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Згідно з визначенням Європейського това-
риства кардіологів (ЄТК, 2015), легенева артері-
альна гіпертензія (ЛАГ) – це гемодинамічний та 
патофізіологічний стан, який характеризується 
підвищенням середнього тиску в легеневій арте-
рії (ЛА) понад 25 мм рт. ст. у стані спокою та оці-
нюється за даними катетеризації правих відділів 
серця [5]. Це група рідкісних захворювань, зло-
якісних за характером, які без лікування швидко 
призводять до летального наслідку [2]. В Україні 
даних про поширеність і смертність від легеневої 
гіпертензії (ЛГ) та різних її форм немає. Тому 
назріла проблема створення єдиного реєстру 
хворих із ЛГ.

Як уже зазначалося, ЛАГ належить до рідкіс-
них захворювань, а її діагностика та лікування 
дорого коштують, тому пацієнти з таким діагно-
зом мають спостерігатися у спеціалізованих 
центрах. Значна частина хворих з ЛАГ має так 
звані орфанні захворювання: ідіопатичну ЛАГ 
(ІЛАГ), ЛАГ унаслідок природжених вад серця 
(ПВС). У травні 2014 р. на базі відділу симптома-
тичних гіпертензій ННЦ «Інститут кардіології ім. 
акад. М.Д. Стражеска» НАМН України створено 
експертний консультативно-діагностичний та 
лікувальний центр з ЛАГ. Від цього часу в центрі 
велася реєстрація хворих з ЛГ в електронній  
таблиці Microsoft Excel. У грудні 2014 р. 
Благодійною організацією «Благодійний фонд 
«Життя в усій красі» створено онлайн-реєстр 
хворих, який функціонує і зараз. Він дає можли-
вість вносити відомості щодо кожного окремого 
візиту пацієнта до лікаря з урахуванням динаміки 
параметрів перебігу хвороби. 

За даними інших закордонних реєстрів, на 
ЛАГ хворіють молоді люди працездатного віку, 
переважно жінки [3, 8, 11]. Відомо, що у хворих, 
які не отримують адекватного та своєчасного 
лікування, медіана виживання становить при-
близно 2,0–2,5 року.

Мета роботи – проаналізувати та висвітлити 
річні дані реєстру пацієнтів з різними формами 
легеневої гіпертензії. 

Матеріал і методи

В одноцентровий реєстр за 14 міс (з травня 
2014 р. до серпня 2015 р.) внесено дані 64 хворих: 
з ідіопатичною ЛАГ – 22 (34,4 %) пацієнти, з ЛАГ, 
асоційованою із ПВС, – 23 (35,9 %), із хронічною 
посттромбоемболічною ЛГ – 12 (18,8 %), з ЛАГ, 
асоційованою із захворюваннями сполучної тка-
нини, – 5 (7,8 %), з ЛАГ, асоційованою із порталь-
ною гіпертензією, – 2 (3,1 %). Серед пацієнтів 
було 48 жінок та 16 чоловіків. Вік хворих – 18–
78 років (у середньому (39,67±1,97) року).

Критеріями залучення пацієнтів до реєстру 
були: вік понад 18 років, середній тиск у ЛА 
понад 25 мм рт. ст. у спокої за даними катетери-
зації правих відділів серця або допплерехокар  -
діо  графії. До критеріїв вилучення відносили ЛГ, 
асоційовану з ураженням лівої половини серця 
та захворюваннями легень або гіпоксією, а також 
ЛГ з невідомими або багатофакторними меха-
нізмами. 

Згідно з протоколом пацієнтам проведено 
такі дослідження: збір анамнезу, вимірювання 
маси тіла та зросту, об’єктивне обстеження, тест 
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із 6-хвилинною ходьбою, допплерехокардіогра-
фію, катетеризацію правих відділів серця та ЛА, 
визначення рівня N-термінального фрагмента 
попередника мозкового натрійуретичного пеп-
тиду (NTpro-BNP), а також насичення змішаної 
(центральної венозної) крові киснем. Хворим з 
ІЛАГ під час катетеризації за показаннями вико-
нували вазореактивний тест.

Тест із 6-хвилинною ходьбою проводили в 
ранковий час у прямому коридорі з доріжкою 
довжиною 30 м відповідно до рекомендацій 
робочої групи з легеневих гіпертензій [1]. 
Оксиметрію здійснювали до та після проби, паці-
єнт оцінював задишку за шкалою G. Borg (1982), 
також вимірювали пройдену відстань з точністю 
до 1 м. Функціональний стан хворих оцінювали 
за класифікацією ВООЗ [5].

Ехокардіографічне дослідження проводили 
відповідно до рекомендацій Американської 
асоціації фахівців з ехокардіографії в М- та 
В-режимі на апараті ультразвукової системи 
Toshiba Artida (Японія) [9]. Вивчали такі показ-
ники: систолічний тиск у ЛА (СТЛА), вирахува-
ний за швидкістю регургітації на тристулковому 
клапані, діаметр ЛА, площу правого передсер-
дя, діаметр нижньої порожнистої вени та її ко -
лабування, TAPSE (Tricuspid annular plane 
systolic excursion).

Катетеризацію правих відділів серця та ЛА 
проводили в рентгенопераційній з використан-
ням катетерів Свана – Ганца за загальноприйня-
тим протоколом [10]. Для вимірювання тиску та 
розрахунку показників гемодинаміки використо-
вували гемодинамічний монітор «ЮТАС» 
(Україна). Вивчали такі показники гемодинаміки: 

СТЛА, діастолічний тиск у ЛА, середній тиск у ЛА, 
хвилинний об’єм крові, серцевий індекс, удар-
ний викид, ударний індекс, тиск у правому шлу-
ночку та у правому передсерді, тиск заклиню-
вання в ЛА, легеневий судинний опір. Серцевий 
викид визначали методом термодилюції. Про-
водили забір змішаної венозної крові з ЛА та 
артеріальної крові для встановлення газового 
складу і кислотно-лужного балансу.

Рівень NTpro-BNP оцінювали стандартним 
хемілюмінесцентним методом у лабораторії 
«ДІЛА».

На момент написання статті в онлайн-
реєстр були залучені пацієнти одного центру. 
Статистичну обробку результатів проводили на 
персональному комп’ютері шляхом експорту 
даних онлайн-реєстру в електронну таблицю 
Microsoft Excel. Середні показники обстежених 
пацієнтів розраховували за допомогою пакета 
аналізу в системі Microsoft Excel.

Результати та обговорення

Привертає увагу приблизно однакова кіль-
кість хворих з ІЛАГ та ЛАГ, асоційованою з ПВС 
(відповідно 22 та 23). У реєстрі не було пацієнтів 
з ЛАГ, асоційованою з прийомом ліків або токси-
нів та ВІЛ-інфекцією. Більшість (70,3 %) хворих 
становили молоді люди віком менше 44 років. 
Хворі з хронічною посттромбоемболічною ЛГ 
були значно старшими за інших пацієнтів 
((54,67±4,30) року). На ЛГ переважно страждали 
жінки у співвідношенні 3 : 1 в усіх групах, окрім 
пацієнтів з хронічною посттромбоемболічною ЛГ, 
у яких співвідношення становило 1 : 2 (табл. 1).

Таблиця 1
Загальна характеристика пацієнтів з ЛГ

Показник
ІЛАГ

(n=22)

ЛАГ, пов’язана із за -

хворюваннями спо-

лучної тканини (n=5)

ЛАГ, пов’язана з 

портальною гі пер-

тензією (n=2)

ЛАГ, по в’я-

зана з ПВC 

(n=23)

Хронічна пост-

тро  мбо емболічна 

ЛГ (n=12)

Усі форми 

ЛГ (n=64)

Вік, роки, М±m 41,3±3,2 41,40±4,73 30±9 30,78±2,39 54,67±4,30 39,67±1,97

Жінки, n (%) 17 (77,27 %) 5 (100 %) 2 (100 %) 20 (86,96 %) 4 (33,33 %) 48 (75 %)

Чоловіки, n (%) 5 (22,73 %) 0 0 3 (13,04 %) 8 (66,67 %) 16 (25 %)

Зріст, см, М±m 166±2 165±3 173±3 161±1 174±2 166±1

Маса тіла, кг, 
М±m

65,16±2,27 60,38±1,63 69,5±0,5 55,08±2,66 80,58±3,44 64,51±1,82

Поява скарг, 
міс, М±m

46,67±14,54 29,50±8,82 30±5 98,56±26,80 55,00±11,68 46,39±8,73

Час від встанов-
лення діагнозу 
ЛАГ, міс, М±m

27,00±9,92 10,75±6,05 26,5±5,5 190,0±27,1 44,92±12,69 30,80±6,77*

Примітка. * Крім пацієнтів з ЛАГ, асоційованою з ПВС.
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Час від появи симптомів захворювання до 
внесення в реєстр у хворих усіх груп, за винят-
ком пацієнтів з ЛАГ, асоційованою з ПВС, стано-
вив у середньому (46,39±8,73) міс. Але час від 
встановлення діагнозу до внесення в цей реєстр 
у хворих усіх груп, за винятком пацієнтів з ЛАГ, 
асоційованою з ПВС, становив у середньому 
(30,8±6,77) міс (див. табл. 1).

На момент звернення до центру стан біль-
шості (59,38 %) хворих відповідав ІІІ ФК за класи-
фікацією ВООЗ, при цьому ІІ ФК був у 17 (26,56 %) 
пацієнтів, а ІV ФК – у 9 (14,06 %). Порівнянне спів-
відношення відзначали у хворих з різними фор-
мами ЛГ (табл. 2). Пацієнти з ІІІ та ІV ФК станови-
ли 73 %. Ці дані такі ж самі, як і отримані у хворих 
з ЛГ у США у реєстрі REVEAL FCC (73 %) [3], у 
французькому реєстрі (75 %) [7], та дещо більші, 
ніж у реєстрі в Данії (61 %) [8].

При проведенні тесту із 6-хвилинною ходь-
бою відстань, пройдена пацієнтом, у середньо-
му становила (353,97±13,85) м. Найбільшу від-
стань пройшли хворі з ЛАГ, асоційованою з пор-
тальною гіпертензією ((413±25) м) та з ПВС 
((391,35±21,95) м). Насичення крові киснем у 
середньому дорівнювало (91,65±1,11) % на 
початку тесту та (85,85±2,10) % у кінці. Задишку 
за шкалою G. Borg (1982) оцінили як (3,95±0,25) 
бала (див. табл. 2).

СТЛА, визначений за допомогою ехокардіо-
графії, у пацієнтів з усіма формами ЛГ становив 
у середньому (92,58±3,10) мм рт. ст. Вищі показ-
ники СТЛА були в групі ІЛАГ та у групі ЛАГ, асоці-
йованої з портальною гіпертензією. Середній 
тиск у ЛА становив (60,62±2,06) мм рт. ст. (див. 
табл. 2).

СТЛА, визначений при проведенні катетери-
зації правих відділів серця, в середньому у всіх 
хворих становив (90,80±4,05) мм рт. ст. У однієї 
пацієнтки діагноз ЛГ не підтверджено після про-
ведення катетеризації. Пацієнтку не залучили в 
реєстр. Вищі показники СТЛА визначалися при 
ЛАГ, асоційованій з ПВС, та у групі хронічної пост-
тромбоемболічної ЛГ. Середній тиск у ЛА у хворих 
з ЛГ усіх форм становив (63,05±3,36) мм рт. ст. 
(див. табл. 2). Вазореактивний тест з ілопростом 
проведено 16 пацієнтам, у 4 (25 %) була позитив-
на відповідь. Подібну частоту позитивного вазо-
реактивного тесту (20 %) спостерігали у хворих з 
ЛАГ за даними швейцарського реєстру [12].

Враховуючи велику кількість неоперованих 
пацієнтів з ЛАГ, асоційованою з ПВС, середній 
тиск у ЛА у хворих з ЛГ усіх форм становив 63 мм 

рт. ст., що було вищим, ніж у французькому реє-
стрі (55 мм рт. ст.) [7] та реєстрі REVEAL FCC у 
США (51 мм рт. ст.) [3].

Для оцінки ступеня ЛГ при всіх формах вико-
ристовували рекомендації ВООЗ (2003) з виді-
ленням трьох ступенів підвищення тиску в ЛА. 
Виражений ступінь підвищення тиску в ЛА від-
значено в більшості пацієнтів – 41 (64,06 %), 
середній – у 19 (29,69 %).

Рівень NTpro-BNP виявився значно підвище-
ним і в середньому становив (1914,94±338,67) 
пг/мл (норма менше 125 пг/мл). Найбільші кон-
центрації NTpro-BNP були в пацієнтів з хроніч-
ною посттромбоемболічною ЛГ, а найменші – у 
хворих з ЛАГ, асоційованою з ПВС (див. табл. 2).

При оцінці ризиків (оцінка 1-річної смертнос-
ті) у пацієнтів з ІЛАГ використовували такі дані: 
клінічні симптоми серцевої недостатності та їх 
прогресування, наявність синкопальних станів, 
функціональний клас за ВООЗ, рівень NT-proBNP, 
дані ехокардіографії та гемодинамічні показники, 
отримані під час катетеризації правих відділів 
серця. Ризик виявився помірним (5–10 %) у 14 
(63,63 %) хворих, високим (> 10 %) – у 5 (22,73 %) 
та низьким (< 5 %) – у 3 (13,64 %) [5].

Монотерапію призначили більшості 
(67,19 %) пацієнтів. Монотерапію у вигляді інгібі-
торів фосфодіестерази-5, а саме силденафілу, 
призначили 35 (54,69 %) хворим, найбільше у 
групі ІЛАГ, хронічної посттромбоемболічної ЛАГ 
та ЛАГ, асоційованої з ПВС. Ілопрост як моноте-
рапію призначено 1 (1,56 %) пацієнту, антагоніст 
кальцію – 7 (10,94 %) хворим на ЛАГ.

Комбіновану двукомпонентну терапію при-
значили 21 (32,81 %) пацієнту з ЛГ. Перевагу від-
давали комбінації антагоністів кальцію із силде-
нафілом (26,56 %). Дещо рідше (6,25 %) при 
первинному огляді призначали комбінацію сил-
денафілу з ілопростом (табл. 3).

Легенева ендартеректомія – хірургічне втру-
чання для лікування пацієнтів з хронічною пост-
тромбоемболічною ЛГ. У тих хворих, яким не 
показана операція, або із залишковою ЛГ після 
легеневої ендартеректомії, специфічне лікуван-
ня може поліпшити симптоми і підвищити вижи-
ваність [4, 6]. За цей час одному пацієнту нашого 
центру виконано легеневу ендартеректомію із 
задовільним результатом (зниження тиску в ЛА з 
71 до 20 мм рт. ст. та поліпшення ФК з ІІІ до І).

Тривалість життя після встановлення діагно-
зу ЛГ у середньому становила (12,14±6,38) міс. 
Загальна смертність у пацієнтів з ЛГ протягом 
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Таблиця 2
Клінічні, інструментальні та лабораторні показники в пацієнтів з різними формами ЛГ

Показник
ІЛАГ

(n=22)

ЛАГ, пов’язана із 

захворюваннями 

сполучної ткани-

ни (n=5)

ЛАГ, по   в’я  за -

на з порталь-

ною гіпер    -

тензією (n=2)

ЛАГ, 

пов’язана 

з ПВC (n=23)

Хронічна 

посттромбо-

емболічна ЛГ

(n=12)

Усі форми ЛГ 

(n=64)

Ступінь ЛАГ, n (%)
Легкий
Середній
Виражений

1 (4,55 %)
9 (40,91 %)

12 (54,54 %)

1 (20 %)
2 (40 %)
2 (40 %)

0
0

2 (100 %)

1 (4,35 %)
4 (17,39 %)

18 (78,26 %)

1 (8,33 %)
4 (33,33 %)
7 (58,33 %)

4 (6,25 %)
19 (29,69 %)
41 (64,06 %)

ФК за ВООЗ, n (%)
ІІ
ІІІ
ІV

4 (18,18 %)
15 (68,18 %)
3 (13,64 %)

3 (60 %)
–

2 (40 %)

2 (100 %)
–
–

6 (26,09 %)
15 (65,22 %)

2 (8,69 %)

2 (16,67 %)
8 (66,66 %)
2 (16,67 %)

17 (26,56 %)
38 (59,38 %)
9 (14,06 %)

Тиск у ЛА за да -
ними ехокардіо -
графії, мм рт. ст., 
М±m

Систолічний
Середній

93,55±5,03
59,68±3,19

89,75±7,09
57,75±4,48

95±20
64±9

92,48±5,51
61,64±3,99

92,92±8,40
59,08±5,11

92,58±3,10
60,62±2,06

Тиск у ЛА за да  -
ними катете ри-
зації, мм рт. ст., 
М±m

Систолічний
Діастолічний
Середній

83,35±6,40
39,00±4,42
57,16±4,98

80,00±6,79
25,20±3,76
52,25±8,17

106
45
70

107,82±5,02
54,18±4,65
77,73 ±4,34

91,00±14,37
36,00±7,71

59,75±12,28

90,80±4,05
41,30±2,93
63,05±3,36

Дистанція 6-хви-
линної ходьби, м, 
М±m

357,59±28,67 278,50±66,22 413±25 391,35±21,95 291,00±31,95 353,97±13,85

SpO2, %, М±m
На початку
В кінці

94,85±0,86
91,44±2,35

95
73±21

96,5±0,5
98±1

88,43±2,22
80,67±4,06

90,82±2,72
86,82±3,93

91,65±1,11
85,85±2,10

Задишка за 
G. Borg, бали, 
М±m

3,84±0,38 5,50±1,26 3±3 3,68±0,27 4,29±0,77 3,95±0,25

NTpro-BNP, 
пг/мл, М±m

2405,19±534,99 2731,00±1856,79 – 399,53±186,17 2901,5±788,83 1914,94±338,67

Насичення змі-
шаної венозної 
крові киснем, %, 
М±m

61,41±3,55 60,9 – – 65,85±14,65 61,97±3,56

Таблиця 3
Медикаментозна терапія у пацієнтів з різними формами ЛГ, n (%)

Лікування
ІЛАГ

(n=22)

ЛАГ, асоційована із 

захворюваннями спо -

лучної тканини (n=5)

ЛАГ, асоці йована з 

портальною гіпер -

тензією (n=2)

ЛАГ, асо-

ційована з 

ПВC (n=23)

Хронічна пост-

тром боемболі-

чна ЛГ (n=12)

Усі форми 

ЛГ (n=64)

Монотерапія 13 (59,09 %) 2 (40 %) 1 (50 %) 16 (69,56 %) 11 (91,67 %) 43 (67,19 %)

Антагоністи 
кальцію

3 (13,64 %) 1 (20 %) – 3 (13,04 %) – 7 (10,94 %)

Силденафіл 10 (45,45 %) 1 (20 %) 1 (50 %) 12 (52,17 %)* 11 (91,67 %) 35 (54,69 %)

Ілопрост – – – 1 (4,35 %) – 1 (1,56 %)

Комбінована 
терапія

9 (40,91 %) 3 (60 %) 1 (50 %) 7 (30,44 %) 1 (8,33 %) 21 (32,81 %)

Антагоністи 
кальцію та 
силденафіл

7 (31,82 %) 3 (60 %) 1 (50 %) 5 (21,74 %) 1 (8,33 %) 17 (26,56 %)

Силденафіл 
та ілопрост

2 (9,09 %) – – 2 (8,7 %) – 4 (6,25 %)

Примітка. * Один із цих пацієнтів приймав тадалафіл.
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періоду спостереження (14 міс) становила 
10,94 %. Основна причини смерті – декомпенса-
ція серцевої недостатності.

Обмеження дослідження: на момент напи-
сання статті дані реєстру базувалися на спосте-
реженні в одному центрі, інші центри поки що не 
приєдналися до реєстру; короткий період спо-
стереження на момент написання статті 
(14 міс). 

Враховуючи, що це перший досвід функціо-
нування такого реєстру в Україні, та з огляду на 
можливість подальшого аналогічного спостере-
ження маємо надію на отримання в майбутньому 
більш об’єктивної інформації щодо цього захво-
рювання.

Висновки

1. В Україні хворі на легеневу гіпертензію 
потребують більш ранньої постановки діагнозу 
та адекватного призначення специфічної тера-
пії, зокрема комбінованої, для підвищення три-
валості та якості життя, зниження частоти 
випадків госпіталізації та смерті цієї категорії 
пацієнтів.

2. Ведення всеукраїнського онлайн-реєстру 
хворих на легеневу гіпертензію дозволить вста-
новити справжню захворюваність і поширеність 
цього стану, оцінити реальну потребу в специ-
фічному лікуванні, вирішити питання допомоги 
хворим на загальнодержавному рівні.
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Создание государственного реестра больных с легочной гипертензией – 
требование современности?

И.А. Живило, А.Д. Радченко, Ю.Н. Сиренко
ГУ «Национальный научный центр «Институт кардиологии им. акад. Н.Д. Стражеско» НАМН Украины», 
Киев 
Цель работы – проанализировать годовые данные реестра пациентов с различными формами легочной 
гипертензии (ЛГ).
Материал и методы. С мая 2014 г. по август 2015 г. в реестр были внесены данные 64 больных: с идиопати-
ческой легочной артериальной гипертензией (ЛАГ) – 22 (34,4 %) пациента, с ЛАГ, ассоциированной с 
врожденными пороками сердца, – 23 (35,9 %), с хронической посттромбоэмболической ЛГ – 12 (18,8 %), с ЛАГ, 
ассоциированной с заболеваниями соединительной ткани, – 5 (7,8 %), с ЛАГ, ассоциированной с портальной 
гипертензией, – 2 (3,1 %).
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Результаты. Большинство (70,3 %) пациентов составили молодые люди в возрасте менше 44 лет. ЛГ преиму-
щественно выявляли у женщин в соотношении 3 : 1 во всех группах, кроме пациентов с хронической пост-
тромбоэмболической ЛГ, в которой соотношение составило 1 : 2. На момент обращения в центр состояние 
большинства (59,38 %) больных соответствовало III функциональному классу (ФК) по классификации ВОЗ, при 
этом II ФК был у 17 (26,56 %) пациентов, а IV ФК – у 9 (14,06 %). Систолическое давление в легочной артерии, 
определяемое при проведении катетеризации правых отделов сердца, в среднем у всех пациентов составило 
(90,80±4,05) мм рт. ст.
Выводы. В Украине больные с ЛГ требуют более ранней постановки диагноза и более адекватного назначения 
специфической терапии, в том числе комбинированной, для повышения длительности и качества жизни, сни-
жения количества случаев госпитализации и смерти этой категории пациентов.

Ключевые слова: легочная гипертензия, реестр пациентов, катетеризация правых отделов сердца, давле-
ние в легочной артерии.

Is national registry of patients with pulmonary arterial hypertension currently required?

I.O. Zhyvylo, G.D. Radchenko, Yu.M. Sirenko
National Scientific Center «M.D. Strazhesko Institute of Cardiology of NAMS of Ukraine», Kyiv, Ukraine 
The aim – to analyze one-year data from registry of patients with different forms of pulmonary arterial hypertension 
(PАH).
Material and methods. The data of 64 patients with PАH were registered from May 2014 to August 2015: idiopathic 
PAH – 22 patients (34.4 %), PAH associated with congenital heart diseases – 23 (35.9 %), chronic thromboembolic 
PАH – 12 (18.8 %), PAH associated with connective tissue diseases – 5 (7.8 %), PAH associated with portal hyperten-
 sion – 2 (3.1 %).
Results. The majority of patients were young subjects < 44 years (70.3 %). Women had PH more often than men (with 
ratio of 3 : 1) in all groups, except patients with chronic thromboembolic PАH (with ratio 1 : 2). During treatment in the 
center, the condition of most of the patients (59.38 %) complied to III functional class (FC) according to the WHO 
classification, 17 patients had FC II (26.56 %), 9 (14.06 %) – FC IV. PA systolic pressure determined by right heart 
catheterization was in average 90.8±4.05 mm Hg.
Conclusions. Taking into account one-year data of a single center registry of patients with PАH, we can conclude that 
in Ukraine, patients with PАH require earlier diagnosis and more adequate specific therapy, including combined one, to 
improve quality of life, decrease hospitalizations and mortality.

Key words: pulmonary hypertension, registry, right heart catheterization, pulmonary arterial pressure.


