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живот с оглед възможностите за възникване на редица ранни и късни усложнения.  

 

Четирицифрен код на заболяването по МКБ-10 (ако такъв е наличен) 

 ICD-10 code :Q 20.1 

Код на заболяването по Orpha code   

Orpha code - 3426 

Епидемиологични данни за заболяването в Република България 

Няма точни епидемиологични данни за честотата на заболяването в България. 

 

В т.ч. научни публикации от последните пет години и приложена 

библиографска справка 

 

Епидемиологични данни за заболяването в Европейския съюз 

В регистъра EUROCAT е отчетена честота на заболяването 0,127 (0,114-0,140)/1000. За 

периода 2008-2012 год. са регистрирани  374 случая с ДКДИ, от тях живородени са 271, 

фетална смърт е настъпила при 13 и бременността е прекъсната след пренатална 

диагноза  при 90. Без съпътстващ генетичен синдром са 323 (86%) от случите. 

 

В т.ч. научни публикации от последните пет години и приложена 

библиографска справка 

www.eurocat-netwotk.eu/accesprevalencedata/prevalencetables 

Eurocat- European surveillance of congenital anomalies. 

 

Оценка на съответствието на заболяването с дефиницията за рядко заболяване 

съгласно § 1, т. 42 от допълнителните разпоредби на Закона за здравето 

Заболяването съответства с дефиницията за рядко заболяване съгласно &1 т.42 от 

допълнителните разпоредби на закона за здравето  

Критерии за диагностициране на заболяването 

 

ДКДИ е рядка ВСМ, под 1% от всички ВСМ. ДКДИ  се изявява в ранна кърмаческа 

възраст с клинична картина на сърдечна недостатъчност (СН) или с различна по тяжест 

цианоза.  Критерии за  диагнозата са изхождането на двете големи артерии-аорта и БА 

от дясната камера (ДК), липса на изход от лявата камера (ЛК), единственият й изход е 

МКД и липса на континуитет между аортна и митрална клапа. Клинична изява е на 

голям междукамерен дефект - СН, холосистолен шум, ЕКГ- деснокамерно 

обременяване, ретгенография-кардиомегалия с увеличен белодробен кръвоток, или на 

тетралогия на Фало – артериална хипоксемия, изразена цианоза, груб систолен шум на 

основата, ЕКГ- обременяване на ДК, рентгенография- нормална сърдечна сянка с 

намален  белодробен кръвоток. В естествената еволюция на заболяването, пациентите с 

клиника на МКД са склонни към ранно развитие на БХ и БСОБ, а пациентите с клиника 

на тетралогия на Фало към напредване на пулмоналната стеноза със задълбочаване  на  

хипоксемията.  

 Точната диагнозата се поставя с ехокардиографско и  интракардиално изследване за 

уточняване на анатомичните детайли с измерване на налягането в БА, кислородната 

сатурация, величина на шънт, оценка на БСР и реактивност. 

1.Протокол за класификация,стадий и диагностика на сърдечната недостатъчност в 

детската възраст 

2. Протокол за диагностична сърдечна катетеризация при деца  

3.Протокол за пулмонални вазодилатативни проби при сърдечна катетеризация  

http://www.eurocat-netwotk.eu/accesprevalencedata/prevalencetables
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В т.ч. научни публикации от последните пет години и приложена 

библиографска справка 

1.Lopez L., Colan S.D., Frommelt P.C., et al.: Recommendations for quantification methods 

during the performance of a pediatric echocardiolgram: a report from the pediatric 

measurements writing group of the American society of echocardiography pediatric and 

congenital heart disease council. J Am Soc Echocardiogr 2010;23:465-95 

2. Hoffman J.: Double Outlet Right Ventricle or Left Ventricle in The natural and unnatural 

history of congenital heart disease. Wiley-Blackwell 2009: 556-561 

3.Anderson R.,Baker E., Penny D.,Redington A.,Rigby M.,Wernovsky G.:Double Outlet 

Ventricle in Pediatric Cardiology. Third ed. Churchill Livingstone 2010:836-857 

 

Алгоритми за диагностициране на заболяването 

Диагнозата на ДКДИ може да се постави по време на бременността с фетално 

ехокардиографско изследване в 18-22 г.с. Със семейството се обсъждат въпросите за 

продължаване/прекъсване на бременността, както и място на родоразрешение. 

Препоръчва се това да стане в център с възможност за оказване на 

високоспециализирана неонатологична помощ и в близост до специализирана детска 

кардиологична и кардиохирургична клиника. 

ДКДИ, ако не е диагностицирана пренатално се проявява клинично в ранна кърмаческа 

възраст и се подозира при артериална хипоксемия, или изразена СН и белодробна 

хиперволемия и кардиомегалия. В диференциално диагностичн план се обсъжда  голям 

МКД с значим  ляво-десен шънт, който протича със СН  или с цианотична ВСМ, при 

наличие на обструкция в изхода на ДК – тетралогия на Фало.  

При подозрение за ДКДИ детето се насочва за консултация с  детски кардиолог (по 

местоживеене или от близка университетска болница) или се насочва към 

специализирана детска кардиологична клиника за диагностично уточняване.  

ДКДИ често се среща при пациенти с хетеротаксия или други комплексни кардиопатии. 

Фетално ехокардиографско изследване е показано при семейства с дете с ВСМ  или при 

данни за ВСМ  на майката или бащата. 

Точната диагнозата се поставя с ехокардиографско и  интракардиално изследване. 

1.Протокол за класификация,стадий и диагностика на сърдечната недостатъчност в 

детската възраст 

2. Протокол за диагностична сърдечна катетеризация при деца  

3.Протокол за пулмонални вазодилатативни проби при сърдечна катетеризация. 

 

В т.ч. научни публикации от последните пет години и приложена 

библиографска справка 

1.Lopez L., Colan S.D., Frommelt P.C., et al.: Recommendations for quantification methods 

during the performance of a pediatric echocardiolgram: a report from the pediatric 

measurements writing group of the American society of echocardiography pediatric and 

congenital heart disease council. J Am Soc Echocardiogr 2010;23:465-95 

2. Hoffman J.: Double Outlet Right Ventricle or Left Ventricle in The natural and unnatural 

history of congenital heart disease. Wiley-Blackwell 2009: 556-561 

3.Anderson R.,Baker E., Penny D.,Redington A.,Rigby M.,Wernovsky G.:Double Outlet 

Ventricle in Pediatric Cardiology. Third ed. Churchill Livingstone 2010:836-857 

 

Алгоритми за лечение на заболяването 

След поставяне на диагнозата ДКДИ се провежда лечение – медикаментозно, 

интервенционално и оперативно. Медикаментозното лечение включва лечение на СН. 
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При новородени с изразена артериална хипоксемия, голям междукамерен дфект тип  

Tassig-Bing и рестриктивна предсърдна комуникация се извършва балонна 

атриосептостомия за  по-добро смесване на кръвта на предсърдно ниво, подобно на 

случаите с ТГА.  

Оперативното лечение включва палиативни процедури или дефинитивна оперативна 

корекция. Палиативните процедури са: 

1.бендинг на БА при симптоматични пациенти със СН и МКД. 

2. системна аортопулмонална анастомоза при кърмаче  с артериална хипоксемия.  

Дефинитивните оперативни корекции целят да възстановят нормалната хемодинамика 

чрез различни прийоми в зависимост от анатомичните дадености:  

1.Свързването на МКД с аортата чрез интервентрикуларен тунел.Тази процедура се 

извършва в ранна кърмаческа възраст  поради риск от ранно развитие на БСОБ. При 

пациенти с ДКДИ и пулмонална стеноза в по-късна възраст се извършва корекция със 

свързване на ЛК с аортата и свързване на ДК с БА чрез изкуствен съд (кондюит). 

След операцията се провежда  медикаментозно лечение на сърдечна недостатъчност 

или ритъмни нарушения.  

1.   Протокол за балонна атриосептостомия 

1. Протокол за лечение на хронична сърдечна недостатъчност   
 

В т.ч. научни публикации от последните пет години и приложена 

библиографска справка 

1.Feltes T.F., Bacha E., Beekman R.H., et al.:Indications for cardiac catheterization and 

intervention in pediatric cardiac disease. A scientific statement from the American heart 

association. Circulation 2011;123:2607-2652 

2.Anderson R.,Baker E., Penny D.,Redington A.,Rigby M.,Wernovsky G.:Double Outlet 

Ventricle in Pediatric Cardiology. Third ed. Churchill Livingstone 2010:836-857 

3.Hoffman J.: Double Outlet Right Ventricle or Left Ventricle in The natural and unnatural 

history of congenital heart disease. Wiley-Blackwell 2009: 556-561 

 

Алгоритми за проследяване на заболяването 

Проследяването на естествената и следоперативна еволюция при пациенти с ДКДИ се 

извършва клинично и с неинвазивни и инвазивни изследвания в рамките на доболнична 

и болнична помощ. В естествената еволюция се проследяват проявите на СН и/или 

хипоксемия и камерната функция.  

Оперираните деца с ДКДИ  подлежат на проследяване през целия си живот, два пъти 

през първата година след операцията, и след това еднократно годишно с 

ехокардиографията и Доплер. На 3-та,5-та,10-та година се извършват 24 часов ЕКГ 

Холтер, работна ЕКГ проба или други изобразителни методи (ЯМР, мултисрезов СТ 

скан).  

Пациентите с БОСБ подлежат на проследяване през 6 -12  месеца. 

  Възможните усложнения след оперативно лечение са : камерна дисфункция, ритъмно-

проводни нарушения, дегенерация на кондюита. Около 20% от пациентите изискват 

реоперация на интервентрикуларния тунел.  

Проследяването след 18-годишна възраст се извършва в кардиологичен център ІІІ ниво. 

1. Протокол за поведение при дясна камера с двоен изход  

В т.ч. научни публикации от последните пет години и приложена 

библиографска справка 

1.Baumgartner H., Bonhohfeffer P., De Groot N.M.S. et al.: ESC guidelines for the 

management of grown-up congenital heart disease (a new version) Eur Heart J 2010;31:2915-

2957 
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2. Lopez L., Colan S.D., Frommelt P.C., et al.: Recommendations for quantification methods 

during the performance of a pediatric echocardiolgram: a report from the pediatric 

measurements writing group of the American society of echocardiography pediatric and 

congenital heart disease council. J Am Soc Echocardiogr 2010;23:465-95 

 

Алгоритми за рехабилитация на заболяването 

Децата с ДКДИ се нуждаят от активна и продължителна рехабилитация в 

непосредствения следоперативен период, която се извършва в рамките на болничния 

престой. След изписването им от клиниката те рядко се нуждаят от продължителна 

активна рехабилитация.  

Психологичната рехабилитация и адаптация на децата и семействата на деца с ДКДИ се  

извършва от психолог. 

Липсват алгоритми за рехабилитация на пациентите с ДКДИ. 

В т.ч. научни публикации от последните пет години и приложена 

библиографска справка 

 

Необходими дейности за профилактика на заболяването (ако такива са 

приложими) 

В семействата на дете, родено с ДКДИ се препоръчва извършване на фетална 

ехокардиография в 18-22 г.с. Показани за фетална ехокардиография са и семейства в 

които има родено дете с ВСМ, родителите са с ВСМ или има риск от ВСМ- диабет, 

напреднала възраст на майката. При доказване на ДКДИ  пренатално със семейството 

се обсъжда по-нататъшното поведение- износване или прекъсване на бременността. 

При желание за износване на бременността, родоразрешението се планира в АГ 

болница с неонатологично отделение ІІІ ниво и детска кардиологична и 

кадиохирургична клиника в близост. 

Пациентите с ДКДИ и имплантиран кондюит са предразположени към инфекциозен 

ендокардит и подлежат на профилактика на ИЕ през целия си живот. 

Бремeнност при жени с ДКДИ и БСОБ крие висок риск за майката и плода и не се 

препоръчва. 

1.Протокол за профилактика на  ИЕ 

В т.ч. научни публикации от последните пет години и приложена 

библиографска справка 

1.Baumgartner H., Bonhohfeffer P., De Groot N.M.S. et al.: ESC guidelines for the 

management of grown-up congenital heart disease (a new version) Eur Heart J 2010;31:2915-

2957 

Предложения за организация на медицинското обслужване на пациентите и за 

финансиране на съответните дейности, съобразени с действащата в страната 

нормативна уредба 

Пациентите с ДКДИ трябва да бъдат диагностицирани, лекувани и проследявани в 

специализиран медицински център ,  който за България е МБАЛ-НКБ ЕАД (отделения 

по детска кардиология, следоперативно интензивно лечение и реанимация и детска 

сърдечна хирургия), където мултидисциплинарен екип от детски кардиолог- 

реаниматор, кардиохирург, анестезиолог, психолог комплексно обгрижват пациентите с 

ДКДИ и се  осигурява качествена и своевременна диагноза и лечение. 

 При сегашното ниво на раждаемост и честота на ВСМ (ДКДИ), обема от 

специализирани изследвания (сърдечна катетеризация и ангиокардиография) и 

оперативна активност се поемат от един център, който е  достатъчен  за покриване на 

нуждите на пациентите и  отговаря на европейските стандарти . Клиниката осигурява 


















































