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рия от аортата
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Аномално изхождане на лявата коронарната 
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ACAPA Anomalous coronary artery from the pulmonary
Artery Аномална коронарна артерия  

от пулмоналната артерия
ACE Angiotensin-converting enzyme 

Ангиотензин-конвертиращ ензим
ACHD Adult congenital heart disease 

Вродена сърдечна малформация при възрастен
AF Atrial fibrillation 
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ALCAPA Anomalous left coronary artery from the 

pulmonary artery 
Аномално изхождане на лява коронарна 
артерия от белодробната артерия

AR Aortic regurgitation 
Аортна регургитация

ARB Angiotensin II receptor blocker 
Ангиотезин II рецепторен блокер

ARCAPA Anomalous right coronary artery from the 
pulmonary artery 
Аномална дясна коронарна артерия  
от белодробната артерия

AS Aortic stenosis 
Аортна стеноза

ASD Atrial septal defect 
Междупредсърден дефект

ASI Aortic size index 
Индекс на аортния размер

AT Atrial tachycardia 
Предсърдна тахикардия

AV Atrioventricular 
Атриовентрикуларен/а/о/и

AVA Aortic valve area 
Площ на аортната клапа
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AVAi Indexed aortic valve area 
Индекс на аортната клапна площ

AVNRT Atrioventricular node reentrant tachycardia 
Антрио-вентрикуларна нодална риентри 
тахикардия 

AVRT Atrioventricular reentrant tachycardia 
Атрио-вентрикуларна риентри тахикардия

AVSD Atrioventricular septal defect 
Атриовентрикуларен септален дефект

BAV Bicuspid aortic valve 
Бикуспидна аортна клапа

BNP B-type natriuretic peptide 
В-тип натриуретичен пептид

BSA Body surface area 
Телесна повърхност

CAD Coronary artery disease 
Коронарна артериална болест

CABG Coronary artery bypass graft 
Коронарен артериален байпас графт

CCT Cardiovascular computed tomography 
Компютъртомографско изследване на сър-
дечно-съдовата система

ccTGA Congenitally corrected transposition of the 
great arteries 
Вродена коригирана транспозиция на голе-
мите артерии

CHD Congenital heart disease 
Вродена сърдечна малформация

CMR Cardiovascular magnetic resonance 
Сърдечносъдов магнитен резонанс

CoA Coarctation of the aorta 
Коарктация на аортата

CONCOR CONgenital CORvitia 
Конгенитал Корвитиа

CPET Cardiopulmonary exercise testing 
Кардиопулмонален работен тест

CRT Cardiac resynchronization therapy 
Сърдечна ресинхронизираща терапия

DCRV Double-chambered right ventricle 
Двукухинна дясна камера

EACVI European Association of Cardiovascular Imaging 
Европейска асоциация по кардиоваскуларно 
изобразяване

EAT Ectopic atrial tachycardia 
Ектопична предсърдна тахикардия

ECG Electrocardiogram 
Електрокардиограма

EF Ejection fraction 
Фракция на изтласкване

EP Electrophysiology/electrophysiological  
Електрофизиология/Електрофизиологичен/а/о/и

ERA Endothelin receptor antagonist 
Антагонист на ендотелиновия рецептор

ESC European Society of Cardiology 
Европейско кардиологично дружество

HLHS Hypoplastic left heart syndrome 
Синдром на хипопластично ляво сърце

HTAD Heritable thoracic aortic disease 
Наследствено заболяване на гръдната аорта

IART Intraatrial reentrant tachycardia 
Вътрепредсърдна риентри тахикардия

ICD Implantable cardioverter defibrillator 
Имплантируем кардиовертер дефибрилатор

IE Infective endocarditis 
Инфекциозен ендокардит

INR International normalized ratio 
Международно нормализирано отношение

IVC Inferior vena cava 
Долна празна вена

LA Left atrium/atrial 
Ляво предсърдие/левопредсърден-а-о-и

L–R Left-to-right 
Ляво-десен/а/о/и

LV Left ventricle/ventricular 
Лява камера/левокамерен-а-о-и

LVEF Left ventricular ejection fraction 
Левокамерна фракция на изтласкване

LVESD Left ventricular end systolic diameter 
Левокамерен краен систолен диаметър

LVH Left ventricular hypertrophy 
Левокамерна хипертрофия

LVOT Left ventricular outflow tract 
Левокамерен изходен тракт

LVOTO Left ventricular outflow tract obstruction 
Обструкция на левокамерния изходен тракт

MAPCAs Major aortic pulmonary collaterals 
Големи аортно белодробни колатерали

MCV Mean corpuscular volume 
Среден корпускулярен обем

mWHO Modified World Health Organization 
Модифицирана Световна здравна организация

NOAC Non-vitamin K antagonist oral anticoagulant 
Не-витамин К антагонистични перорални 
антикоагуланти

NT-pro-BNP N-terminal-pro-B-type natriuretic peptide 
N-терминален-про-В тип натриуретичен пептид

NYHA New York Heart Association 
Ню Йоркска сърдечна асоциация

PA Pulmonary artery 
Белодробна  артерия

PAH Pulmonary arterial hypertension 
Белодробна (пулмонална) артериална хипертония

PAH-CHD Pulmonary arterial hypertension associated with 
congenital heart disease 
Белодробна артериална хипертония свърза-
на с вродена сърдечна малформация

PAP Pulmonary artery pressure 
Белодробна артериално налягане

PDA Patent ductus arteriosus 
Персистиращ артериален канал

PDE-5 Phosphodiesterase type 5 
Фосфодиестераза тип 5

PES Programmed electrical stimulation 
Програмирана електрическа стимулация

PFO Patent foramen ovale 
Персистиращ форамен овале

PH Pulmonary hypertension 
Белодробна (пулмонална) хипертония

PM Pacemaker 
Пейсмейкър

PR Pulmonary regurgitation 
Пулмонална (белодробна) регургитация

PS Pulmonary stenosis Пулмонална стеноза
PVD Pulmonary vascular disease 

Белодробна съдова болест
PVR Pulmonary vascular resistance 

Белодробна съдова резистентност
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PVRep Pulmonary valve replacement 
Протезиране на пулмоналната клапа

QIs Quality indicators 
Качествени показатели

Qp:Qs Pulmonary to systemic flow ratio 
Отношение на белодробния към системния 
кръвоток

RA Right atrium/atrial 
Дясно предсърдие/предсърден-а-о-и

R–L Right-to-left 
Дясно-ляв/а/о/и

rTOF Repaired tetralogy of Fallot 
Коригирана тетралогия на Фало

RV Right ventricle/ventricular 
Дясна камера/деснокамерен-а-о-и

RVEDVi Right ventricular end diastolic volume indexed 
Индексиран деснокамерен теледиастолен обем

RVEFR Right ventricular ejection fraction 
Деснокамерна фракция на изтласкване

VESVi Right ventricular end systolic volume indexed 
Индексиран деснокамерен систолен обем

RVH Right ventricular hypertrophy 
Деснокамерна хипертрофия

RVOT Right ventricular outflow tract 
Деснокамерен изходен тракт

RVOTO Right ventricular outflow tract obstruction 
Обструкция на деснокамерния изходен тракт

RVSP Right ventricular systolic pressure 
Деснокамерно систолно налягане

SCD Sudden cardiac death 
Внезапна сърдечна смърт

SND Sinus node dysfunction 
Дисфункция на синусовия възел

SubAS Subaortic stenosis 
Подклапна аортна стеноза

SupraAS Supravalvular aortic stenosis 
Надклапна аортна стеноза

SVC Superior vena cava 
Горна празна вена

SVT Supraventricular tachycardia 
Надкамерна тахикардия

TGA Transposition of the great arteries 
Транспозиция на големите артерии

TOE Transoesophageal echocardiography 
Трансезофагеална ехокардиография

TOF Tetralogy of Fallot 
Тетралогия на Фало

TPVI Transcatheter pulmonary valve implantation 
Транскатетърна имплантация на пулмонална 
клапа

TR Tricuspid regurgitation 
Трикуспидална регургитация

TTE Transthoracic echocardiography 
Трансторакална ехокардиография

TV Tricuspid valve 
Трикуспидална клапа

UVH Univentricular heart 
Еднокамерно сърце

VE/VCO2 Ventilation to carbon dioxide output 
Отношение на вентилация към продукция на 
въглероден диоксид

VF Ventricular fibrillation 
Камерна фибрилация

VKA Vitamin K antagonist 
Витамин К антагонист

Vmax Maximum Doppler velocity 
Максимална доплерова скорост

VSD Ventricular septal defect Междукаме-
рен дефект

VT Ventricular tachycardia Камерна тахикардия
WHO World Health Organization 

Световна здравна организация
WU Wood units 

Единици по Wood

1. Увод
Препоръките обобщават и правят оценка на наличните до-
казателства с цел да помогнат на здравните специалисти да 
предложат най-добрата стратегия за поведение при конкре-
тен пациент с дадено състояние. Препоръките и указанията 
им трябва да облекчат вземането на решение на здравните 
специалисти в ежедневната им практика. Окончателните ре-
шения обаче отнасящи се до конкретния пациент трябва да 
бъдат направени от отговарящите здравни професионали-
сти, придружени ако е необходимо от консултация с паци-
ента и лицето, което се грижи за него. В последните години 
бяха публикувани голям брой препоръки от Европейското 
кардиологично дружество (ESC), както и от други дружества 
и организации. Поради въздействието им върху клиничната 
практика, бяха създадени качествени критерии за създава-
не на препоръки, за да може всички решения да бъдат ясни 
за използващите ги специалисти. Указанията за формулира-
не и издаване на препоръки на ESC могат да бъдат намере-
ни в уебсайта на ESC (https://www.escardio.org/Guidelines/
Clinical-Practice-Guidelines/Guidelines-development/Writing-
ESC-Guidelines). Препоръките на ESC представят официал-
ната позиция на ESC върху дадена тема и се актуализират 
редовно.

В допълнение към публикуването на Препоръки за кли-
ничната практика, ESC изпълнява програмата за наблюдение 
(EurObservational ResearchProgramme) на международни ре-
гистри по сърдечно-съдови заболявания и интервенции, 
които са съществени да оценят диагностични/терапевтични 
процеси, използване на ресурси и придържане към Препо-
ръките. Тези регистри целят да осигурят по-добро разбира-
не на медицинската практика в Европа и по света, базиращо 
се на висококачествени данни събрани по време на рутин-
ната практика.

Нещо повече, ESC са развили и включили в този документ 
списък на качествени индикатори (QIs), които са средства за 
оценка на нивото на изпълнение на Препоръките и могат да 
бъдат използвани от ESC, болници, доставчици на здравни  
и професионални грижи за количествена оценка на кли-
ничната практика, както и да се използват в образователни 
програми, заедно с ключовите послания на препоръките, за 
подобряване на качеството на грижите и клиничния изход.

Членовете на тази работна група бяха подбрани от ESC, 
включително представителство на съответните под-спе-
циалности на ESC групи, с цел представителство на профе-
сионалисти, включени в медицинските грижи на пациенти с 
този вид патология. Подбрани експерти в тази област пред-
приеха изчерпателен преглед на публикуваните данни за 
поведението при дадено състояние, съгласно политиката на 
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комитета за практически препоръки (CPG) на ESC. Беше из-
вършена критична оценка на диагностичните и терапевтич-
ни процедури, включително оценка на съотношението пол-
за–риск. Доказателственото ниво и силата на препоръките 
на конкретните възможни подходи бяха претеглени и степе-
нувани според предефинираните скали очертани по-долу.

Експертите от групите за писане и ревизиране предос-
тавиха декларация за интерес за всички взаимоотношения, 
които биха могли да се възприемат като реални или потен-
циални източници на конфликт на интереси. Декларациите 
им за интерес бяха прегледани съгласно правилника на де-
кларациите за интерес на ESC, които могат да бъдат намери 
в уебсайта на ESC (http://www.escardio.org/guidelines). Този 
процес осигурява прозрачност и предпазва от потенциал-
ни пристрастия в процесите на разработване и рецензира-
не. Всякакви промени в декларациите на интереси, които 
възникнат в периода на писане бяха съобщавани на ESC и 
обновявани. Работната група получи пълната си финансова 
подкрепа от ESC, без каквото и да е участие на индустрията 
по здравеопазване.

CPG на ESC надзирава и координира подготовката на 
нови Препоръки. Комитетът носи отговорност и за проце-
са на одобрение на тези Препоръки. Препоръките на ESC 
се подлагат на подробна ревизия от CPG и външни експер-
ти. След подходящи ревизии Препоръките се одобряват от 
всички експерти включени в работната група. Окончателни-
ят документ се одобрява от CPG за публикуване в European 

Heart Journal (EHJ). Препоръките бяха разработени след вни-
мателно съобразяване с научните и медицински познания и 
доказателствата, налични към момента на окончателното им 
създаване.

Задачата за разработване на Препоръки на ESC включва 
и създаване на образователни средства и програми за при-
ложение на указанията, включително джобни версии на пре-
поръките, обобщаващи диапозитиви с основни послания, 
обобщаващи карти за неспециалисти и електронна версия 
за дигитално приложение (смартфон и т.н.). Тези версии са 
съкратени и така, за по-подробна информация, потребите-
лят трябва винаги да има достъп до версията с пълен текст 
на Препоръките, която е свободно достъпна през уебсайта 
на ESC и в уебсайта на EHJ. Националните кардиологични 
дружества от ESC се насърчават да одобряват, възприемат, 
превеждат и прилагат всички Препоръки на ESC. Необходи-
ми са програми за приложение, защото има доказателства, 
че изходът от заболяването може да бъде с благоприятен из-
ход при пълно приложение на клиничните указания.

Здравните професионалисти се насърчават да вземат 
предвид изцяло Препоръките на ESC, когато прилагат кли-
ничните им преценки, както и при определянето и прило-
жението на превантивни, диагностични или терапевтични 
стратегии. Препоръките на ESC обаче не отменят по никакъв 
начин каквато и да е отговорност на здравните професио-
налисти да вземат правилни и точни решения в преценката 
на здравното състояние на всеки пациент и при консултация 

Таблица 2: Нива на доказателственост

Ниво на  
доказателственост А 

Данни, получени от многобройни рандомизирани клинични изпитвания 
или мета-анализи.

Ниво на  
доказателственост В 

Данни, получени от единично рандомизирано клинично изпитване или 
големи нерандомизирани проучвания.

Ниво на  
доказателственост С 

Консенсус на експертни мнения и/или малки проучвания, ретроспектив-
ни проучвания, регистри.

Таблица 1: Класове на препоръките

Класове на 
препоръките Дефиниция Препоръки за употреба

Клас I Доказателства и/или общо съгласие, че дадено 
лечение или процедура е благоприятно(а), 
полезно(а), ефективно(а).

Препоръчва се/
показано(а) е

Клас II Противоречиви доказателства и/или разнопосочност на мненията относно 
полезността/ефикасността на дадено лечение или процедура.

   Клас IIa Преобладаващите данни/мнения са в полза 
на полезност/ефикасност

Трябва да се вземе 
предвид

   Клас IIb Ползата/ефикасността е по-слабо 
установена с данни/мнения

Може да се вземе 
предвид

Клас III Доказателства и/или общо съгласие, че дадено 
лечение или процедура не е благоприятно(а)/
полезно(а)/ефективно(а), а в някои случаи може 
да бъде увреждащо(а)

Не се препоръчва
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с конкретния пациент или лицето, което се грижи за него/
нея, когато това е подходящо и/или необходимо. Здравният 
професионалист носи отговорност и за потвърждаване на 
правилата и регламентите приложими във всяка страна за 
лекарствата и устройствата към момента на предписване.

2. Въведение

2.1. Защо имаме нужда от нови 
препоръки за поведение при 
вродени сърдечни малформации 
при възрастни?

След предишната версия на публикуваните през 2010 година 
Препоръки за поведение при вродени сърдечни малформа-
ции (CHD) при пораснали, се натрупаха нови данни при тази 
група пациенти, особено за перкутанни интервенционални 
техники и рискова стратификация относно избора на време-
то за хирургия и катетърна интервенция, както и за медика-
ментозното лечение. Това направи  нуждата от ревизия на 
препоръките необходима.

Тъй като сега всред възрастните пациенти с CHD нара-
ства броят на тези в напреднала възраст, включително и по-
възрастни, терминът CHD при пораснали вече не изглежда 
подходящ и по тази причина беше заменен с възрастни с 
CHD (ACHD) през целия документ. Това съответства и на меж-
дународната литература.

2.2. Съдържание на тези препоръки
Вземането на решение при ACHD включва точна диагноза, 
определяне на подходящо време за интервенция, оценка на 
риска и избор на най-подходящия вид интервенция. Освен 
това, са обхванати специфични аспекти на медикаментоз-
ното лечение на състояния, като сърдечна недостатъчност, 
пулмонална хипертония (PH) и антикоагулация.

Тези препоръки, фокусирани върху ACHD, са ориентира-
ни към поведение и за по-големи подробности по темите ен-
докардит, изолирани клапни заболявания и болести на аор-
тата вижте съответните отделни документи за препоръки на 
European Society of Cardiology (ESC).

2.3. Нов формат на препоръките
Новите Препоръки бяха адаптирани да улеснят използване-
то им в клиничната практика и да отговорят на нуждите на 
читателите чрез фокусиране върху сбити, ясно представени 
указания. В края на документа, раздел 5 предлага теми за 
бъдещи изследвания, а раздел 6 обобщава ключовите пос-
лания. За повече допълнителна информация, моля обърнете 
се към Учебника на ESC по сърдечносъдова медицина.1

2.4. Как да бъдат използвани тези 
препоръки

Комитетът подчертава, че в крайна сметка много фактори 
определят най-подходящото лечение при отделните паци-
енти в рамките на дадена общност. Тези фактори включват 
наличност на диагностично оборудване, експертиза на кар-
диолозите и хирурзите, особено в областта на сърдечната 

хирургия и перкутанните интервенции при вродените сър-
дечни малформации, и по-специално желанията на добре 
информираните пациенти. Нещо повече, благодарение на 
липсата на данни базирани на доказателства в областта на 
ACHD, повечето препоръки са до голяма степен резултат от 
общо съгласие на експерти, на базата на ретроспективни и 
проспективни наблюдателни проучвания и регистри. Сле-
дователно, в някои клинични ситуации отклоненията от тези 
Препоръки могат да бъдат подходящи.

2.5. Какво е новото в препоръките 
от 2020?

Избрани ревизирани препоръки, нови препоръки и нови 
схващания са обобщени в Таблица 3.

3. Общи аспекти

3.1. Разпространение на вродени 
сърдечни малформации при 
възрастни

Към днешна дата разпространението на CHD в световен ма-
щаб е ~ 9 на 1000 новородени, със значителни географски 
вариации.2,3 Докато разпространението на тежки вродени 
сърдечни малформации намалява в много западни /развити 
страни поради фетален скрининг и прекъсване на бремен-
ността, общото разпространение в глобален мащаб се уве-
личава.4 Поради медицинска, хирургическа и технологична 
еволюция през последните десетилетия, >90% от хората, 
които са родени с CHD, сега оцеляват до зряла възраст.5 В 
резултат на това разпространението на CHD в общността им 
се увеличи и сега далеч надхвърля броя на децата с CHD.6 
CHD може да бъде класифицирана като лека, среднотежка 
или тежка (вижте Таблица 4).

3.2. Организация на грижите
Когато пациентите с CHD наближават зрелост те се нуждаят 
от насочване към ACHD грижи. Този трансфер трябва да бъде 
предшестван от подготвителна преходна фаза, която продъл-
жава и в зряла възраст, в зависимост от нуждите на пациента. 
Специална здравна организация и тренировъчни програми 
са необходими, за да отговорят на нуждите на тази попула-
ция пациенти.7 Важното е, че грижата за пациенти с ACHD е 
доживотен (Фигура 1) и също така изисква стратегии за пред-
варително планиране на грижите. Работната група на ESC по 
вродени сърдечни малформации при пораснали (ESC Working 
Group on Grown-up Congenital Heart Disease) публикува ста-
новище относно препоръките за организация на грижите и 
обучение по под-специалността ACHD в Европа.8 Документът 
се позовава на предишните насоки на ESC9 и стратифицира-
ни грижи за пациентите на три нива: (i) пациенти, които се 
нуждаят единствено от грижи в специализиран център, (ii) 
пациенти, за които може да се организира споделена грижа 
в подходящи общи центрове за възрастни пациенти с карди-
ологични заболявания, и (iii) пациенти, които могат да бъдат 
обслужени  в неспециализирани клиники (ако е необходимо, 
с достъп до специализирани грижи). Предлаганите изисква-
ния към персонала в специализирани центрове са описани 
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AF = предсърд-
но мъждене; 
AP = допълни-
телна връзка; 
AT = пред-
сърдна тахи-
кардия; AV = 

атриовентрикуларен/а/о/и; AVNRT = антриовентрикуларна нодална 
риентри тахикардия; AVRT = атриовентрикуларна риентри тахикар-
дия; BBB = бедрен блок; JET = ектопична тахикардия от съединението; 
SVT = надкамерна тахикардия; VA = вентрикулоатриален/а/о/и; VT = 
камерна тахикардия.

Таблица 3: Избрани ревизирани препоръки (R), нови препоръки (N) и нови концепции

Аритмия

N В изданието от 2010 липсват официално препоръки – такива не са включени – за подробности вижте таблиците за препоръки в разде-
ли 3.4.2 и 4.10. Обобщение на най-важните точки:
•	 Подчертаване на значимостта на подлежащите причини, механизмът на артимията и анатомията на подлежащата CHD.
•	 Подчертаване на значимостта на мултидисциплинарен подход за оптимално лечение на аритмията, преди или едновременно с 

перкутанна или хирургична интервенция.
•	 Вземане предвид на ранна катетърна аблация, като алтернатива на дългосрочното медикаментозно лечение за симптомна SVT и 

VT, при условие че процедурата се извършва в центрове с опит.
•	 Насочване към свързани с VT анатомични истмуси при пациенти с коригирана тетралогия на Fallot с продължителни VTs преди пер-

кутанна или хирургична ре-интервенция в RVOT, тъй като тези процедури могат да доведат до  недостъпност до субстратите за VT.
•	 Разпознаване на връзката между брадикардия и IART и потенциалната полза от имплантация на PM.

Синдром на Eisenmenger / пулмонална артериална хипертония

N Препоръчва се пациенти с CHD и потвърдена прекапилярна PH да бъдат съветвани против забременяване.

N Оценка на риска се препоръчва при всички пациенти с PAH-CHD.

N При пациенти с нисък и среден риск с коригирани прости лезии и прекапилярна PH, се препоръчва начална перорална комбинирана 
терапия или секвенциална комбинирана терапия, а високорискови пациенти трябва да бъдат лекувани с начална комбинирана тера-
пия включваща парентерални простаноиди.

R Да бъде подчертана значимостта на секвенциалната стратегия 
на PAH терапията при синдром на Eisenmenger и използването на 
6MWT за вземане на решение за започване на терапия.

При пациенти с Eisenmenger синдром с намален физически капа-
цитет (разстояние при 6MWT <450 m), трябва да се има предвид 
терапевтична стратегия с начална монотерапия с ендотелинов 
рецепторен антагонист, последвана от комбинирана терапия, 
ако пациентът не получи подобрение.

Шънтови лезии

N При пациенти с шънтови лезии и неинвазивни белези на повишено PAP е задължително да се направи инвазивно измерване на PVR.

N/R Приспособени препоръки за затваряне на шънта (когато Qp:Qs >1.5), според изчисленото PVR:

<3 WU: клас I за ASD, VSD и PDA

3–5 WU: клас IIa за ASD, VSD и PDA

≥5 WU, но намаляващ до <5 WU след насочено лечение на PAH: клас IIb за ASD (само фенестрирано затваряне)

≥5 WU за VSD и PDA (внимателно индивидуализирано решение в експертни центрове); клас IIb

≥5 WU въпреки насоченото лечение на PAH: клас III за ASD.

N При пациенти с ASD и LV болест се препоръчва да се извърши тестване с балон и внимателно  да се претегли ползата от елиминира-
нето на L–R шънт спрямо потенциалното негативно отражение на затварянето на ASD върху клиничния изход, поради повишаване на 
налягането на пълнене (вземане предвид на затваряне, фенестрирано затваряне и отказ от затваряне).

N Да се има предвид по-голямата възраст при вземането на реше-
ние за хирургично затваряне на ASD.

При по-възрастни пациенти, неподходящи за затваряне с ус-
тройство, се препоръчва съпоставяне на хирургичния риск сре-
щу потенциалната полза от затваряне на ASD.

R Транскатетърното затваряне на VSD стана алтернатива на хирур-
гията при подбрани пациенти, особено при остатъчен VSD.

Транскатетърното затваряне на VSD се превърна в алтернатива, 
особено при остатъчни VSDs, трудно хирургично достъпни VSDs, 
както и мускулни VSDs намиращи се централно в междукамер-
ната преграда.

R Уточняване на изискването за хирург по вродени сърдечни 
малформации при затваряне на частичен AVSD.

Оперативно затваряне се препоръчва при пациенти със значи-
мо обемно обременяване на RV и трябва са де извърши само от 
хирург по вродени сърдечни малформации.

R Да се уточни наличието на предсърдно мъждене или PH, като 
изисквания за клапна корекция при AVSD.

При безсимптомни пациенти с тежка регургитация на ле-
востранната AV клапа, запазената LV функция (LVESD <45 mm и/
или LVEF >60%), висока вероятност за успешна корекция на кла-
пата и нисък хирургичен риск, интервенция трябва да се вземат 
предвид, когато е налице предсърдно мъждене или систолно AP 
>50 mmHg.

R Уточняване на възможността за фенестрирано затваряне на ASD. При пациенти с PVR ≥5 WU, може да се обсъди фенестрирано 
затваряне на ASD, когато PVR спада под 5WU след насочено 
лечение на PAH и е налице значим   L–R шънт (Qp:Qs >1.5).

R Десатурацията по време на физическо натоварване да се включи  
като противопоказание за затваряне на ASD, VSD, AVSD, и PDA.

Затваряне на шънтова лезия не се препоръчва при пациенти с 
тежка PAH (PVR ≥5 WU), която се представя с десатурация при 
физическо натоварване.

Обструкция на левокамерния изходен тракт и аортопатии

R Повишение на препоръките за интервенция от клас IIa до I при 
AS с нисък дебит, нисък градиент.

Интервенцията е показана при пациенти с AS с нисък дебит, 
нисък градиент (среден градиент <40 mmHg), с намалена EF и 
данни за резерв на кръвотока (контрактилен), с изключение на 
псевдо-тежката AS.
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R По-нисък среден праг на Doppler градиента за LVOTO интервен-
ция от 50 на 40 mmHg.

При симптомни пациенти с клапна, подклапна или надклапна AS 
и среден Doppler градиент ≥40 mmHg се препоръчва хирургия.

R Включване на нивата на BNP и повишеното PAP в индикациите за 
интервенция при клапна AS.

Интервенция трябва да се вземе предвид при безсимптомни па-
циенти с нормална EF и липса на патология при физическо нато-
варване (вижте Раздел 4.5.1), ако хирургичният риск е нисък и е 
налице поне една от следните данни:
•	 Изразено покачени нива на BNP (>3-кратно увеличение от 

нормалния възрастов и полов диапазон), потвърдени чрез 
повторни измервания, без друго обяснение.

•	 Тежка PH (систолно PAP в покой >60 mmHg, потвърдено от ин-
вазивно измерване), без друго обяснение.

R Потвърждаване на градиенти на налягане чрез инвазивно 
измерване и предпочитание към стентиране при коарктация и 
рекоарктация, когато е технически осъществимо.

Корекция на коарктация или рекоарктация (хирургична или 
транскатетърно) е показана при хипертонични пациенти с пови-
шен неинвазивен градиент между долните и горните крайници, 
потвърден чрез инвазивно измерване (peak-to-peak ≥20 mmHg), 
с предпочитание към танскатетърно лечение (стентиране), кога-
то е технически осъществимо.

N Катетърно лечение (стентиране) на коарктация трябва да се има предвид при нормотензивни пациенти с повишен неинвазивен гра-
диент, потвърден с инвазивно измерване (peak-to-peak ≥20 mmHg), когато е технически осъществимо.

N При аортопатии аортната клапна корекция използваща реимплантацията или ремоделиране с техника на аортна анулопластика се 
препоръчва при млади пациенти със синдром на Marfan или HTAD с дилатация на аортния корен и трикуспидни аортни клапи, когато 
се извършва от опитни хирурзи.

N Хирургия трябва да се има предвид при пациенти с TGFBR1 или TGFBR2 мутация (включително Loeys–Dietz синдром), които имат бо-
лест на аортния корен с максимален диаметър на аортния синус ≥45 mm.

N При синдром на Turner, трябва да се има предвид планова хирургия при аневризми на аортния корен и/или възходящата аорта при 
жени, които са >16 годишна възраст, имат индекс на AS (ASI) >25 mm/m2 и имат придружаващи рискови фактори за аортна дисекация.

N При синдром на Turner, може да се има предвид планова хирургия при аневризми на аортния корен и/или асцендентната аорта при 
жени, които са >16 годишна възраст, имат индекс на AS (ASI) >25 mm/m2, и имат рискови фактори за аортна дисекация.

Обструкция на деснокамерния изходен тракт / тетралогия на Fallot / Ebstein

R Съобразяване на препоръките за хирургична интервенция при 
RVOTO, в съответствие със симптомите.

Ако хирургичната смяна на клапата е единственият вариант, тя е 
показана при пациенти с тежка стеноза, които са симптоматични.

Ако хирургичната смяна на клапа е единственият вариант при 
пациенти с тежка стеноза, които са безсимптомни, тя е показана 
при наличие на един или повече от следните фактори:
•	 Обективно намаляване на физическия капацитет.
•	 Намаляваща RV функция и/или прогресираща TR до най-малко 

умерена.
•	 RVSP >80 mmHg.
•	 R–L шънтиране през ASD или VSD.

R Включване на предпочитание за катетърна интервенция целяща 
клапна имплантация при TOF.

При пациенти без нативен изходен тракт, катетърна интервен-
ция (TPVI) трябва да се предпочете, ако е анатомично възможна.

R Уточняване на RV дилатация в условията на пулмонално клапно 
протезиране при TOF и при RVOT кондюити.

Смяна на пулмоналната клапа трябва да се има предвид при без-
симптомни пациенти с тежка PR и/или RVOTO, при наличие на 
прогресираща RV дилатация до RVESVi ≥80 mL/m2 и/или RVEDVi 
≥160 mL/m2, и/или прогресиране на TR до най-малко умерена 
степен.

R В случай на ASDs при Ebstein аномалия, обърнете внимание към 
покачване на налягането в RA или спадане на сърдечния дебит.

В случай на документирана системна емболия, вероятно причи-
нена от парадоксална емболия, трябва да се има предвид изоли-
рано затваряне с устройство на ASD/PFO, но то изисква внимател-
на оценка преди интервенцията, за да се изключи индуцирано 
покачване на RA налягане или спадане на сърдечния дебит.

Ако цианозата (кислородна сатурация в покой <90%) е водещият 
проблем, може да се има предвид изолирано затваряне на ASD/
PFO с устройство, но се изисква внимателна оценка преди интер-
венцията, за да бъде изключено индуциране на повишаване на 
RA налягане или спадане на сърдечния дебит.

Транспозиция на големите артерии

R Намаляване от I на IIa на степента на препоръчителното ниво за 
AV клапно протезиране при TGA/атриален суич при симптома-
тични пациенти.

При пациенти с тежка системна (трикуспидна) AV клапна регурги-
тация, без сигнификантна камерна систолна дисфункция (EF >40%), 
трябва да се има предвид подмяна независимо от симптомите.

R При пациенти с TGA/атриален суич, нуждаещи се от имплантация 
на PM/ICD: обърнете внимание за наличието на пропускане (лик) 
на преградата.

При пациенти с пропускане (лик) на преградата, които се нужда-
ят от PM/ICD, трябва да се вземе предвид затварянето на пропус-
кането (преградния лик), когато е технически възможно, преди 
въвеждането на трансвенозни електроди.
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N При ccTGA, трябва да се вземе предвид двукамерно пейсиране в случай на пълен AV блок или >40% изисквания за камерно пейсиране.

R Ревизирани показания за смяна на TV при ccTGA, според симпто-
мите и системната камерна функция 
(Повишено ниво на препоръка при пациенти със симптоматична 
ccTGA от IIa на I).

При симптомантични пациенти с тежка TR и запазена или леко 
нарушена систолна функция на системната RV (EF >40%), има по-
казания за подмяна на TV.

При безсимптомни пациенти с тежка TR и прогресираща дилата-
ция на системната RV и/или леко нарушена систолна функция на 
RV (EF >40%), трябва да се има предвид подмяна на TV.

При симптоматични пациенти с тежка TR и повече от леко реду-
цирана систолна функция на системна RV (EF ≤40%), може да се 
има предвид подмяна на TV.

R Анатомично коригиране (атриален + артериален суич) за ccTGA, 
отстранена съгласно препоръките.

Еднокамерно сърце

N Препоръчва се възрастни с неоперирани или палиативно лекувани UVHs да бъдат подложени на внимателна оценка в специализирани 
центрове, включително мултимодално изобразяване, както и инвазивно изследване, за да се реши дали те могат да имат полза от хи-
рургична или интервенционална процедура.

Циркулация на Fontan

N Продължителната предсърдна аритмия с бързо AV провеждане е медицинска спешност и трябва незабавно да бъде лекувана с елек-
трическа кардиоверзия.

N Антикоагулантна терапия е показана при наличие или анамнеза за предсърден тромб, предсърдна аритмия или тромбоемболични 
инциденти.

N Препоръчва се жени с циркулация на Fontanи и някакво усложнение да бъдат съветвани да не забременяват.

N Сърдечна катетеризация се препоръчва с нисък праг в случаи на необясним едем, влошен физически капацитет, нововъзникнала арит-
мия, цианоза и хемоптиза.

N При пациенти с аритмии трябва да се предприеме проактивен подход с електрофизиологична оценка и аблация (където е подходяща).

N Трябва да се има предвид редовна чернодробна образна диагностика (ултразвук, компютърна томография, магнитен резонанс).

N При избрани пациенти с повишени пулмонално налягане/съпротивление при липса на повишено камерно теледиастолно налягане 
може да се имат предвид ендотелин рецепторни антагонисти и фосфодиестераза-5 инхибитори..

N При избрани пациенти със значима цианоза, може да се има предвид затваряне на фенетрация с устройство преди интервенцията, но 
има нужда от внимателна оценка преди интервенция, за да бъде изключено индуциране на повишаване на системно венозно налягане 
или спадане на сърдечния дебит.

Аномалии на коронарните артерии

N Нефармакологично функционално изобразяване (напр. нуклеарно изследване, ехокардиография или CMR с физикален стрес) се пре-
поръчва при пациенти с коронарни аномалии, за да бъде потвърдена/изключена миокардна исхемия.

A) Аномалнао изхождане на коронарна артерия от пулмоналната артерия (ACAPA)

N Хирургия се препоръчва при пациенти с ALCAPA.

N Хирургия  трябва да се има предвид при пациенти с ARCAPA и симптоми, отдавани на аномална коронарна артерия.

N Хирургия трябва да се има предвид за ARCAPA при безсимптомни пациенти с камерна дисфункция или миокардна исхемия, свързани 
с коронарна аномалия.

B) Аномално изхождане на коронарна артерия от аортата (AAOCA)

N Хирургия се препоръчва за AAOCA при пациенти с типични ангинозни симптоми, които се представят с доказателства за стрес-индуци-
рана миокардна исхемия в съответстваща територия или високорискова анатомия.

N Хирургия може да се има предвид при безсимптомни пациенти с AAOCA (дясна или лява) и данни за миокардна исхемия.

N Хирургия трябва да се има предвид при безсимптомни пациенти с AAOLCA без никакви данни за миокардна исхемия, но с високорис-
кова анатомия.

N Хирургия може да се има предвид при симптоматични пациенти с AAOCA, даже и когато нямат никакви доказателства за миокардна 
исхемия, нито високорискова анатомия.

N Хирургия може да се има предвид при безсимптомни пациенти с AAOLCA без миокардна исхемия и без високорискова анатомия, кога-
то се представят в млада възраст (<35 години).

N Хирургия не се препоръчва при AAORCA при безсимптомни пациенти без миокардна исхемия и без високорискова анатомия.
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Нови концепции

Название (ACHD).

Класификация на сложността на заболяването.

Изисквания към персонала в експертен център за ACHD.

Очертаване ролята на биомаркерите в проследяването на ACHD.

Подробни и конкретни препоръки за поведение при аритмии.

По-специфични и съобразени препоръки за лечение на PAH.

Препоръки за използване на антикоагуланти.

Съобразяване със стареенето и предварително планиране на грижите.

Категории високо рискови бременности в съответствие с Препоръките при бременност.

Разширяване на секцията за синдром на Marfan до аортопатии (и включване на HTAD, синдром на Turner, и бикуспидна аортна болест).

Очертаване ролята на катетърната интервенция при ACHD.

6MWT = тест с 6-минутен тест с ходене; AAOCA = аномално изхождане на коронарна артерия от аортата; AAOLCA = аномално 
изхождане на лява коронарна артерия от аортата; ACAPA = аномална коронарна артерия от пулмоналната артерия; ACHD = 
вродена сърдечна малформация при възрастни; AF = предсърдно мъждене; ALCAPA = аномална лява коронарна артерия 
от пулмоналната артерия; ARCAPA = аномална дясна коронарна артерия от пулмоналната артерия; AS = аортна стеноза; 
ASD = междупредсърден дефект; AV = атриовентрикуларен/а/о/и; AVSD = атриовентрикуларен септален дефект; BNP = B-тип 
натриуретичен пептид; ccTGA = вродена коригирана транспозиция на големите артерии; CHD = вродена сърдечна малфор-
мация; CMR = сърдечносъдов магнитен резонанс; EF = фракция на изтласкване; HTAD = наледствена болест на торакална 
аортна; IART =  вътрепредсърдна риентри тахикардия; ICD = имплантируем кардиовертер дефибрилатор; L–R = ляво-десен/
а/о/и; LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; LVEF = левокамерна фракция на изтласкване; LVESD = левокамерен телесистолен 
диаметър; LVOT = левокамерен изходен тракт; LVOTO = обструкция на левокамерния изходен тракт; N = нова препоръка; 
PAH = пулмонална артериална хипертония; PAH-CHD = пулмонална артериална хипертония свързана с вродена сърдечна 
малформация; PAP = пулмонално артериално налягане; PDA = персистиращ дуктус артериозус; PFO = персистиращ форамен 
овале; PH = пулмонална хипертония; PR = пулмонална регургитация; PVR = пулмонално съдово съпротивление; Qp:Qs = от-
ношение пулмонален към системен кръвоток; R = ревизирана препоръка; RA = дясно предсърдие/предсърден/а/о/и; R–L = 
дясно-ляв; RV = дясна камера/денокамерен/а/о/и; RVEDVi = индекс на деснокамерния теледиастолен обем; RVESVi = индекс 
на деснокамерния телесистолен обем; RVOT = деснокамерен изходен тракт; RVOTO = обструкция на деснокамерния изходен 
обем; RVSP = дяснокамерно систолно налягане; SVT = надкамерна тахикардия; TGA = транспозиция на големите артерии; 
TGFBR = трансформиращ бета рецептор растежен фактор; TOF = тетралогия на Fallot; TPVI = транскатетърна имплантация на 
пулмонална клапа; TR =трикуспидална регургитация; TV = трикуспидна клапа; UVH = еднокамерно сърце; VSD = междукаме-
рен дефект; VT = камерна тахикардия; WU = единици по Wood.

Таблица 4: Класификация на сложността на вродените сърдечни малформации
ЛЕКИ:
•	 Изолирана вродена болест на аортната клапа и бикуспидна аортна болест
•	 Изолирана вродена митрална клапна болест (с изключение на парашутна клапа, клефт (цепка) на клапата)
•	 Лека изолирана пулмонална стеноза (инфундибуларна, клапна, надклапна)
•	 Изолиран малък ASD, VSD или PDA
•	 Коригиран ASD секундум, синус венозус дефект, VSD или PDA без остатъци или следствия, като камерна дилатация, камерна дисфункция или 

повишено PAP.

СРЕДНО ТЕЖКИ: (Коригирани или некоригирани, където не е посочено; азбучен ред)

•	 Аномално вливане на белодробни вени (частично или тотално)
•	 Аномална коронарна артерия изхождаща от PA
•	 Аномална коронарна артерия изхождаща от противоположния синус
•	 Аортна стеноза - подклапна или надклапна
•	 AVSD, частичен или пълен, включително ASD примум (с изключение на белодробна съдова болест)
•	 ASD секундум, умерен или голям некоригиран (с изключение на белодробна съдова болест)
•	 Коарктация на аортата
•	 Двукухинна дясна камера
•	 Аномалия на Ebstein
•	 Синдром на Marfan и свързан с него HTAD, синдром на Turner
•	 PDA, умерен или голям некоригиран (с изключение на белодробна съдова болест)
•	 Периферна пулмонална стеноза
•	 Пулмонална стеноза (инфундибуларна, клапна, надклапна), умерена или тежка
•	 Синус Valsalva аневризма/фистула
•	 Синус венозус дефект
•	 Коригирана тетралогия на Fallot
•	 Транспозиция на големите артерии след артериален суич операция
•	 VSD с придружаващи аномалии (с изключение на белодробна съдова болест) и/или умерен или по-голям шънт.

Продължава
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в Таблица 5. Сложността на сърдечния дефект не трябва да 
бъде единственият критерий за насочване на пациенти към 
конкретно ниво на грижи. Макар че пациентите със сложни 
дефекти могат лесно да бъдат прикрепени към високо ниво 
на грижи, дори  анатомично прости дефекти могат да се нуж-
даят от специализирани грижи при определени ситуации 
[напр.междупредсърден дефект (ASD) с белодробна арте-
риална хипертония  (PAH)]. По тази причина, се препоръчва 
всички пациенти с ACHD да бъдат видени поне веднаж в спе-
циализиран център, което позволява специалисти по ACHD да 
определят най-подходящото ниво на грижи и интервали на 
проследяване за всеки пациенти.8 Мрежи от специализирани 
центрове с общи грижи за възрастни трябва да бъдат създа-
дени във всяка обособена област. Действително, с нараства-
нето на популацията от възрастни с CHD, повече пациенти ще 
се представят за първи път на кардиолозите за остри състоя-
ния, като аритмия, сърдечна недостатъчност или ендокардит. 
В такива случаи, кардиологът не трябва да забавя лечението 
при хемодинамично нестабилни пациенти, но трябва неза-
бавно да се свърже с ACHD центъра на пациента, за да бъдат 
обсъдени подходящи стратегии на поведение или трансфер. 
Специално внимание е необходимо при пациенти след коре-
кция на Fontan, която се проявява с аритмия, тъй като дори и 
надкамерните аритмии не са с добра поносимост. Подробни-
те съвети за спешните грижи при пациенти с ACHD ще послед-
ват в отделен бъдещ документ. 

Трансферът на подрастващи към ACHD грижи има жизне-
но значение, тъй като те наближават зрялост без пропуски в 
обгрижването и трябва да бъдат продължени от подготви-
телна преходна фаза с допълнителна преходна подкрепа, 
която продължава в ранна зряла възраст, според нуждите на 
пациента.10 Прехвърлянето изисква специална организация 
за здравни грижи.10,11 Препоръчва се специалисти от ACHD 
центрове да имат екипи, включващи специализирани меди-
цински сестри, психолози и социални работници, тъй като 
се знае че безпокойство, депресия или проблеми свързани 
със справяне с медицинското състояние са добре познати 
проблеми при възрастни пациенти с CHD.12 Те играят и кри-
тична роля в преходния процес чрез поемане на преходните 
грижи за пациенти след трансфер от детската кардиология. 
Аспекти, които трябва да бъдат разгледани от свързани 
здравни професионалисти, включват умствено здраве, бла-
гоприятно психично състояние и качество на живота.12,13 
През целия живот, грижите за ACHD, изборът на планиране 
на специализирани грижи и стратегиите свързани с края на 
живота също изискват експертна подкрепа.

3.3. Изграждане на диагнозата 
От критично значение при изграждане на диагнозата на па-
циента с ACHD са освен изчерпателната клинична оценка и 
медицинската анамнеза, включваща детайлна информация 
за палиативна или коригираща хирургия и катетър-базира-
ни   интервенции. Целта на анализа на анамнезата на паци-
ента е преценка на сегашните и миналите симптоми, както 
и поглед върху междинните събития и всякакви промени в 
медикаментозното лечение. Най-честите симптоми съобща-
вани от пациентите с ACHD са намалена издържливост към 
физически натоварвания и сърцебиене. Личната оценка на 
физическия капацитет колерира лошо с обективните изме-
рители на работния капацитет.14 По тази причина, кардио-
пулмоналният тест с физическо натоварване  (CPET) постиг-
на важно значение за обективна оценка на поносимостта 
към усилие, едновременно при видимо безсимптомни и при 
симптоматични пациенти. Освен това пациентът трябва да 
бъде попитан за неговия/ нейния начин на живот за откри-
ване на прогресиращи промени в ежедневната активност с 
цел ограничаване на субективността в анализа на симпто-
мите. При симптоматични пациенти, алтернативни причини, 
като анемия, депресия, покачване на тегло и физическа де-
тренираност, освен вродената малформация и нейните по-
следствия или остатъци, трябва да се имат предвид и, ако е 
необходимо, да бъдат изключени по-нататък.

Клиничното изследване играе основна роля и включва 
внимателна оценка на всяка промяна в аускултаторната на-
ходка, кръвното налягане или развитие на признаци на сър-
дечна недостатъчност. Рентгенографията на гръдния кош 
дава информация за промените в размера и конфигурацията 
на сърцето, както и върху белодробния съдов рисунък. Неин-
вазивното образно изследване се прави рутинно с транстора-
кална ехокардиография (TTE), включва трансезофагеална ехо-
кардиография (TOE) и кардиоваскуларен магнитен резонанс 
(CMR) , когато има показания. По този начин пациентите с CHD 
могат да имат особена полза от магнитно резонанс – конди-
ционални/съвместими пейсмейкъри и дефибрилатори.

Ехокардиографията превъзхожда CMR за оценка на гради-
ентите на налягане и налягането в белодробната артерия (PA), 
(PAP), а и в откриването на малки, силно подвижни структури, 
като вегетации. CMR е идеален за точна количествена оценка 
на камерните обеми, фракцията на изтраскване (EF), клапна 
регургитация,15 изчисляване на белодробния и системния 
кръвоток и оценка на миокардната фиброза. Компютър томо-
графското изследване на сърдечно-съдовата система (CCT) 

Продължение

ТЕЖКИ: (Коригирани или некоригирани, където не е посочено; азбучен ред)

•	 Всяка CHD (коригирана или некоригирана), придружена от белодробна съдова болест, включително синдром на Eisenmenger)
•	 Всяка цианотична CHD (некоригирана или палиативно коригирана)
•	 Камера с двоен изход
•	 Циркулация на Fontan
•	 Прекъсната аортна дъга
•	 Пулмонална атрезия (всички форми)
•	 Транспозиция на големите артерии (с изключение на пациенти с артериален суич операция)
•	 Еднокамерно сърце (включително лява/дясна камера с двоен изход, трикуспидална/митрална атрезия, синдром на хипопластичното ляво сърце, 

всяка друга анатомична аномалия с функционално единствена камера)
•	 Общ артериален ствол
•	 Други сложни аномалии на AV и камерно-артериална връзка (т.е. кръстосано сърце (criss-cross), хетеротаксични синдроми, камерна инверсия).

ASD = междупредсърден дефект; AV = атриовентрикуларен/а/о/и; AVSD = атриовентрикуларен септален дефект; CHD = 
вродена сърдечна малформация; HTAD = наследствена болест на гръдната аортна; LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; 
PA  = белодробна (пулмонална) артерия; PAP = пулмонално артериално налягане; PDA = персистиращ артериален канал; 
VSD =междукамерен дефект.
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©ESC

Спешни приеми

Нужда от повторни 
операции и интервенции

Вродена сърдечна малформация ~ Доживотно хронично състояние

Хоспитализации

Рецидив на CHD

Доживотна 
медикаментозна терапия

Внезапна сърдечна смърт

Инсулт
Неврологични 
усложнения

Усложнения 
при бременност
Майчина смъртност
Усложнения 
на новороденото

Непоносимост към усилие
Депресивни синдроми
Намалено качество 
на живота

Намалена очаквана продължителност на живота

Коронарни усложнения
Аортен синдром

Аритмия

Хипертония

Ендокардит

Фигура 1: Централна илюстрация. Вродената сърдечна малформация е доживотно хронично състояние.
CHD = вродена сърдечна малформация; SCD = внезапна сърдечна смърт.
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със съвременни едно- или двуизточни скенери може да бъде 
извършено с доза-спестяващи протоколи и може да бъде из-
искано при специални показания – както е показано в Табли-
ца 6. Интердисциплинарна експертна колаборация е важна: 
експерти в изобразителните методи на CHD трябва да отгово-
рят на обратна връзка от CHD хирурзи, интервенционалисти 
и електрофизиолози за оптимизация на изобразителния при-
нос на грижите, както и работата с всеки друг за ускоряване 
на правилната употреба на мултимодално изобразяване. Усъ-
вършенстваното изобразяване обикновено е най-добре за-
пазено, когато пациентите се наблюдават в специализирания 
център, вместо да се повтаря.

Ехокардиографията, CMR, и CCT се нуждаят от персонал 
с опит в CHD, както и в изобразяването, в резултат на обуче-
ние и въвличане на ресурси. В рамките на ESC, това се при-
знава чрез изпит за сертификация на Европейската асоциа-
ция по сърдечносъдово изобразяване (European Association 
of Cardiovascular Imaging, EACVI), отделно от стандартния 
TTE, TOE или CMR изпит и специфичен за CHD.

3.3.1. Ехокардиография
Ехокардиографията остава образен метод на първи избор.16 
Всички, M-мод, двуразмерна и триразмерна (3D) ехокардио-
графия се използват за изобразяване, докато тъканният 
Doppler и изобразяването на миокардната деформация, по-
специално надлъжният стрейн и  скоростта на деформация  
стават интегрални части от функционалната оценка.17 

Ехокардиографията дава информация за сърдечната 
анатомия, ситуса, включително ориентация и позиция на 
сърцето, връзка между предсърдията и камерите, сърдеч-
ните клапи и на сърдечните клапи с големите артерии. За 
оценка на морфология и функция на сърдечните клапи, TTE 
и ако е необходимо, TOE (в днешно време често комбинира-
на с 3D ехокардиография), е предпочитаният образен метод. 

Това се отнася и за шънтови лезии, като междупредсърдни 
(ASDs) или междукамерни дефекти (VSDs): 3D ехокардио-
графия позволява поглед в анфас, което може да помогне в 
оценката на размера и формата на дефекта и отношението 
му към околните структури.

Размерът на камерата, форма, обем и фракцията на из-
тласкване могат да бъдат измерени и изчислени с TTE. При-
знаци на обемно обременяване, в случай на шънт или клапна 
регургитация, или тенсионно обременяване, в случай на по-
вишено следнатоварване, се откриват с качествено TTE. Дори 
по-стари техники, използващи М-мод за измерване на систол-
ното отклонение в равнината на трикуспидалния пръстен и 
систолното отклонение в равнината на митралния пръстен, 
са все още валидни, особено при дългосрочно проследява-
не. Що се отнася до левокамерната (LV) систолна функция, 
3D ехокардиографията, изобразяването с тъканен Доплер 
и двуизмерното изобразяване на миокардната деформация 
доказаха, че са надеждни средства и че заслужават да бъдат 
интрегрирани в клиничната практика. Дори когато отчита-
ме новите технически средства, ехокардиографията запазва 
ключова роля в продължителното проследяване на систолна-
та функция на дясна или обща камера, макар че за по-точни 
допълнителни измервания на систолната функция често е не-
обходимо допълнително изобразяване с CMR.

3.3.2. Сърдечно-съдово изобразяване 
с магнитен резонанс

CMR е станал основено метод в специализираното звено. 
Той позволява 3D анатомична реконструкция, която не се 

Таблица 5: Изисквания към персонала  
в специализирани ACHD центровеa

Дисциплина Изискващ се 
брой

Кардиолог за възрастни/детски кардиолог със 
сертификат за ACHD ≥2

Специалист по образна диагностика на ACHD 
(със сертификат по TTE/TOE, CMR, CCT) ≥2

Интервенционален кардиолог по вродени 
сърдечни малформации ≥2

Хирург по CHD ≥2

Анестезиолог с опит и експертиза по CHD ≥2

Сестра специалист (ако национални профе-
сионални сестрински организации позволяват 
специализация)

≥2

Инвазивен електрофизиолог с опит при ACHD ≥1

Експерт по белодробна съдова болест ≥1

Клиничен генетик ≥1

Психолог ≥1

Социален работник ≥1

Екип за палиативни грижи

ACHD = вродена сърдечна малформация при възрастни; CHD = 
вродена сърдечна малформация; CMR = сърдечно-съдов магнитен 
резонанс; CCT = сърдечносъдова компютърна томография; TOE = 
трансезофагеална ехокардиография; TTE = трансторакална ехокар-
диография.
a Модификация на таблицата на Baumgartner et al.8

Таблица 6: Показания за изобразяване със сърдеч-
но-съдов магнитен резонанс при ACHD

Показания за CMR при ACHD

•	 Изчисляване на RV обеми, EF (включително субпулмонална RV, 
системна RV и обща камера)

•	 Оценка на RVOTO и RV-PA кондюити
•	 Изчисляване степента на PR
•	 Оценка на PAs (стенози, аневризми) и аортата [аневризма, дисека-

ция, коарктация (CCT може да има преимущество)]
•	 Оценка на системни и белодробни вени (аномално свързване, об-

струкция, предпроцедурно на коронарна венозна анатомия, и т.н.)
•	 Колатерали и артериовенозни малформации (CCT може да има 

преимущество)
•	 Коронарни аномалии и CAD (CCT има преимущество при интраму-

рален ход, цепковиден ход, излизане под остър ъгъл, миокарден 
цепковиден ход, остър ъгъл на излизане, миокарден мост и оцен-
ка на плаките)

•	 Откриване и количествена оценка на миокардната исхемия с CMR 
стрес перфузия

•	 Оценка на интра- и екстракардиалните маси
•	 Изчисляване на миокардната маса (LV и RV)
•	 Откриване и количествена оценка на миокардната фиброза/ци-

катрикс (късно гадолиниево усилване, Т1 картиране) за характе-
ристика на тъканите (фиброза, мастна тъкан, желязо и т.н.)

•	 Оценка на системен и белодробен кръвоток, за да се изчисли Qp:Qs
•	 Оценка на перфузионното разпределение към десен/ляв бял дроб
•	 Измерване на белодробен кръвоток при пациенти с множество 

източници на кръвоснабдяване (т.е. с големи аорто-пулмонални 
колатерални артерии).

ACHD = възрастни с вродена сърдечна малформация; CAD = коронар-
на артериална болест; CMR = кардиоваскуларен магнитен резонанс; 
CCT = кардиоваскуларна компютърна томография; EF = фракция на 
изтласкване; LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; PA = пулмонална 
артерия; PR = пулмонална регургитация; Qp:Qs = отношение пул-
монален към системен ток; RV = дясна камера/деснокамерен/а/о/и; 
RVOTO = обструкция на деснокамерния изходен тракт. 
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ограничава от телесния размер или акустичните прозор-
ци и има бързо подобряваща се пространствена и времева 
резолюция.18 CMR изисква правилен сърдечен ритъм за оп-
тимално качество на изображението, все пак диагностични 
CMR изследвания често са постижими, дори и при пациен-
ти с неправилни сърдечни ритми [чести ектопии или пред-
сърдно мъждене (AF)] и метални артефакти. CMR е златен 
стандарт в образните методи за изчисляване на обеми. Той 
може да бъде алтернатива, когато не може да бъде получена 
ехокардиография с достатъчно качество, или да се използва 
като втори метод, когато ехокардиографските измервания 
са гранични или противоречиви. Нещо повече, липсата на 
радиация го прави полезно средство, когато са необходими 
серийни измервания (напр. за мониториране на аортните 
размери). CMR позволява изчисляване на системния и бело-
дробния кръвоток при пациенти с множествени източници 
на кръвоснабдяване и в комбинация с инвазивна катетери-
зация, на белодробното съдово съпротивление (PVR). Тъкан-
ното охарактеризиране за миокардна фиброза е уникална 
способност на CMR. Късното гадолиниево усилване при CMR 
за огнищна фиброза и Т1 картиращо изобразяване на интер-
стициална фиброза се прилагат все по-често при ACHD за 
тяхната потенциална диагностична и прогностична стойност. 
Все пак, големите лезия-специфични проучвания с цел опре-
деляне дали те предсказват преживяемост продължават.

За смекчаване на ниския риск от нефрогенна системна 
фиброза, контрастирането с гадолиниум трябва да се избягва 
при пациенти с ниска гломерулна филтрация (<30 mL/min/1.73 
m2). По тази причина се препоръчва преди CMR да се проверят 
креатининовите нива. Макар че все още не са наблюдавани 
клинични последици, дългосрочните мозъчни отлагания на 
гадолиниум – независимо от бъбречната функция – породи-
ха безпокойства по отношение на кумулативните доживотни 
дози при пациенти с CHD, които са подлагани на сериен CMR 
от млада възраст. По тази причина се предпочита гадолиниум 
да се прилага селективно в специални центрове, използващи 
по-скоро макроцикличен, отколкото линеен хелатен, гадоли-
ниев контраст, който представлява намален риск в най-ниска-
та доза за постигане на образно усилване.19

Възрастни с CHD с конвенционални пейсмейкъри (PM) и 
дефибрилатори (ICD) могат да понесат CMR отговарящи на 
препоръките, когато е налична локална подкрепа.20 

3D CMR изобразяване може да се интегрира в електро-
физиологични (EP) процедури, за да ги информира и ръко-
води. 3D CCT и CMR реконструкции могат също да бъдат 
използвани за повторение чрез виртуална реалност на ин-
тервенции или за планиране чрез специфични за пациента 
3D отпечатъци. 

Показанията за CMR са обобщени в Таблица 6.

3.3.3. Компютър томографско изследване 
на сърдечно-съдовата система

CCT има висока пространствена резолюция и бързо време 
за постигане; тя е особено подходяща за изобразяване на 
големите съдове, коронарните артерии и колатералните 
артерии, както и при паренхимно белодробно заболяване 
(Таблица 6). В много институции CCT е предпочитаният обра-
зен метод в планирането на транскатетърна имплантация на 
клапа. Камерният размер и функция могат да бъдат оценени 
с по-ниска времева разделителна способност в сравнение с 
CMR, обикновено с повишена доза радиация и поради това 
не се използва серийно за тази индикация.

Скорошните бързи усъвършенствания намалиха значи-
телно количеството рентгенова експозиция, постигайки <5 
mSv за комбинирана CCT коронарна, белодробна и аортна ан-
гиограма. За ACHD пациенти това направи CCT по-атрактивна 
за специфични показания в частност на патология на коро-
нарна артерия, както и подробна оценка на колатерали.21 

CCT е особено полезна в условията на спешност, включи-
телно при дисекация, белодробен емболизъм и паравалву-
ларен абсцес при ендокардит, където може да има предим-
ства пред ехокардиография и CMR, тъй като се повлиява в 
по-малка степен на артефакта на клапната протеза.

При пациенти с изкуствени клапи (in situ >3 месеца), флу-
орин-18-флуородеоксиглюкоза позитрон емисионна томо-
графия/компютърна томография е полезна за ранна диагно-
за на възпаление и инфекция на мястото на клапата, а също и 
за идентификация на инфекция на вторични места.22 

3.3.4. Кардиопулмоналнeн тест с физическо 
натоварване 

Кардиопулмоналнeн тест с физическо натоварване играе 
важна роля всред пациентите с CHD, при които качеството 
на живота и функционалният капацитет са ключови изме-
рители на успеха от намесата. CPET, включваща обективния 
работен капацитет (максимална кислородна консумация), 
вентилаторната ефикасност [отношение на вентилацията 
към продукцията на въглероден двуокис (VE/VCO2)], хро-
нотропен отговор и отговор на кръвното налягане, както 
и предизвикана от натоварването аритмия и десатурация, 
дава по-широка оценка на функционалния капацитет и фи-
зическите възможности, като има крайни стойности, които 
показват добра корелация с болестността и смъртността 
при пациенти с ACHD.23 По тези причини серийните работни 
тестове трябва да бъдат част от протоколите на продължи-
телното проследяване. Те играят важна роля за определя-
не на срока за интервенция и реинтервенция. CPET е също 
полезно средство за препоръчване на интензивността на 
физическата активност на базата на индивидуализирано ра-
ботно предписание.24 Шест-минутният тест с ходене (6MWT) 
е друг прост метод за изчисляване на работния капацитет; 
той е свързан с клиничния изход при пациенти с белодробна 
артериална хипертония (РАН).

3.3.5. Сърдечна катетеризация
Сърдечната катетеризация е запазена предимно за отгова-
ряне на специфични анатомични и физиологични въпроси 
или за интервенция. Показанията включват оценка на PVR, 
камерната диастолна функция (включително констриктивна 
и рестриктивна физиология), градиенти на налягане, изчис-
ляване на шънт, коронарна ангиография и оценка на екстра-
кардиални съдове, като аорто- пулмонални колатерални ар-
терии, когато неинвазивната оценка е несигурна.

При шънтови лезии с Doppler ехокардиографски призна-
ци за PH, катетеризацията – включваща тестване за съдова 
реактивност – остава с основно значение за вземане на ре-
шение за затваряне на шънта. Инхалаторният азотен окис е 
най-широко използваното средство за тази цел. Оценката на 
PVR при шънтови лезии изисква точно изчисляване на бе-
лодробния кръвоток чрез използване на принципа на Fick. 
Този метод с измерената кислородна консумация позволява 
най-точно изчисляване на сърдечния дебит.

Преди операция трябва да бъде направено изобразяване 
на коронарните артерии (чрез CCT или инвазивна коронар-
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на ангиография) при мъже >40 годишна възраст, жени след 
менопауза и пациенти с признаци на или един или повече 
рискови фактори за коронарна артериална болест (CAD).25 

3.3.6. Биомаркери
Различни класове биомаркери се асоциират с неблагопри-
ятни събития при пациентите с CHD, включително невро-
хормони и маркери за миокардно увреждане (високо чувст-
вителни тропонини) или възпаление (високо чувствителен 
С-реактивен протеин). Сред неврохормоните, натриуретич-
ни пептиди [B-тип натриуретичен пептид  (BNP) и N-терми-
нален-про-BNP (NT-pro-BNP)] са най-добре проучени при 
пациентите с ACHD. Те носят важна прогностична инфор-
мация, но са по-малко полезни за диагностика на сърдечна 
недостатъчност при различни сърдечни лезии, поради раз-
личаващи се граници , зависещи от подлежащия дефект и на-
чина на корекция.26 Те са с най- голяма полза при пациенти с 
двукамерна циркулация и с по-малка полза при пациенти с 
еднокамерна циркулация при  Fontan.27 Серийното просле-
дяване на натриуретични пептиди играе роля за идентифи-
кация на пациенти в риск  от  неблагоприятни събития. За 
отбелязване е, че натриуретичните пептиди може да са уве-
личени при цианотични ВСМ, поради индуцирана от хипок-
сията секреция на пептиди.28 

3.4. Терапевтични съображения

3.4.1. Сърдечна недостатъчност
Развитието на сърдечна недостатъчност е чест проблем, за-
сягащ 20–50% от популацията ACHD и е основна причина за 
летален изход.29 Честотата ѝ нараства и е вероятно недооце-
нена. Тъй като латентните признаци и симптоми за сърдечна 
недостатъчност биха могли да се срещат често, пациенти с 
висок риск от развитие на сърдечна недостатъчност се нуж-
даят от системно проследяване и диагностичен скрининг.30 
Всяко хемодинамично отклонение, включително аритмии, 
потенциално причиняващо сърдечна недостатъчност, което 
може да бъде обект на интервенция или хирургия, трябва 
да бъде изключено и, ако е възможно, лекувано първо. В от-
съствие на специфични препоръки, практикуващите ACHD 
следват настоящите препоръки за медикаментозно лечение 
на сърдечна недостатъчност, както и на честите, свързани 
със сърдечна недостатъчност коморбидности като захарен 
диабет, AF, централна сънна апнея, железен дефицит и ка-
хексия.31 Всъщност, тъй като патофизиологията на кардио-
респираторната дисфункция е често различна от СН при 
пациенти с невродено (придобито) сърдечно заболяване, 
екстраполацията на резултати от публикувани проучвания 
при сърдечна недостатъчност върху ACHD пациенти са не-
приложими, особено при пациенти със системна дясна ка-
мера (RV), недостатъчност на суб-пулмонална камера или 
при пациенти с общокамерна физиология. Патофизиологи-
ята на сърдечната недостатъчност при ACHD със систолна 
камерна дисфункция включва широк спектър от причини. 
Както системната, така и суб-пулмоналната камери, незави-
симо дали са морфологично леви или десни, включват се и 
общите камери, могат да са хронично тенсионно или обем-
но свръхобременени, което води до прогресираща камерна 
дифункция. Нарушената миокардна архитектура (неком-
пактност) и камерна взаимозависимост може да компроме-
тират систолната камерна функция. Миокардното уврежда-
не (недостатъчна миокардна протекция по време на байпас, 

след вентрикулотомия и след хронична хипоксия) може да 
настъпи при пациенти с CHD. И накрая, исхемичната болест 
на сърцето, свързана главно с остаряване или вродени ко-
ронарни аномалии и персистираща тахиариаритмия биха 
могли да бъдат причина за нарушена функция на системна и 
субпулмонална камера.30 Налице са ограничени данни за ле-
чение на сърдечна недостатъчност, специфично при ACHD 
пациенти, като често те не са категорични и са извлечени от 
малки пациентски кохорти. В резултат на това, ACHD-специ-
фичните препоръки се базират най-вече на клиничен опит 
или изразяване на позиция.30 При двукамерна циркулация 
пациенти с нарушена системна LV се лекуват най-общо с 
конвенционална терапия за сърдечна недостатъчност; това 
се прилага и при симптомни пациенти с недостатъчност на 
системна RV. Основно диуретиците контролират симптома-
тиката; остава неизвестно дали дългосрочното приложение 
на инхибитори на системата ренин–ангиотензин–алдос-
терон  или бета-блокери повлиява клиничния изход. Също 
така, не е показана дългосрочна клинична полза от конвен-
ционално лечение на сърдечна недостатъчност при недос-
татъчност на субпулмонална камера, макар че диуретиците 
биха могли да намалят симптомите. Лечение на симптомни 
пациенти с недостатъчност на обща камера при циркула-
ция на Fontan или в случая с персистиращ дясно-ляв (R–L) 
шънт трябва винаги да се започва внимателно, като се взема 
предвид лабилният баланс на камерното преднатоварване 
и системното следнатоварване. При пациенти с ACHD със 
сърдечна недостатъчност понастоящем малък брой проуч-
вания, преценяващи новия медикамент сакубитрил/валсар-
тан, за който беше установено че намалява заболяемостта 
и смъртността и беше включен в терапията на хроничната 
сърдечна недостатъчност в новите Препоръки на ESC,31 но 
до този момент не могат да бъдат направени конкретни пре-
поръки. Сърдечната недостатъчност със запазена EF е също 
не рядка при ACHD пациенти. Терапевтичните препоръки 
трябва да следват общите препоръки за сърдечна недос-
татъчност. На върха на медицинското лечение, сърдечната 
ресинхронизираща терапия (CRT) доведе до нарастващ ин-
терес към използването ѝ при пациенти с ACHD и застойна 
сърдечна недостатъчност, независимо от оскъдните доказа-
телства върху показанията и клиничния изход. Ефикасността 
на CRT при CHD може да варира с подлежащия структурен и 
функционален субстрат, като анатомия на системната каме-
ра (лява, дясна или функционално обща), наличие и степен 
на системна атриовентрикуларна (AV) клапна регургитация, 
първична миокардна болест или цикатризация и вида на 
електрическото проводно забавяне.32 

Очаква се, че честотата на острата сърдечна недоста-
тъчност при ACHD пациенти също ще нараства във времето, 
поради нарастваща възраст и по-сложни заболявания. По-
знанията за правилна употреба на инотропни медикаменти, 
наличността на екстракорпорална мембранна оксигенация 
и напреднали свързващи техники са минималните изиск-
вания за достатъчна подкрепа на ACHD пациенти с остра 
сърдечна недостатъчност; препоръчва се насочване  към 
експертен център.33 

Сърдечната трансплантация може също да се има пред-
вид като терапевтична възможност при краен стадий на сър-
дечна недостатъчност. Резултатът след трансплантационна 
хирургия непрекъснато се подобрява, особено при CHD па-
циенти, но периоперативната смъртност все още остава по-
висока, отколкото при други подлежащи заболявания. Това е 
свързано главно с предшестваща сърдечна хирургия, слож-
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на анатомия и патофизиология и коморбидности (мултисис-
темно нарушение). Нарасналото използване на устройства 
за камерно подпомагане може да служи за мостпри пациен-
тите с трансплантацията; при избрани пациенти това може 
да служи като възможност за дестинационна терапия. Някои 
пациенти може да имат изключително сложна анатомия или 
високи нива на антитела срещу човешките левкоцитни анти-
гени и  не са приемливи за трансплантация.

При някои пациенти е необходима мултиорганна транс-
плантация. Трансплантация сърце-бял дроб се прилага 
при CHD пациенти с необратима PAH, като синдром на 
Eisenmenger, но главният ограничител е липсата на донори.

Симултанна трансплантация сърце-черен дроб се прави 
рядко при чернодробна недостатъчност след палиативна 
корекция на Fontan или при пациенти с продължително по-
вишено налягане върху черния дроб, поради недостатъч-
ност на дясното сърце [напр. неразпозната малформация 
на Ebstein на трикуспидалната клапа (TV)]; опитът с този вид 
хирургия е ограничен.

Във всички случаи се препоръчва своевременна оценка 
за трансплантация от специалисти по сърдечна недостатъч-
ност при ACHD в трансплантационен център. Предварител-
но планиране на грижите, в крайна сметка включително па-
лиативни грижи, трябва да се предлага на всички пациенти с 
напреднала сърдечна недостатъчност.

3.4.2. Аритмия и внезапна сърдечна смърт

3.4.2.1. Субстрати на аритмията
При ACHD пациенти може да се срещне целият спектър на 
аритмии. Все пак, субстратите на някои вродени аритмии 
са свързани със самата малформация (Таблица 7 и раздел 4). 
Очак ваната по-дълга продължителност на живота  (във 
връзка с излагането на конвенционални рискови фактори 
на аритмогенни субстрати) повишава честотата на арит-
мии, свързани със структурно ремоделиране, което може 
да настъпи в по-млада възраст, отколкото в общата попу-
лация, напр. AF.

Таблица 7: Рискови оценки на аритмични събития и брадикардии при ACHD

Суправентрикуларни аритмии Камерни аритмии 
и SCD Брадикардия

Тип CHD AVRT IART/ EAT AF
Продъл-
жителна 

VT
SCD

SND AV block

Вродена Придобита Вродена Придобита

ASD тип секундум ++ ++ (+) + (+)

Горен синус венозус 
дефект ++ + +

AVSD/примум ASD ++ ++ (+) (+) (+) ++

VSD + (+) + (+)a +

Ebstein аномалия +++ ++ + (+) ++b ++

TOF ++ ++ ++ ++ + +

TGA

Атриален суич +++ + ++c +++b +++ +

Артериален суич + +c (+) (+)

ccTGA ++ + + (+) ++b + ++

Fontan операция

Атриопулмонална кому-
никация +++ ++ +b ++

Интракардиален латера-
лен тунел ++ + +b ++

Екстракардиален 
кондюит + + +b +

Eisenmerger физиология 
Непълно палиативна 
CHD

++ ++ ++d

Празните клетки сочат, че макар и не не специфично посочени, могат да настъпят аритмични събития (без символ).

(+) минима-
лен риск + лек риск ++ умерен 

риск +++ висок 
риск

AF = предсърдно мъждене; ASD = междупредсърден дефект; AV = атриовентрикуларен/а/о/и; AVRT = атриовентрикуларна риентри тахикардия; 
AVSD = атриовентрикуларен септален дефект; ccTGA = вродена коригирана транспозиция на големите артерии; CHD = вродена сърдечна мал-
формация; EAT = ектопична атриална тахикардия; IART = интраатриална риентри тахикардия; SCD = внезапна сърдечна смърт; SND = дисфункция 
на синусовия възел; TGA = транспозиция на големите артерии; TOF = тетралогия на Fallot; VSD = медукамерен дефект; VT = камерна тахикардия.
a Като се има предвид високото преобладаване на VSD, общият риск при неподбрани пациенти с VSD се счита за минимален.
b SCD може да се дължи на суправентрикуларни аритмии с бързо AV провеждане.
c По-висок изчислен риск от VT при сложна D-TGA.
d Неаритмична.
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Други аритмии са свързани с вида и времето на корекция 
на ACHD. Разрезите на дясното предсърдие (RA), заедно със 
сърдечно ремоделиране  с последващо хемодинамичното 
обременяване, допринасят за високата честота на пред-
сърдните тахикардии (AT) при различни CHDs. По-често се 
среща късна  интраатриална риентри тахикардия (IART), по 
специално зависимо от кавотрикуспидалния истмус пред-
сърдно трептене. Предсърдни честоти между 150 и 250 уда-
ра в минута може да доведат до бързо AV провеждане, хе-
модинамично влошаване и внезапна сърдечна смърт (SCD). 
Мономорфната камерна тахикардия (VT) също зависи от 
малформацията (Таблица 7) и вида на корекцията,34,35 с кри-
тичната част на макрориентри кръга типично локализиран 
вътре в анатомично добре дефинирани исмуси, ограничени 
от хирургични цикатрикси и протезен материал. За разли-
ка от това, при пациенти с прогресивна недостатъчност на 
системната или субпулмонална камера, могат да настъпят 
по-комплексни електрофизиологични (ЕР) изменения. По-
следните включват ремоделиране на йонните канали, про-
мени в движението на калциевите йони, ремоделиране на 
екстрацелуларния матрикс, което води до различни арит-
мии, включително полиморфна VT с висока честота и камер-
но мъждене (VF).36 

3.4.2.2. Оценка при пациенти със съмнение за или докумен-
тирани аритмии и подход към аритмиите

При симптоматични пациенти без документирана аритмия, 
оценката зависи от честотата [Holter регистрация, запис в 
устройството (ако е налице), рекордер на събития] и обстоя-
телствата (работна проба) за симптоматика.

Ползата от периодична оценка надхвърляща 12-канални 
ECG (напр. периодичен Holter) при безсимптомни пациенти 
не са уточнени. Има съобщения за висока честота на без-
симптомни находки, които рядко променят подхода.37 

При всички пациенти е важна оценка за обратима при-
чина на аритмията (напр. хипертиреоидизъм, възпалителен 
процес) и нови или остатъчни хемодинамични аномалии. 
Аритмии причиняващи хемодинамична нестабилност из-
искват незабавно прекратяване, независимо от продължи-
телността/антикоагулацията следващи сегашните указа-
ния.32 След конверсията могат да настъпят синусов арест/
брадикардия и трябва да се има предвид наличие на под-
държащ пейсмейкър при пациенти с риск от дисфункция на 
синусовия възел (SND) (Таблица 7). Ако IART/AF се понасят и 
продължават ≥48 h, трябва да бъде изключен интракардиа-
лен тромб (TОE) и/или преди конверсията трябва да бъдат 
започнати подходяща антикоагулантна терапия (>3 седми-
ци) и фармакологичен контрол на честотата чрез използва-
не на бета блокер или калциев антагонист (при пациенти с 
нормална системна камерна функция и липсваща преексци-
тация).32,37,38 Поддържане на синусов ритъм е целта при па-
циенти с  CHD.32,37 Катетърна аблация се препоръчва като 
терапия от първа линия и се предпочита пред продължи-
телното фармакологично лечение, в случай на коригируеми 
ограничени субстрати, тъй като антиаритмичните лекарства 
са свързани често с негативни инотропни и/или дромотроп-
ни ефекти.32 Антиаритмични лекарства, като медикаенти 
клас IC, могат да забавят честотата на IART без да блокират 
AV провеждането, позволявайки провеждане 1:1 с влошава-
не на хемодинамиката.32 Амиодарон може да влезе в съобра-
жение с цел превенция от рецидивите на AT/AF при пациен-
ти с CHD и дисфункция на системна камера, хипертрофия на 
системна камера, или CAD, при която катетърната аблация е 

неуспешна или не е опция. Амиодарон има чести странични 
ефекти и трябва да се използва с повишено внимание при 
цианотични CHD, ниско телесно тегло, чернодробна, тирео-
идна или белодробна болест, или при удължен QT интервал. 
Не се препоръчва дълготрайно лечение с амиодарон при 
млади пациенти с CHD.32 

За оптимално поведение при хронична аритмия е задъл-
жително насочване към център с мултидисциплинарен екип 
и опит при свързани с CHD аритмии.32,37 За по-голяма кон-
кретизация на антикоагулацията, вижте раздел 3.4.7.

3.4.2.3. Дисфункция на синусовия възел, атрио-вентрикула-
рен блок и инфрахисово забавяне на проводимостта

При безсимптомни пациенти с риск от SND и AV блок трябва 
да се има предвид периодичен Holter. Хроничната SND/бра-
дикардия с неефективна предсърдна хемодинамика може 
да повлияе предсърдното ремоделиране и да улесни IART. 
Пациенти с постоперативен AV блок се считат, че са с пови-
шен риск от SCD. Съответно са били предлагани по-широки 
показания за имплантация на пейсмейкър, в сравнение с па-
циенти със структурно нормални сърца.20,32 

При ACHD пациенти с двукамерна циркулация и систем-
на LV, показанията за CRT следват стандартните критерии. За 
отбелязване, по-скоро конвенционално камерно пейсиране 
е основната причина за дисфункция на системната камера. 
Следователно, CRT се препоръчва при ACHD със системна 
EF ≤35% и тесен QRS, и очаквано изискване за значимо пей-
сиране и поставяне на ново устройство. Като алтернатива, 
може да се вземе предвид пейсиране на неговия сноп. Ефи-
касността на CRT при ACHD може да варира сред кардиопа-
тиите и може да зависи от индивидуалната анатомия (напр. 
системна RV/обща камера, AV клапна регургитация, наличие 
на цикатрикс). По принцип, само продължителността на QRS 
не може да бъде достатъчен предиктор, а данните от про-
следяването са ограничени. В допълнение, често се изис-
кват торакотомия или хибридна имплантация на електроди 
и липсват  данни за продължителността на CRT.32 

3.4.2.4. Внезапна сърдечна смърт и рискова стратификация
SCD свързана с камерна аритмия предизвиква безпокайство 
(7–26% от всички смъртни случаи при възрастни).29,39,40 Ма-
кар че честотата сред популацията ВСМ-CHD по принцип е 
относително ниска (<0.1% на година), някои дефекти поставят 
пациентите във висок риск със специфични за заболяването 
субстрати и рискови фактори (Таблица 7). Идентификацията 
на пациентите в риск от SCD остава предизвикателство.

Имплантацията на ICD за вторична превенция на SCD и за 
първична превенция при пациенти с двукамерна физиоло-
гия и системна LV следва стандартните критерии.37,41 Могат 
да бъдат използвани антиаритмични лекарства, като допъл-
нение към ICD, с цел редукция на бремето от камерни арит-
мии.32 Ползата от ICD терапия за първична превенция при 
обща или системни RVs е по-слабо установена.

С изключение на тетралогия на Fallot (TOF), специфични 
препоръки относно ICD имплантация за първична превен-
ция при CHD остават неясни.32,37 Използвани са трансвеноз-
ни ICD системи, но при пациенти с ограничен венозен достъп 
до камерата или интракардиален шънт, алтернатива може 
да бъде подкожната ICD. Обаче, не всички пациенти могат да 
бъдат избрани, поради рискът от неподходящо сензиране и 
липса на антитахикардно и антибрадикардно пайсиране.

Ползата от програмираната електрическа стимулация 
(PES) при безсимптомни пациенти с ВСМ е неясна. Изглежда 
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разумна при пациенти с камерни инцизии и/или субстрат за 
камерно риентри, които се намират типично, но не изключи-
телно при коригирана TOF (rTOF). Важно е да бъдат разпоз-
нати други причини причини за SCD поради брадикардия/
пълен AV блок и брадикардия-индуцирана камерна аритмия 
с или без дълъг QT и IART/AF с бързо провеждане.

3.4.3. Пулмонална хипертония

3.4.3.1. Въведение и класификация
PH е важен прогностичен фактор при пациентите с CHD,42 
което изисква специално внимание по време на бремен-
ност43 или преди коригиращи кардиохирургични интер-
венции или други големи операции. Доскоро, PH беше оп-

Препоръки за лечение на аритмии при възрастни с 
вродени сърдечни малформации

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с умерено тежки и тежки CHD 
(Table 4) и документирана аритмия, е показано 
насочване към център с мултидисциплинарен 
екип и експертиза при пациенти с ACHD и свър-
зана с ACHD аритмия.

I C

При пациенти с CHD с документирани аритмии 
или висок риск от следпроцедурни аритмии 
(напр. затваряне на ASD в по-късна възраст), 
преценени за перкутанни или хирургични (ре) 
интервенции, има показаниe насочване към 
център с мултидисциплинарен  екип и експер-
тиза за такива интервенции и инвазивно лече-
ние на аритмии.

I C

При леки CHD се препоръчва катетърна абла-
ция пред дългосрочна медикаментозна терапия 
при симптоматична, постоянна, рецидивираща 
SVT (AVNRT, AVRT, AT, и IART), или ако SVT е по-
тенциално свързана с SCD (Table 7).

I C

При умерени и тежки CHD, катетърна аблация 
трябва да се има предвид при продължител-
на симптоматична рецидивираща SVT (AVNRT, 
AVRT, AT, and IART), или ако SVT е потенциално 
свързана с SCD (Table 7), при условие че проце-
дурата ще се извърши в центрове с опит.

IIa C

Катетърна аблация е показана като допълни-
телна терапия към ІCDs при пациенти, които 
се представят с повтаряща се мономорфна VT, 
непрекъсната VT или електрическа буря, не-
овладяеми с медикаментозна терапия или ICD 
репрограмиране.

I C

Катетърна терапия трябва да се има предвид 
при симптоматична мономорфна продължител-
на VT при пациенти, при които не е желателна 
медикаментозна терапия, при условие че про-
цедурата бъде извършена в центрове с опит.

IIa C

Имплантируем сърдечен дефибрилатор

Имплантация на ICD е показана при възраст-
ни с CНD, които са преживели прекъснат сър-
дечен арест, поради VF или хемодинамично 
лошо толерирана VT след оценка за опреде-
ляне на причината за събитието и изключване 
на обратими причини.

I C

Имплантация на ICD е показана при възраст-
ни с CHD и продължителна VT след хемодина-
мична оценка и корекция, когато е показана. 
Необходимо е EP оценка за идентификация на 
пациенти, при които катетърна или хирургична 
аблация могат да бъдат благоприятни като до-
пълнително лечение или при които това може 
да предложи разумна алтернатива.

I C

ICD имплантация трябва да се има предвид при 
възрастни с CHD с двукамерна физиология и 
системна LV, представяща се с със симпома-
тична сърдечна недостатъчност (NYHA II/III) и 
EF≤35%, въпреки ≥ 3 месечна оптимална меди-
каментозна терапия, при условие че се очаква 
те да преживеят повече от една година при до-
бър функционален статус.c 

IIa C

ICD имплантация трябва да се има предвид при 
пациенти с CHD и необясним синкоп и подозре-
ние за аритмична етиология и напреднала ка-
мерна дисфункция, или индуцируема VT/VF при 
програмирана електрическа стимулация.

IIa C

Продължава

Продължение

ICD имплантация трябва да се има предвид при 
подбрани пациенти с TOF с множество рискови 
фактори за SCD, включително LV дисфункция, 
непродължителна симптоматична VT, QRS про-
дължителност ≥180 ms, обширни RV цикатрикси 
при CMR, или индуцируема VT при програмира-
на електрическа стимулация.

IIa C

ICD имплантация може да се има предвид при 
пациенти с напреднала дисфункция на дясна 
или обща камера (EF на системна RV <35%) в при-
съствието на допълнителни рискови фактори.d 

IIb C

Пейсмейкър

Имплантация на PM трябва да се има предвид 
при пациенти с ACHD с брадикардия-тахикар-
дия синдром за предпазване от IART, ако абла-
цията не е успешна или не е възможна.

IIa C

Имплантация на PM трябва да се има предвид 
при пациенти с тежка CHD и синусова или но-
дална брадикардия  (дневна сърдечна честота 
<40 удара в минута или паузи >3 s).

IIa C

Имплантация на PM трябва да се има предвид 
при пациенти с CHD и компрометирана хемо-
динамика, поради синусова брадикардия или 
загуба на AV синхрон.

IIa C

Имплантация на PM може да се има предвид при 
пациенти с умерено тежка CHD и синусова или 
нодална брадикардия (дневна сърдечна често-
та <40 удара в минута или паузи >3 s).

IIb C

ACHD = вродена сърдечна малформация при възрастни; ASD = меж-
дупредсърден дефект; AT = предсърдна тахикардия; AV = предсърд-
но-камерен/а/о/и; AVNRT = атрио-вентрикуларна нодална риентри 
тахикардия; AVRT = атрио-вентрикуларна риентри тахикардия; 
CHD  = вродена сърдечна малформация; CMR  = сърдечно-съдов 
магнитен резонанс; EF = фракция на изтласкване; EP = електрофизи-
ология/електрофизиологичен/а/о/и; IART = вътрепредсърдна риен-
три тахикардия ICD = имплантируем кардиовертер дефибрилатор; 
LV = лява камера/камерен/а/о/и; NYHA = Нюйоркска сърдечна асо-
циация; PM = пейсмейкър; RV = дясна камера/камерен/а/о/и; SCD = 
внезапна сърдечна смърт; SVT  = надкамерна тахикардия; TGA  = 
транспозиция на големите артерии; TOF = тетралогия на Fallot; VF = 
камерно мъждене; VT = камерна тахикардия.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Като се има предвид широкият спектър ACHD с LV патологии, които 
могат да се различават от придобити сърдечни заболявания, потен-
циално по-високия риск на свързаните с ICD усложнения при ACHD и 
оскъдните данни за полза от ICDs за първична превенция на SCD при 
ACHD, персонализираният подход изглежда подходящ.
d Данните са оскъдни и рисковите фактори могат да бъдат лезия 
специфични, включително непродължителна VT, NYHA II/III, тежка AV 
клапна регургитация и широк QRS ≥140 ms (TGA).
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ределяна по инвазивно измереното средно PAP ≥25mmHg 
в покой.44 Тъй като понастоящем стойността на налягането 
е понижена до >20mmHg,45 , за класификацирането на пре-
капилярна PH, наричана също PAH се изисква допълнител-
но повишаване на PVR ≥3 Wood единици(WU) (Таблица 8).45 
Това нарастване на съпротивлението в тази група се дължи 
на обструктивна пулмонална васкулопатия, която се пре-
дизвиква от генетична предиспозиция, променени гени, 
стрес върху съдовата стена и тригери от околната среда.44 
Важно е да бъдат разделени РН съчетана с CHD (PAH-CHD, в 
група 1 на класификацията на PH44) от състояния с повише-
но налягане на пълнене на LV >15 mmHg (посткапилярна PH, 
дължаща се на пасивна трансмисия на налягане на пълнене 
на LV в групи 2 и 5 на PH класификацията),44 поради липса 
на полза на PAH-насочени терапии при посткапилярна PH. 
Клиничните подтипове PAH-CHD са PAH с вродени систем-
но-пулмонални шънтове, синдром на Eisenmenger, кориги-
рани дефекти и PAH, коsто се появява случайно с CHD, често 
с малки дефекти. Циркулацията Fontan е друго състояние с 
белодробна-съдова болест (PVD) и понякога повишена PVR. 
Повишаването на PAP при тези пациенти обаче по-често се 
дължи на пост-капилярен механизъм (повишено налягане 
на камерното пълнене и/или AV клапна регургитация). При 
комплексни CHD, PAH може да бъде ограничена до някои 
сегменти на белодробното съдово русло (сегментна PAH).46 
Това се установява най-често при пулмонална атрезия с VSD.

Въпреки че PAH-CHD може да настъпи във всяка възраст, 
заболяването се среща по-често при жените и нараства с би-
ологичната възраст и възрастта на затваряне на дефекта.47 
Възрастовото различие изчезва след корекция на дефекта.48 
Напоследък, едно общонационално популационно проучване 
на пациенти с CHD съобщи за честота на PAH 3.2%, съответства-
щи на 100 на един милион сред общото възрастно население.47 

3.4.3.2. Диагноза
Препоръките от 2015 година за диагностика и лечение на PH 
представиха хемодинамичен алгоритъм за диагностика на 
PH, подчертаващ ролята на дясната сърдечна катетеризация 
за разграничаване на пре- от пост-капилярната PH.44 Наскоро 
алгоритъмът беше модифициран,45 а Таблица 8 илюстрира на-
стоящите дефиниции на различните видове PH и условията, 
при които те могат да настъпят при ACHD. При тази дефини-

ция, средният праг на PAP е >20 вместо ≥25 mmHg при нали-
чие на PVR ≥3WU за определяне на пре-капилярна PH.45

3.4.3.2.1. Изграждане на диагнозата при белодробна хипер-
тония на възрастeн с вродена сърдечна малформа-
ция.

Диагностичният подход включва анамнеза, физикално из-
следване, функционални белодробни проби, кръвно-газов 
анализ, образна диагностика (по-специално ехокардиогра-
фия) и лабораторни изследвания (включително пълна кръв-
на картина, серумни нива на желязото, хематокрит, маркери 
на възпалителна активност и измервания на NT-pro-BNP). 
Като цяло, дясна сърдечна катетеризация с оксиметрия е не-
обходима за вземане на основни решения, като включване 
и проследяване на вазодиллатативна терапия, бременност 
или операция. Прагът за инвазивна оценка обаче е по-висок 
при пациенти със синдром на Eisenmenger. Инвазивна хемо-
динамична оценка обикновено не е необходима за насоч-
ване на терапевтични интервенции във времето. Тъй като 
по-високи хематокритни нива водят до по-висока PVR, това 
може да се вземе предвид.49 

3.4.3.2.2. Оценка на риска.
Изходът при пациентите с PAH при CHD се е подобрил с на-
личността на нови терапии за PAH, напредване в хирургич-
ното и периоперативното лечение и използване на екипен 
подход.44,50,51 В серии, публикувани в последните години, ре-
зултатите при пациентите с CHD и PAH изглеждат по-благо-
приятни, отколкото при идиопатична PAH,48 но са  зависими 
от подгрупата на PH. Резултатите при PAH, свързани с малки 
дефекти, приличат на неблагоприятните резултати при иди-
опатична PAH, вероятно защото тези състояния се базират 
на сходни нарушения в съдовата пролиферация. PAH след 
корекция на дефект има дори още по-лоша прогноза.48 

3.4.3.3. Терапевтично поведение при пулмонална хиперто-
ния на възрастни с вродени сърдечни малформации

3.4.3.3.1. Експертни центрове.
Успешното лечение при ACHD пациент с PH се нуждае от 
екип за мултидисциплинарен подход, включващ експерти 
по образна диагностика, кардиология, пулмология, хемато-

Таблица 8: Дефиниции на подтиповете пулмонална хипертония и тяхната поява при ACHD

Пулмонална хипертония при възрастни с вродена сърдечна малформация
Дефиниция Хемодинамични характеристикиa Клинични особености
Пулмонална хипертония (PH) Средно PAP >20 mmHg Всички

Предкапилярен PH (PAN) Средно PAP ≥20 mmHg 
PAWP ≤15 mmHg 
PVR ≥3 WU

Шънтови лезии преди и след корекция (включително 
синдром на Eisenmenger) 
Комплексни CHD (включително UVH, сегментна PAH)

Изолирана посткапилярна PH Средно PAP >20 mmHg 
PAWP >15 mmHg 
PVR <3 WU

Системна камерна дисфункция 
Дисфункция на системната AV клапа 
Обструкция на пулмонална вена 
Кор триатриатум

Комбинирана пре- и посткапилярна PH Средно PAP >20 mmHg 
PAWP >15 mmHg 
PVR ≥3 WU

Рамка, изброена при изолирана посткапилярна PH
Рамка, изброена при изолирана посткапилярна PH 
в комбинация с шънтови лезии/комплексна CHD

ACHD = вродена сърдечна малформация при възрастни; AV = атриовентрикуларен/а/о/и; CHD = вродена сърдечна мал-
формация; PAH = пулмонална артериална хипертония; PAP = пулмонално артериално налягане; PAWP = вклинено пулмо-
нално артериално налягане; PH = пулмонална хипертония; PVR = белодробно съдово съпротивление; UVH = еднокамерно 
сърце; WU = единици на Wood.
a Най-скорошната дефиниция на PH45 понижава средното PAP от ≥25 mmHg44 на >20 mmHg, но изисква допълнително PVR 
≥3 WU за прекапилярната PH.
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логия, инфекциозни болести, гинекология, анестезиология, 
неонатология, PH, гръдна и сърдечно съдова хирургия, сес-
трински грижи и медицинска генетика.

3.4.3.3.2. Общи мерки.
Общите мерки включват социална и психологична подкре-
па, ваксинация и избягване на прекомерен физически стрес. 
Контролните прегледи се планират индивидуално. Забреме-
няването трябва да се избягва във всички случаи на прека-
пилярна PH. Продължително приложение на кислород се 
препоръчва, когато парциалното налягането на кислорода 
артериална кръв е трайно <60 mmHg,44 с изключение на па-
циенти с Eisenmenger, при които се препоръчва, само когато 
това води до документирано, последователно и сигнифи-
кантно повишение на кислородната сатурация и подобре-
ние на симптомите.

3.4.3.3.3. Антикоагулация.
Антикоагулантното лечение с витамин K антагонисти (VKAs) 
в отсъствие на предсърдна аритмия, механични клапи или 
съдови протези по принцип не се препоръчва при PAH-CHD, 
а решения трябва да се вземат на индивидуална основа, 
напр. големи аневризми на РА с тромб или предишни тром-
боемболични събития. Не съществуват данни за употреба-
та на не-витамин К антагонисти перорални антикоагуланти 
(NOACs). При пациенти със синдром на Eisenmenger липсват 
данни в подкрепа на рутинната употреба на антикоагуланти, 
но орални антикоагуланти трябва да се имат предвид при 
наличие на тромбоза или емболия в PA и нисък риск от кър-
вене. Тъй като рискът от кървене е повишен при цианотични 
пациенти, употребата на перорални антикоагуланти и анти-
тромбоцитни средства трябва да се обсъди внимателно при 
всеки отделен случай.

3.4.3.3.4. Корекция на шънта.
Тъй като ендотелния стрес ускорява PH,52 хирургична/ин-
тервенционална корекция на кардиопатии с увеличен кръ-
воток има за цел да предпазва белодробната съдова систе-
ма. Прагът на PVR позволяващ възстановително хирургично 
затваряне на ляво-десен (L–R) шънт без десностранна сър-
дечна недостатъчност се различава при различните шън-
тови лезии (вижте раздели 4.1–4.4). Решението за затваряне 
на шънта обаче се взема след използване на цялата налична 
информация и не зависи само от хемодинамичните параме-
три, получена при сърдечна катетеризация.53,54 Решението 
трябва да се вземе само в експертни центрове.

Липсва информация от проспективни проучвания, че 
подходът лекувай и коригирай при пациенти с PAH-CHD оси-
гурява дългосрочни ползи.44,55 Липсват проспективни данни 
за ползата от тестуване на съдовата реактивност или бело-
дробна биопсия за преценка на операбилността.53,54,56–60 

3.4.3.3.5. Медикаментозна терапия насочена към пулмонал-
на артериална хипертонията.

Съвременните терапии носят полза на пациенти със синд-
ром на Eisenmenger51 и евентуално на други PAH-CHD.61,62 
Според Препоръките на ESC/ERS 2015 върху PH,44 прекапи-
лярната PH (PAH), включително синдромът на Eisenmenger, 
е състояние с умерен до висок риск и изисква проактивен 
подход с използване на начално63 или последователно ком-
бинирано лечение,64,65 включително парентерални проста-
циклини.44 Парентералните простациклини имат най-добър 
ефект при ранно започване.66 Наличието на централен ин-
травенозен катетър за парентерална терапия обаче пови-

шава рискът от парадоксален емболизъм и инфекция при 
пациенти с Eisenmenger и при тези с R–L шънтови лезии. По 
тези причини като цяло се предпочитат подкожни или инха-
латорни форми на приложение.

Изключение от това правило са пациенти със затворени 
или малки дефекти, покриващи строги критерии за вазоди-
латативна реакция (най-вече в рамките на остър опит нама-
ляване на средното PAP >10 mmHg и под 40 mmHg при инха-
лация на азотен окис), които могат да бъдат лекувани само с 
калциев антагонист. Такива пациенти обаче са изключител-
но редки сред възрастни с CHD и PAH. Общо изследване за 
вазореактивност не се препоръчва при PAH-CHD.44 

Дългосрочната домашна кислородна терапия може да 
подобри симптоматиката, но не е доказано, че увеличава 
преживяемостта при пациенти със синдром на Eisenmenger. 
Употребата на допълнителен кислород трябва да се ограни-
чи до тези случаи, при които това води до документирано, 
последователно и сигнификантно нарастване на артериал-
ната кислородна сатурация и подобрява симптоматиката.

Вторичната еритроцитоза е полезна за адекватен транс-
порт и доставка на кислород, а рутинното извършване на 
флеботомия трябва да се избягва; за повече подробности, 
вижте раздел 3.4.8.

При пациенти с Eisenmenger е демонстрирано, че ен-
дотелин рецепторният антагонист (ERA) босентан подо-
брява 6MWT и намалява PVR след 16 седмици на терапия 
при пациенти във функционален клас III на Световната 
Здравна Организация (WHO).67 Макар че е показан благо-
приятен ефект на босентан върху физическия капацитет и 
качеството на живота в тази група пациенти, ефектът вър-
ху смъртността е по-слабо документиран. Дългосрочното 
проследяване е показало  подобрение на симптоматиката. 
Опитът с други ERAs и фосфодиестераза тип 5 (PDE-5) инхи-
биторите, силденафил и тадалафил, показват благоприятни 
функционални резултати при пациенти с PAH-CHD и синд-
ром на Eisenmenger, при по-малко сигурни доказателства, 
но наличните данни са по-ограничени. Опитът е ограничен 
по отношение на последната генерация PAH медикаменти, 
като мацитентан, селексипаг или риоцигуат в условията 
на CHD.66 Докато пациенти с прости коригирани лезии са 
били включени в основните проучвания на тези вещества 
и най-вероятно те ще бъдат полезни по подобен начин 
както при пациенти с идиопатична PAH, към настоящия 
момент данните за пациенти с Eisenmenger са ограниче-
ни. Рандомизирано контролирано изпитване проучващо 
ефикасността на мацитентан да подобри 6MWT при синд-
ром на Eisenmenger, проведено неотдавна, е било неутрал-
но.68 Повечето центрове спазват последователна лечебна 
стратегия, ориентирана към симптомите при синдром на 
Eisenmenger. Започва се по принцип с перорален ERA или 
PDE-5 инхибитор и терапията се увеличава, ако симптомите 
персистират или в случай на клинично влошаване. В случай 
че не бъде постигнато достатъчно подобрение на симпто-
матиката с перорална терапия, трябва активно да се вземат 
предвид парентерални възможности.

Ефектът на PAH терапията при пациенти със сегментна  
PAH остава обект на спорове. Докато някои серии съобща-
ват за обещаващи резултати, имало е и серии, в които тера-
пиите не са били понесени.46 Трансплатация сърце-бял дроб 
или белодробна трансплантация със сърдечна хирургия е 
възможна при специални случаи, които не реагират на ме-
дикаментозно лечение, но е ограничена от хирургичната 
сложност и органната наличност.

23Препоръки на ESC



3.4.4. Хирургично лечение
Сърдечната хирургия при пациенти с ACHD заслужава спе-
циално внимание. Дори и малки операции могат да носят 
висок риск, поради нарушаването на деликатния баланс, 
при тези болни. Този риск не може да бъде изчислен чрез 
използване на конвенционалните оперативни рискове ско-
рове. Оперативният скор при възрастни с вродена сърдеч-
на малформация беше извлечен от базата данни на Друже-
ството на гръдните хирурзи (Society of Thoracic Surgeons) 
Congenital Heart Surgery Database базиран на доказателства, 
специално създаден  за операции при ACHD.70 При оценката, 
скорът постига добра предсказваща сила при ACHD, макар 
че съответният педиатричен скор е бил по-точен при деца,71 
показвайки че при ACHD, коморбидностите на конкретния 
пациент могат да играят важна роля за определяне на кли-
ничния изход. Следователно, базиращият се на експертиза 
скор за смъртност при ACHD, отчитащ коморбидностите, 
може също да се вземе предвид при изчисляване на риска 
от сърдечна операция при ACHD.72 

Освен нуждата от индивидуализирана оценка на риска, 
важно значение има разбирането на специфичната анатомия 
и хемодинамика, опитът с повтарящи се операции и специ-
алните изисквания в звената за интензивни грижи, фактори, 
които определят краткосрочните и дългосрочните резул-
тати. Доказано е, че когато пациентите с ACHD се оперират 
от сърдечен хирург по вродени заболявания, има по-добър 
краен резултат.73 Следователно, точната препоръка е всички 

пациенти с ACHD да бъдат оперирани от сърдечен хирург с 
опит в областта на CHD в мултидисциплинарен екип с екс-
пертиза в областта на ACHD. В сегашните препоръки, това се 
отнася за сърдечната хирургия на всички ACHD, освен за хи-
рургията при неусложнена бикуспидна аортна клапа (BAV), 
наследствена болест на гръдната аорта (HTAD), като синд-
ром на Marfan, и секундум тип ASD без аномално вливане 
на белодробни вени и/или отсъствие на белодробна съдова 
болест. Средата с мултидисциплинарни специалисти също 
благоприятства нарастващия интерес към и нуждите от хи-
бридни процедури, където сърдечни хирурзи (по вродени 
дефекти), съдови хирурзи, интервенционални кардиолози 
за вродени сърдечни малформации и електрофизиолози 
колаборират при технически предизвикателни процедури.

3.4.5. Катетърна интервенция
Транскатетърните интервенции, извършени самостоятелно 
или като част от хибридни процедури, са привлекателна ал-
тернатива на конвенционалната хирургия на открито сърце, 
която дава възможност за избягване на повторна стерното-
мия/торакотомия и кардиопулмонален байпас. Най-честите 
перкутанни интервенции са затваряне на шънтови лезии (по 
специално секундум ASD, рядко VSD и персистиращ артери-
ален канал), фистула или необичайни колатерали; балонна 
дилатация на пулмоналната клапа и графтове с клапи; балон-
ни дилатации и/или стентиране на стеснени големи съдове 
[напр. рекоарктация на аортата и стеноза на пулмонална ар-
терия]; и транскатетърна имплантация на пулмонална клапа 
(TPVI). ACHD диагнози и по-специално интервенционални 
процедури трябва да се осъществява от хора, които са тре-
нирани да осъществяват интервенции при ВСМ и са част 
от център за обгрижване на ACHD, където индивидуалните 
процедури се разглеждат и обсъждат в мултидисциплина-
рен екип.74 От особено важно значение е, че програмата за 
извършване на транскатетърни интервенции при пациенти 
с ACHD трябва да бъде разположена съвместно с подходя-
щи кардиологични структури и такива за вродени сърдечни 
малформации за обслужване при процедурни усложнения. 
В много програми, опитни детски интервенционални карди-
олози формират  важен компонент  на интервенционалните 
услуги при ACHD, но в други (напр. тези базирани в отдел-
на педиатрична болница), детските кардиолози интервен-
ционалисти може да се чувстват некомфортно при интер-
венционалното  лечение на възрастни с вродени сърдечни 
малформации. По тази причина се препоръчва пълна кола-
борация между кардиологията за възрастни и детската кар-
диология. Концентрацията на ACHD катетеризации в ограни-
чен брой определени центрове позволява осигуряване на 
качество, както и на съвместно разположение на ключови 
сърдечно-съдови служби.74 В издадени наскоро препоръ-
ки74 са предложени минимален годишен брой интервенции 
в един център, за гаранция на добро качество. 

3.4.6. Инфекциозен ендокардит
Рискът от инфекциозен ендокардит (IE) при пациенти с ACHD 
е по-висок, отколкото в общата популация, с изразена ва-
риабилност между отделните лезии. Препоръките на ESC 
2015 върху IE ограничават прилагането на антибиотичната 
профилактика до пациенти с висок риск от IE, подложени на 
рискови дентални процедури.22 Високорискови състояния 
са протезните клапи, включително транскатетърни клапи, 
клапна корекция използваща протезен пръстен, предше-
стващ IE, каквато и да е цианотична CHD и всяка CHD, кори-

Препоръки за лечение на белодробна артериална хи-
пертония, свързана с вродена сърдечна малформация 

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се пациенти с CHD и потвърдена PHc 

да бъдат консултирани против забременяване. I C

Препоръчва се оценка на риска при всички па-
циенти с PAH-CHD.d I C

При пациенти с нисък и умерен риск, с кори-
гирани прости лезии и прекапилярна PH се 
препоръчва начална перорална комбинирана 
терапия или секвенциална комбинирана тера-
пия, а високорискови пациенти трябва да бъдат 
лекувани с начална комбинация включваща 
простеноиди.е 63–65 

I A

При пациенти с Eisenmenger с намален работен 
капацитет (6MWT с разстояние <450 m), трябва 
да се има предвид лечебна стратегия – моноте-
рапия с начален ендотелин рецепторен антаго-
нист, последвана от комбинирана терапия, ако 
пациентът не получи подобрение.67–69 

IIa B

6MWT = 6-минутен тест с ходене; CHD = вродена сърдечна малфор-
мация; PAH-CHD = пулмонална артериална хипертония с вродена 
върдечна малформация; PH = пулмонална хипертония.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Рискът от бременност при пациенти с прекапилярна PH е много висок. 
Може да бъде по-малък при бременност на пациентки с посткапиляр-
на PH, следователно е необходима дясна сърдечна катетеризация при 
всички пациенти със съмнение за прекапилярна PH за потвърждаване 
на диагнозата.
d За подробности вижте Препоръки 2015 на ESC/ERS за диагностика и 
лечение на PH.44 
e За подробности относно избора на лекарства и препоръчваният те-
рапевтичен алгоритъм, съобразен с риска, вижте Препоръки от 2015 на 
ESC/ERS за диагностика и лечение на PH.44
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гирана със синтетичен материал, до 6 месеца след процеду-
рата или през целия живот, ако остане остатъчен шънт или 
клапна регургитация.

Неспецифични хигиенни мерки трябва да бъдат прила-
гани при всички пациенти с ACHD: добра орална и кожна хи-
гиена и асептични мерки по време на здравно обслужване 
и всяка инвазивна процедура. Пиърсинг и татуировки не се 
препоръчват, но при извършването им все пак, трябва да се 
спазват оптимални хигиенни условия.

Всички пациенти трябва да бъдат обучени за клиничните 
симптоми на IE и за правилно поведение (търсене на меди-
цински съвет, значимост на хемокултурите преди започване 
на антибиотично лечение) при появата на такива симптоми.

Скорошни проучвания потвърдиха относително високия 
риск от IE при пациенти след клапна хирургия, особено при 
IE в миналото и  използване на телешки кондюите на югулар-
ни вени.75–78 Необходимо е особено внимание след TPVI с из-
ползване на клапни протези Melody.75 

3.4.7. Антитромбозно лечение
Пациентите с ACHD са с повишен риск от тромбоемболич-
ни прояви, но данните за превенцията им са оскъдни. При 
пациенти с IART или AF, скоровете CHA2DS2-VASc и HAS-BLED 
са се оказали от полза при възрастни пациенти с придоби-
ти сърдечни заболявания.38 Те обаче не са валидирани при 
популацията с CHD, поради което трябва да се използват в 
комбинация с индивидуалната оценка на риска. Традицион-
но, VKAs се използват за превенция на тромбоемболиите, 
но към настоящия момент в общата кардиология новите 
пер орални антикоагуланти (NOACs) се препоръчват с пре-
димство пред VKA. Също така, при популацията CHD, NOACs 
изглеждат са по подобен начин безопасни и ефективни, при 
условие, че няма механични клапи или тежка митрална клап-
на стеноза.79,80 Антикоагулантна терапия се препоръчва при 
пароксизмални и персистиращи AF/IART при пациенти с уме-
рени или тежки CHD, но е необходим индивидуален подход. 
При пациенти с лека CHD, CHA2DS2-VASc и HAS-BLED скорове-
те38 трябва да се използват, както общите препоръки.81 Дали 
всички пациенти с Fontan имат полза от антикоагулация в 
момента не е уточнено. Трябва да се вземе предвид и хемо-
рагичният риск и да бъде съпоставен с тромбогенния риск, 
особено при цианотични пациенти. За вторична превенция, 
антикоагулацията се препоръчва при пациенти с тромбоем-
боличен инцидент или инцидентен вътресърдечен или въ-
тресъдов тромб (вижте също Препоръки на ESC/EACTS 2017 
върху клапни сърдечни заболявания и Препоръки на ESC 
2018 при бременност).

3.4.8. Поведение при цианотични пациенти
Цианозата се обуславя от дясно-ляв (R–L) шънт, поради ана-
томичната комуникация между системната и пулмоналната 
циркулация на предсърдно, камерно или артериално ниво. 
Цианотичните CHD са  хетерогенна група малформации с 
разнообразна подлежаща анатомия и патофизиология: нор-
мален или ограничен белодробен кръвоток при наличие на 
обструкция през пулмоналния изходен тракт или увеличен 
белодробен кръвоток при липса на такава обструкция, кое-
то при някои дефекти може да доведе до развитие на PAH и 
евентуално синдром на Eisenmenger (вижте раздели 3.4.3 и 
4.15). Те могат да се представят с или без предшестваща па-
лиативна интервенция. Пациентите с цианотични ВСМ вли-
зат в групата на сложни кардиопатии и трябва да се следят 
от специалисти по ACHD.

3.4.8.1. Адаптивни механизми
Предизвикани от цианозата приспособителни механизми 
за подобряване на кислородния транспорт и освобожда-
ването му в тъканите: вторична еритроцитоза, изместване 
надясно на дисоциационната крива на оксихемоглобина, и 
повишаване на сърдечния дебит.82,83 Еритроцитоза в резул-
тат на еритропоетинов стимул е физиологичният отговор 
при хронична хипоксемия. Компенсирана еритроцитоза от-
разява равновесие, а декомпенсирана еритроцитоза показ-
ва недостатъчност на равновесие (прекомерно количество 
червени кръвни клетки/повишение на хемоглобина и неста-
билен, покачващ се хематокрит с главни симптоми на хипер-
вискозитет).82,84 

3.4.8.2. Многосистемно разстройство-полиорганно засягане 
Цианозата и вторичната еритроцитоза предизвикват дълбо-
ки последици за цялата органна система:82,84,85 
•	 Кръвният вискозитет е увеличен и е пряко свързан с 

еритроцитната маса.84 
•	 Аномалиите в хемостазата са чести и комплексни и се 

приписват на аномалии в тромбоцитите (тромбоцитопе-
ния и тромбастения), пътища на коагулация и други аб-
нормни коагулационни механизми. Витамин K-зависими 
фактори на съсирване и фактор V са намалени, фибри-
нолитичната активност е повишена, а най-големите von 
Willebrand мултимери са изчерпани.

•	 Повишеният оборот „turnover” на еритроцити/хемогло-
бин и нарушената уратна филтрация водят до хиперури-
кемия.86 Повишените нива на неконюгиран билирубин 
поставя цианотичните пациенти в риск за холелитиаза 
от калциев билирубинат.

•	 Тежката ендотелна дисфункция е причинена от уврежда-
не на ендотел-зависимата вазодилатация.85 

•	 Хроничната хипоксемия, повишеният вискозитет на 
кръвта и ендотелната дисфункция засягат микроцирку-
лацията, миокардната функция и функцията на други ор-
ганни системи.

3.4.8.3. Клинична изява и естествена еволюция
Клиничната изява включва централна цианоза, резултат от 
повишените нива на редуциран хемоглобин (>5  g/100  mL 
кръв), барабанни пръсти и често сколиоза. Подлежащата ана-
томия/патофизиология характеризират сърдечната находка.

Смъртността е значимо по-висока при цианотични, от-
колкото при нецианотични пациенти.87 Изходът се опреде-
ля от подлежащата анатомия, патофизиология, палиатив-
ни процедури, усложненията от цианоза и превантивните 
мерки.88,89 Ниският тромбоцитен брой, тежката хипоксия, 
кардиомегалията и повишеният хематокрит в детството 
са параметри, които предсказват преждевременна смърт 
и неблагоприятни инциденти при пациенти с и без PVD.90 
Железният дефицит е свързан с неблагоприятен късен из-
ход;91,92 BNP може да предскаже изхода при пациенти с 
Eisenmenger.93,94 Всъщност, в многоцентрово проучване,89 

само възрастта, пре-трикуспидалният шънт, липсата на си-
нусов ритъм, по-ниската кислородна сатурация и наличието 
на перикарден излив, но не BNP, са били най-силните пре-
диктори за смърт.

3.4.8.4. Късни усложнения
•	 Симптомите на хипервискозитет включват главоболие, 

прималяване, замаяност, умора, шум в ушите, замъгле-
но зрение, парестезии на пръстите на ръцете, краката и 
устните, мускулни болки и слабост (класифицирани като 
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умерени, когато те пречат на някои дейности, тежки, ко-
гато пречат на повечето дейности).82,83 Симптомите на 
хипервискозитет са малко вероятни при липса на желе-
зен дефицит и хематокрит <65%.

•	 Появяват се кървене и тромботична диатеза; и двете при-
чиняват терапевтична дилема поради съществуващ риск 
от тромбоза и кървене. Спонтанното кървене обикнове-
но е незначително, самоограничаващо се (зъбно кървене, 
епистаксис, лесно натъртване, менорагия). Хемоптизата 
е най-честото голямо кървене и е външна проява на ин-
трапулмонален кръвоизлив, който не отразява степента 
на паренхимно кървене (съобщава се при до 100% от па-
циентите с Eisenmenger).95,96 Тромбозата се причинява от 
аномалии на съсирването, кръвен застой в дилатирани ка-
мери и съдове, атеросклероза и/или ендотелна дисфунк-
ция, наличие на тромбогенен материал (напр. кондюити) 
и аритмии. Аномалиите в хемостазата не предпазват от 
тромботични усложнения. Ламинирани тромби в големи, 
частично калцирани и аневризмално дилатирана PAs се 
срещат често (до 30%).97–100 Женският пол, ниската кисло-
родна сатурация, по-напредналата възраст, двукамерна 
дисфункция и дилатирани белодробни артерии са иден-
тифицирани като рискови фактори.97,100,101 

•	 Цереброваскуларните инфекции са чести, но недоста-
тъчно докладвани.97 Те могат да бъдат причинени от 
тромбоемболични инциденти (парадоксален емболи-
зъм, суправентрикуларна аритмия), реологични фактори 
(микроцитоза), ендотелна дисфункция и традиционните 
атеросклеротични рискови фактори. Тежестта на вто-
ричната еритроцитоза не е сама по себе си рисков фак-
тор.102 Микроцитозата, причинена от железен дефицит 
поради неправилни флеботомии, беше най-силният не-
зависим предиктор за мозъчносъдови инциденти в едно 
проучване.91 Тежестта на цианозата и комплексността на 
CHD са други рискови фактори.97 

•	 Парадоксални емболии могат да бъдат причинени от 
трансвенозни водачи или катетри.

•	 Железен дефицит се причинява често или може би се из-
остря от неподходящи флеботомии или тежка менструа-
ция при пациенти от женски пол.

•	 Аритмии – надкамерни и камерни.
•	 Инфекциозните усложнения включват ендокардит, мозъ-

чен абсцес и пневмония. Температура свързана с поява 
или различно по характер главоболие поражда съмне-
ние за мозъчен абсцес.

•	 Бъбречната дисфункция е честа и се дължи на функцио-
нални или структурни аномалии на бъбреците.

•	 Холелитиазата е честа и може да бъде усложнена от хо-
лецистит/холедохолитиаза.

•	 Ревматологичните усложнения включват подагрозен ар-
трит, хипертрофична остеоартропатия и кифосколиоза.83

3.4.8.5. Диагностични аспекти
Особено внимание трябва да се отдаде на симптомите на 
хипервискозитет и хеморагични/исхемични усложнения. 
Кислородната сатурация трябва да се изследва с пулс окси-
метър в покой след най-малко 5 минутна почивка, а физи-
ческият капацитет трябва да бъдат оценяван при обичайни 
условия, за предпочитане с 6MWT.

Хематологичното изследване трябва да включва пълна 
кръвна картина, среден клетъчен обем (MCV), серумен фе-
ритин (серумно желязо, желязна сатурация, трансферин и 
трансферинова сатурация може да са необходими за ранно 

откриване на железен дефицит), креатинин, серумна пикоч-
на киселина, статус на съсирване, BNP/NT-pro-BNP, фолиева 
киселина и витамин В12 при наличие на повишен MCV или 
нормален MCV и нисък серумен феритин.

3.4.8.6. Лабораторни предпазни мерки
•	 Параметри на коагулацията: тъй като плазменият обем 

е намален, поради вторична еритроцитоза, количество-
то натриев цитрат трябва да бъде пригодено към хема-
токрита, ако той е >55%.

•	 Хематокритът, определен с автоматично изброяване на 
електронни частици (микро-хематокритно центрофуги-
ране), води до фалшиво високи стойности, което се дъл-
жи на плазменото захващане.

•	 Нивото на глюкоза може да бъде намалено (повишена 
in vitro гликолиза, която е резултат от увеличения брой 
еритроцити).

3.4.8.7. Показания за интервенция
Рискът и ползата трябва да бъдат внимателно обмислени и из-
искват експертни познания. Цианотичните пациенти без PAH/
синдром на Eisenmenger трябва периодично да се преценяват 
за необходимостта от всяка процедура, която може да подо-
бри качеството на живот, да намали заболеваемостта, или за 
показания за физиологична корекция (вижте раздел 4.15).

3.4.8.8. Медикаментозна терапия
•	 Специфично лечение на PAH: вижте раздел 3.4.3.
•	 Аритмии: синусовият ритъм трябва да бъде съхранен, 

когато е възможно. Антиаритмичната терапия трябва да 
бъде индивидуализирана (медикаменти, аблация, епи-
карден PM/ICD). Антиаритмичната терапия е изключител-
но трудна; лекарствена терапия трябва да бъде започва-
на с много голямо внимание и по принцип в болница.

•	 Терапевтична флеботомия трябва да се извършва само 
при наличие на умерено тежки или тежки симптоми на 
хипервискозитет, поради вторична еритроцитоза (хема-
токрит най-малко >65%), при липса на дехидратация и 
железен дефицит.82 Трябва да се предприеме изоволуме-
трично заместване на течности (750–1000 mL изотоничен 
физиологичен разтвор при отстраняване на 400–500 mL 
кръв).

•	 Кръвна трансфузия може да е необходима при хипер-
хромна анемия (хемоглобинът не съответства на кисло-
родната сатурация) и не трябва да е базиран на обичайни 
показания.

•	 Добавяне на желязо трябва да бъде направено при же-
лезен дефицит (MCV <80 fL, малки железни запаси) и да 
бъде внимателно проследено (ребаунд ефект).

•	 Рутинна антикоагулация/аспирин: понастоящем налич-
ните данни не подкрепят каквато и да е полза при циано-
тични пациенти за предпазване от тромбоемболични ус-
ложнения. Напротив, налице е повишен риск от кървене.

•	 Показания за антикоагулантно лечение: предсърдно 
трептене/AF (прицелна стойност на INR 2–2.5; по-високи 
стойности на INR при наличие на други рискови факто-
ри). Да се вземат под внимание лабораторни предупреж-
дения: фалшиви стойности на INR се измерват поради ви-
сок хематокрит. Липсват данни и само единични случаи 
на употреба на NOACs (вижте и раздел 3.4.7).

•	 Кръвохрак: изисква компютърна томография на гръдния 
кош, ако има инфилтрат на рентгеновата снимка на гръд-
ния кош. Бронхоскопията излага пациента на риск и ряд-
ко предоставя полезна информация. Терапията включва 
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спиране на аспирин, нестероидни противовъзпалителни 
средства, перорални антикоагуланти; лечение на хипо-
волемията и анемията; ограничаване на физическата ак-
тивност; и потискане на непродуктивна кашлица. Може 
да е необходима селективна емболизация на бронхиални 
артерии при рефрактерна интрапулмонална хеморагия/
кръвохрак. Антифибринолитични средства (напр. инха-
лирана транeксамова киселина) се намират в процес на 
изследване и могат да станат нов подход за лечение на 
хемоптиза.103 Необходими са повече изпитвания.

•	 Хиперурикемия: няма показания за лечение на безсимп-
томна хиперурикемия.

•	 Остър подагрозен артрит (атипична картина) се лекува с 
перорален или венозен колхицин, пробенецид и проти-
вовъзпалителни лекарства, с обръщане на внимание на 
риска от бъбречна недостатъчност и кървене. Урикозу-
рични (напр. пробенецид) или урикостатични средства 
(напр. алопуринол) избягват рецидивите.

3.4.8.9. Препоръки за проследяване
Всички цианотични пациенти се нуждаят от оценка през це-
лия живот с контролни посещения всеки 6–12 месеца в спе-
циализиран ACHD център в тясна колаборация с фамилния 
лекар. Оценката включва: 
•	 Подробна оценка и системен обзор на потенциалните 

усложнения.
•	 Кръвни изследвания (вижте раздел 3.4.8.8)
•	 Обучение върху стратегии за намаляване на риска 

(Таблица 9).

3.4.8.10. Допълнителни съображения
•	 Въздушен полет: търговските въздушни пътувания се 

понасят добре.104.105 Стратегиите за намаляване на риска 
включват избягване на свързан и не свързан с пътувания 
стрес, дехидратация, алкохолни напитки, и мерки за пре-
дотвратяване на дълбока венозна тромбоза.

•	 Излагане на голяма надморска височина: трябва да се 
избягва острото излагане на голяма надморска височи-
на (>2500 m). Може да се толерира постепенно изкачва-
не до 2500 m.

•	 Бременност: бременността при цианотични пациенти, без 
PH, е асоциирана с висока честота на усложнения за май-
ката и плода и изисква проследяване от кардиологичен 
екип при бременност (Pregnancy Heart Team). Кислородна-
та сатурация (>85%) и хемоглобинът (<200 g/L) преди бре-
менност са били най-силните предиктори за раждане на 
живо дете в една серия.106 Бременност трябва настойчиво 
да се обезкуражава при синдром на Eisenmenger и при ци-
анотични пациенти без PAH, но с артериална кислородна 
сатурация <90%43 (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчителна при всички паци-
енти (вижте раздел 3.4.6).

3.5. Допълнителни съображения

3.5.1. Полови разлики
Жените са били включени по подходящ начин в изпитвания и 
до известна степен са налице анализи с полова стратифика-
ция. Данните отнасящи се до половата разлика за разпростра-
нението на CHD, заболеваемостта и смъртността са противо-
речиви.76,107–110 Въпреки че не са отбелязани никакви разлики 
в смъртността в проучването CONgenital CORvitia (CONCOR), 
в него е имало значими полови разлики в заболеваемостта 
(повишен риск от РН при жени, но по-нисък риск от IE, аортни 
усложнения и ICD имплантация).111 Допълнителни изследва-
ния ще отговорят дали тези разлики са свързани с генетични 
и унаследими биологични разлики, по-малък телесен размер 
или други все още недефинирани показатели.112 

Половите разлики са важни за диагностична оценка и 
вземане на клинично решение. Макар че препоръките са оби-
чайно полово неспецифични, индексираните спрямо телес-
ната повърхност (BSA) граници за параметрите на аортата и 
за размерите на сърдечните кухини могат да внесат корекция 
за по-малки стойности на BSA при жени.113 Индивидуалните 
консултации са от основно значение при жените, планиращи 
бременност, тъй като показанията за интервенция при тях 
могат да заложат по-ниски абсолютни стойности за аортна хи-
рургия (вродена/ асоциирана с ВСМ аортопатия) или смяна на 
пулмонална клапа (PVRep) при пациентки с TOF.112 

Таблица 9: Стратегии за редукция на риска при пациенти с цианотична вродена сърдечена малформация

Профилактичните мерки са основата на грижите за избягване на усложнения.83

Следните експозиции/активности трябва да се избягват: Другите стратегии за намаляване на риска включват:
•	 Бременност при пациенти със синдром на Eisenmenger и при цианотич-

ни пациенти без PAH, но с кислородна сатурация <90%
•	 Използване на въздушен филтър в интравенозна линия за предо-

твратяване на въздушна емболия

•	 Железен дефицит и анемия (без  рутинни, неподходящи флеботомии за 
поддържане на предварително определен хемоглобин) – лекувайте же-
лезния дефицит и желязо-дефицитната анемия

•	 Консултация с ACHD кардиолог преди прилагане на каквото и да 
е средство и извършване на каквато и да е хирургична/интервен-
ционна процедура

•	 Неправилно антикоагулантно лечение •	 Своевременна антибиотична терапия на инфекции на горните диха-
телни пътища

•	 Дехидратация •	 Внимателно използване или избягване на средства, които наруша-
ват бъбречната функция

•	 Инфекциозно заболяване: прилагайте грипни и пневмококови ваксини •	 Контрацептивни съвети при всяко клинично посещение

•	 Пушене на цигари, злоупотреба с лекаства за възстановяване, включи-
телно прекомерна употреба на алкохол

•	 Трансвенозни PM/ICD електроди

•	 Натоварващи упражнения

•	 Остро излагане на горещина (сауна, гореща вана или горещ душ) или 
прекомерен студ

•	 Естроген-съдържаща контрацептиви

CHD = вродена сърдечна малформация; ICD = имплантируем кардиовертер дефибрилатор; PAH = белодробна артериална 
хипертония; PM = пейсмейкър.
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Има данни, показващи различни влияния при намира-
не на работа за мъжете, а не за жените,114 пропуски в меди-
цинските грижи115 и физическата активност.116 Клиничната 
оценка, вземането на решение и консултирането могат да 
изискват индивидуално приспособяване, което да спомогне 
в уеднаквяването на клиничния изход.

3.5.2. Вродени сърдечни заболявания 
при възрастни в по-напреднала възраст

В днешно време, ~90% от пациентите с леки, 75% с средно 
тежки, и 40% с тежки вродени сърдечни малформации дос-
тигат възрастта от 60 години.117 Очаква се тези съотношения 
да нараснат още повече през следващите десетилетия. Сле-
дователно, има увеличаващ се брой население от  пациенти 
с CHD в напреднала възраст и уникални здравни нужди. Тези 
по-възрастни пациенти се характеризират с повече комор-
бидности, присъщо свързан с възрастта риск от аритмия 
(особено AF), ускорено стареене, придобито заболяване, 
променен отговор към лекарства, ранно начало на гери-
атрични симптоми (напр. умствен упадък, обездвижване/
падания, неуспешно проспериране, сензорни нарушения) 
и нарушен психосоциален профил.118,119 С цел осигуряване 
на адекватни грижи за тази по уязвима група от пациенти, 
трябва да се консултират препоръките, посветени на по-въз-
растни пациенти с CHD.120 Началото на придобити заболява-
ния започва в ранна  възраст, по тази причина стратегии за 
предпазване трябва да бъдат включени през първото десе-
тилетия на живота (в детската кардиология).

3.5.3. Планиране на предстоящи грижи и грижи 
в края на живота

Повечето пациенти, независимо от сложността на дефекта, 
желаят да обсъждат очакваната продължителност на живо-
та преди да са били изправени пред живото-застрашаващи 
усложнения.121 Такива усложнения могат да възникнат по 
време на високорискови интервенции или са отражение на 
несигурната траектория на риска. Своевременното обсъж-
дане на плановете за напреднали грижи е решаващ елемент 
от цялостната грижа към пациента.121,122 Започването на този 
проблемен разговор е трудно. Непланираните хоспитали-
зации, поставянето на ICD или функционалното влошаване 
могат да служат като начало на такива разговори. Повече-
то пациенти не започват сами обсъждането върху плана за 
предстоящи грижи, а оставят инициативата на тези, които 
ги осигуряват. Съдържанието на обсъждания върху плана 
за предварителни грижи зависи от физическото и психоло-
гическото здраве и предпочитанията на пациента. Първо-
начално, дискусията относно очакваната преживяемост и 
предпочитанията за лечение могат да бъдат само тези, кои-
то пациентът желае. С влошаване на здравословното състоя-
ние стават задължителни цялостната оценка на желанията и 
стойностите на пациента, предварителните му послания, по-
именното определяне на вземащ решения заместник, и ре-
шенията върху терапиите с устройства при пациенти с ICD.

По време на процеса на обгригрижване, активното спе-
цифично за заболяването лечение може все повече да бъде 
поддържано и евентуално заместено от палиативни грижи. 
Включването на специалисти по палиативни грижи може да 
бъде подкрепа. По всяко време е важно да се подчертае, че 
активните специфични за болестта грижи трябва да бъдат 
продължени по време на процеса на планиране на пред-
стоящите грижи, дори и близо до края на живота, вземайки 

пред вид предпочитанията и целите на пациента. Ролята на 
палиативните грижи и фамилната подкрепа продължава след 
смърт та на пациента чрез грижи свързани с тежката загуба.123 

Винаги, когато е възможно, членовете на семейство-
то трябва да бъдат включвани по време на всички стъпки. 
Предпочитанията на пациента могат да се променят във вре-
мето, поради което е необходима периодична преоценка на 
желанията на пациента.

3.5.4. Застраховка и заетост
За пациенти с ACHD често е трудно да получат застраховка 
за живот, здраве или пътуване, и ипотеки.124–126 Ако бъде 
отпусната застраховка, пациентите често трябва да запла-
тят допълнителна сума или сърдечната малформация, като 
предварително съществуващо условие, ги изключва от за-
страховане. По принцип, получаване или не на застраховка 
и по-високата такса, в повечето случаи не са свързани със 
степента на сложността на дефекта, функционалния статус 
на пациента, или с прогнозата,124,126 но по-скоро са функция 
на политиките на  застрахователните компании и отразяват 
широки и вътре-държавни вариации. Понастоящем, паци-
ентите трябва да разглеждат различни варианти, като от 
помощ могат да бъдат и клиницистите, и пациентските асо-
циации. Застраховането е категоричен въпрос, който трябва 
да бъде обсъден по време на консултации с пациента. Също 
така, наемането, по-специално по изискванията за специ-
фични професии, се нуждаят от внимание.127 Като се започне 
от юношеска възраст, изборът на образованието трябва да 
бъде направен на базата на възможностите за извършване 
на тежки физически дейности и за работа в нощни смени, 
използване на специфични медикаменти, като например пе-
рорална антикоагулация.

3.5.5. Физическа активност и спорт
Препоръките за физическа активност и спорт трябва да бъ-
дат базирани на подлежащата вродена сърдечна малфор-
мация и възможните ѝ усложнения, хемодинамичния и EP 
статус на пациента и тяхната предварително съществуваща 
годност.24 Консултацията трябва да вземе предвид видът 
спорт и очакваните нива на усилие. Като цяло, лекарите са 
свръхконсервативни в техните съвети, особено за физи-
ческата активност. Налице са добре документирани ползи 
от фитнес за психологичното благополучие и социалните 
контакти, както и положителен ефект върху риска от при-
добито сърдечно заболяване в бъдеще; симптомите не из-
ключват физическата активност. Динамичните упражнения 
са по-подходящи от статичните упражнения. Освен това, 
при пациенти с известни сърдечни заболявания, усложне-
ния по време на физическа активност, включително SCD, са 
редки.128 Препоръките за участие в ниско- до високо-интен-
зивни спортове се обсъждат в документ за позиция на Budts 
et al.24 Препоръките за елитни спортове при атлети с ВСМ са 
описани  в 2020 ESC Guidelines on sports cardiology.129 Оцен-
ката на физическия работен капацитет трябва да бъде на-
правена преди да се препоръчат развлекателни активности 
или спорт, с цел избягване на интензивни упражнения при 
нетренирани пациенти. Повечето пациенти с ВСМ могат да 
се включат безопасно в редовна, умерена физическа актив-
ност. Малък брой състояния, като систолна дисфункция на 
системната камера, обструкция на изходния тракт на сис-
темна камера, РН, хемодинамично значими аритмии или 
аортна дилатация, изискват по-голямо внимание.
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3.5.6. Несърдечна хирургия
Оценката и поведението при пациенти с ACHD трябва да 
следват принципите на Препоръките на ESC  2014 върху 
несърдечна хирургия130 и да имат предвид спецификата 
на ВСМ. Фактори, свързани с повишен риск от периопе-
ративна болестност и смъртност са цианоза, застойна 
сърдечна недостатъчност, влошено общо здравословно 
състояние, по-млада възраст, БХ, операции върху диха-
телната и нервната система, сложна ВСМ (Fontan, синд-
ром на Eisenmenger, цианотични пациенти). Несърдечни 
хирургични и интервенционални процедури трябва да 
бъдат извършвани в експертен център.130,131 Проблеми, 
които трябва да се вземат предвид са профилактика на 
инфекциозен ендокардит, усложнения свързани с подле-
жащата хемодинамика, абнормна венозна и/или артери-
ална анатомия, засягащи венозния и артериалния достъп, 
персистиращи шънтове, клапна болест, аритмии включи-
телно брадиаритмии, еритроцитоза, белодробно-съдова 
болест (PVD), превенция на венозни тромбози, монито-
риране на бъбречната и чернодробната функция, пери-
процедурно антикоагулантно лечение, възможна нужда 
от неконвенционално дозиране на лекарства, повишена 
честота на инфекция с хепатит С, поради предшестващи 
процедури и извършени в миналото кръвни трансфузии и 
накрая развитие на инвалидност.

3.5.7. Бременност, контрацепция и генетични 
консултации

3.5.7.1. Бременност и контрацепция
Мнозинството от пациентите с ACHD понасят добре бремен-
ността, но жени със сложни ВСМ имат по-високи рискове. 
Подробни препоръки на ESC върху бременността и сърдеч-
ната болест бяха публикувани през 2018 година.43 

На всички жени с CHD трябва да се осигурят консулта-
ции преди бременност. Специализирана грижа се дава най-
добре в условията на мултидисциплинарен екип за бремен-
ност. Този екип трябва да има достъп до ACHD кардиология, 
акушерство и анестезия и, където е необходимо, други спе-
циалисти, включително клинични генетици. Екипът трябва 
да бъде ангажиран при всички пациенти с най-малко средно 
тежка и тежка ВСМ преди бременността за своевременно 
консултиране и съвет по време на бременността, за плани-
ране на предродови грижи, включително раждане и след-
родово проследяване и нужда от сърдечно мониториране. 
Рисковата оценка трябва да бъде индивидуализирана и да 
се базира на модифицираната WHO (mWHO) класификация 
(Таблица 10).43 

Функционалният статус преди бременност, камерната 
функция, тежестта на лезиите и анамнезата на предшества-
щи сърдечни инциденти също имат прогностична стой-
ност.132 CPET проведен преди зачеване може да предскаже 
клиничните изходи за майката и новороденото. Недобрият 
отговор към  натоварване е свързан с по-висок риск от  не-
благоприятни инциденти за майката и плода.

Майчината смъртност е 0–1%, а сърдечната недоста-
тъчност усложнява бременността при 11% от жените със 
сърдечно заболяване, като РАН е свързана с най-високи ри-
скове.133,134 Цианозата поставя на значим риск плода, като е 
малко вероятно раждане на живо дете (<12%) , ако кислород-
ната сатурация е <85%.106 

Жени със сърдечно заболяване имат също повишен 
риск от акушерски усложнения, включително преждевре-

менна родова дейност, прееклампсия и следродилна хе-
морагия.135 Потенциалът на медикаменти, засягащи плода 
трябва винаги да се има предвид; не трябва да се използ-
ват (ACE) инхибитори на ангиотензин-конвертиращия ен-
зим и по-специално ангиотензин II рецепторни блокери 
(ARBs). Жени нуждаещи се от перорална антикоагулантна 
терапия се нуждаят от специално внимание. VKAs са те-
ратогенни, особено във високи дози. Лечебен алгоритъм 
с дозово приспособен лечебен алгоритъм е предложен в 
Препоръки на ESC 2018 върху бременността.43 

Продължителността на бременността и начина на раж-
дане трябва да бъдат решени от Кардиологичния екип при 
бременност, вземайки предвид тежестта на CHD.

Предпазването от забременяване трябва да бъде об-
съдено своевременно със специфично внимание към 
ефективност и безопасност.136 Бариерните методи са 
безопасни и предпазват от полово предавани болести, 
но те имат само висока контрацептивна ефикасност при 
съвместими двойки. Хормоналните противозачатъчни са 
високо ефикасни, но има малко данни за тяхната безопас-
ност сред жените с ACHD. Комбинираните контрацептивни 
са високоефективни (99.9%), но е най-добре да се избягват 
при пациенти с предшестващ тромботичен риск (цианоза, 
физиология на Fontan, механични клапи, предшестващи 
тромботични инциденти, PAH), по-специално защото има 
малко данни да подскажат, че едновременната перорал-
на терапия с антикоагуланти ще елиминира този риск. От 
друга страна,  противозачатъчните само с прогестерон 
не предизвикват толкова висок риск от тромбоза, а по-
нови налични препарати за перорално приложение или с 
вътрематочни импланти имат висока ефикасност (>95%). 
Рискът от ендокардит след поставяне на покрито с про-
гестерон интраутиринно устройство е вероятно нисък. 
Все пак, съществува риск от вазовагални реакции (5%) по 
време на вкарването или отстраняването му. При паци-
ентите с уязвима физиология (т.е. пациенти с циркулация 
на Fontan, PH, цианотична CHD, синдром на Eisenmenger) 
поставянето/отстраняването на интраутеринното устрой-
ство трябва да става в безопасна среда (т.е. в среда с опит 
при ACHD). Стерилизация на жената или стерилизация на 
мъжкия партньор трябва да се вземе предвид само след 
внимателно обсъждане, със специално позоваване на 
дългосрочната прогноза.

Асистираната репродукция добавя допълнителни ри-
скове и преди това лечение трябва да се извърши консул-
тация със специалист по ACHD. Свръховулацията е с про-
тромботичен риск и може да бъде усложнена от синдром 
на овариална хиперстимулация, с изразени отклонения 
на течности и даже по-голям риск от тромбоза.137 Рискът 
от синдром на овариална хиперстимулация може да бъде 
намален чрез внимателно мониториране, използване на 
ниска доза фоликулостимулиращ хормон в комбинация 
с антагонист на гонадотропин освобождаващия хормон, 
замразяване на всички ембриони и прехвърляне само на 
един ембрион. Последната възможност се препоръчва 
на жени със сърдечно заболяване, тъй като зачеването с 
многоплодна бременност е свързано с по-изразени кар-
диоваскуларни промени и повече усложнения за майката 
или фетуса.138 Бременността и лечението за забременява-
не са противопоказани при жени с клас IV по mWHO кла-
сификация на майчиния сърдечносъдов риск.43 При жени 
с mWHO клас III, или тези които са на лечение с антикоагу-
ланти, рискът от хиперовулация е много висок и трябва да 
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се има предвид алтернативата за естествен цикъл in vitro 
фертилизация.

Сексуалността е важен елемент на качеството на жи-
вота. Малкото налични данни предполагат, че сексуална-
та функция е проблем както при жени, така и при мъже, и 
трябва да се обсъжда по често.139 

3.5.7.2. Генетични консултации и повтарящи се рискове
Генетичното консултиране, допълнено или не с допъл-
нителни генетични тестове, трябва най-малко да бъде 
взето предвид при всеки ACHD пациент. Намирането на 
генетични аномалии може да бъде важно за конкретния 
подход към пациента и е очевидно важен и за семейно-
то планиране. Изчислено се, че 10–30% от всички струк-
турни ВСМ биха имали генетична основа. Тази честота е 
по-висока в случаите на съпътстващи органни нарушения 
и фамилност и по-ниска при изолирани случаи. С бързия 
технически прогрес и възможностите за генетично тест-
ване, надеждността на тези тестове се подобрява допъл-
нително. Естествено, генетичната консултация при всеки 
пациент трябва да бъде мултидисциплинарна, с интегри-
ране на необходимите клинични данни и адекватна ин-
терпретация на намерените генетични варианти. Наскоро 
беше публикуван подробен консенсусен документ по този 
въпрос, който предоставя алгоритъм за генетично тества-
не и преглед на основните синдроми, които трябва да се 
разгледат.140 

Един от важните и специфични аспекти на генетично-
то консултиране е оценката на риска от рецидиви, коя-
то се нуждае от внимание както при мъжете, така и при 
жените. Честотата на рецидиви на ВСМ при потомство-
то варира от 2-50% и е по-висока при засегнатите жени, 
отколкото при мъжете. Най-високи рискове от рецидив 
се откриват при моногенни нарушения и/или хромозом-
ни аномалии като Marfan, Noonan, синдром на делеция 
22q11 и синдром на Holt-Oram. Сред пациентите с изо-
лирана, несемейна CHD, честотата на рецидивите вари-
ра от 1–21%,141 според основната лезия. В Таблица 11 е 
представен общ преглед. Фетална ехокардиография при 
засегнати двойки се препоръчва през 19–22 седмици на 
бременността и може да се направи рано, още на 15–16 
гестационна седмица.

Таблица 11: Честота на рецидивите при различни 
вродени сърдечни малформации спо-
ред пола на засегнатия родитела

Честота на рецидивите (%)*

Жени Мъже

ASD 4–6 1,5-3,5

VSD 6–10 2-3,5

AVSD 11.5–14 1-4,5

PDA 3.5–4 2-2,5

CoA 4–6.5 2-3,5

Marfan/HTAD 50b

LVOTO 8–18 3–4

RVOTO (PS) 4–6.5 2–3.5

Синдром на Eisenmenger 6 NR

TOF 2–2.5 1.5

Пулмонална атрезия/VSD NR NR

TGA 2b

ccTGA 3–5b

UVH (HLHS) 21b

ASD = междупредсърден дефект; AVSD = атриовентрикуларен септа-
лен дефект; ccTGA = вродена коригирана транспизиция на големите 
съдове; CHD = вродена сърдечна малформация; CoA = коарктация 
на аортата; HLHS = синдром на хипопластично ляво сърце; HTAD = 
наследствена болест на торакалната аорта; LVOTO = обструкция на 
левокамерния изходен тракт; NR = не е докладван/а/о/и; PDA = пер-
систиращ дуктус артериозус; PS = пулмонална стеноза; RVOTO = об-
струкция на деснокамерния изходен тракт; TGA = транспозиция на 
големите артерии; TOF  = тетралогия на Fallot; UVH = еднокамерно 
сърце; VSD =  междукамерен дефект.
* С изключение на синдрома на Marfan, процентите се прилагат за 
пациенти с изолирани сърдечни лезии, при които са изключени из-
вестни генетични/синдромни образувания.
a Модификация по Pierpont et al.141
b Полово специфични данни не са налични или съответстващи.

Таблица 10: Вродена сърдечна малформация с висок риск и изключително висок риск за бременност

Значително повишен риск за майчина смъртност или тежка болест-
ност (mWHO клас III) (честота на сърдечните събития 19–27%)

Изключително висок риск за майчина смъртност (mWHO class IV)a 
или тежка болестност (честота на сърдечните събития 40–100%)

Некоригирана цианотична сърдечна малформация Пулмонална артериална хипертония

Умерено нарушена LV функция (EF 30–45%) Тежко увредена LV функция (EF <30% or NYHA class III-IV)

Системна RV с добра или леко намалена камерна функция Системна RV с умерено или тежко намалена камерна функция

Циркулация на Fontan. Ако пациентът е в друго отношение добре и сър-
дечното състояние не е усложнено

Fontan с каквото и да е усложнение

Тежка безсимптомна AS Тежка симптоматична AS

Умерена митрална стеноза Тежка митрална стеноза

Умерена аортна дилатация (40–45 mm при синдром на Marfan или друга 
HTAD; 45–50 mm in BAV, 20–25 mm/m2 при синдром на Turner)

Тежка аортна дилатация (>45 mm при синдром на Marfan или друга 
HTAD, >50 mm in BAV, >25 mm/m2 при синдром на Turner)

Механична клапа Тежка (ре-)коарктация

AS = аортна стеноза; ASI = индекс на аортния размер; BAV = бикуспидна аортна клапа; CHD = вродена сърдечна малформа-
ция; EF = фракция на изтласкване; HTAD = наследствена болест на торакалната аорта; LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; 
mWHO = модифицирани показатели на СЗО; NYHA = Ню-Йоркска сърдечна асоциация; RV = дясна камера/левокамерен/а/о/и; 
TOF = тетралогия на Fallot.
a Бременност трябва категорично да се избягва при жени с тези състояния.
Модификация по Препоръки на ESC 2018 за поведение при сърдечносъдови заболявания по време на бременност.43
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4. Специфични лезии

4.1. Междупрестърден дефект и аномал-
но вливане на белодробни вени 

4.1.1. Въведение и основна информация
ASD може да остане недиагностициран до зряла възраст. Ви-
довете ASD включват:
•	 Секундум ASD (80% от случаите; локализиран в областта 

на fossa ovalis и района около нея).
•	 Примум ASD [(15%; синоними: частичен AV септален де-

фект [атриовентрикуларен септален дефект (AVSD) с 
комуникация само на предсърдно ниво], частичен AV 
канал; локализиран близо до сърдечния кръст, типична 
малформация на AV клапи, резултатът от която са раз-
лични степени на регургитация (вижте раздел 4.3)].

•	 Горен синус венозус (sinus venosus) дефект [5%; локализи-
ран близо до вливането на горна празна вена (SVC), свър-
зан с частично или тотално аномално вливане на десни 
белодробни вени с SVC/RA].

•	 Долен синус венозус дефект [<1%; локализиран близо до 
устието на долна празна (IVC)].

•	 Коронарен синус без покрив [<1%; отделянето от лявото 
предсърдие (LA) може да бъде частично или пълно, или 
да липсва напълно].
Свързаните лезии включват аномално вливане на бело-

дробни вени, персистираща лява SVC, стеноза на пулмонал-
ната клапа и пролапс на митралната клапа. Междупредсърд-
ните дефекти са най-честите придружаващи дефекти при 
аномалия на Ebstein (вижте раздел 4.9). Решенията за лече-
ние са по-сложни при последната комбинация. Настоящият 
раздел се занимава с изолиран ASD.

Обемът (величината) на шънта зависи от комплаянса на 
RV/LV, размера на дефекта и налягането LA/RA. Прост ASD 
води до Ляво-Десен  (L–R) шънт, поради по-високия компла-
янс на RV в сравнение с LV (съответният шънт е като цяло с 
размери на дефекта ≥10 mm) и причинява дяснокамерно об-
емно обременяване и белодробна свръхциркулация. Редук-
цията на LV комплайанс или всяко състояние с повишаване 
на LA налягане (хипертония, исхемична болест на сърцето, 
кардиомиопатия, аортна и митрална клапна болест) пови-
шава L-R шънт. В резултат на това, хемодинамичната значи-
мост на ASD може да нарастне с възрастта. Намаленият RV 
комплайанс (пулмонална стеноза, PAH, друга RV болест) или 
болест на TV може да намали L-R шънт или евентуално да 
причини обръщане на шънта, което се изявява с цианоза.

4.1.2. Клинична изява и естествена еволюция 
Пациентите често остават безсимптомни до зряла възраст. 
Все пак, мнозинството развиват симптоми преди четвъртата 
декада, включително намален функционален капацитет, дис-
пнея при усилие и сърцебиене (надкамерна тахиаритмия) и 
по-рядко белодробни инфекции и деснокамерна недоста-
тъчност. Очакваната преживяемост като цяло е намалена, 
но преживяемостта е много по-добра от очакваната в ми-
налото.142 PAP може да бъде нормално, но обикновено нара-
ства с възрастта. Въпреки всичко, тежката PVD е много рядка 
(<5%); развитието ѝ по презумпция изисква други фактори и 
развитието на болестта е подобно на идиопатичната PAH.48 
С напредване на възрастта и с повишаването на PAP, тахиа-
ритмиите стават по-чести (предсърдно трептене, AF).143 Сис-

темна емболия може да бъде причинена от парадоксална 
емболия (рядко) или AF и предсърдно трептене.

4.1.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общите принципи.

Ключовите клинични находки включват фиксирано раз-
двояване на втория сърдечен тон и систолен шум на из-
гонване от увеличен белодробен кръвоток. Типичната  ECG 
показва непълен десен бедрен блок и дясно отклонена елек-
трическа  ос (ляво отклонение на електрическата ос при час-
тичен AVSD). Повишеният белодробен съдов рисунък при 
рентгенография на гръдния кош често се пренебрегва.
•	 Ехокардиографията е първостепенен диагностичен ме-

тод, осигуряващ диагноза и количествена оценка. Об-
емно обременяване на RV, което може да бъде първата 
неочаквана находка при пациенти с недиагностициран 
преди това ASD, е ключова находка и характеризира най-
добре хемодинамичната значимост на дефекта (за пред-
почитане пред съотношението на шънта). Синус венозус 
дефектите по принцип изискват TОE за точна диагности-
ка (CMR/CCT са алтернатива и превъзхождат в случай на 
дефекти тип долeн синус венозус). TОE е също необходи-
ма за точна оценка на секундум дефекти преди затваря-
не с устройство, която трябва да включва оразмеряване, 
проследяване на морфологията на остатъчния септум, 
размерите и качествата на ръбовете, изключване на 
допълнителни дефекти и потвърждаване на нормално 
вливане на белодробвите вени. 3D ехокардиографията 
осигурява визуализация на морфологията на ASD. Друга 
ключова информация, която трябва да бъде осигурена, 
включва PAP и трикуспидална регургитация (TR).

•	 CMR се изисква рядко, но може да бъде полезна за оцен-
ка на RV обемно обременяване, идентификация на долен 
синус венозус дефект, изчисляване на отношението бе-
лодробен към системен кръвоток (Qp:Qs), и оценка на 
белодробния венозен дренаж (като алтернатива на по-
следното, може да се използва CCT).

•	 Сърдечна катетеризация е необходима в случай на неин-
вазивни признаци за повишено на PAP (изчислено сис-
толно PAP >40 mmHg или индиректни признаци, когато 
PAP не може да бъде изчислено) за определяне на PVR.

•	 Работен тест трябва да бъде извършен при пациенти с 
PAH с цел изключване на десатурация.

4.1.4. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

Показанията за интервенция са резюмирани в таблицата 
Препоръки за интервенция при дефект на междупредсърдна-
та преграда (вроден и остатъчен) и във Фигура 2.

Хирургичната корекция има ниска смъртност (<1% при 
пациенти без значима коморбидност) и добър дългосрочен 
клиничен изход, когато се извърши рано (детство, юноше-
ство) и при отсъствие на БХ.144,145 

Макар че хирургичната корекция може да бъде извър-
шена с много нисък риск, дори и при по-възрастните, ко-
морбидности, които могат да повлияят на оперативния риск 
трябва  да бъдат взети предвид и след това рискът да бъде 
съпоставен с потенциалната полза. Затварянето с устрой-
ство е станало метод на първи избор за затваряне на секун-
дум дефект, когато е възможно, на базата на морфологията 
(включва разтегнат диаметър ≤38 mm и достатъчни ръбове 
от 5  mm, освен към аортата). Такъв е случаят при ~80% от 
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пациентите. Макар че не може да се приеме като нулева, 
няколко скорошни проучвания не съобщават за смъртност. 
Сериозни усложнения са били наблюдавани при ≤1% от па-
циентите.148,149 Предсърдните тахиаритмии, настъпващи 
рано след интервенция, са най-често преходни. Ерозията на 
предсърдната стена, предното митрално платно или аорта-
та, както и тромбоемболичните събития, се срещат много 
рядко.150,151 Антиагрегантна терапия е необходима най-мал-
ко 6 месеца (минимум  75 mg аспирин дневно). Потенциална-

та поява на късни аритмии или неблагоприятни инциденти 
все още се нуждаят от проучване. Проучванията, сравнява-
щи хирургия с катетърна интервенция, съобщават за срод-
на честота на успех и смъртност, но заболяемостта е била 
по-ниска, а болничният престой по-кратък при катетърна 
интервенция, докато честотата на реинтервенциите малко 
по-висока.148,152 

Клиничният изход е най-добър във възраст <25 годи-
ни.144,145 Затварянето на ASD след 40 годишна  възраст изглеж-
да не повлиява честотата на развитие на аритмия по време 
на проследяване.146,153 Заболяемостта на пациента обаче се 
подобрява при затваряне във всяка възраст (работен капа-
цитет, задух, дясна сърдечна недостатъчност), особено кога-
то може да бъде направен с катетърна интервенция.146,153 

При пациенти с нарушена LV функция (систолна и диас-
толна), затварянето на ASD може да влоши сърдечната недос-
татъчност. Тези пациенти трябва да бъдат оценени внимател-
но и може да се нуждаят от преинтервенционално тестуване 
(балонна оклузия с повторна оценка на хемодинамиката), за 
да се вземе решение между пълна оклузия, фенестрирана 
оклузия или никаква оклузия, като се вземе предвид че пови-
шаване на налягането на пълнене, поради затваряне на ASD, 
може да влоши симптомите и клиничния изход.154 

Пациенти с PH трябва да бъдат оценявани с особено вни-
мание. Изчислението на PVR е задължително. При пациенти 
с PVR <5WU е показано, че затварянето на ASD е безопасно и 
свързано с намаляване на PAP и подобряване на симптоми-
те.60,153,155 Обаче даже и в тази група подобрението намалява 
с повишаване на PAP. Пациенти с PVR ≥5 WU е малко веро-
ятно да се подобрят60 и е възможно да имат дори по-лош 
клиничен изход при пълно затваряне на ASD.48,156 Вазореак-
тивните тестове не се препоръчват, когато се взема реше-
ние дали да затворим ASD при пациенти с PVR ≥5 WU. По-
безопасно изглежда да се лекува PAH, хемодинамиката да се 
оцени повторно по време на проследяването и само когато 
PVR спадне под 5WU при наличие на значим L-R  шънт да се 
предприеме  затваряне. Ако случаят не е такъв, затварянето 
на ASD трябва да се избегне.

При пациенти с предсърдно трептене/AF трябва да се 
има предвид крио- или радиофреквентна аблация (моди-
фицирана мейз процедура) по време на операцията. Затва-
рянето с устройство може да ограничи достъпа до LA за по-
късни EP интервенции.

При пациенти в напреднала възраст с ASDs, неподхо-
дящи за затваряне с устройство, индивидуалният хирур-
гичен риск дължащ се на коморбидности трябва да бъде 
внимателно съпоставен с евентуалните ползи от затваря-
не на ASD.

4.1.5. Специфични аспекти при изолирано 
аномално вливане на белодробните вени

Аномалното вливане на белодробните вени не се среща 
само при комбинация с ASD (типично при синус венозус 
дефекти), но може също да бъде изолирано. Това води до 
обемно обременяване на дясното сърце с физиологичен 
ефект подобен на този при ASD, но когато е изолирано се 
различава по това, че няма потенциал за R–L шънт, а величи-
ната на L–R шънт не се влошава от развитието на придобита 
левокамерна болест. Най-честа е връзката между дясната 
горна белодробна вена с SVC. Други абнормни комуника-
ции включват дясна/и белодробна вена/и с IVC („ятаганна 
вена”, което може да бъдат свързано със секвестрация на 

Препоръки за интервенция при междупредсърден 
дефект (вроден и остатъчен)

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с доказателства за RV обемно об-
ременяванеc и без PAH (липсват неинвазивни 
признаци за повишаване на PAP или инвазивно 
потвърждаване на PVR <3 WU в случай на такива 
признаци) или LV заболяване, се препоръчва затва-
ряне на ASD, независимо от симптоматиката.146,147 

I B

Като метод на избор се препоръчва устройство за 
затваряне на секундум ASD, когато е технически 
подходящо.

I C

При по-възрастни пациенти, неподходящи за 
затваряне с устройство, се препоръчва внима-
телна оценка на риска спрямо потенциалната 
полза от затваряне на ASD.

I C

При пациенти с неинвазивни признаци на по-
качване на PAP е задължително инвазивно из-
мерване на PVR.

I C

При пациенти със заболяване на LV се препо-
ръчва да се извърши изследване с балонна ок-
лузия и внимателно измерване на ползата от 
елиминиране на L–R шънт спрямо потенциално-
то негативно въздействие при затваряне на ASD 
върху клиничния изход, поради повишаването 
на налягането на пълнене (да се вземат предвид 
извършване на затваряне, фенестрирано затва-
ряне и незатваряне).

I C

При пациенти със съмнение за парадоксален 
емболизъм (изключване на други причини), 
трябва да се има предвид затваряне на ASD, не-
зависимо от размера, при положение че липс-
ват PAH и L–V болест.

IIa C

При пациенти с PVR 3–5 WU, трябва да се има 
предвид затваряне на ASD, когато е налице зна-
чим L–R шънтt (Qp:Qs >1.5).

IIa C

При пациенти с PVR >5 WU може да се има пред-
вид затваряне с фенестрирано устройство, ако 
PVR спадне под 5 WU след таргетно лечение на 
PAH и е налице значим L–R шънт (Qp:Qs >1.5).

IIb C

Затваряне на АSD не се препоръчва при пациен-
ти с физиология на Eisenmenger, пациенти с PAH 
и PVR ≥5 WU, въпреки таргетно лечение на PAH 
или десатурация при физическо натоварване.d 

III C

ASD = междупредсърден дефект; L–R = лявo-десен; LV = лява камера/
вентрикуларен/а/о/и; PAH = пулмонална артериална хипертония; PAP = 
пулмонално артериално налягане; PVR = пулмонално съдово съпроти-
вление; Qp:Qs = отношение пулмонален към системен кръвоток; RV = 
дясна камера/камерен/а/о/и; WU = единици по Wood.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c RV дилатация с повишен ударен обем.
d Наличните данни за точна граница са ограничени, но от клиничен 
опит, те могат да бъдат дадени при спадане на артериалната кислород-
на сатурация <90%.
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десния долен дял), лява горна белодробна вена/и до лявата 
безименна вена и дясна горна белодробна вена/и свързва-
ща се високо с  SVC. Дългосрочните последствия на аномал-
ното вливане на белодробните вени отразява влиянието 
на дяснокамерното обемно обременяване и са подобни на 
последствията от ASDs.

Хирургичната корекция може да бъде предизвикателна, 
тъй като нискоскоростният венозен кръвоток създава риск 
от тромбоза върху хирургично оперираната вена, особено 
при синдром на „ятагана“; тя трябва да бъде направена от 
кардиохирург по вродени малформации.

Показанията за операция следват принципите на пре-
поръките за затваряне на ASD, но техническата възможност 
за затваряне и оперативният риск трябва да бъдат с потен-
циалната полза от интервенцията. Необичайно е аномално 
вливане на една белодробна вена от само един белодробен 
дял да доведе до значимо обемно обременяване  за да опра-
вдае хирургична корекция.

4.1.6. Препоръки за проследяване
Проследяването трябва да включва оценка на остатъчен 
шънт, RV размер и функция, TR и PAP с ехокардиография  и 
оценка за аритмии по анамнеза,  ЕКГ и само при показания – 
Холтер мониториране. Пациенти, коригирани на възраст 
<25години без съответни последствия или остатъци (липсва 
остатъчен шънт, нормално PAP, нормална RV, без аритмии) 
не се нуждаят от редовно проследяване. Все пак, пациенти 
и лични лекари трябва да бъдат информирани за възможно 
настъпване на тахиаритмии.

Пациенти с остатъчен шънт, повишено PAP или аритмии 
(преди или след корекция) и коригираните в зряла възраст 
(особено >40 години) трябва да бъдат регулярно проследе-
ни, включително с оценка в специализирани ACHD центрове 
(интервалите зависят от тежестта на остатъчните проблеми). 
След затваряне с устройство е разумно проследяване през 
първите 2 години и след това, в зависимост от резултатите, 
на всеки 3–5 години. Късните следоперативни аритмии след 

Поведение при междупредсърден дефект

Пулмонална артериална хипертония (PVR ≥3 UW)?

PVR спада под 5 WU след лечение за PAH и Qp:Qs >1.5

Не

Съмнение за парадоксален емболизъм?

ЛК (LV) болест? PVR <5 WU и Qp:Qs >1.5

Без затваряне Затваряне с фенестрация

Не

Не се затваря

Затварянеc ЗатварянеПроба с балон → претегляне
на ползите спрямо риска от
затваряне преди вземане

на решениеd

Затварянеb

Да

Не Да Не Да

Не Да

Не Да

Да

RV обемно обременяване?а

Фигура 2: Поведение при междупредсърден дефект.
ASD = междупредсърден дефект; L–R = ляво–десен; LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; PAH = пулмонална артериална 
хипертония; PVR = пулмонално съдово съпротивление;Qp:Qs= отношение пулмонален към системен кръвоток; RV= дяс-
на камера/деснокамерен/а/о/и;WU= Wood единици.
a RV дилатация с увеличен ударен обем.
b При условие, че няма PAH или заболяване на LV.
c При възрастни пациенти, неподходящи за затваряне с устройство, внимателно претегляне на риска от операция спря-
мо потенциалната полза от затваряне на ASD.
d Внимателно претегляне на ползата от елиминиране на L–R спрямо потенциалното негативно отражение на затварянето 
на ASD върху изхода, поради повишение на налягането на пълнене (избор между затваряне, фенестрирано затваряне 
или отказ от затваряне).
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хирургична корекция на възраст  <40 години са по-често 
IART или предсърдно трептене, които могат да бъдат леку-
вани успешно с радиофреквенция или криоаблация. Без 
корекция или с корекция след 40-годишна възраст, AF става 
по-често. При пациенти, които са подложени на затваряне 
на ASD на възраст >40 години, честотата на предсърдните 
аритмии достига до 40–60%. Достъпът до LA може да бъде 
ограничен след затваряне с устройство.

Стеноза на SVC може да настъпи след корекция на синус 
венозус дефект, както и стеноза на пренасочените пулмо-
нални вени.

4.1.7. Допълнителни съображения
•	 физическа активност/спорт: никакви ограничения при 

безсимптомни пациенти преди или след интервенция, 
без PH, значими аритмии, или RV дисфункция; огранича-
ване до ниско интензивни развлекателни спортове при 
пациенти с PAH (вижте раздел 3.5.5).

•	 Бременност: нисък риск при пациенти без PH, макар че 
може да има повишен риск от пароксизмален емболи-
зъм. Пациенти с прекапилярна PH трябва да бъдат съвет-
вани да не забременяват (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се за 6 месеца след за-
тваряне на дефекта (вижте раздел 3.4.6).

4.2. Междукамерен дефект

4.2.1. Въведение и основна информация
VSD се диагностицира и – когато има индикации – лекува 
преди зряла възраст. Спонтанното затваряне е често в дет-
ска възраст. Локализацията на дефектите в междукамерния 
септум може да бъде разделена на четири групи, според тях-
ната локализация в RV (номенклатурата варира и има доба-
вени синоними):157 
•	 Перимембранозен/парамембранозен/субаортен/коно-

вентрикуларен (най-чест, ~80% от VSDs; локализиран в 
мембранозния септум с възможно разпростиране във 
входната, трабекуларната или изходната преграда; в съ-
седство с трикуспидална и аортна клапа; така наречени-
те аневризми на мембранозната преграда (т.е. тъкан от 
септалното платно на TV) са чести и могат да имат за ре-
зултат частично или пълно затваряне).

•	 Мускулен/трабекуларен (до 15–20%; напълно заобико-
лен от мускул, вариращи локализации, често множест-
вен; спонтанно затваряне е особено често).

•	 Изходен (със или без неравномерност на изходната пре-
града) /супракристален/ субартериален/ субпулмонален 
/инфундибуларен/ конален/двойно свързан юкста-арте-
риален [~5%; разположен под семилунарните клапи в ко-
налната или изходната преграда; може да бъде свързан 
с прогресираща аортна регургитация (AR) поради про-
лапс на дясното аортно платно и аневризма на синуса на 
Valsalva].

•	 Входен/AV канал/AVSD тип (вход на камерната прегра-
да, непосредствено под AV клапанния апарат; свързан с 
обща AV клапа; може да бъде съчетан с малалаймънт на 
AV септум и възсядаща (straddling) TV; се среща типично 
при Down синдром).
Често има един единствен дефект, но се срещат и мно-

жествени дефекти. VSD е също и чест компонент на ком-
плексни аномалии, като TOF, транспозиция на големите ар-
терии (TGA) и вродена коригирана TGA (ccTGA). Спонтанно 

затваряне настъпва главно по време на детството и е необи-
чайно при изходни дефекти.158 

Посоката и големината на шънта се определят от PVR и 
системното съдово съпротивление, размера на дефекта, LV/
RV систолна и диастолна функция, и от наличието на обструк-
ция на деснокамерния изходен тракт (RVOTO) и обструкция 
на левокамерния изходен тракт (LVOTO).

4.2.2. Клинична изява и естествена еволюция
Обичайните клинични изяви при възрастни включват: 
•	 VSD опериран в детството, без остатъчен шънт и липса 

на PH.
•	 VSD опериран в детството, с остатъчен шънт. Размерът на 

остатъчния шънт определя степента на LV обемно обре-
меняване и развитието на БХ.

•	 Малък VSD с незначим L-R шънт, без LV обемно обреме-
няване или PH (рестриктивен VSD), който не е бил обсъж-
дан за хирургия в детството.

•	 VSD с L-R шънт, PH (различни степени), и различни степе-
ни на LV обемно обременяване (рядък).

•	 VSD с R-L шънт (Eisenmenger синдром): голям, нерестри-
ктивен, VSD първоначално  с голям L-R шънт и развитие 
на тежка PVD, водещ в крайна сметка до обръщане на 
шънта (цианоза; вижте раздели 3.4.3 и 3.4.8).
Голяма част от пациентите с VSD, който е бил напъл-

но затворен в детска възраст (спонтанно или хирургично) 
или пациенти с малки VSD, които или никога не са били 
оперирани, или са имали остатъчен дефект след хирур-
гично коригиране без обемно обременяване на LV при 
ехокардиография, обикновено остават безсимптомни и 
не се нуждаят от допълнителна корекция.159 Въпреки това, 
неизвестен процент от пациентите с малък остатъчен VSD 
развиват проблеми по-късно в живота.160 Преживяемост-
та 40 години след затварянето изглежда остава малко 
по-ниска, отколкото сред общата популация.161 Няколко 
възможни проблема могат да възникнат с напредването 
на възрастта:
•	 Във времето може да се развие двукухинна RV (DCRV), 

най-вече при перимембранозни дефекти, и може да е ре-
зултат от лезията от струята (джета) върху RV в резултат 
на високоскоростен кръвоток през VSD.

•	 В случай на изходен (супракристален) VSD (по-рядко пе-
римембранозен), съществува риск от пролапс на дясното 
(или некоронарно) платно на аортната клапа, водещо до 
прогресираща AR и образуване на аневризма на синуса 
на Valsalva.

•	 Могат да се появят аритмии, но по-рядко отколкото при 
други форми на CHD.162 

•	 Пълен сърдечен блок – рядък в днешно време – не е бил 
рядък в ранните години на сърдечната хирургия, така 
че може да настъпи, особено при по-възрастни пациен-
ти. Тези пациенти обикновено се нуждаят от доживотно 
пейсиране.

•	 Късна LV дисфункция и сърдечна недостатъчност.
•	 Ендокардит.

4.2.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Специфичните клинични находки включват холосисто-
лен шум върху трето до четвърто ляво междуребрие и може 
да се усети прекордиално трептене.
•	 Ехокардиографията е ключовата диагностична техника, 

която по принцип осигурява диагнозата и дава оценка 

34 Препоръки на ESC



на тежестта на заболяването. Ключови находки, които 
трябва да се оценят, са локализация, брой и размер на 
дефектите, тежест на LV обемно обременяване и оцен-
ка на PAP. Трябва да се направи проверка за AR, дължа-
ща се на пролапс на дясното или некоронарно плътно, 
особено в случаите с изходни (супракристални) и висо-
ки перимембранозни VSD. Трябва да бъдат изключени 
DCRV и аневризма на синус Valsalva.

•	 CMR може да послужи като алтернатива, ако ехокар-
диографията е недостатъчна, особено за оценка на LV 
обемно обременяване и за количествено определяне 
на шънта.

•	 Сърдечна катетеризация е необходима в случай на неин-
вазивни признаци за повишено PAP (изчислено систолно 
PAP >40 mmHg или индиректни признаци, когато PAP не 
може да бъде оценено) за определяне на PVR.

•	 Работен тест трябва да се извърши при пациенти с PAH, 
за да се изключи десатурация.

4.2.4. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

Препоръките за интервенция са обобщени в таблицата Пре-
поръки за интервенция при междукамерен дефект (нативен 
и остатъчен) и във Фигура 3.

Хирургично затваряне може да бъде извършено с ниска 
оперативна смъртност (1–2%) и добри дългосрочни резулта-
ти.163 Транскатетърното затваряне е алтернатива, особено при 
остатъчни VSD, при VSD, които са трудно достъпни за хирур-
гично затваряне и при мускулни VSD, които са разположени 
централно в междукамерния септум. При перимембранозен 
VSD беше доказано, че е осъществимо. Остава да се прецени 
дали рискът за пълен AV блок и въвличане  на TV тъкан, воде-
що до TR, или рискът от AR, който е наблюдаван при деца, са 
от практическо значение при възрастни подложени на интер-
венционално затваряне на перимембранозен VSD.

Пациенти отговарящи на условията за затваряне на VSD в 
зряла възраст са редки. Повечето пациенти имат или малки 
VSDs с несигнификантен шънт, или имат вече развита PH. По-
следната трябва  да бъде оценена с особено внимание. Па-
циенти със затворен шънт и персистираща/прогресираща 
PAH изглежда имат особено лош клиничен изход.48 

4.2.5. Препоръки за проследяване
Развитие на AR или TR, степен на (остатъчен) шънт, LV дис-
функция, покачване на PAP или развитие на DCRV, трябва да 
бъдат изключени или оценени, ако са находка в ехокардио-
грамата.

Възможното развитие на пълен AV блок се нуждае от 
внимание (пациенти, които развиват бифасцикуларен блок 
или преходен трифасцикуларен блок след затваряне на VSD 
са с повишен риск в по-късните години за развитие на пълен 
AV блок).

Пациенти с повече от малък остатъчен VSD, клапни ле-
зии, или хемодинамично нарушение (LV дисфункция или 
PAH) трябва да бъдат консултирани всяка година, включи-
телно с оценка в специализирани ACHD центрове. При па-
циенти с малък VSD (нативен или остатъчен, нормална LV, 
нормално PAP, безсимптомни) и липса на друга лезия, може 
би са разумни 3–5-годишни интервали. След затваряне с ус-
тройство е разумно редовно проследяване след първите 2 
години и след това, в зависимост от резултатите всеки 2–5 
години. След хирургично затваряне без остатъчна патоло-
гия, може би са разумни 5-годишни интервали. 

4.2.6. Допълнителни съображения
•	 физическа активност/спорт: не са необходими никакви 

ограничения при пациенти след затваряне на VSD или с 
малък VSD без PH, значими аритмии или LV дисфункция. 
Пациенти с PAH трябва да се ограничат до ниско интензив-
ни развлекателни дейности/спортове (вижте раздел 3.5.5).

•	 Бременност: пациенти с прекапилярна PH (PAH) трябва 
да бъдат съветвани да не забременяват. Рискът е нисък 
при безсимптомни пациенти с нормална LV и липса на 
PAH (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при високо-
рискови пациенти (вижте раздел 3.4.6).

4.3. Атриовентрикуларен септален 
дефект

4.3.1. Въведение и основна информация 
AVSD (AV канал или дефект на ендокардните дупликатури) 
се характеризира с наличие на обща AV връзка. Частичният 
AVSD обикновено има дефект само на предсърдно ниво (ASD 
примум) или, в редки случаи, само на камерно ниво. Предно-
то и задното мостуващи платна са слети централно, създа-

Препоръки за интервенция при междукамерен де-
фект (нативен и остатъчен)

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с данни за LV обемно обременя-
ванеc и липса на PAH (липса на неинвазивни 
признаци за покачване на PAP или инвазивно 
потвърждение на PVR <3WU в случай на такива 
признаци), се препоръчва затваряне на VSD, не-
зависимо от симптомите.

I C

При пациенти без значим L–R шънт, но с анамне-
за за повторни епизоди на ІЕ, трябва да се има 
предвид затваряне на VSD.

IIa C

При пациенти със свързан с VSD пролапс на 
аортно платно, причиняващ прогресираща AR, 
трябва да се има предвид хирургия.

IIa C

При пациенти, които са развили PAH с PVR 3–5 WU, 
трябва да се има предвид затваряне на VSD, когато 
все още е налице значим L–R шънт (Qp:Qs >1.5).

IIa C

При пациенти, които са развили PAH с PVR ≥5 
WU, може да се има предвид затваряне на VSD, 
когато все още има значим L–R шънт (Qp:Qs >1.5), 
но се изисква внимателно вземане на индивиду-
ално решение в експертни центрове.

IIb C

Затваряне на VSD не се препоръчва при паци-
енти с физиология на Eisenmenger и пациенти с 
тежка PAH (PVR ≥5 WU), с десатурация при физи-
ческо натоварване.d 

III C

AR = аортна регургитация; IE = инфекциозен ендокардит; L-R = ля-
во-десен; LV = лява камера/вентрикуларен/а/о/и; PAH = пулмонална 
артериална хипертония; PAP = пулмонално артериално наляганe; 
PVR  = пулмонално съдово съпротивление; Qp:Qs = съотношение 
пулмонален към системен кръвоток; VSD = междукамерен дефект; 
WU = единици по Wood.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c LV дилатация с повишен ударен обем.
d Има ограничени налични данни за определяне на точна граница, но 
според клиничния опит такъв подход трябва да се предложи при спа-
дане на артериалната кислородна сатурация <90%.
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вайки отделни левостранен и десностранен отвори. При пъ-
лен AVSD, централното сливане не е налице и има само един 
отвор. Пълен AVSD (пълен AV канал) има септален дефект 
в сърдечния кръст, обхващащ едновременно междупред-
сърдния и междукамерния септум (нерестриктивен входен 
VSD). AV възелът е разположен назад и надолу спрямо коро-
нарния синус. Снопът на His и лявото бедро са разположени 
назад. Това е причина за патологичната последователност 
в активирането на камерите (удължаване на AV проводно 
време, ляво отклонена ос) и е важно да бъде разпознато по 
време на EP изследвания и катетърна аблация.

Повечето пълни AVSDs се срещат при пациенти със синд-
ром на Down (>75%), а повечето частични AVSDs се срещат 
при пациенти без синдром на Down (>90%). AVSD може да 
бъде свързан с TOF и други форми на сложна ВСМ. AVSD с 
нееднаква позиция на общата AV клапа над камерите е при-
дружен от варираща степен на камерна хипоплазия (деба-
лансиран AVSD). Следващите препоръки се прилагат при 
балансирани AVSDs.

4.3.2. Клинична картина и естествена еволюция
Клиничната картина зависи от наличието и размера на ASD и 
VSD, и компетентността на левостранната AV клапа. Симпто-
мите не са специфични за AVSD и са причинени от интракар-

диалният шънт (ляво-десен, дясно-ляв, или бидирекциона-
лен), PH, AV клапна регургитация, камерна дисфункция или 
LVOTO. Може да има намален  физически капацитет, диспнея, 
аритмия и цианоза. Може да е налице или във времето да се 
развие LVOTO (подклапна). По-късно може да се развие пъ-
лен AV блок.

Еволюцията на неоперирания пълен AVSD е тази на синд-
рома на Eisenmenger, освен когато VSD е малък (вижте раз-
дели 3.4.3 и 3.4.8).

Некоригираният примум ASD (частичен AVSD) не е ря-
дък при възрастни. Представящите се клинични симптоми 
са тези на ляво-десен шънт на предсърдно ниво (вижте раз-
дел 4.1) и/или тези на левостранна AV клапна регургитация 
(„цепка”). Пациентите могат все още да са безсимптомни, но 
симптомите имат тенденция да нараснат с възрастта; пове-
чето възрастни са симптомни към 40-годишна възраст.

4.3.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Клиничните находки зависят от индивидуалния вариант 
(вижте раздели 4.3.1 и 4.3.2).
•	 Ехокардиографията е ключовата диагностична техника. 

Тя осигурява оценка на всеки анатомичен компонент на 
AVSD, на AV клапи и връзките между тях, тежестта и точ-

Поведение при междукамерен дефект

Анамнеза за повторни епизоди на ІЕ? Анамнеза за повторни епизоди на ІЕ?

Не

Свързан с VSD пролапс на аортно клапно
платно причиняващ прогресираща AR?

Пулмонална артериална хипертония
(PVR ≥3 WU)?

Не

Затваряне

ЗатварянеБез затваряне

ЗатварянеcБез затварянеb

Затваряне

Затваряне

Да Не Да

Не Да

Не Да

Не Да

Да

LV обемно обременяване?а

PVR ≥5 WU и Qp:Qs >1.5

Фигура 3: Подход при междукамерен дефект.
AR = аортна регургитация; IE = инфекциозен ендокардит; LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; Qp:Qs = отношение пул-
монален към системен кръвоток; PAH = пулмонална артериална хипертония; PVR = пулмонално съдово съпротивление; 
VSD = междукамерен дефект; WU = Wood единици.
a LV дилатация с повишен ударен обем.
b Включва всички пациенти с десатурация в покой (Eisenmenger физиология) или при усилие.
c Необходимо е внимателно индивидуално решение взето в експертни центрове.
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ния субстрат на AV клапната регургитация, големината 
и посоката на интракардиално шънтиране, LV и RV функ-
ция, PAP, и оценка на наличието/липсата на LVOTO.

•	 CMR е показан, когато за вземане на решение са необхо-
дими допълнително изчисляване на камерните обеми и 
функция, AV клапната регургитация или интракардиал-
ното шънтиране.

•	 Сърдечна катетеризация е необходима в случай на неин-
вазивни признаци за повишено PAP (изчислено систолно 
PAP >40 mmHg или индиректни белези, когато PAP не 
може да бъде оценено) с цел определяне на PVR.

•	 Работна проба трябва да бъде направена при пациенти с 
PAH с цел изключване на десатурация.

4.3.4. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

Катетърното затваряне на AVSDs не е осъществимо и по тази 
причина интервенцията е хирургична (директно затваряне, 
клапна корекция). В случаи на остатъчни междупредсърдни 
или междукамерни комуникации, ендокарднотото пейси-
ране води до повишен риск от парадоксална емболия; това 
трябва да бъде взето предвид, когато има показания за пей-
сиране. Може да е необходимо епикардно пейсиране. Опи-
тът на сърдечен хирург по вродени сърдечни малформации 
се препоръчва при всички видове затваряния на AVSD  и ко-
рекции на AV клапа.

4.3.5. Препоръки за проследяване
Препоръчва се доживотно редовно проследяване на всички 
пациенти с AVSD, оперирани и неоперирани, включително 
оценка в специализиран центрове за ACHD. Специално вни-
мание трябва да се обърне при остатъчен шънт, AV клапна 
малфункция, LV и RV дилатация и дисфункция, повишено PAP, 
LVOTO, и аритмии.164 Честотата на амбулаторните посещения 
зависи от наличието и тежестта на остатъчните аномалии. 
Пациент с хирургично коригиран AVSD без значими остатъч-
ни аномалии трябва да бъде наблюдаван на всеки 2–3 годи-
ни. В случай на остатъчни аномалии, интервалите трябва да 
бъдат по-кратки.

Показанията за реоперация на остатъчни аномалии 
са сравними с показанията за първична хирургия. При 
оперирани пациенти най-често настъпващият проблем 
е лявостранна AV клапна регургитация.165,166 Трябва да се 
подчертае, че тези клапи са различни от митрални клапи и 
по-трудни за корекция. Стенозата на ляво странната AV кла-
па (най-често резултат от предишна корекция), която причи-
нява симптоматика трябва да бъде оперирана.

4.3.6. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност/спорт: при повечето пациенти с не-

усложнен коригиран AVSD, физическата активност не се 
нуждае от ограничение. Много от тях обаче при обектив-
но измерване имат субнормален физически капацитет. 
Пациенти със значими остатъчни проблеми имат нужда 
от индивидуални препоръки (вижте раздел 3.5.5).

•	 Бременност: добре поносима при пациенти след ради-
кална корекция и липса на значими остатъчни лезии. Не-
опериран частичен AVSD повишава риска от парадокса-
лен емболизъм. Пациенти с прекапилярна PH трябва да 
бъдат съветвани против забременяване. Като правило, 
пациенти с остатъчна лявостранна AV клапна регурги-
тация, които нямат никакви показания за хирургия, по-
насят относително добре бременност, макар че могат да 
настъпят аритмии и влошаване на AV клапна регургита-
ция167 (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само за високориско-
ви пациенти (вижте раздел 3.4.6).

4.4. Персистиращ артериален канал

4.4.1. Въведение и основна информация
Отвореният дуктус артериозус (PDA) е персистираща кому-
никация между проксималната лява PA и низходящата аорта, 

Препоръки за интервенция при атриовентрикуларен 
септален дефект

Препоръки Класa Нивоb

Пълен AVSD

Хирургична корекция не се препоръчва при па-
циенти с физиология на Eisenmenger и пациенти 
с РАН (PVR > 5WU) представящи се с десатура-
ция при натоварване.с

III C

За препоръките за интервенция виж също препоръките за интер-
венция при VSD (секция 4.2)

Частичен AVSD (примум ASD)

Хирургично затваряне се препоръчва при па-
циенти със значимо RV обемно обременяване и 
трябва да се извърши само от хирург за вродени 
сърдечни малформации.

I C

За повече детайли виж препоръките за интервенция на ASD (секция 4.1)

АV клапна регургитация

Клапна хирургия, за предпочитане възстано-
вяване на АV крапа се препоръчва при симп-
томатични пациенти с умерена/тежка клапна 
регургитация и трябва да се извърши от карди-
охирург по вродени сърдечни малформации.

I C

При безсимптомни пациенти с тежка АV недос-
татъчност на лявата АV клапа, клапна хирургия 
се препоръчва когато LVEDS ≥ 45 mmd и/или 
LVEF ≤60% при положение че са изключени дру-
гите причини за LV дисфункция.

I C

При асимптомни пациенти с тежка АV недоста-
тъчност на лявата АV клапа, запазена LV функция 
(LVEDS ≥ 45 mmd и/или LVEF >60%), голяма веро-
ятност за успешно възстановявате на клапата и 
нисък хирургичен риск, интервенция трябва да 
се има предвид при предсърдно мъждене или 
систолно РАР > 50 mm Hg.

IIa C

Обструкция в левокамерния изходен тракт 

Виж препоръките за интервенция при SubAS (секция 4.5.3)

ASD = междупредсърден дефект; AV = атриовентрикуларна; AVSD = 
атриовентрикуларен септален дефект, LV = лявокамерна; LVEF = 
лявокамерна фракция на изтласкване; LVESD = лявокамерен краен 
систолен диаметър; LVOTO  = обструкция в лявокамерния изходен 
път; PAH = пулмонална артериална хипертония; РАР = пулмонално 
артериално налягане; PVR = белодробна съдова резистентност; RV = 
дясна камера/камерна; SubAS = подклапна аортна стеноза; VSD  = 
междукамерен дефект; WU = единици по Wood.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Данните са ограничени, но от клиничния опит те могат да бъдат даде-
ни при понижаване на артериалната.
кислородна сатурация <90%.
d Стойностите се отнасят за възрастен със средни размери и може да 
изисква адаптация при мното нисък или висок ръст.
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непосредствено дистално на лявата подключична артерия. 
Може да бъде свързан с различни CHD, но при възрастни е 
обикновено изолирана находка.

PDA първоначално води до L-R шънт и LV и LA обемно об-
ременяване. При умерен и голям PDA, PAP е повишено. При 
пациенти, които достигат зряла възраст с умерен PDA, може 
да преобладава LV обемно обременяване или PAH. Възраст-
ни пациенти с голям PDA са развили по принцип физиология 
на Eisenmenger.

4.4.2. Клинична картина и естествена еволюция
Клиничната картина при възрастни пациенти с PDA включва:
•	 Малък канал без обемно обременяване на LV (нормална 

LV) и нормално PAP (като цяло безсимптомни).
•	 Умерен PDA с преобладаващо LV обемно обременяване: 

дилатирана LV с нормална или намалена функция, може 
да се изяви с левокамерна недостатъчност).

•	 Умерен PDA с преобладаваща PAH: систолно обременена 
RV (може да се представи с дясна сърдечна недостатъчност)

•	 Голям PDA: физиология на Eisenmenger с диференциал-
на хипоксемия и диференцирана цианоза (цианотични 
долни крайници, понякога и лява ръка); вижте раздели 
3.4.3 и 3.4.8.
Образуването на аневризма на дуктуса е много рядко ус-

ложнение.

4.4.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Специфичните клинични находки включват конти-
нуален шум, който изчезва с развитие на синдром на 
Eisenmenger (за диференцирана диагноза, вижте раздел 
4.4.2; кислородна сатурация трябва да се измери на горни-
те и долните крайници).
•	 Ехокардиографията е ключовата диагностична техника 

и осигурява диагнозата (може да бъде трудна при паци-
енти с Eisenmenger физиология), степента на LV обемно 
обременяване, PAP, размер на PA, и промени в дясното 
сърце.

•	 CMR е показан, когато е необходима допълнителна коли-
чествена оценка на LV обеми и количествена оценка на 
шънта (Qp:Qs).

•	 CMR/CCT може да оцени допълнително анатомията, кога-
то е необходимо.

•	 Сърдечна катетеризация е необходима в случай на не-
инвазивни данни за повишено PAP (изчислено систол-
но PAP >40 mmHg или индиректни признаци за това, 
когато PAP не може да бъде изчислена) с цел изчисля-
ване на PVR. Измерването на белодробния кръвоток 
е предизвикателство  в тези условия. Измерването на 
кислородната сатурация и в лявата, и в дясната PA е за-
дължително.

•	 Работен тест с натоварване трябва да се извърши при 
пациенти с PAH, за да бъде изключена десатурация на 
долните крайници.

4.4.4. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

Показанията за интервенция са обобщени в таблицата Пре-
поръки за интервенция при персистиращ артериален канал 
и във Фигура 4.

При възрастни, калцификацията на PDA може да при-
чини проблем за хирургично затваряне. Затварянето с ус-

тройство е методът на избор, дори когато сърдечни опера-
ции са показани, за съпътстващи сърдечни лезии и могат да 
бъдат успешно извършени при голяма част от възрастните 
с много ниска честота на усложнения.168–170 Хирургията е 
запазена за редкия случаи с прекалено голям за затваряне 
с устройство канал или с неподходяща анатомия, като об-
разуване на аневризма.

4.4.5. Препоръки за проследяване
Ехокардиографската оценка трябва да включва LV размер и 
функция, PAP, остатъчен шънт и свързани лезии.

Пациенти с липса на остатъчен шънт, нормална LV, и нор-
мално PAP не се нуждаят от редовно проследяване след 6 
месеца.

Пациенти с LV дисфункция и пациенти с остатъчна PAH 
трябва да бъдат проследявани през интервали от 1–3 годи-
ни, в зависимост от тежестта, включително оценка в специа-
лизирани центрове за ACHD.

4.4.6. Допълнителни съображения
•	 физическа активност/спорт: никакви ограничения при 

безсимптомни пациенти преди или след интервенция 
без PH; ограничаване до спортове с ниска интензивност 
при пациенти с PAH.

•	 Бременност: няма сигнификантно повишен риск при 
пациенти без PH. Пациенти с прекапилярна PH тряб-
ва да бъдат съветвани да не забременяват (вижте 
раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: ограничава се до високорискови па-
циенти (вижте раздел 3.4.6).

Препоръки за интервенция при персистиращ арте-
риален канал

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с данни за LV обемно обреме-
няванеc и липса на PAH (липсват неинвазивни 
признаци за покачване на PAP или инвазивно 
потвърждение за PVR <3 WU) се препоръчва за-
тваряне на PDA, независимо от симптомите.

I C

Затваряне с устройство се препоръчва като метод 
на избор, когато е технически осъществимо. I C

При пациенти, които са развили PAH с PVR 3–5 
WU, трябва да се има предвид затваряне на PDA, 
когато все още има значим L–R шънт (Qp:Qs >1.5).

IIa C

При пациенти, които са развили PAH с PVR ≥5 
WU, може да се има предвид затваряне на PDA, 
когато все още има значим L–R shunt (Qp:Qs >1.5)

IIb C

Затваряне на PDA не се препоръчва при паци-
енти с физиология на Eisenmenger и пациенти с 
по-ниска десатурация на долните крайници при 
натоварване.d 

III C

L–R = ляво-десенt; LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; PAH = пул-
монална артериална хипертония; PAP = пулмонално артериално 
налягане; PDA = персистиращ артериален канал; PVR = пулмонално 
съдово съпротивление; Qp:Qs = отношение пулмонален към систе-
мен кръвоток; WU = единици по Wood.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Дилатация на LV с повишен ударен обем.
d Данните за прецизна граница са ограничени, но от клиничния опит 
те могат да бъдат дадени при понижаване на артериалната кислородна 
сатурация <90%.
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4.5. Обструкция на изходния тракт 
на лява камера

4.5.1. Клапна аортна стеноза
4.5.1.1. Въведение и основна информация   
Най-честата причина за вродената клапна аортна стеноза 
(AS) е бикуспидната аортна клапа (BAV). До 80% от пациенти-
те с BAV ще развият дилатация на възходящата аорта, което 
се обсъжда в раздел 4.7.2. За поведението към AR, свързана 
с BAV, вижте Препоръките на ESC/EACTS 2017 върху поведе-
нието при клапни сърдечни заболявания.25 

4.5.1.2. Клинична изява и естествена еволюция
Пациентите често остават безсимптомни за много години. 
Прогресията на стенозата варира и зависи от началната те-
жест, степента на калциноза, възрастта и атеросклеротични-
те рискови фактори. При BAV, прогресията е по-бърза при 
тези пациенти с по-голяма ексцентричност на комисурите и 
предно-задно ориентирани комисури.

Прогнозата е добра, а внезапната смърт е рядка при без-
симптомни пациенти с добра поносимост към физически 
усилия, дори когато стенозата е тежка.171 

След поява на симптоми (ангина пекторис, диспнея, или 
синкоп), прогнозата се влошава бързо. При пациенти с BAV, има 
съобщения, че смъртността е 0.3%, честотата на аортна дисе-
кация 0.03%, а на ендокардит 0.3% на пациентска година про-
следяване. Дилатирани аортни синуси и/или възходяща аорта 
са намерени при 45% пациенти след 9 години проследяване.172 

4.5.1.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи. Диагностичните кри-
терии за степен на AS са обобщени в Таблица 12.

Специфичните клинични находки включват типичният 
систолен шум на изгонване върху аортната клапа, иради-
иращ към каротидните артерии. Може да бъде чут клик на 
изтласкване и може да се палпира трил. ЕКГ може да пока-
же LV хипертрофия (LVH) със или без свръхобременяване. 
При пациенти с диагностицирана BAV, трябва да бъде из-
ключена CoA (вижте раздел 4.6).

Поведение при персистиращ артериален канал

Затваряне PVR <5 WU и Qp:Qs >1.5

Не

Без затваряне

Белодробна артериална хипертоиния (PVR≥3 WU

ЗатварянеcБез затварянеb

Затваряне

Не Да

Не Да

Да

Не Да
LV обемно обременяване?

PVR ≥5 WU и Qp:Qs >1.5

Фигура 4: Поведение при персистиращ артериален канал.
LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; Qp:Qs= отношение пулмонален към системен кръвоток; PAH = пулмонална арте риал-
на хипертония; PDA = персистиращ артериален канал; PVR = пулмонално съдово съпротивление; WU= Wood единици.
a LV дилатация с повишен ударен обем.
b Включва всички пациенти с десатурация в покой (Eisenmenger физиология) или при усилие.
c Необходимо е внимателно индивидуално решение взето в експертни центрове.

Таблица 12: Диагностични критерии за тежест 
на аортна стеноза173

Лека AS Умерена AS Тежка AS

Vmax (m/s)a 2.6–2.9 3–3.9 ≥4.0

Среден градиент (mmHg)a <20 20–39 ≥40

AVA (cm2) >1.5 1.0–1.5 <1.0

AVAi (cm2/m2 BSA) >0.85 0.60–0.85 <0.60

LVOT скорост/аортна клапна 
скорост >0.50 0.25–0.50 <0.25

AS = аортна стеноза; AVA = аортна клапна площ; AVAi = индекс на 
аортна клапна площ; BSA = телесната повърхност; LVOT = левокаме-
рен изходен тракт; Vmax = максимална Doppler скорост.
a При нормален ток през клапата.

39Препоръки на ESC



•	 Ехокардиографията е златният стандарт за диагности-
циране на AS и за оценка на степента на калциране, LV 
функция, LVH, и свързаните лезии, дилатацията на възхо-
дящата аорта. С Доплер ехокардиография се определя 
степента на тежест по трансвалвуларната пикова ско-
рост (Vmax), средния градиент и аортната клапна площ 
(AVA) изчислена чрез континуитетно уравнение. За пове-
че подробности, вижте новите препоръки за ехокардио-
графска оценка на AS.173 

•	 TОE може понякога да осигури повече анатомични де-
тайли за клапната дисфункция или AVA планиметрия при 
некалцирани клапи.

•	 Работна проба се препоръчва при безсимптомни пациен-
ти, особено при умерена до тежка AS, за да потвърди без-
симптомен статус и да оцени поносимостта към усилие, 
отговора на кръвното налягане, и аритмиите за рискова 
стратификация и определяне на времето за операция.

•	 Ехокардиографията с ниска доза добутамин или физи-
ческо натоварване помагат при AS с ограничен ударен 
обем и нарушена LV функция (класическа ниско-дебитна 
ниско-градиентна AS).173 

•	 CMR/CCT, освен че имат потенциал за оценяване на AS, 
се изискват за преценка на дилатацията на възходящата 
аорта, в случаите, при които измерването с ехокардио-
графия е ненадеждно.

•	 CCT е станала особено надеждна за изчисляване на клап-
ната калциноза, когато се прави оценка на тежестта на AS 
при пациенти с нисък градиент, макар че трябва да се от-
бележи, че при млади пациенти аортната клапна стеноза 
не е непременно свързана със значителна калциноза.

•	 Сърдечна катетеризация се изисква, само ако неинва-
зивната оценка дава несигурни резултати, за оценка на 
коронарните артерии, или когато се планира перкутанна 
балонна ангиопластика.

4.5.1.4. Медикаментозна терапия
Симптоматичните пациенти имат нужда от неотложна опе-
рация. Медикаментозно лечение при свързана с AS сърдеч-
на недостатъчност е запазено за неоперабилни пациенти. 
Нито статиново лечение, нито някй друг  лекарствен  препа-
рат, са показали до момента, че забавят прогресията на AS.

4.5.1.5. Хирургично/катетърно интервенционално лечение
Показанията за интервенция са обобщени в Препоръки за ин-
тервенция при клапна аортна стеноза и във Фигура 5.

При избрани юноши и млади възрастни с некалцирани 
клапи, може да се вземе предвид балонна валвулопластика. 
Такъв може да бъде подходът при хемодинамично нестабил-
ни пациенти, като мост към операция или забавяне на смя-
ната на клапата при жени с анатомично подходящи клапи и 
желание за бременност. При пациенти с калцирани клапи, 
лечение на избор е клапното протезиране. Механичните 
клапи са по-трайни от биологичните клапи или хомографти-
те, но изискват доживотна антикоагулация. Процедурата на 
Ross (двуклапна операция) е била препоръчана на пациенти 
в детеродна възраст и тези, които искат да избегнат антико-
агулация. Прогресивната дегенерация на хомографта след 
процедурата на Ross е най-честата причина за реинтервен-
ция по време на проследяването. Транскатетърната имплан-
тация на пулмонална клапна е станала алтернативна техника 
за хирургично лечение на дегенериралата пулмонална кла-
па. Транкатетърната имплантация на аортна клапа понасто-
ящем няма място в лечението на вродена AS, освен в много 
редките случаи с висок хирургичен риск, когато е техниче-
ски осъществима.

4.5.1.6. Препоръки за проследяване
Необходимо е доживотно и редовно проследяване, а ин-
тервалите зависят от тежестта на стенозата. Необходимо е и 
след клапна интервенция минимум веднъж годишно.

Ехокардиографско изобразяване на аортната клапа и 
аортния корен за определяне на развитието на клапната сте-
ноза и аортната дилатация е задължително. CMR или CCT на 

Препоръки за интервенция при клапна аортна стеноза

Препоръки Класa Нивоb

Симптоматични пациенти с клапна аортна стеноза

При симптоматични пациенти с тежка AS с висок 
градиент (среден градиентt ≥40 mmHg) се пре-
поръчва интервенция.25,171,174,175 

I B

Интервенция е показана при симптоматични па-
циенти с тежка AS с нисък дебит, нисък градиент 
(среден градиент <40 mmHg) с намалена EF и дока-
зателства за резерв на кръвотока(контрактилен), 
изключващ псевдо-тежка AS.

I C

Безсимптомни пациенти с тежка аортна клапна стеноза

Интервенция е показана при безсимптомни па-
циенти с тежка AS и абнормен тест с натоварване, 
показващи симптоми при натоварване, ясно свър-
зани с AS.

I C

Интервенция е показана при безсимптомни па-
циенти с тежка AS и систолна LV дисфункция (LVEF 
<50%), която не се дължи на друга причина.

I C

Интервенция трябва да се има предвид при без-
симптомни пациенти с тежка AS, когато по време 
на тест с натоварване се представят със спад на 
кръвното налягане под изходната стойност.

IIa C

Интервенция трябва да се има предвид при без-
симптомни пациенти с нормална EF и липса на го-
респоменатите нарушения при теста с натоварва-
не, ако хирургичният риск е нисък и е налице една 
от следните данни:
•	 Много тежка AS определена по Vmax >5.5 m/s.
•	 Тежка клапна калциноза и скорост на нара-

стване на Vmax с ≥0.3 m/s/year.
•	 Изразено покачване на нивата на BNP (>3 пъти 

спрямо възрастово и полово коригирания 
нормален диапазон), потвърдено чрез пов-
торни измервания, без друго обяснение.

•	 Тежка PH (систолно PAP в покой >60 mmHg, 
потвърдена чрез инвазивно измерване), без 
друго обяснение.

IIa C

Придружаваща аортна клапна хирургия по време на друга кар-
диологична/на възходящата аорта операция

Хирургия се препоръчва, когато пациенти с теж-
ка AS са подложени на хирургия на възходящата 
аорта или на друга клапа, или на CABG.

I C

Пациенти с умерена AS подложени на CABG 
или хирургия на възходящата аорта друга кла-
па трябва да се има предвид за допълнително 
клапно заместване.

IIa C

AS = аортна стеноза; BNP = B-тип натриуретичен пептид; CABG = 
коронарен артериален байпас графт; EF = фракция на изтласкване; 
LV = лява камера/камерен/а/о/и; LVEF = левокамерна фракция на из-
тласкване; PAP = пулмонално артериално налягане; PH = пулмонална 
хипертония; Vmax = максимална доплерова скорост.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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аортата се препоръчва при при пациенти с нативна BAV, паци-
енти с анамнеза за изолирано клапно заместване, при което 
възходящата аорта не се визуализира добре при TTE, и при па-
циенти с диаметри на корена/асцендентната част >40 mm.176 

4.5.1.7. Допълнителни съображения
•	 физическа активност/спорт: пациенти с тежка симптом-

на и безсимптомна AS и тези с умерена стеноза, поради 
BAV и дилатирана аорта, трябва да избягват изометрич-
ни упражнения и високоинтензивни спортове. При лека 
и умерена AS е разрешена по-интензивна физическа ак-
тивност. За определяне на съветите се препоръчва пред-
варителен работен тест.24 

•	 Бременност: противопоказана при тежка симптоматич-
на AS. Лечението или с балонна валвулопластика, или с 
хирургия трябва да се извърши преди забременяване. 
При безсимптомни пациенти с тежка AS и нормална ра-
ботна проба, при подбрани пациенти, бременност може 
да бъде възможна. Аортата изисква особено внимание 
тъй като свързаната с BAV аортна дилатация може да се 
развие и да прогресира по време и след бременност; съ-
ществува риск от дисекация (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при високо-
рискови пациенти (вижте раздел 3.4.6).

4.5.2. Надклапна аортна стеноза
4.5.2.1. Въведение и основна информация
Надклапна аортна стеноза (SupraAS) може да настъпи като 
характерен признак на синдрома на Williams–Beuren или да 
е изолирана/фамилна, което се дължи съответно на делеция 
на еластиновия ген локализиран върху хромозома 7q11.23 
или мутация в същия ген. Тези генетични дефекти водят до 
обструктивна артериопатия с варираща тежест, която е най-
изразена в синотубуларната връзка.177 

SupraAS може да се открие в рамките на фамилна хо-
мозиготна хиперхолестеролемия.178 SupraAS възниква като 
локализирана фиброзна диафрагма непосредствено дистал-
но на коронарните остиуми или, по-често, като външна де-
формация тип пясъчен часовник със съответно стеснение в 
лумена на аортата или дифузна стеноза на възходящата аор-
та. Тя може да е свързана с аортни клапни аномалии, хипоп-
лазия на цялата аорта, включване на коронарните остиуми 
или стеноза на основните разклонения на аортата или PAs.

Подход при тежка обструкция на левокамерна изходния тракт

Спад на кръвното налягане при натоварване

Интервенция 

Интервенция 

Работната проба демаскира симптомите

Рискови факториb и нисък хирургичен риск

Не

Вижте таблиците с препоръките
при подклапна и надклапна ASa

Симптоми?

LVEF <50%?

Интервенция 

Интервенция 
Проследяване

Не Да

Не Да

Не Да

Не Да

Да

Не Да
Клапно ниво на обструкция?

Фигура 5: Подход при тежка обструкция на левокамерния изходен тракт.
AS = аортна стеноза; LVEF = левокамерна изтласкваща фракция; LVOTO = обструкция на левокамерния изходен тракт; 
PAP = пулмонално артериално налягане; PH = пулмонална хипертония; SubAS= подклапна аортна стеноза; SupraAS= над-
клапна аортна стеноза.
a Вижте раздел 4.5. Има фундаментални разлики във взетите решения за подход в сравнение с тези при клапна AS, тъй 
като по-принцип не е необходимо клапно заместване с неговите последствия.
b Пикова скорост >5.5m/s; тежка калциноза + прогресия на пиковата скорост ≥0.3 m/s/y; силно повишени неврохормони 
(>3-кратно по отношение на възрастовите и полови норми); тежка PH (систолно PAP >60mmHg без други причини).

41Препоръки на ESC



4.5.2.2. Клинична картина и естествена еволюция
Мнозинството пациенти се представят в детска възраст със 
симптоми на обструкция на изтласквания кръвоток или ми-
окардна исхемия. Въпреки че прогресията на SupraAS е ряд-
ка в зряла възраст, възрастните остават с риск от сърдечни 
усложнения.179 Внезапна смърт настъпва рядко, но е по-чес-
та при SupraAS със синдром на Williams–Beuren, с дифузна 
периферна стеноза на PA, или с CAD, особено свързана с 
анестетични процедури.

4.5.2.3. Изграждане на диагнозата 
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Аускултацията разкрива типичен силен систолен шум на 
изгонване, който се чува най-добре в левия долен стернален  
ръб, без придружаващ систолен клик или диастолен шум на AR.
•	 Ехокардиографията прави възможна анатомичната диа-

гноза на SupraAS, когато акустичният прозорец позволя-
ва. Доплер ехокардиографията осигурява градиентите 
на налягане, но те могат да надценяват или да подценя-
ват реалното спадане на налягането по хода на обструк-
цията. TОE позволява добра визуализация на коронарни-
те остиуми, а 3D TОE може да се използва за по-детайлна 
оценка на стенотичната област.180 

•	 За работен тест с натоварване, вижте клапна AS (раз-
дел 4.5.1).

•	 CMR/CCT са полезни за детайлна оценка на надклапната 
анатомия, особено когато е налице етажирана LVOTO, 
или за (предоперативна) оценка на коронарната арте-
риална анатомия и други лезии на аортата или аортни 
клонове (напр. каротидна и ренална артериална стеноза, 
както и централна част или разклонение на PAs.

•	 Сърдечна катетеризация: хемодинамична оценка се пре-
поръчва, когато неинвазивните изчисления остават не-
сигурни.

•	 Генетична оценка с консултиране и последващо тесту-
ване чрез използване на микро-решетъчни техники е 
полезна за диагностициране на синдрома на Williams–
Beuren и секвениране на еластиновия ген при несинд-
ромно представяне.

4.5.2.4. Хирургично/катетърно интервенционално лечение
Хирургията е първичното лечение: оперативната смъртност 
при фиброзна диафрагма и деформация тип пясъчен ча-
совник е <5%. Тъй като коронарните артерии са под високо 
налягане, хирургията трябва да се извърши по-рано, откол-
кото при пациенти с клапна AS, особено когато не е необ-
ходимо клапно заместване. След оперативна корекция, има 
съобщения, че честотата на преживяемостта е била 80–85% 
след 20 години.181 AR може да има при ~25% от пациентите, 
но обикновено не прогресира след хирургично облекчаване 
от SupraAS.

4.5.2.5. Препоръки за проследяване
Доживотно и редовно проследяване, включително ехокар-
диография, е необходимо с цел определяне на прогресия 
на обструкцията (рядко), LV размер/функция и развитие на 
симптоми, както и след операция за определяне на късна 
рестеноза, развитие на аневризма (CMR/CCT), и поява или 
прогресия на CAD. Проследяването трябва да включва оцен-
ка в специализирани центрове за ACHD.

4.5.2.6. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност спорт: вижте клапна AS (раз-

дел 4.5.1).

•	 Бременност: Вижте клапна AS (раздел 4.5.1). Пациенти 
мъже и жени със синдром на Williams–Beuren и мутация 
на еластиновия ген имат 50% риск от предаване (препо-
ръчва се фамилен скрининг).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при високо-
рискови пациенти (вижте раздел 3.4.6).

4.5.3. Подклапна аортна стеноза
4.5.3.1. Въведение и основна информация
Подклапната аортна стеноза (SubAS) настъпва като изолира-
на лезия, но е често свързана с аортна клапна болест, VSD, 
AVSD, или комплекс на Shone (етажирана обструкция на ля-
вото сърце). Може да се развие и след коригиране на тези 
лезии. Причинява се от фиброзен ръб/пръстен в LVOT прок-
симално на аортната клапа или като фибромускулно стесне-
ние. SubAS трябва да бъде разграничена от обструктивната 
хипертрофична кардиомиопатия.

4.5.3.2. Клинична картина и естествена еволюция
Клиничния ход е силно вариабилен. Наличието на асоциирана 
CHD, по специално VSD, е свързано с прогресия на SubAS; възрас-
тта изглежда не играе роля при заболяването. AR е честа, но ряд-
ко хемодинамично значима или прогресираща.182 Макар и рядко, 
има съобщения за внезапна смърт при пациенти със SubAS.

4.5.3.3. Изграждане не диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Клиничната находка включва главно систолен шум на 
изгонване по лявия стерналeн ръб без систолен клик.  Диа-
столният шум насочва към AR.
•	 Ехокардиографията визуализира анатомия на LVOT, асо-

циирана клапна патология, степен на AR, LV функция, 
LVH, и асоциирани лезии. С Доплер ехокардиография 
се определя тежестта на субвалвуларната обструкция, 
но получените с Доплер градиенти могат да надценяват 
обструкцията и могат да изискват потвърждаване със 

Препоръки за интервенция при надклапна аортна 
стеноза

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти със симптоми (спонтанни или при 
тест с натоварване) и среден Доплер градиент 
≥40 mmHg се препоръчва хирургия.

I С

При пациенти със среден Доплер градиент 
<40  mmHg хирургия се препоръчва, когато са 
налице една или повече находки:
•	 Симптоми, които мога да бъдат отдадени на 

обструкция (задух при усилие, ангина, синкоп).
•	 LV систолна дисфункция (EF <50% без друго 

обяснение).
•	 Необходимо хирургично лечение при сигни-

фикантна CAD или клапна болест.

I С

Пациенти със среден Доплер градиент 
≥40 mmHgc – но без симптоми, LV систолна дис-
функция, LVH или патологична работна проба  – 
може да се има предвид корекция, когато хирур-
гичният риск е нисък.

IIb С

CAD = коронарна артериална болест; EF = фракция на изтласкване; LV = 
лява камера/левокамерен/а/о/и; LVH = левокамерна хипертрофия.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Измерените с Доплер градиенти могат да надценяват обструкцията и 
могат да се нуждаят от потвърждение с лява сърдечна катетеризация.
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сърдечна катетеризация. Понякога е необходима TОE за 
по-добро демонстриране на мембраната или пръстена. 
3D TОE може да спомогне за характеризиране на ком-
плексната анатомия на LVOT и за оценка на площта на 
обструкцията чрез планиметрия.

•	 CMR може да бъде от полза за характеризация на ком-
плексните LVOTO анатомии, особено при пациенти с лош 
акустичен прозорец.

4.5.3.4. Хирургично/катетърно интервенционално лечение
Хирургичното лечение е единствената ефективна интервенция 
и включва пълна резекция на фиброзния ръб/пръстен и части 
от мускулната основа по хода на лявата септална повърхност. 
Фибромускулната или тунеловидната SubAS изисква по екстен-
зивна резекция или процедура на Konno. Хирургичните резул-
тати са добри, но може да настъпи рестеноза. При пациенти с 
нисък хирургичен риск и морфология, подходяща за корекция, 
прагът за интервенция е по-нисък, отколкото при аортна клап-
на стеноза, тъй като не изисква имплантация на клапа. В случай 
на умерена или тежка AR, аортната клапа трябва да бъде кори-
гирана или сменена по време на операцията.

4.5.3.5. Препоръки за проследяване
Доживотно редовно проследяване, включително ехокар-
диография, е необходимо при неоперирани, с цел опреде-
ляне на прогресия на обструкцията, AR и LV хипертрофия, 

функция и размер. Редовно следоперативно проследяване 
също е  необходимо, за откриване и проследяване на късна 
рестеноза, прогресираща AR и усложнения, като аритмии, 
сърдечен блок и ятрогенен VSD. Проследяването трябва да 
включва оценка в специализирани ACHD центрове, а често-
тата е свързана с очакваната прогресия на болестта.

4.5.3.6. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност/спорт: вижте клапна AS (раздел 

4.5.1).
•	 Бременност: противопоказана само при тежка симпто-

матична SubAS, при която трябва да се направи опера-
ция преди бременност (операция трябва да се вземе 
предвид дори и при безсимптомна тежка SubAS) (вижте 
раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при високо-
рискови пациенти (вижте раздел 3.4.6).

4.6. Коарктация на аортата

4.6.1. Въведение и основна информация
CoA се счита за част от генерализирана артериопатия, а 
не само стеснение на аортата. Тя се среща като дискретна 
стеноза или като дълъг хипопластичен сегмент на аортна-
та дъга. Типично, CoA е локализирана в областта, където се 
прикрепя дуктус артериозус, а само в редки случаи се среща 
ектопично (възходяща, низходяща или абдоминална аорта).

Асоциираните лезии включват BAV (до 85%), аневризма 
на възходящата аорта, SubAS, или SupraAS, (супра) митрална 
клапна стеноза (включително парашутна митрална клапа), 
комплекс на Shone, или комплексни вродени сърдечни де-
фекти. CoA може да бъде свързана със синдром на Turner и 
синдром на Williams–Beuren. При пациенти с CoA са докла-
двани извънсърдечни съдови аномалии, включително ано-
мално изхождане на дясната артерия субклавия (в 4–5% от 
случаите), колатерална артериална циркулация и вътремо-
зъчни аневризми (в до 10%).

4.6.2. Клинична картина и естествена еволюция
Признаците и симптомите зависят от тежестта на CoA. Паци-
енти с тежка CoA обикновено се изявяват в ранна възраст, 
докато особено леки случаи могат да останат нразпознати 
до зряла възраст, когато CoA се открива при изследване за 
артериална хипертония.

Ключови симптоми могат да бъдат главоболие, кървене 
от носа, виене на свят, шум в ушите, недостиг на въздух, аб-
доминална ангина, клаудикация и студени крака.

Пациенти с CoA, които достигат до юношеска възраст, 
показват добра преживяемост до възраст 60 години. Дъл-
госрочна заболеваемост се среща обаче често, до голяма 
степен във връзка с аортни усложнения и продължителна 
хипертония.183 

Естествената еволюция може да бъде усложнена от лява 
сърдечна недостатъчност, интакраниална хеморагия (от 
аневризма), IE, аортна руптура/дисекация, ранна коронарна 
и мозъчна съдова болест, и асоциирани сърдечни дефекти.

4.6.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Офисно измерване на кръвното налягане на горните 
и долните крайници са първични изследвания, които са 
необходими при всички пациенти с коарктация. Градиент 

Препоръки за интервенция при подклапна аортна 
стеноза

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти със симптоми (спонтанни или при 
тест с натоварване), със среден Доплер гради-
ент ≥40 mmHgс или тежка AR се препоръчва 
хирургия.

I С

При безсимптомни пациенти трябва да се има 
предвид хирургия, когато са налице една или 
повече от следните находки:
•	 Среден градиент <40 mmHg, но LVEF <50%.
•	 AR е тежка, а LVЕSD >50 mm (или 25 mm/m2 

BSA) и/или EF <50%d.
•	 Средният Доплер градиент е ≥40 mmHgc и е 

налице изразена LVH.
•	 Средният Доплер градиент е ≥40 mmHgc и 

има спадане на кръвното налягане под изход-
ните стойности по време на натоварване.

IIa С

При безсимптомни пациенти може да се има 
предвид хирургия, когато са налице една или 
повече от следните находки:
•	 Средният Доплер градиент е ≥40 mmHg,c LV 

е нормална (EF >50% и липсва LVH), работна-
та проба е нормална, а хирургичният риск е 
нисък.

•	 Прогресирането на AR е документирано, а AR 
става повече от лека (за превенция на допъл-
нително прогресиране).

IIb С

AR = аортна регургитация; BSA = телесна повърхност; EF = фракция 
на изтласкване; ESC = Европейско кардиологично дружество; LV  = 
лява камера/камерен/а/о/и; LVEF = лявокамерна фракция на изтласк-
ване; LVESD = лявокамерен краен систолен диаметър; LVH = лявока-
мерна хипертрофия.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Измерените с Доплер градиенти могат да надценяват обструкцията и 
могат да се нуждаят от потвърждение чрез лява сърдечна катетеризация.
d Виж препоръките на ЕSC от 2017 за поведение при клапни заболя-
вания25.
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на кръвното налягане между горните и долните крайници 
(систолно ≥20 mmHg) указва сигнификантна CoA. Слаби 
или отсъстващи пулсации в долните крайници или радио-
феморално пулсово закъснение също показват сигнифи-
кантна коарктация.
•	 Амбулаторни измервания на кръвното налягане (дяс-

на ръка) се препоръчват за откриване/потвърждава-
не на артериална хипертония (24-h средно систолно 
>130 mmHg или диастолно >80mmHg).

•	 Други находки включват супрастернален трил (прок-
симална обструкция), междускапуларен (систолен) 
шум или продължителен шум (поради колатерални съ-
дове). В случай на много лека CoA, шумовете могат да 
липсват напълно.

•	 Торакалната рентгенова находка може да се характе-
ризира с узури на третите и четвъртите (до осмите) ре-
бра, дължащи се на колатералите.

•	 Ехокардиографията осигурява информация по отно-
шение на разположението, структурата и степента 
на CoA, LV функция и LVH, придружаващи аномалии 
и аортни и супра-аортни съдови диаметри. Доплеро-
вите градиенти не са подходящи за изчисление, както 
при нативна така и при следоперативна коарктация. 
При развитието на обширни колатерални артерии, 
градиентите не са надеждни и често са недооценени. 
След оперативно коригиране или стентиране, могат 
да се развият повишени скорости на систолния кръво-
ток, дори и в отсъствие на значимо стеснение, пора-
ди намален/липсващ аортен комплайанс и свързано с 
Доплер възстановено налягане. Градиентът тогава се 
надценява. Транссистолният кръвоток в низходящата 
аорта и диастолния реверс в абдоминалната аорта са 
находки при сигнификантна (re-) CoA.

•	 CMR и CCT, включващи 3D реконструкция, са предпочита-
ните неинвазивни методи за оценка на цялата аорта при 
подрастващи и възрастни. И двете изобразяват мястото, 
обхвата и степента на аортното стеснение, аортната дъга 
и съдовете на главата и шията, пред- и постстенотичната 
аорта и колатералите. И двата метода откриват усложне-
нията, като аневризми, фалшиви аневризми, рестенози 
или остатъчни стенози.184 

•	 Изобразяване на интрацеребралните съдове е показано 
в случай на симптоми и/или клинични прояви на аневри-
зми/руптура.

•	 Сърдечната катетеризация с манометрия (peak-to-peak 
градиент ≥20 mmHg) показва хемодинамично значи-
ма CoA в отсъствие на добре развити колатерали и се 
извършва в условията на интервенционално лечение. 
Трябва да се отбележи, че при пациенти под обща анес-
тезия, инвазивното измерване на градиент може да 
бъде недооценен.

4.6.4. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

Показанията за интервенция са резюмирани в таблица Пре-
поръки за интервенция при коарктация и рекоарктация на 
аортата и във Фигура 6.

 При нативна CoA, както и рекоарктация с подходяща 
анатомия, стентирането стана лечението на първи избор 
в много центрове за ACHD.185 Предпочита се употребата 
на покрити стентове, поради по-ниски честоти на кратко-
срочните и дългосрочните усложнения.186 Биодеградира-

щи стентове са в процес на развитие, но се прилагат главно 
при деца, когато се очаква аортата все още да нараства.

Балонна ангиопластика при възрастни е показана един-
ствено за редилатация на преди това стентирана аорта.

Докато хирургичните техники в детска възраст включ-
ват резекция и анастомоза край-в-край, резекция и раз-
ширена анастомоза край-в-край, аортопластика с про-
тезна кръпка, аортопластика чрез подключичен флеп, 
интерпозиция на (тубуларен) графт и тръбовидни (преска-
чащи) байпас графтове; само последните две техники са 
по принцип възможни при възрастни. Кондюити (тръби) 
между възходяща-до-низходяща аорта могат да бъдат 
предпочитани при възрастни с неблагоприятна анатомия. 
Макар че хирургичният риск при неусложнена CoA може 
понастоящем да бъде <1%, той нараства сигнификантно 
след възрастта 30–40 години. Увредата на гръбначния 
стълб е изключително рядка.187 

Тъй като коарктацията не е локализирана болест на аор-
тата, асоциирани лезии които могат да имат нужда от струк-
турни интервенции трябва да се имат предвид:
•	 Асоциирана значима аортна клапна стеноза или регур-

гитация (BAV).
•	 Аневризма на възходящата аорта с диаметър >50 mm 

или бърза прогресия на диаметъра.
•	 Аневризма и фалшиви аневризми на мястото на предиш-

на CoA.
•	 Симптомни или големи аневризми на кръга на Willis.

Лечение трябва да се извърши в центрове с голяма опит-
ност при лечението на ВСМ.

Препоръки за интервенция при коарктация и реко-
арктация на аортата

Препоръки Класa Нивоb

Корекция на коарктация или ре-коарктация (хи-
рургична или транскатетърна) е показана при 
хипертонични пациентис с повишен неинвази-
вен градиент между горните и долни крайници, 
потвърден с инвазивни измервания (градиент 
peak-to-peak ≥20 mmHg) с предпочитание към 
интервенционално лечение (стентиране), ако е 
технически възможно.

I С

Интервенционално лечение (стентиране) тряб-
ва да се има предвид при пациенти хипертони-
цис с ≥50% стеснение спрямо аортния диаметър 
на ниво диафрагма, дори и когато инвазивният 
peak-to-peak градиент е <20 mmHg, ако е техни-
чески възможно.

IIa С

Интервенционално лечение (стентиране) тряб-
ва да се има предвид при нормотензивни па-
циентис с повишен неинвазивен градиент, по-
твърден с инвазивно измерване (peak-to-peak 
≥20 mmHg), ако е технически възможно.

IIa C

Интервенционално лечение (стентиране) може 
да се има предвид при нормотензивни пациен-
тиc с ≥ 50% стеснение спрямо аортния диаметър 
на ниво диафрагма, дори и когато инвазивният 
peak-to-peak градиент е <20 mmHg, ако е техни-
чески възможно.

IIb С

a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Трябва да се вземе предвид амбулаторно мониториране на кръвно-
то налягане на дясната ръка за поставяне на диагнозата хипертония.
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4.6.5. Препоръки за проследяване
Остатъци, последствия и усложнения са изброени по-долу:
•	 Артериална хипертония в покой или по време на физи-

чески упражнения е честа, дори след успешно лечение, е 
важен рисков фактор за преждевременна CAD, камерна 
дисфункция и руптура на аортни или церебрални ане-
вризми.188 

•	 Геометрията на дъгата (готическа, назъбена, нормална) и 
по-малкият аортен размер в стентирания участък може 
да играе роля за развитието на хипертония. Измерване-
то на 24-часово амбулаторно кръвно налягане на дясната 
ръка открива по-добре хипертония, отколкото еднократ-
ното измерване.189 Значението на изолираната, индуци-
рана при усилие хипертония е обект на дебат.

•	 Повишен градиент на налягане (систоличен ≥20 mmHg) 
между горните и долните крайници показва рекоаркта-
ция и налага инвазивна оценка за потвърждаване и ле-
чение.

•	 Лекарственото лечение на артериалната хипертония тряб-
ва да спазва Препоръките на ESC/ESH от 2018 година.190 

•	 Рецидивираща или остатъчна CoA може да индуцира 
или влоши системна артериална хипертония и нейните 
усложнения.

•	 Аневризми на асцендентната аорта или в мястото на 
интервенцията представляват риск от руптура и смърт. 
Корекциите с кръпка (напр. с Dacron) са свързани с осо-
бен риск от аневризми в мястото на корекцията, а интер-
позиционните графтове крият особен риск от фалшиви 
аневризми,191 като и двата вида трябва да бъдат просле-
дявани редовно с образни методи.

•	 Необходимо е внимание по отношение на BAV, митрал-
на клапна болест, преждевременна CAD, и гроздовидни 

аневризми в кръга на Willis (не се препоръчва рутинен 
скрининг при безсимптомни пациенти).
Всички пациенти с CoA се нуждаят от редовно про-

следяване най-малко веднъж годишно. Изобразяването 
на аортата (за предпочитане с CMR) е необходимо с цел 
документиране на след-корекционната или след-интер-
венционалната анатомия и усложненията (рестеноза, 
аневризма, образуване на фалшива аневризма). Препо-
ръчаните интервали на изобразително изследване са 
най-често на всеки 3–5 години, но зависят също и от ба-
залната патология.

4.6.6. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност/спорт: пациенти без остатъчна 

обструкция, които са нормотензивни в покой и при 
натоварване, могат обикновено да водят нормално 
активен живот без ограничения. Пациенти с артери-
ална хипертония, остатъчна обструкция или други 
усложнения трябва да избягват тежки изометрични 
упражнения, пропорционално на тежестта на техните 
проблеми.

•	 Бременност: след успешно лечение на CoA, много 
жени толерират бременност без съществени пробле-
ми43 Специално, жени с некоригирана CoA – но също и 
тези след коригиране с артериална хипертония, оста-
тъчна CoA, или аортни аневризми – имат повишен риск 
от аортна руптура и руптура на мозъчна аневризма по 
време на бременност и раждане. Има съобщения на 
по-голяма честота на недоносеност и хипертонични 
нарушения192 (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при високо-
рискови пациенти (вижте раздел 3.4.6).

Поведение при коарктация и рекоарктация

Консервативно лечение

Интервенция 

Интервенция Интервенция 

≥50% стеснение на аортатаc ≥50% стеснение на аортатаc

Градиент peak-to-peak ≥20 mmHgb Градиент peak-to-peak ≥20 mmHgb

Интервенция 

Не Да Не Да

Не Да Не Да

Не Да

Артериална хипертония?a

Фигура 6: Поведение при коарктация и рекоарктация на аортата.
CoA= коарктация на аортата.
a С цел диагностика трябва да се имат предвид амбулаторно кръвно налягане на дясната ръка.
b Инвазивно потвърдени налягания.
с Спрямо аортния диаметър на ниво диафрагма.
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4.7. Аортопатии

4.7.1. Синдром на Марфан и сродни 
наследствени болести на гръдната аорта

4.7.1.1. Въведение и основна информация
Синдромът на Marfan е прототипът на синдромни наслед-
ствени заболявания на гръдната аорта (HTAD), обхващащ 
клинична и генетична хетерогенна група нарушения с общ 
знаменател аневризма или дисекация на торакалната аорта. 
Както синдромните, така и несиндромните (или изолирани) 
форми на HTAD са част от клиничния спектър, със значител-
но припокриване между различните варианти.

За повече подробности върху различните синдроми, 
моля използвайте Препоръките на ESC 2014 върху аортна 
болест193 и консенсусен документ върху генетичното тест-
ване при ACHD/HTAD.140 Тъй като повечето деца с предимно 
синдромни форми на HTAD ще бъдат насочени към ACHD 
структури в зряла възраст, тези Препоръки се фокусират 
върху специфични сърдечносъдови усложнения. Синдро-
мът на Marfan се счита за модел на заболяването – други 
синдроми се споменават, в случай на важни разлики спрямо 
синдрома на Marfan.

4.7.1.2. Клинична изява и естествена еволюция
Въпреки че болестите на гръдната аорта – или аневризми 
открити със скрининг или дисекация в условията на спеш-
ност – е основната характеристика при синдром на Marfan/
HTAD, екстра-аортните характеристики в скелетната/очната 
органна система могат да бъдат ключът към диагнозата при 
някои пациенти.

Прогнозата при отделни HTAD се определя най-вече от 
прогресиращата дилатация на аортата, водеща до аортна 
дисекация или руптура. Прогнозата варира според подле-
жащия генетичен дефект. Средната възраст на смъртта при 
пациенти с нелекуван синдром на Marfan е <40 години, но 
може да се приближи до тази на общата популация при па-
циенти, при които диагнозата е известна и които са лекува-
ни правилно.29,194 По-редки сърдечно-съдови причини за 
смърт включват сърдечна недостатъчност и SCD.29 

При синдром на Marfan, главната детерминанта на аорт-
на дисекация тип А е диаметърът на аортния корен с по-
вишен риск от руптура ≥50 mm.195 Други рискови фактори 
включват фамилна анамнеза за аортна дисекация при нисък 
диаметър,193 скорост на нарастване на аортния корен, бре-
менност и хипертония. Изникват и трябва да се имат пред-
вид нарастващ брой доказателства за генно-базирани раз-
лики за аортния риск. Други части на аортата – или в случая 
с някои видове, големи разклонения– могат също да се дила-
тират или дисекират.

Наличието на значима аортна, трикуспидална или мит-
рална регургитация – свързана обикновено с клапен про-
лапс – може да доведе до камерно обемнно обременяване. 
Всъщност, LV болест може да настъпи и независимо от клап-
ната дисфункция, като може да бъде свързана с аритмия. 
Митралният клапен пролапс при пациенти със синдром на 
Marfan се манифестира рано и прогресира до тежка регур-
гитация, необходимост от хирургия и IE по-рано от идиопа-
тичния митрален клапен пролапс.196 

4.7.1.3. Изграждане на диагнозата
Ранната идентификация и изграждането на конкретната ди-
агноза има решаващо значение, тъй като профилактичната 
хирургия може да предотврати аортна дисекация и руптура. 

Това изисква подход с мултидисциплинарен екип с инте-
грация на клинични и генетични находки.197 Диагнозата на 
синдром на Marfan се базира на критериите на Ghent, като 
аневризмата на аортния корена/дисекацията и ектопията на 
лещата са кардинални признаци.198 Критерии за други HTAD 
заболявания са по-слабо дефинирани.
Тестуването на генния панел има значение за потвърждава-
не на диагнозата и за ръководене на поведението. Честотата 
на мутация при синдромни форми е по-висока (> 90%), от-
колкото при несиндромни единици (20–30%).199 След като се 
идентифицира патогенен вариант, пресимптомният генети-
чен скрининг на членовете на семейството е задължителен, 
за да бъде позволен ранен и правилен подход.
•	 Ехокардиографска оценка на аортния корен трябва да 

включва измервания в мястото на пръстена, синусите, 
синотубуларната връзка, дисталната възходяща част, 
дъгата и низходящите части на торакалната аорта. При 
възрастните се препоръчва измерване в края на диас-
толата чрез използване на  принципа водещ до водещ 
ръб. Получените стойности трябва да бъдат коригирани 
за възрастта, пола и размера на тялото на съответното 
лице, чрез използване на стандартизирани номогра-
ми.200,201 Клапната морфология (пролапс на митралната 
клапа, BAV) и функция трябва да бъдат оценени, както и 
наличието на PDA. LV размер и функция трябва да бъдат 
изследвани според стандартните препоръки.

•	 Трябва да се направи CMR или CCT ангиография от глава-
та до таза при всеки пациент на изходно ниво, осигуря-
вайки изобразяване на цялата аорта и разклоняващите 
се съдове. В допълнение към измерването на аортните 
диаметри, информацията за извитост (тортуозност) на 
аортната/вертебралната артерия е важна за диагностич-
ни и прогностични цели.202,203 

•	 Холтер мониториране трябва да се извършва при паци-
енти със симптоми, тъй като могат да настъпят камерни 
аритмии, проводни нарушения и SCD.

4.7.1.4. Медикаментозна терапия
Въпреки че не са установени намаление на смъртността или 
степента на дисекция в някое проучване, бета-блокерите ос-
тават основата за медикаментозното лечение при пациенти 
с Marfan/HTAD, намаляването на напречния стрес на стената 
и скоростта на растеж на аортата.204 Стриктното антихипер-
тензивно лечение, имащо за цел 24-часово амбулаторно сис-
толично кръвно налягане <130 mmHg (110 mmHg при паци-
енти с дисекация на аортата) е важно, въпреки че няма данни 
установяващи точните прагове на налягане. Не е доказано, 
че ARB имат по-добър ефект в сравнение с бета-блокери или 
в допълнение към бета-блокери в няколко проучвания, но 
може да се разглеждат като алтернатива при пациенти с не-
поносимост към бета-блокери.205,206 Медикаментозното ле-
чение трябва да бъде продължено след операцията.

Текущите мета-анализи на изпитвания с медкаментозно 
лечение могат да помогнат за дефинирането на подгрупи – 
въз основа на генетични и клинични данни – които имат 
полза от специфично лечение.207 Тъй като не са провеждани 
медикаментозни проучвания при не-Марфан HTAD, обик-
новено се приема медикаментозното лечение от данни при 
Marfan.

4.7.1.5. Хирургично лечение
Показанията за интервенция са обобщени в Препоръки за 
сърдечна хирургия в таблицата при аортопатии. 
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Профилактичната хирургия на аортния корен е един-
ственото дефинитивно лечение за превенция на аорт-
ната дисекация при синдром на Marfan и съответните 
HTADs. При пациенти с анатомично нормална аортна кла-
па и нискостепенна регургитация, клапно-спестяващата 
смяна на аортния корен с дакронова (Dacron) протеза 
и реимплантация на коронарните артерии в протезата 
(процедура на David) стана предпочитана хирургична 
процедура с добри дългосрочни резултати, включително 
при пациенти с Marfan.193,208 Комбинираното заместващо 
протезиране, обикновено с механична клапа, е по-дъл-
готрайна алтернатива, но наистина изисква доживотна 
антикоагулация. Решението коя техника да бъде използ-
вана  трябва да се вземе на индивидуална база, а пред-
почитанията на пациента и хирургичният опит трябва да 
бъдат взети предвид.209 

Marfan и съответните HTADs са свързани с риск от ре-
дисекация и рецидивираща аневризма в дисталната аорта, 
особено при пациенти с предшестваща дисекация.210,211 С 
подобрената очаквана преживяемост, тези усложнения 
сега настъпват по-често. Откритата аортна хирургия ос-
тава предпочитан метод за лечение на дисталната аортна 
болест, макар че хибридните процедури с вътресъдово 
стентиране, където е възможно проксимално пласиране 
в дакронова тръба, би могло да се се вземе предвид при 
подбрани случаи.

4.7.1.6. Препоръки за проследяване
Необходимо е доживотно и редовно мултидисциплинарно 
проследяване в експертен център. Ехокардиографията и 
CCT/CMR са основните изследвания.
4.7.1.7.	 Допълнителни	съображения
•	 Физическа активност/спорт: пациентите трябва да бъдат 

посъветвани да избягват натоварвания с максимален ка-
пацитет, състезателни, контактни и изометрични спорто-
ве. Изчисляване на риска на базата на аортния размер е 
предложено от Budts et al.24 

•	 Бременност: при генетично потвърден Marfan/HTAD, 
има 50% риск от предаване и при мъже, и при жени. 
Необходима е своевременна генетична консултация. 
Жени с диаметър на аортния корен >45 mm се убежда-
ват категорично да не забременяват без предшестващо 
коригиране, поради повишения риск от дисекация.43 
Аортен корен с диаметър <40 mm рядко представля-
ва проблем, макар че напълно безопасен диаметър не 
съществува. С аортен корен 40–45 mm, предишно нара-
стване на аортата и фамилна анамнеза са важни факто-
ри, когато се има предвид корекция преди забременя-
ване. След коригиране на възходящата аорта, пациенти 
с Marfan остават с риск от дисекация на остатъчната 
аорта (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при високо-
рискови пациенти (вижте раздел 3.4.6).

4.7.2. Бикуспидна аортна болест
В зависимост от докладваните серии, 20–84% от пациентите 
с BAV ще развият дилатация на асцендентата аорта,212 което 
показва че BAV трябва да се разглежда като част от спектър 
валвуло-аортопатии и че по-подходящ термин може да е 
бикуспидната аортна болест. Независимо от това, че отно-
сителният принос на генетични аномалии на стената и нару-
шена хемодинамика остават обект на спор, вероятно и двата 
фактора участват.

При липса на значима клапна дисфункция, аортната ди-
латация в условията на бикуспидна аортна болест типично 
протича безсимптомно. С нарастващия диаметър, обаче, 
рискът от остра дисекация нараства. В сравнение с общата 
популация, честотата на дисекцията при пациенти с бикус-
пидна аортна болест е осем пъти по-висока, което в абсо-
лютни стойности е нисък риск (31/100 000 пациенти годиш-
но)172,176,213 и много по-нисък, отколкото при Marfan/HTAD. 
Обсервационни проучвания показват, че клиничният изход 
при пациенти с бикуспидна аортна клапа е по-сходен с този 
сред общото население с аневризми и представлява по-до-
брокачествена аортопатия при Marfan/HTAD.176,214 

CoA е свързана с повишен риск за дисекация.215 
За изграждане на диагнозата вижте раздел 4.7.1.3.
До сега, няма доказателства за медикаментозно лечение 

на аортната дилатация в условията на бикуспидна аортна 
болест, но може би е разумно да се имат предвид бета бло-
кери или ARBs като лечение от първи избор за артериална 
хипертония.

Показанията за интервенция са обобщени в таблицата 
Препоръки за аортна хирургия при аортопатии.

Фамилността на BAV е била ясно установена с честота 
5–10% при роднини от първа степен в различни проучва-
ния.216 Препоръчва се и може да е подходящ ехокардио-
графски скрининг при роднини първа степен на пациенти с 
BAV, особено при момчета, при спортисти и ако е налице хи-
пертония. Редки патогенни варианти в редица гени предста-
вляват <5% от всички случаи на бикуспидна аортна болест и 
рутинно генетично изследване в такава ситуация не е пока-
зано, но може да се вземе предвид при фамилни случаи.140 

Няма данни за риска от дисекация свързан с бременност 
при жени с дилатирана аорта. Според Препоръки на ESC 2018 
за поведението при сърдечносъдови заболявания по време на 
бременност,43 жените трябва да бъдат съветвани  против 
забременяване, когато аортният диаметър е >50 mm.

За лечение на AR, вижте Препоръки на ESC/EACTS 2017 за 
поведение при клапна сърдечна болест.25 

4.7.3. Синдром на Turner
Синдромът на Turner е следствие на частична или пълна мо-
нозомия на Х-хромозомата с честота 1 от 2500 живородени 
жени.217 Turner синдром се съчетава с нисък ръст, забавен 
пубертет, овариална дисгинезия, хипергонадотропен хи-
погонадизъм, безплодие, вродени сърдечни малформации, 
захарен диабет, остеопороза и автоимунни нарушения. CHD, 
настъпващи в приблизително 50% от жените със синдром 
на Turner, включва висока честота на BAV, CoA, частично 
аномално вливане на белодробни вени, лява SVC, удължена 
трансверзална аортна дъга, дилатация на брахиоцефалните 
артерии и аортна дилатация. Предвид тази висока честота 
на аномалиите, всяка жена със синдром на Turner трябва да 
бъде прегледана поне веднъж от кардиолог.217 Дори и при 
липса на CHD, всички лица със синдром на Turner имат ге-
нерализирана артериопатия, а синдромът на Turner е сам по 
себе си независим рисков фактор за дилатация на торакал-
ната аорта. Аортна дисекация (и тип А, и тип В) настъпват в 
приблизително 40 на 100 000 човеко-години, в сравнение с 6 
на 100 000 години в общата популация.218 

За изграждане на диагнозата, вижте раздел 4.7.1.3.
Индикации за интервенция са обобщени в Препоръки за 

аортна хирургия в таблицата за аортопатиите.
С напредъка на помощните репродуктивна технология и 

даряването на овоцити, нарастващ брой жени със синдром 
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на Turner сега могат  да забременеят. Наличието на аортна 
дилатация и ВСМ повишават рисковете на бременността и 
жените със синдром на Turner също са  с повишен риск от хи-
пертонични нарушения, включително прееклампсия. Всички 
жени със синдром на Turner трябва да бъдат консултирани 
относно повишения сърдечносъдов риск на бременността и 
лечението за бременност.43 

4.8. Обструкция в изходния тракт 
на дясната камера

4.8.1. Въведение и основна информация
RVOTO може да настъпи на субинфундибулно, инфундибул-
но, клапно или надклапно нивo.
•	 Субинфундибулната стеноза, или DCRV, е свързана често с 

VSD. Причинена е от стеснение между  изпъкнали и хипер-
трофрали мускулни снопове или ръбове, които разделят 
хипертрофиралите и с високо налягане входна и апикал-
ната част на RV от нехипертрофирала,  с ниско налягане, и 
необструктивната инфундибуларна част на RV.219 

•	 Инфундибуларната стеноза обикновено настъпва в ком-
бинация с други лезии, особено VSD, TOF, а вторично при 
клапна пулмонална стеноза (PS) (реактивна миокардна 
хипертрофия). На инфундибуларно и до известна степен 
субинфундибулно ниво, обструкцията има тенденция да 
бъде динамична, което означава че отворът се стеснява 
по време на систола.

•	 Клапната PS обикновено е изолирана лезия. Главно по-
ради присъщи аномалии на стената и независимо от 
хемодинамиката, може да настъпи дилатация на PA. 
Най-често, налице е типична куполообразна пулмонал-
на клапа с тесен централен отвор, но запазена подвижна 
клапна основа. Диспластична пулмонална клапа, с труд-
но подвижни, миксоматозни платна, се среща по-рядко 
(15–20%; дори по-малко при нелекувани възрастни) и е 
често част от синдрома на Noonan. При възрастни, стено-
тична пулмонална клапа може да калцира в по-късната 
част на живота.

•	 Надклапната PS, или пулмоналната артериална стеноза, 
се дължи на стесние на ствола на пулмоналната артерия,  
бифуркацията на PA или пулмоналните клонове. Тя рядко 
настъпва изолирано и може да настъпи при синдром на 
Williams–Beuren, синдром на Noonan, синдром на вроде-
на рубеола или синдром на Alagille. Стенозата може да 
бъде локализирана в основните клонове или по-пери-
ферно, може да бъде дискретна или дифузна (хипоплас-
тична), или може да има истинска оклузия, и може да 
настъпи като единични или множествени стенози. Стено-
зата може да бъде вторична след поставяне на бендинг 
на РА или на мястото на предишен шънт. Стесняването на 
диаметъра ≥50% обикновено се счита за сигнификантно 
и се очаква да има градиент на налягане и да доведе до 
хипертония в проксималната PA.

4.8.2. Клинична изява и естествена еволюция
•	 Субинфундибулна/инфундибулна: възрастни пациенти 

с DCRV могат да бъдат безсимптомни или да се изявят с 
диспнея, гръден дискомфорт, виене на свят или синкоп 
по време на усилие. Степента на обструкция прогресира 
с времето.220 

•	 Клапна: пациенти с лека до умерена клапна PS са обик-
новено безсимптомни. Леката клапна PS при неопери-

Препоръки за аортна хирургия при аортопатии

Препоръки Класa Нивоb

Синдром на Марфан и HTAD

Корекция на аортната клапа чрез реимпланта-
цията или ремоделиране с техниката на аортна 
анулопластика се препоръчва при млади паци-
енти със синдром на Marfan или придружава-
щите HTAD с дилатация на аортния корен и три-
куспидни аортни клапи, когато са извършени от 
опитни хирурзи.

I C

Хирургия е показана при пациенти със синд-
рома на Марфан, които имат болест на аортния 
корен с максимален диаметър на аортния си-
нус ≥50 mm.c 

I C

Хирургия трябва да се има предвид при пациен-
ти със синдром на Marfan, които имат болест на 
аортния корен с максимален диаметър на аорт-
ния синус ≥45 mmc и допълнителни рискови 
фактори.d 

IIa C

Хирургия трябва да се има предвид при пациен-
ти с TGFBR1 или TGFBR2 мутация (включително 
синдром на Loeys–Dietz) които имат болест на 
аортния корен с максимален диаметър на аорт-
ния синус ≥45mm.c 

IIa C

Бикуспидна аортна болест

Аортна хирургия трябва да се има предвид, ако 
възходящата аорта е:
•	 ≥50 mm при наличието на бикуспидна клапа с 

допълнителни рискови факториe или коарк-
тация.

•	 ≥55 mm при всички други пациенти.

IIa C

Синдром на Turner

Планова хирургия за аневризми на аортния ко-
рен и/или възходящата аорта трябва да се има 
предвид при жени със синдром на Turner, кои-
то са >16-годишна възраст, имат индексиран 
размера на възходящата аорта >25 mm/m2, и 
имат придружаващи рискови фактори за аортна 
дисекация.f 

IIa C

Планова хирургия за аневризми на аортния ко-
рен и/или възходящата аорта може да се има 
предвид при жени със синдром на Turner, които 
са >16-годишна възраст, имат индексиран раз-
мера на възходящата аорта >25 mm/m2, и ня-
мат придружаващи рискови фактори за аортна 
дисекация.f 

IIb C

AR = аортна регургитация; BAV = бикуспидна аортна клапа; ECG = 
електрокардиограма; BSA = телесна повърхност; CoA = cкоарктация 
на аортата; HTAD = наследствена болест на торакалната аорта.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c В абсолютните краища на BSA, препоръчаните стойности могат да 
изискват подходящо пригодяване 
d Фамилна анамнеза за аортна дисекация при малък диаметър (или 
лична анамнеза за спонтанна съдова дисекация), прогресираща AR, 
желание за бременност, неконтролирана хипертония и/или нараст-
ване на аортния размер >3 mm/година (при повторни измервания с 
използване на същия ECG- контролеран прозорец на изобразяване, 
измерван на същото аортно ниво, със сравнение страна в страна и 
потвърждаване от друга техника).
е Фамилна анамнеза за аортна дисекация при малък диаметър, жела-
ние за бременност, системна хипертония и/или нарастване на аорт-
ния размер >3 mm/година (при повторни измервания с използване 
на същия ECG- контролиран прозорец на изобразяване, измерван на 
същото аортно ниво със сравнение страна в страна и потвърждава-
не от друга техника).
f BAV, елонгация на трансверзалната аорта, CoA и/или хипертония.
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рани възрастни обикновено не прогресира.221 Умерена 
PS може да прогресира на клапно ниво (калциноза) или 
на подклапно ниво, поради реактивна миокардна хипер-
трофия. Пациенти с тежка стеноза може да се представят 
с диспнея и ограничен физически капацитет и имат по-
лоша прогноза.

•	 Надклапна: пациентите може да бъдат безсимптомни или 
имат симптоми на диспнея и намален физически капаци-
тет. Те обикновено се разпознават в контекста на някои 
синдроми или при пациенти насочени поради суспекция 
за PH. Периферната стеноза на PА може да прогресира 
по тежест.

4.8.3. Изграждане на диагнозата 
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Клиничните находки включват груб систоличен шум по 
хода на обструкцията и широко раздвояване на втория сър-
дечен тон. При периферна PS, систолният шум се чува типич-
но на белодробните полета.
•	 Ехокардиография: могат да бъдат оценени размер, фор-

ма и функция на RV, а точното разположение/ниво на 
RVOTO може да бъде визуализирано, както и пулмонал-
ната клапа, стволът и проксималните разклонения на 
PA. За изчисляване на RV размери, обеми и EF, CMR е по-
силна и по надеждна техника. Доплеровият ултразвук се 
използва за измервания скоростта на кръвотока по хода 
на обструкцията за оценка на тежестта. Корелацията 
между скороста на кръвотока и градиента на налягането 
е добра само в случай на дискретна стеноза, т.е. изоли-
рана клапна PS. При наличие на нормална RV функция 
и нормален трансвалвуларен кръвоток, RVOTO се счита 
за лека, когато пиковият градиент през обструкцията е 
<36 mmHg, умерена ако е 36–64 mmHg, и тежка когато 
градиентът е >64 mmHg. Ако стеснението е на дълго 
протежение или ако е налице стеноза на повече от едно 
ниво (напр. субвалвуларна и валвуларна), прилагането на 
равенството на Bernoulli ще доведе до свръх оценка на 
на градиента на налягане. Доплеровата скорост на кръ-
вотока на TR в такъв случай дава по-надеждна оценка на 
RV налягане – и с това на тежестта на RVOTO – отколкото 
скоростта на кръвотока в RVOTO.  Градиентите отразяват 
тежестта на дадена обструкция, само когато е налице до-
бра систолна функция. При нискодебитна ниско-градие-
нтна ситуация е много трудно да бъде оценена тежестта 
на RVOTO.222 

•	 CMR и CCT често осигуряват допълнителна важна ин-
формация чрез идентификация на нивото (нивата) на 
обструкция, включително на субинфундибулно ниво 
(DCRV), кондюита или клоновите на PA и оценка на RV 
обеми, пулмонален пръстен, изходния тракт и артериал-
ните размери, и диференциалния белодробен кръвоток.
CMR и CCTса методите на избор за визуализация на пул-
монална дилатация и периферна PS.

•	 Сърдечна катетеризация може да е необходима за пот-
върждаване на степента, тежестта и нивото на обструк-
цията (напр. DCRV).

4.8.4. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

Катетър-базирана балонна валвотомия се препоръчва 
при пациенти с недисплатична клапна PS и с периферна PS 
(често с имплантиране на стент).223 Хирургия се препоръчва 

при пациенти със субинфундибулна или инфундибулна PS и 
хипопластичен пулмонален пръстен, с диспластична пулмо-
нална клапа, и при пациенти с придружаващи лезии, които 
се нуждаят от хирургичен подход, като тежка пулмонална 
регургитация (PR) или тежка TR. При периферна PS може 
рядко да бъде насочена хирургия.

И хирургични, и катетърни интервенции трябва да бъдат 
извършвани, само в специализирани центрове за CHD.

При пациенти с подклапна, клапна и надклапна PS, може 
да е налице силно дилатиран пулмонален ствол. Руптурата е 
изключително рядка при тези съдове с ниско налягане и ви-
сока еластичност и тези пулмонални аневризми по принцип 
не изискват интервенция.224 

За RV–PA кондюит, вижте раздел 4.14.
Проказанията за интервенция са обобщени в таблицата 

Препоръки за интервенция при обструкция на деснокамер-
ния изходен тракт и във Фигура 7.

Препоръки за интервенция при обструкция на дясно-
камерния изходен тракт

Препоръки Класa Нивоb

Балонната валвулопластика е интервенцията на 
избор при клапна PS, ако е анатомично подходяща. I C

При условие че не се изисква подмяна на клапата, 
се препоръчва RVOTO интервенция на всяко ниво, 
независимо от симптомите, когато стенозата е 
тежка (пиковият Doppler градиент е >64 mmHgc).

I C

Ако хирургичното клапно протезиране е един-
ственият вариант, то е показано при пациенти с 
тежка стеноза, които са симптоматични.d 

I C

Ако хирургичното клапно протезиране е един-
ственият вариантd при пациенти с тежка стено-
за, които са безсимптомни, то е показано при 
наличие на един или повече от следните:
•	 Обективно намаляване на физическия капа-

цитет.
•	 Намаляване на RV функция и/или прогресия 

на TR до най-малка умерена степен.
•	 RVSP >80 mmHg.
•	 R–L шънт през ASD или VSD.

I C

Интервенция при пациенти с Доплеров пиков 
градиент <64 mmHg трябва да се има предвид 
при наличие на един или повече от следните 
данни:
•	 Симптоми свързани с PS.
•	 Намаляваща RV функция и/или прогресираща 

до най малко умерена TR.
•	 R–L шънт през ASD или VSD.

IIa C

Периферна PS, независимо от симптомите, 
трябва да се има предвид за транскатетърно ин-
тервенционално лечение, ако са налице диаме-
тър на стеснението над >50% и RVSP >50 mmHg, 
и/или придружаващо наличие на намалена бе-
лодробна перфузия.

IIa C

ASD = междупредсърден дефект; PS = пулмонална стеноза; R–L = дяс-
но-ляв; RV = десна камера/деснокамерен/а/о/и; RVOTO = обструкция на 
дяснокамерния изходния тракт; RVSP = дяснокамерно систолно наля-
гане; TR = трикуспидална регургитация; VSD = междукамерен дефект.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c RVSP, оценено по скоростта на TR, трябва да потвърждава тежка PS.
d Прагът за интервенция е по-висок, когато е необходимо клапно 
заместване, тъй като трябва да бъдат взети предвид дългосрочни-
те рискове, като ендокардит и реинтервенция за недостатъчност на 
клапната протеза.
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4.8.5. Препоръки за проследяване
Пациенти с RVOTO се нуждаят от доживотно проследяване с ре-
довно ехокардиографско изобразяване. Честотата на проследя-
ване зависи от тежестта на лезията, но повечето пациенти ще се 
нуждаят от ежегодно посещение, включително оценка в специа-
лизирани ACHD центрове, с изключение на пациенти с лека или 
добре коригирана клапна стеноза. След оперативна или катетър-
на интервенция, остатъчна PR може да се нуждае от реинтервен-
ция по-късно в живота при пациенти, които станат симптомни 
или когато настъпи прогресираща RV дилатация или дисфункция 
(вижте раздел 4.10). Пациенти с лека клапна или лека остатъчна PS 
трябва да бъдат преглеждани само веднъж на 5 години.

4.8.6. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност/спорт: никакви ограничения при 

пациенти с лека (остатъчна) PS. Пациенти с умерена PS 
трябва да избягват високо-интензивни и статични спор-
тове. Пациенти с тежка PS трябва да бъдат ограничени до 
ниско-интензивни спортове.

•	 Бременност: понася се добре, освен при екстремно теж-
ка RVOTO или освен когато RV недостатъчност е основен 
проблем. Транскатетърна балонна валвотомия може да 
се извърши по време на бременност, но рядко е необхо-
дима.(вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при високо-
рискови пациенти (вижте раздел 3.4.6).

4.9. Аномалия на Ebstein

4.9.1. Въведение и основна информация
Ebstein аномалията се характеризира с патологично формирани 
и апикално изместени платна на TV. Предното платно обикнове-
но произлиза на нивото на пръстена, но е уголемено и подобно 
на платно, докато септалното и задното платно са изместени в 
посока към върха на RV и често прикрепени към ендокарда.

Апикалното изместване на TV означава, че дясното сър-
це се състои от морфологично RA, атриализирана част на RV 
и останалата функционална RV; TV е често с регургитация.

Най-често свързаните аномалии включват шънт на 
предсърдно ниво [ASD секундум или отворен форамен 
овале (PFO)] и (скрити) допълнителни пътища, включително 
Mahaim-тип пътища. Множеството допълнителни връзки, за-
едно с AT и AF, са свързани с SCD. Ebstein-подобна аномалия 
на системната TV е налице при една трета от ccTGA.

Хемодинамичните промени зависят от тежестта на TV дис-
функция, степента на атриализация на RV, контрактилността 
на остатъчната функционална RV и системната камера, вида и 
тежестта на придружаващите аномалии и аритмии.

Подход при обструкция на деснокамерния тракт

Интервенцияb 
независимо от симптомите

Симптоми?
Проследяване

Интервенция 

Интервенция
Проследяване

Един от следните случаи: 
• Симптоми свързани с RVOTO 
• RV функция  ↓  ± TR  ↑
• R-L шънт през ASD/VSD

Един от следните случаи:
• Работен капацитет ↓ 
• RV функция ↓± TR ↑
• RVSP >80 mmHg
• R-L шънт през ASD/VSD

Заместване на клапа необходимо за интервенцията?

Интервенцияa,b 

Не Да

Не Да

Не Да

Не Да

Не Да
Пиков градиент ≥64 mmHg?

Фигура 7: Подход при обструкция на деснокамерния тракт.
ASD = междупредсърден дефект; PS = пулмонална стеноза; R-L = дясно-ляв; RV = дясна камера/деснокамерен/а/о/и; 
RVOTO = обструкция на деснокамерния изходиен тракт; RVSP = деснокамерно систолно налягане; TR = трикуспидална 
регургитация; VSD = камерен септален дефект.
a При периферна PS, независимо от симптомите, трябва да се има предвид катетърно интервенцинално лечение при 
>50% стеснение на диаметъра и RVSP >50mmHg и/или ако е налице съответно редуцираната белодробна перфузия.
b При клапна PS, балонната валвулопластика е интервенцията на избор, ако е анатомично подходяща.
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Патофизиологията се характеризира със систолна ре-
гургитация на кръв от функционалната RV, през TV, и в ат-
риализираната камера или RA, които имат тенденция към 
дилатиране. Междупредсърдната комуникация позволява 
ляво-десен шънт или, особено по време на усилие, дясно-
ляв шънт. Аномалията на Ебщайн може да доведе до хронич-
но нисък системен сърдечен дебит.

4.9.2. Клинична картина и естествена еволюция
Клиничната картина варира от незначими симптоми до кар-
тината на тежък цианотичен сърдечен дефект. Пациенти с 
леки форми мога да бъдат безсимптомни десетилетия, дока-
то бъдат диагностицирани. Типичните усложнения включват 
високостепенна TR, RV дисфункция, RV недостатъчност, чер-
нодробна цироза, мозъчни абсцеси, парадоксален емболи-
зъм, белодробен емболизъм, тахиаритмии, SCD, и IE. Ключо-
вите симптоми са аритмии [атриовентрикуларната риентри 
тахикардия (AVRT) е най-честа], диспнея, уморяемост, лоша 
поносимост при усилие, гръдна болка и периферна и/или 
централна цианоза.

4.9.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Клиничните находки може да включват цианоза и хепа-
томегалия. Аускултационните находки включват широко 
раздвоени първи тон и втори тон, кликове, трети и четвър-
ти тон, и систоличен шум от TR. ЕКГ може да показва RA хи-
пертрофия, удължен PR интервал, десен бедрен блок (често 
с разцепен QRS комплекс), дълбок Q във II, III, aVF, и V1–V4, 
преексцитация, нисък волтаж, множество пътища (AVRT), и 
суправентрикуларни и камерни аритмии.
•	 Рентгенографията на гръдния кош е полезна за просле-

дяване на промените в размера на сърцето.
•	 Ехокардиографията предоставя информация за: ана-

томия и функция на TV; апикално дистално изместване 
на септалното или задното платно (при възрастни ≥0.8 
cm/m2 BSA); размер на предното платно; закрепване на 
септалното или задното платно в TV върху септума или 
камерната стена; размер и функция на различните сър-
дечни отдели (RA, атриализираната камера, останалата 
финкционална RV и LV); и RVOTO и съпътстващите лезии.

•	 CMR има стойност по отношение на прогнозта225 и за 
оценка преди и след операция, тъй като предлага нео-
граничени образи за оценка и изчисляване на дилатира-
ното дясно сърце, RV функция, и TV функция.

4.9.4. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

Клиничните симптоми определят лечението. Консервативно-
то лечение може да намали симптомите временно и да съз-
даде благоприятна основа за следващи операции.226 Перо-
рална антикоагулантна терапия се препоръчва при пациенти 
с анамнеза за парадоксален емболизъм или AF. При наличие 
на повишен тромбоемболичен риск или R–L шънт, може да се 
вземе предвид перорална антикоагулация. Симптоматични 
ритъмни нарушения могат да бъдат лекувани консерватив-
но или за предпочитане с EP интервенция.227 Транскатетърен 
достъп до десностранни връзки и бавната връзка при AV но-
дална риентри може да стане недостъпна от TV хирургия, така 
че може да е разумно да се оценят субстратите на аритмията 
и това да бъде последвано от катетърна аблация, ако такава 
се идентифицира преди хирургия. Понякога, може да има по-

казание за изолирано затваряне на предсърдна комуникация. 
Това обаче трябва да се обсъди внимателно, тъй като може да 
доведе до допълнително увеличение на десните сърдечни на-
лягания и намаляване на системния сърдечен дебит. Хирур-
гичната корекция остава предизвикателство и трябва да се 
прави само от хирурзи със специфичен опит при тази лезия. 
TV корекция, ако е възможна, се предпочита пред протезира-
не на TV (със затваряне на съпътстващата междупредсърдна 
комуникация). Ако RV е прекалено малка за корекция или се 
е развила RV дисфункция, допълнителна бидирекционал-
на каво-пулмонална (Glenn) анастомоза може да бъде взета 
предвид при възрастни със запазена LV функция, когато LA 
налягане и LV теледиастолно налягане не са повишени.228 При 
пациенти с неуспешна корекция или при тежка двукамерна 
дисфункция, единствената възможност може да бъде сърдеч-
на трансплантация.

Високата оперативна смъртност (>25%) в миналото е спад-
нала до <6% в специализирани центрове. Над 90% от паци-
ентите оперирани от опитен хирург преживяват >10 години, 

Препоръки за интервенция при аномалия на Ebstein

Препоръки Класa Нивоb

Показания за хирургия

Хирургична корекция се препоръчва при паци-
енти с тежка TR и симптоми на обективно вло-
шаване на работния капацитет.

I C

Препоръчва се хирургичната корекция да бъде 
извършена от кардиохирург по вродени боле-
сти със специфичен опит в Ebstein хирургия.

I C

Ако има показания за TV хирургия, препоръчва 
се затваряне на ASD/PFO по време на клапната 
корекция, ако се очаква това да бъде хемодина-
мично поносимо.

I C

Хирургична корекция трябва да се има предвид, 
независимо от симптоматиката при пациентите 
с прогресираща деснокамерна дилатация или 
намаляване на RV систолна функция.

IIa C

Показания за катетърна интервенция

При пациенти със симптоматична аритмия или 
преексцитация в ECG, се препоръчва електро-
физиологично изследване последвано от абла-
ционна терапия, ако е възможно, или хирур-
гично лечение в случай на планирана сърдечна 
хирургия.

I C

В случай на документирана системна емболия, 
предизвикана вероятно от парадоксална систем-
на емболия, трябва да се има предвид изолирано 
затваряне с устройство на ASD/PFO, но се изис-
ква внимателна оценка преди интервенцията с 
цел да бъдат изключени повишаване на наляга-
нето в RA или спадане на сърдечния дебит.

IIa C

Ако водещият проблем е цианоза (кислородна 
сатурация в покой <90%), може да се има пред-
вид изолирано затваряне с устройство на ASD/
PFO, но се изисква внимателна оценка преди 
интервенцията с цел да бъдат изключени пови-
шаване на налягането в RA или спадане на сър-
дечния дебит.

IIb C

ASD = междупредсърден дефект; ECG = електрокардиограма; 
PFO = персистиращ форамен овале; RA = дясно предсърдие/
деснопредсърден/а/о/и; RV = дясна камера/деснокамерен/а/о/и; 
TR = трикуспидална регургитация; TV = трикуспидална клапа.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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много от тях са в I или II функционален клас. Късните фатални 
случаи най-вероятно се дължат на аритмии. В голяма серия, 
свободната от късни реоперации преживяемост е била 86%, 
74%, 62%, и 46% след съответно 5, 10, 15, и 20 години.229 

4.9.5. Препоръки за проследяване
Редовно проследяване (най-малко веднъж годишно) се изис-
ква при всички пациенти в специализирани ACHD центрове. 
Типични следоперативни остатъчни аномалии, които трябва 
да се проследяват са персистираща или нова TR, обичайни-
те усложнения след клапно заместване, недостатъчност на 
RV или LV, остатъчни предсърдни шънтове, аритмии, и висо-
костепенни AV блокове.

Реинтервенцията може да стане необходима за рецеди-
вираща TR и увреда  на протезни клапи.

4.9.6. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност/спорт: пациенти без остатъчни 

аномалии могат обикновено да водят нормален активен 
живот без ограничение, освен на екстензивни статични 
спортове. Пациенти с повече от лека TR, камерна дис-
функция, шънтиране, аритмии или други усложнения, 
трябва да избягват тежки изометрични упражнения, про-
порционално на тежестта на техните проблеми.

•	 Бременност: безсимптомни жени с добра камерна функ-
ция могат да понесат добре бременността. Съществува 
известен риск от RV недостатъчност, аритмия и пара-
доксален емболизъм. Бременността ще бъде с по-висок 
риск при наличие на знаичима цианоза, сериозна арит-
мия и десностранна недостатъчност (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при високо-
рискови пациенти (вижте раздел 3.4.6).

4.10. Тетралогия на Fallot

4.10.1. Въведение и основна ивформация
TOF се характеризира от следните четири особености: не-
стриктивен VSD; яздеща аорта (но <50%); инфундибулна, 
клапна, надклапна RVOTO и/или стеноза на клон на PA; и 
последваща RV хипертрофия (RVH). TOF популацията може 
да бъде подразделена на синдромни (~20%, като микроде-
леция 22q11, тризомия 21, Alagille, Noonan, Williams и Klippel 
Feil) и несиндромни пациенти (които представляват по-голя-
мата част).230 Стандартизираната смъртност сред пациенти с 
коригирана TOF е почти два пъти по-голяма отколкото при 
пациенти с прости дефекти (ASD и VSD).231 

4.10.2. Клинична изява и естествена еволюция
Хирургичната корекция на TOF е еволюирала във времето, 
с облекчаване на RVOTO включвайки обикновено инфунди-
булотомия, резекция на обструктивни мускулни бандове и 
използване на патч за разширяване на пътя от RV до PA. При 
някои пациенти, с цел увеличаване на пулмоналния кръво-
ток преди корекцията е извършвана палиативна шънтова 
процедура. Чести усложнения при възрастни са: 
•	 PR: значима PR се среща почти винаги след корекция с 

трансануларен патч. PR обикновено се понася добре в 
продължение на години. Тежката хронична PR, обаче, 
обикновено води до симптомна RV дилатация и дисфунк-
ция.232 Тежестта на PR и нейните вредни дългосрочни 
ефекти се увеличават от съпътстващите дистални PA сте-
нози или PAH.

•	 Остатъчна RVOTO може да настъпи на инфундибулно, на 
нивото на пулмоналната клапа и пулмонален ствол, и в 
клоновете на лявата и дясната PA. Повишеното RV наля-
гане и RVH са описвани като независими рискови факто-
ри за лош изход и намален  физически капацитет, въпре-
ки по-малките RV обеми.233 

•	 Остатъчният VSD може да се дължи на частична дехис-
ценция на кръпката или неуспешно пълно затваряне по 
време на операция; той може да доведе до LV обемно об-
ременяване.

•	 Аортни усложнения могат да се появят много години 
след началната хирургична корекция и включват прогре-
сираща аортна дилатация и AR (рядко аортна дисекация). 
Подлежащият механизъм не е напълно изяснен и може 
да включва дилатация на възходящата аорта, абнормна 
аортна еластичност и вида на хирургичната корекция.234 

•	 RV и LV дисфункция/сърдечна недостатъчност: RV ди-
латация обикновено се дължи на продължителна висо-
костепенна PR ± RVOTO. Сигнификантна TR може да на-
стъпи вследствие на RV дилатация, която предизвиква 
по-голяма RV дилатация. LV дилатация може да бъде ре-
зултат от дълготрайни палиативни артериални шънтове, 
остатъчни VSDs, и/или AR. И RV, и LV дисфункция може 
да се дължат на дълготрайна цианоза преди коригира-
не и/или недостатъчна защита на миокарда по време 
на корек ция, неблагоприятни камерно–камерни вза-
имо дейст вия, електромеханична несинхронност,235,236 и 
аномалии на коронарните артерии. Има съобщения за 
намален лонгитудинален стрейн на свободната LV стена, 
въпреки запазената LVEF.237 Честотата на сърдечната не-
достатъчност, с нейните типични признаци и симптоми, 
нараства значително с възрастта.238 Подлежащите ме-
ханизми могат също да бъдат: увреждане на миокарда, 
последствия от стратегиите на хирургична корекция, 
или електрически проводни нарушения. Стратегии на 
поведение, ефективни при придобита сърдечна болест, 
се прилагат често при тези пациенти, макар че ефектив-
ността им за RV остава несигурна.239 

•	 Предсърдни/камерни аритмии и SCD: аритмиите и вне-
запната сърдечна смърт са важни късни усложнения. Из-
числената честота на предсърдните аритмии през целия 
живот е 20%. IART обхващащи кавотрикуспидалния истмус 
и разрезът на RA са свързани с уголемяване на RA, докато 
AF се улеснява от дилатация на LA. Камерните аритмии об-
хващат полиморфните VT/VF, типично свързани със силно 
нарушена RV и LV функция и мономорфна продължителна 
VT, които са особено характерни при коригирана TOF.34 
Макар че и полиморфната VT/VF, и мономорфната VT може 
да доведат до SCD при докладвана честота 1–3.5% в ре-
троспективни проучвания,32 различните подлежащи суб-
страти на камерна аритмия трябва да бъдат разпознати 
с цел рискова стратификация и лечение. Систолната или 
диастолната LV дисфункция, и камерните и предсърдните 
тахиаритмии предсказват смърт и продължителна VT при 
възрастни с rTOF.240 Възможни рискови фактори свързани 
с всяка камерна аритмия и SCD при rTOF са продължител-
ност на QRS ≥180 ms, LV систолна или диастолна дисфунк-
ция, и индуцируема VT при EP тестуване. По-напредналата 
възраст към момента на PVRep, RVH и дисфункцията и пре-
ди PVRep може да предсказва по-кратко време до следо-
перативната смърт и продължителна камерна аритмия.241 
Доминиращите субстрати за мономорфна VT са анатомич-
но дефинирани истмуси, граничещи с невъзбудима тъкан. 

52 Препоръки на ESC



Истмусният размер и проводните свойства могат да бъдат 
оценени чрез катетърно картиране и да определят веро-
ятната податливост към аритмии. Въздействието върху 
анатомичните истмуси чрез катетърна аблация е било ви-
соко ефективно средство за контрол на VT.242 Дали кате-
търното картиране може да допринесе за индивидуализи-
рана рискова стратификация се нуждае от допълнителни 
изследвания. 

•	 •	Ендокардит	може	да	се	срещне,	както	след	хирургична,	
така и след перкутанна PVRep. Клапа-съдържащите про-
тези са важен независим рисков фактор за IE в кратки или 
отдалечени срокове след имплантацията, докато проте-
зите, които не съдържат клапа, са рисков фактор през 
първите 6 месеца след имплантацията.76 
Схематичен обзор на дългосрочни усложнения след ко-

ригиране на TOF е даден във Фигура 8.

4.10.3. Изграждане на диагнозата на пациенти 
с корекция

Вижте раздел 3.3 за общи принципи.
•	 Клиничните находки включват най-вече широко раздвоен 

втори сърдечен тон. Нискочестотният холодиастолен шум 
предполага тежка PR. Дълъг, силен систолен шум на из-
тласкване показва RVOTO, високочестотен диастолен шум 
показва AR, а пансистолен шум показва остатъчен VSD.

•	 ЕКГ често показва пълен десен бедрен блок, в зависимост 
от хирургичния достъп. Ширината на QRS може също да 
бъде повлиян от степента на RV дилатация.

•	 Ехокардиографията дава възможност за оценка на ос-
татъчните RVOTO и PR, остатъчните размери и функция 
на VSD, RV и LV,241 TR, RV налягане, размерът на аорт-
ния корен и AR. Измерванията на стрейна помагат за 
изчисляване на степента на електро-механичната не-
синхронност.243 

•	 CMR е методът на избор за оценка на RV обем и функция; 
PR; размер, форма и експанзия на PAs; инфундибулума; 
възходящата аорта; позицията на големите съдове или 
кондюити по отношение на стернума (рестернотомия); 
и оценка на остатъчния шънт (Qp:Qs). Късното гадоли-
ниево усилване демонстрира фиброза, степента в коя-
то има връзка с други рискови фактори за VT и SCD.244 
T1-картирането ще има може би нарастваща роля.

•	 CCT дава информация за коронарните артерии (особе-
но важно за оценката на пространственото отношение 
с RVOT преди TPVI или операция), степента на калцира-
не на кондюита (перкутанно имплантиране на клапа), и 
наличието на големи аортни пулмонални колатерали 
(MAPCAs). CCT може също да бъдат считани като алтерна-
тива за количествена оценка на RV при пациенти, неспо-
собни да бъдат подложени на CMR.

•	 CPET помага за избора на времето за реинтервенция и 
осигурява прогностична информация.23 

•	 Holter мониториране, записване на събития и EP оценка 
са необходими при избрани пациенти (високорискови, 
подозирана или клинична аритмия и/или преди ре-опе-
рация на RVOT). Индуцируемата продължителна VT има 
прогностична стойност за клинична VT-SCD.245 

Панел А: 
Схема на 
тетралогията 
на Fallot 
(преди корекция)

Панел B: 
Схема на коригирана 
тетралогия на Fallot 
с показани 
дългосрочни 
усложения

Предсърдна / 
камерна аритмия

и SCD

Периферна
PS

Остатъчен VSD

Пулмонална
регургитация /
Обструкция на

RV изходен тракт

Обструкция на
RV изходен тракт

RV
хипертрофия

„Яздеща” Ао

VSD
Трикуспидална
регургитация LV

дисфункция

RV
дисфункция

Ааортна дилатация
± аортна регургитация

Фигура 8: Поведение при коригирана тетралогия на Fallot: дългосрочни усложнения, с които се сблъскваме по време 
на проследяване.

Ao = аорта; LV = лява камера; RV = дясна камера; PA = белодробна артерия; TV = трикуспидална клапа; RA = дясно пред-
сърдие; RV = деснокамерен/а/о/и; LA = ляво предсърдие; PA = пулмонална артерия; PS = пулмонална стеноза; SCD = вне-
запна сърдечна смърт; VSD = междукамерен дефект.
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•	 Сърдечната катетеризация трябва да се ограничи до 
пациенти подложени на катетър-базирани интервен-
ции (напр. облекчаване на PA стеноза, транскатетърна 
клапна имплантация) и когато неинвазивната оценка е 
неубедителна. Преди операция, коронарната ангиогра-
фия може да визуализира коронарните артерии, което е 
важно за определяне на пространственото отношение с 
RVOT преди TPVI.

4.10.4. Късно хирургично/катетърно 
интервенционално лечение

Пулмонално клапно протезиране (PVRep) и/или облекчава-
не на RVOTO може да бъдат извършени при нисък риск от 
смъртност при пациенти без сърдечна недостатъчност и/
или напреднала камерна дисфункция.246 PR е най-честата 
причина за обсъждане за операция. Оптималното опреде-
ляне на момента остава предизвикателство. Дългосрочните 
данни са по-важни от единичните измервания за правилно 
определяне на времето за реинтервенция.247 Нормализация 
на размера на RV след интервенция става малко вероят-
но, когато крайният систолен индекс надхвърли 80 mL/m2, 
а крайният диастолен индекс надхвърли 160 mL/m2,248–250 
но тази граница за реинтервенция може да не корелира с 
клиничната полза. Скорошен мета-анализ показа, че PVRep 
може да подобри симптомите и да редуцира RV обем, все 
още е необходимо показване на полза за преживяемост.251

Трябва да се обърне внимание на PA стеноза, по време 
на операция (включително интраоперативно стентиране) 
или чрез перкутанен подход. Биологичната пулмонална кла-
па (ксенографт или хомографт) изглежда имат средна про-
дължителност на живота  10–20 години,248,252,253 а бъдещото 
заместване би могло да бъде извършено с транскатетърни 
процедури клапа-в-клапа. Има малко опит с механични кла-
пи при тези условия и съществува безпокойство относно 
адекватната антикоагулация.

По време на хирургия може да се обърне внимание на 
показанията за анулопластика на трикуспидална клапа, затва-
ряне на остатъчни МКД и/или дилатация на аортния корен/
AR хирургия. Показанията за операция на аортния корен не 
се различават от тези при общата популация.254 Техниките за 
TPVI станаха алтернатива на хирургията на отворено сърце на 
първо място при пациенти със стеноза/регургитация на RVOT, 
но също и при избрани пациенти с нативна регургитация/
обструкция при RVOT. TPVI, когато е технически възможна, 
осигурява клиничен изход сравним с хирургичната PVRep и 
се очаква да удължи времето живот на кондюита, като по този 
начин се намалява броя на реопераците.255 Фрактура на стен-
та – първоначално най-честото усложнение – стана по-малък 
проблем при внимателна подготовка на “зоната на приземя-
ване” (landing zone) чрез използване на допълнителни стен-
тове. Най-добрите дългосрочни резултати бяха съобщени, 
когато беше възможно да се постигне остатъчен градиент <15 
mmHg.256 Редки усложнения, настъпващи при <2% от паци-
ентите, включват руптура на кондюита и компресия на коро-
нарна артерия. Рискът от ендокардит след TPVI е  с годишна 
честота 2–3%.257,258 Тъй като компресията на коронарна арте-
рия може да бъде живото-застрашаваща, балонен тест за из-
ключване на потенциална компресия на коронарна артерия 
трябва да се извърши преди TPVI, въпреки че този тест носи 
риск от руптура на кондюита. В случай на тежка циркулярна 
калциноза на кондюита, TPVI трябва да се извърши, само кога-
то  скенирането с CCT показва достатъчно разстояние между 
кондюита и коронарните артерии. Силната връзка между бав-

Препоръки за интервенция след корекция на тетра-
логията на Fallot

Препоръки Класa Нивоb

PVRep се препоръчва при симптоматични пациен-
ти с тежка PRc и/или най-малко умерена RVOTO.d I C

При пациенти с липсващ нативен изходен тракт,e 

трябва да се предпочете катетърна интервенция 
(TPVI), ако е анатомично осъществима.

I C

PVRep трябва да се има предвид при безсимп-
томни пациенти с тежка PR и/или RVOTO, когато 
е налице един от следните критерии: 
•	 Намаляване на обективния работен капацитет.
•	 Прогресираща RV дилатация до RVESVi ≥80 mL/m2,  

и/или RVEDVi ≥160 mL/m2 f, и/или прогресиране на 
TR до най-малко умерена степен.

•	 Прогресираща RV систолна дисфункция.
•	 RVOTO с RVSP >80 mmHg.

IIa C

Затваряне на VSD трябва да се има предвид при 
пациенти с остатъчен VSD и значимо LV обемно 
обременяване или ако пациентът е подложен на 
операция на пулмоналната клапа.

IIa C

При пациенти с продължителна VT, които са 
подложени на хирургична PVRep или транску-
танна клапна имплантация, трябва да се има 
предвид предоперативно катетърно картиране 
и трансекция на свързаните с VT анатомични 
ист муси, преди или по време на интервенция.

IIa C

Трябва да се има предвид електрофизиологич-
на оценка, включваща програмирана електри-
ческа стимулация, с рискова стратификация 
за SCD при пациенти с допълнителни рискови 
фактори (LV/RV дисфункция; непродължител-
на, симптоматична VT; QRS продължителност 
≥180 ms, обширна цикатризация на RV при CMR).

IIa C

Имплантация за ICD трябва да се има предвид 
при избрани пациенти с TOF с повече рискови 
фактори за SCD, включително LV дисфункция, 
непродължителна, симптоматична VT, QRS про-
дължителност ≥180 ms, обширна цикатризация 
на RV при CMR, или индуцируема VT при програ-
мирана електрическа стимулация.

IIa C

Катетърна аблация или съпътстваща хирургич-
на аблация за симптомна мономорфна продъл-
жителна VT може да се има предвид при тези 
със запазена двукамерна функция, като алтер-
натива на терапията с ICD, при условие че про-
цедурата бъде извършена в центрове с голям 
опит и че утвърдените аблационни крайни цели 
са достигнати (напр. Не се индуцира, блокирана 
проводимост по аблационните линии).

IIb C

CMR = сърдечносъдов магнитен резонанс; ICD = имплантируем кар-
диовертер дефибрилатор; LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; PR 
= пулмонална регургитация; PVRep = смяна на пулмоналната клапа; 
RV = дясна камера/деснокамерен/а/о/и; RVESVi = индекс на десно-
камерния телесистолен обем; RVEDVi = индекс на деснокамерния 
теледиастолен обем; RVOT = деснокамерен изходен тракт; RVOTO 
=обструкция на деснокамерния изходен тракт; RVSP = деснокамер-
но систолно налягане; SCD = внезапна сърдечна смърт; TOF = тетра-
логия на Fallot; TPVI = транскатетърна имплантация на пулмоналната 
клапа; TR = трикуспидална регургитация; VSD = междукамерен де-
фект; VT = камерна тахикардия.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Регургитационна фракция измерена с CMR >30–40%.
d Пикова скорост >3 m/s.
e Пациенти с предшестваща операция на RVOT чрез използване на хо-
мографт, говежди югуларни венозни графтове, биопротези/кондюити.
f Потвърден чрез повторни измервания.
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но провеждащите анатомични истмуси и продължителна мо-
номорфна VT, и потенциалната загуба на достъп до анатомич-
ния истмус чрез катетърна аблация след хирургична PVRep 
или след транскутанна имплантация на клапи в увеличени с 
патч RVOTs, има важни приложения при пациенти, които са 
подложени на реинтервенция.259 В процес на проучване е 
дали пред-интервенционално картиране и превантивна абла-
ция на бавно провеждащи анатомични истмуси преди или по 
време на интервенцията при пациента без документирана 
спонтанна продължителна VT е с благоприятен ефект. 

4.10.5. Показания за електрофизиологично 
тестуване и имплантируем кардиовертер 
дефибрилатор 

ICD трябва да се имплантира за вторична превенция на SCD 
(пациенти със сърдечен арест или продължителна VT) (IC 
препоръка). Имплантацията на ICD за първична превенция 
остава противоречива, като досега не е разработена идеал-
на рискова стратификационна схема. Пациенти с необяснен 
синкоп и нарушена камерна функция или други рискови фак-
тори за SCD трябва да бъдат подложени на хемодинамична и 
EP оценка. При липса на обратима причина, трябва да се има 
предвид имплантация на ICD (вижте раздел 3.4.2).260,261 

4.10.6. Препоръки за проследяване
Всички пациенти с TOF трябва да имат периодично кардиоло-
гично проследяване в специализиран център за ACHD, което 
при повечето пациенти трябва да се прави ежегодно. Оценката 
при проследяването трябва да търси усложненията изброени 
в раздел 4.10.2. Всички пациенти трябва да се изследват с CMR 
на редовни интервали, зависещи от намерената патология.

4.10.7. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност/спорт: няма ограничения при без-

симптомни коригирани пациенти с добра хемодинамика. 
Пациенти с висок риск от клинична аритмия/SCD, паци-
енти с напреднала двукамеpна дисфункция и пациенти с 
напреднала аортопатия на възходящата аорта трябва да 
бъдат ограничени до ниско-интензивна активност/спор-
тове и да избягват изометрични усилия.

•	 Бременност: некоригирани пациенти съставляват значи-
телен риск за усложнения на майката и фетуса и смърт. 
Рискът при бременност при коригирани пациенти зави-
си от техния хемодинамичен статус (нисък при пациенти 
с добра хемодинамика). При пациенти със значими оста-
тъчни лезии има риск от аритмия и недостатъчност на 
дясната камера. Малко вероятно е бременността да има 
неблагоприятен дългосрочен ефект върху сърдечно-съ-
довата функция262 (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при високо-
рискови пациенти (вижте раздел 3.4.6).

4.11. Пулмонална атрезия с дефект 
на камерната преграда

4.11.1. Въведение и основна информация
Възрастни пациенти с пулмонална атрезия с VSD са хетеро-
генна група по отношение на подлежащата анатомия, физи-
ология и предшестващи интервенции. Пациенти с пулмонал-
на атрезия с VSD имат вътресърдечната анатомия на TOF, но 
липсва пряка връзка между RV и PA. 22q11.2 микроделеция е 

честа (лицева аномалия, носов говор и забавяне на развитие-
то).263 Снабдяването на PA е различна при пулмонална атре-
зия с VSD и определя едновременно клиничната картина и 
подхода (сложността на пулмоналното съдово русло може да 
направи коригирането непривлекателно или невъзможно).

Пациенти с дискордантни сърдечни комуникации и/или 
еднокамерна физиология и подходът при тях ще бъдат дис-
кутирани в съответните раздели.

Има три модела PAs:
•	 Унифокални конфлуиращи PA с добри размери, снабдя-

вани от PDA.
•	 Мултифокални, конфлуиращи, но хипопластични PAs (с 

вид на “чайка”), снабдявани от множествени MAPCAs.
•	 Мултифокални, неконфлуиращи или липсващи PAs, снаб-

дявани от MAPCAs.
Хирургичното лечение е силно дебатирана тема, поради 

липса на консенсус за оптималното лечение.
Пациенти с конфлуиращи PAs с добри размери и пулмо-

нален ствол (обикновено с клапна атрезия) са подходящи за 
корекция, подобна на к-с Fallot, използваща трансануларен 
патч. Пациенти с PAs с добри размери, но без пулмонален 
ствол, трябва да бъдат подложени на корекция с кондюит 
RV–PA. Пациенти конфлуиращи, но хипопластични PAs често 
имат нужда от артериален шънт или реконструкция на RVOT 
(без затваряне на VSD), което може да ускори растежа на PA 
и след това да бъдат прегледани за корекция в по-късен етап 
чрез използване на кондюит с клапа. Пациенти с неконфлуи-
ращи PAs с адекватен, но не и прекомерен белодробен кръ-
воток в ранна детска възраст, могат да доживеят до зряла 
възраст без операция. Има привърженици на поетапен под-
ход с унифокализация към тази по-късно предизвикателна 
група кърмачета, целяща финално корекция с кондюита.264 

4.11.2. Клинична изява и естествена еволюция
В зряла възраст, клиничната изява при коригирани пациенти 
е подобна на тази при TOF (вижте раздели 4.10 и 4.14). Некори-
гирани пациенти се представят с диспнея при усилие, умора 
и прогресираща хронична цианоза, поради намален бело-
дробен кръвоток от колатерални стенози, PA стеноза, пови-
шена PVR, или нарастващи камерни теледиастолни наляга-
ния.265 Цианозата ще доведе евентуално до мултиорганно 
въвличане (вижте раздел 3.4.8). При некоригирани пациенти 
могат да настъпят редица усложнения:
•	 Хемоптиза, която може да се дължи на руптура на обичайно 

малки колатерални съдове и/или тромбоза на малка PA.
•	 Хроничната сърдечна недостатъчност е обикновено 

многофакторна и може да се дължи на хронична циа-
ноза, ранен увеличен  белодробен кръвоток, повишена 
PVR, RV дисфункция, AR, и други причини.

•	 Прогресираща дилатация на възходящата аорта с нара-
стваща AR (рядко аортна дисекация).

•	 Ендокардитът може да бъде особено рисков при пациен-
ти с ограничен сърдечно-съдов резерв и тези със сигни-
фикантна цианоза.

•	 Аритмия и SCD не се редки.
•	 Сегментна PAH.46 

4.11.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.
•	 Клинични находки: цианозата при некоригирани па-

циенти може да бъде изразена, дори и при минимално 
физическо усилие. Континуални шумове откъм гърба 
насочват към MAPCAs. ЕКГ находки включват дясно от-
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клонение на оста и RVH. Рентгенографията на гръдния 
кош може да покаже сърдечен контур с форма на ботуш 
(„празен PA залив”) с ненормален, намален белодробен 
съдов рисунък (редуваща се с полета с повишен съдов 
рисунък през големи MAPCAs).

•	 Ехокардиография: находките при пациенти с корекция 
зависят от вида корекция (вижте раздели 4.10 и 4.14). При 
некоригирани пациенти, липса на директен ток от RV до 
PA, с континуален ток на много места със цветния Доп-
лер, може да бъде видян поради MAPCAs. 3D ехокардио-
графията може да помогне допълнително за очертаване 
на патологичната анатомия и двукамерните размери и 
функция. TOE е полезно при някои пациенти за оценка на 
клапната анатомия, когато трансторакалното изобразя-
ване е трудно, или когато се подозира IE.266 

•	 CMR, CCT, и сърдечна катетеризация са необходими за 
определяне на източниците на белодробно кръвоснаб-
дяване и размерът на PAs, за оценка на MAPCAs, и полу-
чаване на хемодинамиката. При коригирани пациенти, 
CMR се използва при изисквания подобни на тези при 
пациенти с TOF [за RV обеми и функция, PR, размер, фор-
ма и разширение на PAs, а и размерът на възходящата 
аорта и на остатъчния шънт (Qp:Qs)]. 3D ротационна ан-
гиография и 3D с насложени образи, както и сливане на 
образите с рентгенов и магнитен резонанс, допринасят 
за прецизността на оценката.267 

4.11.4. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

За проследяване и интервенция при пациенти с Fallot-по-
добна корекция с трансануларен пач, вижте раздел 4.10; за 
пациенти с корекция използваща кондюит RV-PA с включена 
клапа, вижте раздел 4.14.

Пациенти с пулмонална атрезия с VSD преживяващи 
без коригиране до зряла възраст, или с предшестващи па-
лиативни процедури, могат наистина да имат полза от мо-
дерни хирургични или интервенционални процедури.268,269 
Пациенти с PAs с добри размери и тези с големи MAPCAs, 
анатомично подходящи за унифокализация, които не са 
развили тежка PVD поради предпазващи стенози, трябва да 
бъдат предвидени за хирургия. Много некоригирани паци-
енти могат обаче да не са подходящи за по-нататъшна хи-
рургия, главно поради сложността на тяхната белодробна 
съдова система. Важно е да се оцени, че докато сърдечната 
хирургия може да подобри клиничния статус или прогно-
зата (последната е чисто спекулативна), тя е също главна 
причина за смъртността.

Катетърната интервенция може да включва балонна ди-
латация/стентиране на колатерални съдове за увеличава-
не на пулмоналния кръвоток.270 От друга страна, пациенти 
с тежка хемоптиза може да се нуждаят от имплантация на 
койл в руптурирали  колатерални съдове.

Преживяемостта зависи от сложността на пулмоналните 
малформации и резултатите от хирургичната корекция. Пре-
живяемостта при палиативно оперирани пациенти е сигни-
фикантно по-ниска и е съобщена като 60% при 20-годишно 
проследяване. Трансплантацията сърце-бял дроб може евен-
туално да бъде възможност при високо селекционирани лица.

4.11.5. Препоръки за проследяване
Пациенти с пулмонална атрезия с VSD трябва да бъдат про-
следявани периодично в специализиран ACHD център (най-

малко веднъж годишно). За подход към свързаното с циано-
за многоорганно въвличане, вижте раздел 3.4.8.

Пациенти със сегментна PAH мога да бъдат обмисляни  за 
таргетна PAH терапия; вижте раздел 3.4.3.271,272 

Симптоми като диспнея, нарастваща цианоза, промяна 
в шънтовия шум, сърдечна недостатъчност или аритмия се 
нуждаят от специално внимание и преценка за интервенция.

4.11.6. Допълнителни съображения
•	 физическа активност/спорт: тези с отлична хемодинами-

ка трябва да бъдат поощрявани да имат редовни нато-
варвания, избягвайки само тежки изометрични упраж-
нения. Тези със субоптимална хемодинамика трябва да 
бъдат функционално по-ограничени. Крайните натовар-
вания трябва да се избягват, но трябва да се насърчава 
физическа активност с по-малка интензивност разхож-
дане, плуване, дори  каране на колело).

•	 Бременност: рискът от бременност при коригирани па-
циенти с добра хемодинамика и липса на анамнеза за 
аритмии е нисък. Рискът нараства с хипоксемия, PAH, 
камерна дисфункция, симптоми на сърдечна недоста-
тъчност и аритмии (вижте раздел 3.5.7). Тъй като микро-
делецията 22q11 е доста честа с този дефект, пациентите 
трябва да бъдат проверени преди бременност.

•	 Профилактика на IE: препоръчителна само при високо-
рискови пациенти (включително всички некоригирани 
пациенти; вижте раздел 3.4.6).

4.12. Транспозиция на големите 
артерии

4.12.1. Въведение и основна информация
TGA се характеризира с AV (атрио-вентрикуларна) конкор-
дантност и камерно-артериална дискондартност: аортата 
произхожда от RV, PA от LV. TGA се нарича „проста“ при липса 
на придружаващи вродени аномалии; TGA се нарича „ком-
плексна“ при наличие на придружаващи аномалии: VSD- 
(~45%), LVOTO (~25%) и CoA (~5%). Дългосрочният клиничен 
изход на комплексната TGA е, независимо от вида хирургич-
на корекция, по-лош, отколкото на простата TGA.

Етиологията на TGA не е известна, а патогенезата е про-
тиворечива. Фамилност съществува, но е много рядка. Пре-
обладава мъжкия пол 2:1.

Естествената еволюция е изключително неблагоприятна, 
а преживяемостта до зряла възраст без хирургична коре-
кция е изключение. Хирургичните техники са претърпели 
развитие: предсърдното пренасочване (атриален суич) е 
било заменено  с процедура за артериално пренасочване 
(артериален суич), а комплексните TGAs се оперират често 
при използване на корикция тип Rastelli.

Схематичен преглед на хирургични техники и техните 
дългосрочни резултати при TGA са представени във Фигура 9.

4.12.2. Операция с предсърдно пренасочване 
(атриален суич)

4.12.2.1. Клинична изява след атриален суич
По-възрастни пациенти с проста TGA са с операция с пред-
сърдно пренасочване тип Mustard или Senning. Най-честите 
усложнения са:
•	 Дисфункция и недостатъчност на системната RV.
•	 Вторична прогресираща TR (системна AV клапа).
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•	 Брадикардия и хронотропна недостатъчност, поради 
загуба на синусов ритъм; AV проводимостта е обикно-
вено интактна.

•	 Надкамерна тахиаритмия, в типичните случаи каво-
трикуспидално истмус-зависимо трептене, следвано 
от макро-риентри кръг свързан с хирургични разрези/

Панел А: 
Схема на TGA 
(преди корекция)

Панел C: 
Схема на TGA коригирана с артериален
суич и посочени дългосрочни усложения

Панел B: 
Схема на TGA 
коригирана с 
атриален суич и 
посочени 
дългосрочни 
усложения

SN-дисф. / предсърдна /
камерна аритмия / SCD

Пулмонална
хипертония

Обструкция/теч
на преградата

Обструкция 
на LVOT

Системна AV
клапна дисфункция

Системна RV
дисфункция

Ducus 
arteroiosus

Периферна PS

Дилатация на
неоаорнтния корен

Коронарни
Аномалии

Регургитациа на 
неоаортната клапа

Фигура 9: Поведение при транспозиция на големите артерии: дългосрочни усложнения, с които се сблъскваме по 
време на проследяване.

Ao = аорта; AV = предсърдно-камерен/а/о/и; IVC = долна вена кава; LA = ляво предсърдие; LV = лява камера; LVOT = ле-
вокамерен (субпулмонален) изходен тракт; PS = пулмонална стеноза (надклапна/в клон на пулмоналната артерия); PV = 
пулмонална вена; PVA = пулмонално венозно предсърдие; RA = дясно предсърдие;RV = дясна камера; SCD = внезапна 
сърдечна смърт; SN-dysf. = дисфункция на синусовия възел; SVA = системно венозно предсърдие; SVC = горна празна 
вена; TV = трикуспидална клапа.
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цикатрикси; AF може да настъпи в по-късна възраст. 
Високите сърдечни честоти са често хемодинамично 
трудно поносими, поради невъзможност за увеличаване 
на преднатоварването, последица от ограничителните 
предсърдни прегради. Брадикардия поради SND може 
да предизвика AT.

•	 Камерни тахиаритмии: първична полиморфна VT или 
VF, поради лоша камерна функция и механизъм свър-
зан със сърдечна недостатъчност, или VT поради цикат-
рикс/разрез/кръпка-свързано риентри при коригирана 
комплексна TGA; вторична VT или VF, предшествани от 
супра-вентрикуларна тахикардия (SVT) с бързо провеж-
дане и последваща миокардна исхемия, поради много 
ниския ударен обем свързан с тази SVT.

•	 Стеноза на тунела (преградата), или на горната преграда 
(ляво неопредсърдие) (най-честа), или обструкция на до-
лната преграда.

•	 Пропускане (leakadge) на преградата, или с L–R шънт, во-
дещ до увеличен белодробен кръвоток, или с R–L шънт 
при наличие на дистална обструкция на кръвотока, с ци-
аноза или парадоксален емболизъм.

•	 Обструкция на пулмонална вени/ обструкция на венозно 
предсърдие, най често в мястото, където пулмоналните 
вени се свързват с пулмоналното венозно предсърдие/ RA.

•	 LVOTO може да се развие, поради изпъкване на междука-
мерната преграда към субпулмоналната LV с ниско наля-
гане, често свързана със систолно движение напред на 
митралната клапа.

•	 PH може да стане манифестна, понякога десетилетия след 
процедурата с предсърдно пренасочване; тя обикновено 
е пост-капилярна,273 но може също да е налице PAH.

•	 Смърт дължаща се на сърдечна недостатъчност или вне-
запна смърт, вероятно предизвикана от аритмия.
В по-големи серии с проследяване достигащо 40 години, 

преживяемостта е 60–75%.274,275 Преживяемостта без инци-
денти е едва 20%.276,277 Физическият капацитет обикновено 
е намален от неадекватно увеличение на сърдечния дебит: 
хронотропно несъответствие, намалено преднатоварване в 
резултат на относително стеснените и/или несъответстващи 
прегради – присъщо за корекцията на атриален суич – и на-
малената RV функция.

4.12.2.2. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Клиничната оценка трябва да включва търсене на при-
знаци на венозен застой. Подуването на главата и шията са 
признак за обструкция на преградата към SVC. Подуването 
на краката, варици, хепатомегалия и чернодробна цироза 
се намират при обструкция на системното неопредсърдие 
към IVC. Стенозата, дори пълната обструкция, могат да бъдат 
безсимптомни, поради ефективна байпас циркулация, оси-
гурени от вена азигос или хемиазигос.

Систоличния шум на изгонване предполага обструкция 
на субпулмоналния изходен тракт, а систолен регургита-
ционен шум предполага регургитация на системната TV. ЕКГ 
находките включват RVH и, не често, заместителен ритъм с 
тесен QRS, без видими P вълни.
•	 Ехокардиографията е първостепенен диагностичен 

метод, осигуряващ информация върху размер и сис-
толна функция на субпулмоналната и системната каме-
ри, обструкция на субпулмоналния изходен тракт, TR, 
пропускане или обструкция на предсърдни прегради и 
оценка на пулмоналното венозно връщане. Признаците 

на PH са често едва доловими – променена геометрия 
на междукамерната преграда в систола и патологично 
широка PA  – и може да бъдат трудни за разпознава-
не. Съмнението за PH изисква диагностична сърдечна 
катетеризация за изключване/потвърждаване на PH, 
тъй като може да се отрази на подхода. Контрастната 
ехокардиография може да демонстрира пропускане 
(leakadge) при преграда – налице до 50% при несе-
лектирани и безсимптомни пациенти – или преградна 
обструкция.278 Инжектирането на контраст в горните 
крайници често изпуска пропускането в долната част на 
системната венозна преграда; той може да бъде изклю-
чен чрез инжектиране в една от феморалните вени. TОE 
е полезна за оценка на преградите.

•	 CMR осигурява по-надеждна и по-ясна количествена 
оценка на систолната функция на системната RV от ехо-
кардиографията, и на проходимостта на предсърдните 
прегради. Може да бъде измерен надеждно размерът 
на големите артерии; ненормално широката PA и/или 
голямата субпулмонална LV могат да показват PH. Шънт 
свързан с пропускане по ръба може да бъде изчислен 
(Qp:Qs). Малки „течове“ по ръба, които не водят до дос-
татъчен шънт, са трудни за откриване с CMR (по-добър 
метод е контрастната ехокардиография). Късното гадо-
линиево усилване в системната RV предсказва клинич-
ния изход.279 

•	 Изключването на обструкция или шънт през системното 
неопредсърдие е от основно значение преди импланта-
ция на PM/ICD или поставяне на нови/допълнителни пей-
смейкърови електроди през системния (горния) тунел. 
Алтернатива на CMR и CCT за оценка на горния тунел е 
контрастната инжекция в дясната ръка и флуороскопия.

•	 CPET е важен при продължително проследяване за се-
рийна оценка на физическия капацитет и хронотропната 
недостатъчност. Може също да “демаскира” пропускане 
в тунела (десатурация), което е безсимптомно в покой.

•	 Холтер мониториране, рекордер на събития и EP тесту-
ване, са показани при подбрани пациенти, ако се подози-
рат брадикардия и/или тахиаритмии.

•	 Сърдечна катетеризация е показана, когато неинвазив-
ната оценка е неясна или когато съмнението за PH налага 
оценка (вижте раздел 3.3.5).

4.12.2.3. Медикаментозно лечение
•	 Систолна дисфункция на системна RV: няма данни за 

подкрепа на хипотезата, че ACE инхибитори, ARBs, бета 
блокери или алдостеронови антагонисти – самостоятел-
но или в комбинация – подобряват клиничния изход.280 
В момента не могат да бъдат направени убедителни пре-
поръки.

•	 Недостатъчност на системната RV: В случай на явна сър-
дечна недостатъчност, диуретици облекчават симптоми-
те. Макар че не е доказана  полза от медикаментозна те-
рапия за конвенционална сърдечна недостатъчност при 
пациенти със системни RVs, повечето симптоматични 
пациенти могат да имат полза от предписване на “класи-
чески” медикаменти за сърдечна недостатъчност.

•	 Аритмия: лекарства, които намаляват сърдечна честота 
трябва да бъде използвани с повишено внимание, тъй 
като след предсърден суич пациентите са податливи на 
брадикардия и SND.

•	 PH: точният механизъм на PH трябва да бъде изяснен 
преди обсъждане на медикаментозно лечение. Пост-ка-
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пилярна PH късно след суич операция изглежда по-чес-
та, с последствието, че специфичната пулмонална вазо-
дилатативна терапия е противопоказана, но може да е 
налице и прекапилярна PH. Затова, внимателната хемо-
динамична оценка има решаващо значение.

4.12.2.4. Хирургично/катетърно интервенционално лечение
Електрофизиологично изследване, аблация, сърдечна ре-
синхронизираща терапия и имплантируеми кардиовертер 
дефибрилатори.

Общи принципи, валидни и за пациенти с предсърдна 
суич процедура, са обсъдени в раздел 3.4.2.32,37 
•	 EP изследвания и интревенции са усложнени, тъй като 

преградите възпрепятстват нормалния достъп до пред-
сърдията. Доминиращият механизъм на надкамерните 
аритмии е предсърдно трептене от каво-трикуспидал-
ния истмус, което изисква често пункция на преградата 
за достигане до истмусния блок. Алтернативно, може да 
се използва отдалечена магнитна навигация за ретрогра-
ден достъп до пулмоналното венозно предсърдие. Дос-
тъпът до конвенционалния ретрограден трансаортен 
път при възрастни обикновено не е успешен за постига-
не на блок на истмуса. Препоръчва се насочване с TЕE, 
когато е показано пунктиране на преграда. Няма полза 
от програмирана електрическа стимулация за стратифи-
кация на риска.

•	 Пейсмейкъри: вижте раздел 3.4.2.
Показанията за интервенция са обобщени в таблицата 

Препоръки за хирургични и катетърни интервенции при TGA 
след оперативен атриален суич.

4.12.3. Операция артериален суич
4.12.3.1. Клинична картина след артериален суич
Млади възрастни с проста TGA вероятно ще са получили 
операция артериален суич. Най-честите усложнения са:
•	 Дилатация на нео-аортния корен, имаща за резултат AR.
•	 Надклапна PS и стеноза на пулмонален клон (едностран-

но или двустранно), вследствие позицията на пулмонал-
ната бифуркация пред асцендентната аорта в техниката 
на Lecompte и дилатацията на нео-аортния корен.

•	 LV дисфункция и камерните аритмии са редки, но могат 
да се появят; и двете може да са свързани с проблеми 
с коронарните артерии,281 които са реимплантирани в 
нео-аортата.

•	 Острият ъгъл на аортната дъга, който може да доведе до 
функционална обструкция и хипертония.
Преживяемостта до 30 години е отлична (>90% от бол-

нично преживелите282), свободната от инциденти преживя-
емост е добра (60–80%283–285). Голяма част от тези пациенти 
са безсимптомни. Като правило, физическият капацитет е 
леко ограничен, но може да бъде нормален. За честотата на 
късните проблеми свързани с коронарните артерии се съоб-
щава, че е много ниска,286,287 което поставя под въпрос дали 
рутинният скрининг на коронарните артерии е оправдан.

4.12.3.2. Изграждане не диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи. Може да са налице кли-
нични находки на AR или PS.
•	 Ехокардиографията е ключовият диагностичен метод, 

предоставящ информация относно функцията на LV (гло-
бална и регионална); стеноза в мястото на артериалните 
анастомози, най често PS; нео-аортна клапна регургита-
ция; размер на нео-аортния корен и проксималната ас-
цендентна аорта; и острото ангулиране на аортната дъга. 
Систолната функция на RV може да бъде оценена и, ако е 
възможно, пиковото RV систолно налягане (RVSP) трябва 
да бъде измерено (скорост на TR). Поради своята пози-
ция: далеч напред и непосредствено зад стернума, ехо-

Препоръки за интервенция при транспозиция на го-
лемите артерии след атриален суич операция

Препоръки Класa Нивоb

Показания за хирургична интервенция

При симптоматични пациенти с обструкция на 
белодробното венозно предсърдие, се препо-
ръчва хирургична корекция (рядко е възможна 
катетърна интервенция).

I C

При симптоматични пациенти със стеноза на 
преградата, некоригируема с катетърна интер-
венция, се препоръчва хирургична корекция.

I C

При симптоматични пациенти с пропускане 
(leakage)  на преградата, некоригируеми по 
транскатетърен начин, се препоръчва хирур-
гична корекция.

I C

При пациенти с тежка регургитация на систем-
ната (трикуспидална) AV клапа, без значима ка-
мерна систолна дисфункция (EF >40%), трябва 
да се има предвид корекция или смяна, незави-
симо от симптоматиката.

IIa C

Бендинг на PA при възрастни, както и подго-
товка на LV с последващ артериален суич, не се 
препоръчват.

III C

Показания за катетърна интервенция

При симптоматични пациенти със стеноза на 
преградата, препоръката е за стентиране, кога-
то е технически възможно.

I C

При симптоматични пациенти с пропускане на 
преградата и цианоза в покой или по време на 
натоварване, или силно съмнение за парадок-
сална емболия, препоръката е за стентиране (с 
покрит стент) или затваряне с устройство, когато 
са технически осъществими.

I C

При симптоматични пациенти с пропускане на 
преградата и симптоми дължащи се на L–R шънт, 
препоръката е за стентиране (с покрит стент) 
или затваряне с устройство, когато са техничес-
ки осъществими.

I C

При безсимптомни пациенти с пропускане на 
преградата със значително камерно обемно об-
ременяване, дължащо се на L–R шънт, трябва да 
се има предвид стентиране (с покрит стент) или 
затваряне с устройство, когато са технически 
осъществими.

IIa C

При пациенти с пропускане на преградата, 
които имат нужда от PM/ICD, трябва да се има 
предвид затваряне на преградния теч с покрит 
стент, когато е възможно, преди вкарването на 
трансвенозни електроди.

IIa C

При безсимптомни пациенти със стеснение на 
преградата, може да се има предвид стентира-
не, ако е технически възможно.

IIb C

AV = атриовентрикуларен/а/о/и; EF = фракция на изтласкване; ICD = 
имплантируем кардиовертер дефибрилатор; L–R = ляво-десен; LV = 
лява камера/левокамерен/а/о/и; PA = пулмонална артерия; PM = 
пейс мейкър.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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кардиографската визуализация на бифуркацията и двата 
клона на БА рядко е възможна.

•	 Стрес ехокардиография се използва за оценка на стрес-
индуцирани аномалии в движението на стената

•	 CMR осигурява по-надеждна количествена оценка на 
камерните обеми, EF и нео-аортна дилатация или ре-
гургитация. Пулмоналният ствол и разклонения могат 
да бъдат визуализирани, заедно с тяхното отношение 
към (дилатирания) нео-аортен корен. Може да бъде из-
числено разпределението на кръвотока между левия и 
десния бял дроб. Стрес CMR е алтернативна техника за 
изчисляване на миокардната перфузия и възможното 
компрометиране на коронарните артерии, при клинич-
ни индикации.

•	 CCT е предпочитаната техника за неинвазивно изобра-
зяване на коронарните артерии, включително остиуми-
те, когато се подозира стеноза. Съобщаваната ниска 
честота на коронарно свързаните проблеми поставя 
под въпрос дали рутинният скрининг за коронарна ар-
териална патология (с какъвто и да е метод) може да 
бъде оправдано.286,287 

•	 Нуклеарните техники не се използват вече като метод на 
изобразяване от първи избор, но все още може да играят 
роля, ако другите техники не са достъпни или водят до 
неокончателни или противоречиви резултати.

•	 Сърдечна катетеризация, включително коронарна ангио-
графия, е показана в случая на LV дисфункция и съмнение 
за миокардна исхемия. В случай на тежка стеноза на пулмо-
нален клон и неокончателна неинвазивна оценка или подо-
зирана PAH, има показания за сърдечна катетеризация.

4.12.3.3. Хирургично/катетърно интервенционално лечение
Показанията за интервенция са обобщени в таблицата Пре-
поръки за интервенция при транспозиция на големите ар-
терии след артериален суич операция

RVOTO може да бъде подклапна, клапна (и двете са ред-
ки), или надклапна (по-честа). Показанията за лечение са по-
добни на тези, описани в раздел 4.8, но различните анатомии 
могат да изискват различни подходи.

4.12.4. Операция тип Rastelli
4.12.4.1. Клинична картина след корекция тип Rastelli
Възрастни с TGA, VSD и PS (комплексна транспозиция) често 
са претърпели корекция тип Rastelli. Патча на VSD насочва 
кръв от LV към аортата и RV се свързва с PA чрез кондюит 
с клапа. Варианти на техниката на Rastelli, следващи същия 
принцип, са техниките réparation a l’etage ventriculaire и 
Nikaidoh.

Чести усложнения са:
•	 Стеноза или регургитация на клапния кондюит между RV 

и PA.
•	 LVOTO, т.е. обструкция на кръвотока от ЛК към аортата.
•	 Остатъчен МКД.
•	 AR.
•	 ЛК дисфункция.
•	 Аритмии, камерни и надкамерни.
•	 Ендокардит на клапния кондюит.
•	 Смърт, внезапна (аритмия) или поради сърдечна недос-

татъчност.
Малкото проучвания за дългосрочен резултат съобща-

ват 20-годишна преживяемост <60% и 20-годишна свободна 
от инциденти преживяемост 20–30%. Смяната на кондюита 
между RV и PA е най-честата индикация за реоперация. Об-
лекчаването на LVOTO е втората най-честа, последвана от 
затваряне на остатъчен VSD.288 Ендокардитът на клапния 
кондюит е относително чест.

Работният капацитет е леко до значително намален. Пов-
торна реинтервенция, хирургична или перкутанна, е съдба-
та на повечето пациенти с корекция тип Rastelli.

4.12.4.2. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Клиничните находки могат да предположат стеноза 
на кондюита, остатъчен VSD, TR, митрална регургитация 
или AR.
•	 Ехокардиография: трябва да бъдат оценени връзка-

та между задно разположената LV и предно разполо-
жената (поради TGA) аортна клапа, аортната клапна 
функция и диаметрите на аортния корен. Анатомията и 
функцията на връзката между RV и белодробният ствол 
трябва да бъдат визуализирани и оценени с доплерово 
изследване. Налягането в RV изчислено чрез Доплер из-
мервания на струята е особено важно, защото Доплер 
техниката често надценява градиента на налягане през 
кондюита RV–PA.

•	 CMR осигурява по-добри количествени оценки на LV и 
RV обеми, аортни диаметри и EF. Кондюитът RV–PA, чес-
то труден за визуализация с ехокардиография, и пери-
ферните PAs могат да бъдат лесно видени и измерени 
с CMR. При наличието на остатъчен VSD, могат да бъдат 
изчислени Qp:Qs.

•	 Сърдечна катетеризация може да бъде необходима за 
хемодинамично оценка на кондюитната стеноза. Ангио-
графията може да бъде полезна за оценка на нивото на 
стенозата и стенозата на периферна PA стеноза.

4.12.4.3. Хирургично/катетърно интервенционално лечение
За показанията за лечение на стеноза на кондюита, вижте 
раздел 4.14.

Ако L–R шънт през остатъчен VSD причинява симп-
томи или значително претоварване на LV обем, трябва 
да се извърши хирургично/катетърно лечение (IC пре-
поръки).

Препоръки за интервенция при транспозиция на го-
лемите артерии след артериален суич операция

Препоръки Класa Нивоb

Стентиране или хирургия (в зависимост от суб-
страта) се препоръчва при стеноза на коронар-
на артерия  причиняваща исхемия.

I C

Операция на нео-аортен корен трябва да се има 
предвид, когато нео-аортният корен е >55 mm, 
при възрастен със средни размери (относно 
нео-аортно клапно протезиране при тежка нео-
аортна AR, вижте Препоръките за клапна сър-
дечна болест със специални указанияс).

IIa C

Стентиране трябва да се има предвид при сте-
ноза на клон на PA, независимо от симптомите, 
при свързани с тях >50% стеснение на диаметъ-
ра и RVSP >50 mmHg и/или съответно редуцира-
на белодробна перфузия.

IIa C

AR = аортна регургитация; ESC = European Society of Cardiology; PA = 
пулмонална артерия; RVSP = деснокамерно систолно налягане.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Когато се прилагат Препоръки 2017 на ESC/EACTS за клапни сър-
дечни заболявания25 за вземане на решение за операция трябва да 
се вземе предвид, че това е реоперация и тя е технически по-трудна.
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4.12.5. Препоръки за проследяване  
(независимо от вида корекция)

Всички пациенти с TGA, независимо от вида процедура, 
трябва да бъдат проследени  най-малко веднъж годишно 
в специализиран ACHD център с обръщане на внимание 
на преди описани специфични проблеми (вижте раздели 
4.12.2.1, 4.12.3.1 и 4.12.4.1).

4.12.6. Допълнителни съображения  
(независимо от вида корекция)

•	 физическо натоварване/бременност/профилактика на 
IE: вижте раздели 3.4.6, 3.5.5 и 3.5.7.

4.13. Вродена коригирана 
транспозиция на големите 
артерии

4.13.1. Въведение и основна информация
CcTGA, или дискордантните предсърдно-камерна и камерно-
артериална връзки, e рядка CHD. Налице е камерна инверсия, 
като аортата изхожда напред от RV (обикновено от лявата стра-
на), а PA изхожда от LV (обикновено от дясната страна). Абнорм-
ните връзки при „двойна” дискордантност могат да са налице 
в сърца с обичаен или огледален образ на предсърдното под-
реждане. Абнормната ориентация база-връх, особено декс-
трокардията (върхът на сърцето сочещ надясно) е честа (20%). 
Асоциираните лезии са чести (80–90%): VSD (70%), PS (40%), дис-
пластична системна TV (напр. Ebstein-подобна малформация).

Разположението на AV възела (понякога множество AV 
възли), и ходът на снопа на His, са често абнормни и водят до 
AV проводни аномалии. По време на EP изследвания и кате-
търни интервенции е важно да се разпознае изместването 
на ранимия сноп на His наред и латералното.

4.13.2. Клинична изява и естествена еволюция
Естествената еволюция и клиничната изява се определят от 
асоциирани малформации. Пациенти с придружаващи лезии, 
достигащи зряла възраст или са били оперирани [затваряне 
на VSD, облекчаване на PS или (рядко) корекция или подмяна 
на TV], или имат балансирана физиология. Пациенти с изоли-
рана ccTGA рядко развиват усложнения преди зряла възраст.

Късни усложнения са:
•	 Системна RV дисфункция и недостатъчност.
•	 Прогресираща TR (системна AV клапа).
•	 LVOTO.
•	 Пълен AV блок (2% загуба на AV проводимост годишно); 

Той е по-чест след коригиране на VSD и/или смяна на TV 
и може да се настъпи по време на бременност.

•	 VTs (много редки).
Очакваната продължителност на живота е намалена: 

~50% от пациентите с придружаващи лезии доживяват  
40-годишна възраст; Без придружаващи лезии, ~50% от паци-
ентите доживяват  60- годишна възраст. Пациентите умират от 
застойна сърдечна недостатъчност или внезапно, вероятно 
поради VT/VF, независимо от наличието на напреднала сър-
дечна недостатъчност.

4.13.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.
•	 Клиничната находка може да включва шумове на TR, VSD 

и/или PS.

•	 ЕКГ може да разкрие удължен PR интервал или пълен 
сърдечен блок. Ранното септално активиране отдяс-
но наляво може да причини дълбоки Q зъбци във II, III, 
aVF, и V1–V3. Обръщането на нормалната прекордиал-
на прогресия може да бъде видяно като QR модел във 
V1 и rS във V6. При 2–4% от пациентите е налице Wolff–
Parkinson–White синдром.

•	 Рентгенографията на гръдния кош може да покаже абнорм-
но изправен ляв сърдечен контур, поради насочена наляво 
и напред позиция на възходящата аорта, декстропозиция 
с връх надясно (20%), или мезокардия (относително честа).

•	 Ехокардиографията е ключовият диагностичен метод, де-
монстриращ двойна дискондартност и идентифициращ 
придружаващи аномалии (Ebstein-подобна малформация 
на TV и TR, VSD, LVOTO, и PS). Систолната RV и LV функция и 
тежест на TR може да бъде оценена количествено.

•	 CMR осигурява интракардиалната анатомия и анатоми-
ята на големите съдове, и е показан за изчисляване на 
камерните обеми, маса и EF, особено ако ехокардиограф-
ската оценка на систолната функция при системната RVs 
е трудно и по-малко надеждно.

•	 Holter мониториране, рекордер на събития, както и EP 
тестуване може да са показани за откриване на аритмии, 
прогресиращ AV блок, както и за оценка на риска за SCD.

•	 Сърдечна катетеризация е показана, когато неинвазивната 
оценка е несигурна, или PH изисква оценка (вижте раздел 3.4.5).

4.13.4. Медикаментозно лечение
Няма никакви данни в подкрепа на хипотезата, че ACE инхи-
битори, ARBs, бета блокери или алдостеронови антагонисти, 
самостоятелно или в комбинация подобряват клиничния 
изход.280 Рутинно предписване на тези медикаменти за пре-
венция на сърдечна недостатъчност/подобряване на кли-
ничния изход не се препоръчва.
•	 Диуретиците могат да осигурят облекчаване на симпто-

мите, ако е налице изявена сърдечна недостатъчност. 
Макар че няма доказана полза от медикаментозна тера-
пия за сърдечна недостатъчност по отношение на изхода 
при пациенти със системни RVs, „класическите” медика-
менти за сърдечна недостатъчност или ARBs могат да 
осигурят известна полза при по-симптомни пациенти.289 
Системната RV морфология не е противопоказание за ус-
тройство за камерно асистиране. Грубата трабекулари-
зация на върха на RV може би заслужава специално вни-
мание, тъй като може да блокира въвеждащата канюла. 
Трябва да се обсъди селективна трабекулоектомия.

4.13.5. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

Катетърна интервенция може да бъде препоръчана за PA 
стеноза или кондюитна стеноза, която може да бъде разши-
рена или стентирана. Остатъчна LVOTO обаче може да има 
благоприятен ефект върху дилатираната субаортна RV и су-
баортната AV (трикуспидална) клапна регургитация, поради 
отместването на преградата. Стандартът при еволютивен пъ-
лен сърдечен блок е AV секвенциалното пейсиране. Фикси-
рането на пейсмейкърните електроди в гладката стена на LV 
е трудно и изисква завинтващ се електрод. Има някои данни, 
подсказващи че двукамерното пейсиране с втори камерен 
електрод през (нормално свързващия) коронарен синус зад 
субаортната RV може да доведе до по-добро съхранение на 
RV систолна функция от единственото LV пейсиране.290 
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Най-предизвикателните въпроси са TR, RV дисфункция и 
кога да бъде имплантиран TV и/или ICD. За разлика от ситуа-
цията в детската възрастова група, при която двойното пре-
насочване (double switch) е утвърдено лечение в случай на 
недостатъчност на системната RV, този подход много рядко 
е успешен при възрастни.

Регургитацията на системната AV (трикуспидна) клапа 
е често фокусът на хирургичното лечение. Коригирането в 
редки случаи  е оправдано, а като правило смяната на клапа-
та е лечението на избор. Предоперативните системна RVEF 
≤40%, PAP >50 mmHg, AF и NYHA (New York Heart Association) 
клас III до IV са свързани с късна смъртност.291 

4.13.6. Препоръки за проследяване
Пациенти с ccTGA се нуждаят от доживотно проследяване 
в специализиран център за ACHD на годишни интервали, 
по-специално поради проводни нарушения и субаортна ка-
мерна и субаортна AV клапна дисфункция. За аритмия, вижте 
раздел 3.4.2.

4.13.7. Допълнителни съображения
•	 физическа активност/спорт: симптомни пациенти с 

ccTGA и запазена RVEF трябва да избягват високо интен-
зивни спортове и за предпочитане е да не правят повече 
от умерено-статични и умерено-интензивни спортове. 
Пациенти със значими придружаващи лезии и/или нама-
лена субаортна RV функция трябва да бъдат ограничени 
до ниско-статични и ниско-интензивни спортове.

•	 Бременност: рискът зависи от функционалния статус, ка-
мерната функция, системна AV клапна функция, наличие 
на аритмии (по-специално AV блок) и асоциирани лезии 
(вижте раздел 3.5.7).

4.14. Кондюит дясна камера 
до белодробна артерия

4.14.1. Въведение и основна информация
Кондюитите осигуряват връзката между RV и PA при сложни 
дефекти, когато естественият изходен тракт не може да бъде 

реконструиран, включително пулмонална атрезия, общ ар-
териален ствол, TOF, синдром на липсващата пулмонална 
клапа, Rastelli процедура, и Ross операция.

Видовете кондюити включват такива с клапа [пулмона-
лен или аортен хомографт, биопротезни клапи, говежди югу-
ларни венозни кондюити (Contegra)] и неклапни кондюити. 
Не съществува идеален кондюит. Ограничената издържли-
вост предполага ранна реоперация. Предиктори за увреда  
на кондюита са стерилизация/процес на консервация, по-
малък кондюит, тип кондюит, по-млада възраст по време на 
имплантацията, PA стеноза и транспозицията.269,292,293 Свобо-
да от реоперация при повреда на кондюита на 20та година е 
съобщена в 32% и 40%.269,292 

Усложненията включват прерастване, прогресираща об-
струкция с и без регургитация, ендокардит и аневризми или 
псевдоаневризми.

Клиничната проява може да включва диспнея при уси-
лие, сърцебиене, синкоп и SCD.

4.14.2. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Клиничните прояви могат да включват прекордиален 
трил, изпъкваща А вълна на югуларните вени и систолен 
шум. Калциноза на кондюита може да бъде видяна при рен-
генография на гръдния кош.
•	 Ехокардиографията е първостепенното диагностично 

средство осигуряващо размер, форма и функция на две-
те камери, PR, TR, и придружаващите лезии. Градиентите 
през кондюита могат да бъдат трудни за измерване и не-
надеждни. RV налягане изчислено от скоростта на TR тряб-
ва да бъде използвано за оценка на кондюитни стенози.

•	 CMR се използва за количествена оценка на кондюитната 
стеноза и/или регургитация, RV обеми и маса, и за пре-
ценка на PAs.

•	 CMR/CCT помага за оценка на анатомията на коронарни-
те артерии и близостта на RV/кондюита, и други структу-
ри до ретростерналното пространство.

•	 Катетеризация с хемодинамична оценка се изисква винаги, 
ако се обмисля интервенция. Ангиографията осигурява ин-
формация на нивото на стенозата, периферната PA стеноза 
и коронарната анатомия (аномалии/абнормен ход).

4.14.3. Хирургично/катетърно интервенционално 
лечение

Балонната дилатация/ имплантацията на стент е докладвано, 
че са безопасни и удължават живота на повредените кондю-
ити.294,295 Понастоящем имплантацията на перкутанна пулмо-
нална клапа е станала лечение на избор при дисфункционални 
клапи, ако е технически възможно. Настоящите противопо-
казания за TPVI включват запушени системни вени, активна 
инфекция, неподходяща морфология на изходния тракт и 
неблагоприятна коронарна анатомия (компресия от разши-
рения имплант). Хирургия се предпочита, когато се обмислят 
допълнителни интервенции (трикуспидална анулопластика). 
За избора на повторна намеса са по важни лонгтудиналните 
данните, отколкото единичните измервания.

4.14.4. Препоръки за проследяване
Препоръчва се редовно проследяване в специализиран 
ACHD център най-малко веднъж годишно. Трябва да се обър-
не специално внимание на физическия капацитет (CPET), 
RVSP (кондюитен градиент), RV функция, TR, и аритмии.

Препоръки за интервенция при вродена коригирана 
транспозиция на големите артерии

Препоръки Класa Нивоb

При симптоматични пациенти с тежка TR и запа-
зена или леко нарушена системна RV систолна 
функция (EF >40%), е показана смяна на TV.

I C

При безсимптомни пациенти с тежка TR и прог-
ресираща системна RV дилатация и/или леко 
нарушена системна RV систолна функция (EF 
>40%), трябва да се има предвид смяна на TV.

IIa C

Двукамерно пейсиране трябва да се има пред-
вид в случай на пълен AV блок или >40% изиск-
вания за камерно пейсиране.

IIa C

При симптоматични пациенти с тежка TR и повече 
от лека редукция на функцияна на системната RV 
(EF ≤40%), може да се има предвид смяна на TV.

IIb C

AV = атриовентрикуларен/а/о/и; EF = фракция на изтласкване; RV = 
дясна камера/деснокамерен/а/о/и; TR  = трикуспидална регургита-
ция; TV = трикуспидална клапа.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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4.14.5. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност/спорт: Не са необходими ограни-

чения при безсимптомни пациенти с лека обструкция. 
Високорискови пациенти с високо RV налягане трябва да 
се ограничат до ниско интензивна активност/спортове и 
да избягват изометрични упражнения. Други пациенти 
трябва да се ограничат според симптомите си.

•	 Бременност: майчините и феталните рискове са обусло-
вени от подлежащата вродена сърдечна малформация и 
тежестта на RVOTO, аритмията, и сърдечната недостатъч-
ност (вижте раздел 3.5.7).

•	 Профилактика на IE: препоръчва се при всички пациенти 
(вж. раздел 3.4.6).

4.15. Еднокамерно сърце 
Този раздел се разглежда неоперирано и палиативно 
коригирано еднокамерно сърце (UVH).За пациенти след 
операция Fontan, вижте раздел	4.16.

4.15.1. Въведение и предистория
Терминът „UVH” / тип „обща камера“/  обобщава различни 
малформации, при които липсва RV или LV, или, ако е налице, 
тя е хипопластична и по този начин неподходящ на двука-
мерна корекция, като:
•	 Трикуспидална атрезия.
•	 Варианти на синдром на хипопластично дясно сърце, 

напр. пулмонална атрезия с интактна камерна преграда.
•	 Варианти на синдром на хипопластичен ляво сърце 

(HLHS), включващ митрална атрезия.
•	 LV с двоен вход.
•	 RV с двоен вход.

•	 Екстремни форми на дебалансиран пълен AV септален 
дефект.

•	 Обща камера с неопределена морфология.
Тези малформации са винаги свързани с допълнителни 

интра- и/или екстра-кардиални лезии, като:
•	 ASD, VSD, AVSD, PDA.
•	 AS (клапна, подклапна).
•	 Аномалии на аортната дъга: хипоплазия, прекъсване, ко-

арктация.
•	 PS (клапна, подклапна), пулмонална атрезия.
•	 PA аномалии: периферна стеноза, хипоплазия, едно-

странна липса.
•	 Дискордантни свързвания, малпозиция на големите ар-

терии.
•	 AV клапна стеноза, регургитация, яздеща, възсядаща.
•	 LA или RA изомеризъм, аномалии в системния или бело-

дробен венозен дренаж 
•	 Лява SVC, липсваща вена иномината, липсваща дясна 

SVC, инфрахепатална атрезия на IVC с азигос или хемиаз-
игос комуникация.

•	 Аортно -пулмонални колатерални артерии.
•	 Полиспления или аспления

Детайлното анатомично описание е извън обхвата на 
тези препоръки и може да бъде намерено в учебници. По-
ради липсата на данни, препоръките са базирани главно 
на консенсус на експерти.296–300 Когато се представят като 
възрастни, преобладаващото мнозинство пациентите с тези 
аномалии трябва да са получили предшестваща палиативна 
намеса с някои типове системно-пулмонален шънт, каво-
пулмонална връзка (Glenn), или сега предпочитаната опера-
ция на Fontan или една от нейните модификации; последни-
ят е отразен в раздел 4.16. 

Могат да бъдат идентифицирани две различни хемоди-
намични ситуации:
•	 Липса на анатомично ограничаване на пулмоналния кръ-

воток: ако белодробната циркулация остане без модифика-
ция (т.е. без хирургия), много пациенти ще загинат в детска 
възраст, поради рефрактерна сърдечна недостатъчност. 
Тези, които са преживели този период, ще са развили теж-
ка Белодробна съдова болест (PVD). Тя ще бъде основна 
детерминанта на дългосрочния изход. Много от тях ще са 
получили бендинг  на белодробната артерия за ограни-
чаване на белодробния кръвоток в ранна детска възраст. 
Ефективен бендинг ще предпази от PVD, като осигурява 
достатъчно кръвоток, за да ограничи степента на циано-
зата. Прекалено хлабав бендинг ще доведе до белодробен 
свръх-кръвоток и PVD, въпреки бендинга. Ако бендингът е 
прекалено стегнат, белодробният кръвоток ще бъде силно 
ограничен, което ще доведе до тежка цианоза.

•	 Обструкцията на пулмоналния кръвоток (често клапна 
и/или подклапна PS или атрезия): понякога обструкци-
ята е такава, че белодробната циркулация е достатъч-
на (не прекалена, така че избягва развитието на PH, но 
не прекалено ограничена, по този начин без екстремна 
цианоза). Тези балансирани ситуации са изключение, но 
позволяват преживяване в детска възраст без операция. 
Повечето пациенти имат много ограничен белодробен 
кръвоток, който изисква операция системен аорто-пул-
монален шънт в детска възраст, най-често Blalock–Taussig 
(подключична артерия към PA), рядко Waterston или 
Potts (съответно асцендентна или десцендентна аорта, 
към PA). Ако системният Ао-Р шънт е прекалено голям, 
увеличеният белодробен кръвоток ще доведе до PVD в 

Препоръки за интервенция при кондюити дясна ка-
мера до пулмонална артерия

Препоръки Класa Нивоb

Симптоматични пациенти с RVSP >60  mmHg 
(може да бъде по-ниско в случай на намален 
кръвоток) и/или тежка PRc са показани за интер-
венция с препочитание към катетърна интер-
венция (TPVI), ако е анатомично осъществима.

I C

Безсимптомни пациенти с тежка RVOTO и/или 
тежка PR трябва да се имат предвид за интер-
венция, за предпочитане катетърна интервен-
ция (TPVI), ако е анатомично осъществима, ко-
гато е налице поне едни от следните критерии:
•	 Спадане на обективния физически капацитет 

(CPET).
•	 Прогресираща RV дилатация до RVESVi ≥80 

mL/m2 и/или RVEDVi ≥160 mL/m2 и/или про-
гресия до най-малко умерена на TR.

•	 Нарастваща RV систолна дисфункция.
•	 RVSP >80 mmHg.

IIa C

CPET = кардиопулмонална работна проба; CMR = сърдечно-съдов 
магнитен резонанс; PR = пулмонална регургитация; RV = дясна ка-
мера/деснокамерен/а/о/и; RVEDVi = индекс на деснокамерния краен 
диастолен обем; RVESVi = индекс на деснокамерния телесистолен 
обем; RVOTO = обструкция на деснокамерния изходен тракт; RVSP = 
деснокамерно систолно налягане; TPVI = транскатетърна пулмонал-
на клапна имплантация; TR = трикуспидална регургитация.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Регургитационна фракция с CMR >30–40%.
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зряла възраст. Ако шънтът е прекалено малък, пациен-
тите ще бъдат с екстремна цианоза. След детска възраст, 
анастомоза между SVC и PA е възможна: класическата 
Glenn анастомоза до дясната PA (историческа) или ана-
стомоза край-страна с PA, създаваща двупосочна каво-
пулмонална анастомоза. Адекватен шънт ще доведе до 
балансирана ситуация.

4.15.2. Клинична изява и естествена еволюция
В зависимост от степента на белодробния кръвоток, нали-
чието или липсата на PVD и камерната функция, пациен-
тите могат да се представят с различни степени цианоза и 
застойна сърдечна недостатъчност. Физическият капацитет 
е по принцип значително ограничен (с изключения); могат 
да настъпят пълен AV блок, аритмии (надкамерна, но също 
камерна, SCD не е необичайна), инсулт, мозъчен абсцес и 
тромбоемболизъм. Ендокардитът е относително чест сред 
тази популация. За повече подробности, вижте раздел 3.4.8.

Цианозата е типично налице при пациенти с UVH без опе-
рация на Fontan. Артериалната кислородна сатурация често 
варира от 75–85%, но може в изключителни случаи с идеал-
но балансирани циркулации да достигне стойности >90%.

Пациентите мога да се представят с прогресираща об-
струкция към аортата. Това ще доведе до камерна хипертро-
фия и евентуално до намален сърдечен дебит. Прогресивна-
та обструкция към PA ще причини прогресираща цианоза. 
При пациенти с Glenn, влошаване на цианозата може също 
да се дължи на развитие на пулмонални артерио-венозни 
малформации или вено-венозни колатерали (IVC-до-SVC).

UVH трябва да поеме и системното, и пулмоналното ве-
нозно връщане. Това хронично обемно обременяване ще 
доведе с голяма вероятност до камерна недостатъчност в 
относително ранна възраст. AV клапната регургитация може 
да се развие или да прогресира, ако е била налице преди 
това. Вече намаленият физически капацитет ще се влоши 
още повече. В допълнение към цианозата е възможно да се 
развие манифестна сърдечна недостатъчност,.

В редки случаи, с добре балансирана хемодинамика, не 
се развива камерна дисфункция и се съобщава за преживяе-
мост до петата, шестата и дори седмата декада.

4.15.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Клиничните находки включват централна цианоза, ба-
рабанни пръсти на ръцете и краката, а често и асиметричен 
гръден кош с прекордиално изпъкване (восюр) на сърцето 
в гърдите. Сколиозата е често срещан проблем. Вторият 
сърдечен тон е типично единичен, но останалата част на 
аускултацията зависи от асоциираните аномалии. ECG може 
да разкрие нарушения на ритъма или проводимостта. Пред-
сърдната риентри тахикардия с блок 2:1 и само лека тахикар-
дия може лесно да бъде пропусната.
•	 TTE е ключовата диагностична техника, осигуряваща 

информация за анатомията и мониториране на камер-
ната функция по време на проследяване. Сегментният 
подход е необходим при ехокардиографско изследва-
не; UVHs са винаги сложни и могат да се представят с 
широк набор аномалии в ситуса, ориентацията и връз-
ките. Основни ТТЕ параметри/въпроси/елементи в диа-
гнозата на UVHs са:

 Ȥ Абдоминален и пресърден ситус.
 Ȥ Разположение на сърцето в гръдния кош и позиция 

на сърдечния връх.

 Ȥ Вено-атриални, атрио-вентрикуларни, и вентрикуло-
артериални връзки.

 Ȥ Морфологична и хемодинамична информация тряб-
ва да бъде получена върху цялото сърце.

 Ȥ Трябва да бъде оценена точната анатомия на вен-
трикуло-артериалната връзка и функционалният ѝ 
статус, със специален фокус върху обструкцията към 
аортата или белодробното съдово русло.

 Ȥ Трябва да се направи оценка на функцията на AV кла-
пата, със специален фокус върху регургитацията.

 Ȥ Камерна функция/хипертрофия.
 Ȥ ASD, VSD тип, размер, брой, разположение.
 Ȥ Възходяща аорта, аортна дъга и низходяща аорта; от-

криване/изключване на коарктация.
 Ȥ PAs – общ ствол, клонове и източници за снабдяване 

на пулмонален кръвоток.
 Ȥ Визуализация на шънтове (Blalock–Taussig, Water ston, 

и т.н.).
TЕE може да бъде показано в случаи на неадекватни TTE 

образи.
•	 CMR е образният метод на избор за екстракардиална 

анатомия, включително вено-атриални и вентрикуло-
артериални връзки (CCT е алтернатива). Може да бъде 
получена и подробна морфологична информация. CMR е 
и методът на избор за изчисляване на камерните обеми, 
EF, и относителното разпределение на кръвотока в левия 
и десния бял дроб.

Специални съображения и препоръки за интервен-
ция при еднокамерно сърце

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се възрастни с неоперирани или 
палиативно третирани UVHs да бъдат подла-
гани на внимателна оценка в специализирани 
центрове, включително мултимодално образно 
изследване, както и инвазивно изследване, за 
да се реши, дали те биха имали полза от хирур-
гични или интервенционални процедури.

I C

Само добре подбрани симптоматични циано-
тични пациенти, след внимателна оценка [ниски 
пулмонални съдови съпротивления, адекватна 
функциония на AV клапа (и), запазена камерна 
функция], трябва да се имат предвид като кан-
дидати за циркулация на Fontan.

IIa C

Пациенти с повишен белодробен кръвоток – 
малко вероятно за зрялата възраст – трябва да 
се имат предвид като подходящи за бендинг на 
PA или пристягане на поставен по-рано бендинг.

IIa C

Пациенти с тежка цианоза и намален пулмонален 
кръвоток, но без повишени PVR или PAP, трябва да се 
имат предвид за бидирекционален шънт на Glenn.

IIa C

Пациенти с тежка цианоза и намален пулмона-
лен кръвоток, неподходящи за шънт на Glenn, 
може да се имат предвид за системен аорто – 
пулмонален шънт.

IIb C

Сърдечна трансплантация и трансплантация 
сърце-бял дроб трябва да се има предвид, кога-
то няма  конвенционална хирургична опция при 
пациенти в лош клиничен статус.

IIa C

AV = атриовентрикуларен/а/о/и; PA = пулмонална артерия; PAP  = 
пулмонално артериално налягане; PVR = пулмонално съдово съпро-
тивление; UVH = еднокамерно сърце.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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•	 Сърдечна катетеризация е необходима, когато се об-
съжда интервенция за хемодинамична оценка, особено 
PAP и транспулмонален градиент (PVR е често трудна за 
оценка в тези условия). Тя е задължителна, когато паци-
ентите се преценяват за Fontan операция. Оценката на 
системните аорто-пулмонални или шънтове на Glenn – и 
техните последствия (стеноза на пулмоналните клонове) 
и други съдови аномалии (аартерио-венозни колатерал-
ни съдове, фистули, и т.н.) – може също да изискват кате-
теризация.
Интервенционално лечение, като пулмонална валвото-

мия за увеличаване на пулмоналния кръвоток в случаи на 
тежка PS, е спорно.

Ако клиничната ситуация е стабилна, рискът (често ви-
сок) от всеки вид хирургична интервенция трябва да бъде 
претеглен много внимателно спрямо  възможната полза.

Операция тип Fontan може да бъде обсъдена при много 
добре подбрани пациенти (вижте раздел 4.16). При пациенти 
с тежка цианоза с намален белодробен кръвоток без пови-
шено PVR, бидирекционален  Glenn шънт (SVC-до-PA) може 
да бъде избор. Ако системен шънт (напр. артерио-венозна 
аксиларна фистула или аорто-пулмонален системен шънт) е 
единствената възможност (бидирекционалния  Glenn шънт 
не е достатъчен или PAP недостатъчно ниско за този шънт), 
ползата от повишен белодробен кръвоток трябва да бъде 
претеглена срещу повишеното обемно обременяване на  
системната камера.

По отношение на трансплантацията, предхождаща 
стернотомия/торакотомия, аорто-пулмоналните колате-
рали и мултисистемното естество на цианотичната ВСМ са 
технически и медицински предизвикателства и огранича-
ват клиничния изход.

4.15.4. Консервативно лечение
Вижте раздели 3.4.3 и 3.4.8 за хематологично лечение и роля-
та на таргетната терапия при БСБ-PVD.

4.15.5. Препоръки за проследяване
Необходима е редовна оценка в специализиран ACHD цен-
тър.

Честотата е индивидуализирана, но най-малко веднъж 
годишно, с физикално изследване, измерване на кислород-
ната сатурация, лабораторни изследвания (хематологични 
показатели, железен статус, чернодробна функция, бъбреч-
на функция, и т.н.), ЕКГ, рентгенография, и ехокардиография 
(вижте също раздел 3.4.8).

CMR и работна проба са необходими най-малко веднъж 
в зряла възраст и в следващи интервали, според начално ус-
тановените данни.

4.15.6. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност/спорт: по правило, пациентите ня-

мат повишен риск от смърт по време на натоварване, но 
имат значително ограничен физически капацитет. Раз-
влекателни спортове могат да се имат предвид в симп-
том-лимитирано ниво.

•	 Бременност: противопоказана при пациенти със силно 
ограничен белодробен кръвоток или с тежка PVD, или 
при лоша камерна функция. Цианозата поставя пред зна-
чителен риск плода, с малка вероятност за живо ражда-
не (<12%), ако кислородната сатурация е <85%106 (вижте 
раздел 3.5.7).

•	 За контрацепция, комбинирано перорално концатре-
птивно хапче трябва да се избягва, поради риск от тром-
боза и тромбоемболия. Единствено прогестеронови 
хапчета и прогестерон-излъчващи интраутеринни ус-
тройства или имплантационни системи осигуряват без-
опасна контрацепция с по-малък сърдечно-съдов риск.

•	 Профилактика на IE: показана при всички пациенти  
(вижте раздел 3.4.6).

4.16. Пациенти след операция Fontan

4.16.1. Въведение и основна информация
Операцията Fontan беше въведена през 1968 и стана де-
финитивното лечение за подходящи пациенти с редица 
сърдечни малформации, характеризиращи се с функцио-
нираща единствена камера (вижте раздел 4.15). Операцията 
се състои от разделяне на системното и пулмоналното ве-
нозно връщане и ги възстановява да бъдат “на серии”. След 
въвеждането ѝ, са били направени редица модификации на 
оригиналната процедура, предназначени да насочат систем-
ното венозно връщане към PAs. В днешно време, тоталната 
каво-пулмонална връзка (ТСРС) е заменила  предсърдно-бе-
лодробната връзка (ухо на RA към PA), с или интракардиален 
или екстракардиален кондюит между IVC и PA, едновремен-
но с SVC-до-PA анастомоза (бидирекционален  Glenn).301 Тази 
циркулация се осъществява често на два етапа. Възрастни с 
HLHS остават малка но нарастваща група пациенти. Първите 
данни на зрялата възраст описват значително преобладава-
не на големи сърдечно-съдови събития и изглежда че паци-
ентите с HLHS са по-податливи към усложнения от общата 
група пациенти с Fontan, което налага по-близко проследя-
ване и оценка.302 

Естествената еволюция и клиничният изход при други 
палиативни корекции при сърца с “единична камера” не са 
добри, така че Fontan обикновено се предприема при всич-
ки пациенти, при които хемодинамиката е подходяща. Сега 
се преценява, че оперативната смъртност и последващият 
изход зависят от пригодността на циркулацията и спазване-
то на определени критерии. Строгият подбор дава най-до-
брите ранни и късни резултати, с оперативна смъртност <5% 
в съвременните серии, и включва ниски PVR и PAP (средно 
<15 mmHg, запазена камерна функция, адекватен размер на 
PA, липса на съответна регургитация на AV клапа и нормален 
ритъм). Извършена е „фенестрация” в избрани случаи или 
всички случаи на някои центрове, за да се позволи шънти-
ране на неоксигенирана  кръв към системната циркулация 
на предсърдно ниво, целяща подобряване на сърдечния 
дебит за сметка на цианозата.303 Операцията Fontan, когато 
се обсъжда късно при възрастни, не винаги е палиацията на 
избор, поради ограничения дългосрочен изход.

4.16.2. Клинична изява и естествена еволюция
Липсата на субпулмонална камера води до хронична сис-
темна венозна хипертония, изразено нарушение на пул-
моналната хемодинамика, и хронично „лишена от предна-
товарване” камера. Редица важни проблеми са изникнали 
по време на дългосрочното проследяване. Макар че 10-го-
дишната преживяемост може да приближи 90%, трябва да 
се констатира, че преждевременното влошаване на сър-
дечно-съдовата функция, с ограничена преживяемост е 
неизбежна, дори при най-добрите пациенти с Fontan.304 
Важни хемодинамични проблеми допринасящи за късна 
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недостатъчност при Fontan включват прогресиращо вло-
шаване на системната камерна функция, AV клапна ре-
гургитация, покачване на PVR, предсърдно уголемяване, 
белодробна венозна обструкция, прогресиращо рестри-
ктивен субаортен VSD, и последствията от хроничната 
системна венозна хипертония, включително чернодробна 
конгестия и дисфункция.305 По-нататъшните усложнения 
включват образуване на предсърдни и PA тромби, разви-
тие на пулмонални артерио-венозни фистули, системни 
аорто-пулмонални, артериовенозни или вено-венозни 
колатерали.

След операцията Fontan, мнозинството от пациентите са 
добре през детството и юношеството, макар че физическият 
капацитет е ограничен при обективно измерване. Клинични 
усложнения могат обаче да се развият впоследствие, с прог-
ресиращо намаляване на физическия капацитет и сърдечна 
недостатъчност, цианоза, хронична венозна недостатъчност 
и развитие на съществени аритмии, особено при пациенти с 
класическа операция на Fontan.306 Към 10 години след опе-
рация на Fontan, ~20% от пациентите имат надкамерни та-
хиаритмии (включително типична IART и предсърдно треп-
тене, но също AF и фокална AT).307 Брадикардия, дължаща 
се на SND, може да улесни появата на AT. Честотата на AT е 
по-ниска след ТСРС, отколкото атрио-пулмонална връзка, 
и по-ниска след екстракардиален кондюит, отколкото ин-
тракардиален кондюит.308 Предсърдните тахиаритмии с 
бързо провеждане са свързани с SCD.

Спектърът на Fontan-асоциираната чернодробна болест 
е широк и включва, както чернодробна конгестия, така и 
тежка фиброза с признаци на портална хипертония и свръх-
усилващи нодули, както и хепатоцелуларен карцином.309 

Протеин-губещата ентеропатия е рядко, но важно ус-
ложнение и води до периферен оток, плеврални изливи и ас-
цит. Може да бъде диагностицирана чрез документиране на 
нисък серумен албумин и повишени нива на α1-антитрипсин 
в изпражненията.310 Традиционно е била свързвана с много 
лоша прогноза (5-годишна преживяемост <50%), но по-ско-
рошни проучвания съобщават 5-годишна преживяемост 
88%; все пак, лечението остава предизвикателство.311 Плас-
тичен бронхит и дисфункция на лимфната система могат до-
пълнително да усложнят прогнозата.

За повече подробности, вижте наскоро публикуван об-
ширен преглед.312 

4.16.3. Изграждане на диагнозата
Вижте раздел 3.3 за общи принципи.

Клиничните находки включват често леко, непулсиращо 
разширение на югуларните вени. Сигнификантно разшире-
ние на югуларните вени и хепатомегалия, обаче, пораждат 
съмнение за обструкция на Fontan или камерна недоста-
тъчност. ЕКГ често показва нодален ритъм или предсърдни 
аритмии. Плеврален излив при ренгенографията на гръдния 
кош поражда съмнение за протеин-губеща ентеропатия.
•	 Ехокардиографията е диагностичното средство от пър-

ва линия, даващо информация за камерната и клапната 
функция. За изобразяване на кръвотока на Fontan, като 
цяло са необходими TЕE или други методи на изобра-
зяване.

•	 Ежегодните кръвни проби трябва да включват хемато-
логия, серумен албумин, както и изследвания на чер-
нодробната и бъбречната функция. Когато се подози-
ра протеин-губеща ентеропатия, трябва да се изчисли 
α1-антитрипсиновия клирънс.

•	 CMR е полезен за оценка на пътя на Fontan, колатерални 
и пулмонални вени (напр. обструкция на дясната пулмо-
нална вена от увеличеното RA) както и за тромб, всичките 
могат да бъдат осигурени и от CCT. CCT изисква опитност, 
за смекчаване на артефакти от потока и фалшиво поло-
жителна диагноза на тромб. CMR се извършва редовно 
за камерни обеми, проходимост на пътя и кръвотока на 
Fontan, за оценка на AV клапна регургитация, субаортна 
обструкция, миокардна фиброза и откриване на тромб.

•	 Тъй като чернодробната дисфункция, чернодробната 
цироза и хепатоцелуларният карцином са познати като 
типични усложнения в тази обстановка, трябва да се из-
вършва редовно изобразяване на черния дроб (ултраз-
вук, компютърна томография, магнитен резонанс) и ла-
бораторна оценка.

•	 Сърдечна катетеризация трябва да се извършва при ни-
сък праг в случаи с необясним едем, влошен физически 
капацитет, новопоявила се аритмия, цианоза и хемопти-
за. Тя осигурява информация за камерната и клапната 
функция, хемодинамиката, включително PVR и обструк-
ция на Fontan кръвотока, и аномални съдови връзки 
(вижте раздел 4.16.2). Съчетаването с CMR за сърдечния 
дебит може да позволи по-точно измерване на PVR.

4.16.4. Медикаментозно лечение
•	 Антикоагулация: кръвната стаза в дясното предсърдие 

и нарушената коагулация могат да предразположат към 
тромбоза. Потенциалът за субклиничен, рецидивиращ 
белодробен емболизъм (евентуално водещ до покачване 
на PVR) и системен емболизъм са довели до препоръка, 
от някои, за антикоагулация през целия живот. Няма оба-
че никакви доказателства за полза, а практиката варира 
между центровете. Въпреки че за NOACs има доклади че 
са безопасни при подбрани пациенти с Fontan,79 липсват 
убедителни данни за очаквана ефикасност и поради това 
тези данни не може понастоящем да се препоръчат като 
стандартна терапия.

•	 Антиаритмична терапия: загубата на синусов ритъм 
може да предшества бързо хемодинамично влошаване 
и предсърдни аритмии. Продължителната предсърдна 
аритмия с бързо AV провеждане трябва да се счита за ме-
дицинска спешност. Електрическо кардиоверзио е осно-
вата на лечението, тъй като лекарствената терапия е чес-
то неефективна. Амиодаронът може да бъде ефективен 
за превенция на рецидив, но той има много дългосрочни 
странични ефекти. Соталолът може да бъде алтернатива. 
Трябва да има нисък праг за радиофреквентна аблация, 
макар че това са трудни за лечение аритмии в катетери-
зационната лаборатория.313 Анти-тахикардните пред-
сърдни пейсмейкъри могат да помогнат. Ако е необходи-
мо AV пейсиране, то ще има нужда от епикарден подход. 
Появявата на аритмии трябва да предизвика незабавна 
хемодинамична оценка. Освен това, трябва да се вземе 
проактивен подход за EP оценка и аблационна терапия 
(където е подходяща) включително конверсия по Fontan 
с едновременна операция за аритмия. При подбрани па-
циенти трябва да се вземе предвид терапия с ICD. Вижте 
раздел 3.4.2.

•	 Терапия на протеин губеща ентеропатия: медикаментоз-
ната терапия остава предизвикателство и има предложе-
ния за различни лечения (след изключване на хемодина-
мични проблеми), включително ограничаване на солта, 
високо-протеинова диета, диуретици, ACE инхибитори 
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(може би лошо поносими), стероиди, албуминова ин-
фузия, хроничен подкожен хепарин, създаване на фе-
нестрация (по интервенционален начин) и, евентуално, 
обсъждане на трансплантация.

•	 Пулмонална вазодилатация: ERAs и PDE-5 инхибитори 
може да бъдат обсъдени при избрани пациенти с пови-
шено белодробно налягане/съпротивление в отсъствие 
на повишено камерно теледиастолно налягане. Данните 
за рутинна употреба на тези медикаменти при пациен-
ти с Fontan засега са ограничени. Едно рандомизирано 
изпитване на ERA босентан е показало сигнификантно 
подобрен кардио-пулмонален работен капацитет при 75 
възрастни с Fontan физиология.314 

4.16.5. Хирургично/интервенционално лечение
Пациенти с „отпадащ Fontan” (с комбинация от трудно пре-
одолима аритмия, деснопредсърдна дилатация, влошаваща 
се AV клапна регургитация, влошаване на камерната функ-
ция и/или предсърден тромб) трябва да бъдат обмислени за 

хирургия.315 Докато пациенти с влошаваща се системна ка-
мерна функция могат да имат полза от сърдечна трансплан-
тация (извършена в условията на опитност), пациенти със 
запазена системна камерна функция, предсърдна аритмия 

и нарушена динамика на кръвотока по пътя на Fontan могат 
да имат полза от конверсия към екстракардиална тотална 
каво-пулмонална връзка и същевременно криоаблация.316 
Последният подход е осигурил добри ранни резултати при 
условия с много голяма опитност, но е свързан с хирургич-
на смъртност и продължаваща морбидност, с едновремен-
на нужда от продължаваща медикаментозна терапия и им-
плантация на пейсмейкър в мнозинството от случаите.317 
Ако бъде извършена по-късно, е по-малко вероятно кон-
версията да завърши с добър клиничен изход, а може да е 
необходима сърдечна трансплантация. Най-доброто време 
за конверсия остава обаче неясно. При подбрани възрастни 
пациенти, може би е правилно да се обсъди затваряне с ус-
тройство или фенестрация, ако има сигнификантна цианоза, 
но това може също да влоши състоянието на пациента. Ка-
тетърна интервенция може да е необходима и в случай на 
обструкция на кръвотока, или при аномални съдови връзки.

4.16.6. Препоръки за проследяване
В резултат от множеството проблеми, грижата за пациенти с 
Fontan е една от най-големите предизвикателства за специа-
листите по ACHD. Всички пациенти с Fontan трябва да бъдат 
проследявани в специализирани ACHD центрове, обикно-
вено най-малко веднъж годишно, с ехокардиография, ЕКГ, 
кръвни тестове, и работна проба. 

Интервалите на CMR и чернодробен ултразвук (или ком-
пютърна томография) трябва да бъдат решени на индивиду-
ална база. По отношение на възрастни, изглежда разумно да 
се извърши начална чернодробна оценка с магнитно резо-
нансно изобразяване при първата визита с цел определяне 
на честотата и начина на проследяване, на базата на сте-
пента предшестващите хепатални промени. Допълнително, 
ежегодната проследяваща чернодробна оценка, включваща 
например хепатален ултразвук и измерване на алфа-фето-
протеин, трябва да се вземе предвид след консултация с ло-
калните структури по хепатология.

Изчерпателната оценка е задължителна при пациенти с 
прояви на комплекса „отпадащ Fontan”, с особено внимание 
да бъдат изключени дори малки обструкции на каво-пулмо-
налния кръвоток и пулмонално венозно връщане, които мо-
гат да имат голямо хемодинамично влияние.

4.16.7. Допълнителни съображения
•	 Физическа активност/спорт: след операция на Fontan, 

пациентите имат значимо намален физически капацитет, 
като част от тяхната циркулация. Въпреки това, трябва да 
се препоръчат умерени симптом-лимитирани аеробни 
упражнения, според сегашните препоръки за подобря-
ване на мускулната сила и качеството на живота.24 

•	 Бременност: пациентки с циркулация Fontan и каквото и 
да е усложнение трябва да бъдат съветвани против бре-
менност. Успешна бременност е възможна при подбрани 
пациентки, макар че със значителна майчина болестност, 
по-специално сърдечна недостатъчност и аритмия, но 
също и тромбоемболични усложнения. Трябва да се има 
предвид, като се балансира срещу риска от хеморагия, 
който е и по-висок при тези пациенти. Задължително е ин-
тензивно мониториране, включително след раждане. Има 
висока честота 27–55% на спонтанните аборти, както и 
висока честота на преждевременно раждане и интрауте-
ринна хипотрофия. Дали бременността с обемното ѝ нато-
варване има неблагоприятен ефект върху дългосрочния 
изход при жени с обща камера остава да бъде изяснено.

Специални съображения и препоръки за интервен-
ция след операция на Fontan

Препоръки Класa Нивоb

Продължителна предсърдна аритмия с бързо 
AV провеждане е медицинска спешност, и тряб-
ва да бъде лекувана незабавно чрез електриче-
ска кардиоверзия.

I C

Антикоагулация е показана при наличие или 
при анамнеза за предсърден тромб, предсърд-
ни аритмии или тромбоемболични събития.

I C

Препоръчва се жени с циркулация на Fontan и 
което и да е усложнение да бъдат съветвани да 
не забременяват.

I C

Сърдечна катетеризация се препоръчва с нисък 
праг в случаи с необясним едем, влошаване на 
работния капацитет, новопоявила се аритмия, 
цианоза и кръвохрак.

I C

При пациенти с аритмии, трябва да се има пред-
вид активен подход за електрофизиологична 
оценка и аблация (когато е възможно).

IIa C

Трябва да се има предвид редовна образна ди-
агностика на черния дроб (ултразвук, компю-
търна томография, магнитен резонанс).

IIa C

 Ендотелин рецепторни антагонисти и фосфоди-
естераза-5 инхибитори може да се имат пред-
вид при избрани пациенти с повишено пулмо-
нално налягане/съпротивление при липса на 
повишено пулмонално налягане/съпротивле-
ние, ако липсва повишено камерно теледиас-
толно налягане.

IIb C

При избрани пациенти със значима цианоза, 
може да се има предвид затваряне на фенестра-
ция с устройство, но това изисква внимателна 
оценка преди интервенцията с цел изключване 
на  предизвикано повишаване на системното ве-
нозно налягане или спадане на сърдечния дебит.

IIb C

AV = предсърднокамерен/а/о/и.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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•	 Профилактика на IE: препоръчва се само при пациенти 
със скорошен повторен Fontan (<6 месеца), цианоза, про-
тезна клапа, остатъчно изпускане през патча, или пред-
шестващ ендокардит.

4.17. Коронарни аномалии

4.17.1. Въведение и основна информация
Коронарните аномалии включват аномално изхождане на 
коронарна артерия от аортата (AAOCA), аномална коронар-
на артерия от PA (ACAPA), и коронарни фистули.

4.17.1.1. Аномално изхождане на коронарна артерия 
от белодробната артерия

Макар че много вродени коронарни аномалии са доброка-
чествени, проучвания върху естествената еволюция на ано-
мална лява коронарна артерия от PA (ALCAPA) показват  лош 
изход, ако не са лекувани.318 ACAPA има за резултат ниски кис-
лородни нива в коронарната артерия, синдром на коронарно 
открадване, и миокардна исхемия. ALCAPA може да се пред-
стави като мълчалив или симптоматичен миокарден инфаркт, 
LV дисфункция, VTs, или дори SCD. Пациентите могат също да 
се представят предимно с обемно камерно обременяване, 
поради L–R шънт, причиняващ симптоми на сърдечна недос-
татъчност. Все пак, аномална дясна коронарна артерия от PA 
(ARCAPA) е била диагностицирана случайно. Предпочита се 
двойна корекция на коронарна система, включително пре-
местване на коронарния бутон (остиум) с или без интерпози-
ция на графт. Коронарен артериален байпас графт (CABG) със 
затваряне на ACAPA трябва да бъде запазен за тези, при които 
коронарно прехвърляне не е осъществимо.

4.17.1.2. Аномално изхождане на коронарна артерия  
от аортата

Липсват проучвания върху естествената еволюция по отно-
шение на не-лекувани пациенти с AAOCA. Дебатът относно 
лечението продължава, особено при пациенти с интраарте-
риален ход на аномална коронарна артерия. Рискова оценка 
за SCD е трудна, поради липса на данни. Аутопсионните се-
рии показват, че повечето пациенти са млади (<35 години) и 
умират по време на или скоро след усилие. Има демонстри-
рана миокардна фиброза, за която се предполага, че роля 
може да играе миокардна исхемия. Лява коронарна артерия, 
излизаща от противоположния (десния) синус е по-рядка, но 
по-злокачествена от дясната коронарна артерия от левия 
синус. Висок отвор, остиална стеноза, подобен на процеп/с 
форма на уста на риба отвор, излизане под остър ъгъл, ин-
трамурален ход и неговата дължина, или интраартериален 
ход и хипоплазия на проксималната коронарна артерия, са 
свързвани с миокардна исхемия и всички са предложени за 
рискови фактори.319–322 

Рисковата стратификация можа да включва и възраст (<35 
години), и ниво на натоварване (напр. състезателни спортове). 
Има силно ограничени данни, че хирургията при безсимптом-
ни пациенти на средна възраст осигурява каквато и да е полза 
за преживяемостта или модифицира риска за SCD.323,324 

4.17.1.3. Фистула на коронарна артерия
Фистула на коронарна артерия, била тя вродена или придо-
бита, е ненормална връзка между коронарна артерия и сър-
дечна камера или съд. Малките фистули имат добра прогно-
за без лечение. Средни или големи фистули са свързани с 

дългосрочни усложнения (ангина, миокарден инфаркт, арит-
мии, сърдечна недостатъчност, и ендокардит). Наличието на 
симптоми, усложнения и сигнификантен шънт са основните 
показания за перкутанно или хирургично затваряне.

4.17.2. Диагностична оценка
CCT е предпочитаната техника за оценката на високориско-
ва анатомия, включително признаци, като интрамурален ход 
и аномалии на отвора (подобен на процеп отвор, излизане 
под остър ъгъл, отвор >1 cm над сино-тубуларната връзка).

Препоръки за поведение при пациенти с аномални 
коронарни артерии

Препоръки Класa Нивоb

Нефармакологична функционална образна 
диагностика (напр. нуклеарно изследване, ехо-
кардиография или CMR с работна проба) се пре-
поръчва при пациенти с коронарни аномалии, 
за да се потвърди/изключи миокардна исхемия.

I C

Аномални коронарни артерии от пулмоналната артерия

При пациенти с ALCAPA се препоръчва операция. I C

При пациенти с ARCAPA и симптоми, които се 
дължат на аномална коронарна артерия, се пре-
поръчва операция.

I C

Операция трябва да се има предвид за ARCAPA, 
при безсимптомни пациенти с камерна дис-
функция или миокардна исхемия дължаща се на 
коронарна аномалия.

IIa C

Аномално изхождане на коронарна артерия от аортата 

Операция се препоръва за AAOCA при пациен-
ти с типични стенокардни симптоми, които се 
представят с данни за предизвикана при усилие 
миокардна исхемия в съвпадаща територия или 
високо рискова анатомия.c 

I C

Операция трябва да се има предвид при без-
симптомни пациенти с AAOCA (дясна или лява) 
и данни за миокардна исхемия.

IIa C

Операция трябва да се има предвид при без-
симптомни пациенти с AAOCA и липса на дан-
ни за миокардна исхемия, но с високорискова 
анатомия.c 

IIa C

Хирургия може да се има предвид при симптом-
ни пациенти с AAOCA, дори да няма доказател-
ства за миокардна исхемия или високо рискова 
анатомия.c 

IIb C

Хирургия може да се има предвид при безсимп-
томни пациенти с AAOCA без миокардна исхе-
мия и без високорискова анатомия,c когато те 
се представят в млада възраст (<35 години).

IIb C

Хирургия не се препоръчва за AAORCA при без-
симптомни пациенти без миокардна исхемия и 
без високорискова анатомия.c 

III C

AAOCA = аномално изхождане на коронарна артерия от аорта; 
AAOLCA = аномално изхождане на лява коронарна артерия от аор-
тата; AAORCA = аномално изхождане на дясна коронарна артерия 
от аортата; ALCAPA = аномална лява коронарна артерия от пулмо-
налната артерия; ARCAPA = аномална дясна коронарна артерия от 
пулмоналната артерия; CMR = сърдечносъдов магнитен резонанс.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Високорискова анатомия включва признаци, като интрамурален 
ход и остиални аномалии (цепковиден вход, излизане под остър 
ъгъл, отвор >1 cm над сино-тубуларната връзка).
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Оценката на физическата стрес-индуцирана исхемия, 
чрез използване на усъвършенствани образни методи, е 
ключът за вземане на решение.

4.17.3. Хирургично лечение
Показания за хирургия са обобщени в таблица Препоръки за 
подход при пациенти с аномални коронарни артерии.

5.  Качествени индикатори
Общата цел на това ново издание на Насоките за клинична 
практика на ESC за ACHD е да подпомогне медицинските спе-
циалисти в ежедневната им практика в полза на пациентите. В 
следваща стъпка е важно да се анализира адаптирането и спаз-
ването на тези Препоръки в практиката, процес, който може да 
се предвиди с помощта на показатели за качество (QIs).

QIs са набори от мерки, които позволяват количествено 
определяне на придържането към препоръките на насоките 
и осигуряват механизъм за измерване на възможностите за 
подобряване на сърдечно-съдовите грижи и резултати.325 QIs 
показват важни разлики от Препоръките за клиничната прак-
тика. Например, последните са препоръки за грижи, които да 
се прилагат проспективно към отделни пациенти, докато QIs 
се прилагат ретроспективно към група пациенти, за да се оце-
ни дали е бил предоставен процес на грижи или не.325 

QIs се извличат от доказателства, които могат да се осъ-
ществят, интерпретират и да се прилагат.326 Целта на QIs е да се 
подобри качеството на здравните грижи и те се използват все 
по-често от здравните власти, професионалните организации, 
платците на здравни грижи, както и от обществеността.327–329 

Процесът на разработване и определяне на QIs за под-
ход при специфични ACHD ситуации е започнат в процеса на 
писане на Препоръките и резултатите ще бъдат публикувани 
по-късно в специален документ.

6.  Липси в доказателствата

6.1. Общи аспекти

6.1.1. Организация на грижите и оценка 
на пациента

•	 Вродените сърдечни малформации произволно се кла-
сифицират в лезии с различна сложност (леки, умерено 
тежки и, тежки; Таблица 4). Валидността на тази класифи-
кация за клинични подходи и стратификация на риска 
остава да бъде проучена в големи регистри.

•	 Трябва да се определят минимални обеми пациенти под 
грижа във всеки експертен център по ACHD и необходи-
мите ресурси на персонала за оптимален резултат.

•	 Трябва да се определят съответните мерки за клиничен изход, 
извън смъртността, за да се измери качеството на грижите.

•	 Ролята на неврохормоните за оценка на тежестта на за-
боляването и времето на интервенциите все още не е на-
пълно установена и трябва да бъде определена.

6.1.2. Сърдечна недостатъчност
•	 Патофизиологията/механизмът на сърдечна недостатъч-

ност, особено при тези със системна RV циркулация и 
циркулация на Fontan, са ненапълно разбрани и се нуж-
даят от допълнително проучване, за да се намерят по-до-
бри начини за профилактика и лечение.

•	 Индикациите за прилагане на стандартно лечение за 
сърдечна недостатъчност, както в остри, така и в хронич-
ни условия, трябва да бъдат по-добре дефинирани.

•	 Прогнозата и ходът на сърдечната недостатъчност тряб-
ва да бъдат по-добре дефинирани, за да се подобрят 
показанията и времето за подпомагащо камерно устрой-
ство /трансплантация.

•	 Необходими са широкомащабни съвместни междуна-
родни потенциални регистри за медикаментозна тера-
пия и терапия с устройства при ACHD и е необходима 
подкрепа за създаването и практическото прилагане.

6.1.3. Аритмия
•	 Специализирани точкови системи за оценка на инди-

кацията за антикоагулантно лечение в условията на 
предсърдни аритмии са необходими за умерено тежки 
и тежки ВСМ.

•	 Насочването към бавно провеждащи анатомични истму-
си чрез катетърна аблация е много ефективно за кон-
трол на мономорфната VT при коригирана тетралогия 
на Fallot. Дали картографирането на катетъра може да 
допринесе за индивидуализирано стратифициране на 
риска при пациенти без спонтанни VTs при коригирана 
тетралогия на Fallot и свързаните с тях дефекти изисква 
допълнителни изследвания.

•	 Потенциалната загуба на достъп до бавно провеждащи 
анатомични истмуси чрез катетърна аблация след rTOF с 
повторна смяна на клапа и свързаните дефекти буди без-
покойство. Дали пациентите без документирана VT имат 
полза от превантивна аблация преди или по време на 
повторна смяна на клапа, трябва да бъде проучено.

•	 Показанията за пейсиране и CRT при пациенти с ACHD се 
получават главно от възрастни с анатомично нормални 
сърца с исхемична или дилатативна кардиомиопатия и 
не са адаптирани към разнообразието от структурни и 
функционални субстрати при CHD. Изборът на кандида-
ти за CRT, приложение за CRT и оптимални места за пей-
смейкър за различните CHD субстрати изисква допълни-
телни изследвания.

6.1.4. Белодробна артериална хипертония
•	 Въздействието на медикаментозната терапия на PAH 

върху преживяемостта на пациенти със синдром на 
Eisenmenger изисква допълнително проучване.

•	 Ролята на предварителната комбинирана терапия при 
PAH-CHD изисква допълнително внимание.

•	 Наличен е ограничен опит за лечение с простациклин 
при пациенти с PAH-CHD, който се нуждае от допълни-
телни изследвания.

6.1.5. Цианотични пациенти
•	 Ползата от рутинна антикоагулация, в отсъствие на кой-

то и да е рисков фактор, за тромбоемболични усложне-
ния (т.е. предсърдни аритмии), е противоречива и изис-
ква по-нататъшно проучване.

6.2. Специфични лезии

6.2.1. Шънтови лезии
•	 Късният клиничен изход след затваряне с устройство 

се нуждае от допълнително проучване, особено на 
аритмии.
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•	 Отражението на затварянето на шънта върху дълго-
срочния изход при пациенти с PAH остава поле на не-
сигурност; необходимо е допълнително изследване за 
по-добро определяне на праговете за препоръчително 
лечение.

6.2.2. Обструкция и коарктация 
на левокамерния изходен тракт

•	 Оптималното време за интервенция при асимптоматич-
на тежка LVOTO изисква допълнително проучване.

•	 Транскатетърната имплантация на аортна клапа еволю-
ира бързо; ролята ѝ при ACHD се нуждае от по-голямо 
прецизиране.

•	 Съгласно Препоръки на ESC 2018 ESC за поведение при 
артериална хипертония,190 дефинициите за хипертония-
та при пациенти с коригирана CoA са същите, както при 
общата артериална хипертония и пациентите трябва да 
бъдат лекувани в съответствие с общите препоръки: до-
казателствата за тази стратегия липсват и са необходими 
проспективни проучвания.

6.2.3. Аортопатии
•	 Оценката на риска за аортна дисекация и определянето 

на прага за профилактична хирургия при HTAD въз осно-
ва единствено на диаметъра е субоптимална и изисква 
по-индивидуализиран подход. Дали типът подлежащ ге-
нен дефект помага при тази стратификация изисква още 
проучвания.

•	 Сегашните режими за профилактично лечение при HTAD 
включват бета блокери и ARBs. Дали с монотерапия или с 
комбинация, нито един от тях не предпазва от допълни-
телния растеж на аортата. Търсенето на нови и по-добри 
цели  на лечението трябва да продължи.

6.2.4. Обструкция на изходния тракт на дясната 
камера

•	 Критериите за едномоментна TV корекция по време на 
RVOT хирургия имат нужда от усъвършенстване.

•	 Идентификацията на пациенти с ниско-градиентна 
RVOTO, които имат тежка стеноза и биха имали полза от 
интервенция, се нуждае от подобрение.

•	 Критериите за идентификация на пациенти с RVOTO, кои-
то биха имали полза от реинтервенция за остатъчна PR 
изискват допълнителни изследвания.

•	 Ролята на EP изследване за рискова стратификация за 
SCD е противоречива при пациенти с rTOF и се нуждае от 
допълнителни изследвания.

6.2.5. Аномалия на Ебщайн
•	 Идентификацията на безсимптомни пациенти с Ebstein с 

тежка TR, които биха имали полза от TV хирургия, изис-
ква допълнително подобрение.

•	 Идентификацията на пациенти с Ebstein с повишен риск 
от късни живото-застрашаващи аритмии трябва да бъде 
подобрена.

6.2.6. Тетралогия на Фало
•	 Оптималното време за PVRep при безсимптомни паци-

енти със сигнификантна PR трябва допълнително да се 
подобри.

•	 Необходими са дългосрочни проучвания след TPVI, за да 
бъдат увеличени познанията за трайността на клапата, 

последствията от руптура на стента и появата на ендо-
кардит.

•	 Идентификацията на пациенти с rTOF с повишен риск от 
застрашаващи късния живот аритмии, които биха имали 
полза от имплантация на ICD като първична превенция, 
се нуждае от подобрение.

•	 Ефектът от медикаментозно лечение на RV дилатация и/или 
дисфункция при пациенти с rTOF трябва да бъде изяснен.

6.2.7. Транспозиция на големите артерии
•	 Потенциалната полза от медикаментозно лечение на 

класическа сърдечна недостатъчност и двукамерно пей-
сиране при пациенти със системна RV след предсърден 
суич изисква допълнителни проучвания.

•	 Рисковата стратификация за SCD и показанията за им-
плантация на ICD след предсърден суич се нуждаят от 
прецизиране.

•	 След артериален суич процедура, рискът от дисекация/
руптура на аневризми на нео-аортен корен изисква до-
пълнително проучване за прецизиране на препоръките 
за профилактична хирургия.

•	 Необходимо е дългосрочно проследяване след артериален 
суич, за да се проучи рискът от развитие на CAD след реим-
плантация на коронарните артерии в нео-аортния корен.

6.2.8. Вродена коригирана транспозиция 
на големите артерии

•	 Определянето на оптимално време за подмяна на TV при 
пациенти с тежка асимптоматична TR изисква повече данни.

•	 Потенциалната полза от пулмонален бендинг за запазва-
не на системна камерна функция изисква допълнително 
проучване.

6.2.9. Еднокамерно сърце и операция Fontan
•	 Ролята на медикаментозното лечение, включително бе-

лодробни вазодилататори, при пациенти с Fontan не е 
ясна и изисква допълнително проучване.

•	 Ефектът на бременността върху дългосрочния майчин 
изход трябва да бъде по-добре установен.

•	 Физиологични детерминанти на дългосрочния изход 
при пациенти с Fontan, включително ролята на лимфната 
система, изисква допълнителни проучвания.

6.2.10. Коронарни аномалии
•	 Идентификацията на възрастни пациенти с коронарни 

аномалии (AAOCA, ACAPA), които са с повишен риск от 
SCD, и за които хирургията осигурява полза в зряла въз-
раст, се нуждае от допълнителни проучвания.

7.  Ключови послания

7.1. Общи аспекти

7.1.1. Организация на грижите и оценка 
на пациента

•	 Необходими са специални структурни и организационни 
изисквания за посрещане на нуждите на ACHD пациенти.

•	 Мултимодалното изобразяване е от ключово значение 
за адекватна оценка на цялостната анатомия и камерна и 
клапна функция, и количествено определяне на кръвния 
поток, включително разпределение на перфузията.
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•	 Обективната работна проба е важен инструмент за оп-
ределяне на времето за интервенции и реинтервенции.

•	 Сърдечната катетеризация остава ключова, по-специал-
но за оценка на хемодинамиката, особено PAP и съдово-
то съпротивление.

7.1.2. Сърдечна недостатъчност
•	 Ключово лечение за сърдечна недостатъчност при па-

циенти с ACHD остава превенцията ѝ чрез оптимизация 
на хемодинамиката и сърдечния ритъм. Това изисква 
системно проследяване в специализирани центрове за 
улесняване на своевременната интервенция.

•	 При двукамерна циркулация, стандартното лечение на сър-
дечна недостатъчност може да бъде екстраполирано към 
пациенти с ACHD пациенти със системна LV и може да бъде 
приложено при пациенти със системна RV, макар че остава 
несигурно дали могат да се очакват познатите ползи от ле-
чението на отслабващата LV. Патофизиологията на пациенти 
с предсърден суич, и по-специално с еднокамерно сърце и 
палиация на Fontan, се различава значително от “правилна-
та циркулация”, така че стандартната терапия за сърдечна 
недостатъчност трябва да се прилага с повишено внимание.

•	 Препоръчва се своевременно насочване и консултация със 
специалисти по ACHD и сърдечна недостатъчност в център 
с трансплантацеинна дейност и експертиза за ACHD, особе-
но при тези с умерено тежка и комплексна CHD.

7.1.3. Аритмия
•	 При всички пациенти трябва да се направи оценка на 

обратима причина за аритмия и за нова или остатъчни 
хемодинамични аномалии.

•	 Поддържането на синусов ритъм е целта при повечето 
пациенти с ACHD.

•	 За оптимален подход към хронична аритмия, наложител-
но е насочване към център с мултидисциплинарен екип 
и експертиза, свързана с аритмии при ACHD.

•	 Пациенти с документирани аритмии или с висок риск 
от следпроцедурни аритмии, за които се обмисля пост-
процедурна или хирургична (ре)интервенция, трябва да 
бъдат обсъждани в мултидисциплинарен екип с опит в 
интервенции и инвазивно лечение на аритмии.

7.1.4. Белодробна артериална хипертония
•	 PAH при CHD е прогресираща болест с лоша прогноза.
•	 Препоръчва се висока степен на съмнение за PAH и ре-

довна оценка за наличие на PAH при пациенти с шънтови 
лезии след затваряне на дефект.

•	 Проактивно лечение се изисква при всички пациенти с 
PAH, включително тези със синдром на Eisenmenger.

•	 Жени с CHD и потвърдена прекапилярна PH трябва да 
бъдат консултирани да не забременяват.

7.1.5. Цианотични пациенти
•	 Цианотични пациенти се представят с мултисистемно на-

рушение и са с повишен риск, както за хеморагия, така 
и за тромботични усложнения, което представлява тера-
певтична дилема.

•	 Рутинни флеботомии трябва да се избягват, тъй като те 
поставят пациентите в риск от желязо-дефицитна ане-
мия и цереброваскуларни усложнения. Терапевтична 
флеботомия е показана само при наличие на умерени/
тежки симптоми на хипервискозитет.

•	 Цианотичните пациенти имат много балансирана, но 
ранима, патофизиология и всяка интервенция поставя 
пациента във висок риск; по тази причина, всички интер-
венции трябва да бъдат извършвани в експертен център 
за ACHD.

•	 Профилактичните мерки са основата на грижите за пре-
дотвратяване и избягване на усложнения.

7.2. Специфични лезии

7.2.1. Шънтови лезии
•	 Решенията за лечение изискват внимателна оценка на 

камерното обемно обременяване и белодробната цир-
кулация.

•	 При пациенти с неинвазивни признаци на повишено PAP, 
е задължителна сърдечната катетеризация с оценка на 
PVR.

•	 При наличие на PVR ≥5WU, затваряне на ASD трябва да 
се избягва. Затваряне на VSD и PDA може да се има пред-
вид само при подбрани пациенти със значим шънт след 
внимателна преценка в експертен център по ACHD и PH.

•	 Затваряне с устройство е лечението на избор, когато е 
технически възможно.

7.2.2. Обструкция на изходния тракт на лявата 
камера

•	 Най-силните показания за хирургия остават симптомите 
и LV дисфункция.

•	 Работна проба трябва да се направи при пациенти с теж-
ка обструкция, които не съобщават за симптоми, с цел 
потвърждаване на безсимптомен статус.

•	 При вродена клапна AS, трябва да бъдат изключени при-
дружаваща аортна болест (дилатация на възходящата 
аорта и/или CoA).

7.2.3. Коарктация на аортата
•	 Правилното измерване на кръвното налягане (дясна 

ръка, амбулаторно) има основно значение при просле-
дяването на пациенти с CoA.

•	 Решението за (ре)интервенция зависят от кръвно наляга-
не, градиент и морфология на стенозата.

•	 Стентирането е лечение на избор, когато е технически 
осъществимо.

7.2.4. Аортопатии
•	 Проследяване през целия живот има основно значение 

при всички пациенти с HTAD и трябва да включват изо-
бразяване на цялата аорта, както и оценка на клапна и 
миокардна функция.

•	 Аортният диаметър, при който трябва да се направи опе-
рация, зависи от подлежащото заболяване и наличието 
на рискови фактори.

7.2.5. Обструкция на изходния тракт на дясната 
камера

•	 RVOTO може да бъде надценена по скоростта на кръво-
тока през обструкцията, особено когато стеснението е 
на дълго протежение или е налице етажирана стеноза 
(напр. подклапна и клапна). По тази причина е необхо-
дима кръстосана проверка с RV налягане, преценено по 
скоростта на TR.
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•	 Катетърна интервенция е лечението на избор при паци-
енти с не-диспластична клапна PS (балонна валвулопла-
стика) и с периферна PS (често с имплантация на стент).

•	 Показанието за интервенция е по-ограничено, когато 
има нужда от подмяна на клапа, поради дългосрочните 
възможности за усложнения и изисквания за реинтер-
венция.

7.2.6. Аномалия на Ебщайн
•	 Определянето на момента за хирургия остава предиз-

викателство, тъй като тази операция трябва да бъде 
направена само от хирурзи със специфичена опит при 
тази лезия.

•	 Клапна корекция е предпочитаната техника, винаги ко-
гато е възможно.

7.2.7. Тетралогия на Фало
•	 Значимите PR и/или RVOTO, RV и LV дисфункция, и арит-

мии са чести дългосрочни усложнения.
•	 Възможни рискови фактори, свързани с всякаква ка-

мерна аритмия и SCD при rTOF са времетраене на QRS 
>180 ms, LV систолна или диастолна дисфункция, RV дис-
функция, индуцируема VT при програмирана електриче-
ска стимулация, и анамнеза за предсърдна аритмия.

•	 Оптималното време за интервенция при безсимптомна 
тежка PR остава предизвикателно. Нормализирането 
на RV размер става малко вероятно, когато индексът на 
крайния диастолен обем надхвърля 160 mL/m2, но тази 
граница за интервенция може да не корелира с клинична 
полза.

•	 TPVI е станала лечение на избор за RVOT реинтервенция, 
когато е анатомично възможна.

7.2.8. Транспозиция на големите артерии
•	 Системна камерна недостатъчност, вторична системна 

AV клапна регургитация, аритмия и стеноза и/или теч 
(leak) на неопредсърдията са чести дългосрочни услож-
нения, които трябва да бъдат адресирани след предсър-
ден суич операция.

•	 Изходът по отношение на болестност се подобри значи-
телно с въвеждането на операцията артериален суич. Ди-
латацията на неоаортния корен с или без сигнификантна 
регургитация на нео-аортната клапа, суправалвуларната 
PS, и стеноза на клон на белодробната артерия по време 
на ранно детство, но може да се нуждаят от реинтервен-
ция в зряла възраст.

•	 Новопоявила се LV систолна дисфункция и/или аритмии 
след артериален суич изискват пълна оценка, включи-

телно изключване на остиална/проксимална стеноза на 
реимплантираните коронарни артерии.

•	 Увреда на кондюита RV-PA (стеноза, регургитация, или 
и двете) е преобладаващото дългосрочно усложнение, 
нуждаещо се от реинтервенция след операцията на 
Rastelli.

7.2.9. Вродена коригирана транспозиция 
на големите артерии

•	 Недостатъчност на системна RV, регургитация на систем-
ната AV клапа, AV блок, и предсърдна аритмия са чести 
късни усложнения.

•	 Регургитацията на системната AV клапа е важен двига-
тел на късния резултат и, когато е тежка, трябва да ѝ се 
обърне внимание преди системната RV функция да бъде 
нарушена.

7.2.10. Еднокамерно сърце и операция на Fontan
•	 Макар че качеството на живота е добре съхранено при 

много пациенти с Fontan, всичките се нуждаят от интен-
зивно проследяване в експертен център по ACHD и са с 
повишен риск от развиване на множество тежки услож-
нения, включително аритмия, сърдечна недостатъчност, 
чернодробна болест и протеин-губеща ентеропатия.

•	 Ниско налягане в пулмоналната артерия е задължително 
за добро функциониране на Fontan циркулация и се пре-
поръчва праг за инвазивна хемодинамична оценка, ко-
гато се подозира дисфункция, или настъпят усложнения.

•	 Аритмиите се понасяг лошо и изискват незабавно действие.
•	 Бременност е възможна при подбрани пациенти с добре 

функционираща Fontan циркулация, но има висок риск 
от спонтанен аборт и бременността трябва да се контро-
лира в експертен център по ACHD.

•	 Наблюдението за чернодробни проблеми е задължител-
но при всички пациенти с Fontan.

7.2.11. Коронарни аномалии
•	 CCT е предпочитаната техника за оценката на високорис-

кова анатомия, включително признаци, като интрамура-
лен ход и аномалии на входа (цепковиден отвор, изли-
зане под остър ъгъл, вход >1 cm над сино-тубуларната 
връзка).

•	 Оценката на стрес-индуцирана исхемия чрез напредна-
ли образни методи с физически стрес е ключ към взема-
не на решение.

•	 При пациенти с коронарни фистули, наличието на симп-
томи, усложнения и сигнификантен шънт са основните 
индикации за перкутанно или хирургично затваряне.

8. Послания „какво да правим“ и „какво да не правим“ от препоръките
Диагноза Класa Нивоb

Лечение на аритмии при възрастни с вродена сърдечна малформация

При пациенти с умерено тежси и с голяма сложност CHD (Table 4) и документирана аритмия, е  показано насочване към център 
с мултидисциплинарен екип и експертиза при възрастни с ACHD а свързана с ACHD аритмия.   I C

При пациенти с CHD с документирани аритмии или висок риск от следпроцедурни аритмии (напр. затваряне на ASD в по-късна 
възраст), преценени за перкутанни или хирургични (ре)интервенции, е  показано насочване към център с мултидисциплинарен 
екип и експертиза за такива интервенции и инвазивно лечение на аритмии.

  I C

При леки CHD се препоръчва катетърна аблация над дългосрочна медикаментозна терапия при рекурентна SVT (AVNRT, AVRT, 
AT, и IART), или ако SVT е потенциално свързана с SCD (Table 7).   I C
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Катетърна аблация е показана като добавена терапия към ІCDs при пациенти, които се представят с рецидивираща мономорфна 
VT, непрекъсната VT или електрическа буря неовладяеми с медикаментозна терапия или ICD репрограмиране.   I C

Имплантация на ICD е показана при възрастни с CНD, които са преживели прекъснат сърдечен арест, поради VF или хемодина-
мично непоносима VT след оценка за определяне на причината за събитието и изключване на обратими причини.   I C

Имплантация на ICD е показана при възрастни с CHD и продължителна VT след хемодинамична оценка и корекция, когато е 
показана. Необходима е EP оценка за идентификация на пациенти, при които катетърна аблация или хирургична аблация могат 
да бъдат благоприятни като добавено лечение или при които то може да предложи разумна алтернатива.

  I C

Лечение на пулмонална артериална хипертония свързана с вродена сърдечна малформация

Препоръчва се пациенти с CHD и потвърдена PH да бъдат консултирани срещу забременяване. I C

Препоръчва се оценка на риска при всички пациенти с PAH-CHD I C

При ниско- и средно-рискови пациенти с коригирани прости лезии и прекапилярна PH се препоръчва начална перорална ком-
бинирана терапия или секвенциална комбинирана терапия, а високорискови пациенти трябва да бъдат лекувани с начална 
комбинирана терапия, включваща простеноиди.

I A

Дефект на междупредсърдната преграда (вроден и остатъчен)

При пациенти с доказателства за RV обемно обременяване и без PAH (никакви неинвазивни признаци за повишаване на PAP или 
инвазивно потвърждаване на PVR <3 WU в случай на такива признаци) или заболяване на лявото сърце, се препоръчва затваря-
не на ASD, независимо от симптоматиката.

I B

Като метод на избор се препоръчва устройство за затваряне на секундум ASD, когато е технически възможно. I C

При по-възрастни пациенти, неподходящи за затваряне с устройство, се препоръчва внимателна оценка на тежестта на риска 
спрямо потенциалната полза от затваряне на ASD. I C

При пациенти с неинвазивни признаци на покачване на PAP е задължително инвазивно измерване на PVR. I C

При пациенти с болест на лявото сърце  се препоръчва да се извърши тестване с балонна оклузия и внимателно измерване на 
ползата от елиминиране на L–R шънт спрямо потенциалното негативно въздействие при затваряне на ASD върху клиничния из-
ход, поради повишаването на налягането на пълнене (да се вземат предвид извършване на затваряне, фенестрирано затваряне 
и незатваряне).

I C

Затваряне на АSD не се препоръчва при пациенти с физиология на Eisenmenger, пациенти с PAH и PVR ≥5 WU, въпреки таргетно 
лечение на  PAH или десатурация при физическо натоварване. III C

Дефект на междукамерната преграда (нативен и остатъчен)

При пациенти с данни за LV обемно обременяване и липса на PAH (липса на неинвазивни признаци за покачване на PAP или 
инвазивно потвърждение на PVR <3WU в случай на такива признаци), трябва да се вземе предвид затваряне на VSD. I C

Затваряне на VSD не се препоръчва при пациенти с физиология на Eisenmenger и пациенти с тежка PAH (PVR ≥5 WU), представя-
щи се с десатурация при физическо натоварване. III C

Атриовентрикуларен септален дефект (нативен и остатъчен)

Не се препоръчва хирургична корекция при пациенти с физиология на Eisenmenger и пациенти с PAH  (PVR ≥5 WU), представящи 
се с десатурация по време на натоварване. III C

Хирургично затваряне се препоръчва при пациенти със значимо обемно обременяване на RV и трябва да бъде направено от хи-
рург по вродени сърдечни заболявания. I C

Клапна хирургия, за предпочитане корекция на AV клапа, се препоръчва при симптомни пациенти с умерена до тежка AV клапна 
регургитация и трябва да бъде извършена от сърдечен хирург по вродени заболявания. I C

При безсимптомни пациенти с тежка левостранна AV клапна регургитация, клапна хирургия се препоръчва при LVESD ≥45 mm 
и/или LVEF ≤60%, при условие че са изключени други причини за LV дисфункция. I C

Персистиращ артериален канал

При пациенти с данни за LV обемно обременяване и липса на PAH (няма неинвазивни признаци на покачване на PAP или инва-
зивно потвърждение за PVR <3 WU) се препоръчва затваряне на PDA, независимо от наличието на симптоми. I C

Затваряне с устройство се препоръчва като метод на избор, когато е технически осъществимо. I C

Затваряне на PDA не се препоръчва при пациенти с физиология на Eisenmenger и пациенти десатурация на краката при нато-
варване. III C

Клапна аортна стеноза

При симптомни пациенти с тежка AS с висок градиент (среден градиентt ≥40 mmHg) се препоръчва интервенция. I B

Интервенция е показана при симптомни пациенти с тежка AS с нисък кръвоток (дебит), нисък градиент (среден градиент 
<40 mmHg) с намалена EF и данни за резерв на кръвотока (контрактилен резерв) изключващ псевдо-тежка AS. I C
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Интервенция е показана при безсимптомни пациенти с тежка AS и абнормен тест с натоварване, показващ симптоми при нато-
варване ясно свързани с AS. I C

Интервенция е показана при безсимптомни пациенти с тежка AS и систолна LV дисфункция (LVEF <50%), която не се дължи на 
друга причина. I C

Хирургия се препоръчва, когато пациенти с тежка AS са подложени на хирургия на възходящата аорта или на друга клапа, или 
на CABG. I C

Надклапна аортна стеноза

При пациенти със симптоми (спонтанни или при работен тест) и среден Доплеров градиент ≥40 mmHg се препоръчва хирургия. I C

При пациенти със среден Доплеров градиент <40 mmHg хирургия се препоръчва, когато са налице една или повече от следните 
находки:
•	 Симптоми, които мога да бъдат отдадени на обструкция (задух при усилие, ангина, синкоп).
•	 LV систолна дисфункция (EF <50% без друго обяснение).
•	 Необходимо хирургично лечение при сигнификантна CAD или клапна болест.

I C

Подклапна аортна стеноза

При пациенти със симптоми (спонтанни или при работен тест), със среден Доплер градиент ≥40 mmHg или тежка AR се препо-
ръчва хирургия. I C

Коарктация и рекоарктация на аортата

Корекция на коарктация или ре-коарктация (хирургична или интервенционална) е показана при хипертонични пациенти с по-
вишен неинвазивен градиент между горните и долни крайници, потвърден с инвазивни измервания (градиент peak-to-peak 
≥20 mmHg) с предпочитание за транскатетърно лечение (стентиране), ако е технически възможно.

I C

Аортна хирургия при аортопатии

Корекцията на аортната клапа чрез използване на реимплантацията или ремоделирането с техниката на аортна анулопластика 
се препоръчва при млади пациенти със синдром на Marfan или свързаните HTAD с дилатация на аортния корен и трикуспидни 
аортни клапи, когато са извършени от опитни хирурзи.

I C

Хирургия е показана при пациенти със синдрома на Марфан, които имат болест на аортния корен с максимален диаметър на 
аортния синус ≥50 mm. I C

Обструкция на деснокамерния изходен тракт

При клапна PS, балонната валвулопластика е интервенцията на избор, ако е анатомично подходяща. I C

При условие че не е необходима никаква клапна подмяна, има показания за RVOTO интервенция на всяко ниво, независимо от 
симптомите, когато стенозата е тежка (пиковият градиент по Доплер е >64 mmHg). I C

Ако хирургичното клапно протезиране е единственият вариант, то е показано при пациенти с тежка стеноза, които са симптомни. I C

Ако хирургичното клапно протезиране е единственият вариант при пациенти с тежка стеноза, които са безсимптомни, то е 
показано при наличие на едно или повече от следните: 
•	 Обективно намаляване на физическия капацитет.
•	 Намаляване на RV функция и/или прогресия на TR най-малко до умерена степен.
•	 RVSP >80 mmHg.
•	 R–L шънтиране през ASD или VSD.

I C

Аномалия на Ebstein

Хирургична корекция се препоръчва при пациенти с тежка TR и симптоми на обективно влошаване на работния капацитет. I C

Препоръчва се хирургичната корекция да бъде извършена от хирург по вродени сърдечни малформации със специфичен опит 
по Ebstein хирургия. I C

Ако има показания за TV хирургия, препоръчва се затваряне на ASD/PFO по време на клапната корекция, ако за това се очаква 
да бъде хемодинамично поносимо. I C

При пациенти със симптомна аритмия или преексцитация в ЕКГ, се препоръчва електрофизиологично изследване последвано 
от аблационна терапия, ако е възможно, или хирургично лечение в случай на планирана сърдечна хирургия. I C

След корекция на тетралогия на Fallot

PVRep се взема предвид при симптомни пациенти с тежка PR и/или най-малко умерена RVOTO. I C

При пациенти с липсващ нативен изходен тракт, трябва да се предпочете катетърна интервенция (TPVI), ако е анатомично осъ-
ществима. I C

Транспозиция на големите артерии след атриален суич операция

При симптоматични пациенти с обструкция на белодробното венозно предсърдие, се препоръчва хирургична корекция (ряд-
ко е възможна катетърна интервенция). I C

Продължава
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Продължение

При симптоматични пациенти със стеноза на преградата, некоригируема с катетърна интервенция, се препоръчва хирургична корекция. I C

При симптоматични пациенти с пропускане (лик) на преградата, некоригируема чрез транскатетърно затваряне, се препоръч-
ва хирургична корекция. I C

Бендинг на PA при възрастни, както и подготовка на LV с последващ артериална суич процедура, не се препоръчват. III C

При симптоматични пациенти със стеноза на преградата, препоръката е за стентиране, когато е технически възможно. I C

При симптоматични пациенти с пропускане (лик) на преградата и цианоза в покой или по време на натоварване, или със сил-
но съмнение за парадоксален емболизъм, препоръката е за стентиране (с покрит стент) или затваряне с устройство, когато са 
технически осъществими.

I C

При симптомни пациенти с пропускане (лик) на преградата и симптоми дължащи се на L–R шънт, препоръката е за стентиране (с 
покрит стент) или затваряне с устройство, когато са технически осъществими. I C

Транспозиция на големите артерии след артериален суч операция

Стентиране или хирургия (в зависимост от субстрата) се препоръчва при коронарна артериална стеноза причиняваща исхемия. I C

Вродена коригирана транспозиция на големите артерии

При симптоматични пациенти с тежка TR и запазена или леко нарушена системна RV систолна функция (EF >40%), е показана смяна на TV. I C

Кондюити дясна камера - белодробна артерия

Симптоматични пациенти с RVSP >60 mmHg (може да бъде по-нисък в случай на намален дебит) и/или тежка PR трябва да бъдат 
подложени на интервенция с препочитание към катетърна интервенция (TPVI), ако е анатомично осъществима. I C

Еднокамерно сърце

Препоръчва се възрастни с неоперирани или палиативно оперирани UVHs да бъдат подлагани на внимателна оценка в специа-
лизирани центрове, включително мултимодално образно изследване, както и инвазивна диагностика, за да се реши, дали те 
биха имали полза от хирургични или интервенционални процедури.

I C

След операция на Fontan

Продължителна предсърдна аритмия с бързо AV провеждане е медицинска спешност, и трябва да бъде лекувана незабавно 
чрез електрическа кардиоверзия. I C

Антикоагулация е показана при наличие или при анамнеза за предсърден тромб, предсърдни аритмии или тромбоемболични 
събития. I C

Препоръчва се жени с циркулация на Fontan и което и да е усложнение да бъдат съветвани да не забременяват. I C

Сърдечна катетеризация се препоръчва с нисък праг в случаи с необясним едем, влошаване на работния капацитет, новопоя-
вила се аритмия, цианоза и кръвохрак. I C

Аномални коронарни артерии

Нефармакологична функционална образна диагностика (напр. нуклеарно изследване, ехокардиография или CMR с работна 
проба) се препоръчва при пациенти с коронарни аномалии, за да се потвърди/изключи миокардна исхемия. I C

Аномално изхождане на коронарни артерии от пулмоналната артерия

При пациенти с ALCAPA се препоръчва операция. I C

При пациенти с ARCAPA и симптоми, които се дължат на аномална коронарна артерия, се препоръчва операция. I C

Аномално  изхождане на коронарната артерия от аортата

Операция се препоръчва за AAOCA при пациенти с типични стенокардни симптоми, които се представят с данни за предизвика-
на от усилие миокардна исхемия в съвпадаща територия или високо рискова анатомия I C

Хирургия не се препоръчва за AAORCA при безсимптомни пациенти без миокардна исхемия и без високорискова анатомия. III C

AAOCA = аномално изхождане на коронарна артерия от аортата; AAORCA аномално изхождане на дясната коронарна артерия от аортата; ACHD = възраст-
ни с вродени сърдечни малформации; ALCAPA = аномална лява коронарна артерия от пулмоналната артерия; ARCAPA = аномална дясна коронарна арте-
рия от пулмоналната артерия; AR = аортна регургитация; AS = аортна стеноза; ASD = междупредсърден септален дефект; AT = предсърдна тахикардия; AV = 
атриовентрикуларен/а/о/и; AVNRT = атриовентрикуларна нодална риентри тахикардия; AVRT = атриовентрикуларна риентри тахикардия; AVSD = атрио-
вентрикуларен септален дефект; CABG = коронарен артериален байпас графт; CAD = коронарна артериална болест; CHD = вродена сърдечна малформа-
ция; CMR = сърдечно-съдов магнитен резонанс; ECG = електрокардиограма; EF = фракция на изтласкване; EP = електрофизиология/електрофизиологичен/
а/о/и; HTAD = наследствена болест на торакалната аорта; IART = вътрепредсърдна риентри тахикардия; ICD = имплантируем кардиовертет дефибрилатор; 
L–R = ляво–десен; LV = лява камера/левокамерен/а/о/и; LVEF = левокамерна изтласкваща фракция; LVESD = левокамерен телесистолен диаметър; PAH = 
пулмонална артериална хипертония; PAP = пулмонално артериално налягане; PAH-CHD = пулмонална артериална хипертония свързана с вродена сър-
дечна малформация; PDA = персистиращ дуктус артериозус; PFO = персистиращ форамен овале; PH = пулмонална хипертония; PR = пулмонална регур-
гитация; PS = пулмонална стеноза; PVR = пулмонално съдово съпротивление; PVRep = смяна на пулмоналната клапа; R–L = дясно–ляв; RV = дясна камера/
деснокамерен/а/о/и; RVOTO = обструкция на деснокамерния изходен тракт; RVSP = деснокамерно систолно налягане; SCD = внезапна сърдечна смърт; 
SVT = надкамерна тахикардия; TPVI = транскатетърна имплантация на пулмонална клапа; TR = трикуспидална регургитация; TV = трикуспидална клапа; 
UVH = еднокамерно сърце; VF = камерно мъждене; VSD = камерен септален дефект; VT = камерна тахикардия; WU = единици по Wood;
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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9. Приложение
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San Donato, San Donato Milanese, Milan, Italy; Gerhard-Paul 
Diller, Department of Cardiology III, Adult Congenital and 
Valvular Heart Disease, University Hospital, Muenster, Germany; 
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University of Amsterdam, Amsterdam, Netherlands; Irene M. 
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Barbara J. M. Mulder, Cardiology, Amsterdam University 
Medical Center, Amsterdam, Netherlands; Erwin Oechslin, 
Medicine, Division of Cardiology, Peter Munk Cardiac Centre, 
University Health Network and University of Toronto, Toronto, 
Ontario, Canada; Jolien W. Roos-Hesselink, Cardiology, 
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Center for Congenital Heart Disease, Department of Cardiology, 
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Medical Centre, Leiden, Netherlands.
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Windecker (Chairperson) (Switzerland), Victor Aboyans (France), 
Colin Baigent (United Kingdom), Jean-Philippe Collet (France), 
Veronica Dean (France), Victoria Delgado (Netherlands), Donna 
Fitzsimons (United Kingdom), Chris P. Gale (United Kingdom), 
Diederick E. Grobbee (Netherlands), Sigrun Halvorsen (Norway), 
Gerhard Hindricks (Germany), Bernard Iung (France), Peter Jüni 
(Canada), Hugo A. Katus (Germany), Ulf Landmesser (Germany), 
Christophe Leclercq (France), Maddalena Lettino (Italy), Basil 
S. Lewis (Israel), Béla Merkely (Hungary), Christian Mueller 
(Switzerland), Steffen E. Petersen (United Kingdom), Anna 
Sonia Petronio (Italy), Dimitrios J. Richter (Greece), Marco Roffi 
(Switzerland), Evgeny Shlyakhto (Russian Federation), Iain A. 
Simpson (United Kingdom), Miguel Sousa-Uva (Portugal), Rhian 
M. Touyz (United Kingdom).

ESC Национални кардиологични дружества активно 
участващи в процеса на рецензиране на 2020 ESC Guidelines 
for the management of adult congenital heart disease.

Algeria: Algerian Society of Cardiology, Naima Hammoudi; 
Armenia: Armenian Cardiologists Association, Svetlana V. 
Grigoryan; Austria: Austrian Society of Cardiology, Johannes 
Mair; Azerbaijan: Azerbaijan Society of Cardiology, Galib 
Imanov; Belarus: Belorussian Scientific Society of Cardiologists, 
Jouri Chesnov; Belgium: Belgian Society of Cardiology, Antoine 
Bondue; Bosnia and Herzegovina: Association of Cardiologists 
of Bosnia and Herzegovina, Naser Nabil; Bulgaria: Bulgarian 
Society of Cardiology, Anna Kaneva; Croatia: Croatian Cardiac 
Society, Margarita Brida; Cyprus: Cyprus Society of Cardiology, 

Ourania Hadjisavva; Czech Republic: Czech Society of 
Cardiology, Jana Rubackova-Popelova; Denmark: Danish 
Society of Cardiology, Dorte Guldbrand Nielsen; Egypt: Egyptian 
Society of Cardiology, Maiy Hamdy El Sayed; Estonia: Estonian 
Society of Cardiology, Raili Ermel; Finland: Finnish Cardiac 
Society, Juha Sinisalo; France: French Society of Cardiology, 
Jean-Benoit Thambo; Georgia: Georgian Society of Cardiology, 
Zviad Bakhutashvili; Germany: German Cardiac Society, Claudia 
Walther; Greece: Hellenic Society of Cardiology, George 
Giannakoulas; Hungary: Hungarian Society of Cardiology, Olga 
Hajnalka Bálint; Ireland: Irish Cardiac Society, Christopher J. 
Lockhart; Israel: Israel Heart Society, Amiram Nir; Italy: Italian 
Federation of Cardiology, Adriano Murrone; Kosovo (Republic 
of): Kosovo Society of Cardiology, Artan Ahmeti; Kyrgyzstan: 
Kyrgyz Society of Cardiology, Olga Lunegova; Latvia: Latvian 
Society of Cardiology, Ainars Rudzitis; Lebanon: Lebanese Society 
of Cardiology, Zakhia Saliba; Lithuania: Lithuanian Society of 
Cardiology, Lina Gumbiene; Luxembourg: Luxembourg Society 
of Cardiology, Kerstin Wagner; Malta: Maltese Cardiac Society, 
Maryanne Caruana; Montenegro: Montenegro Society of 
Cardiology, Nebojsa Bulatovic; Morocco: Moroccan Society of 
Cardiology, Rachida Amri; Netherlands: Netherlands Society 
of Cardiology, Berto J. Bouma; North Macedonia: North 
Macedonian Society of Cardiology, Elizabeta Srbinovska-
Kostovska; Norway: Norwegian Society of Cardiology, Mette-
Elise Estensen; Poland: Polish Cardiac Society, Lidia Tomkiewicz-
Pajak; Romania: Romanian Society of Cardiology, Ioan Mircea 
Coman; Russian Federation: Russian Society of Cardiology, 
Olga Moiseeva; San Marino: San Marino Society of Cardiology, 
Marco Zavatta; Serbia: Cardiology Society of Serbia, Anastazija 
Stojsic-Milosavljevic; Slovakia: Slovak Society of Cardiology, 
Iveta Simkova; Slovenia: Slovenian Society of Cardiology, Katja 
Prokselj; Spain: Spanish Society of Cardiology, Pastora Gallego; 
Sweden: Swedish Society of Cardiology, Bengt Johansson; 
Switzerland: Swiss Society of Cardiology, Matthias Greutmann; 
Tunisia: Tunisian Society of Cardiology and Cardio-Vascular 
Surgery, Essia Boughzela; Ukraine: Ukrainian Association of 
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