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экспертов по проблеме легочной гипертен­
зии (ЛГ), в состав которого вошли эксперты 
в области диагностики и лечения ЛГ в Респуб­
лике Беларусь, а также представители веду­
щих российских научно-исследовательских 
медицинских учреждений, которые смогли 
присутствовать на заседании онлайн. 

Заседание было посвящено обсуждению 
диагностики, лечения легочной артериальной 
гипертензии (ЛАГ) и хронической тромбоэм­
болической легочной гипертензии (ХТЭЛГ), 
направленному на реализацию стратегии по 
улучшению отдаленных исходов заболева­
ния. В рамках обсуждения докладов каждый 
из участников Совета смог поделиться своим 
клиническим и научным опытом.

Легочная гипертензия – группа заболе- 
ваний, характеризующихся патологическим 
хроническим повышением давления в легоч­
ных артериях [1–2]. Согласно классифика­
ции, различают 5 групп ЛГ:

1. Легочная артериальная гипертензия 
(ЛАГ).

2. ЛГ, ассоциированная с поражением 
левых отделов сердца.

3. ЛГ, ассоциированная с заболеваниями 
легких и/или гипоксией.

4. Хроническая тромбоэмболическая ле­
гочная гипертензия (ХТЭЛГ) и другие виды 
обструкции легочной артерии.

5. ЛГ с неизвестными и/или многофактор­
ными механизмами.

ЛГ достаточно быстро прогрессирует,  
и в отсутствии патогенетической терапии 
средняя продолжительность жизни при идио­
патической ЛАГ при отсутствии лечения  
и высоком риске составляет всего 2,8 года, 
при ХТЭЛГ – 6,8 года [3–5].

Клинические симптомы ЛГ неспецифи­
ческие: в первую очередь это одышка при 

физической нагрузке, быстрая утомляемость, 
боль в грудной клетке, слабость, синкопаль­
ные состояния, кровохаркание, отеки ниж­
них конечностей и другие проявления пра­
вожелудочковой сердечной недостаточности.  
При некоторых формах заболевания, напри­
мер при ХТЭЛГ на ранних стадиях, симпто­
мы могут отсутствовать. Поэтому диагноз 
большинства форм ЛГ установить сложно, 
и в среднем у пациента на диагностический 
поиск уходит от 2 до 6-7 лет при ЛАГ [6–8] 
и более года при ХТЭЛГ [9], хотя именно 
ранняя диагностика и назначение специфи­
ческой терапии позволяют замедлить про­
грессирование болезни и продлить жизнь 
пациента. 

Малая распространённость данного за­
болевания объясняет недостаточную насто­
роженность врачей, не полное применение 
рекомендуемого диагностического алгоритма 
(достаточно сложного, включающего методы 
инвазивной диагностики), что зачастую при­
водит к отсутствию возможности дифферен­
циальной диагностики между различными 
формами ЛГ. Кроме того, ЛАГ – прогресси­
рующее заболевание, требующее постоянно­
го мониторинга и эскалации лекарственной 
терапии, поэтому пациенты, выписанные из 
стационара, должны находиться под наблю­
дением специалиста, обладающего должными 
знаниями по особенностям их ведения [10]. 

На сегодняшний день существует раз­
рыв между врачами – терапевтами, пульмо­
нологами и кардиологами в осведомленно­
сти о ЛАГ, что ведет к продолжительному 
диагностическому поиску (в среднем по РБ 
2–6 лет) и определяет необходимость сме-
ны парадигмы диагностики и лечения ЛАГ 
в Беларуси. Прицельное внимание к пробле­
ме и построение четкой маршрутизации па- 
циентов при высокой вероятности ЛАГ при­
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ведет к улучшению выявляемости данной 
патологии у пациентов.

Вышеперечисленные проблемы стали 
предпосылкой для создания в Республике 
Беларусь на базе РНПЦ «Кардиология» Рес­
публиканского центра ЛГ. Организация спе- 
циализированных (экспертных) центров ЛГ 
является общепринятой мировой практикой  
оказания медицинской помощи данной ка­
тегории пациентов. Основные задачи цент­
ра – это оказание консультативной, лечеб­
но-диагностической помощи пациентам с раз­
личными формами ЛГ, выделение фенотипов 
с идиопатической ЛАГ, проведение органи­
зационно-методической работы, диспансер­
ное наблюдение пациентов с ЛАГ. 

В 2023 году в Республике Беларусь зара­
ботает центральная медицинская платфор­
ма электронного здравоохранения, однако 
несмотря на это, белорусские эксперты схо­
дятся во мнении о необходимости создания 
регистра пациентов с ЛАГ (ХТЛГ) в связи  
с важностью и значимостью проблемы свое­
временной диагностики и адекватной тера­
пии каждого пациента с ЛАГ и расширения 
возможностей контроля ЛАГ и ХТЭЛГ в Рес­
публике Беларусь. 

ЛАГ в США и в Европе относится к ор­
фанным (редким) заболеваниям. В 2020 году 
вступила в силу новая редакция Закона Рес­
публики Беларусь «Об обращении лекарствен­
ных средств», где впервые дано определение 
«орфанное заболевание», определение «ор­
фанный лекарственный препарат» приводи­
лось в Законе ранее [25]. 

Несмотря на отсутствие ЛАГ в перечне ор­
фанных (редких) заболеваний, утвержденных 
приказом Министерства здравоохранения РБ 
от 19.11.2020 № 1222 «О перечне орфанных 
(редких) заболеваний», государство осуще­
ствляет поддержку пациентов, страдающих 
ЛАГ в плане льготного (бесплатного) обеспе­
чения лекарственным препаратом не только 
в стационарных, но и в амбулаторных усло­
виях. В соответствии с постановлением Со­
вета Министров от 11 марта 2019 г. № 152  
«Об изменении постановления Совета Ми­
нистров Республики Беларусь от 30 ноября 
2007 г. № 1650» Легочная гипертензия (по клас- 
сификации МКБ-10 I 27.0 – I 27.2) включе­
на в перечень заболеваний, дающих право 
гражданам на бесплатное обеспечение ле­
карственными средствами, выдаваемыми 
по рецептам врачей в пределах перечня ос­
новных лекарственных средств при амбулатор­
ном лечении [26]. В перечень основных лекар­
ственных средств, который дает право бесплат­
ного лекарственного обеспечения пациентам 
с ЛАГ, включены силденафил и бозентан. 

При лечении пациентов с ЛАГ и ХТЭЛГ 
в Республике Беларусь руководствуются на­
циональными клиническими рекомендация­
ми (2016), Евразийскими рекомендациями 

по лечению и диагностике ЛАГ и ХТЭЛГ 
(2019, 2020), в разработке которых участвова­
ли специалисты нашей страны. Однако экс­
перты сходятся во мнении о необходимо­
сти разработки белорусских клинических 
протоколов по лечению ЛАГ и ХТЭЛГ.

В настоящее время в России, Республике 
Беларусь и Европе используется шкала стра­
тификации риска, предложенная в 2015 г.  
в рекомендациях Европейского общества кар­
диологов и Европейского респираторного об­
щества. Стратегия лечения пациентов с ЛАГ 
ориентирована на достижение целей терапии, 
указывающих на низкий риск летального 
исхода. 

Патогенетическая терапия направлена 
на улучшение и/или стабилизацию клиниче­
ского состояния, улучшение гемодинамиче­
ских показателей и качества жизни больных, 
повышение переносимости физических на­
грузок, замедление темпов прогрессирова­
ния заболевания, а также улучшение прогно­
за больных.

К 2020 году из всего спектра специфиче- 
ских средств, применяемых у взрослых пациен­
тов с ЛАГ, в Беларуси были доступны лишь два 
генерических препарата: бозентан, который 
относится к группе антагонистов эндотелино­
вых рецепторов, и силденафил – представи­
тель группы ингибиторов фосфодиэстеразы 
5-го типа (ФДЭ-5). В 2021 году в Республике 
Беларусь зарегистрирован единственный 
представитель класса стимуляторов раство- 
римой гуанилатциклазы (рЦГ), одобренного 
для лечения ЛАГ – риоцигуат в дозировках 
0,5; 1; 1,5; 2,0 и 2,5 мг. Риоцигуат рекомен­
дуется применять при идиопатической, на­
следственных формах ЛАГ, ЛАГ, связанной  
с заболеваниями соединительной ткани, кро­
ме того, это в настоящее время единственная 
опция, одобренная МЗ РБ для консерватив­
ной терапии пациентов с ХТЭЛГ, согласно ин­
струкции по медицинскому применению [11].

Большинство пациентов в Республике Бе­
ларусь с ЛАГ получают монотерапию (гене­
рические формы силденафила и бозентана). 
Несмотря на то, что ЛАГ является хрониче­
ским жизнеугрожающим заболеванием, эска­
лация ЛАГ-специфической терапии проводит­
ся в подавляющем большинстве случаев только 
при клиническом ухудшении состояния паци­
ентов. Комбинированная терапия ЛАГ-специ­
фическими препаратами должна назначаться 
на более ранних стадиях заболевания [1]. 

Риоцигуат имеет двойной механизм дей­
ствия, с одной стороны, он напрямую, незави­
симо от уровня эндогенного оксида азота (NO), 
стимулирует растворимую гуанилатцикла- 
зу (рГЦ), а с другой – повышает чувствитель­
ность рГЦ к эндогенному NO [12, 13]. Риоци­
гуат восстанавливает метаболический путь 
NO – рГЦ – цГМФ и вызывает увеличение 
продукции цГМФ, который играет важную 
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роль в регуляции процессов, влияющих на 
тонус сосудов, пролиферацию, фиброз и вос­
паление. Наличие двойного механизма дей­
ствия является залогом более выраженного 
эффекта риоцигуата по сравнению с инги­
биторами фосфодиэстеразы типа 5 (ИФДЭ-5). 

Благоприятный профиль эффективности 
и безопасности риоцигуата был продемонстри­
рован в исследованиях PATENT-1,2. На фоне 
терапии у пациентов наблюдалось улучше­
ние переносимости физической нагрузки, 
функционального класса, а также ряда других 
показателей [14, 15]. 

Появляется все большее количество ра­
бот, в которых изучается совершенно новая 
стратегия лечения – замена одного ЛАГ-спец­
ифического препарата на другой. В ходе вы- 
ступления российских экспертов были рас­
смотрены исследования, которые свидетель- 
ствуют о целесообразности применения смены 
терапии в клинической практике. В частности, 
Мартынюк Т. В. проведен детальный разбор 
исследования REPLACE. Оно продемонстри­
ровало значительно большую вероятность 
достижения клинического улучшения и зна- 
чительное снижение темпов развития кли­
нического ухудшения при переключении 
пациентов с ЛАГ с ИФДЭ-5 на риоцигуат. 
Данная терапия хорошо переносилась, и мо­
жет быть рассмотрена как стратегия ведения 
пациентов промежуточного риска при не­
достаточном ответе пациента на ингибито­
ры ФДЭ-5 [16]. 

Пациенты с ХТЭЛГ являются особой кате­
горией больных с ЛГ, исходя как из патогенеза 
заболевания, так и с точки зрения терапев­
тических возможностей. Это единственная 
форма ЛАГ, при которой существует потен­
циально излечивающая операция – тромбэн­
дартерэктомия из легочных артерий (ЛТЭЭ) [17]. 

Но около трети пациентов неоперабель­
ны по разным причинам [18]. Последствия хи­
рургического лечения являются обычно бла­
гоприятными, у большей части пациентов 
качество жизни значительно улучшается. Не­
смотря на техническую сложность проведе­
ния тромбэндартеректомии при ХТЭЛГ, 
в Республике Беларусь такие операции про­
водятся отдельным пациентам, в частности 
на базе РНПЦ «Кардиология» проведено 
более 10 таких операций.

У примерно каждого третьего пациента 
после оперативного вмешательства улучше­
ния не наблюдается или со временем возни­
кает рецидив ХТЭЛГ [19].

Аналогичная ЛАГ микроваскулопатия 
развивается и при ХТЭЛГ, что делает возмож­
ным назначение ЛАГ-специфической терапии 
[20, 21]. Медикаментозная терапия показана 
пациентам с технически неоперабельной 
формой заболевания. Пациенты с персисти­
рующей или рецидивирующей ЛГ после вы­
полненной операции ЛТЭЭ могут также яв­

ляться кандидатами для медикаментозного 
лечения [22]. В настоящее время в качестве 
препарата первой линии для терапии не- 
операбельных и резидуальных форм ХТЭЛГ 
рассматривается единственный официально 
одобренный препарат из класса стимуля- 
торов рГЦ риоцигуат, что основано на дока­
зательной базе рандомизированного клини­
ческого исследования CHEST-1 и длительно­
го исследования CHEST-2 [11, 23, 24]. Риоци­
гуат имеет данное показание в США, Европе, 
России и Республике Беларусь [11].

Вышеперечисленое показывает, что рио- 
цигуат показан для долгосрочной терапии 
ЛАГ у взрослых пациентов II-III функцио­
нальных классов в качестве моно- либо ком- 
бинированной терапии пациентам при не­
достаточной эффективности антагониста 
рецепторов эндотелина и/или ингибитора 
фосфодиэстеразы 5 типа, либо в монотера­
пии пациентам, не являющимся кандидата­
ми для вышеуказанной терапии при ХТЭЛГ. 

Алгоритм титрации риоцигуата заклю­
чается в приеме первоначальной дозы 1 мг 
3 раза в сутки с дальнейшим увеличением 
дозы на 0,5 мг 3 раза в сутки каждые 2 неде­
ли до максимальной 2,5 мг 3 раза в сутки при 
систолическом артериальном давлении (АД) 
более 95 мм рт. ст. и при отсутствии симп­
томов артериальной гипотонии [11].

За последние годы достигнут значитель­
ный успех в диагностике и лечении ЛАГ. 
Своевременное назначение больным с вери- 
фицированным диагнозом эффективных ле­
карственных препаратов позволит решать 
клинические задачи наилучшим образом. 
Однако, несмотря на наличие всех потен­
циальных возможностей медикаментозной 
терапии, ЛАГ по-прежнему остается актуаль­
ной проблемой для государственного здраво­
охранения, т. к. необходима пожизненная па­
тогенетическая дорогостоящая терапия.

По итогам дискуссии эксперты пришли 
к следующим выводам:

1. Существует необходимость смены па­
радигмы диагностики и лечения ЛАГ в Рес­
публике Беларусь. В первую очередь важна 
оптимизация диагностики данной патологии. 
Создание регистра пациентов с ЛАГ и ХТЭЛГ 
на территории Республики Беларусь в связи 
с важностью и значимостью проблемы свое­
временной диагностики и адекватной тера­
пии каждого пациента с ЛАГ и расширения 
возможностей контроля ЛАГ и ХТЭЛГ. 

2. Создание на базе РНПЦ «Кардиология» 
Республиканского центра ЛГ, позволит обес­
печить своевременную дифференциальную 
диагностику и адекватную терапию каждо­
го пациента с ЛАГ, расширить возможности 
контроля ЛАГ и ХТЭЛГ. 

3. Стратегия, направленная на кратко­
срочные результаты лечения, не эффективна. 
Пациентов с сохраняющимся промежуточ­
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ным и высоким риском необходимо направ­
лять в экспертный Республиканский центр 
по легочной гипертензии для решения во­
проса об эскалации либо переключении те- 
рапии. 

4. Назначение риоцигуата стоит рассмат­
ривать в первую очередь у пациентов с ЛАГ, 
у которых наблюдается неадекватный кли­
нический ответ на иФДЭ-5, пациентов III ФК 
и промежуточного риска. Результаты меж­
дународных клинических исследований  
и присутствие данного лекарственного сред­
ства в национальных клинических реко­
мендациях, международных руководствах 
(ESC/ERS Guidelines for PAH 2015, Евразий­
ские рекомендации по лечению ЛАГ 2019, 
ХТЭЛГ 2020) позволяют включить риоци­
гуат в проект клинического протокола диа­
гностики и лечения легочной гипертензии  
в качестве специфической моно- и комби­
нированной терапии ЛАГ, а также рекомен­
довать его использование при стратегии пе­
реключения. 

5. Необходимо внести нозологию идио- 
патической ЛАГ в Список орфанных (ред­

ких) заболеваний – включив к первичной 
(идиопатическая) ЛАГ – ЛАГ на фоне врож­
дённого порока сердца; ЛАГ на фоне заболе­
вания соединительной ткани, ЛАГ на фоне 
ВИЧ-инфекции, ХТЭЛГ. Также существует 
необходимость расширить Перечень орфан­
ных препаратов в рамках нозологии ЛАГ 
в части включения лекарственного средства 
риоцигуат с целью обеспечения раннего до­
ступа к его назначению; рассмотреть вопрос 
о необходимости включения вышеуказан­
ного средства в Республиканский формуляр 
лекарственных средств в рамках гарантиро­
ванного объема медицинской помощи и в сис­
теме лекарственного обеспечения пациентов  
с легочной артериальной гипертензией.

6. С целью актуализации проблемы ЛАГ 
и ХТЭЛГ для дальнейшего совершенствова­
ния оказания медицинской помощи данной 
категории пациентов и внедрения методов 
стратификации риска в реальную клиниче­
скую практику рекомендовано проведение 
обучающих мероприятий (конференций, кру­
глых столов, вебинаров и т.д.) для врачей-кар­
диологов, пульмонологов и терапевтов. 
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