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Регистрационный номер: ЛП-005577. Торговое наименование: Апбрави. Международное непатентованное наименование: селексипаг. Лекарственная форма: таблетки, покрытые плёночной оболочкой. Показания: 
Апбрави показан для длительного лечения лёгочной артериальной гипертензии у взрослых пациентов (ЛАГ, группа I по классификации ВОЗ) II-IV ФК по классификации ВОЗ, с целью предотвращения прогрессирования 
заболевания. Апбрави эффективен в комбинации с АРЭ и/или иФДЭ-5, или в составе тройной терапии с АРЭ и иФДЭ-5, или в монотерапии. Эффективность Апбрави доказана в отношении идиопатической 
и наследственной ЛАГ, ЛАГ, ассоциированной с заболеваниями соединительной ткани, ЛАГ, ассоциированной с компенсированным простым врождённым пороком сердца. Противопоказания: повышенная 
чувствительность к действующему и вспомогательным веществам; тяжёлая ишемическая болезнь сердца или нестабильная стенокардия; инфаркт миокарда, перенесённый в течение предшествующих 6 месяцев; 
декомпенсированная сердечная недостаточность при отсутствии пристального наблюдения врача; тяжёлые нарушения сердечного ритма; цереброваскулярные заболевания (например, преходящее нарушение 
мозгового кровообращения, инсульт), перенесённые в течение предшествующих 3 месяцев; врождённые или приобретённые пороки сердца с клинически значимыми нарушениями функции миокарда, не связанными 
с ЛАГ; совместное применение с мощными ингибиторами CYP2C8 (например, гемфиброзилом); беременность и период грудного вскармливания; детский возраст до 18 лет (эффективность и безопасность не изучены). 
С осторожностью: у пациентов с артериальной гипотензией, у пациентов с веноокклюзионной болезнью лёгких, при совместном применении с умеренными ингибиторами изофермента CYP2C8 (например, 
клопидогрелем, деферазироксом, терифлуномидом), у пациентов старше 75 лет (ограниченный опыт применения), у пациентов с нарушением функции печени тяжёлой степени (класс С по классификации Чайлд-Пью), 
у пациентов с нарушением функции почек тяжёлой степени (рСКФ < 30 мл/мин/1,73 м2), у пациентов с гипертиреозом и у женщин детородного возраста. Способ применения и дозы: Апбрави применяют внутрь 2 раза 
в сутки (утром и вечером), запивая необходимым количеством воды. Титрование дозы. Для каждого пациента с помощью титрования дозы должна быть подобрана индивидуальная максимальная переносимая доза, 
в диапазоне от 200 мкг 2 раза в день до 1600 мкг 2 раза в день (индивидуальная поддерживающая доза). Рекомендуемая начальная доза – 200 мкг 2 раза в день с интервалом примерно 12 ч между приёмами. Дозу 
увеличивают с шагом 200 мкг 2 раза в день, обычно с периодичностью 1 раз в неделю. В начале терапии и в начале каждого этапа повышения дозы рекомендуется принимать первую дозу вечером. Побочное действие: 
наиболее часто отмечавшимися нежелательными реакциями являются головная боль, диарея, тошнота, рвота, боль в челюсти, боль в конечностях, артралгия, приливы крови к лицу и верхней половине тела. Данные 
реакции наиболее часто наблюдаются во время титрования дозы.  
ПОЖАЛУЙСТА, ОЗНАКОМЬТЕСЬ С ПОЛНОЙ ИНСТРУКЦИЕЙ ПО МЕДИЦИНСКОМУ ПРИМЕНЕНИЮ ПЕРЕД НАЗНАЧЕНИЕМ ПРЕПАРАТА.
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ВКЛАД ИНТЕРЛЕЙКИНОВ В РАЗВИТИЕ ЭНДОТЕЛИЙ-
ЗАВИСИМОЙ ВАЗОДИЛАТАЦИИ ПРИ ХРОНИЧЕСКОЙ 
ОБСТРУКТИВНОЙ БОЛЕЗНИ ЛЕГКИХ

Гончарова А. Г. 1, Сметнева Н. С. 2, 
Гончаров И. Н. 1, Серегин А. А. 1

1Медицинский центр Династии Гончаровых, 
2МГМСУ им. А. И. Евдокимова, Москва

Введение (цели/ задачи):
Хроническая обструктивная болезнь легких (ХОБЛ) - 4-ая 
по распространенности причина смертности в мире, в том 
числе с учетом сопутствующих сердечно-сосудистых забо-
леваний. Поэтому актуально исследование общих патогене-
тических звеньев - провоспалительных цитокинов, которые 
участвуют в развитии и ХОБЛ, и эндотелиальной дисфунк-
ции. К факторам риска повреждения эндотелия относятся 
нарастание цитокинов (IL-1b, IL-6, IL-8, TNF-a) и CRP. Цель. 
Оценить вклад интерлейкинов в развитие эндотелий-зави-
симой вазодилатации у пациентов с ХОБЛ с учетом воспали-
тельного статуса.
Материал и методы:
Обследовано 56 больных ХОБЛ 2-й (средний возраст 62,4 ± 
9,5 лет) и 3-й степени (средний возраст 60,2 ± 3,6 лет) тя-
жести GOLD (2011) в фазе обострения и 30 здоровых лиц от 
контрольной группы (средний возраст 60, 5 ± 4.2 лет). Функ-
ция эндотелия изучалась по модифицированной методике 
D.S. Celermajer, методом пробы с реактивной гиперемией 
плечевой артерии с измерением коэффициента реактивной 
вазодилатации плечевой артерии (DD) и скорости кровотока в 
плечевой артерии (DV) при помощи УЗИ-сканера Vivid 4Dlive 
«GeneralElectric» (США). Уровень цитокинов в сыворотке кро-
ви оценивался методом проточной цитофлуорометрии.
Результаты:
У больных ХОБЛ 2 степени тяжести по GOLD (2011) отмечено 
достоверное нарастание концентрации INF-g, IL-1b, IL-2, IL-4, 

IL-5, IL-6, IL-8 и IL-10 в сыворотке крови по сравнению с груп-
пой контроля. У больных ХОБЛ 3 степени тяжести по GOLD 
(2011) было выявлено достоверное нарастание концентра-
ции INF-g, IL-1b, IL-2, IL-4, IL-5, IL-6, IL-8 и IL-12р70, а также 
TNF-a и TNF-b по сравнению с группой контроля и тенденция 
к увеличению концентрации по сравнению с больными ХОБЛ 
2 ст. В то же время, коэффициент реактивной вазодилатации 
оказался ниже у лиц с более высоким уровнем INF-g (r= -0,74, 
р<0,01), IL-2 (r= -0,77, р<0,01), TNF-a (r= -0,72, р<0,01) и TNF-
b(r= -0,77, р<0,01). При анализе полученных данных заметно, 
что нарастание содержания провоспалительных цитокинов 
INF-g, IL-2, TNF-a и TNF-b в сыворотке крови более тесно свя-
зано с эндотелиальной дисфункцией.
Заключение:
Нарастание сывороточной концентрации провоспалительных 
цитокинов у больных ХОБЛ тесно связано с усилением эндо-
телиальной дисфункции. Контроль воспалительного статуса в 
лечении ХОБЛ – важный шаг в лечении и профилактике сер-
дечно-сосудистых заболеваний у данной группы пациентов.

ЗНАЧЕНИЕ АЛЬВЕОЛЯРНО-АРТЕРИАЛЬНОГО ГРАДИЕНТА 
КИСЛОРОДА В ДИАГНОСТИКЕЛЕГОЧНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИУ 
НЕДОНОШЕННЫХ НОВОРОЖДЕННЫХ

Салехова Г. Б.
НИИ Педиатрии им. К Фараджевой, Баку, Азербайджан

Введение (цели/задачи):
Альвеолярно-артериальный кислородный градиент(Аа-DО2) –  
это разница парциального давления кислорода в альвеоляр-
ной газовой смеси и системной артериальной крови и явля-
ется одним из важных показателей газообменной функции 
легких, отражающей диффузионную характеристику альве-
олярно-капиллярной мембраны по отношению к кислороду, 
позволяет определить причину гипоксемии, наличие и сте-
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пень внутри легочного шунтирования. Цель исследования: 
определить значимость альвеолярно-артериального гради-
ента кислорода в диагностике легочной гипертензии у ново-
рожденных детей.
Материал и методы:
В ходе исследования нами был проведен ретроспективный 
анализ 100 историй болезни недоношенных новорожденных 
с тяжелым повреждением легочной ткани различной этио-
логии. Дети были разделены на 2 группы. В I группу вошли 
45 недоношенных детей с респираторным дистресс-син-
дром, во II группу вошли 55 недоношенных детей с пневмо-
нией. Контрольную группу составили 20 недоношенных де-
тей без признаков дыхательной недостаточности. В течение 
всего периода лечения в отделении реанимации новорож-
денным основной и контрольной групп проводилось ком-
плексное обследование, включающее клиническую оценку 
состояния, мониторинг основных показателей гемодинами-
ки, общеклинические, бактериологические, биохимические 
исследования биологических жидкостей (крови, мочи) и 
инструментальные методы исследования (рентгенография 
органов грудной клетки, ультразвуковое исследование 
внутренних органов, нейросонография, эхокардиография). 
Оценка газообмена и кислотно-основного состояния (КОС) 
крови проводилась на газоанализаторе «STAT FAXPH OX» 
компании «Novabio medical» (США); определялась фракция 
кислорода во вдыхаемой газовой смеси (FiO2, %), насыще-
ние гемоглобина артериальной крови кислородом (SaO2,%), 
парциальное давление кислорода в крови (РaO2, мм рт. ст.), 
парциальное давление углекислого газа в крови (pCO2, мм 
рт. ст.), альвеолярно-артериальный градиент по кислороду 
(A-aDO2, мм рт. ст.)
Результаты:
На первые сутки госпитализации у всех недоношенных ново-
рожденных основной группы(100 %)альвеолярно-артериаль-
ный градиент кислорода был повышен до 68,1±10,4 мм.рт.ст., 
в то время как у новорожденных контрольной группы A-aDO2 
не превышал 25 мм. рт. ст. (при дыхании комнатным возду-
хом). В динамике на фоне проведения адекватной респиратор-
ной терапии у 37(82,2%) новорожденных I-й группы и 49 (89%) 
новорожденных II-й группыA-aDO2 снизился до 36,9±1,1 мм.рт.
ст.У 8 (17,7%) новорожденных I-й группы и 6 (11%) новорож-
денных II-й группы несмотря на повышение кислорода во вды-
хаемой газовой смеси (FiO2)A-a DO2оставался высоким, что 
возможно было связано с наличием у этих детей сброса крови 
справа налево. При эхокардиографии у этих детей были выяв-
лены признаки перегрузки правых отделов сердца и легочная 
гипертензия различной степени выраженности, расчетное дав-
ление в легочной артерии в среднем составило 43-75мм.рт.ст. 
(норма до 35 мм рт.ст.).
Заключение:
Таким образом, при госпитализации недоношенных ново-
рожденных в отделение реанимации и интенсивной терапии 
необходимо установить у них наличие гипоксемии и если 
это так, то определив альвеолярно-артериальный кислород-
ный градиент(A-a DO2)можно провести дифференциальный 
диагноз и оценить степень повреждения легких и нарушения 
транспорта кислорода, наличие сброса крови справа налево, 
а также выбрать тактику респираторной терапии.

ИСПОЛЬЗОВАНИЕ ОПТИЧЕСКОЙ КОГЕРЕНТНОЙ ТОМОГРАФИИ 
ДЛЯ СРАВНИТЕЛЬНОГО АНАЛИЗА ПРИЧИН РЕЦИДИВА 
СТЕНОКАРДИИ ПОСЛЕ ИМПЛАНТАЦИИ РАЗЛИЧНЫХ ТИПОВ 
СТЕНТОВ В ТЕЧЕНИЕ ДВУХЛЕТНЕГО ПЕРИОДА НАБЛЮДЕНИЯ

Фомин В. Н. 1, Руденко Б. А. 2, Араблинский А. В. 1,  
Драпкина О. М. 2

1ГБУЗ ГКБ им. С.Б. Боткина, Москва, Россия,  
2ФГБУ «НМИЦ ТПМ» Минздрава России, Москва, Россия

Введение (цели/ задачи):
Цель: провести сравнительный анализ причин развития сте-
нокардии после имплантации различных типов коронарных 
стентов в течении двухлетнего периода наблюдения с ис-
пользованием внутрисосудистой визуализации (оптическая 
когерентная томография). Определить факторы риска раз-
вития рестеноза и неоатеросклероза в стенте. Материалы и 
методы: за период с 2010 по 2016 г. в исследование включено 
752 пациента ИБС с многососудистым атеросклеротическим 
поражением коронарного русла, которым выполнено ЧКВ 
(чрескожное коронарное вмешательство). Стенты без лекар-
ственного покрытия имплантированы 318 (42.3%) пациентам, 
стенты с лекарственным покрытием – 434 (57.7%) пациен-
там. Через один год после ЧКВ при наличии клинических 
проявлений ИБС были выполнены коронарная ангиография 
и оптическая когерентная томография (ОКТ) - в группе стен-
тов без лекарственного покрытия - 134 (17.8%) пациентам, в 
группе стентов с лекарственным покрытием - 61 (8.1%) па-
циентов. Через два года в группе имплантации стентов без 
лекарственного покрытия инвазивное обследование выпол-
нено 62 (8.2%) пациентам, в группе имплантации стентов с 
лекарственным покрытием – 71 (9.4%) пациенту. По данным 
ОКТ определялись минимальная площадь стентированного 
сегмента, наличие гладкомышечной пролиферации, наличие 
признаков неоатеросклероза интимы, деформации и мальпо-
зиции стента.
Материал и методы:
За период с 2010 по 2016 г. в исследование включено 752 
пациента ИБС с многососудистым атеросклеротическим по-
ражением коронарного русла, которым выполнено ЧКВ 
(чрескожное коронарное вмешательство). Стенты без лекар-
ственного покрытия имплантированы 318 (42.3%) пациентам, 
стенты с лекарственным покрытием – 434 (57.7%) пациентам. 
Через один год после ЧКВ при наличии клинических прояв-
лений ИБС были выполнены коронарная ангиография и оп-
тическая когерентная томография (ОКТ) - в группе стентов 
без лекарственного покрытия - 134 (17.8%) пациентам, в 
группе стентов с лекарственным покрытием - 61 (8.1%) па-
циентов. Через два года в группе имплантации стентов без 
лекарственного покрытия инвазивное обследование выпол-
нено 62 (8.2%) пациентам, в группе имплантации стентов с 
лекарственным покрытием – 71 (9.4%) пациенту. По данным 
ОКТ определялись минимальная площадь стентированного 
сегмента, наличие гладкомышечной пролиферации, наличие 
признаков неоатеросклероза интимы, деформации и мальпо-
зиции стента. Результаты: в течение первого года наблюдения 
развития основных коронарных событий в группе импланта-
ции непокрытых стентов наблюдалось у 87 (27.4%) больных, 
в группе имплантации стентов с лекарственным покрытием –  
у 48 (11%) пациентов, (р <0.05). По данным ОКТ, рецидив сте-
нокардии преимущественно был обусловлен пролиферацией 
гладкомышечных элементов в области имплантации стента 
(рестенозом): в группе непокрытых стентов рестеноз развил-
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ся в 166 (22.7%) случаев, в группе лекарственных стентов – в 
81 (8.4%) случаев, (р < 0.05).Независимыми предикторами 
возникновения рестеноза в непокрытом стенте явились сахар-
ный диабет, поражение проксимального сегмента передней 
нисходящей артерии (ПНА), малый диаметр сосуда. В течение 
второго года наблюдения развитие основных коронарных со-
бытий в группе имплантации непокрытых стентов выявлено у 
39 (12.3%) больных, в группе имплантации стентов с лекар-
ственным покрытием - у 50 (11.6%) пациентов (p > 0.05). По 
данным ОКТ, рецидив стенокардии был обусловлен разви-
тием неоатеросклероза (включением липидных элементов в 
неоинтимальную оболочку в области имплантации стента) в 
группе непокрытых стентов в 38 (5.2%) случаев, в группе ле-
карственных стентов – в 52 (5.4%) случаев, что достоверно (р 
> 0.05) не отличалось от прогрессии атеросклероза в нестен-
тированных сегментах коронарного русла – (4.9%) в среднем 
в обеих группах. Факторами, достоверно повышающими риск 
неоатеросклеротических изменений в стенте, являлись: его 
деформация и неполное прилегание к стенке сосуда.
Результаты:
В течение первого года наблюдения развития основных коро-
нарных событий в группе имплантации непокрытых стентов 
наблюдалось у 87 (27.4%) больных, в группе имплантации 
стентов с лекарственным покрытием – у 48 (11%) пациентов, 
(р <0.05). По данным ОКТ, рецидив стенокардии преимуще-
ственно был обусловлен пролиферацией гладкомышечных 
элементов в области имплантации стента (рестенозом): в 
группе непокрытых стентов рестеноз развился в 166 (22.7%) 
случаев, в группе лекарственных стентов – в 81 (8.4%) слу-
чаев, (р < 0.05).Независимыми предикторами возникновения 
рестеноза в непокрытом стенте явились сахарный диабет, по-
ражение проксимального сегмента передней нисходящей ар-
терии (ПНА), малый диаметр сосуда. В течение второго года 
наблюдения развитие основных коронарных событий в груп-
пе имплантации непокрытых стентов выявлено у 39 (12.3%) 
больных, в группе имплантации стентов с лекарственным 
покрытием - у 50 (11.6%) пациентов (p > 0.05). По данным 
ОКТ, рецидив стенокардии был обусловлен развитием неоа-
теросклероза (включением липидных элементов в неоинти-
мальную оболочку в области имплантации стента) в группе 
непокрытых стентов в 38 (5.2%) случаев, в группе лекарствен-
ных стентов – в 52 (5.4%) случаев, что достоверно (р > 0.05) 
не отличалось от прогрессии атеросклероза в нестентирован-
ных сегментах коронарного русла – (4.9%) в среднем в обеих 
группах. Факторами, достоверно повышающими риск неоате-
росклеротических изменений в стенте, являлись: его дефор-
мация и неполное прилегание к стенке сосуда.
Заключение:
По данным ОКТ, рецидив стенокардии в первый год после 
стентирования преимущественно обусловлен развитием ре-
стеноза, основным предиктором которого является исполь-
зование стентов без лекарственного покрытия и другими 
факторами риска (сахарный диабет, проксимальный сегмент 
ПНА). Во второй год после чрескожного коронарного вме-
шательства рецидив стенокардии обусловлен как развитием 
неоатеросклероза, так и прогрессированием атеросклероза в 
нативном коронарном русле. Частота развития этого феноме-
на достоверно не различается между группами. Факторами, 
достоверно повышающими риск неоатеросклеротических из-
менений в стенте, являются его деформация и неполное при-
легание к стенке сосуда.

ИССЛЕДОВАНИЕ ЭФФЕКТИВНОСТИ ПОЛИНЕНАСЫЩЕННЫХ 
ЖИРНЫХ КИСЛОТ ОМЕГА-3 НА ФУНКЦИОНАЛЬНОМ 
СОСТОЯНИЕ ЭНДОТЕЛИЯ У БОЛЬНЫХ ХРОНИЧЕСКОЙ 
СЕРДЕЧНОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТЬЮ

Махсудов О. М.
Андижанский медицинскй институт

Введение (цели/ задачи):
Изучить эффективность омега-3.
Материал и методы:
Обследовано 103 пациента мужского пола, в возрасте от 40 до 
55 лет с постинфарктным кардиосклерозом ( Фото). Все па-
циенты были разделены на три группы по функциональному 
классу (ФК) CHF по New York Heart Классификация (NYHA) по 
тесту 6 минут ходьбы дистанция (ТТГГ): первую группу состави-
ли 28 пациентов. с ХСН I ФК, вторая группа 46 больных с ФК 
II и 3 группа - 29 пациентов с III ФК по классификации NYHA. 
Контрольную группу составили 20 здоровых добровольцев. 62 
пациенты 15 (I ФК), 28 (II ФК) и 17 (III ФК) получали Омакор 
(Abbot, Бельгия) в дозе 1 г в сутки. Эффективность препарат 
была оценена через 6 месяцев. Вазомоторная эндотелиальная 
функция плечевой артерии (БА) оценивали по той же проце-
дуре допплерографической DS Celemajer (1992) на аппарате 
MEDISON SONOACE-X6 (Южная Корея) с использованием ли-
нейного преобразователя 7,5 МГц. Нормальной реакцией БА 
считали ее распространение на фон реактивной гиперемии на 
10% и более от оригинального диаметра. Меньшая степень 
расширения сосудов и сужение сосудов считается патологиче-
ской реакцией. Оценивались следующие параметры: диаметр 
Д-БА, см; Vs - систолическая скорость потока в БА, м/с; Vd -  
диастолический поток скорость в БА, м/с; Vav - средняя скорость 
потока в БА, РС ; Pi - показатель пульсации: PI = (Vs - Vd) / Vav;  
Ri - резистивный индекс: Ri = (Vs - Vd) / Vs.
Результаты:
Показатели эндотелиального дисфункцию оценивали по вазомо-
торной реакции БА. Результаты показали, что у пациентов с ХСН I 
ФК скорость систолического кровотока (Vs) в БА была значитель-
но ниже – 19,6%. (P <0,01) и диастолическая скорость (Vd) – на 
33,4% ниже в сравнение с контрольной группой (P <0,01). Анализ: 
отсутствие значительных изменений почечного кровотока или 
функции почек были обнаружены через 6 месяцев после TRD.
Заключение:
Денервация почек у пациентов с истинной резистентной ар-
териальной гипертензией и сахарным диабетом 2 типа. эф-
фективна для снижения амбулаторного кровяного давления 
за счет снижение АД при дневных измерениях, что может ука-
зывать на роль симпатической активности в дневное время.

КЛИНИКО-ЛАБОРАТОРНОЕ ОБОСНОВАНИЕ ЛЕГОЧНОЙ 
АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ У ДЕТЕЙ С ВРОЖДЕННЫМИ 
ПОРОКАМИ СЕРДЦА

Миндубаева Ф. А.1, Ниязова Ю. И.1, Нигматуллина Р. Р.2
1НАО «Медицинский университет Караганды», Караганда, 
Казахстан,  
2Казанский государственный медицинский 
университет, Казань, РФ.

Введение (цели/ задачи):
Врожденные пороки сердца (ВПС) являются одним из самых 
распространенных врожденных пороков развития у детей. 
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Наиболее частым и тяжелым осложнением многих ВПС яв-
ляется легочная артериальная гипертензия (ЛАГ), частота 
патологии которой составляет 1,9 на 1000 новорожденных. 
В мировой литературе широко обсуждается роль системы 
серотонина в развитии заболеваний сердца и сосудов. Цель 
работы: клинико-лабораторное обоснование способа ранней 
диагностики легочной артериальной гипертензии у детей 
грудного возраста.
Материал и методы:
В исследование было включено 67 детей в возрасте от 1 ме-
сяца до 2 лет, из них 48 пациентов с различными врожденны-
ми пороками сердца с лево-правым шунтированием (ДМЖП, 
ДМПП, ОАП). Обследуемые дети были разделены на три груп-
пы: I - дети с ВПС, осложненными ЛАГ, II - дети с врожден-
ными пороками сердца и III - контрольная группа. Проведено 
стандартное клиническое исследование на базе кардиохи-
рургического отделения, включая эхокардиографию. Опре-
делено содержание серотонина в тромбоцитах, в сыворотке 
крови, количество мембранного переносчика серотонина 
(SERT) в тромбоцитах, показатели агрегационной активности 
тромбоцитов в лаборатории коллективного пользования НАО 
Медицинского университета Караганды. Исследование про-
водили с использованием диагностического набора Serotonin 
ELISA, IBL Hamburg на автоматической ИФА роботизирован-
ной станции Evolis (BioRad). Определение экспрессии SERT 
методом вестерн-блот проводили в лаборатории «Казанского 
государственного медицинского университета».
Результаты:
Наиболее высокий уровень серотонина в сыворотке крови 
отмечался в группе детей с ВПС+ЛАГ и составил 288,6±139,8 
нг/мл, во второй и третьей группах он составил 202,0±74,1 
и 129,5±41,6 соответственно (p<0,05). При анализе содер-
жания серотонина в тромбоцитах наиболее низкие значе-
ния отмечались в I группе по сравнению со II и III группа-
ми. Выявлено многократное увеличение количества SERT в 
тромбоцитах у детей грудного возраста с ЛАГ по сравнению 
с группами с ВПС и контроля, что составляло 2122 пг/10*9 
(при 95% ДИ от 1422 до 2822). Было установлено, что бо-
лее половины SERT не переходит в фосфорилированную 
форму, т.е. не обладает функциональной активностью. 
Вероятно, увеличение количества мембранного перенос-
чика является компенсаторной реакций, которая вместе с 
тем недостаточна для снижения концентрации свободного 
серотонина в крови. Однако значимая степень корреляции 
между концентрацией SERT в тромбоцитах и средним рас-
четным давлением в легочной артерии (n=24; коэффициент 
Спирмена r=0,546; р=0,01) подтверждает теорию Ren W. о 
влиянии мембранного переносчика серотонина на пролифе-
рацию гладкомышечных клеток легочной артерии, тем са-
мым и на развитие легочной артериальной гипертензии. Это 
позволило заключить, что определение концентрации SERT 
в тромбоцитах может служить биомаркером для ранней диа-
гностики развития ЛАГ у детей с ВПС.
Заключение:
Проведенные исследования и полученные результаты позво-
лили предложить алгоритм (технологию) определения ранней 
стадии легочной гипертензии у детей с ВПС. Данный алгоритм 
в последующем может быть применен для скрининга детей с 
ВПС на наличие и выраженность у них легочной артериальной 
гипертензии и может быть рекомендован для мониторинга 
эффективности проведенного лечения.

ЛЕГОЧНАЯ АРТЕРИАЛЬНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ, 
АССОЦИИРОВАННАЯ С СИСТЕМНОЙ СКЛЕРОДЕРМИЕЙ

Соловьева Д. В., Игнатьев Е. А., Попова Е. К. 
Медицинский институт СВФУ им. М.К. Аммосова

Введение (цели/ задачи):
Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ) относится к орфан-
ным заболеваниям, характеризующаяся прогрессирующим 
повышением давления в легочных сосудах ≥ 25 мм рт.ст. В 
Республике Саха (Якутия) насчитывается около 14 пациентов 
с ЛАГ, с тенденцией увеличения роста заболеваемости в ди-
намике. Данный факт проявляет необходимость проведения 
научных исследований в отношении пациентов с ЛАГ, про-
живающих на территории Республики Саха (Якутия). Цель. 
Изучить особенности клинической и прогностической значи-
мости показателей диагностики, медикаментозной терапии, 
темпов прогрессирования течения легочной артериальной 
гипертензии, ассоциированное с системным заболеванием.
Материал и методы:
Ретроспективный анализ обзора литературы по ЛАГ. Изуче-
ние в динамике клинического случая пациента с легочной ар-
териальной гипертензией, ассоциированное с системным за-
болеванием в течение 1,5 лет.
Результаты:
В течении продолжительного периода ЛАГ представлена одыш-
кой, проявляющейся во множестве других заболеваний, что вы-
зывает трудности в дифференциальной диагностике ЛАГ. Так, 
у пациента, курируемого нами клиническая симптоматика про-
явилась с 2010 г., но верификация диагноза ЛАГ ФК II, капилля-
роскопические изменения, ассоциированная с системной скле-
родермией, синдром Рейно проведено только в 2015 г. Вначале 
назначена медикаментозная терапия Илопростом (Вентавис) и 
Метипредом с положительной динамикой. Через два года про-
явилась ухудшение состояния в виде резкой гипотензии и пред-
синкопального состояния. С июля 2017 г. была переведена на 
лечение Ревацио (Силденафил) 40 мг/сут. с эффектом снижения 
проявлений ЛАГ. С апреля 2018 г. была переведена на лечение 
Силденафилом (с оригинального на дженерик) в этой же дози-
ровке, на фоне которого отмечалось ухудшение состояния па-
циента. Последним препаратом выбора стал Адемпас 3 мг/сутки.
Заключение:
Отсутствие ранней верификации и лечения прогноз ЛАГ крайне 
неблагоприятен, при системной склеродермии 60% больных 
клинически значимой ЛАГ умирают в первые 2 года. Трудности 
диагностики состоят в дифференциации идиопатической ле-
гочной гипертензии с ЛАГ, ассоциированной с системными за-
болеваниями. Определение N-терминального фрагмента моз-
гового натрийуретического пропептида В-типа (NT-proBNP), 
серологические исследования на антинуклеарные антитела, в 
частности при подозрении на ассоциацию со склеродермией 
на U3-RNP, вентиляционнно/перфузионная сцинтиграфия лег-
ких, адекватная интерпретация интерстициального поражения 
легких и снижения диффузионной способности легких, раннее 
проведение КТ ангиопульмонографии+катетеризация камер 
сердца, кардиопульмонального теста, особенно у пациентов с 
факторами риска развития ЛАГ, позволяют точно диагности-
ровать ЛАГ. При выборе ЛАГ-терапии у пациентов с системной 
склеродермией следует брать во внимание наличие микроан-
гиопатий и других сосудистых поражений в целом. Подход к 
лечению должен быть строго индивидуальным, ввиду того, что 
действие оригинального препарата и дженерика на определен-
ных пациентах может быть различным.
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ОПЫТ ПРИМЕНЕНИЯ ПРЕПАРАТА «МАЦИТЕНТАН» У 
БОЛЬНЫХ ИДИОПАТИЧЕСКОЙ ЛЕГОЧНОЙ ГИПЕРТЕНЗИЕЙ

Королькова О. М.
ФГБОУ ВО ВГМУ им. Н. Н. Бурденко

Введение (цели/ задачи):
Цель исследования: Изучить эффективность применения 
препарата «Мацитентан» у больных с идиопатической легоч-
ной гипертензией по данным регионального сегмента реги-
стра легочной гиимертензии Воронежской области.
Материал и методы:
Препарат Мацитентан получали 2 пациента с диагнозом: 
Идиопатическая легочная гипертензия III ФК (ВОЗ). Анамнез 
заболевания в обоих случаях составлял более 5 лет. Диа-
гноз верифицирован на уровне экспертного центра НМИЦ 
кардиологии им. А. Л. Мясникова (г. Москва). На преды-
дущих этапах пациенты получали силденафил, бозентан, 
амбризентан, что позволило в течение последних 5-ти лет 
поддерживать состояние удовлетворительной компенса-
ции. Однако, в течение последних полутора лет состояние 
больных ухудшилось: усилилась одышка, появились отеки 
нижних конечностей. По данным эхокардиографии увеличи-
лись значения систолического давления в легочной артерии, 
появились признаки перегрузки правых отделов сердца. По 
результатам контрольного исследования, была рекомендо-
вана комбинированная ЛАГ-специфическая терапия: силде-
нафил +мацитентан.
Результаты:
Пациенты получали назначенные препараты в дозировках: 
силденафил 20 - 60 мг/сутки и мацитентан в дозе 10 мг в 
сутки в течение полугода. Отмечена удовлетворительная 
переносимость комбинации без побочных явлений. Также 
отмечена положительная клинико – эхокардиографическая 
динамика в виде уменьшения одышки, отеков нижних ко-
нечностей, снижения уровня систолического давления в ле-
гочной артерии, что позволило стабилизировать состояние 
пациентов. Однако, у одного из пациентов при контрольном 
обследовании с катетеризацией правых отделов сердца вы-
явлены признаки прогрессирования заболевания, что при-
вело к необходимости рекомендовать тройную ЛАГ специ-
фическую терапию с добавлением препарата «Селексипаг».
Заключение:
С учетом данного клинического опыта показана удовлетво-
рительная клиническая эффективность препарат «Маци-
тентан» в составе комбинированной ЛАГ-специфической 
терапии у больных идиопатической легочной гипертензией 
III ФК (ВОЗ). Своевременный гемодинамический контроль 
позволяет объективно интенсифицировать терапию.

ОСОБЕННОСТИ ФАКТОРОВ КАРДИОВАСКУЛЯРНОГО РИСКА 
И КЛИНИЧЕСКОГО ТЕЧЕНИЯ ИНФАРКТА МИОКАРДА С 
РАЗВИВШЕЙСЯ В ПОДОСТРОМ ЕГО ПЕРИОДЕ ЛЕГОЧНОЙ 
ГИПЕРТЕНЗИЕЙ У МУЖЧИН МОЛОЖЕ 60 ЛЕТ

Сотников А. В. 1, Меньшикова А. Н. 2, Чинь В. Н. 1, 
Епифанов С. Ю. 3, Носович Д. В. 1, Година З. Н. 4, 
Гончаров С. А. 1, Ковалев С. В. 5, Гордиенко А. В. 1

1ФГБВОУ ВО «Военно-медицинская академия им. С.М. 
Кирова» МО РФ, 2ФГКУ «416 Военный госпиталь» МО 
РФ, г. Воронеж, Россия, 3ФГБУ «Клиническая больница» 
Управления делами Президента Российской Федерации, 
4ФГБУ «Лечебно-реабилитационный клинический центр» 
МО РФ, 5Филиал №4 ФГКУ «1586 ВКГ» МО РФ

Введение (цели/ задачи):
Оценить значимость факторов кардиоваскулярного риска 
и особенностей клинического течения инфаркта миокарда 
(ИМ) для формирования легочной гипертензии (ЛГ) в подо-
стром его периоде у мужчин моложе 60 лет для улучшения 
профилактики.
Материал и методы:
В исследование включены мужчины моложе 60 лет с верифици-
рованным ИМ и скоростью клубочковой фильтрации (CKD-EPI) 
30 и более мл/мин/1,73м2. Всем исследуемым дважды – в первые 
48 часов (1) и в конце третьей недели заболевания (2) – выполнен 
стандартный диагностический алгоритм, включавший эхокарди-
ографию с определением уровня среднего давления в легочной 
артерии (СДЛА) по A. Kitabatake. Пациентов разделили на три 
группы: I – исследуемая, 84 пациента с впервые возникшей на 
фоне ИМ ЛГ (СДЛА 25 мм рт.ст. и более при нормальных уровнях 
СДЛА в первые часы ИМ, средний возраст – 50,4±7,1 год); II – 183 
пациента с нормальным уровнем СДЛА в подостром периоде ИМ 
(52,1±6,6 лет); III группа – 184 пациента с повышенными уров-
нями СДЛА в обе точки исследования (51,2±5,5 лет; р=0,3). Вы-
полнен сравнительный анализ основных и дополнительных фак-
торов кардиоваскулярного риска и особенностей клинического 
течения ИМ в выделенных группах. Показатели сравнивали на 
основе критериев Краскела-Уолеса, Манна-Уитни и Хи-квадрат. 
Достоверными признавали уровни значимости (р) менее 0,05.
Результаты:
За время наблюдения в течение острого и подострого перио-
дов ИМ ЛГ возникла у 18,6% обследованных; у 40,8% – СДЛА 
оставалось повышенным. Установлено, что у пациентов с впер-
вые возникшей на фоне ИМ ЛГ (44,0%) в сравнении в пациен-
тами II (64,1%) и III групп (58,7%; р=0,001) реже встречается 
Q-образующий ИМ, отек легких (0; 7,6 и 14,7%, соответствен-
но; рI-II=0,048, рI-III=0,0002, рII-III=0,01), признаки острой сер-
дечной недостаточности (II функциональный класс по Т. Killip 
и выше) в первые 48 часов ИМ (34,5; 47,3 и 27,2%; рI-III; II-
III=0,02), объективные признаки хронической сердечной недо-
статочности (ХСН) в завершении подострого периода ИМ (47,6; 
33,6 и 50,8%; рI-III=0,049, рII-III*0,0001). У пациентов III группы 
чаще отмечали периферические отеки в первые часы ИМ (10,7; 
9,9 и 16,8%; рII-III=0,005), а также застойные хрипы в легких 
(8,8; 8,4% и 16,2%; рII-III=0,0002) в завершении подострого пе-
риода ИМ. В III группе чаще встречали рецидивирующие (3,6; 
4,6 и 6,0%; рII-III=0,006) ИМ, а также смешанные клинические 
(17,9; 13,7 и 33,2%; рI-III=0,006; рII-III*0,0001) варианты ИМ. 
Ангинозный клинический вариант ИМ более характерен для 
II группы (75,0; 76,2 и 54,3%; рI-III=0,006; рII-III*0,0001). Па-
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циенты III группы чаще имеют анамнез ишемической болезни 
сердца (ИБС) более пяти лет (38,1; 32,2; 47,8%; рII-III=0,003), 
артериальной гипертензии – более семи лет (44,0; 33,3; 45,1%, 
рII-III=0,003), ХСН – более одного года (14,3; 13,7; 25,5%, рI-
III=0,001, рII-III=0,002), имеют макроангиопатии (64,3; 58,2; 
69,0%; рII-III=0,02). В III группе чаще встречали пациентов, от-
дающие предпочтение табачным изделиям без фильтра (9,5; 
12,6; 19,0%; рII-III=0,006), часто переносящих простудные за-
болевания (11,9; 11,5; 21,7%; рII-III=0,02). В I группе выше 
частота ожирения давностью более 10 лет (19,0; 12,0; 17,4%; 
рII-III=0,003), одышка в первые часы ИМ (57,1; 41,2; 50,5%; 
рI-II=0,003), ИМ в осеннее время года (31,0; 15,3; 21,7%; рI-
II=0,003, рII-III=0,03). Риск профессиональных заболеваний 
(3,8; 10,4; 3,6%; рII-III=0,02), а также злоупотребление алкого-
лем (21,2; 35,5; 29,8%; рII-III=0,02) чаще встречали во II группе. 
В III группе оказалась выше частота связи ухудшения ИБС с 
респираторными инфекциями (13,1; 10,4 и 27,2%; рI-III=0,01, 
рII-III=0,02) и сезоном года (50,0; 39,9 и 59,8%; рII-III=0,04).
Заключение:
Группа обследованных, у которых в период наблюдения воз-
никла ЛГ, существенно не отличалась по большинству клини-
ко-анамнестических параметров от пациентов с нормализацией 
срДЛА к концу третьей недели инфаркта миокарда, занимая по 
их значениям промежуточное положение между пациентами II 
и III групп. Наибольшее влияние на риск возникновения ЛГ в 
завершении подострого периода заболевания оказывало нали-
чие nonQ-ИМ, ожирения давностью более 10 лет, выраженной 
одышки в первые часы ИМ в осенний период. Перечисленные 
факторы помогут заподозрить развитие ЛГ в конце подострого 
периода ИМ, что позволит провести своевременное углублен-
ное обследование для верификации ее генеза и коррекции.

ПРОГНОЗИРОВАНИЕ ХАРАКТЕРА ПОРАЖЕНИЯ КОРОНАРНЫХ 
АРТЕРИЙ У ПАЦИЕНТОВ С ХРОНИЧЕСКИМ КОРОНАРНЫМ 
СИНДРОМОМ

Астрейко А. В.1,2, Штонда М. В.1

1УО «БелМАПО», г. Минск, 2УЗ «2-я ГКБ» г. Минск  
Введение (цели/ задачи):

Определить биохимические показатели, позволяющие спрог-
нозировать характер поражения коронарных артерий, и уста-
новить взаимосвязь, в условиях обязательного проведения 
диагностической коронароангиографии.

Материал и методы:
Обследовано 114 пациентов кардиологических отделений УЗ 
«2-я ГКБ г. Минска». Возраст пациентов: 33-81 лет (средний 
возраст – 59,5 лет). Всем пациентам проводили лаборатор-
ную диагностику: общий анализ крови, биохимический анализ 
крови с липидограммой, Эхо-КГ, рентгенконтрастная корона-
роангиография (КАГ). Всем пациентам перед проведением 
КАГ, утром, натощак был произведён забор венозной крови в 
объёме 10мл. Данная проба крови центрифугировалась, полу-
ченная плазма замораживалась. Из материала данной плазмы 
производились анализы по следующим показателям: ИЛ-1 b, 
ИЛ-4, ИЛ-6, ИЛ-10, ФНО-a, Эндотелин 1, ФЛА2, СРБ. Опреде-
ление данных биохимических параметров проводили в сыво-
ротке, полученной стандартными методами из венозной крови, 
взятой после 12-часового голодания перед проведением КАГ.
Результаты:
полученные в ходе выполнения диагностической КАГ, сопо-

ставлялись с полученными лабораторными показателями. 
Так, при выполнении коронароангиографии у пациентов с 
диагнозом ИБС: СН ФК2 (n=75) были выявлены гемодина-
мически значимые нарушения коронарного русла в 37% слу-
чаев (n=27). В данной группе пациентов 91% исследуемых 
(n=25) имели достоверное увеличение значений показателей 
липидограммы. Показатели провоспалительных цитокинов 
ИЛ-4, ИЛ-6, ФНО-a были также повышены в данной груп-
пе пациентов. При этом было отмечено, что у пациентов со 
значимыми, по результатам КАГ, нарушениями коронарного 
кровообращения чаще регистрировалось увеличение уровня 
ИЛ-4 (65,6% против 17,8%,) и фосфолипазы А2 (78,9% про-
тив 8,9%, р<0,05). Прослежена корреляционная связь между 
уровнем противовоспалительных цитокинов ИЛ-10 и наличи-
ем кальцинированного поражения коронарных артерий.
Заключение:
Таким образом, биохимические маркёры поражения позво-
ляют прогнозировать характер поражения коронарного рус-
ла, а в перспективе верифицировать наличие или отсутствие 
атеросклеротического поражения коронарных артерий на 
субклиническом уровне. Сочетание определённых биохими-
ческих тестов позволяет в большей степени верифицировать 
поражение коронарных артерий.

РЕЗУЛЬТАТЫ 11-ЛЕТНЕГО НАБЛЮДЕНИЯ ПАЦИЕНТОВ 
С ИДИОПАТИЧЕСКОЙ ЛЁГОЧНОЙ АРТЕРИАЛЬНОЙ 
ГИПЕРТЕНЗИЕЙ

Лазарева И. В., Медведева Е. А., 
Полонецкий О. Л., Севрук Т. В.
Республиканский научно-практический центр 
«Кардиология», РНПЦ «Кардиология»
Введение (цели/ задачи):
Оценить влияние длительной (11 лет) двойной специфиче-
ской терапии блокатором эндотелиновых рецепторов Маци-
тентаном и ингибитором фосфодиэстеразы 5 типа Силдена-
филом на течение идиопатической лёгочной артериальной 
гипертензии (ИЛАГ).
Материал и методы:
В исследование включено 12 пациентов (10 женщин, 2 муж-
чины) с ИЛАГ, средний возраст включения в исследование 
37,0±12,7 лет, функциональный класс (ФК) по ВОЗ исходно 
от 2 до 3 (в среднем 2,4±0,5). Визиты пациентов были еже-
месячные, с контролем общего и биохимического анализов 
крови, женщинам детородного возраста ежемесячно выпол-
нялся тест на беременность, объективный осмотр, измеряли 
артериальное давление, частоту сердечных сокращений. В 
процессе наблюдения и лечения оценивали 6 минутный тест 
ходьбы (6МТХ) исходно и через 12 месяцев терапии, индекс 
Борга, ударный объём левого желудочка (УОЛЖ, мл), нали-
чие жидкости в полости перикарда, среднее давление в ле-
гочной артерии (СДЛА, мм рт.ст.) по данным эхокардиогра-
фии (ЭхоКГ) исходно и ежегодно в процессе лечения, СДЛА 
при венозном зондировании (ВЗ) исходно и через 6 месяцев 
лечения. Все пациенты кроме мацитентана и силденафила по-
лучали ацетилсалициловую кислоту, при наличии показаний 
также назначались спиронолактон и торасемид.
Результаты:
За 11 лет наблюдения выжили и продолжают лечение 5 паци-
енток (41,7%), 7 пациентов из 12 умерли в сроки от 1 до 7 лет 
лечения. Дистанция 6МТХ через 12 месяцев двойной спец-
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ифической терапии ИЛАГ у выживших пациентов достоверно 
выросла на 11,5%: с 343,0±57,1 м до 382,6±34,6 м (р<0,05), у 
пациентов, кто в процессе наблюдения в последующем умер, 
через 12 месяцев лечения дистанция 6МТХ практически не 
изменилась. У выживших пациентов УОЛЖ в течение 11 лет 
лечения достоверно вырос на 23%: с 42,6±7,9 мл до 52,4 ±6,2 
мл (р=0,05), что указывает на снижение СДЛА и давления в 
правом желудочке и, тем самым, на улучшение наполнения 
левого желудочка, а у умерших пациентов в процессе лече-
ния была выявлена тенденция к снижению УОЛЖ на 21%: с 
40,6±5,3 мл до 32,4±5,6 мл (р=0,14). Показатели СДЛА по дан-
ным ЭхоКГ у выживших пациентов за 11 лет двойной спец-
ифической терапии ИЛАГ имели стойкую тенденцию к сни-
жению на 24,5%: с 76,1±12,3 мм рт.ст. до 56,6±10,5 мм рт.ст. 
У умерших пациентов с ИЛАГ при динамическом наблюдении 
выявлена тенденция к росту показателей СДЛА по данным 
ЭхоКГ на 13,8%. Аналогичная тенденция изменения показате-
лей СДЛА выявлена при ВЗ у выживших пациентов и при не-
благоприятном исходе. У 6 из 7 пациентов с неблагоприятным 
исходом на последних ЭхоКГ отмечалось наличие жидкости в 
полости перикарда. У всех 12 пациентов в динамике выявлено 
постепенное расширение диаметра лёгочной артерии (ЛА), у 
одной из пациенток, продолжающих лечение, диаметр ЛА за 
11 лет наблюдения увеличился с 48 до 110 мм. У двух пациен-
ток в процессе наблюдения выявлен первичный гипотиреоз.
Заключение:
1) Раннее назначение двойной специфической терапии маци-
ентаном и силденафилом позволяет значительно повысить 
продолжительность и качество жизни пациентов с ИЛАГ. 2) 
Предикторами благоприятного клинического течения ИЛАГ 
могут быть следующие показатели: прирост дистанции 6МТХ 
в процессе лечения, снижение индекса Борга, прирост УОЛЖ, 
снижение СДЛА по УЗИ и ВЗ. Предикторами неблагоприят-
ного исхода ИЛАГ – отсутствие прироста дистанции 6МТХ в 
процессе лечения, рост индекса Борга, снижение УОЛЖ, рост 
СДЛА.

РЕЗУЛЬТАТЫ ХИРУРГИЧЕСКОГО ЛЕЧЕНИЯ БОЛЬНЫХ 
ИБС С РЕЦИДИВИРУЮЩЕЙ СТЕНОКАРДИЕЙ ПОСЛЕ 
СТЕНТИРОВАНИЯ КОРОНАРНЫХ АРТЕРИЙ

Валиева Р. А. 1, Мультановский Б. Л. 2, Сибгатуллин Н. Г. 1
1МСЧ ОАО «Татнефть» и города Альметьевска, 
2ФГБОУ ВО «Ижевская государственная 
медицинская академия» МЗ РФ 
Введение (цели/ задачи):
Ишемическая болезнь сердца (ИБС) остается лидирующей 
причиной летальности и инвалидизации населения. По мере 
увеличения числа эндоваскулярных процедур, увеличивается 
и число больных с рецидивом ИБС нуждающихся в повтор-
ной коррекции миокардиального кровообращения непосред-
ственно после процедуры и/или в отдаленном периоде на-
блюдения. Цель: представить непосредственные результаты 
хирургического лечения больных ИБС с рецидивом стено-
кардии после ранее перенесенной процедуры стентирования 
коронарных артерий (СКА). Задачи: 1. Изучить клиническое 
течение рецидива стенокардии у больных перенесших СКА. 2. 
Провести сравнительный анализ непосредственных резуль-
татов хирургической реваскуляризации миокарда у больных 
после СКА и у пациентов после первичной операции аортоко-
ронарного шунтирования (АКШ)

Материал и методы:
За период с 2009 по 2015 гг., включительно, в отделении кар-
диохирургии МСЧ ОАО «Татнефть» и г. Альметьевска было 
выполнено 1023 операций изолированного коронарного шун-
тирования (АКШ). Из них 96 пациентам (23% - женщины, 76% -  
мужчин) до оперативного вмешательства в различные сроки 
было выполнено СКА (1-я группа). Для достоверности стати-
стических сопоставлений, 2-я (контрольная) группа, больные 
не имевшие до операции эндоваскулярных вмешательств со-
ставлена из 185 пациента (21% - женщин, 79% - мужчин). Срав-
нение показателей в группах выполнено с помощью критерия 
Стьюдента. За статистическую достоверность различий прини-
малось значение p≤0,05.
Результаты:
Средний возраст исследуемой группы составил 60,3±0,65 лет. 
Большинство пациентов из которой относились к III-IV ФК 
(63% и 21%). Из анамнеза заболевания у пациентов 1-й груп-
пы число перенесенных инфаркт миокарда (ИМ) было мень-
ше (35,8% n=34), чем у больных 2-й группы (55,7% n=102) 
(р<0,01). Детальное рассмотрение посегментной локализации 
показало, что основное количество стентов было импланти-
ровано в проксимальных сегментах коронарных артерий (КА) 
и составило 62,7%; 31,3% стентов - на уровне средних сег-
ментов и 3,7% - в дистальных отделах КА. Большинство боль-
ных 1-й группы 66,0% (64-человек) имели в анамнезе одно-
кратное СКА. Множественное (двухкратное) СКА перенесли 
24,3% (23-человек) и трехкратное – 9 (11,3%) больных. Нами 
были изучены результаты хирургического лечения больных 
ИБС в зависимости от количества СКА и кратности эндоваску-
лярных вмешательств. Для этого основная группа пациентов 
(n=96) была разбита на две подгруппы: I А (n=64) пациенты 
с одиночным СКА; I В (n= 32) – после множественного СКА 
и 2-я (n=185) – контрольная группа. Следовательно среднее 
количество шунтов в 1-й группе в целом было значительно 
меньше по сравнению со 2-й группой (2,6±1,0 против 3,8±1,3) 
(р<0,05). Среднее время окклюзии аорты у больных с анам-
незом множественного СКА было меньше по сравнению с 
другими группами (61,4±31,2 мин., против 72,5±27,8 мин., и 
70,7±41,3 мин). Средний объем кровопотери в течение первых 
24 часов после операции в группах пациентов перенесших ра-
нее СКА (≥2СКА+АКШ) составил 1240 ± 620 мл. (СКА+АКШ) 
- 960 ± 570 мл. Во 2-й группе кровопотеря составила 750 ± 
460 мл. (р<0,05 - по отношению к группе ≥2СКА+АКШ). В 
связи с этим среди больных с анамнезом СКА потребовалось 
переливание в среднем 720 ± 340 мл. эритроцитарной массы 
и 630 ± 320 мл. свежезамороженной плазмы. Кроме того, у 
больных перенесших до операции множественное СКА чаще 
наблюдали развитие такие осложнения как: периоперацион-
ный ИМ (8,6% против 3,0% и 1,4%, ), соответственно; острая 
послеоперационная сердечная недостаточность (7,4% против 
2,3% и 1,4%, р<0,01). И как следствие, у больных этой груп-
пы значительно чаще возникала необходимость в инотропной 
поддержке (9,4% против 3,8% и 2,1%). Причинами смерти в 
госпитальном периоде у пациентов с анамнезом СКА, были 
острая сердечная недостаточность 2 (3,6%) и периоперацион-
ный ИМ 3 (5,4%).
Заключение:
Клиническое течение ИБС после эндоваскулярного вмеша-
тельства зависело от кратности и числа СКА. Сравнительный 
анализ хирургического лечения ИБС показал, что у больных 
с анамнезом СКА частота периоперационных осложнений и 
летальность значительно выше, чем у больных перенесших 
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первичную операцию КШ. У пациентов с множественным СКА 
риск развития осложнений после операции КШ значительно 
выше, чем у больных, без эндоваскулярных вмешательств 
или перенесших одиночное СКА.

ЭФФЕКТИВНОСТЬ ЛЕЧЕНИИ У БОЛЬНЫХ С ХРОНИЧЕСКОЙ 
СЕРДЕЧНОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТИ СОПУСТВУЮЩИМ 
ЛЕГОЧНОЙ ГИПЕРТЕНЗИЕЙ

Бегдамирова А. А.
Азербайджанский Медицинский Университет

Введение (цели/ задачи):
Легочная гипертензия – это группа заболеваний с гемодина-
мической картиной прогрессирующего повышения легочного 
сосудистого сопротивления (ЛСС) и давления в легочной ар-
терии (ДЛА), что приводит к дисфункции правого желудочка 
(ПЖ) и развитию правожелудочковой сердечной недостаточ-
ности. Целью исследовании является изучение параметров 
гемодинамики сердце при лечении препаратом юперио (валь-
сартан/сакубитрил) у больных хронической сердечной недо-
статочности с легочной гипертензией (ЛГ).
Материал и методы:
В исследовании приняло 25 больные сердечной недостаточ-
ность (СН) III-IV ФК , с легочной гипертензией (ЛГ).ЛГ на-
блюдалась у 10 пациентов с приобретенные ,а у 7 больных 
врожденных пороков сердца (ВПС) а, у 8 больных миокардит 
с вирусным происхождением. Средний возраст пациентов 
было от 30 до 40 лет. До начала терапии сакубитрил/вал-
сартаном, все пациенты были на стандартной терапии ХСН, 
включающей b-АБ, и -АПФ или БРА, АМКР и диуретики. При 
проводимой терапии до исследовании положительных эф-
фектов не наблюдалось. Длительность заболевания больных 
составляла в среднем от 4 до 7 лет с момента диагностики. 
Всем пациентам были проведены клинические и лаборатор-
но–инструментальные методы исследования: биохимический 
анализ крови–определение липидного спектра, коагулограм-
ма и биомаркеры ХСН; инструментальные методы исследова-
ния сердца – электрокардиография (ЭКГ), эхокардиография 
(ЭхоКГ) и холтер- мониторирование артериального давления 
(СМАД) и ЭКГ. В исследование были включены пациенты 
исходно фракция выброса левого желудочка у которых со-
ставляла 28±2%, фракция переднезаднего укорочения – 26%. 
У большинства пациентов наблюдала дилатация всех камер 
сердца, при этом среджние показатели размеров выглядели 
так: размер левого предсердия - 5.0±0.3, правого предсер-
дия -5.1±0.2, правого желудочка- 3.4±0,2, межжелудочковой 
перегородки 0.9±0,3, конечно-диастолический размер левого 
желудочка (КДРЛЖ) - 5.7±0,2, конечно систолический размер 
левого желудочка (КСРЛЖ) – 4.5±0,2. У больных с ЛГ мак-
симальная скорость трансаортального кровотока в среднем 
составляла - 1.2±0,4, максимальный градиент – 4,6±1,4; ус-
редненный градиент был в пределах нормы, систолическое 
давление пульмональной артерии (SPAP) 50-55 mm Hg. У 
больных признакам ХСН было принята повышение уровенья 
мозгового натрийуретического пептида (BNP), N-концевого 
фрагмента BNP (NT-proBNP) и мочевой кислоты. А также по-
явление отклонении печеночных ферментов. Прием препара-
та Юперио (сакубитрил/валсартан) осуществлялся по схеме: 
первый месяц – 50 мг/сутки, в последующие месяцы – 100 
- 200мг/сутки. Титрация дозы препарата зависела от уровня 
систоличекого АД и гемодинамичекских параметров сердца. 

Повторные обследования проводились через месяц, через 3, 
6 и 12 месяцев. Различия считались статистически значимы-
ми при p <0,05.
Результаты:
Субъективно клинически все пациенты отмечали улучшение 
качества жизни, повышенную толерантность к физическим 
нагрузкам, уменьшение или отсутствие жалоб предъявляе-
мых до начала терапии. ХСН уменьшение уровеня мозгового 
натрийуретического пептида (BNP), N-концевого фрагмента 
BNP (NT-proBNP) и мочевой кислоты, нормализация уровня 
печеночных ферментов. Через 12 мес наблюдалось снижение 
СРПВ (с 12,5±0,9 до 9,2±0,9 м/с; р <0,05. Терапия, основанная 
на применении Юперио (сакубитрил /валсартан) ассоциирова-
лась со снижением центрального систолического артериаль-
ного давления (АД) (с 117±18 до 105±9 мм рт.ст.; р =0, 001) 
и центрального пульсового АД (с 43±16 до 39±5 мм рт.ст.; р 
<0,05). Через 12 месяцев применения сакубитрил/валсартана, 
по вышепредложенной схеме, у 67% пациентов, принявших 
участие в исследовании, отмечались положительные дина-
мика в гемодинамических показателях. Так фракция выброса 
левого желудочка у данной категории больных стала 32±5%. 
Помимо этого, отмечалось уменьшение размеров всех камер 
сердца: размер левого предсердия - 4,8±0.3, правого предсер-
дия – 4,9±0.2, правого желудочка - 2,8±0,2, межжелудочковой 
перегородки 0.7±0,3, конечно-диастолический размер левого 
желудочка (КДРЛЖ) – 5,1±0,2, конечно-систолический раз-
мер левого желудочка (КСРЛЖ) – 4.1±0,2 (р=0,005). У боль-
ных с АГ максимальная скорость трансаортального кровото-
ка в среднем составляла – 1,0±0,2, максимальный градиент 
– 3,7±1,3; усредненный градиент был в пределах нормы, а 
систолическое давление пульмональной артерии (SPAP) 25-
30 mm Hg. В качестве объективных показателей положитель-
ной динамики, вследствие проводимой терапии препаратом 
Юперио, мы берем уменьшение размеров всех камер сердца, 
увеличение процента фракции выброса и снижения давления 
на легочной артерии.
Заключение:
Препарат Юперио, включающий в себя безаналоговый ком-
плекс – сакубитрил/валсартан – это первый и единственный 
представитель группы ARNI для терапии данной категории 
пациентов. Применение которого продемонстрировало до-
стоверное статистически значимое влияние на комбиниро-
ванную конечную точку эффективности, включающую смерт-
ность и госпитализацию больных хронической СН с ЛГ

ЭФФЕКТИВНОСТЬ СИЛДЕНАФИЛА НА ФОНЕ СТАНДАРТНОЙ 
ТЕРАПИИ ХСН ПРИ РАЗЛИЧНЫХ ВИДАХ КАРДИОМИОПАТИЙ

Нагаева Г. А. 1, Ахматов Я. Р. 1, Нагаев Ш. А. 2

1 РСНПМЦК,  
2Институт Иммунологии и геномики человека АН РУз

Введение (цели/ задачи):
Сравнительный анализ влияния силденафила (С) на клини-
ко-функциональные показатели при дилатационной кардио-
миопатии с бивентрикулярной сердечной недостаточностью 
(ДКМП-биСН) и правожелудочковой ДКМП (ДКМПпж).
Материал и методы:
В исследование было включено 44 больных с различной кар-
диомиопатией. Больных с умеренной ЛГ было 23 человека, 
которые в дополнение к стандартной терапии (СТ) принимали 
силденафил (СТ+С). Группу контроля (пациенты, находящие-
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ся лишь на приёме СТ) составили 21 человек. Исходно группы 
были сопоставимы по полу, возрасту, клинико-гемодинамиче-
ским показателям, тяжести заболевания, а также по принима-
емым группам лекарственных препаратов (ЛП). Длительность 
исследования составила 6 месяцев. Средняя доза С у больных 
ДКМПпж = 50,0±22,4 мг/сут и у больных ДКМП-биСН = 52,1±19,8 
мг/сут (р>0,05).
Результаты:
Сравнительная оценка клинико-функциональных показателей в 
динамике установила, что в обеих группах отмечалось улучше-
ние состояния больных. Однако в группе СТ+С положительная 
динамика носила более выраженный и достоверный характер, 
чем в группе сравнения. Анализ показателей на этапах 3 и 6 
месяцев внутри группы СТ+С установил рост толерантности к 
физической нагрузке, снижение количества баллов по ШОКС, 
улучшение показателей печеночной и дыхательной функций, а 
также прирост сократимости правого желудочка (все р<0,05). 
Это, в свою очередь, сопровождалось высокодостоверным сни-
жением ФК ХСН. При межгрупповом сравнении было установ-
лено, что добавление к СТ силденафила способствовало явному 
улучшению дыхательной функции (табл.3.5.1), о чем свидетель-
ствовал высокодостоверный прирост индекса Тиффно (7,6 % 
– в группе СТ+С vs 2,8 % – в группе СТ; р<0,001). Улучшение 
дыхательной функции сопровождалось увеличением ДПД при 
проведении ТШХ: в группе СТ+С ДПД увеличилась на 93,8 м, а 
в группе СТ – на 83 м, т.е. межгрупповая разница составила 10,8 
м, однако данная тенденция не достигала уровня достоверно-
сти. Также 6-месячный курс комбинированной терапии с сил-
денафилом снизил уровень СрДЛА на 4,7 мм.рт.ст., в то время 
как в группе сравнения данный показатель составил 0,8 мм.рт.
ст. Аналогичная тенденция имела место и при оценке почечной 
функции. А именно улучшение СКФ в группе СТ+С составило 7,6 
мл/мин/1,73м2, а в группе СТ наблюдалась отрицательная ди-
намика, свидетельствующая об ухудшении фильтрации почек. 
Для непосредственной оценки влияния силденафила на состо-
яние больных в зависимости от типа ДКМП, группа СТ+С была 
разделена на подгруппы: А-подгруппа – 11 больных с ДКМПпж 
и В-подгруппа – 12 больных с ДКМП-биСН. В ходе наблюдения 
было установлено, что добавление к СТ силденафила не по-
влияло на показатели ЧСС и АД ни у больных с ДКМПпж, ни у 
больных с ДКМП-биСН. Тем не менее, средний балл по ШОКС в 
А-подгруппе через 3 мес. уменьшился в 1,7 раза (р<0,05), а через 
6 мес. – в 2,5 раза (p<0,001) по сравнению с исходными данны-
ми; ДПД увеличилась на 85,2м – через 3 мес. и на 107,9м – через 
6 мес. (р<0,05); отношение RVs/LVs к концу 3 мес. снизилось в 
1,5 раза, а через 6 мес. – в 1,7 раза (р<0,05); Ср.ДЛА снизилось 
на 0,9 и на 2,1 мм.рт.ст. (оба р>0,05), соответственно через 3 и 6 
мес.; ФИПпж увеличилась на 3,2% и на 6,3% (оба р>0,05), соот-
ветственно через 3 и 6 мес. Все это способствовало улучшение 
общеклинического состояния больных и снижению ФК ХСН с 3,2 
до 2,2 (р<0,05). Показатели биохимического профиля и функции 
внешнего дыхания также имели тенденцию к улучшению, не до-
стигавшую, однако, уровня достоверности. Оценка динамики по-
казателей на этапах 3 и 6 мес. в В-подгруппе на фоне комбини-
рованной терапии с С выявила достоверное снижение баллов по 
шкале ШОКС и улучшение показателей дыхательной функции. 
Однако сравнительный анализ влияния терапии СТ+С на типы 
ДКМП выявил ряд достоверных преимуществ в А-подгруппе. А 
именно, у больных с ДКМПпж добавление к терапии С способ-
ствовало более выраженному снижению отношения RVs/LVs, 
чем при ДКМП-биСН, а также снижение Ср.ДЛА, улучшение пе-
ченочной и дыхательной функций (все р<0,05).

Заключение:
Сочетание стандартной терапии с силденафилом способ-
ствовало улучшению клинико-функциональных показателей 
больных, независимо от типа ДКМП, но при ДКМПпж данная 
тенденция была более выраженной и достигала уровня досто-
верности.

ЭХОКАРДИОГРАФИЧЕСКИЕ ПОКАЗАТЕЛИ ПРАВОГО 
ЖЕЛУДОЧКА В СРАВНИТЕЛЬНОМ АСПЕКТЕ ПРИ РАЗЛИЧНЫХ 
ВИДАХ КАРДИОМИОПАТИИ

Нагаева Г. А. 1, Ахматов Я. Р. 1, Нагаев Ш. А. 2

1РСНПМЦК, 2Институт Иммунологии 
и геномики человека АН РУз

Введение (цели/ задачи):
Провести сравнительную оценку эхокардиографических 
(ЭхоКГ) – показателей правых отделов сердца при дилатаци-
онной кардиомиопатиях с бивентрикулярной сердечной недо-
статочностью (ДКМП-биСН) и правожелудочковой (ДКМПпж).
Материал и методы:
В исследование было включено 79 больных, из кото-
рых 22 – были с ДКМПпж (1 группа) и 57 – с ДКМП-биСН 
(2 группа). Средний возраст больных в 1гр. =42,41±14,36 и 
во 2гр.=45,65±11,89 (р=0,298) лет. В 1 гр. было 17 женщин 
и 5 мужчин, во 2 гр. - 15 женщин и 42 мужчин (р=0,000; 
x2=13,722). ЭхоКГ-показатели правых отделов включали в 
себя - базальный поперечный диаметр (RVD1); срединный по-
перечный диаметр (RVD2) и продольный диаметр ПЖ (RVD3). 
Эквивалентом фракции выброса (ФВпж) был показатель 
ФИП – фракция изменения площади ПЖ.
Результаты:
При ДКМПпж показатели RVD1 и RVD2 оказались сопостави-
мы с аналогичными показателями при ДКМП-биСН, однако 
показатель RVD3 при ДКМПпж на 4,9% был больше, чем при 
ДКМП-биСН (р<0,001). Это имело подтверждение и при опре-
делении конечно-диастолической (КДПпж) и конечно-систо-
лической (КСПпж) площади ПЖ, которые ≈ в 1,2 раза пре-
вышали аналогичные показатели группы сравнения. ФВпж у 
больных с ДКМПпж оказалась гораздо ниже, чем у пациентов 
с ДКМП-биСН (р<0,05). Однако, если исходить из норматив-
ных величин стратификации (N=45-55%), то данный показа-
тель оказался низким и у пациентов с ДКМП-биСН на 3,16%, 
что, вероятно, объясняется наличием бивентрикулярной СН с 
дилатацией обоих желудочков у данной группы больных. По-
казатель среднее давление в легочной артерии (Ср.ДЛА) ока-
зался в 3 раза больше у больных с бивентрикулярной СН, что, 
вероятно, объясняется развитием и прогрессированием за-
стойных явлений в малом круге кровообращения. Напротив, у 
респондентов с ДКМПпж показатель Ср.ДЛА соответствовал 
нормальным значениям, что можно расценивать – как отсут-
ствие легочной гипертензии при данной патологии.
Заключение:
Анализ ЭхоКГ-показателей правых отделов сердца установил 
ряд достоверных различий у больных с правожелудочковой 
СН, при этом фракция изменения площади ПЖ, являющая-
ся эквивалентом фракции выброса ПЖ, оказалась гораздо 
ниже, чем у больных с бивентрикулярной СН, хотя у послед-
них данный показатель тоже был понижен при сравнении с 
нормативными значениями. Также было показано, что при 
ДКМПпж отсутствует легочная гипертензия.
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ДОЛГИЙ ПУТЬ ОТ АНТАГОНИСТОВ КАЛЬЦИЯ К РИОЦИГУАТУ: 
ИСТОРИЯ ОДНОГО ПАЦИЕНТА

Бушманов П.А., Мосейчук К.А., Филиппов Е.В.
ФГБОУ ВО РязГМУ Минздрава России, г. Рязань

Хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия 
(ХТЭЛГ) – форма легочной гипертензии (ЛГ), которая в боль-
шинстве случаев является поздним осложнением острой 
тромбоэмболии легочной артерии (ТЭЛА). По данным между-
народного регистра 3-летняя выживаемость составляет 90% у 
оперированных больных с ХТЛГ и 70% – у неоперированных. 
Долгосрочное наблюдение за пациентами с ХТЛГ показывает, 
что 10-летняя выживаемость составляет около 70%.
Аннотация
Данный клинический случай описывает историю многолет-
него наблюдения за пациентом с тяжёлой, прогрессирующей 
ХТЛГ, осложнившейся желудочно-кишечным кровотечением 
и закончившейся смертью пациента.
Клинический случай
Пациент Р., 56 лет с января 2011 года впервые стал отмечать 
появление одышки при привычной физической нагрузке. В 
середине марта 2011 года во время игры в футбол впервые 
почувствовал сильную давящую боль за грудиной, одышку, 
которые купировались самостоятельно в покое в течение 15 
минут. В течение недели сохранялся дискомфорт за груди-
ной, появилась усталость, слабость, снизилась толерант-
ность к физической нагрузке. За 3 месяца пациент похудел 
на 6 кг. По результатам проведённого в феврале 2012 года 
Эхо-КГ-исследования выявлено повышение систолического 
давления в легочной артерии (СДЛА) – 109 мм рт. ст., а также 
недостаточность трикуспидального клапана (ТК) с регургита-
цией 3 степени. Пациенту был установлен диагноз: Первичная 
легочная гипертензия и назначено лечение дилтиаземом и 
тромбополом. 
В связи с прогрессирующим ухудшением состояния, уси-
лением одышки, снижением толерантности к физической 
нагрузке в феврале 2012 года пациент был направлен на 
консультацию в РКНК. При проведенном обследовании вы-
явлены признаки высокой легочной гипертензии по данным 
ЭХО-КГ: выраженная дилатация правых отделов сердца, 
расширение лёгочной артерии и её ветвей, СДЛА – 115 мм 
рт. ст., относительная недостаточность ТК 2-3 степени. При 
сцинтиграфии лёгких обнаружены признаки тромбоэмболии 
в систему легочной артерии, по данным МСКТ легких: суб-
плевральные участки уплотнения лёгочной паренхимы. Также 
были выявлены тромбоз межмышечной вены правой голени, 
повышение уровня Д-димера, повышение уровня креатини-
на (постепенное нарастание имело место с лета 2011 года), 
в анализах мочи – протеинурия. Ввиду повышенного уровня 
креатинина при поступлении и дальнейшего его нарастания, 
а также возникновения за время госпитализации инфарктной 
пневмонии, катетеризация правых отделов сердца и исследо-
вания с контрастированием не проводились.
В марте 2012 года в рамках стационарного лечения впервые 
начата ЛАГ- специфическая терапия илопростом ингаляци-
онно в дозе 40 мкг/сутки, на фоне чего достигнут хороший 
клинический эффект: уменьшилась выраженность одышки 
после физической нагрузки и акроцианоза. По данным Эхо-
КГ отмечалось уменьшение давления в легочной артерии. 
На фоне лечения также отмечена положительная динамика 
в виде прогрессивного уменьшения протеинурии, но сохра-
нялся повышенный уровень креатинина (160-180 мкмоль/л).

В мае 2012 года пациент повторно госпитализирован в связи 
с ухудшением состояния в виде усиления одышки при мини-
мальной физической нагрузке, снижения толерантности к 
физической нагрузке, появление дискомфорта в прекарди-
альной области. Было принято решение о присоединении к 
терапии силденафила в дозе 25 мг 3 р/сутки.
В сентябре 2014 года связи с ухудшением состояния: появле-
нием одышки при минимальной физической нагрузке, сниже-
нием толерантности к физической нагрузке пациент был по-
вторно госпитализирован. На фоне терапии ингаляционным 
илопростом (40 мкг/сутки) и постоянной терапией силдена-
филом (75 мг/сутки) отмечалась отрицательная динамика и по 
данным Эхо-КГ: по сравнению с данными от марта 2012 года 
– увеличение размеров правого предсердия с 30 до 34 см2, 
увеличение СДЛА с 95 до 105 мм. рт. ст, увеличение коэффи-
циента Мура с 29 до 36%, КТИ с 44 до 47%; также признаки 
увеличения центрального венозного давления в виде усиле-
ния пульсации ярёмных вен, спадение нижней полой вены на 
вдохе менее 50%. Учитывая полученные данные, пациенту по 
жизненным показаниям была произведена коррекция ЛАГ-
специфической терапии: увеличена доза илопроста до 60 мкг/
сутки и титрация силденафила до 120 мг/сутки.
На фоне проводимой терапии удалось достигнуть состояния 
субкомпенсации: уменьшилась выраженность одышки, повы-
силась толерантность к физической нагрузке.
В августе-сентябре 2017 года вновь отмечалось усиление 
одышки, появление сухого кашля, однократно- прожилки 
крови в мокроте. По данным неинвазивных методов исследо-
ваний по сравнению с данными от сентября 2014 года отмеча-
лось увеличение СДЛА с 105 до 115-120 мм. рт. ст. Учитывая 
низкий функциональный класс, наличие признаков неблаго-
приятного прогноза, было принято решение об эскалации 
ЛАГ-специфической терапии, замена силденафила на риоци-
гуат в начальной дозе по 0,5 мг 3 раза в сутки с постепенной 
титрацией дозы до максимально переносимой (до 2,5 мг х 3 
раза в сутки) в комбинации с илопростом 60 мкг/сутки.
На фоне скорректированного лечения больной к моменту вы-
писки отмечал улучшение состояния в виде уменьшения одыш-
ки при физической нагрузке, исчезновения сухого кашля.
С сентября по ноябрь 2019 года у пациента неоднократно ре-
гистрировались эпизоды трепетания предсердий 2:1, в стаци-
онаре проводились попытки медикаментозной кардиоверсии 
амиодароном – без эффекта. В связи с нестабильной геоди-
намикой было принято решение о проведение электрической 
кардиоверсии, после чего был восстановлен синусовый ритм. 
20.11.2019 у пациента отмечалось носовое кровотечение 
(на фоне приема варфарина с целевыми значениями МНО). 
22.11.2019 года у пациента стул со сгустками крови темной 
крови объемом около 1,5 литров, в связи с чем пациент был 
переведен в хирургический стационар, где впоследствии 
скончался.
Выводы
1. Данный клинический случай демонстрирует развитие так-
тики ведения пациентов с ХТЛГ в течение последнего десяти-
летия: от антагонистов кальция к силденафилу и последую-
щей его замене на риоцигуат.
2. Данный клинический случай демонстрирует эффектив-
ность многолетней базисной терапии илопростом у пациен-
тов с ХТЛГ высокого риска.
3. Клинический случай отражает тяжесть пациентов с ХТЛГ, 
а также возможность развития у них осложнений и неблаго-
приятных исходов.
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ПРЕИМУЩЕСТВА ТЕХНОЛОГИИ SPECKLE TRACKING И 
КАРДИОРЕСПИРАТОРНОГО СТРЕСС-ТЕСТИРОВАНИЯ В ОЦЕНКЕ 
СИСТОЛИЧЕСКОЙ ФУНКЦИИ ПРАВОГО ЖЕЛУДОЧКА У 
ПАЦИЕНТКИ С ДЕФЕКТОМ МЕЖПРЕДСЕРДНОЙ ПЕРЕГОРОДКИ 

Гусева О.А.1,2, Мамаева О.П. 1, Павлова Н.Е. 1,  
Ходжаева Н.И. 1, Стрелюхина С.В. 1, Евсикова И.А. 1,  
Бартош-Зеленая С.Ю. 1, Щербак С.Г. 1

1СПб ГБУЗ «Городская больница №40»,  
2 Северо-Западный Университет им. И.И. Мечникова

Аннотация. На сегодняшний день в современных методиче-
ских рекомендациях по диагностике и лечению врожденных 
пороков у взрослых отсутствуют сведения о вкладе новых 
методов в эхокардиографической диагностике и стресс-
эхокардиографии для оценки показаний к своевременной 
хирургической коррекции порока. 
Целью наблюдения являлось выявление признаков субкли-
нической ХСН и дисфункции правого желудочка у пациентов 
с внутрисердечными лево-правыми шунтами. При обследова-
нии больной 52 лет, с ранее установленным вторичным де-
фектом межпредсердной перегородки, на эхокардиографии 

Рис. 1. Вторичный ДМПП на 3D чреспищеводной эхокардиографии (слева) и в цветном допплеровском режиме (справа).

Рис. 3. Стресс-ЭхоКГ. Измерение СДЛА в покое (слева) и на высоте нагрузки (справа).

Рис. 2. Стресс-ЭхоКГ. GLS ПЖ в покое (слева) и на высоте нагрузки (справа).   



15

ТЕЗИСЫ VIII ВСЕРОССИЙСКОГО КОНГРЕССА «ЛЁГОЧНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ 2020»

выявлены ультразвуковые признаки объемной перегрузки 
правых камер сердца и снижение глобальной продольной 
систолической функции правого желудочка (GLS -13%). По 
результатам стресс-ЭхоКГ с КРТ отмечается снижение мак-
симального потребления О2, соответствующее II-III ФК ХСН и 
патологический прирост систолического давления в легочной 
артерии. Таким образом, данные дополнительных методов 
исследования сердца позволили выявить признаки ХСН, что 
является показанием к коррекции порока.
Женщина 52 лет поступила в терапевтическое отделение с 
жалобами на одышку при физической нагрузке. Ранее диа-
гностирован врожденный порок сердца: вторичный дефект 
межпредсердной перегородки (ДМПП). 
Из анамнеза известно, что впервые ДМПП установлен у паци-
ентки при проведении ЭхоКГ в 2009 году. В 2012 году проведе-
на ЭхоКГ и ЧП ЭхоКГ, где выявили ДМПП размером 14-15 мм,  
правые камеры были не расширены, давление в ЛА не уве-
личено. После консультации кардиохирурга было рекомендо-
вано динамическое наблюдение, контроль ЭхоКГ 1 раз в год, 
в связи с отсутствием объемной перегрузки правых камер 
сердца и легочной гипертензии. 
В данную госпитализацию, по результатам ЭхоКГ глобальная 
систолическая функция ЛЖ сохранена: фракция выброса 64% 
(Simpson), глобальная продольная деформация ЛЖ (GLS) 
-20,3% (AFI). В нижней 1/3 МПП лоцируется постоянный лево-
правый сброс диаметром 8 мм, Qp/Qs 1,1. В сравнении с пре-
дыдущим исследованием, появились увеличение левого пред-
сердия (индекс объема ЛП 35 мл/м2), ультразвуковые признаки 
объемной перегрузки правых камер сердца: индекс конечно-
диастолической площади ПЖ 12,6 см2/м2, диаметр ПЖ на ба-
зальном уровне 42 мм, индекс объема ПП 38 мл/м2, давление 
в ЛА не увеличено (32 мм рт.ст.). Систолическая функция ПЖ 
оценивалась по нескольким показателям, которые составили: 
экскурсия латеральной части трикуспидального кольца (ТАМ) 
26 мм, систолическая скорость экскурсии латеральной части 
трикуспидального кольца (S’) 14 мм/с, фракционное изменение 
площади (FAC) 53%, GLS -13% (AFI). Было выявлено снижение 
глобальной продольной систолической функции ПЖ. При про-
ведении 3D чреспищеводной (ЧП) ЭхоКГ был визуализирован 
ДМПП овальной формы, размерами 8x6 мм, с дефицитом ре-
троаортального края, размер которого 3 мм и задневерхнего 
края (до верхней полой вены) - 4 мм (рис. 1). Следовательно, 
закрытие транскатерное закрытие дефекта не представляется 
возможным.
По данным ЭКГ: Синусовый ритм с ЧСС 84 уд. в мин. Неполная 
блокада правой ножки пучка Гиса.
По данным трехсуточного мониторирования ЭКГ: Синусовый 
ритм со среднесуточной ЧСС 87 уд. в мин. днем и 78 уд. в 
мин. ночью (макс. ЧСС 138 уд. в мин., мин. ЧСС 66 уд. в мин.). 
Предсердный ритм, 4 эпизода, длительностью от 5 с. до 9 
мин. 36 с. со сред ЧСС 81 уд. В мин. Предсердные экстра-
систолы одиночные (57), парных (5). Парных желудочковых 
мономорфных экстрасистол 770 (4А градации по Ryan). Уд-
линение корригированного QT 91% времени. Данных за ише-
мические изменения не получено. Поздние потенциалы пред-
сердий 25%, поздние потенциалы желудочков 100% случаев. 
Синдром апное сна легкой степени, ИАГ - 7.
По данным стресс-ЭхоКГ с кардиореспираторным тестиро-
ваниес (КРТ) выполнена субмаксимальная нагрузка: 91% от 
макс ЧСС, RER 1,1. Мощность нагрузки 50 Вт (02:00), 75 Вт 
(01:26). Толерантность к нагрузке низкая. Максимальное по-
требление О2 14,3 мл/мин/кг, соответствующее II-III ФК ХСН. 

Кислородный пульс 7,9 мл/мин, вентиляторный резерв (BR) 
49%, снижены. Жалобы на высоте нагрузки на одышку. Дан-
ных за нарушение локальной и глобальной сократимости же-
лудочков не получено. До нагрузки: GLS ПЖ -12,5%, S’ 10 мм/с,  
TAМ 28 мм, систолическое давление в легочной артерии 
(СДЛА) 30 мм рт.ст. На пике нагрузки: GLS ПЖ -15,2%,  
S’ 15 мм/с, TAМ 36 мм, СДЛА 60 мм рт.ст. Отмечается патоло-
гический прирост СДЛА до 60 мм рт.ст. (рис. 2, 3).
Выводы. Оценка показателя GLS ПЖ у пациентки с ВПС: вто-
ричного ДМПП позволило заподозрить на ранних стадиях 
снижение систолической функции ПЖ.
Стресс-ЭхоКГ с КРТ с оценкой СДЛА позволили провести ком-
плексную патофизиологическую оценку ПЖ, выявить субкли-
ническую форму ХСН.
Дефицит ретроаортального края МПП при 3D ЧП исключает 
потенциальное траскатерное закрытие дефекта.
Отсутствие в современных рекомендациях данных о вкладе 
новых методов оценки систолической функции ПЖ: 3D-ЭхоКГ 
с технологиями SPECKLE TRACKING и КРТ с оценкой СДЛА 
требует дальнейших исследований для решения вопроса сво-
евременной хирургической коррекции порока. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ПАЦИЕНТКИ С ХРОНИЧЕСКОЙ 
ТРОМБОЭМБОЛИЧЕСКОЙ ЛЕГОЧНОЙ ГИПЕРТЕНЗИЕЙ (ХТЭЛГ) 
НА ФОНЕ АНТИФОСФОСФОЛИПИДНОГО СИНДРОМА: 
ВОЗМОЖНОСТИ КОНСЕРВАТИВНОГО И ЭНДОВАСКУЛЯРНОГО 
ЛЕЧЕНИЯ

Деветьярова Е.А. 
Государственное бюджетное учреждение Ростовской 
области «Ростовская областная клиническая 
больница» (ГБУ РО «РОКБ»), Ростов-на –Дону

Пациентка Ш., 37-лет, в 2014 году впервые отметила жалобы 
на выраженную одышку при незначительной нагрузке (ходь-
ба до 25-50м, подъем на 1 лестничный пролет), приступы 
учащенного сердцебиения, отеки н/к. По данным анамнеза 
истории болезни В 2009 году во время первой беременности 
после 26 недели стала отмечать повышение АД до 170/100 
мм рт. ст., в связи с чем на сроке 29 недель было выполне-
но кесарево сечение, рожден живой ребенок. В 2013 году во 
время 2-й беременности с 23 недели снова стала отмечать 
повышение АД, появилась одышка, слабость. На сроке 25 не-
дель выполнено кесарево сечение, рожден мертвый плод ве-
сом 350г. После выписки у пациентки стала прогрессировать 
одышка при нагрузке. В 2014 году обследовалась в кардио-
центре по м/ж, выполнена катетеризация полостей сердца и 
выявлено повышение давления ЛА 83/44 мм рт. ст., по дан-
ным прямой ангиопульмонографии контрастировались рас-
ширенный ствол правая и левая ветви ЛА, обтурация нижней 
ветви правой ЛА. Выполнена СКТ ангиопульмонография, вы-
явлены признаки атрезии нижней ветви правой ЛА, признаки 
ТЭ ветвей ЛА (выявлены центральные и пристеночные дефек-
ты контрастирования субсегментарных и мелких ветвей ЛА), 
признаки легочной гипертензии. Пациентке рекомендована 
консультация в Федеральном центре, однако пациентка про-
должила консервативное лечение под наблюдением врача по 
м/ж. Принимала Варфарин с достижением целевых значений 
МНО, стала постепенно отмечать некоторое улучшение со-
стояния. Однако в 2016 г. резко снизилась толерантность к 
физической нагрузке, появились отеки ног. 
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В октябре 2017 году пациентка обследовалась в НМИЦ кар-
диологии, выставлен диагноз ХТЭЛГ, ФК III (ВОЗ). АФС. При 
катетеризации СрЛА 45 мм рт. ст. (75/33 мм.рт.ст), ДЗЛА 5 мм 
рт. ст., ЛСС 1185,2 мл/м2, ОЛСС 2121,5 дин, СИ 1,5 л/мин/м2, 
СВ 2,7 л/мин. Т6МХ 200 м, Одышка по Боргу 5 баллов. 
По результатам МСКТ ангиопульмонографии выявлен дву-
сторонний тромбоз ветвей ЛА. Пациентка консультирована 
кардиохирургом, учитывая высокое ЛСС оперативное лечение 
(тромбэндартерэктомия) противопоказаны в связи с высоким 
риском периоперационных осложнений. Пациентке назначена 
консервативная терапия Риоцигуатом и Эноксапарином, од-
нако по м/ж Риоцигуат был заменен на Силденафил 20 мг 3 
раза в сутки, а Эноксопарин - на Варфарин без достижения 
целевого уровня (контроль МНО осуществлялся эпизодиче-
ски). Пациентка самостоятельно корректировала терапию, 
улучшения состояния не отмечалось. 
Учитывая прогрессирование состояния в виде нарастания 
одышки и прогрессирование правожелудочковой недоста-
точности пациентка в октябре 2018г повторно направлена в 
НМИЦ кардиологии МЗ РФ, где после дообследования при-
нято решение о выполнении ангиопластики левой легочной 
артерии. При поступлении пациентка принимала Эноксапарин 
0,8 мг/в сутки и Варфарин 1,5 таб (МНО 3,56), перед опера-
тивным лечением варфарин отменен и пациентка переведена 
на гепарин п/к 5000 Ед. Ангиопластика прошла без осложне-
ний, однако через сутки у пациентки отмечается тромбоцито-
пения до 12*109 /л, кровотечения не было, состояние было 
расценено как гепарин-индуцированная тромбоцитопения на 
фоне антифосфолипидного синдрома (АФС). Уровень тром-
боцитассоциированных антител составил 820% (норма до 
200%), уровень растворимого гликалицина 7,2 мкг/мл (нор-
ма 1-4 мкг/мл), АТ к кардиолипину более 120 (норма менее 
12). Данные показатели свидетельствовали о высоком уровне 
активности АФС. Пациентка осмотрена ревматологом, назна-
чена терапия ГКС, на фоне которой уровень тромбоцитов уве-
личился до 270 *109 /л. Т6МХ до выполненной ангиопласти-
ки 260м, на 5 сутки после выполненной процедуры составил 
350м (+90м). 
Пациентка выписана с рекомендациями о назначении Риоци-
гуата на фоне адекватной антикоагулянтной терапии, после-
дующим контрольным осмотром и решением вопроса о воз-
можности выполнения тромбартерэктомии ЛА. Однако после 
выписки пациентка не соблюдала жесткий контроль МНО, пе-
риодически отменяет прием Варфарина и через 2 месяца по-
сле выписки переносит ОНМК в бассейне левой СМА с сенсо-
моторной афазией, гемигиперестезией, гемипарезом справа. 
С весны 2019г. в связи с прогрессированием ХСН пациентка 
неоднократно проходила стационарное лечение по м/ж с сла-
боположительным кратковременным эффектом. 
В ноябре 2019г. пациентка повворно направлена в Федераль-
ный центр НМИЦ кардиологии МЗ РФ для решения вопроса 
о необходимости 2-го сеанса ангиопластики ЛА. При обсле-
довании уровень Д-димера 0,22 мкг/мл (норма до 0,50 мкг), 
NT-proBNP 100,7 пг/мл (норма до 100), МНО 3,02; По данным 
ЭХОКГ от 29.10.20г: СДЛА 72 мм рт. ст., СрДЛА 37 мм рт. ст., 
ДЗЛА 9 мм рт. ст., недостаточность ТК 2-3 ст., выполнена 
МСКТ-ангиопульмонография, не выявившая новых тромбо-
тических масс в просвете ЛА. Учитывая общую положитель-
ную динамику от проведенной ангиопластики и терапии рио-
цигуатом, принято решение о продолжении консервативной 
терапии с решением вопроса о выполнении тромбартерэкто-
мии из ветвей легочной артерии в плановом порядке. В тече-

ние последнего года отмечается улучшение общего состоя-
ния Т6МХ 375м, не было ни одной госпитализации по поводу 
декомпенсации ХСН.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ТЯЖЕЛОЙ ЛЕГОЧНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ НА 
ФОНЕ ВРОЖДЕННОГО КИФОСКОЛИОЗА

Карабашева М.Б.
Национальный медицинский исследовательский 
центр кардиологии Министерства здравоохранения 
Российской Федерации (НМИЦ кардиологии), Москва

Аннотация 
Кифосколиоз – это комбинированная деформация позвоноч-
ника, которая приводит к уменьшению объема «работающей» 
легочной ткани с развитием альвеолярной гиповентиляции и 
гипоксической вазоконстрикции легочных артерий. Данные 
изменения в небольшом проценте случаев вызывают повы-
шение давления в легочной артерии и легочного сосудисто-
го сопротивления. Патогенез легочной гипертензии (ЛГ) при 
кифосколиозе имеет сходство с ЛГ на фоне обструктивного 
апноэ сна или гиповентиляции на фоне ожирения. Пациенты с 
уже сформированной ЛГ теоретически могут быть кандидата-
ми на стандартную патогенетическую терапию препаратами, 
однако доказательств эффективности данного лечения в на-
стоящее время нет.
Клинический случай. Описание. 
Пациентка Л., 39 лет. В апреле 2017 г. была госпитализиро-
вана в Национальный медицинский исследовательский центр 
кардиологии Министерства здравоохранения Российской Фе-
дерации (НМИЦ кардиологии) с жалобами на чувство нехват-
ки воздуха при минимальной физической нагрузке, общую 
слабость, отеки голеней и стоп, увеличение живота в объеме, 
учащенное сердцебиение.
Anamnesis morbi
В январе 2017 г. после тяжелой острой респираторной вирусной 
инфекции (ОРВИ) пациентка впервые отметила появление отеч-
ности нижних конечностей, одышку умеренной интенсивности 
при физических нагрузках. В связи с прогрессирующим ухуд-
шением состояния неоднократно вызывала скорую медицин-
скую помощь, ей внутривенно вводился фуросемид с хорошим 
эффектом, который сохранялся в течение нескольких дней, 
после чего отеки и одышка нарастали вновь. В марте 2017 г. 
пациентка обратилась за медицинской помощью в поликлинику 
по месту жительства: по данным эхокардиографии (ЭхоКГ) об-
ращало на себя внимание повышение систолического давления 
в легочной артерии (СДЛА) до 75 мм рт. ст. Уровень Д-димера 
был в пределах нормальных значений. По результатам ультра-
звукового дуплексного сканирования вен нижних конечностей, 
признаков тромбоза выявлено не было. Проведена мульти-
спиральная компьютерная томография‑ангиопульмонография 
(МСКТ-ангиопульмонография), данных за тромбоэмболию 
легочной артерии не получено. Назначена симптоматическая 
терапия. С апреля 2017 г. пациентка отметила резкое ухудше-
ние состояния, нарастание признаков дыхательной и сердеч-
ной недостаточности, в связи с чем была госпитализирована 
в стационар Москвы. При проведении ЭхоКГ выявлено повы-
шение СДЛА до 90 мм рт. ст.; по данным ультразвукового ис-
следования брюшной полости: признаки асцита (около 400 мл 
жидкости); при пульсоксиметрии: SpаО2 = 62–67%. Учитывая 
отсутствие эффекта от проводимой симптоматической терапии 
и сохранение явлений сердечной недостаточности, пациентка 
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была переведена в НМИЦ кардиологии для определения даль-
нейшей тактики лечения. На момент поступления принимала: 
ивабрадин – 7,5 мг 2 раза в день, фуросемид 40–80 мг утром с 
учетом выраженности отеков, верошпирон – 50 мг утром.
Anamnesis vitae
Выраженный кифосколиоз, со слов больной, является след-
ствием родовой травмы, и его выраженность с возрастом не 
менялась. В физической активности ограничена. В 2012 г. 
было оперативное родоразрешение, в послеоперационном 
периоде находилась на ИВЛ. Однако в связи с неоптималь-
ным режимом ИВЛ, а также имеющимися анатомическими 
особенностями перераспределения воздушных масс на фоне 
искривления позвоночника развился пневмоторакс, прово-
дилось дренирование плевральной полости. Выписана домой 
без признаков дыхательной недостаточности. 
С 2015 г. частые ОРВИ, отиты, пневмонии.
Данные физикального исследования при поступлении
Рост 142 см, вес 36,4 кг. Индекс массы тела 18 кг/м2.
Подкожно-жировой слой развит крайне слабо, кахексия. Тем-
пература тела 35,8 °С. Кожные покровы бледные, выраженный 
цианоз носогубного треугольника, верхние и нижние конечно-
сти цианотичны, холодные на ощупь. Сатурация артериальной 
крови при пульсоксиметрии в пределах 60–65%. Выраженный 
кифосколиоз с вовлечением всех отделов позвоночника. На-
пряженные симметричные отеки стоп, голеней, бедер.
В легких при аускультации дыхание жесткое, справа в нижних 
отделах дыхание не выслушивается, в средних отделах справа 
и слева ослаблено. Хрипов нет. Частота дыхательных движений 
(ЧДД) – 28 в минуту. Верхушечный толчок разлитой, локализу-
ется в области 5-го межреберья по среднеключичной линии. Ау-
скультация сердца в стандартных точках затруднена. Артериаль-
ное давление (АД), измеренное в положении сидя справа 100/60 
мм рт. ст., слева 90/60 мм рт. ст., частота сердечных сокращений 
(ЧСС) 110 уд./мин. Живот увеличен в размерах, признаки асцита, 
при пальпации мягкий, безболезненный во всех отделах. Печень 
пальпируется из-под края реберной дуги, выступая на 2 см. Край 
печени плотный и ровный. Селезенка не пальпируется.
При ЭхоКГ были выявлены следующие изменения: следовое 
количество жидкости в проекции правого предсердия (ПП) и 
правого желудочка (ПЖ). Дилатация правых отделов сердца с 
признаками высокого давления в правых камерах сердца (ПП = 
23 cм2, переднезадний размер ПЖ = 4,7 (баз.) см; выносящий 
тракт ПЖ = 3,3 см; толщина передней стенки ПЖ = 0,45 см). 
Расширение легочной артерии и ее ветвей. Высокая ЛАГ: СДЛА 
= 90 мм рт. ст.; мГДсТК = 67 мм рт. ст. (недооценка из-за труд-
ности измерения трикуспидальной регургитации – ТР), ср.ДЛА 
= 53 мм рт. ст., давление заклинивания легочной артерии по 
тканевому миокардиальному допплеровскому исследованию 
(ДЗЛА по ТМД) = 8 мм рт. ст. Снижение систолической функ-
ции ПЖ (TAPSE = 1,4 см; N ≥ 1,7 см). Недостаточность клапана 
легочной артерии (ЛК) 1-й ст., трикуспидального клапана (ТК) 
1–2-й ст. Вторично открытое овальное окно со сбросом справа 
налево (d~0,4 см). Следовое количество жидкости в полости 
перикарда. Нижняя полая вена (НПВ) значительно расширена, 
коллабирование ее существенно снижено (отмечается изви-
тость контура НПВ – деформация). Определяется свободная 
жидкость в брюшной полости – асцит.
Учитывая полученные данные, пациентке был выставлен диа-
гноз: Кифосколиотическая болезнь сердца. Кифосколиоти-
ческая альвеолярная гиповентиляция. Дыхательная недоста-
точность 3-й степени. Высокая ЛГ. Функциональный класс IV 
(ВОЗ). Относительная недостаточность ТК 2-й степени, ЛК –  

1-й степени. Вторично открытое овальное окно, со сбросом 
справа налево. Синусовая тахикардия. Хроническая сердеч-
ная недостаточность 2Б стадии.
Имеющиеся анатомические особенности и тяжесть состояния 
пациентки не позволили выполнить зондирование правых камер 
сердца. 
Обсуждение
Кифосколиоз – редкая патология, которая может осложнять-
ся развитием ЛГ с неблагоприятным прогнозом. Тяжелая де-
формация грудной клетки привела к стойкому нарушению 
вентиляции легких, преимущественно по рестриктивному типу 
(синдром Риголетто). В результате нарушения дыхательной 
функции развилась тяжелая и длительная гипоксемии, кото-
рая, в свою очередь, индуцировала стойкий вазоспазм и по-
вреждение сосудистой стенки артериол и капилляров легких. 
Указанные изменения вызвали существенное повышение со-
противления сосудов легких и, как следствие, ЛГ. Лечение 
таких больных – крайне сложная задача для врача в связи со 
сложностью патогенеза заболевания. Назначение любых пре-
паратов может нарушить относительную стабильность в состо-
янии больного, в связи с чем в определенных случаях выбор 
немедикаментозной тактики является лучшим для пациента.
Оптимальным лечением для больных с ЛГ на фоне кифоско-
лиотической болезни сердца при запущенном течении заболе-
вания видится изолированное применение неинвазивной ИВЛ, 
в частности, ночной неинвазивной вентиляции легких с поло-
жительным давлением (NIPPV), которая является более эффек-
тивным методом лечения по сравнению с неинвазивной ИВЛ в 
режиме постоянного положительного давления (Continuous 
Positive Airway Pressure – CPAP). При тяжелых нарушениях вен-
тиляционно-перфузионного соотношения, что, по-видимому, 
имеет место у больных с кифосколиозом на последних стади-
ях, назначение ЛАГ-специфической терапии может усугубить 
гипоксемию и тем самым ухудшить течение заболевания. При-
менение таких препаратов, как ацетазоламид, убольных с ЛГ и 
рефрактерной к диуретической терапии хронической сердечной 
недостаточностью должно проводиться под контролем газово-
го состава крови во избежание серьезных нарушений кислотно-
щелочного баланса.

ОПЫТ ЛЕЧЕНИЯ БОЛЬНОГО С ИДИОПАТИЧЕСКОЙ ЛЕГОЧНОЙ 
ГИПЕРТЕНЗИЕЙ: ОТ МОНО- К КОМБИНИРОВАННОЙ ТЕРАПИИ

Королькова О.М. 
ФГБОУ ВО ВГМУ им. Н. Н. Бурденко

Лечение легочной гипертензии III – IV ФК (функциональный 
класс) до сих пор является трудной задачей. В данном клини-
ческом случае показана поэтапная эффективность комбини-
рованной ЛАГ-специфической терапии.
Больной САН, 1983 г. рождения, проживающий на территории 
Воронежской области поступил в Воронежскую областную кли-
ническую больницу № 1 с жадобами на одышку при минималь-
ной физической нагрузке, учащенное сердцебиение, периодиче-
ские головокружения. В возрасте 3-х лет выставлялся диагноз 
«Врожденный порок сердца», но, в дальнейшем, поэтому поводу 
не обследовался, лечения не принимал. Ухудшение наступило 
в июле 2017 г, когда появились вышеописанные жалобы. При 
обследовании по данным ЭХОКГ выявлена высокая легочная ги-
пертензия (СДЛА 100 мм рт.ст.), выраженная дилатация правых 
отделов сердца, относительная недостаточность трикуспидаль-
ного клапана. По данным катетеризации правых отделов сердца 
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ДЛА 80/4052 мм рт. ст. Кроме того, при анализе нарушений ды-
хания во время сна было выявлено: 160 апноэ, 230 гипопноэ ИАГ 
– 49, что соответствует тяжелой форме СОАС. По данным коро-
нароангиографии патологии коронарных сосудов не выявлено. 
Больному предположительно был выставлен диагноз ИЛГ. На-
значено лечение: варфарин, верошпирон, амлодипин. Для вери-
фикации диагноза был направлен НМИЦ кардиологии им. А. Л. 
Мясникова, где впервые обследован в январе 2018 г. Выставлен 
диагноз «Идиопатическая легочная гипертензия» 3 – 4 ФК (ВОЗ). 
Состояние усугубилось приступом трепетания предсердий 261 
с ЧЖС 12 уд/мин., который удалось купировать электрической 
кардиоверсией. Проводилась пробная терапия илопростом, но, 
в связи с выраженными побочными явлениями, препарат был 
отменен. Взамен была инициирована терапия силденафилом в 
дозе 30 мг/сутки, которую пациент перенес удовлетворительно. 
Учитывая факторы неблагоприятного прогноза, больному была 
рекомендована двойная ЛДАГ – специфическая терапия (сил-
денафил 30 – 50 мг/сутки) + мацитентан 10 мг/сутки). Однако, 
в связи со сложностями лекарственного обеспечения, больной 
по месту жительства получал только силденафил. На этом фоне 
постепенно после короткого светлого промежутка, состояние 
больного ухудшилось в виде усиления одышки, появления асци-
та. Повторный курс лечения в НМИЦ кардиологии позволили ста-
билизировать состояние. После выписки также была обоснована 
комбинированная ЛАГ – специфическая терапия. С апреля 2018 
г. больной получал комбиницию силденафила 50 мг и амбризен-
тана (10 мг/сутки), что позволило стабилизировать состояние 
пациента: уменьшилась одышка, отеки, увеличилась переноси-
мость физической нагрузки . Следует отметить, на фоне стаби-

лизации состояния по ЛГ. Симптомы СОАС также значительно 
уменьшились. Следующее плановое обследование в НМИЦ кар-
диологии выявило, к сожалению, признаки прогрессирования 
заболевания в виде усиления перегрузки правых отделов сердца, 
и в рекомендациях появилось предписание замены силденафила 
на риоцигуат, что было сделано в сентябре 2019 г. Однако, отме-
чалась плохая переносимость препарата в виде гипотонии до 80 
мм рт. ст, а также появления кровохарканья на дозе 5 мг/сутки. 
Пришлось вернуться на прежнюю схему терапии: силденафил 
+ амбризентан. Однако, эта комбинация не позволяла в полной 
мере компенсировать пациента, и с марта 2020 г. пациент начал 
получать комбинацию: силденафил 30 мг+ мацитентан 10 мг/сут-
ки. Отмечалась хорошая переносимость препаратов, уменьшение 
одышки, отеков, увеличение Т6М. Несмотря на это, последнее 
плановое обследование в НМИЦ кардиологии им. А. Л. Мяснико-
ва (сентябрь – октябрь 2020 г.) выявило отрицательную динами-
ку по данным трансторакальной ЭХОКГ в виде увеличения разме-
ров правого предсердия, правого желудочка, нарастания СДЛА 
до 100 мм рт. ст. ( в марте 2019 – 85 мм рт. ст), уменьшения Т6М 
на 80 м. В связи с этим больному рекомендована тройная ЛАГ –  
специфическая терапия ( силденафил 30 мг/сутки + мацитентан 
10 мг/сутки + селексипаг 400 мг/сутки с последущей титрацией 
до 100 мг/сутки. В настоящее время решается вопрос о закупке 
данного препарата.
Заключение. С учетом данного клинического опыта показана эф-
фективность поэтапной комбинированной ЛАГ-специфической 
терапии у больных идиопатической легочной гипертензией III-IV 
ФК (ВОЗ). Своевременный гемодинамический контроль позво-
ляет объективно интенсифицировать терапию.

АНЕВРИЗМАТИЧЕСКАЯ ТРАНСФОРМАЦИЯ СТВОЛА ЛЕГОЧНОЙ 
АРТЕРИИ И ЕЁ ВЕТВЕЙ КАК ОСЛОЖНЕНИЕ ИДИОПАТИЧЕСКОЙ 
ЛЕГОЧНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ

Лазарева И.В.
Республиканский научно-практический центр 
«Кардиология», г. Минск, Республика Беларусь

Идиопатическая легочная гипертензия (ИЛАГ) – редкое, неу-
клонно прогрессирующее, грозное заболевание, поражающее 
в большинстве своем лиц трудоспособного возраста. Основ-
ными осложнениями ИЛАГ являются появление и прогрес-
сирование трикуспидальной недостаточности, фибрилляция 
предсердий, увеличение размеров правого предсердия и 
желудочка, гепатомегалия, асцит, расширение ствола легоч-

ной артерии. Клиническое 11-летнее наблюдение пациентки, 
страдающей ИЛАГ, с прогрессивной дилатацией ствола ЛА и 
её ветвей представлено в данной работе.
Пациентка А.К. 1972 года рождения впервые обратилась в 
Республиканский научно-практический центр «Кардиология» 
в июне 2009 года в возрасте 36 лет с жалобами на усиление 
одышки при физической нагрузке (подъем по лестнице на 2 
этаж, под горку) после вторых родов, кратковременные потери 
сознания и сердцебиение при нагрузке. Впервые вышеописан-
ные жалобы появились в 1996 г. после первых родов, потери 
сознания отмечались в 1998, 1999, 2008 и 2009 годах. По дан-
ным амбулаторного обследования с 2000 года на флюоро-
графии отмечалось расширение легочного ствола, пациентка 
наблюдалась в местной поликлинике с различными предвари-

Таблица 1. Показатели УЗИ сердца пациентки К.А. в динамике (Аневризматическая трансформация ствола 
легочной артерии и её ветвей как осложнение идиопатической легочной гипертензии, Лазарева И.В.)

Год 
исследования

ЛА, 
мм

Регургитация на 
клапане ЛА, степень

СрДЛА, 
мм Hg

СДЛА, 
мм Hg

ТAPSE, 
мм

УО ЛЖ, 
мл

ФВ ПЖ, 
%

ФИП 
ПЖ, %

Сепарация листков 
перикарда, мм

2009 46 2 52,5 67 26 24 -
2010 48 3-4 47,5 42 48 -

2012 56 3 43 37 43 44 -

2016 65 3 52 60 18 40 61 3
2017 82 3 56,5 53 12 42 62 44 5
2018 85 3 55 16 31 52 34 4
2019 90 3 39 61 16 32 60 38 2-3
2020 110 3 35,5 57 14 25 31 5

ЛА- легочная артерия, СрДЛА –среднее давление в ЛА, СДЛА – систолическое давление в ЛА, TAPSE- систолическая  
экскурсия плоскости трикуспидального кольца, УО ЛЖ – ударный объём левого желудочка, ФВ ПЖ – фракция выброса  
правого желудочка, ФИП ПЖ – фракция изменения площади правого желудочка
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тельными диагнозами: саркоидоз лёгких, врожденный порок 
сердца: недостаточность клапана легочной артерии; медика-
ментозного лечения в течении нескольких лет не получала. В 
2009 году была заподозрена ИЛАГ и пациентку направили на 
обследование в РНПЦ «Кардиология». Все предыдущие пред-
варительные диагнозы саркоидоза, врожденного порока, а так-
же хронической тромбоэмболической легочной гипертензии 
были исключены в РНПЦ «Кардиология» после комплексного 
обследования, включавшего катетеризацию правых отделов 
сердца, проведение компьютерной томографии с конрасти-
рованием, трансторакального и чреспищеводного ультразву-
кового исследования (УЗИ) сердца в 2009 г. Кроме этого при 
обследовании в июне 2009 года по данным электрокардио-
граммы (ЭКГ) было выявлено: ритм синусовый, частота сер-
дечных сокращений (ЧСС) 72 в минуту, отклонение электриче-
ской оси сердца (ЭОС) вправо, признаки гипертрофии правого 
предсердия и правого желудочка. При венозном зондировании 
исходно среднее давление в легочной артерии – 49 мм Hg, си-
столическое давление в легочной артерии -53 мм Hg, среднее 
давление заклинивания в легочной артерии (ЛА) -5 мм Hg. По 
данным УЗИ сердца выявлено расширение ствола ЛА до 46 мм, 
бифуркация 50мм, ветви ЛА 27/26 мм, регургитация на клапа-
не ЛА 2 степени, среднее давление в ЛА (СрДЛА) 52,5 мм Hg. 
Уменьшенные размеры и объёмы полости левого желудочка: 
конечно-диастолический размер левого желудочка (КДР ЛЖ) 
в М-режиме 42 мм, конечно-систолический размер ЛЖ (КСР 
ЛЖ) в М-режиме 29 мм, конечно-диастолический объём ЛЖ 
(КДО ЛЖ) в В-режиме 41 мл, конечно-систолический объём 
ЛЖ (КСО ЛЖ) 15 мл, ударный объём ЛЖ (УО ЛЖ) в В-режиме 
25 мл. КДО правого желудочка (ПЖ) 122 мл, КСО ПЖ -93 мл, 
фракция выброса (ФВ) ПЖ – 24%. 
Пациентке выставлен клинический диагноз: Идиопатическая 
легочная артериальная гипертензия, ФК 2 по ВОЗ. Аневриз-
матическая трансформация ствола ЛА. Дальнейшие показа-
тели УЗИ сердца в динамике представлены в таблице 1.
При проведении компьютерной томографии с контрастным 
усилением в динамике (2016-2019 гг.) были подтверждены 
признаки ИЛАГ, правожелудочковой недостаточности, с 2016 г 
выявляется гидроперикард – выпот до 10 мм по латеральному 
контуру левого желудочка, данных за тромбоэмболию легоч-
ной артерии нет; при динамическом наблюдении пациентки 
нами выявлено постепенное расширение диаметра ствола ЛА 
с 87 мм в 2016 г. до 110 мм в 2019 г. По данным УЗИ органов 
брюшной полости с 2016 года обнаружены признаки асцита. 
По УЗИ щитовидной железы с 2016 г. обнаружены признаки 
аутоиммунного тиреоидита, при дальнейшем обследовании 
выявлена недостаточность гормонпродуцирующей функции 
щитовидной железы с назначением заместительной гормо-
нальной терапии. В процессе прогрессирования заболевания 
постепенно нарастали клинические проявления правожелу-
дочковой недостаточности: прогрессировала гепатомегалия с 
гипербилирубинемией, появился асцит, однако усиление диу-
ретической терапии позволяет уменьшать застойные явления, 
а периодический прием гепатопротекторов (урсодезоксихоли-
евая кислота, орнитин, препараты на основе расторопши) по-
зволял уменьшить клинические и функциональные проявле-
ния правожелудочковой недостаточности.
 У пациентки А.К. с 2009 г. по 2016 г. функциональный класс по 
ВОЗ ИЛАГ расценивался на уровне 2. Специфическая терапия 
ИЛАГ в течение этого периода: мацитентан 10 мг в сочетании 
с индапамидом1,5 мг, ацетилсалициловой кислотой 75 мг. С 
апреля 2016 г. больная стала отмечать постепенное снижение 

толерантности к физическим нагрузкам, усиление одыщки при 
бытовых нагрузках, появление тяжести в правом подреберье. 
Субъективное прогрессирование заболевания подтверждалось 
данным объективных обследований: по УЗИ сердца отмечалось 
снижение ударного объема левого желудочка (см. таблицу 1) 
до 25 мл, постепенное уменьшение показателя TAPSE и ФИП 
ПЖ, а также прогрессивно увеличивались размеры ствола ЛА 
и её ветвей (до 46/44 мм). В динамике отмечались постепенно 
нарастающие показатели NT-proBNP с 1580 до 5780 нг/л и по-
степенное уменьшение дистанции 6 минутной ходьбы с 434 м 
до 293 м, повышение индекса одыщки по Боргу с 3 до 6. С 2016 
г. ФК ИЛАГ у данной пациентки расценен как 3; в связи с про-
грессирование заболевания нами была проведена коррекция 
лечения: добавлен силденафил в дозе 75 мг в день, спироно-
лактон 50мг в день, фуросемид 40 мг через день, Л-тироксин 
50 мкг утром. В дальнейшем доза Л-тироксина к 2020 году со-
ставила 125 мкг утром, силденафила к 2020 г.- увеличена до 
150 мг в сутки, вместо фуросемида назначен торасемид по 
10-20 мг в сутки с контролем суточного диуреза, и с 2019 г. к 
лечению добавлен селексипаг в дозе 400 мкг 2 раза в день. В 
процессе течения заболевания пациентка ежегодно проходит 
плановое обследование и коррекцию терапии в РНПЦ «Кардио-
логия». В настоящее время данная пациентке 48 лет, ФК ИЛАГ 
оценивается как 3. В связи с нарастающей аневризматической 
трансформацией ствола легочной артерии (до 110 мм) и её 
ветвей (до 46/44 мм) пациентка несколько раз консультиро-
валась кардиохирургами, ей была предложена постановка в 
лист ожидания на трансплантацию комплекса сердце-лёгкие, 
от которой она временно отказывается и продолжает тройную 
комбинированную специфическую терапию ИЛАГ. 
Данный клинический случай с нашей точки зрения заслужи-
вает внимания клиницистов в связи со значительной про-
грессирующей аневризматической дилатацией ствола ЛА и 
ее ветвей, который показывает достаточно высокую клиниче-
скую эффективность пошаговой эскалации специфической 
терапии ИЛАГ и постоянный динамический контроль за со-
стоянием пациентки.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ЛЕГОЧНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ У РЕБЕНКА 
С ВРОЖДЕННЫМ ЦЕНТРАЛЬНЫМ ГИПОВЕНТИЛЯЦИОННЫМ 
СИНДРОМОМ (СИНДРОМОМ УНДИНЫ) 

Назарова А.Р.1, Сабирова Д.Р. 1, Садыкова Д.И. 1,  
Шакирова А.Р.2, Чеминава Л.Д.2, 
Пигалова С.А. 2, Румянцева И.В. 2

1Казанский государственный медицинский университет,  
Казань, Российская Федерация
2Детская республиканская клиническая больница,  
Казань, Российская Федерация

В клинической классификации легочной гипертензии в груп-
пу III (Легочная гипертензия вследствие заболеваний легких 
и/или гипоксемии) входит синдром альвеолярной гиповен-
тиляции [1]. Синдром альвеолярной гиповентиляции – со-
стояние, характеризующееся потерей вегетативного контроля 
над процессом дыхания. Редким генетическим заболеванием, 
проявляющимся врожденной (первичной) альвеолярной ги-
повентиляцией во время сна (в более тяжелых случаях — и во 
время бодрствования), является синдром Ундины.
Врожденный центральный гиповентиляционный синдром 
(Congenital central hypoventilation syndrome CCHS), известный 
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также как синдром Ундины – редкое генетическое заболева-
ние, связано с мутацией в гене РНОХ2В. Передается по ау-
тосомно – доминантному типу, родители могут быть бессим-
птомными носителями гена. [2, 3].
В мире описано не более 1500 случаев данного синдрома. В 
России на 2018 год наблюдаются 29 детей (по информации ас-
социации родителей детей). Распространенность заболевания 
неизвестна, по разным данным 1 на 200 000 новорожденных [4].
Заболевание характеризуется нарушением автоматизма ды-
хания, но при этом не бывает каких–либо анатомических ле-
гочных, кардиологических и прочих проблем, которые могут 
привести к нарушению дыхания. В результате отсутствует или 
уменьшается физиологический ответ на гиперкапнию и гипок-
семию. В сочетании с мультисистемной вегетативной дисре-
гуляцией, включающей разнообразные сердечные нарушения 
(эпизоды асистолии вплоть до ареста синусового узла, требу-
ющего имплантации кардиостимулятора, аритмии, снижение 
вариабельности ритма сердца и легочная гипертензия), нару-
шение обмена глюкозы, нарушение моторики желудочно-ки-
шечного тракта, снижение температуры тела, неврологические 
расстройства [5-9].
Данное состояние, как правило, наблюдается уже в течение 
первых часов жизни и характеризуется цианозом и увеличе-
нием уровня углекислого газа в крови, но может быть и более 
позднее проявление синдрома. 
Американское торакальное общество разработало критерии 
диагностики врожденного синдрома центральной гиповенти-
ляции [10]:
•	 Адекватная вентиляция во время бодрствования и гипо-

вентиляция во время сна, либо гиповентиляция во время 
бодрствования и во время сна;

•	 Отсутствие или ослабление реакции на гиперкапнию/ги-
поксемию во время бодрствования и сна;

•	 Отсутствие нервно – мышечных, легочных, кардиологи-
ческих заболеваний и поражения ствола главного мозга;

•	 Наличие мутации в гене РНОХ2В;
•	 Наличие симптомов уменьшения реакции зрачка на свет, 

нарушение моторики пищевода, тяжелые запоры даже 
при отсутствии болезни Гиршпрунга, профузное потоот-
деление, понижение температуры тела.

Лечение заключается в обеспечении адекватной вентиляции 
(НИВЛ с СРАР, различные кислородные маски). Детям стар-
ше 18 месяцев проводят имплантацию стимулятора диафраг-
мального нерва.
Многим пациентам на настоящий момент уже более 20 лет 
[11]. Причина смерти связана с невозможностью адекватного 
обеспечения вентиляции. 
В доступной отечественной литературе мы не встретили опи-
сание случае ЛГ вследствие первичной альвеолярной гипо-
вентиляци. Ниже приведено клиническое наблюдение ребен-
ка 1 месяца с синдромом Ундины и диагностический поиск 
причины легочной гипертензии. 
Из анамнеза известно, что ребенок от 5 беременности, 2 ро-
дов (старший ребенок здоров), протекала на фоне СД 2 типа, 
а также на фоне субклинического гипотиреоза, тяжелой пре-
эклампсии. На сроке 38 недель проведено экстренное кеса-
рево сечение в связи с нарастающей преэклапсией. При рож-
дении оценка по шкале Апгар 7-9 б. Масса 2600 гр, рост 35 
см. Переведен в ОПН в связи с дефицитом веса. Однократно 
зафиксировано снижение глюкозы до 1,7 ммоль/л. Выписан 
домой с диагнозом: Транзиторная гипогликемия. 
В течение первого месяца жизни ребенка родители жалоб не 

предъявляли. В возрасте 1 месяца была замечена слабость, 
повышение температуры до 37,4°С, мальчик стал вялым, 
начал меньше есть. На следующий день резкое ухудшение 
(выраженная вялость, угнетение сознания, появление акро-
цианоза, отказ от кормления). Была вызвана СМП, доставлен 
в инфекционную больницу по месту жительства. Исключена 
острая инфекционная патология, в том числе новая корона-
вирусная инфекция COVID-19 (ПЦР отрицательна).
При поступлении отмечалась гипотермия до 35°С, гипоглике-
мия (глюкоза 2,2 ммоль/л), брадипноэ (до 24 в мин.), сниже-
ние сатурации до 82%. Экстренно был переведен в ОАРИТ на 
респираторную поддержку – СРАР. В ОАРИТ сатурация под-
нялась до 98%. Ближе к вечеру состояние резко ухудшилось, 
возникло апноэ, переведен на ИВЛ. 
На следующий день транспортирован в ДРКБ МЗ РТ г. Казани. 
Объективный статус при поступлении: состояние оценива-
лось как крайне тяжелое, за счет метаболических наруше-
ний, неврологической симптоматики (отсутствие реакции на 
внешние раздражители), легочной гипертензии. Сатурация 
90-98%. Попытки спонтанного вдоха отсутствует. Уровень 
сознания: кома 1-2. Реакция на осмотр отсутствует. Зрачки 
не широкие, фотореакция зрачков очень вялая. Кожа и сли-
зистые чистые, бледные. Грудная клетка правильной формы. 
Проводится ИВЛ, хрипы не выслушиваются. Тоны сердца 
приглушены, ритмичные, систолический шум средней интен-
сивности вдоль левого края грудины, акцент 2 тона над легоч-
ной артерией. Живот мягкий, безболезненный. Печень +2 см. 
Диурез адекватный. Проведено обследование, обнаружены 
признаки высокой легочной гипертензии.
•	 По данным ЭХО-КГ ПЖ дилатирован до 12 мм, гипертро-

фия миокарда ПЖ до 5 мм, ПП расширено, регургитация 
на трикуспидальном клапане 3 степени, систолическое 
давление в легочной артерии 55 мм рт.ст., двунаправлен-
ный сброс по ДМПП диаметром 7.2 мм.

•	 На рентгенограмме ОГК признаки кардиомегалии за счет 
правых отделов сердца. 

•	 ЭКГ: Синусовая тахикардия с ЧСС 150-161 уд. в мин. От-
клонение ЭОС вправо (угол альфа +1400). 

•	 Значительно повышен уровень NT-pro BNP до 32471,0 пг/мл.
•	 КТ легких с контрастированием: признаки ЛГ с дилата-

цией правых отделов сердца, гипертрофией передней 
стенки ПЖ, умеренным расширением ствола и ветвей ЛА. 
ДМПП (рис.1, 2).

•	 УЗИ ОБП отмечалась умеренная гепатомегалия.

Рис. 2Рис.1

В процессе диагностического поиска причин ЛГ были исключе-
ны значимые ВПС, врожденные пороки развития и интерстици-
альное заболевание легких. Также снят диагноз наследствен-
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ных болезней обмена: по результатам образца крови методом 
ТМС данных за наследственные аминоацидопатии, органиче-
ские ацидоурии и дефекты митохондриального бета-окисле-
ния не выявлено. 
Динамика состояния положительная, восстановилось созна-
ние. Параметры ИВЛ постепенно смягчались, в последующем 
ребенок экстубирован и переведен в стабильном состоянии 
педиатрическое отделение. За время нахождения в отделе-
нии (в течение суток) наблюдалась тенденция к снижению 
сатурации до 90%, нарастала сонливость, ребенок стал без-
участен, отмечено неглубокое, поверхностное дыхание, от-
сутствие экскурсии грудной клетки с брадипноэ до 22 в мин. 
По данным КЩС респираторный ацидоз с гиперкапнией (рН 
до 6.988, рСо2 144.6 mmHg,). Экстренно поднят в реанима-
ционное отделение. Предположен врожденный центральный 
гиповентиляционный синдром. С целью подтверждения диа-
гноза образец крови отправлен на молекулярно-генетическое 
исследование.
В результате анализа ДНК в одной из хромосом выявлено 
увеличенное число копий GCN – повтора, локализованного в 
гене РНОХ2В, что подтвердило диагноз «Синдром врожден-
ной центральной гиповентиляции (Синдром Ундины)» моле-
кулярно-генетическими методами.
Проведено заочная консультация с НМИЦ им. В.А. Алмазова 
после получения анализа. Были рекомендованы параметры 
НИВЛ для данного ребенка и обсуждена тактика ведения дан-
ных пациентов. 
За время наблюдения в реанимации и проведения активной 
респираторной поддержки наблюдалось положительная ди-
намика, вновь переведен в педиатрическое отделение, где 
продолжена НИВЛ во время сна. 
Через 3 недели от момента поступления, на фоне адекватной 
респираторной терапии, появилась положительная динамика 
в виде снижения, а затем нормализация давления в легочной 
артерии до 23 мм.рт.ст., правые отделы сердца сократились 
до нормы, исчезла трикуспидальная регургитация. Сохраня-
ется вторичный ДМПП 7 мм со сбросом крови слева-направо. 
Нормализация параметров ЭХО-КГ шла параллельно со сни-
жением уровня NT-pro BNP: через 9 дней адекватной респира-
торной терапии показатель NT-pro BNP составлял 1888,0 пг/
мл с дальнейшим уменьшением до 245,0 пг/мл.
На данный момент состояние ребёнка стабильное, использу-
ется НИВЛ во время сна. Еженедельно проводится контроль 
ЭХО-КГ, данных за ЛГ нет. 
Представленное наблюдение демонстрирует диагностический 
поиск причин легочной гипертензии у младенца. Ранняя диа-
гностика и своевременно начатая адекватная респираторная 
поддержка пациентов с синдромом Ундины позволят избе-
жать альвеолярной гипоксии и ассоциированной с ней легоч-
ной гипертензии. 
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ЛЕГОЧНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ У ПАЦИЕНТКИ С СИСТЕМНОЙ 
СКЛЕРОДЕРМИЕЙ: ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ

Приймак И.В.
ГБУЗ АО Областной кардиологический диспансер,  
Астрахань

Введение. Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ) является 
грозным осложнением системной склеродермии (ССД), кото-
рое сопряжено с высокими уровнями инвалидизации и смерт-
ности. Для пациентов с ЛАГ, ассоциированной с ССД (ЛАГ-ССД), 
характерны более тяжелое течение по сравнению с другими 
формами ЛАГ, меньшая выраженность функционального отве-
та на терапию и высокая потребность в назначении комбинаций 
ЛАГ-специфических препаратов, что, по крайней мере, частич-
но может быть обусловлено неоднородностью фенотипов ЛАГ-
ССД. Целью данной работы является описание клинического 
случая легочной гипертензии (ЛГ) у пациентки ССД.
Материал и методы. Пациентка 57 лет с ССД, ЛГ, клиникой 
правожелудочковой сердечной недостаточности. 
Результаты. Считает себя больной с 2017 года, когда стала от-
мечать одышку при интенсивной физической нагрузке и эпи-
зоды посинения пальцев рук (признаки синдрома Рейно). В 
августе 2018 года у пациентки наблюдалось ухудшение клини-
ческого статуса в виде нарастания одышки (при минимальной 
физической нагрузке и в состоянии покоя), появления отеков 
нижних конечностей и эпизодов несистемного головокружения. 
За медицинской помощью самостоятельно не обращалась. В 
сентябре 2018 года во время уборки в кабинете врача-кардио-
лога (больная работала уборщицей в поликлинике), последний 
обратил внимание на выраженную одышку и рекомендовал до-
обследование. На ЭКГ отмечались синусовый ритм, смещение 
ЭОС вправо и признаки гипертрофии правого желудочка. При 
эхокардиографическом исследовании были выявлены высокая 
легочная гипертензия (ЛГ; систолическое давление в легочной 
артерии 106 мм рт. ст.), увеличение правых отделов сердца, 
трикуспидальная регургитация 2-3 ст., дилатация нижней полой 
вены с коллабированием на вдохе менее 50% и выпот в полости 
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перикарда. Пациентка была госпитализирована в стационар по 
месту жительства с подозрением на тромбоэмболию легочной 
артерии (ТЭЛА). Несмотря на отсутствие однозначных призна-
ков ТЭЛА при КТ-ангиографии, через две недели больная была 
выписана с прежним диагнозом и рекомендацией приема рива-
роксабана (20 мг/сутки), торасемида (10 мг/сутки) и верапамила 
(240 мг/сутки). При дальнейшем динамическом наблюдении на 
амбулаторном этапе в 2018 году неоднократно выполнялись КТ-
ангиография (признаков ранее перенесенной ТЭЛА не выявле-
но) и эхокардиографическое исследование (без существенной 
динамики по сравнению с сентябрем 2018 года). В январе 2019 
года больная была направлена на консультацию ревматолога, в 
время которой на основании характерных клинических призна-
ков (склерозирование и синюшность кончиков пальцев, нали-
чие язвочек на кончиках пальцев правой кисти и мелкоточечных 
геморрагий на ладонной поверхности кистей [телеангиэкта-
зии]) была заподозрена системная склеродермия. По данным 
лабораторных исследований отмечалось выраженное увеличе-
ние титра антицентромерных и антинуклеарных (Hep2) антител. 
Пациентка была госпитализирована в НИИР им. В.А. Насоновой 
(март 2019 года), где диагноз ССД был подтвержден на основа-
нии представленных выше клинических признаков, контроль-
ных лабораторных исследований и капилляроскопии ногтевого 
ложа. На момент госпитализации одышка соответствовала IV 
ФК по ВОЗ, дистанция в тесте шестиминутной ходьбы (Д6МХ) 
составила 150 м. При эхокардиографии во время пребывания в 
стационаре отмечались идентичные ранее полученным резуль-
таты. Кроме того, были выявлены признаки дисфункции право-
го желудочка (TAPSE 13 мм). Впервые была выполнена кате-
теризация правых отделов сердца (КПОС), по данным которой 
была верифицирована смешанная ЛГ (систолическое/среднее/
диастолическое давление в легочной артерии 81/56/37 мм рт. 
ст.; ДЗЛА 20 мм рт. ст., ЛСС 11,7 Ед. по Вуду, СВ 2,9 л/мин). 
Посредством КТ-ангиографии был окончательно исключен 
диагноз ХТЭЛГ. Несмотря на смешанный характер ЛГ, пациент-
ке была рекомендована комбинированная ЛАГ-специфическая 
терапия мацитентаном (10 мг/сутки) и силденафилом (60 мг/
сутки), а также гормональная терапия (метилпреднизолон 4 мг/
сутки). В связи с отсутствием эффекта (сохранение выражен-
ной одышки, соответствующей IV ФК по ВОЗ) от назначенного 
лечения в марте 2020 года больная была повторно госпитали-
зирована в НИИР им. В.А. Насоновой. Во время пребывания в 
стационаре повторная КПОС не выполнялась. Было рекомен-
довано увеличение дозировки силднафила до 100 мг/сутки. На 
момент последнего посещения врача у пациентки отмечались 
неудовлетворительный функциональный статус (дистанция 
в тесте шестиминутной ходьбы 185 м, IV ФК по ВОЗ, одышка 
по Боргу в состоянии покоя 6), признаки правожелудочковой 
недостаточности, высокая концентрация NT-proBNP (1825 пг/
мл), что соответствует высокому риску смерти в соответствии 
с классификацией ESC/ERS 2015.
Выводы. В представленном клиническом наблюдении тяжелое 
течение ЛГ связано как с особенностями основного заболевания 
(ССД), так и поздним обращением пациентки за медицинской 
помощью, а также сложностями дифференциальной диагно-
стики на начальном этапе ведения. Кроме того, остается диску-
табельным назначение комбинированной ЛАГ-специфической 
терапии в случае наличия признаков смешанной пре- и пост-
капиллярной ЛГ. В настоящее время планируется повторная го-
спитализация в федеральный центр с целью проведения КПОС 
и решения вопроса о последующей терапевтической тактике.

РЕЗУЛЬТАТЫ 10-ЛЕТНЕЙ МОНОТЕРАПИИ СЕЛЕКСИПАГОМ У 
ПАЦИЕНТКИ С ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИЕЙ, 
АССОЦИИРОВАННОЙ С СИСТЕМНОЙ СКЛЕРОДЕРМИЕЙ

Таран И.Н., Зверева Т.Н.
Федеральное государственное бюджетное научное 
учреждение «Научно-исследовательский институт 
комплексных проблем сердечно-сосудистых 
заболеваний”, г. Кемерово, Россия

Актуальность. Форма легочной артериальной гипертензии 
(ЛАГ) в следствие системных заболеваний соединительной 
ткани ассоциируется с наихудшим прогнозом среди всех 
форм ЛГ группы 1. Достижение низкого риска летального 
исхода является главной целью терапии пациентов с ЛАГ, 
однако реализация данной цели не всегда может быть осу-
ществима и зависит как от причины ЛГ, так и от возраста на 
момент верификации диагноза и инициации терапии, харак-
тера коморбидной патологии пациента. Уникальным является 
клинический случай многолетней монотерапии селексипагом, 
повлиявшей на достижение целей лечения у пациентки с ЛАГ 
и системной склеродермией, который и описан ниже.
Особенности анамнеза заболевания. С 2002 года у пациентки 
Д. в возрасте 27 лет верифицирована системная склеродер-
мия. С этого времени принимает специфическую терапию 
системной склеродермии: плаквинил. В 2010 года верифи-
цирован диагноз: ЛАГ, ассоциированная с системной скле-
родермией диффузная форма, подострая по началу течения, 
стадия генерализации, с поражением сосудов (феномен Рей-
но, множественные телеангиоэктазии, дигитальные язвы в 
анамнезе), кожи (склеродермия, симптом кисета, дигиталь-
ные рубчики, кальцификаты), суставов (акроостеолиз, поли-
артралгии, сгибательные контрактуры суставов кистей), ЖКТ 
(склеродермический синдром пищевода, синдром мальаб-
сорбции, СИБР), легких (интерстициальное поражение легких 
по МСКТ), сердца (нарушение проводимости), активность 
низкая, ФК III (ВОЗ). Легочное сердце: относительная недо-
статочность ТК II степени. ХСН IIА. Остеопороз Т критерий по 
позвоночнику 3,2, по шейке бедра – 1,0 стадия регресса.
По данным ЭхоКГ на момент верификации диагноза  в 2010 
году S правого предсердия= 19 см2, базальный размер право-
го желудочка (ПЖ) = 3,7 см. СДЛА= 83 мм рт.ст. Регургитация 
на ТК II ст. По данным зондирования правых отделов сердца: 
срДЛА =61 мм рт. ст., ДЗЛА= 11 мм рт.ст. срДПП =12 мм рт.ст., 
СИ =2,3 л/мин/м2, ЛСС = 815 дин/сек/см-5. По данным Т6МХ в 
2010 году дистанция составила 320 метров, одышка по Боргу 
4. При проведенном комплексном анализе пациентка соответ-
ствовала промежуточному риску летального исхода. Пациентка 
была включена в рандомизированное клиническое исследова-
ние по приему ЛАГ-специфического препарата селексипага/
плацебо. Максимальная титрованная доза селексипага 1600 мг/
сут в 2 приема. При ежегодном динамическом обследовании 
пациентка достигла критерии низкого риска летального исхода 
и в течение 10 лет находилась в зоне низкого риска на фоне мо-
нотерапии селексепагом в дозе 1600 мг/сут. К ноябрю 2020 года 
дистанция в Т6МХ составляет 445 метров, одышка по Боргу 3 
– ФК II (ВОЗ). По данным кардиопульмонального теста пиковое 
потребление кислорода составляет 15,2 мл/мин/кг, ТФН=75 Вт. 
По данным ЭхоКГ: S правого предсердия=18 см2, СДЛА =53 мм 
рт.ст. Параметры систолической функции ПЖ: TAPSE=2,0см, 
FACПЖ =40%. По данным зондирования правых отделов серд-
ца: срДЛА=37 мм рт.ст. СИ =2,6 л/мин/м2, ЛСС=408 дин/сек/см-5.
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Выводы: Тщательная динамическая оценка статуса паци-
ентки с ЛАГ, своевременная и корректная титрация дозы 
ЛАГ-специфической терапии, несмотря на генез ЛАГ, спо-
собствовали улучшению клинико-функционального и гемо-
динамического статуса пациентки, достижению низкого ри-
ска летального исхода и его сохранению спустя десять лет на 
фоне монотерапии селексипагом. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ЛЕГОЧНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ В ИСХОДЕ 
ПОСТЛУЧЕВОГО СКЛЕРОЗА ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИИ И ЛЕГОЧНОГО 
ФИБРОЗА

Толмачева А.В., Башкирова О.А., Драгомирецкая Н.А.
ФГБОУ ВО Первый Mосковский государственный 
медицинский университет имени И.М. Сеченова 
(Сеченовский Университет) Минздрава России. 
Аннотация: представлен клинический случай пациентки 55 лет с 
развитием у нее легочной гипертензии спустя 20 лет после лу-
чевой терапии. Легочная гипертензия в данном случае обуслов-
лена комплексом факторов: постлучевым легочным фиброзом, 
диастолической сердечной недостаточностью и безболевой 
ишемией миокарда, а также, вероятно, постлучевой васкулопа-
тией легочной артерии.  
Введение: Синдром легочной гипертензии зачастую обусловлен 
различными причинами, включающими как непосредственную 
патологию правых отделов сердца, так и легочной ткани. В кли-
нической практике возможно сочетание нескольких причин.
Больная П., 55 лет, в сентябре 2020 г. госпитализирована в 
УКБ №4 Первого МГМУ им. И.М. Сеченова с жалобами одыш-
ку при минимальной физической нагрузке, перебои в работе 
сердце, сердцебиение, общую слабость.
Из анамнеза известно, что в 1997 г. пациентке был установлен 
диагноз лимфогранулематоза, по поводу которого получила 9 
курсов полихимиотерапии и лучевой терапии на область шей-
ных, подмышечных, внутригрудных лимфатических узлов. Во 
время лечения стала отмечать перебои в работе сердца, серд-
цебиение. Наблюдается гематологом, данных за рецидив за-
болевания нет. В 2017 году впервые зафиксирован пароксизм 
фибрилляции предсердий (купирован медикаментозно), по по-
воду чего в настоящее время принимает сотагексал 80 мг 2 раза 
в день, тромбоАСС 100 мг с эффектом. Настоящее ухудшение 
в течение последних трех месяцев, когда появилась и стала на-
растать одышка при физической нагрузке, в связи с чем паци-
ентка обращалась в поликлинику по месту жительства, где была 
обследована: при ЭхоКГ выявлено повышение СДЛА до 61 мм 
рт.ст. Начат диагностический поиск причин легочной гипертен-
зии: МСКТ органов грудной клетки с внутривенным контрасти-
рованием исключила диагноз ТЭЛА, также не было выявлено 
гемодинамически значимых стенозов коронарных артерий. На-
правлена на госпитализацию в УКБ №4 Сеченовского Универси-
тета для дообследования и уточнения диагноза.
Сердечно-сосудистые заболевания в семье и вредные привычки 
отрицает. Профессиональные вредности отсутствуют (учитель).
При осмотре в стационаре: состояние средней тяжести, циа-
ноз губ. Периферических отеков нет. ЧДД 24 в мин, Sat O2 – 
96%. Перкуторно коробочный звук. Дыхание жесткое, хрипов 
нет. Тоны сердца приглушены, ритмичные. ЧСС 90 в мин. АД 
105/60 мм рт.ст. Печень не увеличена, безболезненная.
При обследовании: 
Общий клинический анализ крови: Лейкоциты 7,1х109/л, ге-
матокрит 42,6%, гемоглобин 130 г/л, эритроциты 4,95х1012/л, 

цветовой показатель 0,79, MCH 26,3 пг, МСНС 306 г/л, MCV 
86 фл, тромбоциты 224х109/л, RDW 13,4 %, нейтрофилы 
4,1х109/л, нейтрофилы 57,7%, базофилы 0,1х109/л - 0,8%, 
эозинофилы 0,1х109/л - 1,2%, лимфоциты 2,1 х109/л - 28,8%, 
моноциты 0,6 х109/л - 8,3%, неклассифицируемые 0,2 х109 - 
3,3%, СОЭ 12 мм/час.
Биохимический анализ крови: Белок общий 86,5 г/л, креа-
тинин 95,65 мкмоль/л, СКФ по CKD-EPI 57,6 мл/мин/1,73м2, 
азот мочевины 6,4 ммоль/л, билирубин общий 13,5 мкмоль/л, 
холестерин 4,94 ммоль/л, глюкоза 5,5 ммоль/л, натрий 142 
ммоль/л, калий 5,2 ммоль/л, железо 20,7 мкмоль/л, АЛТ 21 
ЕД/л, АСТ 27 ЕД/л, ЛДГ 339 ЕД/л, С-реактивный белок 3 мг/л.
На серии электрокардиограмм: ускоренный синусовый ритм 
90 в минуту, нормальное положение ЭОС. Вольтаж в норме. 
Горизонтальная депрессия сегмента ST в II, III, aVF, V5-V6. 
При ЭхоКГ с допплеровским анализом: Аорта не расширена. 
Незначительная дилатация ствола легочной артерии – 25 мм, 
ветвей: ПЛА 21 мм, ЛЛА 20 мм. Уплотнение створок аортально-
го, митрального клапанов, стенок и клапана легочной артерии. 
Незначительная аортальная регургитация I ст. Умеренная трику-
спидальная регургитация II ст. Незначительная легочная регур-
гитация I ст. Умеренная митральная регургитация II-III ст. При-
знаки легочной гипертензии. СДЛА 41 мм рт.ст. Сократительная 
функция миокарда ЛЖ на нижней границе нормы: ФВ ЛЖ 52%, 
ФВ ПЖ 51%, TAPSE 16 мм. Умеренный гипокинез межжелудоч-
ковой перегородки, преимущественно в апикальной части. Диа-
столическая дисфункция ЛЖ. 
По данным ХМ ЭКГ 

Постоянно регистрировался синусовый ритм со склонностью 
к тахикардии в дневное время. Средняя ЧСС за сутки – 87 уд/
мин., днем – 92 уд/мин, ночью 80 уд/мин. Циркадный индекс 
1,15. Пониженный циркадный профиль. 6 эпизодов синусовой 
тахикардии с ЧСС до 120 уд/мин. Максимальная ЧСС 120 уд/мин 
(ходьба по лестнице), минимальная ЧСС 71 уд/мин. Выявлено 
580 одиночных мономорфных желудочковых экстрасистол, 
временами интерполированные, преимущественно во время 
ночного сна, максимально 117 в час. 154 суправентрикулярные 
экстрасистолы с различным интервалом сцепления, макси-
мально 64 в час, в том числе 53 эпизода парной и 2 эпизода 
групповых (из 3х комплексов). На фоне тахикардии в активный 
период времени регистрировались множественные периоды 
углубления фоновой горизонтальной депрессии сегмента ST в 
1 и 3 мониторных отведениях с абсолютным приростом до -2,3 
мм продолжительностью более 1 минуты. 
При МСКТ-ангиопульмонографии в просветах легочного ство-
ла, правой и левой легочных артерий, сегментарных и субсег-
ментарных ветвей легочной артерий дефектов контрастирова-
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ния, соответствующих тромбам, не выявлено. Ствол ЛА – до 31 
мм, ПЛА – 26 мм, ЛЛА – 22 мм. Выпот в плевральных полостях: 
слева не выявлен, справа – следы. С обеих сторон с уровня 
верхушек до базальных отделов участки деформирующего 
легочную ткань парамедиастинального и паравертебрального 
фиброза. В S10 слева участок инфильтрации по смешанному 
типу размерами 46х26 мм. Цетрилобулярная эмфизема. Про-
ходимость трахеи, бронхов 1-3 порядка не нарушена, стенки 
их уплотнены, тракционно расширены в зонах фиброзных из-

менений. Средостение не смещено.  Локально сгруппирован-
ные кальцификаты верхнего переднего средостения размером 
до 38 мм. Внутригрудные лимфатические узлы не увеличены. В 
аорте и коронарных артериях визуализируется кальцинирован-
ные атеросклеротические бляшки.
При проведении перфузионной сцинтиграфии миокарда с на-
грузочной пробой на ВЭМ нагрузка прекращена через 6 минут 
36 секунд на ступени мощности 60 Вт в связи с жалобами на 
одышку, усталость. ЧСС 142 уд/мин – 84% от максимальной 
прогнозируемой. ЧСС исходная – 88 уд/мин. АД максималь-
ное – 160/98 мм рт.ст., АД исходное – 125/98 мм рт.ст; на 
ЭКГ на максимальной ступени нагрузки – переходящее углу-
бление исходной депрессии сегмента ST с -0,6…-0,9мм до 
-1,0…-1,7мм в отведениях II, III, avF. V4-V6. Нарушений ритма 
не зарегистрировано. 

Локальная сократимость (через час после нагрузки): выражен-
ный гипокинез – апикальный переднесептальный, апикальный 
нижнесептальный, средний переднесептальный, средний ниж-
несептальный сегменты. Умеренный гипокинез – базальный 
переднесептальный, базальный нижнесептальный сегменты. 
Конечный диастолический объем ЛЖ (норма 46-80 мл) – 45 мл. 
Фракция выброса (ФВ) ЛЖ (норма 61-71%) – 63%. 

Заключение: Толерантность к нагрузке низкая. Регистриру-
ется слабо-умеренно выраженное нарушение перфузии ми-
окарда диффузного характера по передней стенке левого 
желудочка, межжелудочковой перегородке. Локальная со-
кратимость: гипокинез межжелудочковой перегородки (веро-
ятно постлучевой фиброз).
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При УЗ-допплерографии вен нижних конечностей глубокие и 
поверхностные вены обеих нижних конечностей проходимы, 
данных за наличие тромбоза не выявлено. УЗ-признаков па-
тологии магистральных подкожных вен не выявлено. Клапа-
ны состоятельны.
По данным спирометрии: ФЖЕЛ 1,56 л- 53%, ОФВ1 1,36 л - 
52%, СОС 25-75% 1,49л – 48%, индекс Тиффно 90,1% (114%), 
проба с бронхолитиком не проводилась.
Консилиумом кардиологов и пульмонологов наличие одыш-
ки у больной расценено как последствие лучевой терапии с 
развитием постлучевого фиброза легких, сердца и крупных 
сосудов. Рекомендовано проведение инвазивной коронаро-
графии.
Заключение: Данное клиническое наблюдение демонстриру-
ет развитие диастолической сердечной недостаточности, про-
текающей с умеренной легочной гипертензией у пациентки, 
перенесшей лучевую терапию по поводу лимфогранулемато-
за. Известно, что для больных, перенесших лучевую терапию, 
характерен повышенный риск развития ишемической болез-
ни сердца, вследствие радиационно индуцированной васку-
лопатии. Выявленное при ЭхоКГ уплотнение стенок и клапана 
легочной артерии может свидетельствовать о постлучевом 
склерозе легочной артерии, который совместно с легочным 
фиброзом привел к повышению СДЛА и клиническим прояв-
лениям легочной гипертензии. Для уменьшения риска постлу-
чевого ремоделирования сердца и сосудов, профилактики 
прогрессирования хронической сердечной недостаточности 
пациентке были назначены ингибиторы АПФ. Учитывая по-
ложительную динамику (снижение СДЛА) прогноз пациентки 
может быть оценен как относительно благоприятный.

COVID-19-АССОЦИИРОВАННАЯ ПНЕВМОНИЯ У ПАЦИЕНТА 
С ХТЭЛГ И ПРАВОЖЕЛУДОЧКОВОЙ СЕРДЕЧНОЙ 
НЕДОСТАТОЧНОСТЬЮ

Трегубова А.В. 
Волгоградский областной клинический 
кардиологический центр, Волгоград

Введение. Новая коронавирусная инфекция 2019 года 
(COVID-19) является угрозой для систем здравоохранения 
всего мира. По данным ряда исследований наибольший риск 
тяжелого течения пневмонии, ассоциированной с COVID-19, 
отмечается у пациентов пожилого возраста, а также у боль-
ных с сердечно-сосудистой патологией. Целью данной ра-
боты является описание клинического случая COVID-19-
ассоциированной пневмонии у пациента с хронической 
тромбоэмболической легочной гипертензией (ХТЭЛГ).
Материал и методы. Пациент 67 лет (192 см, 113 кг, индекс 
массы тела 30,3 кг/м2) с ХТЭЛГ и клиникой правожелудочко-
вой сердечной недостаточности. По данным анамнеза в 2002 
году –левосторонняя нефрэктомия в связи раком левой поч-
ки, в 2010 году – тромбоз глубоких вен (ТГВ), осложнившийся 
тромбоэмболией легочной артерии (ТЭЛА).
Результаты. Считает себя больным с 2010 года, когда пере-
нес ТГВ и ТЭЛА. В связи с ТГВ в стационаре по месту житель-
ства были выполнены пликация правой бедренной вены и 
имплантация кава-фильтра. В дальнейшем пациент получал 
терапию варфарином (целевое значение МНО 2-3; в 2016 
году в связи с перенесенным желудочно-кишечным кровоте-
чением варфарин заменен на ривароксабан в дозировке 20 
мг/сутки). С 2013 года больной стал отмечать одышку при 

обычной физической нагрузке. В мае 2014 года – госпита-
лизация в клинику №1 Волгоградского ГМУ, где по данным 
эхокардиографии были впервые выявлены дилатация пра-
вых отделов сердца, трикуспидальная регургитация второй 
степени и высокая легочная гипертензия (ЛГ; систолическое 
давление в легочной артерии – 106 мм рт. ст.). Катетеризация 
правых отделов сердца (КПОС) и оценка операбельности не 
проводились. В декабре 2014 года была инициирована ЛАГ-
специфическая терапия силденафилом в дозировке 60 мг/
сутки без клинически значимого эффекта. В декабре 2016 
года в связи с нарастанием одышки (дистанция в тесте шести-
минутной ходьбы 261 м, III ФК по классификации ВОЗ) состо-
ялась плановая госпитализация в НЦ ССХ им. А.Н. Бакулева. 
Во время пребывания в стационаре была выполнена КПОС, по 
данным которой была верифицирована прекапиллярная ЛГ 
(систолическое/среднее/диастолическое давление в легоч-
ной артерии 100/34/53 мм рт. ст.; ДЗЛА 11 мм рт. ст., ЛСС 6,2 
Ед. по Вуду). Посредством визуализационных исследований 
(КТ-ангиография) был подтвержден диагноз ХТЭЛГ с дис-
тальным типом поражения. Пациенту был рекомендован при-
ем риоцигуата, однако в связи с невозможностью получения 
терапии по месту жительства препарат был назначен только в 
апреле 2018 года. В 2017 году была выполнена титрация дозы 
силденафила до 180 и далее до 240 мг/сутки без видимого 
эффекта. После замены силденафила на риоцигуат наблюда-
лось клиническое улучшение, однако в связи с дальнейшим 
прогрессированием одышки, появлением признаков право-
желудочковой недостаточности и устойчивым снижением на-
сыщения крови кислородом (85-89%) в июне 2019 года к схе-
ме лечения были добавлены мацитентан в дозировке 10 мг/
сутки и оксигенотерапия. В связи с отсутствием эффекта от 
комбинированной ЛАГ-специфической терапии (увеличение 
ФК по ВОЗ, нарастание явлений правожелудочковой недоста-
точности) в январе 2020 года пациент был госпитализирован 
в НМИЦ им. В.А. Алмазова. При повторной КПОС гемодинами-
ческие параметры соответствовали высокой прекапиллярной 
ЛГ (106/43/62 мм рт. ст., ДЗЛА-12 мм рт ст, ЛСС-5,8 ед Вуда), 
обращало на себя внимание крайне высокое давление в пра-
вом предсердии (32 мм рт. ст.). По данным эхокардиографии 
помимо признаков ЛГ отмечалось нарушение функции право-
го желудочка (TAPSE 14 мм). Во время госпитализации была 
выполнена безуспешная попытка баллонной ангиопластики 
окклюзированной ветви (A4) левой легочной артерии. После 
выписки пациент был дважды госпитализирован в стационар 
по месту жительства в связи с нарастанием правожелудоч-
ковой недостаточности и правосторонним гидротораксом, 
потребовавшим плевральной пункции. 06.06.2020 у больного 
внезапно возникли фебрильная лихорадка (максимально до 
38,5°C) и общая слабость. 09.06.2020 был получен положи-
тельный анализ мазка из ротоглотки на наличие РНК SARS-
CoV-2 (ПЦР). 14.06.20 пациент был госпитализирован в связи 
с нарастанием явлений дыхательной недостаточности. При 
компьютерной томографии органов грудной клетки (КТ ОГК) 
были выявлены признаки COVID-19-ассоциированной пнев-
монии с поражением 40% легких. На фоне антибактериаль-
ной (цефтриаксон, азитромицин), противовирусной (калида-
вир), гормональной (дексаметазон), дезинтоксикационной и 
антикоагулянтной терапии (эноксапарин), а также неинвазив-
ной кислородной поддержки наблюдался регресс клиниче-
ских проявлений COVID-19. После двух отрицательных тестов 
ПЦР 03.07.2020 пациент был выписан из стационара (на мо-
мент выписки по данным КТ ОГК – поражение 24% легких). На 
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амбулаторном этапе у пациента сохраняются одышка, соот-
ветствующая III-IV-ФК (ВОЗ) и признаки правожелудочковой 
недостаточности. При эхокардиографическом исследовании 
не отмечается динамических изменений по сравнению с ян-
варем 2020 г.
Выводы. В представленном клиническом случае у пациента с 
ХТЭЛГ и правожелудочковой недостаточностью, требующей 
повторных госпитализаций, несмотря на ухудшение клини-
ческого статуса, продемонстрировано благоприятное течение 
COVID-19-ассоциированной пневмонии. Данное наблюдение 
согласуется с результатами ранее опубликованных исследо-
ваний. Эпидемиология и причины низкой летальности у паци-
ентов с прекапиллярной ЛГ и COVID-19 требуют дальнейшего 
изучения.

СЛУЧАЙ ТРОМБОЭМБОЛИЧЕСКОЙ ЛЕГОЧНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ

Игнатова Е.Ю., Фомина В.А., Ткаченко К.А.
Областной кардиологический диспансер, г. Рязань

Пациент М., 73 года, поступил в 8 кардиологическое отделе-
ние Областного кардиологического диспансера с жалобами на 
выраженную одышку при минимальной физической нагрузке, 
слабость, чувство нехватки воздуха, отеки голеней и стоп. 
Из анамнеза известно, что пациент трижды перенес тромбо-
эмболию легочной артерии (8 лет назад, 2 года назад и 1 год 
назад) на фоне тромбоза глубоких вен голеней. Длительно 
страдает хронической обструктивной болезнью легких, арте-
риальной гипертензией. Настоящее ухудшение самочувствия 
отмечает в течение последних 3 месяцев. 
При объективном исследовании выявлено: в легких на фоне 
везикулярного дыхания рассеянные сухие хрипы. ЧДД 22 в 
мин. 1 тон сердца ослаблен, ритм сердца правильный, с ЧСС 
78 в мин. АД 110/70 мм рт. ст. Живот мягкий, при пальпации 
безболезненный, признаки свободной жидкости в брюшной 
полости. Отеки голеней и стоп.
При лабораторном обследовании в общем анализе крови и 
мочи патологии не выявлено. В биохимическом анализе кро-
ви отмечается повышение уровня билирубина до 32 мкмоль/л, 
креатинина до 103 мкмоль/л, СКФ MDRD 55,5 мл/мин/1,73 м2.
По данным эхокардиографии отмечена дилатация левого 
предсердия (3,8 см), правого желудочка (4,2 см), правого 
предсердия (5,4*6,3 см), умеренная гипертрофия правого 
желудочка. Фракция выброса сохранена (63%). Высокая ле-
гочная гипертензия (расчетное давление в легочной артерии 
93 мм рт .ст.)
При проведении компьютерной томографии определяется 
расширение ствола легочной артерии до 37 мм. Просветы 
бронхов расширены, их стенки утолщены. В брюшной поло-
сти небольшое количество свободной жидкости.
При проведении ультразвукового обследования вен нижних ко-
нечностей выявлены признаки посттромбофлебитического син-
дрома.
Был поставлен диагноз: Хроническая посттромбоэмболиче-
ская легочная гипертензия. ТЭЛА (2012, 2017, 2018гг.). Гипер-
тоническая болезнь III ст., риск 4, контролируемая. ХСН II Б ст. 
ФК III. Асцит. ХБП С3а (СКФ 55,5 мл/мин). ХОБЛ II ст. Пост-
тромбофлебитический синдром, реканализованная форма.
Проводилось лечение: лизиноприл 2,5 мг 2 раза в день, да-
бигатран 150 мг 2 раза в день, метопролол 25 мг 2 раза в 
день, торасемид 5 мг утром, 5 мг в обед, спиронолактон 25 
мг утром, пролонгированный нифедипин 20 мг в раза в день

На фоне проведенного лечения одышка, отеки голеней и стоп 
уменьшились, пациент отметил повышение толерантности к 
физической нагрузке. Жизненные показатели в пределах це-
левых значений.
Пациент выписан в удовлетворительном состоянии.
Таким образом, можно сделать вывод, что одной из форм 
легочной гипертензии является посттромбоэмболическая ле-
гочная гипертензия, которая может осложняться правожелу-
дочковой сердечной недостаточностью. Данное заболевание 
требует длительного приема пероральных антикоагулянтов.
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КРАТКАЯ ИНФОРМАЦИЯ ПО МЕДИЦИНСКОМУ ПРИМЕНЕНИЮ АПБРАВИ 5

Регистрационный номер: ЛП-005577. Торговое наименование: Апбрави. Международное непатентованное наименование: селексипаг. Лекарственная форма: таблетки, покрытые плёночной оболочкой. Показания: 
Апбрави показан для длительного лечения лёгочной артериальной гипертензии у взрослых пациентов (ЛАГ, группа I по классификации ВОЗ) II-IV ФК по классификации ВОЗ, с целью предотвращения прогрессирования 
заболевания. Апбрави эффективен в комбинации с АРЭ и/или иФДЭ-5, или в составе тройной терапии с АРЭ и иФДЭ-5, или в монотерапии. Эффективность Апбрави доказана в отношении идиопатической 
и наследственной ЛАГ, ЛАГ, ассоциированной с заболеваниями соединительной ткани, ЛАГ, ассоциированной с компенсированным простым врождённым пороком сердца. Противопоказания: повышенная 
чувствительность к действующему и вспомогательным веществам; тяжёлая ишемическая болезнь сердца или нестабильная стенокардия; инфаркт миокарда, перенесённый в течение предшествующих 6 месяцев; 
декомпенсированная сердечная недостаточность при отсутствии пристального наблюдения врача; тяжёлые нарушения сердечного ритма; цереброваскулярные заболевания (например, преходящее нарушение 
мозгового кровообращения, инсульт), перенесённые в течение предшествующих 3 месяцев; врождённые или приобретённые пороки сердца с клинически значимыми нарушениями функции миокарда, не связанными 
с ЛАГ; совместное применение с мощными ингибиторами CYP2C8 (например, гемфиброзилом); беременность и период грудного вскармливания; детский возраст до 18 лет (эффективность и безопасность не изучены). 
С осторожностью: у пациентов с артериальной гипотензией, у пациентов с веноокклюзионной болезнью лёгких, при совместном применении с умеренными ингибиторами изофермента CYP2C8 (например, 
клопидогрелем, деферазироксом, терифлуномидом), у пациентов старше 75 лет (ограниченный опыт применения), у пациентов с нарушением функции печени тяжёлой степени (класс С по классификации Чайлд-Пью), 
у пациентов с нарушением функции почек тяжёлой степени (рСКФ < 30 мл/мин/1,73 м2), у пациентов с гипертиреозом и у женщин детородного возраста. Способ применения и дозы: Апбрави применяют внутрь 2 раза 
в сутки (утром и вечером), запивая необходимым количеством воды. Титрование дозы. Для каждого пациента с помощью титрования дозы должна быть подобрана индивидуальная максимальная переносимая доза, 
в диапазоне от 200 мкг 2 раза в день до 1600 мкг 2 раза в день (индивидуальная поддерживающая доза). Рекомендуемая начальная доза – 200 мкг 2 раза в день с интервалом примерно 12 ч между приёмами. Дозу 
увеличивают с шагом 200 мкг 2 раза в день, обычно с периодичностью 1 раз в неделю. В начале терапии и в начале каждого этапа повышения дозы рекомендуется принимать первую дозу вечером. Побочное действие: 
наиболее часто отмечавшимися нежелательными реакциями являются головная боль, диарея, тошнота, рвота, боль в челюсти, боль в конечностях, артралгия, приливы крови к лицу и верхней половине тела. Данные 
реакции наиболее часто наблюдаются во время титрования дозы.  
ПОЖАЛУЙСТА, ОЗНАКОМЬТЕСЬ С ПОЛНОЙ ИНСТРУКЦИЕЙ ПО МЕДИЦИНСКОМУ ПРИМЕНЕНИЮ ПЕРЕД НАЗНАЧЕНИЕМ ПРЕПАРАТА.

ЛАГ прогрессирует незаметно1

На 64% снижает риск 
прогрессирования заболевания/ 
смерти у пациентов с ЛАГ при 
раннем добавлении в тройной 
комбинированной терапии3

5-летняя выживаемость 
пациентов составляет 76%
при более раннем 
добавлении Апбрави4

На 40% снижает
риск прогрессирования 
заболевания/смерти у всех 
пациентов с ЛАГ независимо 
от линии терапии²
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