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Епідеміологічні та класифікаційні паралелі 
легеневої гіпертензії (повідомлення четверте)

ОБҐРУНТУВАННЯ. Епідеміологічні дані та реєстри хвороб є важливим джерелом фактичних даних, які використо-
вуються в клінічній практиці й організації охорони здоров’я, особливо за відсутності рандомізованих контрольованих 
досліджень. Більша частина того, що ми сьогодні знаємо про легеневу артеріальну гіпертензію, отримана з обсерваційних 
досліджень, проведених у межах національних та/або міжнародних реєстрів хвороб.
МЕТА. Провести критичний аналіз ролі епідеміологічних даних, реєстрів хвороб і їхньої циклічної взаємодії з еволюцією 
класифікаційної системи легеневої гіпертензії.
МАТЕРІАЛИ ТА МЕТОДИ. Робота ґрунтується на результатах обсерваційних досліджень. Використано епідеміоло-
гічні дані й дані реєстру природного руху населення для оцінювання нефатального та фатального тягаря легеневої 
гіпертензії в шести країнах і територіях з 1995 до 2023 року. Застосовано стандартні підходи для моделювання гло-
бальної значущості хвороби. Ми зосередилися на легеневій гіпертензії груп 2-5 і не включали групу 1, тобто легеневу 
артеріальну гіпертензію.
РЕЗУЛЬТАТИ ТА ЇХ ОБГОВОРЕННЯ. Проаналізовано розвиток класифікації легеневої гіпертензії – від поділу на пер-
винну та вторинну до сучасної 5-групової системи Всесвітньої організації охорони здоров’я (2013). Виконано глибокий 
аналіз і встановлено шість ключових епідеміологічних паралелей (зокрема, вплив епідеміологічної рідкісності або, 
навпаки, поширеності на класифікаційне групування), що відображають еволюцію розуміння цього синдрому.
ВИСНОВКИ. Окреслено перспективи подальшого розвитку реєстрів і класифікації легеневої гіпертензії в еру «великих 
даних». Указано, що інтеграція інформаційних джерел може забезпечити глибше розуміння гемодинамічної складової 
групи ризику та розширити діагностику хронічної тромбоемболічної легеневої гіпертензії. Доведено нерозривний зв’язок 
між епідеміологічними даними та класифікаційними змінами.
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BACKGROUND. Epidemiological data and disease registries are an important source of evidence for clinical practice and 
healthcare delivery, especially in the absence of randomized controlled trials. Most of what we know about pulmonary arterial 
hypertension today comes from observational studies conducted within national and/or international disease registries.
OBJECTIVE. To critically review the role of epidemiological data, disease registries, and their cyclical interaction in the 
evolution of the pulmonary hypertension classification system.
MATERIALS AND METHODS. The work is based on the results of observational studies. We used epidemiological and 
natural history register data to estimate the nonfatal and fatal burden of pulmonary hypertension in six countries and 
territories from 1995 to 2023. Standard approaches were used to model the global significance of the disease. We focused 
on pulmonary hypertension groups 2-5 and excluded group 1, i. e. pulmonary arterial hypertension.
RESULTS AND DISCUSSION. The development of the classification of pulmonary hypertension is analyzed – from the 
division into primary and secondary to the current 5-group system of the World Health Organization (2013). An in-depth 
analysis was performed and six key epidemiological parallels were identified (in particular, the impact of epidemiological 
rarity or, conversely, prevalence on the classification grouping) that reflect the evolution of the understanding of this syndrome.

Epidemiology and classification parallels of pulmonary hypertension 
(message four)
Е.М. Khodosh1, 2, S. Grif3, О.К. Yakovenko4

1. Kharkiv National Medical University, Kharkiv, Ukraine
2. Municipal Non-Profit Enterprise “City Clinical Hospital No. 13” of the Kharkiv City Council, Kharkiv, Ukraine
3. Institute of Pathology, Sana Clinic Lichtenberg, Berlin, Germany
4. Lesya Ukrainka Volyn National University, Lutsk, Ukraine
Conflict of interest: none

DOI: 10.32902/2663-0338-9-2026-2-40-45УДК: 616.12-008.331.1+616.24

Ліцензовано (С) Creative Commons Attribution 4.0 International License (CC BY) 
Licensed (С) by Creative Commons Attribution 4.0 International License (CC BY)

© Е.М. Ходош, С. Гриф, 
О.К. Яковенко, 2026



НАУКА ТА МЕДИЦИНА

INFUSION & CHEMOTHERAPY • ISSN 2663-0338 2–2026  |  41

Історія не вчить, історія карає за її незнання! Цей сило-
гізм указує на відповідальність у набутті тих чи інших знань: 
наприклад, щодо взаємозв’язку між легеневою гіпертен-
зією (ЛГ) та різною патологією в умовах певного клініко-
епідеміологічного розвитку.

На ранніх етапах вивчення ідіопатичну легеневу арте
ріальну гіпертензію (ІЛАГ), яка називалася первинною, ро-
зуміли як ЛГ, що виникла за відсутності відомих причин. 
Захворюваність на ІЛАГ і сімейну ЛАГ (СЛАГ), також відому 
як спадкова, становила 1-2 випадки на мільйон осіб у за-
гальній популяції, при цьому СЛАГ мали 6 % цих пацієнтів. 
Хоча частота СЛАГ у пацієнтів з іншими хворобами точно 
невідома, з різних звітів випливає, що її мають 2-4 % па-
цієнтів з портальною гіпертензією та 0,1-0,6 % пацієнтів 
з вірусом імунодефіциту людини (ВІЛ) [1].

Частота СЛАГ у пацієнтів із хворобами сполучної тка-
нини вкрай варіабельна, а її поширеність становить від 2 
до 35 % у пацієнтів зі склеродермічним спектром захво-
рювань і може досягати 50 % у пацієнтів з обмеженою 
склеродермією. Також повідомлялося про розвиток ЛАГ 
у 10-45 % пацієнтів з поєднаним захворюванням сполуч-
ної тканини та в 1-14 % пацієнтів із системним червоним 
вовчаком [2]. Частота ЛГ, пов’язаної з анорексигенами, має 
циклічний характер і варіюється залежно від доступності 
специфічних засобів для придушення апетиту. Цей зв’язок 
було вперше виявлено в 1960-х роках, коли у Швейцарії,  
Австрії та Німеччині сталася епідемія ЛГ, пов’язана з анорек-
сигеном амінорексом фумаратом. Застосування анорексиге-
нів фенфлураміну та дексфенфлураміну також асоціювалося 
з підвищеним ризиком розвитку ЛГ [3].

До розроблення цільової терапії ЛГ, специфічної для цієї 
хвороби, медіана виживаності в пацієнтів з діагнозом ІЛАГ 
становила приблизно 2,8 року. Однак ці терміни, ймовірно, 
занижують поточну виживаність, оскільки перебіг хвороби 
був сприятливо змінений фармакологічними досягненнями 
з моменту повідомлення 1980 року. Не викликає сумніву,  
що прогноз перебігу хвороби та життя багато в чому за-
лежить від основного захворювання: наприклад, для паці-
єнтів з ЛГ, пов’язаною з хворобою сполучної тканини, про-
гноз, природно, гірший, аніж для пацієнтів з ІЛАГ. Показник 
2-річної виживаності в пацієнтів зі склеродермією, асоційо-
ваною з ЛГ, становить 40 % порівняно із 48 % для 3-річної 
виживаності в пацієнтів з ІЛАГ. Виживаність у пацієнтів  
з ВІЛ-асоційованою ЛГ аналогічна такій у пацієнтів з ІЛАГ. 
За сучасних методів лікування ВІЛ більшість смертей у цих 
пацієнтів стала асоціюватися з ЛГ.

У підсумку еволюційне розуміння ЛГ стало відобра-
жати клінічну модель, яку використовують для опису під-
вищеного тиску в легеневій артерії, спричиненого бага-
тьма хворобами. У зв’язку із цим ЛГ у широкому клінічному 

розумінні, безперечно, є різноманітною, що потребувало її  
відповідного клініко-гемодинамічного класифікування.  
Водночас показники гемодинаміки універсальні й охоплю-
ють пацієнтів із середнім тиском у легеневій артерії (срТЛА) 
>20 мм рт. ст., виміряним за допомогою катетеризації пра-
вих відділів серця, а легеневий судинний опір (ЛСО) має 
бути >2,0 одиниць Вуда (WU) [4, 5].

Як результат, цей клініко-гемодинамічний синдром 
стали поділяти на 5 типів залежно від причини, тобто 
нозології. Іноді ці типи ЛГ позначають як групи згідно 
з класифікацією Всесвітньої організації охорони здоров’я 
(ВООЗ) 1970 року. Ця нарада призвела до першого поділу 
ЛГ на первинну та вторинну, а подальші наукові відкриття 
в галузі патогенезу ЛГ спонукали до проведення додатко-
вих нарад ВООЗ і покращили розуміння широкого спектра 
цієї патології [6].

Найсучасніша класифікація ЛГ була розроблена 
на V Всесвітньому симпозіумі з ЛГ 2013 року (Ніцца, Фран-
ція), коли визначили й запропонували 5 окремих груп 
на підставі спільної гістології та патофізіології хвороби, 
клінічної картини, анатомічної локалізації, основного за-
хворювання, терапевтичних стратегій.

Група 1 – прекапілярна ЛГ. Це стан, коли тиск заклиню-
вання в легеневій артерії (ТЗЛА), виміряний під час кате-
теризації правих відділів серця, відбиває тиск у капілярах 
легень, що в нормі відповідає <15 мм рт. ст. Морфологічно 
такого типу ЛГ характеризується патологічними змінами, 
які утворюються в дрібних легеневих артеріях (артеріолах) 
до рівня капілярів; як наслідок, легеневі артерії звужу-
ються, потовщуються та стають ригідними. Такі морфологічні 
зміни призводять до високого опору току крові та підви-
щення тиску в системі легеневої артерії. Згідно з рівнянням  
Пуазейля (Гаґена – Пуазейля) ЛСО прямо пропорцій-
ний довжині кровоносної судини (L), в’язкості крові (η)  
й обернено пропорційний радіусу кровоносної судини (r4),  
що розраховується за формулою:

де v – швидкість рідини вздовж трубопроводу; R – радіус 
трубопроводу; P1-P2 – різниця тиску на вході та на виході 
з труби; η – в’язкість рідини; L – довжина труби.

У таких гемодинамічних умовах праве серце працює 
з більшим навантаженням, щоби проштовхнути кров через 
звужені артерії в малому колі кровообігу для її перфузії. 
ЛГ групи 1 має різноманітні клінічні позначення залежно 
від причини виникнення: ідіопатична, сімейна, персистивна 
ЛГ новонароджених; асоційована з ліками та токсинами, 
дифузними хворобами сполучної тканини, ВІЛ-інфекцією, 
ураженням вен і капілярів тощо (табл. 1).
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CONCLUSIONS. The prospects for further development of registries and classification of pulmonary hypertension in the era 
of “big data” are outlined. It is indicated that the integration of information sources can provide a deeper understanding of the 
hemodynamic component of the risk group and expand the diagnostics of chronic thromboembolic pulmonary hypertension. 
The inextricable link between epidemiological data and classification changes is proven.


