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Critical congenital heart diseases (CCHD) 
are potentially lethal heart abnormalities, 
that require urgently diagnose and either 
interventional or surgical treatment dur-

ing the first few weeks after birth. The rou-
tine neonatal clinical examination has in-
sufficient sensitivity and because of that 

there has been a strenuous working during 
the past few years in order to find screen-
ing tests for early discovery of these condi-
tions. Fetal diagnose of CCHD has great 

number of advantages and possibilities for 
better approach to affected children. Fe-

tal interventional cardiology is a new and 
perspective therapeutical method for pa-

tients with critical cardiac diseases. 
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Критичните вродени сърдечни за-
болявания (КВСЗ) представляват гру-
па от вродени кардиопатии, които се из-
явяват клинично с животозастрашава-
щи симптоми скоро след раждането, из-
искват спешно оперативно или интер-
венционално лечение, или загиват обик-
новено през през първия месец от живо-
та. Поведението при пациентите с КВСЗ 
е насочено към възможно най-ранно по-
ставяне на точна кардиологична диагно-
за и започване на адекватно и своевре-
менно лечение.

Фетална диагноза на КВСЗ 
Ехографското изобразяване на фе-

талната сърдечната анатомия стана въз-
можно в началото на 80-те години, а към 
средата им изследването на сърдечните 
структури бе включено в рутинния аку-
шерски скрининг. Целта на пренаталния 
скрининг е да се открият тежки вродени 
сърдечни дефекти, които биха имали от-
ражение върху постнаталната виталност. 
През последните години значително се 
увеличи ролята на акушерското ултраз-
вуково изследване и на феталната ехо-
кардиография (ФехоКГ). Включването на 
4-кухинната проекция в рутинния пре-
натален ултразвуков скрининг през 18-20 
г.с. е с относително ниска сензитивност 
от около 25% (7). Подобрена ефективност 

на скрининга бе постигната благодаре-
ние на усъвършенстването на техники-
те на скениране и включването на проек-
ции, изобразяващи изходните пътища на 
камерите (4). 

Селективна фетална ехоКГ се из-
вършва обикновено при наличие на ри-
скови фактори за ВСМ. Индикациите за 
ФехоКГ могат да се обобщят по следния 
начин (7):

 ❖ Фамилни рискови фактори – нали-
чие на ВСМ или генетичен синдром 
в семейството 

 ❖ Майчини рискови фактори – уве-
личен риск от синдром на Down 
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или други дефекти (възраст на май-
ката, патологичен генетичен серу-
мен скрининг през първия тримес-
тър, увеличен нухален едем), забо-
лявания (захарен диабет, фенилке-
тонурия, контакт с рубеола), прием 
на медикаменти (антиконвулсанти, 
литий)

 ❖ Фетални рискови фактори – нали-
чие на тризомия, синдром на Turner, 
22q11, други вродени екстракардиал-
ни аномалии, неимунен хидропс.

Болшинството бременни се насоч-
ват за фетална ехоКГ по повод на абнор-
мални находки от акушерската ултрасо-
нография (6). При голяма част от прена-
тално установените ВСМ, обаче, липс-
ват подобни на горните рискови факто-
ри (11). Феталното ехоКГ изследване, съо-
бразено с наличието на рискови фактори 
или намирането на аномалии от рутин-
ния пренатален скрининг, обхваща само 
5% от бременните (4). 

Честотата на пренатално диагно-
стициране на ВСМ при бременни с ни-
сък риск за сърдечни дефекти се движи 
между 5 и 40% (9). Сензитивноста на фе-
талната ехокардиография за ВСМ зави-
си от редица фактори: опит на ехографи-
ста, гестационна възраст, тегло на майка-
та, позиция на фетуса, вид на сърдечната 
аномалия и други. Melberg и съавт. съоб-
щават за фетално диагностицирани кри-
тични сърдечни малформации в 28% (14). 
Сензитивноста на пренаталната диагно-
стика на ВСМ непрекъснато се подобрява 
чрез добавянето на допълнителни проек-
ции, изобразяващи изходните пътища 
на камерите, усъвършенстване на техни-
ките на фетално скениране от ехографи-
стите и прилагането на детайлна фетална 
ехокардиография. 

Съобщава се за много висок морби-
литет и леталитет, достигащ до 72%, при 
родените преди термин недоносени но-
вородени с пренатално диагностицира-
ни ВСМ в 2 фетални кардиологични цен-
търа от трето ниво в Лондон. Екстракар-
диалните и кариотипни аномалии, дос-

тигащи при тази група до 50%, са пред-
ставлявали значим рисков фактор с ре-
лативен риск от 1,36. Оперираните в не-
онатална възраст са 57%, като следопе-
ративната смъртност достига 31%. Сред-
ният болничен престой на родените пре-
ди термин с фетално установени ВСМ па-
циенти е 46 дни. Горните резултати тряб-
ва да се имат в предвид при консултира-
нето на родителите с фетално установе-
на сериозна ВСМ по отношение на преж-
девременното раждане. Установена е чес-
тота на значимите ВСМ, диагностицира-
ни фетално, в 12%, а при родените преди 
термин – в 4% от новородените. Поради 
това, че честотата на родените преди тер-
мин деца с фетално открити ВСМ е близ-
ка до тази на неселектираните прежде-
временно родени от 5-10%, авторите смя-
тат, че ВСМ нямат предиспозираща роля 
към преждевременното раждане (1).

Въпреки все по-широкото използва-
не на ултразвуковото изследване в аку-
шерството и рутинния скрининг за фе-
тални аномалии, болшинството от зна-
чимите ВСМ остават недиагностицира-
ни до раждането. Според Friedberg и съ-
авт. честотата на откритите фетално сър-
дечни аномалии все още остава значител-
но ниска – 28%. Пренаталната диагности-
ка е по-успешна в университетските цен-
трове, отколкото в общинските болни-
ци. Ключови фактори за сензитивност-
та на феталното изследване са видът на 
сърдечната аномалия и квалификацията 
на медицинските специалисти извърш-
ващи изследването, а в по-малка степен 
и други социално-демографски фактори. 
Сензитивноста на феталната е по-висока 
при хетеротаксичните синдроми (ХТС) – 
82%, ОК – 64% и СХЛС – 61% и е по-ниска 
за обструктивните лезии на лявото сърце 
– 23%, ТГА – 19% и АВБВ – 0% (6). За ни-
ска сензитивност при пренаталната диаг-
ностика на обструктивните лезии на ля-
вото сърце, установена в 11% от случаи-
те, съобщават и Kovacikova и съавт. (10). 
Според Bettina F. Cuneo и съавт., кола-
боративният подход с включване на дет-
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ски кардиолог в перинаталния тим, зна-
чително подобрява честотата и акурат-
ността при феталното диагностициране 
на КВСЗ. Честотата на фетално устано-
вените ВСМ се увеличава от 6,8/1000 на 
12,8/1000, а на позитивната предиктивна 
стойност – от 75% на 96% (5). 

Пренаталната диагностика на КВСЗ 
е най-добрият начин за мениджиране на 
пациентите с такива заболявания (10). 
Според редица публикации от последни-
те години ФехоКГ може значително да по-
добри постнаталната прогноза при много 
от фетусите с тежки сърдечни малформа-
ции (19) и особено на тези с дуктус-зави-
сима системна или белодробна циркула-
ция (15). Поставянето на диагнозата пре-
натално е свързано с редица предимства: 
избор на подходящи кандидати за прена-
тални интервенции, избор на място, вре-
ме и начин на раждане в близост до пе-
диатричен кардиологичен център, избяг-
ване на рисковете от транспорт, навре-
менно и адекватно поведение към ново-
роденото с КВСЗ с възможност за ранно 
включване на простагландини и извърш-
ване на интервентни процедури, близост 
на детето до майката. Новородените с фе-
тално диагностицирани ВСМ са в по-до-
бра предоперативна кондиция, с по-ле-
ки метаболитни отклонения и по-до-
бра бъбречна функция. Според Mark K. 
Friedberg и съавт. новородените с откри-
ти пренатално ВСМ се нуждаят по-ряд-
ко от механична вентилация и лечение с 
простагландини (6). Немаловажни са и 
психосоциалните предимства, свързани 
с по-добри възможности за консултира-
не на семейството, подготовка за ражда-
нето на дете с ВСМ и обсъждане на вари-
антите за поведение. Случаите с фетално 
установени ВСМ изискват мултидисци-
плинарен подход с участието на акушер, 
детски кардиолог, генетик и сърдечен хи-
рург. В същото време ФехоКГ подобрява 
и нашите разбирания за вътреутробното 
развитие на ВСМ (11).

Фетални сърдечни 

интервенции 
Възможностите за пренатално ле-

чение на сърдечните заболявания са все 
още ограничени и се свеждат предимно 
до фармакологично повлияване на фе-
талните аритмии, лечение на феталния 
пълен атрио-вентрикуларен блок и из-
вършване на пренатални катетърни ин-
тервенции (15). Нелекуваната продължи-
телна тахикардия при плода, обикнове-
но води до фетална СН, хидропс и смърт. 
В изследване от 2005 год. Mellander съ-
общава се за 100% преживяемост при 29 
последователни случая на фетална тахи-
кардия с един постнатален смъртен изход 
(15). Феталният изолиран пълен атрио-
вентрикуларен блок също води до значим 
интраутеринен леталитет (8). 

Първата фетални сърдечна интер-
венция е извършена от Carpenter през 
1986 год. за фетално пейсиране при фетус 
с хидропс причинен от пълен атриовен-
трикуларен блок (3). През 1991г. Maxwell 
и съавт. съобщават за два случая на фе-
тални аортни валвулопластики, извър-
шени в Лондон, едната от които е успеш-
на (13).

Фетално установените ВСМ претър-
пяват развитие по време на бременност-
та. При част от случаите феталната кри-
тична аортна стеноза може да прогреси-
ра до синдром на хипопластично ляво 
сърце (СХЛС) и да направи невъзмож-
на постнаталната двукамерна хирургия 
(17). Аналогична е ситуацията при фе-
тусите с пулмонална атрезия с интактен 
междукамерен септум. При тях ин утеро 
перфорацията или дилатацията на бело-
дробната артерия през втория триместър 
от бременността е технически възмож-
на и може да доведе до подобрен растеж 
на дясното сърце и постнатална прогно-
за (18). Основната цел на фетални интер-
венции е свързана с подобряване на фе-
талния растеж и развитие на съответ-
ните сърдечни структури, повишаващи 
възможностите за двукамерна корекция 
на сърдечните аномалии след раждането. 
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Пренаталните катетърни интер-
венции засега се прилагат при ограни-
чен брой фетални сърдечни малформа-
ции. Има съобщения на балонни дилата-
ции на фетални пулмонални (2) и аортни 
клапни стенози (20). Индикациите за фе-
тална балонна валвулоплaстика на аорт-
ната клапа са: установяването на критич-
на Ао стеноза или атрезия с дълга ос на 
лявата камера под -2 SD за гестационна-
та възраст, ляво-десен шънт на предсърд-
но ниво и реверзален кръвоток в Ао дъга. 
Морфологичните измервания не винаги 
са гаранция за успех на процедурата, коя-
то може да се компрометира от лошата 
камерна функция (17). Едва около 1/3 от 
пациентите с критичните АоС и извър-
шена фетална валвулопластика са имали 
двукамерна циркулация след раждането. 

При фетусите с изолирана пъл-
на транспозиция на големите артерии 
(ПТГА) или СХЛС и интактна между-
предсърдна преграда, може да се раз-
вие хидропс с интраутеринна смърт или 
да се увреди белодробната васкулари-
зация с лоша постнатална прогноза при 
новородените (16). Удачна фетална ин-
тервенция в тези случаи е балонната 
атриосептостомия. 

Извършването на фетални транска-
тетърни манипулации изисква значител-
на опитност и тренираност на интервен-
ционалиста за постигането на добри ре-
зултати. При някои от случаите се нала-
га извършването на мини лапаротомия. 
Необходима е работа в екип, включващ 
специалист по фетална медицина, дет-
ски интервенционален кардиолог, аку-
шер с фетална насоченост и осигуряване 
на възможности за оптимални грижи за 
майката и плода. Оценка на отношението 
полза-риск при феталните интервенции 
все още трудно може да бъде направена 
поради малкия брой случаи в публикува-
ните групи (20).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
ФехоКГ предоставя възможност за 

ранно откриване на КВСЗ, свързано с ре-

дица предимства при поведението към 
засегнатите пациенти. Феталните сър-
дечни интервенции са нов и перспекти-
вен подход при лечението на тези тежки 
вродени заболявания. ФехоКГ и фетал-
ната интервенционална кардиология са 
бързо развиващи се, мултидисциплинар-
ни направления в медицината, които да-
ват възможност за увеличена преживяе-
мост и подобрено качество на живот на 

пациентите с КВСЗ.
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