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Диагноза и поведение при белодробна артериална хи-
пертония: ръководство на American College of Chest 
Physicians, основано на доказателства от клиничната 
практика.

Diagnosis and Management of Pulmonary Arterial Hypertension: ACCP 
Evidence-Based Clinical Practice GuidelinesEvidence-Based Clinical Practice Guidelines

Chest 2004; 126: 4S–6S



Венецианска класификация на белодробна хипертония, 2003

Белодробна артериална хипертония – БАХ (PAH)
Идиопатична БАХ (IPAH)( )
Фамилна БАХ (FPAH)

- Колагенно съдови болести
- Вродени системно-пулмонални шънтове (голям, малък, кори-

гиран или некоригиран)
- Портална хипертенсия
- HIV-инфекция
- Дрога и токсини
- Други (гликогеноза, болест на Gaucher, хередитарна хемора-

гична телеангиектазия, хемоглобинопатии, миелопролиферативни нару-
)шения, спленектомия) 

Свързана със сигнификантни венозни или капилярни усложне-
ния

Белодробна вено оклузивна болест- Белодробна вено-оклузивна болест
- Белодробна капилярна хемангиоматоза



Венецианска класификация на белодробна хипертония, 2003

Белодробна венозна хипертонияБелодробна венозна хипертония
Левостранна предсърдна или камерна сърдечна болест
Левостранна клапна сърдечна болест

Белодробна хипертония свързана с хипоксемияБелодробна хипертония, свързана с хипоксемия
ХОББ
Интерстициална белодробна болест
Нарушения на дишането по време на сънНарушения на дишането по време на сън
Нарушения с алвеоларна хиповентилация
Хронично излагане на голяма надморска височина

Белодробна хипертония, причинена от хронична тромботична и/или ембо-др р , р р р
лична болест 

Тромбоемболична обструкция на проксималните белодробни арте-
рии 

Тромбоемболична обструкция на дисталните белодробни артерии
Белодробен емболизъм (тумор, паразити, чужд материал)

Смесена белодробна хипертония
Саркоидоза, хистиоцитоза X, лимфангиомиоматоза, компресия на 

белодробни съдове (аденопатия, тумор, фиброзиращ медиастинит)



Хемодинамична дефиниция на белодробна хипертония (PH)

С б б 25 HСредно налягане в белодробната артерия > 25 mm Hg в 
покой (норма 10 mm) и/или > 30 mm при натоварване 
(норма 15 mm) с пулмокапилярно налягане или наля-(норма 15 mm), с пулмокапилярно налягане или наля-
гане в ляво предсърдие < 15 mm Hg.



Епидемиология на белодробна хипертония (PH)

П• Предилекционно засяга млади жени 
• Съотношението жени:мъже – 2:1
• Средната възраст на пациентите – около 36 години



Патогенеза на белодробната хипертония (PH)

• Фундаментална роля на генетични фактори при идиопатична (IPAH) и 
фамилна форма (FPAH) – мутации на т.нар. bone morphogenetic protein
receptor-2.p

• Съвместно действие на широк спектър фактори: ендотелин (ЕТ), 
простациклин (PGI2), азотен окис (NO), серотонинов транспортер и др. 

• Стартов механизъм е вазоконстрикция.

• Процеси на пролиферация и ремоделиране на белодробните съдове.

• Ключов елемент е ендотелна дисфункция, маркирана от продължи-
телно повишение нивата на ЕТ и снижение на NО и простациклин.



Клинична картина на белодробна хипертония (PH)

• Умерена диспнея при усилие
• Торакална болка
• Синкоп

ВАЖНИ ТОЧКИ В АНАМНЕЗАТАВАЖНИ ТОЧКИ В АНАМНЕЗАТА

• Географски район (шистозомиаза, токсични субстанции, надморска височи-
б )на, сърповидноклетъчна болест)

• Фамилност за белодробна хипертония или неясна “сърдечна” смърт
• Акушерска анамнеза за спонтанни аборти и интерупции
• Таблетна контрацепцияТаблетна контрацепция 
• Тютюнопушене
• Алкохолна употреба
• Предшестващи епизоди на жълтеница
А• Апетит-супресиращи медикаменти

• Стара анамнеза за венозен тромбоемболизъм
• Симптоми за колагеноза (симптом на Raynauds)
• Болест на щитовидната жлезаолес а щ о д а а леза
• Рискови фактори за HIV
• Неотдавнашни вирусни болести



Класификация на функционалното състояние на 
пациенти с белодробна хипертония (WHO, 1998)

Клас Описание

I Пациенти без ограничение в обичайната физическа активност; посI Пациенти без ограничение в обичайната физическа активност; пос-
ледната не предизвиква поява на нарастваща диспнея, умора, тора-
кална болка или пресинкоп.  

II Пациенти със слабо ограничение на физическата активност; липсва 
дискомфорт в покой, но нормалната физическа активност предиз-
виква нарастваща диспнея, умора, торакална болка или пресинкоп.

III Пациенти с подчертано ограничение на физическата активност; лип-
сва дискомфорт в покой, но активност, по-слаба от нормалната, пре-
дизвиква нарастваща диспнея, умора, торакална болка или пресин-
коп.

IV Пациенти, неспособни да проявят каквато и да е физическа актив-
ност в покой, и които могат да имат симптоми за дясна сърдечна не-, д д рд
достатъчност. Диспнея и/или умора може да присъства в покой и 
симптомите се усилват при всяко физическо усилие.



Диагностичен алгоритъм при белодробна хипертония (PH)
И PH?Има ли основание да се подозира PH?

Анамнеза, преглед, рентгенограма, ЕКГ

Да
Не

Вероятна ли е PH?
Doppler eхо-КГ

Без допъл. 
изследва-
ния за PH

Не Скорост на трикусп. регургитация (TRV) – сист. наля-
гане в дясна камера (RVSP), деснокам. изтласкване 
(RVE), деснокам. дисфункция.

Да

PH дължи ли се LV-болест?
Ехо-КГ

Д

Диагностика на левокам. сист./диаст. дисфункция; 
клапна болест. Лечение и допъл. оценка, вкл. лява и 
дясна катетеризация. 

Да

PАH дължи ли се на вродена 
сърдечна болест?

Не

Диагностика на абнормна морфология, шънт. 
Да

Ехо-КГ с контраст

PAH дължи ли се на

Не

Диагностика на склеродермия, СЕЛ, др. колагенози, ДаPAH дължи ли се на 
колагенози, HIV?

Серология

HIV. 

Не



Диагностичен алгоритъм при белодробна хипертония (PH)
(продължение)(продължение)

Има ли суспекции за 
хроничен БТЕ?

Хроничният БТЕ доказуем ли е 
и операбилен ли е?

Да
р
V/Q сканиране Пулмоангиография

Не Нормално V/Q Не Да

PAH дължи ли се на белодр. 
болест или хипоксемия?
Функц. тест, газов анализ

Анатомично локализиране на БТЕ (CT, MRI). 

Диагностика на паренхимна белодр. болест, хипок-
семия или нарушения на съня. Да се л ару е а с

Какви ограничения са 
причинени от PAH?

Не

Документиране на функц. капацитет, независимо от 
причината на PH.

Функц. клас, 6-MWT
причината на PH. 

Какви са детайлите на Документиране на налягане в AP и дясно предсърдие пулКакви са детайлите на 
белодр. хемодинамика?

Дясна катетеризация

Документиране на налягане в AP и дясно предсърдие, пул-
мокапилярно налягане (левокамерно и лeвопредсърдно), 
транспулм. градиент, сърдечен капацитет, смесена венозна 
сатурация (Svo2), отговор към вазодилататори. 
Потвърждаване на PAH или IPAH ако липсва причинаПотвърждаване на PAH или IPAH, ако липсва причина. 
Обсъждане на генетични тестове



Централна дилатация на белодробната артерия --
рентгенограмар р



Централна дилатация на белодробната артерия –
компютърна пулмоангиографияр ул р ф

Главен клон на AP ≥ 29 mmГлавен клон на AP ≥ 29 mm

87% чувств. и 89% специф.



IPAH – рентгенограма



IPAH – компютърна пулмоангиография



Хроничен тромбоемболизъм – компютърна пулмоангиогра-
фияф



Туморен емболизъм – компютърна томография



Склеродермия – компютърна томография и пулмоангиогра-
фияф



Посткапилярна PH – компютърна томография



Левостранна сърдечна недостатъчност – рентгенограма



Митрална стеноза – рентгенограма



Електрокардиография – белодробно сърце



Остър вазореактивен тест

• Epoprostenol I.V.
• Adenosine
• Инхалаторен азотен окис (NO)

Частичен остър отговор: снижение на налягането в AP с 10-40 
mm Hg, с повишение или с непроменен сърдечен капацитет. 

Пациенти с IPAH и PAH (при склеродермия и вродени сър-
дечни болести) без белодробно сърце, показали частичен 
остър отговор са показани за лечение с орални антагонисостър отговор, са показани за лечение с орални антагонис-
ти на калциевите канали (CCB).



Терапевтичен алгоритъм при белодробна хипертония 
Венеция, 2003ц ,

Функционален клас II/III/IV

Главни грижи
Орални антикоагуланти  диуретици  кислород  digoxin

Остър вазореактивен тест

Позитивен
Негативен

Орални CCB Функционален клас III Функционален клас IV

ППостоянен отговор

Да Не                

Антагонисти на ендотелиновия 
рецептор 
(Bosentan)

или                                                  
Х E t l IV

   
Хронично Epoprostenol IV 

Bosentan                          
Treprostinil

Хронично Iloprost IV

Продължаване 
на CCB

   
Хронично Epoprostenol IV  

или                                      
Простаноидни аналози 

(Treprostinil SQ, Iloprost Inh, Berprost Без подобрение

Инхибитори на PDE-5 
(Sildenafil)

Атриосептотомия  
белодр. трансплантация



Лечение на PAH при пациенти с 
обструктивна сънна апнея (OSA)ру ( )

При суспекция за нарушение на дишането по време 
на сън, свързано с PAH, задължително се извършва 
полисомнография.полисомнография.

Прилага се неинвазивна механична вентилация с т.нар. непре-
къснато позитивно налягане в дихателните пътища (CPAP)къснато позитивно налягане в дихателните пътища (CPAP)

Continuous Positive Airway Pressure




