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Ce sunt malformatiile cardiace congenitale?

Malformatiile cardiace congenitale (MCC) sau cardiopatiile congenitale sunt anomalii ale inimii care apar in
momente diferite ale vietii intrauterine si pot fi diagnosticate in utero, la nastere, in copildrie sau chiar la varsta
adulta. MCC, malformatiile congenitale cele mai frecvente ale nou-nascutilor (afecteaza 1% dintre nou-nascuti),
pot apare izolat sau asociat unor altor anomaliilor de sisteme i organe.

Severitatea MCC este variabild, de la defecte minore (de exemplu, comunicdri intre cavitdtile inimii) care pot
ramane nediagnosticate pand la varsta adulta deoarece nu afecteaza dezvoltarea si functionarea organismului,
pand la malformatii de severe, incompatible cu viata.

MCC pot fi tratate astfel incdt copilul dumneavoastrd sd poatd duce o viatd normald. Copilul si
familia dumneavoastrd nu sunt sinquri, personalul Institutului de Boli Cardiovasculare ,Prof. Dr.
George |.M. Georgescu”, Sectiei de Neonatologie (Spitalul Clinic de Obstetricd-Ginecologie ,Cuza
Vodd”) si Clinicii de Cardiologie Pediatricd (Spitalul Clinic de Urgentd pentru Copii ,Sfdnta Maria”)
din lasi vd std la dispozitie pentru a vd fi aldturi si a vd ajuta.

Care sunt cauzele malformatiilor cardiace
congenitale?

(auzele aparitiei MCC nu sunt cunoscute, dar s-au identificat o serie de factori genetici si de mediu care pot fi
implicati in determinismul acestor afectiuni:

EREDITATEA - MCC se pot transmite genetic si pot afecta unul sau mai multi membri ai familiei. MCC se pot asocia
cu sindroame genetice sau anomalii cromozomiale (de exemplu, sindrom Down, sindrom Turner). Pe tot parcusul
sarcinii se pot efectua teste specifice care indica aparitia potentiala a malformatiilor sau anomaliilor genetice ale
fatului;

MEDICAMENTELE - administrarea anumitor medicamente pe perioada sarcinii poate creste riscul de aparitie a
unor malformatii fetale. Femeile insarcinate sunt rugate a consulta medicul inainte de administrarea oricarui
medicament; dacd acest lucru nu este posibil, sunt rugate a citi cu atentie prospectul pentru identificarea
potentialelor efecte adverse fetale (risc teratogen);

DIABETUL MATERN - diabetul zaharat, atat cel diagnosticat inainte de sarcind cat si cel care poate surveni doar in
timpul sarcinii (gestational), este o afectiune care poate interfera cu dezvoltarea normala a fatului. Riscul de MCC
poate fi redus prin respectarea calendarului de investigatii si consultatii elaborat de medicll'obstetrician, precum
si prin controlul requlat al glicemiei (nivelul zahdrului din sange);

INFECTII VIRALE - contractarea anumitor infectii virale in timpul sarcinii (de exemplu, rubeold in primul trimestru
de sarcina) creste riscul de aparitie a MCC;

ETIOLOGIA MULTIFACTORIALA este determinanta majord a MCC (85-90%) si presupune asociefea aleatarie, pe
fondul unei predispozitii genetice/gene mutante, a unor factori.de medius(de-exemplu, infedfii‘ materne,
preponderent virale, expunerea mamei la agenti toxici, afectiuni sistemice:materne, etc).



Cum se formeaza si din ce este alcatuita inima?

Inima este un organ musculo-cavitar situat central in cadrul sistemului cardiovascular,
localizat in partea stdngd a toracelui, cu rolul de a asigura, prin contractii ritmice,
circulatia sangelui in organism.
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La adult, inima este alcatuitd din patru cavitati, 2 atrii si 2 ventricule conectate la 2 teritorii de circulatie:
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Clasificarea malformatiilor cardiace congenitale
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Cum se manifesta malformatiile cardiace
congenitale?

Cel mai frecvent, MCC sunt diagnosticate la nastere sau in perioada de nou-ndscut cand circulatia trece de la cea de
tip fetal la cea normald.

Prima etapad in ingrijirea si tratarea unui copil cu MCC constd in recunoasterea acesteia pe baza semnelor si
simptomelor clinice:

RESPIRATIE DIFICILA - copilul respira mai repede, cu respiratii scurte;

OBOSEALA LA EFORT - unele MCC se pot manifesta doar atunci cand copilul aleargd sau se joacs, moment in care
oboseste mai repede decat alti copii de aceeasi varstd, respira cu dificultate sau extremitatile (buzele, degetele)
devin cianotice (se invinefesc);

PREZENTA DE EDEME (acumulare excesiva de lichid) - copilul poate

prezenta picioarele sau abdomenul tumefiate ca urmare a acumuldrii
excesive de lichid in tesuturile moi de la nivelul membrelor inferioare sau
a cavitatii abdominale. Uneori, venele de la nivelul gétului pot fi
proeminente, pulsatile;

RETARD iN CRESTERE SI DEZVOLTARE - organismul unui copil cu MCC
severa nu se oxigeneaza adecvat motiv pentru care copilul nu creste
suficient in fnaltime si greutate, corespunzdtor varstei;

kf 4 U}»

AGITATIE - un sugar cu MCC poate fi agitat datoritd dificultatilor
respiratorii;

ALIMENTARE DIFICILA - un sugar cu MCC gravé nu se alimenteazi
corespunzator comparativ cu un sugar normal aflat la aceeasi varsts;

CIANOZA (colorareainalbastrua
tequmentelor si mucoaselor) -
datoritd comunicarilor anormale
dintre cavitatile inimii sangele
din mica si marea circulatie se
amestecd, gradul de oxigenare
scade, situatie care se
accentueaza in conditii de efort
fizic (plans, tuse, supt, alergat),
ceea ce determind cianozarea
extremitatilor (degete, buze).




Suflu cardiac, ritm de galop
Tahicardie, bradicardie sau alta aritmie
Tahipnee, raluri, wheezing

Puls femoral slab sau absent
Hepatomegalie

iTegumente reci, palide, cianoza difuzg

Suflu sau zgomote cardiace anormale
Cianoza si hipocratism digital
Hepatomegalie
Presiune arteriald membre superioare >
membre inferioare
Bombarea regiunii precordiale
Aritmii

Dispnee

Dificultti in alimentatie/oboseala la sup
Transpiratii excesive

Deficitul cresterii ponderale

Infectii respiratorii recurente

Tuse cronica sau crize hipoxice

Dispnee

Scaderea tolerantei/capacitatii de efort
Deficit de crestere

Infectii respiratorii recurente
Pozitia,pe vine” (squatting)
Lipotimii/sincope

Durere toracica




Etape de diagnostic a malformatiilor cardiace
congenitale

Odatd suspectata si identificata prezenta unei MCG, copilul trebuie evaluat de o echipd multidisciplinara in vederea
precizarii diagnosticului clinic, morfofunctional si stabilirii planului terapeutic.

Examinarea unui copil suspectat de MCC trebuie facutd sistematic, intr-o manierd pe cat posibil neinvaziva,
coroborand datele obfinute prin anamneza, examen clinic si paraclinic, etape ce constituie bilantul minim de
evaluare a MCC.

Medicul va va chestiona cu privire la anumite semne, simptome si posibile manifestari clinice ale MCC din viata
copilului (alimentatie, toleranta la efort, odihna, agitatie, crestere ponderala, etc.) raportate la varsta si activitatea
specifica varstei.

Medicul trebuie sa evalueze posibila expunere a mamei in timpul sarcinii la substante toxice sau infectii, prezenta
unor afectiuni materne (diabet zaharat, lupus), istoricul familial de malformatii congenitale.

EXAMEN CLINIC

Medicul va inspecta copilul pentru a identifica anomalii fizice care sugereaza existenta unei MCC:

e  aspect general (copil linistit / vioi / agitat / letargic), stare de nutritie;
o fontanela anterioard deprimata;

e  deschiderea largd a ndrilor pe parcursul respiratiei;

e  colorarea teqgumentelor (cianozd, paloare, marmorare, icter);

e  veneale gatului (jugulare) proeminente;

o disfunctie respiratorie (frecventd, dispnee, tiraj);

e  edeme ale membrelor.

Dupa inspectie, medicul va palpa regiunea precordiald si pulsul periferic.
ASCULTATIA

Medicul evalueaza semnele vitale si ascultd inima si plamanii copilului cu ajutorul
stetoscopului pentru a identifica prezenta unor zgomote anormale sau
modificarea/abolirea zgomotelor respiratorii.

ELECTROCARDIOGRAMA (ECG)

Electrocardiogramainregistreaza neinvaziv activitatea electricd a inimi
prin intermediul unor electrozi plasati pe piele. In cazul cardiopatiilor
congenitale, ECG indicd dilatarea cavitafilor inimii sau aritmii specifice
asociate anumitor tipuri de malformatii.




Etape de diagnostic a malformatiilor cardiace
congenitale

e *ﬁ RADIOGRAFIA TORACICA
. ®® . Radiografia toracicd presupune examinarea toracelui copilului folosind o dozd redusd de
. ! radiatii X a pentru a obtine o imagine a siluetei cordului, vaselor mari, plamanilor si cutiei
’ toracice. Tn cazul MCC se identificd modificiri ale siluetei cordului (dilatarea anumitor
cavitdti), ale vaselor mari sau parenchimului pulmonar.
ECOCARDIOGRAFIA

Ecocardiografia este tehnica de examinare imagisticd neinvazivd a inimii
cu ajutorul ultrasunetelor, inofensive pentru organismul copilului.
Ecocardiografia permite stabilirea diagnosticului, evalueaza severitatea
afectiunii din punct de vedere calitativ si cantitativ (modul Doppler) si
este utila in cadrul urmaririi evolutiei MCC si a evaludrii rezultatelor
tratamentului medical sau chirurgical.

CATETERISMUL CARDIAC

(ateterismul cardiac este o investigatie radiologica invaziva care
presupune examinarea cavitatilor cordului si a vaselor dupa injectarea
directd a unei substante de contrast pe bazd de iod. Injectarea se face prin
intermediul unor instrumente speciale introduse printr-o incizie practicata
in artera femurald, in regiunea inghinald. Prin cateterism se pot explora
structuri care ‘nu sunt vizualizate ecocardiografic si se pot masura
presiunile din vase si cavitati. In cazuri atent selectate cateterismul poate
asocia manevre terapeutice (fenestratii, inchidere de defecte).

TOMOGRAFIA COMPUTERIZATA (CT) SI IMAGISTICA PRIN
REZONANTA MAGNETICA (IRM)

(T si IRM reprezinta metode de imagistica sectionald care necesita
injectarea unei cantitati mici de substanta de contrast printr-o vena de la
plica cotului. In cazul CT, copilul primeste o dozd de radiatii mai mica
decdt la cateterism. IRM este inofensiva pentru pacient, dar. necesita
sedare in cazul copiilor. Prin (T se pot caracteriza morfologic MCC;iar prin
IRM atat morfologic cat si functional, fard determindri presionale.




Tratamentul malformatiilor cardiace congenitale

In functie de tipul si severitatea MCC exista mai multe strategii terapeutice. Unele MCC (foramen ovale permeabil)
nu necesitd tratament, alte MCC, severe, pun in pericol viafa copilului si impun instituirea de urgentd a
tratamentului.

OBSERVATIE SI CONTROL PERIODIC in MCC care nu necesita tratament sau la copii la care se impune
temporizarea tratamentului pand la 0 anumita varsta;

TRATAMENT MEDICAMENTOS - simplu, in cazul infectiilor intercurente sau complex, reprezintd uneori unica
alternativa terapeuticd. Tn MCC inoperabile, amelioreazd functia cardiaci sau se poate asocia metodelor de
tratament chirurgical sau interventional;

TRATAMENT INTERVENTIONAL - progresele tehnice si tehnologice din domeniul cardiologiei interventionale
permit actualmente tratarea coarctatiei de aorta prin plasarea unei endoproteze (structura metalicd tubulara,
expandabild) in regiunea afectata, precum si a defectelor septale sau canalului arterial persistent cu ajutorul unor
dispozitive care inchid comunicarea anormald. De tratament interventional pot beneficia stenoza aortica severd,
TVM fara DSA sau DSV (atrioseptostomie), canalul arterial permeabil, coarctatia de aortd sau restenozele
postchirurgicale;

TRANSPLANTUL CARDIAC SAU CARDIOPULMONAR reprezintd ultima alternativa terapeuticd in MCC care nu au
indicatie de tratament chirurgical sau interventional.

Xratamentul chirurgical reprezintd metoda terapeuticd de electie pentru majoritatea MCC. In
intteaga lume existd variate procedee chirurgicale complexe care vizeazd fie corectia totald
(anatemicasifizologicd), cu asigurarea unuistatus fizic i a unei sperante de viatd similare copiilor
sanatosi, fie paleatiaMCCincurabile, cu'scopul de a ameliora statusul cardiovascular si sistemic al
copilului.




Tratamentul chirurgical al malformatiilor cardiace
congenitale

PREGATIREA PREOPERATORIE

Anterior interventiei chirurgicale se indica o serie de examene de specialitate (examen stomatologic, ORL, biologic,
etc.) pentru a exclude alte afectiuni care ar putea contraindica sau complica operatia. Cu 2 saptdmani inainte de
interventie trebuie limitat contactul copilului cu persoane care prezinta semne si simptome de infectie. Interventiile
chirurgicale pe cord deschis presupun efectuarea de transfuzii de sange, motiv pentru care vi se va solicita donarea
de catre persoane din anturajul dumneavoastrd a unei anumite cantitati de sange.

MOMENTUL OPERATOR

Exista MCC care necesitd tratament chirurgical imediat, in primele ore/zile de viata si sunt considerate urgente
medico-chirurgicale. Un grup de MCC impune urmadrire de specialitate si interventie chirurgicald intr-un moment
ulterior, considerat de cdtre chirurgi si cardiologi a fi optim pentru pacient.

INTERVENTIA CHIRURGICALA )
Masina cord—p{ginaatnm o A
Sénge oxigenat pormpat in cirvulatie \x&.

Interventiile chirurgicale se pot efectua:

e pe cord batand (,inchis”) - prin sternotomie
mediand sau toracotomie laterald stanga sau '-.\__‘
dreapta (ligatura PCA, repararea coarctatiei de ‘et
aortd, interventii paliative);

e pecord oprit (,deschis”) - majoritatea interventiilor
chirurgicale se efectueazd pe cord oprit, prin
sternotomie mediand sau toracotomie laterala.
Functionarea inimii este sistata temporar! prin
administrarea unei solutii speciale (cardioplegie);
oxigenarea si pomparea sangelui fiind.realizatd de
0 masind speciald cord-plaman (circulatie
extracorporeald);

e minim invaziv - procedurile “minim invazive
presupun realizarea unor incizii mici prin care se
introduc instrumente speciale (trocare) utilizate
pentru inchiderea unor comunicdri intra sau
extracardiace (PCA, DSA).
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Tratamentul chirurgical al malformatiilor cardiace
congenitale

In functie de tipul si severitatea afectiunii, se pot efectua una sau mai multe interventi chirurgicale. MCC simple se
pot corecta total intr-o singura interventie in majoritatea cazurilor. MCC severe, complexe, impun iniial
interventie paliativd cu scopul de a ameliora statusul cardiovascular al copilului, urmata de 1-2 interventii cu
vizd curativd pentru corectarea totald a defectelor.

Interventiile paliative constau in realizarea de sunturi (comunicari artificiale intre marea si mica circulatie) care
au drept scop cresterea fluxului pulmonar. Rezultatul constd in diminuarea cianozei, ameliorarea simptomatologiei
si dezvoltarea retelei vasculare pulmonare in vederea operatiei corective. Cele mai cunoscute sunturi sunt Blalock
Taussig modificat (comunicare intre trunchiul arterial brahiocefalic sau artera subclaviculara si o arterd pulmonard),
Glenn (comunicare intre vena cava superioara si artera pulmonard dreaptad) si Fontan (comunicare prin intermediul
unui tunel intra sau extracardiac intre vena cavé inferioara si artera pulmonara dreapta). In anumite MCC cu flux
pulmonar crescut se practicd stenozarea artificiald a trunchiului arterei pulmonare (banding) pentru a reduce fluxul
exageratsiapreveni instalarea unei boli vasculare pulmonare severe siireversibile care ar contraindica o interventie
corectiva ulterioard.

Interventiile curative au rezultative definitive sau presupun repararea partiald a structurilor cardiace cu rezultat
functional corespunzator. Interventiile curative sunt posibile in unele MCC (persistenta de canal arterial - ligatura,
defecte septale atriale sau ventriculare - inchidere cu petec de pericard autolog, coarctatia de aorta - rezectia sau
largirea portiunii ingustate, tetralogia Fallot - repararea sau reconstructia tractului de ejectie a VD siinchiderea DSV
cu petec de pericard autolog, transpozitie de vase mari - sectionarea vaselor mari si anastomozarea lor cu
ventriculul corect anatomic, boala Ebstein - plastia valvei tricuspide, etc.). Tn anumite cazuri (de exemplu, sindrom
de cord stang hipoplazic), corectia nu este posibila, tratamentul chirurgical fiind limitat la maxim 3 interventii
paliative.

Procedeul Fontan cu tunel Sunt bidirectional Glenn
intracardiac

inchidere
defect

Anastomoza VS
T artera pulmonars
drcapti

&

INGRIJIRI POSTOPERATORII

/' Tunel
intracardiac

Dupa interventia chirurgicald, copiluleste spitalizat in unitatea de terapie intensivd unde este ingrijit corespunzator
si monitorizat continuu. Pe masura_ameliorarii starii generale, copilul este deconectat de la dispozitivele de
monitorizare si se transfera pe sectie unde se incep procedeele de recuperare cardiovasculara.



INGRIJIREA PLAGII OPERATORII

Plaga operatorie trebuie mentinuta curata si uscatd, fara a aplica unguente sau alte produse nerecomandate de
medic, fiind de preferat pansarea cu materiale sterile de personal avizat. Se verifica zilnic incizia pentru a detecta
semne precoce de infectie ( roseatd, indurare, secretii, durere, caldurd locald) si se evitd expunerea directa la soare
a pldgii operatorii.

Activitatea fizica. La sugari si copiii mici, in majoritatea cazurilor, nu se impune limitarea activitatii fizice uzuale.
In prima lund postoperator se evita ridicarea copilului de brate. La scolari si adolescenti se impune limitarea
activitatii fizice pentru aproximativ 6 saptdmani postoperator, pentru a permite cicatrizarea completd a sternului.
Se evitd activitatile ce ar putea leza cutia toracica (ciclism, jocuri de contact, jocul cu mingea) si ridicarea de greutati.

Revenirea copilului in colectivitate este posibila doar cu avizul medicului din a 2-a lund postoperator.

Semne si simptome de alarma. in cazul in care survin febra, tulburari de respiratie, roseatd sau secretii purulente
la nivelul pldgii sternale, tulburdri de apetit sau somn trebuie sd vd prezentati copilul la medicin cel mai scurt timp.

Recomandari

e vaccindrile se amand cu 4-6 saptamani;
e tratamentele stomatologice se evitd tip de 3 luni;
e  nuseadministreazd sau intrerupe medicatia fara avizul medicului curant.

Ingrijirea copilului cu malformatie cardiaca
congenitala

ACTIVITATEA FIZICA. Cazurile in care activitatea fizica este
complet contraindicata sunt rare. Cardiologul pediatru va
poate sfatui cu privire la pragul de efort permis in functie'de
afectiunea copilului dumneavoastra. Expertii recomandd
pentru copiii de 5-17 ani cel putin 60 de minute de activitate
fizicd moderata / zi. Senzatia de cdldura, accelerarea pulsului
si a respiratiei, roseata fetei sunt reactii normale la efort.
Copilul trebuie sa opreasca efortul in cazul“in care apar :
urmdtoarele acuze: ameteald sau senzatie de lesin, paloare'sau coIorarea albastrme afetei, senzatie importanta de
lipsa de aer ce impiedicd vorbirea, palpitatii, oboseald extrema:

Participarea copiilor cu MCC la orele de educatie fizica trebuie incurajata, cu informarea prealabila“profesorilor
privind conditia medicald si avizul medicului cardiolog pediatru.




ALIMENTATIA. Alimentatia adecvatd este importantd in cazul copiilor cu MCC, alimentarea naturald putand fi
suficientd pentru o crestere adecvatd in majoritatea cazurilor. Tn situatii speciale, pediatrul poate indica
suplimentarea alimentatiei prin formule hipercalorice.

In cazul unor copii cu afectiuni severe se impune alimentarea prin sondé naso-gastrica. Pentru dezvoltarea adecvatd
a unui copil cu MCC este necesar un aport de 140-200 cal/kgc/zi.

VACCINAREA. Copiii cu MCC fac parte din populatia cu risc inalt, motiv pentru care sunt inclusi in schemele de
vaccinare de rutind. Suplimentar, se iau in considerare vaccinarea antipneumococica (in jurul varstei de 2 ani) si
antigripala (incepand de la varsta de 6 luni).

PREVENTIA ENDOCARDITEI. Copiii cu MCC prezinta riscul de a dezvolta o infectie specifica inimii numita
endocarditd bacteriand. Endocardita survine atunci cand ajung bacterii in fluxul sangvin, secundar unor manevre
medicale, cel mai frecvent stomatologice, sau diseminarii de la alte structuri infectate (de exemplu, amigdale).

Bacteriile se cantoneaza si prolifereaza la nivelul structurilor valvulare cardiace sau a comunicdrilor anormale si
produc boala. Medicul va va informa asupra riscului aparitiei endocarditei si va prescrie un regim antibiotic adecvat
a fi administrat inaintea oricaror procedee medicale invazive (stomatologice, chirurgicale, etc.).

Prognosticul malformatiilor cardiace congenitale

Copiii cu MCC diagnosticati precoce si tratafi corespunzator beneficiaza de cel mai bun prognostic si speranta de
viata posibile.

Patologiile asociate frecvent la copiii cu MCC sunt infectiile acute de cdi respiratorii superioare, pneumoniile,
anemia carentiald feripriva, rahitismul carential si malnutritia protein-calorica cronica.

Copiii diagnosticati cu MCC trebuie monitorizati periodic de medic pediatru/cardiolog pe tot parcursul vietii pentru
a reduce riscul de aparitie a noi leziuni sau de agravare a celor existente.

Pe parcursul ultimilor 20 de ani prognosticul MCCs-a.ameliorat semnificativ, de |a o rata de supravietuire de numai
40% la sfarsitul primului de an de viatain 1986, la 0 un procent:de 88.6% de copii cu MCC care ajung la vrsta adultd
in zilele noastre conform unui studiu realizat in 2010 pe 7497 pacienti cu MCC diagnosticati i tratati in perioada
copilariei.

Dinpunctulnostru de vedere, fiecare M(C trebuie consideratd o entitate clinico-chirurgicald aparte,
caracterizata prin evolutie specificd si moment operator precis, evaluarea, diagnosticarea, tratarea
si urmdritea.pacientilorfiind'realizatdunitar si coordonat, de o echipd multidisciplinard formatd
din chirurg cardiac, anestezist, cardiolog pediatru si medic de familie.



Screeningul malformatiilor cardiace congenitale
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*Examinarea ecocardiografica este indicata tuturogcopiilogla care se identificadin suﬁ_
sistolic la o evaluare de rutind. :

Adaptat dupa Texas Pulse Oximetry Project (http:// www.texaschildrens.org)



ABREVIERI

AD - atriu drept MCC - malformatii cardiace congenitale
Ao - artera aorta PCA - persistenta de canal arterial

AS - atriu stang TVM - transpozitia de vase mari

(T - computer tomografie V(I - vena cava inferioara

DSA - defect septal atrial V(S - vena cavd superioard

DSV - defect septal ventricular VD - ventricul drept

ECG - electrocardiogramd VS - ventricul stang

IRM - imagistica prin rezonan{a magnetica
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