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                           Какво е БАХ

 БАХ е синдром предизвикан от прогресивно 
повишаване на белодробното съдово 
съпротивление(БСС)

 Води до недостатъчност на дясна камера и 
преждевременна смъртност



Normal PAH



Normal PAH

Chin KM, et al. Coron Artery Dis 2005; 16:13-8.
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5.  PH с неясни 
многофакторни 
механизми

 Саркоидоза

1.Белодробна артериална хипертония 
(БАХ)
- Идиопатична БАХ (IPAH)
- наследствена БАХ
-Наркотици и токсин-
индуцираната
- Асоциирана БАХ (APAH)
   - Заболявания на съединителната 
тъкан
   - ХИВ-инфекция
   - Портална хипертония
   - Вродени сърдечни заболявания
   - Шистозомиаза
   - Хронична хемолитична анемия
 - Константна PH на новороденото

2. PH дължа се на лява 
болест на сърцето

3.  PH поради белодробни 
заболявания и / или 
хипоксия

 ХОББ
 Интерстициална 

белодробна болест
4.  Хронична 

тромбоемболична 
белодробна хипертония 
(CTEPH)

1» Белодробна венооклузивна
 болест (PVOD) и / или 
белодробна капилярна хемангиоматоза (PCH)

Adapted from Simonneau G, et al. J Am Coll Cardiol 2009; 54:S43-54.



Galiè N, et al. Eur Heart J 2009; 30:2493-537.

PCWP 
≤ 15 mmHg

Средно PAP 
≥ 25 mmHg

CO нормален 
или намален

CO: Сърдечен дебит
PAP: Пулмонално артериално налягане
PCWP: Пулмо-капилярно налягане

Дефиниц. 
на ПХ

Дефиниция 
на БАХ

Средно PAP
 ≥ 25 mmHg



 Най- чести симптоми:
  - Диспнея
  - Синкоп
  - Световъртеж
  - Ангина
  - Умора
  - Едема



Adapted from Galiè N, et al. Eur Heart J 2009; 30:2493-537.

Симптоми / признаци / 
анамнеза, 

предполагащи PH

Неинвазивна оценка, 
съответстваща на PH

Анамнеза, симптоми, признаци, ЕКГ, рентгенография на гръден кош, 
ехо, PFT, HRCT

Помислете за 
други 

причини / 
повторна 
проверка

НЕ

ДА

Група 2 или 3 диагнозата се 
потвърди?

Извършване на V / Q 

НЕ

PH 
пропорционалн

а на тежестта

Несъответс
тваща ПХ

Лекувайте 
основното 
заболяване

ДА
ДА

Сегментни  перфузионни 
дефекти 

Извършване на RHC(за окончателна  
диагноза ПАХ)

Помислете за 
CTEPH,
PVOD

НЕ

ДА



 Златен стандарт в диагностиката1

 Потвьрждение на диагнозата (PAH vs left heart disease vs no 
PH)2

 Определяне на тежестта (CO, RAP, central venous O2 saturation)3

 Тест за вазореактивност3

 Мониториране на терапията2

 Цялостната смьртност при процедурата  в центрове сьс 
необходимия опит е ниска- 0.055% (4/7218)4

1. Badesch D, et al. J Am Coll Cardiol 2009; 54:S55-66. 
2. Gibbs JSR. Eur Respir Rev 2007; 16:8-12. 

3. Galiè N, et al. Eur Heart J 2004; 25:2243-78. 
4. Hoeper MM, et al. J Am Coll Cardiol 2006; 48:2546-52.

CO: cardiac output
RAP: right atrial pressure



Adapted from Galiè N, et al. Eur Heart J 2009; 30:2493-537.

mPAP ≥ 25 mmHg; PCWP ≤ 15 mmHg

Клинични 
симптоми,

HRCT, анти-
нуклеарни 
антитела

Анамн
еза

HIV 

тест

Echo,
MRI

Физикални, 
тестове на 

чернодробната 
функция;

ехография

Физикални/лабора
торни анализи

Идиопатична или наследствена ПАХ

PVOD,
PCH CTD

наркоти
ци,

токсини

HIV CHD Порто
пулмонална

Шисто
-зомиаза

Хронична 
Хемолиза

Специфични диагностични 
тестове



 БАХ е тип БХ със специфични характеристики
 БАХ се класифицира като група 1 в 

класификацията на БХ
 Диагностиката на БАХ може да бъде 

предизвикателство и често изисква различни 
диагностични тестове

 ЕхоКГ  може да предостави важни насоки в 
патологията на сърцето при БАХ

 Дясната сьрдечна катетеризация остава златен 
стандарт за диагностика на БАХ
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Значение на ранната 
диагностика и лечение 

при пациенти с БАХ



FC I FC II-III FC IV

PAP
PVR

Cardiac 
output

Time

Symptom
threshold

Domenighetti G. Swiss Med Wkly 2007; 137:331-6.

Symptomatic/
decompensating

Declining/
decompensating

Pre-
symptomatic

RV dysfunction
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Humbert M, et al. Eur Respir J 2010; 36:549-55.

FC I/II 172 163 152 144
FC III 421 374 317 271
FC IV 81 54 48 43



Launay D, et al. Rheumatology 2010; 49:490-500.
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 Диагностиката на БАХ в своите ранни етапи е 
трудна, тъй като симптомите обикновено са 
неспецифични

 Скрининг може да се има предвид в най-рисковите 
групи от населението, като например пациенти със 
системна склероза 

 Ранното откриване и ранното лечение са от ключово 
значение за забавяне прогресията на заболяването 

 Има доказателства, че дългосрочните резултати са 
по-добри, когато пациентите са лекувани по-рано 

 1. Humbert M, et al. Arthritis Rheum 2011; 63:3522-30.
 2. Galiè N, et al. Lancet 2008; 371:2093-100.



Годишна ЕХОКГ 
може да се направи

Асимптомни 
пациенти

Симптомни пациенти
(задух, умора, слабост, 
стенокардия, синкоп, 
подуване на корема)

Препоръчва се 
годишна ЕХОКГ 

Потвърждение на БАХ изисква ДСК

Galiè N, et al. Eur Heart J 2009; 30:2493-537.



РН малко 
вероятно

TRV ≤ 2.8 m/s, 
PA систолно налягане ≤ 36 mmHg  и  
без допьлнителни Ехо данни предполагащи  
PH

PH вьзможна

TRV ≤ 2.8 m/s, PA систолно налягане  
≤ 36 mmHg и наличие на допьлнителни 
ЕхоКГ данни предполагащи  PH

TRV 2.9 – 3.4 m/s, PA систолно налягане
37 – 50 mmHg

PH вероятна TRV > 3.4 m/s, 
PA систолно налягане > 50 mmHg

Galiè N, et al. Eur Heart J 2009; 30:2493-537.

TRV: tricuspid regurgitant velocity
PA: pulmonary arterial 



 Склеродермия и болести на сьединителната тькан
 Портална хипертония 
 HIV инфекция
 Хемоглобинопатии/сьрповидно клетьчна болест/ 

и миелопролиферативни заболявания
 Вродени сьрдечни заболявания
 Употреба на наркотици ,работа с токсини,прием 

на медикаменти/подтискащи апетита-
фенфлурамин 0.005% при употреба над 3 мес./

 Мутация на рецептор 2 за костния 
морфогенетичен протеин(BMPR2)



50% 
in FC I/II

12.5% 
in FC I/II

Screened
(n = 16)

FC: WHO functional class

p = 0.036; routine versus detected patients

 Humbert M, et al. Arthritis Rheum 2011; 63:3522-30.



Routine 
practice
(n = 16)

Screened
(n = 16)

p

RAP (mmHg) 10 ± 5 6 ± 3 0.020

mPAP (mmHg) 49 ± 11 34 ± 10 0.0004

mPAWP (mmHg) 9 ± 4 10 ± 3 0.28

Cardiac output (l/min) 3.59 ± 1.10 5.96 ± 1.51 < 0.0001

Cardiac index (l/min/m2) 2.37 ± 0.81 3.42 ± 0.92 0.0028

PVRi (dynes.s.cm-5) 1500 ± 602 613 ± 400 < 0.0001

Values are mean ± SD

mPAWP = mean pulmonary artery wedge pressure
PVRi = pulmonary vascular resistance index

 Humbert M, et al. Arthritis Rheum 2011; 63:3522-30.
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1 year 3 years 5 years 8 years
Follow-up (years)

100%

75%

31%
25%

17%

81%

73%

64%

Routine 
practice 
PAH-SSc
(n = 16)

Screened
PAH-SSc
(n = 16)

p = 0.0037
HR = 4.15 

(95% CI 1.47 - 11.71)

 Humbert M, et al. Arthritis Rheum 2011; 63:3522-30.



Endothelin receptor 
antagonists

Phosphodiesterase-5 
inhibitors

Prostacyclin/
prostacyclin analogues

Bosentan Sildenafil Epoprostenol

Ambrisentan Tadalafil Iloprost

Treprostinil (i.v., 
subcutaneous and 
inhaled*)

Beraprost**

*Not approved in the EU; **Only approved in Japan and Korea

Galiè N, et al. Eur Heart J 2009; 30:2493-537. 
The 4th World Symposium on PH. J Am Coll Cardiol 2009; 54:S1-S117.

Endothelin pathway Prostacyclin pathwayNO-cGMP pathway



Better prognosis Worse prognosis
Clinical RV failure No Yes

Progression Slow Rapid

Syncope No Yes

WHO FC I/II IV

6-MWD Longer (> 500 m) Shorter (< 300 m)

CPET Peak VO2 
> 15 ml/kg/min

Peak VO2 
< 12 ml/kg/min

BNP/NT-proBNP Normal or near normal Very elevated and rising

Echocardiographic 
findings

No pericardial effusion
TAPSE > 2.0 cm

Pericardial effusion
TAPSE < 1.5 cm

Hemodynamics RAP < 8 mmHg
CI ≥ 2.5 l/min/m2

RAP > 15 mmHg
CI ≤ 2 l/min/m2

Adapted from Galiè N, et al. Eur Heart J 2009; 30:2493-537.



 Проспективно, рандомизирано, двойно-сляпо, 
плацебо-контролирано проучване с паралелни 
групи

Screening

Placebo

Bosentan
62.5 mg bid

6 months

4 weeks

Baseline
randomisation

Bosentan
125 mg bid

4 weeks 20 weeks

Placebo

OLE

 Galiè N, et al. Lancet 2008; 371:2093-100.



Galiè N, et al. Lancet 2008; 371:2093-100.
TE = treatment effect

Placebo (n = 88)
Bosentan (n = 80)

TE = 22.6%; p < 0.0001

Pulmonary  vascular  resistance

Placebo (n = 91)
Bosentan (n = 86)

3 months 6 months

M
ea

n
 c

h
an

ge
 in

 6
-M

W
D

 (
m

)

30

25

20

15
10
5
0

-5

-10
-15
-20
-25

TE = +19.1 m; p = 0.076

6-minute walk distance



100

80

60

40

20

0
0 4 8 12 16 20 2824 32

92 90 89 86 84 83 1877 9
93 92 87 85 84 83 2780 15

Time from start of treatment (weeks)

P
at

ie
n

ts
 w

it
h

ou
t 

th
e 

ev
en

t 
(%

)

Patients at 
risk

Placebo
Bosentan

p = 0.0114

Hazard ratio = 0.227
(95% CI: 0.065, 0.798)

В рамките на 6 месеца, 14% 
от FC II пациенти без лечение 
са получили клинично 
влошаване

 Galiè N, et al. Lancet 2008; 371:2093-100.

Placebo
Bosentan



 Нежелани събития, случили се в 5% или повече от пациентите в двете 
групи

 Galiè N, et al. Lancet 2008; 371:2093-100.

Bosentan (n = 93) Placebo (n = 92)

Назофарингит 7 (8%) 8 (9%)

Отклонения от 
чернодробните показатели

7 (8%) 3 (3%)

Отоци (периферни) 6 (6%) 7 (8%)

Гадене 5 (5%) 8 (9%)

Световъртеж 5 (5%) 5 (5%)

Гръдна болка 5 (5%) 4 (4%)

Кашлица 4 (4%) 7 (8%)

Диария 2 (2%) 7 (8%)

Ринит 2 (2%) 6 (7%)

Влошаване РН 1 (1%) 7 (8%)

Главоболие 4 (4%) 9 (10%)



 96% of patients in FC I/II at baseline

EARLY EARLY open-label extension

Placebo

BosentanBosentan

Bosentan

 Simonneau G, et al. Am J Respir Crit Care Med 2011; 183:A5886.

Baseline for open-label extension analysis

Receiving bosentan during open-label extension (n = 173)

Receiving placebo before open-label extension (n = 92)



 96% от пациентите в FC II в началото на лечението
 След 30 месеца на лечение с босентан, FC се задържа в по-

голямата част от пациентите

n = 129
FC = WHO functional class
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n

ts
 (

%
)

(n = 26) (n = 88) (n = 15)

 Simonneau G, et al. Am J Respir Crit Care Med 2011; 183:A5886.



Time from treatment start (years)
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Patients at risk 173 166 157 125 23 0

3-year survival 
estimate: 89.9%

Kaplan-Meier estimate of survival

 Simonneau G, et al. Am J Respir Crit Care Med 2011; 183:A5886.



 Определени групи от населението с висок 
риск за БАХ имат полза от скрининг

 Разпознаването и лечението на БАХ на ранен 
етап е от решаващо значение

 Прогнозата варира в зависимост от 
етиологията на БАХ

 Проучването EARLY изследва ефектите на  
ендотелин рецепторен антагонист босентан 
специално при пациенти с FC II

 Ранната намеса е показала забавяне на 
прогресията на БАХ
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