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PREFATA

In contextul noilor viziuni asupra etiologiei, clasificarii, diagnosticului, si
tratamentului malformatiilor congenitale cardiace ne-am propus sa scriem
aceasta lucrare In dorinta de a fortifica cunostintele personalului medical,
In special celui din veriga primara, sperand ca vom putea contribui la mic-
sorarea morbiditati si reducerea mortalitatii prin aceste maladii congenita-
le cardiace. Utilizand baza de date proprii, experienta indelungata, precum
$i pe baza analizei unei vaste bibliografii am construit capitole in care au
fost descrisi indicii de morbiditate si mortalitate, factorii etiologici, clinica,
managementul contemporan al malformatiilor congenitale cardiace. Dupa
cum se stie, c& anamneza bine studiata coroborata cu un examen minutios
al bolnavului furnizeaza mai mult de jumatate din datele necesare pentru
diagnosticul clinic, noi am consacrat un capitol aparte metodelor de exami-
nare a copiilor cu malformatii congenitale cardiace, punand accentul asupra
conceptului integritatii examenului clinic al copilului bolnav. Includerea unui
capitol aparte cu referire la anomaliile minore de cord, frecvent intalnite la
copii, are scop de a elucida unele aspecte ale managementului acestor copii
deoarece astazi este demonstrat ca muite dintre ele produc tulburari severe
de ritm sau in perioada copilariei evolueaza asimptomatic, dar care la ma-
turitate pot produce unele complicatii, inclusiv moartea subita. Vor fi utile re-
comandarile referitoare la profilaxia si diagnosticul prenatal al malformatiilor
congenitale expuse intr-un capitol aparte. In speranta de a facilita procesul
de inregistrare a malformatiilor congenitale cardiace au fost expuse codurile
clasificatiei internationale pentru fiecare maladie aparte.

Astazi, patologia cardiaca nu mai poate fi abordata fard a avea cunos-
tinte complexe de genetica si de medicind moleculara si celulara care sa
se imbine cu abilitatea medicului practician de a realiza un diagnostic clinic
corect, pornind de la abordarea expresiei fenotipice a pacientului. Aceasta
idee devine $i mai actuala in cazul unor sindroame clinice complexe care au
la baza diferite anomalii cromozomiale, afectiuni ale unei gene, si in simp-
tomatologia carora se regasesc diferite malformatii congenitale cardiace.
Majoritatea sindroamelor ereditare initial sunt diagnosticate Tn baza tabloului
clinic caracteristic. Deoarece, multe dintre ele sunt rare, si cu regret medicii
de familie, pediatrii nu poseda cunostinte suficiente in domeniul geneticii si
a teratologiei clinice, depistarea si diagnosticul bolii intarzie. Stabilirea diag-
nosticului cat mai precoce, initierea unui tratament adecvat, corectia chirur-
gicald, de rezultatele spectaculoase ale careia ne putem bucura la incepu-




tul acestui secal, ar putea imbunétati prognosticul multor cazuri de boalg,
acordand bolnavului privilegiile unei copilarii fericite. De aceea, volumul Il al
lucrarii l-am consacrat elucidarii unor sindroame clinice cauzate de diferite
afectiuni genice, anomalii cromozomiale si boli cauzate de efecte toxice te-
ratogene in simptomatologia carora se regasesc malformatile congenitale
cardiace. in aceasta parte a lucrérii sunt prezentate date despre incidenta,
simptomatologia, managementul diagnostic a 126 sindroame clinice. Pentru
ilustrarea lucrarii au fost folosite materiale din colectia Institutului de Cerce-
tari Stiintifice in Domeniul Ocrotirii Sanatatii Mamei si Copilului, precum sl
materiale editate in indrumare la tema respectiva. Glosarul vast de termi-
nologie utilizata va ameliora perceperea materialului prezentat. Indexul va
facilita abordarea acestui indrumar metodic. Cartea este destinata medicilor
rezidenti, medicilor de familie, pediatrilor $i medicilor de alte specialitati.
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ABREVIERI

AD Atriu drept

AP Artera pulmonara

APS Artera pulmonara stanga
APD Artera pulmonara dreapta
APM Artera pulmonard mica

AS Atriu stang

Ao Aarta

Aok Aarta ascendentd

AcoD Aorta descendents

AoT Aorta toracala

AT Atrezie tricuspidiana

AN Atrioventricular

BCC Blocante ale canalelor de calciu
CEC Circulatie extracorporala
CoAo  Coarctatia aortel

CF Cordaj fals

8] Derivatia

DPD Derivatii precordiale stangi
CPs Derivatii precordiale drepte
DSA Defect septal atrial

psv Defect septal ventricular
DSAY  Defect septal atrioventricular
D-s Sunt dreapta-stanga

D-TVM D - transpozitia vaselor mari
DVPAT  Drenaj venos pulmonar aberant total
ET-1 Endotelina-1

ECG Electrocardiograma

EcoCG  Ecocardiografia

FAVC  Fistula arterio-venoasa coronara
FAoP  Fistula aortopulmonara

FC Frecventa cardiaca

FOP Foramen ovale patent

HAD Hipertofia atriului drept

HVD Hipertofia ventriculului drept
HAS Hipertofia atriului stang

HWVS Hipertofia ventriculului stang
HBY Hipertofie biventriculara
HBA Hipertofie biatriala

HTF Hipertensiune pulmonars

Ao Insuficienta aortei

ICT Indexul cardiotoracic

IC Insuficien{a cardiaca

iCC Insuficienta cardiaca congestiva
iM Insuficienta mitrals

IECA  Inhibitori al enzimei de conversie a angiotensinei
L-TVM  L-transpozitia vaselor magistrale
MCC  Malformatii congenitale cardiace




NS Nodul sinusal

NYHA  New York Heart Association

OMS  Organizatia Mondiald a Sanatatii
ODVD  OCrificiu dublu al ventriculului drept
ODVS  Orificiu dublu al ventriculului stang
OP Ostium primum

ON Oxid nitric

PAD Presiunea Tn atriul drept

PpO Presiunea parfiala O,

FAPm  Presiunea arteriald pulmonara medie
FAPs  Presiunea arteriald pulmonaré sistolicd
PCB Presiunea capilara blocata

PCA Permiabilitatea canalului arterial
PGE Prastaglanding E

PO Presiunea O,

PPE Pericada preejectivnala

P-8 Pulmonar-sistemic

PSVD Presiunea sistolicd in ventriculul drept
PTA Percentile tensiunea arteriald
PVM Prolapsul valvel mitrale

Qp Debit pulmonar

Qs Debit sistemic

RMN  Rezonanta magneticd nucleara
RVP Rezistenta vascularad pulmonard
SNC Sistemul nervos central

sP Stenoza pulmonara

5a0, Saturafia de oxigen

5D Sunt stanga-dreapta

SISHP  Sindromul inimii stangi hipoplazice
88 Sindromul scimitar

TAC Trunchi arterial comun

TAR Thraombocytopeny absent radius
TAS Tensiunea arteriald sistolica

TC Tomografia computerizatd

TD Torace drept

TS Torace sténg

TF Tetralogia Fallot
VAo Valva gortei

VT Valva tricuspida
VP Valva pulmonara

VPEM Valva pulmonarei mari

VM Valva mitrald

vu Ventricul unic

VD Ventricul drept

Vs Ventricul stang

VI Vena cava inferioard

VCS Vena cava superioard

VSH Viteza sedimentéril hematiilor
ViQ Ventilatie/perfuzie

WPW  Wolff-Parkinson-White




CAPITOLUL |
CONSIDERATII GENERALE

La inceputul secolului XX| malformatiile congenitale continua sa ramana
o problema de sanatate a copiilor in toate tarile lumii, ocupand primul loc
ca morbiditate i mortalitate infantila. Conform datelor OMS 8-10/1000 copii
se nasc cu diferite malformatii congenitale cardiace. Anomaliile congenitale
prezinta o mare varietate etiopatogenica si clinica. Dintre toate malformatiile
congenitale 25% — 30% revin anomaliilor de cord. Desi pe parcursul ulti-
melor decenil s-au produs descoperiri spectaculoase in determinarea etio-
logiei MCC, s-au perfectat metodele de diagnostic si tratament chirurgical,
inclusiv cel prenatal, malformatiile congenitale de cord continua sa fie cele
mai frecvente anomalii congenitale si au o pondere importanta in structura
morbiditatii. Sub aspectul cauzelor de deces neonatal in lume malformatiile
congenitale sunt situate pe locul 4, fiind anticipate de prematuritate, imatu-
ritate (27%), asfixie (23%), sepsis/pneumonie (26%). In Republica Moldova
rata deceselor neonatale prin malformatii constituie 31% (in 2005) [172].

Definitie. Malformatiile congenitale de cord (MCC), in definitia clasica
propusa de S. C. Mitchell si colab. (1971), sunt caracterizate ca abateri de
la dezvoltarea embrionaré normald a cordului si/sau a vaselor magistrale
prezente la nastere sau in termenele apropiate. Ca entitate patologica, MCC
sunt definite ca fiind alterarea morfologiei cordului sau a vaselor magistrale
care odata cu nasterea fatului produc diferite tulburéri hemodinamice cau-
zate atal de viciul ca atare, cat si de afectiunile organelor interne aparute in
timp pe fundalul hemodinamicii modificate [120].

Pe parcursul ultimelor decenii, gratie noilor tehnologii de cercetare a sis-
temului cardiovascular, au fost detectate mai multe anomalii minore de cord,
numite stigme ale cardiogenezei, care nu influenteaza semnificativ hemo-
dinamica, nu necesita corectii chirurgicale, dar pot afecta starea somatica
generala prin initierea diferitor tulburari de ritm si conductibilitate, regurgitare
si insuficientd a valvulelor,

Istoric. Primele observatii asupra unor anomalii congenitale de cord da-
teaza inca din secolul I1. In tratatele sale medicale Galen (129-201) a prezen-
tat caracteristica anatomica a canalului arterial persistent, desi prima comu-
nicare in literatura medicala despre aceasta structura anatomica apare doar
in 1564, apariinand lui G. C. Arantzio. In lucrarile sale din anii 1671-1673
N. Stenon descrie primele cazuri a unui complex patomorfologic, cunoscut
ulterior ca tetralogia Fallot. Tot in aceasta perioad3 (1672) C. Rayger descrie
stenoza orificiului aortei, Au urmat apoi multiple cercetéri clinice si maorfologi-
ce efectuate de J. B. Senac, J. F. Mcekel, D. J. Morgan (secolul XV, care
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in urma unui numar mare de autopsii au elucidat morfopatologia stenozei
conului pulmonar si coarctatia de aorta. In 1847 Dairymple descrie evolutia
complexului Eizenmengher. in anul 1888 Munro a descris pentru prima data
posibilitatea ligaturarii i disectiei canalului arterial persistent pe cadavru.
Apoi pe toatd perioada secolului XIX au urmat multiple cercetari clinice si
morfologice, care s-au finalizat cu cunoasterea majoritatii formelor izolate de
malformatii congenitale de cord. in secolul XX cercetarile se amplifica. Noile
progrese spectaculoase in tehnologiile de cercetare a bolilor cardiovascula-
re, in special ultrasonografia Doppler, cateterismul cardiac, angiografia, TC,
RMN, examenele histochimice si imunologice, au permis, pe de o parte, sa
fie descoperite si alte anomalii cardiace, iar pe de alta parte, au caontribuit
la perfectarea metodelor de corectie chirurgicald a anomaliilor de cord. Din
deceniul patru al acestui secol in legaturd cu mortalitatea inalta, se fac in-
cercari de tratament chirurgical al unor malformatii cardiace, In 1937 John
Striedei din Boston pentru prima datd a efectuat ligatura canalului arterial
permeabil la un bolnav cu forma fulminanta de endocardita bacteriana care
a decedat la a patra zi de hemoragie gastrici. Rezectia-sutura a CAP a fost
efectuata cu succes de Robert E-Gross din Boston la 26 august in anul 1938
la un copil de 7 ani. Carectia paliativa a tetralogiei Fallot prin aplicarea unei
anastomoze intre artera subclavia si artera pulmonar, efectuata in a. 1945
de catre Blalock si Taussig, a deschis o noud era in managementul chirur-
gical al copiilor cu MCC. Abordarea de catre Gibbon in 1953 a metodelor
de interventie pe cord, utilizand sistemul circulatiei sangvine extracorpora-
le (CEC) a fost un pas decisiv in cardiochirurgia anilor 40-70 ai secolului
XX, Insa oficial cardiochirurgia ca disciplina clinica isi are inceputul din anul
1954 cand Clarence Walton Lillehei, R. L. Varco si colab. (Minneapolis) au
efectuat cu succes primele operalii de corectie radicala a tetralogiei Fallot
§i de inchidere a DSV, DSA utilizadnd circulatia incrucisata de la parinte la
copil. In acelasian (1954 ) s-a trecul la utilizarea oxigenatoarelor in circulatia
extracorporala propusa de R. Ghibbons Unul dintre fondatorii cardiochirur-
giei infantile, savantul canadian Wilfred Bigelow, spunea c& daca inceputul
secolului XX a fost marcat prin lupta cu infectiile, mijlocul acestui secol a
pus bazele geneticii umane, atunci ultimele 3 decenii pot fi numite pericade
revolutionare in domeniul cardiochirurgiei umane. in aceastd perioads au
fost descoperite mecanismele fiziopatologice ale tuturor anomalillor de cord
cunoscute, s-a efectuat primul transplant de cord de la om la om (Christian
N. Barnard, decembrie, 1967), s-au perfectionat metodele de tratament chi-
rurgical, utilizandu-se tehnici endovasculare. Actualmente 97% dintre copiii
operati cu MCC se pot bucura pe deplin de un mod obisnuit de viata.
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CAPITOLUL Il
EPIDEMIOLOGIA MALFORMATIILOR CONGENITALE
CARDIACE

Studiile epidemiologice ale MCC sunt axate pe doud ramuri mari: de-
scriptiva (cercetarea raspandirii in populatia umana) si analitica (studiul ca-
uzalitatii unor factori de mediu). Cercetérile se efectueaza in funciie de rasa,
sex, varsta, spatii geografice, scopul principal constituindu-! investigarea ca-
uzelor acestor patologii si identificarea factorilor implicati Tn producerea lor.
Estimarile epidemiologice reale ale MCC sunt extrem de dificile. Problemele
de fond tin de faptul c& multe forme clinice ale MCC la nastere sau in pri-
mele luni de viata sunt asimptomatice, multe cazuri atestate la prematuri,
dupa expirarea prematuritatii dispar, deseori studiile sunt axate doar pe une-
le probleme-{inta (varsta, forme clinice), mai sunt tari, regiuni, localitati unde
tehnicile performante de diagnostic nu sunt intotdeauna disponibile, pana in
prezent nu s-a obtinut un consens (sunt socotite ca MCC sau nu) in privinta
unor anomalii cum sunt aorta bicuspida, foramen ovale patent, prolapsul de
valva mitrala, care in perioada copilariei evolueaza asimptomatic si nu ne-
cesita corectie chirurgicala, dar care la 1/3 dintre persoanele adulte afectate
pot produce diferite complicatii (stenoze, anevrisme etc.).

Indicatori de morbiditate

Incidenta, prevalenta ofera informatii obiective asupra morbiditétii unei
boli. Incidenta este numarul de cazuri noi ce survin intr-o populatie timp de
un an, iar indicele de prevalenta redd numarul de cazuri de boala estimate
la un anumit moment dat (ziua de prevalenta), ambele raportate la 100000,
10000 sau 1000 de locuitori. Pentru a studia acesti indici au fost elaborate
Registre de Stat. Acestea reprezintd un sistem complex de colectare, inre-
gistrare i prelucrare a datelor legate de incidenta cazurilor de MCC pe un
teritoriu in functie de varsta, sex, mediul socio-economic.

Studiile epidemiologice efectuate Tn diferite tari dupa anul 1985 au esti-
mat indici foarte variafi ai prevalentei totale a MCC. In unul dintre cele mai
extinse studii (Baltimore-Washington Infant Study 1981-1989) s-a constatat o
prevalenta totala a MCC de 3,69 (metode neinvazive) si respectiv 2,38 (me-
tode invazive) /1000 nou-nascuti vii. Un alt studiu analitic efectuat de Julien
I. Hoffman, Samuel Kaplan in San Francisco (California, SUA)) bazat pe 62
publicatii in perioada anilor 1955-2002 a estimat o prevalentd a MCC cu valari
cuprinse intre 4/1000 si 50/1000, Studiul efectuat in anii 1993-2000 in Aus-
tralia de nord de catre Bolisetty S. si colab. a constatat o incidenta a MCC




estimata la 17,5/1000 nou-nascuti vii [20]. Datele estimate de Departamentul
European de statisticda EUROCAT (2005), atesta ca prevalenta MCC in Cehia
este de 6,16%o, in Italia de 4,6%.. Cele mai joase valori (2,4/1000 nou-nascuti
vii) ale prevalentel MCC au fost stabilite de Alabdulgader (Arabia Saudita) in
perioada anilor 1995-1996. in Republica Moldova anual se nasc in jurul a 600
copii cu MCC. Diferentele de prevalenta intre zonele descrise sunt posibil mai
putin nete decét s-ar crede. Diferentele de metodologie a studiului, tehnicile
utilizate in confirmarea diagnosticului sunt explicatia posibil cea mai relevanta
a variabilitatii indicilor obtinuti de autorii citati mai sus.

Conform datelor OMS, opt nou-nascuti din 1000 vin pe lume cu malfor-
matii congenitale cardiace. Acestea sunt cauzele a 3-5% din decesele n
prima saptamana de viata si a circa 33% din decesele survenite in decursul
perioadei neonatale (0-28 zile) [35].

Indicii prevalentei MCC in raport cu formele clinico-evolutive

In functie de complexitate, gravitatea evolutiei si prognaostic MCC, sunt
repartizate in 3 categorii:

— MCC cu evolutie severa si potential letal precoce (anomaliile cianogene,
defectul septului atrial si defectul mare al septului ventricular cu stenoza
critica a AP, coarctatia critica de aorta, defectul atrioventricular complet,
sindromul inimii stangi hipoplazice) care necesita corectie chirurgicala in
primele zile sau luni de viata.

— MCC cu evolutie moderata si potential letal precoce: stenoze moderate
sau putin stranse ale aortei gi arterei pulmonare, coarctatia neinsemnata
a aortei, DSA larg care necesita interventii chirurgicale in perioade mai
tardive. Incidenta formelor severe si moderate constituie de la 2,51a 3 din
1000 nou-nascuti vil.

— MCC cu evolutie asimptomaticd: DSV mic (< 5 mm) care au tendinta
spre inchidere spontana, canal arterial permeabil mic, DSA mic, stenoze
largi ale Ao si AP [6, 14].

Catre anul 2002 in SUA au fost inregistrate in jurul a 1300000 persoane
cu MCC, printre care 750000 prezentau forme izolate cu evolutie benigna
(usoara), 400000 — forme cu evolutie grav-medie si 180000 — forme grave de
boala. Anual in aceasta {ara sunt detectate circa 6500 persoane cu anomalii
grave. Dintre acestea 2,3% necesita interventii de urgentd sau decedeaza
in primul an de viata. In Europa anual se nasc aproximativ 240000 copii cu
MCC, 2/3 avénd forme severe si grav-medii care se supun obligatoriu trata-
mentului chirurgical sau interventional endovascular [35, 146].




Incidenta MCC in functie de varsta

Studiile epidemiologice efectuate au aratat o incidenta mai mare a MCC
in grupa de varsta 5-7 ani. Explicatia acestor date este in stransa legéaturs
cu procesul natural al evelutiei MCC. De obicei, cétre aceasts vArsta mai
multe forme ugoare de boala devin simptomatice si sunt diagnosticate, iar
o mare parte dintre copii sunt supusi unor controale mai riguroase nainte
de a merge la scoald. Scaderea incidentei MCC in perioadele ulterioare de
viata se explicd prin numarul mare de copii carora |i s-au efectuat corectiile
de rigoare gl cresterea numdrului de copii la care s-a produs inchiderea
spontana a defectelor.

Prevalenta MCC in functie de formele anatomice si
zonele georgrafice

Analiza datelor din literatura de specialitate atesta o variatie a indicilor pre-
valentei MCC in diferite zone geografice [16, 20, 80, 179].

Tabelul 1
Prevalenta MCC in functie de formele anatomice si zonele geografice
(numar la 1000 nascuti vii) (2002)

Leziuni Turcia SUA | Australia India
Referinte [35] | [90,91] [20] [140]
Defectul septului ventricular 520 | 2,829 6,80 3.00
Permeabilitatea canalului arterial 0,56 1,70 1,50
Defectul septului atrial 0,564 1,80 270
Canal atrioventricular 0,24 0,24

Stenoza arterei pulmonare 0,532 0,35 0.40
Stenoza aortei 0,256 0.16 0.40
Coarctatia aortel 0,356 0,60 0,20
Tetralogia Fallot 0,22 0,356 0,30 1.04
D-transpozitia vaselor mari 0,57 0,30 0,50

Hipoplazia inimii drepte 016 -

Altrezia tricuspidiana 0,09 0,02 0.15
Anomalia Ebstein 0,04 0,06

Atrezia arterei pulmonare 0,08 007

Sindromul inimii stangi hipoplazice 0,22 0,20 0,15
Truncus Arteriosus .09

Cale dubla de iegire a VD 0,13

Ventricul unic 0,08

Drenaj venas pulmonar

aberant total 0,09

Alte anomalii cianogene 0,127 10,60
Alte MCC 7,700 10,50 |




Prevalenta MCC in functie de gen, rasa/ etnie

Mai multe studii de anvergura efectuate pe parcursul anilor au constatat
ca unele malformatii congenitale de cord au cu certitudine apartenenté de
gen si etnie. In raportul anual al Asociatiei Americane de Cardiologie (2006)
au fost prezentate date care releva ca, la baieti, mai frecvent sunt intalni-
te: stenoza valvelor aortei (raport M/F- 3,3 :1), anomalia vaselor coronariene
(M/F = 2,9:1), tetralogia Fallot si coarctatia aortei (M/F — 1,9 :1), transpozitia
vaselor mar (M/F - 1,4 :1), sindromul hipoplaziei inimii stangi si drenajul ve-
nos pulmonar aberant total (M/F — 1,3 :1), anomalia Ebstein (M/F = 1,2 :1). In
ceea ce priveste afectarea uneia sau altei rase/etnii, s-a estimat ci la persoa-
nele de origine afro-americand, In comparatie cu persoanele de etnie latino
si nonlatino (albi), se intalneste mai frecvent defectul septului atrial tip ostium
secundum (de 2 si respectiv 2,6 ori), patologia tricuspidei si canalul arterial
permeabil (de 2 si respectiv 2,5 ori), patologia arterei pulmonare (de 1,9 si
respectiv 1,8 ori). La persoanele albe (Europa, Africa de Nord, Orientul Mijlo-
ciu), Tn comparatie cu persoanele de etnie latino se Tnregistreaza de 4,5 ori
mai frecvent anomalia vaselor coronariene, de 1,6 ori hipoplazia inimii stangi
i stenoza valvulei aortei. La reprezentantii etniei latino, in comparatie cu ce-
lelalte etnil incluse in acest studiu, mai frecvent (de 3,5 ori) a fost Inregistrat
drenajul total aberant al venelor pulmonare. Privitor la variatile indicilor pe
acest subiect, prezentate Tn literaturd, se afirma ca incidenta unor anomalii
de cord in functie de gen este determinata de influenta unor factori de mediu.
Bunaoara, Loffredo (2001) Tn studiile sale a demonstrat ca frecventa mai in-
alta a transpozitiei vaselor magistrale la baieti este asociata cu influenta unor
pesticide care au efecte proestrogene [24, 90, 91, 105, 106].

Indicatori de mortalitate. Printre cauzele mortalitatii infantile malforma-
tiilor congenitale de cord le revin 26-29% dintre cazuri. Circa 43 % din dece-
se se produc in pericada neonatald, iar malformatiile conotruncale sunt cele
care determina acest indice [NVSS Final Data for 2004, 6, 53].

In tarile dezvoltate indicii mortalititii prin MCC constituie 1,3-1,4 la 1000
nou-nascuti vii [35, 175].
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CAPITOLUL IIL.
FIZIOPATOLOGIA MALFORMATIILOR CONGENITALE
DE CORD

Cardiogeneza

Sistemul cardiovascular apare in sdptdmanile 2-3 intrauterine si isi are ge-
neza in stratul mezodermal al trofoblastului. Spre sfarsitul saptamanii a doua
de gestatie In mezoderm apare un conglomerat de celule care constituie ince-
putul vaselor primare. Cordul se dezvolta din pliurile duble ale mezodermului
formand tubul cardiac primar (fig. 2.1). De la a treia séptdmana tubul cardiac
creste intensiv In lungime rotindu-se sigmoid. Spre sfarsitul acestei perioade
incepe divizarea inimii in compartimentele drept si stang. in atrii initial apare
septul primar care creste spre canalul atrioventricular formand foramenul in-
teratrial primar. In siptdmana a saptea, alaturi cu septul primar se dezvolta
septul secundar interatrial care creste in forma de semiluna formand cu margi-
nile sale foramen ovale (FO), prin care este posibild trecerea fluxului sangvin
dreapta-stanga, ceea ce determina o presiune mai mare in atriul drept. Dupa
nasgtere presiunea marita in atriul stang apropie intim ambele septuri care, con-
crescand, formeaza septul interatrial final. Cresterea septului interventricular la
fel incepe |la sdptdmana a patra. El se dezvolta spre canalul comun atrioven-
tricular si concreste cu bulbii endocardiali. In regiunea superioara a septului se
pastreaza foramen interventricular care mai tarziu se acopera cu tesut conjuc-
tiv, In aceeasi perioada, din trunchiul atrial apar doi bulbi endocardiali ce cresc
si se transforma in sept aortopulmonar, formand aorta si artera pulmonara care
comunica prin canalul arterial (Botall). Miocardul isi are originea din stratul ex-
tern epicardial al tubului cardiac primar. Cétre luna a doua, in miocard pene-
treaza tesut conjunctiv din care se formeaza inelul fibros al orificiului atrioven-
tricular. Tot in acest interval de timp apare primordiul sistemului de conducere
al cordului. Dupa ce diafragma isl ocupa locul final, inima efectueaza o rotatie
partiala si astfel ventriculele ocupa pozitia caudald fatd de atrii. La sfarsitul
saptamanilor a 7-8-a are loc definitivarea structurilor cordului si a vaselor mari.
Inima din formatiune bicamerala se transforma in cvadricamerala. in perioa-
dele urmatoare de dezvoltare a embrionului modificarile esentiale sunt axate
pe cresterea volumulul cordului, in special al miocardului, si pe diferentierea
vaselor. Primul trimestru de sarciné este perioada critica, deoarece in aceasta
perioada are loc primordiul organelor vitale. In cazurile influentei factorilor no-
civi poate fi perturbat mecanismul embriogenezei sistemului cardiovascular cu
aparitia diferitelor anomalii ale cordului si vaselor magistrale [67].




Fig. 2.1. Tubul cardiac primar.

Schema circulatiei sangvine la fat.
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Fig. 2.2. Circulatia sangvina la fat.




Particularitatile circulatiei sangvine fetale:

Schimbul de gaze si oxigenarea sangelui are loc in placenia. Reteaua
capilara a placentei se varsa in trunchiul principal — vena ombilicald. San-
gele oxigenat de la placenta prin vena ombilicala, canalul venos Arantius
sl vena cava inferioara ajunge la atriul drept. De aici, cea mai mare parte a
sangelui patrunde n atriul stang prin foramen ovale si mai departe, in aorta
ascendenta, trecand prin ventriculul stang in vasele carotide si subclavicula-
re spre cap, gat si membrele superioare. in viata intrauterina sangele circula
din AP in Ao. O parte de sange din atriul drept trece in ventriculul drept, apoi in
a. pulmonara. Deoarece circulatia mica la fat nu functioneaz, in patul vas-
cular pulmonar nimereste o cantitate mica de sange, volumul major intor-
candu-se din artera pulmonara prin canalul Botall Tn aorta descendents. De
aici sangele se indreapta spre arterele iliace, arterele ombilicale si placenta
pentru a fi oxigenat. Trecerea sangelui in circulatia mare {(omitand circuitul
mic) are loc prin 2 sunturi: foramen ovale si canalul arterial (fig. 2.2).

Modificari hemodinamice la nastere (dupa primele miscari respira-
torii):

1) Precoce (pana se ligatureaza si sectioneaza cordonul ombilical - la

3 -4 -5 minute):

— Creste rezistenta sistemica datorita disparitiei circulatiei placentare:

— Se dilatd vasele pulmonare sub actiunea oxigenului dupa primele

respiratii. Ulterior se produce o scadere brusca a rezistente| vase-
lor in circulatia pulmonara, creste volumul circulatiei pulmonare de
la 5% la 100% din debitul cardiac, scade presiunea in inima dreapta
§i creste presiunea in inima stanga. Sub influenta acestor modificari
fiziologice jetul sangvin Tsi inverseaza traseul, circuland de la aorta
spre artera pulmonara. Tn cazurile cand circulatia de tip fetal persists
dupa nastere apare HTAP.

Cauzele care mentin circulatia de tip fetal sunt:

* Hipoxia fetala:

* Acidoza metabolica posthipoxica;

* Poliglobulia si hipervascozitatea:

+ Inchiderea prematura (nu treptata) a canalului arterial;

* Tulburari metabolice (hipoglicemie, hipocalcemie).

In cazul cand fatul a stat o pericada mai lunga in hipoxie, chiar daca dupa
nastere se ventileaza bine, ramane cu un deficit de oxigen, care contribuie
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la declangarea tulburarilor metabolice severe, iar metabolitii produsi mentin
vasoconstrictia pulmonara importanta, sustinand circulatia de tip fetal. Acest
proces este intretinut si de vascozitatea sangelui crescuta prin poliglobulie,
instalatad ca mecanism compensator posthipoxic.

2) Modificari tardive:

— Disparitia canalului venos Arantzius (ligaturarea cordonului ombilical
produce vasospasm si fibroza),

— Inchiderea functionala a canalului arterial

— Fibrozarea canalului arterial

— Inchiderea foramen ovale (dupé 2-3 luni de la nastere)
— Hipertrofia mediei arteriolelor pulmonare

Imediat dupa nastere, odata cu primele respiratii, creste presiunea arte-
riala a oxigenului care stimuleaza sinteza de PGE, (cu efect constrictor asu-
pra canalului) si inhiba foarte rapid sinteza de PGE care mentine deschis ca-
nalul arterial. in mod normal, canalul arterial trebuie sa se inchida progresiv.
inchiderea functionald se produce in 10-15 ore de la nastere. Daci intervine
o alta cauza (externa), inchiderea acestuia este inca reversibila. Acest feno-
men este foarte important in cazul cardiopatiilor ductodependente (atrezia
de tricuspida, stenoza criticd sau atrezia de arterd pulmonara, transpozitia
de vase mari), situatii in care sangele din inima dreapta nu poate ajunge la
nivelul plamanilor. inchiderea definitiva a canalului arterial se poate produce
pana la varsta de 2 - 3 si mai multe luni, in cazul cand acesta determina un
sunt arteriovenos sub presiune ridicata si nu se inchide in primele 6 luni va
ramane deschis toatd viata cu dezvoltarea sindromului Eisenmenger, care
inevitabil va duce la deces in absenta tratamentului chirurgical. De aceea
ligaturarea ductului se recomanda a fi efectuata in primul an de viata.

Foramen ovale acoperit cu o valva, in mod normal este mentinut deschis
in timpul vietii intrauterine. Dupa nastere, creste presiunea in inima stanga,
valva FO se alipeste de sept, se inchide cu totul si se fibrozeaza. Daca nu
existad valva, sau aceasta este mai mica decat foramen ovale, ultima raméne
deschisd si apare defectul septului interatrial (DSA) tip ostium secundum
(OS). Defectele care nu s-au inchis pana la varsta de 2 — 3 luni ar putea sa
se inchida pana la 3 — 4 ani. Hipertrofia treptatd a mediei arteriolelor pul-
monare reflectd maturarea patului vascular. Daca la nastere dupa primele
respiralii raportul intre rezistenta vaselor sistemice si rezistenta vaselor pul-
monare este de 2:1, la copilul mare acest indice este de 5:1 [122, 209].




CAPITOLUL IV.
ETIOLOGIA MALFORMATIILOR CONGENITALE DE CORD

Datele furnizate de studiile epidemiologice contemporane cu privire la
etiologia malformatiilor de cord au permis clasificarea factorilor de risc;

— factori genetici
— factori neereditari (teratogeni)
Factorii genetici

Daca pana in anii 90 ai sec. XX se considera ca etiologia MCC este mul-
tifactoriala (un complex cu circa 60 factori), dezvoltarea citogeneticii umane
a aratat ca majoritatea anomaliilor congenitale de cord au la baz3 diferite
defecte genetice. Se considera ca aceste defecte sunt secundare unor ano-
malii cromozomiale numerice sifsau structurale sau consecinta unor mutatii
genice de tip mendelian [33, 36, 62, 95, 134, 140].

Circa 30-40% din totalul MCC au la bazi diferite anomalii cromozomiale
(Kitchiner 2004). Factorii determinanti in producerea anomaliilor cromozo-
miale nu sunt pe deplin studiati. In acest context un rol important il are polu-
area globala a mediului ambiant. Dezvoltarea industriei gl tehnicii in orase,
industrializarea si chimizarea productiei agricole, utilizarea fara control si
timp indelungat a unor medicamente, precum si alti agenti mutageni de ori-
gine fizica si chimica au contribuit Ia aparitia in mediul ambiant a unei canti-
tafi mari de factori mutageni care provoaca modificari ereditare (mutatii). De
obicei, anomaliile cromozomiale nu au o cale specifica de transmitere (do-
minanta sau recesiva). Exceptie sunt cazurille cand la unul sau ambii parinti
se produc reconstructii structurale de tip translocatii sau inversiuni [160].

Tabelul 3

Frecventa unor malformatii cardiace congenitale in functie de tipul
anomaliei cromozomiale (Telethon, 2001)

o : Frecventa ;
Anomalii cromozomiale MCC (%) Anatomia
Deletia 4q (sindromul 50-65 ASD, V3D, PCA, atrezia Ao,

Wolf-Hirschharn) dextrocardia, TF, atrezia tricuspidei
Deletia 5p (cri-du-chat) 30-60 DSA, DSV, PCA

Deletia 7g11.23 (sindromul 53-85 SP supravalvulara,
Williams-Beurn) stenoza pulmonara periferica




D8V, PCA, CoA,SP, DVPAT,

Trisomia 8 (mozaicism) 25 Memona-aktaase
SN CoRga 50-75 | DSAV, SP, DSV, TF
cromozomului 8p T ;
Trisomia 9 65-80 PCA, SISHP, DSV, TF, ODVD

DSA, DSV, valva Ao bicuspida,
Deletia 10p 50 PCA, SP, CoA,

Truncus arteriosus
Deletia 11q
(sindromul Jacobsen) o6 SASHESE: D5, B0
Trisomia 13
(sindromul Patau) 80 DSA, DSV, PCA, SISHF
Trisomia 18 90-100 DSA, DSV, PCA, TF, CoA, Valva
(sindromul Edwards) Ao bicuspida, TVM
Deletia 20p12 J ] i
(sindromul Alagill 85-94 SP, hipoplazia AP, TF
Trisomia 21
(sindromul Down) 40-50 DSAV, DSA, DSV, TF

: Arc aortic intrerupt, truncus

Dgletla 22-:41’_1 75 arteriosus, anomalie izolata a
(eindromul DiGaoGS) arcului aortel, TF, DSV
Monasormia X 25-35 | CoA, valva Ao bicuspida, SISHP
(sindromul Turner)
Sindromul Klinefelter 50 { PWM, PDA, DSA, PCA

Bolile monogenice sunt afectiuni produse de mutatii ale unei singure

gene sl se transmit in succesiunea generatiilor dupa tipul autozomal-do-
minant, autozomal-recesiv si legat de cromozomul X. Incidenta globala a
acestor boli este estimata la 10 din 1000 de nasteri. In structura cauzalita-
tii malformatiilor congenitale afectiunile monogenice constituie aproximativ
5-7% din cazuri [51]. Pe parcursul ultimelor decenii au fost descrise peste
200 sindroame genetice cu transmitere mendeliene din a caror tablou clinic

fac parte malformatiile cardiace (anexa 3).




Tabelul 5

Afectiuni genice asociate cu malformatii congenitale de cord
(citat dupa Pierpont M.E. si colab., 2007).

Gene Cromozomi Defect cardiac

NKX2.5(CSX) | 5q34-q353 DSA, bloc AV (familiale)

CFC1 2921 D-TVM , ODVD

PROSIT240 12924 D-TVM

ZFPM2/FOG2 | 8g23 TF

NKX2.5 5q34-q35 TF

JAG1 20p12 TF

CRELD1 3p21 DSA/DSY

GATA4 8p23 DSA/DSV

ZIC3 Xg26 Heterotaxie

CFC1 2q21 Heterotaxie

ACVR2B 3p21.3-p22 Heterotaxie

LEFTYA 1g42.1 Heterotaxie

ELN 7ql1 Stenoza Ao supravalvulard
TBX5 12924 Sindromul Holt-Oram

JAG1 20p12 Sindromul Alagille

TFAPZB Bp12 Sindromul Char

PTPN11 12924 Sindromul Noonan

KRAS 12p1.21 Sindromul Noonan

5031 2p21 Sindromul Noonan

CHD7 8q12 Asociatia CHARGE

EVC, EVC2 4p16 Sindromul Ellis-van Creveld
FBN1 15q21.1, 5p23.31 | Sindromul Marfan

TGFBR2 3p22 Sindromul Marfan-like

KRAS 12p12.1 Sindromul cardio-facio-cutaneu
BRAF 7934 Sindromul cardio-facio-cutaneu
MEK1 15921 Sindromul cardio-facio-cutaneu
MEK2 7q32 Sindromul cardio-facio-cutaneu
HRAS 11p15.5 Sindromul Costello

Factorii neereditari (teratogeni)

Conform datelor din literaturd se apreciazad ca numai 2-8% din totalul
malformatiilor congenitale de cord sunt datorate influentei directe a factorilor
teratogeni asupra fatului in perioada embriogenezei. Existad factori cu risc
major §i risc moderat sau minor de aparitie a MCC (anexele 4 si 5).




FACTORI TERATOGENI CU RISC MAJOR
Diabetul matern

Existd numeroase studii care au furnizat date cu referire la asocierea
diabetului matern cu MCC. Mecanismele patogenetice si nivelele critice ale
glicemiei care pot produce efecte teratogene nu sunt cunoscute, Exista mai
multe ipoteze care explica efectele glicemiei ridicate asupra embrionului.
Una dintre ipoteze presupune ca glicemia majorata produce un sir de tran-
scriptii la nivelul genelor Hox (homeobox genes) care regleazi dezvoltarea
tubului neural si formarea cordului si al genelor care controleaza cresterea
miocardului embrionar. Tulburarea controlului cresterii miocardice in cursul
vielii intrauterine poate duce la malformatii. Efectul acestor gene de cres-
tere este mediat si de unii factori de transductie care presupun, Tn afara
de crestere celulara, si apoptoza celulelor care determing formarea defec-
telor cardiace. O alta ipoteza, bazata pe studii experimentale, releva rolul
stresului oxidativ si formarea radicalilor liberi in cazul diabetului care au un
efect teratogen. Cardiopatiile congenitale asociate cu diabetul matern sunt:
malformatiile conotruncale, transpozitia vaselor magistrale, DSA, DSV, CAP,
hipoplazia ventriculului stang, obstructia cailor de iesire. Se considers c3
monitorizarea i reglarea glicemiei in perioada preconceptionala si in prime-
le 7 sau 8 saptdmani de sarcina reduc riscul aparitiei MCC pana la nivelul
populational general [2,65,109,122,130,156,159,167,190].

Fenilcetonuria

Fenilcetonuria maternd netratata mareste de 6 ori riscul aparitiel MCC.
Cele mai frecvente anomalii intalnite sunt: tetralogia Fallot, DSV, CAP si ven-
triculul unic. Respectarea tratamentului dietetic in perioada preconceptionala
§i controlul ei pe perioada sarcinii reduc acest risc crescut [101,111],

Obezitatea materna

Asocierea obezitatii cu MCC a fost subiectul multor cercetari si discutii.
Obezitatea reprezinta un complex de conditii (nutritionale, neuroendocrine,
genetice, diabet tip Il latent etc.), ale céror efecte patogenetice nu sunt pe
deplin cunoscute. Ultimele cercetéri efectuate pe loturi mari de studiu in
diferite zone geografice au estimat ca riscul aparitiei MCC la copiii ale caror
mame sunt obeze (indice al masei corporale mai mare de 26 kg pe m?) este
de 2-6,5 ori mai mare. Mai frecvent a fost inregistrat DSA [122,166] .

Rubeola, boli febrile ,,respiratorii”, gripa

Ideea potentialel asocieri a maladiilor febrile cu MCC a fost sugerata
in observatiile care au descris aparitia mai multor cazuri de MCC dupa ce




mamele suportau in pericada sarcinii rubeola. |poteza a fost confirmata de
rezultatele unor studii ulterioare care au demonstrat ca vaccinarea viitoare-
lor mame (din perioada copildriei) contra rubeolei micsoreaza considerabil
riscul de Tmbolnévire al gravidelor de rubeola. Astazi este bine studiat sin-
dromul rubeclei cangenitale, anomaliile cordului regasindu-se in circa 60
-70% dintre cazuri. Mai frecvent au fost Inregistrate PCA, anomalia valvule-
lor arterel pulmonare, stenoza perifericd a AP, DSV [25, 27, 60, 61, 64].

Mai multe studii recente au confirmat ca in geneza MCC sunt implicati si
alti agenti infectiosi respiratori” , dacé boala este contactata in primele doua
luni de sarcind. Conform estimarilor acestor cercetari, riscul aparitiei MCC
este de 2 ori mai mare decat in populatia generala. Virusul gripal ocupa un
loc de frunte in structura agentilor infectiosi respiratori implicati in producerea
efectelor teratogene. De obicei, maladia evolueaza cu febra inaltd, intoxicatie
si alterarea semnificativa a starii generale. Printre anomaliile de cord asociate
cu maladiile febrile materne sunt; stenoza AP, orificiul dubiu al ventriculului
drept, atrezia valvei tricuspide, coarctatia de aortd, defectele conotruncale,
DSV. Mecanismele de producere a anomaliilor congenitale de cord asociate
cu virusuri respiratori nu sunt cunoscute. Exista cercetdri care vorbesc despre
efectele teratogene ale agentilor infectiosi dupd modelul rubeolei, precum si
despre apoptoza celulara Tn etapele morfogenezei cardiace produsa de hiper-
termie sau medicamentele utilizate in aceasta pericada. Shaw GM, Nelson V,
Carmichael SL (2002) in studiile lor (studii caz-control) au estimat o ratd mai
inaltd a virozelor asociate cu MCC conotruncale la persoane ce nu au utilizat
in perioada preconceptionald polivitamine. Actualmente este recunoscut fap-
tul c& administrarea polivitaminelor si a acidului folic in perioada preconceptio-
nala si in primele luni de sarcina diminueaza mult riscul aparitiei malformatiilor
congenitale, inclusiv a celor cardiace [28,163].

Desi nu s-au efectuat studii bazate pe trialuri mari de cazuri clinice, unii
savanti atentioneaza asupra rolului infectiilor cronice ale organelor genitale
provocate de Chlamidia, Mycoplasma, Ureoplasma in geneza MCC [198].

Remedii medicamentoase utilizate de mama

Talidomidul este demult recunoscut ca medicament cu potential terato-
gen puternic §i este contraindicat femeilor gravide. Embriopatia cauzata de
acest medicament include: defecte conotruncale grave, DSA, DSV [88, 96].

La fel, sunt cunoscute efectele teratogene ale preparatelor vitaminei A.
Utilizarea zilnica a vitaminei A in doze > de 10000 Ul retinol sau suplimente
poate produce efecte teratogene. Embriopatia isotretinoica se caracterizea-
za prin malformatii ale sistemului nervos central, ale timusului, urechilor,




micrognatie, despicatura boltei palatine, diverse malformatii de cord. Aceste
medicamente persista in organismul uman pericade mari de timp, de aceea
conceperea unei sarcini trebuie amanata minimum pe 2 ani [26].

Ingrijoratoare par a fi rezultatele unui studiu de cohorta, recent efectuat de
Cooper WO si colab. (2006) care au cercetat influenta medicatiei hipertensive
cu inhibitori ai enzimelor de conversie a angiotensinei (IECA) in aparitia MCC.
In studiu au fost inclusi 29507 copii cu varsta sub 1 an, mamele carora au utifi-
zat in primul trimestru de sarcina |IECA. Prevalenta cazurilor de MCC depasea
cu 0,7% indicii populationali generali (3,0%- 3,7%) [49, 88, 97].

Dintre mai multe clase de medicamente care au fost suspectate a avea un
rol teratogen, talidomidul, fenitoina, medicatia citostatica, unele preparate an-
tiepileptice (derivati ai acidului valproic) sunt apreciate cu cel mai crescut risc
teratogen. Rata copiilor cu MCC ale caror mame au efectuat in copilarie chi-
mioterapie cu agenti antineoplazici este de 12-14 ori mai mare in comparatie
cu populatia generala. O legatura certa intre folosirea altor medicamente sus-
pecte ca au efecte teratogene si riscul de MCC nu a putut fi dovedita, in pofida
numeroaselor studii in acest sens. Ramane insa sa tinem cont de rezultatele
cercetarilor care au relatat date asupra efectelor teratogene ale urmatoarelor
remedii medicamentoase: Fluconazol, Lithium, Metronidazol, Fenilefring, Tre-
tinoin (topic), Zidovudin, corticosteroizi. Este logic ca la aparitia unor rezultate
concludente ale studiilor la aceasta tem3, in pericada sarcinii se va renunta la
prescrierea acestor medicamente [39, 88, 129, 139].

Narcoticele

Informatiile din literatura de specialitate despre efectele narcoticelor asu-
pra embrionului uman sunt foarte controversate. Doua studii (caz-control)
efectuate pe un lot de 300 si 400 copii ai caror parintii consumau narcotice
permanent, confirma asocierea MCC cu utilizarea acestor noxe, in timp ce
alte doua studii efectuate infirma aceste riscuri [88, 97, 134].

Alcoolul

Conform datelor OMS 25 din 1000 gravide utilizeaza in timpul sarcinii
bauturi alcoolice. Desi alcoolul pur nu este teratogen prin el insusi, con-
sumul de alcool de céatre gravida este in relatie cauzald cu malformatiile
congenitale, inclusiv cele cardiace. Placenta si fatul sunt lipsiti de fermentul
alcooldehidrogenaza, enzimé care contribuie la descompunerea alcoolului.
Depozitarea alcoolului Tn placenta, lichidul amniotic, precum si cumularea
altor metaboliti nocivi in cazul alcoolismului matern afecteaza grav embiri-
ogeneza, Actualmente sunt argumente puternice care determina ca abuzul
de alcool, prin efectele sale secundare, afecteaza grav embrionul, contri-




buind |la dezvoltarea sindromului alcoolismului fetal in cadrul céruia simpto-
matologia MCC se regaseste in 42-65% dintre cazuri. Mai frecvent au fost
inregistrate cazuri de D5A si DSV. Primele descrieri ale sindromului alcoolis-
mului fetal au fost publicate de Jones gi Smith in 1873, in urma observatiilor
cazurilor repetate de nastere a copiilor cu multiple malformatii congenitale,
inclusiv de cord, Se admite ca utilizarea zilnica a =92 g alcool are un im-
pact grav asupra embrionului, Ultimele estimari arata ca sindromul alcoolic
fetal, ce are o incidenta de 1.9/1000 nasteri, apare, in primul rdnd, datorita
consumului matern de alcool, dar si datorita expunerii concomitente la alti
factori nocivi, cum sunt unii solventi organici. Interpretarea acestor factori de
risc si a interferentelor dintre ei trebuie contextualizata in functie de postul
si mediul de lucru particular Tn care isi desfasoara activitatea viitoarea sau
actuala mama. In functie de susceptibilitatea individuald, de evolutia gene-
rala a sarcinii, de antecedentele medicale si de mecanismul de actiune al
agentului nociv, trebuie luata o hotarare responsabila privind suspendarea,
sistarea temporara sau continuarea muncii unei mame care utilizeaza alcool
in cazul asocieril altor factori nocivi [47,108,134].

Fumatul

Conform datelor recente ale OMS peste 12 min. femei de pe glob fumea-
za Tn timpul sarcinii. Fumul de tigara contine circa 2000 de compusi chimici,
multi dintre ei fiind foarte toxici. Parerile savantilor asupra asocierii fumatului
matern si MCC sunt radical despértite. in timp ce unii cercetétori s-au pro-
nuntat cu fermitate ca fumatul parental, in deosebi cel matern, contribuie
la aparitia unor forme de MCC [184], mai multe studii pe subiectul dat nu
au depistat date convingatoare pentru aceste afirmatii. Cert este ca com-
pusii chimici din fumul de tigara au diferite efecte toxice care pot influenta
dezvoltarea organismului uman atat in perioada intrauterina, cat si in cea
postnatala. Numeroase studii au demonstrat asocierea fumatului matern cu
despicatura buzei si a boltii palatine, cu nasterea prematura a fetilor. Naste-
rea unui copil cu greutate la nastere sub 2500 g, imatur sau prematur este
deseori asociata fumatului activ sau expunerii la fumul de figara, inclusiv la
locul de munca (asa-numitul fumat pasiv). Fumatul mamei este legat strans
si de riscul de moarte subita a sugarului mic [162,189].

Consum excesiv de cofeini (in cafea, ceai produse cola si ciocolata).

Consum excesiv inseamna peste 3 — 4 cafele pe zi sau 200 — 400 mg/zi
cofeina.

Este bine cunoscut faptul c& cofeina trece bariera placentara, de aceea
temerile asupra unor efecte teratogene posibile sunt argumentate. Mai mul-




te studii (de cohorta, caz-control) ce au inclus 13726 de persoane care au
utilizat ziinic in primele 4 luni de sarcina cate 4 cafele/zi nu au evidentiat o
incidenta mai mare a anomaliilor congenitale Tn comparatie cu persoanele
care nu au utilizat aceste produse. Mai mult, alt studiu de cohortd cu 850
de gravide, care utilizau 8 cafele pe zi, la fel nu a confirmat existenta unei
asocieri a MCC si utilizarea preparatelor ce contin cafeina [88, 97).

Radiatiile ionizante

Efectele teratogene ale radiatiilor ionizante au fost demonstrate in urma
studiilor asupra persoanelor expuse ocupational, in scop de diagnostic sau
terapeutic la radiatii, precum gi asupra supravietuitorilor bombardamentelor
atomice de la Hirosima gi Nagasaki din 1945, Referitor la posibilitatea apa-
rifiei MCC dupa o radiografie toracica sau dentala mai multi savanti sunt de
parerea ca riscul real este supraestimat [88, 97].

Poluantii industriali

Se vorbeste despre poluarea atmosferica atunci cand una sau mai multe
substante sau amestecuri de substante poluante sunt prezente in atmosfera
in cantitali sau pe o perioada care pot fi periculoase pentru oameni, animale
sau plante si contribuie la punerea in pericol sau vatamarea activitatii sau
bunastarii persoanelor” (OMS). Sunt inregistrati un numar mare de poluant]
ai mediului ambiant (anexa 6). Dovada ca potentialii teratogeni confinuti in
aer, apa, sol, alimente pot determina anomalii congenitale este bazata pe un
sir de studii efectuate pe parcursul ultimelor decenii [52, 100, 151, 164, 176,
187]. Yauck, J.S si colab. (2004). in studiile lor au demonstrat ca in regiunile
cu poluare atmosferica intensa determinatd de continutul crescut in benzpi-
ren, triclortilen, incidenta malformatiilor de cord este mult mai mare. Efectele
teratogene ale acestor agenti chimici au fost demonstrate si in studii experi-
mentale. in lotul in care sobolanii au utilizat ap3 din regiunile respective s-au
constatat decese antenatale, anomalii de dezvoltare a creierului, tulburari
ale functiei cardiace.

Factorii ocupationali materni

Conditille de munca au un impact considerabil asupra sanatatii omului.
Anumite deficiente in organizarea ei se asociaza cu agenti toxici si factori
de risc ce actioneaza la locul de munca. In térile unde sistemul de protec-
tie a muncii functioneaza eficient, rata imbolnavirilor de boli profesionale,
anomalii congeniale este mica. Rezultatele mai multor studii, efectuate in
diferite zone geografice, ce aveau ca obiectiv determinarea rolului pe care
il joaca factorii de mediu, si In special expunerea indelungata la pesticide,
in aparitia MCC, au scos n eviden{a ca riscul aparitiei MCC la persoanele
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activitatea cirora era legatd de agricultura si industria piscicold, unde se
utilizau pesticide si erbicide, era de la 3 -79 ori mai mare decat la restul po-
pulatiei [100,151,176,187]. Mai frecvente au fost anomaliile conotruncale, si
in special transpozitia de vase magistrale. Conform opiniei acestor autori,
pesticidele gi erbicidele initial se acumuleaza in tesuturile adipoase ale pes-
tilor, vitelor, animalelor salbatice, apoi si ale oamenilor. In organismul uman,
aceste substante toxice liposolubile se acumuleaza in organele cu o mare
proportie de tesut adipos (creierul, organele sexuale, glandele mamare). Tot
ei au constatat ca mai multe pesticide au influente pseudohormonale, cu ac-
tivitate asemanatoare progesteronilor si estrogenilor. Anume acestor efecte
ale pesticidelor li se atribuie afectarea mai frecventa a baietilor in TVM.

Teratogenitatea, respectiv dezvoltarea morfofunctionala alterata a copi-
lului, a fost constatata dupa inhalarea unor anestezice volatile, expunerea
la arsenium, nichel, mercur organic, plumb, etilen oxid, contactul indelungat
cu diferiti solventi (percloretilena, clorura de metil, toluenul, xilenul). Suscep-
tibilitatea maxima |a efectele teratogene este in primele 2-8 sdptamani de
sarcind. De altfel, toate aceste substante toxice au efectul cel mai daunator
in primul trimestru de sarciné, cand ritmurile de crestere sunt maxime, dar si
maximal vulnerabile [96,140].

Varsta parentala

Conform datelor obtinute de Ferencz C (Risk Factors of Major Cardiovas-
cular Malformations: The Baltimore-Washington Infant Study, 1981-1989),
varsta parentala nu are mare influentd asupra incidentei MCC. Totusi, Tn
unele categorii de varsta au fost observate abateri de la indicii riscului MCC
in populatia generald. Persoanele cu varsta mai mare de 30 ani aveau un
risc mai mare pentru nasterea copiilor cu transpozitie a vaselor magistra-
le (1,7/1,1) si anomalia Ebstein (2,6/1,4). Mamele, varsta cérora depasea
34 ani, mai des dadeau nastere unor copii cu aorta bicuspida (2,5/1,3) si
DSA (1,6/1,0). Femeile mai tinere de 20 ani aveau un risc mai mare pentru
nasterea copiilor cu atrezia tricuspidiana (2,8/1,3). $i in studiul de cohorta
efectuat in Atlanta (1968 — 2000) s-a relevat o interdependenta usgoara intre
varsta mamei si riscul aparitiei MCC. Astfel, la persoanele de varstd 35-40
ani riscul aparitiei MCC era de 1,12 fatd de 1,03 in populatia generala. Mai
des aceste concluzii se refereau la atrezia tricuspidiana (1,24/1,02), orificiu
dublu al ventriculului drept (1,28/1,1) [102,123,131,142, 155].

Rasalnationalitatea

Diferentele indicilor incidentei MCC Ia popoare in functie de rase si natio-
nalitali sunt constatate in diverse publicatii. Copiii de rasa alba au un risc




mai mare pentru maladia Ebstein, stenoza de aorta, defectele atrioventricu-
lare DSA, coarctatia de aorta, anomalii conotruncale, canal arterial persis-
tent, stenoza AP, hipoplazia inimii stangi. La persoanele de rasa spaniola si
neagra a fost constatat un risc mai mare pentru: tetralogia Fallot (1,5/1,0);
defectul atrioventricular (noncromozaomial) (5,61/1,84); DSA (2,1/1,24); ano-
malia Ebstein (3,2/1.7) [64]

Stresul matern

Implicatiile stresului in dezvoitarea MCC au fost si continua sa fie obiec-
tul a numeroase studii. O legatura cauzala directa este dificil de stabilit, insa
persoanele care au avut parte de mai multe evenimente stresante inainte
de sarcina, fara indoiala, au un factor de risc important pentru aparitia unor
anomalii congenitale. Studiile efectuate in California (1989) au indicat o rata
mai ridicatad a anomaliilor conotruncale (2,4/1, 42) [64].

Factorii paterni

FPreocuparea pentru a gasi o legatura intre factorii paterni si malformatji
la urmasi este destul de veche. Exista cercetari care exploreaza ideea ca
factorii paterni sunt implicati mai frecvent in cazul unor sindroame genetice
(sindromul Marfan, Alpert etc. ). In ceea ce priveste varsta tatalui, mai multe
cercetari au demonstrat ca varsta avansata a tatalui este asociata cel putin
cu 5% dintre cazurile DSA, DSV, PCA, atrezia fricuspidiana). Unii autori au
asociat MCC cu varsta Tnaintata a tatalui la persoane care consumau mari-
huana [64,123].



CAPITOLUL V

SEMIOLOGIA MALFORMATIILOR CONGENITALE DE CORD

SEMNE $I SIMPTOME CLINICE IN MALFORMATIILE CONGENITALE

DE CORD LA COPIL

Manifestari generale
La copilul mic:

Scaderea capacitatii de supt (cianoza, suge incet).
Copll calificat ca foarte pasiv (nu plange, doarme mult).
Transpiratii.

Geamat.

Frunte asudata permanent.

Stagnarea curbei ponderale.

Dezechilibrul coraportului inaltime/greutate.
Susceptibilitate la infectii respiratoril.

Dispneea:
Definitie: senzatia de respiratie dificila, definita subiectiv prin senzatia de

Jipsa de aer”, iar obiectiv, prin tulburarea frecventei (tahipnee), amplitudinii
sau/si a ritmului miscarilor respiratorii.

Mecanisme de producere: acumularea de produsi acizi rezultati din me-
tabolismul anaerob al muschilor.

Forme clinice:

dispneea de efort

dispneea permanenta (dispneea de repaus, dispneea cu urtﬂﬁnee}
dispneea paroxistica nocturna (astmul cardiac)

dispneea aritmica de tip Cheyne-Stockes

dispneea asociata cu alte stari critice cardiovasculare

dispneea de cauza extracardiaca ce apare ca un fenomen asociat la
un bolnav cu MCC

Dispneea de efort este determinatd de cresterea stazei pulmonare in
timpul efortului si diminueaza sau chiar dispare dupa incetarea efortului.
Sunt descrise dispneea de efort stationara, care nu se modificd o perioada
de timp, si dispneea de efort progresiva, care se manifesta la eforturi din ce
in ce mai mici. Dispneea de efort este inspiratorie si expiratorie in acelasi




timp, se manifesta prin tahipnee si hiperpnee, ceea ce o diferentiaza de dis-
pneea din bolile respiratorii, anemii severe, stari de anxietate.

Dispneea permanenta (inspiratorie si expiratorie in acelasi timp) apare
mai frecvent in timp de noapte, are tendint3 la ortopnee (necesitatea bolna-
vului de a adopta o pozitie cu trunchiul ridicat la o inclinare de aproximativ
45°), deoarece pozitia orizontald produce imediat accentuarea dispneei.

Dispneea paroxistica, produsa de cresterea excitabilitatii centrului respi-
rator si a centrilor vasomotori pulmonari, clinic se manifesta prin:

« astmul cardiac caracterizat prin: tahipnee, hiperpnee inspiratorie si expi-
ratorie de scurta durata (pana la 30 minute), tuse seacé, rar expectoratie
mucoasa. De obicei, crizele apar noaptea sau ziua dupa un efort fizic mai
mare sau pot fi produse si de o ingestie abundenta de alimente sau lichi-
de, sunt favorizate de pozitia orizontala, se pot percepe raluri sibilante,
expiratie pelungita, cedeaza de obicei spontan, daca nu evolueza spre
edem pulmonar acut;

* edemul pulmonar acut este o stare clinica ce se instaleaza brusc, ziua
sau noaptea, in cursul unei activitati obisnuite, in urma unor excese fizi-
ce, stresuri emotionale, infectiei. Manifestarile clinice ale edemului pul-
monar sunt caracterizate de: dispnee intensa, extrema, asfixiantd; tuse
initial seaca, apoi asociata cu expectoratie spumoasa, abundenta, care
are un aspect rozat, datoritd sangelui extravazat in alveole. Aspectul ge-
neral evidentiaza paloare, extremitati reci, cianotice, stare de agitatie si
anxietate. Dispneea in crize apare In malformatiile congenitale neciano-
gene cu sunt stanga-dreapta intra- sau extracardiac (DSA, DSV, CAVC,
PCA) cu hipervolemie pulmonara.

Dispneea aritmica de tip Cheyne-Stockes este caracterizata prin perioa-
de de timp in care fazele respiratiei cresc treptat ca amplitudine si frecventa,
pentru a diminua apoi progresiv si a fi urmate de perioade de apnee care pot
dura variabil (pana la 1 minut si mai muilt).

Ortopneea (forma mai severa ca prognostic) este caracterizats prin faptul
cé bolnavul respira mai bine cénd jumatatea superioars a corpului este in
pozitie verticala. Din aceasta cauza el nu poate dormi culcat, ci asezat, cu pi-
cioarele in jos, sau intins in pat, insa cu mai multe perne sub cap. Aceast3 po-
zitie permite o ventilatie pulmonara mai buna si scade intoarcerea venoasa.

Oboseala musculara si senzatia de slabiciune sunt uneori simpto-
mele principale ale insuficientei cardiace. Apare datoritd unui flux sangvin
inadecvat mugchilor in activitate si hipokaliemiei induse de unele diuretice.




Dureri in membrele inferioare apar la copii cu coarctatie de aorta dupa
efort fizic.

Durerea precordiala

Durerea in anomaliile de aorta (aortalgii) este asemanatoare cu angina
pectorald sau neuralgia mediastinald. De obicei, ea are localizare la nivelul
manubriumului sternal si Tn spatiul interscapulovertebral, uneori in umarul
stang, fosele supraclaviculare si foseta suprasternald. Durerea este sobra
(nu este insotitd de palpitatii, dispnee, tuse), are intensitate mare, nu ce-
deaza la administrarea antalgicelor sau/si vasodilatatoarelor, frecvent este
legata de efort.

Durerea in afecfiunile pleuropericardice este localizata la nivelul hemitora-
celui stang, iradiaza spre baza gatului si peretele toracic lateral. De obicei, are
loc ritmarea durerii cu respiratia, tusea, stranutul, schimbarile de pozitie.

Durerea precordiald de origine ,vegetativad functionald” are localizare
difuza in toatd regiunea pectorala sau intr-un punct fix, de obicei apexul.
Deseori ea se prezinta ca o jena dureroasa ce dureaza ore, zile sau sapta-
mani, nu este provocata de efort si nu cedeaza la repaus. Acest tip de dureri
precordiale se intalnegte mai frecvent la tineri,

Durerea in cardiopatiile functionale (tonzilogene, endocrine) apare ca ur-
mare a excitatiei ganglionilor vegetativi.

Durerea precordiala in sindromul prolapsului mitral este atipica, variabila
ca intensitate. Deseori este asociata cu palpitatii, oboseala la efort, dispnee
de efort pana la intoleranta de efort, tahicardie, lipotimii, migrena, sincope,
semne neuropsihice (anxietate pana la panica).

Durerea de cauza extracardiovasculara (parietala, afectiuni ale coloanei
vertebrale cervicale gi toracice superioare, in periarterita scapulohumerala,
in neuralgia plexului brahial), de obicei, apare dupa efort fizic, este de scurta
duratd, dar recidivantd, nu altereaz3 starea generala.

Tusea persistentd in MCC este produsa de staza pulmonara. De aobicei,
este tuse seacd, iritativa, apare sau se accentueaza dupa efort fizic sau in

cursul noptii ca un astm cardiac sau edem pulmonar. Deseori se asociaza
cu cianoza,

Cefaleea in simptomatologia MCC este un simptom general care apare
mai frecvent in anomaliile de aorta insotite de hipertensiune arteriala. Loca-
lizarea occipitala, frontald sau in casca, intensitatea mare, caracterul pulsatil
si bifazic, asocierea cu ameteli, zgomote auriculare (acufene), tulburari de
vedere (fosfene) caracterizeaza encefalopatia hipertensionala.




Hemoptizia, epistaxisul, ca manifestari ale bolilor cardiovasculare, se
asociaza cu malformatii arteriovenoase, sindromul Eisenmenger, insuficien-
ta cardiaca.

Tulburérile de echilibru si pierderea de constiinta necesita o interpre-
tare corectd, care se face printr-o anamneza minutioasa.

Ameteala reprezintd senzatia de nesiguranta, de clatinare, de incetosa-
re a vederii asociata cu scaderea fortei musculare. Se intalneste in cardio-
patii congenitale de cord necianogene cu obstacol valvular sau vascular,
fara sunt (coarctatie de aorta, stenoza aortica). Ameteala trebuie diferentiata
de vertij.

Vertijul reprezintd senzatia iluzorie de rotire a obiectelor in jurul bolna-
vului, sau rotirea lui Insusi.

Lipotimia, sau lesinul, este definita ca pierderea partialad superficiala si
de scurta duratd a constiintei. Apare in ortostatism si poate ceda la trece-
rea bolnavului in decubit. Lipotimia este precedata de senzatia de slabiciu-
ne, ameteli, zgomote in urechi, greatd, cascat (semn de hipoxie cerebrala).
Obiectiv, pacientul este palid, acoperit de transpiratii reci.

Sincopa reprezinta pierderea brusca, completa si potential reversibi-
la a constiintei, sensibilitdtii si tonusului postural avand drept consecinta
caderea bolnavului. Bolnavul de obicei cade ,ca o scandurd”, Sindromul
se produce datoritd intreruperii bruste si complete a circulatiei arteriale
cerebrale. Sincopele in MCC apar Tn boli organice, care realizeaza un ob-
stacol la expulzarea sangelui din inima (stenoza, coarctatia de aorta), sau
in cazul asocierii MCC cu tulburari de ritm sau de conducere. De obicei,
sincopele sunt declangate de efort §i anumite pozitii. Obiectiv, bolnavul
initial este palid, apoi cianotic, cu extremitati reci. Pulsul si tensiunea arte-
riald sunt absente, iar respiratia prezenta initial, dispare odata cu prelungi-
rea sincopei. Pot aparea convulsii tonico-clonice, incontinenta urinara sau/
si de materii fecale. O sincopa prelungita, care nu raspunde |a tratament,
echivaleaza cu moartea subita.

Tulburérile somnului sunt caracterizate de insomnie in insuficienta VS
(astm cardiac) si hipersomnie in insuficienta cardiaca si cardiopatiile conge-
nitale cianogene (hipoxie cerebrala).

Palpitatiile (senzatia de percepere a propriilor batai ale inimii) se intal-
nesc mai frecvent in prolapsul valvei mitrale, IC.

Setea apare la bolnavii cu malformatii cianogene ca mecanism compen-
sator la poliglobulia secundaré hipoxiei.




EVALUAREA COPILULUI CU MALFORMATII
CONGENITALE DE CORD

Anamneza: Anamneza bine efectuatd, coroboratd cu un examen fizic
corect si complex, poate sa conduca la un diagnostic rapid. Acest fapt este
cu atat mai util, cu cat mai multe simptome cardiace sunt mascate in alte ma-
ladii sau pot fi evidente in perioade tardive. Studiul anamnesticului la copilul
mic are particularitatile sale, decarece informatia deseori nu se obtine de la
bolnav, ci de la mai multe persoane ce Ingrijesc de el (parinti, educatoare,
profesori). Mai mult, bolnavii cu malformatii congenitale de cord, precum si
membrii familiilor lor, au unele particularitdti psihice importante cauzate de
nemultumirea fata de ideea unui tratament de durata, posibilitatea interven-
tiilor chirurgicale sau aparitiei mortii subite, de aceea medicul trebuie s aiba
un tact deosebit gi sa rezerve suficient timp pentru obtinerea informatiilor.
In aceste situatii convorbirile nu numai releva informatii valoroase despre
boala, dar si permit a se stabili increderea necesard bolnavului in medic,
element esential in acceptarea explorarilor utile si a deciziilor terapeutice.

Particularitati privind antecedentele familiale in malformatiile con-
genitale de cord.

Cercetarea istoricului familial este o treapta importanta in diagnosticul
si aprecierea etiologiei MCC. Informatiile obtinute de la ambii parin{i pot sa
orienteze medicul spre cunoagterea la timpul oportun a originii bolii (cauze
genetice, factori teratogeni). Un rol important in aprecierea formelor famili-
ale de boala 1l are cercetarea arborelui genealogic, verificarea consangvini-
tatii parentale, aprecierea inteligentei parintilor. Daca se stie despre copil ca
ar avea un risc genetic (retard mental familial, prezenta unui alt copil afectat
in familie, consangvinitate sau incest parental), instantaneu se poate presu-
pune existenta unel maladii ereditare. De exemplu: retardul mental familial,
asociat cu microcefalie si malformatie congenitala de cord poate fi datorat
fenilcetonuriei materne. in aceste situatii accentul se va pune pe recunoas-
terea bolilor genetice chiar din primele vizite la medic.

Particularitati privind antecedentele prenatale in malformatiile con-
genitale de cord.

Informatiile obtinute despre starea sanatatii parintilor, conditiile de trai
si de munca, implicarea acestora in activitali asociate cu actiunea factorilor
nocivi, consumul de substante toxice (alcool, droguri, medicamente, fuma-
tul) au un mare aport in diagnosticul precoce al formelor clinice de boala.
Medicul obtine informatii care ii permit s& diferentieze din start formele izo-
late de boald sau sa suspecteze prezenta unor sindroame genetice.




Particularitati privind antecedentele personale in malformatiile con-
genitale de cord.

Asociatia suflurilor cardiace cu alte malformatii congenitale (buza de le-
pure, diviziune palatina, picior stramb, omfalocel, anomalii ale scheletului
eic.), greutatea mica la nastere, scor Apgar sub 7, reactivitatea diminuata
la stimuli, tusea in lipsa semnelor afectiunii pulmonare), dispneea, ortopne-
ea, transpiratiile, somnolenta, pozilia .pe vine" dupa efort sunt semne certe
pentru MCC.

Varsta determina anumite particularitati legate de debutul manifestarilor
clinice ale unor MCC. Stenoza de aorta, stenoza a. pulmonare, coarctatlia
de aorta in unele cazuri primar se pot manifesta doar la copilul mare si la
adolescent.

Sexul

La copii de sex masculin se Inregistreaza mai frecvent transpozitia vase-
lor mari, tetralogia Fallot, sindromul hipoplaziei ventriculului stang, anomalia
vaselor coronariene, coarctatia de aorta. La fete domina numarul de cazuri
cu PCA, patologia tricuspidei, DSAV.

Examenul fizic general

Progresul realizat in domeniul metodelor de explorare a cordului nu a
redus cu nimic valoarea examenului clinic al bolnavului cu malformatii con-
genitale de cord

Precautiile universale,

Pacientul in pozitie decubit dorsal;

— Inspectdm zona precordiali.

— Observam din partea dreapta.

— Delimitam zona precordiala.

— Observam orice pulsatie in zona precordiala.

— Palpam zona precordiala.

— Palpam fiecare arie precordiald pentru pulsatii si sufiuri.
— Folosim varful degetelor pentru pulsatii si paima pentru vibratii.
— Palpam socul apexian.

— Auscultarea inimii in 5 zone.

— Auscultdm pentru ritm si rata.

— Folosim diafragma stetoscopului.




Incepem la mitral&, baza inimii si apoi auscultdm punctul aortic, pul-
monar, punctul Erbs, tricuspida.

Se auscultd cateva cicluri cardiace inainte de a trece la alta arie, ve-
rificand 51, S2, pentru orice modificare de sunet.

Se aplica partea mica a stetoscopului ugor, dar cu suficienta presiune
ca sa nu intre aer.

Auscultdm in toate cele 5 zone in aceeasi ordine ca si cu diafragma
stetoscopului.

Auscultdm in aria mitrald cu pacientul in pozitie laterala stanga.
Auscultdm Tn zona mitrald cu partea mica a stetoscopului.
Pacientul sezand, apoi in ortostatism.

Observam distensia venelor jugulare bilateral.

Observam pulsatiile jugularelor bilateral.

Palpam arterele carotide. Apasam ugor pe carotida in jumatatea infe-
rioard a gatului cu pulpa degetului aratator. Palpdm partea dreapta,
apoi partea stanga. Nu palpam simultan.

Palpam arterele femurale bilateral.

Auscultdm aria aortica si pulmonara.

Pacientul se va apleca usgor inainte.

Auscultdm cu diafragma stetoscopului.

Auscultdm carotidele. Auscultam partea dreapta, apoi partea stanga
Auscultam in toate cele 5 zone.

Examenul fizic general stabilegte afitudinea si particularitatile de pozitie,
tipul constitutional, tipul de facies, aspectul general al tegumentelor §i mu-
coaselor, prezenta modificarilor osteocarticulare.

« Atitudinea (pozitia) uneori este foarte sugestiva, adesea patognomoni-
ca, prezentandu-se prin:

pozitia culcata, cu aspect de bolnav ce zace (in MCC dupa decom-
pensarea cordului drept),

pozitia agezat pe gambe (,pe vine") este o atitudine antidispneica ce
apare in MCC clanogene, atitudine pe care copiii 0 adopta in cursul
efortului fizic cu scopul instinctiv de a-si reduce dispneea;

oprirea din mers sau atitudinea spectatorilor de vitring;

ortopneea acuta, instalata brusc, asociata cu transpiralii reci, cianoza
si paloare, anxietate, tahipnee si tahicardie (apare in MCC care evo-
lueaza cu staza pulmonara);




— ortopneea cronicd sau continud asociata intotdeauna cu clanozé si
anasarca ce apare in insuficienta cardiaca congestiva.

Tipul constitutional si starea de nutritie sunt caracterizate de:
— retardul staturo-ponderal in MCC cu hipoxie cronica;
— tipul constitutional hiperstenic in sindromul Marfan asociat cu MCC;

— discordanta intre juméatatea superioarad a corpului bine dezvoltata si
jumatatea infericara deficitara (bazin stramt, membre infericare mai
scurte si mai subtiri). Se intalneste (rar) in coarctatia de aorta.

Faciesul

— faciesul mitral are semnificatia hipertensiunii arteriale pulmonare or-
ganice;

— faciesul aortic (facies palid) caracterizeaz3 insuficienta aortica;

— faciesul poliglobulic intens cianotic (,cardiacos nigros”) caracterizea-
za MCC decompensate. Deseori este asociat cu transpiratii abun-
dente la nivelul fetei (facies ,unsuros”),

— faciesul anxios caracterizeaza intotdeauna starile grave,

— faciesul negroid (cianoza extrem de intensd, buze groase) descris in
MCC cianogene;

— faciesul Satuck (paloare asociata cu subicter, cianoza) se atesta in
insuficienta tricuspidiana.

La nivelul gatului se pot constata:

— pulsatilitatea jugulard — semn patognomonic de insuficienta tricuspi-
diana;

— distensia venelor jugulare — este un semn al pericarditei;

— ,dansul arterial” prin pulsatilitatea carotidelor, semn de insuficienta de
aorta. Poate fi intalnit §i in alte sindroame hiperchinetice, Tn hipertiro-
idism, anemii, febra;

— expansiunea sistolicd a crosei aortice la nivelul furculitei sternale
apare In anevrismul aortei;

— gulerul lui Stockes” — cianoza si edem in ,pelering”.
Aspectul general al tegumentelor $i mucoaselor:

Cianoza — coloratia albastruie-violetd a tegumentelor si mucoaselor ce
apare in cazul cdnd concentratia hemoglobinei reduse in sangele arterial
capilar este peste 50 gflitru.




Deosebim:

— cianoza centrala: scaderea saturatiei in O, a sangelui arterial (limba
albastra);

— cianoza periferica — de ,epuizare”, extractie crescutd de O, = diferen-
ta arteriovenoasa de O, crescuta (limba ramane rosie);

— cianoza generalizata. Se intalneste in MCC care evolueaza cu staza
venoasa pulmonara, cu staza venoas3 sistemica, care produc hiper-
tensiune arteriald pulmonara, Tn cazul amestecului de sénge venos si
arterial, anomaliilor prin sunt dreapta-stanga;

— cianoza localizata cauzata de obstacolele pe cale venoasa (sindro-
mul venei cave superioare, sindromul venei cave inferioare);

— cianoza localizatd cauzata de obstacolele pe calea arteriala (emboli
sau trombi).

Paloarea — stare provocatd de mecanisme multiple (vasoconstrictie,
anemie, insuficienta de aorta etc.).

Deosebim:

— paloare generalizata;

— paloare localizata persistenta (CoA);

— paloare localizata intermitenta (asocierea sindromului Raynaud).

Icterul — coloratia specificd a tegumentelor si a mucoaselor. Apare in
MCC cu hipertensiune pulmonara (infarct pulmonar), in insuficienta car-
diaca cu alterarea functiei hepatice produsa de staza cronica, In cazurile
de asociere a endocarditei infectioase.

Edemul
Deosebim:

edem generalizat ce exprima insuficlenta cardiaca dreapta si se produce
datorita cresterii presiunii venoase, volumului circulant, tulburarii functiei
renale, retentiei hidrosaline si hiperaldosteronismului secundar,

Caracteristicile principale ale edemului generalizat sunt:

— este decliv (localizat predominant pe picioare);

— este simetric, dar mai accentuat pe partea pe care bolnavul sti culcat;
— este de consistenta moale, lasa godeu;

— este nedureros;

— este cianotic;

— se asociaza cu leziuni cutanate secundare stazei (dermatits de staza).




edem localizat (alb, dur, asociat cu ingrogarea pielii) si e cauzat de;
— insuficienta vencasa a membrelor inferioare
— tromboflebita

Hipocratism digital (degete cu aspect de ,bete de tobogar” si unghii in
forma sticlei de ceasornic.

Examenul cordului

Inspectia ariei cordului:
Impulsul apical (socul apexian)
Pulsatii epigastrice

Pulsatil pe traseul vaselor mari

Dilatarea venelor pe suprafata cutiel toracice (reflecta afectarea reintoar-
cerii venoase)

Palpatia regiunii cordului:
Socul apical

Tabelul 4
Topografia gocului apexian In raport cu varsta (A. Nadas, 1954),
Varsta, ani
0-2 3-7 7—12

1-2 cm lateral de linia
medioclaviculara

Spatiul IV-V intercostal
stang

1cm lateral de linia
medioclaviculard

Spatiul V intercostal
stang

Linia medioclaviculara
sau 0,5-1 cm medial

Spatiul V intercostal
stang

Freamatul (fremismentul) cardiac este o senzatie palpatorie, cu caracter
vibrator, omoloaga de cele mai multe ori suflurilor intense, cu tonalitate
joas&, sau uruiturilor. Poate fi palpat in locul stenozelor orificiilor valvula-
re, in locul turbulentei sangelui in defectele congenitale. La copii sina-
tosi astenici se palpeaza in zona incizurii suprasternale.

Percutia, metoda de investigatie care foloseste lovirea toracelui pentru

a provoca zgomote interpretabile prin calitatile lor este utild in diagnosticul
MCC. La efectuarea e se tine cont de limitele cordului in functie de varsta
copilului.




Tabelul 5

Limitele cordului in functie de varsta copilului

(A. Nadas, 1954)

\arsta, anl
0-2 3-10 10-14

Matitatea
absoluta:
Limita Coasta Il Spatiul intercostal Ill | Coasta lll
superioaré '
Limita Linla medioclavicu- | Linia medioclavicula- | Linia mediaclavicu-
stanga lara 1-2 cm lateral. ra 1cm lateral. Spatiul | lara sau 0,5-1 cm

Spatiul intercostal intercostal V medial. Spatiul intar-

V-V costal V
Limita Marginea dreapta a |Margineadreaptd a |Marginea stanga a
dreapta sternului sternulul sternului
Matitatea
relativa:
Limita Coasta |l Spatiul intercostal ||  |Coasta lll
superioara
Limita 1-2 cm lateral de linia | 1-2 cm lateral de linia | Linia mediocla-
stanga medioclaviculara medioclaviculara. viculara. Spatiul inter-

Spatiul intercostal V| costal V
Limita Linia parasternald intre linia Intre linia
dreapta dreapta medioclaviculard si | medioclaviculara s
parasternala dreapta |parasternala dreaptd |

Auscultatia cordului §i fenomenele acustice:

Zonele obisnuite de auscultatie a suflurilor la copil sunt apexul, extre-
mitatea inferioara si superioara a marginii stangi a sternului gi extremitatea
superioara a marginii drepte a sternului.
« Zgomotul | (la apex; inchiderea mitralad si tricuspida; inceputul sistolei;

precede putin sau se suprapune cu pulsul carotidei; de obicei nu este

dedublat).

Accentuarea zgomotului | apare in; indurarea valvelor mitrale; cregterea
presiunii in AS; scaderea duratei conducerii atrioventriculare.




Diminuarea zgomotului | apare in:
blocul atrioventricular; stenoza mitrala.

Dedublarea zgomotului | poate fi
fiziologicad sau apare in tulburarile de
conducere intraventriculare.

» Zgomotul Il (la baza; inchiderea
valvulelor aortice si pulmonare;
inceputul diastolei, se poate de-
dubla cu inspiratia, se ausculia la
valva pulmonara).

Accentuarea zgomotului Il prin
componenta aortel apare in: hiper-
tensiunea arteriala sistemica; insuficienta aortica cu valve sclerozante.

Accentuarea zgomotului Il prin componenta pulmonaré apare la copii i
adolescenti cu perete toracic subtire, in hipertensiunea pulmonara (MCC cu
sunt stdnga-dreapta, boli cardiace cu insuficienta ventriculara stanga).

Diminuarea ZIl se realizeaza prin: stenoze valvulare pulmonare severe;
stenoze valvulare dobandite.

Dedublarea zgomotului If depinde de fazele respiratiei, fiind fiziologica
(la adolescenti). Frecvent se intalneste in blocul major de ramura dreapta
(este intarziat P,), obstacolul in calea de ejectie (dedublare cu secventa P-
A.) in stenoza aortica, insuficienta aortica, PCA, DSA (dedublare fixa), DSV
(dedublare fixa), insuficienta VD, extrasistolele ventriculare.

Scaderea intensitatii ambelor zgomote cardiace

Fig. 3. Zonele de auscuttatfe a cordului

Cauze cardiace; pericardita; infarct miocardic; soc cardiogen; miocardi-
te; colaps.

Cauze extracardiace: obezitate; emfizem; mixedem.

Cregterea intensitatii ambelor zgomote cardiace. Apare la copii, adoles-
centi, indivizi slabi cu peretele toracic subtire, in cadrul sindromului hiperchi-
netic, intalnit in hipertiroidism, febra, anemie.

« Zgomotul lll (la apex; pozitie lateral stanga, la inceputul diastolei; galop
ventricular; scaderea compliantei ventriculelor sau supraincarcarea ini-

mii; poate fi fiziologic la copiii emotivi).

Cauze: hipertrofii ventriculare (stenoza aortica, stenoza pulmonara, car-
diomiopatia hipertroficd obstructiva), scaderea compliantei ventriculare, fibri-
latie atriala, tahicardie, bloc atrioventricular gradul |, insuficienta cardiaca.




* Zgomotul IV (galop atrial) reflecta rezistenta crescuta la umplerea ven-
triculului. Se percepe mai bine la apex in pozitie lateral stanga, la sfarsi-
tul diastolei si are tonalitate joasa.

+ Clacmente sistolice. In functie de locul ocupat in sistola, se impart in
clacmente protosistolice, mezosistolice sau telesistolice. Clacmentul
protosistolic (clic de ejectie) aortic se aude mai bine in spatiile 1I-1l in-
tercostale drepte, poate fi asociat cu sufiu sistolic de ejectie in stenoza
valvulara aortica sau suflu diastolic de insuficientad aortica. Clacmentul
protosistolic (clic de ejectie) pulmonar se aude in spatiile 1I-11] intercosta-
le stangi, poate fi asociat cu sufiu sistolic de ejectie pulmonar (stenoza,
insuficienta pulmonard). Clacmentele mezosistolice si telesistolice se in-
talnesc in prolapsul de valva mitralad. Se aude In spatiile |-/l intercostale
stangi sau pe artera carctida.

* Clacmente diastolice. Clacmentul de deschidere al mitralei se aude In
spatiile I-1V intercostale stangi, se intensific in decubit lateral stang si
constituie unul dintre semnele importante de diagnostic al stenozei mi-
trale, Clacmentul de deschidere a tricuspidei se aude mai bine la nivelul
apendicelui xifoid §i se accentueaza in inspir. Clacmentul pericardic apa-
re la 0,08-0,12 secunde dupa Zll in pericardita constrictiva.

* Frecatura pericardica. Este un zgomot patologic supraadaugat, produs
prin frecarea celor dou foite pericardice din cauza depozitelor de fibrina
pe suprafata lor. Se poate palpa si se poate ausculta pe suprafata intinsa
sau limitata, in spatiile Il-1ll intercostale.

* Sufluri cardiace. Caracteristici (A. Nadas, 1954):

1. Localizarea suflurilor in ciclul cardiac:

Sistolice (de ejectie/stenctic, de regurgitare, mixt):

— Protosistolic : precoce (ocupa prima 1/3 a sistolei);

— Mezosistolic: mediu (ocupa treimea medie din sistola);

— Sistolic tardiv (ocupa ultima 1/3 a sistolei);

— Pansistolic, de regurgitatie (este prezent pe toata durata sistolei);

— Suflu sistolic de ejectie (apare la un interval de timp dupa zgomotul |

$l corespunde perioadei de contractie izometricd). Se intalneste in
stenozele pulmonare si aortice |la nivel valvular.

Diastolice (frecventa inaltd sau joasa, uruitura, crescendo-decrescendo)

— Protodiastolice (incep cu zgomotul I si sunt produse de insuficienta valve-
lor aortice sau pulmonare, sau de un tip de sunt arteriovenos, ca PCA.




— Mezodiastolice (incep odatd cu
zgomotul Il si sunt datorate refiu-
Xului de sange prin valva mitrald
sau tricuspida, indicand o stenoza-
re relativa sau anatomica a valvei).

— Presistolice (sunt rare la copil; ele
sunt produse de sistola atriala; ca-
uza cea mai frecventa la adult este
stenoza mitrala stransa).

— Continue (cea mai mare intensi-
tate in timpul zgomotului I1). Se
intalneste in PCA.

2. Intensitatea suflurilor (franscrisd pe
scara Levine cu gradatie de la 1 [a 6).
— Gradul | — suflu mic, se aude nu-

mai dupa o auscultare de 20-30 secunde a cordului intr-o pericada de
apnee a copilului si daca e liniste Tn camera,

— Gradul Il - este tot un suflu de mica intensitate, care se aude imediat
dupa ce se aplicd urechea sau stetoscopul pe regiunea precordiala
(se aude gi in timpul respiratiei).

— Gradul Il - este mai intens decéat precedentul, dar nu se insoteste de
freamat.

— Gradul IV - intensitate crescuta si este insotit de freamt;

— Gradul V - este mai intens si se aude chiar daca numai un segment
al stetoscopului este aplicat pe peretele toracic.

— Gradul VI — intensitate foarte mare, se aude chiar dacs stetoscopul
este ridicat la 1cm fata de peretele toracic.

Suflurile peste gradul 1V se insotesc de freamét la palpare.

Pentru suflurile diastolice, mai putin intense, scara Levine prevede 4 grade.
3. Tonalitatea (joasd, medie, inalta) depinde de frecventa vibratiilor sufiului.

— Uruitura, suflu aspru, are tonalitatea joasa,

— Sufiul de intensitate aortica are o tonalitate inalta.
4. Timbrul (calitatea armonica a suflului).

— Suflu dulce, aspirativ (insuficientd mitrala);

— Suflu ,jet de vapori” (insuficientd mitrala);




— Suflu aspru, dur, razétor, creste pana la un maximum Tn mijlocul sistolei
si se transmite bine spre gét (stenoza de aorta sau pulmonara). Sufiul de
stenoza subaortica are un caracter vibrator gi se aude Tn zona inferioara
a marginii sternale stangi (unde uneori se percep sufluri inocente).

— Suflu sistolic rugos perceput la extremitatea superioara a marginii
drepte a sternului este, de asemenea, relativ specific, indicand steno-
za aortica (suflu de ejectie).

— Suflul sistolic perceput pe marginea stdnga a sternului este carac-
teristic pentru stenoza pulmonara, DSA, PCA, DSV. Intr-o proportie
semnificativd de cazuri, suflurile percepute pe marginea stanga a
sternului sunt functionale (inocente).

— Suflu piolant, cu timbru muzical (ruptura de cordaje).

5. Variabilitatea

Suflurile pot varia in functie de eforturi fizice (uruitura devine mai eviden-
t3), schimbarea de pozitie (sufiul in insuficienta aortica se aude mai bine in
ortostaza cu corpul plecat inainte), respiratie. Apneea postinspiratorie deter-
mina accentuarea suflurilor la nivelul inimii drepte si diminuarea celor stangi.
In apneea postexpiratorie, suflurile scad in intensitate, iar manevra Valsalva
scade in intensitate toate sufiurile.

6. Iradierea din focarul maxim poate fi uneori de ajutor pentru precizarea
originii lui. Suflul sistolic apical cu iradiere in axild si la baza puimona-
ra stanga posterior, este caracteristic pentru insuficienta mitrala. Sufiul
sistolic perceput la baza cordului cu transmisie suprasternala gi in baza
gatului este datorat stenozei aortice sau pulmonare. Un sufiu care se
transmite de la baza la unul din plamani poate fi produs de stenoza ra-
murii drepte sau stangi a arterei pulmonare.

Suflurile diastolice

Suflu protodiastolic sau de regurgitafie. Se produce prin refluxul sangelui
la nivelul valvelor aortice si pulmonare care se inchid incomplet in insufici-
enta aortica, insuficienta pulmonarei. De obicei, ele sunt dulci, de tonalitate
ridicata, au intensitate medie sau mica.

Suflu sau rulment mezodiastolic. Are frecventd medie sau mica de vi-
bratie si se aude mai bine la varf. El denota o stenoza relativa a valvelor
atrioventriculare datoritd marimii suntului gi se percepe in comunicarile inter-
ventriculare largi sau in insuficienta mitral& cu regurgitare importanta.

Sufiu sau rulment presistolic se datoreste trecerii séngelui printr-o val-
va atrioventriculara stramtatd, in sistola atriald. Este de frecventa joasa si
merge crescendo. Timbrul este jos. Se aude mai bine la varf cu painia ste-




toscopului, decat cu membrana (in expiratie si decubit lateral stang). Sufiul
holodiastolic cu intarire presistolica saulsi protodiastolica se intalneste in
stenoza valvei mitrale.

Suflurile diastolice percepute la baza cordului sunt determinate In ma-
joritatea cazurilor de insuficienta aortica sau de insuficienta pulmonara (su-
flu descrescendo, dulce, aspirativ cu frecventd mare, care se transmite pe
marginea stanga a sternului spre varf si care se aude mai bine cu diafragma
stetoscopului in protodiastola).

Sufluri sistolo-diastolice sau continue (tunelar, ca o locomotiva). Se
observa la copil in 2 circumstante: n prezenta canalului arterial sau in su-
flurile venoase. Desi dificild, diferentierea clinica dintre aceste doua etiologii
este posibild. Suflul din canalul arterial se percepe cu maximum de intensi-
tate subclavicular stang, atat in pozifie verticald cat si in pozitie culcata, iar
suflurile venoase se percep cu precadere pe aria de auscultatie aortica si
vasele de la baza gatului. Suflul venos dispare sau diminua prin compresi-
unea venelor jugulare si Tn pozitie culcata, n timp ce aceleasi manevre nu
modificd sau chiar cresc intensitatea sufiului continuu din PCA. Suflul de
PCA devine mai puternic in sistola, cu maximum S2 si apoi descreste in di-
astold. In caz de hipertensiune pulmonara, faza diastolica a suflului dispare,
in schimb faza crescendo din sistola se termina cu un zgomot |l puternic
(acesta precizeaza diagnosticul) [4].

Examenul vascular completeaza examenul cardiac si presupune palpa-
rea pulsului periferic care poate fi amplu, cu crestere rapida si descrestere
brusca, semnul Quincke (la ugoara compresiune a patului unghial este vizi-
bila alteranta de rogeata cu paloare, cu fiecare ciclu cardiac).

Pulsul paradoxal, clinic semnificativ, apare in timpul inspirului cand
pacientul respird normal si este determinat de scaderea tensiunii arteriale
sistolice cu >10 mmHg, in vreme ce tensiunea arteriala diastolica ramane
constantd. Aparitia pulsului paradoxal doar in inspirul profund trebuie in-
terpretatd cu prudenta. Este usor detectabil palpand pulsul. Amplitudinea
pulsului paradoxal se masoara cu sfigmomanometrul. Daca pulsul parado-
xal e prezent, primul zgomot Korotkoff se aude numai in expir. Manseta
tensiometrului se umfia peste tensiunea arterialad sistolica a pacientului. in
timpul dezumflarii primul zgomot Korotkoff e intermitent. Tn timpul inspirului
pulsul poate dispare sau diminua semnificativ. Corelénd cu ciclul respirator
al pacientului se identifica un punct in care sunetul e audibil n timpul expiru-
lui si dispare in inspir. Pe masura ce se dezumfla se atinge alt punct in care
primul zgomot devine audibil pe toata durata ciclului respirator. Diferenta
reprezintd mérimea pulsului paradoxal.




CAPITOLUL VI
FORME CLINICE ALE MCC. CLASIFICARE

CLASIFICAREA MALFORMATIILOR CONGENITALE CARDIACE

ALE NOU-NASCUTULUI
(R. Rowe — A. Mehrizi, 2003)

I. Hiperirofie ventriculara stanga cu hipervascularizatie pulmonara:
Atrezie mitrala si aortica

Sindromul de coarctatie aortici

Transpozitia arterelor mari

Persistenta de canal arterial

Dubla origine ventriculara dreapta a marilor vase
Fistule arterio-venoase

Comunicare interventriculara

Defectele mugurilor endocardici

Il. Hipertrofie ventriculara dreapta cu hipervascularizatie pulmonara:

Stenoza pulmonara stransa si atrezie pulmonara cu septul interven-
tricular intact

Tetralogia Fallot

Transpozitia cnmpiété a marilor vase in perioada neonatala
Defecte ale mugurilor endocardici cu stenoza pulmonara
Insuficienta tricuspida congenitala

Ill. Hipertrofie ventriculara dreapta cu vascularizatie pulmonara normala

I

Sindromul de detresa respiratorie
Copil nascut din mama diabetic3
Stenoza pulmonara putin stransa
Fistule arterio-venoase

IV. Hipertrofie ventriculara dreapta cu staza venoasa pulmonara:

Reintoarcerea venoasa pulmonara anormala in etajul subdiafragma-
tic, cardiac sau in vena cava superioara

Atrezie mitrala si aortica cu hipoplazia atriului stang cu inchiderea
prematura a foramenului oval sau calibrul foarte mic al acestuia

Inimé& triatriala
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— Atrezia venei pulmonare comune
-~ Comunicare interventriculara cu stenoza subaortica
V. Hipertrofie ventriculara stanga cu hipervascularizatie:
— Alfrezie de tricuspida cu transpozitie de mari vase
Ventricul unic fara stenoza pulmonara
Ventricul stang cu intrare dubli
Atrezie mitrala si aortica
VI. Hipertrofie ventriculara stanga cu vascularizatie normala:
— Emergenta arterei coronare stangi din artera pulmonara
- Stenoza pulmonara stanga
-~ Fibroelastoza endocardica
— Tumoare glicogenica

— Insuficienta mitrald congenitala

— \Vdrsarea venei cave superioare in atriul stng cu sept interatrial intact
VII. Hipertrofia biventriculara cu hipervascularizatie:

— Transpozitia marilor vase cu comunicare interventriculara

— Stenoza pulmonara cu comunicare interventriculara (tetralogie necia-
nogend)

— Truncus arteriosus
~ Persistenta ductului arterial
— Comunicare interventriculara
— Sindromul coarctatiei de aorta
VIIl. Hipertrofie biventriculara cu hipovascularizatie:
— Sienoza sau atrezia de pulmonara cu septum ventricular intact
— Origine ventriculara dreapta a celor doua vase, cu stenoza pulmonara
— Transpozitia completa a vaselor mari cu stenoza pulmonara

CLASIFICAREA PATOGENETICA A MALFORMATIILOR
CONGENITALE CARDIACE

(Moss si Adams, 1896, 2008)

1. Comunicarea anormala intre circulatia sistemica si pulmonara (MCC cu
sunt stanga-dreapta): DSA, DSV, DSAV complet, PCA.




Anomalii ale tractului de iesire din ventriculul stang: stenoza aortica val-
vulara, stenoza aortica supravalvulard (sindromul Williams), coarctatia
de aorta, sindrom de cord stang hipoplastic.

Anomalii ale tractului de iesire din ventriculul drept: stenoza pulmonara
valvulara izolata, stenoza ramurilor arterei pulmonare, atrezia arterei pul-
monare, tetralogia Fallot.

Anomalii ale valvulelor atrioventriculare: malformatii congenitale ale val-
vei mitrale (stenoza mitralad congenitald); malformatii congenitale ale val-
vei tricuspide (atrezia valvei tricuspide, anomalia Ebstein).

. Originea anormala a vaselor mari si arterelor coronariene: transpozitia

completa si corectatd a vaselor mari, trunchiul arterial comun, originea
anormala a arterelor coronare.

Anomalia de intoarcere a circulatiei venoase pulmonare: anomalia parti-
ala si totala de intoarcere venoasa pulmonara.

Malpozitia cordului si situsului visceral [92].

CLASIFICAREA MALFORMATIILOR CONGENITALE CARDIACE DUPA

1.

AHA (AMERICAN HEART ASSOCIATION)
Malformatii congenitale cardiace cu leziuni obstructive (acianogene):
Insuficienta congenitald a valvei pulmonare,; Insuficienta congenitala a
valvei tricuspide; Stenoza congenitald a valvei aortice; Insuficienta con-
genitald a valvei aortice; Stenoza mitrala congenital; Insuficienta mitrala
congenitald; Coarctatia aortei; Stenoza arterei pulmonare.
Malformatii congenitale cardiace cu sunt stanga-dreapta (acianogene):
Defect septal ventricular; Defect septal atrial; Canal atrloventricular co-
mun; Permeabilitatea canalului arterial; Conexiune venoasé pulmonara
aberanta partiala.
Malformatii congenitale cardiace cianogene: Trunchi arterial comun;
Orificiu dublu al ventriculului drept; Orificiu dublu al ventriculului stang;
Transpozitia vaselor mari (completa); ventricul unic; Transpozitia vaselor
mari corectatd; Tetralogie Fallot; Tetralogie Fallot cu atrezia AP; Tetra-
logie Fallot cu absenta AP; Atrezia valvei pulmonare cu sept ventricular
intact; Atrezia valvei tricuspide; Boala Ebstein; Sindromul inimii drepte
hipoplazice; Sindromul inimii stangi hipoplazice; Conexiune venoasa pul-
monara aberanta totala;

. Malformatii congenitale cardiace diverse: Defect septal aortopulmonar

(Fistula aortopulmonara); Cord triatrial; Anomalia originii arterei coronare
stangi.




(DSV) este o comunicare anormala intre cele
doud ventricule, situata la nivelul septului in-
terventricular, prin care se realizeaza un sunt
Intre circulatia sistemica si cea pulmonara im-
pus de gradientul de presiune dintre cavitati.

frecventd anomalie congenitala, constituind 20-
25% (ca defect izolat) si pana la 50% (defect
asociat cu alte anomalii) din totalul malforma-
tilor cardiace. Dupa varsta de 5 ani frecventa
DSV scade fie prin inchiderea spontana, fie

6.1. MALFORMATI!I CONGENITALE CU SUNT STANGA-DREAPTA

Q21.0 DEFECT SEPTAL VENTRICULAR
Definitie. Defectul septului interventricular

Incidenta. In copildrie DSV este cea mai

prin evolutie nefavorabild a unor cazuri. Defec-  Fig. 6.1.1. Defect septal ventncular
tul se intalneste in mod egal la ambele sexe.

Aspecte genetice. S-a notat asocierea DSV cu urmatoarele sindroame

genetice: Holt-Oram, Rubinstein-Taybi, Goldenhar, Apert, Cornelia de Lan-
ge, Kabuki, Williams, Carpenter, Costello, cu asociatia VACTERL, trisomiile
13, 18 si 21. La fel DSV poate avea caracter familial de boal3, fiind asociat
in circa 50% dintre cazuri cu bloc atrioventricular.

Morfopatologie. Dupa sediul defectului, deosebim urmatoarele variante

anatomice ale DSV,

DSV perimembranos frabecular — cele mai frecvente (70% din totalitatea
DSV) situate n septul interventricular membranos (portiunea din sept
care separa camera de ejectie a ventriculului stdng de partea caudala a
atriului drept).

DSV perimembranos, tip canal atrioventricular (5%). Sunt localizate in
septul ,de admisie” (separa cele doua camere ventriculare de admisie,
in locul contactului cu valvele atrioventriculare), se asociaza frecvent cu
anomalii de valve atrioventriculare. in aceste forme de DSV fasciculul
His trece pe marginea supericard a comunicarii interventriculare (fapt
important pentru actul chirurgical).

DSV perimembranos infundibular Tnalt, situat in septul infundibular (se-
para cele doua camere de ejectie ventriculare, In proximitatea valvelor
sigmoide).




« DSV muscular: infundibular; in muschii papilari; marginal; central; in ca-
lea de admisie; apical.

Defect membranos

Fig. 6.1.2. Forme anatomice ale DSV. A - defect membranos; B — defect muscular:
a— infundibular; b — in mugchii papilar; ¢ - perimembranos; d - defect muscular marginal;
e - defect muscular central; f— defect muscular in calea de admisie; g — defect muscular apical.

Malformatii asociate: PCA, CoAo, prolapsul valvulelor aortei.

Fiziopatologie, Se produce un sunt S-D care functioneaza sub presiune
crescutd, in principal, in timpul sistolei. Organismul raspunde prin dilatarea
vaselor pulmonare pana la limita compliantei lor. Depasirea acestei compli-
ante antreneaza aparitia hipertensiunii pulmonare care, la randul sau, induce
leziuni arteriale si artericlare pulmonare. Aceste leziuni sunt la originea cres-
terii rezistentelor pulmonare, care pot egala sau depasi in timp, rezistentele
sistemice. Din acest moment suntul S-D diminua sau chiar se inverseazj,
iar hipertensiunea pulmonara devine fixa. In functie de modificarile hemodi-

namice generate, de defectul interventricular, se descriu urmatoarele forme
de DSV:

+ Tip | (defect septal ventricular mic, cu sunt stanga-dreapta minim sau
moderat, fara modificarea rezistenfelor si presiunilor pulmonare), denu-
mit si maladia Roger.

* Tip Il (cu debit important si hipertensiune pulmonara).

— Tip Il A (HTP moderata sub 66% din presiunea aorticd)
— Tip Il B (HTP severa peste 66% din presiunea aortica)
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+ Tip [ll: DSV cu sunt mic, dar cu hipertensiune pulmonara majora (rezis-
tente arteriale pulmonare crescute).

+ TipIV: DSV asociate cu stenoza a arterei pulmenare. Tipurile | si |l repre-
zinta circa 90% din totalul DSV la sugar si copilul mic.

Simptomatologie. Manifestarile clinice depind de dimensiunile defectu-
lui gi ale suntului, de rezistenta pulmonara si varsta copilului,

Maladia Roger (defectul septului ventricular mic, cu sunt stanga-dreapta
minim sau moderat, fara modificarea rezistentelor si presiunilor pulmonare)
prezintad forma cea mai benigna a DSV, defectul inchizandu-se spontan sau
reducandu-si semnificativ dimensiunile. De obicei, evolutia este asimpto-
maticd, toleranta este perfecta. Depistarea cardiopatiei poate fi ocazionala.
Examenul fizic se rezuma |a constatarea unui sufiu holosistolic (gradele 11-V/VI),
aspru, uneori insotit de freamat, cu maximum Tn spatiul IV intercostal stang,
cu iradiere ,in spite de roata”. Zgomotul Il este normal. La nou-nascut, dato-
rité suntului S-D mic, suflul sistolic poate sa nu fie auzit.

Y.

'

Fig. 6.1.3. Fenomene acustice cardiace in DSV mic. Suflul poate fi holosistolic sau ocupa
', sau '/, din sistold, deseori este asociat cu freamat cardiac. Intensitatea zgomotului Il este
normala, deseori este dedublat.

Radiografia cardiopulmonara, electrocardiograma si examenul ecocar-
diografic, de obicei, sunt normale. Doar Tn unele cazuri se noteaz3 cresterea
moderatd a vascularizarii pulmonare, suprasolicitarea electrica a VS, dila-
tarea atriului stang si suprasolicitarea diastolica a V'S la ecocardiogramé.
Evolutia acestui tip de defect este favorabild in majoritatea cazurilor. Suflul
sistolic poate diminua pana la disparifie.




Defect interventricular cu debit important si
hipertensiune pulmonara.

Semnele functionale apar din primele zile sau saptamani de viata. Sin-
dromul clinic determinant este dispneea cu tahipnee. Acesti copii au difi-
cultati la supt, manifesta transpiratii abundente, suporta infectii bronhopul-
monare recidivante, pneumonii repetate. Deseori apar episoade de ICC. in
hipertensiunea pulmonara severa (sindromul Eisenmenger) apare cianoza.

Semne fizice

Inspectia constata un spectru larg de manifestari clinice: stationarea sau
ascendenta lentd a curbei ponderale, tegumente palide, tiraj intercostal, to-
racele deformat, bombat in portiunea superioara (torace Devis).

Palpafia apreciaza un soc apexian coborat si impus in afard, freamat
cardiac sistolic. Frecvent la acesti bolnavi se constata hepatomegalie.

Percutia denota extinderea limitelor cardiace.

Auscultatia. Zgomotul Il este accentuat |a focarul pulmonar (in insuficien-
ta cardiaca congestiva se percepe zgomotul |11}, apare sufiu pansistolic, ru-
gos (gradele |11-V/VI) localizat in spatiile intercostale 11I-1V pe stanga. Dese-
ori este perceput suflu mezodiastolic la apex (stenoza relativa a orificiului
atrioventricular stang) si suflu protodiastolic al insuficientei arterei pulmona-
re. In cazul defectelor mari cu hipertensiune arteriala pulmonara avansata,
sufiul sistolic devine scurt sau poate sa dispara, fenomenele acustice fiind
caracterizate doar prin accentuarea marcata a zgomotului |1,

-

Fig. 6.1.4. Fenamene acustice cardiace in DSV farg. Suflu holosistolic de regurgitare si freamiét
cardiac in spafiul IV intercostal care se propaga In focarul pulmonar §i la apex. La apex s8
percepe suflu mezodiastalic (stenoza relativa a VM), Zgomotul Il este dedublat. Componentul
pulmonar al zg. Il este accentuat. In HTP click de ejectie in sp. Il intercostsi.
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Explorari paraclinice

Radiologie. In cazurile cu sunt S-D important vasele pulmonare hilare
i perihilare sunt dilatate si desenul pulmonar este accentuat. Cardiomega-
lie variabila, dar constanta, pe seama ambelor ventricule. Trunchiul arterei
pulmonare este usor dilatat. Indicele cardio-toracic este mai mare de 0.6 la
copiii mici si mai mare de 0,45 la cei mari. in pericadele ulterioare 7-8-10 ani
apare hipervolemia, apoi hipertensiunea pulmonara marcanta. Dimensiunile
AS sunt marite. Artera pulmonara poate fi dilatata.

Fig 6.1.5 Radicgrafie toracicd anterc-posterioard. DSV cu hipertensiune arteriald. Ana cordului
gxtinsa. Desen pulmonar accentuat. Proeminenta segmentului arters] pulmonare.

Electrocardiografia traduce initial supraincarcarea volumetrica a cavita-
tilor stangi. Pe masura ce se constituie hipertensiunea arteriald pulmonara,
se adauga semne de supraincarcare sistolica a ventriculului drept, hipertro-
fie biventriculara. P pulmonar. La copiii cu DSV mic ECG este normala,

gvidentiazé hipertrofia biventriculara cu dominarea VS,

e
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Ecocardiografia bidimensionala evidentiaza defectul (absenta ecourilor la
nivelul septulul interventricular) si marimile lui, formele anatomice, determina
functia VS/VD, gradul extinderii si al hipertrofiei atriului si ventriculului stang
sau hipertrofia biventriculara. Ecografia Doppler determina gradul regurgitarii
aortice, cuantificd debitul de sunt si debitul de la nivelul orificiulul pulmonar.
Raportul Qp/Qs > 2 constituie indicatie de interventie chirurgicala,

Fig. 6.1.7. Ecocardiografie parasternala Fig. 6.1.8. Ecocardiografie Doppler color axa
axa lungd. DSV larg, linga parastemald. Fluxul suntului S-D. DSV larg.

Cateterismul cardiac si angiocardiografia nu sunt indispensabile. Se
practica in cazul HTP mari, DSV multiple. Evidentiazd marimea suntului,
oximetrii crescute in ventriculul drept, presiuni crescute in artera pulmonara,
gradient sistolic la orificiul arterei pulmonare (semnificatie de stenoza rela-
tiva valvulara pulmonaréa), gradul rezistentei vaselor pulmonare, evalueaza
regurgitarea aortica, existenta altor anomalii.

Evolutia naturala depinde de dimensiunile DSV si rezistenta pulmona-
ra, In defectele mici (< 1 cm) se produce inchiderea totald sau partiala in
circa 70-80% dintre cazuri. La unii pacienti poate sa rdmana un anevrism de
sept interventricular fard consecinte clinice. Defectele largi se asociaza cu
IC, endocardita bacteriana, afectiuni vasculare pulmonare (sindromul Eisen-
menger). Concomitent apare cianoza (initial la efort fizic, apoi si in repaus).
Deseori se asociaza regurgitarea aortica.

Prognostic. In lipsa corectiei chirurgicale intr-un interval de 2 pana la 10
ani se dezvoitd hipertensiune pulmonara si/sau insuficientd cardiaca, sin-
dromul Eisenmenger. Mai poate aparea regurgitarea aortica cu complicatii
hemodinamice.

Tratament medical. Masurile terapeutice sunt conditionate de parametrii
hernodinamici, manifestarile clinice n functie de varsta, asocierea altor maladil.
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In cazul cand defectele sunt mici copiii, de obicei, nu sunt supusi interventiei
chirurgicale, Deseori la acesti bolnavi are loc inchiderea spontana a defectu-
lui. Tn defectele largi, in cazul sunturilor stanga-dreapta rau tolerate si aparitia
HTP Tn primul an de viatd se impune cateterism cardiac. Daca Qp/Qs < 2/1,
lar presiunea in AP si rezistenta pulmonara sunt normale, copiii nu sunt supusi
interventiei chirurgicale. Managementul medical se axeaza pe controlul IC si
mentinerea unei dezvoltari fizice bune. In toate cazurile cu defecte largi si sunt
8-D important se face si profilaxia endocarditei bacteriene.

Tratamentul chirurgical are ca scop suprimarea suntului inaintea insta-

larii hipertensiunii pulmonare de rezistenta.

Indicatii pentru interventie chirurgicala:

— Copiii cu defecte mari, dar care tolereaza bine malformatia (sunt
asimptomatici) se vor supune interventiei la varsta pana la 5 ani.

— Copiii cu DVS mai mari de 24 [uni |a care oximetria Qp:Qs este de 2:1
se supun corecliei in termenele cele mai apropiate.

— Copiii mici cu defecte mari gi sunt S-D important in caz cé tolereaza
suficient terapia IC, termenele optime pentru interventie sunt varsta
de 12-18 luni.

— Copiii cu defecte mari, sunt S-D important si retard fizic la care IC nu
poate fi controlatd medicamentos se opereaza cat mai devreme (in
primul an de via{a).

— Copiii cu DSV si PCA larg, initial la 6-8 luni sunt supusi ligaturarii
PCA, iar defectul interventricular se va inchide mai tarziu.

— Copiii cu DSV si CoAo initial vor fi supusi corectiei coarctatiei (la in-
ceput se aplicad bandingul AP), iar defectul se va inchide ulterior.

— Copiii cu DSV infundibular i hipertensiune pulmonara reversibila sau
cu regurgitarea aortica si pericol de dezvoltare a endocarditei infecti-
oase se opereaza in perioadele constatarii diagnosticului definitiv. Hi-
pertensiunea pulmonara avansata, ireversibila este o contraindicatie
pentru interventie la copiii mai mari de 6 ani.

Optiuni tehnice:

1. Interventioniste.
+ Inchiderea defectului prin cateter (in DSV muscular — experimental)
2. Tehnici operatorii.

* Procedee paliative: bandingul AP in DSV asociat cu CAV (la copii
mai mari de 2 luni cu IC severa). Multe centre de cardiochirurgie in
prezent nu aplicad bandingul.




« Inchiderea primara a DSV transatrial prin AD si valva tricuspidiana cu
CEC. Defectul perimembranos (orificii medii) se inchide cu petic din ma-
terial sintetic (Dacron, Gore-Tex) sau pericard autolog (la copiii mici).

Complicatii postoperatorii. Complicatiile posibile sunt: defectele mici
reziduale (20%), tulburari de ritm si conductibilitate.,

Managementul in DSV operat. Frec-
venta vizitelor si a examinarilor se apreci-
aza individual. Reexaminarile se indica In
leziuni reziduale, regurgitare aortica, sin-
dromul Eisenmenger, complian{a scazuta a
VS, VD. Se impun examene clinice: radio-
grafia toracica, ECG, Eco CG, holter moni-
tor (in aritmii), profilaxia endocarditei infec-
tioase in DSV rezidual, Activitatea fizica nu
este restrictionata in inchiderea defectalor.

Particularitati evolutive la copilul
sub un an de viata

Simptomatologia precoce poate fi re-

Fig. 6.1.9. Inchiderea DSV cu petic dusa la persistenta polipneei gi a tahicar-
(Heart and Lung Surgery Foundation  diel in repaus Tn situatii afebrile i lipsite
of Los Angeles,CA, Ted Bloodhard,  de semne obiective de afectiuni pulmo-
Medical lliustrator). nare. Apar dificultati la supt, insotite de
transpiratii profuze. In defectele mari primele semne clinice pot fi cele ale
IC congestive (hepatosplenomegalie, edeme, raluri de staza). Cordul poate
avea dimensiuni normale si lipsesc semnele de hipervascularizare pulmo-
nara. Zgomotul Il pe o perioada de timp poate fi de intensitate normala, iar
suflul sistolic la nastere poate lipsi, Electrocardiografia arata semne de HAS
si HVS (dupa saptamani de evolutie).
Prognosticul postoperator este favorabil.

Q21.1 DEFECT SEPTAL ATRIAL

Definitie. Defectul septului atrial (DSA) este o comunicare anormala in-
tre cele doua atril, situate la nivelul septului interatrial, prin care se realizea-
za un sunt intre circulatia sistemica si cea puimonara.

Incidenta este estimata in limitele 5,3 — 33,3/1000 nascuii vii. DSA re-
prezinta 5-10% din totalul malformatiilor congenitale de cord la copii gi 17-
50% la adult. in 25-40% dintre cazuri DSA este asociat cu alte malformatii
cardiace sl exiracardiace.




Aspecte genetice, Defectul septal atrial de
tip ostium secundum se asociaza cu sindromul
Holt-Oram, Ellis-van Creveld, Rubinstein-Taybi,
Kabuki, Williams, Goldenhar, Marfan, Noonan,
Poland, Klinefelter, sindromul TAR (Thrombocy-
topenia—absent radius syndrome), cu sindromul
trisomiei 18, 21. Se atesta in anomalii (deletii)
ale cromozomilor 1, 4, 4p, 4p16.15p, 6, 10p, 11,
13, 17, 18, 22. Formele cu transmitere familiala,
care evolueaza in multe cazuri cu bloc atrioven-
tricular, sunt sustinute de mutatii in gena GATA
de pe cromozomul 4, mutatii in gena TBX5 de
pe cromozomul 12q24.1. DSA de tip atrium unic

Fig. 6.1.10. Defact septal atrial

se intalneste in sindromul Ellis-van Creveld. DSA de tip ostium primum se

atesta la 50% pacienti cu sindromul Down.

Morfopatologie. In functie de sediul defectului septal si originea embri-

ologica, se descriu urmatoarele forme anatomice:

+ DSA tip ostium secundum (50-70%)
« DSAtip ostium primum (30%)

=  DSAtip sinus venos (10%)

+ DSA de tip sinus coronar (2-8%)

vCs

DSA sinus venos
DSA

ostium secundum

DSA ostium primum

VCl

Fig. 6.1.11. Forme anatomice ale DSA.

Fiziopatologie. DSA conditioneaza un sunt stanga-dreapta care functi-
oneaza la presiuni mici. Rezultd o supraincarcare de volum a inimii drepte
si a circulatiei pulmonare, cregte presiunea si rezistenta vaselor pulmonare
care poate produce dilatarea structurilor inimii drepte (atriul drept, ventriculul




drept, artera pulmonara), apoi apare insuficienta cardiaca dreapta si inver-
sarea suntului. La nou-nascut, sugar si copil in primii ani de viata diferenta
de presiune intre compartimentele stangi si cele drepte este mica, capaci-
tatea de dilatare a AP este enorma, compiianta inimii drepte este mica. Din
aceasta cauza simptomatologia suntului S-D este discreta, iar descoperirea
malformatiei este mult mai tardiva.

Simptomatologie

Semne functionale. In majoritatea cazurilor DSA este descoperit oca-
zional. Este bine tolerat in copilarie si adolescentd. Defectele mari pot pro-
voca o intarziere in dezvoltarea fizica, aparitia IC. De obicei acesti bolnavi
acuza palpitatii, dispnee, dureri precordiale.

Semne fizice relevante apar doar in cazurile unui sunt S-D important.

Inspectia. In defectele mari regiunea precordiala este deformata.

Palpatia. Socul apexian este etalat pe mai multe spatii intercostale si
deplasat spre stanga (indici care denotad majorarea volumului cardiac, hiper-
trofia ventriculara dreapta).

Percufia. Se constata extinderea moderata a limitelor cordului spre stanga.

Auscultatia releva: dedublarea fixa a zgomotului Il (debit crescut al sisto-
lei ventriculului drept); suflu sistolic crescendo-descrescendo de intensitate
moderata (gr. II-11/IV) in focarul pulmonar; suflu diastolic in regiunea xifoi-
dului (stenoza tricuspidiana Tn caz de supraincarcare diastolica importanta
a ventriculului drept); suflu diastolic parasternal cauzat de insuficienta AP in
HTP; suflu sistolic apical (rar) cauzat de despicatura valvel mitrale.

Fig. 6.1.12. Fenomene acustice cardiace fn DSA. Suflu sistofic crescendo-descrescendo i
freamat cardiac in spativl Il intercostal care se propagd pe marginea stanga a stemulul.
Suflu sistolic, protodiastolic mic in regiunea xifoidiana (stenoza tricuspidiana).
Zgomotu! Il este dedublat.




Explorari paraclinice

Radiologie. Plamanii sunt hipervascularizati. Volumul cordului este mo-
derat crescut. Arcul mijlociu (conul si arcul arterei pulmonare) este proeminent
sl hiperpulsatil (dans hilar — Pezzi). Aorta descendenta este mica, butonul
aortic sters.

Fig. 6.1.13. Radiografte anteroposterioaré gi faterald la un copil de 10 ani cu DSA.
Limitele cordului sunt moderat extinse pe contul VD. Desenul pulmonar este incércat.

Electrocardiografia evidentiaza semne de incarcare ventricularé dreapta
de tip diastolic, deviere axiala dreapta. Deviatia axiala stanga este sugestiva
pentru DSA tip ostium primum. Undele R pot fiample In derivatiile precordia-
le drepte. Alungirea moderata a intervalului PR (in deosebi in forme familiale
de boald). Uneori se atesta semne de HAD, HVD, tulburéri de ritm (fibrilatie
§i fluter atrial), bloc complet sau incomplet de ramura dreapta, P pulmonar.

Fig. 6.1.14. Traseul ECG. Copil de 5 ani. DSA tip ostium secundum. Ritm sinusal.
Devierea axei electrice spre dreapta. HVD.

Ecocardiografia (examinarea cu cea mai mare importantd diagnostica)
relevé absenta ecourilor la nivelul septului, majorarea cavitatilor atriului
drept si a ventriculului drept, apreciaza starea conexiunilor venoase, cuanti-
fica debitul pulmonar (Qp) si debitul sistemic (Qs) (Doppler).
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S e e e e e S e e e e e e e e A-.& 51 oo



Fig. 6.1.15. Ecocardiografie bidimensionala. Fig. 6.1.16. Ecocardiografie Doppler color
Viedere 4 camers. Defect septal atrial tip axa lunga parasternald. Fluxul suntuful 8-D.
ostium secundum. Defect septal afrial tip ostium secundum.

Cateterismul cardiac si angiografia se vor practica daca dupa examinarea
ecografica persista dubii in legatura cu o eventuala anomalie a drenajului ve-
nos. Trecerea sondei din atriul drept in atriul stang prin comunicarea inter-
atriala (cateterism drept), existenta hipertensiunii arteriale pulmonare impor-
tante, depistarea oximetrillor crescute in atriul drept confirma diagnesticul.

Istoricul natural. in defectele mici stilul de viatd nu este influentat si pro-
gnosticul este favorabil. Inchiderea spontana a acestora catre varsta de 18
luni poate sa se produca la 14 — 60% dintre bolnavi. Pana la varsta de 4 ani
se inchid 40% din defectele cu suprafata < 2 cm. in defecte mari durata vietii
este redusa. Bolnavii sunt supusi infectiilor pulmonare frecvente, deseori la
ei apar tulburari de ritm (fibrilatie si fluter atrial), pot sa se produca embo-
lii paradoxale, sa se asocieze endocardita bacteriana. Supravieluirea este
dependenta de varsta la care are loc inchiderea defectului. Activitatea fizica
si sportul nu sunt restrictionate in presiune ventriculara dreapta moderata
(pana la 35 — 40 mm Hg).

Tratament. Tratamentul medical este adjuvant si se prescrie la pacienti
la care interventia chirurgicala este imposibila.

Indicatii pentru interventia chirurgicala in DSA
« defecte largi {> 20 mm) simptomatice (la orice varsta)
= copiii ¢l adolescentii asimptomatici cu raportul Qp/Qs > 1,5/1 sau 2/1.

+ loate persoanele dupa 4-5 ani (asimptomatice sau putin simptomatice)
« embolismul paradoxal (inclusiv in FOP).

Rezistenla vasculara pulmonara 2 10 Um? este o contraindicatie pentru

interventie chirurgicala.
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Tratament chirurgical
Tehnici:

* Obstruarea comunicarii anormale de dimensiuni pana la 20-22 mm prin
plasarea unui ocluder (umbreld) prin cateter pe cale endovenocasa prin
tehnica Rashkind. Se aplica in forme de tip ostium secundum. Umbrela
se deschide Tn locul defectului si se prinde de peretele orificiului. Exista
diverse tipuri de dispozitive, dar cel mai nou si cu caracteristici net supe-
noare este sistemul de inchidere Amplatzer, care consta in doua umbre-
le de diametre diferite si o piesa intermediard. Pentru defectele mai mar
de 22 mm se utilizeaza umbrele duble.

Fig, 6.1.17. Amplatzer de inchidere a DSA.

* Corectia chirurgicala direct pe cord prin mi-
nisternotomie mediana sau toracotomie (su- i
turd simpla sau cu petic) se aplica la copii
dupa 3 - 5 ani la care raportul Qp/Qs este de
1,5 sau mai mare. Defectele tipice ovale se
inchid printr-o suturd continua primara. Un
DSA larg se inchide cu un petic. Actualmen-
te s-au insusit tehnici de abord cardiac (in
special pentru fete) prin miniincizii la nivelul
xifoidului, toracotomie dreapta, incizie trans-
versala inframamara, sternotomie verticala
sau transversala. Beneficiile acestor abor-
dari tin de efectele cosmetice.

; : R Fig. 6.1.18. Suturarea direct pe
Complicatii postchirurgicale: cord & marginilor DSA

* Recanalizare partiala. {Heart and Lung Surgery

. B ; o Foundation of Las Angeles,
Antrnlll_ 15,{1. {cltsifuncpa nodulului sinusal, CA. Ted Bloodhard, Medical
fluter si fibrilatia atriald)

Mustrator),

—
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=  Embaolii sistemice

- Endocardita bacteriana (foarte rar). Profilaxia EB este indicata pe o peri-
oada de 6 luni dupa interventie.

Q21.2 DEFECT SEPTAL ATRIOVENTRICULAR (DSAV)
CANAL ATRIOVENTRICULAR COMUN (CAVC)

Definitie. Defectul septal atrioventricular este o malformatie complexa,
generatd de o tulburare de dezvoltare a bureletilor endocardici i se carac-
terizeaza prin comunicare anormala interatriala si interventriculara asociata
cu anomalia valvulelor atrioventriculare. Mai este denumit si defectul pliurilor
endocardice, canal atrioventricular comun.

Incidentd. Defectul septal atrioventricular este o maladie relativ rara.
Prevalenta constituie 2,8 la 10000 nou-nascuti vii, in structura malformatiilor
de cord, CAV constituie 2-6% din totalul MCC constatate la nastere.

Fig. 6.1.19. Defect septal
afrioventricutar,

Aspecte genetice. Canalul atrioventricular
complet in 30-60% dintre cazuri este asociat cu
sindromul Down. Mai rar aceasta malformatie este
parte componentad a simptomatologiei altor sin-
droame: Holt-Oram, Noonan, deletiei cromozomilor
3p25, 8p2, 22q, duplicatiei cromozomilor 10q, 11q,
22q, trisomiei 13 si 18. Sunt inregistrate si cazuri
familiale de boald (10-14% din mamele cu DSAV).

Morfopatologie. Anatomic, DSAV poate fi
incomplet si complet. Defectele structurale in
DSAV complet sunt foarte variate. Cele mai frec-
vent intalnite sunt:

— Dehiscenta septului interatrial pe o zona ntinsa (de obicei In portiu-
nea caudald, de tip ostium primum). Restul septului interatrial poate fi
intact, pot fi prezente alte defecte (foramen ovale, ostium secundum).
in unele cazuri septul interatrial poate lipsi.

— Dehiscenta septului interventricular in portiunea musculara superioa-
rd, uneori si in cea inferioara gi partea membranoasa.

— Afectarea constantd a valvulelor atrioventriculare (valva mitrala si tri-

cuspida).

— In unele cazuri existd un singur orificiu atrioventricular in care este
inglobat inelul mitral si tricuspidian. Se descriu doua forme de canal
atrioventricular: completa si pattiala.




DSAV complet este caracterizat de prezenta unui orificiu unic Tntre atrii gi
veniricule care are 4 valvule (2 ale mitralei si 2 ale valvei tricuspide) situat in
centrul inimii, deasupra septului interventricular. in functie de talia defectului
septului interventricular sl dupa atasarea hemivalvei comune anterioare la pe-
retii ventriculari, Rastelli descrie 3 forme:

Tip A. Valva anterioara impartita intr-o hemivalva mitrala si una tricuspida,
fiecare atasata prin cordaje ce provin din ventriculul corespunzator;

Tip B. Valva anterioara este impartita intr-o semivalva mitrala si una tricus-
pida. Cordajele valvei mitrale se insereaza pe peretele ventriculului drept.

Tip C. Valva anterioara este unica si nu este atasata prin cordaje (,plu-
teste”).

Fig. 6.1.20. Clasificarea DSAV complet (Rastelli). A~ tip A; B—tip B; C-tip C.

In formele partiale de boald sunt prezente doar unele componente ale
DSAV complet: comunicare ntre VS si AD; DSA tip ostium primum, atriu
unic asociate cu despicatura valvei mitrale anterioare, care permite regurgi-
tarea sistolica.

Fiziopatologie. In functie de forma anatomica a DSAV complet, se ates-
ta urmatoarele madificari ale hemodinamicii:

* sunt stanga-dreapta la nivel atrial
« sunt stanga-dreapta la nivel ventricular

* sunt stanga-dreapta intre ventriculul stadng si atriul drept cu cresterea
accentuata a circulatiei pulmonare, cu dilatarea AP, supraincarcarea de
volum biventriculard, VD avand sarcina cea mai mare;




« insuficientd a valvelor atrioventriculare (mitrala si tricuspida) cu regurgi-
tarea sangelui din ventricule in atrii.

Simptomatologie. Manifestarile clinice sunt in raport cu minimum 4 fac-
tori; marimea DSA, DSV, rezistenta pulmonara, gradul insuficientei valvu-
lelor.

Semne functionale. in formele cu defecte largi si sunt S-D important,
inca din primele luni de viata, apar semnele asociate IC (infectii bronho-
pulmonare frecvente, dispnee cu tahipnee, transpiratii, stationarea sau as-
cendenta lentd a curbei ponderale). Ulterior, bolnavii acuza fatigabilitate,
intolerant la efort fizic, dispnee, apare simptomatologia complexa a hiper-
tensiunii pulmonare (cianoza, policitemie, hipocratism digital).

Semne fizice

Inspectia constata retard staturo-ponderal, tegumente palide asociate cu
cianoza usoara in timpul efortului fizic, torace deformat, bombat, hiperchine-
tic in regiunea precordiald. Socul apexian este extins.

Palpatia detecteaza freamat sistolic pe marginea stanga a sternului, Pul-
sul periferic este normal sau diminuat, hepatomegalie.

Percutia confirma cardiomegalia, uneori destul de importanta.

Auscultatia. Initial zgomotul | este normal sau accentuat, zgomotul Il
este normal, dar extins. In insuficienta cardiaca se percepe zgomotul [1l. in
prolapsul valvulei atrioventriculare comune se percepe un extraton (click),
Suflul sistolic are intensitate variabila: pansistolic pe marginea stanga a ster-
nului, aspirativ la apex. In unele cazuri, se percepe suflu diastolic mic pe
marginea stanga a sternului. in HTP zgomotul Il este accentuat, dedublat
prin componentul pulmonar produs de hiperdebitul circuitului mic si blocul
piciorusului drept al fasciculului His. Se percepe suflu sistolic de ejectie n
focarul pulmonarei, suflu pansistolic la apex, suflu diastolic de hiperdebit
tricuspidian, iar suflul parasternal stang, caracteristic DSA, DSV diminua
pana la disparitie.

In formele partiale ale DSAV de tip ostium primum cu sunt 8-D moderat
si insuficientd mitrald minima, simptomatologia este asemanatoare cu DSA
asociate cu semne ale unei insuficiente mitrale neinsemnate. Toleranta de-
fectelor este buna pe o perioada mare de timp. Malformatia este descoperita
ocazional. Examenul fizic constata prezenta unui suflu sistolic de ejectie cu
intensitate moderata (11I/V1), punctul maxim n spatiul Il intercostal stang,
legat de hiperdebitul pulmonar. De asemenea, se percepe suflu sistolic as-
pirativ la apex de insuficientd mitralda. Zgomotul Il este constant dedublat.




Explorari paraclinice

Electrocardiograma niciodatd nu este normala. Se atesta deviatia axel
electrice a inimii catre stanga (cuprinsa intre 40-1507), tulburar de condu-
cere (bloc A-V, bloc de ramura dreapta a fasciculului His), disritmii atriale,
supraincarcare biatriala sau HAD, HVD (in cazurile cu predominare DSA),
HVS (in DSV largi), HBV (in hipertensiune pulmonara).

Fig. 6.1.21. Traseul ECG al unui copll de 5 ani cu DSAV complat.
Axa electrica deviata (-110°) gi hipertrofia VD.

Radiografia toracicd evidentiaza cardiome-
galie prin interesarea tuturor cavitatilor, Vascula-
rizarea pulmonara este crescuta, arterele pulmo-
nare sunt dilatate. In HTP transparenta periferica
a campurilor pulmonare este evidenta.

Cateterismul cardiac si angiografia. Actual-
mente se apeleaza mai rar la aceste investiga-
tii. Cateterismul releva magnitudinea suntului
S-D, nivelul rezistentei vaselor pulmonare §i
severitatea insuficientei valvei atrioventriculare
comune, determind oximetria suntului. Ventri-
culografia selectiva (stanga) apreciaza nivelul
leziunilor valvulare (atrioventiculare) i testea-
za starea cdii de iesire din ventriculul stang.

Ecocardiografia bidimensionald si Doppler
color furnizeaza informatii importante despre

.

Fig. 6.1.22. Radiografie loracica.
DSAV complet.
Talia corduluf extinsa. Dessnul
pulmonar incarcat,

detalille anatomice, diametrul DSA, DSV, gradul leziunilor hemodinamice
(regurgitarea A/V), gradul leziunilor si funclionalitatea valvulelor (mitrale, tri-
cuspidiene), functia ventriculului stang, regurgitarea valvei aortice.




Fig. 6.1.23. A= EcoCG 2D - sectiune apicald (sistola). DSAV, forma complets; comunicare
Interventriculara si interatriald; B — EcoCG Doppler colar. Velocitatea Ruxului, regurjitarea jetulu
sangvin din VS in AS si regurgitare secundaré in VD prin defectul sepfal in AS, AD.

Evolutie. Prognostic. In absenta tratamentului chirurgical, prognosticul
canalului atrioventricular complet si partial este nefavorabil (copiil nu supra-
vietuiesc varstei de 15 ani). Decesul survine in cursul primului an de viata
prin insuficientd cardiacd sau boala pulmonard vasculara. Supraviefuiesc
copiii cu forme partiale la care concomitent cu DSAV se atesta stenoza de
arterd pulmonara. Prognosticul depinde de magnitudinea suntului S-D, de
nivelul rezistentei vaselor pulmonare si de gradul insuficientei valvulelor
atrioventriculare, Formele parfiale au o evolutie mai buna in primii ani de
viata, Ulterior si la acesti pacienti apar |C, tlburarile de ritm si de conduce-
re. Rezultatele postoperatorii sunt excelente pe perioade mari de timp. 80%
dintre pacientii operati supravieluiesc varstei de 20 ani. Activitatea fizica nu
este restrictionata in cazurile reparatiei integrale a malformatiei gi in absenia
aritmiei. In unele cazuri individuale (persistenta reguraitarii mitrale severs)
se face profilaxia endocarditel bacteriene.

Tratament. Tratamentul medical se indica in principal copiilor mici cu IC
congestiva. Se administreaza diuretice, inhibitori ai enzimelor de conversie in
doze corespunzatoare varstei. Este indicata profilaxia endocarditel infectioase.

Indicatia operatorie este sustinuta de prezenta suntului $-D important,
cardiomegaliei, regurgitarii valvulare.

Tehnici chirurgicale.
« By-pass cardiopulmonar;
*  Procedee paliative prin banding pe AP (in cazuri rare);
» Corectie radicala prin tehnica Rastelli;
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— Separarea foitelor cuspidei anterioare si posterioare:

— Obstruarea comunicarii anormale interatriale, interventriculare prin
sutura, petic sau cu diverse dispozitive;

- Reconstructia valvei atrioventriculare. Momentul operator — primul an

de viatd pana la 1-2-5- 6 ani.

Complicatiile postoperatorii tin de: defecte reziduale mici, regurgitare mi-
trala (stenoza), stenoza subaortica, afectiuni vasculare pulmonare (Eisen-
menger).

Indicatii pentru reinterventie chirurgicala:

— Semne de disfunclie a valvei mitrale;

— Sunturi reziduale;

— Stenoze stranse ale aortei;

— Progresarea semnelor blocului A-V.

Q21.4 DEFECT SEPTAL AORTOPULMONAR
FISTULA AORTOPULMONARA (FAoP)

Definifie. Fereastra aortopulmonara, denumita si fistuld sau defect sep-
tal aortopulmonar, este o anomalie a septului ce divide trunchiul arterial co-
mun, a carei caracleristica anatomica este reprezentata de o comunicare
intre aorta si artera pulmonaré prin prezenta a doua valve separate, aortica
si pulmonara.

Incidenta este estimata la 0,5% din totalul cazurilor de MCC.

Morfopatologie. Exista 3 tipuri de fereastra acrtopulmonara:

* Tipul I: comunicare circulara intre aorta ascendenta si artera pulmonar3

* Tipul ll: comunicare ovalara intre aorta ascendenta si artera pulmonara
situata la nivelul bifurcatiei arterei pulmonare

* Tipul lll: comunicare ovalara intre aorta ascendenta si artera pulmonar3
in cazul cand artera pulmonara dreapta isi are originea de la nivelul pe-
retelui postero-lateral al aortel ascendente

Anomalii asociate: DSV, CoAo, arc aortic intrerupt, TF, ventricul stang
hipoplazic.

Fiziopatologie. Hemodinamica FAoP este aseméanatore cu cea din PCA
cu debit mare. Deosebirile hemodinamice dintre aceste entitati tin de lipsa
rezistentei vasculare |a sangele suntat in FAoP precum se intampld in cana-
lul arterial permeabil. Acest fenomen in FAoP contribuie la patrunderea unei



cantitati mari si sub presiune inalta a sangelui din Ao direct in AP, determi-
nand evolutia rapida spre sindromul Eisenmenger si deces, din acest motiv
aceastd maladie practic nu se intalneste |a maturi.

Simptomatologia este de obicei prezenta In primele saptamani, luni de
viatd. Se observa tahipnee, geamat, tuse in lipsa manifestarilor clinice de
boli respiratorii, transpiratii, paloare asociata cu cianoza discretd ce se am-
plificad in timpul suptului sau plansului, stagnarea curbei ponderale.

Semne fizice

Inspectia releva paloare si cianoza discreta, extinderea ariel socului ape-
xian (cardiomegalie insemnatd) care are o intensitate sporita, hiperpulsati-
litate in spatiile II-llI-1V stangi, precum si in epigastru si regiunea furculitei.
Precoce apare ghebul cardiac.

Palpatia denotad freamét cardiac in regiunile parasternale. Pulsul este
caracterizat ca altus et celer.

Percutia. Se constata marirea ariei matitatii cardiace transversale.

Auscultatia atesta accentul, apoi dedublarea zgomotului Il in focarul pul-
monar. Suflul este de obicei numai sistolic si mai rar continuu, are o intensi-
tate mare cu punctul maxim in spatiile lIl—IV intercostale stangl. Se percepe
tot atat de bine si mai spre dreapta si este insotit de click de ejectie. in HTP
avansata intensitatea sufiulul se micsoreaza, iar zgomotul || devine i mai
accentuat, in unele cazuri fiind singurul fenomen acustic perceput.

Radiografia. Cordul poate fi in limite supericare normale sau prezinta o
cardiomegalie sl hipervascularizatie pulmonara. Ulterior sunt observate dilata-
tia trunchiului AP, Ao ascendenta marita, hiluri mari amputate, contrastand cu
circulatia periferica scazuta, caracteristica HTP si sindromului Eisenmenger.

Electrocardiograma prezinta hipertrofie biventriculara.

Cateterismul cardiac si angiografia. Cateterul trece din AP in aorta as-
cendentd (moment dificil de executat) si de acolo spre arterele capului si a
gatului. Tn artera pulmonara se constatd o saturatie marita cu oxigen si o
presiune crescuta. Angiografia punand in evidenta opacifierea simultana a
aortei si portiunii initiale a AP (semnul cel mai sigur pentru diferentiere) va
distinge anomalia de trunchiul arterial. La explorarea radionucleara, se ob-
serva un flux asimetric simultan in AP si Ao, inainte de opacifierea VS.

Tratamentul. Orice fistula aortopulmonara diagnosticata inainte de in-
stalarea HTP avansate trebuie operata.

Tehnici chirurgicale:
* By-pass cardiopulmonar
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Tip I. Inchiderea defectului cu unul sau 2 petice de material sintetic (Da-
cron) (dupa Castaneda, modificat) sau pericard

+ Corectia originii AP din aorta ascendenta prin tip |1l
a) Flap autolog (Glenn modificat) cu montarea unul petic din pericard)
b) Reimplantarea directa a arterei pulmonare
¢) Conduct

Q25.0 PERMEABILITATEA CANALULUI ARTERIAL

Definitie. Permeabilitatea canalului arterial (PCA) este cardiopatia con-
genitalad necianogena caracterizata prin persistenta dupa nastere a comuni-
carii dintre artera pulmonara sl aorta cu realizarea unui sunt sistemico-pul-
monar la acest nivel, comunicare existenta in mod normal necesara numai
in perioada intrauterina. Se delimiteaza forme izolate de boala si forme aso-
ciate cu alte malformatii congenitale (DSV, CoA, SF, atrezia AP).

Incidenta constituie 10-18% din totalul MCC ca anomalie izolata gi pana
la 25% in asociere cu alte MCC. La prematuri cu masa corporala la nagtere
mai mare de 2000 g incidenta PCA poate fi pana la 37%. |a cei cu masa cor-
porald pana la 1700 g — 20-80%, iar la cei ndscuti cu greutatea sub 1200 g si
cei care au suportat detresa respiratorie — pana la 80% dintre cazuri.

Aspecte genetice. Anomalia are o neta tendinta familiala, putand apa-
rea de-a lungul mai multor generatii. La fel, PCA se intalneste in sindromul
Char, sindromul rubeclei congenitale.

Morfopatologie. Nadas descrie patru tipuri de PCA:

— Tip | (fara medificarea presiunii pulmo-

nare)

— Tip Il (presiune pulmonard moderata —
sub 70% din presiunea sistemica)

— Tip Il (presiune pulmonard marcata —
peste 70% din presiunea sistemica)

— Tip IV (hipertensiune pulmonara asoci-
atad cu rezistenta vasculara pulmonara
mare)

Fiziopatologie. Permeabilitatea canalului

arterial (in unele cazuri se atesta fereastra aor-

topulmonara) dupa nastere, datoritad existentgi Fig. 6.1.24. Permeabilitatea
unei diferente de presiune dintre aorta si artera canalului arterial,
A e e e
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pulmonara, produce un sunt stanga-dreapta din Ao in AP, care conserva un
gradient presional permanent, atat in sistold cat si in diastola, datorita pre-
siunii mai mari in Ao. Expresivitatea clinicad a maladiei depinde esential de
gradientul Ac/AP care este in raport direct cu calibrul canalului, unghiul de
plasare gi relaiiile dintre rezistentele vasculare pulmonare si sistemice, PCA
cu dimensiuni mari contribuie la persistenta unui debit pulmonar majorat si
instalarea hipertensiunii arteriale pulmonare foarte devreme.

Simptomatologie.

Semnele functionale pot lipsi pe diferite pericade de timp in cazuri-
le canalului arterial cu debit moderat (pana la 6-7 mm). Anomalia poate fi
descoperitd intAmplator cu ocazia unui examen sistematic. Cand diametrul
canalului arterial depaseste 7 mm si poate ajunge pana la diametrul aortei,
suntul stanga-dreapta devine notabil prin aparitia, pe de o parte, a semnelor
de supraincércare a circulatiei pulmonare si a cordului stang (dispnee, obo-
seald, tuse, pneumonii repetate, palpitatii) si, pe de alta parte, de insufici-
enta relativa a debitului sistemic (retard staturo-ponderal, paloare, sincope).
In unele cazuri, tulburarile hemodinamice pulmonare progreseaza pana la
inversarea suntului, sangele neoxigenat din AP se scurge in aorta, produ-
cand cianoza.

Semne fizice.

Inspectia releva superpulsatilitatea crosei aortei si a arterelor periferice
(decalaj intre presiunea arteriald sistolica ridicata si cea diastolicad cobora-
ta), gheb cardiac parasternal.

Palpatia denota freamat cardiac in regiunea subclaviculara stangd, co-
borérea si deplasarea in afara liniei medio-claviculare a socului apexian si
cresterea intensitatii lui. Pulsul este caraclerizat ca altus et celer,

Percutia. In formele asimptomatice limitele cordului sunt normale. In duc-
tul alungit cu diametru mic se constatad marirea ariei matitatii cardiace initial
spre stanga, apoi transversal.

Auscuiltatia, Tn forme cu debit mic si moderat poate fi constatat ocazional
suflu sistolo-diastolic cu localizarea in spatiile | — Il intercostale stangi insofit
de freamat cardiac. Semnele acustice ce denota tulburarile hemodinamice in
PCA cu debit inalt sunt: accentuarea, apoi dedublarea zgomotului |l (intarzi-
erea componentei pulmonare), galopul protodiastolic si presistolic (traduce
insuficienta ventriculara din HTP), suflul sistolo-diastolic (suflu continuu, ,in
tunel”) intens gi aspru, cu sediul in spatiul subclavicular stang, cu iradiere
interscapulovertebrala stanga. Intensitatea suflului scade la inspir profund si
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s& mareste Ia expir si relinerea respiratiei. in HTP avansata caracteristicile
suflului sistolo-diastolic se modifica. Componentul diastolic descreste pana
Ja disparitie, iar suflul sistolic devine scurt, dar mai aspru. In perioadele tar-
dive de boala la apex poate fi perceput suflu sistolic al insuficientel valvei

mitrale (mitralizarea PCA),

-y

-

Fig. 6.1.25. Permeabilitatea canalului arterial,

Fenomene acustice cardiace in PCA. Suflu sistolodiastolic (continuu) §i freamat cardiac
In spatiul Il intercostal care se propagd pe marginea sténod & stermulul. Zgomotul Il este
accenuat, dedublat, Sufiu sistalic apical in sunt S-D larg de insuficienta mitrala.

In marea majoritate a cazurilor in PCA sunt inregistrate valori crescute
ale tensiunii arteriale sistolice, in timp ce presiunea diastolica scade.

Exploréri paraclinice

Radiofogie. Circulatia pulmonara
este normala, moderat crescuta (mult
crescutd in formele cu debit impor-
tant). Volumul cardiac — de la normal
pana la cardiomegalie. Varful inimil
este asezal lateral si jos (,se scufun-
'da in diafragma").

Conturul stang cardiac este rotun-
Jit, cu arcul mijlociu concav (originea
a. pulmonare). ICT = 0,45. Trunchiul
pulmonar, atriul stang (proieclie late-
rala) sunt dilatate, In unele cazuri se
detecteaza tulburari de ventilatie (ate-
lectaze, emfizem). Precoce (3-4 ani)
apare hipervolemia si hipertensiunea
pulmonara.

Fig. 6.1.26. Radiografie toracica
Canal arterial persistent,
Cardiomegalie. Hipertensiune pulmonara,
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Electrocardiografia la presiuni pulmonare mici este normala. In sunturile
mari si mijlocii, initial, se inregistreaza semne de suprasolicitare, hipertrofie
a ventriculului stang, apoi hipertrofie biventriculara cu predominanta stanga.
La valori mari ale HTP apar semne de hipertrofie biventriculara cu predomi-
nanta spre dreapta. La unii copii de varsta mica instantaneu sunt detectate
semne de hipertrofie biventriculara.
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Fig. 6.1.27. ECG. Copil de 4 ani. Canal arterial persistent. Hipertrofie biventriculars.

Ecocardiografia determind prezenta canalului arterial, estimeaza valorile
suntului, Incarcarea volumetrica a ventriculului stang.

L S =
Fig. 6.1.28. EcoCG 2D. Fig. 6.1.29. EcoCG Doppler, Flux gunt 5-0. PCA,

Comunicare AP - Ao,

Cateterismul cardiac sl angiografia furnizeaza date despre nivelul satura-
tiel cu oxigen la nivelul AP, gradul presiunii in AP si VD.

Particularitati evolutive ale PCA la copilul prematur. Manifestarile
clinice depind de valorile suntului S-D care in aceastad perioada este in-
termitent (functia respiratorie este pericdic perturbata) si de capacitatea
copilului de a se adapta la volumul suplimentar de sange. Sistemul de re-
distributie a sangelui |a acesti copil este caracterizat dintr-un flux sangvin
mai redus spre rinichi, tractul gastrointestinal si un flux sangvin crescut
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spre regiunea cefalica si plamani. Prematurul nu este capabil sa limiteze
acest flux crescut, pldmanii fiind supusi unei presiuni sistemice importante.
Scaderea drenajului limfatic, asociat acestei stari hemodinamice, favori-
zeaza edemul alveolar si insuficienta cardiorespiratorie. Se constata ta-
hipnee, tahicardie/bradicardie, raluri, episoade de apnee. Limitele cordului
mai frecvent sunt normale. Componenta pulmenara a zgomotului |l este
moderat accentuata. Suflul sistolic se percepe din primele zile si se accen-
tueaza progresiv. Rar se percepe suflu diastolic sau continuu. Electrocar-
diografia de obicei nu denota modificari. Ele apar doar peste 1-2 luni, cand
devin evidente semnele de HVS, HAS. Ecocardiografia nu arata modificari
specifice PCA.

Particularitati evolutive ale persistentei canalului permeabil la copi-
lul sub un an nascut la termen
A. Canal arterial permeabil cu debit moderat

— Semnele functionale lipsesc

— Diagnosticul poate fi ocazional

— Pulsul periferic poate fi amplu si puternic

— Fontanela este hiperpulsatila

— Suflu sistolo-diastolic patognomonic

— Zgomotul |l este de obicei normal

— ECG este normala

— Radiologia denota vascularizare normala, limitele cordului nu sunt
extinse

B. Canal arterial cu debit important

Simptomatologia precoce poate fi redusa la persistenta polipneei in
repaus in situatii afebrile i absenta semnelor obiective de afectiuni pul-
monare. Apar dificultati la supt, insotite de transpiratii profuze. La exame-
nul obiectiv se constata hiperpulsatilitatea fontanelei, ariei cardiace si a
vaselor periferice, in mod egal la membrele supericare si infericare (se
exclude astfel coarctatia). Suflurile la nastere pot lipsi. Initial (catre sfarsitul
primelor 1-2 saptamani) poate aparea doar suflul sistolic (gradientul vase-
lor circulatiei sistemice si celei pulmonare este mic). Ulterior apare suflu
sistolo-diastolic continuu caracteristic. Zgomotul |l pe o pericada poate
fi de intensitate normala. in formele cu debit mare suflul sistolo-diastolic
caracteristic apare chiar din primele zile, saptdméani. Auscultatia suflurilor
este mai joasa (spatiile intercostale IlI-1V), fapt ce poate produce confuzii
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de diagnostic cu DSV, fistula aortopulmonara. Examenul radiologic con-
firma cord cu dimensiuni normale. Electrocardiografia arata HAS si HVS
(dupa saptamani de evolutie). in unele cazuri cu sunt impotrant ICC poate
sa apara brutal.

Tratament. Tratamentul medicamentos la nou-nascut prevede mentine-
rea PO, la nivelul 60 — 85 torr. Inchiderea farmacologicd a PCA se efectuea-
za exclusiv la prematuri. Se administreaza indometacina (inhibitor de pros-
taglandine) 0,1 mg/kg i.v. in 3 doze succesive, administrate i.v. cu pompa de
perfuzie la interval de 12-24 ore. Este necesara o diureza buna si valori ale
creatininei care sa nu depaseasca 1,6 mg/dl. Efecte adverse: enterocolita
necrotizanta, insuficienta renald. La prematuri cu detresa respiratorie se-
verd in primele zile de viald se administreaza surfactant. Daca insuficienta
ventriculara stanga nu este controlatd, dupa tratamentul medical se va pur-
cede la ligatura canalului arterial,

Toti copiii cu diagnostic PCA stabilit au indicatie la inchidere
chirurgicala sau transcutana,

Procedee interventioniste

* Interventii prin cateter: implantarea unui ocluder in lumenul PCA si prin
epitelizare sa ocluzioneze complet canalul. Ocluderul se introduce prin ca-
teter pe cale arteriala. Efectele acestei proceduri sunt excelente daca dia-
metrul ductului nu depaseste 2,5 mm. in canalul cu diametru mai mare se
utilizeaza umbrele Bard. Actualmente se practica inchiderea canalului pe
cale percutana printr-o proteza care este lasata in lumenul canalului,

Fig. 6.1.30. Ocludere FCA. (Aplazer, spirale Jakson detagabils).

* Toracoscopie videoasistata — rezectia si suturarea sau abstructia ca-
nalului prin plasarea de clipsuri prin abord endoscopic. Se aplicé la pre-
maturi, copii cu IC, PCA foarte larg sau atipic. in forme asociate inter-




ventia se discuta in functie de anomaliile
coexistente. In MCC ductodependente ob-
struarea PCA este contraindicata.

~ Abordarea chirurgicala standard se face
prin toracotomie stanga.

+ Inchiderea canalului arterial persistent prin
ligatura (unica, dubla, tripla)

Complicatiile sunt extrem de rare in cazu-
file cand copiii sunt operati in termene optime
cénd nu sunt afectate vasele pulmonare. in
cazuri exceptional de rare, la copii cu imuno-
deficienta, in locurile de legaturd pot sa apa- Fig. 6.1.31. Rezectie-sutura
ré pseudoanevrism ca urmare a complicatiilor 4 PCA.
septice.

Evolutia naturala. inchiderea spontana in PCA poate avea loc la nou-
nasculii prematuri (in primii doi ani de viata). In PCA cu sunt mic sau mode-
rat pot aparea semne de insuficientd cardiaca in primele luni de viata. PCA
cu debit mare si hipertensiune avansata poate duce la deces in perioada
de sugar. In cazurile neoperate survine un sir de complicatii: hipertensiune
pulmonara, insuficienta cardiaca, endarteriti bacteriana, dilatarea anevris-
matica a arterei pulmonare, ruperea canalului arterial cu hemoragii,

Prognosticul este favorabil in cazurile corectiei chirurgicale in termene

oportune, Se limiteaza efortul fizic pe o pericada de 1 an dupa interventie.
Ulterior activitatea fizica nu este restrictionata Tn cazurile de corectii reusite,

Q26.8 SINDROMUL SCIMITAR

Definitie. Sindromul scimitar (SS) prezintd o anomalie complexa a dre-
najului venos al pulmonului drept in cadrul careia vena pulmonara dreapta
Se varsa in vena cava inferioara sau vena cava superioara ori direct in AD,

-configurand o imagine radiologica a inimii in forma de iatagan.

Acest sindrom a fost descris de Bondari Chassinat, in 1836, dar in litera-
tura de specialitate a fost publicat abia in a. 1960.

Incidenta. Este o maladie extrem de rara in forma izolata. in forme aso-
clate reprezinta 1-2% din totalul MCC.

Morfopatologie. Triada anatomicé clasica a sindromului scimitar inclu-
de: hipoplazia (secventierea lobului inferior) pulmonului drept; drenajul ve-




nei pulmonare drepte in vena cava inferioara (sub diafragma) si vas comun
intre aorta toracica si vasele lobului superior al pulmonulul drept.

MCC asociate: DSA, dextrocardie, heterotaxie, izomerism atrial, canal
arterial comun, canal atrioventricular, transpozitia vaselor magistrale, steno-
74 pulmonara infundibulara, PCA, vena cava superioara dubla, hipoplazia
venelor pulmonare stangi, atrium unic, stenoza pulmonara.

Anomaliile pulmonului drept: hipoplazia pulmonului Tn totalitate, secven-
tierea, absenta structurilor bronhiale ale lobului superior. in unele cazuri se
constata hipoplazia traheei.

Fiziopatologie. Tulburérile hemodinamice in formele izolate sunt deter-
minate de amestecul sangelui din sistemul pulmanar si sistemic in AD, su-
prasolicitarea AD, debitul pulmonar crescut.

Simptomatologia este extrem de variata, diagnosticul fiind confirmat
doar prin investigatii suplimentare.

Semnele functionale sunt determinate de cianoza severa instalata pre-
coce, tahipnee, dispnee, dificultati de alimentatie in perioada neonatald,
pneumonil repetate, deficit ponderal, IC congestiva. Fenomenele stetoacus-
tice sunt sarace in formele izolate sau reflectd simptomatologia anomaliilor
asociate foarte diverse.

Explorari paraclinice

Radiografie. Poate fi constataté hipoplazia pulmonului drept, hilul pulmonar
drept este de obicei micgorat, mediastinul este deplasat spre dreapta. Se vizu-
alizeaza pulmon drept hipoecogenic. Cordul are dimensiuni mici in segmentele
inferioare. Se observa imaginea colectorului venos in forma de iatagan (SS). in
formele cu dextrocardie se constata opacifierea hemitoracelui drept.




Electrocardiografia arata deviatie
dreaptd a axei QRS, HAD si HVD.

Ecocardiograma  bidimensionald
arata drenajul venei pulmonare drep-
te in AD prin vena cava inferioara, su-
praincarcarea de volum a inimii drep-
te, AS mic, miscare anomalad a sep-
tului interventricular. Ecografia poate
demonstra sediul drenajului venos
pulmonar anormal.

e

In partea inferioaré & hemitoracelui drept -
vene in forma de iatagan.

Computer-tomografia secventiala evi-
dentiaza traseul venelor pulmonare drep-
te spre vena cava inferioara.

Evolutia naturala. La nou-ndscuti
prematuri (in primii doi ani de viatd) ma-
ladia poate evolua in forme grave cu in-
suficienta cardiaca si cianoza. In cazurile
cu evolutie mai usoara copii sunt asimp-
tomatici pe perioade indelungate. Durata
vietii in aceste cazuri este obignuita.

Fig. 6.1.33. Sindromul scimitar
EcoCG parasternald axa micé
Absenta venelor pulmonare in locul de
scurgere in AS.

Cateterismul cardiac si angiografia
selectiva sunt necesare pentru confir-
marea diagnosticului. Se precizeaza
traiectul anormal al sondei, se evi-
dentiazd conectarea venoasa anor-

O : e rea—— mala spre o vena pulmonard plecand
Fig. 6.1.34 Sindromul scimitar Angiogramd.  dintr-o ven3 sistemica.

Imagim Lardilogie Pe jatrica
Fig. 6.1.35. Computer tomografie.
Vena pulmonard dreapté comunica cu
vena cava inferioard.

Prognosticul este favorabil in cazurile corectiei chirurgicale in termene

oportune,
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6.2. MALFORMATII CONGENITALE CARDIACE CU LEZIUNI
OBSTRUCTIVE (ACIANOGENE)

Q22.1 STENOZA ARTEREI PULMONARE

Definitie. Malformatie congenitala caracterizata prin sigmoide sudate si
ingrosate, formand o cupola indreptata spre AP cu un mic orificiu in ea (cen-
tral sau excentric)

Incidenta. Stenoza AP este o cardiopatie des Intalnita, constituind sub
forma izolata circa 8-10% din toate MCC.

Aspecte genetice. Stenoza valvei pulmonare se atesta in urmatoarele
maladii genetice: sindromul Noonan (25-75%), sindromul Alagill, sindromul
Costello, sindromul LEOPARD, deletii in cromozomul 1p, 8p, 10p, 22q, du-
plicatii in cromozomul 6q, 15q, 184q, trisomia 8.

Morfopatologie. Se evidentiaza 3 forme anatomice ale stenozei arterei
pulmonare: 1. SP valvulara (80%) in care valva este prezentata ca un inel
fibros cu o cupola din sigmoide sudate si ingrosate indreptate spre lumenul
AP. 2. subvalvulara care intereseaza infundibulul, transformat intr-un canal
stramt. 3. supravalvulara caracterizatd anatomic printr-un inel fibromembra-
nos localizat, segment hipoplazic, hipoplazie difuzd sau stenoze multiple
periferice.

Fig. 6.2.1. Forme anatomice ale SP. A - valvulard; B - subvalvulara; C - supravalvulara

Fiziopatologie. Modificarile hemodinamice sunt caracterizate de: gradient
sistolic de presiune intre VD si AP (distal de obstructie), dilatare post-stenoti-
ca gradul careia este in functie de severitatea stenozei. Consecutiv suprain-
carcarii progresiv crescute la care este supus VD, poate aparea insuficienta
cardiaca dreapta (variabild) cu hipoxemie, clanoza si acidoza metabolica. In-




diferent de localizare, simptomatologia in SP este in functie de severitatea
obstructiei. Dilatarea post-stenotica lipseste in formele subvalvulare.

Simptomatologie

Semne functionale. La nou-nascut cu stenoza pulmonara critica imedi-
at dupa nastere apar tulburéri respiratorii severe asociate cu cianoza. In ca-
zurile severe, indiferent de varsta, sunt evidente intoleranta sifsau dispneea
de efort, durerile anginoase, ametelile, lipotimiile si sincopele, in insuficienta
inimii drepte — cianoza. Moartea subita poate aparea la un sugar sau copil
asimptomatic. in formele moderate SP evolueaza asimptomatic pe o perioa-
da mare de timp.

Semne fizice. De requld, dezvoltarea fizica si psihica sunt normale chiar
in forme severe, cu exceptia cazurilor sindroamelor genetice mentionate.

Inspectia. La examenul cordului se constata rareori o bombare precordi-
ala (HVD). Cand apare IC dreapta, se observa pulsul venos sistolic.

Palpatia. In regiunea suprasternald se apreciaza un freamat cardiac in-
tens. Pe aria ficatului si a splinei, vaselor periferice in regiunile subxifoidiana
apar pulsatii patologice (HVD). Socul apexian este accentuat, jos plasat.

Auscultatia: zg. | si Il in slenozele mici i moderate (valvulare si subvalvu-
lare) au de obicei intensitate normald, sau zgomotul Il poate fi clivat prin intar-
zierea componentei pulmonare. In formele severe zgomotul Il este slab sau
nu se aude (lipseste componenta pulmonara, iar cea aortica este acoperita de
suflu continuu). Cel mai esential fenomen acustic pentru SP este suflul sistolic
intens, rugos (gr. IV — VI) perceput cel mai bine in spatiie Il — IV intercostale,
parasternale stangi (forme valvulare severe) cu transmitere larga in sus si .
spre stanga. In formele mai usoare suflul sistolic este mal putin intens. Suflul

|]

Fig. 6.2.2. Semne cardiace in SP. Suflu sistolic cu punct maximum in spatiile 111V intercostale
pe sténga. Expresivitatea suflului sistolic ( SP micd, moderats, severd) Click de gjectie.




sistolic cu punctul maxim de auscultatie in spatiile [l - IV sugereaza o steno-
za infundibulara. In formele supravalvulare sufiul este mezosistolic, localizat
parasternal stang superior, uneori cu arie larga de propagare.

Cand stenoza este severa cu gradient prezent si in diastola, suflul este
continuu (sistolo-diastolic). Pot fi auzite si extratonuri (za. Ill, IV, click pree-
jectional variabil in timpul respiratiei).

Explorari paraclinice

Radiologie. Desenul vascular pulme-
nar, talia cordului frecvent sunt normale.
Uneori se constata alungirea segmen-
tului arcului superior drept (atriul drept)
sau a arcului arterej pulmonare (dilata-
rea poststenotica a AP). La aparitia insu-
ficientei cardiace poate aparea cardio-
megalia. Vascularizarea de obicei este
normala, dar diminuata cand debitul VD
scade (datoritd volumului mic de san-
ge propulsat in circulatia mica). Semne
de hipertrofie a VD pot fi sugerate daca
varful inimii se prezinta ridicat deasupra
diafragmei.

Electrocardiografie. In cazurile usoare de boald ECG este normala, ulte-
rior releva de reguld semne caracteristice pentru HVD si HAD (P inalte, as-
cutite). La unii bolnavi se inregistreaza tulburari de conducere ventriculara.

Fig. 6.2.3. Radiografie toracica. Incicenta
posterc-anterioard. Cardiomegalie usoara
Difstare poststenotica a AR

AI% ﬁ\; ﬁv _ A -Uv i e £
A = .dH . i B ) N
Eibig o 9o L0 T

| 2 3 ow u:v'l. VFLV Y% Y3 M % %

Fig. 6.2.4, ECG. Copil de 6 ani cu SP severa. HVD.

Cateterismul cardiac i angiografia sunt utile pentru a preciza locul, varie-
tatea morfologica si gradul de stenoza. Un gradient de presiune transstenotic
>10-15 mmHg si o presiune in VD > 30-35 mmHg sunt considerate valori
patologice.
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Stenoza AP este usoara daca
presiunea in VD este < 50 mmHg s
un gradient transstenotic de 3540
mmHg. In SP moderate presiunea
din VD este egala cu cea din VS. SP
gritica este definita de valorile presiu-
nil in VD mai mari decat cele sistemi-
¢e §i un gradient transstenotic de 80
mmHg.

Ecocardiografia determina lungi-
mea §i diametrul stenozei, gradien-
tl, volumul si functia VD, apreciaza _
gradul regurgitani tricuspidei. Fig. 6.2.5. Anglograma. Stenoza pulmonara

severd. Dilatara poststenotica a arters|
pulmonare

- - e om
Fio. 6.2.6. Ecocardiografie franstoracic. Fig. 6.2.7. Eco CG Doppler color. Secfiune
Sectiune parastemald axa scurta la un copil parastermnals axa scurtd. SF valvulard. Distal
ou SP valvulard. Dilatarea poststenotica de valva pulmonara velocitate exprimata. Jet
este minima din cauza rotatiel AP mozaical in AR

Istoricul natural al SP depinde de severitatea stenozei. Gradientul de
presiune transstenotic impune tipul de tratament. La acesti copii se poale
asocia endocardita bacteriana.

Tratament. Tratamentul medical este axat pe inlaturarea semnelor de
IC. In stenozele critice neonatale cu cianoza se administreaza oxigen umec-
tat, se fac perfuzii cu prostaglandina E. Bolnavii cu SP si gradient presional
> 50 mm Hg necesita interventie chirurgicala:
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Proceduri interventionale:
Valvuloplastie transluminala percutana cu balon (are rezultate foarte
bune). In valvule displastice efectul este mai rezervat. Persoanele cu
presiune in VD > 80 mmHg nu sunt supuse acestei proceduri.

Angioplastie/stent cu balon (in stenoza supravalvulard sau stenoza de
ramura a AP).

Fig. 6.2.8. Angiograme. Valvulgplastie transluminald percutana cu balon

N S—

péna §i dupa intervenfie.

In cazul asocierii stenozei valvulei AP cu atrezia trunchiului AP structurile
malformate se inlocuiesc cu o homogrefa decelularizata cu recelulariza-
re ,in vivo" sau ,in vitro” (metoda propusa si implementala de cardiochi-

rurgii din Republica Moldova, 2002)
Corectii chirurgicale:

Valvulotomie (se aplicd in esecul frata-
mentului prin cateter, in rupturi locale, ia
persoane cu presiune in VD = 80 mm Hg,
in cazul valvelor hipoplazice sau anomalii
asociate).

Angioplastie cu patch prostetic.

Bypass-uri cu tuburi gore-tex (variantele
supravalvulare, stencze musculare subpul-
monare). La nou-nascuti cu SP criticd se
recurge la valvuloplastia transventriculara.

Managementul postoperator prevede re-

evaluare o data la 1-3 ani, profilaxia endocardi-
tei bacteriens in primul an dupa interventie.
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Fig. 6.2.9. Comisurotomia valvel AP



Q22.2 INSUFICIENTA CONGENITALA A VALVEI PULMONARE

Definitie. Insuficienta congenitala a valvei pulmonare (IP) este o cardio-
patie valvulara caracterizata prin inchiderea incompleta in diastola a valvu-
lelor sigmoide pulmenare, refluarea sangelui din AP in VD.

Incidenta in forme izolate este extrem de rara, fiind asociata cu alte MCC.

Fiziopatologie. Insuficienta sigmoidelor pulmonare antreneaza o regur-
gitare de sange din AP in VD. Marimea volumului refluat depinde de supra-
fata orificiulul de refluare, de durata diastolei si diferenta de presiune dintre
AP si ventriculul drept. Debitul crescut al VD produce dilatarea trunchiului
AP si HVD.

Simptomatologie

Semne functionale. in formele izolate de boala bolnavul este asimptoma-
lic pe o pericada mare de timp. Decarece in majoritatea cazurilor anomalia
este asociata cu MCC, indeosebi cu cele ce produc hipertensiune pulmonara,
tabloul clinic este dominat de semnele cardiopatiei asociate. Bolnavii acuza
dispnee, cardialgii in timpul efortului fizic, tuse, ei fac infectii respiratorii frec-
vente, apare ortopneea, dispneea de efort, dispneea paroxistica nocturna.

Semne fizice.

Inspectia. Se observa paloarea tegumentelor, in cazuri severe apare ci-
anoza.

Palpafia. Semnele dilatarii excesive a AD evidentiaza deplasarea latera-
ia a gocului apexian, pulsatia regiunii epigastrice. De obicei, freamatul dias-
tolic nu se percepe.

Percutia. Initial limitele cordului sunt normale. La asocierea semnelor de
IC si dilatarea VD aria cardiaca este extinsa predominant spre dreapta.

Auscultatia cordului. Zgomotul || se comporta diferit in functie de sub-
stratul IP. In fazele incipiente ale bolii zgomotu! Il nu este schimbat. In HTP
apare accentul si dedublarea fixa a zgomotului Il. Elementul stetoacustic
esential pentru IP este suflul mezodiastolic, perceput Tn focarul puimonarei
{spatiile intercostale 1I-1ll sténgi). De obicei, sufiul este scurt, ocupa doar 1/3
din diastold, are o intensitate mica, este mai intens la inspir si nu radiaza. in
HTP pot aparea clickul si sufiul sistolic de ejectie.

Explorari paraclinice

Radiologie. Trunchiul AP si arterele hilare sunt dilatate. In insuficienta
cardiaca cordul este marit, cu predominanta cavitatilor drepte.
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Electrocardiografie. Se constatd semne de hipertrofie ventriculara dreap-
ta, devialia axei QRS spre dreapta, semne produse de obicei de anomaliile
asociate si HTP.

Ecocardiografia evidentiazé dilatarea si hipertrofia VD, uneori i a AD.
Cateterismuil cardiac si angiografia confirma diagnosticul.

Istoricul natural in forme solitare este destul de bun. Evolutia i pro-
gnosticul depind de anomaliile asociate.

Q22.3 STENOZA RAMURILOR ARTEREI PULMONARE

Definitie. Este o anomalie vasculara izolatd sau multipla depistata prin
angiografie i asociata mai frecvent cu afectiuni genetice.

Incidenta este estimata la valori de sub 1%.

Aspecte genetice. Anomaliile ramurilor arterei pulmonare se intalnesc
in sindromul Alagill (50-60% sunt mutatii de novo), sindromul LEOPARD,

sindromul Williams-Beuren, sindromul rubeolei congenitale, sindromul En-
lers-Danlos, sindromul Noonan.

Fiziopatologie. Tulburérile hemodinamice sunt similare cu cele din SP
severa.

Manifestarile clinice sunt diferite, de la forme asimptomatice pana la
manifestari clasice ale SP.

Explorari paraclinice
Angiografia este cea mai utila in stabilirea diagnosticului.

Tratament. Formele usoare sau medii nu necesita tratament. In cazuri
grave se utilizeaza angioplastia cu balon, plasarea de stenturi metalice la
nivelul zonelor stenozate.

Q22.8 INSUFICIENTA CONGENITALA A VALVEI TRICUSPIDE

Este cu totul exceptional izolata. Obignuit se intalneste in cadrul bolii
Ebstein, DSAV. Manifestdrile clinice sunt variabile, in functie de natura §i
gradul severitatii leziunilor anatomice. In modificarile severe, tabloul clinic
este caracterizat prin cianoza intensa, insuficientd cardiaca dreapta, cu ex-
pansiune sistolicd a ficatului, suflu holosistolic jos situat, cardiomegalie cu
plaman clar, semne de supraincércare atriald si ventriculara dreapta.




Q23.1 INSUFICIENTA CONGENITALA A VALVEI AORTICE

Definitie. Insuficienta aortica (IAo) este o anomalie in care are loc reflu-
area sangelui din aorta in ventriculu! stang in timpul diastolei ca urmare a
inchiderii incomplete a orificiului aoric.

Incidenta. insuficienta congenitala a valvei aortice in forme izolate este
o maladie extrem de rard, incidenta sa fiind sub 0,5%.

Ao se intalneste: in bicuspidia aortica asociatd cu coarctatia de istm
aortic sau in cazul supraadaugarii la aceastd anomalie a unei endocardi-
te bacteriene. |Ao poate aparea n sindromul Marfan (distrofie a fesutului
conjunctiv), sindromul Ehlers Danlos, osteogeneza imperfecta, ca urmare a
unui anevrism al sinusului Valsalva sau a unui anevrism disecant al aortei,
aparute in perioada embriogenezei.

Morfopatologie. Cel mai adesea in insuficienta valvei aortice are loc de-
formarea valvulelor semilunare si/sau dilatarea inelului aortic. Cel mai frec-
vent Ao congenitald este asociata cu alte MCC: CoAo, DSV, prolapsul de
sigmoide aortice, fibroelastoza.

Fiziopatologie. In |Ao, volumul sistolic total al ventriculului stang este al-
catuit din volumul sistolic efectiv si volumul refluat. Marimea volumului reflu-
at depinde de suprafata orificiulul de refluare, de durata diastolei i diferenta
de presiune dintre aortd si ventriculul stang. In cursul diastolei ventriculul
stang primeste volumul de sange normal care vine din atriul stang, la care
se adauga volumul de sange refluat, Daca ventriculul stang se gaseste in
faza de compensare, el reuseste sa ejecteze un volum de sange sistolic
total crescut fata de cel normal (volumul de sange primit din atriul stang plus
volumul regurgitat). In mementul in care mecanismele de compensare sunt
depasite, ventriculul stang nu mai este capabil 4 mentina un volum sistolic
eficient, aparand semnele insuficientei ventriculare stangi, care corespund
unui grad important de dilatatie si hipertrofie ventriculara. Regimul perma-
nent de supraincércare a VS, presiunea diastolica scazuta in aortd afectea-
za perfuzia arterelor coronariene ducand la scaderea contractilitatii VS.

Simptomatologie.

Semne functionale. Bolnavul poate fi asimptomatic pe a perioadd mare
de timp in ciuda unei regurgitari aortice importante. Bolnavii simptomatici acu-
za palpitatii, cefalee, dispnee, cardialgii in timpul efortului fizic sau uneori i
in repaus. Variatile de presiune din vasele cerebrale sunt cauza ametelilor
la schimbarea de pozitie, cefaleei pulsatile, zgomotelor in urechi. Odata cu
aparitia decompensarii ventriculare stangi bolnavii fac infectii respiratorii frec-
vente, apare ortopneea, dispneea de efort, dispneea paroxistica nocturna.




Semne fizice.

Inspectia. Se observa paloarea tegumentelor, pulsatia vizibila a artere-
lor carotide, pendularea capului, pulsul periferic amplu, puls ,celer et altus”
(semnul Quincke), socul apexian este amplu, intins pe o suprafatad mare.

Palpafia. in regiunea precordiala poate fi simiitd o vibralie diastolica in
partea infericard a marginii stangl a sternului $i o usoara vibratie sistolica
palpabila in zona aortei, la venele jugulare si arterele carotide. Socul apexi-
an este hiperchinetic, cu o marcata retractie in timpul sistolei.

Percutia. Limitele cordului pot fi normale sau usor extinse lateral.

Auscultatia cordului. Zgomotele | i Il in fazele incipiente ale bolii nu sunt
schimbate. Elementul esential pentru recunoasterea Ao este suflul diastolic
descrescendo (protodiastolic), care are un timbru dulce aspirativ. Sediul in
care acesia se percepe cu maximum de intensitate este situat in treimea
superioard a stermului sau marginea stanga a acestuia in dreptul cartila-
jului Il intercostal, iradiaza pe marginea stanga a sternului, in jos, uneori
coboarad pe marginea dreapta a acestuia. Suflul diastolic este mai intens la
inceputul diastolei. In cazurile Tn care suflul diastolic se percepe cu dificul-
tate, este recomandabil ca bolnavul sa fie ridicat in pozitia sezanda sau in
ortostatism, cu trunchiul aplecat inainte. La bolnavii cu sindromul Marfan
suflul diastolic poate fi auzit mai bine pe partea dreapta a sternului in expir
complet si bolnavul aplecat inainte. In insuficienta de valva aortica severa
in focarul aortic poate fi perceput si un suflu sistolic de ejectie cu aria de
transmitere spre jugulare si arterele carotide, reflectand un volum-bataie ex-
trem de crescut {stenoza secundard a Aoc). La auscultatia arterei femurale,
exercitand o usoara presiune cu pavilionul stetoscopului se aude un dublu
sufiu — sistolic si diastolic {descris de Duroziez) — datorita velocitatii crescute

T

Fig. 6.2.10. Fenomene acustice cardiace in [Ao. Sufiu protodiastolic in spafille intercostale
-1Vstangi, Suflu sistofic de efectie.




a undei sangvine, cu schimbarea directiei in sistola si diastold. Dublul ton
(descris de Traube) consta in perceperea a douad zgomote — unul sistolic si
altul diastolic, mai slab — daca se ausculta artera femurald, fara sa se exer-
cite presiune.

Explorari paraclinice

Radiologie. Marirea ventriculului stang este provocata de alungirea ar-
cului inferior stang al inimii. Arcul superior stang poate fi proeminent si aorta
ascendentd dilatata. in insuficienta cardiaca cordul este marit, cu predo-
minanta cavitatii stangi, si insolit de semne de staza pulmonara. .Butonul”
aortei este evident.

Electrocardiografie. Se constatd semne de hipertrofie ventriculara stan-
g3, deviatia axului QRS la stanga, cu modificdri secundare ST, unde R Tnalte
in precordialele stangi si unde S adanci in precordialele drepte. La acestea
se pot adauga semne de ischemie — leziune (subdenivelari ST, cu unde T
negative adanci) cu localizare anterioara sau antero-laterala. Uneori se con-
stata P ascutit sau bifide ((HAS).

Ecocardiografia evidentiaza dilatarea VS, uneori si a AS, anomalia cus-
pidelor aortice si anomaliile asociate.

Cateterismul cardiac gi angiografia. Aortografia este utild in precizarea
diagnosticului.

Istoricul natural este foarte variat, de la un caz la altul. Deseori la acesti
bolnavi apare endocardita infectioasa.

Tratamentul in formele severe se reduce la inlocuirea valvei aortice cu o
valva mecanica, valva stentless, cu o proteza biologica sau cu homogrefa,

Q23.2 STENOZA MITRALA CONGENITALA

Definitie. Este o anomalie caracterizata de obstructia mecanica in calea
golirii afriului stAng determinata de ingustarea orificiului valvular,

Incidenta. In forma izolata, stenoza mitral& congenitala este o malforma-
lie cu totul rara. Cel mai adesea (75% din cazuri), leziunile obstructive ale
aparatului mitral sunt coexistente altor anomalii cardiovasculare congenitale
importante, motiv pentru care ele pot fi depistate abia la cateterism, operatie
$au necropsie.

Aspecte genetice. Adesea stenoza mitrala este prezenta in cadrul sindro-
mului Shone (CoAo, SAo subvalvulara, valva mitrala in parasuta si inel imedi-
at supravalvular mitral) si al sindromului Lutembacher (asociatia cu DSA).




Morfopatologie. Din punct de vedere anatomopatologic stenoza mitrala
este caracterizata de: proliferarea unei membrane stenotice supravalvulare
(inel mitral supravalvular atasat la nivelul anular sau supraanular), valva mi-
trald displazica, cu ingrosarea foitelor, comisuri slab dezvoltate sau sudate,
scurtari si fuzionari de cordaje, valva in parasuta cu cordajele Tngrosate si
scurte convergand spre un singur mare muschi papilar, strAngand laolalta
foitele si comisurile, producand obstructia orificiului mitral. Alteori exista un
tesut valvular mitral accesoriu situat pe fata atrialéd a valvei mici si care ste-
nozeaza orificiul.

Anomalii asociate: valva aortica bicuspida, CoAo, PCA, DSV, tetralogia
Fallot, stenoza tricuspidiana etc.

Fiziopatologie. Perturbarile circulatorii sunt cauzate de staza venoa-
sa pulmonara. In timp, presiunea crescutd din venele pulmonare duce la
hipertensiune pulmonard, apare vasoconstrictia arteriolara, creste volumul
diastolic si presiunea din ventriculul drept, determinand in final insuficienta
acestuia.

Semne functionale. in cazuri grave anomalia este simptomatica din pe-
rioada de sugar. Apar dificultati de alimentatie prin efort, transpiratii, tusea,
dispneea, ortopneea, dispnee paroxistica nocturna, cianoza periferica, pne-
umonii repetate. In cazuri mai uscare simptomatologia poate aparea mult
mai tarziu, initial, la efort fizic, apoi si in repaus.

Examen fizic

Inspectia. In forme cu hipertensiune pulmonara se observa cianoza peri-
ferica si coloratie rogu-violacee a regiunii malare (,facies mitral"), pulsatii in
regiunea epigastricad (HVD), pulsatie patologica in spatiile ll-lll intercostale
stangi (HAS), socul apexian nu se vizualizeaza (VS este ,gol").

Palpatia. La bolnavii cu stenoza mitrald fara HTP palparea regiunii pre-
cordiale poate fi normala sau se percepe un freamét scurt de stenoza mitra-
|4 la apex. Odata cu aparitia semnelor de HTP palpatia denota hiperpulsati-
litatea regiunii AP.

Percutia. Limitele cordului se maresc odata cu cresterea rezistentei pul-
monare si a insuficientel VD, ulterior gi a AD.

Auscultatia. Fenomenele acustice in stenoza valvel mitrale sunt deter-
minate de gradul stenozei, gradientul presional al valvei mitrale gi de seve-
ritatea HTP. De obicei, zgomotul | la apex este accentuat (,pocnit") datorita
presiunii crescute in AS si contractiei in .gol” a V8. Zgomotul de inchidere a
valvei aortice este normal, dar imediat dupd acest zgomot se aude un zgo-




mot mai puternic determinat de deschiderea valvei mitrale. Cu cét presiunea
in AS este mai mare, cu atat, este mai puternic zgomotul de deschidere a
valvei mitrale. Acest zgomot este urmat de suflu diastolic apical (uruitura
diastolica) cu Tntarirea presistolicd care se percepe mai bine in decubit la-
teral stang la nivelul spatiilor intercostale IV-V. in HTP severa in spatiul ||
intercostal $i pe marginea stanga a sternului se percepe un suflu diastolic
de regurgitare (sufiul Graham-Stel).

Fig. 6.2.11. Fenomene acustice cardiace in stenoza valvei mitrale. Suflu diastolic cu intarire
presistolicd la apex. Suflu diasistofic Graham-Stel.

Explorari paraclinice

Radiologie. Talia cordului este marita cu hipertrofie si dilatare arteriala si
ventriculara dreapta. Se observa semne de congestie venoasa pulmonara,
cu accentuarea vascularizatiei pulmonare. Asocierea insuficientei mitrale ra-
diologic este prezentata prin dilatarea VS.

Electrocardiografia prezintd semne de HVS, HVD. In unele cazuri se
constatad tulburari de conductibilitate, fibrilatie arteriald. Uneori se constata
P ascutit sau bifid.

Ecocardiografia modul M, 2D si Doppler color depisteaza anomalia val-
vel tricuspide, miscarea discordantd a cuspidei posterioare, dilatarea ca-
vitatilor atriului stang si a VD, micsorarea cavitatii VS, miscari patologice
ale radacinii aortei. Concomitent sunt determinate malformatiile asociate,
gradul stenozei si al hipertensiunii pulmonare.

Cateterismul cardiac estimeaza presiunile pulmonara si atriald stangi
precum si gradientul mitral, iar angiografia atriala si ventriculard stanga
identifica anomaliile caracteristice.

Evolutia bolnavilor simptomatici este de obicei progresiva spre insu-
ficienta cardiaca cronica, rebela la tratamentul medical, sau moarte prin
edem pulmonar acut sau tulburari de ritm.




Tratamentul medical este axat pe prevenirea si lichidarea insuficientei
cardiace (digoxin, diuretice, hidralazina, captopril). Indicatie pentru interventie
chirurgicala sunt formele de boala insotite de dispnee marcata, edem pulmo-
nar, astm cardiac, fibrilatie atriala recurenta, fenomene trombembalice.

Tratamentul chirurgical (la copilul mic destul de dificil si datoritad nece-
sitatii reprotezarii valvulare la distantd) prevede inlaturarea obstacolului la
nivelul valvei mitrale.

Tehnici chirurgicale:

+ Valvuloplastie mitrald percutana cu balon. Este indicata in cazul stenoze-
lor mitrale medii si stranse simptomatice sau cu contraindicatii ale prote-
zaril valvulare, In absenta contraindicatiilor.

« Anuloplastie mitrala cu inel.

+ Inlocuire de valva mitral4 cu o proteza mecanica (la copii) biologica sau
cu o homogrefa.

=«  Comisurotomia pe cord deschis sau inchis.

Printre complicaliile postoperatorii se inscriu restenozarea, evenimente
embolice sau infarct miocardic. Copiii sunt monitorizati pe perioade mari de
timp, datoritd posibilitatii restenozarii. La 6 luni dupa interventie se reevalu-
eaza starea copiilor prin efectuarea examenului hematologic de rutina, ECG
de repaus, radiografia toracica, EcoCG 2D si Doppler. Peste 18 luni se face
proba ECG cu efort, se repeta EcoCG 2D si Doppler.

Q23.3 INSUFICIENTA CONGENITALA MITRALA
Definitie. Insuficienta congenitala a valvei mitrale (IM) este o anomalie
caracterizatd de regurgitarea sangelui din VS in AS in timpul sistolei.

Incidenta. Insuficienta mitrald congenitala izolata este rara. Cel mai ade-
sea este asociata cu alte malformalii cardiace, congenitale: in cadrul diferi-
telor tipuri de defect atrioventricular partial sau complet, in transpozitia arte-
relor mari corectata, fibroelastoza endocardica, cardiomiopatie hipertrofica
(CMH), DSV, CoAo, DSA tip OS, PCA etc.

Morfopatologie. Afectérile anatomice primare ale insuficientei mitrale izo-
late sunt diverse si pot interesa: valvele (despicatura, ingrosare si retractare,
margine libera neregulatad, agenezie totala sau partiala, perforare, balonizare,
comisura |arga), cordajele (agenezie sau retractie si scurtare, lungime exage-
rata, insertie ectopica), muschii papilari (arcada mitrald anormala sau pozitie
inaltd a muschilor papilari cu ingrosarea cordajelor). Malformatii asociate:
CoAp, SA, arigine aberanta a coronarei stangi din artera pulmonara.




Fiziopatologie. Regurgitarea sangelui in AS in timpul sistolei, marimea
careia depinde de marimea orificiului mitral i gradientul de presiune dintre
VS si AS, méreste presiunea AS, poate produce o leziune de Jet’ pe perete-
le afectat al AS. in timpul diastolei VS primeste din AS o cantitate de sange
mult mai mare decat cea obignuita (tot sangele refiuat in AS in timpul sistolei
precedente si sAngele venit din venele pulmonare). Are loc o incarcare dias-
tolica a VS, apoi i dilatarea acestuia.

Simptomatologie.

Semne functionale. Bolnavii simptomatici acuza oboseald dupa efort
fizic, dispnee de efort, apoi i in repaus, in unele cazuri dispnee paroxistica
nocturna.

Semne fizice.

Inspectia. Tegumentele sunt palide. Socul apexian este hiperdinamic,
deplasat in jos si la stanga. Pot fi constatate pulsatii patologice in locul pro-
iecliei mitralei.

Palpafia. Tn insuficientele mitrale mari se poate palpa un impuls sistolic
puternic pe marginea stangd a sternului in spatiile intercostale 11I-1V. Cand
suflul sistolic este de intensitate mare la apex se palpeaza freamit sistolic.
Pulsul arterial periferic este de volum mic. In IM masive pulsul este mai am-
plu, datorita ejectiel rapide a unui volum mare de sange.

Auscultatia. Zgomotul | poate fi normal sau usor accentuat. in cazul cand
presiunea pulmonara este crescutd zgomotul |l este accentuat (componentul
pulmonar). Caracteristic IM este suflul holosistolic, intens (IV/VI) cu punctul
de maxima auscultatie la apex si iradiaza pe marginea stanga a sternului $i
mai pulin spre axila, uneori sin spate. in IM severé la apex poate fi perceput
s suflu mezodiastolic de stenoza relativa.
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Fig. 6.2.12. Fenomene acustice cardiace in insuficienta valvel mitrale.
Suflu holosistolic la apex. Sufiu diasistolic Graham-Stel.




Explorari paraclinice

Radiologie. Tn insuficientele mici imaginile sunt normale. In IM severe apare
dilatarea AS, alungirea arcului inferior stang (HVS), in HTF se observa HVD.

Electrocardiografie. in IM neinsemnata datele sunt normale. in cazuri
severe de boal3 se inregistreazi semne de HVS, in 15% dintre cazuri HVD
si la 5% dintre pacienti HBV.

Ecocardiografie. AS si VS sunt dilatate. Se inregistreaza orificiul mitral
regurgitant, insuficienta VM.

Cateterismul cardiac si angiografia (rar utilizate) confirma diagnosticul.

Evolutia i prognosticul depind de volumul regurgitatiei mitrale si de
consecintele sale asupra patului vascular pulmonar si asupra VS.

Tratament medical. in insuficienta mitrald semnificativa, complicata cu
insuficienta cardiacd se administreaza diuretice, digitalice. De obicei, paci-
entii raspund greu la tratament medical sau acesta este ineficace si obliga
la o interventie operatorie precoce.

Tehnici chirurgicale: plastie de valva mitrald cu repararea ambelor
cuspe, anuloplastie mitrald cu inel; inlocuire de valva mitrala cu o prote-
za mecanicid sau biologica. Managementul postoperator prevede examen
ecocardiografic cu Doppler o data la 6-12 luni. Pacientii cu valve prostetice
implantate necesita tratament cu remedii anticoagulante sub supravegherea
nivelului protrombinei. Se recomanda profilaxia endocarditei bacteriene.

Q25.1 COARCTATIA AORTEI

Definitie. Coarctatia de aorta (CoAo) reprezinta o malformatie conge-
nitald a aortei caracterizata prin ingustarea sau obturarea aortei la nivelul
istmulul i mai rar in alte segmente ale aortei.

Incidenta. Este o malformalie destul de frecventa, incidenta sa fiind esti-
mata in jurul a 7-15% din totalul MCC. Se intéineste mai frecvent la persoa-
nele de sex masculin (raport M/F 1,9:1).

Aspecte genetice ale coarctatiei aortei

CoAo este intalnitd cu variabilitate diferitd in sindromul Turner cariofip
45 X sau mozaicism (45,X/46 XX), deletii sau duplicatii in cromozomii 4p,
4q, Bq, 10p 18p, in trisomiile cromozomilor 8, 9. in circa 9,4% dintre cazuri
sunt atestate forme familiale de boala.

Morfopatologie. De obicei, ingustarea arcului aortei se produce Tn locul
originii arterei subclavia stanga, distal de canalul arterial. in circa 80% dintre




cazuri anomalia se prezinta in forme izo-
late, asociatd de obicei cu aorta bicuspi-
da, in 10-15% este asociata cu alte MCC
(anomalia valvel aortei, DSV, anomalia
valvel mitrale) si la 8-10% dintre pacienti
este o parte componenta a unor sindroa-
me genetice,

Fiziopatologie. Consecintele stran-
gularii aortei asupra hemodinamicii sunt
urmatoarele: in regiunile proximale ale
obstacolului hemodinamica este insotita
de cresterea presiunii patului arteriolar in
extremitatea cefalica, membrele superioa- Fig. 6.2.13. Coarctatia aortei
re $i patul pulmonar, cu suprasolicitarea '
ventriculului stdng, iar in portiunile postductale (arterele abdomenului si ale
membrelor inferioare) se produce o hipotensiune arteriala, vascularizarea
necesara fiind asigurata de o retea de colaterale intre arterele subclavicu-
lare si arterele mamare. In cazurile cand CoAo este asociatad cu canalul
arterial persistent are loc reintoarcerea veno-arteriald a sangelui prin PCA
cu suprasolicitarea ventriculului drept.

Simptomatologia diferd dupa gradul de severitate al coarctatiei.

Semne functionale. Desecri anomalia este asimptomatica pe o perioa-
da lunga de timp si semnele primare care atrag atentia medicului sunt hiper-
tensiunea arteriala sau auscultatia unui suflu neexplicabil. La aparitia sem-
nelor de boala copiii acuza cefalee, epistaxis, acufene, scotoame, palpitatii,
senzatii de caldurad si congestie |ocalizata exclusiv la extremitatea cefalica
si de raceala la membrele inferioare. Mai tarziu pot sa apara fatigabilitatea,
durerile toracice, sincope (deseori la efort), paresteziile, crampele muscula-
re in picioare gi fenomenele de claudicatie intermitenta. Plagile la membrele
inferioare au tendinta de a se cicatriza greu. in cazuri rare ischemia viscera-
& produce dureri abdominale. In formele prost tolerate ale sugarului, curand
dupa nastere apare IC congestiva.

Semne fizice

Inspectia. De reguld, dezvoltarea fizica este buna. Se poate constata o
discordanta intre jumatatea superioara a corpului bine dezvoltata, atletica si
jumatatea inferioara deficitara, cu un bazin mai stramt si membre mai subtiri.
Circulatia colaterald (cordoane vasculare pulsatile) poate fi observata ince-
pand cu varsta de 12 ani, totodata cel mai bine este evidentiatd prin palpare




sau auscultatie la nivelul vaselor anastomotice, in special in regiunea tora-
cica anterioard si interscapulara unde se inregistreaza o pulsatie sistolica
insotita de suflu. Socul apexian este puternic si persistent. in cazurile rare
de CoAo abdominale sunt vizibile pulsatii in abdomenul superior.

Palpatia. Exista un freamat palpabil in regiunea suprasternala, pulsatii
pe traseul arterelor intercostale. Pulsul radial este putemic, bine batut si
uneori devine vizibil la nivelul carotidelor i arterelor subclaviculare. Totoda-
ta, la membrele inferioare pulsul este slab si intarziat sau absent, in special
proximal. Pulsul arterial de amplitudine scdzuta |la mana stanga sugereaza
implicarea arterei subclaviculare stangi in coarctatie, iar diminuarea |ui la
mana dreapta — originea anormala a arterei subclaviculare drepte (sub zona
coarctata).

Percutia, Limitele cordului pot fi normale sau moderat extinse spre stanga.

Auscultatia. Zgomotul | este normal. Zgomotul |l la aorta este normal
sau accentuat (componentul aortic). in unele cazuri apare un click de ejectie
aortic. In locurile stenozate se percepe suflu sistolic gr. II- 1/VI care iradiaza
in focarul aortei, pe marginea stanga a sternului si in spatiul interscapulo-
vertebral. In circa 20% dintre cazuri CoAo contribuie la aparitia insuficientei
valvulelor semilunare care se manifesta prin suflu protodiastolic in focarul
aortei. Deasupra colateralelor sau adiacent canalului arterial persistent se
percape suflu sistolo-diastolic. In cazurile de coarctatie a aortei abdominale
se percepe suflul sistolic abdominal.

Cel mai pregnant semn al coarclatiei
de aorta este diferenta apreciabilad intre
presiunea sangvina normala sau crescuta
de la membrele supericare si scazuta la
cele inferioare cu accent la efort fizic.

Explorari paraclinice.

Radiografia. La nou-nascuti cu forme
simptomatice de boala examenul radiolo-
gic toracic releva cardiomegalie, vascula-
rizare pulmonara crescutd sau semne ca-
racteristice edemului pulmonar. La copiii
mai mari cordul poate avea talie normala
sau cu alungirea arcului inferior stang (VS
proeminent). Imaginea cordului poate fi
de forma cifrei 3 (aorta dilatata deasupra

Fig. 6.2.14, Radiografie cardio-
pulmenard, Cord in formé de cifra 3.
Uzurarea coastelor I/-V.
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sl sub stricturd). In 70-80% dintre cazuri la copiii mai mari de 5-6 ani se
evidentiazé uzurarea coastelor (I11-V1), aparuta in urma presiunii in artere-
le costale dilatate.

Electrocardiografia prezinta de la varianta normald la un spectru larg de
schimbari: deplasarea axei electrice spre dreapta si HVD |a copii mici, sem-
ne de HVS sl insuficienta coronariana — la copiil mai mari.
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Fig. 6.2.15 ECG fa un copll de 7 ani cu coarctatie de aorts, HVS

Ecocardiografia 2D sectiunea suprasternala a axului lung apreciaza in-
tinderea coarctatiei, dilatarea prestenoctica si/sau poststenotica, hipertrofia
ventriculului stang, prezenta anomalillor asociate. Frecvent aorta este in-
tens pulsatila. Eco CG Doppler poate aprecia locul obstructiei, gradientul de
presiune la nivelul coarctatiei, existenta altor leziuni obstructive ale cordului
stang (sindromul Shone).

Fig. 6.2.16. Ecocardiografie franstoracica ax lung fa un nou-nascut cu coarctatie crificd de sorts
§l PCA. Proximal CoAo, istmul Ao este alungit si hipoplastic.
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Cateterismul cardiac si an-
giografia: in formele izolate de
coarctatie, cateterismul nu este
obligatoriu, importanta fiind aor-
tografia care permite obtinerea
unei imagini clare a crosel si a
aortei descendente. In cazul ano-
maliilor asociate se efectueaza i
cateterismul cardiac. In formele
prost tolerate ale sugarului, insu-
ficienta cardiaca congestiva apa-
re curand dupa nastere, starea
generala deteriorandu-se rapid.

RMN (proiectie sagitala sau parasagitala) este utila Tn aprecierea sediu-
lui si a gradului leziunilor aortei.

Fig. 6.2.17, Doppler color CoAo, PCA.

Particularitati clinice la nou-nascut i copilul sub un an,

Simptomatologia devine evidentd dupé inchiderea foramen ovale si PCA,
si se caracterizeaza prin ICC (decompensarea rapida a VS) brutal instalata
tradusa clinic prin dispnee marcata, tahipnee, tuse, cianoza, in special pe
membrele inferioare, dificultati de alimentatie, abolirea sau disparitia pulsu-
lui femural si pedios, insuficienta renala acuta (oligurie, anurie), raluri de sta-
za, Auscultatia cordului este de multe ori séraca prin absenta fenomenelor
acustice sau perceperea unui suflu sistolic scurt (11/VI), localizat in spatiul Il
intercostal st&nq, care iradiaza in regiunea scapulovertebrala, accentul zgo-
motului 11). In cazurile cand exista suntul stanga-dreapta prin foramen ovale
permeabil se percepe sufiu sistolic in spatiul intercostal || pe stanga. Pre-
coce apar semne de insuficientd cardiaca dreapta (hepatomegalie, edeme
periferice). In absenta tratamentului adecvat starea se agraveaza progresiv
spre edem pulmonar acut si anurie. Tensiunea arteriala este mai putin seve-
ré si circulatia colaterald nu este palpabila.

Istoric natural. In lipsa leziunilor asociate calitatea vielii bolnavilor cu
coarctatie de aorts este satisfacitoare pe o perioada destul de lunga. Lon-
gevitatea medie in evolutia naturald a CoAo este in jur de 35 ani. In cazul
aparitiel insuficientel cardiace |a sugar evolutia bolii este extrem de grava cu
mortalitate de circa 84%, daca nu se efectueaza tratament chirurgical.

Complicatii. Printre cele mai grave complicatii ale CoAo la copil dupa

perioada primului an de viata sunt enumerate: hipertensiunea arteriala, ate-
roscleroza precoce a aortei, hipertrofia VS, Insuficienta cardiaca, disectia
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aortel, leziunile asociate ale valvulelor mitrale i aorlice, endocardita bacte-
nana (rar) si tulburarile de ritm (rar).

Tratamentul medical al nou-nascutilor cu CoAo prevede masuri urgen-
le pentru stabilizarea compliantei VS. In primele zile se prefera mentinerea
canalului arterial persistent deschis prin perfuzie permanenta a prostaglan-
dinei E (Prostin) in doza de 0,05 mg/kg/min (se poate creste doza pana
la 0,1-0,15 ma/kg/min). Se administreazd dopamina, diuretice, preparaie
digitalice, vasodilatatoare (captopril), oxigenoterapie. In tensiune arteriala
ridicata sunt utilizate remedii antihipertensive: preoperatoriu betablocanti;
postoperatoriu betablocanti sl vasodilatatoare (nitroprusiat de sodiu).

Indicatil pentru interventie chirurgicala: coarctatia severa cu gradient
mai >30 mmHg (~40 mmHg), hipertensiune arteriala secundara simptomati-
¢4, insuficienta cardiaca congestiva la nou-nascuti, anevrismul de aorta.

Tratament chirurgical. Tehnicile utilizate sunt variate. Se da preferinta
rezecltiel zonei afectate, urmata de anastomoza termino-terminala, sau se
practica aortoplastia sau angioplastia cu patch prostetic. Dilatarea prin ba-
lon, conform opiniei mal multor specialisti, la sugari nu se practica.

Optiuni tehnice:
A. Manevre interventionale (cateter).

+ Angioplastie percutana cu balon a zonei istmice (dilatare cu balon). In-
dicatille angioplastiei cu balon sunt: coarclatia istmica diafragmatica si
segmentele hipoplazice scurte. Pe teaca femurala se introduce o sonda
cu mandren prin care la nivelul stenozei se va plasa balonul-cateter care
se umfla, dupa care se procedeaza la desfacerea coarctatiei.

+ Implantarea per cutan de stent (la adolescenti, in CoAo recurente).

Fig. 6.2.18. Angioplastie prin balon. Péna si dupa intervenfie.
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B. Interventii chirurgicale de corectie. Indicatiie pentru proceduri reparatorii
sunt: forma infantiid, insuficienta de cateter, anevrismele. Termenul optim
pentru acest tip de interventie este varsta cuprinsa intre 3 si 5 ani.

Tehnice utilizate:
a. Rezeclia coarctatiei de aorta:

=  Anastomozd termino-termi-
nala.

«  Anastomoza termino-laterala.

* Aortoplastia cu interpozitie
de proteza tubulars (dacron, Fig, 6.2.19. Stent endovascular.
gore-tex)

b. Aortoplasia de largire cu petic de arterd subclavie, cu petic sintetic (da-
cron, gore-tex), cu petic din pericard (autolog sau xenolog), cu suturd
plastica dupa excizie parfiala a coarctatiei)

c. Operatil de by-pass protetic al coarctatiei.

Ariard
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Fig. 6.2.20. Tehnici chirurgicale In corectia CoAo. A. Rezectia segmentulul stenozat. Anastamoza
termino-terminald. B. Aortoplasia de 8rgire cu petic de artera subclavie. C. Aorfoplastie cu protezd.
(Park MK: Pediatric cardiology for Practitioners, 4th ed.St. Louis, CV Mosby, 2002).
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Printre complicatiile postoperatorii sunt semnalate recurentele CoAo,
persistenia tensiunii arteriale ridicate, anevrisme de Ao in locurile reparate,
endarterita sau endocardita bacteriana, sindrom dureros abdominal (tulbu-
rari vasomoatorii).

Managementul postoperator prevede reexaminarea la fiecare 6 — 12 luni.
(este posibila recoarctatia), profilaxia endocarditei bacteriene, tratamentul
tensiunii arteriale ridicate, In caz de necesitate se face dilatarea prin balon a
segmentului recoarctat. Activitatea fizica se reduce.

Q25.4 ARC AORTIC INTRERUPT

Definitie. Este o0 anomalie congenitala caracterizata printr-o discontinui-
late a arcului aortic, prezentand o forméa severa de coarctalie aortica.

Incidenta constituie 1-1.5% dintre anomaliile critice ale copilului.

Aspecte genetice. Anomalia se regaseste mai frecvent in simptoma-
fologia urmatoarelor anomalii cromozomiale: deletii in cromozomul 22q11
(sindromul DiGeorge), cromozomul 10p, in trisomia 8.

Morfopatologie. in raport cu locul strangularii arcului aortic distingem
3 tipuri anatomice: 1. Tip A (30%) — intreruperea vasului are loc distal de
artera subclavie stanga; 2. Tip B (43%) — ntrerupere in spatiul dintre artera
carotida stanga si artera subclavie stanga; 3. Tip C (17%) — intreruperea se
produce |Anga artera carolida stanga. Aproape in toate cazurile aceasts ano-
malie se asociazd cu PCA, DSV, aorta bicuspida (60%), deformatia valvei
mitrale (10%), trunchi arterial persistent (10%) sau SAo subvalvulara (20%),

Fiziopatologie. Tulburarile hemodinamice sunt multiple, severe si re-
flectd schimbarile produse de anomaliile asociate.

Manifestarile clinice sunt caracterizate de tulburari respiratorii, cianoza,
soc circulator i insuficienta cardiaca congestiva. Pulsul la nivelul membrului
superior drept este prezent si absent la maina si piciorul stang (dupa inchi-
derea ductului arterial). Fenomenele acustice cardiace nu sunt caracteristi-
ce sau lipsesc.

Radiologic, se constatd o cardiomegalie marcanta, edem pulmonar.

Electrocardiografia denota semne ale HVD.

Ecocardiografia 2-D prezinta unele informatii despre localizarea leziuni-
lor arcului aortic, atesta afectiunile asociate, determina capacitatile functio-
nale ale VD care este in prim plan suprasolicitat.

Cateterismul cardiac $i angiografia furnizeaza date despre stenozele
existente, apreciaza oximetriile intracavitare,




Tratament. La nou-niscut tratamentul este axat pe lichidarea tulburarilor
respiratorii si a IC congestive brutal instalate. Se aplica perfuzii cu prosta-
glandina E, bicarbonat de sodiu in bolus, se administreaza dopamina, la
necesitate se face intubatia. Se evitd valori ridicate de oxigen inspirat i
hiperventilatia. in sindromul DiGeorge se fac perfuzii cu preparate de Ca.
Important este sd se mentind masurile de resuscitare gi copilul sa fie trans-
ferat in clinica de cardiochirurgie pentru coreclie.

Tratamentul chirurgical initial se bazeaza pe instalarea unei anasto-
moze primare la nivelul arcului aortic, daca este posibil se Tnchide DSV. in
cazurile asociate cu MCC complexe initial se face un banding pe AP, apoi se
purcede |a coreciia radicala cand starea pacientului o va permite.

Q23.0 STENOZA AORTICA CONGENITALA

Definitie. Stenoza congenitala a valvel aortice (SAo) este o obstruciie Ia
ejectia fluxului la nivelul valvei i a comisurilor.

Incidenta este estimata la 2 — 11% din numarul total de MCC. Se intal-
neste de 3-4 ori mai frecvent la persoane de sex masculin.

Aspecte genetice. Stenoza congenitala
valvulard se intalneste in diferite afectiuni
genetice: deletii in cromozomul 10q, 11g, tri-
somia autozomala (13,18), duplicatii in cro-
mozomul 1g, 2p, 2q. 6g, 11q, sindromul No-
onan, sindromul Turmer. Stenoza supraval-
vulard frecvent este asociatad cu sindromul
Williams-Beuren, microdeletii in cromozomul
7g11, translocatii in cromozomul 7q11.

Morfopatologie. Se disting urmatoare-

le forme anatomice: stenoza valvulara; ste-

Fig. 6.2.21. Stenoza valvei aortice. nozd supravalvulard (localizatd si difuza),
stenoza subaortica (hipertrofica).

Stenoza congenitald valvulara apare ca urmare a ingrosarii, deformarii
sau sudarii comisurilor valvelor sigmoide ale aortei, ultima transformandu-se
intr-0 cupala cu un orificiu micsorat. Valvulele pot avea diferite aspecte: val-
va unicuspida, valva bicuspida, valva tricuspida dar displastica (foitele pot
fi inserate asimetric, una din foite este mult mai mica decéat celelalte doua)
care in cele din urméa produc stenoza. Frecvent este asociata cu CoAo.
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Fig. 6,2.22. A— valva Ao narmala. B - stenozé valvulard, C - stenozé supravalvulard
D - stenoza subaortica discreta.

Stenoza congenitald subaorticd este caracterizatd de o membrana sau
un tune! fibres ingust situat la distanta de 1-5 mm sub planul de insertie al
sigmoidelor, micgorand volumul VS in calea de iesire. Deseori insertiile fi-
broase se extind pana ia valva mitrala, producand insuficienta ei. Desi initial
valvele aortel nu sunt ingustate, in timp ele se ingroasa si se deformeaza
treptat. Deseori stenoza subaortica este asociata cu alte MCC (PCA, DSV,
SPF, CoAo)

| A B C
unlcuspldﬁ bicuspida tricuspida

Fig. 6.2.23. Forme anatornice ale stenozei valvel aortice. A, A, — valva unicuspida.
B, B, - valvé bicuspida. C, C, - valvé tricuspidd displasticé (From Goor DA. Lillehe{ CW,
Congenital Malformations of the Heart. New York. Grune el. Stration, 1875.)




Stenoza supravalvulara a aortei (stenoza in regiunea sinusului Valsalva)
poate fi prezentatd ca o ingustare concentrica localizata, ca un diafragm
fibros, sau ca o hipoplazie uniformé a aortei ascendente. In unele cazuri
anomalia intereseaza ramurile arcului aortic, trunchiul pulmonar, arterele
coronariene. Desi arterele coronare il au originea inaintea segmentului
stenozat, ele suferd precoce un proces degenerativ prin ingrosarea si dez-
organizarea mediei vasculare.

Fiziopatologie. In cazurile cand suprafata orificiului aortic este redusa
la mai putin de V4 din valorile normale, depasirea obstacolului si asigurarea
ejectiel ventriculare se realizeaza prin cresterea presiunii sistolice, hipertro-
fia concentrica a miocardului ventriculului stang. Drept urmare, masa mus-
culara si rigiditatea camerei ventriculare cresc. In aceste conditii presiunea
sistolica maxima in VS depésesie pe cea din aorta si se produce un gradient
de presiune. In conditile cand gradientul de presiune creste mai mult de 50
mm Hg, suprasarcina de presiune antreneaza procese degenerative in mio-
cardul VS, care scad complianta acestuia. Progresiv se dezvolta insuficienta
cardiaca stanga, care cu timpul devine globala. Hipertrofia ventriculului stang
evolueaza concomitent cu hipertrofia septului interventricular, care bombea-
Za in cavitatea ventriculului drept, reducandu-i dimensiunile si capacitatile
compensatorii. Jetul sangvin propulsat cu forta contribuie Ia dilatarea aortei
ascendente. Debitul cardiac scazut determinag scaderea presiunii arteriale,
irigatia deficitara a viscerelor.

Simptomatologie.

Semne functionale. in multe cazuri anomalia pe o perioada diferita de
timp este asimptomatica, cu exceptia persistentei suflului sau a clickului ca-
racteristic. Cand diametrul stenozei este mai mic de 1/4 din calibrul normal
poate s3 apara oboseald, dispneea de efort, durerile cardiace anginoase,
vertijul, lipotimii, sincope sau chiar si moartea subita. Semnele se pot mani-
festa in timpul efortului fizic sau in repaus.

Semne fizice. In cazurile de SAo neinsemnatd semne patologice nu
sunt. Deseori maladia este depistata la un examen clinic ocazional, cand se
depisteaza un suflu sau un click sistolic.

Inspectia. In formele simptomatice, asociate cu o stenoza insemnaté sau
severa, se poate constata paloare, soc apexian ridicat, plasat in jos si late-
ral, pulsatie patologica in fosa jugulara.

Palpatia. Se apreciaza amplitudine crescutd a socului apexian, freamat
sistolic localizat in spatiul intercostal drept, puls tipic mic si intarziat (pulsus
parvus et tardus).




Percutia. Initial limitele cordului nu sunt extinse. Extinderea ariei cardiace
are loc in cazul IC.

Auscultatia. In stenozele severe, indiferent de forma anatomica, zgo-
motul Il este clivat paradoxal. Se percepe un click protosistolic de ejectie
(obstructie semnificativa) constant in ambele faze ale respiratiei. In cazuri-
le cand stenoza nu este stransa zgomotul || este normal in SAo subvalvu-
lara $i SAo supravalvulara si diminuat sau chiar disparut in SAo valvulara.
Scaderea compliantel VS este asociata cu galopul presistolic. Suflul sisto-

Fig. 6.2.24. Fenomene acustice cardiace in SAo. Suflu holosistolic (SAo mica, moderata,
severd) in spatiile IllHV intercostale cu propagare in focarul sortic, pulmonar i la apex. Click
de ejectie in spafiul Il intercostal. Sufilu mezodiastolic la apex (stenoza relativd a VM), Punctele
reprezintd ana de auscultalie a suflului sistolic 5i a perceptisl freamatului cardiac.

lic de ejectie In cazul stenozei valvulare, se percepe cu maxima intensitate
in focarul aortei sau parasternal stang, cu directie de propagare spre gat si
in lungul carotidelor, uneori si in spate. In stenozele subaortice suflul sisto-
lic se percepe maximal in spatiile intercostale 11l si IV stangi. in stenozele
supravalvulare suflu se percepe maximal in focarul aortic, suprasternal
sau de partea dreapta, |a baza gatului. Suflul este crescendo-decrescen-
do, rugos, aspru, de intensitate mare (gr. lll-IV dupa Levine) si se aude mai
bine Tn pozitie ridicata, cu toracele aplecat inainte. in insuficienta aortica,
care apare in urma traumatizarii valvei de jetul sangvin puternic ( SAo
valvulara, SAo subaortica) apare suflu diastolic precoce. Poate fi perceput
si suflu sistolic apical de regurgitatie mitrald (in SAo subaorticd si SAo
supravalvulara).

Presiunea sistolica poate fi usor sc&zuta, cu diferenta mica. in SAo supra-
valvulara presiunea sistolica la bratul drept e mai mare decat la cel stang.




Exploréri paraclinice.

Radiologie. Circulatia pulmonaré este
obignuita. Silueta cardiaca are aspect
normal sau se atestd o cardiomegalie
cu configuratie aortica (dilatarea arcului
aortei, VS proeminent). In forma valvu-
lard se constata dilatarea poststenotica
a aortei. In perioada de decompensare
apare imbogatirea desenului pulmonar
si extinderea limitelor atriului stang.

Electrocardiografie. Axa electrica
. = este normala sau deviatd spre stanga.
Fig. 6.2.25. Radiografie toracica, La cei mai multi dintre bolnavi se inre-

incidenta postaro-anterioard: SAo. gistreaza semne de HVS. Subdenivela-

Dilatarea arcului aortef; dilatare rea S-T gi inversarea T in DI, aVL, V5,

posistenaticé; circulatie pulmonara V6 sunt semne ale stenozei severe.
imbogatita.

Magnitudinea undelor R ¢i Q in V6 este
prediclibild pentru severitatea stenozei. In stenozele supravalvulare se pot
observa semne de ischemie miocardica,

Fig. 6.2.26. Traseu!l ECG a un copil cu SAo severa. Hipertrofia V5.

Testul de efort, recomandat in SAo (contraindicat in formele critice), de-
tecteaza scaderea TA, depresiunea segmentului ST > 1 mm i sugereaza un
gradient transstenotic =50 mmHg.

Ecocardiografia 2D determina morfologia obstacolului, gradientul la
acest nivel, distanta dintre inel si diafragma, dimensiunile tractului de iesire
al ventriculului stang, morfologia valvei aortice, gradul regurgitarii aortice,
dimensiunea inelului aortei, evidentiaza ingrosarea, calcificarea valvule-
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lor aortice, precizeaza forma de valvula aortica bicuspida, dilatarea aortei.
Ecocardiografia Doppler permite evidentierea velocitatii fluxului sangvin prin
zona stenozata si aprecierea gradientului de presiune transvalvulara.
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Fig. 6.2.27. EcoCG 2D. Axa lungé parasternald: SAo valva bicuspida (sistold); inchiderea
excentricd a valvel bicuspide (diastola).

Fig. 6.2.28. EcoCG Doppler Color. Axa Fig. 6.2.29. EcoCG Doppler Color. Axa

linga parastemald; velocitale intensd, jet luriga parasternald: regurgitare aorticd
mozaical in SAo. V'S hiperirofial velocitate intensd, jet mozaical in SAo.

Cateterismul cardiac §i angiografia sunt esen-
liale pentru a confirma tipul si gradul stenozei gia
diagnostica alte anomalii asociate.

Examenul citogenetic in sindromu! Williams
constatd mutatii Tn genele GTFZIRD1; GTF3;
MUSTRD1; GTF2l; WBS; WBSCR1, de pe cro-
mozomul 7q11.23 (vezi vol.ll,, pag. 130)

Istoricul natural este diferil pentru fiecare pa-
cient in parte, deoarece o forma usoara initiala, in

virtutea aparitiei turbulentei jetului sangvin, poate 51 82.30, Anaiegrama

Stenoza Ao,
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evolua rapid spre majorarea gradului de stenoza. Copiii sunt supravegheat
regulat prin teste de efort, ECG, ecocardiograma, radiografie toracica. in ca-
zurile cand apar semne clinice de agravare a balii, se iau decizii privitoare la
cateterismul cardiac, dupa care se decide asupra necesitatii $i termenelor
optime tratamentului chirurgical.

Tratament medical. In formele critice de stenoza la nou-nascut se face
perfuzie cu PGE1 (pentru mentinerea ductului arterial permeabil si cregterea
perfuziei sistemice), in IC congestiva se administreaza preparate diuretice,
digitalice. In unele cazuri stenoza critica la nou-n&scut si copilul mic este o
urgenia chirurgicala.

Tratament chirurgical,

Stenozele medii simptomatice (cardialgii, sincope, test de efort negativ, mo-
dificari ECG) si obligatoriu stenozele stranse cu gradientul presional in limitele
50 — B0 mmHg si cu o suprafata <0,5 cm¥m® necesitd tratament chirurgical.

Tehnici chirurgicale.

A. Interventionale:
« Valvuloplastie aorticd percutand cu balon. Procedura este indicata in
special pentru stenoza valvulara, care intrunegte urmatoarele conditii:

gradient transvalvular aortic peste 50 mmHg; HVS importanta; insufici-
enta cardiaca.

Fig. 6.2.31. Anglograme. Dilatarea aortei cu balan (pand la §i dupa interventie)
Rezultatele interventiei de obicei sunt bune. Scade gradientul transval-
vular, se imbunatateste functia sistolica si diastolica a VS, se amelioreaza

semnificativ starea pacientului. La atingerea varstei cand se termina perioada
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de crestere a copilului se purcede la pro-
tezarea aortei. in valvele displastice suc-
cesul valvuloplastiei prin balon este sub
asteptari, decarece poate s& apara recu-
renfa stenozei. Complicatiile postoperato-
fi fin de: insuficienta aortica, tulburari de
conducere prin blocuri de ramura, ruptura
inelulul aortic,
B. In forme grave, in esecul tratamentu-
lui prin cateter este indicatd corectia
chirurgicald care prevede:

+ Valvulotomia deschisa cu sau fara cir-
culatie extracorporald (nou-nascut si
copilul mic)

+ Valvulotomia inchisd cu sau far3 cir- Fig. 6.2.32. Comisurotomia valvel
culatie extracorporald (nou-nascut si aortice (Fundatia chirurgiel Inimii gi
copilul mic) pulmonilui Las Angeles, CA Bioodhart,

+ Valvulotomia aortica conservati cu CEC medical ljustrator).

+ Inlocuirea valvei aortice cu o proteza mecanica, cu o proteza biologica
sau cu o homogrefa crioprezervata. Incepand cu anul 2008 in Republica
Moldeova se utilizeaza homogrefa aortica preparata prin metodele ingine-
riei tisulare.

+ Inlocuirea radacinil aortice cu autogrefa din valva AP (procedura Ross),

+ Informe cu stenoza critica a inelului aortic pentrd inlocuirea valvei aorti-
ce cu o proteza larga a radacinii aortei se foloseste procedura Konno si
Rastan).

N

s

AD

Fig. €.2.33, Procedura Ross.




+ Rezectia membranei in SAo subvalvulare.
« Angioplastie cu petic de material sintetic (in SAo supravalvulara).

« Conduct sintetic sau biologic (vena jugulara bovina, iar mai recent homo-
grefa pulmonara decelularizatd) Tntre apexul VS gi aorta.

Complicatii postoperatorii tardive: restenozarea postoperatorie, regurgi-
tatia aortica, aritmii cu disfunctie a ventriculului stang, endocardita infectioa-
sa. Copiii, carora li s-au implantat valve mecanice, necesita administrarea
preparatelor anticoagulante.

Particularitati evolutive la nou-nascut si copilul sugar.

Din primele luni de viata apar semne de insuficienta cardiaca: tahicardie,
cardiomegalie, congestie pulmonara (tahipnee, crize de apnee, tuse), se
percepe suflu sistolic apical, precoce apar edemele. In stencza supraval-
vulara din sindromul Williams exista riscul de infarct miocardic precoce si
moarte subiti. Frecvent stenoza severd de aortd se asociaza cu fibroelas-
toza care scade si mai mult complianta VS. Efectul terapiei medicale este
modest. Interventia chirurgicala in aceste cazuri este o situatie de urgenta.

6.3. MALFORMATII CONGENITALE CARDIACE CIANOGENE
Q20.0 TRUNCHI ARTERIAL COMUN

Definitie. Trunchiul arterial comun (TAC) este o malformatie ce se ca-
racterizeaza prin existenta unui singur vas care asigura golirea celor doua
ventricule si din care iau nastere arterele coronare, vasele sistemice gi va-
sele care iriga plamanul.

Incidenta este estimata sub 1% din totalul MCC cianogene.

Aspecte genetice. TAC este asociat cu trisomia 8, sindromul delefiei
cromozomilor 22g11 si 10p.

Morfopatologie. O conditie anatomica a TAC este prezenta unui Dsv
mare sau a unui ventricul unic. Tn unele cazuri TAC Tsi are inceputul din VD,
in raport cu originea arterelor din trunchi, deosebim 4 tipuri clasice de TAC
(Collet si Edwars. 1949):
|. Trunchiul comun se bifurca (in aorta si AP) foarte precoce (60% din

cazuri). Trunchiul pulmonar se situeaza pe marginea stanga, mai sus

decat de obicel, este foarte scurt si se divide ulterior in ramurile stanga
si dreapta.

Il. Arterele pulmonare pornesc la aproximativ 10 mm de valva, direct din
trunchiul arterial (20%)
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lll. Cele doud artere pulmonare se incep separat din partile laterale ale trun-
chiului (10%).

IV, Arterele pulmaonare, PCA lipsesc, iar plamanii se irigd pe calea arterelor
bronsice care isi au inceputul din aorta descendenta sau crosa aortica
(10%).
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Fig. 6.3.1. Trunchi arterial comun. Forme clasice.
A~tip I: B~tip Il: C ~ tip ll, D~ tip IV (Collet §i Edwars, 1949),
Deseori in tipurile |, 11, Il se constata si prezenta stenozei AP de diferit grad.

Anomalii asociate: PCA (15-30%); arc aortic drept (30%), canal atrioven-
tricular comun, DSA, drenaj venos pulmonar anormal total, anomalil corona-
riene (50%), coarctactie de aorta.

Fiziopatologia este determinata de debitul pulmonar. Sunt descrise ur-
matoarele variante ale hemodinamicii pulmonare;

1. Circuit pulmonar crescut (tip |); trunchiul comun primeste sange si din
VD (s&nge desaturat) si din cel stAng. Fluxul de sange prin plamani va fi
excesiv. Debitul pulmonar mare se va mentine atata timp, cat rezistenta
in vasele pulmonare este mica. Ulterior apar leziuni arteriolare care duc
la cresterea importanta a rezistenielor si la HTP. In aceste cazuri are loc
regurgitarea masiva prin valva truncalad anormala.

2. Circuit pulmonar normal sau moderat (tip I, ll) majorat sustinut de rezis-
tenta crescuta in vasele pulmonare.

3. Circuit pulmonar scazut: in cazurile cand exista o stenoza stransa a AP,
cand plamanii se iriga din aorta descendenta (tip V) sau cand apare
sclerozarea progresiva a vaselor pulmonare.




Simptomatologie

Semne functionale: in cazurile de TAC cu volum pulmonar crescul
schimbarile functionale apar in primele zile, luni dupa nastere si sunt simila-
re celor din DSV larg. Se constata infectii respiratorii $i pneumonii repetate,
dispnee stabild, tahipnee, transpiratii abundente, tuse, reducerea capacitatil
fizice, intarziere staturo-ponderald. Cianoza este variabila. in PCA cu circuit
pulmonar normal sau moderat crescut semnele functionale apar tardiv. Per-
fuzia pulmonard scazuta produce cianozd, dispnee de efort, crize anoxice.

Semne fizice:

Inspectia. In cazurile de TAC cand existd o stenozé stransé a AP sau cand
plamanii se ingad din acrta descendenta, cianoza este simptomul major de
la nastere. Expresivitatea cianozei este determinati de gradul stenozei arle-
rei pulmonare, directia si valorile suntului. in raport cu intensitatea anoxemiei
apare si hipocratismul, In TAC cu circuit pulmonar crescut tegumentele sunt
palide. Cianoza este minima sau inaparenta, apare mai tarziu, abia la cateva
funi de la nastere, toracele este deformat, bombat in porfiunea superioara
(torace Devis). Se observa precordium hiperdinamic si tiraj intercostal.

Palparea. Se apreciaza freamat sistolic, soc apexian coborat si impus in
afara.

Percutia. Limitele matitatii cardiace sunt extinse. Uneori cardiomegalia
ajunge la marginea costala stanga.

Auscultatia. Debitul pulmonar crescut se manifesta prin: zgomotul |l
(deseori unic) este accentuat, puternic la focarul pulmaonar, Click sistolic (in
insuficienta cardiaca congestiva). Suflu pansistolic, rugos (gr. [I-IV/V1) loca-
lizat in spatiile I1I-1V (DSY) pe stanga. Deseori este perceput suflu protodi-
astolic latero-sternal inalt (incompetenta orificiala truncala), suflu mezodias-
tolic la apex (stenoza relativa a orificiului atrioventricular stang — semn de
hipervolemie pulmonara).

Explorari paraclinice

Radiologia in tip. |, Il, lll exprima incarcare vasculara a circulatiel pulmo-
nare, sclerozare periferica in HTP, cardiomegalie cu dilatare biventriculara si
atriala stanga, pedicul vascular, de obicei, latit si alungit; arcul aortic la dreap-
ta. Tabloul radiologic in tip. IV — se aseamana mult cu cel din tetralogia Fallot
(desaturatie vasculara pulmonara, volumul cordului este mai putin marit).

Electrocardiografia. Semne specifice nu sunt. Axa electrica este normala
sau deviata spre dreapta (+60 — + 120). Se constata hipertrofie biventricula-
ra predominant stanga, cu exceptia cazurilor cu rezistente vasculare pulmo-
nare marcat ridicate. In 50% din cazuri se inregistreaza P pulmonar.
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Ecocardiografia bidimensionald evidentiaza DSV larg, PCA, suntul D-S.
devierea aortei, ingustarea AP, localizarea si gradientul stenozei, arc aortic
drept, determina functia VS/VD si regurgitarea valvulara truncald. TAC poa-
te fi exclus daca se evidentiaza o valvuld pulmonara.

Cateterismul cardiac gi angiografia devin necesare pentru determinarea
concentratiei de O, in diferite segmente cardiace si vasculare. Cateterul se
introduce in VD, se determina gradientul de presiune in VD si ramurile pul-
monare. Presiunea in VD, de obicei, este egala cu cea sistemica. in tipul IV
se determina arterele bronsice.

Tratament medical. in IC congestivd se administreaza diuretice, prepa-
rate digitalice. Pentru asigurarea unui sunt interatrial (in timpul cateterismu-
lui cardiac) se purcede la septostomia cu balon.

Tratamentul chirurgical este unica solutie pentru supravietuire.
Optiuni tehnice:

A. ,Tratament paliativ”. Bandingul AP (este indicat copiilor mici cu IC con-
gestiva si debit pulmonar avansat).

B. Operatia Rastelli (tip | — copii in varsta sub un an). Ventriculul drept
este unit prin intermediul unui conduct la artera pulmonara. DSV se in-
chide in aga mod incat ventriculul stdng propulseaz4 sangele in trunchi
printr-un conduct plasat intre VD si AP. Conductul poate fi din goretex
sau homogrefa din aortd. DSA se inchide cu petic prostetic. Termenele
optime pentru interventie sunt primele 3 luni de viata. Rata mortalitatii
este de 30%.

Fig. 6.3.2. Operafia Rastelll. A~ AP se divide de VS, B - tunel intre DSV gi gortd,
C - realizarea ynui conduct care restabilegte legétura directa intre VD i AP
Park MK: Pediatric cardiology for Practitiioners 4 th ed. Louis, CV Mosby, 2002
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Conductul se inlocuieste la varsta de 2 — 3 ani. La acesti copii se face
profilaxia endocarditel bacteriene. Activitatea fizica si competitiile sportive
se reduc. In tipurile 1111l se face rezectia segmentului truncal, inclusiv a ori-
ficiiului AP, care se conecteaza la conductul implantat.

C. Plastia valvel truncale.
D. Protezarea valvei truncale (in regurgitare severa).

E. Operatia Barbero-Marcial cu tesut autolog utilizata pentru corectia trun-
chiulul arterial tip |.

F. Aplicarea unei mansete pe AP (tip. [I-11).

Q20.1 ORIFICIU DUBLU AL VENTRICULULUI DREPT
Definitie. Orificiu dublu al ventriculului drept (ODVD) denumim malfor-
matia de cord cianogena in cadrul careia ambele artere mari iau nastere din
VD. (Este insotitd intotdeauna de un defect septal ventricular).
Incidenta, Maladia este rar intalnita, incidenta ei fiind estimata la 0,5-1%
din totalul MCC.

Aspecte genetice. Anomalia este asociata

cu frisomia 9, 13, 18, sindromul duplicatiei in
““‘f\jb cromozomii 2p, 12p si al deletiei in cromozomul
s 22911,

Morfopatologie. Aorta si artera pulmona-
ré isi iau originea din VD. Aorta este situata la
dreapta originii pulmonare (D-malpozitie}, mai
rar net anterior, sau la stanga (L-malpozilie).
Valvulele pulmonare si cele aortice sunt situate
la un nivel. Sub orificiile Ao si AP existd un conus
dublu care desparte valvele semilunare de valva
mitrald si respectiv de valva tricuspida. Obliga-
toriu pentru supravietuire este existenta DSV.

In functie de pozitionarea DSV si prezenta SP orificiul dublu al VD se
subdivide Tn mai multe tipuri, cele mai importante fiind:

A. ODVD cu DSV subaortic
B. ODVD cu DSV situat sub orificiul AP (sindromul Taussig-Bing).

C. ODVD (tip Fallot). DSV este situat sub orificiul aortei (50-70%) gi poate fi
asociat cu SP (560%).

Fig. 6.3.3. Orificiu dublu al
veniricululul drept
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Fig. 6.3.4. Cele mai frecvente tipuri de ODVD. A- DSV subaortic. B — DSV subpulmonar
(Sindromul Taussig-Bing); C — DSV subaortic asociat cu SP (tip Fallot)

Alte maladii asociate: SP, stenoza subaortica, CoAo, atrezia, prolapsul
‘valvei mitrale, DSAV, hipoplazia VS si a Ao.

Fiziopatologie. Madificarile hemodinamicii depind de localizarea DSV,
prezenta sau absenta AP, anomaliile asociate.

Simptomatologia poate fi tradusa clinic prin unul din urmatoarele tablouri:
1. Aspect de DSV cu debit mare si HTP (cianoza redusa, semne de IC).

2 Aspect de TVM completd cu DSV larg si HTP (cianoza importanta si
cresterea debitului pulmonar).

3. Aspectde TF sau TVM cu SP (cianoza, hipocratism digital, flux pulmonar
redus).

Diagnosticul este destul de dificil i se face prin diferite examene com-
plementare:

Radiografia indica un cord mérit cu circulatie pulmonara accentuata in for-
mele cu debit pulmonar crescut si cord mic in forma cu stenoza pulmonara.

Electrocardiografia in forma cu DSV subaortic si subpulmonar indica hi-
pertrofia biventriculara, pe cand in cea cu stenozd pulmonard evidentiaza
doar hipertrofia dreapta.

Ecocardiografia aratd AP si Ao ce se nasc din VD, DSV, discontinuitate
intre valvulele semilunare si valva mitrala.

Cateterismul cardiac determina gradientul presional din SP, stenoza
subaortica, reveleaza alte malformatii.

Tratament. Tratamentul medical prevede profilaxia endocarditel bacteri-
ene si tratamentul IC.

Tratamentul chirurgical. Proceduri paliative (in fazele initiale):
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= Banding AP (in forme cu hipervascularizatie pulmonara insotite de IC).
« Septotomie atriala (in DSV subaortic si DSA larg).
« Sunt sistemic-pulmonar (la copii cu SP gi cianoza severa).
Chirurgie corectoare:
* ODVD cu DSV subaortic (tip A): tunel interventricular Tntre DSV si conul

subaortic (copil in varsta pana la 6 luni, fara banding AP). Mortalitatea
chirurgicala este de 5-10%.

= ODVD tip B (sindromul Taussig-Bing): se corecteaza prin switch arterial
si inchiderea DSV. Operalia se efectueaza in prima luna de viata. Morta-
litatea chirurgicald este de 15%,

« ODVD tip (C) Fallot: tune! interventricular intre DSV subpulmonar si aor-
ta asociate cu remodelarea AP cu petic. Termenele optime sunt varsta

Fig. 6.3.5, Procedura Senning.
(Park MK: Pediatric cardiology for Practitiioners 4 th ed. Louwis, CV Mosby, 2002).

Fig. 6.3.6. Glenn bidirecfional. A — enastomozé vena cavs superioard ramura dreapt AP
B - conexiune cavocavala AP
(Park MK: Padiatric cardiology for Practitiioners 4 th ed. Louis, CV Masby, 2002).




coplilor cuprinsa intre & luni i 2 ani. La copii de varsta 4-5 ani se aplica
un conduct homograft.

+ ODVD tip (D): tunel interventricular intre DSV subpulmonar si aortd. Mor-
talitatea chirurgicala este de 30-40%. Daca procedura este imposibila,
se recurge la operatia Senning (se folosesc lambouri de sept interatrial
sl perete atrial) sau la operatia Fontan.

* Tratament radical — procedura Fontan (termenul optim — varsta 2 anij),
figura 5.74.

+ Suturarea DSV si implantarea unui conduct intre ventriculul stang si Ao.
Mortalitatea chirurgicala este de 15%.

Q20.2 ORIFICIU DUBLU AL VENTRICULULUI STANG (ODVS)

Definitie. Este o cardiopatie in care ambele vase mari Tsi iau origine din
ventriculul stang, aorta fiind situata la dreapta sau la stanga de AP.

Incidenta. Maladia este extrem de rara.

Morfopatologie. Malformatia este asociata cu diverse anomalii ale cor-
dului.

Fiziopatologie. Supravietuirea este posibila doar in prezenta unui DSV
larg, Hemodinamica este in functie de anomaliile asociate.

Simptomatologie. Se deosebesc variabile manifestari clinice care pot
simula: DSV cu debit mare, transpozitia vaselor mari complets, tetralogia
Fallot, atrezia tricuspidei.

Diagnosticul se stabileste in baza datelor cateterismului cardiac.

Evolutia si prognosticul sunt in functie de gravitatea anomaliilor aso-
ciate.

Q20.3 TRANSPOZITIA COMPLETA A VASELOR MARI
Definitie. Termenul de transpozitie a vaselor mari (TVM) cuprinde o se-
rie largd de malformatii cardiovasculare ce au in comun o schimbare a ra-
porturilor normale, atat intre cele doud artere mari care pleaca de la baza
inimii, cat i intre ele i cavitatile ventriculare, Raporturile vaselor mari sunt
inversate, aorta fiind situata anterior fata de artera pulmonara, ambele vase
mari plecand din ventricule gresite morfologic.

Incidenta constituie 20-30 din 100000 nascuti vii. TVM este anoma-
lie cianogena cea mai frecvent intalnita la nou-nascut si sugar (15-20%).
Dupa varsta de 4-5 ani, frecventa ei este sub 5%. In absenta interven-



tiei chirurgicale TVM completa se intalnes-
te extrem de rar la adolescenti si la adulti,
deoarece la circa 90% dintre cazuri decesul
survine n primul an de viata.

Aspecte genetice. TVM se intalneste in
sindromul trisomiei 18, 21, rar in sindromul
deletiei cromozomului 22gq11 sau in delefii
partiale ale altor cromozomi.

Morfopatologie. Transpozitia vaselor mari
completd este caracterizatd prin comunica-
re ventriculo-auriculara discordantd in care
ventriculele sunt in pozitie normala unul fala
de altul, dar aorta isi are originea din VD, iar artera pulmonara pleaca din
ventriculul stang. Astfel, aorta cu arterele coronariene din ea sunt localizate
anterior, superior i la dreapta, in timp ce artera pulmonara este situata poste-
rior, inferior si la stnga. Atriile comunica prin valve respective cu ventriculele
corespunzatoare anatomic. Conexiunile atrioventriculare si cele ale intoarcerii
venoase sistemice si pulmonare sunt corecte. Malformatiile asociate: DSV
(40 — 45%); obstructia céii de iesire a VS (25%); coarctatia de aorta (5%);
distributie anormala a arterelor coronare.

Fiziopatologie. In transpozitia vaselor mari completa, intrucat aorta ia
nastere din VD, iar AP din VS, hemodinamica nu se produce in serie ci para-
lel. Exista doua circulatii apriori complet separate. Copilul poate supravietui
doar in cazul cand amestecul de sange (obligatoriu) este asigurat de FOP,
PCA, DSA, DSV sau anastomoze bronho-pulmonare. Aceasta combinafie
anatomica este tradusa clinic prin hipertensiune pulmonara precoce §i ci-
anozi, intensitatea careia este in functie de comunicéarile dintre cele doua
parti ale inimii. Cazurile la care se asociaza si stenoza arterei pulmonare
evolueaza mai usor prin scaderea fluxului sangvin spre plamani.

Simptomatologie. Manifestarile clinice sunt variate si depind de tipul de
comunicare intracirculatorie prezent.

Semne functionale. in TVM cu sept ventricular intact extrem de rar gi cu
stenoza arterei pulmonare, imediat dupa nastere se atesta cianoza marcarn-
ta, accese de anoxie paroxistica cu acidoza metabolica. In cazurile asociate
cu DSV sau PCA (larg) foarte precoce se instaleaza IC congestiva (dispnee
stabila, dispnee paroxisticd nocturnd, tahipnee, transpiratii, geamat, fuse,
plans ragusit). Dezvoltarea fizicd ramane Tn scurt timp deficitara.




Semne fizice. Inspectia evidentiaza cianoza (100%) accentuata, rebelad
la administrarea de O, cu caracter progresiv care se intensifica la plans. Cia-
noza este albastruie-neagra la mucoase si cenusie-negricioasa la tegumente.
Sunt evidente impulsul ventricular drept hiperdinamic, tirajul intercostal, ba-
taile aripilor nazale, refluxul hepatojugular, turgescenta venelor jugulare (la
sugar bombarea fontanelel anterioare). Extremitatile sunt reci, transpirate.
Degete hipocratice dureroase se constituie la numai cateva luni de la nagtere.
Precoce se constata ghebul cardiac.

Palpatia. Pulsul arterial periferic este slab, uneori apare ,pulsul parado-
xal" cu diminuarea accentuata a intensitatii in inspir (semn de jena in circu-
latia intratoracica), puls alternant, hepatomegalie de staza, splenomegalie.

Percufia constata extinderea limitelor cordului.

Auscultafia cordului este saraca. In 50% cazuri nu releva modificari sem-
nificative sau se percep fenomene acustice caracteristice malformatiilor aso-
ciate: suflu sistolic intens (DSV, SP); suflu continuu, sistolo-diastolic (FCA).
Apreximativ la 1/3 dintre bolnavi din primele zile sau saptamani predomina
semne de insuficienta cardiacad congestiva. Ultima este deosebit de severa
in cazul asocierii cu DSV mare, PCA, FOP. La unii bolnavi se constata
wheezing (suierat), raluri subcripitante fine, tahicardie asociata cu ritm de
galop. Dilatarea ventricularéd se asociaza cu galopul protodiastolic (zgomot
11, iar dilatarea atriala cu galop presistolic (zgomot V). Zgomotul Il poate fi
accentuat sau se percepe un mic suflu sistolic de ejeclie.

Investigatii paraclinice

Electrocardiografie. La
nou-nascuti ECG este nor-
mala. Se pot intalni tulburari
de conducere atrioventricu-
{ara, axa electrica a cordului
deviata spre dreapta, semne
de hipertrofie ventriculara,
alriala dreapta sau biventri-
culara, apare unda Q in V6.

Ecocardiografia bidimen-
sionald permite diagnosticul
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le dintre circulatia sistemica Fig. 6.3,8. Baiat 6 luni TVM. ECG: devierea axef
si cea pulmonara. electrice la dreapta. Ritm sinusal. FC 145. HVD.




Radiologie. Datele radiografiei toracice in raport cu varsta sunt foarte
variabile: vascularizatie pulmonara normala sau micgorata (in prezenta ste-
nozei pulmonare); inima mica in prima saptamana de viata. Ulterior apare
cardiomegalia, imaginea cordului este cu aspect de ,ou" culcat pe diafrag-
ma, desenul pulmonar este accentuat sau apar semne de HTP.

B : i = %.Lr-.
Fig. 6.3.9. Radiografie antero-posterioara, Fig. 6.2.10. Radiografie antero-posterioars.
Copil 5 zile Radlografie normala. Copil 4 luni, cardiomegalie. HTP.

Cateterismul cardiac demonstreaza valorile presiunii sistemice in VD
si patrunderea sondei din VD Tn Ao. Saturatia cu oxigen a sangelui din
aorta este mica in comparatie cu cea din AP si VS, Valoarea presiunii
din VS §i AP prezinta 50% din valorile presiunii sistemice inregistrate in
cordul drept.

Istoric natural. Circa 90% din copiii cu TVM decedeaza in primul an de
viata. In cazurile asociate cu DSV decesul in primul an de viata survine in
50% dintre cazuri.

Tratamentul medical se incepe imediat dupa nastere.

Pentru mentinerea suntului prin PCA se administreaza prostaglandina E1,
se intreprind masuri pentru mentinerea compliantei cardiace (digitalice, diu-
retice). Pentru asigurarea unui sunt interatrial se purcede la septostomie cu
balon prin cateter.

Tratamentul chirurgical definitiv prevede restabilirea circulatiel in serie:
la nivel atrial: switch-ul — operatia Senning (la copil cu varsta cuprinsa intre
3-6 luni de viala), la nivel ventricular (operatia Rastelli) si la nivelul vaselor
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mari. Operatia Rastelli se aplica in TVM asociata cu DSV si stenoza AP. In
cazurile TVM asociate cu DSV si stenoza subaortica se purcede la operatia

Damus-Kaye-Stansel.

C

Fig. 6.3.11. Operafia Damus-Kaye-Stanse/ in TWVA/DSV/SAo (subvalvular).

Q20.4 VENTRICUL UNIC
Definitie. Notiunea de ventricul unic include anomalia complexa caracte-
rizata prin existenta unei cavitati unice ventriculare, din care isi iau originea
ambele vase magistrale, iar comunicarea cu atriile se realizeaza prin ambe-

e valvule atrioventriculare.

Incidenta constituie 1-4,3% din totalul
MCC

Aspecte genetice. Deseori, este con-
statatd asocierea cu sindromul aspleniei sau
polispleniei.

Morfopatologie. Se delimiteaza 4 tipuri
anatomice de ventricul unic (R.Van Praagh).

Tip A — ventricul unic (cu cale dubli de
admisie a ventriculului stang), format dintr-o
camera mare care are o structurd similara
ventriculului stang si o camera rudimentara
(segmentul tractului de ejectie — infundibulul)
a ventriculului drept din care isi ia originea
aorta (L-transpozitie de vase mari) (80%).

Fig. 6.3.12. Ventricul unic tip A,
L—transpozitie de vase mari,
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Comunicarea Intre camere se realizeaza prin orificiul bulbo-ventricular. In
50% dintre cazuri se asociaza cu SP.

Tip B — miocardul ventriculului unic are structura caracteristica ventricu-
lului drept. Compartimentele de ejectie ale ventriculului lipsesc. Anomalia
este calificata drept cale dubla de admisie a ventriculului drept.

Tip C — miocardul ventriculului unic, in egald masura, are structura ca-
racteristica atat ventriculului stang cat si a celui drept. Septul interventricular
lipseste sau este rudimentar. Rareori, comunicarea atrioventriculara se rea-
lizeaza printr-o singura valva comuna, anomalia fiind calificata ca ventricul
unic cu cale comuna de admisie.
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Fig. 6.3.13. Ventricul unic. tip B— cale comuna de admisie; tip C — cale dubla de admisie;
tip D - cale unicd de admisie.

Tip D = ventriculul unic prezinta o structurd musculara indeterminabila,
de dimensiuni mici, in care lipsesc septul interventricular, compartimentele
de admisie a VS si VD.

Anomalii asociate: D-, L-, TVM (85 %); SP si atrezia pulmonara (50%);
coarctatia aortei i arcul aortei intrerupt.

Fiziopatologie. Elementul esential ce determind hemodinamica in aceas-
ta malformatie este amestecul sangelui arterial si a celul venos intr-o cavitate
unica ventriculara. Fluxul pulmonar poate fi diminuat, normal sau exagerat.
Formele care asociaza stenoza pulmonara realizeaza un flux pulmonar dimi-
nuat. Hipoperfuzia pulmonara conduce |a aparitia hipoxemiei precoce. Forme-
le cu L-transpozitia vaselor mari realizeaza un hiperdebit pulmonar crescut,
care creeaza conditii de producere a unel hipertensiuni pulmonare,

Simptomatologia esle dependenta de magnitudinea circulafiei pulmo-
nare. Cardiopatia este manifesta din primele zile (50%) sau in prima luna de
viata (75%). In cazuri de boal cu hipervascularizatie pulmonard manifesta-




rile clinice se aseamana cu cele din TVM asociatd cu DSV sau cu defectul
larg de sept interventricular izolat. In hipovascularizarea pulmenara caracte-
risticile fizice se aseamana cu cele din TF.

Semne functionale. IC (in hiperdebit pulmonar si forme ductodepen-
dente), cianoza, dificultali de alimentatie, stagnarea curbei ponderale, edem
pulmonar, policitemie, crize hipoxice.

Inspectia. In formele asociate cu SP este prezenta cianoza de diferit grad
frecvent asociata cu hipocratism digital (de la 3 luni). Se constaté tahipnee,
turgescenta jugulard. In cazurile cu L- transpozitie a vaselor mari sunt vizibi-
le pulsatiile patologice (insuficienta mitrald), tirajul intercostal. $ocul apexian
este deplasat |lateral in afara liniei medioclaviculare.

Palpatia. Este vizibil impulsul ventricular. in situatia SP moderate sau
severe se percepe freamat cardiac. Pulsul periferic este slab. Se constata
hepatomegalie.

Auscuitatia. In caz de hipertensiune pulmonard zgomotul [l poate fi uni-
cul perceput sau se produce dedublarea fixa a acestuia. In asocierea SP
zgomotul || este normal sau abolit. In SP se percepe suflu sistalic (cres-
cendo-decrescendo), in insuficienta valvulelor atrioventriculare este auzibil
suflu diastolic.

Explorari paraclinice. Radiologie: in fluxul pulmonar majorat se deter-
mina cardiomegalie si desen vascular accentuat sau semne de HTP. In flu-
xul pulmonar normal sau redus dimensiunile cordului sunt normale.

Electrocardiografia evidentiazd atat semne de hiperirofie ventriculara
dreapta, cat si HVS. In derivatiile precordiale complexul QRS este de tip
RS, rS sau QR sau unda Q adanca este prezenta in derivatiile precordiale
drepte si cele stangi, sau undele Q nu se inregistreaza in derivatiile precor-
diale. Bloc atrioventricular I-Il. Disritmii.

Ecocardiografia bidimensionala depisteaza 2 valve atrioventriculare care
se deschid intr-o camera ventriculard unicd. Camera rudimentara este, de
obicei, pozitionata in stanga sau anterior camerei principale. Sunt evidenti-
ate anomaliile asociate. Foeramenul bulbo-ventricular este deseori obstructi-
onat (cu presiune =10 mm/fHg.)

Tratamentul medical prevede masuri pentru combaterea gi reducerea
gradulul insuficientei cardiace prin administrarea diureticelor, glicozidelor
cardiace. La copiii cu SP critica sau atrezie pulmonara, precum si la copiii
cu arc aortic intrerupt, se administreaza PGE1 (in perfuzie).




Indicatii pentru interventie chirurgicala:
— 8P cu cianozé severa.
— |C congestivd, medicamentos incontrolabilé (copii fara SP) daca fora-
menul bulbo-ventricular nu este obstructionat.

Tratament chirurgical.
Tehnici chirurgicale paliative
Prima etapa

a) flux pulmonar scazut:

* Sunt sistemico-pulmonar (copii < 2 ani), septostomie atrial3

* Operatia Norwood (stadiul )

b} flux pulmonar crescut:

* Banding AP (copii cu IC, fara SP, cu debit pulmonar crescut). In cazurile cand
foramenul bulbo-ventricular este obstructionat, bandingul este prost tolerat
de copil, mortalitatea postoperatorie atingand de la 25% pana la 50%.
Etapa a doua (dupa cateterism cardiac)

* Anastomoze cavopulmonare bidirectionale prin procedura Glenn/Hemi-
fontan (Norwooed, stadiul 2). Se aplica la copii >2 ani.
Etapa a treia

* Procedura Fontan (Norwood, stadiul 3) se aplica la copii dupa varsta de
3-4 ani.
Incercarile de a crea un sept In ventricul unic nu s-au Tncununat cu succes.

Q20.5 TRANSPOZITIA VASELOR MARI (CORECTATA)

Definitie. Transpozifia vaselor mari partiala, denumita si transpozitia
vaselor mari corectata, L—transpozitia sau levotranspozitia se caracterizea-
za prin comunicare atrioventriculara discordanta cu o dubla discordanta de
conexiuni care se corecteaza fiziologic una pe alta. Atriul drept, in care se
revarsa venele cave este conectat defectuos prin valva mitrala la ventriculul
stang din care porneste anormal artera pulmonara. Venele pulmonare se
varsa in atriul stdng (morfologic), care prin intermediul valvei tricuspide este
conectat la VD (morfologic), pozitionat la stdnga. Din acest ventricul por-
neste aorta. Astfel, in plaméani ajunge sange neoxigenat, iar in aorta sange
oxigenizat ca in conditiile fiziologice, moment care justifica notiunea de TVM
corijatd. Hemodinamica poate fi schimbata de asocierea altor malformatii.

Tabloul clinic. In absenta unor anomalii asociate, semnele functionale
lipsesc, descoperirea malformatiilor cardiace pornind de |a constatarea unei




tulburéri de ritm sau de conducere, sau de la perceperea zgomotului Il unic
§i puternic, uneori palpabil, in spatiul Il intercostal stang. Se pot ausculta
sufluri de DSV sau de stenoza AP.

Radiologie: cordul are o forma sferica, imaginea aortei ascendente apare
situata pe marginea stanga a conturului cardiac, umbra AP este deplasata
spre dreapta si apasa esofagul, umbra ramurii drepte a AP aste largita, AP
stanga nu se vede, fiind situata dupa silueta cardiaca, umbra atriului stang
este |argita din cauza insuficientel mitrale.

Electrocardiografie. Se pot intélni blocuri atrioventriculare de diferite gra-
de; devierea axei electrice la stanga; sindromul WPW: absenta undei Q In
derivatiile precordiale stangi si evidentierea ei in precordialele drepte.

Ecocardiografia Doppler evidentiaza gradientul de presiune in vasele mari.

Tratamentul chirurgical se aplica in forme cu tulburari grave de condu-
cere gl In cazuri cu malformatii asociate:

* Proceduri paliative: banding AP in ICC cu DSV.
+ Proceduri de corectie ce includ inchiderea DSV.

*  Switch-ul dublu pentru reducerea |C si a complicatiilor produse de regur-
gitarea sangelui prin valvulele atrioventriculare.

* Switch-ul arterial si tehnica Rastelli.
* Implantarea unui stimulater cardiac in bloc atrioventricular complet.

In perioada postoperatorie se monitorizeaza functia stimulatorului cardi-
ac. Activitatea fizica se reduce.

Q21.3 TETRALOGIA FALLOT

Definitie. Tetralogia Fallot (TF) este o malformatie cianogena complexa,
caracterizata prin anomalii de dezvoltare la nivelul cii de iesire din VD si
AP (stenoza pulmonara sau atrezie), defect larg al septului interventricular.
Dextropozitia aortel este inconstanta, iar hipertrofia VD este secundara.

Incidenta. Este cea mai frecventa anomalie congenitala de cord ciano-
gena intainita |a copii (8-10% din toate MCC si > 50% din cele cianogene).
Deseori este o parte componenta a unor maladii ereditare. Mai mult de 50%
dintre cazuri afecteaza copiii de gen masculin.

Aspecte genetice. Peste 50 de sindroame genetice cauzate de ano-
malii cromozomiale (afectiuni numerice, deletii, duplicatii, transiocatii) sunt
asociate cu TF. Principalele dintre ele sunt: sindromul DiGeorge: sindromul
Alagill, sindromul tipatului de pisica, sindromul duplicatiei cromozomilor 22p.
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Transmiterea familiala (autozomal-do-
minanta) este intalnita in jurul a 6-28%
dintre cazuri.

Morfopatologie. Cliriccpe e calen d ieyre dn
Defectele anatomice principale o i Vo
care determina TF sunt: IRV ..

« Defectul interventricular larg, peri-
membranos, de obicei, situat sub
valvele aortice.

» Obstructie pe calea de iesire din - S
VD-stenoza arterei pulmonare la (19 6.3.14. Defectele anatomice principale
diferite nivele si pe suprafete varia- cars dalarna TF:
te: infundibul = 50% dintre cazuri, valva (10%) sau ambele (30%). Dese-
ori inelul valvular, trunchiul si ramurile AP sunt hipoplazice).

« Dextropozitia de grad diferit a aortei (aorta calare pe sept, aorta complet
deasupra VD) — 25%.

» Hipertrofia VD.

Anomalii asociate: DSA/FOP, DSV, arc aortic drept, CAV, anomalii ale
coronarelor, anomalii izolate ale mitralei sau tricuspidei.

Fiziopatologie. Factorii determinanti in fiziopatologia TF sunt stenoza
pulmonara si defectul septal ventricular. Hemodinamica este raportata la

gradul stenozei AP care produce cregterea marcata a presiunilor din VD.

8 Hipartiofis O

Fig. 6,3.15. Hemodinamica In TF: A- 8P minima - gunt S-D; B - SP moderaté - sunt
hidirectional;, C - SP severa- gunt D-8,
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Aorta primeste sange din ambele ventricule (in stenozele stranse doar din
VD) contribuind la aparitia hipoxemiei, cianozei, poliglobulinemiei, hipervas-
cozitatii sangelui. Se considera ca expresivitatea cianozei nu depinde mult de
marimea fluxului sangvin prin sunt, de gradul dextropozitiei aortei, ¢i de hipo-
perfuzia pulmonara aflata in rapart direct cu gradul stenozel AP. in cazurile
cand ingustarea arterei pulmonare nu este semnificativa si rezistenta la ejec-
fia ventriculara dreapta este micd DSV existent echilibreaza fluxul sangvin
pulmonar. Presiunile sistolice in VS si VD sunt egale. Aceasta situatie asigura
o saturatie arteriald sistemica normala, iar suntul este stanga-dreapta. Aceas-
ta este aga-zisa varianta de tetralogie ,acianoticd” sau ,roza".

In stenoza pulmonara moderata, cand rezistenta exercitata de SP este ega-
Ia cu cea sisternica, suntul in repaus este echilibrat si cianoza lipseste. La efort
fizic suntul reapare, devenind bidirectional, iar cianoza devine permanenta.

Stenoza pulmonara severa, de obicei, este marcata prin sunt D-S. Din
momentul nasterii apare cianoza, crize anoxice care se datoresc spasmului
infundibular al VD, favorizate de hiperpnee, acidoza si hipoxie. Concomitent
cu hipoperfuzia pulmonaré, ingustarea arterei pulmonare contribuie la dez-
voltarea hipertrofiei ventriculului drept, care intereseaza masa musculard
ventriculara si pilierii. In timp, hipertrofia musculara, inclusiv si cea din calea
de iegire a VD, agraveaza stenoza AP,

Simptomatologie. Manifestarile clinice sunt determinate de gradul ano-
xemiei.

Semne functionale. Pacientii cu TF ,acianoticd” timp indelungat sunt
asimptomatici. In stenozele severe de la nastere sunt notate cianoza, difi-
cultati de alimentare, stagnarea curbei ponderale. Pe parcurs apar dispneea
de efort, lipotimiile, apneea, crizele anoxice (accentuarea cianozei, dispnee
intensa, iritabilitate, uneori letargie, accese convulsive, amenintand viata),
setea (mecanism compensator la poliglobulia secundara hipoxiei), ,pozitia
pe vine". De obicel, IC nu se produce.

Semne fizice.

Inspectia. Habitusul pacientului cu TF forme cianogene este particular
evidentiind bose frontale proeminate, conjuctive ,injectate” (prin proliferarea
anselor capilare), gingivita hipertrofica (insotita frecvent de ,cldtinarea din-
fitor”), refluxul hepatojugular, retard staturo-ponderal. Cianoza (de la forme
discrete pana la severe) este un semn indispensabil pentru TF. Expresivita-
tea cianozei este determinatd de gradul stenozei arterei pulmonare, direc-
lia gi valorile suntului. Cianoza afecteaza fata, mucoasele si extremitatile.
In cazurile in care este discreta, cianoza trebuie cercetata in unele regiuni
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cutanate bogat vascularizate (patul unghial, conjuctival) si la nivelul mucoa-
selor (buze, fata inferioara a limbii). Cianoza se accentueaza la efort, frig, in
cursul alimentatiei, plansului, emotiilor.

Frecvent la coplii cu tetralogia Fallot apare starea de rau hipoxic, gravita-
tea céreia se exprima printr-o simpld exagerare a cianozei in timpul tipatulul
sau agitatiei, pana la pierderi de constiinta, mai lungi sau mai scurte. In unele
cazur aceste crize sunt insotite de convulsii. Hipocratismul digital (consecinia
a cianozel prelungite si marker al unei oxigenari deficitare a {esuturilor) apare
mai tarziu (dupa mai multe luni), afecteaza doar tesuturile moi in diverse tipuri:
.in spatulad”, ,bete de tobosar”, cu unghiile bombate ,in sticla de ceasomic”,
Bolnavii prezintd retard psiho-motor (miscari limitate, intérziere a mersului),
Examenul regiunii precordiale constatd bombarea hemitoracelui stang, pulsa-
til exagerate ale regiunii precordiale, soc apexian extins,

Palpafia constatd cresterea amplitudinii socului apexian, fremismente
(sistolice) in spatiile I1I-IV intercostale stangi, hepatomegalie de staza.

Percutia delimiteaza o matitate cardiaca extinsa.

Auscultatia. Fenomenele stetoacustice sunt caracterizate de clickuri pro-
todiastolice de ejectie aortica, zgomotul |l puternic. Se percepe sufiul sistolic
de ejectie (I1I-V/VI), parasternal stang (spatiile intercostale II-IV).

Mild

| s fleo—

Fig. 6.3.16. Fenomene acustice cardiace in TF. Suflu sistolic §/ freamat cardiac in spafiile 111V
intercostale. Zgomotul Il este accentuat.

Cu cat tetralogia este mai severad, cu atat suflurile sunt mai scurte, sau pot
lipsi. In TF cu absenta valvulei pulmonare sunt auzibile suflu sistolic (stenoza
tractului de iesire al VD) si suflu diastolic de insuficienta a arterei pulmonare,
in asocierea PCA este auzibil suflu continuu in spatjiile intercostale |-l stangi.

Investigatii paraclinice

Radiologie. In TF cianotica cligeele radiologice prezinta variante normale
sau vascularizatie pulmonara diminuata cu reducerea desenului pulmonar,
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cardiomegalie moderata. Varful inimii
este deplasat in sus, Inapoi si spre
stanga. Arcul mijlociu al cordului este
concav (inima In forma de ciubota). In
25% dintre cazuri se evidentiaza arcul
aortic pe dreapta.

In TF forma acianogena cu DSV mic
sau moderat examenul radiclogic nu
prezinta modificari esentiale,

Ecocardiografia 20 evidentiaza
DSV larg, suntul D-S, anatomia céii de
iegire a VD, devierea aortei, anomaliile
asociate indica gradul stenozei AP [1].
Examenul hematologic constatd polici-
temie (solicitarea maduvei osoase prin
hipoxie), cresterea nivelului hemoglo-
binei, hipocromie, hematocrit normal, scaderea VSH, cresterea vascozita-
{il sangvine, accelerarea fibrinolizei, trombocitopenie, intarzierea retractiei
cheagului, hipofibrinogenemie. Saturalia O, (Sa O,) < 80% , presiunea par-
fiala a oxigenului (Pa O,) <40%.

Electrocardiografia. Axa electricd este deviata spre dreapta (intre + 90° si
+120). HVD. Suprasmlcrtaraaﬂﬂ {Zﬂ%}

Fig. 6.3.17. Radiografie toracica.
Hipovasculanizare pulmonara.
Cord in forma de ciubotd

Fay 6.3.18. Baiat 4 ani. ECG Devierea axel glectrice spre dreapia HVD.,

Cateterismul cardiac si angiografia determina gradientul de presiune prin
stenoza, anatomia tractului de iesire al VD si calibrul ramurilor pulmonare, pozi-
lia crosei aortice, marimea si localizarea DSV, marimea circulatiei colaterale.




Tratament medical. Obiectivele principale constau in prevenirea si trata-
rea complicatiilor majore (crize hipoxice, tromboze sau embolii cerebrale, en-
docardita Osler, insuficienta cardiaca), tratamentul anemiei feriprive, al bolilor
febrile, prevenirea accidentelor frombotice si a emboliilor paradoxale.

Se administreaza:

Calmante: diazepam: copii>6 luni: i.v., i.m: 0,1-0,3 mg/kg fiecare 2-4 ore
(max. 0,6 mg/kg in 8 ore); p.o: 0,2-0,8 mg/kg/zi, repartizate in 3-4 prize (max.
10 mg); adulti: i.v., i.m.: 2-10 mg fiecare 3-4 ore PO: 2-10 mg fiecare 6 ore.

Morfind: I.m. 0,1- 0,2 mg/kg. Acest medicament trebuie utilizat cu foarte
mare precautie la sugarul cu varsta mal mica de o lun3 datorita riscului cres-
cut de supresie respiratorie. Timpul de injumétatire de eliminare al morfinei
este prelungit la nou nascut (6-8 ore) fatd de adult (2 ore), iar la prematurul cu
varsta gestationald de sub 30 de saptamani timpul de injumatétire este si mai
lung (10 ore). La aceast’ varsta se recomanda doze de 5-10 mg/kg/ora, fara
a depasi 15 mg/kg/ora.

Propranolol: nou-ndscuti: i.v.. 0,01 mg/kg timp de 10-15 min (max. 1mg/
kg/zi) p.o: 0,25 mg/kg fiecare 6-8 ore (max. 5 mg/kg/zi); copii: i.v.: 0,01-0,15
mag/kg timp de 10 min (max. 3 mg/zi); p.o.: 0,5-1 mg/kg/zi repartizate in 2-4
prize. Doza se ridica la 2-5 mg/kg/zi (max. 16 mg /kg/zi), timp de 3-5 zile. La
fel este indicat Neo-Synephrine (vasoconstrictor), 0,02 mg/kg i.v. (méreste
rezistenta vaselor pulmonare si fortifica vascularizarea pulmonilor). in unele
cazuri grave de crize hipoxice este benefica anestezia generala: ketamina,
1-3 ma/kg. Tn cazul unei cianoze severe la un nou-nascut cu circulatie pul-
monaré foarte saracd nu se administreaza oxigen (ultimul sporeste oblite-
rarea PCA), ci se efectueazé perfuzia cu prostaglandine PGE1 sau PGE2,
sau se administreaza prostaglandina E2 per os pentru a mentine canalul
atrial permeabil — conditie de supravetuire.

Pentru prevenirea crizelor hipoxice se utilizeazd propranolol in doze
3-5 mg/kg /zi, per os o dat3 la 6 ore. Este indicata profilaxia endocarditei
infectioase. Copiii anemici cu poliglobulie prezintd pericol pentru accidente
cerebrovasulare. Se face tratamenul anemiei.

Tratament chirurgical.

Indicatii pentru interventie chirurgicala la varsta sub un an:
« Hipervascularizare pulmonara
« Cianoza severa neonatald

= Hipoplazia severa a AP
« Crize hipoxice frecvente, medicamentos necontrolate.




A. Proceduri paliative.
Sunt sistemico-pulmanar,

1. Sunt Blalock-Taussig (anastomoza termino-laterala intre artera subclavi-
culard si ramura omologa a AP)

2. Operalia Gore-Tex (anastomoza Tntre artera subclavia gi ramura dreapta
a AP). Este indicata pentru copiii mici.

3. Suntul Waterston (anastomoza intre aorta ascendenta si artera pulmo-
nara).

4. QOperatia Potts (anastomoza intre aorta ascendenta si ramura stanga a AP).

Waterston

Blalock-
Toussig

Glenn

Fig. 6.3.19. Proceduri paliative TF cianogend. (Park MK: PediatricCardiology for Practitioners,
4th ed. St. Louis, CV Mosby, 2002).

in perioada postoperatorie poate interveni ICC, distorsionarea AP, per-
sistd cianoza. In ultimii ani aceste tehnici sunt mai rar utilizate, dandu-se
prioritate tratamentului radical.

B. Corectii anatomice: Manevre indreptate spre eliminarea suntului intra-
cardiac, dezobstructia tractului de ejectie ventricular drept. Se aplica in con-
ditille cand anomaliile existente in calea de iesire a VD permit interventia. La
copiii simptomatici gi cu cianoza severa termenele de varsta pentru interventie
sunt intre 3-4 |uni, la cei asimptomatici sau cu cianoza discreta la 3-24 luni. Tot
mai mult se opteaza pentru efectuarea de la inceput a corectiei totale:

« inchiderea DSV

+ Refacerea reliefului obstructiei pulmonare




+ Rezectie infundibulara
« Coreclia cail de iegire din VD prin patch
» Patch transanular
+  Valvulotomie pulmonara.
» Conduct VD-AP
«  Reconstructia AP
Complicatii postoperatorii, In perioada postoperatorie pot interveni:
+ stenozalinsuficienta pulmonara reziduala;
« sunt rezidual la nivelul DSV, insuficienta tricuspidiana;
+ insuficienta aortica;
« aritmil;
« bloc interventricular (alungirea intervalului QRS)
« disfunctii ventriculare (dilatarea si disfunctia VD)
Managementul postoperator
A. Tn leziuni reziduale minime copiii sunt reexaminati o data la 1-3 ani.
In leziuni reziduale importante (insuficientd/stenoza a AP, insuficienta tri-
cuspidiana, dilatare/disfunctie a ventriculelor, aritmii ventriculare) copilul
este examinat o data la 6-12 luni.
Aproximativ 10% dintre pacientii cu TF operata necesita interventii chi-
rurgicale repetate.

w

Indicatii pentru interventii chirurgicale (cateter) repetate

+ D8V rezidual cu gradient Qp/Qs>1,5 :1

« Obstructia reziduala a tractului de iesire al VD cu presiune in VD si AP
>2/3 fala de cea sistemica

- Insuficienta severa a AP (dilatarea progresiva a VD, regurgitare progre-
sivéd la valva tricuspida)

&1/ b & i

Fig. 6.3.20. Stenting prin cateter in stenoza ramurii drepte a AP,

-a-om-:_xs-:-f'_‘[ R I L
j, ~——




+ Disfunctie severa a AD
* Aritmii asociate cu leziuni reziduale
* Endocardita bacteriana
Tehnici
« Stenting prin cateter

TETRALOGIA FALLOT CU ATREZIA VALVEI PULMONARE

Definitie. Tetralogia Fallot cu atrezia AP, denumita si pseudotrunchi ar-
terial comun) este o variantd anatomica a TF in cadrul careia nu exista nici
0 comunicare intre VD si artera pulmonara. Tractul de iesire din ventriculul
drept este atretic, si toatd circulatia pulmonara depinde de permeabilitatea
canalului arterial, formarea si functionarea colateralelor aortopulmonare.

Incidenta constituie 10% din totalul TF.

Morfopatologie. Defectele anatomi-
ce sunt variate, apar multiple colaterale
aortopulmonare. In functie de intinderea
atreziei, se descriu 4 tipuri anatomice
(Sommerville):

* Tip | — atrezia orificiului pulmenar cu
trunchi i ramuri pulmonare normale

» Tip Il — atrezia orificiului si trunchiului
arterei pulmonare cu ramuri normale
sau hipoplazice, confluente sau nu,

*  Tip lll - atrezia orificiului, trunchiului gi ==
a unei ramuri pulmonare. Fig. 6.3.21, Tetralogie Fallot
« Tip IV — atrezia orificiului, trunchiului cu atrezia AP
si a ramurilor pulmonare.

Fiziopatologia este determinata de suntul bidirectional,

Tabloul clinic este asemanator formei obignuite de TF, dar cianoza apa-
re precoce, sunt frecvente starile de rau hipoxic, apare tusea, pneumonii
repetate, palpitatii, semne clinice de IC. Zgomotul cardiac | poate fi accen-
tuat. Suflul sistolic ejectional din spatiul 3 intercostal stang este inlocuit de
suflul continuu subclavicular stang determinat de prezenta canalului arterial
permeabil. Campurile puimonare sunt hipertransparente.

Electrocardiografia vizualizeaza devierea axei electrice spre dreapta, hi-
pertrofia VD.




Ecocardiografia confirma diagnosticul.

Evolutia bolii este stabil-grava, iar prognosticul este nefavorabil din pri-
mele saptadmani de viata.

Tratamentul medical din start prevede perfuzia PGE1 (Prostin) pentru
sustinerea canalului arterial permeabil pe toata perioada cateterismului car-
diac si etapa preoperatorie. Doza initiala este de 0,05 — 0,1pg/kg/min. Daca
efectul preparatului este bun, doza se micsoreaza treptat pana la 0,01 mg/
kg/min. Cateterismul cardiac (indicat Tn necesitati vitale) permite delimitarea
structurilor anatomice ale valvei pulmonare atretice si functionarea colate-
ralelor.

Tratament chirurgical. Obiectivul principal este cresterea fluxului sang-
vin pulmonar:

« Derivatii sistemico-pulmonare (Gore-Tex).
« Reconstructia paliativa a caii de iesire din VD cu patch.
« In stenoze severe ale AP se purcede la procedura Mee.

+ Inchiderea DSV. Termenele optime sunt intre varsta de 3-4 |uni (copii
simptomatici); 3-24 luni (copil asimptomatici sau cu cianoza minima) si la
1-2 ani (copiii cianotici mici).

-

Fig. 6.3.22. Procedura Mee. A— dfagrama TF cu alrezie pulmonara;
B - anastomoza AP hipoplazica cu aorta ascendenta.

* Qcluzia arterelor colaterale sistemice.




TETRALOGIA FALLOT CU ABSENTA VALVEI PULMONARE
Incidenta constituie 2-6% din pacientii cu TF.

Morfopatologie. Defectele anatomi-
ce sunt caracterizate de dilatarea si dis-
torsionarea profundd a AP, insuficienta/
stenoza AP, compresiunea brongica.

Fiziopatologie. Suntul bidirectional
dupa perioada neonatald se transforma
insunt S-D.

Manifestarile clinice sunt dominate
de semnele ventilatiei compromise, cia-
noza variabild, sufluri sistolice si diastoli-
ce ale stenozsi sau insuficientei AP.

Explorari paraclinice. Fig. 6.3.23. Tetralogie Fallot cu absenta
Radiologie. Campurile pulmonare valvel pulmonare

sunt hiperaerate, Se pot chserva seg-
mente de atelectazie. Talia cordului este normald sau putin dilatata. Seg-
mentul AP este dilatat.

Electrocardiografia constata devierea axel electrice spre dreapta, semne
de HVD.

Ecocardiografia atesta intreruperea continuitatii intre septul interventri-
cular si peretele anterior al radacinii aortei, absenta valvei arterei pulmona-
re, aorta larga.

Istoricul natural. Supraviefuirea este posibila numai sub rezerva trata-
menului chirurgical. In circa 25% dintre cazuri decesul survine in primul an
de viata. Alte 60-70% dintre bolnavi mor in pericada de pana la 10 ani. O
mica parte dintre bolnavi, la care AP nu este prea stransa, ajung la perioada
adultului tanar. 86% dintre pacientii operafi supravietuiesc pana la 36 ani.
Activitatea fizica si sportul se individualizeaza de |la caz la caz, si nu este
restrictionatd Tn corectii reusite cu schimbari reziduale minime. Riscul com-
plicatiilor infectioase este relativ ridicat.

Tratament chirurgical
« Inchiderea DSV

+  Protezarea valvel AP

+ Reconstructia AP
+ Stent traheobronhial




Q22.0 ATREZIA PULMONARA CU SEPT VENTRICULAR INTACT

Definitie. Atrezia pulmonara cu sept interventricular intact, denumita si
trilogia Fallot, este o maladie congenitald caracterizata de absenta unei comu-
nicari intre trunchiul AP si VD, valva pulmonara fiind o membrana atrezica.

Incidenta este estimata in jurul a 1% din cardiopatiile congenitale cia-
nogene.

Aspecte genetice. Mai frecvent atrezia pulmonard a fost observata in
sindromul inelar al cromozomului 9.

Morfopatologie. In functie de anomaliile anatomice existente si de volu-
mul VD, Greenvel si Edwars descriu 2 tipuri de anomalii:

1. forme cu VD hipoplazic, dar cu perete muscular gros, asociate cu
stenozarea ugoara a orificiului tricuspidian. Electrocardiografia inregistreaza
HVS, dar axa electrica este deviata la dreapta.

2. forme cu cavitatea VD normald asociate cu insuficientd tricuspidiana
si HVD la electrocardiografie.

Fiziopatologia. Perfuzia arteriald pulmonara se produce prin FOP, PCA
sau colaterale bronsice.

Simptomatologie

Semne functionale. Ciancza apare din primele zile de viat3, este aso-
ciatd cu semne de hipoxemie sever3, se accentueaza progresiv. Frecvent
apar crizele anoxice, dispneea cu polipnee agravate de efort (supt, plans),
insuficienta cardiaca dreapta.

Semne fizice

Inspectia releva cianoza extrema, hipocratismul digital, bombarea hemito-
racelui stang, pulsatii exagerate ale regiunii precordiale, reflux hepatojugular.

Palpatia. Se apreciaza fremismente (sistolice), hepatomegalie.

Percufia evidentiaza extinderea limitelor cordului.

Auscultatia. Componenta zgomotului |l este abolitd. Deseori suflurile
sunt absente. in regiunea valvei tricuspide este auzibil suflul aspirativ al
insuficientei valvulare, iar in cazurile asociate cu stenoza valvei respective
apare i suflu diastolic de intensitate mica.

Explorari paraclinice

Radiologia poate constata cardiomegalie marcatd cu arc mijlociu bom-
bat, artere pulmonare subtiri, vascularizatie pulmonara saraca.

Efectrocardiografie. Axa electrica este deviata spre dreapta, HAD, HVD,

unde R ample in derivatille toracice drepte, in hipoplazia marcata a VD -
semne de hipertrofie a ventriculului stang.

WM@WW&V P A




Fig. 6.3.24. ECG: Devieraa axei electrice la dreapta. HVD.

Ecocardiografia bidimensionalé evidentiaza valva pulmonara atretica, hi-
poplazia ventriculului drept si a valvei tricuspide, PCA.

Cateterismul cardiac apreciaza ingreunarea sau imposibilitatea trecerii
sondei in AP.

Angiografia precizeaza stenoza sau atrezia valvei pulmonare, vizuali-
zeaza leziunile valvei tricuspide si determina dimensiunile VD.

Tratamentul medical. Oblectivul imediat este mentinerea functionala a
PCA similara ca cea din TF,

Tratamentul chirurgical este esential si consta in interventii de urgen-
{a — instalarea suntului sistemico-pulmonar. Septotomia cu balon permite
fealizarea unui sunt D-S la nivel atrial. Ulterior intervine operatia Fontan
sau transplantul de cord.

Evolutia naturala este extrem de grava. Crizele hipoxice deseori sunt
fatale pentru copii chiar din primele zile dupa nastere.

Prognosticul in cazuri neoperate este nefavorabil,

Q22.4 ATREZIA VALVE! TRICUSPIDE

Definitie. Atrezia valvei tricuspide (AT) este o malformatie cianogena
complexa, caracterizata prin absenta oricérei comunicari intre atriul si ven-
triculul drept.

Incidenta constituie 1-3% din totalul MCC, sau ~ 15% din cele cianogene.




Aspecte genetice. AT este asociata cu
sindromul DiGeorge, sindromul Wolf-Hirsch,
sindromul tip&tului de pisica. Cazurile familia--
le sunt rare. Se inregistreaza mai frecvent la
persoane in familille carora existad membri cu
MCC conotruncale sau hipoplazii inelare.

Morfopatologie. Anatomic sunt prezente
urmatoarele anomalii majore: 1. atreézia sau hi-
poplazia tricuspidiana (anomalie fundamenta-
1&), 2. hipoplazia VD, 3. anomalii asociate, ne-
cesare pentru supraviefuire (DSA, DSV, PCA).
Clasificarea anatomica a atreziel tricuspidiene
(Edwards D.E. si Keith J.D.):

A. Atrezia valvei tricuspide fara transpozitia vaselor mari (69%).

— atrezie asociata cu atrezie pulmonara (5%)

— atrezie asociatd cu stenozé pulmonara (51%)

— atrezie asociata cu DSV larg (9%)
B. Atrezia valvel tricuspide asociatd cu D-transpozitia vaselor mari (28%)
C. Atrezia valvei tricuspide asociata cu L-transpozitia vaselor mari (3%)

Fig. 6.3.25. Atrezia tricuspidiana.

AAP SAP+DSY DSV larg
fara DSV (51%) fara SP
(9%)

G S

AAP+DSV SPISP subv, DSV fara SAP SAP subv + DSV
(2%) + DSV (8%) (18%)

Fig. 6.3.26. Clasificarea anatomicd a afreziel tricuspidiene (Edwards D.E. §i Keith J.D
modificata.) A - atrezie tricuspidiané fdra TVM; B - atrezie tricuspidiana asociata cu D-TVM,
€ - atrezie tricuspidiand asociata cu L-TVM,
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Fiziopatologie. Supravietuirea in agenezia sau imperforatia orificiului
atrio-ventricular drept este posibila doar in prezenta unor sunturi veno-arte-
riale, Exista doua tipuri de sunturi:

* Un sunt D-S la nivel interatrial care permite pe de o parte s& se amestece
séngele venos venit din venele cave cu sangele arterial venit in AS prin
venele pulmonare, micsorand astfel presiunea in AD cauzata de returnul
venos. Fluxul pulmonar Tn aceste cazuri este redus, clinic tradus prin
cianoza marcala,

* Unul sau mai muite sunturi S-D care permit reintoarcerea sangelui In
circulatia pulmonara prin PCA, DSV. Dup3 ce sangele venos se ames-
teca cu sangele arterial pulmonar in AS, el trece in VS, De aici sangele
patrunde in aorta si in VD prin DSV. in 30% dintre cazuri are loc si TVM.
In aceste cazuri se determin o perfuzie sangvina pulmonara crescuta,
In timp creste rezistenta vaselor pulmonare, are loc supraincércarea vo-
lumetricd a VS, apare HTP, apoi si insuficienta cardiaca congestiva.
Simptomatologia este dominatd de cianoza severa, dificultati de ali-

mentatie si tahipnee,

Semne functionale. Formele cu hipoperfuzie pulmonara sunt marcate
de stari frecvente de rau hipoxic i poliglobulie, iar cele cu flux pulmonar
crescut evolueaza cu infectii pulmonare recurente, dispnee constanta, sem-
ne de insuficientd cardiaca congestiva.

Examenul fizic
Inspectia evidentiaza cianoza variabild, instalata din primele zile de via-
18, hipocratism digital, gheb cardiac.

Palpatia releva freamét cardiac caracteristic DSV. in cazurile asociate cu
CoA este o discrepanta intre pulsatiile arterelor pe membrele superioare si
cele inferioare. Hepatomegalie.

Percutia. Limitele cordului pot fi normale sau usor extinse.

Auscultatia. Zgomotul Il la focarul pulmonarei uneori este accentuat (aso-
ciere cu PCA). Se percepe suflu sistolic de SP sau DSV pe marginea stanga
a sternului, sufiu continuu subclavicular, in caz de canal arterial persistent.

Explorari paraclinice
Radiologie. Vascularizarea este de obicei scadzutd. in formele asociate
cu TVM desenul pulmonar este accentuat. Volumul cardiac este variabil,

in functie de importanta fluxului pulmonar: normal in flux pulmonar scazut,
erescut in forme cu hiperdebit pulmonar.
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Electrocardiografie. Indiferent de tipul anatomic, electrocardiograma are
o mare valoare in diagnostic. Prezenta hipertrofiei atriului drept (HAD) i &
axei QRS deviata spre stanga, asociate cianozei, este aproape semn pato-
gnomonic pentru atrezia tricuspidiana. La bolnavii cu TVM axa electrica este
deviata spre dreapta, se evidentiaza semne de HAD sau hipertrofie biatriala
(HBA) asociate cu semne de HVS.

Ecocardiografia bidimensionala semnifica infunctionalitatea valvei tn-
cuspide, apreciaza talla ventriculelor, evalueaza anomaliile asociate (TVM,
DSV, PCAetlc.).

Cateterismul cardiac §i angiografia ofera date pretioase: ocbstacol la tre-
cerea sondei din AD in VD, dar trece prin DSA in AS si apoi in VS.
Tratament medical. in perioada neonatald se administreazd PGE1 in
infuzii endo-venoase pentru a sustine permeabilitatea PCA. Se face frata-
mentul IC. Procedura Rashkind (septostomia atriala prin balon) este o parte
initiald a cateterismului cardiac. |
Tratament chirurgical

— Tratament paliativ — sunt sistemico-pulmonar (anastomoza Taussig-
Blalock, Potss, Waterston)

— Corectia hemodinamicii prin procedura Fontan (termen optim — var-

sta 2 ani)

Managementul postoperator include respectarea unei diete hiposaline,
se exclud competitiile sportive, se monitorizeaza aritmiile prezente, se face
profilaxia endocarditei bacteriene.

Evolutie. Prognostic. in absenta tratamentului chirurgical in jur de 40%
dintre copii decedeaza in primul an de viatd. Cauzele de deces sunt insufici-
enta cardiaca, tulburérile de ritm, crizele hipoxice, accidentele neurologice,
endacardita bacteriana.

Q22.5 BOALA EBSTEIN

Definitie. Boala Ebstein este o malformatie congenitala caracterizata
prin implantarea joasa a cuspidelor valvei tricuspide de peretele ventricular
drept, care in consecinta duce la majorarea cavitatii AD si reducerea esen-
tiala a volumului VD.

Incidenta este estimata la 1/210000 nou-nasculi vii. ceea ce reprezinta
mai putin de 1% din totalul malformatiilor congenitale de cord cianogene.

Aspecte genetice. Boala Ebstein este asociata cu trisomia 21, anoma-
lia Pierr Robin, sindromul deletiei cromozomilor 11q, 17q. Rar sunt inre-



gistrate forme familiale de boala. Se intélneste
frecvent in familii unde sunt bolnavi cu leziuni
ale valvei mitrale.

Morfopatologie. Anatomic, boala Ebstein
€ caracterizeaza prin: implantarea joasa, in
spirala, in ventriculul drept a foitelor septala si
posterioara ale tricuspidei (distanta minima de
implantare > 8 mm/m? suprafata corp); cuspi-
da anterioara a tricuspidei este normal implan-
latd, dar ampla, uneori aderenta la peretele
ventricular; marirea de volum a atriului drept,
micsorarea de volum a ventriculului drept,
care este partial atrializat; asocierea frecventa
a unui defect septal interatrial sau a foramenu-
lui ovale patent.

In functie de modul de insertie al cuspidei septale si de gradul de aderen-

a &l foitelor tricuspidei la peretii ventriculari, boala Ebstein poate fi clasifica-

ldin 4 subgrupe, care coreleaza foarte bine cu prognosticul pe termen lung

§l cu modalitatea de corectie chirurgicala (clasificarea Carpentier):

1. TipA: distanta de insertie intre val-
va mitrala anterioara si foita sep-
tala a tricuspidei < 25 mm, foifele
valvel tricuspide suple, neaderen-
te la peretele ventriculului drept.

2. Tip B: distanta de insertie intre
valva mitralda antericard si foita
septala a tricuspidei > 30 mm, fo-
tele valvei tricuspide neaderente
la peretele ventriculului drept.

3. Tip C: foilele valvei tricuspide ade-
rente la peretele ventriculului drept.
4. Tip D: valva tricuspida este ade-
renta complet la peretele ventricu-
lar, deschidere sistolica limitata.

Fig. 6.3.27. Boafa Ebstein. Valva
tricuspida jos inserata. AD mare.
Cavitatea VD este micgoratd,

Fig. 6.3.28. Boala Ebstein. Dislocafia VT in

Tipurile A i B au supravietuire in-
delungata cu calitate buna a vietii,
fara sa necesite corectie chirurgi-

VD. O parte a VD este incorporatd in AD

(portiuniea alrializats a VD). Regurgitarea

VT are foc intr-un AD largit. De obicel este
prezent DSA.




cald. Tipurile C si D au disfunctie diastolica importantd de ventricul drept,
cu fenomene de insuficienta cardiaca si necesita corectie chirurgicala.

Manifestérile clinice sunt variate si reflecta gradul leziunilor valvei tri-
cuspide.

Semne functionale. Toleranta functionald a maladiei este diferita, descri-
indu-se forme clinice latente, descoperite necroptic la varste avansate. inca
zuri cu leziuni minore simptomatologia este saraca instalandu-se dupa varsta
de 4-6 ani. Apare fatigabilitatea, intoleranta la efort fizic. Caracteristice pen-
tru anomalia Ebstein sunt tulburarile de ritm, responsabile pentru producerea
sincopelor, lipotimiilor, convulsiilor, uneori provocand chiar moartea subita. In
leziuni grave cu sunt D-S afectiunile functionale reflecta gradul hipoxemiei
care se traduc prin cianoz3, dispnee, palpitatii, ,pozitia gezand pe vine”, defici
ponderal, Rareori apar crizele hipoxice. In lipsa comunicarii interatriale leziuni
le grave ale tricuspidei conduc la IC dreapta (edeme, hepatomegalie).

Semne fizice (in forme tipice de boala).

Inspectia. In cazuri severe cianoza este prezenta din primele zile de via-
t4. In cazuri mai usoare ea poate fi discreta, moderata sau chiar absenta.
Policitemia, ce se atesta in aceastd maladie, reda tenului fetei un aspec
particular eritrozic ,florid”, Se constata gheb cardiac median, pulsatii exage-
rate Tn epigastru, reflux hepatojugular (insuficienta tricuspidiana). Hipocra-
tismul digital este mai putin nuantat si are o importanta clinica minora.

Palpatia. In lezuni grave (insuficientd/stenoza tricuspidiand) se aprecia-
za freamat cardiac, hepatomegalie de staza.

Percufia. Limitele cordului sunt extinse.

Auscultatia. Evocatoare pentru boala Ebstein la un copil cianotic este
modificarea zgomotului Il (dedublare) in prezenta blocului de ramura dreap-
t4, asociate cu ritm Tn 3 sau 4 timpi (clickuri protosistolice de ejectie), per-
ceptia suflului sistolic parasternal stang sau xifoidian de intensitate medie
(Il/V1) cu accentuare in inspir, suflu de regurgitare tricuspidiana, asocieres
cu tulburari de ritm supraventriculare (tahicardii paroxistice).

Explorari paraclinice.

Radiologie. Circulatia pulmonara este normala sau redusa. Umbra inimii are
un aspect caracteristic (inima n form& de minge de rugby”) exprimata prin dils-
tarea enorma a atriului drept. Structurile cardiace sunt plasate spre stanga.

Electrocardiografie. Anomaliile electrice sunt patognomonice pentru boa-
la Ebstein. Axa electrica este deviata spre dreapta. Se inregistreaza semng
de suprasolicitare si hipertrofie a AD (unde P ample in D2,D3, aVF), tulburén
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de conducere (PR prelungit, bloc de ramura dreaptd complet sau incom-
plet), tulburar de ritm atriale, sindrom WPW (tip B).

Ecocardiografie bidimensionala. Valva septala a tricuspidei, de obicsi,
este malformata, jos inserata. Valva anterioara este mobila, supla. Este bine
observata regurgitarea tricuspidiana. Cavitatile drepte (VD, AD) sunt marite

.

Fig. 6.3.28. Ecocardiografie transtoracicd sectiune apicald 4 camers.
Doppler color ta valva tricuspidé - regurgitare tricuspidiana gr NI,

Catelerismul cardiac si angiografia. Se determina valva tricuspida anor-
mal pozitionata, dilatare mare a AD si presiune crescuta la acest nivel. In
VD si AP presiunea, de obicei, este normala. Oximetria denota oxigenizare
deficitara in sangele arterial periferic.

Tratament medical. La nou-nascut si la sugar cu forme simptomatice
de bozala se opteaza pentru tratament medical (in asteptarea scaderii fiziolo-
gice a rezistentelor vasculare pulmonare, care se soldeaza cu ameliorarea
spontana a cianozei). In clanoza severa se impune mentinerea deschisa a
PCA (perfuzie a PGE1). Se aplicd masuri pentru prevenirea sau reducerea
gradului de insuficientd cardiaca (diuretice si digitalice). Crizele tahicardice
vor fi cupate cu beta-blocanti. Acest preparat va fi utilizat si cu scop de pre-
venire a crizelor tahicardice. Se face tratamentul anemiei feriprive, bolilor
febrile, profilaxia endocarditei bacteriene.

Indicatii pentru tratament chirurgical. Formele neonatale simptomati-
ce si copiii cu cianoza severa, |ICC, cu obstructia caii de iegire VD, cu sindro-
mul WPW impun tratament chirurgical paliativ sau radical.

Tratament chirurgical.

* Optiunile tehnice sunt In functie de varsta copilului. La nou-nascut cu
forme simptomatice grave se aplica operatia Starnes (forme critice neo-
natale).
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La copiii mai mari se efectueaza:
» Anuloplastia tricuspidei (tehnica Danielson sau Carpentier — mobilizarea in-
sertiel, printr-un inel a aparatului valvular si a plicaturii longitudinale a AD)

» Protezarea valvei tricuspide cu proteze prostetice sau biologice sau me-
canice

= Suturarea DSA
« Operatia Fontan (la pacienti cu hipoplazie severa a VD)

« [n sindromul WPW cu aritmii necontrolate medicamentos se purcede la
ablatia fasciculelor).

In perioada postoperatorie pot s& se mentina aritmiile (10-20%). Este
indicata profilaxia endocarditei bacteriene. Efortul fizic se limiteaza.

Evolutie. Complicatii. Prognostic. Evolutia bolii este in funciie de gra-
dul hipoxemiel si originea tulburérilor de ritm. In leziuni grave inca din pri-
mele ore de viatd poate aparea cianoza severa gi asistolia. Copilul mare,
adolescentul, de obicei, tolereaza suficient de bine malformatia, ajungand la
perioada de adult. Cauza principald a decesului este insuficienta cardiaca
dreapta, tulburarile paroxistice de ritm, tromboemboliile acute.

Q22.6 SINDROMUL INIMII DREPTE HIPOPLAZICE (SIDHP)

Definitie. Sindromul hipoplaziei inimii drepte este o malformatie in care
particularitafile anatomice ale viciului se exprima prin imaturitate si micgora-
rea volumului ventriculului drept, atrezia sau stenoza valvelor arterei pulmo-
nare sifsau hipoplazia sau atrezia valvulelor tricuspide. Este descris pentru
prima data de Khouru G H in anul 19389.

Incidenta. Este o maladie rar intalnita la nou-ndscut. Dupéa datele pato-
logomorfologice, incidenta acestui sindrom este de circa 2,6% — 5,6% prin-
tre toate malformatiile congenitale.

Morfopatologie. Sunt descrise 4 forme cardiace ale (SIDHP):

1. Hipoplazie moderatd a VD si a orificiului atrioventricular drept (izolata
sau asociata cu alte MCC).

2. Hipoplazie marcata a VD si a orificiului atrioventricular drept (izolata sau
asociata cu alte MCC).

3. Atrezia valvei tricuspide: a) cu stenoza AP; b) fara stenoza AP; ¢) cu vas-
cularizare pulmonara excesiva; d) cu hipovolemie pulmonara.

4. Distopia valvei tricuspide.




Manifestérile clinice includ semnele stenozei arterei pulmonare cu sept
interventricular intact. Ecocardiografia modul M si 2D evidentiaza cavitafi mici
ale VD, micsorarea orificiului atrioventricular drept, ingrosarea endocardului
VD. Miscarile valvei tricuspide sunt reduse. EcoCG Doppler concretizeaza
gradul obstructiei caii de lesire a VD, confirma maiformatiile asociate.

Q23.4 SINDROMUL INIMII STANGI HIPOPLAZICE

Definitie. Sindromul inimii stangi hipoplazice (SISHP) cuprinde un an-
samblu de anomalii cardiace caracterizate prin diverse grade de dezvoltare,
hipoplazie sau atrezie privind camerele stangi ale cordului, constituind una
din principalele cauze ale mortalitatii infantile prin MCC. Termenul sindromu-
lui inimii stangi hipoplazice a fost introdus de Noonan si Nadas (1958).

Incidenta este estimata la 0,163/10000 de nasteri.
Raportul M/F este de 1:1,3.

Morfopatologie. Sindromul inimii stangi
hipoplazice este determinat de atrezia sau
hipoplazia marcata a orificiului sau valvei
aortice, hipoplazia aoriel ascendente, ste-
noza, hipoplazia sau atrezia valvei mitrale
si dezvoltarea defectuoasad a ventriculului
stang. Inima stanga (VS) este extrem de
mica, ca un buzunar, ca un diverticul al VD.

Se descriu urmatcarele forme anatomice: :
1. Atrezie mitrald si atrezie aortica (forma  Fig. 6.3.30. Sindromul Inimii stangi
clasica) hipoplazice.
2. Canal atrioventricular deschis, VD dominant
3. Stenoza stransa de aorta si hipoplazie a ventriculului stang
4. Stenoza a valvel mitrale cu DSA, DSV si hipoplazia VS

Fiziopatologie. Modificarile hemodinamice sunt sustinute de circulatia
sistemica ducto-dependenta. Fluxul de sange ejectat de VD ajunge in artere-
le pulmonare si prin canalul arterial in aortd, de unde progreseaza anterograd
prin aorta descendenta in jumatatea inferioard a corpului, retrograd prin crosa
in jumatatea superioara a corpului si prin aorta ascendenta hipoplazica in
arterele coronare. Daca ductul rdméane deschis dupa nastere apare hiper-
lensiunea arterialda pulmonara prin exces de debit, hiperpresiune arteriala gi
venoasa pulmonara stanga. Daca ductul se inchide, copiii nu supraviefuiesc.




Simptomatologie.

Semne functionale la nastere nu sunt. Odat3 cu inchiderea PCA sta-
rea copilulul se agraveaza brusc, progresand rapid spre tulburari respiratorii
grave, hipoperfuzie periferica cu colaps, acidoza metabolica pronuntata, soc
cardiogen, insuficienta cardiaca congestiva rebela la administrarea O,. Poa-
te sa se dezvolte sindromul asistoliei acute. Schimbarile functionale sunt
foarte asemanatoare cu cele din sindromul detresei respiratorii.

Semne fizice:

Inspectia. Cianoza discretd, cenusie-pamanteasca este prezenta n toate
cazurile. La unii copii se observa o localizare diferentiata a cianozei (cianoza
lipseste pe maini, dar este prezentd pe membrele inferioare). Se constat
dispnee marcata, tiraj si batai ale aripilor nazale, tiraj intercostal, reflux he-
patojugular, turgescenta venelor jugulare, pulsatie patologica in epigastru.
La sugar este vizibild bombarea fontanelei anterioare. Socul cardiac este
extins, plasat in jos gi periferic. Extremitatile sunt reci, transpirate. La 0 1/3
dintre pacienti apar edeme precoce.

Palpatia. Pulsul arterial periferic este slab, uneori apare puls alternant,
puls paradoxal, cu diminuarea accentuat& a intensitatii in inspir (semn de
jena in circulatia intratoracica). Simptom caracteristic este discordanta din-
tre socul apexian extins si vizibil si pulsul la maini i picioare extrem de slab.
Hepatomegalia de staza si splenomegalia sunt frecvente.

Percufia. Limitele cordului sunt extinse pe contul compartimentelor drepte.

Auscultatia cordului nu prezintd semne caracteristice. Zgomotul |l poate
fi accentuat. Sufluri de obicei nu se percep. Indiferent de faptul ca exista
stenoza mitrala, suflul diastolic si clickul mitral nu se percep (compartimente
mici ale inimii stangi). Este evidenta tahicardia marcata. Presiunea sistolica
nu se ridica mai mult de 60 — 80 mm Hg.

Explorari paraclinice

Radiologie. Campurile pulmonare sunt hipervascularizate. Cavitatile
drepte ale cordului sunt enorme.

Electrocardiografie. Cel mai adesea se constata semne de HAD, HVD cu
voltaj mic (absenta fortelor electrice ventriculare stangi), semne de ischemie
progresiva.

Ecocardiografie. Se inregistreaza cavitati mici ale inimii stangi (VS mic,
sub 10 mm in telediastola sau absent), aorta ascendenta este ingustéa (~2 cm),
fiind redusa la un cordon inregistrat in spatele unei AP mari. Ventriculul si atri-
ul drept sunt largi. Hipertrofia septului ventricular. Valva mitral3 este hipopla-




Fig. 6.2.31. Sindromul ISHP. A— ecocardiografie transtoracica, sectiune apicald 4 camers.
Cavitatea VS micsorata. B — ecocardiografie transtoracicd, sectiune parastemald, axa scurta.
Atrezia aartel,

zica sau atrezica. Poate fi 0 singura valva atrioventriculara (care este tricus-
pida) situatd anterior de septul interatrial. Se atestd regurgitare tricuspidiana
importanta. Se detecteaza FOP care salveaza controlul circuitului pulmonar,
canalul arterial persistent (de diferite dimensiuni) cu jet sangvin D-S.

Cateterism cardiac si angiografie. De obicei, nu se recurge la aceasta
interventie, deoarece ecocardiografia confirma diagnosticul,

Examenul hematologic atesta acidoza metabolic; saturatia de O, (Sa0.)
< 80% sau presiunea partiala in oxigen (Pa0,<40).
Tratament. Tratamentul medical de urgenta include:
1. Mentinerea ductului arterial patent prin administrarea PGE1 -0,0125 -
0,1 pg/kg/min.
2. Monitorizarea saturatiei sangvine in oxigen
3. Tratament intensiv al acidozei

4. Intubarea, sedarea si ventilarea cu aer atmosferic a bolnavului (fara ada-
os de oxigen).

5. Suport inotrop minimal
Tratament chirurgical
Optiuni:

— Procedura Norwood
— Operatia Sano
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— Operatia Fontan (Glenn bidirectional)
— Transplant cardiac neonatal (risc de rejet, infectii, neoplazii)

Fig. 6.3.32. Sindromul inimif sténgl hipoplazice. Procedura Fontan.

Complicatii postoperatorii: aritmii, IC, ictus

Managementul postoperator prevede: mentinerea saturatiei cu O, la
nivel B0% (daca saturatia cu O, este < 65% se face oxigenoterapie); admi-
nistrarea inhibitorilor enzimei de conversie, al diureticelor, digoxinei, aspi-
rinei (preventia trombozelor). Procedura Fontan in sindromul inimii stangl
hipoplazice se face in jurul varstei de 18-48 luni, dupa un cateterism perfor-
mant care denotd normalizarea rezistentei vasculare pulmonare, si are ca
obiectiv separarea circulatiei sistemice §i celei pulmonare.

Evolutia sindromului inimii stangi hipoplazice In afara unei interventii chi-
rurgicale este spre deces, care survine in cateva zile, mai rar saptamani, in
momentul inchiderii canalului arterial. Corectiile chirurgicale efectuate pana
la varsta de 5 ani asigura o dezvollare fizica si mintala satisfacatoare. Se
restrictioneaza efortul fizic intens.

Q26.2 DRENAJUL VENOS PULMONAR ABERANT TOTAL (DVPAT)
CONEXIUNE VENOASA PULMONARA ABERANTA TOTALA
Definitie. Este o anomalie severa in cadrul careia toate venele pulmo-

nare, sau o parte din ele, se varsa direct, sau printr-un colector comun, in
venele sistemice supradiafragmatice.

Incidenta este de 1-2% din totalul MCC.

Apartenenta de sex. Se intalneste mai des la persoanele de sex mas-
culin (raport M/F 4:1)

Aspecte genetice. Anomalia constituie o parte din simptomatologia
trisomiei 8. Sunt raportate cazuri familiale de boala cu transmitere autozo-

—
SOty 1 43 e e D B e e e e e i e e



mal-dominanta, La aceste persoane au fost detectate anomalii ale cromo-
zomilor 4p13-q12.

Morfopatologie. Se descriu mai multe forme ale acestei anomalii. Clasi-
ficarea R. Darling si colab. (1957) prevede 4 tipuri anatomice.

Tip | — supracardiac (50%). Toate venele pulmonare se varsa printr-un
colector comun in vena cava superioara direct.

Tip Il - cardiac (20%). Toate venele pulmonare se varsa in AD direct sau
prin intermediul sinusului coronar.

Tip Il = infracardiac (subdiafragmatic) (20%). Toate venele pulmonare se
varsa in vena porta, mal rar in venele hepatice, gastrice sau in vena cava
inferioara.

Tip IV = mixt (10%). Venele pulmonare se conecteaza la unu sau mai
muite nivele (cele de mai sus), sau varsarea lor e necunoscuta.

|
A 8 c 1.5' ‘A" o
Fig. 6.3.33. Clasificarea anatomica a DVPAT. A - supracardiac; B - cardiac, venele se revarss

inAD (sunt aratate 2 vene pulmonare); C - cardiac, venale se revarsd in sinusul coronar;
D - infracardiac.

Anomalii asociate: cord bicameral, transpozitia arterelor mari, SP.

Fiziopatologie. Asocierea drenajului venos pulmonar aberant total cu o
comunicare interatriala (DSA sau FOP) este obligatorie pentru ca sangele ve-
nos pulmonar si sistemic, amestecat in AD, sa ajunga partial in cordul stang si
Incirculatia sistemica, si astfel anomalia s fie compatibila cu viata. In cazurile
de drenaj aberant supracardiac sau cardiac asociate cu DSV larg venele pul-
monare sau colectorul sunt destul de largi si saturatia in O, a sangelui arterial
este putin redusa. in DVPAT subdiafragmatic, asociat de obicei cu DSV mic si
stenoza colectorulul comun, debitul pulmonar si sistemic este mare, saturatia
in O, a sangelui periferic este mica. Bolnavii sunt extrem de cianotici, la i pot
‘apdrea crizele hipoxice, astmul cardiac sau edemul pulmonar.




Simptomatologia este cea a unui DSA cu sunt stanga-dreapta masiv
(rezistenta pulmonara in mod obisnuit fiind joasa).

Semne functionale. Bolnavii sunt simptomatici din primele saptamani
sau luni de viata. Apare cianoza variabila de la discreta pana la intensa, dis-
pnee, tahipnee, edem pulmonar, dificultati de alimentatie, infectii pulmonare
frecvente, insuficienta cardiaca (biventriculara), stagnarea curbei pondera-
le, semne de HTP.

Semne fizice

Inspecfia. Slarea generala de obicei este grava. Se atesta cianoza (in
formele cu stenozd a colectorului venos), pulsatii patologice in epigastruy,
turgescenta jugularelor. La copiii mai mari este bine observat ghebul cardiac
(preponderent pe dreapta).

Palpatia. Hepatomegalie.

Percufia. Limitele cordului sunt extinse (in absenta obstacolului pe trun-
chiul anormal).

Auscultatia. Este evocator ritmul de galop. Zgomotul | la nivelul tricuspidei
este accentuat (flux masiv), zgomotul |l este accentuat (componentul pulma-
nar), dedublat sau clivat. In focarul pulmonar se percepe sufiu sistolic 11/V1),
sufiu mezosistolic. In cazurile cand colectorul venelor pulmonare se revarsa in
vena cava superioara se percepe suflu sistolic intens (IH-IVA/I) in regiunea su-
praclaviculara dreapta. in focarul tricuspidei se percepe suflu mezodiastolic.

Explorari paraclinice

Radiologie. Caracteristic pentru DVPAT
este aspectul inimii in forma de cifra 8 sau
a omului de zapada, Segmentul de jos reda
limitele cordului, iar cel de sus — imaginea
colectorului. In formele cu obstructie sem-
nificativa a venelor pulmonare, cordul este
normal si cdmpurile pulmonare au aspect
de staza venoasa. In forme fara obstructie
talia cordului este extinsa spre dreapta (ii-
mitele stadngi sunt normale), se observa di-
latarea AP.

Electrocardiografia atesta deviatie dreapta
a axei QRS, HAD si HVD (QRS in V1- rsR').

Ecocardiograma. Evaluarea ecocardio-
graficd completad (indeosebi Doppler color),

Fig. 6.3.34. DVPAT - tip
supracardiac.




face posibila diagnosticarea noninvaziva facila inca de |a vérsta de nou-nas-
cut i sugar. Modul M evidentiaza supraincarcarea de volum a inimii drepte,
AS mic, migcare anormala a septului interventricular. Ecografia bidimensio-
nala si Doppler arata sediul drenajului venos pulmanar anormal.

Cateterismul cardiac aratd un traiect
anormal al sondei spre o vena pulmonara
plecand dintr-o vena sistemica, apreciaza
0 oximetrie crescuta in VCS sau VCI, eva-
lueaza presiunea din AP.

Angiografia selectivd in AP pune in
evidenta conectarea venoasa anormala §i
precizeaza forma anatomica.

Examenul RMN evidentiaza localizarea
drenajului venos.

Istoric natural. Nediagnosticata inain-
{e de varsta de 1 an, boala evolueaz3 catre
hipertensiune pulmonara (HTP) si implicit
duce la cresterea ratei de deces infantil,
moartea survenind la cel mai multi copii in
cdteva saptamani sau luni (80% n primul

an), prin edem pulmonar, insuficienta car- ) . .
diaca congestiva. Fig. 6.3.35. Tc. Drenajul venos
pulmonar aberant total

Tratament. In formele neobstructive
ale DVPAT se iau masuri urgente pentru a combate insuficieta cardiaca
congestiva prin administrarea diureticelor si glicozizilor cardiacl, Diuretice-
le se administreaza si In cazul edemului pulmonar in formele obstructive
de boala. Este beneficd oxigenoterapia, intubatia si ventilatia dirijata. In
timpul cateterismului cardiac se poate face septostomia atriala cu balon,
care amelioreaz3a starea pacientilor. Tratamentul chirurgical, indicat in to-
talitate pacientilor cu DVPAT, prevede doar proceduri corective radicale.
La nou-nasculi si copiii mici se utilizeaza by-pass cardiopulmonar. Se con-
struieste un canal intre venele pulmonare si AS si se Inchid comunicarile
interatriale i traiectul venos pulmonar aberant. Copiii cu obstructia vene-
lor pulmonare sunt operati in perioada neonatala, cei fara obstructie — la
varste cuprinse intre 4 si 12 luni. Printre complicatiile postoperatorii vom
evidentia aritmiile (afectiuni ale nodulului sinusal). Profilaxia endocarditel
bacteriene in forme obstructive de boaléd nu este indicata.
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6.4. MALFORMATII CONGENITALE CARDIACE DIVERSE

Q24.5 ORIGINEA ABERANTA A CORONAREI STANGI DIN ARTERA
PULMONARA

Definitie. Anomalie in cadrul céreia artera coronard stanga la nagtere |
din sinusul postero-lateral stang al AP, tradusa clinic prin ischemia ventricu-
lului stang, infarctul, dilatarea cordului stang.

Incidenta. Este cea mai frecventa dintre anomaliile care intereseaza ori-
ginea arterelor coronare.

Morfopatologie. Artera coronara stanga (uneori mai multe la numar) ia
nastere din sinusul postero-lateral stang al AP. Intre cele doué artere coro-
nare, se dezvoltd conexiuni colaterale progresiv mai bogate care se dilata
si devin sinuoase pe masura ce copilul inainteaza in varsta. In teritoriul de
distributie al arterei coronare stangi poate sé se dezvolte infarctul miocardic,
fibroelastoza endocardica, disfunciia pilierilor §i insuficienta mitrala.

Fiziopatologie. Tulburarile hemodinamice care apar in aceasta anoma-
lie se datoresc nu atat vascularizarii regiunii respective cu sange neoxige-
nat din AP, ci capacitatii de formare a colateralelor intre artera coronariana
stanga si artera coronariana dreapta. In perioada neonatala, artera coronara
stanga este adecvat perfuzatd datoritd hipertensiunii arteriale pulmonare.
Cand aceasta presiune scade sub nivelele sistemice dupa cateva zile sau
saptdmani de la nastere, artera coronara stanga este perfuzata retrograd
de la coronara dreapta prin anastomozele intercoronariene. in cazurile cand
sistemul colateral Tntre arterele coronare este subdezvoltat, miocardul ven-
tricular este lipsit de oxigen, se atesta ischemia, infarcte Tn aria afectata a
ventriculului stang si decesul in primii ani de viata. Formarea unei retele
bogate de colaterale permite asigurarea adecvata a vascularizarii arterei co-
ronare stangi din artera coronariana dreapta. Totodata fluxul retrograd prin
artera coronariana stanga produce in plus si un mic sunt stanga-dreapta.

Simptomatologie

Semne functionale. De obicei, nou-ndscutul este asimptomatic. Mani-
festarile clinice apar la sugar brusc intre | i 4 luni, cu semne de ischemie
miocardica, adesea declansata sau agravati de alimentatie, incluzand epi-
spade de detresa, iritabilitate, agitatie (dureri anginoase). Se cbserva tran-
spiratii reci abundente, paloare, varsaturi, refuzul biberonului, oboseala,
tuse, tahipnee si colaps circulator. In unele cazuri manifestarile clinice sunt
asociate cu semne de insuficientd cardiaca progresiva, Dezvoltarea fizica
este deficitard. Copiii sunt susceptibili la infectille pulmonare frecvente. La




copii si la adulfi cu circulatie colaterala adecvata anomalia (tip ,adult") este
asimptomatica o pericada mare de timp. Deseori malformatia este depistata
intamplator sau odata cu aparitia tulburarilor functionale minime (intoleranta
la efort) sau uneorl se atesta angina pectorala de efort si palpitatii.

Inspectia. Hemitoracele stang este hiperdinamic. Este evident ghebul car-
diac. In unele cazuri sunt observate pastozitatea sau edemele generalizate.

Palpatia. Se constata soc apexian accentuat, pulsatii patologice in epi-
gastru (cardiomegalie marcatd), puls alternant (insuficientd ventriculara
stanga). Hepatomegalie.

Percufia. Limitele cordului sunt extinse.

Auscultatia. La auscultatie suflul lipseste adesea sau este prezent un
suflu sistolic mic (I-1I1/V1). Uneori, suflul sistolic este intens, iradiind in axila,
dovada unei insuficiente mitrale importante cauzate de fibroelastoza endo-
cardului si dilatarea excesiva a cavitatilor VS. In prezenta anastomozelor
Intercoronariene sinuoase se percepe un suflu diastolic sau continuu pe
marginea stang a sternului.

Explorari paraclinice

Radiologia toracicd evidentiaza totdeauna o cardiomegalie importanta.
Deseori sunt prezente semnele insuficientei mitrale si ale HTP.

Electrocardiografia araté o levograma si semne patognomonice: imagine
de infarct antero-lateral cu unda Q larga si profunda, denivelare ST si inver-
sarea undei T in D1, AVL, V5 si V6, precum si aritmii variate. in formele de
tip ,,adult”, electrocardiograma aratd HVD izolata sau asociata la efort cu
modificari ischemice sau cicatrice post-infarct.

Cateterismul cardiac depisteaza un nivel crescut de 0O, In AP (refluarea

sangelui oxigenat din artera coronara dreapta), un mic sunt stanga-dreapta
la nivelul trunchiului AP.

Angiocardiografia selectivd in VS si aortografia confirma diagnosticul,
determina insuficienta mitrala. Coronarografia vizualizeaza coronara dreap-
1, plecand din acrta si apoi prin colaterale spre coronara stangéa cu reflua-
rea sangelui in AP.

Istoric natural. Fara tratament chirurgical, marea majoritate a copiilor
mor in primul an de viata, subit sau prin insuficienta cardiaca rezistents 1a
terapia medicamentoasa. Uneori poate aparea un anevrism ventricular.

Tratament. Pana in prezent nu s-a ajuns la un consens asupra termene-
lor optime pentru interventia chirurgicala,




Tehnici chirurgicale:

Cu efect paliativ se face ligaturarea arterei coronare la locul de origine in
AP. Ulterior se realizeaza un by-pass.

Corectia radicala prevede urmatoarele tehnici:
« Tunel intrapulmonar (Takeuchi)
« |mplantul arierei coronare stangi

« Anastomoz3 terminald capat |a capéat intre artera coronara stanga si ar-
tera subclavia stanga

FISTULA ARTERIO-VENOASA CORONARIANA

Definitie. Fistula arterio-venoasa coronariana (FAVC), este o anomalie
vascularad de comunicare intre o artera coronara subepicardica si una dintre
cavitalile cardiace sau vasele toracice (vena cava, artera pulmonara, venele
pulmonare).

Istoric. Prima descriere a unei FC a fost publicata intr-un raport anato-
mo-patologic din 1865 de Krause. Bjork si Crafoord au realizat prima corec-
tie chirurgicald, in 1947, iar Zuber-Buhler prima embolizare terapeutica a
unui vas anormal toracic in 1974,

Incidenta. Maladia reprezintd o patologie foarte rard. Sunt afectate in
egala masura ambele sexe.

Morfopatologie. Arterele coronariene iau nastere normal din aorta, dar
una (mai rar ambele) sau o ramurd majora comunica distal (fard a trece
prin patul capilar) cu una din cavitatile cardiace si/sau cu unul din vasele
magistrale. In 58- 60 % din cazuri este interesata coronara dreapta. In circa
40% dintre cazuri fistula comunica cu VD, In 25% — cu AD, Tn 20% - AP, VS
—-5,8-19%, AS 5%. FAVC congenitala poate fi asociata cu alte MCC sau boli
cardiace dobandite (20%).

Fiziopatologie. Mecanismul fiziopatologic al FAVC este reducerea fiu-
xului sangvin distal de originea FAVC, cu risc de ischemie. La fel fistula
arterio-venoasa coronariana realizeaza un sunt A-V datorat deficientei de
presiune din coronard spre cavitatea de primire cu presiune joasa.

Semne functionale. Maladia rdmane mulii ani asimptomatica. Totusi,
cu varsta, fistula se poate mari si bolnavii pot acuza: oboseala, dispnee la
efort, limitarea randamentului fizic, rareori durere anginoasa sau semne de
insuficienta cardiaca.

Semne fizice. Cel mai important element care permite evocarea prezen-
tei afectiunii este un suflu continuu precordial, localizat — spre deosebire de




cel din PCA - atipic mai jos. cu maximum in spatiile IV-V intercostale stangi,
mai difuz, relativ slab si superficial, mai puternic in sistola sau in diastola,
deseori insotit de freamat.

Explorari paraclinice
Radiografia toracica. In majoritatea cazurilor, modificari esentiale nu sunt.
Daca suntul este important, pot aparea semne de suprasolicitare de volum

a inimii (index cardiotoracic crescut, arc mijlociu stang rectiliniu) si incarcare
vasculara pulmonara.

Electrocardiografia mult timp arata indici normali. Cand se instaleaz3 le-
ziuni ischemice in miocard se pot inregistra madificari ale complexului QRS,
tulburari de ritm.

Ecocardiografia bidimensiona-
la evidentiaza dilatare de coronare
sl flux sistolo-diastolic. Doppler-ul
color si pulsat si ecocardiografia de
contrast ne ajuta n aprecierea tra-
iectului si locului de drenaj.

Cateterismul cardiac drept evi-
dentiaza, printr-o cercetare minuti-
oasa a oximetriei in fiecare camera

$l la nivelul sinusului coronar, un Fig. 6.4.1. Ecocardiografie transtaracics,
sunt stanga-dreapta, cel mai ade- sectiune parasternala, axa lunga. Fistula
gea minim si localizat, coronaro-cavitara.

Coronarografia, standardul de aur, este metoda care precizeaza sediul
fistulei, traiectul si locul de varsare,

TC, RMN pot aduce lamuriri in cazul unor drenaje dificil de apreciat co-
ronarografic, de obicei, in vase extracardiace.

Istoricul natural. Evolutia fistulelor coronariene este variabild. in cazul
fistulelor foarte mici (rar intalnite) are loc inchiderea spontana. in prezenta
unui sunt S-V important, in timp, artera coronariana se dilata progresiv, se
pot forma anevrisme cu ulceratii ale intimei, degenerarea mediei, depozite
aterosclerotice, calcificari, obstructii ale ramurilor, tromboze murale si, rar,
rupturi.

Tratamentul medical este raportat la dimensiunile fistulei, simptomato-
logia existentd. Copiii asimptomatici, dar care prezintd modificari electrocar-
diografice sau radiologice toracice trebuie tratati pentru a evita complicatiile
pe termen lung legate de fistuld. In cazul FAVC importante se realizeaza
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tratamentul ICC, profilaxia endocarditei bacteriene pentru orice procedura
stomatologica, gastroenierologica, urologica.

Tratament chirurgical. Indicatile de inchidere a fistulei sunt reprezen-
tate de simptome, de pericolul aparitiei complicatiilor. Inchiderea fistulelor
este indicata pentru a preveni dezvoltarea insuficlentei cardiace congestive,
endocarditei, formarea de anevrism cu ruptura sau embolizare. Interventia
chirurgicala si ligatura directa epicardicad sau endocardica reprezentau me-
todele traditionale de inchidere a fistulei. Progresele in tehnicile interventio-
nale au condus |a realizarea embolizérii fistulelor folosind diverse dispozitive
care utilizeaza baloane detagabile, coils-uri (bobina, colac) din otel inoxidabil
sau plating, diverse substante chimice, cum ar fi alcoolul pur, stenturi (stent
graft) acoperite, dispozitive de inchidere gen Amplatzer, by-passul coronari-
an. Inchiderea interventionala completi a fistulelor se poate realiza in 82%
din cazuri. Riscul de mortalitate preoperatorie este de 0-4%.

Q24.0 DEXTROCARDIA

Definitie. Cord situat in hemitoracele drept.

Exclude: dextrocardia cu pozitie inversa (vezi sindromul Ivermac), isomerism
al partii secundare a atriului (cu asplenie sau polisplenie); imaginea in oglinda a
aranjamentului atrial cu pozitie inversa (vezi sindromul Kartagener). Cordul din
punct de vedere structural este obignuit. Semnele functionale lipsesc, anomalia
find depistata ocazional la un control obignuit, la o radiografie sau electrocar-
diografie. La examenul clinic, varful inimii este palpat sub apendicele xifoid, iar
zgomotele cardiace sunt mai bine percepute in dreapta. Prin inversarea electro-
Zilor membrelor superioare se obtine un traseu electrocardiografic normal.

Evolutia si prognosticul sunt favorabile.

Q24.2 CORDUL TRIATRIAL

Definitie. Cordul triatrial este o cardiopatie congenitala in care venele
pulmonare se varsa intr-o cavitate suplimentara a atriului stang.

Incidenta. Anomalia este rara (0,1% din totalul cazurilor de MCC).

Aspecte genetice. Cordul triatrial a fost observat mai frecvent in forma
clasica a sindromului Ellis van Creveld.

Morfopatologie. Sunt prezente doud camere atriale stangi suprapuse si
separate intre ele printr-o diafragma fibromusculara cu un orificiu mic, pro-
ducénd o obstructie in returul venos pulmonar. Venele pulmonare se des-
chid in camera postero-superioara, sau sinusul venos, Comunicarea acestei




camere cu atriul propriu-zis se produce printr-o membrana cu unul sau mai
muite orificii ale caror dimensiuni determina gradul de obstructie la trecerea
sangelui venos pulmonar, inainte de a ajunge la valva mitrala. Rareori poate
fiasociat DSA (ce face in mod obisnuit comunicarea intre camera superioa-
ré $i AS), drenaj venos pulmonar aberant, tetralogie Fallot sau SP.

Fiziopatologie. Elementele esentiale care intervin in fiziopatologia acestei
anomalii sunt hipertensiunea pulmonara severa, venoasa si arteriala si HVD

Manifestari clinice. Din primele zile de viatd este vizibila dispneea mar-
cata. Boala evolueaza spre agravare continua. Copiii sunt supusi infectiilor
pulmonare, se atesta stagnarea curbei ponderale. Fenomenele acustice car-
diace sunt caracterizate de accentul zgomotului || sau clacmente in focarul
pulmonar. Suflurile lipsesc, moment care poate sugera, ca diagnostic initial, o
boala primara vasculara sau parenchimatoasa pulmonara, sau fibroelastoza

Radiografia standard evidentiaza o cardiomegalie marcats, hipervascu-
farizatie pulmonara severa, bombarea segmentului mare al AP.

Electrocardiograma deceleaza devierea axiala dreapta, R ample in V1 si
V2, semne de supraincarcare ventriculard dreapta de tip diastolic.

Ecocardiografia. Doppler color este metoda de eleclie, poate evidentia
prezenta ecourilor structurale suplimentare ale membranei interatriale stangi
§l gradientul dintre cele doua camere ale atriului stang

Fig. 6.4.2. Ecocardiografie transtoracica sectiune apicald si Doppler color. Cord triatrial
a -~ defect; b- jet sangvin turbulent in membrana interatriald stanga

Angiografia este indicata in anomalii asociate si relevd membrana ob-
structiva si cele doua camere atriale stangi.

Tratamentul chirurgical cu rezultate foarte bune prevede inlaturarea
diafragmei fibromusculare care separa camera suplimentara de AS propriu-
Zis si plastia comunicérii interatriale.
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ANOMALII MINORE DE CORD

Progresul realizat in domeniul metodelor de explorare a inimii a facut po-
siblla descoperirea unor defecte mici ale arhitectonicii cordului, necunoscute
anterior, care au pus in fata medicilor un sir de probleme ce tin de semni-
ficatia lor clinica. Aceste anomalii ale cordului au fost numite de unii autori
,anomalii minare ale cordului®, de altii ,stigme ale cardiogenezei”. Frecventa
lor este estimata la 2,2-10% n populatia generalad. Actualmente nu exista o
parere unica asupra semnificatiei clinice a acestor anomalii, pe motive ci o
parte dintre ele sunt ,temporare” si nu manifesta semne clinice de boala in
perioada copilariei. Mai multi cercetatorl in domeniu sunt de parerea ca ano-
maliile minare de cord au un rol definit in declangarea aritmiilor, tulburarilor
de conductibilitate, aparitia insuficientei idiopatice a valvulelor, a insuficientei
cardiace, iar in unele cazuri sunt responsabile de moartea subita. Rezultate-
le unui studiu recent, care a inclus 1339 copii cu tulburari de ritm, au demon-
strat cé in 98,8% dintre cazuri la aceste persoane au fost depistate diferite
anomalii minore de cord. Conform datelor acestor autori examenul obiectiv
al copiilor investigati a evidentiat multiple semne caracteristice unei displazii
generalizate a tesutului conjunctiv (anomalii ale scheletului, piele hiperelas-
ticad, anomalii de dezvoltare a cailor biliare, rinichilor). Cercetarile histopato-
logice, imunologice, genetice efectuate in cursul ultimelor decenii au demon-
strat c& un rol hotarator In aparitia anomaliilor minore de cord il are displazia
tesutului conjunctiv. Tesutul conjunctiv constituie 50% din structura corpului
uman si provine din mezenchim — structura formata din celule embrionare
fusiforme sau stelate inglobate intr-o substantda omogena, din care se for-
meazé ulterior vasele sangvine si limfatice, tesutul conjunctiv, tesutul osoes,
pielea, muschii netezi, cartilajele s.a. Elementele conjunctive care participa
la structurarea tesuturilor si sistemelor corpului uman se grupeaza in trei
clase: celule conjunctive, fibre conjunctive si substanta fundamentala. Prin-
cipalele tipuri de celule intalnite n tesutul conjunctiv sunt: fibroblastii, fibroci-
tele, histiocitele, plasmocitele, mastocitele, adipocitele, celulele pigmentare,
pericitele, condroblastii, condrocitele, osteoblastii, osteocitele si osteoclastii.
Functia principala a tesutului conjunctiv este coordonarea si derularea pro-
gramului genetic ce tine de cresterea, renovarea tesuturilor umane. Displa-
zia este un termen medical care desemneaza o problema de dezvoltare a
tesuturilor, organelor sau regiunilor anatomice ce se produce in perioada
embrionaré si postnatald. Termenul de displazie a tesutului conjunctiv a fost
folosit de Beighton P. (1983) pentru a denumi expresia clinica a tulburarilor
sintezei si disfunctiei colagenului si a elastinei. Mecanismele patogenetice,




foarte complexe, ale displaziei tesutului conjunctiv sunt determinate, pe de
o parte, de tulburari ale fibrilogenezei si sintezei colagenului, pe de alta par-
te, de alterarea proceselor de biodegradare a colagenului, aparitia diferitor
fermentopatii, defecte de structura a fibronectinei, elastinei, glicoproteidelor,
Un rol important in realizarea acestor mecanisme patogenetice il au: factorii
ereditari (mutatiile mostenite sau de novo in genele responsabile de sinteza
§i structurarea colagenului); factorii exogeni antenatali si postnatali (factori
de mediu, infectiile, alimentatia nerationala, stresul); factorii endogeni mater-
nali sau postnatali (boli cronice, diabetul zaharat, epilepsia etc.): afectiunile
polifactoriale. Se estimeaza doud forme de displazii ale tesutului conjunctiv:
displaziile diferentiate si nedeferentiate. Primele sunt caracterizate printr-un
mod specific de transmitere ereditara (de obicei, se cunoaste gena implica-
ta) si expresie clinica definita (sindromul Marfan, sindromul Ehlers-Danlos,
pseudoxanthoma elasticum, sindromul Gronblad-Strandberg, osteogenesis
imperfecta). Displaziile nediferentiate prezinta un grup heterogen de anoma-
lii care sunt diagnosticate in cazurile in care tabloul clinic nu se contureaza
in caracteristica displaziilor diferentiate. Frecventa acestora este estimata
intre 26-80% din totalul displaziilor existente. T. Munkoscka-OumuTpos si
A. Kapkawesa (2006) au elucidat fenotipul sindromului displaziei tesutului
conjunctiv care este caracterizat de:

+ Dismorfie cranio-faciala: macrocefalie, dolicocefalie, brahicefalie, hiper-

~ telorism, aplazia segmentelor mijlocii ale fetei, frunte mic3, ceafa tesita,
epicant, fante palpebrale mongoloidiene, asimetria inserarii pavilioanelor
urechilor

* Anomalii ale scheletului: scolioza, cifoz4, talpa plata, picior stramb, clino-
dactilia degetului V (la maini si picioare)

* Displazie ectodermala: hipertricoza, hipoplazia unghiilor

* Anomalii dentare: microdontie, oligodontie, anomalii de ocluzie

* Anomalii ale organelor genitale externe: hipospadie, criptorhidie, fimoza
Semne fenotipice principale:

* . Deformatia toracelui de tip pectus carinatum, pectus excavatum
+  Anomalii ale coloanei (scolioza)

+ Forma ogivala a palatinului

* Anomalii oculare (miopie, astigmatism, strabism)

+ Talpa plata




Semne fenotipice secundare
« Dismorfia pavilicanelor urechilor
» Anomalii dentare
»  Subluxatii, hipermobilitate a articulatiilor insolite de artralgii

Dupa parerea unor specialisti in domeniu (C.®. M4ycaes, 2001), in ca-
zul cand la una si aceeasi persoand cu manifestari generale ale displaziei
tesutului conjunctiv sunt detectate mai mult de 3 anomalii ale arhitectonici
cordului (,stigme” cardiace) este necesara examinarea aprofundata a siste-
mului cardiovascular si monitorizarea in timp a acestor pacientj,

Clasificarea maladiilor cardiovasculare (New York ,1990) a definitivat ca
entitate aparte sindromul displaziei tesutului conjunctiv al cordului (denumit
ulterior anomalii minore ale cordului), care includea: prolapsul valvei mitrale,
cordajul fals in VS, anevrismul septului interatrial gi al sinusului Valsalva,
dilatarea radacinii aortei si a arterei pulmonare, valve bicuspide ale aortei.

Depistarea la ecocardiografia cordului @ unui spectru mai larg de ano-
malii ale structurii si arhitectonicii cordului, diferit de cel clasic mentionat in
cadrul malformatiilor de cord, a determinat un grup de savanti sa revada
clasificatia din New York.

Clasificarea anomaliilor minore ale cordului (AMC) dupa C.®. l1yca-
e, 2001 (cu modificari):

1. Dupa localizare gi forma
»  Atriul si septul interatrial
— persistenta si prolapsul valvei venei cave inferioare
— alungirea valvei Eustache mai mult de 1cm
— foramen ovale persistent
— aneyrism minor al septului atrial
— prolapsul muschilor pectinati din atriul drept
« Valvula tricuspida
— pozitie anormald a cuspidei seplale
— prolapsul valvulel tricuspide
— dilatarea orificiului atrioventricular drept
« Artera pulmonara:

— dilatarea conusului pulmonar
— prolapsul valvulelor




+ Aorta
— ingustarea sau largirea la valori limita a radacinii aortei
— dilatarea sinusului Valsalva
— valvula bicuspida a aortei
— asimetria si prolapsul valvulelor aortei
+  Ventriculul stang
— trabecule (longitudinale, transversale, oblice)
— anevrism minor al septului ventricular
« Valvula mitrala
— prolapsul valvei mitrale
— cordaj fals

— distribuirea anormala a coardelor cuspidei anterioare si (sau) posteri-
oare

— muschi papilari suplimentari sau pozitionati anormal
2. Complicatii si afectiuni concomitente.

— endocardita infectioasa

— calcificare

— mixomatoza

— fibroza valvulara

— ruptura de coarde

— dereglari de ritm
3. Caracteristica hemodinamicii

— regurgitarea si gradul ei

— insuficienta cardiaca

— hipertensiune pulmonara

FORAMEN OVALE PATENT (FOP)

Definitie. FOP reprezintd o comunicare mica, de ordinul a cativa milime-
tri, situatd la nivelul septului interatrial, care exista din viata intrauterina si
care in mod normal se inchide dupa nastere.

Fosa ovald este o depresiune situatd postero-inferior, care corespunde
canalului Botallo prin care comunicau cele doua atrii in timpul vietii intrauteri-
ne. Comunicarea intre atrii prin foramen ovale este o conditie indispensabila




in circulatia sangvina fetala. In con-
ditii fiziologice aceastd comunicare
dispare catre luna a saptea a dezvol-
tarii intrauterine. Dupa nastere, ca-
nalul se inchide in urma concresteri
valvei sale cu septul, formand o mica
depresiune in sept. In circa 50% din-
tre cazuri FOP ramane deschis pana
la varsta de 1-5 si mai multi ani. Val-
va foramenului, care constituie baza
acestuia, este in mod normal mai
mare decat orificiul fosei ovale, astfel
incat presiunea atriala stangés crescu-

Fig. 6.4.3. 1 vena cavs superioars;
2 orificiul venei cave inferioare; 3 - valva , NI
lul Eustache; 4 - orificiul sinusului coronar 18 1ine foramenul bine inchis. Comu-

cu valva lui Thebesius; 5 - valva tricuspida; ~ nicarea interatriala prin fosa ovala se
6 - urechiuga dreapta; 7 - torusul aortic; mentine cand valva rabatabild este

6 —fosa ovald; 9 - limbul foseil ovale; L i ;
10 - tuberculul Intervenos; 11— muschii defecta, fie cd este prea mica si ny

pecteniati: 12 - creasta terminal3. acopera marginile fosei in totalitate,

fie ca este perforata. Ambele situatji

patomorfologice determina marimea defectulul, Existd cateva tipuri de fora-
men ovale ,functional”: cu sunt dreapta-stanga, cu sunt stanga-dreapta sau
bidirectional, fara sunt. Semnificatia clinicd a FOP este raportata la varsta
copilului. La nou-nascuti cu hipertensiune pulmonara neonatald, la prema-
turi, in hipotrofiile congenitale grave, afectiunile sistemului nervos central,
anomaliile grave de dezvoltare, drept consecint3 a majorarii presiunii in AP si
VD, pot aparea tulburdri severe ale hemodinamicii care pun in pericol viata
aceslora. Persistenta FOP in aceste cazuri este favorabild, deoarece schim-
barea direcfiei fluxului sangvin de la dreapta spre stanga (sunt D-S) prin fo-
ramen ovale persistent contribuie la descarcarea compartimentelor drepte
ale inimii, ameliorand semnificativ evolutia bolii. Cand presiunea n atriul
stang se mareste (prematuri, afectiuni pulmonare, stenoza congenitald a val-
vel mitrale) se produce schimbarea directiei jetului sangvin prin FOP (sunt
stanga-dreapta). Suntul bidirectional este caracteristic pentru prematurii cu
masa foarte mica la nagtere. Foramen ovale patent la coplii mai mari nu are
semnificatie functionala cata vreme presiunea in atriul stang este mai mare
decat presiunea in atriul drept, dar nu depaseste valori normale de varsts. Se

presupune cé |a copiii cu FOP In momente de activitate fizicd maxima (com-
petitii sportive, activitate fizica intensa) presiunea in ventriculul stang si atriul




stang creste si are loc restabilirea comunicarii interatriale. Aceste situatii clini-
ce sunt caracterizate de dispnee, cardialgii, labilitate emotionala. in blocurile
alrioventriculare, patologia cronica a pulmonilor, hipertensiunea pulmonara,
in interventii chirurgicale la pulmoni sau cord, FOP prezintd un pericol pentru
formarea trombilor cavitari, Auscultatia cordulul in FOP denota sufiu sistolic
in spatiile 11-11l intercostale pe stanga, dedublarea periodica a zgomotului (I
in focarul pulmonar. Examenul radiologic al cordului deseori prezinta dimen-
siuni mici ale inimii. Electrocardiografia constata inversia izolata a undei T in
derivatele standard, deseori apare bloc de ramura dreapta a fasciculului His,
repolarizare precoce a muschiului ventriculului stang, tahiaritmie sinusala
Ecocardiografia depisteaza turbulentd sau intreruperea semnalului in regiu-
nea septului atrial. Imaginea prezinta o turbulenta sangvina de forma conica,
spre deosebire de DSA (unde se vizualizeaza defectul abrupt). In FOP lip-
sesc tulburarile hemodinamice caracteristice pentru DSA.

Fig. 6.4.4. Ecocardiografie FOP. Fig. 6.4.5. Ecocardiografie: defect al seplulli atrial,

ANEVRISM MINOR AL SEPTULUI ATRIAL

Definitie. Dilatatie permanentd, cu tendin-
la de crestere, care apare ca urmare a displa-
ziel tesutului conjunctiv din septul interatrial.
Leziunile de obicei apar in regiunea foramen
ovale. Fenomenele acustice sunt caracterizate
de perceptia unui click in spatiul Il intercostal
sténg, similar celui din PVM.

La copiii cu anevrism al seplului interatrial

se pot declanga crize de tahicardie paroxisti- w
¢ supraventriculara, boala nodulului sinusal.  Fig. 6.4.6. EcoCG. 20, Anevrism
(D'Urbano M. si colab.,1994). Monitorizarea in septul interatrial.
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Holter in aceste cazuri este utila si poate releva extrasistole atriale, ventri-
culare (unice, frecvente sau in grup), bloc sinocauricular, bloc atrioventricular
de diferit grad, tahiaritmie, tahicardie paroxistica supraventriculara.

PERSISTENTA S| PROLAPSUL VALVULELOR VENEI CAVE
INFERIOARE

Definitie: persistenta si procidenta (cdderea) valvelor venei cave inferi-
oare dincolo de limitele lor normale.

Orificiul venei cave inferioare este pozitionat intre peretii atriului drept. El
este acoperit cu repliuri semilunare din endocardul atrial, denumite valvule
Eustachio. Avand initial functia de transmitere a sangelui placentar, foar-
te bogat in O,, din vena cava spre atriul stang, aceste valve embrionare
regreseaza de obicei, astfel incat in cordul definitiv se mai regasesc doar
mici ramasite cu lungimea maximé de 1cm. Persistenta postnatala a valvei
Eustachio, alungirea si prolabarea ei este o anomalie care poate declanga
tulburari de ritm in conditiile suprasolicitarii reflexe a cailor de conducere in
atrii. Studiile populationale efectuate in ultimii ani au estimat o frecvenia a
acestei anomalii de 0,2% in populatia generala. Examenul ecocardiografic
bidimensional vizualizeaza alungirea, prolabarea acestei valvule.

PROLAPSUL MUSCHILOR PECTINATI DIN ATRIUL DREPT

Definitie: Procidenta (alunecarea inainte) muschilor pectinati dincolo de
limitele lor normale.

Muschii pectinaii (mugchi in forma de pieptene) sunt trabecule muscula-
re care se desprind la nivelul cristei terminale din peretele anterior al atriului
drept si se termina spre orificiul atrioventricular. Prolapsul acestor structuri
anatomice semnifica afectiunea tesutului conjunctiv din aceste structuri,
Deseori la acesti copii sunt depistate si alte anomalii minore de cord (cor-
daje false, PVM, ingustarea inelului fibros al aortei etc.). Examenul obiectiv
al pacientului evidentiaza semne generale ale displaziei tesutului conjunc-
tiv (piele elastica, hipermobilitate in articulatii, torace Tngust, talpa plata),
Auscultatia cordului este caracterizata de suflu sistolic rugos, situat la baza
cordului, clickuri sistolice. Aceste anomalii pot declansa crize de tahicardie
supraventriculara.




POZITIE ANORMALA A CUSPIDEI SEPTALE
A VALVEI TRICUSPIDE

Definitie. Insertia joasa (> 10 mm) a cuspidei septale a valvei tricuspide
pe septul interventricular.

Complexul valvular tricuspid este format; din orificiul atrioventricular drept
gt inelul sau fibros, cuspide (valvule), cordaje tendinoase si muschii papilari
care se deschid la presiuni mici, asa cum sunt diferentele de presiune dintre
atrii i ventricule in diastola, Tricuspida este alcatuita din trei foite (cuspide)
subtiri de forma triunghiulara: dreapta supero-laterald (anterioara), dreapta
infero-laterald (posterioara) si septala (mediald). Fiecare valvuld (cuspida)
prezinta o baza care se insereaza pe scheletul fibros al inimii, un varf orien-
lat spre ventricul si doua fete: fata axiald, neteda care vine in contact cu co-
loana de sange si fateta parietala (neregulata prin prezenta insertiei corda-
Jelor tendinoase). Cordajele tendinoase se prind pe 3 muschi papilari si pe
peretele ventriculului. Valva septala are forma semicirculard, se insereaza
de-a lungul unei linii care trece de pe peretele ventricular posterior pe sep-
tul muscular. Locul insertiei cuspidei interne (septale) este treimea medie a
partii membranoase a septului interventricular. Conexiunea atrioventriculara
discordanta este o anomalie minord care poate produce diferite tulburari de
fitm. Anomalia este o descoperire ecocardiografica ocazionala.
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Flg. 6.4.7. A— valvé fricuspioa: 1 - creasta supraventriculard; 2 - infundibulul: 3 = trunchiul AP:

4,5, 7, 10— mugchil papitari; 8 - septul interventricular; 11 - cuspida anterioard,; 12 - cuspida
mediaid; 13 - cuspida posterioara; B - septul interventricular (VD).

Copiii pot prezenta acuze la senzatie de disconfort in regiunea precordi-
ala, palpitatii. Examenul fizic, de obicei, nu constata niciun fel de abateri de
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la norma. In cazul tulburarilor de ritm copiil sunt supravegheati de medicul
de familie, pediatru, cardiolog. Sunt utile testele ECG cu efort, veloergome-
tria, Holter ECG.

PROLAPSUL VALVULEI TRICUSPIDE

Definitie: Procidenta (alunecarea inainte) in sistola a valvulei tricuspide
in cavitatea atriului drept dincolo de limitele sale normale.

Suprafata totald a cuspidelor valvu-
lare este foarte mare, fiind aproximativ
dublul orificiului valvular respectiv. Alipi-
rea valvelor inchise are loc pe o suprafa-
ta mare. Apropierea foitelor valvulare in
timpul sistolei se datoreaza mai multor
factori, in afard de contractia ventricula-
rd. Structura elastica a peretilor ventri-
culari permite jetului sangvin sa formeze
vartejuri de-a lungul peretilor ventriculari
care apropie cuspidele si participa la in-
chiderea acestora. In cordul normal in
timpul sistolei, planul valvei tricuspide
coboara 1-2 mm spre apex, care la randul sdu urca spre baza inimii. Pre-
zenia cordajelor tendinoase ancorate de muschi care se contracta impiedi-
c4 rasfrangerea valvelor cardiace inspre atrii. Deplasarea valvei tricuspide
in atriul drept la o distanta mai mare de 1-2 mm este definita ca prolaps. In
forme izolate prolapsul valvei tricuspide se intalneste rar. De obicei, este
asociat cu prolapsul valvei mitrale. Copiii prezintd acuze la palpitalii, car-
dialgii, intoleranta, dispnee la efort fizic, anxietate. Durerile precordiale se
localizeaza pe toatd regiunea pectorala, nu sunt provocate de efort i nu
cedeaza la repaus (durere .vegetativa functionald™). Examenul fizic consta-
14 tip constitutional astenic, semne de displazie fina a tesutului conjunctiv.
Auscultaltia cordului denoté clickuri sistolice si suflu sistolic gradele |-11 dupa
Levine in zonele proiectiei tricuspidel. Deseori aceste fenomene acustice
sunt dependente de respiratie. In timpul inspirului numarul clickurilor per-
cepute este mai mic gi sunt deplasate tardiv in sistola. Electrocardiograma,
de obicei, este normala sau se constata inversia undei T in derivatiile 11,1l
si aVF, aritmie sinusala. Ecocardiografia descopera prolapsul valvei §i ates-
ta gradul insuficientei. Tratamentul este simptomatic, fiind axat pe sanarea
focarelor de infectie, armonizarea asigurarii vegetative. Sunt utile procedu-
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rile acvatice, gimnastica medicala, fitoterapia sedativa. Evolutia prolapsului
valvei tricuspide Tn lipsa disritmiilor, insuficieintei si modificarii gradientului
presional de o parte si alta a valvulei este favorabild. In cazul progresarii
insuficientei valvei tricuspide se indica consultatia cardiochirurgului pentru a
decide asupra valvuloplastiei.

DILATAREA CONUSULUI PULMONAR

Definitie. Anomalia este caracterizatd de dilatarea infundibulului VD in
lipsa patologiei pulmonare. Ca si alte stigme ale cardiogenezei, dilatarea
conusului pulmonar reprezintd o parte a displaziei congenitale. Deseori
anomalia se asociaza cu prolapsul cuspidelor arterei pulmonare. Semnele
functionale apar de obicei la copiii de varsta prepubertar si la adolescenti.
Ei acuza ugoard oboseald la efort, scurtarea respiratiei in timpul efortului,
vertije, cardialgii care Tn unele cazuri sunt prelungite, creand dificultati de
diagnostic diferential. Se intalneste mai mult la sexul feminin. Examenul fizic
descopera un habitus particular. De obicel, acesti copii sunt slabi, longilin-
astenici cu deformaitii ale cutiei toracice: pectus escavatum, sau carinatum,
scolioza, piele elastica, articulatii hipermobile. Limitele cordului sunt norma-
le. Zgomotele cardiace nu sunt schimbate. Se percepe sufiu sistolic bazal
de intensitate medie (I-11/V1) cu caracter muzical care scade din intensitate
in pozitie verticala, dar se intensifica, pe durata scurta de timp, dupa efort
fizic. Electrocardiograma arat3 adeseori aritmie respiratorie, scurtarea inter-
valului PQ, QRS inalt, T inalt si ascutit. Ecocardicgrafia confirma diagnosti-
cul. De obicei, copiii nu necesita tratament specific. Sunt utile balneoterapia,
fitoterapia, in functie de tipul de adaptare vegetativa,

PROLAPSUL VALVULELOR ARTEREI PULMONARE

Definitie. Este o conditie clinica cu etiologie multipla, caracterizata de
procidenta (alunecarea inainte) in sistola a valvulelor arterei pulmonare din-
colo de limitele sale normale. In unele cazuri patologia condifioneaza o insu-
ficienta si regurgitare a valvulelor semilunare pulmonare,

Valva pulmonara prezinta trei valvule sigmoide (posterioara, dreapta si stan-
ga) care au forma de .cuib de randunica’, au o margine libera si una aderenta
sl doua fete (axiala si parietald). Fiecare valvuld are céte o concavitate superi-
oara spre artera pulmonara, impreuna cu care delimiteaza un spatiu — sinusul
Valsalva. Fiecare valvula sigmoida prezinta la mijlocul marginii sale libere un

nodul fibros Morgani asezat intre doua margini concave, numite lunule.
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Copiii cu prolaps al valvulelor arterei pul-
monare prezinta un sir de simptome functi-
onale nespecifice (dureri toracice, dispnee,
palpitatii, vertiji la schimbarea pozitiei cor-
pului), Examenul obiectiv evidentiaza, ca s
in alte anomalii minore de cord, un habitus
caracteristic displaziei tesutului conjunctiv.
Pot fi prezente pulsatile jugularei exter-
ne, pulsatii epigastrice, fenomene care nu
sunt produse de patologia inimii drepte ¢
de hipersimpaticotonia functionala si statu-
sul neurovegetativ al acestor copii. Limitele
cordului sunt normale. Deseori este prezen-
ta aritmia respiratorie. Se percepe un clac-
ment protosistalic in spatiile lI-1ll intercostale

Fi. 64,8, 1— valvula pultonars: stangi care poate fi insolit de suflu sistolic

2~ sinusul Vilsalva: 3 - nodltd intarziat. Examenul radiologic, electrocardi-

fibros Margani; 4 — lunula. ograma sunt normale. Ecocardiografia ofe-

ra date pentru autentificarea diagnosticului.

Tratamentul acestor copii este simptomatic, fiind axat pe armonizarea asi-

gurarii vegetative, sanarea focarelor de infectie. In cazurile insuficientei im-

portante a valvulelor pulmonare cu remodelarea VD, se purcede la corectia
chirurgicald a acestora

LARGIREA RADACINII AORTEI

Definitie. Este o conditie clinica in care are loc [argirea radacinii aorte
dupa percentila 90 si mai mult si dilatarea sinusului Valsalva = 3-7 mm.

Diametrul aortei creste continuu in cursul vietii. Masuratorile standard
si normogramele sunt utile in evaluarea dimensiunilor radacinii aortice in
functie de aria suprafetei corporale. Sunt descrise localiile pentru masuréto-
rile standard ale radacinii aortei la copil. Au fost publicate normograme care
stabilesc legatur intre dimensiunile aortei si aria suprafetei corporale (BSA-
body surface area).

Discutiile asupra importantei clinice a acestei anomalii i cele ce tin de va-
lorile calificate ca limita a normei nu sunt incheiate. S-a constatat in prezent
ca modificarile diametrului radacinii aortel nu constituie o patologle izolata
a cordului. Ea este asociata cu prolapsul sigmoidelor acrtice, anomalia cor-
dajelor tendinoase, dilatarea trunchiului arterei pulmonare, surplusul de tra-
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Fig. 6.4.9. Prezentare schematica din incidenta parasternald longitudinala cu cele patru regiuni
in care sunt mésurate diametrele aorfel. V'S - ventriculul stang: AS — atnul stang;
1- inelul valvular; 2 - sinusul aortel; 3 - jonctiunea sinotubulara; 4 — aorta ascendenta
proximald. (Reprodus dupa Am J Cardiol, volumul 64, Roman MJ, Devereux RB, Kramer-Fox R,
O'Loughlin J. Two-dimensional echocardiographic aortic dimensions in children and adults, pp.
507-512 cu permisiunea Excerpta Medica Inc.).

becule, ectazia inelului valvei mitrale. Copiii cu dilatarea idiopatica a aortei,
de obicei, au fenotip caracteristic pentru displazia tesutului conjunctiv. Spre
deosebire de anevrism, dilatarea acestor formatiuni anatomice nu produce
schimbari functionale si tulburari ale hemodinamicii. Fenomenele acustice
sunt caracterizate de accentuarea zgomotului 11, suflu sistolic bazal, clickuri
sistolice. Examenul cu ultrasunet al organelor abdominale detecteaza ano-
malii de dezvoltare ale ductului biliar, dedublare incompleta a rinichilor (uni-
sau bilateral). Deseori acesti copii au anomalii ale toracelui care predispun
la infectii respiratorii. De obicei, boala are o evolutie regresiva cétre varsta
de 2-3 ani, in cazuri contrare se purcede la tratament chirurgical.
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VALVULA BICUSPIDA A AORTEI
In cordul nermal aparatul valvular al aortei are 3 cuspide.

Definitie. Aorta bicuspida este o anomalie complexa a radacinii aortei,
care poate duce la aparitia complicatiilor atat la nivelul valvulelor, cat si al

aortei in ansamblu, iar n unele cazuri aceasta anomalie este responsabila
de moartea subita.

Valva aortei este formata din trei valvule sigmoide, avand forma de "cuib
de randunica”, anterioard, dreapta si stangd; fiecare margine prezinta cate
un nodul fibros Arantius intre doud margini, numite lunule. Valvulele sunt
mai groase decat cele ale valvei pulmonare. Valvulele aortice delimiteazé
prin fata lor parietald, cu peretele aortel — sinusurile aortice Valsalva. Limita
lor superioara este creasta supravalvulara. Din partea superioara a sinusu-
lui stang si celui drept iau nastere cele doua artere coronare.

Fig. 6.4.10. Valva gortica bicuspida.

Incidenta. Bicuspidia aortei este 0 anomalle congenitald destul de frec-
venlta, incidenta fiind estimata la circa 0,9-2% in populatia generala si 54%
la persoane mai mari de 15 ani ce suferd de stenoza a valvulelor aortei. In
SUA sunt inregistrate circa 4 min. persoane cu aortd bicuspida. Cauzele
aparitiel valvel bicuspide rdman necunoscute. Se sugereaza rolul mai multor
factori: teratogeni (de mediu, infectii, maladii matermnale, alcoolismul mater-
nal, droguri), genetici (cazuri familiale de boala). Cauzele genetice implicate
in producerea acestei anomalii tin de afectiunile genei care codeaza protei-
nele de structura (fibrilina si elastina) ale aparatului valvular al aortei.

Semne functionale. Pacientii simptomatici acuza palpitatii, cardialgii,
slabiciuni, intoleranta la efort fizic, ameteli. In cazul stenozei aortice apa-
re dispneea de efort, care progreseaza pe masurd ce functia sistolica a
ventriculului stang se deterioreaza. Fenomenele acustice ale cordului initial
sunt caracterizate de prezenta unui click de ejectie aortic puternic auzit pe
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marginea sternala stanga si la varf in lipsa altor manifestari de boala valvu-
lara aortica. Suflul sistolic bazal, diminuarea intensitatii componentei aortice
a zgomotului I, sau chiar disparitia lul, sunt semnele care denota aparitia
stenozei inelului aortic. Pulsul arterial este tipic mic si intarziat, tensiunea
sistolicd este scazutd. Suflul diastolic precoce in focarul aortic indica regur-
gitarea si insuficienta valvulelor aortei. ECG, de obicei, nu indica modificari
esentiale. La pacientii asimptomatici, testul de efort ECG este sigur sl poate
oferi informatii care nu se dezvaluie in cadrul evaluarii clinice initiale. Testul
de efort ECG la pacieniii asimptomatici trebuie efectuat numai sub suprave-
gherea unui medic cu experienta.

Ecocardiografia este foarte utild pentru confirmarea sau eliminarea val-
vel aortice bicuspide. Poate fi obtinuta o distinctie clara a excentricitatii po-
zitiei valvulelor Tn diastola, ingrogarea, calcificarea valvei. Se poate estima,
de asemenea, importanta reactiei hipertrofice si dimensiunile cavitatii VS,
gradientul de varf sistolic ventricular, fractia de ejectie, diametrul radacinii
aortice, precum si gradientul mediu transvalvular, La 30% dintre copiii cu
valva aortica bicuspida are loc regurgitarea valvelor.

Sectiune
parasternala
stanga

Fig. 6.4.11. EcoCG. Regurgitare Ao
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Evolutie. Pana in prezent nu s-a obtinut consensul general referitor la
strategia de abordare a pacientilor cu valvad aortica bicuspida. Desi aorta
bicuspida este consideratd de marea majoritate a specialistilor cardiologi
o maladie minora de cord cu evolutie §i prognestic bun, in literatura sunt
descrise mai multe cazuri In care se constald ca la circa 30% dintre paci-
entii cu valva aortica bicuspida in perivada adultului apar diferite complica-
fii (stenoza inelului aortic, calcificarea cuspidelor, dilatarea supravalvulara
a aortei, anevrismul aortei, deformarea valvulelor, endocardita bacteriana,
tromboembolii).

Complicatii. Cea mai grava complicatie in aceastd maladie este ane-
vrismul aortei si ruptura ei, Aceste complicatii apar mai des in cazurile cand
cuspidele sunt pozitionate anteroposterior si sunt asimetrice. Este indispen-
sabila supravegherea regulatd a copiilor cu aceasta maladie (in special a
celor care practicd sportul) prin examen clinic si paraclinic, monitorizarea
atenta a tensiunii arteriale si ECG. Se recomanda profilaxia cu antibiotice a
endocarditei infectioase. in unele cazuri (stenoza) este necesara valvuloto-
mia prin balon, valvuloplastia aortei sau protezarea valvulelor Ao.

PROLAPSUL VALVULELOR AORTEI

Definitie: Procidenta (alunecarea inainte) in sistola a valvulelor semilu-
nare ale aortei dincolo de limitele sale normale.

Valva aorticd (sigmoidd sau se-
milunard) este alcatuita din 3 foite
simetrice, de forma unor cuiburi de
randunica, fixate pe inelele valvula-
re. Deschiderea valvelor sigmoide se
realizeaza in timpul ejectiei ventricu-
lare. Imediat dupd deschidere, ele
plutesc in torentul sangvin, menti-
nandu-se la oarecare distanta de pe-
retele arterial, datoritd sinusului Val-
salva (portiunea initiala mai dilatata a
emergentei aortel), unde se formea-
== z& vartejuri de sange ce mentin cus-
Fig. 6.4.12. Valvula sortel. 1 - ostiul de origine ~ Pidele depéartate de peretii arteriali.
a arteral coronariena sténgl 2 — sinus aortic Fenomenul este important, deoarece
Valsalva, 3 - valva gortel (,culb de randunicd’);  mentine libere orificiile de emergen-

4,5~ lunuta; & - nodul fibros Aranfius. t4 ale arterelor coronare, situate la
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acest nivel. inchiderea valvelor se face la sfargitul contractiei ventriculare.
Fluxul aortic incepe sa decelereze, moment in care presiunea de pe fata
aortica a valvelor este mai mare decét presiunea de pe fata ventriculara,
ceea ce determinad apropierea lor. Ejeciia rapida a sangelui la presiuni mari
§i migcarile bruste ale valvelor sigmoide fac ca ele s4 fie supuse Ia presiuni
mult mai mari comparativ cu valvele atrioventriculare.

Prolapsul valvulelor aortei la copil rareori este izolat. Spectrul simptome-
lor este larg, dar cuprinde de obicei cardialgii, slabiciune, oboseala, palpi-
tatii. Durerile cardiace nu apar la efort si pot fi prelungite (caracter functio-
nal). Aceste persoane sunt emotive, au capacitate de concentrare scazuts,
Semnul clinic distinctiv este clacmentul protosistolic aortic si suflul sistalic
Intarziat care se percep mai bine in spatiul Il intercostal drept. in caz de in-
suficienta a valvulelor are loc diminuarea componentei zgomotului Il la aorta
§i se percepe suflu diastolic (in protodiastola) scurt. Pot exista forme si far3
click sistolic. Ortostatismul si efortul fizic accentueaza fenomenele acustice.
Anomaliile electrocardiografice sunt caracterizate de aritmie sinusala, une-
ori tahiaritmie, complex QRS inalt, bloc de ramura dreapta a fasciculului His,
subdenivelarea segmentului ST. La unele persoane apar diferite tulburari
de ritm: contraclii ectopice supraventriculare sau ventriculare. Constatari-
le ecocardiografice sunt hotaratoare pentru diagnostic. Tratamentul acestor
copii prevede un program de activitate bine ajustat la tipul de personalitate
al copilului. La unii bolnavi cu simptomatologie semnificativa (tahicardie, in-
toleranta la efort) beta-blocantii pot ameliora starea. Administrarea antiarit-
micelor necesita argumentare serioasa. Sunt utile fitoterapia, acupunctura,
homeoterapia, psihoterapia.

ANOMALII DE STRUCTURA I POZITIONARE A TRABECULELOR

Definitie. Este o anomalie minord de cord care reliefeaza o abatere de
la structura normala a arhitectonicii interne a cordului caracterizata prin ano-
malia de structurd si pozitionarea anormala a trabeculelor si care are sio
componenta clinica aritmogena.

Incidenta este estimata la 16% dintre autopsii, sunt depistate anomalii
numerice §i de structura a trabeculelor din ventriculul stang.

Morfopatologie. in cordul normal sunt 3 categorii de trabecule muscu-
lare cardiace: 1. trabecule cérmoase de ordinul | sau muschii papilari sau
pilierii cordului, au o forma conicd, care se fixeaza cu baza pe peretele ven-
fricular gi de pe extremitatea liberd dau nastere la cordajele tendinoase care




se termina pe cuspidele valvulelor atrioventriculare; 2. trabecule musculare
de ordinul Il care sunt unite la peretele ventricular prin cele doua extremi-
tati. Cea mai dezvoltatd este trabecula septomarginala, care are un fraiect
arcuat intre peretele anterior si cel septal, intre baza muschiului papilar an-
terior si muschiul papilar al conului arterial; 3. trabecule carnoase de ordinul
Il adera la peretele ventricular pe toatd lungimea lor forméand creste muscu-
lare. Modificarea formei anatomice a trabeculelor (frabecule diagonale, obli-
ce, transversale, atipice celor din cordul normal) si pozitionarea lor atipica
constituie elementul caracteristic al acestei anomalii. Ecografic, ele apar ca
portiuni ecopozitive care nu au legatura cu aparatul valvular. De obicei, sunt
situate in VS.

Fiziopatologie. Modificarea arhitectonicii cardiace interne, pe de o parte
induce o turbulenta excesiva a jetului sangvin, iar pe de alta parte formeaza
un traseu suplimentar in conducerea impulsului cardiac.

Manifestari clinice. Din punct de vedere clinic, pacientii prezinta accese
tahicardice repetitive. Incidenta aritmiilor in aceste situatii clinice este apre-
ciata intre 24-33%, dar incidenta reald este greu de stabilit, deoarece exista
multe forme latente. Examenul fizic este determinat de prezenia unui sufiu
sistolic de intensitate variabild (I-1l-111/V1) cu tonalitate joasa, perceput mai
bine pe marginea stanga a sternului. Ortostatismul si efortul fizic accentu-
eazi intensitatea suflului. Trabeculele diagonale si cele oblice, de obicei, nu
produc disfunctia ventriculului stang, dar emit sunete asemanatoare celor
din malformatii cardiace, Examenul electrocardiografic se caracterizeaza
prin prezenta sindromului WPW sau sindromului Q-T alungit. Ecocardiogra-
fia confirma diagnosticul. Tratamentul se limiteaza la cuparea crizelor de ta-
hicardie paroxistici. Pacientii asimptomatici nu necesitd masuri terapeutice
speciale, dar bolnavii vor fi supravegheati.

PROLAPSUL VALVEI MITRALE (PVM)

Definitie. Procidenta dincolo de limitele sale normale (= 3 mm) a uneia
sau a ambelor foite mitrale sau a intregii jonctiuni atrioventriculare in cavita-
tea atriului stdng pe parcursul mezosistolei.

Istoric. In 1887 Cuffer si Borbillon au descris fenomenul acustic numit
click sistolic. In 1982 Griffith a semnalizat interrelatia dintre clickul sisto-
lic apical si regurgitarea mitrald. Cauza principald care produce fenomenul
acustic de tip click sistolic a fost elucidata in lucrarile lui J. Barlow si colab.
dupa analiza unui sir de angiografii efectuate la pacientii cu simptomatole-




gia respectivd. De aceea prolapsul valvei mitrale (PVM) mai este denumit
§l sindromul click sau sindromul Barlow, un sindrom clinic foarte variabil,
determinat de procese patologice diverse ale aparatului valvular mitral,

Incidenta. Prolapsul de valva mitrald este una dintre afectiunile cele mai
frecvente ale inimii. Incidenta constituie 5% in populatia generala si panala
17% printre femeile sub 30 ani (studiul Framingham).

Cauzele PVM nu sunt pe deplin cunoscute. La unii dintre copii PVM poa-
te fi 0 boala de colagen determinati genetic, incrimindndu-se o scidere a
colagenului tip 11l In sustinerea acestei idei sunt cercetarile care au demon-
strat ca o mare parte dintre bolnavi au istoric familial pozitiv nu numai pentru
PVM, dar i pentru alte maladii congenitale ale tesutului conjunctiv similare
cu cele din sindromul Marfan (piele hiperelastica, anomalii ale toracelul, bol-
1@ palatina ogivald, anomalii de refractie, talpa plata etc.). Se inregistreaza
mult mai frecvent la copiii a caror mame Tn timpul sarcinii au fost supuse in-
fiuentei diferitor noxe ale mediului, sau acestea sufereau de maladii cronice.
Sunt sustinute si rezultatele cercetarilor unor savanti care au demonstrat ca
provenienta PVM este legata de afectiuni noninflamatorii ale muschiului car-
diac. La acesti pacienti se releva diferite tulburari ale contractiei si relaxarii
muschiului cardiac (hipochinezie bazala, contractie hiperchinetica, repolari-
zare precoce a miocardului etc.).

Morfopatologie. PVM este insotit de modificari caracteristice ale apa-
fatului valvular. Inelul valvular se dilata, cordajele sunt alungite si flasce, se
atesta un surplus de tesut valvular. Histologic, se constats afecliuni mixoma-
Ibase, fibroza si acumulari de complexe proteine-mucopolizaharide acide.

In prezent se delimiteaza 2 forme —
ale PVYM: forma primara (idiopatica) si
lorma secundara, PVM primar nu are
0 eliologie clinic evidenta si este, de
fapl, © boala, sau poate un grup de
&uﬂ' apropiate, cu transmitere geneti-
8 PVM secundar apare in cardiopatii
iverse cu interesarea uneia sau mai
ltor componente anatomice ale
‘Bparatului mitral,

- Manifestéri clinice. Simptomato-
‘Ibgia prolapsului valvei mitrale poate fi
a In 2 categorii: cele legate de
ol anatomic propriu-zis $i cele |e- FJ'Q, 6.4.13. Valvula mitrald normala.




gate de sindromul PVM ca parte componenta a displaziei tesutului conjunctiv,
tulburarilor neuroendocrine asociate. In cadrul primei variante a PVM bolnavii
sunt asimptomatici pe o durati mare de timp sl doar aparitia complicafiilor ma-
jore (disritmii, endocardita infectioasa, ruptura cuspidelor, fenomenele trombo-
tice, |C) descopera anomalia. Tn cazul sindromului PYM bolinavii manifesta o
gama larga de acuze foarte variate de la un pacient la altul: ameteli, dispnee,
oboseald, tuse, anxietate si panica, hipotensiune, palpitalii, extrasistole, dure-
re toracica dificil de evaluat, sciderea capacitatii la efort, dezorientare, spas-
mofilie (normocalcemica) care nu sunt datorate leziunilor cardiace, ci reflectd
diferite disfunctionalititi de adaptare, deficit de Mg. Dispneea i astenia sunt
provocate de hiperventilatia psihonevrotica. Rar apar sincope prin tulburari de
ritm ventricular si chiar atacuri ischemice tranzitorii.

Auscultatia cordului este caracteristica, dar variabild de la un examen la
altul si la modificarea pozitiei. Se pot decela: click mezosistolic izolat api-
cal, in unele cazuri destul de puternic, sufiu telesistolic apical, de frecventa
Tnalta si uneori poate fi auzit doar in unele pozitii. In insuficienta mitrala se-
vera, determinata de ruptura cordajelor si prolapsul masiv al ambelor foite
suflul sistolic este rugos, crescendo sau decrescendo, finalizat la zgomotul
II. Aceste modificari se accentueaz3 in ortostatism. Ortostatismul si inspi-
rul micsoreaza volumul ventriculului stang, deplaseaza clickul mai precoce,
lungind suftul, in timp ce clinostatismul gi expirul maresc volumul ventriculu-
|ui stang, care duce la scurtarea suflului i aparitia mai tardiva a clickului.

vy —
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Fig. 6.4.14. Fenomene acustice cardiace in PYM. Sufiu sistolic tardiv.

Explorarile paraclinice au o importanta deosebita.

Radiografia toracica nu fumnizeaza date caracteristice. In cazurile cu in-
suficientd mitrald severa se pot constata semnele acesteia.




Electrocardiograma, de obicei, este normala i doar in complicatii poate
inregistra disritmii, bloc atrioventricular, inversarea undei T in derivatiile |, |l
gl aVF. Modificarea segmentului ST si a undei Q sunt rare. Unda U proemi-
nenta si prelungirea intervalului Q-T au fost raportate in special la bolnavii
cu istoric familial pozitiv. Frecvent apar variate tulburari de ritm. La 40-50%
din bolnavi apar contractii ectopice ventriculare, un numar semnificativ din-
fre acestia facand episoade scurte sau prelungite de tahicardie supraventri-
cularad sau ventriculara.

Ecocardiografia 2D reprezinta tehnica de electie in diagnosticul PVM. Au
fost descrise doua tipuri de anomalii. In varietatea cea mai frecventd, am-
bele valve la inceputul sistolei se apropie una de alta, apoi are loc o depla-
sare brusca catre posterior a valvei (de obicei, a cuspidei anterioare) spre
sfarsitul sistolei ventriculare. Acest aspect ecografic este asocial, de obicel,
cu clickul si suflul sistolic scurt si tardiv. Al doilea tip de anomalie consta in
miscarea catre posterior a ambelor cuspide mitrale imediat dupa debutul
sistolei, apoi catre mijlocul sistolei realizeaza configuratia ,in hamac®, care
clinic se percepe printr-un suflu holosistolic fara click.

In diastold valva anterioara
poate fi ingrogata, are un aspect
hiperecogen cu linii sistolice mul-
tiple (surplus de tesut valvular).
Eco Daoppler permite evidentierea
si evaluarea cantitativd a regurgi-
tarii mitrale.

Diagnosticul diferential. Su-
flul din prolapsul valvei mitrale se
aseamana cu cel din valvulopatia
reumatismala, regurgitarea mitra-
la datorita anomaliilor coronarelor Fio, 6415 Ex0CG parastemaid, Axa kinga

i disfunctiei muschilor papilari. e b s et i
Eirerentierza se poate facep prin AR G RS AIOAREN I A g
analiza detaliatd a anamnesticului (febra reumatismala), efectuarea probei
Valsalva. Manevra Valsalva prelungeste sufiul din PVM.

Evolutia naturald a sindromului PVM este, in majoritatea cazurilor,
benigna si doar In circa 2% dintre cazuri duce la complicatii serioase (Hra-
dec J,1992), Complicatiile PVYM sunt: insuficienta mitrala (acuta si cronica),
endocardita bacteriana, tromboembolia, aritmiile cu pericol de viata si moar-
tea subitad. Insuficienta mitrald acutd se produce dupa ruptura cordajelor
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de insertie a valvei mitrale. La copii se intilneste extrem de rar in cazul
traumatismului toracelui. Mecanismele de producere a acestei stari {in de
instalarea spontana a unei hipertensiuni pulmonare venoase in atriul stang
si incapacitatea lui de a primi un surplus de sange din VS, Manifestarile cli-
nice sunt caracterizate de edemul pulmonar acut: ortopnee, raluri crepitan-
te, suflu pansistolic, zgomotul lll. Semne ecocardiografice evocatoare sunt:
cuspida nu are legaturd cu structurile subvalvulare, aluneca departe in atriul
drept, are loc o regurgitatie esentiala.

Insuficienta mitrala cronica in PVM la copii initial evolueaza asimptoma-
tic. In timp ce regurgitatia mitrala creste pot sa apara acuze la dispnee, re-
tard fizic, intoleranta la efort fizic. Examenul clinic denota atenuarea zgomo-
tului | la apex, suflu holosistolic cu propagare axilara, accentul zgomotului
Il in focarul pulmonar, ECG aratd semne de suprasolicitare a AS, devierea
axei electrice spre stanga, hipertrofia ventriculului stang, in cazuri grave fi-
brilatie atriald, hipertrofie biventriculara. Radiograma teracica prezinta car-
diomegalie, staza pulmonara. Complicatille clasice ale insuficientei cronice
a valvel mitrale sunt: HTP, IC congestiva, tromboembolia arteriala. Indicii
ecografici care denoté riscul aparitiei insuficientei valvei mitrale Tn sindromul
PVM (lipsit de afectiuni inflamatorii) sunt; dilatarea orificiului atrioventricular
stang, prolabarea si ingrosarea predominanta a cuspidei posterioare. Micro-
emboliile cerebrale determinate prin trombi plachetari la copil se intélnesc
destul de rar. Clinic, aceste complicatii se traduc prin fenomene de focar:
semipareza, episoade ischemice tranzitorii etc. Aritmiile atriale si/sau ventri-
culare sunt alte complicatii care pot surveni 1n PVM. La fel, ele pot favoriza
accidentele embolice. Endocardita bacteriana apare mai frecvent in formele
simptomatice asociate cu focare de infectie sau alte maladii cronice.

Tratament. La majoritatea pacientilor afectiunea este asimptomatica si
nu necesitd tratament sau schimbarea stilului de viata. Tratamentul este
necesar doar atunci cand simptomatologia se agraveaza. Psihoterapia, ad-
ministrarea tranchilizantelor sunt utile, in formele simptomatice combaterea
durerilor precordiale si a palpitatatiilor este obiectivul primordial. In cazuri-
le cu tetanie latentd prin deficit de magneziu, asocierea magnezioterapiei
(Magne BE) a fost gasita eficace de catre unii autori. La bolnavii care au avut
accidente vasculare tranzitoril, este utild terapia antiagreganta plachetara
(aspirina). Formele severe, cu insuficientd mitrald severd, beneficiaza de
interventie chirurgicald, de reconstructie a valvei mitrale.



CORDAJ FALS (CF)

Definitie. Anomalie minora de cord caracterizata prin aparitia unor cor-
daje suplimentare care au o insertie atipica.

Incidenta. Un studiu recent (Tpuceetoea E, K0agu+a O. A, 2006), care a
cercetat structura microscopica, macroscopica si histiochimicd a endocar-
dului la 578 cadavre, arata ca la 16,2% dintre cazuri erau prezente cordaje
false. Conform acestui studiu, anomalia este de 2 ori mai frecventa in cavi-
tafile ventriculului stang, in 7% dintre cazuri ea apare in ambele ventricule si
doar in jurul 1% in atriul drept.

Morfopatologie. In cordul normal ex- —
Iremitatea libera a muschilor papilari da FUORDATE
nastere la cordajele tendinoase (8-12) P NDINOASE
care se termind pe cuspidele valvulelor S P
alrioventriculare. Aceste cordaje, in func-
lie de locul de prindere pe valvule: pe
marginea aderenta, pe fala parietala sau
pe marginea libera, pot fi de ordinul I, Il
sau .

Cordajele adevarate ale valvel mitra-
le au originea in treimea supericara a
muschilor papilari. Cele care se inserea-
zaé la nivelul zonei rugoase se trifurca si
se ataseaza in puncte critice tendinoase
de insertie. Cordajele adevarate se insereaza si la nivelul comisurilor

{cordaje comisurale), au o componenta musculara atasata pe peretele
ventriculului.

Fig. 6.4.16. Cord normal. Mugchii
papilan §i cordaje tendinoase.

Cordajele tendinoase false au o
structura fibromusculara si, de obicei,
incruciseazad compartimentele ventri-
culare, pozitionandu-se perpendicular
fluxului sangvin. Ele pot fi situate la
nivelul muschilor papilari, trabeculelor
seplomarginale sau crestelor trabe-
culare, pot fi unice sau in grupuri cate
2-4. La 1/3 din persoane CF este aso- N X
ciat cu alte anomalii minore de cord g 5417, Valva mitralé. 1 muschiul
(FOP, anevrismul sinusului Valsalva, papilar anterior, 2 — mugchiul papllar
anomalia vaselor coronariene). posterior, 3 - cordaje tendinoase.
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Cauzele aparifiei anomaliei nu sunt pe deplin cunoscute. Majoritatea
specialistilor afirma ca toate anomaliile minore de cord, care implicd modifi-
carea configuratiei interne a cordului, sunt datorate influentei diferitor factori
nocivi care aclioneaza in diferite stadii ale dezvoltarii si cresterii embrionare
a cordului. In functie de locul insertiei cordajele false sunt clasificate: cordaje
apicale, mediale si bazale. In raport cu axa de insertie, exista cordaje false
longitudinale, transversale si oblice. In multe cazuri CF au un traseu perpen-
dicular jetului sangvin. Turbulenta excesiva a jetului sangvin soldata cu lezi-
uni mecanice degenerative ale endoteliului, fibrozarea cordajelor, formarea
trombilor cavitari stau |la baza fiziologiei patologice a acestei anomalii.

Manifestarile clinice sunt raportate la variantele anatomice ale CF, aso-
cierea cu alte MCC minore. Copiii acuza fatigabilitate, labilitate psihoemo-
tionald, intoleranta la efort fizic, palpitatii, care reflectd mai degraba nivelul
dezadaptarii neurovegetative, frecvent asociate. De obicei, bolnavii exprima
clinic aspecte fenotipice caracteristice displaziei fesutului conjunctiv, cele
mai multe asociind modificari ale scheletului (scolioza, talpa plata, pectus
carinatum, pectus excavatum, hiperelasticitatea pielii etc.).

Examenul cordului evidentiaza suflu sistolic pe toata suprafata cordului
de intensitate medie (lI-11I/VI1) cu tonalitate joasa, unsori muzical care poate
sa dispara la inspir profund, se accentueaza in ortostatism si dupa efort
fizic. Deseori zona de radiere este pe vasele cervicale. Radiografia este nor-
mald. Examenul electrocardiografic inregistreaza tahicardie sinusala, bloc
incomplet de ramura dreapta, tulburari ale repolarizarii ventriculelor, in unele
cazuri inversia undei T in derivatiile toracice V4-V6. Ecocardiografia 2D sta-
bileste prezenta CF, numarul acestora, localizarea, anomaliile asociate. La
copiil cu suspectie la declangarea crizelor de tahicardie sunt utile testele de
efort gi ECG Holter, Poate sa se inregistreze bloc sinoauricular, extrasistole
supra- sau ventriculare (unice, frecvente sau in grup), alternanta electrica,
sindromul WPW. Veloergometria atesta intoleranta la efort fizic neinsemnat.
Reactia |a efort este, de obicei, de tip distonic. Copiii cu CF, in special cele
multiple si cele asociate cu alte MCC minore, necesita supraveghere. Se
face sanarea focarelor de infeclie, tratamentul disfunctliei vegetative.




DISTRIBUIREA ANORMALA A CORDAJELOR PE SUPRAFATA
CUSPIDELOR

in cordul normal cordajele tendinoase sunt distribuite in punctele-cheie
ale cuspidelor, asigurand functionarea lor normal3. Insertia atipica a corda-
|elor pe cuspide se insoteste de modificari caracteristice ale aparatului val-
vular. Inelul valvular se dilata, deseorl are loc prolabarea si insuficienta cus-
pidelor. Aceasta patologie este asociaté de obicei cu anomalia de structura
a trabeculelor, mugchilor papilari, cordajul fals. Uneori se constata si leziuni
fibroase ale endocardului ventricular. Leziunile mecanice ce insotesc aceas-
ta situatie clinica pot produce fibrozarea pilierilor, aparitia trombilor cavitari si
tulburarilor de ritm. De obicei, anomalia este o constatare ecocardiografica.

Criterii ecocardiografice:

= EcoCG modulul M: Tn principal se evidentiaza diapazon mai mare
al migcarilor cuspidei anterioare, semnale ecografice suplimentare |a
nivelul coardelor adiacente tractului de iesire al VS in timpul sistolei.

- EcoCG 2D: semnale la nivelul coardelor ambelor cuspide, absenta
semnelor de insuficientad mitrala.

- EcoCG Doppler: absenta gradientului presional in AS,VS; VS si aorta.

ANOMALII MINORE DE DEZVOLTARE A MUSCHILOR PAPILARI

Ventriculul drept are 3, iar ventriculul stang are 2 muschi papilari. Muschii
papilari mitrali sunt: muschiul papilar anterior (scurt, care se insereazé pe
peretele sternocostal al ventriculului si de la el pleacd cordaje tendinoase
pentru partile laterale ale celor doua valvule) si muschiul papilar posterior
(care se insereaza pe perelele diafragmatic si pe marginea sa posterioara
mai aproape de varf i da origine cordajelor tendinoase pe partea marginala
a ambelor valvule). Muschii papilari ai valvei tricuspide sunt: muschiul papi-
lar anterior situat infero-lateral de comisura antero-posterioara a valvulei si
se continua cu trabecula septo-marginala, muschiul papilar posterior situat
inferior de comisura postero-septala si muschiul papilar al conului aflat [an-
ga creasta supraventriculara.

Contractia lor este importantd pentru mentinerea in pozitie corecta a val-
velor in timpul sistolel ventriculare. inchiderea valvelor atrioventriculare se
face in momentul inceperii sistolei ventriculare, cand presiunea din ventricul
0 depéseste pe cea din atril. Anomaliile de pozitionare sau cele numerice ale
mugchilor papilari pot duce la disfunctia aparatului valvular, in unele cazuri
cu regurgitari neinsemnate. In cazurile cénd sunt implicate céile de condu-
- cere se pot produce disritmii gi blocuri in fasciculul His.




Cuspida

nuschi
‘papilari
anterior

B postariori
Fig. 6.4.15. A— mugchi papilari VM, B - muschi papilari VT,

Tratamentul pacientilor cu anomalii minore de cord

Cazurile asimptomatice de anomalil minore, mai ales daca nu au suflula
examenul clinic, nu necesita tratament. Organizarea unui program adecval
de odihna si activitate fizica, respectarea unei alimentatii rationale, cultura
fizicd, psihoterapia sunt utile pentru aceste persoane. Sunt benefice pentru
acesti copii procedurile balneare, masajul manual $i subacvatic. In forme-
le simptomatice combaterea durerilor precordiale, a palpitatiilor, tahicardiel
sunt obiective primordiale. Din acest punct de vedere administrarea beta-
blocantilor selectivi are o mare utilitate, decarece scade consumul de O, mj-
ocardic, diminueaza deficitul de oxigenare al muschilor papilari i reduce to-
nusul simpatic. Crescand volumul ventricular si scazand frecventa cardiacd,
aceste preparate reduc efectiv tensiunea fibrelor miocardice incriminate in
producerea aritmiilor. In cazurile cu tetanie latenta prin deficit de magneziu
este necesara asocierea magnezioterapiel (Magne B6). In cazurile cu tulbu-
rari ale repolarizarii miocardului se administreaza preparate antioxidante §f
membranostabilizatoare:

- L-carnitina (Alcar- solutie de 20%) in doze: copii 1-6 ani 0,1 g/24 ore
(14 picaturi) in 3 prize; 6-14 ani 0,2-0,3 g/24 ore (1/4 din lingurita de
ceai). Durata curei de tratament este de 1-1,5 luni.

- Cardonat (capsule) in doze: copii 1-5 ani — o capsula/24 ore; 5 -13
ani— o capsula de 2 ori/24 ore; copii > 15 ani — o capsula de 2-3 ori/24
ore. Durata curei de tratament este de 1-1,5 luni.

- Coenzim Q (ubihinon) se administreaza copiilor mai mari de 12 ani
cate 1 capsuld (500 mg) in zi pe o durata de 1 luna.
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Pentru ameliorarea proceselor metabolice in tesutul conjunctiv se admi-
nistreaza:

- preparate de Mg (Magne B8, 100 mg). Copiii cu masa corporald mai
mare de 10 kg (dupa primul an de viata) — 5-10 mg/kg/24 ore in 2-3
prize. Copiii 12 ani — 3-4 pastile/zi. Durata tratamentului constituie
6-8 saptamani.

— Nicotinamida: 20 mg/zi, 1,5-2 luni.

- Riboflavina 10-15 mg/zi 1,5-2 luni.

- Tiamina 10 mg/zi + acid lipoic, 100-500 mg/zi 1,5 luni.

La bolnavii care au avut accidente vasculare tranzitorii, este utila terapia
antiagreganta plachetara (aspirina). Formele severe, cu insuficienta mitra-
ld severa, beneficiaza de interventie chirurgicala, de reconstructie a valvei
mitrale.

in PVM simptomatic este indicat3 profilaxia endocarditei infectioase ina-
inte de efectuarea unei interventii chirurgicale sau extractii dentare, Corec-
fia sau inlocuirea chirurgicald a valvei mitrale este indicata la pacientii cu
regurgitare mitrala severa. Pentru pacientii cu antecedente de embolie, in
prezenta fibrilatiei atriale, se indica tratament anticoagulant.



CAPITOLUL ViI

METODE INSTRUMENTALE DE DIAGNOSTIC
AL MALFORMATIILOR CONGENITALE CARDIACE

7.1. ELECTROCARDIOGRAMA NORMALA
(notiuni generale)

Electrocardiograma este inscrierea grafica (de tip scalar) a fenomenelor
bioelectrice pe care le produce inima in cursul activitatii sale. Potentiale-
le electrice sunt generate in timpul depolarizarii si repolarizérii membranei
cardiomiocitelor gi se propaga sub forma unor unde pana la suprafata pie-
lii. Traseul electric, caracterizat de succesiunea unor linii orizontale, flexi-
uni {unde) pozitive sau negative, reprezinta variatiile potentialului campului
electric cardiac captat prin intermediul unor electrozi si-amplificat cu ajutorul
electrocardiografului. Raporturile spatiale dintre doua puncte ale campului
electric al inimii Tn care se plaseaza electrozii inregistratori ai elecirocardio-
grafului sunt definite ca derivatii [7, 10, 40].

Dupa locul de aplicare a electrozilor fatd de inima deosebim derivatii
directe (endocavitare prin cateterism), semidirecte (esofagiene) si indirecte
in care electrozii sunt agezati pe membre sau pe regiunea precardiala. In
planul frontal al corpului omenesc exista 12 derivatii uzuale: 3 derivatii stan-
dard (DI, DIl, DIll), 3 derivatii unipolare ale membrelor (aVR, aVL, aVF) 5i 6
derivatii toracice (V1, V2, V3, V4, V5, V6). Derivatiile standard (bipolare) Tn-
registreaza activitatea electrica a inimii in plan frontal si se oblin conectand
cei doi poli ai galvanometrului in felul urmator:

— D - antebratul drept (R-) si antebratul stang (L+)

— Dl - antebratul drept (R-) gamba stanga (F+)

~ DIl = antebratul stang (L-) si gamba stanga (F+)

Culorile conventionale pentru firele de conexiune sunt: rosu pentru bratul

drept, verde pentru piciorul stang, galben pentru antebratul sténg. Electrodul
neutru unit 1a firul de culoare neagré se fixeaza pe piciorul drept.

Derivatiile unipolare ale membrelor se obtin conectand centrul inimii,
considerat ca punct de referinta {potential nul) cu un singur electrod explo-
rator (pozitiv), plasat pe un membru,:

- aVR - bratul drept

- aVL - bratul stang

- aVF - piciorul sténg

Derivatiile precordiale inregistreaza activitatea electricad a inimii in plan
transversal, electrodul explorator fiind pozitionat dupa cum urmeaza:




Derivatia | aVR

Derivatia |l

Derivatia |1l
aVF

Fig. 7.1.1. Derivatille bipolare ale membrelor. Fig. 7.1, 2. Derivatiile unipolare ale membrelor,

V1 = spatiul IV intercostal drept parasternal

V2 - spatiul IV intercostal stang parasternal

V3 - la jumatatea distantei dintre V2 si V4

V4 - spatiul V, pe linia medioclaviculara stanga

V5 - spatiul V intercostal stang, pe linia axilara anterioara
V6 - spatiul V intercostal pe linia axilara mijlocie




Peretii inimii “v&zuti »de cétre derivatiile precordiale

Peretele anterior al inimii:
Derivatiile Vy , V5

Septul interventricular:
Derivatia "Ja

Apexul:

Derivatia V4

Peretele lateral al VS:
Derivatiile Vi, Vg

Fig. 7.1.3. Derivatiile precordiale.

Interpretarea ECG
Interpretarea unei electrocardiograme cere respectarea urmatoarelor re-
guli generale:
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Fig. 7.1. 4. Parametrii electrocardiogramei normale.
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- Verificarea tehnicii de inregistrare
— Determinarea ritmului de baza al cordului
— Aprecierea frecventei cardiace

— Determinarea axei electrice a cordului |

— Analiza morfologica a ECG in ordinea suc-
cesiunii intervalelor si a undelor. In acest
context se determind amplitudinea si du-
rata undelor P §i T, a complexului QRS, se

-9Q0*
calculeaza raportul R/S.
Determinarea ritmului cardiac
Ritm sinusal este initiat in focarul nomotopic din 0°
nodulul sinusal si se caraclerizeaza prin existenta
undelor P, a intervalului P-Q, situate inaintea lui
QRS cu durata, amplitudinea si originea vectoriala P
normald. Axa P trebuie sa fie intre Intervalul O si .
+90 grade (cu unda P pozitiva in DI, DIl si aVF). Fig. 7.1.5. Interrelafia axei P
Calcularea frecventei cardiace A~ fitm sintisal, B - ritm
nesinusal (ritm atrial jos).

Frecventa cardiacad (FC) la copii variaza in
functie de varsta, starea acestuia in timpul inregistrarii ECG (febra, copilul
doarme, plange sau este anxios). Existd mai multe metode de determinare,
dar toate se bazeaza pe relatia dintre frecventa cardiaca si durata ciclului
cardiac. Formula uzuala de calculare este:

Fo=-50
R-R
unde R-R se determina din calculul 5 mm = 0,1 sec pentru viteza de rulare
a hartiei de 50 mm/sec si 0,2 pentru viteza de 25 mm/sec. FC poate
fi determinata si cu ajutorul unei rigle de calcul.

Este utila si memorizarea urmatoarei formule: 5 mm—300/min; 10 mm-150/
min; 15 mm, 100/min; 20 mm-75/min; 25 mm-60/min pentru viteza de 25
mmy/sec. Pentru viteza de 50 mm/sec cifra obignuitd se inmulteste cu 2.

Determinarea axei electrice

Prin determinarea axei electrice se furnizeaza date despre sensul spatial
al orientarii fortelor electrice (vectori) ale cordului analizand orientarea vec-
toriald a undelor P i T, a complexului QRS si a segmentului ST. Metoda cea
mai exacta de calculare a vectorului cardiac este cea a sistemului hexaaxial
(metoda Baly).




Deosebim urmatoarele variante ale axei electrice a cordului:

- Axa normala: unghiul a este de la +30° pana la +69°; RIl =z Rl z RIII;
inaVLR=8.

- Axa verticala (unghiul a este de la + 70° pana la + 30°): Ril 2 RIl| > RI;
Siz RI; RaVF= Rl si RIIN.

- Axa orizontald (unghiul a este de la + 30° pana la 0°): Rl = RIl > RIII;
Sl > Rlll; unda R maximald in DI si unda S adanca in DIll. RaVF=
SaVF (unghiul a este 0°); RaVF = SaVF (unghiul a are valori 0 - +
30); SaVF> RaVF (unghiul a are valori negative)

- Deviere axiald spre dreapta (unghiul a este de la + 120° pand la
180°); Rll = RIl = Rl, S1 > R1 (unghiul a este >+ 30°); Rll = Rl, §1 >
R1, RaVR z Q aVR, SaVR (unghiul a este >+ 120°); unda R maxima-
1a in DIll, S adanca si negativa in DI si aVL; SaVL > RaVL

- Deviere axiald spre stanga (unghiul a este 0° pana la = 30°, -80): RI
> RIl > RIII; Rl > SlI (unghiul a este 0° pana la — 30°); Rll = Sl (un-
ghiul a este — 30%); Sl = RI! (unghiul a < - 30°), unda R maximala in
DI, aVL; S adanci in DIll i aVF; Slll > RIIl; S aVF > RaVF.

Axa electrica

Deviere

e 1207 -4 300 E,j-:gi'"
extramald 150 stingd
dreaptd aVA
+18°
Deviers
dreapts NORMAL
A B

Fig. 7.1.6. A - cadrane, relatia cu axul anatomic;
B - metoda hexaaxials de determinare a axei elecfrice.

In practica este insa suficients o apreciere aproximativa dar expeditiva a
axei electrice, analizAnd raporturile de marime si sens ale undelor in cele 3
derivalii standard. Unda RDI| > RDI si RDI>RDIII caracterizeaza axa electri-
ca normalad. Unda R mare in DI + unda S mare Tn DIl insemneaza devierea
axei electrice spre stdnga. Unda S in DI + R inalt in DIl se considera o axa

“electrica deviata spre dreapta.




Analiza morfologica a ECG (derivatiile standard, in special DIl)

Unda P (depolarizarea atriala) in mod normal este pozitiva in DI, DI,
aVF, V2-VB, are forma rotunjita si uniforma, amplitudine de 1-2,5 mm (<0,25
mV) si o durata de 0,06-0,10 sec, ax electric mediu in plan frontal (0 °-59). In
Dill (axa electrica orizontald), aVL si aVF (axa electrica verticald), V1 unda P
la copii poate fi pozitiva, bifazicad sau negativa, iar in aVR este intotdeauna
negativa (exceptie - dextrocardia).

Intervalul P-Q (timpul de conducere atrioventriculara) are valori depen-
dente de varsta copilului §i frecventa cardiaca. Cu cét frecventa cardiaca

este mai mare, cu atét limita superioard a duratei P-Q este mai mica (vezi
anexa 17).

Complexul QRS corespunde cu depolarizarea
septului interventricular si a ventriculelor, are orienta-
rea vectoriald normald de + 45° cu extindere ugoara
spre dreapta pana la +90..+110, iar la stanga pana
la 0 °-30 °. Forma complexului QRS este mai adesea
polifazica.

Unda Q caracterizeaza zona activatd a muschiului
septului ventricular, cu vectorul rezultant de la stanga
la dreapta. In mod normal amplitudinea undei Q este
< Yadin R, durata ei fiind sub 0,03 sec.

Unda R (activarea apexului §i a peretilor ventricu-
lari laterali) in derivatjile de la extremitati poate ajunge
la 20 mm i 25 mm in cele toracice. In conditii normale
ea se mareste progresiv de la V1 catre V4 unde este
egala cu unda S (zona de tranzitie). In derivatele V4
unda R este maxima, in V5,6 se micsoreaza.

Unda S (depolarizarea bazelor ventriculelor) in de-  Fi9. 7.1.7 GU’?:_PIE’,’”"
rivatiile din stanga si cele inferioare nu depaseste am- A ;{fggg; lcafia
plitudinea de 2 mm. :

Tabelul 7.1.1.
Durata normala a complexului QRS in functie de varsta

0-1 1-6 | & luni 1-3 3-8 8-12 | 12-16
Varsta luni luni -1 an ani ani ani ani

Durata, | 005 | 0.05 | 0.05 | 0.06 | 0.07 | 0.07 | 0.05 | 0.08
sec, | (0.07) | (0.07) | (0.07) | (0.07) | (0.08) | (0.09) | (0.10) | (0.10)

Adulti




In conditii patologice undele Q, R, S pot fi largi, cu amplitudine diferita de
cea normald, sunt regulate sau neregulate, pantele ascendente sau descen-
dente pot prezenta unghiuri diferite, despicaturi, incizuri, nodozitati.

Segmentul ST reprezinta excitarea deplina a ambelor ventricule gl ince-
putul repolarizarii ventriculare) este izoelectric, supra sau subdenivelat cu
+0,5 mm. In V1,2 acest segment poate fi ugor supradenivelat (+0,5 mm).
Valorile mai mari indica modificari de repolarizare ventriculara,

Unda T reprezinta excitarea deplind a ambelor venitricule $i inceputul re-
polarizarii ventriculare, este intotdeauna pozitiva in DI si DI, aVF, V2-V8. In
DI, aVL, V1 poate fi pozitiva, negativa sau bifazica. Este asimetrica, panta
ascendent fiind de obicel lentd, cea descendentd - abruptd. Amplitudinea
undei T in derivatiile standard nu este > 5-6 mm, in cele precordiale 5-7 mm.
Durata undei T este de 016-0,24 sec. Se analizeaza in raport cu QRS,

Unda U este o unda mica nedepasind 1 mm. In hipokaliemie, ischemie,
intoxicatii amplitudinea undei U poate depasi 3 i mai multi mm.

Intervalul Q-T (sistola electricd) poate fi interpretat corect doar in raport
cu frecventa cardiaca. Q-T este scurtat anormal in hipercalcemie, alungit in
IC, hipocalcemie, hipokaliemie, intoxicatii, miocardite etc.

Particularitatile ECG la copii

1. Ritmul inimii este mai rapid decét la adultj.

2. Intervalele PR, QRS, QT sunt mai scurte fata de adult, avand tendinta
de crestere cu varsta.

3. La copli cu varsta 0-4-6 ani predomina functia VD.
Il aVvL

Fig. 7.1.8. ECG normala la nou-nascut.
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Fig. 7.1.9. ECG normalé la adultul ténar.

Hipertrofia ventriculara dreapta (HVD) rezulta in urma cresterii grosi-
mii peretelui VD, insolitd sau nu de dilatarea cavitatii ventriculare. Apare in
afectiuni care suprasolicita VD prin volum sau rezistenta.
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Fig. 7.1.10. ECG. Hipertrafia VD.

Criterii de diagnostic ECG (M. Sokolow si T. Lyon, 1949)
1. Rviz27 mm
2 Svi=2mm




Co N

9.

Svs56z27mm

Rv1+ S v5,6 2 10,5 mm (copii > 5 ani)
Rv5,6=<5mm

R/ISinV56<10mm

RaVRz5mm

R/ISInV1=1,0

(copii > 5 ani) si RIS In V1 > 4,0 la copii < 5 ani

Devierea axului QRS spre dreapta: valori peste +110°. Se poate ajun-
ge la valori intre 180° i — 90°

10.Subdenivelarea segmentului S-T si unda T negativa In V1,2 daca

Rvliz5mm

11. Subdenivelarea segmentului S-T si unda T negativa in aVL si avVF

Hipertrofia ventriculara stanga (HVS) rezultéd din cresterea dimensiu-
nilor peretilor VS, insotitd sau nu de dilatatia lui.

Is | J

Fig. 7.1.11. ECG. Hipertrofia V5.

Criterii de diagnaostic ECG (M. Sokolow si T.Lyon, 1949)

1.

2.
3.
4.

R1+ Sl = 25 mm
Subdenivelarea segmentului S-T > 0,5 mm in DI
Unda Tl aplatizata, bifazica sau negaliva

Undele TII, Il bifazice sau negative in asociere cu unda R mica, S-T
subdenivelat = 0,5 mm




5. Unda Tl =Tl asociate cu QRS inaltin DI, DI, devierea axei electrice
spre stanga

6. RaVL= 11mm

7. Unda TaVL aplatizata, bifazica sau negativa, RaVL = 6, subdenivela-
rea S-T

8. Tn aVL si aVF S-T este subdenivelat >0,5 mm
9. Unda Tinalta in aVR

10. Rv5~6 2 26 mm

11. 8V1 + Rv5-6 = 35 mm (indicele Sokolow-Lyon)
12. R/T in V5,6 peste valorile normale

13. Tv5—-6 aplatizata, bifazica sau negativa in prezenta undei R Tnalte si
a undei S adanci.

Electrocardiografia in hipertrofia biventriculara releva semne caracteris-
tice comune pentru HVD si HVS,

Hipertrofia atriala dreapta (HAD) — este determinata de incarcarea de
volum sau presiune a AD.

Criterii de diagnostic ECG:

= Unde P inalte (2 2,5 mm), asculite si simetrice cu duratd normala

(P—pulmonale) in DII, DI, aVF, V1, in unele cazuri si V2.

= PILNI=>PI

= P negativ in aVL (indice neobligatoriu)

Hipertrofia atriala stanga (HAS) - determina o depolarizare normala a

atriului drept urmat de una mai lenta la nivelul celui stang, ceea ce va face
ca asincronismul dintre cele doua atrii 538 se accentueze.

Criterii de diagnostic ECG:

* Unda P are duratd > 0,10 sec in toate derivatiile

= Unda P este bifazicad (aspect in cocoase) in DI, DI, aVL, V5, V6 (P
mitrale)

* Unda P bifazica in V1 (rar V2), In care componenta negativa (activa-
rea AS) are amplitudine si duratd mai mare in comparatie cu parlea
pozitiva (depolarizarea AD)

Hipertrofia biatriala (HBA) — pe langa aspectul in cocoase al undei P si
al axului deviat la stanga, apare un P bifazic in V1 (V2).




7.2. ECOCARDIOGRAFIA

Ecocardiografia (EcoCG) constituie standardul de aur in diagnosticul
MCC. Aceastd metoda informativa, noninvaziva, comoda, relativ putin costi-
sitoare, folosita la toate vérstele, oferd informatii despre anatomia cordului si
structurilor sale, dimensiunile cavitatilor, starea fluxului transvalvular, functia
sistolica si diastiolica a inimii. In cardiologie se foloseste regimul sau modul
M al EcoCG, metoda bidimensionala (2D) si EcoCG Doppler color.

A. Ecocardiografia (EcoCG), modul M

Madul M EcoCG, ce oferéd punctul principal al imaginii cordului, este im-
portant in evaluarea anumitor functii si conditii cardiace, in special in ma-

surarea dimensiunilor, Modul M prin cele 3 structuri importante ale cordului
stang este ilustrat in fig. 7.2.1.

ECG ECG
[Peretals Tiber &l VD Y
5 | vntricukar
H:pr:: tandingasd :gm
Paretala liber al VS i e H‘m
Pencardul )

Fig. 7.2.1. Modul M prin cele 3 structuri importante ale cordulul stang.
{a) - dimansiunile VD; (b} - dimensiunile diastolice (Dd) ale VS; (c) - grosimea septulul ventricular; (d) - grosimea
peretelui postariar; (8] - dimensiunite AS, () - dimensiunile aortel; (g} - dimensiunea sistolica (Ds) a VS. AMV- valva
mitrala antarioars; PYM - valva mitrald postenioard; LVET - timpul de ejectie af VS PEP - perioada pregjectie,

1. Folosirea modului M ECO.
a. Masurarea dimensiunilor cavitatilor cardiace si a vaselor, grosimii
septului ventricular gi a peretilor;
b. Evaluarea functiei sistolice a VS (fractia de scurtare — FS, fractia de
ejectie - FE);
c. Studiul miscarii valvulelor (PVM, stenoza mitrala, hipertensiunea

pulmonara) si al septului interventricular si detectia revarsatului pe-
ricardial;




2. Valoarea Modului M ECO normal (anexele 22, 25). Fluxul turbulent apare
ca o siralucire verde.

3. Functia VS (anexa 25);
a. FS aVs este urmatoarea: FS (%)= (Dd-Ds)/Dd x 100,
unde Dd este diametrul diastolic si Ds este diametrul sistolic.
FS normala este egala cu 36% (de la 28% pana la 44%).
b. Fractia de ejectie se obtine prin formula:
FE (%)= ((Dd)® - (Ds)*)/Dd® = 100,
FE normala este de 74% (de la 64 pana la 83%).
c. Timpul intervalelor sistolice.

Perioada preejectionala (PPE) reflecta rata cresterii presiunii in ventricul
in timpul sistolei izovolemice. Raportul PPE catre timpul ejectional ventri-
cular (TEV) este putin afectat de schimbérile in frecventa cardiaca. Valo-
rile normale ale VD si VS sunt urmétoarele: PPED/TEVD, 0.24 (0.16-0.3);
PPES/TEVS, 0.35 (0.3-0.39).

B. Ecocardiografia bidimensionala
Metoda EcoCG 2D stabileste cu o mal mare acuratete diagnosticul ana-
tomic, decat modul M EcoCG. Metoda de rutind 2D se obtine prin 4 pozitii

ale transductorului: parasternala, apicala, subcostala si suprasternala. Valorile
normale sunt prezentate in anexele 21 si 24.
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Fig. 7.2.4, Metoda 2D ECO cbtinutd prin pozitia suprasternald, Asc.




C. Traseul circuitului color

Doppler color ofera imagini ale directiei i tulburarilor jetului sangvin. Flu-
xul rosu se vizualizeaza spre transductor si fluxul albastru de la transductor.
Fluxul turbulent apare ca o stralucire verde. Aceasta se foloseste pentru a
detecta sunturile sau leziunile valvulare.

D. Ecocardiografia Doppler

Echipamentul ultrasunetului Doppler detecteaza schimbarile frecvente
si, astfel, determina directia si velocitatea jetului sangvin cu respectarea ra-
zei ultrasunetulul.

Undele pulsatile Doppler pot controla pozitia la care semnalele Doppler
sunt mostra, dar aprecierea maxima a velocitatii este limitata, din care ca-
uza acestea nu pot fi folosite in cuantificarea obstructiei severe. Pe de alt3
parte, undele Doppler continue pot masura cu o precizie inalta velocitatile
in scopul estimarii stenozelor severe. Dopplerul pozitiv indica circuitul spre
transductor, iar Dopplerul negativ de la el. Estimarea gradientului presional
(P1 - P2) poate fi obtinuta prin ecuatia Bernoulli modificata:

P1—P2 =4 (V2?-V1?) = 4V? unde V2 este peak-ul velocitatii Doppler
distal de la obstructie si V1 este peak-ul velocitatii Doppler proximal de |a
obstructie. Prin aceasta formula poate fi estimata severitatea stenozei Ao,
stenozei pulmonare sau CoA.

Presiunea in VD, de asemenea, poate fi determinata prin velocitatea flu-
xului regurgitarii tricuspidiene sau prin DSV,

La pacientii cu CoA, gradientul presional este obtinut folosind velocitatea
maxima a jetului proximal de la coarctatie (V1) si distal de la (V2) coarctatie.

7.3. CATETERISMUL CARDIAC $I ANGIOCARDIOGRAFIA

Cateterismul cardiac si angiocardiografia sunt testele de diagnostic definiti-
ve pentru majoritatea pacientilor. Anestezia generala cu intubatie poate fi folosi-
ta la nou-nascuti, copii cianotici, copii cu hemodinamic instabila.

Indicatiile

Recomandarea acestor proceduri invazive variaza mult in functie de institu-
fie sl de specialistul cardiolog. Odata cu punerea la punct a tehnicilor noninva-
zive (EcoCG 2D, EcoCG Doppler), multe probleme cardiace sunt diagnosticate
adecvat $i nu necesité studii invazive. Urmatoarele indicalii sunt considerate de
multi, dar nu de toti cardiologii:

1. Selectarea nou-nascutilor cu MCC cianogene care necesita chirurgie palia-
tiva sau septostomie atriald cu balon in timpul proceduril.
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2. Selectarea copiilor cu MCC la care leziunile sunt destul de severe pentru
interventia chirurgicala.

3. Investigarea copiilor care par a avea rezultate nesatisfacatoare dupa chirur-
gia cardiaca.

4. Diagnosticarea sugarilor si copiilor cu leziuni ce necesita angioplastie cu
balon sau valvuloplastie.
Valorile hemodinamice normale si calcularea lor

Valorile presiunii si ale saturaflei O, pentru copiii s@natosi sunt reprezentate

n fig. 7.3.1.
Ve 70 100 VP

AD (M=3) 70 100 IM=8] AS

M\ L e /]

vD 25/3 70 100/8 VS

100
AP 25/10 70 100 100/60 Ao
(15} A 175)

Fig. 7.3.1. Valorile normale ale presiunii §i saturafiei In O, la copil. VC - vena cava.

Debitul cardiac, suntul cardiac si rezistenta vasculara se calculeaza cu aju-
torul formulei Fisk:

Fluxul pulmonar (Qp) = VO2/Cpv — Cpa (//min)
Fluxul sistemic (Qs)= VO2/Cao - Cmv  (I/min)

unde VO, este consumul de oxigen in mi/min, C este confinutul de oxigen in
mifl, PV este vena pulmonara, PA — artera puimonard, AO — aorta, MV - fluxul
sistemic venos mixt (vena ca\.r_é superioara sau atriul drept).

Consumul de oxigen se masoara direct pe parcursul procedurii sau se esti-
meaza dupa tabel.

Debitul sistemic normal (sau pulmonar in absenta suntului) este de 3.1£0.4
I/min/m? (indexul cardiac).

Magnitudinea suntului se calculeaza astfel.



SumtS-D=Qp-Qs
SuntD-8=Qs-Qp
In pediatrie raportul Qp/Qs este deseori folosit. Acest raport ofera informatie
despre magnitudinea suntului. Pacientii cu sunt S — D mai mare de 2:1 necesita,
de obicei, tratament chirurgical.
Rezistenta vasculard se calculeaza folosind formulele:
RVP = (PAP med — PASmed) / Qp
RVS = (PAc med - PADmed) / Qs

RVS normala variaza intre 15 si 30 unit/m?. RVP normala, inalta la nou-nas-
cuti, dupé 2 - 4 |uni atinge valorile unui adult (1-3 unit/m?). Raportul RVP/RVS
este estimat de la 1:20 pana la 1:10.

Angiocardiografia selectiva

Substanta radioopaca este rapid injectata prin cateterul cardiac tntr-o anu-
mitd parte a sistemului cardiovascular si radiogramele sunt Tnregistrate pe pic-
turi rulande a cate 60 sau 90 cadre pe secund3, de obicei, pe un biplan. Doza
substantei angiografice pentru angiograma variaza intre 1 si 2 ml/kg, in functie
de natura defectului.

Riscuri

Cateterismul cardiac §i angiocardiografia pot conduce la complicalii serioa-
se: disritmii, bloc cardiac, perforafie cardiaca, accese hipoxice, obstructie atri-
ald, hemoragie, infectie, reactii la substanta de contrast, complicatii renale. In
general, riscul variaza in functie de varsta, suferinta pacientului, tipul leziunii si
experienta medicului. Complicatiile fetale se estimeaz la mai putin de 1%, iar
la nou-nascuti in jur de 5% [8].

7.4, EXPLORAREA RADIOLOGICA A CORDULUI IN MALFORMATII
CONGENITALE CARDIACE

Examenul radiologic ramane a fi o metoda neinvaziva de baza in di-
agnosticul malformatiilor cardiovasculare la copil. Contrastul natural ofera
prin aerul cailor respiratorii si spatiillor alveolare o buna rezolutie a filmului
radiografic gl o mare suprafata a campului examinat si este exploatat avan-
tajos prin cliseu simplu de torace. Imaginea obtinutad raméne un document
i reprezinta un element de comparatie in timp. in ansamblu, radiografia
toracicd furnizeaza date despre pozitionarea, marimea diferitor comparti-
mente ale cordului si vaselor mari, forma siluetei cordului, ultima fiind in
unele malformatii de cord evocatoare. La fel, prin analiza cliseului radiologic




se poate judeca despre unele stari functionale ale sistemului cardiovascular:
prezenta hipertensiunii pulmonare de debit, veno-capilare sau de rezistenta,
circulatie pulmonara redusa ale cordului. Sunt de mare valoare diagnostica
si imaginile ce redau morfologia mediastinului, configuratia si deformarile
toracelui, eroziunile marginale ale coastelor (valoare informativa in CoAo).
Pot fi vizualizate calcificarile valvulare sau pericardice, se determina pozitia
cupolelor diafragmatice.

O importantd deosebita in evaluarea informatiei radiografice o are cali-
tatea imaginii obtinute. In practica cardiologica se utilizeaza trei tehnici de
filmare: antern—pc:sierioafé: lateral-oblica stanga si lateral-oblica dreapta.
Pentru a obtine imagini laterale veridice ale compartimentelor cardiace se
utilizeazad metoda orald cu contrast baritat. Se considera reusitd radio-
grama care in prezentarea standard antero-posterioara prezinta, traheea
medial asezata, echivalenta situarii celor doua articulatii sterno-claviculare
fatd de linia mediana, scapula rotata exterior, sinusul costo-frenic vizibil,
pozitia de inspir adanc (diafragmul posterior pana la coasta 10, anterior
coastele 6-7).

Analiza cliseului radiologic in malformatiile congenitale de cord prevede:

1. Aprecierea pozitiei cordului. Pozitionare normala a cordului se consi-
dera imaginea radiologica care reda umbra cordului deasupra diafrag-
mului pe stanga, a ficatului pe dreapta si bula de aer din stomac situata
pe marginea stanga a coloanei vertebrale.

2. Aprecierea indexului cardiotoracic
(ICT). Pentru a aprecia valorile ICT
diametrul transversal al toracelui se
Tmparte la diametrul transversal al
cordului. Valorile > 0,5 sunt conside-
rate cardiomegalie.

3. Marimea si silueta inimii A
A. Interpretarea siluetei cardiace B
normale din pozitia antero-poste- C

rioara: N

- Marginea dreapta a cordului este for-
m:lg (de sus ir? jos) din: portiunea as- Fig. 74,1, Masurgrea Indicoty
: : Wb cardiotoracic in proiectia antero-
cendenta a crosei aortice si vena cava posterioar. ICT se obtine impértind
superioara; atriul drept cu un scurt valorile lungimii segmentului C la
segment al venei cave inferioare. valorile segmentelor A+B.
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- Marginea stanga a cordului este formata (de sus n jos) din; portiunea
orizontald a crosei aortice si inceputul aortei descendente; trunchiul arte-
rei pulmonare, auriculul AS; ventriculul stang.

B. Interpretarea siluetei cardiace normale din pozitie laterala: marginea
anterioara corespunde ventriculului drept, marginea posterioara —

ventriculului stang. Pediculul este format de umbre suprapuse a aor-
tei ascendente si a AP.

Fig. 7.4.2. Formatiunile anatomice Fig. 7.4.3, Formatiunile ce
care delimiteazé marginile cordului in delimiteaza marginile cordului in
pozifie antero-posterioara. pozitie laterala.

Configuratii anormale ale siluetei cordului:

—

B C

Fig. 7.4.4. Configuratii anormale ale siluetel cordului. A~ inima in formé de ciubofa,
B - inima de forma avoida. C - inima in forma omului de zapada.

Extinderea atriului si ventriculului drept

In pozitia antero-posterioara: conturul inferior drept (AD) se alungeste
spre lateral, ICT = 0,5, frecvent se vizualizeaza umbre mari ale venelor cave.
Un VD normal nu este delimitat pe radiograme. La o maérire considerabila
umbra acestuia se suprapune umbrei VS marcand silueta ,cord in forméa de




pantof* (varful cardiac apare ridicat), Majorarea cavitatilor inimii drepte, in
special a VD, o demonstreaza pozitia laterala: alungirea jumatatii superioare
a conturului posterior cardiac prin trunchiul AP; conturul dorsal al VD este
madrit posterior si caudal.

Malformatiile congenitale de cord asociate cu majorarea cavitatii AD si a
VD sunt:

« Stenoza si insuficienta valvei tricuspide.

» Boala Ebstein.

e Malformatii cu sunt S-D si hipertensiune pulmonara (DSA, DSAV).
e Stenoza izolata a AP

Fig. 7.4.5. Diagrama Rx - prolectie antera-posterioara si laterala care semnificd extinderea
compartimentelor drepte ale cordulur.
Extinderea atriului si ventriculului stang

in pozitia antero-posterioara: atriul stdng apare cu contur dublu; varful
VS este agezat lateral si jos (,se scufunda in diafragm”); diametrul trans-
versal al toracelui creste; golful cardiac este proeminent, concav. In pozitia

Fig. 7.4.6. Diagrame. Radiografie-proiectie antero-postericara si laterala.
Extinderea compartimentelor stangi ale cordulu,




laterald: alungirea jumatatii superioare a conturului posterior cardiac prin
AS; conturul dorsal al VS este marit posterior si caudal.

Malformatiile congenitale de cord care evolueaza cu majorarea cavitatii
atriului stang sunt:

* Malformatiile cu sunt stadnga - dreapta si debit pulmonar crescut.
* Malformatiile cu obstacol in calea de golire a AS (stenoza mitrala).

« Malformatiile cardiace asociate cu sunt D-S in conditiile atreziel, hipo-
plaziei valvei tricuspide.

Anomalii ale vaselor mari:

= Dilatatia trunchiului arterei pulmonare

+ Elongatia aortei ascendente si AP convexa

« Dilatarea arcului aortic si dilatarea poststenotica a aortei (DPSA0)

L

r
F AP Aoh,

—

B %
PSAo

A B C

Fig. 7.4.7. Configuratii anormale ale vaselor mari, A- dilatafia trunchivlui arterel pulmonars;
B - elongatia aortei ascendente §i AP convexd; C - dilatarea arcului aortic §i dilatarea
poststencticd a aortel,

Malformatii congenitale de cord asociate cu dilatarea aortei.

« Sindromul Marfan

« Stenoza valvulelor aortei

« Canalul arterial persistent

* Canalul arterial comun

« Malformatii de cord asociate cu dextropozitia aortei (TF, D-TVM)

Dilatatia AP este asociatad cu malformatii ce evolueaza cu hipertensiune
pulmonara. In stenozele severe ale AP se poate constata dilatatia postste-
noticd a acesteia.

4. Caracteristica circulatiei pulmonare in malformatii congenitale de
cord

Intensitatea desenului pulmonar este determinata de gradul de umplere
atat a retelei arteriale pulmonare, cat si a celei venoase.
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Circuitul pulmonar accentuat, determinat de hiperdebitul (arterial) pul-
monar, defineste o imagine radiografica cu vase dilatate in segmentele su-
perioare si infericare ale pulmonilor, lipsa edemului interstitial, dilatarea AP,
expresivitate clara a imaginii bronhiilor. Atriul stang (imaginea radiologica
exprimata prin trunchiul pulmonar si auriculul AS) de obicei are limite norma-
le. Se intalneste in malformatiile cu sunt S-D sau sunturi bidirectionale.

Circuitul pulmeonar accentuat cauzat de staza venoasa (boli ale atriului
stdng sau ventriculului stang, boli ale valvelor cordului stang) are urméatos-
rele particularitati pe imaginea radiografica: vasele sunt prost vizualizate din
cauza edemului interétigial marcat, bronhiile sunt ingrosate, vasele in segl
mentele inferioare sunt ingustate, in cele superioare — dilatate, hilul este
omogen. Atriul stang este mérit. Printre malformatiile congenitale de cord
care produc staza venoasa sunt: stenoza mitrala, cordul triatrial, drenajul
venos pulmaonar total sau partial aberant, insuficienta cardiaca stanga, lezi-
uni obstructive stangi (stenoza aortica, coarctatie de aorta).

Circuitul pulmonar sarac reflecta o imagine radiclogica caracterizata prin
hipertransparenta pulmonara, vascularizatie pulmonar saraca, artere pul-
monare mici la nivelul hilurilor. Se ntalneste in malformatiile asociate de
stenoza arterei pulmonare.

Hipertensiunea pulmonara precapilard (MCC cu sunt S-D sau bidirectio-
nal) este caracterizata de urmatoarele anomalii;

» Dilatarea arteriala pulmonara ce contrasteaza cu . saracia” vasculari-
zaliei periferice,

* Fenomenul de ruptura a arterelor” in periferia pulmonului.
« Valorile diametrului AP depasesc 15 mm la copilul mare si adolescent.

« |ndicele arterio-bronsic (valorile diametrului arterelor pulmonare in
raport cu diametrul bronhiilor adiacente) > 1,5-1,7. Pentru analiza se
fac masuratori ale AP drepte.

Hipertensiunea pulmonara postcapilara (boli ale atriului stang sau ventri-
culului stang, boli ale valvelor cordului stang) prezintd urméatoarea imagine

radiologica:
» Staza centrala delimitata la hiluri
« Numeroase linii Kerley B
« Edem alveoclar marcat

s Lichid pleural




7.5. EXPLORARI RADIOIZOTOPICE
REZONANTA MAGNETICA NUCLEARA

Examenul prin rezonantd magneticd nucleard (RMN) prezints calitati
unice, care o fac, potential, foarte utila pentru explorarea patologiei cardio-
vasculare. Ulilitatea examenului RMN n malformatiile congenitale cardiace
este exprimata prin stabilirea caracteristicilor fizico-anatomice ale cordului.
vizualizarea imaginii diferitelor defecte si a sunturilor intra- sau extracardiace.
Pe langa evaluarea cu fiabilitate crescuta a defectelor anatomice, examenul
RMN permite depistarea aplaziei, hipoplaziei, stenozelor, anevrismelor, ano-
maliilor de conexiune, transpozitiei vaselor mari. RMN este metoda cea mai
informativa fn diagnosticul disectiei de aort si al aortitelor. Metoda in cauza
prezintd imagini informative in regurgitdrile valvulare, leziunile tisulare pulmo-
nare si cardiace. Astfel, in HTP prin metoda RMN se poate aprecia localizarea
§i gradul severitatii modificarilor morfologice ce au loc in tesutul pulmonar, in
miocardul ventriculului si atriului drept. Examenul de tip .cinema”, realizat cu
secvente .ecou de gradient”, prezintd dublul avantaj al unei bune rezolutii la
fluxuri, chiar in absenta substantelor de contrast. Tehnica RMN se bazeaz3
pe detectia spinilor excitati intr-un camp magnetic puternic prin intermedil
unei antene. Spinii reprezinta nuclee de hidrogen care se afla in miscare de
rotafie la o frecventd determinata de factorul giromagnetic. Semnalele RMN
de intensitati diferite vor fi in raport cu substratul patologic vizualizat (den-
sitatea de protoni, fluxul si miscarea acestora, difuzia moleculara), formand
Imaginea RMN a tesuturilor. Aceasta imagine va reflecta prin nuanie de gri
diferenta dintre tesuturi in functie de starea lor normala sau patologica. Pentru
ca structurile cercetate sa fie vizualizate mai clar se poate utiliza o substanta
de contrast. Tehnica, de obicei, este complementara ecocardiografiei, dand
posibilitatea, Tn unele cazuri, de a renunta la cateterismul cardiac sau angio-
grafie. Avantajele metodei RMN sunt:

* Ofera In cursul aceleiasi examinari informatii multiple (anatomice,
functionale si metabolice).

* Are orezolutie spatiald superioara §i ofera posibilitatea de a obtine sec-
tiuni in toate planurile spatiului, cu un camp de vizualizare foarte larg.

* Nu este limitatd de probleme de ecogenitate sau de operator,

* Informatiile obtinute prin investigatia imagistica pot fi stocate si sal-
vate in forma electronica, sau pot fi transformate Tn poze sau filme.
Printre contraindicatii sunt: cardiostimulatorul cardiac instalat, corpii
metalici straini, clipsurile.




SCINTIGRAFIA PULMONARA DE VENTILATIE S| PERFUZIE

Aceastd metoda este indicata la bolnavi cu MCC n cazuri de suspectare
a complicatiilor rombembolice. Defectele de perfuzie suntinregistrate pe ima-
gini in regiunile lobare si segmentare. Schimbari asemanatoare se atesta si
in boala venoocluziva, de aceea pentru diagnosticul diferential sunt necesare
investigatii suplimentare (computer-tomografia pulmonar de inalta rezolufie).

COMPUTER-TOMOGRAFIA PULMONARA DE INALTA REZOLUTIE

Metoda ofera posibilitatea de a diferentia modificarile interstitiale pulmo-
hare in HTP de emfizem si hemangiomatoza capilara pulmonara. Prezenia
opacifierilor centrale, difuze, ,in sticla mata®, ingrosarea septurilor interlobu-
lare sugereaza boala venoocluziva; ingrogarea difuza bilaterala a septurilor
interlobulare, evidentierea opacitatilor mici, nodulare, centrolobulare, slab
circumscrise sugereaza hemangiomatoza capilard pulmonara.

COMPUTER-TOMOGRAFIA SPIRALA DE CONTRAST

Computer-tomografia spirala este o metoda indicata la pacientii cu HTP
la care scintigrafia pulmonara evidentiaza defecte de perfuzie subsegmen-
tare, cu ventilatie normald. Poate depista modificarile trombembolice pulmo-
nare cronice: ocluzia completd a arterelor pulmonare, defecte excentrice de
umplere, recanalizari sau stenoze.

ANGIOGRAFIA PULMONARA

Angiografia pulmonara are acuratete mai mare in identificarea obstructii-
lor distale si este indicata in cazurile cand TC spirala cu contrast nu ofera date
suficiente de ocluzie vasculard. Procedura poate fi efectuata Tn sigurania de
echipe experimentate, chiar si la pacientii cu HTP severa. Sunt folosite sub-
stante de contrast moderne, care se injecteaza selectiv in ramura stanga si
cea dreapta ale AP si apoi se abtin imagini in sectiuni multiple.

EVALUAREA RADIOIZOTOPICA A MIOCARDULUI

Evaluarea radicizotopica a miocardului cuprinde un ansamblu de tehnici
care exploreaza perfuzia, integritatea sarcolemala si metabolismul miocitar,
Ele sunt de mare utilitate in‘identificarea clasei HTP, in special, pentru cazu-
rile asociate cu sindromul trombembolic. Perfuzia miocardica este evaluata
prin tehnica SPECT cu TI-210 sau Te-99 m. Integritatea sarcolemala, care
mentine gradientii electrochimici la nivelul membranei, se determina prin
utilizarea T1-201, iar integritatea mitocondriala prin Tc-99 m. Scintigrafia de
perfuzie miocardica se bazeaza pe proprietatea radiotrasorilor de a fi extrasi




rapid de catre celulele viabile ale miocardului. S-a demonstrat ca exista o
relafie inversa intre nivelul de activitate al TI-201 si extensia fibrozei miocar-
dice. Specificitatea acestui test este de 65-70%.

TOMOGRAFIA CU POZITRONI

Tomografia cu pozitroni este o metoda imagisticd medicald de ultima ge-
neratie. Este bazata pe detectarea, delimitarea spatiala si cuantificarea din
exterior a radiatiilor emanate de cétre structurile cardiovasculare dupa injec-
tarea intravenoasa a unei cantitati mici de glucoza (zahéar) marcata radioac-
tiv care emite pozitroni (particuld elementara cu sarcina electrica pozitiva si
cu masa egala cu cea a electronului; antielectron). Interactiunea pozitronului
cu un electron conduce la anihilarea lor cu formarea ulterioara a doi fotoni
gama, care se emit in directii opuse (sub un unghi de 180°). Fotonii sunt
receptionati de doud gama-camere situate sub un unghi de 180° (aceasta
sporeste calitatea imaginii). Gama-camera (camera de scintilatie, camera
Anger) consta din trei elemente principale:

- colimatorul asemanétor lentilei focalizeaza radiatia gama spre detector;

- cristalul detector (de obicei, monocristal de iodura de sodiu), in care
energia fotonului gama genereaza lumina (scintilatie);

- fotomultiplicatoarele situate iIn spatele cristalului care transforma
scintilatia in semnal electric si o pozitioneaza (localizeaza) in spatiu.
Semnalele electrice genereaza imaginea pe ecranul gama-camerei.

Principlile diagnosticului se bazeaza pe comportamentul biochimic al mio-

cardului ischemic. Acesta are capacitatea extrem de reduséa de a metaboliza
anaerob acizii grasi liberi (principala sursd de energie), in schimb isi creste
metabolismul anaerob al glucozei. In regiunile afectate are loc hipoperfuzie,
dar captarea si utilizarea analogului de glucoza (18FFDG) este normala sau
crescutd. Celulele afectate vor aparea mai luminose, deoarece sunt mai active
metabolic si folosesc mai multa glucoza. Scandrile au o acuratete de 98%.

TESTE DE EFORT IN MCC

Testul de efort, utilizat in evaluarea pacientilor cu MCC, are ca obiec-
tiv determinarea impactului tulburarilor hemodinamice cauzate de defectele
cardiace asupra capacitatii functionale a organismului, reprezentand un im-
portant mijloc de furnizare a datelor necesare pentru determinarea conduitei
terapeutice a bolnavilor, precum si pentru profilaxia complicatiilor posibile.

Testul de mers 6 minute este cel mai simplu de realizat si se combina de
obicei cu scorul Borg de evaluare (subiectiva) a dispneei in timpul exercitiu-




lui. Conform unui studiu efectuat de Wensel R si colab. (2002), pacientii in
clasa functionaid NYHA Ill sau IV care merg mai putin de 250 m (in 6 min)
inainte de initierea tratamentului cu epoprostenol sau mai pufin de 380 m
dupa trei luni de tratament cu epoprostenol au un prognostic mai rezervat,
comparativ cu pacientii care merg mai mult.

Testul de efort cardiopulmonar permite (prin masurarile ventilatiel §i
aprecierea calitatii schimburilor de gaze in timpu! efortului fizic) determina-
rea gradului ineficientei ventilatorii, factor de prognostic la pacientii cu hi-
pertensiune pulmonara. S-a demonstrat c& un VO, maxim < 10.4 ml/kg/min
calculat prin test de efort cardiopulmonar este corelat cu un prognostic sever
la pacientii cu HTP [126].

Testul de efort se recomanda sa fie efectuat intr-un cabinet de exploran
functionale, de catre un specialist cu competenta in testarea reactivitatii siste-
mului cardiovascular. Metoda de lucru va fi cea standardizata, cu monitoriza-
rea alurii ventriculare, tensiunii arteriale si datelor ECG. Inainte de inceperea
testului, pacientului i se monteaza zece electrozi pe fata anterioara a toracelui
si la nivelul membrelor. De asemenea, pe braf se monteaza o mangeta pentru
masurarea tensiunii arteriale. Inainte de testare se determind FC, PA si se
inregistreaza electrocardiograma. Efectuarea unui test de efort este posibila
dupi varsta de 4-5 ani, cand copilul este suficient de cooperant [183].

Testul de efort este de multe ori neglijat in investigarea pacientilor cu
cardiostimulatoare implantabile. Utilizarea stimulatoarelor bicamerale cu
frecventd adaptabila, care s-au dovedit superioare celor cu frecventa fixa,
face posibila, in cazuri strict necesare, efectuarea testului de efort. In aceste
cazuri medicul trebuie sa dispuna de medicamente si utilaje pentru stoparea
eventualelor tahiaritmii induse de stimulator.

Principii generale:

» Pe toata perioada efectuaril testelor de efort pacientul este monitori-
zat de medic.

= Se inregistreaza electrocardiograma inainte, in timpul gi la 1-3 min
dupa efortul fizic. In cazuri cu modificari mai accentuate, ECG se va
repeta la 10 min de la incetarea testului.

= n cazul aparitiei reactilor neadecvate (sincopa, presincopa, vertjj
dispnee, paloare, accentuarea cianozei, cardialgii etc.) in timpul efec-
tudrii testului, procedura va fi sistata.

» Testul se realizeaza doar Tn conditiile in care medicul este asigurat

cu remedii medicamentoase necesare pentru acordarea ajutorului de
urgenta in cazul posibilelor complicatii mentionate anterior.




Contraindicatii
*  Procese inflamatorii acute

* Stenoza si coarctatia de aortd cu gradient presional > 80 mm Hg
= Insuficienta cardiaca congestiva -1V NYHA

* Bloc atrioventricular complet

Tehnici contemporane utilizate in testul
de efort

1. Treadmill-test, procedura care se efectu-
eaza cu un dispozitiv de tip ,,Cardiosys”.

Timp de 6 minute, pacientul paseste pe un
covor rulant, care isi mareste viteza (de la 1,7
la 6 kmfora) si unghiul de inclinare (de la 5 la
22°) la fiecare trei minute. Ulterior, pacientul
este urmarit inca 10 minute la un ritm foarte
lent de efort pentru a surprinde eventuale mo-
dificari postefort.

2. Cicloergotometria

Pacientul roteste pedalele unei biciclete fi-
xate cu o viteza de 40-80 turatii/min din pozitie
sezanda sau culcata.

Valorile efortului pot fi calculate individu-
al in functie de masa corporala sl se apreci-
aza in vali (Watt) sau kilogramometri (kg/m)
efectuati timp de 1 min (1 Watt = 6 kg x m/
min). Copiilor sanatosi se aplica valori maxi-
me de efort (efort la care frecventa cardiaca
atinge valori de 170/min). Pentru copiii cu
MCC se recomanda valori submaximale din
gfort (70-85%).

Fig. 7.6.1. Dispozitiv de tip
LCardiosys”.

Fig. 7.6.2. Cicloergometru.

Testul se combina de obicei cu scorul Borg de evaluare subiectiva a
dispneei, a gradului de oboseala in timpul exercitiului, Scala Borg se utili-
zeaza si pentru aprecierea nivelului capacitatii efortului fizic n timpul lecti-
llor de educatie fizica, sedintelor de gimnasticad medicald, jocurilor, Inainte
de testare, apoi la intervale de 10, 20, 30, 40 si 50 min se determina FC,
TA, parametrii ECG. Dupa efort pacientului i se cere sa precizeze indicele
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intensitatii efortului, asa cum Tl resimte el. Indicele propus de pacient se in-
multeste cu 10, iar cifra obfinuta se compara cu FC determinata de medicul
care monitorizeaza testarea. Se calculeaza FC maxima, pe baza formulei:
FC max = 220 - varsta celui testat (in ani). Ulterior se alcatuiegte un grafic
pe care se traseaza valorile FC obtinute prin inmultirea indicelui Borg cu
10, precum si valorile FC determinate de medic si se apreciaza corelatia
intre estimérile pacientului si cele reale (G. Dumitru, 1992, 1993).

Tabelul 7.6.1

SCALA BORG
Cotatia 6-7 B-9 '10-11 12-13| 14-15 | 1617 |18-19-20
Cum este | Foarte, Tntr- )
perceput | foarte F::a;a adevar Rerizzv Grau FD:::IE fc:?tzni::-;u
efortul | usor § usor g g 9

Rezultatele testului de efort vor tine seama de simptomele pacientu-
lui, de raspunsul electrocardiografic gi raspunsul hemodinamic (frecventa
cardiaca, tensiunea arteriald). Concomitent pot fi apremate pulsnx:mema
capacitatea vitald (cu ajutorul spirometrului), e s W P Tt Rk
capacitatea aeroba de efort (VO, max). ety

In variantele reactivitatii normale la efortul
fizic raspunsul caracteristic este reprezentat
de:

— Intensificarea frecventei cardiace pana la
170 batai/min, care sub influentele vagale
revine in primele 5 min la valorile initiale.

— Presiunea arteriald sistolica se mareste,
insa rar depéaseste valori de 200 mm Hag.
Presiunea diastolica descreste sau rama-
ne la aceleasi valori.

— Electrocardiografia inregistreaza majora-
rea amplitudinii undei P si R in derivata ll|
standard $i micgorarea acestora in deri-
vata |.

Cele mai semnificative modificari ce re- Fig. 7.6.3. Proba cu efor
f!ecta sx.caderea capacitatii de efort (disfunc- Modificari ale ECG. A fiziologics;
tie cardiaca) sunt: B A ARTICE.




Cresterea ratei cardiace > 170 si mentinerea pe perioade >10 min.
Presiunea sistolicd nu cregte sau se micgoreaza

Scurtarea intervalului P-R in functie de FC

Scurtarea intervalului QRS, QT

Scaderea voltajului undei P, R

Depresia segmentului ST > 0,1 mV

Adéancirea undei Q (ischemie)

Reducerea VO, maxim (in MCC cianogene)

Exacerbarea hipoxemiei (in MCC cianogene)

Ventilatie excesiva in raport cu VO, (in MCC cianogene).

Testele de eforl au fost gasite folositoare In evaluarea urmatoarelor con-

ditii cardiace la copii:

Schimbdérile ischemice la ECG in timpul exercitiilor pot fi un indiciu pentru
interventii chirurgicale pentru SA.

Evaluarea postoperatorie a TF si altor MCC cianogene: pacientul ce ma-
nifesta tahicardie paroxistica ventriculara poate fi amenintat de o moarte
subita si necesita o terapie antiaritmica.

Pacientii cu postcoarctectomie: bolnavii care manifesta o marire exce-
siva a presiunii sangelui odata cu exercitiile fizice pot avea nevoie de
masuri antihipertensive.

Copiii cu bloc atrioventricular de gradul Il la care exerciliile fizice agra-
veaza starea generald necesitd supraveghere pentru implantarea de sti-
mulator,

Aritmiile ventriculare ce cresc odatd cu frecventa exercitiilor pot avea
nevoie de terapie. Eficacitatea terapiei antiaritmice poate fi, de aseme-
nea, evaluatad prin testarea cu exercitii. Daca aritmiile ventriculare sunt
anihilate de exerciliile fizice i nu sunt asociate cu disfunciii cardiace
organice, atunci ele pot fi, in genere, ignorate.

Indicatiile pentru sistarea testarii sunt: aparitia acuzelor (dispnee, dureri

precordiale, vertij, sincope), presiunea arteriala sistolica > 250 mm Hg si
descresterea progresiva a presiunii diastolice; aparitia tulburarilor de ritm,
bloc atrioventricular progresiv, depresiunea intervalului ST > 3 mm,




DETERMINAREA S| INTERPRETAREA PRINCIPALILOR
PARAMETRI CIRCULATORII

Tensiune sau presiune arteriala — presiunea cu care este expulzat san-
gele in aorta si ramurile sale, masurata prin inregistrarea diferentei de presiune
a sangelui din artera humerala si aerul introdus Tn mangeta tensiometrului. De-
terminarea presiunii arteriale se poate face prin metode neinvazive: auscultate-
rie, palpatorie, plasarea distal de manseta a unui senzor Doppler, pulsoximetru
sau prin metode invazive prin abordarea unei artere. Valorile presiunii arteriale
depind de debitul cardiac, forta de contraciie a miocardului, elasticitatea pere-
telui arterial, rezmtem‘,a periferica arteriala gi variaza n functie de varsta, masa
corporala, conditii meteo, altitudine, pozitie corporala, sex,

Intrucat practica medicalé arata ca un numar mare de erori provin din
insasi masurarea defectuoasa a tensiunii arteriale, se impune respectares
unor recomandari de apreciere a valorilor tensionale. Erorile posibile sunt
determinate fie de pacient (factori fiziologici), fie de aparatura sau de modul
de examinare (factori tehnici).

Tehnica aprecierii tensiunii arteriale prevede urmatoarele;

— Cabinetul medical sa fie incalzit, linistit;

— Medicul sa fie calm si sa-i inspire Incredere pacientului pentru a elimi-
na efectul de ,halat alb™;

~ Cu 24 ore inainte de masurare se anuleaza preparatele cu efect po-
tential hipertensiv; fard consum de cafea in ora precedent3 exami-
narii; fard sa fi fumat cu minim 15 minute anterior masuratorii: fara
consum de stimulente adrenergice exogene;

— Bolnavul sa fie in clinostatism, decubit dorsal, in conditii de repaus fi-
zic gi psihic timp de cel putin 5 minute; masurarea poate fi ficuté sila
bolnavul Tn pozitie sezanda precum si la ortostatism, obtinand astfel
date cu privire la o eventuala cauza a HTA si asupra unei hipotensiuni
ortostatice;

— Bratul sa fie la nivelul cordului;

~ Este de preferat un manometru cu mercur calibrat |a fiecare 6 luni.
Cand se foloseste un manometru aneroid acesta trebuie testat si eta-
lonat adecvat. La varstele mici se preferd masurarea TA prin metoda
Doppler;

- Mangeta tensiometrului se aplica la nivelul bratului cu 2 cm mai sus

de plica cotului si se centreaza pe artera brahiala. Lungimea manse-
tei este de 80-100%, iar latimea de circa 40% din volumul bratului;
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— Determinarea TA se face cat mai corect umfland camera de presiune
cu 30 mmHg deasupra TAS si se dezumfla apoi cu cate 3-5 mmHg la
fiecare secunda;

~ Se determina aparitia zgomotelor arteriale Korotkoff — care reprezinta
TA maxima sau sistolica, apol momentul disparitiei complete a zgo-
motelor arteriale — TA minima sau diastolica;

— Se vor face 3 masuratori consecutive la interval de circa 1 minut atat
in clinostatism, cat si In ortostatism, tindndu-se cont de ultima citire
(nu media);

— Initial se determin& TA la ambele brate; daca TA difera, se foloseste
bratul cu TA cea mai mare.

Fig. 7.7.1. Locul amplasaril mansetel.

Tabelul 7.7.1

Dimensiunile mansetei in raport cu lungimea, grosimea bratului si varsta

(Department Of Health and Human Services National Institutes of Health National
Heart, Lung, and Blood Institute. U.S. Revised May 2005)

Varsta Lafimea Lungimea | Circumferinta maxims
mangetel (cm) | mangetei (cm) a bratului (cm)
Nou-nascut 4 8 10
Sugar 6 12 15
|Capil g 18 22
Adolescent 10 24 26
Adult 13 a0 a4
Adult mare 16 18 aa
Adult obez 20 42 52

¥ Manseta trebuie sa cuprinda 80% din circumferinta bratului.




Daca TA, apreciata la membrele superioare, este mai mare decat valorile
aptime, obligatoriu se determina TA la unul din membrele inferioare, folosind
mansgeta standard pentru adulti de circa 12,5 cm sau, in cazul adolescentilor
obezi, manseta de 17,5 cm care se infagoard pe coapsa, stetoscopul fiind
plasat la nivelul arterel poplitee.

Pentru aprecierea tensiunii arteriale prin metode invazive cele mai acce-
sibile sunt a. radiala, a. tibiald posterioara, a. ulnard, a. femurald si a. ombi-
licala. Se prefera artera radiala dreapta care este situatd preductal, situatie
folositoare mai ales in cazurile de PCA, coarctatie de aorta si hernie diafrag-
matica. Pentru punctionare se foloseste un cateter de 24 G pentru pacienti
<1500g, un cateter de 22 G pentru cei peste aceastd greutate si un cateter
de 20 G pentru pacientii peste 5 ani. Valorile normale ale tensiunii arteriale
in functie de varsta, sex si talie sunt prezentate in anexele 16,17.

PULSOXIMETRIA

Pulsoximetria este o metoda computerizata neinvaziva de monitorizare a
concentratiei hemoglobinei oxigenizate. Pulsoximetrele determin& saturaiia
in oxigen prin spectrofotometrie de absorbtie. In prezenta atat a unui debit
cardiac normal, cat si a unei valori normale a hemoglobinei, masurarea sa-
turatiei in oxigen poate fi un indicator atat al schimbului, cat si al transpor-
tului de oxigen. Pentru inregistrarea parametrilor pulsoximetrul este fixat pe
deget sau lobulul auricular, Semnalele sunt inregistrate pe un ecran. Fiecare
unda pulsatila este insotitd de un fenomen sonor. In cazurile in care con-
centratia O, in séngele periferic scade, intensitatea impulsului sonor scade,
moment ce permite sesizarea instalarii hipoxiei inainte da aparitia cianozei.
Pulsoximetria acopera o mare parte din nevoile de monitorizare intrucat per-
mite supravegherea atat a ventilatiei (saturatia O,) cét si a circulatiei (ritmul
cardiac si pulsul). Aceasts testare este deosebit de importanta, deoarece
copiii mici se desatureaza foarte repede avand un consum crescut de O,
capacitati reziduale functionale scizute. Insuficienta cardiaca, hipovolemia,
hipotensiunea arteriald, tulburarile de ritm, afectiunile vasculare periferice
sunt cauzele principale ce determind sciderea concentratiei de hemoglobi-
na oxigenizata.

Cauzele erorilor ale pulsoximetriei sunt diverse si includ: exces de lumi-
na (lampé radianta infrarosu, lampa fluorescenta ce determina valori fals
scazute in bilirubinemie), senzor prea mare, migcare, intoxicatia cu oxid de
carbon, coloranti vitali (albastru de metilen, indigocarmin), fistula arteriove-
noasad, insuficienta tricuspidiand, hipotermia, hipovolemia, hipotensiunea




arteriala, disritmiile, staza venoasa, perfuzia scazuta, tulburari vasomotorii
periferice, hipoxemia severa. La saturalii <70% acuratetea testului incepe
sd scada, pulsoximetrele supraestimand valoarea masurata, Se rezolva prin
determinarea directd a unei PpO,, sau prin folosirea unui monitor transcuta-
nat pentru oxigen. La nou-nascut se urmaregte mentinerea unei saturatii de
90-95%. Pulsoximetrele au o marja de exactitate de + 4%, astfel o valoare
de 95% ar putea reprezenta o saturatie de 99% in cazul unei PpO, de 160.
De aceea, pentru a evita hiperoxia, se va scadea concentratia oxigenului in
cazul unor saturatii mai mari sau egale cu 95%. Pulsoximetria nu furnizeaza
date despre concentratia CO..



CAPITOLUL Vil

COMPLICATIILE MALFORMATIILOR CONGENITALE
CARDIACE

HIPERTENSIUNEA PULMONARA (HTP)

Circulatia pulmonara normal3 este un circuit caracterizat de fluxul sang-
vin crescut si rezistenta vasculara mica, capabil sa acomodeze debitul ven-
triculului drept cu o presiune ce reprezinta a cincea parte din presiunea sis-
temica [40]. Cresterea debitului, a rezistentei vasculare pulmonare, sau a
ambelor, are ca rezultat hipertensiunea pulmonara - conditie hemodinamica
in care presiunea medie in artera pulmonara depaseste 20 mmHg in repaus
si 30 mmHg la efort. in aceste cazuri ventriculul drept pierde capacitatea
de adaptare, nu mai poate mentine debitul cardiac normal si se dezvolta
insuficienta cardiaca dreapta cu pericol de moarte prematura. La copiii cu
malformatii congenitale de cord cu sunt stanga-dreapta, cresterea presiunil
in artera pulmonara deasupra TA sistemice determina inversarea suntului si
dezvoltarea hipoxemiei.

Incidenta HTP la copiii cu MCC nu este cunoscuta. Evident este ca
prevalenta bolilor cardiace congenitale la copii, fatad de cea la adulti, este
mai mare, de aceea pare a fi logic ca si HTP cauzata de MCC este mai
frecvent intalnita la copii. In anii 1999 -2005, in Suedia, in baza Registrului
National de Stat, a fost efectuat primul studiu cu referinta la incidenta HTP
la copiii cu varsta cuprinsa intre 0-18 ani. S-a constatat ca din cei 23 copii
detectati cu HTP, la 12 (52,2%) dintre ei, cauza bolii vasculare pulmonare
erau malformatiile congenitale de cord, printre care: DSV (7 copii), TVM
(1), PCA (1), CAVC (1), fereastra aortopulmonara (1), DSA (1) [63]. Studi-
ile efectuate pe loturi mixte de pacienti (copii, adulti) au aratat ca MCC se
complicd cu HTP in toate cazurile de trunchi arterial comun; in circa 10%
dintre cazuri de DSV (3%-defecte mici sau medii, 50%—defecte mari);
4-6% Tn DSA (16% tip sinus venos); 50%-DSV asociat cu alte malfor-
matii de cord. Desi este evident ca incidenta aparitiei HTP este in functie
de marimea defectelor anatomice, unele studii au demonstrat ca 10-20%
dintre pacienti, indiferent de méarimea defectului, au un potential hiperactiv
al patului vascular pulmonar cu o crestere exagerata a presiunii in artera
pulmonara [126].

Fiziopatologie. Daca obstacolul vascular pulmonar se limiteaza in seg-
mentele precapilare si sectorul venos nu este implicat, vorbim despre o HTP
precapilara, arteriolard, numita si hipertensiune pulmonara hiperkinetica. Ea




este asociatd, de obicei, cu malformatiile congenitale de cord cu sunt stan-
ga-dreapta. Dacé staza si cresterea presionala se produc in sectorul veno-
pulmonar, vorbim despre o hipertensiune pulmonara postcapilara venoasa.
Valorile crescute ale presiunii in venele pulmonare declangeaza reflexul de
aparare prin spasmul arteriolelor pulmonare, in urma ciruia apare hiperten-
siunea in artera pulmonara. Vasoconstrictia, in cazul stazei pulmonare, este
Intrefinuté de hipoxia alveolara secundara edemului interstitial. Malformatiile
asociate acestei forme de HTP sunt: stenoza mitrala, cordul triatrial, drena-
jul venos pulmonar aberant total sau partial, insuficienta cardiaca stanga,
leziunile obstructive ale inimii stangi (stenoza aortica, coarctalia de aorta).
Termenele evolufiei si stabilizarii HTP difera de 1a un caz la altul. In defectele
septului atrial HTP se poate stabiliza In pericada adolescentei. in transpozi-
fia vaselor mari HTP poate fi constatat la varsta de 2 ani. La copiii cu MCC

asociate cu leziuni extracardiace (anomalii cromozomiale) HTP apare muit
mai devreme.

Patogenie. Esenta mecanismului de producere a HTP in MCC nu este
deocamdata cunoscutd, desi s-a demonstrat ca majorarea fluxului pulmonar
contribuie |a afectarea vascularizarii pulmonare exprimata prin modificari ale
matricei, afectarea endoteliului, disfunctia celulelor musculare netede, infla-
malia, tromboza si obstructia vaselor arteriale care in cele din urma reduc cu
peste 50% patul vascular pulmonar. Vasoconstrictia excesiva si rezistentele
vasculare sunt sustinute si de nivelul crescut de serotonina si alte vasocon-
strictoare ce se produc datorita disfunctiel canalelor de potasiu in celulele
musculare netede, de disfunctia endoteliald, precum sl de reducerea nive-
lelor plasmatice ale substantelor vasodilatatoare (oxid nitric si prostacicli-
nd) $i productia crescuta a vasoconstrictoarelor tip tromboxan A2 (TxA2) si
endotelina | (ET-1) [37].

S-a constatat c& aparifia HTP si gradul de severitate al bolii nu sunt
determinate doar de prezenta factorilor enumerati. Necorelarea directs a
frecventei si severitatii HTP cu indicatorii de gravitate ai bolii reprezints un
element de cercetare continua pana in prezent. In ciuda descoperirii in 2000
de cétre geneticianul Deng Z si colab. a genei BMPR 2 (gena receptorului
proteinei 2 morfogenice osoase), in cazurile de HTP primara familiala (trans-
mitere autozomal-dominantd) nu s-au clarificat mecanismele fiziopatologice
de interactiune intre anomaliile genetice si dezvoltarea HTP. Conform opi-
niei lui Budhiraja R. si colab. (2004), exista unii stimuli cu efect de trigger
corelati cu predispozitia individuala. Susceptibilitatea se referd la existenta
unei anomalii care favorizeaza dezvoltarea HTP numai la anumite persoa-




ne. Factorul ce condifioneaza aceasta predispozitie nu este cunoscut, dar
sunt argumente ca este de natura genetica, Autorii acestui studiu o numesc
anomalie genetica permisiva [37]. Mecanismul ar putea fi mutatiile in gena
PPH?2 localizata pe bratul lung al cromozomului 2, locus 2g31, gena ALK1
(gena kinazei activin-receptor-like, cromozomul 12g13), polimorfismul in ge-
nele: SHTT (gena transportorului de serotonind); ec-NOS (gena sintezel de
oxid nitric); CPS (gena carbamil-fosfat sintetazei) sau alti stimuli capabili 53
distruga controlul cresteril celulelor pulmonare [62].

Modificarile histopatologice apérute in procesul de remodelare vasculara
implicA toate straturile peretelui vascular si sunt prezentate de:

1. Hipertrofia mediei arterelor musculare caracterizata prin hiperplazia fibre-
lor musculare netede, cresterea matricei de tesut conjunctiv gi a fibrelor
elastice. In unele cazuri pe sectiunile transversale In artera pulmonara se
observa o dedublare a musculaturii peretelui, fara leziuni intimale.

2. ingrosarea concentrica sau excentrica a intimei. Celulele endoteliale din
peretele vascular pot patrunde in lumen, producénd ingustarea, apoi obli-
terarea acestuia. In obstructia vasculara se implica diverse tipuri de celule
(fibroblasti, celule endoteliale, celule musculare netede, trombocite), fibre
de colagen, elasting, fibronectina si tenascind, citokinele inflamatarii.

3. ingrosarea adventitiei.

Gravitatea leziunilor arteriolare pulmonare, dupa clasificarea histologica
(Heath-Edwards grading system) este exprimata in:

= gradul | - se constata doar hipertrofia mediei

= gradul Il - sunt observate hipertrofia mediei i hiperplazia intimet

» gradul Il - concomitent are loc obliterarea lumenului vascular

= gradul IV - se determina si dilatarea arterelor

= gradele V-V - se vizualizeaz leziuni reticulare, formatiuni angioma-
toase si necroza fibrinoida.

Gradele |V-VI caracterizeaza boala vasculard pulmonara cu modificar
structurale ireversibile [92].

Clasificarea clinica a hipertensiunii pulmonare

(adoptaté de Societatea Europeand de Cardiologie. Venetia, 2003).
1. Hipertensiune pulmonara arteriala

1.1. Idiopatica

1.2. Familiald




1.3. Asociata cu:
1.3.1. Boli de tesut conjunctiv
1.3.2. Sunturi congenitale sistemico-pulmonare
1.3.3. Hipertensiune portala
1.3.4. Infectia HIV
1.3.5. Medicamente si toxine

1.3.6. Altele (afectiuni tiroidiene, boli cu stocare de glicogen, boala
Gaucher, telangiectazia hemoragica ereditard, hemoglobino-
patii, sd. mieloproliferative, splenectomie)

1.4. Asociata cu modificari semnificative capilare sau venoase
1.4.1. Boala pulmonara venoocluziva
1.4.2. Hemangiomatoza capilara pulmonara
1.5. Hipertensiunea pulmonara persistenta a nou-nascutului
2. Hipertensiunea pulmonara asociata cu bolile cordului stang
2.1. Boli ale atriului stang sau ventriculului stang
2.2. Boli ale valvelor cordului stang
3. Hipertensiunea pulmonara asociata cu bolile pulmonare si/sau hipoxia
3.1. Boala pulmonara cronica obstructiva
3.2. Boala interstitiala pulmonara
3.3. Tulburari respiratorii in timpul somnului
3.4. Hipoventilatie alveolara
3.5. Expunerea cronica la altitudini crescute
3.6. Anomalii de dezvoltare
4, Hipertensiunea pulmonara datorata trombozei si/sau emboliei cronice
4.1. Obstructia trombembolica a arterelor pulmonare proximale
4.2. Obstructia trombembolica a arterelor pulmonare distale
4.3. Embolism pulmonar nontrombotic (tumori, paraziti, corpi straini)
5. Diverse

Sarcoidoza, histiocitoza X, limfangiomatoza, compresiunea venelor pul-
monare (adenopatii, tumori, mediastinita fibrozanta).
Evolutia HTP in MCC in mare masura este determinatd de méarimea di-

ametrelor defectelor anatomice, de tipul si dimensiunile suntului sistemico-
pulmonar.




Clasificarea sunturilor congenitale sistemico-pulmonare
1. Tipul
Simple
Defect septal atrial
Defect septal ventricular
Persistenta canalului arterial
Anomalii partiale sau totale de intoarcere vencasa pulmonara
Caombinate
Descrierea combinatiei si a defectului principal
Complexe
Trunchi arterial
Ventricul unic fara obstructia fluxului pulmonar
Defecte septale atrioventriculare
2. Dimensiuni
Mici (DSA=2cm si DSV =1 cm)
Mari (DSA > 2 cm i DSV > 1 cm)
3. Anomalii cardiace asociate
4. Stadiul de corectie
Necorectate
Corectate partial (varsta)
Corectate: spontan sau chirurgical (varsta)
Strategii de diagnostic al HTP
Ghidul de diagnostic si tratament al hipertensiunii pulmonare arteriale
(Eurapean Heart Journal (2004) 25, 2243-2278) recomanda o strategie de
diagnostic si evaluare hemodinamica si functionalad a bolnavilor cu HTP in
4 pasi:
. Suspiciunea HTP
— Examen fizic
- Proceduri screening
ll. Detectarea HTP
-~ Radiografia toracica
- ECG

~ Ecocardiografia transtoracica




lll. Identificarea clasei HTP
- Teste functionale pulmonare si gazometrie
— Scintigrafie, ventilatie/perfuzie
~ TC de inalta rezolutie
— TC spirala
- Angiografie pulmonara
IV. Evaluarea HTP:
~ Capacitatea de efort (test de mers 6 min, VO,)
— Cateterism cardiac drept, vasareactivitate
- Teste sangvine si imunologice
- Testul HIV
— Ecografie abdominala

I. Suspiciunea HTP. Hipertensiunea pulmonara la copii trebuie suspec-
tata la orice caz de aparitie sau agravare a dispneei. Formele simptomatice
de boala sunt caracterizate prin:

Semne funcfionale: dispnee (de repaus, de efort, paroxistica); fatigabili-
tate; durere precordiala; tuse seacd, iritanta ce apare sau se accentueaza in
cursul efortului fizic, pe timp de noapte ca un astm cardiac sau edem pulmo-
nar acut; cianoza; cefalee; hemoptizie; epistaxis; sincopa: insomnie,

Examenul obiectiv scoate Tn evidenta o cianoza (centrald sau periferica)
discreta, hipocratismul digital, distensia venelor jugulare, hepatomegalie,
edeme periferice de diferit grad, extremitati reci. Vocea poate fi ragusita,
din cauza compresiunii nervului laringian recurent de catre artera pulmo-
nara dilatata. La examenul cordului se constata impuls parasternal stang,
accentuarea componentei pulmonare a zgomotului || (uneori dedublarea),
suflu pansistolic de regurgitare tricuspidiana, suflu diastolic de insuficient
pulmeonara, click sistolic al ventriculului drept. Auscultatia ariilor pulmonare
poate fi normala sau pot fi percepute raluri umede de calibru diferit.

Evaluarea indicilor de laborator include hemograma, trombocite, exame-
nul sumar de urind, ionograma, indicele protrombinic sau coagulograma.

Il. Detectarea HTP

Electrocardiografia nu are o sensibilitate si specificitate adecvata. Se pot
inregistra trasee modificate cu devierea axei cordului in dreapta, HVD (incar-
care presionala), semne de dilatare a AD (87%). Uneori se constats inversa-
rea undei T. Prezenta unui traseu ECG normal nu exclude prezenia HTP.
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Examenul radiologic poate evi-
dentia cardiomegalie cu hipertrofie
atriald si ventriculard dreapta, dila-
tarea arterel pulmonare ce contras-
teaza cu  saracirea” vascularizaliel
periferice (90%).

Ecografia Doppler transtoracica
identifica malformatiile existente,
constatd dimensiunea cavitatilor,

: fun:::’gi'iTe VD si VS, anomaliile valve-
Fig. 8.1.1. Radiografie antero-posterioard. HTF.  Jor mitrald, tricuspida, pulmonara,
apreciaza caracteristicile de um-
plere ale VS si sjectie ale VD, dimensiunile venei cave inferioare, prezenta
si volumul lichidului pericardic. Pentru diagnosticul HTP sunt importante ma-
suratorile presiunii sistolice in AP (PsAP), VD si gradul velocitatii de regur-
gitare a valvei tricuspide. Valorile PsAP intre 36-50 mm Hg sifsau velocita-
tea de repaus a regurgitatiei tricuspidiene > de 2,8-3.4 m/sec definesc HTP
usoaré. Tinand cont de faptul ca rezultatele ecocardiografiei sunt influentate
de alti factori (erori tehnice, tulburari de nutritie severe etc.), valorile presio-
nale ridicate necesita confirmarea prin cateterismul cardiac drept la pacien-
tii simptomatici (clasele functionale li-1l| NYHA). La bolnavii asimptomatici
ecocardiografia se repeta dupa 6 luni.

Confirmarea diagnosticului prin cateterism cardiac drept este necesara
in cazul pacientilor simptomatici (clasa Il sau | NYHA), decarece parametril
hemodinamici au relevan{d prognostica, In timpul acestei interventil se face
si testarea vasoreactivitatii pulmonare la un vasodilatator cu durata de acij-
une scurta: epoprostenol (i.v), adenozina (i.v), oxidul nitric (inhalator). Acest
test este necesar pentru apreciersa eficacitatii tratamentului de durata cu
blocanti ai canalelor de calciu.

lll. Identificarea clasei HTP. in cazurile in care apare necesitatea di-
agnosticului diferential al MCC cu boala obstructivd pulmonara cronicd,
afectiuni dobandite ale inimii stangi de mare utilitate sunt testele functionale:
pulmonare si gazometria (determinarea FEV1, VEMS), scintigrafia pulmo-
nara, tomografia computerizatad, RMN, TC spirala (vezi capitolul VII). Acesle |
metode oferd detalii asupra parenchimului pulmonar si usureaza avalua:
rea modificarilor patogenice si funciionale ale circulatiei pulmonare sl alg
cordului. Costurile mari reduc din accesibilitatea acestor metode pentru ol
pacientii cu HTP. '
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IV. Evaluarea HTP. Aprecierea severitatii HTP se face pe baza parame-
trilor clinici, capacitatii de efort, parametrilor ecocardiografici, testelor sang-
vine, datelor cateterismului cardiac. Printre parametrii clinici, clasa functio-
nala NYHA prezinta cele mai importante simptome care permit aprecierea
prognasticului bolii. Clasificarea Organizatiei Mondiale a Sanatatii (OMS)
propusa la Evian este o adaptare a sistemului NYHA pentru HTP.

Clasificarea NYHA/OMS a statusului functional
al pacientilor cu hipertensiune pulmonara

Cldsa I. Pacienti cu hipertensiune pulmonara la care nu‘exista o limitare
a capacitatii de efort; activitatea fizica obisnuitd nu determina dispnee, fati-
gabilitate, durere toracica sau presincopa.

Clasa Il. Pacienti cu hipertensiune pulmonara la care exista o limitare
ugoara a capacitatii de efort; nu existd simptomatologie de repaus, iar acti-
vitatea fizica obignuita determina dispnee, fatigabilitate, durere toracica sau
presincopa.

Clasa Ill. Pacienfi cu hipertensiune pulmonara la care existd o limitare
marcata a capacitatii de efort; nu existd simptomatologie de repaus, iar ac-
tivitatea fizica mai putin decat obisnuita determina dispnee, fatigabilitate,
durere toracicd sau presincopa.

Clasa IV. Pacienti cu hipertensiune pulmonara care nu sunt capabili sa
efectueze activitate fizica si care pot avea semne de insuficientd cardiaca
dreapta in repaus; dispneea si/sau fatigabilitatea pot s fie prezente In repa-
us §i aceste simptome sunt crescute de orice activitate fizica [126].

Capacitatea de efort permite aprecierea legaturii intre expresia clinica a
bolii i substratul anatomopatologic si ofera date necesare pentru selectarea
metodelor de tratament al bolnavilor (vezi capitolul V1),

Tratament. Abordérile terapeutice (medicamentoase) pentru pacientii cu
- MCC care au boala vasculara pulmonaré reprezintd una din cele mai dificile
probleme ale cardiologiei pediatrice si au optiuni putine la copii. La maturi
s-au efectuat un numar mare de studii bazate pe trialuri randomizate care au
avut ca obiectiv tratamentul HTP si care au fost aprobate de agentiile regla-
toare ca indicatii pentru terapia HTP. Studii de aceastd anvergur3 la copii nu
au fost efectuate, fiind propusa acceptarea principiilor de tratament similare
celor aplicate la maturi [83, 89, 186).

Mésurile terapeutice generale sunt axate pe limitarea impactului negativ
al factorilor externi, reducerea nevoilor periferice de oxigen (surmenaj, stres,




fumatul, alimentatia nerationald). Fiind supusi investigatiilor si spitalizarilor re-
petate, dar si din cauza hipoxiei cronice, copiii cu HTP sunt anxiosi, hiperex-
citati, plangéreti. Toate aceste momente influenteaza calitatea vietii copilulul,
iar in unele situatii pot declansa situatii de urgenta (crize hipoxice, edem sau
astm cardiac). Rolul personalului medical in aceste situatii este important in
mentinerea confortului, moralului i a bunei dispozifii a bolnavilor.

Activitatea fizica este determinati de cardiolog si kinetoterapeut in baza
rezultatelor investigatiilor individuale (vezi capitolul IX) ale pacientului. in linii
generale, trebuie mentinut un nivel ugor suportabil de exercitii fizice pentru
a mentine o dezvoltare fizica si o calitate buna a vietii. Sunt excluse com-
petitile si normativele sportive. Nu sunt recomandate calatoriile cu avionul
sau aflarea in conditii de altitudine crescufa. In aceste imprejurari are loc
scaderea presiunii atmosferice (hipobarism), diminuarea presiunii partiale a
oxigenului (hipoxie), cresterea cantitatii ionilor negativi si, in special, a can-
titatii de ozon din atmosferd, conditii ce duc la urmatoarele modificari adap-
tative: uscaciunea mucoaselor, tahicardie, cresterea frecventei respiratori,
senzatia de oboseala, cresterea cantitétii de hemoglobina si a numarului de
hematii din sange. Daci situatia nu permite deplasarea cu alte mijloace de
transport, decat cele aeriene, pentru pacientii cu HTP in timpul zborului se
utilizeaza dispozitive cu oxigen.

Se tine cont si de faptul c& reactivitatea patului vascular la copiii cu HTA
este mai mare, ceea ce contribuie la o susceptibilitate sporita pentru infectii
virale si pneumonii repetate. In aceste situatii copiil se spitalizeaza si se iau
masuri pentru prevenirea complicatiilor (IC, edem pulmonar). Daca febra se
mentine mai mult de 3 zile, se initiaza tratamentul cu antibiotice. Pentru a
minimiza pierderile metabolice Tn hipertermie sau subfebrilitate la nivel de
37.8° se administreaza antipiretice. Pacientii cu MCC si HTP sunt foarte
sensibili la scaderea nivelului hemoglobinei, de aceea, orice grad de anemie
trebuie sa fie prompt tratat. Pe de alta parte, se tine cont i de faptul ca la
copiii cu MCC cianogene se atesta o poliglobulie, hipercoagulabilitate mar-
cata, momente periculoase pentru formarea trombilor. Acesti copii trebuie sa
respecte cu prudenta regimul alimentar cu utilizarea unei cantitati suficiente
de lichide.

Tratamentul medicamentos la bolnavii cu HTP, clasele I-1l NYHA se face
dupa principiile generale cu diuretice in caz de retentie de lichide, digoxin in
caz de insuficients cardiaca dreapta refractara sifsau aritmii supraventricu-
lare, inhibitori ai enzimei de conversie a angiotensinei. In cazurile cand bol-
navii sunt vasoreactivi se administreaza blocanti ai canalelor de calciu. Nu




exista date consistente referitoare la efectul terapiei cu oxigen la pacientii cu
HTP cauzata de MCC cu sunt cardiac. Hipoxemia este legata de inversarea
suntului stanga-dreapta si este refractara la administrarea de oxigen [152].

Tratamentul patogenetic se aplica la persoanele cu HTP, clasele -1V
NYHA. Algoritmul terapeutic al copiilor care sufera de HTP este similar cu
cel folosit pentru adulti. S-a observat ca la copiii responsivi la testarea va-
soreactivitatii cu un vasodilatator, efectuata in timpul cateterismului cardiac,
raspunsul la tratamentul de durata este mult mai bun decat cel observat la
adulti. Daca nu se obtine un rdspuns |a testele preliminare, supravietuirea
in forme severe de HTA este mai mica ca la persoanele adulte cu HTP de
aceeasi severitate.

Grupe de medicamente utilizate in HTP la copii (dozele utilizate in
functie de varsta — vezi anexa 1)

1. Prostacicline PG2 (Epoprostenol)
Analogi sintetici ai prostaciclinei PG2 (lloprost, Beraprost)
Analogi sintetici ai prostaciclinei (Treprostinil)

Antagonisti ai receptorilor de endotelind: Bosentan; Sitaxsentan; Am-
brisertan

Inhibitori al fosfodiesterazei-5: Sildenafil

Blocanti ai canalelor de calciu (BCC): Nifedipin&, Diltiazem
Diuretice (clortiazid, furosemid, spironolactona etc.)

Dopamina

Glicozizi cardiaci

10. Vasodilatatoare: Talazolina, Prazozina, Nitroprusidul, Hidralazina
11. Medicatie anticoagulanta si antiplachetara

Prostaglandinele sunt derivati ai acidului prostanocic gi sunt produse in
principal de celulele endoteliale. Ele sunt repede biotransformate la nivel
hepatic, pulmonar, renal. PGE1 si PGE2 sunt metabolizate 90% la o singura
trecere prin plaman. Bazele fiziologice, fiziopatologice si farmacodinamice
ale prostaglandinelor sunt axate pe influenta acestora asupra muschilor ne-
tezi, producand o vasodilatatie eficienta. Acest compus este cel mai potent
inhibitor endogen al agregarii plachetare si are gi un efect citoprotectiv si an-
tiproliferativ. Indicatorii clinici pentru terapia cu epoprostenol i.v. sunt aceiasi
la adulti si copii. La copii, doza de inceput este de 2 ng/kg/min, cu cresterea
ulterioara a dozelor, daca este necesar. Cresterea dozei este, de obicei,
necesard in primele luni de la inifierea tratamentului. Doza medie pe an la
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adult este de 20-40 ng/kg/min, la copii aceasta doza se apropie de 50-80 ng/
kg/min, in special la copiii mici [78, 114, 168, 180].

Beraprostul administrat oral, iloprostul prin metode inhalatorii si treprostini-
lul subcutanat au fost utilizate in tratamentul copiilor cu HTP, cu rate variabile
de succes. La copii sunt necesare doze mai mari per kilogram corp [69].

Bosentanul a fost aprobat in SUA si Canada pentru utilizare la pacienti cu
HTP si insuficienta cardiaca clasele functionale llI-IV NYHA, Studiul preliminar
(BREATHE-3), efectuat cu scop de a aprecia farmacocinetica, tolerabilitatea si
siguranta administrarii orale de bosentan la copiii intre 4-17 ani cu HTP, a con-
statat o Tmbunatatire semnificativa la 18 copii inclusi in studiu dupa 12 sapta-
mani de monoterapie cu bosentan sau in combinatie cu epoprostenol [15, 70],

Administrarea diureticelor urméreste restrangerea excesului si eliminarea
surplusului de Na si apa restabilind in acest mod spatiile extracelulare in pre-
zenta insuficientel cardiace drepte. Dozele sunt strict individualizate, iar durata
tratamentului este in functie de evolutia insuficientei cardiace. Este strict nece-
sard monitorizarea functiei renale si aprecierea nivelului electrolitilor serici.

Blocantii canalelor calciului impiedica influxul de calciu la nivelul celulelor
endoteliale, asigurand un efect vasodilatator. Siguranta si eficacitatea BCC
se bazeazd pe raspunsul pacientilor la testarea cu vasodilatatoare in timpul
cateterismului cardiac. Pacientii la care testul este negativ nu vor raspunde |la
tratamentul de durata cu aceste preparate. Prevalenta vasoreactivitatii acute
este mai mare la copii fata de adulti, fapt ce permite acestora s& beneficieze
mai mult de acest tratament, decat adul{ii. Cele mai utilizate BCC la copii sunt
nifedipina, diltiazemul, alegerea fiind dictata de frecventa cardiaca de repaus
(pacient cu bradicardie relativa — nifedipind, tahicardie relativa - diltiazem).
Dozele optime ulilizate sunt prezentate In anexa 1. Eficacitatea, tolerabilitatea
si dozele eficiente ale unor generatii noi de BCC, precum amlodipina, felodipi-
na, propuse spre utilizare la copii, sunt in stadiu de cercetare [126].

Glicozizii cardiaci in HTP se administreaza pe pericade scurie de timp

(i.v). Pe perioade mai mari ei pot fi utilizatl in HTP asociata cu fibrilatia sau
flutterul atrial.

Dobutamina este utilizata cu scop de a produce o vasodilatatie la nivelul
arterelor cu scaderea rezistentei vasculare periferice si cregterea inotropis-
mului cardiac. Se administreaza i.v. in stadii terminale de boala [126].

Pe parcursul ultimilor ani modificarea reactivitatii patului vascular prin te-

rapie vasodilatatoare se face prin utilizarea inhibitorilor de fosfodiesteraza-5,
precum sildenafilul (Viagra) [3, 9, 71].




Cu privire la utilitatea/eficacitatea tratamentului anticoagulant oral, exista
o divergentd de opinii. Ratiunea utilizarii acestei terapii pentru tratamentu!
pacientilor cu HTP are la baza prezenta factorilor de risc traditionali pentru
trombembolismul venos, ca: insuficienta cardiaca si stilul de viata sedentar,
precum si evidentierea predispozitiel pentru tromboze [11].

Ameliorarea calitatii vietii pacientilor cu HTP severd poate fi asigurata
prin septotomie atriala cu balon sau transplantul pulmonar. Supravietuirea
la 3-5 ani dupa transplant pulmonar sau cord-pulmon este de aproximativ
55%, respectiv 45%.

Hipertensiunea pulmonara arteriala asociata
cu sindrom Eisenmenger

Initial termenul de sindrom Eisenmenger se referea la pacientii cu DSV
cu boala vasculara pulmonara severa (HTP) in cazurile cand rezistenta in
vasele pulmonare depasgeste 12 unitati Wood, sau raportul dintre rezistentele
pulmonare si cele sistemice este = 1.0, avand ca rezultat inversarea sun-
tului [128]. Aceastd stare hemodinamicad mai poate fi Intalnitd in defectele
septului atrial, canalul atrioventricular complet, persistenta canalului arterial,
alte comunicari intre circulatia pulmonara si cea sistemica. Boala vasculara
obstructivd de acest tip mai poate aparea ca o complicatie in evolutia natu-
rala a bolilor cordului stang (boli ale atriului stang sau ventriculului stang, boli
ale valvelor cordului stang, cardiomiopatia restrictivd). Un risc sporit pentru
aparitia acestui sindrom reprezintd si malformatiile cianogene asociate cu
flux pulmonar sangvin majorat sau in conditii de altitudine care determina
trecerea presiunii Tnalte din circulatia sistemica (prin DSV sau vasele mari) in
circulatia pulmonara. Manifestarile clinice apar de obicei in decada a 2-a sau
a 3-a de viatd. Majoritatea pacientilor au toleranta scazuta la efort si dispnee
de efort. Pot aparea hemoptizii, decarece pacientii cu saturatia arteriala a
oxigenului scazuta prezintd anomalii ale hemostazei. In unele cazuri au loc
accidente cerebro-vasculare, sincope din cauza debitului cardiac inadecvat.
Rezultatele examenului paraclinic sunt similare celor descrise in HTP. Bolna-
vii cu cianoza prezinta policitemie. Simptomele de insuficienta cardiaca apar
cand boala este avansata si sunt semne de prognostic sever. Supravietuirea
pacientilor cu sindromul Eisenmenger este mai buna decat a celor cu HTP
idiopatica sau cu patologie legata de alte conditii asociate [53].

Tratamentul este simptomatic. Starea se amelioreaza dupa indepartarea
unei unitati de sange, inlocuita volumic cu dextroza sau ser fiziologic. Fle-
botomia efectuatéd nu mai des de 2-3 ori pe an cu inlocuire izovolumica este




indicata doar la pacientii cu simptome moderate sau severe de hiperviscozi-
tate, prezente de obicei la un hematocrit > 65%. In IC sunt utile diureticele,
blocanti ai canalelor de calciu sau terapia cu prostacicline (epoprostenol i.v.).
Transplantul cord-pulmon reprezinta o optiune la pacientii cu markeri de pro-
gnostic sever (sincopa, insuficienta cardiaca dreapta refractara |a tratament,
clasele functionale IlI-IV NYHA sau hipoxemie severa). S-a observat ca in
lipsa tratamentului copiii decedeaza mai frecvent decat adultii. Tratamentul
medicamentos efectuat |la termene oportune la copii este mai eficace decat
la adulti [17].

INSUFICIENTA CARDIACA IN MCC

Definitie. Insuficienta cardiaca (IC) este sindromul clinic datorat inca-
pacitatii inimii de a asigura debitul circulator necesar activitatii metabolice
tisulare sau ,asigura acest debit cu pretul unor presiuni diastolice excesive”
(E. Braunwald).

Acest sindrom sau stare patologicd este caracterizat prin: afectarea
functiel cardiace, staza pulmonara si/sau sistemica; scaderea tolerantei la
eforturile fizice; retentie hidrosalina in organism; reducerea sperantei de via-
ta a pacientilor [48].

Termenul de insuficientd cardiacd congestiva (ICC) (mai frecvent intal-
nitd in MCC) este folosit atunci cand tabloul clinic al IC este dominat de
manifestarile secundare congestiei venoase retrograde.

Incidenta si prevalenta. La momentul actual nu exista studii epidemio-
logice care ar elucida incidenta si prevalenta ICC la copii.

Etiologia ICC la copii diferd mult fatd de cea a adultului, Patologiile mai
frecvente ce conduc la IC la copii sunt MCC, care ating o incidenta de 8 ca-
zuri la 1000 de nou-nascuti vii, iar prevalenta este de 1 - 2% din nou-nasculi
si 1 din 3 copiii cu MCC dezvoltd ICC congestiva. In acelasi timp, o parte din
copii cu MCC sunt cu IC asimptomatica.

Conform Ghidului practic al IC Ia copii (SUA, 2004), intre 25 $i 75 % de copil
cu IC severa (in functie de varstd) au un diagnostic de MCC si doar 27% din
totalul cazurilor de ICC le revin cardiomiopatiilor dilatative, 5% miocarditelor.

Cele mai frecvente MCC ce dezvolta ICC sunt cele cu sunt stanga -
dreapta (DSV largi, PCA, DSAV, fereastra aortopulmonara), leziunile ob-
structive ale cordului stang (stenoza Ao, coarctatia Ao, sindromul inimi
stangi hipoplazice), insuficientele valvulare congenitale, leziunile cardiace
complexe, unele MCC Tn perioada postoperatorie.




In functie de varsta copilului, forma nosologica si momentul debutului
sindromului de IC deosebim la:

nou-nascut:

- MCC cu supraincércare de presiune a ventriculului stang (stenoza
Ao severa, coarctatia Ao, arc aortic intrerupt, sindromul inimii stangi
hipoplazice).

- MCC cu supraincarcare de volum (sunt la nivelul vaselor mari — PCA,
trunchi arterial comun, fereastra Ao-P), sunt la nivelul ventricular
(DSV, ventricul unic, CAVC), fistule arteriovenoase sistemice, insufi-
cienta valvelor atrioventriculare congenitale.

sugar:

— MCC cu supraincércare de volum (sunt la nivelul vaselor mari (PCA,
trunchi arterial comun, fereastra Ao-P), sunt la nivel ventricular (DSV
mare izolat, DSV cu TVM, DSV cu atrezie de tricuspida, ventricul
unic, CAVC), sunt ia nivel atrial (CVPAT f&ra obstructie), malformati-
uni arteriovenoase (hemangioame),

— MCC cu supraincarcare de presiune (ventricul drept - hipoxemie cro-
nica).

— MCC cu disfunclie miocardica (fibroelastoza endocardica, originea arte-
rei coronare stangi din artera pulmonara, stari postoperatorii pe cord).

copil si adolescent:

— MGCC tratate chirurgical (DSV, boala Ebstein etc.): aparitia unor insufi-
ciente valvulare ca urmare a dilatarii cavitatilor, sindromul Eisenmen-
ger, aritmii asociate,

— Cardiopatii congenitale operate: insuficiente valvulare, sunturi aorto-
pulmonare importante operate paliativ.

Clasificare, Pentru copilul mare si adolescent se utilizeaza clasificarea
functionala NYHA. Dispneea, fatigabilitatea si palpitatiile sunt criteriile clini-
ce de baza pentru determinarea clasei functionale (CF)

Clasificatia NYHA (New York Heart Association), anul 1994:

CF I: fara limitare. Activitatea fizica obisnuitd nu produce oboseala, dis-
pnee sau palpitatii.

CF II: ugoara limitare a activitatil fizice. Pacientul este asimptomatic in re-
paus, dar activitatea fizica obisnuitd determini oboseals, palpitatii, dispnee.

CF 1ll: marcaté limitare a activitatii fizice. Desi bolnavii sunt asimptomatici
in repaus, activitatea fizicd mai ugoaréd decat cea obisnuita duce la aparitia
dispneei, oboselii sau palpitatiilor.
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CF IV: incapacitatea de a face orice fel de activitate fizica fara disconfort.
Simptomele de IC sunt prezente in repaus. Disconfortul apare la orice acti-
vitate fizica.

Pentru sugari si copilul mic clasificarea functionald NYHA este putin po-
trivitd. Pentru aceste categorii de varsta este utild clasificarea Ross (anul
1994, madificata in 2003)

Interpretarea claselor Ross (pentru sugar si copilul mic):
CF |: asimptomatic.

CF Ii: tahipnee moderata sau diaforeza pe parcursul alaptérii. Dispnee la-
efort la copilul mai mare.

CF IlI: tahipnee marcaté sau diaforeza pe parcursul alaptarii, alaptare
prelungitd sau intarzierea cresterii din cauza ICC. Dispnee intensa la efort
la copilul mai mare.

CF IV: tahipnee, tiraj, dispnee, diaforeza in repaus.

Cuantificarea severitatii ICC la sugari se mai efectueaza dupa scala de
12 puncte ce include parametrii: alimentatie (volum/masé (ml), durata/masa
(min)), examen obiectiv (FR, FCC, detresa respiratorie, perfuzie periferica,
zgomot 3, marginea inferioara a ficatului) i un scor de la 0 la 2 pentru fie-
care parametru.

Tabelul 8.2.1
Determinarea severitatii insuficientei cardiace la sugari

; Scor
FParametri

0 1 2
Alimentatie
Volum-masa (ml) =100 100-70 =70
Duratd-masa (min) <40 =40 -
Examen obiectiv
FR (respiratiiymin) <50 50-60 >80
FCC (batai/min) <160 160-170 =170
Detresa respiratorie absenta prezenta -
Perfuzie periferica normala scazuta -
| Zgomot 3 absent _ prezent -
Marginea inferioara a ficatului (cm) =2 2-3 >3

Scor total: 0-2 - absenta IC; 3-6 - IC usoara; 7-9 - IC medie; 10-12 - IC severa,




Fiziopatologie. Modelul fiziopatologic al ICC pe fundal de MCC este si-
milar IC de alta geneza. In conceptul fiziopatologic actual al ICC, recunoscut
unanim de catre comunitatea internationald a medicilor cardiologi in ultimul
deceniu, esentialul este reprezentat de activitatea neurchormonalé, care in-
duce vasoconstriclie periferica, retentie hidrosalina si modificari structurale
sl functionale ale organelor si sistemelor.

Conceptul activarii neurohormonale s-a dovedit solid, dar cercetarile ultimi-
lor ani au adaugat dovezi asupra implicarii altor sisteme activate decét cele de
acum clasic recunoscute: sistemul nervos simpatic, sistemul renina-angioten-
sina-aldosteron, arginin-vasopresina. Astfel, s-au adunat suficiente dovezi pri-
vind participarea sistemului endotelinic — ca sistem vasoconstrictor si proproli-
ferativ gi sistemului peptidelor natriuretice — ca sistem vasodilatator eficient, in
fiziopatologia IC. De reguld, in ICC se constatd un dezechilibru dintre sistemul
vasoconstrictor i natriuretic. Activate precoce, dar rapid, peptidele natriuretice
sunt anihilate de sistemul vasoconstrictor si cel de retentie a lichidelor. Pro-
gnosticul la fel coreleaza strans cu gradul stimularii neurohormonale.

Progresele conceptului fiziopatologic actual sunt: teoria stresului oxidativ,
ipoteza citokinicd ca mecanism patogenic al IC si al naturii sale progresive
§i apoptoza, ca fenomen biologic prezent in cordul insuficient, care produce
pierdere de cardiomiocite si, in final, progresia IC.

in ultimul deceniu au aparut numeroase studii centrate pe efectele bio-
logice ale mediatorilor inflamatori in patogenia bolilor cardiace, inclusiv in
reglarea structurii si functiei cardiace. Citokinele proinflamatorii (IL-1, IL-6
§l TNF-alfa) sunt activate in IC si ele joaca un rol important in dezvoltarea
§i progresia IC. Ipoteza citokinica trebuie inteleasa Tn sensul ci citokinele
nu produc IC, dar ele contribuie la progresia bolii prin disfunctia endoteliala,
disfunctia VS si remodelare.

Particularitatile manifestarilor clinice. ICC la copii pe fundal de MCC
are un sir de particularitati:

- Deopotriva cu disfunctia ventriculului stang (VS) coexista sau predo-
mina disfunctia ventriculului drept (VD) (20% din cazuri).

- Exista notiunea de insuficienta a unicului ventricul ce asigur3 circula-
tia atat sistemica cat si pulmonara.

- Printre mecanismele ICC in MCC un rol important are repartitia intra-
cardiaca neadecvata a intoarcerii venoase.

- Relativ frecvent se intalneste si disfunctia cardiaca diastolica.
- Deseori progresia IC este datoratad dereglarilor de ritm congenitale.



- In MCC cianogene are loc o asociere nefavorabila intre IC si hipoxe-
mia arteriala.

De asemenea, separat este necesar de a evidentia starile critice ce apar
la pacientii cu circulatie sistemica ductus-dependenta (stenozele critice de
Ao si AP, coarctatia severa de Ao, arcul aortic intrerupt, sindromul inimil
stangi hipoplazice). Inchiderea canalului arterial Ia acesti pacienti conduce
la IC acuta, ce evolueaza cu soc cardiogen — deficit acut de O, Tn tesuturi si
organe. Tabloul clinic este dominat de hipotonia arteriald, acidoza metaboli-
ca decompensata, spasm periferic (umplere capilard diminuata, extremitati
reci, paliditate, marmorare), oligurie, inhibitia sistemului nervos central. La
bolnavii cu MCC ductus - dependente poate avea loc hiperfunctia canalului
arterial ce conduce la ICC clasica.

Semnele si simptomele clinice ale ICC pot fi clasificate in trei categorii;
1. Manifestari clinice cauzate de disfunctia miocardicad sau mecanismele
compensatarii.
2. Semne de congestie pulmonara,
3. Semne de congestie venoasé sistemica.

1. Manifestari cauzate de disfunctia miocardicad sau mecanismele com-
pensatorii; cadiomegalie, ritm de galop, suflu sistolic de insuficienta tricus-
pidiana sau insuficientd mitrala functionald, puls paradoxal, alternant, dimi-
nuat, tahicardie sinusala, falimentul cresterii, extremitati reci, marmorate,
eventual cianotice (cianoza de tip periferic), timp de recolorare prelungit
(mai mult de 3 sec.), transpiratii excesive, hipotensiune arteriala.

2. Semne de congestie pulmonard: semne de detresa respiratorie, batai
ale aripioarelor nazale, geamat, tiraj, dispnee la efort, dispnee paroxistica
nocturnd, tuse cronica, raluri, semne de obstructie, wheezing, raluri umede,
cianoza de tip central.

3. Semne de congestie venoasa sistemica: hepatomegalie, turgescenta
venelor jugulare, crestere ponderald paradoxald (prin retentie hidrosaling,
oligurie), edeme periorbitale, hidrotorace, ascita, anasarca tardiva.

Simptomele debitului cardiac mic sunt urmatoarele: astenie generala,
scaderea capacitatii musculare la efort, scderea memoriei, tulburari de dis-
pozitie psihica, insomnii, oligurie, nicturie.

Manifestarile clinice ale ICC pe fundal de MCC in functie de varsta.
La sugar si copilul mic semnele clinice predominante sunt: tahipneea, whe-
ezing-ul, detresa respiratorie, dificultdti de alimentatie, transpiratii, deficit
ponderal, cianoza, regurgitatie si voma.




La copilul mare, adolescent si adultul tanar manifestarile clinice sunt do-
minate de: dispnee, fatigabilitate, scaderea tolerantel la efort fizic, ortopnee,
dispnee paroxistica nocturna, edeme.

Examinari paraclinice
Examene de laborator obligatorii:
1. Hb, Ht, hematii — pentru determinarea anemiei (factor precipitant);
2. Leucocitele, formula leucocitard, VSH, PCR — pentru infectie, inflamatie;

3. lonograma serica (Na, K, Ca, Mg) - pentru tulburarile electrolitice (hipo-
natriemie, hipo/hiperpotasiemie, hipocalcemie);

4. Parametri acidobazici (pH, HCO,) si gazele sangvine (pO,, pCO,):
Acidozd metabolica — hipoxie

Acidoza respiratorie — edem alveolar

Alcaloza metabolica — furosemid, hipoclortiazida

Alcaloza respiratorie — edem pulmonar interstitial

. Hipoxemie — edem alveolar, sunt dreapta-stanga

5, Glicemia (hipoglicemie - cauza sau efect al insuficientei cardiace),
6. Uree, creatinina — pentru insuficienta renala (prerenala, intrarenala),

7. Examen de urina — poate evidentia densitate urinara crescuta, Na urinar
< 10 mmol/l, proteinurie, hematurie microscopica;

8. Biomarkerii necrozei miocardului (creatininfosfokinaza totald si fractia
MB, LDH 1, troponina 1).

9. Peptidele natriuretice.
Examinari instrumentale

1. Radiografia toracica determiné: silueta cardiaca (marime, forme particu-
lare), vascularizarea pulmonara; campli pulmonari (edem, atelectazie).

2. ECG denota: hipertrofii, dilatari ale cavitatilor, aritmii, semne de ischemie
miocardica.
3. Ecocardiografia cu Doppler color constituie standardul de aur in stabili-

rea diagnosticului si determina: functia ventriculara, datele hemodinami-
ce (fluxurile sangvine).

Dupa necesilate, pentru precizarea diagnosticului sunt utile:
1. Explordrile cardiace radioizotopice.
2. Cateterismul cardiac.
3. Angiocardiografia.
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Criteriile de diagnostic
Conform Ghidului de diagnostic si tratament al ICC (SEC, 2005, 2008)

pentru confirmarea diagnosticului trebuie indeplinite trei categorii mari de
criterii, dintre care primele doud sunt obligatorli:

1.
2.

Simptome de IC in repaus sau in timpul efortului;

Dovezi obiective de disfunctie cardiaca (de preferat ecocardiografia in
repaus) si in cazurile In care diagnosticul este nesigur;

Réaspunsul la tratamentul adresat insuficientei cardiace.
Tratamentul ICC. Corectia chirurgicald a MCC la momentul oportun este

unica solutie in prevenirea si stoparea progresiei ICC. In cazul imposibilitati
interventiei chirurgicale, precum si dupa procedurile chirurgicale paliative
deseori este necesar tratamentul ICC.

Tratamentul nonfarmacologic cuprinde: sfaturi si masuri generale,

antrenamente fizice.

>N .0 o s

Masuri generale
Repaus fizic.
Pozitia de decubit cu trunchiul ridicat la 30°.

Oxigenoterapie - dupd excluderea cardiopatiilor congenitale ducto-de-
pendente unde administrarea de oxigen poate duce la inchiderea cana-
lului arterial.

Sedare - rareori necesara.

Mentinerea in limite normale a hematocritului.

Coreclarea acidozel, hipoglicemiei, hipocalcemiei, hipomagneziemiei.
Ventilatie mecanica (dupa necesitate).

Regimul igieno-dietetic

. Restrictia de lichide. Se recomanda 1/2- 2/3 din nevoi Tn formele avansa-

te ale ICC (CF Il - IV).
Micsorarea volumului de alimentatie la copiii sugari.

Restrictia de sodiu: nu se vor consuma alimente bogate Tn sodiu, nu se
va adauga sare la alimente.

. Supliment de potasiu: 2-5 mmolfkg/zi; contraindicat daca se utilizeaza

diuretice antialdosteronice sau inhibitor] ai enzimei de conversie.
Supliment de proteine, vitamine si minerale (in special fier si calciu).

Corectarea unor deficite nutritionale specifice: deficit de L-carnitind se
indica L- carnitina; deficit de seleniu - seleniu.
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Tratamentul farmacologic. Schema terapeuticd contemporané in |ICC
la copii recomanda o terapie In trepte, administrandu-se initial inhibitori ai
enzimei de conversie a angiotensinei (IECA); in caz de retentie hidro-salind
se asociaza diureticele. Dacé terapia cu inhibitori ai enzimei de conversie nu
amelioreaza tabloul clinic, se asociaza digoxina. Dacé schema terapeutica
de mai sus nu conduce |a o evolutie favorabild a ICC timp de 3-4 saptamani,
se asociaza beta-blocantii.

Efectele fiziopatologice ale IECA sunt: scad presarcina si postsarcina;
reduc dilatarea si masa ventriculara stang3; reduc nivelul de angiotensina |1,
hormon natriuretic atrial si aldosteron; efect antiproliferativ pe vase.

Efectele clinice ale IECA: imbunatatesc debitul cardiac, reduc simptome-
le, previn IC, evita spitalizarile repetate, reduc mortalitatea,

Efectele adverse: hipotensiune, sincope, hiperkaliemie, edem laringian,
fuse.

Captopril. Indicatii: MCC cu sunt stdnga-dreapta.

Administrare per os: incepand cu perioada neonatald in doze 0,1-0,5
mg/kg/doza, administrat in 3 prize (max. 4 mg/kg/zi) pana la 6,25-12,5 mg/
- doza la adolescent (max. 50-75 mg/doza).

Enalapril. Indicatii: insuficienta cardiaca refractar3, insuficient3 aortica.

Administrare per os: 0,1-0,5 mg/kg/zi in 1-2 prize; i.v.: 0,005-0,01 mg/kg/
doza repetat la 8-24 h.

Diuretice. Indicatii: presarcina crescuta, supraincarcare de volum a ini-
mii, retentie hidrosalina, edeme, |a copiii sugari. Se utilizeaza cu precautie in
cardiopatii obstructive, insuficienta cardiaca prin scaderea contractilitatii.

Hidroclorotiazida. Indicatii: forme medii de insuficienta cardiacé croni-
céd, cardiopatii cu debit pulmonar crescut.

Administrare per os: 2-3 (max. 5) mg/kg/zi in 2-3 prize.

Furosemid. Indicatii: forme severe de insuficientd cardiaca cronica, in-
suficienta cardiaca acuta.

Administrare per os: 1-3 (max. 6) mg/kg/zi in 1-4 prize; se administreaza
Zilnic; fiolele se pot administra per os; in caz de doze >2 mg/ka/zi se asoci-
aza spironolactona.

Administrare i.v.: 1 mg/kg/doza, daca se obtine efectul dorit (debit urinar
>3 mlfkg/h), dozele se repeta la 8-12 h interval; in lipsa efectului doza se
dubleaza la 1 h interval pan3 la maxim 4 mg/kg/doza.

Spironolactona. Indicatii: edeme refractare.



Administrare per os: 1-4 mg/kg/zi in 1-4 prize; nu se asociaza cu saruri
de K+ sau inhibitori ai enzimei de conversie (risc de hiperkaliemie).

Combinatii de diuretice: furosemid+spironoclactona, furosemid+ hidroclo-
rotiazida.

Digitalice. Digoxina. Indicatii: insuficienta cardiaca pe fundal de MCC
asociatd cu fibrilatie atriald; contractilitate ventriculara diminuatad, MCC cu
sunt stanga-dreapta; valvulopatii congenitale; lipsa de raspuns la diuretice,
IECA; prezenta zgomotului llI.

Digitalizarea per os.

Tabelul 8.2.2,
Vérsta Dozi (mg/kg)
0-1 luna 0,025-0,035
1-24 luni 0,035-0,060
2-5 ani 0,03-0,04
5-10 ani 0,02-0,03
5210 ani 0,10-0,015

Doza de mentinere: 1/3-1/4 din doza de digitalizare per os. Digitalizarea
poate fi efectuata timp de 24 ore, 3 zile si 5 zile.

Administrare i.v. Digitalizare - 75% din doza per os. Intretinere - 1/3-1/4
din doza de digitalizare i.v.. Doza de digitalizare se administreaza, de obicei,
in 3 prize la 8-12 h interval: initial 1/2 din doza, ulterior 2 prize a % din doza
de digitalizare. Doza de mentinere se administreaza in 2 prize la sugari i
copii <10 ani si in priza unica la copiii =10 ani. Terapia de intretinere se nce-
pe la 12 h de |la ultima doza de digitalizare. Pentru administrare i.v. digoxina
poate fi diluat in sol. glucozé 5% sau clorura de sodiu 0,9%.

Modificari ECG secundare terapiei cu digoxin:

Doze lerapeutice: subdenivelarea segmentului ST, prelungirea intervalu-
lui PR, aplatizarea sau negativarea undelor T, scurtarea intervalului QT.

Doze toxice: extrasistole, aritmii atriale cu BAV gradul |1, prelungire QRS,
tahicardie ventriculara, fibrilatie ventriculara.

Reactii adverse ale terapiei cu digoxin:
Digestive: inapetenta, greata, varsaturi, dureri abdominale, diaree.
_Cardiace: aritmii.

Neurologice: cefalee, neliniste, insomnie, modificari comportamentale,
tulburari de vedere.
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Contraindicatii: fibrilatie ventriculara, aparitia unor reactii adverse care
au necesitat intreruperea permanenta a unui alt preparat digitalic, hipersen-
sibilitate la digitalice.

Terapia intoxicatiei cu digoxina prevede: oprirea terapiei digitalice,
montarea unei linii i.v., decontaminare digestiva (daca administrarea s-a
facut per os), oxigenoterapie, corectarea tulburarilor electrolitice (hipo- si
hiperkaliemia).

Terapia aritmiilor. In bradiaritmii: atropind SC: 0,03 mg/kg. in tahiaritmii
fenitoin i.v.: 15 mg/kg; lidocaina in bolus i.v.: 1 mg/kg/doza, ulterior 0,03-0.05
mag/kg/min.

La fel, se indica administrare de fragmente ,Fab” digoxin specifice (»an-
ticorpi” antidigitalici).

Beta-blocantii se administreaza in IC pe fundal de MCC plus tahicardie:
reduc deteriorarea miocardica organica; scad frecventa cardiaca si contrac-

tilitatea (reduc consumul de Dzjr, reglarea receptorilor beta; efect antiaritmic:
efect antiischemic; efect antioxidant.

Preparatele farmaceutice recomandate sunt: metoprololul succinat; 1-2
mg/kg zi, bisoprololul: 0,04-0,1 mg/kg zi, carvedilolul (cu efect vasodilata-
tor): 0,4-0,8 mg/kg zi.

Tratamente speciale. Vasodilatatoare. Indicatii generale in MCC: car-
diopatii cu sunt stanga-dreapta, functie ventriculara afectata (cronic), insu-
ficiente valvulare congenitale, hipertensiune arteriala pulmonara, index car-

diac foarte scazut (Tn special dupa chirurgia cardiaca), insuficientd cardiaca
cu contractilitate normala.

Vasodilatatoarele venoase - scad presarcina. Nitroglicerina se indica

in presarcind crescutd, congestie venoasa (sistemic si/sau pulmonara).
Administrare i.v.: 0,5-10 pag/kg/min,

Vasodilatatoarele arteriale (sistemice) - scad postsarcina,

Vasodilatatoarele mixte — scad presarcina si postsarcina.

Hidralazina. Indicatii: deprimarea functiei ventriculare sistolice, cardio-
patii cu sunt stanga-dreapta, insuficienta aortica sau mitrala.

Administrare per os: initial 0,75 mg/kg/zi in 2-4 prize, ulterior doza se
poate creste pana la 7,5 mg/kg/zi (max. 200 mg/zi).

Administrare i.v.: 0,7-0,5 mg/kg/doza (max. 20 mg/doza) Tn 5-20 min:
doza se poate creste pana la max. 1,7-3,6 mg/kg/zi in 4-6 prize.




Nitroprusiat de sodiu. Indicatii in MCC: scaderea debitului cardiac dupd
interventii chirurgicale pe cord, disfunctia ventriculului stang, insuficienta mi-
trala, stenoza aortica.

Administrare i.v.: 0,5-10 pg/ka/min. diluat in glucoza 5%:; doza initiala se
creste la intervale de 30-60 minute pana la obtinerea efectului; doza uzuala:
3 dg/kg/min.

Observatie: s-au semnalat deteriorari hemodinamice in unele DSV mari,

Prazosin. Indicatii: depresia functiel ventriculare sistolice.

Administrare per os: initial 0,02 mg/kg/zi in 4 prize; ulterior se poate cres-
te pana la doza maxima de 0,1mg/ka/zi.

Medicamente inotrop-pozitive nedigitalice

Catecolaminele sunt indicate si utilizate in soc, Tn blocul atrioventricular
de gradul |Il.

Inhibitori de fosfodiesteraza. Indicatii: insuficienta cardiaca acuta, se-
vera, refractara la digoxin, diuretice si/sau vasodilatatoare (in administrare
de scurtd duratd), insuficienta cardiacad postchirurgie cardiaca asociata cu
disritmie.

Amrinona i.v.: initial 0,75 mg/kg/doz4; ulterior 5-10 pg/kg/min.

Milrinona i.v.: initial 50 pg/kg/doza; ulterior 0,5 pg/kg/min.

Manipularea canalului arterial

Inchidere: indometacina i.v.: 0,2 mg/kg/doza repetat la 12-24 h inter-
val (3-4 doze); se poate asocia furosemid. Contraindicatii: nivelul creatininei
serice > 1,8 mg/dl, pericol de hemoragii (inclusiv hemoragia intracraniana),
enterocolitd necrotizanta, hiperbilirubinemie.

Ibuprofen i.v.: 10 mg/kg, urmat de 5 mg/kg fiecare 24 de ore (2 doze),
incepand din a treia zi de viata (la fel de efectiv ca indometacina, insa cu mai
putine efecte adverse).

Mentinere deschisa. Indicatii: sindromul inimii stangi hipoplazice, arc
aortic intrerupt, coarctatia aortei. Se utilizeaza PGE1 i.v.: 0,05-0,1 pg/kg/min.
pana la efectuarea interventiei chirurgicale.

ENDOCARDITA INFECTIOASA

Este o boala infectioasa grava in care avem grefe septice pe endoteliul
valvular sau alte structuri, ce produc vegetatii, urmate de deteriorari structu-
rale, functionale si sistemice (embolii sistemice).




Incidenta endocarditei infectioase (El) subacute (caracteristica in MCC
$i valvulopatii) este de la 0,5:1000 pana la 1:1000 din cazurile internate in
spital (inclusiv endocarditele postoperatorii). El este mai rar intalnita la copil
in comparatie cu adultul (30% din totalul cazurilor), fiind favorizata de mal-
formatii cardiace congenitale (MCC) neoperate sau operate si de catetere
venoase centrale, mai ales la sugari. Varsta medie de aparitie a bolii este
de 6-7 ani, iar El la sugari ramane o raritate si poate aparea dupa corectii
chirurgicale pe cord deschis.

Factorii favorizanti. In patogenia El au importantd majora doi factori:
anomaliile structurale ale inimii si arterelor mari cu gradient presional semni-
ficativ sau turbulenta fluxului sangvin. Primul efect al acestor modificari este
formarea unui tromb nebacterian constituit din trombocite si fibrina la care
ulterior adera germenii. Existenta acestui tromb este absolut esentiald n
aparitia bolii. Acesta este situat pe partea unde presiunea sangelui este mai
scazuta, dacé ne referim la fluxul sangvin care strabate un orificiu stramto-
rat sau anormal. (Vegetatiile sunt gasite in AP in caz de PCA sau in suntul
sistemico-pulmonar si pe suprafata ventriculara a valvei aortice si coardei
mitrale in regurgitatia aortica.)

Factorii favorizanti sunt cei hemodinamici care eresc turbulenta suntului,
dar scad presiunea exercitata lateral. Pentru ca trombul plachetar s4 se in-
fecteze este necesar sa intervina al doilea factor important in patogenia ma-
ladiei — bacteriemia, ce rezultd mai frecvent din procedurile dentare. Trombul
infectat atinge o masa critica, favorizata de deficiente de aparare imuna a
organismului copilului. Acesti factori stimuleaza sistemul imun al individului
infectat atat pe versantul imunitatii celulare, cat si pe al celei umorale. Apare
hipergamaglobulinemia, complexe imune circulante care se depun la nivelul
glomerulilor, fractiile complementuiui scad.

MCC, cu exceptia DSA ostium secundum si maladillor cardiace valvula-
re, constituie o predispozitie catre El. Cazurile cu valva cardiaca prostetica
sau material prostetic la cord au un risc mai Inalt pentru EI. MCC operate
pot reduce, dar nu elimina definitiv riscul aparitiei El, in afara de DSA mic
si PCA.

Etiologie. In trecut Streptococcus viridans, enterococcii si Staphylococ-
cus aureus erau responsabili de 80% din cazurile de El. In ultimul deceniu,
aceasta frecventa a diminuat pana la 50-60%, cu o majorare concomitents
acazurilor provocate de fungi si organismele HACEK (Haemophilus, Actino-
bacillus, Cardiobacterium, Eikenella si Kingella).




Streptococcus viridans este cea mai frecventa cauza a El provocata de
procedurile dentare sau maladiile periodontale. Enterococcus este mai frec-
vent depistat dupa chirurgia genitourinaré sau gastrointestinala. E| postope-
ratorie este provocatd de catre staphylococi. El fungica este caracteristica
la nou-nascuti, la pacientii ce au beneficiat de o terapie antibacteriana in-
delungata sau au fost tratati cu steroizi §i la copiii operati pe cord deschis.
Organismele HACEK se depisteaza in particular la nou-nascuti si la copii
imunocompromisi. Pseudomonas aeruginosa sau Serratia marcescens sunt
observati mai frecvent in cazurile de proceduri endovenoase.

Manifestari clinice. De obicei, exista un istoric de proceduri dentare re-
cente, de tonzilectomie sau durere dentard. Debutul maladiei este insidios,
cu febra, fatigabilitate, inapetenta, transpiratii abundente, paloare, artralgi,
mai rar artrite. La toti pacientii se constata febra si suflul cardiac. Splenome-
galia este observata la 70% din copii.

Manifestarile cutanate se observd in 50% din cazuri, fiind secundare
microemboliilor, Se constata petesii, noduli Osler (noduli hiperemiati la ex-
tremitatile distale), leziuni Janeway (mici suprafete hemoragice indolore la
palme si talpi), linii hemaoragice la patul unghial.

La 50% din pacienti se cbservd fenomene embolice in diferite organe
(embolie pulmonara, abcese si hemipareza, hematurie). Se constata ca he-
mipareza acutd secundara complicatiilor trombembolice apare in majorita-
tea cazurilor pe fundalul El.

Frecvent sunt prezente caria dentard, maladii periodontale sau gingivale.

Examene paraclinice. La 90% din bolnavi sunt depistate hemoculturi
pozitive in lipsa terapiei antimicrobiene precedente. Tratamentul antimicro-
bian preliminar reduce posibilitatea depistarii agentilor patogeni pana la 50-
60% dintre cazuri.

Examenul de laborator clinic, biochimic si imunologic constatd: anemie,
leucocitoza, VSH marit, proteina C-reactiva si fibrinogen crescute. Prezenta
complexelor imunocirculante si a crioglobulinelor (85% din cazuri) se aso-
ciaza cu scAderea complementului. Proteina C-reactiva este un test mai
sensibil decat VSH in confirmarea diagnosticului.

Examenul ecocardiografic permite vizualizarea vegetatiei in mai mult de
50% din cazuri. Se observa mai bine vegetatiile situate in cordul stang, cu
dimensiuni mai mari de 2 mm. O vegetatie calcificatd este mai ugor de vizu-
alizat (dar nu semnifica vindecarel). Eco transesofagian poate sa imbunata-
teasca rezultatele diagnosticului.




Emboliile cerebrale septice, urmate de abcese cerebrale pot fi vizualiza-
te prin CT cerebral.

Criterii de diagnostic. Diagnosticul prefiminar al El este suspectat atunci
cand pacientul are leziune cardiacad (MCC) cu febra indelungata de origine
necunoscuta si alte semne clinice specifice sau modificari de laborator.

Diagnosticul definitiv se stabileste prin hemoculturi pozitive si demon-
stratia de vegetatie la ecocardiografie 2D.

La copil sunt aplicate criteriile Saiman, anul 1983:

1. Hemoculturi pozitive (>2) pentru germeni patogeni recunoscuti ca agenii
etiologici si vizualizarea ecocardiografica a vegetatiei la un bolnav cu sau
fara boala structurala de inima.

2. Hemoculturi pozitive (>2) pentru germeni patogeni recunoscuti ca agenti
etiologici. fara vizualizarea ecocardiografica a vegetatiei, dar asociate cu
febra, oboseala, dureri articulare sau artritd, manipularea stomatologica
recentd, asociate cu date de laborator sugestive (VSH, hematurie) sau
date clinice sugestive (sufluri noi sau recent modificate, hepatospleno-
megalie, fenomene embolice).

3, Una sau mai multe hemoculturi pozitive care insotesc febra la un bol-
nav cu boala congenitala de cord sau altd afectiune cardiaca structurala,
fara, aparent, alta sursa de infectie.

4, Febra, boalad congenitald de cord sau alt3 boala structurald, vizualizarea
ecocardiografica a vegetatiei, fenomene embolice sau ambele, dar fara
hemoculturi pozitive.

Managementul

Hemoculturile (de la trel pana la cinci) e necesar sa fie colectate in pri-
mele 24 si 48 de ore, in lipsa cazurilor extrem de severe. In circa 90% din
cazuri agentii cauzabili sunt descoperiti in primele doua culturi.

Tratamentul El este complex, de lunga durata si cuprinde: tratamentul
medicamentos si chirurgical.

Tratamentul medicamentos. in tratamentul El administrarea antibioti-
celor conduce la sterilizarea focarului bacterian si impiedicarea recaderilor.
Streptococul viridans si enterococii raspund favorabil la combinatia dintre
penicilind si aminoglicozide: penicilind plus gentamicina, sau ceftriaxon plus
gentamicind. Copiilor alergici la penicilina li se recomanda vancomicina timp
de 4 saptamani. Pentru streptacocii penicilinazo-rezistenti se propune ampici-
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lind — sulbactan sau meropenem. Enterococii sunt eradicati de penicilina sau
ampicilind i.v. timp de 4 saptamani gi gentamicina i.v. timp de 2 saptamani.

El produsa de stafilococ este rezistentd la penicilina si se va trata cu
oxacilind sau nafcilind plus tobramicina sau gentamicina, care au actiune
sinergica timp de maximum 2 saptamani.

Microorganismele HACEK sunt eradicate de catre cefalosporine de ge-
neratia a ll-a (ceftriaxona).

El cu fungi beneficiaza de tratament i.v. cu amfotericina B timp de 2 sap-
tamani.

Pentru El cu culturi negative se recomanda ampicilind plus un aminogli-
cozid.

La necesitate se va asocia tratamentul |C, tratamentul aritmic si cel al
complicatiilor.

Tratamentul chirurgical se efectueaza din ce in ce mai frecvent, mai
ales in formele cu embolii si vegetatii de volum mare (fungice), in cazurile
care nu se sterilizeaza dupa 2 sdptamani de antibioterapie. Momentul ope-
rator optim se recomanda dupa 2 séptdmani de |a disparitia sindromului
septic si scade remarcabil mortalitatea prin El.

Indicatiile tratamentului chirurgical sunt urméatoarele:

IC progresiva.

Vegetatie de mari dimensiuni (>10 mm) cu aspect ecografic fragil.
Persistenta semnelor de infectie si a hemoculturilor pozitive.
Abcese, fistule.

i ol R

Rupturi valvulare.

Prognosticul. Rata de insanéitosire este de 80-85%. In El provocata de
streptococ si enterococ rata de insanatosire este mai buna de 80%, iar in
cea provocatd de staphylococ este de 50%, in El fungica prognosticul este
sumbru.

Profilaxia El cuprinde administrarea de antibiotic in doza recomandata
la toti copiii cu afectiuni cardiovasculare, inaintea oricarei manevre invazive
care poate determina bacteriemie (interventii ORL, stomatologice, gastro-
scopice, cistoscopie, operatii pe tractul digestiv, incizia unui abces). in func-
tie de boala cardiaca, riscul de endocardita poate fi mare, mediu sau neglija-
bil, iar indicatiile pentru profilaxia El sunt stabilite in functie de acest risc.




PROFILAXIA EI

Risc stratificat
(Recomadarile Asociatiei Americane de Cardiologie, 11 iunie 1997)

Risc foarte mare

- Valve prostetice, inclusiv valve bioprostetice sau homogrefe.

- EB in antecedente.

- MCC cianogene complexe (ventricul unic, TVM, tetralogie Fallot).
- Sunt sau conducte sistemico-pulmonare construite chirurgical.
Risc moderat

Majoritatea MCC (altele decéat cele amintite anterior),
Valvulopatii reumatismale.

- Cardiomiopatie hipertrofica.

- PVM cu regurgitatie mitrala.

Situatii in care profilaxia El nu este recomandata (risc neglijabil)
- DSV izolat.

- DSAreparat chirurgical, DSV, CAP.

- By-pass coronarian.

- Suflu funcfional.

- Reumatism poststreptococic in antecedente, fara leziune valvulara.
- Boala Kawasaki Tn antecedente.

- Pacemaker sau defibrilator implantant.

- Cateterism cardiac, angioplastie cu baion.

Proceduri generatoare de bacteriemie

(profilaxia se recomanda numai la pacienti cu risc foarte mare)

- Tonsilectomie, adencidectomie.

- Bronhoscopie cu bronhoscop rigid.

- Scleroterapie cu varice esofagiene.

- Dilatatia structurilor esofagiene.

- Chirurgia tractului biliar.

- Cistoscopie.

- Chirurgia prostatei.

- Dilatatia uretrei.

- Extractii dentare, implanturi dentare.

- Proceduri periodontale, proceduri stomatologice sangerande,
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Tabelul 8,3.1,

Profilaxia El in cazul interventiilor stomatologice, ORL,
pe tractul respirator sau esofagian

Standard

Amoxicilind

50 mg/kg p.o.,cu 1ora
inainte de procedura

Cei care nu pot primi
medicatie orald

Ampicilina

50 mg/kg i.m.fi.v., cu 30 min.
Tnainte de procedura

Alergici la amoxicilina /
penicilina

Clindamicina sau
Cephalexin sau
Azitromicina sau
Claritromicin

20 mg/kg p.o.,

50 mg/kg p.o.,

15 ma/kg p.o.,

15 mglkg p.o., cu 1 ora
inainte de procadura

Alergici care nu pot primi
medicatie orala

Clindamicina sau
Cefazolin

20 mg/kg i.m.fiv,
15 mg/kg i.m.fi.v. cu 30 min.
inainte de procedura

Noté. Profilaxia este directionati impotriva Strepfococcus viridans.

Tabelul 8.3.2.

Profilaxia El in cazul interventiilor la nivelul tractului digestiv,
cailor urinare (cistoscopii, operatii pe intestin)

Risc moderat

Standard

Amoxiciling

50 mg/kg p.o., cu 1 ard
inainte de procedura

Cei care nu pot primi
medicatie orala

Ampicilina

50 mg/kg i.m.fi.v., cu 30 min.
inainte de procedura

Alergici la amoxicilina/
penicilina (inclusiv cei ce nu
pot primi medicatie orald)

Vancomicina

20 mg/kg i.v. timp de 1-2
ore cu 30 min. inainte de
procedurd

Risc fr.}arta mare

50 mg/kg i.m.fi.v. si 15 mglkg

Ampicilind + cu 30 min. inainte, dup3 6 ore
Sandard Gentamicing ampicilina 25 mg/kg i.m.fi.v.
sau amoxiciling 25 mg/kg p.o.
| Vancomicina i?e"ggfggﬂ = th j:i? 152
Alergici la ampicilina/ u 30 min, inainte de
penicilina procedura o
Gentamicing 15 mg/kg cu 30 min. inainte

de procedurd




CAPITOLUL IX
RECUPERAREA MEDICALA A COPIILOR CU MCC

Recuperarea prevede o serie de activitati educationale, profesionale prin
care se urmareste restabilirea cat mai depling a capacitatilor functionale re-
duse sau pierdute, precum si asigurarea bunei functionari a mecanismelor
vitale compensatarii gi de adaptare ce contribuie, in cele din urma, la dez-
voltarea fizica si psihicd armonioasa a copilului.

Gratie tehnologiilor contemporane de diagnostic precoce si metodelor
performante de corectie chirurgicald a malformatiilor congenitale cardiace,
viata si reusita scolara a copiilor cu aceasta afectiune s-a ameliorat consi-
derabil. Copiii cu cardiopatii congenitale sunt scolarizati in scoli normale.
Cert este faptul ca dac3 toleranta malformatiei este insuficienta si elevul
nu se simte bine la scoala, profesorii si, in special, dirigintele, trebuie sa
fie la curent cu afectiunea lui, s& anunte serviciul de medicina scolar3, pre-
cum i parintii. Medicul trebuie s& dispuna ca elevul s3 invete intr-o sala
de clasa agezata la parterul scolii, pentru a limita efortul fizic. Copilul va fi
sfatuit sa ramana in sala de curs in recrealii, pentru a evita, de asemenes,
orice efort. Interventiile chirurgicale corectoare in marea majoritate a mal-
formatiilor congenitale cardiace sunt recomandate a fi efectuate inaintea
debutului scolar. Ulterior, pentru eventuale spitalizari, este bine sa se faca
programari in pericadele de vacantd, pe cat este posibil, pentru a evita
absenteismul scolar.

Majoritatea bolnavilor cu MCC in cazurile corectiilor reusite ajung la ma-
luritate si au ,0 viatd activa cu independenta economica sifsau sociala". Tn
raport cu afectiunea de baz3, bolnavii pot s3 duca o viatd normala, cu acti-
vitati fizice si sportive permise. Importanta in aceasta perioada a vietii este
problema orientérii profesionale bazate pe diferentierea aptitudinilor bolna-
vului. Pentru asigurarea unei bune orientari profesionale, elevul cu afectiune
cardiaca trebuie sa beneficieze de o buna scolarizare, Pentru preintampi-
narea unui eventual esec la angajarea in productie, elevii cu afectiuni cardi-
ace trebuie sa fie foarte bine pregatiti profesional. In acest sens, desi viata
personala i profesionala a celor cu afectiuni cardiace congenitale care au
suferit interventii chirurgicale ar trebui sa fie normale, cardiologii nu le reco-
manda anumite profesii/meserii, cum ar fi: betonist, balerin-dansator, profe-
sor de sport, miner in subteran si la suprafati, metalurgist, electromecanic
naval, operator extractie gi transport fitei si gaze, gsamotar, constructor de
lucrari hidrotehnice.




Mijloace utilizate in recuperarea bolnavilor cu malformatii congeni-
tale cardiace

Factori de igiena si alimentatie

Restabilirea unei stari bune de sanatate a bolnavilor cu MCC, in special,
in pericadele postoperatorii, este imposibila fard o modificare calitativa a
dietei. Ratia alimentara trebuie s fie alcatuita in raport cu necesitatile de
varsta ale organismului Tn proteine, lipide, glucide, vitamine i saruri minera-
le utilizand produse de preferinta naturale. O alimentatie sanatoasa incepe
cu alegerea corecta a produselor de hrana.

in conceptul unor reformatori (Bircher-Benner, Kollath) n alimentatie
problema principala consta in convingerea persoanelor de faptul ca la baza
unei alimentari rationale trebuie s fie pusa hrana "vie", componentele prin-
cipale fiind legumele si fructele, folosite proaspete gi nu denaturate prin fier-
bere. Constituind o importanta sursa de energie pentru organism, ele alcatu-
iesc mari depozite de vitamine, de sdruri minerale si alte elemente nutritive
indispensabile vietii gi au un continut mare de fibre alimentare (celuloza)
care trebuie sa fie prezente permanent in alimentatia copilului. O mare parte
din fructe si lequme (merele, perele, prunele, ciresele, visinele, castanele,
maslinele, lamaile etc.) contin mangan, element necesar pentru asigurarea
functiei de dezintoxicare a ficatulul. Marea majoritate din fructe si legume au
si efecte diuretice i fortifica mecanismele de apérare ale organismului.

Micsorarea cantitatii de potasiu, magneziu, calciu si fosfor dupa admi-
nistrarea indelungata a diureticelor, glicozizilor cardiaci utilizati pentru com-
baterea insuficientei cardiace se soldeaza cu tulburari de crestere, cazuri
de tahicardie, tetanie, crampe si rupturi musculare, anxietate si stres. Supli-
mentarea acestor minerale care se gisesc in cereale, zarzavaturi, fructe, in
special cele care au culoare verde inchis, precum si cele din lactate, Oua,
produse din carne si peste, orez, nuci, fructe uscate inlatura efectele aces-
tor carente minerale. Cerealele trebuie folosite zilnic sub forma de terciuri,
musli, produse de brutdrie si paste fainoase, paine integrald, paine neagra,
orez nedecorticat.

Lactatele sunt nelipsite din alimentatia copilului datorita continutului ridi-
cat de proteine, fermenti, acid lactic, componente foarte importante in resta-
bilirea si pastrarea echilibrului florei intestinale si care influenieaza pozitiv
metabolismul celular.

Carnea §i produsele din camne utilizate in alimentatia copiilor trebuie sa
proving de la animale care au fost hranite in mod natural. Ea se consuma ca




supliment la hrana de baza vegetald, nu mai des de o data pe zi, in forma fiarta
sau coapta, iar carnea $i mezelurile grase si cu continut mare de sare, produ-
sele afumate nu se recomanda a fi introduse in ratia alimentara a copilului.

Pestele, indiferent de specia din care face parte, are cateva calititi care
il determina ca produs alimentar de calitate. In carnea de peste se gasesc
substante hranitoare esentiale care echilibreaza metabolismul prin continutul
de proteine si acizi grasi nesaturati. lodul, confinutul sporit al acidului omega-3
sunt extrem de necesari pentru dezvoltarea fizica i emotionald a copilului.

Un rol important in alimentatia copilului il au uleiurile si grasimile vegeta-
le pe care le contin semintele, nucile, unele fructe. Ele se folosesc in forme
naturale i in cantitali moderate, deoarece excesul duce la aparitia unor
probleme de sénatate (obezitate, tulburéri ale digestiei etc.).

Desi restrictile saline severe (<2 g/zi) in perioadele de recuperare ale
copiilor cu MCC sunt rareori necesare, pacientii ar trebui informati sa nu
adauge sare in alimente si sa reduca aportul de sare in timpul gatitului. Este
necesar de {inut cont ca alimentele semipreparate gi hrana industriald contin
mari cantitati de sare si pot mari nivelul retentiei de lichide.

Bauturile carbogazoase, preferate mult de copii si tineri, contin o can-
litate mare de substante active si calorii si nu sunt recomandate copiilor
in perioadele de recuperare. De aceea necesitatile zilnice de lichide pot
fi acoperite de apa platd, sucuri naturale din fructe si legume, ceaiuri din
fructe §i pomusoare, ceai verde, unele ceaiuri din plante medicinale (menta,
paducel, urzica, scorus de munte, coacadz negru, fragi de padure, maces).
Bauturile pot fi indulcite cu miere, un produs natural foarte folositor.

Datorita compozitiei, proprietatilor lor nutritive si biostimulatoare pentru
recuperarea bolnavilor cu MCC se pot folosi diferite produse de apicultura
(in cazul absentei reactiilor alergice). Mierea, fiind o solutie concentrata de
levuloza, glucozd, zaharoza, maltoza, apa, séruri minerale (fosfat de calciu,
clorura de sodiu, cupru, mangan, crom, nichel, vanadiu, iod, cobalt, fier),
fermenti (invertaza, amilaza, catalaza, peroxidaza si enzima proteolitica-li-
zozimul), stimulatori biogeni, vitamina C, vitamine ale grupei B, vitamine
liposolubile (cantitate mica), este o surs3 importanta de energie, actioneaza
tonic, participa in detoxicare si are un rol important in fortificarea proceselor
vitale din organism. Polenul contine si el vitaminele C, E, grupa de vitamine
B, acidul pantotenic, vitamina PP, respectiv, séruri ale elementelor potasiu,
fosfor, siliciu, sodiu, sulf, cupru, fier, aluminiu, magneziu, mangan, clor, ba-
riu, argint, aur, zinc, arseniu, paladiu, vanadiu, wolfram, iridiu, cobalt, plumb,
platind, molibden, crom, cadmiu si strontiu, si poate fi utilizat sub suprave-




ghere in recuperarea bolnavilor cu MCC. Laptisorul de matca exercita o
actiune bineficatoare asupra maduvei osoase si stimuleaza sistemul reti-
culoendotelial, determina cresterea in diametru a eritrocitelor, reticulocitelor
si a cantitalii de hemoglobina, exercitad o mobilizare a rezervelor de fier din
organism si modifica confinutul de fier din sange.

Pentru copiii sugari formula ideala de alimentatie este laptele matern, su-
plimentat incepand cu varsta de 6-7 luni. In cazurile in care copilul din dife-
rite motive este trecut la alimentatie mixta sau artificiala, pentru alimentarea
lui se utilizeaza diferite formule de lactate adaptate, hipoalergene, printre
care produsele firmei Nestle care sunt propulsate in topul celor mai adap-
tate alimente utilizate Tn hrana copilului. Pentru alimentatia sugarului sunt
recomandate produsele sub denumirea Nistogen 1, Nistogen 2, NAN acidu-
lat-1 (sugari pana la 6 luni), NAN acidulat-2 (pentru copiii sdnatogi de la 6
luni). Ultimele 2 produse in paralel cu bifidobacterii BL contin proteina OPTI
PRO, un vast complex de vitamine, minerale si imunonutrienti. In procesul
de fermentare biologica, pH-ul NAN acidulat atinge 4.8, ceea ce contribuie
la profilaxia infectiilor intestinale si amelioreaza absorbtia proteinel. Dacs
copilul manifesta intolerant alimentara, firma Nestle propune spre utilizare
pentru sugari NAN fara lactoza, ,Alfare” (nu contine lactoza, gluten si zahar).
Pentru copiii mai mari de 1 an cu deficit ponderal in perioadele de pregatire
pentru interventii chirurgicale, precum si pentru recuperarea postoperatorie,
se foloseste produsul cu denumirea Clinutren Junior.

Factorii naturali: apa, aerul, soarele

Practicand activitatl fizice in aer liber, copilul se ,alimenteazd” cu aer
curat si lumina stimuland, in primul rand, capacitatea de rezistenta a orga-
nismului s&u.

Proprietatile curative ale apei reci pot fi utilizate prin spalare, frictiuni cu
0 panza umed3, bai (rAu, mare). La inceput se frictioneaza cu apa rece
palmele, urmeaza bratele, umerii, partea dreaptd a trunchiului, soldul drept,
apoi, Tn aceeasi ordine, se procedeaza si cu segmentele stangi ale corpulul
si se trece la membrele inferioare. Aceste proceduri trebuie efectuate zilnic,
exceptand doar cazurile de imbolndvire acutd. Spalarea cu apa rece are
aceleasi efecte ca si frictionarea. Baile de mare pentru copiii mici se incep
cu mersul obignuit prin apa, apoi se fac scufundari de scurta durata (40-50
sec) o singura data/zi. Treptat timpul procedurii se ridica la 5-6 min. Copiii
mai mari se pot scalda in mare timp de 5-15 min/zi.

Baile de soare si de aer sunt cele mai accesibile metode de recuperare
a copiilor cu MCC. Ele stimuleaza circulatia sangelui, reactiile sistemului




nervos vegetativ si intensifica functiile glandelor cu secretie interna, marind
capacitatea de rezistentd a organismului Ia stimul, stres, infectii. inainte de
baia in aer liber, copilul trebuie pregétit prin stropire cu apa sau dusuri. Baile
au un efect mai accentuat in cazurile cand sunt asociate cu exercitii fizice,

gimnastica respiratorie gi sport. Baile de soare sunt interzise copiilor ma
mici de 2 ani.

Sunt utile sejururile, vacantele in statiuni specializate pentru bolnavi
cardiovasculari. Contraindicalie poate fi doar insuficienia cardiaca clasele
functionale IlI-IV NYHA. Pentru bolnavii cu afectiuni cianogene nu este re-
comandat sejurul intr-o statiune cu altitudine mai mare de 1500 m. Ei vor fi
protejati si intr-un eventual zbor cu avionul, beneficiind de un inhalator de
oxigen, asigurat prin serviciul medical al companiei aviatice. Jocurile la iarba
verde initial trebuie sa fie monitorizate de un adult, deoarece concurenta,
efortul fizic sporit pentru victorie ridica riscul de suprasalicitare a organismu-
lui inca neadaptat la efort. La inceput se organizeaza jocuri simple care nu
depasesc 70% din capacitatile de efort ale celor implicati. in conditii climate-
rice neprielnice este util antrenamentul cu ajutorul unei biciclete de camers,
iar cu ajutorul cicloergometrului, este posibild dozarea exactd a efortului,
dupa capacitatile individuale ale pacientului.

Educatia fizicd si sportul

Indicatiile cu privire la prescrierea unui program de educatie fizica si ac-
tivitati sportive pentru bolnavii cu MCC au evoluat in permanenta, pe mé-
sura aparitiei noilor studii gi cercetari despre intensitatea efortului ce trebuie
prestat pentru a determina efectele benefice pentru sanatate. Programul de
educatie fizica gi activitate sportiva al unei persoane se intocmeste dupa
stabilirea diagnosticului functional, rezultat al datelor obfinute prin cumula-
rea diagnosticului clinic (stabilit de catre medicul cardiclog) cu rezultatele
evaludrii kinetice efectuate de kinetoterapeut. Testarile sunt efectuate intr-
un cabinet dotat cu utilaj respectiv (ergometru, covor rulant, electrocardio-
graf etc.). Se vor examina din punct de vedere kinetic:

* Tipul constitutional, greutatea si inaltimea;

» Tegumentele si unghiile (culoarea, consistenta, turgorul, temperatu-
ra, elasticitatea, umiditatea, troficitatea etc.);

* Tesutul subcutanat adipos si fibros la care se apreciaza cantitatea,

consistenta, repartizarea pe regiuni corporale, prezenta eventualilor
noduli, cregterea in volum etc.;

» Starea ganglionilor, urmarindu-se prezenta adenoamelor;




= Starea aparatului cardiovascular: frecventa si ritmul cardiac; tensiu-
nea arteriala; circulatia periferica (varice, trombofiebite, culoarea si
temperatura extremitatilor, culoarea buzelor si a fetei);

* Prezenia de angiomatoze (anomalii vasculare congenitale cutanate)
care reprezintd in fond hematoame vasculare, asociindu-se adesea
cu leziuni osteoarticulare (de cauza vasculara).

= Aparatul respirator: perimetrul si elasticitatea toracica, capacitatea vi-
tala, frecventa, ritmul si tipul respiratiei.

* Tubul digestiv: tulburari de tranzit intestinal (cu efecte asupra volumu-
lui abdominal si a tonusului muschilor peretelui abdominal).

= Sistemul urogenital: procese inflamatorii, tulburdri sfincteriene;

= Examen neurologic: reflexele osteotendinoase (hipo- sl hiperreflexii);

= Sensibilitatea superficiala (tactild, termica, dureroasa) si profunda (vi-
bratorie, de presiune, proprioceptiva, kinestezica, dureroasa);

= Semne neurologice (Laseque, Babinski); echilibrul, controlul si coor-
donarea.

= Examen psihic: grad de intelegere-comunicare, vointa, emotivitate,
tulburari de comportament.

Examenul pacientului va fi atat static, cat si dinamic. Orice semn care
indica stare de oboseala sau disconfort in timpul examinarii va duce la ince-
tarea acesteia.

Pentru a determina volumul gi calitatea unui program de educatie fizica si
activitate sportiva a copiilor cu malformatil congenitale cardiace, trebuie luati
in considerare patru factori principali (parametri ai antrenamentului): inten-
sitatea efortului; tipul de activitate sportiva; durata efortului fizic; frecventa
sedintelor de activitate fizica.

Exista mai multe modalitati de exprimare a intensitatii ,dozei” activitati
fizice:

» Determinarea intensitatii efortului prin stabilirea valorii frecventei
cardiace {inta (sau FC optima) de antrenament. Aceasta este FC ce
trebuie atinsa in timpul efortului pentru a se obtine un rdspuns adap-
tativ din partea organismului. Frecventa cardiaca optima trebuie sa
fie intre 70-85% din FC maxim&. Dupa formula Karvonen, sau me-
toda maximului frecventei cardiace de rezerva: FC optima trebuie si
fie intre 60-90% din FCRez (frecventa cardiaca de rezerva), in care
FCRez = FC max. - FCR (FC de repaus), iar FC optimad = FCRez x
75% + FCR.




= Determinarea intensitatii antrenamentului pe baza consumului maxim
de oxigen (VO, max.) este cea mai bund metoda de masurare a in-
tensitatii efortului. Intensitatea efortului unei sedinte de antrenament
trebuie sa fie cuprinsa intre 50% si 85% din VO, max.

» Determinarea intensitatil efortului prin capacitatea metabolica functio-
nala individuala masurata in MET (echivalent metabolic). Intensitatea
efortului trebuie sa fie cuprinsa intre 70-90% din capacitatea functio-
nald maxima.

Baza programului zilnic de miscare a unui copil cu MCC o reprezinta gim-
nastica. Ea antreneaza rezistenta, stimuleaza metabolismul, imbunatateste
respiratia si circulatia sangelui, contribuie la mentinerea unei pozitii corecte
a corpului, la tonifierea musgchilor si prevenirea leziunilor degenerative ale
discurilor vertebrale ale coloanei si articulatiilor. Conditia cea mai importanta
o reprezinta antrenamentul regulat, fara suprasolicitare fizica. Exemplele de
exercifii vor fi propuse de kinetoterapeut, iar pacientul va putea alege per-
sonal pe cele care i se potrivesc mai bine si din care va alcatui un program
zilnic de antrenament realizat cu placere. Este bine ca initial exercitiile de
gimnastica sa fie efectuate in conditiile unei sali de kinetoterapie sub su-
pravegherea specialistului. Gimnastica se face zilnic, initial 5 min de 2 ori/zi
(dimineata gi inainte de culcare), treptat marind durata pana la 10 min. Dupa
fiecare exercitiu se recomanda o pauza scurtd. Copiii mai mici se vor odihni
o ora dupa antrenament. Pentru sugari, Tn lipsa afectiunilor acute, a insufi-
cientei cardiace si hipertensiunii pulmonare, este indicata gimnastica dupa
Neumann-Neurode care se face numai sub supravegherea specialistului,
iar rezultatele vor fi analizate de pediatru, kinetoterapeut. Printre sporturile
potrivite ca antrenament care stimuleaza sanatatea unui copil cu malformatii
congenitale cardiace in conditii strict delimitate si respectate sunt: mersul,
joggingul, mersul cu bicicleta, jocuri pe iarbd, notul. Mersul este cea mai
blanda forma de activitate sportiva pe care o pot practica bolnavii cu MCC in
perioadele de recuperare. Joggingul s-a dovedit a fi un sport care necesita
respectarea unei anumite tehnici de alergare si se aplica dupa Indrumarea
unui specialist. Alte activitati sportive dorite de pacienti sunt prescrise dupa
un examen aprofundat al capacitatilor vitale individuale ale copilului.

in contextul educatiei fizice si al activitatii sportive a bolnavilor cu MCC,
Federatia Internationala de Medicina si Sport a elaborat in 2006 o serie de
recomandari practice, care sunt traduse Tn practica de catre medicul cardi-
olog, precum $i de serviciul de medicina sportiva, in evidenta céruia trebuie
s se afle elevul care doreste sa practice sportul [58, 84].




. Bolnavi cu defect al septului atrial:

Persoanele cu defecte mici (< 2 cm), fard sunt semnificativ nu au
restrictii Tn activitatea fizica, pot practica sportul si nu necesita inter-
ventie chirurgicalad pentru inchiderea defectului.

Bolnavii cu defecte largi (> 2 cm), simptomatice, cu sunt D-S insem-
nat au un regim cu restrictii semnificative Tn practicarea exercitiilor
sportive. Corectia chirurgicald este necesara in termene cat mai re-
stranse.

Pacientilor cu semne incipiente de hipertensiune pulmonara, cu sunt
pulmonar-sistemic insemnat Il se recomanda activitate fizica usoars,
bine toleratd de pacient. In conditiile in care la acesti copii sunt detec-
tate tulburari de ritm, volumul activitatii fizice se va reduce pana la eva-
luarea cauzelor si efectelor nocive ale acestora asupra hemodinamicii.
Copiii vor fi examinati si pregatiti pentru interventie chirurgicala.
Bolnavii dupa corectia reusitad a defectului, in absenta aritmiilor, sem-
nelor de HTP si a disfunctiei ventriculare, peste un interval de 6 luni
dupd interventie nu au restrictii in activitatea fizica.

Bolnavii la care dupa corectia chirurgicala se mentin semnele HTP,
persista suntul P-S, apar tulburari de ritm, vor fi supusi unei monitori-
zari care va aprecia individual volumul gi intensitatea activitatii fizice.

. Bolnavi cu defect al septului ventricular:

Pacientii cu DSV mici (= 1 cm), sunt exclusiv S-D, cu debit minim si
fara modificari ale ventriculelor nu au nevoie de corectie chirurgicald
gl nu sunt supusi restrictiilor in activitatea fizica.

Bolnavii cu DSV moderate, sunt S-D cu debit arterial pulmonar mode-
rat (30-50%) si suprasolicitare de volum a cavitatilor stangi ale inimii
pot exercita o activitate fizica moderata in functie de capacitatile com-
pensatorii la gsuntul existent. Sunt excluse normativele si competitiile
sportive. Copiii vor fi monitorizatl, deoarece exista o tendinta naturala
a acestor comunicari interventriculare de inchidere completa.
Pacientii cu defecte largi (> 1 em), sunt S-D important si rezistenta
crescuta a vaselor pulmonare vor evita toate antrenamentele sportive
i suprasolicitarile Tn activitatea fizica, limitandu-se la volumul de mis-
cari necesar pentru asigurarea activitatii zilnice de rutina. Tratamentul
acestor bolnavi este chirurgical.

Copiii, dupa Tnchiderea reusitd a DSV si evolutie favorabild In peri-
cadele postoperatorii dupa 6 luni de la interventie, nu au restrictii in
educatia §i activitatea sportiva.




in cazurile cand Tn perioada postoperatorie modificarile hemodinami-
cil persista prin cresterea rezistentelor vasculare pulmonare, bolnavii
sunt monitorizati cu atentie, iar activitatea fizicd se rezuma la antre-
namente fizice usoare, bine tolerate de ei.

Bolnavii cu defecte reziduale postoperatoril, constituirea balii obstruc-
tive pulmonare, a tulburarilor de ritm si a insuficientei cardiace croni-
ce au un program cu restrictii ale activitatii fizice, ultima fiind limitata
doar la miscari pentru indeplinirea procedurilor de igiend personald.
Daca exista posibilitati de supraveghere individuala a acestor copii,
este acceptat un program usor de exercitii fizice pentru cresterea fi-
Zica armonioasa.

. Bolnavi cu persistenta canalului arterial:

Copiii la care canalul arterial persistent este mic, asimptomatic nu au
restriclii de a practica educatia fizica si sportul.

Pacientii cu canal arterial cu debit mare, crestere moderata (sub 70%
din presiunea sistemica) a presiunii in arterele pulmonare si semne
de dilatare a VS pot practica doar antrenamente cu exercitii fizice
ugoare. Interventia chirurgicald va fi efectuata cat mai curand, Tnain-
tea compromiterii circulatiei pulmonare.

Bolnavii cu PCA largi si hipertensiune pulmonara avansata sunt exa-
minati in conditii de stationar pentru a decide asupra posibilitatii unei
interventii chirurgicale, iar activitatea fizica este limitata.

Pacientii cu PCA asociate cu alte malformatii sunt examinati pentru a
aprecia oportunitatea, ordinea si metodele corectiel chirurgicale. Ac-
tivitatea fizica se va limita la antrenamente cu exercitii fizice usoare,
dupa o evaluare individuala.

Daca dupa inlaturarea canalului arterial persistent dispare simptoma-
tologia caracteristica acestei maladii, iar examenul paraclinic exciude
existenta aritmiilor si apreciaza valori normale ale rezistentelor pul-
monare i funcliei cardiace, copilul peste 3 luni de |a interventie poate
fi calificat ca vindecat si nu are restrictii in educatia fizica si activitatea
sportiva.

In cazurile cand dupa corectia chirurgicala persista semnele hiperten-
siunii pulmonare, bolnavii sunt examinati detaliat pentru aprecierea
capacitatilor fizice individuale. Initial sunt recomandate activitati spor-
tive ugoare desfasurate in aer liber.




. Bolnavi cu stenoza arterei pulmonare:

Pacientii cu stenoza pulmonara asimptomatica la care gradientul pre-
siunii in locul Tngustarii anatomice este < 50 mmHg nu au restricfi
pentru activitati fizice.

Bolnavii cu SP la care gradientul presional este > 50 mmHg pot prac-
tica antrenamente cu exercitii fizice usoare. In termene optime se
va decide oportunitatea procedeelor interventionale (valvuloplastie,
valvulotomie).

Pacientii cu SP severa si gradient presional > 80 mmHg sau cu SP
moderata cu malformatii asociate pot exercita antrenamente cu mis-
céri dinamice usoare, dupa evaluarea individuald a capacitalii de
compensare.

In cazurile SP corectate, asimptomatice si gradient presional < 50
mmHg, restrictile pentru activitati fizice vor fi anulate dupa o luna in
cazul bolnavilor supusi valvuloplastiei si dupa 3 luni la bolnavii operai
cu valvulotomie.

Bolnavii la care in pericada postoperatorie persista tensiunea sisto-
lica ridicata si la care gradientul presional este > 50 mmHg vor avea
acelasi regim de activitate fizica ca si cei cu SP netratatd. Scaderea
compliantel VS la acesti pacienti impune monitorizarea individuala si
restrictii ale activitatii fizice.

. Bolnavi cu stenoza aortei:

Bolnavil cu SAo congenitald neinsemnata, asimptomatica nu au re-
strictii in activitatea fizica. Aparitia sincopelor impune reducerea volu-
mului de exercitii fizice practicate la antrenamente, iar programul se
stabileste dupa o evaluare individuala a pacientului.

Pentru pacientii cu SAo moderata este recomandat un volum limitat
de antrenamente fizice.

Tn stenozele severe ale aortei, chiar si in lipsa acuzelor, bolnavilor li se
interzice educatia fizica si sportul. Este necesar sa se respecte indicatii-
le previzute pentru corectia in termene oportune a aceste malformatil.

In cazurile in care dupa interventie corectoare persistd semnele steno-
zei. activitatea fizica a bolnavilor este redusa, similar cazurilor netratate.

Bolnavii operati in termene tardive (dupa 20 ani) la care s-a produs
remodelarea miocardului VS vor evita activitatile sportive cu efort
considerabil.




6. Bolnavi cu coarctatia aortei:

— Pacientii asimptomatici, cu ingustare neinsemnata a aortei, fara pre-
siuni arteriale ridicate si in cazurile in care gradientul presiunii arteri-
ale la membrele superioare si cele inferioare este < de 20 mmHg, nu
au restrictii in practicarea lectiilor de educatie fizica si a sportului.

- Pentru pacientii cu coarctatie semnificativd a aortei, capabil3 s3 de-
termine o hipertensiune importanta la extremitatea superioara, gra-
dient de presiune intre membrele superioare si cele inferioare = 20
mmHg si circulatie colaterald marcants, sunt recomandate activitati
fizice i sportive usoare, bine tolerate, indreptate spre mentinerea
unui mod sanatos de viata,

7. Bolnavi cu coarctatia aortei corectata:

- In cazurile cand corectia chirurgicald reusita este efectuats la terme-
ne oportune, dupa care dispare hipertensiunea arteriald si nu sunt
constatate semne de hipertrofie a VS, persoanele vizate la expirarea
a 6 luni dupa interventie nu au restrictii in activitatea fizica,

= Reaparitia in timp a stenozei aortice, dezvoltarea anevrismelor Ia locul
anastomozei, pe masura ce copilul creste, mentinerea hipertensiunii
arteriale, hipertrofiei VS si a gradientului presional > 20 mmHg intre
partile superioare si cele inferioare ale corpului necesits reinterventie
chirurgicala. Sunt acceptate exercitii ugoare de Intretinere fizica sub
monitorizarea specialistului.

8. Bolnavi cu hipertensiune pulmonara

- Cand valorile presiunii in artera pulmonara sunt < 30 mmHg, lipsesc
tulburarile de ritm si nu sunt constatate semne de decompensare a VD,
bolnavilor nu Ii se impun niciun fel de restrictii in activitatea fizica.

— Daca presiunea in artera pulmonar este > 30 mmHg, dar bolnavul in
perioada antrenamentului sau dup3 el nu are acuze, lipseste cu cer-
titudine cianoza si nu sunt inregistrate semne marcante de hipertrofie
a VD, pentru copiii cu aceasta stare sunt acceptate activitati fizice
care intretin un nivel suficient de adaptare a bolnavului,

— Cresterea Tn repaus a presiunii In artera pulmonara > 30 mmHag, la
care se asociaza cianoza, semnele de hipertrofie a VD, AD obliga
pacientul sa evite activitatile sportive. Se vor permite exercitii fizice
usoare pentru intarirea bunei dispozitii. Extinderea volumului de exer-
cifii fizice se va face dupa examinri individuale cand parametrii he-
modinamici vor permite aceasta schimbare.




Masajul

Masajul reprezintd stimularea metodica a parilor moi ale corpului, prin
actiuni manuale sau mecanice. Masajul este una dintre cele mai importan-
te ,metode de linigtire si relaxare fara inhibitie si de activare si stimulare
functionala, fara efort propriu” (lonescu, A., 1870). Utilizarea in mod rational
a acestei terapii prin manipulare (terapie cu mainile) este foarte veche s
cunoscuta in toate tarile. Actiunea mecanica a masajului asupra capilarelor
sangvine subcutanate declangeaza, in mod reflex sifsau mecanic, secretia
de substante vasodilatatoare (histamine, serotonind, acetilcoling), stimulea-
za circulatia sangvina, cresterea circulatiei de intoarcere venoasa, asigurd
eliminarea reziduurilor si agentilor patogeni din céile sangvine si limfatice,
fortifica troficitatea celulara locald, linigteste §i armonizeaza sistemul ner-
vos. Tehnicile utilizate pentru copiii cu MCC sunt netezirea, mangaierea i
frecarea. Bolnavii cu semne de |C clasele functionale 11l — IV NYHA nu vor
utiliza recuperarea prin tehnica masajului.

Hidroterapia

Hidroterapia, ca metoda curativa, este cunoscuta inca din vremuri stra-
vechi. Actualmente aceastd metoda de recuperare a bolnavilor sta la baza
activitatii multor statiuni balneare. Utilizarea procedurilor hidroterapeutice la
bolnavii cu boli cardiovasculare a fost acceptata destul de anevoios. Prime-
le comunicari despre efectele benefice ale balneoterapiei la copii cu MCC
apartin lui Benecke (1872), balneolog german. El a demonstrat ca baile
carbogazoase au efecte benefice asupra sistemului cardiovascular |a copi
cu MCC, contribuind la disparitia tahicardiei, compensarea hemodinamicii,
ameliorarea starii lor. Sunt indicate pentru recuperarea bolnavilor cu MCC
baile cu radon. Pentru copil este mai prielnica clima lunilor aprilie, mai, iunie,
septembrie, octombrie.

Vaccinarea

Pentru o buna profilaxie a bolilor infectioase contagioase, toate vaccina-
rile sunt obligatorii.
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Anexa 4

Factori teratogeni cu risc major si formele clinice ale MCC

(Jenkins et al.

2007 Noninherited Risk Factors and CCVD)

Factori teratogeni

Malfarmatii congenitale cardiace

Maladii materne:

— Diabet pregestional
Fenilcetonurie
Ohezitate

Eoli febrile
"respiratorii” (gripa,
adenovirusi etc.)

Rujeold congenitala

Epilepsie

Remedii
medicamentoase
utilizate de mama:
- Anticonvulsivants
Indometacing
Ibuprofen
Talidomida
Sulfasalazing
Trimethoprim

- Vitamina A
Remedii
nemedicamentoase
utilizate de mama:
— Marihuana
Factori de mediu
{materni)

— Solventi organici

Defecte conotruncale, transpozitia vaselor mari, canal
alrioventricular, defecte septale, hipoplazia inimii stangi,
defecte ale cdil de iegire, canal arterial persistent
Defecte conotruncale, transpozitia vaselor magistrale,
atrezia valvei tricusgide, D- transpozitia vaselor mari cu
sept ventricular intact, DSV, coarctatia de aort3, orificiu
dublu al VD, orificiu dublu al VS

DSV, canal arterial persistent, anomalia valvei AP, stenoza
perifericd a AP
MCC diverse

MCC diverse
Canal arterial persistent
Canal arterial persistent
MCC diverse
MCC diverse
MCC diverse
MCC diverse

DSV, anomalia Ebstein

Defecte conotruncale, D- transpozitia vaselor mari cu sept
ventricular intact, DSV, coarctatia de aorté, hipoplazia inimil
stangi, anomalia Ebstein, stenoza pulmonara, tetralogia
Fallot, canal atrioventricular {(noncromozomial), drenaj
venos pulmonar aberant total




Anexa 5

Factorii cu risc moderat si minor de efecte teratogene cardiace
(Jenkins et al. 2007 Noninherited Risk Factors and CCVD)

Maladii materne/conditii de viad
- Lupusul eriternatos de sistem
- Stresul cronic

Remedii medicamentoase

- Inhikitori ai enzimalar de conversiune

- Amobarbital

- Antihistaminice

-. Antihipertensive

- Aspiring

- Barbiturice

- Bendectin

- Clomiphen

- Dactinomicini

- Deoxyrubicini

- Flucenazol

- Lithium

- Meatronidazal

- Contraceptive crale
MNarcaotice

- Parasimpatolitice

- Phenothiazin

- Phenylephrin

- Tretinoin (topic)

- Xaniene

- Zidovuding

Remedii nemedicamentoase
- Alcool

- Cocaind

- Fumat

- Factori de madiu (matemi)
- Calitatea aeruluj

- Erbicide

Locuints In apropierea gropilor cu deseuri

- Trichloroethylen in apa din sol
- Clorurarea apei potabile

Caracteristici sociodemografice materne

- \arsta
- Rasal nafionalitatea
- Biatutul socioeconomic

Factori parentali

- \arsta

- Fumat

- Consum de cocaind
- Abuz de alcool

Proceduri medicale
- Examen Rx dental (mama)
- Examen Rx torace (mama)

Examen Rx schelet (mama)
Examen Rx abdomen (mama)
Examen Rx dental (tata)
Examen Rx torace (tata)
Examen Rx schelet (tatz)
Examen Rx abdemen (tata)

Factorl ocupationali materni:

Activitate asociatad cu:

Gaze anestezice

Arsanium

Merour

Flumb

Vapsele

Cadmium

Prelucrarea lemnului

Frigul

Industria medicameantelar
Producerea salventilor chimici
Industria metalelor grele
Dezinfactarea apei
Prelucrarea metalelor pretinase
Laboratoare chimice
Laboratoare virusologice
Pesticide, insecticide
Prelucrarea maselor plastice
Prefucrarea combustibilului pentru rachete
Pralucrarea sticlel colorate
Industria de textile

Sudarea

Factori ocupationali parentali

Gaze anestezice

Arsenium

Mercur

Plumb

Vaopsele (pdr)

Cadmium

Reparafia masinilar

Industria farmaceutic
Purificarea solventilor

Raze ionizanta

Hipotermie

Marihuana

Laboratoare chimice
Pesticide, insecticide
Prelucrarea maselor plaslice
Prelucrarea sticlei colorate
Industria colorantilor de textile
Industria de prelucrare a laculy




Anexa b

Tipuri de poluanti

Poluantul Impactul asupra mediului §i Provenienta
s&natati umane
pesticide: - rdman pe timp lung In din agriculturs
- raticide mediu
- insecticide - cresc toxicitatea globald a
- erbicide mediului
- fungicide - nebicdegradabile
- nematocide - ‘s& acumuleaza de-a lungul
- agaricide lanturilor trofice
detarganti - distrug flora bacteriand din utlizari casnice si industriale

hidrocarour volatile

cresc toxicitatea mediului
- gensrsazi ozon

- din arderea combustibililor fosili
- deseuri petroliere

ozron

formeazad smogul fotachimic

generat din actiunea gazelor de sera
asupra cxigenulul

oxizi de carbon

- methemoglabinizant 5i
genereazd efectul de sera

- din ardersa combustibililor fosill
= vulcanism
- respiratia organismelor

oxizi de sulf - boli respiratorii - din arderea combustibililer fosili
- plei acida - ¥ulcanism
- metabolismul bacterian
oxizl de azot - boli respiratarii - din arderea combustibililor fosili
- ploi acide - vulcanism
- eutrofuizarea apelor - metabolismul bacterian
- genersazd smog si ozon
metale grele methemoglobinizant - din arderea combustibililor fosili
(Pb. Ha) - wvulganism
- industria chimica
- eroziune soliand
siliciu silicoza minerit

aldehide (acolgina)

efect iritant pentru caile
resplratorii

- arderea degeurilor si a8 combustibililar

azotali, fosfati eutrofuizare - agricultura
- industria chimica
azbest cancerigen constructii
radon cancerigen deseuri, ape uzate, depuneri radioactive

pulberi sedimenta-
bile gi In supensie,
aerosoli, fum

beli respiratorii
reducerea capacitafii
plantslar de a depolua
atmasfera

- arderea combustibililor
- canstruchi




Anexa 7

Termenele cele mai probabile de aparitie a simptomatologiei MCC

Primele 3 zile

» Stenoza aortica critica

= Sindromul inimii stangi hipoplazice

= Transpozitia vaselor mari cu sept interventricular intact
* Coarctatia aortei

Primele 4 — 14 zile

= Tetralogia Fallot

= Atrezia tricuspidiana

*  Transpozitia vaselor mari

=  Defectul septului ventricular

= Stenoza arterei pulmonare

= Coarclatia aortei

* Permeabilitatea canalului arterial

= Defectul septului aortopulmonar

*  Ventricul unic

Primele 2 — 18 saptamani

= Canalul arterioventricular comun deschis

= Tetralogia Fallot cu stenoza arterei pulmonare
Defectul septului ventricular (mare)

Drenajul venos pulmonar aberant total

* Originea aberanta a coronarei stangi din artera pulmonara

Transpozitia vaselor mari cu defect al septului ventricular fara steno-
za AP

4 -12 luni

* Permeabilitatea canalului arterial
Defectul septului atrial
Coarctatia aortei

Stenoza AP necritica
= Stenoza aorticad necritica




Anexa 8

Managementul copiilor cu DSV

Criteril

Comentaril

Evolufis naturala

In defectele mici (< 1 cm) se produce Inchiderea totald sau partiala in
circa 70-80% dintre cazurl, La copii cu defecta > 1cm, in lipsa corachei
chirurgicale Tntr-un interval de 2 pana |a 10 ani se dezvalld hipertensiu-
ne pulmonara sifsau insuficient cardiaca, cu dezvoltarea sindromului
Eizenmenger, regurgitarea aortica

ce ce pol aparea

Probleme hemodinami- | Defectele largl se asociazé cu 1C. afechuni vasculare pulmonare (sin-

dromul Eisenmenger)

medicamentos

Aritmil Rar
Investigatii ECG HVS, HVD, HBV, P pulmonar in defecte largi. in de-
fecte mici ECG este normala.
R-grafia Cardiomegalie variabila, dar constantd Tn defecie
toracicd fargi. Trunchiul arterei pulmonare este ugor dilatat,
hipervolemie, apoi hipertensiunea pulmeonard mar-
cants. In defecte mici normala
|ECHO Dsv
Cateterismul Se efectueazad doar in cazul HTP man,
cardiac DSY muitiple
Teste de efort | In identificarea HTP
Tratament Controlul IC (diurstice IECA, glicozizi cardiaci)

Indicatil pentru inter-
ventil chirurgicale

Copiii cu defecte mari, dar care lolereaza bine malformatia (sunt
asimptomatici) se var supune interventiet la varsta pana la 5 ani. Ra-
portul Qp/Cs > 2 constituie indicatie de interventie chirurgicala in ter-
|menele cele mai apropiate. Copiil mici cu defecte mari i sunt 5-0
important Tn caz cé tolereaza suficient terapia IC, termenele optime
pentru interventie sunt varsta de 12-18 luni. Hipertensiunea pulmonara
avansatd, ireversibila este o contraindicatie pentru interventie la copii
mai mari de & ani,

| Optiuni tehnice

Pracedee paliative, inchiderea cu petic din material sintetic (Dacron,
Gore-Tex) sau pericard autolog (la copiii mici)

Profilaxia El

Este Indicata n toate cazurile

Activitatea fizicd

Bolnavii cu DSV moderate, sunt S-D cu dehit artenal pulmonar mo-
|derat (30-50%) pot avea activitate fizicd. Sunt excluse normativele
si competitile sportive. Pacientii cu defecte largi (= 1 cm), sunt 3-0
important si rezistentd crescutd a vaselor pulmonare vor evita toate
antrenamentele si suprasolicitarile in activitatea fizica, limitandu-se
la volumul de miscari necesar pentru asigurarea activitalil zilnice de
rutina.




Anexa 9

Managementul copiilor cu DSA

Criteril

Comentaril

Evolutia naturala

In defectele mici stilul de viald nu este influentat. In defecte mari durata
vielil este redusa. Bolnavii suportd infectii pulmonare frecvente, dese-
ori la &i apar tulburari de ritm, pol sé se producd embaolii paradoxale

Problems hemodinami-
ce ce pot apdrea

Defectele largi se asociazd cu IC, afectiuni vasculare pulmonare (sin-
dromul Eisenmanger)

Aritmnii Bloc complet (BRD) sau incomplet de ramurd dreaptd, fibrilatie si fluter
atrial
Investigali ECG Semne de incarcare ventriculard dreapta de tp diasto-
lic, deviere axiala dreapta HYS, HVD, HBV, P pulmo-
nar Tn defecte largi, In defecte mici ECG este normala
R-grafia Volumul cordului este moderat crescut, Arcul mijlociu
taracica (conul 5i arcul arlere| pulmonare) este proeminent gl
hiperpulsalil. Aorta descendentd este mica, butonul
aoric gters. PlAmanii sunt hipervasculanzati
ECHO O3sA
Cateterismul Se practica doar in caz de suspectare a anomaliei
cardiac drenajulul venos
Teste de efort | in identificarea HTP
Tratament Controlul IC (diuretice, IECA, glicozizi cardiaci)
medicamentos

Indicatii pentru inter-
ventii chirurgicale

Defects largi (= 20 mm) simptomatice (la orice varsta);

coplii 5 adolescentil asimptomatici cu raportul Qp/Qs = 1,5/1 sau 2/1;
loale perscanele dupa 4-5 anl (asimptomatice sau pufin simptoma-
tice), embalismul paradoxal (inclusiv in FOP). RVP =z 10 Um? este o
contraindicatie pentru interventie chirurgicala

Optiuni tehnice

Obstruarea comunicarii anormale prin plasarea unar ocludere; corec-
tia chirurgicala direct pe cord

Profilaxta EI

Este indicald in toate cazurile

Activitatea fizica

Persoanele cu defecte mici, fard sunt semnificativ, nu au restrictii
n activitalea fizicd. Bolnavil cu defecte largi simptomatice au un regim
cu restrictii semnificative,

Pacientilor cu semne Incipiente de hipertensiune pulmonara, axis-
tenta unui sunt P-5 insemnat, i se recomands activitate fizica usoars,
bine tolerata de pacient. In conditiile in care la acesti indivizi sunt de-
tectate tulburdni de ritm, volumul activitdtii fizice se va reduce pana la
evaluarea cauzelor 5i efectelor nocive ale acestora asupra hemodina-
micii. Copiii vor fl examinati si pregatiti pentru interventie chirurgicala.

Bolnavii, dupsd corectia reusitd a defectulul, in absenta aritmiilor,
semnelor de HTP si a disfunctial ventriculare, peste un interval de &
luni dupd interventie nu au restrictii Tn activitatea fizica.

Bolnavii, la care dups coraciia chirurgicald se mentin semnale HTF,
persista suntul P-5, apar tulburari de ritm, vor fi supusi unei monitori-
zari care va aprecia individual volumul gi intensitatea activitatii fizice




Anexa 10

Managementul copiilor cu PCA

Criterii

Camentaril

Evolutia naturald

PCA cu debit mare sl hipertensiune avansatd poate duce |a deces Tn
perioada de sugar. In cazurile neoperate survine un gir de complicatii:
hipertensiune pulmonard, insuficienta cardiacd, endarteritd bacteri-
ana, dilatarea anevrismatica a arierei pulmonare, ruperea canalulul
arterial

Probleme hemodinami-
ce ce poi apdrea

Defactele largi se asociazd cu |G, afectiuni vasculare pulmoenare (sin-
dromul Eisenmenger)

Aritrnii Bloc complet (BRD) sau incomplet de ramura dreapta, fibrilatie 5i
fluter atrial

Investigatil ECG In sunturile mari si mijlocii: HVS, apoi HBY
R-grafia Volumul cardiac - de la normal pana la cardiomega-
toracica lie. Plamanii sunt hipervascularizatl. Precoce (3-4 ani)

apare hipervoleria si hipertensiunea pulmonara

ECHO PCA, incércare volumetrica a ventricululul stang
Catetenismul Se practica doar Tn caz de anomalil cardiace aso-
cardiac clate
Teste de efort | In identificarea HTP

Tratament La nou-n&scut prevede mentinerea PO, la nivelul 60 — 85, Controlul

medicamentos IC (diuretice, IECA, glicozizi cardiaci)

Indicatii pentru inter-
venfii chirurgicale

Toti copiii cu diagnostic PCA stabilit au indicatie la inchidere chirurgi-
cald sau franscutana,

Optiuni tehnice Implantarea unui ocluder in lumenul PCA.
Plasarea de clipsuri prin abord endoscopic,
Inchidersa canalului arterial persistent prin ligatura,
Profilaxia El Este Indicatd in toate cazurile
Activitatea fizica Copiii |a care canalul arterial persistent este mic, asimptomaticl,

nu au restrictii de a practica educatia fizica gi sportul. Pacientii cu ca-
nal arterial cu debit mare pot practica doar antrenamente cu exercitii
fizice ugoare. Bolnavii cu PCA largi si hipertensiune pulmenara avan-
saté practica activitate fizica limitatd. Daca dupa Inlaturarea canaiulul
arterial persistant dispare simptomatologia caracteristica acestel ma-
ladii eopilul dupd 3 luni de la interventie poate fi calificat ca vindecat
si nu are restrictil in educatia fizica gi activitatea sportiva.

In cazurile cand dupd corectia chirurgicald persistd semnele
hipertensiunii pulmeonare. bolnavii sunt examinat detaliat pentru
apreciersa capacititilor fizice individuale. Inifial sunt admise activititi
sportive ugoare desfagurate In aer lier. ]




Anexa 11

Managementul copiilor cu stenoza arterei pulmonare

Criterii Comentarl

Istoricul natural « Lanou-ndscut cu stenozd pulmonard crticd imediat dupa nastere
apar tulburari respiratorii severe asociate cu cianoza

» Moartea subitd poate aparea la un sugar sau copll asimptomatic

« In formele moderate SP evolusaza asimptomatic pe o pericads

mare de timp
Durata vietii Obisnuita
Probleme Obstructie: consecutiv supraincarcarii progresiv crescute la care aste

hemodinamice ce pot | supus VD, poate apdrea Insuficienia cardiaca dreaptd
ap&ﬂaa ]

Aritmii Apar rar, in hipertrofia VD

Investigatil ECG HVD si HAD (P Inalte, ascutite)
R-grafia = Alungirea segmentului arcului superior drept
toracica (atriul drept) sau a arcului artgrel pulmonare

(dilatarea poststanoticad a AP)
= Vascularizare diminuata
= Cardiomagalia (ICC)

ECHO determing lungimea si diamatrul stenozel,
gradientul, volumul si functia VD, apreciaza gradul
regurgitdni tricuspidei

Cateterismul Gradlent transstenotic de:

cardiac s 35-40 mmHg — SP usoara

« 40-80 mmHg - 5P moderatd

s =80 mmHg — SP severd

RMN Rar in deformafii savere

Teste de efort  |in cazuri cand se decide asupra necesitatii
interventiai

Tratament » In stenozele critice neonatale cu cianoza se administreaza oxigen
medicamentos umectat, se fac perfuzii cu prostaglandin E
» controlul IC (diuretice, IECA, glicozizi cardiaci)

Indicatii pentru Gradient presional = 50 mm Hg
interventia chirurgicald

Opiiuni in interventiel |« Valvuloplastie transluminald percutana cu balon
= Angioplastie/stent cu balon
|» Valvuiotomie

Profilaxia El Este indicata in primul an dupa interventie




Activitatea fizicd [- Pacientii cu stenozd pulmeonard asimptomatica la care gradisntul
presiunii in locul ingustari anatomice este < 50 mmHg nu au
restrictii pantru activitati fizice,

» Bolnavii cu SP |2 care gradientul presional este > 50 mmHg pot
practica antrenamente cu exercitii fizice usoare,

» Pacientii cu SP severd si gradient presional = 80 mmHg sau cu
SP moderatd cu malformafii asociate pot exercita antrenamente
cu misean dinamice usoare, dupd evaluarea individuald a
capacitatii de compansare.

= Incazurile SP corectate, asimptomatice si gradient presional < 50
mmHg, restrictille pentru activitat fizice vor fi anulate dupa o lund
in cazul bolnavilor supusi valvuloplastiei si dupa 3 luni la bolnavii
operafl cu vahvulotomie,

+ Bolnavii Ia care in perioada postoperatorie persista tensiunsa
sistolica ridicats gl la care gradientul presional este > 50 mmHg
vor avea acelasi regim de activitate fizica ca si cel ou 5P
netratatd. Scadersa compliantei VS |a acesti pacienti impune
monitarizarea individuald gi restrictii ale activitati fizice.

Frecventa Anual
investigatilor

Anexa 12
Managementul copiilor cu stenoza valvei aortale
Criterii Comentarii
Istoricul natural Este diferit pentru fiecare pacient in parte, decarece ¢ forma ugoard

initiala, in virtutea aparitisi turbulentel jetulul sangvin, poale evolua
rapid spre majorarea gradului de stenoza

Durata vielii | Obignuitd Tn conditii de corectie in termenea oportune
Probleme Obstructie, aparifia regurgitarii aortice, HV'S gi tulburdr funclionale
hemodinamice ce pot | ale acestuia
aparea
Avritmii Apar rar, in hipertrofia VS
Investigatii ECG Stenoze severe;
« HVS

=+ Schimbani ale repolanzanii
+ Subdenivelarea 5-T si inversarea Tin DI, aVL,

V5, VB
R-grafia = Cardiomegalie cu configuratie acrtica
toracica s«  Dilatare poststenctica
ECHO Se apreciazd: funclia VS, diametrul acrtei, gradientul

presional WVS/Ao, gradul regurgitérii aortica

Caleterismul Confirma tipul 5i gradul stenozei gi detecteaza alte
cardiac anomalii asociate

RMMN Rar in deformatii severe ale valvei

Teste de efort | In cazuri cind se decide asupra necesitaiii
Interventiai




Tratament
medicamentos

Lichidarea semnelor de insuficientd cardiaca cu digitalice in cazul
absentei madificarilor radiologice ale AS

Indicatii pantru
interventie chirurgicala

Stenoczele medii simptomatice {cardialgii, sincope, test de efort
negativ, modificari ECG) si obligatoriu stenozele stranse cu gradientul
presicnal In limitele 50 — 80 mmHg

Optiuni tehnice + \alvoplastie aortica percutana cu balon
= \alvotomie deschiss sau inchisa
s Inlocuirea valvei aortice cu o protez mecanics, cu o proleza
biolegicd sau cu ¢ homogrefa crioprezervats
* Procedura Ross
Profilaxia E| Este indicatd timp de 1 an dupé intqnfﬂniia

Activitatea fizica

» Bolnavii cu SAo congenitald asimptomatica nu au restricti in
activitatea fizica. Aparitia sincopelor impune reducerea volumului
de exercifii fizice practicate la antrenamente, lar programul se
stabileste dupa o evaluare individuzld a pacientului,

» Pentru pacienti cu 5Ac moderata este recomandzat un volum
limitat de antrenamente fizice.

» In stenozele severe ale acrei, chiar si in lipsa acuzelor, bolnavilar
li se interzice educalia fizica si sportul.

» In cazurile in care dupd intervenlie corectoare persista semnele
stenozel, activitatea fizicd a bolnavilor este redus3, similar
cazurilor netratate.

» Bolnavli cperati in termene tardive (dupa 20 ani) la care s-a
produs remodelarea miocardului VS vor evita activitiille sportive
cu efort Insemnat,

Frecventa
investigatiilor

Anual




Anexa 13

Managementul copiilor cu coarctatia aortei

| Criterii

Comentarii

Istoricul natural

« In cazul aparifiel insuficientei cardiace la sugar evolutia bolil este
extrem de grava cu mortalitate de circa 84%, n cazurile cénd nu
s efectueaza tratament chirurgical,

« n lipsa leziunilor asoclate calitatea vietii bolnavilor este
safisfacatoare pe o pericada destul de lungd

Longavitatea vieli

Obignuitd n condifii d& corectle In termene opartune. Longevitatea
medie Tn evalutia naturald a Cofo este In jur de 25 ani

Froblame
hemodinamice ce pot
aparea

Obstructie, HVS, HTA, ICC

interventie chirurgicala

Aritmii Fracvent
Investigatii ECG Stenoze severe,
= HVS
s Schimbar ale repolarizani
« Subdenivelarea 5-T gi inversarea T Tn DI, aVL,
V5, VG
R-grafia « Cardiomegalie cu configuratie aortica
toracica s Dilatare poststenctica
ECHO Se apreciaza; functia VS, diametrul aortei,
gradientul presional VS/Ao, gradul regurgitarii
aortice
Cateterismul Confirma tipul si aradul stenozel 5i detecteaza alle
cardiac anomalil asociate
RMN Rar in defarmatii severe ale valvel
Teste de efort | In cazur cand se decide asupra necesitatil
interventiei
Tratament Lichidarea semnelor de insuficienta cardiacd cu digltalice Tn cazul
medicamenios absentei modificarilor radiologice ale AS
Indicatil pentru Gradient presional >30 mmHg

« Hipertensiune arteriald secundara simptomatica
« Insuficienta cardiacd congestiva la nou-nascuti
+« Anevrismul de acrid

Optiuni tehnice

Angicplastie percutand cu balon a zonei istmice
s Implantarea per cutan de stent
» Rezeclia coarclaliel de aorta

Profilaxia El

Este indicata timp de 1 an dupa interventie




Activitatea fizica

= Pacientii asimptomatici, cu Tngustare neinsemnata a aortei, f4r4 pre-
siuni arteriale ridicate si in cazurle in care gradientul presiuni arteri-
ale la membrele superioare si cele inferioare este < de 20 mmHg, ru
au restrictii in practicarea lectiilor de educatie fizica 5i'a sportului
= Fentru pacientii cu coarctatie semnificativé a aorlei, capabils s4
determine o hiperiensiune importantd |a extremitatea superioar,
gradient de presiune Tnire membrele supericare i cele infericara
> 20 mmHg si circuiatie colaterald marcata, sunt recomandate
activitatl fizice sportive ugoare, bine tolerate, indreptate spre men-
*Inerea unul mod s&natos de viatd.

n cazurile cand corectia chirurgicald reugits este efectuats la terme-
ne cpartune, dupé care dispare hipertensiunea arteriald si nu sunt
constatate semne de higertrofie a VS, perscanele vizate la expirarea
a & luni dupd interventie nu au restricki in activitatea sportivé,
= Reaparifia Tn imp 2 stenozei aortice, dezvoltarea anevrismelor Ia

locul anastomozei, pe misurd ce copilul cregte, mentinerea hipar-
lensiunii arteriale, hipertrofiei VS si a gradientului presional Tntre
partile superioare si cele inferioare ale corpului necesity reinter-
ventie chirurgicald. Sunt acceptate exercitii usoare dedntratiners
fizica sub monitorizarea specialistului-

Frecventa Managementul postoperatar prevede reexaminarea la fiscare 6 — 12
investigatillor luni (este posibila recoarctatia)
Anexa 14
Managementul copiilor cu tetralogia Fallot
Criterii Comentarii

Istoricul natural

In circa 25% dintre cazuri decesul surving in primul an de viatd. Alte
B0-70% dintre bolnavi mor in pericada de pana |a 10 ani. © mica parte
dintre belnavi, la care AP nu este prea strans3, ajung la peribada adul-
tului Eanar. B6% dintre padientii operali supravietulese pana la 36 ani

Longevitates vieti

Supravietuirea ests posibild numai sub rezerva tratamenului chirurgical

Probleme hemodinami-
ce ce pot apirea

Hemodinamica este raportats la gradul stenozei AP care produce
cresterea marcata a presiunilor din VD

Aritrmii Fracvent
Investigatji ECG Stenoze severe,
¢ Axa electrics esle deviatd spre dreapts
= Suprasolicitarea AD
R-grafia = Arcul mijlociu al cordulul este concay (inimd in
toracica forma de ciubota)
= Vascularizare pulmonard diminuats
ECHOD « D3V
« [Devierea aoriel
» Stenoza AP
« HVD
Cateterismul Determind gradientul de presiune prin stenozé,
cardiac anatomia tractului de fesire al VD si calibrul ramu-
rller pulmonare, pezitia crosel aoriice, marimea si
3 localizarea DSY, mérimea circulaliei colaterale
RMN Rar, In deformatii severe




Tratament Prevenirea si tratarea complicatiilor majore (crize hipoxice, abcese
medicameanios cerebrale, endocardita Osler, insuficienta cardiaca), tratamentul ane-
miei feriprive, al bolilor febrile, prevenirea accidentelor trombotice sia
| embolillor paradoxale

Indicatii pentru inter- | La varsta sub un an

ventie chirurgicald Hipervascularizare pulmonar

Cianozd severd neonatald

Hipoplazia severd a AP

Crize hipoxice frecvente, medicamentos necontrolate

Indicatii pentru in- DSV rezidual cu gradient Qp/Qs=1.5:1
terventii chirurgicale « Obstructia rezidusld a tractului de iesire al VD cu presiune in VD
repetats {stenting prin al AP =2/3 fati de cea sistemica
cateter) « Insuficientd severa a AP (dilatarea progresiva a VD, regurgitare
progresiva la valva tricuspida)
Disfunctie severd a AD
Aritmil asociate cu leziuni reziduale
« Endocardita bacteriana

Optiun tehnice s Proceduri paliative: sunt sistemico-pulmonar
= Corecti anatomice: inchiderea DSV, refacerea relisfului obstruc-
tiel pulmanare; corectia c3il de iesire din VD, conduct YD-AF,

recanstrucha AP
Profilaxia El Esle indicata (risc major)
Activitatea fizica » [n pericada preoperatarie n lipsa semnelar de IC sunt acceptate

exerciti ugoare de Intretinere fizicd sub menitorizarea specialistului

« Pacientil cu crize hipoxice frecvents sunt la regim cu limitarea ac-
tivitatii fizice.

» in cazurile cand corectia chirurgicald radicald este efectuata reu-
sit, la termene oportune $i lipsese tulburérile de ritm, belnavii nu

| au restricti in activitatea fizica




Anexa 15

Modificdrile diametrului aortei in functie de aria suprafetei corporale
(BSA)

(Reprodusa dupa Am J Cardiol, volumul 64, Roman MJ, Devereux RB,
Kramer-Fox R, O’'Loughiin J. Two-dimensional echocardiographic aortic di-
mensions in children and adults, pp. 507-512 cu permisiunea Excerpta Me-

dica Inc.).
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Anexa 16
Valorile tensiunii arteriale la fete in functie de varsta si inaltime

- TA sistolica (mmHg) TA diastolicad (mmHa)
:ar:it}a PTA —Percentilele Tnalfimii— —Percentilels inaltimii—
5% | 10% | 25% | 50% | 75% | 90% [ 95% | 5% | 10% | 25% | 50% | 75% | 90% | 95%
50 | 83 | 84 | 85| 86 |88 | B9 | 90 | 38 | 39 | 39 | 40 [ 41 [ 41 | 42
; 90 | 97 | 97 | 98 |100|101|102]103| 52 | 53 [ 53 | 54 | 55 | 55 | 56
95 | 1001101 | 102 ] 104|105 |106]107| 56 [ 57 | 57 | 58 | 59 | 59 | 60
99 | 108|108 | 109|111 |12 | 113|114 64 | 684 | 65 [ 65 | 66 | 67 | 67
50 | a5 |85 |87 | 88 |89 |91 |91 |43 | 44 [ 44 | 45 | 46 | 46 | 47
x 90 | 95 | 99 | 100|101 |103 |104|105| 57 | 58 | 58 | 59 | 60 | 61 | 61
a5 | 102 | 103 | 104 | 105 | 107 | 106|108 61 |62 | 62 | 63 | 84 | 65 | 65
99 1108410 117 | 1121 114 | 115|116 | 69 |69 | 70 | 70 | 71 | 72| 72
50 | 66 |87 |68 |89 |01 |92 93|47 |48 |48 49| 50]|50] 51
3 90 | 100|100 102 | 103|104 106 |106] 61 [ 62 | B2 | 63 [ 64 | 64 | 65
a5 | 104|104 | 105|107 | 108 |10s|110| 65 | 66 | 66 | 67 | 68 | 68 | 639
99 | 111|111 | 113 | 114|115 |16 |17 73 |73 |74 |74 |75 |76 | 76
50 | 88 |88 | 90 |91 | 92 |94 |64 |50 |50 |51 [52]52 5354
p a0 | 401|102 | 103|104 [ 108|107 |108| 64 | 64 | 65 | 656 | 67 | 67 | 68
95 | 105|106 107|108 | 110|111 |112| 68 |68 [ea |70 |71 |71 |72
98 112 | 113|114 | 115|117 | 1161119 | 76 |76 | 76 | 77 | 78 | 79 | 79
50 | B9 | 00 |91 |93 |94 |95 |96 | 52| 53|53 |54 |55 55|56
P a0 | 103 103 | 105|106 (107 | 109|109 | 66 [ 67 | 67 | B8 | B9 | 69 | 70
95 [107 107 | 408 | 110|111 [112[113[ 70 [ 71 [71 |72 [73 [ 73 | 74
99 | 114|114 | 116|117 | 118 (120|120 78 [ 78 | 79 | 79 | 8O | 81 | 81
50 |91 |92 |93 |04 |96 |97 |98 |54 [54]|55]|56]|656]|57] 58
é a0 | 1041105 | 106|108 108|110 111168 [ 68 |69 |70 [ 7O | 71 | 72
o5 [708[ 109110 11| 11311411572 [72 |73 [74 | 74 | 75 | 76
99 | 115|116 | 117 | 119 | 120 121|122 80 [ 80 |80 | 81 [ 82 [ 83 | 83
50 | 93 | 93 |95 )96 |97 |99 | 99 | 56 | 56 | 56 | 57 | 58 | 58 | 59
" 90 | 106|107 108|109 111 |12 |[113| e [vo |70 |71 |72 |72 | 73
95 | 110 111 | 112|113 |15 | 116|116 | 73 [ 74 |74 [ 75 [ 76 | 76 | 77
99 | 117|118 1191120 1221123124 a1 [ &1 [ 82 | 82 [ 83 | 84 | 84
50 | 95 | 05 |06 |98 | 9o |100|101| 57 | 57 | 57 | 58 | 59 | 60 | 60
5 90 | 108108110 | 111 | 113 |14 114 71 |74 |71 |72 |73 |74 | 74
95 | 112 | 112 | 114|115 | 116|118 |118| 75 |76 |75 [ 76 [ 77 | 78 | 78
99 | 110 120|121 | 122|123 125|125 82 | 82 | 83 [ 83 [ 84 | 85 | 86
50 | 26 | 97 | 98 | 100|101 102|103 58 | 58 | 58 | 59 | 60 | &1 | B1
" 90 | 110|110 192 1113|114 16|16 72 7272|7374 | 75|75
95 | 114 | 114 | 115|117 | 118|119 (120l 76 |76 | 786 | 77 | 78 | 78 | 79
99 (121|121 123|124 (125|127 (127 83 | 83 | 84 [ 84 | 85 | 86 | 87
50 | 98 | 99 | 100|102 (103 104 [105] 59 | 50 | 58 | 60 | 61 | 62 | 62
o |90 [H2]12]1s]115] 18] 118 8|73 (73|73 | 747576 ] 78
95 | 116|118 | 117 |19 |120(121 (122 7z {77 |77 | 78 | 79 | 8O | 8O
90 | 123|123 | 125|126 1127|129 |129| 84 [ 84 | 85 | 86 | 86 | 87 | 88 |




Vi TA sistolica (mmHg) TA diastolicd (mmHg)
{:r:iza PTA +—Percentilele inaltimil—» —Percentilele indltimil—
, 5% | 10% | 25% | 50% | 75% | 90% | 95% | 5% |10% | 25% | 50% | 75% | 90% | 95%
B0 (100101 |102 103 |105|106|107| 60 | 8D |60 | 61 | 62 | B3 | 63
11 [ 80 (4|14 |16 [ M7 118|118 (120| 74 | 74 |74 |75 | 78 | 77 | 77
| 95 |118[118|119 121 1122[123[124| 78 | 78 [ 78 | 70 | 80 | 81 | &1
89 |125|125|126|128 129|130 |131| 85 |85 | a6 | 67 | a7 | BB | &g
S50 [102]103 1104 /105|107 |108[109( 61 | 61 | B1 | 62 | B3 | 84 | B84
12 90 |16 | 116 | 117 | 119 [120(121|122 |75 | 75 |75 |78 | 77 | 78| 78
85 119120121123 (124 |125(126| 79 | 79 | 79 | B0 | &1 | 82 | 82
99 |[127127 128130131 /132[433| 86 | 86 | 87 | 88 | 88 | 88 - 80
50 |[104)105]/108|107 (109 |140(110| 62 | 62 | 62 |63 | 64 | 65 | 65
13 80 (M7 |18 119 (121 |1221123|124| 76 | 78 |78 |77 |78 |70 | T8
85 (121 [122]123 | 124 125112? 128 | 80 [ 80 | 80 [ 81| 82 | B3 | 83
99 |128(129|130(132 (133|134 (135|87 | &7 [ 88 | 89 | 89 | 90 | 91
50 [106 106|107 (109|110 | 111 (112|683 | 83 | B3 | 64 | 65 | 66 | 66
14 80 [M9]120)121 122|124 (125|125 77 | 77 | 77 |78 | 79 | B0 | BO
95 [123[123 125|126 | 127 [129|129 B1 | B1 | 81 [ 82 | 83 | B4 | 84
99 1301131132133 [135|136|136| B8 | 88 | 89 | 90 | 90 | 91 | @2
50 [107 (108108 |10 |11 113|113/ 64 |64 | B4 |65 | 66 | 67 | 67
15 90 [ 120 (121|122 |[123 (125|126 (127 | 7B | 78 | 78 | 79 | 80 | &1 | B1
85 (1241125126127 | 129 (130|131 | B2 | 82 | 82 | 83 | 84 | 85 | 85
99 |131|132|133|134 | 136|137 |138| B89 (89 | o0 | 91 | 91 | 92 | 83
50 |108|108| 110 (111|112 114|114 | 64 | B4 | 65 | 66 | 66 | 67 | 68
16 90 (121 [122 123|124 | 126|127 12_1‘.! 78|78 |79 | B0 | 81|81 |82
95 |125|126|127 | 128 130|131 |132| 82 | 82 | 83 | B4 [ 85 | 85 | 88
99 [132]133 134135137 (138|139 | 90 | 90 | 90 | 91 | 92 | a3 | 93
S0 [10B 1109 M0 | 111|113 (114|115 | 64 | B5 | 65 | 66 | 67 | 6T | 66
17 | 80 [122[122|123(125|126(127(128| 78 |79 |79 |80 |81 | 81 | 82
95 (125126127 | 129|130 |131|132| 82 | 83 |83 | 84 | 85 | 85 | 85
99 |133|133|134 (136 (137|138 139|890 | 90 | 91 | 91 |92 | 83 | 93




Anexa 17
Valorile tensiunii arteriale la baieti in functie de varsta si inaltime

TA sistolicd {(mmHg) TA diastolicd (mmHg)
‘"}gﬁ? PTA —Percentilele ingHimii— —Parcentilele inaltimii—
10% | 25% | 50% | 75% | 90% | 96% | 5% | 10% | 25% | 50% | 75% | 90% | 95%
50 |80 |81 |83la5 |87 |88 |89 |34 [35|36|37[38|39|39
P 90 |94 |95 |97 |99 |100[{102[103| 49 |50 | 51 | 52 | 53 | 53
95 |98 | 99 [101[103|104 106|106 54 | 54 | 55 | 56 | 57 | 58
99 |105[106108 110|112 | 113114 | 61 | 62 | 63 | 64 | 65 | BB
50 |84 |85 |87 |88 |90 929239 4041 |42 |43 | 44
q 90 | 97 | 99 [ 100|102 [ 104 [105]106| 54 | 55 | 56 [ 57 | 58 | 58 | 59
95 |101|102]104)106 108|109 |110| 58 | 50 | 60 | 61 | 62 | 63 | 63
99 [102|10/ 1 In3{1s|[17 |17/ 66 |67 |88 |69 (70|71 |71
50 |86 |87 |89 | 91|93 |94 |95|44 |44 |45 |46 |47 | 48 | 48
4 90 | 100|101 |103[105(107 108|108 53 | 59 | 60 | 61 | 62 | 63 | B3
95 |104|105|107 (109110112 [113| 63 | 63 | 64 | 65 | 66 | B7 | 67
g9 |11 |112|naf1e|118l119120( 71 [ 71|72 [ 73 |74 |75 | 75
50 | 88 |89 | 91 |93 |05 086 | G7 |47 |48 | 49 [ 50 | 51 [ 51 | 52
" 90 | 102|103]105[ 107109110111 62 [ 63 | B4 | 65 | 66 | 66 | 67
95 |[106|107]108]111[112[114[115]166 [67 |68 |69 [ 70|71 |7
99 | 113|114 | 116 |118[120]121|122 | 74 | 75 |76 | 77 | 78 | 78 | 79
50 |90 (91 |[93]|95| 9 |98 |98 |50 |51 (52|53 |54 |55]| 55
g 90 |04 (105|106 |108 | 110|111 |112 | 65 | 66 | 67 | 68 | 68 | 69 | 70
95 |108[109| 10| 112|114l 115|16] 60 |70 |71 [ 72|73 |74 |74
99 | 115|116/ 118[120|121]123f12a| 77 [ 78 [ 79 | 80 | 81 | 81 | 82
50 |91 |92 |04 |95 98|99 [100] 53 | 53 | 54 | 55 | 56 | 57 | 57
5 90 [105]106[108[110|111|1M3|113| 68 |68 (69 |70 |71 |72]|72
95 (109110112 114 [115 |17 |17 |72 [ 72 | 73 [ 74 | 75 | 76 | 76
99 [116[ 117|119 [121[123|124|125| 80 [ 80 | 81 [ 82 | 83 | 84 | B4
50 (92 [ 94 [95][097 |99 [100[101| 55| 55|56 |57 |58]59]359
, |90 [106[107|109 111 113 1416 70| 70|71 | 72|73 | 74 74
95 | 10|11 lna|1s|117|18({119| 74 |74 |75 |76 |77 [ 78 | 78
99 | 117 |118|120]122[124 (125|126 B2 | 82 | B3 | B4 | 85 | 86 | 88
50 |94 |95 |97 | 98 (100|102 102| 56 | 57 | 58 | 50 | 60 | 60 | &1
g |90 [fo7]108]110] 112|114 /115 /16171 [72 |72 [ 73 |74 | 75|76
95 [111 112114116118 119|120 | 75 | 76 | 77 | 76 [ 79 | 79 | 80
99 |[119/120|122|123(125]127 127 |83 |84 | 85 | 86 | B7 | 87 | 88
50 | 9596 |98 |1000102|103|104] 57 [ 58 | 59 | 60 | &1 | 61 | 62 |
§ 90 [tos| 110112 11a| 115|117 |18 72 [73 [74 |75 |76 | 76 | 77
95 | 113|114 116|118 11e[121[121| 76 [ 77 | 78 [ 79 | 80 | 81 | 81
99 [120(121[123[125(127 128|129 B4 | B5 | 86 | 87 | 88 | 88 | 89
50 |97 | a8 [100|102[103[105]106] 58 [ 59 | 60 | 61 [ 61 | 62 | 63
o |20 [mtln2[na[ns{u7[ne[1el73 173 74 |7576 |77 | 78
95 | 115|116 117 110121122123 77 | 78 | 79 [ 80 | 81 | 81 | 82
99 | 122 |123|125]127 [1280130[130[ 85 | 86 [ 86 [ 88 |88 | 83 | 90

scsewre] 288 O S I G O DO D O OO OO OO



TA sistolica (mmHg) [ TA diastolica (mmHg)
PTA —Percentiiele inafimii— +—Percentilele Inallimii—

5% | 10% | 25% | 50% | 75% | 90% | 95% | 5% | 10% | 25% | 50% | 75% | 90% | 95%
11 50 |99 |100|102]104|105 (1071107 59 [sa 60|61 |62 63163
Malmalns[nzlnel120t121| 74 |74 |75 [ 76 [ 77 | 78 | 78
95 |17 (18| 119{121|123|124|125| 78 [ 78 [ 79 | a0 [ 81 [ 82 | 82
124 | 125127129 130132132185 | 8 |87 [ 88 [ 82 [ o0 | oo
12 50 |101|102| 104|106 108|100|110 | 52 |0 |81 |62 [ 63 | 62 | 64
80 (115|116 118[120(121(123]123| 74 |75 |75 | |77 | 78| 79

95 118 (120122 (123 (1251127 |127 | 78 | 79 | 80 | B1 | B2 | B2 | 83
99 |126l127]129]131)133 134|1235| 85 | 87 |88 [ 89 | o0 | 90 | o
13 50 104 | 105 (106|108 [ M0 | 111 | 112 | 60 60 | B1 | 62 | 63 | 64 | B4
90 M7 | 18 (120122124 |125|126| 76 |75 | 76 | 77T | 7B | 78 | 78
a5 121|122 (124|126 | 128 (129|130 79 | 79 | B8O | 81 | 82 | 83 | &3
| 99 [128[130(131|133|135 136|137 87 |87 | e [as (90 | o1 [ &1
| 14 50 106 | 107 (109|111 (113|114 | 15| 60 | 61 | 62 | B3 | 64 | B5 | 65
90 [120/121|123|125(|126 128|128 | 75 |76 | 77 | 78 | 79 | 79 | 80
a5 124 1125 (127 | 128|130 | 132 |132 | 80 | 80 | 81 | 82 | 83 | B4 | &4
99 [131[132(134|136|138(139[140| 87 |88 (8o (oo [ 91 [ a2 [ o2
15 50 109|110 | 112 (13| 115|117 |17 | B1 | 62 | 63 | 64 | 65 | 66 | 68
a0 122|124 [125 (127|129 |130 (131 | 76 | 77 | 78 | 79 | 80 | 80 | &1
a5 126 (127 | 129 0131|133 | 134 | 135 | 81 | 81 [ 82 | 83 | 84 | 85 | 85
99 | 134 (135|136 138|140 | 142|142 88 [ 89 | 90 | 91 [ 92 | 83 | o3
16 50 | 111112 114|116 118119120 63 [ 63 | 64 66 | 67 | 67
a0 125 (1261128 (430 1131|133 |34 | 78 | 7B | T2 81 | 82 | 82
95 | 129|130 132|134 (135|137 137 | 682 | &3 | 83 85 | 86 | 87

a5 136 | 137 | 139 [ 141 | 143 | 144 | 145 | 90 | 90 | 91 23 | 84 | 84

17 50 114|115 116 (118 |120)121 |122 | 65 | 66 | 66 | 67 | 68 | 689 | 7O
80

B4

52

Varsta
{ani)

65
80
84
92

90 |127[128|130[132|134| 135|138 B0 | 81 | 82 | 83 |84 |84
95 |[131]132|134 135138139 | 140 85 | 86 | B7 | 87 | B8 | 88
899 [138 140|141 143 | 145] 146 | 147 93 | 83 | 94 | 95 | 96 | 97

Intersectia perpendicularei percentilei inaltimii si linia orizontala a per-
centilei TA constituie valoarea normala a tensiunii arteriale.

O percentila este limita mai jos de care se afla procentajul corespunzator
al populatiei normale.
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Anexa 19

Valorile intervalului PQ in functie de frecventa cardiaca

FCC |01 luna| 1-6luni | Bluni-1an | 1-3ani | 3-Bani | 8-12ani | 12-16anl | Adulti
- 015 | 0,16 0,16 017
017 | (0,18) | (019 | (.21
014 | 0,15 015 | 0186
s (018) | (017 | (0,18) | (0.21)
0,10 013 | 0,15 0,15 0,15
80-10 ;
%1 012) (0,18) | (0,18) | (047) | (0.20)
0,10 0,13 | 0,14 0,15 0,15
120 0,15
o (0,12} il (015) | (0,15) | (0.18) | (0.19)
1
v20.1a0| 010 | O 0,11 012 | 012 | 014 0,15
{0.11) | (0,14) {0.14) {0.14) | (0,14) | (015) (0,18)
0,8 0,10 0,11 0,11
40-160 | : A7
i ©11) | ©13) | (013) | 0,14 (0.17)
0,10 | 0,10 0,10 0,10
1
L (011} | (0.12) {0.12) {0,12)
0,09 0,10 0,10
80 | 0,09
=) ' ©11 | ©1y | @12




Anexa 20

Voltajul undelor R si S in functie de derivatie gi varsta:

valorile medii (limita de sus)*

Voltaju! | Derivatie | 0-1 luni | 16 funi 31";';:' 1-3 ani | 3-8 ani 35:1? 1:_'1]5 iting
| 4(8) | 7(13) | 8(16) | B(18) | 7(15) | 7(15) | 6(13) | 6(13)
0 6(14) | 13 (24)| 13 (27) | 13 (27) | 13 (22) | 14 (24) | 14.(24) | 9 (25)
1l B(16) | 9(20) | 8(20) | 9(20) | 9(20) | 9(24) | 9(24) | 6(22)
aVR 3(7) | 36) | 38 | 206) | 2(8) | 24) | 2(8) | 14
Unda | VL [ 20 | 4(8) |5010) | 5(10) | 3(10) | 3(10) | 3(12) | 3(8)
aVF | 7(14) | 10(20) | 10(18)| 8(20) | 10(19) | 10(20) | 11 (21) | 5(23)
VR | 7(14) | 10(20) | 10(16) | 8(20) | 10(19) | 10(20) | 11(21)] §(23)
v, [15¢5) | 11(20)|10(20)| 9(18) | 7(18) | 6(18) | 5(18) | 3(14)
Vv, |21(30)|21(30) | 19(28) | 16 (25) | 13 (28} | 10 (22) | 9(19) | 6(21)
V, | 12(30)| 17 (30) | 18(30) | 19 (36) | 21 (36) | 22 (36) | 18 (33) | 12(33)
v, 6(21) |10 (20) | 12 (20) | 13 (24) | 14 (24) | 14 (24) | 14(22) | 10(21)
| 5(10) | 4(8) | 419 | 3(8) | 2(@) | 2(8) | 2(8 | 1(8)
VR | 4(9) | 4(12) | 5(12) | 5(12) | 5(14) | 6(20) | &(20)
Unda § v, |10(20)| 7(18) | 8(16) | 13 (27) | 14 (30) | 16 (26) | 15 (24) | 10 (23)
v, |20(38)|16(30) | 17 (30) | 21 (34) | 23 (38) | 23 (38) | 23 (48) | 14 (36)
v, 9(30) | 9(26) | 820 | 6(18) | 5(14) | 5(17) | 5(18)
v, (4012 2 | 26 | 20 | 1) | 14 | 1(5) | 113} |

* Valtajul este masurat in milimetrd, 1 mV = 10 mm pe hartie.
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Anexa 25
Alte valori normale M - ECHO: valorile medii (95%)

As [ Ao raport 11(07-16)
SIV / PPVS raport 11(08-15)
FS = (Dd V8-Ds VS) / DdVS 0,36 ( 0,28 - 0,44)
FE=[( Dd VS) 3 - (Ds VS)3]/ Dd VS 3*100 |74% ( 64% - 83%)
PPES/TEVS 0,35 (0,30-0,39)
PPED/TEVD 0,24 (0,16 — 0,30)

Nota. As - atriul stang; Ao - aorta; SIV - septul interventricular; PPVS - perete
posterior al ventriculului sténg; FS - fractie de scurtare; FE - fractie de ejectie;
Dd V3, dimensiuni diastolice ale ventriculului stang: Ds VS - dimensiuni
sistolice ale ventriculului stang; PPE S (D) - perioada preejectie stanga
(dreapta); TE VS (VD) - timpul de ejectie al ventriculului stang (drept).




Anexa 26

ALGORITMUL TRATAMENTULUI HIPERTENSIUNII PULMONARE

Hipertensiune pulmonara
|
) . OXigen, diuretice,
Masuri generale:
. anticoagulante orale
l
Test de reactivitate vasculard
l | l
Blocanti al CLFINYHA|  KCLFUINYHA|  |CLFIVNYHA
canalelor de : l |
calciu | : .
l Bosentan Bosentan Epoprostenol i.v
Treprostinii s.¢ | Sildinafil Bosentan
Raspuns Treprostinil Lv| | Epoprostenol Lv} |lioprost inh.
pozitiv lloprost inh. Sildinafil
b=t Treprust[n!l s.¢ | |Treprostinil s.c
Treprostinil v | | Treprostinil Lv
Continua BCC l l

+——— Efect nul sau agravare

Terapie combinata
;Pmstana!-:l

/N
Bosentans—= Slidinafil
Atrioseptostomie
gilsau transplant

pulmenar

Sursd; CHEST. 2007, American College Chest Physicians




Anexa 27

Diformitati la nou-nascut si sugari asociate malformatiilor congenitale
cardiace in cadrul sindroamelor clinice

Accesorii preauriculare
Acrocefalie

Amelie

Anencefalie

Aniridie

Blefarofimosa
Brahicefalie
Brahidactilie
Brahimelie
Camptodactilie
Cataracta
Cheratoconus
Coloboma
Craniostenoza
Criptorhidie

Cermoid epibulbar
Ectropion

Encefalocel
Enoftalmie

Epicant

Epispadie

Exoftalmie :
Fante palpebrale anormal
pozitionate
Facomatoza

Fistule preauriculare
Focomelie

Glaucom

Hidrocefalie
Hipertelorism

Hipotelorism
Hipospadie
Holoprosencefal
lzodactilie
Macrocefalie
Macroglosie
Macrostemie
Megalocomee
Meningocel
Microcefalie
Microoftalmie
Microotie
Micrognatie
Micromielie
Oligodactilie
Omfalocel
Oxicefalie
Polidactilie
Prognatism
Pterigium
Scafocefalie
Schiazopalatin
Simfalangie
Sindactilie
Sinofrism
Strabism
Telecantus
Trigonocefalia




Anexa 28

Diformitati la copilul pregcolar, scolar i adolescent asociate
malformatiilor congenitale de cord in cadrul sindroamelor clinice

Prescolari, scolari Adolescenti

Cifoscolioza Lentiginoza Sensscenia
Coxa valga Leptodactilie Uter infantil
Displazie Macrodontie I?;Ei; dactilie
Genu valgum Microdactilie
Genu varum Nanism
Hallux rigidus Nanomelie
Hallux valgus Spina bifida
Iridodonesis Ureteroce|
Lenticon Hipertricoza

Prognatism




Anexa 29

Conditii in care translucenta nucali la feti cu MCC si cariotip normal
are valori crescute

Sindromul Ivemark
Sindromul Noonan
Sindromul Smith-Lemli-Opitz
Sindromul Cornelia de Lange
Sindromul Holt-Oram
Sindromul Costello

Asociatia VACTERL
Tetralogia Fallot

Transpozitia vaselor mari

Sindromul inimii stangi hipoplazice
Ventricul unic
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