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

библиографска справка 

 

Епидемиологични данни за заболяването в Европейския съюз 

В регистъра EUROCAT e отчетена честота на КАС в Европейския съюз от 0,14 (0,13-

0,15)/1000. За периода 2008-2012 год. са описани 614 случая с КАС, от тях живородени 

са 542, фетална смърт е настъпила при 12 и бременността е прекъсната след пренателна 

диагноза 60. Без съпътстващ генетичен синдром са 589 (96% ) 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 

Критерии за критична КАС при новородено са  тежка сърдечна недостатъчност (СН)  

до кардиогенен шок с малък, лесно подтискащ се пулс на 4-те крайника; шум на 

изгонване на основата вдясно;, тежко лявокамерно обременяване (ЛКО) на ЕКГ и 

кардиомегалия с белодробна венозна конгестия на рентгенография. Диагнозата се 

потвърждава от ехокардиографско изследване . Намира се задебелена и с ограничена 

подвижност аортна клапа, която прави купол в систола;уточняват се броят на аортните 

платна и хемодинамичните следствия на стенозата – степен на хипертрофия, систолна и 

диастолна функция на ЛК. Основа за определяне на тежестта на КАС е Доплеровото 

изследване- пиковият градиент (ПГ) през аортната клапа се определя от скоростта на 

кръвотока по модифицираната формула на Бернули (ПГ= 4 х V
2 

). Средният градиент 

по Доплер корелира по-добре с инвазивно измерения при сърдечна катетеризация.  

Приети за три степени за тежест на  КАС – лека при среден градиент под 30 mm Hg, 

умерена -при среден градиент 31-49 mm Hg и тежка при градиент над 50 mm Hg. В 

случаите на критична КАС систолната функция на ЛК е понижена и Доплеровият 

градиент не е надежден критерии за определяне на тежестта. С клиничните и 

неинвазивни изследвания се проследява еволюцията на заболяването.  

 

1.Ориентири за диагноза на критични сърдечни заболявания у новородено 

2.Алгоритъм за диагноза и поведение при ацианотични ВСМ, базиран на 

рентгенография, ЕКГ и физикално изследване 

 

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. 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-

http://www.eurocat-netwotk.eu/accesprevalencedata/prevalencetables


 5 

2957 

Алгоритми за диагностициране на заболяването 

КАС може да се диагностицира пренатално при фетално ехокардиографско изследване 

и регистриране на ускорен кръвоток в изходния път на ЛК.  

Тежката КАС след раждането се изявява като критична кардиопатия със зависим от 

артериалния канал системен кръвоток или като кардиопатия, протичаща със СН. 

Умерената и лека стеноза протичат асимптомно, като към диагнозата насочва 

сърдечния шум. ЕКГ и рентгенография насочват към тежестта в контекста на 

клиничната изява, но основен метод за диагноза е ехокардиографията с Доплер. 

Ехокардиографски се уточнява точното ниво на стеснението – клапно, подклапно или 

надклапно. При КАС се уточняват морфологията на клапата и развитието на аортния, 

митрален  пръстен и размер на ЛК. Използва се стандартизиране на размера спрямо 

телесната повърхност (Z score). Нормалните стойности са при Z score +/- 2. При 

стойности под -2 се отнася за хипоплазия на ЛК и тогава трябва да се прецени дали тя 

може да поддържа системната циркулация.  От основно значение е определянето на  

тежестта на стенозата по градиента  и функцията на ЛК, които определят поведението- 

корекция по спешност, в неотложен или планов порядък или проследяване.  

КАС рядко се съчетава с генетичен синдром и затова не са наложителни генетични 

изследвания.  

 

1.Ориентири за диагноза на критични сърдечни заболявания у новородено 

 

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

библиографска справка 

1.Smallhorn J.F., Redington A.N., Anderson R.: Congenital anomalies of the aortic valve and 

left ventricular outflow tract in Pediatric Cardiology Third ed. Churchill Livingstone 

2010:916-932 

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 лечение на заболяването 

Лечението на КАС зависи от възрастта на детето, тежестта на стенозата, развитието на 

ЛК. Новородено с критична КАС и дуктус зависимо системно кръвоснабдяване се 

превежда по спешност в специализиран център с отделение по детска кардиология, 

детска реанимация и кардиохирургия. Стабилизиране на състоянието се постига с 

интравенозно прилагане на  простагландини за поддържане на отворен артериаления 

канал (АК) и медикаменти за лечение на СН. След оценяване на морфологията на 

аортната клапа и развитието на ЛК и преценка, че ЛК може да поддържа системно 

кръвоснабдяване в спешен порядък се извършва дезобструкция на клапата. При 

хипопластична ЛК се предприемат стъпките на корекция тип „обща камера“. При 

новородени с тежка КАС, при която системното кръвоснабдяване не е зависимо от  АК, 

след хоспитализация в специализирано детско кардиологично отделение се стартира 

лечение на СН и в зависимост от тежестта на стенозата и функцията на ЛК се определят 

сроковете на лечение- обикновено в 1-3 месец от живота. Градиентът на налягане не е 

надежден метод за определяне на поведението при новородени и кърмачета със СН и 

нарушена камерна функция. При по-големи деца показание за отстраняване на КАС е 

среден градиент по Доплер над 50 mm Hg, или от интракардиално изследване над 75 
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mm Hg, симптоми като прекордиална болка, синкоп или ограничен физически 

капацитет и белези на тежко ЛКО на ЕКГ. Отстраняването на обструкцията при КАС се 

извършва хирургично под екстракорпорално кръвообръщение (валвулотомия) или с 

интервенционална процедура (балонна валвулопластика (БВП). Във всички случаи 

методите на дезобструкция, извършени в периода на новороденото, кърмаческа и ранна 

детска възраст са палиативни процедури, при които се цели намаляване на 

обструкцията при минимална или лекостепенна аортна недостатъчност (АН). 

Дефинитивното лечение при КАС е аортно клапно протезиране. При кърмачета с тежка 

дисплазия на  аортна клапа и значима АН след операция или БВП се извършва 

операция на Ross –  имплантация на аортно място на собствената пулмонална клапа и 

имплантация на изкуствен съд (клапен кондюит) между дясна камера и БА. 

Дефинитивното лечение на КАС -  протезирането на аортната клапа с механична 

клапна протеза, се отлага максимално в детска възраст. 
 

1.Протокол за приложение на простагландини при новородено с ВСМ 

2. Протокол за лечение на критична аортна стеноза 

3. Протокол за балонна валвулопластика на клапна аортна стеноза 

  

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

библиографска справка 

1.Smallhorn J.F., Redington A.N., Anderson R.: Congenital anomalies of the aortic valve and 

left ventricular outflow tract in Pediatric Cardiology Third ed. Churchill Livingstone 

2010:916-932 

2.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 

 

Алгоритми за проследяване на заболяването 

Проследяване на естествената и следоперативна еволюция е показана при всички 

пациенти с КАС и се извършва в рамките на доболнична помощ. Естествената 

еволюция на децата с КАС показва нарастване на обструкцията и градиента и 

преминаване в по-тежка степен на стеноза при над 3/4 от пациентите, най-изразено в 

периодите на бърз растеж – кърмаческа  и предучилищна възраст и пубертет. 

Симптомите на нарастване на тежестта на обструкцията са поява на ограничен 

физически капацитет, прекордиална болка, пресинкоп или синкоп, СН, както и 

нарастване на тежестта на ЛКО на ЕКГ. Обективирането на тежестта се извършва със 

серийни ехокардиографски изследвания. Пациентите с КАС са в риск от внезапна 

смърт и ИЕ.  

След хирургична валвулотомия или БВП се проследяват остатъчен градиент и АН. Те 

са по-големи при изразена дисплазия на аортната клапа. Пациентите след операция на 

Ross се проследява кръвотока през неоаортната клапа, както и през поставения кондюит 

в изхода на ДК. Оценката се базира на клинични и неинвазивни изследвания (ежегодни 

ЕКГи ЕхоКГ с Доплер, и на 3-та,5-та,10-та  година -24-часов ЕКГ Холтер и работна 

ЕКГ проба).  Реинтервенции се извършват при значими усложнения. В 

следоперативната еволюция пациентите с КАС са в риск от ИЕ. 

Израсналите с КАС над 18-годишна възраст подлежат на проследяване до края на 

живота, като интервалите са в зависимост от тежестта на обструкцията. Основен метод 

при проследяване е ехокардиографията.  

Бременността при жени с тежка КАС и особено тези с имплантирана механична клапна 

протеза е с висок риск. Не се препоръчват силови, изометрични или състезателни 
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спортове. 

 

1. Протокол за профилактика на инфекциозен ендокардит 

2. Израстнали с вродени сърдечни заболявания – в Компендиум на европейските 

ръководства по кардиология 2008:129-167  

 

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

библиографска справка 

1.Hoffman J.: Valvular aortic stenosis in The natural and unnatural history of congenital heart 

disease. Wiley-Blackwell 2009:245-263 

2.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 

3.Deanfield J., Thaulov E., Warnes C.: Management of grown up congenital heart disease. 

Eur Heart J 2003, 24:1035-1084 

Алгоритми за рехабилитация на заболяването 

Децата с КАС  се нуждаят от активна и продължителна рехабилитация в 

непосредствения следоперативен период. Тя 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 КАС се 

извършва от психолог. 

Не се препоръчва активна спортна дейност. 

Липсват алгоритми за рехабилитация на пациентите с КАС 

 

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

библиографска справка 

 

Необходими дейности за профилактика на заболяването (ако такива са 

приложими) 

Пациентите с КАС носят риск за потомството си (около 3% при баща и около 15 % при 

майка с КАС). Фетална ехокардиография в 18-22 г.с. уточнява наличие на ВСМ на 

плода и планиране на време и място на родоразрешение.  

Децата с умерена и тежка КАС в кърмаческа и ранна детска възраст са 

предразположени към инфекции на долни дихателни пътища. При тях е показано 

провеждане на имунопрофилактика на инфекциите, причинени от респираторно-

синцитиален вирус.  

Пациентите с КАС подлежат на профилактика за ИЕ. 

 

1.Израснали с вродени сърдечни заболявания – в Компендиум на европейските 

ръководства по кардиология 2008:129-167 

2.Протокол за профилактика на инфекциозен ендокардит 

 

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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Предложения за организация на медицинското обслужване на пациентите и за 

финансиране на съответните дейности, съобразени с действащата в страната 

нормативна уредба 

 

Клиничната диагноза на пациентите с КАС се поставя от личен лекар/ педиатър при 

активно търсене. Специфичната диагноза и проследяване се извършват от детски 

кардиолог в рамките на доболнична помощ, а лечението се извършва в специализиран 

център, който за България е МБАЛ-НКБ (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 КАС. Като се има пред вид 

раждаемостта в страната и честотата на ВСМ, един център е напълно достатъчен да 

поеме  специализираните изследвания, интервенционални и  оперативни процедури на 

децата с ВСМ и отговаря на европейските стандарти. Клиниката осигурява 24-часова 

консултация и прием на деца с КАС.  

При раждане на дете с високостепенна или критична КАС, то се консултира от детски 

кардиолог по местоживеене и при данни за КАС се организира спешен транспорт към 

НКБ. При новородено в кардиогенен шок се стартира лечение с простагландини , СН и 

мерки за стабилизиране на състоянието. След хоспитализация и ехокардиографска 

оценка на морфологията и тежестта на стенозата, на кардиохирургично обсъждане се 

взема решение за вида, обема и рисковете от хирургична корекция. 

Болничното лечение се извършва по действащите диагностични, терапевтични и 

хирургични клинични пътеки (№38,39,42,43,52,58,207.1,207.2,208,209,274).  

Амбулаторното проследяване се извършва в рамките на специализирана доболнична 

помощ от детски кардиолог (код 35) при деца до 18-годишна възраст и от кардиолог 

при пациенти над 18-годишна възраст. В рамките на Експертна комисия за комплексно 

медицинско обслужване на деца с хронични сърдечни заболявания, създадена в края на 

2015 год. в рамките на индивидуалния медико-социален план е заложено изготвяне на 

обобщаваща епикриза на здравословното състояние на децата с КАС, навършващи 18-

годишна възраст и излизащи от детската възраст. Заложени са основните моменти в 

профилактиката, включително извършване на фетална ехоКГ в 20-22 гест. седмица при 

наличие на ВСМ в семейството или при самата бременна. Създаването на Експертен 

център за ВСМ, обслужващ деца и възрастни, състоящ се от специалисти детски 

кардиолози и кардиолози и кардиохирурзи ще осигури качественото болнично 

обслужване и на пациентите над 18-годишна възраст.  

 

Считаме, че в организацията на мед. обслужване на пациентите с КАС са необходими: 

І. В неонатологично отделение: 

1. Включване на простагландин Е1 в есенциалната листа за прилагане при 

пациенти с критични кардиопатии 

2. Организация на транспорт с оборудване и персонал, гарантиращи жизнените 

функции на пациента. 

ІІ. При пациентите с КАС  над 18-годишна възраст:  

1. Разрешаване от НЗОК специализираната и високоспециализирана помощ да се 

извършва освен от кардиолог и от детски кардиолог. 

2. Диспансерното наблюдение да продължи и след излизане от детска възраст и да 

се осъществява от детски кардиолог/кардиолог.  

ІІІ. Създаване на регистър за ВСМ, финансиран от МЗ или в рамките на национална 


















































