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Резюме 
Цель: провести комплексный анализ клинического, функционального, гемодинамического профиля пациентов с неоперабельной 
хронической тромбоэмболической легочной гипертензией (ХТЭЛГ) в сравнении с группой идиопатической легочной гипертензии 
(ИЛГ) по данным Российского регистра на момент верификации диагноза, а также изучить особенности лекарственной терапии и ее 
влияние на прогноз. 
Материалы и методы. В ретроспективном исследовании приняли участие 193 больных с ИЛГ и 130 – с неоперабельной ХТЭЛГ 
в возрасте старше 18 лет. Все больные являлись участниками Российского регистра (www.medibase.pro) в 15 экспертных центрах 
России в период с 01.01.2012 по 31.12.2018 г. Проведен сравнительный анализ клинических, функциональных, гемодинамических 
параметров. Диагноз устанавливался в соответствии с алгоритмом, предложенным в Российских рекомендациях по диагностике 
и лечению легочной гипертензии (ЛГ) и ХТЭЛГ (2016 г.). 
Результаты. В рамках данного исследования проанализировано 193 пациента с ИЛГ (31 мужчина и 162 женщины) и 130 – 
с неоперабельной ХТЭЛГ (40 мужчин и 90 женщин). Пациенты с ХТЭЛГ были старше по сравнению с пациентами с ИЛГ: 52,2 [41,1; 
60,6] года и 36,5 [26,8; 36,5] лет соответственно. Период от появления симптомов до подтверждения диагноза ХТЭЛГ составлял 
в среднем 1,08 [доверительный интервал (ДИ): 0,2; 3,1] года, при ИЛГ – 2,01 [ДИ: 0,6; 4,2] года. Более 80% пациентов 
с неоперабельной ХТЭЛГ имели III и IV функциональный класс (ФК) по классификации Всемирной организации здравоохранения 
на момент постановки диагноза против 61% пациентов с ИЛГ. 
Заключение. Пациенты с неоперабельной формой ХТЭЛГ по сравнению с группой ИЛГ, по данным Российского регистра, старше, 
характеризуются более тяжелым исходным ФК и частой сопутствующей патологией (артериальная гипертония, хроническая сердечная 
недостаточность, повышенный индекс массы тела). При сопоставимой степени ЛГ по оценке среднего давления в легочной артерии 
(срДЛА) при эхокардиографии в группе пациентов с неоперабельной ХТЭЛГ отмечалась большая площадь правого предсердия. При 
оценке параметров центральной гемодинамики при ХТЭЛГ выявлены достоверно более высокие значения срДЛА и более низкие 
значения сатурации крови кислородом. В условиях частого применения стартовой комбинированной терапии у 75% пациентов 
c ХТЭЛГ (у 40% – комбинация риоцигуата и илопроста) 5-летняя выживаемость достигла 93% против 86,5% у пациентов с ИЛГ. 
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Aim: to perform the complex analysis of clinical, functional, hemodynamics profile in patients with inoperable chronic thromboembolic 
pulmonary hypertension (CTEPH) compared to the idiopathic pulmonary arterial hypertension (IPAH) group at the time of diagnosis 
verification according to the Russian registry, and to evaluate the features of medical therapy and it’s influence on prognosis in these patients.  
Materials and methods. In the retrospective study 193 patients with IPAH and 130 patients with inoperable CTEPH older than 18 years 
were included. All included patients were the participants of Russian registry (www.medibase.pro) in 15 Russian expert centers during the 
period from 01.01.2012 to 31.12.2018 year. The diagnosis was verified according to the algorithm, reflected in the Russian guidelines on 
diagnosis and treatment of PH and CTEPH (2016 year). The comparison analysis of clinical, functional, hemodynamics parameters in 
patients with IPAH and inoperable CTEPH was made. 
Results. The status of 193 patients with IPAH (32 male and 162 female) and 130 patients with inoperable CTEPH – (40 male and 90 female) 
was analyzed during the study. The CTEPH patients were older compared to the IPAH patients: 52.2 [41.1; 60.6] and 36.5 [26.8; 36.5] 
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В спектре различных форм легочной гипертензии (ЛГ) 
согласно клинической классификации особое место зани-
мают две группы – легочная артериальная гипертензия (ЛАГ; 
группа I) и хроническая тромбоэмболическая ЛГ (ХТЭЛГ; 
группа IV). В эру современной патогенетической терапии 
удалось значительно улучшить прогноз пациентов с ЛАГ. 
Идиопатическая ЛГ (ИЛГ) или ЛАГ неизвестной этиологииF– 
это тяжелое заболевание сердечно-сосудистой системы, ко-
торое является эталонной формой группы I. Пациенты с этой 
патологией составляли не менее 50% в популяции рандоми-

зированных контролируемых исследований (РКИ), доказав-
ших клиническую эффективность новых лекарственных 
препаратов [1, 2]. ЛАГ-специфическая терапия воздействует 
на три патогенетические мишени – это активация системы 
эндотелина-1, дефицит эндогенного простациклина (ПЦ) 
иFоксида азота (NO). Антагонисты рецепторов эндотелина 
(АРЭ), стабильные аналоги ПЦ, ингибиторы фосфодиэсте-
разы типа 5 (ИФДЭ-5) и стимуляторы растворимой гуани-
латциклазы (рГЦ) способны замедлить темпы прогрессиро-
вания заболевания, улучшить функциональные возможности 
и прогноз больных [1, 2]. 

ХТЭЛГ представляет собой особую, потенциально из-
лечимую патологию с помощью хирургического лечения – 
операции легочной тромбэндартерэктомии (ТЭЭ). Решение 
об операбельности основывается на тщательном анализе 
данных инвазивной диагностики, мультиспиральной ком-
пьютерной ангиопульмонографии и сцинтиграфии легких, 
что позволяет оценить анатомические характеристики тром-
ботического поражения и возможные риски вмешательства. 
У большинства пациентов в раннем послеоперационном пе-
риоде отмечается значительный регресс ЛГ с достижением 
нормальных уровней гемодинамических параметров у боль-
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years, respectively. The median period since symptom occurrence till CTEPH verification was 1.08 [0.2; 3.1] years, in IPAH patients – 2.01 
[0.6; 4.2] years. More than 80% of inoperable CTEPH patients had III and IV functional class (FC) according to the World Health Organization 
classification at the time of diagnosis verification versus 61% of IPAH patients. According to echocardiography the level of mean pulmonary 
arterial pressure was comparable in two groups of PH patients. However in inoperable CTEPH patients the right atrial area was larger. The 
significantly higher value of mean pulmonary arterial pressure and lower value oxygen saturation of arterial blood according to the right 
heart catheterization were revealed. The 5-year survival in CTEPH patients, receiving initial dual combination therapy in 75% cases (in 
40% – combination of riociguat and iloprost ) was 93% versus 86.5% in patients with IPAH. 
Conclusion: It was revealed, that inoperable CTEPH patients were significantly older with severe functional and hemodynamics status at 
the time of diagnosis verification, although with higher level of 5-year survival compared to the IPAH patients according to the Russian 
registry.  
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АГ – артериальная гипертония 
АРЭ – антагонисты рецепторов эндотелина 
АФС – антифосфолипидный синдром  
ВОЗ – Всемирная организация здравоохранения 
ДЗЛА – давление заклинивания легочной артерии 
ДИ – доверительный интервал 
ДТ6МХ – дистанция в тесте 6-минутной ходьбы  
ИЛГ – идиопатическая легочная гипертензия 
ИМТ – индекс массы тела 
ИФДЭ-5 – ингибиторы фосфодиэстеразы типа 5 
КТИ – кардиоторакальный индекс  
КПОС – катетеризация правых отделов сердца 
ЛА – легочная артерия 
ЛАГ – легочная артериальная гипертензия  
ЛГ – легочная гипертензия 
ЛЖ – левый желудочек 
ЛСС – легочное сосудистое сопротивление 
ОФП – острая фармакологическая проба 
ПЖ – правый желудочек  
ПЦ – простациклин 
рГЦ – растворимая гуанилатциклаза  
РКИ – рандомизированные контролируемые исследования  

СВЭМ – спировелоэргометрия 
СИ – сердечный индекс  
СОЭ – скорость оседания эритроцитов  
СРБ – С-реактивный белок 
срДЛА – среднее давление в легочной артерии 
срДПП – среднее давление в правом предсердии  
ТЭЛА – тромбоэмболия легочной артерии 
ТЭЭ – тромбэндартерэктомия  
ФК – функциональный класс  
ХСН – хроническая сердечная недостаточность  
ХС ЛПВП – холестерин липопротеинов высокой плотности 
ХС ЛПНП – холестерин липопротеинов низкой плотности 
ХТЭЛГ – хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия  
ЭхоКГ – эхокардиография 
NT-proBNP – N-терминальный фрагмент мозгового натрийурети-
ческого пептида 
NO – оксид азота  
SaO2 – сатурация артериальной крови кислородом 
SПП – площадь правого предсердия 
VE/VCO2 slope – вентиляционный эквивалент по углекислому газу  
VO2peak – пиковое потребление кислорода 
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шинства больных. Клиническое улучшение продолжается 
вFтечение полугода после хирургического лечения. В отда-
ленном периоде 5-летняя выживаемость составляет 88–90% 
[3, 4]. Однако по результатам Европейского регистра опера-
бельными являются примерно 60% пациентов. В патогенезе 
неоперабельных форм важную роль играет дистальная вас-
кулопатия за счет дисфункции эндотелия, когда включаются 
характерные для ЛАГ патофизиологические механизмы. 
ВFпоследнее десятилетие возросла роль баллонной ангио-
пластики легочных артерий в случае невозможности ТЭЭ 
или сохранения ЛГ после операции. Баллонная ангиопла-
стика представляет собой эндоваскулярное вмешательство, 
при котором проводится поэтапная дилатация пораженного 
сегмента легочной артерии под контролем ангиопульмоно-
графии. 

Патогенетическая терапия, применяемая при ЛАГ, у па-
циентов с ХТЭЛГ не может заменить хирургическое вмеша-
тельство, однако играет важную роль в неоперабельных 
случаях или при остаточной ЛГ (резидуальная/персисти-
рующая форма) после ТЭЭ, а также в случае отказа боль-
ных от предложенного оперативного лечения. 

 Вместе с тем не все классы ЛАГ-специфической тера-
пии доказали клиническую эффективность при неопера-
бельных формах ХТЭЛГ. В нашей стране с 2014 г. для лече-
ния не только ЛАГ, но и неоперабельной, 
резидуальной/персистирующей формы ХТЭЛГ одобрен 
риоцигуат [2, 5, 6]. Возможности применения этого препа-
рата для лечения пациентов с неоперабельной или персисти-
рующей/резидуальной формой ХТЭЛГ основываются на ре-
зультатах РКИ CHEST-1 и открытого длительного 
исследования CHEST-2. Помимо убедительных данных 
вFплане улучшения дистанции в тесте 6-минутной ходьбы 
(ДТ6МХ; первичная конечная точка), препарат позитивно 
влиял на вторичные конечные точки [функциональный 
класс (ФК), ключевые гемодинамические параметры, N-тер-
минальный фрагмент мозгового натрийуретического пеп-
тида (NT-proBNP)] [7–9]. Таким образом, внедрение риоци-
гуата в клиническую практику можно назвать настоящим 
прорывом в лечении пациентов с ХТЭЛГ, которым невоз-
можно провести ТЭЭ [7–9]. 

Илопрост – единственный зарегистрированный в нашей 
стране препарат в ингаляционной форме, рекомендованный 
для лечения среднетяжелой и тяжелой форм ЛАГ и неопе-
рабельной ХТЭЛГ [1, 10]. 

При этом важно отметить, что современная терапия па-
циентов с ЛАГ направлена на достижение целей лечения, ко-
торые включают достижение ФК I или II по классификации 
Всемирной организации здравоохранения (ВОЗ), нормали-
зацию размеров правых отделов сердца согласно транстора-
кальной эхокардиографиии (ЭхоКГ)/магнитно-резонансной 
томографии [площадь правого предсердия (SПП) <18 см2, 
отсутствие жидкости в перикарде], снижение среднего дав-
ления в правом предсердии (срДПП) <8 мм рт. ст. и повыше-
ние сердечного индекса (СИ) ≥2,5Fл/мин/м2 [по данным кате-
теризации правых отделов сердца (КПОС)], ДТ6МХ более 
440 м, значение пикового потребления кислорода (VO2peak) 
>15 мл/мин/кг и вентиляционного эквивалента по углекис-
лому газу (VE/VCO2 slope) <36 мл/мин/кг согласно данным 
спировелоэргометрии (СВЭМ), нормальные значения NT-
proBNP и др. [11]. В то же время для пациентов с ХТЭЛГ на 
настоящий момент не разработаны определенные цели лече-
ния и затруднена стратификация риска летального исхода 
сFпомощью вышеуказанных параметров. Существуют лишь 
единичные работы по оценке стратификации риска леталь-
ного исхода у пациентов с ХТЭЛГ, получающих медикамен-
тозное лечение, вF которых продемонстрирована возмож-

ность применения шкалы стратификации риска, предложен-
ной в рекомендациях ESC/ERS 2015 г. как для оценки исход-
ного статуса пациентов с ХТЭЛГ, так и для анализа дина-
мики на фоне проводимого лечения [6]. 

Важно отметить, что сходство клинической симптома-
тики у пациентов с дистальным типом ХТЭЛГ и ИЛГ часто 
приводит к поздней диагностике заболевания – при достиже-
нии ФК III или IV (ВОЗ) и развитии тяжелой правожелудоч-
ковой недостаточности. Поэтому целью настоящего иссле-
дования явилось проведение комплексного анализа 
показателей клинического, функционального, гемодинами-
ческого профиля пациентов с неоперабельной ХТЭЛГ 
вFсравнении с группой ИЛГ по данным Российского регистра 
на момент верификации диагноза, а также изучение особен-
ностей лекарственной терапии и ее влияние на прогноз. 

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû  
В период с 01.01.2012 по 31.12.2018 г. в базу данных ре-

гистра включено 197 пациентов с ИЛГ и 205 пациентов 
сFнеоперабельной ХТЭЛГ в возрасте старше 18 лет. Все 
больные являлись участниками Российского регистра 
вF15Fэкспертных центрах России в период с 01.01.2012 по 
31.12.2018 г. Доступ осуществляется через интернет на 
сайте www.medibase.pro с использованием индивидуального 
логина и пароля. 

В рамках настоящего исследования проанализированы 
данные 193 пациентов с ИЛГ (31 мужчина и 162 женщины) 
и 130 – с неоперабельной ХТЭЛГ (40 мужчин и 90 жен-
щин), у которых осуществлялось качественное динамиче-
ское наблюдение с ежегодными госпитализациями и полу-
чены надежные сведения о достаточной приверженности 
кFпроводимой патогенетической терапии. Пациенты с по-
тенциально возможным проведением баллонной ангиопла-
стики легочных артерий, а также больные после ТЭЭ (сFре-
зидуальной/персистирующей ЛГ) из ретроспективного 
исследования исключались. 

В анализ включены пациенты с ИЛГ с отрицательной 
острой фармакологической пробой (ОФП) и «классиче-
ской» неоперабельной формой ХТЭЛГ. Статус операбель-
ности пациентов с ХТЭЛГ оценивался экспертной комиссий 
в составе кардиолога, кардиохирурга, рентгеноэндоваску-
лярного хирурга, пульмонолога. 

Основной причиной неоперабельности был дистальный 
тип поражения (90,7%), значительное повышение легоч-
ного сосудистого сопротивления (ЛСС) >1500 дин×с×см−5 
отмечалось в 7% случаев, в 2,3% проведение ТЭЭ не пред-
ставлялось возможным из-за тяжелой сопутствующей па-
тологии. 

Диагноз ИЛГ и ХТЭЛГ устанавливался в соответствии 
с алгоритмом, предложенным в Российских рекомендациях 
по диагностике и лечению ЛГ и ХТЭЛГ (2016 г.) [1, 2, 11]. 
Трансторакальная ЭхоКГ проводилась на ультразвуковом 
приборе экспертного класса Vivid E9 (GE Healthcare, США). 
Для регистрации изображений в 2D-режиме использовался 
датчик M5S-D, для регистрации изображений в 3D-режиме 
использовался датчик 4V-D. КПОС для пациентов с ИЛГ до-
полнялась проведением ОФП с ингаляционным оксидом 
азота 20–40 ppm или ингаляционным илопростом 10 мкг – 
1Fмл в течение 5 мин и селективной ангиопульмонографией 
для пациентов с ХТЭЛГ. Функциональный статус оцени-
вался с помощью ДТ6МХ. Данные СВЭМ, заявленные для 
стратификации риска пациентов, в нашем исследовании не 
анализировались, в связи с тем, что исследование проводи-
лось менее чем у 10% больных ХТЭЛГ из-за низкого функ-
ционального статуса и тяжести состоянии. 
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Òàáëèöà 1. Äåìîãðàôè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ è íåîïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ
Показатель Группа ИЛГ (n=193) Группа ХТЭЛГ (n=130) р
Возраст на момент дебюта симптомов, годы 32,0 [21,0; 46,5] 46,5 [39,0; 55,0] 0,00001*
Возраст на момент установления диагноза, годы 36,5 [26,8; 36,5] 52,2 [41,1; 60,6] 0,00001*
Пол, м/ж, n (%) 31 (16,15)/162 (83,85) 40 (30,77)/90 (69,23) 0,0019*
ИМТ, кг/м2 25,2 [14,6; 46,4] 28,4 [18; 65] 0,0001*
АГ, n (%) 14,5 (28) 48,6 (63,2) 0,0001*
ХСН, n (%) 44 (23) 105 (81) 0,0001*
Время с момента появления жалоб до установления диагноза, 
годы 2,01 [0,6; 4,2] 1,08 [0,2; 3,1] 0,0006*
Примечание. *Статистически значимо различающиеся показатели. Данные представлены в виде медианы, 25-й и 75-й квартилей 
распределения.

Ðèñ. 1. ×àñòîòà æàëîá (â %) â äåáþòå çàáîëåâàíèÿ è ê ìîìåíòó óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ó ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ.

Ðèñ. 2. ×àñòîòà æàëîá (â %) â äåáþòå çàáîëåâàíèÿ è ê ìîìåíòó óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ó ïàöèåíòîâ ñ ÕÒÝËÃ.
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Статистический анализ полученных данных проводился 
при помощи программы STATISTICA 10,0 (StatSoft, США). 
Данные представлены в виде среднего значения и стандарт-
ного отклонения, а также медианы, 25% и 75% процентилей. 
Использовались следующие статистические методы для 
оценки полученных результатов: U-тест Манна–Уитни, ана-
лиз статистической значимости различий признака в неза-
висимых и зависимых выборках с использованием t-крите-
рия Стьюдента, тест по критерию χ2, точный тест Фишера, 
критерий Фридмана. Функции выживаемости рассчитывали 
с использованием метода Каплана–Майера, результаты 
представлены в виде графиков с указанием 95% доверитель-
ных областей для вероятности выживаемости. Сравнение 
выживаемости групп выполняли log-rank тестом. 

Ðåçóëüòàòû 
При анализе демографического статуса пациентов в за-

висимости от этиологии ЛГ выявлено, что в дебюте заболе-
вания и на момент верификации диагноза пациенты 
сFХТЭЛГ были достоверно старше (46,5 [ДИ: 39,0; 55,0] лет 
и 52,2 [ДИ: 41,1; 60,6] года соответственно) при сравнении 
с пациентами с ИЛГ (32,0 [ДИ: 21,0; 46,5] года и 46,5 [ДИ: 
39,0; 55,0] лет соответственно; табл. 1). Женщины преобла-
дали в обеих группах ЛГ, вместе с тем среди пациентов 
сFИЛГ наблюдалась максимальная доля женщин (83,85% 
против 69,23% в группе ХТЭЛГ; р=0,0019). 

Период времени от дебюта симптомов до верификации 
диагноза ИЛГ был достоверным дольше: в среднем для уста-

И.Е. Чазова и соавт. 
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новления диагноза требовалось 2,01 года, тогда как у паци-
ентов с неоперабельной ХТЭЛГ в среднем через 1,08 года 
уже выставлялся правильный диагноз (см. табл. 1). 

При анализе симптомов дебюта заболевания и к моменту 
установления диагноза наиболее частой жалобой больных 
являлась одышка (82,4% – при ИЛГ и 91,5% – при неопера-
бельной ХТЭЛГ). Обмороки и утомляемость в дебюте забо-
левания достоверно чаще выявлялись у пациентов с ИЛГ – 
в 35,7% случаев (рис. 1, 2). К моменту установления диаг-
ноза отмечалось значительное прогрессирование частоты 
жалоб на кашель (с 10,4 до 28,5%), одышки (с 82,4 до 
98,5%), болей в грудной клетке (с 12,9 до 21%), утомляемо-
сти (с 35,7 до 89%), головокружения (с 10,4 до 23%), обмо-
роки (с 23,8 до 29%; см. рис. 1, 2). 

У пациентов с неоперабельной ХТЭЛГ помимо одышки 
наиболее частыми симптомами были кашель (21,8%), крово-
харканье (9,4%), боли в грудной клетке (24,2%; см. рис.:2). 
Следует отметить, что к моменту установления диагноза 
уFпациентов с неоперабельной ХТЭЛГ жалобы на отеки ниж-
них конечностей увеличились с 21,5 до 69%. Жалобы на ка-
шель к моменту установления диагноза предъявляли 50% 
больных с ХТЭЛГ, отмечалось прогрессирование частоты 
жалоб на кровохарканье с 14,6 до 22,3%, на утомляемость 
сF28,4 до 78%; жалобы на одышку в момент установления ди-
агноза отмечали 99% больных ХТЭЛГ (см. рис. 2). 

При оценке профиля сопутствующей патологии на мо-
мент установления диагноза отмечено, что пациенты 
вFгруппе ХТЭЛГ имели более высокий индекс массы тела 
(ИМТ) в сравнении с группой ИЛГ (28,4 [18; 65] кг/м2 про-
тив 25,2 [14,6; 46,4] кг/м2, p=0,0001). Частота выявления ар-
териальной гипертонии (АГ) была выше в группе ХТЭЛГ 
(63,2% против 28% в группе ИЛГ; р=0,0001). Среди пациен-
тов с ХТЭЛГ достоверно чаще наблюдались признаки ХСН 
(81% против 23% в группе ИЛГ; см. табл. 1). 

При анализе факторов риска и клинически ассоцииро-
ванных состояний обнаружено, что дебют заболевания 
уFряда пациенток приходился на период беременности, осо-
бенно в III триместре. При этом связь дебюта заболевания 
сF беременностью чаще выявлялась у пациенток с ИЛГ 
(17,8%; табл. 2). В то время как у пациентов с ХТЭЛГ ос-
новными факторами риска развития заболевания были 
тромбозы вен нижних конечностей (38%), наличие антифос-
фолипидного синдрома (АФС; 9,4%), наследственных тром-
бофилий (25%), онкологического процесса в анамнезе (7%) 
и спленэктомия у 1 пациента (см. табл. 2). 

При оценке функционального статуса на момент уста-
новления диагноза отмечено, что в группе ХТЭЛГ преобла-
дали пациенты с более низким ФК – IV (ВОЗ), отмечалась 
тенденция к более низкой SpO2 в покое. По ДТ6МХ отмеча-
лась тенденция к более низкой средней дистанции в группе 
ХТЭЛГ (р=0,006; рис. 3, 4). 

Рентгенография органов грудной клетки выполняется на 
начальном этапе диагностики ЛГ и в комплексе с другими 
методами дает необходимые ключи к оценке клинического 
состояния больного, незаменима при динамическом наблю-
дении. По данным рентгенографии органов грудной клетки 
наиболее часто оценивались такие рентгенометрические па-
раметры, как измерение ширины правого корня легочной 
артерии, коэффициенты Мура (процентное соотношение 
расстояния от самой удаленной точки дуги легочной арте-
рии до средней линии тел позвонков к левому поперечнику 
грудной клетки) и Люпи (процентное соотношение суммы 
расстояний от средней линии до первого деления правой 
иF левой легочных артерий к диаметру грудной клетки) 
иFкардиоторакальный индекс (КТИ; процентное соотноше-
ние ширины сердца в поперечнике к ширине грудной 
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Ðèñ. 3. ÔÊ ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ è íåîïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ.

Ðèñ. 4. ÄÒ6 ÌÕ è SpO2 â ïîêîå ó ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ è íåîïå-
ðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ.
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Òàáëèöà 2. Îöåíêà ôàêòîðîâ ðèñêà ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ è íå-
îïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ [n (%)]

Показатель
Группа 
ИЛГ 

(n=193)

Группа 
ХТЭЛГ 
(n=130)

p

Тромбозы нижних 
конечностей 1 (0,52) 49,4 (38) 0,0000*
АФС 2 (1,04) 12,2 (9,4) 0,0000*
Тромбофилия 4,4 (2,27) 33 (25) 0,0000*
Спленэктомия 0 (0) 1 (0,8) 0,0002*
Онкологические 
заболевания 
вFанамнезе

1 (0,52) 9,1 (7) 0,0005*

Прием КОК 68 (35,4) 57,2 (44) 0,20270
Связь начала 
сFбеременностью 34 (17,8) 8,2 (6,3) 0,03893*
Примечание. КОК – комбинированные оральные 
контрацептивы; *статистически значимо различающиеся 
показатели.
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клетки). По нашим данным, достоверных различий в рентге-
нологических параметрах между группой ИЛГ и ХТЭЛГ не 
выявлено, однако отмечалась тенденция к более высокому 
значению коэффициента Мура в группе ИЛГ (табл. 3). 

При оценке структурно-функционального состояния 
сердца у всех пациентов с ИЛГ и неоперабельной ХТЭЛГ 
отмечалась характерная эхокардиографическая картина: 
гипертрофия и дилатация правого желудочка (ПЖ) с при-
знаками его перегрузки объемом и давлением, уменьшение 
объема левого желудочка (ЛЖ), дилатация ствола легоч-
ной артерии (ЛА) и ее ветвей. Выявлены достоверно более 
высокие значения SПП у больных с неоперабельной 
ХТЭЛГ (24 [19,5; 30] см2) при сравнении с пациентами 
сFИЛГ (21,3 [18,0; 26,7] см2). В остальном достоверных 
различий между группами ИЛГ и неоперабельной ХТЭЛГ 
не выявлено (табл. 4). 

Òàáëèöà 3. Ðåíòãåíîãðàôèÿ îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè ó ïàöè-
åíòîâ ñ ÈËÃ è íåîïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ 

Показатель Группа ИЛГ 
(n=193)

Группа ХТЭЛГ 
(n=130) p

Ширина правого 
корня ЛА, см 2,0 [1,2; 9] 1,8 [1,6; 2,1] 0,16

Коэффициент 
Мура, % 36,2 [21; 53] 34,0 [30,0; 38,0] 0,055

Коэффициент 
Люпи, % 35,7 [29; 50] 35,0 [33,0; 37,0] 0,25

КТИ, % 51,5 [38; 71] 51,0 [48; 57,0] 0,14
Примечание. Данные представлены в виде медианы, 25-й 
иF75-й квартилей распределения. 

Òàáëèöà 4. Ïîêàçàòåëè ÝõîÊÃ ó ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ è íåîïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ 

 Показатель Группа ИЛГ (n=193) Группа ХТЭЛГ (n=130) р
SПП, см2 21,3 [18,0; 26,7] 24 [19,5; 30] 0,007*
ПЗР ПЖ, см 3,7 [3,2; 4,3] 3,75 [3,2; 4,3] 0,079
КДО ПЖ, мл 3D ЭхоКГ 126,0 [91; 153] 129,5 [94,0; 146] 0,087
КСО ПЖ, мл 3D ЭхоКГ 82,0 [51,0; 104,0] 85,0 [64,0; 108,0] 0,23
TAPSE, см 1,4 [1,3; 1,6] 1,4 [1,3; 1,5] 0,12
Фракционное изменение площади ПЖ, % 26,2 [23,8; 29,0] 24,7 [22,4; 29,0] 0,36
Фракция выброса ПЖ, % 33,0 [26,0; 40,0] 31,0 [25,0; 36,0] 0,12
Ао, см 3,1 [2,8; 3,3] 3,5 [2,7; 4,9] 0,00062*
ЛП, см 3,3 [2,95; 3,7] 3,7 [3,4; 4,0] 0,0000*
КДР ЛЖ, см 4,0 [3,4; 4,5] 4,3 [3,9; 4,6] 0,000004*
ТМЖП, см 0,9 [0,85; 1,0] 1,0 [0,9; 1,1] 0,000000*
Ствол ЛА, см 3,2 [2,9; 3,7] 3,1[2,9; 3,4] 0,25
ПЛА, см 2,1 [1,9; 2,5] 2,2 [2,0; 2,4] 0,14
ЛЛА, см 2,0 [1,8; 2,3] 2,2 [2,0; 2,4] 0,15
СДЛА, мм рт. ст. 85 [68,0; 102,0] 85 [72; 100] 0,94
Примечание. *Статистически значимо различающиеся показатели. Данные представлены в виде медианы, 25-й и 75-й квартилей 
распределения. Ао – аорта, ЛП – левое предсердие, КДР ЛЖ – конечно-диастолический размер левого желудочка, ТМЖП – 
толщина межжелудочковой перегородки, ПЗР ПЖ – переднезадний размер правого желудочка, ТПСПЖ – толщина передней 
стенки правого желудочка, ПЛА – правая легочная артерия, ЛЛА – левая легочная артерия, СДЛА – систолическое давление 
в легочной артерии, КДО – конечно-диастолический объем, КСО – конечно-систолический объем, TAPSE – систолическая 
экскурсия плоскости трикуспидального клапана (Tricuspid Annular Plane Systolic Excursion).

Ðèñ. 5. Ðàñïðåäåëåíèå (â %)ïðèìåíÿåìîé ËÀÃ-ñïåöèôè÷å-
ñêîé òåðàïèè ó ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ è íåîïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ.

Ðèñ. 6. ×àñòîòà íàçíà÷åíèÿ (â %) ËÀÃ-ñïåöèôè÷åñêîé òåðàïèè â 
ðåæèìå ìîíîòåðàïèè ó ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ è íåîïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ.

И.Е. Чазова и соавт. 
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По данным КПОС у всех пациентов, включенных в ис-
следование, отмечались критерии прекапиллярной ЛГ 
[срДЛА ≥25 мм рт. ст., давление заклинивания легочной ар-
терии (ДЗЛА) <15 мм рт. ст.]. При исследовании парамет-
ров центральной гемодинамики у пациентов с ИЛГ вы-
явлены достоверно более высокие значения срДЛА 
(56,2±13,5 мм рт.Fст. против 51,3±12,8 мм рт. ст.), в то время 
как в группе пациентов с неоперабельной ХТЭЛГ отмеча-
лись достоверно более низкие значения сатурации артери-
альной крови кислородом (SaO2; 91,9±4,9%) при сравнении 
с пациентами сFИЛГ (94,6±5,2%; табл. 5). 

По данным биохимического анализа крови в группе 
больных с неоперабельной ХТЭЛГ выявлены достоверно 
более высокие значения уровня креатинина, мочевины, 
калия, С-реактивного белка (СРБ), а также повышенная 
скорость оседания эритроцитов (СОЭ). В дополнение 
кFэтому у пациентов с неоперабельной ХТЭЛГ выявлены 
более высокие значения фибриногена и Д-димера в пределах 
нормальных значений (табл. 6).  

У пациентов с ИЛГ отмечали в клиническом анализе 
крови достоверно более высокие значения уровня гемогло-
бина, гематокрита, эритроцитов в пределах нормальных 
значений по сравнению с больными неоперабельной ХТЭЛГ 
(см. табл. 6). 

Следует отметить, что при анализе биомаркеров 
крови не наблюдалось достоверного различия между 
уровнем NT-proBNP у пациентов с ИЛГ и неоперабельной 
ХТЭЛГ.  

При анализе особенностей патогенетической терапии 
уFпациентов с ИЛГ выявлено, что ЛАГ-специфическую те-
рапию получали 67 (76,3%) пациентов, чаще в режиме мо-
нотерапии – 88,6%. Большая часть пациентов получали 

силденафил (27,3%) или бозентан (27,3%), риоцигуат по-
лучали 7,95% пациентов, ингаляционный илопрост – 3,41% 
(рис. 5, 6). 

Комбинированную ЛАГ-специфическую терапию 
вFобщей сложности получали 10 (11,3%) пациентов, причем 
95% больных ИЛГ в режиме последовательной комбиниро-
ванной терапии. Наиболее часто использовалась комбина-
ция бозентана и силденафила (24%; см. рис. 5, 7). 

Особенности и прогноз пациентов с ИЛГ и неоперабельной ХТЭЛГ по данным Российского регистра 

Òàáëèöà 5. Ïîêàçàòåëè êàòåòåðèçàöèè ïðàâûõ îòäåëîâ 
ñåðäöà ó ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ è íåîïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ 

Показатель
Группа 
ИЛГ 

(n=193)

Группа 
ХТЭЛГ 
(n=130)

p

СДЛА, мм рт. ст. 89,3±24,1 89,3±21,3 0,94
срДЛА, мм рт. ст. 56,2±13,5 51,3±12,8 0,03*
срДПП, мм рт. ст. 6,3±4,3 6,9±4,1 0,4
ДЗЛА, мм рт. ст. 6,1±3,2 6,4±9,1 0,87
СВ, л/мин 3,5±1,04 3,5±0,8 0,74
СИ, л/мин/м2 2,02±0,6 1,9±0,45 0,65
ЛСС, дин×с×см–5 1242,9±583 1071,8±473 0,19
SvO2,% 57,9±9,8 57,7±7,9 0,92
SaО2, % 94,6±5,2 91,9±4,9 0,004*
Примечание. *Статистически значимо различающиеся 
показатели. СДЛА – систолическое давление в легочной 
артерии; СВ – сердечный выброс, SvO2 – сатурация 
смешанной венозной крови, SaО2 – насыщение кислородом 
крови. 

Òàáëèöà 6. Ëàáîðàòîðíûå ïîêàçàòåëè ïàöèåíòîâ ñ ÈËÃ è íåîïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ
Показатель Группа ИЛГ (n=193) Группа ХТЭЛГ (n=130) p
Калий, ммоль/л 4,66±0,50 4,86±0,53 0,002084*
Натрий, ммоль/л 141,66±10,67 141,85±3,85 0,858077
Креатинин, мкмоль/л 82,59±17,82 92,27±23,85 0,000190*
Железо, мкмоль/л 20,34±16,60 11,94±8,03 0,074356
Мочевая кислота, мкмоль/л 373,72±139,34 408,42±144,72 0,167834
Мочевина, ммоль/л 5,86±1,85 7,46±3,29 0,000055*
Билирубин общий, мкмоль/л 23,41±14,08 22,44±12,45 0,567988
Глюкоза, ммоль/л 5,19±1,13 5,46±1,29 0,073753
ХС ЛПНП, ммоль/л 2,84±0,86 2,93±1,16 0,607655
ХС ЛПВП, ммоль/л 1,25±0,36 1,27±0,41 0,681435
ХС, ммоль/л 4,66±1,02 4,71±1,33 0,747648
С-реактивный белок, мг/дл 0,16 [0,07; 0,46] 0,52 [0,29; 1,97] 0,001821*
Триглицериды, ммоль/л 1,31±0,67 1,40±0,74 0,271480
Гемоглобин, г/дл 14,88±2,11 14,25±2,45 0,027488*
Гематокрит, % 44,49±6,32 41,94±8,84 0,008303*
Эритроциты, 10·12/л 5,16±0,79 4,92±0,71 0,013005*
Лейкоциты, 10·9/л 7,34±1,97 7,47±2,00 0,592427
Тромбоциты, 10·9/л 219,21±73,59 254,15±116,16 0,002977*
Тромбокрит, % 0,20±0,06 0,20±0,07 0,680049
СОЭ, мм/ч 9,81±14,59 15,32±21,61 0,015864*
Фибриноген, г/л 3,01±0,62 3,39±0,78 0,003853*
Д-димер, мкг/мл 0,22 [0,12; 0,32] 0,365 [0,2; 1,2] 0,000650*
NT-proBNP, пг/мл 1170 [271; 4522] 1712 [975; 3093] 0,0961665
Примечание. *Статистически значимо различающиеся показатели. ЛПНП – липопротеины низкой плотности, ЛПВП – 
липопротеины высокой плотности.
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При анализе лекарственной терапии у пациентов с не-
операбельной ХТЭЛГ выявлено, что ЛАГ-специфическую 
терапию получали 82 (63%) пациента, причем большинство 
(82%) в составе монотерапии. Силденафил назначался 
вF60% случаев, пациенты с неоперабельной ХТЭЛГ полу-
чали риоцигуат (31%) и илопрост (9%) чаще, чем пациенты 
с ИЛГ (см. рис. 5, 6). 

Комбинированная терапия в группе неоперабельной 
ХТЭЛГ назначалась также в 11% случаев, но в 75% – в ре-
жиме стартовой комбинированной терапии. Наиболее часто 
назначалась комбинация ингаляционного илопроста и рио-
цигуата (40%; см. рис. 5, 7). 

При оценке 1-годичной, 3-летней и 5-летней выживаемости 
с использованием метода Каплана–Майера выявлено, что вы-
живаемость пациентов с ИЛГ составила 95, 90 иF86,5% кF1-му, 
3-му и 5-му годам наблюдения соответственно (рис. 8,:а). Вы-
живаемость больных с ХТЭЛГ к первому году наблюдения со-
ставила 98%, к 3-му – 96%, кF5-муF– 93% (рис. 8, б). 

Îáñóæäåíèå 
В спектре различных форм ЛГ особое место занимают 

ИЛГ как эталонная форма ЛАГ и ХТЭЛГ. В патогенезе 
неоперабельных форм ХТЭЛГ важную роль играет дис-
тальная васкулопатия за счет дисфункции эндотелия, 
когда включаются характерные для ИЛГ патофизиологи-
ческие механизмы [1, 11]. ХТЭЛГ представляет собой осо-
бую, потенциально излечимую патологию с помощью хи-
рургического лечения – операции ТЭЭ. Патогенетическая 
терапия направлена на улучшение клинического состоя-
ния, переносимости физических нагрузок и гемодинами-
ческих показателей, замедление темпов прогрессирования 
заболевания, улучшения прогноза. Однако у пациентов 
сFнеоперабельной ХТЭЛГ имеется очевидный дефицит до-
казательный базы. За последние 10–15 лет проведено не-
сколько пилотных иFРКИ, которые продемонстрировали 
возможность различных ЛАГ-специфических препаратов 
улучшить толерантность к физическим нагрузкам и гемо-
динамические параметры у лиц с неоперабельной формой 
ХТЭЛГ [1, 6]. 

В настоящее время в качестве препарата первой линии 
для терапии неоперабельных и резидуальных форм ХТЭЛГ 
рассматривается единственный официально одобренный 
препарат из класса стимуляторов рГЦ риоцигуат, что осно-
вано на доказательной базе РКИ CHEST-1 и длительного ис-
следования CHEST-2 [7–9].  

Цели успешного лечения и прогноз больных достигаются 
только в том случае, если правильный диагноз установлен на 
ранних стадиях заболевания. Поэтому целью работы стало 
проведение комплексного анализа клинического, функцио-
нального, гемодинамического профиля пациентов с неопера-
бельной ХТЭЛГ в сравнении с группой ИЛГ по данным Рос-
сийского регистра на момент верификации диагноза. 

В рамках данного исследования проанализированы дан-
ные обследования 193 пациентов с ИЛГ и 130 – с неопера-
бельной ХТЭЛГ. Все пациенты являлись участниками Рос-
сийского регистра (www.medibase.pro) в 15 экспертных 
центрах России в период с 01.01.2012 по 31.12.2018 г. Сле-
дует подчеркнуть, что в анализ вошли только пациенты 
сFИЛГ с отрицательной ОФП и больные с неоперабельной 
формой ХТЭЛГ, с обязательным качественным динамиче-
ским контролем – ежегодными госпитализациями и с опти-
мальной приверженностью к терапии. Исключались паци-
енты с потенциально возможным проведением баллонной 
ангиопластики легочных артерий, пациенты после ТЭЭ 
(сFрезидуальной/персистирующей ЛГ). 

В нашем исследовании средний возраст у пациентов 
сFИЛГ на момент дебюта заболевания составил 36,5 [ДИ: 
26,8; 36,5] года. Дебют и верификация диагноза у пациентов 
с ИЛГ еще в конце XX века по данным проспективного иссле-
дования NIH приходились на средний возраст 36 лет (8% па-
циентов были моложе 20 лет, 9% пациентов – старше 60Fлет) 
[14]. Однако за последнее время в западных странах значимо 
увеличился возраст пациентов с ИЛГ и на момент дебюта за-
болевания средний возраст составляет >65 лет [12–14]. 

По данным международного регистра пациентов 
сFХТЭЛГ (27 центров ЛГ в 16 странах, n=679), медиана воз-
раста пациентов с ХТЭЛГ на момент верификации диагноза 
составила 63 (ДИ: 51; 72) года [15, 16]. В то же время, со-
гласно нашим данным, средний возраст пациентов с неопе-
рабельной ХТЭЛГ на момент верификации диагноза состав-
лял 46,5 (ДИ: 39,0; 55,0) года.  

Таким образом, у российских пациентов с ИЛГ и неопе-
рабельной ХТЭЛГ, по данным Российского регистра, диаг-
ноз устанавливался в более молодом возрасте по сравнению 
сFданными зарубежных авторов. 

В обеих группах преобладали женщины, вместе с тем 
среди пациентов с ИЛГ наблюдалась максимальная доля 
(83,85% против 69,23% в группе ХТЭЛГ). Согласно данным 
регистра NIH, около 59% среди пациентов с ИЛГ состав-
ляли женщины. В то же время ХТЭЛГ возникает одинаково 
часто у лиц мужского и женского пола [17, 18]. 

На момент дебюта заболевания у пациентов с неопера-
бельной ХТЭЛГ наиболее частыми жалобами были одышка 
(91,5%), боли в грудной клетке (37,6%), кашель (33,8%), 
отеки (21,5%), кровохарканье (14,6%), что соответствует 
данным литературы [19]. Примечательно, что на момент 
установления диагноза количество пациентов с жалобами 
на отеки нижних конечностей увеличивалось до 69%, что 
указывает на значительное прогрессирование заболевания 
к моменту установления диагноза с достижением низкого 
функционального статуса пациентов, несмотря на то, что 
среднее время от появления первых симптомов до установ-
ления диагноза составляет 1,08 года. По данным испанского 
регистра REHAP (31 центр, n=162), этот период составил 
2,7±4,3 года [20]. 

У пациентов с ИЛГ время от дебюта заболевания до 
установления диагноза, по данным французского регистра 
иFрегистра REVEAL, составляет 2,25 и 2,03 года соответ-
ственно [21, 22]. По нашим данным, этот период составляет 
2,01 [ДИ: 0,6; 4,2] года, что сопоставимо также и с россий-
скими данными прошлых лет [23]. 

Ðèñ. 7. ×àñòîòà íàçíà÷åíèÿ (â %) ËÀÃ-ñïåöèôè÷åñêîé òå-
ðàïèè â ðåæèìå êîìáèíèðîâàííîé òåðàïèè ó ïàöèåíòîâ 
ñ ÈËÃ è íåîïåðàáåëüíîé ÕÒÝËÃ.
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У пациентов с ИЛГ наиболее частыми жалобами в де-
бюте заболевания были одышка (82,4%), слабость (35,7%), 
обмороки (23,8%). По данным первого регистра ЛАГ (NIH, 
США), чаще всего дебютными симптомами при ИЛГ были 
одышка (60%), повышенная утомляемость и слабость (65%). 
У 13% больных заболевание начиналось с обморочных со-
стояний [21]. По данным нашей предыдущей работы, у па-
циентов с ИЛГ одышка присутствовала в 98,5% случаев, 
слабость – в 57,1%, обмороки – в 29% [24]. 

При анализе сопутствующих заболеваний и факторов 
риска, ассоциированных с ХТЭЛГ, то помимо тромбозов вен 
нижних конечностей у пациентов с неоперабельной ХТЭЛГ 
достоверно чаще встречались наследственные тромбофилии, 
АФС, онкологический процесс и спленэктомия в анамнезе. 
Наши результаты согласуются с данными I. Lang иFсоавт.: 
примерно у 50% больных с тромбозом глубоких вен нижних 
конечностей при обследовании выявляется бессимптомная 
тромбоэмболия легочной артерии (ТЭЛА) [25, 26].  

Среди пациентов с ХТЭЛГ преобладали пациенты с по-
вышенным ИМТ, у которых чаще встречались такие сопут-
ствующие заболевания, как АГ (63,2%), ХСН (81%). Из-
вестно, что наличие ожирения является дополнительным 
фактором, влияющим на прогрессирование одышки и сни-
жение толерантности к нагрузкам у пациентов с ЛГ. Так, 
вFработе J. Weatherald и соавт. у пациентов c ЛАГ с избыточ-
ной массой тела и ожирением на момент верификации диаг-
ноза наблюдался более тяжелый функциональный статус, 
при этом более высокое ДПП, ДЗЛА и СИ, и более низкое 
ЛСС по данным КПОС при сравнении с пациентами без 
ожирения [27]. В нашем исследовании тяжелый функцио-
нальный статус пациентов с ХТЭЛГ также можно связать 
сFдостоверно большим ИМТ при сравнении с пациентами 
сFИЛГ, а также наличием ХСН более чем в 80% случаев. Од-
нако следует отметить, что в нашей работе по липидному 
профилю достоверных различий между пациентами c ИЛГ 
и неоперабельной ХТЭЛГ не выявлено. 

При анализе факторов риска развития заболевания, у па-
циентов с ИЛГ манифестация заболевания чаще ассоцииро-
вана с беременностью (17,8%), причем преимущественно 
вFIII триместре [11]. Несомненно, беременность и роды свя-
заны с повышением риска ухудшения течения заболевания 
и смертности пациентов с ЛАГ и ХТЭЛГ. В соответствии 
сFмнением экспертов ВОЗ, рекомендациям Европейского об-
щества кардиологов беременность противопоказана боль-
ным ЛГ, так как материнская смертность составляет 
30–50% [2]. 

Результаты сравнения функциональной способности па-
циентов с ХТЭЛГ в различных странах показали подобное 
распределение ФК (ВОЗ) на момент установления диагноза. 
Так, данные регистра REHAP показали, что 77% пациентов 
с ХТЭЛГ на момент верификации диагноза имели III–IV ФК 
(ВОЗ); в немецком исследовании 74,8% пациентов имели 
III–IV ФК (ВОЗ), по данным Португальского регистра, 71% 
пациентов относились к III–IV ФК [17, 20, 28]. В нашей ра-
боте доля тяжелых больных III–IV ФК (ВОЗ) на момент ве-
рификации диагноза составила 87%. Однако по средней дис-
танции в Т6МХ пациенты с ИЛГ и неоперабельной ХТЭЛГ 
не различались, вместе с тем была тенденция к более низкой 
средней дистанции Т6МХ в группе ХТЭЛГ.  

Среди показателей ремоделирования правых отделов 
сердца одним из наиболее важных прогностических пара-
метров у пациентов с ЛАГ является SПП. В нашем исследо-
вании в группе ИЛГ она составила 21,3 [18,0; 26,7] см2, 
вFруппе ХТЭЛГ – 24 [19,5; 30] см2. Результаты ретроспек-
тивного анализа данных 121 пациента с ЛАГ, проведенного 
C. Austin и соавт., свидетельствуют о том, что увеличение 

SПП более 18 см2 наряду с повышением давления в ПП и на-
личием перикардиального выпота являлись предикторами 
плохого прогноза [29]. Согласно Европейским рекоменда-
циям 2015 г. SПП наряду с другими параметрами использу-
ется для определения риска летальности пациентов с ЛАГ: 
низкому риску соответствует SПП менее 18 см2, промежу-
точному – от 18 до 26 см2, высокому – более 26 см2 [11]. До-
стоверно более выраженное увеличение SПП у пациентов 
сFХТЭЛГ в нашем исследовании еще раз подтверждает их 
более тяжелый статус при сравнении с пациентами с ИЛГ.  

По параметрам центральной гемодинамики группы ЛГ 
были сопоставимы. Однако у пациентов с неоперабельной 
ХТЭЛГ отмечалось более высокое срДЛА и более низкие 
значения SaO2, что также объясняет более низкий ФК вFэтой 
группе больных. 

С 2014 г. риоцигуат одобрен в нашей стране для лечения 
не только ЛАГ, но и при неоперабельных и резидуальных 
формах ХТЭЛГ. РКИ III фазы CHEST-1 (Chronic Thom-
boembolic Pulmonary Hypertension Soluble Guanylate Cyclase 
Stimulator Trial-1) стало первым исследованием по оценке 
эффективности и безопасности лекарственной терапии 
уFбольных с неоперабельными и резидуальными формами 
ХТЭЛГ, в котором получены убедительные позитивные ре-
зультаты [7–9]. В открытом исследовании CHEST-2 при 

Особенности и прогноз пациентов с ИЛГ и неоперабельной ХТЭЛГ по данным Российского регистра 
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оценке долгосрочной эффективности и безопасности риоци-
гуата данные двухлетнего наблюдения за больными, полу-
чавшими риоцигуат, доказали стабильный положительный 
эффект терапии: у 86% пациентов не отмечалось признаков 
клинического ухудшения, выживаемость пациентов соста-
вила 96%, что согласуется с нашими данными. Риоцигуат – 
препарат выбора для лечения больных при неоперабельных 
и резидуальных/персистирующих формах ХТЭЛГ [11, 30]. 

С 2010 г. ингаляционный илопрост одобрен для лечения 
среднетяжелой и тяжелой форм ЛАГ и неоперабельных 
форм ХТЭЛГ в нашей стране [1, 30]. В Национальных реко-
мендациях по диагностике и лечению ЛАГ от 2016 г. стар-
товая комбинированная терапия риоцигуата и илопроста ре-
комендуется больным с низким ФК III–IV [1]. 

Остальные препараты (АРЭ, ИФДЭ-5) для лечения не-
операбельных и резидуальных/персистирующих форм 
ХТЭЛГ назначаются «off-label» в качестве лекарственных 
препаратов третьего ряда. 

При анализе ЛАГ-специфической терапии пациентов 
сFнеоперабельной ХТЭЛГ выявлено, что большинство паци-
ентов принимают препараты группы ИФДЭ-5 (силдена-
фил)F– 60%, стимуляторы рГЦ (риоцигуат) – 31%, проста-
ноиды (илопрост) – 9%, АРЭ (мацитентан, бозентан) – 0%. 
В то же время данные немецкого исследования показали, 
что вF81,1% случаев пациенты с ХТЭЛГ принимают риоци-
гуат, тогда как препараты группы ИФДЭ-5 применяют 
только 15,5% пациентов, а АРЭ – 3,4% [15]. Значительная 
доля силденафила у пациентов с ХТЭЛГ в нашей стране, по-
видимому, связана с низкой стоимостью лечения и доступ-
ности генерических форм в сравнении с другими ЛАГ-спе-
цифическими препаратами.  

Среди российских пациентов с ИЛГ 76% получают спе-
цифическую терапию. Силденафил и бозентан являются 
наиболее часто назначаемыми препаратами (по 27,3% 
вFобеих группах соответственно). Доля пациентов, получав-
ших силденафил, оказалась близкой к данным британского 
исследования (29,2%). Неселективный антагонист рецепто-
ров эндотелина бозентан назначается 20,9% российских па-
циентов с ЛГ. В регистрах США и Великобритании прове-
дена оценка всех препаратов из группы антагонистов 
рецепторов эндотелина, и процент назначения превышает 
наши данные более чем в 2 раза (47% – в США и 44,3 % – 
вFВеликобритании). Обращает внимание низкая частота на-
значения ингаляционного илопроста (3,41%). Следует отме-
тить, что такая особенность выявляется и в других реги-
страх: в США илопрост получают 9,7% больных, в 
Великобритании различные простаноиды назначаются 
только 18,8% пациентов [31, 32]. 

Согласно результатам нашего исследования выживае-
мость пациентов с ХТЭЛГ за год наблюдения составила 98%, 
96% – за 3 года и 93% – за 5 лет. При оценке выживаемости 
пациентов с ИЛГ в рамках нашего исследования кривые Ка-
плана–Майера продемонстрировали уровень одногодичной 
выживаемости, равный 95%, 3-летней и 5-летней – 90 
иF86,5% соответственно. Полученные данные выживаемости 
пациентов с ИЛГ выше мировых значений, так, например, вы-
живаемость пациентов с ИЛГ в США составляет 91, 74 и 65% 
соответственно. Тогда как по данным регистра COMPERA, 
уFпациентов с ИЛГ старше 65 лет одногодичная и 3-летняя 

выживаемость составляет 90 и 68%, а для пациентов 
сFХТЭЛГ – 92 и 75% и 5-летняя – 60% [33]. Согласно данным 
Шведского регистра, в который включены пациенты с ЛАГ 
(медиана возраста 67 лет) и неоперабельной ХТЭЛГ (медиана 
возраста 70 лет) одногодичная, 3-летняя и 5-летняя выживае-
мость для пациентов с ЛАГ составила 85, 71 и 59%, для паци-
ентов с ХТЭЛГ – 91, 75 и 69% соответственно [34]. По дан-
ным Португальского регистра, годичная выживаемость 
больных с неоперабельной ХТЭЛГ составила 93%F[28]. 

 В недавно опубликованной работе по оценке эффектив-
ности риоцигуата в реальной клинической практике у паци-
ентов с неоперабельной и резидульной ХТЭЛГ показано, 
что 3-летняя выживаемость при ХТЭЛГ в реальных клини-
ческих условиях составляет 94%; выживаемость без собы-
тий клинического ухудшения – 78%. Эти данные перекли-
каются с результатами нашей работы и подтверждают 
эффективность терапии риоцигуатом у этой тяжелой кате-
гории больных. Кроме того, при долгосрочном наблюдении 
отмечалась положительная динамика таких показателей, 
как ФК по ВОЗ и ДТ6МХ; показано снижение маркера сер-
дечной недостаточности NT-proBNP в сравнении с исходным 
уровнем [35]. 

Лучшую выживаемость пациентов с неоперабельной 
ХТЭЛГ, по нашему мнению, можно объяснить тем, что 
большинство (75%) пациентов на старте лечения получали 
двойную комбинированную терапию, 40% пациентов – ком-
бинацию риоцигуата и илопроста. У пациентов с ИЛГ луч-
шая по сравнению с данными зарубежных авторов выживае-
мость, по-видимому, обусловлена ранним началом лечения 
у больных с более сохранным функциональным и гемодина-
мическим статусом. 

Çàêëþ÷åíèå  
Согласно проведенному анализу данных Российского ре-

гистра пациентов с ЛГ впервые продемонстрировано, что на 
момент дебюта заболевания (средний возраст 46,5 лет про-
тив 32 лет) и при установлении диагноза (52,2 года против 
36,5 лет) пациенты с ХТЭЛГ были в среднем на 5 лет 
старше. Среди больных обеих групп преобладали женщины, 
при ИЛГ доля женщин была наибольшей (83,85% при ИЛГ 
против 69,23% при ХТЭЛГ).  

Несмотря на более короткий период от дебюта заболе-
вания до установления диагноза (1,08 года), пациенты с не-
операбельной формой ХТЭЛГ имели более тяжелый исход-
ный ФК и частую сопутствующую патологию (АГ, ХСН, 
повышенный ИМТ) по сравнению с группой ИЛГ. Степень 
ЛГ по оценке СДЛА и параметры ремоделирования сердца 
по данным ЭхоКГ достоверно не различались, кроме пло-
щади правого предсердия, которая была больше в группе па-
циентов с неоперабельной ХТЭЛГ. При оценке параметров 
центральной гемодинамики при ХТЭЛГ выявлены досто-
верно более высокие значения срДЛА и более низкие значе-
ния SaО2. В условиях частого применения стартовой комби-
нированной терапии у 75% пациентов с ХТЭЛГ (у 40% – 
комбинация риоцигуата и илопроста) 5-летняя выживае-
мость достигла 93% против 86,5% у пациентов с ИЛГ. 
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