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РЕЗЮМЕ
Представляем пациентку 40 лет с легочной артериальной гипертензией (ЛАГ) III 
функционального класса по классификации Всемирной организации здравоох-
ранения, которой была госпитализирована в ФГБУ «НМИЦ кардиологии им. акад. 
Е.И. Чазова» Минздрава России повторно в связи с прогрессированием одышки 
при физической нагрузке, появлением десатурации и болей в груди при физи-
ческой нагрузке на фоне приема комбинированной ЛАГ-специфической терапии 
риоцигуатом 7,5 мг в сутки, бозентаном 125 мг в сутки и селексипагом 400 мкг 
в сутки. По данным компьютерной томографии выставлен диагноз легочного ка-
пиллярного гемангиоматоза. Пациентке выполнена эскалация ЛАГ-специфической 
терапии в виде отмены селексипага, титрации дозы бозентана до 250 мг в сутки 
с удовлетворительной переносимостью. С учетом тяжести состояния пациентки, 

прогрессированием сердечной недостаточности больная была направлена на кон-
сультацию в ФГБУ «НМИЦ ТИО им. ак. В.И. Шумакова» Минздрава России. В мае 
2022 г. успешно выполнена трансплантация сердечно-легочного комплекса. По-
слеоперационный период протекал без особенностей, после выписки из стациона-
ра и до настоящего времени состояние пациентки остается стабильным.
Легочная капиллярный гемангиоматоз – редкая причина развития ЛАГ с небла-
гоприятным прогнозом. Возможности применения ЛАГ-специфической терапии 
ограничены в связи с высоким риском отека легких. Проведение трансплантации 
легких или сердечно-легочного комплекса является единственно возможным ва-
риантом лечения данной категории больных.
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SUMMARY
Our observation demonstrates a case of a 40-year-old female with pulmonary arterial 
hypertension World Health Organization functional class III, who was admitted 
to NMRC of Cardiology repeatedly due to disease progression including dyspnea 
worsening, onset of desaturation and chest pain during exertion on riociguat (7.5 mg 
daily), bosentan (115 mg daily) and selexipag (400 mcg daily) therapy. Computed 
tomography scan revealed pulmonary capillary hemangiomatosis pattern and the 
diagnosis was revealed. We performed PAH-specific therapy escalation which resulted 
in selexipag withdrawal, bosentan dose titration to 250 mg daily with good treatment 
tolerability. Due to unreleased treatment goals, high-risk status and heart failure 

progression, the patient was referred to Shumakov National Medical Research Center 
of Transplantology and Artificial Organs, where successful heart lung transplant was 
performed in may 2022. The postoperative period elapsed without complication, the 
patient discharged from hospital and is staying alive in stable condition.
Pulmonary capillary hemangiomatosis is a rare cause of pulmonary arterial 
hypertension with pure prognosis. PAH-specific treatment should be avoided due to 
increased risk of rapid disease progression and pulmonary oedema. The only one 
definitive treatment is lung or heart lung transplantation.
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Трансплантация СЛК у пациента с ЛАГ

ВВЕДЕНИЕ
Легочная капиллярный гемангиоматоз (ЛКГА) – редкая при-

чина развития легочной артериальной гипертензии (ЛАГ), воз-
никающая в результате пролиферации легочных капилляров 
в интерстициальной ткани легких [1]. Прогрессирующее те-
чение заболевания при неэффективности проводимой ЛАГ-
специфической терапии является показанием для проведения 
трансплантации легких [1,2]. В настоящее время пациентам с 
ЛАГ стали осуществлять трансплантацию сердечно-легочного 
комплекса (СЛК), несмотря на небольшую распространенность 
такого вида вмешательств в мировой клинической практике 
(около 100 процедур в год) [3]. К сожалению, существует мно-
жество ограничений в проведении своевременной трансплан-
тации СЛК. Это связано с доступностью донорских органов, 
организацией службы трансплантации, удаленностью специ-
ализированных Федеральных центров, что значительно увели-
чивает временной интервал от своевременной постановки диа-
гноза до направления на трансплантацию СЛК [2]. 

В качестве примера успешной и своевременно выполненной 
трансплантации СЛК у пациентки 40 лет с ЛАГ на фоне ЛКГА 
представляется следующий клинический случай. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Из анамнеза заболевания известно, что больная с детства 

отмечает одышку при физической нагрузке, однако за меди-
цинской помощью не обращалась. В 2003 и 2007 гг. перенесла 
естественные роды, ухудшения клинического статуса не наблю-
далось.  С мая 2020 г. стала отмечать появление одышки при 
минимальной физической нагрузке, в связи с чем госпитализи-
рована в Ростовскую областную клиническую больницу (РОКБ). 
По данным обследования впервые выявлено увеличение пра-
вых отделов сердца, признаки высокой легочной гипертензии 
(ЛГ). По результатам мультиспиральной компьютерной томо-
графии (МСКТ) ангиопульмонографии исключена хроническая 
тромбоэмболическая легочная гипертензия, однако выявлены 

признаки интерстициального заболевания легких, начата тера-
пия силденафилом в дозе 20 мг 3 раза в сутки. 

В сентябре 2020 г. в ФГБУ «НИИ пульмонологии» ФМБА 
России предположен диагноз идиопатической легочной арте-
риальной гипертензии (ИЛГ), а также наличие ЛКГА. В октябре 
2020 г. по результатам госпитализации в ГКБ №51 г. Москвы 
исключен тромбоэмолический генез ЛГ, по данным катетериза-
ции правых отделов сердца (КПОС) подтвержден прекапилляр-
ный характер ЛГ (среднее давление в легочной артерии 32 мм 
рт. ст., давление заклинивания легочной артерии 3 мм рт. ст., 
легочное сосудистое сопротивление 3,9 единиц Вуда), получен 
отрицательный результат острой фармакологической пробы. 
Продолжен прием ЛАГ-специфической терапии силденафилом 
60 мг/сут. Несмотря на проводимую терапию, пациентка отме-
чала прогрессирующее снижение толерантности к физической 
нагрузке, а также появление десатурации (периферическая са-
турация (SpO₂) 80% в покое). 

В феврале 2021 г. больная впервые госпитализирована в 
ФГБУ «НМИЦ кардиологии им. акад. Е.И. Чазова» Минздрава 
России. По результатам комплексного обследования исключе-
ны врожденные пороки сердца, портальная гипертензия, ВИЧ-
инфекция, перенесенная тромбоэмболия легочной артерии как 
причины развития ЛГ, верифицирован прекапиллярный харак-
тер ЛАГ. С учетом наличия факторов высокого риска неблаго-
приятного прогноза (быстрое прогрессирование заболевания, 
низкий функциональный статус, жидкость в полости перикар-
да, сердечный индекс (CИ) 1,8 л/мин/м²) выполнена эскалация 
ЛАГ-специфической терапии: силденафил отменен, начата 
тройная комбинированная ЛАГ-специфическая терапия риоци-
гуатом в начальной дозе 1 мг 3 раза в сутки с рекомендацией 
титрации дозы до 2,5 мг 3 раза в сутки, бозентаном в начальной 
дозе 62,5 мг 2 раза в сутки с рекомендацией титрации до 125 мг 
2 раза в сутки, селексипагом в начальной дозе 200 мкг 2 раза в 
сутки с рекомендацией титрации до 1600 мкг 2 раза в сутки. На 

Рисунок 1. Электрокардиограмма пациентки Е. [составлено авторами]

Figure 1. Electrocardiogram of patient E. [compiled by the authors]
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фоне скорректированной терапии во время госпитализации па-
циентка отмечала повышение толерантности к физической на-
грузке (прирост дистанции в тесте 6-минутной ходьбы (Т6МХ) 
составил 100 м). 

После выписки из стационара в течение 2 месяцев состоя-
ние пациентки оставалось стабильным, однако с мая 2021 г. 
больная отметила усиление одышки при физической нагрузке, 
появление жгучей боли за грудиной при физической нагрузке, 
усиление отечного синдрома, сухого кашля, учащения эпизо-
дов десатурации. Следует отметить, что из-за сложностей в ле-
карственном обеспечении пациентке не удалось достичь мак-
симальных целевых доз бозентана и селексипага. 

В связи с прогрессированием сердечной недостаточности в 
августе 2021 г. пациентка повторно госпитализирована в ФГБУ 
«НМИЦ кардиологии им. акад. Е.И. Чазова» Минздрава России. 
При поступлении состояние пациентки было расценено как 
средней тяжести. По данным физикального осмотра обраща-
ло на себя внимание наличие отеков голеней и стоп, снижение 
SpO₂ до 78% в покое, что потребовало постоянной кислородо-
терапии, аускультативно выслушивался акцент второго тона 
над легочной артерией.  

По данным лабораторного исследования обращало на себя 
внимание повышение уровня NT-proBNP до 1735 пг/мл, в 
остальном без существенных отклонений от нормальных зна-
чений. Проведение Т6МХ для оценки функционального статуса 
не представлялось возможным в связи с тяжестью состояния 
пациентки. 

На электрокардиограмме регистрировался синусовый ритм с 
ЧСС 86 ударов в минуту, отклонение электрической оси серд-
ца вправо, изменение предсердного компонента с признаками 
P-pulmonale, признаки гипертрофии правого желудочка (рис. 1). 

 По данным эхокардиографии значимой динамики не выяв-
лено (площадь правого предсердия 23 см²), сохранялось не-
большое количество жидкости в полости перикарда.  

По результатам рентгенографии органов грудной клетки 
выявлена отрицательная динамика в виде увеличения кардио-
метрических показателей (коэффициента Мура до 39%, коэф-
фициента Люпи до 39%, кардиоторакального индекса до 56%). 
Впервые отмечено изменение легочного рисунка, характерного 
для ЛКГА или васкулита или интерстициальной болезни легких 
(рис. 2). Для уточнения характера поражения легочной ткани 
выполнена МСКТ легких, по результатам которой выявлена КТ-
картина диффузных интерстициальных изменений в легких, 
подобных таковым при ЛКГА или интерстициальном фиброзе 
легких. 

  По результатам КПОС отмечалось некоторое улучшение па-
раметров гемодинамики: повышение СИ до 2,8 л/мин/м², сер-
дечного выброса до 4,5 л/мин, однако обращало на себя вни-
мание снижение сатурации смешанной венозной крови до 59%. 

Принимая во внимание появление КТ-признаков интерсти-
циальных изменений легких, проводился скрининг на наличие 
системного заболевания соединительной ткани, получен отри-
цательный результат. 

Таким образом, учитывая наличие вовлеченности легоч-
ных вен и капилляров в развитие ЛАГ, дальнейшая эскалация 
ЛАГ-специфической терапии не представлялась возможной. 
Было принято решение об отмене селексипага, продолжен 
приема риоцигуата 7,5 мг/сут и бозентана 250 мг/сут (доза 
препарата увеличена в рамках госпитализации с удовлетвори-
тельной переносимостью). На фоне скорректированной ЛАГ-
специфической терапии и постоянной кислородной поддержки 
удалось несколько стабилизировать состояние пациентки, сни-
зить выраженность отечного синдрома, а также достичь по-
вышения толерантности к физической нагрузке. Принимая во 
внимание этиологию ЛГ и невозможность дальнейшей эскала-
ции ЛАГ-специфической терапии, пациентка была направлена 
на консультацию в ФГБУ «НМИЦ ТИО им. ак. В.И. Шумакова» 
Минздрава России. 

Рисунок 2. Рентгенограммы пациентки Е. [составлено авторами]

Figure 2.  Radiograph of patient E. [compiled by the authors]
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Трансплантация СЛК у пациента с ЛАГ

По результатам обследования в НМИЦ ТИО пациентка вклю-
чена в лист ожидания трансплантации СЛК. Однако в апреле 
2022 г. больная госпитализирована в НМИЦ ТИО в связи с рез-
ким ухудшением состояния, нарастанием явлений сердечной 
недостаточности, дальнейшей десатурацией, в связи с чем в 
мае 2022 г. выполнена трансплантация СЛК, вмешательство 
прошло без осложнений. В послеоперационном периоде начата 
тройная иммуносупрессивная терапия такролимусом 0,75 мг 2 
раза в сутки, микофенолата мофетилом 1000 мг 2 раза в сутки 
и метилпреднизолоном 10 мг в сутки.  

Течение посттрансплантационного периода без особенно-
стей, по данным послеоперационного наблюдения функция 
сердечно-легочного трансплантата признана удовлетвори-
тельной. На 20 сутки пациентка выписана домой со стабиль-
ными показателями гемодинамики, в кислородной поддержке 
не нуждалась. После выписки из стационара и до настоящего 
времени (январь 2024 года) состояние пациентки остается ста-
бильным, при регулярной контрольной оценке трансплантата 
дисфункции не выявлено. 

ОБСУЖДЕНИЕ
Легочный капиллярный гемангиоматоз является редкой 

причиной ЛАГ и характеризуется поздним возникновением и 
медленным развитием легочной гипертензии. Гистологическая 
картина, клинические проявления и гемодинамический про-
филь при ЛКГА напоминает идиопатическую ЛГ (ИЛГ). Однако 
в отличие от ИЛГ при данном заболевании могут обнаружи-
ваться хрипы в легких, чаще возникает снижение SpO₂ и кро-
вохарканье [1, 4]. В большинстве случаев заподозрить наличие 
у пациента ЛКГА становится возможным после возникновения 
клинического ухудшения вплоть до развития отека легких на 
фоне приема специфических легочных вазодилататоров, пред-
ставляющих собой препараты ЛАГ-специфической терапии. 
Достоверная верификация диагноза ЛКГА возможна только 
при морфологическом исследовании фрагмента легочной тка-
ни [2, 4, 5].

Прогноз больных с ЛКГА существенно хуже по сравнению с 
ИЛГ [1,4,5]. Сложности в применении ЛАГ-специфической те-
рапии значительно уменьшают возможности лекарственного 
воздействия на механизмы патогенеза ЛАГ у данной категории 
больных. В связи с чем трансплантация легких или СЛК явля-
ется единственным надежным способом лечения пациентов с 
ЛКГА [2-5]. 

Несмотря на совершенствование подходов к лечению паци-
ентов с ЛАГ, примерно у 25% больных с ЛАГ не отмечается зна-
чимого улучшения после назначении специфической терапии. 
В связи с чем трансплантация легких и СЛК занимает важное 
место в лечении пациентов ЛАГ, сохраняющих высокий риск 
неблагоприятного прогноза на фоне приема тройной комби-
нированной ЛАГ-специфической терапии. Усовершенствование 
методик трансплантации, а также пред- и постоперационного 
ведения пациентов с ЛАГ привело к улучшению исходов транс-
плантации: выживаемость к пяти годам наблюдения достигла 
52-75%, а к десяти – 45-66% [1-3].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Сложности диагностического поиска у пациентов с ЛКГА за-

ключаются в отсутствии специфических симптомов, разноо-
бразии КТ-картины, а окончательный диагноз можно поставить 
лишь после выполнения биопсии легкого, что сопряжено с вы-
соким риском развития осложнений. 

Раннее подтверждение диагноза с регулярной оценкой эф-
фективности назначенной терапии способствует своевремен-

ному проведению трансплантации легких или СЛК у быстро 
ухудшающихся пациентов с ЛКГА, что приводит к улучшению 
качества жизни данной категории больных.
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