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Реферат. Современная тактика ведения пациентов с легочной артериальной гипертензией, 
ассоциированной с системными заболеваниями соединительной ткани. Ханюков А.А., Васильева Л.И., 
Егудина Е.Д., Калашникова О.С. Представлен обзор литературы по проблеме одного из редких проявлений 
системных заболеваний – легочной артериальной гипертензии. Обосновывается необходимость ранней и 
тщательной дифференциальной диагностики, верификации диагноза с применением инвазивных способов 
оценки центральной гемодинамики. Предложена модель скрининга больных с системной склеродермией, 
упрощающая определение показаний для назначения методов исследования, позволяющих верифицировать 
диагноз. Описаны современные подходы к лекарственной терапии, обсуждаются вопросы улучшения вы-
живаемости пациентов с этой прогностически неблагоприятной патологией. 
 
Abstract. Modern tactics of managing patients with pulmonary arterial hypertension associated with systemic 
connective tissue diseases. Khaniukov O.O., Vasylieva L.I., Yehudina Ye.D., Kalashnykova O.S. A review of the 
literature on the problem of one of the rare manifestations of systemic diseases - pulmonary arterial hypertension is 
presented. The necessity of early and thorough differential diagnosis, verification of the diagnosis using invasive 
methods for assessing central hemodynamics is substantiated. A model for screening patients with systemic scle-
roderma, which simplifies the determination of indications to set the research methods that allow to verify the diagnosis 
is proposed. Modern approaches to drug therapy are described, and questions of improving the patients’ survival with 
this prognostically unfavorable pathology are discussed. 

 
Легенева артеріальна гіпертензія (ЛАГ) – ре-

фрактерна хвороба, яка характеризується про-
гресуючим підвищенням тиску в судинах малого 
кола кровообігу і підвищенням легеневого 
судинного опору (ЛСО). ЛАГ, асоційована із 
системними захворюваннями сполучної тканини 
(СЗСТ) – синдром патогенетично подібний до 
ідіопатичної ЛАГ, що розвивається як клінічний 
прояв СЗСТ. ЛАГ-СЗСТ входить у групу І за 
сучасною класифікацією легеневої гіпертензії 
(ЛГ) (табл. 1) і за даними різних реєстрів, зна-
ходиться на першому місці серед усіх асоційо-
ваних форм ЛАГ [9, 31].  

Серед СЗСТ найчастіше ЛАГ виявляється в 
пацієнтів із системною склеродермією (ССД), 

що підтверджується включенням її в критерії 
діагностики системної склеродермії [3]. ССД 
характеризується поширеною васкулопатією 
макро- й мікроциркуляторного русла з прогре-
суючим фіброзом шкіри та внутрішніх органів, 
наявністю циркулюючих антитіл до різних 
автоантигенів [5]. 

При ССД легенева гіпертензія належить до 
варіанту ураження легень і може бути зумовлена 
інтерстиціальним фіброзом або ізольованими 
проліферативними змінами судинної стінки при 
наявності значних змін паренхіми або хронічної 
гіпоксії (справжня ЛАГ). Крім того, причиною 
підвищення тиску в малому колі кровообігу 
може бути ураження лівих відділів серця як 
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клапанне, так і власне міокарда, пов'язане або не 
пов'язане із системним процесом (ішемічна 
хвороба серця, ізольована діастолічна дисфунк-
ція та ін.). При наявності факторів ризику і тром-

бозу вен нижніх кінцівок у пацієнтів із ССД 
також може виявлятися хронічна посттромбо-
емболічна ЛГ. 

 

Т а б л и ц я  1  

Оновлена класифікація ЛГ (згідно з NICE 2018) 

1. Легенева артеріальна гіпертензія. 

1.1 Ідіопатична 

1.2 ЛАГ, асоційована з довгостроковою відповіддю на терапію блокаторами Са каналів 

1.3 Спадкова ЛАГ 

1.4 ЛГ, індукована лікарськими засобами чи токсинами 

1.5 Асоційована з: 
 СЗСТ 
 ВІЧ-інфекцією 
 Портальною гіпертензією 
 Вродженими вадами серця 
 Шистосомозом 

1.6 Персистуюча ЛАГ у новонароджених 

2. ЛГ, асоційована з ураженням лівої половини серця. 

2.1 ЛГ внаслідок серцевої недостатності зі збереженою фракцією викиду 

2.2 ЛГ внаслідок серцевої недостатності зі зниженою фракцією викиду 

2.3 Хвороби клапанів 

2.4 Вроджена посткапілярна обструкція 

3. ЛГ, асоційована із захворюваннями легень та/чи гіпоксією. 

3.1 При хронічній обструктивній хворобі легень 

3.2  При інтерстиціальних хворобах легень 

3.3 При інших захворюваннях легень з обструктивно-рестриктивних причин 

3.4 Гіпоксія, не пов’язана із захворюваннями легень 

3.5 Пов’язана з патологією легень 

4. Хронічна посттромбоемболічна ЛГ. 

4.1 Хронічна тромбоемболічна ЛГ 

4.2 Інші обструкції легеневої артерії 

5. ЛГ із невідомими та/чи багатофакторними механізмами. 

5.1 Гематологічні зміни  

5.2 Системні захворювання 

5.3 Iнші 

5.4 Метаболічні порушення.  

 
Поширеність ЛГ при ССД точно не встанов-

лена [28]. За даними різних авторів, вона варіює 
від 9 до 65%, що, можливо, зумовлено різними 
підходами до її діагностики [2]. При використан-
ні Ехо-КГ в якості діагностичного методу, по-
ширеність ЛАГ оцінювалася в межах від 30% до 
50% всіх досліджених пацієнтів [14], а до-
слідження з використанням катетеризації правих 
відділів виявили поширеність - від 8 до 12% [13].  

Склеродермічне ураження легень при неадек-
ватному лікуванні або відсутності його усклад-
нюється розвитком ЛГ, що виявляється в 25% 
пацієнтів, а ізольований розвиток ЛГ характер-

ний для 23% [27]. За даними багатоцентрового 
дослідження, проведеного у Франції й Італії за 
участю понад 1100 хворих на ССД з 11 центрів, 
поширеність прекапілярної легеневої гіпертензії 
(ЛГ) становила 5%, з них 4% припадає на ЛАГ 
[33]. Метааналіз 5 досліджень за участю 3818 
пацієнтів із ССД виявив наявність прекапілярної 
ЛГ у 9% з них [29]. 

За даними Британського реєстра ЛГ, при ка-
тетеризації правих відділів серця 722 пацієнтів із 
ССД ЛГ виявлена в 12% випадків [28]. В іншому 
дослідженні, що включало 930 хворих на ССД, 
частота ЛГ становила 13% [35]. За даними 
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M. Humbert і співавторів [32], частка пацієнтів з 
ЛАГ (674 з ССД) дорівнювала 15,3%. У до-
слідженні U. Kumar і співавторів [49] зі 100 
пацієнтів із ССД у 32 була ЛАГ 1-го ступеня. 

Перебіг захворювання характеризується про-
гресуванням гемодинамічних порушень, що при-
зводять до правошлуночкової серцевої недостат-
ності і несприятливого прогнозу. Незважаючи на 
наявність нових цільових методів лікування, 
середня виживаність у пацієнтів зі склеродер-
мією, у яких є ЛАГ, становить від 1 до 3 років 
[6]. В останнє десятиліття ураження легень ви-
ходить на перший план причин смерті при ССД і 
становить 27-30%. Особливістю перебігу ЛАГ 
при ССД вважається торпідність до лікування та 
поганий прогноз, навіть на тлі патогенетичного 
лікування [28]. 

За даними авторів і власними спостережен-
нями [1, 21], ЛАГ при ССД частіше буває 
асоційована з більшою тривалістю захворюван-
ня, лімітованим шкірним синдромом, наявністю 
телеангіоектазій, низькою дифузійною здатністю 
легень (DCLO) і наявністю антицентромерних 
антитіл. 

Однак необхідно пам'ятати і про окремі 
випадки ЛАГ, що зустрічаються при гострому 
перебігу хвороби з дифузним шкірним синдро-
мом і наявністю U3RNP-автоантитіл [46]. Деякі 
дослідження свідчать про те, що присутність 
анти-B23 і анти-β2-глікопротеїнів I антитіл та-
кож збільшує ризик ЛАГ [7]. 

Золотим стандартом діагностики легеневої 
гіпертензії є катетеризація правих відділів серця 
(КПВС). 

Критеріями діагностики ЛАГ є підвищення 
середнього тиску в легеневій артерії понад 
25 мм рт. ст. у стані спокою і більше 30 мм рт. ст. 
при фізичному навантаженні, при цьому тиск 
заклинювання легеневої артерії не повинен 
перевищувати 15 мм рт. ст., легеневий судинний 
опір менше 3 одиниць Вуда, при нормальному 
або зниженому серцевому індексі. Однак за да-
ними 6 world Symposium pulmonary hypertension, 
Nice 2018, легенева гіпертензія діагностується 
при підвищенні середнього тиску в легеневій 
артерії понад 20 мм рт. ст. 

До теперішнього часу точно не встановлені 
процеси, які відіграють пускову роль у розвитку 
патологічних змін у легеневих судинах при ССД-
ЛАД. Сучасні теорії патогенезу ЛАД близькі до 
теорії розвитку судинних проявів ССД і ґрун-
туються в першу чергу на ендотеліальному по-
шкодженні й порушенні регуляції міжклітинних 
взаємодій [25]. 

ЛАД-ССД розвивається в результаті про-
гресуючого ремоделювання легеневих судин 
дрібного й середнього калібру. Патогенез скле-
родермічної васкулопатії найбільш тісно по-
в'язаний з розвитком ендотеліальної дисфункції 
(ЕДС) [12], яка закономірно супроводжується 
високою продукцією вазоактивного ЕТ1, що 
сприяє розвитку легеневої гіпертензії і поси-
ленню судинних змін з боку нирок [43].  

При ССД активація фібробластів і зміни ди-
ференціювання міофібробластів є предикторами 
напруги ендоплазматичної сітки і стимуляції 
функції перицитів, що потенціює ЕДС [18]. 
Судинна дисфункція при ССД проявляється диз-
регуляцією ангіогенезу, яка зумовлена змінами 
впливу на ендотеліоцити гістону деацетилази 
[42], VEGF [26], гранулоцитарного хемотак-
сичного білка 2 та інгібітора транскрипційного 
фактора Id1 [18], накопиченням в ендотеліоцитах 
автоантитіл до центромерних протеїнів й ін-
дукованого інтерфероном білка 16 [16]. 

Вивільнення хемотаксичних агентів з по-
шкоджених клітин ендотелію викликає міграцію 
гладком'язових клітин в інтиму легеневих 
артерій [4]. Пригнічення апоптозу призводить до 
значної проліферації всіх шарів судинної стінки. 
Секреція локально активних медіаторів з 
вираженою вазоконстрикторною дією сприяє 
розвитку тромбозу in situ, трансформуючи ле-
геневе судинне русло з антикоагулянтного стану 
(внаслідок виділення простацикліну й інгібітора 
тканинного активатора плазміногену) в про-
коагулянтний [15]. У результаті утворюється по-
рочне коло: пошкодження ендотелію неухильно 
прогресує і призводить до ремоделювання леге-
невих судин, наростання судинної обструкції й 
облітерації. При цьому патологічні процеси 
захоплюють всі шари судинної стінки й різні 
типи клітин (ендотеліальні, гладенькі, фібро-
бласти) [22]. 

Крім ураження легеневого судинного русла, 
подібні патогенетичні зміни проявляються ін-
шими судинними проявами ССД - синдромом 
Рейно і склеродермічним нирковим кризом. 
Спільність патогенезу перебачає не тільки 
первинний системний характер судинного уш-
кодження при ССД, але і схожість терапевтичних 
підходів, що на цей час з успіхом викорис-
товується в повсякденній клінічній практиці.  

В останні роки, за даними реєстрів хворих на 
ССД і власного досвіду, відзначається розвиток 
ЛАГ у пацієнтів із ССД без явних шкірних змін 
(так звана вісцеральна ССД), що робить діагнос-
тику цього стану дуже складним. 
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Нові класифікаційні критерії ССД (табл. 2) 
ACR / EULAR (2013) дозволяють встановлювати 
достовірний діагноз на будь-яких стадіях за-
хворювання і при відсутності ущільнення шкіри 
[3]. Оскільки близько 15% пацієнтів з ЛАГ-ССД 
мають вісцеральну форму захворювання і до 
впровадження критеріїв 2013 р. діагноз 

основного захворювання у них був недосто-
вірним або взагалі не встановлювався, це 
пояснює пізню діагностику як ЛАГ, так і ССД. 
Особливе значення для діагностики ЛАГ і ССД 
має наявність телеангіоектазій, які є клінічною 
ознакою, асоційованою з ЛАГ-ССД [45]. 

 

Т а б л и ц я  2  

Класифікаційні критерії ССД ACR/EULAR (2013) 

Критерій Бали 

Потовщення шкіри вище проксимальних міжфалангових суглобів 9 

Потовщення шкіри пальців: 
набряк пальців 
набряк всіх пальців дистальніше п'ястно-фалангових суглобів 

 
2 
4 

Дигітальна ішемія: 
виразки 
рубчики 

 
2 
3 

Телеангіоектазії 2 

Капіляроскопічні зміни 2 

ЛАГ/ІУЛ 2 

Синдром Рейно 3 

Специфічні автоантитіла 3 

Сумарний бал достовірного діагнозу >9 

П р и м і т к а .  ACR - Американська колегія ревматологів, EULAR - Європейська антиревматична ліга, ІУЛ – інтерстиціальне ураження 
легень. 

 
В останні кілька років зарубіжні автори від-

значають поєднання ССД з ураженням венуляр-
ного відділу мікроциркуляторного русла – ле-
геневою венооклюзійною хворобою з легеневим 
капілярним ангіоматозом [33]. Венооклюзійна 
легенева гіпертензія (ВОЛГ) - рідкісна форма 
легеневої гіпертензії (ЛГ), що характеризується 
переважним ремоделюванням легеневих венул і 
ангіопроліферацією. Термін ВОЛГ включає в 
себе ідіопатичні, успадковані (біалельні мутації 
гена EIF2AK4), індуковані лікарськими препа-
ратами і токсинами (алкілуючі агенти, органічні 
розчинники) та асоційовані із СЗСТ (особливо 
пов'язані із системним склерозом) форми [38].  

ВОЛГ і ЛАГ мають подібну клінічну картину. 
Біопсія легень при ВОЛГ протипоказана через 
високий ризик смертельної кровотечі. Для 
діагностики ВОЛГ використовується неінва-
зивний діагностичний підхід, що включає 
дослідження парціального тиску кисню і 
вуглекислого газу в крові, низьку дифузійну 
здатність оксиду вуглецю і характерні ознаки 

ураження легень і легеневих судин на комп'ю-
терній томографії органів грудної клітки [30]. 
Прогноз у ВОЛГ гірше, ніж при інших формах 
ЛАД.  

На сьогодні доказова база лікування ВОЛГ 
відсутня, а використання існуючих ЛАГ-специ-
фічних препаратів прозводить до життєзагроз-
ливих ускладнень (набряк легенів, легенева 
недостатність та ін). Препарати групи проста-
цикліну в цій категорії хворих часто викликають 
фатальний інтерстиціальний набряк легень [37]. 

З одного боку, доведеним вважається факт, 
що при ВОЛГ прийом ЛАГ-специфічних препа-
ратів сприяє розвитку набряку легенів, у той же 
час в оригінальному дослідженні ефективності 
епопростенолу в пацієнтів з ЛАГ-ССД виник-
нення легеневого набряку не було зареєстровано 
ні в одного пацієнта [24]. 

Наявність у пацієнта із СЗСТ гіпоксемії, а 
також підвищеного ДЗЛА дозволяє запідозрити 
цю несприятливу асоціацію. Трансплантація 
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легенів залишається кращою терапією для таких 
пацієнтів [36].  

Стратегія діагностики при ЛГ, асоційованій із 
ССД, передбачає проведення комплексного 
обстеження з метою встановлення діагнозу, оцін-
ки клінічного класу і типу ЛГ, а також оцінки 
функціонального і гемодинамічного статусу па-
цієнтів. Як і при ідіопатичній ЛАГ, доцільно 
виділити такі етапи диференційно-діагностич-
ного процесу:  

Підозра на наявність ЛГ (скринінг): 
I. Виключення найбільш частих причин ЛГ. 
II. Встановлення діагнозу ЛАГ. 
III. Оцінка прогнозу при ЛАГ (функціональ-

ний клас - ФК, особливості гемодинаміки). 
ЕхоКГ: крім виявлення непрямих ознак ЛГ і 

вимірювання середнього тиску в легеневій 
артерії (СТЛА), цей метод дослідження до-
помагає диференціальній діагностиці варіантів 
«посткапілярної» ЛГ, зумовленої ураженням 
лівого шлуночка (порушення його скорочуваль-
ної здатності і / або наявність клапанних ура-
жень). Необхідно пам'ятати, що виявлення серед-
нього тиску в легеневій артерії >30 мм рт. ст. на 
Ехо-КГ не є підставою для встановлення діагно-
зу ЛГ або ЛАГ [14, 41].   

ЕхоКГ-дефініція: м'яка (початкова) ЛГ може 
бути встановлена при швидкості трикуспідальної 
регургітації 2,8-3,4 м/с, що відповідає (в сумі з 
тиском у правому передсерді, що дорівнює 
5 мм рт. ст.) СТЛА 36- 50 мм рт. ст.  

Також для діагностики ЛАГ необхідно оці-
нити систолічну екскурсію площини тристул-
кового клапана (TAPSE), яка відображає функ-
цію правого шлуночка. TAPSE менше 1,8 см 
асоціюється зі зниженням виживаності в 
пацієнтів з ЛАГ [48]. Недавнє дослідження по-
казало, що легеневий судинний опір, серцевий 
індекс, ударний об’єм і артеріальна ємність 
легенів є предикторами виживання [20].  

Особливе значення під час скринінгу й 
аналізу ризику розвитку ЛГ при ССД має до-
слідження функції зовнішнього дихання з 
визначенням дифузійної здатності легень 
(DLCO), яке поки не знайшло належне місце в 
діагностичних програмах при ЛАГ через 
відносно обмежену доступність. Ряд дослідників 
показали прогностичну роль цього методу поряд 
із загальноприйнятими клініко-імунологічними 
ознаками у визначенні групи ризику серед 
хворих на ССД з розвитком ЛГ. Ізольоване (при 
нормальних об'ємно-швидкісних показниках спі-
рограми) зниження DLCO <55-60% норми (при 
відсутності інших причин інтерстиціального 
фіброзу, супутньої хронічної обструктивної хво-

роби легень або анемії) стало більш значущим 
предиктором розвитку ЛГ, ніж інші доступні 
скринінг-методики (електрокардіографія або ехо-
кардіографії).  

Steen та співавт. [46] вперше показали, що 
пацієнти з ЛАГ і лімітованою формою ССД 
мають значно нижчу DCLO за кілька років до 
встановлення діагнозу, ніж пацієнти, в яких у 
подальшому не розвинулися ЛАГ і ІУЛ. D. 
Mukerjee і співавт. [14] виявили, що граничне 
значення DCLO - 50% асоціювалося з ЛАГ з ви-
сокою специфічністю (90%), але низькою чутли-
вістю (39%). Французьке дослідження ItinerAir 
[13] переконливо продемонструвало, що DCLO> 
60% від належного має високу специфічність для 
виключення ЛАГ. З цього випливає висновок, що 
рівень DCLO <60% повинен розглядатися як 
ознака, що вказує на можливу ЛАГ у пацієнтів із 
ССД. Це не може бути застосоване до інших 
варіантів ЛАГ, при яких повідомляється лише 
про невелике зниження DCLO [8]. Цей метод не 
тільки дозволяє підтвердити факт підвищення 
тиску, а і є диференційно-діагностичним і визна-
чальним за прогнозом, а також при проведенні 
гострих проб дає можливість вибрати ефективну 
терапевтичну тактику.  

Зниження DCLO в пацієнтів із ССД в першу 
чергу пов'язують з частою асоціацією ЛАГ з 
ВОЛГ [11]. При морфологічному дослідженні ле-
геневої тканини в пацієнтів з ЛАГ-ССД ознаки 
ураження венул виявляють частіше, ніж у 
пацієнтів з ідіопатичною ЛГ [19].  

До факторів несприятливого прогнозу при 
ЛАГ, асоційованою з ССД, крім параметрів гемо-
динаміки (СТЛА), відносять перикардит, підви-
щення рівня мозкової фракції натрійуретичного 
пептиду [44], а також сечової кислоти [39, 44].  

Французькими дослідниками запропонований 
диференційно-діагностичний алгоритм DETECT 
для ранньої діагностики ЛАГ. Шість простих 
змінних, які асоційовані з ризиком розвитку 
ЛАГ, були визначені в процесі регресійного 
аналізу. Оцінюється наявність телеангіоектазій, 
антицентромерних антитіл, підвищення рівнів 
серологічних маркерів ЛАГ - NTproBNP і рівня 
сечової кислоти, а також ізольоване зниження 
DCLO [12]. У це дослідження було включено 466 
пацієнтів із ССД з високим ризиком розвитку 
ЛАГ (DCLO <60% і тривалістю захворювання> 3 
років [17]. У процесі обробки даних був роз-
роблений двоступеневий алгоритм, що дозволяє 
визначити, яким пацієнтам потрібно проводити 
катетеризацію правих відділів (рис. 1). Алгоритм 
дозволяє диференціювати наявність ЛАГ при «су-
міжних» градієнтах швидкості трикуспідальної 
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регургітації (ТР) на ЕхоКГ. На підставі отри-
маних даних з 96% чутливістю і 62% специфіч-
ністю можна припустити наявність у пацієнта 

ЛАГ (всю інформацію про алгоритм DETECT 
можна знайти на сайті http://detect-pah.com/). 

 
 

 

Рис. 1. Алгоритм DETECT. ФЖЄЛ – форсована життєва ємність легень, NTproBNP – N кінцевий 
фрагмент попередника мозкового натрійуретичного пептиду, ЕОС – електрична вісь серця, ТР- 

трикуспідальна регургітація, КПВС –катетеризація правих відділів серця 

 
Рання діагностика ЛАГ - ключ до потенційно 

оптимального терапевтичного ведення пацієнта. 
За відсутності лікування прогноз ЛАГ вкрай 
несприятливий, при ССД 60% хворих клінічно 
значущої ЛАГ помирають у перші два роки. 
Своєчасне виявлення сприяє ранній терапії з 
подальшим більш сприятливим перебігом. Всім 
пацієнтам із ССД слід проводити скринінг на 
предмет виявлення ЛАГ. 

• Пацієнти із системними автоімунними за-
хворюваннями з ознаками ССД повинні про-
ходити скринінг, так само як пацієнти із ССД. 

• Проведення КПВС необхідно для діагнос-
тики ЛАГ. 

• Проведення гострого вазореактивного тесту 
в пацієнтів із ССД, СЗСТ або іншими системни-
ми автоімунними захворюваннями не потрібно. 

• Скринінгова програма в пацієнтів із ССД 
або системними автоімунними захворюваннями з 
ознаками ССД обов'язково повинна включати до-
слідження DCLO. Трансторакальна ЕхоКГ, ви-
значення NTproBNP і алгоритм DETECT повинні 
проводитися, якщо DCLO <60% і тривалість за-
хворювання >3 років. 

Пацієнт із ССД 

• ФЖЄЛ, % норм/DCLO, % норм 
• Антицентромерні антитіла 
• Телеангіектазії 

• NTproBNP 
• ЕКГ: відхилення ЕОС праворуч 
• Рівень сечової кислоти 
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Ступінь II:  загальний ризик 1 рівня + 2  параметри  Ехо-КГ 
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• При ССД або системних автоімунних за-
хворюваннях з ознаками ССД трансторакальна 
ЕхоКГ, визначення рівня NTproBNP і оцінка 
DCLO повинні проводитися щорічно.  

Усім пацієнтам з ЛАГ рекомендується вести 
активний образ життя, розглядається застосу-
вання фізичної реабілітації під спостереженням 
спеціаліста. Освітні, психосоціальні та трену-
вальні програми покращують якість життя. Ме-
дикаментозна терапія включає діуретичну 
терапію (петльові, калійзберігаючі діуретики) і 
додаткову оксигенотерапію за необхідності. 
Антикоагулянти використовуються, якщо немає 
певного ризику кровообігу. Хоча блокатори 
кальцієвих каналів, маючи вазодилатаційний 
ефект, призначаються пацієнтам з ЛАГ, ці 
ефекти при склеродермії двоякі. Антагоністи 
кальцію можуть ефективно знижувати тиск у 
легеневій артерії, однак це спостерігається тільки 
в пацієнтів з позитивною вазореактивною від-
повіддю при проведенні катетеризації правих 
відділів серця. Терапія антагоністами кальцію 
повинна починатися під строгим геодинамічним 
контролем тільки тим пацієнтам, які від-
повідають на застосування вазодилататорів у 
гострій пробі. Необхідно почати лікування 
антагоністами кальцію з наступним титруванням 
доз до максимуму (до 240 мг / добу або ділтіазем 
до 900 мг на добу). При відсутності ефекту через 
1 місяць або не досягнення 1 або 2 функціональ-
ного класу через 3 місяці, антагоністи кальцію 
слід відмінити. 

В останні роки число агентів, які ви-
користовуються для лікування ЛАГ, значно 
зросла. У клінічних дослідженнях, що тестують 
ці лікарські препарати при ЛАГ, число пацієнтів 
зі ССД становить 20%. Специфічна терапія 
включає деривати простагландину (епопросте-
нол, трепростеніл, беропрост і ілопрост), анта-
гоністи ендотеліну (босентан, ситаксентан, ам-
брисентан і маситентан), інгібітори фосфо-
діестерази-5 (силденафіл, тадалафіл і вардена-
філ) і розчинний стимулятор гуанілатциклази 
(ріосигуат). Комбінована терапія патогене-
тичними лікарськими засобами полягає в за-
стосуванні одночасно двох (силденафіл + бо-
сентан) або трьох препаратів (+ ілопрост). Слід 
пам'ятати про те, що комбіноване лікування бо-
сентаном і силденафілом призводить до збіль-
шення концентрації першого на 50% і зниження 
концентрації другого на 50%. 

Інгаляційні простагландини можуть бути пре-
паратами вибору при тяжких ситуаціях. Ці пре-

парати покращують гемодинаміку, пере-
носимість фізичного навантаження і якість життя 
пацієнтів. Немає клінічних досліджень, які 
доводять перевагу того чи іншого агента, однак 
вважається, що терапія простациклином 
найбільш ефективна при ЛАГ. Більшість 
клініцистів вказують на перевагу комбінованої 
терапії. Рішення, яке стосується вибору пре-
парату, що використовується для лікування па-
цієнта, залежить від персональної переваги і 
клінічної картини в того чи іншого пацієнта. Для 
пацієнтів з мінімальною і помірною тяжкістю 
перебігу захворювання (функціональний клас I 
або II) переважає лікування одним пероральним 
агентом (силденафіл, босентан або амбрисентан). 
Пацієнтів з більш тяжким перебігом захворю-
вання (клас III або IV) і тих, які не відповідають 
на монотерапію, слід лікувати внутрішньо-
венними інгаляційними простогландинами, як 
монотерапію або в комбінації з силденафілом і / 
або босентаном [6, 10].  

Трансплантація легенів, легені-серце для ЛАГ 
залишається терапією вибору при відсутності 
ефекту від медикаментозного лікування. Па-
цієнти зі склеродермією, які мають показання до 
трансплантації, мають прогноз такий самий, як й 
інші пацієнти із захворюваннями легенів. ЛАГ 
при ССД - це прогресуюче захворювання, для 
якого немає специфічної терапії [23]. Проте 
тривалий моніторинг за станом пацієнта не-
обхідний. Неінвазивні тести з клінічною оцін-
кою: 6-хвилинний тест з ходьбою, дослідження 
функції зовнішнього дихання, ЕХО-КГ - досить 
інформативні для оцінки динаміки патологічного 
процесу. При необхідності прийняття важливого 
терапевтичного рішення – переключення на 
інший або додавання нового медикаментозного 
агента, слід провести катетеризацію правих від-
ділів серця [40].  

На рисунку 2 представлений алгоритм веден-
ня пацієнта з ЛАГ, асоційованою зі склеро-
дермією. Цей алгоритм рекомендується для всіх 
пацієнтів зі склеродермією, які мають вперше 
діагностоване захворювання, або для хворих з 
тривалою лімітованою формою склеродермії.  

Перелічені фактори свідчать про важливість 
проблеми необхідності мультидисциплінарного 
підходу та спостереження таких хворих у спе-
ціалізованих центрах із залученням ревма-
тологів, кардіологів, пульмонологів та фахівців з 
методів візуалізації у вирішенні задачі з поліп-
шення прогнозу в цієї категорії пацієнтів. 
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Рис. 2. Алгоритм ведення пацієнта з ЛАГ, асоційованою зі склеродермією 

ХОЗЛ – хронічне обструктивне захворювання легень, ІЗЛ – інтерстиційне захворювання легень, СІ – серцевий індекс, сер ТЛА – середній 
тиск у легеневої артерії, V – швидкість систоличного транстрикуспідального потоку; ФЖЄЛ - форсована життєва ємність легень, ЗЄЛ – 
загальна ємність легень, ФК – функціональний клас; ХОЗЛ – хронічне обструктивне захворювання легень; DLCO - дифузійна здатність 
легень; Eхо – ехокардіографія; АРЕ - антагоністи рецептора ендотеліну; ІФДЕ5, інгібітори фосфодіестерази-5; ЛСО – легеневий судинний 
опір; ФК – функціональний клас. 
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Реферат. Діагностика порушень вуглеводного обміну у хворих з ішемічною хворобою серця. 
Маньковський Г.Б. Мета роботи − вивчення частоти зустріваності раніше недіагностованого цукрового 
діабету 2 типу та предіабету за допомогою різних діагностичних підходів у хворих з ангіографічно під-
твердженою ішемічною хворобою серця. Матеріали та методи. Обстежено 89 хворих з ішемічною хворобою 
серця. Середній вік пацієнтів становив 62+3,6 року. Усі пацієнти мали атеросклероз коронарних судин, що був 
ангіографічно підтверджений. У жодного із включених в обстеження пацієнтів не було вказано в анамнезі 
цукровий діабет або епізоди гіперглікемії. Хворим було проведено обстеження з метою виявлення прихованого 


