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Первичная легочная артериальная гипертензия (ПЛАГ) – необратимое заболевание, единственным методом 
радикального лечения которого является трансплантация легких (ТЛ). Цель исследования: анализ собс-
твенного опыта выполнения ТЛ у пациентов с ПЛАГ. Материалы и методы. В исследование включили 
8 взрослых реципиентов, которым была выполнена ТЛ в период с 2014-го по октябрь 2018 г. Всем реци-
пиентам была выполнена двусторонняя последовательная трансплантация легких. У 7 из 8 реципиентов 
ТЛ осуществляли в условиях периферической ВА ЭКМО. Результаты. В послеоперационном периоде 
первичная дисфункция 3-й степени по классификации ISHLT развилась у 2 (25,0%) из 8 реципиентов, 
которая проявилась невозможностью прекращения ВА ЭКМО. Общая продолжительность применения 
ЭКМО у этих пациентов (n = 2) составила 6 и 7 суток. У других 6 (75,0%) реципиентов проявления ранней 
дисфункции пересаженных легких не носили столь напряженного характера (2-я степень по классификации 
ISHLT), и продолжительность послеоперационной ВА ЭКМО составила 3 суток. Госпитальная летальность 
у реципиентов легких, оперированных по поводу ЛАГ, составила 1 наблюдение. Заключение. Собственный 
опыт демонстрирует, что ТЛ является эффективной лечебной мерой у пациентов с ПЛАГ с показателями 
госпитальной, 1- и 3-летней выживаемости соответственно 87,5; 75,0 и 75,0%.
Ключевые слова: трансплантация сердца, гипертрофия миокарда левого желудочка.
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Lung transplantation (LT) for idiopathic pulmonary arterial hypertension (IPAH) now is the only radical treatment 
of this disease. Aim: to analyze own experience of performing LT in patients with IPAH. Materials and methods. 
8 adult IPAH patients, who underwent LT between 2014 and october 2018, were included. In 7 of 8 patients 
undergoing bilateral lung transplantation on intraoperative venoarterial extracorporeal membrane oxygenation 
(VA ECMO) with prolongation into the postoperative period. Results. VA ECMO support was prolonged into 
postoperative period 6 and 7 days respectively in 2 (25,0%) patients and 3 days in 6 (75,0%) patients. Hospital 
mortality in IPAH patients was 1. Conclusions. Own experience demonstrates that LT is an effective method of 
treatment in patients with IPAH. Hospital, 1- and 3-year survival rates for the patient collective were 87.5, 75.0 
and 75.0% respectively.
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ВВедеНие
Первичная легочная артериальная гипертензия 

(ПЛАГ) – необратимое заболевание, сопровождаемое 
прогрессирующей функциональной и структурной 
перестройкой артериальной системы малого круга 
кровообращения [1]. Трансплантация легких (ТЛ) 
остается единственным методом радикального ле-
чения ЛАГ при выраженных нарушениях легочной 
гемодинамики и/или газообмена, резистентных к 
многокомпонентной ПЛАГ-специфической терапии, 
и нарушениях системного кровообращения, обус-
ловленных правожелудочковой недостаточностью 
[2, 3]. В отличие от других нозологических форм 
легочной патологии (муковисцидоз, хроническая 
обструктивная болезнь легких, легочный фиброз и 
др.) подготовка и выполнение ТЛ при ПЛАГ имеет 
свои специфические особенности, обусловленные тя-
желыми сопутствующими нарушениями системной 
гемодинамики и насосной функции левого желудочка 
на фоне его ремоделирования, что требует особой 
тактики периоперационного ведения реципиентов 
легких, включая выполнение трансплантации в ус-
ловиях искусственного кровообращения (ИК) или 
вено-артериальной экстракорпоральной мембранной 
оксигенации (ВА ЭКМО) [4].

Целью исследования явился анализ собственно-
го опыта выполнения ТЛ у пациентов с ПЛАГ.

МАтериАлЫ и МетОдЫ
В исследование включили 8 реципиентов легких 

(мужчин – 3 – 37,5%; женщин – 5 – 62,5%), у которых 
показанием к ТЛ была ПЛАГ, что составило 15,3% от 
общего числа ТЛ, выполненных в период с 2014-го 
по октябрь 2018 г. (n = 52). Возраст реципиентов со-
ставил от 21 до 39 (25,0 ± 2,6) лет, рост – 167 ± 5 см, 
вес – 54 ± 3 кг, индекс массы тела (ИМТ) – 19,4 ± 
0,8 кг/м2.

Показаниями для включения пациента в лист ожи-
дания трансплантации легких при ПЛАГ являлись:
1) сохранение III–IV функционального класса ЛАГ 

по NYHA в модификации ВОЗ, несмотря на ком-
бинированную специфическую терапию, вклю-
чающую препараты простациклинового ряда, в 
течение как минимум 3 месяцев;

2) быстрое прогрессирование заболевания;
3) развитие тяжелого рецидивирующего кровохар-

канья, гидроперикарда или симптомов прогрес-
сирующей правожелудочковой сердечной недо-
статочности (острая почечная недостаточность, 
повышение уровня билирубина в сыворотке кро-
ви, повышение концентрации NT-pro-BNP или 
рецидивирующий асцит).

4) дистанция в тесте 6-минутной ходьбы менее 
320 метров.

5) давление в правом предсердии (ДПП) более 
10 мм рт. ст., среднее давление легочной артерии 
(ДЛАср.) >50 мм рт. ст.; сердечный индекс (СИ) 
<2,2 л/мин/м2 (по данным инвазивной оценки ге-
модинамики);

6) фракция изгнания правого желудочка (ФИПЖ) 
>20%, фракция изгнания левого желудочка >50%.
Все пациенты были обследованы по программе 

потенциального реципиента легких с ПЛАГ, вклю-
чая инвазивное исследование параметров централь-
ной гемодинамики и газового состава артериальной 
крови.

Тяжесть предтрансплантационного состояния и 
неотложность выполнения ТЛ также оценивали по 
шкале Lung Allocation Score (LAS) [5].

Для трансплантации использовали легкие от до-
норов (возраст менее 55 лет) с констатированной 
смертью головного мозга, имевших АВ0-совмести-
мость с реципиентом, удовлетворительные показа-
тели легочного газообмена (PaO2/FiO2 >300 мм рт. 
ст. при FiO2 1,0 и ПДКВ 5 см вод. ст.), с отсутствием 
ранее перенесенных операций на грудной клетке, 
травмы грудной клетки, рентгенологических про-
явлений патологических изменений легочной па-
ренхимы, бронхоскопических признаков аспирации 
желудочного содержимого, гнойного трахеобронхита 
и т. п. [6].

Рост донора и расчетную долженствующую об-
щую емкость легких (ОЕЛ) использовали для опре-
деления степени совпадения антропометрических 
параметров донора и реципиента. ОЕЛ рассчитывали 
по формулам, предложенным European Respiratory 
Society (ERS): ОЕЛ (для мужчин) = (7,99 рост – 
7,08) × 1000 (мл) и ОЕЛ (для женщин) = (6,60 рост – 
5,79) × 1000 (мл) [7].

Консервацию донорских легких осуществляли 
методом фармакохолодовой пульмоноплегии колло-
идсодержащим низкокалиевым раствором (3000 мл), 
вводимым в ствол легочной артерии после наложения 
аортального зажима по общепринятой методике [8].

ТЛ выполняли в условиях многокомпонентной 
сбалансированной анестезии на основе пропофола, 
мидазолама и фентанила. Для миоплегии исполь-
зовали рокурония бромид. У всех пациентов инту-
бацию трахеи выполняли левосторонней двухпро-
светной интубационной трубкой (35–37 Fr). После 
индукции анестезии производили предварительную 
катетеризацию бедренных сосудов для последую-
щей чрескожной установки венозной (23–25 Fr) и 
артериальной (15–17 Fr) канюль для периферической 
ВА ЭКМО (рис. 1). У всех пациентов для предуп-
реждения ишемии нижней конечности на стороне 
канюляции осуществляли изолированную перфузию 
через предварительно установленный в поверхнос-
тную бедренную артерию однопросветный катетер 
(14 G) (рис. 2).
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Гипокоагуляцию во время периферической ВА 
ЭКМО осуществляли нефракционированным ге-
парином под контролем активированного времени 
свертывания крови (АВСК), значение которого под-
держивали на уровне 130–140 с.

Для контроля за центральной и легочной гемоди-
намикой использовали инвазивный мониторинг арте-
риального давления и давлений легочной артерии с 
помощью термодилюционного катетера типа Swan–
Ganz. Во всех наблюдениях использовали интраопе-
рационное транспищеводное эхокардиографическое 
исследование для оценки объемных характеристик 
левого и правого желудочков сердца, их локальной и 
глобальной сократимости, адекватности наложения 
анастомозов с легочными венами.

Диагноз и выраженность первичной дисфункции 
легочного трансплантата устанавливали в соответс-
твии с рекомендациями ISHLT от 2007 года [9].

Статистическую обработку данных производи-
ли с помощью программного продукта Statistica 10 
(StatSolt, Inc., США). Средние значения числовых 
параметров представлены в виде M ± σ. Сравнение 
средних величин производили с помощью Mann–
Whithey U-test или Student’s t-test в зависимости от 
характера распределения значений показателей. При 
оценке выживаемости с учетом функции времени 
использовали метод Каплана–Мейера. Достоверным 
считали различие р < 0,05.

реЗУльтАтЫ иССледОВАНиЯ
У обследованных реципиентов перед ТЛ выра-

женность хронической недостаточности кровообра-
щения соответствовала IIA стадии (n = 2) и IIБ стадии 
(n = 6) по классификации Стражеско–Василенко или 
III (n = 3) и IV (n = 5) функциональному классу по 
классификации NYHA (3,6 ± 0,4). Двоим (25,0%) 

Рис. 1. Выполнение гарантированного сосудистого доступа для последующей канюляции бедренных сосудов с целью 
проведения периферической ВА ЭКМО во время билатеральной трансплантации легких

Fig. 1. Vascular access for peripheral VA ECMO cannulation during lung transplantation

      

Рис. 2. Периферическая ВА ЭКМО при трансплантации легких у реципиента с идиопатической легочной артериаль-
ной гипертензией

Fig. 2. Peripheral VA ECMO in a recipient with idiopathic pulmonary arterial hypertension
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один из них нуждался в постоянной ингаляции NO 
(20–40 ppm) и кардиотонической поддержке допа-
мином (4,0–7,5 мкг/кг/мин). Выраженность клини-
ко-инструментальных нарушений, обусловленных 
ПЛАГ, составила 37,5 ± 5,7 балла в соответствии с 
алгоритмом LAS.

Среднее время нахождения пациентов с ПЛАГ в 
листе ожидания трансплантации легких составило 
10,8 ± 3,2 месяца.

Основные параметры клинического, лабораторно-
го и инструментального обследования посмертного 
донора легких и соотношение показателей в паре 
«реципиент легких – посмертный донор легких» 
представлены в табл. 2.

В 5 наблюдениях для фармакохолодовой консер-
вации донорских легких использовался консервиру-
ющий раствор «Perfadex», в 3 – «Celsior».

Таблица 1
Данные антропометрического, клинического 

и инструментального обследования 
реципиентов с ПЛАГ перед трансплантацией 

легких (n = 8)
Data of anthropometric, clinical and instrumental 
examination of recipients with IPAH before lung 

transplantation (n = 8)
Показатель Значение

Возраст, лет 21–39 (25,0 ± 2,6)
Пол (м/ж), n (%) 3 (37,5) / 5 (62,5)
Рост, см 167,2 ± 5,5
Вес, кг 54,3 ± 3,9
ИМТ, кг/м2 19,4 ± 0,8

ХСН, стадия IIA, n (%)
IIБ, n (%)

2 (25)
6 (75)

ФК по NYHA 3,6 ± 0,4
6-минутный шаговый тест, м 121 ± 16
Госпитализация в ОРИТ, n (%) 2 (25)
иNO-терапия, n (%) 1 (12,5)

Допамин n (%)
мкг/кг/мин

2 (25)
4–8

ДПП, мм рт. ст. 12,6 ± 2,6
СДЛА, мм рт. ст. 96,3 ± 8,7
ДЛАср, мм рт. ст. 58,3 ± 6,5
ЗДЛА, мм рт. ст. 8,5 ± 1,2
СИ, л/мин/м2 1,9 ± 0,2
ПП, см 4,8 ± 1,1
ПЖ, см 4,2 ± 0,9
Стенка ПЖ, см 0,9 ± 0,3
КДОЛЖ 55,3 ± 6,2
КСОЛЖ 20,6 ± 7,3
УО, мл 34,7 ± 5,8
ФИЛЖ, % 62,7 ± 6,1
ИКДОПЖ, мл/м2 187,5 ± 14,9
ФИПЖ, % 24,6 ± 3,9
Регургитация на ТК, степень 1,8 ± 0,2
Регургитация на МК, степень 1,2 ± 0,2
LAS, балл 37,5 ± 5,7
Нахождение в листе ожидания, мес. 10,8 ± 3,2

Примечание. ИМТ – индекс массы тела; ОРИТ – отделе-
ние реанимации и интенсивной терапии; ДПП – давле-
ние правого предсердия; СДЛА – ситолическое давление 
легочной артерии; ДЛАср – среднее давление легочной 
артерии; ЗДЛА – заклинивающее давление легочной ар-
терии; СИ – сердечный индекс; ПП – правое предсердие; 
ПЖ – правый желудочек; КДОЛЖ – конечно-диасто-
лический объем левого желудочка; КСОЛЖ – конечно-
систолический объем левого желудочка; УО – ударный 
объем; ФИЛЖ – фракция изгнания левого желудочка; 
ИКОДПЖ – индексированный конечно-диастолический 
объем правого желудочка; ФИПЖ – фракция изгнания 
правого желудочка; ТК – трикуспидальный клапан; МК – 
митральный клапан; LAS – Lung Assistance Score.

Таблица 2
Данные антропометрического, клинического 

и инструментального обследования 
посмертного донора легких (n = 8)

Data of anthropometric, clinical and instrumental 
examination of a lung donor (n = 8)

Показатель Значение
Возраст, лет 40,5 ± 3,5
Пол (м/ж), n (%) 4 (50) / 4 (50)
Рост, см 176,0 ± 7,8
Рост донора / рост реципиента 1,05 ± 0,11
Вес, кг 68,7 ± 5,3
Вес донора / вес реципиента 1,27 ± 0,17
ИМТ, кг/м2 21,3 ± 2,6
ОЕЛ, мл 6374 ± 519
ОЕЛ донора / ОЕЛ реципиента 1,1 ± 0,2
Нетравматическое повреждение 
головного мозга, n (%) 6 (75,0)

ОРИТ, сутки 1,8 ± 0,7
ИВЛ, сутки 1,7 ± 0,6
Сердечно-легочная реанимация, n (%) 1 (12,5)
Допамин/норадреналин, n (%) 8 (100)
Допамин (макс.), мкг/кг/мин 4,6 ± 1,8
Норадреналин (макс.), нг/кг/мин 274 ± 137
ФИЛЖ, % 63,2 ± 4,2
pHa 7,42 ± 0,07
PaCO2, мм рт. ст. 37,3 ± 3,1
РаО2/FiO2 411 ± 38
FiO2 0,53 ± 0,02
ЧД в мин 12,3 ± 0,9
ДО, мл/кг 7,7 ± 1,3
Pмакс, см вод. ст. 24,8 ± 2,7
Рср, см вод. ст. 13,5 ± 2,1
ПДКВ, см вод. ст. 6,9 ± 1,5

Примечание. ИМТ – индекс массы тела; ОРИТ – отделе-
ние реанимации и интенсивной терапии; ОЕЛ – общая 
емкость легких; ФИЛЖ – фракция изгнания левого желу-
дочка; ЧД – частота дыхания; ДО – дыхательный объем; 
ПДКВ – положительное давление в конце выдоха.

из 8 пациентов в предтрансплантационном перио-
де по тре бо ва лось стационарное лечение в услови-
ях отделения реанимации и интенсивной терапии, 
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Всем реципиентам была выполнена двусторонняя 
последовательная трансплантация легких с попереч-
ной стернотомией по методике Clamshell.

У 7 из 8 реципиентов ТЛ осуществляли в условиях 
периферической ВА ЭКМО. До начала ВА ЭКМО на 
этапе между интубацией трахеи и кожным разрезом 
отметили существенное снижение ДПП и ДЛАср. Ус-
редненная объемная скорость экстракорпорального 
кровотока составила 3,3 ± 0,4 л/мин. Применение ВА 
ЭКМО обеспечило гемодинамическую стабильность 
(АДср >70 мм рт. ст.) и поддержание адекватного 
газового состава артериальной крови на всех этапах 
оперативного вмешательства, включая однолегочную 
вентиляцию при сохранении двухлегочной перфузии, 
однолегочную вентиляцию и перфузию и хирурги-
ческие манипуляции, связанные с необходимостью 
смещения средостения, особенно у реципиентов 
с малыми размерами грудной клетки. Помимо ВА 
ЭКМО для поддержания системной гемодинамики и 
резидуальной насосной функции сердца использова-
ли инфузию допамина и норадреналина, наибольшие 
дозировки которых за время операции составили со-
ответственно 6,8 ± 1,3 мкг/кг/мин и 89 ± 21 нг/кг/мин.

После реперфузии 1-го легочного транспланта-
та на фоне ВА ЭКМО с производительностью 3,1 ± 
0,4 л/мин СДЛА и ДЛАср снизились (p < 0,05) со-
ответственно с 96,3 ± 8,7 до 45,1 ± 6,9 мм рт. ст. и с 
58,3 ± 6,5 до 28,1 ± 5,4 мм рт. ст. После реперфузии 
2-го легочного трансплантата отметили дальнейшее 
снижение СДЛА и ДЛАср соответственно до 36,8 ± 
5,0 и до 24,1 ± 4,8 мм рт. ст. Наименьшее за все вре-
мя мониторирования давления легочной артерии в 
раннем посттрансплантационном периоде значение 
СДЛА и ДЛАср составило соответственно 31,5 ± 6,1 
и 22,8 ± 5,3 мм рт. ст.

В конце операции перед ушиванием грудной клет-
ки у 5 (62,5%) из 8 реципиентов в связи с избыточным 
объемом трансплантированных легких выполнили их 
редукцию путем неанатомической краевой резекции.

Продолжительность анестезиологического по-
собия при ТЛ у пациентов с ПЛАГ оставила 10,9 ± 
1,9 ч, оперативного вмешательства – 8,5 ± 0,6 ч, вре-
мя ишемии 1-го легочного трансплантата – 308 ± 
24 мин, 2-го легочного трансплантата – 443 ± 19 мин.

В послеоперационном периоде первичная дис-
функция 3-й степени по классификации ISHLT раз-
вилась у 2 (25,0%) из 8 реципиентов, которая про-
явилась невозможностью прекращения ВА ЭКМО 
и снижением PaO2/FiO2 до 161 и 175 мм рт. ст. на 
фоне уменьшения производительности ВА ЭКМО до 
0,5 л/мин на 2-е послеоперационные сутки. В обоих 
случаях использование ВА ЭКМО было продолже-
но, и на 3-и и 4-е послеоперационные сутки произ-
веден переход с ВА ЭКМО на ВВ ЭКМО по схеме 
«бедренная вена 25F – бедренная вена 21F». Общая 

продолжительность применения ЭКМО у этих па-
циентов (n = 2) составила 6 и 7 суток. У других 6 
(75,0%) реципиентов проявления ранней дисфунк-
ции пересаженных легких не носили столь напря-
женного характера (2-я степень по классификации 
ISHLT). Минимальное значение PaO2/FiO2 за время 
наблюдения составило 231 ± 26 мм рт. ст. У этой 
когорты пациентов продолжительность начатой до 
ТЛ ВА ЭКМО в послеоперационном периоде не пре-
высила 3 суток. В целом продолжительность приме-
нения ЭКМО независимо от выраженности ранней 
дисфунк ции пересаженных легких составила 5,0 ± 
2,4 сут.

Продолжительность послеоперационной ИВЛ 
(n = 8) составила 4,7 ± 3,5 сут. Продолжительность 
ИВЛ у 4 (50%) из 8 реципиентов не превысила 3 су-
ток, перевод на самостоятельное дыхание выполнен 
в этих наблюдениях на фоне применения ЭКМО. 
У других 4 (50%) реципиентов продолжитель-
ность послеоперационной ИВЛ превысила 3 суток. 
В 1-м наблюдении на 5-е послеоперационные сутки 
выполнили пункционную трахеостомию.

Всем реципиентам потребовалось продолжение 
ранее начатой кардиотонической/вазопрессорной 
поддержки, продолжительность которой в после-
операционном периоде составила в среднем 3,7 ± 
0,8 сут. Усредненная дозировка допамина (n = 8) за 
время наблюдения составила 4,2 ± 0,7 мкг/кг/мин, 
норадреналина – 43 ± 16 нг/кг/мин.

Острая почечная недостаточность, потребовавшая 
применения заместительной почечной терапии (пос-
тоянная вено-венозная гемофильтрация), развилась 
у 3 (37,5%) из 8 реципиентов. Продолжительность 
заместительной почечной терапии составила 3,9 ± 
4,2 сут.

Госпитальная летальность у реципиентов легких, 
оперированных по поводу ПЛАГ, наблюдалась в од-
ном случае, причиной явилась необратимая поли-
органная недостаточность, развившаяся вследствие 
ОНМК. Продолжительность лечения в условиях 
ОРИТ у выживших (n = 7) реципиентов составила 
8,7 ± 1,9 сут, постоперационного госпитального пе-
риода – 39,3 ± 5,9 сут.

В отдаленном периоде 1 из 7 ранее выписанных 
после ТЛ реципиентов скончался от хронического 
отторжения легочного трансплантата; 6 (75,0%) из 
8 реципиентов живы по настоящее время. Исследо-
вание не выявило достоверного различия в посттран-
сплантационной выживаемости реципиентов легких, 
оперированных по поводу ПЛАГ, по сравнению с 
другими категориями реципиентов легких (рис. 3). 
2- и 3-летняя выживаемость после ТЛ при ПЛАГ 
составила соответственно 75%.
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ОБСУЖдеНие
ПЛАГ является патологическим состоянием, 

обусловленным развитием прекапиллярной ЛГ при 
отсутствии других причин повышения ДЛА и харак-
теризующимся прогрессирующим ремоделировани-
ем мелких легочных артерий, что ведет к повышению 
легочного сосудистого сопротивления, перегрузке и 
ремодeлированию (гипертрофии) правого желудочка, 
возникновению и прогрессированию правожелудоч-
ковой недостаточности, нарушению легочной и сис-
темной гемодинамики и высокому риску летального 
исхода при развитии толерантности к ЛАГ-специфи-
ческой терапии [10]. Ведущей причиной ЛАГ явля-
ется идиопатическая, или первичная, ЛАГ. У части 
больных развитие ЛАГ имеет наследственно обус-
ловленный характер (семейная, или наследственная, 
ЛАГ) или приобретенный характер (анорексия-ассо-
циированная ЛАГ) [11].

До 80-х годов прошлого столетия результаты лече-
ния пациентов с ЛАГ были неудовлетворительными, 
и большая часть пациентов умирала в течение 2 лет 

после начала клинических проявлений заболевания. 
Единственным возможным способом спасти жизнь 
таким пациентам было выполнение транспланта-
ции сердечно-легочного комплекса (ТСЛК) или ТЛ. 
Первая успешная ТСЛК при ЛАГ была выполнена в 
1981 г. [12]. Посттрансплантационная 3-летняя вы-
живаемость реципиентов ТСЛК в тот исторический 
период составляла 60%. После внедрения в клини-
ческую практику простациклина и совершенство-
вания подходов к терапевтическому лечению ЛАГ 
(многокомпонентная ЛАГ-специфическая терапия: 
аналоги простациклина, антагонисты рецепторов 
эндотелина, ингибиторы фосфодиэстеразы-5) вы-
живаемость пациентов улучшилась и стала сопос-
тавимой с результатами ТСЛК – 5-летняя выживае-
мость увеличилась с 28 до 55% [13]. В связи с этим 
количество ежегодно выполняемых трансплантаций 
у пациентов с ЛАГ существенно сократилось. Доля 
реципиентов, у которых ТСЛК/ТЛ были выполнены 
в связи с ПЛАГ, сократилась с 13% (1990 г.) до 2% 
(2007 г.) [14].

Кроме того, за последние два десятилетия из-
менились подходы к торакальной трансплантации 
при ЛАГ. Возможность быстрого обратного ремоде-
лирования правых отделов сердца после ТЛ и более 
лучшие результаты ранней и отдаленной выживае-
мости сделали ее трансплантацией выбора у пациен-
тов с ПЛАГ [15]. C конца 90-х годов прошлого сто-
летия последовательная билатеральная ТЛ является 
ведущим методом трансплантационного хирургичес-
кого лечения ПЛАГ [16]. У части больных с ПЛАГ 
возможно результативное выполнение однолегочной 
трансплантации с удовлетворительными результата-
ми ранней и отдаленной выживаемости [17].

Однолетняя выживаемость после ТЛ при ПЛАГ 
составляет 72%. При этом выживаемость значи-
тельно выше у реципиентов, переживших первые 
3 месяца после ТЛ [18]. Хотя результаты ТЛ при 
ПЛАГ за последние годы улучшились, ранняя и от-
даленная выживаемость хуже, чем при ТЛ у паци-
ентов с муковисцидозом и ХОБЛ [18]. Наибольшее 
количество летальных исходов в 1-й год после ТЛ 
приходится на ранний посттрансплантационный пе-
риод. Несколько факторов являются причиной столь 
напряженного течения раннего периода после ТЛ при 
ПЛАГ. У данной категории реципиентов ведущими 
являются нарушения системной гемодинамики на 
фоне выраженной правожелудочковой недостаточ-
ности и длительной объемной недозагрузки левого 
желудочка, что приводит к снижению сердечного 
выброса и органной гипоперфузии [15]. У многих 
пациентов с ПЛАГ проявления правожелудочковой 
недостаточности являются значимыми, сопровожда-
ясь гепатомегалиeй, печеночной дисфункцией, разви-
тием периферических отеков (вплоть до анасарки), 
асцита и почечной дисфункции, что повышает риск 

Рис. 3. Сравнение посттрансплантационной выживае-
мости реципиентов легких, оперированных по поводу 
первичной легочной артериальной гипертензии, с други-
ми категориями реципиентов легких

Fig. 3. Survival curve for IPAH recipients and other categories 
of lung recipients
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возникновения полиорганных и инфекционных нару-
шений в периоперационном периоде и требует более 
напряженной интенсивной терапии, включая замес-
тительную почечную терапию. Столь повышенная 
предоперационная коморбидность реципиентов не-
гативно влияет на непосредственные результаты ТЛ 
при ПЛАГ, в связи с чем отдельные трансплантаци-
онные центры являются сторонниками выполнения 
ТСЛК у пациентов с ПЛАГ, имеющих отягощенный 
предтрансплантационный статус [19].

Длительно существующая высокая ПЛАГ приво-
дит к функциональной и анатомической перестройке 
не только правого, но и левого желудочка, который 
на фоне длительной объемной недозагрузки меня-
ет свою конфигурацию (бананообразная форма) и 
уменьшается в размерах. Данный патофизиологиче-
ский феномен получил название «детренированного» 
ЛЖ при ПЛАГ [20]. После ТЛ гипертрофированный 
правый желудочек начинает функционировать в ус-
ловиях резко снизившегося легочного сосудистого 
сопротивления, и соответственно, постнагрузки, что 
вызывает усиление его насосной функции, сопровож-
даясь повышением транспульмонального кровотока 
и увеличением притока крови к левым отделам серд-
ца. «Детренированный» ЛЖ начинает функциони-
ровать в условиях повышенной преднагрузки, что 
приводит к развитию его систолической дисфункции 
и способствует усилению реперфузионного отека и 
ранней дисфункции легочного трансплантата. По-
степенная адаптация к повышенной объемной пред-
нагрузке способствует постепенному разрешению 
систолической дисфукции ЛЖ в течение нескольких 
дней после ТЛ. С целью предупреждения подобного 
сценария течения раннего посттрансплантационно-
го периода ведущие мировые трансплантационные 
центры выполняют ТЛ у пациентов с ПЛАГ в усло-
виях ВА ЭКМО, пролонгировав ее использование в 
течение нескольких первых дней после транспланта-
ции [21, 22]. ВА ЭКМО обеспечивает шунтирование 
крови мимо малого круга, что предупреждает некон-
тролируемую объемную перегрузку ЛЖ и усиление 
реперфузионного отека трансплантируемых легких. 
Подобная тактика ведения реципиентов с дотранс-
плантационной ПЛАГ способствовала улучшению 
непосредственных результатов ТЛ у данной катего-
рии реципиентов [23].

Доля ТЛ при ПЛАГ в данном исследовании соста-
вила около 15%, что связано со спецификой работы 
нашего центра, специализирующегося на ежегод-
ном выполнении более 100 трансплантаций сердца 
и оказании высокотехнологической помощи мето-
дом органной трансплантации пациентам не только 
с терминальной сердечной, но и легочной сосудис-
той патологией, такой как ПЛАГ. У 7 из 8 пациен-
тов ТЛ была выполнена в условиях периферической 
ВА ЭКМО, что обеспечило поддержание системной 

гемодинамики и газообмена не только на наиболее 
сложных этапах оперативного вмешательства (на-
пример, однолегочная вентиляция и перфузия, репер-
фузия легочного трансплантата), но и в ранние сроки 
после трансплантации, в том числе у 2 пациентов с 
тяжелой ранней дисфункцией пересаженных легких 
3-й степени. Собственный опыт демонстрирует, что 
ТЛ является эффективной лечебной мерой у паци-
ентов с ПЛАГ с показателями госпитальной, 1- и 
3-летней выживаемости соответственно 87,5; 75,0 
и 75,0%.
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