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Легенева артеріальна гіпертензія (ЛАГ) — 
це група рідкісних захворювань, злоякісних за ха
рактером, які швидко призводять до летального 
результату без оптимального лікування [1]. ЛАГ 
є гемодинамічним та патофізіологічним станом, 
що характеризується підвищенням середнього тис
ку в ЛА в стані спокою більше 20 мм рт. ст., який ви
мірюють під час катетеризації правих відділів сер
ця (КПС).

За даними світових реєстрів, серед загальної 
популяції пацієнтів з ЛАГ ЛАГ, асоційована із захво
рюванням сполучної тканини (ЗСТ), займає близь
ко 15–30% [2]. У пацієнтів із системною склеродер
мією (ССД) ЛАГ виникає у 8–12% випадків та має 
поширеність близько 0,61 на 100 пацієнтороків [3, 
4]. У цих хворих поява ЛАГ чинить значущий вплив 
на якість життя та прогноз. Останній покращився 
за останні роки через більшу поширеність вазоак
тивних препаратів, ранню діагностику та раннє лі
кування захворювання. За даними літератури, 1, 
3, 5річна виживаність хворих на ЛАГ, асоційова
ну із ССД, відповідно становить 81–85; 48–60 і 39–
47% від моменту встановлення діагнозу [5, 6, 7].

ЛАГ, асоційована із ССД, характеризується різ
ними клінічними фенотипами, що створює трудно
щі для клініцистів у повсякденній практиці. ССД по
єднує загальну васкулопатію, запалення, аутоімун
ні процеси та фіброгенез, що веде до поширеного 

фіброзу та судинного ураження. Як наслідок цьо
го, ЛАГ можна пояснити легеневою артеріальною 
васкулопатією (1ша група), фіброзом легень (3тя 
група) або ураженням лівих відділів серця (2га гру
па). Однак встановити провідний механізм у кожно
го конкретного пацієнта досить складно, оскільки 
в багатьох випадках вищеописані патофізіологічні 
процеси поєднуються. ЛАГ — це відносно часте та 
потенційно летальне ускладнення ССД. Цей стан 
характеризується підвищенням тиску в малому колі 
кровообігу та збільшенням легеневого судинного 
опору (ЛСО). Результатом цього є правошлуноч
кова недостатність, що є основною причиною не
сприятливого прогнозу в цій групі хворих.

ПАЦІЄНТИ І МЕТОДИ ДОСЛІДЖЕННЯ
Пацієнти. За період з травня 2014 до травня 

2021 р. амбулаторне або стаціонарне лікування 
в нашому центрі пройшли 458 хворих з ЛАГ і їх дані 
внесені в базу даних. Усі пацієнти включені до ре
єстру лише після підписання форми інформованої 
згоди для обробки персональних даних. Серед них 
з ідіопатичною (ІЛАГ)/спадковою ЛАГ — 98 (21,4%) 
пацієнтів, з ЛАГ, асоційованою із ЗСТ, — 28 (6,1%), 
з ЛАГ, асоційованою з ВІЛінфекцією, — 11 (2,4%), 
з ЛАГ, асоційованою з портальною гіпертензією, — 
4 (0,87%), з ЛАГ, асоційованою з вродженими ва
дами серця (ВВС), — 200 (43,7%), з ЛАГ внаслі
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АНАЛІЗ ВИЖИВАННЯ ПАЦІЄНТІВ 
З ЛЕГЕНЕВОЮ АРТЕРІАЛЬНОЮ 
ГІПЕРТЕНЗІЄЮ, АСОЦІЙОВАНОЮ 
ІЗ ЗАХВОРЮВАННЯМ 
СПОЛУЧНОЇ ТКАНИНИ
У роботі представлено аналіз виживання пацієнтів з легеневою арте-
ріальною гіпертензією, асоційованою із захворюванням сполучної тка-
нини за період 2014–2021 рр. на базі відділення вторинних і легеневих 
гіпертензій ДУ «ННЦ «Інституту кардіології ім. акад. М.Д. Стражеска» 
НАМН України. За даними нашого центру, частка таких хворих стано-
вила 6,1% (28 осіб). Усім пацієнтам проведені стандартне фізикальне 
обстеження, стандартний та біохімічний аналіз крові, тест 6-хвилин-
ної ходьби, ехокардіографічне дослідження та катетеризацію правих 
відділів серця з проведенням термодилюції. У результаті проведено-
го аналізу виживання за допомогою використання кривих Kaplan — 
Meier, встановлено, що у пацієнтів з легеневою артеріальною гіпер-
тензією, асоційованою із захворюванням сполучної тканини, виявле-
но один із найгірших показників — 51,2%. У даній групі хворих 1-, 2- і 
3-річне виживання становило відповідно 93,3; 86,8 і 81,5%. Наші ре-
зультати були дещо відмінними від результатів інших країн світу, що є 
поштовхом до ініціації нових дострокових загальнонаціональних ре-
єстрових досліджень за участю пацієнтів із легеневою артеріальною 
гіпер тензією в сучасних умовах в Україні.

В Л А С Н І  С П О С Т Е Р Е Ж Е Н Н Я
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док захворювань лівих відділів серця — 20 (4,4%), 
ЛАГ внаслідок захворювань легень та/або гіпок
сії — 13 (2,8%), хронічна тромбоемболічна ЛАГ — 
84 (18,3%) (рис. 1). Серед пацієнтів 331 (72,3%) жін
ка та 127 (27,7%) чоловіків. Вік хворих — 18–80 ро
ків (у середньому 45,7±0,8 року). Пацієнти, які були 
госпіталізовані, становлять 74,9% (n=343), а амбу
латорні — 25,1% (n=115).

Рис. 1. Розподіл пацієнтів, які пройшли лікування в спеціалізовано-
му центрі, за етіологією легеневої гіпертензії (n=458)

Методи обстеження. ЛАГ була підтверджена 
КПС — середній тиск у легеневій артерії (серТЛА) 
>25 мм рт. ст., ЛСО >240 дин* с/см5 и тиск заклиню
вання легеневої артерії (ТЗЛА) <15 мм рт. ст. у спо
кої [8]. КПС проводилися в нашому центрі (у пере
важній більшості випадків) або в деяких хірургічних 
центрах для пацієнтів з ВВС. Пацієнти були поділе
ні на підгрупи згідно з етіологією ЛГ за результата
ми обстеження відповідно до вимог Уніфікованого 
клінічного протоколу екстреної, первинної, вторин
ної (спеціалізованої) та третинної (високоспеці
алізованої) медичної допомоги «Легенева гіпер
тензія у дорослих» (на основі рекомендацій 2015
ESC/ERS,), затвердженого наказом МОЗ України 
від 21.06.2016 р. № 614.

Стандартне фізикальне обстеження проведено 
всім пацієнтам. Ознаки асциту оцінювалися під час 
медичного обстеження та ультразвукового дослі
дження органів черевної порожнини.

Систолічний (САТ) та діастолічний (ДАТ) ар
теріальний тиск оцінювали тричі за допомогою 
осцилометричного тонометра Omron M10 (Omron 
Healthcare Co., Ltd., Kyoto, Japan) в положенні си
дячи після 10 хв відпочинку. Середнє з трьох вимі
рювань вносили до бази даних. Частота серцевих 
скорочень (ЧСС) визначалася після другого вимірю
вання. Масу тіла та зріст оцінювали за допомогою 
комплексу SECA 220 (Seca GmbH & Co, Hamburg, 
Germany), а розрахунок індексу маси тіла проводили 
за стандартною формулою ІМТ= маса тіла/(зріст)², 
кг/м². Для виключення системної артеріальної гі
пертензії додатково пацієнтам з підвищеним рів
нем офісного АТ проводили добове моніторуван
ня АТ за допомогою приладу ABPM04 (Meditech, 
Budapest, Hungary).

Тест 6хвилинної ходьби за стандартною мето
дикою згідно з рекомендаціями Американського то
ракального товариства [9] проводили двічі під час 

госпіталізації та двічі під час виписки (на фоні ліку
вання). Кращий результат вводили в базу даних. До
датково під час тесту оцінювали ЧСС, АТ, сатурацію 
киснем (SaO2) та ступінь задишки (за шкалою Borg 
Dyspnoea) до та наприкінці тесту.

Ехокардіографічна оцінка (ЕхоКГ) проводила
ся одним і тим самим фахівцем з використанням 
стандартних вимірювань за допомогою приладу 
Artida, (Toshiba, Японія) [10]. Згідно з рекомендація
ми Американського товариства ехокардіографії та 
Європейської асоціації з кардіоваскулярної візуалі
зації ми оцінювали розміри лівого (ЛП) та правого 
(ПП) передсердь (індекс площі та об’єму), фракцію 
викиду (ФВ) лівого шлуночка (ЛШ), ударний об’єм 
ЛШ, швидкість кровотоку на клапані легеневої ар
терії та швидкість регургітації на трикуспідальному 
клапані, розрахований систолічний тиск в легене
вій артерії (рСТЛА), розмір та колабування нижньої 
порожнистої вени, індекси ексцентричності в сис
толу та діастолу, величину екскурсії кільця трикус
підального клапану (TAPSE).

У всіх пацієнтів, яким в нашому центрі проводи
ли КПС, застосовували югулярний венозний доступ. 
Перед проведенням вимірювання тиску в легеневій 
артерії визначали нульовий рівень в позиції лежачи 
на рівні середньої пахової лінії. Вимірювали наступ
ні параметри: середній тиск в правому передсерді 
та легеневій артерії, тиск заклинювання легеневої 
артерії, хвилинний об’єм крові (методом термоди
люції у пацієнтів без відкритих шунтів та методом 
Фіка за наявності шунтів). На основі отриманих по
казників за допомогою стандартних формул розра
ховували ударний викид, серцевий індекс (CI), опір 
легеневих судин (ОЛС), системний судинний опір 
(ССО) та загальний судинний опір (ЗСО). Вазоре
активний тест з інгаляційним ілопростом прово
дився у всіх пацієнтів, яким він був показаний, від
повідно до рекомендацій Європейського товари
ства кардіологів 2015 р. двічі на початку та на фоні 
терапії антагоністами кальцію (при першому пози
тивному тесті).

Рутинний біохімічний аналіз проводився в ла
бораторії ДУ «ННЦ «Інститут кардіології іме
ні М.Д. Стражеска» НАМН України. За допомогою 
автоматичного фотометра (Cormay Livia Chemistry 
Analyzer, Lublina, Poland) визначали наступні показ
ники: глюкоза, білірубін, креатинін, холестерин, ка
лій, натрій та сечова кислота. Швидкість клубочко
вої фільтрації (ШКФ) розраховували за допомо
гою формули CKDЕРІ. Nтермінальний мозковий 
натрій уретичний пропептид типу В (NTproBNP), 
феритин та тироїдстимуляційний гормон також 
визначалися в лабораторії «ДІЛА» (Київ, Україна).

Усі обстеження проводилися одними і тими са
мими спеціалістами, які не були прямо залучені 
у дослідження. Всім пацієнтам проводили одні й ті 
самі дослідження згідно з локальним протоколом 
обстеження пацієнтів з легеневою гіпертен зією, 
затвердженим наказом ДУ «ННЦ «Інститут кардіо
логії ім. М.Д. Стражеска» НАМН України. Розподіл 
пацієнтів на групи проводили ретроспективно піс
ля закінчення періоду включення.

В Л А С Н І  С П О С Т Е Р Е Ж Е Н Н Я
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Статус виживання визначали за візитом пацієн
та або телефонним контактом з пацієнтом або її/
його родичами. Дати та причини смерті отримані 
зі свідоцтва про смерть, які надавали родичі паці
єнта. Якщо інформації не було, пацієнт був класи
фікований як втрачений для подальшого спостере
ження. Дата останнього візиту визначена як кінцева 
дата спостереження. У даному дослідженні ми оці
нювали лише загальну смертність. Демографічні 
показники, етіологія ЛАГ, застосування лікарських 
засобів, дані біохімічних аналізів, біомаркери (NТ
proBNP), рівень феритину, параметри ЕхоКГ, ре
зультати тесту 6хвилинної ходьби і КПС вносили
ся до бази даних. Дата першого візиту до нашого 
центру була визначена як дата початку спостере
ження. Проведення дослідження ухвалено локаль
ним етичним комітетом ДУ «ННЦ «Інститут кардіо
логії ім. академіка М.Д. Стражеска» НАМН України.

Статистичний аналіз. Абсолютні показники (без
перервні змінні) представлені у форматі середнє 
значення ± стандартне відхилення (M±SD). Відносні 
показники (безумовні змінні) — у вигляді абсолют
ного числа (n) і відсотка (%). Достовірність відмін
ностей між групами оцінювали для безперервних 
змінних за допомогою незалежного tтесту для  се
редніх значень і для безумовних змінних — за до
помогою χ2аналізу. Виявлені параметри, за яки
ми відрізнялися групи, включені у покроковий бі
нарний логістичний регресійний аналіз для оцінки 
взаємозв’язків між параметром та виживанням. 
Аналіз виживання проводили з використанням кри
вих Kaplan — Meier, при цьому за дату початку до
слідження брали дату першого відвідування цен
тру. Логарифмічний тест (longrank MantelCox) та 
Wilcoxon SignedRank тест використовували для по
рівняння виживання груп з різною етіологією. Ста
тистично значущі змінні, виявлені під час бінар
ного логістичного регресійного аналізу, включені 
до однофакторного пропорційного аналізу ризику 
Сох. Якщо ці змінні зберігали достовірність зв’язку 
із прогнозом, їх включали у багатофакторний Сох 
регресійний аналіз для визначення незалежних 
предик торів смерті в обстежених пацієнтів.

РЕЗУЛЬТАТИ ДОСЛІДЖЕННЯ
Характеристика пацієнтів, включених у реєстр, 

залежно від етіології ЛАГ представлена у табл. 1. 
Як вказувалося вище, переважна більшість — хво
рі з ЛАГ, асоційованою із ВВС, — 200 (43,7%). Вони 
(середній вік 36,7±1,0 року) та пацієнти з ЛАГ, асо
ційованою із ВІЛінфекцією (ЛАГВІЛ) (середній вік 
39,7±2,2 року) або портальною гіпертензією (ЛАГ
Портальна) (середній вік 24,8±3,9 року), були до
стовірно молодші, ніж пацієнти інших груп. Най
старшими були пацієнти з ЛАГ, асоційованою із ЗСТ 
(52,2±2,2 року), захворюваннями лівих відділів сер
ця (ЛАГЗЛВ) (64,1±2,6 року), захворюванням ле
гень (ЛАГЗЛ) (52,8±3,8 року) та хронічною тром
боемболічною легеневою гіпертензією (ХТЕЛГ) 
(53,1±1,4 року). Переважну кількість пацієнтів з ЛАГ 
та ЛАГЗЛВ становили жінки. При цьому в групі ІЛАГ 
та ЛАГЗСТ чоловіків було найменше: співвідно

шення чоловіки/жінки становило 1:5 та 1:8 відпо
відно. У групах інших форм ЛАГ це співвідношен
ня становило приблизно 1:4, у групі ЛАГЗЛ — 1:3. 
У групі ХТЕЛГ чоловіків було трохи більше: співвід
ношення чоловіки/жінки — 1:1. Час від появи симп
томів захворювання до внесення у реєстр у хво
рих з ЛАГ, окрім пацієнтів з ВВС, коливався в меж
ах від 29,1±10,6 міс у групі ЛАГВІЛ до 36,4±5,4 міс 
у групі ІЛАГ. У пацієнтів з ЛАГВВС тривалість іс
нування скарг була найбільшою — 138,6±12,3 міс. 
При цьому в даній групі, групі портальної ЛАГ та гру
пі ЛАГЗЛВ тривалість від моменту встановлення ді
агнозу перевищувала тривалість існування скарг. 
Тобто скарги з’явилися вже після встановлення ді
агнозу. У всіх інших обстежених зазвичай скарги 
виникали раніше, ніж встановлювався діагноз ЛГ. 
При інших формах ЛАГ пізня діагностика відбува
лася або через рідкісність патології і недостатню 
обізнаність про неї лікарів, або через тривалий пе
ребіг основного захворювання, яке лише з часом 
ускладнюється ЛАГ (наприклад при ЗСТ або захво
рюваннях легень).

Пацієнти з ЛАГЗЛВ, ЛАГЗЛ та ХТЕЛГ мали до
стовірно більш високий індекс маси тіла, ніж паці
єнти з ЛАГ. Рівень системного САТ та ДАТ у пацієн
тів з ЛАГЗЛВ та ХТЕЛГ був достовірно більш висо
ким, ніж у пацієнтів групи ЛАГ, за винятком пацієнтів 
з ЛАГЗСТ, які не відрізнялися від цих груп за рів
нем АТ та мали достовірно більш високий САТ і ДАТ, 
ніж пацієнти з ЛАГВІЛ та ЛАГВВС. Сатурація кро
ві киснем була найнижчою у пацієнтів з ВВС, захво
рюванням легень та ЗСТ.

Виявлено достовірні відмінності між групами 
в частці пацієнтів з різним функціональним класом 
(табл. 1). Так, переважна більшість пацієнтів з ІЛАГ 
(65,3%) та половина пацієнтів з портальною ЛАГ 
мали ІІ функціональний клас за ВООЗ. В той же час 
в інших групах достовірно більша (біля 70%) част
ка хворих належала до ІІІ функціонального класу 
за ВООЗ. За даними 6хвилинного тесту при пер
шому обстеженні в центрі, пацієнти із ЗСТ, уражен
ням лівих відділів серця та легень проходили до
стовірно меншу дистанцію, ніж пацієнти інших груп 
ЛАГ (табл. 2). За показником задишки за Borg до
стовірно найнижчий бал мали пацієнти з порталь
ною ЛАГ (1,7±1,2 бала), а найвищий — хворі з ЗСТ 
(5,8±0,4 бала), ЛАГЗЛВ (5,4±0,5 бала) та ЛАГЗЛ 
(51,1±0,9 бала). При виписці зі стаціонару (на фоні 
призначеного лікування) у пацієнтів майже всіх груп 
відмічено збільшення 6хвилинної дистанції та змен
шення оцінки задишки за Borg, за винятком пацієнтів 
із ЗСТ та ВІЛ. Після проведення тесту з 6хвилинною 
ходьбою сатурація крові киснем достовірно знижува
лася у пацієнтів з ІЛАГ (р=0,02), ЛАГЗСТ (р=0,0004), 
ЛАГВВС (р<0,001) та ХТЕЛГ (р=0,0002).

Між групами виявлена достовірна різниця за се
реднім рівнем NTproBNP — він був достовірно ви
щим у пацієнтів із ЗСТ, а достовірно найнижчим 
у пацієнтів з ВІЛінфекцією та захворюванням ле
гень. У пацієнтів з ЛАГЗСТ, ЛАГЗЛВ, ЛАГЗЛ та 
ХТЕЛГ достовірно більш низькою була ШКФ порів
няно з пацієнтами з ІЛАГ.

В Л А С Н І  С П О С Т Е Р Е Ж Е Н Н Я
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Показники ЕхоКГ та КПС представлені 
в табл. 3 та 4. Так, пацієнти з ЛАГ, окрім хворих 
із ВВС, характеризувалися найнижчими показни
ками площі та індексу ЛП (див. табл. 3). У пацієнтів 
групи ХТЕЛГ площа ЛП була достовірно більшою, 
ніж у пацієнтів із ВІЛінфекцією та портальною ЛАГ, 
достовірно не відрізнялася від такої груп ІЛАГ, ЛАГ
ЗСТ, ЛАГЗЛ та була достовірно меншою, ніж у па
цієнтів з ЛАГВВС та ЛАГЛВС. За індексом ПП гру
пи достовірно не відрізнялися, але площа ПП була 

достовірно більшою у пацієнтів з ЛАГЛВС, ЛАГЗЛ 
та ХТЕЛГ. Розрахунковий СТЛА, за даними ЕхоКГ, 
найвищим був у пацієнтів з ЛАГВВС (достовірно 
порівняно з пацієнтами з ІЛАГ, ЛАГЗСТ, ЛАГЗЛВ, 
ЛАГЗЛ та ХТЕЛГ). Показник TAPSE, що характери
зує функцію правого шлуночка, був найвищим у па
цієнтів груп ЛАГПортальна, ЛАГВВС, ЛАГЗЛВ та 
ЛАГЗЛ.

За даними КПС, у пацієнтів з ЛАГ СрТЛА був 
найнижчим в групі ЛАГЗСТ (достовірно порівня

Таблиця 1
Загальна характеристика пацієнтів, включених в аналіз, залежно від етіології ЛАГ (M±SD), n (%)

Показники, 
од. вим.

ІЛАГ
n=98

ЛАГ-ЗСТ
n=28

ЛАГ-ВІЛ
n=11

ЛАГ-
Портальна

n=4

ЛАГ-ВВС
n=200

ЛАГ-ЛВС
n=20

ЛАГ-ЗЛ
n=13

ХТЕЛГ
n=84

1 2 3 4 5 6 7 8
Вік, роки 42,3±1,32, 4, 6–8* 52,2±2,21, 3–6 39,7±2,22, 4, 6–8 24,8±3,91–3, 5–8 36,7±1,02, 4, 6–8 64,1±2,61–5, 7, 8 52,8±3,81, 3, 4, 5, 6, 8 53,1±1,41, 3–7

ІМТ, кг/м2 25,9±0,73–5 24,1±0,86, 8 22,3±1,21, 6–8 21,2±1,31, 6–8 22,6±0,41, 6–8 29,6±2,12–5 31,6±3,73–5 27,8±0,72–5

Тривалість 
скарг, міс

36,4±5,45 29,7±6,65, 8 29,1±10,65 30,6±18,05 138,6±12,31–4, 7, 8 78,6±30,1 37,9±10,25 47,2±5,12, 5

Тривалість від 
діагнозу, міс

21,59,4±8,55 7,2±2,45, 8 12,3±6,25 39,8±22,85 205,4±12,51–4, 6–8 87,7±45,25 13,8±4,95 25,1±4,32, 5

Чоловіки/жінки, 
n (%)

16 (16,3)/ 
82(83,7)2–8

3 (10,7)/ 
25(89,3)1, 3–8

3(27,3)/ 
8(72,7)1, 2, 6–8

1(25)/ 
3(75)1, 2, 6–8

52(26)/ 
148(74)1, 2, 6–8

4(20)/ 
16(80)1–5

4(30,8)/ 
9(69,2)1–5, 8

44(52,4)/ 
40(47,6)1–5, 7

Функціональний 
клас ВООЗ
І
ІІ

ІІІ

ІV

2 (2,0)2–4, 6, 7

64 (65,3)2–8

23 (23,5)3–8

9 (9,2)2–8

01

3 (10,7)1, 5, 8

20 (71,4)3–8

5 (17,9)1, 3, 4, 7

01, 5, 8

1 (9,1)1, 5, 8

8 (72,7)1, 2, 4–8

2 (18,2)1, 2, 5, 6, 8

01, 5, 8

2 (50)1, 5, 8

1 (25)1–3, 5–8

1 (25)1, 2, 5, 6, 8

2 (1)3, 4

54 (27)1–4, 6–8

140 (70)1–4, 6–8

4 (2)1, 3, 4, 7

01, 5, 8

2 (10)1, 5, 8

14 (70)1–5, 7, 8

4 (20)1, 3, 4, 7

01, 5, 8

2 (15,4)1, 5, 8

9 (69,2)1, 2, 4–8

2 (15,4)1, 2, 5, 6, 8

3 (3,6)2–4, 6, 7

16 (19)1–7

60 (71,4)1–7

5(6)1, 3, 4, 7

*1Достовірно (р< 0,05) порівняно з групою ІЛАГ; 2достовірно порівняно з групою ЛАГ-ЗСТ; 3достовірно порівняно з групою ЛАГ-ВІЛ; 4достовірно по-
рівняно з групою ЛАГ-Портальна; 5достовірно порівняно з ЛАГ-ВВС; 6достовірно порівняно з групою ЛАГ-ЗЛВ; 7достовірно порівняно з групою ЛАГ-
ЗЛ; 8достовірно порівняно з групою ХТЕЛГ.

Таблиця 2
Результати стандартного обстеження пацієнтів у центрі легеневої гіпертензії 

залежно від етіології ЛАГ (M±m)

Показники,
од. вим.

Достовірність

ІЛАГ
n=98

ЛАГ-ЗСТ
n=28

ЛАГ-ВІЛ
n=11

ЛАГ-
Портальна

n=4

ЛАГ-ВВС
n=200

ЛГ-ЛВС
n=20

ЛГ-ЗЛ
n=13

ХТЕЛГ
n=84

ШКФ, мл/
хв/1,73 м2

78,5±2,1*2, 6, 8 63,9±4,21 82,6±8,66 72,7±10,3 86,2±18,6 60,28±4,81,3 67,1±7,4 67,6±2,31

NT-proBNP, пг/мл 1885,9±111,52, 

3, 5–8
7868,1±15,51, 

3, 4–8
253,8±52,71, 

2, 5, 6, 8
849,1±58,1 840,1±58,91, 

2, 3, 7
857,3±63,61, 

2, 3, 7
250,2±169,21, 

2, 5, 6, 8
990,9±67,41, 

2, 3, 7

Феритин, нг/мл 102,7±16,4 148,6±28,2 106,5±47,6 73,4±38,9 71,1±12,7 111,9±25,5 72,3±14,6 118,5±20,9
Дистанція 6-ХТ 
при госпіталіза-
ції, м

352,6±11,92, 6 294,8±24,61, 4, 5 343,3±39,3 365,3±10,42, 6–8 379,0±8,12, 6–8 270,6±3,01, 4, 5, 8 285,9±33,34, 5 325,1±14,44, 

5, 6

Задишка за Borg 
при госпіталіза-
ції, бали

4,2±0,22, 4, 6 5,8±0,41, 4, 5 4,8±3,2 1,7±1,21, 2, 5–8 4,3±0,52, 4 5,4±0,51, 4 5,1±0,94 4,9±0,34

Дистанція 6-ХТ 
при виписці, м

375,0±12,42 295,7±28,14–6 291,7±61,5 402,1±20,22 387,4±16,82 374,0±21,92 292,5±141,5 365,0±25,6

Задишка за Borg 
при виписці, бали

3,46±0,32 5,0±0,61, 5 3,7±0,7 3,0±0,9 3,48±0,32 3,0 5,0±3,1 3,7±0,5

САТ, мм рт. ст. 116,2±1,56, 8 120,4±2,93, 5 111,6±3,12, 6, 8 115,5±8,3 114,2±1,12, 6, 8 128,6±4,91, 3, 5 121,1±5,7 124,7±1,81, 3, 5

ДАТ, мм рт. ст. 76,5±0,93, 8 80,3±2,03, 5 69,3±1,81, 2, 5–8 75,0±5,1 74,5±0,92, 3, 8 76,9±2,43 77,9±3,43 80,7±1,11, 3, 5

ЧСС, уд./хв 67,0±2,8 64,9±6,2 54,2±10,6 53,1±8,8 68,2±1,7 60,7±5,4 58,9±9,4 67,6±2,9
Сатурація 
О2 до 6-ХТ, %

95,0±0,45, 7, 8 89,1±3,03 96,5±0,92, 5, 7, 8 96,7±2,35, 7 87,4±0,81, 3, 4, 6, 8 94,2±1,7 88,9±2,61, 3, 4 93,2±0,51, 3, 5

Сатурація О2 піс-
ля 6-ХТ, %

92,9±0,82, 5, 7, 8 70,5±3,91, 3–8 94,4±1,62, 5, 7, 8 94,0±1,52, 5, 7, 8 78,9±1,31–4, 6, 8 92,5±1,92, 5 83,1±4,71–4 89,3±0,91–5

*1Достовірно (р<0,05) порівняно з групою ІЛАГ; 2достовірно порівняно з групою ЛАГ-ЗСТ; 3достовірно порівняно з групою ЛАГ-ВІЛ; 4достовірно по-
рівняно з групою ЛАГ-Портальна; 5достовірно порівняно з групою ЛАГ-ВВС; 6достовірно порівняно з групою ЛАГ-ЗЛВ; 7достовірно порівняно з групою 
ЛАГ-ЗЛ; 8достовірно порівняно з групою ХТЕЛГ. 6-ХТ — 6-хвилинний тест.

В Л А С Н І  С П О С Т Е Р Е Ж Е Н Н Я



У К Р А Ї Н С Ь К И Й  Р Е В М А Т О Л О Г І Ч Н И Й  Ж У Р Н А Л  •  №  1  ( 8 7 )  •  2 0 2 2  5

но з групами ІЛАГ та ЛАГВВС), найвищим — у гру
пі пацієнтів з ЛАГВВС.

ОЦІНКА ВИЖИВАННЯ ПАЦІЄНТІВ, 
ЯКІ ПРОЙШЛИ ОБСТЕЖЕННЯ ТА 
ЛІКУВАННЯ У СПЕЦІАЛІЗОВАНОМУ 
ЦЕНТРІ
За вказаний строк спостереження загалом по

мерли 92 пацієнти з ЛАГ. Оцінка виживання па
цієнтів, які пройшли лікування в спеціалізова
ному центрі, залежно від етіології представлена 
на рис. 2. Найкращий показник виживання зафіксо
ваний у пацієнтів з ЛАГПортальна — 100% (строк 
спостереження 71 міс). Найгірше виживали хво
рі з ХТЕЛГ — 44,4±12,3% (середній строк спосте
реження 65,7 міс), пацієнти із ЗСТ — 51,2±11,9% 
(середній строк спостереження 18 міс) та хворі із 
захворюванням легень — 52,6±16,3% (середній 
строк спостереження 24,9 міс). Виживання паці
єнтів із ІЛАГ, ЛАГВІЛ інфекцією та ЛАГЗЛВ відпо
відно становило 62,7±6,8% (середній строк спосте

реження 75 міс), 60,0±18,4% (середній строк спо
стереження 28,1 міс) та 70,2±17% (середній строк 
спостереження 35,6 міс).

Рис. 2. Виживання пацієнтів (криві Kaplan — Meier), які пройшли об-
стеження в спеціалізованому відділенні, залежно від етіології леге-
невої гіпертензії

Таблиця 3
Результати ЕхоКГ обстеження пацієнтів залежно від етіології ЛАГ (М±m)

Показники, од. 
вим.

ІЛАГ
n=98

ЛАГ-ЗСТ

n=28

ЛАГ-ВІЛ

n=11

ЛАГ-
Портальна

n=4

ЛАГ-ВВС

n=200

ЛАГ-ЛВС

n=20

ЛАГ-ЗЛ

n=13

ХТЕЛГ

n=84
1 2 3 4 5 6 7 8

Показники ЕхоКГ
Площа ЛП, см2 16,9±0,75, 6 * 17,3±1,25, 6 15,9±1,05–8 15,7±1,35, 6, 8 21,4±0,96, 8, 1–4 28,3±1,67, 8, 1, 2, 4 20,2±1,73 18,6±0,63, 4, 5

Індекс ЛП, мл/м2 23,8±0,75, 6, 8 25,9±1,75, 6 26,6±1,85, 6 23,4±3,65, 6 40,2±3,26–8, 1–4 55,3±4,87, 8, 1–5 27,3±1,85, 6 27,5±1,71, 5, 6

Площа ПП, см2 25,8±0,92 21,9±0,96–8, 1 25,3±2,7 19,9±3,16, 8 24,1±0,96, 8 29,3±2,32, 4, 5 28,5±2,22 26,9±0,92, 4, 5

Індекс ПП, мл/м2 52,6±2,9 47,4±4,4 54,9±8,2 37,5±9,9 52,5±3,5 59,3±7,4 55,2±6,0 56,5±3,2
СТЛАр, мм рт. ст. 88,1±2,85–7 82,7±4,45 87,3±6,4 91,0±12,4 96,1±2,26–8, 1, 2 70,7±6,38, 1, 5 74,6±6,11, 5 87,8±3,05, 6

срТЛАр, мм рт. ст. 52,5±3,65 57,6±4,7 56,7±13,0 49,2±8,9 63,9±2,06, 1 41,0±8,95 54,0±12,1 57,9±3,0
TAPSE, мм 15,5±0,44–6 15,7±0,85, 6 14.1±1,45–7 17,8±0,81, 8 17,7±0,58,1–3 19,3±0,98, 1–3 20,0±2,33 15,4±0,44, 5, 6

*1Достовірно (р<0,05) порівняно з групою ІЛАГ; 2достовірно порівняно з групою ЛАГ-ЗСТ; 3достовірно порівняно з групою ЛАГ-ВІЛ; 4достовірно по-
рівняно з групою ЛАГ-Портальна; 5достовірно порівняно з групою ЛАГ-ВВС; 6достовірно порівняно з групою ЛАГ-ЗЛВ; 7достовірно порівняно з групою 
ЛАГ-ЗЛ; 8достовірно порівняно з групою ХТЕЛГ. ЛП — ліве передсердя, ПП — праве передсердя, СТЛАр — розрахований систолічний тиск в легеневій 
артерії, срТЛАр — розрахований середній тиск в легеневій артерії, TAPSE — екскурсія кільця трикуспідального клапану.

Таблиця 4
Показники катетеризації правих відділів серця залежно від етіології ЛАГ (М±m)

Показники, 
од. вим.

ІЛАГ
n=98

ЛАГ-ЗСТ
n=28

ЛАГ-ВІЛ
n=11

ЛАГ-Портальна
n=4

ЛАГ-ВВС
n=200

ЛАГ-ЛВС
n=20

ЛАГ-ЗЛ
n=13

ХТЕЛГ
n=84

1 2 3 4 5 6 7 8
СрТЛА, 
мм рт. ст.

56,9±1,62, 5, 6 47,2±3,45, 1 52,4±3,85 55,8±11,6 67,1±2,26, 8, 1–3 44,9±5,61, 5 48,1±13,9 52,1±2,15

Тиск ПП, 
мм рт. ст.

9,1±0,52, 5, 7 6,8±0,86, 8, 1 7,9±1,1 8,0±2,0 7,2±0,66, 8, 1 12,3±2,27, 2, 5 5,3±1,81, 6, 8 10,1±0,72, 5, 7

ТЗЛА, 
мм рт. ст.

7,9±0,334, 6, 8 8,5±0,7 6,2±0,86, 8 9,3±1,41 9,9±0,91,6 17,6±0,81–5, 7, 8 7,7±1,55, 3, 6 9,2±0,41, 3, 6

ХОК, л/хв 4,2±0,13, 5 4,6±0,43, 5 4,1±1,01, 2, 4–8 6,1±1,33 7,2±0,61–3, 6–8 4,7±0,53, 5 5,0±0,43,5 4,5±0,23, 5

СІ, л/хв/м2 2,2±0,084, 5 2,6±0,2 2,4±0,5 3,3±0,5 2,7±0,2 2,5±0,6 2,6±0,4 2,3±0,1
ОЛС, дин/с/
см5

1083,6±53,02, 

4, 6–8
837,5±110,66, 1 1488,3±384 687,8±20,31, 

5, 7, 8
1130,0±134,66, 7, 4 462,6±128,97, 

8, 1, 2, 5
835,5±0,51, 4–6 864,1±62,61, 

4, 6

Системний 
опір, дин/с/
см5

1815,5±63,63, 

4, 7
1874,0±188,93, 7 2545,2±164,51, 

2, 4–8
1246±274,91, 3 1743,8±197,17, 3 1540,3±164,77, 3 859,5±59,51–

3, 5, 6, 8
1829,1±98,77, 3

Загальний 
опір, дин/с/
см5

1248,4±59,92, 

6, 8
973,0±121,11, 5 1732,8±474,5 1010,3±207,8 1496,7±188,32, 6–8 770,7±128,85 1018,1±111,25 1025,1±82,51, 5

*1Достовірно (р<0,05) порівняно з групою ІЛАГ; 2достовірно порівняно з групою ЛАГ-ЗСТ; 3достовірно порівняно з групою ЛАГ-ВІЛ; 4достовірно порів-
няно з групою ЛАГ-Портальна; 5достовірно порівняно з ЛАГ-ВВС; 6достовірно порівняно з групою ЛАГ-ЗЛВ; 7достовірно порівняно з групою ЛАГ-ЗЛ; 
8достовірно порівняно з групою ХТЕЛГ. СрТЛА — середній тиск в легеневій артерії. ПП — праве передсерддя, ХОК — хвилинний об’єм крові, СІ — сер-
цевий індекс, ОЛС — опір легеневих судин, ТЗЛА — тиск заклинювання легеневої артерії.
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Порівняння виживання пацієнтів різних груп 
представлено у табл. 5. При порівнянні за допомо
гою Long rank (MantelCox) тесту пацієнти з ІЛАГ 
продемонстрували достовірно гірше виживання, ніж 
пацієнти з ЛАГВВС (р=0,013). Пацієнти із ЛАГЗСТ 
мали достовірно вищий ризик померти, ніж пацієн
ти з ЛАГВВС (р<0,001) та ІЛАГ (р=0,041). Виживан
ня у пацієнтів з ЛАГВВС було достовірно кращим, 
ніж у пацієнтів із ЛАГЗЛ та ХТЕЛГ. Відсутність до
стовірної різниці між іншими групами можна пояс
нити малою кількістю пацієнтів в окремих групах.

Другою частиною нашої роботи стала оцінка 
факторів, які асоціювалися із виживанням пацієн
тів саме цих груп, нами було відібрано 281 пацієнта, 
які повністю пройшли обстеження в центрі та мали 
повний обсяг результатів лабораторних та інстру
ментальних обстежень. За період спостереження 
51 міс (середнє значення 23,6 ± 14,1 міс) 31 паці
єнт помер. Усі пацієнти були розділені на дві групи: 
ті, що вижили (n=250), та ті, що не вижили (n=31).

Крива виживання Kaplan — Meier для всієї когор
ти хворих показана на рис. 3. Показники виживання 
становили 93,3; 86,8 і 81,5% через 1, 2 і 3 роки відпо
відно. На рис. 4 представлено ймовірне кумулятивне 
виживання обстежених пацієнтів залежно від етіології. 
Виживання було достовірно кращим у пацієнтів з ЛАГ
ВВС порівняно з IЛАГ (P = 0,002), ЛАГЗСТ (р=0,001) 
і ХТЕЛГ (р=0,04). Виживання було найгіршим у паці
єнтів із ЛАГЗСТ, але статистично значущі відмінності 
виявлені лише із пацієнтами з ЛАГВВС (р=0,001) та 
пацієнтами з іншими формами ЛАГ (р=0,05).

Рис. 3. Виживання пацієнтів з ЛАГ в популяції, яка була включена 
в аналіз вивчення факторів, що асоціюються із виживанням

Рис. 4. Виживання пацієнтів, які включені в аналіз факторів, що асо-
ціюються із виживанням, залежно від етіології

ОБГОВОРЕННЯ
Аналіз роботи центру легеневої гіпертензії 

ДУ «ННЦ «Інститут кардіології імені М.Д. Стражес
ка» НАМН України показав, що протягом зазначе
ного періоду вдалося обстежити 458 хворих з ЛАГ 
та на основі результатів обстеження створити ре
єстр. Проведено 299 КПС та 92 вазореактивні тес
ти. Це відповідає вимогам Європейського това
риства кардіологів, згідно з якими референтним 
може називатися лише центр, в якому спосте
рігається не менше 50 пацієнтів та проводиться 
не менше 20 вазореактивних тестів на рік [8]. Про
те в нашому центрі структура пацієнтів з легеневою 
гіпертен зією, а особливо з ЛАГ, дещо відрізнялася 
від структури пацієнтів в центрах інших країн. Так, 
ЛАГ діагностовано у 341 хворого, з них у переваж
ної більшості — ЛАГВВС (59%), ІЛАГ — 29% та ЛАГ
ЗСТ — лише 8%. А за даними Американського ко
леджу кардіологів, ІЛАГ становить 47% пацієнтів 
з ЛАГ. Серед інших форм ЛАГЗСТ становить 50% 
(тобто серед усіх форм ЛАГ це майже 25%), а ЛАГ
ВВС — лише 19% (тобто серед усіх форм це лише 
10%) [11].

Недостаню частку пацієнтів із ЗСТ в нашому 
центрі можна пояснити інертністю ревматологів 
в Україні, які або не скринують усіх хворих на наяв
ність ЛАГ, або вважають, що даних ЕхоКГ достат
ньо для встановлення діагнозу ЛАГ і призначення 
специфічної терапії. Проте відомо, що ЗСТ можуть 
призводити до виникнення ЛАГ з декількох причин: 
1) ураження судин легень — тоді такі пацієнти на

Таблиця 5
Порівняння виживання обстежених пацієнтів залежно від етіології ЛАГ (Long rank Mantel-Cox тест)

Група/
χ2, P

ІЛАГ
n=98

ЛАГ-ЗСТ
n=28

ЛАГ-ВІЛ
n=11

ЛАГ-Портальна
n=4

ЛАГ-ВВС
n=200

ЛАГ-ЛВС
n=20

ЛАГ-ЗЛ
n=13

ЛАГ-ЗСТ, n=28 4,2, р=0,041

ЛАГ-ВІЛ, n=11 0,37, р=0,54 0,17, р=0,68
ЛАГ-Портальна, n=4 1,49, р=0,22 2,33, р=0,13 1,66, р=0,198
ЛАГ-ВВС, n=200 6,1, р=0,013 16,63, р<0,001 3,13, р=0,077 0,64, р=0,42
ЛАГ-ЛВС, n=20 0,029, р=0,87 1,64, р=0,20 0,35, р=0,56 1,1, р=0,3 1,35, р=0,25
ЛАГ-ЗЛ, n=13 3,3, р=0,068 0,001, р=0,98 0,16, р=0,69 2,35, р=0,13 10,9, р=0,001 1,27, р=0,26
ХТЕЛГ, n=84 1,16, р=0,28 1,12, р=0,29 0,001, р=0,99 1,98, р=0,16 12,8, р<0,001 0,27, р=0,61 1,19, р=0,28
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лежать до 1ї групи та дійсно потребують призна
чення специфічної терапії; 2) ураження серця — такі 
пацієнти належать до 2ї групи та призначення спе
цифічної терапії їм протипоказано; 3) ураження ле
гень (пневмофіброз) — такі пацієнти належать до 3ї 
групи та також не потребують специфічної терапії; 
4) тромбо емболії легеневої артерії — таким пацієн
там може призначатися специфічна терапія і роз
глядатися питання щодо можливого хірургічного лі
кування. Правильно визначити, яке ураження прева
лює у пацієнтів із ЗСТ, можна лише при проведенні 
всебічного обстеження, яке обов’язково включає 
КПС, що можливо лише в спеціалізованих центрах.

Аналіз виживання загальної популяції пацієнтів, 
які пройшли обстеження та лікування (стаціонарне 
та/або амбулаторне), свідчить, що найкраще вижи
вання — у пацієнтів з ЛАГПортальна — 100% (строк 
спостереження 71 міс). Найгірше виживали пацієн
ти з ХТЕЛГ — 44,4±12,3% (середній строк спосте
реження 65,7 міс), пацієнти із ЗСТ — 51,2±11,9% 
(середній строк спостереження 18 міс) та пацієн
ти із захворюванням легень — 52,6 ±16,3% (серед
ній строк спостереження 24,9 міс). Виживання па
цієнтів із ІЛАГ, ЛАГВІЛ та ЛАГЛВС відповідно ста
новило 62,7±6,8% (середній строк спостереження 
75 міс), 60,0±18,4% (середній строк спостереження 
28,1 міс) та 70,2±17% (середній строк спостережен
ня 35,6 міс). При цьому для пацієнтів з ураженням 
легень, ЗСТ та ВІЛінфекцією відмічено найменший 
середній строк спостереження та їх кількість була 
значно меншою, ніж пацієнтів інших груп (винятком 
є хворі з портальною гіпертензією). Саме ураження 
легень, яке в тому числі часто відмічається при ЗСТ, 
вірогідно асоціювалося із гіршим прогнозом.

У піданаліз оцінки факторів, що впливають 
на виживання, було включено малу частку хворих 
на ЛАГЗСТ — лише 5,3% порівняно з французьким 
(15,3%) [12], шотландським (29,7%) [13] та порту
гальським (24,6%) [14] реєстрами та реєстром цен
тру в м. Гессен (Німеччина) (21,2%) [15]. Наші дані 
свідчать про найгірше виживання ЛАГЗСТ порівня
но з іншими формами ЛАГ. Оцінка виживання стано
вила лише 49,7% за 3 роки. Це підтверджують дані 
інших досліджень [14, 15, 16]. У аналізі D. Launay та 
співавторів нескоригований ризик смерті при ЛАГ, 
асоційованій із системною склеродермією, порів
няно з ІЛАГ становив 2,9 [17]. У нашому дослідженні 
він був подібний — 3,07. Враховуючи поганий про
гноз у даної категорії пацієнтів, дуже важливо діа
гностувати ЛАГ при ЗСТ на ранній стадії та прово
дити агресивну комбіновану специфічну терапію.

ВИСНОВКИ
Дане дослідження є першим аналізом роботи 

єдиного центру легеневої гіпертензії в Україні. Воно 
демонструє, що структура хворих з ЛАГ в Україні 
суттєво відрізняється від такої в центрах інших кра
їн: значно превалюють пацієнти з ЛАГВВС (43,7%) 
і дуже мало хворих із ЗСТ (6,1%).

Найгірше виживали хворі з ХТЕЛГ — 44,4%, паці
єнти з ЗСТ — 51,2% та пацієнти із ЗЛ — 52,6%. За
галом виживання всіх пацієнтів групи з ЛАГ стано

вило 62,2%, що було достовірно краще, ніж у групі 
ЛАГЗЛ, та ХТЕЛГ.

Аналіз виживання в когорті пацієнтів, яких було 
включено до аналізу факторів, асоційованих із ри
зиком смерті, показав, що у вибраній групі 1, 2 і 
3річне виживання становило відповідно 93,3; 86,8 
і 81,5% і відрізнялося між підгрупами з різною етіо
логією ЛГ.

Нам потрібно більше даних і ми повинні ініцію
вати нові довгострокові загальнонаціональні реє
строві дослідження для кращого догляду за хвори
ми ЛАГ в сучасних умовах в Україні.
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АНАЛИЗ ВЫЖИВАЕМОСТИ ПАЦИЕНТОВ 
С ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИАЛЬНОЙ 
ГИПЕРТЕНЗИЕЙ, АССОЦИИРОВАННОЙ 
С ЗАБОЛЕВАНИЕМ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ 
ТКАНИ
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Резюме. В работе представлен анализ выжи-
ваемости пациентов с легочной артериальной 
гипертензией, ассоциированной с заболева-
нием соединительной ткани, за период 2014–
2021 гг. на базе отделения вторичных и легоч-
ных гипертензий ГУ ННЦ «Института кардиоло-
гии им. акад. М.Д. Стражеско» НАМН Украины. 
По данным нашего центра, доля таких больных 
составила 6,1% (28 человек). Всем пациентам 
проведены стандартное физикальное обсле-
дование, стандартный и биохимический ана-
лиз крови, тест 6-минутной ходьбы, эхокардио-
графическое исследование и катетеризацию 
правых отделов сердца с проведением тер-
модилюции. В результате проведенного ана-
лиза выживаемости с использованием кривых 
Kaplan — Meier установлено, что у пациентов 
с легочной артериальной гипертензией, ассо-
циированной с заболеванием соединительной 
ткани, выявлен один из худших показателей — 
51,2%. В данной группе больных 1-, 2- и 3-лет-
няя выживаемость составила соответственно 
93,3; 86,8 и 81,5%. Наши результаты несколько 

отличались от результатов других стран мира, 
что является толчком к инициации новых до-
срочных общенациональных реестровых ис-
следований с участием больных легочной ар-
териальной гипертензией в современных ус-
ловиях в Украине.

Ключевые слова: легочная гипертензия, 
заболевание соединительной ткани, 
выживаемость.
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Abstract. We presents an analysis of the surviv-
al of patients with pulmonary arterial hypertension 
associated with connective tissue disease for the 
period 2014–2021 on the basis of the Department 
of Secondary and Pulmonary Hypertension of the 
SI «National Scientific center «Institute of Cardiol-
ogy named after acad.M.D.Strazheska» National 
academy of Medical Science of Ukraine. According 
to our center, the share of such patients was 6.1% 
(28 pts.). All patients underwent standard physi-
cal examination, standard and biochemical blood 
tests, 6-minute walk test, echocardiographic ex-
amination and right heart catheterization with ther-
modilution. Survival analysis using Kaplan-Meier 
curves found that patients with pulmonary arteri-
al hypertension associated with connective tissue 
disease showed one of the worst rates — 51.2%. 
In this group of patients, 1-, 2- and 3-year surviv-
al was 93.3%, 86.8% and 81.5%, respectively. Our 
results were a few different from the results of other 
countries, which is the stimulus for the initiation of 
new early nationwide registry studies involving pa-
tients with pulmonary arterial hypertension in mod-
ern conditions in Ukraine.
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