимизации у больных ЛАГ-ВПС в странах Евразийского 
содружества
Table 6.3.5. Sequential Combination Therapy and Optimization Strategy in Patients with PAH-CHD in the countries of the Eurasian Commonwealth

Группы препаратов
Класс рекомендации/ Уровень доказательности

ФК II ФК III ФК IV

Силденафил  + мацитентан I B I B IIa C

Бозентан  + риоцигуат I B I B IIa C

АРЭ и/или ИФДЭ5  + селексипаг I B I B IIa C

Бозентан  + илопрост  инг. IIb B IIb B IIb C

Силденафил  + амбризентан IIb C IIb C IIb C

Силденафил  + бозентан IIb C IIb C IIb C

Бозентан  + силденафил IIb C IIb C IIb C

Другие двойные комбинации IIb C IIb C IIb C

Другие тройные комбинации IIb C IIb C IIb C

Риоцигуат   +ИФДЭ5 III B  III B  III B

Оптимизация специфической терапии

При неэффективности терапии ИФДЭ5 у пациентов c ЛАГ при сохранении промежуточного риска, в 
т.ч.ФК III  (ВОЗ), рекомендуется замена препарата на риоцигуат [3].

IIa В

Прием риоцигуата рекомендуется через 24 часа после приема последней дозы силденафила [96]. IIa В

Замена бозентана на мацитентан в связи с установленным межлекарственным взаимодействием 
рекомендуется у пациентов, получающих силденафил, варфарин, гормональные контрацептивы [98].

IIb С

Прием мацитентана рекомендуется через 24 часа после приема последней дозы бозентана или 
амбризентана [98].

IIb С

Переключение с силденафила  на риоцигуат не рекомендуется у пациентов с высоким риском 
летальности, клинически нестабильных пациентов или при развитии клинического ухудшения [3].

III C

Переключение с др. АРЭ на мацитентан не рекомендуется у пациентов с высоким риском летальности, 
клинически нестабильных пациентов или при развитии клинического ухудшения [3].

III C

Эффективность специфической терапии при ЛАГ после ра-
дикальной бивентрикулярной коррекции простых ВПС показана 
в ходе регистрационных РКИ, в том числе при анализе под-
групп пациентов (раздел 4, приложение 4). Многими авторами 
ЛАГ-специфическая терапия оценивалась в смешанных группах 
пациентов с разными формами ЛГ при ВПС (раздел 5, прило-
жение 4) [229, 246, 257, 258, 269, 274, 288]. В систематическом 
обзоре 27 исследований ЛАГ-специфических препаратов, в том 
числе незарегистрированных в РФ, у взрослых с ВПС показано, 
что риоцигуат, бозентан, эпопростенол и силденафил улучша-
ли функциональное состояние и гемодинамику без увеличения 
право-левого сброса и снижения сатурации; влияние на смерт-
ность не продемонстрировано [273]. Метаанализ 17 исследова-
ний, из них 1 РКИ, подтвердил улучшение срДЛА, ЛСС, Т6МХ, 
ФК и уровня насыщения крови кислородом при терапии бозен-
таном у пациентов с разными формами ЛАГ при ВПС [258].

Накапливаются сообщения о ЛАГ-специфической терапии у 
взрослых с сегментарной ЛГ (раздел 6, приложение 4) [19, 229, 
275]. Однако эффективность терапии остается предметом дис-
куссий. При улучшении переносимости физической нагрузки 
увеличение легочного кровотока теоретически может усилить 
объемную перегрузку системного желудочка и потенцировать 
легочную сосудистую болезнь.

В РКИ показана эффективность ЛАГ-специфической тера-
пии у взрослых после операции Фонтена (раздел 7, приложе-
ние 4). В РКИ TEMPO показаны прирост пикового потребления 
кислорода (peak VO2) (первичная конечная точка), продолжи-
тельности физической нагрузки и улучшение ФК у пациентов, 
получавших бозентан [276]. Положительное влияние бозентана 
на состояние взрослых после операции Фонтена продемонстри-
ровано в ряде проспективных исследований [230, 277, 278]. 

Бозентан является единственным ЛАГ-специфическим препа-
ратом, положительное влияние которого на ФК показано после 
операции Фонтена по результатам метаанализа [229, 230]. 

АРЭ и ИФДЭ5 могут быть рассмотрены у отдельных паци-
ентов после операции Фонтена с повышенным ДЛА/ЛСС при 
отсутствии повышения конечного диастолического давления 
системного желудочка [278–280]. В РКИ продемонстрировано 
увеличение peakVO2 (первичная конечная точка), легочного кро-
вотока и СИ в покое и при физической нагрузке у перенесших 
операцию Фонтена взрослых при однократном приеме силдена-
фила [278]. 

Противоречивой остается возможность ЛАГ-специфической 
терапии у пациентов с функционально единственным желудоч-
ком сердца и противопоказанием к «обходу» правых отделов 
сердца ввиду ЛАГ (раздел 2, приложение 4). [2, 19, 44]. Специфи-
ческая терапия способствует снижению срДЛА, ЛСС и повышает 
вероятность гемодинамической коррекции, а также увеличивает 
сатурацию артериальной крови и толерантность к физической 
нагрузке ввиду увеличения легочного кровотока. Однако может 
приводить и к увеличению объемной перегрузки единственного 
желудочка сердца, а при длительном применении – к прогресси-
рованию легочно-сосудистой болезни [19, 229].

Накапливаются сведения о последовательной комбинации и 
замене ЛАГ-специфических препаратов (разделы 3–5, приложе-
ние 4). В РКИ не удалось показать эффективность комбинации 
бозентана с силденафилом, напротив, РКИ SERAPHIN [253], 
PATENT-1 [260] и GRIPHON [268] продемонстрировали эффек-
тивность комбинаций силденафила с мацитентаном, бозентана 
с риоцигуатом и АРЭ и ИФДЭ5 с селексипагом. В проспективных 
исследованиях показана возможность успешной замены бозен-
тана на мацитентан (табл. 6.3.5.) [1, 5, 281].
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7. ОСЛОЖНЕНИЯ 

7.1. Аритмии

Аритмии являются наиболее частым осложнением, мар-
кером тяжести и фактором риска летальности при ЛАГ-ВПС 
[1, 4, 11]. У пациентов наиболее распространены трепетание 
предсердий (часто как следствие кардиохирургических вме-
шательств) и желудочковая тахикардия (в результате фибро-
за, гипоксии и хронической объемной перегрузки) [2, 11, 282, 
283]. Оба состояния тяжело переносятся пациентами и требу-
ют консультации электрофизиолога. Общепринятым являет-
ся мнение, что у пациентов с ЛАГ следует избегать терапию 
высокими дозами β-адреноблокаторов, поскольку подавле-
ние прироста частоты сердечных сокращений (ЧСС) в ответ 
на нагрузку может привести к снижению СВ [1, 11, 19, 23]. 

Причинами аритмий при ВПС являются аномалии разви-
тия проводящей системы сердца, нарушения гемодинамики, 
наличие рубцов и участков фиброза миокарда после опера-
ций, генетические факторы, нейрогормональные нарушения, 
приобретенная патология сердца и др. При появлении новых 
аритмий у пациентов с ВПС необходимо провести комплекс-
ное обследование для выявления провоцирующих факторов, 
таких как обструкции, регургитации, внутрисердечные шунты 
и дисфункция желудочков. Желудочковые аритмии являются 
основной причиной смерти у взрослых с ВПС наряду с ХСН. 
Наибольший риск внезапной сердечной смерти (ВСС) при 
ВПС: тетрада Фалло после хирургической коррекции, систем-
ный ПЖ, обструктивные поражения ЛЖ, синдром Эйзенмен-
гера, единственный желудочек с гемодинамической коррек-
цией (гемодинамика Фонтена).

НЖТ встречаются у 10–20% пациентов с ВПС и ассоцииру-
ется с высоким риском развития ХСН, инсульта и ВСС [2, 282, 
283]. Наиболее распространенным механизмом НЖТ у взрос-
лых пациентов с ВПС является макроре-ентри предсердная 

тахикардия или трепетание предсердий, они составляют до 
75% всех НЖТ и встречаются у 20–45% пациентов с анома-
лией Эбштейна, единственным желудочком сердца/операци-
ей Фонтена, тетрадой Фалло, транспозицией магистральных 
артерий и ДМПП [287–289]. Фибрилляция предсердий встре-
чается приблизительно у 10% пациентов, ее распространен-
ность увеличивается с возрастом [2, 283–286]. 

Лечение НЖТ у взрослых пациентов с ВПС зависит от типа 
порока сердца, выполненной реконструктивной операции, ге-
модинамических последствий порока и хирургической кор-
рекции, механизма НЖТ. Частота желудочковых сокращений 
во время НЖТ может замедляться за счет вариабельности 
аритовентрикулярного проведения, это может привести к 
несвоевременной диагностике тахикардии и развитию ХСН. 
Важную роль при выборе тактики лечения НЖТ необходимо 
уделять определению тяжести формы порока сердца: опера-
бельные и неоперабельные дефекты, цианотические пороки 
сердца, единственный или системный правый желудочек, 
аномалия Эбштейна. В некоторых случаях, при развитии 
цианоза или тяжелой желудочковой дисфункции, требуется 
выполнение кардиоверсии в условиях реанимационного от-
деления; обычно такое решение принимается в экспертных 
центрах. 

Поддержание синусового ритма является целью у всех 
пациентов с ВПС [2]. Катетерная аблация рекомендуется в 
качестве терапии первой линии, поскольку антиаритмические 
препараты обладают отрицательными инотропным и/ или 
дромотропным эффектами [18, 290, 291]. 

Антиаритмические препараты IC класса могут замедлять 
скорость ВПРТ, не блокируя аритвентрикулярную проводи-
мость: проведение 1:1 может ухудшить гемодинамику [2], 
Амиодарон рекомендуется для непродолжительного приема 
или пациентам без альтернативных вариантов профилактики 
рецидивирующей предсердной тахикардии. Наблюдательные 

Показания к имплантации автоматизированного имплантируемого кардиовертер-дефибриллятора 
при ВПС у взрослых

Исключение 
обратимых причин

ФВ ≤
35%

II-III ФК 
по NYHA

≥ 3 мес
терапия

ОПЖ 
> года

Аритмия

Дисфункция ЛЖ

Индуцируемая ЖТ\ФЖ

Катетерная
аблация

Хирургическая 
аблация

Рубец ПЖ

QRS ≥180 мсек

Дисфункция ЛЖ

Симптомная ЖТ

Индуцируемая ЖТ\ФЖ

Остановка сердца 
вследствие ФЖ или 
гемодинамически

непереносимая ЖТ (IC)

Бивентрикулярная физиология и 
системный ЛЖ  (IIаC)

Тетрада Фалло + факторы риска 
ВСС (IIаC)

Устойчивая ЖТ после гемодинамической оценки 
и восстановления  (IC)

Необъяснимые 
синкопе (IIаC)

ФВ системного ПЖ < 35% + ФР (IIbC)

II-III ФК по NYHA

QRS ≥140 мсек

Неустойчивая ЖТ 

Тяжелая регургитация

Госпитализация в 
специализированный стационар

ЭФИ

Рисунок 7.1.1. Алгоритм по применению ИКД у взрослых пациентов с ВПС
Figure 7.1.2. Algorithm for implantable cardioverter defibrillator in adult patients with congenital heart disease
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Показания к имплантации ЭКС при ВПС у взрослых
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Рисунок 7.1.2. Алгоритм по ЭКС у взрослых пациентов с ВПС
Figure 7.1.2. Algorithm for the pacemaker in adult patients with congenital heart disease

Рисунок 7.1.2. Алгоритм по ЭКС у взрослых пациентов с ВПС
Figure 7.1.2. Algorithm for the pacemaker in adult patients with congenital heart disease

исследования сообщают о дисфункции щитовидной железы у 
13–36% взрослых пациентов с ВПС, получавших амиодарон; 
факторами риска тиреотоксикоза являются женский пол, 
цианотичные ВПС, низкий индекс массы тела, перенесенная 
операция Фонтена или дозировки > 200 мг в день [2, 291].

Для оптимального лечения аритмий пациентов с ВПС 

следует направлять в центры с мультидисциплинарной ко-
мандой и опытом лечения этой категории больных [2]. У всех 
пациентов необходимо проводить оценку и коррекцию всех 
обратимых факторов (электролитные нарушения, ишемия 
миокарда, проаритмогенный эффект лекарственных препа-
ратов, гипертиреоз, воспалительный процесс).
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Таблица 7.1.1. Рекомендации по катетерной аблации
Table 7.1.1. Recommendations for catheter ablation

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Пациентам с легкой формой ВПС при рецидивирующей симптомной НЖТ* или риске ВСС при 
НЖТ в качестве альтернативы длительной медикаментозной терапии рекомендуется катетерная 
аблация [2, 17].

I С

При рецидивирующей симптомной НЖТ* или риске ВСС при НЖТ у больных с умеренным/ 
тяжелым ВПС рекомендуется катетерная аблация в условиях экспертного центра [2, 17]. 

IIа С

Катетерная аблация в дополнение к имплантвции ИКД показана пациентам с частой 
рецидивирующей мономорфной ЖТ, электрическим штормом при неэффективности 
медикаментозного лечения или перепрограммирования ИКД [2, 17].

I C

Катетерная аблация рекомендуется пациентам с симптомной мономорфной устойчивой ЖТ при 
непереносимости антиаритмической терапии в условиях экспертного центра [2, 17].

IIa C

Пациентам с ВСС в анамнезе и устойчивыми пароксизмами ЖТ показана имплантация 
кардиовертера-дефибриллятора при отсутствии причин их развития [2, 17].

 I C

ИКД рекомендуется пациентам с ВПС и симптомной устойчивой ЖТ после 
электрофизиологического исследования и оценки гемодинамики [2, 17].

I C

ИКД рекомендуется взрослым пациентам с ВПС при фракции выброса ЛЖ < 35%, наличием 
двух желудочков и сердечной недостаточности (II или III ФК по NYHA), несмотря на оптимальную 
медикаментозную терапию в течение ≥3 мес. [2, 17].

IIa C

ИКД рекомендуется пациентам с ВПС и обмороками неизвестного происхождения в сочетании с 
тяжелой желудочковой дисфункцией или индуцируемой устойчивой ЖТ [2, 17].

IIa C

ИКД следует рассматривать у пациентов с тетрадой Фаллло с множественными факторами 
риска ВСС, включая дисфункцию ЛЖ, неустойчивую симптомную ЖТ, длительность комплекса 
QRS > 180 мс, наличие обширных рубцов ПЖ по данным МРТ или устойчивой ЖТ – спонтанной 
или индуцируемой при программируемой стимуляции желудочков [2, 17].

IIa C

Имплантация ИКД может быть рассмотрена у пациентов с дисфункцией ПЖ (ФВ < 35%) при 
наличии дополнительных факторов риска [2, 17].

IIb C

Примечание (Note): сино-атриальная реципрокная тахикардия, предсердная тахикардия, АВ-узловая реципрокная тахикардия; ВСС — внезапная сердечная 
смерть, ИКД — имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор, ЖТ — желудочковая тахикардия, ЛЖ — левый желудочек, НЖТ — наджелудочковая тахикардия, 
ФВ — фракция выброса.

Таблица 7.1.2. Рекомендации по ЭКС
Table 7.1.2. Recommendations for the pacemaker

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Имплантация ЭКС рекомендуется взрослым пациентам с синдромом тахикардии-брадикардии 
при ВПС для предотвращения ВПРТ в случае безуспешной аблации или отсутствии возможности 
ее проведения [2].

IIa C

Имплантация ЭКС рекомендуется пациентам с тяжелой формой ВПС и брадикардией (ЧСС в 
дневное время < 40 ударов/ мин. или паузы > 3 сек) [2].

IIа C

Имплантация ЭКС рекомендуется пациентам с ВПС и нарушением гемодинамики вследствие 
синусовой брадикардии или предсердно-желудочковой диссинхронии [2].

IIa C

Имплантация ЭКС может быть рекомендована пациентам с умеренным ВПС при брадикардии 
(ЧСС в дневное время < 40 ударов в минуту или паузы > 3 сек) [2].

IIa C

Примечание (Note): ВПРТ — внутрипредсердная реципрокная тахикардия (IART — intra-atrial reciprocal tachycardia), ЧСС — частота сердечных сокращений 
(HR — heart rate), ЭКС — электрокардиостимулятор (pacemaker)

7.2. Кровохарканье

В современной литературе кровохарканье не рассматрива-
ется как ведущая причина смерти у больных с ВПС [2, 17]. При 
появлении кровохарканья следует выполнить рентгенографию 
органов грудной клетки с последующей КТ. Сопутствующую ан-
тикоагулянтную или дезагрегантную терапию следует временно 
прекратить [23, 220]. Рекомендуется назначение противокашле-
вых средств, при анемии — кровезаместительной терапии. У 
взрослых пациентов с ВПС, ЛГ и клинически значимым крово-
харканьем следует рассмотреть возможность эндоваскулярной 

эмболизации системно-легочных коллатеральных артерий (раз-
дел 6.1.3.) [292].

При цианотичных ВПС, ВПС после паллиативных шунтирую-
щих операций, кондуитов и др., с искусственными клапанами, 
инфекционным эндокардитом в анамнезе рекомендуется анти-
биотикопрофилактика в течение 6 месяцев после операции на 
период эпителизация протеза [2, 17]. В случае лихорадки не-
ясного происхождения или наличии немотивированой потери 
веса, снижении работоспособности, головных болей и др. сле-
дует исключить эндокардит и церебральные абсцессы [2].
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8. ОСОБЫЕ СОСТОЯНИЯ

8.1. Беременность

Пациенткам с ЛАГ-ВПС, в частности синдромом Эйзенмен-
гера, беременность противопоказана. Информация о выбо-
ре контрацепции приведена в разделе 6.2. Факторами риска 
материнской смертности являются тяжелая ЛГ, поздняя го-
спитализация и, возможно, использование общей анестезии. 
Пациентки с синдромом Эйзенменгера требуют особого вни-
мания в связи с дополнительными осложнениями: цианоз, 
сброс крови справа налево и парадоксальные эмболии. При 
синдроме Эйзенменгера материнская смертность составляет 
30–60% (синкопе, тромбоэмболические осложнения, гипово-
лемия, кровохарканье, преэклампсия) [2, 210]. Большинство 
смертельных случаев происходит во время родов или в пер-
вые недели после родоразрешения [17, 211]. Во время бере-
менности системная вазодилатация увеличивает сброс крови 
справа налево и уменьшает легочный кровоток, что приводит 
к увеличению цианоза и снижению СВ. Если пациентка отка-
зывается от прерывания беременности, необходимо междис-
циплинарное взаимодействие опытных акушеров/гинекологов, 
кардиологов, анестезиологов, реаниматологов и неонатоло-
гов. Профилактика тромбоза может проводиться с помощью 
антагонистов витамина К или низкомолекулярных гепаринов. 
Назначение прямых оральных антикоагулянтоа не рекоменду-
ется [2, 292]. 

Фетальные и неонатальные риски связаны с низким СВ и 
цианозом. Материнская гипоксемия является наиболее важ-
ным предиктором исхода. Часто случаются выкидыши. В слу-
чае наступления беременности пациентки должна наблюдаться 
мультидисциплинарной командой при участии эксперта по ЛГ 
в специализированном учреждении для лечения беременных с 
сердечно-сосудистой патологией. 

Беременным с впервые выявленной ЛГ проводится стан-
дартное обследование в соответствие с клиническими рекомен-
дациями. ЭхоКГ является ключевым методом диагностики [2, 
9, 292]. Другие диагностические шаги планируются индивиду-
ально. Так, КПОС рекомендуется только в том случае, если ис-
следование может помочь в установлении диагноза и принятии 
важных терапевтических решений. Данное исследование долж-
но быть выполнено в специализированном центре. Консульта-
ция врачом-генетиком проводится при отягощенном семейном 
анамнезе. Наблюдение в третьем триместре может потребовать 
частых еженедельных посещений. На каждом визите должна 
проводиться детальная оценка, включая определение сатурации 
кислорода в крови и оценку функции ПЖ. При наличии клиниче-
ских проявлений пациенткам может потребоваться постельный 
режим. Риск развития тромбоэмболий очень высок, поэтому 
должно быть обсуждено назначение антикоагулянтной терапии. 
Пациентки с ХСН могут нуждаться в назначении диуретиков, 
следует учитывать возможный дефицит железа. Беременность 
при ЛАГ — состояние высокого риска, поэтому в обязательном 
порядке должно обсуждаться назначение специфического лече-
ния. Стратификацию риска следует проводить так же, как у всех 
пациентов с ЛАГ. До настоящего времени отсутствуют доказа-
тельства в пользу применения последовательной комбиниро-
ванной терапии в сравнении с назначением стартовой комбини-
рованной терапии у беременных пациенток. Бозентан и другие 
АРЭ ассоциируются с эмбриопатией и должны быть отменены, 
если это не приведет к значительному увеличению риска для 
матери [5, 9, 292]. Когорта пациенток с положительным вазо-
реактивным тестом и хорошим ответом на терапию БКК имеют 
более низкий риск осложнений, терапия БКК должна быть про-
должена.

ЛАГ-специфическая терапия должна быть оптимизиро-
вана: возможно назначение ИФДЭ5 силденафила, с которым 
накоплен наибольший опыт. При ЛАГ ФК IV (ВОЗ). тяжелой 
правожелудочковой ХСН показана комбинированная терапия с 
применением ингаляционного илопроста [2, 9, 23, 292]. При-
менение АРЭ и риоцигуата во время беременности противопо-
казано с учетом тератогенного действия препаратов. 

Роды должны проводиться в экспертном центре, где до-
ступны процедуры экстракорпоральной мембранной оксиге-
нации и экстренная трансплантация. Возможны естественное 
родоразрешение и кесарево сечение. Артериальная гипотония 
требует немедленного лечения с восполнением объема и, при 
необходимости, назначением вазопрессоров. Во время родов 
можно рассмотреть вопрос о применении простаноидов [292].

8.2. Интенсивная терапия и интервенционное лечение

Пациенты с ЛАГ с правожелудочковой ХСН и/ или пере-
несшие хирургическое вмешательство требуют интенсивно-
го лечения. Общие принципы включают лечение триггерных 
факторов (анемия, аритмии, инфекции, сопутствующие за-
болевания), оптимизацию преднагрузки ПЖ (диуретики) и 
постнагрузки (ЛАГ-специфические препараты), улучшение СВ 
(инотропные средства) и поддержание артериального давле-
ния (вазопрессоры) [1, 9, 23].

Дополнительные меры включают веноартериальную экс-
тракорпоральную мембранную оксигенацию, баллонную 
предсердную септостомию, выполнение операции наложения 
анастомоза по Поттсу, трансплантацию легких или комплекса 
сердце-легкие. В случае предшествующей операции с нало-
жением заплаты межпредсердной перегородки, проведение 
предсердной септостомии может быть технически затруднено 
или невозможно. Интервенционное создание анастомоза Пот-
тса рассматривается в настоящее время как эксперименталь-
ная процедура [2, 19].

При синдроме Эйзенменгера обширный спектр сопутству-
ющих заболеваний осложняет анестезию и ведение интенсив-
ной терапии. Важно контролировать уровень гемоглобина, 
целевые значения адаптированы к насыщению O2. Смертность 
высока даже при плановых хирургических вмешательствах и/ 
или анестезии (4–7%) [2, 17]. Поскольку механическая под-
держка кровообращения, как правило, исключается при син-
дроме Эйзенменгера, эскалацию лечения (например, инвазив-
ная вентиляция, заместительная почечная терапия) следует 
рассматривать в контексте общего прогноза. 

Веноартериальная экстракорпоральная мембранная оксиге-
нация может применяться в отдельных случаях правожелудоч-
ковой и/ или дыхательной недостаточности как промежуточная 
процедура до выздоровления или трансплантации [1, 2, 4, 9]. 

9. АЛГОРИТМ ВЕДЕНИЯ 

При подозрении на наличие ЛГ рекомендуется направлять 
больных в экспертный центр для дообследования и решения 
вопроса об операбельности [1, 4, 11, 19]. В группу скрининга 
ЛАГ входят все пациенты с хирургической коррекцией ВПС в 
анамнезе.

Больным в случае выявления клинических признаков и 
симптомов ЛГ рекомендуется проведение ЭхоКГ. При средней/
высокой вероятности наличия ЛГ по данным ЭхоКГ следует 
провести комплексное обследование для уточнения диагноза, 
установления операбельности, определения тактики лечения 
[3, 4, 5, 19, 294]. 

Поскольку алгоритм лечения ЛАГ в рекомендациях ESC/ ERS 
2015 г. является неспецифичным для ВПС, эксперты адапти-
ровали алгоритм Кельнского консенсуса, который учиты-
вает особенности данной группы пациентов и включает 
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хирургические подходы, общие меры, поддерживающую и 
специфическую терапию ЛАГ (рис. 9.1.) [11].

Для определения лечебной стратегии проводится инвазив-
ное исследование — катетеризация правых отделов сердца как 
«золотой» стандарт диагностики, при необходимости, катете-
ризация левых отделов сердца [1, 2–5, 9,19]. 

Решение о выборе лечебной тактики у пациентов с ЛГ при 
ВПС должно приниматься в экспертном центре ЛГ междисци-
плинарным консилиумом, включающим терапевтов, рентгено-
логов, кардиохирургов с достаточным опытом лечения ЛГ. После 
установления диагноза всем пациентам показаны начальные 
мероприятия, связанные с соблюдением общих рекомендаций 
и назначением поддерживающей терапии. Пациентам с ЛАГ-ВПС 
назначают ЛАГ-специфическую монотерапию в виде АРЭ и/или 
ИФДЭ5. ЛАГ-специфическая терапия может быть назначена в 
экспертном центре после проведения соответствующих диагно-
стических процедур. Предоперационная подготовка может вклю-
чать назначение ЛАГ-специфической терапии сроком до 6 мес. 
При сохранении симптомов, несмотря на проведение специфиче-
ской монотерапии, назначается комбинация препаратов, включая 
простаноиды. Если резервы медикаментозной терапии исчерпа-

ны, возможно проведение баллонной септостомии и/или транс-
плантации легких/комплекса сердце-легкие (рис. 9.1) [2, 9, 19].

10. ПРОФИЛАКТИКА И ДИСПАНСЕРНОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

План наблюдения за пациентами с ЛАГ-ВПС в целом соот-
ветствует общим рекомендациям ESC/ERS, включая клини-
ческую оценку, ФК (ВОЗ), ЭКГ, Т6МХ, кардиопульмональный 
нагрузочный тест, ЭхоКГ и лабораторные исследования [1, 4, 
9, 295–297]. Течение ЛАГ-ВПС, как правило, более доброкаче-
ственное по сравнению с другими формами патологии. Это оз-
начает, что интервалы между визитами наблюдения, как прави-
ло, могут быть более длительными. 

Всем пациентам требуется регулярное обследование в экс-
пертном центре по ЛГ. Частота визитов устанавливается индиви-
дуально, но не реже одного раза в год (табл. 10.1., табл. 10.2.). 
В комплекс диспансерного наблюдения включаются ЭКГ, ЭхоКГ, 
Т6МХ с пульсоксиметрией. Дальнейшее наблюдение пациен-
тов осуществляется с интервалом 6–12 месяцев [2, 17]. Анализ 
газов артериальной крови обычно не требуется, достаточно 
проведения пульсоксиметрии. Для подтверждения диагноза 
достаточно первичной КПОС, далее ирнвазивное обследование 

Рисунок 9.1. Алгоритм диагностики и лечения ЛАГ-ВПС [11]
Figure 9.1. Algorithm for the diagnosis and treatment of PAH-CHD [11]

•

Общие мероприятия Поддерживающая терапия

• Режим физической активности
• Предотвращение инфицирования
• Профилактика эндокардита
• Отказ от курения/употребления 

наркотиков
• Эффективная контрацепция 
• Предотвращение 

анемии/дефицита железа
• Предотвращение легочной 

эмболии (использование 
воздушных фильтров)

• Потребность в кровопусканиях 
с возмещением объема

• Психологическая поддержка

Методы визуализации/ 
Инвазивное исследование

Оценка 
операбельности

Корректирующие 
хирургические 
вмешательства

ФК I-II (ВОЗ)

Тщательное наблюдение 
в экспертном центре

Промежуточный/высоки
риск летальности

Рассмотреть 
возможность 

трансплантации 
сердца/легких с 
коррекцией ВПС

• При отсутствии значимого кровохарканья 
• при тромбозе ЛА рассмотреть применение 

пероральных антикоагулянтов (с учетом 
противопоказаний)

• Рассмотреть возможность 
дополнительной О2 терапии при стойком 
увеличении сатурации артериальной крови 
и уменьшении выраженности симптомов

• Кровопускание и замещение 
изоволюмического объема только у 
симптомных пациентов с повышенной 
вязкостью крови

• Терапия сердечной недостаточности 
(диуретики, дигоксин, вазодилататоры с 
учетом возможных противопоказаний)

Специфическая терапия 
ФК II-IV (ВОЗ)

- Антагонисты рецепторов эндотелина
или
- Ингибиторы ФДЭ-5 
или
- Стимуляторы растворимой 
гуанилатциклазы
или
- Простаноиды
или
Агонисты (IP) рецепторов простациклина 

Недостаточный клинический ответ:
промежуточный/высокий риск 

Комбинированная терапия

Направление в 
экспертный центр

Нет

Да
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следует повторять в том случае, если имеется диагностическое 
обоснование или произошли клинически значимые изменения. 
Убедительных данных в пользу проведения повторной КПОС 
при некорригированных пороках не получено. 

Оценка риска проводится так же, как и при других формах 
ЛАГ; однако следует отметить особые аспекты при наличии дву-
направленного шунта, когда ДЛА примерно соответствует си-
стемному давлению. Правожелудочковая ХСН возникает реже, 
чем при ЛАГ после хирургического закрытия или ИЛГ. Степень 
тяжести зависит от соотношения Qp/Qs, которое возможно кон-
тролировать с помощью пульсоксиметрии. На качество жизни и 
прогноз оказывают влияние, главным образом, сопутствующая 
патология или осложнения [2, 17, 19, 294].

При сохранении шунтов у больных с некорригированными 
ВПС синкопе возникают редко. Вместе с тем следует учитывать 
неврологическую симптоматику, возможный риск нарушений 
мозгового кровообращения или внутричерепных абсцессов при 
проявлениях гипервязкости крови.

После хирургической/ эндоваскулярной коррекции ВПС па-
циенты находятся на диспансерном учёте, как минимум, в те-
чение года. Пациенты с дисфункцией ЛЖ, остаточным шунтом, 
ЛАГ, аортальной регургитацией, обструкцией выносящего трак-
та желудочков сердца должны наблюдаться ежегодно в специа-
лизированных центрах. У пациентов с небольшим врожденным 
или остаточным ДМПП/ ДМЖП при сохранной функции ЛЖ, от-
сутствии ЛГ и других поражений возможно рассматривать визи-
ты наблюдения с интервалом 3–5 лет. После эндоваскулярного 
вмешательства необходимо регулярное наблюдение в течение 
первых 2 лет, далее в зависимости от результата — каждые 2–4 
года. 

При определении кратности наблюдения следует руковод-
ствоваться наличием симптомов ХСН, состоянием гемодина-
мики, наличием нарушений ритма сердца, гипоксемии и др. 
Риск развития полной атриовентрикулярной блокады требует 
особого внимания у пациентов после закрытия ДМПП/ДМЖП в 
случае развития бифасцикулярной блокады или транзиторной 
трехпучковой блокады. ЭхоКГ позволяет установить наличие 

аортальной или трикуспидальной регургитации, остаточного 
шунта, дисфункции желудочков, повышение ДЛА, развитие су-
баортального стеноза. ЭхоКГ должна проводиться при ухудше-
нии состояния пациентов. 

При любом типе ВПС, при коррекции которого использова-
лись синтетические материалы/протезы, при наличии показаний 
осуществляется профилактика бактериального эндокардита в 
течение 6 месяцев после операции или пожизненно, если со-
храняются резидуальные шунты или регургитация на клапанах. 
Профилактика эндокардита проводится при выполнении сто-
матологических вмешательств, сопровождающихся поврежде-
нием слизистой оболочки ротовой полости (экстракция зуба, 
манипуляции в периапикальной зоне зуба и т.д.). Профилактика 
инфекционного эндокардита заключается в приёме внутрь или 
внутривенном введении за 30-60 минут до процедуры амокси-
циллина в дозе 50 мг/кг, но не более 2 гр. (при аллергии на пе-
нициллин или ампициллин используется клиндамицин в дозе 20 
мг/кг, но не более 600 мг) [2].

Таблица 10.2. Методы обследования в ходе диспансерного на-
блюдения
Table 10.2. Methods of examination during dispensary observation

Методы исследования Кратность в 
течение 12 мес. 

Осмотр кардиолога 1–2

Электрокардиография 1–2

Эхокардиография 1–2

Пульсоксиметрия 1–2

Тест с физической нагрузкой (Т6МХ, при 
необходимости кардиопульмональный 
нагрузочный тест)

1–2

Лабораторные тесты * 1–2

NT-proBNP 3–4

КПОС 1–2

Таблица 10.1. Меры профилактики и особенности диспансерного наблюдения
Table 10.1. Preventive measures and features of dispensary observation

Рекомендации Класс 
рекомендации

Уровень 
доказательности

Рекомендуется регулярное обследование больных с ЛГ при ВПС в экспертном центре 
(физикальный осмотр, пульсоксиметрия, лабораторные исследования, ЭКГ, рентгенография 
органов грудной клетки, эхокардиография) не реже одного раза в год [1, 4, 9].

I С

Рекомендуется проводить динамическое наблюдение за больными после коррекции ВПС с 
проведением неинвазивного скрининга ЛГ каждые 6 мес. [1,2,4].

IIa В

Рекомендуется осуществлять наблюдение за больными ЛАГ после коррекции ВПС при 
назначении ЛАГ-специфической терапии каждые 6–12 месяцев для оценки результатов терапии 
и решения вопроса о тактике ведения [1, 17, 19].

I В

После операции коррекции ВПС у всех больных рекомендуется оценивать функциональный 
статус (ФК, Т6МХ) каждые 6 месяцев [2, 17, 19].

I С

После операции коррекции ВПС всем больным рекомендуется регулярное проведение ЭхоКГ 
каждые 6 месяцев [2, 9, 17].

I С

Контрольная КПОС рекомендуется для определения тактики ведения больных с ЛАГ-ВПС каждые 
6–12 месяцев [2, 9, 17].

I С

Рекомендуется ежемесячный контроль МНО у всех больных, получающих антагонисты витамина 
К [1, 2, 9, 11].

I С

Рекомендуется ежемесячный контроль гемоглобина и ферментов печени (АСТ и АЛТ) в крови 
при назначении АРЭ [1, 2, 4, 11].

I С
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При динамическом наблюдении за больными с синлромом 
Эйзенменгера следует учитывать следующие прогностические 
параметры:

• Натрийуретический пептид B-типа (BNP) 
• Почечные функциональные пробы 
• Функциональный класс (ВОЗ) 
• Клинические признаки ХСН 
• Синкопе 
• Сердечные аритмии 
• Насыщение O2 в состоянии покоя 
• Кардиопульмональный нагрузочный тест: артериальное 

давление, тахикардия 
• Т6МХ: дистанция, пульсоксиметрия 
• КПОС: ЛСС/шунтирующий кровоток 

11. ТРЕБОВАНИЯ К ЭКСПЕРТНОМУ ЦЕНТРУ 

Согласно рекомендациям ESC/ERS экспертные центры по 
проблеме ЛГ обязаны проводить клинические исследования, 
участвовать в клинических исследованиях. регистрах, а также 
обучении и повышении квалификации врачей [4]. В отличие от 
предлагаемого минимального количества для лечения пациен-
тов с ЛГ/ЛАГ в рекомендациях ESC/ERS, точные показатели для 
пациентов с ВПС пока не установлены. 

Успешное ведение пациента с ЛАГ и ВПС требует участия 
мультидисциплинарной команды, включающей экспертов-кар-
диологов, сердечно-сосудистых и торакальных хирургов, ане-
стезиологов, пульмонологов, гематологов, инфекционистов, 
акушеров, диагностов, генетиков, среднего медицинского пер-
сонала. 

Экспертный центр должен:
1) располагать высококвалифицированным персоналом:

•  как минимум, один кардиохирург;
• как минимум, один рентгенэндоваскулярный хирург;
• как минимум, два консультанта (кардиологи и/или пуль-

монологи) (специализация в области ЛГ);
• врач-радиолог (эксперт в области ЛГ);
• врач-кардиолог со специализацией ЭхоКГ; 
• квалифицированная медицинская сестра;
• специалист по психологической помощи и социальной 

адаптации пациентов;
• обмен информацией (телефон, интернет).

2) иметь палаты для больных с ЛГ, отделение интенсивной 
терапии (ЭКМО, бронхоскопия), поликлиническое отделение, 
диагностическую службу (ЭхоКГ, КТ, радионуклидная лаборато-
рия, МРТ, УЗИ, нагрузочные пробы, оценка легочной функции, 
оценка гемодинамики);

3) располагать установленными связями с другими диагно-
стическими и лечебными службами:

• генетическая лаборатория;
• ревматологический центр;
• центр планирования семьи;
• хирургический стационар (опыт в области ЛГ);

4) осуществлять анализ клинических исходов (в том числе 
анализ выживаемости больных);

5) участвовать в РКИ у пациентов ЛГ, включая фазы II и III; 
6) проводить образовательные программы; 
7) взаимодействовать с ассоциациями пациентов.

Приложение 1. ВПС с развитием легочной гипертензии [12]

1. ВПС с увеличением 
притока в малый круг 
кровообращения

Прекапиллярная ЛГ

1.1. ВПС с претрикуспидальным сбросом
1.1.1. Аномальный дренаж легочных вен

1.1.1.1. Частичный аномальный дренаж легочных вен с ДМПП или без него
1.1.1.2. Тотальный аномальный дренаж легочных вен с ДМПП*

1.1.2. ДМПП
1.1.3. Атриовентрикуляный канал, неполная форма*

1.2. ВПС с пострикуспидальным сбросом крови
1.2.1. ДМЖП
1.2.2. ОАП
1.2.3. Дефект аорто-легочной перегородки

1.3. Сложные ВПС с наличием посттрикуспидального сброса крови
1.3.1. Атриовентрикулярный канал, полная форма*
1.3.2. Общий артериальный ствол
1.3.3. Двойное отхождение сосудов от правого/левого желудочка с ДМЖП, и/или ДМПП, и/или 
ОАП без стеноза ЛА
1.3.4. Транспозиция магистральных сосудов с ДМПП, и/или ОАП, и/или ДМЖП без стеноза ЛА 
1.3.5. Сложные комбинированные ВПС со сбросом на уровне перегородок сердца 
(атриовентрикулярная и вентрикулоартериальная дискордантность, criss-cross сердце и другие 
с ДМЖП, и/или ДМПП, и/или ОАП без стеноза ЛА)
1.3.6. Функционально единственный желудочек сердца без стеноза ЛА

1.3.6.1. В том числе синдром гипоплазии левых отделов сердца

1.4. ВПС с сегментарным увеличением легочного кровотока
1.4.1. Отхождение правой/левой ветви ЛА от восходящей аорты
1.4.2. Большие аорто-легочные коллатеральные артерии без стенозирования при сложных ВПС
1.4.3. Отхождение ЛА от ОАП или больших аорто-легочных коллатеральных артерий без 
стенозирования при сложных ВПС

1.5. Другие ВПС с увеличенным легочным кровотоком

1.6. Комбинация ВПС с увеличенным легочным кровотоком
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2. ВПС с затруднением 
оттока из малого круга 
кровообращения

Посткапиллярная ЛГ

2.1. Стеноз и/или гипоплазия легочных вен
2.2. Трехпредсердное сердце
2.3. Врожденный порок (стеноз и/или недостаточность) системного атриовентрикулярного клапана
2.4. Рестриктивное межпредсердное сообщение при атрезии артериального атриовентрикулярного 
клапана или порок артериального атриовентрикулярного клапана (стеноз и/или недостаточность) у 
больных с унивентрикулярной гемодинамикой
2.5. Врожденный порок (стеноз и/или недостаточность) аортального клапана
2.6. Коарктация, гипоплазия или перерыв дуги аорты
2.7. Патология системного желудочка при ВПС

2.7.1. Гипоплазия системного желудочка
2.7.2. Фиброэластоз эндокарда системного желудочка
2.7.3. Выраженная гипертрофия системного желудочка
2.7.4. Длительное функционирование морфологически правого желудочка в условиях 
системной циркуляции
2.7.5. Выраженное вторичное снижение функциональной способности системного 
желудочка при ВПС

2.7.5.1. при патологии коронарных артерий (аномальное отхождение коронарных 
артерий от ЛА, коронаро-сердечные и коронаро-легочные фистулы и др.)
2.7.5.2. при патологии коронарных вен (стеноз или атрезия коронарного синуса и др.)
2.7.5.3. вторичное снижение функциональной способности системного желудочка 
вследствие других ВПС

2.8. Кардиомиопатия, развившаяся пренатально
2.9. Новообразования с обструкцией левых отделов сердца, развившиеся пренатально
2.10. ВПС с сегментарным затруднением оттока из малого круга кровообращения

2.10.1. Стеноз части легочных вен или коллектора с частичным аномальным дренажем 
легочных вен

2.11. Другие ВПС с затруднением оттока из малого круга кровообращения
2.12. Комбинация ВПС с затруднением оттока из малого круга кровообращения

3. Комбинированные 
ВПС с увеличением 
притока и затруднением 
оттока из малого круга 
кровообращения

* помимо прекапиллярного может иметься посткапиллярный компонент ЛГ

Приложение 2. Методика проведения теста 6-минутной ходьбы [1]

Т6МХ следует проводить в утренние часы. Пациент должен 
легко позавтракать за 3–4 часа до проведения теста, не прини-
мать кардиологических препаратов, не курить, как минимум, за 
2 часа до теста. Для проведения теста 6МХ в коридоре длиной 
30м делаются незаметные для пациента разметки через каждые 
3 м дистанции. В течение 10 минут до проведения Т6МХ пациент 
должен спокойно посидеть. В это время необходимо зачитать 
ему следующий текст:

«За 6 минут Вам необходимо пройти как можно большее 
расстояние, при этом нельзя бежать или перемещаться пере-
бежками. Вы будете идти по коридору туда и обратно. Если поя-
вится одышка или слабость, Вы можете замедлить темп ходьбы, 
остановиться и отдохнуть. Во время отдыха можно прислонить-
ся к стене, затем необходимо продолжить ходьбу. Помните, 
Ваша цель: пройти максимальное расстояние за 6 минут».

Во время проведения теста можно идти за пациентом, не 
форсируя темп его ходьбы. Каждые 60 секунд следует поощ-
рять пациента, произнося спокойным тоном фразы: «Все хо-
рошо» или «Молодец, продолжайте». Нельзя информировать 
пациента о пройденной дистанции и оставшемся времени. Если 
пациент замедляет ходьбу, можно напомнить о том, что он мо-
жет остановиться, отдохнуть, прислониться к стене, а затем, как 
только почувствует, что может идти, продолжить ходьбу. По ис-
течении 6 минут следует попросить пациента остановиться и не 

двигаться, пока не будет измерено пройденное расстояние. Не-
обходимо измерить расстояние с точностью до 1 м, затем пред-
ложить пациенту присесть и наблюдать за ним, как минимум, 10 
минут. В это время он может заполнить форму оценки одышки 
по Боргу. Не следует сообщать пациенту дистанцию, пройден-
ную в любом из тестов. 

Приложение 3. Шкала оценки одышки по Боргу [1]

Баллы Степень одышки

0 Отсутствует

0,5 Очень, очень слабая

1 Очень слабая

2 Слабая

3 Умеренная

4 Более тяжелая

5 Тяжелая

6
Очень тяжелая

7

8
Очень, очень тяжелая

9

10 Максимальная
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Приложение 4. Клинические исследования специфических легочных вазодилататоров у взрослых с прекапиллярной ЛГ при ВПС [229]

Исследование, 
первый автор, 

год публикации, 
дизайн

Число
пациентов

Средний 
возраст, лет

Препарат Фоновый препарат Продол-
жи-тель-

ность 
терапии

Эффективность препарата

Раздел 1. Пациенты с синдромом Эйзенменгера при простых (ДМЖП и ДМПП) ВПС

BREATHE-5, Galie et 
al., 2006 [15], РКИ

54 37,2–44,2** бозентан 13% – БКК 16 нед.
Улучшились ЛСС****, 
среднее ДЛА и Т6МХ

Продленная 
фаза BREATHE-5, 
Gatzoulis et al., 2008 
[16]

37 37,2–45,9** бозентан нет данных 40 нед. Улучшился Т6МХ

Gatzoulis et al., 2005 
[17], проспективное

10 42 бозентан нет 3 мес.
Улучшились Т6МХ, SatО2 и 
Эхо-КГ показатели

Kotlyar et al., 2006 
[18], проспективное

23 37 бозентан

74% – нет,
26% – переключение 
с трепростинила*** 
или берапроста***

15 мес.
Улучшились ФК и SatО2, 
у ранее не получавших 
терапию — Т6МХ

Kaya et al., 2012 
[19], проспективное

23 31 бозентан нет 24 мес.
Улучшились систолическое 
ДЛА, Т6МХ, ФК, SatО2 и 
функция ПЖ

Zhang et al., 2011 
[20], проспективное 84 28 силденафил нет 12,3 мес.

Улучшились Т6МХ, одышка 
по Боргу, SatО2, ДЛА и ЛСС

Chau et al., 2007 
[21], проспективное

7 (54%)* 37 силденафил нет 6 мес.
Улучшились систолическое 
и среднее ДЛА, ЛСС, ФК и 
SatО2, Т6МХ не изменился

Раздел 2. Пациенты с синдромом Эйзенменгера при сложных (полная форма АВК, ТМА, ОАС, АЛА, функционально ЕЖС) ВПС

Díaz-Caraballo 
et al., 2009 [22], 
проспективное

10 36 бозентан нет 25 мес. Улучшились Т6МХ и ФК

Раздел 3. Смешанные группы пациентов с синдром Эйзенменгера при «простых» (ДМЖП, ДМПП, ОАП) и «сложных» (АДЛВ, 
полная форма АВК, ДОС от ПЖ, ТМА, КТМС, АЛА с ДМЖП и/или ОАП, ДАЛП, ОАС, функционально ЕЖС, цианотичные пороки после 

системно-легочных анастомозов или реконструкции путей оттока из ПЖ) ВПС

MAESTRO, Gatzoulis 
et al., 2019 [38], РКИ

226 32 мацитентан 27% – ИФДЭ5 4 мес.
Т6МХ**** и ФК не 
изменились, улучшились 
ЛСС и NT-proBNP 

Ibrahim et al., 2006 
[23], проспективное

11 31,9 бозентан нет 16 нед.
Улучшились Т6МХ и одышка 
по Боргу, качество жизни не 
улучшилось

Poindron et 
al., 2006 [24], 
ретроспективное

11 34 бозентан нет 6 мес.
Улучшились Т6МХ, одышка 
по Боргу, ФК и SatО

2

D’Alto et al., 2007 
[25], проспективное

22 38 бозентан нет 12 мес.
Улучшились ФК, SatО2, Т6МХ, 
одышка по Боргу, ЛСС, СВ 

Monfredi et 
al., 2011 [26], 
ретроспективное

39 40,7 бозентан нет 2,1 года
Улучшился Т6МХ у пациентов 
без синдрома Дауна

Williams et al., 2012 
[27], проспективное

24 38,5–40,8** бозентан нет 38-40 мес.

При «сложных» ВПС 
улучшились Т6МХ; 
BNP, рeakV02 и SatО2 не 
изменились

D’Alto et al., 2013 
[28], проспективное

74 38 бозентан нет 13,6 мес.
Улучшились ФК, Т6МХ, 
легочный кровоток и ЛСС,

Zuckerman et 
al., 2011 [29], 
ретроспективное

17 32,2 амбризентан

12% – нет, 
88% – переключение 

с бозентана или 
ситаксентана***

2,5 года
Улучшились Т6МХ, ФК и 
SatО2
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Garg et al., 2007 
[30], проспетивное

21 (48,3%)* 25,9 силденафил нет 18,7 мес.
Улучшились ФК, Т6МХ, сред-
нее ДЛА, ЛСС, СИ и SatО2

Iversen et al., 2010 
[31], РКИ

21 42
бозентан, 

затем силде-
нафил

нет 9 мес.

Бозентан улучшил Т6МХ****, 
легочный кровоток и ЛСС. 
Добавление силденафила 
дополнительно не улучшило 
Т6МХ****, но повысило 
SatО2 

Zeng et al., 2011 
[32], проспективное

55 23,7-32,2** силденафил нет 12 нед.
Улучшились Т6МХ, легочный 
кровоток и ЛСС

Abd El Rahman 
et al., 2014 [33], 
проспективное

40 35,5 бозентан нет 24 нед.
Улучшились Т6МХ, 
NT-proBNP, функция ПЖ, ПП 
и ЛЖ

Tay et al., 2011 [34], 
проспективное

12 34,3 силденафил нет 3 мес.
Улучшились Т6МХ, ФК и 
качество жизни

Sun et al., 2013 [35], 
ретроспективное

121 30 силденафил нет 35,8 мес.
Улучшились выживаемость, 
Т6МХ, ФК, легочный крово-
ток и ЛСС

Chon et al., 2017 
[36], проспективное

11 44,2
ингаляцион-

ный илопрост
18% – БКК 48 нед.

Улучшились систолическое 
и среднее ДЛА, ЛСС, Т6МХ, 
ФК, SatО2 и функция ПЖ 

El-Kersh et al., 2018 
[37], проспективное

4 20-66 селексипаг
100% –  

АРЭ + иФДЭ-5
нет данных Улучшился ФК

Раздел 4. Пациенты с ЛАГ после радикальной коррекции «простых» (ДМЖП, ДМПП и ОАП) ВПС

EARLY, Galiè et al., 
2008 [48], РКИ

32 (17,3%)* 44,2–45,2** бозентан
31% – БКК

15% – силденафил
6 мес.

Улучшились ЛСС****, 
среднее ДЛА, СИ, 
NT-pro-BNP, время 
до клинического ухудшения, 
Т6МХ**** не изменился

COMPASS-2, 
McLaughlin et al., 
2015 [89], РКИ

20 (6%)* 53,9 бозентан 100% – силденафил
39,7–38 

мес.

Риск прогрессирования 
ЛАГ**** и NT-proBNP 
не изменились, Т6МХ 
улучшился 

SERAPHIN, Pulido et 
al., 2013 [49], РКИ

62 (8,4%)* 44,5–46,7** мацитентан
61,4% – иФДЭ-5

5,4% – простаноиды
103,9 нед.

Снизился риск 
прогрессирования ЛАГ****, 
улучшились Т6МХ, ФК, время 
до фатального исхода или 
госпитализации вследствие 
ЛАГ

SUPER, Galiè et al., 
2005 [50], РКИ

18 (6,5%) 47–51** силденафил нет 12 нед.
Улучшились Т6МХ****, ФК, 
среднее ДЛА и ЛСС

PATENT-1, Ghofrani 
et al., 2013 [51], РКИ

35 (7,9%)* 49–51** риоцигуат
44% – АРЭ

6% – простаноиды
12 нед.

Улучшились Т6МХ****, 
индекс одышки по Боргу, 
ФК, ЛСС, 
NT-proBNP и время до 
клинического ухудшения 

Рost-hoc анализ 
подгруппы ВПС 
из PATENT-1, 
Rosenkranz et al., 
2015 [54]

35 38 риоцигуат
34% – АРЭ

9% – простаноиды
12 нед.

Улушились Т6МХ****, ФК, 
ЛСС и NT-proBNP

PATENT-2, 
продленная фаза 
PATENT-1, Rubin et 
al., 2015 [52]

33 (8,3%)* 50 риоцигуат 
50% – АРЭ или про-

станоиды
2 года Улучшились Т6МХ и ФК

GRIPHON, Sitbon et 
al., 2015 [53], РКИ

110 (9,5%)* 48,1 селексипаг

20,4% – нет
14,7% – АРЭ

32,4% – иФДЭ-5
32,5%-АРЭ+иФДЭ5

70,7 нед.

Снизился риск 
прогрессирования ЛАГ****, 
улучшились Т6МХ 
и NT-proBNP
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Рost-hoc анализ 
подгруппы ВПС из 
GRIPHON, Beghetti 
et al., 2019 [55]

110 40,3 селексипаг

31,8% - нет
16,4% - АРЭ

33,6% – иФДЭ-5
18,2% – АРЭ + иФДЭ5

76,9 нед.
Снизился риск 
прогрессирования ЛАГ****

Раздел 5. Смешанные группы пациентов с синдром Эйзенменгера, ЛАГ с лево-правым сбросом, малыми/сопутствующими дефектами 
или состоянием после коррекции при «простых» (ДМЖП, ДМПП, ОАП) и «сложных» (полная форма АВК, ДОС от ПЖ, ТМА, КТМС, АЛА с 
ДМЖП и/или ОАП, ДАЛП, ОАС, гемитрункус, функционально ЕЖС, цианотичные пороки после системно-легочных анастомозов) ВПС

Schulze-Neick 
et al., 2005 [56], 
проспективное

33 43 бозентан нет 2,1 года
Улучшились Т6МХ, ФК и 
систолическое ДЛА

Sitbon et al., 
2006 [57], 
ретроспективное

27 35 бозентан 15% – простаноиды 18,3 мес.
Улучшились Т6МХ и ФК, 
легочный кровоток и ЛСС

Benza et al., 
2006 [58], 
ретроспективное

24 50 бозентан 33% – простаноиды 12 мес.
Улучшились систолическое и 
среднее ДЛА, давление в ПП, 
ЛСС и ФК

Apostolopoulou 
et al., 2007 [59], 
продленная фаза 
исследования 
Apostolopoulou et 
al., 2005 [60],
проспективные

19 22 бозентан нет
16 нед. 

[60],
2 года [59]

ФК улучшился через 16 нед. 
и 2 года; Т6МХ, одышка по 
Боргу,
рeakV02 и время физической 
нагрузки улучшились через 
16 нед., но через 2 года 
вернулись к исходным

Diller et al., 
2007 [61], 
ретроспективное

18 41 бозентан нет 29 мес. Улучшились Т6МХ и ФК

Durongpisitkul 
et al., 2008 [62], 
ретроспективное

11 51,1 бозентан нет 6 мес.
У пациентов синдромом 
Эйзенменгера улучшились 
Т6МХ и SatО2

Duffels et al., 
2009 [63], 
ретроспективное

58 42 бозентан нет 22 мес.
У пациентов без синдрома 
Дауна улучшились Т6МХ и 
качество жизни

Vis et al., 2013 [64], 
проспективное

64 36–46** бозентан нет 3,5 года
При отсутствии синдрома 
Дауна улучшились Т6МХ и 
УО

Baptista et al., 2013 
[65], проспективное

14 37,1 бозентан нет 6 мес. Улучшились Т6МХ и ФК

Ye et al., 2014 [66], 
проспективное

24 23,8 бозентан нет 6 мес.
Улучшились среднее ДЛА, 
Т6МХ и ФК

Herbert et al., 2017 
[67], проспективное

15 38 мацитентан

60% – переключение 
с бозентана

33% – силденафил
7% – тадалафил***

289 дней Улучшились Т6МХ и SatО2

Blok et al., 2017 
[68], проспективное

40 45 мацитентан
100% – переключе-

ние с бозентана
6 мес.

Улучшились ФК, NT-pro-BNP, 
TAPSE, Т6МХ не улучшился 

D’Alto et al., 2012 
[44], проспективное

32 37,1 силденафил 100% – бозентан 6 мес.

Улучшились ФК, Т6МХ, 
одышка по Боргу, SatО2, 
NT-proBNP, легочный 
кровоток и ЛСС

Lu et al., 2010 [69], 
проспективное

60 ≥ 18 силденафил нет 12 нед.
Улучшились Т6МХ****, 
одышка по Боргу, ФК, 
среднее ДЛА, СИ и ЛСС

Zeng et al., 2011 
[70], проспективное

55 26,6–32,2** силденафил нет 12 нед. Улучшились Т6МХ и ЛСС

EIGER, Cha et 
al., 2013 [71], 
проспективное

13 45
ингаляцион-

ный илопрост
нет 24 нед.

Улучшились Т6МХ, функция 
ПЖ и качество жизни; ДЛА и 
ЛСС не изменились

Chon et al., 2017 
[72], проспективное

11 44,2
ингаляцион-

ный илопрост
18,2% – БКК 48 нед.

Улучшились систолическое и 
среднее ДЛА, ЛСС, ФК, SatО2 

и функция ПЖ
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Раздел 6. Пациенты с сегментарной ЛГ

Schuuring et 
al., 2013 [74], 
проспективное

7 32 бозентан нет 12 мес. Улучшились ФК, Т6МХ

Lim et al., 2008 [75], 
проспективное

5 28 силденафил нет 3–6 мес. Улучшился Т6МХ

Раздел 7. Пациенты с ЛГ после операции Фонтена

TEMPO, Hebert et al., 
2014 [77], РКИ

75 20,3 бозентан нет 14 нед.
Улучшились рeakV02****, 
продолжительность нагрузки 
и ФК

Bowater et al., 2012 
[78], проспективное

8 32,7 бозентан нет 6 мес.
Улучшились систолическая 
функция системного 
желудочка и ФК

Schuuring et al., 
2013 [81], РКИ

42 28 бозентан нет 6 мес.
РeakV02****, физическая 
активность, качество жизни и 
NT-proBNP не улучшились

Derk et al., 2015 
[79], проспективное

10 34 бозентан нет 4 мес. Улучшились Т6МХ и СВ 

Agnoletti et al., 2017 
[82], проспективное

8 25,5 мацитентан нет 6 мес. Улучшились ЛСС, СИ и ФК

Cedars et al., 2016 
[83], РКИ

28 18–35 амбризентан нет 12 нед.

Улучшились рeakV02**** и 
соотношение эквивалента 
вентиляции для кислорода; 
качество жизни** не 
изменилось 

Giardini et al., 2008 
[84], РКИ

27 22,2 силденафил нет
однократ-
ный прием

Улучшилось рeakV02****, 
легочный кровоток и СИ

Van De Bruaene 
et al., 2014 [85], 
проспективное

10 19,6 силденафил нет
однократ-
ный прием

Улучшались ЛСС и СИ в 
покое и при физической 
нагрузке 

Rhodes et al., 2013 
[86], РКИ

18 17
ингаляцион-

ный илопрост
нет

одно-
кратная 

ингаляция

Улучшился кислородный 
пульс при пиковой 
нагрузке**** и рeakV02****

Жирным шрифтом выделены наиболее значимые РКИ, курсивом – исследования, не показавшие эффективность препарата, * – % пациентов с ВПС от общего 
числа (если в исследование включались пациенты с ЛАГ другой этиологии), ** – колебания среднего возраста в разных подгруппах, *** – препарат не зарегистри-
рован в РФ, **** – первичные конечные точки исследований (при наличии), 
АВК – атриовентрикулярный канал, АДЛВ – аномальный дренаж легочных вен, АЛА – атрезия легочной артерии, АРЭ – антагонисты рецепторов эндотелина, БКК – 
блокаторы кальциевых каналов, ДАЛП – дефект аорто-легочной перегородки, ДЛА – давление в легочной артерии, ДМЖП – дефект межжелудочковой перегород-
ки, ДМПП – дефект межпредсердной перегородки, ДОС – двойное отхождение сосудов, ЕЖС – единственный желудочек сердца, ИВЛ – искусственная вентиляция 
легких, ИФДЭ5 - ингибиторы фосфолиэстеразы-5, КТМС – корригированная транспозиция магистральных сосудов, ЛЖ – левый желудочек, ЛСС – легочное сосу-
дистое сопротивление, ОАП – открытый артериальный проток, ОАС – общий артериальный ствол, ПЖ – правый желудочек, ПП – правое предсердие, РКИ – рандо-
мизированное контролируемое исследование, СВ – сердечный выброс, СИ – сердечный индекс, ТМА – транспозиция магистральных артерий, УО – ударный объем, 
ФК – функциональный класс, Эхо-КГ – эхокардиография, BNP – мозговой натрийуретический пептид, NT-proBNP –N-концевой фрагмент мозгового натрийурети-
ческого пептида, SatO

2
 – сатурация капиллярной крови кислородом, peakV0

2
 – пиковое потребление кислорода, Т6МХ – тест 6-минутной ходьбы, TAPSE – систоли-

ческая экскурсия фиброзного кольца трикуспидального клапана.

Приложение 5. Информация для пациентов

• ЛГ устанавливается при повышении давления в сосудах 
легких. При наличии дополнительных признаков определяется 
ЛАГ, которая является одной из форм ЛГ. Это редкое сосуди-
стое заболевание характеризуется постепенным развитием и, 
при отсутствии лечения, приводит к тяжелым последствиям. 

• ВПС — дефект в структуре сердца и (или) крупных со-
судов, присутствующий с рождения. Большинство пороков на-
рушают ток крови внутри сердца или по большому и малому 
кругам кровообращения. Пороки сердца являются наиболее ча-
стыми врождёнными дефектами. 

• У больных с ВПС может развиваться как ЛАГ, так и дру-
гие формы ЛГ. ВПС выступают в качестве фактора риска ЛАГ. У 
ряда больных ЛГ развивается после хирургического или эндо-
васкулярного лечения ВПС. К развитию ЛАГ также предраспо-

ложены пациенты с системными («ревматические») заболева-
ниями соединительной ткани, заболеваниями печени, а также 
некоторыми инфекциями. 

• ЛГ встречается у людей всех возрастов, рас, чаще у женщин. 
• Больные ЛГ обычно жалуются на одышку, головокруже-

ние и усталость, слабость; выраженность этих признаков обыч-
но усугубляется с развитием болезни.

• Врачи разных специальностей могут диагностировать и 
лечить ЛАГ. Однако преимущество имеют врачи, которые у ко-
торых наблюдаются и лечатся большие группы больных ЛГ, так 
как опыт врача имеет очень большое значение.

• Есть несколько различных типов легочной гипертензии, и 
лечение может быть разным в зависимости от типа ЛГ, который 
Вы имеете. Только врач, имеющий опыт работы с больными ЛГ 
может правильно определить тип ЛГ и назначить лечение.
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• Имеется множество различных тестов и методов обсле-
дования, используемых для того, чтобы заподозрить ЛГ. Однако 
верифицировать диагноз ЛГ можно только при катетеризации 
сердца и сосудов легких. Подробно о возможностях каждой ди-
агностической процедуры узнайте у своего лечащего врача.

• Жизнь с ЛГ — это непрерывный пересмотр образа жиз-
ни. Вам, возможно, потребуется пренебречь некоторыми еже-
дневными делами, которые казались важными, прежде чем 
Вам была диагностирована ЛАГ, чтобы появилось время для 
некоторых Ваших новых обязанностей. Большинство паци-
ентов, живущих с ЛГ, находят, что им становится не по силам 
тот активный образ жизни, к которому они привыкли. Решение 
задачи, прежде требующей час, может занять несколько дней 
или даже больше. Это характерная черта жизни с ЛГ, и она не 
должна быть причиной чувствовать себя неполноценным. Опре-
делите приоритеты в вопросах, требующих быстрого решения, 
а также в делах, которые могут подождать. Это поможет Вам 
сконцентрироваться на важных делах и опустить несуществен-
ные проблемы. Помните, что цели должны быть реалистичными 
для выполнения, а время для их решения должно быть доста-
точным.

• При ЛГ нет каких-либо специальных диет или продуктов, 
которые могут усугубить болезнь. 

• При осложнении ЛГ развитием сердечной недостаточности 
следует ограничить употребление поваренной соли и количество 
выпиваемой жидкости. Поваренная соль содержит натрий, кото-
рый регулирует баланс жидкости в Вашем организме. Когда со-
держание жидкости в тканях увеличивается (а это обычная про-
блема для пациентов с ЛАГ), объем крови также увеличивается, 
что представляет увеличение нагрузки на Ваше сердце. Один из 
самых эффективных способов снизить нагрузку на сердце — это 
уменьшение количества соли, употребляемой в пищу. Также из-
вестно, что диета с низким содержанием соли окажет большее 
влияние на Ваше здоровье, если она будет сочетать продукты, 
богатые кальцием, магнием, калием, и фосфором.

• Ограничение объема выпитой жидкости также помо-
жет избежать или уменьшить отеки и задержку жидкости. Не 
рекомендуется выпивать более 2 литров в день, однако объем 
должен определяться индивидуально, проконсультируйтесь для 
определения питьевого режима с Вашим врачом.

• Для нормализации водного баланса Вам могут помочь 
следующие советы: 

измерьте количество жидкости, которую Вы выпиваете каж-
дый день, по крайней мере, в течение первых нескольких не-
дель. Два литра жидкости равняются в среднем 8 чашкам. Не 
забудьте считать воду, которой Вы запиваете таблетки. Супы, 
мороженое, желе также должны быть посчитаны как жидкости. 
Увеличение веса — один из первых знаков, что Вы задержива-
ете жидкость. Взвешивайте себя ежедневно. Если Вы отмечае-
те увеличение веса при прежнем режиме питания, необходимо 
уведомить об этом своего врача.

• В настоящее время не установлено как влияют физиче-
ские упражнения на прогноз при легочной гипертензии. Однако, 
если Вы вели до болезни спортивный образ жизни, посоветуй-
тесь со своим врачом, насколько целесообразны для Вас заня-
тия спортом. Если Ваш врач одобряет занятия спортом, необхо-
димо выполнение рекомендаций, чтобы не нанести себе вред:

• Не перенапрягаться. Занятие необходимо остановить при 
появлении таких признаков как дурнота, усталость, ощущение 
сдавливания в грудной клетке, учащенного сердцебиения или 
чрезмерной одышки. Между упражнениями используйте доста-
точное время для восстановления. Избегайте физической ак-
тивности на улице при низкой температуре, высокой влажности.

• Помните, что подробно на все вопросы, связанные с ди-

агнозом легочная гипертензия, образом жизни и лечением, Вам 
поможет врач — специалист по легочной гипертензии.

• В настоящее время нет лекарства, излечивающего ЛГ. 
Однако имеются другие лекарственные препараты, способству-
ющие улучшению и помогающие больным улучшать свое физи-
ческое состояние. Врач, являющийся специалистом по ЛГ, под-
берет вам адекватное вашему состоянию лечение и объяснит 
достоинства и преимущества различных его вариантов. Подбор 
терапии осуществляется индивидуально, помните, что все па-
циенты разные, и Ваш доктор подберет Вам вариант лечения, 
лучший при вашем случае.

• Пациенту с установленным диагнозом ЛАГ и назначением 
специфической терапии показано тщательное амбулаторное на-
блюдение с визитами к врачу каждые 3–6 мес. Требуется соблю-
дение общих мероприятий (см. «лечение»), регулярный приём 
лекарственных препаратов строго в соответствии с режимом 
лечения. В случае приема диуретиков — ежедневный контроль 
веса и диуреза, варфарина (МНО ежемесячно), при приеме АРЭ 
(ежемесячный контроль печеночных тестов). 

• Всем пациентам, совершающим авиаперелеты в другие 
страны, важно рекомендовать иметь при себе медицинские до-
кументы о диагнозе, местонахождении ближайшего местного 
центра ЛГ, контактной информации с ним.
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