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Аннотация
Цель. Оценить клиническое течение заболевания и особенности достижения целевых показателей в лечении у лиц с идиопатической ле-
гочной гипертензией (ИЛГ) и неоперабельной хронической тромбоэмболической легочной гипертензией (ХТЭЛГ) в зависимости от пола 
и возраста на момент установления диагноза.
Материалы и методы. В исследование включены 88 пациентов с установленным диагнозом ИЛГ и 38 пациентов с неоперабельной ХТЭЛГ 
со давлением заклинивания легочной артерии <12 мм рт. ст. и длительностью наблюдения на фоне специфической терапии ≥12 мес. Па-
циенты с ИЛГ/ХТЭЛГ были разделены на 2 группы в зависимости от возраста на момент установления диагноза: <50 лет (n=69) и >50 лет 
(n=57) – и в зависимости от пола: 106 женщин и 20 мужчин.
Результаты. У пациентов в возрасте 50 лет и старше на момент установления диагноза выявлен достоверно более тяжелый функцио-
нальный класс (ВОЗ). Пациенты мужского пола характеризовались более тяжелыми параметрами центральной гемодинамики (по данным 
катетеризации правых отделов сердца) и высоким уровнем NT-proBNP на момент верификации диагноза. Пациенты мужского пола, а также 
в возрасте 50 лет и более имели более выраженное нарушение систолической функции правого желудочка по данным эхокардиографии. 
Пациенты с ИЛГ моложе 50 лет, по сравнению с более старшими, достоверно чаще к медиане 26,5 мес достигали целей лечения (21% vs 
6,45%). Мужчины с ИЛГ/ХТЭЛГ достоверно чаще исходно имели высокий риск летального исхода (90%) при сравнении с женщинами (61%).
Заключение. Принадлежность когорты пациентов с ИЛГ/ неоперабельной ХТЭЛГ к мужскому полу, а также наличие возраста 50 лет и стар-
ше, по сравнению с более молодыми, на момент верификации диагноза ассоциируются с менее благоприятным течением заболевания.
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Abstract
Aim. To assess the clinical course of the disease and the features of the treatment goals achievement in patients with IPAH and inoperable CTEPH 
depending on gender and age at the time of diagnosis verification.
Materials and methods. The study included 88 patients with IPAH and 38 patients with inoperable CTEPH with a PAWP <12 mm Hg and the 
duration of PAH-specific therapy treatment more than 12 months. IPAH/CTEPH patients were divided into groups depending on age at the time 
of diagnosis verification: age <50 years (n=69)/ >50 years (n=57), and gender: 106 women/20 men.
Results. Patients with age >50 years at the time of diagnosis verification have significantly more severe functional class (WHO). In IPAH/
CTEPH male patients a significant hemodynamic disorder also as significantly higher level of NT-proBNP at the time of diagnosis verification 
were observed. In men with IPAH/CTEPH and patients aged >50 years more pronounced deterioration of right ventricular systolic function was 
observed (ECHO). Patients with IPAH younger than 50 years were significantly more likely to achieve the treatment goals by the median 26.5 
months of treatment compared to the patients aged >50 years (21% vs 6.45%). Men with IPAH/CTEPH were significantly more likely to have 
a high risk of death (90%) at baseline compared to the women (61%).
Conclusion. IPAH/inoperable CTEPH patients with male sex, as well as the age 50 years and older at the time of diagnosis verification, compared 
with younger ones, are associated with a less favorable course of the disease.
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Введение

Прекапиллярная легочная гипертензия (ЛГ) представ-
ляет собой гемодинамический вариант заболевания с ха-
рактерной триадой показателей по данным катетеризации 
правых отделов сердца (КПОС) в покое: уровни среднего 
давления в легочной артерии ≥25 мм рт. ст., давления закли-
нивания легочной артерии (ДЗЛА)≤15 мм рт. ст. и легочного 
сосудистого сопротивления >3 Ед Вуда. В рамках группы 
легочной артериальной гипертензии – ЛАГ (1-я группа) 
идиопатическая ЛГ (ИЛГ) рассматривается в качестве 
эталонной формы патологии. Неоперабельная форма хро-
нической тромбоэмболической ЛГ (ХТЭЛГ) имеет общие 
с ЛАГ и ИЛГ патофизиологические механизмы в виде раз-
вития дистальной васкулопатии, вызванной дисфункцией 
эндотелия, что предопределяет возможность использования 
специфической терапии и для этой категории пациентов.

ИЛГ и неоперабельная ХТЭЛГ являются редкими забо-
леваниями с прекапиллярной формой ЛГ, характеризующи-
мися непатогномоничной клинической симптоматикой. Эти 
факты предопределяют позднюю верификацию диагноза, 
отсутствие своевременного лечения и закономерное раз-
витие неблагоприятного исхода.

Ранее «типичный портрет» пациента с ИЛГ включал 
в себя верификацию диагноза чаще всего у молодых женщин 
с нормальной или даже сниженной массой тела [1]. Вместе 
с тем данные международных регистров свидетельствуют 
о том, что за последние 10 лет портрет пациентов с ИЛГ, 
как и пациентов с ХТЭЛГ, изменился: они стали старше 
на момент установления диагноза, с более обширным 
спектром сопутствующей патологии [2–6]. Так, согласно 
данным Американского и Европейских регистров, средний 
возраст пациентов с ЛАГ на момент постановки диагноза 
составил от 50±14 до 65±15 лет [4]. Современные регистры 
также демонстрируют изменение соотношения выявления 
ИЛГ у пациентов разного пола. Так, в регистре COMPERA 
среди пациентов с ИЛГ не всегда наблюдалось преобла-
дание женщин, особенно в старшей возрастной группе [2]. 
Средний возраст пациентов с ХТЭЛГ на момент установ-
ления диагноза составляет 63 года с одинаковым развитием 
у лиц как мужского, так и женского пола [7]. Средний возраст 
российских пациентов на момент установления диагноза 
ХТЭЛГ, по данным Национального регистра, составляет 
45,8±13,7 года [8].

В настоящее время на территории Российской Феде-
рации, Евразии и Европы используется шкала стратифи-
кации риска летального исхода пациентов с ЛАГ, предло-
женная в Европейских рекомендациях 2015 г. [9, 10]. При 
оценке комплекса данных клинического обследования, функ-

циональных тестов, биохимических маркеров, параметров 
трансторакальной эхокардиографии (ЭхоКГ) и КПОС оце-
нивается ежегодный риск смерти пациентов с ЛАГ: низкий 
риск (<5%), промежуточный риск (5–10%), высокий риск 
(>10%) соответственно [9, 10]. Основным направлением 
стратегии лечения пациентов с ИЛГ является достижение 
низкого риска летальности. Однако следует заметить, что до-
стижение описанных целей лечения не всегда реально у па-
циентов, исходно находящихся в очень тяжелом состоянии 
с выраженной декомпенсации сердечной недостаточности, 
тяжелой сопутствующей патологией или у пожилых лиц.

Изменение «портрета» пациентов с ЛГ за последние 
годы, затрагивающее в том числе демографические харак-
теристики, обусловливают необходимость оценки характера 
течения заболевания и особенностей достижения целей 
лечения у лиц с ИЛГ и неоперабельной ХТЭЛГ в более 
старших возрастных группах и разного пола, что и явилось 
целью нашего исследования.

Материалы и методы

Исследование выполнено в соответствии с принципами 
Хельсинкской декларации по правам человека. Протокол 
исследования одобрен Локальным этическим комитетом 
ФГБУ «Российский кардиологический научно-производ-
ственный комплекс» Минздрава России (Национальный 
медицинский исследовательский центр кардиологии 
Минздрава России) [от 31.10.2016 №220]. Все пациенты 
подписали информированное согласие на участие в иссле-
довании и обработку персональных данных.

В исследование включены 126 пациентов: у 88 уста-
новлен диагноз ИЛГ (77 женщин и 11 мужчин в возрасте 
38,5 [28,5; 51,0] года); у 38 – диагноз неоперабельной ХТЭЛГ 
(29 женщин и 9 мужчин в возрасте 53,5 [41,0; 58,0] года) 
с ДЗЛА<12 мм рт. ст. и длительностью наблюдения на фоне 
ЛАГ-специфической терапии более 12 мес.

Выбор возрастного критерия при разделении пациентов 
на группы определялся средним возрастом пациентов с ИЛГ 
и неоперабельной ХТЭЛГ на момент установления диагноза, 
представленных в результатах национального и зарубежных 
регистров, проведенных за последние 10 лет [4, 8, 11].

Для изучения возрастных особенностей пациенты раз-
делены на 2 группы в зависимости от возраста на момент 
установления диагноза: возраст <50 лет (n=69) и >50 лет 
(n=57). Исходно, через 1 и 2 года (медиана 13,0 и 26,5 мес) 
проводились: тест 6-минутной ходьбы (ТШХ), оценка 
двумерной и трехмерной трансторакальной ЭхоКГ, кардио-
пульмональный тест. Оценка КПОС и определение уровня 
N-терминального промозгового натрийуретического пептида 
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(NT-proBNP) в крови проводились исходно и через 1 год 
(медиана 13,0 мес) наблюдения.

Оценка риска летального исхода в течение года у об-
следуемых пациентов проводилась с помощью шкалы 
стратификации риска, представленной в Европейских ре-
комендациях [9].

Трансторакальная ЭхоКГ выполнялась на ульт-
развуковом приборе экспертного класса Vivid E9 (GE 
Healthcare, США) с использованием датчика M5S-D для 
регистрации изображений в двумерном (2D) режиме 
и матричного датчика 4V-D для регистрации изображений 
в трехмерном (3D) режиме. Показатель TAPSE (систоли-
ческая экскурсия кольца трикуспидального клапана – ТК), 
отражающий систолическую функцию правого желудочка 
(ПЖ), оценивался в 2D-режиме. Фракция выброса (ФВ) 
ПЖ как показатель систолической функции ПЖ оценива-
лась в 3D-режиме с последующей обработкой результатов 
на рабочей станции EchoPac PC (GE Healthcare, США) 
в программе Tomtec.

Для расчета ударного объема (УО) ПЖ и левого же-
лудочка (ЛЖ) использовалась формула: УО=πr2×VTI, где 
r – радиус (1/2 диаметра) выходного отдела ЛЖ или ПЖ, 
VTI – интеграл линейной скорости кровотока в выходном 
отделе ЛЖ или ПЖ. Для оценки диастолической функции 
ПЖ и ЛЖ использовались показатели транстрикуспидаль-
ного и трансмитрального потока (соотношение скоростей 
раннего и позднего диастолического наполнения E/A) и тка-
невого миокардиального допплера (E’, соотношение E/E’).

КПОС проводилась на аппарате Allura Xper FD10 
(Philips, Нидерланды). Выполнялись прямая манометрия 
с оценкой давления в правом предсердии, ДЛА и ДЗЛА 
с помощью катетера Свана–Ганца и оксиметрия с опреде-
лением сатурации смешанной венозной крови кислородом 
(SvO2), проводился расчет сердечного индекса (СИ), УО 
и легочного сосудистого сопротивления. Пациентам с ИЛГ 
проводилась острая фармакологическая проба с оксидом 
азота или ингаляционным илопростом для определения 
вазореактивности легочных сосудов. Пациентам с ХТЭЛГ 
КПОС дополнялась селективной ангиопульмонографией 
для оценки характера тромботического поражения легоч-
ного сосудистого русла и решения вопроса об операбель-
ности пациента.

Основные причины, обосновывающие в нашем исследо-
вании неоперабельный статус пациентов с ХТЭЛГ:

• дистальный характер тромботического поражения 
(n=13; 34,2%);

• невыполнение операции по техническим причинам, 
связанным также с особенностями характера тромботиче-
ского поражения легочных артерий (n=15; 39,5%);

• тяжелая сопутствующая патология (n=2; 5,3%);
• смешанная причина (n=5; 13,2%);
• отказ от операции (n=3; 7,9%).
Уровень NT-proBNP в сыворотке крови определяли 

электрохемилюминесцентным методом на анализаторе 
Elecsys 2010 Roche с помощью наборов proBNPII Roche 
(Германия).

Статистическая обработка данных проводилась с исполь-
зованием компьютерной программы Statistica версия 6.1 для 
Windows (StatSoft Inc., США). Количественные показатели 
представлены в виде медианы и межквартильного размаха 
(25 и 75-й процентиль). При оценке различий количе-
ственных показателей использовались непараметрические 
критерии Манна–Уитни. Качественные показатели пред-
ставлены частотами распределения признака. Для оценки 
различий качественных показателей применялся критерий 
χ2 Пирсона.

Результаты

При оценке спектра сопутствующей патологии в за-
висимости от возрастной категории пациентов на момент 
установления диагноза ИЛГ и неоперабельной ХТЭЛГ об-
наружено, что у пациентов в возрасте 50 лет и старше досто-
верно чаще выявлялось ожирение (отношения шансов – ОШ 
2,37; доверительный интервал – 95% ДИ 1,01–5,55; p=0,04), 
дислипидемия (ОШ 2,92; 95% ДИ 1,33–6,39; p=0,006), ар-
териальная гипертензия – АГ (ОШ 3,39; 95% ДИ 1,52–7,56; 
p=0,002) и нарушения углеводного обмена – НУО (ОШ 3,81; 
95% ДИ 1,09–13,2; p=0,03) при сравнении с пациентами 
моложе 50 лет.

При анализе функционального статуса пациентов в воз-
расте 50 лет и старше на момент установления диагноза 
выявлен достоверно более высокий функциональный класс – 
ФК (Всемирная организация здравоохранения – ВОЗ) 
с низкой дистанцией 6-минутной ходьбы (Д6МХ) и сату-
рацией артериальной крови кислородом (SpO2) по данным 
пульсоксиметрии до и после проведения ТШХ по сравнении 
с пациентами младше 50 лет (табл. 1). Кроме того, для паци-
ентов старшей возрастной группы характерны и достоверно 
более низкие значения SaO2 (сатурация артериальной крови 
кислородом (по данным КПОС).

Среди больных ИЛГ/неоперабельной ХТЭЛГ преобла-
дали женщины – 84% (n=106). При этом у представителей 
разных полов отсутствовали возрастные различия, основные 
проявления клинических симптомов и функционального ста-
туса. Однако достоверно более низкие значения исходного 
СИ и SvO2 выявлены у мужчин (1,75 [1,6; 1,9] л/мин/м2 и 55,0 
[60,0; 61,0]% соответственно) при сравнении с женщинами 
(2,1 [1,7; 2,5] л/мин/м2 и 61,0 [55,0; 66,5]% соответственно). 
Мужской пол у пациентов с ИЛГ/неоперабельный ХТЭЛГ 
ассоциировался с уменьшением шансов наличия на момент 
установления диагноза СИ>2 л/мин/м2 (ОШ 0,04; 95% ДИ 
0,004–0,32; p=0,002). При анализе NT-proBNP достоверно 
более высокий его уровень в крови на момент установления 
диагноза регистрировался у мужчин (1519,0 [432,9; 2288,0] 
пг/мл) по сравнению с пациентами женского пола (512,4 
[128,7; 1245,0] пг/мл).

При оценке структурно-функционального состояния 
сердца у пациентов старшей возрастной группы по срав-
нению с более молодыми пациентами наблюдались досто-

Таблица 1. Функциональный статус и параметры 
гемодинамики по данным КПОС у пациентов 
с ИЛГ/ХТЭЛГ в зависимости от возраста на момент 
установления диагноза

Параметр Возраст <50 лет 
(n=69)

Возраст ≥50 лет 
(n=57)

Данные ТШХ
ФК по классификации 
ВОЗ

3,0 [2,0; 3,0]* 3,0 [3,0; 3,0]*

Дистанция в ТШХ, м 400,0 [320,0; 
450,0]*

318,0 [249,0; 
388,0]*

SpO2 до ТШХ, % 97,0 [94,0; 
98,0]*

94,5 [92,0; 
97,0]*

SpO2 после ТШХ, % 96,0 [93,0; 
98,0]*

95,0 [88,5; 
97,0]*

Данные КПОС
SаO2, % 96,5 [94,0; 

98,0]*
94,0 [90,0; 

97,0]

*Здесь и далее в табл. 2, 3: достоверные различия между 
группами (p<0,05).
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верно более низкая TAPSE и скорость раннего диастоли-
ческого смещения кольца трикуспидального клапана ТК 
(E’ ТК), более высокие значения соотношения скоростей 
раннего и позднего диастолического наполнения (E/A) ТК, 
соотношения скорости раннего диастолического наполнения 
ПЖ и E’ ТК (E/E’ ТК), переднезаднего размера (ПЗР) левого 
предсердия (ЛП), а также снижение E/A митрального кла-
пана по сравнению с пациентами моложе 50 лет (табл. 2).

У обследованных мужчин по сравнению с женщинами 
с ИЛГ/неоперабельной ХТЭЛГ выявлено, что площадь правого 
предсердия, апикальный размер ПЖ, конечно-диастолический 
(КДО) и конечно-систолический объем (КСО) ПЖ, так же как 
и ПЗР ЛП, конечно-диастолический размер ЛЖ, КДО и КСО 
ЛЖ, УО ЛЖ, были достоверно больше, тогда как ФВ ПЖ, 
согласно данным 3D-ЭхоКГ, достоверно меньше (табл. 3).

У пациентов с ИЛГ/ХТЭЛГ в зависимости от возраста 
на момент установления диагноза не выявлено достоверных 
различий в частоте достижения целей лечения на фоне дли-
тельной специфической терапии. При этом у пациентов с ИЛГ 
младшей возрастной группы достоверно чаще наблюдалось 
достижение целей лечения к 26,5 [16,25; 56,0] мес при срав-
нении с лицами более старшей возрастной группы (рис. 1).

При оценке риска годичной летальности в целом 
в группе ИЛГ/неоперабельной ХТЭЛГ выявлено, что ис-
ходно достоверно большая доля пациентов-мужчин, чем 
женщин, имели высокий риск летального исхода (рис. 2). 
НО на фоне терапии при повторных наблюдениях досто-
верных различий в риске летальности в зависимости от 
пола не выявлено.

Обсуждение
Изменение демографической картины пациентов с ИЛГ 

и ХТЭЛГ с появлением клинических симптомов у лиц более 
старшего возраста подразумевает наличие у них определенных 
особенностей течения заболевания [2, 6]. При оценке фено-
типических особенностей пациентов с ИЛГ/неоперабельной 
ХТЭЛГ в зависимости от возраста на момент установления 
диагноза в нашем исследовании выявлено, что пациенты 
в возрасте 50 лет и старше имели достоверно более тяжелый 
функциональный статус и более низкую сатурацию артери-
альной крови кислородом по данным пульсоксиметрии (SpaO2) 
при сравнении с пациентами более молодого возраста. Одной 
из причин выявленной закономерности является большая ко-
морбидность пациентов старшего возраста. Так, в проведенном 
исследовании возраст пациента на момент верификации 
диагноза ИЛГ/ХТЭЛГ 50 лет и более ассоциировался с увели-
чением шансов наличия ожирения (ОШ 2,37), дислипидемии 
(ОШ 2,92), гипертонической болезни (ОШ 3,39) и НУО (ОШ 
3,81) по сравнению с пациентами более молодого возраста. 
Известно, что наличие составляющих метаболического син-
дрома вносит значимый вклад в изменение функционального 
статуса пациентов и снижение толерантности к нагрузкам, 
в особенности у лиц более старшего возраста [12].

Данные нашего исследования согласуются с результа-
тами регистра COMPERA, где у пациентов с ИЛГ в возрасте 
более 65 лет (n=378) наблюдался достоверно более тяжелый 
ФК (ВОЗ) с более низкой Д6МХ на момент установления ди-
агноза по сравнению с более молодыми пациентами (возраст 

Таблица 2. Структурно-функциональные особенности сердца у пациентов с ИЛГ/ХТЭЛГ в зависимости от возраста 
на момент установления диагноза

Параметр Возраст <50 лет (n=69) Возраст ≥50 лет (n=57)
Правые отделы сердца (двумерная ЭхоКГ)
TAPSE# 1,5 [1,35; 1,6]* 1,4 [1,3; 1,5]*
E/A ТК 1,3 [0,7; 1,6]* 1,6 [0,7; 1,8]*
E’ ТК, см/с 7,0 [5,0; 8,0]* 5,0 [4,0; 6,0]*
E/E’ ТК 5,7 [4,4; 7,7]* 7,8 [6,3; 11,6]*
Левые отделы сердца (двумерная ЭхоКГ)
ПЗР ЛП, см 3,3 [2,9; 3,7]* 3,6 [3,2; 3,8]*
E/А митральный клапан 1,4 [0,7; 1,5]* 0,6 [0,6; 0,7]*

#Возраст <50 лет (n=30)/возраст ≥50 лет (n=34).

Таблица 3. Структурно-функциональные особенности сердца у пациентов с ИЛГ/ХТЭЛГ разного пола

Параметр Пациенты женского пола 
(n=106)

Пациенты мужского пола 
(n=20)

Правые отделы сердца (двумерная ЭхоКГ)
Площадь правого предсердия, см2 22,9 [18,4; 27,8]* 26,0 [23,9; 31,0]*
Базальный размер ПЖ, см 4,5 [4,2; 4,9]* 5,7 [4,6; 6,0]*
Ударный объем ПЖ, мл& 54,8 [43,0; 64,0] 50,5 [40,0; 61,0]
Правые отделы сердца (трехмерная ЭхоКГ)
КДО ПЖ, мл^ 117,0 [80,0; 148,0]* 148,0 [138,0; 212,0]*
КСО ПЖ, мл^ 76,0 [47,0; 100,0]* 109,0 [90,0; 144,0]*
ФВ ПЖ, %^ 34,0 [27,0; 40,5]* 28,0 [19,0; 32,0]*
Левые отделы сердца (двумерная ЭхоКГ)
ПЗР ЛП, см 3,3 [3,0; 3,7]* 3,7 [3,3; 4,0]*
КДР ЛЖ, см 4,1 [3,6; 4,5]* 4,6 [3,9; 5,0]*
КДО ЛЖ, мл 65,0 [53,0; 80,0]* 79,5 [62,0; 92,0]*
КСО ЛЖ, мл 23,5 [18,0; 28,0]* 28,0 [21,0; 36,0]*
Ударный объем ЛЖ, мл& 44,0 [34,0; 51,0]* 55,0 [42,0; 62,0]*

&Женщины (n=50), мужчины (n=14); ^женщины (n=56), мужчины (n=11).
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18–65 лет, n=209) [2]. В исследовании C. Hjalmarsson и соавт. 
у пациентов с ИЛГ старше 45 лет также наблюдался более 
тяжелый ФК и более выраженные нарушения параметров 
гемодинамики в виде низкого СИ, SpaO2 и SvO2 (по данным 
КПОС) и высоких значений NT-proBNP по сравнению с па-
циентами в возрасте от 18 до 45 лет [13].

Большинство (84%) пациентов нашего исследования – 
женщины. Согласно данным регистра NIH, в который 

включались пациенты с ИЛГ в период с 1981 по 1985 г., 
также преобладали женщины (59%) [1]. Однако резуль-
таты последних регистров свидетельствуют об изменении 
соотношения пациентов с ИЛГ женского и мужского пола 
с отсутствием преобладания женщин в старшей возрастной 
группе [2], тогда как ХТЭЛГ возникает равнозначно 
у женщин и мужчин [7].

Согласно результатам настоящего исследования 
у женщин с ИЛГ/ХТЭЛГ наблюдалось менее выраженное 
нарушение параметров гемодинамики (более высокий СИ 
и SvO2) и более низкий уровень NT-proBNP по сравнению 
с мужчинами. При этом мужской пол ассоциировался 
с уменьшением шансов наличия исходного СИ>2 л/мин/м2 
(ОШ 0,04). Полученные нами результаты подтверждают 
данные ранее проведенных исследований, где более со-
хранный статус на момент установления диагноза и более 
благоприятное течение заболевания наблюдались у женщин 
с ЛАГ и ХТЭЛГ [14, 15].

В ряде зарубежных исследований ранее показано, что 
характер ремоделирования сердца и его структурно-функ-
ционального нарушения также связаны с особенностями 
фенотипов пациентов с ЛГ [16]. При проведении сравни-
тельного анализа особенностей структурно-функциональ-
ного состояния сердца в зависимости от демографических 
характеристик у пациентов с ИЛГ/неоперабельной ХТЭЛГ 
в старшей возрастной группе отмечались более выра-
женное ухудшение систолической функции ПЖ в виде 
снижения TAPSE, увеличение ПЗР ЛП и нарушение диа-
столической функции ЛЖ по типу замедленной релаксации 
по сравнению с пациентами моложе 50 лет. Действительно, 
пациенты с ЛГ более старшего возраста, согласно нашему 
и ряду ранее проведенных исследований, характеризуются 
более тяжелыми нарушениями центральной гемодинамики 
[2, 13], что можно связать с более выраженным наруше-
нием функции ПЖ в ответ на повышенную постнагрузку. 
Это объясняет достоверно более выраженное снижение 
TAPSE по данным 2D-ЭхоКГ у пациентов в возрасте 
≥50 лет. Причиной диастолической дисфункции в виде 
замедления релаксации ЛЖ могут быть естественные воз-
растные изменения желудочков сердца и магистральных 
сосудов, проявляющиеся повышением их жесткости, что 
также отличает здоровых малоподвижных пожилых лиц 
от молодых [17].

Согласно результатам проведенного исследования 
у мужчин с ИЛГ/неоперабельной ХТЭЛГ наблюдались 
более выраженное увеличение площади правого пред-
сердия, апикального размера ПЖ, КДО и КСО ПЖ и сни-
жение ФВ ПЖ, что согласуется с данными работ S. Kawut 
и соавт.  [18] и W. Jacobs и соавт. [19], где у мужчин с ЛАГ 
по сравнению с женщинами в дебюте заболевания на-
блюдались более выраженные нарушения функции ПЖ 
по сравнению с женщинами. При этом большие размеры 
и объемы ПЖ и ЛЖ у мужчин можно связать с конститу-
циональными особенностями и более высоким уровнем 
физической подготовки [20].

До появления новых препаратов патогенетической те-
рапии продолжительность жизни у пациентов с ИЛГ с мо-
мента установления диагноза составляла около 2,8 года, 
для пациентов с IV ФК – около 6 мес [21]. В настоящее 
время средняя продолжительность жизни пациентов с ЛАГ 
увеличилась до 7 лет с одногодичной, трех- и пятилетней 
выживаемостью – 91, 74, 65% соответственно [22]. При 
этом у когорты пациентов с ЛАГ и низким риском уровень 
смертности в течение года достигает 2,8%, у пациентов 
с промежуточным риском – 9,9% и с высоким риском – 
21,2% [23]. В более старшей возрастной группе у пациентов 

*Достоверные различия между группами в зависимости 
от возраста (p<0,05).

Рис. 1. Достижение целей лечения в виде низкого ри-
ска летальности на фоне длительной специфической 
терапии у пациентов с ИЛГ в зависимости от возраста 
на момент установления диагноза.

*Достоверные различия между группами в зависимости от пола (p<0,05).

Рис. 2. Стратификация риска летального исхода на мо-
мент установления диагноза у пациентов с ИЛГ/неопе-
рабельной ХТЭЛГ в зависимости от пола: а – женщины 
(n=106); б – мужчины (n=20).
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с ЛАГ и ХТЭЛГ, а также у пациентов с наличием тяжелой 
сопутствующей патологии выживаемость ниже. Так, со-
гласно данным регистра COMPERA, у пациентов с ИЛГ 
старше 65 лет на момент верификации диагноза одного-
дичная и трехлетняя выживаемость составила 90 и 68%, 
тогда как для пациентов с ХТЭЛГ – 92, 75%, и 5-летняя – 
60% соответственно [2, 6]. При этом результаты Шведского 
регистра, в который включены пациенты с ЛАГ с медианой 
возраста 67 лет на момент постановки диагноза и пациенты 
с неоперабельной ХТЭЛГ с медианой возраста 70 лет, демон-
стрируют более низкие уровни выживаемости при наличии 
у данной когорты пациентов таких сопутствующих заболе-
ваний, как гипертоническая болезнь, НУО, ишемическая 
болезнь сердца и фибрилляция предсердий. Так, в Шведском 
регистре одногодичная, трех- и пятилетняя выживаемость 
для пациентов с ЛАГ составила 85, 71 и 59%, для пациентов 
с ХТЭЛГ – 91, 75 и 69% соответственно [5].

До настоящего времени в литературе можно обнаружить 
лишь единичные работы, в которых оценивались прогноз па-
циентов с ИЛГ/ХТЭЛГ и достижение целей лечения в зависи-
мости от фенотипических особенностей [3, 13, 24]. К тому же 
на настоящий момент не существует установленных параме-
тров стратификации риска летального исхода для пациентов 
с ХТЭЛГ, что представляет интерес в применении шкалы 
стратификации риска, одобренной для пациентов с ЛАГ.

В настоящем исследовании у пациентов с ИЛГ в возрасте 
от 50 лет и выше по сравнению с более молодыми в течение 
2 лет наблюдений регистрировалось достоверно более 
редкое достижение целей лечения в виде отнесения паци-
ента в группу низкого риска летального исхода (6,45 и 21% 
соответственно), тогда как достоверных различий в риске 
летального исхода на момент верификации диагноза и на фоне 
терапии в целом у группы пациентов с ИЛГ/ХТЭЛГ разного 
возраста не выявлено. Данные проведенного исследования 
согласуются с результатами Шведского регистра, в котором 
до 80% пациентов с ИЛГ в возрасте от 18 до 45 лет достигали 
низкого риска летального исхода на фоне специфической те-
рапии, в то же время достижение целей лечения у пациентов 
старше 65 лет наблюдалось лишь у 20%, а у пациентов в воз-
расте >75 лет – менее чем в 10% [13]. В регистре COMPERA 
пятилетняя выживаемость без трансплантации легких/ком-
плекса сердце–легкие у пациентов с ЛАГ возрасте 18–45 лет 
составляла 88% со снижением до 36% у пациентов в возрасте 
75 лет и выше [25]. В этом же регистре у более молодых 
пациентов с ХТЭЛГ на фоне специфической терапии чаще 
наблюдалось достижение низкого риска летального исхода 
[6, 26]. Таким образом, высокая смертность у пожилых паци-
ентов с ЛГ, вероятно, может быть связана как с особенностями 
коморбидного статуса и уникальным фенотипом заболевания, 

так и разными подходами к лечению и нестандартным от-
ветом на специфическую терапию [27–29].

В нашем исследовании при стратификации риска летального 
исхода пациентам с ИЛГ/неоперабельной ХТЭЛГ выявлено, что 
мужчины на момент установления диагноза достоверно чаще 
имели высокий риск летального исхода по сравнению с женщи-
нами (90% vs 61%). Полученные данные согласуются с работой 
M. Humbert и соавт., где при проведении многофакторного 
регрессионного анализа выявлена ассоциация принадлежности 
пациента к женскому полу, более высокой Д6МХ и СИ с лучшей 
выживаемостью пациентов с ЛАГ [14]. Более того, в недавно 
опубликованной статье S. Barco и соавт. описаны результаты 
Европейского регистра пациентов с ХТЭЛГ, где также продемон-
стрировано, что у пациентов с ХТЭЛГ женский пол ассоцииру-
ется с более высоким показателем долгосрочной выживаемости 
(ОШ 0,66; 95% ДИ 0,46–0,94; p<0,05) [30].

Заключение
Таким образом, пациенты с ИЛГ/неоперабельной ХТЭЛГ 

в возрасте 50 лет и старше по сравнению с более молодыми 
пациентами на момент верификации диагноза характеризу-
ются достоверно более тяжелым функциональным статусом 
с более редким достижением целей лечения на фоне дли-
тельной специфической терапии.

Пациенты с ИЛГ/неоперабельной ХТЭЛГ мужского пола 
характеризуются более тяжелыми гемодинамическими на-
рушениями с более выраженным снижением систолической 
функции ПЖ, высоким уровнем NT-proBNP и частым нали-
чием высокого риска летального исхода на момент установ-
ления диагноза при сравнении с пациентами женского пола.

Полученные данные указывают на необходимость ин-
дивидуального и более строгого динамического контроля 
за состоянием пациентов с ИЛГ и неоперабельной ХТЭЛГ 
с решением вопроса о более «агрессивной» эскалации те-
рапии при недостижении целей лечения с учетом «феноти-
пических» особенностей каждого пациента, а также с учетом 
пола и возраста пациентов на момент верификации диагноза.
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Список сокращений

АГ – артериальная гипертензия
ВОЗ – Всемирная организация здравоохранения
ДИ – доверительный интервал
ДЗЛА – давление заклинивания легочной артерии
Д6МХ – дистанция 6-минутной ходьбы
ИЛГ – идиопатическая легочная гипертензия
КДО – конечно-диастолический объем
КПОС – катетеризация правых отделов сердца
КСО – конечно-систолический объем
ЛАГ – легочная артериальная гипертензия
ЛГ – легочная гипертензия
ЛЖ – левый желудочек
ЛП – левое предсердие
НУО – нарушения углеводного обмена
ОШ – отношение шансов
ПЖ – правый желудочек

ПЗР – передне-задний размер
СИ – сердечный индекс
ТК – трикуспидальный клапан
ТШХ – тест 6-минутной ходьбы
УО – ударный объем
ФВ – фракция выброса
ФК – функциональный класс
ХТЭЛГ – хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия
ЭхоКГ – эхокардиография
NT-proBNP – N-терминальный промозговой натрийуретический 
пептид
TAPSE – систолическая экскурсия кольца трикуспидального клапана
SaO2 – сатурация артериальной крови кислородом по данным КПОС 
(катетеризации правых отделов сердца)
SpO2 – сатурация артериальной крови кислородом
SvO2 – сатурация смешанной венозной крови кислородом
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