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Аннотация	
Хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия является жизнеугрожающей формой легочной гипертензии, вызванной обструкцией крупных и/
или средних легочных артерий организованными тромбами. В настоящее время мультимодальный подход, включающий хирургическое и эндоваскулярное 
лечение, применение современных специфических препаратов, позволил улучшить результаты лечения. В статье представлен клинический случай 
успешного применения тройной ЛАГ-специфической терапии в сочетании с баллонной ангиопластикой легочной артерии у тяжелой пациентки с ХТЭЛГ на 
фоне системной красной волчанки и антифосфолипидного синдрома.
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Features of diagnostic search and choice of treatment 
strategy in patients with chronic thromboembolic 
pulmonary hypertension associated with systemic 
lupus erythematosus and antiphospholipid syndrome: 
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Abstract
Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) is a life-threatening form of pulmonary hypertension, caused by obstruction of the large and/or 
medium pulmonary arteries by organized thrombi. Currently, a multimodal approach, including surgical and endovascular treatment, using modern specific 
drugs has improved treatment results. This clinical case demonstrates the successful treatment with triple PAH-specific therapy and balloon angioplasty of the 
pulmonary arteries in the patient with severe CTEPH associated with systemic lupus erythematosus and antiphospholipid syndrome.
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Введение

Легочная гипертензия (ЛГ) представляет собой группу 
заболеваний различной этиологии, характеризующихся 
прогрессирующим повышением давления в легочной ар-
терии с последующим развитием правожелудочковой сер-
дечной недостаточности [1, 2].

Одной из основных причин развития ЛГ являются си-
стемные заболевания соединительной ткани (СЗСТ) 
[1]. Многообразие клинических проявлений со сторо-
ны легких, тяжесть течения и неблагоприятный прогноз 
у пациентов с СЗСТ требуют проведения своевременной 
дифференциальной диагностики с целью определения 
дальнейшей тактики ведения [3]. Редкой формой ЛГ при 
СКВ является хроническая тромбоэмболическая легочная 
гипертензия (ХТЭЛГ), развивающаяся вследствие тромбо-
тического поражения легочных артерий и характеризую-
щаяся наличием обструктивных изменений сосудисто-
го русла в виде остаточных тромбов с развитием легочной 
микроваскулопатии [4].

Фактором риска, предрасполагающим к развитию ХТЭ-
ЛГ и утяжеляющим её течение, является наличие у паци-
ентов антифосфолипидного синдрома (АФС), клиниче-
ским проявлениям которого являются тромбозы сосудов 
любой локализации и калибра. Распространенность ХТЭ-
ЛГ среди пациентов с АФС составляет 3,8% [5].

Рассмотрим клинический случай молодой пациентки с 
тяжелой формой ХТЭЛГ на фоне СКВ и АФС, в котором 
показаны сложности диагностического поиска, а также 
подбора тройной ЛАГ-специфической терапии в сочета-
нии с проведением транслюминальной баллонной ангио-
пластикой легочной артерии (ТБА ЛА).

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Больная К., 19 лет, впервые госпитализирована в ФГБУ 
«НМИЦ кардиологии им. акад. Е.И. Чазова» Минздра-
ва России в феврале 2024 г. с жалобами на выраженную 
одышку, слабость, постоянную зависимость от кислородо-
терапии.

Из анамнеза известно, что с апреля 2023г. на фоне полно-
го здоровья стала беспокоить выраженная одышка, в связи 

с чем в тяжелом состоянии была госпитализирована в от-
деление реанимации по месту жительства. При обследова-
нии отмечался высоко позитивный титр антинуклеарного 
фактора (АНФ), антитела к двуспиральной ДНК, пневмо-
нит, ЛГ, на основании чего была диагностирована СКВ. 
В июле 2023г. консультирована ревматологом в ФГБНУ 
«НИИ ревматологии им. В.А.Насоновой» г. Москва, был 
диагностирован АФС, не исключена СКВ (положительные 
антитела к кардиолипину - 50 ед/мл и бета-2-гликопроте-
ину – 52,2 ед/мл), рекомендован прием метилпреднизоло-
на 24 мг, мофетил микофенолата 2000 мг, бозентана 62,5 мг 
2 раза/сутки, низкомолекулярные гепарины с дальнейшим 
переходом на варфарин, верошпирон 100 мг.

С января 2024г. стала отмечать ухудшение состояния, 
была госпитализирована в частную клинику, где при об-
следовании был подтвержден диагноз антифосфоли-
пидного синдрома с развитием легочной гипертензии IV 
функционального класса  (ФК) с поражением легких (пнев-
монит), кожи, тромбозом глубоких вен правой нижней ко-
нечности неизвестной давности. Ведущим в клинической 
картине были проявления тяжелой ЛГ, в связи с чем в фев-
рале 2024 г. пациентка в тяжелом состоянии была переве-
дена специализированным транспортом с использовани-
ем кислорода из частной клиники в отделение легочной 
гипертензии и заболеваний сердца ФГБУ «НМИЦК им. ак. 
Е.И. Чазова». С целью установления диагностических кри-
териев и клинической группы ЛГ, функционального и ге-
модинамического статуса больной проведено комплексное 
обследование.

При поступлении пациентка получала лекарственную 
терапию: ЛАГ-специфическая терапия (бозентан 62,5 мг 2 
р/д, силденафил 20 мг 3 р/д, илопрост 7,5 мкг/сут); фуросе-
мид 30 мг внутривенно, спиронолактон 25 мг 2 р/д; энок-
сапарин натрия 0,4 мл; ацетилсалициловая кислота 100 мг; 
метилпреднизолон 16 мг, гидроксихлорохин 200 мг; рабе-
празол 20 мг 2 р/д; фолиевая кислота 1 мг.

При объективном осмотре: состояние тяжелое, в легких 
дыхание жесткое, хрипов нет, сатурация на атмосферном 
воздухе 72%, на кислороде потоком 9-10 литров/мин – 90%; 
тоны сердца приглушены, ритмичные, акцент II тона над 
легочной артерией; живот напряженный, умеренно болез-
ненный; пастозность нижней трети голеней и стоп; индекс 
массы тела – 20,57 кг/м².
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По результатам лабораторного обследования отмеча-
лось повышение N-терминального фрагмента натрийуре-
тического пропептида (NT-proBNP) (4833 пг/мл (в норме 
< 150 пг/мл), уровня Д-димера (0,88 мкг/мл (в норме < 0,5 
мкг/мл), С-реактивного белка (16,8 г/л (в норме < 5,0 г/л), 
снижение уровня гемоглобина (11,4 г/дл (в норме 12-16 г/
дл); эритроцитов (3,99×10 1̂2/л (в норме 4,2-5,4×10 1̂2/л), 
общего белка (55,4 г/л (в норме 64,0-83,0 г/л), в остальном 
без существенных отклонений от нормальных значений.

В связи с тяжестью состояния пациентки проведение те-
ста с 6-минутной ходьбой для оценки функционального 
статуса не представлялось возможным. 

На электрокардиограмме регистрировалась синусо-
вая тахикардия с ЧСС 100 уд/мин, отклонение электри-
ческой оси сердца вправо, признаки изменения миокар-
да вследствие гипертрофии правого желудочка, изменение 

предсердного компонента (рис. 1). По данным эхокардио-
графии (Эхо-КГ) подтверждены признаки высокой прека-
пиллярной легочной гипертензии (табл. 1).

В связи с высокой вероятностью наличия ХТЭЛГ вы-
полнена компьютерная томография легких по протоко-
лу ангиопульмонографии (КТ-АПГ), выявлены признаки 
ЛГ, тромбоз легочной артерии (ЛА) и её ветвей, обширные 
участки консолидации паренхимы с перифокальной зоной 
"матового стекла", двусторонний гидроторакс, гидропери-
кард (рис. 2).

На ультразвуковом исследовании органов брюшной по-
лости визуализировались признаки выраженного висце-
рального венозного застоя с портальной гипертензией, не-
напряженный асцит.

Для уточнения параметров центральной гемодинамики, 
оценки перфузии легких проведена инвазивная диагно-

Таблица 1. Параметры эхокардиографии в динамике [составлено авторами] 
Table 1. Dynamics of echocardiogram indicators [compiled by the authors]
Показатели Февраль 2024 г. Март 2024 г. Норма
КДР ЛЖ, см 2,3 3,2 3,8-5,2
ФВ ЛЖ, % 63 - >57
S ПП, см² 27 18,3 ≤18
ПЗР ПЖ, см 4,5 3,4 <3.1
TAPSE, см 0,7 1,4 >1,7
СДЛА, мм рт. ст. 97 60 ≤35
ДЗЛА, мм рт.ст 8 - ≤15
Ствол ЛА, см 3,8 3,4 1,5-2.5
Трикуспидальная регургитация 3(+) 1-2(+) 0
Перикардиальный выпот До 200 мл Следовое количество -
Примечания/ Notes: КДР ЛЖ – конечно-диастолический размер левого желудочка (end diastolic volume left ventricle); ФВ ЛЖ – фракция 
выброса левого желудочка (left ventricle ejection fraction); S ПП – площадь правого предсердия (right atrial area); ПЗР ПЖ – переднезадний 
размер правого желудочка (basal right ventricular diameter); TAPSE – систолическая экскурсия кольца трикуспидального клапана (tricuspid 
annular plane systolic excursion); СДЛА – систолическое давление в легочной артерии (systolic pulmonary arterial pressure); ДЗЛА – давление 
заклинивания легочной артерии (pulmonary artery wedge pressure); Ствол ЛА – ствол легочной артерии (pulmonary trunk).

Рисунок 1. Электрокардиограмма [составлено авторами]
Figure 1. Electrocardiogram [compiled by the authors]
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стика: чрезвенозная катетеризация правых отделов сердца 
(КПОС) (табл. 2) и селективная АПГ, по результатам кото-
рой визуализировалось выраженное снижение перфузии в 
нижней и верхней долях с двух сторон.

В виду высоких периоперационных рисков от опера-
тивного лечения в виде тромбэндартерэктомии принято 
решение отказаться. Больной выполнена ТБА ЛА: река-
нализация сегментарной ветви С8 с последующей ангио-
пластикой. С целью профилактики реперфузионного оте-

ка легких сразу после эндоваскулярного вмешательства 
инициирована CPAP-терапия (Continuous Positive Airway 
Pressure – метод создания постоянного положительного 
давления воздуха в дыхательных путях).

По данным контрольной Эхо-КГ и КТ органов грудной 
клетки (ОГК) визуализировалась отчетливая положитель-
ная динамика в виде признаков обратного ремоделирова-
ния правых отделов сердца (табл. 1), разрешения участков 
консолидации и гидроторакса (рис. 3). 

Учитывая результаты проведенного комплексного обсле-
дования, была проведена эскалация ЛАГ-специфической 
терапии: отменен бозентан, инициирован мацитентан 10 
мг/сутки, увеличена доза илопроста до 40 мкг/сутки инга-
ляционно, продолжен прием силденафила 20 мг 3 р/д. Скор-
ректирована ритмоурежающая терапия: ивабрадин 2,5 мг  
2 р/сутки; мочегонная терапия: торасемид 5 мг/сутки, веро-
шпирон 50 мг/сутки; проведена коррекция антикоагулянт-
ной терапии: отменены инъекции эноксапарина натрия, по-
добрана доза варфарина под контролем международного 
нормализованного отношения (МНО) в целевых значени-
ях 2,5-3,5. Продолжен прием метилпреднизолона 16 мг/сут.

В стационаре пациентка была консультирована пульмо-
нологом, по данным КТ ОГК не исключено проявление ин-
терстициального поражения легких в рамках системного 
заболевания (волчаночный пневмонит?). В виду тяжести 
состояния от проведения спирометрии с целью исключе-
ния бронхиальной обструкции было принято решение от-
казаться, инициирована терапия ингаляционными глюко-
кортикостероидами. 

Рисунок 2. КТ-пульмонография. А – Пристеночный тромб в просвете правой легочной артерии. B – Окклюзия дистальных ветвей 
верхней и нижней долей правого легкого. C – Окклюзия дистальных ветвей верхней и нижней долей левого легкого [составлено 
авторами]
Figure 2. CT pulmonary angiogram. A – Right pulmonary artery thrombus. B – The occlusion of a distal branch of the right pulmonary 
artery. C – The occlusion of a distal branch of the left pulmonary artery [compiled by the authors] 

Рисунок 3. КТ органов грудной клетки до (А, B) и после (C, D) баллонной ангиопластики ветвей легочной артерии. А, B – Участки 
консолидации с перифокальной зоной матового стекла, двусторонний гидроторакс. C, D – Разрешение участков консолидации в 
легких с наличием зон матового стекла, разрешение двустороннего гидроторакса [составлено авторами]
Figure 3. Chest CT before (A, B) and after (C, D) balloon pulmonary angioplasty. A, B – Areas of consolidation, ground glass opacity, 
bilateral hydrothorax. C, D – Regress of consolidation, ground glass opacity and bilateral hydrothorax [compiled by the authors]

Таблица 2. Параметры КПОС [составлено авторами] 
Table 2. Indicators of right heart catheterization [compiled by 
the authors]
Показатели Февраль 2024 г. Норма
СДЛА/ДДЛА/ СрДЛА мм рт. ст 89/31/51 <25 (СрДЛА)
СрДПП, мм рт. ст. 13 2-6
ДЗЛА, мм ст. ст. 8 1-15
СВ, л/мин 3,2 4,0-8,0
CИ, л/мин/м² 2 2,5-4,0
SvО2, % 89 60-80
ЛСС, ед. Вуда 13,3 <3 
Примечания/ Notes: СДЛА – систолическое давление в 
легочной артерии (systolic pulmonary arterial pressure); ДДЛА – 
диастолическое давление в легочной артерии (diastolic pulmonary 
arterial pressure); СрДЛА – среднее давление в легочной артерии 
(mean pulmonary arterial pressure); СрДПП – среднее давление в 
правом предсердии (mean right atrial pressure); ДЗЛА – давление 
заклинивания легочной артерии (pulmonary artery wedge pressure); 
СВ – сердечный выброс (cardiac output); СИ – сердечный индекс 
(cardiac index); SvO₂ – сатурация венозной крови (mixed venous 
oxygen saturation); ЛСС – легочное сосудистое сопротивление 
(pulmonary vascular resistance).

A

A

B

B

C

C

D
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По результатам проведенного комплексного обследова-
ния пациентке был выставлен диагноз:

Хроническая тромбоэмболическая легочная гипертен-
зия. ФК IV (ВОЗ). Транслюминальная баллонная ангио-
пластика С8 сегментарной ветви левой легочной артерии 
от 27.02.2024 г. Хроническое легочной сердце. Недостаточ-
ность трикуспидального клапана 3 степени.

Фоновый диагноз: Системная красная волчанка. Анти-
фосфолипидный синдром 

Осложнения: Хроническая сердечная недостаточность, 
ФК IV (NYHA). Асцит, гидроторакс, гидроперикард. Ды-
хательная недостаточность III степени.

Сопутствующие заболевания: Хронический очаговый 
антральный гастрит. Железодефицитная анемия легкой 
степени тяжести.

На фоне проведенной ТБА ЛА, коррекции ЛАГ-специфи-
ческой терапии состояние со значительной положитель-
ной динамикой, компенсированы признаки недостаточ-
ности кровообращения. На момент выписки показатель 
сатурации на атмосферном воздухе 91-92%, пациентка 
была выписана с рекомендациями продолжить прием на-
значенных препаратов.

ОБСУЖДЕНИЕ

Тактика лечения пациентов с ХТЭЛГ предусматрива-
ет проведение тромбэндартерэктомии, что является «зо-
лотым стандартом» лечения. Однако в виду технических 
трудностей и высоких периоперационных рисков у части 
пациентов оперативное лечение противопоказано. В по-
добных случаях высокую эффективность доказали воз-
можности эндоваскулярного вмешательства – проведение 
ТБА ЛА в несколько этапов [6].

Отдельное внимание уделяется медикаментозной тера-
пии, которая предусматривает назначение ЛАГ-специфи-

ческих препаратов, используемых, в первую очередь, для 
лечения пациентов с легочной артериальной гипертензи-
ей (ЛАГ) (группа I согласно клинической классификации 
ЛГ) [4]. 

В течение последних лет было проведено несколько пи-
лотных и рандомизированных контролируемых исследо-
ваний (РКИ), которые продемонстрировали улучшение 
клинического статуса пациентов с неоперабельной и рези-
дуальной ХТЭЛГ, толерантности к физическим нагрузкам, 
а также гемодинамических параметров, что способствова-
ло замедлению темпов прогрессирования заболевания и 
снижению потребности в госпитализациях. Согласно Ев-
разийским рекомендациям по диагностике и лечению ХТ-
ЭЛГ 2020 г. предпочтение в назначении комбинированной 
ЛАГ-специфической терапии имеют пациенты с неопера-
бельной и резидуальной ХТЭЛГ при невозможности вы-
полнения эндоваскулярного лечения [6]. 

В нашем случае тяжесть состояния пациентки, наличие 
дисфункции правого желудочка, дыхательных наруше-
ний потребовали назначения стартовой комбинирован-
ной ЛАГ-специфической терапии, которая была продол-
жена после первой сессии баллонной ангиопластики ЛА.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Представленный клинический случай демонстрирует 
сложности диагностического поиска, а также необходи-
мость комплексного подхода к лечению ХТЭЛГ, ассоцииро-
ванной с СЗСТ, подбору комбинированной ЛАГ-специфи-
ческой терапии с постепенным наращиванием дозировок 
до максимально переносимых, проведению профилакти-
ки тромбоэмболических осложнений, а также определе-
нию возможности и целесообразности проведения опера-
тивного или эндоваскулярного вмешательства.
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