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Хроническая тромбоэмболическая легочная гипер-
тензия (ХТЭЛГ), которая относится к 4-й группе легоч-
ной гипертензии (ЛГ) по классификации ВОЗ, может 
развиваться при тромботическом поражении сосудов си-
стемы легочной артерии различного калибра [1]. Однако 
помимо прямой обструкции кровотока в формировании 
тромбоэмболической легочной гипертензии предпо-
лагается участие нейрогуморальных факторов [2]. Ча-

стота встречаемости тромбоэмболии легочной артерии 
(ТЭЛА) оценивается как 100–200 случаев на 100 000 на-
селения [3]. Частота исхода ТЭЛА в ХТЭЛГ, по данным 
разных авторов, значительно варьирует и составляет 
от 0,4 до 14,7% [2, 4–9]. Факторы, способствующие раз-
витию легочной тромбоэмболии и формированию тром-
боэмболической гипертензии, по очевидным причинам 
частично совпадают [10]. ХТЭЛГ нередко скрывается 
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Представление о тактике ведения лиц с легочной гипертензией (ЛГ) различной этиологии в настоящее время форми-
руется. В августе 2022 г. Европейским обществом кардиологов приняты новые рекомендации по ведению пациентов 
с легочной гипертензией. Отдельную когорту среди них представляют пациенты с хронической тромбоэмболической 
легочной гипертензией (ХТЭЛГ), которых относят к 4-й группе по классификации ВОЗ. Возможности диагностики, 
методы лечения этой патологии и их доступность за последние два десятилетия значительно расширились. Цель ра-
боты: познакомить врачей с современными методами лечения ХТЭЛГ для своевременного направления пациентов на 
наиболее эффективные виды лечения, доступные в настоящее время в экспертных центрах Российской Федерации. 
Материал и методы. Стратегия поиска источников заключалась в анализе баз данных Medline (PubMed), Scopus 
за последние 20 лет по ключевым словам: критерии диагностики хронической тромбоэмболической легочной гипер-
тензии, лечение хронической тромбоэмболической легочной гипертензии. Для поиска дополнительных материалов по 
теме публикации анализировали списки литературы соответствующих статей и обзоров. 
К л ю ч е в ы е  с л о в а :  хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия; лечение хронической тромбоэмбо-

лической легочной гипертензии; критерии диагностики хронической тромбоэмболической 
легочной гипертензии. 

Для цитирования: Васильцева О.Я., Уранов А.Е., Едемский А.Г., Кливер Е.Н., Гранкин Д.С., Сирота Д.А., Романов А.Б., 
Чернявский А.М. Лечение пациентов с хронической тромбоэмболической легочной гипертензией. Клиническая медицина. 
2023;101(7–8):361–367. DOI: http://dx.doi.org/10.30629/0023-2149-2023-101-7-8-361-367
Для корреспонденции: Уранов Алексей Евгеньевич — e-mail: uranov_a@meshalkin.ru

Vasiltseva O.Ya., Uranov A.E., Edemskiy A.G., Kliver E.N., Grankin D.S., Sirota D.A., 
Romanov A.B., Chernyavskiy A.M.
TREATMENT OF PATIENTS WITH CHRONIC THROMBOEMBOLIC PULMONARY HYPERTENSION
E.N. Meshalkin National Medical Research Center of the Ministry of Health of the Russian Federation, 630055, Novosibirsk, 
Russia
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в клинической практике под маской ишемической болез-
ни сердца, хронической обструктивной болезни легких, 
хронической сердечной недостаточности и других состо-
яний, сопровождающихся одышкой. В среднем между 
появлением первых симптомов и установлением диа-
гноза в экспертном центре проходит около 14 мес. [11]. 
Важно, что лица с ХТЭЛГ представляют потенциально 
излечимую группу пациентов. Своевременное направле-
ние их в экспертное учреждение и персонифицирован-
ный подход к стратегии лечения, определяемый центром 
с большим опытом ведения подобной патологии, позво-
ляет не только значительно улучшить качество жизни, 
но и существенно увеличить ее продолжительность, что 
было наглядно продемонстрировано рядом исследова-
ний [12–16].

Гемодинамические критерии ХТЭЛГ
В 2018 г. на VI Всемирном симпозиуме в Ницце было 

предложено изменить диагностический критерий ЛГ, 
в том числе легочной артериальной гипертензии (ЛАГ), 
в виде снижения величины среднего давления в легочной 
артерии (сДЛА) с ≥ 25 мм рт. ст. до ≥ 20 мм рт. ст. [17]. 
Это предложение нашло отражение в новых европейских 
рекомендациях (2020 г.) по врожденным порокам сердца 
у взрослых [18]. В августе 2022 г. Европейским обществом 
кардиологов приняты новые рекомендации по ведению 
пациентов с легочной гипертензией, согласно которым 
гемодинамическими критериями легочной гипертензии, 
в том числе постэмболической, предлагается считать 
сДЛА ≥ 20 мм рт. ст. и легочное сосудистое сопротивле-
ние (ЛСС) > 160 дин×с×см–5 (выше 2 ЕД Вуда) [19].

В то же время, согласно евразийским и российским 
клиническим рекомендациям [20, 21], действующим 
на территории России, гемодинамическими критери-
ями принадлежности к 4-й группе ЛГ являются сДЛА 
≥ 25 мм рт. ст., давление заклинивания легочных арте-
рий ≤ 15 мм рт. ст. и ЛСС > 240 дин×с×см–5 (выше 3 ЕД 
Вуда) в сочетании с доказанными ангиографически 
стойкими тромботическими препятствиями в легочном 
русле на фоне непрерывного приема антикоагулянтов 
не менее 3 мес. после эпизода тромбоэмболии легочной 
артерии [12]. 

В отсутствие лечения ХТЭЛГ десятилетняя выживае-
мость зависит от сДЛА. Если сДЛА составляет 31–40 мм 
рт. ст., выживаемость составляет около 50%. В случае 
сДЛА 41–50 мм рт. ст. — выживаемость 20%, в случаях, 
когда сДЛА 50 мм рт. ст. и более — выживаемость око-
ло 5% [22]. 

Современные стратегии лечения хронической 
тромбоэмболической легочной гипертензии

Лечение этой патологии быстро развивается. В на-
стоящее время оно включает хирургические и консерва-
тивные направления. К хирургическим методам лечения 
относят: легочную эндартерэктомию (ЛЭЭ), баллонную 
ангиопластику (БАП), радиочастотную абляцию (РЧА) 
легочных артерий, трансплантацию легкого/легких или 
комплекса сердце–легкие.

Открытое хирургическое вмешательство 
(легочная эндартерэктомия)

Лечением первой линии ХТЭЛГ является ЛЭЭ. 
Возможность ее проведения должна рассматриваться 
у каждого пациента с ЛГ тромбоэмболического генеза. 
Летальность в результате операции в специализиро-
ванных центрах, в которых выполняется более 50 ЛЭЭ 
в год, составляет не более 3,5% [23]. При условии вы-
полнения 11–50 операций летальность достигает 4,5%. 
При совершении менее 11 операций в год летальность 
возрастает до 7,4%. Соответственно, выполнение ЛЭЭ 
должно проводиться только в центрах с большим опы-
том [24]. Решение об операбельности больного при-
нимает мультидисциплинарная команда на основании 
хирургической доступности тромбов и коморбидной 
патологии пациента. Оперативное лечение проводится 
в условиях глубокой гипотермии и искусственного кро-
вообращения. Для признания пациента неоперабель-
ным необходимо заключение не менее двух независи-
мых экспертных центров [25].

В РФ ведущими центрами, выполняющими ЛЭЭ, 
являются ФГБУ «НМИЦ им. акад. Е.Н. Мешалкина» 
Минздрава России, ФГБУ «НМИЦК им. акад. Е.И. Ча-
зова» Минздрава России, ФГБУ «НМИЦ им. В.А. Ал-
мазова» Минздрава России, ФГБУ «НМИЦ ССХ им. 
А.Н. Бакулева» Минздрава России. Крайне важно на-
личие в учреждениях, выполняющих ЛЭЭ, не только 
опытных в отношении ХТЭЛГ сердечно-сосудистых 
хирургов и кардиологов, но также службы анестезио-
логии и реанимации, перфузиологии (в том числе име-
ющих опыт использования экстракорпоральной мем-
бранной оксигенации), а также специалистов в области 
лучевой и ультразвуковой диагностики, ориентирован-
ных на ХТЭЛГ.

Показаниями к оперативному вмешательству яв-
ляются верифицированный диагноз ХТЭЛГ, ФК II–IV 
по NYHA при ЛСС > 300  дин×с×см-5, при этом сДЛА 
> 25 мм рт. ст. (при физической нагрузке > 30–35 мм рт. 
ст.) [25]. Выполнение ЛЭЭ можно также рассматривать 
у пациентов, имеющих одышку, при сДЛА < 25 мм рт. 
ст., если проксимальная обструкция ветвей легочной 
артерии снижает толерантность к физической нагрузке. 
Такое состояние получило название тромбоэмболиче-
ская болезнь. Она развивается, как правило, у молодых 
людей с хорошими компенсаторными возможностями 
[26, 27].

Противопоказаниями являются хирургически не-
доступная обструкция легочных артерий, заболевания 
легких с выраженными изменениями вентиляционных 
показателей, тяжелые заболевания печени, сопровожда-
ющиеся нарушением коагуляции, заболевания почек с тя-
желой степенью почечной недостаточности, заболевания 
и состояния, которые приводят к повышенному риску 
геморрагических осложнений, а также невозможность 
проведения искусственного кровообращения с циркуля-
торным арестом (острый коронарный синдром, инфаркт 
мозга, выраженный стеноз брахиоцефальных артерий, 
новообразования головного мозга) [25].
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Рентгенэндоваскулярное лечение (баллонная 
ангиопластика легочных артерий)

Для лечения ХТЭЛГ используются также рентге-
нэндоваскулярные методы — БАП, или чрескожная 
транслюминальная ангиопластика легочных артерий, 
история применения которой начинается с 1990-х годов. 
В настоящее время она широко применяется при лече-
нии легочной гипертензии тромбоэмболического генеза 
в ряде экспертных центров [28–30]. БАП следует вы-
полнять у неоперабельных пациентов с ХТЭЛГ с целью 
улучшения прогноза. Она может применяться в каче-
стве предоперационной подготовки к ЛЭЭ при ЛСС бо-
лее 1500 дин×с×см-5, у лиц с неоперабельной ХТЭЛГ, ре-
зидуальной ЛГ после выполнения ЛЭЭ [21]. Основными 
противопоказаниями являются острые состояния, а так-
же сопутствующая патология в стадии декомпенсации. 
В отличие от лечения стеноза коронарных артерий, при 
лечении ЛГ нет необходимости в проведении стентиро-
вания в связи с тем, что отсутствуют данные о рестено-
зах легочных артерий. Однако существуют отдельные 
ситуации, когда обсуждается установка стента во время 
проведения БАП. Необходимость стентирования обу-
словлена «феноменом упругой отдачи или эластическо-
го возврата» (elastic recoil phenomenon), который делает 
классическую процедуру ангиопластики без стентиро-
вания неэффективной в связи с повторным сужением 
артерии [31]. 

В России впервые процедуру выполнили 01.12.2014 г. 
в ФГБУ «НМИЦК им. акад. Е.И. Чазова» Минздрава Рос-
сии. В настоящее время она также выполняется рутинно 
в ФГБУ «НМИЦ им. акад. Е.Н. Мешалкина» Минздрава 
России, ФГБУ «НМИЦ им. В.А. Алмазова» Минздрава 
России и ФГБУ «НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева» Мин-
здрава России. В ряде случаев в реальной клинической 
практике БАП выполняют в центрах без возможности 
выполнения ЛЭЭ, но с достаточным опытом эндоваску-
лярных вмешательств. Следует подчеркнуть, что в таких 
случаях очень важно, чтобы эти пациенты предвари-
тельно были консультированы опытными в отношении 
ХТЭЛГ сердечно-сосудистыми хирургами и кардиолога-
ми экспертных центров, чтобы не было превышения по-
казаний для БАП у больных с проксимальным пораже-
нием легочной артерии.

Радиочастотная аблация легочных артерий 
Радиочастотная аблация (РЧА) легочных артерий — 

еще один инвазивный метод лечения легочной гипер-
тензии. Он пока не введен в повседневную клиниче-
скую практику. Продолжается изучение целевых групп, 
определение эффективности и безопасности процедуры. 
Первое клиническое исследование с применением РЧА 
при ЛГ — PADN-1 — выполнено S.L. Chen и соавт. [32]. 
Продолжение исследования опубликовано в 2015 г. [33]. 
С апреля 2012 г. по апрель 2014 г. наблюдались 66 паци-
ентов с ЛГ, подвергнутые PЧA. Осложнений, связанных 
с процедурой, не отмечено. Снижение среднего давления 
в легочной артерии минимум на 10% было достигнуто 
у 94% пациентов. Средний прирост в тесте с 6-минутной 

ходьбой (Т6МХ) составил 94 м. Зарегистрировано 8 (12%) 
летальных исходов, 6 (9%) были связаны с идиопатиче-
ской легочной гипертензией.

В 2014 г. проведена первая РЧА легочной артерии 
в РФ в ФГБУ «НМИЦК им. акад. Е.И. Чазова» Мин-
здрава России у больных с идиопатической легочной 
гипертензией. В исследование включено 3 пациента, че-
рез год значимого улучшения достигнуто не было [34]. 
В 2016 г. в ФГБУ «НМИЦ им. акад. Е.Н. Мешалкина» 
проведено исследование РЧА при резидуальной ХТЭЛГ 
[35]. Впервые проведена РЧА 16 пациентам с резидуаль-
ной ЛГ после ЛЭЭ. Летальных исходов и осложнений 
не было. При этом сДЛА у лечившихся уменьшилось 
с 37,3 до 24,6 мм рт. ст., сопротивление сосудов мало-
го круга — с 672,5 до 386 дин×с×см–5, Т6МХ увеличился 
с 428 до 448 м. В ФГБУ «НМИЦ им. акад. Е.Н. Мешал-
кина» Минздрава России проведено рандомизированное 
клиническое исследование (РКИ), целью которого было 
определить эффективность и безопасность РЧА у па-
циентов с резидуальной ХТЭЛГ после процедуры ЛЭЭ, 
включившее с 01.08.2015 г. по 31.12.2016 г. 50 пациентов. 
Исследуемые разделены на две группы: группу лечения 
РЧА (25 человек) и группу лечения риоцигуатом (25 че-
ловек). Наблюдение продолжалось до февраля 2018 г. 
В группе РЧА уменьшение сДЛА более 10 мм рт. ст. сразу 
после процедуры было достигнуто у 18 (72%) пациентов. 
В конце наблюдения среднее снижение сопротивления 
сосудов малого круга составило 258 ± 135 дин×с×см–5. 
В группе медикаментозного лечения среднее снижение 
ЛСС составило 149 ± 73 дин×с×см–5 [25].  

Таким образом, на основании имеющихся данных 
РЧА легочных артерий наиболее эффективна при лече-
нии резидуальной ЛГ после ЛЭЭ. Противопоказаниями 
к ее проведению являются острые состояния, а также 
стадия декомпенсации имеющейся у пациента сопутст-
вующей патологии [25].

Трансплантация легких
Благодаря наличию эффективных методов лечения, 

трансплантация легких при ведении лиц с ХТЭЛГ ис-
пользуется редко. Смертность после трансплантации 
составляет около 20% независимо от типа трансплан-
тации. Пятилетняя выживаемость после процедуры — 
около 50% [36, 37]. Дефицит донорских органов, необ-
ходимость пожизненного приема иммуносупрессантов 
делают трансплантацию лечением последней линии [38]. 

Показаниями к применению являются неоперабель-
ная или резидуальная ХТЭЛГ ФК IV по NYHA при не-
эффективности тройной ЛАГ-специфической терапии 
и невозможности проведения эндоваскулярного лечения 
[7, 21]. Противопоказания: ожидаемая продолжитель-
ность жизни менее одного года, тяжелая коморбидная 
патология и ряд других состояний. 

Консервативное лечение
К консервативным методам лечения ХТЭЛГ отно-

сятся мероприятия общего порядка и медикаментозная 
терапия. В медикаментозном лечении выделяют поддер-
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живающую и специфическую терапию. К поддержива-
ющей относится применение антикоагулянтов, диуре-
тиков, сердечных гликозидов. В случае развития анемии 
применяются препараты железа [21]. Отдельной задачей 
является лечение хронической сердечной недостаточно-
сти правых отделов сердца, развивающейся на фоне хро-
нической тромбоэмболической легочной гипертензии.

В качестве специфической лекарственной терапии 
ХТЭЛГ используется представитель группы растворимой 
гуанилатциклазы — риоцигуат. Его эффективность убе-
дительно доказана в РКИ CHEST-1 и CHEST-2. Система-
тический прием препарата пациентами с неоперабельной 
ХТЭЛГ, а также с рецидивирующей или персистирующей 
ХТЭЛГ после хирургического лечения привел к увели-
чению Т6МХ, снижению ЛСС, функционального класса 
хронической сердечной недостаточности, уровня NT-
proBNP [37]. За год лечения риоцигуатом у 86% пациентов 
не наблюдалось ухудшения течения заболевания [39]. 

Другой ЛАГ-специфический ингаляционный препа-
рат — илопрост — показал свою эффективность у паци-
ентов с ХТЭЛГ в РКИ AIR-1 [40]. С 2010 г. он одобрен для 
лечения среднетяжелой и тяжелой форм ЛАГ и неопера-
бельных форм ХТЭЛГ в нашей стране. В настоящее вре-
мя ингаляционный илопрост является препаратом 2-й 
линии для лечения ХТЭЛГ. Его успешное применение 
для контроля резидуальной ЛГ после операции ЛЭЭ тре-
бует дальнейшего изучения [41].

В исследовании BENEFIT неселективный антагонист 
эндотелиновых рецепторов бозентан показал положи-
тельное влияние на гемодинамику пациентов с неопе-
рабельной ХТЭЛГ. Однако улучшения толерантности 
к физической нагрузке при его применении не отмеча-
лось [42]. 

Антагонист рецепторов эндотелина-1 мацитентан 
у пациентов с неоперабельной ХТЭЛГ исследован в РКИ 
MERIT-1. На фоне терапии было показано снижение 
ЛСС, увеличение Т6МХ, снижение уровня NT-proBNP 
[43].

По результатам исследования селективный ингиби-
тор фосфодиэстеразы 5 силденафил при неоперабельной 
ХТЭЛГ улучшал гемодинамику и продемонстрировал 
некоторое увеличение Т6МХ [44].

Агонист рецепторов простациклина — селексипаг — 
исследован в РКИ GRIPHON [45]. Он зарегистрирован 
в России в августе 2019 г. для лечения легочной артери-
альной гипертензии. Место препарата в лечении ХТЭЛГ 
еще предстоит изучить.

Таким образом пока бозентан, мацитентан, силдена-
фил, селексипаг не зарегистрированы как препараты для 
лечения ХТЭЛГ на территории РФ. Тем не менее их при-
менение рассматривается в случаях, когда с помощью те-
рапии 1-й и 2-й линии ХТЭЛГ не удается получить зна-
чимый эффект и добиться стабилизации или улучшения 
состояния пациента [21].

Мероприятия общего порядка включают проведе-
ние занятий по психосоциальной адаптации пациентов 
с ХТЭЛГ. У данной когорты больных часто развиваются 
тревожно-депрессивные состояния. Рекомендована вак-

цинопрофилактика гриппа и пневмококковой инфекции. 
При снижении сатурации ниже 91% применяется окси-
генотерапия. 

Обсуждение 
Амбициозная цель в лечении ХТЭЛГ, к которой 

стремятся в настоящее время команды экспертных цен-
тров, — функциональное восстановление легочного со-
судистого русла, нормализация показателей ЛСС и дав-
ления в легочной артерии, возвращение камер сердца 
к нормальным размерам и, как следствие, адаптация па-
циента к прежним уровням толерантности к физической 
нагрузке. По данным ведущих оперирующих центров 
мира, такого возвращения показателей удается достичь 
у 60–80% пациентов [15, 16, 46]. 

По мнению ведущих экспертов, мультимодальный 
подход в ведении пациентов с посттромбоэмболической 
легочной гипертензией является предпочтительным 
и наиболее обоснован. Каждый из представленных ме-
тодов лечения при взвешенном подходе к использованию 
убедительно показал свою эффективность. Их грамотное 
сочетанное применение может значительно повысить ре-
зультаты лечения, привести к снижению легочного сосу-
дистого сопротивления и давления в легочной артерии, 
улучшению газообмена и сатурации. 

Возможности открытого оперативного вмешатель-
ства — легочной эндартерэктомии — как «золотого 
стандарта» в лечении лиц с ХТЭЛГ должны рассматри-
ваться в первую очередь. Продемонстрировано успеш-
ное применение БАП в качестве подготовки пациентов 
с высоким ЛСС к проведению открытого оперативного 
вмешательства, а также проведение рентгенэндоваску-
лярного лечения легочных артерий после ЛЭЭ при со-
хранении у пациента резидуальной (остаточной) легоч-
ной гипертензии. Однако показано, что использование 
медикаментозного лечения в качестве «моста к ЛЭЭ» 
может также приводить к неоправданному удлинению 
дооперационного периода, задержке перед радикальным 
оперативным лечением и вследствие этого ухудшению 
прогноза [7]. Следовательно, «механическое» сочетание 
известных вариантов воздействия на болезнь пользы па-
циенту не приносит. 

При этом значительные коррективы в тактику веде-
ния лиц с ХТЭЛГ вносят не только топика тромботиче-
ского поражения и гемодинамические характеристики 
конкретной клинической ситуации. Серьезными огра-
ничениями применения хирургических методов лечения 
являются общее физическое состояние пациента и со-
путствующая патология. 

Заключение 
Таким образом, в настоящее время мы обладаем це-

лым спектром методов лечения ХТЭЛГ. Их своевре-
менное и сочетанное использование может значительно 
улучшить течение заболевания и увеличить продолжи-
тельность жизни пациентов. Серьезным потенциалом 
для дальнейшего прогресса в лечении представляются 
возможности поиска оптимальной комбинации этих ме-
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тодов лечения, которые требуют дальнейшего изучения 
в отношении как времени, так и последовательности 
применения у пациентов с ХТЭЛГ для получения наи-
лучшего результата. 
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