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Что такое регистр? 

 Регистр пациентов – это организованная система сбора 
информации о пациентах, имеющих конкретные 
заболевания, находящихся в определенном клиническом 
состоянии или получающих/получивших конкретное 
лечение, которые взяты на учет в системе 
здравоохранения (Gliklich RE et al. Registries for Evaluating Patient 

Outcomes: A User’s Guide. 2007) 

 Регистр пациентов – это проспективное, обсервационное 
(наблюдательное) когортное исследование пациентов с 
конкретной болезнью, определенным фактором риска 
или одинаковым клиническим состоянием (Utilizing Patient 

Registries to Support Health Economics Research: Integrating Observational Data with 
Economic Analyses, Models, and Other Applications. Ovation Research Group. Highland 
Park, IL, USA) 



Основные проблемы 

Растущая стоимость медицинской помощи при 
ограниченных возможностях финансирования 

Отсутствие полной информации о пациентах с 
хроническими заболеваниями 

Недостаточно данных реальной клинической 
практики об эффективности и безопасности тех 
или иных методов профилактики, диагностики и 
лечения  

Разные условия оказания помощи в разных 
учреждениях 



Электронная анкета 
пациента в регистре 

 Получение и анализ 
информации, 
собранной в ходе 
ведения таких 
регистров, позволяет 

  повысить качество 
диагностики 
заболевания с помощью 
выявления ранних 
диагностических 
признаков 

 установить реальную 
распространенность 

 и заболеваемость в 
рамках изучаемого 
региона 

 

Блок информации Описание 

Социальная 
информация 

ФИО, пол, дата рождения и возраст, 
адрес, профессия, семейное положение 

Заболевание Дата постановки диагноза, основания 
постановки диагноза, методы 
обследований, характер течения 
заболевания, стадия/степень 

Динамика 
показателей 

Малое, постоянное или резкое 
изменение показателей 

Коды заболеваний Исходы заболевания, результаты 
лечения 

Статистика Относительные частоты, количество 
больных 

Факторы риска Состояния и динамики, местность 
проживания, наличие других 
заболеваний, образ жизни 

Исходы заболеваний Итоговые показатели заболеваемости, 
обобщенные показатели 



Редким (орфанным) 

Приводятся данные о 2–4 
случаях на 100.000 чел1 

Фатальным 

3-летняя смертность 
составляет 90% у больных со 
СрДЛА >50 мм рт.ст.2 

Правожелудочковая 
сердечная недостаточность 
является основной причиной 
смерти  

ХТЭЛГ – редкое и 
жизнеугрожающее заболевание 

 Регистры 
особенно 
актуальны для 
области редких 
заболеваний, для 
которых изучение 
их течения и 
ведение статистики 
пациентов имеет 
некоторые 
трудности в связи с 
их редкой 
встречаемостью 

 

• ХТЭЛГ является отдаленным 
осложнением ТЭЛА, при котором 
неразрешившиеся эмболические массы 
фиброзируются и приводят к 
механической обструкции легочных 
артерий 

 

Развернутая стадия Ранняя стадия 

Вазоконстрикция 

Гипертрофия медии 

Интимальная пролиферация 

Гипертрофия ГМК 

Пролиферация 
интимы и 

адвентиции 

Тромбоз in situ 

Плексиформные 
разрастания 

Тромбоэмбол 



Регистры 
по ХТЭЛГ 

Spanish Registry: ЛАГ – 866 
чел., ХТЭЛГ – 162 чел. 

(начало - 2007 г.) 
Расчетная заболеваемость 

ХТЭЛГ 3 случая на 1 000 000 
взрослого населения 

Kercknoff Heart and Lung 
Center, Germany: 1 центр 

Канада, 26 - в Европе. 
679 больных с ХТЭЛГ (февраль 

2007 – январь 2009 гг.)  

Pavia, Italy 
134 пациента с ХТЭЛГ 

(1994-2006 гг.) – 
заболеваемость 0,9 на 
1.000.000 взрослого 

насел 

ASPIRE Registry, 
Великобритания 

(2001-2010) 
242 больных ХТЭЛГ 

3-х летняя 
выживаемость 

составляет 83% , 
заболеваемость 1,75 на 

1.000.000 насел 

1.Escribano-Subias P  et al. Eur Respir J. 

2012;40(3):596-603. 

 2. Hurdman et al. Eur Respir J. 

2012;39:945 955. 

 3. Tueller C et al. Swiss Med Wkly. 

2008;138(25-26):379-84 

 

Регистр больных 
ХТЭЛГ в 

Швейцарии 
(с 1999 года) 
73 больных  





Анамнез пациентов ХТЭЛГ 

Pepke-Zaba et al. Circulation 2011; 124: 1973-1981 

Международный регистр  
N=679 пациентов с выявленной ХТЭЛГ (6 мес)  

Анамнез % пациентов 

ТЭЛА 74.8 

Тромбоз глубоких вен 56.1 

Тромбофилии 31.9 

Большие операции 21.7 

Опухоли 12.7 

Семейная история ТГВ/ТЭЛА 6.6 

Спленэктомия 3.4 



Pepke-Zaba et al. Circulation 2011; 124: 1973-1981 

Ассоциированные медицинские 
состояния при ХТЭЛГ 



Факторы риска ХТЭЛГ 

n=687 пациентов из 3 Европейских центров , подвергшихся ТЭА в 1996–2007 

Bonderman et al. Eur Respir J 2009;33:325–331. 

Фактор риска Относ риск 
95% CI,  
P-value 

Перенесенный ТГВ 4.5 2.4–9.1, <0.001 

Рецидивирующий ТГВ 14.5 5.4–43.1, <0.001 

Прием тиреоидных гормонов  6.1  2.7–15.1, <0.001 

Онкопатология 3.8  1.5–10.4, 0.005 

АФЛ Ат/ВА 4.20  1.6–12.2, 0.004 

Предсердно-желудочковые шунты и 
инфицированный пейсмейкер 

76.4  7.7–10350.6, <0.001 

Спленэктомия 17.9  1.6–2438.1, 0.017 

CI, confidence interval; CTEPH, chronic thromboembolic pulmonary hypertension; PEA, 

pulmonary endarterectomy; VTE, venous thromboembolism. 



Факторы риска ХТЭЛГ 

 Рецидивирующие ТЭЛА 

 Идиопатические ТЭЛА 
 sPAP > 50 мм рт.ст. во время острой ТЭЛА 
 Спленэктомия 
 Остеомиелит 
 Болезнь Крона, язвенный колит 
 В/в катетеры 
 Предсердно-желудочковый шунт 

 

 

Bonderman D et al. Thromb Haemost 2005 Jais X et al. Thorax 2005;  

Bonderman et al. Eur Respir J 2008 Pengo V et al. N Eng J Med 2004 



Тромбофилии у пациентов ХТЭЛГ 

 27.7% ≥ 1 факторов риска 
• Волчаночный АК (10.1%) 

• Дефицит протеинов С и S (8.9% и 9.6%) 
• Резистентность к активированному протеину  С (7%) 
•Мутации фактора V Leiden (7%) 
• Мутации гена протромбина (3.5%) 

  
Повышение концентрации фактора VIII (150% < 
FVIII < 230% (4.5%) и FVIII > 230% (3.3%) 

 

Bonderman D et al. Thromb Haemost 2005 Jais X et al. Thorax 2005;  

Bonderman et al. Eur Respir J 2008 Pengo V et al. N Eng J Med 2004 



Клинические факторы  
риска ХТЭЛГ и прогноз 

Bonderman D et al. Circulation 2007; 115: 2153–58. 

AMC: спленэктомия, VA шунты, инфекции  
пейсмейкера, хронические воспалительные 
заболевания 

Включено: 
 181 пациент 

за период 
1992-2006 гг. 



Симптомы и 
признаки ХТЭЛГ 

 Может быть достаточно длительный период (месяцы-
годы) между начальным событием (ТЭЛА) и развитием 
симптомов ХТЭЛГ (медовый период) 

 
Клинические проявления  
– Симптомы ЛГ: одышка при нагрузках ++  
– Анамнез острой ТЭЛА: 50-75% 

 
Обстоятельства диагностики  
Обследование по поводу ЛГ: 55%  
Наблюдение после острой ТЭЛА: 10%  
Во время ‘’острой ТЭЛА’’ из-за необычно высокого sPAP 
(>50 мм рт.ст.): 35%  



Цель: изучить клинические 

особенности и исходы ХТЭЛГ в 
Южной Корее 

Период исследования: 
сентябрь 2008 по октябрь 2011 

Включено: 134 пациента  

 

 

Параметры Показатель 

Возраст, лет 58.3 ± 15.9 

Пол, мужчин % 58 (43.3) 

Коморбидность: 

Артериальная гипертензия, % 29 (21.6) 

Сахарный диабет, % 9 (6.7) 

Туберкулез легких в анамнезе, % 6 (4.5) 

СКВ, % 3 (2.2) 

Онкопатология, % 3 (2.2) 

Другие, % 11 (8.5) 

Факторы риска: 

ТГВ 29 (21.6) 

ТЭЛА 48 (35.8) 

ТГВ+ТЭЛА 63 (47) 

АНФ 15 (11.6) 

Дефицит антитромбина III 9 (6.7) 

Дефицит протеин С 8 (6.0) 

Дефицит протеин  S 6 (4.5) 

Повышение фактора VIII 13 (9.7) The Korean Journal of Internal Medicine 2016;31(2):305-312 



Различия в группах проксимальной 
и дистальной ХТЭЛГ 

• Выявлены значимые различия во времени установления диагноза, 
степени перфузионного дефицита, диффузионной способности 

легких, а также в отсутствие необходимого лечения 

The Korean Journal of Internal Medicine 2016;31(2):305-312 



Международный 
Европейский регистр ХТЭЛГ 

(26 центров, n=679)   

Circulation. 2016;133:859-871. DOI: 10.1161/CIRCULATIONAHA.115.016522 

Кривая выживаемости Kaplan-Meier  
оперированных/неоперабельных  
пациентов с ХТЭЛГ  

Кривая выживаемости Kaplan-Meier 
неоперабельных пациентов ХТЭЛГ 
на фоне/без ЛАГ-терапии 



Период наблюдения  1287 (3-1902) дней, 
летальный исход в 143 (21%) случаях 

 
Причины смерти Группа 

оперированных 
(n=51) 

Группа 
неоперабельных 
(n=92) 

ХСН 15 49 

Периоперационные осложнения 22 0 

Инфекция 5 6 

Онкопатология 3 6 

Внезапная смерть 0 6 

Кровотечения 0 5 

ДН 0 4 

ХБП 1 3 

Другие 4 4 

Circulation. 2016;133:859-871. DOI: 10.1161/CIRCULATIONAHA.115.016522 

Среди 22 пациентов, умерших от периоперационных осложнений, у 10 
наблюдалась персистирующая ХТЭЛГ, у 9 - кровотечения, у 7 – 
реперфузионный отек легких, у 7 - инфекции, 2 - перикардиальный выпот, 1 
- неврологические осложнения и 8 – ЭКМО  

 
Смерть наступила в течение 15+19 дней от операции, медиана 7 дней (95% 
ДИ) 



 392 пациента с впервые 
установленным 
диагнозом ХТЭЛГ в 2016 г 

  Ср. возр. 63.5 ± 15.0  

 5,7% на 1.000.000 
населения, что превысило 
данные по другим 
регистрам 

 76,3% пациентов имели 
ТЭЛА в анамнезе 

 
Clinical Research in Cardiology (2018) 107:548–553 

Характеристика пациентов 



Пионеры разработки проблемы хронической 
тромбоэмболической легочной гипертензии в 

России 

Академик РАН В.С. Савельев                   Академик РАН А.И. Кириенко 



Регистры в России 



С 2015 года организована 
междисциплинарная рабочая группа 
по изучению ЛГ и ХТЭЛГ, поставлен вопрос 
о создании центра ХТЭЛГ и начата работа 
по регистру больных ХТЭЛГ на базе ГКБ №1 
им. Н.И. Пирогова 
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Руководители регистра ХТЭЛГ 

Свет А.В. – к.м.н., главный 

 врач ГКБ№1 им. Н.И. Пирогова Кириенко А.И. – 

академик РАН, проф. каф. 

факультетской хирургии, почетный 

президент Ассоциации флебологов 

РФ 

Шостак Н.А. – 

д.м.н.,  

профессор, 

 зав. кафедрой  

факультетской терапии  

им. акад. А.И. Нестерова 



Задачи в рамках регистра ХТЭЛГ 

1. Провести проспективное обсервационное 
исследование больных, перенесших ТЭЛА, с оценкой 
демографических, клинико-инструментальных  показателей 
с помощью ультразвуковых методов, катетеризации правых 
отделов сердца для уточнения патогенетических 
особенностей формирования ХТЭЛГ в клинике внутренних 
болезней 

2. Провести анализ клинических особенностей 
течения ХТЭЛГ в зависимости от носительства иммуно-
генетических и аутоиммунных маркеров тромбофилии с 
учетом общепринятых факторов риска ТГВ/ТЭЛА для 
создания групп риска заболевания. 

3. Определить спектр наиболее значимых 
предикторов прогноза в отдаленном периоде на 
основании различных исходных клинико-
инструментальных показателей при ХТЭЛГ 

 



Решение вопроса о 
включении в регистр 

Формирование групп 
операбельных/неоперабельных 

больных с ХТЭЛГ; оценка 
тактики ведения и 

прогнозирование исходов 

Катетеризация легочной артерии; 
оценка гемодинамики; оценка 

качества жизни; ТШХ; скрининг 
на тромбофилии 

Включение 
больного ХТЭЛГ в 

регистр 
(n=35) 

СДЛА>35 мм рт.ст. 

Больные со 
сформировавшейся 

ХТЭЛГ 

Пациенты с острой 
ТЭЛА  

ЭхоКГ 

*ТР – трикуспидальная 

регургитация 

Дизайн Регистра Группа сравнения 
(n=50) 



Факторы риска развития 
ХТЭЛГ (собственные данные) 

Факторы, специфичные для 
тромбоэмболии легочной 

артерии 

 Рецидивирующая ТЭЛА (n=10) 

 Выраженные дефекты 

перфузии (n=20) 

 Молодой возраст на момент 

диагностики ТЭЛА (n=5) 

 СДЛА  >50 мм рт.ст. (n=14) 

Сопутствующие 

медицинские состояния 
 

Спленэктомия (n=1) 

 

Заместительная терапия 
гормонами щитовидной 
железы (n=3) 



 Гипергомоцистеинемия – 16 человек (80%) 

 Мутации системы фолатного цикла - 14 человек (70%) 

 АТ к фосфолипидам и повышение ВА – в 5% 
случаев 

 Снижение уровня протеина С и S, антитромбина III – в 
40% случаев 

 Лейденовская мутация - в 5% случаев (наличие 
рецидивирующей ТЭЛА) 

 В 45% случаев были выявлены мутации в гене 
фибриногена (гомозиготный вариант) и в 40% случаев 
– в гене VII фактора свертывающей системы 
(преимущественно гетерозиготный вариант) 

 

Патология системы гемостаза 



Первые выводы по регистру 

По результатам первичного анализа данных, 
выживаемость пациентов с ХТЭЛГ за первый год 
наблюдения составила 84% 

Возраст пациентов в регистре больных ХТЭЛГ 
ГКБ№1 им. Н.И. Пирогова существенно моложе 
(46,3±14,9 года против 50±15 лет во Франции 
и 53±14 лет в США) 

Основными факторами риска развития ХТЭЛГ 
стали сочетанные мультигенные формы 
гематогенной тромбофилии, 
рецидивирующий характер ТЭЛА с большим 
перфузионным дефицитом, ожирение 
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Заключение 

Создание Регистров позволяет: 

Получить репрезентативную популяцию 
больных достаточного объема, при наблюдении 
за которой есть время определить достаточное 
количество конечных точек 

Изучить эффективность лечения у широкого 
спектра больных 

Отслеживать конечные точки на протяжении 
достаточно длительного периода (при желании, 
неограниченно долго) 



Миссия: найти способы профилактики и 
лечения легочной гипертензии, дать 
надежду больным через социально-
психологическую поддержку, образование, 
научные исследования 

http://www.phassociation.org/ 

http://www.cteph-association.org/ 

СПАСИБО ЗА ВНИМАНИЕ ! 


