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Definitie-MCC sunt anomalii structurale ale cordului cauzate de diferiti factori nocivi exogeni i endogeni in
perioada embrionara de dezvoltare, pina la 3 luni de graviditate-cind are loc morfogeneza cordului.
Incidenta - dupa OMS este 8-12 copii la 1000 copii nou-nascuti. in RM anual se nasc in jur de 500 copii cu MCC.
Etiologia: 1.Factorii genetici ocupa 10-12%,circa 9% din copii cu MCC sunt purtatorii unui Sdr. Down; leziuni
cardiace-prezenta canalului atrio-ventricular 40%, Sdr. Turner; leziuni cardiace-leziuni obstructive ale cordului sting, Sdr
Noonan; leziuni cardiace- stenoza pulmonara, hipertrofie septala, extracardiace: retard staturo-ponderal, dismorfie faciala si
toracica. Sdr.Wiliiams; leziuni cardiace-stenoza supravalvulard Ao si stenoza de trunchi si de ramuri pulmonare,
extracardiace-dismorfie faciala, retard mental. Sdr. Holt-Oram; leziuni cardiace-comunicatia interatriala de tip osteom
secundum, bloc A-V de gr.l, extracardiace- anomalii ale membrelor superioare, hipoplazia eminentei tenarului si altele.
2.Factorii de mediu ocupa 2%, sunt: virusii (rubeola), diabetul matern constituie un risc major pentru tetrada
Fallot,unele medicamente folosite de gravida cum ar fi: preparatele de litiu, amfetamine, anticonvulsivante sau
tranchilizante, fumatul i consumul de alcool, radiatiile hipoxia.
3.Teoria multifactoriald-interactiunea intre factorii genetici intrinseci si factorii de mediu 85-90%
Clasificarea patogenetici a MCC (Moss si Adams a.1996)
1.Comunicarea anormala intre circulatia sistemica si pulmonara (sunt stinga-dreapta): DSA, DSV, CAV, CAP
2. Anomalii ale tractului de iesire din VS: Stenoza Ao valvulara, stenoza Ao supravalvulard, Sdr. Williams, Co de Ao, Sdr
de cord sting hipoplastic.
3. Anomalii ale tractului de iegire din VD: sten0oza pulmonara valvulara izolata, stenoza ramurilor AP, atrezia AP, tetrada
Fallot.
4. Anomalii ale valvelor AV: MC ale valvei mitrale, stenoza mitrald congenitala, MC ale valvei tricuspide - atrezia ei,
anomalia Ebstein
5. Originea anormala a vaselor si arterelor coronare.
6. Anomalia de intoarcere a circulatiei venoase pulmonare.
7. Malpozitia cordului si situsului visceral.
Clasificarea conform dereglirilor hemodinamice in circuitul pulmonar

Dereglirile hemodinamice Fara cianoza Cu cianoza
Cu imbogitirea circuitului pulmonar | CAP, DSA, DSV, CAV Complexul Eisenmenger, TGA, TAC
Cu reducerea circuitului pulmonar Stenoza arterei pulmonare Tetrada Fallot, atrezia v. tricuspide,
TGA cu stenoza AP, B. Ebstein
Cu schimbari in circuitul sistemic Stenoza Ao, Co de Ao
Fara dereglari hemodinamice Dextrocardia ,anomalia arcului Ao,
DSV mic

Diagnosticul general al MCC
e Anamneza obstetricald, infectioasd in deosebi la 6-8s. de sarcind, istoricul bolii, semne functionale(dispnee de
efort, infectii bronhopulmonare repetate, transpiratii, retard staturo-ponderal, durere precordiala de tip anginos,
cefalee)
e Examenul obiectiv. Inspectia generala-cianoza precoce sau tardivd, crize de ceanozd paroxistica, hipocratizm
digital.
¢ Diagnosticul paraclinic (Rx CT, ECG, Echo CG)
o [nvestigatii speciale (cateterizm cardiac, angiocardiografie, RMN; TC).
Fazele evolutive ale MCC:
1. Etapa de adaptare, caracterizatd prin capacitatea organismului copilului de a se
acomoda dereglarilor hemodinamice.
2. Etapa de compensare relativia(acuzele, semnele clinice lipsesc ,se amelioreaza
dezvoltarea fizica).
3. Etapa terminald cu dezvoltarea proceselor distrofice, ireversibile in muschiul cardiac si
organele parenchimatoase cu pronostic nefavorabil si diverse complicatii.
MCC cu sunt stinga — dreapta este trecerea unei cantitati de singe in cordul drept cu supraincarcarea circuitului vascular.
l. Intracardiace: DSV; DSA; CAV.
1. Extracardiace: CAP; fistula Ao — pulmonara; AP dreapta cu origine din Ao
Defect septal ventricular ocupa 20-30% din MCC, se poate inchide spontan pina la virsta de 2 ani, la examenul clinic —
suflu cardiac, sunt asociate aberatii cromozomiale( trisomia 13, 18,21)
Clasificarea DSV clinico-chirurgicala:
e  Perimembranos — inchidere spontana 35-40%




e Infundibular —nu se inchide spontan.
e  Muscular (trabecular)- inchidere spontana -80%.

e  Posterior.
Clasificarea DSV (estimarea ecocardiografica)
e DSV mic

e DSV de dimensiuni medii
e DSV mare /larg.
Fiziopatologia in DSV sunt stinga — dreapta
1. Supraincarcare de volum VS (dilatare/hipertrofie VS)
2. Hipervolemie in circuitul vascular pulmonar(HTAP)
3. Reducerea debitului cardiac sistemic(ICC).
Gradul de sunt stinga drreapta depinde de doi factori:
a) Anatomic — marirea defectului, localizare.
b) Fiziopatologic-rezistenta patului vascular pulmonar
DSV mic, presiune pulmonard normala(DSV 1, ROGER, restrictiv)-asmptomatic, dezvoltare psihosomaticd normala,
alimentarea naturald, se auscultd suflu sistolic izolat constant, localizat pe stinga parasternal 4-5 s/Ic la apex, zgomotul 2
dedublat , suflu se depisteaza la a 4-8 s. de viata.
pulmonara infundibulara cu localizare joasa.
Supravegherea in DSV mic: profilaxia endocarditei infectioase, controlul Echo Eg anual,evolutia pribabild in inchiderea
spontana.
DSV larg, HTAP moderata (II a de tip non restrictiv)
Diagnostic clinic:
1.dificultati la alimentare,
2. Retard staturoponderal
3. IRVA frecvente
4.Tahipnee, tahicardie, hepatomegalie
5. Suflu holosistolic, fremat, garguiment diastolic.
6. Zg 2 accentuat usor dar adesea normal
Supravegherea in DSV larg cu HTAP moderata.
-corectie chirurgicald in toleranta clinica pe tratament conservatoru(diretice,IECA, digoxina, B-blocante) cu progresarea
ICC, HTP, si aparitia complicatiilor.
DSV larg HTAP avansata(DSV II b, non-restrictiv).
Diagnostic clinic: dificultati la alimentare, malnutritie, ICC, tahicardie, tahipnee, hepatomegalie, torace deformat, bombat,
IRA, bronsiolite, suflu holosistolic la toatd aria cordului, zg 2 accentuat la AP, Rx- cardiomegalie, semne de HTAP certe, la
ECG —hipertrofie biventriculara.
DSV izolat si cianoza la nastere.
Tratamentul —chirurgical imediat in DSV izolat(pina la 3 luni), corectie chirurgicald programata la virsta de 3-6 luni.
Complicatii postoperatorii: defect rezidual recurent , HTAP sau tulburdri de ventilare pre sau imediat postoperatorii,
disfunctia VS.

Defect septal atrial.
Caracteristici: frecventa circa 8 %, predominad sexul femenin, adesea bine tolerat, se inchide spontan in primii 2 ani de
viatd,pot fi in sindroame genetice( Down, Holt- Uram).
DSA clasificare , tipuri:
a) Ostium secundum inalt: 15%
b) Oastium primum jos
c) Sinus venosus adesea RVPA
d) Sinus coronarian adesea creaza D-S-
Fiziopatologia este in functie de: marirea defectului ,vascularizarea pulmonara, supraincarcarea diastolica a VD AD
accentuiaza vascularizarea pulmonara care cu timpul duce la HTAP cu evolutie la 20-30 ani.
DSA mic-clinic: suflul discret cu dedublarea zgll la focarul AP.
DSA de dimensiuni medii-clinic: suflul sistolic si dedublarea zgll la focarul AP.
Rx — ICT putin majorat, hipervascularitate pulmonara.
Suparaveghere anuala pina la inchidere cu tratament conservator de sustinere la necesitate. Tratament chirurgical al fetite
circa 15 ani: (toracotomie submamara); la baieti la 5 ani (sternotomie).
DSA de dimensiuni mari- clinic: malnutritie moderata, intoleranta la efort, IRVA recurente, suflul sistolic si dedublarea
zgomotului Il la AP.
Rx- cardiomegalie.
Suparavegherea bianuala la cardiolog, limitarea activitatii fizice.
Tratament chirurgical
MCC cu reducerea circuitului pulmonar (cianotice).



Tetralogia Fallot- incidenta 10% din MCC si 70 % din cele cianogene, cuprinde 4 componente:
1. DSV larg situat sub valva dreapta aortica.
2. stenoza pulmonara: valvulara (25%), infundibulara(50%), asociate(25%).
3. aorta calare pe istm.
4. hipertrofia VD.
40% se asociazd cu DSA, PCS, CAV, absenta arterei pulmonare.
Forme fiziopatologice si clinice:
A. forma cianotica- cresterea fluxului de la VD la Ao si VS cu hipoxie, cianoza severd, policitemie.
B. Forma acianotica- sunt mai crescute in VS —-VD
C. Forma de pseudotrunchi — in atrezia pulmonara cu sunt mare dreapta- stinga cu cianoza si hipoxie marcata.
Clinica: acuze- dispnee, angina pectorald, cefalee, ameteli, pozitia pe vine, hiperpnee, convulsii, sincope, accidente
cerebrovasculare si decese.
Date fizicale, obiectiv-cianoza, hipocratizm, freamat sistolic parasternal sting cu pulsatia VD. Auscultativ zg 2 unic si redus
la pulmonara, suflu parasternal in sp 3-4 i/c prin DSV.
Complicatii: Aritmii, tromboze, ictus, embolii paradoxale, acces cerebral , endocardita infectioasa, insuficienta VD, moarte
subita.

Examinari de laborator:hematocritul si hemoglobina crescute, coagulograma, ECG- AE spre dreapta , hipertrofia VD,
fibrilatie atriala, tahicardii ventriculare; RX-,inima in sabot”,vascularizatic pulmonara redusa; Echo EG- DSV, SP,
hipertrofia VD, pozitia calare pe Ao; cateterizmul si cardioangiografia.

Tratamentul:

- medicamentos in acces hipoxic- se administreaza oxigen, propranolol i/v, bicarbonat de natriu, morfina s/c sau i/m.

Accasele de hipercianoza pot fi prevenite cu B-blocante.

- chirurgical -la copii cu cianoza , hipoxie, crize cu hipercianoza, hematocrit peste 65%.

Boala Ebstein

Incidenta 1% din MCC.

Morfopatologic-atsarea valvei anterioare si posterioare a tricuspidei a peretele VD. Dilatarea AD si reducerea dimensiunii

VD. Este asociat deseori cu: DSA, SP,DSP, TMV.

Fiziopatologie-insuficienta valvei tricuspide cu cresterea presiunii in VD si reducerea functiei VD si a fluxului pulmonar,

sunt dreapt —stinga prin DSA sau deschiderea foramen ovale(75%)

Clinic : deseori evolutie asimptomatica, dispnee, oboseala la efort, palpitatii., aritmii, cianoza prin sunt dreapta-

stinga(DSA); obiectiv-suflu sistolic si diastolic parasternal, tahicardie paroxistica supraventriculara si ventriculara.

Comlicatii: sincope, ICC, abces cerebral, moarte subita.

Investigatii: Rx- cordul marit in forma de minge rugby, Ao largita, Echo CG-VD mic, excursie marita a valvei tricuspide

anterioare.

Evolutie favorabila, decesul are loc prin ICC, aritmii severe.

Tratamentul: controlul aritmiilor si a ICC; chirurgical este indicat la pacientii cu cardiomegalie, cianoza si hipoxie .
Metode:-valvuloplastie tricuspidiana, procedeul Glun, proteza la VT, inchiderea DSA.

Stenoza pulmonara izolata(8-10%)din MCC.

Este intilnita la copii cu sindromul Noonan (40%).

Clinic: poate fi asimptomatic, dar la o stenoza pulmonara critica apar semne clinice. In debit cardiac insuficient-dispnee de

efort, oboseala, sincope, suflu sistolic, si accentul zg 2 la AP.

Complicatii: endocardita bacteriana.

Tratamentul: valvulotomie chirurgicala pe cord deschis(in stenoza combinata);valvuloplastie transluminala; B-

adrenoblocante.

MCC cu obsructie in tractul de ejectie.

Stenoza Ao(5%)din MCC. Se intilneste la genul masculin, se poate diagnostica si antinatal, decompensarea este direct
proportiopnala cu gradul de stenozare, se asociaza cu CAP, Co de Ao, stenoza AP, DSV.

Are loc ingustarea orificiului valvular ,subvalvular si supravalvular. Gradul de stenozare determina dilatarea VS, AS,
necroza muschiulor papilari, hipoxia sratului subendocarial si endocardului VS, creste presiunea in AS, VP, AP-HTP.

In grad mic si mediu de stenoza apar dureri anginale, palpitatii, dispnee, sincope.

In grad considerabil plus fibroelastoza acuzele apar in primul an de viata-palpitatii, dispnee, tahicardie, agitatie, IC.
Obiectiv: paliditatea tegumentelor, retard in dezvoltarea fizica, la palpare murmur sistolic, zg | accentuat, suflu sistolic sp
2i/c pe dreapta, 3-3-4 i/c pe stinga propagare la vasele gitului pe dreapta.

Investigatii: Rx CT, ECG, EchoCG.
Tratamentul: - conservativ- IEC, diuretice, vasodilatatoare.
- chirurgical- dilatare prin balon, comisurotomie , valvuloplastie.

Coarctatia de Ao- reprezinta 6% din MCC.
Tipuri: - adult -Co plus CAP(pre- si post ductal)

- infantil - abdominala si toracica

- pseudocoarctatie de Ao ,,Ring — King”
Clinic: IC, pneumonii frecvente, retard in dezvoltarea fizica, paliditate, dispnee moderata, puls carotidian, artera brahiala —
bine perceptibil, rigid, raluri de staza, soc apexian sporit, HTA la ambele miini. TA la membrele inferioare nu se determina.



Co de Ao tardiv depistata- cefalee, vertij, sindrom astenic marcat, frisoane, hemoragii nazale, cardialgii, crampe musculare,
dureri in membrele inferioare.

Investigatii: Rx CT- cordul in forma de glob, hipertrofia VS, uzuratia coastelor; ECG- suprasolicitarea VS sau HVS;
EchoCG- sector ingustat, flux sistolo-diastolic, HVS —volum si dimensiuni normale.

Tratamentul de baza —chirurgical, medicamentos preoperator(diuretice, B-blocanti, IEC, vasodilatatoare).

Evidenta dispanserica: cardiolog, cardiochirurg(3-6 luni), limitarea efortului fizic, sanarea focarelor cronice de infectie,
monitorizarea TA.
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