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Cuvinte cheie - tetralogie Fallot, functie ventriculara dreapta, corectie chirurgicala



Importanta problemei

Tetralogia Fallot reprezintd prima afectiune congenitald de cord cianogena
descrisad in literatura de specialitate, fiind cea mai frecventd cauzd de cianoza la populatia
pediatrica. Primele interventii chirurgicale au fost efectuate la copii cu tetralogie Fallot.
Tetralogia Fallot este prima malformatie complexa cardiacd la care numerosi copii i-au
supravietuit la varsta adultd. Chirurgia moderna a transformat aceasta afectiune din una cu
sfarsit tragic in una cu un pronostic excelent pe termen lung (daca nu chiar vindecare).

Date generale despre malformatiile cardiace

Bolile congenitale cardio-vasculare reprezinta defecte morfo-functionale ale inimii si
vaselor mari, cu o incidenta de 1% din totalul nasterilor. Copiii de sex masculin sunt mai
afectati, exista o preponderenta legata de sex pentru anomaliile structurale cardiace. Cea mai
frecventd malformatie congenitald de cord este defectul septal interventricular (dupa
Braunwald).

Consecintele fiziopatogice si clinice depind de substratul malformativ si de modificarile
de presiune si volum care se produc. Clinic - cianoza poate fi prezenta sau absenta, pot fi
prezente semne ale insuficientei cardiace, iar la examenul fizic se pot decela sufluri specifice.

Pentru diagnosticul malformatiilor cardiace congenitale sunt utile triada: anamneza,
examen clinic, investigatii paraclinice. Pentru diagnosticul de certitudine se apeleaza la
investigatii imagistice uzuale si tehnici performante si specifice.

Exista multiple clasificari ale malformatiilor de cord, care tin cont de etiopatogenie, de
substratul genetic, de structuri sau segmente cardiace s.a..

Tetralogia Fallot. Date generale

Tetralogia Fallot reprezinta 10% din totalul malformatiilor de cord. Este o malformatie
congenitala cianogena, care are 4 componente malformative: defectul septal ventricular,
obstructia caii de iesire a ventriculului drept (stenoza sau atrezia de pulmonara), aorta calare pe
sept, hipertrofia ventriculara dreapta.

Exista o serie de teorii care incearca sa explice in ce etapa a dezvoltarii embrionare sunt
surprinse anomaliile din tetralogia Fallot.

Clasic, se descriu doua forme ale bolii * tetralogia Fallot cu stenoza pulmonara si
*tetralogie Fallot cu atrezie de pulmonara. Exista o variabilitate mare a bolii, posibil datorita
combinatiilor structurale ale fiecareia din componentele definitorii ale tetralogiei Fallot.



Malformatiile cardiace asociate se intalnesc aproximativ la jumatate dintre pacientii cu
Fallot. In literatura de specialitate sunt mentionate sindroame genetice asociate cu tetralogia
Fallot in diferite proportii.

Severitatea obstructiei cii de iesire a ventriculului drept are o importanta fundamentala
in determinarea hemodinamicii si a tabloului clinic.

Policitemia reprezinta raspunsul fiziologic de adaptare la hipoxemia cronica, ulterior se
stimuleaza eritropeieza si creste hematocritul. Hipervolemia e consecinta a volumului crescut de
masa eritrocitara, creste de asemenea gradul de agregare celulara, tromboza arteriala, diateza
hemoragica. O alta metoda compensatorie importanta in tetralogia Fallot cu atrezie de
pulmonara (frecvent) e reprezentata de circulatia colaterald, indispensabila vietii in cazul
pacientilor cu Fallot extrem.

Tetralogia Fallot. Tablou clinic. Optiuni terapeutice.

Tabloul clinic in tetralogia Fallot este reprezentat de cianoza centrala sau periferica.
Existd o multitudine de factori biologici, medicamentosi sau fizici care agraveaza cianoza. in
tabloul clinic al bonavului cu Fallot regasim: crizele hipoxice, cefaleea, hipocratismul digital.

Utile in diagnosticarea bolii sunt examenul fizic, ECG, fonocardiografic, radiologic (inima
.in sabot”), echocardiografia (ecografia transtoracicd modul M, bidimensionala, interogare
Dopller- color, continu, pulsatil, tisular, ecografia transesofagiana s.a.), cateterismul cardiac,
RMN cardiac si CT cardiac.

Tipurile de terapie folosite sunt: igieno-dietetice, simptomatice, medicamentoase,
chirurgicale. Tratamentul chirurgical al tetralogiei Fallot cuprinde 2 tipuri de interventii - operatii
paleative (derivatii sistemico-pulmonare) si corectia totalda. Operatile paleative (derivatiile
sistemico-pulmonare) reprezintd comunicari realizate chirurgical intre o artera sistemica si una
pulmonara. Modalitatile tehnice de realizare a derivatiilor sunt variate si pot fi directe
(anastomoza directa intre o artera sistemica si una pulmonara) si indirecte (anastomoza cu
interpunerea de tub protetic). Oricare din operatile paleative prezinta avantaje/dezavantaje,
precum si posibile complicatii postoperatorii, reprezinta o etapa premergatoare interventiei
chirurgicale definitive. Tratamentul curativ este reprezentat de corectia totald, cu inchiderea
comunicarii interventriculare si suprimarea stenozei pulmonare. Pot exista complicatii
postoperatorii precoce sau la distanta de momentul chirurgical. Corectia totala per primam
reprezinta indicatia terapeutica de electie in tratarea bolii Fallot.

Premisele studiului. Scopul lucrarii. Obiective

Exista o zicala chirurgicala, conform careia "nu exista doua tetralogii Fallot la fel". Practic
pot fi identificate mai multe subcategorii de pacienti: 1. Pacientii cu forma medie de boala; 2.
Pacientii cu forma extrema de boald; 3. Pacienti cu evolutie naturald a bolii; 4. Boli asociate
complexului Fallot- care aduc elemente de gravitate suplimentara la leziunea initiala.



In lucrarea prezenta, ne-am propus sa identificim aceste grupe de pacienti pe un lot
retrospectiv, cu analiza mai multor parametrii. Pacientii au fost identificati si diagnosticati din
maternitate (aproape in totalitate) si au fost operati conform protocoalelor timpului, astfel la
inceputul anilor 2000 au beneficiat de corectie bistadiala, iar ulterior au fost operati unistadial,
prin corectie totala per primam. Pacientii operati vor fi impartiti in doua loturi: operati precoce si
operati tardiv, urmarindu-se in cadrul ambelor loturi, parametrii echocardiografici cu rol n
prognosticul si urmarirea de lunga durata postoperator a bolii Fallot. Interventiile chirurgicale au
fost realizate in clinici de cardio-chirurgie din tara si din strainatate. Din multiplii parametrii
echografici utili, am ales DTDvd si TAPSE, evaluarea RP, incadrarea RT, cuantificarea SP, iar
valorile obtinute vor fi comparate cu valori de referinta din literatura. Prin acest studiu, la bolnavii
Fallot operati, ne-am propus sa demonstram ca exista o relatie directa intre momentul si tipul
interventiei chirurgicale si gradul de afectare a functiei sistolice si diastolice ventriculare drepte,
folosind masuratori echocardiografice.

Material si metoda

Am avut in studiu un numar de 77 pacienti cu tetralogie Fallot, diagnosticati in
maternitate (aproape in totalitate), preponderent de sex masculin, cu varste cuprinse intre 4 luni
- 22 ani. Pacientii au fost investigati clinic, biologic si imagistic pre si postoperator, in intervalul
2000 - 2016. intreg lotul a fost examinat in cadrul Clinicii Pediatrie Bega, Timisoara (in
compartimentul de echografie sau internari). Pacientii au fost impartiti in 2 loturi: neoperati (11
pacienti- sugari in asteptarea interventiei chirurgicale sau copii cu evolutie naturald) si operati
(66 pacienti; 41 baieti si 24 fete). Au fost exclusi din prelucrarea statistica pacientii care au
prezentat shunturi restante (defect septal interventricular restant). Pentru pacientii operati,
tehnicile chirurgicale folosite au fost: paleative (shunt bidirectional aorto-pulmonar) si de
corectie totala (transventricular, cu petec transvalvular sau infundibular pulmonar). Deciziile
chirurgicale au fost realizate in centre de chirurgie cardio-vasculara din tara sau din strainatate,
au fost gandite la fiecare caz in parte si apartin de sfera chirurgicala.

Pacientii operati au fost impartiti in loturi: operati tipul unistadial sau bistadial precoce
(pa&na Tn 24 luni) sau tardiv (peste 24 luni). Am analizat de asemenea varsta diagnosticului,
varsta copiilor la momentul operator, regurgitarile valvulare restante, situatiile particulare,
sindroamele genetice sau malformatiile asociate, reinterventiile chirurgicale realizate sau
estimate. S-au determinat valori echocardiografice prin echografie tanstoracica. Parametrii
echografici identificati si folositi in acest studiu sunt: diametrul telediastolic al ventriculului drept
(DTDvd), excursia sistolica a inelului tricuspidian (TAPSE), regurgitare tricuspidiana (RT),
regurgitare pulmonara (RP), stenoza pulmonara restanta (SP). Valorile echografice au fost
raportate la suprafata corporala (SC). Au fost masurati si cantariti pacientii din lot, iar pentru
calculul suprafetei corporale, s-a folosit formula lui DuBois.

Datele echocardiografice astfel obtinute, au fost comparate cu date din literatura,
recomandate ca valori de referintd, normale, corespunzatoare varstei, normate pe suprafata
corporald. Ca model de reper si folosit pentru compararea DTDvd au fost studiile realizate de
Park, in Pediatric cardiology, 2008, precum si Kampmann, in anul 2000, BMJ, Heart.
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Masuratoarea parametrului TAPSE realizat in modul M a fost comparata cu valorile normale
propuse de studiul Nunez, publicat in 2011 in Revista spaniola de Cardiologie.

Rezultate si discutii

Lotul studiat a fost format din 77 pacienti diagnosticati (marea majoritate in maternitate)
cu tetralogie Fallot,11 pacienti au fost neoperati, iar 66 pacienti au fost operati unistadial sau
bistadial. De asemenea au existat si 2 decese. Din cei 66 pacienti operati, 38 pacienti au
beneficiat de corectie totala per primam si 28 pacienti de corectie bistadiala - initial shunt
sistemico-pulmonar, urmat de corectia totala. Lotul studiat a fost preponderent de sex masculin-
85% baieti si 15% fete. Corectie chirurgicala tipul transvalvular s-a regasit pentru 38 pacienti, iar
de corectie totala tipul infundibular au beneficiat 28 pacienti. Varsta la operatie a fost diferita,
incepand cu 4 luni (shunt sistemico-pulmonar) pana la 14 ani, in functie de tipul de corectie si
etapa istorica de tratament chirurgical adoptata, precum si datorita adresabilitatii diferite la
serviciile medicale. Pacientii operati inclusi in lotul operati precoce, au avut varsta pana in 24
luni (2ani), iar cea mai mare frecventa la data operatiei, a fost in jurul varstei de 1 an (12 luni).
Pacientii operati precoce au beneficiat, in mare majoritate, de interventie chirurgicala
unistadiala, optim realizata pana la implinirea varstei de 2 ani (in intervalul 21 luni - 24 [uni).
Pacientii operati tardiv au avut varsta la operatie peste 2 ani (peste 24 luni), regasindu-se in lot
varste cuprinse intre 2 ani si 15 ani. Acesti pacienti au beneficiat de interventie chirugicala
bistadiala sau corectie chirugicala per primam, cu petec transvalvular pulmonar. Lotul de
pacienti operat tardiv a beneficiat in totalitate de corectie totala transvalvulara pulmonara. Cea
mai mare frecventa a varstei, a fost in jur de 3 ani, o alta crestere a frecventei s-a mai constatat
in jurul varstei de 5 ani. S-au masurat echocardiografic DTDvd, TAPSE - care au fost raportate
la suprafata corporald. Determinarea DTDvd (diametrul telediastolic ventricular drept), in cadrul
lotului operat precoce, a avut o frecventa mai mare in jurul valorii de 30mm. Pacientii operati
tardiv au avut cele mari ridicate frecvente ale DTDvd la valori cuprinse intre 20-30mm. Datele
obtinute pentru DTDvd la pacientii operati au fost comparate cu valori normale per suprafata
corporald, recomandate de Park Pediatric Cardiology 2008 si studiul Kampmann, BMJ, 2000.

Pentru colectarea si preprocesarea datelor medicale am folosit suita software
Microsoft Office, mai exact pentru colectarea datelor Microsoft Excel. Pentru prelucrarile
statistice mai complexe si realizarea graficelor am folosit R si RStudio ca si medii de
dezvoltare. am calculat deviatia standard pentru DTDvd medii din studiu si pentru mediile
DTDvd din Park. Am obtinut deviatia standard (DS)- DTDvd lot studiat de 7,586, iar pentru
valorile medii DTDvd din Park, DS - 4,818. Pentru a compara aceste doua medii, s-a folosit
testul t, Welch Two Sample t-test, unde t- 7,865, df-28,682, p value-1,21e-08, cu 95 %
interval de confidenta. Am obtinut p < 0.05, deci acceptam ipoteza alternativa, adica exista
diferente semnificative intre media DTDvd la pacientii din lot si cea din Park.

Am comparat mediile DTDvd la pacientii din studiu cu cele recomandate de studiu
BMJ, 2000, am aplicat t test, unde t = 9.2891, df = 78.073, p-value = 2.945e-14. Am folosit
ipoteza alternativa - exista diferente semnificative intre cele 2 esantioane, cu 95% interval



de confidentd si am concluzionat ca, acceptam ipoteza alternativa (p<0.05), adica exista
diferente semnificative intre mediile celor doua loturi.

Excursia sistolica a valvei tricuspide (TAPSE) masurata la pacientii operati a fost
raportata pe sexe in cadrul celor doua loturi - pacienti operati precoce si tardiv. De asemenea,
media TAPSE a fost comparata cu valori de referinta, date ca fiind valori normale TAPSE pe
grupe de varsta si sex, recomandate de studiul spaniol Nunes. Frecventa TAPSE la baieti in
lotul pacientilor operati a aratat o valoare crescuta de cazuri cu TAPSE 217 mm. Analiza
frecventei TAPSE in lotul operat, la sexul feminin a aratat ca au fost frecvente crescute la valori
ale TAPSE= 16mm, precum si 24 mm, cea mai mare frecventa la sexul feminin s-a inregistrat la
valoarea TAPSE 22 mm. Cea mai ridicata frecventd, indiferent de sex, in lotul operat tardiv, a
fost cu valoarea TAPSE de 17 mm. Am calculat deviatia standard TAPSE pentru pacientii
operati precoce si am obtinut DS=3.256385. Similar pentru lotul operat tardiv DS- TAPSE, unde
am obtinut 3.746138. Pentru compararea celor doua esantioane am folosit Welch Two Sample
t-test, unde t = 3.3081, df = 32.33, p-value = 0.00231. Formuladm ipotezele statistice -Ho:
diferentele intre media TAPSE la pacientii operati precoce si cei tardiv apar datorita sansei si
Ha: Exista diferente semnificative statistic intre media TAPSE la pacientii operati precoce si cei
tardiv. Comparam p = 0.002311, cu pragul de semnificatie 0.05; p<0.05 => acceptam ipoteza
alternativa (Ha) si putem spune ca, din punct de vedere statistic, exista diferente semnificative
intre cele doua loturi.

Postoperator, in lotul de pacienti operati, am avut situatii fara restante chirurgicale
valvulare, fara complicatii postoperatorii, fara regurgitare tricuspidiana (RT), precum si
regurgitari valvulare tricuspidiene in grade variate. Cea mai mare frecventa a RT, indiferent de
lotul studiat (operati precoce sau tardiv), a fost RT minora, adica gradul I. in cadrul lotului operat
precoce, am obtinut RT minora (gradul 1) cu cea mai mare frecventa de cazuri. Pentru pacientii
operati tardiv, am obtinut RT usoara- gradul I, pentru cei mai multi dintre pacientii studiati.
Regurgitarea pulmonara (RP), in cadrul lotului operat precoce, a fost absenta in egald proportie
cu RP medie- gradul 1. in lotul operat tardiv nu au existat cazuri fara regurgitare pulmonara, toti
pacientii prezentand postoperator diferite grade de regurgitare pulmonara. In cadrul lotului
operat precoce, cele mai multe cazuri, cu cea mai Tnaltd frecventd, nu au prezentat stenoza
pulmonara (SP) restanta. Pacientii operati tardiv din studiu au fost - fara stenoza pulmonara
restanta postoperator si cu un grad minor de SP restanta.

Prezenta lucrare apare in contextul unor studii reduse efectuate in Romania pe aceasta
patologie, iar comparativ cu literatura de specialitate se inhcadreazd in recomandarile de
urmarire a bolii Fallot postoperator.

In acest studiu am determinat diametrul diastolic bazal VD - DTDvd (ECO M mode),
pentru a aprecia functia diastolicad a pacientilor operati si TAPSE - pentru a estima functia
sistolica VD.

Cazuri particulare - am prezentat 5 cazuri clinice interesante, care au incitat in
diagnostic, istoric medical, documentatie organizatorica si decizii terapeutice de urgenta, carora
le-am expus din imaginile echocardiografice si buletinele echografice realizate.



Concluzii

Sustinem ca existd diferente statistice semnificative, deoarece p =
0.002311, comparat cu pragul de semnificatie 0.05; p<0.05 => la masuratorile TAPSE pe
lotul operat precoce si tardiv, raportate la valorile de referinta din literatura.

In cazul valorilor DTDvd, existd, de asemenea diferente statistice pe loturile
operate precoce si tardiv, comparativ cu datele din literatura, pentru ca p<0.05, asa cum a
demonstrat prelucrarea statistica.

Pacientii din lotul operat precoce, care au beneficiat de interventie
chirugicala per primam (cel mai adesea corectie tipul infundibular) sau bistadial (shunt si
corectie tip infundibular), sunt cei mai avantajati, au prezentat cele mai putine restante
chirugicale. Asa cum arata calculul statistic, in lotul pacientilor operati precoce nu s-au
regasit RT, RP sau SP restantd sau au fost, in putine cazuri RT, RP, SP restanta
cuantificate ca si grad usoare sau medii.

Tehnica chirurgicala e dificil de evaluat in rezultatul postoperator, dar consideram
ca are o importanta majora asupra rezultatului postchirurgical.

Pacientii din lotul studiat precoce, marea majoritate a acestora, au beneficiat
de o viata sociala corespunzatoare varstei, tablou clinic bun, echilibru cardio-pulmonar, cu
insertie sociala buna, dezvoltare neuro-psihica normala, comparativ cu pacenti pediatrici
fara malformatii cardiace asociate.

Insertia sociala a fost studiata psihologic (nu face obiectul de studiu al tezei
prezente); dar putem afirma c& gradul de recuperare este direct proportional cu suferinta
hipoxica cronica, precum si cu restantele postoperatorii prezente.

Ventriculul drept corectat precoce va regresa ca hipertrofie si va prezenta
performante miocardice optime, normale pentru varsta, asa cum am demostrat prin
calculul TAPSE si DTDvd in cadrul loturilor studiate.

Conform indicatiilor chirurgicale actuale, sustinem in baza a celor studiate, ca
interventia chirurgicala realizatéd optim, pana la varsta de 2 ani, ideal in jurul véarstei de 1
an, realizata unistadial, corectie totala tipul infundibular este benefica, pentru ca
dezechilibrul ventricular drept - atriu drept este mai putin constituit si, in consecinta este
reversibil. Amanarea momentului chirugical peste varsta de 2 ani, cAnd morfologia inimii
drepte a fost de hipertrofie marcata, a determinat ca interventia chirurgicald sa se
realizeze transvalvular, cu prelucrarea chirurgicala a valvei pulmonare si, implicit cu
restante chirurgicale la nivelul valvei pulmonare. Afectarea functiei ventriculare a fost
consecinta interventiei chirurgicale tardive, cu interesarea volumului telediastolic drept,
apoi a dimensiunilor diastolice ventriculare drepte (evaluata prin DTDvd) si, ulterior a
contractilitatii miocardice drepte, evaluata prin TAPSE.

Odata cu dezvoltarea chirurgiei cardiace pediatrice (cardioprotectie si tehnici
chirugicale) nu s-a mai optat pentru corectia bistadiala, ci pentru corectia totala unistadiala
si cu scaderea varstei pacientilor la momentul operator. in secolul 21 se apeleaza la
corectia de tip bistadial (shunt si corectie totald), doar pentru formele extreme ale bolii
Fallot (de exemplu cele cu atrezie de pulmonara sau stenoza pulmonara severa) sau in
cadrul asocierii cu diferite sindroame genetice.



Toate tehnicile de finete si performantd imagistice de evaluare cardiaca,
urmarirea bolii Fallot la distanta, trebuie s& se adreseze ventricului drept, care este
general este si mai dificil de apreciat cu tehnicile curente

Nici un pacient nu a fost afectat emotional, constréans pentru a participa la studiu,
nu s-au facut publice identitatea sau datele de contact, prezentul studiu a fost realizat
dupa acceptul apartinatorilor acestor pacienti.

Filtrul neonatal este important in malformatiile cardiace cu indicatie chirurgicala,
deci si in tetralogia Fallot, diagnosticul de certitudine s-a stabilit echocardiografic in cazul
nou nascutilor cu cianoza, suflu sistolic, instabilitate hemodinamica. De asemenea,
investigatiile echografice au indicat momentul pentru interventia chirurgicala optima.
Complexitatea si severitatea morfologicad a fost adesea asociatd cu alte leziuni in cadrul
unui sindrom genetic.

Evaluarea ventricului drept la pacientii cu boala Fallot in preoperator sau cu
evolutie naturala este neimportanta, performanta sistemica a VD nu este afectatad in boala
Fallot necorectata. Dupa corectia chirurgicald, datorita modificarilor produse (plastia
infundibulara sau plastia transanulara pulmonara), se poate destabiliza valva tricuspida
(regurgitare tricuspidiana) si genera restante: stenoza sau regurgitare pulmonara. Tipul si
momentul corectiei, precum si restantele valvulare prezente pot afecta dimensiunile si
functia VD. In urmarirea de lunga durata a bolii Fallot post corectie, sunt important de
urmarit pentru VD: dimensiunile, contractilitatea, parametrii de performanta sistolica si
diastolica, si sincronismul ventricular.

Datele obtinute ar putea sa fie baza unor studii noi, care sd permita evaluarea
performantelor ventriculare drepte, prin compararea masuratorilor inimii drepte, cu ajutorul
tuturor variantelor imagistice moderne existente.
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