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Резюме
Пациенты с легочной гипертензией чрезвычайно чувствительны к интеркуррентным респираторным 

заболеваниям, которые могут вызвать прогрессирование заболевания и ускорить наступление 
неблагоприятного исхода. Кроме того, отсутствие специфических симптомов и типичных клинических 
проявлений заболевания может затруднить верификацию диагноза и своевременное назначение 
специфической терапии пациентам с легочной артериальной гипертензией и хронической тромбо-
эмболической легочной гипертензией. Данная проблема становится наиболее острой в условиях пандемии 
COVID-19. В настоящем обзоре представлены алгоритмы дифференциальной диагностики легочных 
гипертензий при госпитализации пациента с подозрением на коронавирусную инфекцию, при этом 
особое внимание уделяется компьютерной томографии органов грудной клетки. Разработана удобная для 
практического использования таблица дифференциально-диагностических критериев изменений по типу 
«матового стекла» при компьютерной томографии у пациентов с легочной артериальной гипертензией, 
хронической тромбоэмболической легочной гипертензией, тромбоэмболией легочной артерии и  
COVID-19. Помимо этого, в статье изложены принципы выбора оптимальной терапии легочной артериальной 
гипертензии с учетом межлекарственных взаимодействий и осложнений, возникающих у больных 
с коронавирусной пневмонией.

Ключевые слова: легочная гипертензия, пандемия COVID-19, дифференциальный диагноз, лечение, 
динамическое наблюдение
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Пандемия COVID-19 предъявляет новые требо- 
вания к организации работы с пациентами, име-
ющими верифицированный или предполагаемый 
диагноз легочной артериальной гипертензии (ЛАГ) 
и хронической тромбоэмболической легочной ги-
пертензии (ХТЭЛГ). Известно, что любая респи-
раторная инфекция, в том числе COVID-19-ассо- 
циированная пневмония, может привести к про-
грессированию основного заболевания и ускорить 
наступление фатального исхода. Поэтому верифи-
кация диагноза ЛАГ и ХТЭЛГ в условиях пандемии 
COVID-19 имеет большое медико-социальное зна-
чение. Особенно это касается пациентов высокого 
функционального класса (ФК), так как решает про-
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Abstract
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блему своевременного назначения специфической 
терапии и стабилизации состояния больного.

Учитывая отсутствие специфических симптомов 
и широкую распространенность симптомокомплекса 
легочной гипертензии (ЛГ) при различных забо-
леваниях, диагностика данного патофизиологи-
ческого состояния требует не только мультидис-
циплинарного подхода, но и четкого соблюдения 
диагностического алгоритма с последовательным 
переходом от наиболее частых причин развития 
ЛГ к наиболее редким [1]. Вместе с тем в условиях  
пандемии COVID-19 мы вынуждены минимизи-
ровать объем диагностических тестов для сниже-
ния риска инфицирования медицинского персонала 
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и пациентов, но при этом важно сохранить макси-
мальную их информативность.

Симптомы, вызванные вирусом SARS-CoV-2: 
повышение температуры, выраженная слабость, 
сухой кашель, одышка, кровохарканье в сочетании 
с низкой сатурацией кислородом периферической 
крови, во многом схожи с жалобами, которые предъ-
являют пациенты с ЛГ III–IV ФК [2]. Таким образом, 
пациент с ранее не верифицированным диагнозом 
ЛАГ или ХТЭЛГ, имеющий клинику ухудшения 
течения легочной гипертензии, может поступить 
в стационар в общем потоке пациентов с вероятным 
диагнозом «пневмония».

Согласно регламентирующим документам, при 
поступлении в стационар пациенту с подозрением 
на COVID-19 должны быть выполнены определен-
ные диагностические тесты с последующим заполне-
нием чек-листа и оценкой по шкале NEWS для опре-
деления дальнейшей маршрутизации больного [3].

При проведении дифференциального диагноза 
между состоянием, ассоциированным с прогресси-
рованием ЛГ, и коронавирусной инфекцией следует 
обратить внимание на отсутствие повышения тем-
пературы и катаральных явлений у пациентов с ЛГ, 
а также зависимость одышки, уровня артериально-
го давления (АД) и частоты сердечных сокращений 
(ЧСС) от степени декомпенсации сердечной недо-
статочности. Наряду с клиническими проявлениями 
правожелудочковой недостаточности, у пациента 
с ЛГ могут присутствовать клинические проявле-
ния фонового заболевания. Например, телеангио- 
эктазии, язвенное поражение кончиков пальцев 
и склеродактилия указывают на системную скле-
родермию, сосудистые звездочки по типу «паутин-
ки», тестикулярная атрофия и пальмарная эритема 
предполагают заболевание печени, а пальцы рук 
в форме «барабанных палочек» — врожденный по-
рок сердца (ВПС) с цианозом или интерстициальные 
заболевания легких.

Гипоксемия как проявление микроциркулятор-
ных нарушений в системе малого круга кровообра-
щения и изменения вентиляционно-перфузионных 
соотношений чаще встречается у пациентов с ЛАГ, 
ассоциированной с ВПС, и больных ХТЭЛГ. В обыч-
ных условиях эти пациенты хорошо адаптированы 
к гипоксемии и могут демонстрировать низкую 
сатурацию периферической крови при умеренной 
одышке и стабильной гемодинамике, что отличает 
эту группу больных от пациентов с COVID-19. Ги-
поксемия у пациентов с COVID-19 связана с прямым 
поражением легких вследствие развития пневмонии, 
при которой уровень сатурации по кислороду явля-
ется одним из критериев, определяющих тяжесть 
состояния и дальнейшую лечебную тактику.

Всем пациентам c подозрением на COVID-19 
рекомендована регистрация электрокардиограм-
мы, прежде всего — для оценки продолжитель-
ности корригированного интервала QT с учетом 
перспектив лечения азитромицином, хлорохином/
гидроксихлорохином, лопинавиром/ритонавиром 
в дальнейшем [4]. Следует помнить, что одной из 
частых причин острой декомпенсации сердечной 
недостаточности у пациентов с ЛГ могут быть су-
правентрикулярные нарушения ритма [5]. В связи 
с этим при регистрации фибрилляции/трепетания 
предсердий у пациента с ЛГ, помимо назначения 
антикоагулянтной терапии, необходимо оценить 
перспективы и сроки восстановления синусового 
ритма [6].

Проведение эхокардиографии (ЭхоКГ) в услови-
ях эпидемии COVID-19 рекомендовано всем пациен-
там с клиникой прогрессирующей сердечной недо-
статочности или при появлении ее de novo, а также 
для интерпретации неясных ЭКГ-изменений [7]. 
В условиях пандемии, ограниченных ресурсов (уль-
тразвуковые диагностические аппараты, средства 
индивидуальной защиты и т. д.) и высокой опасности 
заражения медицинского персонала ЭхоКГ часто 
выполняется по ограниченным протоколам (Cardiac 
POCUS, CCE, Limited echo, уровень POCUS), где 
количественная оценка не является обязательной. 
В этих условиях ЛГ может быть заподозрена по 
косвенным признакам: дилатация правых отделов 
сердца, парадоксальное движение межжелудочко-
вой перегородки, регургитация на трикуспидаль-
ном клапане. Следует отметить, что ЭхоКГ, являясь 
основным скрининговым методом диагностики ЛГ, 
не может использоваться для верификации диагно-
за ЛАГ или ХТЭЛГ [8]. Для минимизации риска 
инфицирования медицинского персонала не реко-
мендовано рутинное выполнение чреспищеводной 
ЭхоКГ. Для исключения внутрисердечных шунтов 
может быть выполнена проба с контрастированием 
микропузырьками (bubble-test). При невозможности 
исключить диагноз ВПС это следует указать в про-
токоле исследования. В дальнейшем представление 
о больном следует формировать с учетом данных 
компьютерной томографии (КТ) органов грудной 
клетки (ОГК) с контрастным усилением, а оконча-
тельная верификация диагноза ВПС с оценкой его 
операбельности должна быть отложена во времени. 
В случае высокой вероятности ЛАГ для пациентов 
III–IV ФК, когда назначение ЛАГ-специфической 
терапии может существенно изменить прогноз, це-
лесообразно обсудить выполнение катетеризации 
правых камер сердца (КПКС). Во всех остальных 
случаях рекомендовано проводить общие меропри-
ятия и поддерживающую неспецифическую тера-
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пию, отложив верификацию диагноза, в том числе 
и КПКС, до улучшения эпидемической обстановки.

Среди лучевых методов исследования, применя-
емых для диагностики коронавирусной инфекции, 
предпочтение отдается КТ ОГК. Все пациенты, ко-
торые по результатам первичной оценки тяжести со-
стояния не нуждаются в переводе в реанимационное 
отделение, направляются на КТ ОГК из приемного 
покоя [3]. Пациентам с высокой предтестовой веро-
ятностью тромбоэмболии легочной артерии (ТЭЛА) 
по шкалам Geneva или Wells, а также пациентам 
с промежуточной вероятностью ТЭЛА и повышен-
ным уровнем D-димера сразу должна выполняться 
КТ ОГК с контрастным усилением [9]. Оценивая 
диаметр легочной артерии и соотношение правых/
левых камер сердца по бесконтрастному исследова-
нию, можно заподозрить наличие ЛГ, а использова-
ние контраста позволит идентифицировать причины 
ЛГ, такие как ХТЭЛГ, ВПС и веноокклюзионная 
болезнь легких (ВОБЛ). Показано, что такие при-
знаки, как увеличение диаметра легочной артерии 
(≥ 29 мм), соотношение диаметров легочной артерии 
к восходящей аорте ≥ 1,0 и соотношение диаметра 
сегментарной артерии к диаметру бронха более чем 
1:1 в трех или четырех долях легких, имеют высокую 
специфичность для диагностики ЛГ [10, 11]. При 
этом интерстициальные изменения в виде центрило-
булярных очагов по типу «матового стекла» и утол-
щения междольковых перегородок, характерные для 
ВОБЛ, или симптом «мозаичной перфузии», типич-
ный для ХТЭЛГ, могут потребовать дифференциаль-
ного диагноза с «матовым стеклом» при COVID-19. 
Термином «матовое стекло» обозначаются зоны 
нежного, «туманного» уплотнения легочной ткани 
с сохранением визуализации на их фоне структур 
легочной дольки. Морфологически любое «матовое 
стекло» представляет собой частичное (но не пол-
ное, в отличие от консолидации) замещение воз-
душных пространств патологическим субстратом. 
Во избежание ложноположительных представлений 
о COVID-19-пневмонии трактовку выявленных КТ 
изменений у пациентов с известным анамнезом ЛГ 
следует проводить с учетом клинических данных 
и данных предыдущих КТ. В таблице 1 приведены 
дифференциально-диагностические признаки изме-
нений по типу «матового стекла», встречающиеся 
при КТ у пациентов с ЛАГ, ХТЭЛГ, тромбоэмболии 
легочной артерии (ТЭЛА) и COVID-19.

На основании клинико-лабораторных данных 
и лучевых методов исследования дежурный врач 
приемного отделения принимает решение о дальней-
шей тактике. Госпитализации подлежат пациенты 
с тяжелым и среднетяжелым течением COVID-19 
[3], а также пациенты с признаками прогрессирую-

щей сердечной недостаточности. Уже на этом эта-
пе с учетом нетипичных для COVID-19 изменений 
в клиническом анализе крови в сочетании с отсут-
ствием лихорадки, возможной правограммы на ЭКГ, 
косвенных признаков ЛГ при КТ в сочетании с не-
характерными для COVID-19 интерстициальными 
изменениями легких врач должен принять решение 
о необходимости выполнения ЭхоКГ. Все пациенты 
до получения результатов мазков на SARS-CoV-2 
должны рассматриваться как инфицированные.

Пациентам с промежуточной и высокой вероят-
ностью ЛГ по данным ЭхоКГ показано дообследо-
вание, цель которого:

1) исключить из дальнейшего обследования в ус-
ловиях эпидемии COVID-19 пациентов с ЛГ, ас-
социированной с патологией левых камер сердца 
и легких (группы 2 и 3);

2) выявить пациентов с ЛАГ или ХТЭЛГ и при 
возможности уточнить нозологическую форму и про-
вести стратификацию риска.

Пациентам, которые обследуются по алгоритму 
диагностики ЛГ, в качестве дополнительных лабо-
раторных тестов рекомендовано:

▪ оценить уровень ферритина или сывороточ-
ного железа для выявления латентного дефицита 
железа и решения вопроса о назначении замести-
тельной терапии. В условиях пандемии COVID-19 
наличие латентного дефицита железа может усу-
губить течение вирусной пневмонии за счет на-
растания степени гипоксемии. С другой стороны, 
повышение уровня ферритина, указывающего на 
гиперпродукцию провоспалительных цитокинов, 
может служить дополнительным прогностическим 
критерием COVID-19-инфекции;

▪ провести серодиагностику хронических ге-
патитов В и С и определение антител классов M, 
G (IgM, IgG) к вирусу иммунодефицита человека;

▪ определить уровень тиреотропного гормона для 
выявления патологии щитовидной железы, которая 
утяжеляет течение любого варианта ЛГ;

▪ оценить уровень N-терминального фрагмента 
натрийуретического мозгового пропептида (NT-
proBNP) для последующей стратификации риска 
пациентов. Важно отметить, что развитие сердеч-
но-сосудистых осложнений при COVID-19 также 
сопровождается повышением NT-proBNP. В связи 
с этим крайне важно знать исходный уровень этого 
маркера миокардиального стресса для правильной 
интерпретации динамики в случае подтверждения 
COVID-19-инфекции.

Проведение ультразвукового исследования орга-
нов брюшной полости пациентам с ЛГ целесообраз-
но выполнять для уточнения диагноза при наличии 
дополнительных показаний: повышение печеночных 
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Таблица 1
ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНО-ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ КРИТЕРИИ ИЗМЕНЕНИЙ ПО ТИПУ «МАТОВОГО СТЕКЛА» 
ПРИ КОМПЬЮТЕРНОЙ ТОМОГРАФИИ У ПАЦИЕНТОВ С ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИЕЙ, 

ХРОНИЧЕСКОЙ ТРОМБОЭМБОЛИЧЕСКОЙ БОЛЕЗНЬЮ, 
ТРОМБОЭМБОЛИЕЙ ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИИ И COVID-19

ЛАГ ХТЭЛГ ТЭЛА COVID-19

▪ Могут не определяться 
или быть слабо выра-
женными
▪ Периваскулярно,  
равномерно, больше  
в нижних долях
 ▪ Редко «нежные» цен-
трилобулярные очаги 
— продукты деградации 
сурфактанта, послед-
ствия рецидивирующих 
легочных кровоизлияний 
или очаги плексиформ-
ной артериопатии 
▪ При ВОБЛ — центри-
лобулярные  
очаги по типу «матово-
го стекла» и утолщение 
междольковых перего-
родок

▪ Могут не определяться 
или быть слабо выражен-
ными
▪ Периваскулярно вокруг 
расширенных проходимых 
ветвей ЛА
▪ На фоне «матового стек-
ла» соотношение сегмен-
тарных артерий  
и бронхов смещено в сто-
рону артерий (А > В)

▪ На начальном этапе  
формирования инфаркта
▪ Субплевральное распо-
ложение, широкое 
прилежание к плевре
▪ Клиновидная форма

▪ Субплеврально, поли-
сегментарно,  
билатерально
▪ В дебюте могут быть 
единичные округлые 
очаги, чаще в нижней 
доле правого легкого
▪ На начальной стадии 
изменения «нежные», 
низкой плотности
▪ Далее плотность  
повышается, может  
наблюдаться симптом 
«булыжной мостовой» 
(утолщение внутри-  
и междольковых  
перегородок на фоне  
зон «матового стекла»), 
консолидация 
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ЛАГ ХТЭЛГ ТЭЛА COVID-19

Расширение ветвей легочной артерии на фоне «матового стекла»

При ЛАГ давление  
в расширенных ветвях 
ЛА повышено, что может 
сопровождаться перива-
скулярным интерстици-
альным отеком. Может 
визуализироваться плек-
сиформная артериопатия

Расширенные ветви ЛА 
проходимы, давление  
в них повышено, развива-
ется периваскулярный  
интерстициальный отек, 
визуализирующийся как 
зона «матового стекла»

Расширенные ветви ЛА 
окклюзированы свежими 
рыхлыми тромбами

На фоне «матового  
стекла» артерия выглядит 
расширенной в результа-
те повреждения и воспа-
лительной инфильтрации 
сосудистой стенки

Наличие бронхоэктазов

Не характерно Никогда — на фоне 
«матового стекла» 
Цилиндрические, могут 
развиваться в сегментах, 
где облитерированы ветви 
ЛА, бронхо-сосудистое 
соотношение смещено в 
сторону бронхов, воздуш-
ность повышена

Не характерно Симптом «воздушной 
бронхографии», неболь-
шие цилиндрические 
бронхоэктазы могут 
развиваться в зоне 
воспалительных измене-
ний на фоне «матового 
стекла», более выражен-
ные, тракционные —  
на фоне консолидации 
и формирующихся фи-
брозных изменений
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ЛАГ ХТЭЛГ ТЭЛА COVID-19

Сопутствующие изменения в легких

Не характерны Фиброзные субплевраль-
ные изменения, редко —  
воздушные полости (по-
следствия перенесенных 
инфарктов легких)

▪ Может встречаться сим-
птом «гало», «обратного 
гало» (А) 
▪ В процессе развития 
формируется консоли-
дация без воздушной 
бронхографии (В, С), при 
присоединении инфекции  
возможны полости  
деструкции (D)

Ретикулярные 
изменения, симптом 
«гало» (А) и 
«обратного гало» 
(В), субплевральные 
криволинейные 
уплотнения (С), 
участки консолидации 
(чаще с воздушной 
бронхографией) (D), 
как исход — фиброзные 
изменения

Примечание: ЛАГ — легочная артериальная гипертензия; ХТЭЛГ — хроническая тромбоэмболическая легочная гипертен-
зия; ТЭЛА — тромбоэмболия легочной артерии; ВОБЛ — веноокклюзионная болезнь легких; ЛА — легочная артерия.
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трансаминаз ≥ 3 раз выше нормы или билирубина 
> 2 раз выше нормы, при уровне креатинина более 
150 мкмоль/л и наличии положительных серологи-
ческих тестов на вирусные гепатиты.

С учетом сложности дезинфекции оборудования 
в условиях эпидемии COVID-19 для оценки нали-
чия и степени тяжести легочной патологии целесо-
образно ориентироваться на тщательно собранный 
анамнез, клиническую картину и данные КТ ОГК. 
Выполнение комплексной оценки функции внеш-
него дыхания необходимо отложить во времени.

Планарная вентиляционно-перфузионная сцин-
тиграфия легких остается основным скрининговым 
методом, позволяющим исключить тромбоэмболи-
ческий генез ЛГ [12]. Однако главное ограничение 
данного метода — высокая доля неинформативных 
результатов, особенно у пациентов старше 75 лет 
при наличии значимой патологии легких. Этот факт 
в сочетании с длительностью исследования и по-
вышенными рисками распространения инфекции 
COVID-19 делает его выполнение в условиях пан-
демии нецелесообразным.

КТ ОГК с контрастным усилением в венозную 
и артериальную фазы используется для диагностики 
ВПС, ХТЭЛГ и сосудистых мальформаций. В слу-
чае ХТЭЛГ данный метод визуализации позволяет 
оценить морфологию тромботического поражения 
русла легочной артерии, выявляя наличие окклюзий 
основных или долевых ветвей или превалирование 
сегментарного/субсегментарного уровня поражения 
с формированием внутрисосудистых тяжей, сетей 
или перетяжек ветвей легочной артерии, что по-
могает в определении операбельности пациентов 
[13]. Поэтому при подозрении на ХТЭЛГ в условиях 
COVID-19 целесообразно сразу выполнять КТ ОГК 
с контрастным усилением [14]. Такой относительно 
новый метод, как двухэнергетическая КТ, позволяет 
с помощью построения йодных карт оценить со-
стояние перфузии легких без применения радиону-
клидных методов исследования и верифицировать 
так называемый неоперабельный вариант ХТЭЛГ.

В случае отрицательного результата или невоз-
можности выполнения КТ-ангиопульмонографии у 
пациента с ЛГ и факторами риска развития ХТЭЛГ 
для подтверждения диагноза (тромботического по-
ражения субсегментарных ветвей легочной артерии) 
возможно выполнение перфузионной сцинтигра-
фии легких.

Проведение катетеризации правых камер сердца 
(КПКС) пациентам с подозрением на наличие ЛАГ 
и ХТЭЛГ целесообразно для подтверждения диагноза 
и определения тактики лечения в соответствии с су-
ществующими рекомендациями [8]. Учитывая дли-
тельность исследования, увеличивающую риск инфи-

цирования персонала, и небольшой процент больных, 
потенциально отвечающих на терапию блокаторами 
кальциевых каналов, от выполнения вазореактивного 
теста в условиях пандемии COVID-19 целесообраз-
но воздержаться. Кроме того, госпитализации будут 
подлежать гемодинамически нестабильные пациен-
ты с ЛАГ, для стабилизации которых предпочтение 
следует отдавать ЛАГ-специфическим препаратам 
других классов. Проведение КПКС при патологии 
левых камер сердца (группа 2) или патологии легких 
(группа 3) в эпидемической обстановке может об-
суждаться только для ургентных пациентов в случае 
постановки их в лист ожидания на трансплантацию 
сердца, легких или комплекса сердце-легкие.

В связи с высокой вероятностью развития ре-
спираторных осложнений в послеоперационном пе-
риоде, риск плановых хирургических вмешательств 
в условиях пандемии крайне высок, поэтому оценка 
операбельности пациентов с ХТЭЛГ и ЛАГ, ассоци-
ированных с ВПС, должна быть отложена.

Подводя итог вышеизложенному, мы пересмо-
трели диагностический алгоритм ранней диагно-
стики ЛАГ и ХТЭЛГ, адаптировав его к условиям 
пандемии COVID-19 (рис. 1).

Медикаментозная терапия пациентов с ле‑
гочной артериальной гипертензией и хрониче‑
ской тромбоэмболической легочной гипертензией 
в условиях пандемии COVID-19

Основываясь на предыдущих публикациях о вли-
янии инфекционного процесса на развитие острой 
правожелудочковой недостаточности, следует пред-
полагать, что сочетание ЛГ с COVID-19 приведет 
к высокому уровню летальности [15]. Большинство 
пациентов с ЛАГ и ХТЭЛГ в случае развития пнев-
монии будут нуждаться в кислородной поддержке 
с целевым уровнем сатурации по кислороду арте-
риальной крови более 90 %. У пациентов с синдро-
мом Эйзенменгера определить целевой уровень са-
турации крайне сложно, поэтому ориентироваться 
следует на исходные данные пульсоксиметрии до 
развития COVID-19. Около 20–30 % пациентов, го-
спитализированных с COVID-19, будут нуждаться 
в респираторной поддержке в условиях отделения 
интенсивной терапии (ОИТ) [16]. Среди пациентов, 
находящихся в ОИТ, с различной частотой потребу-
ются высокопоточная оксигенотерапия, неинвазивная 
вентиляция (BiPAP/CPAP), искусственная вентиля-
ция легких (ИВЛ) с интубацией и в некоторых слу-
чаях экстракорпоральная мембранная оксигенация 
(ЭКМО). Пациенты с ЛАГ/ХТЭЛГ и COVID-19-
пневмонией имеют высокий риск развития острого 
респираторного дистресс-синдрома. Однако сама по 
себе интубация и ИВЛ у этих пациентов ассоции-
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рованы с увеличением летальности вследствие по-
вышения внутригрудного давления и дальнейшего 
увеличения легочного сосудистого сопротивления 
[17]. Кроме того, в условиях нехватки аппаратов 
ИВЛ во время пандемии COVID-19 следует при-
держиваться общей рекомендации жесткого отбора 
пациентов с учетом системы стратификации риска 
летальности. По мнению ряда авторов, пациенты 
с баллами менее 9 по шкале риска REVEAL 2.0 или 
имеющие наибольшее число критериев низкого ри-
ска летальности согласно шкале Французского реги-
стра могут рассматриваться в качестве кандидатов 
для рискованных экстренных вмешательств во вре-
мя пандемии COVID-19 [18]. Однако при развитии 
системного воспалительного ответа с выраженной 
гипоксемией и полиорганной недостаточностью 
использовать шкалу стратификации риска, пред-
ложенную Европейским обществом кардиологов 
и Европейским респираторным обществом (ESC/
ERS), а также другие варианты балльных шкал край-
не сложно. Поэтому наибольшее значение приоб-
ретают немодифицируемые факторы риска шкалы 
REVEAL 2.0, включающие этиологию ЛАГ, возраст, 
пол и данные об исходной диффузионной способ-
ности легких по монооксиду углерода [19], а также 
наличие сопутствующей патологии, тяжесть пора-

жения легких по данным КТ ОГК, признаки полиор-
ганного поражения и потенциальную возможность 
усиления ЛАГ-специфической терапии.

У пациентов с ЛАГ и ХТЭЛГ, имеющих низкий 
сердечный выброс, при острой декомпенсации сер-
дечной недостаточности на фоне инфекционного 
процесса крайне сложно определить необходимый 
объем инфузионной терапии. Поэтому целесообраз-
на постановка центрального венозного катетера 
для оценки волемического статуса. При снижении 
сердечного выброса, системной гипотензии и нару-
шении перфузии тканей показано назначение ино-
тропных препаратов и вазопрессоров [20]. У паци-
ентов с нестабильным течением ЛАГ, получающих 
пероральный селексипаг в составе комбинированной 
терапии, оправдана его замена на ингаляционный 
илопрост. Кроме того, в условиях ОИТ в качестве 
дополнительной терапии может использоваться 
оксид азота. Применение ЭКМО у пациентов ЛГ, 
не имеющих реальных перспектив восстановления 
гемодинамики или трансплантации легких, нецеле-
сообразно [8, 21].

С учетом морфологически документированных 
тромбозов мелких артерий легких при COVID-19, 
а также повышения уровня D-димера, выраженность 
которого была тесно связана с тяжестью системной 

Рисунок 1. Диагностический алгоритм обследования пациента 
с легочной гипертензией в условиях эпидемии COVID-19

Примечание: АД — артериальное давление; ЧДД — частота дыхательных движений; ЧСС — частота сердечных сокра-
щений; ЛГ — легочная гипертензия; УЗИ — ультразвуковое исследование; МСКТ ОГК — мультспиральная компьютерная то-
мография органов грудной клетки; ЛАГ — легочная артериальная гипертензия; ХТЭЛГ — хроническая тромбоэмболическая 
легочная гипертензия.
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воспалительной реакции и риском развития фаталь-
ного исхода, всем госпитализированным пациентам 
с ЛГ и пневмонией показано назначение гепаринов 
в лечебных дозировках [19, 22].

Что касается ЛАГ-специфической терапии, то 
сообщество экспертов рекомендует продолжать 
ее в том объеме, который был у пациентов на мо-
мент возникновения COVID-19. Замена ЛАГ-
специфических препаратов может быть обоснована 
консилиумом с участием специалиста по ведению 
ЛАГ референтного центра при развитии клиниче-
ски значимых побочных явлений. Усиление ЛАГ-
специфической терапии или ее старт у не полу-
чавших ранее специфического лечения пациентов 
с ЛАГ на фоне COVID-19 может иметь свои осо-
бенности с учетом межлекарственных взаимодей-
ствий. Данные о лекарственном взаимодействии 
ЛАГ-специфических препаратов с ремдесивиром, 
гидроксихлорохином, тоцилизумабом, интерферо-
нами альфа и бета на сегодняшний день отсутству-
ют, а клинически значимых побочных явлений не 
зарегистрировано.

Антагонисты эндотелиновых рецепторов (АЭР) 
известны несколькими потенциально клинически 
значимыми побочными эффектами: цитолитический 
синдром, анемия, задержка жидкости. Наиболее 
часто повышение уровня трансаминаз у пациентов 
с ЛАГ наблюдалось при использовании неселектив-
ного АЭР бозентана. Тогда как АЭР, реализующий 
свои эффекты на тканевом уровне и не имеющий 
существенного влияния на транспорт желчных со-
лей, препарат мацитентан имеет наименьшую ге-
патотоксичность и даже апробирован у пациентов 
с портопульмональной ЛАГ на фоне цирротического 
поражения печени [23]. Повышение уровня АСТ/
АЛТ более чем в 3 раза от верхней границы нормы 
требует отмены АЭР и возобновления терапии АЭР 
с меньшим гепатотоксическим эффектом только 
на фоне полной нормализации уровня печеночных 
трансаминаз. Особого контроля требует совместное 
применение лопинавира/ритонавира или дарунави-
ра и бозентана, которое сопровождается увеличе-
нием концентрации бозентана в 48 раз в первые 10 
дней приема. В связи с этим терапию бозентаном 
следует начинать с дозы 62,5 мг 1 раз в день с по-
следующей титрацией, учитывая индивидуальную 
переносимость. Следует иметь в виду, что назначе-
ние бозентана, с другой стороны, может привести 
к снижению концентрации лопинавира/ритонавира 
или дарунавира, что, однако, не оказывало негатив-
ного влияния на эффективность высокоактивной 
антиретровирусной терапии (ВААРТ) [24]. В мета-
болизме амбризентана в меньшей степени прини-
мает участие цитохром CYP3A4, однако он является 

субстратом для P-гликопротеина и транспортного 
белка OATP1B 1, который ингибирует лопинавир, 
что может привести к повышению уровня амбри-
зентана в крови. Поэтому у пациентов, получающих 
лопинавир или дарунавир, рекомендуется начинать 
терапию амбризентаном с дозировки 5 мг в сутки, 
мониторируя его переносимость. При совместном 
применении амбризентана и ритонавира коррекции 
доз препаратов не требуется. Сочетание гидрокси-
хлорохина и амбризентана не является клинически 
значимым. С учетом того, что мацитентан также 
метаболизируется с участием цитохрома CYP3A4, 
совместный прием с лопинавиром/ритонавиром 
или дарунавиром может привести к повышению его 
концентрации в крови. Однако мацитентан не явля-
ется субстратом для OATP, поэтому выраженность 
межлекарственного взаимодействия будет слабее, 
чем у бозентана, и предварительной коррекции до-
зировок при начале терапии не потребуется.

Метаболизм силденафила осуществляется с уча-
стием цитохрома Р450 изоэнзима CYP3A4 и в мень-
шей степени CYP2C 9. Ритонавир и саквинавир, 
мощные ингибиторы CYP3A4, способны увеличи-
вать площадь под кривой «концентрация-время» 
(AUC) для силденафила в 11 раз и в 3,1 раза соот-
ветственно, а максимальную концентрацию — в 3,9 
и 2,4 раза. Превышение максимальной концентрации 
силденафила в крови (Смах) более 500 пг/мл ассоци-
ировано с появлением эпизодов нарушения зрения 
(на 40 %), а также с системной гипотензией и син-
копальными состояниями (на 25 %) [25]. Поэтому 
совместное применение силденафила и ритонавира, 
а также других мощных ингибиторов CYP3A4 (дару-
навира) не рекомендуется производителем ввиду воз-
можного увеличения частоты и тяжести клинически 
значимых побочных эффектов. Однако в единичных 
работах показано отсутствие описанных побочных 
эффектов при совместном применении ритонавира/
лопинавира и силденафила в стандартной дозировке 
в течение года терапии [26].

Известно, что риоцигуат метаболизируется с по-
мощью цитохромов CYP1A1, CYP3A4, CYP2C 8, 
CYP2J2 и элиминируется в неизмененном виде 
с желчью и через почки. Риоцигуат является суб-
стратом для P-гликопротеина и белков устойчиво-
сти к раку молочной железы (BCRP). Предпола-
гают, что совместный прием риоцигуата с лопи-
навиром/ритонавиром или дарунавиром приведет 
к повышению концентрации риоцигуата в крови. 
В Европе не рекомендуется совместное назначение 
риоцигуата и мощных ингибиторов цитохромов, 
P-гликопротеинов и BCRP, тогда как в США разре-
шен прием риоцигуата в стартовой дозировке 0,5 мг 
три раза в день с тщательным мониторированием АД. 
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Аналогичная ситуация возникает и при совместном 
назначении азитромицина и риоцигуата, когда те-
рапию риоцигуатом начинают с минимальных доз 
при тщательном контроле за АД и симптоматикой.

В связи с отсутствием общности метаболических 
путей илопроста с лопинавиром/ритонавиром или 
дарунавиром клинически значимые взаимодействия 
маловероятны. Однако мощный дезагрегантный эф-
фект препарата требует осторожности из-за риска 
развития кровотечений при совместном назначении 
с антикоагулянтами [27].

Селексипаг, пероральный агонист IP-рецепторов 
простациклина, гидролизуется до активного мета-
болита с помощью карбоксилэстеразы. Cовместное 
назначение селексипага 400 мкг/сут и лопинавира/
ритонавира в дозировке 400/100 мг дважды в день 
не влияло на концентрацию активного метаболита 
селексипага, поэтому можно предположить, что 
клинически значимое взаимодействие вышепере-
численных препаратов отсутствует.

Данные о межлекарственных взаимодействиях 
между ЛАГ-специфическими препаратами и лекар-
ственными средствами суммированы в таблице 2.

Динамическое наблюдение пациентов с легоч‑
ной артериальной гипертензией и хронической 
тромбоэмболической легочной гипертензией

Согласно рекомендациям ESC/ERS 2015 года для 
мониторирования эффективности терапии, страти-
фикации риска летальности и принятия решения 
по тактике ведения, оценку клинического статуса 

пациента с ЛАГ / неоперабельной или резидуаль-
ной ХТЭЛГ следует проводить каждые 3–6 месяца 
с анализом клинических данных, данных ЭхоКГ, 
теста с 6-минутной ходьбой, уровня NT-proBNP 
и пульсоксиметрии [8]. Необходимость подобного 
всестороннего и частого обследования обоснована 
крайне хрупкой природой пациентов с ЛАГ, отсут-
ствием предсказуемого ответа на терапию и посто-
янно сохраняющимся риском быстрого прогрессиро-
вания заболевания даже у пациентов, получающих 
ЛАГ-специфическую терапию. В связи с высоким 
риском инфицирования SARS-CoV-2 стабильным 
пациентам с кардиопульмональной патологией ре-
комендуется соотнести возможный риск и пользу 
личных обращений в медицинские учреждения, 
а также ограничить поездки и социальные контак-
ты [18]. Диагностические процедуры рутинного 
динамического наблюдения следует перенести на 
более поздний безопасный период после окончания 
пандемии. У пациентов, получающих пероральные 
антикоагулянты, целесообразно рассмотреть пере-
вод на прямые оральные антикоагулянты или низ-
комолекулярные гепарины, чтобы избежать визитов 
в лабораторию для контроля уровня международного 
нормализованного отношения (МНО).

В условиях пандемии особую актуальность при-
обретают дистанционные программы, позволяющие 
оценить состояние больного с помощью телефонной 
связи или видеоконференции. При отсутствии воз-
можности проведения физикального осмотра, лабора-
торных и инструментальных методов обследования, 

Таблица 2
ЛЕКАРСТВЕННЫЕ ВЗАИМОДЕЙСТВИЯ ПРЕПАРАТОВ СПЕЦИФИЧЕСКОЙ ТЕРАПИИ 

ДЛЯ ЛЕЧЕНИЯ ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ 
С ЛЕКАРСТВАМИ, ПРИМЕНЯЕМЫМИ В НАСТОЯЩЕЕ ВРЕМЯ ДЛЯ ЛЕЧЕНИЯ COVID-19

ЛАГ-терапия Амбризентан Бозентан Мацитентан Силденафил Риоцигуат Илопрост Селексипаг
Лопинавир *
Ритонавир *
Дарунавир *
Азитромицин
Гидроксихлорохин
Тоцилизумаб
Рекомбинантный 
интерферон альфа
Рекомбинантный 
интерферон бета

Примечание: ЛАГ — легочная артериальная гипертензия; * — потенциально значимое повышение уровня ЛАГ-спе-
цифического препарата в крови, требующее коррекции дозировки и режима терапии.

•	 Совместное применение препаратов противопоказано
•	 Потенциально клинически значимое взаимодействие, требующее изменения дозировок, времени приема препаратов, 

мониторирования состояния пациента
•	 Клинически значимое взаимодействие отсутствует
•	 Потенциально клиническое взаимодействие минимальное/незначительное; не требуется дополнительное мониториро-

вание / изменение дозировок
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большинство пациентов способны описать симптомы 
и, таким образом, способствовать принятию реше-
ния по тактике ведения. Кроме того, врачи, ведущие 
пациентов на местах, имеют возможность обсудить 
тактику лечения со специалистами ведущих центров 
ЛАГ в условиях телеконференций. В качестве основ-
ных мер, направленных на повышение качества ока-
зания медицинской помощи больным ЛАГ и ХТЭЛГ 
в условиях пандемии COVID-19, предлагаем:

1. Предоставить пациентам с ЛГ, включенным 
в регистр, электронную почту или телефон для свя-
зи со специалистом в регионе.

2. Заблаговременно обеспечить пациентов ле-
карственными препаратами во избежание прекра-
щения терапии и последующего ухудшения течения 
заболевания.

3. Широко использовать возможности телемеди-
цинских консультаций со специалистами экспертных 
центров для выбора оптимальной тактики ведения.

4. Пациент с клиникой ухудшения течения ЛАГ/
ХТЭЛГ, но без признаков инфекционного заболева-
ния при необходимости госпитализации в стационар 
должен быть оповещен заблаговременно с подписа-
нием информированного согласия о высоком риске 
инфицирования SARS-CoV-2 в условиях лечебного 
учреждения.

5. Пациенты с ЛАГ/ХТЭЛГ, имеющие симптомы 
COVID-19-инфекции, должны быть госпитализиро-
ваны вне зависимости от исходной тяжести симпто-
матики в связи с высоким риском прогрессирования 
основного заболевания.

6. Применение базовой терапии для лечения 
COVID-19-инфекции не должно быть основанием 
для отмены или неназначения ЛАГ-специфических 
препаратов в объеме, рекомендуемом шкалой стра-
тификации риска.

7. Выбор препарата/препаратов для инициации 
ЛАГ-специфической терапии должен осуществлять-
ся согласно текущей клинической ситуации с учетом 
профиля побочных эффектов и межлекарственных 
взаимодействий.
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