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Актуальність. Неспецифічний аортоартеріїт (НАА) може ускладнюватися небезпечним для життя артеріїтом легеневої 
артерії (ЛА), яке часто діагностується із запізненням, що погіршує прогноз пацієнтів. 

Ціль: проаналізувати та узагальнити наявну інформацію щодо ураження ЛА при НАА для поліпшення діагностики та  
своєчасного призначення відповідного лікування з метою покращення прогнозу таких пацієнтів. 

Методи. Огляд наукової літератури в міжнародних електронних наукометричних базах даних PubMed, Google Scolar за 
ключовими словами за період 2007-2022 рр. Пошук здійснювався двома незалежними авторами. Для аналізу було відібрано  
90 джерел, з них використано 43, які написані англійською мовою та відповідали критеріям пошуку.

Результати. При НАА ураження ЛА не є рідкісною патологією, яку спостерігають у 5,7-66% випадків. Артеріїт ЛА може 
проявлятися у вигляді стенозу, оклюзії, дилатації, аневризми, тромбозу in situ, потовщенням стінки артерій, нерівномірністю їх 
просвіту. При залученні у патологічний процес ЛА зростає ризик розвитку легеневої гіпертензії (ЛГ), серцевої недостатності 
та ураження паренхіми легень, що погіршує прогноз таких пацієнтів. Патологія ЛА нерідко діагностується із запізненням вна-
слідок неспецифічних симптомів. Слід зазначити, що при НАА ЛГ може розвиватися не тільки внаслідок артеріїту ЛА, а і через 
наявність патології лівої половини серця. 

Висновки. Отже, ураження ЛА при НАА часто зустрічається у пацієнтів з НАА, яке, однак, нерідко діагностується із 
затримкою. Залучення у патологічний процес ЛА може призводити до розвитку ЛГ, серцевої недостатності, ураження парен-
хіми легень та погіршення прогнозу таких пацієнтів, тому важливим є рання діагностика та своєчасне відповідне лікування 
для зменшення захворюваності та смертності внаслідок ураження ЛА при НАА. Окрім того, повинен проводитися регулярний 
моніторинг легеневого кровотоку та внутрішньосерцевої гемодинаміки. 

Ключові слова: неспецифічний аортоартеріїт, хвороба Такаясу, легенева артерія, артеріїт легеневої артерії, легенева гіпер-
тензія.

Актуальність. Неспецифічний аортоартеріїт 
(НАА) може ускладнюватися небезпечним для 
життя артеріїтом легеневої артерії (ЛА) та роз-
витком легеневої гіпертензії (ЛГ) [1], яке асоцію-
ється з гіршим прогнозом [2]. Ураження ЛА при 
НАА не є рідкісною патологією, однак оцінка 
стану ЛА часто не проводиться при первинному 
обстеженні пацієнтів з НАА [3]. Раннє виявлення 
ураження ЛА у пацієнтів з НАА є важливим для 
запобігання прогресування захворювання, проте 
внаслідок нечастої поширеності, кількість дослі-
джень, які всебічно вивчали клінічні прояви та 
віддалені результати НАА із ураженням ЛА, зали-
шається недостатньою [4]. 

Необхідно підкреслити, що рання діагнос-
тика НАА і ураження ЛА залишається складною, 
особливо у випадках ізольованого або початко-
вого прояву ураження ЛА при НАА [5]. Незначна 
поширеність, гетерогенність, неспецифічність 
початкових симптомів чи асимптоматичний пере-
біг часто призводять до затримки встановлення 
діагнозу НАА і ураження ЛА [2, 3, 6, 7, 8] до роз-
витку у пацієнтів симптомів ЛГ, тромбозу або 

недостатності правих відділів серця [7] та при-
значення своєчасного імуносупресивного ліку-
вання [8]. Так, розвиток симптомів НАА до вияв-
лення ЛГ складав 12,3 ± 4,8 років (6-20 років) 
[7], а за даними іншого дослідження, затримка 
у встановленні діагнозу НАА у пацієнтів віком 
старше 40 років становила 44,8 місяця порівняно  
з 28,3 місяців у пацієнтів молодше 40 років (р < 0,001)  
[9]. Крім того, у 80 % пацієнтів спочатку були 
діагностовані інші захворювання, такі як леге-
нева інфекція, туберкульоз легень, ідіопатична 
ЛГ та тромбоемболія ЛА. Таким чином, діагнос-
тика артеріїту ЛА у пацієнтів з НАА є складним 
завданням для лікарів [2]. 

Ціль: проаналізувати та узагальнити наявну 
інформацію щодо ураження ЛА при НАА для 
поліпшення діагностики та своєчасного призна-
чення відповідного лікування з метою покра-
щення прогнозу таких пацієнтів. 

МЕТОДИ

Огляд наукової літератури в міжнародних елек-
тронних наукометричних базах даних PubMed, 
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Google Scolar за ключовими словами за період 
2007-2022 рр. Пошук здійснювався двома неза-
лежними авторами. Для аналізу було відібрано 90 
джерел, з них використано 43, які написані англій-
ською мовою та відповідали критеріям пошуку.

РЕЗУЛЬТАТИ ТА ЇХ ОБГОВОРЕННЯ

НАА – гранулематозний васкуліт великих 
судин, що вражає переважно аорту та її прокси-
мальні гілки [10, 11]. Необхідно зазначити, що  
у патологічний процес може залучатися і ЛА та її 
гілки [12]. НАА та його наслідки призводять до 
значної захворюваності та смертності і потребу-
ють тривалого імуносупресивного лікування [13]. 

Ураження легеневої артерії 
Ураження ЛА при НАА підвищує ймовірність 

неправильної або несвоєчасної діагностики вна-
слідок наявності неспецифічних респіраторних 
проявів та відсутності симптомів ураження інших 
артерій у разі ізольованого ураження ЛА [1]. За 
даними різних досліджень, ураження ЛА спосте-
рігали у 5,7-66 % пацієнтів з НАА (табл. 1) [3, 12, 
14, 15]. 

Цікаво, що найнижчі дані щодо ураження 
ЛА при НАА (5,7 % випадків) отримані у дослі-
дженні, проведеному у Туреччині, що, можливо, 
можна пояснити генетичними та етнічними від-
мінностями, а відсутність ЛГ, за даними трансто-
ракальної ехокардіографії (ЕхоКГ), автори пояс-
нюють малою кількістю хворих з артеріїтом ЛА 
[15]. За результатами дослідження, ізольоване ура-
ження ЛА виявлено у 19,4% пацієнтів [7], а вищі 
показники показали K. Toledano et al. – у 31,8 % 
випадків [1]. При порівнянні пацієнтів з НАА, що 
розвинувся в дитинстві і у дорослих, ураження 
ЛА за даними ангіопульмонографії відмічали  
у 11,9 % і 18,4 % без значущих статистичних від-
мінностей [19]. Окрім цього, тривалість захво-
рювання була значно вищою у пацієнтів із ура-
женням ЛА, ніж у пацієнтів без такого (108,0 
місяців (53,5; 222,0) проти 36,0 місяців (12,0; 120,0);  
p = 0,038). Пацієнти з НАА і тривалістю захво-
рювання більше 5 років мали в 3,42 рази вищий 
ризик ураження ЛА, ніж пацієнти із тривалістю 
захворювання менше 5 років (кориговане відно-
шення шансів, ВШ 3,42; 95% довірчий інтервал, 

Таблиця 1
Частота ураження ЛА і ЛГ у пацієнтів з НАА

Дослідження Кількість в дослідженні

автор методи хво-
рих уражень ЛА уражень ЛГ

Bicakcigil M. et al. 
[14] Ангіопульмонографія, ЕхоКГ 248 6,9 % 12 % (з 184 пацієнтів)

Toledano K. et al. 
[1] 

КТ-ангіографія, МР- ангіографія, 
ангіопульмоно-графія, аутопсія 47 у 31,8 % – ізольований  

артеріїт ЛА 42,2 %

Yang L. et al. [16] КТ-, МР-ангіографія, ЕхоКГ,  
ангіопульмонографія 566 14,7% 17,8%

Li J. et al. [17] КТ-, МР-ангіографія 411

7,5 %. 
При візуалізації ЛА 45 

хворим у 68,9 %  
з них виявлено ура-

ження ЛА

-

Kalfa M.et al. [15] Ангіопульмонографія, 
МР-ангіографія, ЕхоКГ 70 5,7 % 0

Yang J. et al. [2] ЕхоКГ, КТ-ангіографія, ангіопульмо-
нографія, перфузійна сцинтиграфія 815 6,3 % (зі збільшенням 

у часі до 10%)
У пацієнтів з уражен-

ням ЛА – у 58,8 %

He Y. et al. [3] ЕхоКГ, КТ-ангіографія, ангіопульмо-
нографія 194 66 % 61,7 %

Kong X. et al. [12]
КТ-ангіографія, МР-ангіографія, 

ЕхоКГ, ПЕТ/КТ, перфузійна сцинти-
графія легень

216 25,93 %

15,74 %. 
У пацієнтів з уражен-

ням ЛА – 50 %, без 
ураження – 5,63 %

Mukoyama H. et al. 
[4]

ЕхоКГ, КТ, МР-ангіографія, сцинти-
графія легень, катетеризація правих 

відділів серця
166 14,6 % 16,7 %

Xi X. et al. [18] Методи з візуалізацією ЛА 126 15,9 % -
Примітки: КТ – комп’ютерна томографія, МР – магнітно-резонансна томографія, ПЕТ – позитронно-емісійна 
томографія. 
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ДІ 1,20-9,76; p = 0,02) [18]. До того ж, не отримано 
гендерних відмінностей у частоті ураження ЛА 
(5,6% у чоловіків проти 11,1% у жінок, p = 0,396) 
[20] і не виявлений зв’язок між ураженням ЛА та 
активністю захворювання [12], що підтверджено 
іншим випробуванням, проведеним у Китаї [21]. 

За даними дослідження [6], ураження ЛА 
зустрічається приблизно в 50 % випадків, яке час-
тіше є безсимптомним, а за наявності симптомів, 
останні можуть бути різноманітними: біль у гру-
дях, кашель, задишка та рідше – кровохаркання 
або легенева артеріальна гіпертензія (ЛАГ) з недо-
статністю правого шлуночка. 

Як було сказано вище, клінічні ознаки ура-
ження ЛА є неспецифічними [1, 2] і можуть мас-
куватися симптомами ураження аорти та її гілок. 
Респіраторні симптоми були представлені у 
вигляді задишки (75,5 %), болю у грудях (48,9 %), 
кровохаркання (42,2 %) та кашлю (17,7 %) [1], 
що підтверджують дані іншої роботи, за якими 
найбільш поширеними симптомами у пацієнтів 
з ураженням ЛА були задишка (70,6 %), кашель 
(66,7 %), кровохаркання (47,1 %) та біль у гру-
дях (45,1 %) [2]. У 82,4 % пацієнтів з НАА і ура-
женням ЛА, за даними комп’ютерної томогра-
фії (КТ), виявлено патологію паренхіми легень, 
що побічно може вказувати на ураження ЛА [2]. 
Меншу частоту (у 37,5 % пацієнтів) ураження 
легеневої паренхіми (наприклад, мозаїчність леге-
невого малюнка, інфаркт легень, бронхоектатична 
хвороба) в ділянці, що відповідає ураженню ЛА, 
показали інші дослідники [12]. Ранні клінічні про-
яви, такі як рецидивуюча лихоманка, біль у гру-
дях, кровохаркання та рецидив субплевральних 
клиноподібних тіней на КТ органів грудної клітки, 
повинні спонукати до подальшого обстеження для 
виключення/підтвердження артеріїту ЛА до роз-
витку ЛГ у пацієнтів із НАА [2].

При порівнянні пацієнтів із ураженням ЛА та 
без такого, у першій групі значно частіше спосте-
рігали задишку (25,0 % проти 8,6 %; p = 0,043), 
ЛАГ (16,7 % проти 0,0 %; p < 0,001), ішемічну хво-
робу серця (29 % проти 9,3 %; p = 0,018), респіра-
торну інфекцію (25,0 % проти 6,0 %; p = 0,009) та 
інфекцію нетуберкульозної етіології (20,8 % проти 
0,8 %; p < 0,001), а достовірно рідше – стеноз нир-
кової артерії (0 % проти 17 %, p = 0,007) [4]. 

Як відомо, ураження ЛА спричиняє ЛГ та пра-
вошлуночкову недостатність, а аневризма ЛА 
може викликати небезпечну для життя легеневу 
кровотечу. Окрім того, можуть розвиватися фіс-
тули між ЛА та бронхіальними артеріями, коро-
нарними артеріями або аортою [22]. 

Китайськими дослідниками встановлено, 
що застійна серцева недостатність (СН) була 
пов’язана з ураженням ЛА (11,0 %), помірною та 
важкою аортальною регургітацією (11,7 %) [16]. 

Легенева гіпертензія
Ураження ЛА при НАА часто ускладнюється 

ЛГ, що призводить до вищого ризику смертності 
[2, 3, 23]. Як відомо, розвиток ЛГ призводить до 
зростання ризику смертності у 7 разів при бага-
тьох клінічних станах [24]. За даними різних 
досліджень (табл. 1), частота ЛГ при НАА скла-
дала 0-61,7 % випадків [3, 4, 14, 15, 16].

Як сказано вище, ЛА уражається приблизно у 
50 % хворих з НАА, однак клінічно виражена ЛАГ 
спостерігається приблизно у чверті цих випадків 
[14]. В інших випадках виявляють посткапілярну 
ЛГ, що асоційована з ураженням лівої половини 
серця (наприклад, аортальна недостатність або 
гіпертензивна кардіоміопатія). За даними дослі-
дження, у пацієнтів при проведенні сцинтигра-
фії порушення перфузії виявлено у 57 %, тоді як 
тільки 21 % з них мали симптоми ураження ЛА 
[25]. Ретроспективний аналіз показав, що серед 
пацієнтів з НАА та ЛГ, у 75,0 % з них діагносту-
вали артеріїт ЛА і у 25,0 % – патологію лівої поло-
вини серця. Також показано, що рівень ендотеліну 
1 у сироватці крові незалежно корелював з систо-
лічним тиском в ЛА (r = 0,33, p = 0,04) [7]. 

У пацієнтів з НАА частіше виявляють ЛГ при 
ураженні ЛА, ніж без такого. У огляді [1] у 42,2 % 
пацієнтів з ураженням ЛА діагностували ЛГ. Ці 
дані підтверджують результати дослідження, за 
якими пацієнти з НАА та ураженням ЛА мали 
вищий ризик розвитку ЛГ, ніж пацієнти без ура-
ження ЛА (61,7 % проти 7,6 %, p < 0,001) [3]. 

За даними роботи, ураження ЛА спостерігали 
у 25,93 % пацієнтів із залученням у патологічний 
процес легеневого стовбура, правої та лівої ЛА, 
дольових, сегментарних та субсегментарних гілок 
ЛА. У пацієнтів з НАА приблизно у 15 % виявляли 
ЛГ, а при ураженні ЛА – у 50 %. З-поміж пацієнтів 
із ураженням ЛА у 50 % з них діагностували ЛГ, 
яка була оцінена як «важка» у 16,07 %, «помірна» 
– у 17,86 % і легка – у 16,07 %. У 35,71 % пацієнтів 
встановлений ІІІ функціональний клас (ФК) СН за 
NYHA і IV клас – у 10,71 % [12].

Довша тривалість захворювання та більш важкі 
симптоми спостерігали у пацієнтів з ураженням 
ЛА із ЛГ, ніж у пацієнтів з ураженням ЛА без ЛГ. 
У групі з ураженням ЛА та ЛГ частіше зустріча-
лося відчуття стиснення в грудях і задишка, вияв-
лені коротша 6-хвилинна дистанція ходьби і вищі 
бали за шкалою Борга, ніж у групі ураження ЛА 
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без ЛГ. Аналіз методів з візуалізацією ЛА показав, 
що у пацієнтів було п’ять різних уражень ЛА (сте-
ноз, оклюзія, потовщення судинної стінки, тром-
боз in situ та аневризма), але аневризми виявлені 
лише у пацієнтів із ураженням ЛА та з ЛГ (у 42 % 
випадків). У порівнянні з пацієнтами з уражен-
ням ЛА без ЛГ, у пацієнтів з ураженням ЛА з ЛГ, 
як правило, частіше спостерігали оклюзію, але  
рідше – потовщення судинної стінки [23]. 

У пацієнтів з ураженням ЛА та ЛГ частіше 
спостерігали задишку, кровохаркання та набряки 
нижніх кінцівок (усі p < 0,05), ніж без ЛГ. Також 
пацієнти з ураженням ЛА мали менше симптомів, 
пов’язаних із ішемією та таких ознак, як запамо-
рочення (18,0 % проти 34,8 %, p = 0,009), кульга-
вість кінцівок (19,5 % проти 39,4 %, p = 0,003), 
артеріальна гіпертензія (47,7 % проти 77,3 %,  
p < 0,001) та інсульт (3,9 % проти 15,2 %, p = 0,005). 
Пацієнти з ЛГ також мали вищу частоту двосто-
роннього ураження ЛА (84,8 % проти 34,7 %,  
p < 0,001) та вищий індекс обструкції ЛА [23 
(міжквартильний діапазон 20-27) проти 10 (6-15),  
p < 0,001]. Окрім того, множинне ураження гілок 
ЛА було більш поширеним, ніж залучення однієї 
гілки ЛА (89,1% проти 10,9 %). Частіше уражалася 
дольова ЛА (75,8 %), потім – головна ЛА (49,2 %) 
та сегментарні гілки ЛА (48,4 %) [3]. 

За даними дослідження [2], при порівнянні 
пацієнтів з ЛГ група хворих без ЛГ характеризу-
валася меншою тривалістю захворювання; вищою 
частотою таких симптомів, як лихоманка, біль у 
грудях, кровохаркання та підвищеною швидкістю 
осідання еритроцитів і більшою частотою суб-
плевральних клиноподібних тіней на КТ грудної 
клітки (р < 0,05), що вказує на те, що у пацієнтів 
без ЛГ була рання та активна стадія запалення. 

У літературі є повідомлення про ураження ЛА 
при НАА у якості початкових проявів, яке спо-
чатку було діагностоване як рецидивуюча тром-
боемболія ЛА, а діагноз НАА встановлений зго-
дом [26]. Тому подальша оцінка та діагностичний 
пошук ураження легень показані всім пацієн-
там із НАА [27], оскільки при ЛАГ спостеріга-
ють несприятливий прогноз, рання її діагностика  
є важливою; так як клінічні ознаки ЛАГ неспеци-
фічні. Так, на основі ЕхоКГ-оцінки, ЛГ виявлена у 
12 % пацієнтів з НАА у дослідженні, проведеному 
у Туреччині [14] і у 42,2 % пацієнтів з артеріїтом 
ЛГ [1]. 

За даними корейських дослідників, встанов-
лено, що активність захворювання відіграє важ-
ливу роль у розвитку патології серцево-судин-
ної системи при НАА, включаючи ЛГ. Пацієнти 

з високою активністю НАА мали вищу серцево-
судинну захворюваність порівняно з пацієнтами  
з низькою активністю захворювання [28]. Проте  
в іншому дослідженні не встановлений зв’язок 
між активністю захворювання і значеннями систо-
лічного тиску в ЛА, хоча кількість хворих з актив-
ним захворюванням була низькою у цьому дослі-
дженні. Автори зазначають, що на результати 
дослідження вплинули деякі обмеження, серед 
яких: невелика вибірка пацієнтів з НАА, дуже 
низький відсоток пацієнтів з активним захворю-
ванням (8,6 %) [15]. 

У літературі описаний випадок ураження ЛА 
і розвитку важкої ЛГ (100 мм рт. ст. за даними 
ЕхоКГ) у 28-річної жінки із НАА. Необхідно зазна-
чити, що 5 років тому пацієнтка лікувалася з при-
воду туберкульозу легень. Призначення метилп-
реднізолону, азатіоприну та імплантація стенту  
в ліву ЛА призвело до покращення гемодинаміч-
них показників і клінічних симптомів [29]. Також 
описаний розвиток задишки і лихоманки у 40-річ-
ної жінки з Японії, у якої за даними КТ виявили 
ділянки несегментарної консолідації та матового 
скла в субплевральних ділянках лівої легені, яку 
лікували як пневмонію, а згодом виникли ділянки 
консолідації і у правій легені. Діагноз НАА вста-
новлений через 5 років, коли було виявлено потов-
щення стінки дуги аорти та її гілок і оклюзія лівої 
підключичної артерії. Окрім того, спостерігали 
потовщення стінок основної та правої ЛА і оклю-
зію лівої ЛА. На додаток до цих результатів візу-
алізації, виявлені HLA B52 та асиметрія артері-
ального тиску на руках. Автори зазначають, що 
у даної хворої початковим ураженням був грану-
лематозний артеріїт ЛА до поширення патоло-
гічного процесу на аорту. А ураження ЛА спри-
чинило субплевральну консолідацію лівої легені 
(вторинної по відношенню до інфаркту легені). 
Цей випадок підтверджує, що ураження ЛА при 
НАА слід виключати при виявленні незрозумілої 
патології легень [27].

Причинами розвитку ЛГ при НАА із розви-
тком артеріїту ЛА є стеноз, оклюзія або тромбоз 
ЛА; також може відігравати роль збільшення жор-
сткості судинної стінки ЛА [5, 7, 12]. При НАА 
і ураженні ЛА може розвиватися тромбоз in situ, 
який може бути викликаний локальним запален-
ням, пошкодженням ендотелію і порушенням кро-
вотоку [5, 12]. Необхідно зазначити, що при НАА 
ЛГ може розвиватися не тільки внаслідок артері-
їту ЛА, що класифікується як ЛАГ [12], а й через 
наявність патології лівої половини серця [7]. Дані 
дослідження підтверджують, що ЛГ є прямим 
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результатом ураження ЛА, а половина пацієнтів з 
ураженням ЛА мали ЛГ. Серед них частота ЛГ, що 
пов'язана з патологією лівих відділів серця була 
вищою, ніж з тромбозом ЛА [12], що відповідає 
даним інших дослідників [7]. 

Діагностика 
У разі наявності у пацієнта симптомів чи ознак, 

що вказують на НАА, хворого потрібно напра-
вити до спеціалістів для подальшого обстеження 
і ведення. Як сказано вище, більшість симптомів 
при НАА неспецифічні, тому у таких випадках 
необхідне ретельне обстеження  артерій із засто-
суванням методів діагностики з візуалізацією. 
Необхідно зазначити, що золотого стандарту діа-
гностики НАА немає [30]. Діагноз НАА базується 
на основі критеріїв Американського коледжу рев-
матологів 1990 р. [31]. 

Згідно з настановою EULAR 2018 року, рекомен-
дованими методами дослідження з візуалізацією є: 
ультразвукове дослідження, магнітно-резонансна 
томографія (МРТ), КТ і позитронно-емісійна 
томографія (ПЕТ) з 18F-фтордезоксиглюкозою. 
Відповідно до цих рекомендацій, методом дослі-
дження першої лінії є МРТ; а КТ або ПЕТ вико-
ристовуються у якості альтернативних методів. За 
необхідності можуть використовуватися додаткові 
дослідження та/або додаткові методи з візуаліза-
цією. Конвенціональна ангіографія не рекомен-
дується для діагностики первинних системних 
васкулітів, що уражають судини великого калібру, 
оскільки вона замінена вищенаведеними методами 
візуалізації. Конвенціональна ангіографія була 
золотим стандартом діагностики упродовж трива-
лого часу, але є інвазивним методом і пов'язана з 
високим рівнем ризику ускладнень у порівнянні з 
іншими методами з візуалізацією та не дає можли-
вості оцінити морфологію стінки артерій, хоча дає 
інформацію про зміни їх просвіту [32]. 

ЕхоКГ – це простий і неінвазивний метод дослі-
дження, за допомогою якого можна оцінити струк-
туру та функцію серця, оцінити систолічний тиск 
в ЛА та ін. [33]. Добре відомо, що катетеризація 
правих відділів серця є золотим стандартом діа-
гностики ЛГ, який є інвазивним методом, а тран-
сторакальна ЕхоКГ повинна проводитися у всіх 
випадках при підозрі на ЛГ [34]. У дослідженні 
[3] за допомогою мультиваріантного аналізу вста-
новлено, що систолічна дисфункція правого шлу-
ночка є предиктором смертності пацієнтів з НАА 
і ураженням ЛА (відношення ризиків, ВР 3,189 
(1,207-8,428) (р = 0,019), тому ЕхоКГ повинна 
проводитися регулярно у всіх пацієнтів з НАА 
та ЛГ. Окрім того, трансторакальна ЕхоКГ може 
бути корисним неінвазивним тестом діагностики 
ураження ЛА. Характерні зміни, які спостерігали 
за даними ЕхоКГ ЛА, включали: стеноз, оклюзію, 
звивистість, дилатацію, дефекти наповнення та 
потовщення інтими [33]. 

Ураження ЛА встановлювали за допомогою 
перфузійної сцинтиграфії легень на основі пору-
шення перфузії [1, 2, 12, 25] та виявлення сте-
нозу, оклюзії, потовщення стінки артерій, пост-
стенотичної дилатації, аневризми та нерівності 
просвіту артерій за допомогою КТ або МРТ і/або  
ангіопульмонографії [1, 23]. Для виявлення пато-
логії ЛА у деяких випадках необхідне  викорис-
тання декількох методів візуалізації [4, 12]. 

Дані досліджень показали, що стеноз або 
оклюзія була найпоширенішим видом ураження 
ЛА при НАА [3, 7, 12, 18]. Результати  досліджень  
з візуалізацією ЛА у пацієнтів з НАА та уражен-
ням ЛА наведені у таблиці 2. У 86,27 % у паці-
єнтів з НАА та артеріїтом ЛА виявлені стеноз чи 
оклюзія за даними КТ-ангіографії, ангіопульмо-
нографії [2]. Ураження ЛА діагностують у вигляді 
оклюзії/субоклюзії (88,9 %), стенозу (58,3 %) та  

Таблиця 2
Дані методів з візуалізацією легеневої артерії (ангіопульмонографія,  КТ-, МР-ангіографія)  

при неспецифічному аортоартеріїті
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Yang L. et al. [16] 566 3,4 - 5,7 5,1 0,2 - 0,4
Wang X. et al. [7] 48 58,3 - 88,9 27,8 - - --
Li J. et al. [17] 45 37,8 57,8 31,1 2,2 0 - -
He Y. et al. [3] 194 - - - - 3,1 3,9 -
Kong X. et al. [12] 105 34,29 - 11,43 23,81 - 9,52 5,71
Mukoyama H. et al. [4] 166 33,3 - 54,2 12,5 - 8,3 8,3
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постстенотичної дилатації (27,8 %) [7]. Ці дані 
підтверджують результати дослідження, за якими 
оклюзія була найчастішим типом ураження ЛА 
(54,2 % випадків), потім – стеноз ЛА (33,3 %)  
і дилатація ЛА (12,5 %) [4]. Необхідно зазначити, 
що аневризми були виявлені лише у пацієнтів із 
ураженням ЛА із ЛГ у 42 % випадків. У порів-
нянні з пацієнтами з ураженням ЛА без ЛГ, у паці-
єнтів з ураженням ЛА та з ЛГ, як правило, спо-
стерігали оклюзію, рідше – потовщення судинної 
стінки [23]. 

За даними методів візуалізації, частіше спо-
стерігали ураження правої ЛА, ніж лівої ЛА 
та стовбура ЛА у пацієнтів з НАА та ЛГ [7]. Ці 
дані підтверджують результати дослідження, за 
якими правостороннє ураження ЛА був перева-
жаючим типом [4]. 92,6 % пацієнтів з НАА мали 
ураження правої ЛА, лівої ЛА – у 22,2 % і лише 
7,4 % – стовбура ЛА. Одностороннє ураження 
виявили у 77,7 % пацієнтів [33]. Однак отримані й 
інші дані, за якими більшість пацієнтів з уражен-
ням ЛА (65,6 %) мали двостороннє ураження ЛА. 
Серед інших (34,4 %) пацієнтів патологію правої 
ЛА виявляли у 25,0 %, а лівої – у  9,4 %. Ураження 
декількох гілок ЛА спостерігали частіше, ніж 
однієї (89,1 % проти 10,9 %). Стеноз правої ЛА діа-
гностували у 21,9 %, лівої ЛА – 11,7 %. Аневризма 
та тромбоз in situ в ЛА виявлені в 3,1 % та 3,9 % 
пацієнтів, відповідно [3]. У таблиці 3 наведена 
частота локалізації ураження ЛА при НАА. 

Також необхідно зазначити, що, за даними ангі-
ографії, у пацієнтів з НАА переважаючим анато-

мічним типом ураження судин був V (36,4 %) 
і І (26,4 %), а у пацієнтів з ураженням ЛА –  
ІІа (33,3 %) і ІІb (23,8 %), а без ураження ЛА –  
V (38,7 %) і І (28,6 %) типи [4], що частково під-
тверджують результати іншої роботи [3]. У паці-
єнтів з НАА і ураженням ЛА при порівнянні  
з хворими без патології ЛА відмічали тенденцію 
до частішого поширення ІІа типу ураження судин 
(8,6 % проти 1,5 %, p = 0,062) [3]. Частота анато-
мічних типів ураження артерій у пацієнтів з НАА 
залежно від наявності чи відсутності патології ЛА 
наведена у таблиці 4. 

Лікування
Фармакологічна терапія. Більшість пацієн-

тів з НАА потребують медикаментозної терапії 
(терапія І лінії), основою якої у активній фазі є 
глюкокортикоїди (ГК) [13, 36], яким рекомендо-
вано лікування високими дозами ГК для індукції 
ремісії НАА [30]. Встановлено, що рання інтен-
сивна терапія високими дозами ГК приводить до 
клінічного поліпшення практично у всіх пацієн-
тів та індукує ремісію у приблизно 60 % пацієнтів 
[13]. Однак є дані, що у 46-84 % пацієнтів необ-
хідна комбінована терапія для досягнення та під-
тримки ремісії [36]. У якості допоміжного засобу 
при терапії ГК можуть використовуватися азаті-
оприн і метотрексат, додавання яких до ГК може 
допомогти покращити контроль активності захво-
рювання та полегшити зниження кумулятивної 
дози ГК. Для лікування НАА також використову-
ють імунобіологічні препарати, такі як тоцилізу-
маб, ритуксимаб та інфліксімаб [18, 37]. Згідно 

Таблиця 4
Частота анатомічних типів ураження судин у пацієнтів з НАА залежно від наявності чи відсут-

ності патології ЛА

Тип*

Дослідження
Mukoyama H. et al. [4] He Y. et al. [3] Kong X. et al. [12]

З ураженням ЛА Без ураження 
ЛА

З ураженням 
ЛА

Без ураження 
ЛА

З ураженням 
ЛА

Без ураження 
ЛА

І 3 (14,3%) 34 (28,6%) 29 (22,7%) 18 (27,3%) 9 (16,07%) 52 (32,5%)
IIa 7 (33,3%) 18 (15,1%) 11 (8,6%) 1 (1,5%) 3 (5,36%) 9 (5,63%)
IIb 5 (23,8%) 9 (7,6%) 11 (8,6%) 5 (7,6%) 14 (25,0%) 11 (6,88%)
III 1 (4,8%) 6 (5,0%) 6 (4,7%) 1 (1,5%) 0 (0,0%) 12 (7,50%)
IV 0 (0,0%) 6 (5,0%) 9 (7,0%) 10 (15,2%) 2 (3,57%) 10 (6,25%)
V 5 (23,8%) 46 (38,7%) 62 (48,4%) 31 (47,0%) 28 (50,0%) 66 41,25%)

Примітка: * – Анатомічні типи ураження судин [35].

Таблиця 3
Локалізація ураження легеневої артерії при неспецифічному аортоартеріїті

Дослідження Права ЛА, % Ліва ЛА, % Білатеральне ураження, %
Mukoyama H. et al. [4] 45,8 16,7 37,5
He Y. et al. [3] 25,0 9,4 65,6
Kong X. et al. [12] 36,19 31,43 32,38
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оновлених рекомендацій EULAR 2018 р. фарма-
кологічного лікування НАА, терапію для індукції 
ремісії при активному захворюванні слід розпо-
чати негайно високими дозами ГК (40-60 мг/добу  
еквівалент преднізолону). При досягненні контр-
олю над активністю захворюванням рекомен-
довано зменшити дозу ГК до цільової дози  
15-20 мг/добу протягом 2-3 місяців і через 1 рік  
до ≤ 10 мг/добу. Клінічний досвід показує, що 
початкова доза 40-60 мг на добу підходить для 
більшості пацієнтів, тоді як пацієнти з більш лока-
лізованим захворюванням можуть реагувати на 
нижчі початкові дози ГК 25-30 мг на добу [30].

Усім пацієнтам із НАА слід призначати небіо-
логічні хворобомодифікуючі антиревматичні пре-
парати (ХМАРП) в комбінації з ГК. Tоцилізумаб 
або інгібітори фактора некрозу пухлини можуть 
бути розглянуті у випадку рецидивуючого або 
рефрактерного захворювання, незважаючи на зви-
чайну терапію ХМАРП [30]. 

Ключову роль у лікуванні  пацієнтів з НАА 
відіграє агресивна стабілізація активності захво-
рювання і зменшення прогресування та покра-
щення прогнозу пацієнтів з НАА-асоційованим 
ураженням ЛА і ЛГ. Пацієнти, що знаходились 
на терапії ГК в анамнезі, як правило, мали нижчу 
частоту ЛГ, ніж без такої в анамнезі (50 % проти 
67 %, p = 0,066) [3]. Згідно з результатами роботи 
[28], пацієнти в активній фазі захворювання мали 
більш високу частоту ЛГ та вираженої недостат-
ності аортального клапана, а також вищий рівень 
N-термінального фрагменту мозкового натрійу-
ретичного пропептиду (NT-proBNP), тому більш 
широке використання імуносупресивних препара-
тів і біологічних препаратів може покращити про-
гноз пацієнтів з ураженням ЛА та ЛГ [3]. 

Пацієнти з ураженням ЛА повинні пере-
бувати під наглядом команди експертів [12]. 
Ведення пацієнтів з ЛГ базується на рекомен-
даціях Європейського товариства кардіологів 
та Європейського респіраторного товариства  
2015 року [34]. Стратегія лікування пацієнтів  
з НАА з ЛГ включає ГК, імуносупресивну тера-
пію, антикоагулянтну терапію та ЛАГ-таргетну 
терапію [7, 12, 38] та реваскуляризацію [7]. Згідно 
оновлених 2018 EULAR рекомендацій, антитром-
боцитарну або антикоагулянтну терапію не слід 
рутинно застосовувати для лікування НАА, якщо 
немає показів з інших причин (наприклад, іше-
мічна хвороба серця або цереброваскулярна хво-
роба тощо) [30]. Антикоагулянтна терапія показана 
пацієнтам з тромбозом ЛА. Окрім того, результати 
дослідження [12] показали, що такі симптоми, як 

тиск в ЛА та функція серця, помітно покращи-
лися при використанні специфічної терапії ЛАГ 
у більшості пацієнтів. Позитивні результати отри-
мані при застосування у пацієнтів із ЛГ препара-
тів, які схвалені для лікування ЛГ, які отримані 
у дослідженні [38]. Так, встановлено зменшення 
рівня NT-proBNP та покращення гемодинамічних 
показників [38]. Проте є дані, що призначення 
специфічної терапії ЛГ не призвело до значущого 
покращення виживаності пацієнтів у порівнянні 
з тими, які її не отримували (р = 0,414), однак 
автори зазначають, що терапевтичний ефект спе-
цифічної терапії ЛГ необхідно оцінити за даними 
наступних досліджень [3]. 

Інтервенційне лікування
Деяким категоріям пацієнтів з ЛГ і стено-

зом ЛА, окрім медикаментозного лікування, за 
показаннями може бути проведена реваскуляри-
зація легень, яку слід виконувати в експертному 
центрі [7, 39]. При НАА планові ендоваскулярні 
втручання або реконструктивні операції слід 
виконувати у фазі стабільної ремісії. Однак дис-
екція артерій або критична судинна ішемія вима-
гає термінового направлення до судинних хірур-
гів [30]. Необхідно підкреслити, що запалення 
під час реваскуляризації підвищує ймовірність 
ускладнень у пацієнтів з НАА (ВШ, 7,48; 95 % ДІ,  
1,42-39,39; р = 0,04) [40], зокрема, рестеноз стента 
[41]. 

Втручання при вираженому стенозі ЛА вклю-
чають ангіопластику, імплантацію стента та шун-
тування [37]. Після проведення перкутанної  тран-
слюмінальної ангіопластики (ПТА) ЛА середній 
тиск в ЛА знизився з 53,4 ± 15,8 мм рт. ст. до  
38,4 ± 12,7 мм рт. ст. (p < 0,001). Через 29 міся-
ців у пацієнтів спостерігали зменшення симпто-
мів та покращення об'єктивних даних, зокрема, 
покращилися функціональний клас (ФК) СН за 
NYHA та тест зі 6-хвилинною ходьбою (у порів-
нянні з вихідним рівнем, всі р<0,01) [39]. За 
даними іншого дослідження, ПТА ЛА проведена 
21,9 % пацієнтам, показанням до якої були вира-
жений стеноз ЛА з тяжкою ЛГ. Після процедури 
середній тиск в ЛА знизився з 53 ± 17 мм рт.ст.  
до 41 ± 13 мм рт.ст. (p < 0,001), і у 22 % цих пацієн-
тів середній тиск в ЛА був < 30 мм рт.ст. [3]. 

Метою дослідження [41] було дослідити дов-
гострокову ефективність ПТА ЛА в лікуванні сте-
нозу ЛА у пацієнтів з НАА і ЛГ. Показаннями до 
ПТА ЛА були: зменшення діаметру ЛА > 70 %; 
середній тиск у ЛА >30 мм рт.ст., легеневий судин-
ний опір > 3,75 Wood одиниці (300 дин • с/см-5);  
ФК за ВООЗ ≥2; нормальна швидкість осідання  
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еритроцитів (ШОЕ) та нормальний рівень 
С-реактивного білка. Результати дослідження 
показали, що після ПТА ЛА спостерігали покра-
щення клінічної картини, толерантності до фізич-
ного навантаження і параметрів гемодинаміки 
у пацієнтів з НАА із стенозом ЛА та з ЛГ. Що 
важливо, частота реперфузійного набряку легень 
зменшилася і жоден пацієнт не помер від усклад-
нень, пов’язаних з ПТА ЛА при використанні 
оцінки тиску заклинювання в ЛА [41]. 

Можливими ускладненнями, що пов’язані  
з процедурою, можуть бути, зокрема, реперфузійне 
пошкодження та реперфузійний набряк легень 
[39, 41], який спостерігали у 6,3-7,1 % випадків 
[39, 41, 42] та рестеноз [41]. Комбінований під-
хід з використанням оцінки тиску заклинювання 
в ЛА та індексу прогностичної оцінки набряку 
легенів (pulmonary edema predictive scoring index, 
PEPSI) значно знижував розвиток реперфузійного 
набряку легень та судинні ускладнення [42]. 

Прогноз 
Як було зазначено вище, ураження ЛА та роз-

виток ЛГ при НАА погіршує прогноз пацієнтів 
[1, 2, 18] та призводить до підвищення смерт-
ності [41]. Так, cмертність у пацієнтів з уражен-
ням ЛА складала 20,5 % та з ЛАГ – 33,3 % [1]. 
Показано, що пацієнти без ЛГ мали значно нижчі 
показники смертності та повторної госпіталіза-
ції, ніж з ЛГ (9,5 % проти 33,3 %). Аналіз вижи-
ваності за методом Каплана-Мейєра показав, що 
ризик смерті або повторної госпіталізації значно 
зменшувалися, якщо систолічний тиск в ЛА був  
<100 мм рт.ст. Регресійний аналіз Кокса показав, 
що ризик смерті або повторної госпіталізації зна-

чно збільшувалися, якщо систолічний тиск в ЛА 
був ≥100 мм рт.ст. у пацієнтів з артеріїтом ЛА 
після коригування (демографічні дані, систоліч-
ний тиск в ЛА, ШОЕ, C-реактивний білок, наяв-
ність або відсутність позалегеневого ураження) 
(ВР 18,00; 95 % ДІ 3,51-92,29; р = 0,001) [2]. 

Китайські дослідники теж показали погір-
шення прогнозу у пацієнтів з ЛГ. Одно-, трьох- та 
п’ятирічна виживаність у пацієнтів з ураженням 
ЛА з і без ЛГ складала 93,3 % проти 98,0 %, 82,3 % 
проти 98,0 %, і 69,0 % проти 92,5 %, відповідно. 
Аналіз за методом Каплана-Мейєра показав, що 
пацієнти з ураженням ЛА та ЛГ мали вищу ймо-
вірність смерті під час спостереження (медіана  
38 міс) (log-rank test: p = 0,002) (рис. 1). Пацієнти 
в групі без ЛГ та без патології лівої половини 
серця (1 група) мали набагато кращий прогноз.  
В однофакторному аналізі Кокса смертність була  
у 7 разів вище у пацієнтів з ЛГ, ніж без неї (ВР 7,003; 
95 % ДІ 1,637-30,218, р = 0,009). Багатоваріантний 
аналіз показав, що тривалість захворювання (ВР 
1,004; 95 % ДІ 1,001-1,007, p = 0,047), СН III/IV 
ФК за NYHA (ВР 4,201; 95 % ДІ 1,269-13,911,  
p = 0,019), систолічна дисфункція правого шлу-
ночка (ВР 3,189; 95 % ДІ 1,207-8,428, p = 0,019) 
та дихальна недостатність (ВР 3,601; 95 % ДІ 
1,416-9,154, p = 0,007) були незалежно пов’язані із 
смертністю хворих на НАА та ураженням ЛА [3]. 

Загальна 1-, 3- та 5-річна виживаність пацієн-
тів з ЛГ, асоційованою з НАА, становила 94,0 %, 
83,2 % і 77,2 %, відповідно. У більшості випад-
ків причиною смерті була правошлуночкова СН. 
Предикторами, що пов'язані з підвищеним ризи-
ком смерті від усіх причин, були синкопе (скори-

Рис. 1. Порівняння показників виживаності пацієнтів з ураженням ЛА і без ЛГ.  
Ризик смертності від усіх причин був значно вищим у пацієнтів з ЛГ (р = 0,002).  

Адаптовано за Y. He et al. [3] (з дозволу редакції)
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гований ВР 5,38; 95 % ДІ 1,77-16,34), р = 0,003), 
рівень NT-proBNP (скоригований ВР 1,04; 95 % 
ДІ 1,03-1,06, р < 0,001] і середній тиск у правому 
передсерді (скоригований ВР 1,07; 95 % ДІ 1,01-
1,13, р = 0,015) [38].  

Однак за даними іншого дослідження, наяв-
ність ураження ЛА не призвело до зростання 
смертності, можливо, через невеликий розмір 
вибірки [4]. D.N. Показано, що залучення у пато-
логічний процес серця і легень не було суттєво 
пов’язано зі збільшенням смертності, але наяв-
ність ЛГ за даними ЕхоКГ асоційована з 13-крат-
ним збільшенням ризику хірургічних втручань 
(ВР 12,9; 95 % ДІ 1,86- 89,14); p = 0,01) [43].

ВИСНОВКИ
Отже, ураження ЛА при НАА часто зустріча-

ється у пацієнтів з НАА, яке, однак, нерідко діа-
гностується із затримкою. Залучення у патологіч-
ний процес ЛА може призводити до розвитку ЛГ, 
СН, ураження паренхіми легень та погіршення 
прогнозу таких пацієнтів, тому важливим є рання 
діагностика та своєчасне відповідне лікування для 
зменшення захворюваності та смертності внаслі-
док ураження ЛА при НАА. Окрім того, повинен 
проводитися регулярний моніторинг легеневого 
кровотоку та внутрішньосерцевої гемодинаміки. 

Конфлікт інтересів. Автори статті заявля-
ють, що не мають конфлікту інтересів, який може 
сприйматися таким, що може завдати шкоди неу-
передженості статті.

Джерела фінансування. Ця стаття не отри-
мала фінансової підтримки від державної, громад-
ської або комерційної організацій.
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PULMONARY ARTERY INFLAMMATION IN NON-SPECIFIC AORTOARTERITIS. Review
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Relevance. Nonspecific aortoarteritis (NAA) or Takayasu's disease can exacerbate life-threatening arteritis of the pulmonary artery 
(LA), which is usually diagnosed with delay and lead to a poor prognosis.

Objective: to review the literature data on LA lesions in NAA to improve the diagnosis and timely appointment of appropriate treat-
ment for better the prognosis of the overall outcome.

Methods. Review of scientific literature in international electronic databases PubMed, Google Scholar by keywords for the period 
2007-2022. The search was conducted by two independent authors. 90 sources were selected for analysis, of which 43 were used, which 
were written in English and met the search criteria.

Results. In NAA, LA lesions are not a rare pathology, which is observed in 5.7-66% of cases. LA arteritis can manifest itself in 
the form of stenosis, occlusion, dilatation, aneurysm, thrombosis in situ, and thickening of the arteries. When LA is involved in the 
pathological process, the risk of developing pulmonary hypertension (LH), heart failure, and lung parenchymal lesions increases, which 
worsens the prognosis of such patients. The pathology of LA is often diagnosed with a delay due to nonspecific symptoms. It should be 
noted that in NAA LH can develop not only due to LA arteritis but also due to the presence of pathology in the left heart.

Conclusions. LA lesions are common in patients with NAA, however, are often diagnosed with a delay. Involvement of LA in the 
pathological process can lead to the development of LH, HF, and lung parenchymal lesions and worsen the prognosis, so early diagnosis 
and timely appropriate treatment are important to reduce morbidity and mortality due to LA lesions in NAA. In addition, pulmonary 
blood flow and intracardiac hemodynamics should be monitored regularly.
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