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Аннотация
Клиническое значение реноваскулярной артериальной гипертонии обусловлено высокой распространенностью данного заболевания, а также 
его отрицательным влиянием на прогноз. Самыми частыми причинами развития реноваскулярной артериальной гипертонии являются 
атеросклеротический стеноз почечных артерий и фибромышечная дисплазия. Для реноваскулярной артериальной гипертонии характерно развитие 
резистентного к антигипертензивной терапии артериального давления с неблагоприятным прогнозом ухудшения функции почек и сердечно-
сосудистых осложнений. В настоящее время наиболее доступным скрининговым методом в диагностике реноваскулярной артериальной гипертонии 
является ультразвуковое дуплексное сканирование почечных артерий. В числе неинвазивных методов имеются также магнитно-резонансная и 
мультиспиральная компьютерная томография с контрастированием. «Золотым стандартом» диагностики реноваскулярной артериальной гипертонии 
и определения показаний к хирургическому лечению остается рентгенконтрастная ангиография, которая в совокупности с использованием таких 
методов диагностики, как измерение постстенотического градиента и фракционного резерва кровотока позволяет оценить функциональную 
значимость стенозов почечных артерий. Лечение реноваскулярной артериальной гипертонии представляет собой сложный процесс, направленный на 
нормализацию артериального давления, улучшение функции почек, снижение смертности и сердечно-сосудистых событий. Вопрос о целесообразности 
проведения эндоваскулярного лечения на сегодняшний день остаётся открытым, чаще предпочтение отдаётся медикаментозной терапии. Показания к 
реваскуляризации почечных артерий менее очевидны, а имеющиеся клинические рекомендации и результаты крупных исследований неоднозначны.  
Ключевые слова: реноваскулярная артериальная гипертензия, ишемическая болезнь почек, скорость клубочковой фильтрации, 
атеросклеротический стеноз почечных артерий, фибромышечная дисплазия.
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Consensus on renovascular hypertension: diagnosis 
and treatment
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Abstact
The clinical significance of renovascular arterial hypertension is determined by it is high prevalence as well as it is negative impact on prognosis. The most common 
causes of renovascular arterial hypertension are atherosclerotic stenosis of the renal arteries and fibromuscular dysplasia. Renovascular arterial hypertension 
is characterized by the development of blood pressure resistant to antihypertensive therapy with an unfavorable prognosis of worsening renal function and 
cardiovascular complications. Currently, the most available screening method in the diagnosis of renovascular arterial hypertension is duplex scanning of the renal 
arteries. Non-invasive diagnostic methods also include magnetic resonance and multispiral computed tomography with intravenous contrast. Contrast angiography 
remains “the golden standard” for diagnosing renovascular arterial hypertension and determining the indications for surgical treatment. Together with the use of 
diagnostic techniques such as measurement of translesion pressure gradient and fractional blood flow reserve, it allows to assess the functional significance of renal 
artery stenosis. Treatment of renovascular arterial hypertension is a complex process aimed at normalization of blood pressure, improvement of renal function, as 
well as mortality and cardiovascular risk reduction. To date, the feasibility of endovascular treatment remains an open question. More often the preference is given to 
conservative treatment. The indications for renal artery revascularization are less obvious, available clinical guidelines and results of large trials are controversial.

Keywords: Renovascular arterial hypertension, ischemic kidney disease, glomerular filtration rate, atherosclerotic stenosis of the renal arteries, fibromuscular 
dysplasia.
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Сокращения: 

АГ – артериальная гипертония
АД – артериальное давление 
АПФ – ангиотензин превращающий фермент 
БРАII – блокаторы рецепторов ангиотензина II
ИБП – ишемическая болезнь почек
МРТ – магнитно-резонансная томография 
МСКТ – мульспиральная компьютерная томография
ОМТ – оптимальная медикаментозная терапия 
ОПП – острое повреждение почек
ПСК – пиковая (систолическая) скорость кровотока 
РААС – ренин ангиотензин-альдостероновая система 
СКФ – скорость клубочковой фильтрации 
ХБП – хроническая болезнь почек
ФМД – фибромышечная дисплазия 
ФРК – фракционный резерв кровотока

Введение

Реноваскулярная артериальная гипертония (АГ) – явля-
ется одной из потенциально обратимых и наиболее часто 
встречающихся форм вторичной АГ, которая развивается 
вследствие нарушения магистрального почечного кровотока 
без первичного поражения почечной паренхимы и мочевы-
водящих путей [1]. Стенозирование или окклюзия почечных 
артерий приводят к активации прессорных систем, сниже-
нию экскреции натрия, снижению скорости гломерулярной 
фильтрации. В течение многих лет аксиомой было утверж-
дение, что восстановление почечного кровотока хирурги-
ческим путем или при помощи эндоваскулярного лечения 
представляло собой первостепенную и важную цель в лече-
нии больных со стенозом почечных артерий. Результаты не-
скольких крупных проспективных исследований поставили 
под сомнение ценность реваскуляризации при атеросклеро-
тическом стенозе почечных артерий, поскольку ее проведе-
ние не привело к очевидному улучшению клинических ре-
зультатов. Однако эти исследования имели существенные 
недостатки в дизайне исследования (вариабельность крите-
риев включения и исключения), что диктует необходимость 
более детального обсуждения критериев отбора пациентов 
для эндоваскулярного лечения почечных артерий [2, 31, 78].  

1. Этиология реноваскулярной АГ и 
эпидемиология

Артериальная гипертония, в настоящее время, зани-
мает первое место среди сердечно-сосудистых заболева-
ний и ведет к увеличению факторов риска сердечно-сосу-
дистых осложнений. Основная цель в лечении больных с 
АГ заключается в достижении и контроле целевых уров-
ней артериального давления (АД). АГ подразделяется на 
2 основные группы в зависимости от достижения или не-
достижения цифр АД – резистентную и рефрактерную. 
Под резистентной АГ следует понимать те случаи, когда не 
удается достичь снижения цифр АД при приёме 3 анти-
гипертензивных препаратов, включая диуретик, в макси-
мально допустимых или максимально переносимых дозах 
[3]. Рефрактерная АГ – это недостижение целевых цифр 
АД при приёме более 5 антигипертензивных препаратов, 
включая диуретик и антагонист минералкортикоидных 
рецепторов. Одной из наиболее частых причин развития 
резистентной АГ является реноваскулярная АГ. Распро-
страненность реноваскулярной АГ среди всех вторичных 
форм гипертонии составляет 1-8% [2], в популяции паци-
ентов с резистентной формой АГ занимает 24,2% [2, 4]. 

Наиболее распространенными причинами реноваску-
лярной АГ являются атеросклероз и фибромышечная 
дисплазия (ФМД) почечных артерий. Другие, менее рас-
пространенные причины реноваскулярной АГ – это не-
специфический аортоартериит, гипоплазия аорты и почеч-
ных артерий, врожденные аневризмы, эмболии, тромбозы, 
экстравазальные компрессии почечных артерий и другие 
более редкие причины (табл. 1.) [2, 3, 5-10]. Следует отме-
тить, что существующая литература по данным направле-
ниям представлена описаниями одиночных и серий кли-
нических случаев, небольшими обзорами. Кроме того, 
заболеваемость и распространенность подобных пораже-
ний в общей популяции четко не установлена. Большин-
ство из них описано в экспертных центрах. Тем не менее, в 
последние десятилетия такие редкие причины реноваску-
лярной АГ выявляются все чаще благодаря повышению 
доступности неинвазивных методов визуализации.

Атеросклеротический стеноз почечных артерий являет-
ся наиболее распространенной причиной поражения по-
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чечных артерий. Его истинная распространенность в об-
щей популяции неизвестна. В отдельных популяциях с 
атеросклеротическим поражением других сосудистых 
бассейнов распространенность атеросклеротического сте-
ноза почечных артерий составляет 10-30% [11, 18]. При 
этом частота возникновения атеросклеротического стено-
за почечных артерий составляет от 70 до 90% среди всех 
причин стенозов почечных артерий. С возрастом увеличи-
вается частота его встречаемости, превышая 20% в группе 
лиц старше 70 лет [6, 13, 18]. 

Таблица 1. Причины развития реноваскулярной АГ и частота 
их встречаемости
Table 1. Causes of renovascular hypertension and their 
frequency of occurrence.

Причины реноваскулярной АГ Частота 
встречаемости

Атеросклеротический стеноз почечных 
артерий 90%

Фибромышечная дисплазия 6-9%

Васкулиты <1%

Тромбоз/эмболия почечных артерий <1%

Лучевой фиброз <1%

Обструкция почечных артерий стент-графтами 
аорты <1%

Стенозирование почечной артерии более 50% считает-
ся значимым для гемодинамики [2, 6]. При стенозе, до-
стигающем 70-80%, перфузионное давление в почках мо-
жет снизиться на 40%, что расценивается как критический 
стеноз [7, 13]. Гемодинамически значимый атеросклероти-
ческий стеноз почечных артерий является независимым 
предиктором повышенной смертности. При его прогрес-
сировании увеличивается риск смерти от всех причин [5]. 
Развитие и прогрессирование стеноза почечных артерий 
атеросклеротического генеза приводит к постепенному и 
нарастающему ухудшению функции почек [13, 14].

Фибромышечная дисплазия – это редкое заболевание 
сердечно-сосудистой системы неатеросклеротической, не-
воспалительной природы, поражающее преимущественно 
брахиоцефальные и почечные артерии (описаны случаи 
поражения коронарных, висцеральных и подвздошных 
артерий) [11, 12]. Является одной из наиболее частых при-
чин развития аневризм, стенозов пораженных артерий и 
развития причинной диссекции сосуда. По данным меж-
дународного регистра ФМД у 63% больных в процесс были 
вовлечены почечные артерий, а у 57% больных ведущим 
клиническим проявлением являлась гипертония [15]. В ев-
ропейском регистре ФМД, набранном из специализиро-
ванных центров, почечные артерии вовлекались в процесс 
у 90% больных, а гипертония являлась ведущим призна-
ком у 72% пациентов [12]. В отличие от атеросклероза ФМД 
чаще диагностируется у лиц женского пола, молодого воз-
раста и не имеющих факторов риска атеросклероза. Также 
ФМД носит немультифокальный характер. 

Этиология данного заболевания точно неизвестна. По 
мнению некоторых авторов, прослеживается аутосом-
но-доминантный тип наследования [16]. Другими возмож-
ными причинами могут являться механическая травма, 
гормональный дисбаланс, метаболические и иммунологи-
ческие факторы. Исследования показали, что доля ФМД 
среди всех причин реноваскулярной АГ составляет около 

10% [17]. В 35-50% случаев ФМД носит двусторонний ха-
рактер. Чаще всего ФМД подвергается средний и дисталь-
ный сегменты почечной артерии. 

2. Патогенез 

Гемодинамически значимый двусторонний или од-
носторонний стеноз единственной почки способствует 
развитию ишемической болезни почек (ИБП), что, в свою 
очередь, приводит к глобальной почечной гипоперфузии 
и нарастающему нефросклерозу, постепенному прогресси-
рованию АГ и выраженному снижению скорости клубоч-
ковой фильтрации (СКФ).

Основной патофизиологический механизм, лежащий в 
основе развития реноваскулярной АГ, заключается в ак-
тивации ренин-ангиотензин-альдостероновой системы 
(РААС) и зависит от наличия или отсутствия контралате-
ральной почки [19, 20].

Основы патогенеза реноваскулярной АГ были представ-
лены в исследованиях Голдбалта в 1930-х годах, где было 
доказано, что гипоперфузия почечной ткани приводит к 
повышению АД, а последующие исследования, установи-
ли ведущую роль в этом процессе РААС [21]. Стенозиро-
вание просвета почечных артерий способствует развитию  
гипоперфузии почек, уменьшению пульсового давления в 
их сосудах и гиперплазии клеток юкстагломерулярного ап-
парата. Последнее обусловливает гиперсекрецию ренина, 
который превращает циркулирующий в крови ангиотен-
зиноген в ангиотензин I. Ангиотензин I под действием ан-
гиотензинпревращающего фермента трансформируется в 
ангиотензин II. Он, в свою очередь, являясь мощным вазо-
констриктором, способствует увеличению секреции альдо-
стерона, задержке натрия и воды в организме и в конечном 
итоге приводит к повышению АД. Определенное значение 
в патогенезе реноваскулярной АГ придают также сниже-
нию уровня некоторых депрессорных и вазодилататорных 
веществ, вырабатываемых почками (простагландины, ки-
нины и др.) [22, 23,24]. 

3. Клиническая картина заболевания

Клиническая картина заболевания обусловлена двумя ос-
новными симптомокомплексами — резистентной АГ и при-
знаками поражения почек. 

В последних консенсусных заявлениях резистент-
ная АГ определяется как недостижение целевых уровней 
АД (систолическое АД < 140  мм рт. ст., диастолическое < 
90  мм рт. ст.) на фоне трехкомпонентной антигипертен-
зивной терапии, включая диуретик в максимальных или 
максимально переносимых дозировках. Пациенты с ре-
зистентной АГ имеют высокий риск развития сердеч-
но-сосудистых заболеваний и смерти от сердечно-сосуди-
стых событий [24]. 

Клинически стеноз почечных артерий характеризуется 
острым началом неконтролируемой АГ. Однако в некото-
рых случаях реноваскулярное заболевание может проте-
кать и бессимптомно или с постепенным развитием некон-
тролируемой АГ. ФМД следует предполагать у женщин 
молодого и среднего возраста без традиционных факторов 
сердечно-сосудистого риска, у которых развивается тяже-
лая АГ. Если у больных с ФМД АГ, как правило, имеет ре-
нинзависимый характер, а устранение стеноза почечных 
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артерий приводит к нормализации давления, то у больных 
с атеросклеротическим стенозом почечных артерий кор-
рекция почечного кровотока, как правило, не приводит 
к полному выздоровлению [25, 26, 27]. Экскреторная дис-
функция, являющаяся проявлением ишемической нефро-
патии, как правило, имеет место при атеросклеротическом 
стенозе почечных артерий и практически никогда не встре-
чается у больных с ФМД [25, 28].

4. Диагностика реноваскулярной АГ

Сбор анамнеза и анализ клинических проявлений спо-
собствуют ранней и правильной диагностике реноваску-
лярной АГ. (табл. 2). Физикальное обследование пациентов 
должно включать измерение АД, оценку пульса и аускуль-
тацию почечных артерий. Систолический шум в проекции 
почечных артерий позволяет заподозрить наличие у боль-
ного стеноза почечных артерий.

Таблица 2. Клинические ситуации, позволяющие 
заподозрить стеноз почечных артерий
Table 2. Clinical situations suggestive of renal artery stenosis

Наличие злокачественной АГ у пациентов моложе 30 лет и старше 
50 лет;
Переход контролируемой АГ в неконтролируемую;
Перенесенный, внезапный отек легких неясного генеза;
Снижение функции почек на фоне приёма препаратов из группы 
иАПФ или БРА;
Наличие сморщенной почки или разница в размерах почек, 
превышающая 1,5 см;
Необъяснимое ухудшение функции почек;
Множественный атеросклероз коронарных или периферических 
артерий.

4.1. Лабораторные методы диагностики 
реноваскулярной АГ

Лабораторные исследования направлены на выявление 
характерных изменений, отражающих поражение почек. 
Изменения наблюдаются в моче и крови. В моче обнару-
живают повышенные уровни альбумина, белка, изменение 
осадка, концентрации электролитов. При оценке выра-
женности альбуминурии предпочтение отдается опреде-
лению отношения альбумин/креатинин в моче. В анализах 
крови выявляется изменение уровня калия, повышение 
креатинина и снижение СКФ, сохраняющиеся 3 и более 
месяцев вне зависимости от других признаков поражения 
почек [2, 3, 29]. Следует помнить, что повышение креати-
нина может быть и на фоне приёма препаратов, блокиру-
ющих РААС. Нарастание уровня сывороточного креати-
нина и альбумина мочи указывает на прогрессирующее 
поражение почек [30, 31].

В настоящее время такие методы диагностики рено-
васкулярной АГ, как определение концентрации ренина 
в плазме крови и определение ренина в почечных венах, 
утратили свою диагностическую ценность [30]. 

 
4.2. Инструментальные методы диагностики 

Диагностика реноваскулярной АГ осуществляется при 
помощи ряда функциональных проб, а также методов ви-
зуализации почечных артерий. Обследование пациентов с 
подозрением на стеноз почечных артерий включает в себя 
проведение ультразвукового исследования почек и ду-
плексного сканирования почечных артерий, компьютер-

ной томографии с контрастированием почечных артерий, 
магнитно-резонансной ангиографии и рентгенконтраст-
ной ангиографии почечных артерий [32, 33].

4.2.1. Неинвазивная диагностика реноваскулярной 
АГ 

В настоящее время первой линией диагностики являет-
ся  ультразвуковое исследования почек и дуплексное ска-
нирование с цветовым картированием почечных артерий. 
Визуализация основных почечных артерий (в В-режиме) в 
сочетании с измерением (при помощи доплерографии) раз-
личных гемодинамических параметров позволяет выявить 
одно- или двустороннее поражение почечных артерий. Та-
кие показатели гемодинамики, как пиковая (систоличе-
ская) скорость кровотока (ПСК), индекс резистентности 
почечных артерий, а также ренально-аортальное отноше-
ние относительно достоверно коррелируют с ангиографи-
ческой картиной поражения почечных сосудов [32, 35, 37]. 
ПСК > 200см/с ассоциируется с 95% чувствительностью и 
90% специфичностью для стеноза почечной артерии > 50%. 
А показатель ренально-аортального отношения > 3,5 с 92% 
чувствительностью и 90% специфичностью позволяет диа-
гностировать стеноз почечных артерий > 50% [38]. 

В мета-анализе 88 исследований с участием 8147 паци-
ентов со стенозом почечных артерий ПСК была более точ-
ным параметром, чем ренально-аортальное соотноше-
ние. Положительная прогностическая ценность составила 
84%, а частота ложноположительных результатов 8% [39]. 
Такие критерии повышают специфичность дуплексного 
сканирования до 92% и чувствительность до 85%, что, со-
гласно некоторым исследователям, превышает возможно-
сти ангиографии [33]. Несмотря на доступность, безопас-
ность и неинвазивность, дуплексное сканирование имеет 
ряд ограничений. Визуализация исследуемой области зна-
чительно затруднена у пациентов с избыточной массой 
тела, анатомическими особенностями. Также стоит учи-
тывать, что у данного метода диагностики высокая опера-
торозависимость [33-36].

Мультиспиральная компьютерная томография (МСКТ) 
с внутривенным контрастированием является высоко-
точным неинвазивным диагностическим исследованием. 
Данный метод имеет возможность построения трехмер-
ного изображения аорты и почечных артерий, что позво-
ляет получить достоверные данные о состоянии артерий. 
Проведение компьютерной томографии с контрастиро-
ванием почечных артерий является высокоинформатив-
ным (92-98%) и чувствительным (64-100%) методом ди-
агностики реноваскулярной АГ. Данные МСКТ хорошо 
коррелируют с результатами селективной ангиографии 
в выявлении стенозов почечных артерий. Метод име-
ет свои ограничения, которые могут препятствовать его 
широкому использованию. Одним из таких ограничений 
является применение йодсодержащего препарата, кото-
рый обладает нефротоксичным эффектом. Кроме того, 
при выраженном кальцинировании стенок сосуда невоз-
можно оценить точный просвет артерии, так как наложе-
ния кальция могут экранировать его и затруднять ана-
лиз [33, 40].

В числе неинвазивных методов обследования пациен-
тов со стенозом почечных артерий имеется также магнит-
но-резонансная томография (МРТ). Чувствительность и 
специфичность МРТ достигают 94-97% и 85-93%, соответ-
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ственно. Данный метод сопряжен с небольшим риском для 
пациента. Использование гадолиния в качестве контраст-
ного вещества может нести определенный вред, однако 
использование контраста позволяет расширить возмож-
ности визуализации и более точно определить наличие 
стеноза в просвете артерии. Качество исследования мо-
жет снижаться из-за возможных артефактов, особенно в 
случаях остиальной локализации сосуда и в зонах с турбу-
лентным кровотоком. МРТ успешно применяется в каче-
стве скрининга у пациентов со стенозом почечных артерий 
и дает точную характеристику самих почечных артерий и 
окружающих сосудов. Но данный метод способен перео-
ценивать тяжесть стеноза, а его результаты, в сравнении с 
рентгенконтрастной ангиографией, менее информативны 
у пациентов, ранее подвергшихся ангиопластике со стен-
тированием почечных артерий [2, 36, 41, 42].

К методам неинвазивной диагностики реноваскулярной 
АГ относится также сцинтиграфия почек. Суть метода со-
стоит в проведении основной сцинтиграфии и повторной 
после перорального приёма каптоприла. На фоне приёма 
иАПФ у больных с реноваскулярной АГ происходит сни-
жение вазоконстрикции эфферентных артериол и умень-
шение клубочковой фильтрации. Снижение клубочковой 
фильтрации фиксируется на сцинтиграфии. Несмотря на 
патогенетическую обоснованность данного метода, по-
лученные заключения сопровождается высоким уровнем 
ложноположительных результатов. Помимо этого, по ли-
тературным данным отмечаются значительные отличия в 
точности результатов между разными лабораториями, что 
затрудняет интерпретацию результатов лечащими врача-
ми и зачастую требует проведения дополнительных мето-
дов обследования [6, 30, 43, 44]. Сцинтиграфия почек по-
степенно выходит из рутинного применения у больных с 
реноваскулярной АГ [30, 38].

4.2.2. Инвазивная диагностика реноваскулярной АГ 
При наличии у больного с АГ факторов риска развития 

стеноза почечных артерий, а также положительных ре-
зультатов проведенных неинвазивных методов диагно-
стики стеноза целесообразно проведение селективной ан-
гиографии почечных артерий [44]. Данное исследование 
является «золотым стандартом» в диагностике реноваску-
лярной АГ и определении тактики лечения таких больных. 
Преимуществом данного метода является возможность 
наиболее точно установить наличие и оценить степень сте-
ноза, а при помощи дополнительных расчетных методов, 
таких как постстенотический градиент давления и фрак-
ционный резерв кровотока (ФРК), определить его значи-
мость.

Согласно консенсусу экспертов, ангиографический про-
цент стеноза более 70% считается тяжелым, а стенозы от 
50 до 70% считаются умеренно тяжелыми [2, 6, 13, 43, 44].

Одним из наиболее простых и доступных методов оцен-
ки функциональной значимости стеноза почечных ар-
терий является измерение постстенотического градиен-
та давления, который представляет собой разницу между 
давлением в аорте и давлением дистальнее стеноза [9, 45]. 
Существует прямая корреляция между степенью стеноза и 
величиной градиента [1, 38].

ФРК – это отношение давления дистальнее стеноза к 
давлению в аорте, измеренным на фоне внутриартериаль-
ного введения вазодилататора (папаверин или аденозин). 

Достижение кратковременной гиперемии демонстрирует 
максимально возможный кровоток через стеноз, что по-
зволяет наиболее точно определить гемодинамическую 
значимость стеноза почечной артерии [9].

Постстенотический систолический градиент давления > 
20 мм рт. ст., средний постстенотический градиент > 10 мм 
рт. ст. так же, как и ФРК < 0,8, свидетельствуют в пользу ге-
модинамически значимого стеноза [43-46] (табл. 3).

Таблица 3. Клиническая оценка гемодинамической 
значимости стеноза почечных артерий и перфузии почек
Table 3: Clinical assessment of the hemodynamic significance of 
renal artery stenosis and renal perfusion

Метод Значение

Оценка стеноза 
почечных артерий по 
данным количественной 
ангиографии (% от диаметра 
артерии)

Не должно изолировано 
применяться для оценки 
гемодинамической значимости 
стеноза, исключение стеноз  
ПА > 90% 

Постстенотический 
градиент систолического АД

≥ 20 мм рт. ст. свидетельствует 
о гемодинамически значимом 
стенозе почечной артерии и 
гипоперфузии почек 

Фракционный резерв 
кровотока

≤ 0,8 свидетельствует о 
гемодинамически значимом 
стенозе почечной артерии и 
гипоперфузии почек

5. Атеросклеротический стеноз почечных 
артерий 

Атеросклеротический стеноз почечных артерий – самая 
частая причина поражения почечных артерий, составля-
ющая 80-90% всех причин реноваскулярной АГ, он чаще 
встречается в старших возрастных группах [2, 13, 18, 47]. 
Как правило, поражается проксимальный сегмент почеч-
ной артерии. Часто атеросклеротическая бляшка, распо-
ложенная в устье почечной артерии, является продолже-
нием выраженного атеросклеротического процесса стенки 
брюшной аорты. Но также встречаются и изолированные 
сегментарные и диффузные поражения почечных арте-
рий. У 70% больных выявляется сочетанное поражение в 
других бассейнах: коронарных, сонных артерий, артерий 
нижних конечностей и др. Известно, что у 30% больных, 
подвергнутых коронароангиографии, встречается атеро-
склеротическое поражение почечных артерий [47-53]. По 
данным некоторых исследований доля атеросклеротиче-
ского сужения почечных артерий, как причина артериаль-
ной гипертонии, занимает 1-6% [45]. 

Развитие и прогрессирование атеросклеротического сте-
ноза почечных артерий сопряжено с ухудшением функции 
почек. В случае гемодинамически значимого двустороннего 
стеноза или стеноза почечной артерии единственной функ-
ционирующей почки развивается ИБП, которая приводит 
к почечной гипоперфузии, нефросклерозу и к прогрессиро-
ванию и ухудшению контроля АГ [54].

По результатам длительного наблюдения за пациентами 
с атеросклеротическим стенозом почечных артерий и ре-
новаскулярной АГ продолжительность жизни у таких па-
циентов ниже по сравнению с общей популяцией, а сни-
жение уровня СКФ менее чем 30 мл/мин приводит также 
к повышению уровня смертности от сердечно-сосудистых 
заболеваний практически на 33% [54]. 
5.1. Лечение реноваскулярной АГ 
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Особенности течения реноваскулярной АГ, наиболее 
часто обусловленной атеросклеротическим стенозом и 
ФМД, делают необходимым разработку алгоритма лече-
ния больных этой группы. На сегодняшний день выбор 
тактики лечения больных с реноваскулярной АГ с ате-
росклеротическим стенозом почечных артерий остается 
предметом дискуссий и неоднозначных рекомендаций. 
Отсутствуют обоснованные данные, сравнивающие раз-
личные подходы к лечению и позволяющие обосновать 
выбор методов реваскуляризации по сравнению с меди-
каментозным лечением [2, 7]. Определение адекватной 
стратегии реваскуляризации особенно важно для выяв-
ления пациентов с высоким риском прогрессирующего 
снижения функции почек, подтверждения гемодинами-
ческой и функциональной значимости стеноза почечных 
артерий и обоснования необходимости проведения ре-
васкуляризации у определенной категории пациентов с 
подтвержденным стенозом почечных артерий [2, 7, 55-58].

После подтверждения диагноза необходимо опреде-
литься с дальнейшей тактикой ведения пациентов: 

• консервативное лечение;
• транслюминальная баллонная ангиопластика с или 

без стентирования почечных артерий;
• хирургическая операция: эндартерэктомия и шунти-

рование. 

5.2. Консервативный метод лечения 
реноваскулярной АГ 

Пациенты с реноваскулярной АГ, обусловленной атеро-
склеротическим стенозом почечных артерий, имеющие 
ПОМ и сочетанную сердечно-сосудистую патологию, отно-
сятся к категории высокого риска сердечно-сосудистых ос-
ложнений. В таких случаях оптимальное лечение должно 
включать в себя комбинацию немедикаментозных методов 
лечения, учитывая установленные факторы сердечно-со-
судистого риска, а также комплексную медикаментозную 
терапию, включающую гиполипидемическую, антитром-
боцитарную и антигипертензивную терапию, и быть осно-
вано на действующий рекомендациях [2, 38, 59, 60]. 

Основной целью консервативного лечения реноваску-
лярной АГ является контроль АД. Согласно клиническим 
рекомендациям по лечению артериальной гипертензии у 
взрослых следует стремиться к снижению АД ≤ 130 мм 
рт. ст. с целью уменьшения сердечно-сосудистых рисков 
[60]. Одновременно с этим у пациентов с ХБП рекомен-
дуется избегать снижения АД < 120 мм рт. ст. для преду-
преждения возможной гипоперфезии почек (класс дока-
зательности IIB) и прогрессирования ХБП [29]. С целью 
контроля АД применяются комбинации антигипертен-
зивных препаратов, в том числе ингибиторов ангиотен-
зинпревращающего фермента (АПФ) или блокаторов ре-
цепторов ангиотензина II (БРАII), блокаторов кальциевых 
каналов, β-блокаторов, диуретических препаратов, блока-
торов минералокортикоидных рецепторов, которые спо-
собствуют успешному контролю АД и замедлению про-
грессирования заболевания почек. Множество крупных 
рандомизированных исследований показали хорошую 
переносить этих препаратов, их положительное влияние 
на смертность и заболеваемость пациентов со стенозами 
почечных артерий [58, 59]. Ингибиторы АПФ и БРАII ре-
комендованы пациентам с односторонним стенозом по-
чечных артерий. Кроме того, в последние годы показания 

для приёма препаратов, блокирующих РААС, расшири-
лись. У пациентов с двусторонним стенозом или стенозом 
артерии единственной функционирующей почки исполь-
зование ингибиторов АПФ и БРАII возможно при условии 
тщательного контроля за состоянием пациента (клиренс 
креатинина, альбумин в моче) (Класс доказательности IВ) 
[29, 60-62]. С учетом нефропротективных свойств блока-
торов РААС их применение в составе комбинированной 
терапии обосновано у пациентов с рефрактерным течени-
ем АГ [38, 60].

Способность предотвращать негативные последствия 
активации РААС подчеркивает важную роль ингибиторов 
АПФ и БРАII в воздействии на патогенетические механиз-
мы реноваскулярной АГ. Следует отметить, что примене-
ние препаратов, блокирующих РААС, остается предметом 
неоднозначных рекомендаций в связи с их потенциаль-
ной способностью при определенных условиях приво-
дить к развитию острого повреждения почек. Известно, 
что при снижении перфузионного давления в почках бло-
када вазоконстриктивного эффекта ангиотензина II на эф-
ферентные артериолы в некоторых случаях может при-
вести к развитию острого почечного повреждения, так 
как расслабление выносящей артериолы  – основной ме-
ханизм поддержания внутриклубочкового давления при 
их гипоперфузии. Устранение эффекта ангиотензина II 
под воздействием иАПФ и БРАII может привести к резко-
му снижению СКФ, однако при этом важно принимать во 
внимание особенности поражения почечных артерий. На-
пример, при одностороннем стенозе почечных артерий и 
наличии функционирующей контралатеральной почки 
снижение СКФ может быть незначительным [58]. Сниже-
ние СКФ более 20% должно насторожить в плане прогрес-
сирования ИБП. 

В ранее проведенных исследованиях были продемон-
стрированы редкие случаи острого повреждения почек у 
пациентов с двусторонним стенозом почечных артерий, 
получавших лечение препаратами, блокирующими РААС; 
однако было отмечено, что в большинстве случаев эти по-
вреждения были преходящими и обратимыми после пре-
кращения приёма ингибиторов АПФ [63]. Следует отме-
тить, что применение препаратов, блокирующих эффекты 
ангиотензина II, в данном контексте остается предметом 
дискуссий и неоднозначных рекомендаций из-за их потен-
циальной способности вызывать ОПП при определенных 
условиях [58].

В ходе многих контролируемых исследований (HOPE, 
EUROPA, REIN) был подтвержден органопротективный 
эффект ингибиторов АПФ и БРАII. Сравнивая различ-
ные классы антигипертензивных препаратов, ингибиторы 
АПФ и БРАII были более эффективны в предотвращении 
ремоделирования миокарда и уменьшении гипертрофии 
миокарда левого желудочка [64-66]. Антигипертензивная 
терапия должна быть индивидуализирована таким обра-
зом, чтобы риск прогрессирования ИБП не превышал по-
ложительное органопротективное влияние снижения АД. 
Назначение гипотензивной терапии требует контроля сы-
вороточного креатинина, калия. При этом следует пом-
нить, что нормализация АД или его чрезмерное снижение 
может не только привести к гипоперфузии почек и про-
грессированию ИБП, а также маскировать прогрессирова-
ние атеросклеротического стеноза.

При атеросклерозе почечных артерий, как и при атеро-
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склерозе других сосудистых бассейнов, оптимальная ме-
дикаментозная терапия (ОМТ) должна включать в себя 
постоянный приём гиполипидемических препаратов и ан-
тиагрегантов. 

Наличие гемодинамически значимого стеноза почечных 
артерий позволяет отнести пациента в группу очень высо-
кого риска сердечно-сосудистых осложнений. У таких па-
циентов надо стремиться к снижению ЛПНП-холестерина 
< 1,4 ммоль/л или к снижению на 50% от исходного уровня 
[67]. Липидснижающую терапию следует начинать со ста-
тинов с титрацией дозы до максимально допустимых или 
переносимых значений. При недостижении целевого сни-
жения холестерина к терапии добавляется эзетимиб (класс 
доказательности IА) [29, 67]. Гиполипидемическая терапия 
положительно влияет на прогноз и продолжительность 
жизни пациентов, а также способствует снижению риска 
рестеноза и прогрессирования поражения [60]. 

5.3. Инвазивные методы лечения 
реноваскулярной АГ

Основываясь на патогенезе реноваскулярной АГ вслед-
ствие стеноза почечных артерий логично предположить, 
что методом выбора лечения будет ангиопластика или 
стентирование пораженной артерии. Однако имеющие-
ся на настоявший момент исследования не продемонстри-
ровали преимущества эндоваскулярного лечения перед 
ОМТ.

В 1998 годы были опубликованы первые неболь-
шие исследования группы EMMA (Essai Multicentrique 
Medicaments vs Angioplastie) [68] и исследовательской груп-
пы из Шотландии и Ньюкасла, посвященные данной тема-
тике. По результатам этих исследований не было выявлено 
преимуществ ангиопластики почечных артерий по срав-
нению с ОМТ в снижении АД. При этом в исследовании 
EMMA у 17 из 23 пациентов после ангиопластики почеч-
ных артерий была повторно возобновлена гипотензивная 
терапия (табл. 3). Данные наблюдения были небольшими и 
имели много недостатков в дизайне, что не вызывало дове-
рия к полученным результатам, но послужило поводом к 
формированию новых вопросов о целесообразности инва-

зивного лечения стеноза почечных артерий.
Получить ответы на поставленные вопросы планиро-

валось в крупных многоцентровых исследованиях STAR 
(2009 год), ASTRAL (2009 год) и в более позднем исследо-
вании CORAL (2014), которое легло в основу действующих 
рекомендаций [2, 29, 69]. 

Исследование STAR – многоцентровое, рандомизиро-
ванное исследование, проводившееся в Нидерландах и 
Франции в 2009 году, включавшее 140 пациентов с клирен-
сом креатинина менее 80 мл/мин/1,73 м2 и стенозом почеч-
ных артерий > 50%. Все пациенты были рандомизирова-
ны на группу ОМТ (n=76) и группу стентирования + ОМТ 
(n=64). По истечении 24 месяцев между двумя группами 
не было выявлено разницы в отношении улучшения функ-
ции почек, контроля АД или снижения риска сердечно-со-
судистых осложнений. Данное исследование впоследствии  
подверглось критике из-за небольшого количества вклю-
ченных пациентов и исключения пациентов с высоким 
риском, которые могли бы быть хорошими ответчиками 
на лечение. Несмотря на немногочисленность групп, 25% 
больным из группы стентирования эндоваскулярное лече-
ние не было проведено, что тоже оказало влияние на ре-
зультаты исследования.

В том же 2009 году было опубликованы результаты бо-
лее крупного многоцентрового исследования ASTRAL 
(Angioplasty and STent for Renal Artery Lesions) [70, 71], 
включавшего в себя 806 пациентов с гемодинамически 
значимым стенозом хотя бы одной почечной артерии при 
условии, что лечащий врач мог прогнозировать эффектив-
ность реваскуляризации. Все пациенты были рандомизи-
рованы на группу ОМТ + стентирование почечных арте-
рий (n=403) и группу только медикаментозной терапии 
(n=403). Через 5 лет наблюдения в группе реваскуляриза-
ции наблюдалось недостоверно более низкое систоличе-
ское АД (на 1,6 мм рт. ст. ниже в группе реваскуляризации 
по сравнению с группой ОМТ; р=0,06). Диастолическое 
АД, напротив, было несколько ниже в группе консерва-
тивной терапии (р=0,03). При этом обе группы были со-
поставимы по числу почечных и сердечно-сосудистых ос-
ложнений. Таким образом, по результатам проведенного 

Рисунок 1. Ангиопластика со стентированием левой почечной артерии (1 – атеросклеротический стеноз проксимального 
сегмента левой почечной артерии; 2 – результат стентирования левой почечной артерии)
Figure 1. Angioplasty with stenting of the left renal artery (1 – atherosclerotic stenosis of the proximal segment of the left renal 
artery. 2 – the result of stenting of the left renal artery)
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исследования реваскуляризация почечных артерий не 
имела преимуществ перед ОМТ, но сопровождалась боль-
шим риском развития периоперационных осложнений. 
Анализируя полученные результаты, надо учитывать, что 
у 60% пациентов, включенных в данное исследование, сте-
ноз почечных артерий был < 70%, при этом группы были 
не сопоставимы по медикаментозной терапии (2,77 пре-
парата в группе реваскуляризации против 2,97 в группе 
ОМТ, p=0,03). Основным недостатком исследования явля-
лось то, что не всем пациентам в группе реваскуляризации 

проводилось стентирование почечных артерий (только 
79%), части из них вмешательство ограничивалось ангио-
пластикой почечных артерий. Как известно, ангиопласти-
ка без стентирования часто в отдаленном периоде может 
осложняться рестенозом, что также могло повлиять на ре-
зультаты, полученные в исследовании.

Самым крупным исследованием, которое в настоя-
щее время определяет клинические рекомендации, яв-
ляется исследование CORAL (Cardiovascular Outcomes 
in Renal Atherosclerotic Lesions) [72, 73], опубликован-

Таблица 3. Результаты проведенных клинических исследований
Table 3. Results of the clinical trials

Исследование Год Количество 
пациентов Критерии включения Результаты Ограничения

EMMA 1998

n=49
Группа контроля 
(n=26)
Ангиопластика 
(n=23)

Возраст < 75 лет,
ДАД>95 мм рт. 
ст., на фоне 3 
антигипертензивных 
препаратов,
стеноз почечных 
артерий.

Достоверной разницы 
по уровню АД, функции 
почек в обеих группах не 
выявлено (р=0,009).

Небольшая когорта больных, с 
умеренным стенозом почечных 
артерий и контролируемой АГ, 
высокая частота осложнений.

Scottish and 
Newcastle 
Renal Artery 
Stenosis 
Collaborative 
Group

1998
n=135
ОМТ (n=81)
Ангиопластика 
(n=54)

Стеноз > 50%,
ДАД>95 мм рт. 
ст., на фоне 2 
антигипертензивных 
препаратов.

Только у пациентов 
с двухсторонним 
стенозом почечных 
артерий ангиопластика 
продемонстрировала 
эффективность в 
контроле АД, но функция 
почек не улучшилась ни в 
одной группе (p=0,05).

Небольшая когорта больных (n=55), 
включали пациентов со стенозом > 
50%.

ASРIRE-2 2005 n=208

Устьевой стеноз 
почечных артерий > 
70%, неэффективная 
ангиопластика с 
остаточным стенозом 
≥ 50%.

После стентирования 
почечных артерий 
отмечалось снижение 
АД (p < 0,001), в том 
числе и у пациентов 
после неудавшейся 
ангиопластики почечных 
артерий.

STAR 2009
n=140
ОМТ (n=76)
Ангиопластика + 
ОМТ (n=64)

СКФ < 80 Стеноз > 
50%, по данным УЗИ 
почечных артерий, МР-
ангиография и МСКТ, 
контролируемая АГ.

Значимой разницы в 
эффективности контроля 
АД и улучшении функции 
почек в обеих группах не 
наблюдалось (р=0,41).

Включались пациенты с 
контролируемой АГ; стенозом 
почечных артерий умеренной 
или легкой степени тяжести. 
Исследование не обладало 
необходимой статистической силой. 
Только у 46 из 64 больных, которым 
планировалось стентирование, был 
имплантирован стент.

ASTRAL 2009
n=806
ОМТ (n=403)
Ангиопластика + 
ОМТ (n=403)

Стеноз почечных 
артерий > 50% 
и отсутствие 
абсолютных показаний 
к проведению 
вмешательств.

Достоверной разницы в 
снижении АД и улучшении 
функции почек не было 
продемонстрировано ни 
в одной группе (p=0,06).

Высокая частота осложнений; 
меньшее количество 
ангтигипертензивных препаратов 
в группе вмешательства на 
исходном уровне; значимость 
стеноза подтверждена только при 
помощи дуплексного сканирования 
почечных артерий
Включались также пациенты со 
сморщенной почкой на стороне 
поражения почечных артерий.

HERCULES 2012 n=202
Неконтролируемая АГ; 
Стеноз > 60% по данным 
ангиографии почечных 
артерий.

Клинически и 
статистически значимое 
снижение АД у пациентов 
с рефрактерной и 
резистентной АГ, при этом 
выраженность снижения 
АД напрямую зависела от 
исходной степени стеноза 
печеной артерии; низкий 
уровень рестеноза 
(p<0,0001). 

Отсутствие оптимальной 
антигипертензивной терапии; 
включение пациентов с умеренными 
стенозами. 

CORAL 2014
n=947
ОМТ (n=472)
Ангиопластика + 
ОМТ (n=459)

Стеноз почечных 
артерий, по данным 
ангиографии > 60%, но 
< 100%, СКФ < 60%; АД ≥ 
155 мм рт. ст.

Преимущества 
эндоваскулярной 
реваскуляризации 
почечных артерий над 
ОМТ не выявлено (р=0,03).

Нерандомизированное 
исследование.
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ное в 2014 году. В него были включены 947 пациентов 
с атеросклеротическим стенозом почечных артерий > 
60%, с систолическим АД > 155 мм рт. ст. на фоне приё-
ма двух и более антигипертензивных препаратов или 
пациенты с хронической болезнью почек и СКФ менее  
60 мл/мин/1,73 м2. Первичными комбинированными точ-
ками были смерть от сердечно-сосудистых и почечных ос-
ложнений, инсульт, инфаркт, госпитализация из-за про-
грессирования сердечной недостаточности, снижение 
СКФ или необходимость диализа. Период наблюдения со-
ставил в среднем 43 месяца. Результаты этого исследова-
ния также не продемонстрировали значительного преи-
мущества эндоваскулярной реваскуляризации почечных 
артерий перед медикаментозной терапией в плане предот-
вращения клинических событий. В группе пациентов со 
стентированием почечных артерий отмечалась лишь не-
большое снижение АД (−2,3 мм рт. ст., р=0,03). Последу-
ющий анализ данных исследования CORAL показал, что 
у лиц с умеренной протеинурией увеличилась выживае-
мость после реваскуляризации (73% против 59%, p < 0,02), 
а также снизилась частота сердечно-сосудистой смертно-
сти. Кроме того, наблюдалась более выраженное улучше-
ние прогноза у пациентов с более высоким процентом сте-
ноза, которым была проведена реваскуляризация.

Рассматривая в совокупности эти исследования, можно 
сделать вывод о том, что в большинстве случаев проведе-
ние эндваскулярного лечения почечных артерий не имеет 
преимуществ над медикаментозным лечением у больных 
с атеросклеротическим заболеванием. Но самое главное, 
что эти данные не проясняют критерии для отбора когор-
ты пациентов с клиническими состояниями и гемодина-
мически значимыми стенозами почечных артерий, кото-
рые потенциально могут быть ответчиками на проведение 
эндоваскулярной реваскуляризации. 

Последующие несколько клинических исследований 
показали, что стентирование почечных артерий может 
иметь положительный эффект. Например, в исследова-
нии ASРIRE-2 (2005 год), в которое включались пациенты 
(n=208) со стенозом/рестенозом почечных артерий > 70% 
устьевой локализации или после неэффективной ангио-
пластики, когда остаточный стеноз составлял ≥ 50%. Через 
24 месяца наблюдения у пациентов, которым проводили 
эндоваскулярное лечение почечных артерий, отмечалось 
снижение систолического АД с 168 ± 25 мм рт. ст. до 149 ± 
25 мм рт. ст., а диастолического АД с 82 ± 13 мм рт. ст. до 77 
± 12 мм рт. ст. (p < 0,001). Функция почек, оцениваемая по 
уровню креатинина, осталась неизмененной по сравнению 
с исходными значениями [74]. 

Более поздние наблюдательные когортные исследова-
ния продемонстрировали, что лечение атеросклеротиче-
ского стеноза почечных артерий с помощью реваскуля-
ризации оказывает лучший гипотензивный эффект, чем 
применение только медикаментозной терапии. Примером 
такого исследования является HERCULES (2012 год), в ко-
торое было включено 202 пациента с уровнем АД > 140/90 
мм рт. ст. на фоне приёма минимум двух гипотензивных 
препаратов в максимальных допустимых или переноси-
мых дозировках. Конечные точки исследования включали 
изменение артериального давления, уменьшение доз гипо-
тензивных препаратов и изменение функции почек. Эндо-
васкулярная реваскуляризация почечных артерий в от-
даленный период дала статистически значимое снижение 

систолического артериального давления при отсутствии 
ухудшения функции почек, при этом степень снижения 
АД после стентирования почечных артерий напрямую за-
висела от исходного уровня АД. У пациентов, у которых 
до процедуры систолическое АД > 180 мм рт. ст., через 9 
месяцев наблюдалось снижение систолического АД на 48 
мм рт. ст., а у пациентов с исходным АД от 140 до 160 мм 
рт. ст. систолическое АД снизилось только на 23 мм рт. ст. 
(р<0,0001). В отличие от исследования STAR, где было за-
регистрировано большое количество неблагоприятных 
осложнений, связанных с процедурой (17%, в том числе 
два случая смерти), исследование HERCULES продемон-
стрировало хорошую безопасность стентирования почеч-
ных артерий с 30-дневной совокупной конечной точкой 
безопасности 1,5% [75].

Положительное влияние стентирования почечных арте-
рий не только на уровень АД, но и на прогноз сердечно-со-
судистых осложнений продемонстрировано в исследова-
нии CARMEL (Cardiac Benefits of Renal Artery Stenting, 2010 
год, n=61), в котором показало заметное снижение давле-
ния наполнения левого желудочка при неизменной фрак-
ции выброса у пациентов с сердечной недостаточностью и 
атеросклеротическим стенозом почечных артерий после ре-
васкуляризации почечных артерий [76]. В частности, через 
7 ± 4 месяцев после стентирования почечной артерии было 
выявлено снижение отношения E/e' с 13,7 ± 5,6 до 11,2 ± 3,8 
(р=0,001). Улучшение диастолической функции ЛЖ отмеча-
лось также и у пациентов с симптомной сердечной недоста-
точностью (снижение E/e' (р=0,002) и скорости E (р=0,002).

В мета-анализе, основанном на 7 крупных клиниче-
ских исследованиях, Percutaneous Revascularization for 
Atherosclerotic Renal Artery Stenosis: A Meta-Analysis of 
Randomized Controlled Trials, включавшем 1916 пациентов, 
продемонстрировано снижение количества получаемых 
антигипертензивных препаратов после реваскуляризации 
почечных артерий. Но, как и в описанных выше клиниче-
ских исследованиях, значительного преимущества рева-
скуляризации почечных артерий над медикаментозной 
терапией получено не было [77]. 

Анализируя данные проведенных исследований, нельзя 
не обратить внимание на то, что существуют группы боль-
ных, у которых эндоваскулярное лечение эффективно. 
Выявление такой группы больных имеет важную роль в 
лечении реноваскулярной АГ. Согласно результатам про-
веденных исследований, к таким группам больных отно-
сятся пациенты со значимым двусторонним стенозирова-
нием почечных артерий, прогрессирующим ухудшением 
функции почек, рецидивирующим отеком легких неясно-
го генеза, а также больные с тяжелым стенозом почечных 
артерий и неконтролируемой АГ [77, 78]. 

В рекомендациях Европейских и Американских обществ 
кардиологов акцентируется внимание на необходимости 
тщательного отбора пациентов для проведения эндоваску-
лярного лечения стенозов почечных артерий, в том числе 
оценки степени стеноза почечных артерий не только по дан-
ным неинвазивной диагностики и количественной ангио-
графии, но и при помощи методов физиологической оценки 
гемодинамической значимости стеноза почечных артерий. 
Оценка фракционного резерва, постстенотического гради-
ента давления на фоне или без гиперемии могут быть луч-
шими предикторами ответа на реваскуляризацию почеч-
ных артерий. 
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В настоящее время не сформировано четких критериев 
и показаний для реваскуляризации атеросклеротического 
стеноза почечных артерий, но выделены клинические си-
туации, при которых она оправдана [2, 38]:

1. Эндоваскулярное лечение почечных артерий пока-
зано больным со стенозом почечных артерий и раз-
витием рецидивирующих обострений сердечной 
недостаточности, а также с внезапным необъяс-
нимым отеком легких. Чрескожная реваскуляри-
зация гемодинамически значимого стеноза может 
быть выполнена пациентам с нестабильной стено-
кардией.

2. Реваскуляризация почечных артерий может быть 
выполнена пациентам с двусторонним гемодинами-
чески значимым стенозом почечных артерий, а так-
же при одностороннем стенозе нормально функци-
онирующей почки и прогрессирующей почечной 
недостаточностью.

3. Чрескожная реваскуляризация почечных артерий 
имеет преимущества над ОМТ и показана при вне-
запном и стойком ухудшении течения ранее кон-
тролируемой АГ, рефрактерной, злокачественной 
АГ, при остром снижении функции почек на фоне 
применения блокаторов РААС и при наличии гемо-
динамически значимого одно- или двустороннего 
стеноза.

5.4. Хирургическое лечение реноваскулярной АГ 
К хирургической реваскуляризации почечных арте-

рий относится аорторенальное шунтирование, экстра-
анатомическое шунтирование, экстракорпоральная ре-
конструкция сосудов и эндартерэктомия. Хирургическое 
лечение было единственным доступным методом рева-
скуляризации почечных артерий до того момента, пока 
не были введены в практику эндоваскулярные методы 
лечения. Хирургическая реваскуляризация оказывает 
значительный эффект у пациентов, которым проводят-
ся реконструктивные операции на аорте и у больных со 
сложным заболеванием почечных артерий (аневризма 
или неудачное или неэффективное эндоваскулярное вме-
шательство). Несмотря на эффективность данного мето-
да, он сопряжен с высоким риском периоперационных 
осложнений (атэроэмболия, расслоение аорты, инфек-
ции) [55]. 30-дневная летальность может варьировать-
ся от 3,7 до 9,4%, в то время как частота повторных опе-
раций составляет 5-15% в течение 5 лет, а выживаемость 
65-81% [79, 80]. На сегодняшний день хирургическая ре-
васкуляризация почечных артерий в виду повышенной 
заболеваемости и смертности, связанной с хирургиче-
ским вмешательством, в значительной степени заменена 
ангиопластикой со стентированием почечных артерий. 
Согласно рекомендациям ЕОК/ЕОСХ от 2017 года по ди-
агностике и лечению заболеваний периферических арте-
рий, хирургическое вмешательство показано пациентам 
со сложной анатомией почечных артерий, после неудач-
ной эндоваскулярной процедуры или во время открытой 
операции на аорте [2]. Хирургическое вмешательство так-
же может быть рассмотрено при ФМД и в случае сложных 
поражений, например, при наличии аневризмы. Наибо-
лее распространённым методом хирургического лечения 
является аорторенальное шунтирование [79, 80].

6. Реноваскулярная АГ, обусловленная 
фибромышечной дисплазией 

6.1. Этиология. Эпидемиология. Классификация 
ФМД является второй по частоте причиной развития 

реноваскулярной АГ, ее доля достигает 10-25% случаев [3]. 
Страдают преимущественно женщины молодого возраста 
от 30 до 50 лет [30]. 

ФМД – идиопатическое, невоспалительное и неатеро-
склеротическое заболевание сосудистой системы, преи-
мущественно поражающее почечные артерии и несколько 
реже другие артериальные бассейны, в частности, сонные 
и позвоночные артерии. Распространенность поражения 
почечных артерий при ФМД согласно Американскому ре-
гистру ФМД (United States Registry for FMD) составляет 
66,1%, по данным Европейского регистра ФМД (European/
International FMD Registry) – 91,9% [81]. Наиболее распро-
странено одностороннее поражение (чаще – правой почеч-
ной артерии), однако в 40% случаев встречается двусто-
роннее поражение [78]. 

Проявления ФМД различаются в зависимости от оболоч-
ки артерии, вовлеченной в патологический процесс. В 65-
70% случаев встречается ФМД медии в дистальном отде-
ле главной почечной артерии и ее ветвях. Такое поражение 
визуализируется в виде гомогенного кольца эластической 
ткани, состоящего из чередований стенозов и аневризма-
тичных мешков, формирующих характерную ангиографи-
ческое картину в виде «бус» или «четок» (рис. 2). Она наибо-
лее характерна для молодых женщин 20-25 лет. 

Менее распространенной формой ФМД является пери-
медиальное (субадвентициальное) поражение, возникаю-
щее в 15-20% случаев, характеризующееся формированием 
аневризм, а также ограниченных или пролонгированных 
стенозов [78], и поражение интимы. ФМД интимы харак-
теризуется нерегулярно расположенными мезенхималь-
ными клетками в свободном матриксе субэндотелиальной 
соединительной ткани и фрагментированной внутрен-
ней эластической мембраной [14, 78, 85]. Различные формы 
ФМД не являются взаимоисключаемыми. Однако изоли-
рованное вовлечение интимы или адвентиции выявляется 
крайне редко (1-2%) [75,16].  

Хотя ФМД впервые была описана в 1938 году Ледбитте-
ром и Биркландом, этиология и механизм развития до сих 
пор остается не до конца ясным. Вероятно, одним из пу-
сковых механизмов является ишемия сосудистой стенки. 

Рисунок 2. Мультиспиральная компьютерная томография с 
контрастированием при ФМД правой почечной артерии [116]
Figure 2: Multispiral computed tomography with contrast in right 
renal artery FMD [116]
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Гормональный дисбаланс играет важную роль в развитии 
ФМД, что подтверждается частым возникновением заболе-
вания после беременности. Известно, что мужчины с ФМД 
чаще всего имеют гинекомастию. Некоторые публикации 
указывают на генетическую предрасположенность к дан-
ному заболеванию, что подтверждается различной распро-
страненностью дисплазии среди расовых групп. При ФМД 
поражаются средние и дистальные отделы почечных арте-
рий, при этом процесс чаще всего локализуется в медиаль-
ном слое почечной артерии. ФМД прогрессирует в 40% слу-
чаев, приводя в результате к снижению перфузии почек и 
развитию реноваскулярной АГ [17, 82, 83]. Отличительной 
особенностью ФМД является редкость полной окклюзии 
сосуда в отличие от атеросклеротического процесса [84].

6.2. Лечение 
Как и для других вариантов реноваскулярной АГ, основ-

ная цель лечения стеноза почечных артерий при ФМД за-
ключается в нормализации артериального давления, пре-
дотвращении развития снижения функции почек и других 
осложнений (в т.ч. тромбоза почечной артерии). Консерва-
тивная терапия включает 2 направления: антиагрегант-
ную и антигипертензивную терапию. Согласно Первому 
Международному Консенсусу по диагностике и лечению 
фибромышечной дисплазии (First International Consensus 
on the diagnosis and management of fibromuscular dysplasia), 
при отсутствии противопоказаний (субарахноидальное 
кровоизлияние в анамнезе или другие случаи больших 
кровотечений, крупная аневризма интракраниальных ар-
терий) пациентам с ФМД может быть обосновано назна-
чение аспирина в дозе 75-100 мг/сут для предотвращения 
тромботических и тромбоэмболических осложнений [86]. 
Назначение антиагреганта обусловлено патоморфологией 
ФМД – чередование участков расширения и сужения со-
судов может приводить к повышенному шансу агрегации 
тромбоцитов в этих местах даже при отсутствии призна-
ков расслоения или аневризмы артерии [12, 86, 3]. 

Большинство пациентов со стенозом почечных арте-
рий вследствие ФМД получают антигипертензивную те-
рапию. Целевые цифры АД при ФМД неизвестны, поэто-
му целесообразно придерживаться общих рекомендаций 
по лечению АГ (в частности, Российского медицинско-
го общества по артериальной гипертонии 2019 года, Рос-
сийского кардиологического общества 2020 года) [60, 87]. 
Препаратами первой линии для пациентов с ФМД явля-
ются ингибиторы АПФ и БРАII, к которым при необходи-
мости могут быть добавлены блокаторы кальциевых ка-
налов, диуретики, β-адреноблокаторы. Следует заметить, 
что при отсутствии дополнительных показаний (дисли-
пидемия, ишемическая болезнь сердца и др.) приём ста-
тинов при реноваскулярной АГ вследствие ФМД не пока-
зан [88, 89].

Основным методом коррекции стеноза почечных ар-
терий (в большинстве случаев – при ФМД медиального 
типа) с хорошими непосредственными и отдаленными 
результатами лечения, является баллонная ангиопла-
стика [2]. Принятию решения об эндоваскулярном лече-
нии обязательно должна предшествовать селективная ан-
гиография почечных артерий в нескольких проекциях с 
оценкой степени стеноза и постстенотического градиента 
давления [86]. При необходимости ангиографическое ис-
следование может быть дополнено такими методами, как 

внутрисосудистое ультразвуковое исследование или оп-
тическая когерентная томография. Поскольку на настоя-
щий момент отсутствуют крупные исследования по оцен-
ке клинической значимости стеноза и градиента давления 
для пациентов с ФМД, критерии принятия решения могут 
быть экстраполированы из исследований пациентов с ате-
росклерозом почечных артерий.

Установка стента в почечные артерии при ФМД, как пра-
вило, не показана. Это связано с высоким риском переги-
ба и перелома стента при ФМД [90, 91]. Применение стен-
тирования ограничено возникновением осложнений при 
баллонной ангиопластике – диссекции или разрыва по-
чечной артерии, а также для лечения крупной аневризмы 
почечной артерии [86]. Наиболее частые осложнения эн-
доваскулярного лечения помимо диссекции и разрыва –  
окклюзия ветви почечной артерии, гематома в области 
пункции, острая почечная недостаточность 

Эффективность эндоваскулярного лечения реноваску-
лярной АГ при ФМД, в частности, достижение цифр АД 
менее 140/90 мм рт. ст. и отсутствие необходимости про-
должения антигипертензивной терапии, составляет от 14 
до 85% по данным разных исследователей. При этом 18% 
пациентов подвергаются повторным вмешательствам 
[28]. Вероятность успеха выше среди молодых пациентов 
и лиц с более коротким анамнезом АГ. Кроме того, эффек-
тивность ангиопластики для лечения АГ выше при изо-
лированном поражении почечных артерий, чем при муль-
тифокальной форме ФМД [92]. Факторами, негативно 
влияющими на прогноз после ангиопластики при ФМД, 
являются сморщенная почка, длительно существующая 
артериальная гипертензия, сниженная функция почек, 
двусторонний стеноз почечных артерий, сахарный диа-
бет. 

Открытое хирургическое вмешательство при ФМД зани-
мает относительно небольшую нишу в лечении пациентов 
со сложным поражением почечных артерий (бифуркаци-
онным, при наличии сложных аневризм, микроаневризм, 
резистентного интимального фибропластического пора-
жения артерии), а также в случае неуспеха эндоваскуляр-
ного лечения – при осложнениях баллонной ангиопласти-
ки (разрыв, расслоение, тромбоз), отсутствии технической 
возможности проведения ангиопластики и у пациентов с 
сопутствующей аневризмой аорты [93]. Осложнения при 
открытом хирургическом вмешательстве на почечных ар-
териях при ФМД достигают 28% случаев, но имеют неспец-
ифический характер. Основные осложнения открытой 
операции – кровотечение, инфекция, инфаркт миокарда, 
тромбоэболия и острая почечная недостаточность. В слу-
чае неудачного исхода хирургического лечения может по-
требоваться нефрэктомия [2, 84, 92, 115]. 

7. Редкие причины реноваскулярной АГ

Все редкие причины реноваскулярной АГ можно разде-
лить на стенотические и нестенотические поражения. Паци-
енты со стенотическими поражениями (нейрофиброматоз 
1 типа, синдром средней аорты, диссекция почечной арте-
рии, различные васкулиты, сегментарный артериальный 
медиолиз) имеют схожий с атеросклерозом и ФМД патоге-
нез развития АГ. При нестенотических поражениях (анев-
ризма почечной артерии, артериовенозные фистулы) АГ мо-
жет развиться в результате сдавления прилежащих артерий 
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и изменения пульсирующего характера кровотока (напри-
мер, при аневризме) или в результате шунтирования крови 
(артериовенозная фистула), что приводит к локальной ише-
мии почки [94, 115]. Лечение таких пациентов требует инди-
видуального подхода, однако основной целью остаётся вос-
становление адекватного почечного кровотока.
7.1. Васкулиты

Васкулиты являются редкой причиной развития ренова-
скулярной АГ (< 1% всех случаев). Наряду с АГ на первый 
план выступает системный характер поражения сосудов, 
сопровождающийся клинико-лабораторными маркерами 
иммунного воспаления. Для неспецифического аортоарте-
риита характерно двустороннее поражение почечных арте-
рий, часто наблюдаются проявления активности воспали-
тельного процесса (увеличение СОЭ, лейкоцитоз и др.), а 
также характерна асимметрия АД и пульса на конечностях, 
в связи с системным характером заболевания. Развитие сте-
нотического поражения почечных артерий, обусловленного 
наличием артериита, приводит к активации РААС и разви-
тию АГ. Для визуализации поражения сосудов использует-
ся дуплексное сканирование почечных артерий, МСКТ ан-
гиография и МР-ангиография почечных артерий. «Золотым 
стандартом» диагностики неспецифического аортоартери-
ита является рентгеноконтрастная ангиография. Дополни-
тельно может быть использована позитронно-эмиссионная 
томография с компьютерной томографией для определения 
степени и тяжести воспаления в стенке артерий и проведе-
ния дифференциального диагноза с ФМД [95]. 

Методом выбора для лечения больных с неспецифиче-
ским аортоартериитом является медикаментозная терапия 
– как противовоспалительная, так и симптоматическая [96]. 
С учетом риска рестенозов почечных артерий после прове-
дения ангиопластики с или без стентирования, эндоваску-
лярное (как и хирургическое) лечение почечных артерий 
проводится только после достижения ремиссии заболева-
ния, подтвержденной лабораторными данными [97]. 

7.2. Тромбоз почечной артерии
Изолированный тромбоз почечной артерии встречает-

ся крайне редко. Тромбоз почечной артерии, вторичный по 
отношению к другим причинам, встречается гораздо чаще, 
чем изолированный тромбоз. Его распространенность мо-
жет составлять 2/100 000 случаев [98]. Чаще всего тром-
боз является осложнением поражения почечных артерий 
вследствие атеросклероза, гематомы, ФМД, диссекции арте-
рии, аневризмы или травмы. Также играют роль факторы, 
способствующие повышению свертываемости крови: он-
кологический процесс, васкулиты, серповидно-клеточная 
анемия, нефротический синдром, антифосфолипидный 
синдром, сепсис и коронавирусная инфекция [99]. Ишемия 
паренхимы почек вызывает активацию РААС и симпатиче-
ской нервной системы [3-5]. Боль, вторичная по отношению 
к ишемии почечной ткани, может дополнительно приво-
дить к резкому повышению АД. Клиническая картина па-
циентов с тромбозом почечных артерий разнообразна и не-
специфична. Как правило, это боль в пояснице или животе 
преимущественно на стороне поражения, часто тошнота, 
гипертермия. 

Варианты лечения включают в себя антикоагулянтную 
терапию и катетерный тромболизис. При остром нару-
шении кровообращения и неэффективности медикамен-
тозной терапии показано проведение оперативного вме-

шательства – ангиопластики с или без стентирования 
почечных артерий или шунтирования.

7.3. Нейрофиброматоз 1 типа
Нейрофиброматоз 1 типа или болезнь фон Реклингхау-

зена – редкое аутосомно-наследственное заболевание. По-
мимо типичных клинических проявлений в виде пятни-
стой сыпи цвета «кофе с молоком», нейрофибром, узелков 
Лиша на радужной оболочке и глиомы зрительного нерва 
у таких пациентов довольно часто встречается реноваску-
лярная АГ вследствие поражения почечных артерий (рас-
пространенность от 7 до 58%) [100, 101]. Также в 5% случа-
ев может встречаться феохромоцитома. 

Патогенез стеноза почечных артерий при нейрофибро-
матозе ясен не до конца. Потеря нейрофибромина, кото-
рый действует как ген-супрессор опухолей, усиливает ми-
тогенную передачу сигналов, что приводит к усилению 
клеточной пролиферации/дифференциации. Артериаль-
ные стенозы могут появляться в результате дефицита ней-
рофибромина в эндотелии и гладкомышечных клетках 
артериальной стенки [102]. Необходимо отметить, что ва-
скулопатия при нейрофиброматозе имеет тенденцию к бы-
строму прогрессированию и приводит к развитию АГ уже 
в детском или молодом возрасте – средний возраст уста-
новки диагноза 11,2 года [103-106]. Неинвазивная и инва-
зивная диагностика патологии почечных артерий при ней-
рофиброматозе является стандартной, однако точность 
неинвазивных исследований несколько ниже ввиду мор-
фологических особенностей поражений [104, 107, 108].

Современный выбор методов лечения ограничен меди-
каментозной терапией, чрескожной транслюминальной 
ангиопластикой, открытым хирургическим вмешатель-
ством с выполнением шунтирования артерии, а также ау-
тотрансплантацией почки и даже нефрэктомией [15, 101]. 
Выбор тактики лечения зависит от возраста пациента и ло-
кализации поражения. Медикаментозная терапия анало-
гична терапии реноваскулярной АГ при атеросклероти-
ческом стенозе почечных артерий, в то же время она часто 
используется на начальном этапе во время ожидания опе-
ративного лечения. Эндоваскулярное лечение при нейро-
фиброматозе обычно считается методом выбора, посколь-
ку редко приводит к серьезным осложнениям и не влияет 
на возможность выполнения последующей сосудистой ре-
конструкции. Оно может быть представлено как баллон-
ной ангиопластикой, так и ангиопластикой со стентирова-
нием почечных артерий. Открытое хирургическое лечение 
проводится при сложных поражениях или недостаточном 
эффекте баллонной ангиопластики почечных артерий [105, 
106]. Эндоваскулярное вмешательство и открытая хирур-
гическая коррекция имеют хороший технический уровень 
успеха (67–72% и 78–90%, соответственно) с устранением 
АГ у 71% и 97% пациентов, соответственно [109, 110]. Од-
нако рестеноз и необходимость повторного вмешательства 
были зарегистрированы у 44% после ангиопластики [105].

8. Реноваскулярная АГ при наличии 
добавочных почечных артерий 

Добавочные почечные артерии распространены и при-
сутствуют у 20-60% населения. Эти дополнительные ар-
терии, кровоснабжающие почечную паренхиму, также 
известны как неосновные почечные артерии. Их связь с ре-
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новаскулярной АГ была впервые описана в 1951 году. До-
бавочные почечные артерии у больных с АГ встречаются 
чаще, чем у здоровых лиц [107]. При реноваскулярной АГ в 
15,8-35% случаев выявляются добавочные почечные арте-
рии [111, 112]. Предполагается, что меньший диаметр доба-
вочных артерий, чем основных, может приводить к сниже-
нию кровоснабжения определенного участка почки, что в 
свою очередь приводит к ишемии и активации РААС. При 
аномалиях почечных артерий соотношение пациентов с 
АГ и нормальным АД составляет 6:1. В ряде работ проде-
монстрирована большая частота резистентной АГ у паци-
ентов с добавочными артериями [113].

Для визуализации добавочных почечных артерий могут 
быть использованы МСКТ и МРТ, которые продемонстри-
ровали боóльшую эффективность по сравнению с ультраз-
вуковой диагностикой [114].

Лечение подобных пациентов включает в себя комбини-
рованную антигипертензивную терапию. Хирургическое 
лечение может быть рассмотрено в случаях тяжелого те-
чения АГ.

Заключение

Клиническое значение реноваскулярной АГ неоспоримо 
в связи с ее широкой распространенностью и негативным 
влиянием на прогноз пациентов с сердечно-сосудистой 
патологией. К сожалению, вопросам диагностики и лече-
ния реноваскулярной АГ уделяется мало внимания в по-
вседневной практике. Подозрение на наличие у пациента 
реноваскулярной АГ может возникнуть уже при правиль-
ном сборе анамнеза и грамотном физикальном осмотре. 
С помощью современных неинвазивных методов диагно-
стики, таких как дуплексное сканирование, КТ- и МР-ан-
гиография, можно с высокой точностью подтвердить по-

ражение почечных артерий. Таким образом, диагностика 
реноваскулярной АГ на данном этапе развития медици-
ны достаточно доступна и обычно не вызывает затруд-
нений. Однако эффективное лечение этого заболевания 
остается сложной задачей. Несмотря на огромный клини-
ческий опыт и многочисленные публикации в научной ли-
тературе, до сих пор существует лишь несколько крупных 
клинических исследований по эффективности реваску-
ляризации почечных артерий при атеросклеротическом 
поражении, которые отвечают критериям доказательной 
медицины, но имеют, тем не менее, определенные недо-
статки. Поэтому общепризнанных показаний к баллонной 
ангиопластике и стентированию почечных артерий, име-
ющих высокий уровень доказательности, на сегодняшний 
день не существует, а решение о проведении реваскуляри-
зации для каждого конкретного пациента является преро-
гативой лечащего врача.

Выбор медикаментозного, эндоваскулярного или хи-
рургического лечения напрямую зависит от соотношения 
ожидаемых риска и пользы метода. Однако из-за слож-
ности и многообразия механизмов регуляции артериаль-
ного давления и факторов, влияющих на функцию по-
чек, сделать этот выбор не так просто. Важно помнить, 
что вероятность клинической пользы контроля артери-
ального давления и функции почек тесно связана с про-
должительностью стеноза почечных артерий, вызванного 
атеросклерозом: пациенты с меньшей продолжительно-
стью реноваскулярной АГ с высокой вероятностью будут 
демонстрировать более значимое снижение артериально-
го давления после реваскуляризации [1, 2, 9, 38, 43]. В ле-
чении реноваскулярной АГ остается очень важным пер-
сонализированный подход и выбор тактики лечения для 
каждого пациента.
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Аннотация
В обновленной версии рекомендаций по диагностике и лечению легочной гипертензии ESC/ERS 2022 утверждены новые диагностические критерии 
легочной гипертензии (ЛГ). В рамках данного обзора проводится анализ результатов современных исследований, доказывающих целесообразность 
изменения пороговых значений параметров гемодинамики для диагностики ЛГ при катетеризации правых отделов сердца (КПОС) и эхокардиографии 
(ЭхоКГ), важность введения в клиническую практику понятия «ЛГ при физической нагрузке».
Новые диагностические критерии легочной артериальной гипертензии: среднее давление в легочной артерии (срДЛА) > 20 мм рт. ст., давление 
заклинивания легочной артерии ≤ 15 мм рт. ст., легочное сосудистое сопротивление (ЛСС) > 2 ед. Вуда по данным КПОС в покое. Диагностические 
уровни расчетного систолического давления в легочной артерии и скорости трикуспидальной регургитации при ЭхоКГ остаются прежними, но с 
учетом дополнительных ЭхоКГ-признаков ЛГ. 
В ранней диагностике ЛГ перспективным направлением является КПОС с физической нагрузкой в дополнение к исследованиям в покое. В настоящее 
время нет общепринятых диагностических критериев ЛГ при физической нагрузке. В отдельных исследованиях предложены следующие пороговые 
значения: повышение срДЛА > 30 мм рт. ст. и ЛСС > 3 единиц Вуда во время нагрузки.
Ключевые слова: легочная артериальная гипертензия, давление в лёгочной артерии, легочное сосудистое сопротивление, диагностика
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Легочная гипертензия (ЛГ) представляет собой гетеро-
генный синдром, характеризующийся гемодинамической 
картиной прогрессирующего повышения легочного сосу-
дистого сопротивления (ЛСС) и давления в легочной ар-
терии (ДЛА), что приводит к дисфункции правого же-
лудочка (ПЖ), развитию правожелудочковой сердечной 
недостаточности и смерти пациентов [1,2]. В соответствии 
с современными рекомендациями, диагноз ЛГ устанавли-
вается при уровне среднего давления в легочной артерии 
(срДЛА) более 20 мм рт. ст., измеренного при катетериза-
ции правых отделов сердца (КПОС) в покое [1]. 

Клиническая классификация ЛГ включает 5 групп в за-
висимости от причин ее возникновения и патофизиологи-
ческих звеньев развития. Легочная артериальная гипертен-
зия (ЛАГ) (I группа по клинической классификации) – это 
клиническое состояние, характеризующееся наличием пре-
капиллярной ЛГ при отсутствии других причин повыше-
ния срДЛА, таких как заболевания левых отделов сердца 
(II группа), заболевания легких (III группа), хроническая 
тромбоэмболия легочной артерии (IV группа) и другие ред-
кие патологии (группа V) [2]. Диагностические критерии 
прекапиллярной ЛГ: срДЛА > 20 мм рт. ст., давление закли-
нивания легочной артерии (ДЗЛА) ≤ 15 мм рт. ст., ЛСС > 2 
ед. Вуда по данным КПОС. ЛАГ представлена идиопатиче-
ской и наследственной формами; ЛГ, индуцированной ле-

карственными препаратами и токсинами; ассоциирован-
ными формами вследствие наличия врожденных пороков 
сердца, системных заболеваний соединительной ткани, 
ВИЧ-инфекции, портальной гипертензии, шистосомоза; 
ЛАГ с признаками поражения легочных вен/ капилляров 
(легочная вено-окклюзионная болезнь/ легочный капил-
лярный гемангиоматоз), а также персистирующая ЛГ ново-
рожденных [1].

ЛАГ – это орфанное заболевание, которое обычно диагно-
стируется на поздних стадиях заболевания из-за неспеци-
фической картины, период от дебюта заболевания до уста-
новления окончательного диагноза составляет около 2 лет 
[2,3]. ЛАГ остается заболеванием, связанным с неблагопри-
ятным прогнозом, несмотря на внедрение в клиническую 
практику ЛАГ-специфической терапии. Исследования пока-
зали, что терапия ЛАГ, начатая на ранней стадии, приводит 
к лучшим долгосрочным клиническим результатам [4,5]. 

Историческая справка

Длительное время диагноз «ЛГ» устанавливался по дан-
ным манометрии при КПОС в положении лежа на спине в 
покое при уровне срДЛА ≥ 25 мм рт. ст. [2].

В 1973 г. проведен I Всемирный симпозиум по пробле-
ме ЛГ, который был посвящен первичной ЛГ. В материа-
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лах конференции авторы заявили, что в норме срДЛА в 
покое не превышает 15 мм рт. ст., это значение мало зави-
сит от возраста и никогда не превышает 20 мм рт. ст., а ЛГ 
определенно присутствует, если срДЛА превышает 25 мм 
рт. ст. Таким образом, значение 25 мм рт. ст. было выбрано, 
чтобы отличить редкие и тяжелые формы первичной ЛГ 
от других причин ЛГ, вызванных с заболеваниями легких 
или сердца, которые обычно проявляются более низкими 
цифрами срДЛА [3]. По результатам симпозиума впервые 
приняты диагностические критерии ЛАГ: срДЛА ≥ 25 мм 
рт. ст. в покое и ≥ 30 мм рт. ст. при физической нагрузке, 
уровень ДЗЛА ≤ 15 мм рт. ст. Данные критерии были ука-
заны и в Российских рекомендациях по диагностике и ле-
чению ЛГ в 2007 г. [6]. 

В 2008 г. на IV Всемирном симпозиуме по ЛГ были пред-
ложены новые диагностические критерии ЛАГ: диагноз 
устанавливается при срДЛА ≥ 25 мм рт. ст. в покое при 
нормальном уровне ДЗЛА ≤ 15 мм рт. ст. Экспертами об-
суждалось, при каком уровне срДЛА следует устанавли-
вать диагноз ЛГ (≥ 25 мм рт. ст. или > 20 мм рт. ст. в покое), 
и следует ли ввести термин «пограничная ЛГ» для паци-
ентов со срДЛА между 21 и 24 мм рт. ст. Но в связи с от-
сутствием данных о прогностических и терапевтических 
последствиях, от введения термина «пограничная ЛГ» ре-
шено воздержаться [6,7]. 

На V Всемирном симпозиуме по проблеме ЛГ в 2013 г. ав-
торы вновь высказывали предположение о том, что срД-
ЛА ≥ 25 мм рт. ст. не учитывает всех пациентов с повы-
шенным уровнем давления в легочной артерии. Однако 
из-за опасений по поводу гипердиагностики ЛГ и отсут-
ствия убедительных доказательств худшего прогноза у па-
циентов со срДЛА = 21-24 мм рт. ст., эксперты отказались 
от изменения определения диагноза ЛГ. Однако исследо-
вателями было показано, что для точной клинической ха-
рактеристики ЛГ кроме значения срДЛА важно учитывать 
ЛСС. 

В 2018 г. состоялся VI Всемирный симпозиум по пробле-
ме ЛГ, где были предложены серьезные изменения в гемо-
динамических определениях и классификации различных 
типов ЛГ, генетике и стратификации риска. Экспертами 
предложено изменить диагностические критерии ЛАГ в 
виде снижения величины срДЛА с ≥ 25 мм рт. ст. до > 20 
мм рт. ст., измеренного при КПОС. Кроме того, были рас-
смотрены диагностические возможности эхокардиогра-
фии (ЭхоКГ), обсуждены признаки эхокардиографической 
вероятности ЛГ, предложены критерии ЛГ при физиче-
ской нагрузке [8].

Новые диапазоны нормальных значений для 
ключевых параметров гемодинамики при 
катетеризации правых отделов сердца

Среднее давление в легочной артерии в норме
В 2009 г. была опубликована обзорная статья Kovacs G. et 

al., в которой проанализированы данные КПОС 1187 чело-
век из 47 исследований в 13 странах. Был сделан вывод, что 
нормальное значение срДЛА в покое составляет 14,0 ± 3,3 
мм рт. ст. и не превышает 20 мм рт. ст., причем это значение 
не зависит от пола и этнической принадлежности. Данное 
заключение привело к предположению, что диагностиче-
ский критерий срДЛА ≥ 25 мм рт. ст. учитывает не всех па-
циентов с аномальным повышением ДЛА [3,8,9]. 

Крупные регистры пациентов, оценивающие влияние 
повышенного уровня ДЛА на прогноз, ограничены когор-
тами, соответствующими предыдущему определению ЛГ. 
После публикации материалов VI Всемирного симпози-
ума по проблеме ЛГ в нескольких исследованиях изуча-
лись количество «пропущенных» пациентов и их прогноз 
в предыдущих когортах.

В 2017 г. австрийская группа исследователей опубликова-
ла исследование, в которую вошло 547 пациентов с необъ-
яснимой одышкой и/или с риском ЛГ, перенесших КПОС. 
Пациенты были разделены на группы: пациенты с установ-
ленным диагнозом ЛГ (срДЛА ≥ 25 мм рт. ст.) – 290 больных; 
пациенты с «пограничной ЛГ» (срДЛА 21-24 мм рт. ст.) – 
64 человека; пациенты с «нормальным» уровнем срДЛА ≤ 
20 мм рт. ст. – 193 человека, среди них 137 пациентов были 
определены как «ниже нормы» срДЛА ≤ 15 мм рт. ст. Сред-
нее время наблюдения за этой когортой составило 45,9 ме-
сяца. Всего за время наблюдения умер 161 пациент (29%). 
При анализе обнаружена промежуточная выживаемость у 
пациентов с пограничными значениями срДЛА в покое, не-
зависимо от возраста и сопутствующих заболеваний, меж-
ду пациентами с нормальным срДЛА и со срДЛА ≥ 25 мм 
рт. ст. Кроме того, исследование продемонстрировало более 
неблагоприятный прогноз у пациентов со срДЛА в верхнем 
нормальном диапазоне (18-20 мм рт. ст.) по сравнению с па-
циентами со срДЛА в нижнем нормальном диапазоне [10].

В 2016 г. проведен ретроспективный анализ базы данных 
системы здравоохранения США, показавший клиническую 
значимость уровней срДЛА ниже 25 мм рт. ст. Исследова-
ние включало 21 727 пациентов, которым была проведена 
КПОС, и показало наибольшее увеличение смертности от 
всех причин в диапазоне срДЛА от 19 до 24 мм рт. ст. [11].

Эти выводы подтверждены в ретроспективном когорт-
ном исследовании 4343 пациентов Вандербильтского уни-
верситета, которым была проведена КПОС. Пациенты раз-
делены на группы со значениями срДЛА ≤ 18 мм рт. ст., 
срДЛА от 19 до 24 мм рт. ст. и срДЛА ≥ 25 мм рт. ст. Рас-
пространенность ЛГ и «пограничной ЛГ» составила 62% 
и 18%, соответственно. 70 пациентам с «пограничной ЛГ» 
была проведена повторная КПОС (в среднем через 35 не-
дель): у 43 (61%) развилась ЛГ, соответствующая критери-
ям диагностики, со средним повышением срДЛА на 5 мм 
рт. ст., у 18 (26%) – осталась «пограничная ЛГ», а у 9 (13%) 
значение срДЛА было 18 мм рт. ст. или менее. Таким об-
разом, «пограничная ЛГ» была независимо связана с даль-
нейшим прогрессированием и повышенной смертностью 
по сравнению с контрольными пациентами [12].

ЛАГ является частым осложнением и одной из ведущих 
причин смертности при системной склеродермии. В од-
ноцентровой ретроспективный анализ S. Jaafar et al. были 
включены пациенты, перенесшие КПОС в период с 2005 по 
2019 г. У 137 пациентов (51%) из 268 изначально была диа-
гностирована ЛГ различной этиологии (срДЛА ≥ 25 мм рт. 
ст.), у 7 больных (5%) из 131 пациента, которые ранее не со-
ответствовали критериям ЛГ, была ретроспективно диа-
гностирована ЛГ (срДЛА > 20 мм рт. ст.) [8,13]. Доказатель-
ства прогрессирования легочной гемодинамики от срДЛА 
на исходном уровне 21-24 мм рт. ст. до срДЛА ≥ 25 мм рт. 
ст. были изучены еще в двух исследованиях у больных 
системной склеродермией со сниженным газообменом. 
В исследовании Coghlan JG et al. пациенты с системной 
склеродермией были клинически оценены в начале иссле-
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дования и через 3 года, включая КПОС. Из 71 пациента со  
срДЛА < 25 мм рт. ст. в начале исследования у 18 пациен-
тов (25,3%) через 3 года развилась ЛГ, а у 5 пациентов (7%) 
развилась ЛАГ [14]. В исследовании Valerio CJ у 23 пациен-
тов из 76 развилась ЛАГ в течение 3 лет [15].

Давление заклинивания легочной артерии 
и легочное сосудистое сопротивление при 
катетеризации правых отделов сердца

Важно подчеркнуть, что каким бы ни было пороговое 
значение срДЛА, для определения патологического про-
цесса и характеристики клинического состояния его нель-
зя использовать без учета ДЗЛА и ЛСС. 

Уровень ДЗЛА является критерием дифференциальной 
диагностики между пре- и посткапиллярной ЛГ, отража-
ет давление в посткапиллярном легочном русле, давление в 
левом предсердии и конечное диастолическое давление ле-
вого желудочка. Хотя нормальным уровнем ДЗЛА счита-
ется 6-12 мм рт. ст., в современных рекомендациях по ЛГ 
для диагностики посткапиллярной ЛГ пороговой величи-
ной ДЗЛА принят уровень > 15 мм рт. ст., а во всех рандо-
мизированных клинических исследованиях по изучению 
ЛАГ использовался уровень ДЗЛА ≤ 15 мм рт. ст. В систе-
матическом обзоре литературы Kovacs et al. [9] сделаны вы-
воды, что ДЗЛА в покое не зависит от возраста и значения 
9 ± 2 мм рт. ст. обнаруживаются у пациентов в возрасте от 
24 до 70 лет. В исследовании A. Prasad et al. [16] сравнили 
гемодинамику у пожилых пациентов с сердечной недоста-
точностью с сохраненной фракцией выброса и без сердеч-
ной недостаточности. Авторы показали, что ДЗЛА в нор-
ме немного увеличивается с возрастом, но не превышает 15 
мм рт. ст., причем уровни ДЗЛА ≤ 15 мм рт. ст. не исклю-
чали наличие сердечной недостаточностью с сохраненной 
фракцией выброса. Поэтому при дифференциальной ди-
агностике между пре- и посткапиллярной ЛГ нужно пом-
нить, что порог 15 мм рт. ст. является произвольным и важ-
но учитывать все данные обследования пациента [1,2]. 

ЛСС при КПОС является расчетным показателем и опре-
деляется по формуле отношения разности срДЛА и ДЗЛА 
к сердечному выбросу (СВ): ЛСС = (срДЛА-ДЗЛА/СВ). Уро-
вень ЛСС отражает выраженность поражения артерио-
лярной части малого круга кровообращения, необходим 
для верификации диагноза ЛАГ и является предиктором 
высокой смертности у больных ЛАГ [2]. 

По результатам III Всемирного симпозиума по пробле-
ме ЛГ в 2003 г., прекапиллярная ЛГ определялась сочета-
нием уровней срДЛА ≥ 25 мм рт. ст., ДЗЛА ≤ 15 мм рт. ст. и 
ЛСС ≥ 3 ед. Вуда. Уровень ЛСС = 3 ед. Вуда выбран произ-
вольно и свидетельствовал о наличии выраженной ЛГ и о 
плохом прогнозе [3]. Согласно анализу Kovacs et al. [9], нор-
мальный уровень ЛСС в покое в некоторой степени зависит 
от возраста, но ЛСС > 2 ед. Вуда можно считать повышен-
ным во всех возрастных группах. В последних рекоменда-
циях пороговые значения для величины ЛСС снижены до 
2 ед. Вуда [1].

Диагностические критерии при 
трансторакальной эхокардиографии остались 
прежними

Трансторакальная ЭхоКГ в настоящее время остается 
единственным наиболее ценным неинвазивным методом 

для скрининга больных с подозрением на ЛГ и в группах 
риска, для оценки изменений гемодинамических параме-
тров и прогноза у пациентов с уже диагностированной ЛГ, 
для описания морфологии и функции камер и клапанов 
сердца, выявления врожденных пороков сердца [1,2]. 

Наиболее важным параметром неинвазивной диагно-
стики ЛГ являются пиковая скорость потока трикуспи-
дальной регургитации (Vтр) и ее производные (пиковый 
систолический градиент давления на трикуспидальном 
клапане (ПсГДтк) и расчетная величина систолического 
ДЛА (рСДЛА)).

Расчет систолического ДЛА с помощью ЭхоКГ основы-
вается на определении Vтр и использовании упрощенно-
го уравнения Бернулли в сочетании с оценкой давления в 
правом предсердии (ПП) (при отсутствии обструкции вы-
носящего тракта ПЖ). Систолический градиент давления 
между ПЖ и ПП – это пиковый систолический градиент 
давления на трикуспидальном клапане (ПсГДтк), который 
рассчитывается по упрощенному уравнению Бернулли: 
ПсГДтк = 4 × Vтр². Давление в ПП (Дпп) рассчитывается 
измерением диаметра нижней полой вены (НПВ) в зави-
симости от фаз дыхания: диаметр НПВ < 2,1 см и ее спа-
дение на форсированном вдохе > 50% говорят о нормаль-
ном Дпп, равном 3 мм рт. ст. (в пределах 0-5 мм рт. ст.), 
диаметр НПВ > 2,1 см и спадение на форсированном вдо-
хе < 50% или < 20% при спокойном вдохе свидетельствуют 
о высоком Дпп, равном 15 мм рт. ст. (в пределах 10-20 мм 
рт. ст.). Если диаметр НПВ и ее спадение на вдохе не со-
ответствуют данным интервалам, используется промежу-
точное значение, равное 8 мм рт. ст. (в пределах 5-10 мм 
рт. ст.). При отсутствии обструкции на путях оттока крови 
из ПЖ (сужения выносящего тракта ПЖ, легочного стено-
за) систолическое давление в ПЖ считается условно рав-
ным систолическому ДЛА. В этом случае формула для рас-
чета систолического ДЛА следующая: рСДЛА = ПсГДтк + 
Дпп, при этом Дпп определяют с учетом диаметра НПВ и 
ее коллабирования на вдохе [2].

В 1998 г. на II Всемирном симпозиуме по ЛГ определе-
ны критерии мягкой ЛГ при скорости трикуспидальной 
регургитации 2,8-3,4 м/с, что соответствует величине гра-
диента на трикуспидальном клапане 31-46 мм рт. ст. и ве-
личине систолического ДЛА 36-51 мм рт. ст. при расчете 
на основании фиксированного значения Дпп 5 мм рт. ст.  
Однако по результатам ряда исследований была выявле-
на вероятность ложноположительного диагноза при таких 
подсчетах. Например, в исследовании ItinerAIR проводился 
ЭхоКГ-скрининг у 559 больных системной склеродермией; 33 
больным со скоростью трикуспидальной регургитации > 3 
м/с или 2,5–-м/с при наличии одышки выполнялась КПОС; 
в 45% случаев ЭхоКГ давала ложноположительный резуль-
тат. В самом крупном регистре по диагностике и лечению ЛГ 
REVEAL в 20-52% случаев имело место несоответствие меж-
ду значениями ДЛА, измеренными при КПОС и ЭхоКГ [6]. В 
анализе исследований, проводившихся до 2011 г., в которых 
сравнивали результаты измерения систолического ДЛА 
при ЭхоКГ и при КПОС, выявлена высокая корреляция по-
казателей, но различия между методами были меньше у па-
циентов с патологией левых отделов сердца, но больше при 
заболеваниях правых отделов сердца [17]. В связи с чем ре-
комендовано определять ЭхоКГ-вероятность ЛГ, понятие 
которой помимо оценки Vтр включает ряд дополнительных 
признаков. Пиковая скорость потока трикуспидальной ре-
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гургитации < 2,8 м/с (ПсГДтк ≤ 31 мм рт. ст.) свидетельствует 
об отсутствии ЛГ, тогда как скорость > 3,4 м/с (ПсГДтк > 46 
мм рт. ст.) соответствует высокой вероятности ЛГ, а при зна-
чениях в интервале 2,8-3,4 м/с (ПсГДтк = 31-46 мм рт. ст.)  
необходима оценка дополнительных ЭхоКГ-признаков ЛГ 
со стороны желудочков сердца, легочной артерии, НПВ и 
ПП. К дополнительным ЭхоКГ-признакам ЛГ относят: со-
отношение диаметров ПЖ/ЛЖ на уровне базальных сег-
ментов > 1,0; уплощение межжелудочковой перегородки 
(индекс эксцентричности ЛЖ > 1,1 в систолу и/или ди-
астолу); отношение TAPSE/pСДЛА < 0,55 мм/мм рт. ст. 
(TAPSE – систолическая экскурсия фиброзного кольца три-
куспидального клапана); время ускорения кровотока в вы-
носящем тракте ПЖ <105 мс и/или среднесистолическая 
выемка (зазубрина); скорость потока регургитации на ле-
гочном клапане в начале диастолы > 2,2 м/с; диаметр легоч-
ного ствола больше диаметра корня аорты и > 25 мм; диа-
метр НПВ > 21 мм в сочетании с уменьшением спадения на 
вдохе (< 50% при форсированном вдохе или < 20% при спо-
койном вдохе); площадь ПП > 18 см² [1].

Несколько крупных исследований подтвердили хоро-
шую корреляцию между рСДЛА при ЭхоКГ и срДЛА при 
КПОС и установили, что в норме рСДЛА < 36 мм рт. ст. [1]. 
Например, в одноцентровом исследовании [18] на когорте 
1695 пациентов (72% из них были с различными формами 
ЛГ) определена пороговая величина рСДЛА=36 мм рт. ст., 
которая соответствовала срДЛА = 25 мм рт. ст. по данным 
КПОС (чувствительность – 87%; специфичность – 79%; 
прогностическая ценность положительного (91%) и отри-
цательного (70%) результатов; диагностическая точность – 
85% для выявления ЛГ). По данным метаанализа 27 иссле-
дований [19], в которых проводилось сравнение рСДЛА и 
срДЛА по данным КПОС, общие чувствительность и спец-
ифичность доплер-ЭхоКГ в диагностике ЛГ составили 85% 
и 74%, соответственно, а в случае пороговой величины 
рСДЛА ≥ 35 мм рт. ст. (в субанализ вошло 4 из 27 иссле-
дований) чувствительность возросла до 92%, а специфич-
ность составила 65%. 

На VI Всемирном симпозиуме по проблеме ЛГ эксперты 
не рекомендовали снижать порог ПсГДтк (который равен 
31 мм рт. ст.), измеренный при ЭхоКГ, для последующего 
инвазивного подтверждения ЛГ.

Так, в ретроспективном анализе, проведенном Gall H YA 
et al., оценивалась диагностическая ценность снижения 
существующего расчетного порога ПсГДтк ниже 31 мм рт. 
ст. при ЭхоКГ-скрининге в соответствии с новым гемоди-
намическим определением ЛГ. В исследование было вклю-
чено 1572 пациента с подозрением на ЛГ, которым с 2008 по 
2018 гг. проводились ЭхоКГ и КПОС. По новому определе-
нию ЛГ выявлена у 80% пациентов, из них у 211 срДЛА, из-
меренное при КПОС, больше 20 мм рт. ст., но меньше 25 
мм рт. ст. При снижении порогового значения ПсГДтк для 
скрининга вновь выявленной ЛГ ниже 31 мм рт. ст. наблю-
далась чрезвычайно низкая специфичность, небольшое 
повышение чувствительности без существенного сниже-
ния точности, причем самая высокая точность (85%) была 
достигнута при ПсГДтк = 31 мм рт. ст. Кроме того, в этой 
работе подтверждена клиническая ценность дополнитель-
ных ЭхоКГ-параметров сократительной функции миокар-
да ПЖ по сравнению с единственным параметром ПсГД-
тк для скрининга ЛГ с учетом нового гемодинамического 
определения [20]. 

Нагрузочные тесты для выявления легочной 
гипертензии

До 2008 г. в определении ЛГ указывался не только уро-
вень срДЛА в покое ≥ 25 мм рт. ст., но и срДЛА при физи-
ческой нагрузке ≥ 30 мм рт. ст. Недостатком данного опре-
деления было отсутствие стандартизации в зависимости 
от возраста, вида нагрузки, позы при выполнении физи-
ческого упражнения и других факторов. В связи с этим 
по результатам IV Всемирного симпозиума по ЛГ от ди-
агностического признака ДЛА при нагрузке было реше-
но отказаться. В настоящее время существует несколько 
исследований, в которых обсуждаются нормы и способы 
определения ЛГ при физической нагрузке [7]. 

Диагноз ЛГ чаще всего устанавливают на фазе появле-
ния клинических признаков и симптомов, когда уже раз-
вивается существенное поражение легочных сосудов и 
правожелудочковая недостаточность, что является при-
чиной быстрого развития неблагоприятных исходов у па-
циентов с ЛГ. Поэтому при обследовании пациентов из 
группы риска без симптомов и пациентов с необъяснимой 
одышкой при наличии нормальных гемодинамических 
показателей в покое для ранней диагностики важно выяв-
лять ЛГ при физической нагрузке.

Остаются нерешенными вопросы выбора оптимально-
го инструментального метода в различных группах паци-
ентов и диагностических критериев ЛГ при физической 
нагрузке. КПОС является золотым стандартом для оцен-
ки легочной гемодинамики в покое и при физической на-
грузке [21]. 

В настоящее время не известно, прогрессирует ли в по-
следующем ЛГ при физической нагрузке до ЛГ в состоянии 
покоя, и остается спорным вопрос, следует ли начинать ее 
лечение ЛАГ-специфическими препаратами [22]. 

Катетеризация правых отделов сердца с 
физической нагрузкой

Данные нескольких исследований свидетельствуют о 
том, что прекапиллярная ЛГ при физической нагрузке во 
время КПОС связана с симптомами, влияет на толерант-
ность к физической нагрузке, определяет клинические ис-
ходы, может прогрессировать до ЛГ в покое и отражает 
возможность более раннего начала терапии. 

В исследовании 2008 г. Tolle JJ et al. впервые полностью 
охарактеризовали ЛГ при физической нагрузке с помощью 
прямых измерений центральной гемодинамики в покое и 
во время максимальной сердечно-легочной нагрузочной 
пробы у пациентов с одышкой или усталостью неясной 
этиологии. Авторы продемонстрировали, что характер от-
вета на физическую нагрузку при ЛГ при физической на-
грузке занимает промежуточное положение между реак-
циями здоровых людей и пациентов с ЛГ в покое: уровни 
срДЛА и ЛСС при физической нагрузке были самыми вы-
сокими у пациентов с ЛАГ в покое и самыми низкими у 
здоровых людей [22].

Stamm A et al. показали, что пациенты с системной скле-
родермией, у которых была выявлена ЛГ при физической 
нагрузке, имели худшую выживаемость и показатели ге-
модинамики при нагрузочном тестировании по сравне-
нию с пациентами с системной склеродермией без ЛГ, при-
чем снижение выживаемости было сходным с пациентами 
с системной склеродермией и ЛГ в покое, а показатели ге-
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модинамики при физической нагрузке – промежуточны-
ми между пациентами с ЛГ в покое и пациентами без та-
ковой [23].

Herve P. et al. на основе ретроспективного анали-
за здоровых людей и пациентов со срДЛА в состоянии  
покоя ≤ 20 мм рт. ст., но страдающими легочными сосу-
дистыми или сердечными заболеваниями, предложили 
диагностические критерии ЛГ при физической нагрузке: 
срДЛА > 30 мм рт. ст. и ЛСС > 3 ед. Вуда во время макси-
мальной нагрузки. Данное определение давало высокие 
чувствительность 0,93 и специфичность 1,0 для отличия 
между пациентами с нормальными показателями срДЛА 
и ЛСС в покое, но с легочно-сосудистыми заболеваниями 
в анамнезе, и здоровыми людьми, у которых развивались 
высокие значения срДЛА при чрезмерных уровнях физи-
ческой нагрузки [21,24]. 

В анализе Kovacs G. et al. подтверждается, что исполь-
зование комбинированных критериев ЛГ при физиче-
ской нагрузке снижает количество ложноположительных 
случаев у здоровых людей с 13,7% до 2,5% по сравнению 
с историческим определением, когда учитывалось только 
повышение срДЛА > 30 мм рт. ст. при нагрузке [25]. 

В исследовании Lau EMT et al. был задан вопрос, связано 
ли срДЛА, равное 21-24 мм рт. ст. в покое, с развитием ЛГ 
при физической нагрузке. В исследование было включено 
290 пациентов с факторами риска легочно-сосудистых за-
болеваний (63,4%) или заболеваний левых отделов сердца 
(43,8%) со срДЛА в покое < 25 мм рт. ст. и ДЗЛА ≤ 15 мм рт. 
ст. По результатам исследования ЛГ при физической на-
грузке наблюдалась у 74 пациентов (86,0%) из 86 по сравне-
нию с 96 пациентами (47,1%) из 204 в группах срДЛА = 21-
24 мм рт. ст. и срДЛА < 21 мм рт. ст., соответственно [26]. 

В качестве альтернативных способов оценки легочной ге-
модинамики при физической нагрузке было предложено 
использование многоточечного или двухточечного измере-
ния наклонной зависимости срДЛА к сердечному выбросу 
(срДЛА/СВ) в состоянии покоя и при физической нагрузке. 
Физическая нагрузка усиливает легочное кровообращение 
за счет увеличения СВ и среднего давления в левом пред-
сердии, что в свою очередь приводит к увеличению срДЛА 
и определяется уравнением ЛСС = (срДЛА − ДЗЛА)/СВ. Для 
определения ЛГ при физической нагрузке было предложено 
использовать наклон зависимости срДЛА/СВ > 3 ед. Вуда. 

В 2016 г. Godinas L et al. при сравнении трех описанных 
методов обнаружили высокую диагностическую точность 
для всех трех подходов по сравнению с простым определе-
нием срДЛА для диагностики ЛГ при физической нагруз-
ке [21].

В систематическом обзоре литературы, включающем 45 
исследований, Zeder K et al. оценили методы определения 
ЛГ при физической нагрузке во время КПОС. Наклон срД-
ЛА/СВ, ДЗЛА/СВ и пиковый сердечный индекс обеспечи-
ли наиболее устойчивые прогностические гемодинамиче-
ские параметры во время нагрузки. Увеличение наклона 
срДЛА/СВ во время физической нагрузки показало связь с 
худшей выживаемостью и сердечно-сосудистыми событи-
ями. Подтвердилось прогностически значимое пороговое 
значение наклона срДЛА/СВ > 3 ед. Вуда и наклона ДЗЛА/
СВ > 2 ед. Вуда. Причем значение наклона ДЗЛА/СВ > 2 ед. 
Вуда полезно при дифференциальной диагностике пре- и 
посткапиллярной ЛГ во время физической нагрузки. Верх-
ние пределы нормы сильно зависели от возраста, у здоро-

вых людей в возрасте 30-70 лет норма наклона срДЛА/СВ 
колебалась от 1,6 до 3,3 ед. Вуда, а для наклона ДЗЛА/СВ – 
от 0,6 до 1,8 ед. Вуда [27].

КПОС при физической нагрузке имеет ограничения в 
виде колебаний внутригрудного давления на фоне дыха-
тельных движений и наличием артефактов движения, од-
нако остается наилучшим методом оценки легочной ге-
модинамики в покое и при нагрузке, поэтому требует 
дальнейшего изучения [21].

Стресс-ЭхоКГ с физической нагрузкой
Достоинством стресс-ЭхоКГ с физической нагрузкой, 

как и трансторакального ЭхоКГ, является его неинва-
зивный характер. Большинство первых исследований ЛГ 
при физической нагрузке были проведены при помощи 
стресс-ЭхоКГ. Несмотря на достоверные результаты при 
ЭхоКГ в покое, стресс-ЭхоКГ ограничено невозможностью 
прямого измерения срДЛА и ЛСС при нагрузке, точность 
оценки расчетных ЭхоКГ-параметров при физической на-
грузке требует проведения дальнейших исследований [22].

Проба с водной нагрузкой при катетеризации 
правых отделов сердца 

Проба с водной нагрузкой при КПОС может быть полез-
на при обследовании пациентов с признаками прекапил-
лярной ЛГ (ДЗЛА < 15 мм. рт. ст.) и с подозрением на на-
личие диастолической дисфункции левых отделов сердца 
[1,2,7]. При изучении влияния введения физиологическо-
го раствора на величину конечно-диастолического давле-
ния в левом желудочке у здоровых людей было выявлено, 
что введение 1 литра физиологического раствора в течение 
6-8 минут повышало ДЗЛА максимум на 3 мм рт. ст., но 
не более чем до 11 мм рт. ст. Напротив, у пациентов с диа-
столической дисфункцией левого желудочка введение 500 
мл физиологического раствора в течение 5 минут показало 
увеличение ДЗЛА > 15 мм рт. ст. [7]. 

У пациентов с заболеваниями левых отделов сердца ДЗЛА 
может снижаться < 15 мм рт. ст. путем снижения постна-
грузки и на фоне приема диуретиков. Проба с водной на-
грузкой в виде быстрого введения (5-10 минут) 500 мл фи-
зиологического раствора с повторным измерением ДЗЛА у 
таких пациентов вызывает повышение ДЗЛА > 18 мм рт. ст. 
Однако применение такого подхода должно быть рассмо-
трено в индивидуальном порядке в отдельных случаях, так 
как в настоящее время не подтверждена его безопасность и 
диагностическая ценность [1].

Заключение

Несмотря на достижения современных стратегий 
ЛАГ-специфической терапии, ЛАГ остается неизлечимым 
заболеванием, сопряженным с ранней инвалидизацией и 
смертностью. Болезнь чаще всего длительное время кли-
нически не проявляется до развития существенного пора-
жения легочных сосудов либо не диагностируется в связи 
с неспецифическими проявлениями. Ранняя диагностика 
и начало лечения до развития терминальной стадии забо-
левания приведет к улучшению качества жизни пациентов 
с ЛГ и увеличению ее продолжительности. 

Утвержденные новые диагностические критерии  
(срДЛА > 20 мм рт. ст. и ЛСС > 2 ед. Вуда, измеренные при 
КПОС в покое) приведут к более раннему выявлению ЛАГ 
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и выбору оптимальной тактики лечения. Рациональные 
алгоритмы скрининга продолжают разрабатываться в те-
кущих исследованиях.

В настоящее время эффективность и безопасность 
ЛАГ-специфической терапии доказана в рандомизирован-
ных контролируемых исследованиях, в которых критери-
ями включения являлись предыдущие рекомендованные 
диагностические пороги (срДЛА ≥ 25 мм рт. ст., ДЗЛА ≤ 15 
мм рт. ст. и ЛСС > 3 ед. Вуда). В связи с этим, ЛАГ-специфи-
ческая терапия в настоящее время назначается пациентам 
со срДЛА ≥ 25 мм рт. ст. и ЛСС ≥ 3 ед. Вуда. В соответствии 
с современными рекомендациями для пациентов со срД-
ЛА = 21-24 мм рт. ст. и ЛСС = 2,1-2,9 ед. Вуда рекомендовано 
динамическое наблюдение, проведение ЭхоКГ и теста ше-
стиминутной ходьбы, в индивидуальном порядке – прове-
дение КПОС. Необходимы проспективные исследования 
для решения вопроса о целесообразности и объеме назна-
чения лечения в соответствии с новыми диагностически-
ми критериями.

Основным и широко используемым методом скрининга 
ЛАГ в современной клинической практике является тран-
сторакальная ЭхоКГ. Несмотря на измененное пороговое 
значение срДЛА при КПОС для диагностики ЛАГ, диагно-
стические уровни рСДЛА и скорости трикуспидальной ре-
гургитации при ЭхоКГ остаются прежними, но необходи-
мо учитывать дополнительные ЭхоКГ-признаки ЛГ.

Перспективным направлением в ранней диагностике 
и определении прогноза является оценка легочной гемо-
динамики во время физической нагрузки в дополнение к 
исследованиям в покое. В настоящее время нет общепри-
нятых диагностических критериев ЛГ при физической на-
грузке, в отдельных исследованиях предложены в каче-
стве пороговых значений повышение срДЛА > 30 мм рт. ст. 
и ЛСС > 3 ед. Вуда во время нагрузки. КПОС является зо-
лотым стандартом для оценки легочной гемодинамики в 
покое, поэтому проведение КПОС с физической нагрузкой 
для выявления легочно-сосудистого заболевания остается 
в поле научного интереса.
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Клинический случай мальформации Абернети 
Ib типа у взрослой пациентки с легочной 
артериальной гипертензией 
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Научно-исследовательский институт клинической кардиологии имени А.Л. Мясникова, Федеральное государственное бюджетное учреждение 
«Национальный медицинский исследовательский центр кардиологии им. академика Е.И. Чазова» Минздрава России, ул. академика Чазова, д. 15 А,  
г. Москва 121552, Российская Федерация

Аннотация
Данный клинический случай иллюстрирует диагностику редкой врожденной патологии – мальформации Абернети Ib типа у взрослой пациентки с 
легочной артериальной гипертензией. Клиническое наблюдение: пациентка С., 45 лет, с легочной артериальной гипертензией, поступила с жалобами 
на одышку при интенсивной физической нагрузке. Из данных анамнеза – диагноз идиопатической легочной гипертензии верифицирован с 2017 года. 
В рамках госпитализации выполнено комплексное обследование: оценка функционального статуса (тест с 6-минутной ходьбой), определение NTpro-
BNP, рентгенография органов грудной клетки, эхокардиография, катетеризация правых отделов сердца, по результатам которой отмечались признаки 
высокой легочной гипертензии с систолическим давлением в легочной артерии 68-70 мм рт. ст., расширением ствола, правой и левой ветви легочной 
артерии. С целью исключения признаков застоя по большому кругу кровообращения, портальной гипертензии проведено ультразвуковое исследование 
органов брюшной полости – данных за повышение центрального венозного давления, наличие признаков портальной гипертензии, таких как асцит, 
повышение давления в портальной системе, получено не было. Однако определялись эхо-признаки врожденной патологии – мальформации Абернети 
Ib типа: портокавальный шунт между верхней брыжеечной веной и нижней полой веной. По данным мультиспиральной компьютерной томографии 
органов брюшной полости с контрастированием верхняя брыжеечная вена вместе с селезеночной веной образуют короткую внепеченочную воротную 
вену, которая впадает в нижнюю полую вену. Учитывая результаты стратификации риска, пациентке проведена эскалация патогенетической терапии для 
лечения легочной артериальной гипертензии, рекомендовано динамическое наблюдение. 
Заключение: представленный клинический случай уникален с позиции диагностики редкой врожденной патологии печеночного кровотока – 
мальформации Абернети Ib типа у взрослой пациентки с легочной артериальной гипертензией.
Ключевые слова: мальформация Абернети; портосистемное шунтирование; портолёгочная гипертензия; портокавальное шунтирование; легочная 
артериальная гипертензия. 
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The case report of Abernethy malformation type Ib in 
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Abstact
This clinical case illustrates the diagnosis of a rare congenital pathology – an adult patient with pulmonary arterial hypertension and Abernethy malformation 
type Ib.

Clinical observation: Patient S., 45 years old, with pulmonary arterial hypertension, was admitted with complaints of shortness of breath during intense 
physical exertion. Based on the anamnesis morbi, the diagnosis of idiopathic pulmonary arterial hypertension has been verified since 2017. 
Results of comprehensive examination: functional status (six-minute walk test), NTpro-BNP level, chest x-ray, echocardiography, right heart catheterization 
were assessed during the hospitalization. According to these there were signs of the high pulmonary arterial hypertension with systolic pressure in the lung 
arteries 68-70 mm Hg, extension of the trunk, right and left branches of the pulmonary artery. In order to exclude objective evidence of cardiac dysfunction, 
portal hypertension, an abdominal ultrasound was performed. We didn’t obtaine the information about an increase in central venous pressure, the presence of 
signs of portal hypertension, such as ascites, increased pressure in the portal system. However, echo signs of congenital pathology were determined - Abernethy 
malformation type Ib: porto-caval shunt between the superior mesenteric vein and the inferior vena cava. According to multispiral computed tomography of 
abdominal organs with contrast: the superior mesenteric vein and splenic vein join to form a short extra-hepatic portal vein which drains into a systemic vein 
(inferior vena cava). Taking into account the results of risk stratification, the patient underwent an escalation of pathogenetic therapy for the treatment of 
pulmonary arterial hypertension, and dynamic monitoring was recommended.
Conclusion: The presented clinical case is unique in terms of diagnosing a rare congenital pathology of the hepatic blood flow – Abernethy malformation type 
Ib in an adult patient with pulmonary arterial hypertension.
Keywords: Abernethy malformation, portosystemic shunting, portopulmonary hypertension, portocaval shunt, pulmonary arterial hypertension.
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Введение

Мальформация Абернети – редкая врожденная патоло-
гия печеночного кровотока, частота встречаемости раз-
личных вариантов портосистемных веновенозных шунтов 
составляет около 1:30 000 новорожденных [1, 2]. Первое 
описание порока принадлежит известному английскому 
хирургу и анатому Джону Абернети (1793 г.) [3]. Данное со-
стояние характеризуется полным (тип I) или частичным 
(тип II) шунтированием портальной крови в системный 
кровоток (рис. 1). 

По классификации G. Morgan и R. Superina I тип заклю-
чается в отсутствии вхождения воротной вены (ВВ) в воро-
та печени с последующим дренированием крови в нижнюю 
полую вену (НПВ) [4]. Существуют несколько вариантов та-
кого шунтирования: 1) при Iа типе селезеночная вена (СВ) 
и верхняя брыжеечная вена (ВБВ) отдельно впадают в НПВ 
(рис. 1а); 2) при Ib типе происходит слияние СВ и ВБВ в еди-
ный ствол с формированием зоны конфлюэнса и дрениро-
ванием в систему НПВ (рис. 1b). II тип характеризуется со-
хранением внутрипеченочных ветвей ВВ с формированием 
шунта «бок в бок», способствующего «сбрасыванию» пор-
тального кровотока в системный (рис. 1с) [4]. В настоящее 
время имеющиеся научные публикации преимуществен-
но описывают клинические наблюдения данной врожден-
ной патологии у детей [5,6,7,8,9]. В связи с чем диагностика 
мальформации Абернети у взрослого пациента привлека-
ет особое внимание и требует дополнительного изучения. 
Кроме того, наличие сопутствующего заболевания – легоч-
ной артериальной гипертензии (ЛАГ) – поднимает вопрос 
об особенностях патогенетических связей между данными 
патологическими процессами. Обратимся к основополага-

ющим понятиям. ЛАГ – это прекапиллярная форма легоч-
ной гипертензии (ЛГ), которая развивается при отсутствии 
патологии левых камер сердца, заболеваний легких, хрони-
ческой тромбоэмболии в систему легочной артерии, дру-
гих редких заболеваний, приводящих к повышению давле-
ния легочной артерии (ДЛА) [10]. Патология портального 
кровотока может быть ассоциирована с развитием ЛАГ и 
приводить к формированию портолёгочной гипертензии 
(портоЛГ) [11]. Так, современная клиническая классифи-
кация ЛАГ (рис. 2), необходимая для стандартизации ди-
агностических и лечебных подходов ведения пациентов, 
помимо идиопатической легочной гипертензии (ИЛГ), на-
следственной ЛАГ, ЛАГ, вызванной токсинами, отражает 
ассоциированные состояния, способствующие формиро-
ванию ЛАГ [10]. 

 Одним из таких ассоциированных состояний являет-
ся развитие портальной гипертензии (ПГ). С диагностиче-
ской точки зрения важно понимание, что одновременное 
наличие у одного пациента и ЛГ, и ПГ не означает разви-
тие портоЛГ. В таких ситуациях необходимо осущест-
вление диагностического поиска с проведением катете-
ризации правых отделов сердца (КПОС), так как в рамках 
дифференциальной диагностики ИЛГ и портоЛГ име-
ют существенное значение величина сердечного индек-
са (СИ), уровень легочного сосудистого сопротивления 
(ЛСС). Пациенты с портоЛГ имеют значения СИ выше, а 
величину ЛСС ниже, чем пациенты с ИЛГ [11]. Важность 
проведения дифференциальной диагностики обусловле-
на наличием более неблагоприятного прогноза и показа-
телей выживаемости пациентов с портоЛГ по сравнению с 
пациентами с ИЛГ. Таким образом, в рамках представлен-
ного клинического случая поднимается вопрос о наличии 

Рисунок 1. Классификация анатомических вариаций 
мальформации Абернети
Figure 1. Classification of anatomical variations of Abernethy 
malformation.
Примечание (Note): а – тип Iа (type Ia), b – тип Ib (type Ib), с – тип 
II (type II) НПВ – нижняя полая вена (IVC – inferior vena cava), ВВ – 
воротная вена (PV – portal vein), СВ – селезеночная вена (SV –splenic 
vein), ВБВ – верхняя брыжеечная вена (SMV – superior mesenteric 
vein), ЗК – зона конфлюэнса (CZ  – confluence zone)
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ИЛГ

Наследуемая (BMPR2, другие мутации)

Индуцированная приемом лекарств и токсинов

Ассоциированная:  
1) ВПС; 2) СЗСТ; 3) Портальная гипертензия;  
4) ВИЧ инфекция; 5) Шистосомоз

ЛАГ с признаками поражения легочных вен/ка-
пилляров (легочная вено – окклюзионная бо-
лезнь/ /гемангиоматоз легочных капилляров)

Персистирующая ЛГ новорожденных

Риcунок 2. Клиническая классификация ЛАГ [10]
Figure 2. Clinical classification of PAH [10]
Примечание (Note): ИЛГ – идиопатическая легочная гипертензия 
(IPH – idiopathic pulmonary hypertension), ВПС – врожденные 
пороки сердца (CHD – congenital heart disease), СЗСТ – системные 
заболевания соединительной ткани (SCTD – systemic connective 
tissue disease), ЛАГ – легочная артериальная гипертензия (PAH – 
pulmonary arterial hypertension), ЛГ – легочная гипертензия (PH – 
pulmonary hypertension)



https://doi.org/10.38109/2075-082X-2023-1-29-36

32

патогенетической связи между портокавальным шунти-
рованием и формированием ЛАГ через механизм разви-
тия портоЛГ или реализации иных механизмов, требую-
щих верификации.

Клиническое наблюдение

Пациентка С., 45 лет, с ЛАГ в апреле 2022 года поступи-
ла с жалобами на одышку, возникающую при интенсивной 
физической нагрузке, ощущение учащенного неритмич-
ного сердцебиения на фоне психоэмоционального напря-
жения. Диагноз ИЛГ верифицирован в 2017 году, с этого 
же времени назначена специфическая терапия силденафи-
лом 60 мг/сут. 

В рамках настоящей госпитализации было выполне-
но комплексное обследование. Прежде всего проведе-
на оценка функционального статуса пациентки: прой-
денная дистанция в тесте с 6-минутной ходьбой (Т6МХ) 
составила 430 м, сатурация кислорода 98%, одышка по 
Боргу – 2 балла. В биохимическом анализе крови уро-
вень NTpro-BNP составил 236,7 пг/мл. Остальные биохи-
мические показатели, в частности: АЛТ, АСТ, мочевина, 
креатинин, общий билирубин – в рамках референсных 
значений. По данным инструментальных методов обсле-
дования (рентгенография органов грудной клетки (табл. 
1), эхокардиография (ЭхоКГ) (табл. 2), КПОС (табл. 3)) вы-
явлены признаки высокой ЛГ (систолическое давление в 
легочной артерии (СДЛА) 68-70 мм рт. ст.) с расширени-

ем ствола, правой и левой ветви легочной артерии (ЛА), 
правых камер сердца.

Учитывая полученные данные, проведена стратифика-
ция риска (табл. 4), по результатам которой показатели со-
ответствуют промежуточному риску (летальность в тече-
ние года от 5 до 10%).

С целью оценки наличия застойных явлений в пече-
ни, признаков повышения ЦВД, исключения ПГ, проведе-
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Рисунок 3. Отсутствие воротной вены в воротах печени
Figure 3. Absence of the portal vein at the hilum of the liver
Примечание (Note): НПВ – нижняя полая вена (IVC – inferior vena 
cava), круглая связка печени (Round ligament of the liver)

НПВ

Круглая связка печени
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Таблица 1. Рентгенография органов грудной клетки
Table 1. Chest X-ray

Показатель Результат Референсные значения
Коэффициент Мура 64% 22-30%
Коэффициент Люпи 53% <33%
Высота легочного сегмента 22 мм 0-1 мм
Кардиоторакальный индекс 57% <50%
Правопредсердный коэффициент 47% <35%
Нисходящая ветвь правой ЛА 44 мм <15 мм (ж)
Левая ЛА 52×63 мм <24×24 мм
Правая ЛА 58×62 мм <24×24 мм
Примечание (Note): ЛА – легочная артерия (PA – pulmonary artery)

Рисунок 4. Портокавальный шунт между верхней брыжеечной веной и нижней полой веной
Figure 4. Portocaval shunt between superior mesenteric vein and inferior vena cava
Примечание (Note): НПВ – нижняя полая вена (IVC – inferior vena cava), ВВ – воротная вена (PV – portal vein), СВ – селезеночная вена (SV – 
splenic vein), ВБВ – верхняя брыжеечная вена (SMV – superior mesenteric vein)
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Портокавальный шунт
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но ультразвуковое исследование (УЗИ) органов брюшной 
полости – печеночный сегмент НПВ до 2,2 см, признаков 
застоя в кавальной системе не выявлено, асцита нет, дан-
ных за наличие ПГ получено не было, однако отмечались 

эхо-признаки врожденной патологии печеночного крово-
тока – мальформации Абернети Ib типа – отсутствие в во-
ротах печени ВВ (рис. 3), портокавальный шунт между ВБВ 
и НПВ (рис. 4). 

Таблица 3. Катетеризация правых камер сердца
Table 3. Right heart catheterization.

Показатели Результаты Референсные значения
ДЛА (среднее) 48 мм рт. ст. 10-25 мм рт. ст.
Давление ПП (среднее) 9 мм рт. ст. 8-10 мм рт. ст.
Давление ПЖ (систол/КДД) 62/15 мм рт. ст. 15-30/0-8 мм рт. ст.
Давление заклинивания ЛА (среднее) 13 мм рт. ст. 5-12 мм рт. ст.
SvO2 72% 68-77%
Сердечный выброс 6,2 л/мин 4-8 л/мин
Сердечный индекс 3,5 л/мин/м² 2,6-4,6 л/мин/м²
ЛСС(PVR) 451,6 дин×сек/см5 80-240 дин×сек/см5

Примечание (Note): ДЛА – давление легочной артерии (mPAP – mean pulmonary artery pressure), ДПП – давление в правом предсердии 
(RAP – right atrial pressure), ПЖ – правый желудочек (RV – right ventricle), ЛА – легочная артерия (PA – pulmonary artery), ЛСС – легочное 
сосудистое сопротивление (PVR – pulmonary vascular resistance)

Таблица 4. Оценка риска при легочной артериальной гипертензии [10]
Table 4. Risk assessment for pulmonary arterial hypertension [10]

Детерминанты прогноза Риск
Клинические признаки ХСН Нет
Прогрессирование заболевания постепенное
Синкопе Нет
Функциональный класс (ВОЗ) II
Дистанция в тесте 6 минутной ходьбы 430 м  (2 балла)
NT-proBNP 236,7 пг/мл

ЭхоКГ Площадь правого предсердия 21 cм²
Перикардиальный выпот отсутствует

Гемодинамика
ДПП 9 мм рт. ст.
СИ 3,5 л/мин/м²
SvО2 72%

Примечание (Note): серым цветом  обозначены параметры, согласно которым пациентка относится к низкому риску (предполагаемая 
летальность в течение года менее 5%), тёмно-серым цветом  выделены параметры, согласно которым пациентка относится к 
промежуточному риску (предполагаемая летальность в течение года от 5 до 10%).
Grey  indicates the parameters according to which the patient is at low risk (estimated mortality during the year is less than 5%), Dark grey  
indicates the parameters according to which the patient is at intermediate risk (estimated mortality during the year is from 5 to 10%).
ХСН – хроническая сердечная недостаточность (CHF – chronic heart failure); SvO2 – сатурация смешанной венозной крови (saturation of 
mixed venous blood); NT-proBNP – N-терминальный мозговой натрийуретический пептид (N-terminal brain natriuretic peptide).

Таблица 2. Эхокардиография
Table 2. Echocardiography

Показатели Результаты Референсные значения
Фракция выброса левого желудочка (ЛЖ) 60% 54-74% (ж)
Конечный диастолический размер ЛЖ 4,7 см 3,8-5,3 см (ж)
S правого предсердия 21 cм² <18 см²

Правый желудочек 
Переднезадний размер 3,1 см до 2,9 см

Апикальный размер 4,6 см до 4,1 см

Толщина передней стенки ПЖ: 0,6-0,7 см <0,5 см
СДЛА 68-70 мм рт. ст. <35 мм рт. ст.
Ствол ЛА 6,3 см <2,7 см
Правая ветвь ЛА 4,5 см <1,5 см
Левая ветвь ЛА 4,3 см <1,5 см
Межжелудочковая перегородка парадоксальное движение отсутствие парадоксального движения
TAPSE 2,4 см >1,7 см
Примечание (Note): ЛЖ – левый желудочек (LV – left ventricle), ПП – правое предсердие (RA – right atrium), ПЖ – правый желудочек (RV – 
right ventricle), СДЛА – систолическое давление легочной артерии (ePASP – estimated pulmonary artery systolic pressure), ЛА – легочная 
артерия (PA – pulmonary artery)
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Рисунок 7. КТ-флебография: реконструкция изображений по методу максимальной интенсивности во фронтальной плоскости 
(А), трехмерная реконструкция (Б). Мальформация Абернети Ib.
Figure 7. CT phlebography: reconstruction of images using the method of maximum intensity in the frontal plane (A), three-dimensional 
reconstruction (B). Abernethy malformation Ib.
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При этом размеры печени в пределах нормальных значе-
ний, выявлены признаки депортализации (рис. 5) и арте-
риолизации с расширением просвета печеночной артерии 
(рис. 6) с высокоскоростным кровотоком, без патологиче-
ских образований. Селезенка также не увеличена, СВ не 
расширена. 

Таким образом, с целью уточнения наличия аномально-
го шунтирования крови в систему НПВ проведена муль-
тиспиральная компьютерная томография (МСКТ) органов 
брюшной полости с контрастированием, по данным кото-
рой ВБВ вместе с СВ образует короткую внепеченочную 
ВВ диаметром 1,4-1,5 см, которая впадает в расширенную 
НПВ, диаметр ее 2,3 см (внурипеченочная часть) и 1,8×3,2 

см (надпеченочная часть) (рис. 7), что подтверждает нали-
чие врожденной патологии – мальформации Абернети Ib 
типа (рис. 1b). 

Таким образом, по данным комплексного обследова-
ния, на фоне проводимой специфической терапии силде-
нафилом 60 мг/сут отмечалось недостижение целей тера-
пии – пациентка находилась в промежуточном риске по 
критериям стратификации риска (табл. 4). Согласно ре-
комендациям, достижение и поддержание профиля низ-
кого риска рекомендуется в качестве критерия адекватно-
го ответа на терапию у пациентов ЛАГ [10]. В связи с чем 
была рекомендована эскалация специфической терапии 
для лечения ЛАГ: приём силденафила отменен, иницииро-

Рисунок 5. Признаки артериолизации на фоне полной 
депортолизации печени
Figure 5. Signs of arterialization against the background of 
complete depolarization of the liver

Рисунок 6. Компенсаторный симптом «буфера» печеночной 
артерии
Figure 6. Compensatory symptom of the “buffer” of the hepatic 
artery.
Примечание: просвет печеночной артерии расширен до 6-7 мм, 
скорости кровотока повышены до 183 см/сек (при норме до 70 см/сек)
Note: The lumen of the hepatic artery is expanded to 6-7 mm, the blood 
flow velocity is increased to 183 cm/sec (at a rate of up to 70 cm/sec).
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ван приём комбинированной терапии согласно Евразий-
ским рекомендациям по диагностике и лечению легочной 
гипертензии от 2019 года [10]: риоцигуат 0,5 мг 3 р/сут с по-
следующей титрацией дозы до 2,5 мг 3 р/сут под контро-
лем параметров АД, селексипага 200 мкг 2 р/сут с последу-
ющей титрацией до 1600 мкг 2 р/сут. При инициировании 
данной терапии в условиях стационарного наблюдения от-
мечалась удовлетворительная переносимость. Рекомендо-
вано контрольное обследование на фоне проведенной кор-
рекции специфической терапии для лечения ЛАГ.

Обсуждение

К настоящему времени опубликован единственный 
крупный обзор, посвященный мальформации Абернети, 
где описано около 316 клинических случаев диагностики 
портосистемных шунтов, из них 185 – с внепеченочным ме-
ханизмом шунтирования [12]. При этом у 66% пациентов 
диагноз был установлен в возрасте до 12 лет, а у 24% – во 
взрослом возрасте [12]. За последнее десятилетие представ-
лены единичные публикации о развитии мальформации 
Абернети как I, так и II типа у пациентов взрослого возрас-
та [13,14,15,16]. Обращает внимание, что тип I чаще наблю-
дается у женщин и обычно сопровождается аномалиями, 
затрагивающими сердечно-сосудистую систему, печень, 
желудочно-кишечный тракт, в то время как тип II встреча-
ется реже и чаще наблюдается у мужчин [2,3,12]. При обзо-
ре литературы выявлены 2 публикации о взрослых пациен-
тах с мальформацией Абернети II типа и формированием 
ЛАГ [14,15] и единственный клинический случай взрослого 
мужчины 20 лет с патологией Абернети Ib типа и диагно-
стированной ЛАГ [16]. Ранее развитие ЛАГ на фоне внепе-
ченочного портосистемного шунтирования было описано 
только у детей. Такие данные представили Ohno и соавто-
ры в работе от 2008 года [8]. За период c 1990 г. по 2005 г. ими 
зарегистрировано 9 случаев портокавального шунтирова-
ния у детей. При этом у 6 (66,7%) из 9 пациентов была выяв-
лена клинически значимая ЛАГ (срДЛА в диапазоне 34-79 
мм рт. ст.) [8]. Обращает внимание, что в заключении авто-
ры сообщают о результатах гистологических исследований 
образцов легких, которые были доступны у 4 из 9 пациен-
тов с врожденным портосистемным венозным шунтом: у 3 
пациентов обнаружены небольшие микротромботические 
поражения артерий. Данные изменения были выявлены 
как у пациентов с диагностированной ЛАГ, так и без нее.

Так, вопрос о возможных механизмах влияния наличия 
мальформации Абернети на формирование ЛАГ остается 
малоизученным. В клиническом обзоре Stepffer C. и соав-
торы сообщают о мужчине 24 лет с патологическим порто-
системным шунтированием по II типу [14]. В рамках обсле-
дования у пациента выявлена высокая ЛГ с повышением 
уровня СДЛА до 145 мм рт. ст., расширением ствола, пра-
вой и левой ветви ЛА, гипераммониемией (92 мкмоль/л), 
ПГ, сужением ВВ и ее ветвей. МСКТ брюшной полости с 
контрастным усилением продемонстрировала венозный 
шунт между правой внутренней подвздошной веной и ВБВ 
(рис. 8), что позволило поставить диагноз: Мальформация 
Абернети II типа.

 Пациент был подвергнут закрытию шунта с помощью 
стент-графта с положительным эффектом в виде снижения 
СДЛА до 16 мм рт. ст., нормализации общего состояния и 
данных лабораторных методов обследования [14]. Таким 

образом, коррекция врожденной аномалии путем хирур-
гического вмешательства привела к улучшению состояния 
пациента и регрессированию ЛАГ на фоне проведенного 
лечения, что позволяет сделать вывод о вкладе патологи-
ческого портокавального шунтирования в формирование 
ЛАГ в данном случае. Приведённая клиническая ситуация 
иллюстрирует один из возможных механизмов, отража-
ющих образование ЛАГ на фоне мальформации Аберне-
ти – формирование ПГ и, как следствие, развитие портоЛГ. 
Однако в представленном нами клиническом обзоре у 
женщины 46 лет с врожденным портокавальным шунти-
рованием по Ib типу данных за реализацию данного ме-
ханизма получено не было. Так же, как и в опубликован-
ном в 2013 году Yi JE и соавторами клиническом случае о 
молодом мужчине 20 лет с ЛАГ и мальформацией Аберне-
ти Ib типа [16]. По данным ЭхоКГ у пациента с жалобами 
на одышку при умеренной физической нагрузке выявле-
ны признаки ЛГ, проведена КПОС (давление заклинива-
ния легочной артерии (ДЗЛА) = 7 мм рт. ст., срДЛА = 44 мм 
рт. ст., СИ = 2,89 л/мин/м²), что позволило диагностиро-
вать развитие ЛАГ. При магнитно-резонансной томогра-
фии органов брюшной полости были получены данные за 
нарушение строения печени в виде узловой трансформа-
ции, в связи с чем с целью исключения портоЛГ на фоне 
цирротических изменений печени проводилась чрескож-
ная биопсия, по данным которой выявлена мультифо-
кальная узловая регенеративная гиперплазия без призна-
ков цирроза печени. Таким образом, данных за механизм 
развития ЛАГ по фоне ПГ не был подтвержден. При про-
ведении МСКТ органов брюшной полости выявлен шунт 
между левой ветвью ВВ и печёночной веной, при этом пра-
вая ветвь ВВ облитерирована, обращает внимание отсут-
ствие внутрипечёночных ветвей ПВ, что позволило выста-
вить диагноз: Мальформация Абернети Ib типа. При этом 
на фоне специфической терапии ЛАГ (илопрост 40 мкг/
день) через 5 месяцев отмечалась положительная динами-
ка: снижение давления в ЛА по данным ЭхоКГ с 64 мм рт. 
ст. до 49 мм рт. ст, а также улучшение функционального 
статуса: увеличение пройденной дистанции в Т6МХ с 380 
м до 525 м. Yi JE и соавторы выражают мнение о влиянии 
аномального портокавального шунтирования на форми-
рование ЛАГ через следующий механизм: нарушение ме-
таболизма вазоактивных веществ (серотонина, гистамина, 
эстрогена, глюкагона и эндотоксина) в результате «обхода» 
печеночного кровотока и процессов дезинтоксикации че-
рез портокавальный шунт, что, вероятно, приводит к раз-
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Рисунок 8. Анатомический 
вариант мальформации 
Абернети II типа у взрослого 
пациента 24 лет
Figure 8. Anatomical variant of 
type II Abernethy malformation in 
a 24-year-old patient
Примечание (Note): НПВ – нижняя 
полая вена (IVC – inferior vena 
cava), ОПВ – общая подвздошная 
вена (CIV – common iliac vein), 
НаПВ – наружняя подвздошная 
вена (EIV – external iliac vein), 
ВнПВ – внутренняя подвздошная 
вена (IIV– internal iliac vein), 
ВВ – воротная вена (PV – portal 
vein), СВ – селезеночная вена 
(SV – splenic vein), ВБВ – верхняя 
брыжеечная вена (SMV – superior 
mesenteric vein)
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витию ЛГ, вызывая длительную вазоконстрикцию и ре-
моделирование сосудов легких [16]. Кроме того, Lin Ky. и 
соавторы в публикации клинического случая о 15-летней 
пациентке с мальформацией Абернети Ib типа и ЛАГ рас-
суждают о наличии дополнительных звеньев патогенеза 
[9], таких как «гипердинамическое» кровообращение, спо-
собствующее развитию ЛГ, увеличенный легочный крово-
ток, вызывающий повреждение и дисфункцию эндотелия 
с вазоконстрикцией и прогрессирующим сосудистым ре-
моделированием. 

Так, в представленной нами клинической ситуации 
взрослой пациентки с развитием мальформации Аберне-
ти Ib типа и ЛАГ чётко верифицировать связь данных па-
тологических процессов не представлялось возможным. 
Учитывая отсутствие достижения целей терапии (проме-
жуточный риск по результатам стратификации), прове-
дена эскалация специфической терапии ЛАГ. В процес-
се комплексного обследования механизм формирования 
портоЛГ на фоне аномального портокавального шунти-
рования не подтвержден. Однако учитывая данные МСКТ 
органов брюшной полости (некоторое расширение НПВ), 
нельзя исключить гипотезу о реализации механизма «ги-
пердинамического» кровообращения, увеличения объёма 
крови, дренирующегося в системный кровоток, способ-
ствующего формированию ЛАГ. 

Тактика введения пациентов данной группы остаётся 
дискуссионным вопросом. Так, при обнаружении маль-
формации Абернети у взрослых пациентов в зависимо-
сти от наличия клинической картины и типа рассматри-
ваются следующие варианты: при II типе и симптомном 
течении – возможно рассмотрение вопроса о проведении 
«закрытия» патологического шунта (как было продемон-
стрировано в клиническом обзоре мужчины 24 лет [14]), 
при I типе и наличии выраженной клинической карти-
ны – трансплантация печени. Стратегия введения таких 
пациентов при бессимптомном течении направлена на ди-
намическое наблюдение, консервативное лечение с оцен-
кой функционального статуса [17,18]. Учитывая небольшое 
количество данных, недостаточное для создания общих 
рекомендаций, решение о выборе оперативного вмеша-
тельства и его проведении должно решаться мультидис-
циплинарной командой в экспертных центрах. 

Заключение

Представленный клинический случай уникален с пози-
ции диагностики редкой врожденной патологии печеночно-
го кровотока – мальформации Абернети Ib типа у взрослой 
пациентки с легочной артериальной гипертензией. 
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Аннотация

Актуальность. Тревожно-депрессивные расстройства (ТДР) частый спутник артериальной гипертонии (АГ). Известно об ухудшении прогноза 
у больных с сочетанием этих состояний. Вместе с тем неясно, приведет ли комплексная антигипертензивная терапия (АГТ) с включением 
антидепрессанта к улучшению контроля АГ, замедлению поражения органов-мишеней и будет ли одинакова эффективна у мужчин и женщин. 

Цель исследования – выявить гендерные особенности структурно-функционального состояния миокарда (СФСМ) левого желудочка (ЛЖ) и влияния 
антигипертензивной терапии с включением антидепрессанта и без на ремоделирование миокарда левого желудочка у больных АГ и ТДР с учетом 
пола пациента.

Материалы и методы. В исследование включено 182 пациента, из них 62 с АГ (32 мужчины и 30 женщин) и 120 с АГ и ТДР (по 60 мужчин – группа 1 и 
женщин – группа 2). Пациенты 1 и 2 групп были рандомизированы на 2 подгруппы (А и Б). Больные подгрупп А получали фиксированную комбинацию 
блокатора рецепторов ангиотензина II и диуретика, бета-адреноблокатор и антидепрессант; пациентам подгруппы Б проводилась аналогичная 
антигипертензивная терапия без включения антидепрессанта. Всем пациентам при включении в исследование и через 24 недели было выполнено 
общеклиническое обследование, офисное измерение АД (еще и через 4,8,12 недель), суточное мониторирование АД, эхокардиография, тестирование 
по шкалам HADS, CES-D и консультация психиатра.

Результаты. У мужчин и женщин с АГ и ТДР негативные изменения основных параметров СФСМ ЛЖ были более значимыми, чем у больных с 
нормальным психоэмоциональным статусом. При этом у женщин при наличии ТДР гипертрофия ЛЖ (ГЛЖ) была более выражена, чем у мужчин. Целевые 
уровни (ЦУ) АД были достигнуты быстрее в группах, получавших антидепрессант, однако уровня статистической значимости межгрупповые различия 
достигли только у женщин. Комплексная фармакотерапия привела к более значимому улучшению СФСМ ЛЖ, чем традиционная АГТ, особенно у женщин. 
Применение антидепрессанта привело к редукции тревожно-депрессивной симптоматики, что не наблюдалось в группах «чистой» АГТ.

Выводы. У больных АГ и ТДР развивается более выраженное ремоделирование миокарда ЛЖ, чем у больных АГ с нормальным психоэмоциональным 
статусом, особенно у женщин. Сочетанное использование сертралина и антигипертензивных препаратов способствует более быстрому достижению ЦУ 
АД, значимому улучшению СФСМ ЛЖ, что более выражено у женщин, чем у мужчин. Немаловажным является и нормализация психоэмоционального 
статуса на фоне комплексного подхода к фармакотерапии больных с АГ и ТДР.

Ключевые слова: артериальная гипертония, ремоделирование миокарда, пол, гипертрофия миокарда, тревожно-депрессивные расстройства. 
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Abstact

Relevance. Anxiety-depressive disorders are a frequent companion of arterial hypertension (AH). It is known about the deterioration of the prognosis in 
patients with a combination of these conditions. At the same time, it is unclear whether complex antihypertensive therapy (AHT) with the inclusion of an 
antidepressant will improve the control of hypertension, slow down target organ damage, and whether it will be equally effective in men and women.

The aim of the study – identify gender characteristics of the structural and functional state of the myocardium of the left ventricle (LV) and the effect of 
antihypertensive therapy with and without the inclusion of an antidepressant on left ventricular myocardial remodeling in patients with AH and ADD, taking into 
account the gender of the patient.

Materials and methods. The study included 182 patients: 62 with AH (32 men and 30 women) and 120 – with AH and anxiety-depressive disorders (30 
men – group 1, 30 women – group 2). Patients with AH and anxiety-depressive disorders were randomized into 2 subgroups (A and B). Patients of subgroup 
A received a fixed combination of an angiotensin II receptor blocker and a diuretic, a beta-blocker and an antidepressant, patients of subgroup B received 
similar antihypertensive therapy without including an antidepressant. All patients at inclusion in the study and after 24 weeks underwent a general clinical 
examination, office measurement of blood pressure (also after 4,8,12 weeks), 24-hour blood pressure monitoring, echocardiography, testing on the HADS,  
CES-D scales, and a psychiatrist's consultation.

Results. Men and women with AH and anxiety-depressive disorders, the negative changes in the main parameters of the LV structural and functional state 
were more significant than in patients with a normal psychoemotional status. At the same time, in women with anxiety-depressive disorders, LV hypertrophy 
(LVH) was more pronounced than in men. Target levels of blood pressure were achieved faster in the groups treated with antidepressant, however, intergroup 
differences reached the level of statistical significance only in women. Complex pharmacotherapy led to a more significant improvement in LV structural and 
functional state than traditional AHT, especially in women. The use of an antidepressant led to a reduction in anxiety and depressive symptoms, which was not 
observed in patients only with AHT groups.
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Введение

Артериальная гипертония (АГ) в сочетании с тревож-
но-депрессивными расстройствами (ТДР) является одним 
из часто встречающихся коморбидных состояний. Так, 
результаты крупного российского клинико-эпидемиоло-
гического исследования «КОМПАС» показали, что у 52% 
больных АГ встречаются расстройства тревожно-депрес-
сивного спектра [1]. Вместе с тем депрессия не только уве-
личивает риски развития АГ, но и способствует более тя-
желому ее течению, значительному ухудшению прогноза 
[2,3]. В то же время можно полагать, что вклад ТДР в раз-
витие и прогрессирование сердечно-сосудистых забо-
леваний (ССЗ), в том числе АГ, у мужчин и женщин нео-
динаков. Российское исследование ЭССЕ-РФ показало 
увеличение риска смерти при наличии депрессии у жен-
щин в 2,2 раза, а у мужчин – в 1,5 раза [4]. Таким обра-
зом, депрессия имеет более серьезные последствия для 
женщин, у которых она чаще встречается и возникает в 
более молодом возрасте. Показано, что перенесенный де-
прессивный эпизод в юном возрасте является более зна-
чимым предиктором будущих сердечно-сосудистых собы-
тий у женщин, чем у мужчин [5]. Механизмы, лежащие в 
основе большей уязвимости сердечно-сосудистой системы 
женщин к воздействию психоэмоциональных факторов, 
полностью не изучены; обсуждается роль анатомических 
особенностей, гормонального фона, маркеров воспаления, 
вегетативной регуляции. 

Тем не менее, представляется важным верифицировать 
особенности изменений кардиоваскулярной системы (со-
судов, миокарда) у мужчин и женщин с сочетанием АГ и 
ТДР. Немногочисленные исследования свидетельству-

ют, что депрессия способствует увеличению сосудистой 
жесткости и формированию гипертрофии миокарда лево-
го желудочка (ГЛЖ) независимо от наличия АГ [6,7]. Од-
нако возможные различия в ремоделировании миокарда с 
учетом пола у лиц с АГ и ТДР изучены недостаточно. Кро-
ме того, клинический и практический интерес представ-
ляет проблема эффективности фармакотерапии АГ при 
подобной коморбидности. В настоящее время нет одно-
значного ответа на вопросы: может ли комбинированная 
с определенным антидепрессантом антигипертензивная 
терапия быть более успешной по сравнению с традици-
онным лечением? Окажется ли комбинации антигипер-
тензивных препаратов с психокорригирующим средством 
одинаково эффективна как у мужчин, так и женщин? 

В связи с вышесказанным, целью нашего исследова-
ния стало выявление гендерных особенностей структур-
но-функционального состояния миокарда ЛЖ и влияния 
антигипертензивной терапии с включением антидепрес-
санта и без на ремоделирование миокарда левого желудоч-
ка у больных АГ и ТДР.

Материалы и методы

Исследование было проспективным открытым рандо-
мизированным контролируемым в параллельных груп-
пах. Протокол исследования одобрен локальным этиче-
ским комитетом ФГБОУ ВО КубГМУ Минздрава России 
(протокол № 54 от 11.10.2017 г.) и соответствовал положе-
ниям Хельсинской декларации. 

Больные включались в исследование при соответствии 
критериям: 1) наличие АГ (уровень офисного АД ≥ 140/90 
мм рт. ст.) [8]; 2) ТДР, диагностированные при помощи 

Conclusions. Patients with AH and anxiety-depressive disorders develop more pronounced remodeling of the LV myocardium than patients with AH with a normal 
psychoemotional status, especially in women. The combined use of sertraline and antihypertensive drugs contributes to a more rapid achievement target levels of 
blood pressure, a significant improvement in LV structural and functional state, which is more pronounced in women than in men. It is also important to normalize 
the psycho-emotional status against the background of an integrated approach to the pharmacotherapy of patients with AH and anxiety-depressive disorders.

Key words: arterial hypertension, myocardial remodeling, gender, myocardial hypertrophy, anxiety-depressive disorders.
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специализированных шкал и верифицированные психиа-
тром; 3) подписанное информированное согласие пациен-
та на участие в исследовании. Критериями исключения из 
исследования были: острые формы ишемической болезни 
сердца и нарушения мозгового кровообращения в пред-
шествующие 6 месяцев, стенокардия напряжения III-IV 
функционального класса, вторичные АГ, сложные нару-
шения ритма и проводимости, хроническая сердечная не-
достаточность III-IV функционального класса (по NYHA), 
тяжелые сопутствующие заболевания, определяющие не-
благоприятный прогноз, врожденные и приобретенные 
пороки сердца, непереносимость в анамнезе блокаторов 
рецепторов ангиотензина II (БРА), тиазидных диуретиков, 
дигидропиридиновых антагонистов кальция, тяжелая де-
прессия. 

На первом этапе было обследовано 198 пациентов с АГ, 
которым выполнялось тестирование по шкале тревоги и 
депрессии (Hospital Anxiety and Depression Scale – HADS), 
шкале-опроснику Центра эпидемиологических исследо-
ваний депрессии CES-D (Center for Epidemiologic Studies 
Depression Scale). По результатам тестирования в после-
дующее наблюдение было включено 120 больных с АГ и 
ТДР (по 60 мужчин и женщин, медиана возраста – 61 год). 
Контрольные группы для сравнения исходных клиниче-
ских характеристик и результатов обследования состави-
ли мужчины (n=32) и женщины (n=30) с АГ без ТДР.

120 пациентов с ТДР были разделены по гендерному 
признаку на 2 группы по 60 человек, в каждой из которых 
после рандомизации методом "конвертов" сформирова-
ны 2 подгруппы: подгруппы 1А и 2А (30 мужчин и 30 жен-
щин), пациенты которой получали фиксированную ком-
бинацию «валсартан + гидрохлортиазид» в средней дозе 
80/12,5-160/12,5 мг/сутки (вальсакор Н, KRKA, Словения), 
бисопролол 2,5-5 мг/сутки (конкор, MERCK, Германия) и 
антидепрессант сертралин 50 мг/сутки (золофт, PFIZER, 
США); подгруппы 1Б и 2Б (30 мужчин и 30 женшин) – 
больные, которым проводилась традиционная антигипер-
тензивная терапия, включавшая фиксированную комби-
нацию «валсартан + гидрохлортиазид» 80/12,5-160/12,5 мг/
сутки (вальсакор Н, KRKA, Словения) и бисопролол 2,5-
5 мг/сутки (конкор, MERCK, Германия). Первоначальная 
доза валсартана определялась исходным уровнем офис-
ного АД. Использование бисопролола было продиктовано 
исходно высокой частотой сердечных сокращений (ЧСС).

Эффективность антигипертензивной терапии оценива-
лась через 4 недели. В случае недостижения целевых уров-
ней (ЦУ) АД доза валсартана увеличивалась. По проше-
ствии 8 недель, при отсутствии ЦУ АД на фоне приема 
максимальной дозы валсартана, присоединялся амлодипин 
(нормодипин, ГЕДЕОН РИХТЕР-РУС, Россия) 5 мг/сутки. 

При включении в исследование и через 24 недели терапии 
пациентам с АГ и ТДР проводилось общеклиническое об-
следование, суточное мониторирование АД (аппаратный 
комплекс BpLab Vasotens, ООО «Петр Телегин», Россия) в 
условиях свободного двигательного режима пациента с ин-
тервалами измерения 15 мин днем и 30 мин ночью; эхокар-
диографическое (ЭХО-КГ) исследование (аппарат «Siemens 
Acuson» (США)). При проведении ЭХО-КГ оценивали ко-
нечно-диастолический и конечно-систолический разме-
ры (КДР и КСР) ЛЖ, фракцию выброса (ФВ) ЛЖ, толщину 
задней стенки (ТЗС) ЛЖ и толщину межжелудочковой пе-
регородки (ТМЖП), массу миокарда ЛЖ (ММЛЖ), индекс 

ММЛЖ (ИММЛЖ). За гипертрофию ЛЖ (ГЛЖ) у женщин 
принимали значения ИММЛЖ > 95 г/м2, у мужчин – >115 г/
м2 [9]. Для оценки ремоделирования миокарда ЛЖ вычис-
лялась относительная толщина стенок (ОТС) ЛЖ. При нор-
мальных значениях ОТС (< 0,42) и повышенном ИММЛЖ 
диагностировали эксцентрическую (ЭГ) ЛЖ, при ОТС > 
0,42 и нормальных значениях ИММЛЖ – концентрическое 
ремоделирование (КР) ЛЖ, при повышенных ОТС и ИММ-
ЛЖ – концентрическую (КГ) ЛЖ.

Кроме того, через 24 недели, как и при включении в ис-
следование, проводилось тестирование по шкалам тре-
воги и депрессии и осуществлялась консультация пси-
хиатра. Клинически значимой депрессия считалась при 
сумме баллов по шкале CES-D – 18, а тревоги/депрессии по 
HADS – 8 баллов.

Статистическая обработка данных проводилась с ис-
пользованием программы Statistica (версия 10, StatSoft Inc., 
США). Количественные признаки представлены медиана-
ми и интерквартильными интервалами. Сравнение выборок 
по количественным показателям произведено с помощью 
U-критерия Манна-Уитни (для двух независимых групп), 
критерия Вилкоксона (для зависимых групп), по качествен-
ным – построение таблиц сопряженности и их последую-
щий анализ с применением критерия χ2 в модификации 
Пирсона. Статистически значимыми различия считались 
при значении р < 0,05.

Результаты

При включении в исследование группы больных были 
сопоставимы по возрасту, длительности заболевания, кли-
нико-антропометрическим показателям, наличию сопут-
ствующих заболеваний (табл. 1 и 2).

Средний балл тревоги/депрессии по шкале HADS у муж-
чин с АГ составил 5,5/5, у женщин 6/5, а у мужчин с АГ и 
ТДР 11/11, у женщин 13/11, соответственно. Средний балл 
депрессии по шкале CES-D у мужчин и женщин с АГ по 13; 
у мужчин с АГ и ТДР – 27, у женщин – 24,5. 

Оценка структурно-функционального состояния мио-
карда ЛЖ показала, что как у мужчин, так и женщин с АГ 
и ТДР в большей степени, чем у пациентов без ТДР, уве-
личены такие показатели как: ММЛЖ, ИММЛЖ, ТЗСЛЖ, 
ТМЖП (p < 0,05) (табл. 3). При этом у мужчин с АГ и ТДР 
статистически значимо боóльшими, чем у женщин, были 
ММЛЖ, КДР и ФВ ЛЖ, тогда как статистически значимых 
различий ИММЛЖ не выявлено. 

Рисунок 1. Превышение (Δ%) нормативных значений ИММЛЖ в 
группах мужчин и женщин с АГ и ТДР
Figure 1. Exceeding (Δ%) of the normative values of LVMI in groups 
of men and women with AH and anxiety-depressive disorders
Примечание/Note: * – p<0,05 при сравнении групп мужчин и 
женщин с АГ и ТДР (P-values for differences groups of men and women 
with AH and anxiety-depressive disorders)
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Таблица 1. Клинические характеристики групп мужчин и женщин с АГ в сочетании с ТДР и без на момент включения в 
исследование
Table 1. Baseline clinical characteristics of groups of men and women with AH and without anxiety-depressive disorders 

Характеристики
Мужчины Женщины

с АГ
(n=32)

с АГ и ТДР
(n=60)

с АГ
(n=30)

с АГ и ТДР
(n=60)

Возраст, лет 59,5 (51,5-64,5) 60,5 (50,5-67,0) 62,0 (56,0-67,0) 62,0 (53,5-65,0)

Стаж АГ, лет 7,0 (5,0-11,5) 9,0 (6,0-13,0) 8,0 (4,0-12,0) 9,5 (5,0-15,0)

ИМТ, кг/м2 29,8 (28,0-31,7) 29,4 (27,7-32,0) 31,2 (26,2-34,1) 32,2 (26,9-35,4)

ИБС, n (%) 10 (34,4) 23 (38,3) 8 (26,6) 18 (30,0)

СД2 типа, n (%) 7 (21,9) 13 (21,7) 7 (23,3) 11 (18,3)

САД оф, мм рт. ст. 172 (166-181) 175 (171-182) 171 (164-176) 173 (165-181)

ДАД оф, мм рт. ст 89 (84-96) 91 (86-97) 88 (81-96) 89 (85-95)

ЧСС, уд/мин 72,0 (69,0-77,0) 79,0 (75,0-85,5)* 67,0 (65,0-70,0) 80,0 (77,0-86,0)**

САД24, мм рт. ст 141,5 (132,0-156,5) 150,0 (139,5-157,5)* 135,5 (130,0-144,5) 139,0 (131,0-151,0)#

ДАД24, мм рт. ст 87,0 (80,0-92,5) 90,0 (79,0-96,5) 80,0 (74,0-84,5) 81,5 (75,5-90,0)#

Примечание/Note: * – p<0,05 при сравнении групп мужчин с АГ в сочетании с ТДР и без (P-values for differences in groups of men with AH and 
with or without anxiety-depressive disorders); ** – p<0,05 при сравнении групп женщин с АГ в сочетании с ТДР и без (P-values for differences 
in groups of women with AH and with or without anxiety-depressive disorders); # – p<0,05 при сравнении групп мужчин и женщин с АГ и ТДР 
(P-values for differences groups of men and women with AH and anxiety-depressive disorders). ИМТ– индекс массы тела (BMI – body mass index)

Таблица 2. Клинические характеристики групп мужчин и женщин с АГ и ТДР на момент включения в исследование
Table 2. Baseline clinical characteristics of groups of men and women with AH and anxiety-depressive disorders 

Характеристики 1А группа,  
(n=30, мужчины)

1Б группа,  
(n=30, мужчины)

2А группа,  
(n=30, женщины)

2Б группа,
(n=30, женщины)

Возраст, лет 59,0 (51,0-67,0) 62,5 (50,0-67,0) 61,5 (54,0-65,0) 60,5 (51,0-66,0)

Стаж АГ, лет 9,0 (5,0-15,0) 9,0 (6,0-12,0) 9,0 (5,0-15,0) 9,5 (5,0-15,0)

ИМТ, кг/м2 29,2 (27,7-32,8) 29,4 (27,8-31,9) 32,65 (26,3-35,5) 31,8 (28,9-34,8)

ИБС, n (%) 11 (36,6) 12 (40,0) 10 (33,3) 8 (26,6)

СД, n (%) 6 (20,0) 7 (23,3) 5 (16,6) 6 (20,0)

САД, мм рт. ст. 175 (172-180) 177 (169-182) 173 (164-180) 172 (166-182)

ДАД, мм рт. ст. 92 (87-96) 90 (85-98) 90 (84-95) 89 (85-96)

ЧСС, уд/мин 78 (75-79) 79 (75-83) 80 (77-87) 79,5 (75-86)
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Известно, что нормативные значения ИММЛЖ различа-
ются в зависимости от пола пациентов. При расчете разли-
чий (Δ%) между полученными нами значениями ИММЛЖ 
и указанными в клинических рекомендациях [8]  выявлено, 

что у женщин с ТДР выраженность гипертрофии ЛЖ пре-
вышала таковую у мужчин (рис. 1), несмотря на то, что по 
данным СМАД у мужчин регистрировались более высокие 
значения как центрального, так и периферического АД.  

Таблица 3. Показатели структурно-функционального состояния миокарда у мужчин и женщин с АГ в сочетании с ТДР и без
Table 3. Parameters of the structural and functional state of the myocardium in men and women with AH or without anxiety-
depressive

Показатель
Мужчины Женщины

с АГ
(n=32)

с АГ и ТДР
(n=60)

с АГ
(n=30)

с АГ и ТДР
(n=60)

КДР, мм 5,17 (4,91-5,31) 5,22 (5,07-5,50) 4,89 (4,62-5,01) 4,98 (4,78-5,12)#

КСР, мм 3,47 (3,11-3,51) 3,52 (3,42-3,66) 3,36 (3,27-3,46) 3,47 (3,30-3,61)

ТЗСЛЖ, мм 1,12 (0,94-1,13) 1,22 (1,19-1,24)* 1,11 (1,05-1,18) 1,2 (1,15-1,25)**

ТМЖП, мм 1,09 (1,04-1,17) 1,22 (1,18-1,25)* 1,12 (1,09-1,15) 1,23 (1,19-1,28)**

ММЛЖ, г 269,4 (257,2-289,4) 310,95 (289,10-342,74)* 255,3 (244,2-290,5) 281,22 (256,98-304,77)**#

ИММЛЖ, г/м2 143,4 (140,5-152,3) 147,04 (132,25-161,82)* 139,2 (129,5-146,1) 148,23 (132,76-169,84)**

ФВ ЛЖ, % 60,01 (57,8-62,9) 59,34 (55,87-62,44) 57,67 (54,4-61,7) 56,61 (53,52-59,40)#

Примечание/Note: КДР – конечный диастолический размер (EDS – end diastolic size), КСР – конечный систолический размер (ESS – end 
systolic size), ТЗСЛЖ – толщина задней стенки левого желудочка (LVPWd – of the thickness of the left ventricular posterior wall), ТМЖП – 
толщина межжелудочковой перегородки (IVSd – Interventricular septum thickness), ММЛЖ – масса миокарда левого желудочка (LVMM – left 
ventricular myocardial mass), ИММЛЖ – индекс массы миокарда левого желудочка (LVMI – left ventricular myocardial mass index), ФВ ЛЖ – 
фракция выброса левого желудочка (LVEF – left ventricular ejection fraction) 
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Такой патологический тип ремоделирования миокарда 
ЛЖ как КГЛЖ у пациентов с АГ и ТДР определялся чаще, 
чем у больных с нормальным психоэмоциональным стату-
сом (рис. 2). Кроме того, нормальная геометрия ЛЖ реги-
стрировалась статистически значимо реже у пациентов с 
ТДР. У мужчин и женщин с АГ и ТДР существенные разли-
чия по частоте встречаемости различных вариантов геоме-
трии ЛЖ не выявлены.

Таким образом, можно полагать, что наличие ТДР ассо-
циировано с более частой регистрацией ГЛЖ у больных 
АГ независимо от пола. Вместе с тем у женщин с ТДР фор-
мируется более выраженная ГЛЖ, чем у мужчин.

Достижение ЦУ АД оценивалось через 4 недели комби-
нированной фармакотерапии. Так, в группе 1А оптималь-
ные значения АД регистрировались у 16 (53,3%) мужчин, в 
группе 1Б – лишь у 10 (33,3%) человек (р < 0,05). В женских 
группах также имело место статистически значимые разли-
чия: ЦУ АД зафиксирован у 19 (63,3%) человек в группе 2А 
и 11 (36,7%) пациенток в группе 2Б (p < 0,05). Согласно ди-

зайну исследования, лицам, не достигшим ЦУ АД, увеличи-
валась доза валсартана до максимальной. Следующий кон-
троль офисного АД осуществлялся через 8 недель, и в случае 
его недостаточного снижения к лечению присоединялся ам-
лодипин 5 мг/сут. В результате назначение блокатора кальци-
евых каналов потребовалось в 1А группе 5 (16,7%), в 1Б – 11 
(36,7%) мужчинам (р > 0,05), в группах 2А и 2Б – 3 (10%) и 10 
(33,3%) женщинам, соответственно (p < 0,05). Таким образом, 
пациенты, получавшие наряду с антигипертензивными пре-
паратами антидепрессант, быстрее достигали целевых значе-
ний АД и им реже требовалось присоединение амлодипина. 

Динамика показателей структурно-функционального 
состояния миокарда ЛЖ оценивалась через 24 недели ис-
пользования двух вариантов комбинированной терапии. 
Во всех группах больных независимо от пола регистриро-
вался статистически значимый регресс ремоделирования 
ЛЖ (табл. 4). Вместе с тем у пациентов, которые получа-
ли антигипертензивные препараты с антидепрессантом 
улучшения эхокардиографических параметров оказались 
более весомыми: в подгруппах А по сравнению с подгруп-
пами Б такие показатели, как КДР, КСР, масса и индекс 
ММЛЖ уменьшились в большей степени (табл. 4). 

При сравнении мужчин и женщин, получавших анти-
гипертензивную терапию и антидепрессант, оказалось, 
что у последних позитивные изменения ТМЖП, ТЗСЛЖ, 
ММЛЖ и ИММЛЖ были более значимыми (табл. 4).

Кроме того, лечение способствовало увеличению количе-
ства пациентов с нормализовавшейся геометрией ЛЖ, что 
прежде всего происходило за счет уменьшения во всех груп-
пах числа лиц с КГЛЖ. В то же время включение сертрали-
на в состав терапии обеспечивало более частую регистра-
цию нормальной геометрии ЛЖ в сравнении с группами без 
антидепрессанта, при этом только у женщин межгрупповая 
разница достигла статистической значимости (рис. 3, 4).

Нормализация геометрии ЛЖ чаще наблюдалась в груп-
пе женщин в сравнении с мужчинами (в 66,7% и 40% слу-
чаев, соответственно) (р < 0,05). Через 24 недели кон-
центрическая гипертрофия ЛЖ диагностировалась у 
сопоставимого числа мужчин и женщин, концентрическое 
ремоделирование ЛЖ у женщин не выявлялось, а у муж-
чин имело место в 13,3% случаев (p < 0,05).

 Рисунок 2. Варианты геометрии левого желудочка у больных 
АГ при наличии ТДР и без
Figure 2. Geometry variants of the left ventricle in patients with 
AH with and without anxiety-depressive disorders.
Примечание/Note: * – p<0,05 при сравнении групп мужчин с АГ в 
сочетании с ТДР и без (P-values for differences in groups of men with 
AH and with or without anxiety-depressive disorders); ** – p<0,05 при 
сравнении групп женщин с АГ в сочетании с ТДР и без (P-values for 
differences in groups of men with AH and with or without anxiety-
depressive disorders)
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Рисунок 4. Варианты геометрии ЛЖ в группах женщин после 
завершения лечения
Figure 4. Variants of LV geometry in groups of women after 
completion of treatment
Примечание/Note: # – р < 0,05 при сравнении двух групп после 
лечения (P-values for differences the two group after treatment)
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Рисунок 3. Варианты геометрии ЛЖ в группах мужчин после 
завершения лечения
Figure 3. Variants of LV geometry in groups of men after 
completion of treatment
Примечание/Note: здесь и далее * – р < 0,05 при сравнении в 
группе до и после лечения (here and below * – р < 0,05: P-values for 
differences the group before and after treatment)
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Таблица 4. Сравнительная эффективность влияния двух вариантов терапии на структурно-функциональное состояние 
миокарда левого желудочка у мужчин и женщин
Table 4. Comparative effectiveness of the effect of two therapy variants on the structural and functional state of the left ventricular 
myocardium in men and women

Показатель
Процент изменения показателей по сравнению с исходными значениями (Δ%)

Мужчины группа 1 А 
(n=30)

Мужчины группа 1 Б 
(n=30)

Женщины группа 2А 
(n=30)

Женщины группа 2Б 
(n=30)

КДР, мм −3,73& −1,74&* −4,42& −1,81&**

КСР, мм −5,49& −3,77&* −5,98& −3,63&**

ТЗСЛЖ, мм −5,95& −5,72& −8,20& −5,48&**

ТМЖП, мм −5,78& −5,60& −8,73& −5,51&**#

ММЛЖ, г −15,29& −10,69&* −19,08& −10,36&**

ИММЛЖ, г/м² −13,46& −9,98&* −18,57& −10,13&**

ФВ, % 2,60& 3,17& 4,50& 4,01&

Примечание/Note: & – p < 0,05 при сравнении группы до и после лечения (P-values for differences the group before and after treatment);  
* – p < 0,05 при сравнении групп мужчин после лечения на фоне АГТ с применением антидепрессанта и без (P-values for differences groups 
of men after treatment AHT with and without the use of an antidepressant); ** – p < 0,05 при сравнении групп женщин после лечения на фоне 
АГТ с применением антидепрессанта и без (P-values for differences groups of women after treatment AHT with and without the use of an 
antidepressant); # – p < 0,05 при сравнении групп мужчин и женщин после завершения лечения (P-values for differences groups men and 
women at the end of the treatment)
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Таким образом, у больных АГ в сочетании с ТДР реги-
стрировалась более выраженная, чем у лиц без психоэмо-
циональных нарушений, структурно-функциональная пе-
рестройка миокарда ЛЖ. При этом у женщин изменения 
показателей Эхо-КГ оказались более значимыми, чем у 
мужчин. 

По сравнению с традиционной комбинированной анти-
гипертензивной терапией дополнительное использование 
антидепрессанта способствовало существенному регрес-
су параметров ремоделирования миокарда ЛЖ, особенно 
у женщин.

Важно и то, что применение сертралина обеспечивало 
нормализацию психоэмоционального статуса, тогда как в 
группах больных, получавших только комбинацию анти-
гипертензивных средств, этого не наблюдалось, что было 
описано нами ранее [10, 11].

Обсуждение

Установленные в нашем исследовании особенности из-
менений эхокардиографических показателей у мужчин и 
женщин с АГ и ТДР можно попытаться объяснить с по-
зиции общности некоторых патофизиологических меха-
низмов этих двух заболеваний. Так, при депрессивных 
расстройствах имеет место гиперактивация гипотала-
мо-гипофизарно-надпочечниковой, симпатоадреналовой 
(САС) и ренин-ангиотензин-альдостероновой систем 
(РААС), которые, как известно, играют значимую роль в 
формировании гипертрофии миокарда ЛЖ. 

В то же время именно у женщин по сравнению с муж-
чинами депрессия и тревога в бóльшей степени ассоци-
ированы с повышением уровня альдостерона и ренина в 
плазме крови [10]. Важно и то, что при депрессии наруша-
ется баланс вегетативной нервной системы с превалиру-
ющим влиянием ее симпатического отдела, что особенно 
выражено у женщин [11]. Развитию гиперсимпатикотонии 
при депрессии способствует дефицит нейротрансмитте-
ра серотонина в синаптической щели и повышение уровня 
кортизола крови [12]. Гиперкортизолемия сопровождает-
ся повышением концентрации норадреналина и адренали-
на, ингибируя их постнейрональный захват, помимо этого 

увеличивается «чувствительность» миокарда к катехола-
миновым воздействиям [13]. Избыток катехоламинов не 
просто стимулирует β-адренорецепторы кардиомиоцитов, 
но и вызывает их перегрузку Са+, приводя к нарушению 
диастолической функции ЛЖ [13]. К негативным эффек-
там активации САС можно отнести дислипидемию и по-
вышение уровней воспалительных цитокинов, что также 
играет важную роль в развитии ремоделирования миокар-
да. Так, Xiao H. и соавторы показали, что стресс-индуци-
рованная гиперактивация β-адренорецепторов миокарда 
вызывает инфламмасом-зависимую активацию интерлей-
кина-18 (IL), запускает цитокиновый каскад и в результа-
те приводит к патологическим изменениям миокарда ЛЖ 
[14]. Кроме того, у больных ТДР повышен уровень таких 
провоспалительных цитокинов, как фактор некроза опу-
холи, IL-1, IL-6, IL-8 [15]. Независимое влияние депрессии 
на миокард показано в исследовании Бастрикова О.Ю. и 
соавт., в котором продемонстрирована прямая корреляци-
онная связь величины ИММЛЖ с наличием психоэмоци-
ональных нарушений у лиц без АГ [6]. Вероятно, нейрогу-
моральные нарушения, развивающиеся как при АГ, так и 
депрессии, способствуют формированию более выражен-
ной структурно-функциональной перестройки миокарда 
по сравнению с лицами без ТДР. Учитывая факт гендер-
ных различий активации гипаталомо-гипофизарно-над-
почечниковой, САС и РААС систем, можно отчасти объяс-
нить и более значимые изменения эхокардиографических 
показателей у женщин, чем у мужчин, продемонстриро-
ванные в нашем исследовании.

Коррекция ремоделирования миокарда во многом опре-
деляется фактом наличия оптимальных значений АД, а 
также скоростью достижения его целевого уровня. В нашей 
работе показано, что включение сертралина в состав ком-
бинированной антигипертензивной терапии способство-
вало более быстрому достижению ЦУ АД с использовани-
ем меньшего количества антигипертензивных препаратов. 
Следует отметить, что только у женщин межгрупповые 
различия достигли уровня статистической значимости. 
Как упоминалось ранее, депрессия у женщин сопровожда-
ется более выраженным дисбалансом вегетативной нерв-
ной системы с превалированием симпатического тонуса 
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[12]. В то же время, прием сертралина приводит к сниже-
нию уровней кортизола и подавлению активности САС [16, 
17]. Отчасти именно этим обстоятельством можно объяс-
нить более выраженные антигипертензивные эффекты 
комбинированной с антидепрессантом фармакотерапии. 
Возможно, определенную роль играет и наличие у сертра-
лина вазопротективного действия, что было показано в 
ранее опубликованных наших работах [18, 19].

Важно и то, что лечение, включавшее антигипертензив-
ные препараты и антидепрессант, сопровождалось более 
выраженным, чем при использовании «стандартной» те-
рапии, кардиопротективным эффектом как у мужчин, так 
и женщин. Тем не менее в группе женщин (2А) наблюдался 
не только регресс гипертрофии ЛЖ, но и более частая нор-
мализация геометрии ЛЖ. 

Данный факт отчасти объясняется выраженным ан-
тигипертензивным эффектом комбинации антигипер-
тензивных средств и антидепрессанта. Однако нельзя 
не учитывать и способность сертралина снижать уров-
ни провоспалительных цитокинов [20], что также может 
вносить определенный вклад в улучшение эхокардиогра-
фических параметров. Вместе с тем полученные нами ре-
зультаты свидетельствуют о более выраженном кардио-
протективном действии антигипертензивной терапии в 
сочетании с антидепрессантом у женщин. Возможно, на-
блюдаемая неоднородность результатов в группах объ-
ясняется исходно большей вовлеченностью психогенных 

факторов в формировании структурно-функциональной 
перестройки миокарда ЛЖ у женщин.

Неоспоримым преимуществом комбинированной с ан-
тидепрессантом антигипертензивной терапии стала ре-
дукция тревожно-депрессивной симптоматики у подавля-
ющего большинства больных.

Заключение

Таким образом, результаты нашего исследования пока-
зали, что ТДР способствуют развитию более выраженных 
структурно-функциональных изменений миокарда ЛЖ у 
больных с АГ, особенно женщин. Включение сертралина в 
состав комбинированной антигипертензивной терапии по 
сравнению с «традиционным» лечением сопровождалось 
более быстрым достижением целевых уровней АД и значи-
мым кардиопротективным эффектом. Данная позитивная 
динамика оказалась более значимой у женщин по сравне-
нию с мужчинами. Полученные результаты подчеркивают 
важность оценки психоэмоционального статуса у пациен-
тов с АГ и последующей коррекции психоэмоциональных 
нарушений с использованием современных антидепрес-
сантов. Кроме того, немаловажным представляется и учет 
гендерных особенностей как формирования ремоделиро-
вания миокарда при АГ и ТДР, так и эффективности про-
водимой терапии. 
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 *Андреева Е.М., Гончарова Н.С., Лапшин К.Б., Костарева А.А., Алексеева Д.В., Березина А.В., Злобина И.С., Рыжков А.В., Сокольникова П.С., Зайцев В.В., 
Моисеева О.М. 
ФГБУ «НМИЦ им. В.А. Алмазова» Минздрава России, ул. Аккуратова, д. 2, г. Санкт-Петербург 197341, Российская Федерация

Аннотация
Веноокклюзионная болезнь легких (ВБЛ) – редкое заболевание, которое верифицируют патоморфологически или при обнаружении мутации 
в гене EIF2AK4. Клиническое подозрение основано на совокупности данных, включающих специфический паттерн изменений в легких на 
мультиспиральных компьютерных томограммах (МСКТ) легких, гипоксемию, низкую диффузионную способность легких (DLCO), извращенный 
ответ на специфическую терапию легочной артериальной гипертензии (ЛАГ). Быстрое течение ВБЛ с высокой летальностью определяет значимость 
своевременной диагностики и постановки в лист ожидания на трансплантацию легких. 
В статье представлен клинический случай пациентки с ЛАГ, имеющей крайне низкую диффузионную способность легких по монооксиду углерода 
(DLCO), верифицированную мутацию в гене EIF2AK4, положительный вазореактивный тест (ВРТ) с клиническим ответом на терапию блокаторами 
кальциевых каналов (БКК) в дебюте заболевания. Утрата положительного ВРТ в сочетании с клиническим ухудшением течения ЛАГ стала 
показанием для последовательной комбинированной ЛАГ-специфической терапии, эскалация которой привела к манифестации ВБЛ в виде тяжелой 
десатурации, рецидивирующих синкопальных эпизодов и отека легких. Сочетание низкой DLCO и извращенного ответа на ЛАГ-специфическую 
терапию у пациентов с ИЛАГ должно насторожить практикующих врачей в отношении ВБЛ. Осторожное наращивание объема терапии при 
тщательном мониторировании состояния пациента, выполнении МСКТ органов грудной клетки в сочетании с генетическим подтверждением 
диагноза могут улучшить раннюю диагностику ВБЛ, а также способствовать своевременной постановке в лист ожидания на трансплантацию легких.
Ключевые слова: идиопатическая легочная артериальная гипертензия, вазореактивность, веноокклюзионная болезнь легких, генетика. 
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Abstact 
Pulmonary veno-occlusive disease (PVOD) is verified by identifying typical pathological changes in lungs or mutation in the EIF2AK4 gene. Clinical suspicion 
is based on combination of specific pulmonary pattern on computed tomography scan, hypoxemia with low diffusing lung capacity (DLCO) and inadequate 
response to specific therapy of pulmonary arterial hypertension (PAH). The rapid course of PVOD with high mortality determines the importance of early 
diagnosis and lung transplantation refferal.
We present an unusual clinical case of 40-year-old woman with expected idiopathic PAH and extremely low DLCO with verified EIF2AK4 gene mutation, who 
demonstrated a positive vasoreactive test (VRT) and clinical response to calcium channel blockers therapy at the onset of the disease. The loss of positive 
VRT and subsequent PAH specific therapy escalation resulted in PVOD manifestation with severe desaturation, recurrent syncope and pulmonary edema. The 
combination of low DLCO and inadequate response to PAH therapy in idiopathic PAH patient should be of a paramount awareness of PVOD. Careful PAH therapy 
escalation with meticulous follow-up, pulmonary multispiral CT and genetic testing could improve early PVOD diagnostics and lung transplantation referral.
Key words: idiopathic pulmonary arterial hypertension, vasoreactivity, veno-occlusive pulmonary disease, genetics.
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Введение

Веноокклюзионная болезнь легких (ВБЛ) является ред-
ким заболеванием, с распространенностью 1-2 случаев на 
10 миллионов человек, которое рассматривается как под-
группа легочной артериальной гипертензии (ЛАГ) в силу 
сходной клинической картины, несмотря на вовлечение в 
патологический процесс преимущественно легочных ве-
нул. При этом смертность в течение одного года с момен-
та постановки диагноза составляет 72% и почти 100% в те-
чение двух лет [1]. На ВБЛ приходится от 3 до 12% ранее 
диагностированных случаев идиопатической легочной ар-
териальной гипертензии (ИЛАГ) [2]. Существуют генети-
чески-обусловленные наследственные и спорадические 
формы ВБЛ. У пациентов с генетически-обусловленной 
наследственной ВБЛ обнаруживаются биаллельные мута-
ции в гене эукариотического фактора инициации трансля-
ции 2-альфа-киназы 4 типа (EIF2AK4). К дополнительным 
факторам риска возникновения ВБЛ относятся: химиоте-
рапевтические препараты (митомицин С), воздействие ор-
ганических растворителей (трихлорэтилен), системные 
заболевания соединительной ткани (системная склеродер-
мия), ВИЧ-инфекция [3-4]. 

Клиническое подозрение на ВБЛ основано на совокуп-
ности данных, включающих сочетание ряда специфиче-
ских признаков при проведении компьютерной томогра-
фии (КТ) органов грудной клетки, гипоксемию с низкой 
диффузионной способностью легких (DLCO), отсутствии 
прогнозируемого ответа на специфическую терапию ЛАГ, 
наличие факторов риска, к которым также можно отнести 
мужской пол и курение. Быстрое течение ВБЛ с высокой 
летальностью определяет значимость своевременной диа-
гностики и определения времени постановки в лист ожи-
дания на трансплантацию легких. 

Цель и задачи

Представить клинический случай пациентки 40 лет с 
верифицированной мутацией в гене EIF2AK4, имевшей в 
дебюте заболевания положительный вазореактивнй тест 
(ВРТ) и положительный клинический ответ на терапию 
блокаторами кальциевых каналов.

Материалы и методы

Пациентка С., 40 лет, с анамнезом прогрессирующей 
одышки на протяжении 3 месяцев и расчетным систоли-
ческим давлением в легочной артерии 85 мм рт. ст., госпи-
тализирована в декабре 2017 года для верификации диа-
гноза ЛАГ. При обследовании отсутствовали клинические 
и инструментальные признаки правожелудочковой хро-
нической сердечной недостаточности (ХСН), сократитель-

ная способность миокарда правого желудочка по данным 
эхокардиографического (ЭХОКГ) исследования была со-
хранена: пиковая систолическая экскурсия кольца три-
куспидального клапана (TAPSE) 19 мм и концентрация 
N-терминального фрагмента натрийуретического мозго-
вого пропептида (NT-proBNP) в сыворотке крови не пре-
вышала референсные значения. Хроническая тромбоэм-
болическая легочная гипертензия, патология левых камер 
сердца и легких, ЛАГ-ассоциированные заболевания и со-
стояния были исключены в процессе обследования. На-
следственный анамнез по ЛАГ не отягощен, вредных 
привычек пациентка не имела, контакт с органически-
ми растворителями, приемом токсинов и лекарственных 
препаратов, ассоциированных с развитием ЛАГ отрица-
ла. Дистанция в тесте шести минутной ходьбы (Т6МХ) со-
ставила 370 м, что соответствовало III функциональному 
классу (ФК) ЛАГ (ВОЗ). Обращала внимание выражен-
ная десатурация больной в процессе выполнения теста 
с 96% до 80%. На рентгенограмме органов грудной клет-
ки были выявлены признаки лёгочной гипертензии (ЛГ): 
расширение дуги лёгочной артерии и правой нижней вет-
ви лёгочной артерии, при этом значимых изменений со 
стороны паренхимы легких выявлено не было (рис. 1), 
 по данным многосрезовой компьютерной томографии ор-
ганов грудной клетки (МСКТ) отмечалось диффузное сни-
жение пневматизации легочной паренхимы с обеих сторон 
за счёт множественных центрилобулярных очагов по типу 
«матового стекла», а также определялись признаки ЛГ в 
виде расширения ствола лёгочной артерии до 37 мм и уве-
личения правого желудочка (рис. 2)

Рисунок 1. Рентгенограмма лёгких, прямая проекция. Признаки 
ЛГ: расширение дуги лёгочной артерии (стрелка), расширение 
правой нижней ветви лёгочной артерии (двойная стрелка)
Figure 1. Chest radiography, antero-posterior projection. Signs of 
pulmonary hypertension: dilation of the pulmonary artery arch 
(arrow), dilation of the right lower branch of the pulmonary artery 
(double arrow)
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 По данным комплексной оценки функции легких реги-
стрировалась низкая DLCO 28% при отсутствии призна-
ков рестрикции или обструкции (общая емкость легких 
119%, объем форсированного выдоха в 1 секунду 106%). По 
данным катетеризации правых камер сердца (КПКС) под-
твержден прекапиллярный характер ЛГ: среднее давление 
в легочной артерии (срДЛА) 42 мм рт. ст., легочное сосу-
дистое сопротивление (ЛСС) 4,8 Ед. Вуда, давление закли-
нивания легочной артерии 4 мм рт. ст., сердечный индекс 
3,83 л/мин/м2; давление в правом предсердии 4 мм рт. ст., 
сатурация смешанной венозной крови 76,8%. Учитывая 
предполагаемый диагноз ИЛАГ III ФК, выполнялся ВРТ с 
илопростом, результаты которого имели критерии положи-
тельного ответа (табл. 1). Установленный диагноз ИЛАГ 3 
ФК с положительным ВРТ послужил основанием для старта 
терапия амлодипином с достижением дозировки 10 мг/сут  
(табл. 2). Последующая титрация прекращена вследствие 
возникновения периферических отеков и отсутствия даль-
нейшего улучшения толерантности к физической нагруз-
ке. Через 3 месяца на фоне терапии блокаторами каль-
циевых каналов отмечалось снижение ФК ХСН до 2-го, 
дистанция в Т6МХ увеличилась до 521 м. Однако сохра-
нялась десатурация при физической нагрузке до 80%, 

NT-proBNP в сыворотке крови оставался стабильно низ-
ким (56 пг/мл). По данным ЭХОКГ отсутствовала дилата-
ция правого желудочка и соотношение правого желудоч-
ка к левому желудочку составляло 0,8. По данным КПКС 
отмечалось снижение срДЛА по сравнению с исходным 
(42 мм рт. ст.) и сохранялся положительный ВРТ: срДЛА 
36→26 мм рт. ст., давление заклинивания легочной арте-
рии 6 мм рт. ст., сердечный индекс 3,1 л/мин/м2. При кар-
диореспираторном тестировании показатели имели менее 
благоприятный характер: пиковое потребление кислоро-
да было снижено 13,3 мл/кг/м2, а вентиляторный эквива-
лент по диоксиду углероду был значительно повышен –  
53, что объясняли низкой DLCO. Тем не менее, учитывая 
повышение толерантности к физической нагрузке, благо-
приятный паттерн гемодинамики, нормальный уровень 
NT-proBNP и отсутствие дилатации правых камер сердца, 
терапия амлодипином была продолжена (табл. 2).

Однако уже через 12 месяцев после старта терапии ам-
лодипином, у пациентки появились пресинкопальные со-
стояния, синусовая тахикардия, наросла одышка. При этом 
признаки правожелудочковой ХСН по-прежнему отсут-
ствовали, сохранялась удовлетворительная сократитель-
ная способность правого желудочка: (TAPSE 25 см, систо-

Рисунок 2. МСКТ органов грудной клетки, аксиальная проекция. А. Множественные центрилобулярные очаги по типу «матового 
стекла» с нечёткими контурами (стрелки). В. Расширение ствола лёгочной артерии (двойная стрелка) с преобладание диаметра 
ствола лёгочной артерии над диаметром восходящей аорты (звёздочка)
Figure 2. Сhest computer tomography, axial sections. A. Multiple centrilobular foci of the “ground-glass opacity” type with fuzzy contours 
(arrows). B. Enlarged pulmonary artery trunk diameter (double arrow) and pulmonary artery trunk-to-aorta ratio (star)

Таблица 1. Данные катетеризации правых камер сердца за период наблюдения за пациенткой
Table 1. Follow-up right heart catheterization data

Параметры 12.2017 Илопрост 04.2019 Илопрост 03.2021

СДЛА/срДЛА/ ДДЛА,  
мм рт. ст. 63/42/27 48/28/18 61/40/24 52/34/20 85/63/48

ЛСС ед. Вуда 4,76 3,5 7,5 6,4 15,5

ДЗЛК, мм рт. ст. 4 2 8 2 5

ДПП, мм рт. ст. 4 3 1 1 6

СИ л/мин/м2 3,8 4,1 2,4 2,6 2,07

SaO2, % 97,0 95,0 95,0 97,0 90,2

SvO2, % 76,8 - 59,8 71,2 51,3

ВР ответ положительный отрицательный Не выполнен

Примечание/Note: СДЛА – систолическое давление в легочной артерии (sPAP – Systolic pulmonary artery pressure); срДЛА – среднее 
давление в легочной артерии (mPAP – mean pulmonary artery pressure); ДДЛА – диастолическое давление в легочной артерии  
(dPAP – diastolic pulmonary artery pressure); ЛСС – легочное сосудистое сопротивление (PVR – pulmonary vascular resistance);  
ДЗЛК – давление заклинивания легочных капилляров (PAWP – pulmonary arterial wedge pressure); ДПП – давление в правом предсердии 
(RAP – right atrial pressure); СИ – сердечный индекс (CI – cardiac index); SaO2 – сатурация артериальной крови (SaO2 – arterial oxygen saturation); 
SvO2 – сатурация смешанной венозной крови (SvO2 – mixed venous oxygen saturation); ВР – вазореактивный (VT – vasoreactivity test)
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лическая скорость движения кольца трикуспидального 
клапана (TAVS) 12 см/с, фракция выброса 43% по данным 
магнитно-резонансной томографии (МРТ). Кроме того, 
уровень NT-proBNP (99 пг/мл) оставался в пределах нор-
мы. При инвазивной оценке гемодинамики регистриро-
валось нарастание срДЛА (40 мм рт. ст.), снижение сердеч-
ного индекса 2,28 л/мин/м2 при низких значения давления 
заклинивания легочной артерии (8 мм рт. ст.). ВРТ стал от-
рицательным (табл. 1), что в сочетании с низким пиковым 
потреблением кислорода (13,9 мл/мин/кг) и высоким венти-
ляторным эквивалентом (59,9) было расценено как ухудше-

ние течения ЛАГ и утрата положительного вазореактивно-
го ответа (табл. 2). Инициирована терапия силденафилом 
(20 мг × 3 раза в сутки). Несмотря на смену терапии, увели-
чения физической работоспособности и регресса симпто-
мов не наблюдалось, в связи с чем осуществлена попытка 
переключения на риоцигуат. Однако при достижении дозы 
риоцигуата 6 мг/сутки у пациентки значительно наросла 
одышка и слабость. Препарат был отменен, возобновлена 
терапия силденафилом и добавлен мацитентан, что при-
вело к увеличению переносимости физической нагрузки и 
отсутствию пресинкопальных эпизодов (рис. 3).
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Рисунок 3. Динамика основных показателей кардиореспираторного тестирования
Figure 3. Cardiopulmonary exercise testing data
Примечание/Note: Примечание: VO2peak – пиковое потребление кислорода (peak oxygen uptake); EqCO2 – вентиляторный эквивалент по 
диоксиду углероду (ventilatory equivalent for carbon dioxide); O2/HR – кислородный пульс (oxygen pulse); HR/Vkg-slope – наклон отношения 
потребления кислорода к минутной вентиляции при физической нагрузке (the slope is the ratio of oxygen consumption to minute ventilation 
during exercise)

4/2017 7/2018 3/2021

VO2peak - 13,3 мл/мин/кг 
(57% Д)

O2/HR мл (70% Д)

HR/Vkg - slope-
SalO2 83% 80%

8.2 (75%)

56

14 (54%) 8,5 (33%)

4,4 (47%)

86%

не определяемый
EqCO2  53

Рисунок 4. МСКТ органов грудной клетки, аксиальные срезы. А. Полисегментарные инфильтративные изменения (чёрные 
стрелки), выраженное утолщение междольковых перегородок (белая стрелка), двусторонний гидроторакс (двойные стрелки).  
В. Увеличенные внутригрудные лимфоузлы (звёздочки)
Figure 4. Сhest computer tomography, axial sections. A. Polysegmental infiltrative changes (black arrows), severe thickening of the 
interlobular septa (white arrow), bilateral hydrothorax (double arrows). B. Enlarged intrathoracic lymph nodes (stars)
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С осени 2020 года на фоне терапии силденафилом и ма-
цитентаном дистанция в Т6МХ составила 510 м, снизилось 
пиковое потребление кислорода 12,5 л/мин/кг и увеличил-
ся вентиляторный эквивалент – 61. По данным МРТ серд-
ца базальный размер правого желудочка составлял 45 мм, 
правого предсердия – 47 мм, фракция выброса правого же-
лудочка снизилась до 37%. К терапии добавлен селексипаг, 
доза оттитрована до 1600 мкг/сутки. На фоне трехкомпо-
нентной ЛАГ-специфической терапии пациентка субъек-
тивно отметила увеличение переносимости физической 
нагрузки. С учетом эпидемиологической ситуации воз-
можности проведения визитов пациентки с выполнением 
нагрузочных тестов в период 2020 года были существенно 
ограничены.  

В декабре 2020 года пациентка перенесла SARS-CoV-2-ас-
социированную пневмонию среднетяжелого течения с 25% 
поражением легких (рис. 4) и десатурацией до 76%. На фоне 
полисегментарных инфильтративных изменений в лёгких 
впервые выявлены интерстициальные изменения в виде 
выраженного утолщения междольковых перегородок, от-
мечено появление двустороннего гидроторакса небольшо-
го объема и увеличение внутригрудных лимфоузлов. При 
госпитализации пациентка получала стандартную тера-
пию (низкомолекулярный гепарин, азитромицин, гидрок-
сихлорохин, преднизолон) с быстрым регрессом инфиль-
тративных изменений в легких по данным МСКТ органов 
грудной клетки. Выписана с сатурацией кислорода по дан-
ным пульсоксиметрии 96% на фоне трехкомпонентной 
ЛАГ-терапии (силденафил 20 мг × 3 раза в сутки, мацитен-
тан 10 мг/сутки, селексипаг 800 мкг × 2/сутки), антикоа-
гулянтной терапии (апиксабан 2,5 мг × 2 раза в сутки) и 
диуретической терапии (торасемид 2,5 мг/сутки, спироно-
лактон 25 мг/сутки). 

Тем не менее, через 2 месяца после перенесенной пнев-
монии пациентка отметила прогрессирование одышки, на-
растание общей слабости. Впервые было зарегистрировано 
повышение NT-proBNP до 827 пг/мл, и дилатация правого 
желудочка до 51 мм по данным ЭХОКГ. В рамках трехком-
понентной терапии (силденафил, мацитентан и селексипа-
гом) была выбрана стратегия наращивания дозировки се-
лексипага (до 1400 мкг × 2 раза в сутки) с увеличением дозы 
торасемида (до 7,5 мг/сутки). Однако к моменту достиже-
ния дозировки селексипага 2800 мкг/сутки отмечалось на-
растание одышки при минимальной физической нагрузке, 

появились рецидивирующие синкопальные состояния, в 
связи с чем в марте 2021 года больная была экстренно госпи-
тализирована в НМИЦ им. В.А. Алмазова. При поступле-
нии регистрировалась синусовая тахикардия (105 уд/мин),  
гипотензия (100/60 мм рт. ст.), десатурация в покое до 66%. 
На обзорной рентгенограмме органов грудной клетки от-
мечалось умеренное усиление легочного рисунка за счет со-
судистого компонента, расширение корней легких за счет 
магистральных ветвей легочной артерии, линии Керли 
(рис. 5). С помощью вентиляционно-перфузионной сцин-
тиграфии легких исключена тромбоэмболия легочной ар-
терии, по данным МСКТ отсутствовали признаки пневмо-
нической инфильтрации, но сохранялись множественные 
двусторонние центрилобулярные очаги по типу «матового 
стекла», подчеркнутость междольковых септ (выраженная 
в меньшей степени, чем на фоне пневмонии). Отмечался 
полный регресс гидроторакса и появление малого гидро-

Рисунок 5. Рентгенограмма лёгких, прямая проекция. 
Признаки ЛГ: расширение дуги лёгочной артерии 
(звёздочка), расширение правой нижней ветви лёгочной 
артерии (двойная стрелка). Линии Керли – признак венозного 
застоя, обусловленный отёком и утолщением междольковых 
перегородок (стрелки)
Figure 5. Сhest computer tomography, antero-posterior 
projection. Signs of pulmonary hypertension: dilation of the 
pulmonary artery arch (star), dilation of the right lower branch 
of the pulmonary artery (double arrow). Curley lines: a sign 
of venous congestion caused by edema and thickening of the 
interlobular septa (arrows)

Рисунок 6. МСКТ органов грудной клетки, аксиальные срезы. А. Утолщение междольковых перегородок (белая стрелка), 
центрилобулярные очаги по типу «матового стекла» (чёрные стрелки). В. Малый гидроперикард (двойная стрелка)
Figure 6. Сhest computer tomography, axial sections. A. Thickening of the interlobular septa (white arrow), centrilobular foci of the 
«ground-glass opacity» type (black arrows). B. Small hydropericardium (double arrow)
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перикарда (рис. 6), сохранялось без динамики увеличение 
внутригрудных лимфоузлов за счет отека.

По данным ЭХОКГ регистрировалось нарастание дис-
функции правого желудочка (TAPSE 17 мм, TAVS 9 см/с), 
уровень NT-proBNP достиг 2800 пг/мл. По данным ком-
плексной оценке функции дыхания отсутствовали призна-
ки рестрикции и обструкции, сохранялась низкая DLCO 
(27,3%). На основании сочетания ухудшения течения ЛАГ с 
нарастанием гипоксемии, МСКТ-признаков отека легких на 
фоне эскалации ЛАГ-терапии и крайне низкого DLCO была 
заподозрена ВБЛ. Отменен селексипаг, увеличена дозиров-
ка петлевых диуретиков, инициирована кислородотерапия 
с достижением сатурации кислорода 90%. На фоне терапии 
силденафилом и мацитентаном, диуретической и кислород-
ной поддержки была выполнена КПКС, по данным которой 
отмечалось ухудшение показателей гемодинамики по срав-
нению с исходными данными от 2017 года (табл. 1.)

При выполнении генетического исследования методом 
секвенирования нового поколения с применением целе-
вой панели обогащения на приборе Illumina MiSeq были 
исследованы гены, ассоциированные с развитием широ-
кого спектра наследственных заболеваний. Выявлены два 
варианта в компаунд-гетерозиготном состоянии в гене 
EIF2AK4 (chr15:40293231, rs774494999, NM_001013703.4:c.
C2965T:p.Arg989Trp) и (chr15:40324379, rs372637398, 
NM_001013703.4:c.C4669T:p.Arg1557Ter), которые являют-
ся вероятной причиной ВБЛ. Пациентка консультирована 
по каналу Телемедицины в ФГБУ «НМИЦ ТИО им. Ак. В.И. 
Шумакова» Минздрава России, включена в лист ожидания 
на трансплантацию легких. В данный момент жива, полу-
чает ЛАГ-специфическую (силденафил 20 мг × 3 раза в сут-
ки и мацитентан 10 мг/сутки), комбинированную диурети-
ческую терапию и постоянную кислородную поддержку.

Обсуждение

ВБЛ и легочный капиллярный гемангиоматоз имеют об-
щие факторы риска, генетическую основу и клиническую 
симптоматику, поэтому рассматриваются как единое пато-
логическое состояние, принадлежащее к I группе ЛГ, а имен-
но ЛАГ с признаками вовлечения вен/капилляров [6]. Про-
цесс ремоделирования затрагивает как артериолы, так и 
септальные вены, и предсептальные венулы. ВБЛ может ма-
нифестировать в различном возрасте, от детского до 70 лет. 
Первый пик манифестации приходится на возраст 20-30 лет 
с одинаковой частотой встречаемости среди женщин и муж-
чин и, вероятно, является генетически обусловленным, вто-
рой пик – на 60-70 лет, чаще поражает мужчин и ассоции-
рован с ВИЧ-инфекцией, системной склеродермией, а также 
с курением, контактом с органическими растворителями (в 
частности, трихлорэтиленом), курсами химиотерапии (ми-
томицин С, циклофосфамид) [2,5-6]. В силу крайне редкой 
встречаемости ВБЛ, рандомизированные клинические ис-
следования среди данной категории пациентов отсутствуют, 
а выводы о способах диагностики и эффективности лечения 
основаны на сериях клинических случаев и подгруппового 
анализа данных из крупных регистров ЛАГ.

Диагноз ВБЛ верифицируют с помощью генетического 
(IC класс рекомендаций) или патоморфологического иссле-
дования. Поскольку биопсия легких сопряжена с высоким 
риском легочных кровотечений и не рекомендована с це-
лью диагностики (IIIC класс рекомендаций), генетическое 
тестирование представляется более предпочтительным [6].

Неблагоприятный прогноз ВБЛ и возможность тяжелого 
лекарственно-индуцированного отека легких при использо-
вании ЛАГ-специфической терапии диктуют необходимость 
ранней диагностики заболевания с целью ранней постанов-

Таблица 2. Стратификация риска в динамике
Table 2. Risk stratification in dynamics

2017 Через 3 мес. 2018 10.2020 3.2021

Признаки ПЖ ХСН нет нет нет нет да
Прогрессирование быстрое медленное быстрое медленное быстрое
Синкопы нет нет пресинкопы нет да
Т6МХ, м 370 521 420 510 -
ФК (ВОЗ) III II III II IV
VO2 peak (%Д), мл/кг/мин - 13,3 (57%) 13,9 (54%) 12,5 -
EqCO2 - 53 59,9 61 -
NT-pro BNP, пг/мл 126 56 99 40 2808
Выпот нет нет нет нет да
S ПП, мм2 14 13 15 13,2 21
ДПП, мм рт. ст. 4 4 1 - 6
СИ, л/мин/м2 4,1 3,1 2,28 - 2,07
SvO2, % 76,8 71,5 59,8 - 51,3
ESC/ERS 2015 1,44 (НР) 1,09 (НР) 1,73 (ПР) 1,00 (НР) 2,6 (ВР)
REVEAL 2.0 7 4 6 5 14

Терапия Амлодипин Амлодипин
Силденафилf Риоцигуатf
Силденафил + Мацитентан

Силденафил
Мацитентан
Селексипаг

Силденафил+
Мацитентан+
О2+Диуретики

Примечание/Note: НР – низкий риск – белый (LR – low risk – white); ПР – промежуточный риск – серый (IR – intermediate risk – gray); ВР – 
высокий риск – темно-серый (HR – high risk – dark gray). ПЖ ХСН – правожелудочковая сердечная недостаточность (RV HF – right ventricular 
heart failure), Т6МХ – тест шестиминутной ходьбы (6MWD – 6-minute walking distance), ФК – функциональный класс (WHO-FC – World 
Health Organization functional class), %Д — процент от должного; VO2 peak – пиковое потребление кислорода (VO2 peak – peak oxygen 
consumption VO2 peak – peak oxygen consumption), EqCO2 – вентиляторный эквивалент по диоксиду углероду (EqCO2 - carbon dioxide 
ventilator equivalent), NT-proBNP – N-терминальный фрагмент натрийуретического мозгового пропептида (NT-proBNP – N-terminal pro-
brain natriuretic peptide), S ПП – площадь правого предсердия (RAA – right atrial area), ДПП – давление в правом предсердии (RAP - right 
atrium pressure), СИ – сердечный индекс (CI – cardiac index), SvO2 – смешанная венозная сатурация (SvO2 – mixed venous saturation)
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ки пациента в лист ожидания на трансплантацию легких, как 
единственной стратегии, влияющей на прогноз [7]. 

Существует ряд клинико-инструментальных особен-
ностей, способных привлечь внимание и усилить насто-
роженность в отношении ВБЛ, среди них совокупность 
КТ-признаков, DLCO, особенности течения заболевания. 

Для ВБЛ характерно сочетание ряда признаков, выявля-
емых при МСКТ органов грудной клетки. В лёгочной па-
ренхиме визуализируются зоны снижения воздушности по 
типу «матового стекла». Они могут быть как диффузные, 
распространяющиеся на все лёгкие, так и относительно ло-
кальные. Размеры их могут варьировать от центрилобуляр-
ных очагов диаметром 2-4 мм до крупных сливных зон. Так-
же характерно утолщение междольковых септ за счёт отёка, 
увеличение внутригрудных лимфатических узлов, появле-
ние гидроторакса [8]. Совокупность данных КТ-признаков 
у пациента с ЛГ позволяет заподозрить ВБЛ. При комплекс-
ной оценке внешнего дыхания у пациентов с ВБЛ отсутству-
ют рестриктивные и обструктивные нарушения, однако ха-
рактерна крайне низкая DLCO (менее 34%) по сравнению с 
ИЛАГ [8], что является не только признаком ВБЛ, но и кри-
терием неблагоприятного прогноза течения ЛАГ согласно 
шкале риска летальности REVEAL, REVEAL 2.0 [9-10]. Низ-
кая DLCO, вероятно, ассоциирована с большим снижени-
ем объема капиллярной крови и тяжелыми нарушениями 
мембранной диффузии в результате пролиферации капил-
ляров и интерстициального отека [3,8].

Основным способом лечения пациентов с ВБЛ является 
трансплантация легких. В ожидании трансплантации, при 
необходимости, может быть индивидуально рассмотрено 
назначение ЛАГ-специфической терапии (IIbC класс ре-
комендаций). При этом данные пациенты должны наблю-
даться в центрах с большим опытом лечения ЛГ и быть ос-
ведомлены о всех рисках лечения [6].

Необходимо понимать, что использование вазодилатато-
ров малого круга кровообращения у пациентов с ВБЛ ас-
социировано с риском развития лекарственно-индуциро-
ванного отека легких. Это затрудняет выбор и титрацию 
препаратов, требует индивидуализированного подхода, 
тем не менее применение ЛАГ-специфической терапии не 
запрещено рекомендациями. В литературе описаны слу-
чаи успешного применения антагонистов эндотелиновых 
рецепторов [11], ингаляционного илопроста [12], ингиби-
торов фосфодиэстеразы 5 типа (силденафил) [13] у пациен-
тов с подтвержденной ВБЛ, находящихся в листе ожидания 
трансплантации легких. В связи с чем эксперты рекомен-

дуют тщательный мониторинг и осторожность при рас-
смотрении вопроса о начале и эскалации ЛАГ-специфиче-
ской терапии [6]. 

Таким образом, пациенты с ИЛАГ с низкой DLCO и де-
сатурацией требуют осторожной титрации ЛАГ-специфи-
ческой терапии и тщательного динамического наблюдения. 
При этом отсутствие ответа на ЛАГ-специфическую тера-
пию или ухудшение течения ЛАГ при наращивании объе-
мов должно усиливать настороженность в отношении ВБЛ. 
При наличии подозрения на ВБЛ по данным клинико-ин-
струментального обследования следует выполнять генети-
ческое обследование пациентов, что может способствовать 
ранней постановке пациента в лист ожидания на транс-
плантацию легких и снижению летальности. 

Заключение

Данный клинический случай представляет собой необыч-
ное течение ВБЛ с наличием положительного ВРТ и эффек-
та от терапии блокаторами кальциевых каналов в дебюте за-
болевания, ухудшением течения ЛАГ после перенесенной 
SARS-CoV-2-ассоциированной полисегментарной пневмо-
нии и увеличения объема ЛАГ-препаратов с манифестацией 
ВБЛ в виде десатурации, появления интерстициального оте-
ка легких и увеличения внутригрудных лимфоузлов за счет 
отека легких по данным МСКТ органов грудной клетки. Без-
условно наличие крайне низкой DLCO заставляли исходно 
думать о нетипичном варианте ИЛАГ. Однако положитель-
ный ВРТ с илопростом и положительный первоначальный 
ответ на терапию блокаторами кальциевых каналов делал 
трактовку диагноза пациентки крайне затруднительной. 

Основные послания:
• пациенты с ИЛАГ с низкой DLCO (< 50%) легких и ги-

поксемией требуют тщательного динамического на-
блюдения при эскалации ЛАГ-специфической терапии; 

• отсутствие ответа на ЛАГ-специфическую терапию 
или ухудшения течения ЛАГ у пациентов с ИЛАГ при 
наращивании объемов/дозировок ЛАГ-специфиче-
ских препаратов усиливает настороженность в отно-
шении ВБЛ; 

• генетическое обследование пациентов с подозрением 
на ВБЛ по данным клинико-инструментального об-
следования рекомендуется (IC) с целью ранней по-
становки пациента в лист ожидания на транспланта-
цию легких.  
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К 75-летнему юбилею  
Подзолкова Валерия 
Ивановича 
В апреле 2023 год отметил свой юбилей известный ученый, 
замечательный клиницист, представитель лучших традиций 
Московской и Российской терапевтической школы – профессор 
Подзолков Валерий Иванович.

To 75th anniversary  
of Valery I. Podzolkov 
In April 2023, a well-known scientist, a remarkable clinician, a 
representative of the best traditions of the Moscow and Russian 
therapeutic schools, Professor Valery I. Podzolkov, celebrated his 
anniversary.

В апреле 2023 г. отметил свой юбилей известный ученый, 
замечательный клиницист, представитель лучших тради-
ций Московской и Российской терапевтической школы – 
профессор Подзолков Валерий Иванович.

Подзолков В.И. окончил с отличием Первый Московский 
ордена Ленина медицинский институт имени И.М. Сече-
нова по специальности «лечебное дело» и прошел путь от 
ассистента и доцента до профессора и заведующего кафе-
дрой факультетской терапии. В разные годы Валерий Ива-
нович занимал различные административные должности: 
начальника отдела клинической ординатуры и интернату-
ры, декана факультета дополнительного профессионально-
го образования преподавателей, начальника Управления 
послевузовского и дополнительного профессионального 
образования Сеченовского университета. Будучи деканом 
межвузовского медико-технического факультета, он стоял 
у истоков актуального на сегодняшний день направления 
по подготовке биоинженеров.

Профессор Подзолков В.И. – один из ведущих специа-
листов в области изучения патогенетических механизмов, 
диагностики и лечения артериальной гипертензии, ви-
це-президент Российского медицинского общества по ар-
териальной гипертонии, член Правления Российского кар-
диологического общества.

Подзолков В.И. один из создателей в России нового науч-
ного направления – гендерной кардиологии, приоритетны-
ми являются работы по исследованию механизмов разви-
тия, особенностям и оптимизации лечения артериальной  
гипертонии у мужчин и женщин. В рамках президиума 
Российского медицинского общества по артериальной ги-
пертонии  он создал и возглавляет рабочую группу по ген-
дерной и возрастной гипертензиологии. Авторским кол-
лективом под руководством профессора Подзолкова В.И. 
изучены гендерные особенности почечной гемодинамики, 
вегетативной регуляции сосудистого тонуса, эндотелиаль-
ной функции, микроциркуляции. 

Подзолков В.И. внес весомый вклад в изучение гемоди-
намической эволюции артериальной гипертонии и про-
цессов раннего сосудистого старения. Является одним из 
лидеров в изучении микроциркуляции, наряду с соавто-
рами внедрил в изучение микрососудистого русла метод 
лазерной доплеровской флоуметрии, нашедший широ-
кое применение в научных исследованиях, клинической 
и амбулаторной практике; предложил концепцию веду-
щей роли микроциркуляторных нарушений в генезе раз-
вития и прогрессирования поражения органов-мишеней 
при гипертонической болезни и хронической сердечной 
недостаточности. 
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Круг научных интересов Подзолкова В.И. весьма мно-
гогранен. Им изучено поражение внутренних органов 
при хроническом алкоголизме, стадийность гемодинами-
ческих изменений с трансформацией гиперкинетическо-
го типа кровообращения в гипокинетический на поздних 
стадиях алкоголизма. Приоритетными были работы с вы-
явлением доклинической стадии сердечной недостаточно-
сти с применением дозированной физической нагрузки на 
велоэргометре. Изучаются новые маркеры, комплексные 
процессы полиорганного поражения при сердечной недо-
статочности и стратегия ведения больных с ее разными фе-
нотипами. Научные работы по изучению эволюции тече-
ния фибрилляции предсердий и предложенные алгоритмы 
выбора стратегии и тактики лечения пациентов с аритмия-
ми получили широкое признание и применение в клиниче-
ской практике. Большое значение имеют работы по изуче-
нию хронической обструктивной болезни легких.

Профессором Подзолковым В.И. опубликовано более 755 
научных и учебно-методических работ, 46 монографий, 
книг и клинических рекомендаций. Основные научные 
труды: монографии «Гипертоническая болезнь», «Микро-
циркуляция в кардиологии», «Артериальная гипертензия», 
«Современные возможности диагностики, лечения и про-
филактики возраст зависимых заболеваний у женщин», 
«Патофизиология сердца и сосудов», «Медицина климак-
терия» и др. Под руководством В.И. Подзолкова подготов-
лено 35 кандидатов и докторов медицинских наук. 

Подзолков В.И. плодотворно руководит коллективом, 
ведущим активную педагогическую, методическую и на-
учно-исследовательскую деятельность, уделяет большое 
внимание подготовке медицинских кадров, на кафедре 
ежегодно обучается более 25 клинических ординаторов и 
аспирантов. В 2022 году под редакцией профессора Подзо-
лкова В.И. был издан первый в нашей стране учебник «Фа-
культетская терапия», большое число методических по-
собий, руководство «Внутренние болезни». Многие годы 
творчески работает со студентами-кружковцами: 16 работ 
(студенческих и молодых ученых) под руководством Под-
золкова В.И. удостоены на национальных конкурсах меда-
лей президиума РАМН, Минобразования и Минздрава РФ, 
1 работа стала победителем на международном конкурсе 
студенческих работ в Норвегии в коллаборации с профес-
сором Ingrid Os (Ulleval University). СНК кафедры постоян-
ный призер университетской и межвузовских студенческих 
олимпиад по терапии, трижды завоеван главный приз –  
«Золотой стетоскоп».

Подзолков В.И. успешно сочетает научную и педагоги-
ческую деятельность с постоянной лечебной и консульта-
тивной работой в Университетской клинической больнице 
№ 4 Сеченовского Университета, почти полувековой вра-
чебный опыт позволяет ему проводить обходы и клиниче-
ские разборы диагностически сложных больных на высо-
ком уровне, имеет ряд описаний раритетных клинических 
случаев в ведущих отечественных и зарубежных журналах. 
Подзолков В.И. является одним из лучших лекторов, при-
нимает участие в подготовке и повышении квалификации 
врачей во многих регионах страны и онлайн-ресурсах. Ав-
тор и эксперт национальных рекомендаций по диагности-
ке и лечению артериальной гипертонии, метаболического 

синдрома, хронической сердечной недостаточности, кар-
диоренальных отношений и др. Большое внимание уде-
ляет внедрению научно-образовательных программ для 
пациентов в электронном виде и в средствах массовой ин-
формации. Автор научно-популярных книг «Школа ги-
пертоника», «Территория здоровья», «Высокое давление. 
Справочник пациента», «Как жить с высоким давлением. 
Советы профессора». Является научным редактором пере-
вода всемирно известного руководства «ABC Hypertension» 
D.G. Garett, G.Y. Lip.

Подзолков В.И. ведет большую административную и об-
щественную деятельность, является членом центральной 
аттестационной комиссии по кардиологии Минздрава Рос-
сии. Состоит членом Европейского общества кардиологов 
(ESC), членом Европейского общества по артериальной ги-
пертонии (ESH), членом правления Российского кардиоло-
гического общества, вице-президентом и членом президи-
ума Российского медицинского общества по артериальной 
гипертонии, членом правления Московского городского 
научного общества кардиологов, членом правления Мо-
сковского городского научного общества терапевтов, ака-
демиком Российской академии медико-технических наук, 
академиком Российской академии проблем качества, чле-
ном редколлегий/редсоветов высоко рейтинговых журна-
лов «Терапевтический архив», «Клиническая медицина», 
«Кардиоваскулярная терапия и профилактика», «Рацио-
нальная фармакотерапия в кардиологии», заместителем 
главного редактора журнала «Системные гипертензии». 
Является председателем диссертационного совета по защи-
те докторских и кандидатских диссертаций ДСУ 208.001.21 
при ФГАОУ ВО Первый МГМУ им. И.М.Сеченова (Сече-
новский Университет).

Валерий Иванович отмечен рядом наград, среди кото-
рых почетное звание заслуженный врач Российской Фе-
дерации, медаль в честь 850-летия Москвы, нагрудной 
знак «Отличник здравоохранения», удостоен Националь-
ной премии «Пурпурное сердце» в номинации «За лич-
ный вклад в развитие отечественной кардиологии», лауре-
ат премии Российского научного медицинского общества 
по артериальной гипертонии в номинации «Мастерство», 
лауреат диплома имени академика В.В. Кованова ассоциа-
ции выпускников Сеченовского университета. Имеет Бла-
годарности и Грамоты Минздрава России и Ректора Сече-
новского университета, дипломы Минобразования России 
и Минздрава России за тьюторство в студенческих науч-
ных работах.

Коллектив ФГАОУ ВО Первый МГМУ им. И.М.Сеченова 
(Сеченовский Университет), сотрудники кафедры и кли-
ники факультетской терапии №2, редколлегия журнала 
«Системные гипертензии» сердечно поздравляют Валерия 
Ивановича с юбилеем и желают крепкого здоровья, творче-
ского долголетия, большого счастья и успехов во всех начи-
наниях, плодотворной работы по воспитанию новых поко-
лений врачей и ученых.
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