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ИЗПОЛЗВАНИ СЪКРАЩЕНИЯ

2КК Двукамерна корекция
2Д-ЕхоКГ Двуразмерна ехокардиография 
1КЦ Еднокамерна циркулация
АВСД Атриовентрикуларен септален дефект
АВ-клапа Атриовентрикуларна клапа
АВКИ (AVVI) Атриовентрикуларен клапен индекс
БСС Белодробно съдово съпротивление
БСОБ Белодробна съдово-обструктивна болест
ВСМ Вродена сърдечна малформация 
ДК Дясна камера
ДКДИ Дясна камера с двоен изход 
ДКИП Деснокамерен изходен път
ДКДР Дясна камера диастолен размер
иМКД (inVSD) Индексиран междукамерен дефект
КДО Крайнодиастолен обем
ЛКИП Левокамерен изходен път
ЛГМП Ляво горно мостуващо платно
ЛДМП Ляво долно мостуващо платно
ЛКДР Лява камера диастолен размер
ЛК Лява камера
ЛП Ляво предсърдие
МПД Междупредсърден дефект
МКД Междукамерен дефект
мАВКИ (mAVVI)  Модифициран атриовентрикуларен клапен индекс
ПАК Персистиращ артериален канал
ПАВСД Пълен атриовентрикуларен септален дефект
ПбАВСД  Пълен балансиран атриовентрикуларен септален 

дефект
ПдАВСД  Пълен дебалансиран атриовентрикуларен септален 

дефект
СН Сърдечна недостатъчност
ЧАВСД Частичен атриовентрикуларен септален дефект
ЧДББ Частичен десен бедрен блок
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I. ВЪВЕДЕНИЕ

Пълният атриовентрикуларен септален дефект е комплексна 
вродена сърдечна малформация, която представлява около 7% от 
всички ВСМ и се среща при 3.5 на 10 000 живородени деца (92, 
127, 61).  Тя включва съчетание от ниско разположен (примум) 
междупредсърден дефект, входен междукамерен дефект и обща 
атриовентрикуларна клапа с 5 платна. Диагнозата е изцяло ехо-
кардиографска, а лечението е хиругично, като стремежът е към 
осъществяване на двукамерна корекция.

ПАВСД представлява цял спектър от патоморфологични из-
менения, като се характеризира с вариабилна анатомия, с раз-
лични съчетания от гореописаните елементи, с редица асоции-
рани аномалии. В зависимост от разпoложението на общата 
АВ-клапа спрямо камерите се различават балансирана форма 
(ПбАВСД), при която клапата е равномерно разпределена между 
двете камери, и дебалансирана форма, при която общата АВ-кла-
па се свързва предимно с една от камерите, докато другата каме-
ра остава хипоперфузирана и съответно – хипопластична. При 
ПдАВСД може да има доминираща дясна камера - т.нар. дясна 
доминантност, която е по-честа, или доминираща лява камера – 
лява доминантност, която е по-рядко срещана. 

Тежките форми на ПдАВСД изключват извършването на дву-
камерна корекция и пациентите са показани за еднокамерна цир-
кулация. Сериозен проблем при определянето на оптималната 
хирургична стратегия представляват формите с гранична степен 
на дисбаланс и в частност с гранични размери на ЛК, когато има 
съмнения дали тя е в състояние да поддържа системната цир-
кулация след 2КК. Сигурен отговор на този въпрос може да се 
получи едва след като се затворят септалните комуникации. Ако 
пациентът не е подходящ за 2КК и такава се извърши, най-често 
настъпва летален изход скоро след операцията. За да се избегнат 
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такива случаи, е необходимо намиране на критерии от предопе-
ративната ехокардиография, които правилно да определят фор-
мата на ПАВСД. 

Редица автори са се занимавали и продължават да работят 
върху проблема с ехокардиографското разграничаване между 
балансираните и дебалансираните форми на ПАВСД (102, 129, 
86, 48, 130). Разработени са различни измервания, но все още 
липсва алгоритъм, на който да се базират диагностиката и избо-
рът на най-подходящата хирургична стратегия. Тъй като в наши 
дни по-голямата част от пациентите се индицират за операция 
въз основа на ехокардиографски поставена диагноза, детайлното 
предоперативно визуализиране на всички елементи на аномали-
ята, извършването на прецизни измервания и определянето на 
дефекта като балансиран или дебалансиран е от изключителна 
важност. 

Неправилното индициране на пациентите с неподходяща ана-
томия за 2КК е асоциирано с висок риск за неблагоприятен из-
ход. В тези случаи по-добра е прогнозата при болните, при кои-
то директно се предприемат етапите на 1КЦ (Фонтан операция) 
при невъзможност за осъществяване на радикална операция, от-
колкото при тези с погрешно предприета двукамерна корекция. 
Т.е. „добрата“ 1КЦ е за предпочитане пред „лошата“ 2КК.

В световната литература проблемът с прецизното определяне 
на баланса все още  не е разрешен и липсва разработен алгори-
тъм, който да позволява достоверно разграничаване на баланси-
раните от дебалансираните форми на ПАВСД.
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II. ЦЕЛ И ЗАДАЧИ НА ИЗСЛЕДВАНЕТО

Целта на настоящия дисертационен труд е на базата на детайл-
на и стандартизирана предоперативна ехокардиографска оценка 
на ПАВСД, включваща системни измервания на предварително 
зададени параметри, да се изработи алгоритъм за достоверно раз-
граничаване на балансираните от дебалансираните форми.

За осъществяване на горепосочената цел си поставихме след-
ните задачи:

1. Формиране на извадка от пациентите с ПАВСД, преми-
нали през Клиниката по детска кардиология (ДКК) на Нацио-
налната кардиологична болница (НКБ) през периода 01.01.2014 
– 31.12.2021 г и описание на демографските им характеристики; 
определяне на анатомичните характеристики на ПАВСД и на съ-
пътстващите аномалии от ехокардиографското изследване.

2. Описание на клиничния изход при цялата група пациенти 
– оперирани (2КК или 1КЦ),  неоперирани, летален изход; оцен-
ка на съответствието между ехографската и интраоперативната 
находка или находката от аутопсията.

3. Измерване на предварително зададени ехокардиографски 
показатели при ретроспективната група, статистическа обработ-
ка на резултатите и идентифициране на параметрите, които се 
различават значимо между групите с ПбАВСД и с ПдАВСД.

4. Провеждане на зададените по протокол ехокардиограф-
ски измервания при проспективната група; обединяване на из-
мерванията при ретроспективната и проспективната група и 
статистически анализ на резултатите; изработване на ехокарди-
ографски алгоритъм за разграничаване между балансираните и 
дебалансираните форми на ПАВСД.

5. Оценка на приложението на изработения алгоритъм.
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III. МАТЕРИАЛ И МЕТОДИ НА ИЗСЛЕДВАНЕ

1, КЛИНИЧЕН МАТЕРИАЛ

Проучването е амбиспективно и обхваща 100 пациенти с 
ПАВСД, които са преминали през Клиниката по детска карди-
ология към Националната кардиологична болница през периода 
01.12.2014 – 31.12.2021 година.

Периодът от януари 2014 до декември 2018 г. представлява 
ретроспективно проучване на наличната документация и съхра-
нени ехокардиографски образи при  пациентите с тази сърдечна 
малформация и включва 64 пациенти. За ретроспективната част 
са използвани системите GlobalHis и Болнична информационна 
система (БИС). От епикризите от съответните болнични прес-
тои са получени демографски данни за децата, от протоколите 
на ехокардиографиите е взета информация за точната диагноза, 
от оперативните протоколи – за интраоперативната находка, от 
аутопсинонните протоколи при починалите деца с проведена ау-
топсия е получена информация за патоанатомичната находка.  

Клиничният изход е проследен до 30-ия ден след последна-
та оперативна интервенция. На базата на отбелязаните в двете 
медицински бази данни дати на проведените ехокардиографски 
изследвания бяха намерени съхранените в системата SyngoPla-
za предоперативни ехокардиографски образи и се проведоха 
измервания offlinе, за част от показателите стойностите бяха 
взети от протоколите на ехокардиографските изследвания. Из-
ползвани са данните от първия ехокардиографски преглед при 
поставяне на диагнозата. От пациентите от ретроспективната 
група с пълни измервания (n=44) са оперирани всички с изклю-
чение на 2 деца.

През периода от януари 2019 до декември 2021 г. проспек-
тивно са проведени ехокардиографски измервания при 36 деца 
с пълен АВСД (26 от тях оперирани), като те са проследени 
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до 30-ия ден след провеждането на оперативно лечение. Ин-
формация за интраоперативната находка е получена при част 
от случаите чрез присъствие на операцията, а при останалите 
- от описанието на находката от оператора и от придружаващия 
оперативен протокол.

2. ДИАГНОСТИЧНИ МЕТОДИ

Диагнозата на ПАВСД е поставена ехокардиографски, въз ос-
нова на характерните морфологични особености на тази ВСМ. 
Степента на АВ-клапната инсуфициенция е определена от апи-
кална четирикухинна проекция. Инсуфиценцията се класифици-
ра като лека, когато най-тесният диаметър на джета от цветния 
Доплер, т.нар. vena contracta, е до 3 мм, с площ на джета, заемаща 
до 30% от площта на предсърдието; тежка – при vena contracta 
>7 mm и  джет, заемащ >50% от площта на предсърдието (Фиг.1), 
с реверсен систолен кръвоток в белодробните вени; умерена – 
при междинни стойности на показателите (Фиг.2) (142).

Фиг. 1. Високостепенна 
инсуфициенция на двете 
половини на АВ-клапата

Фиг. 2.Умерена инсуфици-
енция предимно на лявата 
половина на АВ-клапата
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2.1.Ехокардиографски измервания

Ехокардиографските изследвания се проведоха със сектор-
ни трансдюсери с честоти 3.5, 7 и 12 MHz (ехокардиограф-
ски апарати Philips IE33 и Philips Epiq 7C). Измерванията при 
проспективната група се извършиха системно, по предварител-
но зададен протокол, включващ 2D-ехокардиография, M-mode 
ехокардиография, цветен Доплер, пулсов и континуален До-
плер. При ретроспективната група бяха намерени съхранените 
в системата SyngoPlaza статични ехокардиографски образи и 
видеоклипове и се проведоха измервания offline, използвайки 
протокола.

С цел определяне до каква степен абсолютните стойности на 
получените измервания съответстват на  възрастта и телесните 
пропорции на пациента, изчислихме z-стойност (z-score) за вся-
ко едно от тях. Z-score отразява колко стандартни отклонения 
над или под предвидената средна стойност се намира дадено 
измерване. Този подход се използва все по-широко в детската 
кардиология, като улеснява детекцията на патологична  промяна 
в размера на дадени структури с времето (4). Z-скорът се изчис-

лява по формулата , 
където χ е регистрираното измерване, μ е очакваното измер-

ване (средно за популацията), а σ е стандартното отклонение 
за популацията. По този начин, Z-скоровете, които са над сред-
ните за популацията, имат позитивна стойност, а тези, които са 
под средните за популацията, имат негативна стойност. Сама-
та стойност на Z- скора определя величината на отклонението 
от средната стойност. За повечето измервания се препоръчва 
Z-скоровете да се изчисляват според телесната повърхност на 
пациента. Нормалните стойности са от -3 до +3. Z-скоровете на 
диастолните размери на ЛК и ДК и на диаметрите на митрална-
та и трикуспидалната клапа са определени в зависимост от из-
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числената по формулата на DuBois телесна повърхност според 
Detroit Data http://parameterz.blogspot.com/2008/09/z-scores-of-
cardiac-structures.html. 

Бяха определени следните ехокардиографски параметри, 
като беше взета средната стойност от три последователни из-
мервания:

1. Съотношение между дългите оси на лява камера (left 
ventricle – LV) и дясна камера (right ventricle – RV) (LV/RV long 
axis) – дължините на камерите са измерени от апикална чети-
рикухинна проекция по време на систола като разстоянието от 
АВ-клапния пръстен до сърдечния връх (Фиг.3). 

Фиг. 3. Апикална четрикухинна проекция, от която са изме-
рени дългите оси на двете камери.

2. Съотношение между диастолните размери на лява ка-
мера и дясна камера (LV/RV diastole) – те са измерени стандарт-
но чрез М-mode от парастернална късоосева проекция на ниво 
папиларни мускули (Фиг.4). Беше определено съотношението 
диастолен размер на ЛК/диастолен размер на ДК.
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Фиг. 4. Измерване на диастолните размери на ЛК и ДК чрез M-mode от 
късоосева проекция.

3. Диаметри на лявата и на дясната половина на общата 
АВ-клапа (left atrioventricular valve/right atrioventricular valve – 
LAVV/RAVV) – те са измерени от апикална четирикухинна проек-
ция при максимално отворено положение на клапата по време на 
диастола (Фиг.5). Бяха определени z-скоровете на тези показатели, 
както и съотношението между диаметрите на двете клапи.

Фиг. 5. Диаметри на 
лявата и на дясната по-
ловина на АВ-клапата.
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4. Ъгъл на входящия кръвоток ДК/ЛК (RV/LV inflow angle) 
-  oт четирикухинна проекция в диастола, при максимално от-
ворено положение на общата АВ-клапа, беше определен ъгъ-
лът между линиите, свързващи нивото на окачване на лявата 
половина на АВ-клапата към латералната стена на лява каме-
ра и гребена на междукамерния септум (линия 1) и линията, 
свързваща нивото на окачване на дясната половина на АВ-кла-
пата към предната стена на дясна камера и креста на междука-
мерния септум (линия 2) (Фиг.6). 

Фиг. 6. Измерване на ъгъла на входящия кръвоток от 
апикална четирикухинна проекция. 

5. Атриовентрикуларен септален ъгъл (atrioventricular 
septal angle – AVs-angle) – той е определен от апикална четири-
кухинна проекция като ъгъла, сключващ се между линиите, пре-
минаващи по дължината на междупредсърдния и на междука-
мерния септум (Фиг.7). 
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Фиг. 7. Измерване на АВ-септалния ъгъл от апикална чети-
рикухинна проекция.

6. Атриовентрикуларен клапен индекс (atrioventricular 
valve index -AVVI) – за определянето му е използвана 30° лява 
предна коса субкостална проекция от двуразмерната ехокарди-

ография. От нея 
се очертава оби-
колката на общия 
АВ-клапен отвор 
в края на диасто-
лата (Фиг.8). След 
това тази обиколка 
се разделя от ли-
ния, преминаваща 
по равнината на 
МКС, от върха на 
инфундибулния 
септум до гребена 
(crest) на мускул-
ния септум и така 

Фиг. 8. Определяне на AVVI. 1- площ на 
дясната АВ-клапа, 2 – площ на лявата 

АВ-клапа.
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се очертават ляв и десен компонент на общата АВ-клапа. AVVI 
се изчислява чрез разделяне на по-малката към по-голямата 
клапна площ. 

7. Модифициран атриовентрикуларен клапен индекс (mod-
ified atrioventricular valve index – mAVVI) - за определянето му 
е използвана 30 градуса лява предна коса субкостална проекция 
от двуразмерната ехокардиография, аналогично на AVVI. mAV-
VI се изчислява чрез разделяне на площта на лявата АВ-клапа, 
която е винаги в числителя, на площта на общата АВ-клапа, 
която е винаги в знаменателя. 

8. Индексиран междукамерен дефект (indexed ventricular 
septal defect – inVSD) – той представлява съотношението меж-
ду размера на МКД и диаметъра на общата АВ-клапа. От чети-
рикухинна проекция в систола беше измерен размерът на меж-
дукамерния дефект по дългата ос (D2). inVSD беше изчислен 
чрез разделяне на размера на МКД (D2) на диаметъра на общата 
АВ-клапа (D1) (Фиг.9). 

Фиг. 9. Определяне на 
inVSD.

9. Входящ кръвоток през лявата половина на АВ-клапа 
(LAVV inflow) – той е определен от апикална четирикухинна 
проекция като съотношението между диаметъра на джета на 
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цветния Доплер на ниво папиларни мускули (т.нар. вторичен 
клапен пръстен) и диаметъра на лявата половина на общата 
АВ-клапа (първичен клапен пръстен) (Фиг.10). Определени са 
3 степени – 0 (стойност <0.3), 1 (стойност 0.3-0.5) и 2 (стой-
ност >0.5).

Фиг. 10. Определяне на входящия кръвоток през митрал-
ната клапа от апикална четирикухинна проекция. Линия 
1 – първичен клапен пръстен. Линия 2 – вторичен клапен 

пръстен.

2.2. Интраоперативна находка - от оперативните протоколи 
на пациентите бяха получени следните данни: интраоперативна 
находка; съответствие между ехографската и интраоперативната 
находка; хирургична стратегия – двукамерна корекция, еднока-
мерна циркулация, неоперабилни; летален изход.

2.3. Находка от аутопсията – от аутопсионните протоколи 
на децата с извършена обдукция беше взета информация за ин-
тракардиалната анатомия. 
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3. СТАТИСТИЧЕСКИ АНАЛИЗ

За статистическата обработка на данните беше използван ста-
тистически пакет IBM SPSS Statistics. Приложиха се следните 
методи:

3.1. Дескриптивна статистика - изчислени са основните 
извадъчни показатели на ехографските измервания на всички 
пациенти с атриовентрикуларен септален дефект и поотделно на 
групите пациенти с двукамерна корекция (2КК) и еднокамерна 
циркулация (1КЦ)

- n – обем на извадките
- min – минимална стойност
- max – максимална стойност
- mean – средна аритметична
- std.err. – стандартна грешка на средната аритметична
- SD – стандартно отклонение
- Me – медиана 
3.2. Тестове за различие - направено е сравнение между па-

циентите с двукамерна корекция и еднокамерна циркулация с 
параметричния тест за независими извадки t-тест на Student или 
непараметричния U-тест на Mann-Whitney. Наличието на усло-
вията за приложение на теста на Student, а именно нормално раз-
пределение и еднакви дисперсии е проверено съответно с тест 
на Kolmogorov-Smirnov и тест на Fisher.

Според стойностите на нормираното отклонение (Z-score) на 
ехографските измерения на лявата и дясна камера, митралната 
и трикуспидалната клапа са формирани три класа: Z-score < -3, 
Z-score между -3 и +3 и Z-score > 3. Сравнени са честотите на тези 
класове при групите 2КК и 1КЦ с помощта на Fisher Exact Test.

3.3. Анализ на честотите. Направено е разпределение на 
честотите (в брой и %) на установените аномалии при пациенти 
с ПбАВСД и ПдАВСД общо. Сравнени са двете групи с c2 теста 
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на Pearson или с Fisher Exact Test, съобразно изискването за ми-
нимална честота в таблиците 2х2. 

3.4. Ниво на значимост. За всички тестове е избрано ниво 
на значимост α=0,05. Заа достоверни се приемат различията, ако 
изчислената вероятност р</=005. Анализирането на данните и 
графичното им представяне е направено със специализирания 
статистически софтуер SigmaPlot 12.0 и Microsoft Office Excel 
2010. 

3.5. Корелационен анализ с коефициент на корелация на 
Pearson.

3.6. Дискриминантен анализ. На базата на определената 
чрез дискриминантния анализ степен на значимост на отделните 
ехокардиографски измервания, са идентифицирани тези параме-
три, които в най-голяма степен се различават между балансира-
ните и дебалансираните форми на АВСД и те са използвани за 
разработване на опростен диагностичен скор.

3.7. ROC curve анализ. Чувствителността и специфичността 
на идентифицираните чрез дискриминантен анализ ехокарди-
ографски измервания при разграничаване на балансираните от  
дебалансираните форми на АВСД е определена чрез анализ на 
ROC кривата.
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IV. РЕЗУЛТАТИ

ПО ЗАДАЧА 1

2.1 Демографски характеристики на изследвания кон-
тингент

През периода 01.01.2014-30.11.2021 година през Клиниката 
по детска кардиология към НКБ са преминали общо 100 паци-
енти с ПАВСД, като 63 от тях (63%) са от мъжки пол, 37 (37%) 
– от женски пол. (Таблица 1). Средната възраст при провежда-
не на първото ехокардиографското изследване е 31 дни (1-150 
дни), средно 17 дни за ПдАВСД (1-38 дни) и 45 дни (3-150 дни) 
за ПбАВСД. При някои от децата диагнозата е поставена по-ра-
но в други клиники, като на втори етап са насочени към нашата 
болница като експертен център по ВСМ. 

Таблица 1. Демографски характеристики на пациентите, 
вид на ПАВСД.

ПбАВСД ПдАВСД
n % n %

Пол м 54 62,79 9 64,29
ж 32 37,21 5 35,71

Тризомия 21 45 52,33 5 35,71
Пренатална 
диагноза 9 10,47 0 0,00

Средна възраст 
при ЕхоКГ 45 дни 17 дни

ПдАВСД

Дясна  
доминатност 0 0 11 78,57

Лява  
доминатност 0 0 3 21,43

При 53-ма от пациентите (53%) е установен и синдромът на 
Даун на базата на характерните фенотипни белези и на изследва-
не на кариотипа. При 86 от 100 деца (86%) атриовентрикуларни-
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ят септален дефект е определен като балансиран, а при 14 от 100 
пациенти (14%) – като дебалансиран. От случаите с ПдАВСД 11 
са били с дясна доминатност, а 3 – с лява доминантност.

Честотата на детекция на аномалията по време на феталния 
живот е ниска - пренатално са били диагностицирани едва 9 от 
случаите с ПбАВСД (10%) и нито един от тези с дебалансира-
ната форма на аномалията. Общата честота на тризомия 21 при 
ПбАВСД е 52%, а при ПдАВСД честотата на хромозомното за-
боляване е 35%, т.е. дебалансираната форма на аномалията се 
среща по-често при деца с нормален кариотип, но разликата не 
достига статистическа значимост (Fisher’s exact test, p=0.388).

2.2. Определяне на анатомичните характеристики на 
АВСД и на съпътстващите аномалии от ехокардиографско-
то изследване

Обобщените данни от ехокардиографското изследване на па-
циентите са представени на Таблица 2.

Таблица 2.  Анатомични особености на дефекта и  
асоциирани аномалии

ПбАВСД ПдАВСД
n % n %

Тип по Растели
Тип А 70 81,40 11 78,57
Тип В 2 2,33 0 0,00
Тип С 14 16,28 3 21,43

Степен на 
АВ-клапната 
инсуфициенция

Лека 37 38 5 35,71
Умерена 47 54,65 7 50,00
Тежка 6 6,98 2 14,29

Пулмонална 
стеноза 8 9,30 6 42,86

Лява горна 
празна вена 9 10,47 6 42,86

Митрална клапа 
с двоен отвор 7 8,14 0 0,00

Друга аномалия 11 12,79 9 64,29
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По отношение на ехокардиографските особености на ПАВ-
СД, в преобладаващата част от случаите окачването на горното 
мостуващо платно е тип А по Растели, т.е. с инсерции към гре-
бена на междукамерния септум – съответно при 81% от тези с 
ПбАВСД и при 79% от тези с ПдАВСД. Свободноплаващо горно 
мостуващо платно (тип С по Растели) е установено при 16% от 
пациентите с ПбАВСД и при 21% от тези с ПдАВСД. Най-редки-
ят анатомичен вариант с инсерции на горното мостуващо платно 
към дясна камера (тип В по Растели) е установен при 2 деца (2%) 
с ПбАВСД (Фиг.11). 

Фиг. 11. Типове по Растели при ПбАВСД и  
при ПдАВСД

В по-голямата част от случаите степента на инсуфициенция 
на АВ-клапите е определена като лека или умерена, като пра-
ви впечатление два пъти по-високата честота на високостепенна 
АВ-клапна инсуфициенция при пациентите с ПдАВСД, спрямо 
тези с ПбАВСД – 14 спрямо 7% (Фиг.12).
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Фиг. 12. Степен на АВ-клапната инсуфициенция при  
ПбАВСД и при ПдАВСД

При почти 80% (11 от 14) от случаите с ПдАВСД са устано-
вени допълнителни аномалии, като те често са повече от една. 
Най-чести са пулмоналната стеноза и допълнителната лява гор-
на празна вена, установени при почти половината пациенти. 4 
от 14 деца с ПдАВСД (29%) са с декстрокардия, която в един от 
случаите е при situs solitus, а при един случай е в комбинация със 
situs inversus, при двама пациенти се съчетава с десностранен 
изомеризъм, като и при двата случая аномалията е комплексна 
и е диагностицирана и пулмонална атрезия, която при едното 
дете е в комбинация и с L-транспозиция на големите артерии. 
Коарктация на аортата има при един случай на ПдАВСД с дясна 
доминантност и с малпозиция на големите артерии. Общ артери-
ален ствол е установен при едно дете с ПдАВСД с доминираща 
лява камера. Един от трите случая с лява доминантност и два 
от деветте случая с дясна доминатност са имали допълнителни 
аномалии, т.е. няма данни за корелация между морфологията на 
доминиращата камера и честотата на допълнителни дефекти. От 
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друга страна, и при трите случая с окачване на АВ-клапата тип С 
по Растели са установени асоциирани аномалии.

При пациентите с ПбАВСД честотата на допълнителни ано-
малии е значително по-ниска, отколкото при ПдАВСД – такива 
са диагностицирани при 21 от 86 деца (24%), като в част от слу-
чаите е установена повече от една аномалия. Най-често e наблю-
даванa допълнителна лява горна празна вена – с честота около 
10%, последвано от двоен отвор на лявата АВ-клапа, който е 
установен при 8% от пациентите. Останалите аномалии са както 
следва – тетралогия на Фало (n=4), като и четирите случая са при 
деца с тризомия 21, пулмонална стеноза (n=3),  дясна камера с 
двоен изход (n=2), множествени междукамерни дефекти (n=2), 
тотално аномално вливане на белодробните вени (n=1). 

Данните от статистическия анализ показват, че асоциираните ано-
малии  са значително по-чести при дебалансираната форма на дефе-
кта (р<0.05 спрямо балансираната форма, тест на Fisher)  (Фиг.13).

Фиг. 13. Честота на асоциираните аномалии при ПбАВСД и 
при ПдАВСД. ПСт – пулмонална стеноза, КоА- коарктация 
на аортата, ЛГПВ – лява горна празна вена, DOLAVV – дво-

ен отвор на лявата АВ-клапа. ТФ – Тетралогия на Фало.
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Отново прави впечатление, че окачването на АВ-клапата по 
тип С по Растели е асоциирано с по-висока честота на асоциира-
ни аномалии – почти три пъти по-висока от общата за групата с 
ПбАВСД (64 спрямо 24%) (Фиг.14).

Фиг. 14. Честота на асоциираните аномалии в зависимост 
от типа по Растели.

Обсъждане на резултатите. Според нашите данни за 7-го-
дишния период 2014-2021 година, през клиниката са премина-
ли общо 100 деца с ПАВСД, което при средната раждаемост в 
България за този период е около 60 000 живородени годишно 
(по данни на Националния статистически институт- НСИ) (8), 
съответства на годишна честота около 2.3 на 10 000 живородени 
деца. Тази честота на ПАВСД е по-ниска от цитираната в све-
товните бази данни и най-вероятно е подценена поради някол-
ко причини. Една част от децата загиват преди  поставянето на 
диагноза, а други не доживяват до хирургичната интервенция. 
Тези пациенти не достигат до нашата клиника. Също така, при 
голяма част от случаите с установен ПАВСД при феталната ехо-
кардиография, особено ако е в съчетание с други аномалии или с 
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потвърдено хромозомно заболяване, се прибягва към прекъсване 
на бременността по медицински показания. За съжаление, липс-
ва национален регистър на тези случаи.

По литературни данни, при 48-58% от случаите с изолиран 
ПАВСД се установява абнормен кариотип, най-често тризомия 
21 (38).  Това е в съответствие с нашите резултати, които показ-
ват честота на синдрома на Даун при ПАВСД от 53%. 

По отношение на диагностицирането на ПАВСД преди ражда-
нето, данните за България се открояват от световните, тъй като ня-
маме организирана национална програма за пренатален скрининг, 
липсват достатъчно обучени специалисти и достъпът до квали-
фицирана фетална морфология и ехокардиография е ограничен. 
Честотата на диагностициране на ВСМ от феталната ехокарди-
ография показва значими различия в публикуваните в световната 
литература проучвания, като варира от 24 до 90% (135, 91, 8 , 1). 

В проведено от нас изследване, оценяващо честотата на пре-
натална детекция на критични ВСМ за периода 2014-2019 го-
дина за България, установихме, че преди раждането се диагно-
стицират едва 15% от случаите на тези ВСМ (2).  При 66% (66 
от 100) от разгледаните от нас случаи не е проведена фетална 
морфология. От останалите 33% (33 от 100) с осъществено тако-
ва изследване, при 10 пренатално е установена ВСМ, което съ-
ответства на 30% пренатална детекция. Атриовентрикуларният 
септален дефект е една от аномалиите с висок процент на прена-
тална диагноза, тъй като четирикухинната проекция се отклоня-
ва от нормата, особено при дебалансираните форми. Нашите ре-
зултати обаче показват субоптимална пренатална диагностика.

По-ранната възраст на постнатално дигностициране на 
ПдАВСД се дължи на по-голямата честота на високостепенна 
инсуфициенция на АВ-клапите и на по-големия брой асоциира-
ни аномалии в сравнение с балансираната форма, което се асо-
циира с по-ранна и по-тежко изразена симптоматика.
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Получените от нас данни по отношение на анатомията на де-
фекта и асоциираните аномалии са в съответствие с наблюдени-
ята на други автори, изучаващи атриовентрикуларния септален 
дефект (20, 132), които също установяват по-високостепенна ин-
суфициенция на АВ-клапата и по-голям брой асоциирани анома-
лии при дебалансираните форми.

 ПО ЗАДАЧА 2. КЛИНИЧЕН ИЗХОД ЗА ПАЦИЕНТИТЕ

Клиничният изход при пациентите е както следва (Фиг.15): 
към 31.12.2021г живи са 85 пациенти, от тях с двукамерна  коре-
кция са завършили 71 деца; на 5 пациенти с ПбАВСД им пред-
стои операция; със завършени етапи на еднокамерна циркулация 
са 5 пациенти с ПдАВСД, 2 деца с ПдАВСД очакват допълване 
до ТСРС, 2 деца с ПдАВСД са останали на етап помощна опера-
ция – при едното в неонаталния период е осъществена резекция 
на коарктация на аортата, но поради БСОБ не е било възможно 
предприемане на етапите на 1КЦ, а другото дете е с ПдАВСД с 
лява доминантност и с тризомия 21, при което е извършен бен-
динг на белодробната артерия и е предприето изчаквателно по-
ведение.

Летален изход е настъпил при 15 деца – 10 от тях са с ПбАВ-
СД, като две от тях са загинали в ранния следоперативен период 
след 2КК, две – след помощни операции, а останалите 6 – пре-
ди операцията (вж.по-долу). От починалите 5 деца с ПдАВСД 
летален изход е настъпил при 2 случая поради неправилно ин-
дициране за 2КК, а останалите трима пациенти са загинали 
след осъществяване на помощни операции в неонаталния пе-
риод - съответно стентиране на артериалния канал, последвано 
от системно-пулмонална анастомоза поради тромбозиране на 
стента, бендинг на белодробната артерия и корекция на общ 
артериален ствол.
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Фиг. 15. Клиничен изход при пациентите с ПАВСД

От проследените пациенти оперирани са общо 89 деца, 
като при 75 е извършена радикална корекция, а при 14 - по-
мощни операции и етапи на еднокамерна циркулация. 4 от 
децата след 2КК са загинали – 2 от тях с ПбАВСД и 2 – с 
ПдАВСД (вж.по-долу). При подложените на двукамерна коре-
кция са използвани следните техники: Австралийска техника 
– при 45 деца (60%), два патча – при 27 пациенти (36%), един 
патч – при 3 деца (4%). При всички пациенти е осъществена 
и различна по обем пластика на АВ-клапите. Средната въз-
раст при двукамерната корекция е 192 дни (110-322, SD 54 ), 
средното тегло при операцията е 6.5 kg (5.8-8.2, SD 0.9). От 
оперираните деца, 44 (60%) са били от мъжки пол, 29 (40%) 
- от женски пол. От подложените на двукамерна корекция 71 
деца 40 (56%) са били с тризомия 21. При децата с асоциира-
ни аномалии са извършени и допълнителни интервенции - ко-
мисуротомия на пулмоналната клапа (n=2), дезобструкция на 
деснокамерния изходен път (n=4). При две деца, преценени 
като подходящи за 2КК, са извършени помощни операции – 
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съответно системно-пулмонална анастомоза и бендинг на бе-
лодробната артерия.

Всички 14 деца с ПдАВСД са претърпяли някакъв вид опе-
ративни интервенции (Таблица 3). Както вече беше споменато 
по-горе, погрешно за двукамерна корекция са индицирани два-
ма пациенти, при които е настъпил летален изход. От остана-
лите 12 оперирани деца с ПдАВСД са предприети етапите на 
1КЦ, с или без помощна операция. При 9 пациенти е извърше-
на помощна операция в неонаталния период (средна възраст 
19 дни). При 5 случая това е бендинг на белодробната артерия, 
при 2 – системно-пулмонална анастомоза, предшествана от 
стентиране на артериалния канал, при 1 – резекция на коаркта-
ция на аортата, при 1 – радикална корекция на общ артериален 
ствол. При 3 деца са предприети етапи на 1КЦ без помощна 
операция, тъй като хемодинамиката е била добре балансирана 
в неонаталния период. 

Със завършени етапи на ТСРС са общо 5 деца, 2 очакват 
допълване до циркулацията на Фонтан. При 5 пациенти не се 
е стигнало до завършване на етапите на TCPC, тъй като при 3 
от тях е настъпил летален изход след  осъществената помощна 
операция, а 2 деца са останали на етап помощна операция, тъй 
като е преценено, че са неподходящи за 1КЦ. При едното дете е 
установена БСОБ след резекция на коарктация на аортата в не-
онаталния период, а при втория пациент с тризомия 21 и ПдАВ-
СД с лява доминантност е извършен бендинг на белодробната 
артерия и е предприето изчаквателно поведение, т.е. то също 
е останало на етап помощна операция. При интракардиалното 
изследване след поставяне на бендинга е измерено повишено 
средно налягане в белодробната артерия, което в съчетание с 
хромозомната аномалия повишава значително риска за небла-
гоприятен изход от 1КЦ.
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Таблица 3. Резултати от оперативното лечение при децата 
с ПдАВСД

Пациент Помощна операция Глен ТСРС Изход
1 Стентиране на 

ПАК, последван 
от системно-
пулмонална 
анастомоза 

- - Екзитус

2 Системно-
пулмонална 
анастомоза

да - Очаква 
допълване до 
ТСРС

3 Бендинг на 
белодробната 
артерия

да - Екзитус 

4 Бендинг на 
белодробната 
артерия

- - Останало на 
етап помощна 
операция, очаква 
определяне на 
стратегията

5 Неправилна 
индикация за 2КК

- - Екзитус

6 - Глен - Очаква 
допълване до 
ТСРС

7 Бендинг на 
белодробната 
артерия

Глен ТСРС Завършени 
етапи на ТСРС

8 Бендинг на 
белодробната 
артерия

Глен ТСРС Завършени 
етапи на ТСРС

9 Оперативна корекция 
на общ артериален 
ствол

- - Екзитус

10 - Глен ТСРС Завършени 
етапи на ТСРС
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11 - Глен ТСРС Завършени 
етапи на ТСРС

12 Неправилна 
индикация за 2КК

- ТСРС Екзитус

13 Резекция на 
коарктация на 
аортата

- - Останало на 
етап помощна 
операция поради 
БСОБ

14 Бендинг на 
белодробната 
артерия

Глен ТСРС Завършени 
етапи на ТСРС

Резултатите от анализа на смъртността показват, че тя е три 
пъти по-висока при дебалансираните, отколкото при балансира-
ните форми на ПАВСД – съответно 36% (5 от 14 случаи) спрямо 
12% (10 от 84 случаи) (Фиг.16). Данните от статистическия ана-
лиз показват, че смъртността при пациентите с дебалансирана 
форма на ПАВСД е значително по-висока, отколкото при тези с 
балансираната форма (р<0.05, тест на Fisher). 

Фиг. 16. Обща смъртност при децата с ПбАВСД  
и с ПдАВСД.
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От загиналите в ранния следоперативен период 4 деца след 
2КК, две са били с погрешна оценка на формата на дефекта – 
той е бил преценен като балансиран, а се е оказал дебалансиран, 
поради което при по-нататъшния анализ на данните те са приба-
вени към групата на ПдАВСД.  Едно от децата е от ретроспек-
тивната група, а другото – от проспективната група. При опит 
за излизане от екстракорпорално кръвообращение се е оказало, 
че лява камера не е в състояние да поддържа системната цирку-
лация и при пациентите е настъпил синдром на нисък сърдечен 
дебит, т.е. те са би погрешно индицирани за 2КК. 

Третото дете с ПбАВСД, което е починало в ранния следо-
перативен период, е имало високостепенна инсуфициенция на 
лявата половина на АВ-клапата и пълен АВ-блок, наложили ре-
операция на 7-ия ден с репластика на клапата и имплантиране на 
електрокардиостимулатор. То е загинало няколко дни след рео-
перацията поради неовладима сърдечна недостатъчност. 

Четвъртото дете с летален изход след радикална корекция е па-
циент с тризомия 21, при който ПбАВСД се е съчетавал с тетрало-
гия на Фало. На 8-месечна възраст е осъществена радикална коре-
кция, включваща затваряне на септалните комуникации, пластика 
на двете половини на АВ-клапата и дезобструкция на деснокамер-
ния изходен път. Детето е починало 12  дни след оперативната ин-
тервенция поради нестабилна хемодинамика, ритмологичен про-
блем (пристъпи на нодална тахикардия) и инфекциозен синдром. 
При аутопсията е установена масивна тромбоза в дясно предсър-
дие, а анатомията на дефекта е съответствала на ПбАВСД. 

При двама пациенти, преценени като подходящи за 2КК, са из-
вършени помощни операции на първия етап. И в двата случая е на-
стъпил летален изход.  Едното дете е било с ПбАВСД в съчетание 
с високостепенна пулмонална стеноза и тотално аномално вливане 
на белодробните вени. При него е осъществена системно-пулмо-
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нална анастомоза и анастомоза на колектора на белодробните вени 
към ляво предсърдие на 3-месечнa възраст. Детето е починало 3 дни 
след операцията от тежка сърдечна недостатъчност. 

Второто дете с летален изход след помощна операция е недо-
носено кърмаче с тризомия 21, при което ПбАВСД се е съчетавал 
с множествени междукамерни дефекти. Поради неовладима сър-
дечна недостатъчност на 45-дневна възраст е поставен бендинг на 
белодробната артерия. Детето е починало 30 дни след интервен-
цията с картина на дихателна, сърдечна недостатъчност и сепсис.

Сред загиналите деца с ПбАВСД  6 са неоперирани – те са почи-
нали преди операцията поради инфекциозни усложнения, най-чес-
то пневмония, и недоносеност при 4 от случаите. При 4 от почи-
налите преди оперативната корекция деца с ПбАВСД е извършена 
аутопсия, резултатът от която по отношение на анатомичните харак-
теристики на дефекта съответства на ехокардиографската находка.

Всички загинали деца с ПдАВСД са оперирани, като в 40% 
от случаите леталитетът се обуславя от неправилно предпри-
емане на 2КК. Освен загиналите 2 деца с ПдАВСД с погреш-
но предприета двукамерна корекция, летален изход е настъпил 
при още 3-ма пациенти и с ПдАВСД в ранния следоперативен 
период след помощни операции: при единия след поставяне на 
системно-пулмонална анастомоза, при втория - след Глен-ана-
стомоза и при третия – след оперативна корекция на общ артери-
ален ствол.  Случаите с дебалансиран ПАВСД имат по-ранна и 
тежка клинична изява, което налага извършване на хирургични 
интервенции още в неонаталния период или в ранна кърмаческа 
възраст, за разлика от малко по-късната възраст на оперативна 
корекция при балансираните форми.

Oт 15 почнали деца, при 8 е извършена аутопсия – 4 от тях 
оперирани и  4  неоперирани, като не са установени значими 
несъответствия между патоанатомичната и ехографската/интра-
оперативната находка.
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С цел определяне на показателите от предоперативната ехокар-
диография, които са асоциирани с повишен риск и с неблагопри-
ятен изход за пациента, анализирахме връзката между отделните 
ехокардиографски находки и изхода за пациента. На първия етап 
определихме каква е степента на несъответствие между ехокарди-
ографската и интраоперативната находка. От общо 89 оперирани 
деца, при 14 (16%) е имало разминаване между ехокардиограф-
ската и интраоперативната находка. Най-често несъответствията 
се дължат на погрешно определяне на типа по Растели (при 7 слу-
чая, 50%) или на неразпознаване на DOLAVV преди операцията 
(при 5 случая, 36%). Това са анатомични детайли, които обикно-
вено не са причина за влошен изход за пациента. 

С най-неблагоприятен изход е асоциирано неправилното опре-
деляне на формата на ПАВСД – балансиран или дебалансиран, 
и по-точно неразпознаването на дебалансираните форми. Такава 
е била причината за несъответствието между ехографската и ин-
траоперативната находка при 2 от случаите (14%). Фокусирането 
единствено върху размера на камерите е подвеждащо и ако не се 
оценят и останалите елементи на баланса – размери и площи на 
двете половини на общата АВ-клапи, размер на междукамерния 
дефект, преразпределение на кръвотока, има опасност пациентът 
да се подложи неправилно на двукамерна корекция, което води 
след себе си фатални последствия. 

Обсъждане на резултатите. Нашите данни по отношение на 
клиничния изход и ранната периоперативна смъртност са сходни с 
тези в достъпната световна литература (95). И други автори съоб-
щават за неколкократно по-висока смъртност при дебалансираните 
форми на АВСД, отколкото  при балансираните.  Owens и сътр. про-
следили 44 пациенти с ПдАВСД за период от 5 години, като само 
51% от тях са преживяли (103). 88% са подложени на 1КЦ, като 
преживяемостта им е значително по-ниска (р<0.03), отколкото при 
децата с хипопластично ляво сърце и циркулацията на Фонтан. 
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ПО ЗАДАЧА 3

3.1. Измерване на предварително зададени ехокардиограф-
ски параметри при ретроспективната група.

Обобщените резултати от проведените ехокардиографски 
измервания при ретроспективната група са представени на 
Таблица 4.

Таблица 4. Основни извадъчни показатели на ехокардиограф-
ските измервания при пациентите с ПбАВСД и с ПдАВС.

ПбАВСД ПдАВСД

Параметър n min max mean SD n min max mean SD
LV/RV long 
axis 36 0,82 1,46  1,02 0,12 8 0,65 1,23 0,90 0,22

LV/RV 
diastole 36 0,58 1,81 1,06 0,29 8 0,54 1,62 0,99 0,42

z-score LV 36 -6,50 2,14 -3,13 2,16 8 -9,90 -1,80 -5,17 3,07

z-score RV 36 -1,89 4,17 1,16 1,10 8 -1,10 1,69 0,66 1,05
z-score 
LAVV 36 -3,11 1,27 -0,61 1,09 8 -5,15 -0,98 -3,91 1,75

z-score 
RAVV 36 -2,10 1,00 -0,50 0,90 8 -2,07 0,14 -1,29 0,84

LAVV/
RAVV 36 0,55 1,36 0,94 0,18 8 0,54 0,72 0,61 0,07

RV/LV 
inflow 36 86,0 155,0 116,9 17,3 8 44,0 81,0 67,0 15,2

AVs-angle 36 3,00 36,0 19,2 11,2 8 10,0 55,0 22,6 10,4

AVVI 26 0,53 0,90 0,72 0,21 7 0,30 0,55 0,45 0,13

mAVVI 26 0,27 0,47 0,38 0,09 7 0,25 0,36 0,30 0,06

inVSD 36 0,14 0,36 0,24 0,07 8 0,23 0,90 0,67 0,27



35

1. Съотношение между дългите оси на лява камера и дяс-
на камера (LV/RV long axis)  - Този показател отразява разви-
тието на трабекуларната част на камерите и нормално е близък 
до 1, т.е. при балансирана форма на АВСД дългите оси на двете 
камери са съпоставими. Средната му стойност при ПбАВСД е 
1.02 (0.82-1.46, SD 0.12), при ПдАВСД средната му стойност е 
0.9 (0.54-1.62, SD 0.22).

2. Съотношение между диастолните размери на лява ка-
мера и дясна камера (RV/LV diastole) -  Този показател също 
отразява развитието на трабекуларната част на камерите. Пора-
ди ляво-десния шънт на предсърдно ниво, дори и при балансира-
ната форма на АВСД е налице диастолно обременяване на дясна 
камера и би могло да се предположи, че ДК е с по-голяма размер 
от ЛК и че съотношението между диастолните размери на лява и 
дясна камера би било < 1. Средната стойност на този показател 
при ПбАВСД са 1.06 (от 0.58 до 1.81, SD 0.29), при ПдАВСД 
средната му стойност е 0.99 (от 0.65 до 1.23, SD 0.42).

3. Диаметри на лявата и на дясната половина на АВ-кла-
пата (z-score LAVV и z-score RAVV) – те показват размерите на 
входните части на камерите. Поради ляво-десния шънт на пред-
сърдно ниво би могло да се предположи, че RAVV е по-голяма 
от LAVV, за разлика от анатомично нормалното сърце, при което 
обикновено е обратното. Средната стойност на z-score LAVV при 
ПбАВСД е -0.61 (-3.11 до-1.27, SD 1.09), при ПдАВСД е -3.91 
(-0.98 до –5.15, SD 1.75). Средната стойност на z-score RAVV 
при ПбАВСД е -0.5 (-2.1 до 1, SD 0.9), при ПдАВСД е -1.29 (-2.07 
до 0.14, SD 0.84).

4. Ъгъл на входящия кръвоток ДК/ЛК (RV/LV inflow angle) 
– този ъгъл е тъп при балансираните форми и остър при дебалан-
сираните. Колкото по-малка е стойността му, т.е. колкото е по-ос-
тър, толкова по-тежко  изразен е дисбалансът. Налице е корелация 
между този ъгъл и размера на междукамерния дефект – колкото 
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по-голям е междукамерният дефект, толкова по-остър е ъгълът на 
входящия кръвоток, т.е. толкова по-голям е дисбалансът. Средната 
му стойност при ПбАВСД е 116.9° (от 86° до 155°, SD 17.3°), a при 
ПдАВСД средната стойност на ъгъла е 67° (от 44° до 81°, SD 15°).

5. АВ-септален ъгъл (AVs-angle) - при нормални условия, ко-
гато междупредсърдният и междукамерният септум са разполо-
жени по една линия, този ъгъл се приближава до 0 градуса. При 
дезаксация (malalignment) между двата септума, обаче, стойността 
на АВ-ъгъла нараства и може да се стигне до преразпределение на 
кръвотока, така че кръвотокът от двете предсърдия да се пренасочва 
към една от камерите, а контралатералната камера да остане хипо-
перфузирана, т.е. развива се физиологичен дисбаланс. Средната му 
стойност при ПбАВСД е 19.2° (от 3° до 36°, SD 11.2°), a при ПдАВ-
СД средната стойност на ъгъла е 22.6° (от 10° до 55°, SD 22.6°).

6. AVVI – този показател отразява съотношението между 
входните части на двете камери. Колкото по-близки по стойност 
са те, толкова повече стойността на AVVI се доближава до 1 и 
дефектът е балансиран. Колкото по-малка от 1 е стойността му, 
толкова по-тежък е дисбалансът. Средната стойност на AVVI 
при ПбАВСД е 0.72 (от 0.53 до 0.9, SD 0.21), а при ПдАВСД тя е 
0.45 (от 0.3 до 0.55, SD 0.13).

7. mAVVI - mAVVI също отразява баланса на входните части 
на камерите. При стойности на mAVVI межу 0.4 и 0.6 се касае 
за балансирана форма на АВСД, при стойности <0.2 има тежка 
хипоплазия на лява камера, изключваща двукамерна корекция. 
Стойностите на mAVVI между 0.2 и 0.4, обаче, попадат в „сива 
зона“, която не може да бъде категорична в полза на или против 
двукамерна корекция и изисква използването и на други пара-
метри с цел определяне на най-удачната хирургична стратегия. 
Въпреки че този показател има предимството, че за разлика от 
AVVI, при който параметрите в числителя и в знаменателя са 
променливи, при mAVVI те са постоянни, но получените ре-
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зултати трябва да се интерпретират с повишена предпазливост, 
тъй като стойностите се различават в зависимост от типа на 
дебалансиран АВСД с доминираща лява камера или с домини-
раща дясна камера – при първия случай mAVVI ще бъде >0.6, 
а при втория - <0.4. Нашите измервания показаха средна стой-
ност на mAVVI при ПбАВСД е 0.38 (от 0.27 до 0.47, SD 0.09), а 
при ПдАВСД тя е 0.3 (от 0.25 до 0.36, SD 0.06).

8. Индексиран междукамерен дефект – за определяне 
на формата на АВСД inVSD е използван от Lugones и сътр.в 
комбинация с mAVVI. При стойности на mAVVI между 0.2 и 
0.39 и при inVSD 0.2 и 0.35 дефектът се определя като баланси-
ран и може да се предприеме радикална корекция. Когато inVSD 
е >0.5-0.55, то тогава е препоръчителна 1КЦ. Стойностите на in-
VSD между 0.35 и 0.5-0.55 се определят като „сива зона“. Сред-
ната стойнст на този показател при ПбАВСД е 0.24 (от 0.14 до 
0.36, SD 0.07), а при ПдАВСД тя е 0.67 (от 0.23 до 0.9, SD 0.27).

9. Входящ кръвоток през лявата АВ-клапа (LAVV inflow) 
– Индексът на левокамерния входящ кръвоток е разработен от 
Szwast и сътр., които установяват, че колкото по-голяма е стой-
ността на този показател, толкова по-добра е преживяемостта 
след 2КК. Не се посочват, обаче, конкретни стойности. Нашите 
резултати са сходни, като показват позитивна корелация между 
между по-високите стойности на този показател и баланса на 
АВСД. Този показател е определен полуколичествено, като при 
нито един от случаите с ПбАВСД не е 0 и при нито един от слу-
чаите с ПдАВСД не е 2. 

Както е видно от Таблица 4, е налице значително припокрива-
не между стойностите на отделните показатели между групите с 
ПбАВСД и ПдАВСД. Резултатите от измерванията на отделните 
показатели са съпоставими между пациентите с ПбАВСД и ПдАВ-
СД. Единствено за ъгъла на входящия кръвоток (RV/LV inflow an-
gle) получените резултати се различават между двете групи.
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3.2. Статистически анализ на измерванията при ретрос-
пективната група.

Първи етап на статистическия анализ при ретрос-
пективната група. На първия етап от анализа се използ-
вха t-тестът на Student или непараметричният U-тест на 
Mann-Whitney за определяне на наличието или не на статис-
тическа значимост на различията в стойностите на отделните 
ехокардиографски измервания при пациентите с дебаланси-
ран и балансиран ПАВСД.  Получените резултати са предста-
вени на Таблица 5.

Таблица 5. Резултати от първия етап на статистическия 
анализ на различията в стойностите на отделните по-

казатели между групите с ПбАВСД и ПдАВСД с теста на 
Student (t) или теста на Mann-Whitney (U) и р-стойността. 
В удебелен шрифт са отбелязани показателите със значими 

различия между двете групи.

Параметър Разлика Тест статистика р-стойност

LV/RV long axis 0,06 U 45,0 0,142
LV/RV diastole 0,12 U 62,5 0,507
Z-score LV 2,04 t 1,85 0,073
Z-score RV 0,49 t 0,93 0,357
Z-score LAVV 3,30 t 5,80 <0,001
Z-score RAVV 0,78 t 1,82 0,077
LAVV/RAVV 0,33 t 4,03 <0,001
RV/LV inflow 
angle 49,9 t 6,08 <0,001

AVs-angle 3,37 t 0,63 0,532
AVVI 0,27 t 1,91 0,115
mAVVI 0,08 t 1,28 0,256
inVSD 0,52 U 6,50 0,015
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1. Съотношение между дългите оси на лява камера и дяс-
на камера (LV/RV long axis) - стойностите на LV/RV long axis се 
припокриват между двете групи пациенти. Mann-Whitney тестът 
не показа значими различия в получените резултати при паци-
ентите с балансиран и с дебалансиран АВСД (p=0.507) (Фиг.17).

2. Съотношение между диастолните размери на лява камера 
и дясна камера (RV/LV diastole) - Mann-Whitney тестът установи 
незначими различия в съотношението между диастолните разме-
ри на лява и дясна камера между групите с ПбАВСД и с ПдАВСД 
(р=0.507). (Фиг.17). Т-тестът показа, че разликите в z-score на лява 
камера показват тенденция за статистическа значимост, но не дос-
тигат критичната стойност от 0.05 (р=0.073) (Фиг.18). Различията по 
отношение на z-score на дясна камера са несигнификантни (р=0.357).

Фиг. 17. Сравнение между групите пациенти с ПбАВСД и 
ПдАВСД по LV/RV long axis и LV/RV diastole.  
Разликите между двете групи не достигат  

статистическа значимост.
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Фиг. 18. Сравнение между групите пациенти с ПбАВСД и 
ПдАВСД по z-score LV и Z-score RV. Различията по отноше-

ние на z-score LV показват тенденция за статистическа 
значимост, но без да достигат критичната стойност от 

0.05 (р=0.073).
3. Стандартизирани диаметри на лявата и на дясната поло-

вина на АВ-клапата (z-score LAVV и z-score RAVV) - t-тестът 
показа сигнификантни различия между пациентите с ПбАВСД и 
с ПдАВСД по отношение на показателя z-score LAVV – р<0.001 
(Фиг.19). По отношение на z-score RAVV p-стойността е близо 
до критичната стойност (p=0.077). Чрез t-теста бяха установени 
значими различия за съотношението LAVV/RAVV между групи-
те с ПбАВСД и с ПдАВСД (р<0.001) (Фиг.21).

4. Ъгъл на входящия кръвоток ДК/ЛК (RV/LV inflow angle) 
- t-тестът показа, че ъгълът на входящия кръвоток се различава 
значимо между групите с ПбАВСД и ПдАВСД (р<0.001) (Фиг.22).

5. АВ-септален ъгъл (AVs-angle) - Разликите в стойностите 
на АВ-септалния ъгъл между пациентите с балансиран и деба-
лансиран АВСД не са значими (р=0.532) (Фиг.20).
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Фиг. 19. Сравнение между групите пациенти с ПбАВСД и 
ПдАВСД по z-score LAVV и Z-score RAVV. Разликите по от-

ношение на z-score на LAVV са значими.

Фиг. 20. Сравнение между групите пациенти с ПбАВСД и 
ПдАВСД по AVs-angle.
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6. AVVI - t-тестът показа незначими различия между двете 
групи по отношение на AVVI (p=0.4699). Това би могло да се 
обясни от една страна с малкия брой измервания при ретрос-
пективната група, а от друга – с различните нива на дисбаланс. 
Т.е. при някои пациенти входните части на камерите са добре 
развити, но въпреки това дефектът е дебалансиран поради не-
достатъчно добре развита трабекуларна част на една от камери-
те или поради физиологичен дисбаланс с преразпределение на 
кръвотока (Фиг.21).

7. mAVVI - t-тестът показа незначими различия в стойностите 
на mAVVI между групите с балансиран и дебaлансиран АВСД 
(р=0,256), като обяснението на този факт е аналогично на това за 
AVVI (Фиг.21).

Фиг. 21. Сравнение между групите пациенти с ПбАВСД и 
ПдАВСД по LAVV/RAVV, AVVI и mAVVI

8. inVSD - тестът на Mann-Whitney показа значими разлики в 
стойностите на този показател между групите с балансиран и с 
дебалансиран АВСД (р=0.015) (Фиг.22).
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Фиг. 22. Сравнение между групите пациенти с ПбАВСД и 
ПдАВСД по RV/LV inflow и inVSD.

9. Входящ кръвоток през лявата половина на АВ-клапа 
(LAVV inflow) – тестът на Mann-Whitney показа значими разли-
чия между двете групи по отношение на този показател (р=0.001).

На Таблица 6 е представено разпределението по честоти на 
показателите z-score LV, z-score RV, z-score LAVV, z-score RAVV. 

Таблица 6. Разпределение на честотите в брой и процент 
пациенти с двукамерна корекция според Z-score на ехограф-

ските измерения на лявата и дясна камера, на лявата и дяс-
ната АВ-клапа в класовете: по-малки от -3, между -3 и 3,  

по-големи от +3

ПбАВСД
z-score < -3 > -3 z-score < +3 z-score > +3
n % n % n %

z-score LV 18 58,1% 13 41,9% 0 0%
z-score RV 0 0% 29 93,5% 2 6,5%
z-score LAVV 1 3,1% 31 96,9% 0 0%
z-score RAVV 0 0% 32 100% 0 0%
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От таблицата е видно, че при >93.5% от пациентите стой-
ностите на z-score RV, z-score LAVV, z-score RAVV попадат в 
диапазона между -3 и +3. Изключение прави само показателят 
z-score LV, който в почти 60% от случаите е <-3. Това би могло 
да се обясни с факта, че поради ляво-десния шънт на пред-
сърдно ниво има дилатация на десните кухини и лява камера 
е хипоперфузирана и по-малка от дясна камера, дори и при 
балансираните форми, т.е. налице е относителна хипоплазия 
на лява камера.

На Таблица 7 е представено разпределението по честоти 
на тези показатели при пациентите с дебалансирана форма на 
АВСД.

Таблица 7. Разпределение на честотите в брой и процент 
пациенти с еднокамерна циркулация според Z-score на 

ехографските измерения на лявата и дясна камера, митрал-
ната и трикуспидалната клапа в класовете: по-малки от -3 

и между -3 и 3

ПдАВСД
z-score < -3 > -3 z-score < +3

n % n %
z-score LV 4 80% 1 20%
z-score RV 0 0% 5 100%
z-score LAVV 4 80% 1 20%
z-score RAVV 0 0% 5 100%

За разлика от пациентите с ПбАВСД, при тези с дебалансира-
ната форма на дефекта няма нито един случай на z-score >+3 за 
който и да е от показателите. В 80% от случаите z-score на левите 
структури (LV и LAVV) е <-3, т.е. стойностите са със силно изра-
зено отклонение от нормата. Този резултат се дължи на формите с 
дясна доминантност и с хипопластична лява камера. При всички 
случаи z-score на десните структури (RV и RAVV) e >-3, нo <+3. 
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При по-голямата част от ретроспективната група ехокарди-
ографските измервания бяха непълни, което води до потенциал-
но недооценяване на наличието на баланс/дисбаланс на различ-
ни нива. Стандартно се измерват: 

- Диаметри на лявата и дясната АВ-клапа
- Диастолни размери на ДК и ЛК
- Дълги оси на ДК и ЛК
При нито един случай не са измерени: 
- Ъгъл на входящия кръвоток
- Атриовентрикуларен септален ъгъл
- Индексиран МКД 
- Индекс на входящия кръвоток в лява камера
Само при 4/64 пациенти (6.25%) бешe определен AVVI от изсле-

дователя, провеждащ ехокaрдиографското изследване. Използвайки 
съхранените в базата данни ехокардиографски образи и видеокли-
пове, успяхме да получим една голяма част от измерванията offline. 

Обобщени, данните от първия етап на статистически анализ 
показаха, че значими различия между групите с балансиран и 
дебалансиран АВСД има по отношение на:

- Z-score LAVV
- Съотношението LAVV/RAVV
- Индекс на входящия кръвоток
- inVSD
За да постигнем целта си да изработим лесно приложим про-

токол и алгоритъм за оценка на баланса при АВСД, продължи-
хме по-нататък със статистическия анализ на данните.

Втори етап на статистическия анализ. На втория етап 
се проведе корелационен анализ на Pearson с цел определяне 
на зависимостта между отделните ехокардиографски измерва-
ния и диагнозата при пациентите от ретроспективната група. В 
статистическият анализ са включени само пациенти, при кои-
то е възможно получаване на всички измервания. Това са 44 от 
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проследените 64 пациенти от ретроспективната група. Когато 
липсва дори и един показател, не е възможно провеждането на 
статистически анализ и съответният пациент отпада. Тъй като 
измерванията при ретроспективната група бяха провеждани вър-
ху съхранени ехокардиографски образи, не се отдаде определяне 
на всички ехокардиографски параметри, когато съответната про-
екция не е регистрирана. Поради тази причина анализът се про-
веде при 44 пациенти (68.8% от цялата ретроспективна група) с 
валидни ехокардиографски измервания (Табл.8). От пациентите 
от ретроспективната група с пълни измервания неоперирани са 
2 деца, като и при двете е настъпил летален изход преди опера-
цията. При едно от тях е извършена аутопсия, като е потвърдено, 
че ПАВСД е балансиран.

Таблица 8. Пациенти (брой и процент) от ретроспективна-
та група с налични ехокардиографски измервания

Брой Процент
Валидни 44 68.8%
Изключени поради липса 
на поне едно измерване 20 31.3%

Общо 64 100%

Резултатите от корелационния анализ са представени на 
Таблица 9.
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Таблица 9. Резултати от корелационния анализ на Pearson. 
Показателите със статистически значима корелация с диа-

гнозата са отбелязани в удебелен шрифт.

Параметър n Pearson 
correlation Sig (2-tailed)

LV/RV long 44 0.063 0.686
LV/RV diastole 44 0.250 0.102
z-score LV 44 -0.186 0.228
z-score RV 44 -0.335 0.026
z-score LAVV 44 -0.498 0.001
z-score RAVV 44 -0.395 0.001
LAVV/RAVV 44 -0.175 0.256
RV/LV inflow angle 44 -0.703 0.000
AVs-angle 44 -0.065 0.676
AVVI 33 -0.622 0.074
mAVVI 33 -0.533 0.140
inVSD 37 0.722 0.000

За z-score на RV беше установена умерено силна корелация с 
дигнозата – коефициент -0.335, която е сигнификантна (p=0.026). 
Z-score на LAVV също показа умерено изразена корелация с 
формата на дефекта – коефициент -0.498, която е статистически 
значима (р=0.001). Сходни са резултатите и за z-score на RAVV 
– коефициент на корелация -0.395, р-стойност 0.008. Ъгълът на 
входящия кръвоток показа много силно изразена корелация с ди-
агнозата – коефициент -0.703, р=0.000. За показателя inVSD се 
установи силно изразена корелация с диагнозата – коефициент 
0.722, р=0.000.

Обобщени, резултатите от корелационния анализ показаха 
статистически значима корелация с диагнозата за следните ехо-
кардиографски показатели:

- z-score RV
- z-score LAVV
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- z-score RAVV
- RV/LV inflow angle
- inVSD
Получените данни показват, че не съществува един-единствен 

ехокардиографски параметър, който да позволява достоверно 
определяне на наличието или не на баланс при АВСД. Всяко 
едно от измерванията отразява различен аспект на баланса и 
само когато се използват комбинирано, е възможно правилно да 
се класифицира дефектът като балансиран или дебаланисиран.

С цел изработване на дискриминационен модел се прило-
жи дискриминантен анализ на Fisher. За независими (дискри-
минационни) променливи бяха зададени следните показате-
ли: LV/RV long axis, LV/RV diastole, z-score LV, z-score RV, 
z-score LAVV, z-score RAVV, LAVV/RAAV, RV/LV inflow angle, 
AVs-angle, измерени съответно при пациентите с ПбАВСД и с 
ПдАВСД. Чрез тест за равенство на средните стойности в гру-
пите - критерий Wilk's Lambda, беше установено за кои от па-
раметрите средните стойности на дискриминантната функция 
се различават значимо между изследваните групи (Табл.10).

Таблица 10. Ехокардиографски параметри със значими раз-
личия между групите с ПбАВСД и ПдАВСД (критерий Wilk's 

Lambda)

Параметър Wilk’s Lambda F Sig.
RV/LV inflow angle 0.506 40.923 0.000
z-score LAVV 0.428 27.446 0.000
LV/RV diastole 0.355 24.189 0.000

Построяването на дискриминантния модел се състои в изчис-
ляване и анализ на коефициентите на дискриминантната функ-
ция. Качеството на модела се измерва чрез стойността на кано-
ничния коефициент на корелация (Canonical correlation) между 
изчислените стойности на дискриминантната функция и реална-
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та принадлежност на случаите към отделните групи. Изчислени-
те коефициенти на дискриминантната функция (Таблица 11) се 
използват за построяване на дискриминантен модел.

Таблица 11. Коефициенти на на класификационните функ-
ции за съответните ехокардиографските измервания при 

ПбАВСД и ПдАВСД

Параметър
Диагноза

1 - ПбАВСД 2 - ПдАВСД
LV/RV diastole 1,732 5,541
z-score LAVV 0,303 0,197
RV/LV inflow angle 9,658 0,325
Constant -28.507 12.680

Линеарната дискриминатна функция за ПбАВСД е следната:
LV/RV diastole x 1.732+ z-score LAVVx 0.303+ RV/LV inflow 

angle x 9.658 + (-28.507)
Линеарната дискриминатна функция за ПдАВСД е следната:
LV/RV diastole x5.541+ z-score LAVVx0.197+ RV/LV inflow an-

gle x 0.325+ (-12.680)
Когато съотношението между изчислената стойност за диагно-

за 1 (ПбАВСД) и диагноза 2 (ПдАВСД) е >1, пациентът принад-
лежи към група 1 (балансиран АВСД), и обратно – когато стой-
ността е <1, детето се отнася към  група 2 (дебалансиран АВСД).

Този модел беше приложен при участниците от ретроспек-
тивната група, като дискриминантната функция за ПбАВСД и за 
ПдАВСД беше изчислена за всеки един случай, в резултат на което 
ПАВСД беше класифициран като балансиран или дебалансиран.

Резултатите от приложението на модела при ретроспективна-
та група пациенти, които са с потвърдена диагноза от интраопе-
ративната находка, показа, че правилно се класифицират 95.5% 
от случаите.
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ПО ЗАДАЧА 4

4.1. Ехокардиографски измервания при проспективната група

При пациентите от проспективната група бяха измерени всич-
ки ехокардиографски параметри по предварително зададения 
протокол. Резултатите от получените измервания са представени 
на Таблица 12.
Таблица 12. Резултати от ехокардиографските измервания 

при проспективната група

ПбАВСД ПдАВСД
Параметър n min max mean SD n min max mean SD
LV/RV long 
axis 31 0,81 1,25 0,97 0,11 5 0,62 1,14 0,88 0,26

LV/RV diastole 31 0,56 2,38 1,27 0,36 5 0,57 3,05 1,54 1,33
z-score LV 31 -5 1,5 -1,81 1,8 5 -8,47 2,99 -2,44 5,8
z-score RV 31 -1,56 2,27 0,77 0,8 5 -0,78 1,69 0,82 1,39
z-score LAVV 31 0,56 1,35 0,96 1,1 5 -3,18 -0,79 -1,78 1,3
z-score RAVV 31 0,47 0,86 0,67 0,8 5 -2,3 0,58 -0,64 0,4
LAVV/RAVV 31 0,83 1,06 0,95 0,1 5 0,65 1,15 0,91 0,2
RV/LV inflow 31 80 160 120 21 5 76 80 78 2
AVs-angle 31 4,0 36,0 15,9 8 5 13,0 54,0 30,0 21
AVVI 31 0,61 0,94 0,78 0,15 5 0,4 0,93 0,67 0,19
mAVVI 31 0,38 0,52 0,45 0,06 5 0,23 0,51 0,37 0,07
inVSD 31 0,22 0,37 0,2 0,17 5 0,4 0,65 0,53 0,08

От прегледа на измерванията при проспективната група пра-
ви впечатление, че стойностите на LV/RV long axis при балан-
сираните форми са малко по-големи, като няма нито един паци-
ент с ПбАВСД със стойност <0.81, както и нито един пациент с 
ПдАВСД не е със стойност >1.14. Не могат, обаче, да се иден-
тифицират гранични стойности на измерванията поради припо-
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криване на резултатите. Стойностите на АВ-септалния ъгъл при 
пациентите с дебалансиран АВСД са по-големи, отколкото при 
тези с балансираната форма на дефекта. Това насочва към по-из-
разена дезаксация на септумите и неравномерно разпределение 
на кръвотока при ПдАВСД. 

Стойностите на AVVI са значително по-високи при ба-
лансираните форми на АВСД, като няма нито един случай 
на ПбАВСД с AVVI<0.4. При дебалансираните форми стой-
ностите отново варират в широк диапазон поради наличието 
на пациенти с добре балансирани входни части на камерите, 
но с дисбаланс на други нива. Налице е известно припокрива-
не в стойностите на mAVVI този показател между двете групи 
пациенти, но минималните му нива са по-ниски при дебалан-
сираната форма. 

Прави впечатление, че при ПдАВСД inVSD е по-голям – 
при нито един пациент с балансирана форма на АВСД по-
казателят не е >0.37, докато минималната му стойност при 
дебалансираните варианти е 0.4. По отношение на входящия 
кръвоток през лявата АВ-клапа (LAVV inflow), oтново резул-
татите ни показаха позитивна корелация между между по-ви-
соките стойности на този показател и баланса на АВСД. Този 
показател е определен полуколичествено, като при нито един 
от случаите с ПбАВСД не е 0 и при нито един от случаите с 
ПдАВСД не е 2. С цел увеличаване на броя на пациентите 
и подобряване на статистическата значимост на проведени-
те анализи, на следващия етап се обединиха измерванията на 
пациентите от проспективната и от ретроспективната група и 
се проведе комбиниран анализ на данните. В него се включи-
ха ехокардиографските измервания на общо 80 пациенти – 67 
от тях с балансирана форма на АВСД и 13 – с дебалансирана 
форма. 
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4.2. Комбиниран статистически анализ на ехокардиограф-
ските измервания при проспективната и при ретроспектив-
ната група.

Резултатите от определянето на предварително зададените 
ехокардиографски парамери са следните:

1. Съотношение между дългите оси на лява камера и дяс-
на камера (LV/RV long axis)  - средната му стойност е 1 (от 0.8 
до 1.5, SD 0.11) при ПбАВСД, при ПдАВСД  средната му стой-
ност е също средно 1 (от 0.6 до 1.9, SD 0.32). (Табл.13).

Таблица 13.  Съотношение между дългите оси на ЛК и ДК 
при ПбАВСД и ПдАВСД

ПбАВСД ПдАВСД

Брой Min Max Mean SD Брой Min Max Mean SD
LV/RV 
long 
axis

67 0.8 1.5 1 0,11 13 0.6 1.9 1 0,32

Комбинираните резултати от измерванията при проспек-
тивната и при ретроспективната група показват значително 
припокриване на стойностите между двете форми на дефекта 
– ако LV/RV long axis е <0.8, то дефектът е по-скоро дебалан-
сиран, но при стойности >0.8 може да бъде както балансиран, 
така и дебалансиран. Резултатите от статистическия анализ 
не показват сигнификантни разлики в този показател между 
групите с балансиран и с дебалансиран АВСД (р=0.816) (Таб-
лица 14).
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Таблица 14. Резултати от статистическия анализ на раз-
личията между групите с ПбАВСД и ПдАВСД по отноше-

ние на LV/RV long axis

 T Df Sig. 
(2-tailed)

Mean 
Difference

Std. Error 
Difference

95% Confidence 
Interval of the 

Difference
   (p-value)   Lower Upper
LV/
RV 
long 
axis

0,238 12,568 0,816 0,02121 0,08906 -0,17187 0,21428

 2. Съотношение между диастолните размери на лява ка-
мера и дясна камера (RV/LV diastole) – този показател е средно 
1.2 (от 0.5 до 3.4, SD0.34)  при ПбАВСД и също средно 1.2 (от 0.5 
до 3.1, SD 0.83) при ПдАВСД. (Табл.15). 

Таблица 15. Диастолни размери на лява и дясна камера 
(z-core) и съотношение между тях  при ПбАВСД  и ПдАВСД

ПбАВСД ПдАВСД

Брой Min Max Mean SD Брой Min Max Mean SD

LV/RV 
diastole 67 0.5 2.4 1.2 0,34 13 0.5 3.1 1.2 0,83

z-score LV 67 -7 2.4 -2.4 2,28 13 -9.9 3 -4.4 3,53

z-score RV 67 -2.6 4.2 0.9 1,09 13 -2.9 1.8 0.5 1,4

При разглеждане на данните на проспективната и на ретрос-
пективната група установихме широк диапазон от стойности на 
Z-скора за диастолния размер на ЛК при ПбАВСД -  от -7 до 2.4 
(таблица 15), което показва, че е възможно постигане на 2КК и 
при пациенти с много малки предоперативни размери на ЛК, т.е. 
че преди операцията лява камера е хипоперфузирана, а следо-
перативно, след премахване на шънтовете, тя има потенциал за 
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повишаване на обема си и за поддържане на системната цирку-
лация. Z-скоровете на ЛК при ПдАВСД варират в много широк 
диапазон - от -9.9 до 3. Същото се отнася и за размерите на ДК.

Не бяха установени статистически значими различия в стой-
ностите на LV/RV diastole между пациентите с ПбАВСД и 
ПдАВСД (р=0.838) (Табл.16). Същото се отнася и за z-score RV 
(p=0.331), докато z-score LV показва тенденция за разлика между 
групите с балансиран и с дебалансиран АВСД, но без да достига 
статистическа значимост (р=0.07).

Таблица 16. Резултати от статистическия анализ на 
различията между групите с ПбАВСД и ПдАВСД по отно-
шение на z-score на диастолните размери на ЛК и ДК и на 

съотношението между тях (LV/RV diastole)

 T Df Sig. 
(2-tailed)

Mean 
Difference

Std. Error 
Difference

95% Confidence 
Interval of the 

Difference
   (p-value)   Lower Upper
LV/RV 
diastole -0,222 12,778 0,828 -0,05195 0,23405 -0,55847 0,45457

Z-score 
LV 1,952 14,012 0,071 1,98683 1,01785 -0,19605 4,16971

Z-score 
RV 0,979 78 0,331 0,33853 0,34582 -0,34995 1,02701

3. Диаметри на лявата и на дясната половина на АВ-клапата 
(z-score LAVV и z-score RAVV). Данните от нашите измервания 
при проспективната и ретроспективната група показаха припокри-
ване на стойностите между балансираните и дебалансираните фор-
ми: средна стойност на z-score на LAVV -0.7 (от -3.8 до 2, SD 1.17) 
при ПбАВСД и средно -1.6 (от -5.2 до 2.2, SD 2.61) при ПдАВСД; 
z-score на RAVV средно -0.6 (от -2.3 до 1, SD 0.87) при ПбАВСД 
и средно -0.7 (от -2.7 до 0.9, SD 1.15) при ПдАВСД; съотношение 
LAVV/RAVV средно 0.9 (от 0.6 до 1.4, SD 0.17) за ПбАВСД и също 
средно 0.9 (от 0.5 до 1.8, SD 0.32) за ПдАВСД. (Табл.17).
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Таблица 17. Размери на лява и дясната половина на АВ-кла-
пата (z-core) и съотношение между тях  при ПбАВСД  и 

ПдАВСД

ПбАВСД ПдАВСД
Брой Min Max Mean SD Брой Min Max Mean SD

z-score 
LAVV 68 -3.8 2 -0.7 1,17 13 -5.2 2.2 -1.6 2,61

z-score 
RAVV 68 -2.3 1 -0.6 0,87 13 -2.7 0.9 -0.7 1,15

LAVV/
RAVV 67 0.6 1.4 0.9 0,17 13 0.5 1.8 0.9 0,32

Статистическият анализ не установи сигнификантни разли-
чия между групите с ПбАВСД и с ПдАВСД по отношение на 
z-score LAVV (p=0.274), z-score RAVV (p=0.692), нито за съотно-
шението LAVV/RAVV (p=0.185) (Табл.18).

Таблица 18. Резултати от статистическия анализ на раз-
личията между групите с ПбАВСД и ПдАВСД по отноше-
ние на размерите на лява и дясната половина на АВ-клапа-

та (z-core) и съотношение между тях.

 T Df
Sig.  
(2- 

tailed)

Mean 
Difference

Std. Error 
Difference

95% Confidence 
Interval of the 

Difference

   (p- 
value)   Lower Upper

Z-score 
LAVV 1,143 12,941 0,274 0,84431 0,73871 -0,75231 2,44093

Z-score 
RAVV 0,404 14,729 0,692 0,13563 0,33610 -0,58190 0,85317

LAVV/
RAVV 1,337 78 0,185 0,08054 0,06023 -0,03937 0,20045
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4. Ъгъл на входящия кръвоток ДК/ЛК (RV/LV inflow 
angle). При проведените измервания при пациентите от две-
те групи установихме стойности на ъгъла на входящия кръво-
ток средно 117° (70° до 160°, SD 20°) за ПбАВСД и средно 74° 
(от 44° до 117°, SD 19°) за ПдАВСД. При нито един пациент с 
RV/LV inflow angle <70° дефектът не беше балансиран, а при 
нито един случай със стойност > 117° не беше дебалансиран 
(Табл.19).

 
Таблица 19. Стойности на ъгъла на входящия кръвоток при 

ПбАВСД и ПдАВСД

ПбАВСД ПдАВСД

Брой Min Max Mean SD Брой Min Max Mean SD

RV/LV 
inflow 
angle

67 70° 160° 117° 20° 13 44° 117° 74° 19°

Статистическият анализ показа значими различия в стой-
ностите на RV/LV inflow angle между групите с балансиран и с 
дебалансиран АВСД (р=0.000) (Табл.20).

Таблица 20. Резултати от статистическия анализ на раз-
личията между групите с ПбАВСД и ПдАВСД по отноше-

ние на RV/LV inflow angle

 T Df Sig. 
(2-tailed)

Mean 
Difference

Std. Error 
Difference

95% Confidence 
Interval of the 

Difference

   (p-value)   Lower Upper

RV/LV 
inflow 
angle

7,101 78  0,000 43,157 6,078 31,057 55,257
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5. АВ-септален ъгъл (AVs-angle) - при анализ на проведе-
ните измервания при ретроспективната и проспективната група 
стойностите на АВ-септалния ъгъл бяха средно16° (от 0° до 40°, 
SD 16°) при ПбАВСД и средно 24° (от 10° до 54°, SD 22°) при 
ПдАВСД (Табл.21).

Таблица 21. Стойности на АВ-септалния ъгъл при ПбАВСД 
и ПдАВСД

ПбАВСД ПдАВСД
Брой Min Max Mean SD Брой Min Max Mean SD

AVs-
angle 67 0° 40° 16° 16° 13 10° 54° 24° 22°

Не бяха установени статистически значими различия в стой-
ностите на този показател между групите с балансиран и с деба-
лансиран АВСД (р=0.450) (Табл.22).

Таблица 22. Резултати от статистическия анализ на 
различията между ПбАВСД и ПдАВСД по отношение на 

AVs-angle

 T Df Sig. 
(2-tailed)

Mean 
Difference

Std. Error 
Difference

95% 
Confidence 

Interval of the 
Difference

   (p-value)   Lower Upper
AVs-
angle -0.772 18.203 0.450 -15.930 20.632 -59.241 27.381

6. AVVI – при цялата кохорта средните стойностите на AVVI 
при ПбАВСД бяха 0.8 (от 0.54 до 1, SD 0.14), а при ПдАВСД – 
0.7 (от 0.3 до 0.93, SD 0.19) (Табл.23). Установяването на по-го-
леми стойности на показателя при ПдАВСД се дължи на факта, 
че при двама от пациентите входните части на камерите бяха 
добре балансирани, но дисбалансът се обсуславяше от много го-
лям междукамерен дефект с остър ъгъл на входящия кръвоток 
ДК/ЛК и с хипоперфузия на лява камера.
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Таблица 23. Стойности на AVVI при ПбАВСД и ПдАВСД

ПбАВСД ПдАВСД

Брой Min Max Mean SD Брой Min Max Mean SD

AVVI 57 0.4 1 0.8 0,14 12 0.3 0.9 0.7 0,19

Статистическият анализ показа значими различия в стой-
ностите на този показател между групите с ПбАВСД и с ПдАВ-
СД (р=0.000) (Табл.24).

Таблица 24. Резултати от статистическия анализ на раз-
личията между групите с ПбАВСД и ПдАВСД по отноше-

ние на AVVI
 T Df Sig. 

(2-tailed)
Mean 

Difference
Std. Error 
Difference

95% Confidence 
Interval of the 

Difference
   (p-value)   Lower Upper

AVVI 4,054 67  0,000 0,19351 0,04774 0,09823 0,28879

7. mAVVI - При комбинираната кохорта пациенти стойностите 
на mAVVI при ПбАВСД бяха средно 0.4 (от 0.2 до 0.9, SD 0.08), а 
при ПдАВСД – средно 0.4 (от 0.3 до 0.5, SD 0.08) (Табл.25).

Таблица 25. Стойности на mAVVI при ПбАВСД и при  
ПдАВСД

ПбАВСД ПдАВСД

Брой Min Max Mean SD Брой Min Max Mean SD

mAVVI 57 0.2 0.6 0.4 0.08 12 0.3 0.5 0.4 0.08

Статистическият анализ установи значими разлики в стой-
ностите на mAVVI между пациентите с ПбАВСД и с ПдАВСД 
(р=0.008) (Табл.26).
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Таблица 26. Резултати от статистическия анализ на раз-
личията между групите с ПбАВСД и ПдАВСД по отноше-

ние на mAVVI

 T Df Sig. 
(2-tailed)

Mean 
Difference

Std. Error 
Difference

95% Confidence 
Interval of the 

Difference
   (p-value)   Lower Upper

mAVVI 2,756 67  0,008 0,07289 0,02645 0,02010 0,12568

  8. Индексиран междукамерен дефект – обобщените данни 
за двете групи  показаха средни стойности на inVSD 0.2 (от 0.5 до 
0.1, SD 0.14) при ПбАВСД и 0.5 (от 0.2 до 0.9, SD 0.25) при ПбАВ-
СД (Tабл.27). Mаксималният размер на inVSD при ПбАВСД беше 
0.5, т.е. при нито един пациент с балансирана форма на дефекта 
стойността на inVSD не е >0.5, докато при дебалансираната форма 
стойностите на този показател варират в много широк диапазон.

Таблица 27. Стойности на inVSD при ПбАВСД и ПдАВСД
ПбАВСД ПдАВСД

Брой Min Max Mean SD Брой Min Max Mean SD
inVSD 60 0.5 0.1 0.2 0.14 13 0.2 0.9 0.5 0.25

Бяха установени статистически значими различия в стойности-
те на inVSD между групите с ПбАВСД  и ПдАВСД (Табл.28).

Таблица 28. Резултати от статистическия анализ на раз-
личията между групите с ПбАВСД и ПдАВСД по отноше-

ние на inVSD

 T Df Sig. 
(2-tailed)

Mean 
Difference

Std. Error 
Difference

95% Confidence 
Interval of the 

Difference

   (p-value)   Lower Upper

inVSD -4.577 13.706  0,000 -0.32208 0.07037 -0.47331 -0.17084
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9. Входящ кръвоток през лявата АВ-клапа (LAVV inflow) – 
Индексът на левокамерния входящ кръвоток е разработен от Szwast 
и сътр., които установяват, че колкото по-голяма е стойността на 
този показател, толкова по-добра е преживяемостта след 2КК. Не се 
посочват, обаче, конкретни стойности. Нашите резултати са сход-
ни, като показват позитивна корелация между между по-високите 
стойности на този показател и баланса на АВСД. Този показател 
е определен полуколичествено, като при нито един от случаите с 
ПбАВСД не е 0 и при нито един от случаите с ПдАВСД не е 2. 

Статистическият анализ показа сигнификантни различия в този 
показател между пациентите с ПбАВСД и с ПдАВСД (р=0.000) 
(Таблица 29).
Таблица 29. Резултати от статистическия анализ на раз-
личията между групите с ПбАВСД и ПдАВСД по отноше-

ние на LAVV inflow

 T Df Sig. 
(2-tailed)

Mean 
Difference

Std. Error 
Difference

95% 
Confidence 

Interval of the 
Difference

   (p-value)   Lower Upper
LAVV 
inflow 6.370 14.661  0,000 1.227 0.193 0.816 1.638

Чрез t-критерия на Student бяха идентифицирани следните 
ехокардиографски параметри, които статистически значимо се 
различават между балансирания и дебалансирания ПАВСД:

- LV/RV inflow angle
- AVVI 
- mAVVI
- inVSD
- LAVV inflow
Различията между пациентите с балансиран и с дебалансиран 

АВСД по отношение на показателя Z-score LV се доближават до 
критичната стойност от 0.05, но без да я достигат (р=0.07).
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4.3. Изработване на алгоритъм за разграничаване на ба-
лансираните от дебалансираните форми на ПАВСД

На следващия етап се проведе линеен дискриминантен анализ 
на Фишер, като вече разработената формула за определяне на 
формата на дефекта при проспективната група беше адаптирана:

Score = 11.585xLV/RV Long axis)+ 0.121xRV/LV inflow angle + 
10.441xAVVI+ 5.581xLAVV inflow -34.66

При резултат <-1.273 пациентът попада в групата с ПдАВСД, 
при резултат > -1.273  - в групата с ПбАВСД, ако резултатът е 
равен на -1.273, то диагнозата не може да се определи.

В модела не са включени два от показателите със статисти-
чески значими различия между двете групи – inVSD и mAVVI. 
От една страна, това се дължи на стремежа моделът да е лесно 
приложим и броят на използваните ехокардиографски измер-
вания да е възможно най-малък, а от друга – на припокрива-
нето на информацията, която носят показателите. Индексира-
ният междукамерен дефект и ъгълът на входящия кръвоток на 
ДК/ЛК са взаимносвързани, като колкото по-голям е inVSD, 
толкова по-остър е RV/LV inflow angle, т.е. и двата параме-
търа отразяват един и същ аспект от анатомията на ПАВСД. 
Разликата между mAVVI и AVVI  се състои само в начина на 
изчисляване, докато измерванията, въз основа на които се из-
вършва калкулацията, са едни и същи. AVVI има предимство 
пред mAVVI, защото стойността му не зависи от формата на 
ПдАВСД – с дясна или с лява доминатност, тъй като винаги 
по-малката клапна площ се дели на по-голямата. Стойностите 
на mAVVI обаче варират в зависимост от типа на ПдАВСД, за-
щото площта на лявата АВ-клапа се дели на площта на общата 
АВ-клапа, т.е. при дясна доминатност mAVVI ще е по-малък, 
а при лява ще е по-голям. Тъй като анализирахме данните на 
пациенти с ПдАВСД както с дясна, така и с лява доминантност, 
избрахме да използваме AVVI.   Един от включените в модела 
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параметри (LV/RV long axis) не показа статистически значими 
различия между групите с балансиран и дебалансиран АВСД, 
но приложен в модела, допринася за повишаване на предиктив-
ната му стойност.

Въз основа на тази формула беше разработена скор-систе-
ма за определяне на формата на ПАВСД, която е достъпна на 
следния линк:

h t t p s : / / d o c s . g o o g l e . c o m / s p r e a d s h e e t s /
d/1Nsj1OAlAbgsyzb8VwLvC-RGXMbTuilbixdqVQ6k__J8/
edit?usp=sharing

Таблица 30.  Пример за изчисляване на скора за определяне 
на формата на ПАВСД – балансиран или дебалансиран. 

След въвеждане на стойностите на четирите ехокарди-
ографски параметъра системата дава най-вероятната 

диагноза.

Value Weighted 
Average Weight Diagnosis

LV/RV long axis 1.05 -2.45685 11.585 Unbalanced 
AVSD

RV/LV inflow angle 88 0.121
AVVI 0.9 10.441
LAVV inflow 0 5.581

На Фиг.23 са представени резултатите от ROC curve анализа, 
които потвърждават чувствителността и специфичността на из-
ползваните в модела параметри за разграничаване на балансира-
ните от дебалансираните форми на АВСД.
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Фиг.23. Резултати от ROC curve анализа, показващи чувст-
вителността и специфичността на четирите ехокар-

диографски показатели, които са оценени като значими. 
Overall Model Quality – качество на модела. Стойност >0.5 е 

индикатор за добро качество на модела.
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 ПО ЗАДАЧА 5. ОЦЕНКА НА ПРИЛОЖЕНИЕТО НА 
ИЗРАБОТЕНИЯ АЛГОРИТЪМ

С цел оценка на разработената скор-система, на първия етап 
анализирахме поотделно три случая, при които са били налице 
затруднения  при определянето на  формата на дефекта. 

Първият пациент (пациент 1) е едно от децата от ретроспек-
тивната група с настъпил летален изход поради неправилно 
предприета двукамерна корекция. При него дефектът първо-
начално е бил преценен като балансиран поради приемливите 
размери на камерите. На базата на първия предиктивен модел 
получихме следните резултати:

Линеарната дискриминантна функция за ПбАВСД 10.59, за 
ПдАВСД тя е 6.37, т.е. резултатът за първата диагноза е по-го-
ляма от този за втората, в резултат на което дефектът се класи-
фицира като балансиран. Определянето на формата на ПАВСД, 
използвайки новата скор-система, даде резултат ПдАВСД. 

Таблица 31. Определяне на формата на ПАВСД  
при пациент 1

Value Weighted 
Average Weight Diagnosis

LV/RV long axis 1.1 -3.8897 11.585 Unbalanced 
AVSD

RV/LV inflow angle 80 0.121
AVVI 0.8 10.441
LAVV inflow 0 5.581

Второто дете (пациент 2) е също пациент от ретроспективната 
група. То е с диагноза ПдАВСД, верифициранa интраоператив-
но, при което линеарната дискриминантна функция за  ПбАВ-
СД е 10.39, за ПдАВСД  е 6.37, т.е.  дефектът е определен като 
балансиран. Вторият  модел с преизчисляване на скора  показва 
следните резултати: 
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Таблица 32. Определяне на формата на 
 ПАВСД при пациент 2

Value Weighted 
Average Weight Diagnosis

LV/RV long axis 1 -4.27006 11.585 Unbalanced 
AVSD

RV/LV inflow angle 80 0.121
AVVI 0.34 10.441
LAVV inflow 1 5.581

Третият случай (пациент 3) е на дете от проспективната група, 
при което е настъпил летален изход поради погрешно насочване 
за двукамерна корекция. При него и двата предиктивни модела 
определят дефекта като дебалансиран. Линеарната дискрими-
нантна функция за  ПбАВСД 6.79, за ПдАВСД  е 32.15. Такъв 
резултат се получава и от втория модел:

Таблица 33. Определяне на формата на ПАВСД  
при пациент 3

Value Weighted 
Average Weight Diagnosis

LV/RV long axis 1.09 -4.05045 11.585 Unbalanced 
AVSD

RV/LV inflow angle 71 0.121
AVVI 0.9 10.441
LAVV inflow 0 5.581

И при трите случая определянето на формата на дефекта 
въз основа на разработените предиктивни модели е извър-
шенo след приключване на събирането на данните, след като 
децата вече са били оперирани. Вторият модел е с подобре-
на чувствителност и специфичност, като основната разлика 
от първия е добавянето в скор-системата на входящия кръво-
ток през лявата половина на общата АВ-клапа. Този показа-
тел отразява хемодинамиката и преразпределението на кръ-
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вотока и се очертава като важен предиктор за успеваемостта  
на 2КК. 

На втория етап, с цел да открием слабостите на новата 
скор-система, анализирахме данните на двамата пациенти, при 
които е налице разминаване между предприетата хирургична 
стратегия и определената чрез предиктивния модел форма на 
дефекта. При първия пациент (пациент 4) ПбАВСД се е съче-
тавал с високостепенна клапна пулмонална стеноза и тотално 
аномално вливане на белодробните вени. При него дефектът е 
преценен като балансиран. На първия етап, на 3-месечна въз-
раст е извършено анастомозиране на колектора на белодроб-
ните вени към ляво предсърдие и е поставена системно-пул-
монална анастомоза за подобряване на белодробния кръвоток. 
Интраоперативно не са установени признаци на дебаланс, спо-
ред оператора двете камери са били добре развити, като сър-
дечният връх се е оформял от лява камера. Детето е починало 
на 3-ия следоперативен ден с картина на тежка сърдечна недос-
татъчност. 

Линеарната дискриминантна функция за ПбАВСД 14.3, за 
ПдАВСД тя е 15.5, т.е. резултатът за втората диагноза е по-голя-
ма от този за първата, в резултат на което дефектът се класифи-
цира като дебалансиран. Определянето на формата на ПАВСД, 
използвайки новата скор-система, също даде резултат ПдАВСД.

Таблица 34. Определяне на формата на ПАВСД  
при пациент 4

Value Weighted 
Average Weight Diagnosis

LV/RV long axis 0.76 -3.27511 11.585 Unbalanced 
AVSD

RV/LV inflow angle 81 0.121
AVVI 0.69 10.441
LAVV inflow 1 5.581
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При този пациент ПАВСД се съчетава с още две допълни-
телни аномалии, които затрудняват оценката на баланса. Но в 
конкретния случай точната форма на дефекта – балансиран или 
дебалансиран, не се е отразила на хирургичната стратегия, тъй 
като са осъществени помощни операции, които на следващ етап 
биха могли да се последват както от 2КК, така и от 1КЦ. За съжа-
ление, при детето е настъпил летален изход преди предприемане 
на по-нататъшни етапи на хирургична корекция, поради което не 
може да се твърди със сигурност дали то би толерирало радикал-
на корекция на следващ етап. 

Вторият случай (пациент 5) с погрешно определена форма на 
дефекта чрез скор-системата е на дете с комплексна антомия – 
декстрокардия при ситус солитус, ПАВСД с Л-маппозиция на 
големите артерии и пулмонална атрезия. При него дефектът е 
преценен като дебалансиран и е извършена помощна операция 
(системно-пулмонална анастомоза) на 7-дневна възраст поради 
критична хипоксемия като подготовка за 1КЦ. 

Линеарната дискриминантна функция за ПбАВСД 7.58, 
за ПдАВСД тя е 3.52, т.е. резултатът за първата диагноза е 
по-голяма от този за втората, в резултат на което дефектът се 
класифицира като балансиран. Определянето на формата на 
ПАВСД, използвайки новата скор-система, също дава резул-
тат ПбАВСД

Таблица 35. Определяне на формата на ПАВСД  
при пациент 5

Value Weighted 
Average Weight Diagnosis

LV/RV long axis 1.14 3.27003 11.585 Balanced 
AVSD

RV/LV inflow angle 78 0.121
AVVI 0.93 10.441
LAVV inflow 1 5.581
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Поради съизмеримите дълги оси на камерите и добре балан-
сираните им входни части предиктивният модел определя дефе-
кта като балансиран. Въпреки че при това дете не е правен опит 
за 2КК, комплексността на анатомията, в съчетание с много го-
лям МКД, правят вероятността за постигане на двукамерна цир-
кулация минимална. Това е причината то да се индицира за 1КЦ.

На базата на тези наблюдения, бихме могли да обобщим, 
че разработена скор-система позволява разграничаване между 
балансираните и дебалансираните форми на ПАВСД с голяма 
степен на достоверност.  Предиктивният модел не е абсолютен 
и служи за ориентиране на детските кардиолози и кардиохи-
рурзи при оценката на случаите с ПАВСД. Резултатът трябва 
да се разглежда не изолирано, а в комбинация с анатомичните 
детайли и асоциираните аномалии на сърдечната малформация. 
Последните, както и индивидуалните особености на конкрет-
ния пациент, имат важно значение при избора на оптималната 
хирургична стратегия.
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V. ОБСЪЖДАНЕ

Получените от нас данни показват, че атриовентрикуларни-
ят септален дефект е комплексна сърдечна малформация, чиито 
анатомични характеристики могат да бъдат достоверно опреде-
лени изцяло с ехокардиографско изследване. Налице е значител-
но припокриване между размерите на отделните структури при 
балансираните и дебалансираните форми на ПАВСД. Поради 
тази причина не могат да се използват гранични стойности на 
измерванията за разграничаване между двете форми и не съ-
ществува единствен параметър, на базата на който да се даде за-
ключение за наличието или липсата на баланс.  Резултатите от 
оперативното лечение на тази ВСМ зависят от редица фактори, 
като дисплазия на АВ-клапата и съпътстващи аномалии, но пре-
доставянето на хирурга на информация за баланса и за основни-
те анатомични детайли позволява планиране на оперативна стра-
тегия чрез използване на техники, позволяващи осъществяване 
на двукамерна корекция при граничните случаи (Van Son).

Използваните от нас ехокардиографски измервания са прила-
гани самостоятелно или в комбинация и от други изследователи. 
Съотношението между дългите оси на лява камера и дясна ка-
мера е използвано за първи път от Walter и сътр. Те установяват, 
че е възможно постигане на двукамерна корекция при ПдАВСД 
с малка лява камера при случаите с LAR >0.65, докато при LAR 
<0.65 е 2КК е асоциирана с повишен риск и е по-удачно пред-
приемането на 1КЦ. Ние установихме значително  припокри-
ване на стойностите на съотношението между дългите оси на 
двете камери при двете форми на ПАВСД - когато то е <0.8, то 
дефектът е по-скоро дебалансиран, но когато е >0.8, може да се 
касае както за ПбАВСД, така и за ПдАВСД. 

 При ПАВСД, дори и когато е балансиран, се установява  ди-
астолно обременяване на дясна камера поради ляво-десния шънт 
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на предсърдно ниво и е възможно лявата камера да изглежда 
привидно малка. Phoon и сътр. са разработили модел за оценка 
на предоперативния потенциален обем на ЛК при патологични 
състояния с компресия на ЛК. Те установяват, че при малфор-
мации с обемно обременяване на ДК „хипоплазията“ на ЛК се 
обуславя по-скоро от нейната хипоперфузия. След оперативната 
корекция, с нормализиране на преднатоварването, дори камери 
с много малки размери могат да придобият адекватен обем на 
камерната кухина. Нашите данни подкрепят тази теза. Мини-
малната стойност на z-скора за диастолния размер на ЛК при 
ПбАВСД беше -7, т.е. дори и при пациенти с много малки предо-
перативни размери на ЛК е възможно постигането на 2КК. 

 Meza и сътр. установяват умерено силна корелация между 
съотношението между диастолните размери на камерите и други 
показатели, оценяващи баланса при ПАВСД. Нашите резултати 
също показват, че съотношението между диастолните размери на 
ЛК и на ДК не може да се използва самостоятелно за определя-
не на най-подходящата хирургична стратегия, тъй като е налице 
значително припокриване на стойностите му при балансираните 
и при дебалансираните форми на АВСД. Същото се отнася и за 
диаметрите на двете половини на общата АВ-клапа. 

През 2013 година Обществото на конгениталните сърдеч-
ни хирурзи предложи нов показател за оценка на баланса при 
ПАВСД - ъгълът на входящия кръвоток на ДК/ЛК. Колкото 
по-голяма е стойността му, т.е. колкото е по-тъп ъгълът, толко-
ва по-добро е разпределението на кръвотока към двете камери 
и толкова по-добре е балансиран дефектът. Получените от нас 
данни потвърждават тази зависимост, като установихме, че този 
ъгъл е по-остър при дебалансираните форми на дефекта, като 
при нито един пациент с RV/LV inflow angle <70° дефектът не 
беше балансиран, а при нито един случай със стойност > 117° не 
беше дебалансиран. 
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Ahmad и сътр. предлагат АВ-спеталния ъгъл като параметър 
за определяне на баланса, като установяват, че стойностите му 
>25° дефинират дисбаланс между камерите, който изисква 1КЦ. 
Анализът на нашите данни показва, че стойностите на АВ-сеп-
талния ъгъл са по-малки при балансирания АВСД, отколкото 
при дебалансирания. При нито един пациент с ПбАВСД този 
ъгъл не е > 40° и при нито един пациент с ПдАВСД той не е <10°.

AVVI е разработен от Cohen и сътр. и отразява съотношение-
то между входните части на двете камери. Колкото по-близки по 
стойност са те, толкова повече AVVI се доближава до 1 и дефек-
тът е балансиран. Колкото по-малка от 1 е стойността му, толко-
ва по-тежък е дисбалансът. Изследователите установяват, че при 
болните с ПбАВСД стойностите на AVVI варират между 0.67 
и 1.19. При групата с ПдАВСД е установен широк спектър на 
дисбаланс на АВ-клапата, със стойности на AVVI от 0.07 до 0.65. 
При нито един пациент с балансиран АВСД AVVI не e бил <0.66 
и при нито един пациент с дебалансиран АВСД AVVI не е бил 
>0.66. При нашата кохорта стойностите на AVVI при ПбАВСД са 
между 0.54 и 1, а при ПдАВСД – между 0.3 и 0.93. Установяване-
то на по-големи стойности на показателя при ПдАВСД се дължи 
на факта, че при двама от пациентите входните части на каме-
рите бяха добре балансирани, но дисбалансът се обсуславяше 
от много голям междукамерен дефект с остър ъгъл на входящия 
кръвоток ДК/ЛК и с хипоперфузия на лява камера.

 mAVVI също отразява баланса на входните части на камери-
те. При стойности на mAVVI межу 0.4 и 0.6 се касае за баланси-
рана форма на АВСД, при стойности <0.2 има тежка хипоплазия 
на лява камера, изключваща двукамерна корекция. Стойностите 
на mAVVI между 0.2 и 0.4, обаче, попадат в „сива зона“, която не 
може да бъде категорична в полза на или против двукамерна ко-
рекция и изисква използването и на други параметри с цел опре-
деляне на най-удачната хирургична стратегия. Трябва да се има 
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предвид, че стойностите на mAVVI се различават в зависимост 
от типа на дебалансиран АВСД (с доминираща лява камера или с 
доминираща дясна камера) – при първия случай mAVVI ще бъде 
>0.6, а при втория - <0.4. При нашите пациенти наблюдавахме 
припокриване на стойностите на този показател между групите 
с ПбАВСД и ПдАВСД, тъй като имаше случаи с баланс на ниво 
клапи, но с дисбаланс на ниво камери и преразпределение на 
кръвотока.

Lugones и сътр. предлагат индексирания междукамерен де-
фект като показател за оценка на баланса при ПАВСД, който се 
използва в комбинация с mAVVI. При стойности на mAVVI меж-
ду 0.2 и 0.39 и при inVSD 0.2 и 0.35 дефектът се определя като 
балансиран и е подходящ за двукамерна корекция. Когато inVSD 
е >0.5-0.55, то тогава е препоръчителна 1КЦ. Стойностите на in-
VSD между 0.35 и 0.5-0.55 се определят като „сива зона“. Наши-
те данни показаха максимален размер на inVSD при ПбАВСД от 
0.5, т.е. при нито един пациент с балансирана форма на дефекта 
стойността на inVSD не е >0.5, докато при дебалансираната фор-
ма стойностите на този показател варират в много широк диапа-
зон.

Индексът на левокамерния входящ кръвоток е разработен от 
Szwast и сътр. които установяват, че колкото по-голяма е стой-
ността на този показател, толкова по-добра е преживяемостта 
след 2КК. Нашите резултати са сходни, като показват позитивна 
корелация между между по-високите стойности на този показа-
тел и баланса при ПАВСД.

Всички тези данни от научната литература и от нашето 
собствено проучване показват, че не е възможно определяне на 
формата на АВСД – балансирана или дебалансирана, на базата 
само на едно ехокардиографско измерване. Комплексната ана-
томия и хемодинамика на тази сърдечна малформация налагат 
използването на комплекс от парамери, чрез които да се опре-
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дели наличието на баланс/дисбаланс и особено способността на 
лява камера да поддържа системната циркулация при ПдАВСД с 
дясна доминантност.  

Основният въпрос, на който трябва да отговори предопера-
тивното ехокардиографско изследване, е дали при дадения па-
циент е възможно постигане на двукамерна корекция. Тук важно 
значение имат не само размерите на клапите и на камерите, но 
и преразпределението на кръвотока, което в част от случаите 
има водещо значение. Освен това, трябва да се вземат предвид и 
допълнителните анатомични особености при АВСД. Например, 
ако междукамерният дефект е много голям, то хемодинамиката 
е такава, че дясна камера в голяма степен подпомага лява камера 
при поддържане на системната циркулация. При осъществява-
не на двукамерна корекция със затваряне на междукамерния де-
фект и разделяне на двете камери с много голям патч се създава 
ситуация, при която лявата камера не е в състояние да поддържа 
системната циркулация.

От използваните от нас 9 отделни ехокардиографски измерва-
ния установихме, че 4 се различават сигнификантно между паци-
ентите с балансираните и дебалансираните форми на АВСД. По-
тенциалният кумулативен ефект на отделните измервания беше 
определен чрез линеен дискриминационен анализ, който показа, 
че формата на дефекта – балансирана или дебалансирана, може 
да бъде предсказана с 97% точност на базата на съотношението 
между дългите оси на дясна и лява камера, атриовентрикулар-
ния клапен индекс, ъгъла на входящия кръвоток на камерите и 
входящия кръвоток през митралната клапа. Разработихме скоро-
ва система, базирана на относителната тежест на всеки един от 
тези параметри при разграничаването на балансираните от де-
балансираните форми на АВСД. За три от включените в модела 
показатели (AVVI, RV/LV inflow, LAVV inflow) бяха установени 
значими различия между пациентите с ПбАВСД и с ПдАВСД. 
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Съотношението между дългите оси на двете камери (LV/RV long 
axis) не се различава сигнификантно между двете групи, но ко-
гато се добави в модела, повишава предиктивната му стойност.

 Важно предимство на нашия модел е, че позволява на базата 
на малкък брой сравнително лесни за осъществяване ехокарди-
ографски измервания да се определи формата на АВСД. В мо-
дела са включени параметри, отразяващи различни аспекти на 
баланса: 

1. На ниво трабекуларната част на камерите – определяне 
на баланса чрез измерване на дългите оси на дясна и лява камера 
и определяне на съотношението между тях

2. На ниво входни части на камерите - чрез изчисляване 
на атриовентрикуларен клапен индекс – съотношението  към 
по-малката по площ към по-голямата по площ половина на об-
щата АВ-клапа

3. На ниво преразпределение на кръвотока - ъгъл на вхо-
дящия кръвоток на камерите и входящ кръвоток през лявата по-
ловина на АВ-клапата
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VI. ИЗВОДИ

1. АВСД е комплексна ВСМ, включваща широк спектър от 
аномалии, която изисква системен подход при ехокардиограф-
ската оценка.

2. Липсва стандартизиран протокол за ехокардиографската 
оценка, като параметрите, които се оценяват, зависят в голяма 
степен от опита и предпочитанията на изследователя.

3. Неправилното определяне на формата на дефекта и пред-
приемането на неподходяща хирургична стратегия са причина за 
летален изход.

4. Чрез детайлно ехокардиографско изследване по протокол 
се избягва субективният фактор и се свеждат до минимум несъ-
ответствията в диагнозата.

5. Приложението на комплекс от ехокардиографски измерва-
ния в алгоритъм е асоциирано с точно определяне на формата на 
дефекта в 97% от случаите.
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VII.  ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Стандартизираният подход при изследването на пациентите, 
провеждането на задължителни измервания и интерпретирането 
им не поотделно, а в съвкупност, е незаменим елемент от пре-
доперативната ехокардиографска диагноза на пълния атриовен-
трикуларен септален дефект. Много важно значение имат пра-
вилното определяне на формата на дефекта, на анатомичните 
му характеристики и на асоциираните аномалии, тъй като това е 
предпоставка за правилен избор на хирургична стратегия, а от-
там – и за благоприятен изход за пациента.



77

 VIII. САМООЦЕНКА НА ПРИНОСИТЕ НА  
ДИСЕРТАЦИОННИЯ ТРУД

А. ПРИНОСИ С ПОТВЪРДИТЕЛЕН ХАРАКТЕР
1. Това е първото систематизирано изследване на пациенти 

с ПАВСД в България.
2. Разгледани са подробно анатомичните, ехокардиограф-

ските характеристики на малформацията, изходът от хирургич-
ното лечение.

3. Проведени са детайлни ехокардиографски измервания на 
редица параметри, като е осъществен задълбочен статистически 
анализ.

В. ПРИНОСИ С ОРИГИНАЛЕН ХАРАКТЕР
1. Разработеният алгоритъм, който е базиран на малък брой 

ехокардиографски измервания, е лесно осъществим в клинич-
ната практика и възпроизводим, поради което би бил от голяма 
полза за детските кардиолози и кардиохирурзи при класифици-
ране на АВСД като балансиран или дебалансиран, особено при 
граничните форми.

2. Разработеният предиктивен модел е основа за проспек-
тивно валидиране при по-голям брой пациенти.



78

 IX. ПУБЛИКАЦИИ ВЪВ ВРЪЗКА С  
ДИСЕРТАЦИОННИЯ ТРУД

1. З. Василева, А. Кънева. Eхокардиографска диагноза на 
пълния атриовентрикуларен септален дефект. Списание МД 
България, Брой 6 (114), Година XVI, Декември 2019

2. З. Василева, А. Кънева. Ехокардиографскa предоперативна 
оценка на дебалансирания атриовентрикуларен септален дефект. 
Българска кардиология 2020; 26(2): 46-58

3. З. Василева, А. Кънева. Ехокардиографски параметри за 
разграничаване на балансираните от дебалансираните форми на 
пълния атриовентрикуларен септален дефект. Българска кардио-
логия 2022;28(1):84-101
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