MALFORMATIILE CONGENITALE
DE CORD CIANOGENE

- TRANSPOZITIA DE VASE MARI
. TETRALOGIA FALLOT
DRENAJ VENOS PULMONAR ANORMAL
- ATREZIA DE TRICUSPIDA
. BOALA EBSTEIN
. TRUNCHI ARTERIAL COMUN
. VENTRICUL STANG HIPOPLAZIC



TRANSPOZITIA DE VASE
MARI



1 2 tipuri transpozitii:
— D - TVM apare la aproximativ 5% din toate MCC.
— L — TVM (ventriculii sunt inversati — nu e cianogena)

1 Sex ratio M:F = 3:1

Connecting
‘ vessel (PDA)

Transposition of great arteries



1 TVM clasica-D - TVM:
— aorta porneste ant. sila dr (D), din VD,
— AP porneste post. din VS,
— separarea completa a circulafiel pulmonare si sistemice.
1 Pentru supravietuire sunt necesare.:

- defecte pt mixing: DSA, DSV, CAP.

1 TVM congenital corectata: L - TVM
— AO si AP sunt normal pozitionate
— ventriculii sunt inversati




Anterior ; NE- ¥ Posterior

Rt. Vent.




Manifestari clinice

Tranpoution of the Groast Vessels

(TGv)

3 Cianoza apare de la nastere.

1 Imediat postnatal apar:
— semne de IC
— dispnee
— dificultati de hranire




Examinarea fizica

1 Se percep sufluri de
defecte asociate.




Laborator

Hipoxemia arteriala severa +/- acidoza
Hipoxemia

ECG
DAD (+90 - +200 de grade).
HVD este prezenta dupa primele zile de viata.

HVS poate fi prezenta la sugarii cu DSV, CAP.
Ocazional HAD.



Rx

Cardiomegalie cu vascularizatie pulmonara crescuta
Silueta cardiaca in forma de ou
Mediastin superior ingustat




Echocardiografia

— vasele pleaca in paralel — “teava de pusca’;
— vasul posterior se bifurca = AP.

— marile artere apar ca “cercuri duble”.
— AP se afla in centrul cordului

— arterele coronare nu pornesc din aceasta artera
— AO este localizata anterior si la dreapta fata de AP.

patru camere:
— AP (se bifurca) pleaca din VS,
— aorta pleaca din VD si face crosa.



a1 Defecte asociate: DSV, CAP, pot fi evaluate.







Acidoza si hipoxia progresiva duc la deces fara mixing.

|IC apare in primele saptamani de viata.

Fara interventie chirurgicala, 90% din pacienti decedeaza.
Copiii cu SIV intact sunt grupul cel mai problematic.

Copiii cu DSV si CAP sunt grupul cel mai putin cianotic, dar
cel mai predispus IC si HTP.



1 Prostaglandina E1 se administreaza pentru mentinerea
deschisa a canalului arterial.

1 |C poate fi tratata cu digoxin si diuretice.



8 Proceduri paliative

— Procedura Rashkind - septostomia atriala cu lama =
urgenta.

8 Corectari definitive

1 Procedurile care comuta sangele din partea dr. si stg. la trei
nivele:

— nivelul atrial (operatiile de reparatie intraatriala, Senning
sau Mustard)

— nivelul ventricular (operatia Rastelli)
— nivelul marilor artere (swich arterial sau operatia Jatene).



Surgery for transposition of the great arteries — Arterial switch

y—— Pulmonary artery
Ductus switched to root

arteriosus of original aorta
divided

Aorta switched
to root of original
pulmonary artery

Coronary
arteries
reattached
Aorta and A to neo-aorta
pulmonary
artery
divided

Ductus
arteriosus
closed

Pericardial patch used
to reconstruct base of
new pulmonary artery
where the coronary
arteries used to be




Surgery for TGA with VSD and pulmonary stenosis — Rastelli repair

Y,
3

| —

—"-
/ L |l
5

l 2
,‘-%

X7

.~
-..

Conduit between / ) _
right ventricle , f - Conduit
and pulmonary
artery

Nk

e

Ventricular patch
allows blood to flow
from left ventricle
into the aorta




Complicatii postoperatorii

1 Obstructia returului pulmonar venos (<5%)
1 Obstructia returului sistemic venos (<5%)
1 Sunt rezidual intraatrial (>20%)

1 Disfunctia nodului sinusal (>50%)

1 Aritmii supraventriculare frecvente

1
1

Deces subit
HTP

Monitorizare
Control angio CT al arterelor coronare in timp



TETRALOGIA FALLOT



1 Tetralogia Fallot apare in 10% din MCC.
1 Defectul cardiac cianotic cel mai des intalnit la copii,

1 4 anomalii:
— DSV
— stenoza AP, sau obstructia TEVD
— HVD
— aorta calare pe sept, dextropozata

Pulmonary

Pulmonary
stenosis

Right
venltricular
hypertrophy




Manifestari clinice

1 Suflu sistolic este perceptibil Ia
nastere.

1 Majoritatea pacientilor sunt
asimptomatici, cu cianoza
usoara la nastere.

1 Imediat dupa nastere cianoza
severa poate fi observata in
tetralogie Fallot cu atrezie
pulmonara.

1 Dispneea la efort, crizele
hipoxice sau squattlnq ul apar
mai tarziu la sugarii si copiii
cianotici.




Apar grade variate de cianoza, tahipnee,
degete hipocratice si unghii in cadran de ceas.



Examinarea fizica

1 Cianoza, tahipnee, degete hipocratice si unghii in cadran de ceas.

1 Pozitie de sqatting la copill

1 Crize de cianoza

"“Tet spell”

stang

1 Suflu sistolic ejectional (gradul 3-5/ 6), spatiul |l parasternal stang -
de stenoza de AP.



ECG

a1 DAD (+120 - +150 de grade)
1 HVD

1 HAD.

Rx cp

2 Dimensiunea inimii este normala
sau mai mica decat cea normala.

a Circulatia pulmonara este redusa
1 “Cord in sabot” prin HVD.




Echocardiografia

PAL: HVD, AO calare pe sept, DSV.

PAS: TEVD, valva AP, inelul pulmonar, AP.
Doppler: estimeaza gradiente DSV si AP.
Anomalii asociate: DSA (pentalogie Fallot).

Tetralogy of Faliot

PAL
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Pacientii cianotici pot deveni si mai cianotici, ca rezultat al starii tot
mai grave a stenozei infundibulare si a policitemiei.

La copii pot aparea crize hipoxice.

Retardul cresterii poate fi prezent, daca cianoza este severa.
Abcesele cerebrale si accidentele cerebrovasculare apar foarte rar.
EB este o complicatie des intalnita.

Policitemia apare datorita cianozel.

Anemia hipocroma prin policitemie — e frecventa.



Crizele hipoxice sunt caracterizate prin:
— hiperpnee

— Iritabilitate

— plans prelungit

— clanoza progresiva

— scaderea intensitatii suflului cardiac.
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Crizele hipoxice apar intre varsta de 2 si 4 luni, de obicei dimineata,
dupa plans, hranire sau defecatie.

O pauza severa poate duce la extenuare, convulsii, accidente
cerebrovasculare sau poate provoca decesul.



— Copilul trebuie asezat cu genunchii la piept.

— De obicei se administreaza oxigen, cu toate ca efectul asupra
saturatiei arteriale cu oxigen nu a fost demonstrat.

— Acidoza trebuie tratata cu bicarbonat de sodiu (NaHCQO?3), iv.,
1mEqg/kg. Poate fi repetata la fiecare 10-15 minute.

NaHCQO3 reduce acidoza respiratorie.

— Dupa tratament copilul devine mai putin cianotic.




Daca crizele hipoxice nu raspund, se administreaza:
— Vasoconstrictori: fenilefrina, 0,02 mg/kg, iv.

— Propranolol, 0,01 - 0,25 mg/kg (in medie 0,05 mg/kg), iv. lent
(reduce FC si poate ameliora pauza hipoxica).

Dupa criza se initiata tratament cronic cu:
- Propranolol, 2 - 4 mg/kg/zi/po

- fractionat in 3 sau 4 doze

- pentru prevenirea recurentel.



Parintii trebuie sa fie invatati sa recunoasca crizele hipoxice si sa li
se spuna cum trebuie sa reactioneze cand apar.

Propranolol po este indicat pentru a preveni crizele hipoxice, pana la
momentuluil operator.

|giena orala si profilaxia EB = obligatoriu.

Anemia prin de deficit de fier, sec. poliglobuliei trebuie detectata si
tratata.



Blalock-Taussig

Ventricular

Septal Defect

Proceduri paleative de sunt
1 Procedurile de sunt sunt efectuate pentru a creste fluxul sanguin
pulmonar:
— nou-nascutii cu tetralogie Fallot si atrezie pulmonara
— sugarii foarte cianotici, mai mici de 3 luni
— sugarii mai mici de 3-4 luni, cu crize hipoxice, care nu raspund la
tratamentul medical

Tehnici

1 Suntul clasic Blalock-Taussig
— anastomoza intre artera subclavie si AP ipsilaterala



Operatia conventionala de corectare
1 Cat mai repede.

Indicatii si programare.

1 Corectie dupa varsta de 3-4 luni. Unele centre efectueaza
corectarea primara chiar si la sugari mai mici si la nou-nascutj.

1 Corectie totala la 1-2 ani dupa operatia de sunt.

Procedura
1 Corectarea totala: by-pass cardiopulmonar si stop circulator.

1 Procedura include:
1 inchiderea cu petec a DSV

1 largirea TEVD, prin rezectia tesutului infundibular sau plasarea unui
petec textil.



2-5% in primii 2 ani de viata.
Factorii de risc includ:
— DSV multiple si sindromul Down.

Hemoragice

Regurgitarea pulmonara

BRD major, post ventriculotomie dreapta - la peste 90% din pacienti
Bloc AV complet (<1%) sau aritmii ventriculare, rare.



Monitorizarea postoperatorie

Controale efectuate la 6 -12 luni.

Valvuloplastie pulmonara (Valva Melody) poate fi necesara in timp.
Pot sa apara aritmii. Necesita Holter ECG sau test de efort.

Poate fi necesara limitarea activitatii fizice, de diferite grade.
Profilaxia EB trebuie urmata toata viata.

Copiii cu disfunctii ale nodului sinusal pot necesita pacemaker.






