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Хроническая постэмболическая легочная гипер-
тензия (ХПЭЛГ) � грозное и прогностически небла-
гоприятное осложнение тромбоэмболии легочной
артерии (ТЭЛА). Как известно, острая сердечно-со-
судистая недостаточность и смерть развиваются в
20�40 % случаев в течение первого часа с момента
возникновения острой ТЭЛА. У выживших пациен-
тов вследствие активации местного фибринолиза, а
также под влиянием фибринолитической и антикоа-
гулянтной терапии происходит полное рассасыва-
ние образовавшихся тромбов и восстановление про-
ходимости сосудов [34]. До недавнего времени счи-
талось, что ТЭЛА не вызывает каких-либо серьез-
ных последствий, если больной выжил после меди-
каментозного лечения. Однако проведенное много-
центровое исследование ICOPER [37], включавшее
2454 пациента с диагнозом ТЭЛА, находившихся
на лечении в 52 стационарах, продемонстрирова-
ло, что вероятность неблагоприятного исхода высо-
ка и в отдаленном периоде после эпизода острой
ТЭЛА. Так, через 3 мес после проведенного лече-
ния летальность больных составила 7,9 %. Основ-
ной причиной летальности в отдаленном периоде
после острой ТЭЛА являлась сердечная недоста-
точность (СН) по правожелудочковому типу вслед-
ствие ХПЭЛГ и формирования хронического легоч-
ного сердца (ХЛС).

Долгое время диагноза ХПЭЛГ, как такового, не
существовало, хотя первое упоминание о ней встре-
чается еще в 1928 г., когда M. Ljungdahi описал слу-
чай хронической постэмболической легочной окк-
люзии, которая явилась причиной развития ХЛС и
гибели больной в отдаленный период. Выявляемые
при аутопсии характерные изменения артерий ма-
лого круга кровообращения (МКК) расценивали как
первичный тромбоз легочной артерии (ЛА) из-за
плотного сращения тромбов со стенкой сосуда.

Впервые о связи легочной гипертензии (ЛГ) с
предшествующей ТЭЛА и об эмболическом харак-

тере поражения стали говорить около 20 лет назад.
Это было связано с появлением новых, прогрессив-
ных диагностических технологий, новых концепций
 в гемостазиологии, открытиях многофункциональ-
ности сосудистого эндотелия. Тогда же появились
первые сообщения об успешном хирургическом ле-
чении ХПЭЛГ.

Изменились представления о ХПЭЛГ как о чрез-
вычайно редкой, почти казуистической, патологии.
Если вначале говорили о частоте ее встречаемости
не более чем в 0,19�0,27 % вскрытий, то возмож-
ность ее прижизненной диагностики существенно
увеличило данный показатель. В настоящее время,
по данным различных исследователей, частота
ХПЭЛГ составляет 1�15 % [11, 14, 25, 35]. Собствен-
ный опыт наблюдения за 185 пациентами, перенес-
шими ТЭЛА в анамнезе, показал, что характерные
клинические симптомы и нарушения гемодинамики
были диагностированы у 32 пациентов, что состави-
ло 17,29 % от общего числа обследованных [2].

Патоморфологическим субстратом ХПЭЛГ явля-
ются нелизированные тромбоэмболы (ТЭ), которые
вызывают обструкцию артерий МКК различной сте-
пени выраженности.

По мнению В.С. Савельева и соавторов [9], в
большинстве случаев ХПЭЛГ развивается у паци-
ентов с поражением ЛА крупного калибра, у кото-
рых эмболия своевременно не диагностировалась,
и активное лечение ее не проводилось. О переходе
заболевания в хроническую стадию говорят при
сохранении постэмболических изменений в легоч-
ном артериальном русле через 3 мес с момента
эмболии. Вероятность нормализации легочного кро-
вообращения и функции правых отделов сердца в
последующие сроки минимальна. ХПЭЛГ может
быть следствием как однократной, так и рецидиви-
рующей ТЭЛА. Последний вариант встречается
чаще и обычно приводит к более серьезным гемо-
динамическим последствиям [11, 35].
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В настоящее время нет единой точки зрения на
процесс формирования хронической окклюзии ле-
гочного ствола и его главных ветвей после перене-
сенной тромбоэмболии. Многие авторы обращают
внимание на отсутствие в анамнезе таких больных
клинических признаков массивной ТЭЛА [12, 46].
Это одна из главных причин плохого выявления
ХПЭЛГ. Между тем известно, что массивная ТЭЛА
может протекать субклинически, без выраженной
симптоматики. Многочисленные исследования убе-
дительно показали, что ТЭЛА клинически правиль-
но диагностируют лишь у 1/3 пациентов [12, 26, 52].

Постэмболические поражения сосудистого рус-
ла легких являются причиной тяжелых гемодинами-
ческих расстройств и высокой ЛГ. В норме сосуди-
стая сеть легких обладает значительными резерв-
ными возможностями и оказывает в 8�10 раз мень-
шее сопротивление потоку крови, чем сосуды боль-
шого круга кровообращения (БКК). Благодаря осо-
бенностям строения легочного сосудистого русла у
здоровых людей увеличение сердечного выброса
в 2�3 раза приводит лишь к незначительному повы-
шению давления в легочном стволе. В условиях
хронической артериальной окклюзии ЛГ является
компенсаторной реакцией, направленной на поддер-
жание жизненно необходимого объема кровообра-
щения [16, 22].

Гипертензия МКК развивается не у всех боль-
ных со стенозами и окклюзиями ЛА. В 8 % случаев
с постэмболическим поражением сосудов легких
уровень давления в МКК в состоянии покоя нахо-
дится в пределах нормы. Величина ангиографичес-
кого индекса в этой группе пациентов не превыша-
ет 16 баллов. Стабилизации легочного кровообра-
щения благоприятствуют такие факторы, как умень-
шение объема циркулирующей крови, неизменен-
ные реологические свойства крови, нормальный уро-
вень элиминации норадреналина в легких и сбалан-
сированная активация депрессорных вазоактивных
систем [11].

У большинства пациентов с окклюзионно-сте-
нотическими изменениями крупных сосудов выяв-
ляется ЛГ. Гипертрофированный правый желудочек
(ПЖ) может генерировать высокое систолическое
давление, иногда превышающее системное. Наря-
ду с высоким систолическим давлением в ПЖ при
ХПЭЛГ имеет место высокое сопротивление сосу-
дов МКК. Основные причины этого � сохраняюща-
яся постэмболическая обструкция сосудов легких,
вазоконстрикция, вторичные морфологические изме-
нения периферических легочных сосудов.

Между эпизодом острой ТЭЛА и развитием
ХПЭЛГ может пройти определенный промежуток

времени. Возникновение одышки после латентно-
го бессимптомного периода, как правило, свиде-
тельствует не о рецидивирующем характере ТЭЛА,
а о развитии тромбоза in situ. Условиями для раз-
вития местного тромбоза могут быть снижение кро-
вотока в дистальных участках эмболизированного
сосуда либо артериит, развивающийся в непора-
женных артериях, подобный тому, какой имеет ме-
сто при первичной ЛГ. Данные патофизиологичес-
кие особенности объясняют прогрессирование
ХПЭЛГ с течением времени и недостаточное об-
ратное развитие процесса после операции тромбэн-
дартерэктомии (ТЭЭ) [49].

Вместе с тем, при оперативном лечении боль-
ных с ХПЭЛГ российскими исследователями [8, 11]
не было выявлено свежих тромботических масс на
организованных, плотно спаянных с сосудистой
стенкой, старых эмболах, что позволяет усомнить-
ся в гипотезе «продолженного тромбоза». По их
мнению, пусковым моментом в развитии ХПЭЛГ
является попадание в сосуды МКК крупного ТЭ с
явлениями организации. Благодаря морфологичес-
ким особенностям он не подвергается фрагмента-
ции в ПЖ и целиком попадает в легочный ствол, где
фиксируется на бифуркации или окклюзирует его
ветви. Со временем ТЭ плотно срастается со стен-
кой сосуда и покрывается слоем неоинтимы. Струк-
турная перестройка ТЭ, продолжающаяся в тече-
ние многих месяцев, ведет к формированию соеди-
нительнотканных тяжей, бляшек и перегородок в
легочных сосудах, которые в различной степени
препятствуют кровотоку.

Морфологическим субстратом ХПЭЛГ является
ТЭ с явлениями соединительнотканной трансформа-
ции. Организация венозного тромба в фиброзную
ткань сопровождается разрушением интимы и ин-
фильтрацией медии артериальных сосудов [23]. Ука-
занные нарушения приводят к стенозам крупных
артериальных ветвей и полной окклюзии коллате-
ральных сосудов, давая ангиографическую карти-
ну «обугленного дерева». В 20 % случаев низкий
кровоток в дистальном русле в результате обструк-
ции сегментарных и субсегментарных ветвей при-
водит к возникновению сладж-синдрома, подобно-
го тому, который развивается при первичной ЛГ и
при синдроме Эйзенменгера [36]. Образовавшийся
в результате тромб может быть хорошо визуализи-
рован при ангиографическом исследовании и ком-
пьютерной томографии. Таким образом, механичес-
кое удаление тромбов из пораженных участков ле-
гочных артерий (тромбэктомия), проводившееся
ранее в качестве метода хирургического лечения
ХПЭЛГ, не может считаться эффективным [19].
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Распространение легочной обструкции обуслов-
ливает выраженность ЛГ при ХПЭЛГ. В большинстве
случаев при данной патологии выявляют обструк-
цию более чем 40 % сосудистого русла. К прогрес-
сированию ЛГ приводят рецидивирующие ТЭЛА и
местный тромбоз, а также ремоделирование мел-
ких артериальных сосудов вне зон тромбоза, подоб-
но таковым, какие встречаются при постэмболичес-
кой ЛГ. Данную гипотезу подтверждают следующие
факты: низкая корреляция между степенью централь-
ной обструкции и степенью ЛГ, доказанное прогрес-
сирование ЛГ при отсутствии рецидивирующей ТЭЛА
[12], перераспределение легочного кровотока после
ТЭЭ из непораженных областей к оперированным
зонам из-за более высокого сопротивления сосудов
в нетромбированных областях [30], выявление при-
знаков легочной васкулопатии при гистологических
исследованиях в виде гипертрофии медии, утолще-
ния интимы и плексиформных поражений [4, 48], пер-
систирующая ЛГ у 10 % пациентов после проведен-
ной эндартерэктомии [49]. Персистирующая после-
операционная ЛГ может быть обусловлена развити-
ем васкулопатии дистального легочного артериаль-
ного русла, которая развивается в окклюзированном
сосудистом русле. Данная гипотеза была подтверж-
дена в эксперименте на животных путем перевязки
одной из ЛА [48]. Развившаяся постобструктивная
легочная васкулопатия представляла собой разви-
тие прекапиллярных бронхопульмональных сосуди-
стых анастомозов, ремоделирование легочных сосу-
дов и дисфункцию эндотелия [33].

При длительном течении заболевания легочно-
артериальное русло превращается в систему не
просто «фиксированного», а постоянно увеличива-
ющегося сопротивления, поддержание эффективно-
го кровотока в которой становится возможным толь-
ко путем генерации все более и более высокого
давления. Вторичные морфологические изменения
в легочных сосудах, происходящие под влиянием
гипертензионного воздействия, в начале заболева-
ния потенциально обратимы [38, 44]. На поздних
стадиях развиваются необратимые органические
поражения сосудистого русла легких [48].

В экспериментальных моделях ХПЭЛГ на сви-
ньях, суть которых состояла в обструкции левой ЛА,
было продемонстрировано прогрессивное улучше-
ние легочного сосудистого сопротивления (ЛСС)
после реимплантации левой ЛА, выражающееся в
медленной регрессии структурных и функциональ-
ных нарушений, которые развились в легочном со-
судистом русле в течение существовавшей ише-
мии. Подобное прогрессивное улучшение ЛСС в
отдаленный период после проведения ТЭЭ наблю-

дали и у больных с ХПЭЛГ [44]. Выявленные изме-
нения могут отражать регресс артериопатии, кото-
рая развивается как в пораженных, так и в непора-
женных сосудах.

Нарушения в системе гемостаза и дис-
функция эндотелия при хронической
постэмболической легочной гипер-
тензии

Легочная эмболия или тромбоз in situ при ХПЭЛГ
являются следствием нарушений в каскаде тром-
бообразования, функции эндотелия, тромбоцитов �
всех составляющих процесса коагуляции. Тромбо-
цитарные аномалии и биохимические особенности
прокоагулянтной системы создают в легочном русле
условия для тромбоза. Однако до конца неясно, яв-
ляются ли тромбоз и дисфункция эндотелия причи-
ной либо следствием патологического процесса [41].

Коагуляция происходит на поверхности тромбо-
цитов и клеток эндотелия. Внутренний и внешний пути
коагуляции сходятся с фиксацией активированных
факторов X и V на поверхности клеток эндотелия или
тромбоцитов с формированием протромбиназного
комплекса. Данный фермент превращает циркулиру-
ющий протромбин в тромбин. Тромбин отвечает за
превращение фибриногена в фибрин с образовани-
ем фибринопептида А. В норме прокоагулянтные
функции эндотелиальных клеток выражены в мини-
мальной степени, в то время как их антикоагулянт-
ные и фибринолитические свойства преобладают.
«Здоровый» эндотелий продуцирует множество фак-
торов свертывания, таких как фактор Виллебранда,
тканевой фактор и фактор V, но в небольшом количе-
стве и неактивном состоянии. Эндотелий также про-
дуцирует ряд дополнительных факторов коагуляции,
включая фактор IX/Xa, факторX, тромбин и, возмож-
но, фибриноген, однако в результате процессов са-
морегулирования внутрисосудистого тромбоза не
происходит. Главные (ведущие) механизмы антико-
агуляции включают инактивацию факторов IIa, IXa и
Xa системой гепарин-антитромбин III, инактивацию
факторов Va и VIIa системой тромбомодулин-тром-
бин-протеин-С-протеин-S и угнетение агрегации тром-
боцитов простациклином и оксидом азота.

Установлено, что внутрисосудистая коагуляция
является непрерывным процессом у больных со
всеми формами легочной АГ. Так, уровень в крови
фибринопептида А, который отражает активность
тромбина, значительно увеличен при данной пато-
логии [20]. До конца не ясно, является ли это след-
ствием генетических нарушений либо вторичной
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дисфункцией клеток эндотелия и тромбоцитов вслед-
ствие тромбоза.

Частота выявления наследственно обусловлен-
ных факторов риска развития тромбоза, таких как
антитромбин III, протеин С, протеин S, факторы му-
тации V и II, у 99 пациентов, обследованных по по-
воду постэмболической ЛГ, и у лиц контрольной груп-
пы не различалась [56]. Интересно, что распростра-
ненность всех генетических факторов риска тром-
боза, выявленных у 147 пациентов с ХПЭЛГ, была
выше, хотя достоверно и не отличалась от частоты
выявления у лиц контрольной группы. Такая низкая
частота встречаемости наследственных факторов
тромбофилии у пациентов с ХПЭЛГ была достаточ-
но неожиданной, так как причиной ХПЭЛГ является
тромбоз. Напротив, у пациентов данной группы от-
мечался высокий уровень антифосфолипидных ан-
тител и волчаночного антикоагулянта, что свидетель-
ствует о наличии аутоиммунного процесса и дис-
функции эндотелия при ХПЭЛГ [18].

Во многих исследованиях было обнаружено
увеличение концентрации в крови ингибитора акти-
ватора плазминогена-1 с неадекватной фибриноли-
тической активностью плазмы. Результаты измере-
ния уровня активатора плазминогена в крови у боль-
ных с ХПЭЛГ более противоречивы: некоторые ав-
торы сообщают о его увеличении, тогда как другие �
о снижении либо об отсутствии каких-либо отклоне-
ний от нормы [39]. Исследователи делают вывод,
что снижение фибринолитической активности легоч-
ного эндотелия было вторичным и развивалось как
следствие болезни.

Диагностика хронической постэмбо-
лической легочной гипертензии

Диагноз ХПЭЛГ устанавливают на основании
клинической симптоматики � наличии одышки, пра-
вожелудочковой недостаточности, синкопальных
эпизодов и стенокардитических болей, спровоциро-
ванных физическими нагрузками, кровохарканья и
болей в грудной клетке. Существенно облегчают
постановку диагноза указания на предшествующие
эпизоды тромбоэмболии, которые, как правило, об-
наруживают более чем у половины пациентов с
ХПЭЛГ. Иногда в анамнезе присутствуют пневмония
или плеврит, которые также являются следствием
ТЭЛА [2, 4, 22, 35].

В литературе нет единого мнения о возрасте
больных с данным заболеванием. V. Houk и соав-
торы при поведении аутопсий выявляли постэмбо-
лические поражения ЛА как у 15-летних подрост-
ков, так и пациентов старше 80 лет [9]. По данным

В.Г. Мишалова и А.И. Осадчего [7], средний воз-
раст больных с ХПЭЛГ составил в среднем
(48,0±7,4) года. По результатам собственных наблю-
дений ХПЭЛГ имела место у 14 мужчин и 18 жен-
щин в возрасте 38�74 лет (в среднем (50,5±10,6) го-
да) [2]. Нами были статистически обработаны кли-
нико-анамнестические показатели пациентов с
ХПЭЛГ, что позволило выявить следующие предик-
торы заболевания: рецидивирующий характер тече-
ния ТЭЛА, давность венозной патологии более 6 лет,
тяжесть острой ТЭЛА, отягощенная наследствен-
ность (различные формы венозной недостаточнос-
ти у близких родственников), отсутствие длительно-
го приема (или нерегулярный прием) непрямых ан-
тикоагулянтов после эпизода острой эмболии, зло-
употребление алкоголем, избыточная масса тела, у
женщин � прием пероральных контрацептивов и
клинические проявления ТЭЛА в ранний послеро-
довый период [5].

Для диагностики ХПЭЛГ в настоящее время
используют неинвазивные и инвазивные диагнос-
тические методы.

Ультразвуковое исследование сердца (эхокар-
диография) и венозных сосудов (цветовое доппле-
ровское картирование) являются обязательными
методами диагностики и дифференциальной диаг-
ностики ХПЭЛГ. Наличие признаков острой и(или)
хронической патологии в виде венозных тромбозов,
посттромбофлебитического синдрома в системе ниж-
ней полой вены (реже � верхней полой вены), хро-
нической венозной недостаточности в системе под-
кожных вен являются наиболее специфическими
диагностическими признаками, позволяющими го-
ворить о венозной тромбоэмболии как о причине
хронической ЛГ.

Эхокардиография, хотя и не позволяет непос-
редственно визуализировать тромботическую окк-
люзию легочных артерий, тем не менее дает точ-
ную, исчерпывающую информацию о степени вы-
раженности ЛГ и дисфункции ПЖ. Признаками
ХПЭЛГ являются гипертрофия и дилатация ПЖ, дис-
кинезия межжелудочковой перегородки (МЖП), три-
куспидальная регургитация, дилатация ствола ЛА,
дилатация нижней полой вены с недостаточным спа-
дением ее на вдохе [1, 28]. Некоторые из эхокарди-
ографических признаков ХПЭЛГ получили ориги-
нальные названия (признак McConnell, характери-
зующий специфическую кинетику МЖП при пере-
грузке ПЖ давлением [45], признак 60/60 [42]. Пос-
ледний представляет собой отношение времени
ускорения кровотока в стволе ЛА � АсТ (60 мс и
менее) к величине градиента давления на трикус-
пидальном клапане (60 мм рт. ст. и менее).
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Важным дифференциально-диагностическим
признаком является состояние левого желудочка
(ЛЖ), который, в отличие от его состояния при пост-
капиллярной ЛГ, при митральном стенозе и застой-
ной СН вследствие патологии «левого сердца» (ИБС,
ДКМП, ГБ, миокардиты и другие), сохраняет нор-
мальные размеры, или даже несколько уменьшен
из-за сдавления дилатированным ПЖ. Как правило,
при отсутствии клинических проявлений СН, сокра-
тительная функция ЛЖ остается сохранной [13].
Метод допплерэхокардиографии позволяет количе-
ственно определить систолическое и среднее дав-
ление в ЛА, степень выраженности трикуспидаль-
ной регургитации.

Радионуклидное перфузионное сканирование,
к сожалению, позволяет поставить точный диагноз
лишь при окклюзионном поражении сосудов. Ме-
тод имеет существенные диагностические ограни-
чения в выявлении постэмболических стенозов ле-
гочного ствола и его главных ветвей. Вместе с тем,
с его помощью возможно дифференцировать ХПЭЛГ
от первичной ЛГ, при которой на сканограммах об-
наруживают диффузное «лоскутное» накопление
радиофармпрепарата по периферии легких. Резуль-
таты перфузионного сканирования легких дают воз-
можность правильно планировать поведение рент-
геноконтрастного исследования [46, 52]. «Золотым
стандартом» в топической диагностике ХПЭЛГ и
определении тяжести окклюзионного поражения
является ангиопульмонография (АПГ). Метод про-
тивопоказан больным с декомпенсированным легоч-
ным сердцем.

Интерпертация данных АПГ при ХПЭЛГ более
затруднительна по сравнению с острой ТЭЛА. Вы-
деляют 5 основных ангиографических признаков
заболевания: 1) мешкообразная деформация одной
из ветвей ЛА, которая может быть принята за при-
знак полной агенезии сосуда � симптом «ампута-
ции», 2) поперечная исчерченность артериальных
сосудов образованиями, напоминающими хорды,
3) неравномерность просвета артериального сосу-
да, 4) отсутствие непрерывности стенки сосуда, 5) от-
сутствие сегментарных или долевых артериальных
ветвей с паренхиматозными дефектами в указанных
областях. Точность метода в диагностике ХПЭЛГ
повышается за счет одновременного выполнения
исследования в прямой и боковой проекциях � по-
липозиционная ангиография [11, 22].

Спиральная компьютерная томография (СКТ)
высокого разрешения может обнаруживать обструк-
цию или уменьшение просвета сосуда по сравне-
нию с контрлатеральным сосудом. Данный метод
хорошо выявляет проксимальные поражения, тогда

как дистальные отделы визуализируются недостаточ-
но. Таким образом, нормальные результаты, получен-
ные методом СКТ, не позволяют полностью исклю-
чить диагноз ХПЭЛГ. Позитивным свойством СКТ яв-
ляется возможность выявления атероматозных каль-
цификатов в ЛА, что может отрицательно влиять на
успешные исходы тромбэндартерэктомии [24].

Дифференциальный диагноз ХПЭЛГ вследствие
венозной эмболии необходимо проводить с эмбо-
лиями при других патологических состояниях, та-
ких как ангиосаркома ЛА, эмболия опухолевыми
массами при раке почки, щитовидной железы, мо-
чевого пузыря, яичек. При этом достаточно инфор-
мативны исследования на обнаружение онкомарке-
ров. Содержимое паразитарных кист при их удале-
нии может попадать в НПВ и отсеиваться в МКК. ЛГ
при болезни Такаясу проявляется при АПГ в виде
аневризм ЛА, в сочетании с их тромбозом. Данные
изменения сочетаются с артериитом сосудов БКК и
кожно-мышечными поражениями. Фиброзный меди-
астинит может вызывать ЛАГ и иметь аналогичные
ангиографические и компьютернотомографические
признаки. Существенное отличие его заключается
в поражении других органов, таких как верхняя по-
лая вена, пищевод, диафрагма, возвратные нервы
и легочные вены, с развитием как пре-, так и пост-
капиллярной ЛГ [22].

Наиболее часто в клинической практике прихо-
дится дифференцировать ХПЭЛГ и вторичную ЛГ
вследствие хронических обструктивных заболеваний
легких (ХОЗЛ), а также ХПЭЛГ и первичную ЛГ. При
этом ценную информацию представляют данные
анамнеза, исследование функции внешнего дыхания,
результаты дополнительных инструментальных ме-
тодов исследования � ультразвуковое ангиосканиро-
вание, перфузионная сцинтиграфия легких, АПГ, ка-
тетеризация правых отделов сердца [2].

Специалисты, занимающиеся проблемой
ХПЭЛГ, особое внимание обращают на недостаточ-
ные знания практических врачей о данной патоло-
гии, указывая на то, что если больных и госпитали-
зируют в лечебные учреждения, то уже при деком-
пенсации сердечной деятельности и в основном в
терапевтические отделения.

До сих пор не разработана четкая стратегия и
тактика наблюдения и лечения пациентов, перенес-
ших ТЭЛА. Как правило, получив соответствующее
лечение в специализированном стационаре и выпи-
савшись из него, пациент попадает под наблюде-
ние участкового терапевта, в лучшем случае � кар-
диолога. Единственным общепринятым лаборатор-
ным методом контроля за состоянием системы ге-
мостаза является коагулограмма, а точнее, опре-
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деление величины протромбинового индекса. По его
величине врач-терапевт судит об адекватности дозы
непрямых антикоагулянтов, которые больной начи-
нает принимать, еще будучи в стационаре.

Собственный опыт наблюдения за 185 больны-
ми, перенесшими ТЭЛА, детальный анализ харак-
тера течения заболевания после выписки из стаци-
онара показал, что у большинства из них в отдален-
ный период регистрировали от 1 до 4�5 рецидивов
эмболии, которые не носили массивного характера,
имели стертую клиническую симптоматику, и поэто-
му ни в одном из случаев не были своевременного
диагностированы и пролечены. Такое непрерывно
рецидивирующее и нераспознанное течение веноз-
ной тромбоэмболии мы рассматриваем в качестве
решающего фактора высокой частоты развития у
этих пациентов хронической ЛГ � по результатам
собственного наблюдения, в 17,29 % случаев.

К сожалению, до настоящего времени не было
проведено крупномасштабных исследований, каса-
ющихся вопроса диагностики, лечения и профилак-
тики ХПЭЛГ. Это является одной из причин недоста-
точной информированности и отсутствия насторо-
женности практических врачей в отношении веноз-
ной тромбоэмболии вообще и ХПЭЛГ в частности.

Мы предлагаем простую и достаточно эффек-
тивную, на наш взгляд, схему диагностического
поиска ХПЭЛГ, которая может быть успешно исполь-
зована как кардиологами, так и врачами общекли-
нического профиля на этапах поликлинического и
стационарного обследования пациента (схема). В
ней последовательно отображены ключевые диаг-
ностические параметры, на которые необходимо
обращать внимание при подозрении на ХПЭЛГ, а
также оптимизирован объем диагностических иссле-
дований. Положительным моментом, на наш взгляд,
является то, что весь комплекс рассмотренных ди-
агностических мероприятий может быть проведен
еще на первичном этапе обследования пациента (в
поликлинике, стационаре общего профиля).

Современные подходы к лечению
ХПЭЛГ

Правожелудочковая недостаточность, обуслов-
ленная механическим препятствием в легочных со-
судах, плохо поддается медикаментозной коррек-
ции. Прогноз у пациентов с ХПЭЛГ крайне неблагоп-
риятный. При персистирующей окклюзии легочного
ствола и его главных ветвей продолжительность
жизни не превышает 3�4 лет [9, 26]. Часто от про-

грессирующей сердечно-легочной недостаточнос-
ти умирают люди молодого и среднего возраста, не
отягощенные до развития ТЭЛА никакими другими
заболеваниями [16, 17].

В настоящее время общепризнанными являют-
ся три основных направления в лечении больных с
ХПЭЛГ: 1) ликвидация этиологического фактора;
2) снижение резистентности сосудов легких; сниже-
ние преднагрузки; 3) улучшение функционального
состояния правых отделов сердца.

В первом случае необходимо проведение эф-
фективного и своевременного лечения и профилак-
тики тромбофлебитов и тромбозов, имплантации
кава-фильтров, хирургическое удаление ТЭ из ЛА в
период острой ТЭЛА.

Единственным радикальным методом лечения
ХПЭЛГ на сегодняшний день является операция ТЭЭ
в условиях искусственного кровообращения, кото-
рая позволяет механически освободить ЛА от тром-
ботических масс и снизить ЛСС, по крайней мере,
на 50 % [7, 10, 31, 32]. Внутрисосудистый интраопе-
рационный материал представляет собой фиброзную
ткань, плотно спаянную с интимой, которую невоз-
можно удалить методами простой тромбэктомии и
дилатацией пораженного сосуда. Все большее раз-
витие получает метод эндоскопической легочной
ТЭЭ [24].

Ранними осложнениями операции ТЭЭ являют-
ся реперфузионный синдром с развитием отека лег-
ких, острая правожелудочковая недостаточность,
разрыв сосуда в месте операции, паралич диафраг-
мального нерва, госпитальная пневмония. Ретром-
боз в области проведения операции, и особенно при
одностороннем поражении, встречается редко. Улуч-
шение состояния пациента происходит в течение
нескольких месяцев после операции. ТЭЭ показана
при поражении ствола и долевых ветвей ЛА. Резуль-
таты ее заметно хуже при дистальных множествен-
ных стенозах, когда развиваются легочные артери-
иты в непораженных участках [7, 10, 25, 30].

Если в 1984 г. во всем мире насчитывалось
всего 85 пациентов, которым была произведена опе-
рация ТЭЭ из ЛА с показателем периоперационной
летальности около 22 %, то к 2001 г. общее количе-
ство данных операций составляло более 1500, с
показателем летальности 6�8 % (P. Fedullo, 2001).
P. Dartevelle и соавторы (2004) сообщают о 275 опе-
рациях за период 1996�2003 гг. с летальностью
10,9 % [25]. В ведущих кардиохирургических кли-
никах Украины в 2003 г. насчитывали 47 (В.Г. Миша-
лов, А.И. Осадчий, 2004) [7] и 9 (Б.М. Тодуров, 2005)
[10] успешно проведенных хирургических вмеша-
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Больной, перенесший ТЭЛА 

Предикторы развития ХПЭЛГ 
� Молодой и средний возраст � до 40�45 лет 
� Длительный «венозный» анамнез (наличие хронической венозной недостаточности нижних 
конечностей в течение нескольких лет) 
� Молодые женщины, перенесшие эпизод ТЭЛА в последнем триместре беременности и в ранний 
послеродовый период 
� Пациенты с наследственной предрасположенностью к хронической венозной недостаточности 
(варикозная  и тромбофлебитическая болезнь у ближайших родственников) 
� Малоподвижный образ жизни  
� Избыточная масса тела 
� Злоупотребление алкоголем 
� Прием пероральных гормональных контрацептивов 

Клинические варианты  ХПЭЛГ 

Легочный вариант 
� одышка, приступы удушья, 
боли в грудной клетке плевритического 
характера 

� повышение температуры тела 
� кровохарканье 
� отсутствие эффекта от 
противовоспалительной терапии 
Затяжное, рецидивирующее течение  

Кардиальный  вариант 
� одышка, боли за грудиной, связь 
одышки и болей с физической 
нагрузкой 
� пароксизмальные нарушения ритма 
� антиангинальный эффект нитратов 
и антагонистов кальция  

Смешанный 
вариант 

Дифференцировать с ХОЗЛ, хронической 
пневмонией, раком легкого 

Дифференцировать с ИБС, 
миокардитами 

Объективные критерии ХПЭЛГ 

Акроцианоз, бледность 
кожных  покровов 

Дилатация и пульсация 
яремных вен 

Акцент II тона сердца на ЛА 

Систолический шум в точке Боткина 
(трикуспидальная недостаточность) 

Болезненность нижнего края 
печени при пальпации 

Пастозность или отеки 
нижних конечностей, явления 

варикоза 

Отсутствие признаков бронхоспазма, острого 
воспаления  при аускультации легких 

Схема. Диагностический поиск хронической легочной гипертензии у больных с тромбоэмболией легочной артерии в
анамнезе: объективные (А), лабораторные и инструментальные критерии (Б). ХВН � хроническая венозная недоста-
точность; ПТФС � посттромбофлебитический синдром.
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тельств при ХПЭЛГ. Вместе с тем использование ре-
конструктивных оперативных вмешательств не все-
гда возможно, и в частности, при наличии тромбо-
зов мелких ветвей ЛА [7, 10].

При ХПЭЛГ применяют трансплантацию легких,
однако количество таких операций намного ниже
числа трансплантаций печени, почек или сердца.
Легкие, в отличие от других органов, тесно контак-
тируют с внешней средой через трахеобронхиаль-
ное дерево, поэтому пересадка легких сопровож-
дается высоким процентом развития пневмонии в
донорском легком. Критерии выбора реципиента
для пересадки легких следующие: возраст мень-
ше 55 лет, отсутствие механической дыхательной
недостаточности, вызванной, например, сколиозом,
отсутствие паралича диафрагмального нерва, он-
кологического процесса и других тяжелых заболе-
ваний. Трудности, с которыми сталкиваются после

проведения такого рода операций, � это высокий
показатель послеоперационной смертности � 20 %,
пожизненная иммуносупрессия, повышенная пред-
расположенность к бактериальным, вирусным и
микозным поражениям, а также к формированию
лимфопролиферативного синдрома, связанного с
длительным приемом иммуносупрессоров, разви-
тие бронхиолитов и дыхательной недостаточности.
За период 1986�2002 гг. в клинике Marie-Lannelogue
(Франция) [24] была проведена 101 операция по
трансплантации легких, в том числе 18 � у больных
с ХПЭЛГ.

Имеются единичные сообщения о применении
метода транслюминальной балонной ангиопласти-
ки при ХПЭЛГ [9]. Показанием к нему служит нали-
чие стеноза мембранозного типа на уровне главных
и долевых ЛА при отсутствии тяжелых гемодинами-
ческих расстройств в МКК. Гемодинамическую кор-

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

Агрегатограмма, тромбоэластограмма, коагулограмма 
повышение агрегации тромбоцитов, гиперфибриногенемия, наличие ПДФ 
(фибриноген В, ↑ D-димера, фибринмономерные комплексы + этаноловый 

и протаминсульфатный тесты, ↓ АТIII, C, S-протеинов,  
↓ активности фибриназы) 

Лабораторные и инструментальные критерии ХПЭЛГ 

Клинический анализ 
крови � возможен 
эритроцитоз, 

тромбоцитопения,  
↑ вязкости 

ЭКГ-отклонение ЭОС вправо, 
смещение переходной зоны влево, 

p-pulmonale, желудочковые комплек-
сы типа S1-Q3, отрицательные зуб-
цы Т в отведениях V2-V3, блокада 

правой ножки пучка Гиса 

Рентгенограмма легких � 
увеличение тени сердца 

вправо и кпереди, выбухание 
дуги конуса ствола ЛА, 

субплевральный инфильтрат 
(в случае инфаркт-

пневмонии) 

Спирография  
без патологии 

УЗИ вен нижних конечностей: 
выявление признаков острого 

венозного тромбоза, 
диагностика ПТФС  
и тяжести ХВН 

Эхокардиография и допплерография: 
� гипертрофия ПЖ, дилатация ПЖ и ПП, трикуспидальная 
недостаточность 
� ↓ ФВ ПЖ, выявление ремоделирования и зон гипокинезии 
миокарда ПЖ 
� расширение НПВ и ↓ ее коллабирования на вдохе, 
↑ среднего давления в ЛА > 19 мм рт. ст., 
нормальные или уменьшенные размеры ЛЖ, нормальная ФВ 
ЛЖ, нормальный или ↓ МОС 

Вероятность ХПЭЛГ высока  
Дообследование в специализированном 

кардиохирургическом стационаре  
Решение вопроса об оперативном лечении 

Б
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рекцию хронического легочного сердца при ХПЭЛГ
осуществляют методом трансвенозной катетерной
артериосептостомии. Данная операция позволяет
осуществить гемодинамическую декомпрессию пра-
вых отделов сердца при миокардиальной недоста-
точности, рефрактерной к медикаментозной терапии.
Метод является паллиативным и единственно воз-
можным методом хирургического лечения у боль-
ных с терминальной ЛГ, позволяющим продлить
жизнь больным за счет снижения давления в пра-
вых отделах сердца [23].

Возможности медикаментозного лечения ХПЭЛГ
невелики и имеют симптоматический характер. Ус-
ложняет лечение тот факт, что первые симптомы по-
являются уже в развернутой стадии заболевания,
когда в сосудах МКК, наряду с обратимыми, уже
развиваются необратимые поражения. Отсутствие
четкой стратегии ведения больных после эпизода
перенесенной ТЭЛА является еще одним немало-
важным моментом запоздалой диагностики заболе-
вания. Стратегия медикаментозного лечения ХПЭЛГ
подобна той, что используют для лечения первич-
ной ЛГ, поскольку патоморфологические изменения
в артериях МКК при данных патологиях во многом
идентичны [3, 4, 18, 39].

При подозрении на развитие свежего «продол-
женного» тромбоза используют тромболитические
препараты. Состояние тромбофилии, как наслед-
ственно обусловленной у части пациентов с ТЭЛА,
так и хронически поддерживаемой вследствие на-
личия ХВН и изменения условий кровотока в пора-
женных участках легочных сосудов, диктует необ-
ходимость в постоянном назначении препаратов из
группы непрямых антикоагулянтов и дезагрегантов.
Оптимальным является длительный прием варфа-
рина с увеличением МНО (международного норма-
лизованного отношения) в 1,3�1,5 раза. Это несколь-
ко ниже общепринятых норм для лечения острой
ТЭЛА и острого венозного тромбоза (МНО=2(3)), но
вместе с тем является оптимальным для минима-
лизации риска развития геморрагических осложне-
ний и предотвращения тромбозов. До настоящего
времени единственным, широко применявшимся не-
прямым антикоагулянтом являлся варфарин. В ка-
честве альтернативы ему при непереносимости пре-
парата и риске кровотечений предлагали использо-
вать небольшие дозы стандартного гепарина (до
15000�20000 ЕД в сутки), с повышением активиро-
ванного частичного тромбопластинового времени в
1,7�1,5 раза по сравнению с нормой. Дополнитель-
ным аргументом в пользу гепаринотерапии стала эк-
спериментально доказанная способность препара-
та уменьшать гипертрофию средней оболочки ЛА,

развивающуюся при ХПЭЛГ (N. Сaplice и соавт.,
1994).

Нефракционированный гепарин не нашел ши-
рокого применения в терапии ХПЭЛГ в связи с ря-
дом неудобств при его использовании, трудностя-
ми контроля за концентрацией и наличием целого
ряда побочных эффектов при длительном введении
(кровотечения, тромбоцитопения, остеопороз). В на-
стоящее время в лечении ХПЭЛГ успешно приме-
няют низкомолекулярные гепарины (НМГ), не вызы-
вающие серьезных осложнений даже при длитель-
ном применении. В.Н. Беленков, И.Е. Чазова (1999)
рекомендуют курсовое назначение НМГ на фоне по-
стоянного применения антагонистов кальция. В те-
чение первого месяца рационально применять ле-
чебные дозы препарата, составляющие примерно
15000 UAXa IC 2 раза в сутки, в последующем сле-
дует перейти на меньшие � профилактические
дозы � 7500 UAXa IC 1�2 раза в сутки. Подобная
схема назначения НМГ позволяет добиться хоро-
шего клинического эффекта и в то же время избе-
жать серьезных побочных эффектов [3].

Предлагают также использовать дезагреганты
в лечении больных с ХПЭЛГ. Аспирин в суточной
дозе 100 мг назначают после курса лечения про-
стагландинами (ПГ) и НМГ. Лечение аспирином мо-
жет продолжаться длительно, в сочетании с антаго-
нистами кальция.

Широко применяют антагонисты кальция (АК),
что, однако, существенно не влияет на продолжи-
тельность жизни пациентов [9]. Недостатком данной
группы препаратов является их способность вызы-
вать системную гипотонию, не позволяющую при-
менять адекватные дозы для достижения основной
цели � вазодилатирующей терапии при ХПЭЛГ �
снижения давления в системе ЛА и повышения сер-
дечного выброса без значимой системной гипото-
нии. Подобный эффект может быть достигнут при-
мерно у четверти пациентов (N. Galie и соавт., 1995;
S. Rich, 1995). Тактика назначения препаратов из
группы АК заключается в «титровании» дозы пре-
парата, начиная с небольших дозировок и с посте-
пенным доведением до максимально переносимой.
Критерием назначения перорального приема АК яв-
ляется снижение среднего давления в ЛА и легоч-
ного сосудистого сопротивления при проведении
острой пробы, по крайней мере, на 20 % [3].

Особая роль в лечении ХПЭЛГ принадлежит ПГ.
Первым ПГ, предложенным для лечения ЛГ, был
ПГ Е1 � ПГЕ1. В начале 80-х годов прошлого века
его стали применять для проведения «острой» про-
бы с целью определения чувствительности к вазо-
дилататорам. С середины 80-х годов прошлого века
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препарат стал уже использоваться для терапии ЛГ.
Достоинством ПГЕ1 является то, что 90 % препара-
та инактивируется в легких и при внутривенном вве-
дении поступает в БКК в минимальном количестве,
не вызывая заметной системной гипотонии. Кроме
того, препарат обладает выраженным антиагреган-
тным действием, что позволяет использовать его
также для коррекции нарушений гемостаза при
ХПЭЛГ.

В последнее время для лечения ХПЭЛГ и дру-
гих форм ЛГ применяют другой препарат из груп-
пы ПГ � простациклин (ПГI2). Исследование паци-
ентов с тяжелой формой ХПЭЛГ показало, что дли-
тельное назначение простациклина до операции
ТЭЭ уменьшает ЛСС и улучшает результаты лече-
ния [50]. Авторы утверждают, что терапия проста-
циклином может не только обеспечить дилатацию
легочных сосудов, но также ингибировать проли-
ферацию и ремоделирование мелких сосудов. Не-
которые авторы называют терапию ПГ «мостом» к
трансплантации легких (S. Rich, 1995). Для тера-
пии ЛГ используют внутривенный простациклин �
эпопростенол, стабильный аналог простациклина
для подкожного введения � трепростинил [55], бе-
рапрост натрия per os [15], а также ингаляционный
илопрост [29]. Сообщают о возможном сочетанном
применении ПГ и АК [3].

При высокой активности ренин-ангиотензин-аль-
достероновой системы показаны ингибиторы ангио-
тензинпревращающего фермента [9]. В комплекс
консервативной терапии обязательно должны вхо-
дить средства, нормализующие гемостаз и реоло-
гию крови.

Сердечные гликозиды (СГ) у пациентов с симп-
томами СН при ХПЭЛГ назначают с осторожностью.
СГ мало влияют на тахикардию при данном генезе
СН, так как причинами ее возникновения в значи-
тельной мере являются нарушенная вентиляция и
гипоксемия. С этой точки зрения оценка эффектив-
ности действия СГ по урежению частоты сокраще-
ний сердца не оправдана. Брадикардия в сочета-
нии с гипоксией может привести к быстрой и некон-
тролируемой гликозидной интоксикации. Неодноз-
начно влияют СГ и на характер наполнения сердца.
На фоне их приема происходит улучшение диасто-
лического наполнения ПЖ. При этом парадоксаль-
но движущаяся МЖП еще более ухудшает напол-
нение в диастолу ЛЖ, отрицательно влияя на цент-
ральную гемодинамику. Тем не менее, кратковре-
менное использование СГ на фоне эпизодов обо-
стрения СН при ХПЭЛГ может быть целесообразным.

Мочегонные препараты используют во всех слу-
чаях развития СН, их эффективность обусловлена

способностью уменьшать одышку за счет норма-
лизации содержания жидкости в легких. Доза моче-
гонных подбирается «титрованием», под контролем
системного АД. Место кислорода в продолжитель-
ной терапии было определено Tarpy и Celli. В об-
щем, сегодня считают, что терапия ЛГ таким меди-
каментом, как кислород, показана только тогда, ког-
да развивается гипоксемия с парциальным давле-
нием кислорода менее 60(55) мм рт. ст. или показа-
телями насыщения кислородом менее 93(90) % [3].

Ключевая роль дисфункции сосудистого эндо-
телия в формировании ХПЭЛГ и других форм ЛГ
способствовала поиску новых направлений терапев-
тической коррекции заболевания. Доказано, что хро-
ническое нарушение образования таких вазоактив-
ных медиаторов, как оксид азота и простациклин,
наряду с пролонгированной чрезмерной экспресси-
ей вазоконстрикторов � эндотелина 1 (ЭТ-1) не толь-
ко влияет на тонус сосудов, но и способствует вас-
кулярной трансформации [6].

В последние годы для лечения гипертензии МКК
стали применять антагонисты рецепторов ЭТ. Несе-
лективный блокатор рецепторов ЭТ бозентан при
приеме внутрь, наряду с положительным влиянием
на сократительную функцию миокарда желудочков,
приводил к достоверному уменьшению ЛГ. Бозен-
тан был одобрен Фармкомитетом США для лечения
пациентов с ЛГ III, IV функционального класса (ФК)
по NYHA; в дозе 125 мг дважды в сутки используют
в США с 2001 г., в Европе � с 2002 г. [54]. Препарат
могут применять в комбинации с препаратами из
группы ПГ. В многоцентровом двойном слепом кон-
тролируемом исследовании HEAT было доказано,
что при применении селективного блокатора рецеп-
торов ЭТ типа А � дарисентана у 157 пациентов с
ЛГ, обусловленной СН III ФК, эффективно снижалось
давление в МКК [43]. Использование при ХПЭЛГ
других селективных антагонистов А-рецепторов ЭТ �
ситаксентана и амбризентана � в настоящее время
находится на стадии изучения [51].

Среди перспективных направлений в лечении
ХПЭЛГ, как одной из форм ЛАГ, можно выделить
использование длительной ингаляционной терапии
оксидом азота, вазодилатирующий эффект которо-
го был установлен в небольших исследованиях и
требует дальнейшего изучения [21], а также приме-
нение L-аргинина, субстрата для синтетазы оксида
азота, с целью снижения давления в ЛА и повыше-
ния толерантности к физическим нагрузкам [50].

Как известно, оксид азота является эндогенным
эндотелиезависимым вазодилататором. Он оказы-
вает релаксирующее действие на гладкую муску-
латуру сосудов путем стимуляции растворимой гу-
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анилатциклазы и повышенной выработки внутрикле-
точного цикличного гуанозинмонофосфата (cGMP).
Перспективным представляется использование пре-
паратов, влияющих на cGMP-опосредованную ле-
гочную вазодилатацию путем ингибирования распа-
да cGMP 5-м типом фосфодиэстеразы. Вазодилати-
рующим эффектом при проведении острой фарма-
кологической пробы обладает силденафил � инги-
битор 5-го типа фосфодиэстеразы. Сообщают об ус-
пешном комбинированном использовании препара-
та с ингаляциями илопроста [47]. Ведутся исследо-
вания по изучению целесообразности использова-
ния при лечении гипертензии МКК вазоактивного
интестинального пептида и селективных ингибито-
ров обратного захвата серотонина [27, 40]. В заклю-
чение следует отметить, что проблема ХПЭЛГ явля-
ется актуальной и находится на стадии изучения.
Возможность хирургического лечения ХПЭЛГ, позво-
ляющего улучшить качество жизни пациентов и про-
гноз заболевания, диктует необходимость развития
новых подходов к ранней диагностике венозной
тромбоэмболии и ХПЭЛГ, разработки единой стра-
тегии ведения пациентов в отдаленный период пос-
ле острой ТЭЛА, больных с хронической венозной
патологией, оптимизации лечебно-профилактических
мероприятий у данной категории больных.
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Modern approaches to diagnosis and treatment of chronic postthromboembolic pulmonary hypertension
O.Ya. Babak, E.O. Krakhmalova

The article presents contemporary data regarding etiopathogenetic mechanisms of chronic thromboembolic
pulmonary hypertension (CTEPH), clinical symptoms, diagnosis and differential diagnosis. Influence of surgical
and medical treatment on course of the disease is reviewed. The original algorithm of CTEPH diagnosis in
patients after acute pulmonary embolism is presented.


