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Проблемы организации медицинской помощи взрослым пациентам с 
редкими заболеваниями на примере 
легочной артериальной гипертензии 

Выступающий
Заметки для презентации
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Легочная артериальная гипертензия –  
редкое и опасное заболевание 

Множество факторов 
риска 

Изменение 
морфологии 

сосудов легких 

Endothelial dysfunction 
and NO deficiency 

Vasoconstriction 
Proliferation  

Fibrosis 
Inflammation 

Правожелудочковая 
недостаточность Смерть 

? 
Л Е Г О Ч Н A Я    АРТЕРИАЛЬНАЯ  Г И П Е Р Т Е Н З И Я 

Нехватка NO – тригера 
расслабления сосудов 

1. ЛГ – редкое (орфанное) заболевание, которое очень трудно лечить 
 

2. Диагноз устанавливается, как правило, на поздних стадиях. Продолжительность жизни без лечения 2,8 
лет. 
 

3. Современные препараты позволяют изменить «курс» заболевания и повлиять на ряд исходов 
 

ЧТО ВАЖНО ЗНАТЬ? 

Сужение сосудов 
Пролиферация  

Фиброз 
Воспаление 



Жалобы пациентов 
Симптоматика ЛАГ напоминает проявления многих 

др. заболеваний дыхательной и сердечно-сосудистой 
систем. 


Диаграмма1

		Одышка		Одышка

		Боли в грудной клетке		Боли в грудной клетке

		Кашель		Кашель

		Кровохарканье		Кровохарканье

		Отеки		Отеки

		Головокружение		Головокружение

		Обмороки		Обмороки

		Слабость		Слабость

		Осиплость голоса		Осиплость голоса

		Сердцебиение		Сердцебиение

		Потеря массы тела		Потеря массы тела



Первые жалобы

Жалобы в развернутой стадии заболевания
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				Первые жалобы		Жалобы в развернутой стадии заболевания

		Одышка		89.6%		98.0%

		Боли в грудной клетке		17.2%		42.4%

		Кашель		8.4%		23.2%

		Кровохарканье		3.1%		6.6%

		Отеки		11.7%		35.3%

		Головокружение		9.3%		22.5%

		Обмороки		13.0%		19.2%

		Слабость		33.8%		55.8%

		Осиплость голоса		1.1%		2.0%

		Сердцебиение		21.6%		51.0%

		Потеря массы тела		2.4%		4.2%







Распространенность и заболеваемость ЛАГ в Европе  
 

1. Nazzareno Galie et al. 2015 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. The Joint Task Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary Hypertension of the European Society of Cardiology 
(ESC) and the European Respiratory Society (ERS). European Heart Journal (2016) 37, 67–119; doi:10.1093/eurheartj/ehv317. Available on: http://eurheartj.oxfordjournals.org/content/ehj/37/1/67.full.pdf  

Европейские и российские данные по эпидемиологии легочной 
артериальной гипертензии подтверждают статус редкого синдрома 

ЛАГ Распространенность 

Заболеваемость 

15-60 пациентов на миллион популяции 
 5-10 пациентов на миллион популяции в год 
 

www.medibase.pro  Включено 727 пациентов с  
впервые установленным диагнозом 

Данные Российского регистра 


Диаграмма1

		ЛАГ

		ХТЭЛГ

		Другие формы



ЛАГ

Столбец1

0.67

0.283

0.047



Лист1

				Столбец1

		ЛАГ		67.0%

		ХТЭЛГ		28.3%

		Другие формы		4.7%

		ИЛГ		178		42.0%

		ВПС		143		33.7%

		СЗСТ		93		21.9%

		Наследуемая		2		0.5%

		ПЛГ		5		1.2%

		Токин		1		0.2%

		ВИЧ		2		0.5%







Показатель ЛАГ ИЛГ ЛАГ-ВПС ЛАГ-СЗСТ портоЛГ 

Возраст на 
момент 
установления 
диагноза, лет 
 

 
45,2±14,9  

 
41,0±12,8  41,2±13,4  

51,4±13,5 
*  

40,8±10,4  

Женщины % 81,3% 
84,4%  

# 
74,7% 

89,4%  
# 

55,6% 

Период от 
дебюта 
симптомов до 
установления 
диагноза 
 

16,9                         
[3,8; 34,4]  

24,0  
 [8,4; 45,6] 

# " 

14,2                                                              
[6,0; 33,8]  

10,9                         
[4,8; 14,4] 

* 

12,4                                                           
[4,7; 23,8] 

Группы пациентов с ЛАГ 

  * р<0,05 vs ИЛГ;   # р<0,05 vs портоЛГ;    " р<0,05 vs  ЛАГ-ВПС 

www.medibase.pro 

Выступающий
Заметки для презентации
14.9 - франция



Этапы диагностического поиска 

Поликлиника 

Стационар 

Экспертный центр 

Скрининг: 
Сбор жалоб, анамнеза, осмотр, ЭКГ, спирография, 
рентгенография грудной клетки, общий анализ крови, 
эхокардиография 

Исключение наиболее частых причин ЛГ: 
КТ легких, спирография с ДСЛ и бодиплетизмографией, 
Дуплескное сканирование вен, сцинтиграфия легких 
УЗИ внутренних органов, гастроскопия, оценка функции 
щитовидной железы, биохимия, тесты на ВИЧ и гепатиты, 
антиядерные антитела 

Верификация диагноза ЛАГ: 
Катетеризация правых камер сердца и легочной артерии 
При необходимости - проведение теста на 
вазореактивность, 
ангиопульмонография, коронароангиография 
Оценка функционального класса 
Оценка риска ЛАГ: 
6-МТХ, эхокардиография, кардиопульмональный тест, 
биомаркеры (мозговой натрийуретический пептид) 
 
 

   Определение вероятности ЛГ: 
   Эхокардиография 

 Недостаточная 
осведомленность докторов о 
проблеме ЛГ 

 Проблема поздней 
диагностики 



Рутинная  
практика Экспертный  

центр ЛГ 

Оптимизация медицинской помощи больных с ЛГ 

 
• Сложные 

диагностические 
случаи 

• Инвазивная 
диагностика/ 
тестирование 

• Экстренные ситуации 
• ЛАГ-специфическая 

терапия 
• Побочные эффекты  
• Госпитализации 
• Хирургическое лечение 

 
 

 Первостепенная роль  
        экспертного центра 

Выступающий
Заметки для презентации
 Thus, it is important to consider referral of patients with PAH to centers performing clinical trials, so we can further improve care for our patients.
 BUT there are other very important situations in which a consultation with a PH center might be considered:
 When the diagnosis of PAH is not straightforward: Is this too much interstitial disease?  What about that single isolated coronary stenosis?
 So that vasodilator testing can be performed at the same time as the diagnostic cath in a center that does it all the time
 In a patient who is not doing well or deteriorating despite initial therapy 
 When there are complex comorbidities (eg, renal failure on dialysis, complex CHD, hematological diseases, etc)
 When prostanoids are being considered and it would be useful to have the nursing support, expertise, and institutional infrastructure of a large PH program.
 OR diagnostic dilemmas:
 Complete diagnostic workup absolutely essential to have the right diagnosis and /or identify all contributing disease processes to PH.
 Incomplete workup can lead to delay in patient obtaining appropriate treatment.
 Diagnosis is not always black and white, and working with a PH center will reduce the prospect of a wrong diagnosis.
 Vasodilator testing/catheterization:
 Should be done by PH center to ensure all the important hemodynamic components are measured and help eliminate the need to repeat invasive testing
 Absolutely necessary for PAH diagnosis, determine severity, identify vaso-responders and establish baseline hemodynamics to direct therapy and assess response to treatment.  
 Identifies or rules out left-sided heart disease or CHD
Co-morbidities complicate RX:
 Patient with PAH and co-existing COPD and diastolic dysfunction  
 Patient with PAH, scleroderma, ILD, and renal insufficiency
 All underlying disease processes need to be optimally treated
 Adverse effects may require more understanding of the drugs, interaction, and patient response in the more complicated patient
 PH center working with primary care may be able to reduce periods of de-compensation and hospitalization
 Failure to achieve therapeutic goals
 Appropriate monitoring of condition and assessment of disease progression essential to correctly manage patient and make treatment decisions.
 If initial therapy is not working, treatment needs to be changed to continue to work toward goals; may need to re-evaluate every 3-6 mo
 Failure to improve means that the disease is progressing
Consideration of prostanoids RX:
 Functional class IV patients should all be started on a prostanoid.
 Requires expertise in understanding the drug, delivery, adverse events, titration, and emergency care
 Requires patient education for self-administration, drug titration, safety, and support
 Requires evaluation of patient’s ability to understand, assess dexterity, compliance, and support. 
 Patient access to 24-hr medical staff resources for problems, questions, and to direct emergency situations.
 Patients of all ages are successful on prostanoids if given appropriate teaching, monitoring, and personal medical support that can be provided by PH center nursing staff.
 Side effects can be well controlled with adjustments to dosing, time, and tolerance to the medication, specific direction for prevention or control (ie, diarrhea), technique, and most of all support and encouragement.
 Consideration of combination therapy:
 Studies currently underway to look at combination therapy.  
 Some combination therapy already being used with success.
 Clinical Trials:
 Recent years have seen a decrease in patients referred for clinical trials which can slow progress of trials and the number of clinical trials that can be ongoing at any given time.
 Overall it is the patient that is impacted by the delay in the knowledge that can be obtained from trials.
 Collaboration encourages patient access to trials.
 





 Лечение больных с легочной артериальной гипертензией: 
 от безысходности к возможности выбирать 

1973 год 2019 год 
0 препаратов 12 препаратов, 16 лекарственных форм  

В РФ зарегистрировано: 
• для лечения ЛАГ 7 оригинальных и 3 

дженерика лекарственных препаратов с 
разным механизмом действия  



По данным Российского национального регистра в настоящее 
время пациентам с ЛАГ чаще всего назначается ЛАГ-
специфическая начальная монотерапия 

ЛАГ-специфическая терапия 

Монотерапия 

Комбинированная двойная терапия 

Комбинированная тройная терапия 

62,1% 
32,7% 

5,2% 

Чазова И.Е., Архипова О.А., Мартынюк Т.В. Легочная артериальная гипертензия в России: анализ шестилетнего наблюдения по данным Национального регистра. 
Терапевтический архив. 2019; 91 (1): 10–31. DOI: 10.26442/00403660.2019.01.000024 

 

Поддерживающая терапия: 

 Антагонисты кальция 
 Диуретики (моно, либо 

комбинация) 
 Антитромботические 

препараты  
 

 Сложности обеспечения 
пациентов специфической 
терапией 



 



Правила организации деятельности Экспертного Центра по 
проблеме легочной артериальной и хронической 
тромбоэмболической легочной гипертензией (1) 

 Необходимость создания Центра и его мощность определяются с учетом особенностей и 
потребностей субъектов РФ в оказании специализированной, в том числе консультативной 
помощи больным с ЛАГ и ХТЭЛГ, а также с учетом географической доступности и численности 
населения из рекомендуемого расчета 1 центр на 10 млн населения. 

В структуре Центра рекомендуется предусматривать:  
• кардиологическое отделение с палатой реанимации и интенсивной терапии;  
• кардиохирургическое отделение;  
• отделение рентгенохирургических методов диагностики и лечения. 
Основными функциями Центра являются:  
• оказание плановой медицинской помощи больным с легочной артериальной и хронической 

тромбоэмболической легочной гипертензией;  
• оказание круглосуточной консультативной и лечебно-диагностической медицинской помощи 

больным, находящихся на лечении в кардиологических и других отделениях медицинских 
организаций;  

• внедрение в клиническую практику современных методов диагностики и лечения легочной 
артериальной и хронической тромбоэмболической легочной гипертензией;  

• профилактика осложнений у больных с легочной артериальной и хронической 
тромбоэмболической легочной гипертензией;  

• управление качеством оказания медицинской помощи;  



Правила организации деятельности Экспертного Центра по 
проблеме легочной артериальной и хронической 
тромбоэмболической легочной гипертензией (2) 

 
• проведение организационно-методической работы по повышению 

профессиональной подготовки врачей и других медицинских работников, 
разработка образовательных программ по проблеме ЛАГ и ХТЭЛГ;  

• организация конференций, совещаний по актуальным вопросам оказания 
медицинской помощи больным с ЛАГ и ХТЭЛГ;  

• проведение информационно-просветительских мероприятий для населения 
и медицинского сообщества;  

• ведение учетной и отчетной документации и представление отчета о 
деятельности Центра в установленном порядке;  

• участие в создании Единого регистра больных с ЛАГ и ХТЭЛГ в Российской 
Федерации;  

• осуществление мониторинга документации пациентов с ЛАГ и ХТЭЛГ для 
определения потребностей конкретного региона в высокоэффективных 
лекарственных препаратах, необходимых для лечения больных, и суммы 
необходимых бюджетных средств для обеспечения больных с ЛАГ и ХТЭЛГ. 

 



Предложение по формированию сети  
Федеральных Экспертных Центров  

 
• Центральный и Северо-Кавказский ФО- ФГБУ «НМИЦ кардиологии" 

Минздрава России, ФГБУ «НМИЦ ССХ им. А.Н.Бакулева» Минздрава России 
• Северо-западный ФО- ФГБУ «НМИЦ им. В.А.Алмазова» Минздрава России 
• Южный ФО/ Крым - ГБОУЗ "Волгоградский областной клинический 

кардиологический центр",  «Клиника ГБОУ ВПО РостГМУ» (г. Ростов);  ГБОУЗ 
«Краевая клиническая больница №1 им. проф. С.В. Очаковского»                         
(г. Краснодар);  

• Приволжский ФО - Казанский Межрегиональный Клинико-Диагностический 
центр (Республика Татарстан); Республиканский Кардиологический центр 
(Республика Башкортостан);  

• Уральский ФО - ГБОУ «Свердловская областная клиническая больница №1» 
(г. Екатеринбург); - «Тюменская областная клиническая больница»;  

• Сибирский ФО - «НИИ кардиологии Томского НМИЦ», - ФГБУ «НМИЦ им. 
Е.Н. Мешалкина», «ФГБНУ НИИ комплексных проблем сердечно-сосудистых 
заболеваний» 

• Дальневосточный ФО- ГБОУЗ «Приморская краевая клиническая больница 
№1» (г. Владивосток)  

 



Заключение 
• Административное направление –  
      организация помощи (приказ МЗ, порядок и правила оказания МП). 
• Лечебно-диагностическое направление –  
      улучшение диагностики и лечения больных ЛАГ в региональных и  
      федеральных центрах. 
-Создание кабинетов по диспансерному наблюдению за больными ЛАГ в регионах и  
формирование сети экспертных центров позволит оптимизировать использование 
ресурсов здравоохранения для организации диагностики и медицинской помощи 
пациентам ЛАГ. 

-Улучшение финансирования (в рамках ОМС I.27., I.27.8 = 29 000 руб. ), что 
не обеспечивает дорогостоящего обследования -  катетеризации правых отделов сердца, 
МСКТ- ангиопульмографии, вентиляционно-перфузионной сцинтиграфии легких, МРТ 
сердца, ЭГДС, УЗИ печени, а также возможности медикаментозного лечения.  
 

• Образовательное направление - повышение информированности  о 
ЛАГ врачей-терапевтов первичного звена. 

Для улучшения диагностики ЛАГ необходимо продолжить обучение специалистов 
здравоохранения – терапевтов, педиатров, пульмонологов, кардиологов, врачей 
функциональной диагностики и специалистов имидж-диагностики. 
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