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Резюме
Цель исследования — комплексная оценка динамики клинического, функционального и гемодина-

мического статуса по данным эхокардиографии (ЭхоКГ) и катетеризации правых отделов сердца (КПОС) 
в течение 12 месяцев после верификации диагноза легочной артериальной гипертензии (ЛАГ) в усло-
виях реальной клинической практики. Материалы и методы. В продольное проспективное наблюда-
тельное исследование с ретроспективной частью включались впервые выявленные взрослые пациенты 
с ЛАГ после верификации диагноза с помощью КПОС. Данные собирались путем интервьюирования 
и анализа медицинской документации в момент включения в исследование и каждые 3 месяца в тече-
ние года наблюдения. Данные о пациентах до включения в исследование собирались ретроспективно.  
Результаты. В исследование были включены 33 пациента. 64 % пациентов получали в качестве старто-
вой ЛАГ-специфической терапии монотерапию, 24 % пациентов — двой ную комбинацию, остальные — 
антагонисты кальция. Повторная ЭхоКГ выполнялась у 75,8 % пациентов. В период наблюдения отмеча-
лось статистически значимое увеличение медианы систолической экскурсии трикуспидального кольца 
(TAPSE, p = 0,001), увеличение медианы конечно- диастолического размера левого желудочка (p = 0,004), 
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уменьшение медианы передне- заднего размера левого предсердия (р = 0,016). Значимого изменения раз-
меров правых камер сердца, систолического давления в легочной артерии, размеров легочной артерии не 
отмечалось. Повторная КПОС выполнялась у 48,5 % пациентов. В период наблюдения выявлено стати-
стически значимое улучшение сердечного выброса (p = 0,006) и индекса (p = 0,012) и сатурации венозной 
крови кислородом (p = 0,045), снижение ударного объема (p = 0,021). Исходно тест с 6-минутной ходь-
бой выполнялся у 75,8 % пациентов, медиана составила 340 м, в период наблюдения данные доступны у  
14 пациентов, медиана составила 398 м. Медианное время от появления симптомов до верификации диа-
гноза было 13,5 месяца, при этом наблюдалась корреляция между временем от появления первых симпто-
мов до верификации ЛАГ и функциональным классом по классификации ВОЗ (ρ = 0,394, p < 0,05). Через 
12 месяцев после верификации диагноза большинство пациентов субъективно не отметили улучшения 
динамики симптомов (88 %). Заключение. Мы полагаем, что оптимизация режима ЛАГ-специфической 
терапии и повышение ее доступности позволят улучшить функциональный и гемодинамический статус, 
а также прогноз пациентов с ЛАГ.

Ключевые слова: легочная артериальная гипертензия, ЛАГ-специфическая терапия, гемодинамиче-
ский статус, функциональный статус
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Abstract
Objective. The complex assessment of clinical, functional and hemodynamic status change according to 

echocardiography and right heart catheterization (RHC) within 12 months after pulmonary arterial hypertension 
(PAH) verification in real clinical practice. Design and methods. Incident adult patients with PAH were included 
in a longitudinal prospective observational study with a retrospective component after PAH verification based 
on RHC. The data were received by patients interviewing and medical documentation analysis at enrollment and 
every 3 months during one-year observational period. The retrospective design was used to collect information 
before enrollment. Results. Thirty three patients were enrolled. 64 % of patients received monotherapy as initial 
PAH-specific therapy, 24 % — a double combination, while the rest received calcium channel blockers. Follow-up 
echocardiography was performed in 75,8 % patients. There was a significant increase in median tricuspid annular 
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Введение
Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ) — 

редкое прогрессирующее жизнеугрожающее забо-
левание, характеризующееся повышением давления 
в легочной артерии и легочного сосудистого сопро-
тивления, которое приводит к развитию правожелу-
дочковой сердечной недостаточности и преждевре-
менной смерти пациентов [1, 2]. Для лечения ЛАГ 
применяют дорогостоящую патогенетическую тера-
пию, включающую ингибиторы фосфодиэстеразы-5 
(силденафил, тадалафил), антагонисты рецепторов 
эндотелина (бозентан, мацитентан, амбризентан), 
стимуляторы растворимой гуанилатциклазы (ри-
оцигуат), аналоги простациклина (трепростинил, 
илопрост, эпопростенол), неселективные агонисты 
простациклиновых рецепторов простациклина (се-
лексипаг) [1, 3, 4]. Блокаторы кальциевых каналов 
могут применяться только у пациентов с идиопати-
ческой ЛАГ, наследуемой ЛАГ или ЛАГ, ассоцииро-
ванной с приемом лекарств или токсинов 2-го и 3-го 
функционального класса (ВОЗ) с положительной 
вазореактивной пробой [1].

Катетеризация правых отделов сердца (КПОС) 
служит золотым стандартом верификации ЛАГ [5–
7]. ЛАГ — прекапиллярная легочная гипертензия, 
которая определяется следующими гемодинамиче-
скими параметрами по данным КПОС: среднее дав-
ление в легочной артерии ≥ 20 мм рт. ст., легочное 
сосудистое сопротивление > 2 ед. Вуда и давление 
заклинивания в легочных капиллярах ≤ 15 мм рт. ст. 
[1]. Однако эхокардиография (ЭхоКГ) играет важ-
ную роль в диагностике ЛАГ, поскольку это неин-
вазивный и доступный метод диагностики ЛАГ [8], 
при этом многие ЭхоКГ-параметры тесно связаны 
с легочной гемодинамикой [9]. Зачастую после про-

plane systolic excursion (TAPSE, p = 0,001), median left ventricular end-diastolic diameter (p = 0,004) and 
a decrease in the anteroposterior diameter of the left atrium (p = 0,016) during the follow-up period. There were 
no significant changes in the size of the right heart chambers, pulmonary artery systolic pressure, or pulmonary 
artery size. Follow-up RHC was performed in 16 (48,5 %) patients. There was a significant improvement in cardiac 
output (p = 0,006) and cardiac index (p = 0,012), venous blood oxygen saturation (p = 0,045) and significant 
decrease of stroke volume (p = 0,021) during the follow-up period. The initial 6-minute walk test was performed in 
75,8 % patients, the median distance was 340 m. During follow-up data were available in 14 patients, the median 
distance was 398 m. Median time from PAH onset to PAH verification was 13,5 months with a direct correlation 
between the time from the PAH onset to PAH verification and WHO functional class at the time of diagnosis 
(ρ = 0,394, p < 0,05). Within 12 months after PAH verification most patients subjectively noted the absence of 
positive dynamics in symptoms (88 %). Conclusions. We suppose that optimizing the treatment regimen for 
patients with PAH, improving access to PAH-specific therapy can improve the clinical and hemodynamics status 
and prognosis of patients with PAH.

Key words: pulmonary arterial hypertension, PAH-specific therapy, hemodynamic status, functional status
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ведения ЭхоКГ впервые у пациента начинают подо-
зревать наличие ЛАГ, которая затем требует гемо-
динамической верификации с помощью КПОС [10]. 
В связи с тем, что увеличение среднего давления 
в легочной артерии связано с риском смерти и го-
спитализации [11], важно оценивать клинический 
и гемодинамический статус как во время верифи-
кации диагноза, так и в динамике, что отражено 
в клинических рекомендациях [1].

Симптомы, гемодинамические параметры по 
данным КПОС и параметры ЭхоКГ служат марке-
рами эффективности лечения и оценивались в раз-
личных рандомизированных клинических исследо-
ваниях ЛАГ-специфической терапии [12], однако 
существует дефицит данных динамической оценки 
этих показателей в условиях реальной клинической 
практики. Например, в Российском национальном 
регистре, который является основным источником 
данных о реальной клинической практике в стране, 
такая оценка не производилась [13].

Цель исследования — комплексная оценка ди-
намики клинического (включая симптомы ЛАГ), 
функционального и гемодинамического статуса па-
циентов в течение 12 месяцев после верификации 
ЛАГ в реальной клинической практике.

Материалы и методы
На базе отдела легочной гипертензии и забо-

леваний сердца научно- исследовательского инсти-
тута клинической кардиологии имени А. Л. Мяс-
никова ФГБУ «Национальный медицинский ис-
следовательский центр кардиологии им. акад. 
Е. И. Чазова» Минздрава России было проведено 
продольное проспективное наблюдательное иссле-
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дование с ретроспективной частью. В исследова-
ние включались пациенты старше 18 лет с впервые 
выявленной ЛАГ, установленной в соответствии 
с действующими клиническими рекомендациями 
и полной гемодинамической оценкой с помощью 
КПОС. Критериями невключения были возраст 
моложе 18 лет, ЛАГ другой установленной этио-
логии (группа II–V согласно клинической класси-
фикации легочной гипертензии). Набор пациентов 
в исследование осуществлялся с августа 2019 года 
до сентября 2020 года.

Точкой отсчета считалась госпитализа-
ция, в рамках которой был подтвержден диагноз 
ЛАГ с помощью КПОС и была назначена ЛАГ-
специфическая терапия. На основе опроса пациен-
тов и медицинской документации заполнялась фор-
ма для ретроспективной оценки данных до вклю-
чения в исследование. Для некоторых включенных 
пациентов заполнение этой формы осуществлялось 
в течение госпитализации, когда диагноз ЛАГ был 
подтвержден КПОС, для остальных — в течение 
12 месяцев после верификации ЛАГ. После вклю-
чения в исследование подобная форма заполнялась 
каждые 3 месяца до достижения 12 месяцев после 
верификации диагноза. Таким образом, у всех па-
циентов данные до верификации диагноза собира-
лись ретроспективно, после верификации у неко-
торых пациентов данные собирались частично ре-
троспективно (до включения в исследование), затем 
проспективно, у остальных — проспективно, при 
этом общий период наблюдения каждого пациента 
составил 12 месяцев после него. Дизайн исследо-
вания не предполагал вмешательств как в лечение, 
так и в диагностический план пациента, в случае 
ухудшения состояния пациенту рекомендовалось 
обратиться к лечащему врачу.

Ввиду того, что диагностика могла осущест-
вляться в различных центрах (в первую очередь 
у тех пациентов, у кого диагноз ЛАГ был верифи-
цирован до включения в исследование), полный 
протокол КПОС и ЭхоКГ не был доступен для всех 
пациентов, поэтому в анализ динамики каждого 
параметра ЭхоКГ и КПОС было включено меньше 
пациентов, чем в целом в исследование. Так как 
дизайн исследования не предполагал вмешатель-
ства, ЭхоКГ и КПОС в период наблюдения могли 
выполняться в любое время в течение 12 месяцев 
после верификации диагноза. Исследование выпол-
нено в соответствии с принципами Хельсинкской 
декларации по правам человека. Протокол иссле-
дования одобрен Локальным этическим комитетом 
ФГБУ «Национальный медицинский исследова-
тельский центр кардиологии им. акад. Е. И. Чазова» 
Минздрава России (протокол № 248). Все пациенты 

подписали информированное согласие на участие 
в исследовании и обработку персональных данных.

Статистическая обработка данных осуществля-
лась в программе Statistica 13.0 (StatSoft, США). 
Количественные данные описывались медианой, 
минимальным и максимальным значением; каче-
ственные, порядковые и номинальные данные — 
абсолютной и относительной частотой. Все пара-
метры не подчинялись закону нормального рас-
пределения. В исследовании использовались 
непараметрические критерии ввиду малочислен-
ности исследуемых групп — критерий Вилкоксона 
для связанных выборок и критерий Манна–Уит-
ни для несвязанных выборок. Для сравнения каче-
ственных, порядковых и номинальных данных был 
использован критерий Хи-квадрат, при его непри-
менимости (в связи с небольшим количеством на-
блюдений в ячейках) — точный критерий Фишера. 
Ранговая корреляция Спирмена использовалась для 
оценки взаимосвязи между двумя переменными.

Результаты
Характеристика пациентов
В исследование было включено 33 пациента 

с впервые верифицированным диагнозом ЛАГ, из 
которых 14 пациентов было включено в исследо-
вание в момент верификации диагноза, остальные 
были включены в течение 12 месяцев после верифи-
кации диагноза. Общий срок наблюдения за всеми 
пациентами составил 12 месяцев с момента вери-
фикации диагноза.

Медиана возраста пациентов составила 40 лет 
с существенным преобладанием женского пола 
(84,8 %). На момент верификации диагноза у боль-
шинства пациентов была диагностирована идио-
патическая ЛАГ (рис. 1), большая часть больных 
относилась ко II или III функциональному классу 
по классификации ВОЗ (рис. 2).

В период наблюдения умерло 3 пациента, из 
которых 2 пациента умерло вследствие прогрес-
сирования ЛАГ (1 пациент с идиопатической ЛАГ 
и 1 пациент с ЛАГ, ассоциированной с портальной 
гипертензией), 1 пациент с идиопатической ЛАГ — 
вследствие осложнений COVID-19, еще с одним 
пациентом был потерян контакт.

64 % пациентов принимали в качестве стартовой 
ЛАГ-специфической терапии монотерапию, 24 % 
пациентов — двой ную комбинацию, остальные — 
блокаторы кальциевых каналов. Подробный анализ 
применяемой терапии был представлен ранее [14].

Динамика функционального и гемодинамиче-
ского статуса

Исходно по данным ЭхоКГ у всех пациентов от-
мечались значительное расширение правых отделов 
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сердца, легочной артерии и высокая ЛАГ (табл. 1). 
В течение 12 месяцев после верификации диа-
гноза (медиана времени выполнения от исходной 
ЭхоКГ — 12 месяцев) повторная ЭхоКГ выполня-
лась у 25 (75,8 %) пациентов. В период наблюдения 
в условиях реальной клинической практики у па-
циентов отмечалось статистически значимое улуч-
шение систолической функции правого желудочка 
(увеличение медианы систолической экскурсии три-
куспидального кольца (TAPSE), p = 0,001). Кроме 
этого, отмечалось значимое увеличение медианы 

конечно- диастолического размера левого желудочка 
(p = 0,004) при уменьшении передне- заднего разме-
ра левого предсердия (р = 0,016). Значимого измене-
ния размеров правых камер сердца, систолического 
давления в легочной артерии, размеров легочной 
артерии в период наблюдения не отмечалось.

По данным исходной КПОС, у пациентов отме-
чалось повышение систолического давления в ле-
гочной артерии и легочного сосудистого сопро-
тивления. В период наблюдения (медиана времени 
выполнения от исходной КПОС — 12 месяцев) по-

Таблица 1
ДИНАМИКА ЭХОКАРДИОГРАФИЧЕСКИХ ПОКАЗАТЕЛЕЙ 

ПОСЛЕ ВЕРИФИКАЦИИ ДИАГНОЗА ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ

Показатель ЭхоКГ

Медиана [Min; Max] Статистическое различие 
между исходным значением 

и значениями в период 
наблюдения (р)

Исходно
(n = 33)

В период наблюде-
ния

(n = 25)

ПЗР ЛП, см 3,2 [2,2; 4,2] 3,1 [2,2; 4,2] 0,016

КДР ЛЖ, см 3,9 [2,7; 5,0] 4,2 [2,2; 5,2] 0,004

SПП, см2 24,0 [12,0; 37,0] 23,0 [10,0; 36,0] 0,629

ПЗР ПЖ, см 3,5 [2,6; 5] 3,5 [2,8; 5,4] 1,000

Апикальный размер ПЖ, см 4,8 [3,2; 5,6] 4,7 [3,6; 5,6] 0,292

TAPSE, см 1,4 [1,0; 2,0] 1,5 [1,1; 2,4] 0,001

СДЛА, мм рт. ст. 80,0 [51,0; 130,0] 87,0 [41,0; 140,0] 0,607

Ствол ЛА, см 3,15 [2,7; 4,2] 3,0 [2,7; 4,2] 0,110

Примечание: ЭхоКГ — эхокардиография; ПЗР ЛП — передне- задний размер левого предсердия; КДР ЛЖ — конечно- 
диастолический размер левого желудочка; SПП — площадь правого предсердия; ПЗР ПЖ — передне- задний размер правого 
желудочка; ПЖ — правый желудочек; TAPSE — систолическая экскурсия трикуспидального кольца; СДЛА — систолическое 
давление в легочной артерии; ЛА — легочная артерия.

Рисунок 1. Этиология легочной артериальной 
гипертензии у пациентов в исследовании

Примечание: ВИЧ — вирус иммунодефицита человека; 
ЛГ — легочная гипертензия.

Рисунок 2. Структура функционального класса 
(ВОЗ) у пациентов в исследовании
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вторная КПОС выполнялась только у 16 (48,5 %) 
пациентов. В период наблюдения отмечается ста-
тистически значимое улучшение сердечного вы-
броса (p = 0,006) и индекса (p = 0,012), сатурации 
венозной крови кислородом (p = 0,045), снижение 
ударного объема (p = 0,021) (табл. 2).

Тест с 6-минутной ходьбой (ТШХ) выполнялся 
только у 25 (75,6 %) пациентов на момент верифи-
кации диагноза ЛАГ. Медиана дистанции на мо-
мент включения составила 340 м. Через 12 месяцев 
данные были доступны у 14 пациентов, медиана 
дистанции — 398 м. У 10 пациентов отмечалось 
увеличение дистанции в ТШХ (медиана приро-
ста 36 м), уменьшение в дистанции наблюдалось у  
3 пациентов на 80, 60 и 15 метров.

Динамика симптомов
Наблюдалось достаточно длительное время от 

появления первых симптомов до верификации ЛАГ 
с помощью КПОС (медиана — 13,5 месяца), при 
этом между временем от появления первых симпто-
мов и функциональным классом (ВОЗ) на момент 
верификации диагноза корреляция средней силы 
(ρ = 0,394, p < 0,05).

На момент дебюта заболевания встречалось от 1 
до 7 симптомов, медиана [Min; Max] симптомов бы-

ла 2 [1; 7], после верификации диагноза — 6 [2; 12]. 
Наиболее частыми симптомами, которые встреча-
лись на момент дебюта заболевания, были одышка 
(более чем у 60 % пациентов) и слабость, повышен-
ная утомляемость (45,5 % пациентов). Частота всех 
симптомов увеличивалась к моменту верификации 
диагноза и назначению терапии и оставалась почти 
неизменной в течение 12 месяцев после за исклю-
чением кровохарканья (рис. 3). Отмечалось измене-
ние частоты кровохарканья с 3 % на момент дебюта 
заболевания до 9,4 % на момент верификации диа-
гноза и трехкратное увеличение (до 27,3 %) через 
12 месяцев после верификации диагноза.

Большинство пациентов субъективно отмечало 
отсутствие положительной динамики в симптомах 
после верификации диагноза: около половины па-
циентов отметили ухудшение симптомов и около 
40 % отметили отсутствие динамики или слабопо-
ложительную динамику (рис. 4).

Обсуждение
Таким образом, в настоящем исследовании по-

казано некоторое улучшение параметров функцио-
нального и гемодинамического статуса, а также 
увеличение дистанции в ТШХ после верификации 

Таблица 2
ДИНАМИКА ПОКАЗАТЕЛЕЙ КАТЕТЕРИЗАЦИИ ПРАВЫХ ОТДЕЛОВ СЕРДЦА ПОСЛЕ ВЕРИФИКАЦИИ 

ДИАГНОЗА ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ

Показатель КПОС
Медиана [Max; Min] Статистическое различие между 

исходным значением и значениями 
в период наблюдения (р)

Исходно
(n = 33)

В период наблюдения
(n = 16)

СДЛА, мм рт. ст. 85,0 [47; 127] 84,5 [53; 136] 0,256

ДДЛА, мм рт. ст. 39,0 [18; 63] 39,0 [21; 57] 0,888

срДЛА, мм рт. ст. 56,0 [28; 84] 55,5 [33; 82] 0,861

срДПП, мм рт. ст. 7,5 [2; 23] 8,5 [2; 13] 0,937

ДЗЛА, мм рт. ст. 8,5 [2; 17] 8,0 [2; 15] 0,313

SvO2, % 65,0 [42; 80] 67,0 [49; 77] 0,045

СВ, л/мин 3,8 [2,6; 7] 3,9 [2,4; 6,9] 0,006

СИ, л/мин × м2 2,05 [1,4; 4,1] 2,1 [1,5; 3,7] 0,012

УО, мл 50,6 [25,9; 105,7] 50,3 [32; 123,6] 0,021

ЛСС, дин × сек × 
см-5

917,1 [421,1; 
2215,4] 1046,2 [347,8; 1900,0] 0,650

Индекс ЛСС, дин × 
сек × м2 × см-5

1773,9 [757,9; 
3653,0] 1920,0 [624,6; 3054,0] 0,386

Примечание: КПОС — катетеризация правых отделов сердца; СДЛА — систолическое давление в легочной артерии; 
ДДЛА — диастолическое давление в легочной артерии; срДЛА — среднее давление в легочной артерии; срДПП — среднее 
давление в правом предсердии; ДЗЛА — давление заклинивания легочной артерии; СВ — сердечный выброс; СИ — сердечный 
индекс; УО — ударный объем; ЛСС — легочное сосудистое сопротивление.
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диагноза ЛАГ в условиях реальной клинической 
практики в России. Полученные данные могут 
служить доказательством эффективности ЛАГ-
специфической терапии. Однако следует учиты-
вать, что в период наблюдения (12 месяцев после 
верификации диагноза) повторная ЭхоКГ и КПОС 
выполнялись только у 75,8 % и 48,5 % пациентов 
соответственно. Кроме того, 60 % пациентов стол-
кнулись с полной отменой терапии или снижением 
дозы ЛАГ-специфической терапии из-за трудностей 
в лекарственном обеспечении (медиана дней, когда 
пациенты не получали терапию в полном объеме, 

составила 55 дней) [14], что могло негативно по-
влиять на полученный результат. Мы полагаем, что 
оптимизация режима ЛАГ-специфической терапии 
и повышение ее доступности могут в дальнейшем 
улучшить функциональный и гемодинамический 
статус таких больных.

По данным настоящего исследования, наблю-
дается большая временная задержка в постановке 
диагноза. Проблема позднего диагноза ЛАГ акту-
альна для различных стран мира, и не отмечает-
ся существенного улучшения ситуации в течение 
времени. По данным регистра NIH, среднее время 

Рисунок 4. Субъективная оценка пациентами динамики симптомов через 12 месяцев 
после верификации диагноза и назначения ЛАГ-специфической терапии

Примечание: ЛАГ — легочная артериальная гипертензия.

Рисунок 3. Динамика частоты симптомов у больных с легочной артериальной гипертензией

Примечание: ЛАГ — легочная артериальная гипертензия.
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от появления симптомов до постановки диагноза 
составляло 24 месяца, почти через 20 лет среднее 
время составило 27 месяцев и более 33 месяцев со-
гласно французскому регистру и регистру REVEAL 
соответственно [15–17]. В Германии время от по-
явления симптомов до постановки диагноза состав-
ляло в среднем 2,3 года [18], в Чехии — 38,7 ± 47,7 
месяцев [19]. В Российской Федерации также тре-
буется достаточно длительное время от появления 
первого симптома до верификации диагноза с по-
мощью КПОС и назначения патогенетической тера-
пии: по результатам настоящего исследования, ме-
диана составила 13,5 месяца, при этом существует 
прямая корреляция между временем от появления 
симптомов и тяжестью заболевания (функциональ-
ным классом) на момент верификации диагноза. 
С другой стороны, по данным Российского реги-
стра, у 2 % пациентов диагноз идиопатическая ЛАГ 
установлен случайно, при проведении диспансери-
зации, у остальных пациентов в среднем прошло 
примерно 3,5 месяца от момента появления жалоб 
до первого обращения к врачу, еще 3,0 месяца по-
требовалось на установление правильного диагно-
за [13]. Различия в результатах нашего исследова-
ния и Российского регистра могут быть объяснены 
тем, что КПОС выполнялась не всем пациентам, 
когда в нашем исследовании учитывалось время 
от появления симптомов до верификации диагноза 
с помощью КПОС. Влияние проведения КПОС на 
временную задержку в верификации диагноза ЛАГ 
отчасти подтверждается данными австралийского 
ретроспективного исследования DELAY: среднее 
время от дебюта симптомов до подтверждения диа-
гноза с помощью КПОС составило 47 ± 34 месяца, 
время от первого контакта с врачом до проведения 
КПОС — 36,5 ± 34,7 месяца [20]. Таким образом, 
построение системы быстрой маршрутизации па-
циентов с ЛАГ позволит уменьшить эту временную 
задержку и ускорит получение пациентами надле-
жащего лечения [21].

На момент верификации диагноза пациенты 
имели полностью развернутую клиническую кар-
тину: если на момент дебюта заболевания встре-
чалось от 1 до 7 симптомов (медиана — 2), после 
верификации диагноза медиана [min; max] симпто-
мов составила 6 [2, 12], однако в течение года по-
сле верификации диагноза частота симптомов зна-
чительно не изменяется, за исключением частоты 
кровохарканья, которая увеличивается почти в три 
раза. Ввиду того, что все пациенты, у которых раз-
вилось кровохарканье после верификации диагноза, 
принимали силденафил или риоцигуат (обладают 
схожим механизмом действия), увеличение частоты 
кровохарканья может быть обусловлено развитием 

нежелательных явлений этих лекарственных препа-
ратов [22–24], а также возможным приемом анти-
коагулянта этими пациентами [14]. Помимо крово-
харканья, увеличение частоты и других симптомов 
(например, слабости, головокружения) также может 
быть обусловлено нежелательными явлениями ле-
карственной терапии [24].

Несмотря на специфическую терапию и некото-
рое улучшение параметров функционального и ге-
модинамического статуса через год после верифи-
кации диагноза, большинство пациентов в целом 
субъективно не отмечают выраженную положитель-
ную динамику, при этом 48,5 % пациентов отмеча-
ют отрицательную динамику. Такое расхождение 
между объективными и субъективными данными 
может быть обусловлено в том числе и психоэмо-
циональным состоянием, например, депрессией, 
тревогой, стрессом, нарушением сна и прочим, ко-
торые часто встречаются у пациентов с ЛАГ [25]. 
В целом полученные данные соответствуют све-
дениям ранее опубликованных работ. По данным 
S. A. Helgeson и соавторов (2020), у большинства 
пациентов (84,9 %; 95 % доверительный интервал: 
76,9–90,5 %) сохранялись сердечно- легочные сим-
птомы (одышка, боль в груди, головокружение, от-
еки на ногах, сердцебиение), несмотря на лечение 
[26]. Кроме этого, предыдущие исследования пока-
зали, что физическая, эмоциональная и социальная 
сферы также были снижены у пациентов с ЛАГ, не-
смотря на лечение [27–29].

Настоящее исследование имеет определенные 
ограничения, свой ственные для всех наблюдатель-
ных неинтервенционных исследований, связанные 
с его дизайном, что не исключает возможность си-
стематических ошибок вследствие нерандомизи-
рованного дизайна и вероятности неполных или 
неточных данных.

Заключение
ЛАГ — это редкое прогрессирующее заболе-

вание с большой задержкой от появления первых 
симптомов до верификации диагноза и назначе-
ния специфического лечения, при этом существует 
прямая зависимость между временем от появления 
симптомов до постановки диагноза и тяжестью за-
болевания на момент верификации диагноза. Если 
на момент появления пациенты обычно испытыва-
ли несколько симптомов, то на момент верифика-
ции диагноза количество симптомов увеличивалось. 
После верификации диагноза ЛАГ и назначения 
ЛАГ-специфической терапии в условиях реальной 
клинической практики отмечается небольшое улуч-
шение параметров функционального и гемодинами-
ческого статуса и увеличение дистанции в ТШХ. 
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Несмотря на это, около половины пациентов от-
метили ухудшение симптомов. Мы полагаем, что 
оптимизация режима ЛАГ-специфической терапии 
и повышение ее доступности могут в дальнейшем 
улучшить функциональный и гемодинамический 
статус, а также прогноз пациентов с ЛАГ.
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