
1
Ñïèñàíèåòî ñå îáðàáîòâà â ÁÚËÃÀÐÑÊÈ ÖÈÒÀÒÅÍ ÓÊÀÇÀÒÅË

Ãëàâåí ðåäàêòîð
äîö. ä-ð Ðóìÿíà Òúðíîâñêà-Êúäðåâà
Ìåäèöèíñêè óíèâåðñèòåò - Ñîôèÿ

Ðåäàêöèîíåí ñúâåò:
ïðîô. ä-ð Ìëàäåí Ãðèãîðîâ
II ÌÁÀË, Ñîôèÿ
ïðîô. ä-ð Òèõîìèð Äàñêàëîâ
ÍÊÁ, Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Âåðà Ñèðàêîâà
Ìåäèöèíñêè óíèâåðñèòåò, Âàðíà
ïðîô. ä-ð Ñâåòëà Òîðáîâà
ÍÒÁ, Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Ìàðãàðèòà Öîíçàðîâà
ÍÊÁ, Ñîôèÿ

Ðåäàêöèîííà êîëåãèÿ
äîö. ä-ð Íèíà Ãî÷åâà
ÍÊÁ - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Äîáðîìèð Ãî÷åâ
ÂÌÀ - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Àñåí Ãóäåâ
ÌÁÀË “Öàðèöà Éîàííà” - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Ñòåôàí Äåí÷åâ
Ìåäèöèíñêè óíèâåðñèòåò - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Þëèÿ Äæîðãîâà-Ìàêåäîíñêà
ÓÁ “Ñâåòà Åêàòåðèíà” - Ñîôèÿ
ïðîô. ä-ð Àòàíàñ Äæóðäæåâ
Ìåäèöèíñêè óíèâåðñèòåò - Ïëîâäèâ
äîö. ä-ð Òåìåíóãà Äîíîâà
Ìåäèöèíñêè óíèâåðñèòåò - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Çäðàâêà Êàìåíîâà
ÌÁÀË - Ñòàðà Çàãîðà
äîö. ä-ð Äèìèòúð Êàðàñòàòåâ
Ìåäèöèíñêè óíèâåðñèòåò – Âàðíà
ïðîô. ä-ð Õðèñòî Êîæóõàðîâ
ÌÁÀË “Öàðèöà Éîàííà” - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Öâåòàíà Êúòîâà
ÍÊÁ - Ñîôèÿ
ïðîô. ä-ð Ãåí÷î Íà÷åâ
ÓÁ “Ñâåòà Åêàòåðèíà” - Ñîôèÿ
ïðîô. ä-ð ×óäîìèð Íà÷åâ
ÌÁÀË “Ñâåòà Àííà” - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Ôåäÿ Íèêîëîâ
Ìåäèöèíñêè óíèâåðñèòåò - Ïëîâäèâ
äîö. ä-ð Èâà Ïàñêàëåâà
ÍÊÁ - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Ðàäêî Ïåëîâ
ÌÁÀË “Öàðèöà Éîàííà” - Ñîôèÿ
ïðîô. ä-ð Íèêîëàé Ïåíêîâ
ÌÁÀË “Ñâåòà Ìàðèíà” - Âàðíà
äîö. ä-ð Èâàí Ïåð÷åâ
V ÌÁÀË - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Äèìèòúð Ðàåâ
ÌÂÐ  áîëíèöà
äîö. ä-ð Êîíñòàíòèí Ðàìøåâ
ÂÌÀ - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Ëþáà Òåðçèåâà
Ìåäèöèíñêè óíèâåðñèòåò - Ñîôèÿ
äîö. ä-ð Áîæèäàð Ôèíêîâ
ÌÁÀË “Ñâåòà Àííà” - Ñîôèÿ

Àäðåñ çà êîðåñïîíäåíöèÿ è êîïèÿ:
äîö. ä-ð Ðóìÿíà Òúðíîâñêà-Êúäðåâà
Êëèíèêà ïî êàðäèîëîãèÿ, ÊÂÁ, MÓ
1431 Ñîôèÿ, Ãåîðãè Ñîôèéñêè 1
e-mail: bgcardiology@mail.bg
GSM - 0897 926374, òåë.: (02) 9320 725

Áúëãàðñêà êàðäèîëîãèÿ áð. 3/2005 ãîäèíà XI
ISSN  1310 - 7488
Îôèöèàëåí îðãàí íà
Äðóæåñòâîòî íà êàðäèîëîçèòå
â Áúëãàðèÿ
Âñè÷êè ïðàâà çàïàçåíè

Ïðåâîä: ä-ð ßíà Ñèìîâà

Ïðåäïå÷àòíà ïîäãîòîâêà è ïå÷àò:
24 êàðàòà ÎÎÄ

Ãðàôè÷åí äèçàéí
ä-ð Äåÿí Çàãîðñêè

www.bgcardiology.com

European Heart Journal (2004) 25, 2243-2278

Ðúêîâîäñòâî
çà äèàãíîñòèêà è ëå÷åíèå
íà ïóëìîíàëíàòà
àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ

Ðàáîòíà ãðóïà çà äèàãíîñòèêà è
ëå÷åíèå íà ïóëìîíàëíàòà àðòåðèàëíà
õèïåðòîíèÿ êúì Åâðîïåéñêîòî
äðóæåñòâî ïî êàðäèîëîãèÿ (ÅÄÊ)

Guidelines on diagnosis and
treatment of pulmonary
arterial hypertension

The Task Force
on Diagnosis and Treatment
of Pulmonary Arterial Hypertension
of the European Society of Cardiology



2

European Heart Journal (2004) 25, 2243-2278

Ðúêîâîäñòâî çà äèàãíîñòèêà è ëå÷åíèå

íà ïóëìîíàëíàòà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ

Ðàáîòíà ãðóïà çà äèàãíîñòèêà è ëå÷åíèå íà ïóëìîíàëíàòà
àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ êúì Åâðîïåéñêîòî äðóæåñòâî ïî
êàðäèîëîãèÿ (ÅÄÊ)

×ëåíîâå íà ðàáîòíàòà ãðóïà: Nazzareno Galiè (ïðåäñåäàòåë) (Italy), Adam Torbicki
(Poland), Robyn Barst (USA), Philippe Dartevelle (France), Sheila Haworth (UK),
Tim Higenbottam (UK), Horst Olschewski (Germany), Andrew Peacock (UK),
Giuseppe Pietra (Switzerland), Lewis J. Rubin (USA), Gerald Simonneau
(çàì. ïðåäñåäàòåë) (France)

ÅÄÊ  Êîìèñèÿ çà ïðàêòè÷åñêèòå ðúêîâîäñòâà (ÊÏÐ): Silvia G. Priori (ïðåäñåäàòåë)
(Italy), Maria Angeles Alonso Garcia (Spain), Jean-Jacques Blanc (France), Andrej Budaj
(Poland), Martin Cowie (UK), Veronica Dean (France), Jaap Deckers (The Netherlands),
Enrique Fernandez Burgos (Spain), John Lekakis (Greece), Bertil Lindahl (Sweden),
Gianfranco Mazzotta (Italy), Keith McGregor (France), João Morais (Portugal),
Ali Oto (Turkey), Otto A. Smiseth (Norway)

Ðåöåíçåíòè: Giafranco Mazzotta (ðåöåíçåíò-êîîðäèíàòîð êúì ÊÏÐ) (Italy),
Joan Albert Barbera (Spain), Simon Gibbs (UK), Marius Hoeper (Germany),
Marc Humbert (France), Robert Naeije (Belgium), Joanna Pepke-Zaba (UK)

Ñúäúðæàíèå

Âúâåäåíèå
Êëèíè÷íà êëàñèôèêàöèÿ íà ïóëìîíàëíàòà
õèïåðòîíèÿ

Èäèîïàòè÷íà ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ
Ðèñêîâè ôàêòîðè è àñîöèðàíè ñúñòîÿíèÿ

Ïóëìîíàëíà âåíî-îêëóçèâíà áîëåñò è
ïóëìîíàëíà êàïèëÿðíà õåìàíãèîìàòîçà
Êëàñèôèêàöèÿ íà âðîäåíèòå ëÿâî-äåñíè
øúíòîâå

Ïàòîëîãèÿ íà ïóëìîíàëíàòà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ
Ïóëìîíàëíà àðòåðèîïàòèÿ
Ïóëìîíàëíà îêëóçèâíà âåíîïàòèÿ
Ïóëìîíàëíà ìèêðîâàñêóëîïàòèÿ

Ïàòîãåíåçà íà ïóëìîíàëíàòà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ
Äèàãíîñòè÷íà ñòðàòåãèÿ

Êëèíè÷íî ñúìíåíèå çà ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ
Óñòàíîâÿâàíå íà ïóëìîíàëíàòà õèïåðòîíèÿ

ÅÊÃ
Ðåíòãåíîãðàôèÿ íà ãðúäåí êîø

Òðàíñòîðàêàëíà Äîïëåð-åõîêàðäèîãðà-
ôèÿ (ÒÒÅ)

Îïðåäåëÿíå íà êëèíè÷íèÿ êëàñ
íà ïóëìîíàëíàòà õèïåðòîíèÿ

Ôóíêöèîíàëíè áåëîäðîáíè òåñòîâå
è êðúâíî-ãàçîâ àíàëèç
Âåíòèëàöèîííà è ïåðôóçèîííà
áåëîäðîáíà ñöèíòèãðàôèÿ
Êîìïþòúðíà òîìîãðàôèÿ íà áåëèÿ
äðîá ñ âèñîêà ðåçîëþöèÿ
Êîíòðàñòíî-óñèëåíà ñïèðàëíà êîìïþòúðíà
òîìîãðàôèÿ íà áåëèÿ äðîá, ïóëìîíàëíà
àíãèîãðàôèÿ è ìàãíèòåí ðåçîíàíñ

Îöåíêà íà ïóëìîíàëíàòà àðòåðèàëíà õèïåðòî-
íèÿ (òèï, ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò, õåìîäèíàìèêà)

Ëàáîðàòîðíè èçñëåäâàíèÿ è èìóíîëîãèÿ
Åõîãðàôèÿ íà êîðåìíè îðãàíè
Ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò
Õåìîäèíàìèêà
Áåëîäðîáíà áèîïñèÿ



3

Îöåíêà íà òåæåñòòà
Êëèíè÷íè ïîêàçàòåëè
Ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò
Åõîêàðäèîãðàôñêè ïàðàìåòðè
Õåìîäèíàìèêà
Ëàáîðàòîðíè èçñëåäâàíèÿ

Ëå÷åíèå
Âúâåäåíèå êúì íèâî íà äîêàçàòåëñòâàòà
è êëàñ íà ïðåïîðúêèòå

Îáùè ìåðêè
Ôèçè÷åñêà àêòèâíîñò
Ïúòóâàíå/èçêà÷âàíå íà âèñî÷èíà
Ïðîôèëàêòèêà íà èíôåêöèè
Áðåìåííîñò, êîíòðàöåïöèÿ,
ïîñòìåíîïàóçàëíà õîðìîíàëíà òåðàïèÿ
Íèâî íà õåìîãëîáèíà
Ñúïúòñòâàùà ìåäèêàöèÿ
Ïñèõîëîãè÷íà ïîäêðåïà
Ïëàíîâà õèðóðãèÿ

Ôàðìàêîëîãè÷íà òåðàïèÿ
Ïåðîðàëíè àíòèêîàãóëàíòè
Äèóðåòèöè
Êèñëîðîä
Äèãèòàëèñîâè ïðåïàðàòè è Dobutaminå
Êàëöèåâè àíòàãîíèñòè

Ñèíòåòè÷åí ïðîñòàöèêëèí è
ïðîñòàöèêëèíîâè àíàëîçè

Epoprostenol
Treprostinil
Na beraprost
Èíõàëàòîðåí (inh) Iloprost
Èíòðàâåíîçåí (i.v.) Iloprost

Åíäîòåëèí-1 ðåöåïòîðíè àíòàãîíèñòè
Bosentan
Sitaxsentan
Ambrisentan

Èíõèáèòîðè íà ôîñôîäèåñòåðàçà òèï 5
Sildenafil

Êîìáèíèðàíà òåðàïèÿ
Èíòåðâåíöèîíàëíè ïðîöåäóðè

Àòðèàëíà áàëîííà ñåïòîñòîìèÿ
Áåëîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ

Òåðàïåâòè÷íè àëãîðèòìè
Ñïåöèôè÷íè ñúñòîÿíèÿ
Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ
â äåòñêà âúçðàñò
Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ,
ñâúðçàíà ñúñ ñèíäðîì íà Eisenmenger
Ïîðòî-ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ
Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ,
ñâúðçàíà ñ HIV èíôåêöèÿ
Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ,
ñâúðçàíà ñúñ ñúåäèíèòåëíî-òúêàííè áîëåñòè
Ïóëìîíàëíà âåíî-îêëóçèâíà áîëåñò
è ïóëìîíàëíà êàïèëÿðíà õåìàíãèîìàòîçà
Ïðèçíàòåëíîñò
Ïðèëîæåíèå À
Ñúêðàùåíèÿ
Ëèòåðàòóðà

Ïðåäèñëîâèå

Ðúêîâîäñòâàòà è åêñïåðòíèòå êîíñåíñóñíè äî-

êóìåíòè öåëÿò äà ïðåäñòàâÿò âñè÷êè íàëè÷íè è
çíà÷èìè äîêàçàòåëñòâà ïî îïðåäåëåí ïðîáëåì,
çà äà ïîìîãíàò íà ëåêàðèòå ïðè îöåíêà íà ïîë-
çèòå è ðèñêîâåòå îò îïðåäåëåíà äèàãíîñòè÷íà
èëè òåðàïåâòè÷íà ïðîöåäóðà. Òå òðÿáâà äà áúäàò
îò ïîëçà ïðè âçåìàíåòî íà ðåøåíèÿ â åæåäíåâ-

íàòà êëèíè÷íà ïðàêòèêà.
Ãîëÿìà ÷àñò îò ðúêîâîäñòâàòà è åêñïåðòíèòå

êîíñåíñóñíè äîêóìåíòè ñà èçäàäåíè ïðåç ïîñ-
ëåäíèòå ãîäèíè îò Åâðîïåéñêîòî äðóæåñòâî ïî
êàðäèîëîãèÿ (ÅÄÊ), äðóãè îðãàíèçàöèè è ñðîä-
íè äðóæåñòâà. Òîâà ìíîãîîáðàçèå ìîæå äà ïîñ-

òàâè ïîä âúïðîñ àâòîðèòåòà è âàëèäíîñòòà íà
ðúêîâîäñòâàòà, êîèòî ìîãàò äà áúäàò ãàðàíòèðà-
íè ñàìî, àêî ñà ñúçäàäåíè ÷ðåç íåîïðîâåðæèì
ïðîöåñ íà âçåìàíå íà ðåøåíèÿ. Òîâà å åäíà îò
ïðè÷èíèòå, ïîðàäè êîèòî ÅÄÊ è äðóãèòå äðó-
æåñòâà ïóáëèêóâàõà ïðåïîðúêè çà èçðàáîòâàíå-

òî è èçäàâàíåòî íà ðúêîâîäñòâà è åêñïåðòíè êîí-
ñåíñóñíè äîêóìåíòè.

Âúïðåêè ôàêòà, ÷å ñúùåñòâóâà äîáðå äåôèíè-
ðàí ñòàíäàðò çà èçäàâàíå íà ðúêîâîäñòâà è åê-
ñïåðòíè êîíñåíñóñíè äîêóìåíòè, ñêîðîøåí ïðåã-
ëåä íà ïóáëèêóâàíèòå ðúêîâîäñòâà è åêñïåðòíè

êîíñåíñóñíè äîêóìåíòè ìåæäó 1985 è 1998 ã. ïî-
êàçâà, ÷å â ãîëÿìà ÷àñò îò ñëó÷àèòå ìåòîäîëî-
ãè÷íèòå ñòàíäàðòè íå ñà èçïúëíåíè. Îò ãîëÿìî
çíà÷åíèå å ðúêîâîäñòâàòà è ïðåïîðúêèòå äà ñà
âúâ ôîðìàò, êîéòî å ëåñíî ðàçáèðàåì. Ñëåäîâà-
òåëíî, ïðîãðàìèòå çà âíåäðÿâàíåòî èì òðÿáâà ñú-

ùî äà ñà äîáðå èçäúðæàíè. Íàïðàâåíè ñà îïèòè
äà ñå óñòàíîâè äàëè ðúêîâîäñòâàòà ïîäîáðÿâàò
êà÷åñòâîòî íà êëèíè÷íàòà ïðàêòèêà è èçïîë-
çâàíåòî íà çäðàâíèòå ðåñóðñè.

Êîìèñèÿòà íà ÅÄÊ çà ïðàêòè÷åñêèòå ðúêî-
âîäñòâà (ESC Committee for Practice Guidelines,

CPG/ÊÏÐ) íàáëþäàâà è êîîðäèíèðà ïîäãîòîâ-
êàòà íà íîâè ðúêîâîäñòâà è åêñïåðòíè äîêóìåí-
òè, èçðàáîòåíè îò åêñïåðòíèòå ãðóïè è êîíñåí-
ñóñíè êîìèñèè. Èçáðàíèòå åêñïåðòè, çàíèìàâà-
ùè ñå ñ ïèñìåíàòà ïîäãîòîâêà íà äîêóìåíòèòå,
ñà ïîìîëåíè äà ðàçêðèÿò âñè÷êè âðúçêè, êîèòî

èìàò è êîèòî ìîãàò äà ñå âúçïðèåìàò êàòî ðåàë-
íè èëè ïîòåíöèàëíè èçòî÷íèöè íà êîíôëèêòè
íà èíòåðåñèòå. Òåçè äàííè ñå ñúõðàíÿâàò â
European Heart House - ãëàâíàòà êâàðòèðà íà
ÅÄÊ. Êîìèòåòúò å îòãîâîðåí çà ïîäïèñâàíåòî
íà òåçè ðúêîâîäñòâà è åêñïåðòíè êîíñåíñóñíè

äîêóìåíòè èëè ñòàíîâèùà.
Â ñëåäâàùàòà òàáëèöà ñà ïðåäñòàâåíè, ïîäðå-

äåíè ïî êëàñîâå, ïîëçèòå èëè åôåêòèâíîñòòà íà
ïðåïîðú÷âàíàòà ïðîöåäóðà è/èëè ëå÷åíèå è íè-
âîòî íà òåõíèòå äîêàçàòåëñòâà.
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Âúâåäåíèå

Ïóëìîíàëíàòà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ (ÏÀÕ,
ÐÀÍ) ñå äåôèíèðà êàòî ãðóïà îò çàáîëÿâàíèÿ,
õàðàêòåðèçèðàùè ñå ñ ïðîãðåñèâíî ïîâèøàâàíå
íà áåëîäðîáíîòî ñúäîâî ñúïðîòèâëåíèå (ÁÑÑ),
âîäåùè äî äåñíîñòðàííà ñúðäå÷íà íåäîñòàòú÷-
íîñò è ïðåæäåâðåìåííà ñìúðò.1 Ñðåäíàòà ïðî-
äúëæèòåëíîñò íà æèâîòà îò ìîìåíòà íà äèàãíî-
çàòà ïðè ïàöèåíòè ñ èäèîïàòè÷íà ÏÀÕ (ÈÏÀ-
Õ), èçâåñòíà ïî-ðàíî êàòî ïúðâè÷íà ïóëìîíàë-
íà õèïåðòîíèÿ (ÏÏÕ), ïðåäè íàëè÷èåòî íà ñïå-
öèôè÷íà (òàðãåòíà) òåðàïèÿ, áåøå 2,8 ã. ïðåç ñðå-
äàòà íà 80-òå.2 ÏÀÕ âêëþ÷âà ÈÏÀÕ3 è ïóëìî-
íàëíàòà õèïåðòîíèÿ â ðåçóëòàò íà ðàçëè÷íè ñúñ-
òîÿíèÿ - áîëåñòè íà ñúåäèíèòåëíàòà òúêàí (ÁÑÒ),
âðîäåíè ëÿâî-äåñíè øúíòîâå, ïîðòàëíà õèïåð-
òîíèÿ è HIV èíôåêöèÿ.4 Îáùîòî ìåæäó âñè÷êè
òåçè ñúñòîÿíèÿ ñà îáñòðóêòèâíèòå ïðîìåíè â áå-
ëîäðîáíàòà ìèêðîöèðêóëàöèÿ,5,6 êîåòî ïðåäïî-
ëàãà îáùè ïàòîáèîëîãè÷íè ïðîöåñè ñðåä ñïåê-
òúðà íà çàáîëÿâàíèÿ, ïðîÿâÿâàùè ñå ñ ÏÀÕ.7

Ïðåç ìèíàëîòî äåñåòèëåòèå áÿõìå ñâèäåòåëè
íà ãîëÿì íàïðåäúê ïî îòíîøåíèå ðàçáèðàíèÿòà
íè çà ìåõàíèçìà íà ðàçâèòèå íà áîëåñòòà, çà äèàã-
íîñòè÷íèÿ ïðîöåñ è ëå÷åíèåòî íà ÏÀÕ.

Èäåíòèôèöèðàíåòî íà ìóòàöèè â êîñòíèÿ ìîð-
ôîãåíåòè÷åí ïðîòåèíåí ðåöåïòîð 2 (BMPR2) â
ïî-ãîëÿìàòà ÷àñò îò ñëó÷àèòå íà ôàìèëíà ÏÀÕ
(ÔÏÀÕ) áåøå ãîëÿì íàïðåäúê â èçÿñíÿâàíåòî
íà ïàòîãåíåòè÷íàòà ïîñëåäîâàòåëíîñò ïðè
ÏÀÕ.8,9 Ðàçíîîáðàçèå îò êëåòú÷íè äåôåêòè ñà
áèëè îïèñàíè â ïóëìîíàëíàòà ñúäîâà ìðåæà íà
çàñåãíàòèòå ïàöèåíòè, êîèòî áèõà ìîãëè äà èã-
ðàÿò âàæíà ðîëÿ â ðàçâèòèåòî è ïðîãðåñèÿòà íà
ÏÀÕ.7 Òå âêëþ÷âàò ïóëìîíàëíà åíäîòåëíà äèñ-
ôóíêöèÿ,10 õàðàêòåðèçèðàùà ñå ñ ïðîìåíåí ñèí-
òåç íà àçîòåí îêèñ, òðîìáîêñàí À2, ïðîñòàöèê-
ëèí è åíäîòåëèí, íàðóøåíèå â êàëèåâèòå êàíà-
ëè è ïðîìåíåíà åêñïðåñèÿ íà ñåðîòîíèíîâèÿ
òðàíñïîðòåð â ãëàäêîìóñêóëíèòå êëåòêè è ïî-
âèøåíà ïðîäóêöèÿ íà ìàòðèêñ â àäâåíòèöèÿòà.7

Äèàãíîçàòà êúì íàñòîÿùèÿ ìîìåíò å ïî-ÿñíî
äåôèíèðàíà ñïîðåä íîâàòà êëèíè÷íà êëàñèôè-
êàöèÿ è ñ îãëåä ïîñòèãíàòèÿ êîíñåíñóñ çà àëãî-
ðèòìèòå íà ðàçëè÷íèòå äèàãíîñòè÷íè òåñòîâå è
ïðîöåäóðè, êîèòî èçêëþ÷âàò äðóãè ïðè÷èíè è
îñèãóðÿâàò òî÷íàòà äèàãíîçà íà ÏÀÕ.11 Çà äîñ-
òîâåðíî ïðîñëåäÿâàíå íà êëèíè÷íèÿ õîä ñà ïðåä-
ëîæåíè íåèíâàçèâíè ìàðêåðè çà îöåíêà íà òå-
æåñòòà íà çàáîëÿâàíåòî, áèîëîãè÷íè ìàðêåðè èëè
ôèçèîëîãè÷íè òåñòîâå, êîèòî ñà øèðîêî ïðèëî-
æèìè.11,12

Íàêðàÿ, ìíîãîáðîéíèòå, íàñêîðî ïðîâåäåíè,
êîíòðîëèðàíè êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ âúðõó ÏÀÕ
íè ïîçâîëÿâàò äà èçîñòàâèì îñíîâàíàòà íà êëè-
íèêàòà òåðàïåâòè÷íà ñòðàòåãèÿ è äà âúçïðèåìåì
îñíîâàíà íà äîêàçàòåëñòâàòà òåðàïèÿ, êîÿòî
âêëþ÷âà íîâè êëàñîâå ìåäèêàìåíòè êàòî ïðîñ-
òàíîèäè,13 åíäîòåëèíîâè ðåöåïòîðíè àíòàãîíèñ-
òè14 è ôîñôîäèåñòåðàçíè èíõèáèòîðè òèï 5.15

Íàñòîÿùîòî ðúêîâîäñòâî èìà çà öåë äà îñèãó-
ðè ÿñíè è êðàòêè èíäèêàöèè çà ïðàêòè÷åñêàòà
óïîòðåáà íà íîâàòà êëèíè÷íà êëàñèôèêàöèÿ, êàê-
òî è êðàòêî îïèñàíèå íà íîâàòà ïàòîëîãè÷íà êëà-
ñèôèêàöèÿ è íà ñêîðîøíî èçÿñíåíèòå ïàòîãå-
íåòè÷íè ìåõàíèçìè. Äèàãíîñòè÷íèÿò ïðîöåñ ùå
áúäå äèñêóòèðàí ñ öåë äà ñå ïðåäëîæè ëîãè÷íà
ïîñëåäîâàòåëíîñò íà èçñëåäâàíèÿòà îòíîñíî åò-
èîëîãèÿòà, îöåíêàòà íà çàáîëÿâàíåòî è ïðîñëåä-
ÿâàíåòî. Ñïåöèàëíî âíèìàíèå ùå áúäå îáúðíà-
òî íà îñíîâàíèÿ íà äîêàçàòåñòâà ëå÷åáåí àëãî-
ðèòúì çà íàëè÷íèòå òåðàïåâòè÷íè ðåæèìè, äå-
ôèíèðàí ñïîðåä ïðåäëîæåíèÿòà íà ÅÄÊ çà íè-
âî íà äîêàçàòåëñòâàòà è êëàñ íà ïðåïîðúêèòå.16

Êëèíè÷íà êëàñèôèêàöèÿ íà ïóëìîíàëíà-
òà õèïåðòîíèÿ

Ïóëìîíàëíàòà õèïåðòîíèÿ (ÏÕ) ñå äåôèíèðà
êàòî ñðåäíî ïóëìîíàëíî àðòåðèàëíî íàëÿãàíå
(ÏÀÍ) >25mmHg â ïîêîé èëè >30mmHg ïðè
ôèçè÷åñêî íàòîâàðâàíå.17 Íàñòîÿùàòà êëàñèôè-
êàöèÿ íà ÏÕ å ïðåäñòàâåíà â òàáë. 1. Òÿ å ðåçóë-
òàò îò îáøèðíè äèñêóñèè è ïðåäñòàâëÿâà êîí-

Íèâà íà äîêàçàòåëñòâà

Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà À Äàííè, ïîëó÷åíè
îò ìíîãî ðàíäîìèçèðàíè êëèíè÷íè ïðîó÷âà-
íèÿ èëè ìåòààíàëèçè

Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà B Äàííè, ïîëó÷åíè
îò åäíî ðàíäîìèçèðàíî èëè ãîëåìè íåðàíäî-
ìèçèðàíè êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ

Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà C Ñúãëàñóâàíî
ìíåíèå íà åêñïåðòèòå è/èëè ìàëêè ïðîó÷âà-
íèÿ, ðåòðîñïåêòèâíè ïðîó÷âàíèÿ, ðåãèñòðè

Êëàñ íà ïðåïîðúêèòå

Êëàñ I Äîêàçàòåëñòâà è/èëè îáùî ñúãëàñèå, ÷å
äàäåíà äèàãíîñòè÷íà ïðîöåäóðà/ëå÷åíèå
å áëàãîòâîðíà(î), ïîëåçíà(î) è åôåêòèâ-
íà(î)

Êëàñ II Ïðîòèâîðå÷èâè äîêàçàòåëñòâà è/èëè
ðàçëè÷íè ìíåíèÿ îòíîñíî ïîëçàòà/åôè-
êàñíîñòòà íà ëå÷åíèåòî

Êëàñ IIà Ïðåîáëàäàâàò äîêàçàòåëñòâàòà/
ìíåíèÿòà â ïîäêðåïà íà ïîëçàòà/
åôèêàñíîñòòà

Êëàñ IIb Ïîëçàòà/åôèêàñíîñòòà å ïî-ñëàáî
ïîäêðåïåíà ñ äîêàçàòåëñòâà/ìíåíèÿ

Êëàñ IIIa Äîêàçàòåëñòâî èëè îáùî ñúãëàñèå, ÷å
ëå÷åíèåòî íå å ïîëåçíî/åôåêòèâíî, à â
íÿêîè ñëó÷àè ìîæå è äà íàâðåäè

à Èçïîëçâàíåòî íà êëàñ III íå ñå ïðåïîðú÷âà îò ÅÄÊ
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ñåíñóñ, îáîáùàâàù íàñòîÿùèòå íè ðàçáèðàíèÿ
çà ïàòîôèçèîëîãèÿòà, êàêòî è çà îñíîâàíèòå íà
êëèíèêàòà ðàçëèêè è ïðèëèêè â ðàìêèòå íà ÏÕ.
Ðàçáèðàíåòî è êîðåêòíîòî êëèíè÷íî ïðèëîæå-
íèå íà òàçè êëàñèôèêàöèÿ òðÿáâà äà áúäàò ïîä-
ïîìîãíàòè îò ïîñëåäâàùîòî èçëîæåíèå.

ÏÕ ñå êëàñèôèöèðàøå ïî-ðàíî â äâå êàòåãî-
ðèè: ÏÏÕ èëè âòîðè÷íà ÏÕ, â çàâèñèìîñò îò
ëèïñàòà èëè íàëè÷èåòî íà îáóñëàâÿùà ïðè÷èíà
èëè ðèñêîâ ôàêòîð.3,17 Äèàãíîçàòà ÏÏÕ áåøå
äèàãíîçà íà èçêëþ÷âàíå ñëåä îòõâúðëÿíå íà
âñè÷êè îñòàíàëè âúçìîæíè ïðè÷èíè çà ÏÕ.

Ïðåç 1998 ã. ïî âðåìå íà Âòîðàòà ñâåòîâíà ñðå-
ùà ïî ÏÕ, ïðîâåäåíà â Evian - Ôðàíöèÿ, áåøå
ïðåäëîæåíà îñíîâàíà íà êëèíèêàòà êëàñèôè-
êàöèÿ íà ÏÕ.18 Öåëòà íà “Evian êëàñèôèêàöèÿ-
òà” áåøå äà èíäèâèäóàëèçèðà ðàçëè÷íèòå êàòå-
ãîðèè, êîèòî èìàò ñõîäíè ïàòîôèçèîëîãè÷íè ìå-
õàíèçìè, êëèíè÷íà èçÿâà è òåðàïåâòè÷íè âúç-
ìîæíîñòè. Ïîäîáíà êëàñèôèêàöèÿ å îò ïîëçà ïî
îòíîøåíèå êîìóíèêàöèÿòà ñ îòäåëíè ïàöèåíòè,
çà ñòàíäàðòèçèðàíà äèàãíîçà è ëå÷åíèå, çà ïðî-
âåæäàíå íà ïðîó÷âàíèÿ ñ õîìîãåííè ãðóïè ïà-
öèåíòè è çà àíàëèçèðàíå íà íîâè ïàòîáèîëî-
ãè÷íè ïðîìåíè ïðè äîáðå õàðàêòåðèçèðàíè ïî-

ïóëàöèè îò ïàöèåíòè. Î÷åâèäíî å, ÷å êëèíè÷íà-
òà êëàñèôèêàöèÿ íå èçêëþ÷âà äðóãè êëàñèôè-
êàöèè, êàòî íàïðèìåð ïàòîëîãè÷íàòà êëàñèôè-
êàöèÿ, îñíîâàíà íà õèñòîëîãè÷íèòå íàõîäêè èëè
ôóíêöèîíàëíàòà êëàñèôèêàöèÿ, îñíîâàíà íà òå-
æåñòòà íà ñèìïòîìàòèêàòà. Òðåòèÿò ñâåòîâåí ñèì-
ïîçèóì ïî ÏÀÕ, ïðîâåäåí âúâ Âåíåöèÿ - Èòà-
ëèÿ 2003 ã., îöåíè ïîâëèÿâàíåòî è ïîëçàòà îò
Evian êëàñèôèêàöèÿòà è ïðåäëîæè íÿêîè ìî-
äèôèêàöèè.

Áåøå ðåøåíî äà ñå ñúõðàíè îáùàòà ñòðóêòóðà
è ôèëîñîôèÿ íà Evian êëàñèôèêàöèÿòà. Ïðåä-
ëîæåíè áÿõà íÿêîè ïðîìåíè, à èìåííî: äà ñå
èçîñòàâè òåðìèíà ïúðâè÷íà ïóëìîíàëíà õèïåð-
òîíèÿ - ÏÏÕ è äà ñå çàìåíè ñ èäèîïàòè÷íà ïóë-
ìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ - ÈÏÀÕ; äà ñå
ðåêëàñèôèöèðàò ïóëìîíàëíàòà âåíî-îêëóçèâíà
áîëåñò (ÏÂÎÁ) è ïóëìîíàëíàòà êàïèëÿðíà õå-
ìàíãèîìàòîçà (ÏÊÕ); äà ñå îñúâðåìåíÿò ðèñêî-
âèòå ôàêòîðè è àñîöèèðàíèòå ñúñòîÿíèÿ çà ÏÀÕ
è äà ñå ïðåäëîæàò íÿêîè íàñîêè, çà äà ñå ïîäîá-
ðè êëàñèôèêàöèÿòà íà âðîäåíèòå ëÿâî-äåñíè
øúíòîâå (òàáë. 1). Öåëòà íà òåçè ïðîìåíè å äà ñå
íàïðàâè “Âåíåöèàíñêàòà êëèíè÷íà êëàñèôèêà-
öèÿ” ïî-ðàçáèðàåìà, ëåñíà çà óïîòðåáà è øèðî-

Òàáë. 1. Êëèíè÷íà êëàñèôèêàöèÿ íà ïóëìîíàëíàòà õèïåðòîíèÿ - Âåíåöèÿ 2003

1. Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ (ÏÀÕ)
1.1. Èäèîïàòè÷íà (ÈÏÀÕ)
1.2. Ôàìèëíà (ÔÏÀÕ)
1.3. Àñîöèèðàíà ñ (ÀÏÀÕ):

1.3.1. Áîëåñòè íà ñúåäèíèòåëíàòà òúêàí
1.3.2. Âðîäåíè ëÿâî-äåñíè øúíòîâå
1.3.3. Ïîðòàëíà õèïåðòîíèÿ
1.3.4. HIV èíôåêöèÿ
1.3.5. Ìåäèêàìåíòè è òîêñèíè
1.3.6. Äðóãè (çàáîëÿâàíèÿ íà ùèòîâèäíàòà æëåçà, áîëåñòè íà íàòðóïâàíåòî íà ãëèêîãåí,
áîëåñòíà Gaucher, íàñëåäñòâåíà õåìîðàãè÷íà òåëåàíãèåêòàçèÿ, õåìîãëîáèíîïàòèè,
ìèåëîïðîëèôåðàòèâíè çàáîëÿâàíèÿ, ñïëåíåêòîìèÿ)

1.4. ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñúñ çíà÷èìî âåíîçíî èëè êàïèëÿðíî çàñÿãàíå
1.4.1. Ïóëìîíàëíà âåíî-îêëóçèâíà áîëåñò (ÏÂÎÁ)
1.4.2. Ïóëìîíàëíà êàïèëÿðíà õåìàíãèîìàòîçà (ÏÊÕ)

1.5. Ïåðñèñòèðàùà ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ íà íîâîðîäåíîòî (ÏÏÕÍ)

2. Ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ, ñâúðçàíà ñ ëåâîñòðàííî ñúðäå÷íî çàáîëÿíå
2.1. Ëåâîñòðàííî ïðåäñúðäíî èëè êàìåðíî çàáîëÿâàíå
2.2. Ëåâîñòðàííî êëàïíî çàáîëÿâàíå

3. Ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ, ñâúðçàíà ñ áåëîäðîáíè ðåñïèðàòîðíè çàáîëÿâàíèÿ è/èëè õèïîêñèÿ
3.1. Õðîíè÷íà îáñòðóêòèâíà áåëîäðîáíà áîëåñò (ÕÎÁÁ)
3.2. Èíòåðñòèöèàëíà áåëîäðîáíà áîëåñò
3.3. Ñúííà àïíåÿ
3.4. Àëâåîëàðíè õèïîâåíòèëàöèîííè çàáîëÿâàíèÿ
3.5. Õðîíè÷íî èçëàãàíå íà ãîëÿìà íàäìîðñêà âèñî÷èíà
3.6. Äåôåêòè â ðàçâèòèåòî

4. Ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ, äúëæàùà ñå íà õðîíè÷íà òðîìáîòè÷íà èëè åìáîëè÷íà áîëåñò
4.1. Òðîìáîåìáîëè÷íà îáñòðóêöèÿ íà ïðîêñèìàëíèòå áåëîäðîáíè àðòåðèè
4.2. Òðîìáîåìáîëè÷íà îáñòðóêöèÿ íà äèñòàëíèòå áåëîäðîáíè àðòåðèè
4.3. Íåòðîìáîòè÷íè ïóëìîíàëíè åìáîëè (òóìîðíè, ïàðàçèòíè, ÷óæäè ìàòåðèè)

5. Äðóãè
Ñàðêîèäîçà, õèñòèîöèòîçà Õ, ëèìôàíãèîìàòîçà, êîìïðåñèÿ íà ïóëìîíàëíèòå ñúäîâå (àäåíîïàòèÿ,
òóìîð, ôèáðîçèðàù ìåäèàñòèíèò)
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Òàáë. 2. Ðèñêîâè ôàêòîðè è àñîöèèðàíè ñúñòîÿíèÿ,
êëàñèôèöèðàíè ñïîðåä íèâîòî íà äîêàçàòåëñòâàòà

1. Ìåäèêàìåíòè è òîêñè÷íè âåùåñòâà

1.1. Äåôèíèòèâíà

• Aminorex

• Fenfluramine

• Dexfenfluramine

• òîêñè÷íè ìàñëà îò ðàïè÷íè ñåìåíà

1.2. Ìíîãî âåðîÿòíà

• àìôåòàìèíè

• L-tryptophan

1.3. Âåðîÿòíà

• ìåòà-àìôåòàìèíè

• êîêàèí

• õåìîòåðàïåâòè÷íè àãåíòè

1.4. Ìàëêî âåðîÿòíà

• àíòèäåïðåñàíòè

• îðàëíè êîíòðàöåïòèâíè ñðåäñòâà

• åñòðîãåííà òåðàïèÿ

• òþòþíîïóøåíå

2. Äåìîãðàôñêè è ìåäèöèíñêè ñúñòîÿíèÿ

2.1. Äåôèíèòèâíà

• ïîë

2.2. Âåðîÿòíà

• áðåìåííîñò

• ñèñòåìíà õèïåðòîíèÿ

2.3. Ìàëêî âåðîÿòíà

• çàòëúñòÿâàíå

3. Áîëåñòíè ñúñòîÿíèÿ

3.1. Äåôèíèòèâíà

• HIV èíôåêöèÿ

3.2. Ìíîãî âåðîÿòíà

• ïîðòàëíà õèïåðòîíèÿ/÷åðíîäðîáíà áîëåñò

• áîëåñòè íà ñúåäèíèòåëíàòà òúêàí

• âðîäåíè ëÿâî-äåñíè øúíòîâå

3.3. Âåðîÿòíà

• çàáîëÿâàíèÿ íà ùèòîâèäíàòà æëåçà

• õåìàòîëîãè÷íè ñúñòîÿíèÿ

- àñïëåíèÿ ñëåä õèðóðãè÷íà ñïëåíåêòîìèÿ

- ñúðïîâèäíî-êëåòú÷íà áîëåñò

- β-òàëàñåìèÿ

- õðîíè÷íè ìèåëîïðîëèôåðàòèâíè ñúñòîÿíèÿ

• ðåäêè ãåíåòè÷íè èëè ìåòàáîëèòíè çàáîëÿ-

âàíèÿ

- áîëåñò íà íàòðóïâàíåòî íà ãëèêîãåí òèï 1à
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êî ðàçïðîñòðàíåíà.

Èäèîïàòè÷íà ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà
õèïåðòîíèÿ

Òåðìèíúò ÏÏÕ áåøå ñúõðàíåí â Evian êëàñè-
ôèêàöèÿòà ïîðàäè øèðîêàòà ìó óïîòðåáà è çà-
ùîòî áåøå åìáëåìàòè÷åí çà 50 ãîäèíè íà èí-
òåíçèâíà íàó÷íà è êëèíè÷íà äåéíîñò. Óïîòðå-
áàòà íà òåðìèíà “ïúðâè÷íà” îáà÷å óëåñíÿâà ïîâ-
òîðíîòî âúâåæäàíå íà òåðìèíà “âòîðè÷íà”, êîéòî
áåøå èçîñòàâåí â Evian âåðñèÿòà, çàùîòî ñå óïî-
òðåáÿâàøå çà îïèñàíèå íà ìíîãî õåòåðîãåííè
ñúñòîÿíèÿ. Ñ öåë äà ñå èçáåãíàò âúçìîæíè îáú-
ðêâàíèÿ, âúâ Âåíåöèÿ áå ðåøåíî, ÷å ïúðâàòà êà-
òåãîðèÿ, îçíà÷åíà êàòî “ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà
õèïåðòîíèÿ - ÏÀÕ”, òðÿáâà äà âêëþ÷âà òðè îñ-
íîâíè ïîäãðóïè: [1.1] èäèîïàòè÷íà ïóëìîíàëíà
àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ - ÈÏÀÕ; [1.2] ôàìèëíà
ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ - ÔÏÀÕ è
[1.3] ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ, ñâúð-
çàíà ñ ðèñêîâè ôàêòîðè (ÐÔ) èëè àñîöèèðàíè
ñúñòîÿíèÿ - ÀÏÀÕ.

Ðèñêîâè ôàêòîðè è àñîöèèðàíè ñúñòîÿíèÿ

Ðèñêîâ ôàêòîð çà ÏÕ å âñåêè ôàêòîð èëè ñúñ-
òîÿíèå, êîéòî èãðàå ðîëÿ íà ïðåäèñïîçèöèÿ èëè
èìà óëåñíÿâàùà ðîëÿ â ðàçâèòèåòî íà áîëåñòòà.
ÐÔ ìîãàò äà áúäàò ìåäèêàìåíòè èëè õèìè÷íè
âåùåñòâà, çàáîëÿâàíèÿ èëè ôåíîòèï (âúçðàñò, ïîë).
Òåðìèíúò “àñîöèèðàíè ñúñòîÿíèÿ” ñå èçïîëçâà,
êîãàòî ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî íàðàñòâàíå íà ÷åñ-
òîòàòà íà ÏÀÕ ñå íàáëþäàâà ïðè íàëè÷èåòî íà
äàäåí ôàêòîð, áåç îáà÷å äà îòãîâàðÿ íà êðèòå-
ðèèòå íà “ïîñòóëàòà íà Koch” çà ðåøàâàùà âðúç-
êà. Òúé êàòî àáñîëþòíèÿò ðèñê çà ïîçíàòèòå ÐÔ
çà ðàçâèòèå íà ÏÀÕ îáèêíîâåíî å íèñúê, èíäè-
âèäóàëíàòà ÷óâñòâèòåëíîñò èëè ãåíåòè÷íàòà
ïðåäðàçïîëîæåíîñò èçãëåæäà èãðàÿò âàæíà ðîëÿ.
Ïî âðåìå íà Evian ñðåùàòà ïðåç 1998 ã. ðàçëè÷-
íèòå ÐÔ è àñîöèèðàíè ñúñòîÿíèÿ áÿõà êàòåãî-
ðèçèðàíè ñïîðåä ñòåïåíòà íà òÿõíàòà âðúçêà ñ
ÏÕ è òÿõíàòà âåðîÿòíà ðåøàâàùà ðîëÿ. Òåðìè-
íúò “äåôèíèòèâíà” îçíà÷àâà âðúçêà, îñíîâàíà
íà íÿêîëêî åäíîçíà÷íè íàáëþäåíèÿ, âêëþ÷âà-
ùè ãîëÿìî êîíòðîëèðàíî ïðîó÷âàíå. “Ìíîãî âå-
ðîÿòíà” îçíà÷àâà íÿêîëêî åäíîçíà÷íè íàáëþ-
äåíèÿ (âêëþ÷âàùè ãîëÿì áðîé êëèíè÷íè ñëó-
÷àè è ïðîó÷âàíèÿ), êîèòî íå ìîãàò äà áúäàò ïðè-
ïèñàíè íà èäåíòèôèöèðóåìè ïðè÷èíè. “Âåðîÿ-
òíà” îçíà÷àâà àñîöèàöèÿ, áàçèðàíà íà êëèíè÷-
íè ñëó÷àè, ðåãèñòðè èëè ìíåíèÿ íà åêñïåðòè.
“Ìàëêî âåðîÿòíà” îçíà÷àâà ÐÔ, çà êîèòî å ñú-
ùåñòâóâàëî ïîäîçðåíèå, íî êîíòðîëèðàíèòå
ïðîó÷âàíèÿ íå óñïÿâàò äà äîêàæàò âðúçêà.

Âúç îñíîâà íà äîêàçàòåëñòâåíàòà ñèëà òàáëè-
öà 2 îáîáùàâà ïîçíàòèòå ÐÔ è àñîöèèðàíè ñúñ-
òîÿíèÿ è íîâèòå “âåðîÿòíè” ÐÔ çà ÏÀÕ, èäåí-
òèôèöèðàíè íàñêîðî íà áàçàòà íà íÿêîëêî

êëèíè÷íè ñåðèè èëè êëèíè÷íè ñëó÷àÿ. Íîâèòå
âåðîÿòíè ÐÔ âêëþ÷âàò õåìàòîëîãè÷íè ñúñòîÿ-
íèÿ êàòî àñïëåíèÿ ñëåä îïåðàòèâíà ñïëåíåêòî-
ìèÿ,20 ñúðïîâèäíî-êëåòú÷íà àíåìèÿ,21 β-òàëàñå-
ìèÿ22 è õðîíè÷íè ìèåëîïðîëèôåðàòèâíè ñúñ-
òîÿíèÿ23 (ïîëèöèòåìèÿ âåðà, åñåíöèàëíà òðîì-
áîöèòåìèÿ è ìèåëîôèáðîçà ñ ìèåëîèäíà ìåòàï-
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ëàçèÿ, ñúïúòñòâàùà õðîíè÷íà ìèåëîèäíà ëåâêå-
ìèÿ èëè ìèåëîäèñïëàñòè÷åí ñèíäðîì). Âåðîÿ-
òíèòå ÐÔ âêëþ÷âàò è ðåäêè ãåíåòè÷íè èëè ìå-
òàáîëèòíè çàáîëÿâàíèÿ êàòî áîëåñò íà íàòðóï-
âàíåòî íà ãëèêîãåí òèï 1 (áîëåñò íà Von
Gierke),24 áîëåñò íà Gaucher25 è íàñëåäñòâåíà õå-
ìîðàãè÷íà òåëåàíãèåêòàçèÿ (áîëåñò íà Osler-
Weber-Rendu).26

Ïóëìîíàëíà âåíî-îêëóçèâíà áîëåñò è ïóëìî-

íàëíà êàïèëÿðíàõåìàíãèîìàòîçà

Â Evian êëàñèôèêàöèÿòà ÏÂÎÁ å âêëþ÷åíà â
êàòåãîðèÿòà ïóëìîíàëíà âåíîçíà õèïåðòîíèÿ,
ñúñòîÿùà ñå ïðåäèìíî îò ëåâîñòðàííè ñúðäå÷-
íè çàáîëÿâàíèÿ, à ÏÊÕ å âêëþ÷åíà â ïîñëåäíà-
òà è õåòåðîãåííà ãðóïà ÏÕ, ïðè÷èíåíà îò çàáîë-
ÿâàíèÿ, êîèòî äèðåêòíî çàñÿãàò áåëîäðîáíàòà ñú-
äîâà ìðåæà. Ñõîäñòâîòî â ïàòîëîãè÷íèòå õàðàê-
òåðèñòèêè è êëèíè÷íàòà êàðòèíà, çàåäíî ñ âå-
ðîÿòíîñòòà îò ïîÿâà íà áåëîäðîáåí îòîê ïî âðå-
ìå íà òåðàïèÿ ñ Epoprostenol, ïðåäïîëàãàò, ÷å òå-
çè çàáîëÿâàíèÿ ìîæå áè ñå ïðèïîêðèâàò. Ñïî-
ðåä òåçè ðàçñúæäåíèÿ èçãëåæäà ëîãè÷íî ÏÂÎÁ
è ÏÊÕ äà ñå âêëþ÷àò â åäíà è ñúùà ãðóïà, íàé-
ïîäõîäÿùî â êàòåãîðèÿòà ÏÀÕ. Íà ïðàêòèêà êëè-
íè÷íàòà êàðòèíà íà ÏÂÎÁ è ÏÊÕ å â îáùè ëè-
íèè ñõîäíà ñ òàçè íà ÈÏÀÕ, êàêòî è ÐÔ è àñî-
öèèðàíèòå ñúñòîÿíèÿ çà ÏÀÕ è ÏÂÎÁ/ÏÊÕ ñà
ïîäîáíè è âêëþ÷âàò ñïåêòúðà çàáîëÿâàíèÿ, ñâúð-
çàíè ñúñ ñêëåðîäåðìèÿ, HIV èíôåêöèÿ è óïî-
òðåáàòà íà àíîðåêñoãåííè ñðåäñòâà. Òàêà â íîâà-
òà êëèíè÷íà êëàñèôèêàöèÿ (òàáë. 1) ãðóïà 1 -
ÏÀÕ âêëþ÷âà ïîäãðóïà, îçíà÷åíà êàòî ÏÀÕ, ñâúð-
çàíà ñúñ çíà÷èìî âåíîçíî è êàïèëÿðíî çàñÿãàíå
- êëèíè÷åí êëàñ 1.4.

Êëàñèôèêàöèÿ íà âðîäåíèòå

ëÿâî-äåñíè øúíòîâå

Ïðåäëîæåíàòà êëàñèôèêàöèÿ íà âðîäåíèòå
ëÿâî-äåñíè øúíòîâå îò÷èòà òèïà è ãîëåìèíàòà
íà äåôåêòà, íàëè÷èåòî íà ñâúðçàíà åêñòðàêàð-
äèàëíà ïàòîëîãèÿ è êîðåêöèîííèÿ ñòàòóñ (òàáë.
3). Âñè÷êè òåçè ôàêòîðè èìàò îòíîøåíèå êúì
ðàçâèòèåòî íà ÏÕ è Eisenmenger-ôèçèîëîãèÿòà
è êúì ïðîãíîçàòà.

Ñèíäðîìúò íà Eisenmenger ìîæå äà ñå ïðå-
äèçâèêà îò èçîëèðàíè èëè êîìïëåêñíè (îêîëî
30% îò ñëó÷àèòå) âðîäåíè ñúðäå÷íè äåôåêòè.27

Îò èçîëèðàíèòå äåôåêòè, äåôåêòúò íà ìåæäóêà-
ìåðíàòà ïðåãðàäà å ñ íàé-ãîëÿìà ÷åñòîòà, ñëåä-
âàí îò äåôåêòèòå íà ìåæäóïðåäñúðäíàòà ïðåã-
ðàäà è ïåðñèñòèðàùèÿ ductus arteriosus.27 Èç÷èñ-
ëåíî å, ÷å 10% îò ïàöèåíòèòå ñ ìåæäóêàìåðåí
äåôåêò ñ êàêâàòî è äà å ãîëåìèíà è âúçðàñò íàä
2 ã. ìîãàò äà ðàçâèÿò ñèíäðîì íà Eisenmenger, â
ñðàâíåíèå ñ 4 äî 6% îò ïàöèåíòèòå ñ ìåæäó-
ïðåäñúðäåí äåôåêò.28,29 Ïàöèåíòèòå ñ ãîëåìè äå-
ôåêòè - ïî÷òè âñè÷êè ñ truncus arteriosus, 50%

îò ñëó÷àèòå ñ ìåæäóêàìåðåí äåôåêò è 10% îò
òåçè ñ ìåæäóïðåäñúðäåí äåôåêò ùå ðàçâèÿò ÏÀÕ
è ïóëìîíàëíà ñúäîâà áîëåñò.30 Îò ïàöèåíòèòå ñ
ìåæäóïðåäñúðäåí äåôåêò, òåçè ñ äåôåêò òèï si-
nus venosus ïîêàçâàò ïî-âèñîêà ÷åñòîòà íà ÏÀÕ
(16%)  â ñðàâíåíèå ñ òåçè, ñ äåôåêò òèï secun-
dum (4%).31

Ðàçâèòèåòî íà ÏÀÕ ñ áåëîäðîáíî ñúäîâî çà-
áîëÿâàíå èçãëåæäà ñâúðçàíî ñ ãîëåìèíàòà íà äå-
ôåêòà. Ïðè ìàëúê äî óìåðåí ïî ïëîù ìåæäóêà-
ìåðåí äåôåêò ñàìî 3% îò ïàöèåíòèòå ðàçâèâàò
ÏÕ.32,33 Çà ðàçëèêà îò òÿõ, ïàöèåíòèòå ñ ãîëåìè
äåôåêòè (>1,5 cm â äèàìåòúð) ñà çàñåãíàòè â
50% îò ñëó÷àèòå. Ïðè ìàëêè äåôåêòè (ìåæäóêà-
ìåðåí äåôåêò <1 cm è ìåæäóïðåäñúðäåí äåôåêò
<2 cm åôåêòèâåí äèàìåòúð, îöåíåí åõîãðàôñêè)
òî÷íàòà ïàòîôèçèîëîãè÷íà ðîëÿ íà ñúðäå÷íèÿ
ïîðîê â ðàçâèòèåòî íà ÏÀÕ å íåèçâåñòíà.

Ïðè íÿêîè ïàöèåíòè òåæêà ÏÀÕ ìîæå äà ñå
îòêðèå ñëåä “óñïåøíî” êîðèãèðàíå íà ñúðäå÷-
íèÿ äåôåêò. Ïðè ìíîãî îò òÿõ íå å ÿñíî äàëè
íåîáðàòèìè áåëîäðîáíè ñúäîâè ïðîìåíè ñà áè-
ëè íàëèöå ïðåäè îïåðàòèâíàòà èíòåðâåíöèÿ èëè
áåëîäðîáíàòà ñúäîâà áîëåñò å ïðîãðåñèðàëà, âúï-
ðåêè óñïåøíîòî êîðèãèðàíå. Îáèêíîâåíî ðàí-
íîòî êîðèãèðàíå ïðåäîòâðàòÿâà ïîñëåäâàùî ðàç-
âèòèå íà ÏÀÕ.

Ïàòîëîãèÿ íà ïóëìîíàëíàòà
àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ

ÏÀÕ âêëþ÷âà ðàçëè÷íè ôîðìè íà ÏÕ ñ ðàç-
íîîáðàçíà åòèîëîãèÿ, íî ïîäîáíà êëèíè÷íà êàð-
òèíà, à â ìíîãî ñëó÷àè è ïîäîáåí òåðàïåâòè÷åí

Òàáëèöà 3. Êëàñèôèêàöèÿ íà âðîäåíèòå
ëÿâî-äåñíè øúíòîâå

1. Òèï
Èçîëèðàíè

Ìåæäóïðåäñúðäåí äåôåêò (ÌÏÄ)
Ìåæäóêàìåðåí äåôåêò (ÌÊÄ)
Ïåðñèñòèðàù ductus arteriosus
Òîòàëíî èëè ïàðöèàëíî íåîáñòðóêòèâíî
àíîìàëíî âëèâàíå íà ïóëìîíàëíèòå âåíè

Êîìáèíèðàíè
Îïèñâà ñå êîìáèíàöèÿòà è ñå îïðåäåëÿ
âîäåùèÿò äåôåêò

Êîìïëåêñíè
Truncus arteriosus
Åäèíè÷íà êàìåðà ñ íåîáñòðóêòèâåí
ïóëìîíàëåí êðúâîòîê

   Àòðèîâåíòðèêóëàðíè ñåïòàëíè äåôåêòè

2. Ðàçìåðè

Ìàëúê äåôåêò (ÌÏÄ ² 2,0cm è ÌÊÄ ² 1,0cm)
Ãîëÿì äåôåêò (ÌÏÄ > 2,0cm è ÌÊÄ > 1,0cm)

3. Àñîöèèðàíà åêñòðàêàðäèàëíè àíîìàëèè

4. Êîðåêöèîíåí ñòàòóñ
     íåêîðèãèðàí
     ÷àñòè÷íî êîðèãèðàí (âúçðàñò)
     êîðèãèðàí: ñïîíòàííî èëè õèðóðãè÷íî (âúçðàñò)
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îòãîâîð. Õèñòîïàòîëîãè÷íèòå ïðîìåíè ïðè ÏÀÕ
ñà êà÷åñòâåíî ïîäîáíè,5 íî ñ êîëè÷åñòâåíè ðàç-
ëèêè â ðàçïðåäåëåíèåòî è ïðåîáëàäàâàíåòî íà
ïàòîëîãè÷íèòå ïðîìåíè â ðàçëè÷íèòå êîìïîíåí-
òè íà áåëîäðîáíîòî ñúäîâî äúðâî (àðòåðèîëè, êà-
ïèëÿðè èëè âåíè). Èçëîæåíàòà îñúâðåìåíåíà ïà-
òîëîãè÷íà êëàñèôèêàöèÿ å ïðåäëîæåíà íà Òðå-
òèÿ ñâåòîâåí ñèìïîçèóì ïî ÏÀÕ âúâ Âåíåöèÿ
(òàáë. 4).6

Ïóëìîíàëíà àðòåðèîïàòèÿ

Îñíîâíèòå õèñòîïàòîëîãè÷íè õàðàêòåðèñòèêè
íà ïóëìîíàëíàòà àðòåðèîïàòèÿ âêëþ÷âàò õèïåð-
òðîôèÿ íà ìåäèÿòà, çàäåáåëÿâàíå íà èíòèìàòà,
çàäåáåëÿâàíå íà àäâåíòèöèÿòà è ñìåñåíè ôîð-
ìè.

Õèïåðòðîôèÿòà íà ìåäèÿòà ïðåäñòàâëÿâà óâå-
ëè÷åíèå íà ïëîùòà íà ìåäèÿòà ïðè íàïðå÷åí
ñðåç íà íèâî ïðå- è èíòðààöèíàðíè ïóëìîíàë-
íè àðòåðèè. Äúëæè ñå íà õèïåðòðîôèÿ è õèïåð-
ïëàçèÿ íà ãëàäêîìóñêóëíèòå âëàêíà, êàêòî è íà
óâåëè÷àâàíå íà ñúåäèíèòåëíî-òúêàííèÿ ìàòðèêñ
è åëàñòè÷íèòå âëàêíà â ìåäèÿòà íà àðòåðèèòå
îò ìóñêóëåí òèï.

Çàäåáåëÿâàíåòî íà èíòèìàòà ìîæå äà áúäå êîí-
öåíòðè÷íî ëàìèíàðíî, åêñöåíòðè÷íî èëè êîí-
öåíòðè÷íî íåëàìèíàðíî. Íà óëòðàñòðóêòóðíî è
èìóíîõèñòîõèìè÷íî íèâî èíòèìàëíèòå êëåòêè
ïðîÿâÿâàò õàðàêòåðèñòèêè íà ôèáðî-
áëàñòè, ìèîôèáðîáëàñòè è ãëàäêîìóñêóëíè êëåò-
êè.

Çàäåáåëÿâàíåòî íà àäâåíòèöèÿòà ñå íàáëþäà-
âà â ïîâå÷åòî ñëó÷àè íà ÏÀÕ, íî å ïî-òðóäíî çà

îöåíêà.
Ñìåñåíè ôîðìè. Ïëåêñèôîðìåíèòå ëåçèè ïðåä-

ñòàâëÿâàò îãíèùíà ïðîëèôåðàöèÿ íà åíäîòåë-
íè êàíàëè, î÷åðòàíè îò ìèîôèáðîáëàñòè, ãëàä-
êîìóñêóëíè êëåòêè è ñúåäèíèòåëíî-òúêàíåí
ìàòðèêñ. Òåçè ëåçèè ñå íàìèðàò íà ìÿñòîòî íà
ðàçêëîíÿâàíå íà àðòåðèèòå èëè â íà÷àëîòî íà
ïî-ïåðèôåðíà àðòåðèÿ, äèñòàëíî îò èçðàçåíî îá-
ëèòåðàòèâíî çàäåáåëÿâàíå íà èíòèìàòà íà èç-
õîäíàòà àðòåðèÿ. ×åñòîòàòà íà ïëåêñèôîðìåíè-
òå ëåçèè ïðè ÏÀÕ îñòàâà íåîïðåäåëåíà. Ïëåê-
ñèôîðìåíèòå ëåçèè ìîãàò äà áúäàò ïðèäðóæåíè
îò àðòåðèèò, êîéòî ñå õàðàêòåðèçèðà ñ íåêðîçà
íà àðòåðèàëíàòà ñòåíà ñ ôèáðèíîèäíè îòëàãà-
íèÿ è èíôèëòðàöèÿ ñ âúçïàëèòåëíè êëåòêè.

Âñè÷êè ñïîìåíàòè ïðîìåíè ñà òèïè÷íè çà
ñëåäíèòå ãðóïè îò êëèíè÷íàòà êëàñèôèêàöèÿ
(òàáë. 1): ãðóïà 1.1. (ÈÏÀÕ); 1.2. (ÔÏÀÕ) è 1.3.
(ÀÏÀÕ).

Ïóëìîíàëíà îêëóçèâíà âåíîïàòèÿ

(íàðå÷åíà îùå ïóëìîíàëíà âåíî-

îêëóçèâíà áîëåñò)

Ïóëìîíàëíàòà îêëóçèâíà âåíîïàòèÿ ñúñòàâëÿâà
ñðàâíèòåëíî ìàëêà ÷àñò îò ñëó÷àèòå íà ÏÕ. Îñ-
íîâíèòå õèñòîïàòîëîãè÷íè õàðàêòåðèñòèêè ñå
ñúñòîÿò îò èçðàçåíè è äèôóçíè îêëóçèâíè ëå-
çèè íà ïóëìîíàëíèòå âåíóëè è âåíè îò ðàçëè-
÷åí êàëèáúð. Îêëóçèÿòà íà ëóìåíà ìîæå äà å ñî-
ëèäíà èëè åêñöåíòðè÷íà. Îñâåí òîâà ìåäèÿòà ìî-
æå äà å çàäåáåëåíà. Ïðè ïóëìîíàëíàòà îêëóçèâ-
íà âåíîïàòèÿ ñå îòëàãàò ãîëåìè êîëè÷åñòâà õå-
ìîñèäåðèí êàêòî â öèòîïëàçìàòà íà àëâåîëàð-

Òàáë. 4. Ïàòîëîãè÷íà êëàñèôèêàöèÿ íà âàñêóëîïàòèèòå ïðè ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ

(1) Ïóëìîíàëíà àðòåðèîïàòèÿà (ïðå- è èíòðààöèíàðíè àðòåðèè)

Ïîäòèïîâå

• Ïóëìîíàëíà àðòåðèîïàòèÿ ñ èçîëèðàíà õèïåðòðîôèÿ íà ìåäèÿòà

• Ïóëìîíàëíà àðòåðèîïàòèÿ ñ õèïåðòðîôèÿ íà ìåäèÿòà è çàäåáåëÿâàíå íà èíòèìàòà

(öåëóëàðíî, ôèáðîçíî)

- êîíöåíòðè÷íî ëàìèíàðíà

- åêñöåíòðè÷íà, êîíöåíòðè÷íà íåëàìèíàðíà

• Ïóëìîíàëíà àðòåðèîïàòèÿ ñ ïëåêñèôîðìåíè è/èëè äèëàòàòèâíè ëåçèè èëè àðòåðèèò

• Ïóëìîíàëíà àðòåðèîïàòèÿ ñ èçîëèðàí àðòåðèèò

(1à) Êàêòî ïî-ãîðå, íî ñúñ ñúïúòñòâàùè âåíî-âåíóëíè ïðîìåíèà (öåëóëàðíî è/èëè ôèáðîçíî

çàäåáåëÿâàíå íà èíòèìàòà, ìóñêóëàðèçàöèÿ)

(2) Ïóëìîíàëíà îêëóçèâíà âåíîïàòèÿb (âåíè îò ðàçëè÷åí êàëèáúð è âåíóëè) ñúñ èëè áåç ñúïúòñòâàùà

àðòåðèîïàòèÿ

(3) Ïóëìîíàëíà ìèêðîâàñêóëîïàòèÿc ñúñ èëè áåç ñúïúòñòâàùà àðòåðèîïàòèÿ è/èëè âåíîïàòèÿ

(4) Íåêëàñèôèöèðóåìè

Àòèïè÷íè õèñòîïàòîëîãè÷íè ïðîìåíè èëè íåäîñòàòú÷íî êîëè÷åñòâî êðúâîíîñíè ñúäîâå â îáðàçåöà

a Òåçè ïðîìåíè ñà òèïè÷íè çà ñëåäíèòå ãðóïè îò êëèíè÷íàòà êëàñèôèêàöèÿ (òàáë. 1): ãðóïà 1.1. (èäèîïàòè÷íà

ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ - ÈÏÀÕ); 1.2. (ôàìèëíà àðòåðèàëíà ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ - ÔÏÀÕ) è 1.3.

(àñîöèèðàíà ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ - ÀÏÀÕ).
b Òåçè ïðîìåíè ñà òèïè÷íè çà ñëåäíèòå ãðóïè îò êëèíè÷íàòà êëàñèôèêàöèÿ (òàáë. 1): ãðóïà 1.4.1. (ïóëìîíàëíà âåíî-

îêëóçèâíà áîëåñò - ÏÂÎÁ).
c Òåçè ïðîìåíè ñà òèïè÷íè çà ñëåäíèòå ãðóïè îò êëèíè÷íàòà êëàñèôèêàöèÿ (òàáë. 1): ãðóïà 1.4.2. (ïóëìîíàëíà

êàïèëÿðíà õåìàíãèîìàòîçà - ÏÊÕ).
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íèòå ìàêðîôàãè è ïíåâìîöèòè òèï II, òàêà è â
èíòåðñòèöèóìà. Êàïèëÿðèòå ñà ñúñ ñèëíî óâå-
ëè÷åíè ðàçìåðè, ïðîìèíèðàùè è ìîãàò äà áúäàò
ñèëíî íàãúíàòè, òàêà ÷å äà íàïîäîáÿâàò ïóëìî-
íàëíà êàïèëÿðíà õåìàíãèîìàòîçà. Ïóëìîíàëíè-
òå àðòåðèîëè ìîãàò äà áúäàò ðåìîäåëèðàíè ñ õè-
ïåðòðîôèÿ íà ìåäèÿòà è ôèáðîçà íà èíòèìàòà.
Ïëåêñèôîðìåíè ëåçèè è ôèáðèíîèäåí àðòåðèèò
íå ñà îïèñâàíè ïðè ïóëìîíàëíàòà îêëóçèâíà âå-
íîïàòèÿ. Â ïóëìîíàëíèÿ èíñòåðñòèöèóì ÷åñòî
ñå íàáëþäàâà îòîê íà ëîáóëàðíèòå ñåïòè, êîéòî
ìîæå äà ïðîãðåñèðà äî èíñòåðòèöèàëíà ôèáðî-
çà. Ëèìôíèòå ñúäîâå â áåëèòå äðîáîâå è ïëåâðà-
òà ñà ñúùî äèëàòèðàíè. Òåçè ïðîìåíè ñà òèïè÷-
íè çà ñëåäíèòå ãðóïè îò êëèíè÷íàòà êëàñèôè-
êàöèÿ (òàáë. 1): ãðóïà 1.4.1. (ïóëìîíàëíà âåíî-
îêëóçèâíà áîëåñò - ÏÂÎÁ).

Ïóëìîíàëíà ìèêðîâàñêóëîïàòèÿ

(íàðè÷àíà îùå ïóëìîíàëíà êàïèëÿðíà

õåìàíãèîìàòîçà)

Ïóëìîíàëíàòà ìèêðîâàñêóëîïàòèÿ å äðóãî
ðÿäêî ñðåùàíî ñúñòîÿíèå, õàðàêòåðèçèðàùî ñå
ñ ëîêàëèçèðàíà êàïèëÿðíà ïðîëèôåðàöèÿ â áå-
ëèÿ äðîá. Ðàçïðîñòðàíåíèåòî íà ïóëìîíàëíàòà
ìèêðîâàñêóëîïàòèÿ îáèêíîâåíî å ïàíëîáàðíî
è ïåòíèñòî. Àáíîðìíî ïðîëèôåðèðàùèòå êàïè-
ëÿðè èíôèëòðèðàò ñòåíèòå íà àðòåðèèòå è âåíè-
òå, ïðîíèêâàò ïðåç ìóñêóëíèÿ ñëîé è îêëóäèðàò
ëóìåíà. Â çîíèòå íà êàïèëÿðíà ïðîëèôåðàöèÿ
ñå íàáëþäàâà ïóëìîíàëíà õåìîñèäåðîçà, õàðàê-
òåðèçèðàùà ñå ñ íàòîâàðåíè ñ õåìîñèäåðèí ìàê-
ðîôàãè è ïíåâìîöèòå òèï II. Ïîäîáíî íà ïóë-
ìîíàëíàòà îêëóçèâíà âåíîïàòèÿ, ïóëìîíàëíèòå
àðòåðèè ïðè ïóëìîíàëíàòà ìèêðîâàñêóëîïàòèÿ
ïîêàçâàò èçðàçåíà ìóñêóëíà õèïåðòðîôèÿ è çà-
äåáåëÿâàíå íà èíòèìàòà. Òåçè ïðîìåíè ñà òè-
ïè÷íè çà ñëåäíèòå ãðóïè îò êëèíè÷íàòà êëàñè-
ôèêàöèÿ (òàáë. 1): ãðóïà 1.4.2. (ïóëìîíàëíà êà-
ïèëÿðíà õåìàíãèîìàòîçà - ÏÊÕ).

Îñâåí òîâà ñå ñðåùàò íåêëàñèôèöèðàíè ëå-
çèè ñ àòèïè÷íè õèñòîïàòîëîãè÷íè õàðàêòåðèñ-
òèêè èëè íåäîñòàòú÷íî êîëè÷åñòâî êðúâîíîñíè
ñúäîâå â îáðàçåöà.

Ïàòîãåíåçà íà ïóëìîíàëíàòà
àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ

Òî÷íèòå ïðîöåñè, êîèòî äàâàò íà÷àëîòî íà ïà-
òîëîãè÷íèòå ïðîìåíè, íàáëþäàâàíè ïðè ÏÀÕ, ñà
âñå îùå íåèçâåñòíè, âúïðåêè ÷å ðàçáèðàíåòî íè
çà îòãîâîðíèòå ìåõàíèçìè ñå å ïîäîáðèëî. Èç-
âåñòíî å, ÷å ÏÀÕ èìà ìíîãîôàêòîðíà ïàòîáèî-
ëîãèÿ, êîÿòî çààíãàæèðà ðàçëè÷íè áèîõèìè÷íè
ïúòèùà è êëåòú÷íè òèïîâå. Ïîâèøàâàíåòî íà
ÁÑÑ ñå ñâúðçâà ñ ðàçëè÷íè ìåõàíèçìè, âêëþ÷-
âàùè âàçîêîíñòðèêöèÿ, îáñòðóêòèâíî ðåìîäåëè-
ðàíå íà ïóëìîíàëíèòå ñúäîâè ñòåíè, âúçïàëå-
íèå è òðîìáîçà.

Ñìÿòà ñå, ÷å ïóëìîíàëíàòà âàçîêîíñòðèêöèÿ
å íà÷àëåí êîìïîíåíò â ïóëìîíàëíèÿ õèïåðòåí-
çèâåí ïðîöåñ.34 Èçðàçåíàòà âàçîêîíñòðèêöèÿ ñå
ñâúðçâà ñ ïðîìåíåíà ôóíêöèÿ èëè åêñïðåñèÿ
íà êàëèåâèòå êàíàëè â ãëàäêîìóñêóëíèòå êëåò-
êè35 è ñ åíäîòåëíà äèñôóíêöèÿ.10 Ïðè ïàöèåíòè
ñ ÏÀÕ å íàëèöå íàìàëåíî ïëàçìåíî íèâî íà
âàçîäèëèòàòîðíèÿ è àíòèïðîëèôåðàòèâåí ñóá-
ñòðàò âàçîàêòèâåí èíòåñòèíàëåí ïåïòèä.36

Åíäîòåëíàòà äèñôóíêöèÿ äîâåæäà äî õðîíè÷-
íî íàðóøåíî îòäåëÿíå íà âàçîäèëàòàòîðè êàòî
àçîòåí îêèñ (NO) è ïðîñòàöèêëèí, åäíîâðåìåí-
íî ñúñ ñâðúõåêñïðåñèÿ íà âàçîêîíñòðèêòîðè êàòî
òðîìáîêñàí À2 (ÒõÀ2) è åíäîòåëèí-1 (ÅÒ-1).10

Ìíîãî îò òåçè íàðóøåíèÿ äåéñòâàò êàêòî âúðõó
ñúäîâèÿ òîíóñ, òàêà è âúðõó ñúäîâîòî ðåìîäåëè-
ðàíå.

Ïðîöåñúò íà ïóëìîíàëíî ñúäîâî ðåìîäåëèðà-
íå îáõâàùà âñè÷êè ñëîåâå íà ñúäîâàòà ñòåíà è
ñå õàðàêòåðèçèðà ñ ïðîëèôåðàòèâíè è îáñòðóê-
òèâíè ïðîìåíè, êîèòî çàñÿãàò âñè÷êè êëåòú÷íè
òèïîâå - åíäîòåëíè, ãëàäêîìóñêóëíè è ôèáðî-
áëàñòè.6,7 Îñâåí òîâà â àäâåíòèöèÿòà ñå íàáëþ-
äàâà ïîâèøåíî îáðàçóâàíå íà åêñòðàöåëóëàðåí
ìàòðèêñ, âêëþ÷âàù êîëàãåí, åëàñòèí, ôèáðîíåê-
òèí è òåíàñêèí.37 Àíãèîïîåòèí-1 - àíãèîãåíåí
ôàêòîð, íåîáõîäèì çà áåëîäðîáíîòî ñúäîâî ðàç-
âèòèå, å ñ ïîâèøåíà ïðîäóêöèÿ ïðè ñëó÷àèòå ñ
ÏÕ è êîðåëèðà äèðåêòíî ñ òåæåñòòà íà çàáîë-
ÿâàíåòî.38

Âúçïàëèòåëíèòå êëåòêè è òðîìáîöèòèòå ñúùî
ìîãàò äà èãðàÿò çíà÷èìà ðîëÿ ïðè ÏÀÕ. Âñúù-
íîñò âúçïàëèòåëíèòå êëåòêè ñà øèðîêî çàñòú-
ïåíè â ïàòîëîãè÷íèòå ïðîìåíè ïðè ÏÀÕ, à
ïðîèíôëàìàòîðíèòå öèòîêèíè ñà ñ óâåëè÷åíî
ïëàçìåíî íèâî ïðè ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ.39 Ïðîìÿ-
íà â ìåòàáîëèòíèòå ïúòèùà íà ñåðîòîíèíà - ïóë-
ìîíàëíà âàçîêîíñòðèêòîðíà ñóáñòàíöèÿ, ñúõðàí-
ÿâàíà â òðîìáîöèòèòå, ñúùî å íàáëþäàâàíà ïðè
ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ.40

Ïðè ÏÀÕ ñà íàáëþäàâàíè ïðîòðîìáîòè÷íè
òåíäåíöèè41 è ñà óñòàíîâÿâàíè òðîìáè êàêòî â
ìèêðîöèðêóëàöèÿòà, òàêà è â åëàñòè÷íèòå ïóë-
ìîíàëíè àðòåðèè.6 Âñúùíîñò íèâàòà è íà ôèá-
ðèíîïåïòèä À, êîéòî îòðàçÿâà òðîìáèíîâàòà àê-
òèâíîñò,42 è íà ÒõÀ2 ñà óâåëè÷åíè ïðè ïàöèåí-
òè ñ ÈÏÀÕ.

Âúïðåêè èäåíòèôèöèðàíåòî íà ìóòàöèè â
BMPR2 ïðè ïîâå÷åòî îò ïàöèåíòèòå ñ ôàìèëíà
ÏÀÕ, òî÷íàòà ïàòîáèîëîãè÷íà âðúçêà ìåæäó òà-
çè ãåíåòè÷íà àíîìàëèÿ è ðàçâèòèåòî íà ïóëìî-
íàëíà ñúäîâà õèïåðòåíçèâíà áîëåñò íå å èçÿñíå-
íà. Îò äðóãà ñòðàíà, âèñîêàòà ÷åñòîòà íà “èñòèí-
ñêà” ñïîðàäè÷íà ÈÏÀÕ è íàìàëåíàòà ïåíåòðà-
öèÿ íà ôàìèëíàòà ÏÀÕ (ñàìî ïðè 20% îò íîñè-
òåëèòå íà ãåííàòà ìóòàöèÿ BMPR2 çàáîëÿâàíå-
òî ñå èçÿâÿâà) ïðåäïîëàãàò, ÷å ñà íåîáõîäèìè
äîïúëíèòåëíè òðèãåðè çà ðàçâèòèåòî íà ñúñòîÿ-
íèåòî. Ìåõàíèçìèòå ìîãàò äà áúäàò âòîðà ñîìà-
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òè÷íà ìóòàöèÿ â íåñòàáèëíèÿ BMPR2 ïúò,44 ïî-
ëèìîðôèçúì íà ñâúðçàíèòå ñ ÏÀÕ ãåíè [ñåðî-
òîíèí òðàíñïîðòåð ãåí (5HTT),40 àçîòåí îêèñ
ñèíòåòàçà ãåí (ec-NOS)45 è êàðáàìèë-ôîñôàò
ñèíòåòàçà ãåí (CPS)46] èëè âñåêè ñòèìóë, êîéòî
ìîæå äà íàðóøè êîíòðîëà íà ðàñòåæà íà ïóëìî-
íàëíèòå ñúäîâè êëåòêè. Îñâåí òîâà ìîãàò äà ñú-
ùåñòâóâàò äðóãè ãåíè, âåðîÿòíî ñâúðçàíè ñ BMP/
TGF-β

v
 ïúòÿ. Ìóòàöèèòå â ðåöåïòîðà çà TGF-β

v
,

àêòèâèí-ðåöåïòîð-ïîäîáíàòà êèíàçà 1 (ALK-1)
è åíäîãëèíà ñà áèëè èäåíòèôèöèðàíè ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÏÀÕ ñ ëè÷íà èëè ôàìèëíà àíàìíåçà
çà íàñëåäñòâåíà õåìîðàãè÷íà òåëåàíãèåêòàçèÿ, ò.å.
Osler-Weber-Rendu.26,47

Âúïðåêè ÷å ñà èçâåñòíè ìíîãî ïàòîáèîëîãè÷-
íè ìåõàíèçìè â êëåòêèòå è òúêàíèòå íà ïàöèåí-
òèòå ñ ÏÀÕ, òî÷íàòà âðúçêà ìåæäó òåçè ìåõà-
íèçìè ïðè çàïî÷âàíåòî è ïðîãðåñèÿòà íà ïàòî-
ëîãè÷íèòå ïðîöåñè íå å äîáðå èçÿñíåíà. Âúçìîæ-
íèòå òåîðåòè÷íè ïúòèùà (ôèã. 1) âêëþ÷âàò êëà-
ñè÷åñêàòà âðúçêà ìåæäó ãåíåòè÷íà ïðåäèñïîçè-
öèÿ è ðèñêîâè ôàêòîðè, êîèòî ìîãàò äà èíäóöè-
ðàò ïðîìåíè â ðàçëè÷íèòå òèïîâå êëåòêè (ãëàä-
êîìóñêóëíè êëåòêè, åíäîòåëíè êëåòêè, âúçïàëè-
òåëíè êëåòêè, òðîìáîöèòè) è â åêñòðàöåëóëàð-

íèÿ ìàòðèêñ íà áåëîäðîáíàòà ìèêðîöèðêóëàöèÿ.
Íàðóøåíîòî ðàâíîâåñèå ìåæäó òðîìáîãåííè, ìè-
òîãåííè, ïðîèíôëàìàòîðíè è âàçîêîíñòðèêòîð-
íè ôàêòîðè îò åäíà ñòðàíà, è àíòèêîàãóëàíòíè,
àíòèìèòîòè÷íè è âàçîäèëàòèðàùè ìåõàíèçìè îò
äðóãà, ìîæå äà îòêëþ÷è è ïîääúðæà âçàèìî-
ñâúðçàíè ïðîöåñè êàòî âàçîêîíñòðèêöèÿ, ïðî-
ëèôåðàöèÿ, òðîìáîçà è âúçïàëåíèå â áåëîäðîá-
íàòà ìèêðîöèðêóëàöèÿ. Òåçè ìåõàíèçìè ñà îò-
ãîâîðíè çà îòêëþ÷âàíåòî è ïðîãðåñèÿòà íà ïà-
òîëîãè÷íèòå îáñòðóêòèâíè ïðîìåíè, òèïè÷íè çà
ÏÀÕ. Ïîñëåäâàùîòî ïîâèøåíèå íà ÁÑÑ âîäè
äî óâåëè÷åíèå íà äåñíîêàìåðíîòî ñëåäíàòîâàð-
âàíå è ïðîãðåñèðà äî äåñíîñòðàííà ñúðäå÷íà íå-
äîñòàòú÷íîñò è ñìúðò.

Íåîáõîäèìè ñà áúäåùè ïðîó÷âàíèÿ, çà äà ñå
îïðåäåëè êîè îò òåçè ïàòîëîãè÷íè îñîáåíîñòè
îòêëþ÷âàò ÏÀÕ è çà îïðåäåëÿíå íàñîêèòå íà
ëå÷åíèå.

Äèàãíîñòè÷íà ñòðàòåãèÿ

Äèàãíîñòè÷íèÿò ïðîöåñ ïðè ÏÕ èçèñêâà ñå-
ðèÿ îò èçñëåäâàíèÿ ñ öåë äà áúäå ïîñòàâåíà äèàã-
íîçàòà, äà ñå èçÿñíè êëèíè÷íèÿò êëàñ íà ÏÕ è
òèïúò íà ÏÀÕ, êàêòî è äà ñå îöåíÿò ôóíêöèî-

Ôèã. 1. Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ: ïîòåíöèàëíè ïàòîãåíåòè÷íè è ïàòîáèîëîãè÷íè ìåõàíèçìè.
BMPR-2 = êîñòåí ìîðôîãåíåòè÷åí ðåöåïòîðåí ïðîòåèí 2 ãåí; ALK-1 = àêòèâèí-ðåöåïòîð-ïîäîáíà êèíàçà1 ãåí;
5-HHT = ñåðîòîíèí òðàíñïîðòåð ãåí; ec-NOS = àçîòåí îêèñ ñèíòåòàçà ãåí; CPS = êàðáàìèë-ôîñôàò ñèíòåòàçà ãåí.
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íàëíèòå è õåìîäèíàìè÷íè íàðóøåíèÿ. Çà ïðàê-
òè÷åñêè öåëè áè áèëî ïîëåçíî äà ñå èçïîëçâà
ïîñëåäîâàòåëåí ïîäõîä, êîéòî âêëþ÷âà ÷åòèðè
åòàïà (ôèã. 2):

I. Êëèíè÷íî ïîäîçðåíèå çà ÏÕ
II. Óñòàíîâÿâàíå íà ïóëìîíàëíàòà õèïåðòîíèÿ
III. Èäåíòèôèêàöèÿ íà êëèíè÷íèÿ êëàñ íà ïóë-

ìîíàëíàòà õèïåðòîíèÿ
IV. Îöåíêà íà ïóëìîíàëíàòà àðòåðèàëíà õè-

ïåðòîíèÿ (òèï, ôóíêöèîíàëåí êàïàöèòåò, õåìî-
äèíàìèêà)

Êëèíè÷íî ñúìíåíèå çà ïóëìîíàëíà

õèïåðòîíèÿ

Êëèíè÷íî ñúìíåíèå çà ÏÕ òðÿáâà äà âúçíèê-
âà ïðè âñåêè ñëó÷àé íà çàäóõ áåç ÿâíè áåëåçè
íà ñïåöèôè÷íî ñúðäå÷íî èëè áåëîäðîáíî çàáî-
ëÿâàíå èëè ïðè ïàöèåíòè ñ ïîäëåæàùî áåëî-
äðîáíî èëè ñúðäå÷íî çàáîëÿâàíå â ñëó÷àé, ÷å å
íàëèöå âëîøàâàíå íà çàäóõà, êîåòî íå ìîæå äà
ñå îáÿñíè ñ ïîäëåæàùîòî çàáîëÿâàíå. Ñèìïòî-
ìèòå íà ÏÕ âêëþ÷âàò óìîðà, ñëàáîñò, ñòåíîêàð-
äèÿ, ñèíêîï è àáäîìèíàëåí äèñêîìôîðò. Îïëàê-
âàíèÿ â ïîêîé ñà íàëèöå ñàìî ïðè ìíîãî íàï-
ðåäíàëè ñëó÷àè.

Ôèçèêàëíèòå áåëåçè íà ÏÕ48 ñå äîëàâÿò òðóäíî
è èçèñêâàò êëèíè÷åí îïèò. Òå âêëþ÷âàò èçïúêâà-
íå âëÿâî ïàðàñòåðíàëíî, àêöåíòóèðàíà ïóëìî-
íàëíà êîìïîíåíòà íà âòîðè òîí, õîëîñèñòîëåí
øóì íà òðèêóñïèäàëíà èíñóôèöèåíöèÿ, äèàñ-

òîëåí øóì íà ïóëìîíàëíà èíñóôèöèåíöèÿ è äåñ-
íîêàìåðåí òðåòè òîí. Ðàçøèðåíèå íà þãóëàðíè-
òå âåíè, õåïàòîìåãàëèÿ, ïåðèôåðíè îòîöè, àñöèò
è ñòóäåíè êðàéíèöè ñà õàðàêòåðíè çà ïî-íàï-
ðåäíàëèòå ñòàäèè ñ äåñíîñòðàííà ñúðäå÷íà íå-
äîñòàòú÷íîñò â ïîêîé. Ìîæå äà å íàëèöå öåí-
òðàëíà öèàíîçà (à ïîíÿêîãà ïåðèôåðíà öèàíîçà
è ñìåñåíè ôîðìè). Àóñêóëòàöèÿòà íà áåëèòå äðî-
áîâå ïîêàçâà íàé-÷åñòî íîðìàëíà íàõîäêà.

Êëèíè÷íîòî ñúìíåíèå âúçíèêâà, êîãàòî ñèì-
ïòîìèòå è áåëåçèòå ñà íàëèöå ïðè ïàöèåíòè ñúñ
ñúñòîÿíèÿ, êîèòî ìîãàò äà áúäàò ñâúðçàíè ñ ÏÀÕ,
êàòî ÁÑÒ, ïîðòàëíà õèïåðòîíèÿ, HIV èíôåêöèÿ
è âðîäåíè ñúðäå÷íè çàáîëÿâàíèÿ ñ ëÿâî-äåñíè
øúíòîâå. Ïðè íàëè÷èåòî íà òàêèâà ïðåäðàçïîëà-
ãàùè ôàêòîðè íÿêîè åêñïåðòè ïðåïîðú÷âàò ïå-
ðèîäè÷åí ñêðèíèíã ñ öåë óñòàíîâÿâàíå íà ðàí-
íè ôàçè íà ÏÕ ïðè àñèìïòîìíè ïàöèåíòè49 (âèæ
Ñïåöèôè÷íè ñúñòîÿíèÿ ïî-äîëó).

Îñâåí òîâà, ñúìíåíèå çà ïóëìîíàëíà õèïåðòî-
íèÿ ìîæå äà âúçíèêíå ïðè óñòàíîâÿâàíå íà îò-
êëîíåíèÿ â åëåêòðîêàðäèîãðàìàòà (ÅÊÃ), ðåíòãå-
íîãðàôèÿòà íà ãðúäíèÿ êîø èëè åõîêàðäèî-
ãðàôèÿòà (ÅõîÊÃ), ïðîâåäåíè â õîäà íà èçñëåä-
âàíå ïî äðóãè êëèíè÷íè ïðè÷èíè.

Óñòàíîâÿâàíå íà ïóëìîíàëíàòà

õèïåðòîíèÿ

Ôàçàòà íà óñòàíîâÿâàíå èçèñêâà ïðîâåæäàíåòî
íà èçñëåäâàíèÿ ñ öåë äà ñå ïîòâúðäè äèàãíî-

Ôèã. 2.  Äèàãíîñòè÷åí ïîäõîä ïðè ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ.
ÊÃÀ = êðúâíî-ãàçîâ àíàëèç; ÊÒ = êîìïþòúð òîìîãðàô; ÏÀÕ = ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ;
ÒÒÅ = òðàíñòîðàêàëíà ÅõîÊÃ; VO

2
 = êèñëîðîäíà êîíñóìàöèÿ; êàò = êàòåòåðèçàöèÿ.
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çàòà ÏÕ. Òå âêëþ÷âàò ÅÊÃ, ðåíòãåíîãðàôèÿ íà
ãðúäåí êîø è òðàíñòîðàêàëíà Äîïëåð-ÅõîÊÃ.

ÅÊÃ
ÅÊÃ ìîæå äà íàñî÷è èëè äà ïîòâúðäè íàëè-

÷èåòî íà ÏÕ ïðè óñòàíîâÿâàíå íà áåëåçè íà äåñ-
íîêàìåðíà (ÄÊ) õèïåðòðîôèÿ è ÄÊ îáðåìåí-
ÿâàíå è äèëàòàöèÿ íà äÿñíîòî ïðåäñúðäèå (ÄÏ).
ÄÊ õèïåðòðîôèÿ íà ÅÊÃ å íàëèöå ïðè 87%, à
îòêëîíÿâàíå íà åëåêòðè÷åñêàòà îñ íàäÿñíî - ïðè
79% îò ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ.48 ÅÊÃ îáà÷å å ñ
íåäîñòàòú÷íà ñåíçèòèâíîñò (55%) è ñïåöèôè÷-
íîñò (70%), çà äà ñå èçïîëçâà êàòî ñêðèíèíã çà
çíà÷èìà ÏÀÕ.50 Íîðìàëíàòà ÅÊÃ íå èçêëþ÷âà
íàëè÷èåòî íà òåæêà ÏÕ.

Ðåíòãåíîãðàôèÿ íà ãðúäåí êîø
Ïðè 90% îò ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ ðåíòãåíî-

ãðàôèÿòà íà ãðúäåí êîø å ïðîìåíåíà êúì ìî-
ìåíòà íà ïîñòàâÿíå íà äèàãíîçàòà.48 Íàõîäêàòà
âêëþ÷âà öåíòðàëíà ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà äè-
ëàòàöèÿ, êîÿòî êîíòðàñòèðà ñ ïåðèôåðíî “îêà-
ñòðÿíå” (çàãóáà) íà êðúâîíîñíè ñúäîâå. Ìîæå
äà ñå íàáëþäàâà óãîëåìÿâàíå íà ÄÏ è ÄÊ, êîåòî
ïðîãðåñèðà ïðè ïî-íàïðåäíàëè ñëó÷àè. Ðåíòãå-
íîãðàôèÿòà ïîçâîëÿâà èçêëþ÷âàíåòî íà ïðèäðó-
æàâàùè óìåðåíè äî òåæêè áåëîäðîáíè çàáîëÿâà-
íèÿ èëè ïóëìîíàëíà âåíîçíà õèïåðòîíèÿ, äúë-
æàùà ñå íà ëåâîñòðàííî ñúðäå÷íî çàáîëÿâàíå.

Òðàíñòîðàêàëíà Äîïëåð-åõîêàðäèîãðàôèÿ
Òðàíñòîðàêàëíàòà Äîïëåð-ÅõîÊÃ (ÒÒÅ) ïðåä-

ñòàâëÿâà îòëè÷åí íåèíâàçèâåí ñêðèíèíã-òåñò çà
ïàöèåíòè ñúñ ñúìíåíèå çà ÏÕ. ×ðåç íåÿ ñå îöå-
íÿâà ñèñòîëíîòî íàëÿãàíå â a. pulmonalis
(ÀÐ

ñèñò
) è ñe îñèãóðÿâà äîïúëíèòåëíà èíôîðìà-

öèÿ îòíîñíî åòèîëîãèÿòà è ïîñëåäñòâèÿòà îò ÏÕ.
ÀÐ

ñèñò
 å åêâèâàëåíòíî íà ñèñòîëíîòî íàëÿãàíå â

ÄÊ (ÑÍÄÊ) ïðè ëèïñà íà îáñòðóêöèÿ â äåñíî-
êàìåðíèÿ èçõîäåí òðàêò. ÑÍÄÊ ñå îöåíÿâà ÷ðåç
èçìåðâàíå íà ñêîðîñòòà íà êðúâîòîêà íà òðè-
êóñïèäàëíàòà èíñóôèöèåíöèÿ - V è ñðåäíàòà
ñòîéíîñò íà íàëÿãàíåòî â ÄÏ (ÄÏÍ) ïî ôîð-
ìóëàòà: ÑÍÄÊ = 4v2 + ÄÏÍ. ÄÏÍ ïðåäñòàâëÿâà
ñòàíäàðòèçèðàíà ñòîéíîñò èëè ñòîéíîñò, èçâå-
äåíà îò õàðàêòåðèñòèêèòå íà v. cava inferior èëè
îò ñúñòîÿíèåòî íà þãóëàðíèòå âåíè. Ðåãóðãèòà-
öèîíåí äæåò íà òðèêóñïèäàëíà èíñóôèöèåíöèÿ
ñå óñòàíîâÿíà ïðè ïî-ãîëÿìà ÷àñò (74%) îò ïà-
öèåíòèòå ñ ÏÕ.52 Ïîâå÷åòî ïðîó÷âàíèÿ ñúîáùà-
âàò âèñîêî ñúâïàäåíèå (0,57-0,93) ìåæäó òðàíñ-
òîðàêàëíàòà Äîïëåð-ÅõîÊÃ è äåñíîñòðàííàòà
ñúðäå÷íà êàòåòåðèçàöèÿ (ÄÑÊ) ïðè èçìåðâàíå-
òî íà ÀÐ

ñèñò.
53 Çà íàìàëÿâàíå îáà÷å íà ôàëøèâî

ïîëîæèòåëíèòå ðåçóëòàòè54 å íåîáõîäèìî äà ñå
îïðåäåëÿò ñïåöèôè÷íè ñòîéíîñòè çà äåôèíè-
ðàíå íà ÏÕ, îöåíåíà ÷ðåç òðàíñòîðàêàëíàòà Äîï-
ëåð-ÅõîÊÃ.

Âàðèàöèèòå â ñòîéíîñòèòå íà ÑÍÄÊ ñà äîá-
ðå äåôèíèðàíè ïðè èçñëåäâàíèÿ âúðõó çäðàâè

äîáðîâîëöè. Â ãîëÿìà ãðóïà îò ìúæå è æåíè íà
âúçðàñò îò 1 äî 89 ã. å íàìåðåíî ÑÍÄÊ 28 ± 5
mmHg (îò 15 äî 57 mmHg). ÑÍÄÊ ñå óâåëè÷àâà
ñ âúçðàñòòà è èíäåêñà íà òåëåñíàòà ïîâúðõíîñò.55

Ñïîðåä òåçè äàííè ëåêîñòåïåííà ÏÕ ìîæå äà
ñå äåôèíèðà êàòî ÏÀÑÍ 36-50 mmHg èëè ñêî-
ðîñò íà êðúâîòîêà íà òðèêóñïèäàëíàòà ðåãóðãè-
òàöèÿ â ïîêîé 2,8-3,4 m/s (ïðèåìàéêè íîðìàë-
íî ÄÏÍ îò 5 mmHg). Òðÿáâà äà ñå îòáåëåæè, ÷å
ïðè òàêàâà äåôèíèöèÿ ìîãàò äà ñå î÷àêâàò èç-
âåñòåí áðîé ôàëøèâî ïîëîæèòåëíè äèàãíîçè,
îñîáåíî ïðè âúçðàñòíè ëèöà. Ïðè ñèìïòîìàòè÷-
íè ïàöèåíòè (II-III êëàñ ïî NYHA) å íåîáõî-
äèìî ïîòâúðæäåíèå ñ ÄÑÊ. Ïðè àñèìïòîìàòè÷-
íè ïàöèåíòè (I êëàñ ïî NYHA) òðÿáâà äà áúäàò
èçêëþ÷åíè ïðèäðóæàâàùè ÁÑÒ è äà ñå ïðîâåäå
êîíòðîëåí ÅõîÊÃ ïðåãëåä ñëåä øåñò ìåñåöà. Äå-
ôèíèðàíåòî íà íèâî íà ïîâèøåíî ÑÍÄÊ íå îç-
íà÷àâà îïðåäåëÿíå íà ñòîéíîñò, íàä êîÿòî ïî-
êà÷âàíåòî íà ÑÍÄÊ å êëèíè÷íî çíà÷èìî, èìà
ïðåäñêàçâàùà ñòîéíîñò çà áúäåùè ïîñëåäñòâèÿ
è/èëè èçèñêâà ñïåöèôè÷íî ëå÷åíèå. Âúçìîæíîñòòà
çà ôàëøèâî îòðèöàòåëíè Äîïëåð ÅõîÊÃ ðåçóë-
òàòè ñúùî òðÿáâà äà ñå îò÷èòà ïðè êëèíè÷íà
êàðòèíà, íàñî÷âàùà êúì ÏÕ.56

Äîïúëíèòåëíèòå ÅõîÊÃ è äîïëåðîâè ïàðàìåò-
ðè ñúùî ñà îò çíà÷åíèå çà ïîòâúðæäåíèå íà äèàã-
íîçàòà è îïðåäåëÿíå íà òåæåñòòà íà ÏÕ, è âêëþ÷-
âàò ðàçìåðè è ôóíêöèÿ íà äÿñíà è ëÿâà êàìåðà,
îñîáåíîñòè íà òðèêóñïèäíà, ïóëìîíàëíà è ìèò-
ðàëíà êëàïè, äåñíîêàìåðíî èçòëàñêâàíå, ïàðàìåò-
ðè íà ëåâîêàìåðíîòî ïúëíåíå, ðàçìåðè íà v. cava
inferior è êîëè÷åñòâî íà ïåðèêàðäíèÿ èçëèâ.57,58

Îñâåí óñòàíîâÿâàíå íà ÏÕ, ÒÒÅ ñïîìàãà çà îò-
õâúðëÿíå íà äðóãè âúçìîæíè ïðè÷èíè â äèôå-
ðåíöèàëíàòà äèàãíîçà è äàâà íà÷àëîòî íà ôàçà
III è IV íà äèàãíîñòè÷íèÿ ïðîöåñ. ×ðåç ÒÒÅ
ìîãàò äà ñå óñòàíîâÿò ëåâîñòðàííè ñúðäå÷íè
êëàïíè ëåçèè è ìèîêàðäíè çàáîëÿâàíèÿ, îòãî-
âîðíè çà ïóëìîíàëíà âåíîçíà õèïåðòîíèÿ (êëè-
íè÷åí êëàñ 2) è âðîäåíè ñúðäå÷íè çàáîëÿâàíèÿ
ñ ëÿâî-äåñåí øúíò (êëèíè÷åí êëàñ 1.3.2.). Âå-
íîçíîòî ïðèëîæåíèå íà “ðàçáèò” ôèçèîëîãè÷åí
ñåðóì êàòî êîíòðàñòíî âåùåñòâî ñïîìàãà çà îò-
êðèâàíåòî íà îòâîðåí foramen ovale èëè ìàëúê
ìåæäóïðåäñúðäåí äåôåêò (ÌÏÄ) òèï ñèíóñ âå-
íîçóñ, êîèòî ìîãàò äà áúäàò ïðîïóñíàòè ïðè ñòàí-
äàðòåí ÒÒÅ ïðåãëåä. Òðàíñåçîôàòåàëíà ÅõîÊÃ
(ÒÅÅ) ñå íàëàãà ðÿäêî è íàé-÷åñòî ñå èçïîëçâà
çà ïîòâúðæäàâàíå íàëè÷èåòî è îöåíêà íà òî÷-
íèòå ðàçìåðè íà ìàëêè ÌÏÄ.

Îïðåäåëÿíå íà êëèíè÷íèÿ êëàñ
íà ïóëìîíàëíàòà õèïåðòîíèÿ

Ñëåäâàùàòà ñòúïêà ñëåä óñòàíîâÿâàíåòî íà ÏÕ
å îïðåäåëÿíå íà êëèíè÷íèÿ êëàñ ñïîðåä êëè-
íè÷íàòà êëàñèôèêàöèÿ îò Âåíåöèÿ (òàáë. 1).1 Òî-
âà ñå ïîñòèãà ñ ïîìîùòà íà òåñòîâå, êàòî ÒÒÅ
(êàêòî áå ñïîìåíàòî ïî-ãîðå), áåëîäðîáíè ôóíê-
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öèîíàëíè òåñòîâå (ÁÔÒ) (âêëþ÷èòåëíî àðòåðèà-
ëåí ÊÃÀ) è âåíòèëàöèîííà è ïåðôóçèîííà (V/
Q) áåëîäðîáíà ñöèíòèãðàôèÿ. Ïðè ñïåöèôè÷-
íè ñëó÷àè, àêî ñå íàëîæè, ìîãàò äà ñå ïðîâåæäàò
äîïúëíèòåëíè òåñòîâå êàòî ÊÒ íà ãðúäåí êîø ñ
âèñîêà ðåçîëþöèÿ, ñïèðàëíà ÊÒ è ïóëìîíàëíà
àíãèîãðàôèÿ.

Ôóíêöèîíàëíè áåëîäðîáíè òåñòîâå
è àðòåðèàëåí êðúâíî-ãàçîâ àíàëèç

ÔÁÒ è àðòåðèàëíèÿò ÊÃÀ ìîãàò äà óñòàíîâÿò
ïðèíîñà íà ïîäëåæàùî çàáîëÿâàíå íà äèõàòåë-
íèòå ïúòèùà è áåëîäðîáíèÿ ïàðåíõèì. Ïàöèåí-
òè ñ ÏÀÕ îáèêíîâåíî èìàò íàìàëåí áåëîäðî-
áåí äèôóçèîíåí êàïàöèòåò çà âúãëåðîäåí îêèñ
(DLCO) [îáèêíîâåíî â ðàìêèòå íà 40-80% îò
ïðåäâèäåíèÿ] è ëåêî äî óìåðåíî íàìàëåíèå íà
äèõàòåëíèòå îáåìè. Àðòåðèàëíîòî ïàðöèàëíî
íàëÿãàíå íà êèñëîðîäà (PaO

2
) å íîðìàëíî èëè

ñàìî ëåêî ïîíèæåíî, à àðòåðèàëíîòî ïàðöèàëíî
íàëÿãàíå íà âúãëåðîäíèÿ äâóîêèñ (PaCO

2
) å íà-

ìàëåíî êàòî ðåçóëòàò íà àëâåîëàðíà õèïåðâåí-
òèëàöèÿ. Õðîíè÷íàòà áåëîäðîáíà îáñòðóêòèâíà
áîëåñò (ÕÎÁÁ) êàòî ïðè÷èíà çà õèïîêñè÷íà ÏÕ
ñå äîêàçâà ïðè íàëè÷èåòî íà íåîáðàòèìà îá-
ñòðóêöèÿ íà äèõàòåëíèòå ïúòèùà,59 íàé-÷åñòî ñ
èçìåðâàíå íà ôîðñèðàí åêñïèðàòîðåí îáåì çà 1
sec (ÔÅÎ1). Òåçè ïàöèåíòè îáèêíîâåíî ñà ñ íîð-
ìàëíî èëè ïîâèøåíî PaCO

2
, çàåäíî ñ äèõàòåëíà

îáñòðóêöèÿ, óâåëè÷åíè îñòàòú÷íè îáåìè è íà-
ìàëåí DL

CO
. Ñúâðåìåííàòà äèàãíîçà íà åìôèçå-

ìà å ÷ðåç ÊÒ ñ âèñîêà ðåçîëþöèÿ. Íàìàëåíèå íà
áåëîäðîáíèÿ îáåì ñúâìåñòíî ñ íàìàëåíèå íà
DL

CO
 ìîæå äà íè íàñî÷è êúì äèàãíîçà èíòåð-

ñòèöèàëíà áåëîäðîáíà áîëåñò (ÈÁÁ). Îñíîâíèÿò
íà÷èí çà äîêàçâàíå íà òåæåñòòà íà ÈÁÁ å îòíî-
âî ÊÒ ñ âèñîêà ðåçîëþöèÿ.60 Ïðè íàëè÷èå íà
êëèíè÷íî ñúìíåíèå, ñêðèíèíãîâàòà íîùíà îê-
ñèìåòðèÿ è ïîëèñîìíîãðàôèÿòà ùå èçêëþ÷àò
çíà÷èìà îáñòðóêòèâíà ñúííà àïíåÿ/õèïîïíåÿ è
íîùíà äåñàòóðàöèÿ.

Âåíòèëàöèîííà è ïåðôóçèîííà (V/Q)
áåëîäðîáíà ñöèíòèãðàôèÿ

Ïðè ÏÀÕ áåëîäðîáíàòà V/Q ñöèíòèãðàôèÿ ìî-
æå äà áúäå íàïúëíî íîðìàëíà. Âúçìîæíî å íà-
ëè÷èåòî íà ìàëêè ïåðèôåðíè íåñåãìåíòíè íà-
ðóøåíèÿ â ïåðôóçèÿòà. Òåçè ó÷àñòúöè ñà ñ íîð-
ìàëíà âåíòèëàöèÿ è ïî òîçè íà÷èí ïðåäñòàâ-
ëÿâàò íàðóøåíèå â îòíîøåíèåòî V/Q. Áåëîäðîá-
íàòà V/Q ñöèíòèãðàôèÿ å ìåòîä çà äèàãíîñòè-
öèðàíå íà õðîíè÷íà òðîìáîåìáîëè÷íà ÏÕ
(ÕÒÅÏÕ, êëèíè÷åí êëàñ 4).61 Ïðè ÕÒÅÏÕ ïåð-
ôóçèîííèòå äåôåêòè îáõâàùàò îáèêíîâåíî ëî-
áàðíè è ñåãìåíòíè îáëàñòè è âîäÿò äî ñåãìåíò-
íè äåôåêòè íà ïåðôóçèîíèÿ îáðàç. Òúé êàòî òå-
çè îáëàñòè ñà íîðìàëíî âåíòèëèðàíè, ñå ÿâÿâà
íåñúîòâåòñòâèå  â îòíîøåíèåòî V/Q. Ïî îòíî-
øåíèå íà ðàçãðàíè÷àâàíåòî ìåæäó ÈÏÀÕ è
ÕÒÅÏÕ, V/Q ñöèíòèãðàôèÿ ïîêàçâà ñåíçèòèâ-

íîñò 90-100% è ñïåöèôè÷íîñò 94-100%.61 Íå-
äîñòàòúê å, ÷å ÷èñòè ïåðôóçèîííè äåôåêòè (áåç
ñúîòâåòíè âåíòèëàòîðíè òàêèâà) ñå ñðåùàò è
ïðè âåíî-îêëóçèâíàòà áîëåñò. Ïîäîáåí ïàöèåíò
èçèñêâà çàäúëáî÷åíî ïî-íàòàòúøíî ïðîó÷âàíå
(âèæ ðàçäåëà çà ÊÒ ñ âèñîêà ðåçîëþöèÿ). Ïðè
ïàöèåíòè ñ ïàðåíõèìíî áåëîäðîáíî çàáîëÿâàíå
íà ïåðôóçèîííèòå äåôåêòè ñúîòâåòñòâàò âåíòè-
ëàòîðíè.

ÊÒ íà áåëèÿ äðîá ñ âèñîêà ðåçîëþöèÿ
ÊÒ ñ âèñîêà ðåçîëþöèÿ îñèãóðÿâà ïîäðîáåí

îãëåä íà áåëîäðîáíèÿ ïàðåíõèì è óëåñíÿâà äèàã-
íîçàòà ÈÁÁ è åìôèçåì. Èíòåðñòèöèàëíè ïðî-
ìåíè, ïîäîáíè íà òåçè ïðè èçðàçåíà ÑÍ, êàòî
äèôóçíà öåíòðàëíà îïàöèôèêàöèÿ òèï ìàòîâî
ñòúêëî è çàäåáåëÿâàíå íà èíòåðëîáóëàðíèòå ñåï-
òè, ïðåäïîëàãàò íàëè÷èåòî íà âåíî-îêëóçèâíà áî-
ëåñò; äîïúëíèòåëíè íàõîäêè ñà ëèìôàäåíîïà-
òèÿ, ïëåâðàëíè çàñåí÷âàíèÿ è èçëèâè.62 Äèôóç-
íè áèëàòåðàëíè çàäåáåëÿâàíèÿ íà èíòåðëîáàð-
íèòå ñåïòè è íàëè÷èåòî íà ìàëêè öåíòðèëîáó-
ëàðíè íåäîáðå î÷åðòàíè íîäóëàðíè îïàöèôè-
êàöèè ïðåäïîëàãàò íàëè÷èåòî íà ïóëìîíàëíà êà-
ïèëÿðíà õåìàíãèîìàòîçà.

Êîíòðàñòíà ñïèðàëíà ÊÒ íà áåëèÿ äðîá,
ïóëìîíàëíà àíãèîãðàôèÿ è ìàãíèòåí ðåçîíàíñ

Êîíòðàñòíàòà ñïèðàëíà ÊÒ å ïîêàçàíà ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÏÕ, êîãàòî V/Q ñöèíòèãðàôèÿòà îò-
êðèâà ñåãìåíòíè èëè ñóáñåãìåíòíè íàðóøåíèÿ
â ïåðôóçèÿòà ïðè íîðìàëíà âåíòèëàöèÿ, ò.å. íà-
ëè÷èå íà íåñúîòâåòñòâèå â îòíîøåíèåòî V/Q è
ìîæå äà äåìîíñòðèðà õðîíè÷íè öåíòðàëíè áå-
ëîäðîáíè òðîìáîåìáîëè. ÊÒ áåëåçè íà õðîíè÷-
íà áåëîäðîáíà òðîìáîåìáîëè÷íà áîëåñò ñà ïúë-
íî çàïóøâàíå íà ïóëìîíàëíèòå àðòåðèè, åêñöåí-
òðè÷íè äåôåêòè â èçïúëâàíåòî, ñúîòâåòñòâàùè
íà òðîìáè, ðåêàíàëèçàöèÿ è ñòåíîçè èëè ìðå-
æîâèäíè äåôåêòè.63,64

Êëàñè÷åñêàòà ïóëìîíàëíà àíãèîãðàôèÿ âñå
îøå å íåîáõîäèìà â äèàãíîñòè÷íî-ëå÷åáíèÿ
ïëàí íà ÕÒÅÏÕ çà ïî-äîáðîòî ðàçïîçíàâàíå íà
ïàöèåíòèòå, êîèòî áèõà èìàëè ïîëçà îò èíòåð-
âåíöèîíàëíà åíäàðòåðåêòîìèÿ.61 Ïóëìîíàëíàòà
àíãèîãðàôèÿ å ïî-òî÷íà çà äèàãíîñòèöèðàíåòî
íà äèñòàëíè îáñòðóêöèè è å ïîêàçàíà â ñëó÷àè-
òå, êîãàòî êîíòðàñòíàòà ñïèðàëíà KT íå äàâà ÿñíè
çàêëþ÷åíèÿ ïðè ïàöèåíòè ñ êëèíè÷íî è áåëîä-
ðîáíî-ñöèíòèãðàôñêî ïîäîçðåíèå çà ÕÒÅÏÕ. Òà-
çè ïðîöåäóðà ìîæå äà áúäå áåçîïàñíî îñúùåñ-
òâåíà îò îïèòåí åêèï ïðè ïàöèåíòè ñ òåæêà ÏÕ.
Âàæíè òåõíè÷åñêè äåòàéëè âêëþ÷âàò èçïîëçâà-
íåòî íà ìîäåðíè êîíòðàñòíè âåùåñòâà, ñåëåê-
òèâíî èíæåêòèðàíå â äåñíèòå è ëåâè îñíîâíè
êëîíîâå è ìíîæåñòâî ïðîåêöèè.

Ìàãíèòíèÿò ðåçîíàíñ âñå ïîâå÷å ñå èçïîëçâà
ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ çà îöåíêà íà ïàòîëîãè÷-
íèòå  è ôóíêöèîíàëíè ïðîìåíè êàêòî â ñúðöå-
òî, òàêà è â ïóëìîíàëíàòà öèðêóëàöèÿ.63 Íåîá-



14

õîäèì å îáà÷å äîïúëíèòåëåí îïèò ïðåäè âúâåæ-
äàíåòî íà òîçè ìåòîä çà ðóòèííà îöåíêà íà ïà-
öèåíòèòå ñ ÏÀÕ.

Îöåíêà íà ïóëìîíàëíàòà àðòåðèàëíà
õèïåðòîíèÿ (òèï, ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò,
õåìîäèíàìèêà)

Êîãàòî êëèíè÷íèÿò êëàñ íà ÏÀÕ (êëèíè÷åí
êëàñ 1) å îïðåäåëåí, ñà íåîáõîäèìè äîïúëíè-
òåëíè èçñëåäâàíèÿ çà òî÷íà èäåíòèôèêàöèÿ íà
òèïà ÏÀÕ è çà îöåíêà íà ôèçè÷åñêèÿ êàïàöè-
òåò è õåìîäèíàìèêàòà.

Ëàáîðàòîðíè èçñëåäâàíèÿ
Íåîáõîäèìè ñà ëàáîðàòîðíè èçñëåäâàíèÿ,

âêëþ÷âàùè áèîõèìèÿ, õåìàòîëîãè÷íè ïîêàçàòå-
ëè è õîðìîíè íà ùèòîâèäíàòà æëåçà. Òðÿáâà äà
ñå ïðîâåäå ñêðèíèíã çà òðîìáîôèëèÿ - àíòè-
ôîñôîëèïèäíè àíòèòåëà (ëóïóñåí àíòèêîàãóëàíò,
àíòèêàðäèîëèïèíîâè àíòèòåëà). ÁÑÒ ñå äèàãíîñ-
òèöèðàò ïðåäèìíî ïî êëèíè÷íè è ëàáîðàòîðíè
êðèòåðèè, à ñúùî òàêà ÷ðåç àâòîèìóíåí ñêðè-
íèíã, ñúñòîÿù ñå îò àíòèíóêëåàðíè àíòèòåëà
(ÀNA), êîèòî âêëþ÷âàò àíòèöåíòðîìåðíè àíòè-
òåëà, àíòè-SCL70 è RNP. Îêîëî åäíà òðåòà îò
ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ èìàò ïîçèòèâåí, íî íèñúê
àíòèêóêëåàðåí àíòèòÿëî òèòúð (²1:80 ðàçðåæäà-
íå).65 Ïàöèåíòè ñúñ çíà÷èòåëíî ïîâèøåíè ANA
è íàñî÷âàùà êëèíè÷íà êàðòèíà èçèñêâàò ïî-íà-
òàòúøíà ñåðîëîãè÷íà îöåíêà è êîíñóëòàöèÿ ñ
ðåâìàòîëîã. Îñâåí òîâà âñè÷êè ïàöèåíòè òðÿáâà
äà äàäàò ñúãëàñèåòî ñè è äà îñúùåñòâè HIV ñå-
ðîëîãè÷íî òåñòóâàíå.

Åõîãðàôèÿ íà êîðåìíè îðãàíè
Öèðîçà íà ÷åðíèÿ äðîá è/èëè ïîðòàëíà õè-

ïåðòîíèÿ ìîãàò äà áúäàò äîñòîâåðíî èçêëþ÷åíè
ñ ïîìîùòà íà åõîãðàôèÿ íà êîðåìíè îðãàíè.
Öâåòíèÿò Äîïëåð ïîìàãà çà îòäèôåðåíöèðàíå
íà ïàñèâíàòà ïîðòàëíà õèïåðòîíèÿ, äúëæàùà ñå
íà äåñíîñòðàííà ÑÍ, îò ïîðòàëíàòà õèïåðòîíèÿ,
ïðè÷èíåíà îò óâåëè÷åí òðàíñõåïàòàëåí âåíîçåí
ãðàäèåíò ñëåäñòâèå íà ÷åðíîäðîáíàòà öèðîçà. Èç-
ïîëçâàíåòî íà êîíòðàñòíè âåùåñòâà ìîæå äà ïî-
äîáðè äèàãíîçàòà.66 Ïîðòàëíàòà õèïåðòîíèÿ ìî-
æå äà áúäå ïîòâúðäåíà ÷ðåç óñòàíîâÿâàíå íà ïî-
âèøåí ãðàäèåíò ìåæäó ñâîáîäíîòî è îêëóäèðà-
íî (êàïèëÿðíî) ÷åðíîäðîáíî âåíîçíî íàëÿãàíå,
èçìåðåíî ïðè ÄÑÊ (âèæ ïîðòî-ïóëìîíàëíà õè-
ïåðòîíèÿ).67

Ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò
Îáåêòèâíàòà îöåíêà íà ôèçè÷åñêèÿ êàïàöè-

òåò ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ å íåîáõîäèìà çà îïðå-
äåëÿíå òåæåñòòà íà çàáîëÿâàíåòî68,69 è åôåêòà îò
ëå÷åíèåòî.70,71 Íàé-÷åñòî èçïîëçâàíèÿò ðàáîòåí
òåñò ïðè ÏÕ å øåñò-ìèíóòíèÿò òåñò ñ õîä ïî
ðàâíî è êàðäèîïóëìîíàëíàòà ðàáîòíà ïðîáà ñ
èçìåðâàíå íà ãàçîâàòà îáìÿíà.

Øåñò-ìèíóòíèÿò òåñò ñ õîä ïî ðàâíî (6ÌÒ) å
ëåñåí çà èçïúëíåíèå è åâòèí.72 Òîé èìà ïðîã-
íîñòè÷íà ñòîéíîñò ïî îòíîøåíèå íà ïðåæèâÿå-
ìîñòòà ïðè ÈÏÀÕ è êîðåëèðà îáðàòíî ñ ôóí-
êöèîíàëíèÿ êëàñ (ÔÊ) ïî NYHA.68 6ÌÒ îáè-
êíîâåíî ñå êîìáèíèðà ñúñ ñêàëàòà íà Borg, êîÿ-
òî îöåíÿâà ñóáåêòèâíîòî íèâî íà çàäóõ ïî âðå-
ìå íà íàòîâàðâàíå. Íàìàëåíèåòî íà àðòåðèàëíà-
òà êèñëîðîäíà ñàòóðàöèÿ >10% ïî âðåìå íà 6ÌÒ
óâåëè÷àâà ñìúðòíîñòòà ñ 2,9 ïúòè çà ïåðèîä íà
ïðîñëåäÿâàíå ñðåäíî îò 26 ìåñåöà.73 6ÌÒ å êëà-
ñè÷åñêàòà “ïúðâè÷íà” êðàéíà öåë â ïî-ãîëÿìà-
òà ÷àñò îò êîíòðîëèðàíèòå êëèíè÷íè ïðîó÷âà-
íèÿ ïðè ÏÀÕ.70

Êàðäèîïóëìîíàëíàòà ðàáîòíà ïðîáà (ÊÏÐÏ)
ïîçâîëÿâà èçìåðâàíå íà âåíòèëàöèÿòà è ïóëìî-
íàëíàòà ãàçîâà îáìÿíà ïî âðåìå íà ôèçè÷åñêî
íàòîâàðâàíå è îñèãóðÿâà äîïúëíèòåëíà “ïàòî-
ôèçèîëîãè÷íà” èíôîðìàöèÿ. Ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ
ïîêàçâàò íàìàëåíà VO

2
 íà âúðõà íà íàòîâàðâà-

íåòî, íàìàëåí ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò, íàìàëåíî
îòíîøåíèå íà íàðàñòâàíåòî íà VO

2
 ñïðÿìî íà-

ðàñòâàíåòî íà íàòîâàðâàíåòî, íàìàëåí àíàåðî-
áåí ïðàã è íàìàëåí peak oxygen puls íà âúðõà íà
íàòîâàðâàíåòî. Ïðè òåçè ïàöèåíòè å íàëèöå è
óâåëè÷åí íàêëîí íà êðèâàòà íà VCO

2
, ãîâîðåù

çà íååôèêàñíà âåíòèëàöèÿ.69 VO
2
 íà âúðõà íà

íàòîâàðâàíåòî êîðåëèðà ñ ïðîãíîçàòà ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÏÀÕ.69

ÊÏÐÏ å èçïîëçâàíà ïðè ñêîðîøíè ìóëòèöåí-
òðîâè ïðîó÷âàíèÿ, íî íå óñïÿâà äà ïîòâúðäè ïî-
äîáðåíèÿòà, íàáëþäàâàíè ñúñ 6ÌÒ.74,75 Âåðîÿòíî
îáÿñíåíèå çà òîâà å ôàêòúò, ÷å ÊÏÐÏ å òåõíè-
÷åñêè ïî-òðóäíà îò 6ÌÒ è íåéíèòå ðåçóëòàòè ñå
âëèÿÿò îò îïèòà íà öåíòðîâåòå. Äðóãî âúçìîæíî
îáÿñíåíèå ìîæå äà áúäå ëèïñàòà íà ñåíçèòèâ-
íîñò íà ÊÏÐÏ çà èçìåðâàíå íà òåðàïåâòè÷íèÿ
îòãîâîð, òúé êàòî òåðàïèÿòà îêàçâà ïî-ìàëúê åôå-
êò âúðõó ìàêñèìàëíîòî â ñðàâíåíèå ñúñ ñóáìàê-
ñèìàëíîòî íàòîâàðâàíå.

Õåìîäèíàìèêà

ÄÑÊ å íåîáõîäèìà çà ïîòâúðæäàâàíå íà äèàã-
íîçàòà ÏÀÕ, çà îöåíêà íà òåæåñòòà íà õåìîäè-
íàìè÷íîòî íàðóøåíèå è çà îöåíêà íà ñúäîâàòà
ðåàêòèâíîñò íà áåëîäðîáíàòà öèðêóëàöèÿ. Ñëåä-
íèòå ïàðàìåòðè òðÿáâà äà ñå îöåíÿâàò ïðè âñÿêî
èçñëåäâàíå: ñúðäå÷íà ÷åñòîòà (Ñ×), ÄÏÍ, ÏÀÍ
(ñèñòîëíî, äèàñòîëíî è ñðåäíî), ïóëìî-êàïèëÿ-
ðíî íàëÿãàíå (ÏÊÍ), ñúðäå÷åí äåáèò (ñ òåðìî-
äèëóöèÿ èëè ìåòîäà íà Fick â ñëó÷àè íà ëÿâî-
äåñíè øúíòîâå), àðòåðèàëíî íàëÿãàíå (ÀÍ), áå-
ëîäðîáíî è ñèñòåìíî ñúäîâî ñúïðîòèâëåíèå, àð-
òåðèàëíà è ñìåñåíà âåíîçíà êèñëîðîäíà ñàòóðà-
öèÿ (è ñàòóðàöèÿ âúâ v. cava superior â ñëó÷àè íà
ëÿâî-äåñíè øúíòîâå).

 ÏÀÕ ñå äåôèíèðà êàòî ñðåäíî ÏÀÍ >25
mmHg â ïîêîé èëè >30 mmHg ïðè íàòîâàðâàíå,
ÏÊÍ ²15mmHg è ÁÑÑ >3 mmHg/l/min (åäèíè-
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öè íà Wood). Ëÿâà ñúðäå÷íà êàòåòåðèçàöèÿ å
íåîáõîäèìà ñàìî â ðåäêèòå ñëó÷àè, êîãàòî ÏÊÍ
íå ìîæå äà áúäå èçìåðåíî äîñòîâåðíî.

Ïîòâúðæäåíèå íà äèàãíîçàòà ñ ÄÑÊ å íåîáõî-
äèìî â ñëó÷àè íà ñèìïòîìàòè÷íè ïàöèåíòè (II
è III ÔÊ ïî NYHA) ñ ëåêîñòåïåííà ÏÕ, îöåíå-
íà ÷ðåç Äîïëåðîâà ÅõîÊÃ (âèæ ïî-ãîðå çà äå-
ôèíèöèÿ), çà äà ñå èäåíòèôèöèðàò ïàöèåíòèòå,
êîèòî ñå íóæäàÿò îò ïî-íàòàòúøíè äèàãíîñòè÷-
íè è òåðàïåâòè÷íè ïðîöåäóðè. Îöåíêàòà íà ÏÊÍ
ìîæå äà ïîçâîëè ðàçãðàíè÷àâàíå ìåæäó àðòå-
ðèàëíà è âåíîçíà ÏÕ ïðè ïàöèåíòè ñ ïðèäðó-
æàâàùè ñúðäå÷íè çàáîëÿâàíèÿ.

ÄÑÊ å íåîáõîäèìà è ïðè ïàöèåíòè ñ äåôèíè-
òèâíà óìåðåíà êúì âèñîêîñòåïåííà ÏÀÕ, òúé êà-
òî õåìîäèíàìè÷íèòå îñîáåíîñòè èìàò ïðîãíîñ-
òè÷íà ñòîéíîñò.2

Ïîâèøåíîòî ñðåäíî ÄÏÍ, ñðåäíî ÏÀÍ, íàìà-
ëåíèÿò ñúðäå÷åí äåáèò è öåíòðàëíàòà âåíîçíà
êèñëîðîäíà ñàòóðàöèÿ èäåíòèôèöèðàò ïàöèåí-
òèòå ñ ÈÏÀÕ ñ íàé-ëîøà ïðîãíîçà. Õåìîäèíà-
ìè÷íèòå ïîêàçàòåëè ñà èçïîëçâàíè çà îöåíêà íà
åñòåñòâåíèÿ õîä íà ÈÏÀÕ ïðè îòäåëíèÿ ïàöèåíò
÷ðåç ïðèëàãàíå íà âåðîÿòíîñòíî óðàâíåíèå2, êîå-
òî ñå èçïîëçâà è çà îöåíêà íà äúëãîñðî÷íèÿ åôåêò
íà íîâèòå òåðàïåâòè÷íè ìåòîäè âúðõó ïðåæèâ-
ÿåìîñòòà.76-78 Òàçè ôîðìóëà å èçâåäåíà ïðè ïà-
öèåíòè íà êîíâåíöèîíàëíà òåðàïèÿ, ïðîñëåäÿâà-
íè ïðåäè ïî÷òè 15-20 ã., êîèòî ìîãàò äà íå ïðåä-
ñòàâëÿâàò ïîäõîäÿùà “êîíòðîëíà” ãðóïà çà ñå-
ãàøíàòà ÏÀÕ ïîïóëàöèÿ.

Íåêîíòðîëèðàíè ïðîó÷âàíèÿ ïðåäïîëàãàò, ÷å
äúëãîñðî÷íîòî ëå÷åíèå ñ êàëöèåâè àíòàãîíèñòè
(Ñà àíòàãîíèñòè) ïîäîáðÿâà ïðåæèâÿåìîñòòà â
ðåäêèòå ñëó÷àè íà ïàöèåíòè ñ ïîçèòèâåí îòãî-
âîð íà îñòðèÿ ñúäîâî-ðåàêòèâåí òåñò, â ñðàâíå-
íèå ñ òåçè, êîèòî íå îòãîâàðÿò.79 Ñìÿòà ñå, ÷å
ïàöèåíòè, êîèòî áèõà èìàëè ïîëçà îò äúëãîñ-
ðî÷íî ëå÷åíèå ñ Ñà àíòàãîíèñòè, ìîãàò äà áúäàò
èäåíòèôèöèðàíè ñ îñòúð âàçîäèëàòàòîðåí òåñò
ïî âðåìå íà ÄÑÊ.80 Çà äåôèíèòèâíîòî îïðåäåëÿ-
íå íà ïàöèåíòèòå, êîèòî áèõà èìàëè ïîëçà îò
ëå÷åíèå ñ Ñà àíòàãîíèñòè, ñà ïðåäëîæåíè ñëåä-
íèòå èçèñêâàíèÿ: (1) äåìîíñòðàöèÿ íà ïîëî-
æèòåëåí îñòúð ñúäîâî-ðåàêòèâåí îòãîâîð è (2)

ïîòâúðæäåíèå íà ïðîäúëæèòåëåí îòãîâîð íà äúë-
ãîñðî÷íàòà òåðàïèÿ ñ Ñà àíòàãîíèñòè.81

Îñòðèÿò âàçîäèëàòàòîðåí òåñò òðÿáâà äà ñå ïðè-
ëàãà ñàìî ñ êúñî-äåéñòâàùè ïóëìîíàëíè âàçî-
äèëàòàòîðè ïî âðåìå íà ïúðâîíà÷àëíà ÄÑÊ â
îïèòíè öåíòðîâå ñ öåë íàìàëÿâàíå íà ïîòåí-
öèàëíèòå ðèñêîâå.82 Èçïîëçâàíèòå êúì íàñòîÿ-
ùèÿ ìîìåíò ìåäèêàìåíòè ñà èíòðàâåíîçåí (i.v.)
Prostacyclin èëè Adenosinå è èíõàëàòîðåí àçîòåí
îêèñ.83,84 Ïîëóæèâîò, äîçîâè ãðàíèöè, ñòúïêè íà
ïîêà÷âàíå è ïðîäúëæèòåëíîñò íà ïðèëîæåíèå-
òî ñà ïðåäñòàâåíè â òàáë. 5.

Ïîëîæèòåëíèÿò îñòúð ñúäîâî-ðåàêòèâåí îòãî-
âîð (ïîçèòèâíè îñòðè ðåñïîíäåðè) ñå äåôèíè-
ðà êàòî ïîíèæåíèå íà ñðåäíîòî ÏÀÍ ³10 mmHg
è äîñòèãàíå íà àáñîëþòíà ñòîéíîñò íà ñðåäíîòî
ÏÀÍ ²40 mmHg ïðè íàëè÷íî óâåëè÷åíèå èëè
ñúõðàíåíèå íà ñúðäå÷íèÿ äåáèò.11,81,85 Îáèêíî-
âåíî ñàìî îêîëî 10-15% îò ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ
èçïúëíÿâàò òåçè êðèòåðèè.81,83 Ìíîãî âåðîÿòíî
å ïîçèòèâíèòå îñòðè ðåñïîíäåðè äà ïîêàæàò ïðî-
äúëæèòåëåí îòãîâîð íà äúëãîñðî÷íàòà òåðàïèÿ
ñ Ñà àíòàãîíèñòè è òå ñà åäèíñòâåíèòå ïàöèåí-
òè, êîèòî ìîãàò äà áúäàò áåçîïàñíî ïîäëîæåíè
íà òîçè âèä òåðàïèÿ. Åìïèðè÷íî ëå÷åíèå ñ Ñà
àíòàãîíèñòè áåç îñòúð ñúäîâî-ðåàêòèâåí òåñò íå
ñå ïðåïîðú÷âà ïîðàäè âúçìîæíè òåæêè ñòðàíè÷-
íè åôåêòè.

Ïîçèòèâíèòå äúëãîñðî÷íè ðåñïîíäåðè íà ëå÷å-
íèå ñ Ñà àíòàãîíèñòè âúâ âèñîêè äîçè ñå äåôè-
íèðàò êàòî ïàöèåíòè ñ ÔÊ I èëè II ïî NYHA è
ïî÷òè íîðìàëíà õåìîäèíàìèêà ñëåä íÿêîëêî ìå-
ñå÷íî ëå÷åíèå åäèíñòâåíî ñ Ñà àíòàãîíèñòè. Ñà-
ìî îêîëî ïîëîâèíàòà îò ïîçèòèâíèòå îñòðè
ÈÏÀÕ ðåñïîíäåðè ñå îêàçâàò ïîçèòèâíè äúë-
ãîñðî÷íè ðåñïîíäåðè81 íà Ñà àíòàãîíèñòè è ñà-
ìî ïðè òÿõ ñå ïðåïîðú÷âà ïðîäúëæåíèå íà ëå-
÷åíèåòî ñ Ñà àíòàãîíèñòè êàòî åäèíñòâåí ìåäè-
êàìåíò.

Ïîëçàòà îò îñòðèòå ñúäîâî-ðåàêòèâíè òåñòîâå
è äúëãîñðî÷íî ëå÷åíèå ñ Ñà àíòàãîíèñòè ïðè
ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ ïîäëåæàùè çàáîë-
ÿâàíèÿ êàòî ÁÑÒ èëè âðîäåíè ñúðäå÷íè ìàë-
ôîðìàöèè, å ïî-ìàëêî èçÿñíåíà â ñðàâíåíèå ñ
ÈÏÀÕ.81,86 Âúïðåêè òîâà åêñïåðòèòå ïðåïîðú÷-

Òàáë. 5. Íà÷èí íà ïðèëîæåíèå íà íàé-÷åñòî èçïîëçâàíèòå ñóáñòàíöèè çà òåñòóâàíå íà  ðåàêòèâíîñòòà

íà áåëîäðîáíèòå ñúäîâå

Ìåäèêàìåíò Ïðèëîæåíèå Ïîëóæèâîò Äîçîâè ãðàíèöèà Ñòúïêè íà Ïðîäúëæè-

ïîêà÷âàíåb òåëíîñòc

Epoprostenol i.v. 3 min 2-12 ng/kg/min 2 ng/kg/min 10 min

Adenosine i.v. 5 - 10 s 50-350 µg/kg/min 50 µg/kg/min 2 min

Àçîòåí îêèñ inh. 15 -30 s 10-20 ppm - 5 mind

a Íà÷àëíà è ìàêñèìàëíà äîçà
b Óâåëè÷àâàíå íà äîçàòà ñ âñÿêà ñòúïêà
c Ïðîäúëæèòåëíîñò íà ïðèëîæåíèåòî íà âñÿêà ñòúïêà
d Ïî îòíîøåíèå íà àçîòíèÿ îêèñ ñå ïðåäâèæäà åäíà ñòúïêà â ðàìêèòå íà äîçîâèòå ãðàíèöè
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âàò òåñòóâàíå íà ïàöèåíòèòå çà îñòðà ñúäîâà
ðåàêòèâíîñò è òúðñåíå íà äúëãîñðî÷åí îòãîâîð
íà Ñà àíòàãîíèñòè ïðè ïîäõîäÿùè ïàöèåíòè.

Áåëîäðîáíà áèîïñèÿ
Îòêðèòàòà èëè òîðàêîñêîïñêà áåëîäðîáíà

áèîïñèÿ íîñè çíà÷èòåëåí ðèñê îò çàáîëÿåìîñò
è ñìúðòíîñò. Ïîðàäè íèñêàòà âåðîÿòíîñò çà
ïðîìÿíà íà äèàãíîçàòà èëè ëå÷åíèåòî, ðóòèííà
áèîïñèÿ íå ñå ïðåïîðú÷âà.

Îöåíêà íà òåæåñòòà

Íÿêîëêî ïðîìåíëèâè èìàò ïðîãíîñòè÷íî çíà-
÷åíèå ïðè ÈÏÀÕ, îöåíåíè áàçàëíî èëè ñëåä íà-
ñî÷åíî ëå÷åíèå.71 Ìíîãî ìàëêî èíôîðìàöèÿ å
äîñòúïíà çà äðóãè ñúñòîÿíèÿ êàòî ÏÀÕ â ðåçóë-
òàò íà ÁÑÒ, âðîäåíè ëÿâî-äåñíè øúíòîâå, HIV
èíôåêöèÿ èëè ïîðòàëíà õèïåðòîíèÿ. Ïðè òåçè
ñúñòîÿíèÿ äîïúëíèòåëíè ôàêòîðè ìîãàò äà äîï-
ðèíåñàò çà îáùèÿ èçõîä. ÏÀÕ â ðåçóëòàò íà ÁÑÒ
èìà ïî-ëîøà ïðîãíîçà â ñðàâíåíèå ñ ÈÏÀÕ, à
ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ ïðè âðîäåíè ëÿâî-äåñíè øúí-

òîâå èìàò ïî-áàâíî ïðîãðåñèðàù õîä íà çàáî-
ëÿâàíåòî â ñðàâíåíèå ñ ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ.

Íà ïðàêòèêà ïðîãíîñòè÷íàòà ñòîéíîñò íà åä-
íà ïðîìåíëèâà ïðè îòäåëíèÿ ïàöèåíò ìîæå äà
áúäå ïî-ìàëêà îò ñòîéíîñòòà íà ìíîæåñòâî, äåé-
ñòâàùè åäíîïîñî÷íî ïðîìåíëèâè (òàáë. 6).

Êëèíè÷íè ïîêàçàòåëè

Ñðåä êëèíè÷íèòå ïîêàçàòåëè èçõîäíèÿò ÔÊ
ïî NYHA èìà ÿñíà ïðîãíîñòè÷íà ñòîéíîñò ïðè
ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ íà êîíâåíöèîíàëíà òåðàïèÿ.2

Òàçè ïðîãíîñòè÷íà ñòîéíîñò ñà çàïàçâà, êîãàòî
ÔÊ ïî NYHA ñå îöåíÿâà ïðåäè èëè 3 ìåñåöà
ñëåä çàïî÷âàíå íà ëå÷åíèå ñ Epoprostenol.77,87

Àíàìíåçàòà çà äåñíîñòðàííà ÑÍ ïðåäè çàïî÷-
âàíå íà ëå÷åíèå ñ Epoprostenol èìà îòðèöàòåë-
íà ïðîãíîñòè÷íà ñòîéíîñò.87 Êëàñèôèêàöèÿòà íà
ÑÇÎ, ïðåäëîæåíà â Evian, å àäàïòàöèÿ íà NYHA
êëàñèôèêàöèÿòà çà ÏÀÕ è ìíîãî êëèíèöèñòè
ñå ïîçîâàâàò íà äâåòå ïî÷òè èäåíòè÷íè êëàñè-
ôèêàöèè êàòî NYHA/ÑÇÎ ôóíêöèîíàëíà êëà-
ñèôèêàöèÿ (òàáë. 7).11,12

Ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò

Íÿêîëêî èçñëåäîâàòåëè ñà äîêàçàëè, ÷å 6ÌÒ
èìà ãîëÿìî ïðîãíîñòè÷íî çíà÷åíèå ïðè ÏÀÕ:
Miyamoto è ñúòð.68 ïîñî÷âàò, ÷å ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ,
èçìèíàâàùè ïî-ìàëêî îò 332 m èìàò çíà÷èòåë-
íî ïî-ëîøà ïðåæèâÿåìîñò â ñðàâíåíèå ñ òåçè,
èçìèíàâàùè ïî-ãîëÿìî ðàçñòîÿíèå. Â äðóãî
ïðîó÷âàíå å èç÷èñëåíî, ÷å âñåêè äîïúëíèòåëíî
èçâúðâÿíè 50 m ïðè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ âîäÿò äî
18% íàìàëåíèå íà ñìúðòíîñòòà.73 Ïðåäâàðèòåë-
íè äàííè ïîêàçâàò, ÷å àðòåðèàëíà êèñëîðîäíà
äåñàòóðàöèÿ >10% ïî âðåìå íà 6ÌÒ óâåëè÷àâà
ñìúðòíîñòòà 2,9 ïúòè ïðè ñðåäíî ïðîñëåäÿâàíå
îò 26 ìåñåöà.73 Ïàöèåíòè ñ ÔÊ III èëè IV ïî
NYHA, èçâúðâÿâàùè ²250 m ïðåäè çàïî÷âàíå íà
ëå÷åíèå ñ Epoprostenol èëè <380 m òðè ìåñåöà
ñëåä íà÷àëîòî íà òåðàïèÿòà, èìàò çíà÷èòåëíî ïî-
ëîøà ïðîãíîçà â ñðàâíåíèå ñ ïàöèåíòè, èçâúð-
âÿâàùè ïî-ãîëåìè ðàçñòîÿíèÿ.87 Àáñîëþòíàòà
ïðîìÿíà â èçìèíàòîòî ðàçñòîÿíèå ïðè 6ÌÒ íà
ôîíà íà ëå÷åíèå ñ Epoprostenol íÿìà ïðîãíîñ-
òè÷íà ñòîéíîñò.

Âúðõîâà VO
2
 <10,4 ml/kg/min, îöåíåíà ÷ðåç

ÊÏÐÏ, å ñâúðçàíà ñ ëîøà ïðîãíîçà ïðè ïàöèåí-
òèòå ñ ÏÀÕ.69

Åõîêàðäèîãðàôñêè ïîêàçàòåëè

Íàëè÷èåòî è ãîëåìèíàòà íà ïåðèêàðäíèÿ èç-
ëèâ, îöåíåí ÷ðåç ÒÒÅ, èìà ÿñíî èçðàçåíî ïðîã-
íîñòè÷íî çíà÷åíèå ïðè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ.88,89

Îñâåí òîâà ãîëåìèíàòà íà ÄÏ è ëåâîêàìåðíèÿò
èíäåêñ íà åêñöåíòðè÷íîñò âëèÿÿò âúðõó ïðîã-
íîçàòà ïðè ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ.89

Äîïëåðîâèÿò äåñíîêàìåðåí90 èíäåêñ, ò.å. Tei

Òàáë. 6. Ïðîãíîñòè÷íè ïîêàçàòåëè
ïðè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ

Êëèíè÷åí ïîêàçàòåë

      Ôóíêöèîíàëåí êëàñ ïî NYHA
      Ôóíêöèîíàëåí êëàñ ïî NYHA ïðè

õðîíè÷íî ëå÷åíèå ñ Epoprostenol
      Àíàìíåçà çà äåñíîñòðàííà ñúðäå÷íà

íåäîñòàòú÷íîñò

Ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò

      Ðàçñòîÿíèå ïðè 6ÌÒ
      Ðàçñòîÿíèå ïðè 6ÌÒ ïðè õðîíè÷íî

ëå÷åíèå ñ Epoprostenol
      Âúðõîâà VO

2

Åõîêàðäèîãðàôñêè ïîêàçàòåëè

      Ïåðèêàðäåí èçëèâ
      Ãîëåìèíà íà äÿñíîòî ïðåäñúðäèå
      Èíäåêñ íà åêñöåíòðè÷íîñò íà ëÿâàòà êàìåðà
      Äîïëåðîâ èíäåêñ íà äÿñíà êàìåðà (Tei)

Õåìîäèíàìèêà

      Íàëÿãàíå â äÿñíî ïðåäñúðäèå
      Ñðåäíî ÏÀÍ
      Ñúðäå÷åí äåáèò
      Ñìåñåíà âåíîçíà O

2
 ñàòóðàöèÿ

      Ïîëîæèòåëåí îñòúð îòãîâîð ïðè ñúäîâî-
ðåàêòèâíèòå òåñòîâå

      Ïîíèæàâàíå íà ÁÑÑ <30% ñëåä 3 ìåñå÷íî
ëå÷åíèå ñ Epoprostenol

Ëàáîðàòîðíè ïîêàçàòåëè

      Õèïåðóðèêåìèÿ
      Èçõîäåí BNP (Brain natriuretic peptide)
      BNP ñëåä 3 ìåñå÷íî ëå÷åíèå
       Óñòàíîâèìè ñòîéíîñòè íà òðîïîíèí,

îñîáåíî ïîñòîÿííî îòäåëÿíå
      Ïëàçìåí íîðàäðåíàëèí
      Ïëàçìåí åíäîòåëèí-1
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èíäåêñúò, å ïðîìåíëèâà, êîÿòî îöåíÿâà êàêòî ñèñ-
òîëíàòà, òàêà è äèàñòîëíàòà ôóíêöèÿ íà ÄÊ è
èìà ïðîãíîñòè÷íà ñòîéíîñò ïðè ÏÀÕ.91

Õåìîäèíàìèêà

Óâåëè÷åíèå íà ñðåäíèòå ÄÏÍ è ÏÀÍ â ïîêîé,
êàêòî è íàìàëåíèÿò ñúðäå÷åí äåáèò è öåíòðàë-
íà âåíîçíà Î

2
 ñàòóðàöèÿ, îïðåäåëÿò ïàöèåíòèòå

ñ ÈÏÀÕ ñ íàé-ëîøà ïðîãíîçà.2 Ïàöèåíòè ñ ïî-
çèòèâåí îñòúð îòãîâîð íà ñúäîâî-ðåàêòèâíèòå
òåñòîâå èìàò ïî-äîáðà ïðîãíîçà â ñðàâíåíèå ñ
íåîòãîâàðÿùèòå.79,83,92

Ïðè àíàëèç âúðõó åäíà ïðîìåíëèâà, îñíîâíè-
òå õåìîäèíàìè÷íè ïàðàìåòðè, ñâúðçàíè ñ ëîø
èçõîä ïðè ÈÏÀÕ ïàöèåíòèòå, ëåêóâàíè ñ
Epoprostenol, ñà ÄÏÍ >12 mmHg è ñðåäíî ÏÀÍ
> 65 mmHg87, äîðè ïðè ëèïñà íà ïîòâúðæäåíèå
íà âòîðîòî òâúðäåíèå îò äðóãè ïðîó÷âàíèÿ.77

Ñëåä òðè-ìåñå÷íî ëå÷åíèå ñ Epoprostenol ñïà-
äàíå íà ÁÑÑ <30% â ñðàâíåíèå ñ èçõîäíîòî å
ñâúðçàíî ñ ëîøà ïðîãíîçà.87

Ëàáîðàòîðíè èçñëåäâàíèÿ

Õèïåðóðèêåìèÿ ñå íàáëþäàâà ÷åñòî ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÏÕ è å ñâúðçàíà ñ õåìîäèíàìè÷íè íà-
ðóøåíèÿ, íàïð. óâåëè÷åíî ÄÏÍ è óâåëè÷åíà
ñìúðòíîñò ïðè ÈÏÀÕ.93 BNP ñå óâåëè÷àâà ïðè
äåñíîêàìåðíî òåíçèîííî îáðåìåíÿâàíå è ñå
ñâúðçâà ñ òåæåñòòà íà äåñíîêàìåðíà äèñôóíêöèÿ
è ñìúðòíîñòòà ïðè ÏÀÕ.94

Ñâúðçàíè ñ ïðåæèâÿåìîñòòà ñà ñúùî ïëàçìå-
íèòå íèâà íà íîðàäðåíàëèí95 è ÅÒ-1.96 Íàïîñëå-
äúê áå îòêðèòî, ÷å íèâîòî íà òðîïîíèí97, èçõîä-
íî è ñëåä íàñî÷åíî ëå÷åíèå, èìà ïðîãíîñòè÷íî
çíà÷åíèå ïðè ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ.

Ëå÷åíèå

Ëå÷åíèåòî íà ÏÀÕ òðàäèöèîííî ñå õàðàêòå-
ðèçèðà ñúñ ñâîÿòà ñëîæíîñò è ìàëêèÿ áðîé òå-
ðàïåâòè÷íè âàðèàíòè.98 Íàïîñëåäúê íàáëþäàâà-

ìå îãðîìíà ïðîìÿíà: îò áàâíà ïðîãðåñèÿ â ìè-
íàëèòå äåñåòèëåòèÿ êúì çíà÷èòåëåí áðîé ðàí-
äîìèçèðàíè êîíòðîëèðàíè ïðîó÷âàíèÿ (ÐÊÏ),
çàâúðøåíè ïðåç ïîñëåäíèòå íÿêîëêî ãîäèíè.
Ìíîãî îò ñúùåñòâóâàùèòå òåðàïåâòè÷íè âúç-
ìîæíîñòè, ñ÷èòàíè çà åôåêòèâíè (íàïð. ïåðîðàë-
íè àíòèêîàãóëàíòè, êèñëîðîä, Ñà àíòàãîíèñòè),
íå ñà ïîäêðåïåíè îò ÐÊÏ è íå ñà îäîáðåíè îò
Ðåãóëèðàùèòå àãåíöèè çà ñïåöèôè÷íî ëå÷åíèå
ïðè ÏÀÕ.

Öåëòà íà òîçè ðàçäåë å äà ðàçãëåäà âñÿêà åäíà
îò òåðàïåâòè÷íèòå âúçìîæíîñòè ñïîðåä íèâîòî
íà äîêàçàòåëñòâàòà, ïðåäëîæåíî îò Êîìèòåòà çà
ïðàêòè÷åñêè ðúêîâîäñòâà êúì ÅÄÊ.16 Èçëîæåí
å ñúùî êëàñ íà ïðåïîðúêèòå16 ïî îòíîøåíèå íà
êëèíè÷íàòà åôèêàñíîñò íà òåðàïåâòè÷íèòå ðå-
æèìè, êîèòî íå ñà èçïèòâàíè â ÐÊÏ, êàòî ïåðî-
ðàëíè àíòèêîàãóëàíòè, êèñëîðîä, Ñà àíòàãîíèñ-
òè, àòðèàëíà áàëîííà ñåïòîñòîìèÿ è/èëè áåëî-
äðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ. Îñèãóðåíà å è èíôîð-
ìàöèÿ îòíîñíî ñïåöèôè÷íîòî çà îòäåëíèòå ñòðà-
íè îäîáðåíèå è íàèìåíîâàíèå íà âñÿêà ñóáñòàí-
öèÿ. Â çàêëþ÷åíèå ñå ïðåäëàãà îñíîâàí íà äîêà-
çàòåëñòâà ëå÷åáåí àëãîðèòúì, êîéòî îñèãóðÿâà ïî-
ìîù ïðè ñåëåêòèâíîòî èçïîëçâàíå íà âñåêè åäèí
îò íà÷èíèòå íà ëå÷åíèå.

Âúâåäåíèå êúì íèâî íà äîêàçàòåëñòâàòà
è êëàñ íà ïðåïîðúêèòå

Ñèñòåìàòà çà ñòåïåíóâàíå íà íèâîòî íà äîêà-
çàòåëñòâàòà å îñíîâàíà ïðåäèìíî íà áðîÿ áëà-
ãîïðèÿòíè ÐÊÏ, ïðîâåäåíè ïî îòíîøåíèå íà äà-
äåíà òåðàïåâòè÷íà ñòðàòåãèÿ16 (òàáë. 8) è å àäàï-
òèðàíà êúì ñïåöèôè÷íèòå èçèñêâàíèÿ íà åäíî
ðÿäêî çàáîëÿâàíå. Åäèíñòâåíàòà ðàçëèêà å, ÷å â
êàòåãîðèÿ Â íå ñå âêëþ÷âàò “íåðàíäîìèçèðàíè
ïðîó÷âàíèÿ”, òúé êàòî âñè÷êè ïðîó÷âàíèÿ ïðè
ÏÀÕ ñà äîñòà ìàëêè è ñëåäîâàòåëíî ñà âêëþ÷å-
íè â êàòåãîðèÿ Ñ. Â êàòåãîðèÿ Â ñà âêëþ÷åíè
“ìíîæåñòâî ðàíäîìèçèðàíè êëèíè÷íè ïðîó÷-
âàíèÿ ñ õåòåðîãåííè ðåçóëòàòè”, çàùîòî òàêàâà

Òàáë. 7. NYHA/ÑÇÎ Êëàñèôèêàöèÿ íà ôóíêöèîíàëíèÿ ñòàòóñ ïðè ïàöèåíòè ñ ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ11,12

Êëàñ Îïèñàíèå

I Ïàöèåíòè ñ ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ, áåç îãðàíè÷åíèå â íîðìàëíàòà ñè ôèçè÷åñêà àêòèâíîñò;
îáè÷àéíàòà ôèçè÷åñêà àêòèâíîñò íå ïðåäèçâèêâà óñèëâàíå íà çàäóõà, óìîðà, ãðúäíà áîëêà èëè
ïðåñèíêîï.

II Ïàöèåíòè ñ ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ, ñ ëåêî îãðàíè÷åíà ôèçè÷åñêà àêòèâíîñò; áåç îïëàêâàíèÿ
â ïîêîé, íî îáè÷àéíàòà ôèçè÷åñêà àêòèâíîñò ïðåäèçâèêâà çàñèëâàíå íà çàäóõà, óìîðà, ãðúäíà
áîëêà èëè ïðåñèíêîï.

III Ïàöèåíòè ñ ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ ñ èçðàçåíî îãðàíè÷åíèå âúâ ôèçè÷åñêàòà àêòèâíîñò; áåç
îïëàêâàíèÿ â ïîêîé, íî ïî-ìàëêè îò îáè÷àéíèòå ôèçè÷åñêè óñèëèÿ ïðåäèçâèêâàò çàñèëâàíå íà
çàäóõà, óìîðà, ãðúäíà áîëêà èëè ïðåñèíêîï.

IV Ïàöèåíòè ñ ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ, êîèòî íå ìîãàò äà èçâúðøàò è íàé-ìàëêàòà ôèçè÷åñêà
àêòèâíîñò è êîèòî ìîãàò äà èìàò ïðîÿâè íà äåñíîñòðàííà ñúðäå÷íà íåäîñòàòú÷íîñò â ïîêîé.
Çàäóõ è/èëè óìîðà ìîãàò äà ñà íàëèöå â ïîêîé è ñå óâåëè÷àâàò îò ïî÷òè âñÿêà ôèçè÷åñêà àêòèâíîñò.
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ñèòóàöèÿ ìîæå äà âúçíèêíå (è å âúçíèêâàëà) è
òàçè äåôèíèöèÿ å ïî-ðàçáèðàåìà, äîðè êîãàòî
êðàéíèÿò ðåçóëòàò å, ÷å “åäíî ðàíäîìèçèðàíî
êëèíè÷íî ïðîó÷âàíå” å ñ ïîçèòèâåí ðåçóëòàò.
Àíàëèçúò âçèìà ïðåäâèä ìàëêèòå ïðîó÷âàíèÿ è
ÐÊÏ ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ, ïóáëèêóâàíè â ðåíî-
ìèðàíè ñïèñàíèÿ èëè ïðåäñòàâåíè íà ñêîðîø-
íè ãîëåìè êîíãðåñè.

Ñèñòåìàòà íà ñòåïåíóâàíå çà íèâîòî íà äîêà-
çàòåëñòâàòà, îñíîâàíà íà áðîÿ íà ÐÊÏ, èìà íÿêîè
îãðàíè÷åíèÿ, êîèòî òðÿáâà äà ñå âçåìàò ïðåäâèä
è ïî âúçìîæíîñò äà ñå êîðèãèðàò.99 Íà ïðàêòè-
êà íèâîòî íà äîêàçàòåëñòâàòà ìîæå äà ñå ïðîìå-
íè âúâ âðåìåòî â ðåçóëòàò íà ïðîâåäåíè äîïúë-
íèòåëíè ïðîó÷âàíèÿ. Îñâåí òîâà ñèñòåìàòà çà
ñòåïåíóâàíå íå îò÷èòà ãîëåìèíàòà íà êîõîðòàòà
íà ÐÊÏ è “ìàëêèòå” ÐÊÏ íîñÿò ñúùàòà òåæåñò,
êàêòî è ãîëåìèòå. Íèâîòî íà äîêàçàòåëñòâàòà çà
åôèêàñíîñò íå òðÿáâà äà ñå áúðêà ñ íèâîòî íà
êëèíè÷íà åôèêàñíîñò, êîåòî çàâèñè îò êðàéíèÿ
ôàðìàêîäèíàìè÷åí åôåêò íà âåùåñòâîòî è îò
âúçìîæíèòå ñòðàíè÷íè åôåêòè è íåäîñòàòúöè
(íàïð. ñëîæåí íà÷èí íà ïðèëîæåíèå). Íàïðèìåð,
òåðàïåâòè÷íà ñòðàòåãèÿ ñ ïî-äîáðè ðåçóëòàòè, íî
ñàìî åäíî ïðîâåäåíî èëè áåç ÐÊÏ, ñå ñòåïåíóâà
ñúîòâåòíî Â èëè Ñ, â ñðàâíåíèå ñ òåðàïåâòè÷íà
ñòðàòåãèÿ ñ ïî-ëîøè ðåçóëòàòè è ïîâå÷å ñòðà-
íè÷íè åôåêòè, îöåíåíà â ïîâå÷å îò åäíî ÐÊÏ,
êîÿòî ìîæå äà áúäå ñòåïåíóâàíà êàòî À. Ðåãóëà-
òîðíèòå àãåíöèè ìîãàò äà îäîáðÿò äàäåíà òåðà-
ïåâòè÷íà ñòðàòåãèÿ íà áàçàòà íà åäíî ÐÊÏ ñ
ïîäõîäÿùà ãîëåìèíà íà êîõîðòàòà è ïîäõîäÿùè
ñòàòèñòè÷åñêè èçèñêâàíèÿ.

Êëàñ íà ïðåïîðúêèòå (òàáë. 9) å áàçèðàí íà
íèâîòî íà êëèíè÷íà åôèêàñíîñò, êîåòî ñå î÷à-
êâà îò äàäåíàòà òåðàïåâòè÷íà ïðîöåäóðà.

Êàêòî êëàñúò íà ïðåïîðúêèòå, òàêà è íèâîòî
íà äîêàçàòåëñòâàòà ñà ñúçäàäåíè çà äà ñå îõàðàê-
òåðèçèðà âñåêè åäèí òåðàïåâòè÷åí ðåæèì (òàáë.
10). Íå ñå îïðåäåëÿ êëàñ íà ïðåïîðúêèòå çà ìå-
äèêàìåíòè, äîñòúïíè ñàìî çà âêëþ÷åíèòå â ÐÊÏ
ïàöèåíòè. Îñèãóðåíà å è èíôîðìàöèÿ îòíîñíî
ñïåöèôè÷íîòî çà îòäåëíèòå ñòðàíè ðåãóëàòîð-
íî îäîáðåíèå è íàèìåíîâàíèå íà âñÿêà ñóáñòàí-
öèÿ (òàáë. 11).

Îáùè ìåðêè

Îáùèòå ìåðêè ñà ñâúðçàíè ñ îãðàíè÷àâàíå íà
íåáëàãîïðèÿòíîòî âúçäåéñòâèå íà íÿêîè îáñòîÿ-
òåëñòâà è âúíøíè ñóáñòàíöèè ïðè ïàöèåíòè ñ
ÏÀÕ. Êàêòî è ïðè äðóãè êëèíè÷íè ñúñòîÿíèÿ
âëèÿíèåòî íà òåçè ìåðêè íå å äîêàçàíî íàó÷íî è
ïðåïîðúêèòå ñà áàçèðàíè íà åêñïåðòíî ìíåíèå.

Êëàñ IIa; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà C

Ôèçè÷åñêà àêòèâíîñò. Íå å óñòàíîâåíî äàëè ôè-
çè÷åñêàòà àêòèâíîñò îêàçâà íåãàòèâíî âëèÿíèå
âúðõó åâîëþöèÿòà íà ÏÀÕ. Âúïðåêè òîâà, ïîòåí-
öèàëíî îïàñíè ñèìïòîìè êàòî òåæúê çàäóõ, ñèí-
êîï è ãðúäíà áîëêà, òðÿáâà äà áúäàò èçáÿãâàíè.
Ôèçè÷åñêàòà àêòèâíîñò òðÿáâà äà ñå îãðàíè÷è
äî ñâîáîäíî îò ñèìïòîìàòèêà íèâî çà äà ñå ïîä-
äúðæà ñêåëåòíàòà ìóñêóëàòóðà â äîáðî ñúñòîÿ-
íèå.Ñëåä õðàíà èëè ïðè åêñòðåìíè òåìïåðàòó-
ðè ôèçè÷åñêàòà àêòèâíîñò òðÿáâà äà ñå èçáÿãâà.
Ïîäõîäÿù ðåæèì íà åæåäíåâíèòå çàíèìàíèÿ ìî-
æå äà ïîäîáðè êà÷åñòâîòî íà æèâîò è äà íàìàëè
÷åñòîòàòà íà ïîÿâà íà ñèìïòîìèòå.
Ïúòóâàíå/èçêà÷âàíå íà âèñî÷èíà. Õèïîêñèÿòà ìî-
æå äà ïðîâîêèðà âàçîêîíñòðèêöèÿ ïðè ïàöèåí-
òè ñ ÏÀÕ. Ðàçóìíî å äà ñå èçáÿãâà õèïîáàðíàòà
õèïîêñèÿ, êîÿòî çàïî÷âà íà âèñî÷èíè ìåæäó 1500
è 2000 m. Êîìåðñèàëíèòå ñàìîëåòè ñà ïðèãîäå-
íè äà ñúçäàâàò íàëÿãàíå, ñúîòâåòñòâàùî íà íàä-
ìîðñêà âèñî÷èíà ìåæäó 1600 è 2500 m è ïðè
ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ ñå íàëàãà äîïúëíèòåëíî ïî-
äàâàíå íà êèñëîðîä. Ïðåäè ïðåäïðèåìàíå íà âñÿêî
ïúòóâàíå å íåîáõîäèìî äà ñå îñèãóðè èíôîðìà-
öèÿ çà íàé-áëèçêèòå êëèíèêè çà ëå÷åíèå íà ÏÕ.
Ïðîôèëàêòèêà íà èíôåêöèîçíè çàáîëÿâàíèÿ. Ïà-
öèåíòèòå ñ ÏÀÕ èìàò ñêëîííîñò êúì ðàçâèòèå
íà ïíåâìîíèÿ, êîåòî å ïðè÷èíà çà ñìúðò â 7% îò
ñëó÷àèòå. Áåëîäðîáíèòå èíôåêöèè íå ñå ïîíàñÿò
äîáðå è òðÿáâà äà áúäàò äèàãíîñòèöèðàíè è ëå-
êóâàíè âúçìîæíî íàé-áúðçî. Ïðåïîðú÷âà ñå âàê-

Òàáë. 8. Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà çà åôèêàñíîñò

Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà

Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà A Äàííè îò ìíîæå-

ñòâî ðàíäîìèçèðàíè êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ

èëè ìåòààíàëèçè

Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Â Äàííè îò åäíî ðàí-

äîìèçèðàíî êëèíè÷íî ïðîó÷âàíå èëè ìíîæå-

ñòâî ïðîó÷âàíèÿ ñ õåòåðîãåííè ðåçóëòàòè

Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà C Êîíñåíñóñ íà ìíå-

íèÿòà íà åêñïåðòèòå è/èëè ìàëêè ïðîó÷âà-

íèÿ, ðåòðîñïåêòèâíè ïðîó÷âàíèÿ, ðåãèñòðè

Òàáë. 9.  Ñòåïåíóâàíå ñïîðåä êëàñà íà ïðåïîðúêèòå

Êëàñ I Äîêàçàòåëñòâî è/èëè îáùî ñúãëàñèå, ÷å

äàäåíà äèàãíîñòè÷íà  ïðîöåäóðà/ëå÷å-

íèå å áëàãîïðèÿòíà(î), ïîëåçíà(î)

è åôåêòèâíà(î)

Êëàñ II Ïðîòèâîðå÷èâè äîêàçàòåëñòâà è/èëè

ðàçëè÷íè ìíåíèÿ îòíîñíî ïîëçàòà/

åôèêàñíîñòòà íà ëå÷åíèåòî

Êëàñ IIà Ïðåîáëàäàâàò äîêàçàòåëñòâàòà/

ìíåíèÿòà â ïîäêðåïà íà ïîëçàòà/

åôèêàñíîñòòà

Êëàñ IIb Ïîëçàòà/åôèêàñíîñòòà å ïî-ñëàáî

ïîäêðåïåíà ñ äîêàçàòåëñòâà/ìíåíèÿ

Êëàñ III 
à Äîêàçàòåëñòâî èëè îáùî ñúãëàñèå, ÷å

ëå÷åíèåòî íå å ïîëåçíî/åôåêòèâíî,

à â íÿêîè ñëó÷àè ìîæå è äà íàâðåäè

à Óïîòðåáàòà íà êëàñ III íå ñå ïðåïîðú÷âà îò ÅÄÊ
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Òàáë. 11. Ñïåöèôè÷íî çà îòäåëíèòå ñòðàíè ðåãóëàòîðíî îäîáðåíèå è íàèìåíîâàíèå íà

ñâúðçàíèòå ñ ÏÀÕ òåðàïåâòè÷íè ïðîöåäóðè

Ëå÷åíèå Äúðæàâà Íàèìåíîâàíèå

Åòèîëîãèÿ ÔÊ ïî NYHA/ÑÇÎ

Ïåðîðàëíè àíòèêîàãóëàíòè - - -

Äèóðåòèöè - - -

Digoxin - - -

Êèñëîðîä - - -

Ñà àíòàãîíèñòè - - -

Epoprostenol Åâðîïàa ÈÏÀÕ III - IV

ÑÀÙ, Êàíàäà ÈÏÀÕ è ÏÀÕ-ÁÑÒ III - IV

Treptostinil ÑÀÙ ÏÀÕ II - III - IV

Iloprost (inh) Åâðîïåéñêè ñúþç ÈÏÀÕ III

Àâñòðàëèÿ ÈÏÀÕ, ÏÀÕ-ÁÑÒ III - IV

è ÕÒÅÏÕ

Iloprost (i.v.) Íîâà Çåíëàíäèÿ ÏÀÕ III - IV

Beraprost ßïîíèÿ, Êîðåÿ ÈÏÀÕ II - III - IV

Bosentan Åâðîïåéñêè ñúþç ÏÀÕb III

ÑÀÙ, Êàíàäà ÏÀÕ III - IV

Sitaxsentan - - -

Ambrisentan - - -

Sildenafil - - -

Àòðèàëíà áàëîííà ñåïòîñòîìèÿ - - -

Áåëîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ - - -

ÏÀÕ-ÁÑÒ: ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ, ñâúðçàíà ñ áîëåñòè íà ñúåäèíèòåëíàòà òúêàí; ÕÒÅÏÕ: íåîïåðàòèâíà
õðîíè÷íà òðîìáîåìáîëè÷íà ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ; ÈÏÀÕ: èäèîïàòè÷íà ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ; ÏÀÕ:
ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ.
a Epoprostenol â Åâðîïà íå å ðåãèñòðèðàí ÷ðåç öåíòðàëèçèðàíàòà ïðîöåäóðà íà Åâðîïåéñêàòà Àãåíöèÿ ïî Ëåêàðñòâå-
íèòå Ñðåäñòâà (ÅÀËÑ), íî å îäîáðåí â ðàçëè÷íè Åâðîïåéñêè äúðæàâè.
b Åôèêàñíîñò å äîêàçàíà ïðè ÈÏÀÕ è ÏÀÕ-ÁÑÒ áåç çíà÷èìî ïóëìîíàëíî èíòåðñòèöèàëíî çàáîëÿâàíå.

Òàáë. 10. Êëàñ íà ïðåïîðúêèòå è íèâî íà äîêàçàòåëñòâàòà çà åôèêàñíîñò ïðè ÈÏÀÕ

Ëå÷åíèå Êëàñ íà ïðåïîðúêèòå Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà

I IIa IIb

Îáùè ìåðêè X C
Ïåðîðàëíè àíòèêîàãóëàíòèa X C
Äèóðåòèöè X C
Digoxin X C
Êèñëîðîäb X C
Ñà àíòàãîíèñòèc X C
Epoprostenol X A
Treprostinil X B
Iloprost (inh) X B
Iloprost (i.v.) X C
Beraprost X B
Bosentan Xd A
Sitaxsentane B
Ambrisentane C
Sildenafil Xd A
Êîìáèíèðàíà òåðàïèÿ X C
Àòðèàëíà áàëîííà ñåïòîñòîìèÿ X C
Áåëîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ X C

a
 IIa çà ÈÏÀÕ, IIb çà äðóãè ÏÀÕ ñúñòîÿíèÿ
b
 Àêî êèñëîðîäíàòà àðòåðèàëíà ñàòóðàöèÿ å < 90%

c
 Ñàìî ïðè ïàöèåíòè ñ îñòúð îòãîâîð íà ðåàêòèâíèòå òåñòîâå, I çà ÈÏÀÕ, IIb çà äðóãè ÏÀÕ ñúñòîÿíèå
d
 IIa B ïðè IV ÔÊ ïî NYHA

e
 Òåçè ìåäèêàìåíòè ñà äîñòúïíè êúì ìîìåíòà ñàìî çà âêëþ÷åíè â ÐÊÏ ïàöèåíòè è çà òÿõ íå å äàäåí

êëàñ íà ïðåïîðúêèòå
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ñèíàöèÿ ñðåùó ãðèï è ïíåâìîêîêîâà ïíåâìî-
íèÿ. Íàëè÷èåòî íà ïåðñèñòèðàù ôåáðèëèòåò ïðè
ïàöèåíòè ñ i.v. êàòåòåð çà ïðîäúëæèòåëíî ïðè-
ëîæåíèå íà Epoprostenol ïîðàæäà ñúìíåíèå çà
êàòåòåðíà èíôåêöèÿ.
Áðåìåííîñò, êîíòðàöåïöèÿ è ïîñòìåíîïàóçàëíà
õîðìîíàëíà òåðàïèÿ.100 Áðåìåííîñòòà è ðàæäàíåòî
ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ ñà ñâúðçàíè ñ ïîâèøåíà
÷åñòîòà íà êëèíè÷íî âëîøàâàíå è ñìúðò.101,102

Âúïðåêè îïèñàíèåòî íà óñïåøíî ïðîòåêëè áðå-
ìåííîñòè ïðè ïàöèåíòêè ñ ÈÏÀÕ,103 íà æåíèòå
â äåòåðîäíà âúçðàñò ñèëíî ñå ïðåïîðú÷âà èç-
ïîëçâàíåòî íà ïîäõîäÿùè ïðîòèâîçà÷àòú÷íè ìå-
òîäè. Ñúùåñòâóâà êîíñåíñóñ â ðúêîâîäñòâàòà íà
American Heart Association è American College of
Cardiology ïî îòíîøåíèå íà èçáÿãâàíå íà çàá-
ðåìåíÿâàíå èëè ïðåêúñâàíå íà áðåìåííîñòòà ïðè
æåíè ñ öèàíîòè÷íè âðîäåíè ñúðäå÷íè ïîðîöè,
ÏÕ è ñèíäðîì íà Eisenmenger. Åêñïåðòíèÿò êîí-
ñåíñóñåí äîêóìåíò íà ÅÄÊ çà ñúðäå÷íî-ñúäîâè
çàáîëÿâàíèÿ è áðåìåííîñò ïîä÷åðòàâà, ÷å òåæ-
êàòà ïóëìîíàëíà ñúäîâà áîëåñò íîñè ðèñê îò 30-
50% ìàé÷èíà ñìúðòíîñò.104 Âúïðåêè òîâà íå ñú-
ùåñòâóâà ñúãëàñèå ìåæäó åêñïåðòèòå çà íàé-ïîä-
õîäÿùèÿ ïðîòèâîçà÷àòú÷åí ìåòîä ïðè òåçè ïà-
öèåíòêè. Áåçîïàñíîñòòà íà õîðìîíàëíàòà ïðî-
òèâîçà÷àòú÷íà òåðàïèÿ å ïîñòàâåíà ïîä ñúìíå-
íèå ïîðàäè íåéíèÿ ïðîòðîìáîòè÷åí åôåêò. Îò
äðóãà ñòðàíà äîñòúïíèòå êúì ìîìåíòà ïðîòèâî-
çà÷àòú÷íè ñ íèñêî åñòðîãåíîâî ñúäúðæàíèå è
åäíîâðåìåííàòà ïåðîðàëíà àíòèêîàãóëàíòíà òå-
ðàïèÿ íàìàëÿâàò îïèñàíèÿ ðèñê. Ñêîðîøíè
ïðîó÷âàíèÿ ïðè ãîëåìè ãðóïè ïàöèåíòè íå óñ-
ïÿâàò äà îòêðèÿò âðúçêà ìåæäó ïðèåìà íà õîð-
ìîíàëíè ïðîòèâîçà÷òú÷íè ñðåäñòâà è ÏÀÕ.105

Íÿêîè åêñïåðòè ïðåäëàãàò èçïîëçâàíåòî íà ïðî-
äóêòè áåç åñòðîãåí, îïåðàòèâíà ñòåðèëèçàöèÿ èëè
áàðèåðíè ìåòîäè íà êîíòðàöåïöèÿ. Íÿìà ÿñíî-
òà ïî âúïðîñà îòíîñíî õîðìîíàëíàòà òåðàïèÿ
ïðè ïîñòìåíîïàóçàëíè ïàöèåíòêè ñ ÏÀÕ. Ïî
âñÿêà âåðîÿòíîñò òàêàâà òåðàïèÿ å îïðàâäàíà ñà-
ìî ïðè íàëè÷èåòî íà íåïîíîñèìè ìåíîïàóçàë-
íè ñèìïòîìè è â ñú÷åòàíèå ñ àíòèêîàãóëàöèÿ.
Õåìîãëîáèíîâî íèâî. Ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ ñà ìíîãî
÷óâñòâèòåëíè êúì ïîíèæåíèå íà õåìîãëîáèíî-
âàòà êîíöåíòðàöèÿ. Âñÿêàêúâ òèï ëåêà àíåìèÿ
òðÿáâà äà áúäå íåîòëîæíî ëåêóâàíà. Îò äðóãà
ñòðàíà ïàöèåíòèòå ñ äúëãî ñúùåñòâóâàëà õèïîê-
ñèÿ, íàïð. òåçè ñ äÿñíî-ëÿâ øúíò, ñà ñêëîííè êúì
ðàçâèòèåòî íà åðèòðîöèòîçà ñ ïîâèøåíè íèâà
íà õåìàòîêðèòà. Â òàêèâà ñëó÷àè å ïîêàçàíî èç-
âúðøâàíåòî íà ôëåáîòîìèÿ (âèæ ðàçäåëà çà ñèí-
äðîì íà Eisenmenger) ïðè õåìàòîêðèò íàä 65%
ïðè ñèìïòîìàòè÷íè ïàöèåíòè (ãëàâîáîëèå, íà-
ìàëåíà êîíöåíòðàöèÿ) ñ öåë ðåäóöèðàíå íà
ñòðàíè÷íèòå åôåêòè îò õèïåðâèñêîçèòåòà.106

Ñúïúòñòâàùà ìåäèêàöèÿ. Íåîáõîäèìî å äà ñå èç-
áÿãâàò ìåäèêàìåíòè, êîèòî âçàèìîäåéñòâàò ñ ïå-
ðîðàëíèòå àíòèêîàãóëàíòè èëè óâåëè÷àâàò ðèñ-

êà îò ãàñòðîèíòåñòèíàëíî êúðâåíå. Âúïðåêè ÷å
ÍÑÏÂÑ íå èçãëåæäà äà ñà ñâúðçàíè ñ ÏÀÕ îò
ïðîâåäåíèòå äîñåãà ïðîó÷âàíèÿ,105 òÿõíàòà óïî-
òðåáà ìîæå äîïúëíèòåëíî äà ðåäóöèðà ãëîìå-
ðóëíàòà ôèëòðàöèÿ ïðè ïàöèåíòè ñ íèñúê ñúð-
äå÷åí äåáèò è ïðåðåíàëíà àçîòåìèÿ. Ñâúðçàíèòå
ñ ÏÀÕ àíîðåêñîãåíè ñà èçâàäåíè îò óïîòðåáà.
Åôåêòèòå íà íîâàòà ãåíåðàöèÿ ñåðîòîíèí-ñâúð-
çàíè àíîðåêñîãåíè íå ñà èçâåñòíè, íî äîñåãà íÿìà
äîêëàäè çà ïóëìîíàëíî-ñâúðçàíè ñòðàíè÷íè
åôåêòè. Åôèêàñíîñòòà íà ñúâðåìåííàòà òåðàïèÿ
íà õðîíè÷íàòà “äâóêàìåðíà” ÑÍ ñ ÀÑÅ-èíõè-
áèòîðè è áåòà-áëîêåðè íå å ïîòâúðäåíà ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÏÀÕ.107 Åìïèðè÷íàòà óïîòðåáà íà òå-
çè ìåäèêàìåíòè äîðè â ìàëêè äîçè ìîæå äà äî-
âåäå äî òåæêè ñòðàíè÷íè åôåêòè êàòî õèïîòî-
íèÿ è äåñíîñòðàííà ÑÍ è íå ñå ïðåïîðú÷âà.
Ïñèõîëîãè÷íà ïîäêðåïà. Ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ èìàò
ñðåäíà ïðîäúëæèòåëíîñò íà æèâîòà 40 ãîäèíè è
îãðàíè÷åí ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò, êîéòî ìîæå çíà-
÷èòåëíî äà ïðîìåíè ïðåäèøíèÿ èì íà÷èí íà
æèâîò. Îñâåí òîâà èíôîðìàöèÿ çà òåæåñòòà íà
çàáîëÿâàíåòî å äîñòúïíà ÷ðåç ðàçëè÷íè íåïðî-
ôåñèîíàëíè èçòî÷íèöè, êîèòî ìîãàò äà áúäàò
íåîñúâðåìåíåíè, îáúðêâàùè èëè íåäîñòàòú÷íî
ÿñíè. Ïî òàçè ïðè÷èíà ìíîãî ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ
ñòðàäàò â ðàçëè÷íà ñòåïåí îò áåçïîêîéñòâî è/
èëè äåïðåñèÿ, êîåòî ìîæå äà îêàæå çíà÷èòåëíî
âëèÿíèå âúðõó íà÷èíà èì íà æèâîò. Ðîëÿòà íà ÏÀÕ-
åêñïåðòà å âàæíà ñ îãëåä ïîëó÷àâàíå íà ïîäõîä-
ÿùàòà èíôîðìàöèÿ (âêëþ÷èòåëíî ñúîáùàâàíå
íà ëîøèòå íîâèíè)108 è ïðè íåîáõîäèìîñò íà-
ñî÷âàíå íà ïàöèåíòà êúì ïñèõîëîã èëè ïñèõèà-
òúð. Ïîëåçíè ñà ñúùî è ïîìîùíè ãðóïè çà ïà-
öèåíòèòå è òåõíèòå ñåìåéñòâà ñ èëè áåç ó÷àñòèå
íà ïñèõîëîã èëè ïñèõèàòúð, òúé êàòî òå ïîäîáð-
ÿâàò ðàçáèðàíåòî è ïðèåìàíåòî íà áîëåñòòà.109

Ïëàíîâà õèðóðãè÷íà íàìåñà. Âúïðåêè ÷å ïîäõîä-
ÿùè ïðîó÷âàíèÿ íå ñà ïðîâåæäàíè, î÷àêâàíèÿòà
ñà, ÷å ïëàíîâàòà õèðóðãèÿ íîñè ïîâèøåí ðèñê ïðè
ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ. Îñâåí òîâà ðèñêúò íàðàñòâà ñ
ïîâèøåíèå íà ÔÊ ïî NYHA è â ñëó÷àèòå íà
ãðúäíè èëè êîðåìíè èíòåðâåíöèè. Íå ñúùåñ-
òâóâà ÿñíîòà è ïî âúïðîñà çà àíåñòåçèÿòà, íî ïî
âñÿêà âåðîÿòíîñò åïèäóðàëíàòà ñå òîëåðèðà ïî-
äîáðå îò îáùàòà àíåñòåçèÿ. Ïîñëåäíàòà òðÿáâà
äà ñå ïðèëàãà ñàìî îò îïèòåí àíåñòåçèîëîã â
ïðèñúñòâèåòî íà ÏÕ-åêñïåðò ñ öåë èçáèðàíå íà
íàé-ïîäõîäÿùîòî ëå÷åíèå â ñëó÷àé íà óñëîæ-
íåíèå. Ïàöèåíòèòå íà ëå÷åíèå ñ i.v. Epoprostenol
è s.c. Treptostinil áè òðÿáâàëî äà èìàò ïî-ìàëêî
óñëîæíåíèÿ â ñðàâíåíèå ñ ïàöèåíòèòå íà ïåðî-
ðàëíè èëè èíõàëàòîðíè ðåæèìè. Ïîñëåäíèòå ñà
ïîäëîæåíè íà âðåìåííè çàòðóäíåíèÿ â ëåêàðñ-
òâåíîòî ïðèëîæåíèå â ðåçóëòàò íà ãëàäóâàíå, îá-
ùà àíåñòåçèÿ èëè àñèñòèðàíà âåíòèëàöèÿ. Â ñëó-
÷àèòå, êîãàòî ñå ïðåäâèæäà äúëúã ïåðèîä íà íå-
âúçìîæíîñò çà ïðèåìàíå íà ìåäèêàìåíòà (ïî-
âå÷å îò 12-24 h), ñå ïðåïîðú÷âà ïðåìèíàâàíå êúì



21

i.v. ïðèëîæåíèå çà âðåìåòî íà èíòåðâåíöèÿòà.
Ñïèðàíåòî íà àíòèêîàãóëàíòíàòà òåðàïèÿ å çà
âúçìîæíî íàé-êðàòêèÿ ïåðèîä îò âðåìå è ïðè
ïðîâåæäàíå íà ïðîôèëàêòèêà íà äúëáîêèòå âå-
íîçíè òðîìáîçè.

Ôàðìàêîëîãè÷íà òåðàïèÿ

Ïåðîðàëíà àíòèêîàãóëàíòíà òåðàïèÿ

Ëîãèêàòà çà èçïîëçâàíå íà ïåðîðàëíà àíòèêîà-
ãóëàíòíà òåðàïèÿ ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ ïðîèç-
ëèçà îò íàëè÷èåòî íà òðàäèöèîííè ÐÔ çà âå-
íîçíà òðîìáîåìáîëèÿ êàòî ÑÍ è çàñåäíàë íà-
÷èí íà æèâîò, êàêòî è îò äîêàçàòåëñòâàòà çà òðîì-
áîôèëíà ïðåäèñïîçèöèÿ41,42, çà òðîìáîòè÷íè ïðî-
ìåíè â ïóëìîíàëíàòà ìèêðîöèðêóëàöèÿ5,6 è åëà-
ñòè÷íèòå ïóëìîíàëíè àðòåðèè.110

Äîêàçàòåëñòâàòà çà áëàãîïðèÿòíè åôåêòè íà ïå-
ðîðàëíàòà àíòèêîàãóëàíòíà òåðàïèÿ ïðè ïàöèåí-
òè ñ ÈÏÀÕ èëè ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ àíîðåêñîãåíè,
ñà íà áàçàòà íà ðåòðîñïåêòèâåí àíàëèç íà åäíî-
öåíòðîâè ïðîó÷âàíèÿ.79,111,112 Äèçàéíúò íà òåçè
ïðîó÷âàíèÿ íå âêëþ÷âà ðàíäîìèçèðàíå è â òÿõ
ñà âêëþ÷åíè ñàìî ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ è ÏÀÕ,
ñâúðçàíà ñ àíîðåêñîãåíè.

Æåëàíîòî íèâî íà àíòèêîàãóëàöèÿ (INR) ïðè
ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ å ìåæäó 1,5 è 2,5 çà ïîâå÷åòî
öåíòðîâå â Ñåâåðíà Àìåðèêà è ìåæäó 2,0 è 3,0
çà Åâðîïåéñêèòå öåíòðîâå.

Äîêàçàòåëñòâàòà, ïîäêðåïÿùè àíòèêîàãóëàöèÿ-
òà ïðè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ, ìîãàò äà áúäàò åê-
ñòðàïîëèðàíè çà äðóãè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ, ïðè óñ-
ëîâèå ÷å ñúîòíîøåíèåòî ðèñê/ïîëçà å âíèìà-
òåëíî ïðåöåíåíî.

Ïðåîáëàäàâà ìíåíèåòî, ÷å ðèñêúò îò ãàñòðîèí-
òåñòèíàëíî êúðâåíå å ïî-âèñîê ïðè ïàöèåíòè ñ
ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ ÁÑÒ. Ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ, ñâúðçà-
íà ñ âðîäåíè ñúðäå÷íè äåôåêòè ñ èíòðàêàðäèà-
ëåí øúíò, èìàò ïîâèøåí ðèñê îò õåìîïòèçà, íî
ñúùî òàêà è ïîâèøåí ðèñê îò ïàðàäîêñàëíè åì-
áîëèè â ïóëìîíàëíàòà àðòåðèÿ è öåðåáðàëíà âå-
íîçíà òðîìáîçà.27 Ïàöèåíòèòå ñ ïîðòî-ïóëìî-
íàëíà õèïåðòîíèÿ èìàò ïîâèøåí ðèñê îò êúð-
âåíå îò ãàñòðîèíòåñòèíàëíèÿ òðàêò â ðåçóëòàò
îò íàëè÷èåòî íà âàðèöè è íèñêè íèâà íà òðîì-
áîöèòèòå. Ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ íà õðîíè÷íà i.v. òåðà-
ïèÿ ñ Epoprostenol ñå àíòèêîàãóëèðàò ïðè ëèïñàòà
íà êîíòðàèíäèêàöèè è òîâà ñå äúëæè íà äîïúë-
íèòåëíèÿ ðèñê îò êàòåòåð-ñâúðçàíà òðîìáîçà.

Â ñêîðîøíèòå ÐÊÏ 51-86% îò ïàöèåíòèòå
ïðèåìàò ïåðîðàëíè àíòèêîàãóëàíòè. Èíòåðåñåí
å ôàêòúò, ÷å íàé-âèñîêî íèâî íà ëå÷åíèå ñ ïå-
ðîðàëíè àíòèêîàãóëàíòè ñå íàáëþäàâà ïðè
ïðîó÷âàíèÿ ñ ïðåäèìíî ÈÏÀÕ ïàöèåíòè ñ III è
IV ÔÊ ïî NYHA, äîêàòî íàé-íèñêà ÷åñòîòà íà
ïðèåì ñå îòáåëÿçâà â ïðîó÷âàíå, âêëþ÷âàùî ñà-
ìî ïàöèåíòè ñúñ ñêëåðîäåðìèÿ.113 Òðÿáâà äà áú-
äå îòáåëÿçàíî, ÷å ëèïñâàò äîêàçàòåëñòâà çà ðàç-
ëèêà â åôèêàñíîñòòà íà ïåðîðàëíàòà àíòèêîà-

ãóëàíòíà òåðàïèÿ â çàâèñèìîñò îò ÔÊ èëè äðó-
ãè ïîêàçàòåëè çà òåæåñòòà íà çàáîëÿâàíåòî.

Êëàñ IIà; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ çà ÈÏÀÕ.
Êëàñ IIb; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ

çà äðóãè ÏÀÕ ñúñòîÿíèÿ

Äèóðåòèöè

Ïàöèåíòè ñ äåêîìïåíñèðàëà äåñíîñòðàííà ÑÍ
ðàçâèâàò çàäðúæêà íà òå÷íîñòè, êîÿòî âîäè äî
ïîâèøåíî ÖÂÍ, àáäîìèíàëíà îðãàííà êîíãåñ-
òèÿ, ïåðèôåðíè îòîöè è â íàïðåäíàëè ñëó÷àè -
àñöèò. Ïîäõîäÿùàòà äèóðåòè÷íà òåðàïèÿ â ñëó-
÷àè íà äåñíîñòðàííà ÑÍ âîäè äî ÿñíî èçðàçåíî
ñèìïòîìàòè÷íî è êëèíè÷íî ïîäîáðåíèå ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÏÀÕ, äîðè ïðè ëèïñàòà íà ñïåöèôè÷-
íè ÐÊÏ. Â ñêîðîøíèòå ÐÊÏ ïî îòíîøåíèå íà
ñúâðåìåííàòà íàñî÷åíà òåðàïèÿ 49-70% îò ïà-
öèåíòèòå ïðèåìàò äèóðåòèöè. Âúïðåêè òîâà ëèï-
ñàòà íà ïðîó÷âàíèÿ ñúñ ñïåöèôè÷íèòå êëàñîâå
äèóðåòèöè ïðè ÏÀÕ è èíäèâèäóàëíàòà âàðèà-
áèëíîñò â îòãîâîðà, îñòàâàò èçáîðà çà òèïà è äî-
çàòà íà ìåäèêàìåíòà ïðè èíäèâèäóàëíèÿ ïà-
öèåíò íà îïèòà íà ëåêàðÿ. Ñåðóìíèòå åëåêòðî-
ëèòè è ïîêàçàòåëèòå çà áúáðå÷íàòà ôóíêöèÿ
òðÿáâà  äà ñå ïðîñëåäÿâàò ïðè ïàöèåíòè íà äèó-
ðåòè÷íà òåðàïèÿ.

Êëàñ I; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ

Êèñëîðîä

Ïîâå÷åòî îò ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ (ñ èçêëþ÷å-
íèå íà òåçè ñ âðîäåíè ñúðäå÷íè ïîðîöè) èçÿ-
âÿâàò ñàìî ëåêîñòåïåííà õèïîêñåìèÿ â ïîêîé.
Ïàòîôèçèîëîãè÷íèÿò ìåõàíèçúì âêëþ÷âà íèñ-
êà ñìåñåíà âåíîçíà êèñëîðîäíà ñàòóðàöèÿ, äúë-
æàùà ñå íà íèñúê ñúðäå÷åí äåáèò è ñàìî ëåêà
ïðîìÿíà â îòíîøåíèåòî âåíòèëàöèÿ - ïåðôó-
çèÿ. Ïðè íÿêîè ïàöèåíòè ñ èçðàçåíà õèïîêñå-
ìèÿ ìîæå äà ñå îòêðèå âòîðè÷íî îòâàðÿíå íà
foramen ovale. Ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ ïðè âðîäå-
íè ñúðäå÷íè äåôåêòè, õèïîêñåìèÿòà å ñâúðçàíà
ñ îáðúùàíå íà ëÿâî-äåñíèÿ øúíò è íå ñå ïîâ-
ëèÿâà îò èíõàëàòîðåí êèñëîðîä.

 Êúì ìîìåíòà íå ðàçïîëàãàìå ñ åäíîçíà÷íà
èíôîðìàöèÿ ïî îòíîøåíèå äúëãîñðî÷íàòà òå-
ðàïèÿ ñ êèñëîðîä ïðè ÏÀÕ. Âúïðåêè ÷å ïîäîá-
ðåíèå â ÏÕ ñ íèñêî-ïîòî÷åí äîïúëíèòåëåí êèñ-
ëîðîä ñå íàáëþäàâà ïðè íÿêîè ÏÀÕ ïàöèåíòè,
òîâà íå íàìèðà ïîòâúðæäåíèå â êîíòðîëèðàíè
ïðîó÷âàíèÿ. Ñ÷èòà ñå îáà÷å çà íåîáõîäèìî ïîä-
äúðæàíå íà ïîñòîÿííà êèñëîðîäíà ñàòóðàöèÿ íàä
90%. Ïî-ïðîòèâîðå÷èâî å èçïîëçâàíåòî íà êèñ-
ëîðîä ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñúñ ñúðäå-
÷åí øúíò. Ïðè êîíòðîëèðàíî ïðîó÷âàíå íà ïà-
öèåíòè ñúñ ñèíäðîì íà Eisenmenger íîùíàòà
êèñëîðîäî-òåðàïèÿ íå ïîêàçâà ïîçèòèâåí åôåêò
ïî îòíîøåíèå íà õåìàòîëîãè÷íèòå ïàðàìåòðè,
êà÷åñòâîòî íà æèâîò èëè ïðåæèâÿåìîñòòà.114
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Åôåêòúò îò ïðîäúëæèòåëíîòî ïðèëîæåíèå íà
êèñëîðîä â òåçè ñëó÷àè íå å èçâåñòåí.

Êëàñ IIà; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ

Äèãèòàëèñ è Dobutamine
Ëîãèêàòà â ïðèëîæåíèåòî íà èíîòðîïíèòå ìå-

äèêàìåíòè èäâà îò ôàêòà, ÷å ïîòèñêàíåòî íà ìèî-
êàðäíèÿ êîíòðàêòèëèòåò å åäíî îò îñíîâíèòå ñú-
áèòèÿ â ïðîãðåñèÿòà íà äåñíîñòðàííàòà ÑÍ.
Êðàòêîñðî÷íîòî i.v. ïðèëîæåíèå íà Digoxin âî-
äè äî ñêðîìíî óâåëè÷åíèå íà ñúðäå÷íèÿ äåáèò
è çíà÷èòåëíî óâåëè÷åíèå íà öèðêóëèðàùèòå íè-
âà íà íîðàäðåíàëèí;115 ëèïñâàò îáà÷å äàííè çà
äúëãîñðî÷íî ïðèëîæåíèå. Óïîòðåáàòà íà äèãè-
òàëèñ ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ ñ ðåôðàêòåðíà äåñ-
íîñòðàííà ÑÍ å áàçèðàíà ïî-ñêîðî íà ïðåöåí-
êàòà íà ëåêàðÿ, îòêîëêîòî íà íàó÷íè äîêàçàòåëñ-
òâà çà åôèêàñíîñò. Äèãèòàëèñ ìîæå äà áúäå èç-
ïîëçâàí â ðåäêè ñëó÷àè ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ è
ïðåäñúðäíî ìúæäåíå èëè òðåïòåòå çà çàáàâÿíå
íà êàìåðíèÿ îòãîâîð. Digoxin å èçïîëçâàí ïðè
18-53% îò ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ, âêëþ÷åíè â ñêî-
ðîøíè ÐÊÏ. Â ïîâå÷åòî åêñïåðòíè öåíòðîâå ïà-
öèåíòè â êðàåí ñòàäèé íà ÏÀÕ ñà íà i.v. ëå÷åíèå
ñ Dobutamine.116 Òîâà ëå÷åíèå ÷åñòî äàâà êëè-
íè÷íî ïîäîáðåíèå, òðàåùî ðàçëè÷íî äúëãî âðå-
ìå, ïîäîáíî íà ïàöèåíòèòå ñ íàïðåäíàëà ëåâî-
ñòðàííà ñúðäå÷íà íåäîñòàòú÷íîñò.

Êëàñ IIb; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ

Êàëöèåâè àíòàãîíèñòè

Íàëè÷èåòî íà ìåäèàëíà õèïåðòðîôèÿ â ìàë-
êèòå ïóëìîíàëíè àðòåðèè çàåäíî ñ ïîíèæàâàíå
íà ÁÑÑ îò âàçîäèëàòàòîðè äîâåæäà Paul Wood34

äî èçðàáîòâàíåòî íà “âàçîêîíñòðèêòîðíà” õè-
ïîòåçà êàòî îñíîâà çà ðàçáèðàíå íà ïàòîãåíåçà-
òà è ïàòîôèçèîëîãèÿòà íà ÈÏÀÕ. Ñåãà å èçâåñ-
òíî, ÷å ñàìî ïðè ìàëêà ÷àñò îò ïàöèåíòèòå ñ
ÈÏÀÕ ìîæå äà ñå ïîñòèãíå êëèíè÷íî çíà÷èìî
íàìàëåíèå íà ïóëìîíàëíîòî àðòåðèàëíî íàëÿãà-
íå è äúëãîòðàéíè áëàãîïðèÿòíè êëèíè÷íè åôå-
êòè ÷ðåç óïîòðåáàòà íà òðàäèöèîííè âàçîäèëà-
òàòîðè êàòî Ñà àíòàãîíèñòè.

Áëàãîïðèÿòíè êëèíè÷íè è ïðîãíîñòè÷íè åôå-
êòè îò âèñîêè äîçè Ñà àíòàãîíèñòè ïðè ñúäîâî-
ðåàêòèâíè ïàöèåíòè (âèæ ðàçäåëà “Äèàãíîçà è
îöåíêà” çà äåôèíèöèÿ íà îñòðèÿ ïîçèòèâåí ñú-
äîâî-ðåàêòèâåí îòãîâîð) ñ ÈÏÀÕ ñà äîêàçàíè
â åäíîöåíòðîâè, íåðàíäîìèçèðàíè, íåêîíòðîëè-
ðàíè êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ.81,79,92,117 Â òåçè ïðîó÷-
âàíèÿ êîíòðîëíàòà ãðóïà å ñúñòàâåíà îò ñúäîâî-
íåðåàêòèâíè ïàöèåíòè, êîèòî ñàìè ïî ñåáå ñè ìî-
ãàò äà èìàò ïî-ëîøà ïðîãíîçà â ñðàâíåíèå ñúñ
ñúäîâî-ðåàêòèâíèòå ïàöèåíòè.92 Âúïðåêè òîâà ëèï-
ñâàò ÿñíè äîêàçàòåëñòâà çà òàçè õèïîòåçà è áè áè-
ëî íååòè÷íî äà ñå âúçäúðæàìå îò ïðåäïèñàíèå íà
òåðàïèÿ ñ âèñîêè äîçè Ñà àíòàãîíèñòè ïðè ïà-
öèåíòè ñ òðàéíî ïîíèæàâàíå íà ïóëìîíàëíîòî

àðòåðèàëíî íàëÿãàíå ïðè îñòðî ôàðìàêîëîãè÷íî
òåñòóâàíå, êàêòî è äà ñå ïðîâåæäàò ïëàöåáî-êîí-
òðîëèðàíè ïðîó÷âàíèÿ ïðè òåçè ïàöèåíòè.98

Cà àíòàãîíèñòè, îñíîâíî èçïîëçâàíè â ïðîâå-
äåíèòå êëèíè÷íè ïðîó÷àâàíèÿ, ñà Nifedipin è
Diltiazem è èçáîðúò ñå áàçèðà íà ñúðäå÷íàòà ÷åñ-
òîòà íà ïàöèåíòà â ïîêîé (îòíîñèòåëíàòà áðà-
äèêàðäèÿ å â ïîäêðåïà íà Nifedipin, à îòíîñè-
òåëíàòà òàõèêàðäèÿ - â ïîäêðåïà íà Diltiazem).
Äîçèòå íà òåçè ìåäèêàìåíòè, ïîêàçàëè åôèêàñ-
íîñò ïðè ÈÏÀÕ, ñà îòíîñèòåëíî âèñîêè, ò.å. äî
120-240 mg äíåâíî çà Nifedipin è äî 240-720 mg
äíåâíî çà Diltiazem.79 Æåëàòåëíî å ïðè ñúäîâî-
ðåàêòèâíè ïàöèåíòè äà ñå çàïî÷íå ñ ïî-íèñêè
äîçè (ò.å. 30 mg ðåòàðäåí Nifedipin äâà ïúòè äíåâ-
íî èëè 60 mg Diltiazem òðè ïúòè äíåâíî) è äà
áúäàò ïîêà÷âàíè ïîñòåïåííî è âíèìàòåëíî ïðåç
ïîñëåäâàùèòå ñåäìèöè äî ìàêñèìàëíî ïîíîñè-
ìàòà äîçà. Ëèìèòèðàùè ôàêòîðè ïðè ïîêà÷âà-
íåòî íà äîçàòà îáèêíîâåííî ñà ñèñòåìíà õèïî-
òîíèÿ è ïåðèôåðíè îòîöè ïî äîëíèòå êðàéíè-
öè. Â íÿêîè ñëó÷àè äîáàâÿíåòî íà Digoxin è/
èëè äèóðåòèöè ìîæå äà íàìàëè ñòðàíè÷íèòå åôå-
êòè îò Ca àíòàãîíèñòè.119 Ëèïñâàò äàííè çà åôè-
êàñíîñòòà, ïîíîñèìîñòòà è åôåêòèâíèòå äîçè íà
íîâàòà ãåíåðàöèÿ Ñà àíòàãîíèñòè êàòî
Amlodipine è Felodipine.

Êàêòî áåøå ñïîìåíàòî ïî-ãîðå (ðàçäåë “Äèàã-
íîçà è îöåíêà”) ñàìî îêîëî 10-15 % îò ÈÏÀÕ
ïàöèåíòèòå èçïúëíÿâàò êðèòåðèÿ çà ïîçèòèâåí
îñòúð ñúäîâî-ðåàêòèâåí îòãîâîð è ñàìî îêîëî
ïîëîâèíàòà îò òÿõ ùå îòãîâîðÿò áëàãîïðèÿòíî
êëèíè÷íî è õåìîäèíàìè÷íî íà äúëãîñðî÷íî ëå-
÷åíèå ñ Ñà àíòàãîíèñòè. Îáùîïðèåòî å, ÷å åäèí-
ñòâåíî â òåçè ñëó÷àè å îïðàâäàíî ïðîäúëæàâàíå
íà òåðàïèÿòà ñ Ñà àíòàãîíèñòè  êàòî åäèíñòâåí
ìåäèêàìåíò.

Ïîëçàòà îò îñòðè ñúäîâî-ðåàêòèâíè òåñòîâå è
äúëãîñðî÷íà òåðàïèÿ ñ Ñà àíòàãîíèñòè ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ ÁÑÒ èëè âðîäåíè ñúð-
äå÷íè ïîðîöè, å ïî-ìàëêî èçÿñíåíà â ñðàâíåíèå
ñ ÈÏÀÕ.81,86 Âúïðåêè òîâà, åêñïåðòèòå ñúâåòâàò
òåñòóâàíå äîðè íà òåçè ïàöèåíòè çà îñòðà ñúäî-
âà ðåàêòèâíîñò è ïðåäïàçëèâî ëå÷åíèå íà ñúäî-
âî-ðåàêòèâíèòå ñ ïåðîðàëíè Ñà àíòàãîíèñòè ïðè
ñòðîãî ìîíèòîðèðàíå ñ öåë îïðåäåëÿíå åôèêàñ-
íîñòòà è áåîïàñíîñòòà íà ïîäîáíà òåðàïèÿ.

Áëàãîïðèÿòíè ðåçóëòàòè îò äúëãîñðî÷íî ëå÷å-
íèå ñ âèñîêè äîçè Ñà àíòàãîíèñòè å äîêàçàíî è
ïðè äåöà ñ ÈÏÀÕ.118

Êëàñ I; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ çà ÈÏÀÕ.
Êëàñ IIb; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ

çà äðóãè ÏÀÕ ñúñòîÿíèÿ

Ñèíòåòè÷åí ïðîñòàöèêëèí è

ïðîñòàöèêëèíîâè àíàëîçè

Ïðîñòàöèêëèíúò ñå ïðîèçâåæäà ïðåäèìíî îò
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åíäîòåëíèòå êëåòêè è ïðåäèçâèêâà ìîùíà âà-
çîäèëàòàöèÿ âúâ âñè÷êè èçñëåäâàíè ñúäîâè ðóñëà.
Òîé å íàé-ìîùíèÿò åíäîãåíåí èíõèáèòîð íà
òðîìáîöèòíàòà àãðåãàöèÿ è èçãëåæäà ïðèòåæà-
âà îùå öèòîïðîòåêòèâåí è àíòèïðîëèôåðàòè-
âåí åôåêò.120 Ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ ñå íàáëþäà-
âà íàðóøåíèå â ðåãóëàöèÿòà íà ïðîñòàöèêëèíî-
âèÿ ìåòàáîëèçúì, îöåíåíî ïî íàìàëåíàòà åêñïðå-
ñèÿ íà ïðîñòàöèêëèí ñèíòåòàçàòà â ïóëìîíàë-
íèòå àðòåðèè è íàìàëåíîòî êîëè÷åñòâî ïðîñòà-
öèêëèíîâè ìåòàáîëèòè â óðèíàòà.13 Äîðè äà íå
å èçÿñíåíî äàëè íàðóøåíèåòî â ðåãóëàöèÿòà íà
ïðîñòàöèêëèíîâèÿ ìåòàáîëèçúì èìà åòèîëîãè÷-
íà ðîëÿ èëè å ïðîñòî ñëåäñòâèå íà ÏÕ, ñàìî ïî
ñåáå ñè òî å äîñòàòú÷íî óáåäèòåëíî äîêàçàòåëñ-
òâî çà òåðàïåâòè÷íà óïîòðåáà íà ïðîñòàöèêëèí
ïðè ÏÀÕ ïàöèåíòè. Ïúðâîíà÷àëíî, êëèíè÷íàòà
óïîòðåáà íà “ïðîñòàöèêëèí”, ò.å. Epoprostenol, å
áèëà îñíîâàíà íà ïóëìîíàëíèòå ìó âàçîäèëàòà-
òîðíè åôåêòè, äîêàçàíè â êðàòêîòðàéíè ïðîó÷-
âàíèÿ è òîçè íåãîâ îñòúð åôåêò ñå èçïîëçâà ïî-
íàñòîÿùåì çà òåñòóâàíå íà ñúäîâàòà ðåàêòèâíîñò
íà ïóëìîíàëíàòà öèðêóëàöèÿ. Îò äðóãà ñòðàíà
äîðè ïàöèåíòè, êîèòî íå ïðîÿâÿâàò îñòúð ñúäî-
âî-ðåàêòèâåí îòãîâîð íà Åpoprostenol, ïîêàçâàò
êëèíè÷íî è õåìîäèíàìè÷íî ïîäîáðåíèå ïðè
äúëãîñðî÷íî ëå÷åíèå.121 Íà ïðàêòèêà äúëãîñðî÷-
íîòî i.v. ïðèëîæåíèå íà Åpoprostenol ïîíèæàâà
ÏÑÑ â ïî-ãîëÿìà ñòåïåí, îòêîëêîòî ãî ïîíèæà-
âàò îñòðèòå ñúäîâî-ðåàêòèâíè òåñòîâå.84 Õèïî-
òåçàòà, ñ êîÿòî ìîãàò äà ñå îáÿñíÿò òåçè ðåçóëòà-
òè, ñå îñíîâàâà íà èíõèáèòîðíèÿ åôåêò íà ïðîñ-
òàöèêëèíà âúðõó ñúäîâèÿ ðàñòåæ, ðåìîäåëèðàíå
è îáëèòåðàöèÿ, êîéòî óëåñíÿâà ÷àñòè÷íîòî âúç-
ñòàíîâÿâàíå íà ïðîìåíåíèòå ôóíêöèè íà ïóë-
ìîíàëíàòà ìèêðîöèðêóëàöèÿ. Òî÷íèÿò ìåõàíè-
çúì íà äåéñòâèå íà ïðîñòàöèêëèíà ïðè ÏÀÕ îáà-
÷å å íåèçâåñòåí è íàé-âåðîÿòíî å ìíîãîôàêòî-
ðåí. Òîé ìîæå äà âêëþ÷âà ðåëàêñàöèÿ íà ñúäî-
âèòå ãëàäêî-ìóñêóëíè êëåòêè (îñòðî), èíõèáè-
ðàíå íà òðîìáîöèòíàòà àãðåãàöèÿ, íàìàëÿâàíå íà
óâðåäàòà íà åíäîòåëíèòå êëåòêè, èíõèáèðàíå íà
ìèãðàöèÿòà è ïðîëèôåðàöèÿòà íà ñúäîâèòå êëåò-
êè, êîåòî óëåñíÿâà îáðàòíîòî ðåìîäåëèðàíå íà
ïóëìîíàëíîòî ñúäîâî äúðâî, ïîäîáðåíèå â êëè-
ðúíñà íà ïóëìîíàëíèÿ ÅÒ-1, äèðåêòåí èíîòðî-
ïåí åôåêò, ïîâèøåíî ïåðèôåðíî èçïîëçâàíå íà
Î

2
 îò ñêåëåòíàòà ìóñêóëàòóðà è ïîäîáðåíèå íà

õåìîäèíàìèêàòà ïðè íàòîâàðâàíå.13

Êëèíè÷íàòà óïîòðåáà íà ïðîñòàöèêëèí ïðè
ÏÀÕ ïàöèåíòè å áèëà óòâúðäåíà ÷ðåç ñèíòåç íà
ñòàáèëíè àíàëîçè ñ ðàçëè÷íè ôàðìàêîêèíåòè÷-
íè ïîêàçàòåëè, íî êà÷åñòâåíî ñõîäíè ôàðìàêî-
äèíàìè÷íè åôåêòè. Ïúðâîíà÷àëíî îïèò ïðè õî-
ðà å íàòðóïàí ñ Epoprostenol, êîéòî å ñèíòåòè÷-
íà ñîë íà ïðîñòàöèêëèíà.
Epoprostenol. Äîñòúïåí å êàòî ñòàáèëíà ñóáñòàí-
öèÿ â ñóõ âèä (freeze-dried), êîÿòî ñå íóæäàå îò
ðàçòâàðÿíå â àëêàëåí áóôåð (ãëèöèí) ïðåäè èí-

òðàâåíîçíà èíôóçèÿ. Epoprostenol èìà êðàòúê ïî-
ëóæèâîò â öèðêóëàöèÿòà (3-5 min), ïðåâðúùà ñå
áúðçî â ñòàáèëíè ðàçïàäíè ïðîäóêòè è ìåòàáî-
ëèòè, à íà ñòàéíà òåìïåðàòóðà å ñòàáèëåí ñàìî 8
÷àñà. Òîâà îáÿñíÿâà íåîáõîäèìîñòòà îò ïîñòîÿííà
èíôóçèÿ ñ èíôóçèîííè ïîìïè (CADD pump)
è ÷åñòà ïðîìèâêà íà êàòåòðèòå (tunnelised cath-
eter - Hickman). ……Íå ñå ïðåïîðú÷âà óïîòðåáàòà
íà ïîäêîæíè êàòåòðè ñ ðåçåðâîàðè è òðàíñêó-
òàííè èãëè (èçïîëçâàíè ïðè èíòåðìèòåíòíîòî
ëå÷åíèå).

Åôèêàñíîñòòà íà ïîñòîÿííîòî i.v. ïðèëîæåíèå
íà Åpoprostenol (ñèíòåòè÷åí ïðîñòàöèêëèí) å
èçïèòàíà â òðè îòâîðåíè êîíòðîëèðàíè êëèíè÷-
íè ïðîó÷âàíèÿ ïðè ÈÏÀÕ121,122 è ÏÀÕ, ñâúðçàíà
ñ ÁÑÒ,113 è å îáîáùåíà â òàáë. 12. Epoprostenol
ïîäîáðÿâà ñèìïòîìàòèêàòà, ôèçè÷åñêèÿ êàïàöè-
òåò è õåìîäèíàìèêàòà è ïðè äâåòå êëèíè÷íè ñúñ-
òîÿíèÿ è å åäèíñòâåíèÿò ìåäèêàìåíò, äîêàçàë
ïîäîáðåíèå â ïðåæèâÿåìîñòòà ïðè ÐÊÏ ïðè
ÈÏÀÕ.

Íàñêîðî ñà ïóáëèêóâàíè äàííèòå îò äâå ãîëå-
ìè ãðóïè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ, ëåêóâàíè ñ
Epoprostenol.77,87 Ðåçóëòàòèòå ïîêàçâàò òðèãîäèø-
íà ïðåæèâÿåìîñò îêîëî 65%, êîÿòî å â çàâèñè-
ìîñò îò íà÷àëíàòà òåæåñò íà çàáîëÿâàíåòî, êàê-
òî è îò òðèìåñå÷íèÿ îòãîâîð íà òåðàïèÿòà. Àâ-
òîðèòå ïðåäëàãàò îáñúæäàíå íà áåëîäðîáíà
òðàíñïëàíòàöèÿ ïðè ãðóïàòà ïàöèåíòè, êîèòî îñ-
òàâàò â III èëè IV ÔÊ ïî NYHA è/èëè ïðè òåçè,
êîèòî íå ïîñòèãàò çíà÷èìî ïîäîáðåíèå âúâ ôè-
çè÷åñêèÿ êàïàöèòåò èëè õåìîäèíàìèêàòà ñëåä
òðèìåñå÷íà òåðàïèÿ ñ Epoprostenol.

Äúëãîñðî÷íàòà òåðàïèÿ ñ Epoprostenol çàïî÷-
âà ñ äîçè îò 2 äî 4 ng/kg/min è ñå óâåëè÷àâà ñúñ
ñêîðîñò, çàâèñèìà îò ïîÿâàòà íà ñòðàíè÷íè åôåê-
òè (çà÷åðâÿâàíå, ãëàâîáîëèå, äèàðèÿ, áîëêà â äîë-
íèòå êðàéíèöè). Òàðãåòíàòà äîçà çà ïúðâèòå äâå
äî ÷åòèðè ñåäìèöè å îáèêíîâåíî îêîëî 10-15
ng/kg/min è ñëåä òîçè ïåðèîä ñà íåîáõîäèìè
ïåðèîäè÷íè ïîêà÷âàíèÿ íà äîçàòà ñ öåë ïîä-
äúðæàíå ïîñòèãíàòèÿ ðåçóëòàò è èçáÿãâàíå ðàç-
âèòèå íà òîëåðàíñ êúì ìåäèêàìåíòà. Îïòèìàë-
íàòà äîçà å ðàçëè÷íà ïðè îòäåëíèòå ïàöèåíòè,
íî â áîëøèíñòâîòî îò ñëó÷àèòå âàðèðà ìåæäó
20 è 40 ng/kg/min, ñ èçâåñòíè ðàçëè÷èÿ ìåæäó
öåíòðîâåòå. Â äâå ãîëåìè ñêîðîøíî ïóáëèêóâà-
íè ïðîó÷âàíèÿ ïðè ïàöèåíòè íà òåðàïèÿ ñ
Epoprostenol77,87 ñðåäíàòà äîçà å ñúîòâåòíî 21±7
è 27±8 ng/kg/min.

Ñòðàíè÷íèòå åôåêòè ïðè õðîíè÷íà òåðàïèÿ ñ
Epoprostenol ñà ÷åñòè è âêëþ÷âàò çà÷åðâÿâàíå,
áîëêè â ÷åëþñòòà, äèàðèÿ, ãëàâîáîëèå, êîðåìíè
êîëèêè, ãàäåíå è ðÿäêî - õèïîòîíèÿ. Ñòåïåíòà
íà ïîÿâà íà ñòðàíè÷íè åôåêòè  áè ìîãëà äà ñå
ñâúðæå ñ àãðåñèâíîñòòà íà íà÷àëíîòî òèòðèðà-
íå íà äîçàòà. Ðåäóêöèÿ íà äîçàòà ñå íàëàãà ñàìî
àêî ïðîÿâèòå ñà óìåðåíè äî òåæêè. Ðåöèäèâ â
ïîÿâàòà íà ñòðàíè÷íè åôåêòè ìîæå äà ñå íàá-
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ëþäàâà ñëåä ïîêà÷âàíå íà äîçàòà, íî îáèêíîâå-
íî òå ñà èçðàçåíè â ïî-ëåêà ñòåïåí è ñå ñàìîîã-
ðàíè÷àâàò âúâ âðåìåòî áåç äà ñå íàëàãà ïðîìÿíà
â äîçèðîâêàòà. Â îòäåëíè ñëó÷àè ñå ñúîáùàâà çà
àñöèò, êîéòî áè ìîãúë äà ñå ñâúðæå ñ ïðåäèçâè-
êàí îò Epoprostenol ïîâèøåí ïåðìåàáèëèòåò íà
ïåðèòîíåàëíàòà ìåìáðàíà. Ñòðàíè÷íèòå åôåêòè,
ñâúðçàíè ñúñ ñèñòåìèòå çà ïðèëîæåíèå, ñà ïî-
ñåðèîçíè è îáèêíîâåíî âêëþ÷âàò äèñôóíêöèÿ
íà ïîìïàòà, ëîêàëíà èíôåêöèÿ, îáñòðóêöèÿ íà
êàòåòåðà è ñåïñèñ. Â äâå ãîëåìè ïðîó÷âàíèÿ77,87

ñà óñòàíîâåíè 0,14 è 0,19 åïèçîäà íà ñåïñèñ çà
ïàöèåíòî-ãîäèíà è 8 ñìúðòíè ñëó÷àÿ (2,8%) îò
îáùî 340 ïàöèåíòè ñà äèðåêòíî ñâúðçàíè ñ êà-
òåòåðíà èíôåêöèÿ. Ñðåùàò ñå ñúùî è ëîêàëèçè-
ðàíè èíôåêöèè êàòî ìàëêè ðåàêöèè íà èçõîä-
íîòî ìÿñòî, òóíåëíè èíôåêöèè è öåëóëèò. Ðÿäêî
ñå ñðåùàò ïíåâìîòîðàêñ è õåìîòîðàêñ ïî âðåìå
íà êàòåòåðíîòî âúâåæäàíå. Òðÿáâà äà ñå èçáÿãâà
ðÿçêîòî ïðåêúñâàíå íà èíôóçèÿòà ñ Epoprostenol,
òúé  êàòî òîâà ìîæå äà äîâåäå ïðè íÿêîè ïà-
öèåíòè äî çàäúëáî÷àâàíå íà ÏÕ ñ âëîøàâàíå íà
ñèìïòîìàòèêàòà è äîðè äî ñìúðòåí èçõîä. Ãðè-
æàòà çà ïàöèåíòèòå íà õðîíè÷íà òåðàïèÿ ñ
Epoprostenol èçèñêâà çíà÷èìà èíôðàñòðóêòóðà,
âêëþ÷âàùà îïèòíè ñåñòðè è ëåêàðè.

Âúïðåêè ÷å ÐÊÏ ñ Epoprostenol  ñà ïðîâåæäà-
íè ñàìî ïðè ÈÏÀÕ è ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñúñ ñêëå-
ðîäåðìèÿ, áëàãîïðèÿòíè ðåçóëòàòè â íåêîíòðî-
ëèðàíè ïðîó÷âàíèÿ ñà íàáëþäàâàíè è ïðè äðó-
ãè ãðóïè ïàöèåíòè êàòî ÈÏÀÕ â ïåäèàòðèÿòà,118

ñèñòåìåí ëóïóñ åðèòåìàòîçóñ123 è äðóãè ÁÑÒ,124

ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ âðîäåíè ñúðäå÷íè ïîðîöè ñ
ëÿâî-äåñåí øúíò, êîðèãèðàí èëè íå,124,125 ïîðòî-
ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ,124,126 ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ
áîëåñò íà Gaucher127 è ñ HIV èíôåêöèÿ.128 Íå
ñúùåñòâóâà êîíñåíñóñ ìåæäó åêñïåðòèòå îòíîñ-
íî åôåêòèâíîñòòà îò ëå÷åíèåòî ñ Epoprostenol
ïðè ïàöèåíòè ñ íåîïåðàòèâíà ÕÒÅÏÕ, äîðè ïðè
íàëè÷èåòî íà èçâåñòíè ïîëîæèòåëíè åôåêòè.129

Â Åâðîïà Epoprostenol íå å ðåãèñòðèðàí ÷ðåç
öåíòðàëèçèðàíàòà ïðîöåäóðà íà Åâðîïåéñêèÿ
Ñúþý, íî å îäîáðåí â ðàçëè÷íè åâðîïåéñêè ñòðà-
íè íà ìåñòíî ðàâíèùå çà ÈÏÀÕ ÔÊ III è IV ïî
NYHA. Epoprostenol å îäîáðåí îò Food and Drug
Administration (FDA) â ÑÀÙ è Êàíàäà çà ÈÏÀÕ
è ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ ÁÑÒ âúâ ÔÊ III è IV ïî
NYHA.

Êëàñ I. Íèâî íà äîêàçàòåëñòâà À çà ÈÏÀÕ è

ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ ÁÑÒ.

Êëàñ IIa; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ
çà äðóãè ÏÀÕ ñúñòîÿíèÿ

×åòèðè ÐÊÏ ñà ïðîâåäåíè ñ ïðîñòàöèêëèíî-
âè àíàëîçè è ñà îáîáùåíè â òàáë. 13.

Treptostinil. Treptostinil å òðèöèêëè÷åí áåíçè-
äåíîâ àíàëîã íà Epoprostenol, ñ äîñòàòú÷íà õè-
ìè÷åñêà ñòàáèëíîñò, çà äà ìîæå äà ñå ïðèëàãà
âúâ ôèçèîëîãè÷åí ðàçòâîð íà ñòàéíà òåìïåðà-
òóðà. Òåçè õàðàêòåðèñòèêè ïîëçâîëÿâàò ïðèëî-
æåíèåòî íà ñóáñòàíöèÿòà êàêòî èíòðàâåíîçíî,
òàêà è ñóáêóòàííî. Ñóáêóòàííîòî ïðèëîæåíèå íà
Treptostinil ìîæå äà áúäå ïîñòèãíàòî ÷ðåç ìèê-

Òàáë. 12. Ðàíäîìèçèðàíè êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ ñ ïîñòîÿííî i.v. ïðèëîæåíèå íà Epoprostenol

ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ.

Ïðîó÷âàíå ÈÏÀÕ122 ÈÏÀÕ121 ÏÀÕ, ïðè

ñêëåðîäåðìèÿ113

Áðîé ïàöèåíòè 23 81 111

Ïðîäúëæèòåëíîñò 2 3 3

ÔÊ ïî NYHA (%)

    II 9 - 5

    III 65 75 78

    IV 26 25 17

Åòèîëîãèÿ (%)a

    ÈÏÀÕ 100 100 -

    ÁÑÒ - - 100

    ÂÑÏ - - -

    HIV - - -

Åôåêò îò ëå÷åíèåòî

    6ÌÒ (m) +45 +47 +94

    Õåìîäèíàìèêà ïîäîáðåíèå ïîäîáðåíèå ïîäîáðåíèå

    Êëèíè÷íè ñúáèòèÿ íàìàëåíè íàìàëåíè (ïîäîáðåíà áåç ïðîìÿíà

ïðåæèâÿåìîñò)

ÂÑÏ = âðîäåíè ñúðäå÷íè ïîðîöè (âðîäåíè ëÿâî-äåñíè øúíòîâå); ÁÑÒ = áîëåñòè íà ñúåäèíèòåëíàòà òúêàí (ÏÀÕ,
ñâúðçàíà ñúñ ñêëåðîäåðìèÿ)
a Ñáîðúò îò ïðîöåíòèòå ìîæå äà íå å 100, ïîðàäè çàêðúãëÿâàíå êúì íàé-áëèçêàòà åäèíèöà; 0,5 ñå çàêðúãëÿâà êúì
ãîðíàòà åäèíèöà
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ðî-èíôóçèîííè ïîìïè (Mini-Med ïîìïè) è
ìàëêè ïîäêîæíè êàòåòðè, ïîäîáíè íà èçïîëçâà-
íèòå çà ïðèëîæåíèå íà èíñóëèí ïðè äèàáåòèöè.
Ïî òîçè íà÷èí ñå èçáÿãâàò ïðîáëåìèòå, ñâúðçà-
íè ñ öåíòðàëåí âåíîçåí êàòåòåð, êàòî íàïðèìåð
èíôåêöèè è áîðàâåíåòî ñúñ ñèñòåìàòà å ìíîãî
ïî-ïðîñòî.

Åôåêòèòå îò ïðîäúëæèòåëíîòî ïîäêîæíî ïðè-
ëîæåíèå íà Treptostinil ïðè ÏÀÕ ñà ïðîó÷åíè â
íàé-ãîëÿìîòî ñâåòîâíî ÐÊÏ çà òîâà ñúñòîÿíèå
è ïîêàçâàò ïîäîáðåíèå âúâ ôèçè÷åñêèÿ êàïà-
öèòåò, õåìîäèíàìèêàòà è êëèíè÷íèòå ñúáèòèÿ.130

Íàé-ãîëÿìî ïîäîáðåíèå âúâ ôèçè÷åñêèÿ êàïà-
öèòèò ñå íàáëþäàâà ïðè ïàöèåíòè, êîèòî ñà â
ïî-âèñîê ÔÊ ïðè âêëþ÷âàíåòî è ïðè ïàöèåòè,
êîèòî òîëåðèðàò ïî-âèñîêà äîçà (>13,8 ng/kg/
min). Åäíî ïî-ðàííî ïèëîòíî êîíòðîëèðàíî
ïðîó÷âàíå, ïðîâåäåíî ñ Treptostinil ïðè 26 ÏÀÕ
ïàöèåíòè, ïîêàçâà òåíäåíöèÿ êúì óâåëè÷åíèå â
èçìèíàòîòî ðàçñòîÿíèå íà 6ÌÒ è íàìàëåíèå íà
ÏÑÑ.131

Áîëåçíåíîñò â ìÿñòîòî íà èíôóçèÿ å íàé-÷åñ-
òèÿò ñòðàíè÷åí åôåêò îò Treptostinil è äîâåæäà
äî ïðåêúñâàíå íà ëå÷åíèåòî ïðè 8% îò ïàöèåí-
òèòå è äî îãðàíè÷àâàíå ïîêà÷âàíåòî íà äîçàòà
ïðè äðóãà ÷àñò îò òÿõ. Îáùàòà ñìúðòíîñò å 3%,
áåç ñúùåñòâåíè ðàçëè÷èÿ ìåæäó îòäåëíèòå ãðó-
ïè. Ïðåäâàðèòåëíè äîêëàäè ïîêàçâàò âúçìîæíîñò
çà ïðåìèíàâàíå îò i.v. Epoprostenol íà s.c.

Treptostinil.132

Ïðåç 2002 ã. FDA îäîáðè óïîòðåáàòà íà
Treptostinil ïðè ÏÀÕ ïàöèåíòè ñ II, III è IV ÔÊ
ïî NYHA.

Êëàñ IIa; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Â çà ÏÀÕ

Na+ Beraprost. Na+ Beraprost å ïúðâèÿò õèìè÷-
íî ñòàáèëåí è per os àêòèâåí ïðîñòàöèêëèíîâ
àíàëîã. Àáñîðáèðà ñå áúðçî íà ïðàçåí ñòîìàõ, ïè-
êîâà êîíöåíòðàöèÿ ñå äîñòèãà ñëåä 30 min è åëè-
ìèíàöèîííèÿò ìó ïîëóæèâîò å 30-40 min ñëåä
åäèíè÷åí ïåðîðàëåí ïðèåì.

Per os àêòèâíèÿò ïðîñòàöèêëèíîâ àíàëîã
Beraprost å ïðîó÷åí ïðè ÏÀÕ ïàöèåíòè â äâå
ÐÊÏ â Åâðîïà133 è ÑÀÙ74 (òàáë. 2). Â ïúðâîòî
ïðîó÷âàíå ìåäèêàìåíòúò ñå ïðèëàãà per os ÷å-
òèðè ïúòè äíåâíî â íàé-âèñîêàòà ïîíàñÿíà äî-
çà (ñðåäíà äîçà 80 µg ÷åòèðè ïúòè äíåâíî) è
ïîäîáðåíèå íà ôèçè÷åñêèÿ êàïàöèòåò ñå íàá-
ëþäàâà ñàìî ïðè ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ ñëåä ïå-
ðèîä îò 3 ìåñåöà. Âúâ âòîðîòî ðàíäîìèçèðàíî
ïðîó÷âàíå ñ ïðîäúëæèòåëíîñò 12 ìåñåöà ïîäîá-
ðåíèå âúâ ôèçè÷åñêèÿ êàïàöèòåò ñà íàáëþäàâà
íà òðåòèÿ è íà øåñòèÿ ìåñåö, íî íå è ïî-êúñíî.
Õåìîäèíàìè÷íî ïîäîáðåíèå íå ñå íàáëþäàâà
ïðè äúëãîñðî÷íîòî ïðîó÷âàíå, à êëèíè÷íèòå ñú-
áèòèÿ íàìàëÿâàò ñàìî ïðè 6 ìåñå÷íàòà îöåíêà.

Beraprost å îäîáðåí â ßïîíèÿ è Þæíà Êîðåÿ

Òàáë. 13. Ðàíäîìèçèðàíè êîíòðîëèðàíè ïðîó÷âàíèÿ ñ íîâè ïðîñòàöèêëèíîâè àíàëîçè ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ

Ïðîó÷âàíå Treptostinil130 Beraprost - ÅÑ133 Beraprost - ÑÀÙ74 Iloprost135

Áðîé ïàöèåíòè 469 130 116 203
Ïðèëîæåíèå s.c. p.o. p.o. inh
Ïðîäúëæèòåëíîñò (ìåñåöè) 3 3 12 3
ÔÊ ïî NYHA
    II 11 49 53 -
    III 82 51 47 59
    IV 7 - - 41

Åòèîëîãèÿ (%)à

    ÈÏÀÕ 58 48 74 54
    ÁÑÒ 19 7 10 17
    ÂÑÏ 24 21 16 -
    ÕÒÅÏÕ - - - 28
    HIV - 7 - -
    Ï-ÏÕ - 16 - -
Åôåêò îò òåðàïèÿòà
    Âúðõîâ VO

2
ÍÄ ÍÄ òåíäåíöèÿ ÍÄ

(% îò ïðåäâèäåíèÿ) êúì ïîêà÷âàíå

    6ÌÒ (m) 16b 25 31bc 36

    Õåìîäèíàìèêà ïîäîáðåíèå áåç ïðîìÿíà áåç ïðîìÿíà ïîäîáðåíèåd

  Êëèíè÷íè  ñúáèòèÿ íàìàëåíè áåç ïðîìÿíà íàìàëåíèd íàìàëåíè

 ÂÑÏ=âðîäåíè ñúðäå÷íè ïîðîöè (âðîäåíè ëÿâî-äåñíè øúíòîâå); ÁÑÒ= áîëåñòè íà ñúåäèíèòåëíàòà òúêàí; ÕÒÅÏÕ=
õðîíè÷íà òðîìáî-åìáîëè÷íà ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ; ÍÄ= íÿìà äàííè; Ï-ÏÕ= ïîðòî-ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ.
a Îáùèÿò ñáîð îò ïðîöåíòèòå ìîæå äà íå å 100%, ïîðàäè çàêðúãëÿâàíå êúì íàé-áëèçêàòà åäèíèöà; 0,5 ñå çàêðúãëÿâà
êúì ãîðíàòà åäèíèöà.
b ñðåäíà ïðîìÿíà.
c ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìà íà 3 è 6 ìåñåöà.
d Ñàìî ïóëìîíàëíîòî ñúäîâî ñúïðîòèâëåíèå ñå ïîäîáðÿâà â ïðå-èíõàëàòîðíèÿ ïåðèîä, à ïî-ïðîäúëæèòåëíî ïîäîáðå-
íèå â îñòàíàëèòå ïàðàìåòðè ñå íàáëþäàâà â ïîñò-èíõàëàòîðíèÿ ïåðèîä.
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çà ÈÏÀÕ, íî ðàçâèòèåòî ìó èçãëåæäà å ñïðÿíî â
ÑÀÙ è Åâðîïà.

Êëàñ IIb; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Â çà ÈÏÀÕ.

Èíõàëàòîðåí Iloprost. Iloprost å õèìè÷íî ñòàáè-
ëåí ïðîñòàöèêëèíîâ àíàëîã, äîñòúïåí çà i.v., per
os è àåðîçîëíî ïðèëîæåíèå. Èíõàëàòîðíàòà òå-
ðàïèÿ ïðè ÏÀÕ ïðåäñòàâëÿâà ïðèâëåêàòåëíà àë-
òåðíàòèâà, êîÿòî èìà òåîðåòè÷íîòî ïðåäèìñòâî
äà å ñåëåêòèâíà çà ïóëìîíàëíàòà öèðêóëàöèÿ. Òúé
êàòî èíòðààöèíàðíèòå ïóëìîíàëíè àðòåðèè ñà
â ñúñåäñòâî íà àëâåîëàðíèòå åäèíèöè, âúçìîæ-
íî å òåçè ñúäîâå äà áúäàò ðàçøèðåíè îò àëâåî-
ëàðíîòî äåïîçèðàíå íà âàçîäèëàòàòîðè. Îò îñî-
áåíà âàæíîñò å àåðîçîëèðàíèòå ÷àñòè÷êè äà áú-
äàò äîñòàòú÷íî ìàëêè (äèàìåòúð 3-5µm), çà äà
ìîãàò äà ïðîíèêíàò â àëâåîëèòå.

Ñëåä åäèíè÷íà èíõàëàòîðíà äîçà Iloprost ñå
íàáëþäàâà 10-20% ðåäóêöèÿ íà ñðåäíîòî ÏÀÍ,
êîåòî òðàå 45-60 min.134 Êðàòêàòà ïðîäúëæèòåë-
íîñò íà åôåêòà èçèñêâà ÷åñòè èíõàëàöèè (îò 6
äî 12 ïúòè äíåâíî), çà äà ñå ïîñòèãíå ïðîäúëæè-
òåëåí åôåêò ïðè äúëãîñðî÷íî ïðèëîæåíèå. Ñ Jet
íåáóëèçàòîðèòå ïðîäúëæèòåëíîñòòà íà âñÿêà èí-
õàëàöèÿ å îêîëî 15 min; èçïîëçâàíåòî íà àëòåð-
íàòèâíè óñòðîéñòâà êàòî óëòðàçâóêîâè íåáóëè-
çàòîðè íàìàëÿâà èíõàëàòîðíîòî âðåìå äî îêîëî
5 min.

Èíõàëàòîðíèÿò Iloprost å èçïèòâàí â åäíî ÐÊÏ,
ïðè êîåòî åæåäíåâíè ÷åñòè èíõàëàöèè íà Iloprost
(6-9 ïúòè ïî 2,5-5 µg/inh, ñðåäíî 30 µg äíåâíî)
ñà ñðàâíåíè ñ èíõàëàöèè íà ïëàöåáî ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÏÀÕ è ÕÒÅÏÕ135 (òàáë. 13). Ïðîó÷âàíå-
òî ïîêàçâà óâåëè÷àâàíå íà ôèçè÷åñêèÿ êàïàöè-
òåò è ïîäîáðåíèå íà ñèìïòîìàòèêàòà, ÏÑÑ è êëè-
íè÷íèòå ñúáèòèÿ åäèíñòâåíî ïðè ÈÏÀÕ ïàöèåí-
òè. Èíõàëàòîðíèÿò Iloprost ïîêàçâà äîáðà ïîíî-
ñèìîñò: êàøëèöà ñå íàáëþäàâà ïî-÷åñòî â ãðó-
ïàòà ñ Iloprost, êàêòî è çà÷åðâÿâàíå è ãëàâîáî-
ëèå.

Ïðîâåäåíî å è äúëãîñðî÷íî íåêîíòðîëèðàíî
ïðîó÷âàíå ïðè 25 ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ, ëåêóâàíè
ïîíå åäíà ãîäèíà ñ èíõàëàòîðåí Iloprost 100-
150µg äíåâíî:136 ðåçóëòàòèòå ïîêàçâàò óâåëè÷å-
íèå ñúñ ñðåäíî 85m íà èçìèíàòîòî ðàçñòîÿíèå
ïðè 6ÌÒ, íàìàëåíèå ñ 7 mmHg íà ñðåäíîòî ÏÀÍ
è óâåëè÷åíèå íà ñúðäå÷íèÿ èíäåêñ ñ 0,6 l/min/
m2. Â ìàëêî ïðîó÷âàíå ïðè 8 ïàöèåíòè ñ ÏÕ è
áåëîäðîáíà ôèáðîçà å óñòàíîâåíî, ÷å îñòðîòî
ïðèëîæåíèå íà èíõàëàòîðåí Iloprost äîâåæäà äî
èçðàçåíà ïóëìîíàëíà âàçîäèëàòàöèÿ ïðè ñúõðà-
íåíà ãàçîâà îáìÿíà è ñèñòåìíî àðòåðèàëíî íàëÿ-
ãàíå137, êàòî ïî òîçè íà÷èí äåìîíñòðèðà âåðîÿò-
íà ïîëçà ïðè òàçè ãðóïà ïàöèåíòè.

Ëå÷åíèåòî ñ èíõàëàòîðåí Iloprost å îäîáðåíî
îò EMEA â Åâðîïà çà ÈÏÀÕ ÔÊ III ïî NYHA è
â Àâñòðàëèÿ è Íîâà Çåíëàíäèÿ çà ÏÀÕ è íåîïå-
ðàòèâíà ÕÒÅÏÕ ÔÊ III è IV.

Êëàñ IIa; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Â çà ÈÏÀÕ.

Èíòðàâåíîçåí Iloprost. Ïðîäúëæèòåëíîòî i.v. ïðè-
ëîæåíèå íà Iloprost èçãëåæäà ñúùî òîëêîâà åôåê-
òèâíî êàòî Epoprostenol ïðè ìàëêè ãðóïè ïà-
öèåíòè ñ ÏÀÕ è ÕÒÅÏÕ.138,139 Iloprost èìà ïðå-
äèìñòâîòî, ÷å å ñòàáèëåí íà ñòàéíà òåìïåðàòóðà
è íå å íåîáõîäèìî ïîâòîðíî ïðèãîòâÿíå è çà-
ìðàçÿâàíå.

Ïðîäúëæèòåëíîòî i.v. ïðèëîæåíèå íà Iloprost
å îäîáðåíî â Íîâà Çåíëàíäèÿ çà ÏÀÕ III è IV
ÔÊ ïî NYHA.

Êëàñ IIa; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ çà ÏÀÕ.

Åíäîòåëèí-1 ðåöåïòîðíè àíòàãîíèñòè
Åíäîòåëèí-1 (ÅÒ-1), ïåïòèä, ïðîèçâåæäàí ïðå-

äèìíî îò ñúäîâèòå åíäîòåëíè êëåòêè, ñå õàðàê-
òåðèçàðà ñ ìîùåí âàçîêîíñòðèêòîðåí è ìèòîãå-
íåí åôåêò âúðõó ãëàäêàòà ìóñêóëàòóðà.14 ÅÒ-1 ñå
ñâúðçâà ñ äâà òèïà ðåöåïòîðè: ÅÒÀ è ÅÒÂ; ÅÒÀ
ðåöåïòîðèòå ñà ðàçïîëîæåíè ïî ãëàäêîìóñêóë-
íèòå êëåòêè, äîêàòî ÅÒÂ ðåöåïòîðèòå ñå íàìè-
ðàò êàêòî ïî ãëàäêîìóñêóëíèòå, òàêà è ïî åíäî-
òåëíèòå êëåòêè. Àêòèâàöèÿòà íà ÅÒÀ è ÅÒÂ ðå-
öåïòîðèòå âúðõó ãëàäêîìóñêóëíèòå êëåòêè ìå-
äèèðà âàçîêîíñòðèêòîðíèÿ è ìèòîãåíåí åôåêò
íà ÅÒ-1. Ñòèìóëàöèÿòà íà åíäîòåëíèòå ÅÒÂ ðå-
öåïòîðè ñïîñîáñòâà èçâëè÷àíåòî íà ÅÒ-1 è àê-
òèâèðàíå íà îñâîáîæäàâàíåòî íà NO è ïðîñòà-
öèêëèí.

Àêòèâèðàíå íà ÅÒ-1 ñèñòåìàòà å äåìîíñòðè-
ðàíî êàêòî â ïëàçìàòà140, òàêà è â áåëîäðîáíàòà
òúêàí íà ÏÀÕ ïàöèåíòè.141 Âúïðåêè ÷å íå å ÿñíî
äàëè óâåëè÷åíèòå ïëàçìåíè íèâà íà ÅÒ-1 ñà ïðè-
÷èíà èëè ïîñëåäñòâèå íà ÏÕ140, ïðîó÷âàíèÿòà
âúðõó åêñïðåñèÿòà íà òúêàííàòà ÅÒ ñèñòåìà ñà
â ïîäêðåïà íà çíà÷èìàòà ðîëÿ íà ÅÒ-1 â ïàòîãå-
íåçàòà íà ÏÀÕ.14

Íåîñïîðèìèòå äîêàçàòåëñòâà çà àêòèâàöèÿòà
íà ÅÒ ñèñòåìàòà ïðè ÏÀÕ äàâàò ïîâîä çà èç-
ïèòâàíå íà ÅÒ-1 àíòàãîíèñòè ïðè ÏÀÕ ïàöèåí-
òè. Íàé-åôèêàñíèÿò íà÷èí çà àíòàãîíèçèðàíå íà
ÅÒ-1 ñèñòåìàòà å èçïîëçâàíåòî íà ÅÒ-1 ðåöåï-
òîðíè àíòàãîíèñòè, êîèòî áëîêèðàò èëè ÅÒÀ èëè
åäíîâðåìåííî ÅÒÀ è ÅÒÂ ðåöåïòîðèòå.

Êúì ìîìåíòà íà èçäàâàíå íà òîâà ðúêîâîä-
ñòâî ñà ïðîâåäåíè òðè ÐÊÏ ñ ÅÒ-1 ðåöåïòîðíè
àíòàãîíèñòè (òàáë. 14).

Bosentan. Bosentan å per os àêòèâåí äâîåí ÅÒÀ
è ÅÒÂ ðåöåïòîðåí àíòàãîíèñò è å ïúðâàòà ñèí-
òåçèðàíà ìîëåêóëà îò òîçè êëàñ.142 Bosentan å èç-
ïèòâàí ïðè ÏÀÕ â äâå ãîëåìè ÐÊÏ è å ïîêàçàë
ïîäîáðåíèå âúâ ôèçè÷åñêèÿ êàïàöèòåò, ôóíêöèî-
íàëíèÿ êëàñ, õåìîäèíàìèêàòà, åõîãðàôñêèòå è
Äîïëåðîâè ïàðàìåòðè è âðåìåòî äî êëèíè÷íî
âëîøàâàíå.68,143,144 Â ïî-ãîëÿìîòî îò äâåòå ïðîó÷-
âàíèÿ - ïðîó÷âàíåòî BREATHE-1, ïàöèåíòèòå
ñà ðàíäîìèçèðàíè 1:1:1 íà ïëàöåáî èëè 62,5 mg
Bosentan äâà ïúòè äíåâíî çà 4 ñåäìèöè, ñëåä êîå-
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òî íà Bosentan 125 mg äâà ïúòè äíåâíî èëè 250
mg äâà ïúòè äíåâíî çà íàé-ìàëêî 12 ñåäìèöè.
Âúïðåêè ÷å è äâàòà äîçîâè ðåæèìà íà Bosentan
äîâåæäàò äî çíà÷èì åôåêò îò ëå÷åíèåòî, ïëàöå-
áî-êîðèãèðàíîòî ïîäîáðåíèå èçãëåæäà ïî-èç-
ðàçåíî çà äîçà 250 mg äâà ïúòè äíåâíî, îòêîëêî-
òî çà äîçà 125 mg äâà ïúòè äíåâíî (ñúîòâåòíî
+54 m è +35  m íà 6ÌÒ åôåêò îò ëå÷åíèåòî). Íå
å âúçìîæíî îáà÷å äà ñå îïðåäåëè åäíîçíà÷åí
äîçîâ îòãîâîð çà åôèêàñíîñò. Âúïðåêè ÷å ïðè
ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ è òåçè ñ ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñúñ
ñêëåðîäåðìèÿ, ñå ïîëó÷àâà ïîäîáåí îòãîâîð íà
ëå÷åíèåòî, Bosentan  ïîäîáðÿâà èçìèíàòîòî ðàç-
ñòîÿíèå â ñðàâíåíèå ñ èçõîäíèòå ñòîéíîñòè ïðè
ÈÏÀÕ ïàöèåíòè (+46 m â ãðóïàòà ñ Bosentan
ñðåùó +5 m â ïëàöåáî-ãðóïàòà), äîêàòî â ãðóïà-
òà ñúñ ñêëåðîäåðìèÿ òîé ïðåäîòâðàòÿâà ïðîãðå-
ñèâíîòî íàìàëåíèå â èçìèíàòîòî ðàçñòîÿíèå (+3
m â ãðóïàòà ñ Bosentan ñðåùó -40 m â ïëàöåáî-
ãðóïàòà). Óâåëè÷åíèå íà ÷åðíîäðîáíèòå òðàíñà-
ìèíàçè ñå íàáëþäàâà â 10% îò ïàöèåíòèòå, êàòî
å äîçî-çàâèñèìî è îáðàòèìî ñëåä ðåäóêöèÿ íà
äîçàòà èëè ïðåêúñâàíå íà ïðèåìà. Íàðóøåíèå â
÷åðíîäðîáíàòà ôóíêöèÿ ñå íàáëþäàâà ïî-÷åñòî
è â ïî-òåæêà ñòåïåí â 250 mg äîçîâàòà ãðóïà,
êàòî ñå íàáëþäàâà íàìàëåíèå â êîíöåíòðàöèÿòà
íà òðàíñàìèíàçèòå ïðè âñè÷êè ïàöèåíòè, ïðè
êîèòî äîçàòà íà Bosentan å íàìàëåíà. Âúç îñíîâà
íà òåçè ðåçóëòàòè ïðåïîðú÷âàíàòà òàðãåòíà òå-
ðàïåâòè÷íà äîçà íà Bosentan å 125 mg äâà ïúòè
äíåâíî. Íàé-âåðîÿòíèÿò ìåõàíèçúì çà ïðîìåíèòå
â ÷åðíîäðîáíèòå åíçèìè ïðè òåðàïèÿ ñ Bosentan

å äîçî-çàâèñèìàòà êîíêóðåíöèÿ îò Bosentan è
íåãîâèòå ìåòàáîëèòè çà áèëèàðíà åêñêðåöèÿ ñ
æëú÷íèòå ñîëè, âîäåùî äî çàäúðæàíå íà æëú÷íè
ñîëè, êîèòî îêàçâàò öèòîòîêñè÷åí åôåêò âúðõó
õåïàòîöèòèòå.145

Â äîïúëíèòåëíî ïðîó÷âàíå 29 ïàöèåíòè ïî-
ëó÷àâàò Bosentan: îöåíêàòà íà 6 ìåñåöà ïîêàçâà
ñúõðàíåíèå íà ïîäîáðåíèåòî â èçâúðâÿíîòî ðàç-
ñòîÿíèå, à äúëãîñðî÷íîòî ëå÷åíèå ñ Bosentan > 1
ãîäèíà å ñâúðçàíî ñ ïîäîáðåíèå â õåìîäèíàìè÷-
íèòå ïîêàçàòåëè è ÔÊ ïî NYHA.146

Ïåðîðàëíèÿò Bosentan íàñêîðî å ïðåäëîæåí
êàòî çàìåñòèòåëíà òåðàïèÿ ïðè ïàöèåíòè ñ òåæ-
êè è/èëè íåïîíîñèìè ñòðàíè÷íè åôåêòè îò òå-
ðàïèÿ ñ ïðîñòàíîèäè, âêëþ÷èòåëíî ñåïñèñ îò i.v.
Åpoprostenol.147

Îòâîðåíî, íåêîíòðîëèðàíî è ñ ðàçëè÷íè äîçî-
âè ðåæèìè ïðîó÷âàíå å ïðîâåäåíî ïðè äåöà íà
âúçðàñò îò 4 äî 17ã. ñ ÏÀÕ (BREATHE-3) ñ öåë
îöåíêà íà ôàðìàêîêèíåòèêàòà, òîëåðàíòíîñòòà
è áåçîïàñíîñòòà íà ïåðîðàëíèÿ Bosentan. Â òîâà
ïðåäâàðèòåëíî ïðîó÷âàíå ñå íàáëþäàâà çíà÷è-
ìî ïîäîáðåíèå â õåìîäèíàìèêàòà ñëåä 12 ñåä-
ìè÷íî ëå÷åíèå ïðè 18-òå âêëþ÷åíè äåöà ñ
Bosentan ñàìîñòîÿòåëíî èëè â êîìáèíàöèÿ ñ
Epoprostenol.148

Ïîðàäè ïîòåíöèàëíîòî ïîêà÷âàíå çà ÷åðíîä-
ðîáíèòå åíçèìè FDA âúâåæäà èçèñêâàíå çà åæå-
ìåñå÷íè ÷åðíîäðîáíè ôóíêöèîíàëíè òåñòîâå
ïðè ïàöèåíòè íà òåðàïèÿ ñ Bosentan. Îñâåí òîâà
è EMEA ïðåïîðú÷âà åæåìåñå÷íî ìîíèòîðèðà-
íå íà ÷åðíîäðîáíèòå åíçèìè è ïîíàñòîÿùåì òå-

Òàáë. 14. Ðàíäîìèçèðàíè êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ ñ Åíäîòåëèí-1 ðåöåïòîðíè àíòàãîíèñòè ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ

Ïðîó÷âàíå Bosentan - ïèëîòíî143 Bosentan - îñíîâíî144 Sitaxsentan75

Áðîé ïàöèåíòè 32 213 178
Ïðèëîæåíèå per os per os per os
Ïðîäúëæèòåëíîñò (ìåñåöè) 3 4 3
Ïúðâè÷íè êðàéíè öåëè 6ÌÒ 6ÌÒ Âúðõîâ VO

2

ÔÊ ïî NYHA (%)
    II - - 33
    III 100 91 66
    IV - 9 1

Åòèîëîãèÿ (%)à

    ÈÏÀÕ 85 70 53
    ÁÑÒ 15 30 24
    ÂÑÏ - - 24
    HIV - - -
Åôåêò îò ëå÷åíèåòî

    Âúðõîâ VO
2

ÍÄ ÍÄ +3%b

    (% îò ïðåäâèäåíèÿ)
    6ÌÒ (m) +76 +44 +34
    Õåìîäèíàìèêà ïîäîáðåíèå ÍÄ ïîäîáðåíèå

    Êëèíè÷íè ñúáèòèÿ íàìàëåíè íàìàëåíè íàìàëåíèñ

ÂÑÏ= âðîäåíè ñúðäå÷íè ïîðîöè (âðîäåí ëÿâ-äåñåí øúíò); ÁÑÒ= áîëåñòè íà ñúåäèíèòåëíàòà òúêàí; ÍÄ= íÿìà
äàííè.
à Îáùàòà ñóìà îò % ìîæå äà íå å 100% ïîðàäè çàêðúãëÿâàíå êúì íàé-áëèçêàòà åäèíèöà; 0,5 ñå çàêðúãëÿâà êúì ãîðíàòà
åäèíèöà.
b Ñàìî çà äîçà 300mg
c Ñàìî çà äîçà 100mg
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çè ðåçóëòàòè ñà ñúáðàíè â èíòåðíåò-áàçèðàíà
ïðîãðàìà (TRAX). Õåìîãëîáèíúò/õåìàòîêðèòúò
ñúùî òðÿáâà äà ñå ïðîâåðÿâàò ðåäîâíî, òúé êàòî
Bosentan ìîæå äà áúäå ñâúðçàí ñ ðàçâèòèåòî íà
àíåìèÿ, êîÿòî îáèêíîâåíî å ëåêîñòåïåííà. Äîê-
ëàäâàíè ñà è çàäðúæêà íà òå÷íîñòè è îòîöè ïî
äîëíèòå êðàéíèöè ïðè ïàöèåíòè íà ëå÷åíèå ñ
Bosentan. Îñâåí òîâà Bosentan ìîæå äà íàìàëè
åôèêàñíîñòòà íà õîðìîíàëíèòå êîíòðàöåïòèâ-
íè òåõíèêè, ïîðàäè êîåòî òå íå òðÿáâà äà ñå èç-
ïîëçâàò ñàìîñòîÿòåëíî. Ñúùåñòâóâàò ñúìíåíèÿ,
÷å åíäîòåëèíîâèòå àíòàãîíèñòè êàòî êëàñ ñà ñïî-
ñîáíè äà äîâåäàò äî òåñòèêóëàðíà àòðîôèÿ è
ìúæêè ñòåðèëèòåò. Íåîáõîäèìî å ìëàäèòå ìúæå
äà ïîòúðñÿò ïðîôåñèîíàëåí ñúâåò îòíîñíî çà-
÷åâàíåòî è ñòåðèëèòåòà ïðåäè çàïî÷âàíå ëå÷å-
íèå ñ òåçè ìåäèêàìåíòè.

Bosentan å îäîáðåí çà ëå÷åíèå íà ïàöèåíòè ñ
III è IV ÔÊ ïî NYHA â ÑÀÙ è Êàíàäà. Â Åâðî-
ïà òîé å îäîáðåí îò EMEA çà ëå÷åíèå íà ïà-
öèåíòè III ÔÊ ïî NYHA, ñ óòî÷íåíèåòî, ÷å å
äîêàçàíà åôèêàñíîñò ñàìî ïðè ÈÏÀÕ ïàöèåí-
òè è ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñúñ ñêëåðîäåðìèÿ áåç çíà-
÷èìà áåëîäðîáíà ôèáðîçà.

Êëàñ I; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà À
çà ÈÏÀÕ è ÏÀÕ ñ III ÔÊ ïî NYHA, ñâúðçàíà ñúñ

ñêëåðîäåðìèÿ áåç çíà÷èìà áåëîäðîáíà ôèáðîçà.
Êëàñ IIa; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Â

çà ÈÏÀÕ è ÏÀÕ ñ IV ÔÊ ïî NYHA, ñâúðçàíà ñúñ
ñêëåðîäåðìèÿ áåç çíà÷èìà áåëîäðîáíà ôèáðîçà.

Sitaxsentan. Sitaxsentan å ñåëåêòèâåí per os àê-
òèâåí ÅÒÀ ðåöåïòîðåí àíòàãîíèñò, êîéòî å îöå-
íåí ïðè ÏÀÕ ïàöèåíòè â åäíî ÐÊÏ ñ 178 ïà-
öèåíòè ñ II, III è IV ÔÊ ïî NYHA.75 Åòèîëîãèÿ-
òà âêëþ÷âà ÈÏÀÕ è ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ ÁÑÒ èëè
âðîäåíè ñúðäå÷íè ïîðîöè. Ïàöèåíòèòå ñà ðàí-
äîìèçèðàíè 1:1:1 íà ïëàöåáî, Sitaxsentan 100 mg
èëè Sitaxsentan 300 mg per os âåäíúæ äíåâíî çà
12 ñåäìèöè. Ïðîó÷âàíåòî äåìîíñòðèðà ïîäîá-
ðåíèå âúâ ôèçè÷åñêèÿ êàïàöèòåò, õåìîäèíàìè-
êàòà è êëèíè÷íèòå ñúáèòèÿ.75 Íàðóøåíèå â ÷åð-
íîäðîáíèòå ôóíêöèîíàëíè òåñòîâå, îáðàòèìî
ïðè âñè÷êè ñëó÷àè, ñå íàáëþäàâà ñ ÷åñòîòà 0%
ïðè 100mg è 9,5% ïðè 300mg. Äîïúëíèòåëíî ïè-
ëîòíî ïðîó÷âàíå ñ òîçè àãåíò ïðè 20 ÏÀÕ ïà-
öèåíòè ïîêàçâà ïîäîáíè ðåçóëòàòè.149

Sitaxsentan ìîæå äà óâåëè÷è INR èëè ïðîò-
ðîìáèíîâîòî âðåìå (ÏÂ), êîåòî ñå äúëæè íà èí-
õèáèðàíå íà åíçèìà CYP2C9 P450, îñíîâíèÿò
÷åðíîäðîáåí åíçèì, ñâúðçàí ñ ìåòàáîëèçìà íà
Warfarin. Òîâà âçàèìîäåéñòâèå ìîæå äà áúäå ïðåî-
äîëÿíî ñ ðåäóöèðàíå íà äîçàòà íà Warfarin çà
ïîëó÷àâàíå íà æåëàíîòî INR.

Â ìîìåíòà òå÷å âòîðî ÐÊÏ ñúñ Sitaxsentan ñ öåë
ïî-íàòàòúøíî èçÿñíÿâàíå åôèêàñíîñòòà è ñòðà-
íè÷íèòå åôåêòè è ïîëó÷àâàíå íà îäîáðåíèå îò
ðåãóëàòîðíèòå àãåíöèè. Çà Sitaxsentan íå å îáî-

çíà÷åíà êëàñ íà ïðåïîðúêèòå, òúé êàòî êúì ìî-
ìåíòà å äîñòúïåí ñàìî çà ïàöèåíòè, âêëþ÷åíè â
ÐÊÏ.

Êëàñ - íå å îáîçíà÷åí; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ

Èíõèáèòîðè íà ôîñôîäèåñòåðàçà òèï 5

Sildenafil. Sildenafil å per os àêòèâåí, ìîùåí è ñå-
ëåêòèâåí èíõèáèòîð íà cGMP-ôîñôîäèåñòåðà-
çà (ÔÄÅ) òèï 5, êîéòî óïðàæíÿâà ôàðìàêîëî-
ãè÷íèÿ ñè åôåêò ÷ðåç óâåëè÷åíèå íà èíòðàöåëó-
ëàðíàòà êîíöåíòðàöèÿ íà cGMP.151 Óâåëè÷åíèå-
òî íà òîçè íóêëåîòèä äîâåæäà äî ðåëàêñàöèÿ è
àíòèïðîëèôåðàòèâåí åôåêò âúðõó ñúäîâèòå ãëàä-
êî-ìóñêóëíè êëåòêè.152 ÔÄÅ-5 å ñåëåêòèâíî íàò-
ðóïàíà â ïóëìîíàëíàòà öèðêóëàöèÿ153,154, à ãåí-
íàòà åêñïðåñèÿ è àêòèâíîñòòà íà ÔÄÅ-5 çà óâå-
ëè÷åíè ïðè õðîíè÷íà ÏÕ.155,156 Òîâà ïðåäïîëàãà
íàñî÷åí åôåêò íà Sildenafil âúðõó ïóëìîíàëíàòà
ñúäîâà ìðåæà.

Èçâåñòåí áðîé íåêîíòðîëèðàíè ïðîó÷âàíèÿ
ñúîáùàâàò çà áëàãîïðèÿòíè åôåêòè îò per os àê-
òèâíèÿ ÔÄÅ-5 èíõèáèòîð Sildenafil ïðè ÏÀÕ,157-
159 ÕÒÅÏÕ160 è ÏÕ, ñâúðçàíà ñ áåëîäðîáíà ôèá-
ðîçà.161 Ìåäèêàìåíòúò, ïðèëîæåí â äîçè îò 25 äî
75 mg òðè ïúòè äíåâíî, èçãëåæäà ïîäîáðÿâà êàð-
äèî-ïóëìîíàëíàòà õåìîäèíàìèêà è ôèçè÷åñêèÿ
êàïàöèòåò. Òåçè ïðîó÷âàíèÿ ñúîáùàâàò çà îòíî-
ñèòåëíî ìàëúê áðîé ñòðàíè÷íè åôåêòè (íàïð. ãëà-
âîáîëèå, íàçàëíà êîíãåñòèÿ è ñìóùåíèÿ â çðå-
íèåòî). Íàñêîðî å ïóáëèêóâàíî ÐÊÏ ñ cross-over
äèçàéí: Sildenafil 25-100mg òðè ïúòè äíåâíî, ïðè-
ëîæåí ïðè 22 ÏÀÕ ïàöèåíòè âúâ II è III ÔÊ ïî
NYHA, ïîäîáðÿâà ñèìïòîìèòå ñëåä 6 ñåäìèöè,
ôèçè÷åñêèÿ êàïàöèòåò, îöåíåí ïî ïðîòîêîëà íà
Naughton íà áÿãàùà ïúòåêà (îò 475±168 s âðåìå
íà íàòîâàðâàíå â êðàÿ íà ïëàöåáî ôàçàòà äî
686±224 s â êðàÿ íà Sildenafil ôàçàòà) è õåìîäè-
íàìèêàòà.15 Ðåçóëàòèòå îò åäíî îñíîâíî ÐÊÏ ñ
278 ÏÀÕ ïàöèåíòè âúâ II è III ÔÊ ïî NYHA
áÿõà ïðåäñòàâåíè íàñêîðî íà ñðåùàòà íà Ameri-
can College of Chest Physicians â êðàÿ íà îêòîì-
âðè 2004 ã. Äàííèòå ïîêàçâàò, ÷å ñðåäíèÿò ïëà-
öåáî-êîðèãèðàí åôåêò îò ëå÷åíèåòî ïðè 6ÌÒ å
îêîëî 45 m çà 20, 40 è 80 mg Sildenafil òðè ïúòè
äíåâíî. Âñè÷êè äîçîâè ðåæèìè Sildenafil ðåäó-
öèðàò ñðåäíîòî ÏÀÍ íà 12-òàòà ñåäìèöà ñ îêî-
ëî 3 äî 5 mmHg. Ïî âðåìåòî íà èçäàâàíå íà òîâà
ðúêîâîäñòâî òåðàïèÿòà ñúñ Sildenafil âñå îùå íå
å îäîáðåíà îò íèòî åäíà ðåãóëàòîðíà àãåíöèÿ çà
ëå÷åíèå íà ÏÀÕ.162 Êúì íàñòîÿùèÿ ìîìåíò ëå-
÷åíèå ñúñ Sildenafil òðÿáâà äà ñå îáñúæäà ïðè
ÏÀÕ ïàöèåíòè, ïðè êîèòî ñå ðåãèñòðèðà íåóñ-
ïåõ èëè íå ñà êàíäèäàòè çà äðóãèòå îäîáðåíè
òåðàïåâòå÷íè ðåæèìè.

Êëàñ I; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà À.

Êîìáèíèðàíà òåðàïèÿ
Êîìáèíèðàíàòà òåðàïèÿ ïðåäñòàâëÿâà àòðàê-
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òèâåí âàðèàíò çà ïðîòèâîäåéñòâèå íà âñè÷êè ïà-
òîôèçèîëîãè÷íè ìåõàíèçìè, êîèòî ñà íàëèöå ïðè
ÏÀÕ. Êîìáèíèðàíàòà òåðàïèÿ ìîæå äà ñå ïðè-
ëàãà êàòî åäíîâðåìåííî ñå çàïî÷íå ëå÷åíèå ñ
äâà (èëè ïîâå÷å) ìåäèêàìåíòà, èëè êàòî ñå äî-
áàâè âòîðè (èëè òðåòè) ìåäèêàìåíò êúì ïðå-
äèøíàòà òåðàïèÿ, êîÿòî å îò÷åòåíà êàòî íåäîñ-
òàòú÷íî åôåêòèâíà. Êúì ìîìåíòà íå å èçâåñòíî
êîÿ îò òåçè äâå ñòðàòåãèè å ïî-äîáðèÿ èçáîð.

Åôèêàñíîñòòà è áåçîïàñíîñòòà îò åäíîâðåìåí-
íàòà èíèöèàöèÿ íà Bosentan è Epoprostenol å
ïðîó÷åíà ïðè 33 ÏÀÕ ïàöèåíòè â III è IV ÔÊ
ïî NYHA, ðàíäîìèçèðàíè â Epoprostenol + ïëà-
öåáî ãðóïà èëè â Epoprostenol + Bosentan ãðóïà
(BREATHE-2). Ïîäîáðåíèå â õåìîäèíàìèêàòà,
ôèçè÷åñêèÿ êàïàöèòåò è ôóíêöèîíàëíèÿ êëàñ
ñå íàáëþäàâà è â äâåòå ãðóïè. Ðåçóëòàòèòå ïî-
êàçâàò òåíäåíöèÿ êúì ïî-ãîëÿìî (íî íåçíà÷è-
ìî) ïîäîáðåíèå íà âñè÷êè õåìîäèíàìè÷íè ïî-
êàçàòåëè â Epoprostenol + Bosentan ãðóïàòà.163

Íàáëþäàâà ñå îáà÷å óâåëè÷åíà ÷åñòîòà íà ñòðà-
íè÷íèòå åôåêòè â êîìáèíèðàíàòà ãðóïà â ñðàâ-
íåíèå ñ ìîíîòåðàïèÿòà ñ Epoprostenol.

Ïðîâåæäà ñå íîâî ÐÊÏ ñ öåë äà ñå óñòàíîâÿò
åôåêòèòå îò äîáàâÿíåòî íà Sildenafil ïðè ïàöèåí-
òè íà òåðàïèÿ ñ Epoprostenol.

Â íåêîíòðîëèðàíè ïðîó÷âàíèÿ ïðè ïàöèåíòè
ñ ÏÀÕ, ïîêàçâàùè âëîøàâàíå, âúïðåêè õðîíè÷-
íîòî ëå÷åíèå ñ íå-ïàðåíòåðàëíè ïðîñòàíîèäè,
äîáàâÿíåòî íà Bosentan164 èëè Sildenafil165 êúì íà-
ëè÷íàòà òåðàïèÿ äîâåæäà äî áëàãîïðèÿòåí åôå-
êò âúðõó ïóëìîíàëíàòà õåìîäèíàìèêà è ôèçè-
÷åñêèÿ êàïàöèòåò.

Êëàñ IIb; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ.

Èíòåðâåíöèîíàëíè ïðîöåäóðè

Àòðèàëíà áàëîííà ñåïòîñòîìèÿ
Íÿêîëêî åêñïåðèìåíòàëíè166 è êëèíè÷íè167

ïðîó÷âàíèÿ ïðåäïîëàãàò íàëè÷èåòî íà ïîëçà îò
ìåæäóïðåäñúðäåí äåôåêò â óñëîâèåòî íà òåæêà
ÏÕ. Íàëè÷èåòî íà ìåæäóïðåäñúðäåí äåôåêò, îïî-
ñðåäñòâàù äÿñíî-ëÿâ øúíò, áè äîâåëî äî óâåëè-
÷åíèå â ñèñòåìíèÿ êðúâîòîê, êîåòî âúïðåêè ñïàäà
â ñèñòåìíàòà àðòåðèàëíà êèñëîðîäíà ñàòóðàöèÿ
âîäè äî óâåëè÷åíèå íà ñèñòåìíèÿ êèñëîðîäåí
òðàíñïîðò. Îñâåí òîâà øúíòúò íà ìåæäóïðåäñúð-
äíî íèâî áè ïîçâîëèë äåêîìïåíñàöèÿ íà ÄÏ è
ÄÊ, íàìàëÿâàéêè ñèìïòîìèòå è ïðèçíàöèòå íà
äåñíîñòðàííà ÑÍ.

Ðîëÿòà íà àòðèàëíàòà áàëîííà ñåïòîñòîìèÿ â
ëå÷åíèåòî íà ÏÀÕ ïàöèåíòè å íåèçÿñíåíà, òúé
êàòî íåéíàòà åôèêàñíîñò å äåìîíñòðèðàíà ñàìî
â ìàëêè ñåðèè è îòäåëíè êëèíè÷íè ñëó÷àè, ñ
îáù áðîé ïðèáëèçèòåëíî 120 ïóáëèêóâàíè ñëó-
÷àè.168,169 Â ïîâå÷åòî ñëó÷àè òàçè ïðîöåäóðà å ïðè-
ëàãàíà ïðè òåæêî áîëíè ïàöèåíòè êàòî ïàëèà-
òèâåí ìîñò êúì áåëîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ, êîå-

òî áè ìîãëî äà îáÿñíè ïðîöåäóðíàòà ñìúðòíîñò
â ðàçìåðè îò 5 äî 15%. Îñâåí ïîäîáðåíèå â ñèì-
ïòîìàòèêàòà è õåìîäèíàìèêàòà, äåìîíñòðèðàíà
å è ïîâèøåíà ïðåæèâÿåìîñò â ñðàâíåíèå ñ èñ-
òîðè÷åñêè êîíòðîëíè ãðóïè.76 Ïî íàñòîÿùåì àò-
ðèàëíàòà áàëîííà ñåïòîñòîìèÿ å èíäèöèðàíà
ïðè ïàöèåíòè ñ íàïðåäíàë III è IV ÔÊ ïî NYHA
ñúñ ñêîðîøåí ñèíêîï è/èëè äåñíîñòðàííà ñúð-
äå÷íà íåäîñòàòú÷íîñò, âúïðåêè öÿëàòà äîñòúïíà
ìåäèêàìåíòîçíà òåðàïèÿ; ñåïòîñòîìèÿòà ñå èç-
ïîëçâà èëè êàòî ïàëèàòèâåí ìîñò êúì áåëîä-
ðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ èëè êàòî åäèíñòâåíà ïðî-
öåäóðà, êîãàòî íå ñà äîñòúïíè äðóãè âúçìîæíîñ-
òè.169 Àòðèàëíàòà áàëîííà ñåïòîñòîìèÿ òðÿáâà äà
ñå îñúùåñòâÿíà ñàìî â öåíòðîâå ñ äîñòàòú÷åí îïèò
ñ öåë äà ñå èçáåãíàò ïðîöåäóðíèòå ðèñêîâå.

Êëàñ IIa; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ

Áåëîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ

Òðàíñïëàíòàöèÿòà íà áÿë äðîá è ñúðöå-áÿë
äðîá ïðè ÏÀÕ å îöåíåíà ñàìî â ïðîñïåêòèâíè
íåêîíòðîëèðàíè ïðîó÷âàíèÿ, òúé êàòî ôîðìàë-
íèòå ÐÊÏ ñå ñ÷èòàò çà íååòè÷íè ïðè ëèïñàòà íà
àëòåðíàòèâíè òåðàïåâòè÷íè âúçìîæíîñòè.169

Ïðåæèâÿåìîñòòà íà 3-òà è 5-òà ãîäèíà ñëåä
òðàíñïëàíòàöèÿ íà áÿë äðîá è ñúðöå-áÿë äðîá å
ñúîòâåòíî îêîëî 55% è 45%.170

Ïðîâåæäàíè ñà êàêòî åäíîñòðàííà, òàêà è äâó-
ñòðàííà áåëîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ ïðè ÈÏÀ-
Õ è òåçè îïåðàöèè ñà êîìáèíèðàíè ñ êîðåêöèÿ
íà ñúðäå÷íè ïîðîöè çà ñèíäðîìà íà Eisenmenger.
Ïðåæèâÿåìîñòòà íà ðåöèïèåíòèòå å ïîäîáíà çà
åäíîñòðàííà è äâóñòðàííà òðàíñïëàíòàöèÿ ïðè
ÏÀÕ è ïðè íàëè÷èåòî íà òåõíè÷åñêè âúçìîæ-
íîñòè âñÿêà îò òåçè îïåðàöèè å ïðèåìëèâ èçáîð
çà ïîâå÷åòî ñëó÷àè íà ÏÀÕ. Âúïðåêè òîâà êúì
íàñòîÿùèÿ ìîìåíò ïîâå÷åòî òðàíñïëàíòàöèîí-
íè öåíòðîâå ïðåäïî÷èòàò îñúùåñòâÿâàíå íà
äâóñòðàííè áåëîäðîáíè òðàíñïëàíòàöèè, îò÷àñ-
òè ïîðàäè ïî-ìàëêîòî ñëåäîïåðàòèâíè óñëîæ-
íåíèÿ. Ïðè ïàöèåíòè ñúñ ñèíäðîì íà
Eisenmenger è ïðè òåçè ñ êðàåí ñòàäèé íà ñúð-
äå÷íà íåäîñòàòú÷îñò âàðèàíòúò çà òðàíñïëàíòà-
öèÿ ñúðöå-áÿë äðîá òðÿáâà äà áúäå âíèìàòåëíî
îáñúäåí. Â ñëó÷àèòå íà êîìïëåêñíè ïîðîöè è
ïðè äåôåêò íà ìåæäóêàìåðíàòà ïðåãðàäà å äå-
ìîíñòðèðàíî ïðåäèìñòâî íà òðàíñïëàíòàöèÿòà
ñúðöå-áÿë äðîá.

Òðàíñïëàíòàöèÿòà íà áÿë äðîá è ñúðöå-áÿë
äðîá å èíäèöèðàíà ïðè ÏÀÕ ïàöèåíòè â íàï-
ðåäíàë III è IV ÔÊ ïî NYHA è ñèìïòîìè, ðåô-
ðàêòåðíè íà äîñòúïíîòî ìåäèêàìåíòîçíî ëå÷å-
íèå. Íåïðåäñêàçóåìîñòòà íà ïåðèîäà â ëèñòàòà
íà ÷àêàùèòå è íåäîñòèãúò íà äîíîðíè îðãàíè
óñëîæíÿâàò ðåøåíèåòî îòíîñíî òî÷íîòî âðåìå
íà çàïèñâàíå çà òðàíñïëàíòàöèÿ.

Êëàñ I; íèâî íà äîêàçàòåëñòâà Ñ
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Ëå÷åáåí àëãîðèòúì

Ëå÷åáåí àëãîðèòúì, îñíîâàí íà êëàñà íà ïðå-
ïîðúêèòå è íèâîòî íà äîêàçàòåëñòâà, èçâåäåíè

îò êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ, å ïðåäñòàâåí íà ôèã. 3.
Àëãîðèòúìúò å îãðàíè÷åí äî ïàöèåíòè ñ III

èëè IV ÔÊ ïî NYHA, òúé êàòî òå ïðåäñòàâëÿâàò
îñíîâíàòà ÷àñò îò âêëþ÷åíèòå â êîíòðîëèðàíè

Ôèã. 3. Äîêàçàòåëñòâåíî-áàçèðàí ëå÷åáåí àëãîðèòúì. 1. Àëãîðèòúìúò å îãðàíè÷åí äî ïàöèåíòè ñ III èëè IV ÔÊ ïî
NYHA, òúé êàòî òå ïðåäñòàâëÿâàò îñíîâíàòà ÷àñò îò âêëþ÷åíèòå â êîíòðîëèðàíè êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ. Çà I èëè II
ÔÊ ïî NYHA ñà äîñòúïíè ìàëêî äàííè. Îñâåí òîâà ðàçëè÷íèòå òåðàïåâòè÷íè ñõåìè ñà îöåíÿâàíè îñíîâíî ïðè
îòäåëíè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ è ïðè ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñúñ ñêëåðîäåðìèÿ è óïîòðåáà íà àíîðåêñèãåíè. Åêñòðàïîëèðàíåòî íà
òåçè ïðåïîðúêè çà äðóãè ïîäãðóïè íà ÏÀÕ òðÿáâà äà ñòàâà ïðåäïàçëèâî. 2. Ïîðàäè ñëîæíîñòòà íà îñòðèÿ ñúäîâî-
ðåàêòèâåí òåñò è íàëè÷èåòî íà ðàçëè÷íè òåðàïåâòè÷íè âúçìîæíîñòè, ñå ïðåïîðú÷âà íàñî÷âàíå íà ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ
êúì ñïåöèàëèçèðàí öåíòúð. 3. Îñòðèÿò ñúäîâî-ðåàêòèâåí òåñò òðÿáâà äà ñå ïðèëàãà ïðè âñè÷êè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ,
âúïðåêè ÷å íàé-ãîëÿìà ÷åñòîòà íà ïîëîæèòåëíè îòãîâîðè ñà íàáëþäàâà ïðè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ è ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ
óïîòðåáàòà íà àíîðåêñèãåíè. 4. Ïîçèòèâåí ñúäîâî-ðåàêòèâåí îòãîâîð íà âàçîäèëàòàòîðè ñå äåôèíèðà êàòî ñïàäàíå íà
ñðåäíîòî ÏÀÍ ñ ïîíå 10 mmHg äî ñòîéíîñò ïî-ìàëêà èëè ðàâíà íà 40 mmHg, ñúïðîâîäåíî ñ óâåëè÷åíèå èëè íåïðî-
ìåíÿíå íà ñúðäå÷íèÿ äåáèò ïî âðåìå íà îñòðî òåñòóâàíå ñ èíõàëàòîðåí NO, i.v. Epoprostenol èëè i.v. Adenosin.
5. Ïðîäúëæèòåëíî ïîâëèÿâàíå íà ÑÀ àíòàãîíèñòè ñå äåôèíèðà êàòî I èëè II ÔÊ ïî NYHA ñ áëèçêà äî íîðìàëíàòà
õåìîäèíàìèêà ñëåä íÿêîëêî ìåñå÷íî ëå÷åíèå. 6. Ïðè ïàöèåíòè âúâ ÔÊ III ïî NYHA òåðàïèÿòà íà ïúðâè èçáîð ìîæå
äà âêëþ÷âà ïåðîðàëíè åíäîòåëèí ðåöåïòîðíè àíòàãîíèñòè, õðîíè÷åí i.v. Epoprostenol èëè ïðîñòàíîèäíè àíàëîçè. 7. Ïî
âðåìåòî íà èçäàâàíå íà òîçè äîêóìåíò Sildenafil íå å îäîáðåí ïðè ÏÀÕ îò íèòî åäíà ðåãóëàòîðíà àãåíöèÿ. 8. Ïîâå÷åòî
åêñïåðòè ñìÿòàò, ÷å ïàöèåíòè ñ IV ÔÊ ïî NYHA â íåñòàáèëíî ñúñòîÿíèå òðÿáâà äà áúäàò ëåêóâàíè ñ i.v. Epoprostenol
(ïîäîáðåíèå â ïðåæèâÿåìîñòòà, øèðîê îïèò è áúðçèíà íà äåéñòâèåòî). À, Â, Ñ - ñòåïåíóâàíå ñïîðåä òàáë. 4 è 5; Ñà
àíòàãîíèñòè: êàëöèåâè àíòàãîíèñòè; inh: èíõàëàòîðíî; i.v.: èíòðàâåíîçíî; ÔÄÅ: ôîñôîäèåñòåðàçà; R: ðåöåïòîð.



31

êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ.
Ìàëêî äàííè ñà äîñòúïíè çà ïàöèåíòè âúâ ÔÊ

I èëè II ïî NYHA è íàé-ïîäõîäÿùàòà ñòðàòåãèÿ
òåïúðâà ùå ñå îïðåäåëÿ è âàëèäèçèðà îò ñïåöè-
ôè÷íè ïðîó÷âàíèÿ. Ïîíàñòîÿùåì ïàöèåíòè âúâ
ÔÊ I èëè II ïî NYHA òðÿáâà äà áúäàò ëåêóâàíè ñ
îñíîâíà òåðàïèÿ è ïðè íàëè÷èåòî íà ñúäîâà ðåàê-
òèâíîñò ñ Ñà àíòàãîíèñòè. Â ñëó÷àèòå ñ ìíîæåñ-
òâî áëàãîïðèÿòíè ïðîãíîñòè÷íè êðèòåðèè (âèæ
ðàçäåëà Îöåíêà íà òåæåñòòà) ñå ïðåïîðú÷âà ïðîñ-
ëåäÿâàíå íà ïàöèåíòèòå èëè âêëþ÷âàíå â ÐÊÏ.

Ðàçëè÷íèòå òåðàïåâòè÷íè ñõåìè ñà îöåíÿâàíè
îñíîâíî ïðè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ è ïðè ÏÀÕ, ñâúð-
çàíà ñúñ ñêëåðîäåðìèÿ è óïîòðåáà íà àíîðåêñîãå-
íè. Åêñòðàïîëèðàíåòî íà òåçè ïðåïîðúêè çà äðó-
ãè ïîäãðóïè íà ÏÀÕ òðÿáâà äà ñòàâà ïðåäïàçëè-
âî (âèæ ðàçäåëà Ñïåöèôè÷íè ñúñòîÿíèÿ).

Ïðåäëîæåíèÿò ïúðâîíà÷àëåí ïîäõîä ñëåä ïîñ-
òàâÿíå íà äèàãíîçà ÏÀÕ âêëþ÷âà ïðèäúðæàíåòî
êúì îáùèòå ìåðêè è çàïî÷âàíå íà îñíîâíà òåðà-
ïèÿ, êîÿòî âêëþ÷âà ïåðîðàëíè àíòèêîàãóëàíòè
(ïðè ëèïñà íà ïðîòèâîïîêàçàíèÿ), äèóðåòèöè âúâ
ñëó÷àèòå íà âîäíà çàäðúæêà, äîïúëíèòåëåí êèñ-
ëîðîä â ñëó÷àè íà õèïîêñåìèÿ è Digoxin â ñëó-
÷àè íà ðåôðàêòåðíà äåñíîñòðàííà ñúðäå÷íà íå-
äîñòàòú÷íîñò è/èëè íàäêàìåðíè àðèòìèè.

Ïîðàäè ñëîæíîñòòà íà äîïúëíèòåëíàòà îöåí-
êà è íàëè÷èåòî íà ðàçëè÷íè òåðàïåâòè÷íè îïöèè,
ñå ïðåïîðú÷âà íàñî÷âàíå íà ÏÀÕ ïàöèåíòèòå êúì
ñïåöèàëèçèðàí öåíòúð.

Îñòðèÿò ñúäîâî-ðåàêòèâåí òåñò òðÿáâà äà ñå
ïðèëàãà ïðè âñè÷êè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ, âúïðåêè
÷å íàé-ãîëÿìà ÷åñòîòà íà ïîëîæèòåëíè îòãîâî-
ðè ñà íàáëþäàâà ïðè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ è ÏÀÕ,
ñâúðçàíà ñ óïîòðåáàòà íà àíîðåêñèãåíè è òåçè
ãðóïè èìàò íàé-ãîëÿìà ïîëçà îò òåðàïèÿòà ñ âè-
ñîêè äîçè Ñà àíòàãîíèñòè.

Ñúäîâî-ðåàêòèâíèòå ïàöèåíòè, êàêòî ñà äåôè-
íèðàíè ïî-ãîðå, òðÿáâà äà ñå ëåêóâàò ñ îïòèìàë-
íî ïîíîñèìèòå äîçè Ñà àíòàãîíèñòè; ïðîäúë-
æèòåëíîñò íà îòãîâîðà (äåôèíèðàíî êàòî I èëè
II ÔÊ ïî NYHA ñ áëèçêà äî íîðìàëíàòà õåìî-
äèíàìèêà) òðÿáâà äà ñå ïîòâúðäè ñëåä òðè äî
øåñò ìåñå÷íî ëå÷åíèå.

Ïàöèåíòèòå, íåîòãîâàðÿùè íà îñòðèÿ ñúäîâî-
ðåàêòèâåí òåñò, âúâ ÔÊ I èëè II ïî NYHA òðÿáâà
äà ïðîäúëæàò ñ îñíîâíàòà òåðàïèÿ ïðè ñòðîãî
ïðîñëåäÿâàíå.

Ïàöèåíòèòå, íåîòãîâàðÿùè íà îñòðèÿ ñúäîâî-
ðåàêòèâåí òåñò èëè òåçè êîèòî îòãîâàðÿò, íî îñ-
òàâàò âúâ ÔÊ III ïî NYHA, òðÿáâà äà áúäàò ñ÷è-
òàíè çà êàíäèäàòè çà ëå÷åíèå ñ åíäîòåëèí ðå-
öåïòîðåí àíòàãîíèñò (ÅÐÀ) èëè ïðîñòàíîèä. Ïî
íàñòîÿùåì åäèíñòâåíèÿò òúðãîâñêè äîñòúïåí è
îäîáðåí ÅÐÀ å per os àêòèâíèÿ äâîåí ðåöåïòî-
ðåí àíòàãîíèñò Bosentan. Èçìåæäó ïðîñòàíîè-
äèòå Treptostinil ñå ïðèëàãà ïîäêîæíî è å äîñòú-
ïåí â ÑÀÙ; Iloprost ñå ïðèëàãà êàòî àåðîçîë è å
îäîáðåí â Åâðîïà è Àâñòðàëèÿ, à Beraprost å îäî-

áðåí â ßïîíèÿ è Þæíà Êîðåÿ. Ïðîäúëæèòåëíî
i.v. ïðèëîæåíèå íà Epoprostenol ìîæå ñúùî äà
ñå èçïîëçâà ïðè ïàöèåíòè ñ III ÔÊ ïî NYHA,
êîèòî ñà ðåôðàêòåðíè íà ÅÐÀ èëè äðóãè ïðîñ-
òàíîèäè. Íÿêîè àâòîðè âñå îùå èçïîëçâàò êàòî
ëå÷åíèå íà ïúðâè èçáîð Epoprostenol ïðè ïà-
öèåíòè ñ III ÔÊ ïî NYHA, ïîðàäè äîêàçàíèòå
ìó áëàãîïðèÿòíè åôåêòè âúðõó ïðåæèâÿåìîñòòà.

Èçáîðúò íà ìåäèêàìåíò ñå îïðåäåëÿ îò ðàçëè÷-
íè ôàêòîðè, âêëþ÷èòåëíî ñòàòóñà íà îäîáðåíèå,
íà÷èíà íà ïðèëîæåíèå, ñòðàíè÷íèòå åôåêòè, ïðåä-
ïî÷èòàíèÿòà íà ïàöèåíòà è îïèòà íà ëåêàðÿ.

Per os àêòèâíèÿò ôîñôîäèåñòåðàçà òèï 5 èí-
õèáèòîð Sildenafil êúì ìîìåíòà íå å îäîáðåí çà
ëå÷åíèåòî íà ÏÀÕ îò íèòî åäíà ðåãóëàòîðíà
àãåíöèÿ è óïîòðåáàòà ìó òðÿáâà äà ñå îáñúæäà
ïðè ïàöèåíòè, ïðè êîèòî å îò÷åòåí íåóñïåõ èëè
íå ñà êàíäèäàòè çà îñòàíàëèòå îäîáðåíè ìåäè-
êàìåíòè.

Ðîëÿòà íà òîçè ìåäèêàìåíò ùå áúäå ïî-ÿñíî
äåôèíèðàíà ñëåä îöåíêà îò ðåãóëàòîðíèòå àãåí-
öèè íà ðåçóëòàòèòå îò îñíîâíîòî ÐÊÏ.

Ïðîäúëæèòåëíî i.v. ïðèëîæåíèå íà
Epoprostenol, îäîáðåíî â ÑÀÙ è Åâðîïà, ìîæå
äà áúäå ñ÷èòàíî êàòî òåðàïèÿ íà ïúðâè èçáîð
ïðè ÈÏÀÕ ïàöèåíòè âúâ ÔÊ IV ïî NYHA, ïî-
ðàäè äåìîíñòðèðàíîòî ïîäîáðåíèå íà ïðåæèâ-
ÿåìîñòòà â òàçè ãðóïà.

Âúïðåêè ÷å êàêòî Bosentan, òàêà è Treptostinil
ñà îäîáðåíè ïðè ïàöèåíòè âúâ ÔÊ IV ïî NYHA,
ñàìî ìàëúê áðîé êëàñ IV ïàöèåíòè ñà âêëþ÷åíè
â êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ ñ òåçè ìåäèêàìåíòè. Â
ñúîòâåòñòâèå ñ òîâà ïîâå÷åòî åêñïåðòè ñ÷èòàò
òåçè ìåäèêàìåíòè êàòî òåðàïèÿ íà âòîðè èçáîð
ïðè òåæêî áîëíè ïàöèåíòè. Âúïðåêè ÷å íÿìà ïðî-
âåäåíè ÐÊÏ ñ i.v. Iloprost, òîçè ïðîñòàöèêëèíîâ
àíàëîã å îäîáðåí â Íîâà Çåíëàíäèÿ.

Êîìáèíèðàíà òåðàïèÿ (íàïð. ÅÐÀ + ïðîñòà-
íîèäè) ìîæå äà áúäå îáñúæäàíà ïðè ïàöèåíòè,
êîèòî íå ïîêàçâàò ïîäîáðåíèå èëè äîðè ñå âëî-
øàâàò ñ ìåäèêàìåíòèòå íà ïúðâè èçáîð, âúïðå-
êè ÷å êúì òîçè ìîìåíò äàííèòå çà òàçè ñïåöè-
ôè÷íà òåðàïèÿ ñà îãðàíè÷åíè è ïðåäèìíî îò
íåêîíòðîëèðàíè ïðîó÷âàíèÿ. Òåïúðâà ïðåäñòîè
äà ñå âúâåæäàò ïîäõîäÿùè ïðîòîêîëè çà ìîìåí-
òà íà çàïî÷âàíå è äîçèðàíå íà êîìáèíèðàíàòà
òåðàïèÿ.

Àòðèàëíàòà áàëîííà ñåïòîñòîìèÿ è/èëè áåëîä-
ðîáíàòà òðàíñïëàíòàöèÿ ñà èíäèöèðàíè ïðè
ðåôðàêòåðíà ÏÀÕ èëè êúäåòî ìåäèêàìåíòîçíî-
òî ëå÷åíèå å íåäîñòúïíî. Òåçè ïðîöåäóðè òðÿáâà
äà áúäàò ïðîâåæäàíè ñàìî â îïèòíè öåíòðîâå.

Ñïåöèôè÷íè ñúñòîÿíèÿ

Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ â

äåòñêà âúçðàñò

×åñòîòà. ×åñòîòàòà íà âðîäåíèòå ñúðäå÷íè ïî-
ðîöè å ïî-âèñîêà ïðè äåöàòà â ñðàâíåíèå ñ âúç-
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ðàñòíèòå è å ñúùåñòâåíî òå äà áúäàò ðàçïîçíàòè
êàòî ïðè÷èíà çà ÏÀÕ. Çà ðàçëèêà îò òîâà ÷åñòî-
òàòà íà ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ ÁÑÒ, ïîðòàëíà õèïåðòî-
íèÿ, HIV èíôåêöèÿ è ìåäèêàìåíòè/òîêñèíè å
ïî-íèñêà ïðè äåöàòà â ñðàâíåíèå ñ âúçðàñòíèòå.
Âúïðåêè ÷å ïåðñèñòèðàùàòà ÏÕ íà íîâîðîäå-
íîòî (ÏÏÕÍ) å ñúùî êëàñèôèöèðàíà â ðóáðè-
êàòà ÏÀÕ, íåéíàòà åñòåñòâåíà èñòîðèÿ è ëå÷å-
íèå ñà äîñòàòú÷íî ðàçëè÷íè îò òåçè íà äðóãèòå
ôîðìè íà ÏÀÕ, çà äà îïðàâäàÿò èçêëþ÷âàíåòî é
îò ïî-íàòàòúøíà äèñêóñèÿ â òîâà ðúêîâîäñòâî.
ÏÏÕÍ å îáèêíîâåíî ïðåõîäíà,171,172 êàòî íîâî-
ðîäåíèòå èëè ñå âúçñòàíîâÿâàò íàïúëíî áåç íåîá-
õîäèìîñò îò õðîíè÷íà ìåäèêàìåíòîçíà òåðàïèÿ,
èëè çàâúðøâàò ôàòàëíî ïî âðåìå íà íåîíàòàë-
íèÿ ïåðèîä âúïðåêè ìàêñèìàëíèòå êàðäèîïóë-
ìîíàëíè òåðàïåâòè÷íè èíòåðâåíöèè.173

Ïàòîãåíåçà. Íå ñà óñòàíîâåíè ñúùåñòâåíè ðàç-
ëèêè ìåæäó ìåõàíèçìèòå, ñâúðçàíè ñ ðàçâèòèå-
òî íà ÏÀÕ ïðè äåöà è âúçðàñòíè. Âúïðåêè òîâà
ïðè ÏÏÕÍ ìîæå äà ñà çàìåñåíè íÿêîè ñïåöè-
ôè÷íè ïàòîôèçèîëîãè÷íè ìåõàíèçìè, äúëæàùè
ñå íà ïåðñèñòèðàíå íà ôåòàëíèòå ïóëìîíàëíè
ñúäîâè õàðàêòåðèñòèêè è íà îòâîðåí foramen
ovale.174 Îñâåí òîâà ÷åñòîòàòà íà îñòðàòà ñúäîâà
ðåàêòèâíîñò å ïî-âèñîêà ïðè äåöà ñ ÈÏÀÕ, êîåòî
ïðåäïîëàãà, ÷å âàçîêîíñòðèêöèÿòà ïðåîáëàäàâà
íàä ôèêñèðàíèòå îáñòðóêòèâíè ñúäîâè ïðîìå-
íè â òàçè ãðóïà.79,118

Êëèíè÷íà êàðòèíà è èçñëåäâàíèÿ. Êëèíè÷íè, äèàã-
íîñòè÷íè è ïðîãíîñòè÷íè õàðàêòåðèñòèêè çà
ÏÀÕ ñà ñúáèðàíè ïðåäèìíî âúâ âúçðàñòíàòà ïî-
ïóëàöèÿ è ÷åñòî ñå íàëàãà åêñòðàïîëàöèÿ íà òà-
çè èíôîðìàöèÿ çà ïåäèàòðè÷íàòà ïîïóëàöèÿ.

Íà áàçàòà íà ðåãèñòúðà NIH ñå òâúðäè, ÷å â
óñëîâèå íà íåëåêóâàíè ñëó÷àè ñìúðòíîñòòà ïðè
äåöàòà å ïî-ãîëÿìà â ñðàâíåíèå ñ âúçðàñòíèòå.
Òåçè ðåçóëòàòè îáà÷å ñà íà áàçàòà íà ìàëúê áðîé
ïåäèàòðè÷íè ñëó÷àè è ïðåäè äîñòúïà äî ìíîãî
îò ñúâðåìåííèòå ìåäèêàìåíòîçíè ñòðàòåãèè. Òåî-
ðèòè÷íî áè ìîãëî äà ñå î÷àêâà, ÷å îòãîâîðúò íà
ëå÷åíèåòî ïðè äåöàòà ùå áúäå ïî-äîáúð, òúé êà-
òî ñúäîâàòà ìðåæà âñå îùå ñå ðåìîäåëèðà çàåä-
íî ñ ðàñòåæà. Íîâèòå òåðàïåâòè÷íè ñòðàòåãèè èç-
ãëåæäà íàèñòèíà ïîñòèãàò ïî-ãîëÿì óñïåõ ïðè
äåöàòà â ñðàâíåíèå ñ âúçðàñòíèòå ñ ÏÀÕ, íî êóð-
ñúò íà çàáîëÿâàíåòî å ïî-íåïðåäñêàçóåì.175 Îñ-
òàâàò íåèçÿñíåíè ðàçëè÷èÿòà â êëèíè÷íà êàð-
òèíà ïðè äåöà, ñòðàäàùè â åäíàêâà ñòåïåí îò
ÏÀÕ.

Âúïðåêè ÷å îòíîñíî äèàãíîñòè÷íàòà ñòðàòå-
ãèÿ ñà äîñòúïíè ñàìî åäíîöåíòðîâè ïðîó÷âà-
íèÿ, äåöàòà ñ òåæêà ÏÕ ïîäëåæàò íà ñúùàòà äèàã-
íîñòè÷íà îöåíêà, êàêâàòî å îïèñàíà çà âúçñðàñ-
òíèòå (âèæ ïî-ãîðå).176 Èçñëåäâàíèÿòà âêëþ÷-
âàò àðòåðèàëåí ÊÃÀ ñ îöåíêà íà êèñëîðîäíàòà
ñàòóðàöèÿ, ðåíòãåíîãðàôèÿ íà ãðúäåí êîø, ÔÈÄ,
ðàáîòåí òåñò, ÅõîÊÃ, âåíòèëàöèîííî-ïåðôóçèîí-
íà ñöèíòèãðàôèÿ, ÊÒ íà ãðúäåí êîø, åõîãðàôèÿ

íà êîðåìíè îðãàíè, ñåðîëîãè÷íè òåñòîâå çà ÁÑÒ,
òåñòîâå çà õèïåðêîàãóëàöèÿ è èçñëåäâàíå çà HIV.
Äèàãíîçàòà òðÿáâà äà ñå ïîòâúðäè ñ äåñíîñòðàííà
ñúðäå÷íà êàòåòåðèçàöèÿ.

Êàêòî ïðè âúçðàñòíèòå ñ ÏÀÕ èçñëåäâàíåòî
íà ïóëìîíàëíàòà ñúäîâà ðåàêòèâíîñò ïî âðåìå
íà ÄÑÊ âêëþ÷âà îöåíêà íà îñòðèÿ îòãîâîð íà
êðàòêîòðàéíî äåéñòâàù âàçîäèëàòàòîð, êàòî èí-
õàëàòîðåí NO, i.v. Epoprostenol èëè i.v. Adenosine,
ñ öåë äà ñå îïðåäåëè ïîëçàòà îò õðîíè÷íà òåðà-
ïèÿ ñ ïåðîðàëíè Ñà àíòàãîíèñòè. ×åñòîòàòà íà
îñòðàòà ñúäîâà ðåàêòèâíîñò å ïî-âèñîêà ïðè äå-
öàòà â ñðàâíåíèå ñ âúçðàñòíèòå è òîâà ïîçâîë-
ÿâà ïîâå÷å äåöà îòêîëêîòî âúçðàñòíè äà áúäàò
åôåêèâíî ëåêóâàíè ñ Ñà àíòàãîíèñòè.79,118

Ëå÷åíèå. Òåðàïåâòè÷íèòå àëãîðèòìè ïðè äåöà ñ
ÏÀÕ ñà ïîäîáíè íà òåçè ïðè âúçðàñòíè,ñ íàëè-
÷èåòî íà íÿêîëêî ñïåöèôè÷íè îñîáåíîñòè. Íàï-
ðèìåð, ïðè äåöà, êîèòî îòãîâàðÿò äà äàäåíà ñïå-
öèôè÷íà ìåäèêàìåíòîçíà ñòðàòåãèÿ, îòãîâîðúò
÷åñòî å ìíîãî ïî-äîáúð â ñðàâíåíèå ñ òîçè ïðè
âúçðàñòíèòå. È îáðàòíî, àêî ëèïñâà îòãîâîð íà
ñïåöèôè÷íèòå òåðàïåâòè÷íè ðåæèìè, ïðåæèâ-
ÿåìîñòòà èì ÷åñòî å ïî-êðàòêà äîðè îò òàçè íà
âúçðàñòíèòå ñ òåæêà ôîðìà íà çàáîëÿâàíåòî.

Òúé êàòî äåöàòà ñ ÏÀÕ ÷åñòî èìàò ïî-ðåàê-
òèâíà ïóëìîíàëíà ñúäîâà ìðåæà â ñðàâíåíèå ñ
âúçðàñòíèòå, âñÿêà èíôåêöèÿ íà äèõàòåëíèòå ïú-
òèùà, êîÿòî ÷ðåç àëâåîëàðíà õèïîêñèÿ äîâåæäà
äî íåñúîòâåòñòâèå â îòíîøåíèåòî âåíòèëàöèÿ/
ïåðôóçèÿ, ìîæå äà áúäå êàòàñòðîôàëíà àêî íå ñå
òðåòèðà àãðåñèâíî. Ïðåïîðú÷âàìå äåöàòà ñ ïíåâ-
ìîíèÿ äà áúäàò õîñïèòàëèçèðàíè ñ öåë çàïî÷âà-
íå íà àíòèáèîòè÷íà òåðàïèÿ è äîáàâÿíå íà àí-
òèïèðåòèöè ïðè ïîâèøåíèå íà òåìïåðàòóðàòà
íàä 380Ñ, çà äà ñå íàìàëÿò ïîñëåäñòâèÿòà îò ïî-
âèøåíèòå ìåòàáîëèòíè íóæäè.

Íÿìà ÿñíîòà ïî âúïðîñà äàëè õðîíè÷íàòà àí-
òèêîàãóëàíòíà òåðàïèÿ ïðè äåöà ñ ÏÀÕ å åôè-
êàñíà, à ñúùî è áåçîïàñíà, ñ íèñêî îòíîøåíèå
ðèñê/ïîëçà. Ïîäõîäúò íà åêñïåðòèòå êúì ìîìåíòà
å äà ñå àíòèêîàãóëèðàò äåöà ñ äåñíîñòðàííà ñúð-
äå÷íà íåäîñòàòú÷íîñò.

Áåçîïàñíîñòòà è åôèêàñíîñòòà íà Ñà àíòàãî-
íèñòèòå ñå îïðåäåëÿ îò îòãîâîðà íà ïàöèåíòà íà
îñòðèÿ âàçîäèëàòàòîðåí òåñò, êàòî åôèêàñíîñòòà
îò òîçè òèï ëå÷åíèå ïðè äåöàòà å ïîäîáíà íà
òàçè ïðè âúçðàñòíèòå. Îïòèìàëíèÿò äîçîâ ðåæèâ
èçèñêâà èçïîëçâàíåòî íà îòíîñèòåëíî âèñîêè äî-
çè, êàêòî è ïðè âúçðàñòíèòå (âèæ ïî-ãîðå), à äå-
öàòà òîëåðèðàò è èçãëåæäà ñå íóæäàÿò îò ïî-
âèñîêà äîçà íà êèëîãðàì òåãëî â ñðàâíåíèå ñ
âúçðàñòíèòå.

Êëèíè÷íèòå èíäèêàöèè çà õðîíè÷íà òåðàïèÿ
ñ i.v. Epoprostenol ïðè äåöàòà ñà ïîäîáíè íà òåçè
ïðè  âúçðàñòíèòå. Îïòèìàëíàòà äîçà íà
Epoprostenol îñòàâà íåèçÿñíåíà êàêòî ïðè äåöà-
òà, òàêà è ïðè âúçðàñòíèòå. Ïðè äåöàòà íà÷àëíà-
òà äîçà å 2 ng/kg/min, êàêòî ïðè âúçðàñòíèòå è
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ìîæå äà ñå ïîêà÷âà ïðè íåîáõîäèìîñò. Îáèêíî-
âåíî äîçàòà òðÿáâà äà ñå óâåëè÷è äîñòà áúðçî
ïðåç ïúðâèòå ìåñåöè ñëåä íà÷àëîòî íà òåðàïèÿ-
òà. Âúïðåêè ÷å ñðåäíàòà äîçà ñëåä 1 ãîä. íà ëå÷å-
íèå å ïðèáëèçèòåëíî 20-40 ng/kg/min çà âúç-
ðàñòíèÿ ïàöèåíò ñ ÏÀÕ, ñðåäíàòà äîçà ñëåä 1
ãîä. ëå÷åíèå ïðè äåöàòà, îñîáåíî ïî-ìàëêèòå, å
áëèçêà äî 50-80 ng/kg/min è âàðèðà çíà÷èòåëíî
ïðè îòäåëíèòå ïàöèåíòè.

Ïåðîðàëíèÿò Beraprost, èíõàëàòîðíèÿò Iloprost
è s.c. èíôóçèðàíèÿò Treptostinil ñà èçïîëçâíàíè
çà ëå÷åíèå íà äåöà ñ ÏÀÕ ñ ðàçëè÷åí óñïåõ. Íà
ïðàêòèêà ìîæå äà ñå îêàæå òðóäíî äà ñå äîçèðà
àäåêâàòíî èíõàëàòîðíèÿ Iloprost ïðè ìàëêè äå-
öà, äîðè êîãàòî ñà êîîïåðàòèâíè, à ïîäêîæíèÿò
Streptostinil ìîæå äà å ïðåêàëåíî áîëåçíåí. Îïè-
òúò ïðåäïîëàãà, ÷å äîðè ïðè i.v. Epoprostenol  äå-
öàòà ñå íóæäàÿò îò ïî-âèñîêà äîçà íà êèëîãðàì
òåãëî â ñðàâíåíèå ñ âúçðàñòíèòå.

Îòâîðåíî íåêîíòðîëèðàíî åäèíè÷íî è ìíî-
ãî-äîçîâî ïðîó÷âàíå å ïðîâåäåíî ïðè äåöà ìåæäó
4 è 17 ãîäèíè ñ ÏÀÕ (BREATHE-3) ñ öåë äà ñå
îöåíè ôàðìîêîêèíåòèêàòà, ïîíîñèìîñòòà è áå-
çîïàñíîñòòà íà ïåðîðàëåí Bosentan. Â òîâà ïðåä-
âàðèòåëíî ïðîó÷âàíå ñå íàáëþäàâà çíà÷èòåëíî
ïîäîáðåíèå â õåìîäèíàìèêàòà ïðè 18-òå çàïè-
ñàíè äåöà íà 12-òà ñåäìèöà îò çàïî÷âàíå íà ëå-
÷åíèåòî, ñàìîñòîÿòåëíî èëè â êîìáèíàöèÿ ñ i.v.
Epoprostenol.177

Óïîòðåáàòà íà ÔÄÅ 5 èíõèáèòîðè, êàòî
Sildenafil, å îïèñâàíà ïðè äåöà, íî äàííèòå âñå
îùå ñà îãðàíè÷åíè äî ìàëêè ïðîó÷âàíèÿ.178

Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ ïðè
ñèíäðîìà íà Eisenmenger

×åñòîòà. Âèæ ïî-ãîðå äèñêóñèÿòà âúðõó ñèí-
äðîìà íà Eisenmenger â ðàçäåëà Êëàñèôèêàöèÿ
ïðè âðîäåíèòå ëÿâî-äåñíè øúíòîâå.
Ïàòîãåíåçà. Ñèíäðîìúò íà Eisenmenger ñå äå-
ôèíèðà êàòî âðîäåí ñúðäå÷åí ïîðîê,  âîäåù ïúð-
âîíà÷àëíî äî ãîëÿì ëÿâî-äåñåí øúíò, êîéòî ïðå-
äèçâèêâà òåæêî ïóëìîíàëíî ñúäîâî çàñÿãàíå è
ÏÀÕ ñ ïîñëåäâàùî îáðúùàíå íà ïîñîêàòà íà
øúíòà.179 Ïðè ïúðâîíà÷àëíèÿ ëÿâî-äåñåí øúíò
èçëàãàíåòî íà ïóëìîíàëíàòà ñúäîâà ìðåæà íà
óâåëè÷åí êðúâîòîê è ïîâèøåíî íàëÿãàíå ìîæå
äà äîâåäå äà ïóëìîíàëíà ñúäîâî-îáñòðóêòèâíà
áîëåñò è, êîãàòî ÏÑÑ äîáëèæè èëè íàäâèøè ñèñ-
òåìíîòî ñúïðîòèâëåíèå, øúíòúò ñå îáðúùà.
Êëèíè÷íà êàðòèíà è èçñëåäâàíèÿ. Ïîâå÷åòî ïà-
öèåíòè ñà ñ íàìàëåí ôèçè÷åñêè êàïàöèòåò è çà-
äóõ ïðè óñèëèå, íî òåçè ñèìïòîìè ìîãàò ñ ãîäè-
íè äà áúäàò äîáðå êîìïåíñèðàíè. Âúçìîæíà å
ïîÿâàòà íà õåìîïòèçà êàòî ðåçóëòàò îò ðóïòóðà
íà ðàçøèðåíè áðîíõèàëíè àðòåðèè. Òúé êàòî ïà-
öèåíòèòå ñ íàìàëåíà àðòåðèàëíà êèñëîðîäíà ñà-
òóðàöèÿ èìàò è íàðóøåíèå â õåìîñòàçàòà, òå ñà
èçëîæåíè íà ïîâèøåí ðèñê îò êúðâåíå è òðîìáî-

çè. Ìîçú÷íî-ñúäîâè èíöèäåíòè ìîãàò äà âúçíèê-
íàò êàòî ðåçóëòàò îò ïàðàäîêñàëíà åìáîëèçàöèÿ,
âåíîçíà òðîìáîçà íà ìîçú÷íèòå ñúäîâå èëè âúò-
ðå÷åðåïåí êðúâîèçëèâ. Îñâåí òîâà ïàöèåíòèòå ñ
òîâà çàáîëÿâàíå ñà ñ ïîâèøåí ðèñê îò ìîçú÷åí
àáñöåñ. Ïàöèåíòè ñúñ ñèíäðîì íà Eisenmenger
ìîãàò äà èìàò ñèíêîïàëíè ïðîÿâè êàòî ðåçóëòàò
íà íåàäåêâàòåí ñúðäå÷åí äåáèò èëè ïî-ðÿäêî íà
àðèòìèè. Ñèìïòîìèòå íà ÑÍ, êîèòî ñå ñðåùàò
ðÿäêî, äîêàòî áîëåñòòà íå äîñòèãíå íàïðåäíàë
ñòàäèé, âåùàÿò ëîøà ïðîãíîçà. Ïðåæèâÿåìîñòòà
íà ïàöèåíòèòå ñúñ ñèíäðîì íà Eisenmenger å
ïî-äîáðà â ñðàâíåíèå ñ òàçè íà ïàöèåíòèòå ñ
ÈÏÀÕ èëè ÀÏÀÕ ñúñ ñðàâíèì ôóíêöèîíàëåí
êëàñ. Â ãðóïà îò 100 ïàöèåíòà, çàïèñàíè çà áå-
ëîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ, ïðåæèâÿåìîñòòà íà
íå-òðàíñïëàíòèðàíèòå ïàöèåíòè å 97% íà ïúð-
âàòà ãîäèíà, 89% íà âòîðàòà ãîäèíà è 77% íà
òðåòàòà ãîäèíà çà ïàöèåíòè ñúñ ñèíäðîì íà
Eisenmenger, è 77%, 69% è 35% ñúîòâåòíî çà ïà-
öèåíòè ñ ÈÏÀÕ.180

Ëå÷åíèå. Ïðåïîðúêèòå çà ëå÷åíèå íà ïàöèåíòè
ñúñ ñèíäðîì íà Eisenmenger ñå îñíîâàâàò ïðå-
äèìíî íà ìíåíèåòî íà åêñïåðòè, à íå íà ñïåöè-
ôè÷íè ÐÊÏ.106,181 Ôëåáîòîìèÿ ñ èçîîáåìíî çà-
ìåñòâàíå òðÿáâà äà ñå èçïîëçâà ïðè ïàöèåíòè ñ
óìåðåíè äî òåæêè ñèìïòîìè, ñâúðçàíè ñ õèïåð-
âèñêîçèòåò (íàïð. ãëàâîáîëèå è ñëàáà êîíöåí-
òðàöèÿ), êîèòî îáèêíîâåíî ñà ñ õåìàòîêðèò
>65%; íå áèâà äà ñå ïðîâåæäà ïðè àñèìïòîìà-
òè÷íè ïàöèåíòè èëè ïàöèåíòè ñ ëåêà ñèìïòî-
ìàòèêà íåçàâèñèìî îò õåìàòîêðèòà. Îáèêíîâå-
íî ñèìïòîìèòå îòøóìÿâàò ñëåä îòëèâàíå íà åä-
íà åäèíèöà êðúâ, âèíàãè ïðè çàìåñòâàíå ñúñ ñú-
ùèÿ îáåì äåêñòðîçà èëè ôèçèîëîãè÷åí ñåðóì.106

Ôëåáîòîìèèòå òðÿáâà äà íå ñà ïîâå÷å îò 2-3 çà
ãîäèíà ñ öåë äà ñå èçáåãíå íàìàëåíèå íà çàïà-
ñèòå îò æåëÿçî è ïðîäóêöèÿòà íà åðèòðîöèòè ñ
íàìàëåíî ñúäúðæàíèå íà æåëÿçî, êîèòî óâåëè-
÷àâàò âèñêîçèòåòà. Äèóðåòèöè ìîãàò äà áúäàò èç-
ïîëçâàíè ïðè áåëåçè íà äåñíîñòðàííà ñúðäå÷íà
íåäîñòàòú÷íîñò.

Óïîòðåáàòà íà äîïúëíèòåëåí êèñëîðîä êúì òå-
ðàïèÿòà å ïðîòèâîðå÷èâà182 è òðÿáâà äà ñå èç-
ïîëçâà ñàìî â ñëó÷àèòå, êîãàòî òîé ïðåäèçâèêâà
òðàéíî ïîêà÷âàíå íà àðòåðèàëíàòà êèñëîðîäíà
ñàòóðàöèÿ è/èëè ñóáåêòèâíî ïîäîáðåíèå (ðåñ-
òðèêòèâíà ïóëìîíàëíà êîìïîíåíòà). Â íÿêîè
öåíòðîâå ïàöèåíòèòå ñúñ ñèíäðîì íà
Eisenmenger ñå àíòèêîàãóëèðàò ïðè ëèïñàòà íà
ïðîòèâîïîêàçàíèÿ, ïîäîáíî íà îñòàíàëèòå ïà-
öèåíòè ñ ÏÀÕ. Äðóãè àâòîðè ñúâåòâàò äà ñå èç-
áÿãâà òîâà ëå÷åíèå, êîåòî óñèëâà õåìîðàãè÷íàòà
äèàòåçà.183

Ïðè ïàöèåíòè ñúñ ñèíäðîì íà  Eisenmenger
ñà ïðîâåäåíè çà ñúæàëåíèå ìàëêî ÐÊÏ, êîèòî
îöåíÿâàò åôåêòèòå îò íîâèòå òåðàïåâòè÷íè ñòðà-
òåãèè.127,130,133 Åäíà îò ïðè÷èíèòå çà òîâà å, ÷å åñ-
òåñòâåíèÿò õîä íà íåëåêóâàíèÿ ñèíäðîì íà
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Eisenmenger, äîðè è çíà÷èòåëíî ïî-ëîø îò òîçè
â îáùàòà ïîïóëàöèÿ, å â ïîâå÷åòî ñëó÷àè áàâíî
ïðîãðåñèâåí, êîåòî ïðàâè ïðîâåæäàíåòî íà ÐÊÏ
òðóäíî. Âúïðåêè ÷å åñòåñòâåíèÿò õîä íà ÈÏÀÕ
è ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ âðîäåíè ñúðäå÷íè ïîðîöè, å
ìíîãî ðàçëè÷åí, ñõîäñòâàòà â òÿõíàòà õèñòîïà-
òîëîãèÿ ïðåäïîëàãàò, ÷å åäèí îáù ïîäõîä áè áèë
ïîäõîäÿù è åôåêòèâåí. Âúïðåêè òîâà åôèêàñ-
íîñòòà íà íîâèòå òåðàïåâòè÷íè ñõåìè òðÿáâà äà
áúäå ïðîâåðåíà ñ öåë äà ñå èçÿñíè ñúîòíîøå-
íèåòî ïîëçà/ðèñê.

Óïîòðåáàòà íà i.v. Epoprostenol âîäè äî áëà-
ãîïðèÿòíè åôåêòè âúðõó õåìîäèíàìèêàòà è ôè-
çè÷åñêèÿ êàïàöèòåò125, à åôåêòèòå íà ïîäêîæíèÿ
Treptostinil ïðè ïàöèåíòè ñúñ ñèíäðîì íà
Eisenmenger íå ñå ðàçëè÷àâàò îò òåçè ïðè ÈÏÀÕ.132

Â ìîìåíòà ñå ïðîâåæäà ÐÊÏ, êîåòî îöåíÿâà
åôåêòèòå îò Bosentan ïðè 65 ïàöèåíòà ñúñ ñèí-
äðîì íà Eisenmenger (BREATHE-5).

Áåëîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ ñ êîðåêöèÿ íà
ñúðäå÷íèÿ äåôåêò èëè êîìáèíèðàíà òðàíñïëàí-
òàöèÿ ñúðöå-áÿë äðîá å âàðèàíò çà ïàöèåíòèòå
ñúñ ñèíäðîì íà Eisenmenger, êîèòî èìàò áåëåçè
çà ëîøà ïðîãíîçà (ñèíêîï, ðåôðàêòåðíà äåñíîñ-
òðàííà ÑÍ, III èëè IV ÔÊ ïî NYHA èëè òåæêà
õèïîêñåìèÿ). Ïîðàäè äîíÿêúäå îãðàíè÷åíèÿ óñ-
ïåõ îò òðàíñïëàíòàöèÿòà è ñðàâíèòåëíî äîáðà-
òà ïðåæèâÿåìîñò ïðè ïàöèåíòè íà ìåäèêàìåí-
òîçíî ëå÷åíèå, å íàëîæèòåëíà âíèìàòåëíà ñå-
ëåêöèÿ íà ïàöèåíòèòå, êîèòî ïîäëåæàò íà òðàíñ-
ïëàíòàöèÿ.

Ïîðòî-ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ

×åñòîòà. ÏÀÕ å äîáðå ïîçíàòî óñëîæíåíèå íà
õðîíè÷íèòå ÷åðíîäðîáíè çàáîëÿâàíèÿ.184,185,186

Ïîðòàëíàòà õèïåðòîíèÿ, à íå ÷åðíîäðîáíîòî çà-
áîëÿâàíå ñàìî ïî ñåáå ñè, èçãëåæäà å ãëàâíèÿò
ðèñêîâ ôàêòîð, âîäåù äî ðàçâèòèåòî íà ïîðòî-
ïóðìîíàëíà õèïåðòîíèÿ.185 Ïúðâîíà÷àëíî îïè-
ñàíà îò Mantz è Craige ïðåç 1951 ã., ïîðòî-ïóë-
ìîíàëíàòà õèïåðòîíèÿ å äîñòàòú÷íî ðÿäêî ñðå-
ùàíà, çà äà ñå ïîñòàâÿ ïðîäúëæèòåëíî âðåìå ïîä
âúïðîñ äàëè òàçè àñîöèàöèÿ å ñëó÷àéíà èëè ïðè-
÷èííî-ñëåäñòâåíà. Íÿêîëêî äîêàçàòåëñòâåíè ëè-
íèè ïîäêðåïÿò òâúðäåíèåòî, ÷å ñúùåñòâóâàíåòî
íà ïîðòàëíà õèïåðòîíèÿ è ðàçâèòèåòî íà ÏÀÕ
íå å ñúâïàäåíèå.185,187 Â äåéñòâèòåëíîñò ÷åñòîòà-
òà íà ÏÀÕ ïðè ïàöèåíòè ñ ïîðòàëíà õèïåðòî-
íèÿ å ìíîãî ïî-âèñîêà îò èç÷èñëåíàòà ÷åñòîòà
íà ÈÏÀÕ â îáùàòà ïîïóëàöèÿ. Ãîëÿìî ðåòðîñ-
ïåêòèâíî àóòîïñèîííî ïðîó÷âàíå ïîêàçâà, ÷å
ÏÀÕ ñå íàáëþäàâà â 0,13% ïðè íåñåëåêòèðàíè
àóòîïñèðàíè ïàöèåíòè ñðåùó 0,73% ïðè ïàöèåí-
òè ñ öèðîçà è ïîðòàëíà õèïåðòîíèÿ. Äâå ïðîñ-
ïåêòèâíè õåìîäèíàìè÷íè ïðîó÷âàíèÿ ïîêàçâàò,
÷å 2% îò ïàöèåíòèòå ñ öèðîçà è ïîðòàëíà õè-
ïåðòîíèÿ èìàò çíà÷èìà ÏÀÕ. Äâå ñêîðîøíè
ïðîó÷âàíèÿ ïðè ïàöèåíòè, ïîäëåæàùè íà ÷åð-

íîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ ïîêàçâàò ÷åñòîòà íà
ïóëìîíàëíàòà õèïåðòîíèÿ ñúîòâåòíî 4 è 3,5%.
Ïðîó÷âàíåòî IPPHS ïîòâúðäè, ÷å öèðîçàòà å ÐÔ
çà ÏÀÕ.188 Ïîðòàëíàòà õèïåðòîíèÿ íå å ðÿäêà
ïðè÷èíà çà ÏÀÕ. Â ðåãèñòúðà NIH ÷àñòòà îò ïà-
öèåíòè ñ ïîðòî-ïóëìîíàëíà  õèïåðòîíèÿ å 8%.
Õèðóðãè÷íèòå ïîðòî-ñèñòåìíè øúíòîâå óâåëè-
÷àâàò ÷åñòîòàòà íà ÏÕ ïðè ïàöèåíòè ñ ïîðòàëíà
õèïåðòîíèÿ. Â ðåòðîñïåêòèâíî ïðîó÷âàíå ïðèá-
ëèçèòåëíî 65% îò ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ ñå ïîäëà-
ãàò íà õèðóðãè÷íî ñúçäàâàíå íà øúíò, à 35% -
íå ñå ïîäëàãàò.189 Òåçè îòêðèòèÿ íàâåæäàò íà ìè-
ñúëòà, ÷å ðàçâèòèåòî íà ÏÀÕ ïðè ïàöèåíòè ñ
ïîðòàëíà õèïåðòîíèÿ å ñâúðçàíî ñúñ ñúçäàâàíå-
òî íà ïîðòî-ñèñòåìíè øúíòîâå, à íå ñ ïîðòàëíà-
òà õèïåðòîíèÿ ñàìà ïî ñåáå ñè. Íàëè÷èåòî íà
õðîíè÷íî ïàðåíõèìíî ÷åðíîäðîáíî çàáîëÿâàíå
è íåãîâàòà òåæåñò íå å ñâúðçàíî ñ ïîâèøåí ðèñê
îò ÏÀÕ, òúé êàòî òîâà óñëîæíåíèå ìîæå äà ñå
íàáëþäàâà ïðè ïàöèåíòè ñ åêñòðàõåïàòàëíà ïîð-
òàëíà õèïåðòîíèÿ.189 Ïîäîáíî íà òîâà òåæåñòòà
íà ïîðòàëíàòà õèïåðòîíèÿ, îöåíåíà ñïîðåä ãðà-
äèåíòà íà íàëÿãàíåòî â ÷åðíîäðîáíèòå âåíè è
ñïîðåä ñèñòåìíèòå õåìîäèíàìè÷íè ïðîìåíè, íå
å ñâúðçàíà ñ ðàçâèòèåòî íà ÏÀÕ.184 Åäèíñòâåíî
ïðîäúëæèòåëíîñòòà íà ïîðòàëíàòà õèïåðòîíèÿ
èìà âðúçêà ñ ðàçâèòèåòî íà ÏÀÕ.
Ïàòîãåíåçà. Ìåõàíèçìúò, ïî êîéòî ïîðòàëíàòà õè-
ïåðòîíèÿ óëåñíÿâà ðàçâèòèåòî íà ÏÀÕ, å íåèçÿ-
ñíåí.185 Íàëè÷èåòî íà ïîðòî-ñèñòåìåí øúíò ìî-
æå äà ïîçâîëè íà âàçîêîíñòðèêòèâíè è âàçî-
ïðîëèôåðàòèâíè âåùåñòâà äà äîñòèãíàò äî ïóë-
ìîíàëíàòà öèðêóëàöèÿ. Ñåðîòîíèí, ïðîèçâåäåí
îò åíòåðîõðîìàòèííèòå êëåòêè íà ÷åðâàòà, ìîæå
äà å åäíî îò òåçè âåùåñòâà. Õèñòîïàòîëîãè÷íèòå
ïðîìåíè ïðè ïîðòî-ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ ñà
íåîòëè÷èìè îò òåçè, íàé-÷åñòî ñðåùàíè ïðè
ÈÏÀÕ.190

Êëèíè÷íà êàðòèíà è èçñëåäâàíèÿ. Êëèíè÷íàòà êàð-
òèíà ïðè ïàöèåíòè ñ ïîðòî-ïóëìîíàëíà õèïåð-
òîíèÿ ìîæå äà áúäå íåðàçëè÷èìà îò òàçè ïðè
ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ, èëè ìîæå äà âêëþ÷âà êîì-
áèíàöèÿ îò ñèìïòîìè è áåëåçè íà ïîäëåæàùîòî
÷åðíîäðîáíî çàáîëÿâàíå.185

Ïîäõîäÿùî å ïðîâåæäàíå íà åõîêàðäèîãðàô-
ñêè ñêðèíèíã çà óñòàíîâÿâàíå íà ÏÕ ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÷åðíîäðîáíî çàáîëÿâàíå, êîèòî ñà ñèì-
ïòîìàòè÷íè è/èëè ñà êàíäèäàòè çà ÷åðíîäðîá-
íà òðàíñïëàíòàöèÿ. ÄÑÊ òðÿáâà äà áúäå ïðîâåæ-
äàíà ïðè âñè÷êè ïàöèåíòè ñ ïîâèøåíî ÑÏÀÍ ñ
öåë äà ñå èçÿñíÿò ïîäëåæàùèòå õåìîäèíàìè÷íè
ïðîìåíè è äà ñå óòî÷íÿò ïðîãíîçàòà è òåðàïåâ-
òè÷íîòî ïîâåäåíèå.

Ïî îòíîøåíèå íà õåìîäèíàìèêàòà â ñðàâíå-
íèå ñ ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ, ïàöèåíòèòå ñ ïîð-
òî-ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ èìàò çíà÷èòåëíî ïî-
âèñîê ñúðäå÷åí äåáèò è çíà÷èòåëíî ïî-íèñêî
ñèñòåìíî ñúäîâî ñúïðîòèâëåíèå è ÁÑÑ.191 Äèàã-
íîñòèöèðàíåòî íà ïîðòàëíà õèïåðòîíèÿ ñ êàòå-
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òåð íà Swan Ganz ïî âðåìå íà ÄÑÊ èçèñêâà
îïðåäåëÿíåòî íà ãðàäèåíò ìåæäó ñâîáîäíîòî è
îêëóäèðàíî (êàïèëÿðíî) íàëÿãàíå â ÷åðíîäðîá-
íèòå âåíè èëè ãðàäèåíò íà íàëÿãàíåòî â ÷åð-
íîäðîáíèòå âåíè ñúñ ñòîéíîñò íàä 10mmHg
(íîðìàëíà ñòîéíîñò <5mmHg).67

Â ðåòðîñïåêòèâíî ïðîó÷âàíå185 ïàöèåíòèòå ñ
ïîðòî-ïóëìîíàëíà õèïåðòîíèÿ èìàò ïî-äîáðà
ïðåæèâÿåìîñò â ñðàâíåíèå ñ ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ,
âúïðåêè ÷å òîçè âúïðîñ âñå îùå å äèñêóòèðàí.192

Ëå÷åíèå. Ëå÷åíèåòî íà ïîðòî-ïóëìîíàëíàòà õè-
ïåðòîíèÿ ïðåäñòàâëÿâà ïðåäèçâèêàòåëñòâî è âñå
îùå íå å ùàòåëíî ïðîó÷åíî. Êîãàòî å íåîáõîäè-
ìî òðÿáâà äà ñå èçïîëçâà äîïúëíèòåëåí êèñëî-
ðîä çà ïîääúðæàíå íà àðòåðèàëíà êèñëîðîäíà
ñàòóðàöèÿ >90%. Äèóðåòèöèòå òðÿáâà äà ñå ïðè-
ëàãàò çà êîíòðîëèðàíå íà îáåìíî ñâðúõíàòîâàð-
âàíå, îòîöè è àñöèò. Àíòèêîàãóëàíòíîòî ëå÷åíèå
íå å äîáðå ïðîó÷åíî â òàçè ãðóïà è âåðîÿòíî
òðÿáâà äà ñå èçáÿãâà ïðè ïàöèåíòè ñ íàðóøåíà
÷åðíîäðîáíà ôóíêöèÿ è íèñêè òðîìáîöèòè, êàê-
òî è ïðè ïàöèåíòè ñ ïîâèøåí ðèñê îò êúðâåíå â
ðåçóëòàò îò ãàñòðîåçîôàãåàëíè âàðèöè. Ïðè îò-
ñúñòâèåòî íà çíà÷èòåëíî óâåëè÷åí ñúðäå÷åí äå-
áèò è îòíîñèòåëíî íèñêî ÏÑÑ, ïàöèåíòè ñ ëå-
êîñòåïåííà äî óìåðåíà ÏÕ ïîäëåæàò íà òåñòó-
âàíå íà îñòðàòà ñúäîâà ðåàêòèâíîñò â êàòåòåðè-
çàöèîííà ëàáîðàòîðèÿ. Àêî òåçè ïàöèåíòè ïî-
êàæàò áëàãîïðèÿòåí îñòúð îòãîâîð íà âàçîäèëà-
òàòîð, ìîæå äà ñå îïèòà âíèìàòåëíî âúâåæäàíå
êúì òåðàïèÿòà íà Ñà àíòàãîíèñò. Áåòà-áëîêåðè-
òå, êîèòî îáèêíîâåíî ñå èçïîëçâàò çà ëå÷åíèå
íà ïîðòàëíàòà õèïåðòîíèÿ è íàìàëÿâàò ðèñêà
îò êúðâåíå íà âàðèöèòå íà  õðàíîïðîâîäà, ìîãàò
äà íå ñå ïîíåñàò äîáðå ïðè íàëè÷èåòî íà ÏÀÕ,
êîåòî ñå äúëæè íà íåãàòèâíèÿ èì èíîòðîïåí
åôåêò âúðõó äåñíîêàìåðíèÿ ìèîêàðä.

Ñúùåñòâóâàò èçâåñòåí áðîé äîêëàäè çà êëè-
íè÷íè ñëó÷àè è ìàëêè êëèíè÷íè ïðîó÷âàíèÿ,
îïèñâàùè óïîòðåáàòà íà i.v. Epoprostenol çà ëå-
÷åíèåòî íà ïîðòî-ïóëìîíàëíàòà õèïåðòî-
íèÿ.188,193,194 Èçãëåæäà ïàöèåíòèòå ñ ïîðòî-ïóë-
ìîíàëíà õèïåðòîíèÿ îòãîâàðÿò íà õðîíè÷íèÿ i.v.
Epoprostenol ïî íà÷èí, ïîäîáåí íà òîçè ïðè ïà-
öèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ. Ñúîáùàâà ñå îáà÷å çà ïîâè-
øåíà ÷åñòîòà íà àñöèò è ñïëåíîìåãàëèÿ, ñâúðçà-
íè ñ òîâà ëå÷åíèå.195

Ñèãíèôèêàíòíàòà ÏÀÕ ìîæå çíà÷èòåëíî äà
óâåëè÷è ðèñêà, ñâúðçàí ñ ÷åðíîäðîáíà òðàíñ-
ïëàíòàöèÿ è îáèêíîâåíî ÏÀÕ ñå ñ÷èòà çà êîí-
òðàèíäèêàöèÿ, àêî ñðåäíîòî ÏÀÍ å ³ 35 mmHg
è/èëè ÁÑÑ å ³ 250 dynes s cm.196 Ïîíÿêîãà å
âúçìîæíî äà ñå íàìàëè ñðåäíîòî ÏÀÍ è ÏÑÑ,
ïðåâðúùàéêè ïî òîçè íà÷èí ãðàíè÷íèÿ êàíäè-
äàò çà ÷åðíîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ â ïîäõîäÿù
êàíäèäàò, ÷ðåç àãðåñèâíî ëå÷åíèå íà ÏÀÕ, âêëþ-
÷èòåëíî ñ Epoprostenol.192 Â ñëó÷àèòå ñ òîëêîâà
íàïðåäíàëî çàáîëÿâàíå, êîåòî äà èçèñêâà ìíî-
ãîîðãàííà òðàíñïëàíòàöèÿ, êàòî êîìáèíèðàíà

òðàíñïëàíòàöèÿ íà ÷åðåí äðîá è (ñúðöå-) áÿë
äðîá, ðèñêîâåòå ñå îò÷èòàò êàòî ìíîãî âèñîêè.198

Ïðè íÿêîè ïàöèåíòè ñå íàáëþäàâà ïîäîáðå-
íèå ïî îòíîøåíèå íà ÏÀÕ ñëåä ÷åðíîäðîáíà
òðàíñïëàíòàöèÿ.199 Òîâà å îñîáåíî âÿðíî çà ñëó-
÷àèòå ñ îòíîñèòåëíî âèñîê ïðå-òðàíñïëàíòàöèî-
íåí ñúðäå÷åí äåáèò, êîéòî íàìàëÿâà ñëåä óñïåø-
íà òðàíñïëàíòàöèÿ. Ïðè äðóãè ïàöèåíòè ìîæå
äà å íàëèöå âëîøàâàíå ïî îòíîøåíèå íà ÏÀÕ â
ïåðèîä, çíà÷èòåëíî îòäàëå÷åí îò ÷åðíîäðîáíàòà
òðàíñïëàíòàöèÿ. Â îòäåëíè ñëó÷àè å âúçìîæíî
äà ñå ïðåêðàòè òåðàïèÿòà ñ i.v. Epoprostenol ñëåä
÷åðíîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ. Òîâà âåðîÿòíî
òðÿáâà äà ñå èçâúðøâà ìíîãî ïëàâíî è ïîä ñòðîãî
íàáëþäåíèå.

Ïîðàäè ïîòåíöèàëíàòà õåïàòîòîêñè÷íîñò ïî-
âå÷åòî åêñïåðòè âåðîÿòíî áèõà ñå âúçäúðæàëè
îò ïðèëîæåíèåòî íà ïåðîðàëåí åíäîòåëèíîâ àí-
òàãîíèñò, íàïð. Bosentan, ïðè òàçè ãðóïà ïàöèåí-
òè. Âúïðåêè íàëè÷èåòî íà ñåðèè îò êëèíè÷íè
ñëó÷àè îò åêñïåðòíè öåíòðîâå ñ áëàãîïðèÿòíè
ðåçóëòàòè, ñúîòíîøåíèåòî ðèñê/ïîëçà çà åíäî-
òåëèí ðåöåïòîðíèòå àíòàãîíèñòè ïðè ïàöèåíòè
ñ ÷åðíîäðîáíî çàáîëÿâàíå ñå íóæäàå îò âíèìà-
òåëíî ïðîó÷âàíå â äúëãîñðî÷åí ïëàí.

Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ,
ñâúðçàíà ñ HIV èíôåêöèÿ

×åñòîòà. ÏÀÕ å ðÿäêî, íî äîáðå ïîçíàòî óñëîæ-
íåíèå íà HIV èíôåêöèÿòà; ñúîáùåíè ñà ïîâå÷å
îò 200 ñëó÷àÿ â ëèòåðàòóðàòà.19,200,201 Ïîíàñòîÿ-
ùåì íåèíôåêöèîçíèòå ñúðäå÷íî-ñúäîâè ïðîÿ-
âëåíèÿ íà HIV èíôåêöèÿòà êàòî äèëàòàòèâíà
êàðäèîìèîïàòèÿ, ïåðèêàðäåí èçëèâ, íåáàêòåðèà-
ëåí òðîìáîòè÷åí åíäîêàðäèò, àêöåëåðèðàëà àòå-
ðîñêëåðîçà è ÏÀÕ ñå ñðåùàò ïî-÷åñòî, êàòî ðå-
çóëòàò îò ïî-äúëãàòà ïðåæèâÿåìîñò è ïî-äîáðà-
òà ïðîôèëàêòèêà ñðåùó îïîðòþíèñòè÷íè èíôåê-
öèèè.202 Â ãîëÿìî êîíòðîëèðàíî ïðîó÷âàíå 3349
HIV - èíôåêòèðàíè ïàöèåíòè äåìîíñòðèðàò êó-
ìóëàòèâíà ÷åñòîòà íà ÏÕ îò 0,57%, ñúîòâåòñòâà-
ùà íà ãîäèøíà çàáîëåâàåìîñò îò 0,1%.203

Ïàòîãåíåçà. Ìåõàíèçìúò íà ðàçâèòèå íà ÏÀÕ íå
å èçâåñòåí. Ïðåäïîëàãà ñå íàëè÷èåòî íà èíäè-
ðåêòíî äåéñòâèå íà HIV ÷ðåç âòîðè÷íè ïîñðåä-
íèöè êàòî öèòîêèíè,204 ðàñòåæíèè ôàêòîðè204

èëè ÅÒ-1,205 ïîðàäè ëèïñàòà íà âèðóñíè ÄÍÊ â
ïóëìîíèëíèòå åíäîòåëíè êëåòêè.204,206 Òàçè õè-
ïîòåçà ñå  ïîäêðåïÿ îò íàëè÷èåòî íà ïåðèâàñêó-
ëàðíè âúçïàëèòåëíè êëåòêè ïðè HIV-ñâúðçàíà
ÏÀÕ.207,208 Îñâåí òîâà ìîæå äà å íàìåñåíà è ãå-
íåòè÷íà ïðåäèñïîçèöèÿ, òúé êàòî òîâà óñëîæíå-
íèå çàñÿãà ñàìî ìàëêà ÷àñò îò HIV-èíôåêòèðà-
íèòå ïàöèåíòè. Ëèïñàòà íà ãåðìèíàòèâíà BMPR2
ìóòàöèÿ â ãðóïà îò 30 èçñëåäâàíè ïàöèåíòà ñ
HIV-ñâúðçàíà ÏÀÕ, ïðåäïîëàãà íàëè÷èåòî íà
äðóãè ôàêòîðè, äîïðèíàñÿùè çà ÷óâñòâèòåëíîñò-
òà.209
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Êëèíè÷íà êàðòèíà è èçñëåäâàíèÿ. Ïðè HIV-ñâúð-
çàíàòà ÏÀÕ ñå íàáëþäàâàò ïîäîáíè êëèíè÷íè,
õåìîäèíàìè÷íè è õèñòîëîãè÷íè íàõîäêè êàêòî
ïðè ÈÏÀÕ è òå èçãëåæäà íÿìàò âðúçêà ñ íà÷è-
íà íà ïðåäàâàíå íà HIV, íèòî ñ íèâîòî íà èìó-
íîñóïðåñèÿ.210 HIV ïàöèåíòèòå ÷åñòî ñà èíôåêòè-
ðàíè è ñ Õåïàòèò Â è Ñ âèðóñè è å âúçìîæíî íàëè-
÷èåòî íà ñúïúòñòâàùî ÷åðíîäðîáíî çàñÿãàíå.

Íåîáõîäèì å åõîêàðäèîãðàôñêè ñêðèíèíã çà
óñòàíîâÿâàíå íà ÏÕ ïðè ïàöèåíòè ñ HIV èí-
ôåêöèÿ, êîèòî ñà ñèìïòîìàòè÷íè. Íåîáõîäèìî å
âíèìàòåëíî èçêëþ÷âàíå íà äðóãè ïðè÷èíè çà ÏÕ,
êàòî íàïðèìåð ëåâîñòðàííî ñúðäå÷íî, ïàðåíõèì-
íî áåëîäðîáíî èëè ÷åðíîäðîáíî çàáîëÿâàíå.

Ïðåïîðú÷âà ñà ÄÑÊ ïðè âñè÷êè ñëó÷àè ñúñ
ñóñïåêöèÿ çà ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ HIV èíôåêöèÿ, çà
äà ñå ïîòâúðäè äèàãíîçàòà, äà ñå îïðåäåëè òå-
æåñòòà è äà ñå îòõâúðëè ëåâîñòðàííî ñúðäå÷íî
çàñÿãàíå.

Ñìúðòíîñòòà ïðè ïàöèåíòè ñ HIV-ñâúðçàíà
ÏÀÕ å ñâúðçàíà îñíîâíî ñúñ ñàìàòà ÏÀÕ, à íå ñ
äðóãè óñëîæíåíèÿ íà HIV èíôåêöèÿòà;210 ÏÀÕ
ïðè òåçè ïàöèåíòè å íåçàâèñèì ïðåäñêàçâàù
ôàêòîð çà ñìúðòíîñò.203

Ëå÷åíèå. Ïðè HIV-ñâúðçàíà ÏÀÕ òåðàïåâòè÷íè-
òå îïöèè íå ñà òàêà äîáðå îïðåäåëåíè, êàêòî ïðè
äðóãè ôîðìè íà ÏÀÕ. Ïåðîðàëíàòà àíòèêîàãó-
ëàöèÿ ÷åñòî å êîíòðàèíäèöèðàíà, ïîðàäè íàìà-
ëåíè òðîìáîöèòè, ëèïñà íà êîìïëàéúíñ è ïî-
òåíöèàëíè ëåêàðñòâåíè âçàèìîäåéñòâèÿ ìåæäó
HIV ìåäèêàöèÿòà è Warfarin.

Çà òàçè ãðóïà íÿìà ñúîáùåíèÿ çà îñòðî òåñòó-
âàíå íà ñúäîâàòà ðåàêòèâíîñò è çà äúëãîñðî÷åí
áëàãîïðèÿòåí åôåêò îò ïðèëîæåíèåòî íà Ñà àí-
òàãîíèñòè.

Åäíî íåêîíòðîëèðàíî îòâîðåíî ïðîó÷âàíå ïðè
6 ïàöèåíòà ñ òåæêà HIV-ñâúðçàíà ÏÀÕ128 ïðåä-
ïîëàãà, ÷å ïðîäúëæèòåëíîòî i.v. ïðèëîæåíèå íà
Epoprostenol ìîæå äà áúäå åôåêòèâíî ïðè ïî-
äîáðÿâàíåòî íà ôóíêöèîíàëíèÿ ñòàòóñ è õåìî-
äèíàìèêàòà â ïðîäúëæåíèå íà 12-47 ìåñåöà. Íå
ñå ïðåïîðú÷âà áåëîäðîáíà òðàíñïëàíòàöèÿ ïðè
òåçè ïàöèåíòè.

Ðîëÿòà íà âèñîêîàêòèâíàòà àíòèðåòðîâèðóñíà
òåðàïèÿ ïðè ïàöèåíòè ñ HIV-ñâúðçàíà ÏÀÕ íå
å èçÿñíåíà. Áëàãîïðèÿòåí åôåêò âúðõó ïóëìî-
íàëíàòà õåìîäèíàìèêà å íàáëþäàâàí ïðè ïðè-
ëîæåíèåòî íà èíõèáèòîðè íà íóêëåîçèäíàòà îá-
ðàòíà òðàíñêðèïòàçà.203 Íàñêîðî å ïóáëèêóâàí
åäèí åäèíñòâåí äîêëàä çà êëèíè÷åí ñëó÷àé ñ
äúëãîñðî÷íî ïîäîáðåíèå â õåìîäèíàìèêàòà íà
ôîíà íà òîâà ëå÷åíèå, áåç äîïúëíèòåëíà óïî-
òðåáà íà âàçîäèëàòàòîðíè ìåäèêàìåíòè.211 Îñ-
âåí òîâà â ãîëÿì åäíîöåíòðîâ êëèíè÷åí ðåãèñ-
òúð ñ 82 ïàöèåíòè209 óíèâàðèàíòåí àíàëèç ïî-
êàçâà, ÷å áðîÿò íà CD4 êëåòêèòå (>212 êëåòêè
mm3), êîìáèíèðàíàòà àíòèðåòðîâèðóñíà òåðàïèÿ
è èíôóçèÿòà íà Epoprostenol ñà ñâúðçàíè ñ ïî-
äîáðåíà ïðåæèâÿåìîñò. Ïðè ìóëòèâàðèàíòåí àíà-

ëèç ñàìî áðîÿò íà CD4 êëåòêèòå îñòàâà íåçàâè-
ñèì ïðåäèêòîð íà ïðåæèâÿåìîñòòà, âåðîÿòíî ïî-
ðàäè ñèëíàòà âðúçêà ìåæäó àíòèðåòðîâèðóñíàòà
òåðàïèÿ è èíôóçèÿòà ñ Epoprostenol ïðè òàçè
ãðóïà ïàöèåíòè.

Íàñêîðî áåøå ïîêàçàíî êëèíè÷íî è õåìîäè-
íàìè÷íî ïîäîáðåíèå, ñâúðçàíî ñ óïîòðåáàòà íà
Bosentan ïðè 16 ïàöèåíòà ñ HIV-ñâúðçàíà ÏÀÕ.212

Â çàêëþ÷åíèå, ðåçóëòàòèòå îò íåêîíòðîëèðàíè
ïðîó÷âàíèÿ ïîêàçâàò, ÷å ïàöèåíòè ñ òåæêà HIV-
ñâúðçàíà ÏÀÕ ìîãàò äà îòãîâîðÿã áëàãîïðèÿòíî
íà êîìáèíèðàíà àíòèðåòðîâèðóñíà òåðàïèÿ,
Epoprostenol è âåðîÿòíî Bosentan. Âúïðåêè òîâà
Epoprostenol, êàêòî è åíäîòåëèí ðåöåïòîðíèòå
àíòàãîíèñòè è èíõèáèòîðèòå íà ÔÄÅ òèï 5
òðÿáâà äà áúäàò îöåíåíè ïðè òàçè ãðóïà ïàöèåíòè
â êîíòðîëèðàíè ðàíäîìèçèðàíè ïðîó÷âàíèÿ.213

Ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ,
ñâúðçàíà ñ áîëåñòè íà ñúåäèíèòåëíàòà
òúêàí

×åñòîòà. ÏÕ å ÷åñòî ñðåùàíî óñëîæíåíèå íà
ÁÑÒ, êàòî ñèñòåìíà ñêëåðîçà,214 ñèñòåìåí ëóïóñ
åðèòåìàòîçóñ,215 ñìåñåíà ñúåäèíèòåëíî òúêàííà
áîëåñò216 è â ïî-ìàëêà ñòåïåí ðåâìàòîèäåí àð-
òðèò, äåðìàòîïîëèìèîçèò è ïúðâè÷åí ñèíäðîì
íà Sjögren.217 Ïðè òåçè ïàöèåíòè ÏÀÕ ìîæå äà
âúçíèêíå âúâ âðúçêà ñ èíòåðñòèöèàëíà ôèáðîçà
èëè êàòî ðåçóëòàò îò äèðåêòíî ïðîëèôåðàòèâíî
ñúäîâî çàñÿãàíå ïðè ëèïñàòà íà çíà÷èìî ïàðåí-
õèìíî çàáîëÿâàíå èëè õðîíè÷íà õèïîêñèÿ. Îñ-
âåí òîâà ìîæå äà å íàëèöå ïóëìîíàëíà âåíîçíà
õèïåðòîíèÿ êàòî ðåçóëòàò îò ëåâîñòðàííî ñúð-
äå÷íî çàáîëÿâàíå. Íàëîæèòåëíî å äà ñå îïðåäå-
ëè âîäåùèÿ ìåõàíèçúì, òúé êàòî ëå÷åíèåòî å ðàç-
ëè÷íî çà âñåêè ïðîöåñ.

Îöåíêàòà íà ÷åñòîòàòà íà ÏÀÕ ïðè ïàöèåíòè
ñ ÁÑÒ å òðóäíà, ïîðàäè ëèïñà íà åïèäåìèîëî-
ãè÷íè äàííè. Èç÷èñëåíàòà ÷åñòîòà íà ÏÀÕ ïðè
òåçè ïàöèåíòè å äîñòà ðàçëè÷íà â çàâèñèìîñò îò
äåôèíèöèÿòà çà ÏÀÕ, èçïîëçâàíèÿ ìåòîä çà îöå-
íêà íà íàëÿãàíåòî â ïóëìîíàëíàòà àðòåðèÿ è ïî-
òåíöèàëíîòî ïðåäóáåæäåíèå, çàñÿãàùî òàçè ãðó-
ïà ïàöèåíòè.4

Ñèñòåìíàòà ñêëåðîçà, îñîáåíî â ëèìèòèðàíèÿ
ñè âàðèàíò, èçâåñòåí ïî-ðàíî êàòî CREST ñèí-
äðîì (êàëöèíîçà, áîëåñò íà Raynaud, åçîôàãåàë-
íà äèñôóíêöèÿ, ñêëåðîäàêòèëèÿ è òåëåàíãèåê-
òàçèÿ), ïðåäñòàâëÿâà îñíîâíàòà ÁÑÒ, ñâúðçàíà ñ
ÏÀÕ. Íàñêîðî çàâúðøåíîòî ðåãèñòúðíî ïðîó÷-
âàíå çà ÏÕ ïðè 722 ïàöèåíòè ñúñ ñèñòåìíà ñêëå-
ðîçà â UK ïîêàçâà ÷åñòîòà îò îêîëî 12%.214 Â
äðóãî ïðîó÷âàíå ïðè 930 ïàöèåíòà ñúñ ñèñòåì-
íà ñêëåðîçà êóìóëàòèâíàòà ÷åñòîòà íà ÏÕ å
13%.49 Ïðè ïîïóëàöèîííî-áàçèðàí ïîäõîä ÷åñ-
òîòàòà íà ÏÕ å 2,6% ïðè 3778 ïàöèåíòà.218 Â
ðåãèñòúðà NIH, îò 236 ïàöèåíòè ñ íåèçÿñíåíà
ÏÀÕ, 18 ñà ñâúðçàíè ñ ÁÑÒ (8%).48 Â íÿêîëêî
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ÏÀÕ öåíòðîâå ïðè íàä 10% îò ïàöèåíòèòå ñ òåæ-
êà ÏÀÕ å íàëèöå ñâúðçàíà ÁÑÒ, íàé-÷åñòî
CREST âàðèàíòà íà ñêëåðîäåðìèÿ.
Ïàòîãåíåçà. Õèñòîëîãè÷íèòå ïðîìåíè ïðè ÏÀÕ,
ñâúðçàíà ñ ÁÑÒ, ñà â îáùî ëèíèè íåðàçëè÷èìè
îò òåçè ïðè êëàñè÷åñêàòà ÈÏÀÕ. Îñâåí òîâà ïðè
òåçè ïàöèåíòè å îïèñàí öåëèÿò ñïåêòúð îò ïóë-
ìîíàëíà ñúäîâà ïàòîëîãèÿ, âêëþ÷èòåëíî ÏÂÎÁ
è ÏÊÕ. Ïàòîôèçèîëîãè÷íèòå ìåõàíèçìè, âîäå-
ùè äî ÏÀÕ ïðè ïàöèåíòè ñ ÁÑÒ, îñòàâàò íåèçÿ-
ñíåíè. Ïóëìîíàëåí ñúäîâ ñïàçúì, ò. íàð. ïóëìî-
íàëåí ôåíîìåí íà Raynaud, áè ìîãúë äà èãðàå
õèïîòåòè÷íà ðîëÿ. Íàëè÷èåòî íà îòëàãàíèÿ îò
àíòèíóêëåàðíè àíòèòåëà, ðåâìàòîèäåí ôàêòîð,
èìóíîãëîáóëèí G è ôðàêöèè íà êîìïëåìåíòà
â ñòåíèòå íà ïóëìîíàëíèòå ñúäîâå ïðåäïîëàãà
èçâåñòíà ðîëÿ íà èìóíîëîãè÷íèÿ ìåõàíèçúì.
Êëèíè÷íà êàðòèíà è èçñëåäâàíèÿ. Â ñðàâíåíèå ñ
ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ, ïàöèåíòèòå ñ ÏÀÕ, ñâúðçà-
íà ñ ÁÑÒ ñà ïðåäèìíî æåíè, ñà ïî-âúçðàñòíè,
èìàò çíà÷èòåëíî ïî-íèñúê ñúðäå÷åí äåáèò è ïî-
êàçâàò òåíäåíöèÿ êúì ïî-êðàòêà ïðåæèâÿåìîñò.
Â ðåãèñòúðà UK ñðåäíèÿò ïåðèîä ìåæäó äèàã-
íîñòèöèðàíåòî íà ñèñòåìíà ñêëåðîçà è ÏÀÕ å
14 ãîä. è ñúñòîÿíèåòî å õàðàêòåðíî ïðåäèìíî çà
êúñíàòà ñðåäíà âúçðàñò (ñðåäíà âúçðàñò 66 ãîä.).

Ñèìïòîìèòå è êëèíè÷íàòà êàðòèíà ñà ìíîãî
ïîäîáíè íà òåçè ïðè ÈÏÀÕ è ïîíÿêîãà óñòà-
íîâÿâàíåòî íà ñâúðçàíà ÁÑÒ ñòàâà ïðè èìóíî-
ëîãè÷íî òåñòóâàíå íà ïàöèåíòèå. ÊÒ ñ âèñîêà
ðåçîëþöèÿ å îò ïîëçà çà ïîòâúðæäàâàíå èëè èç-
êëþ÷âàíå íàëè÷èåòî íà çíà÷èìà ôèáðîçà. Ïîò-
âúðäåíà å ïî-âèñîêà ñìúðòíîñò â ñðàâíåíèå ñ
ÈÏÀÕ (40% åäíîãîäèøíà ñìúðòíîñò ïðè òåçè ñ
íàïðåäíàëî çàáîëÿâàíå) è ïðåäèêòîðèòå ïî îò-
íîøåíèå íà èçõîäà ñà ñúùèòå êàêòî ïðè ÈÏÀÕ
(ÄÏÍ, ÏÀÍ è ÑÈ).

Ïðåïîðú÷âà ñå åæåãîäåí åõîêàðäèîãðàôñêè
ñêðèíèíã çà îòêðèâàíå íà ÏÕ ïðè àñèìïòîìà-
òè÷íè ïàöèåíòè ñúñ çàáîëÿâàíèÿ îò ãðóïàòà íà
ñêëåðîäåðìèÿòà,49 è ñàìî ïðè íàëè÷èåòî íà ñèì-
ïòîìè ïðè äðóãèòå ÁÑÒ. Äîâîäèòå çà ñêðèíèðà-
íå íà àñèìïòîìàòè÷íè ïàöèåíòè íå ñà èçÿñíå-
íè, òúé êàòî íÿìà äîêàçàòåëñòâà, ÷å ëå÷åíèåòî å
åôåêòèâíî ïðè òàçè ãðóïà ïàöèåíòè. Âúâ âñåêè
ñëó÷àé ðàííîòî óñòàíîâÿâàíå íà êàêúâòî è äà å
ïðèçíàê íà ÏÀÕ ïðè ïàöèåíòè ñ ÁÑÒ èçèñêâà
ùàòåëíà åõîêàðäèîãðàôñêà îöåíêà.

Êàêòî ïðè îñòàíàëèòå ôîðìè íà ÏÀÕ, ÄÑÊ ñå
ïðåïîðú÷âà ïðè íàëè÷èåòî íà ñúìíåíèå çà ÏÀÕ
ïðè ïàöèåíòè ñ ÁÑÒ ñ öåë äà ñå ïîòâúðäè äèàã-
íîçàòà, äà ñå îïðåäåëè òåæåñòòà è äà ñå îòõâúðëè
ëåâîñòðàííî ñúðäå÷íî çàáîëÿâàíå.
Ëå÷åíèå. Ëå÷åíèåòî íà ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ, ñâúðçà-
íà ñ ÁÑÒ, èçãëåæäà ïî-ñëîæíî â ñðàâíåíèå ñ
òîâà ïðè ÈÏÀÕ. Èìóíîñóïðåñèâíàòà òåðàïèÿ èç-
ãëåæäà å åôåêòèâíà ñàìî ïðè ìàëêà ÷àñò îò ïà-
öèåíòèòå è òî ïðè òåçè ñúñ çàáîëÿâàíèÿ ðàç-
ëè÷íè îò ñêëåðîäåðìèÿ.

Íèâîòî íà îñòðàòà ñúäîâà ðåàêòèâíîñò è íà
ïîçèòèâåí îòãîâîð íà Ñà àíòàãîíèñòè å ïî-íèñ-
êî â ñðàâíåíèå ñ ÈÏÀÕ. Îñâåí òîâà ñúîòíîøå-
íèåòî ðèñê/ïîëçà ïðè óïîòðåáà íà ïåðîðàëíè
àíòèêîàãóëàíòè å íåäîêðàé èçÿñíåíî.

Ïðîäúëæèòåëíàòà òåðàïèÿ ñ Epoprostenol ïî-
êàçâà ïîäîáðåíèå âúâ ôèçè÷åñêèÿ êàïàöèòåò,
ñèìïòîìàòèêàòà è õåìîäèíàìèêàòà â 3 ìåñå÷íî
ðàíäîìèçèðàíî ïðîó÷âàíå ïðè ïàöèåíòè ñúñ çà-
áîëÿâàíèÿ îò ãðóïàòà íà ñêëåðîäåðìèÿ.113 Â òî-
âà ïðîó÷âàíå íå ñå íàáëþäàâà ïîäîáðåíèå â ïðå-
æèâÿåìîñòòà. Ðåòðîñïåêòèâåí àíàëèç ïîêàçâà, ÷å
åôåêòúò îò i.v. Epoprostenol âúðõó ïðåæèâÿåìîñ-
òòà ïðè ÈÏÀÕ ïàöèåíòè å ïî-äîáúð â ñðàâíå-
íèå ñ òîçè ïðè ïàöèåíòè ñúñ ñêëåðîäåðìèÿ.218,220

Ïðîäúëæèòåëíîòî ïîäêîæíî ïðèëîæåíèå íà
Treptostinil å îöåíåíî â ãðóïà îò 90 ïàöèåíòè ñ
ÏÀÕ è ÁÑÒ, âëþ÷âàùè ñèñòåìåí ëóïóñ åðèòå-
ìàòîçóñ, äèôóçíà ñêëåðîäåðìèÿ, îãðàíè÷åíà ñêëå-
ðîäåðìèÿ è ñìåñåíà ñúåäèíèòåëíî òúêàííà áî-
ëåñò, ðàíäîìèçèðàíè â åäíî îò íàé-ãîëåìèòå
ÐÊÏ ïðè ÏÀÕ. Ñëåä 12 ñåäìèöè ñå äåìîíñòðè-
ðà ïîäîáðåíèå âúâ ôèçè÷åñêèÿ êàïàöèòåò, ñèì-
ïòîìèòå íà ÏÀÕ è õåìîäèíàìèêàòà. Ñòðàíè÷-
íèòå åôåêòè âêëþ÷âàò áîëåçíåíîñò íà ìÿñòîòî
íà èíôóçèÿ è òèïè÷íèòå çà ïðîñòàãëàíäèíèòå
ñòðàíè÷íè åôåêòè.221

Ðàíäîìèçèðàíî äâîéíî ñëÿïî 12 ñåäìè÷íî
ïðîó÷âàíå, âêëþ÷âàùî ïîäãðóïà îò 47 ïàöèåíòè
ñ ÁÑÒ, ïîêàçâà, ÷å Bosentan ñèãíèôèêàíòíî ïî-
äîáðÿâà ôèçè÷åñêèÿ êàïàöèòåò â ñðàâíåíèå ñ
ïëàöåáî ïðè òàçè ãðóïà. Âúïðåêè ÷å ñå ïîñòèãà
ïîäîáåí ëå÷åáåí åôåêò ïðè ïàöèåíòè ñ ÈÏÀÕ
è òàêèâà ñ ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñúñ ñêëåðîäåðìèÿ,
Bosentan ïîäîáðÿâà èçìèíàòîòî ðàçñòîÿíèå â
ñðàâíåíèå ñ èçõîäà ïðè ÈÏÀÕ ïàöèåíòè (+46
m â ãðóïàòà ñ Bosentan ñðåùó -5 m â ïëàöåáî-
ãðóïàòà), äîêàòî ïðè ïàöèåíòè ñúñ ñêëåðîäåð-
ìèÿ òîé ñàìî íàìàëÿâà âëîøàâàíåòî â èçìèíà-
òîòî ðàçñòîÿíèå (+3 m â ãðóïàòà ñ Bosentan ñðå-
ùó -40 m â ïëàöåáî-ãðóïàòà).144

Â îáîáùåíèå ïðè ïàöèåíòè ñ ÏÀÕ, ñâúðçàíà ñ
ÁÑÒ, îòãîâîðúò íà ëå÷åíèåòî è äúëãîñðî÷íàòà
ïðåæèâÿåìîñò èçãëåæäàò ïî-ëîøè â ñðàâíåíèå
ñ ÈÏÀÕ.

Ïóëìîíàëíà âåíî-îêëóçèâíà áîëåñò è
ïóëìîíàëíà êàïèëÿðíà õåìàíãèîìàòîçà

×åñòîòà. Êàêòî ÏÂÎÁ, òàêà è ÏÊÕ ñà ðåäêè çà-
áîëÿâàíèÿ, íî âñå ïî-÷åñòî ñå ñðåùàò êàòî ïðè-
÷èíà çà ÏÀÕ.222 Â ëèòåðàòóðàòà ñúùåñòâóâàò
ñúîáùåíèÿ çà ïî-ìàëêî îò 200 ñëó÷àÿ íà ÏÂÎÁ
è ÏÊÕ âçåòè çàåäíî.
Ïàòîãåíåçà. Êàêòî å äèñêóòèðàíî â ðàçäåëà çà
êëèíè÷íàòà êëàñèôèêàöèÿ è ïàòîëîãèÿ (âèæ ïî-
ãîðå) ÏÂÎÁ è ÏÊÕ ñà â íÿêîè îòíîøåíèÿ ñõîä-
íè, îñîáåíî ïî îòíîøåíèå íà ïðîìåíèòå â áå-
ëîäðîáíèÿ ïàðåíõèì, ò.å. ïóëìîíàëíà õåìîñèäå-
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ðîçà, èíòåðñòèöèàëåí åäåì è äèëàòàöèÿ íà ëèì-
ôíèòå ñúäîâå è ïî îòíîøåíèå íà ïóëìîíàëíàòà
àðòåðèàëíà èíòèìàëíà ôèáðîçà è ìåäèàëíà õè-
ïåðòðîôèÿ.6

Îò îñîáåí èíòåðåñ ñà ñúîáùåíèÿòà çà ôàìèë-
íî ñðåùàíå íà ÏÂÎÁ è ÏÊÕ,223 êàêòî è íà ÏÀÕ.
Îñâåí òîâà ìóòàöèÿ íà BMPR2 ãåíúò, ñâúðçàí ñ
ôàìèëíà ÏÀÕ è ÈÏÀÕ, å óñòàíîâåíà ïðè ïà-
öèåíòè ñ ÏÂÎÁ.224 Òåçè îòêðèòèÿ íàâÿâÿò íà ìè-
ñúëòà, ÷å ÏÂÎÁ, ÏÊÕ è ÏÀÕ ìîæå äà ñà êîìïî-
íåíòè îò ñïåêòúðà íà åäíî åäèíñòâåíî çàáîëÿâàíå.
Êëèíè÷íà êàðòèíà è èçñëåäâàíèÿ. Êëèíè÷íàòà êàð-
òèíà íà òåçè ïàöèåíòè ÷åñòî å íåðàçëè÷èìà îò
òàçè íà ïàöèåíòèòå ñ ÈÏÀÕ. Âúïðåêè òîâà ïðè
ïðåãëåäà ìîãàò äà ñå óñòàíîâÿò îñîáåíîñòè, êîè-
òî ãîâîðÿò çà äèàãíîçà, ðàçëè÷íà îò ÈÏÀÕ, êàòî
íîêòè òèï ÷àñîâíèêîâî ñòúêëî è/èëè õðèïîâå â
îñíîâèòå íà áåëèòå äðîáîâå ïðè àóñêóëòàöèÿ. Ñå-
ðèè îò êëèíè÷íè ñëó÷àè ïîêàçâàò, ÷å ÏÂÎÁ/ÏÊÕ
ñà ñâúðçàíè ñ ïî-òåæêà õèïîêñåìèÿ è íàìàëå-
íèå íà DLCO, äîêàòî ñïèðîìåòðèÿòà è îáåìíè-
òå ïîêàçàòåëè íà áåëèÿ äðîá íàé-÷åñòî ñà â íîð-
ìàëíè ñòîéíîñòè. ×åñòî íàáëþäàâàíîòî çíà÷è-
ìîòî íàìàëåíèå â DLCO ìîæå äà áúäå îáÿñíå-
íî ñ õðîíè÷åí èíòåðñòèöèàëåí îòîê â ðåçóëòàò
íà ïóëìîíàëíàòà âåíîçíà îáñòðóêöèÿ. Õåìîäè-
íàìè÷íèòå ïàðàìåòðè ñà ïîäîáíè ïðè ÏÂÎÁ/
ÏÊÕ è ÈÏÀÕ, âúïðåêè ÷å ïðè íÿêîè ïàöèåíòè
õèïîêñåìèÿòà íå îòãîâàðÿ ïî ñòåïåí íà òåæåñò-
òà íà ÏÀÕ è äåñíîñòðàííîòî ñúðäå÷íî çàñÿãàíå.
Èíòåðåñåí å ôàêòà, ÷å ÏÊÍ ÷åñòî å íîðìàëíî,
âúïðåêè ïîñòêàïèëÿðíîòî çàñÿãàíå. Âñúùíîñò
ïàòîëîãè÷íèòå ïðîìåíè îáèêíîâåíî çàñÿãàò âå-
íóëèòå, ÷åñòî áåç âúâëè÷àíå íà ïî-ãîëåìèòå âå-
íè. Ñòàòè÷íàòà êîëîíà îò êðúâ, ñúçäàâàíà ïî âðå-
ìå íà èçìåðâàíå íà ÏÊÍ, íå ñå ïîâëèÿâà îò ïðî-
ìåíèòå â ìàëêèòå ïóëìîíàëíè âåíè, ñòèãà äà ñú-
ùåñòâóâà âðúçêà ñ ïî-ãîëåìèòå íåçàñåãíàòè ïóë-
ìîíàëíè âåíè, êîåòî ïðåäñòàâëÿâà è ìÿñòîòî íà
èçìåðâàíå íà íàëÿãàíåòî ïðè îêëóäèðàí àðòå-
ðèàëåí ñåãìåíò.

Ðåçóëòàòèòå îò îáðàçíèòå ìåòîäè ìîãàò äà áú-
äàò îò ãîëÿìà ïîëçà ïðè óñòàíîâÿíàòå íî ÏÂÎÁ/
ÏÊÕ.65,225-227 Íàëè÷èåòî íà ëèíèè íà Kerley B,
ïëåâðàëíè èçëèâè è ïåòíèñòè íåðàâíîñòè íà
ñòàíäàðòíà ðåíòãåíîãðàôèÿ íà ãðúäåí êîø ïðåä-
ïîëàãà äèàãíîçàòà. ÊÒ íà ãðúäåí êîø ñ òúíêè
ñðåçè ïîêàçâà õàðàêòåðíè ïðîìåíè. Íàé-÷åñòî
ñðåùàíèòå ÊÒ îñîáåíîñòè ñà îïàöèôèêàòè òèï
ìàòîâî-ñòúêëî ñ ïåòíèñòà öåíòðèëîáóëàðíà õà-
ðàêòåðèñòèêà, çàäåáåëåíè ñåïòàëíè ëèíèè, ïëåâ-
ðàëíè èçëèâè è ìåäèàñòèíàëíà àäåíîïàòèÿ. Òå-
çè ïðîìåíè ñèëíî êîðåëèðàò ñ ðàçâèòèåòî íà
áåëîäðîáåí îòîê ïðè i.v. èíôóçèÿ íà Epoprostenol:
îïàöèôèêàòè òèï ìàòîâî ñòúêëî (ÎÌÑ) ñà ñèã-
íèôèêàíòíî ïî-÷åñòî ñðåùàíè ïðè ÏÂÎÁ/ÏÊÕ
îòêîëêîòî ïðè ÈÏÀÕ (ð=0,003). Ïðè ÏÂÎÁ/
ÏÊÕ ÎÌÑ ñà ìíîæåñòâåíè, ñúñ ñëó÷àéíî ïðå-
ðàçïðåäåëåíèå. Ìîðôîëîãè÷íàòà õàðàêòåðèñòè-

êà íà ÎÌÑ å âàæíà. Öåíòðîëîáóëàðíî ðàçïðå-
äåëåíèå (íåäîáðå îòãðàíè÷åíè öåíòðîëîáóëàð-
íè îïàöèôèêàòè) ñå ñðåùà ïî-÷åñòî ïðè ÏÂÎÁ/
ÏÊÕ (ð=0,03). Îáðàòíî íà òîâà, ïàíëîáóëàðíîòî
ðàçïðåäåëåíèå (ãåîãðàôñêè ðàéîíè íà áåëîäðîá-
íî óñèëâàíå ñúñ ñðàâíèòåëíî äîáðå ôåôèíèðà-
íè ãðàíèöè) ñå ñðåùà è â äâåòå ãðóïè è íå å
ïðîãíîñòè÷íî. Ñóáïëåâðàëíèòå ñåïòàëíè ëèíèè
(ð<0,0001) è àäåíîïàòèÿòà (ð<0,0001) ñà ñúùî
ñèãíèôèêàíòíî ïî-÷åñòî ñðåùàíè ïðè ÏÂÎÁ/
ÏÊÕ â ñðàâíåíèå ñ ÈÏÀÕ. Ñú÷åòàíèåòî íà òåçè
òðè íàõîäêè å ìíîãî ñïåöèôè÷íî çà ÏÂÎÁ â
ñëó÷àèòå íà ÏÕ (ñïåöèôè÷íîñò = 100%) ñúñ
ñåíçèòèâíîñò îò 66%. Ñëåäîâàòåëíî, ïðè íà÷à-
ëåí ÊÒ íà ãðúäåí êîø, ïðåäè çàïî÷âàíå íà òåðà-
ïèÿ, ñú÷åòàíèåòî íà ÎÌÑ (îñîáåíî ñ öåíòðîëî-
áóëàðíî ðàçïðåäåëåíèå), ñåïòàëíè ëèíèè è àäå-
íîïàòèÿ, ñà ïîêàçàòåëíè çà ÏÂÎÁ/ÏÊÕ ïðè ÏÀÕ
ïàöèåíòè. Ïðè íàëè÷èåòî íà òåçè ðàäèîëîãè÷íè
îñîáåíîñòè òðÿáâà äà ñå ïîäõîæäà âíèìàòåëíî
ïðè çàïî÷âàíå íà âàçîäèëàòàòîðíà òåðàïèÿ.

Äîïúëíèòåëíè ìåòîäè íà èçñëåäâàíå çà óñòà-
íîâÿâàíå íà ÏÂÎÁ âêëþ÷âàò áðîíõîñêîïèÿ ñ
áðîíõî-àëâåîëàðåí ëàâàæ. Â ñðàâíåíèå ñ ÈÏÀÕ
ÏÂÎÁ/ÏÊÕ ñå õàðàêòåðèçèðà ñúñ çíà÷èòàëíî
óâåëè÷åí êëåòú÷åí áðîé â áðîíõî-àëâåîëàðíèÿ
ëàâàæ. Ïðîöåíòíîòî ñúîòíîøåíèå íà ìàêðîôà-
ãè, ëèìôîöèòè è íåóòðîôèëè îáà÷å å ïîäîáíî.
Òúé êàòî ÏÂÎÁ/ÏÊÕ çàñÿãàò ïîñòêàïèëàðíèòå
ñúäîâå, òå îáèêíîâåíî ñà ñâúðçàíè ñ àëâåîëàðíè
êðúâîèçëèâè è íàòîâàðåíè ñ õåìîñèäåðèí ìàê-
ðîôàãè. Îò ñêîðîøíè ïðîó÷âàíèÿ ïðîöåíòúò íà
íàòîâàðåíè ñ õåìîñèäåðèí ìàêðîôàãè å ïî-âè-
ñîê ïðè ÏÂÎÁ îòêîëêîòî ïðè ÈÏÀÕ (54±37%
ñïðÿìî 3±6%, ð=0,0004).228 Â îáîáùåíèå, åäíîâ-
ðåìåííîòî íàëè÷èå íà äîêàçàòåëñòâà çà ÏÀÕ, ïî-
âèøåí áðîé íàòîâàðåíè ñ õåìîñèäåðèí ìàêðî-
ôàãè â áðîíõî-àëâåîëàðíèÿ ëàâàæ è èíòðåñòè-
öèàëíè áåëîäðîáíè èíôèëòðàòè ãîâîðè â ïîä-
êðåïà íà äèàãíîçàòà ÏÂÎÁ/ÏÊÕ.
Ëå÷åíèå. Â íîâàòà êëèíè÷íà êëàñèôèêàöèÿ ÏÂÎÁ
è ÏÊÕ ñà âêëþ÷åíè â êàòåãîðèÿòà ÏÀÕ, ñâúðçà-
íà ñúñ çíà÷èòåëíî âåíîçíî è êàïèëÿðíî çàñÿãà-
íå. Òàçè ïîäãðóïà âåðîÿòíî èçèñêâà ïîäîáíî ïî-
âåäåíèå, êàêòî äðóãèòå ÏÀÕ ïîäãðóïè. Âúïðåêè
òîâà ïðîãíîçàòà èçãëåæäà ïî-ëîøà, ñ ïî-áúðçî
âëîøàâàíå. Îñâåí òîâà âàçîäèëàòàòîðèòå è îñî-
áåíî Epoprostenol òðÿáâà äà ñå èçïîëçâàò ìíîãî
ïðåäïàçëèâî, ïîðàäè âèñîêèÿ ðèñê îò áåëîäðî-
áåí îòîê.229,230 Ñúùåñòâóâàò îáà÷å ñúîáùåíèÿ çà
òðàéíî êëèíè÷íî ïîäîáðåíèå ïðè îòäåëíè ïà-
öèåíòè ñ óïîòðåáàòà íà òåçè ìåäèêàìåíòè. Íÿìà
äàííè, ñâúðçàíè ñ èçïîëçâàíåòî íà ïî-íîâè òå-
ðàïåâòè÷íè ñòðàòåãèè êàòî åíäîòåëèí ðåöåïòîð-
íè àíòàãîíèñòè â ëå÷åíèåòî íà ÏÂÎÁ/ÏÊÕ. Óïî-
òðåáàòà íà êàêâèòî è äà å ìåäèêàìåíòè ïðè òåçè
ïàöèåíòè òðÿáâà äà ñòàâà ñàìî â öåíòðîâå ñ äîñ-
òàòú÷åí îïèò â äèàãíîñòèöèðàíåòî è ëå÷åíèåòî
íà ÏÀÕ è ïàöèåíòèòå òðÿáâà äà ñúçíàâàò ðèñ-
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êîâåòå ïðåäè äà ñå ïðèñòúïè êúì ëå÷åíèå. Àò-
ðèàëíàòà ñåïòîñòîìèÿ ñúùî ìîæå äà âëåçå â
ñúîáðàæåíèå, íî å ëèìèòèðàíà îò õèïîêñåìèÿ,
êîÿòî å ïî-÷åñòà ïðè ïàöèåíòèòå ñ ÏÂÎÁ/ÏÊÕ
â ñðàâíåíèå ñ îñòàíàëèòå êëàñîâå ÏÀÕ. Åäèí-
ñòâåíàòà óñïåøíà òåðàïèÿ ïðè ÏÂÎÁ/ÏÊÕ å áå-
ëîäðîáíàòà òðàíñïëàíòàöèÿ, íî ïîäîáíî íà
ÈÏÀÕ è òóê íå ñúùåñòâóâàò äàííè çà ÷åñòîòàòà
íà ðåöèäèâèòå ñëåä òðàíñïëàíòàöèÿ.

Ïðèëîæåíèå À. Ñúêðàùåíèÿ

Àçîòåí îêèñ (NO)
Áåëîäðîáíî ñúäîâî ñúïðîòèâëåíèå (ÁÑÑ)
Áîëåñòè íà ñúåäèíèòåëíàòà òúêàí (ÁÑÒ)
Âåíòèëàöèÿ/ïåðôóçèÿ (V/Q)
Äåñíîñòðàííà ñúðäå÷íà êàòåòåðèçàöèÿ (ÄÑÊ)
Äèôóçèîíåí êàïàöèòåò çà âúãëåðîäåí
îêèñ (DLCO)
Äÿñíà êàìåðà (ÄÊ)
Äÿñíî-ïðåäñúðäíî íàëÿãàíå (ÄÏÍ)
Åâðîïåéñêà Àãåíöèÿ çà Îöåíêà íà Ìåäèöèíñêè
Ïðîäóêòè (ÅÌÅÀ)
Åíäîòåëèí-1 (ÅÒ-1)
Èäèîïàòè÷íà ïóëìîíàëíà àðòåðèàëíà õèïåðòîíèÿ
(ÈÏÀÕ)
Èíòåðñòèöèàëíà áåëîäðîáíà áîëåñò (ÈÁÁ)
Èíõàëàòîðåí (inh)
Èíòðàâåíîçåí (i.v.)
Êàëöèåâè àíòàãîíèñòè (Ñà àíòàãîíèñòè)
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