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Епидемиологични данни за заболяването в Европейския съюз 

В регистъра EUROCAT e отчетена честота на КоА в Европейския съюз от 0,38 (0,36-

0,40)/1000. За периода 2008-2012 год. са описани 1613 случая с КоА, от тях живородени 

са 1515, фетална смърт е настъпила при 23 и бременността е прекъсната след 

пренатална диагноза при 75. Без съпътстващ генетичен синдром са 1452 (90% ) от 

случаите. 

 

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 

КоА се диагностицира в два възрастови периода – на новородено и малко кърмаче и на 

голямо дете, като клиничната изява е различна. Диагностичните критерии в периода на 

новороденото или ранна кърмаческа възраст ,когато КоА обикновено е съчетана с друга 

ВСМ са клиничната картина на с изразена СН –отказ от храна, диспнея, лош тегловен 

прираст до кардиогенен шок. Често новородените се изписват у дома като здрави и 

влошаването в състоянието настъпва в 4-6 седмица от живота, след затваряне на 

артериалния канал. Основен клиничен симптом на КоА е съчетанието на артериална 

хипертония (АХ) на горни крайници и дисоциация на пулса горни/долни крайници. 

Всяко новородено или малко кърмаче с артериално налягане (АН) над 100 mm Hg е 

съмнително за  КоА. В тази възраст в ЕКГ най-често има деснокамерно обременяване и 

десен бедрен блок, а рентгенологично са налице кардиомегалия и белодробен венозен 

застой. Ехокардиографията с Доплер верифицират диагнозата и показват мястото и 

степента на коарктация, оценяват степента на хипертрофия и систолната функция на 

ЛК (най-често тя е понижена) и уточняват наличието и хемодинамичната значимост на 

съпътстващите ВСМ. Изобразяването на аортната дъга и оценката на размерите й са от 

съществено значение за по-нататъшното поведение.  

При по-големи деца КоА протича обикновено асимптомно. Понякога децата се 

оплакват от слабост и болки в краката, кръвотечение от носа. Повод за откриване на 

КоА е АХ с отслабени до липсващи пулсации на феморалните артерии. На ЕКГ има ЛК 

обременяване, а характерен рентгенов признак са узурите на ребрата вследствие 

развитите интеркостални колатерали. Морфологията на КоА се установява с ехоКГ, а 

Доплеровото изследване показва транссистолен кръвоток с градиент в истмичната 

аорта и нискоскоростен, колатерален ток в абдоминалната аорта. При юноши, 

възрастни или пациенти с лоши ехоКГ прозорци за изобразяване на КоА и 

колатералите се използват многосрезов СТ скан или магнитно-резонансно изследване. 

 

1.Ориентири за диагноза на критични сърдечни заболявания у новородено 

 

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 

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

2957 

Алгоритми за диагностициране на заболяването 

Диагностичният алгоритъмът при КоА  включва  новородено и малко кърмаче с прояви 

на СН до кардиогенен шок и дисоциация в пулса на долни и горни крайниците. Най-

често заболяването е в рамките на съчетана или комплексна ВСМ. Диагностичното 

уточняване се извършва с ехоКГ и Доплер В преценката на морфологията на аортната 

дъга и развитието на аортния пръстен, асцендентната и трансверзална дъга се използва 

стандартизиране на размера спрямо телесната повърхност (Z score). Нормалните 

стойности са при Z score +/- 2. При стойности под -2 се отнася за хипоплазия, а при над 

+2 за дилатация. 

При по-голямо дете, юноша и възрастен, КоА трябва са се изключи във всеки случай с 

измерено повишено АН (над 95 персентил за дете и над 130/80 за възрастен). 

Диагнозата се поставя клинично, но морфологията се уточнява с ехоКГ и Доплер или 

многосрезов СТ скан или магнитно-резонансно изследване. КоА трябва са се изключи и 

при всяко дете с монозомия Х.  

 

1.Ориентири за диагноза на критични сърдечни заболявания у новородено 

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

библиографска справка 

1.Hoschtitzky J.A., Anderson R.H.,Elliot M.J: Aortic coarctation and interrupted aortic arch 

in Pediatric Cardiology Third ed. Churchill Livingstone 2010:922-943 

2.Hoffman J.: Coarctation of the aorta in The natural and unnatural history of congenital heart 

disease. Wiley-Blackwell 2009:291-309 
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 

 

Алгоритми за лечение на заболяването 

Лечението на КоА е медикаменозно, хирургично и интервенционално и зависи от 

възрастта и клиничната изява. 

Медикаментозното лечение на новороденото с доказана КоА, което е в критично 

състояние налага интравенозно приложение на простагландини за отваряне на 

артериалния канал и осигуряване на кръвоснабдяване на долните крайници и бъбреците 

в първите седмици от живота. При кърмаче с прояви на СН се провежда лечение с 

диуретици, АСЕ инхибитори ев. катехоламини. 

При новородено или кърмаче метод на избор в лечението на КоА е оперативната 

резекция на стеснения участък. При наличие на съпъстващата ВСМ терапевтичната 

статегия се обсъждат при всеки отделен случай и зависи от вида на ВСМ, състоянието 

на пациента, коморбидност.  

Лечението на дете извън ранната детска възраст с установена КоА може да е 

оперативно или интервенционално- балонна ангиопластика или имплантиране на стент 

и се обсъжда за всеки конкретен случай. Показание за отстраняване на КоА има при 

градиент в налягането горни/долни крайници над 20 mm Hg, при АХ или абнормен 

отговор на АН при работна ЕКГ проба. Имплантирането на стент понастоящем е  метод 

на избор при деца с тегло над 30 кг и при КоА на дълго протежение, както и при 
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реКоА. АХ след оперативно или интервенционално лечение се лекува с 

антихипертензивни медикаменти. 

 

1.Протокол за приложение на простагландини при новородено с ВСМ 

2. Постоперативно поведение при пациенти след корекция на  коарктация на аортата  

/прекъсната аортна дъга и усложненията 

3.Протокол за интравенозно приложение на антихипертензивни медикаменти след 

хирургично лечение на коарктация на аортата. 

4. Интервенционално лечение на коарктация на аортата 

 

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

библиографска справка 

1. Hoschtitzky J.A., Anderson R.H.,Elliot M.J: Aortic coarctation and interrupted aortic arch 

in Pediatric Cardiology Third ed. Churchill Livingstone 2010:922-943 
2.Hoffman J.: Coarctation of the aorta in The natural and unnatural history of congenital heart 

disease. Wiley-Blackwell 2009:291-309 

3.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 

Оперативната корекция на КоА се извършва в кратки срокове след поставяне на 

диагнозата, така че плановото проследяване на естествената еволюция е сведено до 

минимум. Проследяването на следоперативната еволюция е показано при всички деца и 

възрастни с КоА и се извършва в рамките на доболнична помощ с регулярни прегледи 

през 6-12 месеца. При пациентите с КоА, особено тези лекувани в юношество или като 

възрастни, често персистира АХ и се налага прилагане на антихипертензивна терапия. 

Основен проблем след оперативното или интервенционално лечение е развитието на 

реКоА. Методите за диагностициране са физикални (дисоциация в пулса), а 

обективирането става с ехоКГ или специални изобразителни методи (СТ скан, ЯМР). 

Възрастните с КоА, особено тези с персистираща АХ са склонни към развитие на ранна 

атеросклероза с исхемична болест на сърцето. Те имат и нарушения в структурата на 

съдовата стена, кистична некроза на медията, което повишава склонността към 

развитие на аневризма и дисекация.   

Проследяването на пациентите с КоА се базира на клинични и неинвазивни 

изследвания (ЕКГ, ЕхоКГ, 24-часов Холтер на АН, работна ЕКГ проба, ЯМР, СТ).  

Реинтервенции се извършват при значими следоперативни усложнения.  В 

следоперативната еволюция пациентите с КоА, особено тези след интервенционална 

процедура или със съпътстващи ВСМ са в риск от развитие на ИЕ. 

Физическата активност на пациентите лекувани за КоА, които са с нормално АН е в 

границите на нормата с избягване на активен спорт с тежки изометрични спортове. При 

пациентите с АХ, остатъчна или реКоА или други усложнения не се препоръчват 

изометрични спортове. Риск от руптура на аортата или руптура на церебрална 

аневризма има при бременни жени с АХ, остатъчна или реКоА или аортна аневризма. 

При тях се съобщава повишена честота на спонтанни аборти. 

 

1. Протокол за профилактика на инфекциозен ендокардит 

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

ръководства по кардиология 2008:129-167  
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В т.ч. научни публикации от последните пет години и приложена 

библиографска справка 

1. Hoschtitzky J.A., Anderson R.H.,Elliot M.J: Aortic coarctation and interrupted aortic arch 

in Pediatric Cardiology Third ed. Churchill Livingstone 2010:922-943 
2.Hoffman J.: Coarctation of the aorta in The natural and unnatural history of congenital heart 

disease. Wiley-Blackwell 2009:291-309 

3.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 

4.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 

Пациентите с КоА  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 КоА се 

извършва от психолог. 

Липсват алгоритми за рехабилитация на пациентите с КоА 

 

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 КоА носят риск за потомството си (между 5% и 15 %). Фетална 

ехокардиография в 18-22 г.с. уточнява наличие на ВСМ на плода и планиране на време 

и място на родоразрешение.  

Децата с КоА, изявена 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.  

Промените в съдовата стена при пациентите с КоА и риска от развитие на ранна 

атеросклероза и усложненията й налагат стриктен контрол на АН с прилагане на 

медикаментозно лечение и нефармакологични методи с правилно хранене и умерена 

физическа активност.  

Пациентите с КоА, особено тези с имплантиран стент или настъпили усложнения са 

предразположени към развитие  на инфекциозен ендокардит и 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 КоА 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 КоА. 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 КоА.  

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

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

НКБ. При новородено в кардиогенен шок се стартира лечение с простагландини за 

осигуряване на кръвоснабдяване на бъбреците и долните крайници през артериалния 

канал и се провежда лечение на СН и мерки за стабилизиране на състоянието. След 

хоспитализация и ехокардиографска оценка на морфологията и тежестта на стенозата, 

както и на съпътстващите ВСМ 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 КоА, 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 КоА 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 КоА 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 
















































