Q'

MALFORMANTILE CARDIACE
| C O NG ‘,‘ 5 COpii

J .)\

Ina Palii, dr. hab. med., prof. univ.
| USMF ”Nicolae Testemitanu”,
a Pediatrie, Cardiologie IMSP IMsiC
Prelegere studenti 2020



L
*Literatura

- Pediatric Cardiology for Practitioners by Park MD FAAP FACC, Myung
K. (2017);

- Nelson Textbook of Pediatrics, 21 ed. by Robert M.Kliegmanet al.
- Revenco Ninelisial. Pediatrie, 2014, p.229-244.

- Pediatric Cardiology by Wernovsky MD FAAP FACC, Gil, Anderson BSc
MD PhD (Hon) FRCPath FRCS Ed (Hon), Robert H., Krishna MD DM,
Kumar (2019)

- Critical Heart Disease in Infants and Children - by Ungerleider MD,
Ross M., Kristen Nelson, David S Cooper, Jon Meliones , Jeffrey Jacobs
(2018)

- Cloherty and Stark's Manual of Neonatal Care by Hansen MD MPH,
Anne R., Eichenwald MD, Eric C., Ann R. Stark, Martin MD, Camilia R.
(2016)

- Malformatii congenitale cardiace - Steclari T., Rudi M., Palii I. (2008)



POVARA MALFORMATIILOR CARDIACE CONGENITALE.

= MCC la copii detin un loc important in structura morbiditatii si mortalitatii din
lume, dar si in Republica Moldova.

= MCC ocupa 25-50% din toate malformatiile congenitale.

= Ele scad considerabil durata, calitatea vietii copiilor si necesita suport
medicamentos, psihologic, social, financiar, avand un impact socio-economic
mayjor.

= Spitalizarile pediatrice (virsta 0-18 ani) in a. 2009: MCC - 3,7% din totalul
spitalizarilor pediatrice, costul = 5,6 billion $ (15,1% din totalul bugetului
spitalizarilor pediatrice);

= 26,7 % din bugetul pentru MCC sunt atribuite MCC critice;

= Media costurilor MCC a fost mai mare la varsta infantila 36,601 $ si la cei cu
MCC critice - 52,899 $.

= Costurile atribuite pentru depistarea MCC critice 20,862 $ per n-n si 40,385 $
pentru fiecare an de viata.

Congenital Heart Defects - 2016 Statistical Fact Sheet, American Heart Association, 2016



POVARA MALFORMATIILOR CARDIACE CONGENITALE.

= De aici deriva problemele serioase de abordare terapeutica datorita
fragilitatii terenului subiacent.

= Cel care supravietuiesc copiliariei au 0 rata mare de comorbiditati, atat
cardiace catsi extracardiace.

= Conform studiilor, numarul adultilor cu MCC depaseste numarul
copiilor, devenind o problema de importanta majora (1,5 min in SUA,
similarin UE).

= Perioada de sugar este cea mai importantia, avand in vedere ca pot fi
diagnosticate aproximativ 70% dintre cazurile de MCC, pana la varsta
de 1 luna 50 - 60%, in | saptamina— 40— 50%.

» Decesele prin MCC - 6-10% din mortalitatea infantila.



Definitie

- Malformatiile cardiace congenitale (MCC) sunt anomalii
structurale ale cordului cauzate de diferiti factori nocivi exogeni
si endogeni in perioada embrionara de dezvoltare, in primele 2-8

saptaimini de graviditate, atunci cind are loc morfogeneza
cordululi.

= MCC sunt defecte structurale si functionale, prezente la nastere,
datorate unor opriri sau anomalii in dezvoltarea embriologica a
aparatului cardiovascular.

Protocale de diagnostic si tratament in pediatrie,

Dr. Aurora Sima, Dr. Simona Masescu, 2019



MCC. Informatii epidemiologice

= Dupa datele OMS incidenta este de 8 la 1000 de copii nou-nascuti vii sau o
prevalenta de 0,8 %.

= Sunt cauzele a 3-5% din decesele in prima saptamana de viata si ~ 33% din
decesele survenite in decursul perioadei neonatale.

= In SUA incidenta MCC variazi de la 4 la 10 (medie 8)/1000 n-n vii.

= in Europa 6,9 la 1000 n-n si in Asia 9,3 la 1000 n-n.

« in Romania MCC se intilnesc la 6 - 8 din 1000 n-n vii.

= Aproximativ 25% (2,4 la 1000) n-n vii, necesita tratament invaziv in primul an de
viata .

= In USA sunt aproximativ de la 650 mii pini la 1,3 milioane de copii si adulti cu
MCC.

= Mortalitatea relatata in MCC, a. 2013 a fost 3,051 — 4,916 (SUA), in RM - 3,2% in
2017 fata de 5,6% in 2002.

= In Republica Moldova anual se nasc in jurul a circa 450 de copii cu diverse MCCI!
= Congenital Heart Defects - 2016 Statistical Fact Sheet, American Heart Association, 2016



Informatii epidemiologice

» 25-30% din MCC - MCC critice (necesita tratament
chirurgical/intervetional in prima luna/an de viata);

» 25-30% dintre MCC critice parasesc maternitatea
nediagnosticate;

» 50% dintre n-n cu MCC critice decedeaza inainte ca
patologiasa fie diagnosticata.
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Leziunile

Defectul de sept ventricular (DSV) 35-30
Defectul de sept atrial, secundum 6-8
Canalul arterial patent 6-8
Coarctatia de aorta (CoA) 5-7
Tetralogia Fallot (TF) 5-7
Stenoza de valva pulmonara (StP) 5-7
Stenoza de valva aortica (St Ao) 4-7
D - Transpozitia de vase mari (D-TVM) 3-5
Ventricul sting hipoplazic 1-3
\entricul drept hipoplazic 1-3
Trunchi arterial comun (TAC) 1-2
Drenaj venos pulmonar total aberant (DVPTA) 1-2
Atrezia de tricuspida 1-2
\entricul unic (VU) 1-2

Ventricul drept cu cale dubla de iesire (VDCDI) 1-2
Altele 5-10



Incidenta si prevalenta MCCla nou-nascuti (EHG, 2017)

Communication interventriculaire (CIV) 30% 1500
Communication interauriculaire (CIA) 8% 400
Sténose pulmonaire (SP) 7% 350
Persistance du canal artériel (PCA) 7% 350
Coarctation de ’aorte (CoA) 6% 300
Tétralogie de Fallot (T4F) 6% 300
Transposition des gros vaisseaux (TGV) 5% 250
Sténose aortique (SA) 5% 250
Canal atrioventriculaire (CAV) 4% 200
Atrésie pulmonaire a septum intact (APSI) 2% 100
Atrésie pulmonaire a septum ouvert (APSO) 2% 100
Atrésie tricuspide (AT) 2% 100
Tronc artériel commun (TAC) 2% 100
Retour veineux pulmonaire anormal (RVPA) 2% 100
Malpositions vasculaire (MV) 1% 50
Syndrome d’hypoplasie du cceur gauche (SHCG) 1% 50
Interruption de I’arc aortique (IAA) 1% 50
\entricule unique (VU) 1% 50
Anomalie d’Ebstein 1% 50
Discordances AV et VA 1% 50
Autres 6% 300

Dr Amel Mathiron, Physiopathologie des malformations cardiaques congénitales, 2017



Prevalenta principalelor tipuri de MCC la nou-nascuti, RM, 2017
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Frecventa si mortalitatea prin MCC la nou-nascuti

(%) (%)
DSV 31 0,7
Stenoza valvulara pulmonara 19 0,5
BRY.N 12 0,2
4
CAV 1,8
3,5
D-Transpoztie de vase mari 1
2,2
22

Ventricul unic

Atrezie de tricuspida

Arc aortic intrerupt
Fereastra aorto-pulmonara
L-Transpoztie de vase mari




STRUCTURAMALFORMATIILOR CONGENITALE, RM (%), aa.
2013-2017 (EUROCAT)

Sistemul 2014 2015 2016 2017

Osteomuscula 11,3 14,7 20,7 17,0
r

Reproductiv 5,2 4,2 5,8 2,8
Multiple 31,0 18,0 15,6 17,4
Maxilofacial 6,5 7,3 3,9 5,2
Digestiv 2,8 6,4 4,1 3,8
Renal 6,9 11,3 14,0 11,8
Nervos 8,5 11,8 10,0 11,0
Respirator 1,2 1,8 0,8 1,4
Alte 7,7 4,2 3,1 2,1

Programul national de combatere si profilaxie a Malformatiilor congenitale, aa. 2014 - 2017



STRUCTURAMALFORMATILOR CONGENITALE, RM (%) , aa.
2013-2017
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INCIDENTA MCC LA COPII IN RM, aa. 2008-2017

=¢=Total
251 <uLa 1000 copii

2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014

2015 2016 2017



PREVALENTAMCC LA COPII, RM, aa. 2008-2017
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FACTORI IMPLICATI IN ETIOLOGIA MCC

< Factorii genetici - pina la 92-98%;

< Factori intriseci si extrinseci non genetici - pina la 2-8%:
= Fumatul matern in | tremestru, expunerea la fumatul pasiv;

= Consumul de alcool (combinatia dintre fumat si consum de alcool fiind mai
periculoasa);

= |[MC crescut al mamei;
= DZ gestational;
= Deficitul de acid folic.

<O mica proportie din totalul MCC este atribuita factorilor genetici, insa
asocierea/interactiunea dintre factorii genetici si factorii de mediu este
dovedita in cele mai multe cazuri = 85-90%.



Preventia MCC la copii

= Prevenirea MCC ramine un deziderat, deoarece factorii
genetici, fiind cel mai implicati, chiar daca sunt cunoscuti nu
pot fi , deocamdata, influentati!!!



PREVENTIA MCC LA COPII

<A fost dezvoltat conceptul de saniatate preconceptionala,
care se refera la trimestrul de dinaintea sarcinii care

Include:

= |dentificarea si tratamentul bolilor cronice,

= evitarea expunerilor la bolile acute,

= educarea si promovarea unei alimentatii sanatoase, prin
= evitarea dietelor, in special cele sarace in folati,

= evitarea alcoolului, fumatului (activ/pasiv),

evitarea medicatiei sau a expunerilor la substante nocive.



PREVENTIA MCC LA COPII

= Recomandarile OMS privind vaccinarea si-au dovedit
eficienta, atdt in campaniile de Imunizare sezoniera privind
gripa cat si imunizarile din schemele nationale.

= Administrarea suplimentelor de vitamine si acid folic
determina scaderea risculul (cu cca 52%) in mod evident pentru
anumite MCC, daca sunt utilizate inainte de concepere si
Imediat in primele 3 luni de sarcina.



Particularitatile circulatiei fetale

= Rezistenta vasculara
wieerrraer_ pulmonara crescuta;
= Rezistenta vasculara
, sistemica scazuta,
el (0 5 e = AMDPIL ventriculi contribuie
i ota la perfuzia sistemica;

=Sint  prezente  structuri
aditionale: foramen ovale,
canalul  arterial, ductul

Venos;
~eoe = Placenta reprezintd locul in
X B f‘ Pat capilar sistemic Care. : Se realiZCaZé
3= - schimburile gazoase pentru

Singe neoxigenat Sarge oxigenat fét



Modificari circulatorii adaptative postnatale

=Cresterea rezistentei Vvasculare sistemice prin
clamparea cordonului ombilical,

=Scaderea brusca a rezistentei vasculare pulmonare
in momentul primei respiratii;

= Inchiderea canalului arterial si a ductului venos
Arantius;

= Tranzitia la suntul stinga-dreapta prin foramen ovale;
= Eventuala inchidere a foramen ovale.
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Clasificarea M CC (dupi Park MK, 2017)

Palide

- Leziuni valvulare si vasculare obstructive
fara sunt asociat:
1. Obstructia tractului de iesire din VS:
- stenoza subaortica;
- stenoza aortica valvulara;
- stenoza aortica supravalvulara.
2. Coarctatia de aorta;
3.Intreruperea arcului aortic;
4.Stenoza pulmonara cu sept ventricular intact.

- MCC cu sunt stanga-dreapta (constituie pina la
50% din toate MCC):

1.DSV;
2.DSA;
3.CAV,;
4. CAP;
5.DS Ao-P

Cilanotice

- Cu scaderea circuitului pulmonar

1. Tetralogia Fallot;

2. Tetralogia Fallot cu atrezia AP;

3. Atrezia arterei pulmonare cu SIV intact;
4. DVPTA cu obstructie

- Cu cresterea circuitului pulmonar
1. Transpozitia vaselor magistrale;
2. Ventricul unic;

3. Trunchi arterial comun;

4. DVPTA fara obstructie;

- Alte MCC si malformatii vasculare.



L
Principii de diagnostic ale MCC

1.Diagnostic antenatal
2.Examen clinic
3.Pulsoximetrie screening

4.Ecocardiografie (standard de aur)



»1In multe cazuri sint utilizate si investgatii speciale:

= Cateterism cardiac
= Angiocardiografie
= RMN cardiac

= CT cardiac



Diagnosticul antenatal

= Are 0 importanta marcatd in prevenirea nasterii Nou-
nascutilor cu MCC, in special grave;

= Cu ajutorul ecocardiografiel fetale pot fi depistate pina la
80 — 90% din MCC la fat;

= Perioada ideala de a determina prezenta MCC la fat este de
18 - 20 saptamini de sarcina.



Diagnosticul antenatal

Ecocardiografia fetala
Odds of prenatal diagnoses by specific congenital heart disease (CHD) type

CHD type Prenatal diagnosis (n = Postnatal diagnosis (n OR (95 %0 CI) p value
678) = 315)

n (%) total n (%)
Single ventricle (all) 214 (31.6) 38 (12.1) 3.4(2.34.9) < 0.001
HLHS 93 (13.7) 19 (6.0) 2.5(1.5-4.1) <0.001
Complex single ventricle 79 (11.7) 12 (3.8) 3.3(1.8-6.2) < 0.001
D-TGA (all) 70 (10.3) 59 (18.7) 0.5(0.3-0.7) < 0.001
D-TGA (intact ventricular septum) 37 (5.5) 41 (13.0) 0.4 (0.2—-0.6) < 0.001
D-TGA (ventricular septal defect) 23 (3.4) 13(4.1) 0.8 (0.4-1.6) 0.6
TOF 84 (12.4) 28 (8.9) 1.4(0.9-2.3) 0.1
Isolated arch anomaly 52(7.7) 37 (11.7) 0.6 (0.4—-0.97) 0.04
Arch anomaly with additional anomaly 63 (9.6) 21 (6.7) 1.4 (0.9-2.4) 0.2
TAPVR 1(0.1) 44 (14.0) 0.01 (0.00-0.07) =<0.001
Pulmonary valve stenosis 17 (2.5) 22 (7.0) 0.3 (0.2-0.7) 0.001
Double-outlet right ventricle 31 (4.6) 1(0.3) 15.0(2.0-110.7) <=0.001
Double-outlet right ventricle with malposed great 25 (3.7) 5(1.6) 2.4(0.9-6.3) 0.07
vessels
Balanced atrioventricular canal 23 (3.4) 6(1.9) 1.8(0.7-4.5) 0.2
Interrupted aortic arch 14 (2.1) 9(2.9) 0.7 (0.3-1.7) 0.4

Infants born with total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) (OR 0.01, 95 % CI . - .
0.0-0.07), D-TGA (OR 0.5, 95 % CI 0.3-0.7), pulmonary valve stenosis (OR 0.3, 95 % CI Landis et al, Pediatr Cardiol,
0.2-0.7), or 1solated arch anomalies (OR 0.6, 95 % CI 0.4-0.97) were less likely to have a 2013

prenatal diagnosis. The prenatal diagnosis rate for CHD was 66 % when infants with



Examenul clinic

= RETARD IN CRESTERE SI DEZVOLTARE — organismul unui copil cu MCC severa
nu se oxigeneaza adecvat motiv pentru care copilul nu creste suficient in inaltime si
greutate, corespunzator varstei,

= AGITATIE — un sugar cu MCC poate fi agitat datorita dificultatilor respiratorii;

= ALIMENTARE DIFICILA — un sugar cu MCC grava nu se alimenteazd corespunzator
comparativ cu un sugar normal aflat la aceeasi varsta;

= CIANOZA — datoritd comunicarilor anormale dintre cavitatile inimii sangele din mica
si marea circulatie se amestecd, gradul de oxigenare scade, situatie care se
accentucaza 1n conditii de efort fizic (plans, tuse, supt, alergat), ceea ce si determina
cianozarea extremitatilor.



Examenul clinic

Suflurile cardiace 19—

[_1 Benign murmur
- ] Structural murmur

Din 4779 nn la termenul de >36
saptamini de gestatie (anul
2011):

10

= 3,515 - suflu in prima zi de
viata

= 203 - suflu la reevaluare la 7-9
Zi de viata

=109 - suflu la urmatoarele
reevaluari , iar la 67 din ei
prezent MCC,

=67 MCC - nici una nu a fost A TTS — A Cordo clric
suspectata antenatal. e R 3 e

Arch O Child Feiol Meonofal B 200681 FR83=FIAT. goc D01 138 Foce. 2005 D80 364

Percentage of all babies with a cardiac murmur



Prevalenta si semnificatia clinica a suflurilor cardiace la n-n

Mesaje-chele

Table 2 Neonatal examination as a screening test
= Prevalenta suflurilor la

un examen de rutina este de 1%; Heart discase ~ No heart disease  Totals
3 - ; 3 : Murmur present 25 2] 46
- Aproximativ  jumitate din RO 17 7158
suflurile depistate, au cauza g, 56 T8 704
MCC:;

= Lipsa suflurilor nu exclude
prezenta unei MCC.



Examenul clinic

Cianoza

= este evidenta sub valori ale saturatiei de oxigen de 80%, la
concentratii de hemoglobina de 20g/dl;

= evaluarea eficienta se reduce mult in cazul pacientilor cu
hiperpigmentare tegumentara.



Elemente de diagnostic diferential la n-n cu cianoza

Cauze pulmonare

Elemente

cercetate Cauze cardiace
Tipat Accentuarea cianozei
Detresa

: : Tahipnee redusa, adesea izolata
respiratorie

PaCO2 Normal sau micsorat
FiO2 important Raspuns minim

Examenul clinic .
Adesea anormal, sufluri

cardiac
Adesea patologic: marime si /sau
RX. forma cord, vascularizatie
cardiotoracici  pulmonara redusa /sau staza
pulmonara
ECG Adesea anormala

Ecocardiografie Patologica

Reducerea cianozei
Tahipnee, apnee, tiraj

Deseori crescut
Adesea reduce cianoza

Normal

Afectarea pulmonara

Normala
Normala sau HTAP



Elemente de diagnostic diferential la n-n cu cianoza

Culoare: mucoase,
limba, buze, trunchi

Extremitati
Perfuzie

Pa0O2, Sa0?2

Prognostic

roz

reci
scazuta
Normala

de obicei mai favorabil (sepsis,
soc, MCC)

albastra

calde => reci
Normala => scazuta

scazuta

Necesita de obicei tratament de
urgenta (pulmonar, MCC, soc,
sepsis)



Examenul clinic

Pulsuri femurale

= evaluarea pulsului si a perfuziei periferice e foarte importanta in cazul nou-
nascutilor cu MCC,;

= pulsul femural este comparat cu pulsul radial sau brahial pentru depistarea
existentei coarctatiei de aorta;

= MCC care cauzeaza scaderea pulsului in toate locatiile sint cele cu flux sanguin
sistemic scazut, mai ales cele ducto-dependente (HVYS);

TA diferentiala

= diferenta maxima acceptata intre membrele superioare si inferioare— 15 mmHg;

Importanta examenului clinic in depistarea MCC
- 15% - SUA ;
= 62.5% - Suedia.



xamenul clinic

Dispnee | M Dispnee
Dificultati in alimentatie/oboseala la sup { o Scaderea tolerantei/capacitatii de efort
Transpiratil excesi \ de cres
citul cresterii ponderale Infectii respiratoni recurente
Infectii respiratorli recure Pozitia,pe vine® (squatting)
Tuse cronica sau crize hipoxice Lipotimii/sincope
Jurere toracica

Suflu cardiac, ritm de galop Suflu sau zgomote cardiace anormale
Tahicardie, bradicardie sau alta aritmie Cianoza si hipocratism digital
Tahipnee, raluri, wheezing Hepatomegalie

Puls femoral slab sau absent Presiune arteriald membre superioare
Hepatomegalie membre inferioare

Jegumente recl, palide, clanoza difuz Bombarea regiunii precordiale

Aritmili




Pulsoximetria screening

CARE MCC POT FI DETECTATE?
MCC cianogene, clasificate drept critice:

= Smul de cord sting hipoplazic,

= Atreziade pulmonara (cu S1V intact),
= Tetralogia Fallot severa,

= DVPTA,

= Transpozitia de vase mari,

= Atreziade tricuspida,

= Trunchiul arterial comun - toate pot fi detectate prin screeningul
pulsoximetrie.




CIND SE EFECTUIAZA SCREENINGUL PULS-OXIMETRIE?

= In primele 24-48h de viati se determina saturatia oxigenului la mina
dreapa si la un picior.

= Daca una dintre determinari este mai > 95% si diferenta dintre cele 2
masurari este < 3% atunci screeningul este considerat negativ, deci nu s-

au detectat MCC critice.




REZULTATE OBTINUTE

=Daca una dintre cele 2 determinari este cuprinsa intre 90%0-95% sau
diferenta dintre cele 2 masuratori > 3% atunci se asteapta 1 h si se repeta
testul.

=Trei determinari succesive la interval de 1 h intre ele, soldate cu acelasi
rezultat mentionat anterior, demonstreaza ca screeningul este pozitiv
(copilul sufera probabil de un defect critic al Iinimii si este necesar
continuarea investigatiilor cat si consultul medicului specialist.

oX’ imetry
~.ordg

HOME




SCREENINGULPULSOXIMETRIE (ALGORITM)

Child in well-baby nursery > 24 hours of age or
shortly before discharge if < 24 hours of age

Screen
| ; }
< 90% in right hand 90%-<95% in night > 95% in right hand or
— or foot hand and foot or >3% foot and <3% differ- |—
difference between right ence between right
hand and foot hand and foot
v
Repeat screen
in 1 hour
| 3 }
< 90% in right hand 90%-<95% in right > 95% in right hand or
- or foot hand and foot or >3% foot and <3% differ- |
difference between right ence between right
hand and foot hand and foot
v
Repeat screen
in 1 hour
: 3 :
< 90% in right hand 90%-<95% in night > 95% in right hand or
S or foot hand and foot or >3% foot and <3% differ- | —
difference between right ence between right
hand and foot hand and foot
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Ecocardiografia postnatala

Este considerata >’standardul de aur” in diagnosticarea MCC

» numar mare de rezultate fals pozitive (MCC nesemnificative
hemodinamic, leziuni cardiace in contextul circulatiei de
tranzitie, cind ecocardiografia este efectuata precoce postnatal);

~ necesarul de personal calificat (eficienta limitata a metodeli
daca este efectuata de tehnicieni sau de cardiologi de adulti);



EcoCG M, 2D, Doppler, Color, tisular, etc
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Functiasistolica/diastolica VS/VD dimensiuni (indici), ind. derivati din
Doppler, ind. stress-velociate, TDI, strain rate, ind. Tei VD/VS, dP/dt,

propagare fluxuluiin Doppler color, 3D

- LVPWs 1.0 cm LV Diastolic Assessment RV Diastolic Assessment
- LVIDs 26 cm

- iVSs 1.0 cm
- LVPWd 0.7 cm
- LVIDd 3.8cm
- IVSd 0.9 cm
EDV (MM-Teich) 62 ml
IVS/ILVPW (MM) 1.3
IVS % (MM) 11 %
ESV (MM-Teich) 25 mit—=
FS (MM-Teich) 32 %
EF (MM-Teich) 60 %
LVPW % (MM) 43 Y
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MCC cu sunt stinga-dreapta (circa 50%0)

= Au dereglari hemodinamice comune, cind in circuitul mic patrunde
un volum de singe mai mare. Particularitatile clinice sunt
determinate de dezvoltarea hipervolemiei si hipertensiel in circuitul
mic si insuficienta cardiaca precoce, predispozitie la frecvente si
repetate pneumonii sau infectii respiratorii.

= Tabloul clinic variabil — de la bolnav total asimptomatic in caz de
un sunt mic pina la dispnee, tahipnee, tiraj, raluri de edem
pulmonar, suflu sistolic din stinga sternulul, zg. 1l accentuat sau
dedublat, dificultate de alimentatie, deficit nutritional in sunturi
largi (ex. CAV).



Clasificarea sunturilor congenitale sistemico-pulmonare (Ghidul

HTPSEC, 2015)

Type

Dimensions

Associated
extracardiac
abnormalities

Correction Status

Simple: atrial septal defect (ASD); ventricular septal defect
(VSD); patent ductus arteriosus; total or partial unobstructed
anomalous pulmonary venous return

Complex: Truncus arteriosus, single ventricle with unobstructed
pulmonary blood flow; atrioventricular septal defects

Small: ASD <2 cm and VSD <1 cm
Large: ASD >2cmor VSD > 1 cm

Not corrected
Partially corrected
Corrected - spontaneously; surgically



Defectul de sept ventricular

= 15-20% din toate MCC, locul II dupa bicuspidia Ao

= Incidenta: 1,5-3,5 ; 4,5-7/1000 ;

- In 25-40% cazuri de defecte mici — inchidere spontani pina
la virsta de 2 ani;

= Examenul clinic cu depistarea unui suflu cardiac
caracteristic de DSV;

= Asociat cu aberatii cromosomiale — 5% (trisomia
13,trisomial8, trisomia2l).



Defectul de sept ventricular

Formele anatomice:
=20% - muscular
= 5% - subaortal

= 5% -situat la
jonctiune dintre VM si
VT

= 70-80% - membranos




Defectul de sept ventricular

Fiziopatologie:

Sunt stanga-dreapta:

=supraincarcare de volum VS
(dilatare /hipertrofie VS);

=hipervolemie in circuitul
vascular pulmonar (HTAP);

=reducerea debitului cardiac
sistemic (ICC).




Diagnostic EcoCG in DSV

CORD NORMAL

Normal Anatomy, Apical 4 Chamber, “Inverted"
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Tratament chirugical in DSV

Banding AP Plastie chirurgicala cu patch




Defectul de sept atrial

= Frecventa circa 5-10%;

= Incidenta este estimata in
limitele 5,3-33,3 la 1000 nou-
nascutl Vil;

= predomina sexul feminin 2:1;

= In 30-50% dintre cazuri DSA se
asociaza cu alte malformatii

= adesea bine tolerat;

= inchiderea spontana posibila
in primii 2 ani de viata;

= pot fi in sindroame genetice

( Holt-Oram, Down).




Defectul de sept atrial

Formele anatomice:

= ostium secundum 1inalt (50-70%)
=ostium primum  jos (30%)

=sinus venosus (10%), adesea DVPA
=sinus coronar (2-8%), adesea creaza D-S



Defectul de sept atrial

Fiziopatologie
Depinde de:

= importanta suntulut;
= marimea defectulut;

= Supraincarcarea  (dilatare)
diastolica ale VD si AD;
= Creste vascularizarea

pulmonara, care cu timpul

duce la HTAP fixa la 20-30
ani.




Defectul de sept atrial

Tratament interventional

in DSA, tip OS consta In
inchiderea prin cateter 5
cu device




L_eziunile obstructive
Stenoza valvel aortice

= Reprezinta pana la 10 %
din totalul MCC,

=mai frecventa la sexul
masculin (de 4 ori).

= bicuspidia aortica - cea mai
frecventa MCC,
asimptomatica In copilarie,
dar stenotica la adult.

Aortic valve

Normal aortic valve
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Aortic valve stenosis
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L_eziunile obstructive

Stenoza aortica valvulara

= Tablou clinic
- Copil asimptomatic sau un suflu sistolic descoperit la un
examen clinic intimplator.

- In SA0 severa (Gr » 60 mm Hg) - fatigabilitate la efort,
dureri anginoase, dureri abdominale, transpiratii, Sincope,
moarte subita la efort fizic, suflu sistolic de ejectie max. la
baza, ce iradiaza pe traiectul a. carotide.

= Tratamentul
« Se practica valvuloplastia cu balon



Coarctatia de aorta
“Reprezinti o0 zona de
ingustare a lumenului

arterial, situata obisnuit la 1
jonctiunea intre arcul aortic =~
si aorta descendenta, la locul -
de insertie a ligamentului
arterial.

= Reprezinta 8-10 % din toate
cazurile de MCC, se
transmite autosomal
dominant, se asociaza cu
sindromul Turner in 30%.

-------

* Exista coarctatie la distanta
de canalul arterial

(postductal) si preductal. ek el oty



Coarctatia de aorta
Fizi opato I 0]0) le: High blood { Coarctation
pressure of the aorta
before point
g . of coarctation
= Hemodinamica este
dominata de HTA, care se
dezvolta deasupra zonei de
CoA, asociata cu hTA
putsienets. . = B ..
hipoperfuzia jumatatii - pressure
beyond

Inferioare a corpului.

point of
coarctation




Coarctatia de aorta

Deosebim 3 aspecte clinice majore:

1. Sugar cu IC (debut precoce, IC catastrofala, diagnostic
dificil, evolutie severa);

2. Copil cu HTA (discrepanta intre valorile TA de la membrele
superioare si inferioare, puls femural absent sau slab, suflu
sistolic de ejectie, evoluue ma1 moderata, prognostic

favorabil);

3. Copil cu suflu sistolic (fara semne clinice majore in CoA
largad);

Tratamentul:

- Se rezeca zona ingustata;
- Se efectueaza anastomoza termino-terminala;
- Conservativ - tratamentul ICC si a HTA.



Stenoza pulmonara valvulara izolata

= Reprezinta 8-12% din MCC

= SP cu valva displastica este intilnita la copii cu s-ul Noonan (40%).
Simptomatologie:

= Pacientul poate fi asimptomatic si doar la o SP critica apar semne clinice.

« In debit cardiac insuficient— dispnee de efort, oboseal.

« In SP strinse — sincope la efort.

= Suflu sistolic st accentul zg. I 1a AP.
Tratamentul:

= Valvulotomia chirurgicala—in SP critica.

= Valvuloplastia transluminald percutanata cu balon — metoda terapeutica de
electie.

= Tratamentul conservativ: in caz de IC este contraindicat tratamentul digitalo-
diuretic, se practica valvuloplastia cu balon.



MCC cianogene
Tetralogia Fallot

= Este o MCC cianogena caracterizata prin:
SP si DSV prin care suntul are o directie dreapta — stinga;
Ao calare pe sept;
hipertrofia VD.

= Este cea mai frecventa MCC cianogena, constituie 10% din MCC, 70%
din cele cianogene, se asociaza cu s-mul Down in 8% si cu s-mul Noonan
in 1%.

Tabloul clinic:

= Este variabil, in functie de virsta, gradul SP, de care depinde severitatea
cianozei.

= Cianoza poate lipsi la nastere si niciodata TF nu evolueaza cu ICC. Suflu
sistolicgr. 111-IV1a baza, zg. 11 poate lipsi.

= Hipoxia cronica poate duce la aparitia degetelor hipocratice, dificultati
de crestere, complicatii.



Tetralogia Fallot

= Crizele de rau hipoxic apar dupa
activitatea fizica, caracterizata  Children with Tetralogy of Fallot exhibit bluish
prin cianoza accentuata,  skin during episodes of crying or feeding.
tulburari respiratorii (tahipnee)
si ale starii de constienta. Se
datoresc spasmului infundibular.

= Sguatting, sau peozitia pe vine,

efectuata de prescolar in mod
intuitiv, scade debitul dreapta-
stinga prin DSV si creste
rezistenta vasculara sistemica.

"“Tet spell”

@ADAM, Inc



Tetralogia Fallot

Heart Cross Section with

Fiziopatologie: il e ratt

= fluxul dreapta-stanga in
relatie cu gradul stenozei,

= rezistenta vasculara
sistemicé, [btenoun] Nasoaiog

=marmmea DSV s1 pozitia
aortel B

Source: www.nhibi.nih.gov/health/ deiimagesitol_heart jpg




Tetralogia Fallot

Tratamentul crizei hipoxice
C)2 terapie

Pozitie genupectorala
Sedare

Beta blocant- Propranolol 0.01 mg/kg I.v. sau 3-5 mg/kg
per os

Corectia acidozel metabolice
Coretia anemiel
Anticonvulsivante

Relaxare, IOT => chirurgie

S NI I
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e
Tetralogia Fallot

Tratamentchirurgical
= Tehnica paliativa

« Suntul sistemico - pulmonar si-a
pierdut din interes la etapa
actuala, doarin cazurispeciale.

= Corectie chirurgicala totala:
-Corectia DSV cu patch
-Largirea inelului v. pulmonare.




Alte MCC clanogene

= S-mul de cord sting hipoplastic (0.163/10000)
= Atrezia de AP (1%)

= Atrezia de tricuspida (1-3%)

«D-TVM (5-7%)

- DVPTA (1-2%)
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MCC ductal

dependente :

Circulatie
sistemica
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L Sdr.de cord stg.
hipoplazic

d Complex “Shone”
O Coarctatiede aorta
O Arcaorticintrerupt
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[ Stenoza aortica critica
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Circulatie
pulmonara

/EI Tetralogie Fallot cu atrezieb

valva pulmonara

O Atrezie de valva pulmonara
cu sept i/v intact

L Stenoza pulmonara critica

L Atrezie de tricuspida cu
stenoza/atrezie de pulmonara

O Ventricul unic cu
stenoza/atrezie de pulmonara

0 Boala Ebstein forma severa

QTVM simpla /




CAP

2. FOP

DUCTAL DEPENDENT LESIONS
LEFT SIDED (BLOOD CAN'T GETTO BODY)

W

hypoplastic left heart ~ interrupted aortic arch critical aortic stenosis critical coarctation

RIGHT SIDED (BLOOD CAN'T GET TO LUNGY)

N

pulmonic stenosis pulmonary atresia tricuspid atresia Ebstein’s anomaly

=> Soc

=>
Clanoza

+ TVM




Transpoztia completa a vaselor mari

= Reprezinta 5-7% din toate MCC;

» Predominanta sexului masculin (70%);
= Este evidenta clinic din | zi de viata;

= Este cea mal frecventa cauza de cianoza cardiaca la nou-
nascut;

= Suflu sistolic, insuficienta respiratorie majora (tahipnee),
IC, hipoxie cronica — factor de risc pentru enterocolita
ulceronecrotica, accidente vasculare cerebrale precoce

(hemipareza), retard mental, explicat de hipoxemia cronica
severa.



Transpoztia completa a vaselor mari

Transposition of Great Arteries

Tratament:

= Perfuzie cu PGEL1 (Prostin)

pentru mentinerea CAP deschis,
doza: 0,05- 0,1 microgr/kg/min

= Tratarea acidozei metabolice i
= Monitorizare: AV, TA,FR, t°, etc. =

Vessel Comnecting Aorts
" and Pulmonary Artery

. A'ia
* Palmanary Arsery
. Quygan-ach Eoos LA = Laft Adriam
RA » Raght Atnurs
B Ovypen poor Bosa LV = Lok Verericls

W viues 2200a RV » Right Vesticle

B

Veossels Swilched



Atitudinea terapeutica

Cauze de detresavitala | Tulburari metabolice Atitudine terapeutica

neonatala

1. Malformatii con- - hipoxie (SaHbO?2 < — Oxigenoterapie cu FiO2
genitale cu flux sangvin 80%b) 100%

sistemic dependent de - acidoza metabolica — Mentinerea permeabila
canalul arterial: stenoza severa a canalului arterial prin
de Ao, coarctatia de Ao, administrare de
sindromul cordului sting prostaglandine
hipoplazic. — Corectarea tulburarilor

hemodinamice
=> Corectarea acidozei
metabolice.



Atitudinea terapeutica

Cauze de detresavitala | Tulburari metabolice Atitudine terapeutica

neonatala

2. Malformatii cu flux - hipoxie cu hipoxemie => Mentinerea deschisi a
pulmonar duct- severa ductului arterial
dependente: stenoza de

pulmonara, atrezie de

pulmonara, cord drept

hipoplazic, atrezie de

tricuspida.



Atitudinea terapeutica

Cauze de detresavitala | Tulburari metabolice Atitudine terapeutica

neonatala

3.Malformatii cardiace - hipoxie severa cu PO2 =>Mentinerea canalului

CU circulatie paralela: 15-20 mmHg arterial
transpozitie completa de - hipercapnie => Chirurgie corectoare
vase mari. - acidoza metabolica

(prin  scaderea fluxului
pulmonar)



Atitudinea terapeutica

Cauze de detresavitala | Tulburari metabolice Atitudine terapeutica

neonatala

4.  Malformatii  cu - hipoxie => Hiperventilatie
mixare completa a - cresterearezistentelor

sangelui  intracardiac: pulmonare

trunchi arterial comun,

retur venos pulmonar

total anormal, ventricul

unic.



PULMONARY ATRESIA-INTACT SEFPFTUM
@ @ HeartLine

SIMPLE TRANSPOSITION

HYPOPLASTIC LEFT HEART

Circulatie sistemica dependenta de canalul
arterial:

»Stenoza aortica critica
»Coarctatiade aorta
»Sindrom de cord sting hipoplazic

Mixing!!!



Succese incontestabile in problema MCC'!

In prezent majoritatea MCC sunt diagnosticate sitratate

cu succes interventional si chirurgical!




Caz clinic. Solutionarea cu succes a unuicaz de arc Ao
intrerupt, DSA, HTPA severa, copil 1,8 ani.

Artera pulmonara




Caracteristica pacientilor inclusiv pediatrici, operati
dupa varsta, in sectia MCC a SCR T. Mosneaga

Virsta bolnavilor
. 2014 2015 2016 2017
(ani)
<3 luni 18 24 36 30
<10 kg _ 110 118 120 120
3-6luni 28 37 22 27
6 luni-l1an 64 57 62 63
1-5 ani 102 92 100 84
5-10 ani 36 41 31 22
10-18 22 21 32 29
>18 90 80 91 96
Total 360 352 374 380




Perspective

= Dezvoltarea cardiochirurgiel nou-nascutului in Republica
Moldova;

= Depistarea cauzelor si preventiet MCC, implementarea
terapiilor inovatoare, terapia genica,

= Nol remedii in tratamentul MCC cu DR (inclusiv de
resincronizare electrica), HTP, metodelor electrofiziologice
moderne de diagnostic si tratament a tulburarilor de ritm si de
conducere;

= Progresele c/chirurgiei a condus la transferul multor MCC
la copii in MCC ale adultulu;



Perspective

= Un cardiolog pediatru trebuie sa trateze nu doar MCC si
sa faca si un d-c EcoCG, atrioseptostomie, unele proceduri
interventionale;

= Dezvoltarea cardiologiel pediatrice interventionale pentru
diagnostic si tratament (cateterism cardiac, corectii
valvulare si vasculare transcateter, a defectelor de sept
cardiac, etc.);

= Reducerea morbiditatii si mortalitatii in interventiile
cardiace actuale ale MCC, cresterea securitatii pacientului
si reducerea inegalitatilor in medicina cardiovasculara
globala;



Perspective

= Pregitirea specialistilor in domeniu 1in vederea
ameliorarii calitatii serviciilor de preventie, diagnostic,
tratament si control a maladiilor cardiovasculare la
copii;

= Pregatirea pediatrilor cu preocupare de cardiologie;

= Efectuarea screeningului neonatal prin utilizarea
pulsoximetriel.

= Realizarea unor ghiduri de practica pentru principalele
maladii cardiovasculare la copii, MCC,;

= Implementarea Registrelor Nationale al MCC;



Supravegherea copiluluicu MCC la domiciliu

Nou-nascutul cu patologie cardiaca are risc crescut de
dezvoltare antropometrica deficitara in primii ani de
viata;

Este necesara supravegherea epidemiologica riguroasa

pentru a evita aparitia infectiilor respiratorii care pot
agrava boala cardiaca;

Este important instruirea mamel in vederea solicitarii
consultului medical de urgenta in cazul aparitiei
semnelor de decompensare cardiaca (cianoza, polipnee,
edeme, refuzul alimentatiei, transpiratii, etc.);



Supravegherea copiluluicu MCC la domiciliu

» Profilaxia endocarditei bacteriene pre- si postoperator;

» Activitatea fizica va fi limitata numai in MCC severe, cu
sunt important;

» Vaccinarile, interventiile stomatologice si ORL nu sunt
contraindicate;

~ Este necesar supravegherea de catre medicul de familie si
specialistul cardiolog pediatru.



Concluzi

* Recunoasterea precoce si corecta a MCC este esentiala

pentru tratamentul imediat al nou-nascutilor cu MCC
severe;

= Nasterea acestora va avea loc in centre de terapie intensiva
tertiare cu experienta in managementul pre - si postoperator
al MCC, cu servicii disponibile de cardiologie si chirurgie
cardiaca neonatala;

= Abordarea  multidisciplinara a  acestei  patologii
(obstetrician, neonatolog, urgentist, cardiolog pediatru,
chirurg cardiac) este necesara pentru optimizarea evolutiei
si prognosticul nou-nascutilor cu MCC.



Va multumesc pentru atentie !!!



