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Системные заболевания соединительной ткани могут быть связаны с различными формами легочной гипертензии 
(ЛГ). Распространенность ЛГ варьируется среди различных системных заболеваний соединительной ткани, при этом 
системная склеродермия (ССД) имеет самый высокий показатель и составляет от 8 до 12 %. при ССД ЛГ является 
одним из тяжелых и жизнеугрожающих проявлений, что обусловливает необходимость изучения данной проблемы. 
патогенез ЛГ при ССД различен и зависит от преимущественного поражения органов. ЛГ может быть представлена 
легочной артериальной гипертензией (ЛАГ) (1-я группа) при изолированном поражении легочных сосудов 
или при более редких состояниях, таких как веноокклюзионная болезнь, портопульмональная гипертензия, 
или при лекарственной токсичности. при поражениях левых камер сердца, таких как фиброз миокарда, диастоли-
ческая дисфункция левого желудочка или патология клапанов, развивается венозная ЛГ (2-я группа). при интер-
стициальных заболеваниях легких, таких как неспецифическая и обычная интерстициальная пневмония, может 
возникать ЛГ, связанная с поражением легких (3-я группа). пациенты с ССД подвержены развитию тромбозов 
и тромбоэмболии легочной артерии в связи с образованием антифосфолипидных антител, что может привести 
к хронической тромбоэмболической ЛГ (4-я группа). Характерным для ССД является сочетание у одного пациента 
нескольких причин формирования ЛГ. Многообразие патогенетических вариантов ЛГ при ССД требует индивиду-
ального и комплексного диагностического подхода к каждому пациенту. Именно от варианта и патогенеза ЛГ за-
висят дальнейшая тактика ведения больного и определение показаний к назначению ЛАГ-специфической терапии.
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Systemic connective tissue diseases may be associated with various forms of pulmonary hypertension (PH). The prevalence 
of PH varies among different systemic connective tissue diseases, with systemic scleroderma (SSc) having the highest 
rate, ranging from 8 to 12 %. With SSc, PH is one of the severe and life-threatening manifestations, which necessitates 
the study of this problem. The pathogenesis of PH in SSc varies and depends on the predominant organ damage. PH can 
be represented by pulmonary arterial hypertension (PAH) (group 1) with isolated damage to the pulmonary vessels,  
or with more rare conditions such as veno-occlusive disease, portopulmonary hypertension, or drug toxicity. Venous PH 
can also develop due to damage to the left chambers of the heart, such as myocardial fibrosis, diastolic dysfunction  
of the left ventricle, or valve pathology (group 2). PH associated with lung damage may develop due to interstitial lung 
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diseases, such as nonspecific and usual interstitial pneumonia (group 3). Patients with SSc are more susceptible to 
thrombosis and pulmonary embolism due to formation of antiphospholipid antibodies, which can lead to the development 
of chronic thromboembolic PH (group 4). A characteristic feature of SSc is that one patient may have several reasons 
for PH development. The variety of pathogenetic variants of PH in SSc requires personalized and comprehensive 
diagnostic approaches to each patient. Management of the patient and determination of indications for appointment 
of PAH-specific therapy depend on the variant and pathogenesis of PH.

Keywords: systemic sclerosis, pulmonary hypertension, pulmonary arterial hypertension, pulmonary artery, interstitial 
lung disease, chronic thromboembolic pulmonary hypertension, catheterization of the right heart, pulmonary artery 
pressure, veno-occlusive disease, antiphospholipid antibodies, PAH-specific therapy
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Введение
Системная склеродермия (ССД) – это хроническое 

аутоиммунное заболевание, характеризующееся по-
ражением кожи и внутренних органов. Распространен-
ность ССД в мире составляет примерно 176 случаев 
на миллион с ежегодной заболеваемостью 14 случаев 
на миллион населения [1]. При ССД в патологический 
процесс вовлекаются микроциркуляторное русло, ко-
жа, легкие, сердце, органы желудочно-кишечного трак-
та, почки. По данным исследования когорты European 
Scleroderma Trials and Research (EUSTAR), включившей 
5850 пациентов с ССД, причиной смерти, непосред-
ственно связанной с ССД, в 35 % случаев был легочный 
фиброз и в 26 % – легочная артериальная гипертензия 
(ЛАГ) [2]. Легочная гипертензия (ЛГ) при ССД может 
быть обусловлена различными причинами. В данной 
статье сделан акцент на вариантах ЛГ при ССД.

Легочная гипертензия при системной 
склеродермии
Легочная гипертензия часто является поздним про-

явлением ССД и выявляется в течение 10–15 лет после 
установления диагноза [3]. Она определяется и клас-
сифицируется на основе гемодинамических профилей, 
полученных с помощью катетеризации правых отделов 
сердца, и характеризуется повышением среднего дав-
ления в легочной артерии более 20 мм рт. ст. [4].  
Необходимо принимать во внимание значения давле-
ния заклинивания легочных капилляров (в норме 
<15 мм рт. ст.) и легочного сосудистого сопротивления 
(в норме <2 Ед Вуда).

Выделяют 5 групп ЛГ [5]:
• 1-я – ЛАГ;
• 2-я – ЛГ вследствие заболевания левых отделов 

сердца;
• 3-я – ЛГ вследствие заболеваний легких и / или ги-

поксии;
• 4-я – ЛГ вследствие обструкции легочной артерии;
• 5-я – ЛГ с неясными и / или многофакторными 

механизмами.
Легочная гипертензия при ССД может относиться 

к четырем группам (рис. 1) [6].

У части больных ССД имеется поражение мелких 
легочных артериол и венул, что приводит к повышению 
давления в легочной артерии и прекапиллярной ЛГ. 
В этом случае ЛГ относится к 1-й группе. При ССД 
может поражаться сердце, фиброз миокарда и дис-
функция левого желудочка могут приводить к ЛГ  
2-й группы (вследствие патологии левых отделов сердца). 
При наличии интерстициального заболевания легких 
(ИЗЛ) ЛГ может относиться к 3-й группе (вследствие 
хронического заболевания легких и / или гипоксии). 
При ССД повышен риск венозных тромбоэмболиче-
ских осложнений, прежде всего вследствие образова-
ния антифосфолипидных антител. Тромбоэмболия 
легочной артерии (ТЭЛА) и ее последствия при ССД 
в редких случаях могут приводить к хронической тром-
боэмболической ЛГ, относящейся к 4-й группе [6]. 
Характерным для ССД является сочетание у одного 
пациента нескольких причин формирования ЛГ, 
что требует индивидуального подхода к каждому па-
циенту для выбора правильной тактики диагностики 
и лечения.

Легочная артериальная гипертензия, 
ассоциированная с системной склеродермией
Наиболее частой формой ЛГ при ССД является 

ЛАГ. Распространенность ЛАГ среди пациентов с ССД 
составляет от 6,4 до 9 % [7, 8]. В метаанализе, вклю-
чившем 3818 пациентов с ССД с подтвержденной ЛГ, 
по данным катетеризации правых отделов сердца ЛАГ 
наблюдалась в 63 % случаев [7]. Частота ЛАГ, ассо-
циированной с ССД (ССД–ЛАГ), у пациентов с лими-
тированной и диффузной формами составляет 0,4  
и 1,25 случая на 100 пациенто-лет соответственно [9]. 
Смертность, связанная с ЛАГ при ССД, остается вы-
сокой, несмотря на доступность ЛАГ-специфической 
терапии. В метаанализе G. Lefèvre и соавт. 1- и 3-летняя 
выживаемость больных составила 81 и 52 % соответ-
ственно [10].

Гистологически ССД–ЛАГ имеет много общих ха-
рактеристик с идиопатической ЛАГ, в частности ги-
перплазию интимы, гипертрофию медии и ангиопро-
лиферативные поражения [11]. Патологический 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Lef%C3%A8vre+G&cauthor_id=23740572
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процесс характеризуется плексиформной перестройкой 
артерий, пролиферацией в их стенке гладкомышечных, 
эндотелиальных клеток, фибробластов, миофибробла-
стов и перицитов, редуцированием прекапиллярных 
артерий и повышенной периваскулярной инфильтра-
цией воспалительными клетками (В- и Т-лимфоци-
тами, тучными, дендритными клетками, макрофагами) 
[12]. Вместе с тем ССД–ЛАГ и идиопатическая ЛАГ 
имеют и некоторые отличия в патогенезе, гистологи-
ческих, гемодинамических и клинических характери-
стиках. Примечательно, что при ССД–ЛАГ в легочной 
артерии наблюдается меньше плексиформных пора-
жений и больше распространен фиброз интимы арте-
рий, чем при идиопатической ЛАГ [13], а также более 
характерно поражение легочных вен и венул, что может 
напоминать гистологическую картину веноокклюзи-
онной болезни легких (ВОБЛ) [14, 15].

При ССД–ЛАГ возрастает роль провоспалительных 
медиаторов в развитии ремоделирования сосудов. Это 
происходит за счет локального воспаления и наруше-
ния ангиогенеза в ткани легкого. К эндотелиальной 
дисфункции при ССД приводят такие факторы, как эн-
дотелин 1, вызывающий вазоконстрикцию, и фактор 
роста эндотелия сосудов, влияющий на ангиогенез 
и стимулирующий фиброз. В работе Y. Shirai и соавт. 
установлено, что у пациентов с ССД воздействие вы-
соких концентраций пентраксина 3 может подавлять 
васкулогенез и способствовать таким сосудистым про-
явлениям, как язвы пальцев кистей и ЛАГ [16]. Повы-
шенная экспрессия эндотелиальными клетками MPC-
1 (monocyte chemoattractant protein 1, моноцитарный 

хемоаттрактантный белок 1) и VCAM-1 (vascular cell 
adhesion molecule 1, молекула адгезии сосудистых кле-
ток 1) стимулирует дифференцировку лейкоцитов 
и усиливает воспаление [17]. Обструктивное ремоде-
лирование легочного сосудистого русла приводит к по-
вышению легочного сосудистого сопротивления и дав-
ления в легочной артерии c последующим развитием 
правожелудочковой сердечной недостаточности. 
Для пациентов с ССД–ЛАГ характерны более выра-
женное снижение сократительной способности право-
го желудочка и повышение уровня N-терминаль ного 
фрагмента прогормона мозгового натрийуретического 
пептида, чем у пациентов с идиопатической ЛАГ, 
что отражается в сниженной способности правого же-
лудочка компенсировать возрастающее давление в ле-
гочной артерии [18–20]. Причиной более выраженной 
правожелудочковой сердечной недостаточности  
у пациентов с ССД–ЛАГ может быть и формирование 
воспалительного инфильтрата и фиброза, часто обна-
руживаемых в эндомиокарде при исследовании секци-
онных и гистологических препаратов ткани правого 
желудочка [18, 21].

Легочная артериальная гипертензия, связанная 
с применением лекарственных препаратов 
при системной склеродермии
Легочная артериальная гипертензия при ССД мо-

жет развиться в результате воздействия лекарственных 
препаратов. Данная форма относится к 1-й группе 
в классификации ЛГ. Препаратом, возможно влия-
ющим на развитие ЛАГ, является циклофосфамид, 

Рис. 1. Группы легочной гипертензии при системной склеродермии (воспроизводится с изменениями из [6] согласно лицензии Creative Commons 
AttributionNonCommercialNoDerivativs 4.0 International License, https://creativecommons.org / licenses / byncnd / 4.0 / deed.en)
Fig. 1. Pulmonary hypertension groups in systemic scleroderma (reproduced with modifications from [6] under the Creative Commons Attribution
NonCommercialNoDerivaivs 4.0 International License, https://creativecommons.org / licenses / byncnd / 4.0 / deed.en)

1‑я группа. Легочная артериальная  
гипертензия / Group 1. Pulmonary arterial 

hypertension
  •  ассоциированная с системной  

склеродермией / associated with systemic sclerosis
  •  лекарственная / drug-induced
  •  веноокклюзионная болезнь / veno-occlusive 

disease
  •  портопульмональная / portopulmonary

2‑я группа. Патология левых отделов сердца / 
Group 2. Left heart pathology

  •  диастолическая дисфункция левого  
желудочка / left ventricular diastolic dysfunction

  •  систолическая дисфункция левого  
желудочка / left ventricular systolic dysfunction

  •  патология клапанов / valve pathology
  •  аритмии / arrhythmias

3‑я группа. Поражение легких/ 
гипоксия / Group 3. Lung damage/

hypoxia
  •  интерстициальные заболевания  

легких / interstitial lung diseases
4‑я группа. Хроническая 

тромбоэмболическая легочная 
гипертензия / Group 4. Chronic 

thromboembolic pulmonary 
hypertension
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который часто используется в лечении ССД при 
 быстропрогрессирующем течении с вовлечением лег-
ких и сердца [22]. Известно, что алкилирующие агенты, 
особенно циклофосфамид, повышают риск развития 
ВОБЛ [23], однако точный механизм развития ЛАГ 
при применении циклофосфамида еще обсуждается. 
В исследованиях на крысах введение циклофосфами-
да вызывало гипертрофию медии артериол, трансму-
ральную инфильтрацию воспалительными клетками, 
утолщение стенок венул по данным гистологических 
срезов и увеличение соотношения массы правого же-
лудочка к массе тела [24]. Развитие ЛАГ вследствие 
применения циклофосфамида подтверждается данны-
ми эхокардиографии (ЭхоКГ) и катетеризации правых 
отделов сердца, причем в ряде случаев отмечается воз-
можность обратного развития ЛАГ после отмены те-
рапии циклофосфамидом [25, 26].

Имеются данные о развитии ЛАГ на фоне приме-
нения ритуксимаба [13, 27], однако незначительное 
количество описанных клинических случаев в литера-
туре позволяет предположить, что такое действие ри-
туксимаба встречается крайне редко. Стоит отметить, 
что в представленных случаях циклофосфамид и ри-
туксимаб назначались пациентам в связи с онкологи-
ческими заболеваниями. Роль этих препаратов в раз-
витии ЛГ у пациентов с ССД на данный момент 
не определена.

Портопульмональная легочная артериальная 
гипертензия
Портопульмональная ЛАГ развивается на фоне 

портальной гипертензии: повышение давления в пор-
тальной вене распространяется на нижнюю полую 
вену, а затем на правые отделы сердца и легочную ар-
терию. Портальная гипертензия может как развивать-
ся вследствие различных заболеваний печени, так 
и быть самостоятельной патологией. При ССД воз-
можно возникновение портальной гипертензии, не 
связанной с циррозом печени. Имеется достаточное 
количество сообщений о развитии идиопатической пор-
тальной гипертензии у пациентов с ССД [28–30].

При ССД, как и при идиопатической портальной 
гипертензии, отмечено повышение уровня TGF-β 
(transforming growth factor β, трансформирующий фак-
тор β) и фактора роста соединительной ткани в сыво-
ротке крови. Они также обнаруживаются в пораженных 
фиброзом коже и портальных трактах [31, 32].

Другими причинами портальной гипертензии при 
ССД могут стать аутоиммунные заболевания печени, 
такие как первичный билиарный холангит, реже – пер-
вичный склерозирующий холангит. Первичный били-
арный холангит является самым распространенным 
ассоциированным заболеванием печени при ССД [33]. 
В работе G. Lepri и соавт. наличие первичного билиар-
ного холангита не ассоциировалось с повышением 
частоты ЛАГ у пациентов с ССД [34]. Однако в иссле-

дованиях T. Ikawa и соавт., H. T. Meitei и соавт. оцени-
валась роль в развитии ЛАГ маркера активного вос-
паления, связанного с миграцией клеток CCR6+ 
и коррелирующего с тяжестью аутоиммунных заболе-
ваний (C-C motif ligand 20, CCL20). Уровень CCL20 
у пациентов с ССД положительно коррелировал со зна-
чением систолического давления в легочной артерии, 
а также значимо повышался при наличии антимито-
хондриальных антител M2, характерных для первич-
ного билиарного холангита [35, 36]. Эта ассоциация 
может указывать на иммунологическую взаимосвязь 
первичного билиарного холангита и ЛАГ при ССД.

Веноокклюзионная болезнь легких
Веноокклюзионная болезнь легких – редкая фор-

ма ЛГ со значительным вовлечением легочных венул 
и вен. Заболеваемость ВОБЛ составляет 0,5 случая 
на миллион населения в год [37]. Эта патология явля-
ется генетически-опосредованным заболеванием, свя-
занным с мутацией в гене EIF2AK4 [38]. Воздействие 
алкилирующих химиотерапевтических агентов или ор-
ганических растворителей – серьезный фактор риска 
развития этого заболевания [39]. Также была признана 
связь ВОБЛ с ССД [40]. Гистологически заболевание 
характеризуется утолщением интимы, дилатацией аль-
веолярных капилляров и развитием окклюзионного 
венозного фиброза. В большинстве случаев присут-
ствуют ангиопролиферативные проявления, идентич-
ные тем, которые наблюдаются при гемангиоматозе 
легочных капилляров. Также может наблюдаться по-
ражение легочной артерии в виде фиброза интимы 
и гипертрофии медии. Плексиформные поражения 
при ВОБЛ не отмечаются [41]. Диагноз может быть 
заподозрен на основании результатов функциональных 
легочных тестов (часто наблюдается выраженное сни-
жение диффузионной способности легких: <50 % 
от должных значений), анализа газов артериальной 
крови (тяжелая гипоксемия) и компьютерной томо-
графии органов грудной клетки с высоким разреше-
нием (характерны ретикулярные и центрилобулярные 
изменения по типу «матового стекла», узелки и увели-
чение лимфатических узлов средостения). В исследо-
вании S. Günther и соавт. оценивались изображения 
компьютерной томографии органов грудной клетки 
с высоким разрешением у 26 пациентов с ССД и пре-
капиллярной ЛГ. Ретикулярные изменения наблюда-
лись у 89 % пациентов, центрилобулярные изменения 
по типу «матового стекла» – у 46 %, медиастинальная 
лимфаденопатия – у 58 %. Наличие ≥2 вышеперечис-
ленных рентгенологических признаков ассоциирова-
лось с последующим отеком легких после начала ЛАГ-
специфической терапии [42]. В работе P. Dorfmüller 
и соавт. сравнивали образцы легочной ткани 8 паци-
ентов с ССД–ЛАГ и 29 пациентов с идиопатической 
ЛАГ. Обструктивные поражения легочных вен и ве-
нул присутствовали у 75 % пациентов с ССД–ЛАГ 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=G%C3%BCnther+S&cauthor_id=22549387
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Dorfm%C3%BCller+P&cauthor_id=17376507
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и только у 17 % в группе идиопатической ЛАГ [14]. 
Поражение легочных вен / капилляров связано с не-
благоприятным прогнозом, ограниченным ответом 
на терапию ЛАГ и риском отека легких при назначении 
ЛАГ-специфических препаратов [43]. Таким образом, 
следует рассмотреть возможность наличия компонен-
та ВОБЛ в случае возникновения клинического ухуд-
шения после начала ЛАГ-специфической терапии 
у пациентов с ССД. В связи с низкой выживаемостью 
при ВОБЛ рекомендуется раннее направление 
на трансплантацию легких [44].

Легочная гипертензия, ассоциированная 
с поражением левых отделов сердца
Легочная гипертензия, связанная с патологией 

 левых отделов сердца, возникает на фоне высокого 
давления в левом предсердии, что приводит к ретро-
градному повышению давления в легочных венах, и пред-
ставляет собой легочную венозную гипертензию [45]. 
Среди всех пациентов с выявленной ЛГ этот тип явля-
ется наиболее распространенным (до 80 %) [46].

Причинами, приводящими к венозной ЛГ при ССД, 
могут быть сердечная недостаточность вследствие по-
ражения миокарда с развитием систолической и диа-
столической дисфункции левого желудочка, патология 
проводящей системы сердца или клапанного аппарата 
[47, 48]. При ССД наблюдается высокая распростра-
ненность сердечной недостаточности с сохраненной 
фракцией выброса [49]. Специфичное для ССД микро-
васкулярное повреждение приводит к диффузному 
мелкоочаговому ишемическому поражению миокарда. 
Впоследствии формируются очаги некроза и фиброза, 
что приводит к диастолической дисфункции желудоч-
ков, выявляемой при ЭхоКГ. Частота поражения сердца 
при ССД составляет 15–35 % [2, 47], при этом частота 
развития ЛГ 2-й группы на фоне ССД достоверно 
 неизвестна. В крупных метаанализах показано, что  
у пациентов с ССД–ЛАГ может недооцениваться пост-
капиллярный компонент ЛГ вследствие наличия па-
тологии левых отделов сердца, поскольку последняя 
может быть скрытой [50, 51]. Для выявления скрытой 
диастолической дисфункции при давлении заклини-
вания в легочной артерии ≤15 мм рт. ст. могут исполь-
зоваться нагрузочные тесты или тест с жидкостной 
провокацией. По данным некоторых авторов, быстрая 
инфузия (в течение 5–10 мин) 500 мл (7–10 мл / кг) 
физиологического раствора приводит к увеличению дав-
ления заклинивания в легочной артерии ≥18 мм рт. ст. 
при наличии диастолической дисфункции левого же-
лудочка, что указывает на скрытую сердечную недо-
статочность с сохраненной фракцией выброса, хотя 
необходимы валидация и долгосрочная оценка этого 
метода [52]. С помощью теста с жидкостной прово-
кацией в исследовании B. D. Fox и соавт. 11 % пациентов 
с ССД–ЛАГ было переквалифицировано во 2-ю груп-
пу ЛГ [51]. При оценке регистра PHAROS M. R. Lammi 

и соавт. отметили, что у 30 % (n = 120) пациентов 
при повторной катетеризации правых отделов сердца 
диагноз ЛАГ был изменен на ЛГ 2-й группы [53]. По-
следние данные свидетельствуют о том, что пассивное 
поднятие нижних конечностей пациента во время ка-
тетеризации правых отделов сердца также может по-
мочь распознать скрытую сердечную недостаточность 
с сохраненной фракцией выброса [54]. Таким образом, 
дифференциальная диагностика между ССД–ЛАГ 
и ССД с ЛГ, ассоциированной с патологией левых от-
делов сердца, должна проводиться с учетом факторов 
риска (артериальная гипертензия, ожирение и са-
харный диабет), данных электрокардиографии, раз-
мера левого предсердия и маркеров диастолической 
дисфункции при ЭхоКГ. В сомнительных случаях 
можно использовать дополнительные методы диа-
гностики.

Наличие у пациента с ССД повышения давления 
в легочной артерии и дисфункции левого или обоих 
желудочков сердца может потребовать дальнейших 
инструментальных исследований, таких как магнит-
но-резонансная томография или сцинтиграфия серд-
ца, для уточнения природы поражения сердца и ЛГ 
[55, 56].

Легочная гипертензия, ассоциированная 
с патологией легких
К заболеваниям легких, ассоциированным с раз-

витием ЛГ 3-й группы, относятся хроническая обструк-
тивная болезнь легких, ИЗЛ, обструктивное апноэ сна, 
бронхиальная астма и муковисцидоз [45]. У пациентов 
с ССД ЛГ 3-й группы в подавляющем большинстве 
случаев является следствием ИЗЛ. По разным данным, 
рентгенологические признаки ИЗЛ имеются на момент 
обследования или обнаруживаются в ходе заболевания 
у 65–80 % пациентов [57, 58]. У большинства пациен-
тов с ИЗЛ значимое поражение легочной ткани и по-
вышение давления в легочной артерии не возникают, 
однако при прогрессирующей ССД с ИЗЛ часто вы-
является ЛГ, что значительно ухудшает прогноз забо-
левания [59]. Предполагается несколько возможных 
путей развития ЛГ вследствие ИЗЛ. Один из них связан 
с гипоксической вазоконстрикцией в ответ на гипок-
семию. Изначально этот механизм является адаптив-
ным и улучшает оксигенацию венозной крови за счет 
перераспределения кровотока в легочных сосудах в бо-
лее вентилируемые области. Со временем процесс 
переходит в фазу патологического ремоделирования 
сосудов гипервентилируемых областей и гиперперфу-
зии в пораженных участках легкого, что приводит к на-
рушению вентиляционно-перфузионного соотноше-
ния. Также предполагается участие провоспалительных 
медиаторов в развитии ремоделирования сосудов за 
счет локального воспаления и нарушения ангиогенеза 
в ткани легкого. При данной форме ЛГ давление в ле-
гочной артерии и правом желудочке повышается 
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в ответ на увеличение легочного сосудистого сопро-
тивления, т. е. ЛГ является прекапиллярной [60].

В нескольких исследованиях сообщалось о более 
низкой выживаемости пациентов с ССД и ЛГ, связан-
ной с ИЗЛ (ССД–ИЗЛ–ЛГ), по сравнению с больны-
ми ССД–ЛАГ [61–63]. В метаанализе 2013 г. 3-летняя 
 выживаемость составила 56 % в группе пациентов 
с ССД–ЛАГ и 35 % в группе ССД–ИЗЛ–ЛГ [10]. Не-
зависимыми факторами неблагоприятного прогноза 
при ССД–ИЗЛ–ЛГ являются наличие диффузной фор-
мы ССД, повышение легочного сосудистого сопро-
тивления, снижение диффузионной способности лег-
ких, хроническая болезнь почек и меньшая дистанция 
в тесте 6-минутной ходьбы [61, 64].

Хроническая тромбоэмболическая легочная 
гипертензия при системной склеродермии
Хроническая тромбоэмболическая ЛГ (4-я группа 

ЛГ) возникает в результате стойкой обструкции легоч-
ных артерий из-за не полностью разрешившейся 
острой легочной эмболии. Такая ЛГ может развивать-
ся без предшествующего венозного тромбоза глубоких 
вен нижних конечностей, что создает сложности в ее 
диагностике [65]. Обструкция легочных артерий или ар-
териол тромботическими массами приводит к посте-
пенному развитию прекапиллярной ЛГ. В соответствии 
с клиническими рекомендациями по диагностике и ле-
чению ЛГ ESC (European Society of Cardiology, Европей-
ское общество кардиологии) и ERS (European Respiratory 
Society, Европейское респи раторное общество) 2022 г. 
у всех больных с персис тирующей или впервые возник-
шей одышкой или  ограничением физической нагрузки 
после ТЭЛА рекомендуется дальнейшее диагностиче-
ское обследование для оценки хронической тромбо-
эмболической ЛГ [66]. Пациентам с симптомами и де-
фектами перфузии легких после 3 мес адекватной 
антикоагулянтной терапии по поводу острой ТЭЛА 
рекомендуется выполнить ЭхоКГ, оценить уровень 
N-терминального фрагмента прогормона мозгового на-
трийуретического пептида и обратиться в экспертный 
центр легочной гипертензии [22, 67, 68].

При ССД хроническая тромбоэмболическая ЛГ 
развивается крайне редко и прежде всего связана 

с наличием антифосфолипидных антител, повыша-
ющих риск тромбоза глубоких вен, обычно являюще-
гося источником ТЭЛА. Антифосфолипидные анти-
тела (волчаночный антикоагулянт, антитела к кардио- 
ли пину и β2-гликопротеину) встречаются примерно 
у 6–14 % пациентов с ССД [69]. Проводилось несколь-
ко популяционных исследований, в которых оценивался 
риск тромбоэмболических осложнений при ССД в срав-
нении с общей популяцией. В Канаде среди 1245 человек 
с ССД показатели заболеваемости  ТЭЛА и тромбозом 
глубоких вен составили 3,47 и 3,48 на 1000  человеко-лет 
соответственно, тогда как эти показатели в группе 
без ССД составили 0,78 и 0,76 на 1000 человеко-лет 
среди 12 670 человек [70]. В Тайване наблюдали 1895 па-
циентов с ССД и 7580 пациентов контрольной группы 
в течение 10 128 и 46 488 человеко-лет соответственно. 
После поправки на возраст, пол и сопутствующие забо-
левания риски тромбоза глу боких вен и ТЭЛА среди па-
циентов с ССД были в 10,5 и 7,0 раз выше, чем у паци-
ентов контрольной группы. Вероятность развития 
тромбоза глубоких вен и ТЭЛА увеличивалась в течение 
нескольких лет после установления диагноза ССД [71]. 
Имеются данные о взаимосвязи между наличием анти-
фосфолипидных антител и повышением систоличе-
ского давления в легочной артерии по результатам 
ЭхоКГ у больных ССД [72].

Заключение
Легочная гипертензия входит в группу тяжелых 

проявлений ССД с неблагоприятным прогнозом, что 
обусловливает активное изучение этой проблемы в на-
стоящее время. ЛГ при ССД может не только относить-
ся к ЛАГ, но и быть следствием поражения сердца, 
легких, хронической ТЭЛА или более редких состоя-
ний, таких как портальная гипертензия, ВОБЛ, лекар-
ственная токсичность. При наличии у пациента с ССД 
одышки и / или повышения систолического давления 
в легочной артерии по данным ЭхоКГ следует провести 
комплексное обследование для определения группы 
и гемодинамического класса ЛГ. Именно выяснение 
причины и механизма развития ЛГ при ССД позволит 
определить правильную тактику лечения, увеличить 
выживаемость пациентов и улучшить прогноз.
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