CAP V - MALFORMATIILE CARDIOVASCULARE (MCC) — Mari an GASPAR

5. 1. Definitie. Bolile congenitale cardiovasculare sunt defectessdecturilor si functiilor
aparatului cardiovascular prezente de la nastere.
Incidenta. Incidenta MCC severe si moderate, este de 6-8008® He nascuti vii, iar daca
sunt incluse si malformatiile cardiace usoare (igpidia aortica, DSV mic de tip muscular)
atunci incidenta ajunge la 65 /1000. In SUA se rasgal 25.000 de copii cu MCC. In tara
noastra incidenta reala este greu de apreciat idat@telei de cardiologie si chirurgie
pediatrica insuficent dezvoltata si specializata.
Etiologie. In majoritatea cazurilor etiologia MCC este:
Necunoscuta (idiopatica)
Anomalii cromozomiale: Microdeletiuni cromozomiate
- Cromomul 22- se asociaza cu arc aortic intrerupt,
tetralogia Fallot, trunchauterial comun,
- ddrozomul 12- sindromul Noonan asociat cu stenoza
pulmonara, cardiomiopatiaelrofica,
- Cromozomul 7 - (sindromul Williams) asociat cu stea
supraaortica,
Boli genetice
- Trisomia 21, sindnal Down poate fi asociat cu DSA, DSV, CAP
- Sindromul Turner@Xeste asociat cu bicuspidie aortica si coarctatia
Aortica
Factori de mediu — medicamente (produse cu litinoala Ebstein, Warfarina - DSA,
DSV, PCA, anticonvulsivantele, excesul de vitamfasociat cu TVM), produse
chimice, infectii virale (rubeola, Coxackie)
Boli ale mamei — diabetul zaharat se asociaza ctiClcoolismul

Particularitatile Circulatiei Cardiovasculare Intra uterine si Neonatal

Cunoasterea caracteristiciilor anatomice si fumetie ale circulatiei fetale in diferite etape
ale dezvoltarii sale, precum si etapa majora dezitia la viata extrauterina, este esentiala
pentru intelegerea cauzelor, a patogeniei si a festarilor bolilor congenitale
cardiovasculare. Sistemul cardiovascular incepesesadezvolte din a 3-a saptamana de
sarcina iar din cea de a-4 a, inima incepe sa bata

Caracteristicile Anatomice si Fiziologice ale Circlatiei Intrauterine .

In timpul vietii intrauterine exista:

- Shunturi intracardiace si extracardiace ca: foramete, ductul arterial, ductul venos
VD pompeaza sangele in artera pulmonara, de uede prin — ductul arterial- in
aorta descendenta si mai departe spre placentanperele ombilicale.

Placenta este locul major al schimburilor de ganeisienti.
Primul organ care beneficiaza de sangele incarcakigen este ficatul, apoi celelate
organe.

- VD si VS lucreaza mai degraba in aceasta etaparaigd decat in serie.

Placenta— reprezinta organul de legatura intre mama sidatl cel mai important al vietii
intrauterine, unde se realizeaza schimburile de @22, si nutrienti (glucoza, aminoacizi,
electroliti, apa).



Arterele ombilicale — sunt doua vase prin care sangele neoxigenag ttet circulatia
fatului din aorta descendenta spre placenta.

Circulatia Pulmonara Fetala — Este carcterizata printr-o rezistenta vascuparionara
crescuta, mai mare decat cea sistemica. Din ate$¢ sangele din VD sunteaza plamanul
(doar o cantitate mica ajunge la plamani), printduarterial spre aorta descendenta si apoi
placenta.

Vena Ombilicala si Ductul Venos — Reprezinta vasele de legatura intre placenfatsi
Sangele oxigenat la nivelul placentei trece printduvenos care se conecteaza cu VCI spre
AD. O parte din sangele oxigenat trece prin fieato alta parte by-paseaza ficatul spre AD

(Fig. ). Circulatia fetal, rolul
placentei ca organ central al
schimburilor de 02, CO2, si
substante nutritive.

Foramen Ovale— reprezinta comunicare intracardiaca intre ABSi Sangele venos drenat
din partea superioara a corpului fatului prin V@asesteca cu cel oxigenat venit prin VCI,
din placenta. O parte trece in VD — AP — Ductuéaal — Aorta descendenta, iar o alta parte
prin Foramen ovale trece in AS- VS — Aorta ascetalerArc Aortic- Creier.

Ductul Arterial - este canalul de comunicare intre artera pulmonasarsa descendenta.
Sangele din AD (cu doar 52%02) intra in VD — AP-ciul arterial si aorta descendenta.
Atat Foramen Ovale cat si Ductul arterial trebwdess inchida functional in cateva ore dupa
nastere, iar structural in cateva saptamani.

Modificarile Circulatiei imediat dupa Nastere

Imediat dupa nastere , la prima respiratie, plamsmumplu cu aer, ce ia locul fluidului din
viata intrauterina. Nivelul crescut al O2 in sargjeimplerea alvelolelor pulmonare cu aer
duc la scaderea rezistentei vasculare pulmonareulR&ul este fluxul crescut de sange
dinspre VD inspre plamani.

Modificarile anatomice — Cordonul ombilical este clampat si sectionateasia Placenta,
este scoasa din circuit. se inchid functional.
Rezistentele vasculare sistemice crescute printiosacea cordonului ombilical duc la
inchiderea functionala a

Presiunea mai mare din AS, datorita cresterii fluxitsanguine pulmonary, determina
inchiderea



Concentratia crescuta a O2 in sange , scaderedulnivele Prostaglandine si scaderea
rezistentei vasculare pulmonare sunt factorii adwe imediat la inchiderea functionala a

5. 2. Clasificarea Bolilor Cardiace Congenitale.

MCC se pot impartii dupa criterii anatomice, fuontle sau de pozitionare a cordului in:
A. Defecte structurale
Cu cianoza
Fara cianoza
Fiecare este impartit in functie de rgulatia pulmonara
- crescuta
- redusa
- normala
Ventricul dominant — stang sau drept
Hipertensiune pulmonara — prezenta saabsenta
B. Defecte functionale
C. Defecte de pozitionare a cordului

Luand drept criteriu de clasificare fluxul pulmoraescut sau redus si absenta sau prezenta
cianozei putem clasifica pentru uz didactic MCCalop urmeaza:

| - MCC cu Flux Pulmonar Crescut dar Fara Cianoza
1 - Defectul Septal Interatrial (DSA)
2 - Defectul Septal Interventricular (DSV)
3 - Canalul Arterial Permeabil (PDA)
4 - Canalul Atrioventricular Comun (CAVC)
5 — Fereastra Aorto-Pulmonara (FAP)
6 — Drenaj Venos Anormal Partial (DVAP)

[l — MCC cu Flux Pulmonar Crescut si cu Cianoza

1 — Transpozitia de Vase Mari (TVM)
2 - Trunchiul Arterial (TA)

3 - Drenaj Venos Pulmonar Anormal Total (DVAT)
4 — Ventricul unic (YU

5 - Atrezia de Tricuspida fara stenozaealartera pulmonara (AT)

[l \MCC cu Flux si Vascularizate pulmonara normala
1 — Coarctatia de aorta  (Co Ao)

2 — Stenoza Aortica (SA)

IV — MCC cu Flux pulmonar scazut
1 — Tetralogia Fallot (TF)
2 — Boala Ebstein (BE)
3 — Atrezia de Tricuspida cu Stenoza Pulmama (AT)
4 - Stenoza sau Atrezia de Pulmonara (SP)

V — MCC cu Flux Vascular si Vascularizatie crescuta
1 — Cord Hipoplastic stang (CHS)



5. 3. DIAGNOSTICUL CLINIC SI PARACLINIC AL MCC

Diagnosticul MCC parcurge etapele cunoscute alemeralui clinic general si
investigatii paraclinice specifice :

- Anameza mamei- date asupra evolutiei sarcinii, in timpul nasténediat dupa
nastere, date materme si heredocolaterale (numeopdie sarcini pierdute inainte
de termen, rude de gradul | cu malformatii cardiace
Examenul clinic obiectiv — cu etapele sale: inspectia, palparea, percutia
auscultatia prin care se aduna date despre statenascutului sau a copilului in
etapa respectiva de crestere- fizionomie partiau@indrom Down), greutate,
inaltime, tensiune arteriala, frecventa cardiacaus fizic, convulsii, anxietate,
cianoza (generalizata, periorala), edeme, degep®ctatice, triluri, sufluri
cardiace sau pe traiectul vaselor mari, in difeficeare, zgomote cardiace
aritmice, prezenta pulsatiilor arterelor perifefi@bsenta pulsului, turgescenta
jugularelor, dispnee, tiraj costal, sguatting,uralpulmonare de staza sau
bronsice, infectii intercurente, alte anomalii cenijale evidente (oculare,
cavitate bucala, aparat genitourinar).

Fig. Sindromul Down, trisomia 21 (“mozaicism”) aspectul de degete hipocratice
(clubbing), ce pot atrage atentia asupra MCC.

Investigatiile paraclinice

Masurarea Tensiunii arteriale —atat static cat si continuu pe 24 de ore, in spé&tia
copii care iau medicatie active antihipertensiva saunosupresiva (ciclosporina,
tacrolimus).

Pulse Oximetria —este o metoda simpla de determinare, noninvazividedului de
hemoglobina incarcata cu O2. Un dispozitiv estesaitda degetul copilului, apoi
unitatea de computer afiseaza nivelul HbO2, putiepista hipoxia in cazurile cand
cianoza nu este prezenta clinic.

Electrocardiograma —este o investigatie noninvaziva, comuna care sewefaza Si
in ambulator. Aduce date asupra activitatii eleetra inimii, frecventa cardiaca,
(bradicardie sau tahicardie) diferite aritmii cg@t fi surprinse pe ECG de repaus (
extrasistole atriale, ventriculare), tulburari denducere (blocuri atrioventriculare,
blocuri de ramura, sindrom de preexcitatie, WPWinse electrice ale dilatarilor sau
hipetrofiilor de cavitati cardiace.

Monitorizarea Holter ECG/24 ore — la copiii mai mari care pot coopera
inregistrarea continua 24-48 ore a ECG poate dest@itmii si sa aprecieze riscul



acestora in unele situatii ca: tetralogia Fallofstphirurgical, cardiomiopatii
dilatative hipertrogice, post operatia Fontan.

Testul de Efort —dupa varsta de 5 ani copii pot deveni cooperamtr si pentru
testul de efort, alergare sau pe bicicleta caréepadeva tulburari cardiace (aritmii,
cianoza) altfel absente in repaus.

Examenul Radiografic Toracic —efectuata postero-anterior cat si lateral ne da da
despre: cutia osoasatoracica (deformari, rahitisraziuni costale), dimensiunea si
conturul umbrei cardiace, vascularizatia pulmon@m@scuta, redusa, prezenta de
lichid pleural) (Fig. )

Fig. Radiografia cardiotoracica postanterioara si din profil, cu proiectia cavitatilor
cardiace si a vaselor mari

Ecocardiografia — Precizeaza cu mare acuratete diagnosticul moifolcg
defectelor cardiace precum si conseciintele loctionale asupra cordului. Descrie
cavitatile cardiace, apartul valvular, septul iataal si interventricular. Urmareste
evolutia in timp a defectelor cardiace pentru diaarea interventiei chirurgicale.
Dupa interventia chirurgicala urmareste pacient@rigrdic. Este o metoda de
screening in vederea depistarii precoce a MCGOn#joritatea cazurilor examenul
ecocardiografic este suficienta petru precizaresgrdisticului, a manegementului
chirurgical, lasand cateterismul cardiac doar pertazurile neclare de MCC
complexe, asociate, cand masuratorile presionalkdessaturatii de gaze sanguine
intracardiace sunt absolute necesare.

Ecocardiografia transesofagiana- poate fi facuta si la copiii cu sedare genesala
sonde speciale de copii, Prin plasarea sondei ofiagsin spatele cordului fara
interpozitia planului osos , muscular si a plamamitopilul fiind si sedat se obtin
informatii de mare acuratete care ajuta la diagoastcomplet al complexului
malformativ.

Ecocardiografia fetala — reprezinta o metoda moderna de diagnositic atdeml
MCC, cu ajutorul ecocardiografiei in timp real tritensionala, color, patru sau cinci
camere, care poate evidentia majoritatea MCC. f8egtumaza in saptamna 18-20,
avand ca indicatii; factorii materni sau familidi risc crescut pentru MCC: mama
sau parintii mamei cunoscuti cu anomalii cromozdepianama cu diabet zaharat
insulinodependent (risc de 5% pentru MCC), mamatsathment cu produse de litiu,
anticonvulsivante, abuz de droguri, alcool, in @iz consangvinitate. Precizeaza
diagnosticul posibil de : ventricul unic stang samept hipoplazic, defect
atrioventricular, DSV larg, boala Ebstein. Famitiaate decide in aceasta situatie



daca pastreaza sarcina sau nu. De asemenea odgtensdicul precizat alerteaza
echipele medicale la nastere pentru un managentemfipat. In anumite situatii ca
stenoza aortica sau pulmonara se poate face iatmautatament interventional de
largire, dilatare a valvelor afectate.

Cateterismul Cardiac si Angiocardiografia —Este o investigatie complementara,
invaziva care aduce informatii suplimentare, anaemrhemodinamice, angiografice,
in cazurile de MCC complexe. Poate fi efectuat atteterism cardiac drept pe
sistemul venos cat si stang pe calea arterei fdmubatele obtinute sunt de maxima
acuratete definind: structurile anatomice (atrigntriculi, vase mari) normale si
aberante, anatomia si functia valvelor cardiaceinshi, date hemodinamice de
presiuni intracavitare, gradiente, date de gazoenstinguina si mai ales date depre
vasele mari si circuulatia colaterala ce nu poageitientiata echocardiografic.
Tomografia Computerizata si Rezonanta Magnetica Ncleara — reprezinta
investigatii moderne, non-invasive care dau imagdieiscriptive asupra structurilor
anatomice normale si patologice cat si date funetm ce pot fi complementare
celorlalte investigatii sau chiar sa le inlocuiasSa poate astfel cuantifica fluxul si
gradientul presional la nivelul aparatului valvulavalueaza functia miocardica a VS
si VD, face mapping coronarian, pot fi urmaritageentii supa corectia chirurgicala,
pentru aprecierea leziunilor ramase nereparate.

Studiile Nucleare — Perfuzia cardiaca nucleara, este rar folosita diagnosticul
MCC, pentru determinarea ischemiei miocardice fsingtiei ventriculare. In schimb
perfuzia nucleara pulmonara este utila pentucégnea diferentei de perfuzie in
atrezia pulmonara, TF.

Studii Electrofiziologice — Efectuate in laboratoarele de electrofiziologie addre
specialisti in acest domeniu, precizeaza diagnalssiomecanismul diferitelor aritmii,
tulburari de conducere. Poate fi si terapeutic priplantarea de pace-maker pre sau
postoperator, radioablatie in cazul unor aritmicar@rolate medicamentos.

Studiile genetice —Se fac in cazul unor boli genetice evidente clisau pentru
precizarea unor anomalii cromozomiale mai discrete pot fi transmise la
descendenti.

Examenul clinic coroborat cu investigatiile parame efectuate in centre de specialitate de
cardiologie si chirurgie cardiaca pediatrica, tielsa duca la un diagnostic clar, sa precizeze

stadiul

afectiunii, implicatiile imediate si maderi terapeutice adecvate. Cu toate

investigatiile complexe, uneori intraoperator seapera defecte care nu au fost descrise si
care pot schimba cursul operatiei si chiar evolyastoperatorie. Dupa precizarea
diagnosticului, copilul va fi urmarit periodic s&a fi trimis spre rezolvare chirurgicala.

5. 4. TRATAMENTUL MALFORMATIILOR CARDIACE

Daca unele malformatii cardiace simple prezentediatela nastere pot sa evolueze spre
rezolvare spontana prin dezvoltarea structurilodieae (un DSA tip fosa ovalis mic se poate
inchide, DSV tip muscular unic, mic la fel se poatehide spontan).

Majoritatea MCC insa necesita, dupa precizareandisticului masuri complexe, asociate din

partea

mai multor specialitati medicale (neonatolmgdic cardiolog pediatru, anestezist,

chirurg cardiac).

Tratamentul medical — Poate fi simplu in cazul unor infectii intercutersau extrem

de complex, cu viza de resusscitare cardiovascseiaespiratorie, pana la interventia
chirurgicala. In cazul decompensarii cardiace,atrent tonicardiac, diuretic, de
echilibrare hidroelectrolitica, sau antiaritmic eestel comun afectiunilor cardiace.



Antiaritmicele, antihipertensivele au indicatie relan situatii specifice. La pacientii
care nu au rezolvare chirurgicala sau au depaxzit fdgila a operatiei, tratamentul
medical ramane masura de prelungire a vietii.
Tratamentul Interventional — Cardiologia interventionala, specialitate recent
aparuta dar care s-a dezvoltat spectaculos, adtuecea multe solutii terapeutice in
MCC. Se realizeaza interventii spectaculoase inpavaita intauterina cand prin
cateterizarea structurilor cardiace ale fatulur piilatare in caz de stenoza valvulara
aortica sau pulmonara se poate obtine evolutiaiadtea buna a fatului la nastere.
Unele interventii sunt salvatoare imediat dupa erastasigurand supravetuirea
imediata, pana la interventia chirurgicala (stenaadica severa, atrioseptostomia in
TVM fara DSA sau DSV). Defecte congenitale mai@enpot fi rezolvate chiar cu
titlul de tratament curativ. Astfel un DSA sau uBWpot fi inchise intervetional prin
plasarea de dispozitive specifice (« umbrela »)e caa obstrueze defectul de
comunicare anormal intre cavitati. Canalul artepatmeabil poatefi obstruat prin
plasarea unei spirale (coil) care duce la troml&zacluzia sa. Coartatia de aorta
perprimam sau restenozele postchirurgicale potflmemeale angioplastie si plasarea
de stenturi.
Tratamentul Chirurgical — ramane solutia corectoare, curativa sau doaapead in
majoritatea MCC. De la cele mai simple intervestiirurgicale pana la cele mai
complicate ca : transplant cardiac, cord-plamantcewul arterial, operatia Mustard,
Glenn sau operatia Fontan, toate se fac in cepeeiaizate de catre un personal
antrenat doar in chirurgia cardiac pediatrica. drantul chirurgical modern a
devenit mai larg prin posibilitatea de a efectua :
- interventii videoscopice

terventii cu ajutorul robotului operator

terventii standard, clasice.
In chirurgia MCC, procedeele chirurgicale part in doua tipuri:

- Interventii Paleative — definitive sau de pregatire

- Interventii Curative — unele cu rezultate definitive sau
doar cu repararea partiala a structurilor cardiace
rezultat functional corespunzator.

Operatiile Paleative -au drept scop ameliorarea simptomatologiei presudezvoltarea
unor structuri cardiace in vederea corectiei totdte unele situati de MCC complexe
reprezinta singura solutie chirurgicala de ametmmamptomatica

I-Shunturile — au drept scop cresterea fluxului pulmonar, peadizraea unui pontaj fie intre
circulatia sistemica, arteriala, fie intre cea va&sep centrala si artera pulmonara. Rezultatul
este reducerea cianozei, ameliorarea simptomalagji dezvoltarea retelei vasculare
pulmonare in vederea operatiei corrective.

- Shuntul Blalock- Taussig — clasic se realizeaza o
conectare intre artera subclaviculara si arteranpuohbra,
prin interpozitia unui tub de plastic (Dacron,. &@x).
Se realizeaza astfel trecerea sangelui arteriak spr
plamani. Poate fi efectuat pe partea stanga satepe
dreapta. Se face in TF cu atrezie pulmonara sau cu
stenoza stransa.



- Shuntul Central Potts - conecteaza aorta ascendenta cu
trunchiul arterei pulmonare. Se face la copii feartici
care nu au a. subclaviculara bine dezvoltata

- Shuntul Cavo-Pulmonar Glenn— conecteaza VCS la a.
pulmonara dreapta.

Fig. Shunt Blalock-Taussig (A), shuntul centrattB@B) si bandingul de AP (C)

[I- Bandingul de A. Pulmonara — realizeaza o stenoza a trunchiului a. pulmonaeatru a
reduce fluxul sanguin exagerat spre plamani sehsH previna instalarea unei boli vasculare
pulmonare severe si ireversibile care ar contramdi interventie corectiva ulterioara. Se face
in:DSV multiplu tip muscular (“swiss cheese”)VM pentru dezvoltarea VD care v-a prelua
circulatia sistemica in operatia ulterioara de skviarterial, la unii copii cu ventricul unic si
flux pulmonar excesiv.

Chirurgia Cardiaca Corectiva

Operatii pe cord inchis —Unele operatiile cardiace se fac pe cord batand (“sighfara
ajutorul pompei de circulatie extracorporeala, miernotomie mediana sau prin toracotomie
dreapta sau stanga. Dintrea acestea sunt: ligatwa PDA, repararea coarctatiei de aorta,
efectuarea de sunturi Blalock-Taussing, bandingu.doulmonara.

Operatiile pe Cord Deschis -Cele mai multe proceduri se fac insa pe cord ¢@eschis) cu
ajutorul CEC, a pompei cord-plaman introdusa inQL8® Gibbon. Calea de abord este prin
sternotomie dar poate fi si prin toracotomii pentmative estetice (miniinvasiv). Uneori este
nevoie chiar si de oprire circulatorie totala, agirea pacientului la 20 *C pentru repararea
arcului aortic.

Operatii Cardiace cu ajutorul Robotului Chirurgical — Progresul impresionant al
technologiei medicale a dus la efectuarea de dperatliace cu ajutorul robotului operator
(Fig. ). Exista doua sisteme ce pot fi folosiistemul daVinci si Sistemul Zeus. Prin incizii
mici, miniinvaziv, se efectueaza de catre bratel@otului manipulate de la consola de catre
chirurg, procedura respectiva. Rezultatul esteygedea traumatismului tisular, o vindecare
mai rapida cu extermare la cateva zile si un razalismetic mai bun. Chirurgia robotica poate
fi indicata in : ligatura PDA, inchiderea DSA.



Fig. Schema robotului chirurgical cu : 1- conso&rdanevrare a chirurgului , 2- unitatea
video, 3 — instrumentele specifice robotului, 4 ratble robotului 5 — camera video
tridimensionala (« ochiul robotului »).

5. 5. Transplantul Cardiac la Copiii cu MCC (TC)

Transplantul cardiac este singura solutie in cazuior MCC neglijate sau care datorita
complexitatii lor evolueaza spre insuficenta cardiarefractara la toate mijloacele
conventionale terapeutice. De la primul transptartiac la copil efectuat de Bailey in 1985,
indicatiile chirurgicale sau extins si la copiii ®ICC. Dintre acestea sunt : cardiomiopatiile
dilatative sau hipertofice idiopatice, severe, dsamul de inima stanga hipoplazica,
transpozitia de vase mari (uneori dupa corectia tMdy dupa operatia Fontan, canalul
atrioventricular comun in forme severe, atreziauspidiana, boala Ebstein, ventriculul unic,
endocardofibroelastoza. Contraindicatile majorentshipertensiunea pulmonara severa,
ireversibila si stenozele venelor pulmonare.

Tehnica chirurgicala este aceiasi, a transplanttdiac ortotopic, dar poate sa puna probleme
deosebite datorita operatiilor anterioare precuma snomaliilor structurale ale vaselor mari
(aorta, pulmonara). Mortalitatea perioperatorieeeste 5%. Supravetuirea pe termen lung
(dupa Registrul International de Transplant la Qaste de : 77 % la 1 an, 68% la 5 ani, 57 %
la 10 ani. Exista un program foarte riguros de unma copilului transplantat cardiac de catre
centrul specializat (investigatii periodice, biagpsmiocardica). Rezultatele transplantului
cardiac facut la copii pentru MCC sunt usor mazsta comparativ cu alte indicatii. Numarul
mai scazut de transplante la copii este legat snalmarul mai redus al donatorilor din
segmentul pediatric.

Medicatia imunosupresiva actuala (Tacrolimus) & lduezultate,in anumite centre mai bune.
Complicatiile posttransplant sunt date de rejetultaau cronic, infectii intercurente, aparitia
de boli legate de medicatia imunosupresiva, tusidsbala coronariana precoce.

Calitatea vietii la copii transplantati, este infteta atat psihologic cat si prin restrictiile
impuse de medicatie si urmarirea continua. Copit sategrati si urmeaza cursurile scolare sub
supravegherea familiei si a medicilor de speciita



5. 6. DEFECTUL SEPTAL INTERATRIAL (DSA)

Definitie — DSA reprezinta un defect anatomic la nivelyptskii interatrial care face sa
comunice AS cu AD. In timpul vietii intrauterinedifamen ovale”, asigura trecerea sangelui
din AD in AS, datorita faptului ca plamanii suntusttiati. Lipsa de inchidere a acestui orificiu
da defectul cunoscut sub numele de DSA tip fosdiovimcidenta DSA este de 10% din
MCC. Este o MCC cu shunt stanga dreapta, flux paBnarescut, necianogena.

Forme anatomice. In functie de localizarea defectului parietal lavetul septului avem
urmatoarele tipuri de DSA :

- DSA tip foramen ovale — persistenta foramen ovale da un defect mice ca&
diferentiaza de DSA ostium secundum doar prin dsnenle mai reduse, fiind
localizat in aceiasi zona a fosei ovalis.

DSA tip ostium secundum-— o lipsa de sept interatrial mai mare caractamaeacest
tip de defect, situat in portiunea mijlocie a pehat interatrial. Este forma cea mai
frecventa, 70% din DSA. Uneori poate aparea ca embmana multiperforata.
Asocierea dintre un DSA tip ostium secundum si@&anmitrala este cunoscuta sun
numele de sindromul Lutembacher.

DSA tip ostium primum — defectul parietal este localizat in partea iofa, asociat
cu defect al aparatului valvular atrioventriculaleft de valva mitrala). Este studiat la
canalul atrioventricular forma incompleta (fara DSV

DSA tip sinus coronar— absenta peretelui interatrial la nivelul locutle varsare al
sinusului coronar venos.

DSA tip sinus venos- reprezinta localizarea superioara la locul dsar@ a VCS. In
unele situatii se asociaza si cu drenajul venospoar partial ,prin acest defect in AD.
DSA tip atriu unic — cand septul interatrial lipseste in totalitatée du aparat valvular
(mitrala si tricuspida) normal.

Fiziopatologie. Prin defectul parietal se produce un sunt stangagla. Datorita presiunii
mai mari, sangele trece din AS in AD, incarca wetia pulmonara, ducand in timp la
instalarea unei hipertensiuni vasculare pulmondotumul shuntului depinde de : marimea
defectului, complianta VD si de rezistenta vas@ifaulmonara. Staza pulmonara predispune
la infectii intercurente. Evolutia indelungata 1&M® mari, neglijate poate duce la instalarea
hipertensiunii vasculare pulmonare ireversibile, aparitia sindromului Eisemenger, cand
shuntul se inverseaza si apare cianoza si semaaleabmpensare cardiaca.
Tabloul clinic. Majoritatea defectelor chiar si acelor semnificatizemodinamic raman
asimptomatice fiind descoperite intamplator cu @amor examene medicale sau cand
devin simptomatice in decada a doua sau a treigatie La examenul clinic obiectiv se poate
depista un suflu sistolic de ejectie in focarulrpahar dat de cresterea fluxului prin valva
pulmonara si dedublarea zgomotolui Il. Simptomatpii sau adultii tineri devin : astenici,
cu fatigabilitate si dispnee de efort, palpitatitel de prezenta extrasistolelor sau chiar de
instalarea fibrilatiei atriale.
Diagnosticul. Suspiciunea clinica este confirmata de investigapiaraclinice.

Rx cardiotoracic —umbra cordului este marita prim largirea AD &/[@, asociata cu

pletora pulmonara. (Fig. )

ECG - arata semne de HVD, bloc de ramura dreapta, iplsam
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Fig. Radiografia cardiotoracica care evidentiaaaliomegalia si pletora pulmonara, iar
examenul echocardiografic evidentiaza defectul adegé tip ostium secundum, in
Doppler color directia shuntului

Echocardiografia — este metoda cea mai simpla si sigura care pre@zeaz
diagnosticul, localizarea, dimensiuni, directia rgiolui, implicatiile hemodinamice
ale VD, valva tricuspida, apreciaza functia VS (Figexclude alte anomalii associate
ca; regurgitarea mitrala, boala Ebstein, DSV.
Cateterismul cardiac - Daca exista neclaritati se poate face cateteriandiac.
Cateterismul cardiac drept confirma DSA prin treeesondei in AS. La DSA cu
evolutie lunga, cu HTP severa se face cateteriemiyp a aprecia reversibilitatea sau
contraindicatia chirurgicala. Se indica de rutiagoacientii peste 45 de ani pentru
excluderea bolii coronariene.
Evolutia Naturala — In functie de dimensiunea defectului de tipwstisecundum, prezent
de la nastere se poate spera inchiderea sa spahtpaazum se vede din Tabelul

Malsrglo\ea Varsta medie la Probabilitatea de a-si reduce dimensiunea sau desa
diag(luni) inchide spontan
(mm)
4 1.0 94%
5-6 3.0 89%
7-8 5.6 62.5%
>8 14 8%

Tabel.  Probabilitatea de inchidere a unui DSAInctie de dimensiune si varsta.
Deobicei DSA de tip sinus venos, sinus coronargstium primun nu se inchid spontan.
DSA de dimensiuni medii mari care a trecut neolketenv copilarie devine simptomatic in
decada a 3-a sau a 4-a de viata, odata cu instatére.

Tratamentul chirurgical — Inchidreea DSA este recomandata in toate cazoetomplicate
cu shunt important stanga —dreapta, cu raportxaiflu pulmonar / sistemic, Qp/Qs peste
1,5. Ideal aceasta trebuie efectuata la varsta dea8li. La copii cu defect mic si shunt trivial
nu se indica interventia chirurgicala si sunt utthperiodic.
Inchiderea DSA se poate face :
Interventional — prin plasarea unui device (« umbrela » AmplatZardioSEAL) in
laboratorul de cateterism, care v-a inchide defeetitand interventia chirurgicala

(Fig. ).
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Chirurgical — Conventional se face prin metoda clasica- stem@ mediana sau
toracotomie si cu ajutorul CEC. Defectul pariewlischide prin sutura directa cand
este mic sau prin sutura unui petec de pericardesal care inchide defectul (Fig. )

Fig. Inchiderea chirurgicala a DSA cu petec decped (A) si interventional cu ajutorul unei
umbrele (B).

Metoda Chirurgicala Video cu a ajutorul Robotului Operator — Se face cu
ajutorul sitemului robotizat si a CEC (cordul esfgrit prin canulare cu sistemul
HeartPort — un sistem de canule speciale cardasegza percutan). Diferenta fata
de abordul clasic este facuta de, incizile mici pede se introduc « bratele
robotului » ce v-a efectua sutura petecului deigete. Se obtine un rezultat estetic
mai bun si o spitalizare redusa prin reducerearteaghirurgicale. Este insa o metoda
cel putin actual mai costisitoare si mai laborigastiind accesibila tuturor centrelor
si tuturor chirurgilor.

Evolutia postoperatorie este simpla in majoritateaurilor. Mortalitatea postoperatorie
trebuie sa fie zero sau sub 1%, chiar si in cazucli evolutie lunga si complicatii

preoperatorii (emboli, aritmii, endocardite). Inehiin timp util, calitatea si durata de viata
este identica cu al populatiei generale.

5.7. DEFECTUL SEPTAL INTERVENTRICULAR (DSV)

Definitie — DSV este un defect anatomic parietal, unic sau iptujtlocalizat la nivelul
septului interventricularPoate exista izolat sau asociat cu alte malforneatidiace. Este o
MCC cu shunt stanga-dreapata, cu flux pulmonaicatesecianogena.
Forme anatomo-clinice —Septul interventricular care desparte VS de VDpateu zone : —
septul membranos — septul de acces- septul tradiesulseptul infundibular. Lipsa de
dezvoltare a unei componente septale duce la DSdna respectiva. Fiind astfel clasificate
in functie de localizarea lor anatomica si de fezda in (Fig. ):
o DSV perimembranos — varianta cea mai frecventaapropierea cuspei septale a
valvei tricuspide, aproximativ 70- 80% din DSV
0o DSV muscular — unic sau multiplu (« swiss cheesapioximativ 15 %
o DSV infundibular — avand si alta terminologie dded¢ supracristal sau subarterial,
5-7%. Poate duce si la afectarea valvei aortiae y@cinatatea lor anatomica.
o DSV atrioventricular — localizat in aria planseudiioventricular.
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Fig. Clasificarea DSV in functie de localizare : mwscular, 2- apical, 3- anterior 4 -
subarterial

Fiziopatologie. Modificarile hemodinamice sunt in functie de: mmaea defectului, de
localizare, presiunile pulmonare, rezistenta l&tegea VS. In functie de aceste caracteristici
avem :
o DSV restrictiv, mic, cu shunt redus Qp/Qs — 1,5
o DSV moderat cu shunt 1,5- 2,5
o DSV larg, cu shunt mare > 2,5. In aceasta situatiem o crestere a presiunii
semnificatica in VD, AD, se instaleaza hipertensmrarteriala ce duce in timp la
cresterea rezistentelor vasculare pulmonare salqmamonara vasculara obstructiva,
cu aparitia sindromului Eisenmenger, cand shungéuinserseaza D > S, si apare
cianoza, insuficenta cardiaca congestiva.
Tabloul clinic — Este neobisnuit ca un DSV sa dea probleme in pdaigaediat postnatala.
Copii cu DSV mic, cu shunt trivial sunt asimptornoatdescoperiti intamplator la examenul
clinic. DSV cu shunt moderat — mare, duce la lasta fenomenelor de insuficienta
cardiaca din primele luni de viata. Copii prezinteepatomegalie, tahipnee, tahicardie,
dispnee, dificultate cu oboseala si transpiratiislgt, sunt subponderali si fac infectii
pulmonare frecvente. Copiii neglijati cu DSV marerestrictiv, evolueaza spre sindromul
Eisenmenger.
Examenul clinic obiectiv depisteaza la auscultatseiflul sistolic caracteristic in « spita de
roata », trill. In DSV largi , nerestrictive, sufflsistolic poate fi mai putin expresiv in ciuda
severitatii anatomice si functionale.
Diagnosticul. Este confirmat de investigatiile paraclinice :
0 ECG - Defectele mici au ECG normal . DSV largi prezineangne de hipertrofie
biventriculara si de incaracrae a AD.

0 Rx cardiotoracic — In DSV mic este normal. In cele largi avem camaegalie si
pletora pulmonara (Fig. ).
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Fig. Rx toaracic in DSV cu cardiomegalie si pletqualmonara, iar examenul echo
evidentiaza defectul interventricular.

o Echocardiografia — bidimensionala si Doppler color evidentiaza D®¢alizare si
directia shuntului (Fig. ). Septul este o structcomplexa curba, iar examenul echo
poate omite defectele multiple.

o Cateterismul cardiac — Se face doar cand exista discrepante intre examenul
echocardiografic si manifestarile clinice. Masoarasiunile in diferitele cavitati
precum si saturatia in gazele sanguine, determmesiynea pulmonara si rezistentele
vasculare. Testeaza reversibilitatea sau nu avlskulare pulmonare. Poate depista
DSV mici musculare sau alte anomalii care au scaxatnenului echo (Fig. ).

Fig. Cateterismul cardiac care idecdifun DSV perimembranos (A) si unul muscular

(B).

Evolutia naturala. Factorul determinant al evolutiei naturale esteimea DSV. Cele mici
musculare se pot inchide sponatan in primele lniviita. DSV mari duc la insuficenta
cardiaca congestiva si adesea necesita inchidemeagicala in primul an de viata. Copiii cu
DSV mari si rezistente vasculare pulmonare cresuteindrom Eisenmenger nu mai pot fi
operati. Cei care au rezistente moderat crescuglusitul este inca S >D , mai pot beneficia
de tratamentul chirurgical.
DSV se pot si complica in evolutia lor naturalanpendocardita si prin dezvoltarea unei
insuficente aortice in cazul DSV subarterial.
Tratamentul
Tratamentul medical — este profilactic pentru preveirea endocarditei ctitase
Odata instalata insuficienta cardiaca congestivatamentul medicamentos cu
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tonicardiace, oxigenoterapie si diuretice, incea@amelioreze simptomatologia. In
cazul infectiilor intercurente se impune tratamemtibiotic.

Inchiderea interventionala — Prin abord percutan se plaseaza device-uri sgecial
(Amplatzer sau CardioSEAL), care sa inchida defeqarietal fara a afecta
structurile din jur (valva tricuspida in specigbe recomanda in cazurile cu DSV mici
in zona musculara, unice sau multiple, unde risbirurgical este mai mare.

Fig. Device-ul de inchidere interventala a DSV (A) si vizualizarea sa angiografica
La nivelul defectului (B).

Tratamentul chirurgical — Indicatia chirurgicala este in functie de mai miattori :
varsta, dimensiunea defectului, localizare, dieecdi magnitudinea shuntului,
rezistentele vasculare pulmonare. Mereu se catgarssul operator cu beneficiul
postchirurgical. Aproximativ 30% din nou-nascutii ®SV si simptome severe
necesita inchiderea in primul an de viata , iaraterisc crescut de a dezvolta boala
vasculara pulmonara chiar in primele 6 luni. Calgignosticati cu DSV larg in jurul
varstei de 4-6 saptamani, 80 % isi vor reduce dserea defectului sau se vor
inchide spontan prin dezvoltarea structurilor cacdi Dupa varsta de un an, doar o
treime mai au sansa sa spere la inchiderea sponiiateaventia chirurgicala se
efectueaza prin abord median, strenotomie cu aju@EC, abord transatrial drept al
defectului care se inchide folosind petec de pedisau textil, sutura continua sau cu
puncte separate cu petec (Fig. ).

Fig. Inchiderea DSV cu ajutorul unui patch decidn, suturat cu fire separate cu
petec.
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Mortalitatea perioperatorie se apropie de zeracentrele cu experienta si cand
interventaia este facuta precoce, inainte de msal unor complicatii. Riscul
operator actual nu mai este considerata varstaati/a luni, dar ramane in cazul
defectelor multiple. Complicatiile postoperatoriing : defectul rezidual cu shunt
important (defect de tehnica sau diagnostic incetpplbloc AV prin lezarea
fascicolului, insuficenta tricuspidiana.
Bandingul de a. pulmonara —Actual se recomanada inchiderea perprimam al DSV
indiferent la ce varsta, doar in situatii cu DSV Inple in zona musculara se mai
recomanada bandingul arterei pulmonare, care seaépjurul varstei de 3-5 ani.
Hipertensiunea arteriala pulmonara —Este estential identificarea copiiilor cu boala
vasculara ireversibila, sidromul Eisenmenger. Reamtele vasculare pulmonare sunt
peste > 800 dyne s /cm, cu inversarea shuntuluP3>sau shunt bidirectional. Copii
au cianoza, insuficenta cardiaca congestiva, pelie, cefalee, pot face abcese
cerebrale. In aceasta situatie operatia este @oditata. Se face biopsie pulmonara,
care certifica cu mare precizie stadiul boli vaaoellobstructive. Tratamentul este
medical (02 terapie, diuretice, tonicardiac, ardgaant, antibioterapie,
vasodilatatoare) sau transplant cord-plamani. Semptda atriala poate ameliora
simptomatologia si sa prelungeasca viata. Moddmadministrarea de Prostacycline
intravenous, care amelioreaza conditia pacientului.
Tratamentul chirurgical al DSV asociat cu regurgitare aortica — Aproximativ 5 %
din DSV au regurgitarea aortica asociata, pringtisnea cuspei noncoronare sau
drepte », datorita curentului de shunt. Acestealefee repara doar ele, ca sa previna
instalarea unei regurgitari aortice severe sau daaainstalat si este moderata —
severa, se reparara deodata.
Evolutia pe termen lung —Copii operatii la timp raman in clasa function®ldHA 1, in
proportie de 90%, cu o toleratnta la efort normal80 % din cazuri. Defectele reziduale fac
necesara o0 noua interventie. Pot persista tulbdeaigontractilitate ventriculara, blocuri de
ramura, diverse aritmii care afecteaza calitatetivi

5. 8. CANALUL ARTERIAL PERSISTENT (PDA)

Definitie — Persistenta comunicarii din viata intrauterin&re artera pulmonara si aorta

descendenta poarta denumirea de PDA. Prevalemarestcrescuta la nou-nascutii imaturi

in jur de 20% , din care la 12 % este semnificaBmodinamic. Incidenta este de 1 la 2500 -
5000 din nou nascutii la termen. Este localizateindrtera pulmonara stanga si aorta
descendenta distal de originea a. subclavicularegst

Fiziopatologie. La nastere PDA se inchide functional sub actiureeagslui oxigenat, a
scadereii nivelului de Prostaglandine PGE2, celdwonstrictia sa, ulterior producandu-se si
inchiderea anatomica prin fibrozare. Persistenfanséunctie de dimensiune, determina un
shunt S > D, din aorta in artera pulmonara, curcar@a de volum si presiune a circulatiei
pulmonare. PDA este o structura unica a careigmtazpoate duce la decompensare cardiaca
severa, dar care in alte situatii (TVM fara shutinga dreapta) poate fi salvatoare si
mentinerea sa deschisa este solutia pana la intevehirurgicala. Trebuie facuta diferenta
intre PDA la prematuri, unde dezvoltarea este ingeta si copiii nascuti la termen cu PDA,
unde este o MCC.
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Fig. PDA, comunicarea intre aorta descendentaeiaapulonara cu shunt S>D

Tabloul Clinic. Simptomatologia este variabila, de la asimptomaiama la starea de soc

cardiovascular si deces. Magnitudinea simptomateiagste in functie de marimea PDA,

rezistentele vasculare pulmonare si perifericeexamenul clinic se poate percepe un tril, la
auscultatie un suflu sistolo-diastolic, soc apexaamplu, tahicardie, hipotensiune. PDA largi

dau un suflu sters sau chiar este absent. AS sé/i®aresc datorita volumului crescut care
se intoarce de la plamani. Rezultatul shuntului B,>este aparitia semnelor pulmonare si
sistemice: manifestari ale insuficentei cardiaaebjdardie, ritm de galop, edem pulmonar si
periferic, hepatomegalie. Prin scaderea fluxuluitiacdistal de canal, perfuzia organelor
abdominale este inadecvata cu: oligurie, ileusjcaa.

Diagnosticul. Un grad crescut de suspiciune trebuie sa exispeeiaaturii cu dezechilibru
cardiocirculator imediat dupa nastere.

ECG — arata semne de incarcare a VS si AS, HVD aparéarziu odata cu cresterea
rezistentelor vasculare pulmonare.

Rx toracic — In PDA largi, arata incarcarea pulmonara, semnele radiografiee al
edemului pulmonar, cardiomegalia pe seama dilaA&isi VS.

Ecocardiografia — Evidentiaza in Doppler color shuntul la niveltdselor mari,
directia de shunt. Examineaza cavitatile cardia AS, apartul valvular si functia
cardiaca. Exclude anomali ascociate ca; DSV, Of#@ja Ebstein.

Cateterismul cardiac — Este folosit mai mult ca metoda terapeutica decat
diagnostica. Se indica atunci cand se suspecteaaléesleziuni asociate sau cand
hiperteniunea pulmonara pune prqble

Evolutia naturala. Sindromul Eisenmenger poate fi etapa finala a @A, netratat, care
evolueaza spre boala vasculara pulmonara ireviersibi aceasta situatie doar transplantul
cord-plamanramne solutia terapeutica.

Tratamentul — Odata diagnosticul suspectat sau confirmat de BBAidica doua

intrebari - care este tratamentul si cand sa sa 7acAstfel avem metode de
tratament ; medical si chirurgical. Planificareaumterventii sau tipul de tratament
este cotroversata, ramanad in general trei direcientative; PDA simptomatice
trebuie tratate, tratament presimptomatic si tratatnprofilactic.
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Tratamentul Profilactic — Administrarea de Indometacin, profilactic lampeguri a
aratat o rata de success de 90%. Se administr@azg/Kg, timp de 3 zile. Controlul
ecocardiografic ajuta sa se stabileasca succes@ssul tratamentului.

Ligatura PDA — Se indica in toate cazurile simptomatice sau pmatice, cu
shunt S>D, care nu mai se inchid spontan sau maeéitms, pentru a evita
decompensarea cardio-pulmonara, bolala vasculdraopara ireversibila sau grefa
infectioasa. Aceasta se poate face fie pe caleairgiiala clasica (toracotomie
stanga, disectia ductului cu ligatura , sectiurtarsiy — pe cale chirurgicala dar asistat
videoscopic si mai nou cu ajutorul robotului chgigal prin miniincizii si aplicarea
de clipuri metalice din titanium

Fig. Metoda clasica de ligatura chirurgicala a P toracotomie stanga.

Fig. Metoda moderna de aplicare a unui clip prirstage chirurgicala videoscopica si
miniincizii..

Tratamentul interventional — Consta in plasarea in laboratorul de cateterigmua
device special (coil — spirala metalica), la niveRDA, obtinandu-se astfel in
majoritatea cazurilor o tromboza, reactie inflamigtdocala si inchidrea canalului.
Chiar daca aceste tehnici sunt mai putin invazommarativ cu tehnica chirurgicala,
rata de succes nu este de 100 %, existand si amtiplspecifice (embolizarea
device-ului in plamani sau aorta descendenta).
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Rezultate — Mortalitatea postchirurgicala sau interventiona&buie sa fie zero. Durata de
spitalizare scurta de cateva zile, iar evoluti@nidara simpla cu aceiasi speranta de viata si
activitate fizica ca a populatiei normale.

5.9. COARCTATIA AORTICA (CoAo0)

Definitie. Stenoza pe traiectul aortei prezenta la nastare, poate fi situata anatomic la
nivelul arcului aortic, aorta descendenta saurcbaominala poarta numele de coarctatie de
aorta. Forma cea mai frecventa este cea postduatita distal de originea a. subclaviculare
stangi, distal de locul ductului arterial. Incidergste de 5-10 % din MCC. Apare ca leziune
izolata sau ascociata cu :bicuspidie aortica, PD8&Y, originea a. subclaviculare drepte
distal de coarctatie, sindrom Turner, anevrisme paligonului Willis, hemangioame.

Fiziopatologie Manifestarile hemodinamice depind de gradul dmata, prezenta altor
defecte asociate, prezenta PDA. Prezenta unei ingustate la nivelul aortei creeaza din
punct de vedere anatomic un obstacol (« efectulejgsidra »), iar functional se creeaza un
gradient intre zona de deasupra si cea distaldelAsartea superioara va fi permanent in
hipertensiune iar cea distala hipoperfuzata. Pemeuatinerea unei circulatii adecvate distal
la organele abdominale, se dezvolta o circulatiterla, prin arterele intercostale si
arterele mamare.
Diagnosticul. Este suspectat prin examinarea clinica de rutina datorita severitatii
stenozei, a asocierii cu alte defecte si este wuoafi de investigatiile paraclinice. Prezenta
hipertensiunii arteriale la tineri, poate atragenéit. Pulsul poate fi bine batut la arterele
radiale si diminuat, intarziat, la arterele fenterd.a auscultatie in zona interscapulara se
percepe un suflu intens sistolic. Prezenta colli@rada un suflu crescendo-descrescendo.
Daca se asociaza cu bicuspidie aortica (40% dinrgazputem avea suflu de regurgitare
aortica.

ECG- semnele HVS.

Rx toracic — La copiii radiografia arata cardiomegalie siargare pulmonara

venoasa.. La adolescenti, adulti pot fi prezentanste clasice, patognomonice ale

CoAo - eroziunile costale (« matanii costale «Big( ), semnul «cifrei 3 », si

semnele de HVS cu marirea umbrei cardiace.

Fig. Rx toracic evidentiaza tipic eroziunile cost@h) iar eco Doppler color, stenoza la
nivelul aortei descendente (B).

Ecocardiografia — Efectuata 2D, Doppler color, pune diagnosticul@®Ao, prin
identificarea zonei de stenoza, calcularea gradieinpresional. Investigeaza valva
aortica, mitrala, integritatea septului intervertar si interatrial, reactia ventriculara
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VS, fiind un examen indispensabil. Detectarea pedagrin Echo fetala este destul
de dificila existand semne indirecte ce sugereas#pitatea unei CoAo.

Rezonanata Magnetica Nucleara— Da imagini de mare acuratete, identifica
localizarea forma anatomica, prezenta circulatiéaterale. Este mai costisitoare si se
foloseste in special postoperator pentru urmarineai eventuale restenoze sau
dezvoltarea unui anevrism local.

Cateterismul Cardiac — Este rar necesara la copii. Mai mult pentru duehe alte
defecte asociate cand ecocardiografia si staiaacalsunt discordante. La adulti
peste 45 de ani se indica pentru aprecierea atecefonare. Un gradient sub 20
mmHg, inseamna o coartatie medie, iar peste 20 mrmaélgndica rezolvarea
chirurgicala.

Fig. Angiografia conventionala (A) siggografia RMN, care identifica CoAo0 si
circulatia colaterala (B).

Coarctatia Aortica forma Abdominala. Reprezinta o entitate rara, aproxinativ 2% din
CoAo, diagnosticata la tineri cu hipertensiunerata. Diagnosticul este pus prin examenul
clinic ce deceleaza un suflu sistolic si confirrpah angiografie, angiografie RMN, elimand
cauzele stenotice aterosclerotice, inflamatoriicdlizarea este supra sau infrarenala cu
asocierea stenozei de a. renala in 80% din calatamentul este chirurgical prin rezectie si
refacerea continuitatii aortei cu ajutorul uneitpae de Dacron.

Evolutia naturala. In formele severe sau asociate cu alte defectepmatenta inca de la
nastere insuficienta cardiaca congestiva, acidexara, hipoperfuzie distala. In aceste cazuri
este necesar un tratament imediat si complex, rakesiichirurgical. Formele asimptomatice
pot ajunge la varsta adulta, in decada a treisagaatra de viata cand sunt depistati datorita
unor valori tensionale crescute, cefalee intengistaxisuri repetate, crampe musculare, sau
in urma unor accidente vasculare cerebrale henwwag@iauzele de deces pot fi: boala
coronariana, ruptura/disectie de aorta, edocardéaiune valvulara aortica, hemoragie
intracerebrala.

Tratamentul

Medical — La nou nascutii cu stenoza severa, insuficemaiaca congestiva,
insuficenta renala , acidoza metabolica, se impuasum urgente medicale de
reanimare, intubatie, perfuzie cu prostaglandinatrpea mentine ductul arterial
permeabil si chirurgicale sau interventionale ¢dila cu balon).

Chirurgical — Se impune la orice varsta atat de urgenta pentsalva viata nou-
nascutului cat si electiv pentru a prevenii congilie CoAo. Exista mai multe
tehnici chirurgicale ce incearca sa rezolve zonsteeoza.
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Tehnica rezectie end-to-end- Introdusa de Crafoord in 1945, ramane si asteai
mai folosita la copii. Permite cresterea si dezareld ulterioara a aortei. Este mai
laborioasa, presupunand disectia celor doua segmenbximal si distal de zona
coarctatiei care se rezeca si se anastomozeaza-ed- (Fig. ).

Fig. Tehnica chirurgicala end-to —end, disecteectia zonei ingustate si anastomoza.

Tehnica flapului a subclaviculare stangi. Efectuata in 1966 de Waldhausen,

sacrifica a. subcalviculara stanga din care sedadéap, ce largeste zona de stenoza.
Se foloseste tot mai rar (Fig. )

Fig. Tehnica flapului a. subclaviculare stangi.8@a a. subclaviculara.

Tehnica rezectiei si interpozitia de proteza- Este folosita in special la adulti. Zona
de stenoza se diseca, este rezecata apoi se mgerputub de plastic (Dacron ,
diametru 27-30mm), care este suturat termino-teamin

Fig. Interpozitia unei proteze tubulare (A) si telanpatch-ului de Dacron (B).
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Tehnica patchului de plastic (Vosschute -1961) Se foloseste un petec de Dacron
sau Goretex care largeste zona de stenoza. Es&ocnlanmai simpla dar predispune
la restenoza sau la dezvoltarea de anevrisme.
Bypassul intre aorta ascendenta si aorta descendenta Se face in situatii extreme
cand operatia directa nu este posibila datoritai wadcificari extensive sau la
reinterventii.
Metoda interventionala — Se poate face de urgenta la nou nascuti cu isitaatica,
cand se incearca dilatarea zonei de stenoza aoradjuini balon. Se face si la adulti cu
dilatare si plasarea de stenturi speciale, la megte postchirurgicala. In cazul aparitiei
unei dilatatii anevrismale se poate insera un sjeait acoperit.

Fig. Rezolvarea interventionala a Co Ao prin plagarunui stent. Imagine
preinterventionala (A) si dupa plasarea stentu)i (

Complicatiile postoperatorii — Pot fi : lezarea de nerv recurent, nerv frennzlotorax,
crize hipertensive, paralizie prin ischemie medulde termen lung in special cand se
intervine dupa varsta de 15 ani, hipertensiuneaialé poate persista dupa operatie.
Prognostic Urmarirea de catre cardiolog, RMN sau angiogrdéecontrol postoperator
pentru a depista stenoza reziduala. Tratament fgpecitihipertensiv. CoAo netratata
poate atinge varsta de 35 de ani, iar 20 % ajuiay ¢ 50 de ani. Operati inainte de 14
ani supravetuirea la 20 de ani este de 90 %, ipa diceasta varsta supravetuirea la 20 de
ani este de 80%. Femeile car au avut CoAo opemattaavea copii, dar se considera
sarcina cu risc ridicat. Stenoza nativa sau reiadeste o contraindicatie de sarcina.

5.10. TETRALOGIA FALLOT (TF)

Definitie- Este o MCC complexa care asociaza patru defectdectdeseptal
interventricular, stenoza tractului de ejectie a {#D pulmonara), dextropozitia aortei Si
hipertrofia VD. Daca este prezent si un DSA atywarta numele de pentalogie Fallot.
Reprezinta cea mai frecventa MCC cianogena, didigabe in primul an de viata. Forma
extrema in care avem atrezie de artera pulmonddan{ycomunica cu a. pulmonara) este
foarte severa.
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Fig. TF cu cele patru componente: 1- DSV, 2- stanofundibulara, 3 — dextropozitia
aortei, 4 — HVD.
Anatomie-patologica — TF asociaza intodeauna o malpozitie, stenoza aulsept
infundibular si prezenta DSV, iar aorta apare dgdsa. HVD apare ca rezultat al
suprasolicitatii ventriculare (Fig. ). Stenozafundibular este constant prezenta si
reprezinta elemental central al complexului FallBbate fi o stenoza sub — valva
pulmonara la nivelul tractului de ejectie a VD, ter®za valvulara pulmonara sau o
stenoza-hipoplazie a trunchiului a. pulmonare. 8pk@natomo-clinic este larg de la
forme usoare asimptomatice la forma extrema in lijpseste comunicarea anatomica si
functionala dintre VD si a. pulmonara (TF cu ateepulmonara), cu expresie clinica
severa. TF poate avea asociat : arc aortic dreptnalii coronariene, DSA.
Fiziopatologie —Datorita unei presiuni crescute in VD care estei@ugcat sa ejecteje in
a. pulmonara se realizeaza un shunt D>> S, prin ,D@\ve duce la aparitia clinica a
cianozei si a crizelor hipoxice. Marimea shuntudste in functie de gradul de stenoza
infundibulara, marimea DSV si de rezistentele bukse periferice. Crizele hipoxice, ce
reprezinta complicatia clasica in TF, apar datospasmului muscular infundibular ce
accentueaza gradul de stenoza. Fiziopatologic pemtreduce crizele hipoxice, copii
adopta o pozitie genu-pectorala »squating », caeste usor rezistentele vasculare
periferice prin reducerea intoarcerii venoase fehse reduce shuntul D>S.
Tabloul clinic — Simptomatologia este diferita in functie de sewae® complexului TF.
Unele forme trec neobservate la nastere si in peimeni. O obstructie redusa
infundibulara si un shunt mic D>S, da o forma, agogena asa numita « TF pink »,
tetralogia roz, oligo-sau asimptomatica. In felenmai severe se instaleaza :

Cianoza

Crizele hipoxice

Squating — pozitia genu-pectorala pentru a amehgaxia

Degete hipocratice

Deficit staturo-ponderal

Intoleranta la efort, dispnee, fatigabilitate
Examenul clinic obiectiv deceleaza un soc apexrasaut pe seama HVD, suflu sistolic
intens in aria a. pulmonare.
Diagnosticul — Prezenta unei cianoze intense imediat dupa nastdvaie sa duca la
suspectarea unei TF, forma severa. Examenul abioiectiv al unui sugar ce a devenit
cianotic in ultimul timp, care nu este dezvoltatespunzator staturo-ponderal si la care
auscultatia pune in evidenta un suflu sistolic nstan zona a. pulmonare, trebuie
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completat cu investigatiile paraclinice, in specetocardiografia, ce vor preciza
diagnosticul corect.
- Laborator - poliglobulia
ECG — semnele electrrice ale HVD, bloc incomplet dauea dreapta, aritmii
Rx toracic — circulatia pulmonara este saraca astfel caeapillmonare sunt
hipertransparente, iar imaginea cordului este dipidn sabot», prin HVD, care
mareste arcul drept si stergerea arcului stangoanij) umbra arterei pulmonare
redusa (Fig. ).
Ecocardiografie — Identifica elementele caracteristice ale TFzpnta DSV si
directia de shunt in eco Doppler color, dextropaz#ortei, gradul de stenoza
infundibulara, precum si reactia ventriculara dtaage hiprertrofie (Fig. ).
Examineaza aparatul valvular si integritatea setuhteratrial. Estimarea
trunchiului arterie pulmonare este de asemeneditosi utila.

Fig. Radiografia toracica arata imaginea caragtied “in sabot”, iar examenul
ecografic confirma elementele TF.

Rezonanta Magnetica Nucleara- Vizualizeaza cu mare acuratete DSV, tractul de
ejectie al VD, precum si artera pulmonara cu ramurile gad@a distal, la nivel
pulmonar (Fig. ).

Cateterismul cardiac — Se face doar cand vrem sa stim arborizatia pudmaon
anomaliile arterelor coronare. Da un bilat anatosnitemodinamic, saturatii de O2 la
nivelul camerelor cardiace foarte precis.

Fig. Cateterismul cardiac arata stanofundibulara si arterele pulmonare de calibru
normal (A), iar RMN arata DSV (B).
Evolutia naturala. In lipsa unui tratament intensiv si specialina-nascutii cu forme
severe decedeaza. Forma clasica de TF devine simapta in jurul varstei de 3 - 6 luni, si
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se agraveaza progresiv.Crizele hipoxice pot apafa sugari dar sunt mai frecvente si
caracteristice dupa varsta de 2 ani. Inainte delvarea chirurgicala, copiii cu TF decedau
inainte de adolescenta. Complicatiile principlal@ts accidentele neurologice, embolice sau
abcese cerebrale, iar la varste mai mari endoeardit
Tratamentul —
Medical — Se face in crizele de hipoxie, cand copilul ia smgozitia genu-pectorala,
administrarea de beta blocanti (Propranolol), darea acidozei. Propranololul este
util si ca tratament preventiv al crizelor hipoxice
Chirurgical — In functie de simptomatologie, greutatea nou-nasgiyt situatia
anatomica, se face o interventie — paleativa — -satorectiva. Nou-nascutii cu
greutate sub 4 kg, simptomatici cu crize hipoxi@#culatie pulmonara dependenta
de PDA, artere pulmonare insuficent dezvoltate,qgoteficia intr-o prima etapa de o
- operatie paleativa — shunt Blalock — Taussicgajaui la 6-12 luni de corectie totala.
Unele centre abordeaza de prima intentie, indifedensituatia anatomica, corectia
totala.
Operatii paleative — Crearea unui shunt sistemico-pulmonar, are dregp,s
cresterea fluxului pulmonar, ameliorarea simptoo@atpermite dezvoltarea arborelui
pulmonar si a sugarului pana la interventia defiait

Fig. Shuntul sistemico-pulmonar Blale€kaussig (A) si central (B)

Operatia corectoare —Consta in rezolvarea chirurgicala a: stenozeindfioulare,
prin rezectia — plastie a tractului de ejectie a,\&Dvalvei pulmonare, cu sau fara
plasare de petec din pericard de largire : incei@ddSV cu petec de pericard . In
cazul atreziei pulmonare reconstructia tractuluiegectie a VD se face cu ajutorul
unei homogrefe crioprezervate (valva umana pastratangelatoare speciale)
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Fig. Rezectia zonei stenotice infundibellgirinchiderea DSV cu patch de Goretex (A),
largirea tractului de ejectie a VD priatgh transanular (B).

Reinterventiile dupa corectia totala— Se fac atunci cand a ramas un gradient pe
tractul de ejectie al VD, un DSV rezidual (dezitiserpetecului), regurgitarea
pulmonara severa (se face plastia sau inlocuirealda pulmonara).
Tratamentul interventional — In unele centre se incearca sa se dilate calegdie
a VD, sa amelioreze simptomatologia. De asememe@zatie periferice ale arterelor
pulmonare pot fi dilatate. In cazul prezentei umotaterale mari, la interventia
definitiva, tratamentul interventinal, prin ocluzier este necesar si mai usor decat
ligatura chirurgicala.
Rezultate —Mortalitatea perioperatorie globala este sub 5 ®&zuURatele sunt in functie de
complexitatea procedurilor si performanta centruBuipravietuirea pe termen lung este buna
80% din cel operati sunt asimptomatici si au o auvigtuire de peste 85 % la 30 de ani de la
operatie. Pot apare in evolutie diverse aritmir, maoartea subita tardiva, un eveniment
neprevazut si necontrolat poate fi de 1-3%.

Tetralogia Fallot cu Atrezie Pulmonara— reprezinta forma extrema a obstructiei tractului
de ejectie a VD, prin lipsa completa a comunidatiie VD si a. pulmonara. Incidenta este de
1, 5% din MCC si 20% din TF. Nou-nascutul devinpidasimptomatic, cu cianoza intensa,
in primele zile dupa nastere odata cu inchidere®,Pin care se mai asigura un flux
sanguin pulmonar. In formele cu circulatie coldierprezenta sau persistenta PDA,
simptomatologia este mai putin severa si apareimgbe sapatamani, luni de viata. Necesita
interventii paliative precoce, crearea unui shulaldgk-Taussing, pentru asigurarea fluxului
pulmonar. Diagnosticul este precizat de ecocarditgr RMN, dar necesita si angiografie
pentru aprecierea a. pulmonare, ramuri si circaletiaterala.

Interventia chirurgicala deobicei se face in dotape: in prima etapa se realizeaza un shunt
sistemico-pulmonar care reduce simptomatologianperdezvoltarea arterelor pulmonare si
a copilului urman ca in etapa a doua — curativafiesanchis DSV, sis a se realizeze o
comunicare intre VD si a. pulmonara prin suturaiupetec de pericard de largire sau
folosirea unei homogrefe crioprezervate.
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5.11. CANALUL ATRIO -VENTRICULAR COMUN (CAVC)

Definitie.  Reprezinta un defect cogenital complex ce afectesgptul interatrial,
interventricular si aparul valvular mitral si trigpidian. Spectrul leziunilor este mare de la
formele simple : CAV forma partiala pana la CAV rfa totala cu modificari severe ale
aparatului valvular (cuspe si cordaje ale valveirae si tricuspide). Incidenta acestei
malformatii este de 4-6 % din MCC. Adesea se az@acicu alte anomalii ca : asplenia,
polisplenia sindromul Down, sindromul Ellis van @Geéd (displazie ectodermala,
polidactilie).

1. CANALUL ATRIO - VENTRICULAR PARTIAL - Asociaza defectul septal
interatrial larg imediat deasupra valvelor atrioveilare si modificari in special ale
valvei mitrale care prezinta trei cuspe prin cleftdespicatura ce imparte cuspa
anterioara in doua. Mai rar este afectata si valeaspida.

Un element important ce trebuie cunoscut de chiestg apartul subvalvular care in
cazul CAV partial prezinta amomalii mai frecvent® 2, comparativ cu forma
completa (unde avem doar 3 %) . Acest element ii dizaltfel si dificultatea de
reparare a valvei mitrale, reinterventiile si nétz¢sa de a schimba valva dupa cativa
ani de la prima interventie.

Fiziopatologie - Din punct de vedere fiziopatologic se compoda un DSA ostium
secundum mare, la care se asociaza si defecwiitulclde valva mitrala ce
accentueaza staza pulmonara, creste riscul bokulsae pulmonare, instalarea
sindromului Eisenmenger.

Tabloul Clinic - Avem soc precordial pe seama VD hiperdinamic,ussi$tolic pe
tractul de ejectie al VD (datorita fluxului cresgutgomot Il dedublat, si suflu sistolic
mitral daca regurgitarea este semnificativa.

ECG —deviere axiala stanga, tulburari de conducere hédmibloc stang anterior.

Rx toracica - Radiografia arat cardiomegalie pe seama mafbi si a VD.
Hipervascularizatie pulmonara cu staza.

Ecocardiografia — Este cea care precizeaza diagnosticul in 2 D reau nou
reconstructie tridimensionala 3D, ce aduce infoimahatomice si functionale,
mecanism de regurgitare al valvei mitrale si trmdgne.

Cateterismul cardiac — Trecerea sondei prin DSA mare, din aorta in Adrtifica
comunicarea interatriala. Aduce informatii anatamifunctionale si hemodinamice,
presiuni, saturatii ale gazelor sanguine in calgtatordului si mai ales apreciaza
hipertensiunea pulmonara, rezistentele vasculdragnare.

Evolutia naturala — Daca nu este diagnosticat de la nastere, deinm@a@matic in
primii ani de viata. Copii au un defect staturo-geral, apar semnele insuficentei
cardiace congestive, dispnee, oboseala, infectim@oare recurente Odata
diagnosticat, pentru a evita complicatiile si ewalunefavorabila se indica interventia
chirurgicala mai precoce ca la un DSA ostium seaumdn jurul varstei de 4
ani.Diagnosticul la varste adulte trebuie vazub @xceptie si nu ca o regula. Reparat
la timp evolutia pe termen scurt si lung trebuidisduna cu o rata a reinterventiilor
pentru schimbarea valvei mitrale (reparata la piimerventie) de 5-10%.
Tratamentul Chirurgical - Vizeaza rezolvarea celor doua defecte : inchiderea
DSA si plastia de valva mitrala. Operatia se falesic, prin sternotomie mediana,
CEC, canularea celor doua cave (Fig. ).
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Fig. Abordul chirurgical , CEC, canulare bicavaka deschide AD (A) si se inspecteaza
apartul valvular atrioventricular (B).

Repararea valvei mitrale este cheia succesuluiepmen lung. Depinde de severitatea
defectului, cleftul de cuspa anterioara cat sipartalui subvalvular (anomaliile de cordaje si
insertii). Daca nu este posibila repararea, secuiéste cu 0 valva mecanica sau biologica.
Aproximativ 10 % din plastiile de mitrala ajungdadoua interventie de inlocuire valvulara.

Fig. Valva mitrala este reparata (A), apoi se idehDSA cu petec de pericard si cu grija
pentru a nu leza nodul atrioventricular (B).

La sutura petecului pericardic pentru inchidereaADSe poate leza nodul AV cu bloc

temporar sau permanent care necesita implantarpacdemaker.

Rezultate . Mortalitate perioperatorie trebuie sa fie sutb5Factorii de risc fiind : prezenta

unei HPT severe si complexitatea valvei mitralatedventiile efctuate inainte de varsta de
20 de ani au o evolutie mai buna.Supravietuiredepmen lung este pe serii mai largi de :
94% la 5 ani, 93 % la 10 ani, 87% la 20 de aniés¥4’la 40 de ani. Reinterventiile sunt de
10%. Stenoz subaortica fiind o situatie specificastui tip de interventie.

CANALUL ATRIO-VENTRICULAR COMUN FORMA COMPLETA — Avem
DSA, DSV si defecte ale apartului valvular atricatrecular (mitrala si tricuspida).
Clasificarea lui Rastelii in tipul A, B, C tine cbde forma si variabilitatea de insertie
a cordajelor valvei anterioare. Se asociaza cu at@malii ca: tetralogia Fallot,
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transpozitia de vase mari, VD cu dubla cale sedagesisplenie, polisplenie sindrom
Down.

Tabloul clinic — Sugarii cu CAVC se prezinta sub varsta de un anngectii
repiratorii frecvente, lipsa dezvoltarii fizice adate. Semnele insuficentei cardiace
congestive, dispnee, tahicardie, staza pulmonagpatbmegalie. Examenul clinic
poate decela suflul sitolic pe tractul de ejectievB, suflu sitolic pe marginea
inferioara stanga a sternului, ce atesta prezeSta §) suflu de regurgitare mitrala.
Diagnostic — Este precizat de investigatiile paraclinice si ipedal de
ecocardiografie.

ECG —sunt cele descrise si la CAV partial

Rx toracic —Cardiomegalie si staza pulmonara marcata.

Echocardiografia — Este examenul cel de la care se asteapata cordi@mar
diagnosticului. Studiul 2 D si reconstructia 3 Duddate anatomice precise asupra
DSA, DSV, apartului valvular (cuspe, cordaje, alelt dimensiunea cavitatilor
cardiace, precum si date functionale, directiantlui, magnitudine, functie
ventriculara. Eco 3 D a devenit extrem de utilapsecisa pentru planificarea
preoperatorie a tacticii chirurgicale. Da desciaecea mai apropiata de datele gasite
intraoperator (Fig. )

Fig. Eco 3 D, in 4 camere demorsgtacanatomia elementelor ce definesc CAV
forma completa
Cateterismul cardiac —Da imaginea caracteristica in gat de lebada (“gowmsH”)
prin pozitia mai sus si relative anterioara a ealortice in raport cu valva atrio-
ventriculara. Este util pentru a aprecia gradul HWRilti copii au boala vasculara
obstructive severa in jurul varstei de 2 ani.
Evolutia naturala — Formele severe pot evolua spre insuficenta caadiangestiva
in primele luni si sa necesite interventie chiraad@. Riscul major este al dezvoltarii
boli vasculare pulmonare obstructive, http sevease csa faca riscanta sau sa
contraindice interventia chirurgicala.
Tratamentul chirurgical — Este cel indicat la orice varsta.
Bandingul a. pulmonare — ca operatie paleativa, pregatitoare se face &otran, in
situatii deosebite : VSD multiple , VD hipodezvalta
Corectia totala — Se poate face in primele luni de viata in funciee severitatea
simptomatologiei si HTP. Crearea unui aparat valvidtrio-ventricular cat mai
competent este cheia succesului pe termen scuhling a acestei interventii.
Regurgitarae valvulara mitrala reziduala este bieed ce care indica rnecesitatea
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reinterventiei. Studiul ecocardiografic preoperatmr mare acuratete pentru a
identifica toate elementele regurgitarii, obseraaaéenta intraoperatorie dublata de o
tehnica de mare finete pentru plastii valvularereajgrea eco intraoperatorie a
rezultatului obtinut, toate coroborate dau rezultdihal cel mai bun. Exista doua

tehnici de a repara cele doua defecte DSA si D8Naita petecului unic si - tehnica
celor doua petece. Cei mai multi chirurgi prefedfanica cu un singur petec (pericard

) (Fig. )

Fig. Aparatul valvular atrio-ventriamleste inspectat (A), apoi petecul se sutureaza
cu fire separate pe marginea DSV creddntegritatea septului interventricular (B).

Fig. Aparatul valvular atrio-ventriculartestasat la nivelul petecului la locul ce
corespunde noii jonctiuni atrioventriculav&lva mitrala si tricuspida sunt reparate,
testate pentru competenta. Apoi peteculicoa si reface peretele interatrial.

Rezultate — Mortalitatea postoperatorie a scazut in centceleexperienta sub 5%.
Supravietuirea la 20 ani este peste 70%. Rataerggttiilor pentru regurgitarea
mitrala reziduala in jur de 10%. La reintervente iacearca 0 noua reparare sau
inlocuirea valvulara cu proteza mecanica, deobicei.
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5.12. DRENAJUL VENOS PULMONAR ABERANT (DVPA)

Definitie — Reprezinta varsarea partiala sau totala a venelongnare in AD, direct sau in
venele cave. Se realizeaza o amestecare a saongganat (din venele pulmonare) cu cel
venos neoxigenat (din venele cave)., la nivel atlr@pt. Este o cardiopatie congenitala
cianogena. Incidenta este de 1-3% din MCC.
Forme anatomo- clinice —n functie de locul de conectare si varsare al @rn@ulmonare
avem :
Tipul supracardiac — cand venele pulmonare se conecteaza intr-owentiaala care
se varsa in trunchiul venos brahiocefalic stange Epul cel mai frecvent 50%.
Tipul cardiac — cand venele pulmonare se conecteaza direct lssa@Din sinusul
coronar venos. Reprezinta 25 % din DVPA
Tipul infracardiac — cand se varsa in vena hepatica sau porta, cgareoara (Fig. )
Obstructiile venelor pulmonare — pot apare la orice nivel si in oricare din cets t
tipuri, dar sunt mai frecvente in tipul infracarclia

Fig. Cele trei tipuri de DVPA 1- supracardide cardiac, 3- infracardiac

DVPA Forma Partiala — in care una sau mai multe vene pulmonare (déoate) se
varsa in VCS. Realizeaza un shunt S>D.
Sindromul Scimitar — este o entitate rara in care venele pulmonage&se varsa in
VCI si avem hipoplazia plamanului drept.

Fiziopatologie —Sangele oxigeat prin venele pulmonare ajunge inuADe se amesteca cu
cel venos, venit prin velele cave.. Pentru a exastdlux sistemic trebuie sa existe un shunt
D>S la nivel atrial, un DSA tip foramen ovale, pFakz sau creat interventional de urgenta
pentru a salva viata nou-nascutului. O parte dngsaurmeaza calea normala prin VD, a.
pulmonara spre plamani unde v-a fi oxigenat. Caielit de sange ce trece in cele doua
circulatii este in functie de marimea DSA, rezisédm vasulare pulmonare si cele sistemice,
de prezenta stenozelor venelor pulmonare.

Tabloul Clinic — Nou- nascutii cu drenaj venos aberant si stenozevahelor pulmonare
devin foarte curand simptomatici sever. Cianoza egensa. Altii fara stenoze ale venelor
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pulmonare, sunt asimptomatici la nastere, dar ®@enind simptomatici in prima luna
dupa nastere. Netratati chirurgical majoritateeedeaza in primul an de viata.
Diagnostic — Prezenta unei cianoze intense precoce dupa nasthaie sa duca la
suspiciunea unui drenaj venos pulmonar aberant.
Oximetria sanguina — saturatia PO2 este foarte scazuta la nou-nasctutianoza
severa. Este asociata cu acidoza metabolica.
ECG — arata hipertrofia AD sia VD.
Rx toracic — Imaginea cordului este normala, in forma cu atenale venelor
pulmonare, dar staza pulmonara este intense (Fig. forma fara obstructii venoase,
avem cardiomegalie si flux pulmonar crescut.
Ecocardiografia — Este cea care precizeaza diagnosticul. Se veflecake nu
primeste cele cele patru vene pulmonare si eco Bomplor evidentiaza varsarea
aberanta a venelor pulmonare in circulatia venoé€&, VCI sau AD
Cateterismul cardiac — Se evita pe cat posibil la nou-nascutii cu ciansevera,
accentuand edemul pulmonar. La copii mai mari, faee pentru datele
hemodinamice :presiunea in VD, HTP, boala vasculpwdmonara obstructiva.
Angiografia pulmonara demonstreaza anatomic sitional drenajul venos aberat,
tipul si locul de varsare.
Rezonata Magnetica Nucleara— Cu substanta de contrast, realizeaza imagini de
reconstructie tridimensionala de mare acuratetg |Fi

Fig. Radiografia toracica cu aspectital plamanilor (« om de zapada »), iar
angiografia RMN de reconstructie 3pecizeaza diagnosticul de DVPA.
Evolutia naturala — Formele severe de DVPA cu obstructii evolueaazers spre
deces in lipsa unei interventii, in primele zilepdunastere. Formele nonobstructie
evolueaza mai lent, cu aparitia cianozei. Diageoosacestei anomalii la adulti este o
situatie exceptionala.
Tratamentul medical — Incearca sa corecteze dezechilibrul creat dexrapisulara.
Administraea de Prostaglandine pentru mentineescisa a unui PDA, care sa
asigure flux din a. pulmonara in aorta (shunt Dxfapa la interventia chirurgicala.
Tratamentul Interventional — La nou-nascutii cu cianoza severa care nu althdasc
fosa ovalis pentru a realiza o trecere a sangalAS si astfel un flux sistemic si
supravietuirea se face — septostomie Rasckind.
Tratamenul chirurgical — Este o adevarata urgenta in chirurgia MCC. |eetia
trebuie sa asigure trecerea sangelui din venelagndre in AS, sa inchida DSA. La
inceput in 1960 mortalitatea operatorie era foartge 60-80%, actual scazand sub 5
%. Odata diagnosticul pus de DVPA, indicatie edsgac Ramane doar alegerea
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momentului operator. Timingul este determinat dezpnta sau absenta obstructiilor
venoase pulmonare.

DVPA cu obstructie venoasa- Din cauza ineficacitatii tratamentului medical |
nou-nascutii in stare critica, dupa examenul eabografic care precizeaza
diagnosticul interventia chirurgicala de urgenté eslvatoare.

DVPA fara obstructie venoasa— Corectia chirurgicala trebuie facuta electiv, dar
inaintea aparitiei complicatiilor cianozei sau aTHB a boli vasculare obstructive
pulmonare.

Fig. Conectarea chirurgicala a venelor pulmomarerenaj aberant la AS, locul normal de
varsare.

Prognostic Odata depasit momentul operator rezultatele qpeete scurt si lung (peste 25 de
ani de urmarire postoperatorie) sunt bune. Supi@Evea la 15 ani este de 85%. Majoritatea
sunt in clasa functionala NYHA I, cu functie ventdara stanga normala, fara medicatie
ducand un stil de viata normal.

5. 13. TRANSPOZITIA DE VASE MARI (TVM)

Definitie — Este o malformatie cianogena, in care aorta ieenastin VD si a. pulmonara din
VS (discordanta ventriculo-arteriala). Incidentieede 0, 3 cazuri /1 000 nou-nascuti si
reprezinta 3-4 % din MCC.
Morfopatologie — Atriile si ventriculii, la fel si valvele pulmonarsunt in pozitia si relatia
lor normala, doar vasele mari aorta si a. pulmonarariginea inversata.Pentru a suprevietui
nou-nascultii trebuie sa aiba o comunivare intre delua circulatii, DSA, PCA, DSV. .
TVM asociata cu DSA - amestecul sanguin se face la nivel atrial un@signile
sunt mai mici si din aceasta cauza si shuntul >ggde>S, este mai mic, nou-nascutii
fiind mai simptomatici.
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TVM cu DSV sau PCA — Amestecul dintre cele doua circulatii este man,bcopii
sunt mai putin simptomatici.

TVM cu stenoza a tractului de ejectie VS si DS\ Hipoxia este severa dar
circulatia pulmonara este protejata de HTP.

Fiziopatologie —Sangele venos pe calea VCS si VCI se varsa in ADde aici prin valva
tricuspida in VD, de unde este ejectat in Aortgpréuietuirea este imposibila in absenta unui
shunt care sa amestece cele doua circulatii. Neawtia devin intens simptomatici, cu
cianoza extrema, acidoza metabolica. De asememeatdnsiunea arteriala pulmonara se
instaleaza precoce si sub influenta hipoxemieesigte.

Formele unde este prezenta si o discordanta atntrigulara poarta numele deTVM
corectata. Astfel aorta pleaca din VD dar sangele vine oxaein VD din AS, printr-o
valva mitrala si ajunge in circulatia sistemicagefat. In partea stanga a. pulmonara ia
nastere din VS, dar primeste sange venos din Afzddilanta intre atrii si ventriculi) si trece
in circulatia pulmonara

Tabloul clinic — Prezenta cianozei intense, hipoxemie progresisyficenta cardiac
congestiva.
Diagnosticul. Dupa suspiciunea clinica se face :

- Testul hipoxiei — Se face pentru a diferentia o hipoxie de cauzaiaeadde cea
pulmonara. Se administreaza O2 100% pe masca tenpOdmin. Incazul hipoxiei
pulmonare saturatia O2 trebuie sa creasca cu tiel 0.

ECG —Nu este caracteristica. Avem un ax electric devialréapta si HVD.
Rxtoracic - Descris clasic ca « egg on side », imaginea mealigisi este ingustata
iar cordul apare ovalar. Circulatia pulmonara @starcata.
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Fig. Rx toracic cu imaginea carastéa de “egg on side” si examenul
ecocardiografia care arata origingaugmonare din VS.

Ecocardiografia — Clarifica diagnosticul prin vizualizarea a. pulmomecare se
bifurca si are originea in VS (Fig. ). EvidentialA, DSV, PCA, obstructia
evetuala a tractului de ejectie a VS.
Cateterismul Cardiac - Ne da relatii despre a.coronare, originea lor sihusurile
aortice. ldentifica vasele mari si distributia lprezenta sau nu a unei obstructii pe
tractul de ejectie a VS.
Evolutia naturala — Este severa in lipsa unei interventii prompte sicsglizate. Neoperati
decedeaza in prima luna in proportie de 50%. Outdomai buna o au cei cu TVM si DSV,
dar ei sunt expusi unei HTP. Prezenta unei stepalieonare face cianoza si mai intensa si
durata de viata mai scurta.
Tratamentul Medical — Vizeaza in urgenta administrarea de prostaglangieetru a
mentine PDA deschis si a mari astfel amesteculisang
Tratamentul interventional — Cand DSA tip fosa ovalis este prea mic si nu reala un
amestec sanguin suficient la nivel atrial, se pfete septostomie cu balon Raschkind pana
la corectia totala.
Tratamentul Chirurgical - Actual corectia anatomica a TVM cu sau fara DS¥ceas este
trtamentul de ales. Interventia chirurgicala sefeccprimele 10 zile de la nastere. Dupa 2-3
saptamani pot apare modificari de geometrie siigr@® VS care pot compromite rezultatul
operator.
- Paleativ —Cand presiunea in VS este mai mica de 60% din yoreai sistemica, se
indica o interventie paleativa, bandingul de a.nmnara in prima etapa care sa
« antreneze » VS, urmand dupa 10 zile corectisoamed totala.
Corectiv
Switch arterial - A fost introdus de Jatene in 1970, si consta irtiseea vaselor
mari aorta si pulmonara cu punerea lor in pozitkatamica corecta . aorta se
conecteaza la VS si se reimplanteaza a. coronareouaorta , iar a. pulmonara vine
in fata aortei prin manevra Lacompte si este catada VD (Fig. ).
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Fig. Aorta cu a. coronare pleaca din VD, s#ieeeaza. A. pulmonara ce pleaca din
VS se sectioneaza la baza. A. coronare sunt fiieeja buton” pentru reimplantare in
Neoaorta ( vechea baza a .pulmonare).

Fig. A.coronare au fost reimplantate in baza aedei (fosta a. pulmonara), iar apoi a.
pulmonara este trecuta in fata aortei (manevra iogte) si este refacuta partea lipsa (prin
decuparea a. coronare) cu ajutorul unui petec degpé si anastomozata la VD.

Swich-ul arterial este o operatie de finete, @icaortalitate initial a fost de 60% comparativ
cu procedurile de switch atrial, Mustard sau Segrare aveau o mortalitate de 10% in
1970. Actual switch-ul arterial este procedurdgnaa in majoritatea centrelor chirurgicale
si mortalitatea a scazut sub 5 %, iar rezultatede tgrmen lung priviind aritmiile si
reinterventiile sunt mai bune comparative cu prociel atriale. Originea a.coronare din
sinusurile coronare este foarte importanta pertanificarea tehnicii chirurgicale. Kinkingul
si fibrozele a. coronare sunt responsabile de e$edmediate sau tardive ale acestei
operatii.
Operatia Mustard — Este o operatie de switch la nivel atrial care \desangele
venos sa treaca in AS , apoi in VS care este cankcta. pulmonara ce il duce la
plamani pentru oxigenare. Sangele arterial veriit pevele pulmonare trebuie sa
ajunga in AD, apoi in VD, care il va ejecta prinr@oin circulatia sisetmica. Pentru a
realiza aceste devieri ale circulatiei, Mustarebafectionat din pericard un petec ce a
fost cusut in jurul orificiilor cave. AD este dessla fel si septul interatrial, iar sutura
petecului va realiza canalele de deviere. (Fig. ).
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Fig. AD este deschis oblic, apoi septul interateiste excizat.

Fig. Petecul de pericard este masurat si suturgiruh vorificiilor venelor cave, lasand cele
patru vene pulmonare in AD, dupa care AD se inchide

Operatia Senning - La fel se deschide AD. Fosa ovalis se inchide tisac cu un
petec de pericard. Apoi se incizeaza septul irmiatah forma de U. (Fig. ) Poate fi
lezat nodul atrioventricular si valva tricuspidaaleeste manevre. Marginea dreapta a
AD se sutureaza la marginea anterioara a defecioderatrial, in jurul orificiilor
venelor cave asigurand astfel drenajul acestofsisi apoi VS.

Fig. Se deschide longitudinal AD si AS, septul iatgal se excizeaza in U, iar peretii
rezultatii sunt suturati sa dreneze sangele intatiei atriale, cavele in AS si venele
pulmonare in AD.
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Marginea stanga a AD se sutureaza apoi direct sajutorul unui petec de pericard peste
marginea AS care a fost deschis, asigurand astieVadia sangelui ce vine prin venele
pulmonare din plamani spre AD si VD ( care estetnveulul sistemic adica pompeaza
sangele arterial in tot corpul) (Fig. )

Fig. Venele cave sunt redirectionate spre AS seleepulmonare spre AD.

Aceste doua tipuri de operatii se mai fac doadcawitch-ul arterial nu este posibil.
Prognosticul. Mortalitatea operatorie a scazut sub 5 % . Pederrlung supravietuirea este
de peste 88% la 15 ani.

TRANSPOZITIA DE VASE MARI CORECTATA (TVMC)

Definitie — Existenta unei discordante ventriculo-arteriale (Ag¥D, a, Pulmonara —VS) cu o
discordanta atrio- ventriculara (AD se varsa in $ISAS se varsa in VD) defineste TVM
corectata. Este o malformatie complexa a careidaibe chirurgicala se refera la defectele
asociate: inchiderea unui DSV, stenoza subpulmonamgurgitare valvulara. In unele situatii
se face operatia Norwood sau chiar transplant aardi

5.14. BOALA EBSTEIN (BE)

Definitie. Este o anomalie complexa, rara a valvei tricuspideVD. Astfel valva tricuspida
prezinta cuspa septala si cea posterioara mai rjserata spre apexul VD, ducand la
impartirea VD intr-o parte atrializata si una priopzisa mai mica. Deobicei exista un DSA
care da shunt D>S si duce la desaturatie sistesnianoza. Incidenta este de 0,3-0,7% din
MCC.

Diagnosticul este pus de catre examenul ecocardiografic, caderdgiaza AD, VD, partea
atrializata a VD, cuspa anterioara mai mare a vdiveuspide si cuspa septala, si cea
posterioara mai jos inserata si hipoplazice.

Evolutia naturala este in functie de severitatea regurgitarii trpdene. Jumatate
decedeaza inainte de varsta de 14 ani, doar 53¢ &ubo de ani. Prezenta aritmiilor in 20%
din cazuri si a insuficentei cardiace 50% duc leizia terapeutica.

Tratamentul chirurgical, se adreseaza valvei tricuspide, partii atrializat®&D si VD
propriu-zis. Plastia valvei tricuspide este chde success a operatiei. Se realizeaza o
mobilizarea a cuspei septale si posterioare, caradsic la nivelul inelului tricuspidian.
Plicatura transversala sau longitudinala a partialézate nu este o tehnica acceptata de toate
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echipele chirurgicale ( Fig. ). In cazul esecullaspiei cand inelul tricuspidian este foarte
larg se prefera inlocuirea valvei tricuspide.

Fig. Anomalia Ebstein cu valva tricuspida insergpae apexul VD, rezultand o portiune
atrializata a VD. Tehnica de reparare a valveusyde si plicatura transversala .

Prognosticul. Depinde de severitatea afectiunii si poate sagajumana la indicatia de
transplant cardiac. Formele medii operate din tishru rezultat bun, au si o evolutie
ulterioara buna.

5.15. FEREASTRA AORTO-PULMONARA (FAP)

Definitie. Prezenta unei comunicari intre aorta ascenderttarsthiul arterei pulmonare, in
prezenta unui aparat valvular separat poarta depandie FAP. Este o anomalie rara, cu o
incidenta de 0, 15 % din MCC.

Diagnosticu este relativ simpu, prin decelarea unui sufluadis de shunt S>D, la nivelul
vaselor mari iar examenul ecocardiografic estecas precizeaza diagnosticul. Cateterismul
este necesar doar la cazurile cu HTP si posibilalab@asculara pulmonara obstructiva
ireversibila.

Evolutia naturala - Este foarte severa in absenta interventiei chicatgicu decesul in 40
% din cazuri in primul an de viata.

Tratamentul este prin excelenta chirurgical si consta in idehéa comunicarii de la nivelul
aortei si a. pulmonare (Fig. ) Tehnica chirurgicakvoluat de la simpa ligature sau sutura pe
clampuri (Gross- 1952) la tehnica patch-ului tramse (P. Deverall — 1969) cu ajutorul CEC

(Fig.)
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Fig. Aortotomia longitudinala si inchiderea defdatiprin sutura unui patch de Dacron ( P.
Deverall — 1969)

Este o operatie simpla dar rezultatul ei depindepdecocitatea interventiei inainte de
instalarea HTP.

5.16. TRUNCHIUL ARTERIAL COMUN (TAC)

Definitie - Existenta unui singur trunchi arterial la baza otud cu un aparat valvular
comun defineste TAC. Prezenta unui DSV asigura toekintravaentricular al sangelui.
Este o malformatie rara dar severa la nastere.

Evolutia naturala -Fara interventie chirurgicala mortalitatea este89% in primul an de
viata. Cei care nu sunt operati evolueaza spre $i'i®ala vasculara pulmonara obstructiva
precoce, in primele luni de viata facand imposibilaterventie chirurgicala dupa aceea.
Tratamentul chirurgical- Se face cat mai precoce in primele trei luni ddavigentru a
preveni instalarea HTP. In cazul unor malformadiidiace asociate , planingul poate fi mai
dificil. Scopul operatiei este de a separa celeadworculatii, plastia valvei pentru calea aortei
, refacerea tractului pulmonar, inchiderea DSV (FridQRefacerea a. pulmonare poate fi facuta
cu ajutorul unei homogrefe.

Fig. Trunchiul arterial comun, in care a. pulm@nare originea in aorta ascendenta sau cele
doua ramuri pulmonare iau nastere separate dia ascendenta.

Fig. Refacerea a. pulmonare cu ajutorul unei hoefegrrioprezervate.
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5. 17. VENTRICOLUL UNIC (VU)

Definitie — Ventricolul unic cuprinde un grup de malformatiirdiace, in care cei doi
ventricului stang si drept sunt putin individuatiza&omunica intre ei, realizand o camera
unica, si ejecteaza sangele astfel amestecatardoela artere mari, aorta si a. pulmonara.
Diagnosticul — Este pus in primul anal de viata sau chiar pgegnprin examenul
ecocardiografic. Echo cardiac transtoracic, traofsggan, sic el prenatal au o acuratete de
95% (Fig. ). Se face o evaluare cat mai complet@amica si functionala. Analizeaza
venele sistemice, VCS si VCI, venele pulmonarejilagtr septul itreatrial, camera
ventriculara, apartul valvular atrioventricular v&sele mari . Ecocardiografia abdominala
determina situsul visceral abdominal.

In cazul vizualizarii suboptimale, dupa intervemthirurgicale se completeaza cu Rezonanta
Magnetica Nucleara, ce da imagini de mare acuratete

Fig. Diagnosticul ecocardiografic al ventricolulmic, post natal (A) si prenatal (B)

Tratamentul — este chirurgical si consta in efectuarea unavatira sangelui venos direct
in a. pulmonara (operatia Fontan)

Operatia Fontan — Consta in derivarea sangelui venos sistemic ce min&D, in artera
pulmonara, by-pasand astfel VD. Initial a fostaadiusa in atrezia de valve tricuspida, unde
nu exista comunicare intre AD si VD. La copiii centricol unic, obstructia fluxului spre
plamani duce la cianoza. Se realizeaza astfel buseca VCS si reimplantarea ei in a.
pulmonara dreaptaa, iar vena cava inferioara esteath fie prin construirea unui canal in
AD sau cu ajutorul unei proteze. Trunchiul a. puhdie este inchis, suturat chirurgical.
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Fig. Operatia Fontan, realizeaza conectarea ciieidasistemice venoase la a. pulmonara,
by-passand VD.

Supravietuirea pe termen lung dupa operatia Foegtande 85 % la 10 ani si 75 % la 15.
Datorita unor complicatii inca nerezolvate se p@giege la indicatia déransplant

Cardiac.

Rezultatele— Depind de asocierea altor malformatii cardigcecum si de executia corectiei
in etape successive.

5.18. MALFORMATIILE CARDIACE LA ADULTI

Datorita progreselor inregistrate in cardiologiadipérica si chirurgia cardiaca a MCC,
precum si prin evolutia naturala, aceasta patelsgi gaseste si la adult.In SUA sunt peste
800.000 de adlulti cu MCC si numarul lor crestésetiin fiecare an. In urma cu 50 de ani 25
% din nou-nascutii cu MCC traiau mai mult de un actual peste 95% ating varsta adulta.
Putem avea MCC la aduti; ca diagnostic initial, letra naturala a unei MCC mai simple
pacientii diagnosticati dar tratati medical saurwtgical paleativ, pacienti la care s-a
efectuat corectia totala, dar au ramas cu defeciduale.

Unele malformatii cardiace mai simple pot atingestea adulta: bicuspidia aortica, DSA,
PDA, CoAo, stenoza pulmonara. Altele sunt diagwasti ca o raritate, exceptie de
supravietuire ajunse la varsta adulta: TF, boaktdtiy, TVM.

Conseciintele asupra cordului sunt suprasolitiadie volum sau presiune a diferitelor
cavitatii, iar rezultatul este hipertrofia sau thle@a cavitatii respective cu afectarea
functionala. Shunturile S>D duc la o incarcare ow# a circulatiei pulmonare cu instalarea
HTP si boala vasculara pulmonara obstructiva. Reateumita limita HTP duce la inversarea
shuntului D>S, cu aparitia cianozei, constituinddsomul Eisenmenger. Shunturile initiale
D>S, ( TVM, trunchi arterial comun, drenaj venadrponar total aberrant, ventricul unic)
dau complicatii datorita hipoxemiei, a poliglobulea : tulburari neurologice, de vedere,
mialgii. Sechelele care raman dupa chirurgia rdpaeapot implica: sistemul de conducere,
valvele cardiace- materialul prostetic folosit —ooardul — patul vascular — sistemul
nervos.In chirurgia cardiaca a MCC nu se poateiva®lo cura radicala a bolii, nici macar in
cele mai simple.
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Defectul Septal Atrial

Reprezinta o treime din malformatiile cardiace thula Daca DSA este mic ramane mult
timp asimptomatic cu shunt redus S>D, fiind desdbpetamplator (Fig. ). Cand devine
simptomatic da: oboseala, dispnee de efort, apa@miarsupraventriculare, emboli
paradoxale, semne de insuficenta cardiac dreaptsyficenta tricuspidiana, infectii
pulmonare repetatéSe pot asocia si alte anomalii ca: prolapsul deavahitrala, drenajul
venos pulmonar partial aberant. Inchiderea chicatg este recomandata cand Qp/Qs > 1,5
si rezistentele pulmonare nu sunt o contraindic&lsca pacientul prezinta fibrilatie atriala
se poate asocial la inchiderea defectului si rdulati.

Fig. DSA cu shunt stanga dreapta si inchidereausgutorul unui device Amplatzer.

Inchiderea DSA se poate realiza si interventi@oahjutorul device-urilor speciale (umbrela
Amplatzer) (Fig. ).

Defectul Septal Interventricular

Are o evolutie mai severa decat DSA. Doar DSV micishunt redus, raman asimptomatice
fiind descoperite intamplator la adulti (Fig. ). @$argi cu shunt mare daca nu sunt operate
in copilarie pot ajunge la varsta adulta, dar coseeintele hemodinamice ale hipertensiunii
pulmonare, insuficienta cardiac stanga si dreapt@ja vasculara pulmonara obstructiva,
inversare de shunt cu aparitia cianozei si impbtsitea de a mai fi operati conventional.

43



Fig. Tipurile de DSV:

DSV mic restrictiv in care raportul Qp/Qs < 1,5rgua varsta adulta fara simptome. Daca
investigatia ecocardiografica si mai ales catetaniscardiac, arata ca DSV nu a produs
modificari hemodinamice si mai ales organice (boalaculara pulmonara obstructive) se
poate considera indicatia chirurgicala de inchidereadult, pentru a evita endocardita,

evolutia HTP, prolapsul de cuspa aortica si redarga severa. In cazul sindromului

Eisenmenger care nu poate fi controlat medicamesitwgira terapie care mai ramane este
transplantul cord-plaman.

Canalul Arterial Persistent

Copii care ajung la varsta adulta cu un PDA mid¢, gexvolta ICC in decada a treia a patra
de viata. Avem HVS si disfunctie sitolica, divermétmii. Incarcarea continua a circulatiei
pulmonare duce la instalarea boli vasculare obstei¢Fig. ). Daca rezistentele vasculare
pulmonare sunt peste 8 unitati Wood si nu scadlairistrarea de O2 100%, administrarea
de oxid nitric sau prostaglandine se consideraensbile si inchiderea PDA este
contraindicata.

Fig. PDA cu shunt mare S>D duce la instalarea HTP
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Inchiderea PDA la adulti se poate face chirurgieadd canalul este mai mare de 8 mm.
Inchiderea interventionala se recomanda la adaotiiiPDA mai mic de 8 mm. Rata
succesului de inchidere este de 85% la un an ctatitate sub 1%.

COARCTATIA AORTICA

Evolutia CoAo la adult se manifesta din decada &-2-de viata cu hipertensiune arteriala in
jumatatea superioara a corpului si puls diminumtrterele femurale si distal. In timp apare
HVS si fenomenele de insuficenta cardiaca VS.

Fig. CoAo in care circulatia colaterala asigurdludistal spre viscerele abdominale.

Se asociaza frecvent cu anomalii ale valvei agrbaauspidie aortica, care deobicei duce la
incompetenta valvulara. Predispune la disectiii@@rtrupture ale unor anevrisme cerebrale
situate in poligonul Willis, crize hypertensive,falee, epistaxis. Decesul poate surveni si
prin boala coronariana cu infarct miocardic, aceagtarand mai precoce (nu se cunoaste in
totalitate cauza) decat in populatia generala.

Toti pacientii cu grad de stenoza semnificativdggat peste 25 mmHg, indiferent de varsta
sau simptome, au indicatie de rezolvare chirurgical

Se recomanda ca pe langa examenul eco care apreai®a aortica si functia cordului sa se
faca si angiografie, pentru a exclude boala coranarasociata precoce.

Tratamentul chirurgical consta in rezectia zoneinstice si interpozitia unei proteze
tubulare.Prezenta circulatiei colaterale si eveatahlzificarilor parietale pot face operatia
dificila (Fig. ) Interventia chirurgicala facuta gie varsta de 14 ani nu asigura si rezolvarea
hipertensiunii arteriale, care poate persista i 5fn cazuri. Se poate tenta si rezolvarea
interventionala prin plasarea unui stent specaal rdta de succes este mai mica la adult (Fig.

).
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Fig. Recoarctatia de aorta la adult care estetératgerventional prin angioplastie si plasarea
unui stent.

TETRALOGIA FALLOT
Reprezinta cea mai comuna anomalie cianogena l& &hpii neoperati cu TF au rata de
supravetuire de 40% la 3 ani, 11% la 20 de ani]&30 de ani si 3 % la 40 de ani.
In cazurile cu stenoza usooara/moderata a tracti@ldjecteie a VD si DSV mic, TF forma
roz ” pink TF”, atinge varsta adulta fara tratamebdei care au fost operati — paleativ cu
shunturi sistemico pulmonare pot ajunge deasemknearsta adulta. lar cea de a treia
categorie este TF, care a beneficiat din copildeecorectie totala dar care prezinta leziuni
reziduale: DSV residual, un grad de stenoza petulrade ejectie al VD, regurgitare
pulmonara sau stenoza conduitului inserat. Riscoftimsubite la pacientii adulti cu TF
operat in copilarie este de aproximativ 2,2% giiege de tipul operatiei.
Dintre cei operati paleativ care ajung la varstaltadse poate pune problema unei interventii
corectoare datorita simptomatologiei care deviresiva.
Astfel o TF cu atrezie pulmonara si care a avushwmt sistemico-pulmonar Blalock-
Taussig, odata cu cresterea sau ocluzia shuntwuitrebui operatii. Interventia
chirurgicala in aceste situatii este mai grea:r&fea tractului de ejectie a VD cu
ajutorul unei homogrefe dar trebuie legate si evddée mari care s-au dezvoltat intre
timp, ceea ce face riscul operator mai mare.
Regurgitarea pulmonara medie sau severa poatkefata multi ani dar in timp duce
la insuficenta ventriculara dreapta. Solutia clgicala este fie plastia sau inlocuirea
cu o homogrefa inaintea decompensarii severe a VD.
Obstructia reziduala a tractului de ejectie a V@Dfumdibulara, valvulara sau
supravalvulara pulmonara duce la dilatarea VD sinalului tricuspidian cu
regurgitare severa gradul Il-IV si decompensaraliaaa dreapta. O reinterventie
precoce si modelarea restanta a defectului poagwepii tot acest scenariu
fiziopatologic.
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Fig. RMN care evidentiaza marirea VD si AD, iar ECGblter surpinde o ntahicardie
ventriculara dupa repararea TF.
Tahiaritmiile supraventriculare sunt responsahileunele cazuri de moartea subita
sau disconfortul acestor pacienti. Mecanismul pbaialilatare camerala a VD si AD

(Fig.)
TRANSPOZITIA DE VASE MARI

Multi adulti care au fost operati pentru TVM au &wn switch atrial, Mustard sau Senning,
care asigura o redirectionare a sangelui la niredlasa faca o corectie fiziologica (Fig. ).
Dar aceasta corectie lasa VD sa suporte circudgtamica, dupa 25 de ani jumatate avand
disfunctie de VD sistemic. De asemenea aritmiitelgt sunt prezente in acest tip de corecte
in 20% fiind legate de inciziile si suturile derlavel atrial. Unii pacienti dupa esecul switch-
ului atrial necesita transplant cardiac.

Fig. Switch-ul atrial care redirectioneaza sandgleivel atrial, astfel ca VD ramane sa duca
circulatia sistemica.

Conversia unui switch atrial dupa ce este investgy@ntual antrenat VS sa suporte dupa
atata timp circulatia sistemica, poate fi incercdadatele din literatura sunt reduse.

47



Dupa operatia de switch arterial marea majoritateng varsta adulta cu supravietuire la 20
de ani de peste 75 %. Dar 10% prezinta disfuncile simptomatica, cu test de efort ce
releva disfunctia ventricular stanga in 60%. Préaanitmiilor este obisnuita.

Evaluarea pacientilor dupa operatia de swich aiteg face ecocardiografic sau prin RMN.
In anumite situatii se indica reinterventia chiigega : shunturi reziduale de la inchiderea
incomplete a DVS, obstructia tractului de ejectiéS ischemii miocardice prin stenoze ale
a. coronare translocate.

BOALA EBSTEIN

In functie de complexitatea defectelor anatomicéusctionale, manifestarile clinice pot
aparea la varste adulte. Este o afectiune destulrde dar dificil de rezolvat chirurgical.
Cuspa septala si cea posterioara sunt hipoplagae,chiar absenta cea posterioara, cu
insertie joasa in VD. VD este redus dimensionalfsctat functional. In jumatate din cazuri
se asociaza DSA. AD este marit si pe seama partitmalizate a VD, uneori cu fascicole
accesorii ce dau tulburari de ritm, sindromul WPRérmele clinice de maifestare a bolii
Ebstein sunt cu : insuficenta cardiaca dreaptajrgiigre tricuspidiana ce da staza hepatica,
turgescenta jugularelor, dispnee de efort, fatigate, aritmii. La examenul radiografic
cordul este mult marit iar ecocardiografia desom@fologia valvei tricuspide si a cavitatilor
cardiace atat anatomic cat si functional. In vealeneei interventii chirurgicale la pacientii
peste 45 de ani se recomanda cateterismul cardraoupaprecierea a. coronare in special.
Interventia chirurgicala este recomandata la ce? ea: regurgitare tricuspidiana gradul IlI-
IV, ICC NYHA lll -IV, DSA cu emboli paradoxale, @nnii atriale. Se incearca pe cat posibil
plastia valvei tricuspide, cu plicatura partii alizate a VD, radioablatie in cazul prezenteli
fibrilatiei atriale cornice, inchiderea DSA dacaeessociat. Daca nu este posibila plastia
valvulara se face inlocuire cu proteza valvula@dgica sau mecanica.

5.19. Sarcina si MCC

Odata cu supravetuirea la viata adulta a femeddv€C, operate sau neoperate se pun doua
probleme importante: sarcina si riscul bolilor caceé congenitale la copii nascuti de mame
cu MCC. Unele MCC sunt recunoscute ca avand un desanorbiditate sau mortalitate
materna: stenoza aortica congenitala severa, stenoizala, hipertensiunea pulmonara
primara sau secundara bolilor cardiace congeniddimpul sarcinii la mamele cu cianoza,
adezivitataea trombocitara este crescuta, cu ceastescului de boala tromboembolica
periferica si embolie pulmonara. De asemenea risangerarilor este mai mare datorita
tulburarilor de fibrinoliza. Riscul perderii sardgim fost de mai mare, deasemenaea al
naterilor de prematuri.

Riscul nasterii de copii cu MCC in cazul mamelorMCC este de 4-7%, mai mare ca in
populatia generala.

5. 20. Modul de Deces al Adultilor cu MCC

Pe o analiza a 2600 de cazuri de adulti operafl€C si urmariti la 15 ani, din care au murit
199 (8%) sau tras urmatoarele concluzii:
Cauzele de deces au fost — moartea subita (26r#)ficenta cardiaca congestiva
(21%), cauze perioperatorii.
Moartea subita in functie de tipul de leziune at fiosi frecventa la, CoAo, boala
Ebstein, TVM corectata, TF
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Insuficenta cardiaca congestive — cauza de decesdmalul atrioventricular comun,

TVM
Hipertensiunea arteriala pulmonara si disfunct® $unt factori independenti de risc

vital si de instalare a ICC.
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