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СНзИФ 
(HFpEF)

Сърдечна недостатъчност със запазена из-
тласкваща фракция

HIV Човешки имунодефицитен вирус
HPAH Наследствена белодробна артериална хипер-

тония
HPS Хепатопулмонален синдром
HR Рисков коефициент
HR-QoL Свързано със здравето качество на живота
ИО (ICU) Звено за интензивно лечение
IgG4 Имуноглобулин G4
ИББ (ILD) Интерстициална белодробна болест
IPAH Идиопатична белодробна артериална хиперто-

ния
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IpcPH Изолирана пост-капилярна белодробна хипер-
тония

IP рецептор Простациклин I2 рецептор
ISWT Тест с ходене с постепенно увеличаване на на-

товарването
i.v. интравенозно
ЛП (LA) Ляво предсърдие/левопредсърден, а, о, и
LAS Скор за белодробно разпределение
LHD Левостранна сърдечна болест
LTx Белодробна трансплантация
ЛК (LV) Лява камера/левокамерен, а, о, и
LVAD Устройство за левокамерно асистиране
mPAP Средно пулмонално артериално налягане
MR Магнитен резонанс
MRI Магнитно-резонансно изобразяване
NOAC Нов орален антикоагулант
NT-proBNP N-терминален мозъчен натриуретичен про-

пептид
OR Отношение на шансовете
ПА/БА (PA) Пулмонална/белодробна артерия
PAC Пулмонален артериален комплайанс
PaCO2 Парциално налягане на артериалния въглерод-

ния диоксид
PADN Белодробна артериална денервация
ПАХ/БАХ 
(PAH)

Пулмонална/белодробна артериална  
хипертония

БАХ-СТБ 
(PAH-CTD)

Белодробна артериална хипертония, свързана 
със съединително-тъканна болест

БАХ-SSc 
(PAH-SSc)

Белодробна артериална хипертония, свързана 
със системна склероза

PAH-
SYMPACT

Пулмонална артериална хипертония – симп-
томи и въздействие (Pulmonary Arterial 
Hypertension-Symptoms and Impact)

PaO2 Парциално налягане на артериалния кислород
ПАН (PAP) Пулмонално артериално налягане
PAVM Белодробна артериовенозна малформация
PAWP Вклинено налягане в белодробната артерия
PCH Белодробна капилярна хемангиоматоза
PDE5i Инхибитор на фосфодиестераза 5
БЕ (PE) Белодробен емболизъм
БЕА (PEA) Белодробна ендартеректомия
ПЕТ (PET) Позитрон-емисионна томография
PETCO2 Максимално налягане на издишания въглеро-

ден диоксид
БФТ (PFT) Белодробен функционален тест
ПХ или БХ 
(PH)

Пулмонална (белодробна) хипертония

БХ-ЛСЗ  
(PH-LHD)

Белодробна (пулмонална) хипертония свърза-
на с левостранно сърдечно заболяване

PICO Население, интервенция, сравнение, изход
ПоПХ (PoPH) Порто-пулмонална хипертония
PPHN Персистираща белодробна хипертония на но-

вороденото
PROM Съобщена от пациента мярка за изход
БСБ (PVD) Белодробна съдова болест
PVOD Белодробна вено-оклузивна болест

БСС (PVR) Белодробно-съдово съпротивление
PVRI Индекс на белодробното съдово съпро

тивление
QI Индикатор за качество
Qp/Qs Белодробен кръвоток/системен кръвоток
ДП Дясно предсърдие/деснопредсърден, на, но, ни
ДПН (RAP) Деснопредсърдно налягане
RCT Рандомизирано контролирано проучване
REVEAL Регистър за оценка на ранното и дългосрочно 

лечение на БАХ
ДСК (RHC) Дясна сърдечна катетеризация
RR Релативен риск
ДК (RV) Дясна камера/деснокамерен, на, но, ни
ДКИФ (RVEF) Деснокамерна изтласкаща фракция
RV-FAC Промяна на фракционната площ на дясната 

камера
RVOT AT Време на ускорение в изходния тракт на дясна-

та камера
SaO2 Артериална кислородна сатурация
s.c. Подкожно
СКБ (СКБ) Сърповидно-клетъчна болест
sGC Разтворима гуанилат циклаза
SGLT-2i Инхибитор на натрий-глюкозен котранс-

портер-2
СЛЕ (SLE) Системен лупус еритематозус
SPAHR Шведски регистър за белодробна артериална хи-

пертония
sPAP Систолно налягане в белодробната артерия
SPECT Еднофотонна емисионна компютърна томо-

графия
SSc Системна склероза
УО (SV) Ударен обем
SVI Индекс на ударния обем
SvO2 Смесена венозна кислородна сатурация
TAPSE Систолна екскурзия на равнината на трикуспи-

далния пръстен
TGF-β Трансформиращ растежен фактор-β
TPR Тотална пулмонална резистентност
ТР (TR) Трикуспидална регургитация
TRPG Градиент на налягане на трикуспидалната регур-

гитация
СТР (TRV) Скорост на трикуспидалната регургитация
ТСХ (TSH) Тиреоид-стимулиращ хормон
V/Q Вентилация/перфузия
VE/VCO2 Вентилаторни еквиваленти на въглеродния  

диоксид
VKA Витамин K антагонист
VO2 Кислородна консумация
VO2/HR Кислороден пулс
ВТЕ (VTE) Венозен тромбоемболизъм
ФК по СЗО 
(ФК по СЗО)

Функционален клас по Световната здравна ор-
ганизация

WSPH Световен симпозиум по белодробна хипер-
тония

WU Единици по Wood
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1.	 Предисловие
Тези препоръки обобщават и оценяват наличните доказа-
телства с цел подпомагане на здравните специалисти при 
предлагането на най-добрите стратегии за управление на 
конкретен пациент с дадено състояние. Препоръките и на-
соките им трябва да улеснят здравните специалисти при 
вземането на решения в ежедневната им практика. Препо-
ръките обаче не са заместител на общуването на пациента 
с неговите практикуващи. Окончателните решения  по отно-
шение на конкретния пациент обаче трябва да бъдат взети 
от лекуващия(те) здравен(и) специалист(и) на базата на това, 
което те считат за най-подходящо в конкретните обстоятел-
ства. Тези решения се вземат след обсъжане с пациента и  
при нужда с лицето, което се грижи за него.

Препоръките са предназначени за използване от здрав-
ни специалисти. За да се гарантира, че всички лекари имат 
достъп до най-новите препоръки, Европейското дружество 
по кардиология (ЕКД) и Европейското респираторно дру-
жество (ЕРД) предоставят препоръките си безплатно в тех-
ните списания. ЕКД и ЕРД предупреждават немедицинските 
читатели, че специализираният език може да бъде изтъл-
куван погрешно и отхвърлят всякаква отговорност в това 
отношение.

През последните години бяха публикувани много пре-
поръки на ЕКД и ЕРД. Поради значението им за клиничната 
практика бяха разработени качествени критерии за  раз-
работване на препоръките, за да може всички решения да 
бъдат прозрачни за потребителя. Насоките и процедурите 
на ЕКД и ЕРД за формулиране и издаване на препоръки за 
клиничната практика могат да бъдат намерени на съот-
ветния уебсайт или списание на дружествата (https://www.
escardio.org/Guidelines and https://openres.ersjournals.com/
content/8/1/00655-2021). Препоръките на ЕКД и ЕРД предста-
вят официалната позиция на ЕКД и ЕРД по дадена тема и се 
актуализират редовно.

Панелът експерти за тези специфични препоръки се със-
тои от равен брой членове на ЕКД и ЕРД, включително пред-
ставители на съответни групи под-специалности, участващи 
в медицинските грижи за пациенти с такава патология.

Експертите от  работната и ревизиращите групи предос-
тавиха  стандартни декларации за интереси за всички взаи-
моотношения, които биха могли да се възприемат като ре-
ални или потенциални източници на конфликт на интереси. 
Техните декларации бяха прегледани съгласно правилата за 
деклариране на интереси на ЕКД и могат да бъдат намере-
ни в уебсайта на ЕКД (http://www.escardio.org/Guidelines). Те 
бяха събрани в доклад и съвместно публикувани в допъл-
нителен документ към препоръките. Този процес гарантира 
прозрачност и предотвратява потенциални пристрастия в 
процесите на разработване и ревизия. Всички промени в де-
кларациите за интереси, възникнали по време на периода 
на писане, бяха съобщени на ЕКД и актуализирани. Работна-
та група получи цялата си финансова подкрепа от ЕКД и ЕРД 
без никакво участие  на здравната индустрия.

Комитетът по препоръки за клиничната практика (ПКП, 
CPG) на ЕКД и директорът по препоръките на ЕРД, докла-
дващи на Научния съвет на ЕРД, контролират и координи-
рат подготовката на нови препоръки. Тези препоръки бяха 
подложени на задълбочен преглед от комитета на ЕКД-ПКП, 
работната група за насоки на ЕРД и външни експерти. Пре-
поръките бяха разработени след внимателно използване на 
научните и медицински познания и доказателствата, налич-

ни по време на разработването им. След съответни ревизии 
препоръките бяха подписани от всички експерти в Работна-
та група. Окончателният документ беше подписан от коми-
тета ЕКД-ПКП и одобрен от изпълнителния комитет на ЕРД, 
преди да бъде публикуван едновременно в European Heart 
Journal (EHJ) и European Respiratory Journal (ERJ). Решението за 
публикуване на насоките и в двете списания беше взето, за 
да се осигури адекватно разпространение на насоките както 
в кардиологичната, така и в респираторната област.

Задачата за разработване на Препоръки на ЕКД/ЕРД 
включваше също така създаване на образователни инстру-
менти и програми за прилагане на препоръките, включител-
но съкратени джобни версии на  препоръките, обобщава-
щи слайдове, резюме за непрофесионалисти и електронна 
версия за цифрови приложения (смартфони и т.н.). Тези вер-
сии са кратки и поради това, за по-подробна информация, 
потребителят трябва винаги да  използва пълната текстова 
версия на Препоръките, която е свободно достъпна чрез 
уебсайтовете на ЕКД и ЕРД и налични на уебсайтовете на EHJ 
и ERJ. Националните кардиологични дружества на ЕКД се на-
сърчават да одобрят, приемат, преведат и прилагат всички 
Препоръки на ЕКД. Националните белодробни дружества 
също се насърчават да споделят тези насоки със своите чле-
нове и да разработят резюме или редакционни статии на 
собствения си език, ако е подходящо. Необходими са про-
грами за прилагане, тъй като е доказано, че изходът от забо-
ляването може да бъде повлиян благоприятно от цялостно-
то прилагане на клиничните насоки.

Здравните специалисти се насърчават да вземат изця-
ло под внимание Препоръките на ЕКД/ЕРД при клиничната 
си преценка, както и при определяне и прилагане на пре-
вантивни, диагностични или терапевтични медицински 
стратегии. Препоръките на ЕКД/ЕРД обаче не отменят по 
никакъв начин индивидуалната отговорност на здравните 
специалисти да вземат  правилни и точни решения,  съо-
бразени със здравословното състояние на всеки пациент 
и  след обсъждане с пациента или лицето, което се грижи 
за пациента, когато е подходящо и/или необходимо. Отго-
ворност на здравния специалист е също така да проверява 
правилата и разпоредбите, приложими към лекарствата и 
устройствата към момента на предписване и, когато е под-
ходящо, да спазва етичните правила на своята професия 
във всяка страна.

Употребата на лекарства извън указанията може да бъде 
включена в тези препоръки, ако има достатъчно количество 
доказателства че може да се счита за подходяща от меди-
цинска гледна точка за дадено състояние и ако пациентите 
биха могли да имат полза от препоръчаната терапия. Окон-
чателните решения за  конкретния пациент обаче трябва да 
се вземат от  лекуващия здравен специалист, като се обръща 
специално внимание на:
•	 Специфичното състояние на пациента. В това отноше-

ние се уточнява, че освен ако не е предвидено друго 
в националните разпоредби, off-label употребата на 
лекарството трябва да бъде ограничена до ситуации, 
когато това е в интерес на пациента, що се отнася до 
качеството, безопасността и ефикасността на грижите 
и само след като пациентът е бил напълно информиран 
и е дал съгласие.

•	 Специфичните за държавата здравни разпоредби, ука-
зания от правителствените регулаторни агенции за ле-
карствата и етичните правила, на които се подчиняват 
здравните специалисти.
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2.	 Въведение
Пулмоналната (белодробната) хипертония (ПХ, БХ) е пато-
физиологично разстройство, което може да включва мно-
жество клинични състояния и може да бъде свързано с 
различни сърдечно-съдови и респираторни заболявания. 
Сложността на управлението на  БХ изисква многостранен, 
холистичен и мултидисциплинарен подход, с активно учас-
тие на пациентите с  БХ съвместно с клиницистите. Рациона-
лизирането на грижите за пациенти с   БХ в ежедневната 
клинична практика е предизвикателство, но съществено 
изискване за ефективно управление на  БХ. През последните 
години беше постигнат значителен напредък в откриването 
и лечението на  БХ, а в това четвърто издание на Препоръки 
на ЕКД/ЕРД за диагностика и лечение на белодробна хипер-
тония бяха своевременно интегрирани нови доказателства. 
Отразявайки мултидисциплинарния принос в подхода към 
пациенти с  БХ и интерпретирането на нови доказателства, 
Работната група включва кардиолози и пулмолози, торака-
лен хирург, методисти и пациенти. Тези изчерпателни пре-
поръки за клиничната практика обхващат целия спектър от  
БХ, с акцент върху диагностицирането и лечението на бело-
дробната артериална хипертония (БАХ) и хронична тромбо-
емболична белодробна хипертония (CTEPH).

2.1.	 Какво е новото
Едно от най-важните предложения от 6-ия световен сим-
позиум по белодробна хипертония (WSPH) беше да се пре-
разгледа хемодинамичната дефиниция на   БХ.1 След вни-
мателна оценка, новите дефиниции на  БХ бяха одобрени и 
разширени в тези препоръки,  като беше включена ревизи-
рана прагова стойност на белодробното съдово съпроти-
вление (БСС) и дефиниция на БХ при натоварване.

Класификацията на  БХ е актуализирана, като са  репо-
зиционирани вазореактивни пациенти с идиопатична бе-
лодробна артериална хипертония ( ИБАХ) и   е ревизирана 
група 5 БХ,  като е репозиционирана БХ  при лимфангиолейо-
миоматоза в група 3.

Що се отнася до диагностиката на БХ е разработен нов 
алгоритъм, насочен към по-ранно откриване на БХ в общ-
ността. Освен това се препоръчва ускорено насочване при 
високорискови или комплексни пациенти. Предложени са и 
стратегии за скрининг.

Таблицата за стратификация на риска е разширена, за да 
включи допълнителни прогностични ехокардиографски и 
сърдечно-магнитно резонансни (cMRI) показатели. Препо-
ръките за първоначални лекарствени терапии са опростени, 
надграждайки този ревизиран, трислоен, поли-параметри-
чен модел на риска, за да замени функционалната класифи-

кация. При проследяването сега се предлага нов четирисло-
ен инструмент за оценка на риск на базата на прецизирани 
граници за функционален клас на Световната здравна орга-
низация (ФК по СЗО), извървяното разстояние в 6-минутния 
тест с ходене (6MWD) и N-терминален мозъчен натриурети-
чен пропептид (NT-proBNP), категоризиращ пациентите като 
нисък, умерено-нисък, умерено-висок или висок риск.

Алгоритъмът за лечение на БАХ беше модифициран, под-
чертавайки важността на сърдечно-белодробните съпътства-
щи заболявания, оценката на риска както при диагностициране, 
така и при проследяване, както и важността на комбинираните 
терапии. Стратегиите за лечение по време на проследяването 
са базирани на четирислойния модел, с цел улесняване на взе-
мането на по-специализирани решения.

Препоръките за подход при БХ, свързани с левостранно 
сърдечно заболяване (PH-LHD) и белодробно заболяване, са 
актуализирани, като е включена нова хемодинамична дефи-
ниция на тежка БХ при пациенти с белодробно заболяване.

В група 4 БХ е въведен терминът хронична тромбоембо-
лична белодробна болест (ХТББ) със или без БХ, като е взето 
предвид наличието на подобни симптоми, перфузионни де-
фекти и организирани фиброзни обструкции при пациенти 
със или без БХ в покой. Интервенционалното лечение чрез 
балонна белодробна ангиопластика (БПА) в комбинация с 
медикаментозна терапия е включено по-напред в лечебния 
алгоритъм на СТЕРН.

Представени са нови стандарти за центрове по БХ и за 
първи път в разработването на тези препоръки бяха вклю-
чени активно представители на пациентите.

Въпроси с преки последствия за  клиницистите по отно-
шение на всяка класификационна подгрупа на БХ бяха из-
брани и са разгледани, а именно препоръки относно: стра-
тегия за първоначалното лечение за група 1  БХ (популация, 
интервенция, контрол, изход [PICO] I); използване на перо-
рални инхибитори на фосфодиестераза 5 (PDE5i) за лечение 
на група 2 БХ (PICO II); използване на перорални PDE5i за ле-
чение на група 3 БХ (PICO III); и употреба на лекарства за БХ 
преди БПА за лечение на група 4 БХ (PICO IV). Тези въпроси 
се считат за важни, защото: повечето съвременни регистри 
на БХ описват променлива употреба на първоначална перо-
рална монотерапия и комбинирана терапия; големи серии 
от случаи показват широко разпространено използване на 
PDE5i в група 2 БХ, въпреки препоръка клас III в Препоръки 
2015 г. на ЕКД/ЕРД за диагностика и лечение на белодробна 
хипертония; големи серии от случаи показват широко раз-
пространено използване на PDE5i при  БХ група 3, въпреки 
клас III препоръките в Препоръки 2015 г. на ЕКД/ЕРД за диаг-
ностика и лечение на белодробна хипертония; а няма ясни 
насоки за терапия с лекарства за  БХ при пациенти с неопе-
рабилна CTEPH преди БПА.

Избрани ревизирани препоръки (R) и нови препоръки (N)

Нови или 
ревизирани Препоръки във версия 2015 Класа Препоръки във версия 2022 Класа

Дясна сърдечна катетеризация и тест за вазореактивност – Препоръчителна таблица 1

N Препоръчва се ДСК да включва  пълна оценка на хемоди-
намиката и да се извършва по стандартизирани протоколи I

R За извършване на вазореактивен тест като алтернатива 
трябва да се има предвид аденозин.
Като алтернатива за извършване на тест за вазореактив-
ност може да се вземе предвид инхалаторен илопрост

IIa

За извършване на тест за вазореактивност се препо-
ръчват инхалаторен азотен оксид, инхалаторен илоп-
рост или i.v. епопростенол I
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Диагностична стратегия – Таблица с препоръки 2

N Препоръчва се да се определи ехокардиографска-
та вероятност за БХ въз основа на абнормната СТР 
и наличието на други ехокардиографски признаци, 
предполагащи БХ (вижте Таблица 10)

I

N Препоръчва се поддържане на текущия праг за СТР 
(>2,8 m/s) за ехокардиографска вероятност за БХ, съ-
гласно актуализираната хемодинамична дефиниция

I

N Въз основа на вероятността за БХ в ехокардиогра-
фията в клиничния контекст трябва да се обмислят 
допълнителни изследвания (т.е. симптоми и рискови 
фактори или свързани състояния за БАХ/СТЕРН)

IIa

N При симптомни пациенти с умерена ехокардиограф-
ска вероятност за БХ може да се обмисли СРЕТ за до-
пълнително определяне на вероятността за БХ

IIb

Скрининг и подобрено откриване на белодробна артериална хипертония и хронична тромбоемболична белодробна хипертония –  
Препоръчителна таблица 3

N При пациенти със SSc се препоръчва ежегодна оцен-
ка на риска за наличие на БАХ I

R Ехокардиография в покой се препоръчва като скри-
нингов тест при безсимптомни пациенти със SSc, 
последвана от ежегоден скрининг с ехокардиогра-
фия, DLCO и биомаркери

I

При възрастни пациенти със SSc с продължителност 
на заболяването >3 години, FVC ≥40% и DLCO 60%, се 
препоръчва алгоритъмът DETECT за идентифицира-
не на асимптоматични пациенти с БАХ

I

N При пациенти със SSc, при които задухът остава не-
обясним след неинвазивна оценка, се препоръчва 
ДСК за изключване на БАХ

I

N При пациенти със SSc, на базата на оценка на заду-
ха в комбинация с ехокардиограма или PFT и BNP/
NT-proBNP, трябва да се обмисли оценка на риска от 
наличие на БАХ

IIa

N Политиките за оценка на риска от БАХ трябва да се 
вземат предвид в болниците, които лекуват пациенти 
със SSc

IIa

R ДСК се препоръчва при всички случаи на суспектен 
БАХ свързан със СТБ I

При симптомни пациенти със SSc може да се обмисли 
ехокардиография с натоварване или CPET, или CMR за 
подпомагане на решенията за извършване на ДСК

IIb

N При пациенти със СТБ с припокриващи се характе-
ристики на SSc може да се обмисли ежегодна оценка 
на риска от БАХ

IIb

R При преживели БЕ с диспнея при физическо нато-
варване трябва да се има предвид ХТЕББ IIa

При пациенти с персистираща или новопоявила се 
диспнея или ограничение на физическото натовар-
ване след БЕ се препоръчва допълнителна диагнос-
тична оценка за оценка на СТЕРН/CTEPD

I

N При симптомни пациенти с несъответстващи пер-
фузионни белодробни дефекти след над 3-месечна 
антикоагулация за остър БЕ се препоръчва насочва-
не към център за БХ/CTEPH като се вземат предвид 
резултатите от ехокардиографията, BNP/NT-proBNP 
и/или СРЕТ

I

N Препоръчва се консултиране относно риска от БАХ 
и ежегоден скрининг за лица с положителен тест за 
мутации, причиняващи БАХ, и при роднини от първа 
линия на пациенти с HPAH

I

N При пациенти рефирирани за чернодробна транс-
плантация, ехокардиографията се препоръчва като 
скринингов тест за БХ

I

N При симптоматични пациенти със СТБ, портална 
хипертония или HIV трябва да се вземат предвид 
допълнителни изследвания (ехокардиография, BNP/
NT-proBNP, PFT и/или СРЕТ) с цел скрининг за БАХ.

IIa
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Оценка на тежестта на заболяването и риска от смърт при пациенти с белодробна артериална хипертония – Препоръчителна таблица 4

N За стратификация на риска по време на диагностици-
ране се препоръчва използването на трислоен модел 
(нисък, среден и висок риск), като се вземат предвид 
всички налични данни, включително хемодинамика

I

N За стратификация на риска по време на проследява-
нето, се препоръчва използване на четирислоен мо-
дел (нисък, умерено-нисък, умерено-висок и висок 
риск), който се базира на ФК по СЗО, 6MWD и BNP/
NT-proBNP, като се вземат предвид колкото е необхо-
димо допълнителни променливи

I

R Постигане/поддържане на умерено-рисков профил 
трябва да се разглежда като недостатъчен терапев-
тичен отговор при повечето пациенти с БАХ IIa

При някои етиологии на БАХ и при пациенти с комор-
бидности трябва да се вземе предвид оптимизация на 
терапията на индивидуална основа, като се има пред-
вид, че не винаги е постижим нискорисков профил

IIa

Общи мерки и специални обстоятелства – Препоръчителна таблица 5

R Трябва да се вземат предвид контролирани трени-
ровка при физически детренирани пациенти с БАХ 
провеждащи медицинска терапия

IIa
Контролирани тренировки трябва да се вземат пред-
вид при пациенти с БАХ провеждащи терапия I

R Препоръчва се имунизация на пациенти с БАХ срещу 
грип и пневмококова инфекция I При пациенти с БАХ се препоръчва имунизация сре-

щу SARS-CoV-2, грип и Streptococcus pneumoniae I

R При пациенти с БАХ може да се вземе предвид кори-
гиране на анемията и/или железния статус IIb При наличие на желязодефицитна анемия при пациен-

ти с БАХ се препоръчва корекция на железния статус I

N При липса на анемия би могло да се вземе предвид 
заместване с желязо при пациенти с БАХ с железен 
дефицит

IIb

R Лечение с перорални антикоагуланти може да се об-
мисли при пациенти с ИБАХ, HPAH и БАХ дължащи се 
на употреба на анорексигени

IIb
Антикоагулацията най-общо не се препоръчва при 
пациенти с БАХ, но може да се обмисли на индиви-
дуална база

IIb

R Употребата на инхибитори на ангиотензин-конвер-
тиращия ензим, ангиотензин-2 рецепторни антаго-
нисти, бета-блокери и ивабрадин не се препоръчва 
при пациенти с БАХ, освен ако не се налага поради 
коморбидности (напр. високо кръвно налягане, ко-
ронарна артериална болест или левостранна СН)

III

Употребата на АКЕИ, АРБ, АРНИ, SGLT-2is, бета-блоке-
ри или ивабрадин не се препоръчва при пациенти с 
БАХ, освен ако не се налага от съпътстващи заболя-
вания (напр. високо артериално налягане, коронар-
на артериална болест, левостранна СН или аритмии)

III

R Трябва да се вземе предвид приложение на О2 по 
време на полет при пациенти във СЗО-ФК III и IV и 
при тези с персистиращо артериално налягане на O2 
<8 kPa (60 mmHg)

IIa

При пациенти използващи кислород или чието 
кислородно налягане в артериалната кръв е <8 kPa 
(60 mmHg) на морското равнище по време на полет 
се препоръчва приложение на О2 

I

R При планова хирургия, когато е възможно, трябва да 
се предпочита епидурална, а не обща анестезия IIa

За интервенции, изискващи анестезия, трябва да се 
вземе предвид мултидисциплинарна консултация в 
център по БХ с цел оценка на риска и ползата

IIa

Жени с детероден потенциал – Препоръчителна таблица 6

R Препоръчва се пациентите с БАХ да избягват бре-
менност

I

Препоръчва се жените с детероден потенциал с БАХ 
да бъдат консултирани по време на диагностицира-
нето относно рисковете и несигурността, свързани 
със забременяването; това трябва да включва съвет 
против забременяване и насочване за психологиче-
ска подкрепа, когато е необходимо

I

N Препоръчва се жените с БАХ с детероден потенциал 
да получат конкретни съвети за контрацепция, от-
насящи се до индивидуалните нужди на жената, но 
като се има предвид, че последиците от неуспеха на 
контрацепцията са значителни при ПАХ/БАХ

I

N Препоръчва се жените с БАХ, които смятат да забре
менеят или са забременели, да получат своевре-
менна консултация в опитен център по БХ, за да се 
улесни генетичното консултиране и съвместното 
вземане на решение и когато е необходимо да се 
осигури психологическа подкрепа на пациентите и 
техните семейства

I
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N За жени с БАХ, при които бременността се прексва, 
се препоръчва това да се извърши в центрове по БХ, 
като на пациентката и нейното семейство се предос-
тавя психологическа подкрепа

I

N За жени с БАХ, които желаят да имат деца, когато е въз-
можно, може да се обмисли осиновяване и сурогатно 
майчинство с генетично консултиране преди зачеване

IIb

N Тъй като е докладван тератогенен потенциал в пре-
дклинични модели за ендотелинови рецепторни 
антагонисти и риоцигуат, тези лекарства не се пре-
поръчват по време на бременност

III

Лечение на вазореактивни пациенти с идиопатична, наследствена или свързана с лекарства белодробна артериална хипертония –  
Препоръчителна таблица 7

R Препоръчва се продължаване на високи дози КА 
при пациенти сИБАХ, HPAH и DPAH в СЗО-ФК I или 
II с подчертано хемодинамично подобрение (почти 
нормализиране)

I

Препоръчва се продължаване на високи дози КА 
при пациенти с ИБАХ, HPAH или DPAH в ФК по СЗО 
I или II с подчертано хемодинамично подобрение 
(mPAP <30 mmHg и БСС <4 WU)

I

N При пациенти с положителен вазореактивен 
тест но недостатъчен дългосрочен отговор към 
КА, което изисква допълнителна терапия за БАХ, 
трябва да се вземе предвид продължаване на те-
рапията с КА

IIa

Лечение на не-вазореактивни пациенти с идиопатична, наследствена или свързана с лекарства белодробна артериална хипертония, кои-
то нямат съпътстващи сърдечно-белодробни заболяванияb – Препоръчителна таблица 8

N При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са изло-
жени на висок риск за смърт, трябва да се обмис-
ли начална комбинирана терапия с PDE5i, ERA и 
i.v./s.c. простациклинови аналози.

IIa

N При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са изло-
жени на умерено-нисък риск за смърт, на фона на 
терапия с ERA/PDE5i, трябва да се обмисли доба-
вянето на селексипагc

IIa

N При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са изло-
жени на умерено-висок или висок риск за смърт 
на фона на терапия с ERA/PDE5i, трябва да се 
обмисли добавяне на i.v./s.c. простациклинови 
аналози и насочване към оценка за белодробна 
трансплантация (LTx)

IIa

При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са изло-
жени на умерено-нисък риск за смърт на фона на 
терапия с ERA/ PDE5i, може да се вземе предвид 
преминаване от PDE5i към риоцигуат

IIb

Първоначална перорална комбинирана лекарствена терапия за пациенти с идиопатична, наследствена или лекарствена белодробна ар-
териална хипертония без сърдечно-белодробни придружаващи заболявания – Препоръчителна таблица 9

R Амбрисентан + тадалафил I Препоръчва се начална комбинирана терапия с ам-
брисентан и тадалафил I

N Препоръчва начална комбинирана терапия с маци-
тентан и тадалафил I

R Други ERA + PDE-5i IIa Трябва да се има предвид начална комбинирана те-
рапия с други ERAs и PDE5is IIa

N Не се препоръчва начална комбинирана терапия с 
мацитентан, тадалафил и селексипаг III

Последователна лекарствена комбинирана терапия за пациенти с идиопатична, наследствена или свързана с лекарства белодробна ар-
териална хипертония – Препоръчителна таблица 10

N Препоръчва се ескалацията на лечението да се бази-
ра на оценка на риска и общи стратегии за лечение 
(вижте алгоритъма за лечение)

I

R Мацитентан добавен към силденафил
I

Препоръчва се добавяне на мацитентан към PDE5i или 
перорални/инхалаторни простациклинови аналози за 
намаляване на случаите на заболеваемост/смъртност

I
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N Препоръчва се добавяне на перорален трепростинил 
към монотерапия с ERA или PDE5i/риоцигуат за нама-
ляване на случаите на заболеваемост/смъртност

I

R Бозентан добавен към силденафил
IIb

Не се препоръчва добавяне на бозентан към силде-
нафил за намаляване на на случаите на заболевае-
мост/смъртност

III

R Риоцигуат добавен към бозентан I Добавяне на риоцигуат към бозентан трябва да се взе-
ме предвид с цел подобряване на работния капацитет IIa

Лечение на не-вазореактивни пациенти с идиопатична, наследствена или свързана с лекарства белодробна артериална хипертония, кои-
то се представят с кардиопулмонални коморбидностиb – Препоръчителна таблица 11

N При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH и кардиопулмо-
нални коморбидности, трябва да се вземе предвид 
първоначална монотерапия с PDE5i или ERA

IIa

N При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH с кардиопулмо-
нални коробидности с умерен или висок риск за 
смърт на фона на монотерапия с PDE5i или ERA, може 
да се обмисли допълнително лечение за БАХ на ин-
дивидуална основа

IIb

Ефикасност на интензивното лечение при белодробна артериална хипертония – Препоръчителна таблица 12

N Когато се лекуват пациенти с десностранна СН в ИО 
се препоръчва да се включат лекари с опит, да се ле-
куват причинните фактори и да се използват подхо-
дящи поддържащи мерки, включително инотропи и 
вазопресори, обем и лекарства за БАХ

I

N Механичната циркулаторна подкрепа може да бъде 
опция за избрани пациенти като мост към транс-
плантация или към възстановяване и трябва да се 
има предвид междуболничен трансфер, ако на мяс-
тото не са налични такива ресурси

IIa

Белодробна трансплантация – Препоръчителна таблица 13

R Белодробна трансплантация се препоръчва скоро 
след недостатъчен клиничен отговор при максимал-
на медикаментозна терапия I

Препоръчва се потенциално подходящите кандида-
ти да бъдат насочени за оценка за LTx, когато имат 
недостатъчен отговор на перорална комбинирана 
терапия, оценено чрез умерено-висок или висок 
риск, или при рисков REVEAL скор >7

I

N Препоръчва се да бъдат включени в листата на чака-
щите LTx пациенти, които имат висок риск от смърт 
или с рисков REVEAL скор ≥10, въпреки провеждана-
та оптимизирана медицинска терапия, включително 
s.c. или i.v. аналози на простациклин

I

Белодробна артериална хипертония, свързана с лекарства или токсини – Препоръчителна таблица 14

N Препоръчва се да се постави диагноза БАХ свързана 
с лекарства или токсини при пациенти, които са има-
ли съответната експозиция и при които са изключе-
ни други причини за БХ

I

N При пациенти със съмнение за БАХ, свързана с ле-
карства или токсини, се препоръчва незабавно спи-
ране на причинителя, когато това е възможно

I

N Незабавна терапия за БАХ трябва да се обмисли при 
пациенти, които при диагностицирането имат БАХ с 
умерено-висок риск

IIa

N Пациентите с ниско-рискова БАХ трябва да бъдат 
преоценени 3-4 месеца след спиране на предпола-
гаемото лекарство или токсин, като може да се вземе 
предвид терапия за БАХ, когато хемодинамиката не 
се е нормализирала

IIb

Белодробна артериална хипертония, свързана със заболяване на съединителната тъкан – Препоръчителна таблица 15

N При пациенти с БАХ, свързанасъс СТБ, се препоръч-
ва лечение на подлежащото заболяване, съгласно 
настоящите препоръки

I
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Белодробна артериална хипертония, свързана с инфекция с човешкия имунодефицитен вирус – Препоръчителна таблица 16

N При пациенти с БАХ, свързана с HIV инфекция, се 
препоръчва антиретровирусно лечение в съответ-
ствие с настоящите препоръки

I

N При пациенти с БАХ, свързана с HIV инфекция, тряб-
ва да се обмисли първоначална монотерапия, пос-
ледвана от секвенциална комбинация, ако е необ-
ходимо, като се вземат предвид коморбидностите и 
лекарствените взаимодействията 

IIa

Белодробна артериална хипертония, свързана с портална хипертония – Препоръчителна таблица 17

R Ехокардиографска оценка за признаци на БХ се пре-
поръчва при симптомни пациенти с чернодробно 
заболяване или портална хипертония и при всички 
кандидати за чернодробна трансплантация

I

Ехокардиографията се препоръчва при пациенти с черно-
дробно заболяване или портална хипертония с признаци 
или симптоми подсказващи БХ и като инструмент за скри-
нинг при пациенти, оценявани за чернодробна транс-
плантация или трансюгуларен порто-системен шънт

I

R Препоръчва се алгоритъмът за лечение на пациен-
ти с други форми на БАХ да се прилага при пациен-
ти със свързана с портална хипертония БАХ, като се 
взема предвид тежестта на чернодробното заболя-
ване

I

При пациенти с БАХ свързана с портална хипертония 
трябва да се вземе предвид първоначална монотерапия, 
последвана ако е необходимо от секвенциална комбина-
ция, като се вземат предвид подлежащото чернодробно 
заболяване и показанията за чернодробна трансплантация

IIa

R Чернодробна трансплантация може да се вземе 
предвид при избрани пациенти, отговарящи добре 
на терапията на БАХ IIb

Трансплантацията на черен дроб трябва да се вземе 
предвид при избрани пациенти с БАХ, свързана с 
портална хипертония, ако БСС е нормално или почти 
нормално на фона на терапия за БАХ

IIa

N Лекарствата, одобрени за БАХ, не се препоръчват при 
пациенти с портална хипертония и некласифицирана 
БХ (т.е. повишен mPAP, висок CO и нормално БСС)

III

Затваряне на шънт при пациенти със съотношение белодробен–системен кръвоток >1,5:1 на базата на изчислено белодробно съдово 
съпротивление – Препоръчителна таблица 18

N При пациенти с ASD, VSD или PDA и БСС <3 WU се пре-
поръчва затваряне на шънта I

N При пациенти с ASD, VSD или PDA и БСС от 3 до 5 WU 
трябва да се вземе предвид затваряне на шънт IIa

N При пациенти с ASD и БСС >5 WU, което намалява до 
<5 WU при лечение за БАХ, може да се вземе предвид 
затваряне на шънта

IIb

N При пациенти с VSD или PDA и БСС >5 WU може да се 
обмисли затваряне на шънта след внимателна оцен-
ка в специализирани центрове

IIb

N При пациенти с ASD и БСС >5 WU въпреки лечението 
за БАХ, не се препоръчва затваряне на шънта III

Белодробна артериална хипертония свързана с вродено сърдечно заболяване при възрастни – Препоръчителна таблица 19

N Препоръчва се оценка на риска при пациенти с пер-
систираща БАХ след затваряне на дефекта I

N Трябва да се вземе предвид оценка на риска при па-
циенти със синдром на Eisenmenger IIa

R Бозентан се препоръчва при пациенти в СЗО-ФК III 
със синдром на Eisenmenger I

Бозентан се препоръчва при симптомни пациенти 
със Синдром на Eisenmenger за подобряване на фи-
зическия капацитет

I

R Използването на допълнително лечение с желязо 
може да се вземе предвид при пациенти с ниски 
плазмени нива на феритин

IIb
Трябва да се обмисли допълнително лечение с желя-
зо при пациенти с железен дефицит IIa

R Комбинирана лекарствена терапия може да се вземе 
предвид при пациенти със синдром на Eisenmenger

IIb

При пациенти с БАХ след коригирана ВСБ при въз-
растни, първоначална перорална комбинирана 
терапия с лекарства, одобрени за БАХ, трябва да се 
има предвид при нисък и умерен риск, докато при 
висок риск трябва да се вземе предвид първоначал-
на комбинирана терапия, включваща i.v./s.c. проста-
циклинови аналози

IIa
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R При пациенти със синдром на Eisenmenger може да 
се има предвид комбинирана лекарствена терапия IIb

При пациенти с ВСБ при възрастни, включително 
синдром на Eisenmenger, трябва да се вземе предвид 
последователна комбинирана терапия, ако не се по-
стигат целите на лечението

IIa

N При жени със синдром на Eisenmenger не се препо-
ръчва бременност III

R Ако са налице симптоми на хипервискозитет, тряб-
ва да се вземе предвид флеботомия с изоволумет-
рично заместване, обикновено когато хематокри-
тът е >65%

IIa

При пациенти със синдром на Eisenmenger не се 
препоръчва рутинна флеботомия за понижаване на 
високия хематокрит III

Белодробна артериална хипертония с признаци на венозно/капилярно засягане – Препоръчителна таблица 20

R За диагностициране на PVOD/PCH се препоръчва 
комбинация от клинични находки, физикален прег
лед, бронхоскопия и рентгенови данни I

За диагностициране на БАХ с признаци на венозно и/
или капилярно засягане (PVOD/PCH) се препоръчва 
комбинация от клинични данни, радиологични на-
ходки, АГА, PFT и генетично изследване

I

N При пациенти с PVOD/PCH може да се обмисли упо-
треба на лекарства, одобрени за БАХ, при внимател-
но мониториране на клиничните симптоми и газо
обмена

IIb

N Не се препоръчва белодробна биопсия за потвър-
ждаване на диагнозата PVOD/PCH III

Педиатрична белодробна хипертония – Препоръчителна таблица 21

N Препоръчва се да се осъществи диагностично уточ
няване, включващо ДСК и тест за остра вазореак-
тивност, и децата с БХ да се лекуват в центрове със 
специфичен опит в педиатричната БХ

I

R Диагностичен алгоритъм за БХ се препоръчва за ди-
агностика и определяване на специфичната етиоло-
гична група при педиатрични пациенти с БХ. I

При деца с БХ се препоръчва цялостно изследване за 
потвърждаване на диагнозата и специфичната етио-
логия (подобно на това при възрастни, но адаптира-
но към възрастта)

I

N За потвърждаване на диагнозата БХ се препоръчва ДСК, 
за предпочитане преди започване на терапия за БАХ I

N При деца с ИБАХ/HPAH се препоръчва тест за остра 
вазореактивност, за да се открият тези, които могат 
да имат полза от терапията с калциеви антагонисти

I

N Препоръчва се по подобен начин да се дефинира 
положителен отговор при тестуване за остра вазоре-
активност при деца и възрастни като намаляване на 
mPAP ≥10 mmHg до достигане на абсолютна стойност 
на mPAP ≤40 mmHg, с повишен или непроменен CO

I

R Препоръчва се специфичен за БАХ терапевтичен ал-
горитъм при педиатрични пациенти с БХ I

При деца с БАХ се препоръчва терапевтична стра-
тегия, базирана на рисковата стратификация и от-
говора към лечението, екстраполирана от тази при 
възрастни, но адаптирана към възрастта

I

R Трябва да се вземат предвид специфични педиатрич-
ни детерминанти на риска

IIa

Препоръчва се мониториране на отговора към лече-
нието при деца с БАХ чрез серийна оценка на съв-
купност от данни, получени от клиничната оценка, 
ехокардиографската оценка, биохимичните марке-
ри и тестовете с натоварване

I

N Постигането и поддържането на нискорисков про-
фил трябва да се разглежда като адекватен отговор 
на лечението при деца с БАХ

IIa

N Препоръчва се скрининг на кърмачета с бронхопул-
монална дисплазия за БХ I

N При кърмачета с (или в риск от) бронхопулмонална 
дисплазия и БХ се препоръчва лечение на белодроб-
ното заболяване - включително хипоксия, аспирация 
и структурно заболяване на дихателните пътища - и 
оптимизиране на дихателната подкрепа преди за-
почване на терапия за БАХ

I
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N При новородени и кърмачета трябва да се обмисли 
диагностичен и терапевтичен подход към БХ, разли-
чаващ се от този при по-големи деца и възрастни, 
като се има предвид честата връзка със съдови и па-
ренхимни белодробни заболявания на развитието

IIa

Белодробна хипертония, свързана с левостранно сърдечно заболяване – Препоръчителна таблица 22

N ДСК се препоръчва при съмнение за БХ при пациен-
ти с LHD, ако подпомага вземането на терапевтични 
решения

I

N ДСК се препоръчва при пациенти с високостепенна 
трикуспидална регургитация със или без LHD преди хи-
рургична или интервенционална корекция на клапата

I

R Пациенти с PH-LHD и тежък прекапилярен компо-
нент, демонстриран от висок DPG и/или висок БСС IIa 
трябва да бъдат насочени към експертен център по 
АХ за цялостна диагностична обработка и индивиду-
ализирано решение за лечение

IIa

При пациенти с LHD и съмнение за   БХ с характе-
ристики на тежка прекапилярна компонента и/или 
маркери за ДК дисфункция се препоръчва насоч-
ване към център по БХ за цялостно диагностично  
уточняване

I

N При пациенти с LHD и CpcPH с тежка прекапилярна 
компонента (напр. БСС >5 WU) се препоръчва инди-
видуализиран подход към лечението

I

N Когато пациенти с БХ и множество рискови факто-
ри за LHD, които имат нормално PAWP в покой, но 
абнормен отговор към физическо натоварване или 
обременяване с течности, се лекуват с лекарства за 
БАХ, се препоръчва внимателно мониториране

I

N При пациенти с БХ при ДСК, гранично PAWP (13–15 
mmHg) и характеристики на HFpEF може да се вземе 
предвид допълнително изследване с физическо на-
товарване или обемно обременяване за демаскира-
не на посткапилярна БХ

IIb

Белодробна хипертония, свързана с белодробно заболяване и/или хипоксия – Препоръчителна таблица 23

R Ехокардиографията се препоръчва за неинвазивна 
диагностична оценка на суспектна БХ при пациенти 
с белодробно заболяване I

Ако при пациент с белодробно заболяване се подо-
зира БХ, се препоръчва провеждане на ехокардио-
графияd и интерпретиране на резултатите заедно с 
АГА, PFT, включително DLCO, и КТ изобразяване

I

 R При пациенти с БХ, свързана с белодробни заболя-
вания, се препоръчва оптимално лечение на подле-
жащото белодробно заболяване, включително дъл-
госрочна терапия с O2 при пациентите с хронична 
хипоксемия

I

При пациенти с белодробно заболяване и съмне-
ние за БХ се препоръчва оптимизиране на лече-
нието на подлежащото белодробно заболяване, 
и, когато когато има показания, на хипоксемията, 
дихателните нарушения по време на сън и/или ал-
веоларната хиповентилация

I

 R Препоръчва се насочване към експертен център при 
пациенти с ехокардиографски признаци на тежка БХ 
и/или тежка деснокамерна дисфункция I

При пациенти с белодробно заболяване и съмнение 
за тежка БХ или когато има несигурност по отноше-
ние на лечението на БХ, се препоръчва насочване 
към център по БХе

I

N При пациенти с белодробни заболявания и тежка БХ 
се препоръчва индивидуализиран подход в лечението I

N При подходящи пациенти с белодробно заболяване 
и БХ се препоръчва насочване за оценка за LTx I

R ДСК не се препоръчва за суспектна БХ при пациенти 
с белодробно заболяване, освен когато се очакват 
терапевтични последствия (напр. LTx, алтернативни 
диагнози като БАХ или CTEPH и потенциално включ-
ване в клинично изпитване)

III

При пациенти с белодробно заболяване и суспектна 
БХ се препоръчва ДСК, ако се очаква резултатите да 
подпомогнат терапевтичните решения I

N Инхалаторният трепростинил може да се вземе 
предвид при пациенти с БХ, свързана с ИББ IIb

N Употребата на амбрисентан не се препоръчва при 
пациенти с БХ, свързана с IPF III

N Употребата на риоцигуат не се препоръчва при па-
циенти с БХ, свързана с IIP III

Продължение
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Нови или 
ревизирани Препоръки във версия 2015 Класа Препоръки във версия 2022 Класа

Хронична тромбоемболична белодробна хипертония и хронична тромбоемболична белодробна болест без белодробна хипертония – 
Препоръчителна таблица 24

R При всички пациенти с CTEPH се препоръчва дожи-
вотна антикоагулация I При всички пациенти с CTEPH се препоръчват дожи-

вотно терапевтични дози антикоагуланти. I

N При пациенти с CTEPH и антифосфолипиден синд-
ром се препоръчва антикоагулация с VKA I

N При пациенти с CTEPH се препоръчва изследване за 
антифосфолипиден синдром I

R Препоръчва се всички пациенти с CTEPH да получат 
оценка на операбилността и решения относно други 
стратегии за лечение, направени от мултидисципли-
нарен екип от експерти

I

Препоръчва се всички пациенти с CTEPH да бъдат 
разгледани от екип за CTEPH за оценка за мултимо-
далното лечение I

R Хирургична PEA при дълбок хипотермичен арест на 
кръвообращението се препоръчва при пациенти с 
CTEPH

I
PEA се препоръчва като лечение на избор при паци-
енти с CTEPH и фиброзни обструкции в белодробни-
те артерии, достъпни за операция

I

R Интервенционна БПА би могла да се обсъжда при па-
циенти, които са технически неоперабилни или имат 
неблагоприятно съотношение риск:полза за PEA

IIb
БПА се препоръчва при пациенти, които са техниче-
ски неоперабилни или имат остатъчна БХ след PEA и 
дистални обструкции, пододящи за БПА

I

R Риоцигуат се препоръчва при симптомни пациенти, 
които са класифицирани като имащи персистираща/
рецидивираща CTEPH след хирургично лечение или 
неоперабилна CTEPH от CTEPH екип, включващ поне 
един опитен PEA хирург

I

Риоцигуат се препоръчва при симптоматични па-
циенти с неоперабилна CTEPH или персистираща/
рецидивираща БХ след PEA I

N Препоръчва се дългосрочно проследяване след PEA 
и БПА, както и при пациенти с CTEPH, установен на 
медикаментозна терапия

I

N Мултимодален подход трябва да се вземе предвид 
при пациенти с персистираща БХ след РЕА и при па-
циенти с неоперабилна CTEPH

IIa

N При пациенти с CTEPD без БХ, дългосрочна антико-
агулантна терапия би трябвало да се вземе предвид 
на индивидуална основаf

IIa

N PEA или БПА трябва да се имат предвид при избрани 
симптомни пациенти с CTEPD без БХ IIa

N Трепротинил s.c. може да се има предвид при пациен-
ти в III–IV ФК по СЗО, които имат неоперабилна CTEPH 
или персистираща/рецидивираща БХ след PEA

IIb

R Off-label употреба на лекарства, одобрени за БАХ,  
може да се има предвид при симптомни пациенти, 
които са класифицирани като имащ неоперабилна 
CTEPH от екип по CTEPH, включващ поне един опи-
тен PEA хирург

IIb

Off-label употреба на лекарства, одобрени за БАХ, 
може да се има предвид при симптоматични пациен-
ти, които имат неоперабилна CTEPH IIb

N При пациенти с неоперабилна CTEPH може да се взе-
ме предвид комбинация от sGC стимулатор/PDE5i, 
ERA или парентерални аналози на простациклинови 
аналози

IIb

N БПА може да се вземе предвид при технически опе-
рабилни пациенти с висок дял дистална болест и не-
благоприятно съотношение риск : полза за PEA

IIb

Центрове за белодробна хипертония – Препоръчителна таблица 25

N Препоръчва се центровете за БХ да водят регистър 
на пациентите I

N Препоръчително е центровете за БХ да си сътрудни-
чат с пациентските асоциации I

N Трябва да се вземе предвид акредитация на цен-
трове за БХ (напр. https://ec.europa.eu/health/ern/
assessment_en)

IIa

Продължение
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2.2. Методи
В тези препоръки, в зависимост от вида на разглеждани-
те въпроси, бяха използвани три основни методологични 
подхода:
i.	 Четири въпроса, които бяха счетени за изключително 

важни, бяха формулирани в PICO формат и оценени с 
пълни систематични прегледи и приложение на подхо-

да Градуиране за оценка на препоръките (GRADE) кла-
сифициране на препоръките2 в рамката Доказателства 
до вземане на решение (EtD)3 (вижте Допълнителни 
Данни, Раздел 2.1 за пълно описание на методологията и 
помощния материал). Получените препоръки бяха оце-
нени като силни или условни въз основа на четири по-
тенциални нива на доказателства (високо, умерено, ни-
ско или много ниско; Таблици 1 и 2). Всички членове на 

Нови или 
ревизирани Препоръки във версия 2015 Класа Препоръки във версия 2022 Класа

R Всеки референтен център трябва да проследява ми-
нимум 50 пациенти с БАХ или СТЕРН и към него да се 
насочват поне двама нови пациенти с докумантира-
на БАХ или СТЕРН на месец. IIa

В центровете по БХ трябва да проследяват достатъ-
чен брой пациенти, за да поддържат опитност (поне 
50 пациенти с БАХ или CTEPH и поне двама нови па-
циенти на месец с документирана БАХ или CTEPH) и 
да се вземе предвид създаване на сътрудничество с 
центрове с голям обем

IIa

6MWD, извървяно разстояние в 6-минутния тест с ходене; АГА, Артериален кръвно-газов анализ; АКЕИ, Инхибитор на ангиотензин-конвертиращия 
ензим; АРБ, ангиотензин рецепторен блокер; АРНИ, Ангиотензин рецепторен неприлизинов инхибитор; ASD, Междупредсърден дефект; BNP, мозъчен 
натриуретичен пептид; БПА, балонна пулмонална ангиопластика; КА, калциев антагонист; ВСБ, вродена сърдечна болест; CI, сърдечен индекс; CMR, 
сърдечен магнитен резонанс; CO, сърдечен дебит; CpcPH, комбинирана пост- и прекапилярна белодробна хипертония; CPET, кардиопулмонален тест 
с натоварване; КТ, компютърна томография; СТБ, съединително-тъканна болест; СТР, скорост на трикуспидалната регургитация; CTEPD, хронична 
тромбоемболична белодробна болест; CTEPH, хронична тромбоемболична белодробна хипертония; DLCO, белодробен дифузионен капацитет за 
въглероден моноксид; DPAH, белодробна артериална хипертония, асоциирана с медикаменти; DPG, диастолен градиент на налягане; ERA, ендотелин 
рецепторен антагонист; FVC, форсиран витален капацитет; СН, сърдечна недостатъчност; HFpEF, сърдечна недостатъчност със запазена изтласкваща 
фракция; HIV, човешки имунодефицитен вирус; HPAH, наследствена белодробна артериална хипертония; ИО, звено за интензивно лечение; IIP, 
идиопатична интерстициална пневмония; ИББ, интерстициална белодробна болест; ИБАХ, идиопатична   белодробна артериална хипертония; IPF, 
идиопатична пулмонална фиброза; i.v.,интравенозно; LHD, левостранна сърдечна болест; LTx, белодробна трансплантация; mPAP, средно белодробно 
артериално налягане; NT-proBNP, N-терминален мозъчен натриуретичен пропептид; БАХ, белодробна артериална хипертония; PAP, белодробно 
артериално налягане; PAWP, белодробно вклинено артериално налягане; PCH, белодробна капилярна хемангиоматоза; PDA, персистиращ ductus 
arteriosus; PDE5i, фосфодиестераза 5 инхибитор; PE, белодробен емболизъм; PEA, белодробна ендартеректомия; PFTs, тестове за белодробна функция; 
БХ, белодробна (пулмонална) хипертония; PH-LHD, пулмонална хипертония свързана с левостранна сърдечна болест; PVOD, белодробна вено-оклузивна 
болест; БСС, белодробно съдово съпротивление; ДПН, деснопредсърдно налягане; ДСК дясна сърдечна катетеризация; ДК, дясна камера; SARS-CoV-2, 
тежък остър респираторен синдром коронавирус-2; s.c., подкожно; sGC, разтворима гуанилат-циклаза; SGLT-2i, натрий-глюкоза котранспортер-2 
инхибитор; SSc, системна склероза; SVI, индекс на ударния обем; TRV, скорост на трикуспидалната регургитация; VKA, витамин K антагонист; VSD, 
междукамерен дефект; ВТЕ, венозен тромбоемболизъм; СЗО-ФК, функционален клас по Световната здравна организация; WU, единици по Wood.
a Клас на препоръките.
b Сърдечно-белодробни съпътстващи заболявания се срещат предимно при пациенти в напреднала възраст и включват рискови фактори за HFpEF, 
като затлъстяване, диабет, коронарна болест на сърцето, анамнеза за хипертония и/или нисък DLCO.
c Начална тройна комбинирана терапия, включваща i.v./s.c. аналози на простациклин може също да се вземе предвид при пациенти с умерен риск, 
но с тежки нарушения в хемодинамиката (напр. ДПН ≥20 mmHg, CI <2.0 L/min/m2, SVI <31 mL/m2, и/или БСС ≥12 WU).
d В идеалния случай оценки трябва да се правят, когато пациентът е клинично стабилен, тъй като екзацербациите могат значително да повишат PAP.
е Тази препоръка не се отнася за пациенти с краен стадий на белодробно заболяване, които не считат за кандидати за LTx.
f Дългосрочна антикоагулантна терапия се препоръчва, когато рискът от рецидив на БЕ е умерен или висок, или когато няма анамнеза за БТЕ.

Продължение

Нови препоръки, разработени по GRADE (рамка доказателства до решения)

GRADE

Препоръки Качество на до-
казателствата

Сила на препо-
ръкитe Класa Нивоb

При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са с нисък или умерен риск от смърт, се пре-
поръчва първоначална комбинирана терапия с PDE5i и ERA Ниско Условна I B

PDE5i може да се има предвид при пациенти с тежка БХ, свързана с ИББ (индивидуално 
вземане на решения в центрове за БХ) Ниско Условна III C

Не се препоръчва употребата на PDE5i при пациенти с HFpEF и изолирана посткапи-
лярна БХ Много ниско Условна IIb C

Не се препоръчва употребата на PDE5i при пациенти с ИББ и нетежка БХ Много ниско Условна III C

При пациенти с CTEPH, които са кандидати за БПА, трябва да се вземе предвид меди-
цинска терапия преди интервенцията Много ниско Условна IIa B

БПА, балонна пулмонална ангиопластика; CTEPH, хронична тромбоемболична белодробна  хипертония; DPAH, белодробна артериална хиперто-
ния причинена от лекарства; ERA, ендотелин-рецепторен антагонист; HPAH, наседствена белодробна  артериална хипертония; HFpEF, сърдечна 
недостатъчност със запазена изтласкваща фракция; ИББ, интерстициална белодробна болест; ИБАХ, идиопатична белодробна артериална хипер-
тония; PDE5i, инхибитор на фосфодиестераза 5; БХ, белодробна хипертония.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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работната група одобриха препоръките. В допълнение, 
тези препоръки бяха също представени и гласувани по 
обичайния подход на ЕКД.

ii.	  Осем въпроса, които се считат за ключови (ключови 
описателни въпроси), бяха оценени чрез системни тър-
сения на литература и прилагане на рамката EtD.6 Гра-
дирането на доказателствата беше извършено по оби-
чайния подход на ЕКД.3). 

iii.	 Останалите представляващи интерес теми, бяха оцене-
ни с помощта на процеса, който обикновено се следва 
в Препоръки на ЕДК. Бяха предприети структурирани 
търсения на литература и бяха създадени таблици за 
оценяване, както е посочено, а таблиците за градира-
не отразени в Таблици 3 и 4, за да се опише нивото на 
доверие в предоставените препоръка и качеството на 
доказателствата, подкрепящи препоръката.Работната 
група обсъди всяка проектирана препоръка по време 
на конферентните видео-разговори, посветени на кон-
кретни раздели, последвани от консенсусни модифика-

Таблица 2:	 Нива на качество на доказателствата 
и описанието им5

Качество Дефиниция
Високо Ние сме силно уверени, че реалният ефект е близък 

до оценката на ефекта

Умерено Умерено уверени сме в оценката на ефекта: истин-
ският ефект вероятно ще бъде близък до оценката 
на ефекта, но съществува възможност да бъде съ-
ществено различен.

Ниско Нашата увереност в оценката на ефекта е ограниче-
на: истинският ефект може да бъде значително раз-
личен от оценката на ефекта

Много ниско Имаме много малка увереност в оценката на ефекта: 
полученият ефект вероятно ще бъде значително по-
различен от оценката на ефекта

Таблица 1:	 Сила на препоръките по GRADE 

Сила на препоръката Обосновка
Силна препоръка за Панелът е сигурен, че желаните ефек-

ти са повече от нежеланите

Условна препоръка за Панелът е по-малко уверен, че жела-
ните ефекти надхвърлят нежеланите

Условна препоръка против Панелът е по-малко уверен, че неже-
ланите ефекти надхвърлят желаните

Силна препоръка против Панелът е сигурен, че нежеланите 
ефекти надвишават желаните ефекти

Няма препоръка Доверието в резултатите може да е 
много ниско, за да се направи препоръ-
ка, желаните и нежеланите ефекти да 
са напълно балансирани, или да няма 
налични данни.

Адаптирано по ERS Handbook for Clinical Practice Guidelines.4

Таблица 4:	 Ниво на доказателственост

Ниво на  
доказателственост А 

Данни, получени от многобройни рандомизирани клинични изпитвания 
или мета-анализи.

Ниво на  
доказателственост В 

Данни, получени от единично рандомизирано клинично изпитване или 
големи нерандомизирани проучвания.

Ниво на  
доказателственост С 

Консенсус на експертни мнения и/или малки проучвания, ретроспектив-
ни проучвания, регистри.

Таблица 3:	 Класове на препоръките

Класове на 
препоръките Дефиниция Препоръки за употреба

Клас I Доказателства и/или общо съгласие, че дадено 
лечение или процедура е благоприятно(а), 
полезно(а), ефективно(а).

Препоръчва се/
показано(а) е

Клас II Противоречиви доказателства и/или разнопосочност на мненията относно 
полезността/ефикасността на дадено лечение или процедура.

   Клас IIa Преобладаващите данни/мнения са в полза 
на полезност/ефикасност

Трябва да се вземе 
предвид

   Клас IIb Ползата/ефикасността е по-слабо 
установена с данни/мнения

Може да се вземе 
предвид

Клас III Доказателства и/или общо съгласие, че дадено 
лечение или процедура не е благоприятно(а)/
полезно(а)/ефективно(а), а в някои случаи може 
да бъде увреждащо(а)

Не се препоръчва
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ции и онлайн гласуване за всяка препоръка. В насоките 
бяха включени само препоръки, подкрепени от най-
малко 75% от членовете на работната група. В таблици-
те с препоръките използват цветен код с цел по-лесно 
възприемане.

3.	 Дефиниции и класификации

3.1.	 Дефиниции
Дефинициите за БХ се основават на хемодинамична оценка с 
дясна сърдечна катетеризация (ДСК). Въпреки че хемодина-
миката представлява централен елемент от характеризира-
нето на БХ, окончателната диагноза и класификацията тряб-
ва да отразява целия клиничен контекст и да вземат предвид 
резултатите от всички изследвания.

Белодробната хипертония се определя чрез средно бе-
лодробно артериално налягане (mPAP) >20 mmHg в покой 
(Таблица 5). Това е подкрепено от проучвания, оценяващи 
горната граница на нормалното белодробно артериално 
налягане (PAP) при здрави лица,7-9 както и от проучвания, 
изследващи прогностичната значимост на повишеното PAP 
(ключов описателен въпрос 1, Допълнителни данни, Раз-
дел 3.1).10‑12 От съществено значение е да се включат БСС и 
вклоненото белодробното артериално заклиняващо наля-
гане (PAWP) в определението за прекапилярна БХ, за да се 
разграничи повишеното PAP поради белодробно съдово 
заболяване от това, което се дължи на левостранно сър-
дечно заболяване (LHD), повишен белодробен кръвоток 
или повишено интраторакално налягане (Таблица 5). Въз 
основа на наличните данни, горната граница на нормал-
ното БСС и най-ниският прогностично значим праг на БСС 
е ~2 единици по Wood (WU).7,8,13,14 Белодробното съдово 
съпротивление зависи от телесната повърхност и възрас-
тта, като по-възрастните здрави лица имат по-високи стой-
ности. Наличните данни за най-добрия праг за PAWP, раз-
граничаващ пре- и посткапилярна БХ, са противоречиви. 
Въпреки че горната граница на нормалното PAWP се счита 
за 12 mmHg,15 предишните препоръки на ЕКД/ЕРД за диаг-
ностика и лечение на БХ, както и скорошната консенсусна 
препоръка на Асоциацията за сърдечна недостатъчност 
на ЕКД16 предлагат по-висок праг на инвазивната диагно-
за сърдечна недостатъчност (HF) със запазена фракция на 
изтласкване (HFpEF) (PAWP ≥15 mmHg). Освен това, почти 
всички терапевтични проучвания при БАХ са използвали 
прага на PAWP ≤15 mmHg. По тази причина, за прекапиляр-
на БХ, се препоръчва запазване прага на PAWP ≤15 mmHg, 
като същевременно се признава, че всеки праг на PAWP е 
произволен и че фенотипът на пациента, рисковите факто-
ри и ехокардиографските находки, включително обема на 
лявото предсърдие (ЛП)трябва да се има предвид при раз-
граничаване на пре- от посткапилярна БХ.

Пациентите с БАХ се характеризират хемодинамично с 
прекапилярна БХ при липса на други причини за прекапи-
лярна БХ, като CTEPH и БХ свързани с белодробни заболя-
вания. Всички групи БХ могат да включват както пре-, така и 
посткапилярни компоненти, допринасящи за повишаване 
на PAP. По-специално, по-възрастните пациенти могат да са 
налице няколко състояния, които ги предразполагат към 
БХ. Първичната класификация трябва да се основава на 
предполагаемата преобладаваща причина за повишаване 
на белодробното налягане.

Посткапилярната БХ се дефинира хемодинамично като 
mPAP >20 mmHg и PAWP >15 mmHg. Белодробното съдово 
съпротивление се използва за разграничаване между па-
циенти с пост-капилярна БХ, които имат значителна пре-
капилярна компонента (БСС >2 WU – комбинирана пост- и 
прекапилярна БХ [CpcPH]) и тези, които нямат (БСС ≤2 WU – 
изолирана посткапилярна БХ [IpcPH]).

Има пациенти с повишен mPAP (>20 mmHg), но ниско БСС 
(≤2 WU) и ниско PAWP (≤15 mmHg). Тези пациенти се характе-
ризират често с повишен белодробен кръвоток и въпреки че 
имат БХ, те не отговарят на критериите за пре- или пост-капи-
лярна БХ. Това хемодинамично състояние може да се опише с 
термина „некласифицирана БХ“. Пациентите с некласифицира-
на БХ може да имат вродено сърдечно заболяване (ВСЗ), черно-
дробно заболяване, заболяване на дихателните пътища, бело-
дробно заболяване или хипертиреоидизъм, което да обяснява 
повишеното им mPAP. По принцип се препоръчва клинично 
проследяване на тези пациенти. В случай на повишен белодро-
бен кръвоток, трябва да се търси неговата етиология.

Тъй като групите БХ според клиничната класификация 
представляват различни клинични състояния, може да има 
допълнителни клинично значими хемодинамични прагове 
(напр. за БСС) за отделните групи БХ, освен общовалидните 
прагове на хемодинамичната дефиниция на БХ, които се об-
съждат в съответния раздел.

БХ при физическо усилие, дефинирана чрез наклон на 
mPAP/сърдечен дебит (CO) >3 mmHg/L/min между покой и 
натоварване,17 бе въведена отново. Наклонът на mPAP/CO е 
силно зависим от възрастта и границите на нормата в лежа-
що положение са в диапазона 1,6–3,3 mmHg/L/min .17 Накло-
нът на mPAP/CO >3 mmHg/L/min не е физиологичен при лица 
на възраст <60 години и рядко може да е наличен при здра-
ви лица на възраст >60 години.17 Патологично повишаване 
на белодробното налягане по време на физическо усилие е 
свързано с влошена прогноза при пациенти с диспнея при на-
товарване18 и при някои сърдечно-съдови състояния.19-22 Въ-
преки че увеличеният наклон на mPAP/CO показва абнорма-
лен хемодинамичен отговор към физическо натоварване, той 
не позволява разграничаване между пре- и следткапилярни 

Таблица 5:	 Хемодинамични дефиниции на бело-
дробната хипертония

Дефиниция Хемодинамични характеристики
БХ mPAP >20 mmHg

Прекапилярна БХ mPAP >20 mmHg
PAWP ≤15 mmHg
БСС >2WU

IpcPH mPAP >20 mmHg
PAWP >15 mmHg
БСС ≤2WU

CpcPH mPAP >20 mmHg
PAWP >15 mmHg 2022
БСС >2WU

БХ при натоварване Наклон на mPAP/CO между покой и 
натоварване >3 mmHg/L/min

CO, сърдечен дебит; CpcPH, комбинирана пост- и прекапилярна бе-
лодробна хипертония; IpcPH, изолирана посткапилярна белодробна 
хипертония; mPAP, средно белодробно артериално налягане; PAWP, 
вклинено налягане в белодробната артерия; БХ, белодробна хиперто-
ния; БСС, белодробно съдово съпротивление WU, единици по Wood.
Някои пациенти се представят с повишено mPAP (>20 mmHg), но 
ниско БСС (≤2 WU) и ниско PAWP (≤15 mmHg); това хемодинамично 
състояние може да бъде описано с термина „некласифицирана БХ” 
(за допълнителни детайли вижте текста).
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причини. Наклонът на PAWP/CO с праг >2 mmHg/L/min може 
най-добре да разграничи пре- и посткапилярните причини за 
БХ при физическо натоварване PH.23,24

3.2.	 Класификация
Основната структура на класификацията в Препоръки на 
ЕКД/ЕРД 2015 а диагностика и лечение на ПХ(БХ)25,26 и До-
клади на 6-ти WSPH1 е запазена (Таблица  6). Основната цел 
на клиничната класификация на БХ продължава да катего-

ризира клиничните състояния, свързани с БХ, въз основа на 
подобни патофизиологични механизми, клинично предста-
вяне, хемодинамични характеристики и терапевтично пове-
дение (Фигура 1). Основните промени са следните:
i.	 Подгрупите „нереспондери при тестуване за остра вазо-

реактивност“ и „респондери при тестуване за остра 
вазореактивност“ бяха добавени към ИБАХ в сравнение 
с Препоръките на ЕКД/ЕРД 2015 г. за диагностика и ле-
чение на БХ.25,26 В допълнение към пациентите с ИБАХ, 
някои пациенти с наследствена БАХ (HPAH) или свързана 
с лекарства или токсини БАХ (DPAH) биха могли да са ос-
три респондери.

ii.	 Групите „БАХ с признаци на венозно/капилярно засягане 
(белодробна вено-оклузивна болест/белодробна капи-
лярна хемангиоматоза [PVOD/PCH])“ и „персистираща БХ 
на новороденото (PPHN)“ са включени в група 1 (БАХ), ако 
се сравни с Препоръки на ЕКД/ЕРД 2015 г. за диагностика и 
лечение на БХ и в съответствие с докладите на 6-то WSPH.1

iii.	 Вместо общия термин „дихателни нарушения по време 
на сън”, терминът „хиповентилационни синдроми“ тряб-
ва да се използва в рамките на група 3 за описване на 
състояния с повишен риск от БХ. Изолираната нощна об-
структивна сънна апнея обикновено не е причина за БХ, 
но БХ е честа при пациенти с хиповентилационни синд-
роми причиняващи дневна хиперкапния.

 4.	 Епидемиология и рискови 
фактори

Белодробната хипертония е значим глобален здравен про-
блем. Всички възрастови групи са засегнати. Настоящите 
оценки предполагат разпространение на БХ от ~1% от гло-
балното население. Поради наличието на сърдечни и бе-
лодробни причини за БХ, разпространението е по-високо 
при лица на възраст >65 години.29 В световен мащаб LHD е 
водещата причина за БХ.29 Белодробните заболявания, осо-
бено хроничната обструктивна белодробна болест (ХОББ), е 
втората най-честа причина.29 Във Великобритания наблюда-
ваното разпространение на БХ се е удвоило през последни-
те 10 години и понастоящем е 125 случая/милион жители.30 
Независимо от подлежащото заболяване, развитието на БХ 
е свързано с влошаващи се симптоми и повишена смърт-
ност.29 В развиващите се страни ВСБ, някои инфекциозни 
заболявания (шистозомиаза, човешкият имунодефицитен 
вирус [HIV]) и високата надморска височина представляват 
важни, но недостатъчно проучени причини за БХ.29

4.1.	 Група 1, белодробна артериална 
хипертония

Съвременни данни от регистри от икономически развитите 
страни показват честота и разпространение на БАХ от ~6 и 
съответно 48-55 случая/милион възрастни.31 Смяташе се е, 
че засяга предимно по-млади индивиди, най-вече жени;32,33 
това в момента е вярно за HPAH , която засяга два пъти повече 
жени, отколкото мъже. Въпреки това, скорошни данни от САЩ 
и Европа показват, че към момента БАХ се диагностицира при 
по-възрастни пациенти (т.е. тези на възраст ≥65 години, които 
се представят често със съпътстващи сърдечно-съдови комор-
бидности, което води до по-равномерно разпределение между 
половете).32 В повечето регистри на БАХ, ИБАХ е бил най-често 

Таблица 6:	 Клинична класификация на белодроб-
ната хипертония

ГРУПА 1. Белодробна артериална хипертония (БАХ)
1.1. Идиопатични

1.1.1. Нонреспондери при вазореактивен тест
1.1.2. Остри респондери при вазореактивен тест

1.2. Наследственаа

1.3. Свързана с лекарства и токсиниа

1.4. Свързана със:
1.4.1. Заболяване на съединителната тъкан
1.4.2. HIV инфекция
1.4.3. Портална хипертония
1.4.4. Вродено сърдечно заболяване
1.4.5. Шистозомиаза

1.5. БАХ с характеристики на венозно/капилярно засягане (PVOD/PCH).
1.6. Персистираща БХ на новороденото

ГРУПА 2. БХ свързана с левостранно сърдечно заболяване
2.1. Сърдечна недостатъчност:

2.1.1 със запазена фракция на изтласкване
2.1.2. с намалена или леко намалена фракция на изтласкванеb

2.2. Клапна сърдечна болест
2.3. Вродени/придобити сърдечно-съдови заболявания водещи до 

посткапилярна БХ

ГРУПА 3. БХ свързана с белодробни заболявания и/или хипоксия
3.1. Обструктивно белодробно заболяване или емфизем
3.2. Рестриктивно белодробно заболяване
3.3. Белодробно заболяване от смесен рестриктивен/обструкти-

вен тип
3.4. Хиповентилационни синдроми
3.5. Хипоксия без белодробно заболяване (напр. голяма надморска 

височина)
3.6. Белодробно разстройство на развитието

ГРУПА 4. БХ, свързана с обструкция на белодробната артерия
4.1. Хронична тромбоемболична БХ
4.2. Други видове обструкции на белодробната артерияc

ГРУПА 5. БХ с неясни и/или мултифакторни механизми
5.1. Хематологични болестиd

5.2. Системни болестие

5.3. Метаболитни болестиf

5.4. Хронична бъбречна недостатъчност с или без хемодиализа
5.5. Белодробна туморна тромботична микроангиопатия
5.6. Фиброзиращ медиастинит

СН, сърдечна недостатъчност; HIV, човешки имунодефицитен вирус; БАХ, 
белодробна артериална хипертония; БХ, белодробна капилярна хеманги-
оматоза; БХ, пулмонална хипертония; PVOD, белодробна вено-оклузивна 
болест.
a Пациенти с наследствена БАХ или БАХ, свързана с лекарства и токси-
ни, може да са остри респондери
b Левокамерна фракция на изтласкване при СН с намалена фракция на из-
тласкване: ≤40%; за СН с леко намалена фракция на изтласкване: 41–49%.
c Други причини за обструкция на белодробната артерия включват: 
саркоми (висока или умерена степен, или ангиосарком), други злока-
чествени тумори (напр. бъбречен карцином, карцином на матката, ту-
мори на зародишните клетки на тестисите), незлокачествени тумори 
(напр. лейомиома на матката), артериит без заболяване на съединител-
ната тъкан, вродени белодробни артериални стенози и хидатидоза.
d Включително наследствена и придобита хронична хемолитична ане-
мия и хронични миело-пролиферативни заболявания.
e Включително саркоидоза, белодробна лангерхансова клетъчна хистио
цитоза и неврофиброматоза тип 1.
f Включително болести на натрупване на гликоген и болест на Gaucher.
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срещаният подтип (50–60% от всички случаи), следван от БАХ, 
свързана със съединително-тъканни болести (СТБ), ВСБ и пор-
тална хипертония (порто-пулмонална хипертония [PoPH]).32

Редица лекарства и токсини са свързани с развитието 
на БАХ.1,34–45 Връзката между експозицията на лекарства и 
токсини и БАХ се класифицира като сигурна или възможна, 

както беше предложено на 6-тия WSPH (Таблица 7).1 Има си-
гурна връзка с лекарства при налични данни на базата на ог-
нища, епидемиологични проучвания случай-контрола или 
големи многоцентрови серии. Възможна връзка се предпо-
лага от множество серии от случаи или случаи с лекарства 
със сходни механизми на действие.1

1%1%
Глобална

популация

Редки Много чести Чести Редки Редки

Белодробна
артериална

хипертония (БАХ)

БХ свързана с
левостранна

болест

БХ свързана с
белодробна

болест

БХ свързана с
пулмонална
артериална
обструкция

БХ с неясни и/или
многофакторни

механизми

Медицинска терапия

Идиопатична/
наследствена
Асоцирани
състояния

CpcPH
IpcPH Нетежка БХ

Тежка БХ
CTEPH
Други
пулмонални
обструкции

Хематологични
нарушения
Системни
нарушения

БАХ лекарства
КА при 
респондери Потенциално: 

лекарства за БАХ
(изпитвания)

Белодробна
трансплантация

IpcPH:
Лечение на LHDa

Лечение на LHDa

Потенциално: БАХ
лекарства (изпитвания)

Потенциално: БАХ
лекарства (изпитвания)

CpcPH:

БХ болeст:
Оптимизирано
лечение на
подлежаща
белодробна
болест

Тежка БХ:

Хирургично лечение: 
PEA

Интервенционално:
БПА

Medical therapy:
Лекарства 
за БАХ

Оптимизирано
лечение на
подлежащо
заболяване:

Белодробен застой
при посткапилярна БХ

Белодробно-съдово заболяване/
обструкция при прекапилярна БХ

Коефициент на риск от смърт

mPAP (mmHg)

Коефициент на риск от смърт

PVR (Единици по Wood)

Дяснокамерна
недостатъчност

Преобладаване

6

5

4

3

1

2

10 20 30 40 50 60

5

4

3

1

2

0 2 3 4 5 6
0

1

Клинична класификация

БЕЛОДРОБНА ХИПЕРТОНИЯ

Превалиране

Терапевтични стратегии

Фигура 1:	 Централна илюстрация.

БПА, балонна пулмонална ангиопластика; КА, калциев антагонист; CTEPH, хронична тромбо-емболична пулмонална хи-
пертония; CpCPH, комбинирана пост- и прекапилярна пулмонална хипертония; IpcPH, изолирана пост-капилярна пулмо-
нална хипертония; LHD, левостранна сърдечна болест; ПАХ/БАХ, пулмонална/белодробна артериална хипертония; PEA, 
пулмонална ендартеректомия; ПХ/БХ, пулмонална/белодробна хипертония; PVR, белодробно съдово съпротивление. 
a Лечение на сърдечна недостатъчност съгласно Препоръките на ESC за диагностика и лечение на остра и хронична 
сърдечна недостатъчност.27 Лечение на левостранно клапно сърдечно заболяване съгласно Препоръките на ESC/EACTS 
от 2021 г. за лечение на клапни сърдечни заболявания.28
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4.2.	 Група 2, белодробна хипертония, свърза
на с левостранно сърдечно заболяване

През 2013 г. проучването Global Burden of Disease отчита 
61,7 милиона случая на СН в световен мащаб, което пред-
ставлява почти удвояване от 1990 г. досега.46 В Европа и 
САЩ >80% от пациентите със СН са на възраст ≥65 годи-
ни. Посткапилярната БХ, изолирана или комбинирана с 
прекапилярна компонента, е често усложнение, най-вече 
при HFpEF, засягащо най-малко 50% от тези пациенти.47,48 
Честотата на БХ нараства с тежестта на левостранните 
клапни заболявания, и БХ може да се открие при 60-70% 
от пациентите с тежко и симптомно заболяване на мит-
ралната клапа49 и в до 50% от тези със симптомна аортна 
стеноза.50

4.3.	 Група 3, белодробна хипертония, 
свързана с белодробни 
заболявания и/или хипоксия

Леката БХ се среща често при напреднала паренхимна и 
интерстициална белодробна болест. По данни от проуч-
вания ~1–5% от пациентите с напреднала ХОББ с хронична 
дихателна недостатъчност или кандидатите за операция за 
намаляване на белодробния обем или белодробна транс-
плантация (LTx) имат mPAP >35–40 mmHg.51,52 При идиопа-
тична белодробна фиброза, mPAP ≥25 mmHg се докладва 
при 8–15% от пациентите при първоначално изследване, с 
по-голяма честота при заболяване в напреднал (30–50%) и 
краен стадий (>60%).52 Хипоксията е проблем в обществе-
ното здраве при около 120 милиона души, живеещи на над-
морска височина >2500 m. Хората, живеещи на висока над-
морска височина, са изложени на риск от развитие на БХ и 
хронична височинна болест. Въпреки това, остава неясно 
до каква степен БХ и дясната СН са проблеми на обществе-
ното здраве в общностите на голяма надморска височина; 
това трябва да се реши с актуализирана методология и ши-
рокомащабни популационни проучвания.53

4.4.	 Група 4, белодробна хипертония, 
свързана с хронична обструкция на 
белодробната артерия

Броят на пациентите с диагностицирана CTEPH, нараства, 
вероятно поради по-задълбочено разбиране на заболя-
ването и по-активен скрининг за това състояние при па-
циенти, които остават с диспнея след белодробна ембо-
лия (PE) или които имат рискови фактори за развитие на 
CTEPH. Данните от регистъри показват заболеваемост и 
болестност за CTEPH 2–6 и съответно 26–38 случая/мили-
он възрастни.31,54,55 Пациентите с хронична тромбоембо-
лична белодробна болест (CTEPD) без БХ все още предста-
вляват малка част от пациентите насочени към центрове 
за CTEPH.56

4.5.	 Група 5, белодробна хипертония 
с неясни и/или многофакторни 
механизми

Група 5 БХ се състои от сложна група от заболявания, кои-
то са свързани с БХ.57 Причината често е многофакторна и 
може да бъде резултат от повишено пре- и посткапилярно 
налягане, както и директни ефекти върху белодробното 
съдово русло. Честотата и разпространението на БХ при 
повечето от тези заболявания не са известни. Въпреки 
това, регистри в високо качество на данните наскоро поз-
волиха оценка на разпространението на БХ при възрастни 
пациенти със саркоидоза.58,59 Проучванията подсказват, 
че БХ може да бъде често срещана и наличието ѝ често се 
свързва с повишена заболеваемост и смъртност.58,59

5.	 Диагностика на белодробната 
хипертония

5.1.	 Диагноза
Диагностичният подход при БХ е фокусиран най-вече вър-
ху две задачи. Основната цел е рано а възникне суспекция 
за БХ и да се осигури бързо насочване към центрове за БХ 
на пациенти с висока вероятност за БАХ, CTEPH или дру-
ги форми на тежка БХ. Втората цел е да се идентифицират 
подлежащите заболявания, особено LHD (БХ група 2 ) и 
белодробно заболяване (БХ група 3), както и съпътстващи 
заболявания, за да се осигурят правилно класифициране, 
оценка на риска и лечение.

5.1.1.	 Клинична картина
Симптомите на БХ са свързани главно с дисфункция на 
дясната камера (ДК) и обикновено са свързани с физи-
ческо усилие в по-ранните фази на заболяването.25,26 Ос-
новният симптом е диспнея при все по-малко натоварва-
не. Други често срещани симптоми са свързани с етапите 
и тежестта на заболяването и са изброени във Фигура 
2.60–62 Потенциалните клинични признаци и физикални-
те находки са обобщени във Фигура  3.60,61 Важно е да се 
подчертае, че физикалният преглед може също да бъде 
ключ към идентифициране на основната причина на БХ 
(вижте Фигура 3).

Таблица 7:	 Лекарства и токсини, свързани с бело-
дробна артериална хипертония

Сигурна връзка Възможна връзка
Аминорекс
Бенфлуорекс
Дазатиниб
Дексфенфлурамин
 Фенфлурамин 
Метамфетамини
Токсично рапично масло

Алкилиращи агенти  
(циклофосфамид, митомицин С)a

Амфетамини
Босутиниб
Кокаин
Диазоксид
Директно действащи антивирусни 
средства срещу вируса на хепатит С 
(софосбувир)
Индирубин (китайска билка Qing-Dai) 
Интерферон алфа и бета
Лефлуномид
Фенилпропаноламин
Понатиниб
Селективни протеазомни инхиби-
тори (карфилзомиб) Разтворители 
(трихлоретилен)а

Елективни протеазомни инхибитори 
(карфилзомиб)
Солвенти (трихлороетилен)a
Жълт кантарион

a Белодробна венооклузивна болест.
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5.1.2.	Електрокардиограма
Електрокардиографските (ЕКГ) аномалии (Таблица 8) могат 
да предизвикат суспекция за БХ, да предоставят прогнос-
тична информация и да открият аритмии и признаци на 
LHD. При възрастни с клинично подозрение за БХ (напр. 
необяснима диспнея при усилие), отклонението на елек-
трическата ос надясно има висока прогностична стойност 
за БХ.63 Нормалната ЕКГ не изключва наличие на БХ, но нор-
малната ЕКГ в комбинация с нормални биомаркери (BNP/ 
NT-proBNP) са свързани с ниска вероятност за БХ при паци-
енти, насочени поради съмнение за БХ или с риск от БХ (т.е. 
след остра БЕ).64,65

5.1.3.	Рентгенография на гръдния кош
Рентгенографията на гръдния кош показва абнормни находки 
при повечето пациенти с БХ; нормалната рентгенова снимка 
на гръдния кош обаче не изключва БХ.68 Рентгенографските 
признаци на БХ включват характерна конфигурация на сър-
дечната сянка, дължаща се на уголемяване надясното сърце 
(дясно предсърдие [ДП]/ДК) и разширяване на БА, понякога 
с “окастряне” на периферните съдове. В допълнение, могат 
да бъдат открити признаци на основната причина за БХ, като 
LHD или белодробно заболяване (Таблица 9).25,60,69,70

5.1.4.	Белодробни функционални тестове и 
артериален кръвно-газов анализ

Белодробните функционални тестове (PFTs) и изследването 
на артериален кръвно-газов анализ (АГА) или артериали-

зирана капилярна кръв са необходими за разграничаване 
между групите БХ, оценка на съпътстващите заболявания 
и нуждата от допълнителен кислород и определяне на те-
жестта на заболяването. Първоначалното изследване на 
пациенти със съмнение за БХ трябва да включва форсирана 
спирометрия, телесна плетизмография, белодробен дифу-
зионен капацитет за въглероден моноксид (DLCO) и АГА.

При пациенти с БАХ, PFTs обикновено са нормални или 
могат да показват леки рестриктивни, обструктивни или 
комбинирани отклонения.71,72 По-тежки отклонения в PFT 
понякога се откриват при пациенти с БАХ, свързана с ВСБ,73 и 
тези с БХ група 3. При пациенти с БАХ, DLCO може да е норма-
лен , въпреки че обикновено е леко намален.71 Силно нама-
леният DLCO (<45% от прогнозираната стойност) в присъст-
вието на иначе нормални PFTs може да се открие при БАХ, 
свързана със системна склероза (SSc), PVOD, в БХ група 3 – 
свързана с емфизем, интерстициална белодробна болест 
(ИББ) или комбинирана белодробна фиброза и емфизем – и 
при някои фенотипове БАХ.74 Ниският DLCO е свързан с лоша 
прогноза при някои видове на БХ.75–78

Пациентите с БАХ обикновено имат нормално или леко 
понижено артериално парциално налягане на кислорода 
(PaO2). Силното намаляване на PaO2 може да породи съм-
нение за персистиращ foramen ovale, чернодробно заболя-
ване, други аномалии с дясно-ляв шънт (напр. септален де-
фект) или състояния, свързани с нисък DLCO.

Парциалното налягане на въглероден диоксид (PaCO2) 
обикновено е по-ниско от нормалното поради алвеоларна 

Симптоми

Задух при усилие (ФК по СЗО)
Уморяемост и бързо изтощаване
Диспнея при навеждане напред (бендопнея)
Сърцебиене
Кръвохрак
Предизвикани от физическо натоварване подуване 
на корема и гадене
Наддаване на тегло поради задръжка на течности
Синкоп (по време на или малко след физическо усилие)

Редки симптоми, дължащи се на дилатация
на белодробната артерияа

Болка в гърдите при усилие:
динамична компресия на ствола на лявата коронарна артерия

Дрезгавост (дисфония):
Компресия на левия рекурентен възвратен нерв 
(кардиовокалния или синдром на Ortner)
Недостиг на въздух, хрипове, кашлица, инфекция 
на долните дихателни пътища, ателектаза:
компресия на бронхи

Ранни

Късни

Фигура 2:	 Симптоми при пациенти с белодробна хипертония.

ФК по СЗО, функционален клас по СЗО.
а Синдроми на торакална компресия се откриват при малка част от пациентите с БАХ с изразена дилатация на белодроб-
ната артерия и могат да се появят във всеки стадий на заболяването и дори при пациенти с иначе леко функционално 
нарушение.
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хипервентилация.79 Ниското PaCO2 при диагностициране и 
проследяване е често срещано при БАХ и свързано с небла-
гоприятен изход.80 Повишеното PaCO2 е много необичайно 
при БАХ и отразява алвеоларна хиповентилация, която 
само по себе си може да е причина за БХ. Трябва да се из-
върши нощна оксиметрия или полисомнография, ако има 
съмнение за дихателни нарушения по време на сън или хи-
повентилация.81

5.1.5.	Ехокардиография
Независимо от подлежащата етиология, БХ води до тензионно 
обременяване и дисфункция на ДК, което може да бъде устано-
ено чрез ехокардиография.82–84 Когато се извършва прецизно, 
ехокардиографията осигурява изчерпателна информация за 
морфологията на дясното и лявото сърце, функцията на ДК и 
ЛК и клапни аномалии, и осигурява оценка на хемодинамични-
те параметри. Ехокардиографията е също ценен инструмент за 
откриване на причината за суспектна или потвърдена БХ, осо-
бено в случаите на БХ, свързана с LHD или ВСБ. Все пак, само 
ехокардиографията не е достатъчна за потвърждаване на диа-
гнозата БХ, което изисква провеждане на ДСК.

Предвид хетерогенната природа на БХ и особената гео-
метрия на ДК, няма нито един ехокардиографски параметър, 
който информира надеждно за статуса на БХ и подлежаща-

та етиология. Следователно, цялостната ехокардиографска 
оценка при съмнение за БХ включва оценка на систолното 
белодробно артериално налягане (sPAP) и откриване на до-
пълнителни признаци подсказващи БХ с цел определяне на 
ехокардиографското ниво на вероятност за БХ. Ехокардио-
графските находки при БХ, включително определяне на на-
лягането и признаци за ДК претоварване и/или дисфункция 
са обобщени във Фигура 4.

Измерването на sPAP се основава на пиковата скорост 
на трикуспидалната регургитация (TRV) и извлечения от 
TRV градиент на налягане на трикуспидалната регургитация 
(TRPG) – след изключване на белодробна стеноза – като се 
вземат предвид неинвазивната оценка на деснопредсърд-
ното налягане (ДПН). Имайки предвид неточностите в оцен-
ката на ДПН и увеличаването на грешките в измерванията 
чрез използване на производни променливи,85-87 тези насо-
ки препоръчват използването на пиковата TRV (а не изчис-
лената sPAP) като ключовата променлива за определяне на 
ехокардиографската вероятност за БХ. Пикова TRV >2,8 m/s 
може да подскаже БХ; въпреки това наличието или отсъст-
вието на БХ не може да бъде надеждно определено само 
чрез TRV.88 Наличните данни не подкрепят намаляването на 
праговата стойности на TRV с оглед на ревизираната хемо-
динамична дефиниция на БХ  (ключов описателен въпрос 2, 

Признаци на БХ

Централна, периферна или смесена цианоза
Акцентуирана белодробна компонента 
на втори сърдечен тон
ДК трети сърдечен тон
Систоличен шум на трикуспидална регургитация
Диастоличен шум на белодробна регургитация

Разширени и пулсиращи югуларни вени
Раздуване на корема
Хепатомегалия
Асцит
Периферен оток

Периферна цианоза
(посиняване на устните и крайниците)
Замаяност
Бледост
Студени крайници
Забавено капилярно пълнене

Барабанни пръсти : цианотична ВСБ, фиброзно 
белодробно заболяване, бронхиектазии, PVOD 
или чернодробно заболяване
Диференцирана цианоза/барабанни пръсти: 
PDA/синдром на Eisenmenger
Аускултаторни находки (хрипове или свиркане, 
шумове): белодробно или сърдечно заболяване
Последици от DVT, венозна недостатъчност: CTEPH
Телеангиектазии: HHT или SSc
Склеродактилия, феномен на Рейно, дигитална 
улцерация, GORD: SSc

Признаци, сочещи към подлежащата
причина за БХ

Признаци на недостатъчност
назад от ДК

Признаци на недостатъчност
напред от ДК

Фигура 3:	 Клинични признаци при пациенти с белодробна хипертония.
ВСБ, вродена сърдечна болест; CTEPH, хронична тромбо-емболична белодробна хипертония; DVT, дълбока венозна тромбо-
за; GORD, гастро-езофагеална рефлуксна болест; HHT, наследствена хеморагична телеангиектазия; PDA, персистиращ дуктус 
артериозус; БХ, белодробна хипертония PVOD, белодробна вено-оклузивна болест; ДК, дясна камера; SSc, системна склероза.
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Допълнителни данни, Раздел 5.1).89–92 Скоростта на трикуспи-
далната регургитация (ТР) може да подцени (напр. при паци-
енти с тежка ТР)28 или да нацени (напр. при пациенти с висок 
CO при чернодробно заболяване или сърповидно-клетъчна 
болест [СКБ],93,94 погрешно тълкуване на артефакта на затва-
ряне на трикуспидалната клапа като ТР джет или неправилно 
определяне на пикова TRV в случай на артефакти от макси-
малната граница на скоростта) на градиентите на налягане. 
Следователно, допълнителни променливи, свързани с мор-
фологията и функцията на ДК, се използват за определяне 
на ехокардиографската вероятност за БХ (Таблица 10),82‑84,95, 
която може след това да бъде определена като ниска, умере-
на или висока. Когато се тълкува в клиничен контекст, тази 
вероятност може да се използва за определяне на необходи-
мостта от по-нататъшно изследване, включително сърдечна 
катетеризация при избрани пациенти (Фигура 5).

Ехокардиографските показатели за функцията на ДК включ-
ват систолната екскурзия на трикуспидалния клапен пръстен 

(TAPSE), фракционна промяна на ДК площ (RV-FAC), стрейн на 
свободната стена на ДК и скорост на трикуспидалния анулус (S’ 
вълна), получени с тъканен Доплер и потенциално ДК фракция 
на изтласкване (ДКИФ), получена с 3D ехокардиография. Освен 
това, отношението TAPSE/sPAP – представляващо неинвазивна 
мярка за куплирането RV–PA96 – може да спомогне при диаг-
ностицирането на БХ.90,97,98 Моделът на кръвния поток в изхо-
дящия тракт на ДК (RVOT) (средносистолен зъбец „notching“) 
може да подскаже предкапилярна БХ.99,100

За разграничаване между група 2 БХ и други форми на 
БХ и за оценка на вероятността за диастолна дисфункция 
на лявата камера (ЛК), размерът на ЛП и признаците на ЛК 
хипертрофия винаги трябва да се измерват и доплеровите 
ехокардиографски признаци (напр. съотношението E/A, E /E′) 
трябва да се оценяват, макар че надеждността на последния 
се счита за ниска.16 За идентифициране на ВСБ, 2D доплеро-
вите и контрастните изследвания са полезни, но трансезофа-
геална ехокардиография с контраст или други образни тех-
ники (напр. компютър томографска [КТ] ангиография, cMRI) 
са необходими в някои случаи за откриване или изключва-
не на междупредсърдни септални дефекти синус венозус , 
персистиращ дуктус артериозус, и/или аномално вливане 
през белодробните вени.101 Клиничната стойност на Доплер 
ехокардиографията за идентифициране на БХ при физиче-
ско усилие остава несигурна поради липсата на валидирани 
критерии и проспективни потвърдителни данни. В повечето 
случаи повишенията на sPAP по време на натоарване са при-
чинени от диастолна ЛК дисфункция.16

5.1.6.	Вентилационна/перфузионна белодробна 
сцинтиграфия

Вентилационна/перфузионна (V/Q) белодробна сцинтиграфия 
(планарна или еднофотонна емисионна компютърна томогра-
фия [SPECT]) се препоръчва при диагностичното уточняване 
на пациенти със съмнение за или новодиагностицирана БХ, за 
да се изключат или открият признаци на CTEPH.102,103 V/Q SPECT 
превъзхожда планарното изобразяване и е методология на 
избор; въпреки това, SPECT е добре проучен за оценка на БХ 
но не в същата степен при CTEPH.68 При липса на паренхимно 
белодробно заболяване, нормалното перфузионно скениране 
изключва CTEPH с негативна предсказваща стойност 98%.104,105 
При повечето пациенти с БАХ, сцинтиграфията V/Q е нормална 
или показва петнистост, но без типични за БХ или CTEPH пер-
фузионни дефекти, докато съответстващи дефекти V/Q могат 
да бъдат открити при пациенти с белодробно заболяване (а 
именно БХ група 3). Несъответстващи перфузионни дефекти, 
подобни на тези, наблюдавани при CTEPH, може да има при 
7-10% от пациентите с PVOD/PCH или БАХ.106,107 Депозирането 
на перфузионния агент в извънбелодробни органи може да 
подскаже интракардиален или белодробен дясно-ляв шънт 
и се установява при ВСБ, хепато-пулмонален синдром и бело-
дробни артериовенозни малформации (PAVMs).68

5.1.7.	 Компютърна томография  
на гръдния кош без контраст и  
с контрастно усилване и дигитална 
субтракционна ангиография

Компютърната томография (КТ) може да осигури важна ин-
формация за пациенти с неизяснена диспнея или подозира-
на/потвърдена БХ. КТ признаците, предполагащи наличието 
на БХ, включват увеличен диаметър на БА, съотношение БА–
аорта >0,9 и увеличени десни сърдечни кухини.68 Комбина-

Таблица 8:	 Аномалии на електрокардиограмата 
при пациенти с белодробна хипертония

Типични ЕКГ аномалии при БХ66

•	 P пулмонале (P 0,25 mV в отвеждане II)
•	 Отклонение на електрическата ос надясно или сагитално (QRS ос 

>90° или неопределимо)
•	 ДК хипертрофия (R/S >1, с R >0,5 mV във V1; R във V1 + S в отвеж-

дане V5 >1 mV)
•	 Десен бедрен блок – пълен или непълен (qR или rSR форма във V1)
•	 ДК обременяванеa (ST депресия/инверсия на Т-вълната в десните 

прекордиални V1–4 и долните II, III, aVF отвеждания)
•	 Удължен QTc интервал (неспецифичен)b

ECG, електрокардиограма; БХ, белодробна хипертония QTc, коригиран QT 
интервал; ДК, дясна камера.
a Налице при напреднала БХ
b Пациентите с белодробна артериална хипертония може да са с удъл-
жен QTc интервал (макар и неспецифичен), което може да отразява ДК 
дисфункция и забавена миокардна реполяризация, и е независим пре-
диктор за смъртност.67

Таблица 9:	 Рентгенографски признаци на белодроб-
на хипертония и съпътстващи аномалии

Рентгенограф-
ски признаци 
на белодробна 
хипертония и 
съпътстващи 
аномалии

Признаци 
на левостранна 

сърдечна болест/
белодробен 

застой

Признаци 
на белодробно 

заболяване

Уголемяване на 
дясното сърце

Замъгляване на цен-
тралното въздушно 
пространство

Сплескване на 
диафрагмата (ХОББ/
емфизем)

Разширяване на 
ПА (включително 
аневризмална 
дилатация)

„KerleyB“ линии 
задебеляване на 
интерлобуларнте 
септи

Силно светене (ХОББ/
емфизем)

„Окастряне“ на пе-
риферните съдове

Плеврални изливи Загуба на белодробен 
обем (фибротична 
белодробна болест)

Форма „бутилка за 
вода“ на сърдечна-
та сянка

Разширяване на ЛП 
(включително раз-
крачена карина)
ЛК дилатация

Ретикуларно по-
мътняване (фибро-
тична белодробна 
болест)

ХОББ, хронична обструктивна белодробна болест; БА, 
белодробна артерия; БХ, белодробна хипертония.
a Може да е налице при пациенти с БХ с напреднала ДК 
недостатъчност и умерен перикарден излив.
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ция от три параметъра (диаметър на БА ≥30 mm, дебелина 
на стената на RVOT ≥6 mm, и септална девиация ≥140° [или 
съотношение ДК:ЛК ≥1]) е силно предсказващ за БХ.108 КТ на 
гръдния кош без контраст може да помогне да се определи 
причината за БХ, когато има признаци на паренхимно бело-
дробно заболяване, а може също да насочи към наличие на 
PVOD/PCH чрез показване на центролобуларни засенчвания 
тип „матово стъкло“ (които могат да бъдат намерени и при 
БАХ), септални линии и лимфаденопатия.68

Компютърната томографска белодробна ангиография 
(КТПА) се използва главно за откриване на директни или кос-
вени признаци за CTEPH, като дефекти в изпълването (вклю-
чително тромб, прилепен към съдовата стена), мрежи или 
панделки в БА, ретракция/дилатация на БА, мозаечна перфу-
зия и дилатирани бронхиални артерии. Важното е, че диаг-
ностичната точност на КТПА за CTEPH е ограничена (на ниво 
пациент чувствителността и специфичността са съответно 
76% и 96%),109 но се съобщава по-висока, когато се използват 

модерни, висококачествени мултидетекторни КТ скенери и 
когато се интерпретира от опитни лица.109,110 Компютър- то-
мографската белодробна ангиография може също да се из-
ползва за откриване на други сърдечно-съдови аномалии, 
включително интракардиални шънтове, анормално вливане 
на белодробните вени, проходим дуктус артериозус и PAVMs.

При пациенти с клинична картина на остър БЕ, КТ на 
гръдния кош може да бъде полезна за откриване на призна-
ци на неоткрита до момента CTEPH, което може да включва 
наличието на горните признаци на CTEPH и ДК хипертрофия 
като признак за хронифициране.111,112 Откриване на „остър 
върху хроничен“ БЕ е важно, тъй като може да повлияе на 
лечението на пациенти с предполагаем остър БЕ.

Двуенергийната КТ (DECT) ангиография и картографира-
нето чрез йодна субтракция могат да осигурят допълнителна 
диагностична информация чрез създаване на йодни карти,113 
които отразяват белодробната перфузия, като по този начин 
вероятно повишават диагностичната точност за CTEPH.114 Въ-

RV

Ao

LA
LV

Дилатирана дясна камера;
парастернален срез
по дългата ос

A
RV

RA

LV

Дилатирана ДК с базално
съотношение ДК/ЛК >1,0;
четирикухинен срез

B
RV

LV

Плоска междукамерна 
преграда (стрелки), водеща до 
„D-форма“ на ЛК; намален индекс 
на ексцентричност на ЛК; пара-
стернален срез по късата ос

C

RA
IVC

Дилатирана долна куха 
вена с намален 
инспираторен колапс; 
субкостален срез

D

RVOT АТ <105 ms средно-
систолен зъбец, показателен 
за прекапилярна БХ

E

Намалена промяна на 
фракционната площ на 
дясната камера (<35%); 
четирикухинен срез

F
RV

RA

RVOT AT <105 ms
„резка“ Diastole Systole

RV

RA

LV

TAPSE 
<18 mm

M-Mode

Намалена систолна екскурзия 
на трикуспидалния 
клапен пръстен  (TAPSE), 
измерена с M-режим (<18 mm)

G

Намалена пикова систолна 
(S’) скорост на трикуспидал-
ния пръстен (<9,5 cm/s), 
измерена с тъканен Доплер

H

Увеличена площ на дясното 
предсърдие (>18 cm2); 
четирикухинен срез

I

E’

S’

S’ <9.5 cm/s

RV

RA

A’

RV

Повишена пикова систолна 
скорост на трикуспидална 
регургитация (пикова TRV); 
измерена с непрекъснат 
вълнов Доплер

J

Оценка на систолното налягане 
в белодробната артерия (sPAP); 
sPAP = TR градиент на налягане 
+ изчислено ДПН

K

Наличие на перикарден излив; 
четирикухинен срез; 
парастернален срез по 
късата ос; други срезове 
(напр. субкостален изглед)

L

RV

RA

Estimated RAP

RV
RA

IVC

IVC  Колапсa еДПН
<2.1 cm >50% 3 (0-5)

Peak TRV
>2.8 m/s

>2.1 cm >50% 8 (5-10)
>2.1 cm <50% 15 (10-20)

RV

LV

Peak TRV
>2.8 m/s

End-systolic

RA >18 cm2

Фигура 4:	 Трансторакални ехокардиографски параметри при оценка на белодробната хипертония.

Ao, аорта; IVC, долна празна вена; ЛП, ляво предсърдие; ЛК, лява камера; БХ, белодробна хипертония; ДП, дясно предсър-
дие; ДП, деснопредсърдно налягане; ДК, дясна камера; RVOT AT, време на ускорение в изходния тракт на дясна камера; 
sPAP, систолно налягане в белодробната артерия; TAPSE, систолна екскурзия на трикуспидалния клапен пръстен; ТР, три-
куспидална регургитация; TRV, скорост на трикуспидалната регургитация.
а Отнася се за колапс при вдишване.
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преки нарастващата употреба, диагностичната стойност на 
DECT в диагностиката на пациентите с БХ не е установена.

Дигиталната субтракционна ангиография (ДСА) се използва 
най-вече за потвърждаване на диагнозата CTEPH и за оценка на 
възможностите за лечение (т.е. оперативност или достъпност 
за БПА). Повечето центрове използват конвенционални дву- 
или трипланарни ДСА. Въпреки това, КТ изображение с C-ра-
мо може да осигури по-висока пространствена разделителна 

способност, потенциално идентифицирайки повече таргетни 
съдове за БПА и предоставяйки процедурни насоки.115,116

5.1.8.	 Сърдечен ядрено-магнитен резонанс
Сърдечният магнитен резонанс дава възможност за пре-
цизна и възпроизводима оценка на размера, морфологията 
и функцията на предсърдията и камерите. Допълнителна 
информация за миокардния стрейн на ДК/ЛК може да бъде 

Пикова скорост на трикуспидалната регургитация (m/s)

Наличие на други ехо признаци на БХb (вижте Таблица 10)

Не Не

≤2.8a 2.9–3.4

Умерена вероятност
за БХ

Висока вероятност
за БХ

Ниска вероятност
за БХ

>3.4

Да Да Да/Не

Рискови фактори или асоциирани състояния за БАХ или CTEPH

Не Не

Ехографско
проследяване 

(Клас IIa)

Допълнителна
интервенцияc/ДСК
(ако е показанаd)

(Клас I)

Алтернативна диагноза
(Клас IIa)

Да Да Да/Не

Фигура 5:	 Ехокардиографска вероятност за белодробна хипертония и препоръки за по-нататъшна оценка. 
CPET, кардиопулмонален тест с натоварване; CTEPH, хронична тромбоемболична пулмонална хипертония; echo, ехокар-
диография; LHD, левостранна сърдечна болест; N,не; БАХ, белодробна артериална хипертония; БХ, белодробна хиперто-
ния; ДСК, дясна сърдечна катетеризация; TRV, скорост на трикуспидалната регургитация.
a Или неизмерима. Прагът на TRV от 2,8 m/s не е променен според актуализираната хемодинамична дефиниция на БХ. 
b Трябва да присъстват признаци от най-малко две категории в Таблица 10 (A/B/C), за да се промени категорията на ехо-
кардиографската вероятност за БХ. 
c Може да са необходими допълнителни тестове (напр. образна диагностика, CPET). 
d ДСК трябва да се направи, ако се очаква полезна информация/терапевтично последствие (напр. подозирана БАХ или 
CTEPH), но може да не е показана при пациенти без рискови фактори или придружаващи заболявания за БАХ или CTEPH 
(напр. когато са налице лека БХ и преобладаващо LHD или белодробна болест).

Таблица 10:	 Допълнителни ехокардиографски признаци, подсказващи белодробна хипертония

А: Камерите B: Белодробна артерия С: Долна празна вена и ДП
Съотношение базален диаметър/площ на RV/ЛК >1,0 RVOT AT <105 ms и/или средносистолен 

зъбец
Диаметър на IVC >21 mm с намален ин-
спираторен колапс (<50% при поемане на 
въздух или <20% при спокойно вдишване)

Изглаждане на междукамерната преграда (LVEI >1,1 
в систола и/или диастола)

RVOT AT <105 ms и/или средносистолен зъбец  
Ранна скорост на пулмоналната регургита-
ция >2,2 m/s

Площ на ДП (телесистола) >18 cm2

Съотношение TAPSE/sPAP <0,55 mm/mmHg Диаметър на PA >диаметъра на AR Диаметър 
на PA >25 мм

AR, аортен корен; IVC, долна празна вена; ЛК, лява камера; LVEI, левокамерен индекс на ексцентричност; БА, белодробна артерия; 
ДП, дясно предсърдие; ДК, дясна камера; RVOT AT, време на ускорение в изходния тракт на дясна камера; sPAP, систолно налягане 
в белодробната артерия; TAPSE, систолна екскурзия на трикуспидалния клапен пръстен; TRV, скорост на трикуспидалната 
регургитация.
a Признаци, допринасящи за оценка на вероятността за БХ в допълнение към TRV (вижте Фигура 5). Трябва да са налице призна-
ци от най-малко две категории (A/B/C), за да се промени нивото на ехокардиографска вероятност за БХ.
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получена чрез прилагане на маркиране или чрез проследя-
ване на функциите след обработка. В допълнение, СМР може 
да се използва за измерване на кръвотока в БА, аортата и 
празната вена, което позволява количествено определяне 
на ударния обем (УО), интракардиалния шънт и ретроград-
ния поток. Чрез комбиниране на контрастната магнитно-ре-
зонансна (МР) ангиография и изобразяване на белодробна-
та перфузия с късно гадолиниево усилване на миокардния 
образ може да се получи пълна картина на сърцето и бело-
дробната васкулатура (вж. Допълнителни данни, Таблица S2 
за cMRI индекси и нормални стойности). Ограничение е, че 
няма установен метод за изчисляване на PAP. Въпреки че 
цената и наличността на техниката изключва използването 
ѝ при ранна диагностика на БАХ, тя е чувствителна за откри-
ване на ранни признаци на БХ и диагностициране на ВСБ.117

5.1.9.	 Кръвни изследвания и имунология
Началната диагностична оценка на пациенти с новодиаг-
ностицирана БХ/БАХ има за цел да идентифицира комор-
бидностите и възможните причини или усложнения на БХ. 
Лабораторните изследвания, които трябва да се направят 
по време на диагностициране на БХ, включват: кръвна кар-
тина (включително хемоглобин [Hb]); серумни електролити 
(натрий, калий); бъбречна функция (креатинин, изчисляване 
на скоростта на гломерулната филтрация и уреята); пикоч-
на киселина; чернодробни параметри (аланин аминотранс-
фераза, аспартат аминотрансфераза и алкална фосфатаза, 
γ-глутамил транспептидаза, билирубин); железен статус (се-
румно желязо, насищане на трансферин и феритин); и BNP 
или NT-proBNP. В допълнение, серологичните изследвания 
трябва да включват тестове за хепатитни вируси и HIV. Пре-
поръчва се базово имунологично лабораторно изследване, 
включително скринингови тестове за антинуклеарни анти-
тела, антицентромерни антитела и анти-Ro. При пациенти 
с CTEPH се препоръчва скрининг за биологични маркери 
на антифосфолипиден синдром. Допълнителен скрининг за 
тромбофилия по принцип не се препоръчва, освен ако не се 
очакват терапевтични последствия.118 Белодробната арте-
риална хипертония и други форми на тежка БХ може да са 
свързани с нарушения във функцията на щитовидната жле-
за; следователно, лабораторният скрининг трябва да включ-
ва най-малко тироид-стимулиращ хормон.

5.1.10.	 Абдоминален ултразвук
Абдоминалното ултразвуково изследване трябва да бъде част 
от цялостния диагностичен процес при пациенти с новодиаг-
ностицирана БХ, особено при съмнение за чернодробно забо-
ляване. Основна цел е да се търси чернодробно заболяване и/
или портална хипертония или портокавален шънт (малформа-
ция на Abernethy). В хода на заболяването пациентите с БХ мо-
гат да развият вторична органна дисфункция, засягаща главно 
черния дроб и бъбреците.119 При тези пациенти е необходим 
абдоминален ултразвук за диференциална диагноза и за оцен-
ка на степента на органно увреждане.

5.1.11.	 Кардиопулмонален тест с натоварване
Кардиопулмоналният тест с натоварване (CPET) е полезен 
инструмент за оценка на основните патофизиологични меха-
низми, водещи до непоносимост към физическо натоварване. 
Пациентите с БАХ показват типичен модел с ниско максимал-
но налягане на издишания въглеродния диоксид (PETCO2), ви-
сок вентилационен еквивалент на въглеродния диоксид (VE/

VCO2), нисък кислороден пулс (VO2/HR) и ниска пикова кисло-
родна консумация (VO2).120 При установяване на тези данни 
трябва да се мисли за PVD. При пациенти с LHD или ХОББ та-
къв модел може да означава допълнително белодробно съ-
дово ограничение.121,122 В популации с риск за БАХ, като тези 
със SSc, нормалната пикова VO2 изключва диагнозата БАХ.123

5.1.12.	 Дясна сърдечна катетеризация, 
вазореактивност, натоварване  
и обемно обременяване

5.1.12.1.	 Дясна сърдечна катетеризация
Дясната сърдечна катетеризация е златният стандарт за ди-
агностициране и класифициране на БХ. Извършването на 
ДСК изисква опит и щателна методология, следваща стандар-
тизирани протоколи. В допълнение към диагностицирането 
и класифицирането на БХ, клиничните показания включват 
хемодинамична оценка на сърцето или кандидати за LTx124 

и оценяване на вродените сърдечни шънтове. Интерпрета-
цията на инвазивната хемодинамика трябва да се направи 
в контекста на клиничната картина и другите диагностични 
изследвания. Когато се извършва в центрове по БХ, често-
тата на сериозните нежелани събития (1,1%) и процедурата 
смъртност (0,055%) са ниски.125 Известен тромб или тумор 
в ДК или ДП, наскоро имплантиран (<1 месец) пейсмейкър, 
механична дясна сърдечна клапа, TriClip и остра инфекция 
са противопоказания за ДСК; преди всяко изследване тряб-
ва да се оцени индивидуално съотношението риск:полза и 
да се обсъди с пациента. Най-опасното усложнение на ДСК е 
перфорацията на БА.

Адекватната подготовка на пациентите за ДСК има го-
лямо значение. Придружаващите медицински състояния 
трябва да бъдат контролирани оптимално по време на из-
следването (особено контрола на артериалното налягане 

Таблица 11:	 Хемодинамични измервания получени по 
време на дясна сърдечна катетеризация

Измерени променливи Нормална 
стойност

Налягане в дясното предсърдие, средно (ДПН) 2–6 mmHg

Налягане в белодробната артерия, систолно (sPAP) 15–30 mmHg

Налягане в белодробната артерия, диастолично (dPAP) 4–12 mmHg

Налягане в белодробната артерия, средно (mPAP) 8–20 mmHg

Вклинено налягане в белодробната артерия, 
средно (PAWP)

≤15 mmHg

Сърдечен дебит (CO) 4–8 L/мин

Смесена венозна кислородна сатурация (SvO2)a 65–80%

Артериална кислородна сатурация (SaO2) 95–100%

Системно артериално налягане 120/80 mmHg

Изчислени параметри
Белодробно-съдово съпротивление (БСС)b 0,3–2,0 WU

Индекс на белодробно съдово съпротивление (PVRI) 3–3,5 WU•m2

Общо белодробно съпротивление (TPR)c <3WU

Сърдечен индекс (CI) 2,5–4,0 L/min•m2

Ударен обем (УО) 60–100 mL

Индекс на ударния обем (SVI) 33–47 mL/m2

Белодробен артериален къмплаянс (PAC)d >2,3 ml/mmHg
a Извлича се от кръвна проба, взета от белодробната артерия; стъ-
паловидна оксиметрия за изключване на интракардиален шънт се 
препоръчва при SvO2 >75%.
b БСС, (mPAP−PAWP)/CO.
c TPR, mPAP/CO.
d PAC, УО/(sPAP−dPAP).
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и обемния статус). Като нулево референтно ниво се препо-
ръчва средноторакалната линия на легнал по гръб пациент,  
което е на нивото на ЛП при повечето пациенти.126

За пълна оценка на кардиопулмоналната хемодинамика 
всички показатели, изброени в Таблица 1, трябва да бъдат 
измерени или изчислени. Непълните оценки трябва да се 
избягват, тъй като те могат да доведе до погрешна диагно-
за. Като минимум трябва да се определят смесената венозна 
кислородна сатурация (SvO2) и артериалната кислородна 
сатурация (SaO2). Трябва да се извърши поетапна оценка на 
насищането с кислород при пациенти със SvO2 >75% и ви-
наги когато се подозира ляво-десен шънт. Сърдечният де-
бит (СO) трябва да се оцени с директния метод на Fick или 
термодилуция (средни стойности на поне три измервания). 
Индиректният метод на Fick се счита за по-малко надежден 
от термодилуцията;127 но термодилуцията не трябва да се из-
ползва при наличие на шънтове. Белодробното съдово съ-
противление ([mPAP−PAWP]/CO) трябва да се изчисли за все-
ки пациент. Всички измервания на налягането, включително 
PAWP, трябва да се извършват в края на издишването (без 
задържане на дишането). При пациенти с големи промени в 
интраторакалното налягане по време на дихателния цикъл 
(напр. ХОББ, затлъстяване, по време на физическо натовар-
ване) е подходящо да се осредни поне при три до четири ди-
хателни цикъла.Ако не може да се получи надеждна крива 
на PAWP или ако стойностите на PAWP са неправдоподобни, 
трябва да се обмисли допълнително измерване на крайното 
диастолно налягане на ЛК, за да се избегне погрешна класи-
фикация. Сатурациите, взети с катетъра във вклинено поло-
жение, могат да потвърдят с точност PAWP.128

5.1.12.2.	 Тест за вазореактивност
Целта на теста за вазореактивност при БАХ е да се иденти-
фицират остри вазореспондери, които могат да бъдат кан-
дидати за лечение с високи дози калциеви антагонисти (КА). 
Тестуването за белодробна вазореактивност се препоръчва 
само при пациенти с ИБАХ, HPAH или DPAH. Инхалаторен азо-
тен оксид129 или инхалаторен илопрост130,131 се препоръчват 
за вазореактивно тестуване (Таблица 12). Съществуват подоб-
ни доказателства за интравенозния (i.v.) епопростенол, но 
поради постепенното увеличаване на дозата и повтарящите 
се измервания, тестуването отнема много по-дълго време и 
следователно е по-малко осъществимо.129 Аденозин i.v. вече 
не се препоръчва поради висока честота на странични ефек-
ти.132 Положителният остър отговор се дефинира като редук-
ция на mPAP с ≥10 mmHg до достигане на абсолютна стойност 
≤40 mmHg, с повишен или непроменен CO.129 При пациенти 
с PH-LHD, тестуването на вазореактивността се свежда до 
оценка на кандидатите за сърдечна трансплантация (вж. Раз-

дел 8.1), а при пациенти с БХ в контекста на ВСБ с първонача-
лен системно-белодробен шънт може да се извърши тест за 
вазореактивност, за да се направи оценка на възможностите 
за затваряне на дефекта (вж. Раздел 7.5).101

5.1.12.3.	 Дясна сърдечна катетеризация с натоварване
Дясната сърдечна катетеризация е златният стандарт за 
оценка на кардиопулмоналната хемодинамика по време 
на натоварване и за определяне на БХ при физическо нато-
варване.133 Основната причина за извършване на ДСК с на-
товарване е изследване на пациенти с неизяснена диспнея 
и нормална хемодинамика в покой, за да се открие ранна 
PVD или левостранна сърдечна дисфункция. В допълнение, 
хемодинамиката при натоварване може да разкрие важна 
прогностична и функционална информация при пациенти с 
риск за БАХ и CTEPH.22,134,135 За да се увеличи максимално ко-
личеството получена информация, работната ДСК може да 
се комбинира с CPET. Според наличните данни и опит работ-
ната ДСК не е свързана с допълнителен риск от усложнения 
в сравнение с ДСК в покой и CPET.133

Тестове с постепенно увеличаване на натоварването 
(стъпаловиден или рамп протокол) с повтарящи се хемоди-
намични измервания предоставят най-много клинична ин-
формация за белодробната циркулация. Минимално необ-
ходимите хемодинамични променливи, измерени при всяко 
ниво на натоварване, включват mPAP, sPAP, диастолно PAP 
(dPAP), PAWP, CO, сърдечна честота и системно кръвно наля-
гане. В допълнение, ДПН, SvO2 и SaO2 трябва да се измерват 
най-малко в покой и пиково натоварване. Общото бело-
дробно съпротивление (TPR), БСС и сърдечният индекс (CI) 
трябва да се изчислят при всяко ниво на натоварване, както 
и артериовенозната разлика в кислорода при пиково нато-
варване. Наклоните на mPAP/CO и PAWP/CO също трябва да 
бъдат изчислени.136,137 При пациенти с ранна PVD, БСС може 
да бъде нормално или леко повишено в покой, но може да 
се промени по време на тренировка с рязко увеличение на 
mPAP, отразено от наклона на mPAP/CO >3 mmHg/L/min, до-
като наклонът на PAWP/CO обикновено остава <2 mmHg/L/
min. Пациенти с левокамерна дисфункция, като тези с 
HFpEF23 и/или динамична митрална регургитация,138 и нор-
мална PAWP в покой, обикновено показват рязко нарастване 
на mPAP и PAWP (и наклона на mPAP/CO, PAWP/CO) по време 
на тренировка.

Според скорошни проучвания, наклон на PAWP/CO 
>2 mmHg/L/min може да бъде полезен при установяване на 
абнормно увеличение на PAWP и следователно сърдечно 
ограничение при натоварване, особено при пациенти с PAWP 
12–15 mmHg в покой.23,24,139 За диагностициране на HFpEF се 
препоръчва гранична стойност на PAWP >25 mmHg по време 

Таблица 12:	 Път на приложение, полуживот, дозировки и продължителност на приложение на препоръчаните 
изпитвани съединения за тестване на вазореактивност при белодробна артериална хипертония

Вещество Път Полуживот Дозировка Продължителност
Азотен окис129 инх. 15–30 s 10–20 p.p.m. 5–10 mina

Илопрост130,131 инх. 30 min 5–10 µgb 10–15 minc

Епопростенол129 i.v. i.v. 3 min 2–12 ng/kg/min 10 mind

Inh, инхалиран; i.v., интравенозно.
a Измерване като една стъпка в рамките на дозовия диапазон.
b Перорална доза.
c Измерване като една стъпка, изчакване на пълния ефект.
d Постепенно увеличаване на интервали от 2 ng/kg/min, продължителност 10 минути на всяка стъпка.
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на упражнения в положение по гръб.16 При пациенти с бело-
дробна болест повишеното интраторакално налягане може 
да допринесе за повишаване на mPAP; то се усилва по време 
на тренировка и може да бъде разпознато по едновремен-
ното увеличение на ДПН.140 Някои хемодинамични показате-
ли при натоварване са зависими от възрастта, като здравите 
възрастни индивиди показват по-стръмни наклони на mPAP/
CO и PAWP/CO, отколкото здравите млади индивиди.9,141

5.1.12.4.	 Провокация с обемно обременяване
Провокацията с обемно обременяване може да демаскира 
ЛК диастолна дисфункция при пациенти с PAWP ≤15 mmHg, 
но клиничен фенотип, предполагащ LHD. Повечето налич-
ни данни са извлечени от проучвания, целящи да разкрият 
HFpEF (повишаване на PAWP), вместо да идентифицират БХ 
група 2 (повишаване на PAP; вижте Раздел 8.1). Приема се, че 
бързата инфузия (за 5–10 min) на ~500 mL (7–10 mL/kg) фи-
зиологичен разтвор би била достатъчна за установяване на 
абнормно увеличение на PAWP до ≥18 mmHg (подсказващо 
HFpEF),142 въпреки че е необходимо валидиране и дълго-

срочна оценка на тези данни.143 Няма достатъчно данни за 
хемодинамичния отговор при обемно обременяване при 
пациенти с БАХ. Скорошни данни предполагат, че пасивното 
повдигане на краката по време на ДСК може също да помог-
не за демаскиране на окултна HFpEF.144

5.1.13.	 Генетично консултиране и тестуване
Мутации в гените за БАХ са идентифицирани при фамилна 
БАХ, ИБАХ, БВОБ/ПКХ и БАХ свързана с анорексксигени (Таб-
лица 13).148 Препоръките за скрининг оттукнататък се отнасят 
конкретно до пациенти с предварителна диагноза БАХ и не се 
отнасят за популации „в риск“, подложени на скрининг за БАХ 
(вж. Раздел 5.3). Всички пациенти с тези състояния трябва да 
бъдат информирани за вероятността за генетично заболява-
не и че членовете на семейството биха могли да носят мута-
ция, която повишава риска от БАХ, което позволява скрининг 
и ранна диагностика.33,148 Дори и да не се извърши генетично 
изследване, членовете на семейството трябва да бъдат ин-
формирани за ранните признаци и симптоми, за да се гаран-
тира поставяне на своевременна и подходяща диагноза.148

Генетичното консултиране от подходящо обучени спе-
циалисти по БАХ или генетици трябва да се извърши преди 
генетично тестуване, за да се отговори на сложните въпро-
си, свързани с пенетрантността, генетично изложените на 
риск членове на семейството, репродукцията, генетичната 
дискриминация и психосоциалните въпроси. Внимателното 
генетично консултиране с генетични консултанти или меди-
цински генетици е от решаващо значение преди генетичното 
изследване за асимптоматични членове на семейството.148

Ако фамилната мутация е известна, а незасегнатият член 
на семейството е с отрицателен тест за тази мутация, рискът 
от БАХ при това лице е същият, както за общата популация.148

Много от посочените по-рядко срещани мутации имат 
потенциален допълнителен набор от синдромни характе-
ристики. Те са обобщени в Таблица 13, където са представени 
специфична анамнеза, преглед и изследвания. Клиницисти-
те трябва да предприемат задълбочена анамнеза и преглед, 
тъй като при синдромна БАХ диагнозата може да бъде про-
пусната, ако не се търси насочено. Например, в едно от най-
големите проучвания досега, мутациите TBX4, ALK1 и ENG са 
представени в първите шест най-често срещани генетични 
находки при възрастни с предшестваща диагноза ИБАХ.149 
Тези констатации са потвърдени и разширени в международ-
ни генетични консорциуми при 4241 пациенти с БАХ.150 Сле-
дователно е очевидно, че има или фенотипна хетерогенност 
на тези синдроми, или пропуснати диагностични характерис-
тики. Тъй като се откриват все-повече гени, свързани с БАХ, 
ще става все по-трудно при всеки да се правят индивидуални 
изследвания. Следващо поколение секвениране позволи раз-
работването на генни панели за едновременно проучване на 
няколко гена.151 Въпреки това е важно да се направи проверка 
на гените, включени в панела по време на тестването, тъй като 
наборът се променя с напредването на генетичните открития.

5.2.	 Диагностичен алгоритъм
При пациенти с необяснима диспнея или симптоми/призна-
ци, пораждащи съмнение за БХ, трябва да се вземе предвид 
многоетапен практичен подход към диагностиката. Тази стра-
тегия е изобразена подробно във Фигура 6 и Таблица 14. Ди-
агностичният алгоритъм не се отнася до скрининга за специ-
фични групи изложрни на риск за БХ.

Препоръки
Таблица 1:	 Препоръки за дясна сърдечна катете-

ризация и вазореактивно тестуване

Препоръки Класa Нивоb

Дясна сърдечна катетеризация

Препоръчва се извършване на ДСК за потвържда-
ване на диагнозата БХ (особено БАХ или CTEPH) и в 
подкепа на терапевтичните решения25,26

I B

При пациенти със суспектна или известна БХ се 
препоръчва ДСК да се извършва в центрове с 
опитност125

I C

Препоръчва се ДСК да включва пълна оценка на 
хемодинамиката и да се извършва при спазване 
на стандартизирани протоколи25,26,145

I C

Вазореактивно тестуване

Вазореактивно тестуване се препоръчва при 
пациенти с I/H/DPAH за откриване на тези, които 
могат да бъдат лекувани с високи дози КА129,146

I B

Препоръчва се вазореактивно тестуване да се 
извършва в PH центрове. I C

Положителен отговор при вазореактивно тестува-
не  се приема при намаляване на mPAP ≥10 mmHg 
до достигане на абсолютна стойност на mPAP 
≤40 mmHg с повишен или непроменен COc 129

I C

За извършване на вазореактивно тестуване се 
препоръчва инхалаторен на азотен окис, инха-
латорен илопрост или i.v. епопростенол129-132

I C

Вазореактивно тестуване с цел идентификация 
на кандидати за терапия с КА не се препоръчва 
при пациенти с БАХ, различна от I/H/DPAH, и при 
БХ групи 2, 3, 4 и 5124,129

III C

КА, калциев антагонист; CO, сърдечен дебит; CTEPH, хронична тром-
бо-емболична пулмонална хипертония; I/H/DPAH, идиопатична, 
наследствена, свързана с лекарства белодробна артериална хипер-
тония; i.v., интравенозно; mPAP, средно налягане в белодробната 
артерия; БАХ, белодробна артериална хипертония; БХ, белодробна 
хипертония; ДСК, дясна сърдечна катетеризация.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Тестуването трябва да се извършва и при пациенти с изходно 
ниво на mPAP ≤40 mmHg, при които са валидни същите критерии 
за отговор.
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5.2.1.	  Стъпка 1 (суспекция)
Пациенти с БХ вероятно първоначално ще бъдат прегледани 
от доболнични лекари, главно общопрактикуващи лекари, за 
неспецифични симптоми. Първоначалната оценка трябва да 
включва изчерпателна медицинска (включително фамилна) 

анамнеза, изчерпателен физикален преглед (включително из-
мерване на кръвното налягане, сърдечна честота и пулс окси-
метрия), кръвен тест за определяне на BNP/NT-proBNP и ЕКГ в 
покой. Тази първа стъпка може да породи суспекция за сърдеч-
но или респираторно заболяване, причиняващо симптомите.

Диагностичен алгоритъм при пациенти с необяснима диспнея при усилие и/или съмнение за БХ

Суспектна причина

Вероятност за БХ
Идентифицирани

причини различни
от БХ

Общопрактикуващ лекар
• Анамнеза
• Физикален преглед
• ЕКГ
• BNP/NT-proBNP
• O2 сатурация

             Насочване
       към център по БХ
                  (Клас I)
• Пълно диагностично 

уточняване на БХ 
Таблица 14 и Препо-
ръчителна таблица 2

• Инвазивна оценка, 
както е необходимо 
(Пр. таблица 2)

Оценка на белия дробb

• PFT
• АГА
• Рентген на гр. кош
• КТ на гръден кошc
• CPET

Сърдечна оценкаb

• Ехокардиография
(вижте Фигури 4–5, 
Таблица 10)

• CPET

Не

Да

Белодробна болест

Слаба

БХ или белодробна
болест

Умерена/Средна

Бързо насочване по
всяко време в случай
на предупредителни
признациa или когато

има съмнение за
БАХ или CTEPHe

При нужда:
бързо

кръстосано
насочване

Рискови фактори
за БАХd или CTEPHe

Правилно
лечение

Допълнително
диагностично

уточняване

Фигура 6:	 Диагностичен алгоритъм при пациенти с необяснима диспнея и/или съмнение за белодробна хипертония.
АГА, артериален кръвно-газов анализ; BNP, мозъчен натриуретичен пептид; CPET, кардиопулмонален тест с натоварване; КТ, 
компютърна томография; CTEPH, хронична тромбо-емболична белодробна хипертония; ECG, електрокардиограма; HIV, чо-
вешки имунодефицитен вирус; NT-proBNP, N-терминален мозъчен натриуретичен пропептид; БАХ, белодробна артериална 
хипертония; PE, белодробен емболизъм; PFT, белодробен функционален тест; БХ, белодробна хипертония; ReCo, препоръка.
a Предупредителните признаци включват бърза прогресия на симптомите, силно намален функционален капацитет, пред-
синкоп или синкоп при леко усилие, белези на дясна сърдечна недостатъчност.
b Оценка на белия дроб и сърцето от специалист според местната практика.
c Както е указано; КТ белодробна ангиография се препоръчва при съмнение за БХ.
d Включва заболяване на съединителната тъкан (особено системна склероза), портална хипертония, HIV инфекция и фамил-
на анамнеза за БАХ.
e Анамнеза за БЕ, постоянни интраваскуларни устройства, възпалителни заболявания на червата, есенциална тромбоците-
мия, спленектомия, заместваща терапия с високи дози тиреоиден хормон и злокачествено заболяване
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Таблица 14:	 Характерни диагностични признаци при пациенти с различни форми на белодробна хипертония

Диагностично 
средство

Характерни на-
ходки/признаци Група 1 (БАХ)

Група 2 (БХ свързана с 
левостранна сърдеч-

на болест)

Група 3 (БХ съче-
тана с белодробна 

болест)

Група 4 (БХ съчетана 
с белодробна артери-

ална обструкция)
5.1.1. Клинично 
представяне

Клинични  
признаци

Различни възрасти, но 
могат да бъдат о засег-
нати предимно млади 
пациенти от женски 
пол. a 161 
Клиничното предста-
вяне зависи от асоци-
ираните състояния и 
фенотипа. 
вж. Раздел 5.1.1.

Предимно пациенти в 
напреднала възраст, 
преобладават жени в 
случаите с HFpEF.161 
Анамнеза и клинични 
находки, предполага-
щи LHD.

Предимно пациенти в 
напреднала възраст, 
преобладаване на 
мъжете.161 
Анамнеза и клинични 
находки, подсказващи 
белодробна болест. 
Често срещана 
анамнеза за тютюно-
пушене.

Варираща възраст, 
но възрастните мъже 
и жени са еднакво 
засегнати. 
Анамнеза за ВТЕ (може да 
настъпи CTEPH при липса 
на анамнеза за ВТЕ). 
Рискови фактори за 
CTEPH.  
вж. Раздел 10.1.

Кислородни 
изисквания при 
хипоксемия

Нечести, освен при 
състояния с нисък 
DLCO или дясно-ляв 
шънт

Нечести Изразена, често теж-
ка хипоксемия при 
тежка БХ

Нечести, чести при 
тежки случаи с предим-
но дистални белодроб-
ни артериални оклузии

5.1.3. Рентгеногра-
фия на гръдния 
кош

ДП/RДК/ПА размер ↑ 
„Окастрени“ перифер-
ни съдове

Размери на ЛП/ЛК ↑ 
Кардиомегалия 
Редки случаи на 
конгестия (интерсти-
циален оток/линии 
на Керли, алвеоларен 
оток, плеврален излив)

Признаци за парен-
химна белодробна 
болест

ДП/RДК/БА размер ↑ 
Брой и размери на пе-
риферните съдове ↓ 
Понякога признаци 
на белодродробен 
инфаркт

5.1.4. Тестове за бе-
лодробна функция 
и АГА

Спирометрия/На-
рушаване на PFT

Норма или  
леко нарушение

Норма или  
леко нарушение

Патологична, при-
чинени от подлежа-
щото белодробно 
заболяване

Норма или  
леко нарушение

DLCO Нормален или леко 
до умерено намален 
(нисък DLCO при 
SSc-PAH, PVOD и някои 
фенотипове на ИБАХ)

Нормален или леко 
до умерено намален, 
особено при HFpEF

Често много ниск 
(очаквани <45%)

Нормален или лека до 
умерено намален

Артериален кръв-
но-газов анализ   
PaO2  PaCO2

Нормален или  
намален 
Намаление

Нормален или намален 
Обикновено нормален

Намалено 
Намалено, нормално 
или повишено

Нормално или леко 
намалено

5.1.5. Ехокардио-
графия

Признаци на БХ (пови-
шен sPAP, увеличени 
ДП/ДК). Може да са 
налице вродени сър-
дечни дефекти. 
вж. Раздел 5.1.7.

Признаци на LHD 
(HFrEF, HFpEF, клапна) 
и БХ (повишено sPAP, 
увеличено ДП/ДК) 
вж. Раздел 8.

Признаци на ДХ 
(повишено sPAP, 
увеличени ДП/ДК) 
вж. Раздел 5.1.5.

Признаци на БХ (пови-
шено sPAP, увеличени 
ДП/ДК) 
вж. Раздел 5.1.5.

5.1.6. Пулмонална 
сцинтиграфия

Планарна – SPECT 
V/Q

Нормални или  
съответни

Нормални или  
съответни

Нормални или  
съответни

Несъответстващи  
перфузионни дефекти

5.1.7. КТ на гръдния 
кош

Признаци на БХ или 
PVOD   Вж.Раздел 5.1.7

Белези на LHD   
Белодробен едем   
Признаци на БХ

Признаци за парен-
химна белодробна 
болест 
Признаци на БХ

Вътресъдови дефекти 
на изпъването, мозаич-
на перфузия, разшире-
ни белодробни артерии, 
признаци за БХ

5.1.11. Кардиопул-
монален тест с 
натоварване

Висок VE/VCO2 наклон 
Нисък PETCO2, нама-
ляващ по време на 
тренировка 
Липса на EOV

Леко повишен VE/VCO2 
наклон 
Нормален PETCO2, 
нарастващ по време на 
тренировка EOV

Леко повишен VE/
VCO2 наклон 
Нормален PETCO2, 
нарастващ по време 
на тренировка EOV

Висок VE/VCO2 наклон 
Нисък PETCO2, нама-
ляващ по време на 
тренировка   
Липса на EOV

5.1.12. Дясна сърдеч-
на катетеризация

Прекапилярна БХ Посткапилярна БХ Прекапилярна БХ Пре- (или пост-)  
капилярна БХ

АГА, артериален кръвно-газов анализ; КТ, компютърна томография; CTEPH, хронична тромбоемболична белодробна хипер-
тония; DLCO, дифузен капацитет на белите дробове за въглероден моноксид; EOV, работна осцилаторна вентилация; HFpEF, 
сърдечна недостатъчност със запазена изтласкваща фракция; HFrEF, сърдечна недостатъчност с намалена изтласкваща фрак-
ция; ИБАХ, идиопатична белодробна артериална хипертония; ЛП, ляво предсърдие; LHD, болест на лявото сърце; ЛК, лява 
камера; БА, белодробна артерия; PaCO2, парциално налягане на артериалния въглероден диоксид; БАХ, белодробна арте-
риална хипертония; PaO2, парциално налягане на артериалния кислород; PETCO2, крайно приливно налягане на въглерод-
ния двуокис; PFT, белодробен функционален тест; БХ, белодробна хипертания; PVOD, белодробна венооклузивна болест; ДП, 
дясно предсърдие; ДК, дясна камера; sPAP, систолно белодробно артериално налягане; SPECT, еднофотонна емисионна ком-
пютърна томография; SSc-PAH, белодробна артериална хипертония, свързана със системна склероза; VE/VCO2, вентилаторен 
еквивалент на въглероден диоксид; V/Q, вентилация перфузия; ВТЕ, венозен тромбоемболизъм; ↓, намаление; ↑, увеличение.
a Въпреки това, може да засегне хора от всички възрасти и полове; диагнозата при мъжете не трябва да се бави.
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5.2.2.	 Стъпка 2 (откриване)
Втората стъпка включва класически неинвазивни изследвания 
на дихателната и сърдечно-съдовата система. Сред тези из-
следвания ехокардиографията е важна стъпка в диагностичния 

алгоритъм (Фигура 6), тъй като определя нивото на вероятност 
за БХ, независимо от причината. В допълнение, това е важна 
стъпка в идентифицирането на други сърдечни заболявания. 
На базата на тази първоначална оценка, ако се идентифицират 
причини различни от БХ и/или в случай на ниска вероятност за 
БХ, пациентите трябва да бъдат лекувани по съответния начин.

5.2.3.	 Стъпка 3 (потвърждение)
Пациентите трябва да бъдат насочени към център по БХ за до-
пълнителна оценка в следните ситуации: (1) когато се установи 
умерена/висока вероятност за БХ; (2) при наличие на рискови 
фактори за БАХ или анамнеза за БЕ. Трябва да се извърши цялост-
но изследване с цел установяване на диференциална диагноза и 
разграничаване на различните причини за БХ според сегашната 
клинична класификация. БХ центърът отговаря за извършване 
на инвазивна оценка в зависимост от клиничния сценарий.

По всяко време трябва да се разпознаят предупредителните 
знаци, тъй като те са свързани с по-лоша прогноза и изискват не-
забавна намеса. Тези предупредителни признаци включват: бър-
зо развиващи се или тежки симптоми (ФК по СЗО III/IV), клинични 
признаци на ДК недостатъчност, синкоп, признаци на нискоде-
битно състояние,  аритмии с лоша хемодинамична поносимост и 
компрометиран или влошен хемодинамичен статус (хипотония, 
тахикардия). Такива случаи трябва незабавно да се лекуват ста-
ционарно за първоначално диагностично уточняване в близката 
болница или център за БХ. Наличието на ДК дисфункция, обек-
тивизирано чрез ехокардиография, повишени нива на сърдечни 
биомаркери и/или хемодинамична нестабилност изискват неза-
бавно насочване към център за БХ за спешна оценка.

Този диагностичен процес подчертава значението на доста-
тъчната осведоменост и сътрудничеството между доболничните 
лекари, спрециализираните звена и  центровете за БХ. Ефектив-
ното и бързо сътрудничество между различните нива позволява 
по-ранна диагностика и лечение и подобрява резултатите.

5.3.	 Скрининг и ранно откриване
Въпреки появата на терапии за БАХ, които предотвратяват кли-
нично влошаване166–168 и ефективни интервенции за CTEPH,102 
времето от появата на симптомите до поставянето на диагноза-
та на БХ остава >2 години,169,170 като повечето пациенти се пред-
ставят с напреднало заболяване. Намаляването на времето за 
диагностициране може да намали емоционалната несигурност 
при пациентите,171 да редуцира използването на здравеопазни 
ресурси и да даде възможност за лечение на по-ранен етап, ко-
гато терапиите могат да бъдат по-ефективни.172

Предложен многостранен подход172 за улесняване на по-
ранна диагноза включва: (1) скрининг на безсимптомни, висо-
корискови групи (с висока честота или където диагнозата зна-
чително повлиява предлаганата интервенция), включително 
лица със SSc (честота: 5–19%),173,174 носители на BMPR2 мутация 
(14–42%),33 роднини от първа линия на пациенти с HPAH,148 и 
пациенти, подложени на оценка за чернодробна трансплан-
тация (2–9%);175 (2) ранно откриване на симптомни пациенти в 
рискови групи със състояния като портална хипертония,176 HIV 
инфекция (0,5%),177 и не-Ssc СТБ, където по-ниската честота не 
подкрепя безсимптомен скрининг при липса на симптоми; и (3) 
прилагане на популационни стратегии чрез прилагане на под-
ходи за ранно откриване в клиники за проследяване на БЕ,178,179 
клиники за задух,172 или при рискови пациенти, идентифицира-
ни от поведението им по отношение на здравните грижи и/или 
предишни изследвания.180

Препоръки
Таблица 2:	 Препоръки за диагностична стратегия

Препоръки Класa Нивоb

Ехокардиография

Ехокардиографията се препоръчва като неинва-
зивно диагностично изследване от първа линия 
при съмнение за БХ82,84,91

I B

Препоръчва се да се определи ехокардиограф-
ската вероятност за БХ въз основа на абнормна 
TRV и наличието на други ехокардиографски при-
знаци, предполагащи БХ (вж. Таблица 10)91,92,162

I B

Препоръчва се поддържане на текущата грани-
ца за TRV (2,8 m/s) на ехокардиографска вероят-
ност за БХ, съгласно актуализираната хемодина-
мична дефиниция88

I C

На базата на вероятността за БХ оценена чрез 
ехокардиография, трябва да се вземат предвид 
допълнителни изследвания в клиничен кон-
текст (т.е. симптоми и рискови фактори или асо-
циирани състояния за БАХ/CTEPH)9

IIa B

При симптоматични пациенти с умерена ехо-
кардиографска вероятност за БХ може да се 
обмисли CPET за допълнително определяне на 
вероятността за БХ123,163

IIb C

Изобразяване

Препоръчва се сцинтиграфия вентилация/пер-
фузия или перфузионно белодробно сканиране 
при пациенти с необяснима БХ за оценка на на-
личието на CTEPH105

I C

КТ пулмонална ангиография се препоръчва при 
диагностично уточняване  пациенти със съмне-
ние за CTEPH104

I C

Препоръчват се рутинни биохимични, хемато-
логични, имунологични изследвания, HIV те-
стове и функционални тестове на щитовидната 
жлеза при всички пациенти с БАХ, за да се иден-
тифицират асоциирани състояния

I C

Абдоминален ултразвук се препоръчва при 
скрининг за портална хипертония164 I C

КТ на гръдния кош трябва да се има предвид 
при всички пациенти с БХ IIa C

Дигиталната субтракционна ангиография трябва 
да се има предвид при диагностичното уточнява-
не на пациенти с CTEPH

IIa C

Други диагностични тестове

Белодробни функционални тестове с DLCO се 
препоръчват при първоначалната оценка на 
пациенти с БХ78

I C

Отворена или торакоскопска белодробна биоп-
сия не се препоръчва при пациенти с БАХ III C

CPET, кардиопулмонален работен тест; КТ, компютърна томогра-
фия; CTEPH, хронична тромбоемболична белодробна хипертония; 
DLCO, белодробен дифузионен капацитет за въглероден моноксид; 
HIV, човешки имунодефицитен вирус; БАХ, белодробнаартериална 
хипертония; БХ, белодробна хипертония; TRV, скорост на трикуспи-
далната регургитация
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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Скринингът може да се дефинира като системно прила-
гане на определено изследване или изследвания за иденти-
фициране на изложени на риск асимптомни лица. Скринин-
говите подходи могат да се разширят и за лица, които иначе 
не биха потърсили медицинска помощ на базата на симпто-
мите си, за да се улесни ранното откриване. Инструментите, 
използвани за скрининг за БХ, са оценени преди всичко, но 
не единствено при SSc, 172,174 и включват кръвни биомарке-
ри (NT-proBNP), ЕКГ, ехокардиография (основно с използване 
на оценки на sPAP в покой, но също така и изследвания при 
натоварване),182 PFTs (DLCO и съотношение форсиран вита-
лен капацитет [FVC]/DLCO) и тестове с натоварване, включи-
телно CPET (който се използва в комбинация с алгоритми за 
скрининг за намаляване на необходимостта от ДСК).123,163

5.3.1.	Системна склероза
При SSc честотата на БАХ е 5–19%,174 с годишна заболевае-
мост 0,7–1,5%.183–185 Доказателство за клиничната стойност 
на ранното откриване на БАХ при SSc са данните от скринин-
гови програми,186 които показват по-леки нарушения в хемо-
динамиката и по-добра преживяемост при скринираните па-
циенти в сравнение с едновременна, нескринирана кохорта 
от същия период,187 което е сериозно основание за скрининг 
за БАХ при пациенти със SSc.

Диагностичната точност на ехокардиографията или дру-
ги тестове използвани самостоятелно за откриване на БАХ 
не е достатъчна.173 Ето защо са проучени няколко алгоритъ-
ма за скрининг, използващи комбинация от клинични харак-
теристики, ехокардиография, PFTs и NT-proBNP за подбиране 
на пациенти със SSc за ДСК (DETECT;173 Australian Scleroderma 
Interest Group [ASIG]188). Тези комбинирани подходи имат по-
добрена диагностична точност в сравнение с изолираното 
използване на ехокардиография, NT-proBNP или PFTs и са в 
състояние да предотвратят провеждането на ненужна ДСК  
и да идентифицират пациенти с mPAP 21–24 mmHg.189 Следо-
вателно, мултимодалният подход е оправдан при скрининг 
на пациенти със SSc за БАХ; ехокардиографската оценка 
трябва да следва стратегията, описана в Раздел 5.1.5.

След първоначалния скрининг, честотата, с която трябва 
да се извършва скрининг при безсимптомни пациенти със SSc, 
не е ясна. Проучване от Australian Scleroderma Study Cohort, 
където се препоръчва ежегоден скрининг (някои пациенти са 
били скринирани до 10 пъти), отбелязва, че повечето пациенти 
са били диагностицирани с БАХ при първоначалния си скри-
нинг; въпреки това, тези, диагностицирани при последващ 
скрининг, са имали по-ниски стойности на mPAP, БСС и ФК по 
СЗО и по-добра преживяемост от тези, диагностицирани при 
първоначалния скрининг.190 Въз основа на сегашните доказа-
телства, ежегодният скрининг за БАХ при пациенти със SSc е 
достатъчен. Като се имат предвид финансовите разходи и емо-
ционалният товар, свързани с редовния скрининг, е желателно 
пациентите със SSc да се разделят на такива с най-висок и с 
най-нисък риск за БАХ. Рисковите фактори за БАХ включват: (1) 
клинични и демографски фактори (т.е. задух, по-голямо време-
траене на оплакванията, дигитални улцерации, по-напреднала 
възраст и мъжки пол); и (2) резултати от изследвания (напр. 
положителен профил за антицентромерни антитела, лека ИББ, 
нисък DLCO, повишено съотношение FVC/DLCO или повишен 
NT-proBNP).174,191 Скорошен мета-анализ показа, че намалената 
дигитална капилярна плътност, оценена чрез видеокапиляр-
оскопия, или прогресията до тежък активен/късен модел на 
съдово засягане също е рисков фактор за БАХ.192 В допълнение 
към идентифицирането на пациенти с повишен риск за БАХ , 

прост модел за прогнозиране, интегриращ симптомите, DLCO 
и NT-proBNP, идентифицира субекти с много ниска вероятност 
от БАХ, които потенциално биха могли да избегнат по-нататъш-
но специфично изследване за БХ.183 Нещо повече, CPET може да 
помогне за идентифициране на пациенти със SSc с нисък риск 
да имат БАХ и по този начин да се избегне ненужна ДСК.123

Препоръките за скрининг за БАХ при SSc са създадени 
въз основа на ключов описателен въпрос 3 (Допълнителни 
Данни, Раздел 5.2).

5.3.2.	 Носители на BMPR2 мутация
В нарастващия списък от гени, за които е известно, че са свър-
зани с БАХ, опитът е до голяма степен ограничен до носители 
на BMPR2 мутация, които носят ~20% доживотен риск за раз-
витие на БАХ, с по-висока пенетрантност при жените носите-
ли (42%) в сравнение с мъжете носители (14 %).33,148,193 До този 
момент няма приета стратегия за скрининг за оценка на БАХ 
при носители на BMPR2 мутация. Понастоящем, въз основа 
на експертен консенсус, на безсимптомни роднини, които са 
с позитивен скрининг за причиняващи БАХ мутации, често се 
предлага ежегодна кринингова ехокардиография.25,26 Проуч-
ването DELPHI-2, в което са скринирани проспективно носите-
ли и роднини, наскоро показа за 47 ± 27 месеца установяване 
на БАХ 9,1% , като 2/55 са диагностицирани в началото и 3/55 
по време на проследяването; това се равнява на годишна чес-
тота 2,3%.33 Алгоритъмът за скрининг включва ЕКГ, NT-proBNP, 
DLCO, ехокардиография, CPET и по преценка ДСК; но нито 
един от случаите не би бил открит само с ехокардиография. 
Скрининговите програми трябва да възприемат мултимода-
лен подход, въпреки че оптималната стратегия и периодът на 
скрининг остават недефинирани и има нужда от многонацио-
нално, многоцентрово проучване.

5.3.3.	 Портална хипертония
Смята се, че 1–2% от пациентите с чернодробно заболява-
не и портална хипертония развиват PoPH,176,194, което е от 
особено значение при пациенти, при които се обмисля тран-
сюгуларен портосистемен шънт или чернодробна транс-
плантация. При такива пациенти се препоръчва ехокардио-
графия като скрининг за БАХ, дори при липса на симптоми. 
Чрез използване на ехокардиография, sPAP може да се из-
мери при ~80% от пациентите с портална хипертония, което 
подпомага решението за извършване на ДСК. При пациенти, 
оценявани за чернодробна трансплантация, едно проучва-
не е показало, че sPAP от >50 mmHg има 97% чувствител-
ност и 77% специфичност за откриване на умерена до тежка 
БАХ.195 Други изследователи препоръчват ДСК, когато sPAP е 
>38 mmHg.196 При скрининг за PoPH се препоръчва да се оце-
ни ехокардиографската вероятност за БХ (вж. Раздел 5.1.5). В 
съгласие с Международното дружество по трансплантация 
на черен дроб, при пациенти очакващи чернодробна транс-
плантация се препоръчва да се преоценяват ежегодно за 
БАХ, въпреки че оптималният интервал остава неясен.175

5.3.4.	 Белодробен емболизъм
Хроничната тромбоемболична белодробна хипертония е ряд-
ко и недостатъчно диагностицирано усложнение на острия 
БЕ.112 Докладваната кумулативна честота на CTEPH след остър, 
симптоматичн БЕ варира в диапазона 0,1–11,8%, в зависимост 
от изследваната група.112,178,197–199 Систематичен преглед и един 
мета -анализ съобщават за честота на CTEPH от 0,6% при всички 
пациенти с остър БЕ, 3,2% при оцелелите и 2,8% при оцелелите 
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без значими коморбидности.178 Многоцентрово, обсервацион-
но скринингово проучване съобщава за честота на CTEPH от 
3,7/1000 пациентогодини и 2-годишна кумулативна честота 
0,79% след остър PE.200 Скорошно проспективно обсерва-
ционно проучване (FOCUS, Follow-up After Acute Pulmonary 
Embolism) показа кумулативна 2-годишна честота 2,3% и 16,0% 
съответно за CTEPH и увреждане след-БЕ, като и двете са свър-
зани с по-висок риск за рехоспитализация и смърт.201 Поради 
недостатъчна осведоменост, при някои пациенти диагнозата 
CTEPH може да се постави със закъснение, тъй като те могат 
първоначално да бъдат погрешно класифицирани като остър 
БЕ.112 В този контекст настоящите насоки не препоръчват ру-
тинно проследяване на пациенти с БЕ чрез методи за образ-
на диагностика на белодробното съдово дърво, но предлагат 
оценка на оценка на първоначалното образно изследване, 
използвано за диагностициране на острия БЕ за признаци на 
CTEPH. Ехокардиографията е предпочитаният диагностичен 
тест от първа линия при пациенти със съмнение за CTEPH.103

До 50% от пациентите имат персистиращи перфузионни 
дефекти след остър БЕ; въпреки това, клиничното значе-
ние е неясно.202–204 Всички пациенти, при които симптомите 
могат да се дължат на посттромботични отлагания в бело-
дробните артерии, се считат за пациенти със CTEPD, с или 
без БХ.54 Докато персистиращата диспнея е често срещана 
след остра БЕ,205 честотата на CTEPD без БХ е неизвестна и 
изисква допълнително проучване (вж. Раздел 10.1). Проучва-
не, изследващо скрининга за CTEPH след остър БЕ с помощта 
на ехокардиография, е идентифицирало малък брой допъл-
нително  диагностицирани CTEPH при безсимптомни паци-
енти.206 Според сегашните препоръки за БЕ при асимптомни 
пациенти с рискови фактори за CTEPH след 3-6 месеца про-
следяване може да се вземе предвид допълнителна диагнос-
тична оценка.103,207 Подходите за ранно откриване на CTEPH 
след остър БЕ се основават на идентификация на пациен-
тите с повишен риск.208 При пациенти с персистираща или 
новопоявила се диспнея след БЕ, неинвазивните подходи из-
ползват ехокардиография за оценка на БХ и изобразителни 
методи за оценка на персистиращи перфузионни дефекти. 
Съществуват ограничени данни за стратегии, използващи 
ДКТ, КТ белодробна субтракция с йодно картографиран 
или перфузионно изобразяване чрез 3D MR . Системите за 
оценяване, включително Leiden CTEPH rule-out criteria,206,209 
могат да бъдат използвани за основа на диагностичните 
стратегии. Кардиопулмоналният тест с натоварване може 
да идентифицира характерни особености на ограничения 
физически капацитетпоради PVD или да посочи алтернатив-
на диагноза. Оптималното време за оценка на симптомите 
с цел подпомагане на ранното откриване на CTEPH може да 
бъде 3-6 месеца след остър БЕ, което съвпада с рутинната 
преоценка на лечението с антикоагуланти, но може да е не-
обходима и по-ранна оценка при изразена симптоматика 
или влошаване на пациента.54,103

6.	 Белодробна артериална 
хипертония (група 1)

6.1.	 Клинична характеристика
Симптомите на БАХ са неспецифични и са свързани главно 
с прогресираща ДК дисфункция (вижте Раздел 5.1.1) като по-
следица от прогресивна белодробна васкулопатия (Фигу-
ра 7). Клиничната изява на БАХ може да бъде модифицирана 

Препоръки
Таблица 3:	 Препоръки за скрининг и подобрено 
откриване на белодробна артериална хипертония и 
хронична тромбоемболична белодробна хипертония

Препоръки Класa Нивоb

Системна склероза

При пациенти със SSc се препоръчва ежегодна 
оценка на риска от БАХ183,186 I B

При възрастни пациенти със SSc с продължител-
ност на заболяването >3 години, FVC ≥40% и DLCO 
60% за идентифициране на безсимптомни пациен-
ти с БАХ се препоръчва алгоритъмът DETECT173,186

I B

При пациенти със SSc, при които задухът остава 
необясним след неинвазивна оценка, се препо-
ръчва ДСК за изключване на БАХ185–187

I C

Оценка на риска за БАХ на базата на оценка на сте-
пента на задух в комбинация с ехокардиография 
или PFTs и BNP/NT-proBNP трябва да се вземе пред-
вид при пациенти със SSc172,173,186,188,190

IIa B

Политики за оценка на риска за БАХ трябва да се об-
мислят в болници, които лекуват пациенти със Ssc IIa C

При симптоматични пациенти със SSc може да 
се обмисли ехокардиография с натоварване 
или CPET, или CMR с цел подпомагане на реше-
нията за извършване на ДСК

IIb C

При пациенти със СТБ с припокриващи се ха-
рактеристики на SSc може да се обмисли еже-
годна оценка на риска за БАХ

IIb C

CTEPH/CTEPD

При пациенти с персистираща или новопоявила 
се диспнея или лимитиран физически капацитет 
след БЕ се препоръчва допълнителна диагностична 
оценка за CTEPH/CTEPD103

I C

За симптомни пациенти с несъответстващи пер-
фузионни белодробни дефекти след 3-месечна 
антикоагулация за остър БЕ се препоръчва на-
сочване към център по БХ/CTEPH след като се 
вземат предвид резултатите от ехокардиогра-
фията, BNP/NT-proBNP и/или CPET203,206

I C

Други

Препоръчва се консултиране относно риска за 
БАХ и годишен скрининг при лица с положи-
телен тест за причиняващи БАХ мутации и при 
роднини от първа степен на пациенти с HPAH33

I B

При пациенти, показани за чернодробна транс-
плантация, ехокардиографията се препоръчва 
като скринингов тест за БХ

I C

Допълнителни изследвания (ехокардиография, 
BNP/NT-proBNP, PFTs и/или CPET) трябва да се взе-
мат предвид при симптомни пациенти със СТБ, пор-
тална хипертония или HIV като скрининг за БАХ172

IIa B

BNP, мозъчен натриуретичен пептид; CMR, сърдечен магнитен резо-
нанс; CPET, кардиопулмонален тест с натоварване; СТБ, съединител-
но-тъканна болест; CTEPD, хронична тромбоемболична белодробна 
болест; CTEPH, хронична тромбоемболична белодробна хипертония; 
DLCO, белодробен дифузионен капацитет за въглероден моноксид; 
FVC, форсиран витален капацитет; HIV, човешки имунодефицитен 
вирус; HPAH, наследствена белодробна артериална хипертония; NT-
proBNP, N-терминален мозъчен натриуретичен пропептид; БАХ бе-
лодробна артериална хипертония; PE, белодробен емболизъм; PFT, 
белодробен функционален тест; БХ, белодробна хипертония; ДСК, 
дясна сърдечна катетеризация; SSc, системна склероза.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Продължение

Продължава
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от заболявания, които са свързани с БАХ, както и от придру-
жаващи заболявания. По-подробни описания на отделните 
подгрупи БАХ са дадени в Раздел 7.

6.2.	 Тежест и оценка на риска

6.2.1.	Клинични параметри
Клиничната оценка е ключова част от оценката на пациенти 
с БАХ, тъй като предоставя ценна информация за определя-
не на тежестта на заболяването, наличието на подобрение, 
влошаване или стабилност. При проследяването – промени 
във ФК по СЗО (Таблица 15), епизоди на гръдна болка, арит-
мии, хемоптиза, синкоп и признаци на дясна СН – осигуряват 
важна информация. Физикалният преглед трябва да оцени 

сърдечната честота, ритъма, артериалното налягане, циано-
зата, разширените югуларни вени, отоците, асцита и плев-
ралните изливи. ФК по СЗО е един от най-силните предикто-
ри за преживяемост, както при диагностициране, така и при 
проследяване,210–212 а влошаването на ФК по СЗО е един от 
най-тревожните индикатори за прогресиране на заболява-
нето, което трябва да предизвика допълнителни изследва-
ния за идентифициране на причината/ите за клинично вло-
шаване.210,213,214

6.2.2.	 Образни методи
Образната диагностика на сърцето играе съществена роля 
при проследяването на пациенти с БАХ. Предложени са ня-
колко ехокардиографски и cMRI параметри за мониторира-
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Фигура 7:	 Патофизиология и съвременни терапевтични цели при белодробна артериална хипертония (група 1).
cAMP, цикличен аденозин монофосфат; (c)GMP, (цикличен) гуанозин монофосфат; GTP, гуанозин-5′-трифосфат; IP, проста-
циклин I2 рецептор; NO, азотен оксид; PDE5, фосфодиестераза 5; sGC, разтворима гуанилат-циклаза.
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не на функцията на ДК в хода на БАХ. Таблица S2 предоставя 
списък с параметри от образните изследвания и относител-
ни гранични стойности, свързани с повишен и намален риск 
от нежелани събития.

6.2.2.1.	 Ехокардиография
Ехокардиографията е широко разпространен образен метод 
и се извършва лесно до леглото на пациента. От решаващо 
значение е да се предприеме висококачествена ехокардио-
графска оценка от специалисти по БХ, за да се намали вариа-
билността при наблюдателя и между наблюдателите. Трябва 
да се отбележи, че изчисленият sPAP в покой не е прогности-
чен и не е от значение за вземането на терапевтични реше-
ния.212,215,216 Увеличаването на sPAP не отразява непременно 
прогресия на заболяването, а намаляването на sPAP не е не-
пременно израз на подобрение.

Въпреки сложната геометрия на дясното сърце, ехокар-
диографските сурогати на истинските размери на дясното 
сърце, които включват описание на площта на ДК и ДП и 
индекса на ЛК ексцентричност, предоставят полезна кли-
нична информация при БАХ.217,218 Деснокамерната дисфунк-
ция може да бъде оценена чрез измерване на промяната на 
фракционната площ, TAPSE, тъканен доплер и 2D проследя-
ване на миокардния стрейн и запис на движението на сво-
бодната стена на ДК, които представляват изоволуметрич-
ни индекси и индекси на индуцираната от натоварването 
помпена недостатъчност на ДК във фазата на изтласкване-
то.219‑224 Основанията за докладваните измервания са силни, 
тъй като показателите на систолната функция на ДК оценя-
ват адаптирането на ДК контрактилитет към повишеното 
следнатоварване, а увеличените размери на дясното сърце  
и дилатацията на долната празна вена отразяват недоста-
тъчност на този механизъм, следователно маладаптация.225 
Оценката на наличието на перикарден излив и степенува-
нето на трикуспидалната регургитация (ТР) дават допълни-
телна информация за обременяването  на ДК и имат про-
гностично значение при тези пациенти.218,226–228 Всички тези 
променливи показатели са физиологично взаимозависими 
и в комбинация те осигуряват допълнителна прогностична 
информация, по-голяма от единичните измервания.223

Ехокардиографията дава също възможност за измерва-
не на комбинирани параметри, като съотношението TAPSE/
sPAP, което е тясно свързано с куплирането ДК-БА и има 
предиктивна стойност.96,97 Ехокардиографските измервания 
на размерите на ДК и ДП, комбинирани с индекса на ЛК ек-
сцентричност, са от решаващо значение за оценка на обра-
тното ремоделиране на ДК като нов маркер за ефикасността 
на лечението.220,229 Триизмерната ехокардиография може 
да осигури по-добра оценка от стандартната 2D оценка, но 
има съобщения за подценяване на обемите и фракцията на 
изтласкване, а някои техническите проблеми все още не са 
разрешени.230

6.2.2.2.	 Сърдечен магнитен резонанс
Ролята на cMRI при оценката на пациенти с БАХ е изслед-
вана в няколко проучвания, а обемите на ДК, ДКИФ и УО 
са основни прогностични детерминанти при БАХ.225,231–236 
При пациенти с БАХ първоначалните измервания от cMRI 
добавят прогностична стойност към текущите рискови 
скорове.231,232 В допълнение, оценката на риска след 1 го-
дина проследяване на базата на cMRI е поне еквивалентна 
на оценката на риска на базата на ДСК.237 Променливите за 
оценка на риска при cMRI на базата на наличните данни в 

литература са включени в Таблица 16.117,225,231–235,237 Праго-
вите стойности на индекса на ударния обем (SVI) се осно-
вават на консенсус от литературата;238 промяна от 10 mL в 
УО (краен диастоличен обем на ЛК - краен систолен обем 
на ЛК) по време на проследяването се счита за клинично 
значима.239 Ползата от cMRI при проследяването на паци-
ентите е доказана в няколко проучвания, а cMRI позволява 
мониториране на ефектите от лечението и адаптиране на 
терапевтичните стратегии своевременно, за да се предо-
тврати клиничен неуспех.240–242

6.2.3.	 Хемодинамика
Кардиопулмоналната хемодинамика, оценена чрез ДСК, 
осигурява важна прогностична информация, както по 
време на диагностицирането, така и при проследяване-
то.129,212,213,216,238,243–248 Наличните в момента инструменти за 
стратификация на риска включват хемодинамични промен-
ливи с прогностична стойност: ДПН и БСС в рисковите моде-
ли REVEAL213,249,250 и ДПН, CI и SvO2 в таблицата на ЕКД/ЕРД за 
стратификация на риска.25,26 mPAP носи недостатъчна про-
гностична информация, освен при остри респондери при 
вазореактивен тест.129 Скорошно проучване във Франция, 
което комбинира клинични и хемодинамични параметри, 
установи, че ФК по СЗО, 6MWD , ДПН и SVI (но не УО и SvO2) 
имат независима предиктивна стойност.238

За прецизиране на таблицата за стратификация на риска 
(Таблица 16), бяха добавени критерии за SVI с прагови стой-
ности >38 mL/m2 и <31 mL/m2, за определяне съответно на 
нискорисков и високорисков статус.238

Оптималният срок за провеждане на контролна ДСК не е 
определен. Докато в някои центрове се извършва контрол-
на инвазивна оценка през определен интервал, в други тя се 
извършва според клиничните показания и няма доказател-
ства, че някоя от тези стратегии води до по-добри резултати 
(Таблица 17).

Таблица 15:	 Класификация на Световната здравна ор-
ганизация за функционалното състояние 
на пациенти с белодробна хипертония

Клас Описаниеа

ФК по СЗО I Пациенти с БХ, но без ограничение на физическата 
активност. Обикновената физическа активност не 
причинява прекомерна диспнея или умора, гръдна 
болка при пресинкоп.

ФК по СЗО II Пациенти с БХ, водеща до леко ограничение на физи-
ческата активност. Без оплаквания в покой. Обикно-
вената физическа активност причинява прекомерна 
диспнея или умора, гръдна болка или пресинкоп.

ФК по СЗО III Пациенти с БХ, която води до изразено ограничение 
на физическата активност. Без оплаквания в покой. 
По-малка от обичайната активност причинява пре-
комерна диспнея или умора, болка в гърдите или 
почти синкоп.

ФК по СЗО IV Пациенти с БХ с неспособност за извършване на 
физическа активност без поява на симптоми. Тези 
пациенти проявяват признаци на дясна СН. Диспнея 
и/или умора може да са налице дори и в покой. Дис-
комфортът се увеличава от всякаква физическа ак-
тивност.

БХ, белодробна хипертония; ФК по СЗО, функционален клас по Све-
товната здравна организация.
a Функционална класификация на БХ, модифицирана по функцио-
налната класификация на Нюйоркската сърдечна асоциация според 
Световната здравна организация 1998.147
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6.2.4.	 Физически капацитет
6-минутният тест с ходене (6MWT) е най-широко използва-
ната работна проба в центровете по БХ. 6MWT е лесен за из-
пълнение, евтин и познат на пациенти, здравни специалисти 
и лекарствени агенции като важна и валидирана променли-
ва при БХ. Както всички изследвания при БХ, резултатите от 
6MWT трябва винаги да се интерпретират в клиничен кон-
текст. 6MWD се влияе от фактори като пол, възраст, височина, 
тегло, съпътстващи заболявания, нужда от кислород, крива 
на обучение и мотивация. Резултатите от теста обикновено 
се представят в абсолютно разстояние (метри), а не като 
процент от предвидените стойности. Промяната в 6MWD е 
един от най-често използваните параметри в клиничните 
проучвания при БАХ като първична крайна точка, ключова 
вторична крайна точка или компонент на клиничното вло-
шаване.251 Скорошно изследване показа, че най-добрите 
абсолютни прагови стойности за 1-годишна смъртност и 
1-годишна преживяемост са 165 m и съответно 440 m.252 По-
добрението на 6MWD има по-малка прогностична стойност 
от влошаването по отношение на ключовите клинични ре-
зултати (смъртност и преживяемост).250,252,253 Тези резултати 
са в съответствие с наблюденията от клинични изпитвания 

и регистри;254,255 но няма единен праг, който да се прилага 
при всички пациенти.256 Някои проучвания сочат също, че 
добавянето на SaO2, измерено чрез пулсова оксиметрия и 
отговорът на сърдечната честота, могат да подобрят про-
гностичната стойност.246,257 Хипоксемията наблюдавана по 
време на 6MWT е свързана с по-лоша преживяемост, но тези 
данни все още не са потвърдени в големи многоцентрови 
проучвания.

Тестът с ходене с постепенно увеличаване на натовар-
ването (ISWT) е алтернативен максимален тест за оценка на 
пациенти с БАХ. ISWT има потенциално предимство пред 
6MWT, тъй като липсва „таванен ефект“; освен това, той 
представлява лесен за изпълнение полеви тест за разлика 
от CPET. Въпреки това, опитът с ISWT при БАХ към момента 
е ограничен.258

Кардиопулмоналният тест с натоварване е неинвазивен 
метод за оценка на функционалния капацитет и физическото 
ограничение. Обикновено се извършва като максимален ра-
ботен тест и е безопасен дори при пациенти със силно огра-
ничен физически капацитет.259,260 Повечето центрове за БХ 
използват рамп протокол с постепенно увеличаване на на-
товарването, въпреки че този тест все още не е стандартизи-

Таблица 16:	 Цялостна оценка на риска при белодробна артериална хипертония (трислоен модел)

Детерминанти на прогнозата 
(изчислена 1-годишна смърт-
ност

Нисък риск 
(<5%)

Умерен риск 
(5–20%)

Висок риск 
(>20%)

Клинично наблюдение и модифицируеми променливи
Признаци на дясна СН Няма Няма Има

Прогресия на симптомите и 
клиничните прояви Не Бавна Бърза

Синкопи Не Редкиа Повтарящи сеb

ФК по СЗО I, II III IV

6MWDc >440 m 165–440 m <165 m

CPET
Пиков VO2 >15 mL/min/kg
(>65% пред.)
VE/VCO2 наклон <36

Peak VO2 11–15 mL/min/kg
(35–65% пред.)
VE/VCO2 наклон 36–44

Пиков VO2<11 mL/min/kg
(<35% пред.)
VE/VCO2 наклон >44

Биомаркери: BNP или  
NT-proBNPd

BNP <50 ng/L
NT-proBNP <300 ng/L

BNP 50–800 ng/L NT-proBNP 
300–1100 ng/L

BNP >800 ng/L
NT-proBNP >1100 ng/L

Ехокардиография
RA area <18 cm2 
TAPSE/sPAP 0.32 mm/mmHg 
Няма перикарден излив

ДП площ 18–26 cm2 
TAPSE/sPAP 0.19–0.32 mm/mmHg 
Минимален перикарден излив

RA area >26 cm2  
TAPSE/sPAP <0.19 mm/mmHg 
Умерен или голям перикарден излив

cMRIe
ДКИФ >54% 
SVI >40 mL/m2 
RVESVI <42 mL/m2

ДКИФ 37–54% 
SVI 26–40 mL/m2 
RVESVI  42–54 mL/m2

ДКИФ <37%  
SVI <26 mL/m2  
RVESVI >54 mL/m2

Хемодинамика

ДПН <8 mmHg 
CI ≥2.5 L/min/m2 
SVI >38 mL/m2 
SvO2 >65%

ДПН 8–14 mmHg 
CI 2.0–2.4 L/min/m2 
SVI 31–38 mL/m2 
SvO2 60–65%

ДПН >14 mmHg 
CI <2.0 L/min/m2 
SVI <31 mL/m2 
SvO2 <60%

6MWD, извървяно разстояние в 6-минутния тест с ходене; BNP, мозъчен натриуретичен пептид; CI, сърдечен индекс; cMRI, 
сърдечен магнитен резонанс; CPET, кардиопулмонален тест с натоварване; СН, сърдечна недостатъчност; NT-proBNP, N-тер-
минален мозъчен натриуретичен пропептид; БАХ, белодробна артериална хипертония; пред., предсказване; ДП, дясно пред-
сърдие; ДПН, деснопредсърдно налягане; sPAP, систолно налягане в белодробната артерия; SvO2, смесена венозна кислород-
на сатурация; RVESVI, индекс на деснокамерния теледиастолен обем; ДКИФ, деснокамерна изтласкваща фракция; SVI, индекс 
на ударния обем; TAPSE, систолна екскурзия на равнината на трикуспидалния пръстен; VE/VCO2, вентилаторни еквиваленти 
на въглеродния диоксид; VO2, кислородна консумация; ФК по СЗО, функционален клас по Световната здравна организация.
a Редки синкопи по време на тежко физическо натоварване или рядък ортостатичен синкоп при стабилен пациент.
b Повтарящи се епизоди на синкоп дори при малка или редовна физическа активност.
c Обърнете внимание, че 6MWD зависи от възрастта, височината и тежестта на съпътстващите заболявания.
d С цел хармонизация с четирислойния модел, показан в Таблица 18, праговите стойности на BNP и NT-proBNP са актуализи-
рани спрямо версия 2015 г. на базата на данни от регистъра REVEAL, като трябва да се има предвид, че европейските валиди-
ращи проучвания са използвали оригиналните прагови стойности.274,292,293,295,296,302

e cMRI параметри, адаптирани от Раздел 6.2.2.2.

40 Препоръки на ESC/ERS



ран за тази популация пациенти. Налице са достатъчно дан-
ни за прогностичната стойност на пиковата  VO2 и VE/VCO2 от 
три проучвания, всички с достатъчна статистическа сила за 
мултивариантен анализ.261–263 Когато се комбинира със SVI, 
пиковата VO2 предоставя полезна информация за допълни-
телна стратификация на пациенти в БАХ с междинен риск.264 
Въпреки това, добавената стойност на CPET на фона на из-
ползваните чести клинични и хемодинамични променливи 
остава до голяма степен неизследвана.

6.2.5.	 Биохимични маркери
Бяха положени значителни усилия за идентифициране на 
допълнителни биомаркери на PVD, насочени към прогно-
зата,265–272 диагнозата и диференцирането на подтипове 
БХ,270,273–276 а също и отговорът при лечение на БАХ.266 Ново
открити протеини, свързани с БАХ и съдовото ремодели-
ране, включват костни морфогенетични протеини 9 и 10 и 
транслационно контролиран туморен протеин.270,277,278 Про-
теомният скрининг при ИБАХ и HPAH доведе до идентифи-
кация на мултимаркерен панел с прогностична информация 
като допълнение към рисковия скор REVEAL.271 Друго про-
учване установи, че ранното развитие на SSc-свързана БАХ 
(PAH-SSc) може да бъде прогнозирано от високи циркулира-
щи нива на C‑X‑C мотивен хемокин 4 при пациенти със SSc.276 
Въпреки това, нито един от тези биомаркери не е въведен в 
клиничната практика.

Така начин BNP и NT-proBNP остават единствените био-
маркери използвани рутинно в клиничната практика в цен-
тровете за БХ, корелиращи с миокардния стрес и осигурява-
щи прогностична информация.279 Мозъчният натриуретичен 
пептид и NT-proBNP не са специфични за БХ, тъй като могат 
да бъдат повишени при други форми на сърдечни заболя-

вания и показват голяма вариабилност. Предложените по-
рано прагови стойности на BNP (<50, 50–300 и >300 ng/L) и 
NT-proBNP (<300, 300–1400 и >1400 ng/L) за нисък, умерен и 
съответно висок риск в модела за оценка на риска на ЕКД/
ЕРД изходно и по време на проследяването предсказват дъл-
госрочния изход и могат да се използват за прогнозиране на 
отговора към лечението.266 Прецизирани прагови стойно-
сти за BNP (<50, 50–199, 200–800 и >800 ng/L) и съответно 
NT-pro-BNP (<300, 300–649, 650–1100 и >1100 ng/L ) за нисък, 
умерено-нисък, умерено-висок и висок риск, бяха въведени 
като част от четирислойния модел за оценка на риска (вижте 
Раздел 6.2.7).280

6.2.6.	 Докладвани от пациента измервания 
на резултата

Докладвани от пациента измервания на резултата (PROM) 
е терминът за здравни резултати, които са „самоотчетени“ 
от пациента. Те включват преживяванията на пациента във 
връзка с БХ и въздействието на заболяването върху него 
и лицата, които се грижат за него, включително симптома-
тични, интелектуални, психосоциални, духовни и целево-
ориентирани измерения на заболяването и лечението му. 
Въпреки напредъка в лечението и подобряването на прежи-
вяемостта, пациентите с БАХ имат множество  неспецифич-
ни, но инвалидиращи симптоми, които влияят на свързано 
със здравето качество на живот (HR-QoL).281,282

Докладваните от пациентите измерители на резултата 
остават недостатъчно използвана мярка за резултат. Инстру-
ментите, валидирани при пациенти с БАХ, трябва да се из-
ползват за оценка на HR-QoL282,283 при конкретния пациент. 
Разчита се на генерични PROM, които са изследвани при па-
циенти с БАХ, но може да нямат достатъчна чувствителност 

Таблица 17:	 Предложени изследвания и срокове за проследяване на пациенти с белодробна артериална хипертония

Изходно 3-6 месеца след  
промяна на терапиятаa

Всеки 3-6 месеца при 
стабилни пациентиa

В случай на клинично 
влошаване

Медицинска оценка  
(включително ФК по СЗО)

6MWT

Кръвни изследвания  
(включително NT-proBNP)b,c

ЕКГ

Ехокардиография или cMRI

АГА или пулсова оксиметрияd

Специфичен за заболяването 
HR-QoL

CPET

ДСК

6MWT,извървяно разстояние в 6-минутния тест с ходене; АГА, артериален кръвно-газов анализ; АЛАТ, аланин аминотранс-
фераза; АСАТ, аспартат аминотрансфераза; BNP, мозъчен натриуретичен пептид; cMRI, сърдечен магнитен резонанс; CPET, 
кардиопулмонален тест с натоварване; ECG, електрокардиограма; HR-QoL, свързано със здравето качество на живот; INR, 
международно нормализирано отношение; NT-proBNP, N-терминален мозъчен натриуретичен пропептид; БАХ ,белодробна 
артериална хипертония; ДСК, дясна сърдечна катетеризация; ТСХ, тиреоид стимулиращ хормон; ФК по СЗО, функционален 
клас по Световната здравна организация.
Зелено: е показан; жълто: трябва да се има предвид; оранжево: може да се има предвид.
а Интервалите трябва да се съобразят с нуждите на пациента, етиологията на БАХ, рисковата категория, демографските дан-
ни и коморбидностите.
b Основните лабораторни изследвания включват кръвна картина, INR (при пациенти, получаващи антагонисти на витамин К), 
серумен креатинин, натрий, калий, ASAT/АЛАТ, билирубин и BNP/NT-proBNP.
c Разширени лабораторни изследвания (напр. ТСХ, тропонин, пикочна киселина, железен статус и др.) според клиничните 
обстоятелства.
d АГА трябва да се извърши първоначално, но при проследяването при стабилни пациенти може да се замени с пулсова оксиметрия.
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за откриване на промени в БАХ.284,285 Ето защо са разрабо-
тени и валидирани редица БХ-специфични инструменти за 
HR-QoL (напр. Cambridge Pulmonary Hypertension Outcome 
Review [CAMPHOR],286 emPHasis-10,282,287 Living with Pulmonary 
Hypertension,288 и Pulmonary Arterial Hypertension – Symptoms 
and Impact [PAH-SYMPACT]).289 Тези специфични за заболя-
ването PROMs проследяват функционалния статус, клинич-
ното влошаване и прогнозата при БАХ и са по-чувствителни 
към разликите в рисковия статус, отколкото генеричните 
PROMs.290,291 В допълнение, скоровете за HR-QoL осигуряват 
независима прогностична информация.287

6.2.7.	 Цялостна прогностична оценка,  
оценка на риска и цели на лечението

В препоръките на ЕКД/ЕРД от 2015 г. за диагностика и лече-
ние на БХ оценката на риска се основава на мултипараметри-
чен подход, като се използва трислоен модел за класифици-
ране на пациентите в групи с нисък, умерен или висок риск 
за смърт. Тези групи са базирани на изчислени стойности на 
1-годишна смъртност, съответно <5%, 5–10% и >10%.25,26 От-
тогава насам обаче данните от регистри показват, че наблю-
даваните 1-годишни нива на смъртност в групите с умерен  
и висок риск понякога по-високи от прогнозираните (т.е. 
до 20% в групата със среден риск и >20% в групата с висок 
риск). Тези стойности съответно бяха актуализирани в реви-
зирания трислоен модел за оценка риска (Таблица 16).292–294

Няколко съкратени варианта на модела за рискова стра-
тификация на ЕКД/ЕРД от 2015 г. бяха въведени и незави-
симо валидирани с помощта на Swedish Pulmonary Arterial 
Hypertension Registry (SPAHR),292 the Comparative, Prospective 
Registry of Newly Initiated therapies for PH (COMPERA)293 и the 
French PH Registry (FPHR).295 Други инструменти за страти-
фикация на риска са разработени от американския REVEAL, 
включително скорът за оценка на риска REVEAL 2.0 и съкра-
тената версия (REVEAL Lite 2).249,296 Във всички тези проучва-
ния, ФК по СЗО, 6MWD, и BNP/NT-proBNP се очертават като 
променливите с най-висока предиктивна стойност.

Основното ограничение на трислойния модел за оценка 
на риска на ЕКД/ЕРД от 2015 г. е, че 60–70% от пациентите се 
класифицират като умерен риск.274,293–295,297–303 Беше предло-
жен опит за подразделяне на групата с междинен риск чрез 
използване на модифициран среден резултат в уравнението 
SPAHR (с нисък-умерен 1,5–1,99 и висок-умерен 2,0–2,49 като 
прагови стойности), където групата с висок-умерен риск има 
по-лоша преживяемост.302 Друг опит за  допълнително подо-
бряване на рисковата стратификация беше чрез изследване 
на допълнителната стойност на нови биомаркери304 или чрез 
измерване на структурата и функцията на ДК с ехокардиогра-
фия и cMRI.231,305,306 Други стратегии  предлагат включване на 

бъбречната функция307 или комбиниране на 6MWD с TAPSE/
sPAP;96,97 всички тези стратегии обаче трябва да бъдат допъл-
нително валидирани.

Две скорошни проучвания върху регистри оцениха че-
тирислоен модел за оценка на риска, базиращ се на пре-
цизирани граници за ФК по СЗО, 6MWD и NT-proBNP (Таб-
лица  18).280,308 Пациентите са категоризирани като нисък, 
умерен-нисък, умерен-висок или висок риск. Взети заедно 
тези проучвания включват >4000 пациенти с БАХ и показ-
ват, че четирислойният модел работи поне толкова добре, 
колкото трислойния модел при прогнозиране на смърт-
ността. Четирислойният модел предсказва преживяемостта 
при пациенти с ИБАХ, HPAH, DPAH и БАХ, свързана със СТБ 
(включително подгрупата SSc), както и при пациенти с PoPH. 
Наблюдаваната 1-годишна смъртност в четирите рискови 
групи е съответно 0–3%, 2–7%, 9–19% и >20%. В сравнение 
с трислойния модел, четирислойният модел е по-чувствите-
лен към промените в риска спрямо изходното ниво по вре-
ме на проследяване и тези промени са свързани с промени 
в дългосрочния риск от смърт. Основното предимство на 
четирислойния модел пред трислойния модел е по-добра 
дискриминация вътре в умерено-рисковата група, което 
помага при вземането на терапевтични решения (вж. Раз-
дел  6.3.4). Поради тези причини четирислойният модел е 
включен в актуализирания алгоритъм за лечение (вж. Фигу-
ра 9). Трислойният модел обаче се запазва за първоначална-
та оценка, която трябва да бъде изчерпателна и да включва 
ехокардиографски и хемодинамични променливи, чиито 
прагови стойности за четирислойния модел трябва тепърва 
да бъдат установени.

Няколко проучвания идентифицираха ФК по СЗО, 6MWD 
и BNP/NT-proBNP като най-силните прогностични предикто-
ри.293,295,296 Със съкратените инструменти за оценка на риска, 
липсващите стойности стават важно ограничение. REVEAL 
Lite 2 осигурява точна прогноза, когато липсва една ключова 
променлива (ФК по СЗО, 6MWD или BNP/NT-proBNP), но не и 
когато липсват две от тези променливи.293,296 Оригиналният 
трислоен рисков модел SPAHR/COMPERA е разработен с най-
малко две налични променливи, докато четирислойният мо-
дел е разработен и валидиран при пациенти, при които са 
налице и трите променливи. По тази причина се препоръчва 
използване на поне тези три променливи с цел стратифика-
ция на риска. Все пак, когато променливите липсват, могат да 
се използват два компонента, особено когато функционален 
критерий (ФК по СЗО или 6MWD) се комбинира с BNP или NT-
proBNP.296

Взети заедно, наличните проучвания подкрепят бази-
ран на риска, цел-ориентиран терапевтичен подход при 
пациенти с БАХ, където постигането и/или поддържането 
на нискорисков статус е благоприятно и препоръчително 

Таблица 18:	 Променливи, използвани за изчисляване на опростения инструмент за оценка на четирислойния риск

Прогностични детерминанти Нисък риск Умерено-нисък риск Умерено-висок риск Висок риск
Начислени точки I 2 3 4

ФК по СЗО I или IIa - III IV

6MWD, m >440 320–440 165–319 <165

BNP или NT-proBNP,a ng/L <50 
<300

50–199 
300–649

200–800 
650–1100

>800  
>1100

6MWD, извървяно разстояние в 6-минутния тест с ходене; BNP,мозъчен натриуретичен пептид; NT-proBNP, N-терминален мо-
зъчен натриуретичен пропептид; СЗО-ФК, Функционален клас по СЗО.
Рискът се изчислява, като сумата от всички оценки се разделя на броя на променливите и се закръгля към следващото цяло число.
а СЗО-ФК I и II получават 1 точка, тъй като и двете са свързани с добра дългосрочна преживяемост.
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(ключов описателен въпрос 4, Допълнителни данни, Раз-
дел 6.1).298,300,303,309,310 За стратификация на риска при поста-
вяне на диагнозата се препоръчва използване на трислой-
ния модел, като се вземат предвид възможно най-много 
фактори (Таблица 16) с акцент върху вида на заболяването, 
ФК по СЗО, 6MWD, BNP/NT-proBNP и хемодинамика. По вре-
ме на проследяването четирислойният модел (Таблица 18) се 
препоръчва като основен инструмент за стратификация на 
риска, но, ако е необходимо, трябва да се вземат предвид до-
пълнителни променливи, особено изобразяване на дясното 
сърце и хемодинамика. На всеки етап трябва да се вземат 
предвид и индивидуалните фактори като възраст, пол, вид 
заболяване, коморбидности и бъбречната функция.

6.3.	 Терапия
Съгласно ревизираната хемодинамична дефиниция, БАХ 
може да бъде диагностицирана при пациенти с mPAP 
>20 mmHg и БСС >2 WU. Въпреки това, ефикасността на ле-
карствата, одобрени за БАХ, е демонстрирана само при па-
циенти с mPAP ≥25 mmHg и БСС >3 WU (вижте Допълнител-
ни данни, Таблица S1). Няма налични данни за ефикасността 
на лекарствата, одобрени за БАХ, при пациентис mPAP 
<25 mmHg и  БСС <3 WU. Следователно при такива пациенти 
не е установена ефикасността на лекарствата, одобрени за 

БАХ. Същото важи и за пациенти с БХ при натоварване, които 
по дефиниция не отговарят на диагностичните критерии за 
БАХ. Пациенти с висок риск за развитие на БАХ, например 
пациенти със SSc или членове от семейството на пациенти с 
HPAH, трябва да бъдат насочени към център по БХ за взема-
не на индивидуално решение.

6.3.1.	 Общи мерки
Лечението на пациенти с БАХ изисква цялостна стратегия за 
лечение и мултидисциплинарни грижи. В допълнение към 
прилагането на лекарства за БАХ, общите мерки и грижите в 
специфични ситуации представляват неразделни компонен-
ти на оптимизираната грижа за пациентите. В този контекст, 
системните последици от БХ и десностранната СН, които 
често допринасят за тежестта на заболяването, трябва да 
бъдат лекувани по подходящ начин.119

6.3.1.1.	 Физическа активност и контролирана рехабилитация
Според препоръките на ESC/ERS от 2015 г. за диагностика и 
лечение на БХ пациентите с БАХ трябва да бъдат насърча-
вани да бъдат активни в граници, зависещи от симптома-
тиката.25,26 Оттогава се натрупаха данни, показващи  благо-
приятното въздействие на тренировките върху работния 
капацитет (6MWD) и качеството на живот.312-316 Голямо ран-
домизирано контролирано проучване (RCT) в 11 центъра от 
10 европейски страни, включващо 116 пациенти с БАХ/CTEPH 
на терапия за БАХ, показа значително подобрение на 6MWD 
с 34,1 ± 8,3 m, качеството на живот, ФК по СЗО и пиковата VO2 
в сравнение със стандартните грижи.315 Тъй като повечето от 
проучванията включват пациенти, които са били стабилни 
на фона на медикаментозна терапия, пациентите с БАХ тряб-
ва да бъдат лекувани съгласно най-високите стандарти и да 
бъдат в стабилно клинично състояние преди да започнат 
програма за контролирана рехабилитация. Създаването на 
специализирани рехабилитационни програми за пациенти с 
БХ би подобрило допълнително достъпа на пациентите до 
тази интервенция.317

6.3.1.2.	 Антикоагулация
Антикоагулация при БАХ следва да се има предвид поради ня-
колко причини.  Хистопатологичните проби от белите дробо-
ве на пациенти с БАХ показват in situ тромбоза на белодробни 
съдове. Пациенти с ВСБ или аневризми на белодробната ар-
терия могат да развият тромбоза на централните белодробни 
артерии. При пациенти с БАХ са установени аномалии в коагу-
лационната и фибринолитичната система, водещи до прокоа-
гулантно състояние.318

Липсват данни от RCTs за антикоагулация при БАХ, а да-
нните от регистри са дали противоречиви резултати. Най-го-
лемият такъв анализ досега предполага потенциална полза 
по отношение на преживяемостта, свързана с антикоагула-
ция при пациенти с ИБАХ,319 но тази констатация не е по-
твърдена от други анализи.320 Два скорошни мета-анализа 
също заключават, че използването на антикоагуланти може 
да подобри преживяемостта при пациенти с ИБАХ;321,322 
нито едно от включените проучвания обаче не е методоло-
гически убедително. Въпреки липсата на доказателства, да-
нните от регистри, получени между 2007 г. и 2016 г., показват, 
че антикоагулация е използвана при 43% от пациентите с 
ИБАХ.293 При БАХ, свързана със SSc, данните от регистри и 
мета-анализите еднозначно показват, че антикоагулацията 
може да бъде вредна.320-322 Няма и RCTs за антикоагулация 
при ВСБ. Няма и консенсус за употребата на антикоагуланти 

Препоръки
Таблица 4:	 Препоръки за оценка на тежестта на 

заболяването и риска от смърт при па-
циенти с белодробна артериална хи-
пертония

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се да се оцени тежестта на за-
боляването при пациенти с БАХ чрез панел 
от данни, получени чрез клинична оценка, 
работни тестове, биохимични маркери, ехо-
кардиография и хемодинамични измерва-
ния212,213,216,249,292,293,295,296,302,307

I B

Постигането и поддържането на нискорисков 
профил при оптимизирана медикаментозна те-
рапия се препоръчва като цел на лечението при 
пациенти с БАХ210,212,213,216,298,300,303,309,310

I B

За стратификация на риска по време на диаг-
ностицирането се препоръчва използване на 
трислоен модел (нисък, умерен и висок риск), 
като се вземат предвид всички налични данни, 
включително хемодинамиката292,293,295

I B

За стратификация на риска по време на просле-
дяване се препоръчва използването на четири-
слоен модел (нисък, умерено-нисък, умерено-
висок и висок риск), базиран на ФК по СЗО, 6MWD 
и BNP/NT-proBNP, с допълнителни променливи, 
взети предвид при необходимост280,308

I B

При някои етиологии на БАХ и пациенти с ко-
морбидности, трябва да се вземе предвид 
оптимизиране на терапията на индивидуална 
основа, като се вземе предвид, че не винаги е 
постижим нискорисков профил293,294,299,311

IIa B

6MWD, извървяно разстояние в 6-минутния тест с ходене; BNP, мо-
зъчен натриуретичен пептид; NT-proBNP, N-терминален мозъчен на-
триуретичен пропептид; БАХ, белодробна артериална хипертония; 
ФК по СЗО, функционален клас по Световната здравна организация.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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при пациенти с постоянни i.v. пътища за терапия с проста-
циклинови аналози; решението се взема на базата на локал-
ната клинична практика.

Поради факта, че антикоагулацията е свързана с пови-
шен риск от кървене, и при отсъствието на убедителни дока-
зателства липсват общи препоръки за или против употреба-
та на антикоагуланти при пациенти с БАХ. По тази причина е 
необходимо вземане на индивидуални решения.

6.3.1.3.	 Диуретици
Дясната СН е свързана със системна задръжка на течности, 
намален бъбречен кръвоток и активиране на системата ренин-
ангиотензин-алдостерон. Увеличените налягания на пълнене в 
десните кухини се предават към бъбречните вени, увеличавай-
ки интерстициалното и тубулното хидростатично налягане в 
рамките на капсулирания бъбрек, което намалява нетната ско-
рост на гломерулна филтрация и доставянето на кислород.119

Избягването на задръжката на течности е една от ключо-
вите цели при лечението на пациенти с БХ. След като тези 
пациенти развият признаци на дясностранна СН и отоци, се 
препоръчва ограничаване на приема на течности и употре-
ба на диуретици. Трите основни класа диуретици – бримко-
ви диуретици, тиазиди и минералкортикоидни рецепторни 
антагонисти – се използват като монотерапия или в ком-
бинация, в зависимост от клиничните нужди на пациента и 
бъбречната функция. Пациентите, които се нуждаят от ди-
уретична терапия, трябва да бъдат посъветвани да следят 
редовно телесното си тегло и да потърсят лекарска помощ 
в случай на повишаване на теглото. Тясното сътрудничест-
во между пациентите, центровете по БХ, особено медицин-
ските сестри за БХ, и лекарите от доболничната медицинска 
помощ играе жизненоважна роля. Бъбречната функция и 
серумните електролити трябва да се проследяват редовно и 
трябва да се избягва изчерпване на вътресъдовия обем, тъй 
като може да причини по-нататъшен спад на CO и системно-
то артериално налягане. Лекарите трябва да имат предвид, 
че задръжката на течности и отоците може да не е непре-
менно сигнал за десностранна сърдечна недостатъчност, а 
да е страничен ефект от терапията за БАХ.323

6.3.1.4.	 Кислород
Въпреки че прилагането на кислород намалява БСС и по-
добрява поносимостта към натоварване при пациентите с 
БАХ, няма данни, че дългосрочната кислородна терапия е 
свързана с трайни ползи върху хода на заболяването. По-
вечето пациенти с БАХ, с изключение на тези с ВСБ и бело-
дробно-системни шънтове, имат лека степен на артериал-
на хипоксемия в покой, освен ако нямат отворен форамен 
овале. Данните показват, че нощната кислородна терапия не 
променя естествената еволюция на напредналия синдром 
на Eisenmenger324 При липса на достатъчни данни за употре-
бата на кислород при пациенти с БАХ, препоръките се осно-
вават на доказателства при пациенти с ХОББ;325 когато PaO2 
е <8 kPa (60 mmHg; алтернативно, SaO2 <92%) при поне все 
измервания, пациентите се съветват да приемат кислород, 
за да постигнат PaO2 >8 kPa. Може да се вземе предвид ам-
булаторна кислородотерапия, когато има доказателства за 
симптоматична полза и коригируема десатурация при нато-
варване.326,327 Нощна кислородна терапия трябва да се има 
предвид в случай на десатурация, свързана със съня.328

6.3.1.5.	 Сърдечно-съдови лекарства
Няма данни от насочени клинични изпитвания за ползата и 
безопасността на лекарства, които са ефективни при сис-

темна хипертония или левостранна СН, като инхибитори на 
ангиотензин-конвертиращия ензим, ангиотензин-рецептор-
ните блокери (АРБ), ангиотензин рецепторни неприлизи-
нови инхибитори (АРНИ), инхибитори на натрий-глюкозен 
котранспортер-2 (SGLT-2i), бета-блокери или ивабрадин при 
пациенти с БАХ. При тази група пациенти тези лекарства мо-
гат да доведат до потенциално опасни спадове на кръвното 
налягане, сърдечната честота или и двете. По същия начин, 
ефикасността на дигоксин/дигитоксин не е документирана 
при БАХ, въпреки че тези лекарства могат да се прилагат за 
забавяне на камерната честота при пациенти с БАХ, които 
развиват предсърдни тахиаритмии.

6.3.1.6.	 Анемия и железен статус
Дефицит на желязо се среща често при пациенти с БАХ и 
се дефинира чрез серумен феритин <100 µg/L или серумен 
феритин 100–299 µg/L и трансферинова сатурация <20%.329 
Подлежащите патологични механизми са комплексни.330–333 
При пациенти с БАХ, дефицитът на желязо е свързан с на-
рушена миокардна функция, влошени симптоми и повишен 
риск за смърт.333,334 Въз основа на тези данни се препоръчва 
редовно проследяване на железния статус (серумно желязо, 
феритин, насищане на трансферин, разтворими рецептори 
за трансферин) при пациенти с БАХ. При пациенти с тежка 
желязодефицитна анемия (Hb <7–8 g/dL) се препоръчва i.v. 
заместване.335–337 Пероралните формули на желязото, съ-
държащи железен (Fe2+) сулфат, железен глюконат и железен 
фумарат, често се понасят зле, а ефикасността на лекарство-
то може да бъде нарушена при пациенти с БАХ.330,331 Желе-
зен малтол е нова, перорална форма на желязо (Fe3+) и мал-
тол. Едно малко проучване с отворен протокол подсказва 
добра поносимост и ефикасност при пациенти с тежка БХ с 
лек до умерен дефицит на желязо и анемия.338 За разлика от 
това, две малки, 12-седмични, рандомизирани, кръстосани 
проучвания, изучаващи добавките на желязо при пациенти 
с БАХ без анемия не установяват значима клинична полза.339 
Липсват рандомизирани контролирани проучвания сравня-
ващи перорални и i.v. добавки на желязо при пациенти с БАХ.

6.3.1.7.	 Ваксинация
Като обща мярка се препоръчва пациентите с БАХ да бъ-
дат ваксинирани най-малко срещу грип, Streptococcus 
pneumoniae и SARS-CoV-2.

6.3.1.8.	 Психосоциална подкрепа
Поставянето на диагноза БХ – често след значително забавяне 
– и изпитването на физическите ограничения оказват значи-
телно психологическо, емоционално и социално въздействие 
върху пациентите и техните семейства. Симптомите на де-
пресия и тревожност, както и разстройствата на адаптацията, 
имат високо разпространение при пациенти с БАХ. Белодроб-
ната артериална хипертония също има сериозни последици 
върху работоспособността и доходите.281,340-344

Емпатичната и вдъхващата надежда комуникация е из-
ключително важна за лекарите, които се грижат за пациенти 
с БАХ. Информираността и познанията за болестта и въз-
можностите за лечение дават възможност на пациентите 
да участват в споделено вземане на решения. Адекватните 
диагностични инструменти за скрининг са ключът към иден-
тифицирането на пациенти, които се нуждаят от насочване 
за психологическа/психиатрична подкрепа, включително 
психофармакологично лечение,345 или социално подпома-
гане. Групите за подкрепа на пациентите могат да играят 
важна роля и пациентите трябва да бъдат посъветвани да 
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се присъединяват към такива групи. Имайки предвид огра-
ничаващия продължителността на живота характер на БАХ, 
планирането на специализирани грижи с насочване към 
служби за палиативни грижи трябва да бъде подкрепено в 
точното време.346

6.3.1.9.	 Придържане към лечебните мерки
Придържането към медикаментозната терапия е от ключо-
во значение за успешното лечение на БАХ. Факторите, които 
влияят като цяло на придържането, са свързани с пациента 
(напр. демографски данни, когнитивно увреждане, полифар-
мация, нежелани реакции/странични ефекти, психологиче-
ско здраве, здравна грамотност, разбиране за смисъла на 
лечението, коморбидности), с лекаря (експертиза, инфор-
мираност за препоръките и мултидисциплинарен екипен 
подход) и със системата на здравеопазване (работна среда, 
достъп до лечение и цена).347

Скорошни проучвания показаха, че придържането към 
лекарствената терапия при пациенти с БАХ изглежда е су-
боптимално.348,349 Имайки предвид сложността на лечение-
то на БАХ, потенциалните странични ефекти и рисковете, 
свързани с прекъсвания на лечението, придържането тряб-
ва периодично да се мониторира от член на мултидисципли-
нарния тим, за разпознаване на непридържане и всякакви 
промени в режима на лечение, предизвикани спонтанно 
от пациенти или лекари-неспециалисти. За насърчаване 
на придържането е важно да се гарантира, че пациентите 
участват във вземането на решенията и са подходящо ин-
формирани за вариантите на лечение и обосновката, очак-
ванията, страничните ефекти и потенциалните последици от 
непридържането. Пациентите трябва да бъдат посъветвани, 
че всяка промяна в лечението трябва да се прави в сътруд-
ничество с центъра по БХ.

6.3.2.	 Специфични ситуации

6.3.2.1.	 Бременност и контрацепция

6.3.2.1.1.	 Бременност.
По исторически данни бременността при жени с БАХ и други 
форми на тежка БХ е била свързана с майчина смъртност до 
56% и неонатална смъртност до 13%.350 С подобреното лече-
ние на БАХ и новите подходи за лечение на жените по вре-
ме на бременност и в периода след раждането майчината 
смъртност е намаляла, но остава висока, варираща в диапа-
зона 11–25%.351–355 По тези причини предишните Препоръки 
на ЕКД/ЕРД за диагностика и лечение на БХ препоръчваха 
пациентите с БАХ да избягват бременност.25,26 Въпреки това 
при жени с БХ има съобщения за благоприятен изход от бре-
менността, най-вече при жени с ИБАХ, които се повлияват от 
терапия с КА, но не само.353,354,356,357 Независимо от това, бре-
менността остава свързана с непредвидими рискове и може 
да ускори прогресията на БХ.358 Жени с БХ могат да се влошат 
по всяко време през или след бременността. Следователно 
лекарите носят отговорност да информират пациентите за 
рисковете от бременността, така че жените и техните семей-
ства да могат да вземат информирани решения.

Жени с лошо контролирано заболяване, оценено на ба-
зата на средно- или високорисков профил и признаци на ДК 
дисфункция, са изложени на висок риск от неблагоприятен 
изход; в случай на бременност те трябва да бъдат внимателно 
консултирани и трябва да се препоръча ранно прекъсване. 
За пациенти с добре контролирано заболяване, нискорисков 
профил и нормална или почти нормална хемодинамика в по-

кой, които смятат да забременеят, се препоръчва индивиду-
ално консултиране и съвместно вземане на решения. В такива 
случаи могат да се проучат и алтернативи като осиновяване 
и сурогатно майчинство. Генетичното консултиране преди за-
чеването също трябва да се има предвид при HPAH.

Жени с БХ, които забременеят или бъдат диагностицира-
ни с БАХ по време на бременност, трябва да бъдат лекувани, 
когато е възможно, в центрове с мултидисциплинарен екип 
с опит в лечението на БХ по време на бременност. Ако бре-
менността не се прекъсне, може да се наложи коригиране 
на терапията за БАХ. Препоръчва се спиране на ендотелино-
вите рецепторни антагонисти (ERAs), риоцигуат и селексипаг 
поради потенциален или неизвестен тератогенен ефект.359 
Въпреки ограничените доказателства, КА, PDE5is и инхала-
торни (i.v.)/подкожни (s.c.) простациклинови аналози се счи-
тат за безопасни по време на бременност.356,360

Бременността при БХ е много чувствителна тема и из-
исква емпатична комуникация. Психологическа подкрепа 
трябва да се предлага винаги, когато е необходимо.

6.3.2.1.2	 Контрацепция.
На жените с БХ с детероден потенциал трябва да се предос-
тавят ясни съвети за контрацепция, като се вземат предвид 
индивидуалните нужди на жената, но и фактът, че последици-
те от неуспеха на контрацепцията са значителни при БХ. При 
правилна употреба много форми на контрацепция, включи-
телно оралните контрацептиви, са много ефективни. При па-
циенти, лекувани с бозентан, трябва да се обърне внимание на 
намалената ефикасност на хормоналните контрацептиви.361 
Използването на хормонални импланти или вътрематочни ус-
тройства са алтернативни варианти с ниски нива на неуспех. 
Хирургическата стерилизация може да се има предвид, но е 
свързана с периоперативни рискове. Спешната посткоитална 
хормонална контрацепция е безопасна при БХ.

6.3.2.2.	 Хирургични процедури
Хирургичните процедури при пациенти с БХ са свързани с 
повишен риск от дясна СН и смърт. В проспективен мулти-
национален регистър, включващ 114 пациенти с БАХ, които 
са претърпели несърдечна и неакушерска хирургия, пери-
оперативната смъртност е била 2% при планови процедури 
и 15% при спешни процедури.362 Рискът от смърт е свързан с 
тежестта на БХ. Решението за извършване на операция трябва 
да бъде взето от мултидисциплинарен тим, включващ специа-
лист по БХ, и трябва да се основава на индивидуална оценка на 
съотношението риск:полза, като се вземат предвид различни 
фактори, включително индикация, спешност, тежест на БХ и 
предпочитания на пациента. Разработени са рискови скорове 
за прогнозиране на периоперативния риск от смъртност, но 
изискват допълнително валидиране.363 Не могат да бъдат на-
правени общи препоръки. Същото важи и за предпочитания 
вид анестезия. Когато е възможно, трябва да се направи опит за 
предоперативна оптимизация на терапията с БАХ (вижте също 
Препоръки на ESC 2022 г. за сърдечно-съдова оценка и лечение 
на пациенти, подложени на несърдечна хирургия).364

6.3.2.3.	 Пътуване и надморска височина
Хипобарната хипоксия може да индуцира артериална хипо-
ксемия, допълнителна хипоксична белодробна вазоконстри-
кция и повишено натоварване на ДК при БАХ.365,366 Налягани-
ята в кабината на самолета са еквивалентни на височини до 
2438 m,367 при които PaO2 намалява до това на вдишваната O2 
фракция от 15,1% на морското равнище.365 Доказателствата 
обаче сочат, че краткосрочната (по-малко от 1 ден) нормобар-
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на хипоксия обикновено се понася добре при клинично ста-
билни пациенти с БАХ.365,368–372 Прилагането на кислород по 
време на полет се препоръчва за пациенти, използващи кис-
лород на морското равнище и за тези с PaO2 <8 kPa (60 mmHg) 
или SaO2 <92%.25,26,325,369,372 Скорост на кислородния поток 
от 2 L/min ще повиши налягането на вдишвания кислород до 
стойности на морското равнище, а при пациенти, които вече 
използват кислород на морското равнище, скоростта на пото-
ка трябва да се увеличи допълнително.25,26,373

Тъй като ефектите от умерената и дългосрочната (часове-
дни) експозиция на хипоксия при БАХ остават до голяма сте-
пен неизследвани,374 375 пациентите трябва да избягват над-
морска височина >1500 m без допълнителен кислород.25,26,369 
Въпреки това, пациенти с БАХ, които не са хипоксемични на 
морското равнище, са понасяли сравнително добре едно-
дневни екскурзии до 2500 m.376 Пациентите трябва да пътуват 
с писмена информация за своето заболяване, включително 
списъка с лекарства, да носят допълнителни дози от своите 
лекарства и да бъдат информирани за местните центровеза 
БХ в близост до местоназначението си.25,26

6.3.3.	 Терапии за белодробна артериална 
хипертония

6.3.3.1.	 Калциеви антагонисти
Пациенти с БАХ, които имат положителен отговор на тестуване 
за остра вазореактивност (Фигура 8), могат да имат полза от ле-
чение с КА.129,146 По-малко от 10% от пациентите с ИБАХ, HPAH 
или DPAH са респондери, докато острият вазодилататорен от-
говор не предсказва благоприятен дългосрочен отговор към 
КА при пациенти с други форми на БАХ.129,146,378 КА, използвани 
в най-голяма степен при БАХ, са нифедипин, дилтиазем и амло-
дипин.129,146 Амлодипин и фелодипин намират все по-широко 

Препоръки
Таблица 5:	 Препоръки за общи мерки и специ-

фични обстоятелства

Препоръки Класa Нивоb

Общи мерки

При пациенти с БАХ на медикаментозна тера-
пия се препоръчват контролирани физически 
тренировки314,315,317

I A

При пациенти с БАХ се препоръчва психосоци-
ална подкрепа I C

При пациенти с БАХ се препоръчва имуни-
зация срещу SARS-CoV-2, грип и Streptococcus 
pneumoniae

I C

При пациенти с БАХ с признаци на ДК недоста-
тъчност и задръжка на течности се препоръчва 
лечение с диуретик

I C

При пациенти с БАХ, чието артериално кисло-
родно кръвно налягане е 8 kPa (60 mmHg)c, се 
препоръчва дългосрочна кислородна терапия

I C

При наличие на желязодефицитна анемия при 
пациенти с БАХ се препоръчва корекция на же-
лезния статус

I C

При липса на анемия би могло да се вземе пред-
вид заместване с желязо при пациенти с БАХ с 
железен дефицит

IIb C

Антикоагулация най-общо не се препоръчва 
при пациенти с БАХ, но би могла да се има пред-
вид на индивидуална база

IIb C

Употребата на АКЕИ, АРБ, АРНИ, SGLT-2, бета-
блокери или ивабрадин не се препоръчва при 
пациенти с БАХ, освен ако не е необходима по-
ради коморбидности (т.е. високо кръвно наляга-
не, коронарна артериална болест, левостранна 
СН или аритмии)

III C

Специални обстоятелства

Прилагането на кислород по време на полет 
се препоръчва при пациенти, които използват 
кислород или чието кислородно налягане в ар-
териалната кръв е 8 kPa (60 mmHg) на морското 
равнище

I C

За интервенции, изискващи анестезия, трябва 
да се вземе предвид мултидисциплинарна кон-
султация в център по БХ за оценка на риска и 
ползата

IIa C

АКЕИ, инхибитор на ангиотензин-конвертиращ ензим;АРБ, ангиотен-
зин рецепторен блокер; АРНИ, ангиотензин рецепторни неприли-
зинови инхибитори;СН, сърдечна недостатъчност; БАХ, белодробна 
артериална хипертония; БХ, белодробна хипертония; ДК, дясна каме-
ра; SARS-CoV-2, тежък остър респираторен синдром коронавирус-2; 
SGLT-2i, инхибитор на натрий–глюкоза котранспортер-2.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Измерено в най-малко два случая.

Препоръки
Таблица 6:	 Препоръки при жени с детероден по-

тенциал

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се на жени с детероден потенциал и 
БАХ да се осигурят ясни съвети за контрацепция, 
като се вземат предвид индивидуалните нужди 
на жената, но също и фактът, че последиците от 
неуспешна контрацепция са значителни при БАХ

I C

Препоръчва се жените с детероден потенциал и 
БАХ да бъдат консултирани по време на поста-
вянето на диагнозата относно рисковете и неси-
гурността, свързани със забременяването; това 
трябва да включва съвети против забременя-
ване и насочване за психологическа подкрепа, 
когато е необходимо

I C

Препоръчва се жените с БАХ, които смятат да 
забременеят или са забременели, да получат 
своевременна консултация в опитен център по 
БХ за улесняване на генетичното консултиране 
и съвместното вземане на решения и за осигу-
ряване на психологическа подкрепа на пациен-
тите и техните семейства, когато е необходимо

I C

За жени с БАХ, при които бременността се 
прекъсва, се препоръчва това да се осъщест-
вява в центрове по БХ с осигуряване на психо-
логическа подкрепа на пациентите и техните 
семейства

I C

За жени с БАХ, които желаят да имат деца, когато 
е възможно, може да се обмисли осиновяване и 
сурогатно майчинство с генетично консултира-
не преди зачеването

IIb C

Тъй като е докладван тератогенен потенциал в 
предклинични модели при ендотелинови рецеп-
торни антагонисти и риоцигуат, тези лекарства 
не се препоръчват по време на бременност359,377

III B

БАХ, белодробна артериална хипертония; БХ, белодробна хипертония.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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приложение в клиничната практика поради дългия си полужи-
вот и добрата поносимост. Дневните дози, които са показали 
ефикасност при БАХ, са относително високи и трябва да се дос-
тигат постепенно (Таблица 19). Най-честите нежелани реакции 
са системна хипотония и периферни отоци.

Пациентите, които отговарят на критериите за поло-
жителен остър вазодилататорен отговор и се лекуват с КА, 
трябва да бъдат проследявани стриктно за безопасност и 
ефикасност, с пълна повторна оценка след 3-6 месеца тера-
пия, включително ДСК. Повторен тест за остра вазореактив-
ност трябва да се направи при повторната оценка, за да се 
открие персистиращ вазодилататорен отговор, подкрепящ 
възможно увеличаване на дозата на КА. Пациенти със задо-
волителен хроничен отговор се представят с ФК по СЗО I/II 
и подчертано хемодинамично подобрение (в идеалния слу-
чай mPAP <30 mmHg и БСС <4 WU) на фона на терапия с КА. 
При липса на задоволителен отговор трябва да се назначи 
допълнителна терапия за БАХ. В някои случаи е необходи-
ма комбинация от КА с одобрени лекарства за БАХ поради 
клинично влошаване при опит за спиране на КА. Пациенти, 
при които не е проведено изследване за вазореактивност 
или такива с отрицателен тест, не трябва да започват лече-
ние с КА поради потенциално тежки странични ефекти (т.е. 

Препоръки
Таблица 7:	 Препоръки за лечение на вазореак-

тивни пациенти с идиопатична, на-
следствена или свързана с лекарства 
белодробна артериална хипертония

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчват се високи дози КА при пациенти с 
ИБАХ, HPAH или DPAH, които отговарят на теста 
за остра вазореактивност

I C

Препоръчва се внимателно проследяване с 
пълна преоценка след 3-4 месеца терапия 
(включително ДСК) при пациенти с ИБАХ, HPAH 
или DPAH, лекувани с високи дози КА

I C

Препоръчва се продължаване на високите дози 
КА при пациенти с ИБАХ, HPAH или DPAH в I или 
II ФК по СЗО с подчертано хемодинамично подо-
брение (mPAP < 30 mmHg и БСС < 4 WU)

I C

Препоръчва се започване на терапия за БАХ при 
пациенти, които остават в III или IV ФК по СЗО 
или такива без изразено хемодинамично подо-
брение след високи дози КА

I C

При пациенти с положителен вазореактивен 
тест, но недостатъчен дългосрочен отговор към 
КА, които се нуждаят от допълнителна терапия 
за БАХ, трябва да се има предвид продължаване 
на терапията с КА

IIa C

КА не се препоръчват при пациенти без изслед-
ване на вазореактивността или при нонреспон-
дери, освен когато са предписани за други пока-
зания (напр. феномен на Рейно)

III C

КА, калциев антагонист; DPAH, белодробна артериална хипертония, 
свързана с лекарства; HPAH, наследствена пулмонална артериална 
хипертония; ИБАХ, идиопатична белодробна артериална хипертония; 
mPAP, средно налягане в белодробната артерия; БАХ, пулмоналнабе-
лодробна артериална хипертония; БСС, белодробно съдово съпроти-
вление; ДСК, дясна сърдечна катетеризация; ФК по СЗО, функционален 
клас по Световната здравна организация; WU, единици по Wood.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Таблица 19:	 Дозиране на лекарствата за белодробна 
артериална хипертония при възрастни

Начална доза Таргетна доза
Калциеви антагонисти
Амлодипин 5 mg o.d 15–30 mg o.d.а

Дилтиазем 60 mg b.i.d. 120–360 mg b.i.d.b

Фелодипин 5 mg o.d. 15–30 mg o.d.a

Нифедипин 10 mg t.i.d. 20–60 mg b.i.d. или t.i.d.

Ендотелин рецепторен антагонист (перорално приложение)
Амбрисентан 5 mg o.d. 10 mg o.d.

Бозентан 62.5 mg b.i.d. 125 mg b.i.d.

Мацитентан 10 mg o.d. 10 mg o.d.

Инхибитори на фосфодиестераза 5 (перорално приложение)
Силденафил 20 mg t.i.d. 20 mg t.i.d.c

Тадалафил 20 или 40mg 40 mg o.d.

Простациклинови аналози (перорално приложение)
Берапрост натрий 20 µg t.i.d. Максимална толерира-

на доза до 40 µg t.i.d.

Берапрост с удълже-
но освобождаване

60 µg t.i.d. Максимална толерира-
на доза до 180 µg t.i.d

Трепростинил 0.25 mg b.i.d или 
0.125 mg t.i.d.

Максимална толери-
рана доза

Простациклин рецепторни агонисти (перорално приложение)
Селексипаг 200 µg b.i.d. Максимална толерира-

на доза до1600 µg b.i.d.

Стимулатор на разтворимата гуанилат циклаза (перорално приложение)
Риоцигуатd 1 mg t.i.d 2.5 mg t.i.d.

Простациклинови аналози (инхалаторно приложение)
Илопросте 2.5 µg 6–9 пъти дневно 5.0 µg 6–9 пъти дневно

Трепростиниле 18 µg 4 пъти дневно 54–72 µg 4 пъти дневно

Простациклинови аналози (i.v. или s.c. приложение)
Епопростенол i.v. 2 ng/kg/min Определя се от поноси-

мостта и ефикасността; 
типичният дозов диа-
пазон на първата годи-
на е 16–30 ng/kg/min, с 
широк индивидуален 
вариабилитет

Трепростинил 1.25 ng/kg/min Определя се от по-
носимостта и ефи-
касността; типичният 
дозов диапазон на 
първата година е 25–
60 ng/kg/min с широк 
индивидуален вариа-
билитет

b.i.d., два пъти дневно; i.v., интравенозно; o.d., един път 
дневно; s.c., подкожно; t.i.d., три пъти дневно.
Дозировките са обичайно използваните в клиничната практика. 
Това не изключва използването на алтернативни дози.
a Дневните дози амлодипин и фелодипин могат да се при-
лагат наведнъж или да се разделят на два приема.
b Съществуват различни форми на освобождаване на дил-
тиазем, някои от които трябва да се прилагат o.d. или t.i.d.
c Силденафил е одобрен в доза от 20 mg три пъти дневно, 
но дозите, използвани на практика, варират значително и 
понякога са по-високи.
d При пациенти с риск от системна хипотония приемът на 
риоцигуат може да започне с 0,5 mg три пъти дневно.
е Представените дози се отнасят за пулверизатори и може 
да се различават, като се използват други формули и дру-
ги устройства за инхалация.
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тежка хипотония, синкоп и ДК недостатъчност), освен ако не 
са предписани в стандартни дози за други показания.379

6.3.3.2.	 Ендотелин рецепторни антагонисти
Свързването на ендотелин-1 с ендотелинови рецептори 
тип А и В на гладкомускулните клетки на белодробните ар-
терии предизвиква вазоконстрикция и пролиферация (Фи-
гура 7).380 Рецепторите за ендотелин тип В са експресирани 
най-вече върху белодробните ендотелни клетки, предиз-
виквайки вазодилатация чрез ускорено производство на 
простациклин и азотен оксид и клирънс на ендотелин-1.380 
Независимо от това, изолираното селективно блокиране на 
ендотелиновите рецептори тип А или неселективното бло-
киране на рецептори тип А и В е показало сходна ефектив-

ност при БАХ.380 Антагонистите на ендотелния рецептор 
имат тератогенни ефекти и не трябва да се използват по 
време на бременност.381

6.3.3.2.1.	 Амбрисентан.
Амбрисентан е перорален ERA, който блокира преферен-
циално ендотелиновите рецептори тип А. Одобрените дози 
при възрастни са 5 mg и 10 mg веднъж дневно. При паци-
енти с БАХ той е демонстрирал ефикасност по отношение 
на симптомите, физическия капацитет, хемодинамичните 
показатели и времето до клинично влошаване.382 При упо-
требата на амбрисентан се съобщава за повишена честота 
на периферни отоци, но няма повишение на честотата на 
нарушената чернодробната дисфункция.

Да

Да

Алгоритъм на тестуване за вазореактивност при пациенти с предполагаема диагноза I/H/D-БАХ
и лечение на респондерите

Обърнете се към център за БХ

Повторна оценка след 3–6 месеца

Продължете терапията и правете преоценка
на всеки 6-12 месеца

Дясна сърдечна катетеризация
с тестуване за белодробна вазореактивноста

(Клас I)

Започнете терапия с калциеви антагонисти
и титрирайте до оптималната индивидуална дозаb

(Клас I)

≥10 mmHg спад на mPAP от изходното ниво до
≤40 mmHg с повишен или непроменен сърдечен дебит

ФК по СЗО I/II, BNP <50 ng/L или NT-proBNP <300 ng/L,
нормална или почти нормална хемодинамика в покойс

Лекувайте
съгласно
Фигура 9

Не

Не

Фигура 8:	 Алгоритъм за тестуване за вазореактивност при пациенти с предполагаема диагноза идиопатична, наслед-
ствена или белодробна артериална хипертония свързана с лекарства.

BNP, мозъчен натриуретичен пептид; I/H/D-PAH, идиопатична, наследствена, свързана с лакарства белодробна артери-
ална хипертония; mPAP, средно пулмонално артериално налягане; N, НЕ; NT-proBNP, N-терминален мозъчен натриурети-
чен пропептид; БХ, белодробна хипертония; БСС, белодробно съдово съпротивление; ФК по СЗО, функционален клас по 
Световната здравна организация; WU, eдиници по Wood.
a Препоръчват се инхалаторен азотен окис и инхалаторен илопрост; интравенозен епопростенол може да се използва, 
ако инхалаторен азотен окис или инхалаторен илопрост не са налични.
b За детайли вижте текста.
c mPAP ≤30 mmHg и БСС ≤4 WU.
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6.3.3.2.2.	Бозентан.
Бозентан е перорален, двоен ERA, който подобрява физиче-
ския капацитет, ФК по СЗО, хемодинамичните показатели и 

времето до клинично влошаване при пациенти с БАХ.383 Одо-
брената таргетна доза при възрастни е 125 mg два пъти дневно. 
Дозо-зависими повишения на чернодробните трансаминази 

Риск (3 слоя)
(Таблица 16)

Начална терапия
ERA + PDE5i 

(Клас I)

Начална терапия
ERA + PDE5i и i.v./s.c. PCAb

(Клас IIa)

Начална перорална
монотерапия с PDE5i или ERA 

(Клас IIa)

Добавете i.v. или s.c. PCA
и/или направете оценка

за белодробна трансплантация
(Клас IIa)

Редовна последяване
и индивидуализирана терапия

Редовно последяване
(Таблица 17)

Нисък или умерен Висок

Риск (4 слоя)
(Таблица 18)

Продължете началната терапия
(Клас I)

Нисък Умерено-нисък
Умерено-висок

или висок

илиДобавете PRA 
(Клас IIa)

Преминете
PDE5i към sGCs

(Клас IIb)

Лечение на пациенти с I/H/D-БАХ или БАХ-СТБ

Диагноза потвърдена в център за БХ, тестът за вазореактивност е отрицателен

Общи мерки в хода
на заболяването
(ReCo Таблица 5)

(Клас I)

Пациент без кардиопулмонални
съпътстващи заболяванияa

Пациент с кардиопулмонални
съпътстващи заболяванияa

Всички рискови категории

Фигура 9:	 Базиран на доказателства алгоритъм за лечение на белодробна артериална хипертония при пациенти с 
идиопатична, наследствена, свързана с лекарства и заболяване на съединителната тъкан белодробна ар-
териална хипертония..

DLCO, белодробен дифузионен капацитет за въглероден моноксид; ERA, ендотелин рецепторен антагонист; I/H/D-
БАХ,идиопатична, наследствена или свързана с лекарства белодробна артериална хипертония; БАХ-СТБ, белодробна 
артериална хипертония, свързана със съединително-тъканна болест; PCA, простациклинов аналог; PDE5i, инхибитор на 
фосфодиестераза 5; БХ, белодробна хипертония; PRA, простациклин рецепторен агонист; ReCo, препоръка; s.c., подкож-
но; sGCs, стимулатор на разтворимата гуанилат-циклаза.
a Кардио-пулмоналните коморбидности са състояния, свързани с повишен риск от диастолна дисфункция на лявата ка-
мера и включват затлъстяване, хипертония, захарен диабет и коронарна артериална болест; белодробните коморбид-
ности могат да включват признаци на леко паренхимно белодробно заболяване и често са свързани с нисък DLCO (<45% 
от прогнозираната стойност).
b Интравенозен епопростенол или i.v./s.c. трепростенил.
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може да се появят при ~10% от лекуваните пациенти (обратими 
след намаляване на дозата или спиране на лечението).384 Ето 
защо трябва ежемесечно изследване на чернодробната функ-
ция при пациенти, приемащи бозентан.384 Поради фармакоки-
нетичните взаимодействия, бозентан може да направи нена-
деждни хормоналните контрацептиви и да намали серумните 
нива на варфарин, силденафил и тадалафил.361,385–387

6.3.3.2.2.3.	 Мацитентан.
Мацитентанът е перорален, двоен ERA, за който е установе-
но, че повишава физическия капацитет и намалява комбини-
раната крайна точка за клинично влошаване при пациенти с 
БАХ.167 Макар че не е доказана чернодробна токсичност, има 
наблюдения за намаляване на Hb до ≤8 g/dL при 4,3% от па-
циентите, получаващи 10 mg мацитентан.167

6.3.3.3.	 Фосфодиестераза 5 инхибитори и стимулатори на 
гуанилат циклазата

Стимулацията на разтворимата гуанилат циклаза (sGC) с азотен 
окис води до производство на вътреклетъчния втори посред-
ник цикличен гуанозин монофосфат (цГМФ) (Фигура 7). Този път 
се контролира от кръг с отрицателна обратна връзка чрез раз-
граждане на цГМФ през различни фосфодиестерази, от които 
подтип 5 (PDE5) има значима експресия в белодробната васку-
латура.388 Инхибиторите на фосфодиестераза 5 и sGC стимула-
торите не трябва да се комбинират помежду си както и с ни-
трати, тъй като това може да доведе до системна хипотония.389

6.3.3.3.1.	Силденафил.
Силденафил е орално активен, мощен и селективен инхибитор 
на PDE5. Няколко РКП при пациенти с БАХ, лекувани със силдена-
фил (със или без стандартна терапия), са потвърдили благопри-
ятни резултати по отношение на физическия капацитет, симп-
томите и/или хемодинамичните показатели.390–392 Одобрената 
доза силденафил е 20 mg три пъти дневно. Повечето нежелани 
реакции на силденафил са леки до умерени и са свързани главно 
с вазодилатация (главоболие, зачервяване и епистаксис).

6.3.3.3.2.	Тадалафил.
Тадалафил е PDE5i с еднократно дневно приложение. РКП, 
включващо 406 пациенти с БАХ (53% на терапия с бозентан), 
лекувани с тадалафил в доза до 40 mg веднъж дневно, по-
казва благоприятни резултати по отношение на физическия 
капацитет, симптомите, хемодинамичните показатели и вре-
мето до клинично влошаване.393 Профилът на страничните 
ефекти е подобен на този на силденафил.

6.3.3.3.3.	Риоцигуат.
Докато PDE5 стимулират пътя азотен окис–цГМФ, като забавя 
разграждането на цГМФ, стимулаторите на sGC повишават 
производството на цГМФ чрез директна стимулация на ензи-
ма, както в присъствието, така и в отсъствието на ендогенен 
азотен окис.394 РКП включващо 443 пациенти с БАХ (44% и 6% 
на фонова терапия с ERAs или съответно простациклинови 
аналози), лекувани с риоцигуат до 2,5 mg три пъти дневно. 
показват благоприятни резултати по отношение на физиче-
ския капацитет, хемодинамичните показатели, ФК по СЗО и 
времето до клинично влошаване.395 Профилът на странич-
ните ефекти е подобен на този на PDE5i.

6.3.3.4.	 Аналози на простациклин и рецепторни агонисти 
на простациклин

При  пациенти с БАХ е доказана нарушена регулация на ме-
таболитния път на простациклина (Фигура 7) с по-малка екс-

пресия на простациклин-синтаза в белодробните артерии и 
намалени простациклинови метаболити в урината.396 Ана-
лозите на простациклин и агонистите на простациклиновия 
рецептор индуцират мощна вазодилатация, инхибират тром-
боцитната агрегация и имат както цитопротективна, така и 
анти-пролиферативна активност.397 Най-честите нежелани 
реакции, наблюдавани при тези съединения, са свързани със 
системна вазодилатация и включват главоболие, зачервява-
не, болка в челюстите и диария.

6.3.3.4.1.	 Епропростенол.
Епопростенолът има кратък полуживот (3–5 min) и се нуж-
дае от непрекъснато i.v. приложение чрез инфузионна помпа 
и постоянен тунелиран катетър. Налична е термостабилна 
формула за поддържане на стабилност до 48 h.398 Неговата 
ефикасност е демонстрирана в три незаслепени РКП при па-
циенти с ИБАХ (ФК по СЗО III и IV)399,400 и свързана със SSc 
БАХ.401 Епопростенол е подобрил симптомите, физическия 
капацитет, хемодинамичните показатели и смъртността.399 
Дългосрочна персистираща ефикасност е демонстрирана 
и при ИБАХ,212,245 както и при други състояния, свързани с 
БАХ.402–404 Сериозните нежелани събития, свързани със сис-
темата за приложение, включват неизправност на помпата, 
локална инфекция, катетърна обструкция и сепсис. Изготве-
ни са препоръки за предотвратяване на инфекции на кръв-
та, свързани с централния венозен катетър.405,406

6.3.3.4.2.	Илопрост.
Илопростът е простациклинов аналог, одобрен за инхала-
торно приложение. Инхалаторният илопрост е оценен в 
едно РКП в което 6–9 повторни инхалации на илопрост са 
сравнени с плацебо при нелекувани досега пациенти с БАХ 
или CTEPH.407 Проучването показва подобряване на физиче-
ския капацитет и намаляване на симптомите, БСС и клинич-
ните събития в групата на илопрост в сравнение с групата 
на плацебо.

6.3.3.4.3.	Трепростинил.
Има трепростинил за s.c., i.v., инхалаторно и перорално 
приложение. Субкутанният трепростинил е демонстрирал 
подобряване на физическия капацитет, хемодинамиката 
и симптомите при БАХ.408 Болката на мястото на инфузия е 
най-честият нежелан ефект, който е довел до прекратяване 
на лечението в 8% от случаите.408 На базата на химическа-
та стабилност на медикамента, i.v. трепростинил може да 
се прилага и чрез имплантируеми помпи, което увеличава 
удобството и най-вероятно намалява появата на свързани с 
пътя инфекции.409,410

Инхалаторният трепростинил е доказал подобряване 
на показателите 6MWD, NT-proBNP и качество на живот при 
пациенти с БАХ на фона на терапия с бозентан или силдена-
фил.411 Инхалаторният трепростинил не е одобрен в Европа.

Пероралният трепростинил е оценен в две РКП при 
пациенти с БАХ на фона на терапия с бозентан и/или сил-
денафил. И в двете изпитвания първичната крайна точка 
6MWD не достига статистическа значимост.412,413 Допълни-
телно РКП при нелекувани дотогава пациенти с БАХ е по-
казало подобрение на 6MWD.414 Допълнително RCT, което 
включва 690 пациенти с БАХ, демонстрира, че пероралният 
трепростинил намалява честотата на клинично влошаване 
при пациенти, които са получавали перорална монотера-
пия с ERA или PDE5is.415 Пероралният трепростинил не е 
одобрен в Европа.
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6.3.3.4.4.	Берапрост.
Берапрост е химически стабилен и перорално активен ана-
лог на простациклин. Две РКП показват умерено, кратко-
срочно подобрение на физическия капацитет при пациенти 
с БАХ;416,417 но без хемодинамично подобрение или дълго-
срочни ползи. Берапрост не е одобрен в Европа.

6.3.3.4.5.	Селексипаг
Селексипаг е перорално наличен, селективен простацикли-
нов рецепторен агонист, който е химически различен от 
простациклин и има различна фармакология. В пилотно РКП 
при пациенти с БАХ (получаващи стабилна терапия с ERA и/
или PDE5i), селексипаг намалява БСС след 17 седмици.418 РКП 
фаза 3, управлявано от събития, включващо 1156 пациенти419 
показва, че селексипаг, самостоятелно или в допълнение 
към моно или двойна терапията с ERA и/или PDE5i, намаля-
ва релативния риск за комбинирания показател заболева-
емост/смъртност с 40%. Най-честите нежелани реакции са 
главоболие, диария, гадене и болка в челюстите.

6.3.4.	 Терапевтични стратегии при пациенти 
с идиопатична, наследствена, свързана 
с лекарства или съединително-тъканно 
заболяване белодробна артериална 
хипертония

Белодробната артериална хипертония е рядко и животоза-
страшаващо заболяване и трябва да се лекува, когато е въз-
можно, в центрове за БХ, в тясно сътрудничество с лекува-
щите лекари на пациента.

Този раздел описва лекарственото лечение и е фокуси-
ран върху невазореактивни пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH 
и върху пациенти с БАХ, свързана със заболяване на съеди-
нителната тъкан (БАХ-СТБ). Информацията за дозирането на 
лекарства за БАХ е обобщена в Таблица 19. При други форми 
на БАХ стратегиите за лечение трябва да бъдат модифицира-
ни (вижте Раздел 7). Подходът към вазореактивни пациенти с 
ИБАХ/HPAH/DPAH е описан в Раздел 6.3.3.1.

В допълнение към таргетното лекарствено лечение, ця-
лостното лечение на пациенти с БАХ включва общи мерки, 
които може да включват кислород, диуретици за оптими-
зиране на обемния статус, психосоциална подкрепа и стан-
дартизирани физически тренировки (Раздел 6.3.1).315 Преди 
вземането на решения, касаещи лечението, пациентите и 
техните близки трябва да получат подходяща и навременна 
информация за рисковете и ползите от различните вариан-
тите, така че да могат да вземат окончателно информирано 
решение за лечението съвместно с медицинския екип. Ре-
шенията, касаещи лечението, при пациенти с ИБАХ/HPAH/
DPAH или БАХ-СТБ трябва да бъдат стратифицирани според 
наличието или отсъствието на кардиопулмонални комор-
бидности (Раздел 6.3.4.3) и според тежестта на заболяването, 
оценена чрез стратификация на риска (Раздел 6.2.7).

6.3.4.1.	 Първоначално решение за лечение при пациенти без 
съпътстващи кардиопулмонални коморбидности

Първоначалното лечение на пациенти с БАХ трябва да се 
основава на цялостна, оценка на риска, базирана на множе-
ство параметри, като се вземат предвид вида и тежестта на 
заболяването, коморбидностите, достъпа до терапии, ико-
номическите аспекти и предпочитанията на пациента.

Описаните по-долу съображения се отнасят предимно 
за пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH или БАХ-СТБ без сърдечно-
белодробни коморбидности, тъй като пациентите с комор-

бидности са недостатъчно представени в клиничните про-
учвания, тестващи стратегиите за лечение и комбинираната 
терапия при пациенти с БАХ. Съображенията за лечение на 

Препоръки
Таблица 8:	 Препоръки за лечение на не-вазоре-
активни пациенти с идиопатична, наследствена или 
свързана с лекарства белодробна артериална хипер-
тония, които се представят без съпътстващи кардио-
пулмонални заболяванияa

Препоръки Таблица 8А

Препоръки Класb Нивоc

Препоръки за начална терапия

При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са изло-
жени на висок риск за смърт, трябва да се обмис-
ли първоначална комбинирана терапия с PDE5i, 
ERA и i.v./s.c. аналози на простациклинd

IIa C

Препоръки за вземане на решения за лечение по време на про-
следяването

При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са из-
ложени на умерен-нисък риск за смърт на фона 
на терапия с ERA/PDE5i, трябва да се обмисли 
добавяне на селексипаг419

IIb B

При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са изло-
жени на умерен-висок или висок риск за смърт 
на фона на терапия с ERA/PDE5i, трябва да се 
обмисли добавяне на i.v./s.c. аналози на проста-
циклин и насочване за оценка на LТx

IIa C

При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са изло-
жени на умерено-нисък риск от смърт на фона на 
терапия с ERA/PDE5i, може да се вземе предвид 
преминаване от PDE5i към риоцигуат429

IIb B

Препоръки Таблица 8B

Препоръки

GRADE

Класb НивоcКачество 
на доказа-
телствата

Препоръ-
чителна 

сила

Препоръки за начална терапия

При пациенти с 
ИБАХ/ HPAH/DPAH, 
които са с нисък 
или умерен риск за 
смърт, се препоръч-
ва първоначална 
комбинирана тера-
пия с PDE5i и ERA166

Ниски Условни I B

CI, сърдечен индекс; DLCO, белодробен дифузионен капацитет за 
въглероден моноксид; DPAH, белодробна артериална хипертония, 
свързана с лекарства; ERA, ендотелин рецепторен антагонист; HFpEF, 
сърдечна недостатъчност със запазена изтласкваща фракция; HPAH, 
наследствена белодробна артериална хипертония; ИБАХ, идиопа-
тична белодробна артериална хипертония; i.v., интравенозно; LTx, бе-
лодробна трансплантация; БАХ, белодробна артериална хипертония; 
PDE5i, инхибитор на фосфодиестераза 5; БСС, белодробно съдово 
съпротивление; ДПН, деснопредсърдно налягане; s.c., подкожно; SVI, 
индекс на ударния обем; WU, единици по Wood.
а Кардиопулмонални коморбидности се срещат предимно при па-
циенти в напреднала възраст и включват рискови фактори за HFpEF 
като затлъстяване, диабет, коронарна болест на сърцето, анамнеза 
за хипертония и/или нисък DLCO.
b Клас на препоръките.
c Ниво на доказателственост.
d Първоначална тройна комбинирана терапия, включваща i.v./s.c. прос-
тациклинови аналози също могат също да се вземат предвид при паци-
енти с умерен риск, но тежки нарушения в хемодинамиката (напр. ДПН 
≥20 mmHg, CI <2.0 L/min/m2, SVI <31 mL/m2 и/или БСС ≥12 WU).
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пациенти с БАХ и кардиопулмонални коморбидности са об-
общени в Раздел 6.3.4.3.

За пациенти с нисък или умерен риск се препоръчва пър-
воначална комбинирана терапия с ERA и PDE5i. Този подход 
е оценен в проучването AMBITION, което сравнява първона-
чалната комбинирана терапия с използване на амбрисентан 
в таргетна доза 10 mg веднъж дневно и тадалафил в таргетна 
доза 40 mg веднъж дневно спрямо първоначална монотера-
пия с едно от двете лекарства.166 В AMBITION са включени пре-
димно пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH или БАХ-СТБ. Първич-
ната крайна точка е времето до първо събитие на клиничен 
неуспех (комбинация от смърт, хоспитализация поради вло-
шена БАХ, прогресия на заболяването или незадоволителен 
дългосрочен клиничен отговор). Рисковото отношение (HR) 
за първичната крайна точка в групата с комбинирана терапия 
спрямо обединената група с монотерапия е 0,50 (95% дове-
рителен интервал [CI], 0,35–0,72; P < 0,001) и има значителни 
подобрения в 6MWD и NT -proBNP в групата на първоначална 
комбинирана терапия. В края на проучването 10% от паци-
ентите на първоначална комбинирана терапия са починали 
в сравнение с 14% от пациентите, лекувани с първоначална 
монотерапия (HR 0,67; 95% CI, 0,42–1,08).420

В проучването TRITON нелекувани до този момент па-
циенти с БАХ са рандомизирани на първоначална двойна 
комбинирана терапия с мацитентан и тадалафил или на 
първоначална тройна комбинирана терапия с мацитентан 
10 mg веднъж дневно, тадалафил в таргетна доза от 40 mg 
веднъж дневно и селексипаг до 1600 µg o.d.421 В TRITON са 
включени предимно пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH или БАХ-
СТБ. На 26 -та седмица БСС е редуцирано с 52% и съответно 
54% на фона на двойна или тройна комбинирана терапия, а 
6MWD се е увеличил с 55 m и съответно 56 m. Геометричните 
средни стойности на съотношението NT-proBNP от изход-
ното ниво до седмица 26 са били съответно 0,25 и 0,26. Сле-
дователно TRITON не показва полза от пероралната тройна 
спрямо пероралната двойна комбинирана терапия, но по-
твърждава, че с първоначалната комбинирана терапия с 
ERA/PDE5i могат да бъдат получени съществени подобрения 
в хемодинамиката и физическия капацитет. Необходими са 
допълнителни проучвания, за да се определи дали перорал-
ната тройна комбинирана терапия влияе върху дългосроч-
ните резултати.

Въз основа на доказателствата, генерирани от тези и дру-
ги проучвания,303,422–424 първоначалната двойна комбинирана 
терапия с ERA и PDE5i се препоръчва при новодиагностици-
рани пациенти, които са с нисък или умерен риск. Първона-
чалната перорална тройна комбинирана терапия не се препо-
ръчва, предвид сегашната липса на доказателства в подкрепа 
на тази стратегия. При пациенти с висок риск трябва да се има 
предвид първоначална тройна комбинирана терапия, включ-
ваща i.v./s.c. аналог на простациклин.426,427 Въпреки призна-
нието, че доказателствата за този подход са ограничени до 
серии от случаи, има консенсус, че тази стратегия има най-го-
ляма вероятност за успех, особено предвид данните от Френ-
ския регистър, показващи, че първоначалната тройна комби-
нирана терапия, включваща i.v./s.c. аналогът на простациклин 
се свързва с по-добра дългосрочна преживяемост, отколкото 
монотерапията или терапията с двойна комбинация.428 Пър-
воначалната терапия с тройна комбинация, включваща i.v./s.c. 
аналог на простациклин, трябва да се има предвид и при па-
циенти с умерен риск, представящи се с тежки нарушения в 
хемодинамиката (напр. ДПН ≥20 mmHg, CI <2,0 L/min/m2, SVI 
<31 mL/m2 и/или БСС ≥12 WU).238,426

Препоръките за първоначална перорална двойна ком-
бинирана терапия се основават на PICO въпрос I (Допълни-
телни данни, Раздел 6.2). Въпреки че качеството на доказа-
телствата е ниско, първоначалната перорална комбинирана 
терапия с ERA и PDE5i постига важни цели за подобряване 
на симптомите (функционален клас), физическия капацитет, 
сърдечните биомаркери и намаляване на хоспитализациите.

6.3.4.2.	 Решения за лечение по време на проследяване при па-
циенти без кардиопулмонални коморбидности

Пациентите с БАХ се нуждаят от редовно проследяване, 
включващо доколко терапията е подходяща за пациента. 
Пациентите, които постигат нискорисков статус, имат много 
по-добра дългосрочна преживяемост в сравнение с пациен-
тите с умерено- или високорисков статус.292,295,296 Ето защо 
постигането и поддържането на нискорисков профил е клю-
чова цел при лечението на пациенти с БАХ.

Няколко клинични проучвания оценяват безопасността 
и ефикасността на последователната комбинирана терапия 
при пациенти с БАХ. SERAPHIN включва 742 пациенти с БАХ, 
предимно с ИБАХ/HPAH/DPAH и БАХ-СТБ, 63,7% от които са 
получавали друго лекарство за БАХ по време на набирането 
им, най-вече силденафил.167 В подгрупата пациенти, получ-
ващи терапия за БАХ, дневна доза от 10 mg мацитентан на-
малява риска за клинично влошаване в сравнение с плацебо 
(HR 0,62; 95% CI, 0,43–0,89).167

В проучване GRIPHON се оценява безопасността и ефикас-
ността на селексипаг.419 Това проучване включва 1156 пациенти 
с БАХ, повечето от които също с ИБАХ/HPAH/DPAH или с БАХ-
СТБ, които не са били лекувани или са получавали стандартна 
терапия с ERA, PDE5i или комбинация от двете. Селексипаг в 
доза до 1600 µg два пъти дневно е бил свързан с намален риск 
за клинично влошаване, независимо от придружаващото лече-
ние. При пациенти, получили комбинирана терапия с ERA/PDE5i 
(n = 376), рискът за клинично влошаване е бил по-нисък при се-
лексипаг отколкото при плацебо (HR 0,63; 95% CI, 0,44–0,90).431

Ефектите на комбинираната терапия върху дългосрочната 
преживяемост при пациенти с БАХ остават неясни. Мета-анализ 
от 2016 г. показа, че комбинираната терапия (първоначална и 
последователна) е била свързана със значително намаляване на 
риска за клинично влошаване (релативен риск [RR] 0,65; 95% CI, 

Препоръки
Таблица 9:	 Препоръки за първоначална перо-
рална лекарствена комбинирана терапия за паци-
енти с идиопатична, наследствена или свързана с 
лекарства белодробна артериална хипертония без 
съпътстващи кардиопулмонални заболявания

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се първоначална комбинирана те-
рапия с амбрисентан и тадалафил166,420,423 I B

Препоръчва се първоначална комбинирана те-
рапия с мацитентан и тадалафил421,430 I B

Трябва да се вземе предвид начална комбини-
рана терапия с други ERAs и PDE5is303 IIa B

Не се препоръчва начална комбинирана тера-
пия с мацитентан, тадалафил и селексипаг421 III B

ERA, ендотелин рецепторен антагонист; PDE5i, инхибитор на фосфо-
диестераза 5.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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0,58–0,72; P< 0,0001);432 общата смъртност обаче не е намаляла (RR 
0,86; 95% CI, 0,72–1,03; P=0,09), а значителна част от пациентите са 
имали епизоди на клинично влошаване или са починали, въпре-
ки че са получавали комбинирана терапия. Освен това данни от 
регистри показват, че употребата на комбинирана терапия се е 
увеличила от 2015 г. насам, но няма явно подобрение на общата 
преживяемост.428,433,434 Тези данни се подкрепят и от едно проуч-
ване, което показва, че по-малко от половината от пациентите, 
получаващи първоначална комбинирана терапия с ERA и a PDE5i, 
са постигнали и са останали с нискорисков профил.422

Превключването от PDE5is към риоцигуат е изследвано 
като стратегия за ескалация на лечението.429 435 REPLACE е 
рандомизирано, контролирано, проучване с отворен прото-
кол, което включва пациенти на терапия, базирана на PDE5i, 
които са били във ФК по СЗО III и са имали 6MWD от 165–
440 m.429 Проучването включва предимно пациенти с ИБАХ/
HPAH/DPAH или БАХ-СТБ, рандомизирани да продължат 
приема на PDE5i или да преминат от PDE5i към риоцигуат в 
доза до 2,5 mg три пъти дневно. Проучването постига своята 
първична крайна точка, наречена „клинично подобрение“, 
което е комбинация от предварително определени подо-
брения в 6MWD, ФК по СЗО и NT-proBNP на 24-та седмица. 
Клинично подобрение на 24-та седмица е демонстрирано 
при 41% от пациентите преминали на риоцигуат и при 20% 
от пациентите, които са останали на PDE5i (шансов коефици-
ент [OR] 2,78; 95% CI, 1,53–5,06; P=0,0007). В допълнение, по-
малко пациенти в групата на риоцигуат са имали клинично 
влошаване (OR 0,10; 95% CI, 0,01–0,73; P = 0,0047).

Въз основа на доказателствата, обобщени по-горе, могат 
да се направят следните препоръки за решения за лечение 
по време на проследяването:

1.	 При пациенти, които постигат нискорисков статус с пър-
воначалната си терапия за БАХ, се препоръчва продъл-
жаване на лечението.

2.	 При пациенти, които са със умерено-нисък риск, въпре-
ки че получават терапия с ERA/PDE5i, трябва да се има 
предвид добавяне на селексипаг, за да се намали рискът 
от клинично влошаване. При тези пациенти може също 
да се обмисли преминаване от PDE5i към риоцигуат.

3.	 При пациенти, които са изложени на умерено-висок или 
висок риск на фона на перорални терапии, трябва да се 
вземе предвид добавяне на i.v. епопростенол или i.v./s.c. 
трепростинил и насочване за оценка за LTx.309,436 Ако до-

бавянето на i.v./s.c. аналози на простациклин е неизпъл-
нимо, може да се вземе предвид добавяне на селексипаг 
или преминаване от PDE5i към риоцигуат.

6.3.4.3.	 Белодробна артериална хипертония с кардиопул-
монални коморбидности

През последното десетилетие демографията и характе-
ристиките на пациентите с ИБАХ са се променили, особено 

Добавянето на селексипаг към ERAsc и/или 
PDE5is се препоръчва за намаляване на риска от 
заболеваемост/смъртност418,419

I B

Добавянето на перорален трепростинил към 
монотерапия с ERA или PDE5i/риоцигуат се пре-
поръчва за намаляване на риска от заболевае-
мост/смъртност412,413,415

I B

Не се препоръчва добавяне на бозентан към 
силденафил за намаляване на риска от заболе-
ваемост/смъртност419

III B

Доказателства от проучвания с промяна в 6MWD като първична 
мярка за резултат

Добавянето на силденафил към епопростенол 
се препоръчва за подобряване на физическия 
капацитет392,438

I B

Добавянето на инхалаторен трепростинил към 
монотерапия със силденафил или бозентан 
трябва да се вземе предвид с цел подобряване 
на физическия капацитет411,439

IIa B

Добавянето на риоцигуат към бозентан трябва 
да се вземе предвид с цел подобряване на физи-
ческия капацитет395,440

IIa B

Добавянето на тадалафил към бозентан би мог-
ло да се вземе предвид за подобряване на физи-
ческия капацитет393

IIb C

Добавянето на инхалаторен илопрост към бо-
зентан би могло да се вземе предвид за подо-
бряване на физическия капацитет441,442

IIb B

Добавянето на амбрисентан към силденафил би 
могло да се вземе предвид за подобряване на 
физическия капацитет443

IIb C

Добавянето на бозентан към силденафил би 
могло да се вземе предвид за подобряване на 
физическия капацитет419,444

IIb C

Добавянето на силденафил към бозентан би 
могло да се вземе предвид за подобряване на 
физическия капацитет444-446

IIb C

Биха могли да се вземат предвид други последо-
вателни двойни или тройни комбинирани тера-
пии за подобряване на физическия капацитет и/
или облекчаване на симптомите на БХ

IIb C

Доказателства от проучвания с безопасност на комбинираната 
терапия като основна мярка за резултат

Не се препоръчва комбиниране на риоцигуат и 
PDE5i389 III B

6MWD, извървяно разстояние в 6-имутния тест с ходене; ERA, ендо-
телин рецепторен антагонист; PDE5i, инхибитор на фосфодиестера-
за 5; БХ, белодробна хипертония.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c ERAs използвани в проучване GRIPHON са бозентан и амбрисентан.
d Проучването PATENT plus изследва комбинацията от силденафил и 
риоцигуат; комбинирането обаче на риоцигуат с който и да е PDE5i 
е противопоказано.

Препоръки
Таблица 10:	 Препоръки за комбинирана после-
дователна лекарствена терапия при пациенти с иди-
опатична, наследствена или свързана с лекарства бе-
лодробна артериална хипертония

Препоръки Класa Нивоb

Общи препоръки за последователна комбинирана терапия

Препоръчва се ескалацията на лечението да се 
базира на рискова оценка и на общи стратегии 
за лечение (вж. Фигура 9)

I C

Доказателства от проучвания с комбинирана крайна точка за-
болеваемост/смъртност като първична мярка за резултат

Добавянето на мацитентан към PDE5is или перо-
рални/инхалаторни аналози на простациклин 
се препоръчва за намаляване на риска от забо-
леваемост/смъртност167,168,437

I B

Продължение

Продължава
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в индустриализираните страни.447 В няколко съвременни 
регистъра средната възраст на пациентите, диагностици-
рани с ИБАХ, е ~60 или повече години.161,295,299,447,448 Много 
възрастни пациенти имат кардиопулмонални съпътстващи 
заболявания, което превръща в предизвикателство разгра-
ничаването между група 2 и група 3 БХ. Сред пациентите в 
напреднала възраст, диагностицирани с ИБАХ, се появиха 
два основни фенотипа на заболяването. Единият фенотип 
(наричан тук фенотип на лявото сърце) се състои от пациен-
ти в напреднала възраст, предимно жени, с рискови фактори 
за HFpEF (напр. хипертония, затлъстяване, диабет или коро-
нарна болест на сърцето), но предкапилярна, а не постка-
пилярна БХ;449,450 ~30 % от тези пациенти имат анамнеза за 
предсърдно мъждене.161 Другият фенотип (наречен карди-
опулмонален фенотип) се състои от пациенти в напреднала 
възраст, предимно мъже, които имат нисък DLCO (<45% от 
прогнозираната стойност), често са хипоксемични, имат дъл-
гогодишна анамнеза за тютюнопушене и имат рискови фак-
тори за LHD.77, 78,161,451 В клъстерен анализ на 841 новодиаг-
ностицирани пациенти с ИБАХ в регистъра COMPERA, 12,6% 
са имали класически фенотип на млади, пациенти, предимно 
жени, без кардиопулмонални коморбидности, 35,8% са с ляв 
сърдечен фенотип, а 51,6% с кардиопулмонален фенотип.161

Няма основани на доказателства правила за определяне 
на фенотипа на пациента. Проучването AMBITION използва 
наличието на повече от три рискови фактора за LHD заедно с 
определени хемодинамични критерии за изключване на па-
циенти от първичния анализ.166 Споменатият по-горе анализ 
от COMPERA обаче установи, че наличието на единичен рис-
ков фактор може да промени фенотипа.161 Докато се очакват 
допълнителни данни, за определяне на фенотипа на пациен-
та трябва да се използва цялостният му профил.

В сравнение с пациентите без кардиопулмонални комор-
бидности, пациентите с кардиопулмонални коморбидности 
отговарят по-слабо на лекарствата за БАХ, по-вероятно е 
да спрат терапията поради неефикасност или лоша поноси-
мост, по-малко вероятно е да достигнат нискорисков статус 
и имат по-висока смъртност. Докато възрастово адаптира-
ната смъртност при пациенти с ляв сърдечен фенотип из-
глежда подобна на тази при пациенти с класическа БАХ, па-
циентите с кардиопулмонален фенотип и нисък DLCO имат 
особено висока смъртност.77,78,161,450,451

Тъй като пациентите с кардиопулмонални коморбидно-
сти не са представени достатъчно или са изключени от про-
учванията за БАХ, не могат да бъдат направени препоръки за 
лечение, основаващи се на доказателства за тази популация 
пациенти. Данни от регистри показват, че повечето лекари 
използват PDE5is като основна терапия при тези пациенти. 
Понякога се използват ендотелин-рецепторни антагонисти 
или комбинации PDE5i/ERA, но честотата на прекъсване на 
лечението е по-висока, отколкото при пациенти с класиче-
ска БАХ.447,450 Субанализ от проучването AMBITION, който 
оценява отговора към терапията за БАХ при 105 пациенти, 
които са били изключени от първичния анализ поради ляв 
сърдечен фенотип, установи, че тези пациенти, сравнени 
с пациентите в първичния анализ, са имали по-слабо кли-
нично подобрение и по-висока вероятност за прекъсване 
на лечението поради безопасност и поносимост както при 
монотерапия, така и при първоначална комбинирана тера-
пия.449 Данните от регистъра ASPIRE показаха, че пациенти-
те с ИБАХ и кардиопулмонален фенотип са имали по-малко 
подобрение във физическия капацитет и PROMs в сравнение 
с пациентите с класическа ИБАХ.451

При пациенти с ляв сърдечен фенотип терапията с ERA е 
свързана с повишен риск от задръжка на течности.449 Освен 
това, при пациенти с кардиопулмонален фенотип терапията 
за БАХ може да причини спад на периферната кислородна 
сатурация.452 Има малко публикувани данни относно упо-
требата на простациклинови аналози или простациклинови 
рецепторни агонисти при тази популация пациенти.453

Липсата на солидни доказателства за лечението на па-
циенти в напреднала възраст с БАХ и кардиопулмонални 
коморбидности прави трудно даването на препоръки за 
лечение и пациентите трябва да бъдат съответно консулти-
рани. При липса на доказателства, касаещи терапевтични-
те стратегии при тези пациенти, стратификацията на риска 
има ограничена полза за подпомагане на терапевтичните 
решения. При повечето от тези пациенти се препоръчва 
първоначална монотерапия (вижте Допълнителни данни, 
Таблица S3), като PDE5i са най-широко използвани по данни 
от регистри.161 По-нататъшните решения, касаещи терапия-
та, трябва да се вземат на индивидуална основа в сътрудни-
чество с центъра по БХ и лекуващите лекари.

Лечебният алгоритъм при пациенти с БАХ е показан във 
Фигура 9 и придружаващия раздел, описващ алгоритъма за 
лечение.

6.3.5.	 Лекарствени взаимодействия
Сред лекарствата за БАХ клинично значими фармакоки-
нетични взаимодействия се наблюдават между бозентан и 
силденафил (намалена плазмена концентрация на силдена-
фил385), бозентан и хормонални контрацептиви (намалена 
ефикасност на контрацепцията361) и бозентан и антагонисти 
на витамин К (VKAs) (потенциална необходимост от коре-
кция на дозата на VKA386). Допълнителни фармакокинетични 
взаимодействия с потенциално клинично значение са из-
броени в Допълнителни данни, Таблица S4.

Препоръки
Таблица 11:	 Препоръки за лечение на невазоре-
активни пациенти с идиопатична, наследствена или 
свързана с лекарства белодробна артериална хипер-
тония, които имат кардиопулмонални придружава-
щи заболяванияa

Препоръки Класb Нивоc

Препоръки за начална терапия

При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH и кардиопул-
монални коморбидности трябва да се обмисли 
първоначална монотерапия с PDE5i или ERA

IIa C

Препоръки за решения за лечение по време на проследяване

При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH с кардиопул-
монални коморбидности с умерен или висок 
риск за смърт на фона на монотерапия с PDE5i 
или ERA, може да се вземе предвид допълнител-
но лечение за БАХ на индивидуална основа

IIb C

DPAH, белодробна артериална хипертония, свързана с лекарства; 
ERA, ендотелин рецепторен антагонист; HPAH, наследствена бело-
дробна артериална хипертония; ИБАХ, идиопатична белодробна 
артериална хипертония; БАХ, белодробна артериална хипертония; 
PDE5i, инхибитор на фосфодиестераза 5.
а Сърдечно-белодробни коморбидности се срещат предимно при 
пациенти в напреднала възраст и включват рискови фактори за 
HFpEF като затлъстяване, диабет, коронарна болест на сърцето, 
анамнеза за хипертония и/или нисък DLCO.
b Клас на препоръките.
c Ниво на доказателственост.
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6.3.6.	 Интервенционална терапия

6.3.6.1.	 Балонна предсърдна септостомия и Potts шънт
Балонната предсърдна септостомия,454,455 чрез създаване на 
междупредсърден шънт, и Potts шънт,456–459 чрез свързване 
на лявата белодробна артерия и низходящата аорта, имат 
за цел декомпресия на дясното сърце и увеличаване на сис-
темния кръвоток, като по този начин подобряват системния 
кислороден транспорт въпреки артериалната кислородна 
десатурация. Тъй като тези процедури са сложни и свързани 
с висок риск, включително значителна смъртност, свързана 
с процедурата, те рядко се извършват при пациенти с БАХ и 
могат да се обмислят само в центрове с опит в тези техники.

6.3.6.2.	 Белодробна артериална денервация
Мотивите за извършване на денервация на белодробната 
артерия (PADN) се основават на повишения симпатиков то-
нус, характеризиращ БАХ, който е свързан с лоша прогно-
за.460,461 Въпреки че приносът на този механизъм за развитие 
на БАХ не е напълно изучен, той се свързва с вазоконстри-
кция и съдово ремоделиране чрез барорефлекс, медииран 
от рецептори за разтягане, разположени в бифуркацията на 
белодробните артерии.462,463 Прилагането на радиочестотна 
енергия върху тях подобрява непосредствено и хронично 
хемодинамичните променливи.464 Въпреки това, все още 
има недостатъчно доказателства от многоцентрови РКП, 
демонстриращи ползат от PADN при пациенти, които вече 
получават препоръчаната медикаментозна терапия. Мал-
ко многоцентрово проучване изследва приложимостта на 
PADN с помощта на интраваскуларен ултразвуков катетър 
при пациенти, получаващи двойна или тройна терапия за 
БАХ;465 процедурата е безопасна и свързана с намаляване на 
БСС и увеличаване на 6MWD и ежедневната активност. Въ-
преки че е потенциално обещаващ, на този етап PADN тряб-
ва да се счита за експериментален.

6.3.7.	 Напреднала деснокамерна недостатъчност

6.3.7.1.	 Лечение в интензивно отделение
Пациентите с БХ може да имат нужда от интензивно лечение 
за дясна СН, коморбидности (включително голяма хирур-
гия) или и двете. Рискът от смъртност при такива пациенти 
е висок466,467 и, когато е възможно, в лечението трябва да се 
включват специализирани центрове. В допълнение към ос-
новните стандарти за интензивно отгеление (ИО), при тези 
пациенти трябва да бъде внимателно мониторирана функ-
цията на ДК . Неспецифичните клинични признаци на дясна 
СН с нисък сърдечен дебит включват бледа кожа с периферна 
цианоза, хипотония, тахикардия, намалено отделяне на ури-
на и нарастващи нива на лактата. Неинвазивният мониторинг 
трябва да включва биомаркери (NT-proBNP и тропонин) и ехо-
кардиография. Минималният инвазивен мониторинг се със-
тои от централен венозен катетър в горната част на тялото за 
измерване на централното венозно налягане и централната 
венозна сатурация на кислорода, като последната отразява 
CO. Дясната сърдечна катетеризация или други форми на хе-
модинамична оценка трябва да се имат предвид при пациен-
ти с напреднала дясна СН или в комплексни ситуации.468

Лечението при дясна СН трябва да се фокусира върху 
обратими тригери като инфекция, аритмия, анемия и други 
коморбидности. Балансът на течностите е от изключителна 
важност при тези пациенти, повечето от които се нуждаят от 
отрицателен баланс на течности за намаляване на ДК предна-
товарване, подобрявайки по този начин геометрията и функ-

цията на ДК.468 Пациентите с нисък CO може да имат полза от 
лечението с инотропи; добутамин и милринон са най-често 
използваните съединения в тези ситуации. Поддържането 
на средно системно артериално налягане >60 mmHg е клю-
чова цел при лечение на дясна СН, а пациентите с персисти-
раща хипотония може да имат нужда от вазопресори като 
норепинефрин или вазопресин. Интубацията и инвазивната 
механична вентилация трябва да се избягват при пациенти 
с напреднала ДК недостатъчност винаги когато е възможно  
поради висок риск от по-нататъшно хемодинамично влоша-
ване и смърт. Лекарствата за белодробна артериална хипер-
тония трябва да се вземат придвид индивидуално, като се 
отчита основното заболяване, съпътстващите заболявания и 
приеманите лекарства. При пациенти с новодиагностицира-
на БАХ с нисък CO трябва да се вземе предвид комбинирана 
терапия, включваща i.v./s.c. простациклинови аналози.426

6.3.7.2.	 Механична циркулаторна подкрепа
В специализираните центрове са налични различни форми 
на механична циркулаторна подкрепа за лечение на ДК не-
достатъчност, като вено-артериалната екстракорпорална 
мембранна оксигенация (ЕКМО) е най-широко използваният 
подход. Механичната циркулаторна подкрепа се е превър-
нала в утвърден мост към трансплантация при пациенти 
с необратима дясна СН, но понякога се използва като мост 
към възстановяване при пациенти с лечими причини и по-
тенциално обратима ДК недостатъчност.468 Не могат да се 
направят общи препоръки що се отнася до индикациите за 
механична циркулаторна подкрепа, която трябва да бъде 
индивидуализирана, като се вземат предвид факторите от 
страна на пациента и местните ресурси.469,470 Дългосрочната 
механична поддръжка, аналогична на устройствата за лево-
камерно асистиране (LVADs), все още не е налична за пациен-
ти с БХ и терминална дясна СН.

6.3.8.	 Трансплантация на бял дроб и сърце–бял 
дроб

Белодробната трансплантация остава важна терапевтична 
възможност за пациенти с БАХ, рефрактерни на оптимизи-
рана медикаментозна терапия. При пациенти с БАХ насоч-
ването към център за LTx трябва да се обмисля своевре-
менно (Таблица 20): 

Препоръки
Таблица 12:	 Препоръки за интензивно лечение на 

белодробна артериална хипертония

Препоръки Класa Нивоb

При лечение на пациенти пациенти с дясна 
СН в ИО се препоръчва да се включат лекари 
с опит, да се лекуват причинните фактори и да 
се използват поддържащи мерки, включително 
инотропи и вазопресори, баланс на течностите 
и подходящи лекарства за БАХ

I C

Механичната циркулаторна подкрепа може да 
бъде опция за избрани пациенти като мост към 
трансплантация или възстановяване и трябва 
да се вземе предвид междуболничен трансфер, 
ако такива ресурси не са налични на място

IIa C

СН, сърдечна недостатъчност; ИО, Интензивно отделение; БАХ, бе-
лодробна артериална хипертония.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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(1) при неадекватен отговор към лечението въпреки опти-
мизираната комбинирана терапия; (2) при умерен-висок или 
висок риск за смърт (т.е. 1-годишна смъртност >10%, когато 
се оценява с утвърдени инструменти за стратификация на 
риска)471 (вж. Раздел 6.2.7), който надвишава сегашната смърт-
ност след LTx;472 (3) когато пациентът имат вариант на заболя-
ването, който се повлиява слабо от медикаментозна терапия, 
като PVOD или PCH.

При БАХ са извършвани както трансплантации сърце-бял 
дроб, така и двойна LTx. Понастоящем повечето пациенти по-
лучават двойна LTx, докато комбинираната трансплантация 
сърце-бял дроб е запазена за пациенти, които имат допълни-
телни некоригируеми сърдечни заболявания.473 С въвеждане-
то на скор за алокация на белия дроб (LAS), смъртността в спи-
съка на чакащите е намаляла, а шансовете за получаване на 
донорски орган са се увеличили.474 В някои страни пациенти 

с тежка БХ може да получат „изключителен LAS“ . Някои други 
страни, които не използват LAS, са въвели успешно програми 
с висок приоритет за тези пациенти.475 Пациентът и неговите 
близки трябва да бъдат изцяло ангажирани в процеса на оцен-
ка за трансплантация и да бъдат информирани за рисковете 
и ползите, а окончателното решение трябва да бъде взето 
съвместно от пациента и медицинския екип (вж. Раздел 6.3.1.8). 
За пациенти с БАХ, които преживеят ранния посттрансплан-
тационен период, дългосрочните резултати са добри. Проуч-
ване установи, че за пациенти с първична трансплантация по 
повод ИАБХ, които са оцелели до края на първата година, оч-
акваната средна преживяемост е била 10,0 години.476

6.3.9.	 Алгоритъм на лечение, базиран на 
доказателства

Алгоритъм за лечение на пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH или 
БАХ-СТБ е представен на Фигура 9. Доказателствата в под-
крепа на този алгоритъм са получени основно при пациен-
ти с ИБАХ/HPAH/DPAH или БАХ-СТБ без кардиопулмонални 
коморбидности. Пациенти с БАХ, свързана с HIV-инфекция, 
PoPH и БАХ, свързана с вродено сърдечно заболяване, не са 
включени или са недостатъчно представени в повечето про-
учвания за лечение на БАХ. Препоръките за лечение на тези 
пациенти са дадени в  Раздел 7.

6.3.10.	 Диагностика и лечение на усложнения 
на белодробна артериална хипертония

6.3.10.1.	 Аритмии
Най-честите видове аритмии, наблюдавани при БАХ, са надка-
мерни, главно предсърдно мъждене и предсърдно трептене, 
докато честотата на камерните аритмии и брадиаритмиите 
е значително по-ниска.477–479 Трябва да се отбележи, че въз-
растта е независим рисков фактор за предсърдни аритмии. В 
проспективни проучвания честотата на предсърдните арит-
мии е била 3–25% за период на наблюдение от 5 години в ко-
хорти, включващи предимно пациенти с ИБАХ.479–481

При липса на специфични доказателства за БАХ, лече-
нието с антикоагуланти при пациенти с БАХ и предсърдна 
аритмия трябва да следва препоръките за пациенти с други 
сърдечни заболявания.477

Пациентите с БАХ са особено чувствителни на хемодина-
мичния стрес по време на предсърдни аритмии, дължащ се 
на тахикардията и загубата на синхрон между предсърдия и 
камери. Поддържането на синусов ритъм е важна цел на ле-
чението при тези пациенти. Новопоявилите се аритмии чес-
то водят до клинично влошаване и са свързани с повишена 
смъртност.481 Обсервационни проучвания показват, че са 
възможни различни стратегии за контрол на ритъма, вклю-
чително фармакологична кардиоверсия с антиаритмични ле-
карства, електрическа кардиоверсия и инвазивни процедури 
за катетърна аблация. С цел постигане или задържане на ста-
билен синусов ритъм трябва да се обмисли профилактика с 
антиаритмични лекарства без отрицателен инотропен ефект, 
като перорален амиодарон, въпреки че липсват специфични 
данни относно тяхната ефикасност. Ниска доза бета-блокер 
и/или дигоксин могат да се използват при избрани пациенти.

Катетърната аблация е предпочитаният подход за лечение 
на предсърдно трептене и някои други предсърдни тахикар-
дии, въпреки че при пациенти с БАХ тя често е по-трудна от 
техническа гледна точка, отколкото при пациенти със струк-
турно нормална дясна сърдечна камера.482 Безопасността 
и ефикасността на техниките за аблация при предсърдно 

Таблица 20:	 Критерии за белодробна трансплан-
тация и включване в листата на чакащите при пациенти с 
белодробна артериална хипертония

Насочване

Потенциално подходящи пациенти, за които LTx би могла да бъде ва-
риант в случай на неуспех на лечението

ЕКД/ЕРД умерено-висок или висок риск, или рисков скор REVEAL >7 
въпреки адекватното лечение за БАХ

Прогресиращо заболяване или скорошна хоспитализация поради 
влошаване на БАХ

Необходимост от i.v. или s.c. терапия с простациклин

Известни или предполагаеми високорискови варианти, като PVOD 
или PCH, системна склероза или големи и прогресиращи аневризми 
на белодробната артерия

Признаци на вторична чернодробна или бъбречна дисфункция, 
дължаща се на БАХ или други потенциално живото-застрашаващи 
усложнения като повтаряща се хемоптиза

Включане в листата
Пациентът е напълно оценен и подготвен за трансплантация

Висок риск по ЕКД/ЕРД или REVEAL рисков скор >10 при подходящо лече-
ние на БАХ, обикновено включващо i.v. или s.c. простациклинови аналози

Прогресивна хипоксемия, особено при пациенти с PVOD или PCH

Прогресираща, но не терминална чернодробна или бъбречна дис-
функция, поради БАХ; животозастрашаваща хемоптиза

ЕРД, Европейско респираторно дружество; ЕКД, Европейско кардиологично 
дружество; i.v., интравенозно; LTx, белодробна трансплантация; БАХ, бело-
дробна артериална хипертония; PCH, белодробна капилярна хемангиома-
тоза; PVOD, белодробна вено-оклузивна болест; s.c., подкожно.

Препоръки
Таблица 13:	 Препоръки за белодробна трансплантация

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се потенциално подходящи канди-
дати да бъдат насочени за оценка за LTx, когато 
имат неадекватен отговор към пероралната 
комбинирана терапия, оценено чрез умерено-
висок или висок риск или рисков скор REVEAL >7

I C

Препоръчва се да бъдат включени в листата за 
LTx пациенти, които са с висок риск за смърт или 
с рисков скор REVEAL ≥10, въпреки оптимизира-
на медикаментозна терапия, включваща s.c. или 
i.v. простациклинови аналози

I C

i.v., венозно; LTx, белодробна трансплантация; s.c., подкожно.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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мъждене, конкретно в популацията с БАХ, са несигурни и е 
възможно поради ремоделирането на дясното предсърдие 
тригери, които не се свързани с белодробните вени, да играят 
по-важна роля, отколкото при пациенти без БАХ.483

6.3.10.2.	 Хемоптиза
Хемоптиза, варираща от лека до животозастрашаваща, може 
да се появи при всички форми на БХ, но е особено честа при 
HPAH и БАХ, свързани с ВСБ. Белодробната хеморагия често 
произхожда от дилатирани бронхиални артерии;484–486 ето 
защо диагностичната оценка при пациенти с БАХ и хемопти-
за трябва да включва контрастна КТ с артериална фаза. Дори 
ако източникът на кървене не може да бъде локализиран, се 
препоръчва емболизация на разширени бронхиални артерии 
при пациенти с умерена до тежка хемоптиза или повтарящи 
се епизоди на лека хемоптиза. Белодробна трансплантация 
трябва да се има предвид при пациенти с рецидивираща и 
тежка хемоптиза въпреки оптимизираното лечение.

6.3.10.3.	 Механични усложнения
Механичните усложнения при пациенти с БАХ обикновено 
възникват от прогресиращата дилатация на белодробната ар-
терия и включват аневризми, разкъсване и дисекация на бе-
лодробната артерия, както и компресия на съседни структури 
като ствола на лявата коронарна артерия, белодробните вени, 
главните бронхи и рекурентните ларингеални нерви.487– 492

Наличието на аневризмата на белодробната артерия 
е била независим предиктор за повишен риск от внезапна 
сърдечна смърт в едно проучване.492 Симптомите и призна-
ците са неспецифични; в повечето случаи пациентите са без-
симптомни и тези усложнения се диагностицират случайно. 
Аневризмите на белодробната артерия обикновено се от-
криват по време на ехокардиография и се визуализират най-
добре чрез КТ или ЯМР с контрастно усилване. Възможност-
ите за лечение на асимптомна аневризма или дисекция на 
белодробната артерия не са добре дефинирани. LTx трябва 
да се разглежда в избрани случаи.490,493

При пациенти с компресивен синдром на ствола на лява-
та коронарна артерия, перкутанното коронарно стентиране е 
ефективно и безопасно лечение.62 При пациенти с асимптомна 
компресия на ствола на лявата коронарна артерия или нетеж-
ко компрометиране на нейната анатомия, оценката с интра-
васкуларен ултразвук или измерване на коронарно налягане 
може да помогне за избягване на ненужни интервенции.494

6.3.11.	 Грижи в края на живота и етични проблеми
Клиничният ход на БАХ може да бъде характеризиран с про-
гресивно влошаване и отделни епизоди на остра декомпен-
сация. Очакваната продължителност на живота е трудна за 
прогнозиране, тъй като пациентите могат или да умрат бав-
но в резултат на прогресираща дясна СН или да загинат от 
внезапна сърдечна смърт.

Грижата, ориентирана към пациента, е от съществено 
значение при лечението на БАХ. Информация за тежестта на 
заболяването и възможната прогноза трябва да се предоста-
ви при първоначалната диагноза, но емпатичната и изпълне-
на с надежда комуникация, както и даването на надежда, е от 
съществено значение, в съответствие с Раздел 6.3.1.8. В под-
ходящия момент откритата и искрена комуникация ще даде 
дава възможност за планиране и обсъждане на страховете, 
притесненията и желанията на пациента и в крайна сметка 
допринася за вземане на окончателно, добре информирано 
и съвместно решение за лечение с медицинския екип.

Пациентите, наближаващи края на живота си, се нуждаят 
от честа оценка на техните нужди от мултидисциплинарен 
екип. В напредналите стадии, имайки предвид, че кардио-
пулмоналната ресусцитация при тежка БАХ има лош изход, 
може да се вземе решение пациентът да не бъде ресусцити-
ран. Това може да му даде възможност да остане на предпо-
читаното от него място за грижи в края на живота си. Трябва 
да се обърне внимание на контрола на тревожността и пред-
писването на подходящи лекарства, като същевременно се 
преустановят лекарства, които вече не са необходими, което 
може да включва лекарства за БАХ. Добре информираната 
психологическа, социална и духовна подкрепа също е жиз-
неноважна. Трябва да се потърсят  специализирани палиа-
тивни грижи за пациенти, чиито нужди са извън експертиза-
та на екипа по БХ.346

6.3.12.	 Нови лекарства в напреднала фаза на 
разработка (фаза 3 проучвания)

Белодробната артериална хипертония остава нелечимо 
заболяване с висока смъртност, въпреки употребата на ле-
карства за БАХ, които са насочени главно към дисбаланса 
на вазоактивните фактори. Нови средства, които в момента 
са във фаза 3 на разработване, са ралинепаг и сотатерцепт. 
Ралинепаг е перорално наличен простациклинов рецепто-
рен агонист, който във фаза 2 РКП, включващо 61 пациенти с 
БАХ, е подобрил БСС в сравнение с плацебо след 22 седмици 
лечение.495 Сотатерцепт – фузионен протеин, включващ из-
вънклетъчния домен на рецептора на човешкия активин тип 
IIA, свързан с Fc домена на човешкия имуноглобулин G1  – 
действа като лиганден капан за членове на суперсемейство-
то на трансформиращия растежен фактор (TGF)-β, като по 
този начин възстановява баланса между стимулиращи и ин-
хибиращи растежа пътища.496 Във фаза 2 РКП, което включва 
106 пациенти с БАХ, лекувани в продължение на 24 седмици, 
s.c. сотатерцепт е намалил БСС при пациенти, лекувани със 
стандартна терапия за БАХ;496 наблюдавани са и подобрения 
на 6MWD и NT-proBNP.496

7.	 Специфични подгрупи 
белодробна артериална 
хипертония

7.1.	 Белодробна артериална хипер
тония, свързана с лекарства 
и токсини

Няколко лекарства и токсини са свързани с развитието на 
БАХ или PVOD/PCH. В исторически план някои потискащи 
апетита средства и токсичното рапично масло са най-извест-
ните примери, докато в наши дни по-често срещани причи-
ни са метамфетамините, интерфероните и някои тирозин 
киназни инхибитори (Таблица 7). Белодробната артериална 
хипертония е рядко усложнение при пациенти, изложени на 
тези лекарства, а много от тези лекарства са свързани също с 
други белодробни усложнения като паренхимни белодроб-
ни заболявания или плеврални изливи. Тези белодробни ус-
ложнения могат да възникнат едновременно.

БАХ, свързана с метамфетамин, се съобщава главно в 
САЩ, където в някои центрове е установено, че 20-29% 
от иначе идиопатичните случаи на БАХ са свързани с упо-
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требата на метамфетамин.497 498 В сравнение с пациентите 
с ИБАХ, тези с БАХ, свързана с метамфетамин, са имали 
по-тежко нарушена хемодинамика и по-висока смърт-
ност.498 Алфа и бета-интерфероните също се свързват с 
развитието на БАХ.499 Същото важи и за някои инхибитори 
на тирозин-киназата, особено дазатиниб, но също и босу-
тиниб и понатиниб.40,500

Индуцираната от лекарства или токсини БАХ винаги 
трябва да се има предвид при пациенти с необяснима дис-
пнея при усилие или други предупредителни признаци. Ди-
агностичният подход трябва да бъде същият като при дру-
ги форми на БХ, а диагнозата обикновено се поставя чрез 
изключване на други форми на БХ при пациенти, които са 
били изложени на лекарства, свързани с развитие на БАХ.

Лечението на DPAH следва същите основни принципи 
като лечението на други форми на БАХ. Важно е, че час-
тично или пълно обратно развитие на БАХ е докладвано 
след спиране на причиняващия агент, поне що се отнася 
до интерфероните и дазатиниб.499–500 Следователно мулти-
дисциплинарното лечение на пациента трябва да включва 
спиране на предполагаемите причинители, след диагно-
стициране на БАХ (вижте също Препоръки на ЕКД 2022 г. по 
кардиоонкология).501 При пациенти с лека БХ и нискорис-
ков профил може да е достатъчно само спирането на триге-
ра, като се препоръчва тези пациенти да бъдат наблюдава-
ни в продължение на 3-4 месеца, преди да се има предвид 
включване на терапия за БАХ. Терапията за белодробна ар-
териална хипертония трябва да се започне при пациенти, 
които не нормализират своята хемодинамика след спира-
нето или при пациенти с по-напреднала БАХ в момента на 
диагностициране. За разлика от други форми на БАХ, често 
е възможна деескалация на терапията с БАХ в хода на за-
боляването.500 Лекарите трябва да имат предвид, че DPAH 
може да има характеристики на PVOD/PCH, особено при 
пациенти, лекувани с алкилиращи агенти като митомицин 
C или циклофосфамид. Информираността на здравните 
специалисти е от съществено значение за идентификация 
на случаи на DPAH и докладване на нежеланите ефекти на 
фармацевтични продукти.

7.2.	 Белодробна артериална хипер
тония, свързана със заболяване 
на съединителната тъкан

Белодробната артериална хипертония е добре известно 
белодробно съдово усложнение на SSc,173,502–504 системен 
лупус еритематозус (СЛЕ),505–507 смесена СТБ,506 и, рядко, 
дерматомиозит508 и синдром на Sjögren.509 Връзка между 
ревматоидния артрит и БАХ обаче не е установена.510 След 
ИБАХ, БАХ-СТБ е вторият най-разпространен тип БАХ в за-
падните страни.511

Системната склероза, особено в нейния ограничен вари-
ант, представлява основната причина за БАХ-СТБ в Европа и 
САЩ (СЛЕ е по-често срещана в Азия).173,502,506 Разпростране-
нието на прекапилярна БХ в големи кохорти от пациенти със 
SSc е 5–19 %.173,502 При тези пациенти БХ може да възникне 
във връзка с ИББ504,512 или в резултат на БАХ,173,502–504,506 
понякога с характеристики на венозно/капилярно засяга-
не.504,513 Освен това, група 2 БХ-LHD също е често срещана, 
поради засягане на миокарда от SSc.504,514 Трябва да се отбе-
лежи, че пациентите със СЛЕ могат могат да се представят и 
с БАХ, LHD, ИББ и CTEPH (най-вече в условията на антифосфо-
липиден синдром). Ето защо е много важно внимателно да 
се определи кой механизъм е водещ при даден пациент, тъй 
като това ще диктува лечението в контекста на едно много-
лико заболяване.

Клъстерен анализ, извършен при пациенти със SSc, по-
казва, че прекапилярната БХ може да се характеризира в 
отделни групи, които се различават по прогноза.503 Едната, 
характеризираща се с наличие на обширна ИББ, и друга със 
силно нарушена хемодинамика, носят лоша прогноза, дока-
то другите две показват или липса на ИББ, или наличие на 
ограничена ИББ, с леко до умеренорискова БАХ и относител-
но благоприятна прогноза като цяло.503

7.2.1.	 Епидемиология и диагностика
Налице е силно преобладаване на женския пол при БАХ-

СТБ (съотношение жени/мъже 4:1), а средната възраст при 
поставяне на диагнозата обикновено е >50 години, особе-
но при SSc.173,502–511,513,515,516 При наличие на СТБ пациентите 
могат да имат съпътстващи заболявания като ИББ и да имат 
по-кратка преживяемост в сравнение с пациенти с ИБАХ.503 
Некоригираният риск за смърт при БАХ-SSc в сравнение с 
ИБАХ е 2,9, а предикторите са в общи линии подобни на тези 
при ИБАХ.516,517 Симптомите и клиничната презентация също 
са подобни на тези при ИБАХ, а някои пациенти, за които се 
е смятало, че имат ИБАХ, могат да бъдат диагностицирани 
със свързана СТБ чрез внимателен клиничен преглед и иму-
нологични скринингови тестове. За оценка на наличието на 
свързана ИББ или PVOD/PCH се препоръчва КТ на гръдния 
кош.504,513,515 Изолирано намаление на DLCO е често срещано 
при БАХ-СТБ.173,502–504

Ехокардиографията в покой, комбинирана с други тесто-
ве, се препоръчва като скринингов тест при безсимптомни 
пациенти със SSc, последван от ежегодни оценки. Скринин-
гът/ранното откриване се обсъжда в Раздел 5.3.1. При други 
СТБ не се препоръчва скрининг за БХ при липса на насоч-
ващи симптоми, но при наличие на симптоми трябва да се 
направи ехокардиография. Както и при други форми на БАХ, 
ДСК се препоръчва при всички случаи на съмнение за БАХ-
СТБ за потвърждаване на диагнозата, определяне на тежест-
та и изключване на LHD.504

Препоръки
Таблица 14:	 Препоръки за белодробна артериална хи-

пертония, свързана с лекарства или токсини

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се да се постави диагноза БАХ, 
свързана с лекарства или токсини, при пациен-
ти, които са имали съответна експозиция и при 
които са изключени други причини за БХ

I C

При пациенти със съмнение за свързана с ле-
карства или токсини БАХ се препоръчва, ако е 
възможно, незабавно спиране на причинителя

I C

Незабавна терапия за БАХ трябва да се вземе 
предвид при пациенти, които при поставяне на 
диагнозата имат БАХ с умерен/висок риск

IIa C

Пациентите с нискорискова БАХ трябва да бъ-
дат преоценени 3-4 месеца след спиране на 
предполагаемото лекарство или токсин и може 
да се има предвид терапия на БАХ, когато хемо-
динамиката не се е нормализирала

IIb C

БАХ, белодробна артериална хипертония; БХ, белодробна хипертония.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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7.2.2.	 Терапия
Лекарствата за БАХ трябва да се предписват при БАХ-СТБ 
съгласно същия алгоритъм за лечение, както при ИБАХ (Фи-
гура 9). Пациентите с БАХ-СТБ са включени в повечето от 
основните РКП за регулаторно одобрение на терапията за 
БАХ.518 Някои аспекти на лечението на БАХ-СТБ се различа-
ват в зависимост от свързаната СТБ.506 Имуносупресивната 
терапия, комбинираща глюкокортикостероиди и цикло-
фосфамид, може да доведе до клинично подобрение при 
пациенти със СЛЕ- или смесена СТБ-свързана БАХ,506 но не 
се препоръчва при БАХ-SSc.519 Пациентите със SSc и други 
СТБ могат да имат ИББ и/или HFpEF, което трябва да се взе-
ме предвид при започване на терапия на БАХ.504,515 При SSc 
дългосрочното съотношение риск/полза от пероралната 
антикоагулация е неблагоприятно поради повишен риск от 
кървене, докато VKA се препоръчват при БАХ-СТБ с тром-
бофилия (напр. антифосфолипиден синдром).319

Подгрупов анализ на пациенти с БАХ-SSc, включени в 
РКП, проведени с монотерапия или комбинирана терапия 
с ERA, PDE5i, sGC стимулатори, простациклинови рецептор-
ни агонисти, епопростенол и простациклинови аналози, 
показват положителни ефекти спрямо плацебо.301,401,519,520 
В някои от тези проучвания, отговорът към терапията в 
подгрупата с БАХ-СТБ е бил по-слабо изразен, отколкото в 
подгрупата с ИБАХ.519,520 Непрекъснатата i.v. терапия с епо-
простенол е подобрила физическия капацитет, симптомите 
и хемодинамиката в 3-месечно РКП при БАХ-SSc.401 Един ре-
троспективен анализ обаче показва по-добър ефект от i.v. 
епопростенол върху преживяемостта при БАХ в сравнение 
с БАХ-SSc.521 При избора на терапия за БАХ в контекста на 
SSc и нейните системни прояви могат да се имат предвид 
други съдови увреждания като дигитални язви.522

Заболяването на съединителната тъкан не трябва да 
се разглежда като a priori противопоказание за LTx.523 Това 
е обстойно проучено при SSc, където се препоръчва мул-
тидисциплинарен подход, оптимизиращ лечението на 
SSc преди, по време и след операцията.523 Показанията и 
противопоказанията за трансплантация трябва да бъдат 
адаптирани към спецификите на СТБ, със специален фокус 
върху засягането на храносмилателната система (гастро-
езофагеална рефлуксна болест и чревно заболяване), сър-
цето, бъбреците и кожата.523

7.3.	 Белодробна артериална хипер
тония свързана с инфекция с 
човешкия имунодефицитен вирус

Използването на високоактивна антиретровирусна терапия 
(HAART) и напредъкът в лечението на опортюнистичните 
инфекции допринесоха за увеличаване на продължител-
ността на живота при пациенти с HIV.525,526 В резултат от това 
спектърът от усложнения се измести към други хронични 
състояния, включително БАХ. Клиничните и хистопатоло-
гични находки при БАХ, свързана с HIV-инфекция (БАХ-HIV), 
имат много прилики с ИБАХ.1,527 С наличието на HAART, при-
ложен в комбинация с терапии за БАХ, прогнозата на БАХ-
HIV се подобри значително през последните години.526,528 

Освен това, честотата на БАХ-HIV е намаляла успоредно с 
нарастващата наличност на HAART.528 Взети заедно, тези 
ефекти върху преживяемостта и честотата доведоха през 
последните десетилетия до стабилна честота на БАХ при па-
циенти с HIV. Френско популационно проучване показва, че 
разпространението на БАХ при лица с HIV инфекция е 0,46%, 
което е много близко до разпространението преди ерата на 
HAART.177

Патогенезата на БАХ-HIV остава неясна. Няма доказател-
ства за пряка роля на HIV в патогенезата на БАХ и, въпреки 
че присъства във възпалителни клетки в белите дробове, 
вирусът никога не е бил доказан в белодробни съдови лезии 
на пациенти с БАХ-HIV.529 Това предполага, че индиректно 
действието на вирусната инфекция върху възпалението и 
растежните фактори може да действа като отключващ фак-
тор при предразположени пациенти.

7.3.1.	 Диагноза
Белодробната артериална хипертония, свързана с HIV, има 
еднаква клинична презентация с ИБАХ. Преди наличието на 
HAART към монента на диагностицирането повечето паци-
енти са били в III или IV ФК по СЗО. В наши дни пациентите 
се диагностицират при много по-леки симптоми и хемоди-
намични нарушения. Пациентите могат да имат други риско-
ви фактори за БАХ като чернодробно заболяване (хроничен 
вирусен хепатит B или C) или излагане на лекарства или 
токсини. Пациентите с БАХ-HIV са по-често мъже и i.v. нар-
комани.403,526 Няма връзка между тежестта на БАХ и стадия 
на HIV инфекцията или степента на имунен дефицит.403,530 
Поради ниската ѝ честота безсимптомните пациенти с HIV 
не трябва да бъдат подлагани на скрининг за БАХ. Въпреки 
това, ехокардиография трябва да се извърши при пациенти с 
необяснима диспнея, за да бъдат открити сърдечно-съдови 
усложнения, свързани с HIV, като миокардит, кардиомиопа-
тия или БАХ. Дясната сърдечна катетеризация е задължител-
на за потвърждаване на диагнозата БАХ-HIV и за изключване 
на LHD.527

Белодробната артериална хипертония е независим рис-
ков фактор за смърт при пациенти с HIV. През 1990-те годи-
ни, преди наличието на HAART, пациентите с БАХ-HIV имаха 
лоша прогноза с 3-годишна преживяемост <50%.403 Общата 
преживяемост сега се е подобрила и пациентите с БАХ-HIV 
имат по-добра прогноза от повечето пациенти с други фор-
ми на БАХ.526

7.3.2.	 Терапия
Настоящите препоръки за лечение на БАХ-HIV до голяма сте-
пен се основават на данни от ИБАХ.25,26

Препоръки
Таблица 15:	 Препоръки за белодробна артериална 

хипертония, свързана със заболяване на 
съединителната тъкан

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с БАХ, свързана със СТБ, се препо-
ръчва лечение на основното заболяване съглас-
но настоящите препоръки166,167,419,524

I A

При пациенти с БАХ, свързана с СТБ, се препо-
ръчва същият лечебен алгоритъм 2022, както 
при пациенти с ИБАХ

I C

БАХ-СТБ, белодробна артериална хипертония свързана със съедини-
телно-тъканна болест; ИБАХ, идиопатична белодробна артериална 
хипертония.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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Лечението на БАХ-HIV с HAART е подобрило функцио-
налния статус и преживяемостта в някои ретроспективни 
проучвания.525,526,531 Ето защо употребата на HAART при БАХ-
HIV се препоръчва, независимо от вирусния товар и броя на 
CD4+ клетките.

Антикоагулацията не се препоръчва поради повишен 
риск от кървене и лекарствени взаимодействия.319,527 Паци-
ентите с БАХ-HIV обикновено не отговарят на теста за остра 
вазореактивност и следователно не трябва да получават 
калциеви антагонисти.378

Проспективното проучване с отворен протокол 
BREATHE-4 показа, че бозентан подобрява значително ФК 
по СЗО, физическия капацитет, качеството на живот и хемо-
динамиката след 16 седмици при пациенти с БАХ-HIV.532 В 
дългосрочни ретроспективни серии терапията с бозентан 
е била свързана с нормализиране на хемодинамиката при 
10 от 59 пациенти.533 Бозентан потенциално взаимодейства 
с антиретровирусни лекарства и е необходимо внимателно 
наблюдение, когато се комбинира с HAART. Много малко 
пациенти с БАХ-HIV са включени в РКП с амбрисентан и ма-
цитентан и от тези проучвания не може да се направи кате-
горично заключение.

Положителните ефекти на силденафил и тадалафил при 
БАХ-HIV са докладвани в отделни случаи.534,535 Съобщава се 
за взаимодействия между PDE5i и протеазните инхибито-
ри, водещи до значително повишаване на концентрациите 
на PDE5 – тези лекарства трябва да се започват в ниски дози 
с внимателно мониториране за потенциални странични 
ефекти, включително хипотония.536,537 Няма данни за упо-
требата на sGC-стимулатора риоцигуат при БАХ-HIV.

Лечение с i.v. епопростенол е довело до значително 
подобрение на ФК по СЗО, физическия капацитет, хемоди-
намиката и преживяемостта при избрани пациенти с БАХ-
HIV.403,538 Има много малко данни за употребата на i.v. или s.c. 
трепростинил или инхалаторен илопрост при БАХ-HIV.539,540

Няма данни от клинични проучвания, касаещи упо-
требата на комбинирана терапия за БАХ-HIV. Предвид 
липсата на подкрепящи доказателства и потенциалните 
опасения за безопасността, когато лекарства за БАХ се 
прилагат едновременно с антиретровирусни лекарства, 
се препоръчва първоначална монотерапия с лекарства 
за БАХ, последвана от индивидуализирано използване 
на комбинирана терапия при пациенти, които не пости-
гат нискорисков профил.

7.4.	 Белодробна артериална хипертония, 
свързана с портална хипертония

Белодробна артериална хипертония, свързана с портална хи-
пертония, обикновено наричана PoPH, се развива при 2–6% от 
пациентите с портална хипертония, със или без чернодробно 
заболяване. В регистрите на БАХ PoPH обхваща 5–15% от па-
циентите.543–545 Рядко пациенти с PoPH имат порто-системни 
шънтове при липса на портална хипертония (вродени екстра-
хепатални каво-портални шънтове).546 PoPH обаче се различава 
от хепатопулмоналния синдром (HPS), който се характеризира с 
интрапулмонални съдови дилатации и хипоксемия. Важно е да 
се отбележи, че HPS и PoPH могат да се установят последовател-
но или едновременно при пациенти с портална хипертония.547

7.4.1.	 Диагноза
Диагнозата на PoPH се основава на наличието на иначе нео-
бяснима прекапилярна БХ при пациенти с портална хипер-
тония или порто-системен шънт. Диагностичният подход е 
както при други пациенти със суспектна или новооткрита БХ. 
Трансторакалната ехокардиография обикновено е първата 
неинвазивна оценка при пациенти със съмнение за БХ, а ехо-
кардиографията се препоръчва и като инструмент за скри-
нинг при пациенти, оценявани за чернодробна транспланта-
ция. Тъй като пациентите с чернодробно заболяване често 
имат повишен CO, TRV показва тенденция към надценяване 
на PAP при тези пациенти. Ето защо ДСК с цялостна хемодина-
мична оценка е от съществено значение за потвърждаване на 
диагнозата БХ и за разграничаване на БАХ (с повишено БСС) от 
некласифицирана БХ (с нормално БСС).

7.4.2.	 Терапия
Пациенти с некласифицирана БХ (т.е. mPAP >20 mmHg, пови-
шен CO и БСС ≤2,0 WU) трябва да се проследяват редовно, но 
не трябва да се лекуват с лекарства, одобрени за БАХ.

При пациенти с установена диагноза PoPH лечението 
трябва да следва същите общи принципи както при други 
пациенти с БАХ, като се вземат предвид тежестта на подле-
жащото чернодробно заболяване, индикацията за черно-
дробна трансплантация и потенциалните ефекти на лекар-
ствата за БАХ върху газообмена, който може да се влоши от 
вазодилататори при пациенти с PoPH.548,549 Всички лекар-
ства, одобрени за БАХ, по принцип могат да се използват за 
лечение на пациенти с PoPH, но като се има предвид, че тези 
пациенти обикновено се изключват от регистрационните 
проучвания. Независимо от това, различни серии от слу-
чаи подкрепят употребата на одобрените лекарства за БАХ. 
Най-голямата публикувана досега серия съобщава за 574 па-
циенти с PoPH, лекувани с различни лекарства за БАХ, пре-
димно PDE5i или ERA, самостоятелно или в комбинация.545 
Повечето пациенти (56,8%) са били в клас А по Child-Pugh по 
време на диагностицирането на БАХ. На първия контролен 
преглед, проведено 4.5 месеца след началото на лечението, 
е наблюдавано подобрение в хемодинамиката, ФК по СЗО, 
6MWD и BNP/NT-proBNP; преживяемостта на 5-тата година 
е била 51%. При пациенти с леко чернодробно заболяване 
основните причини за смърт са били прогресия на БАХ и 
злокачествено заболяване, докато усложненията на черно-
дробното заболяване са били най-честата причина за смърт 
при пациенти с напреднало чернодробно заболяване. 5-го-
дишната преживяемост на пациентите, претърпели черно-
дробна трансплантация (n = 63), е била 81%.

Препоръки
Таблица 16:	 Препоръки за белодробна артериална хи-

пертония, свързана с инфекция с човеш-
кия имунодефицитен вирус

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с БАХ, свързана с HIV инфекция, 
се препоръчва антиретровирусно лечение в съ-
ответствие с настоящите препоръки541,542

I A

При пациенти с БАХ, свързана с HIV инфекция, 
трябва да се обмисли първоначална монотера-
пия, последвана от секвенциална комбинация, 
ако е необходимо, като се вземат предвид комор-
бидностите и лекарствените взаимодействия

IIa C

HIV, човешки имунодефицитен вирус; БАХ, белодробна артериална хи-
пертония.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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Единственото РКП, посветено на лечението на PoPH, 
е PORTICO: 12-седмично проучване, което рандомизира 
85 пациенти на мацитентан (n = 43) или плацебо (n = 42).168 
PORTICO постига своята първична крайна точка, демон-
стрирайки значително намаляване на БСС спрямо изход-
ното (средно геометрично съотношение 0,65; 95% CI, 0,59–
0,72; P < 0,0001). Няма разлика обаче във вторичните крайни 
точки между двете групи, включващи ФК по СЗО, 6MWD и 
NT-proBNP.

7.4.2.1.	 Чернодробна трансплантация
Порто-пулмоналната хипертония сама по себе си не е инди-
кация за чернодробна трансплантация. Белодробната арте-
риална хипертония представлява риск за пациентите, под-
ложени на чернодробна трансплантация поради тежестта на 
чернодробното заболяване. По исторически данни от Mayo 
Clinic, тежката БАХ с mPAP ≥50 mmHg е била свързана със 
100% периоперативна смъртност. При пациенти с mPAP 35–50 
mmHg и БСС >3,0 WU смъртността също е висока - 50%.550 При 
кандидати за чернодробна трансплантация с БАХ таргетната 
медикаментозна терапия подобрява хемодинамиката и год-
ността за трансплантация.545,551–554 Въпреки това, хемодина-
мичните критерии за успешна чернодробна трансплантация 
не са твърдо установени. Международното дружество за 
чернодробна трансплантация предлага хемодинамични тар-
гети за mPAP <35 mmHg и БСС <5 WU или mPAP ≥35 mmHg 
и БСС <3 WU при пациенти, получаващи терапия за БАХ, но с 
уговорката, че тези критерии трябва да бъдат допълнително 
валидирани.175 mPAP ≥45 mmHg се счита за абсолютно проти-
вопоказание за чернодробна трансплантация.175

При пациенти с PoPH, които са претърпели успешна чер-
нодробна трансплантация, деескалацията или преустановя-
ването на лечението за БАХ често е възможно, но трябва да 
се извършва на индивидуална основа.551,554

7.5.	 Белодробна артериална хипер
тония свързана с вродено сърдечно 
заболяване при възрастни

Наличието на БХ при възрастни с ВСБ има негативен ефект 
върху естествения ход на ВСБ и влошава клиничния статус 
и прогнозата.555 Белодробната артериална хипертония, 
свързана с ВСБ при възрастни, е включена в група 1 на кли-
ничната класификация на БХ (Таблица 6) и представлява 
хетерогенна популация пациенти. Посткапилярна БХ при 
възрастни с ВСБ (напр. систолна или диастолна, системна, 
камерна дисфункция в комбинация с шънтови лезии или 
сложна ВСБ при възрастни и системна атриовентрикулар-
на клапна дисфункция) трябва да се изключи, за да се оп-
редели по-нататъшното лечение. По-долу е представена 
специфична клинична класификация (Таблица 21), за да се 
характеризира по-добре БАХ, свързана с ВСБ при възраст-
ни. Някои сложни ВСБ са свързани с вродени аномалии на 
белодробното съдово дърво, водещи до сегментна БХ. При 
сегментна БХ, един или повече, но не всички сегменти на 
белия(те) дроб(ове) са хипертензивни и всяка хипертензив-
на област може да се прояви с БХ с различна тежест, докато 
други части на белодробното съдово русло могат да бъдат 
хипопластични. Белодробната атрезия с междукамерен 
септален дефект и системни към белодробни колатерали е 
най-често срещаното състояние, но други сложни ВСБ мо-
гат също да доведат до сегментна БХ.

Приблизително 3–7% от пациентите с ВСБ при възраст-
ни в крайна сметка ще развият БАХ. Среща се по-често при 
жени, а честотата зависи от подлежащата лезия и нараства с 
възрастта и възрастта при затваряне на дефекта.556 Изчис-
лената честота на БАХ при пациенти след коригиране на 
проста сърдечна малформация е 3%.557 Епидемиологията на 
БАХ, свързана с ВСБ при възрастни, се очаква да се промени 
поради напредъка в диагностичната и терапевтична педи-
атрична кардиология, което води до по-малко пациенти с 
прости ВСБ в зряла възраст и повече пациенти със сложни 
лезии и/или затворени дефекти, които развиват БАХ в зряла 
възраст.558

Клиничното представяне на синдрома на Eisenmenger, 
напреднала форма на БАХ, свързана с ВСБ при възрастни, 
се характеризира с полиорганни ефекти от хроничната хи-
поксемия, включително цианоза, както и хематологични 
промени, включително вторична еритроцитоза и тромбоци-
топения. Основните симптоми са диспнея, умора и синкоп. 
Синдромът на Eisenmenger може също да се прояви с хемоп-
тиза, гръдна болка, мозъчно-съдови инциденти, мозъчни 
абсцеси, нарушения на коагулацията и внезапна смърт. Па-
циентите с ВСБ при възрастни и синдром на Даун са изложе-
ни на повишен риск от развитие на синдром на Eisenmenger.

7.5.1.	 Диагностика и оценка на риска
Диагностичното уточняване на БАХ, свързана с ВСБ при въз-
растни, трябва да се базира на наличието на симптоми и да 
включва анамнеза, физикален преглед, PFTs, АГА, образна 
диагностика (особено ехокардиография), тест с натоварва-
не и лабораторни изследвания. Трябва да се отбележи, че 

Препоръки
Таблица 17:	 Препоръки за белодробна артериална хи-

пертония свързана с портална хипертония

Препоръки Класa Нивоb

Ехокардиография се препоръчва при пациенти 
с чернодробно заболяване или портална хипер-
тония с признаци или симптоми, подсказващи 
БХ, и като инструмент за скрининг при пациен-
ти, оценявани за чернодробна трансплантация 
или за трансюгуларен портосистемен шънт

I C

Препоръчва се пациентите с БАХ, свързана с пор-
тална хипертония, да бъдат насочвани към цен-
трове с опит в лечението и на двете заболявания

I C

При пациенти с БАХ, свързана с портална хипер-
тония, трябва да се има предвид първоначална 
монотерапия, последвана ако е необходимо от 
комбинация, като се вземат предвид подлежа-
щото чернодробно заболяване и индикациите 
за чернодробна трансплантация

IIa C

Трансплантация на черен дроб трябва да се 
вземе предвид на индивидуална основа при па-
циенти с БАХ, свързана с портална хипертония, 
когато БСС е нормално или почти нормално на 
фона на терапия за БАХ

IIa C

Лекарствата, одобрени за БАХ, не се препоръч-
ват при пациенти с портална хипертония и нек-
ласифицирана БХ (т.е. повишено mPAP, висок CO 
и нормално БСС)

III C

mPAP, средно пулмонално артериално налягане; CO, сърдечен дебит; 
БАХ, пулмонална артериална хипертония; БХ, белодробна хипертония; 
БСС, белодробно съдово съпротивление.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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стандартните ехокардиографски критерии за откриване на 
БХ може да не са приложими при комплексна ВСБ при въз-
растни.559 За потвърждаване на диагнозата БАХ и определя-
ване на терапевтичните интервенции е необходима дясна 
сърдечна катетеризация с оксиметрия за изчисляване на 
отношението белодробен кръвоток/системен кръвоток (Qp/
Qs). Трябва да се избягва термодилуция при наличие на ин-
тракардиални шънтове, най-точен е директният метод на 
Fick. Белодробното съдово съпротивление може да бъде 
надценено поради еритроцитоза.560 Трябва да се направи 
интерпретация на инвазивната хемодинамика (вж. Раздел 
5.1.12) в контекста на мултипараметричната оценка на физи-
ческия капацитет, лабораторните изследвания и образната 
диагностика.

Предиктори за по-лоша прогноза при БАХ, свързана с 
ВСБ при възрастни, са ФК по СЗО III–IV, непоносимост към 
натоварване, оценена чрез 6MWD или пикова VO2, анам-
неза за хоспитализация поради дясна СН, биомаркери 
(NT‑proBNP >500 pg/mL, С-реактивен протеин >10 mg/mL, 
висок серумен креатинин и ниски нива на албумин), же-
лезен дефицит и ехокардиографски показатели за ДК дис-
функция.559,561 В сравнение с пациенти с ИБАХ, пациентите 
със синдром на Eisenmenger могат да имат относително 
стабилен дългосрочен ход на заболяването. Дясната каме-
ра се дебарасира от дясно-левия шънт, поддържайки CO за 
сметка на хипоксемия и цианоза. Въпреки това, прогнозата 

при синдрома на Eisenmenger не е толкова благоприятна, 
колкото се смяташе преди.562

Както при други форми на БАХ, оценката на риска е 
важна за ръководенето на терапията, а при синдрома на 
Eisenmenger са описани специфични рискови фактори. Го-
лямо многоцентрово проучване показа, че смъртността при 
възрастни със синдром на Eisenmenger се определя от на-
личието на претрикуспидален шънт, напредналата възраст, 
ниската кислородна сатурация в покой, липсата на синусов 
ритъм и наличието на перикарден излив.563

7.5.2.	 Терапия
Резултатите при БАХ, свързана с ВСБ при възрастни, се подо-
бриха с навлизането на нови терапии за БАХ, напредъка в хи-
рургичното лечение и периоперативните грижи и екипния 
мултидисциплинарен подход в центровете за БХ. Тези паци-
енти трябва да бъдат лекувани от специализирани здравни 
специалисти. Обучението на пациентите, поведенческите 
промени и социалната и психологическа подкрепа са важни 
аспекти на лечението.

Затварянето на шънта (хирургично или интервенционално) 
може да се има предвид само при пациенти с преобладаващ 
системно-белодробен шънт без значително повишено БСС. 
Критерии за затваряне на дефекта въз основа на съотноше-
нието Qp/Qs и (изходно и/или след прицелно лечение на БАХ) 
БСС бяха предложени в Препоръки на ЕКД 2020 г. за лечение 
на вродени сърдечни заболявания при възрастни.101 Решения 
за затваряне на шънта не трябва да се вземат само на базата на 
хемодинамични измервания, а трябва да бъде следвана страте-
гия, включваща множество параметри. Затварянето на шънта 
например не е показано в случай на десатурация по време на 
натоварване с 6MWT или CPET или когато има вторична ерит-
роцитоза, предполагаща динамично обръщане на шънта. Няма 
доказателства за дългосрочна полза от подхода „лекувай и ко-
ригирай“ при пациенти с БАХ, свързана с ВСБ при възрастни, с 
преобладаващ системно-белодробен шънт, поради което има 
нужда от бъдещи проспективни проучвания.564 Затварянето на 
дефекта е противопоказано при всички пациенти със синдром 
на Eisenmenger и също така може да има неблагоприятен ефект 
при пациенти с малки/случайни дефекти, чието заболяване 
протича подобно на ИБАХ.565 Няма налични проспективни дан-
ни за ползата от теста за вазореактивност, теста с балонна ок-
лузия или белодробната биопсия, целящи оценка на операбил-
ността и нормализирането на БСС след затваряне на дефекта.566

Пациентите с БАХ, свързана с ВСБ при възрастни, могат 
да се влошат клинично при различни обстоятелства като 
аритмия, по време на несърдечна операция, изискваща обща 
анестезия, дехидратация или хеморагия, тромбоемболия и 
белодробни инфекции. Операциите трябва да се огранича-
ват до тези, които се считат за задължителни, и да се извърш-
ват в специализирани центрове с анестезиолози с опит при 
възрастни с ВСБ и БАХ. При пациенти със сепсис трябва да се 
подозира ендокардит, докато при тези с неврологични симп-
томи или новопоявило се главоболие трябва да се изключи 
церебрален абсцес, особено при тези с ниска кислородна 
сатурация и сложна анатомия. Препоръчва се да се избягват 
тежки физически натоварвания, но леките и умерени нато-
варвания изглежда са полезни.567 Пациентите трябва да полу-
чат всички препоръчвани ваксинации, както и профилактика 
за ендокардит при наличие на цианоза. Въпреки че бременни 
пациентки с ляво-десен шънт и стабилна, добре контроли-
рана БАХ понасят добре бременността при специализирани 
грижи, при синдрома на Eisenmenger бременността все още 

Таблица 21:	 Клинична класификация на белодроб-
на артериална хипертония, свързана с 
вродено сърдечно заболяване

(1)	 Синдром на Eisenmenger
Включва всички големи интра- и екстракардиални дефекти, кои-
то започват като системно-белодробни шънтове и прогресират 
до силно повишено БСС и обръщане на шънта (белодробно-сис-
темен) или двупосочно шънтиране. Обикновено са налице циа-
ноза, вторична еритроцитоза и засягане на множество органи. 
Затварянето на дефектите е противопоказано.

(2)	 БАХ свързана с преобладаващо системни към белодробни шън-
тове
•	 Коригируемиa

•	 Некоригируеми
Включва умерени до големи дефекти. БСС е леко до умерено по-
вишено и все още преобладава системно-белодробно шънтира-
не, а цианозата в покой не е характерна

(3)	 БАХ с малки/случайниb дефекти
Значително повишено БСС при наличие на сърдечни дефекти, 
считани за хемодинамично незначими (обикновено дефекти на 
междукамерната преграда <1 cm и дефекти на междупредсърд-
ната преграда <2 cm от ефективния диаметър, измерен с ехокар-
диография), които сами по себе си не са причина за развитието 
на повишено БСС. Клиничната картина е много подобна на ИБАХ. 
Затварянето на дефектите е противопоказано.

(4)	 БАХ след корекция на дефекта
Вроденото сърдечно заболяване е коригирано, но БАХ персисти-
ра веднага след корекцията, или рецидивира/се развива месеци 
или години след корекцията при липса на значителни постопера-
тивни хемодинамични лезии.

ИБАХ, идиопатична белодробна артериална хипертония; БАХ, белодробна 
артериална хипертония; БСС, белодробно съдово съпротивление.
a С операция или интраваскуларна перкутанна процедура, вижте 
също Препоръчителна Таблица 18 за затваряне на шънта.
b Размерът се отнася за възрастни пациенти. Въпреки това, включи-
телно при възрастни, простият диаметър може да е недостатъчен за 
определяне на хемодинамичната значимост на дефекта, а трябва да се 
вземат предвид още градиентът на налягането, размерът и посоката 
на шънта и съотношението на белодробния към системния кръвоток.
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е свързана както с висока майчина смъртност, така и с фетал-
ни усложнения и при тези ситуации не се препоръчва,568,569 
силно се препоръчва ефективна контрацепция. При тези па-
циенти се препоръчват дългодействащи, обратими контра-
цептивни импланти или вътрематочни устройства на базата 
на левоноргестрел.570

Вторичната еритроцитоза е необходима за адекватен 
транспорт и доставка на кислород, а рутинната флеботомия 
трябва да се избягва, винаги когато това е възможно. При 
симптоми на хипервискозитет при наличие на хематокрит 
>65% трябва да се подходи с подходяща хидратация. Дефи-
цитът на желязо трябва да се коригира. Когато се прилага i.v. 
заместителна терапия с желязо, трябва да се обърне специ-
ално внимание за избягване на въздушна емболия по време 
на приложението.571 Не е доказано, че терапията с кислород 
влияе върху преживяемостта.

Перорално антикоагулантно лечение с VKA би могло да 
се има предвид при пациенти с големи аневризми на бе-
лодробната артерия с тромбоза, предсърдни аритмии и 
предшестващи тромбоемболични инциденти, но с нисък 
риск от кървене. При пациенти с много висок Hb (>20 mg/
dL) измерванията на стандартното международно норма-
лизирано съотношение са по-малко точни и трябва да се 
използват цитратни епруветки. Що се отнася до използ-
ването на нови перорални антикоагуланти (NOACs), една 
голяма национална немска база данни за възрастни с ВСБ 
(включваща 106 лекувани с NOAC пациенти със синдром на 
Eisenmenger) показа, че употребата на NOAC се свързва с 
по-висок дългосрочен риск за кървене, големи нежелани 
сърдечно-съдови събития и смъртност в сравнение с VKA, 
поради което започването на NOAC трябва да бъде ограни-
чено до центровете с опит при ВСБ при възрастни, при вни-
мателна преценка на потенциалните ползи и рискове.572,573

В сравнение с други подгрупи от група 1 съществуват 
ограничени данни за употребата на лекарства, одобрени за 

БАХ, при пациенти с БАХ, свързана с ВСБ при възрастни. Бо-
зентан подобрява 6MWD и намалява БСС при пациенти със 
синдром на Eisenmenger в III ФК по СЗО.574 Пациентите с по-
комплексни лезии е по-малко вероятно да реагират на тера-
пиите за БАХ, в сравнение с пациентите с прости лезии. Едно 
РКП, изследващо ефикасността на мацитентан, не открива 
ефект върху 6MWD в смесена група от пациенти със синдром 
на Eisenmenger (6MWD се подобрява както в групата с лече-

Препоръки
Таблица 18:	 Препоръки за затваряне на шънта 
при пациенти със съотношение белодробен към сис-
темен кръвоток >1,5:1 въз основа на изчисленото бело-
дробно съдово съпротивление

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с ASD, VSD или PDA и БСС <3 WU се 
препоръчва затваряне на шънта I C

При пациенти с ASD, VSD или PDA и БСС от 3–5 WU 
трябва да се вземе предвид затваряне на шънта IIa C

При пациенти с ASD и БСС >5 WU, което нама-
лява до <5 WU при лечение за БАХ, може да се 
вземе предвид затваряне на шънта

IIb C

При пациенти с с VSD или PDA и БСС >5 WU, може 
да се обмисли затваряне на шънта след внимателна 
оценка в специализирани центрове

IIb C

При пациенти с ASD и БСС >5WU въпреки лечение-
то за БАХ не се препоръчва затваряне на шънта III C

ASD, предсърден дефект; БАХ, белодробна артериална хипертония; 
PDA, персистиращ дуктус артериозус; БСС, белодробно съдово съ-
противление; VSD, междукамерен дефект; WU, единици по Wood.
Решения за затваряне на шънта не трябва да се вземат само на база-
та на хемодинамични измервания; трябва да бъде следвана страте-
гия, включваща множество параметри (вижте Раздел 7.5.2).
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 19:	 Препоръки за белодробна артериал-
на хипертония свързани с вродени сърдечни заболява-
ния при възрастни

Препоръки Класa Нивоb

Оценка на риска

Препоръчва се оценка на риска при пациенти с 
персистираща БАХ след затваряне на дефекта I C

Трябва да се вземе предвид оценка на риска при 
пациенти със синдром на Eisenmenger IIa C

Лечение

Бозентан се препоръчва при симптомни паци-
енти със синдром на Eisenmenger за подобрява-
не на физическия капацитет574

I B

При пациенти със синдром на Eisenmenger 
трябва да се има предвид използването на до-
пълнителен кислород, когато това трайно по-
вишава артериалната кислородна сатурация и 
намалява симптомите

IIa C

Допълнително лечение с желязо трябва да се 
вземе предвид при пациенти с железен дефицит IIa C

При пациенти с ВСБ при възрастни, включително 
синдром на Eisenmenger, трябва да се имат предвид 
други ERA, PDE5is, риоцигуат, простациклинови ана-
лози и простациклинови рецепторни агонисти

IIa C

При пациенти с БАХ след коригирана ВСБ при въз-
растни трябва да се има предвид първоначална 
перорална комбинирана терапия с лекарства, 
одобрени за БАХ при нисък и умерен риск, докато 
при висок риск трябва да се вземе предвид първо-
начална комбинирана терапия, включваща i.v./s.c. 
простациклинови аналози

IIa C

При пациенти с ВСБ при възрастни, включител-
но синдром на Eisenmenger, трябва да се вземе 
предвид последователна комбинирана терапия, 
ако не се постигат целите на лечението

IIa C

При липса на значителна хемоптиза може да се 
вземе предвид лечение с перорални антикоагу-
ланти при пациенти със синдром на Eisenmenger 
с тромбоза на белодробната артерия

IIb C

При жени със синдром на Eisenmenger бремен-
ност не се препоръчва III C

При пациенти със синдром на Eisenmenger не се 
препоръчва рутинна флеботомия за понижава-
не на повишения хематокрит

III C

ВСБ, вродена сърдечна болест; ERA, ендотелин рецепторен антаго-
нист; i.v., венозно; БАХ, белодробна артериална хипертония; PDE5i, 
фосфодиестераза 5 инхибиторr; s.c., подкожно.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Нивото на доказателства се различава от Препоръките на ЕКД 
2020 г. за лечение на вродени сърдечни заболявания при възраст-
ни, тъй като броят на пациентите с ВСБ при възрастни, включени в 
проучването AMBITION, е много малък.
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ние, така и в тази с плацебо), макар че в рамото на мацитентан 
намаляват NT-proBNP и БСС.575

Опитът с други ERA и PDE5i е показал благоприятни функ-
ционални и хемодинамични резултати при синдрома на 
Eisenmenger.576 В малко едноцентрово, пилотно проучване, 
добавянето на небулизиран илопрост на фона на перорал-
на терапия за БАХ не подобрява 6MWD при синдрома на 
Eisenmenger.577 При персистиране на симптомите или клинич-
но влошаване се препоръчва секвенционална и симптом-ори-
ентирана стратегия за лечение при синдрома на Eisenmenger, 
като се започва с перорален ERA (или PDE5i) и ескалираща те-
рапия. Ако симптомите не се подобрят адекватно с перорални 
терапии, проактивно трябва да се вземат предвид i.v./s.c. оп-
ции.578 Съществува теоретичен риск от парадоксална емболия 
при лезии с дясно-ляв шънт и наличие на централен венозен 
катетър за i.v. терапия. Ето защо може да се вземе предвид ин-
фузия на s.c. простациклинов аналог.

Ефектът на терапиите за БАХ при пациенти с преобладаващи 
системно-пулмонални шънтове е по-слабо установен. Пациен-
тите с малки/случайни дефекти трябва да бъдат лекувани с ле-
карства за БАХ.557 Това важи и за пациентите с БАХ след корек
ция на дефекта, които имат повишена смъртност в сравнение с 
тези със синдром на Eisenmenger.579 Тези пациенти са включени 
в големи РКП с терапии за БАХ и трябва да бъдат оценени на 
базата на цялостна оценка на риска (Таблица 16).580 Ефектът от 
терапиите за БАХ при пациенти със сегментна БХ остава обект 
на дебати.101,581 Въпреки че някои серии съобщават обещаващи 
резултати, има случаи, при които терапиите не са били толери-
рани.581 По подобен начин използването на терапии за БАХ при 
циркулация на Fontan е довело до противоречиви резултати и се 
очакват данни от допълнителни проучвания.582–584

Трансплантацията сърце-бял дроб или LTx със сърдечна хи-
рургия е опция в строго подбрани случаи, които не реагират на 
медикаментозно лечение. Този вариант обаче е ограничен от 
наличността на органи и сложността на лезиите. Смъртността 
е висока през първата година след операцията, особено след 
трансплантация сърце-бял дроб, но се задържа относително 
ниска след това.585

7.6.	 Белодробна артериална хипер
тония свързана с шистозомиаза

Шистозомиазата е едно от най-разпространените хронични 
инфекциозни заболявания в света и засяга около 200 мили-
она души.586 587 Свързаната с шистозомиаза БАХ е налице 
при 5% от пациентите с хепатоспленична форма на заболява-
нето.586 Така тя е водеща причина за БАХ, особено в някои ре-
гиони на Южна Америка, Африка и Азия. В сравнение с паци-
ентите с ИБАХ, пациентите със свързана с шистозомиаза БАХ 
имат по-висок CO и по-ниско БСС и имат по-добра преживяе-
мост.587 Данни от регистри показват, че преживяемостта при 
свързана с шистозомиаза БАХ се е подобрила през последни-
те години с употребата на лекарства за БАХ.588

7.7.	 Белодробна артериална хипер
тония с признаци на венозно/
капилярно засягане

Общите рискови фактори, идентичният генетичен субстрат 
и неразличимата клинична изява на PCH и PVOD налагат раз-
глеждането им като едно заболяване, принадлежащо към 

спектъра на заболяванията в група 1 БХ (БАХ с признаци на ве-
нозно/капилярно засягане).1,425,589 При PVOD/PCH посткапиляр-
ните лезии, засягащи септалните вени и пресепталните венули, 
се състоят от хлабаво, фиброзно ремоделиране на интимата, 
което може да доведе до пълно запушване на лумена.1,425,589,590 
Тези промени често се свързват с PCH, състояща се от капиляр-
на ектазия и пролиферация, с удвояване и утрояване на алвео-
ларните септални капилярни слоеве, които могат да бъдат фо-
кално разпределени в алвеоларния интерстициум.425,590

Делът пациенти с ИБАХ, отговарящи на критериите за 
PVOD/PCH, е ~10%, което води до най-ниска изчислена забо-
леваемост и честота на PVOD/PCH <1 случай/милион.425 За 
разлика от ИБАХ, при PVOD/PCH преобладава мъжкият пол и 
прогнозата е по-лоша.425,589,591 Фамилната PVOD/PCH обикно-
вено се среща при млади братя/сестри от едно поколение, с 
незасегнати и понякога с кръвно родство помежду си родите-
ли, което показва, че заболяването се предава като рецесивен 
белег.158,425,591 Биалелните мутации в гена EIF2AK4 причиняват 
наследствена PVOD/PCH.158 Освен това, PVOD/PCH могат да ус-
ложнят протичането на асоциирани състояния като например 
SSc425 или да са свързани с експозиция на тригери от околната 
среда като алкилиращи агенти (циклофосфамид, митомицин 
C)34 и разтворители (трихлоретилен).38

7.7.1.	 Диагноза
Повечето пациенти са с оплаквания от неспецифична дис-
пнея при усилие и умора.590 Физикалният преглед може да 
разкрие барабанни пръсти и хрипове в двете белодробни 
основи при аускултация.590 Белодробната артериална хи-
пертония и PVOD/PCH имат същия хемодинамичен профил 
като прекапилярната БХ.590,591 PAWP не е повишено, тъй като 
промените в белодробните съдове засягат малки венули и 
капиляри, а налягането на пълнене на лявото предсърдие 
остава нормално.590,591 Диагнозата на PVOD/PCH се основа-
ва на резултатите от изследванията, подсказващи венозно 
посткапилярно засягане, хроничен интерстициален бело-
дробен оток и капилярна пролиферация.1,590,591 Тези изслед-
вания включват PFTs (намален DLCO, често <50% теоретични 
стойности), АГА (хипоксемия) и нативна КТ на гръдния кош 
(задебелени субплеврални септални линии, центрилобу-
ларни засенчвания тип „матово стъкло“ и медиастинална 
лимфаденопатия).1,425,589,591,592 Трябва да се отбележи, че тези 
пациенти имат риск за лекарствено-индуциран белодро-
бен оток при терапия за БАХ: находка, предполагаща PVOD/
PCH.425,591 Откриването на биалелни EIF2AK4 мутации е дос-
татъчно, за да потвърди диагнозата наследствена PVOD/
PCH.158,591,592 Белодробната биопсия е опасна при БХ и не се 
препоръчва за диагностициране на PVOD/PCH.1,425

7.7.2.	 Терапия
Няма утвърдена медикаментозна терапия за PVOD/PCH.425 В 
сравнение с ИБАХ, PVOD/PCH има по-лоша прогноза и огра-
ничен отговор на терапията за БАХ, с риск от белодробен 
оток поради белодробна венозна обструкция.425,591 Въпре-
ки това, има съобщения за непълно и преходно клинично 
подобрение при отделни пациенти с PVOD/PCH, лекувани с 
терапия за БАХ, която трябва да се използва с голямо вни-
мание в тези случаи.425,591 Диуретици, кислородна терапия и 
бавно титриране на терапията за БАХ могат да се използват 
на индивидуална основа.425 По тази причина терапията за 
PVOD/PCH трябва да се предприема в центрове с богат опит 
в лечението на БХ, а пациентите трябва да бъдат напълно 
информирани за рисковете.425 Има единични съобщения за 
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потенциална полза от имуномодулиращото лечение, но този 
подход изисква допълнително проучване.593 Единствената 
терапия, която може да доведе до излекуване при PVOD/
PCH, е LTx и показаните пациенти трябва да бъдат насочени 
към трансплантационен център за оценка още при поставя-
нето на диагнозата.425,591 Патологичното изследване на екс-
плантираните бели дробове потвърждава диагнозата.590

7.8.	 Педиатрична белодробна 
хипертония

Белодробна хипертония може да се прояви във всички въз-
расти, включително при кърмачета и деца. Белодробната хи-
пертония в детска възраст има много общи характеристики 
с БХ в зряла възраст; съществуват обаче и важни разлики, 
що се отнася до епидемиологията, етиологията, генетиката, 
зависимите от възрастта диагностични и лечебни подходи и 
проследяването на заболяването. Важна и концептуално от-
личителна характеристика на педиатричната БХ е уврежда-
не на развиващата се фетална, неонатална или педиатрична 
белодробна циркулация.

7.8.1.	 Епидемиология и класификация
Докладваната годишна честота на педиатричната БХ е 64/ми-
лион деца.594 Разпределението на различните етиологии на 
БХ в детска възраст се различава от БХ в зряла възраст.594–596 
Белодробната артериална хипертония е най-честият тип БХ 
при деца, като голямата част (82%) от случаите са с транзи-
торна БАХ (т.е. PPHN или коригируеми сърдечни шънтове). 
От останалите деца с БАХ повечето имат ИБАХ, HPAH или 
необратима БАХ, свързана с ВСБ. Докладваната заболевае-
мост за ИБАХ/HPAH и (нетранзиторна) БАХ, свързана с ВСБ, 
е съответно 0,7 и 2,2/милион деца, с честота 4,4 и съответно 
15,6/милион деца.594 Други състояния, свързани с БАХ, (Таб-
лица 6) се срещат при деца, но са редки.

Друг значителен дял (34–49%) от децата с нетранзитор-
на БХ са новородени и кърмачета с БХ, свързана с респи-
раторни заболявания, особено белодробни заболявания 
на развитието, включително бронхопулмонална дисплазия 
(БПД), вродена диафрагмална херния (ВДХ) и вродени бело-
дробни съдови аномалии.594–598 Тези деца формират важна и 
специфична група при педиатричната БХ и понастоящем са 
класифицирани като БХ група 3, свързана с белодробни за-
болявания на развитието (Таблица 6; Таблица S7). Значителна 
и нарастваща част от децата с БХ, свързана с респираторни 
заболявания, се състои от преждевременно родени деца с 
БПД. Също така, някои новооткрити генетични белодроб-
ни заболявания на развитието  – включително алвеоларна 
капилярна дисплазия, белодробни нарушения, свързани с 
TBX4-мутация, и аномалии на сърфактанта – понастоящем се 
класифицират в тази категория (Фигура 10).599

Друга отличителна черта на БХ при деца е голeмият то-
вар на генетични заболявания. БХ в детска възраст често се 
свързва с хромозомни, генетични и синдромни аномалии 
(11–52%). Както при възрастните, генни мутации, участващи 
в патогенезата на HPAH, се откриват в 20-30% от спорадич-
ните случаи, при които педиатричната HPAH изглежда се ха-
рактеризира с обогатяване на TBX4 и ACVRL1 вариации.600,601 
Освен това, 17% от децата с БАХ имат други нарушения, за 
които е известно, че са свързани с БАХ, сред които тризомия 
21. И накрая, 23% от децата с БАХ имат вариации в броя на 
копията, които преди това не са били свързвани с БХ.600,602,603 
Като се има предвид честата асоциация на педиатричната 
БАХ с хромозомни, генетични и синдромни аномалии, може 
да се има предвид генетично изследване за определяне на 
етиологията и съпътстващите заболявания, стратифицира-
не на риска и идентификация на членове на семейството в 
риск; това обаче трябва да стане след подходящо експерт-
но генетично консултиране на детето и семейството (вижте 
Раздел 5.1.13).

Клиничната класификация на БХ (Таблица 6) се използва 
и за педиатричната БХ. За подобряване на приложимостта 
на тази класификация при кърмачета и деца с БХ, тя е адап-
тирана, така че да включва БХ свързана с различни вродени 
сърдечно-съдови и белодробни заболявания или специфич-
ни педиатрични състояния  (Таблици S5–S8).599

7.8.2.	 Диагностика и оценка на риска
В исторически план дефиницията на БХ при деца на възраст 
>3 месеца е била същата като при възрастни. Дефиницията 
на БХ беше променена на mPAP >20 mmHg както при въз-
растни, както и при деца. Ефектът на mPAP 21–24 mmHg вър-
ху прогнозата при деца не е известен. Въпреки това, с цел 
последователност и за улесняване на прехода от педиатрич-
ни към грижи за БХ при възрастни, се препоръчва актуали-
зираната дефиниция на БХ да се използва и при деца. Все 
още няма препоръки за лечение за тази група деца (mPAP 
21–24 mmHg).

По отношение на нововъведения критерий за включване 
на БСС >2 WU с цел идентификация на прекапилярна БХ при 
възрастни БСС е било включено преди това в определение-
то за БАХ при деца. При деца кръвотокът традиционно се 
индексира, като се приема, че системният и белодробният 
кръвоток се променят пропорционално на размера на тяло-
то, но не и градиентът на транспулмоналното налягане. Тъй 
като кръвотокът е знаменател в уравнението за изчислява-
не на БСС, се подчертава необходимостта от индексиране 
на БСС при деца, а критерият индекс на белодробно съдово 

Препоръки
Таблица 20:	 Препоръки за белодробна артериална 
хипертония с признаци на венозно/капилярно засягане

Препоръки Класa Нивоb

За диагностициране на БАХ с признаци на ве-
нозно и/или капилярно засягане (PVOD/PCH) 
се препоръчва комбинация от клинични данни, 
радиологични находки, АГА, PFT и генетично из-
следване591

I A

Идентификацията на биалелна EIF2AK4 мутация 
се препоръчва с цел потвърждаване на диагно-
зата наследствена PVOD/PCH158,591

I A

Препоръчва се подходящите пациенти с PVOD/
PCH да се насочват за оценка към трансплантацио-
нен център веднага след поставяне на диагнозата

I C

При пациенти с PVOD/PCH може да се обмис-
ли употреба на лекарства, одобрени за БАХ, 
при внимателно мониториране на клиничните 
симптоми и газообмена

IIb C

Не се препоръчва белодробна биопсия за пот-
върждаване на диагнозата PVOD/PCH III C

АГА, артериален кръвно-газов анализ; БАХ, белодробна артериална 
хипертония; PCH, белодробна капилярна хемангиоматоза; PFT, пулмо-
нален функционален тест; PVOD, белодробна вено-оклузивна болест.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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съпротивление (PVRI) ≥3 WU•m2 в дефиницията на БАХ при 
деца остава непроменен.599

Тъй като етиологията на педиатричната БХ е много раз-
нообразна, методичният и изчерпателен диагностичен под-
ход е от решаващо значение за постигане на точна диагноза 
и план за лечение. Както при възрастните, ИБАХ е диагноза 
на изключването. Препоръчва се диагностично уточняване, 

подобно на това при възрастните, но приспособено за пе-
диатричната БХ.599 Недоносените кърмачета с БПД трябва да 
бъдат скринирани за БХ, тъй като БХ се среща често в тази 
популация и влошава сериозно прогнозата.604

И при деца ДСК е златен стандарт за окончателно поста-
вяне на диагнозата и установяване естеството на БХ, като 
освен това осигурява важни данни за стратификация на 

Коморбидности

Рискови фактори
за клиничен изход Инструмент за 

оценка на риска
Инструмент за 
оценка на риска

Терапия Лечебен алгоритъм Лечебен алгоритъм

Доказателства

Диабет
Хипертония
Сърдечна недостатъчност
Бъбречна недостатъчност

Хромозомни аномалии
Синдромни признаци

+/-
Кохортни проучвания

+++
RCTs

Диагностика ДСК + AVTa

Диагностичен
алгоритъм

ДСК + AVTa

Диагностичен
алгоритъм

~

~

~

Дете ВъзрастенБебе

PPHN

ИБАХ/HPAH
БАХ-ВСБ
БАХ-СТБ
PoPH
БАХ-HIV

ИБАХ/HPAH
БАХ-ВСБ1

Левостранна 
сърдечна
недостатъчност

Вродена PVS
Вродена MS
Кардиомиопатия2

Метаболитни нарушения Хематологични болести
Системни заболявания5

Белодробни заболявания на развитието
 Бронхопулмонална дисплазия
 Конгенитална диафрагмална херния
 Алвеоларна капилярна дисплазия

Тризомия 21
дИББ
Хиповентилационен синдром

ХОББ
 ИББ3

CTEPHВродена PSВродена PS4

Конгенитална малформация

Оптимизиране на
респираторната
подкрепа
Хранителна
поддръжка

Лечение на GORD
Инхалаторен NO,
лекарства при БАХ

Респираторна подкрепа
Надсистемна БХ
Некротизиращ ентероколит

Стероиди
ASD/VSD

∙ Ехокардиография
 ДСК?

Крайно ограничени

Проста ВСБСложна ВСБ

Класификация на БХ

Фигура 10:	 Неонатална и педиатрична белодробна хипертония срещу белодробна хипертония възрастни
ASD, дефект на междупредсърдната преграда; AVT, остро вазореактивно тестуване; ВСБ, вродена сърдечна болест; ХОББ, хро-
нична обструктивна белодробна болест; CTEPH, хронична тромбоемболична белодробна хипертония; GORD, гастро-езофаге-
ална рефлуксна болест; HPAH, наследствена белодробна артериална хипертония; ИББ, интерстициална белодробна болест; 
ИБАХ, идиопатична белодробна артериална хипертония; MS, митрална стеноза; NO, азотен окис; БАХ, белодробна артериална 
хипертония; БАХ-ВСБ, БАХ, свързана с вродена сърдечна болест; БАХ-СТБ, БАХ свързана със съединително-тъканна болест; 
БАХ-HIV, БАХ свързана с HIV инфекция; БХ, белодробна хипертония; PoPH, порто-пулмонална хипертония; PPHN, персисти-
раща белодробна хипертония на новороденото; PS, пулмонална артериална стеноза; PVS, пулмонална венозна стеноза; RCT, 
рандомизирано контролирано проучване; ДСК, дясна сърдечна катетеризация; VSD, междукамерен дефект.
a При пациенти с идиопатична, наследствена или свързана с лекарства БАХ. Белодробната хипертония при новородени 
и кърмачета значително се различава по етиология, патофизиология, оценка на риска и лечение от тази при по-големи 
деца и възрастни, докато БХ при по-големи деца има повече прилики с БХ при възрастни.
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риска.604a,605 За идентификация на тези, които са подходя-
щи за лечение с високи дози КА, при деца с ИБАХ/HPAH се 
препоръчва провеждане на тест за остра вазореактивност. 
Критериите, използвани при възрастни за положителен 
остър отговор, са идентифицирали деца с трайна полза от 
терапията с КА; тези критерии обаче не определят обрати-
мостта на БАХ или операбилността при деца с ВСБ. Тъй като 
ДСК при деца с БХ може да бъде свързана с големи услож-
нения (в 1–3% от случаите, особено при малки кърмачета 

и тези в по-тежко състояние), рисковете и ползите трябва 
да бъдат оценени индивидуално за всяко дете.605 Сърдечна 
катетеризация при деца с БАХ трябва да се извършва един-
ствено в опитни центрове за педиатрична БХ. Индикациите 
за повторна ДСК при деца с БХ понастоящем не са добре 
дефинирани.

ЛЛечението на деца с БАХ се основава на стратификация 
на риска.599 Предикторите за по-лош изход при педиатрична 
БАХ са подобни на тези при възрастни и включват клинични 

Таблица 22:	 Използване на терапии за белодробна артериална хипертония при деца

Лекарство Данни от педиатрични изследвания Одобрение на Европейската агенция по лекарствата 
за употреба при деца с БАХ

Източници

Фосфодиестераза 5 инхибитори (перорални)
Силденафил RCT, продължение по открит протокол: поно-

симост, ефикасност
Да, за възраст ≥1 година
Препоръчвана дозировка:
<20 kg: 30 mg/ден в 3 приема; ≥20 kg: 60 mg/ден в 3 приема
Избягвайте по-високи дози при деца (>3 mg/kg/ден)

613,614

Тадалафил RCT, продължение с отворен протокол: безо-
пасност, поносимост, фармакокинетика

Не
Препоръчвана дозировка:
0,5–1 mg/kg/ден един път дневно
Макс.: 40 mg/ден
Оценява се само при деца над 3 години

615,616

Ендотелинови рецепторни антагонисти (перорални)
Бозентан Отворен протокол, неконтролирано: безопас-

ност, поносимост, фармакокинетика, ефикас-
ност

Да, за възраст ≥1 година
Педиатрична форма
Препоръчителна дозировка:
4 mg/kg/ден в 2 приема
Макс.: 250 mg/ден

617-620

Амбрисентан Отворен протокол, неконтролирано: безопас-
ност, поносимост, фармакокинетика

Да, за деца >8 години  
Препоръчителна дозировка: 2,5–10 mg/ден един път дневно
Не

621,622

Мацитентан Няма достатъчно данни при деца
Отворен протокол, продължаващо: ефикас-
ност, безопасност, фармакокинетика при деца 
на възраст 2–18 години

Не
Препоръчително дозиране:
Начална доза: 1–2 ng/kg/min
без известен максимум
При деца стабилна доза
обикновено е 40–80 ng/kg/min
Може да се наложат повишения на дозата

Простациклинови аналози (i.v./s.c.)
Епопростенол i.v. Кохортни проучвания, ретроспективни Не

Препоръчително дозиране:
Начална доза: 1–2 ng/kg/min
без известен максимум
При деца стабилна доза
обикновено е 40–80 ng/kg/min
Може да се наложат повишения на дозата

623-626

Трепростинил 
i.v./ s.c.

Кохортни проучвания, ретроспективни: фар-
макокинетични

Не
Препоръчително дозиране:
Начална доза: 2 ng/kg/мин
без познат максимум
При деца стабилната доза
обикновено е 50-100 ng/kg/min
Може да се наложат повишения на дозата

624,626,627

Други
Илопрост 
(инхалаторен)

Недостатъчно данни при деца
Малки серии случаи, ретроспективни

Не

Селексипаг 
(перорален)

Недостатъчни данни при деца
Рандомизирано, плацебо-контролирано, в 
комбинация, продължаващо: безопасност, 
поносимост, фармакокинетика при деца на 
възраст 2-18 години

Не

Риоцигуат 
(перорален)

Недостатъчни данни при деца
Отворено, продължаващо: безопасност, по-
носимост, фармакокинетика при деца на въз-
раст 6–18 години

Не

i.v., интравенозно; БАХ, белодробна артериална хипертония; RCT, рандомизирано контролирано проучване; s.c., подкожно.
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данни за ДК недостатъчност, прогресия на симптомите, ФК по 
СЗО III–IV, определени ехокардиографски параметри (напр. 
TAPSE) и повишен серумен NT-proBNP. 6MWD <350 m също се 
приема за предиктор за по-лоша прогноза при педиатрична 
БХ, но стойността му при малки деца не е достатъчно уточне-
на. Допълнителни прогностични фактори, идентифицирани 
при педиатрична БАХ, са забавен растеж и хемодинамични 
променливи като ДПН >10 mmHg, съотношение средно бело-
дробно към системно артериално налягане >0,75 и PVRI >20 
WU•m2.602,606,607 Педиатричните инструменти за оценка на ри-
ска на базата на тези параметри са валидирани ретроспектив-
но в обсервационни педиатрични регистри.599,604a

7.8.3.	 Терапия
Крайната цел на лечението трябва да бъде подобряване на 
преживяемостта и улесняване на нормалните дейности в пе-
риода на детството без ограничения. При липса на РКП при 
педиатричната БАХ препоръчваните алгоритми за лечение 
са екстраполирани от тези при възрастни и подкрепени с 
данни от обсервационни проучвания при деца с БАХ.599

Обсервационни кохортни проучвания подкрепят лечеб-
ни алгоритми предназначени за възрастни да се използват 
при децата (включително превъзходството на комбинирана-
та терапия над монотерапията).608 Лекарствата, изследвани 
при деца, със или без официално одобрение от Европейска-
та медикаментозна агенция (EMA) за лечение на деца с БАХ, 
са представени в Таблица 22.

Педиатричният лечебен алгоритъм, извлечен от този за 
възрастни, се основава на рискова стратификация, препо-
ръчване на общи мерки, терапия с висока доза КА за респон-
дери на теста за остра вазореактивност (където стриктното 
проследяване е задължително, тъй като някои пациенти 
може да се влошат при дългосрочна терапия), перорална 
или инхалаторна комбинирана терапия за деца с нисък риск 
и комбинирана терапия с i.v./s.c. простациклинови аналози 
за тези с висок риск.599

В случай на недостатъчен отговор към препоръчаната 
лекарствена терапия или когато лекарствата не са налични, 
може да се има предвид Potts шънт (хирургично или интер-
венционално създаване на комуникация между лявата бе-
лодробна артерия и низходящата аорта), балонна атриална 
септостомия или LTx при деца с тежка БХ (вж. Раздели 6.3.6.1 
и 6.3.8).599 Докладваният клиничен опит с шънта на Potts е 
ограничен до малко над 100 пациенти, предимно деца, със 
смъртност 12–25% и дългосрочна клинична полза при по-
дгрупа деца с дългосрочно проследяване.456–459

Мониторирането на лечебния ефект и хода на заболяването 
има ключово значение при лечението на всички пациенти с БАХ 
(възрастни и деца). При деца с БАХ клиничните рискови скорове, 
включващи ФК по СЗО, TAPSE и серумен NT-proBNP, са потенциал-
ни терапевтични таргети на цел-ориентираното лечение.604a,609

Създадени са съвременни алгоритми за лечение на кър-
мачета с PPHN, но те са извън обхвата на тези препоръки.610

Препоръките, представени по-горе, се отнасят за деца 
с БАХ, докато специфичната група кърмачета с неонатална 
PVD, класифицирана най-вече като БХ, свързана с белодроб-
ни заболявания на развитието, и имаща хетерогенна етиоло-
гия, изискват отделен и персонализиран подход (Фигура 10).

При недоносени кърмачета с БПД и БХ трябва да се лекува 
преди всичко подлежащото белодробно заболяване. Често 
тези кърмачета се лекуват допълнително с терапии за БАХ, 
включително силденафил и бозентан; те обаче не са одобрени 
от EMA за употреба при кърмачета с група 3 БХ и белодробни 

заболявания на развитието (БПД, ВДХ). Ефектите им при тази 
популация са неясни и липсват данни, позволяващи да се на-
правят категорични препоръки за лечение. Тези деца трябва 
да бъдат лекувани от мултидисциплинарни екипи с участието 

Препоръки
Таблица 21:	 Препоръки за педиатрична белодробна 

хипертония

Препоръки Класa Нивоb

Деца

Препоръчва се да се извърши диагностично уто-
чняване, включващо ДСК и тест за остра вазоре-
активност, и децата с БХ да се лекуват в центрове 
със специфичен опит в педиатричната БХ

I C

При деца с БХ се препоръчва цялостно изслед-
ване за потвърждаване на диагнозата и специ-
фичната етиология (подобно на това при въз-
растни, но адаптирано към възрастта)

I C

За потвърждаване на диагнозата БХ се препо-
ръчва ДСК, за предпочитане преди започване 
на терапия за БАХ

I C

При деца с ИБАХ/HPAH се препоръчва тест за 
остра вазореактивност, за да се открият тези, 
които могат да имат полза от терапия с КА

I C

Препоръчва се по подобен начин да се дефини-
ра положителен отговор при тестуване за остра 
вазореактивност при деца и възрастни като на-
маляване на mPAP ≥10 mmHg до достигане на 
абсолютна стойност на mPAP ≤40 mmHg, с пови-
шен или непроменен CO

I C

При деца с БАХ се препоръчва терапевтична стра-
тегия, базирана на рисковата стратификация и от-
говора към лечението, екстраполирана от тази при 
възрастни, но адаптирани към възрастта

I C

Препоръчва се мониториране на отговора към 
лечението при деца с БАХ чрез серийна оценка на 
съвкупност от данни, получени от клинична оцен-
ка, ехокардиографска оценка, биохимични марке-
ри и тестове с натоварване

I C

Постигането и поддържането на нискорисков 
профил трябва да се разглежда като адекватен 
отговор на лечението при деца с БАХ

IIa C

Кърмачета

Препоръчва се скриниране на кърмачета с 
бронхопулмонална дисплазия за БХ628,629 I B

При кърмачета с (или с риск от) бронхопулмо-
нална дисплазия и БХ се препоръчва лечение на 
белодробното заболяване – включително хипок-
сия, аспирация и структурно заболяване на диха-
телните пътища – и оптимизиране на дихателната 
подкрепа преди започване на терапия за БАХ630

I B

При новородени и кърмачета трябва да се взе-
ме предвид диагностичен и терапевтичен под-
ход към БХ, различен от този при по-големи 
деца и възрастни, като се има предвид честата 
връзка със съдови и паренхимни белодробни 
заболявания на развитието

IIa C

КА, калциев антагонист; CO, сърдечен дебит; HPAH, наследствена 
белодробна артериална хипертония; ИБАХ, идиопатична бело-
дробна артериална хипертония; mPAP, средно белодробно артери-
ално налягане; БАХ, белодробна артериална хипертония; БХ, бело-
дробна хипертония; ДСК, дясна сърдечна катетеризация.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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на кардиолози, неонатолози, пулмолози и диетолози. Бело-
дробната хипертония при тези кърмачета може да изчезне 
с излекуване на белите дробове, въпреки че са докладвани 
дългосрочни сърдечно-съдови последици.611,612

8.	 Белодробна хипертония, свър
зана с левостранно сърдечно 
заболяване (група 2)

8.1.	 Дефиниция, прогноза и 
патофизиология

Сред пациентите с LHD често се срещат БХ и ДК дисфункция и 
са свързани с висока смъртност.47 Това се отнася за пациенти 
със СН с намалена, леко намалена или запазена фракция на 
изтласкване (HFrEF, HFmrEF или HFpEF), левостранно клапно 
сърдечно заболяване и вродени/придобити сърдечно-съдо-
ви заболявания, водещи до посткапилярна БХ.13,631–635 Веро-
ятно БХ-LHD представлява най-разпространената форма на 
БХ, съставляваща 65–80% от случаите.47

В съответствие с общите дефиниции на БХ, БХ-LHD (БХ 
група 2 ) се дефинира с mPAP >20 mmHg и PAWP >15 mmHg. В 
рамките на това хемодинамично състояние на посткапилярна 
БХ IpcPH се определя от БСС ≤2 WU, а CpcPH – от БСС >2 WU 
(Таблица 5). Градиентът на диастолното налягане (DPG) (изчис-
лен като разлика между dPAP и PAWP) вече не се използва за 
разграничаване между IpcPH и CpcPH поради противоречиви 
данни относно прогностичната му стойност при LHD.142

В целия спектър на LHD увеличенията на PAP и БСС са свър-
зани с повишен болестен товар и по-лоша прогноза.13,631,633,635 
В голяма една група пациенти – предимно с посткапилярна 
БХ – БСС ≥2,2 WU е било свързано с неблагоприятен изход и 
се приема за патологично.13 Въпреки това, дори и в рамките на 
тази подгрупа от пациенти с LHD и CpcPH, рискът от смъртност 
нараства с прогресивното нарастване на БСС. При пациенти с 
напреднала HFrEF и такива с HFpEF или клапно сърдечно забо-
ляване БСС >5 WU носи допълнителна прогностична информа-
ция и се приема от лекарите за клинично значимо.142,450,631–639 
Повишеното БСС е свързано също с намалена преживяемост 
в някои специфични ситуации като например при пациенти, 
подложени на интервенции за коригиране на клапно сърдеч-
но заболяване,634 сърдечна трансплантация,142,633 или имплан-
тиране на LVAD.142,637 Въз основа на наличните данни, БСС >5 
WU може да означава тежка прекапилярна компонента, нали-
чието на която може да накара лекарите да насочат пациента 
към център по БХ за специализирана помощ.

Честотата на БХ при пациенти с LHD е трудно за оценка 
и зависи от методологията на диагностичното изследване 
(ехокардиография или инвазивна хемодинамика), използ-
ваните границите за дефиниране на БH и изследваната по-
пулация. Обсервационни проучвания сочат разпростране-
ние на БХ 40–72% при пациенти с HFrEF и 36–83% при тези 
с HFpEF.48,639–643 Когато БСС се използва за дефиниране на 
прекапилярната компонент при пациенти със СН и постка-
пилярна БХ, ~20–30% от пациентите се категоризират като 
CpcРН.47,644,645 При пациенти с клапно сърдечно заболяване 
ехокардиографските проучвания показват, че БХ е налице 
при до 65% от пациентите със симптоматична аортна стено-
за,646–651 а на практика всички пациенти с високостепенна 
митрална стеноза развиват БХ,652 което може да се открие 

и при повечето пациенти със значима дегенеративна или 
функционална митрална регургитация.

Патофизиологията на PH-LHD съчетава няколко механизма 
(Фигура 11): (1) първоначално пасивно повишаване на наляга-
нията на пълнене на ЛК и предаване назад към белодробната 
циркулация; (2) ендотелна дисфункция на белодробната арте-
рия (включително вазоконстрикция); (3) съдово ремоделиране 
(което може да настъпи във венулите и/или артериолите); (4) ДК 
дилатация/дисфункция и функционална ТР;653–656 и (5) наруше-
но куплиране ДК-белодробна артерия.656,657 Хемодинамичният 
профил на CpcБХ спрямо IpcPH и повишеното БСС отразява 
белодробни съдови аномалии, които допринасят за повише-
но ДК следнатоварване. Предизвиканата дисфункция на ДК е 
честа и е свързана с по-лоша прогноза при пациенти с PH-LHD. 
При HFpEF, където ДК дисфункция може да настъпи по различ-
ни механизми (Фигура S1), с течение на времето се наблюдава 
влошаване на деснокамерната, но не на левокамерната систол-
ната функция и както известната, така и новоустановената ДК 
дисфункция са предиктори за смъртност.658

Появата на БХ при пациенти с LHD може да се дължи и на 
други причини, включително недиагностицирана CTEPH или 
БАХ. Освен това, съпътстващи респираторни заболявания 
като ХОББ и сънна апнея също са чести при пациенти с LHD и 
могат да допринесат за БХ и да повлияят на прогнозата. Паци-
ентите с HFpEF и БХ, свързана с HFpEF,75,76 също могат да имат 
нисък DLCO, който е независим предиктор на прогнозата.75

8.2.	 Диагноза
При пациенти с LHD симптомите (напр. диспнея при усилие) и 
физикалните признаци на БХ (напр. периферни отоци) често се 
припокриват с тези на подлежащото левостранно заболяване 
и обикновено са неспецифични. Въпреки това, докато бело-
дробната конгестия или плевралният излив показват LHD като 
основна причина за БХ, някои други характеристики могат да 
подскажат наличието на съответна БХ (вж. Раздел 5.1.1).

Рутинните диагностични изследвания, включващи BNP/NT-
proBNP, ЕКГ и ехокардиография, могат да покажат признаци на 
подлежаща LHD, но могат и да покажат БХ. Въпреки че BNP/NT-
proBNP не може да разграничи левостранна или десностранна 
СН, ЕКГ находки като отклонение на електрическата ос надясно 
или ДК стрейн могат да подскажат наличие на БХ при пациенти с 
LHD. Ехокардиографията може да диагностицира HFrEF и HFpEF, 
да идентифицира специфични сърдечни заболявания, включи-
телно такива с рестриктивен модел на пълнене, и да диагностици-
ра допълнително клапно сърдечно заболяване. Също така може 
да открие повишено sPAP и други характеристики на БХ (площ на 
ДП, дилатация на БА, съотношение ДК/ЛК, индекс на ЛК ексцен-
тричност, образуваща върха ДК), което води до ехокардиографска 
вероятност за БХ (вж. Раздел 5.1.5). Стъпаловиден комбиниран ехо-
кардиографски скор може да разграничи пре- от посткапилярна 
БХ и да предскаже PVD при пациенти с LHD.659,660 Допълнителна 
информация може да бъде получена от по-нататъшни изследва-
ния като биомаркери, маркери за ДК дисфункция, получени от 
образните методи, и променливи, получени от CPET.142

Като се има предвид сложността и вариабилността на 
кардиопулмоналната хемодинамика при пациенти с LHD, 
разграничението между пост- и прекапилярна БХ и диагно-
зата PH-LHD спрямо други форми на БХ може да бъде трудно. 
От полза при диагностичната оценка на подозирана БХ при 
LHD могат да бъдат: (1) диагноза и контрол на подлежащата 
LHD; (2) оценка за БХ и фенотипизиране на пациента; и (3) ин-
вазивна хемодинамична оценка, когато е показана.
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8.2.1.	 Диагностика и контрол на подлежащото 
левостранно сърдечно заболяване

Пациентите със суспектна БХ-LHD трябва да имат потвърдена 
диагноза LHD, като HFrEF/HFmrEF, HFpEF, клапно сърдечно забо-
ляване и/или ВСБ. Разграничаването между БХ, свързана с HFpEF, 
и други форми на БХ (напр. БАХ, CTEPH) може да бъде трудно 

особено като се има предвид увеличената честота на сърдеч-
но-съдови коморбидности сред популацията с БАХ в реалния 
свят.142,293,450,661 В този контекст, утвърдените скорове за диаг-
ностициране на HFpEF (HFA-PEFF, H2FPEF)16,662,663 могат да бъдат 
полезни за откриването ѝ като подлежащо състояние при БХ и 
трябва да се определи наличието или отсъствието на рискови 

Различна степен на белодробен застой, вазоконстрикция, съдово ремоделиране

Левокамерен фенотип Деснокамерен фенотип

Белодробна съдова болест

Белодробна конгестия

Няма БХ IpcPH CpcPHа

Аортна клапаFErFH HFmrEF

Деснокамерен стрейнРемоделиранеЛП налягане Застой

HFpEF Митрална клапа

Стеноза/РегургитацияEF ≤ %04 EF 41–49% EF ≥50%

Сърдечна недостатъчност/кардиомиопатия Клапна сърдечна болест

Контро-
лирана 

LHD

ЛП дисфункция Вазоконстрикция Артериално ДК дисфункцияВенозно

ДК–БА
декуплиране

LA pressure (mmHg)

LA volume (ml)

20

15

5

10

20 40 60 80 100 120

Фигура 11:	 Патофизиология на белодробна хипертония свързана със заболявания на лявото сърце (група 2).
CpcPH, комбинирана пост- и пре-капилярна пулмонална хипертония; HFmrEF, сърдечна недостатъчност с леко намалена 
изтласкваща фракция; HFpEF, сърдечна недостатъчност със запазена изтласкваща фракция; HFrEF, сърдечна недостатъч-
ност с намалена изтласкваща фракция; IpcPH, изолирана пост-капилярна пулмонална хипертония; ЛП, ляво предсърдие; 
LHD, левостранна сърдечна болест; ДК, дясна камера/деснокамерен; БА, белодробна артерия; БХ, белодробна хипертония.
a CpcPH се дефинира като пост-капилярна БХ и БСС >2 WU; a БСС >5 WU може да се счита за тежка прекапилярна компонента.
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фактори за БАХ или CTEPH. Пациентите с признаци на преобла-
даващ ДК стрейн и/или БХ трябва да бъдат оценени допълнител-
но. Пациентите трябва да се оценяват или преоценяват, когато са 
напълно рекомпенсирани и в стабилно състояние.

8.2.2.	 Оценка на белодробна хипертония и 
фенотипизиране на пациента

Пациентите с LHD и съмнение за БХ трябва да бъдат оценени, 
като се следва диагностичната стратегия за БХ (вж. Раздел 5). 
Това изисква идентификация на клиничните признаци и мул-
тимодален подход с използване на неинвазивни диагностични 
тестове като ехокардиография, ЕКГ и нива на BNP/NT-proBNP. 
При наличие на лека БХ и преобладаваща LHD може да не е 
необходимо допълнително изследване. В противен случай 
CTEPH и значимо белодробно заболяване трябва да се изклю-
чат чрез V/Q сцинтиграфия и PFT, а в избрани случаи може да 
се обмислят допълнителни образни изследвания, включител-
но cMRI. За фенотипизиране може да е полезно използването 
на комбинация от вариабилни за определяне на вероятността 
за LHD и особено HFpEF спрямо други причини за БХ (Таблица 
23). Белодробна хипертония, свързана с левостранно сърдеч-
но заболяване, е вероятна при наличие на известно сърдечно 
заболяване, множество сърдечно-съдови коморбидности/ри-
скови фактори, предсърдно мъждене в момента на диагности-
цирането и специфични образни находки (ЛК хипертрофия, 
увеличен размер на ЛП и намален ЛП стрейн). Въпреки че ехо-
кардиографията с натоварване се предлага за демаскиране 
на HFpEF, тя не може да диагностицира или класифицира БХ в 
този контекст. Необходима е комбинация от клинични находки 
и фенотипизиране за вземане на решение за необходимостта 
от допълнителна инвазивна оценка.

8.2.3.	 Инвазивна оценка на хемодинамиката
Решението за извършване на сърдечна катетеризация и за 
инвазивна оценка на кардиопулмоналната хемодинамика 
трябва да се определя от наличието на средна до висока 
ехокардиографска вероятност за БХ и от необходимостта 
да бъде получена подходяща информация за прогнозиране 
или лечение. При пациенти с голяма вероятност LHD да е ос-
новна причина за БХ или с установена подлежаща LHD и лека 
БХ (Таблица 23), инвазивна оценка за БХ обикновено не се 
налага. Показанията за ДСК при LHD включват: (1) суспекция 
за БАХ или CTEPH; (2) подозрение за CpcPH с тежка прека-
пилярна компонента, където допълнителната информация 
ще подпомогне на фенотипизирането и терапевтичните ре-
шения (Фигура S2); и (3) напреднала СН и оценка за сърдечна 
трансплантация. Няколко хемодинамични показатели (mPAP, 
БСС, белодробен артериален комплайанс [PAC], транспулмо-
нарен градиент на налягане и DPG) корелират с прогнозата 
при PH-LHD,142,632,635 но най-изчерпателни и последователни 
данни са налични за БСС. Инвазивната оценка трябва да се 
извършва в опитни центрове на фона на оптимизирано ле-
чение на подлежащата LHD и клинично стабилно състояние. 
Що се отнася до респираторните вариации на интраторакал-
ното налягане, всички измервания на налягания трябва да се 
правят в края на издишването.

По време на ДСК могат да бъдат полезни допълнителни 
изследвания за разграничаване между БАХ и HFpEF,18,23,664–669 
и за разкриване на LHD при пациенти с висока вероятност 
за БХ-LHD и нормално PAWP в покой;670–673 в избрани случаи 
може да се обмисли тест с натоварване, както и провокация 
с обемно обременяване (вж. Раздел 5.1.12). Състоянията, свър-
зани с намален ЛК диастолен комплайънс или клапно сърдеч-

Таблица 23:	 Фенотипизиране на пациента и вероятност левостранно сърдечно заболяване да е причина за бе-
лодробна хипертония

Признак БХ-LHD 
малко вероятна

Междинна 
вероятност

БХ-LHD 
вероятна

Възраст <60 години 60–70 години >70 години

Затлъстяване, хипертония, дислипидемия, нарушен глюкозен 
толеранс/диабет

Няма фактори 1–2 фактора >2 фактора

Наличие на доказана LHD Не Да Да

Предшестваща сърдечна интервенция Не Не Да

Предсърдно мъждене Не Пароксизмално Перманентно/персистиращо

Структурна LHD Не Не Налична

ЕКГ Нормална или приз
наци на ДК стрейн

Лека LVH LBBB или LVH

Ехокардиография Няма ЛП дилатация 
E/e′ <13

Няма ЛП дилатация 
<2-ра степен диастол-
на дисфункция

ЛП дилатация (LAVI >34 mL/m2)
LVH
>2-ра степен диастолна 
дисфункция

СРЕТ Висок VE/CO2 наклон
Без EOV

Повишен 
VE/CO2 наклон
EOV

Леко повишен 
VE/CO2 наклон
EOV

cMRI Няма левостранни 
аномалии

LVH
ЛП дилатация 
(стрейн или ЛП/ДП >1)

cMRI, сърдечен магнитен резонанс; CPET, кардиопулмонален тест с натоварване; E/e’, съотношението между скоростта на ранния 
митрален входящ кръвоток и ранната диастолна скорост на митралния пръстен; ECG, електрокардиограма; EOV, работна осцила-
торна вентилация; ЛП, ляво предсърдие; LAVI, индекс на левопредсърдния обем; LBBB, ляв бедрен блок; LHD, левостранна сърдеч-
на болест; LVH, левокамерна хипертрофия;БХ, белодробна хипертония; PH-LHD, БХ, свързана с левостранно сърдечно заболяване; 
ДП, дясно предсърдие; ДК, дясна камера; VE/VECO2, вентилаторни еквиваленти на въглеродния диоксид.

Определяне на вероятността за LHD като причина за БХ. Тази оценка може да помогне да се реши кои пациенти трябва да 
бъдат подложени на пълно изследване, включително инвазивна хемодинамична оценка (вж. Фигура 11 и Фигура S2).
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но заболяване, може да са свързани с бързо увеличаване на 
PAWP в условията на повишено системно венозно връщане.674 
Докато горната граница на нормата остава спорна,142,143,665,667 
се предлага прагова стойност на PAWP от >18 mmHg за иден-
тифициране на HFpEF като подлежаща причина за БХ въпреки 
нормалното изходно PAWP.143 Макар че това може да помогне 
за класифицирането на БХ, терапевтичните последици от та-
къв вид тестуване остават неуточнени.

Тъй като разграничаването между тежка БХ, свързана с 
HFpEF, и ИБАХ със сърдечни коморбидности, е предизвика-
телство, пациентите с неясна диагноза, особено тези с пре-
обладаваща прекапилярна компонента (напр. БСС >5 WU), 
трябва да бъдат насочени към център по БХ за индивидуали-
зирано лечение.

8.3.	 Терапия
Основната стратегия при лечението на БХ-LHD е опти-

мизиране на лечението на подлежащото сърдечно заболя-
ване. Въпреки това при много пациенти е налице патофи-
зиологична последователност, варираща от левостранно 
сърдечно заболяване през белодробната циркулация до 
хронично деснокамерно обременяване (в покой или при 
физическо натоварване).47 Тъй като влошаването на функци-
ята на ДК с течение на времето е свързано с лоша прогноза 
при HFpEF,658 съхраняването на функцията на ДК трябва да се 
счита за важна цел на лечението. Диуретиците остават край
ъгълен камък на медикаментозната терапия при налична за-
дръжка на течности поради БХ-LHD.

Има ограничени и противоречиви доказателства за употре-
бата на лекарства, одобрени за БАХ, при пациенти с БХ група 
2. Някои лекарства могат да имат различни и потенциално не-
благоприятни ефекти при такива пациенти и следователно не 
са показани при PБХ-LHD. Стратегиите за лечение на БХ при 
различни левостранни сърдечни патологии са описани по-долу.

8.3.1.	 Белодробна хипертония свързана с 
левостранна сърдечна недостатъчност

8.3.1.1.	 Сърдечна недостатъчност с намалена фракция на 
изтласкване

Пациентите с HFrEF или HFmrEF изискват препоръчано от 
ръководствата лечение, включващо утвърдени медикамен-
тозни и интервенционални терапии.27 При пациенти с на-
преднала HFrEF имплантирането на LVAD може значително 
да намали или дори да нормализира mPAP,675 въпреки че 
това не се постига при всички пациенти,676 а като негативен 
прогностичен фактор след имплантация на LVAD се очер-
тава повишеният DPG.677 По отношение на лекарствата за 
БАХ бозентан е оценен в РКП при пациенти с БХ, свързана 
с HFrEF,678 където не е показал ефикасност, но е увеличил 
нежеланите събития в сравнение с плацебо, предимно свър-
зани със задръжка на течности. Има данни от малки проуч-
вания, че силденафил може да подобри хемодинамиката и 
физическия капацитет при БХ и HFrEF,679–681 но липсват РКП.

8.3.1.2.	 Сърдечна недостатъчност със запазена фракция на 
изтласкване

При пациенти с HFpEF артериалното налягане, обемния ста-
тус и рисковите фактори трябва да бъдат контролирани, кое-
то може да понижи наляганията на пълнене и PAP.27 Скорошно 
проучване с SGLT-2i емпаглифлозин показа подобряване на 
клиничния изход при пациенти с ЛК фракция на изтласкване 

40–60%.682 Антагонистите на ендотелиновия рецептор не са 
показали полза при тази популация, тъй като и бозентан,683 
и мацитентан684 не са успели да демонстрират ефикасност, а 
са довели до повече нежелани събития (задръжка на течно-
сти) спрямо плацебо при пациенти с БХ, свързана с HFpEF, и 
съответно CpcPH, свързана със СН с фракция на изтласкване 
>35%. Инхибиторите на фосфодиестераза 5 са оценени в две 
малки РКП при пациенти с HFpEF и БХ с различни хемодина-
мични характеристики. При пациенти с предимно IpcPH про-
фил силденафил не е имал ефект върху mPAP (първична край-
на точка) или други хемодинамични и клинични показатели 
спрямо плацебо.685 При пациенти с преобладаващ CpcPH про-
фил силденафил е подобрил хемодинамиката, ДК функция и 
качеството на живот на 6-ти и 12-ти месец спрямо плацебо.686 
Освен това, ретроспективни анализи и регистрационни дан-
ни показват подобрение във физическия капацитет на фона 
на терапия с PDE5i при пациенти с CpcPH, свързана с HFpEF, и 
с тежка прекапилярна компонента (БСС >5 WU).450,687

8.3.1.3.	 Устройства при междупредсърдни шънтове
Скорошни данни предполагат, че някои специфични интер-
венции биха могли да се вземат предвид в избрани случаи 
на HFpEF, като например междупредсърдни шънтови ус-
тройства за дебарасиране на лявото сърце. Въпреки че това 
е било свързано с непосредствено подобрение в белодроб-
ната съдова функция,688 дългосрочният ефект върху бело-
дробната циркулация остава неизвестен. Скорошното про-
учване REDUCE LAP-HF II не успя да покаже намаляване на 
събитията след поставяне на предсърдно шънтово устрой-
ство в популация от пациенти със СН с ЛКИФ ≥40%,689 при 
по-лоши резултати при налична PVD.690 Освен това трайното 
увеличаване на кръвотока в белодробната артерия може да 
бъде повод за безпокойство, тъй като може да предизвика 
съдово ремоделиране при пациенти с предшестваща БХ.

8.3.1.4.	 Дистанционно мониториране на белодробното ар-
териално налягане при сърдечна недостатъчност

Значението на деконгестията при пациенти със СН се подчер-
тава от използването на имплантируеми сензори за налягане, 
мониториращи дистанционно PAP като сурогат на налягани-
ята на пълнене в левите сърдечни кухини. Има данни, че ба-
зираната на белодробното артериално налягане корекция 
на терапията за СН е намалила значително хоспитализациите 
поради СН и е подобрила резултатите при пациенти с HFpEF, 
а също и с HFrEF,691–694 като корекцията на диуретичната тера-
пия е най-съществената терапевтична последица. Предстои 
да бъдат установени допълнителни стратегии за оптимизи-
ране на лечението в зависимост от хемодинамичния фенотип 
при БХ-LHD. При HFrEF новите медикаментозни терапии като 
АРНИ и SGLT-2i са намалили дистанционно мониторираното 
PAP и употребата на диуретици,695–698 предоставяйки потен-
циални възможности за допълнително оптимизиране на ръ-
ководената от PAP терапия за СН.

8.3.2.	 Белодробна хипертония, свързана с 
клапно сърдечно заболяване

Белодробната хипертония често настъпва като последица 
от клапно сърдечно заболяване. Докато хирургичните или 
интервенционалните подходи за възстановяване на клапите 
подобряват кардиопулмоналната хемодинамика чрез нама-
ляване на PAWP и PAP и подобряване на УО,699 персистира-
щата БХ след корекция на клапното заболяване е честа и е 
свързана с неблагоприятни резултати.634,700
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8.3.2.1.	 Болест на митралната клапа
Както митралната стеноза, така и митралната регургитация 
често водят до посткапилярна БХ. Функционална (вторична) 
митрална регургитация настъпва както при HFrEF, така и при 
HFpEF и е важен допринасящ фактор за БХ при LHD. Нама-
ляването на степента на митралната регургитация съглас-
но насоките на Препоръки на ЕКД/EACTS 2021 г. за лечение 
на клапни сърдечни заболявания 28 има решаваща роля за 
подобряване на хемодинамиката при пациенти с HFrEF, тъй 
като намалява mPAP и PAWP и подобрява CI.699 Въпреки това 
данни от регистри са демонстрирали, че дори умерено по-
вишеното sPAP оказва отрицателно въздействие върху пост-
процедурните резултати след катетър-базирана терапия.700

8.3.2.2.	 Аортна стеноза
При пациенти с аортна стеноза, подложени на хирургич-
но или транскатетърно протезиране на аортната клапа, 
БХ преди интервенцията е свързана с по-висок риск от 
вътреболнични нежелани събития и неблагоприятни дъл-
госрочни резултати.646–651 Въпреки че постпроцедурното 
подобрение на БХ корелира с облекчаване на симптомите 
и благоприятни резултати, персистирането на БХ се среща 
често и дори умерената БХ е свързана с по-висока обща 
смъртност.646–651

Трябва да се отбележи, че медикаментозната терапия на 
БХ след клапна корекция може да причини вреда. Рандоми-
зирано проучване с 231 пациенти с хирургично коригирано 
клапно сърдечно заболяване и персистираща БХ е показало, 
че терапията със силденафил спрямо плацебо е свързана с 
по-лош резултат;701 това проучване обаче не прави разлика 
между различните видове БХ (прекапилярна, IpcPH и CpcPH).

8.3.2.3.	 Трикуспидална регургитация
Високостепенната ТР е свързана с обемно обременяване, 
повишено работно натоварване на ДК и маладаптивно ремо-
делиране, което води до симптоматична десностранна СН и 
намалена преживяемост.702,703 Докато първичната ТР е срав-
нително рядка, функционална ТР може да възникне от ану-
ларна дилатация при наличие както на БХ, както и на LHD. В 
последните години се появиха транскатетърни интервенции 
на трикуспидалната клапа, целящи намаляване на ТР и обем-
ното обременяване на ДК. Трябва да се отбележи, че кориги-
рането на ТР при пациенти с БАХ или БХ при (неклапно) LHD 
със значително повишено БСС и/или ДК дисфункция би тряб-
вало да се обмисли много внимателно, тъй като може да бъде 
опасно.704 Куплирането дясна камера-белодробна артерия е 
независим предиктор на общата смъртност при такива паци-
енти.705 Подборът на пациентите е от решаващо значение и в 

Препоръки Таблица 22:	 Препоръки при белодробна хипертония, свързана с левостранна сърдечна болест

Таблица 22А

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с LHD се препоръчва оптимизиране на лечението на основното заболяване, преди да се вземе предвид оценка 
на подозираната БХ27,28 I A

ДСК се препоръчва при съмнение за БХ при пациенти с LHD, ако подпомага вземането на терапевтични решения I C

ДСК се препоръчва при пациенти с високостепенна трикуспидална регургитация със или без LHD преди хирургична или интер-
венционна корекция на клапата I C

При пациенти с LHD и съмнение за БХ с характеристики на тежка прекапилярна компонента и/или маркери за ДК дисфункция се 
препоръчва насочване към център по БХ за цялостно диагностично уточняване29,47,142 I C

При пациенти с LHD и CpcPH с тежка прекапилярна компонента (напр. БСС >5 WU) се препоръчва индивидуализиран подход към лечението I C

Когато пациенти с БХ и множество рискови фактори за LHD, които имат нормално PAWP в покой, но абнормен отговор към 
физическо натоварване или обременяване с течности, се лекуват с лекарства за БАХ, се препоръчва внимателно проследяване I C

При пациенти с БХ при ДСК, гранично PAWP (13–15 mmHg) и белези на HFpEF, може да се вземе предвид допълнително изследва-
не с физическо натоварване или обемно обременяване за демаскиране на посткапилярна БХ133,143 IIb C

Лекарства, одобрени за БАХ, не се препоръчват при БХ-LHDc 631,678,683,684,701,706 III A

Таблица 22B

Препоръки
СТЕПЕН

Класa Нивоb
Качество на до-
казателствата

Сила на препо-
ръкитe

Не може да се направи препоръка за или против употребата на PDE5i при пациенти с 
HFpEF и комбинирана пост- и прекапилярна БХ Ниско Никаква – –

Не се препоръчва употребата на PDE5i при пациенти с HFpEF и изолирана посткапи-
лярна БХ Ниско Условна III C

CpcPH, комбинирана пост- и прекапилярна БХ; ERA, ендотелин рецепторен антагонист; СН, сърдечна недостатъчност; HFpEF, сърдечна недостатъч-
ност със запазена изтласкваща фракция; HFrEF, сърдечна недостатъчност с намалена изтласкваща фракция; LHD, левостранна сърдечна болест; БАХ, 
белодробна артериална хипертония; PAWP, вклинено налягане в белодробната артерия; PDE5i, фосфодиестераза 5 инхибитори; БХ, белодробна хи-
пертония; PH-LHD, белодробна хипертония, свързана с левостранна сърдечна болест; БСС, белодробно съдово съпротивление; ДСК, дясна сърдечна 
катетеризация; ДК, деснокамерна; WU, единици по Wood.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Идентифицирани са опасения за безопасност, когато ERA се използват при пациенти със СН (HFpEF и HFrEF със или без БХ), и когато силденафил се 
използва при пациенти с персистираща БХ след корекция на клапно сърдечно заболяване.
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процеса на оценка преди корекция на трикуспидалната кла-
па е необходим цялостен диагностичен подход, интегриращ 
образни методи и инвазивна хемодинамична оценка, особе-
но поради факта, че ехокардиографията подценява sPAP при 
наличие на високостепенна ТР.

8.3.3.	 Препоръки за употребата на лекарства 
одобрени за БАХ при БХ-LHD

Препоръките за употребата на лекарства, одобрени за БАХ, 
при пациенти с БХ-LHD са установени на базата на ключов 
описателен въпрос 5 (Допълнителни данни, Раздел 8.3).

Препоръките за употреба на PDE5is при пациенти със 
CpcPH, свързана с HFpEF, се основават на PICO въпрос II 
(Допълнителни данни, Раздел 8.4). Идентифицирани са две 
РКП, в които са включени пациенти с HFpEF и БХ, но няма 
проучване, което конкретно да включва пациенти с HFpEF 
и CpcPH. Вредни ефекти не могат да бъдат изключени, дори 
ако наличните данни от клинични проучвания, серии от слу-
чаи и регистри предполагат, че PDE5i могат да се прилагат 
безопасно при пациенти със CpcPH, свързана с HFpEF. Ето 
защо не може да се направи обща препоръка за или против 
употребата на PDE5i при пациенти с HFpEF и CpcPH. Важно за 
практиката обаче е да се направи препоръка против употре-
бата им при пациенти с HFpEF и IpcPH.

9.	 Белодробна хипертония, 
свързана с белодробни 
заболявания и/или хипоксия 
(група 3)

Белодробна хипертония се наблюдава често при пациенти с 
ХОББ и/или емфизем, ИББ, комбинирана белодробна фиброза 
и емфизем (CPFE) и хиповентилационни синдроми.52,165,707,708 
Белодробната хипертония се среща рядко при обструктивна 
сънна апнея, освен ако няма и други придружаващи заболя-
вания като ХОББ или дневна хиповентилация.709 Смята се, че 
на голяма надморска височина (>2500 m) индуцираната от хи-
поксия БХ засяга >5% от населението, като развитието на БХ е 
свързано с географията и генетични фактори.710

Едно скринингово проучване за БХ, проведено върху 
голяма група от >100 пациенти с лимфангиолейомиомато-
за, потвърди, че при тях БХ обикновено е лека: от шест па-
циенти (5,7%) с прекапилярна БХ нито един не е имал mPAP 
>30 mmHg и БХ е била свързана с промени в PFT, което пред-
полага, че повишаването на mPAP се дължи на паренхимно 
засягане.711 Ето защо БХ при лимфангиолейомиоматоза сега 
се класифицира в група 3 на БХ.1

При пациентите с белодробно заболяване БХ се катего-
ризира като нетежка или тежка в зависимост от хемодина-
мичните показатели (Фигура 12). В Препоръките на ЕКД/ЕРД 
от 2015 г. за диагностициране и лечение на БХ, тежката БХ се 
определя от mPAP >35 mmHg или mPAP ≥25 mmHg с CI <2,5 
L/min/m2.25,26 Две скорошни проучвания обаче показаха, че 
БСС >5 WU е по-добър праг за отграничаване на пациентите с 
по-лоша прогноза при пациенти с БХ, свързана както с ХОББ, 
така и с ИББ.712,713 Въз основа на тези данни настоящите пре-
поръки използват БСС за разграничаване между нетежка БХ 
(БСС ≤5 WU) и тежка БХ (БСС >5 WU). Докато нетежката БХ е 
често срещана при напреднала ХОББ и ИББ, дефинирана чрез 
спирометрични критерии, тежката БХ е рядка и се среща при 

1–5% от случаите на ХОББ и <10% от пациентите с напреднала 
ИББ, с ограничени данни при обезитас-хиповентилационния 
синдром.714,715 Дори нетежката БХ при белодробно заболява-
не влияе отрицателно върху симптомите и преживяемостта 
и е свързана с по-чести хоспитализации.715–717 Пациентите с 
белодробно заболяване и тежка БХ имат по-лоша прогноза 
от тези с нетежка БХ, което доказва, че това разграничение 
има клинично значение.51,712,713,718,719 Трябва да се отбележи, 
че развитието на тежка БХ в голяма степен е назависимо от 
спирометрията, но обикновено се придружава от хипоксе-
мия, ниско PaCO2 и значително намаление на DLCO.51,714,718,719

Белодробната хипертония, проявяваща се при пациенти 
с белодробно заболяване, може да се дължи на редица при-
чини, включително недиагностицирана CTEPH или БАХ.714,720 
Сърдечните коморбидности са също чести при пациенти с 
белодробно заболяване и могат да допринесат за БХ. Пред-
ложени са редица ясно очертани фенотипове БХ при паци-
енти с белодробно заболяване, включително белодробен 
съдов фенотип.51,720 Белодробният съдов фенотип се харак-
теризира с по-добре съхранена спирометрия, нисък DLCO, 
хипоксемия, различни промени в паренхима от белодроб-
ните образни изследвания и циркулаторно ограничение на 
физическия капацитет.51,714,718–722 Последните проучвания 
показаха, че клиничните характеристики, ходът на заболя-
ването, отговорът на лечението,451,718,719 и хистологичният 
субстрат723,724 при пациенти с тежка БХ и леки белодробни 
заболявания са различни от тези при пациенти с ИБАХ, като 
включително прогнозата е по-лоша.

9.1.	 Диагноза
При пациенти с белодробно заболяване симптомите на БХ, 
особено диспнея при усилие, се припокриват с тези на ос-
новното заболяване. Физикалните находки също могат да 
бъдат неспецифични, например: подуване на глезените е 
често срещано по време на епизоди на вентилационна не-
достатъчност при ХОББ, където активирането на системата 
ренин–ангиотензин–алдостерон може да причини задръж-
ка на течности, обикновено при запазена ДК функция.

Неинвазивни тестове – като ЕКГ, показваща дясна елек-
трическа ос или ДК обременяване, повишени нива на BNP/
NT-proBNP, CPET или признаци от изобразителните методи – 
могат да подскажат диагнозата БХ при пациенти с белодроб-
но заболяване.725,726 Ехокардиографията остава най-широ-
ко използваният неинвазивен диагностичен инструмент за 
оценка на БХ. Въпреки това, точността на ехокардиографията 
при пациенти с напреднали респираторни заболявания е ни-
ска, като TRV не може да се измери при >50% от пациентите 
в някои проучвания и има тенденция за надценяване на PAP 
и погрешно класифициране на пациенти с БХ.86,87,727 По-нови 
данни предполагат, че стъпаловидният сборен ехокардио-
графски скор може да идентифицира пациенти с тежка БХ, със 
и без изчисляване на TRV, като се използват други ехокарди-
ографски характеристики, включително ДП площ, съотноше-
ние ДК:ЛК и индекс на ексцентричност на ЛК.728 Когато се по-
дозира БХ, комбинирането на ехокардиография с контрастна 
КТ може да подпомогне за диагностичната оценка и класифи-
цирането на заболяването.108,729–731 Дилатацията на белодроб-
ната артерия, хипертрофията на изходния тракт на ДК и по-
вишеното съотношение ДК:ДК може да подскаже диагнозата 
БХ.108 В идеалния случай оценката трябва да се направи или 
повтори, когато пациентът е клинично стабилен, тъй като ек-
зацербациите могат значително да повишат PAP.
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Ключови елементи при оценката на суспектна БХ при 
белодробно заболяване включват съчетание от: (1) наличие 
или отсъствие на рискови фактори за БАХ, CTEPH или LHD; 
(2) клинични характеристики, включително ход на заболява-
нето (напр. бързо скорошно влошаване срещу постепенна 
промяна през годините, кислородни нужди); (3) PFT, вклю-
чително DLCO и кръвно-газов анализ; (4) измервания на NT-
proBNP, ЕКГ и ехокардиография; и (5) използване на образни 
методики с напречни срезове като контрастна КТ, SPECT или 
V/Q белодробен скен, а в избрани случаи cMRI732 за оценка 
на необходимостта от ДСК. Кардиопулмоналният тест с на-
товарване може да бъде полезен за оценка на вентилаторни 

или циркулаторни ограничения при пациенти с белодробно 
заболяване,121,733 въпреки че данните са ограничени що се 
отнася до клиничната му употреба за идентифициране на 
пациенти с БХ при белодробно заболяване.

Показанията за ДСК при белодробно заболяване включ-
ват оценка за хирургично лечение (избрани пациенти, при 
които се обмисля LTx и операция за намаляване на белодроб-
ния обем), суспекция за БАХ или CTEPH и когато допълни-
телната информация ще подпомогне фенотипизирането на 
заболяването и обмислянето на терапевтични интервенции 
(Фигура  S3).712,718,734 В идеалния случай изследването трябва 
да се проведе в център по БХ, когато пациентите са клинично 

Ремоделиране на дихателните пътища, белодробния паренхим и съдовете

Честота ~70% ~20% ~5–10%

Предимно вентилаторно
физическо ограничение

Предимно циркулаторно
физическо ограничение

Ремоделиране на белодробните съдове

Ремоделиране на дихателните пътища и паренхима

Хипоксемия в покой и/или при натоварване

Няма БХ Нетежка БХ Тежка БХ
(БСС >5 WU)

ИББХОББ

Емфизем Фиброза Съдово окастряне

CPFE

Фигура 12:	 Патофизиология на белодробната хипертония, свързана с белодробно заболяване (група 3).
ХОББ, хронична обструктивна белодробна болест; CPFE, комбинирана пулмонална фиброза и емфизем; ИББ, интерстици-
ална белодробна болест; БХ, белодробна хипертония; БСС, белодробно съдово съпротивление; WU, единици по Wood. 
Показани са подлежащи белодробни заболявания (горен панел); допринасящи патогенни белодробни изменения на 
дихателните пътища, паренхима и съдовете (среден панел); и връзката на ремоделирането на дихателните пътища/па-
ренхима и съдовото ремоделиране със степента на БХ и нейните последствия за ограничаване на физическия капацитет 
(вентилаторно срещу циркулаторно, по-долен панел).
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стабилни и лечението на основното белодробно заболяване 
е оптимизирано. Трябва да се обърне внимание на начина, 
по който се извършват измерванията на налягането поради 
влиянието на променящото се интраторакално налягане вър-
ху белодробната хемодинамика по време на респираторния 
цикъл (вж. Раздел 5.1.12).735

9.2.	 Терапия
Терапевтичният подход при група 3 БХ започва с оптимизи-
ране на лечението на подлежащото белодробно заболяване, 
включително допълнителна кислородна терапия и неинва-
зивна вентилация, когато е показано, както и включване в 
програми за белодробна рехабилитация.736 Има ограничени 
и противоречиви доказателства за употребата на лекарства, 
одобрени за БАХ при пациенти с БХ група 3, а тези лекарства 
могат да имат променливи и понякога неблагоприятни ефек-
ти върху хемодинамиката, физическия капацитет, газовия 
обмен и резултатите при тази популация пациенти.181,737–740

9.2.1.	 Белодробна хипертония, свързана с 
хронична обструктивна белодробна 
болест или емфизем

Проучванията, използващи лекарства одобрени за БАХ при па-
циенти с БХ, свързана с ХОББ или емфизем, са дали противоре-
чиви резултати и са ограничени най-вече от малък размер на 
извадката, кратка продължителност и недостатъчно хемодина-
мично характеризиране на БХ.739,741,742 В 16-седмично РКП с 28 
пациенти с ХОББ и тежка БХ, потвърдена с ДСК, терапията със 
силденафил е довела до статистически значимо подобрение 
в БСС и качеството на живот.743 Данни от регистъри са устано-
вили, че при ~30% от пациентите с ХОББ и тежка БХ, лекувани 
предимно с PDE5i, се наблюдава подобрение във ФК по СЗО, 
6MWD и БСС спрямо изходното ниво и тези от тях, които отго-
варят на лечението, имат подобрена преживяемост без транс-
плантация.51,718 Въпреки това, поради липсата на големи рандо-
мизирани проучвания, доказателствата са недостатъчни, за да 
подкрепят масовата употреба на лекарства, одобрени за БАХ 
при пациенти с ХОББ и БХ. Пациенти с ХОББ и подозирана или 
потвърдена тежка БХ трябва да бъдат насочени към центрове 
за БХ за вземане на индивидуално решение.

9.2.2.	 Белодробна хипертония, свързана с 
интерстициална белодробна болест

Редица проучвания фаза 2 и фаза 3 са изследвали използва-
нето на ERA за лечение на ИББ, като всички са с отрицателни 
резултати.740,744,745 PDE5i силденафил също е изследван във 
фаза 3 проучвания на пациенти с ИББ – също с отрицателни 
резултати.746,747 Налични са недостатъчно данни от РКП при 
пациенти с БХ, свързана с ИББ, и много от проучванията, из-
вършени за това показание,748,749 страдат от същите ограни-
чения, както гореспоменатите проучвания при БХ, свързана 
с ХОББ. Освен това има няколко неблагоприятни сигнала за 
безопасност: амбрисентан е свързан с повишен риск от кли-
нично влошаване при пациенти с ИББ със или без БХ,740,750 
а риоцигуат е свързан с повишен риск от влошаване, вклю-
чително потенциално увеличена смъртност, при пациенти с 
БХ, свързана с идиопатична интерстициална пневмония.181 
Обратно, при употреба на инхалаторен трепростинил бяха 
получени обещаващи резултати. Във фаза 3 РКП (INCREASE) 
е проучено приложението на инхалаторен трепростинил с 
прицелна доза от 72 µg, прилаган четири пъти дневно при 

326 пациенти с БХ, свързана с ИББ.734,751 Диагнозата БХ е по-
твърдена с ДСК в рамките на 1 година преди включването. На 
16-тата седмица плацебо-коригираното 6MWD се подобрява 
с 31 m в групата на инхалаторен трепростинил, има подобре-
ние също така в NT-proBNP и клиничните събития на влоша-
ване, като последното се дължи на по-ниския дял пациенти, 
чието 6MWD е намаляло с >15% от изходното.

Като се има предвид значителното въздействие дори на 
нетежката БХ при пациенти с белодробно заболяване, отго-
варящите на условията пациенти трябва да бъдат насочени 
за оценка за LTx. Въз основа на резултатите от проучването 
INCREASE при пациенти с ИББ и БХ може да се вземе предвид 
инхалаторен трепростинил, но са необходими допълнителни 
данни, особено по отношение на дългосрочните резултати. 
Рутинната употреба на други лекарства, одобрени за БАХ, не 
се препоръчва при пациенти с ИББ и нетежка БХ. При пациен-
ти с тежка БХ и/или тежка ДК дисфункция или, когато има не-
сигурност по отношение на лечението на БХ, се препоръчва 
насочване към център по БХ за внимателна оценка, за да се 
улесни включването в РКП и да се омбислят терапии за БАХ 
на индивидуална основа (Фигура S3). Данни от регистри по-
казват, че някои пациенти с група 3 БХ се лекуват с лекарства 
за БАХ, предимно PDE5i,718,752,753 но не е ясно дали и до каква 
степен тези пациенти имат полза от това лечение.

9.2.3.	 Препоръки за употребата на лекарства, 
одобрени за БАХ при БХ, свързана с 
белодробно заболяване

Препоръките за употреба на лекарства, одобрени за БАХ, 
при пациенти с БХ, свързана с ХОББ и ИББ, са създадени въз 
основа на ключови описателни въпроси 6 и 7 (Допълнител-
ни данни, Раздели 9.1 и съответно 9.2).

Препоръките за употребата на PDE5is при пациенти с 
тежка БХ, свързана с ИББ, се основават на PICO въпрос III (До-
пълнителни данни, Раздел 9.3). Няма директни данни от РКП 
за безопасността, поносимостта и ефикасността на PDE5i при 
пациенти с БХ, свързана с ИББ. Косвените данни, включени в 
Препоръките, не позволяват да се направят категорични за-
ключения. Като се има предвид липсата на солидни доказател-
ства, членовете на работната група не са в състояние да дадат 
препоръка за или против употреба на PDE5i при пациенти с 
ИББ и тежка БХ и препоръчват тези пациенти да бъдат насоч-
вани към център за БХ за вземане на индивидуално решение.

10.	 Хронична тромбоемболична 
белодробна хипертония 
(група 4)

Всички пациенти, чиито симптоми могат да бъдат приписа-
ни на пост-тромбоемболични фиброзни обструкции в БА, 
се считат за пациенти с CTEPD със или без БХ; CTEPH остава 
предпочитаният термин за пациенти с БХ, както е дефини-
рано в Раздел 3.1 (Таблица 5).54 Хроничната тромбоемболич-
на белодробна болест описва симптомни пациенти с несъ-
ответстващи перфузионни дефекти при V/Q сканиране и с 
данни за хронични, организирани, фиброзни съсиреци при 
КТПА или ДСА, като пръстеновидни стенози, мрежовидни/
цепковидни лезии и хронични тотални оклузии (торбовидни 
лезии или с постепенно изтъняване), след най-малко 3 месе-
ца терапевтична антикоагулация. Белодробната хипертония 
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при това състояние не е само последствие от обструкция на 
БА от организирани фиброзни съсиреци, но може да бъде 
свързана и със съчетаната микроваскулопатия. При паци-
ентите без БХ в покой задухът може да се дължи на БХ при 
физическо натоварване (вижте дефиницията в Раздел 3.1, 
Таблица  5) и/или повишена вентилация на мъртвото прос-
транство.54 Изключването на вентилаторно ограничение, де-
кондициониране и психогенен хипервентилационен синд-
ром чрез CPET и на ЛК миокардна или клапна болест чрез 
ехокардиография имат извънредно голяма роля при взема-
нето на терапевтични решения при пациенти с CTEPD без БХ.

10.1.	 Диагноза
Хроничната тромбоемболична белодробна хипертония е 
често срещана и важна причина за БХ с добре очертана стра-
тегия за лечение. По тази причина, възможността за наличие 
на CTEPH трябва внимателно да се вземе предвид при всич-
ки пациенти с БХ (Фигура 13). В контекста на остър БЕ, CTEPH 
трябва да се има предвид: (1) ако рентгенологичните призна-
ци (подробно описани в Раздел 5.1.7) подсказват CTEPH при 

КТПА, извършена за диагностициране на БЕ,112 и/или ако из-
численото ехокардиографски sPAP е >60 mmHg;112 (2) когато 
диспнеята или функционалните ограничения персистират в 
клиничния ход след БЕ;754 и (3) при безсимптомни пациенти 
с рискови фактори за CTEPH или висока прогностична веро-
ятност за CTEPH.755 Някои състояния като постоянни вътре-
съдови устройства (пейсмейкър, постоянни венозни пътища, 
вентрикуло-атриални шънтове), възпалителни заболявания 
на червата, есенциална тромбоцитемия, полицитемия вера, 
спленектомия, антифосфолипиден синдром, заместителна 
терапия с високи дози тиреоидни хормони и злокачествени 
заболявания, са рискови фактори за CTEPH.54,103,756

Алтернативни причини за обструкция на БА (също вклю-
чени в група 4 на класификацията на БХ) – включително сар-
коми на БА, други злокачествени тумори (напр. бъбречен 
карцином, карцином на матката и герминативноклетъчни 
тумори на тестисите), незлокачествени тумори (напр. лейо-
миома на матката), артериит без СТБ, вродени или придоби-
ти стенози на БА, паразити (хидатидна киста) и емболия от 
чуждо тяло – трябва да се имат предвид в диференциалната 
диагностика на CTEPD.757 Те могат да бъдат изследвани чрез 
специфични допълнителни образни методики като сканира-

Препоръки Таблица 23:	 Препоръки за белодробна хипертония, свързана с белодробно заболяване и/или хипоксия

Таблица 23А

Препоръки Класa Нивоb

Ако при пациент с белодробно заболяване се подозира БХ, се препоръчва провеждане на ехокардиографияc и интерпретиране 
на резултатите заедно с АГА, PFT, включително DLCO, и КТ изобразяване I С

При пациенти с белодробно заболяване и съмнение за БХ се препоръчва оптимизиране на лечението на подлежащото бело-
дробно заболяване и, когато има показания, на хипоксемията, дихателните нарушения по време на сън и/или алвеоларната 
хиповентилация

I C

При пациенти с белодробно заболяване и съмнение за тежка БХ или когато има несигурност по отношение на лечението на БХ, 
се препоръчва насочване към център по БХd I C

При пациенти с белодробно заболяване и тежка БХ се препоръчва индивидуализиран подход в лечението I C

При подходящи пациенти с белодробно заболяване и БХ се препоръчва насочване за оценка за LTx I C

При пациенти с белодробно заболяване и съмнение за БХ се препоръчва ДСК, ако се очаква резултатите да подпомогнат тера-
певтичните решения I C

Инхалаторният трепростинил може да се вземе предвид при пациенти с БХ, свързана с ИББ734 IIb B

Употребата на амбрисентан не се препоръчва при пациенти с БХ, свързана с IPF740 III B

Употребата на риоцигуат не се препоръчва при пациенти с БХ, свързана с IIP181 III B

Употребата на медикаменти за БАХ не се препоръчва при пациенти с белодробно заболяване и нетежка БХе III C

Таблица 23B

Препоръки
СТЕПЕН

Класa Нивоb
Качество на до-
казателствата

Сила на препо-
ръкитe

PDE5i може да се има предвид при пациенти с тежка БХ, свързана с ИББ (индивидуално 
вземане на решение в центрове по БХ) Много ниско Условна IIb C

Не се препоръчва употребата на PDE5i при пациенти с ИББ и нетежка БХ Много ниско Условна III C

АГА, артериален кръвно-газов анализ; КТ,  компютърна томография; DLCO, белодробен дифузионен капацитет за въглероден моноксид; IIP, идиопа-
тична интерстициална пневмония; IPF,  идиопатична пулмонална фиброза; ИББ, интерстициална белодробна болест; LTx, белодробна транспланта-
ция; БАХ, белодробна артериална хипертония; PDE5i, фосфодиестераза 5 инхибитор; PFT, белодробен функционален тест; БХ, белодробна хиперто-
ния; ДСК, дясна сърдечна катетеризация.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c В идеалния случай оценката трябва да се направи, когато пациентът е клинично стабилен, тъй като екзацербациите могат да повишат значително 
налягането в белодробната артерия.
d Тази препоръка не се отнася за пациенти с краен стадий на белодробно заболяване, които не се считат за кандидати за LTx
e Това не включва инхалаторен трепростинил, който може да се има предвид при пациенти с БХ, свързана с ИББ, независимо от тежестта на БХ.
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не с 18F-2-флуоро-2-дезокси-D-глюкоза позитрон-емисион-
на томография (PET), която може да осигури допълнителна 
информация при съмнение за сарком на БА.758

Вентилационно/перфузионната сцинтиграфия207 си оста-
ва най-ефективният инструмент за изключване на CTEPD. Ал-
тернативните перфузионни техники за изобразяване  – като 
картографиране чрез йодна субтракция, ДКТ и ЯМР-перфу-
зия – имат многобройни теоретични предимства пред V/Q, но 

са по-сложни технически и по-скъпи, имат ограничена дос-
тъпност и към настоящия момент не са широко валидирани.

Компютър-томографската белодробна ангиография с би-
планарна реконструкция се използва широко за диагности-
цирането на CTEPD и оценката за операбилност, но негатив-
ната КТПА, дори и с високо качество, не изключва CTEPD, тъй 
като дисталното заболяване може да бъде пропуснато. Диги-
талната субтракционна ангиография все още се използва за 

Диагностичен алгоритъм за CTEPH при симптомни пациенти

Пациенти с потвърдена CTEPH

Суспектна СТЕРН
поради анамнеза за БЕа

или рискови фактори за CTEPH

Оценка на лечението от MDT в център по CTEPH
(Клас I)

Диагностична алгоритъм за БХ

Не

Да

Перфузионно изобразяване
(V/Q сканиране или нова

модалностb)
Несъответстващи

перфузионни дефекти

Ехокардиография
Умеренаили

висока вероятност за БХ

Насочване към център
за CTEPH/БХ

Цялостно диагностично уточняванеd

(Таблица 14, ReCo Таблица 2)

Абнормни тестове с натоварване
(CPETc, стрес ехокардиография)

предполагащи CTEPD

И

КТПА + ДСА, когато
КТПА е недиагностична ДСКИ

Фигура 13:	 Диагностична стратегия при хронична тромбоемболична белодробна хипертония.
CPET, кардиопулмонален тест с натоварване; CTEPD, хронична тромбоемболична белодробна болест; CTEPH, хронична 
тромбоемболична белодробна хипертония; КТПА, компютър-томографска пулмонална ангиография; ДКТ, двуенергийна 
компютърна томография; ДСА, дигитална субтракционна ангиография; MDT, мултидисциплинарен тим; MRI, магнитно-
резонансно изобразяване; БE, белодробен емболизъм; PETCO2, максимално налягане на издишания въглеродния диок-
сид; БХ, белодробна хипертония; ReCo, препоръка; ДСК, дясна сърдечна катетеризация; sPAP, систолно белодробно ар-
териално налягане; V/Q, вентилация/перфузия; VE/VCO2, вентилаторни еквиваленти на въглеродния диоксид; VO2/HR, 
кислороден пулс; VO2, кислородна консумация.
a Cуспектна СTEPH поради анамнеза за БЕ, включително повишено sPAP от ехокардиографията и признаци, предполага-
щи CTEPH при КТПА, извършена по време на остър БЕ (Раздел 5.1.7).
b В момента се прави оценка на алтернативни техники за перфузионно изобразяване като картографиране с йодна суб-
тракция, ДКТ и ЯМР-перфузия.
c Типичен модел, включващ ниско PETCO2, висок VE/VCO2, нисък VO2/HR и нисък пиков VO2 (Раздел 5.1.11).
d Подробно диагностично уточняване след 3 месеца терапевтична антикоагулация или по-рано при нестабилни или 
бързо влошаващи се пациенти. В идеалния случай КТПА, ДСА и ДСК се извършват в центрове по CTEPH, но понякога се 
извършват в центрове по БХ в зависимост от държавата и организацията.
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оценка на възможностите за лечение, когато КТПА е недиаг-
ностична. Селективната сегментна ангиография, КТ с коничен 
лъч и площ детекторна КТ позволяват по-точна визуализация 
на субсегментните съдове и са полезни за процедурно насоч-
ване на БПА. Ползите от новите технологии изискват валиди-
ране в проспективни проучвания преди да бъдат препоръ-
чани за рутинна клинична употреба; в момента се провежда 
голямо европейско многоцентрово проучване.759

10.2.	 Терапия
Алгоритъмът за лечение на CTEPH включва мултимодален 
подход с комбинация от белодробна ендартеректомия (PEA), 
БПА и медикаментозна терапия, насочени към комбинация-
та от анатомични лезии: проксимално, дистално и микросъ-
дово засягане  (Фигури 14 и 15).

Общите мерки, които се препоръчват при БАХ, се при-
лагат и при CTEPH, като включват контролирани физически 
тренировки, които са ефективни и безопасни при неопера-
билни пациенти с CTEPH,760 както и рано след PEA.761

При пациенти с CTEPH се препоръчва доживотна тера-
певтична антикоагулация, тъй като рецидивиращата бело-
дробна тромбоемболия, придружена от непълна резолюция 
на тромба, е ключова патофизиологична характеристика на 
това заболяване. Няма РКП при CTEPH с някой от одобрените 
антикоагуланти;. Въпреки липсата на доказателства обаче, 
VKA се препоръчват от експертите и се използват най-ши-
роко като стандартна терапия при пациенти с CTEPH. На-
последък NOAC се използват по-често като алтернативи на 
VKA, отново без доказателства от РКП. Една ретроспектив-
на серия случаи от Обединеното кралство и многоцентров 
проспективен регистър (EXPERT) показаха сравнима често-
та на кървене с VKAs и NOACs при CTEPH, но честотата на 

Пациенти с потвърдена CTEPHa

Доживотна терапевтична
антикоагулация 

(Клас I)

Терапевтична оценка с MDTb 
(Клас I)

PEA като лечение на изборc 
(Клас I)

Дългосрочно проследяване
в център за CTEPH/PHc

(Клас I)

Медикаментозна терапия
(ReCo Таблица 24)

(Клас I)

БПАd

(Клас I)

Операбилни

Персистираща/рецидивираща
симптомна БХ

Не

Не

Да

Да

Фигура 14:	 Стратегия за лечение на хронична тромбоемболична белодробна хипертония.
БПА, балонна пулмонална ангиопластика; CTEPD, хронична тромбоемболична белодробна болест; CTEPH, хронична 
тромбоемболична белодробна хипертония; MDT, мултидисциплинарен екип; БАХ, белодробна артериална хипертония; 
PEA, белодробна ендартеректомия; БХ, белодробна хипертония; БСС, белодробно съдово съпротивление; ReCo, препо-
ръка; WU, единици по Wood.
a Избрани симптомни пациенти с CTEPD без БХ могат също да бъдат лекувани с PEA и БПА.
b Срещата на MDT може да бъде виртуална.
c Оценката на лечението може да се различава в зависимост от нивото на експертиза в PEA и БПА.
d За неоперабилни пациенти с БСС >4 WU трябва да се обмисли медикаментозна терапия преди БПА; данните за БПА като 
терапия от първа линия са ограничени.
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рецидивиращи венозни тромбоемболии е била по-висока 
при получаващите NOAC.762,763 При пациенти с антифосфо-
липиден синдром (10% от популацията с CTEPH) се препо-
ръчва VKA.103,764,765 При диагностициране на CTEPH трябва 
да се извърши скрининг за антифосфолипиден синдром. 
При липса на каквито и да било доказателства за или против 
продължителната антикоагулация при пациенти с CTEPD без 
БХ, дългосрочната антикоагулантна терапия се основава на 

индивидуално решение. Тя се препоръчва, когато рискът от 
рецидив на БЕ е умерен или висок в съответствие с Препоръ-
ките на ЕКД/ЕРД от 2019 г. за диагностика и лечение на остър 
белодробен емболизъм  (Таблица 11).103

10.2.1.	 Хирургично лечение
Хирургичната PEA е лечение на избор при пациенти с дос-
тъпни лезии на БА.102 Тъй като операцията може да норма-

A C D EB

PEA Медикаментозна терапия

МикроваскулопатияПроксимална
фиброзна обструкция на БА

Мултимодално CTEPH лечение

Дистална фиброзна
обструкция на БА

БПА

2 31

Фигура 15:	 Припокриване на лечението/мултимодален подход при хронична тромбоемболична белодробна хипертония.
БПА, балонна пулмонална ангиопластика; CTEPH, хронична тромбоемболична белодробна хипертония; БА, белодробна 
артерия; PEA, белодробна ендартеректомия.
Горни панели: (A) Проксимални фиброзни обструкции на БА (диаметър на съда 10–40 mm). (B) Дистална сегментна и 
субсегментна фиброзна обструкция на БА, потенциално подходяща както за PEA, така и за БПА (диаметър на съда 2–10 
mm). (C) Дистални субсегментни фиброзни обструкции на БА образуват мрежовидна лезия в субсегментен клон на БА, 
подходящ за интервенции с БПА (диаметър на съда 0,5–5 mm). (D) Дисталните субсегментни фиброзни обструкции на БА 
образуват мрежовидни лезии, които могат да бъдат придружени от микроваскулопатия (диаметър на съда <0,5 mm). (E) 
Микроваскулопатия (диаметър на съда <0,05 mm), лекувана с медикаментозна терапия.
Долни панели: (A) долу вляво: PEA; диаметър на съда (0,2–3 cm). Дясната БА е отворена и аспирационният дисектор се 
въвежда между стената на артерията и фиброзата. Следвайки вътрешността на артерията надолу до сегментно и субсег-
ментно нива, фиброзният материал впоследствие се освобождава от стената и се отстранява с форцепс. (A) долу вдясно: 
хирургичен материал от PEA с „опашки“ към субсегментни клонове на БА; напречно сечение на частично организирана и 
направена проходима тромботична лезия на голямата БА, дисекирана по време на PEA. (B, C, D) Водачът се въвежда меж-
ду фиброзния материал (1), след което балонът се надува, което води до разкъсване на мрежата (2). Фиброзният матери-
ал е прикрепен към съдовата стена (3). (E) Малка мускулна БА, показваща ексцентрична интимална фиброза, включваща 
задебеляване и пролиферация на интимата – таргет на медикаментозната терапия.
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лизира белодробната хемодинамика (65% намаление на 
БСС)766 и функционалния капацитет, експертен мултидис-
циплинарен тим, включващ опитен PEA хирург (на място 
или в тясна колаборация) е задължителен за оценка на 
операбилността и вземане на окончателно решение за 
лечение.102

Операбилността се определя на базата на опитност на 
екипа, достъпност на лезиите на БА, корелацията между те-
жестта на БХ и степента на обструкции на БА и придружа-
ващите заболявания.767 Хирургичната техника е сложна, но 
добре стандартизирана с над 30-годишен опит. Състои се 
от пълна двустранна ендартеректомия на БА до сегментно 
и субсегментно ниво в условията на дълбок хипотермичен 
циркулаторен арест (Фигура 15).767,768 В центровете за CTEPH 
хирургичните резултати са благоприятни с периоперативна 
смъртност <2,5% поради подобрено лечение на сърдечни и 
белодробни усложнения и добре утвърденото използване 
на ЕКМО.768 Често се наблюдава постоперативна БХ (~25%),766 
но дългосрочните резултати след PEA са отлични по отно-
шение на преживяемостта (средно 90% на 3-тата година) и 
качеството на живот,769-771 дори и при пациенти с дистална 
обструкция на БА.772 От друга страна, пациентите с прокси-
мална операбилна болест, които отказват хирургия, имат 
лоши дългосрочни резултати с 5-годишна преживяемост 
53% в сравнение с 83% при пациенти, подложени на PEA.773 
Следователно, PEA трябва да се предлага на всички опера-
билни пациенти с благоприятно съотношение риск:полза, в 
идеалния случай по време на персонален разговор между 
пациента и хирурга, извършващ РЕА.102

Избрани симптомни пациенти с CTEPD без БХ могат да 
бъдат лекувани успешно с PEA, с клинично и хемодинамично 
подобрение в покой и при физическо натоварване.135,774 Тези 
пациенти се нуждаят от внимателно обсъждане за баланси-
ране на риска и ползата.

10.2.2.	 Медицинска терапия
За повлияване на микроваскуларната компонента на CTEPH 
(Фигура 15) са използвани off-label медикаментозни тера-
пии на базата на неконтролирани проучвания и/или регио
нални одобрения. Междувременно успешно бяха проведе-
ни три РКП. Първото фаза 3 РКП изследва ефикасността на 
риоцигуат при пациенти с неоперабилна CTEPH или пер-
систираща/рецидивираща БХ след PEA.775 След 16 седми-
ци терапия риоцигуат подобрява 6MWD и редуцира БСС с 
31% в сравнение с плацебо и е одобрен за това показание. 
Трепростинил s.c. е изследван във фаза 3 РКП, което е пока-
зало подобрение на 6MWD на 24-та седмица при пациенти 
с неоперабилна CTEPH или персистираща/рецидивираща 
БХ след PEA, получаващи висока доза в сравнение с ниска 
доза;776 s.c. трепростинил е одобрен за това показание. Във 
фаза 2 проучване, включващо само пациенти с неопера-
билна CTEPH, мацитентан 10  mg подобрява БСС и 6MWD 
спрямо плацебо съответно на 16-та и 24-та седмица.777 Към 
момента тече РКП фаза 3 за оценка на безопасността и ефи-
касността на мацитентан 75 mg при неоперабилна или пер-
систираща/рецидивираща CTEPH (NCT04271475).

Други медикаментозни терапии – PDE5i (напр. силдена-
фил) и ERA (напр. бозентан) – са използвани off-label, тъй като 
тяхната ефикасност при неоперабилна CTEPH не е доказана 
от РКП или данни от регистри.769,778,779 Въпреки това, перо-
ралната комбинирана терапия, включваща PDE5is и ERAs , е 
обичайна практика при пациенти с CTEPH с тежко компроме-
тирана хемодинамика.780

10.2.3.	 Интервенционално лечение
Балонната пулмонална ангиопластика (Фигура 15) се е пре-
върнала в утвърдено лечение за избрани пациенти с неопе-
рабилна CTEPH или персистираща/рецидивираща БХ след 
PEA, което подобрява хемодинамиката (намаление на БСС 
49–66%), деснокамерната функция и физическия капаци-
тет.781–794 Дългосрочните резултати са обещаващи, но дока-
зателствата все още са оскъдни.795

Предпочита се поетапна интервенционна процедура с 
дилатация на ограничен брой сегменти на БА на сесия.102,788 
Броят на необходимите сесии и ефекът върху хемодина-
миката зависят от опита.781 Макар че БПА е ефективна, тя е 
свързана със сериозни усложнения, някои от които могат да 
бъдат фатални. Процедурните и пост-интервенционалните 
усложнения включват съдово увреждане поради перфора-
ция от водача и белодробно увреждане с хемоптиза и/или 
хипоксия.102,781,796,797 Както при всички интервенционални 
процедури, обучителната крива е значителна с намаляване 
на честотата на усложненията с течение на времет.;781 Ето 
защо тази процедура трябва да се извършва в центрове за 
CTEPH с голям обем. Тъй като честотата на интервенционни-
те усложнения може да бъде намалена чрез предварителна 
медикаментозна терапия, пациентите с БСС >4 WU трябва да 
бъдат лекувани преди БПА (Фигура 15).798

Избрани симптоматични пациенти с CTEPD без БХ и сег-
ментни/субсегментни лезии могат успешно да бъдат лекува-
ни с БПА, с клинично и хемодинамично подобрение в покой 
и при натоварване.799

Предварителните данни за PADN сочат подобрен физи-
чески капацитет и белодробна хемодинамика при пациенти 
с персистираща БХ след PEA;800 като се очаква допълнително 
потвърждение на данните.

10.2.4.	 Мултимодално лечение
Мултимодална терапия, включваща хирургия, медикамен-
ти и интервенция, се препоръчва при избрани пациенти с 
CTEPH (Фигура 15).102

Използването на медикаментозна терапия при пациенти с 
високо предоперативно БСС за подобряване на белодробната 
хемодинамика преди PEA е обичайна практика, но все още про-
тиворечива, тъй като се смята, че забавя навременното насоч-
ване за хирургия и съответно дефинитивното лечение.801–803

Значителна част от симптомните пациенти може да имат пер-
систираща или рецидивираща БХ след РЕА, за която също може 
да има полза от медикаментозна и/или интервенционална тера-
пия (Фигура 15).804–806 Средно (m)PAP ≥30 mmHg е свързано със за-
почване на медикаментозна терапии след РЕА, а mPAP ≥38 mmHg 
и БСС ≥5 WU – с по-лоша дългосрочна преживяемост.806

Някои пациенти с CTEPH може да имат смесени анато-
мични лезии – хирургично достъпни лезии в единия бял 
дроб и неоперабилни лезии в другия бял дроб. Такива паци-
енти могат да имат полза от комбиниран подход с БПА (пре-
ди или едновременно с операцията) и PEA за намаляване на 
хирургичния риск и подобряване на крайния резултат.807

Препоръките за БПА и медикаментозна терапия при паци-
енти с неоперабилна CTEPH са създадени на базата на ключов 
описателен въпрос 8 (Допълнителни данни, Раздел 10.1).

Препоръката за използване на медикаментозна терапия 
преди интервенционална терапия при пациенти с CTEPH, 
преценени като неоперабилни, но кандидати за БПА, се ос-
новава на PICO въпрос IV (Допълнителни данни, Раздел 10.2). 
Включените доказателства предполагат, че претретирането 
подобрява белодробната хемодинамика и безопасността на 
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процедурата. Това се потвърждава от клиничния опит на чле-
новете на Работната група. Въпреки това, поради ниската си-
гурност на доказателствата, препоръката е условна.

10.2.5.	 Проследяване
Независимо от резултата от PEA/БПА пациентите трябва да 
бъдат проследявани редовно, включително с инвазивна 
оценка с ДСК 3–6 месеца след интервенцията, което дава 
възможност за преценка за мултимодален подход на лече-
ние. След успешно лечение е показано ежегодно неинвазив-
но проследяване, включващо ехокардиография и оценка на 
физическия капацитет, тъй като са описани случаи на реци-
дивираща БХ (Фигура 14).806

Оценката на риска с ЕКД/ЕРД или REVEAL рискови скоро-
ве, разработени за БАХ, е валидирана при медикаментозно 
лекувани пациенти с CTEPH,300,808,809 но не е известно дали 
използването му има някакви терапевтични последици и 
влияе на резултата.

Няма данни или консенсус за това каква е терапев-
тичната цел след PEA/БПА или медикаментозна терапия 
при CTEPH. Повечето експерти приемат постигането на 
добър функционален клас (ФК по СЗО I–II) и/или норма-
лизирането или почти нормализирането на хемодина-
миката в покой, обективизирана с ДСК 3–6 месеца след 
процедурата (PEA или последно БПА), и подобряване на 
качеството на живот.

Препоръки Таблица 24:	 Препоръки за хронична тромбоемболична белодробна хипертония и хронична тромбоембо-
лична белодробна болест без белодробна хипертония

Таблица 24А

Препоръки Класa Нивоb

CTEPH

ППри всички пациенти с CTEPH се препоръчват доживотно терапевтични дози антикоагуланти762 I C

При пациенти с CTEPH се препоръчва изследване за антифосфолипиден синдром I C

При пациенти с CTEPH и антифосфолипиден синдром се препоръчва антикоагулация с VKAs103,764,765 I C

Препоръчва се всички пациенти с CTEPH да бъдат разгледани от екип за CTEPH за оценка на мултимодално лечение54 I C

PEA се препоръчва като лечение на избор при пациенти с CTEPH и фиброзни обструкции в белодробните артерии, достъпни за 
операция54,102 I B

БПА се препоръчва при пациенти, които са технически неоперабилни или имат остатъчна БХ след PEA и дистални обструкции, 
подходящи за БПА54,102,783,784,789,793,798,811 I B

Риоцигуат се препоръчва при симптоматични пациенти с неоперабилна CTEPH или персистираща/рецидивираща БХ след PEA775 I B

Препоръчва се дългосрочно проследяване след PEA и БПА, както и при пациенти с CTEPH, на медикаментозна тера-
пия782,805,806,812 I C

Мултимодален подход трябва да се вземе предвид при пациенти с персистираща БХ след PEA и при пациенти с неоперабилна 
CTEPH804,805,812 IIa C

Трепростинил s.c. може да се има предвид при пациенти в III–IV ФК по СЗО, които имат неоперабилна CTEPH или персистираща/
рецидивираща БХ след PEA776 IIb B

Off-label употреба на лекарства, одобрени за БАХ, може да се има предвид при симптоматични пациенти, които имат неопера-
билна CTEPH55,777–779,801,803 IIb B

При пациенти с неоперабилна CTEPH може да се вземе предвид комбинация от sGC стимулатор/PDE5i, ERA,777 или парентерални 
простациклинови аналози776 IIb C

БПА може да се вземе предвид при технически операбилни пациенти с висок дял дистална болест и неблагоприятно съотноше-
ние риск:полза за PEA IIb C

CTEPD без БХ

При пациенти с CTEPD без БХ дългосрочната антикоагулантна терапия трябва да се вземе предвид на индивидуална базаc IIa C

PEA или БПА трябва да се вземат предвид при избрани симптоматични пациенти с CTEPD без БХ IIa C

Таблица 24B

Препоръки
СТЕПЕН

Класa Нивоb
Качество на до-
казателствата

Сила на препо-
ръкитe

При пациенти с CTEPH, които са кандидати за БПА, трябва да се има предвид медика-
ментозна терапия преди интервенцията798 Много ниско Условно IIa B

БПА, балонна пyлмонална ангиопластика; CTEPD,  хронична тромбоемболична белодробна болест; CTEPH,  хронична тромбоемболична белодроб-
на хипертония; ERA,   ендотелин рецепторен антагонист; БАХ, белодробна артериална хипертония; PDE5i,   фосфодиестераза 5 инхибитор; PEA, бе-
лодробна ендартеректомия; PE, белодробен тромбоемболизъм; БХ, белодробна хипертония; s.c.,   подкожно; sGC,   разтворима гуанилат-циклаза; 
VKA,  витамин K антагонист; ФК по СЗО,  функционален клас по Световната здравна организация.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c cДългосрочна антикоагулантна терапия се препоръчва, когато рискът от рецидив на БЕ е умерен или висок,103 или когато няма анамнеза за венозен 
тромбоемболизъм.

82 Препоръки на ESC/ERS



10.3.	 Екип за хронична тромбоембо
лична белодробна хипертония и 
критерии за опитност

За оптимизиране на резултатите при пациентите центрове-
те за CTEPH трябва да отговарят на критериите за център по 
БХ (Раздел 12) и да имат мултидисциплинарен екип за CTEPH, 
състоящ се от PEA-хирург, БПА-интервенционист, специа-
лист по БХ и торакален рентгенолог, обучени в центрове за 
РЕА/БПА с голям обем. Екипът трябва да се събира редовно, 
за да разглежда новонасочените пациенти и случаите на 
проследяване след лечение. В идеалния случай центровете 
за CTEPH трябва да осъществяват PEA (>50/година)810 и БПА 
(>30 пациенти/година или >100 процедури/година),781 тъй 
като тези числа са свързани с по-добри резултати. Центро-
вете за CTEPH трябва да проследяват и медикаментозно ле-
кувани пациенти. Въз основа на регионалните изисквания, 
тези числа могат да бъдат коригирани спрямо населението 
на страната, като в идеалния случай грижите и експертизата 
да бъдат концентрирани в центрове с голям обем.

11.	 Белодробна хипертония с 
неясни и/или многофакторни 
механизми (група 5)

Белодробната хипертония с неясни и/или многофактор-
ни механизми (Таблица 24) включва няколко заболявания, 
които могат да бъдат усложнени от комплексно и понякога 
припокриващо се засягане на белодробните съдове. Въпре-
ки че БХ група 5 включва по-слабо проучени форми на БХ, 
тя представлява значителна част от товара на БХ в света.1 

БХ група 5 включва: хематологични нарушения като СКБ и 
хронични миелопролиферативни неоплазми; системни за-
болявания като саркоидоза; метаболитни заболявания като 
болест на гликогенното натрупване; и други като хронична 
бъбречна недостатъчност, белодробна туморна тромботич-
на микроангиопатия и фиброзиращ медиастинит. Обща ха-
рактеристика на тези заболявания е, че механизмите на БХ 
не са достатъчно изучени, а допринасящите фактори могат 
да включват самостоятелно или в комбинация хипоксична 
белодробна вазоконстрикция, белодробно съдово ремоде-
лиране, тромбоза, фиброзна деструкция и/или външна ком-
пресия на белодробните съдове, белодробен васкулит, ви-
сокодебитна СН и левостранна СН. Тези пациенти се нуждаят 
от внимателна оценка и лечението трябва да бъде насочено 
към подлежащото заболяване.

11.1.	Хематологични нарушения
При хемоглобинопатии и хронични хемолитични анемии, 
включително СКБ, БХ се очертава като основна причина за 
заболеваемост и смъртност. Честотата на БХ, потвърдена с 
ДСК, е 6–10% в проучвания на възрастни пациенти със ста-
билна СКБ.93,94,813 Пациентите със СКБ с прекапилярна БХ са 
по-често хомозиготи за хемоглобин S, докато някои имат 
S-β0 таласемия (S- β0 thal) или хемоглобинова СКБ.814 Тром-
ботичните лезии са основен компонент на БХ, свързана със 
СКБ, по-често при хемоглобинова СКБ.814 Пациентите с БХ и 
СКБ трябва да бъдат проследявани от мултидисциплинарни 
екипи за СКБ и БХ, тъй като лечението на анемията е клю-
чова част от цялостното лечение.814 Липсват данни в под-
крепа на употребата на лекарства за БАХ при пациенти с БХ, 
свързана със СКБ. В проучване при пациенти със СКБ с TRV 
≥2,7 m/s и 6MWD 150–500 m силденафил не е показал ника-
къв терапевтичен ефект върху 6MWD, TRV или NT-proBNP, но 
изглежда повишава честотата на хоспитализациите поради 
болка.815 Предварителни данни подкрепят краткосрочните 
и дългосрочните ползи от хроничните обменни кръвопре-
ливания при пациенти с прекапилярна БХ, усложняваща 
СКБ.816 Прекапилярната БХ, усложняваща СКБ, има значимо 
въздействие върху преживяемостта с обща смъртност 2,0–
5,3% в различни популации със сходен срок на проследява-
не (26 месеца и съответно 18 месеца).94,817 При β-таласемия 
инвазивната хемодинамична оценка потвърждава предка-
пилярна БХ при 2,1% от случаите, докато при 0,3% е открит 
посткапилярен профил.818 Потенциалните терапевтични 
стратегии очакват по-добро разбиране на патофизиологич-
ните механизми. При сфероцитоза спленектомията е рисков 
фактор за CTEPH.819

Множество причини за БХ са описани при пациенти с 
хронични миелопролиферативни заболявания.820 При хро-
нична миелогенна левкемия уголемяването на слезката и 
анемията могат да доведат до хиперкинетичен синдром. Хе-
патоспленомегалията също може да причини PoPH. Описани 
са случаи на потенциално обратима DPAH с дазатиниб, бо-
сутиниб и понатиниб. При полицитемия вера и есенциална 
тромбоцитемия има повишен риск от венозна тромбоембо-
лична болест и CTEPH; освен това, тромбоза в чернодробни-
те вени може да доведе до синдром на Budd-Chiari и послед-
ваща PoPH. Белодробната екстрамедуларна хематопоеза, 
усложняваща идиопатична или вторична миелофиброза, 
също може да допринесе за диспнея и БХ.

Група 5 БХ се описва и при други хематологични забо-
лявания, като вариабилен имунен дефицит; заболяване, 

Таблица 24:	 Белодробна хипертония с неясни и/или 
многофакторни механизми

Нарушения, свързани с 
белодробна хипертония
1.	Хематологични нару-

шения
Наследствена и придобита хронична 
хемолитична анемия
•	 Сърповидноклетъчна болест
•	 β-таласемия
•	 Сфероцитоза
•	 Стоматоцитоза
•	 Автоимунни заболявания 
Хронични миелопролиферативни за-
болявания
•	 Хронична миелогенна левкемия
•	 Polycythaemia vera
•	 Идиопатична миелофиброза
•	 Есенциална тромбоцитопения
•	 Други

2.	 Системни заболявания •	 Саркоидоза
•	 Белодробна клетъчна хистиоцито-

за на Langerhans
•	 Неврофиброматоза тип 1

3.	 Метаболитни наруше-
ния

Болест на натрупването на гликоген 
Болест на Gaucher

4.	Хронична бъбречна 
недостатъчност с/без 
хемодиализа

5.	 Белодробна туморна 
тромботична микроан-
гиопатия

6.	 Фиброзиращ медиастинит
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свързано с имуноглобулин G4 (IgG4); болест на Castleman; 
и полиневропатия, органомегалия, ендокринопатия, мо-
ноклонален имуноглобулин, синдром на кожните промени 
(POEMS).821-823

11.2.	 Системни нарушения
Докладваното разпространение на БХ при пациенти със сарко-
идоза е 6–20%.824 Причините са многофакторни, включително 
фиброзираща белодробна болест, грануломи в белодробните 
артерии и/или белодробните вени, фиброзиращ медиастинит 
и/или външна компресия от лимфни възли, белодробен ва-
скулит, CTEPH и PoPH.58,825 Свързва се със значителна заболе-
ваемост и повишена смъртност в сравнение със саркоидоза 
без БХ.58,825 В един регистър факторите, независимо свързани 
с прогнозата, включват физиологични (отношение форсиран 
експираторен обем за 1s/FVC и DLCO) и функционални (6MWD 
) параметри.58 В голямо проучване на тежка, свързана със сар-
коидоза БХ, лекарствата за БАХ са подобрили непосредствено 
белодробна хемодинамика без да подобрят 6MWD.59 Малки 
РКП сочат ефикасност на лекарствата за БАХ при тези пациен-
ти, което изисква потвърждение в по-големи проучвания.826 

Кортикостероидите или имуносупресивната терапия могат да 
подобрят хемодинамиката при избрани пациенти с активна 
грануломатозна болест. Трябва да се отбележи, че когато се 
подозира белодробна съдова компресия (фиброзиращ меди-
астинит и/или външна компресия от лимфни възли), резултати-
те от белодробна ангиография и PET скенерът осигуряват до-
пълнителна информация, оправдаваща ендоваскуларна и/или 
противовъзпалителна терапия. Дългосрочната преживяемост 
при свързаната със саркоидоза БХ остава лоша, което прави LTx 
разумна опция за избрани тежки случаи.

При белодробна лангерхансова хистиоцитоза намаленият 
физически капацитет изглежда не се дължи на вентилацион-
но ограничение, но може да е свързан с белодробно-съдова 
дисфункция. При 29 пациенти с БХ, свързана с белодробна 
лангерхансова хистиоцитоза, лекарствата за БАХ са подобри-
ли хемодинамиката без да влошават оксемията.827

Белодробната хипертония, свързана с неврофибромато-
за тип 1, е рядко, но тежко усложнение, характеризиращо се 
с преобладаване на женския пол (съотношение жени/мъже 
3,9:1).828 При тези пациенти е налице специфично засягане 
на белодробните съдове и въпреки потенциалната кратко-
срочна полза от лекарствата за БАХ, прогнозата остава лоша 
и LTx трябва да се има предвид при избрани пациенти с теж-
ко заболяване. При наличие на диспнея е необходим скри-
нинг за ИББ с нативна КТ и за БХ с ехокардиография.828

11.3.	 Метаболитни нарушения
Болестите на натрупването на гликоген се причиняват от 
генетични промени в метаболизма на гликогена и случаи на 
БХ са докладвани при болест на натрупването на гликоген 
тип 1 и 2.829 Появата на БХ се описва предимно при болест на 
натрупването на гликоген тип 1, където може отчасти да се 
дължи на вазоконстриктивни амини като серотонин. В някои 
от случаите са използвани лекарства за БАХ.830

Нелекувани пациенти с болест на Gaucher могат да разви-
ят БХ, която се причинява от комбинация от фактори, включ-
ващи аспления, запушване на съдовото русло от абнормни 
макрофаги и белодробно съдово ремоделиране. Лечението 
с ензимна заместителна терапия може да подобри БХ.

11.4.	 Хронична бъбречна 
недостатъчност

Въпреки че е често срещана при хронична бъбречна недос-
татъчност, патогенезата на БХ остава слабо проучена и БХ се 
наблюдава при пациенти преди и след приложение на раз-
лични диализни методи.831 Скорошно проучване с ДСК при 
3504 пациенти с хронично бъбречно заболяване установи, 
че CpcPH е най-честият фенотип и фенотипът с най-висока 
смъртност.832 Посткапилярна БХ е описана при 65% от паци-
ентите на хемодиализа и 71% от пациентите без бъбречна 
заместителна терапия.833

11.5.	 Белодробна туморна тромботична 
микроангиопатия

Белодробната туморна тромботична микроангиопатия 
представлява микроемболи от туморни клетки с оклузивно 
фиброинтимално ремоделиране в малките белодробни ар-
терии, белодробните вени и лимфните пътища. Това е ряд-
ка причина за БХ, която възниква в резултат на множество 
механизми, но вероятно остава недостатъчно диагности-
цирана, както се вижда в аутопсионните резултати.834 Забо-
ляването е свързано с карциноми, по-специално карцином 
на стомаха. Прогресивната съдова оклузия в крайна сметка 
води до БХ, която често е тежка, с внезапно начало и бър-
за прогресия и е придружена от прогресивна хипоксемия. 
КТ на гръдния кош може да покаже засенчвания тип матово 
стъкло и задебелени септи (наподобявайки PVOD).

11.6.	 Фиброзиращ медиастинит
Фиброзиращият медиастинит се причинява от пролифера-
ция на фиброзна тъкан в медиастинума, обвиваща медиас-
тинални органи и компресираща медиастинални бронхи-
ални и съдови структури.835 Пре- или посткапилярната БХ 
може да усложни хода на фиброзиращия медиастинит, пора-
ди външна компресия на белодробните артерии и/или бело-
дробните вени. Фиброзиращият медиастинит може да бъде 
идиопатичен или причинен от облъчване, инфекция (тубер-
кулоза, хистоплазмоза) и системни заболявания, като сар-
коидоза и IgG4-свързано заболяване – фибровъзпалително 
заболяване, като се характеризира се с повишени серумни 
нива на IgG4 с инфилтрация на IgG4 + плазмени клетки и 
тежка фиброза в засегнатите тъкани.821 Лечението трябва 
да бъде насочено към основното заболяване. Не е описано 
ясно клинично подобрение с лекарства за БАХ. Предложени 
се хирургични и ендоваскуларни процедури за дезобструк-
ция или байпас на компресираните артериални и/или веноз-
ни съдове.

При липса на положителни РКП, касаещи употребата 
на лекарства за БАХ за лечение на БХ от група 5, терапия 
на избор остава лечението на подлежащото заболява-
не.836 Важно е да се подчертае, че при някои от заболява-
нията, изброени в Таблица 24, може да има белодробна ве-
нозна компонента, която да се влоши с лекарства за БАХ. 
Ето защо off-label употребата на лекарства, одобрени за 
БАХ, ако изобщо се обмисля, това трябва да става с голяма 
предпазливост. Плацебо-контролирани, рандомизирани 
проучвания понастоящем набират добре фенотипизира-
ни подгрупи БХ с неясни и/или многофакторни механи-
зми, като например свързана със саркоидоза БХ.
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12.	 Дефиниция за център по 
белодробна хипертония

Макар че БХ не е необичайно състояние, тежките форми на 
БХ, особено БАХ и CTEPH, изискват високоспециализирано 
лечение. Тъй като медицинските центрове с мултидисципли-
нарни екипи и голям брой пациенти обикновено предлагат 
най-добри грижи, което се изразява в по-добри клинични 
резултати, създаването на центрове по БХ е препоръчително 
от клинична и икономическа гледна точка и се подкрепя от 
пациентски организации и научни общества. Целта на цен-
търа по БХ е: към него да бъдат насочвани нови пациенти; 

оценка и уточняване на причината за БХ; внимателно фено-
типизиране и рутинно лечение на пациенти с медикаментоз-
ни, интервенционални и хирургични методи; работа в тясно 
сътрудничество с други доставчици на здравни услуги за по-
стигане на най-добри резултати за пациентите; извършване 
на одити (докладване на различен вид пациенти с показатели 
за качество); и участие в клинични и транслационни изслед-
вания и обучение. Изискванията, включващи дефиниция, мул-
тидисциплинарна структура, брой случаи, процедури и нива 
на персонала, както и умения и ресурси, необходими в рефе-
рентния център по БХ – са описани по-долу и във Фигура 16. 
Критериите за педиатрични и CTEPH центрове са описани 
другаде (Секции 7.8.3 и съответно 10.3).

Координира се от основен член на MDT, отговорен за мултидисциплинарния подход

Разширен MDTОсновен MDT

Социален работник Сестра по проучвания

Педиатричен кардиолог

Физиотерапевт

Специалист по ВСБ при възрастни Белодробен патолог

Хепатолог

Психолог

Ревматолог

Специалист по интензивни грижи Торакален рентгенолог

Специалист по палиативни грижи

Сърдечен рентгенолог Лекар/хирург по
белодробна трансплантацияc

Клиничен генетик/
Консултант по генетикаc

Най-малко 2 сестри по БХ
полагащи ≥50% грижи по БХ

Специализирани сестри

За диагностична белодробна
ангиография, емболизация

Интервенционни
рентгенолози/кардиолози

Кардиолог / Пулмолог

Най-малко 2 хирурзи
(ЕКМО)

Кардиоторакален хирург

Мениджър на случаитеb

Отговаря за събиране на
данни, анализ и организиране

на одитни срещи

Мениджър на данни

Срещи на MDT

Редовни, за обсъждане на мултидисциплинарни аспекти на индивидуалната грижа за пациента

Овластяване и защита на пациента
Ясна устна и писмена информация за пациентите, която описва диагностичните процедури и възможностите за лечение;

споделено вземане на решения; колаборация с група за застъпничество

Взаимодействие с външни доставчици на здравни услуги и други заинтересовани страни
GP, местен специалист, социални услуги, рехабилитационни центрове, национални здравни служби,

лаборатории, застрахователи, училище, работа, спортен клуб, психолог и т.н.

Качествен контрол / Одити

Събиране на данни/регистрация; мониторинг на показателите за качество; редовни вътрешни одити

Изследователска дейност, обучение и образование

Участие в клинични и транслационни изследвания: обучителни курсове на местно, национално или международно ниво

Път на грижа за пациента и клиничен протокол за лечение

Стъпки от диагнозата до проследяването, включително напреднало заболяване, палиативен стадий и в края на живота

Най-малко 2специалисти
по БХ лекуващи достатъчен

брой пациентиа

Отговарящ за
координацията или грижите

на пациентско ниво

Гинеколог/
Акушер

Кардиоторакален
анестезиолог

Процеси

Център по белодробна хипертония

Фигура 16:	 Схема на центъра за белодробна хипертония.
ВСБ, вродена сърдечна болест; ЕКМО, екстракорпорална мембранна оксигенация; GP, общопрактикуващ лекар; MDT, 
мултидисциплинарен екип; БХ, белодробна хипертония.
a Броят е адаптиран към специфичните характеристики на страната.
b Ръководителят на случай може да бъде медицинска сестра специалист, социален работник, физиотерапевт или адми-
нистративен асистент функциониращи в организационния център.
c Може да се намира в партньорски центрове. Адаптирано по Biganzoli et al.846
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12.1.	 Оборудване и умения, 
необходими за център по 
белодробна хипертония

Центровете за белодробна хипертония трябва да се гри-
жат за достатъчен брой пациенти на терапия за БХ , както 
и за новонасочени пациенти, за да гарантират този статус. 
Съгласно Препоръките на ЕКД/ЕРД от 2015 г. за диагности-
ка и лечение на БХ и изискванията за компетентност на 
Европейската референтна мрежа за редки респираторни 
заболявания (ERN-LUNG) идеалният брой пациенти, пре-
гледани в център за възрастни всяка година, трябва да е 
не по-малко от 200, от които поне половината да са с окон-
чателна диагноза БАХ. Центърът по БХ трябва да просле-
дява най-малко 50 пациенти с БАХ или CTEPH и да приема 
най-малко двама новонасочени пациенти на месец с доку-
ментирана БАХ или CTEPH.25,26,837–839 Тези числа могат да 
бъдат адаптирани според специфичните характеристики 
на страната (малко население, голяма географска област), 
при условие че има утвърдено добро сътрудничество с 
центрове с голям обем. Понастоящем това се улеснява от 
наличието на надеждни виртуални платформи (напр. Кли-
нична система за лечение на пациенти ERN).840

Правилното обучение на членовете на персонала 
включва основни компетенции като тези, описани в Мре-
жа за непрекъснато професионално обучение по бело-
дробни съдови заболявания на ERS,841 и се основава на 
утвърдени професионални дейности, описани в утвърде-
ната учебна програма на ЕКД.842

Клиничните, лабораторните и образните елементи 
включват: отделение, където доставчиците на здравни ус-
луги имат експертиза в БХ; специализирана амбулаторна 
служба; междинно/интензивно отделение; 24/7 спешна 
помощ; отделение по интервенционална радиология; ди-
агностични изследвания, включително ехокардиография, 
КТ скениране, нуклеарна медицина, MRI, тестове с нато-
варване и PFT; лаборатория за сърдечна катетеризация; 
достъп до генетично консултиране и тестуване; и бърз 
и лесен достъп до кардиоторакална и съдова хирургия. 
Ключовите диагностични процедури трябва да се извърш-
ват в достатъчен брой, за да се гарантира еккспертиза 
(напр. изисквания за ERN-LUNG).837 По аналогия с „отде-
ленията за напреднала сърдечна недостатъчност“,843 цен-
тровете за БХ трябва да предлагат пълната гама терапии 
за БАХ, налични в тяхната страна (включително i.v./s.c. 
производни на простациклин), и имат протоколи за ранно 
насочване към центрове за CTEPH, LTx и рехабилитация. 
Тъй като оценката и ранния достъп до нови лекарства и 
техники имат решаващо значение, центровете за БХ тряб-
ва да участват в съвместни клинични изследвания.

Необходими са редовни срещи на мултидисциплинар-
ния тим, включително при необходимост основни члено-
ве и външни консултанти (разширен мултидисциплина-
рен екип) (Фигура 16), за установяване и адаптиране на 
индивидуални пътища за грижи за пациента. Лечението 
на отделния случай (координиране на индивидуалните 
пътища на пациента) трябва да включва административ-
ни и социални грижи и подкрепа. Достъпът от разстояние 
до центъра за БХ чрез телефонна връзка, писма или по 
друг начин са жизненоважна част от грижите. Трябва да 
се прилагат стратегии за подобряване на здравната гра-
мотност и споделеното вземане на решения с помощта на 

специални средства за вземане на решение от пациента. 
Преминаването от педиатричен център по БХ към център 
за БХ при възрастни изисква подходящо планиране с цел 
предотвратяване на пропуски в грижите. Включването на 
национални и/или международни пациентски асоциации 
помага за планирането на ориентирани към пациента гри-
жи и за разпространението на медицински знания сред 
пациентите и лицата, които се грижат за тях.

Центровете за белодробна хипертония трябва да за-
писват данните на пациентите, като използват местни, на-
ционални или международни пациентски регистри, за да 
могат да докладват показатели на процеса (съответствие 
с насоките за диагностика и лечение, включително LTx) и 
показатели за изхода, като ФК по СЗО, физически капаци-
тет, хемодинамика, качество на живот, усложнения и пре-
живяемост. Те трябва да се подлагат на редовни одити за 
оценка на качеството на предоставените грижи.

12.2.	 Европейска референтна мрежа
През 2017 г. Европейската комисия стартира Европейски 
референтни мрежи (ERNs) за редки заболявания, които 
включват ERN-LUNG с основна мрежа за БХ. Европейските 
референтни мрежи са ориентирани към пациентите мре-
жи от упълномощени центрове, предлагащи насоки и най-

Препоръки
Таблица 25:	 Препоръки за центрове по белодробна хи-

пертония

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се центровете по БХ да предоставят 
грижи от мултидисциплинарен екип (кардиолог, 
пулмолог, ревматолог, медицинска сестра, рент
генолог, психологическа и социална подкрепа и 
подходяща експертиза на разположение)

I С

Препоръчва се центровете по БХ да имат ди-
ректни връзки и алгоритъм за бързо насочване 
към други услуги (като генетично консултиране, 
PEA/БПА, LTx и служба за вродени сърдечни за-
болявания при възрастни)

I C

Препоръчва се центровете по БХ да поддържат 
пациентски регистър I C

Препоръчва се центровете по БХ да си сътруд-
ничат с пациентските асоциации I C

Трябва да се обмисли акредитация на центро-
вете за БХ (напр. https://ec.europa.eu/health/ern/
assessment_en)

IIa C

Трябва да се има предвид участие на на центро-
вете по БХ в съвместни клинични изследвания IIa C

Центровете по БХ трябва да проследяват достатъчен 
брой пациенти, за да поддържат експертиза (най-
малко 50 пациенти с БАХ или CTEPH и най-малко по 
двама новонасочени пациенти с документирана БАХ 
или CTEPH на месец) и да вземат предвид установя-
ване на сътрудничество с центрове с голям обем

IIa C

БПА, балонна пулмонална ангиопластика; CTEPH,  хронична тром-
боемболична белодробна хипертония; LTx, белодробна трансплан-
тация; БАХ, белодробна артериална хипертония; PEA,   пулмонална 
ендартеректомия; БХ,  белодробна хипертония.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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добри трансгранични стандарти за грижи в Европейския 
съюз. Мрежата за БХ включва над 20 пълноправни члена, 
осигуряващи всяка година ~1500 нови пациенти с БАХ или 
CTEPH.844 Тя включва и поддържащи центрове от Велико-
британия и свързани партньори (които не е задължително 
да отговарят на минималните критерии за компетентност 
на БХ мрежата ERN-LUNG ). ERN-LUNG изисква и монитори-
ра определени стандарти за тези центрове.

12.3.	 Пациентски асоциации и 
овластяване на пациентите

Центровете за белодробна хипертония трябва да инфор-
мират пациентите за пациентските асоциации и да ги 
насърчават да се присъединят към такива групи. Паци-
ентските асоциации са ценен ресурс за лечение на паци-
ентите, тъй като осигуряват образователна и емоционал-
на подкрепа и могат да имат положителен ефект върху 
справянето, увереността и перспективите.845 Препоръч-
ва се центровете за БХ да си сътрудничат с пациентските 
асоциации по инициативи за овластяване на пациентите 
и подобряване на пациентския опит, занимавайки се с въ-
проси като здравна грамотност, цифрови умения, здраво-
словен начин на живот, психично здраве и самоконтрол. 
Здравните грижи могат да се предоставят по-ефективно 
и ефикасно, ако пациентите са пълноправни партньори в 
процеса.

13.	 Ключови послания
(1)	 Хемодинамичната дефиниция на БХ беше актуализира-

на като mPAP >20 mmHg. Дефиницията за БАХ включва 
БСС >2 WU и PAWP ≤15 mmHg. Тези прагови стойности 
отразяват по-добре границите на нормата, но на този 
етап не определят нови терапевтични препоръки, тъй 
като ефикасността на терапията за БАХ при пациенти с 
PVD и mPAP 21–24 mmHg и/или БСС 2–3 WU все още не 
е неизвестна.

(2)	 Основният диагностичен алгоритъм за БХ е опростен 
чрез подход в три стъпки -подозрение на лекаря на 
първа линия, откриване чрез ехокардиография и по-
твърждение с ДСК в центрове по БХ. Идентифицирани 
са предупредителни признаци, свързани с по-лоши ре-
зултати, които оправдават незабавно насочване и лече-
ние в центове по БХ.

(3)	 Предложени са стратегии за скрининг за БАХ при паци-
енти със SSc и при тези с риск за HPAH въз основа на 
резултатите от публикуваните кохортни проучвания. 
Прилагането им може да съкрати времето от появата на 
симптомите до диагностицирането на БАХ.

(4)	 Подобрено разпознаване на КТ и ехокардиографски 
признаци на CTEPH по време на остър БЕ, заедно със 
системно проследяване на пациенти с остър БЕ, както 
е посочено в Препоръки на ЕКД/ЕРС от 2019 г. за диаг-
ностика и лечение на остър белодробен емболизъм, 
трябва да помогне за коригиране на недостатъчното 
диагностициране на CTEPH.

(5)	 Трислойният модел за оценка на риска при БАХ е усъ-
вършенстван след валидирането му в множество регис-
три. MRI и ехокардиографските критерии са добавени 

към таблицата на ЕКД/ЕРД, прецизирайки неинвазивна-
та оценка при диагностицирането. 

(6)	 По време на проследяването се предлага четирислоен 
модел за рискова стратификация, разделящ голямата 
група с умерен риск на умерен-нисък и умерено-висок 
риск.

(7)	 Алгоритъмът за лечение на БАХ е опростен, с ясен фокус 
върху оценката на риска, кардиопулмоналните комор-
бидности и целите на терапията. Настоящите стандарти 
са първоначална комбинирана терапия и ескалацията 
на лечението при проследяване, когато се налага.

(8)	 Работната група се опита да запълни празнината меж-
ду педиатричните грижи и грижите за възрастни с БАХ, 
с терапевтични и последващи стратегии на базата на 
рисковата стратификация и отговора към лечението, 
екстраполирани от тези при възрастни, но адаптирани 
към възрастта.

(9)	 Препоръките при свързаните с пола въпроси при па-
циенти с БАХ, включително бременност, бяха актуали-
зирани, като информацията и споделеното вземане на 
решения са от ключово значение.

(10)	Препоръките за рехабилитация и програми за физиче-
ска активност при БХ бяха актуализирани след публи-
куването на допълнителни подкрепящи доказателства.

(11)	За първи път има препоръка за медикаментозна тера-
пия на БХ в група 3 БХ, базирана на едно положително 
РКП при пациенти с ИББ.

(12)	Беше въведена концепцията за CTEPD със или без БХ, 
което дава възможност за по-нататъшни изследвания 
върху естествената история и лечението при липса на 
БХ.

(13)	Алгоритъмът за лечение на CTEPH беше модифициран 
да включва мултимодална терапия с хирургия, лекар-
ства за БХ и БПА.

14.	 Недостатъчни 
доказателствата

14.1.	 Белодробна артериална 
хипертония (група 1)

•	 Ефикасността и безопасността на лекарствата за БАХ 
при пациенти от група 1 с mPAP 21–24 mmHg, БСС 2–3 
WU и БХ при физическо натоварване трябва да се про-
учи.

•	 Ролята на лекарствата за БАХ в различни подгрупи на 
БАХ, включително свързаната с шистозомиаза БАХ, 
трябва да се проучи.

•	 Оценката на риска при БАХ трябва да бъде допълни-
телно валидирана проспективно чрез целево ориен-
тирани проучвания и оптимизирана за пациенти с БАХ 
и коморбидности.

•	 Новите фенотипове на БАХ, наблюдавани при пациен-
ти със значими кардиопулмонални съпътстващи забо-
лявания, са чести и трябва да бъдат фокус на допълни-
телни проучвания.

•	 Значението на фенотиповете на пациентите с БАХ и 
влиянието на съпътстващите заболявания върху це-
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лите и резултатите от лечението трябва да бъдат оце-
нени допълнително.

•	 Въздействието на терапиите за БАХ и стратегиите за 
лечение върху преживяемостта се нуждаят от допъл-
нителна оценка.

•	 Появяват се лекарства за белодробна артериална хи-
пертония, насочени към нови пътища, и въздействие-
то на добавянето на тези лекарства върху резултатите 
трябва да бъде оценено в РКП.

•	 Ролята на техниките за изобразяване на ДК (ехокар-
диография, cMRI) при диагностицирането и стратифи-
цирането на риска при БАХ трябва да бъде проучена 
допълнително. Предложените гранични стойности за 
стратификация на риска трябва да бъдат коректно ва-
лидирани в многоцентрови проучвания.

•	 Ролята на CPET в ранната диагностика на БАХ при 
популации с риск за развитие на БАХ и за оценка-
та на прогнозата при БАХ на базата на клинични и 
хемодинамични данни се нуждае от допълнителни 
проучвания.

•	 Ролята на стрес-ехокардиография и ДСК с натоварва-
не при пациенти с риск за развитие на БАХ с патологи-
чен CPET, но нормална ехокардиограма в покой, също 
се нуждае от допълнителна оценка.

•	 Използването на механична циркулаторна подкрепа, 
особено при обратима БХ или при пациенти с напред-
нала дясна СН със стратегия за изход (като LTx), трябва 
да бъде проучено допълнително.

•	 Разликите в естествената еволюция и отговора към 
лечението между възрастни и деца трябва да бъдат 
проучени допълнително.

•	 Необходими са допълнителни проучвания за ефекти-
те на PADN при БАХ и други групи БХ.

•	 Въздействието на обема, организацията и експертиза-
та на центъра върху резултатите от лечението се нуж-
дае от допълнително проучване.

14.2.	 Белодробна хипертония свързана с 
левосърдечно заболяване (група 2)

•	 Лечението на пациенти с група 2 БХ се нуждае от до-
пълнително проучване с РКП.

•	 Необходими са допълнителни изследвания за улесня-
ване на неинвазивната диагностика на свързаната с 
HFpEF БХ и разграничаването ѝ от БАХ.

•	 Ролята на провокацията с обемно обременяване и 
тестовете с натоварване за демаскиране на лява СН се 
нуждае от допълнително валидиране.

•	 Необходими са допълнителни проучвания, фокусира-
ни върху PDE5i при пациенти с HFpEF и CpcPH фенотип, 
които се провеждат в момента.

•	 Ефектите, които новите медикаменти за СН (АРНИ, 
SGLT-2is) имат върху БХ чрез обратно ремоделиране на 
ЛК, се нуждаят от допълнително изследване.

14.3.	 Белодробна хипертония свързана 
с белодробни заболявания и/или 
хипоксия (група 3)

•	 Лечението при пациенти с БХ група 3 трябва да бъде про-
учено допълнително в РКП.

•	 Прецизирането на фенотиповете ще бъде от решава-
що значение, тъй като ще послужи за основа за про-
веждането на проучвания.

•	 Клиничното значение и терапевтичните последствия 
от тежката БХ при белодробно заболяване трябва да 
бъдат изследвани.

•	 Необходими са дългосрочни данни за ефектите на 
инхалаторния трепростинил (и други лекарства за 
БАХ) при пациенти с БХ, свързана с белодробно за-
боляване.

•	 Въздействието на хипобарната и хипоксичната среда 
на >150 милиона души, живеещи на надморска висо-
чина >2500 m, трябва да бъде изяснено и трябва да 
се извършат проучвания за оценка на потенциалните 
стратегии за лечение на БХ.

14.4.	 Хронична тромбоемболична 
белодробна хипертония (група 4)

•	 Разграничаването между остър и хроничен БЕ в образ-
ната диагностика (КТПА) трябва да се подобри.

•	 При пациенти със съмнение за CTEPH трябва да се ва-
лидира диагностичната роля на ДКТ или картографи-
ране с йодна субтракция в сравнение с V/Q белодроб-
ната сцинтиграфия.

•	 Трябва да се установи ефектът от лекарствената тера-
пия върху резултатите при пациентите с CTEPH.

•	 Целите на лечението при пациенти с CTEPH трябва да 
бъдат изяснени, тъй като все още не е ясно дали нор-
мализирането на mPAP и БСС води до подобрени ре-
зултати.

•	 Ролята на БПА спрямо PEA трябва да се изясни допъл-
нително: кое лечение при кой пациент? Еквивалентни 
ли са при лечение на сегментно/субсегментно заболя-
ване?

•	 При неоперабилна CTEPH или персистираща/рециди-
вираща БХ след PEA трябва да се оцени потенциалната 
роля на комбинираната терапия с лекарства за БХ.

•	 Ролята на медикаментозното лечение като мост към 
интервенционално и оперативно лечение трябва да 
бъде официално изследвана.

•	 Необходими са рандомизирани контролирани проуч-
вания за разграничаване на ефектите от PEA и ранната 
последваща рехабилитация.

•	 Ефектът от PEA, БПА и медикаментозната терапия при 
пациенти с CTEPD без БХ не е установен.

14.5.	 Белодробна хипертония с неясни 
и/или многофакторни механизми 
(група 5)

•	 Необходими са допълнителни изследвания, за да се фор-
мира поведението при БХ група 5, като свързаната със 
СКБ БХ и свързана със саркоидоза БХ.
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15.	 Послания „Какво да правим“ и „какво да не правим“ от препоръките

Препоръки Класa Нивоb

Препоръки за дясна сърдечна катетеризация и вазореактивно тестуване

Дясна сърдечна катетеризация

Препоръчва се извършване на ДСК за потвърждаване на диагнозата БХ (особено БАХ или CTEPH) и за подпомагане на тера-
певтичните решения I B

При пациенти със суспектна или известна БХ се препоръчва ДСК да се извършва в опитни центрове I C

Препоръчва се ДСК да включва пълна оценка на хемодинамиката и да се извършва при спазване на стандартизирани протоколи I C

Вазореактивен тест

Вазореактивно тестуване се препоръчва при пациенти с I/H/DPAH за откриване на тези, които могат да бъдат лекувани с високи дози КА I B

Препоръчва се вазореактивно тестуване да се извършва в центрове по БХ I C

Положителен отговор при вазореактивно тесуване се приема при намаляване на mPAP ≥10 mmHg до достигане на абсолютна 
стойност на mPAP ≤40 mmHg с повишен или непроменен COc I C

За извършване на вазореактивно тестуване се препоръчва инхалаторен азотен окис, инхалаторен илопрост или i.v. епопростенол I C

Вазореактивно тестуване с цел идентификация на кандидати за терапия с КА не се препоръчва при пациенти с БАХ, различна от 
I/H/DPAH, и при БХ групи 2, 3, 4 и 5 III C

Препоръки за диагностична стратегия

Ехокардиография

Ехокардиографията се препоръчва като неинвазивно диагностично изследване от първа линия при съмнение за БХ I B

Препоръчва се да се определи ехокардиографската вероятност за БХ въз основа на абнормна TRV и наличието на други ехокар-
диографски признаци, предполагащи БХ (вж. Таблица 10) I B

Препоръчва се поддържане на текущата граница за TRV (2,8 m/s) на ехокардиографска вероятност за БХ, съгласно актуализира-
ната хемодинамична дефиниция I C

Изобразяване

Препоръчва се сцинтиграфия вентилация/перфузия или перфузионно белодробно сканиране при пациенти с необяснима БХ 
за оценка на CTEPH I C

КТ пулмонална ангиография се препоръчва при диагностично уточняване на пациенти със съмнение за CTEPH I C

Препоръчват се рутинни биохимични, хематологични, имунологични изследвания, HIV тестове и функционални тестове на щи-
товидната жлеза при всички пациенти с БАХ, за да се идентифицират асоциирани състояния I C

Абдоминален ултразвук се препоръчва при скрининг за портална хипертония I C

Други диагностични тестове

Белодробни функционални тестове с DLCO се препоръчват при първоначалната оценка на пациенти с БХ I C

Отворена или торакоскопска белодробна биопсия не се препоръчва при пациенти с БАХ III C

Препоръки за скрининг и подобрено откриване на белодробна артериална хипертония и хронична тромбоемболична белодробна хипертония

Системна склероза

При пациенти със SSc се препоръчва ежегодна оценка на риска от БАХ I B

При възрастни пациенти със SSc с продължителност на заболяването >3 години, FVC ≥40% и DLCO < 60% за идентифициране на 
безсимптомни пациенти с БАХ се препоръчва алгоритъмът DETECT I B

При пациенти със SSc, при които задухът остава необясним след неинвазивна оценка, се препоръчва ДСК за изключване на БАХ I C

CTEPH/CTEPD

При пациенти с персистираща или новопоявила се диспнея или ограничение на физическата активност след БЕ се препоръчва 
допълнителна диагностична оценка за CTEPH/CTEPD I C

За симптомни пациенти с несъответстващи перфузионни белодробни дефекти след 3-месечна антикоагулация за остър БЕ се препо-
ръчва насочване към център по PH/CTEPH след като се вземат предвид ехокардиографските резултатите, BNP/NT-proBNP и/или CPET I C

Други

Препоръчва се консултиране относно риска от БАХ и годишен скрининг при лица с положителен тест за причиняващи БАХ му-
тации и при роднини от първа степен на пациенти с HPAH I B

При пациенти, показани за чернодробна трансплантация, ехокардиографията се препоръчва като скринингов тест за БХ I C

Препоръки за оценка на тежестта на заболяването и риска от смърт при пациенти с белодробна артериална хипертония

Препоръчва се да се оцени тежестта на заболяването при пациенти с БАХ чрез панел от данни, получени чрез клинична оценка, 
тестове с натоварване, биохимични маркери, ехокардиография и хемодинамични измервания I B
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Постигането и поддържането на нискорисков профил при оптимизирана медикаментозна терапия се препоръчва като цел на 
лечението при пациенти с БАХ I B

За стратификация на риска по време на диагностицирането се препоръчва използване на трислоен модел (нисък, умерен и 
висок риск), като се вземат предвид всички налични данни, включително хемодинамиката I B

За стратификация на риска по време на проследяване се препоръчва използването на четирислоен модел (нисък, умерен-ни-
сък, умерен-висок и висок риск), базиран на ФК по СЗО, 6MWD и BNP/NT-proBNP, с допълнителни променливи, взети предвид 
при необходимост

I B

Препоръки за общи мерки и специфични обстоятелства

Общи мерки

При пациенти с БАХ на медикаментозна терапия се препоръчват контролирани физически тренировки I A

При пациенти с БАХ се препоръчва психосоциална подкрепа I C

При пациенти с БАХ се препоръчва имунизация срещу SARS-CoV-2, грип и Streptococcus pneumoniae I C

При пациенти с БАХ с признаци на ДК недостатъчност и задръжка на течности се препоръчва лечение с диуретик I C

При пациенти с БАХ, чието артериално кислородно налягане е 8 kPa (60 mmHg), се препоръчва дългосрочна кислородна терапияd I C

При наличие на желязодефицитна анемия при пациенти с БАХ се препоръчва корекция на железния статус I C

Употребата на ACEi, АРБ, АРНИ, SGLT-2i, бета-блокери или ивабрадин не се препоръчва при пациенти с БАХ, освен ако не е необ-
ходима поради коморбидности (т.е. високо артериално налягане, коронарна артериална болест, левостранна СН или аритмии) III C

Специални обстоятелства

Прилагането на кислород по време на полет се препоръчва при пациенти, които използват кислород или чието кислородно 
налягане в артериалната кръв е 8 kPa (60 mmHg) на морското равнище I C

Препоръки при жени с детероден потенциал

Препоръчва се на жени с детероден потенциал и БАХ да се осигурят ясни съвети за контрацепция, като се вземат предвид инди-
видуалните нужди на жената, но също и фактът, че последиците от неуспешна контрацепция са значителни при БАХ I C

Препоръчва се жените с детероден потенциал и БАХ да бъдат консултирани по време на диагностицирането относно рисковете 
и несигурността, свързани със забременяването; това трябва да включва съвети срещу забременяване и насочване за психоло-
гическа подкрепа, когато е необходимо

I C

Препоръчва се жените с БАХ, които смятат да забременеят или са забременели, да получат своевременна консултация в опитен 
център по БХ за улесняване на генетичното консултиране и съвместното вземане на решения и за осигуряване на психологиче-
ска подкрепа на пациентите и техните семейства, когато е необходимо

I C

За жени с БАХ, при които бременността се прекъсва, се препоръчва това да се осъществява в центрове по БХ с осигуряване на 
психологическа подкрепа на пациентите и техните семейства I C

Тъй като е докладван тератогенен потенциал в предклинични модели при ендотелинови рецепторни антагонисти и риоцигуат, 
тези лекарства не се препоръчват по време на бременност III B

Препоръки за лечение на вазореактивни пациенти с идиопатична, наследствена или свързана с лекарства белодробна артериална хипертония

Препоръчват се високи дози КА при пациенти с ИБАХ, HPAH или DPAH, които отговарят на теста за остра вазореактивност I C

Препоръчва се внимателно проследяване с пълна преоценка след 3-4 месеца терапия (включително ДСК) при пациенти с ИБАХ, 
HPAH или DPAH, лекувани с високи дози КА I C

Препоръчва се продължаване на високите дози КА при пациенти с ИБАХ, HPAH или DPAH в I или II ФК по СЗО с подчертано хемо-
динамично подобрение (mPAP, 30 mmHg и PVR, 4 WU) I C

Препоръчва се започване на терапия за БАХ при пациенти, които остават в III или IV ФК по СЗО или такива без изразено хемоди-
намично подобрение след високи дози КА I C

КА не се препоръчват при пациенти без изследване на вазореактивността или при нонреспондери, освен когато са предписани 
за други показания (напр. феномен на Рейно) III C

Препоръки за първоначална перорална лекарствена комбинирана терапия за пациенти с идиопатична, наследствена или свързана с ле-
карства белодробна артериална хипертония без съпътстващи кардиопулмонални заболяванияе

Препоръчва се първоначална комбинирана терапия с амбрисентан и тадалафил I B

Препоръчва се първоначална комбинирана терапия с мацитентан и тадалафил I B

Не се препоръчва начална комбинирана терапия с мацитентан, тадалафил и селексипаг III B

Препоръки за комбинирана последователна лекарствена терапия при пациенти с идиопатична, наследствена или свързана с лекарства 
белодробна артериална хипертония

Общи препоръки за последователна комбинирана терапия

Препоръчва се ескалацията на лечението да се базира на рискова оценка и на общи стратегии за лечение (вижте лечебния 
алгоритъм) I C

Доказателства от проучвания с комбинирана крайна точка заболеваемост/смъртност като първична мярка за резултат
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Добавянето на мацитентан към PDE5is или перорални/инхалаторни аналози на простациклин се препоръчва за намаляване на 
риска от заболеваемост/смъртност I B

Добавянето на селексипаг към ERAf и/или PDE5is се препоръчва за намаляване на риска от заболеваемост/смъртност I B

Добавянето на перорален трепростинил към монотерапия с ERA или PDE5i/риоцигуат се препоръчва за намаляване на риска от 
заболеваемост/смъртност I B

Не се препоръчва добавяне на бозентан към силденафил за намаляване на риска от заболеваемост/смъртност III B

Доказателства от проучвания с промяна в 6MWD като първична мярка за резултат

Добавянето на силденафил към епопростенол се препоръчва за подобряване на физическия капацитет I B

Доказателства от проучвания с безопасност на комбинираната терапия като основна мярка за резултат

Не се препоръчва комбиниране на риоцигуат и PDE5ig III B

Препоръки за интензивно лечение на белодробна артериална хипертония

При лечение на пациенти с дясна СН в ИО се препоръчва да се включат лекари с опит, да се лекуват причинните фактори и да 
се използват поддържащи мерки, включително инотропи и вазопресори, баланс на течностите и подходящи лекарства за БАХ I C

Препоръки за белодробна трансплантация

Препоръчва се потенциално подходящи кандидати да бъдат насочени за оценка за LTx, когато имат неадекватен отговор към 
пероралната комбинирана терапия, оценено чрез умерен-висок или висок риск или рисков скор REVEAL >7 I C

Препоръчва се да бъдат включени в листата за LTx пациенти, които са с висок риск за смърт или с рисков скор REVEAL ≥10, въпре-
ки оптимизирана медикаментозна терапия, включваща s.c. или i.v. простациклинови аналози I C

Препоръки за белодробна артериална хипертония, свързана с лекарства или токсини

Препоръчва се да се постави диагноза БАХ, свързана с лекарства или токсини, при пациенти, които са имали съответна експози-
ция и при които са изключени други причини за БХ I C

При пациенти със съмнение за свързана с лекарства или токсини БАХ, се препоръчва, ако е възможно, незабавно спиране на 
причинителя I C

Препоръки за белодробна артериална хипертония, свързана със заболяване на съединителната тъкан

При пациенти с БАХ, свързана със СТБ, се препоръчва лечение на основното заболяване съгласно настоящите препоръки I A

При пациенти с БАХ, свързана със СТБ, се препоръчва същият лечебен алгоритъм, както при пациенти с ИБАХ I C

Препоръки за белодробна артериална хипертония свързана с портална хипертония

Ехокардиография се препоръчва при пациенти с чернодробно заболяване или портална хипертония с признаци или симптоми, 
подсказващи БХ, и като инструмент за скрининг при пациенти, оценявани за чернодробна трансплантация или за трансюгула-
рен портосистемен шънт

I C

Препоръчва се пациентите с БАХ, свързана с портална хипертония, да бъдат насочвани към центрове с опит в лечението и на 
двете състояния I C

Лекарствата, одобрени за БАХ, не се препоръчват при пациенти с портална хипертония и некласифицирана БХ (т.е. повишено 
mPAP, висок CO и нормално PVR) III C

Препоръки за затваряне на шънта при пациенти със съотношение белодробен към системен кръвоток >1,5:1 въз основа на изчисленото 
белодробно съдово съпротивление

При пациенти с ASD, VSD или PDA и PVR <3 WU се препоръчва затваряне на шънта I C

При пациенти с ASD и PVR >5WU въпреки лечението за БАХ не се препоръчва затваряне на шънта III C

Препоръки за белодробна артериална хипертония свързани с вродени сърдечни заболявания при възрастни

Оценка на риска

Препоръчва се оценка на риска при пациенти с персистираща БАХ след затваряне на дефекта I C

Лечение

Бозентан се препоръчва при симптомни пациенти със синдром на Eisenmenger за подобряване на физическия капацитет I B

При жени със синдром на Eisenmenger бременност не се препоръчва III C

При пациенти със синдром на Eisenmenger не се препоръчва рутинна флеботомия за понижаване на повишения хематокрит III C

Препоръки за белодробна артериална хипертония с признаци на венозно/капилярно засягане

За диагностициране на БАХ с признаци на венозно и/или капилярно засягане (PVOD/PCH) се препоръчва комбинация от клинич-
ни данни, радиологични находки, АГА, PFT и генетично изследване I A

Идентификацията на биалелна EIF2AK4 мутация се препоръчва с цел потвърждаване на диагнозата наследствена PVOD/PCH I A

Препоръчва се подходящите пациенти с PVOD/PCH да се насочват за оценка към трансплантационен център веднага след по-
ставяне на диагнозата I C

Не се препоръчва белодробна биопсия за потвърждаване на диагнозата PVOD/PCH III C
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Препоръки за педиатрична белодробна хипертония

Деца

Препоръчва се да се извърши диагностично уточняване, включващо ДСК и тест за остра вазореактивност, и децата с БХ да се 
лекуват в центрове със специфичен опит в педиатричната БХ I C

При деца с БХ се препоръчва цялостно изследване за потвърждаване на диагнозата и специфичната етиология (подобно на това 
при възрастни, но адаптирано към възрастта) I C

За потвърждаване на диагнозата БХ се препоръчва ДСК, за предпочитане преди започване на терапия за БАХ I C

При деца с ИБАХ/HPAH се препоръчва тест за остра вазореактивност, за да се открият тези, които могат да имат полза от 
терапия с КА I C

Препоръчва се по подобен начин да се дефинира положителен отговор при тестуване за остра вазореактивност при деца 
и възрастни като намаляване на mPAP ≥10 mmHg до достигане на абсолютна стойност на mPAP ≤40 mmHg, с повишен или 
непроменен CO

I C

При деца с БАХ се препоръчва терапевтична стратегия, базирана на рисковата стратификация и отговора към лечението, 
екстраполирана от тази при възрастни, но адаптирани към възрастта I C

Препоръчва се мониториране на отговора към лечението при деца с БАХ чрез серийна оценка на съвкупност от данни, получе-
ни от клинична оценка, ехокардиографска оценка, биохимични маркери и тестове с натоварване I C

Кърмачета

Препоръчва се скриниране на кърмачета с бронхопулмонална дисплазия за БХ I B

При кърмачета с (или с риск от) бронхопулмонална дисплазия и БХ се препоръчва лечение на белодробно заболяване – включи-
телно хипоксия, аспирация и структурно заболяване на дихателните пътища – и оптимизиране на дихателната подкрепа преди 
започване на терапия с БАХ

I B

Препоръки при пулмонална хипертония, свързана с левостранна сърдечна болест

При пациенти с LHD се препоръчва оптимизиране на лечението на основното заболяване, преди да се вземе предвид оценка 
на подозираната БХ I A

ДСК се препоръчва при съмнение за БХ при пациенти с LHD, ако подпомага вземането на терапевтични решения I C

ДСК се препоръчва при пациенти с високостепенна трикуспидална регургитация с или без LHD преди хирургична или интер-
венционна корекция на клапата. I C

При пациенти с LHD и съмнение за БХ с характеристики на тежка прекапилярна компонента и/или маркери за ДК дисфункция се 
препоръчва насочване към център по БХ за пълна диагностична оценка I C

При пациенти с LHD и CpcPH с тежка прекапилярна компонента (напр. PVR >5 WU) се препоръчва индивидуализирано лечение I C

Когато пациенти с БХ и множество рискови фактори за LHD, които имат нормално PAWP в покой, но абнормен отговор към 
физическо натоварване или обременяване с течности, се лекуват с лекарства за БАХ, се препоръчва внимателно проследяване I C

Лекарства, одобрени за БАХ, не се препоръчват при PH-LHDh III A

Препоръки за белодробна хипертония, свързана с белодробно заболяване и/или хипоксия

Ако при пациенти с белодробно заболяване се подозира БХ, се пропоръчва да се направи ехокардиографияc и резултатите да 
се интерпретират заедно с АГА, PFT, включително DLCO, и КТ I C

При пациенти с белодробно заболяване и съмнение за БХ се препоръчва оптимизиране на лечението на подлежащото бело-
дробно заболяване и, когато има показания, на хипоксемията, дихателните нарушения по време на сън и/или алвеоларната 
хиповентилация

I C

При пациенти с белодробно заболяване и съмнение за тежка БХ или когато има несигурност по отношение на лечението на БХ, 
се препоръчва насочване към център по БХi I C

При пациенти с белодробни заболявания и тежка БХ се препоръчва индивидуализиран подход в лечението I C

Подходящи пациенти с белодробно заболяване и БХ се препоръчва да се насочат за оценка за LTx I C

При пациенти с белодробно заболяване и съмнение за БХ се препоръчва ДСК, ако се очаква резултатите да подпомогнат тера-
певтичните решения I C

Употребата на амбрисентан не се препоръчва при пациенти с БХ, свързана с IPF III B

Употребата на риоцигуат не се препоръчва при пациенти с БХ, свързана с IIP III B

Употребата на медикаменти за БАХ не се препоръчва при пациенти с белодробно заболяване и нетежка БХk III C

Препоръки за хронична тромбоемболична белодробна хипертония и хронична тромбоемболична белодробна болест без белодробна 
хипертония

CTEPH

При всички пациенти с CTEPH се препоръчват доживотно терапевтични дози антикоагуланти I C

При пациенти с CTEPH се препоръчва изследване за антифосфолипиден синдром I C

При пациенти с CTEPH и антифосфолипиден синдром се препоръчва антикоагулация с VKA I C
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Препоръчва се всички пациенти с CTEPH да бъдат разгледани от екип за CTEPH за оценка за мултимодално лечение I C

PEA се препоръчва като лечение на избор при пациенти с CTEPH и фиброзни обструкции в белодробните артерии, достъпни за 
операция I B

БПА се препоръчва при пациенти, които са технически неоперабилни или имат остатъчна БХ след PEA и дистални обструкции, 
подходящи за БПА I B

Риоцигуат се препоръчва при симптоматични пациенти с неоперабилна CTEPH или персистираща/рекурентна БХ след PEA I B

Препоръчва се дългосрочно проследяване след PEA и БПА, както и при пациенти с CTEPH на медикаментозна терапия I C

Препоръки за центрове по белодробна хипертония

Препоръчва се центровете по БХ да предоставят грижи от мултидисциплинарен екип (кардиолог, пулмолог, ревматолог, меди-
цинска сестра, рентгенолог, психологическа и социална подкрепа и подходяща експертиза на разположение) I C

Препоръчва се центровете по БХ да имат директни връзки и алгоритъм за бързо насочване към други услуги (като генетично 
консултиране, PEA/БПА, LTx и служба за вродени сърдечни заболявания при възрастни) I C

Препоръчва се центровете по БХ да поддържат пациентски регистър I C

Препоръчва се центровете по БХ да си сътрудничат с пациентските организации I C

6MWD, извървяно разстояние в 6-минутния тест с ходене; АГА, артериален кръвно-газов анализ; АКЕИ, инхибитор на ангиотензин-конвертиращия ензим; 
АРБ, ангиотензин рецепторен блокер; АРНИ, ангиотензин рецепторен неприлизинов инхибитор; ASD, междупредсърден септален дефект; BNP/NT-proBNP, 
мозъчен натриуретичен пептид/N-терминален мозъчен натриуретичен пропептид; БПА, балонна пулмонална ангиопластика; КА, калциев антагонист; 
CpcPH, комбинирана пост- и прекапилярна белодробна хипертония; CPET, кардиопулмонален тест с натоварване; КТ, компютърна томография; СТБ, съеди-
нително-тъканна болест; CTEPD, хронична тромбоемболична белодробна болест; CTEPH, хронична тромбоемболична белодробна хипертония; DLCO, ди-
фузионен капацитет на белите дробове за въглероден моноксид; ERA, ендотелин рецепторен антагонист; FVC, форсиран витален капацитет; СН, сърдечна 
недостатъчност; HFpEF, сърдечна недостатъчност със запазена изтласкваща фракция; HIV, човешки имунодефицитен вирус; HPAH, наследствена белодроб-
на артериална хипертония; ИО, звено за интензивно лечение; I/H/DPAH, идиопатична, наследствена, свързана с лекарства белодробна артериална хипер-
тония; IIP, идиопатична интерстициална пневмония; ИББ, интерстициална белодробна болест; ИБАХ, идиопатична белодробна артериална хипертония; IPF, 
идиопатична белодробна фиброза; i.v., венозно; LHD, левостранна сърдечна болест; LTx, белодробна трансплантация; mPAP, средно пулмонално артери-
ално налягане; БАХ, белодробна артериална хипертония; PAWP, вклинено налягане в белодробната артерия; PCH, белодробна капилярна хемангиоматоза; 
PDA, проходим дуктус артериозус; PDE5i, фосфодиестераза 5 инхибитор; БЕ, белодробен емболизъм; PEA, пулмонална ендартеректомия; PFT, пулмонални 
функционални тестове; БХ, белодробна хипертония; БХ-LHD, белодробна хипертония свързана с левостранна сърдечна болест; PVOD, белодробна веноо-
клузивна болест; БСС, белодробно съдово съпротивление; ДСК, дясна сърдечна катетеризация; ДК, деснокамерен; s.c., подкожно; SGLT-2i, натрий-глюкоза 
котранспортер-2 инхибитор; SSc, системна склероза; TRV, скорост на трикуспидалната регургитация; VKA, витамин K антагонист; VSD, междукамерен септа-
лен дефект; ФК по СЗО, функционален клас по Световната здравна организация; WU, единици по Wood.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Тестуване трябва да се извърши и при пациенти с изходно mPAP ≤40 mmHg, като се прилагат същите критерии за отговор.
d Най-малко двукратно измерване.
e Кардиопулмонални коморбидности се срещат предимно при пациенти в напреднала възраст и включват рискови фактори за HFpEF като затлъстяване, 
диабет, коронарна болест на сърцето, анамнеза за хипертония и/или нисък DLCO.
f ERA, използвани в проучване GRIPHON, са бозентан и амбрисентан.
g Проучването PATENT plus изследва комбинацията от силденафил и риоцигуат; но комбинирането на риоцигуат с който и да е PDE5i е противопоказано.
h Идентифицирани са опасения за безопасност, когато ERAs са били използвани при пациенти със СН (HFpEF и HFrEF със или без БХ) и когато силденафил е 
бил използван при пациенти с персистираща БХ след корекция на клапно сърдечно заболяване.
i В идеалния случай оценката трябва да се прави, когато пациентът е клинично стабилен, тъй като екзацербациите могат значително да повишат налягането 
в белодробната артерия.
j Тази препоръка не се отнася за пациенти в краен стадий на белодробно заболяване, които не се считат за кандидати за LTx.
k Това не включва инхалаторен трепростинил, който би могъл да се има предвид при пациенти с БХ, свързана с ИББ, независимо от тежестта на БХ.

Послания „Какво да правим“ и „Какво да не правим“, разработени в 
рамката GRADE: „От доказателства до решения“

GRADE

Препоръки Качество на до-
казателствата

Сила на препо-
ръкитe Класa Нивоb

При пациенти с ИБАХ/HPAH/DPAH, които са с нисък или умерен риск за смърт, се пре-
поръчва първоначална комбинирана терапия с PDE5i и ERA Ниско Условна I B

Не се препоръчва употреба на PDE5i при пациенти с HFpEF и изолирана посткапилярна БХ Ниско Условна III C

Не се препоръчва употреба на PDE5i при пациенти с ИББ и нетежка БХ Много ниско Условна III C

DPAH, белодробна артериална хипертония, свързана с лекарства; ERA, ендотелин рецепторен антагонист; HPAH, наследствена белодробна артериал-
на хипертония; HFpEF, сърдечна недостатъчност със запазена изтласкваща фракция; ИББ, интерстициална белодробна болест; PDE5i, фосфодиестера-
за 5 инхибитор; БХ, белодробна хипертония.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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16.	 Показатели за качество
Индикаторите за качество (QI) са инструменти, които могат 
да се използват за оценка на качеството на грижите, включи-
телно структурата, процесите и клиничните резултати.847 Те 
могат също така да служат като механизъм за подобряване 
на придържането към препоръките чрез свързани инициа-
тиви за подобряване на качеството и сравнителен анализ на 
доставчиците на грижи.848,849 Ролята на QIs за подобряване 
на грижите и резултатите за сърдечно-съдовите заболява-
ния все повече се признава от здравните власти, професио-
налните организации, платците и обществеността.847

ЕКД разбира необходимостта от измерване и отчитане 
на качеството и резултатите от сърдечно-съдовите грижи 
и е разработило методи за създаване на европейски QIs 
за количествено определяне на грижите и резултатите за 
сърдечно-съдовите заболявания.847 Към днешна дата ЕКД 
е разработило комплекси от QI за редица сърдечно-съдо-
ви заболявания850–852 и ги е включило в съответните пре-
поръки за клиничната практика на ЕКД.27,477,853,854 ЕКД цели 
освен това да интегрира своите QIs в клинични регистри 
като EurObservational Research Program и European Unified 
Registries On Heart Care Evaluation and Randomized Trials 
(EuroHeart) project855, за да предостави данни от реалния 
свят за моделите и резултатите от грижите за сърдечно-съ-
дови заболявания в цяла Европа.

Успоредно с написването на тези Препоръки за клинич-
на практика беше започнат процес на разработване на QIs 
за пациенти с БХ чрез използване на методологията на ЕКД 
и чрез сътрудничество с експерти в областта и Асоциацията 
за сърдечна недостатъчност на ЕКД. Такива QIs могат да се 
използват за оценка на качеството на грижите за пациенти с 
БХ и дават възможност за улавяне на важни аспекти на пре-
доставянето на грижи. Тези QIs, заедно със спецификациите 
и процеса на разработка, ще бъдат публикувани отделно.

17.	 Допълнителни данни
Допълнителни данни са достъпни в European Heart Journal 
онлайн включително включително ключови описателни въ-
проси (1-8) and PICO въпроси (I-IV).

18.	 Декларация за наличност на 
данни

Не са генерирани или анализирани нови данни в подкрепа 
на това изследване.
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20.	 Приложение
ЕКД/ЕРД група за научни документи
Включва рецензенти на документи и национални кардиоло-
гични дружества в ЕКД.

Рецензенти на документи: Markus Schwerzmann (ESC 
Review Coordinator) (Switzerland), Anh-Tuan Dinh-Xuan (ERS 
Review Coordinator) (France), Andy Bush (United Kingdom), 
Magdy Abdelhamid (Egypt), Victor Aboyans (France), Eloisa 
Arbustini (Italy), Riccardo Asteggiano (Italy), Joan-Albert 
Barberà (Spain), Maurice Beghetti (Switzerland), Jelena 
Čelutkienė (Lithuania), Maja Cikes (Croatia), Robin Condliffe 
(United Kingdom), Frances de Man (Netherlands), Volkmar Falk 
(Germany), Laurent Fauchier (France), Sean Gaine (Ireland), 
Nazzareno Galié (Italy), Wendy Gin-Sing (United Kingdom), John 
Granton (Canada), Ekkehard Grünig (Germany), Paul M. Hassoun 
(United States of America), Merel Hellemons (Netherlands), Tiny 
Jaarsma (Sweden), Barbro Kjellström (Sweden), Frederikus A. 
Klok (Netherlands), Aleksandra Konradi (Russian Federation), 
Konstantinos C. Koskinas (Switzerland), Dipak Kotecha (United 
Kingdom), Irene Lang (Austria), Basil S. Lewis (Israel), Ales Linhart 
(Czech Republic), Gregory Y.H. Lip (United Kingdom), Maja-Lisa 
Løchen (Norway), Alexander G. Mathioudakis (United Kingdom), 
Richard Mindham (United Kingdom), Shahin Moledina 
(United Kingdom), Robert Naeije (Belgium), Jens Cosedis 
Nielsen (Denmark), Horst Olschewski (Austria), Isabelle Opitz 
(Switzerland), Steffen E. Petersen (United Kingdom), Eva Prescott 
(Denmark), Amina Rakisheva (Kazakhstan), Abilio Reis (Portugal), 
Arsen D. Ristić (Serbia), Nicolas Roche (France), Rita Rodrigues 
(Portugal), Christine Selton-Suty (France), Rogerio Souza (Brazil), 
Andrew J. Swift (United Kingdom), Rhian M. Touyz (Canada/
United Kingdom), Silvia Ulrich (Switzerland), Martin R. Wilkins 
(United Kingdom), and Stephen John Wort (United Kingdom).

Национални кардиологични дружества участвали актив-
но в процеса на рецензиране на Препоръки 2022 на ЕКД/
ЕРД за диагностика и лечение на белодробната хипертония: 
Algeria: Algerian Society of Cardiology, Messaad Krim; Armenia: 
Armenian Cardiologists Association, Hamlet Hayrapetyan; 
Austria: Austrian Society of Cardiology, Irene Lang; Azerbaijan: 
Azerbaijan Society of Cardiology, Oktay Musayev; Belarus: 
Belorussian Scientific Society of Cardiologists, Irina Lazareva; 
Bosnia and Herzegovina: Association of Cardiologists of 
Bosnia and Herzegovina, Šekib Sokolović; Bulgaria: Bulgarian 

Society of Cardiology, Vasil Velchev; Croatia: Croatian Cardiac 
Society, Maja Cikes; Cyprus: Cyprus Society of Cardiology, 
Ioannis Michaloliakos; Czechia: Czech Society of Cardiology, 
Pavel Jansa; Denmark: Danish Society of Cardiology, Søren 
Mellemkjær; Egypt: Egyptian Society of Cardiology, Ahmed 
Hassan; Estonia: Estonian Society of Cardiology, Ly Anton; 
Finland: Finnish Cardiac Society, Markku Pentikäinen; France: 
French Society of Cardiology, Nicolas Meneveau; Georgia: 
Georgian Society of Cardiology, Mikheil Tsverava; Germany: 
German Cardiac Society, Mareike Lankeit; Greece: Hellenic 
Society of Cardiology, Athanasios Manginas; Hungary: 
Hungarian Society of Cardiology, Istvan Hizoh; Ireland: Irish 
Cardiac Society, Vincent Maher; Israel: Israel Heart Society, 
Rafael Hirsch; Italy: Italian Federation of Cardiology, Nazzareno 
Galié; Kazakhstan: Association of Cardiologists of Kazakhstan, 
Murat A. Mukarov; Kosovo (Republic of): Kosovo Society of 
Cardiology, Pranvera Ibrahimi; Kyrgyzstan: Kyrgyz Society 
of Cardiology, Sooronbaev Talant; Latvia: Latvian Society of 
Cardiology, Ainars Rudzitis; Lebanon: Lebanese Society of 
Cardiology, Ghassan Kiwan; Lithuania: Lithuanian Society of 
Cardiology, Lina Gumbienė; Luxembourg: Luxembourg Society 
of Cardiology, Andrei Codreanu; Malta: Maltese Cardiac Society, 
Josef Micallef; Moldova (Republic of): Moldavian Society of 
Cardiology, Eleonora Vataman; Montenegro: Montenegro 
Society of Cardiology, Nebojsa Bulatovic; Morocco: Moroccan 
Society of Cardiology, Said Chraibi; Netherlands: Netherlands 
Society of Cardiology, Marco C. Post; North Macedonia: 
North Macedonian Society of Cardiology, Elizabeta Srbinovska 
Kostovska; Norway: Norwegian Society of Cardiology, Arne 
Kristian Andreassen; Poland: Polish Cardiac Society, Marcin 
Kurzyna; Portugal: Portuguese Society of Cardiology, Rui Plácido; 
Romania: Romanian Society of Cardiology, Ioan Mircea Coman; 
Russian Federation: Russian Society of Cardiology, Oksana 
Vasiltseva; San Marino: San Marino Society of Cardiology, Marco 
Zavatta; Serbia: Cardiology Society of Serbia, Arsen D. Ristić; 
Slovakia: Slovak Society of Cardiology, Iveta Šimkova; Slovenia: 
Slovenian Society of Cardiology, Gregor Poglajen; Spain: 
Spanish Society of Cardiology, María Lázaro Salvador; Sweden: 
Swedish Society of Cardiology, Stefan Söderberg; Switzerland: 
Swiss Society of Cardiology, Silvia Ulrich; Syrian Arab Republic: 
Syrian Cardiovascular Association, Mhd Yassin Bani Marjeh; 
Tunisia: Tunisian Society of Cardiology and Cardio-Vascular 
Surgery, Fatma Ouarda; Turkey: Turkish Society of Cardiology, 
Bulent Mutlu; Ukraine: Ukrainian Association of Cardiology, 
Yuriy Sirenko; United Kingdom of Great Britain and Northern 
Ireland: British Cardiovascular Society, J. Gerry Coghlan; and 
Uzbekistan: Association of Cardiologists of Uzbekistan, Timur 
Abdullaev.
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