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Код на заболяването по Orpha code  

Orpha code - 706 

 

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 e отчетена честотата на ПАК в Европейския съюз от 0,377 

(0,356-0,396)/1000 деца, родени в термин. За периода 2008-2012 год. са регистрирани 

1593 случая с ПАК, от тях без съпътстващ генетичен синдром са 1446 (90% ) 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 

Диагностичните критерии включват наличието на характерен систоло-диастолен 

шум,който се обуславя от   разликата в налягане между Ао и БА, както и данните от 

ехокардиографията с Доплер. При нея се изобразява артериалния канал; размерът на 

ЛК и отношението ляво предсърдие/аорта,  отразяващо величината на ляво-десния 

шънт, а скоростта на кръвотока през ПАК - разликата в налягане между Ао и БА и дава 

данни за налягането в БА. Стандартизирането на размерите на сърдечните кухини се 

извършва спрямо телесна повърхност (Z score), нормални стойности +/- 2 и данни за 

дилатация на кухините при Z score над +2. При данни за БХ и малък ляво-десен шънт се 

извършва сърдечна катетеризация с директно измерване на налягането и сатурацията в 

сърдечните кухини и оценка на величината на шънта и БСР. При висока БСР се 

извършват вазореактивни проби за оценка на реактивността на белодробните съдове, 

което е от значение в планирането на лечение. 

 

1. 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. 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
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3. Galie N., Humbert M., Vachiery J-L., et al.: 2015 ESC/ERS guidelines for the diagnosis 

and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J,2015;37:67-115 

 

Алгоритми за диагностициране на заболяването 

Клиничната изява на ПАК протича по няколко начина в зависимост от размера на АК, 

величината на ляво-десен шънт и налягането в БА, като физикалната находка и 

неинвазивните изследвания отразяват хемодинамиката. 

 „Тих“ ПАК – липсва характерна шумова находка, ЕКГ, рентгенография и 

сърдечните размери са в нормални граници, ЕхоКГ-ски се изобразява малък 

ПАК с високоскоростен непостоянен кръвоток през него, липсва БХ. 

 Малък ПАК – пациентите са асимптомни с характерна шумова находка, на ЕКГ 

липсва камерно обременяване, рентгенологично размерите на сърцето и 

белодробният рисунък са нормални, липсва дилатация на сърдечните кухини 

при ЕхоКГ и данни за БХ при Доплерово изследване. 

 Средно голям ПАК – пациентите са с прояви на лека до умерена СН, ЕКГ с е 

белези на диастолно ЛКО, има умерена белодробна хиперволемия на 

рентгенография, ехокардиографската находка е за дилатация на ЛК, 

хиперконтрактилитет, дилатирано ЛП, налягането в БА, оценено с Доплер е 

нормално или леко повишено 

 Голям ПАК с БХ – пациентите са с  прояви на СН, шумът е с променен характер 

(скъсена диастолна компонента и усилен ІІ тон), в ЕКГ има двукамерно 

обременяване, рентгенологично е налице значителна белодробна хиперволемия 

при уголемени сърдечни размери и изпъкнала пулмонална дъга, скоростта на 

кръвотока през ПАК по Доплер е ниска (белег на повишено налягане в БА), ЛК е 

дилатирана. При сърдечна катетеризация налягането в БА и БСР са повишени, 

шънтът е малък (под 1,5:1). При белодробна вазореактивна проба щънтът се 

увеличава, БСР спада. 

 Голям ПАК с БОСБ (синдром на Айзенменгер)- пациентите са асимптомни с 

липсваща или лека цианоза в покой и значима цианоза при натоварване. Налице 

е диференцирана цианоза (по-ниска сатурация на долни крайници), шумът е 

скъсен до липсващ, ІІ тон е значително усилен, в ЕКГ е с дяснокамерно 

обременяване, сърдечната сянка е с неувеличени размери и изпъкнала 

пулмонална дъга на рентгенография. ЕхоКГ е налице дяснокамерна 

хипертрофия и кръвотокът през АК е с ниска скорост и дясно-ляв шънт. При 

сърдечна катетеризация налягането в БА е системно, БСР е повишена, шънт 

липсва, или е дясно-ляв. При белодробна вазореактивна проба не се регистрира 

поява на шънт или спадане на БСР. 

 

1.Протокол за пулмонални вазодилатативни проби при сърдечна катетеризация 

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

библиографска справка 

1.Benson L.N.: The arterial duct: its persistence and its patency in Pediatric cardiology Third 

ed. Churchill Livingstone 2010:875-893 
2.Hoffman J.: Patent ductus arteriosus in The natural and unnatural history of congenital heart 

disease. Wiley-Blackwell 2009:79-93 

3.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 
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4.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 

5.Galie N., Humvert M., Vachiery J.L., et al.: 2015 ESC/ERS guidelines for the diagnosis and 

treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J 2015;37:67-115 

 

Алгоритми за лечение на заболяването 

ПАК подлежи на затваряне при данни за ляво-десен шънт и липса на БОСБ. 

Възможностите за лечение са 2 – хирургично и интервенционално. Понастоящем метод 

на избор в лечението на ПАК е транскатетърното затваряне с използване на различни 

по вид и размер устройства, които запушват АК. То се прилага при деца извън 

кърмаческа възраст при анатомия и размер на АК, които могат да поемат устройство. 

При кърмачета или деца с неподходяща анатомия се извършва оперативно лечение 

(лигиране или транссекция на ПАК). Данни за БОСБ са противопоказание за затваряне. 

В подготовката и планирането на процедурата при данни за СН се извършва лечение с 

АСЕ инхибитор и диуретик. 

Пациентите с БОСБ са показани за лечение с белодробен вазодилататор.  
 

1. Протокол за транскатетърно затваряне на персистиращ артериален канал 
 

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.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.Galie N., Humbert M., Vachiery J-L., et al.: 2015 ESC/ERS guidelines for the diagnosis and 

treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J,2015;37:67-115 

Алгоритми за проследяване на заболяването 

Естествената еволюция се проследява с неинвазивни методи на изследване – величина 

на шънта, налягане в БА. Най-често затварянето на ПАК се извършва в кратки срокове 

след поставяне на диагнозата.  

Пациентите със затворен ПАК подлежат на проследяване в първата година след 

процедурата и след това веднаж на 3-5 години. В хода на следоперативното 

проследяване се описва възможност за развитие на подклапна аортна стеноза.  

Преди затваряне и в първите 6 месеца след това пациентите с ПАК подлежат на 

профилактика на инфекциозен ендокардит.  

Пациентите с БОСБ подлежат на проследяване на еволюцията на усложнението през 6 -

12  месеца.  

 

1. Протокол 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 



 7 

2. Galie N., Humbert M., Vachiery J-L., et al.: 2015 ESC/ERS guidelines for the diagnosis 

and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J,2015;37:67-115 

Алгоритми за рехабилитация на заболяването 

Децата с ПАК  се нуждаят от активна 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.  

Липсват алгоритми за рехабилитация на пациентите с ПАК 

 

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

библиографска справка 

 

Необходими дейности за профилактика на заболяването (ако такива са 

приложими) 

ПАК е нормална стуктура във вътреутробното развитие, така че в случая не влиза под 

съображение фетална ехокардиография. 

Децата с ПАК с прояви на СН 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 ПАК, са в риск от развитие  на инфекциозен ендокардит преди 

затварянето и в първите месеци след танскатетърно затваряне и подлежат на 

профилактика за ИЕ. 

При жени с лекуван в детска възраст ПАК и бременност  е показана фетална ехоКГ в 

18-22 г.с. за изключване на ВСМ (рискът е 5-15%) 

 

1. 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 

 

Предложения за организация на медицинското обслужване на пациентите и за 

финансиране на съответните дейности, съобразени с действащата в страната 

нормативна уредба 

Пациентите с ПАК трябва да бъдат диагностицирани и лекувани в специализиран 

медицински център, който за България е МБАЛ-НКБ ЕООД (отделения по детска 

кардиология, следоперативно интензивно лечение и реанимация и детска сърдечна 

хирургия), където мултидисциплинарен екип от детски кардиолог- реаниматор, 

кардиохирург, анестезиолоh, психолог комплексно обгрижват пациентите с ПАК. Като 

се има пред вид раждаемостта в страната и честотата на ВСМ, един център е напълно 

достатъчен да поемe  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 ПАК.  

Кърмаче и дете със съмнение за ПАК, се насочва към НКБ след консултация с детска 

кардиолог по местоживеене или директно за потвърждаване на диагнозата и 

определяне на терапевтичната стратегия. 

Болничното лечение се извършва по действащите диагностични, терапевтични и 

хирургични клинични пътеки (№38,39,42,43,52,211).  








































