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РЕЗЮМЕ

Тетралогията на Фало е най-често срещана-
та цианотична сърдечна малформация в детска 
възраст и е рядко срещана при възрастни. Често-
та й е от 0,26% до 0,8% на 1000 новородени. Мъж-
кият пол е засегнат по-често. Включва четири 
компонента: междукамерен септален дефект, 
обструкция в изходния тракт на дясна камера, 
яздеща аорта и деснокамерна хипертрофия. Без 
оперативна корекция на дефекта смъртността 
е много висока. През първата година умират 25% 
от нелекуваните деца. Само около 5% от лицата 
с неоперативно коригирана малформация прежи-
вяват възрастта от 40 години, като развиват 
дясна сърдечна недостатъчност. Представяме 
случай на 60-годишна пациентка с некоригира-
на тетралогия на Фало. Обсъждат се етиопато-
генетичните механизми за наблюдаваната про-
дължителност на живота.

Ключови думи: тетралогия на Фало, 
преживяемост

ABSTRACT

Tetralogy of Fallot is the most common form of cy-
anotic congenital heart disease in childhood but rare-
ly seen in adulthood. The incidence is 0.26% - 0.8% 
out of 1000 newborns. The male sex is affected more 
often. It includes four components: ventricular sep-
tal defect, obstruction to the right ventricular out-
flow tract, overriding aorta and right ventricular hy-
pertrophy. After the diagnosis is clear, the treatment 
is 100% surgical - full correction during the first two 
years. About 25% of the untreated children die within 
the first year. Only 5% of the untreated patients reach 
the age of 40 years and they develop right-sided heart 
failure. We present the case of a 60-year-old female pa-
tient with an uncorrected tetralogy of Fallot, with dis-
cussion of the etiopathogenetic mechanisms of the ob-
served survival.
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не на трансануларен пач или пулмoнално клап-
но протезиране. Преживяемостта след тотална 
корекция е добра: 24-годишната преживяемост е 
94% и голяма част от пациентите достигат зряла 
възраст (5). 

Представяме случай на 60-годишна жена с не-
коригирана тетралогия на Фало, като се обсъж-
дат възможните етиопатогенетични механизми, 
допринесли за наблюдаваната продължителност 
на живота.

КЛИНИЧЕН СЛУЧАЙ

Жена на 60-годишна възраст е хоспитали-
зирана по повод оплаквания от прогресираща 
лесна умора и задух при незначителни усилия 
и претибиални отоци от около две седмици. По 
анамнестични данни в детска възраст е диагно-
стицирана ТФ, но не е осъществена коригира-
ща операция. Съобщава за артериална хиперто-
ния, а от няколко години е с перманентно пред-
сърдно мъждене. Другите придружаващи забо-
лявания са: захарен диабет тип 2 и хипотирео-
идизъм. Болната провежда системно лечение с: 
бета-блокер, бримков диуретик, спиронолактон, 
аценокумарол, АСЕ-инхибитор, метформин и 
левотироксин. При приема жената е в увредено 
общо състояние и заема ортопноично положение 
в леглото. Установяват се: периорална цианоза, 
барабанни пръсти, шиен венозен застой и влаж-
ни звънливи хрипове двустранно в двете белод-
робни основи. Сърдечната дейност е аритмична 
с фреквенция около 120 удара/мин. Аускултира 
се холосистоличен шум 3/6 степен по целия пре-
кордиум с пропагация към лява аксила. На аорт-
но място се аускултира мезодиастоличен шум 3/6 
степен. Двете подбедрици са с масивни отоци и 
трофични промени по кожата.

От лабораторните изследвания са налице дан-
ни за неефективна антикоагулация (INR 1.36). 
Кръвно-газовият анализ показва ниско парциал-
но налягане на кислорода (pO2 = 39 mmHg) при 
нормални стойности на pH = 7.42 и pCO2 = 44.1 
mmHg. Останалите лабораторни показатели са 
без значими отклонения. В електрокардиограма-
та се установява: десен тип електрическа пози-
ция, предсърдно мъждене, отрицателни Т-вълни 
в III и AVF и волтажни критерии за хипертрофия 
на дясна камера – Фиг. 1. 

Проведената рентгенография на гръдна клет-
ка установява: интензивно засенчване на дяс-
на белодробна основа; усилен белодробен рису-
нък; изразена кардиомегалия; белодробен застой 
и плеврален излив вдясно – Фиг. 2.

Тетралогията на Фало (ТФ) e описана за първи 
път от Nicholas Stenson в 1672 г. в ектопично сър-
це на фетус (7). Arthur Louis Etienne Fallot през 
1888 г. обособява малформацията като отделна 
клинична нозологична единица. Той описва па-
циенти с цианоза и говори за синя болест – „la 
maladie bleue”. Названието „Тетралогия на Фало“ 
е предложено от М. Аbbott и W. Dawson (1924), 
които правят първото цялостно анатомично оп-
исание, включващо четири анатомични елемен-
та (тетрада): междукамерен дефект (МКД), сте-
ноза на деснокамерния изходен тракт (ДКИТ), 
хипертрофия на дясната камера, яздене и дила-
тация на аортата над дефекта (3). Тетралогията 
на Фало е най-често срещаната цианотична сър-
дечна малформация в детска възраст и е рядко 
срещана при възрастни. Честота й е от 0,26% до 
0,8% на 1000 новородени. Мъжкият пол е засег-
нат по-често (10).

Междукамерният дефект обикновено е не-
ристриктивен, с различна степен на пулмунална 
стеноза и субпулмонална обструкция. Степента 
на ляво-десния шънт и появата на цианоза се оп-
ределят преди всичко от тежестта на обструкция 
на ДКИТ, а не от язденето на аортата. Смесване-
то на кръвта на камерно ниво води до неефек-
тивното й оксигениране и до развитие на циа-
ноза и метаболитна ацидоза (12). Цианозата е ос-
новен клиничен симптом. Тя е израз на хипоксе-
мията. В резултат на нарушения метаболизъм и 
свръхпродукцията на непълноценни еритроци-
ти се стига до микроцитоза и хипохромия. При 
напредване на процеса се развива хипертрофич-
на остеопатия – „барабанни пръсти” и нокти по 
типа на „часовникови стъкла”, хиперплазия на 
гингивите, инекция на конюктивите и кариозни 
зъби. При тежки случаи на хипоксемия може да 
се стигне до кардиален инфантилизъм и забаве-
но умствено развитие (1).

Лечението е оперативно – тотална коре-
кция в първите месеци от живота. Некоригира-
на, малформацията има прогресиращ ход. През 
първата година умират 25% от нелекуваните деца 
и само 4% от болните достигат 15-годишна въз-
раст, като смъртността е особено висока през 
първите 10 години от живота (9). Само около 5% 
от лицата с неоперативно коригирана малформа-
ция преживяват възрастта от 40 години като раз-
виват дясна сърдечна недостатъчност (8). Класи-
ческата радикална корекция включва поставя-
не на пач в областта на МКД и ДКИТ и резек-
ция на инфундибулума. При голяма част от бо-
лните се извършва същевременно и хирургична 
валвулопластика на пулмoнална клапа, поставя-
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Трансторакалната ехокардиография устано-
вява дилатирано ляво предсърдие (51 мм от па-
растернална позиция), лява камера с горногра-
ничен теледиастолен обем и понижена фракция 
на изтласкване 38%. Междукамерният септум и 
свободната стена на лява камера са с изразена хи-
пертрофия до 16 мм. Визуализират се също: меж-
дукамерен дефект в мембранозен и среден сеп-
тум (диаметър 17 мм) с бидирекционален шънт; 
яздеща дефекта аорта – Фиг. 3. Размерът на въз-
ходящата аорта е 34 мм. В ДКИТ се регистрира 
високоскоростен кръвоток с максимален гради-
ент, достигащ до 92 mm Hg. Пулмоналната арте-
рия е хипопластична (диаметър до 11 мм). Наме-
рени са също: свободно подвижна формация в 
дясно предсърдие (вероятно ембрионален оста-
тък от евстахиева клапа) и малък хемодинамич-
но незначим перикарден излив. 

Проведено е лечение с дигоксин и бримков 
диуретик венозно, спиронолактон, аценокума-

рол и АСЕ инхибитор. Постигната е компенса-
ция на сърдечната недостатъчност във възмож-
ната степен, както и контрол на камерната често-
та при перманентното предсърдно мъждене. Па-
циентката е дехоспитализирана хемодинамич-
но стабилна с препоръка за амбулаторно лечение 
с: бримков диуретик, антагонист на алдостеро-
на, бетаблокер, АСЕ инхибитор, аценокумарол и 
дигоксин.

ОБСЪЖДАНЕ

Без оперативна корекция много малко паци-
енти с ТФ достигат пълнолетие. Средната про-
дължителност на живота при неоперирани деца 
е 12 години. Вероятността пациентите с ТФ да 
преживеят без оперативна намеса до 40 и пове-
че години е само 3% (4). През 1929 г. е публикуван 
първият случай на възрастен пациент с некори-
гирана ТФ (11). По-късно са описани още някол-
ко случая на подобни болни с изненадваща про-
дължителност на живота. Преди няколко годи-
ни е описан дори случай на 86-годишен пациент 
с некоригирана ТФ (2).

Няколко са факторите, които могат да опре-
делят високата преживяемост при тези пациен-
ти: по-ниската степен на деснокамерна обструк-
ция, водеща до добре балансиран бидирекцио-
нален шънт или наличието на ацианотичен ля-
во-десен шънт (2,6). Yang и сътрудници (13) пред-
лагат три възможни причини за по-голяма про-
дължителност на живота при пациенти с неко-
ригирана ТФ. Първата от тях е наличието на хи-
попластична пулмонална артерия с бавно разви-
тие на субпулмонална обструкция. В описания 
от нас случай диаметърът на пулмоналната арте-
рия е 11 мм. Втората възможна причина е левока-
мерната хипертрофия. Счита се, че най-вероятно 
тя намалява дясно-левия шънт. Левокамерната 

Фиг. 1. Електрокардиограма при постъпването

Фиг. 2. Рентгенография при постъпването

Фиг. 3. Трансторакална ехокардиография
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хипертрофия може да се появи късно в естестве-
ната еволюция на заболяването и позитивните и 
ефекти върху хемодинамиката да се наблюдават 
в зряла възраст. В описания случай диастолната 
дебелина на стените на лява камера е значителна 
(16 мм). Изключително важно за преживяемост-
та е и бавното развитие на субпулмоналната сте-
ноза. При наблюдаваната болна хипопластична-
та пулмонална артерия (установява се при 50% 
от болните) най-вероятно дълго време е подси-
гурявала редукцията на пулмоналния кръвоток, 
като бавно във времето се е развила и субпулмо-
нална стеноза, а лявата камера е хипертрофира-
ла. Такъв хемодинамичен баланс се наблюдава 
изключително рядко при болни с некоригирана 
ТФ, което може да обясни и наблюдаваната про-
дължителност на живота при тази болна. Трета-
та възможна причина според Yang и сътр. е на-
личието на екстракардиални шънтове, включи-
телно персистиращ дуктус артериозус, или сис-
темнопулмонални артериални шънтове през въ-
трешните мамарни артерии (13).

В заключение, пациентите с некоригирана те-
тралогия на Фало имат лоша прогноза и висок 
леталитет още в млада възраст. Единични бо-
лни имат почти нормална продължителност на 
живота, като причината за това не може да бъде 
конкретно дефинирана. При тези пациенти веро-
ятно анатомията и хемодинамиката на малфор-
мацията е “по-физиологична” в сравнение с ос-
таналите болни.
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