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Візуалізація
Пацієнтам із ЛГ нез’ясованої етіології для оціню-

вання наявності ХТЕЛГ рекомендо вано вентиляцію / 
перфузію або перфузійне скану вання легень (клас І, 
рівень С).

При обстеженні пацієнтів із підозрою на ХТЕЛГ 
реко мендовано КТ-ангіографію легень (клас І, рівень С).

Біохімічні, гематологічні, імунологічні дослід жен ня, 
тестування на ВІЛ і оцінювання функції щитоподібної 
залози рекомендовано виконувати в плановому порядку 
всім пацієнтам із ЛАГ для виявлення супутніх станів 
(клас I, рівень C).

Для скринінгу на портальну гіпертензію рекомендо-
вано виконувати ультразвукове дослід жен ня черевної 
порожнини (клас I, рівень C).

Інші діагностичні тести
За початкового оцінювання стану пацієнтів із ЛГ 

реко мендовано виконувати тестування для визначення 
легеневої функції з дифузійною здатністю легень для 
монооксиду вуглецю (клас І, рівень С).

Пацієнтам із ЛАГ не рекомендовано відкриту або 
 торакоскопічну біопсію легень (клас III, рівень C).

Легенева артеріальна гіпертензія і хронічна 
тромбоемболічна легенева гіпертензія
Системна склеродермія

Пацієнтам із системною склеродермією рекомендо-
вано виконувати щорічне оцінювання ризику ЛАГ 
(клас I, рівень B).

У дорослих пацієнтів із системною склеродермією 
з тривалістю захворювання понад 3 роки, форсованою 
життєвою ємністю легень (ФЖЄЛ) ≥40% і дифузійною 
здатністю легень для монооксиду вуглецю 60% рекомен-
довано використовувати алгоритм DETECT для вияв-
лення безсимптомних пацієнтів із ЛАГ (клас I, рівень B).

Для виключення ЛАГ у пацієнтів із системною склеро-
дермією, у яких причина задишки лишається нез’ясова-
ною після неінвазивного обстеження, рекомендовано 
виконувати катетеризацію правих відділів серця (клас І, 
рівень С).

Хронічна тромбоемболічна легенева гіпертензія / 
хронічне тромбоемболічне захворювання легень 
(ХТЗЛ)

Пацієнтам зі стійкою або вперше виявленою задиш-
кою, або обмеженням фізичного навантаження після 

тромбоемболії легеневої артерії (ТЕЛА) рекомендова-
но виконувати подальше діагностичне обстеження для 
встановлення наявності ХТЛГ / ХТЗЛ (клас I, рівень C).

Симптоматичних пацієнтів із дефектами перфузії 
легень після тримісячного курсу антикоагулянтів (не-
відкладна терапія ТЕЛА) рекомендовано скеровувати 
до спеціалізованих центрів лікування ТЕЛА / ХТЕЛГ 
після оцінювання результатів ехокардіографії, співвід-
ношення мозкового натрійуретичного пептиду та його 
N-кінцевого фрагменту (BNP/NT-proBNP) та/або ре-
зультату кардіопульмонального тесту з фізичним наван-
таженням (клас I, рівень C).

Інші
Пацієнтам, які мають позитивний результат тесту 

на мутації, що спричиняють ЛАГ, і родичам першого 
ступеня пацієнтів зі спадковою ЛАГ рекомендовано 
консультування щодо ризику ЛАГ і щорічний скринінг 
(клас I, рівень B).

У пацієнтів, яких скеровують на трансплантацію 
печінки, як скринінговий тест на ЛГ рекомендовано 
ехокардіографію (клас І, рівень С).

Оцінювання тяжкості захворювання та ризику смерті 
у хворих на ЛАГ

У пацієнтів із ЛАГ рекомендовано оцінювати тяж-
кість захворювання за допомогою панелі даних клініч-
ного оцінювання, тестів із фізичним навантаженням, 
біохімічних маркерів, ехокардіографії та гемодинаміч-
них параметрів (клас I, рівень B).

Метою лікування пацієнтів із ЛАГ рекомендоване 
досягнення та підтримання профілю низького  ризику 
за оптимізованої медикаментозної терапії (клас І, 
 рівень В).

Для стратифікації ризику під час встановлення діаг-
нозу рекомендовано використовувати модель із  трьома 
стратами (низький, проміжний і високий ризики), 
 беручи до уваги всі наявні дані, зокрема параметри 
гемо динаміки (клас I, рівень B).

Під час подальшого спостереження для стратифі-
кації ризику рекомендовано застосовувати мо делі 
чотирьох страт (низький, проміжний–низький, 
проміжний–високий і високий ризики) на  підставі 
функціонального класу за класифікацією ВООЗ 
(WHO-FC), результату тесту із 6-хвилинною ходь-
бою та співвідношення BNP/NT-proBNP із додатко-
вими змінними, врахованими за необхідності (клас I, 
 рівень B).

Рекомендації щодо загальних заходів та особливих 
обставин
Загальні заходи

За медикаментозної терапії пацієнтам із ЛАГ реко-
мендовано виконувати фізичні вправи під наглядом 
тренера (клас I, рівень A).

Пацієнтам із ЛАГ рекомендовано надавати психо-
соціальну підтримку (клас I, рівень C).

Рекомендовано виконувати імунізацію  пацієнтів 
із ЛАГ проти вірусу SARS-CoV-2, вірусів грипу 
та Streptococcus pneumoniae (клас I, рівень C).

Пацієнтам із ЛАГ з ознаками недостатності правого 
шлуночка та затримкою рідини в організмі рекомендо-
вано лікування діуретиками (клас I, рівень C).

Пацієнтам із ЛАГ, у яких тиск кисню в артеріальній 
крові (за результатами щонайменше двох вимірювань) 
становить (60 мм рт. ст.), рекомендовано застосовувати 
довгострокову кисневу терапію (клас I, рівень C).

У разі наявності у хворих на ЛАГ залізодефіцитної 
анемії рекомендовано виконувати корекцію статусу за-
ліза (клас І, рівень С).

Пацієнтам із ЛАГ не рекомендовано застосування 
інгібіторів ангіотензинперетворювального ферменту 
(іАПФ), блокаторів рецепторів ангіотензину ІІ (БРА), 
інгібіторів рецепторів ангіотензину-неприлізину 
(ІРАН), інгібіторів натрійзалежного котранспортера 
глюкози 2-го типу (іНЗКТГ-2), β-адреноблокаторів 
або івабрадину, якщо цього не вимагають супутні за-
хворювання (наприклад, високий артеріальний тиск, 
ішемічна хвороба серця, серцева недостатність лівих 
відділів серця або аритмії) (клас III, рівень C).

Таблиця. Клінічна класифікація легеневої гіпертензії

Група Характеристики

Група 1

Легенева артеріальна гіпертензія

1.1.1 Негативна відповідь на вазореактивний тест

1.1.2 Позитивна відповідь на гострий вазореактивний тест

1.2 Спадкова*

1.3 Асоційована з медикаментами або токсинами*

1.4 Асоційована з:

1.4.1 Захворюваннями сполучної тканини

1.4.2 ВІЛ-інфекцією

1.4.3 Портальною гіпертензією

1.4.4 Вродженими вадами серця

1.4.5 Шистосомозом

1.5 Венооклюзивна хвороба легенів і/або гемангіоматоз легеневих капілярів

1.6 Персистувальна легенева гіпертензія немовлят

Група 2

Легенева гіпертензія, асоційована з патологією лівих відділів серця

2.1 Серцева недостатність

2.1.1 Зі збереженою фракцією викиду

2.1.2 Зі зниженою або незначно зниженою фракцією викиду**

2.2 Клапанні вади серця

2.3 Вроджені / набуті серцево-судинні захворювання, що призводять до посткапілярної ЛГ

Група 3

Легенева гіпертензія, пов’язана із захворюваннями легень та/або гіпоксією

3.1 Обструктивне захворювання легень або емфізема

3.2 Рестриктивне захворювання легень

3.3 Захворювання легень зі змішаною рестриктивною / обструктивною картиною

3.4 Гіповентиляційні синдроми

3.5 Гіпоксія без захворювання легень (наприклад, на великій висоті)

3.6 Вади розвитку легень

Група 4

Легенева гіпертензія, пов’язана з обструкцією легеневої артерії

4.1 Хронічна тромбоемболічна ЛГ

4.2 Інші обструкції легеневої артерії***

Група 5

Легенева гіпертензія з неясними та/або багатофакторними механізмами

5.1 Гематологічні розлади****

5.2 Системні розлади*****

5.3 Метаболічні розлади******

5.4 Хронічна ниркова недостатність із/без гемодіалізу

5.5 Тромботична мікроангіопатія пухлини легень

5.6 Фіброзувальний медіастиніт

Примітки: * Пацієнти зі спадковою ЛАГ або ЛАГ, асоційованою з медикаментами й токсинами, можуть бути швидкими респондерами; ** Фракція викиду лівого 
шлуночка за серцевої недостатності зі зниженою фракцією викиду: ≤40%; за серцевої недостатності із помірно зниженою фракцією викиду: 41‑49%; *** Інші причини 
обструкції легеневої артерії включають: саркоми (високого / середнього ступеня або ангіосаркоми), інші злоякісні пухлини (карцинома нирки, рак матки, пухлини 
зародкових клітин яєчка), незлоякісні пухлини (лейоміома матки), артеріїт без захворювань сполучної тканини, вроджених стенозів легеневих артерій і гидатідозу; 
**** Зокрема, спадкову та набуту хронічну гемолітичну анемію та хронічні мієлопроліферативні захворювання; ***** Зокрема, саркоїдоз, легеневий гістіоцитоз 
клітин Лангерганса та нейрофіброматоз типу 1; ****** Зокрема, хвороби накопичення глікогену та хворобу Гоше.

Адаптовано за Humbert et al. ESC/ERS Scientific Document Group, 2022. Продовження на наст. стор.


