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DEFECTUL SEPTAL ATRIAL



m DSA (ostium secundum) apare izolat
in 5-10% din toate MCC.

m Sex ratio B:F = 1:2

m 30-50% din copiii cu MCC prezinta un DSA.

Atrial Septal Defect
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m Exista 4 tipuri de DSA :

- defect ostium secundum (50-70%)

- defect ostium primum (30%), izolat (15%)
- defect sinus venos (10%) + DVPA (10%)
- defect sinus coronar (rar)



m Cel mai frecvent tip de
DSA.

= |n centrul septului
Interatrial.

s Varianta: Foramen ovale
patent (foarte mic DSA).




m Loc Il ca frecventa/DSA.

m Localizat: portiunea
Inferioara a septului
Interatrial.

m Asociat frecvent cu:

= cleft de valva mitrala
(fanta in VMA).




m Mai rar.

m Localizat: superior, la
ambusarea VCS.

m Asociaza: DVPA (1 vena
pulm dr. dreneaza in AD)




m Rest al circulatiei fetale.

m Aspect de flap.

m Se deschide cand creste
presiunea intratoracica.




Anamneza. Manifestari clinice
Examen fizic

ECG

RXx cardiopulmonara
Echocardiografie



Anamneza. Manifestari clinice
Sugarii si copiii cu DSA sunt de obicei asimptomatici.

Examinarea fizica

Greutatea = mai mica decat cea N.

Auscultatoric: suflu sistolic de ejectie, gradul [I-11l/6 in
spatiul Il parasternal stang, caracteristic!

Defect mare = suflu slab!!!




Electrocardiograma
= normal, DAD de +90 - +180 grade si HVD moderata, HAD
m BRD cu un tipar de RSR in V1 este tipic.




Radiografia
m Cardiomegalie cu dilatare AD si dilatare VD.
m Segment proeminent al AP.
s Circulatia pulmonara este accentuata.




Echocardiografie

DSA sinus venos DSA ostium secundum DSA ostium primum



Echocardiografie

B Semne indirecte de sunt stg-dr. sunt intotdeauna prezente:
- dilatare cavitati drepte
- dilatare AD
- dilatare VD
- AP dilatata, prin hiperdebit.

m Ecografia transesofagiana (TEE)
poate fi folosita ca alternativa.



DSA ECHO




RMN cardiac




s Grade de hipertensiune pulmonara

PSAP Normala 18 — 25 mm Hg
Usoara 30 — 40 mm Hg

Moderata 40 — 70 mm Hg
Severa > 70 mm Hg



Inchiderea spontana a DSA ostium secundum a aparut in
40% din cazuri in primii 2-4 ani de viata.

Defectul se poate micsora la unii pacienti.
Rata totala de inchideri spontane - 87%.

Majoritatea copiilor cu DSA raman activi si asimptomatici.



Insuficienta cardiaca apare extrem de rar.

Insuficienta cardiaca si HTP se dezvolta la adulfii de
20-30 de ani, neoperati.

Aritmii atriale (fibrilatia) pot aparea la adulii.

Accidentele cerebrovasculare, rezultate din embolizarea
paradoxala printr-un defect septal atrial, sunt o
complicatie foarte rar intalnita.



Restrictia la exercitii fizice nu este necesara.
Nu necesita profilaxia endocarditei infectioase.

La copiii cu insuficienta cardiaca se recomanda
tratament medical.

Se practica inchiderea DSA ostium secundum prin
folosirea unui dispozitiv tip umbreluta la cateterism

cardiac.
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m Precoce: = Eroziuni
= Embolizarea device-ului = Moarte subita
= Fibrilatie A, SVT
= Bloc AV
= Pericardita lichidiana
= Hematoame
= Fractura de device
= Perforatie cardiaca



2005 36th Bethesda Conference on Eligibility
Recommendations for Competitive Athletes with
Cardiovascular Abnormalities. ..

DSA mici fara HTP

pot partcipa la toate sporturile de competitie
DSA mari fara HTP

pot participa la sport
DSA moderate/mari cu HTP severa

DSA cu HTP usoara



m 3-6 luni post interventie

= Poate participa la sport daca nu are HTP, bloc AV sau
disfunctie miocardica.

= Test de efort, daca prezinta conditile de mai sus.

s American Heart Association (AHA):
= nu are indicatie de profilaxie a endocarditei bacteriene,
m decat daca are asociat sau



Indicatii.
Qp/Qs> 1.5:1 indica inchidere chirurgicala.

Un sunt mic reprezinta un indiciu pentru operatie din
cauza riscului de embolizare paradoxala si de accidente
cerebrovasculare.

HTP severa reprezinta contraindicatie pentru operatie.

Momentul operator.

Operatia este indicata la varsta de 3-4 ani, deoarece
exista posibilitatea inchiderii spontane.

Operatia trebuie efectuata mai rapid daca dezvolta
insuficienta cardiaca ce nu raspunde la tratament medical.



B Procedura. By-pass cardiopulmonar :

m sutura simpla sau
m petec pericardic sau Teflon.

Mortalitatea - sub 1%
Complicatii: accidente cerebrovasculare si aritmii

Monitorizarea postoperatorie
Aritmii atriale sau nodale — postop. la 7-20% pacienti.

Ocazional, boala nodului sinusal — SSS:
m apare dupa corectarea DSA sinus venos,
m poate necesita medicatie antiaritmica si/ sau PM



DEFECTUL SEPTAL VENTRICULAR



Ventricular
septal defect]

from left
ventricle to \
right ventricle '\

m Defectul septal ventricular (DSV) este forma cea mai
obisnuita a MCC.

m 15-20% din totalul cazurilor de MCC necianogene.



m Septul interventricular se imparte in:

- 0 portiune membranoasa mica (5-20% DSV)
- 0 portiune musculara mare (70% DSV)

m Defectele variaza ca marime:
- mici < 0.5 cm, fara importanta hemodinamica
- mijlocii 0.5 — 1 cm
- mari > 1 cm, produc insuficienta cardiaca, HTP



Anamneza. Manifestari clinice

= DSV mic
= pacient asimptomatic
= crestere si dezvoltare normale.

m DSV moderat-mare
= cresterea si dezvoltarea intarziate
= toleranta scazuta la efort fizic
= infectiile pulmonare repetate
= insuficienta cardiaca



Examenul fizic

m Sugarii cu un DSV mic sunt bine dezvoltati.

= |nainte de varsta de 2-3 luni, sugarii cu un DSV mare au o
greutate foarte scazuta si pot prezenta semne de
iInsuficienta cardiaca.

m Suflu sistolic regurgitant, gradul 2-5/ 6, in spatiului -1\
parasternal stang, cu iradiere in spita de roata.






Electrocardiografia

m DSV mic, ECG e normal.
m DSV moderat, pe ECG poate apare HVS.
m DSV mare, ECG prezinta hipertrofie biventriculara.




Radiografia
m Cardiomegalie de diferite grade ce afecteaza VS.

s Gradul de cardiomegalie este legat de magnitudinea
suntului stanga-dreapta.

m Circulatia pulmonara este incarcata.
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Echocardiografia

m Echografiile bidimensionale si Doppler pot identifica:
= numarul,
= dimensiunea si
= localizarea exacta a defectului,
= estimand presiunea in AP,
= pot identifica alte defecte asociate si
= pot estima magnitudinea suntulul.
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DSV muscular




= Inchiderea spontana apare la 30-40% din pacientii cu
DSV membranos si muscular, in primele 6 luni de viata,
mai frecvent in cazul defectelor mici.

m Aceste DSV nu isi maresc dimensiunea o data cu
inaintarea in varsta, ci tind sa scada.



m Insuficienta cardiaca apare la copiii cu DSV mari, de
obicel nu inainte de 6-8 saptamani.

m HTP poate sa apara chiar si la varsta de 6-12 luni la
pacientii cu defecte mari.

m Endocardita infectioasa apare foarte rar.



Insuficienta cardiaca, daca apare, trebuie tratata cu digoxin,
diuretice si captopril, pentru a vedea daca cresterea in G
poate fi impulsionata.

Alimentatia se fractioneaza po sau se administreaza prin tub
nazogastric.

Daca nu exista HTP, nu este necesara restrictia la exercifii
fizice.

Mentinerea igienei dentare si a profilaxiel cu antibiotice
impotriva endocarditei infectioase sunt importante.

Este posibila inchiderea cu umbrela a defectelor musculare
selectate.



Indicatii
Sugarii mici care prezinta DSV mairri, IC si retard de crestere sunt tratafi

initial medicamentos si trebuie operati in primele 6 luni de viata.

Sugarii care prezinta HTP, dar nu si IC, trebuie sa faca un cateterism
cardiac la varsta de 6-12 luni si apoi trebuie operati.

Copiii cu DSV mari si cu RVP crescut trebuie operati cat mai repede
posibil.

Sugarii si copiii cu DSV mici, fara IC si HTP nu sunt operati de obicei.
Operatia nu este indicata in cazul unui DSV mic, cu Qp/Qs<1,5:1.

Operatia este contraindicata la pacientii cu RVP/RVS>0,5 sau cu
afectiune pulmonara obstructiva vasculara cu sunt dreapta-stanga
predominant.



Procedura

= Inchiderea directa a defectului sub by-pass
cardiopulmonar si/ sau hipotermie.

Mortalitate

s Mortalitatea chirurgicala este de 2-5% dupa varsta de 6
luni.

s Mortalitatea este mai mare la sugarii mai mici de 2 luni, la
copiii cu defecte asociate si la cei cu DSV multiple.



Complicatii
BRD major apare post corectie prin ventriculotomie
dreapta.

sunturile reziduale persista la 20% din pacient, iar
accidentele cerebrovasculare sunt extrem de rare.

Dispensarizarea postoperatorie
Controalele trebuie efectuate la fiecare 1-2 ani.

Activitatea nu trebuie restrictionata daca nu au aparut
complicatii in urma operatiel.

m Profilaxia EB se efectueaza 6 luni postoperator.

In suntul rezidual postoperator, profilaxia EB trebuie
continuata.



CANALUL ARTERIAL
PERSISTENT



m Persistenta a structurii normale fetale intre AP stanga si
aorta descendenta, adica la 5-10 mm distal de originea

artereil subclaviculare stangi.

= Ductul are forma de con, scurt sau lung, drept sau
SinuUOoS.




m CAP apare in 5-10% din cazurile totale de MCC,
excluzand prematurii.

m Apare mai des la fete (ex: M:F=1:3).

m CAP este o problema obisnuita la copiii nascuti
prematur.



Manifestari clinice.
Cand ductul este mic pacientii sunt asimptomatici.

Un CAP cu sunt mare poate cauza infectii ale tractului
respirator inferior.

Examenul fizic

Tahicardia si dispneea pot fi prezente la sugarii cu CAP cu
sunt mare.

Suflu continuu, sistolo-diastolic grad 1- 4/ 6 se deceleaza in
spatiul Il parasternal stang cu iradiere
Interscapulovertebrala.






Electrocardiografia

ECG pentru CAP este similara cu cea din DSV.
In cazul unui CAP moderat, poate fi observata HVS.

Radiografia
Rx cardiopulmonar — similar cu DSV
CAP mic - Rx cp poate fi normala.
CAP larg — Rx cp releva cardiomegalie.
Circulatia pulmonara este crescuta.



Echocardiografie

Incidente de vizualizare:
m PAS (parasternal ax scurt) tranaortic
m Suprasternal




Echocardiografie
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m CAP la nou nascuti la termen rezulta din anormalitatea
structurala a muschiului neted.

m CAP la prematuri rezulta din raspunsul intarziat al ductului
la O2.



Insuficienta cardiaca si/ sau pneumonia recurenta apar
daca suntul este mare.

Netratat, un CAP larg poate produce HTP severa.

Endocardita bacteriana este de regula mai frecventa in
cazul CAP mici decat al celor mari.

Extrem de rar, poate aparea un anevrism al CAP care
uneori se poate rupe.



Indometacinul si Nurofenul este eficient imediat nastere la
copiii cu CAP.

Nu este necesara restrictia la exercitii fizice in absenta
HTP.

Profilaxia endocarditei bacteriene trebuie efectuata.

Se tenteaza inchiderea ductului cu ajutorul diverselor
dispozitive (ex: dispozitivul in forma de umbrela dubla) la
concurenta cu inchiderea chirurgicala.
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Indicatii. CAP, indiferent de marime, reprezinta un indiciu
pentru operatie. HTP severa reprezinta contraindicatie.

Programarea. Intre varsta de 6 luni si 2 ani sau in
momentul cand diagnosticul este stabllit, in cazul unui
copil mai mare.

La sugarii cu IC, HTP usoara sau pneumonie recurenta,
operatia trebuie efectuata de urgenta.

Proceduri. Ligaturarea si sectionarea prin toracotomie
posterolaterala stanga fara by-pass cardiopulmonar.

Mortalitatea sub 1% din pacienti.






m Complicatii
m Complicatiile postoperatorii sunt rare:
m afectarea nervului laringian recurent (raguseala)
m afectarea nervului frenic stang (paralizia
hemidiafragmei stangi)
m afectarea ductului toracic (chilotorax)

m repermeabilizarea ductului este posibila dupa
ligaturarea ductului fara sectiune.

m Monitorizarea postoperatorie
= Nu este necesara daca nu apar complicatii chir.

= Activitatea nu trebuie restrictionata.

m Profilaxia endocarditei bacteriene se efectueaza 6 luni
post operator.



Leziuni obstructive

. Stenoza pulmonara

. Stenoza aortica
. Coarctatia de aorta



STENOZA DE ARTERA
PULMONARA



Apare in 8-12% din MCC.

Stenoza pulmonara poate fi:

m valvulara - valva pulmonara este ingrosata, cu comisuri
absente sau contopite si un orificiu mic;

s subvalvulara, infundibulara; este de obicei asociata cu un
defect septal ventricular mare;

m supravalvara, numita si stenoza a trunchiului AP; este
adesea asociata cu rubeola congenitala sau sindromul
Williams.



Stenoza de artera pulmonara

Valvulara Subvalvulara Supravalvulara




m Anamneza. Manifestari clinice

SP moderata — copliii sunt complet asimptomatici.

Stenoza moderat-severa - dispneea de efort si
oboseala pot fi prezente.

Stenozele severe - durerile toracice pot aparea.



Examinarea fizica

s Majoritatea pacientilor sunt bine
dezvoltati.

m Nou-nascutii cu SP stransa sunt cianotici
si tahipneici.

s Suflu sistolic ejectional (gradul 2-5/ 6)
spatiul Il parasternal stang, cu iradiere in

Spate.

m Cu cat suflul este mai puternic si mai
lung, cu atat stenoza este mai severa.




Electrocardiografia

m ECG este normala in stenoza pulmonara usoara.
m DAD si HVD - in stenoza pulmonara moderata.

= DAD, HAD si HVD in stenoza pulmonara severa.
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Radiografia

m Dimensiunea inimii este de obicel normala.

(dilatare poststenotica).




Echocardiografia
s Echografia bidimensionala parasternala in ax scurt:
= cuspe ale valvelor pulmonare ingrosate,
= miscare sistolica restrictionata (doming).

= trunchiul AP este deseori dilatat (dilatare
poststenotica).

m Studiile Doppler estimeaza gradientul de presiune.
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Grade de severitate stenoza AP - gradient:

O Usoara < 50 mm Hg
. Moderata 50 — 75 mm Hg
1 Severa > 75 mm Hg



Restrictia activitatilor fizice - doar in stenoza AP severa.
Profilaxia endocarditei bacteriene.

Valvuloplastia cu balonas a stenozei valvare pulmonare
semnificative (presiunea sistolica in ventriculul drept >50 mm

HQg).

Prostaglandina E1 in stenoza pulmonara critica - mentine
circulatia prin CAP.

Valvulotomia percutana cu balonas — se tenteaza
Daca nu reuseste — corectie chirurgicala!



Indicatii si moment operator

m Stenoza AP valvulara si o presiune in VD >80 mm Hg, post
valvuloplastia cu balonas fara succes, necesita operatie.

m Stenoza AP critica necesita valvulotomie cu balonas sau
operatie de urgenta.

s \Valvulotomia este efectuata pentru stenoza valvelor AP.



Stenoza supravalvulara AP necesita petec de largire sau
tub de Dacron.

Stenoza infundibulara necesita rezectia muschiului si un
petic de largire TEVD.

Mortalitate chirurgicala:
= mai putin de 1% la copiii mai mari
= 10% la sugarii in stare critica

Monitorizarea postoperatorie

Profilaxia endocarditei bacteriene este necesara si dupa
tratamentul chirurgical.

Echocardiografia periodica si studiile Doppler sunt
necesare pentru a estima gradientul de presiune.



STENOZA AORTICA



3-6% din cazurile totale de MCC.
Afecteaza mai des sexul masculin (M:F = 4:1).

Stenoza aortica valvulara:
- valve aortice bicuspe, unicuspe sau tricuspe.

Valva Ao bicuspa: o comisura contopita si un orificiu excentric
- forma cea mai frecventa
Valva Ao unicuspa:
- mai rar intalnita
Valva Ao tricuspa:
- trei cuspe neseparate si un orificiu central stenotic
- forma cel mai rar intalnita.



Stenoza aortica

N Valv Supra V Sub V CMH




m Stenoza aortica supravalvulara:

m constrictie anulara deasupra valvei aortice, la
marginea superioara a sinusului Valsalva.

= ocazional, AOA este difuz hipoplazica.

= este adesea asociata cu sindromul Williams, care
Include retardmental si facies elfin, de spiridus.

m Stenoza subvalvulara:
= ingustare prin diafragm sau dintr-o
= ingustare lunga, fiboromusculara, tunel, a TEVS



Manifestari clinice.Anamneza.
Stenoza aortica usoara-moderata - asimptomatici.

Ocazional poate apare intoleranta la exercitii fizice.

Grad sever de obstructie - durere toracica la efort,
extenuare sau sincopa.

Sugarii cu stenoza critica a valvei aortice pot prezenta
rapid insuficienta cardiaca.



Examinarea fizica
Pacientii sunt dezvoltati normal.

TA este normala.
Puls slab in stenoza aortica severa.

Pacientii cu stenoza aortica
supravalvulara pot prezenta o
presiune sistolica mai mare in bratul
drept decat in cel stang.



Suflu sistolic supraclavicular drept sau la A. carotide.

“Facies elfin” si retard mental pot fi asociate cu stenoza
aortica supravalvulara (sindromul Williams).

Nou-nascutii cu stenoza aortica severa pot prezenta IC.

Suflu sistolic ejectional grav/ gros, de gradul 2-4/ 6, in
spatiul |l parasternal drept, cu o transmisie buna catre gat
sau apex.




Electrocardiografia

= |n cazurile usoare ECG este normal.

m HVS este prezenta in cazurile severe.

m Se coreleaza severitatea stenozei aortice si anomaliile ECG .




Radiografia
m Dimensiunea inimii este de obicel normala.

s O aorta ascendenta dilatata sau un buton aortic
proeminent pot fi observate in cazul stenozei aortice
valvulare, ca rezultat al unei dilatari poststenotice.

m Cardiomegalia semnificativa apare daca este IC.

= Nou-nascutii cu stenoza aortica critica prezinta
cardiomegalie generalizata cu congestie pulmonara
venoasa.



Echocardiografia

= SA valvulara:
Linia de coaptare e centrala la o valve aortica normala.

O linie de coaptare excentrica sau linii de inchidere
multiple ale valvei aortice — semnifica stenoza AO valv.




m PAS trans Ao — normal tipar Y.

m Valva aortica bicuspa - in forma de minge de fotbal.
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m Stenoza valvel aortice tricuspide apare ca un tipar Y
puternic in diastola, un orificiu mic, central in sistola, cu trel
comisuri Ingrosate.

s O valva aortica unicomisurala - orificiu circular pozitionat
excentric in radacina aortica si fara cuspe distincte vizibile.
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Stenoza AO valvulara:
= PAL, PAS
m Cuspe aortice ingrosate cu restrictie la deschidere in sistola.

Stenoza AO subvalvulara:
= PAL si apical 5 camere

= membrana subaortica discreta de-a lungul TEVS, chiar sub
valva aortica

Stenoza aortica supravalvara:
= suprasternal
= Ingustare supravalvulara

Studiile Doppler estimeaza severitatea stenozel.
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Grade de severitate a stenozei
aortice

Vmax - usoara < 3.5 m/sec
- moderata 3.5 —4.0 m/sec
-severa > 4.0 m/sec

Pmax
- usoara 16 — 36 mm Hg
- moderata 36 — 50 mm Hg
- moderat severa 50 — 75 mm Hg
- severa > 75 mm Hg



Pmed transvalvular
- usoara <20 mm Hg
- moderata 20 — 35 mm Hg
- severa > 35 mm Hg



Angio CT

LAO/RAO 17
CRAN/CAUD 7




Angio CT
Stenoza Ao supravalvulara




Durerile toracice, sincopa si chiar moartea subita (1-2%
din cazuri) pot aparea la copiii cu stenoza AO severa.

|IC apare in cazuri de stenoza AO severa la nou-nascufi
sau la adulti.

Gradientul de presiune creste semnificativ o data cu
cresterea copilului, deoarece volumul cardiac se mareste.

Stenoza se poate agrava o data cu inaintarea in varsta,
prin calcificarea cuspelor.

Aceasti pacienti necesita inlocuirea valvelor.

Endocardita bacteriana apare la 4% din pacientii cu
stenoza AQ valvulara.



lgiena orale si profilaxia endocarditei bacteriene.

Copiii cu stenoza AO moderat-severa nu trebuie sa
efectueze efort fizic sustinut.

Nou-nascutilor in stare critica cu IC necesita masuri
anticongestive: agenti inotropl, diuretici si prostaglandina
E1.

Valvuloplastia percutana cu balonas se poate tenta la nou-
nascuti.

Evaluarea echo Doppler este necesara la fiecare doi ani la
coplil asimptomatici cu stenoza usoara-moderata si mai des
la cel cu stenoza severa.



Valvuloplastie aortica

Inlocuirea valvei aortice poate fi necesara in cazul unei
valve aortice unicuspide sau bicuspe foarte displastice.

Copiii mai mari si adolescentii care au avut deja
valvulotomii aortice pot necesita inlocuirea valvel.

Aceasta procedura utilizeaza o valva mecanica sau, o
bioproteza porcina.
= \alva mecanica necesita tratament anticoagulant.

= Valva porcina sau alografele aortice nu necesita anticoagulanti
dar au durabilitate limitata.



Indicatil si moment operator

Nou-nascutii cu IC prin stenozei AO critica, necesita operatie urgenta.

Copiii cu stenoza aortica severa si cu gradientul de presiune sistolica
de 75 mm Hg necesita operatie.

Copiii cu gradientul de presiune sistolica de 50-70 mm Hg reprezinta
un grup controversat.

Operatia de inlocuire a valvei trebuie amanata, daca este posibil, pana
cand o valva de marime adulta poate fi folosita.

Copiii asimptomatici cu un gradient de presiune sistolica mai mic de 50
mm Hg nu necesita operatie.

Simptomele legate de stenoza aortica (dureri anginoase, sincope), cu
rezultate anormale la testele de efort, reprezinta indicatii pentru
operatie, chiar daca gradientul sistolic este 50 mm Hg.



Mortalitatea

Rata totala a mortalitatii: 15% - 20% la nou-nascuti si
copiii mici cu stenoza AO valvulara.

Nou-nascutii bolnavi si cei cu un statut functional
preoperator slab au o rata a mortalitatii de 40%.

In cazurile de stenoza supravalvulara si subvalvulara
discreta, decesul se inregistreaza in mai putin de 1% din
cazuri.

Complicatii
RA semnificativa dupa valvulotomia aortica.



Dispensarizarea postoperatorie

Examinarea anuala cu ECG si Rx este necesara la toti pacientii care
au suferit o operatie a valvei aortice.

Aproximativ 25% din pacienti necesita inlocuirea valvei la 15-20 de
ani dupa operatia inifiala.

Interzicerea sporturilor ce necesita efort fizic intens si sustinut poate fi
necesara la copiii cu stenoza aortica si/ sau RA reziduale moderate.

Profilaxia endocarditei trebuie efectuata dupa toate tipurile de operatii
ale valvel aortice.

Incidenta endocarditei bacteriene nu scade dupa operatia de valva, ci
poate chiar creste.

Anticoagulantii sunt necesari dupa o inlocuire cu valva prostetica
mecanica, dar nu si dupa o inlocuire cu o valva de tesut biologic.



COARCTATIA DE AORTA



m Ingustare a AO descentente juxtaductal.
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m Apare in 8-10% din MCC.
m Afecteaza mai des baietii (M:F=2:1).

m Dintre pacientele cu sindrom Turner, 30% au coarctatie de
aorta si pot dezvolta disectie de aorta.
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Coarctatia de aorta este aproape intotdeauna intr-o pozifie
juxtaductala.

85% din pacientii cu coarctatie de aorta au o valva aortica
bicuspida.

cu CoAO sunt AOD este
aprovizionata cu sange din partea dreapta a inimii prin
CAP, in timpul vietii intrauterine si la nastere. O data cu
inchiderea CAP, acesti copii devin simptomatici. Circulatia
colaterala nu se dezvolta in mod normal.

cu CoAO sunt AOD este
aprovizionata cu sange din VS prin AOA si prin istmul
aortic in timpul vietii intrauterine si dupa. Circulatia
colaterala normala se dezvolta gradat.



NN si sugaril cu CoAo - simptomatici
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Copiii cu CoAo - asimptomatici

m AOD primeste sange din VS prin AOA si istm.
m Colateralele se dezvolta gardat, dar exista circulatie.




Manifestari clinice. Anamneza.

m Hranirea deficitara, dispneea si greutatea corporala
foarte scazuta sau semnele de soc circulator acut pot
aparea in primele 6 saptamani de viata.



Examinarea fizica

Sugarii cu CoAO sunt palizi si au dispnee de diferite grade.

Oliguria sau anuria, socul circulator general si acidemia
severa sunt des intalnite.

Cianoza diferentiala poate fi prezenta:

= doar jumatatea inferioara a corpului este cianotica, din
cauza suntului ductal dreapta-stanga.

Pulsurile periferice pot fi slabe ca rezultat al insuficientei
cardiace.

m Nu apare nici un suflu cardiac la 50% din copiii bolnavi.
m Un suflu nespecific de ejectie sistolica este audibil in zona

precordiala.



Electrocardiografia

= Axa QRS normala, HVD si BRD sunt prezente la
majoritatea sugarilor cu CoAQO., mai frecvent decat HVS.

s HVS apare la copiii mai mari.

Radiografia

= Cardiomegalia marcata si edemul pulmonar, sau congestia
venoasa pulmonara, sunt de obicei prezente.



Echocardiografia

m Echocardiografia 2D si studiile Doppler dezvaluie de obicei
localizarea si dimensiunea coarctatiel.

= Din incidenta suprasternala, o “platforma” de {esut in forma
de pana/ sageata poate fi observata distal fata de A.
subclavie stanga, in AOD.

m Studiile Doppler de deasupra si de sub zona de coarctatie,
impreuna cu ecografia bidimensionala, sunt de ajutor in
evaluarea severitatii.
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m Prostaglandina E1 pentru a redeschide CAP si pentru a asigura
fluxul catre AOD si rinichi.

= Masuri intense anticongestive cu agenti inotropici cu actiune de
scurta durata (dopamina, dobutamina), diuretice si oxigen.

= Angioplastia cu balonas la sugarii bolnavi la care procedurile
chirurgicale standard implica un risc sporit.



Procedurile chirurgicale variaza de la institufie la institutie.
Rezectia si anastomoza termino-terminala.

Aortoplastia consta in inserarea unui petic eliptic de Dacron
pentru a extinde diametrul lumenulul.

Daca insuficienta cardiaca sau socul circulator apar foarte
devreme, operatia trebuie efectuata de urgenta.

Tratamentul medical prelungit nu este recomandat.

Mortalitatea
Rata mortalitatii la pacientii este sub 5%.



Complicatii postoperatorii

Insuficienta renala postoperatorie este cea mai frecventa
cauza de deces.

Obstructia reziduala si/ sau recoarctatia apar in 6-33% din
cazuril.

Evolutie

Aproximativ 20-30% din toti pacientii cu CoAO prezinta IC
inainte de varsta de 3 luni.

Daca boala nu este detectata sau/ si ramane netratata,
decesul se poate produce din cauza insuficientei cardiace

si a blocajului renal la copiii simptomatici cu CoAO.



Dispensarizarea postoperatorie

Controalele la 6-12 luni, deoarece recoarctatia este
posibila.

Controalele sunt si mai importante daca operatia a fost
efectuata in primul an de viata.

Profilaxia endocarditel bacteriene trebuie continuata dupa
iIndicatiile medicului, din cauza valvel aortice bicuspide
asociate si a coarctatiel reziduale.

Angioplastia cu balonas poate fi efectuata daca apare o
recoarctatie semnificativa.

Trebuie urmarita si tratata HTA.



Manifestari clinice. Anamneza.

m Majoritatea copiilor sunt asimptomatici.

m Ocazional, copiii se plang de extenuare si/ sau
dureri de picioare dupa exercitiile fizice.



Pacientii cresc si se dezvolta normal.

Pulsul arterial la artera femurala este absent sau slab.

Exista hipertensiune in brate sau valorile presiunii
sanguine in brate sunt mai mari decat acelea de la
membrele inferioare.

Presiunea sistolica la picioare poate fi cu 20 mm Hg mai
mica decat in brate.

Suflu sistolic poate fi prezent la nivel suprasternal.

Suflu de ejectie sistolica, de gradul 2 - 4/ 6 poate fi auzit
In spatiul Il parasternal drept.



Radiografia
m Dimensiunea inimii poate fi normala.
m Poate fi observata dilatarea AOA.

m Eroziunile costale intre a patra si a
opta coasta pot fi observate la copiii

mari, dar foarte rar la copiii mai mici
de 5 ani.




Electrocardiograma

s Axa QRS la stanga si HVS se intalnesc adesea.
m ECG este normal la 20% din pacienti
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Echocardiografia

m Incidenta suprasternala vizualizeaza zona coarctata.
= \Valva aortica bicuspida este de obicel prezenta.

m Examinarea Doppler releva severitatea obstructiel.



Echocardiografia
m Suprasternal — se vizualizeaza CoAo.

m Asociaza valva Ao bicuspida.

m Examinarea Doppler releva severitatea obstructiel.
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Incizuri costale — dilatari vase




Evolutie. Complicatii

m O valva aortica bicuspida poate cauza stenoza si/ sau
regurgitare, o data cu inaintarea in varsta.

m Endocardita bacteriana poate apare pe valva aortica sau
pe zona coarctata.

= Insuficienta acuta a VS, ruperea aortel, hemoragia
iIntracraniana, encefalopatia hipertensiva si bolile
cardiovasculare hipertensive pot apare la varsta adulita.



lgiena dentara si profilaxia endocarditei bacteriene.

Copiii cu CoAQO usoara trebuie tinufi sub observatie, pentru
a se putea detecta din timp hipertensiunea in brate sau
diferentele mari de tensiune intre brate si membrele
Inferioare.

Crizele hipertensive, daca apar, trebuie diagnosticate si
tratate adecvat.

Angioplastia cu stentare pentru coarctatia nativa
(neoperata) este recomandata.



Mortalitatea
= Mai mica de 1% la copiii mai mari.

= CoAO cu hipertensiune in extremitatile superioare, cu un
gradient de presiune sistolica de 20 mm Hg sau mai mare
intre brate si picioare indica corectia chirurgicala.

m La copiii mai mari, operatia trebuie facuta imediat dupa
stabilirea diagnosticului.

= Daca apare HTA severa, IC sau cardiomegalie, operatia
trebuie efectuata chiar si la o varsta mai mica.



Copiii cu CoAQO usoara (gradient mai mic de 20 mm Hg) pot
fi luati in considerare pentru operatie daca gradientul creste
in urma exercitiilor fizice.

Rezectia segmentului de coarctatie si anastomoza termino-
terminala este procedura chirurgicala pentru coarctafia de
aorta la copii.

Se prefera angioplastia cu stent in centrele bine dotate.

Complicatii
Dupa operatie poate sa se mentina sau sa reapara HTA.



Dispensarizarea postoperatorie

m La controalele anuale trebuie luate in considerare
urmatoarele elemente:

m persistenta sau revenirea HTA in brate si picioare la unii pacienti
(cauza hipertensiunii nu este pe deplin elucidata),

= diferentele de tensiune intre brate si picioare, fapt ce sugereaza
recoarctatia,

m Se accentueza necesitatea continuarii profilaxiei endocarditel
bacteriene.

m Daca coarctatia de aorta recidiveaza, dilatarea cu
balonas trebuie luata in considerare fiind considerata o

procedura sigura, sau restentarea.



Multumesc!



