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McGoon M.D.et al. Pulmonary arterial hypertension: epidemiology and registries. J Am Coll Cardiol. 2013. 

Демографическая характеристика пациентов с ИЛГ и ХТЭЛГ 

по данным международных регистров

Регистры Возраст, годы

ИЛГ

Российская Федерация 41+12,8

COMPERA 2013 г 65+15

Франция 2010г 52+15

REVEAL (CША) 2008-2010г 50+15

Англия 2012 г 50+17

Шотландия – SMR 2007г 49+11

NIH ( CША) 1987г 36+15

Регистры Возраст, годы

ХТЭЛГ

Российская Федерация 45,8±13,7 

COMPERA 63, 5+15 

Швеция SPAHR 2008-2014 Медиана 70 лет

CHEST Медиана 59 лет

CAPTURE  (ретроспектив.) 64 +16

0% 10% 20% 30% 40%

Нарушения липидного 

обмена

Нарушения углеводного 

обмена

Ожирение

АГ

ИБС

Сопутствующие заболевания у пациентов с ИЛГ 

по данным национального регистра

0% 10% 20% 30% 40%

Сопутствующие заболевания у пациентов с

неоперабельной ХТЭЛГ по данным нац. регистра



1 год 3 года 5 лет

ИЛГ (REVEAL) 91% 74% 65%

ИЛГ>65 лет (COMPERA) 90% 68%

ИЛГ с коморбидностью ( Шведский регистр) 85% 71% 59%
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Выживаемость пациентов с  ИЛГ

85%

71%

59%

Benza R. et all. REVEAL Registry. Chest 2012;  Radegran G. et al. Swedish Registry. Scand Cardiovasc J. 2016; Hoeper M. et al. COMPERA registry. Int J Cardiol, 2013;

Kramm T. et al. COMPERA registry. Clin Res Cardiol, 2018.

1 год 2 года 3 года 5 лет

ХТЭЛГ (CHEST -2) 97% 93%

ХТЭЛГ (COMPERA) ср.возр. 63 года 92% 88% 75% 60%

Неоперабельная ХТЭЛГ с коморбидностью 

(Шведский регистр) 
91% 84% 75% 69%

40%

60%

80%

100%

П
р
о
ц

ен
т 

в
ы

ж
и

в
ш

и
х

Выживаемость пациентов с ХТЭЛГ

91%
84%

75%
69%

Выживаемость пациентов с ИЛГ и ХТЭЛГ 

91%

74%

65%

90%

68%

97% 93%

92%

60%

75%

88%



Кельнский консенсус 2018 год

 В июне 2016 года члены Германского

респираторного общества, Германского

кардиологического общества и Германского

общества детской кардиологии провели сессию в

Кельне, Германия с целью создать документ –

практические рекомендации по ведению

пациентов с ЛАГ

 Результаты данной конференции были

опубликованы в 2016 году

 Данный документ и данные рекомендации (2018

год) - обновленная версия ранее

опубликованного документа, которая

основывается на Европейских рекомендациях по

диагностике и лечению ЛГ 2015 года, а также

содержит новые научные данные

1. M.M. Hoeper, et al., Targeted therapy of pulmonary arterial hypertension: Updated recommendations from the Cologne Consensus Conference 2018, Int J Cardiol (2018), https://doi.org/10.1016/j.ijcard.2018.08.082
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Фенотипы пациентов с ЛАГ, основанные на возрасте и 

коморбидном статусе

Параметр Критерии

Гемодинамически

й профиль

Тот же, что и для других форм ЛАГ, то есть прекапиллярная ЛГ, повышенное 

ЛСС

Фенотипические

особенности

Пожилые (часто) и не только пожилые пациенты. Риски и коморбидные 

состояния/заболевания такие же, что и для пациентов с заболеваниями левых 

отделов сердца или болезнями легких

Фенотип пациента 

с заболеваниями 

левых отделов 

сердца

≥ 3 из следующих факторов риска:

• Артериальная гипертензия

• ИБС

• Сахарный диабет

• Ожирение (ИМТ>30 кг/м2)

• Другие особенности (включая расширение левого предсердия, фибрилляция 

предсердий)

Фенотип пациента 

с заболеваниями 

легких

• Нормальные или близко к нормальным результаты плетизмографии 

• КТ грудной клетки без клинически значимых изменений паренхимы легких

• Диффузионная способность легких по монооксиду углерода <45% от 

прогнозируемого значения

• Выраженная гипоксемия 

1. M.M. Hoeper, et al., Targeted therapy of pulmonary arterial hypertension: Updated recommendations from the Cologne Consensus Conference 2018, Int J Cardiol (2018), https://doi.org/10.1016/j.ijcard.2018.08.082



Определение прогноза Низкий риск< 5% Промежуточный риск 5 - 10% Высокий риск> 10%

Клинические признаки 

сердечной 

недостаточности

Отсутствуют Отсутствуют Присутствуют

Прогрессирование 

симптомов
Нет Медленное Быстрое

Обмороки Нет Эпизодические обморокиb Повторяющиеся обморокиc

Функциональный класс 

(ВОЗ)
I, II III IV

ДТ6МХ > 440 м 165 – 440 м 379 < 165 м

Спировелоэргометрия

Peak VO2

> 15 мл/мин/кг

(> 65% долж.)

VE/VCO2 slope < 36

Peak VO2

11 – 15 мл/мин/кг

(35 – 65% долж.)

VE/VCO2 slope < 36 – 44.9

Peak VO2

< 11 мл/мин/кг

(< 35% долж.)

VE/VCO2 ≥ 45

Уровень NT-proBNP
BNP < 50 пг/л

NT-proBNP < 300 пг/л

BNP 50 – 300 пг/л

NT-proBNP 300 – 1400 пг/л

BNP > 300 пг/л

NT-proBNP > 1400 пг/л

Данные ЭХО-КГ / МРТ
S ПП< 18 см2

Нет жидкости в перикарде

S ПП 18 – 26 см2   

Нет или минимальное кол-во 

жидкости в перикарде

S ПП> 26 см2

Жидкость в перикарде

Гемодинамические 

показатели

ДПП < 8 мм. рт. Ст

СИ ≥ 2.5 л/мин/м2

SvO2 > 65%

ДПП 8 – 14 мм.рт.ст

CI 2.0 - 2.4 л/мин/м2

SvO2 60 - 65%

ДПП > 14 мм.рт.ст

CI < 2.01 л/мин/м2

SvO2 < 60%

A Оценка летальности в течение 1 года. B Эпизодические обмороки в течение выполнения физических  нагрузки или при др. условиях. C Эпизоды обмороков 

даже при минимальных или регулярных нагрузках 

Galiè N, et al. Eur Heart J 2016; 37:67-119.
Российские рекомендации по диагностике и лечению ЛГ 2016

Стратификация риска в сентябре 2014 годаСтратификация писка летального исхода пациентов с ЛАГ



Обновленный алгоритм лечения ЛАГ 

согласно «Кельнскому консенсусу» (1)

Диагноз подтвержден в ЛГ 

центре. 

Тест на вазореактивность 

отрицательный

«Классическая» ЛАГ1

(в основном молодые пациенты, без 

релевантных сердечно-легочных 

коморбидных состояний/заболеваний)

Коморбидный пациент с ЛАГ

(часто пожилые пациенты, релевантные 

сердечно-легочные коморбидные 

состояния/заболевания)

Вновь 

диагностирован

ные пациенты с 

ЛАГ

Общие меры

Поддерживающая 

терапия

Низкий 

или 

промежуточный 

риск

Высокий риск Низкий, промежуточный или высокий 

риск

Начальная монотерапия per os
Начальная 

ДВОЙНАЯ 

комбинированная 

терапия per os

Начальная 

ТРОЙНАЯ 

комбинированная 

терапия, включая в/в 

аналоги 

простациклина3

Источник: M.M. Hoeper, et al., Targeted therapy of pulmonary arterial hypertension: Updated recommendations from the Cologne Consensus Conference 2018, Int J Cardiol (2018), https://doi.org/10.1016/j.ijcard.2018.08.082
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Эскалация и оптимизации терапии

Рассмотреть возможность внесения 

пациента в список/очередь на пересадку 

легких

Неадекватный клинический 

ответ

Неадекватный клинический 

ответ

Ранее леченные 

пациенты

Рассмотреть возможность 

обследования пациентов на 

предмет пересадки легких

M.M. Hoeper, et al., Targeted therapy of pulmonary arterial hypertension: Updated recommendations from the Cologne Consensus Conference 2018, Int J Cardiol (2018), https://doi.org/10.1016/j.ijcard.2018.08.082
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Обновленный алгоритм лечения ЛАГ 

согласно «Кельнскому консенсусу» (1)

Начальная монотерапия per os

Начальная 

ДВОЙНАЯ 

комбинированная 

терапия per os

Начальная 

ТРОЙНАЯ 

комбинированная 

терапия, включая в/в 

аналоги 

простациклина3



O’Callaghan DS et al. Nat Rev Cardiol 2011;8:526–38. Galiè N et al. Eur Heart J 2009;30:2493–537.

Ghofrani HA et al. Oral presentation at American College of Chest Physicians (CHEST), Atlanta, USA, 26–31 October 2012.

Существует 4 класса лекарственных препаратов 

с доказанным клиническим эффектом, 

действующих на 4 различных механизма

Аналоги 

простациклина

Стимуляторы 

рГЦ

Антагонисты 

рецепторов

эндотелина

Ингибиторы

ФДЭ5

Стимуляция рГЦ для 

восстановления уровня цГМФ

- новый класс, представитель     

риоцигуат

Стимуляция АЦ для 

восстановления уровня цАМФ

(простаноиды)

Блокада эффекта ФДЭ5

Блокада эффекта повышенной 

активности эндотелина-1

Стимуляция

Ингибирование



Вазодилатирующее

действие

Антипролиферативное

действие

Противовоспали-

тельное действие

Антифиброзное

действие

цГМФ

Schlossmann J & Schinner E. Naunyn Schmiedebergs Arch Pharmacol 2012;doi:10.1007/s00210-012-0730-6.
Stasch J-P et al. Circulation 2011;123:2263–73. Evgenov OV et al. Nature Rev Drug Disc 2006;5:755–68.
Hoeper M.M.,, et al. RESPITE: switching to riociguat in pulmonary arterial hypertension patients with inadequate response to phosphodiesterase-5 inhibitors. Eur Respir J. 2017.

ГТФ

рГЦ

ГМФ

NO

ФДЭ-5

СИЛДЕНАФИЛРИОЦИГУАТ

NO-рГЦ-цГМФ

Механизм действия риоцигуата в сравнении с ингибиторами 

фосфодиэстеразы типа 5

Эффект Риоцигуата не лимитирован низким 

содержанием NO ( в сравнении с ИФДЭ-5)



PATENT-1 и 2: прирост дистанции в Т6МХ



PATENT-2: клиническое ухудшение (а) и выживаемость 

больных (b) на протяжении 2-летнего периода наблюдения



Ингибирование ФДЭ5 – ингибиторы ФДЭ5

NO зависимое

Множественный механизм потери цГМФ

Hoeper MM, Simonneau G, Corris PA, et al. RESPITE: switching to riociguat in pulmonary arterial hypertension patients with inadequate response to phosphodiesterase-5 inhibitors. Eur Respir J 2017; 50: 

1602425 [https://doi.org/10.1183/13993003.02425-2016]. 

Стимуляция рГЦ vs ингибирования ФДЭ5

Стимуляция рГЦ– риоцигуат

NO независимая

Ингибирование ФДЭ5
(один из многих механизмов потери цГМФ)

ГМФ
рГЦ

цГМФPГТФ

Утечка в просвет сосудов

Риоцигуат

восстанавливает 

механизм NO–рГЦ–

цГМФ, что приводит 

к повышению 

синтеза цГМФ

Гидролиз ФДЭ: ФДЭ 1, 2, 9, 10, 11

ФДЭ5

Гидролиз ФДЭ: ГМФ

ГМФ

RESPITE: риоцигуат у пациентов ЛАГ с недостаточным ответом на терапию ингибиторами ФДЭ-5

*

ГТФ

рГЦ
NO

ФДЭ-5
цГМФ ГМФ

Параметры Исходно 24 неделя Дельты к 24 неделе

ФК по ВОЗ III (100%) (n =61) I (2%) / II (52%) /

III (46%( n=51)

Д6МХ (ср. знач±СО), м 357±81 м  (n = 61) 395 (n =51) +31±63 m (n =51)

ЛСС (ср. знач±СО) дин·сек·см-5 835±272 (n=61) 753±379 (n =49) –103±296 ( n =49) 

CИ (ср. знач±СО) л/мин/м2 2.3±0.4 (n =61) 2.6±0.6 ( n=48) +0.3±0.5 (n =48)

NT-proBNP (ср. знач±СО)  пг/мл 1190±1828 (n=60) 737 (n=52) –347±1235 ( n = 52)



Варианты комбинированной терапии:

Комбинация

препаратов

Антагонисты 

рецепторов 

эндотелина Ингибиторы 
фосфодиэстеразы

типа 5

Простаноиды

BREATHE-2

STEP

COMBI

TRIUMPH

FREEDOM

PACES

COMPASS
PHIRST

SERAPHIN
AMBITION

FREEDOM

Стимулятор 

растворимой 

гуанилатциклазы

PATENT

RESPITE



Медикаментозное лечение при ХТЭЛГ?

ЛТЭЭ

Медикаментозна

я

терапия

ТБАЛА

Медикаментозна

я

терапия

Невозможна Неуспешна Успешна

Сопутствующая 

патология
ОтказНеуспешнаУспешна

Медикаментозна

я

терапия

Дистальный 

тип 

ХТЭЛГ

«Bridge» терапия 

до ЛТЭЭ

ЛТЭЭ- тромбэндартерэктомия из легочных артерий и ее ветвей; ТБАЛА –транслюминальная балонная ангиопластика легочных артерий

Ghofrani HA et al. N Engl J Med. 2013 Jul 25;369(4):319-29. doi: 10.1056/NEJMoa1209657; 

Reesink HJ et al. J Thorac Cardiovasc Surg. 2010 Jan;139(1):85-91. doi: 10.1016/j.jtcvs.2009.03.053. Epub 2009 May 31.



Рекомендация Класс  рекомендаций Уровень 

доказательности

Риоцигуат рекомендуется для лечения больных с

симптомами ХТЭЛГ в случае неоперабельной формы

по заключению экспертной комиссии, включающей,

как минимум, одного опытного хирурга, или при

персистирующей/ резидуальной ХТЭЛГ после

легочной ЛТЭЭ.

I В

ЛАГ- специфические препараты могут быть

назначены для лечения пациентов с симптомами

ХТЭЛГ в случае невозможности проведения операции

легочной ТЭЭ вследствие наличия неоперабельной

формы заболевания по оценке команды хирургов,

включающей, как минимум, одного опытного хирурга

с опытом проведения ЛТЭЭ или при резидуальной ЛГ

после

легочной ЛТЭЭ.

IIb В

Рекомендации по лечению пациентов с ХТЭЛГ

Чазова И.Е.. Клинические рекомендации по диагностике и лечению хронической тромбоэмболической легочной 

гипертензии. Терапевтический архив. 2016. 



6	мес	

Средние изменения Д6МХ от исходного уровня у пациентов с ХТЭЛГ на фоне 

приема риоцигуата в исследовании CHEST-1 и CHEST-2

Simonneau G. et al. Riociguat for the treatment of chronic thromboembolic pulmonary hypertension: a long-term extension study (CHEST-2).

European Respiratory Journal;. 2015



Лечение риоцигуатом у пациентов с ХТЭЛГ в исследовании 

CTEPH-EAS

Среднее изменение Д6МХ через 48 недель 

терапии от исходного уровня
48

неделя

«Полный анализ»

«Наивные» пациенты

«Смена терапии»

м

м

м

+42 м

+43 м

+36 м

n=62

n=49

n=13

Vallerie V. McLaughlin et al. Riociguat in patients with chronic thromboembolic pulmonary hypertension: results from an early access study. BMC Pulmonary 

Medicine (2017) 17:216 DOI 10.1186/s12890-017-0563-7



Динамика функционального класса (ВОЗ) после оптимизации терапии 

в виде замены силденафила на риоцигуат у пациентов  с ХТЭЛГ

n=28

1. Darocha Szymon et al. Sequential treatment with sildenafil and riociguat in patients with persistent or inoperable chronic thromboembolic pulmonary hypertension improves functional class and pulmonary hemodynamics. International Journal of Cardiology 269 (2018) 283–288

ФК по ВОЗ Исходно
(до старта СИЛ)

Р value
На СИЛ

(до перевода на 
РИО)

Р value
На РИО

(через 3-6 мес. 
лечения РИО)

I 0

0,05

0

0,02

2

II 5 8 10

III 20 19 16

IV 3 1 0



Динамика параметров гемодинамики после оптимизации терапии в 

виде замены силденафила на риоцигуат у пациентов с ХТЭЛГ

-25%
ЛСС

Darocha Szymon et al. Sequential treatment with sildenafil and riociguat in patients with persistent or inoperable chronic thromboembolic pulmonary hypertension improves functional class and pulmonary 

hemodynamics. International Journal of Cardiology 269 (2018) 283–288

срДЛА
-15%

СВ +11%



Grünig Ekkehard et al. Safety of swithcing to riociguat for the treatment of pulmonary hypertension: data from the EXPERT Registry. Abstract B22. Abstract book of the 6th

World Symposium on Pulmonary Hypertension (Nice, 2018).

Наиболее частые НЯ,

связанные с приемом препарата

Наиболее частые 

серьезные НЯ

Головокружение

Диспепсия

Гипотензия

3%

2%

2%
Одышка

Пневмония

4%

3%

3%

Правожелудочковая 

недостаточность

Обмороки 2%

Смертельных исхода 

всего в регистре
82

В когорте пациентов 

без смены терапии 
26

В когорте смены терапии 11

Профиль безопасности перехода с терапии силденафилом на риоцигуат

у пациентов с ЛАГ и ХТЭЛГ в регистре EXPERT (n=105)



M.C.J. van Thor et al. Long-term clinical value and outcome of riociguat in chronic thromboembolic pulmonary hypertension. IJC Heart & Vasculature 22 (2019) 163–168

Выживаемость пациентов с ХТЭЛГ на фоне терапии риоцигуатом

в «реальной клинической практике»

Общая выживаемость

Общая выживаемость + БАЛА

Выживаемость без клинического ухудшения + БАЛА

Выживаемость без клинического ухудшения

Длительность наблюдения (годы)

О
б

щ
ая

 в
ы

ж
и

ва
ем

о
ст

ь 
и

 

в
ы

ж
и

ва
ем

о
ст

ь 
б
ез

 к
л
и

н
и

ч
е
ск

о
го

 у
х
уд

ш
ен

и
я
 (

%
) 100

80

60

40

20

0
0 1 2 3 4



ГЕМОДИНАМИЧЕСКОЕ ОПРЕДЕЛЕНИЕ 

ЛАГ: 

ПЖ – правый желудочек, ЛЖ- левый желудочек.

yVonk-Noordegraaf A et al. J Am Coll Cardiol. 2013 

Белевская А.А., Саидова М.А.и соавт. Лечебное дело, 2015.

Ремоделирование правого желудочка при легочной гипертензии 

Адекватное 

ремоделирование

Неадекватное 

ремоделирование

ПЖ ЛЖ   ПЖ ЛЖ

ЛАГ и неоперабельная ХТЭЛГ



The RIVER study

Влияние терапии риоцигуатом на изменение размеров правого желудочка и его 

функции у пациентов с ЛАГ и ХТЭЛГ

1. A M Marra et al.; Abstract 3020. Effects on Right Ventricular size and function by Riociguat in Pulmonary Arterial Hypertension and Chronic Thromboembolic Pulmonary Hypertension (The RIVER Study), 
European Heart Journal, Volume 39, Issue suppl_1, 1 August 2018, ehy563.3020, https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehy563.3020 (Available 
at:https://academic.oup.com/eurheartj/article/39/suppl_1/ehy563.3020/5080261)

Через 12 месяцев на фоне терапии риоцигуатом наблюдались статистически значимые изменения:

V трискупидальной 

регургитации
↓

Фракционное изменение 

площади ПЖ
↑

↑ TAPSE

Улучшение насосной 

функции ПЖ

↓ Диаметра ЛА

↓

↓

↓

Толщина ПЖ

Площадь ПЖ

Площадь ПП p<0,001

p<0,001

p=0,023

p=0,005

p=0,014

p<0,001

p<0,001

p=0,016

n=49

n=44

n=32

n=47

n=26

n=45

n=27

















 - статистически значимый результат

https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehy563.3020


Цель исследования

• Оценить влияние 24-недельной терапии риоцигуатом на 

клинико -функциональный статус пациентов с ИЛГ и 

неоперабельной ХТЭЛГ, показатели центральной 

гемодинамики, структурно-функциональное состояние 

сердца, сердечно-сосудистое сопряжение и эластические 

свойства легочной артерии, уровень биомаркеров крови и 

качество жизни



СрДЛА > 51 

мм рт.ст.

(n=79)

СрДЛА < 51 

мм рт.ст.

(n=47) 

СИ < 2

л/мин/м2 

(n=67)

СИ > 2

л/мин/м2

(n=59)

Материалы исследования  

Дизайн исследования

Возраст

< 50 лет 

(n=69)

Возраст

> 50 лет

(n=57)

Демографический 

статус

Функциональный 

статус

ФК I-II

(ВОЗ)

(n=43)

ФК III-IV

(ВОЗ)

(n=83)

Гемодинамический 

статус

Подгруппа 2  (n =10)

Пациенты, не достигшие целей лечения 

на фоне терапии силденафилом

Подгруппа 1 (n=14) 

Пациенты, ранее не принимавшие 

специфическую терапию

Оценка переносимости и 

эффективности терапии 

риоцигуатом.

Решение вопроса о об 

эскалации терапии.

Инициация  терапии риоцигуатом

1 мг 3 раза в сутки, с титрацией дозы каждые 2 

недели на 0,5 мг 3 раза в сутки 

при САД >95 мм рт.ст. и отсутствии 

нежелательных явлений до макс. 7,5 мг/сут.

ИЛГ 

( n=20)

Включено 24 пациента  c

ЛГ II-III ФК (ВОЗ)

Исходно (Неделя 0) 12 Неделя 24 Неделя

Неоперабельная 

ХТЭЛГ (n =4)



34%

37%

29% ФК I

ФК II

ФК III

34%

66%

Динамика функционального статуса пациентов с ИЛГ/ХТЭЛГ  на 

фоне терапии риоцигуатом

Все пациенты с ИЛГ

Пациенты, ранее не  принимающие 

патогенетическую терапию

Исходно Через 24нед.
^- исходные значения общей группы vs группа контроля ( p<0,05);

*- исходные значеня vs 12 недель (p<0,05); 
#- исходные значения vs 24 недели (p < 0,05); 

25%

41%

34%

Д6МХ =400 м Д6МХ =479 м Д6МХ = 495 м

Δ+48,5м Δ+60м

Параметры Исходно 12 недель 24 недели

Мощность нагрузки, Вт 40,0 [30,0; 55,0] ^ 45,0 [45,0; 75,0]* 50,0 [45,0; 75,0] #

O2 – пульс на максимуме 

нагрузки, %

6,0 [4,6; 7,5] ^ 6,8 [5,4;8,0] 7,0 [5,9; 8,3] #

VO2 peak, мл/кг/мин 9,3 [7,1; 14,3] ^ 11,9 [9,8; 13,8]* 11,0 [8,9; 14,0]

VO2 peak от

должного, %

39,5 [29,0; 49,0] ^ 45,5 [38,0; 61,0]* 46,0 [40,0; 58,0]#

Динамика показателей спировелоэргометрии

Исходно 12 недель 24 недели



Динамика структурно-функционального состояния правых отделов сердца 

и эластических свойств ЛА на фоне терапии риоцигуатом

4,4

26

35

4,1*

32*

38,9*

4*

33*

41,9*
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Базальный размер ПЖ, см FAC ПЖ,% ФВ ПЖ,%

Исходно

12 недель

24 недели

*p<0,05 

для всех

10

4,95

12*

3,95*

13*

3,74*
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Деформация ЛА,% Индекс жесткости β ЛА
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Динамика сердечно - сосудистого сопряжения правого желудочка –легочной артерии и левого 

желудочка – аорты на фоне терапии риоцигуатом

0,68^

0,8^
0,86^

0,5*

0,83*

0,67*

0,46*

0,84*

0,58*

0

0,1

0,2

0,3

0,4

0,5

0,6

0,7

0,8

0,9

1

Ea ЛА мм.рт.ст./мл Es ПЖ мм.рт.ст./мл сопряжение ПЖ - ЛА

Исходно

12 неделя

24 неделя

1,9

4,95^

1,51*

4,3*

1,39*

3,6*

0

1

2

3

4

5

6

Ea Aо мм.рт.ст./мл Es ЛЖ мм.рт.ст./мл

0,34^
0,37*

0,4*

0

0,05

0,1

0,15

0,2

0,25

0,3

0,35

0,4

0,45

Cопряжение ЛЖ - Ао

CC cопряжение = Ea / Es,  где Ea – эффективная артериальная жесткость; E s – конечная систолическая жесткость желудочка; 

^ - различия с группой контроля ( p< 0,05);

* - различия между исходными данными и 12/24 неделями лечения ( p< 0,05); 



Динамика параметров катетеризации правых отделов сердца и биомаркеров

крови на фоне терапии риоцигуатом

58,5

7
1,95

59,5
54,5*

5* 2,4*

64*

0

10

20

30

40

50

60

70
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214,8

26,6
11

132,5*

23*
8,5*

0
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NT-proBNP,пг/мл ST2, нг/мл Остеопонтин, нг/мл

Исходно 24 недели

1087 783*
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ЛСС, дин*с*см-5

Исходно

24 недели

*p<0,05 для всех



62,50%

45,83%

25%

8,33%

45,84%

12,50%

75%

54,17%

25,00%

12,50%

37,50%

54,17%

75%

87,50%

54,16%

70,83%

20,84%

37,50%

75%

87,50%

0%

0%

0%

4,17%

0%

16,67%

4,16%

8,33%

0%

0%

Злость/депрессия 24 недели

Злость / депрессия исходно

Боль/дискомфорт 24 недели

Боль/ дискомофрт исходно

Повседневаня деятельность 24 недели

Повседневная деятельность исходно

Уход за собой 24 недели

Уход за собой исходно

Подвижность 24 недели

Подвижность исходно

1 уровень 2 уровень 3 уровень

PF RP BP GH
Физич. 

компонен

т

VT SF RE MH
Психич. 

компонен

т 

Исходно 35 0 41 47,5 38,05 45 50 67 62 44,9

12 недель 50 25 74 57 43,65 65 50 67 68 47,3

24 недели 45 37,5 73 57 42,92 57,5 50 67 68 44,25
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Динамика качества жизни по данным опросника SF 36 на фоне терапии риоцигуатом

Динамика параметров опросника EQ-5D на фоне терапии риоцигуатом



Динамика риска летального  исхода на фоне терапии риоцигуатом

Стратификация риска летального исхода на фоне терапии риоцигуатом

Исходно 12 недель 24 недели

Низкий риск летального исхода 

(<5%)

4% 4% 4%

Промежуточный риск (5-10%) 17% 67% 55%

Высокий риск (>10%) 79% 29% 41%

4%
17%

79%

Риск исходно

4%

67%

29%

Риск через 12 недель 

лечения

Низкий риск ( < 5%)

Промежуточный риск (5-10%)

Высокий риск (>10%)

4%

55%41%

Риск через 24 недели 

лечения



Выводы

У пациентов с ЛАГ и ХТЭЛГ терапия риоцигуатом в качестве

монотерапии и в составе комбинированной терапии /в рамках

оптимизации терапии в виде замены ИФДЭ- типа 5 на

риоцигуат демонстрирует безопасность и эффективность:

• позволяет достоверно улучшить функциональный статус;

• структурно-функциональное состояние сердца;

• параметры гемодинамики;

• качество жизни;

• уменьшить риск летального исхода у пациентов с

ИЛГ/ХТЭЛГ.



Благодарю за внимание! 


