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Введение
Легочная гипертензия (ЛГ) относится к патофизио-

логическим расстройствам, включающим самостоя-
тельные заболевания (легочная артериальная гипер-
тензия – ЛАГ, легочная вено-окклюзионная болезнь с/без
легочного капиллярного гемангиоматоза, персисти-
рующая ЛГ новорожденных) и осложнения многих сер-
дечно-сосудистых (ЛГ, обусловленная болезнями левых
отделов сердца, хроническая тромбоэмболическая ЛГ
или другая артериальная легочная обструкция), рес-
пираторных заболеваний (ЛГ, ассоциированная с за-
болеваниями легких и/или гипоксемией), а также ЛГ
неизвестного или многофакторного происхождения [1]. 

Несмотря на гетерогенность заболеваний, вызы-
вающих появление ЛГ, прогрессирующее повышение ле-
гочного сосудистого сопротивления и давления в ле-
гочной артерии приводит к развитию правожелудоч-
ковой сердечной недостаточности и преждевременной
смерти пациентов [2]. Достигнутое за прошедшие годы
понимание механизмов развития ЛГ явилось основа-
нием для обновления классификации, диагностического
алгоритма, пересмотра терапии с использованием но-
вых лекарственных препаратов и разработки новых схем
лечения, представленных в клинических рекомендациях
по диагностике и лечению легочной гипертензии (2015
ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of pul-

monary hypertension) на конгрессе Европейского об-
щества кардиологов, прошедшем с 29 августа по 2 сен-
тября 2015 г. в Лондоне. 

Цель лечения и оценка риска 
Общей целью лечения пациентов с ЛГ является

снижение степени риска, предполагающее улучшение
переносимости физической нагрузки, повышение ка-
чества жизни, повышение функции правого желудоч-
ка, низкий риск смертельного исхода [1]. В реальной
клинической практике это означает достижение или сни-
жение и поддержание состояния пациента с ЛГ на уров-
не ФК II по классификации ВОЗ. Основываясь на тща-
тельном анализе результатов клинического, инстру-
ментального и лабораторного исследования, состояние
пациентов классифицируют как низкий, умеренный или
высокий риск смерти (табл. 1). Терапию лекарственными
препаратами и их комбинаций назначают соответ-
ственно тяжести состоянию пациента, оцениваемой по
степени риска смерти.

Несомненно, помимо указанных, существуют дру-
гие факторы, влияющие на состояние пациента (возраст,
пол, сопутствующие заболевания), на которые лечение
ЛГ не оказывает влияния. 

Стратегия лечения
Современную стратегию лечения пациентов с ЛАГ

проводят в три этапа, включающих на первом этапе об-
щие мероприятия, предусматривающие физическую ак-
тивность, контролируемую реабилитацию, планиро-
вание беременности, контроль во время беременности
и в постменопаузальном периоде, профилактику ин-
фекций, психосоциальную реабилитацию; поддер-
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живающую терапию (пероральные антикоагулянты,
кислородотерапия, дигоксин, диуретики). На втором
этапе проводят начальную терапию высокими дозами
блокаторов кальциевых каналов (БКК) в случае поло-
жительного результата острого теста на вазореактивность,
или специфическую терапию  рекомендованными пре-
паратами при отрицательном результате острого теста
на вазореактивность. В случае неэффективности на-
чальной терапии на третьем этапе применяют комби-
нации рекомендованных препаратов и хирургические
методы лечения. 

Поддерживающая терапия 
Трудности в выборе лекарственных средств при

ЛАГ возникают при назначении поддерживающей те-
рапии, поскольку доказательная база эффективности ре-
комендованных классов препаратов недостаточная
(табл. 2). 

Антикоагулянтная терапия 
В связи с высоким риском развития сосудистых тром-

ботических осложнений, обусловленных венозной
тромбоэмболией, сердечной недостаточностью, ги-
подинамией, повышенным риском катетерассоции-
рованного тромбоза пациентам с ЛАГ, длительно по-
лучавшим аналоги простациклинов внутривенно, в
случае отсутствия противопоказаний назначают перо-
ральные антикоагулянты [1,3]. 

Доказательства эффективности (выживаемости па-
циентов) применения антикоагулянтной терапии при
идиопатической, наследственной и вызванной ано-
рексигенными препаратами ЛАГ основываются на ре-
зультатах неконтролируемого исследования одного
центра [4]. Вместе с тем по результатам сравнительно-
го исследования, опубликованного в 2015 г., прием вар-
фарина в течение трех лет не влиял на выживаемость
пациентов с идиопатической ЛАГ [5]. Помимо варфа-
рина в дозе 2,5-5 мг/сут с поддержанием целевого
уровня международного нормализованного отношения
(МНО) 1,5-2,5 (либо 2,0-3,0), при ЛГ, развившейся на
фоне хронической тромбоэмболии легочной артерии,
применяют препараты низкомолекулярного гепарина
(надропарин кальция, эноксипарин натрия) [5,6]. В на-
стоящее время место новых пероральных антикоагу-
лянтов при ЛАГ неопределенное. 

Диуретики 
Диуретики назначают при задержке жидкости в

организме пациента с ЛАГ в случае декомпенсированной
сердечной недостаточности [7]. Гемодинамические
эффекты диуретиков включают снижение преднагруз-
ки правого желудочка и напряжение его стенок; умень-
шение центрального венозного давления; уменьшение
степени трикуспидальной регургитации и увеличение
ударного объема правого желудочка, изгоняемого в ма-
лый круг; уменьшение прогибания межжелудочковой

Прогностические признаки Низкий риск Умеренный риск Высокий риск
(в оценке смертности в течение 1 года) <5% 5-10% >10%

Клинические симптомы правожелудочковой СН Отсутствуют Отсутствуют Присутствуют

Прогрессирование симптомов Нет Медленное Быстрое

Синкопе Нет Редкие эпизоды Повторяющиеся эпизоды 

ФК (ВОЗ) I, II III IV 

Тест 6МХ, м >440 165-440 <165 

Кардиопульмональные нагрузочные тесты:
• Пик VО2, мл/мин/кг (% от должного) >15 (>65%) 11-15 (35-65%) <11 (<35%) 
• Наклон кривой VE/V  CО2 <36 36-44,9 ≥45 

• BNP, пг/л <50 50-300 >300 
• NT-proBNP, пг/ л <300 300-1400 >1400 

Результаты визуализации сердцаа:
• Площадь ПП, см2 <18 18-26 >26 
• Выпот в перикарде Отсутствует Отсутствует или минимальный Присутствует 

Гемодинамика:
• RAP, мм рт.ст. <8 8-14 >14
• CI, л/мин/м2 ≥2,5 2,0-2,4 <2,0
• SvО2,% >65 60-65 <60

СН – сердечная недостаточность; ФК – функциональный класс; 6МХ – тест 6-минутной ходьбы; BNP – предсердный натрийуретический пептид; NT-proBNP – N-терми-
нальный промозговой натрийуретический пептид; VE/VCO2 – вентиляционный эквивалент по СО2; RAP – давление в правом предсердии; CI – сердечный индекс; SvО2 –
сатурация венозной крови кислородом; ПП – правое предсердие; амагнитная резонансная томография; эхокардиография

Таблица 1. Качественные и количественные клинические, инструментальные и лабораторные показатели для

оценки риска при ЛАГ [1]



Рациональная Фармакотерапия в Кардиологии 2016;12(1) 81

Медикаментозное лечение легочной гипертензии

перегородки в сторону левого желудочка и улучшение
наполнения левого желудочка; увеличение сердечно-
го выброса [8].

Рандомизированных клинических исследований
по использованию диуретиков при ЛАГ не проводили,
вместе с тем препараты указанной группы (часто – пет-
левые диуретики), а также антагонисты альдостерона
назначают как симптоматические средства согласно ре-
комендациям по лечению сердечной недостаточности
[9]. При применении диуретиков необходимо конт-
ролировать состояние электролитного обмена и функ-
цию почек, клеточный состав и вязкость крови.

Кислородотерапия
Существуют доказательства снижения легочного

сосудистого сопротивления при назначении кислоро-
дотерапии, вместе с тем отсутствует подтверждение эф-
фективности долгосрочной оксигенотерапии пациен-
тов с ЛАГ [1]. Кислородотерапия рекомендуется паци-
ентам с ЛГ и хронической обструктивной болезнью лег-
ких в случае низкого парциального давления кислорода
крови менее 8 кПА (ниже 60 мм рт. ст. и оксигенации
крови меньше 92%) [10]. Амбулаторным пациентам мо-
жет назначаться оксигенотерапия для облегчения симп-
томов и коррекции десатурации при нагрузке.

Дигоксин
Дигоксин и другие сердечно-сосудистые препара-

ты при ЛАГ применяют по показаниям. Дигоксин сни-
жает давление наполнения правых отделов сердца, не
оказывает влияния на давление в легочной артерии, уме-
ренно увеличивает сердечный выброс при болюсном
введении у пациентов с идиопатической ЛАГ, его эф-
фективность при длительном назначении неизвестна
[11]. Несомненно, для снижения частоты сердечных со-
кращений при суправентрикулярных тахиаритмиях

дигоксин оказывается полезным. Вместе с тем следует
помнить о риске развития гликозидной интоксика-
ции, возрастающем на фоне кислотно-щелочного и элек-
тролитного дисбаланса и гипоксемии [9]. 

Негликозидные инотропные препараты внутривен-
но (низкие дозы допамина или добутамина) применяют
у пациентов с ЛГ при тяжелой сердечной недостаточ-
ности, в том числе при IV ФК по NYHA. Действие не-
гликозидных инотропных средств проявляется в сни-
жении легочного сосудистого сопротивления, возрас-
тании сердечного выброса и улучшении перфузии по-
чек [9].

Ингибиторы АПФ, блокаторы рецепторов ангио-
тензина, бета-адреноблокаторы, ивабрадин

В отношении ингибиторов АПФ, блокаторов ре-
цепторов ангиотензина, бета-адреноблокаторов и
ивабрадина нет убедительных данных о необходимо-
сти назначения и безопасности препаратов при ЛАГ. Пре-
параты этих групп назначают в случае ЛГ и наличия по-
казаний для лечения артериальной гипертензии, ише-
мической болезни сердца и др. сердечно-сосудистых
заболеваний [1,6].

Дефицит железа
Дефицит железа встречается у 43% пациентов с

идиопатической ЛАГ, 46% пациентов с системным
склерозом и ЛАГ, 56% пациентов с синдромом Эй-
зенменгера [12]. Предварительные результаты указы-
вают на то, что дефицит железа сопряжен со снижением
толерантности к физической нагрузке, возможно, с бо-
лее высокой смертностью, не зависящей от наличия и
тяжести анемии. Рекомендуется обследование для вы-
явления причин дефицита железа и проведение за-
местительной терапии (предпочтительно внутривенной)
у пациентов с ЛАГ [13].

Рекомендации Класс Уровень 
доказательности

Диуретики рекомендуются пациентам с ЛАГ и признаками недостаточности правого желудочка и отеками I C

Долгосрочная кислородотерапия рекомендуется пациентам с ЛАГ при парциальном давлении кислорода 

в артериальной крови менее 8 кПа (60 мм рт.ст.) I C

Пероральные антикоагулянты рассматривают у пациентов с ЛАГ (идиопатической, наследственной 

и индуцированной анорексигенными препаратами) IIb C

Коррекция анемии или обмена железа может применяться у пациентов с ЛАГ IIb C

Применение ингибиторов АПФ, БРА, бета-адреноблокаторов и ивабрадина не рекомендуется при ЛАГ за 

исключением случаев заболеваний, при которых необходимы указанные группы препаратов (АГ, ИБС, 

левожелудочковая сердечная недостаточность) III C

АПФ – ангиотензинпревращающий фермент; БРА – блокаторы рецепторов ангиотензина II; АГ – артериальная гипертензия; 

ИБС – ишемическая болезнь сердца

Таблица 2. Рекомендации с классом и уровнем доказательности для поддерживающей терапии пациентов 

с ЛАГ [3,7,10,11,13]
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Специфическая лекарственная терапия 
Блокаторы кальциевых каналов

Результаты исследований свидетельствуют о том, что
у небольшого количества пациентов (10-15%) с идио-
патической ЛАГ с положительным тестом на вазореак-
тивность наблюдают благоприятный эффект на БКК при
длительном лечении [14,15]. Острый тест на вазоре-
активность выполняют, используя оксид азота или эпо-
простенол, аденозин, илопрост при катетеризации
правых отделов сердца. Пробу оценивают как поло-
жительную в случае снижения легочного артериального
давления ≥10 мм рт.ст., до уровня ≤40 мм рт.ст. с/без
повышения сердечного выброса [15]. Применение
БКК противопоказано в случае величины сердечного ин-
декса <2,1 л/мин/м2; насыщения кислородом крови
в легочной артерии <63%, давлении в правом пред-
сердии >10 мм рт. ст. По данным S. Rich et al. (1992) при
хорошем ответе на терапию БКК обеспечивают 95% пя-
тилетней выживаемости пациентов с ЛАГ [16]. При от-
сутствии данных о вазореактивности не следует при-
менять препараты этого ряда эмпирически.

В опубликованных работах в лечении ЛАГ ис-
пользовали преимущественно нифедипин, дилтиазем
и реже – амлодипин. Выбор препарата из группы БКК
ориентирован на исходную частоту сердечных со-
кращений пациента: в случае относительной бради-
кардии применяют нифедипин или амлодипин, при
тахикардии – дилтиазем. Суточные эффективные
дозы БКК при идиопатической ЛАГ высокие: нифе-
дипин 120-240 мг, дилтиазем 240-720 мг, амлоди-
пин 20 мг [1,14,17]. Лечение начинают с малых доз,
постепенно титруют до переносимой максимальной

рекомендуемой дозы препарата, контролируя эф-
фективность терапии через 3-4 мес. 

К факторам, ограничивающим увеличение дозы БКК,
относятся системная гипотензия, синкопе и появление
отеков лодыжек. Благоприятного долгосрочного эффек-
та терапии БКК не отмечено при ЛАГ, обусловленной за-
болеваниями соединительной ткани, ВИЧ, порто-легоч-
ной гипертензии, вено-окклюзионной болезни [18, 19]. 

При назначении БКК рекомендуют мониторировать
эффективность и безопасность лечения. Первую оцен-
ку эффективности терапии, включая катетеризацию пра-
вых отделов сердца, проводят через 3-4 месяца от на-
чала терапии [1,19]. В случае неэффективности лече-
ния БКК (отсутствие снижения ФК ЛГ по классифика-
ции ВОЗ до I или II) пациентам с положительным тестом
на вазореактивность добавляют препараты других
групп, либо переводят на препараты других групп
(табл. 3). 

Блокаторы рецепторов эндотелина
Блокаторы рецепторов эндотелина назначают в

связи с определенной активацией системы эндотели-
на-1 у пациентов с ЛГ, несмотря на то, что пока не-
известно, является ли повышение активности эндоте-
лина причиной или следствием заболевания [20].
Препараты (амбризентан, бозентан, мацитентан) устра-
няют сосудосуживающее и митогенное действие эн-
дотелина-1 путем связывания с двумя изоформами ре-
цепторов, локализующихся на гладкомышечных клет-
ках легочных сосудов (рецепторов типа А) и на глад-
комышечных и эндотелиальных клетках (рецепторы типа
В) [20,21]. 

Препараты/способы введения Класс, уровень доказательности

ФК II ФК III ФК IV

Блокаторы кальциевых каналов I C I C -

Антагонисты рецепторов эндотелина Амбризентан I A I A IIb C
Бозентан I A I A IIb C
Мацитентан I B I B IIb C

Ингибиторы фосфодиэстеразы -5 Силденафил I A I A IIb C
Тадалафил I B I B IIb C
Варденафил IIb B IIb B IIb C

Стимулятор гуанилатциклазы Риоцигуат I B I B IIb C

Аналоги простациклина Эпопростенол внутривенно - I A I A

Илопрост ингаляционно - I B IIb C
внутривенно - IIa C IIb C

Трепростенил подкожно - I B IIb C
ингаляционно - I B IIb C
внутривенно - IIa C IIb C
перорально - IIb B -

Беропрост - IIb B -

Агонист рецепторов простациклина Селексипаг перорально I B I B -

Таблица 3. Рекомендации по монотерапии пациентов с ЛАГ специфическими препаратами соответственно ФК 

по классификации ВОЗ [20,23,25-27,29,32]
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Бозентан – один из первых препаратов группы, яв-
ляется неселективным антагонистом эндотелиновых
рецепторов типа А и В, снижает сопротивление си-
стемных и легочных сосудов, что приводит к повы-
шению объема сердечного выброса без увеличения
частоты сердечных сокращений. Бозентан – един-
ственный препарат для лечения ЛГ из группы антаго-
нистов эндотелиновых рецепторов, зарегистриро-
ванных в Российской Федерации. Результаты клини-
ческих исследований (BREATHE-1,BREATHE-2,
BREATHE-5, EARLY) продемонстрировали эффектив-
ность применения бозентана при идиопатической
ЛАГ, ЛАГ при системном склерозе, синдроме Эйзен-
менгера [22-25]. Мета-анализ 7 рандомизированных
контролируемых исследований бозентана, в кото-
рых приняли участие 410 пациентов с ЛАГ и 296 па-
циентов группы контроля показал, что толерантность
к физической нагрузке по результатам теста с 6-ти ми-
нутной ходьбой была выше в группе бозентана. Мета-
анализ показал также снижение среднего легочного ар-
териального давления, замедление прогрессирования
заболевания [26].

Сравнительно недавно новый неселективный анта-
гонист рецепторов эндотелина – мацитентан одобрен
FDA для лечения ЛАГ в США, Европе, Канаде и Швей-
царии [27]. В исследованиях отмечено снижение за-
болеваемости и смертности пациентов с ЛАГ, хороший
профиль безопасности при длительном применении.
У пациентов, получавших мацитентан, исследователи
отметили снижение частоты госпитализаций, улучше-
ние показателей теста с 6-минутной ходьбой и поло-
жительную динамику в изменении ФК хронической сер-
дечной недостаточности по NYHA [28]. 

Ингибиторы фосфодиэстеразы-5 
и стимуляторы гуанилатциклазы 

Ингибиторы фосфодиэстеразы-5 (ФДЭ-5) (силде-
нафил, тадалафил, варденафил) и стимуляторы гуа-
нилатциклазы (риоцигуат) проявляют вазодилати-
рующее и антипролиферативное действие, оказывают
положительное влияние на гемодинамику, повышают
толерантность к физической нагрузке при долгосроч-
ном лечении пациентов с ЛАГ [1,6]. Ингибиторы 
ФДЭ-5 влияют на метаболизм оксида азота, замедляя
деградацию цГМФ, усиливают его вазодилатирующее
действие на гладкую мускулатуру сосудов и антиагре-
гационные свойства, тем самым снижают легочное
сосудистое сопротивление и уменьшают нагрузку на пра-
вый желудочек сердца [29]. 

Силденафил улучшает гемодинамические показа-
тели и повышает переносимость физической нагрузке
при идиопатической ЛАГ, ЛАГ при системных заболе-
ваниях соединительной ткани, ЛГ при врожденных по-
роках сердца и хронической тромбоэмболии [30].

Риоцигуат – первый представитель нового класса со-
единений, является ферментом, усиливающим синтез
сигнальной молекулы цГМФ, играющей важную роль
в регуляции сосудистого тонуса, пролиферации, фиб-
розе и воспалении [31]. Препарат разрешен к приме-
нению в Европе при идиопатической ЛАГ, хронической
тромбоэмболической ЛГ (табл. 3).

Аналоги простациклина
Применение аналогов простациклина (беропрост,

эпопростенолол, илопрост, трепростенил) и агонистов
рецепторов простациклина (селексипаг) основывается
на современном представлении о механизмах развития
ЛАГ, включающих снижение экспрессии простацик-
линсинтазы в легочных артериях. Благоприятный эффект
аналогов простациклина обусловлен ингибицией агре-
гации тромбоцитов, вазодилатирующим, цитопротек-
торным и антипролиферативным действием [1,2,17].
Препараты группы аналогов простациклина улучшают
переносимость физической нагрузки (беропрост); улуч-
шают течение заболевания, повышают толерантность к
физической нагрузке, влияют на гемодинамику при идио-
патической ЛАГ и ЛАГ, ассоциированной с системным
склерозом, снижают смертность при идиопатической ЛАГ
(эпопростенолол, трепростенил) [32-35]. 

Пути введения аналогов простациклина, класс и уро-
вень доказательности при ЛАГ разной степени тяжести
представлены в табл. 3.

Агонист рецепторов простациклина 
Селексипаг – селективный агонист рецепторов про-

стациклина, механизмы действия которого подобны эн-
догенному простациклину. относится к представителям
нового класса препаратов для лечения ЛАГ [36]. Пре-
парат проявляет высокую селективность в отношении
рецепторов простациклина, оказывает более выра-
женный вазодилатирующий эффект по сравнению с бе-
ропростом и илопростом, улучшает переносимость
физической нагрузки и гемодинамические показатели
у пациентов с ЛАГ [37]. 

Перспективная и не оправдавшая 
надежд терапия

Несмотря на определенные успехи в лечении ЛАГ,
функциональные нарушения и выживаемость пациентов
остаются неудовлетворительными [1]. Лечение, осно-
вывающееся на исследованиях хорошо зарекомендо-
вавших себя в клинической практике классов препаратов
для ЛАГ (антагонисты рецепторов эндотелина, инги-
биторы ФДЭ-5, стимулятор гуанилатциклазы, аналоги
простациклина и агонист рецепторов простацикли-
на), не всегда оказывается эффективным. Поиск новых
лекарственных средств, направленный на другие па-
тологические механизмы заболевания, продолжается.
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На ранней стадии находятся исследования по эффек-
тивности и безопасности при ЛАГ ингибиторов Rho-ки-
назы, ингибиторов рецепторов фактора роста эндоте-
лия сосудов, ингибиторов ангиопоэтина и ингибиторов
эластазы, лечения стволовыми клетками [38]. 

Неудовлетворительные результаты были получены
при использовании ингаляционных вазоактивных пеп-
тидов, ингибиторов тирозинкиназы, антагонистов се-
ротонина [1].

Комбинированная терапия
В случае ухудшения состояния или отсутствия улуч-

шения у пациентов с ЛАГ на фоне монотерапии реко-
мендуют комбинированную терапию двумя или тремя
препаратами разных групп (табл. 4)

Комбинации препаратов рекомендованных групп,
влияющих на разные механизмы развития ЛАГ, ис-
пользуются, основываясь преимущественно на мнении
исследователей, поскольку число наблюдений немно-
гочисленное. В мета-анализе 6 клинических рандо-
мизированных исследований, включающих 858 па-
циентов с ЛАГ на фоне комбинированной терапии сни-
зился риск клинического ухудшения, увеличилась пе-
реносимость физической нагрузки по результатам те-
ста с 6-ти минутной ходьбой, снизилось среднее дав-
ление в легочной артерии и легочное сосудистое со-
противление. Снижение смертности от всех причин было
недостоверно [40].

Целенаправленное лечение ЛАГ, включающее сни-
жение ФК I или II по классификации ВОЗ, повышение
сердечного индекса, нормализацию уровня натрийу-
ретических пептидов плазмы подтверждает лучший про-
гноз у пациентов, достигших этих целей [41]. 

Алгоритм лечения
На рис. 1 приведен алгоритм лечения пациентов с

ЛАГ с последовательным применением рекомендо-
ванных лекарственных средств на этапах лечения [1].

После подтверждения диагноза и выполнения общих
рекомендаций начинают поддерживающую терапию.
Далее назначают специфическую терапию пациентам
с идиопатической ЛАГ, наследственной ЛАГ, лекарст-
венно-индуцированной ЛАГ и положительным ре-
зультатом теста на вазореактивность, применяя высо-
кие дозы БКК, постепенно титруя от минимальных до
рекомендованных переносимых доз. 

В случае отрицательного результата теста на вазо-
реактивность лечение начинают с монотерапии реко-
мендованными препаратами при невысоком ФК по
классификации ВОЗ, или с комбинации препаратов
(табл. 4). При высоком IV ФК назначают аналоги про-
стациклина внутривенно. Начальная монотерапия с внут-
ривенным введением эпопростенола при ЛАГ с высо-
ким риском рекомендована для снижения смертности,
альтернативные варианты могут рассматриваться в
виде комбинированной терапии. 

Клинически выраженная неэффективность моно-
терапии или начальной терапии (табл. 4) является ос-
нованием для применения двойной или тройной ком-
бинированной терапии, например, мацитентан+сил-
денафил (для II и III ФК класс, уровень доказательно-
сти I b), риоцигуат+бозентан (для II и III ФК класс, уро-
вень доказательности I b), селексипаг+антагонист ре-
цепторов эндотелина или ингибитор ФДЭ-5 (для II и III
ФК класс, уровень доказательности I b) и др. Недоста-
точная эффективность проводимой комбинирован-
ной терапии является основанием для обсуждения
возможности хирургических методов лечения (транс-
плантация легких, септостомия предсердия) (рис. 1). 

Заключение
Таким образом, углубленное исследование меха-

низмов развития ЛГ, результаты долгосрочного клини-
ческого наблюдения эффективности ранее предло-
женных препаратов и клинических испытаний новых ле-
карственных препаратов позволили достигнуть опре-

Комбинация препаратов Класс, уровень доказательности

ФК I ФК III ФК IV

Амбризентан+тадалафил I B I B IIb C

Антагонист рецепторов эндотелина+ ингибитор фосфодиэстеразы-5 IIa C IIa C IIb C

Бозентан+силденафил+эпопростенол (внутривенно) - IIa C IIa C

Бозентан+эпопростенол (внутривенно) - IIa C IIa C

Антагонист рецепторов эндотелина или ингибитор фосфодиэстеразы-5+п/к 

трепростенил (подкожно) IIb C IIb C

Антагонист рецепторов эндотелина или ингибитор фосфодиэстаразы-5, 

аналог простациклина (внутривенно) IIb C IIb C

Таблица 4. Рекомендации по начальной комбинированной терапии пациентов с ЛАГ соответственно 

ФК классификации ВОЗ [19,39,40]
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Рисунок 1. Алгоритм лечения ЛАГ [адаптировано из 1]
БКК – блокаторы кальциевых каналов; ИЛАГ – идиопатическая легочная артериальная гипертензия; 
НЛАГ – наследственная легочная артериальная гипертензия; ЛИЛАГ – лекарственно-индуцированная 
легочная артериальная гипертензия
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