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Аннотация
Актуальность. Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ) – редкое осложнение системной красной волчанки (СКВ). Ввиду неспе-
цифичности симптомов и трудностей в диагностике точная заболеваемость и распространенность ЛАГ, ассоциированной с СКВ (ЛАГ-
СКВ), неизвестна.
Цель. Систематический обзор исследований, посвященных оценке заболеваемости и распространенности ЛАГ-СКВ.
Материал и методы. Был произведен систематический поиск исследований, посвященных заболеваемости и распространенности
ЛАГ-СКВ, опубликованных с 1 января 2000 г. до 31 декабря 2023 г. Поиск осуществлялся в базе данных PubMed/MEDLINE для англо-
язычных публикаций и в базе данных РИНЦ для исследований на русском языке по заранее определенным критериям включения и ис-
ключения.
Результаты. Было выявлено 53 потенциальных публикации, все источники – на английском языке. После скрининга названий ста-
тей и абстрактов для дальнейшей оценки осталось 11 публикаций. После подробного анализа 6 статей были исключены, так как не со-
ответствовали критериям включения и исключения. Таким образом, 5 исследований были включены в систематический обзор. В трех
исследованиях оценивалась только распространенность, в одном – только заболеваемость и в одном – распространенность и заболевае-
мость. Распространенность ЛАГ-СКВ варьировала от 0 до 4,2%, Трехлетняя и пятилетняя кумулятивная заболеваемость составила 0,53–
1,2% и 0,77–1,8% соответственно.
Заключение. В результате проведенного систематического обзора показана низкая распространенность и заболеваемость ЛАГ-СКВ.
Ключевые слова: легочная артериальная гипертензия, системная красная волчанка, заболеваемость, распространенность, система-
тический обзор.
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Abstract
Relevance. Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a rare complication of systemic lupus erythematosus (SLE). Due to the nonspecificity of
symptoms and difficulties in diagnosis, the exact incidence and prevalence of PAH associated with SLE is unknown.
Aim. A systematic review of studies assessing the incidence and prevalence of PAH associated with SLE.
Material and methods. A systematic search was performed for studies investigating the incidence and prevalence of PAH associated with SLE
published from January 1, 2000 to December 31, 2023. The search was carried out in the PubMed/MEDLINE database for English-language pub-
lications and in the RSCI database for studies in Russian according to pre-defined inclusion and exclusion criteria.
Results. 53 potential publications were identified, all sources in English. 11 publications remained for further assessment after screening article
titles and abstracts. After detailed analysis, 6 articles were excluded because they did not meet the inclusion and exclusion criteria. Totally, 5 stud-
ies were included in the systematic review. Three studies assessed prevalence only, one study assessed incidence only, and one study assessed
both prevalence and incidence. The prevalence of PAH associated with SLE ranged from 0 to 4.2%, with 3-year and 5-year cumulative incidence
rates of 0.53–1.2% and 0.77–1.8%, respectively.
Conclusion. A systematic review showed a low prevalence and incidence of PAH associated with SLE.
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Актуальность
Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ) – редкое

осложнение системной красной волчанки (СКВ) [1]. Со-
гласно клинической классификации ЛАГ, ассоцииро-
ванная с СКВ (ЛАГ-СКВ), отнесена к 1-й группе легоч-
ной гипертензии (ЛГ), а именно к ЛАГ, ассоциирован-
ной с заболеваниями соединительной ткани [2, 3].

Гемодинамическая верификация ЛАГ с помощью кате-
теризации правых отделов сердца (КПОС) служит «золо-
тым стандартом» диагностики ЛАГ [4–6]. ЛАГ – это пре-
капиллярная форма ЛГ, диагностическими критериями
которой являются повышение среднего давления в ле-
гочной артерии >20 мм рт. ст. и легочного сосудистого
сопротивления >2 ЕД Вуда при давлении заклинивания
в легочной артерии ≤15 мм рт. ст. по данным КПОС [2].
Несмотря на то, что КПОС служит «золотым стандар-
том» диагностики ЛАГ, трансторакальная эхокардиогра-
фия (ЭхоКГ) остается одним из важнейших диагностиче-
ских методов ввиду его неинвазивного характера и до-
ступности [7], при этом многие эхокардиографические
параметры тесно связаны с легочной гемодинамикой [8].
Например, скорость потока трикуспидальной регургита-
ции >2,8 м/с по данным трансторакальной ЭхоКГ яв-
ляется одним из признаков ЛГ и соответствует среднему
давлению в легочной артерии ≥35 мм рт. ст. Зачастую у
пациента впервые начинают подозревать наличие ЛГ,
основываясь именно на данных трасторакальной ЭхоКГ
[3]. Кроме этого, для диагностики ЛАГ используются и
другие методы: анализы крови, электрокардиография,
рентгенография и компьютерная томография органов
грудной клетки, вентиляционно-перфузионная сцинти-
графия легких и др.

Чаще всего ЛАГ проявляется неспецифическими
симптомами, такими как прогрессирующая одышка при
нагрузке, повышенная утомляемость, слабость и, в ко-
нечном итоге, одышка в состоянии покоя [9]. Посте-
пенно развиваются признаки и симптомы правожелу-
дочковой недостаточности, а именно повышение ярем-
ного давления, гепатомегалия, асцит и отеки нижних ко-
нечностей, формируя полный клинический синдром
[10]. При этом неспецифичность симптомов затрудняет
выявление ЛАГ, в том числе и у пациентов с СКВ [11–13].

Точные механизмы развития ЛАГ у пациентов с СКВ
остаются неизвестными. Ключевую роль в развитии
ЛАГ у таких пациентов играют генетическая предраспо-
ложенность, факторы окружающей среды и нарушение
регуляции иммунной системы. К основным механиз-
мам развития ЛАГ-СКВ относят функциональную (ги-
поксическую) легочную вазоконстрикцию с последую-
щим ремоделированием легочной сосудистой сети. Ги-
стопатологические особенности ЛАГ-СКВ характери-
зуются пролиферацией эндотелиальных и гладкомы-
шечных клеток, а также фибриноидным некрозом
вследствие васкулита и отложения иммуноглобулинов
и компонентов комплемента в интимальном и меди-
альном слоях легочных сосудов и скорее напоминают
изменения при идиопатической ЛАГ, чем изменения
при ЛАГ, ассоциированной с системной склеродер-

мией, – наиболее часто встречаемой формой ЛАГ, ассо-
циированной с системными заболеваниями [14].

В настоящее время Европейское общество кардиологов
рекомендует выполнение трансторакальной ЭхоКГ в со-
стоянии покоя в сочетании с другими диагностическими
тестами, включая определение биомаркеров, электро-
кардиографию, оценку дыхательной функции и тесты с
физической нагрузкой (например, кардиопульмональ-
ный нагрузочный тест) в качестве ежегодных скрининго-
вых тестов на ЛАГ у пациентов со склеродермией [2].
При распространении этих рекомендаций на пациентов
с другими заболеваниями соединительной ткани, вклю-
чая СКВ, ЭхоКГ остается надежным диагностическим
инструментом первой линии при ЛГ. Ее следует выпол-
нять при наличии симптомов, указывающих на ЛГ, или
при наличии факторов риска ЛГ. При этом важна осве-
домленность врачей о ЛГ среди больных СКВ, так как она
позволяет задуматься о диагностике ЛГ и способствует ее
быстрому и правильному лечению [14].

Ввиду неспецифичности симптомов и трудностей в
диагностике точная заболеваемость и распространен-
ность ЛАГ-СКВ неизвестна. В статье представлен систе-
матический обзор исследований, посвященных оценке
заболеваемости и распространенности ЛАГ-СКВ.

Материалы и методы
Был произведен систематический поиск исследова-

ний, посвященных заболеваемости и распространенно-
сти ЛАГ-СКВ, опубликованных с 1 января 2000 г. до 31
декабря 2023 г. Поиск осуществлялся в базе данных
PubMed/MEDLINE для англоязычных публикаций и в
базе данных РИНЦ для исследований на русском
языке. Были использованы следующие поисковые за-
просы: «легочная артериальная гипертензия», «легоч-
ная гипертензия» и «системная красная волчанка»,
«красная волчанка» в сочетании с «заболеваемость»,
«распространенность». Запросы были адаптированы
для поиска соответствующих исследований в каждой из
приведенных выше баз данных. Дополнительно был
применен фильтр: «возраст больше 18 лет». Результаты
поиска были просмотрены и оценены исследователями
независимо друг от друга.

Исследования включались в обзор, если соответство-
вали заранее определенным критериям включения:

1) исследования, изучавшие распространенность и за-
болеваемость ЛАГ-СКВ;

2) включение пациентов старше 18 лет;
3) исследования на русском или английском языках.
Исследования исключались, если:
1) изучали ЛГ другой этиологии (в том числе исследо-

вания без верификации ЛАГ, оценивающие только
ЛГ или вероятную ЛАГ);

2) изучали взаимосвязь между различными биомар-
керами и распространенностью ЛАГ-СКВ;

3) оценивали распространенность и заболеваемость
ЛАГ-СКВ у пациентов младше 18 лет;

4) были опубликованы только в виде тезисов конфе-
ренций.



Извлеченные данные каждого исследования заноси-
лись в специальную форму, которая включала в себя
название исследования, авторов, год публикации,
страну, период исследования, дизайн исследования,
число пациентов, способы верификации ЛАГ, основные
результаты.

Результаты
Идентификация исследований
Исходно было выявлено 53 потенциальных публика-

ции, все источники – на английском языке. После скри-

нинга названий статей и абстрактов для дальнейшей
оценки осталось 11 публикаций. После подробного ана-
лиза публикаций 6 статей были исключены, так как не
соответствовали критериям включения и исключения.
В конечном счете 5 исследований были включены в си-
стематический обзор (см. рисунок).

Характеристика исследований
В систематический обзор были включены исследова-

ния, проведенные в различных странах: Великобрита-
ния, Испания, Тайвань, Япония (см. таблицу). Три ис-
следования были кросс-секционными, два исследова-
ния представляли собой ретроспективный анализ ад-
министративных баз данных. В трех исследованиях
оценивалась только распространенность, в одном –
только заболеваемость и в одном – распространенность
и заболеваемость.

Заболеваемость и распространенность ЛАГ-СКВ
Распространенность ЛАГ-СКВ варьировала от 0 до

4,2%, при этом существенных различий между исследо-
ваниями различного дизайна в результатах не вы-
явлено. Следует отметить, что в статье G. Pérez-Peñate и
соавт. представлена объеденная распространенность
ЛАГ-СКВ и хронической тромбоэмболической ЛГ
(ХТЭЛГ) [17], также являющейся прекапиллярной фор-
мой ЛГ [2]. Трехлетняя и пятилетняя кумулятивная за-
болеваемость составила 0,53–1,2% и 0,77–1,8% соответ-
ственно. Характеристика исследований, включенных в
анализ, представлена в таблице.
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53 потенциальных публикации
• 53 на английском языке
• 0 на русском языке

Исключено 
42 публикации после
скрининга названий
и абстрактов
• 42 на английском

языке
• 0 на русском языке

Исключено 
6 публикаций после
детальной оценки
• 6 на английском

языке
• 0 на русском языке

11 публикаций для детальной оценки
• 11 на английском языке
• 0 на русском языке

5 публикаций включено в обзор
• 5 на английском языке
• 0 на русском языке

Блок-схема поиска литературы
A block diagram of the literature search

Характеристика и результаты исследований, включенных в систематический обзор
Characteristics and results of the studies included in the systematic review

Статья, год
публикации Страна Период

исследования Дизайн исследования Метод верификации ЛАГ Результаты

A. Prabu 
и соавт., 
2009 [15]

Великобритания Январь 2004 –
декабрь 2005 г.

Кросс-секционное
исследование, 
288 пациентов c СКВ

КПОС Распространенность
ЛАГ-СКВ – 4,2%

G. Ruiz-Irastorza 
и соавт., 
2013 [16]

Испания Октябрь 2004 –
декабрь 2009 г.

Кросс-секционное
исследование, 
245 пациентов c СКВ

КПОС Случаев ЛАГ-СКВ 
не выявлено

G. Pérez-Peñate 
и соавт., 
2016 [17]

Испания Ноябрь 2010 –
февраль 2012 г.

Кросс-секционное
исследование, 
152 пациента c СКВ

КПОС

Распространенность
ЛАГ-СКВ + ХТЭЛГ – 
2,6% (3 пациента с ЛАГ,
1 пациент с ХТЭЛГ)

H. Chen 
и соавт., 
2019 [18]

Тайвань Январь 2000 –
декабрь 2013 г.

Ретроспективное
наблюдательное
исследование
общенациональной
административной базы
данных, 15 783 пациента 
c вновь
диагностированной СКВ

Код Международной
классификации болезней 
9-го пересмотра (клиническая
модификация) – 416.0.
Верификация диагноза
согласно этому коду
осуществлялась на основании
клинической картины, данных
ЭхоКГ и/или КПОС

Трехлетняя
кумулятивная
заболеваемость – 1,2%,
пятилетняя
кумулятивная
заболеваемость – 1,8%

T. Atsumi 
и соавт., 
2023 [19]

Япония Апрель 2008 –
сентябрь 2020 г.

Ретроспективное
наблюдательное
исследование
общенациональной
административной 
базы данных, 29 077
пациентов с СКВ

Национальный код
заболевания для ЛАГ
(8844804). Также требовалась
история хотя бы одной записи
о КПОС или ЭхоКГ до
диагностики ЛАГ

Распространенность
ЛАГ-СКВ в течение
периода наблюдения –
0,392%. Трехлетняя
кумулятивная
заболеваемость –
0,53%, пятилетняя
кумулятивная
заболеваемость – 0,77%
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Обсуждение
В настоящее время имеется небольшое количество

публикаций, оценивающих распространенность и забо-
леваемость ЛАГ-СКВ. В целом распространенность и за-
болеваемость этого осложнения СКВ небольшая, при
этом существенно ниже, чем распространенность дру-
гих ассоциированных форм ЛАГ, например ассоцииро-
ванной с системной склеродермией [20].

Отсутствие надлежащей гемодинамической верифи-
кации диагноза ЛАГ является одной из основных про-
блем исследований, оценивающих распространенность
ЛАГ-СКВ. Например, в исследовании J. Kim и соавт.
оценивалась только ЛГ без указания ее гемодинамиче-
ского вида [21]. При таком подходе в анализ могли
включаться пациенты с ЛГ другой этиологии, напри-
мер, ассоциированной с заболеваниями легких, левых
отделов сердца и др. Это имеет принципиальное значе-
ние, так как существенно влияет на тактику лечения:
назначение ЛАГ-специфической терапии возможно
только пациентам с верифицированной ЛАГ [2], в связи
с чем такие работы не включались в систематический
обзор. В других исследованиях [22–24] для оценки ЛАГ
использовалась только трансторакальная ЭхоКГ, при
этом не включались пациенты с другими возможными
причинами ЛГ (например, портальная гипертензия, за-
болевания левых отделов сердца и легких). На наш
взгляд, такой подход также приводит к переоценке рас-
пространенности ЛАГ среди пациентов с СКВ, поэтому
подобные публикации также были исключены из си-
стематического обзора. Однако несмотря на возмож-
ную переоценку ЛГ, ЭхоКГ остается скрининговым ме-
тодом для выявления вероятной ЛАГ у пациентов с
симптомами и признаками ЛГ и их направления в экс-
пертный центр ЛГ [2].

Ретроспективные исследования административных
баз данных также имеют ряд ограничений, в первую
очередь связанных с отсутствием единой методологии и

трудностями в детекции ЛАГ, что также затрудняет
сравнение таких исследований между собой [25]. Не-
смотря на это, подход для выявления ЛАГ, используе-
мый в исследовании Н. Chen и соавт. [18], был ранее ва-
лидирован со специфичностью 96,7% [26], что позво-
ляет говорить о точности данных, полученных в этом
исследовании.

В одной статье были представлены данные о разви-
тии ХТЭЛГ у пациентов с СКВ [17], ввиду того факта,
что антифосфолипидный синдром, который является
одной из причин тромбозов и тромбоэмболии легочной
артерии, ассоциирован с СКВ [27], клиницистам также
следует уделять внимание и ХТЭЛГ.

Заключение
В результате проведенного систематического обзора

показана низкая распространенность и заболеваемость
ЛАГ-СКВ. Однако врачи должны помнить о таком
осложнении СКВ и направлять пациентов на ЭхоКГ при
наличии признаков и симптомом ЛГ (в первую очередь
прогрессирующей одышки). При выявлении эхокар-
диографических признаков ЛГ пациента следует на-
править в экспертный центр ЛАГ для дальнейшей вери-
фикации диагноза ЛАГ. Клиницистам также следует
уделять внимание возможности развития ХТЭЛГ у па-
циентов с СКВ ввиду склонности к тромбозам у данной
категории пациентов.

Все авторы в равной степени участвовали в разработке концепции, анализе 

и интерпретации данных, обосновании рукописи или проверке критически

важного интеллектуального содержания, окончательном утверждении рукописи

для публикации и согласны быть ответственными за все аспекты работы.
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