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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 

Силно редуцираният белодробен кръвоток по време на вътреутробното развитие прави 

пренаталната диагноза изключително трудна. След раждането ТАВБВ обстуктивен тип 

влиза в съображение при новородено с тежък респираторен дистрес и хипоксемия, 

изразен белодробен венозен застой при неуголемена сърдечна сянка на рентген. При 

необструктивен тип клиничната изява е в ранна кърмаческа възраст с прояви на тежка 

СН и лека цианоза. Диагностичните критерии се базират на данните от   

ехокардиография и Доплер :  дясно-ляв шънт през форамен овале, изразена дилатация 

на дясна камера (ДК) и малки размери на лява камера при  липса на вени, вливащи се в 

ЛП, и изобразяване на общ колектор, който събира белодробните вени, както и мястото 

на вливането му.   

 

1. Протокол за диагноза и поведение при тотално аномално вливане на белодробни 

вени 
 2.Ориентири за диагноза на критични сърдечни заболявания у новородено 

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

библиографска справка 

1. Hlavacek A.M., Shilali G.S., Anderson R.H.: Pulmonary venous abnormalities in Pediatric 

cardiology Third ed. Churchill Livingstone 2010:497-522 

2. Hoffman J.: Total anomalous pulmonary venous connection in The natural and unnatural 

history of congenital heart disease. Wiley-Blackwell 2009: 566-579 

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 

3.Lai W.W., Geva T., Shirali G.S., et al.: Guidelines and standards for a performance of a 

pediatric echocardiogram: a report from the task force of the pediatric council of the 

American society of echocardiography. J Am Soc Echocardiogr 2006;19:1413-1430 
 

Алгоритми за диагностициране на заболяването 

При новородено в критично състояние с тежък респираторен дистрес, хипоксемия и 

бедна шумова находка трябва да се изключат несърдечните причини за респираторен 

дистрес – недоносеност, синдром на персистираща белодробна хипертония, дете на 

майка диабетичка, респираторно заболяване. Диференциалната диагноза е 

изключително трудна без ехоКГ изследване. При съмнение за ТАВБВ обструктивен тип 

се организира спешно превеждане в кардиологична клиника, където след уточняване на 

анатомичните детайли се извършва спешно хирургично лечение. 

В диагностичният алгоритъм на кърмаче с необструктивен тип ТАВБВ влизат 

http://www.eurocat-netwotk.eu/accesprevalencedata/prevalencetables
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кардиопатии, протичащи с изразена СН и  лека цианоза като транспозиция на големите 

артерии с междукамерен дефект, атриовентрикуларен дефект, общо предсърдие. 

Диагнозата се поставя с ехоКГ, като останалите неинвазивни изследвания имат 

насочваща роля.  

При фенотипни белези за генетичен синдром се извършва генетично изследване. 

 

1.Ориентири за диагноза на критични сърдечни заболявания у новородено  

2. Протокол за диагноза и поведение при тотално аномално вливане на белодробни 

вени 

  

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

библиографска справка 

1. Hlavacek A.M., Shilali G.S., Anderson R.H.: Pulmonary venous abnormalities in Pediatric 

cardiology Third ed. Churchill Livingstone 2010:497-522 

2.Hoffman J.: Total anomalous pulmonary venous connection in The natural and unnatural 

history of congenital heart disease. Wiley-Blackwell 2009: 566-579 

 

Алгоритми за лечение на заболяването 

Лечението на ТАВБВ е хирургично. Медикаментозното лечение се провежда за СН с 

оглед стабилизиране на новороденото и кърмачето . 

Хирургичната корекция цели свързване на колектора към ЛП и затваряне на 

предсърдния дефект. Тя се извършва по спешност при новородени с обструктивен тип и 

крие риск от около 25% и във възрастта 3-6 месеца при необструктивен тип ТАВБВ. 

При данни за стеноза в анастомозните места или в устията на БВ при следоперативното 

проследяване, доказани при интракардиално изследване се извършват 

интервенционални процедури (балонна дилатация и /или стентиране) или реоперация. 

 

1. Протокол за диагноза и поведение при тотално аномално вливане на белодробни 

вени 
 

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

библиографска справка 

1.Hlavacek A.M., Shilali G.S., Anderson R.H.: Pulmonary venous abnormalities in Pediatric 

cardiology Third ed. Churchill Livingstone 2010:497-522 

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 

При проследяването, което се извършва в рамките на доболнична и болнична помощ се 

оценяват естествена и следоперативна еволюция. В естествената еволюция на децата с 

необструктивен тип ТАВБВ се проследяват проявите на СН, размерите и функция на 

двете камери, кръвотока през МПД. Основен неинвазивен метод в проследяването е 

ехоКГ с Доплер.  При следоперативно проследяване с ехокардиография и Доплер се 

оценяват размерите и функция на камерите, кръвотокът във връзката колектор-ЛП,   

извършват се периодични оценки на сърдечния ритъм с 24 часов ЕКГ Холтер и на 

поносимостта към физически натоварвания с работна ЕКГ проба на 3-та,5-та,10-та  

година в рамките на доболнична помощ; при необходимост от специализирани 

изследвания като сърдечна катетеризация или при настъпили усложнения пациента се 

хоспитализира в НКБ.  
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1. Протокол за диагноза и поведение при тотално аномално вливане на белодробни 

вени 

 

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 

 

Алгоритми за рехабилитация на заболяването 

Децата с ТАВБВ  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 ТАВБВ 

Психологичната консултация и рехабилитация се извършва от психолог. 

 

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

библиографска справка 

 

Необходими дейности за профилактика на заболяването (ако такива са 

приложими) 

Децата с ТАВБВ са предразположени към инфекции на долни дихателни пътища. При 

тях е показано провеждане на имунопрофилактика на инфекциите, причинени от 

респираторно-синцитиален вирус.  

На семейства на деца, родени с ТАВБВ или бременността на жени, оперирани за 

ТАВБВ или друга ВСМ се препоръчва фетална ехокардиография в 18-22 г.с.  

 

 

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

библиографска справка 

 

Предложения за организация на медицинското обслужване на пациентите и за 

финансиране на съответните дейности, съобразени с действащата в страната 

нормативна уредба 

Пациентите с ТАВБВ задължително трябва да бъдат диагностицирани, лекувани и 

проследявани в специализиран медицински център. Потвърждаването на диагнозата и 

лечението на децата с ТАВБВ се извършва в референтен център ІІІ ниво, 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, 

анестезиолог, психолог комплексно обгрижват пациентите с ТАВБВ. 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 ТАВБВ.  

Въвеждането на задължителен фетален морфологичен скрининг от акушер-гинеколози 

и специфичната фетална ехокардиография при съмнение за ВСМ увеличава делът на 

пренатална диагноза. Поставянето на пренатална диагноза, планирането на място време 
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и метод на родоразрешение, скъсяват периода на критична хипоксемия и времето за 

транспорт до специализирано детско кардиологично отделение в НКБ. 

За новородено в критично състояние се организира транспорт по спешност в НКБ, 

където се уточняват диагнозата и поведението.  

Болничното лечение се извършва по действащите диагностични, терапевтични и 

хирургични клинични пътеки (№38,39,42,43, 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. Психологичната консултация на децата и 

семействата, извършвана от психолог, е важна стъпка в адаптацията и социалната 

интеграция на тези пациенти. 

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 ТАВБВ, 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 ТАВБВ са 

необходими: 

І. В неонатологично отделение: 

1. Осигуряване на пулс оксиметри и въвеждане на рутинен пулс оксиметричен 

скрининг за подобряване на диагностиката на ТАВБВ 

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

функции на пациента. 

ІІ. При деца до 18-годишна възраст ТАВБВ да се включи в приложение № 14 на 

Наредба №39, касаеща диспансеризацията на деца до 18-годишна възраст, извършвана 

от специалист. 

ІІІ. При пациентите с ТАВБВ 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.  

3. наблюдение да продължи и след излизане от детска възраст и да се осъществява 

от детски кардиолог/кардиолог 

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

или европейска програма, ще даде ясна представа за честотата на заболяването при 

новородени, за честотата всред възрастното население и ще определи конкретните 

нужди за обгрижване на тези пациенти.  

 

 

Описание на опита с конкретни пациенти със съответното рядко заболяване (ако 

има такъв) 

В клиниката по Педиатрия (детски болести и детска кардиология) ежегодно постъпва 

между 5-6 новородени с ТАВБВ. За последните 5 години са оперирани 29 деца. 

 












































