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CAP V - MALFORMATIILE CARDIOVASCULARE  (MCC) – Mari an GASPAR 
 
5. 1. Definitie. Bolile congenitale cardiovasculare sunt defecte ale structurilor si functiilor 
aparatului cardiovascular prezente de la nastere. 
Incidenta.  Incidenta MCC severe si moderate, este de 6-8  la 1000 de nascuti vii, iar daca 
sunt incluse si malformatiile cardiace usoare ( bicuspidia aortica, DSV mic de tip muscular) 
atunci incidenta ajunge la 65 /1000. In SUA se nasc anual 25.000 de copii cu MCC. In tara 
noastra incidenta reala este greu de apreciat datorita retelei de cardiologie si chirurgie 
pediatrica insuficent dezvoltata si specializata. 
Etiologie.  In majoritatea cazurilor etiologia MCC este: 

·  Necunoscuta (idiopatica) 
·  Anomalii cromozomiale: Microdeletiuni cromozomiale –  
                                            -  Cromozomul 22- se asociaza cu arc aortic intrerupt,   
                                                                           tetralogia Fallot, trunchiul arterial comun,  
                                              -  Cromozomul 12- sindromul Noonan asociat cu stenoza  
                                                                           pulmonara, cardiomiopatia hipetrofica,  

- Cromozomul 7 - (sindromul Williams) asociat cu stenoza 
                                                                         supraaortica,  
·  Boli genetice 

                              - Trisomia 21, sindromul  Down poate fi asociat cu DSA, DSV, CAP 
                              - Sindromul Turner (XO) este asociat cu bicuspidie aortica si coarctatia  
                                Aortica 

·  Factori de mediu – medicamente (produse cu litium- boala Ebstein, Warfarina - DSA, 
DSV, PCA, anticonvulsivantele, excesul de vitamina A asociat cu TVM), produse 
chimice, infectii virale (rubeola, Coxackie)  

·  Boli ale mamei – diabetul zaharat se asociaza cu CMH, alcoolismul 
 
Particularitatile Circulatiei Cardiovasculare Intra uterine si Neonatal 
 
Cunoasterea caracteristiciilor anatomice si functionale ale circulatiei fetale in diferite etape 
ale dezvoltarii sale, precum si etapa majora de tranzitie la viata extrauterina, este esentiala 
pentru intelegerea cauzelor, a patogeniei si a manifestarilor bolilor congenitale 
cardiovasculare. Sistemul cardiovascular incepe sa se dezvolte din a 3-a saptamana de 
sarcina iar din cea de a-4 a,  inima incepe sa bata. 
 
Caracteristicile Anatomice si Fiziologice ale Circulatiei Intrauterine . 
 
In timpul vietii intrauterine exista: 

·  Shunturi intracardiace si extracardiace ca: foramen ovale, ductul arterial, ductul venos 
·  VD pompeaza sangele  in artera pulmonara, de unde trece prin – ductul arterial- in 

aorta descendenta  si mai departe spre placenta prin arterele ombilicale. 
·  Placenta este locul major al schimburilor de gaze si nutrienti. 
·  Primul organ care beneficiaza de sangele incarcat cu oxigen este ficatul, apoi celelate 

organe. 
·  VD si VS lucreaza mai degraba in aceasta etapa in paralel decat in serie. 

Placenta – reprezinta organul de legatura intre mama si fat, locul cel mai important al vietii 
intrauterine, unde se realizeaza schimburile de O2, CO2, si nutrienti (glucoza, aminoacizi, 
electroliti, apa). 
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Arterele ombilicale – sunt doua vase prin care sangele neoxigenat trece din  circulatia 
fatului din aorta descendenta spre placenta.  
Circulatia Pulmonara Fetala – Este carcterizata printr-o rezistenta vasculara pulmonara 
crescuta, mai mare decat cea sistemica.  Din acest motiv sangele din VD sunteaza plamanul 
(doar o cantitate mica ajunge la plamani), prin ductul arterial spre aorta descendenta si apoi 
placenta. 
Vena Ombilicala si Ductul Venos. – Reprezinta vasele de legatura intre placenta si fat. 
Sangele oxigenat la nivelul placentei trece prin ductul venos care se conecteaza cu VCI spre 
AD. O parte din sangele oxigenat trece prin ficat iar o alta parte by-paseaza ficatul spre AD   
 

 
(Fig. ). Circulatia fetal, rolul 
placentei ca organ central al 
schimburilor de O2, CO2, si 
substante nutritive. 
 

 
Foramen Ovale – reprezinta comunicare  intracardiaca intre AD si AS. Sangele venos drenat 
din partea superioara a corpului fatului prin VCS se amesteca cu cel oxigenat venit prin VCI, 
din placenta. O parte trece in VD – AP – Ductul arterial – Aorta descendenta, iar o alta parte 
prin Foramen ovale trece in AS- VS – Aorta ascendenta – Arc Aortic- Creier. 
Ductul Arterial  - este canalul de comunicare intre artera pulmonara si aorta descendenta. 
Sangele din AD (cu doar 52%O2) intra in VD – AP- Ductul arterial  si aorta descendenta. 
Atat Foramen Ovale cat si Ductul arterial trebuie sa se inchida  functional in cateva ore dupa 
nastere, iar structural in cateva saptamani. 
 
Modificarile Circulatiei imediat dupa Nastere 
 
Imediat dupa nastere , la prima respiratie, plamanii se umplu cu aer, ce ia locul fluidului din 
viata intrauterina. Nivelul crescut al O2 in sange si umplerea alvelolelor pulmonare cu aer 
duc la scaderea rezistentei vasculare pulmonare. Rezultatul este fluxul crescut de sange 
dinspre VD inspre plamani. 
Modificarile anatomice – Cordonul ombilical este clampat si sectionat astfel ca Placenta, 
este scoasa din circuit.  ���������	�
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  se inchid functional.  
Rezistentele vasculare sistemice crescute prin  sectionarea cordonului ombilical duc la 
inchiderea functionala a �
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Presiunea mai mare din AS, datorita cresterii fluxului sanguine pulmonary, determina 
inchiderea ���������	�
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Concentratia crescuta a O2 in sange , scaderea nivelului de Prostaglandine si scaderea 
rezistentei vasculare pulmonare sunt factorii care duc imediat la inchiderea functionala a 
�
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5. 2.  Clasificarea Bolilor Cardiace Congenitale.  
 
MCC  se pot impartii dupa criterii anatomice, functionale sau de pozitionare  a cordului in: 

A. Defecte structurale 
·  Cu cianoza 
·  Fara cianoza 

             Fiecare este impartit in functie de circulatia pulmonara  
- crescuta 
- redusa 
- normala 

            Ventricul dominant – stang sau drept 
            Hipertensiune pulmonara – prezenta sau absenta 

B. Defecte functionale 
C. Defecte de pozitionare a cordului 

 
Luand drept criteriu de clasificare fluxul pulmonar crescut sau redus si absenta sau prezenta 
cianozei putem clasifica pentru uz didactic MCC dupa cu urmeaza: 
 
I - 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) 
 
II – 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                                                                       (VU) 
          5 -  Atrezia de Tricuspida fara stenoza de artera pulmonara (AT) 
 
III –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 Pulmonara  (AT) 
        4 -  Stenoza sau Atrezia de Pulmonara                    (SP) 
 
V – MCC cu Flux Vascular si Vascularizatie crescuta 
        1 – Cord Hipoplastic stang           (CHS) 
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5. 3.  DIAGNOSTICUL CLINIC SI PARACLINIC AL MCC 
 
Diagnosticul MCC parcurge etapele cunoscute ale examenului clinic general si 
investigatii paraclinice specifice :  

·  Anameza mamei – date asupra evolutiei sarcinii, in timpul nasterii, imediat dupa 
nastere, date materme si heredocolaterale (numar de copii, sarcini pierdute inainte 
de termen, rude de gradul I cu malformatii cardiace). 

·  Examenul clinic obiectiv – cu etapele sale: inspectia, palparea, percutia 
auscultatia  prin care se aduna date despre starea nou nascutului sau a copilului in 
etapa respectiva de crestere- fizionomie particulara (sindrom Down), greutate, 
inaltime, tensiune arteriala, frecventa cardiaca, tonus fizic, convulsii, anxietate, 
cianoza (generalizata, periorala), edeme, degete hipocratice, triluri, sufluri 
cardiace sau pe traiectul vaselor mari, in diferite focare, zgomote cardiace 
aritmice,  prezenta pulsatiilor arterelor periferice, absenta pulsului, turgescenta 
jugularelor,  dispnee, tiraj costal, sguatting, raluri pulmonare de staza sau 
bronsice, infectii intercurente, alte anomalii congenitale evidente (oculare, 
cavitate bucala, aparat genitourinar).      

     
 
Fig. Sindromul Down, trisomia 21 (“mozaicism”)  si 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 special la 
copii care iau medicatie active antihipertensiva sau imunosupresiva (ciclosporina, 
tacrolimus). 

·  Pulse Oximetria – este o metoda simpla de determinare, noninvaziva a nivelului de 
hemoglobina incarcata cu O2. Un dispozitiv este atasat la degetul copilului, apoi 
unitatea de computer afiseaza nivelul HbO2, putand depista hipoxia in cazurile cand 
cianoza nu este prezenta clinic. 

·  Electrocardiograma – este o investigatie noninvaziva, comuna care se efectueaza si 
in ambulator. Aduce date asupra activitatii electrice a inimii, frecventa cardiaca, 
(bradicardie sau tahicardie) diferite aritmii care pot fi surprinse pe ECG de repaus ( 
extrasistole atriale, ventriculare), tulburari de conducere (blocuri atrioventriculare, 
blocuri de ramura, sindrom de preexcitatie, WPW), semne 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 descoperii aritmii si sa aprecieze riscul 
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acestora in unele situatii ca: tetralogia Fallot, postchirurgical, cardiomiopatii 
dilatative hipertrogice, post operatia Fontan. 

·  Testul de Efort – dupa varsta de 5 ani  copii pot deveni cooperanti chiar si pentru 
testul de efort, alergare sau pe bicicleta care poate releva tulburari cardiace (aritmii, 
cianoza) altfel absente in repaus. 

·  Examenul Radiografic Toracic – efectuata postero-anterior cat si lateral ne da date 
despre: cutia osoasatoracica (deformari, rahitism, eroziuni costale), dimensiunea si 
conturul umbrei cardiace, vascularizatia pulmonara (crescuta, redusa, prezenta de 
lichid pleural) (Fig. ) 

                           
 
            Fig. Radiografia cardiotoracica postero-anterioara si din profil, cu proiectia cavitatilor  
            cardiace si a vaselor mari 
 

·  Ecocardiografia – Precizeaza cu mare acuratete diagnosticul morfologic al 
defectelor cardiace precum si conseciintele lor functionale asupra cordului. Descrie 
cavitatile cardiace, apartul valvular, septul interatrial si interventricular. Urmareste 
evolutia in timp a defectelor cardiace pentru planificarea  interventiei chirurgicale. 
Dupa interventia chirurgicala urmareste pacientii periodic. Este o metoda de 
screening in vederea depistarii precoce a  MCC. In majoritatea cazurilor examenul 
ecocardiografic este suficienta petru precizarea diagnosticului, a manegementului 
chirurgical, lasand cateterismul cardiac doar pentru cazurile neclare de MCC 
complexe, asociate, cand masuratorile presionale si de saturatii de gaze sanguine 
intracardiace sunt absolute necesare.  

·  Ecocardiografia transesofagiana - poate fi facuta si la copiii cu sedare generala si 
sonde speciale de copii, Prin plasarea sondei in esofag, in spatele cordului fara 
interpozitia planului osos , muscular si a plamanilor, copilul fiind si sedat se obtin 
informatii de mare acuratete care ajuta la diagnosticul complet al complexului 
malformativ. 

·  Ecocardiografia fetala – reprezinta o metoda moderna de diagnositic antenatal al 
MCC, cu ajutorul ecocardiografiei in timp real tridimensionala, color, patru sau cinci 
camere,  care poate evidentia majoritatea MCC. Se efectueaza in saptamna 18-20, 
avand ca indicatii; factorii materni sau familiali de risc crescut  pentru MCC: mama 
sau parintii mamei cunoscuti cu anomalii cromozomiale, mama cu diabet zaharat 
insulinodependent (risc de 5% pentru MCC), mama sub tratament cu produse de litiu, 
anticonvulsivante, abuz de droguri, alcool, in caz de consangvinitate. Precizeaza 
diagnosticul posibil de : ventricul unic stang sau drept hipoplazic, defect 
atrioventricular, DSV larg, boala Ebstein. Familia poate decide in aceasta situatie 
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daca pastreaza sarcina sau nu. De asemenea odata diagnosticul precizat alerteaza 
echipele medicale la nastere pentru un management planificat. In anumite situatii ca 
stenoza aortica sau pulmonara se poate face intrauterin tratament interventional de 
largire, dilatare  a valvelor afectate.   

·  Cateterismul Cardiac si Angiocardiografia – Este o investigatie complementara, 
invaziva care aduce informatii suplimentare, anatomice, hemodinamice, angiografice, 
in cazurile de MCC complexe.  Poate fi efectuat atat cateterism cardiac drept pe 
sistemul venos cat si stang pe calea arterei femurale. Datele obtinute sunt de maxima 
acuratete definind: structurile anatomice (atrii, ventriculi, vase mari) normale si 
aberante, anatomia si functia valvelor cardiace, shunturi, date hemodinamice de 
presiuni intracavitare, gradiente, date de gazometrie sanguina si mai ales date depre 
vasele mari si circuulatia colaterala ce nu poate fi evidentiata echocardiografic. 

·  Tomografia Computerizata  si Rezonanta Magnetica Nucleara – reprezinta 
investigatii moderne, non-invasive care dau imaginii descriptive asupra structurilor 
anatomice normale si patologice cat si date functionale, ce pot fi complementare 
celorlalte investigatii sau chiar sa le inlocuiasca. Se poate astfel cuantifica fluxul si 
gradientul presional la nivelul aparatului valvular, evalueaza functia miocardica a VS 
si VD, face mapping coronarian,  pot fi urmaritii pacientii supa corectia chirurgicala, 
pentru aprecierea leziunilor  ramase nereparate. 

·  Studiile Nucleare – Perfuzia cardiaca nucleara, este rar folosita  in diagnosticul 
MCC, pentru determinarea ischemiei miocardice si a functiei ventriculare. In schimb 
perfuzia  nucleara pulmonara este utila  pentu aprecierea diferentei de perfuzie in 
atrezia pulmonara, TF.  

·  Studii Electrofiziologice – Efectuate in laboratoarele de electrofiziologie de catre 
specialisti in acest domeniu, precizeaza diagnosticul si mecanismul diferitelor aritmii, 
tulburari de conducere. Poate fi si terapeutic prin implantarea de pace-maker pre sau 
postoperator, radioablatie in cazul unor aritmii necontrolate medicamentos. 

·  Studiile genetice – Se fac in cazul unor boli genetice evidente clinic sau pentru 
precizarea unor anomalii cromozomiale mai discrete ce pot fi transmise la 
descendenti. 

 
Examenul clinic coroborat cu investigatiile paraclinice efectuate in centre de specialitate de 
cardiologie si chirurgie cardiaca pediatrica, trebuie sa duca la un diagnostic clar, sa precizeze 
stadiul afectiunii, implicatiile imediate si masurile terapeutice adecvate. Cu toate 
investigatiile complexe, uneori intraoperator se descopera defecte care nu au fost descrise si 
care pot schimba cursul operatiei si chiar evolutia postoperatorie. Dupa precizarea 
diagnosticului, copilul va fi urmarit periodic sau v-a fi trimis spre rezolvare chirurgicala. 
 
5. 4.  TRATAMENTUL MALFORMATIILOR CARDIACE 
 
Daca unele malformatii cardiace simple prezente imediat la nastere pot sa evolueze spre 
rezolvare spontana prin dezvoltarea structurilor cardiace (un DSA tip fosa ovalis mic se poate 
inchide, DSV tip muscular unic, mic la fel se poate inchide spontan). 
Majoritatea MCC insa necesita, dupa precizarea diagnosticului masuri complexe, asociate din 
partea mai multor specialitati medicale (neonatolog, medic cardiolog pediatru, anestezist, 
chirurg cardiac). 

·  Tratamentul medical – Poate fi simplu in cazul unor infectii intercurente sau extrem 
de complex, cu viza de resusscitare cardiovasculara si respiratorie, pana la  interventia 
chirurgicala. In cazul decompensarii cardiace, tratament tonicardiac, diuretic, de 
echilibrare hidroelectrolitica, sau antiaritmic este cel comun afectiunilor cardiace. 
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Antiaritmicele, antihipertensivele au indicatie clara in situatii specifice. La pacientii 
care nu au rezolvare chirurgicala sau au depasit faza utila  a operatiei, tratamentul 
medical ramane masura de prelungire a vietii.  

·  Tratamentul Interventional – Cardiologia interventionala, specialitate recent 
aparuta dar care s-a dezvoltat spectaculos, aduce tot mai multe solutii terapeutice in 
MCC. Se realizeaza interventii spectaculoase inca din viata intauterina cand prin 
cateterizarea structurilor cardiace ale fatului, prin dilatare in caz de stenoza valvulara 
aortica sau pulmonara se poate obtine evolutia ulterioara buna a fatului la nastere. 
Unele interventii sunt salvatoare imediat dupa nastere asigurand supravetuirea 
imediata, pana la interventia chirurgicala (stenoza aortica severa, atrioseptostomia in 
TVM fara DSA sau DSV).  Defecte congenitale mai simple pot fi rezolvate chiar cu 
titlul de tratament curativ. Astfel un DSA sau un DSV pot fi inchise intervetional prin 
plasarea de dispozitive specifice (« umbrela »), care sa obstrueze defectul de 
comunicare anormal intre cavitati. Canalul arterial permeabil poatefi obstruat prin 
plasarea unei spirale (coil) care duce la tromboza si ocluzia sa. Coartatia de aorta 
perprimam sau restenozele postchirurgicale pot beneficia de angioplastie si plasarea 
de stenturi. 

·  Tratamentul Chirurgical – ramane solutia corectoare,  curativa sau doar paleativa in 
majoritatea MCC. De la cele mai simple interventii chirurgicale pana la cele mai 
complicate ca : transplant cardiac, cord-plaman, switch-ul arterial, operatia Mustard, 
Glenn sau operatia Fontan, toate se fac in centre specializate de catre un personal 
antrenat doar in chirurgia cardiac pediatrica. Tratamentul chirurgical modern a 
devenit mai larg prin posibilitatea de a efectua : 

                                               - interventii  videoscopice  
                                               - interventii cu ajutorul robotului operator 
                                               - interventii standard, clasice. 
     In chirurgia MCC, procedeele chirurgicale se impart in doua tipuri: 

 
- Interventii Paleative – definitive sau de pregatire 
- Interventii Curative  – unele cu rezultate definitive sau 

doar cu repararea partiala a structurilor cardiace si 
rezultat functional corespunzator. 

 
Operatiile Paleative  - au drept scop ameliorarea simptomatologiei  precum si dezvoltarea 
unor structuri cardiace in vederea corectiei totale. In unele situatii de MCC complexe 
reprezinta singura solutie chirurgicala de ameliorare simptomatica 
 
I-Shunturile  – au drept scop cresterea fluxului pulmonar, prin realizraea unui pontaj fie intre 
circulatia sistemica, arteriala, fie intre cea venoasa centrala si artera pulmonara. Rezultatul 
este reducerea cianozei, ameliorarea simptomatologiei si dezvoltarea retelei vasculare 
pulmonare in vederea  operatiei corrective. 
 

- Shuntul Blalock- Taussig – clasic se realizeaza o 
conectare intre artera subclaviculara si artera pulmonara, 
prin interpozitia unui tub de plastic (Dacron,. Goretex). 
Se realizeaza astfel trecerea sangelui arterial spre 
plamani. Poate fi efectuat pe partea stanga  sau pe cea 
dreapta. Se face in TF cu atrezie pulmonara sau cu 
stenoza  stransa. 
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- Shuntul Central Potts - conecteaza aorta ascendenta cu 
trunchiul arterei pulmonare. Se face la copii foarte mici 
care nu au a. subclaviculara  bine dezvoltata 

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

 

 
Fig. Shunt Blalock-Taussig (A),  shuntul central Potts (B) si bandingul de AP (C) 
 
II- Bandingul de A. Pulmonara – realizeaza o stenoza a trunchiului a. pulmonare, pentru a 
reduce fluxul sanguin exagerat spre plamani si astfel sa previna instalarea unei boli vasculare 
pulmonare severe si ireversibile care ar contraindica o interventie corectiva ulterioara. Se face 
in:DSV multiplu  tip muscular  (“swiss cheese”),  TVM  pentru dezvoltarea VD care v-a prelua 
circulatia sistemica in operatia ulterioara de switch arterial, 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 (“inchis”) fara 
ajutorul pompei de circulatie extracorporeala, prin sternotomie mediana sau prin toracotomie 
dreapta sau stanga. Dintrea acestea sunt: ligatura unui PDA, repararea coarctatiei de aorta, 
efectuarea de sunturi Blalock-Taussing, bandingul de a. pulmonara. 
Operatiile pe Cord Deschis – Cele mai multe proceduri se fac insa pe cord oprit (deschis) cu 
ajutorul CEC, a pompei cord-plaman introdusa in 1950 de Gibbon. Calea de abord este prin 
sternotomie dar poate fi si prin toracotomii pentru motive estetice (miniinvasiv). Uneori este 
nevoie chiar si de oprire circulatorie totala, cu racirea pacientului la 20 *C pentru repararea 
arcului aortic. 
Operatii Cardiace cu ajutorul Robotului Chirurgical  – Progresul impresionant al 
technologiei medicale a dus la efectuarea de operatii cardiace cu ajutorul robotului operator 
(Fig.  ).  Exista doua sisteme ce pot fi folosite : Sistemul daVinci si Sistemul Zeus. Prin incizii 
mici, miniinvaziv, se efectueaza de catre bratele robotului manipulate de la consola de catre 
chirurg, procedura respectiva. Rezultatul este, reducerea traumatismului tisular, o vindecare 
mai rapida cu extermare la cateva zile si un rezultat cosmetic mai bun. Chirurgia robotica poate 
fi indicata in : ligatura PDA, inchiderea DSA. 
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Fig. Schema robotului chirurgical cu : 1- consola de manevrare a chirurgului , 2- unitatea 
video, 3 – instrumentele specifice robotului, 4 – bratele robotului 5 – camera video 
tridimensionala (« ochiul robotului »). 
 

5. 5. Transplantul Cardiac la Copiii cu MCC (TC) 
 
Transplantul cardiac este singura solutie in cazul  unor MCC neglijate sau care  datorita 
complexitatii lor evolueaza spre insuficenta cardiaca refractara la toate mijloacele 
conventionale terapeutice. De la primul transplant cardiac la copil efectuat de Bailey in 1985, 
indicatiile chirurgicale sau extins si la copiii cu MCC. Dintre acestea sunt : cardiomiopatiile 
dilatative sau hipertofice idiopatice, severe,  sindromul de inima stanga hipoplazica,  
transpozitia de vase mari (uneori dupa corectia Mustard), dupa operatia Fontan, canalul 
atrioventricular comun in forme severe, atrezia tricuspidiana, boala Ebstein, ventriculul unic, 
endocardofibroelastoza. Contraindicatiile majore sunt :hipertensiunea pulmonara severa, 
ireversibila si stenozele venelor pulmonare. 
Tehnica chirurgicala este aceiasi, a transplantului cardiac ortotopic, dar poate sa puna probleme 
deosebite datorita operatiilor anterioare precum si a anomaliilor structurale ale vaselor mari 
(aorta, pulmonara). Mortalitatea perioperatorie este  de 5%.  Supravetuirea pe termen lung 
(dupa Registrul International de Transplant la Copii) este de : 77 % la 1 an, 68% la 5 ani, 57 % 
la 10 ani. Exista un program foarte riguros de urmarire a copilului transplantat cardiac de catre 
centrul specializat (investigatii periodice, biopsie miocardica). Rezultatele transplantului 
cardiac facut la copii pentru MCC sunt usor mai scazute comparativ  cu alte indicatii. Numarul 
mai scazut de transplante la copii este legat si de numarul mai redus al donatorilor din 
segmentul pediatric. 
Medicatia imunosupresiva actuala  (Tacrolimus) a dus la rezultate,in anumite centre  mai bune. 
Complicatiile posttransplant sunt date de rejetul acut sau cronic, infectii intercurente, aparitia 
de boli legate de medicatia imunosupresiva, tumori si boala coronariana precoce. 
Calitatea vietii la copii transplantati, este infuentata atat psihologic cat si prin restrictiile 
impuse de medicatie si urmarirea continua. Copii sunt integrati si urmeaza cursurile scolare sub 
supravegherea familiei si a medicilor de specialitate. 
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5. 6.  DEFECTUL SEPTAL INTERATRIAL (DSA) 
 
Definitie – DSA reprezinta un defect anatomic  la nivelul septului interatrial care face sa 
comunice AS cu AD. In timpul vietii intrauterine “foramen ovale”, asigura trecerea sangelui 
din AD in AS, datorita faptului ca plamanii sunt shuntati. Lipsa de inchidere a acestui orificiu 
da defectul cunoscut sub numele de DSA tip fosa ovalis. Incidenta  DSA este de 10% din 
MCC. Este o MCC cu shunt stanga dreapta, flux pulmonar crescut, necianogena. 
Forme anatomice. In functie de localizarea defectului parietal la nivelul septului avem 
urmatoarele tipuri de DSA : 

·  DSA tip foramen ovale – persistenta  foramen ovale da un defect mic, care se 
diferentiaza de DSA ostium secundum doar prin dimensiunile mai reduse, fiind 
localizat in aceiasi zona a fosei ovalis. 

·  DSA tip ostium secundum – o lipsa de sept interatrial mai mare caracterizeaza acest 
tip de defect, situat in portiunea mijlocie a peretelui interatrial. Este forma cea mai 
frecventa, 70% din DSA.  Uneori poate aparea ca o membrana multiperforata.  
Asocierea dintre un DSA tip ostium secundum si stenoza mitrala este cunoscuta sun 
numele de sindromul Lutembacher. 

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

·  DSA tip sinus coronar – absenta peretelui interatrial la nivelul locului de varsare al 
sinusului coronar venos. 

·  DSA tip sinus venos – reprezinta localizarea superioara la locul de varsare a VCS. In 
unele situatii se asociaza si cu drenajul venos pulmonar  partial ,prin acest defect in AD. 

·  DSA tip atriu unic  – cand septul interatrial lipseste in totalitate dar cu aparat valvular 
(mitrala si tricuspida) normal. 

   
Fiziopatologie. Prin defectul parietal se produce un sunt stanga-dreapta. Datorita presiunii 
mai mari, sangele trece din AS in AD,  incarca circulatia pulmonara, ducand in timp la 
instalarea unei hipertensiuni vasculare pulmonare. Volumul shuntului depinde  de : marimea  
defectului, complianta VD si de rezistenta  vasculara pulmonara. Staza pulmonara predispune 
la infectii intercurente. Evolutia indelungata la DSA mari, neglijate poate duce la instalarea 
hipertensiunii vasculare pulmonare ireversibile, cu aparitia sindromului Eisemenger, cand 
shuntul se inverseaza si apare cianoza si semnele de decompensare cardiaca. 
Tabloul clinic. Majoritatea defectelor chiar si acelor semnificative hemodinamic raman 
asimptomatice fiind descoperite intamplator cu ocazia unor examene medicale sau cand 
devin simptomatice in decada a doua sau a treia de viata.La examenul clinic obiectiv se poate 
depista un suflu sistolic de ejectie in focarul pulmonar dat de cresterea fluxului prin valva 
pulmonara si dedublarea zgomotolui II. Simptomatic copii sau adultii tineri devin : astenici, 
cu fatigabilitate si dispnee de efort, palpitatii date de prezenta extrasistolelor sau chiar de 
instalarea fibrilatiei atriale. 
Diagnosticul. Suspiciunea clinica este confirmata de investigatiile paraclinice. 

·  Rx cardiotoracic –umbra cordului este marita prim largirea AD si a VD, asociata cu 
pletora pulmonara. (Fig. ) 

·  ECG – arata semne de HVD, bloc de ramura dreapta, incomplet. 
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Fig.  Radiografia cardiotoracica care evidentiaza cardiomegalia si pletora pulmonara, iar 
examenul echocardiografic evidentiaza defectul septal de tip ostium secundum,  in  
Doppler color directia shuntului.   
                                                                        
·  Echocardiografia – este metoda cea mai simpla si sigura care precizeaza 

diagnosticul, localizarea, dimensiuni, directia shuntului, implicatiile hemodinamice 
ale VD, valva tricuspida, apreciaza functia VS (Fig. ). Exclude alte anomalii associate 
ca; regurgitarea mitrala, boala Ebstein, DSV.  

·  Cateterismul cardiac - Daca exista neclaritati se poate face cateterism cardiac. 
Cateterismul cardiac drept confirma DSA prin trecerea sondei in AS. La DSA cu 
evolutie lunga, cu HTP severa se face cateterism, pentru a aprecia reversibilitatea sau 
contraindicatia  chirurgicala. Se indica de rutina la pacientii peste 45 de ani pentru 
excluderea bolii coronariene. 

Evolutia Naturala – In functie de dimensiunea defectului de tip ostium secundum,  prezent 
de la nastere se poate spera inchiderea sa spontana dupa cum se vede din Tabelul  
 

Marimea 
DSA 
(mm) 

Varsta medie la 
diag(luni) 

Probabilitatea de a-si reduce dimensiunea sau de a se 
inchide spontan 

4 1.0 94% 

5 -  6 3.0 89% 

7 -  8 5.6   62.5% 

>8 14 8% 

 
Tabel.      Probabilitatea de inchidere a unui DSA in functie de dimensiune si varsta. 
Deobicei DSA de tip sinus venos, sinus coronarian, ostium primun nu se inchid spontan. 
DSA de dimensiuni medii mari care a trecut neobservat in copilarie devine simptomatic in 
decada a 3-a sau a 4-a de viata, odata cu instalarea HTP. 
 
Tratamentul chirurgical  – Inchidreea DSA este recomandata in toate cazurile necomplicate 
cu shunt important stanga –dreapta, cu raport alfluxului pulmonar / sistemic, Qp/Qs peste 
1,5. Ideal aceasta trebuie efectuata la varsta de 2- 4 ani. La copii cu defect mic si shunt trivial 
nu se indica interventia chirurgicala si sunt urmariti periodic. 
Inchiderea DSA se poate face : 

·  Interventional  – prin plasarea unui device (« umbrela » Amplatzer, CardioSEAL) in 
laboratorul de cateterism, care v-a inchide defectul, evitand interventia chirurgicala 
(Fig. ). 



 12 

·  Chirurgical – Conventional se face prin metoda clasica- sternotomie mediana sau 
toracotomie si cu ajutorul CEC. Defectul parietal se inchide prin sutura directa cand 
este mic sau prin sutura unui petec de pericard sau textil, care inchide defectul (Fig. ) 

 

  
 
Fig. Inchiderea chirurgicala a DSA cu  petec de pericard (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 este oprit  prin canulare cu sistemul 
HeartPort – un sistem de canule speciale  care se plaseaza percutan). Diferenta fata  
de abordul clasic este facuta de, inciziile mici pe unde se introduc « bratele 
robotului » ce v-a efectua sutura petecului de inchidere. Se obtine un rezultat estetic 
mai bun si o spitalizare redusa prin reducerea traumei chirurgicale. Este insa o metoda 
cel putin actual mai costisitoare si mai laborioasa, nefiind accesibila tuturor centrelor 
si tuturor chirurgilor. 

 
Evolutia postoperatorie este simpla in majoritatea cazurilor. Mortalitatea postoperatorie 
trebuie sa fie zero sau sub 1%, chiar si in cazurile cu evolutie lunga si complicatii 
preoperatorii (emboli, aritmii, endocardite). Inchise in 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 multiplu, localizat la nivelul 
septului interventricular. Poate exista izolat sau asociat cu alte malformatii cardiace. Este o 
MCC cu shunt stanga-dreapata, cu flux pulmonar crescut, necianogena. 
Forme anatomo-clinice – Septul interventricular care desparte VS de VD are patru zone : – 
septul membranos – septul de acces- septul trabeculat si septul infundibular. Lipsa de 
dezvoltare a unei componente septale duce la DSV in zona respectiva. Fiind astfel clasificate 
in functie de localizarea lor anatomica si de frecventa in (Fig.  ): 

o DSV perimembranos – varianta cea mai frecventa, in apropierea cuspei septale a 
valvei tricuspide, aproximativ 70- 80% din DSV 

o DSV muscular – unic sau multiplu (« swiss cheese »), aproximativ  15 % 
o DSV infundibular – avand si alta terminologie de defect supracristal sau subarterial, 

5-7%. Poate duce si la afectarea valvei aortice prin vecinatatea lor anatomica. 
o DSV atrioventricular – localizat in aria planseului atrioventricular. 
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Fig. Clasificarea DSV in functie de localizare : 1- muscular, 2- apical, 3- anterior 4 - 
subarterial 
 
Fiziopatologie.  Modificarile hemodinamice sunt in functie de:  marimea defectului, de  
localizare, presiunile pulmonare, rezistenta la ejectie a 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 situatie avem o crestere a presiunii 

semnificatica in VD, AD, se instaleaza hipertensiunea arteriala ce duce in timp la 
cresterea rezistentelor vasculare pulmonare si boala pulmonara vasculara obstructiva,  
cu aparitia sindromului Eisenmenger, cand shuntul se inverseaza D > S, si apare 
cianoza, insuficenta cardiaca congestiva. 

Tabloul clinic – Este neobisnuit ca un DSV sa dea probleme in perioada imediat postnatala. 
Copii cu DSV mic, cu shunt trivial sunt asimptomatici, descoperiti intamplator la examenul 
clinic. DSV cu shunt moderat – mare,  duce la instalarea fenomenelor de insuficienta 
cardiaca din primele luni de viata. Copii prezinta: hepatomegalie,  tahipnee, tahicardie, 
dispnee, dificultate cu oboseala si transpiratii la supt, sunt subponderali si fac infectii 
pulmonare frecvente. Copiii neglijati cu DSV mare nerestrictiv, evolueaza spre sindromul 
Eisenmenger.  
Examenul clinic obiectiv depisteaza la auscultatie : suflul sistolic caracteristic in « spita de 
roata », trill. In DSV largi , nerestrictive, suflul sistolic poate fi mai putin expresiv in ciuda 
severitatii anatomice si functionale. 
Diagnosticul. Este confirmat de investigatiile paraclinice :   

o ECG  - Defectele mici au ECG normal . DSV largi prezinta semene de hipertrofie 
biventriculara si de incaracrae a AD. 

 
o Rx cardiotoracic –  In DSV mic este normal. In cele largi avem cardiomegalie si 

pletora pulmonara (Fig.  ). 
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Fig. Rx toaracic in DSV cu cardiomegalie si pletora pulmonara, iar examenul echo 
evidentiaza defectul interventricular. 
 

o Echocardiografia – bidimensionala si Doppler color evidentiaza DSV, localizare si 
directia shuntului (Fig. ). Septul este o structura complexa curba, iar examenul echo 
poate omite defectele multiple. 

o Cateterismul cardiac – Se face doar cand exista discrepante intre examenul 
echocardiografic si manifestarile clinice.  Masoara presiunile in diferitele cavitati 
precum si saturatia in gazele sanguine, determina presiunea pulmonara si rezistentele 
vasculare. Testeaza reversibilitatea sau nu a boli vasculare pulmonare. Poate depista 
DSV mici musculare sau alte anomalii care au scapat examenului echo (Fig.   ).  

                     
 
            Fig. Cateterismul cardiac care identifica un DSV perimembranos (A) si unul muscular   
            (B). 
 
Evolutia naturala. Factorul determinant al evolutiei naturale este marimea DSV. Cele mici 
musculare se pot inchide sponatan in primele luni de viata. DSV mari duc la insuficenta 
cardiaca congestiva si adesea necesita inchiderea chirurgicala in primul an de viata. Copiii cu 
DSV mari si rezistente vasculare pulmonare cresute cu sindrom Eisenmenger nu mai pot fi 
operati. Cei care au rezistente moderat crescute si shuntul este inca S >D , mai pot beneficia 
de tratamentul chirurgical. 
DSV se pot si complica in evolutia lor naturala prin endocardita si prin dezvoltarea unei 
insuficente aortice in cazul DSV subarterial.  
Tratamentul 

·  Tratamentul medical – este profilactic pentru preveirea endocarditei infectioase. 
Odata instalata insuficienta cardiaca congestiva, tratamentul medicamentos cu 
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tonicardiace, oxigenoterapie si diuretice, incearca sa amelioreze simptomatologia. In 
cazul infectiilor intercurente se impune tratament antibiotic. 

·  Inchiderea interventionala – Prin abord percutan se plaseaza device-uri speciale 
(Amplatzer sau CardioSEAL), care sa inchida defectul parietal fara a afecta 
structurile din jur (valva tricuspida in special). Se recomanda in cazurile cu DSV mici 
in zona musculara, unice sau multiple, unde riscul chirurgical este mai mare. 

 

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

·  Tratamentul chirurgical –  Indicatia chirurgicala este in functie de mai multi factori : 
varsta, dimensiunea defectului, localizare, directia si magnitudinea shuntului, 
rezistentele vasculare pulmonare. Mereu se cantareste riscul operator cu beneficiul 
postchirurgical. Aproximativ 30% din nou-nascutii cu DSV si simptome severe 
necesita inchiderea in primul an de viata , iar cei cu risc crescut de a dezvolta boala 
vasculara pulmonara chiar in primele 6 luni.  Copii diagnosticati cu DSV larg in jurul 
varstei de 4-6 saptamani, 80 % isi vor reduce dimensiunea defectului sau se vor 
inchide spontan prin dezvoltarea structurilor cardiace. Dupa varsta de un an, doar o 
treime mai au sansa sa spere la inchiderea spontana. Interventia chirurgicala se 
efectueaza prin abord median, strenotomie cu ajutorul CEC, abord transatrial drept al 
defectului care se inchide folosind petec de pericard sau textil, sutura continua sau cu 
puncte separate cu petec (Fig.  ).  

 

      
    Fig. Inchiderea DSV cu ajutorul unui patch de Dacron, suturat cu fire separate cu  
    petec. 
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·   Mortalitatea perioperatorie se apropie de zero in centrele cu experienta si cand 
interventaia este facuta precoce, inainte de instalarea unor complicatii. Riscul 
operator actual nu mai este considerata varsta de cateva luni, dar ramane in cazul 
defectelor multiple. Complicatiile postoperatorii sunt : defectul rezidual cu shunt 
important (defect de tehnica sau diagnostic incomplet), bloc 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 multiple in zona musculara se mai 
recomanada bandingul arterei pulmonare, care se repara in jurul varstei de 3-5 ani. 

·  Hipertensiunea arteriala pulmonara – Este estential identificarea copiiilor cu boala 
vasculara ireversibila, sidromul Eisenmenger. Rezistentele vasculare pulmonare sunt 
peste > 800 dyne s /cm, cu inversarea shuntului D>>>S, sau shunt bidirectional. Copii 
au cianoza, insuficenta cardiaca congestiva, policitemie, cefalee, pot face abcese 
cerebrale. In aceasta situatie operatia este contraindicata. Se face biopsie pulmonara, 
care certifica cu mare precizie stadiul boli vasculare obstructive. Tratamentul este 
medical (O2 terapie, diuretice, tonicardiac, anticoagulant, antibioterapie, 
vasodilatatoare) sau transplant cord-plamani. Septostomia atriala poate ameliora 
simptomatologia si sa prelungeasca viata. Modern este administrarea de Prostacycline 
intravenous, care amelioreaza conditia pacientului. 

·  Tratamentul chirurgical al DSV asociat cu regurgitare aortica – Aproximativ 5 % 
din DSV au regurgitarea aortica asociata, prin « suctiunea cuspei noncoronare sau 
drepte », datorita curentului de shunt. Aceste defecte se repara doar ele, ca sa previna 
instalarea unei regurgitari aortice severe sau daca s-a instalat si este moderata – 
severa, se reparara deodata. 

Evolutia pe termen lung – Copii operatii la timp raman in clasa functionala NYHA I, in 
proportie de 90%, cu o toleratnta la efort normala in 80 % din cazuri. Defectele reziduale fac 
necesara o noua interventie. Pot persista tulburari de contractilitate ventriculara, blocuri de 
ramura, diverse aritmii care afecteaza calitatea vietii. 
 
5. 8.  CANALUL ARTERIAL PERSISTENT (PDA) 

Definitie – Persistenta comunicarii din viata intrauterina intre artera pulmonara si aorta 
descendenta poarta denumirea de PDA. Prevalenta este mai crescuta la nou-nascutii imaturi 
in jur de 20% , din care la 12 % este semnificativ hemodinamic. Incidenta este de 1 la 2500 -
5000 din nou nascutii la termen. Este localizat intre artera pulmonara stanga si aorta 
descendenta distal de originea a. subclaviculare stangi. 

Fiziopatologie.  La nastere PDA se inchide functional sub actiunea sangelui oxigenat, a 
scadereii nivelului de Prostaglandine PGE2, ce duc la constrictia sa, ulterior producandu-se si 
inchiderea anatomica prin fibrozare. Persistenta sa, in functie de dimensiune, determina un 
shunt S > D, din aorta in artera pulmonara, cu incarcarea de volum si presiune a circulatiei 
pulmonare.  PDA este o structura unica a carei prezenta poate duce la decompensare cardiaca 
severa, dar care in alte situatii (TVM fara shunt stinga dreapta) poate fi salvatoare si 
mentinerea sa deschisa este solutia pana la interventia chirurgicala. Trebuie facuta diferenta 
intre PDA la prematuri, unde dezvoltarea este incompleta si copiii nascuti la termen cu PDA, 
unde este o MCC. 
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Fig. PDA, comunicarea intre aorta descendenta si artera pulonara cu shunt S>D 

Tabloul Clinic. Simptomatologia este variabila, de la asimptomatici pana la starea de soc 
cardiovascular si deces. Magnitudinea simptomatologiei este in functie de marimea PDA, 
rezistentele vasculare pulmonare si periferice. La examenul clinic se poate percepe un tril, la 
auscultatie un suflu sistolo-diastolic, soc apexian amplu, tahicardie, hipotensiune. PDA largi 
dau un suflu sters sau chiar este absent. AS si VS se maresc datorita volumului crescut care 
se intoarce de la plamani. Rezultatul shuntului S > D, este aparitia semnelor pulmonare si 
sistemice: manifestari ale insuficentei cardiace, tahicardie, ritm de galop, edem pulmonar si 
periferic, hepatomegalie. Prin scaderea fluxului aortic distal de canal, perfuzia organelor 
abdominale este inadecvata cu: oligurie, ileus, acidoza. 

Diagnosticul.  Un grad crescut de suspiciune trebuie sa existe la prematurii cu dezechilibru 
cardiocirculator imediat dupa nastere. 

·  ECG – arata semne de incarcare a VS si AS, HVD apare mai tarziu odata cu cresterea 
rezistentelor vasculare pulmonare. 

·  Rx toracic – In PDA largi, arata incarcarea pulmonara, semnele radiografice ale 
edemului pulmonar, cardiomegalia pe seama dilatarii AS si VS. 

·  Ecocardiografia – Evidentiaza in  Doppler color shuntul la nivelul vaselor mari, 
directia de shunt. Examineaza cavitatile cardiace VS, AS, apartul valvular si functia 
cardiaca. Exclude anomali ascociate ca;  DSV, DSA, boala Ebstein. 

·  Cateterismul cardiac – Este folosit mai mult ca metoda terapeutica decat 
diagnostica. Se indica atunci cand se suspecteaza si alte leziuni asociate sau cand 
hiperteniunea pulmonara pune proble. 

Evolutia naturala. Sindromul Eisenmenger poate fi etapa finala a unui PDA, netratat, care 
evolueaza spre boala vasculara pulmonara ireversibila. In aceasta situatie doar transplantul 
cord-plamanramne solutia terapeutica.  

·  Tratamentul – Odata diagnosticul suspectat sau confirmat de PDA se ridica doua 
intrebari - care este tratamentul si cand sa se faca ?. Astfel avem metode de 
tratament ; medical si chirurgical. Planificarea unei interventii sau tipul de tratament  
este cotroversata, ramanad in general trei directii orientative; PDA simptomatice 
trebuie tratate, tratament presimptomatic si tratament profilactic. 
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·  Tratamentul Profilactic  – Administrarea de Indometacin, profilactic la prematuri a 
aratat o rata de success de 90%. Se administreaza 10mg/kg, timp de 3 zile. Controlul 
ecocardiografic ajuta sa se stabileasca succesul sau esecul tratamentului. 

·  Ligatura PDA – Se indica in toate cazurile simptomatice sau asimptomatice, cu 
shunt S>D, care nu mai se inchid spontan sau medicamentos, pentru a evita 
decompensarea cardio-pulmonara, bolala vasculara pulmonara ireversibila sau grefa 
infectioasa. Aceasta se poate face fie pe calea chirurgicala clasica (toracotomie 
stanga, disectia ductului cu ligatura , sectiune sutura) – pe cale chirurgicala dar asistat 
videoscopic si mai nou cu ajutorul robotului chirurgical prin miniincizii si aplicarea 
de clipuri metalice din titanium 

.
 

  

Fig. Metoda clasica de ligatura chirurgicala a PDA prin toracotomie stanga. 

  

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

·  Tratamentul interventional – Consta in plasarea in laboratorul de cateterism a unui 
device special (coil – spirala metalica), la nivelul PDA, obtinandu-se astfel in 
majoritatea cazurilor o tromboza, reactie inflamatorie locala si inchidrea canalului. 
Chiar daca aceste tehnici sunt mai putin invazive comparativ cu tehnica chirurgicala, 
rata de succes nu este de 100 %, existand si complicatii specifice (embolizarea 
device-ului in plamani sau aorta descendenta). 



 19 

Rezultate – Mortalitatea postchirurgicala sau interventionala trebuie sa fie zero. Durata de 
spitalizare scurta de cateva zile, iar evolutia ulterioara simpla cu aceiasi speranta de viata si 
activitate fizica ca a populatiei normale. 

5. 9.  COARCTATIA AORTICA (CoAo) 
 
Definitie. Stenoza pe traiectul  aortei prezenta la nastere, care poate fi situata anatomic la 
nivelul arcului aortic, aorta descendenta  sau chiar abdominala poarta numele de coarctatie de 
aorta. Forma cea mai frecventa este cea postductala, adica distal de originea a. subclaviculare 
stangi, distal de locul ductului arterial. Incidenta este de 5-10 % din MCC. Apare ca leziune 
izolata sau ascociata cu :bicuspidie aortica, PDA, DSV, originea a. subclaviculare drepte 
distal de coarctatie, sindrom Turner, anevrisme  ale poligonului Willis, hemangioame. 
 
Fiziopatologie. Manifestarile hemodinamice depind de gradul de stenoza, prezenta altor 
defecte asociate, prezenta PDA. Prezenta unei zone ingustate la nivelul aortei creeaza din 
punct de vedere anatomic un obstacol (« efectul de clepsidra »), iar functional se creeaza un 
gradient intre zona de deasupra si cea distala. Astfel partea superioara va fi permanent  in 
hipertensiune iar cea distala hipoperfuzata. Pentru mentinerea unei circulatii adecvate distal 
la organele abdominale, se dezvolta o circulatie colaterala, prin arterele intercostale si 
arterele mamare. 
Diagnosticul. Este suspectat prin examinarea clinica de rutina sau datorita severitatii 
stenozei, a asocierii cu alte defecte si este confirmat de investigatiile paraclinice. Prezenta 
hipertensiunii arteriale la tineri, poate atrage atentia. Pulsul poate fi bine batut la arterele 
radiale si diminuat, intarziat,  la arterele femurale. La auscultatie in zona interscapulara se 
percepe un suflu intens sistolic. Prezenta colateralelor da un suflu crescendo-descrescendo. 
Daca se asociaza cu bicuspidie aortica (40% din cazuri), putem avea suflu de regurgitare 
aortica. 

·  ECG- semnele HVS. 
·  Rx toracic – La copiii radiografia arata cardiomegalie si incarcare pulmonara 

venoasa.. La adolescenti, adulti pot fi prezente semnele clasice, patognomonice ale 
CoAo – eroziunile costale (« matanii costale « ), (Fig. ), semnul « cifrei 3 », si 
semnele de HVS cu marirea umbrei cardiace. 

 

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

·  Ecocardiografia – Efectuata 2D, Doppler color, pune diagnosticul de CoAo, prin 
identificarea zonei de stenoza, calcularea gradientului presional. Investigeaza valva 
aortica, mitrala, integritatea septului interventricular si interatrial,  reactia ventriculara 
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VS, fiind un examen indispensabil. Detectarea prenatala prin Echo fetala este destul 
de dificila existand semne indirecte ce sugereaza posibilitatea unei CoAo. 

·  Rezonanata Magnetica Nucleara – Da imagini de mare acuratete, identifica 
localizarea forma anatomica, prezenta circulatiei colaterale. Este mai costisitoare si se 
foloseste in special postoperator pentru urmarirea unei eventuale restenoze sau 
dezvoltarea unui anevrism local. 

·  Cateterismul Cardiac – Este rar necesara la copii. Mai mult pentru a exclude alte 
defecte asociate cand ecocardiografia si  starea clinica sunt discordante. La adulti 
peste 45 de ani se indica pentru aprecierea arterelor coronare. Un gradient sub 20 
mmHg, inseamna o coartatie medie, iar peste 20 mmHg se indica rezolvarea 
chirurgicala. 

                    
 
            Fig. Angiografia conventionala (A) si angiografia RMN, care identifica CoAo si 
            circulatia colaterala (B). 
            
Coarctatia Aortica forma Abdominala. Reprezinta o entitate rara, aproxinativ 2% din 
CoAo, diagnosticata la tineri cu hipertensiune arteriala. Diagnosticul este pus prin examenul 
clinic ce deceleaza un suflu sistolic si confirmat prin angiografie, angiografie RMN, elimand 
cauzele stenotice aterosclerotice, inflamatorii. Localizarea este supra sau infrarenala cu 
asocierea stenozei de a. renala in 80% din cazuri. Tratamentul este chirurgical prin rezectie si 
refacerea continuitatii aortei cu ajutorul unei proteze de Dacron.  
 
Evolutia naturala. In formele severe sau asociate cu alte defecte, pot prezenta inca de la 
nastere insuficienta cardiaca congestiva, acidoza severa, hipoperfuzie distala. In aceste cazuri 
este necesar un tratament imediat si complex, medical si chirurgical. Formele asimptomatice 
pot ajunge la varsta adulta, in decada a treia sau a patra de viata cand sunt depistati datorita 
unor valori tensionale crescute, cefalee intensa, epistaxisuri repetate, crampe musculare,  sau 
in urma unor accidente vasculare cerebrale hemoragice. Cauzele de deces pot fi : boala 
coronariana, ruptura/disectie de aorta, edocardita, leziune valvulara aortica, hemoragie 
intracerebrala.  
 
Tratamentul  

·  Medical – La nou nascutii cu stenoza severa, insuficenta cardiaca congestiva, 
insuficenta renala , acidoza metabolica, se impun masuri urgente medicale de 
reanimare, intubatie, perfuzie cu prostaglandine pentru a mentine ductul arterial 
permeabil si chirurgicale sau interventionale (dilatare cu balon). 

·  Chirurgical – Se impune la orice varsta atat de urgenta pentru a salva viata nou-
nascutului cat si electiv pentru a prevenii complicatiile CoAo. Exista mai multe 
tehnici chirurgicale ce incearca sa rezolve zona de stenoza. 
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·  Tehnica rezectie end-to-end – Introdusa de Crafoord in 1945, ramane si astazi cea 
mai folosita la copii. Permite cresterea si dezvoltarea ulterioara a aortei. Este mai 
laborioasa, presupunand disectia celor doua segmente, proximal si distal de zona 
coarctatiei care se rezeca si se anastomozeaza edn-to-end (Fig.  ).  

 
 

        
 
Fig.  Tehnica chirurgicala end-to –end, disectie, rezectia zonei ingustate si anastomoza. 
 

·  Tehnica flapului  a. subclaviculare stangi. Efectuata in 1966 de Waldhausen, 
sacrifica a. subcalviculara stanga din care se face un flap, ce largeste zona de stenoza. 
Se foloseste tot mai rar (Fig.  ) 

        
 
Fig. Tehnica flapului a. subclaviculare stangi. Sacrifica a. subclaviculara. 
 

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

          
 
Fig. Interpozitia unei proteze tubulare (A) si tehnica patch-ului de Dacron (B).   
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·  Tehnica patch-ului de plastic (Vosschute -1961) – Se foloseste un petec de Dacron 

sau Goretex care largeste zona de stenoza. Este o metoda mai simpla dar predispune 
la restenoza sau la dezvoltarea de anevrisme. 

·  Bypass-ul intre aorta ascendenta si aorta descendenta – Se face in situatii extreme 
cand operatia directa nu este posibila datorita unei calcificari extensive sau la 
reinterventii. 

Metoda interventionala – Se poate face de urgenta la nou nascuti cu situatie critica, 
cand se incearca dilatarea zonei de stenoza cu ajutorul uni balon. Se face si la adulti cu 
dilatare si plasarea de stenturi speciale, la restenoza postchirurgicala. In cazul aparitiei 
unei dilatatii anevrismale se poate insera un stent-graft acoperit. 

 
 
Fig. Rezolvarea interventionala a Co Ao prin plasarea unui stent. Imagine 
preinterventionala (A) si dupa plasarea stentului (B). 

 
Complicatiile postoperatorii – Pot fi : lezarea de nerv recurent, nerv frenic, chilotorax, 
crize hipertensive, paralizie prin ischemie medulara. Pe termen lung in special cand se 
intervine dupa varsta de 15 ani, hipertensiunea arteriala poate persista dupa operatie. 
Prognostic. Urmarirea de catre cardiolog, RMN sau angiografie de control postoperator 
pentru a depista stenoza reziduala. Tratament specific antihipertensiv. CoAo netratata 
poate atinge varsta de 35 de ani, iar 20 % ajung chiar la 50 de ani. Operati inainte de 14 
ani supravetuirea la 20 de ani este de 90 %, iar dupa aceasta varsta supravetuirea la 20 de 
ani este de 80%. Femeile car au avut CoAo  operata pot avea copii, dar se considera 
sarcina cu risc ridicat. Stenoza nativa sau reziduala este o contraindicatie de sarcina. 
 
5. 10.  TETRALOGIA FALLOT (TF) 
 
Definitie- Este o MCC complexa care asociaza patru defecte: defect septal 
interventricular, stenoza tractului de ejectie a VD (a. pulmonara), dextropozitia aortei si 
hipertrofia VD. Daca este prezent si un DSA atunci poarta numele de pentalogie Fallot. 
Reprezinta cea mai frecventa MCC cianogena, diagnosticata in primul an de viata. Forma 
extrema in care avem atrezie de artera pulmonara (VD nu comunica cu a. pulmonara) este 
foarte severa. 
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Fig.  TF cu cele patru componente: 1- DSV, 2- stenoza infundibulara, 3 – dextropozitia 
aortei, 4 – HVD. 
Anatomie-patologica –  TF asociaza intodeauna o malpozitie, stenoza a septului 
infundibular si prezenta DSV, iar aorta apare dextropusa. HVD apare ca rezultat al 
suprasolicitatii ventriculare (Fig.  ).  Stenoza  infundibular este constant prezenta si 
reprezinta elemental central al complexului Fallot. Poate fi o stenoza sub – valva 
pulmonara la nivelul tractului de ejectie a VD, o stenoza valvulara pulmonara sau o 
stenoza-hipoplazie a trunchiului a. pulmonare. Spectrul anatomo-clinic este larg de la 
forme usoare asimptomatice la forma extrema in care lipseste  comunicarea anatomica si 
functionala dintre VD si a. pulmonara (TF cu atrezie pulmonara), cu expresie clinica 
severa. TF poate avea asociat : arc aortic drept, anomalii coronariene, DSA. 
Fiziopatologie – Datorita unei presiuni crescute in VD care este impiedecat sa ejecteje in 
a. pulmonara se realizeaza un shunt D>> S, prin DSV, care duce la aparitia clinica a 
cianozei si a  crizelor hipoxice. Marimea shuntului este in functie de gradul de stenoza 
infundibulara, marimea DSV si de rezistentele bvasculare periferice. Crizele hipoxice, ce 
reprezinta complicatia clasica in TF, apar datorita spasmului muscular infundibular ce 
accentueaza gradul de stenoza. Fiziopatologic pentru a reduce crizele hipoxice, copii 
adopta o pozitie genu-pectorala  »squating », care creste usor rezistentele vasculare 
periferice prin reducerea intoarcerii venoase si astfel, se reduce shuntul D>S. 
Tabloul clinic – Simptomatologia este diferita in functie de severitatea complexului TF. 
Unele forme trec neobservate la nastere si in primele luni. O obstructie redusa 
infundibulara si un shunt mic D>S, da o forma, necianogena asa numita « TF pink », 
tetralogia roz,  oligo-sau asimptomatica. In   formele mai severe se instaleaza : 

·  Cianoza   
·  Crizele hipoxice 
·  Squating – pozitia genu-pectorala pentru a ameliora hipoxia 
·  Degete hipocratice 
·  Deficit staturo-ponderal 
·  Intoleranta la efort, dispnee, fatigabilitate 

Examenul clinic obiectiv deceleaza un soc apexian crescut pe seama HVD, suflu sistolic 
intens in aria a. pulmonare. 
Diagnosticul – Prezenta unei cianoze intense imediat dupa nastere trebuie sa duca la 
suspectarea  unei TF, forma severa. Examenul clinic obiectiv al unui sugar ce a devenit 
cianotic in ultimul timp, care nu este dezvoltat corespunzator staturo-ponderal si la care 
auscultatia pune in evidenta un suflu sistolic intens in zona a. pulmonare, trebuie  
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completat cu investigatiile paraclinice, in special ecocardiografia, ce vor preciza 
diagnosticul corect. 

·  Laborator  - poliglobulia 
·  ECG – semnele electrrice ale HVD, bloc incomplet de ramura dreapta, aritmii 
·  Rx toracic – circulatia pulmonara este saraca astfel ca ariile pulmonare sunt 

hipertransparente, iar imaginea cordului este tipica « in sabot», prin HVD, care 
mareste arcul drept si stergerea arcului stang mijlociu, umbra arterei pulmonare 
redusa (Fig.  ). 

·  Ecocardiografie – Identifica elementele caracteristice ale TF, prezenta DSV si 
directia de shunt in eco Doppler color, dextropozitia aortei, gradul de stenoza 
infundibulara, precum si reactia ventriculara dreapta de hiprertrofie (Fig.  ). 
Examineaza aparatul valvular si integritatea setului interatrial. Estimarea 
trunchiului arterie pulmonare este de asemenea posibila si utila. 

 
 

    
Fig.  Radiografia toracica arata imaginea caracteristica “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 sale pana distal, la nivel 
pulmonar (Fig. ). 

·  Cateterismul cardiac – Se face doar cand vrem sa stim arborizatia pulmonara, 
anomaliile arterelor coronare. Da un bilat anatomic si hemodinamic, saturatii de O2 la 
nivelul camerelor cardiace foarte precis. 

 

                   
 
             Fig. Cateterismul cardiac arata stenoza infundibulara si arterele pulmonare de calibru 
              normal (A), iar RMN arata DSV (B). 
Evolutia naturala.  In lipsa unui tratament intensiv si specializat nou-nascutii cu forme 
severe decedeaza. Forma clasica de TF devine simptomatica in jurul varstei de 3 - 6 luni, si 



 25 

se agraveaza progresiv.Crizele hipoxice pot apare si la sugari dar sunt mai frecvente si 
caracteristice dupa varsta de 2 ani.  Inainte de rezolvarea chirurgicala, copiii cu TF decedau 
inainte de adolescenta. Complicatiile principlale sunt: accidentele neurologice, embolice sau 
abcese cerebrale, iar la varste mai mari endocardita. 
Tratamentul –  

·  Medical – Se face in crizele de hipoxie, cand copilul ia singur pozitia genu-pectorala, 
administrarea de beta blocanti (Propranolol), corectarea acidozei. Propranololul este 
util si ca tratament preventiv al crizelor hipoxice. 

·  Chirurgical – In functie de simptomatologie, greutatea nou-nascutului, situatia 
anatomica, se face o interventie – paleativa – sau – corectiva. Nou-nascutii cu 
greutate sub 4 kg, simptomatici cu crize hipoxice , circulatie pulmonara dependenta 
de PDA, artere pulmonare insuficent dezvoltate, pot beneficia intr-o prima etapa de o 
- operatie paleativa – shunt Blalock – Taussig iar apoi la 6-12 luni de corectie totala. 
Unele centre abordeaza de prima intentie, indiferent de situatia anatomica, corectia 
totala.   

·  Operatii paleative – Crearea unui shunt sistemico-pulmonar, are drept scop, 
cresterea fluxului pulmonar, ameliorarea simptomatica, permite dezvoltarea arborelui 
pulmonar si a sugarului pana la interventia definitiva. 

 

                    
       
            Fig. Shuntul sistemico-pulmonar Blalock –Taussig (A) si central (B) 
 

·  Operatia corectoare – Consta in rezolvarea chirurgicala a: stenozei infundibulare, 
prin rezectia – plastie a tractului de ejectie a VD, a valvei pulmonare, cu sau fara 
plasare de petec din pericard de largire : inchiderea DSV cu petec de pericard . In 
cazul atreziei pulmonare reconstructia tractului de ejectie a VD se face cu ajutorul 
unei homogrefe crioprezervate (valva umana pastrata in congelatoare speciale) 
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         Fig. Rezectia zonei stenotice infundibulare si inchiderea DSV cu patch de Goretex (A),  
          largirea tractului de ejectie a VD prin patch transanular (B). 
 

·  Reinterventiile dupa corectia totala – Se fac atunci cand a ramas un gradient pe 
tractul de ejectie al VD, un DSV rezidual (dezinsertia petecului), regurgitarea 
pulmonara severa (se face plastia sau inlocuirea de valva pulmonara).  

·  Tratamentul interventional – In unele centre se incearca sa se dilate calea de ejectie 
a VD, sa amelioreze simptomatologia. De asemenea stenozele periferice ale arterelor 
pulmonare pot fi dilatate. In cazul prezentei unor colaterale mari, la interventia 
definitiva, tratamentul interventinal, prin ocluzia lor este necesar si mai usor decat 
ligatura chirurgicala. 

Rezultate – Mortalitatea perioperatorie globala este sub 5 %. Rezultatele sunt in functie de 
complexitatea procedurilor si performanta centrului. Supravietuirea pe termen lung este buna  
80% din cei operati sunt asimptomatici si au o supravietuire de peste 85 %  la 30 de ani de la 
operatie. Pot apare in evolutie diverse aritmii, iar moartea 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 comunicarii intre VD si a. pulmonara. Incidenta este de 
1, 5% din MCC si 20% din TF. Nou-nascutul devine rapid simptomatic, cu cianoza intensa, 
in primele zile dupa nastere odata cu inchiderea PDA, prin care se mai asigura un flux 
sanguin pulmonar. In formele cu circulatie colaterala prezenta sau persistenta PDA, 
simptomatologia este mai putin severa si apare in primele sapatamani, luni de viata. Necesita 
interventii paliative precoce, crearea unui shunt Blalock-Taussing, pentru asigurarea fluxului 
pulmonar. Diagnosticul este precizat de ecocardiografie, RMN, dar necesita si angiografie 
pentru aprecierea a. pulmonare, ramuri si circulatia colaterala. 
Interventia chirurgicala deobicei se face in doua etape: in prima etapa se realizeaza un shunt 
sistemico-pulmonar care reduce simptomatologia, permite dezvoltarea arterelor pulmonare si 
a copilului urman ca in etapa a doua – curativa- sa fie inchis DSV,  sis a se realizeze o 
comunicare intre VD si a. pulmonara prin sutura unui petec 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 afecteaza septul interatrial, 
interventricular si aparul valvular mitral si tricuspidian. Spectrul leziunilor este mare de la 
formele simple : CAV forma partiala pana la CAV forma totala cu modificari severe ale 
aparatului valvular (cuspe si cordaje ale valvei mitrale si tricuspide). Incidenta acestei 
malformatii este  de 4-6 % din MCC. Adesea se asociaza cu alte anomalii ca : asplenia, 
polisplenia sindromul Down, sindromul Ellis van Credeld (displazie ectodermala, 
polidactilie). 

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

·  Un element important ce trebuie cunoscut de chirurg este apartul subvalvular care in 
cazul CAV partial prezinta amomalii mai frecvente 20 %, comparativ cu forma 
completa (unde avem doar 3 %) . Acest element ii da  dealtfel si dificultatea de 
reparare a valvei mitrale, reinterventiile si necesitatea de a schimba valva dupa cativa 
ani de la prima interventie. 

·  Fiziopatologie - Din punct de vedere fiziopatologic se comporta  ca un DSA ostium 
secundum mare,  la care se asociaza si defectul, cleftul de valva mitrala ce 
accentueaza staza pulmonara, creste riscul boli vasculare pulmonare, instalarea 
sindromului Eisenmenger.  

·  Tabloul Clinic -  Avem soc precordial pe seama VD hiperdinamic, suflu sistolic pe 
tractul de ejectie al VD (datorita fluxului crescut), zgomot II dedublat, si suflu sistolic 
mitral daca regurgitarea este semnificativa.  

·  ECG – deviere axiala stanga, tulburari de conducere VD, hemibloc stang anterior. 
·  Rx toracica - Radiografia arat cardiomegalie pe seama maririi AD si a VD. 

Hipervascularizatie pulmonara cu staza. 
·  Ecocardiografia – Este cea care precizeaza diagnosticul in 2 D sau mai nou 

reconstructie tridimensionala 3D, ce aduce informatii anatomice si functionale, 
mecanism de regurgitare al valvei mitrale si tricuspidiene. 

·  Cateterismul cardiac – Trecerea sondei prin DSA mare, din aorta in AD , certifica 
comunicarea interatriala. Aduce informatii anatomice, functionale si hemodinamice, 
presiuni, saturatii ale gazelor sanguine in cavitatile cordului si mai ales apreciaza 
hipertensiunea pulmonara, rezistentele vasculare pulmonare. 

·  Evolutia naturala – Daca nu este diagnosticat de la nastere, devine simptomatic in 
primii ani de viata. Copii au un defect staturo-ponderal, apar semnele insuficentei 
cardiace congestive, dispnee, oboseala, infectii pulmonare recurente Odata 
diagnosticat, pentru a evita complicatiile si evolutia nefavorabila se indica interventia 
chirurgicala mai precoce ca la un DSA ostium secundum in jurul varstei de 4 
ani.Diagnosticul la varste adulte trebuie vazut ca o exceptie si nu ca o regula. Reparat 
la timp evolutia pe termen scurt si lung trebuie sa fie buna cu o rata a reinterventiilor 
pentru schimbarea valvei mitrale (reparata la prima interventie) de 5-10%. 

·  Tratamentul Chirurgical -  Vizeaza  rezolvarea celor doua defecte : inchiderea  
DSA si plastia de valva mitrala. Operatia se face clasic, prin sternotomie mediana, 
CEC, canularea celor doua cave (Fig. ). 
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Fig. Abordul chirurgical , CEC, canulare bicavala se deschide AD (A) si se inspecteaza 
apartul valvular atrioventricular (B). 
 
Repararea valvei mitrale este cheia succesului pe termen lung. Depinde de severitatea 
defectului, cleftul de cuspa anterioara cat si  a apartului subvalvular (anomaliile de cordaje si 
insertii). Daca nu este posibila repararea, se inlocuieste cu o valva mecanica sau biologica. 
Aproximativ 10 %  din plastiile de mitrala ajung la a doua interventie de inlocuire valvulara. 

                       
 
 
Fig. Valva mitrala este reparata (A), apoi se inchide DSA cu petec de pericard si cu grija 
pentru a nu leza nodul atrioventricular (B). 
 
La sutura petecului pericardic pentru inchiderea DSA, se poate leza nodul AV cu bloc 
temporar sau permanent care necesita implantarea de pace-maker. 
Rezultate . Mortalitate perioperatorie trebuie sa fie sub 5 %. Factorii de risc fiind : prezenta 
unei HPT severe si complexitatea valvei mitrale.  Interventiile efctuate inainte de varsta de 
20 de ani au o evolutie mai buna.Supravietuirea pe termen lung este pe serii mai largi de : 
94% la 5 ani, 93 % la 10 ani, 87% la 20 de ani si 76 % la 40 de ani. Reinterventiile sunt de 
10%. Stenoz subaortica fiind o situatie specifica acestui tip de interventie. 
 

·  CANALUL ATRIO-VENTRICULAR COMUN FORMA COMPLETA – Avem 
DSA, DSV si defecte ale apartului valvular atrio-ventricular (mitrala si tricuspida). 
Clasificarea lui Rastelii in tipul A, B, C tine cont de forma si variabilitatea de insertie 
a cordajelor valvei anterioare. Se asociaza cu alte anomalii ca : tetralogia Fallot, 
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transpozitia de vase mari, VD cu dubla cale se iesire, asplenie, polisplenie sindrom 
Down. 

 
·  Tabloul clinic – Sugarii cu CAVC se prezinta sub varsta de un an cu infectii 

repiratorii frecvente, lipsa dezvoltarii fizice adecvate. Semnele insuficentei cardiace 
congestive, dispnee, tahicardie, staza pulmonara, hepatomegalie. Examenul clinic 
poate decela suflul sitolic pe tractul de ejectie al VD, suflu  sitolic pe marginea 
inferioara stanga a sternului, ce atesta prezenta DSV si suflu de regurgitare mitrala. 

·  Diagnostic – Este precizat de investigatiile paraclinice si in special 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 confirmarea 

diagnosticului. Studiul 2 D si reconstructia 3 D dau date anatomice precise asupra 
DSA, DSV, apartului valvular (cuspe, cordaje, clefturi), dimensiunea cavitatilor 
cardiace,  precum si date functionale, directia shuntului, magnitudine, functie 
ventriculara. Eco 3 D a devenit extrem de utila si precisa pentru  planificarea 
preoperatorie a tacticii chirurgicale. Da descrierea cea mai apropiata de datele gasite 
intraoperator (Fig. ) 

 

                     
 
                Fig. Eco 3 D, in 4 camere demonstreaza anatomia elementelor ce definesc CAV   
                 forma completa 

·  Cateterismul cardiac – Da imaginea caracteristica in gat de lebada (“goose neck”) 
prin pozitia mai sus si relative anterioara a  valvei aortice in raport cu valva atrio-
ventriculara. Este util pentru a aprecia gradul HTP. Multi copii au boala vasculara 
obstructive severa in jurul varstei de 2 ani. 

·  Evolutia naturala – Formele severe pot evolua spre insuficenta cardiaca congestiva 
in primele luni si sa necesite interventie chirurgicala. Riscul major este al dezvoltarii 
boli vasculare pulmonare obstructive, http severa care sa faca riscanta sau sa 
contraindice interventia chirurgicala. 

·  Tratamentul chirurgical – Este cel indicat la orice varsta. 
·  Bandingul a. pulmonare – ca operatie paleativa, pregatitoare se face tot mai rar, in 

situatii deosebite : VSD multiple , VD hipodezvoltat. 
·  Corectia totala – Se poate face in primele luni de viata in functie de severitatea 

simptomatologiei si HTP. Crearea unui aparat valvular atrio-ventricular cat mai 
competent este cheia succesului pe termen scurt si lung a acestei interventii.  
Regurgitarae valvulara mitrala  reziduala este de obicei ce care indica rnecesitatea 
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reinterventiei. Studiul ecocardiografic preoperator cu mare acuratete pentru a 
identifica toate elementele regurgitarii, observarea atenta intraoperatorie dublata de o 
tehnica de mare finete pentru plastii valvulare, aprecierea eco intraoperatorie a 
rezultatului obtinut, toate coroborate dau rezultatul final cel mai bun. Exista doua 
tehnici de a repara cele doua defecte DSA si DSV- tehnica petecului unic si - tehnica 
celor doua petece. Cei mai multi chirurgi prefera tehnica cu un singur petec (pericard 
) (Fig.  ) 

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

      
        Fig. Aparatul valvular atrio-ventricular este atasat la nivelul  petecului la locul ce 
        corespunde noii jonctiuni atrioventriculare. Valva mitrala si tricuspida sunt reparate,  
        testate pentru competenta. Apoi petecul continua si reface peretele interatrial. 
         

·  Rezultate – Mortalitatea postoperatorie a scazut in centrele cu experienta sub 5%. 
Supravietuirea la 20 ani este peste 70%. Rata reinterventiilor pentru regurgitarea 
mitrala reziduala in jur de 10%. La reinterventie se incearca o 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 venelor pulmonare in AD, direct sau in 
venele cave. Se realizeaza o amestecare a sangelui oxigenat (din venele pulmonare) cu cel 
venos neoxigenat (din venele cave)., la nivel atrial drept. Este o cardiopatie congenitala 
cianogena. Incidenta este de 1-3% din MCC. 
Forme anatomo- clinice – In functie de locul de conectare si varsare al venelor pulmonare 
avem : 

·  Tipul supracardiac – cand venele pulmonare se conecteaza intr-o vena verticala care 
se varsa in trunchiul venos brahiocefalic stang. Este tipul cel mai frecvent 50%. 

·  Tipul cardiac – cand venele pulmonare se conecteaza direct la AD sau in sinusul 
coronar venos. Reprezinta 25 % din DVPA 

·  Tipul infracardiac  – cand se varsa in vena hepatica sau porta, cava inferioara (Fig. ) 
·  Obstructiile venelor pulmonare – pot apare la orice nivel si in oricare din cele trei 

tipuri, dar sunt mai frecvente in tipul infracardiac. 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

      Fig. Cele trei tipuri de DVPA 1- supracardiac, 2- cardiac, 3- infracardiac 
 

·  DVPA Forma Partiala – in care una sau mai multe vene pulmonare (dar nu toate) se 
varsa in VCS. Realizeaza un shunt S>D. 

·  Sindromul Scimitar – este o entitate rara in care venele pulmonare drepte se varsa in 
VCI si avem hipoplazia plamanului drept. 

 
Fiziopatologie – Sangele oxigeat prin venele pulmonare ajunge in AD unde se amesteca cu 
cel venos, venit prin velele cave.. Pentru a exista un flux sistemic trebuie sa existe un shunt 
D>S la nivel atrial, un DSA tip foramen ovale, prezent sau creat interventional de urgenta 
pentru a salva viata nou-nascutului. O parte din sange urmeaza calea normala prin VD, a. 
pulmonara spre plamani unde v-a fi oxigenat. Cantitatea de sange ce trece in cele doua 
circulatii este in functie de marimea DSA, rezistentele vasulare pulmonare si cele sistemice, 
de prezenta stenozelor venelor pulmonare. 
 
Tabloul Clinic – Nou- nascutii cu drenaj venos aberant si stenoze ale venelor pulmonare 
devin foarte curand simptomatici sever. Cianoza este intensa. Altii fara stenoze ale venelor 
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pulmonare,  sunt asimptomatici la nastere, dar 50% devenind simptomatici in prima luna 
dupa nastere.  Netratati chirurgical majoritatea decedeaza in primul an de viata. 
Diagnostic – Prezenta unei cianoze intense precoce dupa nastere trebuie sa duca la 
suspiciunea unui drenaj venos pulmonar aberant. 

·  Oximetria sanguina – saturatia PO2 este foarte scazuta la nou-nascutii cu cianoza 
severa. Este asociata cu acidoza metabolica. 

·  ECG – arata  hipertrofia AD si a  VD. 
·  Rx toracic – Imaginea cordului este normala, in forma cu stenoze ale venelor 

pulmonare, dar staza pulmonara este intense (Fig.  ). In forma fara obstructii venoase, 
avem cardiomegalie si flux pulmonar crescut. 

·  Ecocardiografia – Este cea care precizeaza diagnosticul.  Se vede AS care nu 
primeste cele cele patru vene pulmonare si eco Doppler color evidentiaza varsarea 
aberanta a venelor pulmonare in circulatia venoasa, VCS, VCI sau AD 

·  Cateterismul cardiac – Se evita pe cat posibil la nou-nascutii cu cianoza severa, 
accentuand edemul pulmonar. La copii mai  mari, se face pentru  datele 
hemodinamice :presiunea in VD, HTP, boala vasculara pulmonara obstructiva. 
Angiografia pulmonara demonstreaza anatomic si functional drenajul venos aberat, 
tipul si locul de varsare. 

·  Rezonata Magnetica Nucleara – Cu substanta de contrast, realizeaza imagini de 
reconstructie tridimensionala de mare acuratete (Fig. ) 

 

                     
            Fig. Radiografia toracica cu aspect vatuit al plamanilor (« om de zapada »), iar  
             angiografia RMN de reconstructie 3 D, precizeaza diagnosticul de DVPA. 

·  Evolutia naturala – Formele severe de DVPA cu obstructii evolueaza sever spre 
deces in lipsa unei interventii, in primele zile dupa nastere. Formele nonobstructie 
evolueaza mai lent, cu aparitia cianozei. Diagnosticul acestei anomalii la adulti este o 
situatie exceptionala. 

·  Tratamentul medical – Incearca sa corecteze dezechilibrul creat de hipoxia tisulara. 
Administraea  de Prostaglandine pentru mentinerea descisa a unui PDA, care sa 
asigure flux din a. pulmonara in aorta (shunt D>S), pana la interventia chirurgicala. 

·  Tratamentul Interventional – La nou-nascutii cu cianoza severa care nu au deschisa 
fosa ovalis pentru a realiza o trecere a sangelui in AS si astfel un flux sistemic si 
supravietuirea se face – septostomie Rasckind. 

·  Tratamenul chirurgical – Este o adevarata urgenta in chirurgia MCC. Interventia 
trebuie sa asigure trecerea sangelui din venele pulmonare in AS, sa inchida DSA. La 
inceput in 1960 mortalitatea operatorie era foarte mare 60-80%, actual scazand sub 5 
%. Odata diagnosticul pus de DVPA, indicatie este clara. Ramane doar alegerea 
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momentului operator. Timingul este determinat de prezenta sau absenta obstructiilor 
venoase pulmonare. 

·  DVPA cu obstructie venoasa -  Din cauza ineficacitatii tratamentului medical la 
nou-nascutii in stare critica, dupa examenul ecocardiografic care precizeaza 
diagnosticul interventia chirurgicala de urgenta este salvatoare. 

·  DVPA fara obstructie venoasa – Corectia chirurgicala trebuie facuta electiv, dar 
inaintea aparitiei complicatiilor cianozei sau a HPT si a boli vasculare obstructive 
pulmonare. 

 

    
 
Fig.   Conectarea chirurgicala a venelor pulmonare cu drenaj aberant la AS, locul normal de 
varsare. 
 
Prognostic. Odata depasit momentul operator rezultatele pe termen scurt si lung (peste 25 de 
ani de urmarire postoperatorie) sunt bune. Supravietuirea la 15 ani este de 85%. Majoritatea 
sunt in clasa functionala NYHA I, cu functie ventriculara 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 ia nastere din VD si a. pulmonara din 
VS (discordanta ventriculo-arteriala).  Incidenta este de 0, 3 cazuri /1 000 nou-nascuti si 
reprezinta 3-4 % din MCC. 
Morfopatologie – Atriile si ventriculii, la fel si valvele pulmonare sunt in pozitia si relatia 
lor normala, doar vasele mari aorta si a. pulmonara au originea inversata.Pentru a suprevietui 
nou-nascutii trebuie sa aiba o comunivare intre cele doua circulatii, DSA, PCA, DSV.  . 

·  TVM asociata cu DSA – amestecul sanguin se face la nivel atrial unde presiunile 
sunt mai mici si din aceasta cauza si shuntul »necesar D>S, este mai mic, nou-nascutii 
fiind mai simptomatici. 
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·  TVM cu DSV sau PCA – Amestecul dintre cele doua circulatii este mai bun, copii 
sunt mai putin simptomatici. 

·  TVM cu stenoza a tractului de ejectie VS si DSV -  Hipoxia este severa dar 
circulatia pulmonara este protejata de HTP. 

 
Fiziopatologie – Sangele venos pe calea VCS si VCI se varsa in AD, iar de aici prin valva 
tricuspida in VD, de unde este ejectat in Aorta. Supravietuirea este imposibila in absenta unui 
shunt care sa amestece cele doua circulatii. Nou-nascutii devin intens simptomatici, cu 
cianoza extrema, acidoza metabolica. De asemenea hipertensiunea arteriala pulmonara se 
instaleaza precoce si sub influenta hipoxemiei sistemice.  
Formele unde este prezenta si o discordanta atrio-ventriculara poarta numele de - TVM 
corectata.  Astfel aorta pleaca din VD dar sangele vine oxigenat in VD din AS, printr-o 
valva mitrala si ajunge in circulatia sistemica oxigenat. In partea stanga a. pulmonara ia 
nastere din VS, dar primeste sange venos din AD (discordanta intre atrii si ventriculi) si trece 
in circulatia pulmonara 
 
Tabloul clinic – Prezenta cianozei intense, hipoxemie progresiva, insuficenta cardiac 
congestiva. 
Diagnosticul. Dupa suspiciunea clinica se face : 

·  Testul hipoxiei – Se face pentru a diferentia o hipoxie de cauza cardiaca de cea 
pulmonara. Se administreaza O2 100% pe masca timp de 10 min. Incazul hipoxiei 
pulmonare saturatia O2 trebuie sa creasca cu cel putin 10%. 

·  ECG – Nu este caracteristica. Avem un ax electric deviat la dreapta si HVD. 
·  Rxtoracic  - Descris clasic ca «  egg on side », imaginea mediastinului este ingustata 

iar cordul apare ovalar. Circulatia pulmonara este incarcata. 
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             Fig.  Rx toracic cu imaginea caracteristica de “egg on side” si examenul 
             ecocardiografia care arata originea a. pulmonare din VS. 
 

·  Ecocardiografia – Clarifica diagnosticul prin vizualizarea a. pulmonare care se 
bifurca si are originea in VS (Fig. ).  Evidentiaza DSA, DSV, PCA, obstructia 
evetuala a tractului de ejectie a VS. 

·  Cateterismul Cardiac -  Ne da relatii despre a.coronare, originea lor din sinusurile 
aortice. Identifica vasele mari si distributia lor, prezenta sau nu a unei obstructii pe 
tractul de ejectie a VS.  

Evolutia naturala – Este severa in lipsa unei interventii prompte si specializate. Neoperati 
decedeaza in prima luna in proportie de 50%. O evolutie mai buna o au cei cu TVM si DSV, 
dar ei sunt expusi unei HTP. Prezenta unei stenoze pulmonare face cianoza si mai intensa si 
durata de viata mai scurta. 
Tratamentul Medical – Vizeaza in urgenta administrarea de prostaglandine pentru a 
mentine PDA deschis si a mari astfel amestecul sanguin. 
Tratamentul interventional – Cand DSA tip fosa ovalis este prea mic si nu realizeaza un 
amestec sanguin suficient la nivel atrial, se poate face septostomie cu balon Raschkind pana 
la corectia totala.  
Tratamentul Chirurgical - Actual corectia anatomica  a TVM cu sau fara DSV asociat este 
trtamentul de ales. Interventia chirurgicala se face in primele 10 zile de la nastere. Dupa 2-3 
saptamani pot apare modificari de geometrie si grosime a VS care pot compromite rezultatul 
operator. 

·  Paleativ – Cand presiunea in VS este mai mica de 60% din presiunea sistemica, se 
indica o interventie paleativa, bandingul de a. pulmonara in prima etapa care  sa 
« antreneze » VS, urmand dupa 10 zile corectia anatomica totala.  

·  Corectiv 
·  Switch arterial  -  A fost introdus de Jatene in 1970, si consta in sectiunea vaselor 

mari aorta si pulmonara cu punerea lor in pozitie anatomica corecta . aorta se 
conecteaza la VS si se reimplanteaza a. coronare in  neoaorta , iar a. pulmonara vine 
in fata aortei prin manevra Lacompte si este conectata la VD (Fig. ). 
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  Fig.  Aorta cu  a. coronare pleaca din VD,  se sectioneaza. A. pulmonara ce pleaca din  
  VS se sectioneaza la baza. A. coronare sunt pregatite “in buton” pentru reimplantare in  
  Neoaorta ( vechea baza a .pulmonare). 
 

                                        
 
Fig.   A.coronare au fost reimplantate in baza neo aortei (fosta a. pulmonara), iar apoi  a. 
pulmonara este trecuta in fata aortei (manevra Lecompte) si este refacuta partea lipsa (prin 
decuparea a. coronare) cu ajutorul unui petec de pericard si anastomozata la VD.  
 
Swich-ul arterial este o operatie de finete,  a carei mortalitate initial a fost de 60% comparativ 
cu procedurile de switch atrial, Mustard sau Senning care  aveau o mortalitate de 10% in 
1970.  Actual switch-ul arterial este procedura preferata in majoritatea centrelor chirurgicale 
si mortalitatea a scazut sub 5 %, iar rezultatele pe termen lung priviind aritmiile si 
reinterventiile sunt mai bune comparative cu procedurile atriale. Originea a.coronare din 
sinusurile coronare este foarte importanta pentru planificarea tehnicii chirurgicale. Kinkingul 
si fibrozele a. coronare sunt responsabile de esecurile imediate sau tardive ale acestei 
operatii.   

·  Operatia Mustard – Este o operatie de switch la nivel atrial care deriva sangele 
venos sa treaca in AS , apoi in VS care este conectat la a. pulmonara ce il duce la 
plamani pentru oxigenare. Sangele arterial venit prin vevele pulmonare trebuie sa 
ajunga in AD, apoi in VD, care il va ejecta prin aorta in circulatia sisetmica. Pentru a 
realiza aceste devieri ale circulatiei, Mustard a confectionat din pericard un petec ce a 
fost cusut in jurul orificiilor cave. AD este deschis la fel si septul interatrial, iar sutura 
petecului va realiza canalele de deviere. (Fig. ). 
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Fig. AD este deschis oblic, apoi septul interatrial este excizat. 
  

       
 
Fig. Petecul de pericard este masurat si suturat in jurul 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 direct sau cu un 
petec de pericard. Apoi se incizeaza septul interatrial in forma de U. (Fig. )  Poate fi 
lezat nodul atrioventricular si valva tricuspida la aceste manevre. Marginea dreapta a 
AD se sutureaza la marginea anterioara a defectului interatrial, in jurul orificiilor 
venelor cave asigurand astfel drenajul acestora in AS si apoi VS.   

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

            
 
Fig.  Venele cave sunt redirectionate spre AS si venele pulmonare spre AD.  
 
Aceste doua tipuri de operatii  se mai fac doar cand switch-ul arterial nu este posibil. 
Prognosticul. Mortalitatea operatorie a scazut sub 5 % . Pe termen lung supravietuirea este 
de peste 88% la 15 ani. 
 
TRANSPOZITIA DE VASE MARI CORECTATA  (TVMC) 
 
Definitie – Existenta unei discordante ventriculo-arteriale (Ao – VD, a, Pulmonara –VS) cu o 
discordanta atrio- ventriculara (AD se varsa in VS si AS se varsa in VD) defineste TVM 
corectata. Este o malformatie complexa  a carei abordare chirurgicala  se refera la defectele 
asociate: inchiderea unui DSV, stenoza subpulmonara,  regurgitare valvulara. In unele situatii 
se face operatia Norwood sau chiar transplant cardiac. 
 
5. 14.   BOALA EBSTEIN (BE) 
 
Definitie. Este o anomalie complexa, rara a valvei tricuspide si a VD. Astfel valva tricuspida 
prezinta cuspa septala si cea posterioara mai jos inserata spre apexul VD, ducand la 
impartirea VD intr-o parte atrializata si una propriu-zisa mai mica. Deobicei exista un DSA 
care da shunt D>S si duce la desaturatie sistemica si cianoza. Incidenta este de 0,3-0,7% din 
MCC. 
Diagnosticul este pus de catre examenul ecocardiografic, care evidentiaza AD, VD, partea 
atrializata a VD, cuspa anterioara mai mare a valvei tricuspide si cuspa septala, si cea 
posterioara mai jos inserata si hipoplazice.  
Evolutia naturala este in functie de severitatea regurgitarii tricuspidiene. Jumatate 
decedeaza inainte de varsta de 14 ani , doar 5% ajung la 5o de ani. Prezenta aritmiilor in 20% 
din cazuri si a insuficentei cardiace 50% duc la decizia terapeutica. 
Tratamentul chirurgical,  se adreseaza valvei tricuspide, partii atrializate a VD si VD 
propriu-zis. Plastia valvei tricuspide  este cheia de success a operatiei. Se realizeaza o 
mobilizarea a cuspei septale si posterioare, care se aduc la nivelul inelului tricuspidian. 
Plicatura transversala sau longitudinala a partii atrializate nu este o tehnica acceptata de toate 
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echipele chirurgicale ( Fig. ). In cazul esecului plastiei cand inelul tricuspidian este foarte 
larg se prefera inlocuirea valvei tricuspide. 
 

     
 
Fig. Anomalia Ebstein cu valva tricuspida inserata spre apexul VD, rezultand o portiune 
atrializata a VD. Tehnica de reparare a valvei tricuspide si plicatura transversala . 
 
Prognosticul. Depinde de severitatea  afectiunii si poate sa ajunga pana la indicatia de 
transplant cardiac. Formele medii operate din timp si cu rezultat bun,  au si o evolutie 
ulterioara buna. 
 
5. 15.   FEREASTRA AORTO-PULMONARA (FAP) 
 
Definitie. Prezenta unei comunicari intre aorta ascendenta si trunchiul arterei pulmonare, in 
prezenta unui aparat valvular separat poarta denumirea de FAP. Este o anomalie rara, cu o 
incidenta de 0, 15 % din MCC. 
Diagnosticul este relativ simpu, prin decelarea unui suflu sistolic de shunt S>D, la nivelul 
vaselor mari iar examenul ecocardiografic este cel care precizeaza diagnosticul. Cateterismul 
este necesar doar la cazurile cu HTP si posibila boala vasculara pulmonara obstructiva 
ireversibila.  
Evolutia naturala -  Este foarte severa in absenta interventiei chirurgicale cu decesul in 40 
% din cazuri in primul an de viata. 
Tratamentul  este prin excelenta chirurgical si consta in inchiderea comunicarii de la nivelul 
aortei si a. pulmonare (Fig. ) Tehnica chirurgicala a evoluat de la simpa ligature sau sutura pe 
clampuri (Gross- 1952) la tehnica patch-ului transaortic (P. Deverall – 1969) cu ajutorul CEC 
(Fig. ) 
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Fig. Aortotomia longitudinala si inchiderea defectului prin sutura unui patch de Dacron ( P. 
Deverall – 1969) 
 
Este o operatie simpla dar rezultatul ei depinde de precocitatea interventiei inainte de 
instalarea HTP. 
 
5. 16.  TRUNCHIUL ARTERIAL COMUN (TAC) 
 
Definitie -  Existenta unui singur trunchi arterial la baza cordului, cu un aparat valvular 
comun defineste TAC. Prezenta unui DSV asigura amestecul intravaentricular al sangelui. 
Este o malformatie rara dar severa la nastere.  
Evolutia naturala -Fara interventie chirurgicala mortalitatea este de 80% in primul an de 
viata. Cei care nu sunt operati evolueaza spre HTP si boala vasculara pulmonara obstructiva 
precoce, in primele luni de viata facand imposibila o interventie chirurgicala dupa aceea. 
Tratamentul chirurgical-  Se face cat mai precoce in primele trei luni de viata pentru a 
preveni instalarea HTP. In cazul unor malformatii cardiace asociate , planingul poate fi mai 
dificil. Scopul operatiei este de a separa cele doua circulatii, plastia valvei pentru calea aortei 
, refacerea tractului pulmonar, inchiderea DSV (Fig. ). Refacerea a. pulmonare poate fi facuta 
cu ajutorul unei homogrefe. 

   
 
Fig.   Trunchiul arterial comun, in care a. pulmonara are originea in aorta ascendenta sau cele 
doua ramuri pulmonare iau nastere separate din aorta ascendenta. 
 

     
 
Fig. Refacerea a. pulmonare cu ajutorul unei homogrefe crioprezervate. 
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5. 17.  VENTRICOLUL UNIC (VU) 
 
Definitie – Ventricolul unic cuprinde un grup de malformatii cardiace, in care cei doi 
ventricului stang si drept sunt putin individualizati, comunica intre ei, realizand o camera 
unica, si ejecteaza sangele astfel amestecat in cele doua artere mari, aorta si a. pulmonara. 
Diagnosticul – Este pus in primul anal de viata sau chiar prenatal prin examenul 
ecocardiografic. Echo cardiac transtoracic, transesofagian, sic el prenatal au o acuratete de 
95% (Fig. ). Se  face o evaluare cat mai completa anatomica si functionala. Analizeaza 
venele sistemice, VCS si VCI, venele pulmonare, atriile, septul itreatrial, camera 
ventriculara, apartul valvular atrioventricular si vasele mari . Ecocardiografia abdominala 
determina situsul visceral abdominal.  
In cazul vizualizarii suboptimale, dupa interventii chirurgicale se completeaza cu Rezonanta 
Magnetica Nucleara, ce da imagini de mare acuratete. 

   
 
Fig. Diagnosticul ecocardiografic al ventricolului unic, post natal (A) si prenatal (B) 
 
Tratamentul – este chirurgical si consta in efectuarea unei derivatii a sangelui venos direct 
in a. pulmonara (operatia Fontan) 
 
Operatia Fontan – Consta in derivarea sangelui venos sistemic ce vine in AD, in artera 
pulmonara, by-pasand astfel VD. Initial a fost introdusa in atrezia de valve tricuspida, unde 
nu exista comunicare intre AD si VD. La copiii cu ventricol unic, obstructia fluxului spre 
plamani duce la cianoza. Se realizeaza astfel o sectiune a VCS si reimplantarea ei in a. 
pulmonara dreaptaa, iar vena cava inferioara este drenata fie prin construirea unui canal in 
AD sau cu ajutorul unei proteze. Trunchiul a. pulmonare este inchis, suturat chirurgical. 
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Fig. Operatia Fontan, realizeaza conectarea circulatieie sistemice venoase la a. pulmonara, 
by-passand VD. 
 
Supravietuirea pe termen lung dupa operatia Fontan este de 85 % la 10 ani si 75 % la 15. 
Datorita unor complicatii inca nerezolvate se poate ajunge la indicatia de Transplant 
Cardiac. 
Rezultatele – Depind de asocierea altor malformatii cardiace, precum si de executia corectiei 
in etape successive. 
 
5. 18.  MALFORMATIILE CARDIACE LA ADULTI 
 
Datorita progreselor inregistrate in cardiologia pediatrica si chirurgia cardiaca a MCC, 
precum si prin evolutia naturala,  aceasta patologie se gaseste si la adult.In SUA sunt peste 
800.000 de adlulti cu MCC si numarul lor creste cu 5% in fiecare an. In urma cu 50 de ani 25 
% din nou-nascutii cu MCC traiau mai mult de un an, actual peste 95% ating varsta adulta. 
Putem avea MCC la aduti; ca diagnostic initial, evolutia naturala a unei MCC mai simple 
pacientii diagnosticati dar tratati medical sau chirurgical paleativ,  pacienti la care s-a 
efectuat corectia totala, dar au ramas cu defecte reziduale. 
Unele malformatii cardiace mai simple pot atinge varsta adulta: bicuspidia aortica, DSA, 
PDA, CoAo, stenoza pulmonara. Altele sunt diagnosticate ca o raritate, exceptie de 
supravietuire ajunse la varsta adulta: TF, boala Ebstein, TVM. 
Conseciintele  asupra cordului sunt suprasolicitarile de volum sau presiune a diferitelor 
cavitatii, iar rezultatul este hipertrofia sau dilatarea cavitatii respective cu afectarea 
functionala. Shunturile S>D duc la o incarcare continua a circulatiei pulmonare cu instalarea 
HTP si boala vasculara pulmonara obstructiva. Peste o anumita limita HTP duce la inversarea 
shuntului D>S, cu aparitia cianozei, constituind sindromul Eisenmenger. Shunturile initiale 
D>S,  ( TVM, trunchi arterial comun, drenaj venos pulmonar total aberrant, ventricul unic) 
dau complicatii datorita hipoxemiei, a poliglobuliei ca : tulburari neurologice, de vedere, 
mialgii. Sechelele care raman dupa chirurgia reparatorie pot implica: sistemul de conducere, 
valvele cardiace- materialul prostetic folosit – miocardul – patul vascular – sistemul 
nervos.In chirurgia cardiaca a MCC nu se poate vorbi de o cura radicala a bolii, nici macar in 
cele mai simple. 
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Defectul Septal Atrial 
 
Reprezinta o treime din malformatiile cardiace la adult. Daca DSA este mic ramane mult 
timp asimptomatic cu shunt redus S>D, fiind descoperit intamplator (Fig. ). Cand devine 
simptomatic da: oboseala, dispnee de efort, apar aritmii supraventriculare, emboli 
paradoxale, semne de insuficenta cardiac dreapta, insuficenta tricuspidiana, infectii 
pulmonare repetate. Se pot asocia si alte anomalii ca: prolapsul de valva mitrala, drenajul 
venos pulmonar partial aberant. Inchiderea  chirurgicala este recomandata cand Qp/Qs > 1,5 
si rezistentele pulmonare nu sunt o contraindicatie. Daca pacientul prezinta fibrilatie atriala 
se poate asocial la inchiderea defectului si radioablatia. 
 

                 
 
Fig. DSA cu shunt stanga dreapta  si inchiderea sa cu ajutorul unui device Amplatzer. 
 
Inchiderea DSA  se poate realiza si interventional cu ajutorul device-urilor speciale (umbrela 
Amplatzer) (Fig.  ).  
 
Defectul Septal Interventricular 
 
Are o evolutie mai severa decat DSA. Doar DSV mici cu shunt redus, raman asimptomatice 
fiind descoperite intamplator la adulti (Fig. ). DSV largi cu shunt mare daca  nu sunt operate 
in copilarie pot ajunge la varsta adulta, dar cu consecintele hemodinamice ale hipertensiunii 
pulmonare, insuficienta cardiac stanga si dreapta, boala vasculara pulmonara obstructiva, 
inversare de shunt cu aparitia cianozei si imposibilitatea de a mai fi operati conventional. 
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Fig. Tipurile de DSV: 
 
DSV mic restrictiv in care raportul Qp/Qs < 1,5 ajung la varsta adulta fara simptome. Daca 
investigatia ecocardiografica si mai ales cateterismul cardiac, arata ca DSV nu a produs 
modificari hemodinamice si mai ales organice (boala vasculara pulmonara obstructive) se 
poate considera indicatia chirurgicala de inchidere la adult, pentru a evita endocardita, 
evolutia HTP, prolapsul de cuspa aortica si regurgitarea severa. In cazul sindromului 
Eisenmenger care nu poate fi controlat medicamentos singura terapie care mai ramane este 
transplantul cord-plaman. 
 
Canalul Arterial Persistent 
 
Copii care ajung la varsta adulta cu un PDA mic, pot dezvolta ICC in decada a treia a patra 
de viata. Avem HVS si disfunctie sitolica, diverse aritmii. Incarcarea continua a circulatiei 
pulmonare duce la instalarea boli vasculare obstructive (Fig. ). Daca rezistentele vasculare 
pulmonare sunt peste 8 unitati Wood si nu scad la administrarea de O2 100%, administrarea 
de oxid nitric sau prostaglandine se considera ireversibile 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 chirurgical cand canalul este mai mare de 8 mm. 
Inchiderea interventionala  se recomanda la adultii cu PDA mai mic de 8 mm. Rata 
succesului de inchidere este de 85% la un an cu mortalitate sub 1%. 
 
COARCTATIA AORTICA 
 
Evolutia CoAo la adult se manifesta din decada a 2- 3-a de viata cu hipertensiune arteriala in 
jumatatea superioara a corpului si puls diminuat  la arterele femurale si distal. In timp apare 
HVS si fenomenele de insuficenta cardiaca VS. 
 
 

 
 
Fig. CoAo in care circulatia colaterala asigura fluxul distal spre viscerele abdominale. 
 
Se asociaza frecvent cu anomalii ale valvei aortice, bicuspidie aortica, care deobicei duce la 
incompetenta valvulara. Predispune la disectii aortice, rupture ale unor anevrisme cerebrale 
situate in poligonul Willis, crize hypertensive, cefalee, epistaxis. Decesul poate surveni si 
prin boala coronariana cu infarct miocardic, aceasta aparand mai precoce (nu se cunoaste in 
totalitate cauza) decat in populatia generala. 
Toti pacientii cu grad de stenoza semnificativ, gradient peste 25 mmHg, indiferent de varsta 
sau simptome, au indicatie de rezolvare chirurgicala. 
Se recomanda ca pe langa examenul eco care apreciaza valva aortica si functia cordului sa se 
faca si angiografie, pentru a exclude boala coronariana asociata precoce. 
Tratamentul chirurgical consta in rezectia zonei stenotice si interpozitia unei proteze 
tubulare.Prezenta circulatiei colaterale si evental a calzificarilor parietale pot face operatia 
dificila (Fig. ) Interventia chirurgicala facuta peste varsta de 14 ani nu asigura si rezolvarea 
hipertensiunii arteriale, care poate persista in 50% din cazuri. Se poate tenta si rezolvarea 
interventionala prin plasarea unui stent special, dar rata de succes este mai mica la adult (Fig. 
). 
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 Fig. Recoarctatia de aorta la adult care este tratata interventional prin angioplastie si plasarea 
unui stent. 
 
TETRALOGIA FALLOT 
Reprezinta cea mai comuna anomalie cianogena la adult. Copii neoperati cu TF au rata de 
supravetuire de 40% la 3 ani, 11% la 20 de ani, 6% la 30 de ani si 3 % la 40 de ani. 
In cazurile cu stenoza usooara/moderata a tractului de ejecteie a VD si DSV mic, TF forma 
roz ” pink TF”, atinge varsta adulta fara tratament. Cei care au fost operati – paleativ cu 
shunturi sistemico pulmonare pot ajunge deasemenea la varsta adulta. Iar cea de a treia 
categorie este TF, care  a beneficiat din copilarie de corectie totala dar care prezinta leziuni 
reziduale: DSV residual, un grad de stenoza pe tractul de ejectie al VD, regurgitare 
pulmonara sau stenoza conduitului inserat. Riscul mortii subite la pacientii adulti cu TF 
operat in copilarie este de aproximativ 2,2%  si depinde de tipul operatiei. 
Dintre cei operati paleativ care ajung la varsta adulta se poate pune problema unei interventii 
corectoare datorita simptomatologiei care devine expresiva.  

·  Astfel o TF cu atrezie pulmonara si care a avut un shunt sistemico-pulmonar Blalock-
Taussig, odata cu cresterea sau ocluzia shuntului vor trebui operatii. Interventia 
chirurgicala in aceste situatii este mai grea:refacerea tractului de ejectie a VD cu 
ajutorul unei homogrefe dar trebuie legate si colaterale mari care s-au dezvoltat intre 
timp, ceea ce face riscul operator mai mare. 

·  Regurgitarea pulmonara medie sau severa poate fi tolerata multi ani dar in timp duce 
la insuficenta ventriculara dreapta. Solutia chirurgicala este fie plastia sau inlocuirea 
cu o homogrefa inaintea decompensarii severe a VD. 

·  Obstructia reziduala a tractului de ejectie a VD: infundibulara, valvulara sau 
supravalvulara pulmonara duce la dilatarea VD si a inelului tricuspidian cu 
regurgitare severa gradul II-IV si decompensare cardiaca dreapta. O reinterventie 
precoce si modelarea restanta a defectului poate prevenii  tot acest scenariu 
fiziopatologic. 
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Fig. RMN care evidentiaza marirea VD si AD, iar ECG Holter surpinde o ntahicardie 
ventriculara dupa  repararea TF. 

·  Tahiaritmiile supraventriculare sunt responsabile in unele cazuri de moartea subita 
sau disconfortul acestor pacienti. Mecanismul poate fi o dilatare camerala a VD si AD 
(Fig. ) 

 
TRANSPOZITIA DE VASE MARI 
 
Multi adulti care au fost operati pentru TVM au avut un switch atrial, Mustard sau Senning, 
care asigura o redirectionare a sangelui la nivel atrial sa faca o corectie fiziologica (Fig.  ).  
Dar aceasta corectie lasa VD sa suporte circulatia sistemica, dupa 25 de ani jumatate avand 
disfunctie de VD sistemic. De asemenea aritmiile atriale sunt prezente in acest tip de corecte 
in 20% fiind legate de inciziile si suturile de la nivel atrial. Unii pacienti dupa esecul switch-
ului atrial necesita transplant cardiac. 
 

 
Fig. Switch-ul atrial care redirectioneaza sangele la nivel atrial, astfel ca VD ramane sa duca 
circulatia sistemica. 
 
Conversia unui switch atrial dupa ce este investigat eventual antrenat VS sa suporte dupa 
atata timp circulatia sistemica, poate fi incercata dar datele din literatura sunt reduse. 
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Dupa operatia de switch arterial marea majoritate  ating varsta adulta cu supravietuire la 20 
de ani de peste 75 %. Dar 10% prezinta disfunctie VD simptomatica, cu test de efort ce 
releva disfunctia ventricular stanga in 60%. Prezenta aritmiilor este obisnuita. 
Evaluarea pacientilor dupa operatia de swich arterial se face ecocardiografic sau prin RMN. 
In anumite situatii se indica reinterventia chirurgicala : shunturi reziduale de la inchiderea 
incomplete a DVS, obstructia tractului de ejectie a VS, ischemii miocardice prin stenoze ale 
a. coronare translocate. 
 
BOALA EBSTEIN 
 
In functie de complexitatea  defectelor anatomice si functionale, manifestarile clinice pot 
aparea la varste adulte. Este o afectiune destul de rara, dar dificil de rezolvat chirurgical.  
Cuspa septala si cea posterioara sunt hipoplazice, sau chiar absenta cea posterioara, cu 
insertie joasa in VD. VD este redus dimensional si afectat functional. In jumatate  din cazuri  
se asociaza DSA. AD este marit si pe seama portiunii atrializate a VD, uneori cu fascicole 
accesorii ce dau tulburari de ritm, sindromul WPW. Formele clinice de maifestare a bolii 
Ebstein sunt cu : insuficenta cardiaca dreapta, regurgitare tricuspidiana ce da staza hepatica, 
turgescenta jugularelor, dispnee de efort, fatigabilitate, aritmii. La examenul radiografic 
cordul este mult marit iar ecocardiografia descrie morfologia valvei tricuspide si a cavitatilor 
cardiace atat anatomic cat si functional. In vederea unei interventii chirurgicale la pacientii 
peste 45 de ani se recomanda cateterismul cardiac pentru aprecierea a. coronare in special. 
Interventia chirurgicala este recomandata la cei care au: regurgitare tricuspidiana gradul III-
IV, ICC NYHA III –IV, DSA cu emboli paradoxale, aritmii atriale. Se incearca pe cat posibil 
plastia valvei tricuspide, cu plicatura partii atrializate a VD, radioablatie in cazul prezentei 
fibrilatiei atriale cornice, inchiderea DSA daca este asociat. Daca nu este posibila plastia 
valvulara se face inlocuire cu proteza valvulara biologica sau mecanica. 
 
 
5. 19.  Sarcina si MCC 
 
Odata cu supravetuirea la viata adulta a femeilor cu MCC, operate sau neoperate se pun doua 
probleme importante: sarcina si riscul bolilor cardiace congenitale la copii nascuti de mame 
cu MCC. Unele MCC sunt recunoscute ca avand un risc de morbiditate sau mortalitate 
materna: stenoza aortica congenitala severa, stenoza mitrala, hipertensiunea  pulmonara 
primara sau secundara bolilor cardiace congenitale. Pe timpul sarcinii la mamele cu cianoza, 
adezivitataea trombocitara este crescuta, cu cresterea riscului de boala tromboembolica 
periferica si embolie pulmonara. De asemenea riscul sangerarilor este mai mare datorita 
tulburarilor de fibrinoliza. Riscul perderii sarcinii a fost de mai mare, deasemenaea al 
naterilor de prematuri. 
Riscul nasterii de copii cu MCC in cazul mamelor cu MCC 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 operati cu MCC si urmariti la 15 ani, din care au murit 
199 (8%) sau tras urmatoarele concluzii: 

·  Cauzele de deces au fost – moartea subita (26 %), insuficenta cardiaca congestiva 
(21%),  cauze perioperatorii. 

·  Moartea subita in functie de tipul de leziune a fost mai frecventa la, CoAo, boala 
Ebstein, TVM corectata, TF 



 49 

·  Insuficenta cardiaca congestive – cauza de deces la – canalul atrioventricular comun, 
TVM 

·  Hipertensiunea arteriala pulmonara si  disfunctia VS, sunt factori independenti de risc 
vital si de instalare a ICC. 

 
 
 
 
 
 
 


