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stâng
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TF Tetralogie Fallot
TVM Transpoziţia vaselor mari
TVMca Transpozitia vaselor mari corectată 

anatomic
TM6M Testul de mers de 6 minute
TPVI Implantarea valvei pulmonare 

transcateter
TRAV Tahicardie prin reintrare 

atrioventriculară
TRIA Tahicardie cu reintrare intraatrială
TRNAV Tahicardie prin reintrare nodală
TSV Tahicardie supraventriculară
TV Tahicardie ventriculară
VAB Valvă aortică bicuspidă 
VCI Vena cavă inferioară
VCS Vena cava superioară
VD Ventricul drept
VDBC Ventricul drept bicameral 
VE/VCO2 Ventilaţia pulmonara/producţie de 

CO2

VTSVDi Volum telesistolic al ventriculului 
drept indexat

VTDVDi Volum telediastolic al ventriculului 
drept indexat

VPRep Înlocuirea valvei pulmonare
Vmax Viteză maximă Doppler
VS Ventricul stâng
VT Valvă tricuspidă
WHO Organizaţia Mondială a Sănătăţii
WU Unităţi Wood

1. PREAMBUL
Ghidurile însumează şi evaluează dovezile disponibile 
cu scopul de a ajuta medicii în propunerea celor mai 
bune strategii de management pentru fi ecare caz în 
condiţiile date. Ghidurile şi recomandările acestora ar 
trebui să faciliteze luarea deciziilor medicale în practi-
ca de zi cu zi. Cu toate acestea, decizia fi nală privind 
pacientul aparţine medicului responsabil în consultare 
cu pacientul sau aparţinătorul acestuia. 

Un număr important de ghiduri au fost elaborate în 
ultimii ani de către Societatea Europeană de Cardio-
logie (ESC) precum şi de către alte societăţi şi orga-
nizaţii. Datorită impactului acestora în practica clinică 
au fost stabilite criterii de calitate privind elaborarea 
acestor ghiduri pentru a face transparent pentru uti-
lizator întreg procesul decizional. Recomandările 
privind formularea şi elaborarea Ghidurilor ESC se 
găsesc pe site-ul ESC (https://www.escardio.org/Gui-
delines/Clinical-Practice-Guidelines/Guidelines-de-
velopment/Writing-ESC-Guidelines). Ghidurile ESC 

FOP Foramen ovale patent
FV Fibrilaţie ventriculară
HTAD Afecţiune ereditară a aortei toracice 
HTAP Hipertensiune arterială pulmonară
HTAP-BCC Hipertensiune arterială pulmonară 

asociată cu o malformaţie cardiacă 
congenitală

HTP Hipertensiune pulmonară
HVD Hipertrofi e ventriculară dreaptă
HVS Hipertrofi e ventriculară stângă
IC Indicatori de calitate
ICD Defi brilator implantabil
S-D Stânga - dreapta
MAPCAs Colaterale aorto-pulmonare majore
MCV Volum corpuscular mediu
MSC Moarte subită cardiacă
mWHO Modifi cat OMS
NOAC Anticoagulante orale non-vitamină K
NT-pro-BNP Peptid natriuretic tip N-terminal-

pro-B
NYHA New York Heart Association
OP Ostium primum
OS Ostium secundum
OTEVD Obstrucţie a tractului de ejecţie al 

ventriculului drept
OTEVS Obstrucţie a tractului de ejecţie al 

ventriculului stâng
PAP Presiune arterială pulmonară
PAPB Presiune arterială pulmonară blocată
PCA Persistenta canalului arterial
PDE-5 Fosfodiesterază tip 5
PM Pacemaker
PSVD Presiune sistolică în ventriculul drept
Qp:Qs Raport al debitului pulmonar/sistemic
rTF Tetralogie Fallot reparată
RA Regurgitare aortică
RMN Rezonanţă magnetică nucleară
RP Regurgitare pulmonară
RT Regurgitare tricuspidiană
RVP Rezistenţă vasculară pulmonară
SA Stenoză aortică
SCP Stimulare cardiacă programată
SCSH Sindromul cordului stâng hipoplazic
SP Stenoză pulmonară 
SubAS Stenoză subaortică
SupraAS Stenoză aortică subvalvulară
TA Tahicardie atrială
TAE Tahicardie atrială ectopică
TCPE Test cardiopulmonar de efort
TEVD Tract de ejecţie al ventriculului drept
TEVS Tract de ejecţie al ventriculului stâng
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Experţii care au contribuit la elaborarea ghidului 
au furnizat declaraţii de interese pentru toate relaţiile 
care ar putea fi  percepute ca un real sau potenţial 
confl ict de interese. Declaraţiile lor revizuite conform 
regulamentelor ESC pot fi  consultate pe site-ul socie-
tăţii (http://www.escardio.org/ guidelines).

Acest proces asigură transparenţa şi previne po-
tenţialele infl uenţe negative în procesele de elaborare 
şi revizuire. Orice modifi care în declaraţia de interese 
apărută pe parcursul lucrului la ghiduri a fost notifi ca-
tă către ESC şi adusă la zi. Grupul de lucru a primit 
întregul sprijin fi nanciar numai de la ESC fără nicio 
contribuţie din partea industriei farmaceutice. ESC 
CPG supraveghează şi coordonează pregătirea noilor 
ghiduri. Comitetul este, de asemenea, responsabil de 
aprobarea acestor ghiduri. Ghidurile ESC sunt supuse 
unui proces extins de revizuire din partea CPG şi a 
experţilor externi. După revizuirea corespunzătoare 
Ghidurile sunt aprobate de către toţi experţii grupu-
lui de lucru. Documentul fi nal este apoi aprobat de 
către CPG pentru publicarea în European Heart Jour-
nal. Ghidurile au fost elaborate după luarea atentă în 
considerare a datelor ştiinţifi ce şi medicale disponibile 
la momentul datării lor.

Sarcina elaborării ghidurilor ESC include şi crea-
rea instrumentelor educaţionale şi implementarea 
programelor de recomandări incluzând versiunea de 
buzunar a ghidului, slide-uri de sumarizare, broşuri cu 
mesajele principale, carduri de sumar pentru ne-spe-
cialişti şi versiuni electronice pentru aplicaţii digitale 
(telefoane inteligente etc.). Aceste versiuni sunt abre-
viate şi astfel, pentru informaţii detaliate, utilizatorii 
trebuie să acceseze textul integral al ghidului, dispo-
nibil gratuit via website ESC şi găzduit pe site-ul EHJ. 

reprezintă poziţia ofi cială a ESC asupra unui anumit 
subiect şi sunt aduse la zi în mod regulat.

În plus faţă de publicarea Ghidurilor de practică 
clinică, ESC desfăşoară programul internaţional al 
registrelor de boli şi intervenţii cardiovasculare (Eur-
Observational Research Programme), esenţial pentru 
evaluarea, procesul diagnostic şi terapeutic, utilizarea 
resurselor şi aderenţa la ghiduri. Aceste registre au 
rolul de a oferi o mai bună înţelegere a practicilor 
medicale în Europa şi în lume, bazându-se pe datele 
precise culese pe parcursul practicii clinice de rutină.

Mai mult chiar, ESC a elaborat şi integrat în acest 
document un set de indicatori calitativi (IC) care re-
prezintă uneltele de evaluare a nivelului de implemen-
tare a ghidurilor şi pot fi  folosite de către ESC, spita-
le, furnizori de servicii de sănătate şi medici pentru a 
cuantifi ca practica clinică precum şi pentru a fi  folosite 
în programele de educaţie medicală alături de mesa-
jele cheie ale ghidurilor în scopul îmbunătăţirii calităţii 
îngrijirii şi rezultatelor clinice.

Membri grupului de lucru au fost selectaţi de ESC 
incluzând membri ai grupurilor de sub-specialităţi ai 
ESC cu scopul de a reprezenta personalul medical im-
plicat în îngrijirea pacienţilor cu aceste patologii, Ex-
perţi în domeniu, selecţionaţi, au făcut o amănunţită 
analiză a datelor publicate referitoare la managemen-
tul unei anumite patologii in concordanţă cu politica 
Comitetului ESC pentru Ghiduri de Practică (CPG). 
O evaluare critică a procedurilor diagnostice şi tera-
peutice a fost aplicată, inclusiv aprecierea raportului 
risc-benefi ciu. Nivelul de evidenţă şi clasa de reco-
mandare a fi ecărei opţiuni de management au fost 
cântărite conform scalelor predefi nite aşa cum sunt 
subliniate mai jos.

Tabelul 1. Clasele de recomandări
Clasele de
recomandare Defi niţie Termenii sugeraţi pentru a fi  utilizaţi

Clasa I
Dovadă şi/sau acord general potrivit căruia un anume tratament sau o pro-
cedură este benefi că, utilă, efi cientă.

Este recomandat/ este indicat

Clasa II Dovezi contradictorii şi/sau divergenţă de opinie asupra utilităţii/efi cacităţii unui anumit tratament sau proceduri.
Clasa IIa Ponderea dovezilor/opiniilor este în favoarea utilităţii/efi cacităţii Ar trebui luat în considerare
Clasa IIb Utilitatea/efi cacitatea este mai puţin stabilită de dovezi/opinii. Ar putea fi  luat în considerare

Clasa III
Dovezi sau acord general potrivit căruia un anume tratament sau o proce-
dură nu este utilă/efi cace, şi în anumite situaţii, poate fi  dăunătoare.

Nu este recomandat

Tabelul 2. Nivelele de evidenţă

Nivel de evidenţă A Date derivate din multiple trial-uri randomizate sau meta-analize

Nivel de evidenţă B Date derivate dintr-un singur trial randomizat sau din studii mari non-randomizate

Nivel de evidenţă C Consensul opiniei experţilor şi/sau studii mici, studii retrospective, registre.
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Europeană de Cardiologie (ESC).

2.3 Noul format al ghidurilor
Noul format al ghidului este adaptat astfel încât să fa-
ciliteze utilizarea sa în practica clinică şi să întrunească 
cerinţele cititorilor concentrându-se pe recomandări 
condensate, clar expuse. La fi nalul documentului, sec-
ţiunea a 5-a propune subiecte de viitoare cercetare 
iar secţiunea a 6-a sumarizează mesajele cheie. Pentru 
mai multe informaţii poate fi  consultat ESC Textbook 
of Cardiovascular Medicine1.

2.4 Cum se foloseşte ghidul 
Comitetul subliniază faptul că mai mulţi factori de-
termină în ultimă instanţă cel mai potrivit tratament 
individualizat în cadrul unei anumite comunităţi. Aceş-
ti factori cuprind disponibilitatea echipamentului de 
diagnostic, experienţa cardiologilor şi chirurgilor în 
special în domeniul chirurgiei malformaţiilor şi inter-
venţiilor percutane şi, în special, preferinţele pacien-
tului bine informat. Mai mult, ţinând cont de lipsa da-
telor bazate pe experienţă în domeniul BCCA, majo-
ritatea recomandărilor sunt în mare parte rezultatul 
consensului experţilor bazat pe studii observaţionale 
prospective şi retrospective şi pe datele din registre. 
Astfel devierile de la recomandările ghidului pot fi  po-
trivite în anumite circumstanţe clinice.

2.5 Ce e nou in ghidul 2020? 
Recomandări revizuite selecţionate, noi recomandări 
şi noi concepte sunt rezumate în Tabelul 3. 

3. ASPECTE GENERALE

3.1 Prevalenţa malformaţiilor cardiace 
congenitale la adult 
Până la această dată prevalenţa malformaţiilor cardi-
ace congenitale la nivel mondial este de 9 la 1000 de 
nou-născuţi cu variaţii geografi ce substanţiale2,3. În 
vreme ce prevalenţa defectelor cardiace congenitale 
severe este în declin în multe ţări vestice/dezvoltate 
graţie screening-ului fetal şi avortului terapeutic, inci-
denţa totală la nivel global creşte4. Datorită evoluţiei 
tehnologice, medicale şi chirurgicale din ultimele de-
cade, peste 90% din copii născuţi cu BCC supravie-
ţuiesc acum până la vârstă adultă5. Ca o consecinţă, 
prevalenţa BCC în comunitate a crescut întrecând cu 
mult numărul copiilor cu BCC6. BCC pot fi  clasifi cate 
în uşoare, moderate sau severe (vezi tabelul 4).

3.2 Organizarea îngrijirii
Când pacienţii cu BCC se apropie de vârsta adultă 
trebuie transferaţi serviciilor cardiologice de adulţi.

Societăţile naţionale de cardiologie sunt încurajate să 
susţină, adopte, traducă şi implementeze toate ghidu-
rile ESC. Aplicarea programelor este necesară deoa-
rece s-a demonstrat că evoluţia bolii poate fi  infl uen-
ţată în mod favorabil prin aplicarea recomandărilor 
clinice.

Medicii sunt încurajaţi să ia pe deplin în considerare 
ghidurile ESC în exerciţiul raţionamentului clinic şi în 
stabilirea şi aplicarea strategiilor profi lactice, diagnos-
tice şi terapeutice. Cu toate acestea ghidurile ESC 
nu primează în niciun fel asupra responsabilităţii pro-
fesionale medicale de a lua deciziile potrivite cores-
punzătoare fi ecărei situaţii în parte în consultare cu 
pacientul sau aparţinătorul acestuia, după caz. Este, 
de asemenea, responsabilitatea medicului de a verifi ca 
reglementările şi regulamentele aplicabile în fi ecare 
ţară în ceea ce priveşte utilizarea medicamentelor sau 
dispozitivelor medicale la momentul prescripţiei.

2. INTRODUCERE

 2.1 De ce avem nevoie de noi ghiduri pentru 
managementul malformaţiilor congenitale 
cardiace la adult?
De la publicarea versiunii precedente a ghidului de 
management al bolilor congenitale cardiace la adult 
(BCC) în 2010, noi evidenţe s-au strâns privind acest 
grup de pacienţi, în special în sfera tehnicilor interven-
ţionale percutane şi a stratifi cării riscului in legatura 
cu momentul intervenţiei chirurgicale sau interventi-
onale, cat şi a tratamentului medical. Aceasta a făcut 
ca revizuirea recomandărilor să devină necesară. De 
vreme ce pacienţii adulţi cu malformaţii cardiovascu-
lare congenitale sunt în număr din ce în ce mai mare 
şi de vârste mai înaintate, inclusiv de vârsta a treia, 
s-a impus schimbarea terminologiei şi adoptarea ter-
menului de boală cardiovasculară congenitală la adult 
(BCCA) în întregul document, ceea ce este în concor-
danţă cu literatura internaţională.

2.2 Conţinutul ghidului
Luarea deciziilor în cazurile de BCCA presupune un 
diagnostic precis, stabilirea momentului intervenţiei, 
evaluarea riscului şi selectarea celui mai potrivit tip 
de intervenţie. În plus, aspectele particulare ale tra-
tamentului medical în cazurile de tipul insufi cienţei 
cardiace, hipertensiunii pulmonare (HTP) şi anticoa-
gularea sunt vizate. Aceste ghiduri concentrate asupra 
ACDH sunt orientate către managementul acestora 
şi, pentru mai multe detalii în cazul endocarditei, bo-
lilor valvulare izolate şi a afecţiunilor aortice, fac refe-
rire la ghiduri specifi ce publicate de către Societatea 
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Tabelul 3. Recomandări revizuite (R), noi recomandări (N) şi concepte - selecţie.
Aritmii

N
 
 
 
 
 

Nu existau recomandări formale privind aritmiile în ediţia 2010. Acestea au fost incluse - pentru detalii vezi tabelele din secţiunea 
3.4.2 şi 4.10. Sumarul celor mai importante:
 Sublinierea importanţei înţelegerii cauzei, mecanismului aritmiei şi anatomiei malformaţiei subiacente
 Sublinierea importanţei abordării multidisciplinare pentru tratamentul optim al aritmiei înaintea sau concomitent cu intervenţia 

chirurgicală sau percutană
 Considerarea ablaţiei precoce pe cateter ca alternativă a tratamentului medical pe termen lung pentru TSV sau TV simptomati-

ce dacă aceasta este făcută în centre cu experienţă.
 Rezolvarea TV cu origine in tractul de ejectie al VD la pacienţii cu TF operata şi TV susţinută înaintea reintervenţiei chirurgica-

le sau percutane pe TEVD, ţinând cont că aceste intervenţii pot face inaccesibil substratul anatomic al aritmiei
 Recunoaşterea asocierii între bradicardie şi TRIA şi benefi ciul potenţial al implantării unui pacemaker

Sindromul Eisenmenger/Hipertensiunea arterială pulmonară

N Se recomanda evitarea sarcinii la pacientele cu BCC şi HTP pre-capilară confi rmată.

N Evaluarea riscului este recomandată la toţi pacienţii cu HTAP-BCC.

N La pacienţii cu risc mic sau intermediar cu leziuni simple reparate şi HTP pre-capilară este recomandată iniţial terapia combinată 
orală sau terapia secvenţială combinată, iar pacienţii cu risc crescut ar trebui trataţi de la inceput cu terapie combinată care sa 
includa prostaglandine cu administrare parenterala.

R Subliniază importanţa strategiei terapiei secvenţiale 
in HTAP din sindromul Eisenmenger şi utilizarea 
TM6M pentru decizia de a iniţia terapia.

La pacienţii cu sindrom Eisenmenger şi reducerea capacităţii de efort 
(TM6M <450 m) trebuie considerată iniţial strategia de monoterapie cu 
antagonist de receptor de endotelină urmată de terapie combinată în 
absenta răspunsului favorabil.

Leziuni cu şunt

N La pacienţii cu leziuni cu şunt şi semne non-invazive de PAP crescută, măsurarea invazivă a RVP este obligatorie

N/R Ajustarea recomandărilor de închidere a şuntului (când Qp/Qs >1,5) în funcţie de RVP calculată

 <3 WU: clasa I pentru DSA, DSV sau PCA

 3-5 WU: clasa IIa pentru DSA, DSV au PCA

 ≥5WU dar care scade sub 5 WU sub tratamentul specifi c al HTAP: clasa IIb pentru DSA (doar închidere fenestrată)

 ≥5WU pentru DSV sau PCA (decizie personalizată în centre cu experienţă): clasa IIb

 ≥5WU în ciuda tratamentului HTAP: clasa III pentru DSA

N La pacienţii cu DSA şi afectarea VS se recomandă efectuarea testului cu balon şi cântărirea atentă a benefi ciului eliminării şuntului 
S-D fata de impactul negativ asupra debitului cardiac prin creşterea presiunii de umplere a VS (de luat in considerare variantele 
închidere completă, fenestrată sau renunţarea la închidere).

N A se lua în considerare vârsta înaintată la decizia de 
închidere chirurgicală a DSA.

La pacienţi în vârstă, la care închiderea cu dispozitiv nu este indicată, se 
recomandă cântărirea riscului chirurgical versus benefi ciul potenţial al 
închiderii DSA

R Închiderea intervenţională a DSV a devenit o alterna-
tivă la cea chirurgicală la anumiţi pacienţi, în special în 
caz de DSV rezidual

Închiderea intervenţională a DSV a devenit o alternativă în special în caz 
de DSV rezidual, DSV greu accesibil chirurgical şi DSV muscular cu locali-
zare centrală în sept.

R Specifi că cerinţele pentru un chirurg cardiovascular 
de boli congenitale pentru închiderea unui CAVC 
incomplet.

Închiderea chirurgicală la pacienţi cu încărcare semnifi cativă de volum 
a VD ar trebui făcută numai de către un chirurg cardiovascular de boli 
congenitale.

R Specifi că prezenţa fi brilaţiei atriale sau a HTP ca 
cerinţă pentru repararea valvulară în CAVC

La pacienţii asimptomatici, cu regurgitaţie severă a valvei AV stângi, func-
ţie VS păstrată (DESVS <45 mm şi/sau FEVS >60%), probabilitate mare de 
reparare cu succes a valvei şi risc chirurgical mic, intervenţia ar trebui lua-
tă în considerare în prezenţa fi brilaţiei atriale sau PAP sistolică >50 mmHg

R Specifi că opţiunile închiderii fenestrate a DSA La pacienţii cu RVP ≥5WU închiderea fenestrată a DSA poate fi  luată în 
considerare când RVP scade sub 5 WU după tratamentul specifi c al HTAP 
şi în prezenţa unui şunt L-R semnifi cativ (Qp/Qs >1,5)

R Include desaturarea la efort ca o contraindicaţie a 
închiderii DSA, DSV, CAVC sau PCA.

Închiderea şuntului nu este recomandată la pacienţii cu HTAP severă (RVP 
≥5WU) care prezintă desaturare la efort.

Obstrucţiile tractului de ejecţie a ventriculului stâng şi afecţiuni ale aortei

R Creşte clasa de recomandare de la IIa la I în stenoza 
aortică cu fl ux scăzut şi gradient mic pentru inter-
venţie

Intervenţia este indicată la pacienţii cu SA şi fl ux scăzut sever, gradient 
mic (gradient mediu <40 mmHg), FE scăzută şi rezervă contractilă dovedi-
tă, excluzând SA pseudoseveră.

R Scade pragul gradientului mediu indicat pentru inter-
venţia în OTEVS de la 50 la 40 mmHg.

La pacienţii simptomatici cu stenoză aortică subvalvulară, valvulară sau 
supravalvulară şi gradient Doppler mediu ≥40 mmHg este recomandată 
intervenţia chirurgicală.
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R Include nivelul BNP şi PAP crescută în criteriile de 
indicaţie a intervenţiei in stenoza aortică valvulară

Intervenţia ar trebui luată în considerare la pacienţii asimptomatici cu FE 
normală şi test de efort normal (vezi secţiunea 4.5.1) dacă riscul chirurgical 
este mic şi una din următoarele situaţii este prezentă:
 BNP semnifi cativ crescut (>3 ori valoarea normală pentru vârstă şi sex) 

confi rmată prin evaluări repetate şi fără altă explicaţie,
 HTP severă (PAP sistolică în repaus >60 mmHg confi rmată invaziv) fără 

altă explicaţie

R Confi rmarea gradienţilor presionali prin măsurători 
invazive şi preferinţa pentru stentare in coarctaţie şi 
restenozarea coarctaţiei când este tehnic posibil

Repararea coarctaţiei sau recoarctaţiei (chirurgical sau intervenţional) 
este indicată la pacienţii hipertensivi cu gradient crescut măsurat non-in-
vaziv între membrele superioare şi inferioare confi rmat invaziv (peak-to-
peak ≥20 mmHg), de preferat intervenţional (stentare) când este tehnic 
posibil.

N Tratamentul coarctaţiei ar trebui luat în considerare la pacienţii normotensivi cu gradient crescut măsurat non-invaziv între mem-
brele superioare şi inferioare, confi rmat invaziv (peak-to-peak ≥20 mmHg), de preferat intervenţional (stentare) când este tehnic 
posibil

N În afecţiunile aortei repararea valvei aortice prin reimplantare sau remodelare aortică prin tehnici de anuloplastie este recoman-
dată la pacienţii tineri cu sindrom Marfan sau HTAD asociate cu dilatarea rădăcinii aortei şi valvă aortică tricuspă atunci când este 
făcută de chirurgi cu experienţă

N Intervenţia chirurgicală ar trebui luată în considerare la pacienţii cu mutaţii TGFBR1 sau TGFBR2 (inclusiv sindromul Loeys-Dietz) 
care au afectare a rădăcinii aortice şi diametrul maxim la nivelul sinusurilor ≥45 mm

N În sindromul Turner chirurgia electivă pentru anevrismul rădăcinii aortice şi/sau aorta ascendentă ar trebui luată în considerare la 
pacientele de peste 16 ani cu diametrul aortei ascendente indexat >25 mm/m2 şi factori de risc pentru disecţia de aortă

N În sindromul Turner chirurgia electivă pentru anevrismul rădăcinii aortice şi/sau aorta ascendentă ar putea fi  luată în considerare 
la pacientele de peste 16 ani cu diametrul indexat al aortei ascendente >25 mm/m2 şi care nu au asociati factori de risc pentru 
disecţia de aortă

Obstrucţia tractului de ejecţie a ventriculului drept/Tetralogia Fallot/Boala Ebstein

R Ajustează recomandările intervenţiei chirurgicale in 
OTEVD în funcţie de simptomatologie

Dacă înlocuirea valvei este singura opţiune ea este indicată la pacienţii 
simptomatici cu stenoză severă

Dacă înlocuirea valvei este singura opţiune la pacienţii asimptomatici cu 
stenoză severă ea este indicată dacă una din următoarele situaţii este 
prezentă:
 Scăderea obiectivată a capacităţii de efort
 Deteriorarea funcţiei VD şi/sau progresia RT până la cel puţin modera-

tă
 RSVP >80 mmHg
 Şunt D-S prin DSA sau DSV

R Include preferinţa pentru implantarea intervenţională 
a valvei pulmonare în Tetralogia Fallot

La pacienţii fără tract de ejecţie nativ implantarea intervenţională (TPVI) 
este de preferat dacă anatomic este fezabil

R Specifi că dilatarea VD în cazul înlocuirii valvei pulmo-
nare pentru TF şi pentru Conductul TEVD

Înlocuirea valvei pulmonare ar trebui luată în considerare la pacienţii 
asimptomatici cu RP severă şi/sau OTEVD în prezenţa dilatării progresive 
a VD cu VTSVDi ≥80 ml/m2 şi/sau VTDVDi ≥160 ml/m2 şi/sau progresia 
RT până la cel puţin moderată

R În cazul prezenţei DSA în boala Ebstein se adaugă 
precauţia legată de creşterea presiunii în AD sau 
scăderea debitului cardiac

În cazul emboliei sistemice documentate probabilă prin mecanism de 
embolism paradoxal închiderea izolată cu dispozitiv a DSA/FOP ar trebui 
luată în considerare dar necesită evaluarea atentă înaintea intervenţiei 
pentru excluderea diminuării debitului cardiac sau a creşterii presiunii în 
AD

  Dacă cianoza (saturaţia în oxigen în repaus sub 90%) domină tabloul, 
închiderea izolată cu dispozitiv a DSA/FOP ar trebui luată în considerare, 
dar necesită evaluarea atentă înaintea intervenţiei pentru excluderea 
diminuării debitului cardiac sau a creşterii presiunii în AD

Transpoziţia vaselor mari

R Retrogradarea nivelului de recomandare pentru 
repararea valvei AV în TVM/switch atrial de la I la IIa 
la pacienţii simptomatici

La pacienţii cu regurgitaţie severă a valvei AV sistemice (tricuspide) fără 
disfuncţie sistolică semnifi cativă (FE >40%) repararea sau înlocuirea valvei 
ar trebui luată în considerare indiferent de simptome.

R La pacienţii cu TVM/switch atrial care necesită im-
plantare de PM/ICD: atenţie la scurgerile de baffl e.

La pacienţii cu scurgeri de baffl e care necesită un PM/ICD închiderea de-
fectului de baffl e ar trebui luată în considerare, când este posibilă tehnic, 
înainte de inserarea electrozilor transvenoşi.

N La pacienţii cu TVM ca pacingul biventricular ar trebui luat în considerare în caz de bloc AV complet sau >40% necesar de pacing 
ventricular
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R Se revizuiesc indicaţiile pentru înlocuirea VT în 
TVMca în funcţie de simptome şi funcţia ventriculului 
sistemic. (Creşterea nivelului de recomandare pentru 
pacienţii cu TVMca simptomatici de la IIa la I)

La pacienţii simptomatici cu RT severă şi funcţie sistolică a VD sistemic 
păstrată sau puţin afectată (FE >40%) înlocuirea VT este indicată

La pacienţii asimptomatici cu RT severă şi dilataţie progresivă a VD 
sistemic şi/sau funcţie sistolică a VD sistemic puţin afectată (EF >40%) 
înlocuirea VT ar trebui luată în considerare

La pacienţii simptomatici cu RT severă şi funcţie sistolică a VD sistemic 
redusă (EF >40%) înlocuirea VT poate fi  luată în considerare

R Reparaţia anatomică (switch atrial şi arterial) pentru 
TVMca a fost eliminată din recomandări

 

Cord univentricular

N Se recomandă ca adulţii cu CUV neoperat sau paliat să fi e atent evaluaţi în centre specializate inclusiv prin metode imagistice 
multiple şi, de asemenea, invazive pentru a decide dacă pot benefi cia de pe urma unei intervenţii chirurgicale.

Circulaţie de tip Fontan

N Aritmia atrială susţinută cu conducere AV rapidă este o urgenţă medicală şi ar trebui tratată rapid prin cardioversie electrică.

N Anticoagularea este indicată în prezenţa sau antecedente de tromb intraatrial, aritmii atriale sau evenimente tromboembolice.

N Se recomandă ca pacientele cu circulaţie Fontan şi orice complicaţii să fi e sfătuite să evite sarcina.

N Cateterismul cardiac trebuie luat în considerare precoce în cazurile de edem inexplicabil, scădere a pragului de efort, aritmie nou-
instalată, cianoză sau hemoptizie. 

N La pacienţii cu aritmii ar trebui luată în considerare o abordare proactivă cu evaluarea EF şi terapie de ablaţie (acolo unde este 
cazul).

N Explorarea imagistică hepatică regulată (ecografi c, CT, RMN) ar trebui luată în considerare.

N Antagoniştii receptorilor de endotelină şi inhibitorii de fosfodiesterază-5 pot fi  luaţi în considerare la pacienţi selectaţi cu presi-
uni/rezistenţe pulmonare crescute în absenţa presiunii ventriculare telediastolice crescute.

N La pacienţi selecţionaţi cu cianoză semnifi cativă poate fi  luată în considerare închiderea cu dispozitiv a fenestraţiei dar numai după 
atentă evaluare înaintea intervenţiei pentru excluderea inducerii unei presiuni venoase sistemice crescute sau a scăderii debitului 
cardiac.

Anomalii ale arterelor coronare

N Investigaţiile funcţionale imagistice non-farmacologice (ex. imagistică nucleară, ecocardiografi e sau RMN de stres) sunt recoman-
date pacienţilor cu anomalii ale coronarelor pentru confi rmarea/excluderea ischemiei cardiace

A) Emergenţa unei artere coronare din artera pulmonară (ACAPA)

N La pacienţii cu ALCAPA se recomandă intervenţia chirurgicală.

N La pacienţii cu ARCAPA şi simptome atribuibile originii anormale a coronarei se recomandă intervenţia chirurgicală.

N Intervenţia chirurgicală ar trebui luată în considerarea la pacienţii asimptomatici cu ARCAPA şi disfuncţie ventriculară sau ische-
mie miocardică atribuibilă originii anormale a coronarei.

B) Emergenţa anormală aortică a unei artere coronare (AAOCA)

N Intervenţia chirurgicală se recomandă la pacienţii cu AAOCA, angină tipică şi obiectivarea ischemiei miocardice la stres în terito-
riul corespunzător sau în zone anatomice de risc.

N Intervenţia chirurgicală ar trebui luată în considerare la pacienţii cu AAOCA (stângă sau dreaptă) şi ischemie miocardică docu-
mentată.

N Intervenţia chirurgicală ar trebui luată în considerare la pacienţii asimptomatici cu AAOLCA (stângă sau dreaptă) fără ischemie 
miocardică documentată dar cu anatomie asociată cu risc crescut.

N Intervenţia chirurgicală poate fi  luată în considerare la pacienţii simptomatici cu AAOCA fără ischemie miocardică documentată şi 
fără anatomie de risc crescut.

N Intervenţia chirurgicală poate fi  luată în considerare la pacienţii tineri asimptomatici cu AAOLCA fără ischemie miocardică docu-
mentată şi fără anatomie de risc crescut (<35 ani).

N Intervenţia chirurgicală nu este recomandată pacienţilor asimptomatici cu AAORCA fără ischemie miocardică şi fără anatomie de 
risc crescut.

Noi concepte

Denumirea (BCCA) - boală cardiovasculară congenitală la adult.

Clasifi carea în funcţie de complexitatea afecţiunii.

Cerinţele de personal pentru centrele specializate (centre-expert) BCCA.

Creşterea rolului biomarkerilor în urmărirea BCCA.

Recomandări specifi ce şi detaliate pentru managementul aritmiilor.

Recomandări revizuite şi mai specifi ce pentru tratamentul HTAP.
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Acest transfer ar trebui precedat de o faza de tran-
ziţie pregătitoare care să continue după vârsta de 
18 ani în funcţie de nevoile pacientului. Organizaţii 
speciale de asistenţă medicală şi programe de trai-
ning sunt necesare pentru a întruni nevoile acestor 
pacienţi7. Este important deoarece îngrijirea acestora 
este un proces întins pe toată durata vieţii lor (Figu-
ra 1). Grupul de lucru ESC a publicat recomandările 
sale privind organizarea asistenţei şi pregătirea în sub-
specialitatea BCCA în Europa8. Aceste recomandări 
se referă la Ghidul ESC anterior9 şi clasifi că asistenţa 
în trei niveluri: (i) pacienţi care necesită asistenţă ex-
clusiv într-un centru expert, (ii) pacienţi pentru care 
asistenţa poate fi  partajată cu un serviciu de cardio-
logie de adulţi corespunzătoare şi (iii) pacienţi ce pot 
fi  îngrijiţi în centre nespecializate (cu acces la centre 
specializate la nevoie). Nevoile de personal propuse 
pentru centrele expert se regăsesc în Tabelul 5.

Complexitatea defectului cardiac nu ar trebui să 
fi e singurul criteriu de admitere a pacienţilor la un 
anumit nivel de îngrijire. Deşi pacienţii cu defecte 
complexe pot fi  uşor admişi la un nivel înalt de în-
grijire, chiar şi defectele anatomice simple pot nece-
sita îngrijiri specializate în anumite circumstanţe [de 
exemplu: defect septal atrial (DSA) cu hipertensiune 
pulmonara (HTP)]. Aşadar, este recomandat ca toţi 
pacienţii BCCA să fi e văzuţi măcar o dată într-un 
centru expert, permiţând specialiştilor în domeniu să 
determine nivelul potrivit de îngrijire şi intervalul de 
urmărire pentru fi ecare pacient în parte.8 Reţele de 
centre expert cu îngrijiri generale ale adulţilor ar tre-
bui formate pentru fi ecare zonă de arondare. Odată 
cu creşterea populaţiei adulte cu BCC, mulţi pacienţi 
se vor prezenta iniţial la cardiologul general pentru 
afecţiuni acute precum aritmii, insufi cienţă cardiacă 

sau endocardită. În astfel de cazuri, cardiologul gene-
ral nu ar trebui să întârzie tratamentul pentru pacien-
ţii instabili hemodinamic dar ar trebui să ia legătura 
imediat cu centrul pacientului pentru BCCA, pentru a 
discuta strategii potrivite de management sau transfe-
rul pacientului. O atenţie specială este necesară pen-
tru pacienţii cu corecţie Fontan care se prezintă cu 
aritmii, precum aritmii supraventriculare, care nu sunt 
bine tolerate. Recomandări detaliate pentru îngrijirea 
în urgenţă a BCCA vor urma într-o lucrare viitoare.

Transferul adolescenţilor în centre BCCA este vital 
când se apropie de maturitate, fără pauze în îngriji-
re şi tratament, şi ar trebui precedat de o fază de 
tranziţie preparatorie în care să dispună de suportul 
necesar şi care să continue şi în începutul etapei de 
adult, conform nevoilor pacienţilor.10 Tranziţia nece-
sită o organizare specială a asistenţei medicale.10,11 
Este recomandat ca centrele specializate în BCCA 
(centre expert) să aibă echipe care includ asistente 
specializate, psihologi şi asistenţi sociali, dat fi ind fap-
tul că anxietatea, depresia sau difi cultăţile în a face 
faţă problemei medicale sunt bine cunoscute în rân-
dul pacienţilor adulţi cu BCC.12 De asemenea, aceştia 
joacă şi un rol important în procesul de tranziţie, ocu-
pându-se de pacienţi în perioada intermediară după 
transferul de la cardiologie pediatrică. Aspectele care 
trebuie abordate de specialiştii în sănătate includ să-
nătatea mentală, bunăstarea fi zică şi calitatea vieţii.12,13 
În BCCA, planifi carea îngrijirii în avans şi strategiile 
legate de sfârşitul vieţii necesită, de asemenea, suport 
din partea unui expert.

3.3 Protocolul diagnostic
Pe lângă o evaluare clinică temeinică, istoricul medical, 
care include informaţii detaliate despre operaţii pali-
ative sau reparative şi despre intervenţii prin catete-

Recomandări pentru utilizarea anticoagulantelor.

Considerarea îmbătrânirii şi a planifi cării îngrijirii din timp.

Categorii de sarcini cu risc în concordanţă cu ghidurile de sarcină.

Extinderea capitolului destinat Sd. Marfan la aortopatii (şi includerea HTAD, Sd. Turner şi bolii valvei aortice bicuspide).

Creşterea rolului cateterismului intervenţional în BCCA.

TM6M - Testul de mers de 6 minute, AAOCA - Originea aortică anormală a unei artere coronare, AAOLCA - Originea aortică anormală a arterei coronare stângi, ACAPA - Originea 
pulmonară anormală a unei artere coronare, BCCA - Boală cardiovasculară congenitală la adult, FA - Fibrilaţie atrială, ALCAPA - Originea pulmonară anormală a arterei coronare stângi, 
RA - Regurgitare aortică, ARCAPA-Originea pulmonară anormală a arterei coronare drepte, SA - Stenoză aortică, DSA - Defect septal atrial, AV – Atrioventricular, AVAi - Aria valvei aortice 
indexată, CAVC – Canal atrioventricular comun, CCT - Computer Tomograf cardiovascular, TVMca - Transpozitia vaselor mari corectată anatomic, BCC - Boală cardiacă congenitală, CMR 
- Rezonanţă magnetică cardiovasculară, CoA - Coarctaţie de aortă, FE - Fracţie de ejecţie, EF – Electrofi ziologie, HTAD – boală erediatră a aortei toracice, ICD - Defi brilator implantabil, 
VCI - Vena cavă inferioară, AS - Atriul stâng, S-D - Stânga – dreapta, VS - Ventricul stâng, FEVS - Fracţie de ejecţie a ventriculului stâng, DTSVS - Diametrul telesistolic al ventriculului stâng, 
TEVS - Tractul de ejecţie al ventriculului stâng, OTEVS - Obstrucţie a tractului de ejecţie al ventriculului stâng, AP - Arteră pulmonară, HTAP - Hipertensiune arterială pulmonară, PAP 
- Presiune arterială pulmonară, PCA - Canal arterial persistent, FOP - Foramen ovale patent, HTP - Hipertensiune pulmonară, PM – Pacemaker, RP - Regurgitare pulmonară, BVP - Boală 
vasculară pulmonară, RVP - Rezistenţă vasculară pulonară, VPRep - Înlocuirea valvei pulmonare, Qp:Qs - Raport al debitului pulmonar/sistemic, AD - Atriul drept, D-S - Dreapta – stânga, 
rTF - Tetralogie Fallot reparată, VD - Ventricul drept, VTDVDi - Volum telediastolic indexat al ventriculului drept, FEVD - Fracţie de ejecţie a ventriculului drept, VDVSi - Volum telesistolic 
indexat al ventriculului drept, HVD - Hipertrofi e ventriculară dreaptă, TEVD - Tract de ejecţie al ventriculului drept, OTEVD - Obstrucţie a tractului de ejecţie al ventriculului drept, PSVD - 
Presiune sistolică în ventriculul drept, VCS - Vena cava superioară, TVM - Transpoziţia vaselor mari, TF - Tetralogie Fallot, TPVI - Implantarea valvei pulmonare transcateter, RT - Regurgitare 
tricuspidiană, VT - Valvă tricuspidă, CUV - Cord univentricular, DSV - Defect septal ventricular, WU - Unităţi Wood.
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rism, este o parte importantă în prelucrarea diagnos-
ticului pacienţilor BCCA. Scopul analizei istoricului 
pacientului este de a evalua simptome din trecut sau 
din prezent, dar şi de a căuta evenimente intercurente 
şi schimbări în medicaţie. Cele mai frecvente simpto-
me BCCA sunt intoleranţa la efort fi zic şi palpitaţii-
le. Capacitatea fi zică autoestimată se corelează slab 
cu măsurarea obiectivă a capacităţii de efort.14 Astfel, 
testul de efort cardiopulmonar (TCPE) a devenit im-
portant în măsurarea obiectivă a intoleranţei la efort 
pentru pacienţii asimptomatici şi simptomatici. În plus, 
pacientul ar trebui să fi e chestionat cu privire la stilul 
său de viaţă pentru a detecta schimbări progresive în 
activitatea zilnică, cu scopul de a limita subiectivitatea 
analizei simptomelor. La pacienţii simptomatici, cauze 
alternative, cum ar fi  anemia, depresia, creşterea în 

greutate şi pierderea condiţiei fi zice, pe lângă defectul 
congenital şi sechelele sau reziduurile acestuia, trebu-
ie reţinute şi excluse în continuare, dacă este necesar.

Examinarea clinică joacă un rol major şi include 
evaluarea atentă a oricăror modifi cări ale caracteris-
ticilor auscultatorii, tensiunii arteriale sau apariţiei 
semnelor de insufi cienţă cardiacă. O electrocardio-
gramă (ECG) şi pulsoximetria sunt efectuate în mod 
curent în paralel cu examinarea clinică. O radiografi e 
toracică oferă informaţii despre modifi cările dimensi-
unii şi confi guraţiei inimii, precum şi despre vascula-
rizaţia pulmonară. Imagistica neinvazivă este efectu-
ată de rutină cu ajutorul ecocardiografi e transtora-
cică (ETT), ecocardiografi e transesofagiană (ETE) şi 
imagistică prin rezonanţă magnetică cardiovasculară 
(CMR) acolo unde este indicată. În acest sens pacienţii 

Tabelul 4. Clasifi carea bolilor cardiovasculare congenitale în funcţie de complexitate
UŞOARE:
 Afectarea congenitală izolată a valvei aortice şi bicuspidia aortică.
 Afectarea congenitală izolată a valvei mitrale (cu excepţia valvei în paraşută şi a cleftului foiţei).
 Stenoza pulmonară uşoară, izolată (infundibulară, valvulară, supravalvulară).
 DSA, DSV sau PCA izolate, mici.
 DSA tip OS reparat, defectul de tip sinus venos, DSV sau PCA, fără fl ux rezidual sau sechele de tipul cavităţilor mărite, disfuncţiei ventriculare 

sau PAP mărite.

MODERATE: (Reparate sau nu acolo unde nu este specifi cat, în ordine alfabetică)
 Anevrismul/fi stula sinusului Valsalva.
 DSA tip OS moderat sau mare nereparat (exclusiv boală vasculară pulmonară).
 Boala Ebstein.
 Coarctaţia de aortă.
 Drenajul venos pulmonar anormal (total sau parţial).
 Defectul atrial de tip sinus venos.
 Canalul atrioventricular comun (parţial sau complet) inclusiv DSA tip OP (exclusiv boală vasculară pulmonară).
 Originea anormală a unei artere coronare din artera pulmonară.
 Originea anormală a unei artere coronare din sinusul opus.
 PCA moderat sau larg nereparat (exclusiv boală vasculară pulmonară).
 Sindrom Marfan şi HTAD asociată, Sindrom Turner.
 Stenoza aortică (subvalvulară sau supravalvulară).
 Stenoza pulmonară (infundibulară, valvulară, supravalvulară) moderată sau severă.
 Stenoza pulmonară periferică.
 Tetralogia Fallot – reparată.
 Transpoziţia vaselor mari după intervenţia de switch arterial.
 Ventriculul drept dublu cameral.
 DSV cu anomalii asociate (exclusiv boală vasculară pulmonară) şi/sau şunt moderat sau mai mare.

SEVERE: (Reparate sau nu acolo unde nu este specifi cat, în ordine alfabetică)
 Alte anomalii complexe ale conexiunilor AV sau ventriculo-arteriale (ex.: cord „criss-cross”, heterotaxii, inversiuni ventriculare).
 Arcul aortic întrerupt.
 Atrezia pulmonară (toate formele).
 Circulaţia de tip Fontan.
 Cordul univentricular (inclusiv ventriculul drept/stâng cu dublă intrare, atrezia mitrală/tricuspidiană, sindromul cordului stâng hipoplazic, orice 

altă anomalie cu ventricul unic funcţional)
 Orice BCC (reparată sau nu) asociată cu boală vasculară pulmonară (inclusiv Sd. Eisenmenger).
 Orice BCC cianotică (nereparată sau paliată).
 Transpoziţia vaselor mari (exceptând pacienţii după switch arterial).
 Trunchiul arterial comun.
 Ventriculul cu cale dublă de ieşire.

DSA - defect septal atrial; tip OP – tip ostium primum; tip OS – tip ostium secundum; AV - atrioventricular; CAVC - canal atrioventricular comun; BCC – boală congenitală cardiacă; HTAD – 
boală ereditară a aortei toracice; VS – ventricul stâng; AP – arteră pulmonară; PAP – presiune arterială pulmonară; PCA – canal arterial persistent; DSV - defect septal ventricular.
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Figura 1. Ilustraţie centrală. Boala congenitală cardiacă este o afecţiune pe viaţă.



Romanian Journal of Cardiology
Vol. 31, No. 2, 2021

409

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

cu BCC ar trebui să benefi cieze în mod particular de 
stimulatoare cardiace şi defi brilatoare compatibile cu 
rezonanţa magnetică.

Ecocardiografi a este superioară CMR în estimarea 
gradienţilor de presiune şi presiunii arteriale pulmo-
nare (PAP) precum şi în detectarea structurilor mici, 
foarte mobile, cum ar fi  vegetaţiile. CMR este ideală 
pentru cuantifi carea exactă a volumelor ventriculare, 
a fracţiei de ejecţie (FE), a regurgitaţiei valvulare,15 a 
calculului fl uxului sanguin pulmonar şi sistemic şi a 
evaluării fi brozei miocardice. Tomografi a computeri-
zată cardiovasculară (CCT), cu scanere moderne cu 
sursă unică sau dublă, poate fi  efectuată în protocoale 
cu doză redusă şi poate fi  necesară pentru indicaţii 
speciale, aşa cum este indicat în Tabelul 6. Colabo-
rarea interdisciplinară a experţilor este importantă: 
experţii în imagistică BCC trebuie să răspundă la 
feedback-ul chirurgilor, intervenţionistilor şi electro-
fi ziologilor, pentru a optimiza contribuţia imagistică la 
îngrijire, dar şi să conlucreze unii cu alţii pentru a spo-
ri utilizarea adecvată a imagisticii. Imagistica avansată 
este cel mai bine rezervată atunci evaluării pacienţilor 
în centrele de specialitate decât repetată.

Ecocardiografi a, CMR şi CCT necesită personal cu 
experienţă atât în BCC cât şi în imagistică, fapt care 
are implicaţii in ceea ce priveşte training-ul şi resur-
sele. În cadrul Societăţii Europene de Cardiologie (ESC), 
acest lucru este recunoscut printr-un examen de 

certifi care al Asociaţiei Europene de Imagistică Car-
diovasculară (EACVI), separat de ETT, ETE şi CMR 
standard şi specifi c pentru BCC.

3.3.1 Ecocardiografi a
Ecocardiografi a rămâne modalitatea imagistică de pri-
mă linie.16 Ecocardiografi a M-mode, bidimensională şi 
tridimensională (3D) sunt toate utilizate pentru ima-
gistică, în timp ce Doppler-ul tisular şi deformarea ţe-
sutului, în special deformarea longitudinală şi rata de 
deformare (longitudinal strain şi strain rate), încep să 
devină părţi integrante ale evaluării funcţionale.17

Ecocardiografi a oferă informaţii despre anatomia 
cardiacă, situs (inclusiv orientarea şi poziţia inimii), 
conexiunea atriilor şi ventriculelor, valvelor cardiace 
şi conexiunea ventriculelor cu arterele mari. Pentru 
evaluarea morfologiei şi funcţiei valvelor cardiace, 
ETT şi, dacă este necesar, ETE (în zilele noastre ade-
sea combinate cu ecocardiografi a 3D), este modali-
tatea imagistică preferată. Acest lucru este valabil şi 
pentru leziunile cu şunt, cum ar fi  DSA sau defectele 
septale ventriculare (DSV): ecocardiografi a 3D per-
mite o vizualizare «en face», care poate fi  utilă în eva-
luarea dimensiunii şi formei unui defect şi a relaţiei 
sale cu structurile înconjurătoare.

Dimensiunea ventriculară, forma, volumul şi FE pot 
fi  măsurate şi calculate cu ETT. Semnele de supraîn-
cărcare volumică, în cazul unui şunt sau a unei regur-
gitaţii valvulare, sau a supraîncărcării presionale, sunt 

Tabelul 6. Indicaţii pentru explorarea prin RMN cardiac 
la pacienţii cu BCCA
Indicaţii pentru CMR la pacienţii cu BCCA

 Cuantifi carea volumelor VD, FE (inclusiv VD subpulmonar, VD 
sistemic şi ventricul unic).

 Evaluarea OTEVD şi conductelor VD-PA.
 Cuantifi carea regurgitaţiei pulmonare.
 Evaluarea AP (stenoze, anevrisme) şi aortei (anevrisme, disecţie, 

coarctaţie - CCT ar putea fi  superioară) 
 Evaluarea venelor sistemice şi pulmonare (anomalii de conectare, 

obstrucţie, ACAPA pre-procedural, etc.).
 Colaterale şi malformaţii arterio-venoase (CCT ar putea fi  superi-

oară).
 Anomalii coronariene şi BCI (CCT este superioară pentru traiec-

tul intra-mural, ostium tip fantă, emergenţă în unghi ascuţit, punţi 
miocardice sau evaluarea plăcilor de aterom).

 Detecţia şi cuantifi carea ischemiei miocardice prin CMR de stres.
 Evaluarea maselor intra- sau extra-cardiace.
 Cuantifi carea maselor ventriculare (VS sau VD).
 Detecţia şi cuantifi carea fi brozei miocardice/cicatricilor (amplifi ca-

re cu gadolinium, mapare T1) structura tisulară (fi broza, grăsime, 
fi er, etc.).

 Cuantifi carea fl uxului sistemic şi pulmonar pentru calculul Qp:Qs.
 Măsurarea distribuţiei perfuziei între plămânul stâng şi drept.
 Măsurarea fl uxului sangvin pulmonar la pacienţii cu multiple surse 

de aport sangvin (ex: colaterale aorto-pulmonare majore).

Tabelul 5. Necesarul de personal din centrele expert 
BCCA*

Disciplina Număr 
necesar

Cardiolog pediatru/de adulţi cu certifi care BCCA ≥2

Specialist în imagistică BCCA (certifi cat în ETT/ETE, 
CMR, CCT)

≥2

Cardiolog intervenţionist de boli congenitale ≥2

Chirurg BCC ≥2

Anestezist experimentat şi cu expertiză BCC ≥2

Asistent specialist (dacă ordinul naţional al asistenţi-
lor permite specializarea)

≥2

Electrofi ziolog cu experienţă in BCC (tehnică inva-
zivă)

≥1

Expert in boală vasculară pulmonară ≥1

Genetician clinician ≥1

Psiholog ≥1

Asistent social ≥1

Echipă de îngrijiri paliative  

BCCA = boală congenitală cardiovasculară la adult; BCC = boală congenitală 
cardiovasculară; CMR = rezonanţă magnetică cardiacă; CCT = CT cardiovascular; ETE = 
ecocardiografi e transesofagiană; ETT = ecocardiografi e transtoracică. 
*Modifi cat după Baumgartner et al.8
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detectate de o ETT de bună calitate. Chiar şi tehnicile 
mai vechi care utilizează modul M pentru a măsura ex-
cursia planului anular tricuspidian în sistolă şi excursia 
planului anular mitral în sistolă sunt încă valabile, în 
special în urmărirea longitudinală. Pentru funcţia sis-
tolică a ventriculului stâng (VS), ecocardiografi a 3D, 
imagistica Doppler tisular şi imagistica cu deformare 
bidimensională s-au dovedit a fi  instrumente robuste 
şi merită să fi e integrate în practica clinică. Chiar şi 
luând în considerare tehnici mai noi, ecocardiografi a 
păstrează un rol cheie în evaluarea longitudinală de 
urmărire a funcţiei sistolice a unui ventricul drept sau 
unic, deşi pentru măsurători mai precise este adesea 
necesară imagistica suplimentară sub formă de CMR.

3.3.2 Imagistica prin rezonanţă magnetică 
cardiovasculară (CMR)
CMR a devenit o facilitate esenţială în unitatea spe-

cializată. Permite reconstrucţia anatomică 3D, care 
nu este restricţionată de dimensiunea corpului sau 
de ferestrele acustice şi are o îmbunătăţire rapidă a 
rezoluţiei spaţiale şi temporale.18 CMR necesită un 
ritm cardiac regulat pentru o calitate optimă a imagi-
nii, cu toate acestea, studiile diagnostice de CMR sunt 
adesea realizabile chiar şi la pacienţii cu ritm cardiac 
neregulat [ectopie frecventă sau fi brilaţie atrială (FA)] 
şi artefacte metalice. CMR este metoda imagistică de 
top pentru cuantifi carea volumelor. Poate fi  o alterna-
tivă atunci când ecocardiografi a nu poate fi  obţinută 
la o calitate optimă sau utilizată ca o a doua metodă 
atunci când măsurătorile ecocardiografi ei sunt ambi-
gue. Mai mult, lipsa radiaţiei face un instrument util 
atunci când sunt necesare evaluări în serie (de exem-
plu, pentru monitorizarea dimensiunilor aortice). 
CMR permite calcularea fl uxului sanguin sistemic şi 
pulmonar la pacienţii cu multiple surse de alimentare 
cu sânge şi a rezistenţei vasculare pulmonare (RVP) în 
combinaţie cu cateterizarea invazivă. Caracterizarea 
ţesuturilor pentru fi broza miocardică este o capacita-
te unică a CMR. CMR cu contrast de gadoliniu pentru 
fi broza focală şi imagistica de cartografi ere T1 pentru 
fi broza interstiţială se aplică din ce în ce mai mult în 
BCCA pentru valoarea lor potenţială de diagnostic şi 
prognostic. Cu toate acestea, sunt în curs de desfăşu-
rare studii specifi ce leziunilor BCC pentru a determi-
na dacă prezic supravieţuirea.

Pentru a atenua riscul scăzut de fi broză sistemică 
nefrogenă, contrastul cu gadoliniu trebuie evitat la pa-
cienţii cu o rată de fi ltrare glomerulară scăzută (<30 
ml/min/1,73 m2). Prin urmare, se recomandă verifi ca-
rea nivelului de creatinină înainte de CMR. Chiar dacă 

nu s-au văzut încă repercusiuni clinice, depozitele pe 
termen lung ale gadoliniului la nivelul creierului - indi-
ferent de funcţia renală - au ridicat îngrijorări cu pri-
vire la dozele cumulative pe viaţă la pacienţii cu BCC 
care trec prin CMR în serie de la o vârstă fragedă. 
Prin urmare, este de preferat ca gadoliniu să fi e ad-
ministrat selectiv în centre specializate utilizând un 
contrast macrociclic de gadoliniu, mai degrabă decât 
un contrast liniar de gadoliniu chelat, care prezintă 
un risc scăzut la cea mai mică doză pentru a obţine 
îmbunătăţirea imaginii.19

Adulţii cu CMD care au pacemakere (PM) con-
venţionale şi defi brilatoare (ICD) fi  supuşi examinării 
CMR conform instrucţiunilor, acolo unde asistenţa 
locală este disponibilă.20

CMR 3D poate fi  integrată în procedurile de elec-
trofi ziologie (EF) pentru a le ghida. Reconstrucţiile cu 
CCT 3D şi reconstrucţiile cu CMR pot fi , de aseme-
nea, utilizate pentru exersarea în realitate virtuală a 
intervenţiilor sau pentru planifi carea din imprimări 
3D specifi ce pacientului.

Indicaţiile pentru CMR sunt notate în Tabelul 6.

3.3.3 Tomografi a computerizată 
cardiovasculară
CCT are rezoluţie spaţială înaltă şi timp de achizi-

ţie scurt; este deosebit de relevantă pentru imagistica 
vaselor mari, a arterelor coronare şi a arterelor co-
laterale şi pentru bolile pulmonare parenchimatoase 
(Tabelul 6). În multe instituţii, CCT este modalitatea 
de imagistică preferată în planifi carea implantării val-
vei transcateter. Mărimea şi funcţia ventriculară pot 
fi  evaluate, cu rezoluţie temporală inferioară în com-
paraţie cu CMR, de obicei cu o doză crescută de ra-
diaţii şi, prin urmare, nu este utilizată în serie pentru 
această indicaţie. Progresele rapide din ultimul timp 
au redus substanţial cantitatea de expunere la radiaţii, 
atingând <5 mSv pentru o angiogramă coronariană, 
pulmonară şi aortică combinată cu CCT. Pentru pa-
cienţii BCCA, acest lucru a făcut ca CCT să fi e mai 
atractivă pentru indicaţii specifi ce, cum ar fi  evalua-
rea, în special pentru patologia arterelor coronare şi 
evaluarea detaliată a colateralelor.21

CCT este deosebit de utilă în situaţii de urgenţă, 
inclusiv disecţie, embolie pulmonară şi abces paraval-
vular în cadrul endocarditei, unde poate avea avantaje 
faţă de ecocardiografi e şi CMR datorită faptului că 
este mai puţin sensibilă la artefactele valvei protetice. 

La pacienţii cu valve protetice (in situ >3 luni), to-
mografi a cu emisie de pozitroni cu fl uor-18-fl uorode-
oxiglucoză/tomografi a computerizată este utilă pen-
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3.3.6 Biomarkeri
S-a constatat că diferite clase de biomarkeri sunt 

asociate cu evenimente nefavorabile în populaţia cu 
BCC, inclusiv neurohormoni şi markeri de leziuni mi-
ocardice (troponine cu sensibilitate ridicată) sau in-
fl amaţii (proteină C reactivă cu sensibilitate ridicată). 
Dintre neurohormoni, peptidele natriuretice [pepti-
dul natriuretic de tip B (BNP) şi N-terminal-pro-BNP 
(NT-pro-BNP)] sunt cel mai bine studiate la pacienţii 
cu BCCA. Acestea aduc informaţii prognostice im-
portante, dar sunt mai puţin utile pentru a diagnostica 
insufi cienţa cardiacă în diferite leziuni cardiace datori-
tă variabilităţii limitate în funcţie de defectul de bază 
şi de tipul de reparaţie.26 Acestea sunt cele mai utile la 
pacienţii cu circulaţie biventriculară şi mai puţin utile 
la pacienţii cu circulaţie Fontan.27 Testarea în dinamică 
a peptidelor natriuretice joacă un rol în identifi carea 
pacienţilor cu risc de evenimente nefavorabile. De re-
marcat, peptidele natriuretice pot fi  crescute în bolile 
cardiace cianotice pur şi simplu datorită secreţiei de 
peptide indusă de hipoxie.28

3.4 Consideraţii terapeutice

3.4.1 Insufi cienţa Cardiacă
Dezvoltarea insufi cienţei cardiace este o proble-

mă comună care afectează 20-50% dintre pacienţii cu 
BCCA şi este principala cauză de deces.29 Incidenţa 
este în creştere şi este probabil subestimată. Deoa-
rece semnele şi simptomele latente ale insufi cienţei 
cardiace pot apărea frecvent, pacienţii cu risc crescut 
de a dezvolta insufi cienţă cardiacă necesită urmărire 
sistematică şi screening diagnostic.30 Orice anomalii 
hemodinamice, inclusiv aritmii, care pot provoca insu-
fi cienţă cardiacă, care pot fi  gestionate prin metode in-
tervenţionale sau chirurgicale trebuie excluse şi, dacă 
este posibil, tratate mai întâi. În absenţa unor ghiduri 
specifi ce, practicienii BCCA respectă recomandările 
actuale pentru tratamentul medical atât pentru insufi -
cienţa cardiacă, cât şi pentru comorbidităţile frecven-
te legate de insufi cienţa cardiacă, cum ar fi  diabetul 
zaharat, FA, apneea în somn de tip central, defi citul 
de fi er şi caşexia.31 Cu toate acestea, deoarece fi zio-
patologia disfuncţiei cardiorespiratorii este adesea di-
ferită de insufi cienţa circulatorie la pacienţii cu boli 
cardiace non-congenitale (dobândite), extrapolarea 
rezultatelor din studiile publicate de insufi cienţă car-
diacă la pacienţii BCCA este inadecvată, în special la 
pacienţii cu ventricul drept (VD) sistemic, un ventricul 
subpulmonar disfuncţional sau la pacienţii cu fi ziologie 
de ventricul unic. Fiziopatologia insufi cienţei cardiace 
cu disfuncţie ventriculară sistolică în BCCA include 

tru diagnosticarea precoce a infl amaţiei şi infecţiei la 
locul valvei şi, de asemenea, pentru identifi carea in-
fecţiei în localizările secundare.22

3.3.4 Testul cardiopulmonar de efort (TCPE)
Testarea formală a capacităţii de efort are un rol 

important pentru populaţia cu BCC, în care calitatea 
vieţii şi capacitatea funcţională sunt parametri cheie ai 
succesului intervenţiei. TCPE, inclusiv evaluarea capa-
cităţii obiective de efort (consumul maxim de oxigen), 
a efi cienţei ventilatorii [panta ventilaţie raportată la 
dioxidul de carbon (VE / VCO2)], a răspunsului cro-
notrop şi a tensiunii arteriale, precum şi a aritmiei şi 
desaturării induse de efort, oferă o evaluarea mai lar-
gă a capacităţii funcţionale şi a capacităţii fi zice şi se 
corelează cu morbiditatea şi mortalitatea la pacienţii 
BCCA.23 Testele de efort în dinamică trebuie, prin ur-
mare, să facă parte din protocoalele de urmărire pe 
termen lung. Acestea joacă un rol important în mo-
mentul intervenţiilor şi reintervenţiilor. TCPE este, 
de asemenea, un instrument util pentru recomanda-
rea intensităţii activităţii fi zice în baza unui program 
individualizat de exerciţii fi zice.24 Testul de mers 6 mi-
nute (TM6M) este un alt test simplu pentru cuantifi -
carea capacităţii de exerciţiu; se corelează cu evoluţia 
pacienţilor cu HTAP.

3.3.5 Cateterismul cardiac
Cateterismul cardiac este rezervat în principal pen-

tru soluţionarea neclarităţilor anatomice şi fi ziologice 
specifi ce sau pentru intervenţie. Indicaţiile includ eva-
luarea RVP, a funcţiei diastolice ventriculare (incluzând 
fi ziologia constrictivă şi restrictivă), gradienţii de pre-
siune, cuantifi carea şuntului, angiografi a coronariană 
şi evaluarea vaselor extracardiace, cum ar fi  arterele 
colaterale pulmonare aortice, atunci când evaluarea 
neinvazivă este incertă.

În leziunile cu şunt, cu semne ecocardiografi ce 
Doppler de HTP, cateterizarea, inclusiv testarea vaso-
reactivităţii, rămâne esenţială în decizia de închidere 
a şuntului. Oxidul azotic inhalator este cel mai utilizat 
agent în acest scop. Estimarea RVP în leziunile cu şunt 
necesită un calcul precis al fl uxului pulmonar folosind 
principiul Fick. Această metodă cu consum de oxigen 
măsurat permite cuantifi carea cea mai precisă a debi-
tului cardiac.

Înainte de intervenţia chirurgicală, vizualizarea ar-
terei coronare trebuie efectuată (prin CCT sau angi-
ografi e coronariană invazivă) la bărbaţi >40 de ani, la 
femeile afl ate în postmenopauză şi la pacienţii simpto-
matici sau cu unul sau mai mulţi factori de risc pentru 
boala coronariană (BCI).25
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un spectru larg de cauze. Atât ventriculul sistemic, cât 
şi cel subpulmonar, fi e că sunt de morfologie stân-
ga sau dreapta, inclusiv ventriculul unic, ar putea fi  
supraîncărcaţi cronic de presiune şi/sau volum, ceea 
ce duce la disfuncţie ventriculară progresivă. Arhi-
tectura miocardică modifi cată (non-compactare) şi 
interdependenţa ventriculară pot compromite funcţia 
ventriculară sistolică. Leziunea miocardică (protecţie 
miocardică limitată în timpul bypass-ului, după ven-
triculotomie şi după hipoxie cronică) poate apărea la 
pacienţii cu BCC. În cele din urmă, boala ischemică a 
inimii - în principal legată de îmbătrânirea sau anoma-
liile coronariene congenitale - şi tahiaritmia persisten-
tă ar putea fi  responsabile pentru afectarea funcţiei 
ventriculare sistemice şi subpulmonare.30 Cele câteva 
date disponibile despre tratamentele pentru insufi ci-
enţa cardiacă, în special la pacienţii cu BCCA, nu sunt 
adesea concludente şi derivate din cohorte mici de 
pacienţi. În consecinţă, recomandările specifi ce pen-
tru BCCA se bazează în cea mai mare parte pe ex-
perienţa clinică sau pe expunerile de opinie.30 Într-o 
circulaţie biventriculară, pacienţii cu VS sistemic afec-
tat sunt, în general, trataţi cu terapia convenţională 
a insufi cienţei cardiace; acest lucru este aplicat şi la 
pacienţii simptomatici cu VD sistemic disfuncţional. 
Diureticele controlează în principal simptomele dar 
dacă utilizarea pe termen lung a inhibitorilor siste-
mului renină-angiotensină aldosteron sau a beta-blo-
cantelor infl uenţează rezultatul clinic rămâne o necu-
noscută. De asemenea, nu s-a arătat niciun benefi ciu 
clinic pe termen lung al tratamentului convenţional 
pentru insufi cienţa cardiacă în cazului unui ventricul 
subpulmonar, deşi diureticele ar putea ameliora simp-
tomele. Tratamentul pacienţilor simptomatici cu insu-
fi cienţa de ventricul unic într-o circulaţie Fontan sau, 
în cazul unui şunt persistent de la dreapta la stânga 
(D-S), trebuie întotdeauna iniţiat cu atenţie, ţinând 
cont de echilibrul labil al preîncărcării ventriculare şi 
al postîncărcării sistemice. În cazul pacienţilor BCCA 
cu insufi cienţă cardiacă, există în prezent doar câteva 
studii mici privind noul medicament sacubitril-valsar-
tan, care s-a constatat că scade morbiditatea şi mor-
talitatea şi a fost implementat în terapia insufi cienţei 
cardiace cronice în ultimii ani conform ghidurilor ESC; 
cu toate acestea, nu poate fi  făcută nicio recomandare 
în acest moment.31 Insufi cienţa cardiacă cu FE con-
servată nu este, de asemenea, neobişnuită în BCCA. 
Recomandările terapeutice trebuie să respecte orien-
tările generale privind insufi cienţa cardiacă. Pe lângă 
tratamentul medical, terapia de resincronizare cardi-
acă (CRT) a câştigat un interes tot mai mare pentru 

utilizare în BCCA cu insufi cienţă cardiacă congestivă, 
în ciuda puţinelor dovezi privind indicaţiile şi rezulta-
tele. Efi cacitatea CRT în BCC poate varia în funcţie 
de substratul structural şi funcţional subiacent, cum 
ar fi  anatomia ventriculului sistemic (stânga, dreapta 
sau funcţional unic), prezenţa şi gradul de regurgitare 
structurală a valvei atrioventriculare (AV) sistemice, 
boală miocardică primară sau cicatrizarea şi tipul de 
întârziere a conducerii electrice.32

Este de aşteptat ca incidenţa insufi cienţei cardiace 
acute la pacienţii BCCA să crească, de asemenea, în 
timp, din cauza creşterii vârstei şi a bolilor mai com-
plexe. Cunoaşterea utilizării corecte a inotropicelor, 
disponibilitatea oxigenării prin membrane extracor-
porale şi tehnici avansate de „bridging” sunt cerinţe-
le minime pentru a sprijini în mod adecvat pacienţii 
BCCA cu insufi cienţă cardiacă acută; se recomandă 
astfel transferul într-un centru specializat.33

Transplantul cardiac poate fi , de asemenea, con-
siderat ca o opţiune terapeutică pentru insufi cienţa 
cardiacă în stadiul fi nal. Rezultatul după operaţia de 
transplant se îmbunătăţeşte continuu, în special la pa-
cienţii cu BCC, dar mortalitatea perioperatorie ră-
mâne în continuare mai mare decât în alte boli subia-
cente. Acest lucru este legat în principal de chirurgia 
cardiacă anterior efectuată, anatomia şi fi ziopatologia 
complexă şi de comorbidităţile existente (tulburare 
multisistemică). Utilizarea în creştere a dispozitivelor 
de asistenţă ventriculară poate ajuta pacienţii până în 
momentul transplantului; la pacienţii selectaţi, poate 
fi  o opţiune ca singură terapie. Unii pacienţi pot avea 
anatomie extrem de complexă sau niveluri ridicate de 
anticorpi împotriva antigenelor leucocitelor umane şi 
nu sunt eligibili pentru transplant.

La unii pacienţi, este necesar transplantul multior-
ganic. Transplantul cord-pulmon se aplică la pacienţii 
cu BCC cu HTAP ireversibilă, cum ar fi  sindromul Ei-
senmenger, cu toate acestea, lipsa organelor donatoa-
re este o limitare majoră.

Transplantul simultan de inimă şi fi cat se face rar 
în insufi cienţa hepatică după paliaţia Fontan sau la pa-
cienţii cu presiune crescută intrahepatică îndelungată 
din cauza insufi cienţei cardiace drepte (ex.: malforma-
ţia Ebstein nerecunoscută); experienţa acestui tip de 
intervenţie chirurgicală este limitată.

În toate cazurile, se recomandă evaluarea periodică 
pentru transplant de către specialiştii în insufi cienţă 
cardiacă într-un centru de transplant cu expertiză în 
BCCA. Planifi carea în avans a îngrijirii, inclusiv în cele 
din urmă îngrijiri paliative, ar trebui oferită tuturor 
pacienţilor cu insufi cienţă cardiacă avansată.
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3.4.2 Aritmii şi moarte subită cardiacă

3.4.2.1 Substratul aritmiei
Întregul spectru de aritmii poate fi  întâlnit în BCCA. 

Cu toate acestea, unele substraturi congenitale de 
aritmie sunt legate de malformaţia în sine (Tabelul 7 şi 
secţiunea 4). Speranţa de viaţă mai lungă (coroborată 
cu expunerea la factori de risc convenţionali pentru 
substraturi aritmogene) creşte prevalenţa aritmiilor 
legate de remodelarea structurală, care poate apărea 
la o vârstă mai mică decât în populaţia generală, de 
ex. FA.

Alte aritmii sunt legate de tipul şi momentul de re-
parare a BCCA. Inciziile atriale drepte (AD), împreu-
nă cu remodelarea cardiacă secundară suprasolicitării 
hemodinamice, contribuie la prevalenţa ridicată a ta-
hicardiei atriale (TA) în diferite BCC. Cel mai frec-
vent întâlnită este tahicardia prin reintrare intraatrială 
(TRIA), în special fl utterul atrial dependent de istm 
cavo-tricuspid. Viteza atrială între 150 şi 250 de bătăi 
pe minut poate duce la o conducere atrioventriculară 
rapidă, compromitere hemodinamică şi moarte subită 
cardiacă (MSC). Tahicardia ventriculară (TV) mono-

Tabelul 7. Estimarea riscului de episoade de aritmii sau bradicardie la pacienţii cu BCCA

 Aritmii supraventriculare
Aritmii ventriculare şi 

MSC
Bradicardie

Tipul BCC TRAV TRIA/TAE FA TV susţinută MSC
DNS Bloc AV

Congenitală Dobândită Congenital Dobândit

DSA tip ostium 
secundum

 ++ ++   (+) +  (+)

DSA tip sinus 
venos superior

 ++ +    +   

CAVC/ostium 
primum

 ++ ++ (+)  (+)  (+) ++

DSV  + (+) + (+) a    +

Boala Ebstein +++ ++ + (+) ++ b  ++   

TF  ++ ++ ++ ++  +  +

TVM  

Switch atrial  +++ + ++ c +++ b  +++  +

Switch arterial  +  + c (+)  (+)   

TVMca ++ + + (+) ++ b   + ++

Intervenţie tip 
Fontan

 

Conectare atri-
opulmonară

 +++ ++  +b  ++   

Tunel intracar-
diac lateral

 ++ +  +b  ++   

Conduct extra-
cardiac

 + +  +b  +   

Hemodinamică 
Eisenmenger BCC 
incomplet paliată

 ++ ++  ++ d     

Celulele goale indică deşi nu este specifi cat că aritmiile pot apărea

Legendă (+) risc minim + risc mic ++
risc mode-

rat
+++ risc mare  

FA = fi brilaţie atrială; DSA = defect septal atrial; AV = atrioventricular; TRAV = tahicardie cu reintrare atrioventriculară; CAVC = defect septal atrioventricular; TVMca = transpoziţia marilor 
vase corectată anatomic; BCC = boală cardiovasculară congenitală; TAE = tahicardie atrială ectopică; TRIA = tahicardie cu reintrare intra-atrială; MSC = moarte subită cardiacă; DNS = 
disfuncţie de nod sinusal; TVM = transpoziţia marilor vase; TF = tetralogie Fallot; DSV = defect septal ventricular; TV = tachicardie ventriculară 
a - Având în vedere prevalenţa DSV, riscul global la pacienţii cu DSV este considerat ca minimal.
b - MSC se poate datora aritmiilor supraventriculare cu conducere AV rapidă.
c - Riscul de TV estimat mai mare în dextro-TVM complexă. 
d - Non-aritmică.
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rea AV, permiţând conducerea 1:1 cu agravarea hemo-
dinamicii.32 Amiodarona poate fi  luată în considerare 
pentru prevenirea recidivei TA/FA la pacienţii cu BCC 
şi disfuncţie ventriculară sistemică, hipertrofi e a ven-
triculului sistemic sau BCI, la care ablaţia prin cateter 
eşuează sau daca nu există o altă opţiune. Efectele 
secundare ale amiodaronei sunt frecvente şi trebuie 
utilizate cu precauţie în BCC cianotice, greutate cor-
porală redusă, boală hepatică, tiroidiană sau pulmo-
nară sau intervalul QT prelungit. Terapia pe termen 
lung cu amiodaronă nu este recomandată la pacienţii 
tineri cu BCC.32

Pentru gestionarea optimă a aritmiei cronice, tri-
miterea la un centru cu o echipă multidisciplinară şi 
expertiză în aritmiile congenitale legate de BCC este 
obligatorie.32,37 Pentru mai multe specifi caţii privind 
anticoagularea, consultaţi secţiunea 3.4.7.

3.4.2.3 Disfuncţia nodului sinusal (DNS), bloc 
atrioventricular şi întârziere de conducere infrahisiană
Investigare Holter periodică pentru pacienţii cu risc 

de DNS şi bloc AV ar trebui luată în considerare la 
pacienţii asimptomatici. DNS cronică/bradicardia cu 
hemodinamică atrială inefi cientă poate afecta remo-
delarea atrială şi poate facilita TRIA. Pacienţii cu bloc 
AV postoperator sunt consideraţi cu risc crescut de 
MSC. În consecinţă, au fost sugerate indicaţii mai largi 
pentru implantarea de pacemaker comparativ cu paci-
enţii cu inimi structurale normale.20,32

La pacienţii BCCA cu circulaţie biventriculară şi 
VS sistemic, indicaţiile pentru CRT respectă criteriile 
standard. De remarcat că stimularea ventriculară con-
venţională, mai degrabă decât blocul de ramură, este 
cauza principală a disfuncţiei ventriculare sistemice. În 
consecinţă, CRT este recomandată în BCCA cu FE 
≤35% şi QRS intrinsec îngust, şi o cerinţă anticipată 
pentru stimulare semnifi cativă şi plasarea dispozitivu-
lui nou. Alternativ, pacing-ul fasciculului His ar putea 
fi  luat în considerare. Efi cacitatea CRT în BCCA poate 
varia în funcţie de defecte şi poate depinde de anato-
mia individuală şi de cauzele disincroniei (de exemplu, 
VD sistemic/ventriculul unic, regurgitarea valvei AV, 
cicatrizarea). În general, durata QRS singură poate să 
nu fi e un predictor sufi cient şi datele de urmărire sunt 
limitate. În plus, toracotomia sau implantarea de sti-
mulator hibrid sunt deseori necesare şi lipsesc datele 
privind longevitatea CRT.32

3.4.2.4 Moartea subită cardiacă şi stratifi carea riscului
MSC legată de aritmia ventriculară este îngrijoră-

toare (7-26% din toate decesele la adulţi).29,39,40 Deşi 
incidenţa în populaţia cu BCC în general este relativ 

morfă depinde, de asemenea, de malformaţie (Tabelul 
7) şi de tipul de corecţie,34,35 partea critică a circui-
tului de macro-reintrare fi ind localizată de obicei în 
istmuri bine defi nite din punct de vedere anatomic, 
mărginite de cicatrici chirurgicale şi materialul patch-
ului. În schimb, la pacienţii cu insufi cienţă progresivă 
a ventriculului sistemic sau subpulmonar, pot apărea 
modifi cări ale EF mai complexe. Aceste modifi cări 
implică remodelarea canalelor ionice, modifi cări în 
manipularea calciului şi remodelarea matricei extra-
celulare care duce la diferite aritmii, inclusiv TV mai 
puţin bine-organizată, polimorfă rapidă şi fi brilaţie 
ventriculară (FV).36

3.4.2.2 Evaluarea la pacienţii cu aritmii suspectate/
documentate şi managementul aritmiei
La pacienţii simptomatici fără aritmie documentată 

la prezentare, evaluarea depinde de frecvenţa [înre-
gistrarea Holter, interogarea dispozitivului (dacă exis-
tă), înregistratorul de evenimente] şi circumstanţele 
(teste de efort) simptomelor.

Utilitatea evaluării periodice dincolo de ECG cu 
12 derivaţii (de exemplu, Holter periodic) la pacienţii 
asimptomatici este mai puţin clară. A fost raportată 
o prevalenţă ridicată a constatărilor asimptomatice, 
care rareori schimbă managementul.37

La toţi pacienţii, este importantă evaluarea unei ca-
uze reversibile a aritmiei (de exemplu, hipertiroidism, 
proces infl amator) şi anomalii hemodinamice noi sau 
reziduale. Aritmiile care cauzează instabilitate hemo-
dinamică necesită întreruperea imediată, indiferent de 
durată/anticoagulare, în conformitate cu recomandă-
rile actuale.32 Postconversie pot apărea stop sinusal/
bradicardie şi trebuie luată în considerare efectuarea 
pacing-ului la pacienţii cu risc de disfuncţie a nodului 
sinusal (DNS) (Tabelul 7). Dacă TRIA/FA este tole-
rată, cu durată ≥48 h, trebuie exclus trombul cardiac 
(ETE) şi/sau anticoagularea adecvată (>3 săptămâni) şi 
controlul farmacologic al frecvenţei cardiace trebuie 
iniţiat înainte de cardioversie folosind un beta blocant 
sau blocant de canal de calciu (la pacienţii cu funcţie 
ventriculară sistemică normală şi preexcitaţie absen-
tă).32,37,38 Scopul este menţinerea ritmului sinusal în 
cazul tuturor pacienţilor BCC.32,37 Ablaţia prin cateter 
este recomandată că terapie de primă linie şi prefera-
tă faţă de tratamentul farmacologic pe termen lung, în 
cazul substraturilor susceptibile, circumscrise, deoa-
rece medicamentele antiaritmice sunt adesea asociate 
cu efecte inotrope şi/sau dromotrope negative.32 Me-
dicamentele antiaritmice, cum ar fi  medicamentele de 
clasă IC, pot încetini rata TRIA fără a bloca conduce-
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scăzută (<0,1% pe an), unele defecte se asociază cu un 
risc mai mare, uneori cu substraturi şi factori de risc 
specifi ci bolii (Tabelul 7). Identifi carea pacienţilor cu 
risc de MSC rămâne o provocare.

Implantarea ICD pentru prevenţia secundară a 
MSC şi pentru prevenţia primară la pacienţii cu fi zi-
ologie biventriculară şi cu VS sistemic respectă cri-
teriile standard.37,41 Medicamentele antiaritmice pot fi  

utilizate ca adjuvant la un ICD pentru a reduce gradul 
aritmiei ventriculare.32 Benefi ciul ICD în prevenirea 
primară pentru VD unic sau sistemic este mai puţin 
bine stabilit.

În consecinţă, cu excepţia tetralogiei Fallot (TF), 
indicaţiile specifi ce privind implantarea ICD pentru 
prevenţia primară în BCC rămân evazive.32,37 Au fost 
utilizate ICD transvenoase, dar la pacienţii cu acces 

Recomandările de tratament al aritmiilor în bolile cardiovasculare congenitale la adult
Recomandări Clasăa Nivelb

La pacienţii cu BCC de complexitate moderată sau severă (Tabelul 4) şi aritmie documentată este indicată direcţionarea către 
un centru cu echipă multidisciplinară şi experienţă in BCCA şi aritmii asociate cu BCCA.

I C

La pacienţii cu BCC cu aritmie documentată sau risc mare de aritmii post-procedurale (ex: închiderea DSA la vârstnici) la 
care se are în vedere o (re)intervenţie chirurgicală sau percutană este indicată direcţionarea către un centru cu echipă multi-
disciplinară cu experienţă în tratamentul invaziv al aritmiilor.

I C

În BCC uşoare ablaţia pe cateter este recomandată în locul terapiei medicale pe termen lung pentru TSV recurente, sistema-
tice simptomatice (TRNAV, TRAV, TA, TRIA) sau TSV potenţial asociate cu MSC (Tabelul 7).

I C

În BCC moderate sau severe ablaţia pe cateter este recomandată în locul terapiei medicale pe termen lung pentru TSV recu-
rente, sistematice simptomatice (TRNAV, TRAV, TA, TRIA) sau TSV potenţial asociate cu MSC (Tabelul 7) dacă este făcută în 
centre cu experienţă.

IIa C

Ablaţia pe cateter este indicată ca terapie adiţională implantării de ICD la pacienţii cu TV monomorfă recurentă, TV incesan-
tă sau furtuni electrice nestăpânite cu terapie medicamentoasă sau reprogramarea ICD.

I C

Ablaţia pe cateter ar trebui luată în considerare pentru TV monomorfă, simptomatică, susţinută la pacienţii la care terapia 
medicală nu este de dorit, cu condiţia ca prodcedura să se desfăşoare în centre cu experienţă.

IIa C

Defi brilator cardiac implantabil (ICD)

Implantarea ICD este recomandată la adulţii cu BCC supravieţuitori ai unui stop cardiac datorat FV sau TV nesuportată 
hemodinamic după evaluarea care să excludă alte cauze reversibile.

I C

Implantarea ICD este indicată la adulţii cu BCC şi TV susţinută după evaluare şi reparare când aceasta este indicată. Evaluarea 
EF este necesară pentru identifi carea pacienţilor la care ablaţia chirurgicală sau pe cateter ar putea fi  benefi că ca tratament 
asociat sau ca alternativă rezonabilă.

I C

Implantarea ICD ar trebui luată în considerare la adulţii cu BCC cu fi ziologie biventriculară şi VS sistemic care au simptome 
de insufi cienţă cardiacă (NYHA II/III) şi FE ≤35% în ciuda tratamentului medical optim de minim 3 luni, cu condiţia unei supra-
vieţuiri aşteptate de peste 1 an cu status funcţional bun.c

IIa C

Implantarea ICD ar trebui luată în considerare la adulţii cu BCC şi sincope inexplicabile sau suspiciune de etiologie aritmică şi 
ori disfuncţie ventriculară avansată, ori TV/FV indusă la stimularea electrică programată.

IIa C

Implantarea ICD ar trebui luată în considerare la pacienţi selecţionaţi cu TF şi multipli factori de risc pt MSC, inclusiv disfunc-
ţia VS, TV susţinută simptomatică, durata QRS ≥180 ms, cicatrici extinse VD sau CMR sau TV indusă la stimularea electrică 
programată.

IIa C

Implantarea ICD poate fi  luată în considerare la pacienţii cu disfuncţie a ventriculului drept sistemic sau VD ventricul unic 
(VD sistemic FE ≤35%) în prezenţa factorilor de risc adiţionali.d

IIIb C

Pacemaker (PM)

Implantarea de PM ar trebui luată în considerare la pacienţii BCCA cu sindrom de tahicardie-bradicardie pentru prevenţia 
TRIA dacă ablaţia eşuează sau nu este posibilă.

IIa C

Implantarea PM ar trebui luată în considerare la pacienţii cu BCC severă şi bradicardie sinusală sau joncţională (ritm diurn sub 
40/min sau pauze peste 3 sec).

IIa C

Implantarea PM ar trebui luată în considerare la pacienţii cu BCC şi hemodinamică compromisă datorată bradicardiei sinusale 
sau pierderii sincronismului AV.

IIa C

Implantarea PM poate fi  luată în considerare la pacienţii cu BCC moderată şi bradicardie sinusală sau joncţională (ritm diurn 
sub 40/min sau pauze peste 3 sec).

IIIb C

a Clasa de recomandare.
b Nivelul de evidenţă.
c Luând în considerare spectrul larg de BCC cu patologii ale VS diferite de cele dobândite, riscul potenţial mai mare legat de complicaţiile ICD în BCCA şi paucitatea datelor despre benefi ciul 
ICD în prevenţia primară a MSC în BCCA pare mai potrivită o atitudine personalizată.
d Datele sunt rare iar factorii de risc pot fi  specifi ci leziunii, incluzând TV nesusţinută, NYHA II/III, regurgitaţia severă a valvei AV şi QRS larg ≥140 ms(TVM).
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venos limitat la ventricul sau şunt intracardiac, ICD 
subcutanat poate fi  o alternativă. Cu toate acestea, nu 
toţi pacienţii sunt eligibili din cauza riscului de detec-
tare necorespunzătoare şi a lipsei de stimulare antita-
chicardică şi antibradicardică.

Nu este clară utilitatea stimulării electrice pro-
gramate (SCP) la pacienţii asimptomatici BCC. Pare 
rezonabil la pacienţii cu incizii ventriculare şi/sau un 
substrat pentru reintrarea ventriculară, de obicei, dar 
nu exclusiv, întâlnit în TF corectată (rTF). Este impor-
tant să se recunoască alte cauze ale MSC cauzate de 
bradicardie/bloc AV total şi aritmie ventriculară indu-
să de bradicardie cu sau fără QT lung şi TRIA/FA cu 
conducere rapidă.

3.4.3 Hipertensiunea pulmonară

3.4.3.1 Introducere şi clasifi care
HTP este un factor de prognostic important la pa-

cienţii cu BCC,42 necesitând o atenţie deosebita pe 
parcursul sarcinii43 sau înainte de o intervenţie chirur-
gicală reparatorie cardiacă sau de altă natură. Până de 
curând, HTP a fost defi nită printr-o creştere a PAP 
medii măsurate invaziv ≥25 mmHg în repaus.44 În timp 
ce acest lucru a fost redus acum la >20 mmHg,45 cla-
sifi carea ca HTP precapilară (HTAP) necesită supli-
mentar măsurarea unei RVP ≥3 unităţi Wood (WU) 
(Tabelul 8). Creşterea RVP la acest grup se datorează 
unei vasculopatii pulmonare obstructive care este de-
terminată de fundalul genetic, genele modifi catoare, 
stresul vascular de forfecare (shear stress) şi factorii 
declanşatori de mediu.44 Este important să separăm 
HTAP asociată cu BCC (HTAP-BCC, în grupul 1 din 
clasifi carea HTP44) de afecţiuni cu o presiune de um-

plere a VS >15 mmHg (HTP post-capilară datorată 
transmiterii pasive a presiunilor de umplere a VS în 
grupurile 2 şi 5 ale clasifi cării HTP),44 din cauza inefi -
cienţei terapiei ţintite pentru HTAP în HTP postcapi-
lară. Subtipurile clinice de HTAP-BCC sunt: HTAP cu 
şunturi congenitale sistemico-pulmonare, sindromul 
Eisenmenger, defecte corectate şi HTAP care apare în 
asociere cu BCC, frecvent cu defecte mici. Circulaţia 
Fontan este o altă afecţiune ce prezintă boală vascu-
lară pulmonară (BVP) şi uneori RVP crescută. O creş-
tere a PAP la aceşti pacienţi este, totuşi, mai frecvent 
cauzată postcapilar (creşterea presiunii de umplere 
ventriculară şi/ sau regurgitare a valvei AV). În BCC 
complexe, HTAP poate fi  limitată la anumite segmen-
te ale patului vascular pulmonar (HTAP segmentară).46 
Acest lucru este cel mai frecvent întâlnit în atrezia 
pulmonară complexă cu DSV.

Deşi HTAP-BCC poate apărea la bărbaţi şi femei 
de orice vârstă, boala este mai frecvent întâlnită la 
femei şi creşte odată cu vârsta biologică şi vârsta la în-
chiderea defectului.47 Diferenţa dintre sexe dispare în 
HTAP-BCC după corecţia defectelor.48 Mai recent, un 
studiu la nivel naţional al populaţiei cu BCC a raportat 
prevalenţa HTAP de 3,2% la pacienţii cu BCC, repre-
zentând 100 la milion în populaţia adultă generală.47

3.4.3.2 Diagnostic
Ghidul din 2015 pentru diagnosticul şi tratamentul 

HTP prezenta un algoritm hemodinamic pentru dia-
gnosticul HTP, subliniind rolul cateterizării cordului 
drept pentru a diferenţia HTP pre- de cea post-capi-
lară.44 Algoritmul a fost modifi cat recent45 şi Tabelul 
8 ilustrează defi niţiile actuale ale diferitelor tipuri de 
HTP şi circumstanţele în care acestea pot apărea în 

Tabelul 8. Defi nirea subtipurilor de hipertensiune pulmonară şi apariţia lor în BCCA

Hipertensiunea pulmonară la adulţii cu boală cardiovasculară congenitală

Defi niţie Caracteristici hemodinamice (a) Circumstanţe clinice

Hipertensiune pulmonară (HTP) PAP medie >20 mmHg Toate

HTP precapilară (HTAP) PAP medie >20 mmHg
PAPB ≤15 mmHg
RVP ≥3 WU

Leziuni cu şunt înainte sau după reparare (inclusiv Sd. 
Eisenmenger)
BCC complexă (inclusiv CUV, HTAP segmentară)

HTP postcapilară izolată PAP medie >20 mmHg
PAPB >15 mmHg
RVP <3 WU

Disfuncţia ventriculului sistemic
Disfuncţia valvei AV sistemice
Obstrucţia venelor pulmonare
Cor triatriatum

HTP combinată pre- şi post- capilară PAP medie >20 mmHg
PAPB >15 mmHg
RVP ≥3 WU

Aceleaşi listate la HTP postcapilară izolată asociate sau nu 
cu leziuni cu şunt sau BCC complexe

BCCA = boală cardiovasculară congenitală la adult; AV = atrioventricular; BCC = boală cardiovasculară congenitală; HTAP = hipertensiune arterială pulmonară; PAP = presiune arterială 
pulmonară; PAPB = presiune arterială pulmonară blocată HTP = hipertensiune pulmonară; RVP = rezistenţă vasculară pulmonară; CUV = cord univentricular; WU = Unităţi Wood. 
(a) Cea mai recentă defi niţie a HTP45 diminuează PAP medie de la  ≥ 25 mmHg44 la > 20 mmHg dar necesită adiţional RVP ≥ 3 unităţi Wood pentru HTP pre-capilară
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precapilară. Oxigenul suplimentar continuu este re-
comandat atunci când presiunea parţială a oxigenului 
din sânge este constant <60 mmHg,44 cu excepţia pa-
cienţilor cu sindrom Eisenmenger la care se recoman-
dă numai atunci când produce o creştere documenta-
tă, consistentă şi semnifi cativă a saturaţiei cu oxigen 
şi îmbunătăţirea simptomelor.

3.4.3.3.3 Anticoagularea
Anticoagularea cu antagonişti ai vitaminei K (AVK) 

în absenţa aritmiei atriale, a valvelor mecanice sau a 
protezelor vasculare nu este recomandată în general 
în HTAP-BCC şi trebuie instituită în mod individual, 
de exemplu anevrisme mari ale AP cu tromb sau eve-
nimente tromboembolice anterioare. Nu există date 
privind utilizarea anticoagulantelor orale non-antago-
niste ale vitaminei K (NOAC). La pacienţii cu sindrom 
Eisenmenger, datele care susţin utilizarea de rutină a 
anticoagulării lipsesc, dar anticoagularea orală trebu-
ie luată în considerare la pacienţii cu aritmii atriale 
şi poate fi  luată în considerare în prezenţa trombo-
zei sau emboliei AP şi a riscului scăzut de sângerare. 
Deoarece riscul de sângerare este crescut la pacienţii 
cianotici, utilizarea anticoagulării orale şi a antiagre-
gantelor ar trebui luată în considerare cu atenţie, de 
la caz la caz.

3.4.3.3.4 Repararea şuntului
Deoarece stresul endotelial (shear) declanşează 

HTP,52 corecţia chirurgicală/intervenţională a condiţi-
ilor cu debit crescut sunt concepute pentru a proteja 
vascularizaţia pulmonară. Pragul RVP care permite în-
chiderea chirurgicală reparativă a unui şunt de la stân-
ga la dreapta (L-R) fără insufi cienţă cardiacă dreaptă 
diferă pentru diferitele leziuni ale şuntului (secţiunile 
4.1-4.4). Cu toate acestea, decizia de a închide un şunt 
se ia folosind toate informaţiile disponibile şi nu de-
pinde numai de hemodinamica obţinută la cateteris-
mul cardiac;53,54 decizia ar trebui luată numai în centre 
experimentate.

Nu există dovezi că o abordare de tratare şi repa-
rare la pacienţii cu HTAP-BCC conferă benefi cii pe 
termen lung.44,55 Nu sunt disponibile date prospective 
privind utilitatea testării vasoreactivităţii, a testului de 
închidere (closure test) sau a biopsiei pulmonare pen-
tru evaluarea operabilităţii.53,54,56-60

3.4.3.3.5 Terapia medicală specifi că în hipertensiu-
nea arterială pulmonară

Terapiile avansate sunt benefi ce pentru pacienţii 
cu sindrom Eisenmenger51 şi probabil şi alte HTAP-
BCC.61,62 Conform ghidurilor publicate în 2015 de că-

BCCA. În această defi niţie, pragul mediu de PAP este 
>20 în loc de ≥25 mmHg în prezenţa RVP ≥3 WU 
pentru a defi ni HTP precapilară.45

3.4.3.2.1 Protocol de diagnostic în hipertensiunea 
pulmonară la adulţii cu boli cardiace congenitale 

Protocolul de diagnostic include istoricul medical, 
examinarea fi zică, testele funcţionale pulmonare, ana-
liza gazelor din sângele arterial, imagistica (în special 
ecocardiografi a) şi testele de laborator (inclusiv nu-
mărul total de celule sanguine, nivelurile de fi er seric, 
hematocritul, bolile infecţioase şi măsurători NT-pro-
BNP). În general, cateterizarea cordului drept cu oxi-
metrie compartimentală este necesară pentru decizii 
majore, cum ar fi  începerea şi urmărirea terapiei va-
sodilatatoare, a sarcinii sau a intervenţiei chirurgicale. 
Pragul pentru evaluarea invazivă este, totuşi, mai mare 
la pacienţii cu sindrom Eisenmenger. Evaluarea hemo-
dinamică invazivă nu este de obicei necesară pentru 
eşalonarea intervenţiilor terapeutice în timp. Deoa-
rece nivelurile mai mari de hematocrit duc la RVP mai 
mare, trebuie să fi e luat în considerare acest lucru.49

3.4.3.2.2 Evaluarea riscului
Rezultatele la pacienţii cu HTAP-BCC s-au îmbu-

nătăţit odată cu disponibilitatea noilor terapii pentru 
HTAP, cu progresele în managementul chirurgical şi 
perioperator şi utilizarea unei abordări multidiscipli-
nare.44,50,51 Recent, evoluţia pacienţilor cu HTAP-BCC 
pare a fi  mai bună decât în HTAP idiopatică,48 dar de-
pind de tipul de HTP. Rezultatele HTAP asociate cu 
mici defecte seamănă cu rezultatele nesatisfacătoare 
ale HTAP idiopatice, probabil, deoarece aceste afec-
ţiuni se bazează pe o tulburare vasculară proliferativă 
similară. HTAP după corecţia defectelor are prognos-
tic şi mai nefavorabil.48

3.4.3.3 Managementul terapeutic al hipertensiunii 
pulmonare la adulţii cu boli cardiace congenitale

3.4.3.3.1 Centre de experţi
Gestionarea cu succes a unui pacient BCCA şi 

HTAP necesită o echipă de management multidisci-
plinară formată din experţi în imagistică, cardiologie, 
pneumologie, hematologie, boli infecţioase, obstetri-
că, anesteziologie, neonatologie, HTP, chirurgie tora-
cică şi cardiovasculară, asistenţă medicală şi genetică 
medicală.

3.4.3.3.2 Măsuri generale
Principalele măsuri generale sunt sprijinul social şi 

psihologic, vaccinarea şi evitarea stresului fi zic exce-
siv. Controalele de urmărire sunt planifi cate individu-
al. Sarcina trebuie evitată în toate cazurile de HTP 



Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

Romanian Journal of Cardiology
Vol. 31, No. 2, 2021

418

tre ESC/ERS privind HTP,44 HTP precapilară (HTAP), 
inclusiv sindromul Eisenmenger, este o afecţiune cu 
risc moderat până la mare şi necesită o abordare pro-
activă folosind tratament combinat iniţial63 sau sec-
venţial64,65, inclusiv prostacicline parenterale.44 Pros-
taglandinele parenterale funcţionează cel mai bine 
atunci când sunt începute devreme.66 Prezenţa unui 
cateter intravenos central pentru terapia parenterală 
creşte totuşi riscul de embolie şi infecţie paradoxală 
la pacienţii cu Eisenmenger şi la cei leziuni de şunt 
D-S. În acest context, formele de administrare sub-
cutanată sau inhalatorie sunt, prin urmare, în general, 
preferate.

Fac excepţie de la această regulă, pacienţii cu de-
fecte închise sau concomitente care îndeplinesc cri-
terii stricte de responsivitate a vasodilatatorului (în 
principal o scădere a PAP medii >10 mmHg şi sub 40 
mmHg acut sub inhalarea de oxid nitric) care pot fi  
trataţi numai cu blocanţi ai canalelor de calciu. Cu 
toate acestea, astfel de pacienţi sunt extrem de rari 
în rândul adulţilor cu HTAP-BCC. Testarea genera-
lă a vasoreactivităţii nu este recomandată în HTAP-
BCC.44

Oxigenoterapia la domiciliu pe termen lung poa-
te îmbunătăţi simptomele, dar nu s-a demonstrat că 
sporeşte supravieţuirea la pacienţii cu Eisenmenger. 
Utilizarea oxigenului suplimentar trebuie limitată la 
acele cazuri în care produce o creştere documentată, 
consistentă şi semnifi cativă a saturaţiei oxigenului ar-
terial şi ameliorează simptomele.

Eritrocitoza secundară este benefi că pentru trans-
portul şi livrarea adecvată a oxigenului şi trebuie evi-
tată fl ebotomia de rutină; pentru mai multe detalii 
vezi secţiunea 3.4.8.

La pacienţii cu Eisenmenger, antagonistul recep-
torului endotelinei, (ARE) bosentan s-a dovedit că 
îmbunătăţeşte TM6M şi reduce RVP după 16 săptă-
mâni de tratament la pacienţii din clasa funcţională 
III a Organizaţiei Mondiale a Sănătăţii (WHO).67 Deşi 
a fost demonstrat un efect benefi c al bosentanului 
asupra capacităţii de efort şi a calităţii vieţii la acest 
grup de pacienţi, un efect asupra mortalităţii este 
mai puţin documentat. Urmărirea pe termen lung a 
arătat o ameliorare susţinută a simptomelor. Expe-
rienţele cu alţi ARE şi cu inhibitorii fosfodiesterazei 
de tip 5 (PDE-5), sildenafi l şi tadalafi l, arată rezultate 
funcţionale şi hemodinamice favorabile la pacienţii cu 
HTAP-BCC şi sindromul Eisenmenger, cu dovezi mai 
puţin robuste. Experienţa este limitată pentru medi-
camentele de ultimă generaţie pentru HTAP, cum ar 
fi  macitentanul, selexipagul sau riociguatul în cadrul 
BCC.66 În timp ce pacienţii cu leziuni simple reparate 
au fost incluşi în studiile de referinţă pentru aceste 
substanţe şi este posibil să benefi cieze în mod simi-
lar pacienţilor cu HTAP idiopatică, datele sunt în pre-
zent limitate pentru pacienţii Eisenmenger. Un studiu 
controlat randomizat recent, care a investigat efi ca-
citatea macitentanului pentru a îmbunătăţi TM6M în 
sindromul Eisenmenger, a fost neutru.68 Majoritatea 
centrelor urmează o strategie de tratament secvenţi-
ală orientată spre simptome în sindromul Eisenmen-
ger, începând, în general, cu un ARE oral sau inhibitor 
PDE-5 şi escaladând terapia dacă simptomele persistă 
sau în cazul deteriorării clinice. Dacă nu se obţine o 
îmbunătăţire adecvată a simptomelor cu terapia ora-
lă, opţiunile parenterale ar trebui luate în considerare 
proactiv.

Efectul terapiei HTAP la pacienţii cu HTAP segmen-
tară rămâne un subiect de dezbatere. În timp ce unele 
serii au raportat rezultate promiţătoare, au existat 
cazuri în care terapiile nu au fost tolerate.46

Transplantul cord-pulmon sau pulmonar cu inter-
venţie chirurgicală cardiacă este o opţiune în cazuri 
speciale care nu răspund la tratament medical, dar 

Recomandările de tratament a hipertensiunii arteriale 
pulmonare în bolile cardiovasculare congenitale la 
adult
Recomandări Clasăa Nivelb

Este recomandat ca pacientele cu BCC şi HTP 
precapilară confi rmată să fi e sfătuite să evite 
sarcina.

I C

Evaluarea riscului este recomandată la toţi paci-
enţii cu HTAP-BCC.

I C

La pacienţii cu risc mic sau intermediar cu 
leziuni simple reparate şi HTP precapilară este 
recomandată iniţial terapia combinată orală sau 
terapia secvenţială combinată iar pacienţii cu risc 
ridicat ar trebui trataţi cu terapie iniţială combi-
nată incluzând prostaglandine parenteral.c 63-65

I A

La pacienţii cu Eisenmenger şi reducerea capaci-
tăţii de efort (TM6M <450 m) trebuie conside-
rată strategia de tratament iniţial cu antagonist 
de receptor de endotelină în monoterapie 
urmată de terapie combinată în lipsa răspunsului 
favorabil.67-69

IIa B

TM6M = testul de mers de 6 minute; BCC = boală cardiacă congenitală; HTAP-BCC = 
hipertensiune arterială pulmonară asociată bolii cardiace congenitale; HTP = hipertensiune 
pulmonară. 
a Clasa de recomandare.
b Nivelul de evidenţă.
c Riscul sarcinii la pacientele cu HTP pre-capilară este foarte mare. Poate fi  mai mic la paci-
entele cu HTP post-capilară, prin urmare cateterismul inimii drepte este necesar la toate 
pacientele cu suspiciune de HTP pre-capilară pentru confi rmarea diagnosticului
d Pentru detalii se va consulta Ghidul ESC/ERS 2015 pentru diagnosticul şi tratamentul 
HTP.44 
e Pentru detalii despre alegerea medicamentelor şi recomandările ajustărilor terapiei în 
funcţie de risc se va consulta Ghidul ESC/ERS 2015 pentru diagnosticul şi tratamentul 
HTP.44
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cesitatea sternotomiei/toracotomiei sau a bypass-
ului cardio-pulmonar. Cele mai frecvente intervenţii 
percutane sunt închiderea leziunilor de şunt (în spe-
cial DSA de tip secundum, rar DSV şi ductul arterial 
persistent), fi stulă sau colaterale neobişnuite; dilata-
rea cu balon a valvei pulmonare şi a grafturilor valvu-
late; dilatarea cu balon şi/sau stentarea vaselor mari 
înguste [de ex. (recoarctaţia aortei (CoA) şi stenoza 
arterială pulmonară] şi implantarea valvei pulmonare 
transcateter (TPVI). Diagnosticul BCCA şi, în special, 
procedurile intervenţionale ar trebui să fi e furnizate 
de persoanele care sunt instruite pentru BCC şi care 
sunt parte a unui centru de îngrijire BCCA, unde pro-
cedurile individuale sunt revizuite şi discutate în ca-
drul unei echipe multidisciplinare.74 Este deosebit de 
important ca un program care efectuează intervenţii 
transcateter la pacienţii cu BCCA să fi e într-o locaţie 
comună cu serviciile cardiace (de congenital) adecva-
te pentru gestionarea complicaţiilor procedurale. În 
multe programe, cardiologii pediatri intervenţionişti 
experimentaţi sunt o componentă importantă a servi-
ciilor de intervenţie BCCA, dar în altele (de exemplu, 
cele cu sediul într-un spital separat de copii), inter-
venţioniştii pediatri pot fi  inconfortabili cu gestiona-
rea intervenţională a adulţilor cu probleme cardiace 
congenitale. Prin urmare, se recomandă o colaborare 
deplină între cardiologia adultă şi cea pediatrică. Con-
centrarea cateterismului BCCA într-un număr limitat 
de centre desemnate permite asigurarea calităţii, pre-
cum şi co-localizarea serviciilor cardiovasculare che-
ie.74 Numărul minim anual de intervenţii pe centru a 
fost propus într-o lucrare recentă de recomandare.74

3.4.6 Endocardita infecţioasă
Riscul de endocardită infecţioasă (EI) la pacienţii cu 

BCCA este mai mare decât în populaţia generală, cu 
variaţii accentuate între afecţiuni. Liniile directoare 
ESC 2015 privind EI menţin restricţia profi laxiei an-
tibiotice la pacienţii cu risc crescut de EI care suferă 
proceduri dentare cu risc.22 Condiţiile cu risc ridicat 
sunt valve protetice, inclusiv valvele implantate trans-
cateter, repararea valvei cu inel protetic, EI anteri-
oară, orice BCC cianotică şi orice BCC reparată cu 
material protetic până la 6 luni după procedură sau 
pe tot parcursul vieţii dacă rămâne şunt rezidual sau 
regurgitare valvulară.

Măsuri de igienă nespecifi ce ar trebui aplicate la 
toţi pacienţii cu BCCA: igiena orală şi cutanată bună 
şi măsuri aseptice în timpul asistenţei medicale şi a 
oricărei proceduri invazive. Piercing-urile şi tatuajele 
sunt descurajate şi altfel ar trebui efectuate în condiţii 
igienice optime.

este limitat de complexitatea chirurgicală şi de dispo-
nibilitatea organelor.

3.4.4 Tratament chirurgical
Chirurgia cardiacă la pacienţii cu BCCA merită o 

atenţie specială. Chiar şi operaţiile minore pot avea 
un risc ridicat din cauza dezechilibrului delicat în care 
pacienţii cu BCCA evoluează adesea. Acest risc nu 
poate fi  calculat utilizând scoruri de risc chirurgical 
convenţionale. Scorul de chirurgie cardiacă congeni-
tală pentru adulţi a fost derivat din baza de date a 
chirurgiei congenitale cardiace a Societăţii Chirurgi-
lor Toracici ca primul scor bazat pe dovezi, conceput 
special pentru intervenţii chirurgicale în BCCA.70 La 
evaluare, scorul a atins o bună putere predictivă în 
BCCA, deşi scorul pediatric corespunzător a avut un 
rezultat mai bun la copii, indicând faptul că în BCCA, 
comorbidităţile pacienţilor individuali pot juca un rol 
mai important în determinarea rezultatelor. Scorul 
mortalităţii prin BCCA, un scor care ia în considerare 
comorbidităţile, poate fi , prin urmare, luat în conside-
rare şi pentru evaluarea riscului de intervenţie chirur-
gicală cardiacă în BCCA.72

În afară de necesitatea unei evaluări personalizate 
a riscurilor, înţelegerea anatomiei şi hemodinamicii 
specifi ce, experienţa cu reintervenţii chirurgicale şi 
cerinţele speciale în unităţile de terapie intensivă sunt 
factori care determină rezultatele pe termen scurt şi 
lung. Atunci când pacienţii cu BCCA sunt operaţi de 
un chirurg cardiac specializat pe defecte congenitale, 
rezultatul este dovedit a fi  superior.73 Prin urmare, re-
comandarea strictă este că toţi pacienţii cu BCCA să 
fi e operaţi de un chirurg cardiac specializat pe defecte 
congenitale într-un mediu multidisciplinar cu experti-
ză în BCCA. Acest lucru este valabil pentru toate in-
tervenţiile chirurgicale cardiace BCCA din prezentele 
recomandări, cu excepţia intervenţiei chirurgicale a 
valvei aortice bicuspide necomplicate (BAV), a bolii 
aortice toracice ereditare (HTAD), cum ar fi  sindro-
mul Marfan, şi DSA de tip secundum fără conexiune 
venoasă pulmonară anomală şi/sau absenţă de BVP. 
Mediul expert multidisciplinar favorizează, de aseme-
nea, interesul în creştere şi necesitatea procedurilor 
hibride, în care chirurgii cardiaci (congenitali), chirur-
gii vasculari, cardiologii specializaţi pe boli congenita-
le, intervenţionişti şi electrofi ziologii colaborează în 
proceduri difi cile din punct de vedere tehnic.

3.4.5 Intervenţii prin cateterism
Intervenţiile prin cateterism, fi e ca proceduri in-

dependente sau hibride, reprezintă o alternativă la 
chirurgia convenţională pe cord deschis, evitând ne-
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în absenţa unei astfel de obstrucţii care, în unele de-
fecte , poate duce la dezvoltarea HTAP şi, în cele din 
urmă, a sindromului Eisenmenger (vezi secţiunile 3.4.3 
şi 4.15). Se pot prezenta cu sau fără intervenţie pali-
ativă prealabilă. Pacienţii cianotici sunt complecşi şi 
trebuie să fi e urmăriţi de un specialist BCCA.

3.4.8.1 Mecanisme adaptive
Cianoza induce mecanisme adaptive pentru a îm-

bunătăţi transportul oxigenului şi livrarea în ţesuturi: 
eritrocitoză secundară, deplasare spre dreapta a cur-
bei de disociere a oxihemoglobinei şi creşterea de-
bitului cardiac.82,83 Eritrocitoza secundară stimulului 
eritropoietinei este răspunsul fi ziologic la hipoxemia 
cronică. Eritrocitoza compensată refl ectă un echili-
bru, iar eritrocitoza decompensată indică eşecul unui 
echilibru (creşterea excesivă a globulelor roşii/ hemo-
globinei şi hematocritul instabil, în creştere, cu simp-
tome majore de hipervâscozitate).82,84

3.4.8.2 Tulburări multisistemice
Cianoza şi eritrocitoza secundară implică consecin-

ţe profunde pentru întregul sistem de organe:82,84,85 
  Vâscozitatea sângelui este crescută şi este di-

rect legată de masa globulelor roşii.84

  Anomaliile hemostatice sunt frecvente şi com-
plexe şi sunt atribuite unor anomalii ale trom-
bocitelor (trombocitopenie şi trombastenie), 
căi de coagulare şi alte mecanisme anormale de 
coagulare. Factorii de coagulare dependenţi de 
vitamina K şi factorul V sunt reduşi, activitatea 
fi brinolitică este crescută şi cei mai mari multi-
meri von Willebrand sunt epuizaţi.

  Creşterea turn-overului globulelor roşii/hemo-
globinei şi fi ltrarea defectuoasă a uratului duc 
la hiperuricemie.86 Concentraţia crescută de 
bilirubină neconjugată pune pacienţii cianotici la 
risc de calculi biliari cu bilirubinat de calciu.

  Disfuncţia endotelială severă este evidentă prin 
afectarea marcată a vasodilataţiei dependente 
de endoteliu.85

  Hipoxemia cronică, viscozitatea crescută a sân-
gelui şi disfuncţia endotelială afectează micro-
circulaţia, funcţia miocardică şi funcţia altor 
sisteme de organe.

3.4.8.3 Tabloul clinic şi evoluţia naturală
Prezentarea clinică include cianoză centrală, rezul-

tat al unei cantităţi crescute de hemoglobină redusă 
(>5 g/100 ml sânge), hipocratism şi frecvent scolioză. 
Anatomia/fi ziopatologia de bază dictează semiologia 
cardiovasculară.

Toţi pacienţii trebuie educaţi cu privire la simpto-
mele EI şi comportamentul adecvat (solicitarea sfa-
tului medical, importanţa hemoculturilor înainte de 
a începe tratamentul cu antibiotice) la apariţia unor 
astfel de simptome.

Studii recente au confi rmat riscul relativ ridicat de 
EI la pacienţi după intervenţia chirurgicală a valvei, în 
special EI anterioare şi conductele de venă jugulară 
bovină.75-78 Este necesară atenţie după TPVI folosind 
o proteză de valvă Melody.75

3.4.7 Tratamentul antitrombotic
Pacienţii cu BCCA prezintă un risc crescut de eve-

nimente tromboembolice, dar dovezile privind profi -
laxia sunt limitate. La pacienţii cu TRIA sau FA, scoru-
rile CHA2DS2-VASc şi HAS-BLED s-au dovedit bene-
fi ce la pacienţii adulţi cu boli cardiace dobândite.38 Cu 
toate acestea, deoarece valabilitatea lor în populaţia 
BCC este incertă, scorurile ar trebui utilizate numai 
în combinaţie cu riscurile evaluate individual. În mod 
tradiţional, AVK sunt utilizate pentru prevenţia trom-
bembolismului, dar în cardiologia generală, NOAC 
sunt preferate faţă de AVK în recomandările actuale. 
De asemenea, în populaţia BCC, NOAC par în mod 
similar sigure şi efi ciente, în absenţa valvelor mecanice 
sau a stenozei severe a valvei mitrale.79-80 Terapia anti-
coagulantă este recomandată la FA/TRIA paroxistică 
şi persistentă la pacienţii cu BCC moderată sau seve-
ră, dar rămâne necesară o abordare individualizată. 
La pacienţii cu BCC uşoară, scorurile CHA2DS2-VASc 
şi HAS-BLED38 trebuie utilizate conform recomandă-
rilor generale.81 În prezent, nu este clar dacă toţi pa-
cienţii cu Fontan benefi ciază de anticoagulare. Riscul 
de sângerare ar trebui, de asemenea, luat în consi-
derare şi ponderat în raport cu riscul trombogen, în 
special la pacienţii cianotici. Pentru prevenţia secun-
dară, anticoagularea este recomandată la pacienţii cu 
un eveniment tromboembolic sau tromb intracardiac 
sau intravascular accidental (a se vedea, de asemenea, 
Ghidul ESC / EACTS 2017 privind bolile cardiace val-
vulare şi Ghidul ESC 2018 privind sarcina).

3.4.8 Managementul pacienţilor cianotici
Cianoza este cauzată de şunturi dreapta-stânga 

datorită unei comunicări anatomice între circulaţia 
sistemică şi pulmonară la nivel atrial, ventricular sau 
arterial. Boala cardiacă cianotică cuprinde un grup he-
terogen de leziuni cu anatomie şi fi ziopatologie subi-
acente diferite: fl uxul sanguin pulmonar normal sau 
restricţionat în prezenţa unei obstrucţii în tractul de 
ejecţie pulmonar sau fl uxul sanguin pulmonar crescut 
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Mortalitatea este semnifi cativ mai mare la pacien-
ţii cianotici decât la pacienţii acianotici.87 Rezultatul 
este determinat de anatomia de bază, fi ziopatologia, 
procedurile paliative, complicaţiile cianozei şi măsu-
rile preventive.88,89 Numărul scăzut de trombocite, 
hipoxia severă, cardiomegalia şi hematocritul crescut 
în timpul copilăriei sunt parametri pentru a prezice 
moartea prematură şi evenimente nefavorabile la pa-
cienţii cu sau fără BVP.90 Defi citul de fi er este asociat 
cu o evoluţie tardivă negativă.91,92 Nivelul BNP poate 
prezice evoluţia la pacienţii cu Eisenmenger.93,94 Cu 
toate acestea, într-un studiu multicentric,89 numai 
vârsta, şuntul pre-tricuspidian, absenţa ritmului sinu-
sal, saturaţia mai mică a oxigenului în repaus şi pre-
zenţa revărsării pericardice, dar nu şi a BNP, au fost 
cei mai puternici predictori pentru deces.

3.4.8.4 Complicaţii tardive
  Simptomele de hipervâscozitate includ cefa-

lee, leşin, ameţeli, oboseală, tinitus, vedere în-
ceţoşată, parestezia degetelor de la mâini sau 
picioare şi buze, dureri musculare şi slăbiciune 
(clasifi cate ca moderate când interferează cu 
unele activităţi, severe când interferează cu 
majoritatea activităţilor).82,83 Simptomele de hi-
pervâscozitate sunt puţin probabile la un paci-
ent fără defi cit de fi er cu hematocrit <65%.

  Apar sângerarea şi diateza trombotică; ambele 
provoacă o dilemă terapeutică (riscul de trom-
boză şi sângerare). Sângerarea spontană este de 
obicei minoră, autolimitată (sângerare dentară, 
epistaxis, vânătăi uşoare, menoragie). Hemop-
tizia este cel mai frecvent eveniment de sân-
gerare majoră şi este o manifestare externă a 
unei hemoragii intrapulmonare care nu refl ectă 
amploarea sângerării parenchimatoase (rapor-
tată la până la 100% dintre pacienţii cu Eisen-
menger).95,96 Tromboza este cauzată de ano-
malii ale coagulării, staza sângelui în cavitaţile 
şi vasele dilatate, ateroscleroza şi/sau disfuncţia 
endotelială, prezenţa materialului trombogenic 
(de exemplu, conductele) şi aritmiile. Anomalii-
le hemostatice nu protejează împotriva compli-
caţiilor trombotice. Trombii laminaţi în arterele 
pulmonare mari, parţial calcifi cate şi anevrisma-
le sunt frecvente (până la 30%).97-100 Sexul femi-
nin, saturaţia scăzută a oxigenului, vârsta mai 
înaintată, disfuncţia bi-ventriculară şi AP dilata-
te au fost identifi cate ca factori de risc.97,100,101

  Infarctele cerebrovasculare sunt frecvente, dar 
subraportate.97 Acestea pot fi  cauzate de eve-

nimente tromboembolice (embolie paradoxală, 
aritmie supraventriculară), factori reologici (mi-
crocitoză), disfuncţie endotelială şi factori de 
risc aterosclerotici tradiţionali. Severitatea eri-
trocitozei secundare nu este în sine un factor 
de risc.100 Microcitoza cauzată de defi citul de 
fi er, din cauza fl ebotomiilor inadecvate, a fost 
cel mai puternic factor predictiv independent 
pentru evenimentele cerebrovasculare într-un 
studiu.91 Severitatea cianozei şi complexitatea 
BCC sunt alţi factori de risc.97

  Emboliile paradoxale pot fi  cauzate de catetere 
sau electrozi transvenoşi.

  Defi cienţa de fi er este frecvent cauzată de fl e-
botomii inadecvate sau de menstruaţie abun-
dentă la pacienţii de sex feminin şi poate fi  agra-
vată de aceasta.

  Aritmiile supraventriculare şi ventriculare.
  Complicaţiile infecţioase includ endocardita, 

abcesul cerebral şi pneumonia. Febra, asociată 
cu cefalee nou instalată sau diferită, ridică sus-
piciunea unui abces cerebral.

  Disfuncţia renală este frecventă şi se datorează 
anomaliilor funcţionale şi structurale ale rini-
chilor.

  Colelitiaza este frecventă şi poate fi  complicată 
de colecistită/coledocolitiază.

  Complicaţiile reumatologice includ artrita gu-
toasă, osteoartropatia hipertrofi că şi cifoscoli-
oza.83

3.4.8.5 Aspecte diagnostice
O atenţie deosebită trebuie acordată simptomelor 

de hipervâscozitate şi complicaţiilor hemoragice/is-
chemice. Saturaţia oxigenului trebuie obţinută cu pul-
soximetrul în repaus timp de cel puţin 5 minute, iar 
capacitatea de efort trebuie evaluată în mod regulat, 
de preferinţă cu un TM6M.

Analiza sângelui trebuie să includă hemograma, vo-
lumul corpuscular mediu (MCV), feritina serică (fi erul 
seric, saturaţia fi erului, transferina şi saturaţia trans-
ferinei pot fi  necesare pentru detectarea mai timpurie 
a defi citului de fi er), creatinina, acidul uric seric, pro-
fi lul de coagulare, BNP/NT-pro-BNP, acid folic şi vita-
mina B12 în prezenţa MCV crescut sau MCV normal 
şi feritină serică scăzută.

3.4.8.6 Precauţii de laborator
  Parametrii de coagulare: volumul plasmatic este 

redus din cauza eritrocitozei secundare; canti-
tatea de citrat de sodiu trebuie ajustată la he-
matocrit dacă hematocritul este >55%.
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  Hematocritul determinat cu număr automatizat 
de particule electronice (centrifugarea micro-
hematocritului) are ca rezultat un hematocrit 
fals ridicat datorită captării plasmei.

  Nivelul glucozei poate fi  redus (glicoliza in vitro 
crescută, care rezultă din numărul crescut de 
eritrocite).

3.4.8.7 Indicaţii pentru intervenţie
Riscul şi benefi ciile trebuie luate în considerare cu 

atenţie şi necesită experienţă. Pacienţii cianotici fără 
HTAP/sindrom Eisenmenger trebuie să fi e evaluaţi 
periodic pentru orice procedură care poate îmbună-
tăţi calitatea vieţii şi reduce morbiditatea sau pentru 
eligibilitatea pentru corecţie fi ziologică (vezi secţiunea 
4.15).

3.4.8.8 Tratament medical
  Tratament specifi c HAP: vezi secţiunea 3.4.3.
  Aritmii: ritmul sinusal trebuie menţinut ori de 

câte ori este posibil. Terapia antiaritmică tre-
buie individualizată (medicamente, ablaţie, PM/
ICD epicardic). Terapia antiaritmică este ex-
trem de difi cilă; terapia medicamentoasă tre-
buie iniţiată cu o atenţie specială şi, în general, 
într-un spital.

  Flebotomia terapeutică trebuie efectuată numai 
în prezenţa simptomelor de hipervâscozitate 
moderată/severă datorate eritrocitozei secun-
dare (hematocrit cel puţin >65%), în absenţa 
deshidratării şi a defi citului de fi er.82 Ar trebui 
efectuată înlocuirea lichidului izovolumetric 
(750-1000 mL de soluţie salină izotonă în timp 
ce se îndepărtează 400-500 mL de sânge).

  Transfuzia de sânge poate fi  necesară în pre-
zenţa anemiei fără hiposideremie (hemoglobină 
inadecvată saturaţiei cu oxigen) şi nu trebuie să 
se bazeze pe indicaţiile convenţionale.

  Suplimentarea cu fi er trebuie efectuată în pre-
zenţa defi citului de fi er (MCV <80 fL, depozite 
scăzute de fi er) şi urmată cu atenţie (efect de 
rebound).

  Anticoagulare de rutină aspirină: datele dispo-
nibile în prezent nu susţin niciun benefi ciu la 
pacienţii cianotici pentru a preveni complicaţi-
ile tromboembolice. Există, în schimb, un risc 
crescut de sângerare. 

  Indicaţie pentru anticoagulare: în caz de fl utter 
atrial/FA (ţintă INR 2-2,5; ţintă INR mai mare în 
prezenţa altor factori de risc). Reţineţi precau-
ţiile de laborator: valorile INR fals ridicate sunt 
măsurate datorită hematocritului ridicat. Nu 

există date ci doar experienţe ocazionale des-
pre utilizarea NOAC (vezi şi secţiunea 3.4.7).

  Hemoptizie: necesită tomografi e computeri-
zată toracică dacă există un infi ltrat pe radio-
grafi a toracică. Bronhoscopia pune pacientul în 
pericol şi rareori oferă informaţii utile. Tera-
pia include întreruperea aspirinei, agenţi anti-
infl amatori nesteroidieni, anticoagulante orale; 
tratamentul hipovolemiei şi anemiei; reducerea 
activităţii fi zice; şi suprimarea tusei neproduc-
tive. Pentru hemoragia/hemoptizia refractară 
intrapulmonară poate fi  necesară embolizarea 
selectivă a arterelor bronşice. Agenţii antifi bri-
nolitici (de exemplu acidul tranexamic inhalat) 
sunt în curs de investigare şi pot reprezenta o 
abordare nouă pentru tratarea hemoptizei.103 
Sunt necesare mai multe studii.

  Hiperuricemie: nu există indicaţii pentru trata-
rea hiperuricemiei asimptomatice.

  Artrita gutoasă acută (prezentare atipică) este 
tratată cu colchicină orală sau intravenoasă, 
probenecid şi antiinfl amatoare, cu atenţie acor-
dată riscului de insufi cienţă renală şi sângerare. 
Agenţii uricosurici (de exemplu, probenecid) 
sau uricostatici (de exemplu, alopurinolul) evită 
recurenţa.

3.4.8.9 Recomandări de urmărire
Toţi pacienţii cianotici necesită evaluare pe tot par-

cursul vieţii, cu monitorizare la fi ecare 6-12 luni într-
un centru specializat BCCA, în strânsă colaborare cu 
medicul de familie. Evaluarea include:

  Evaluare cuprinzătoare şi revizuire sistematică 
a potenţialelor complicaţii.

  Analize de sânge (vezi secţiunea 3.4.8.8).
  Educaţie despre strategiile de reducere a riscu-

rilor (Tabelul 9).

3.4.8.10 Consideraţii suplimentare
  Zbor aerian: călătoria cu avionul (curse comer-

ciale) este bine tolerată.104,105 Strategiile de re-
ducere a riscurilor includ evitarea stresului de 
călătorie şi non-călătorie, deshidratării, băutu-
rilor alcoolice şi măsuri de prevenire a trombo-
zei venoase profunde.

  Expunere la mare altitudine: expunerea acută la 
mare altitudine (>2500 m) trebuie evitată. As-
censiune treptată până la 2500 m poate fi  tole-
rată.

  Sarcina: sarcina la pacienţii cianotici, fără HTP, 
poate avea ca rezultat complicaţii materne şi fe-
tale semnifi cative şi necesită urmărire de către 
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o echipă multidisciplinară specializată în urmă-
rirea sarcinii şi cardiologie. Saturaţia cu oxigen 
(>85%) şi hemoglobina (<200 g/L) înainte de 
sarcină au fost cei mai puternici predictori pen-
tru naşterea unui copil viu într-un lot studiat.106 
Sarcina ar trebui descurajată puternic în sin-
dromul Eisenmenger şi la pacientele cianotice 
fără HAP, dar cu o saturaţie de oxigen arterial 
<90%43 (vezi secţiunea 3.5.7).

  Profi laxia EI: recomandată la toţi pacienţii (vezi 
secţiunea 3.4.6).

3.5 Consideraţii suplimentare

3.5.1 Diferenţe în funcţie de sex
Femeile au fost incluse în mod corespunzător în 

studii, iar analizele stratifi cate în funcţie de sex sunt 
disponibile într-o oarecare măsură. Datele referitoa-
re la diferenţa de sex cu privire la prevalenţa BCC, 
morbiditate şi mortalitate sunt în confl ict.76,107-110 
Deşi nu au fost observate diferenţe în ceea ce pri-
veşte mortalitatea în studiul CONVENITIV CORvitia 
(CONCOR), au existat diferenţe semnifi cative de sex 
în morbiditate (risc crescut pentru HTP la femei, dar 
risc mai scăzut pentru EI, complicaţii aortice şi im-
plantarea ICD).111 Indiferent dacă aceste diferenţe se 
referă la diferenţa genetică şi biologică inerentă, di-
mensiunea mai mică a corpului sau alte diferenţe încă 
nedefi nite, este necesară o explorare suplimentară.112

Diferenţele de sex sunt importante pentru evalu-
area diagnosticului şi luarea deciziilor din punct de 

vedere clinic. Deşi recomandările nu sunt de obicei 
specifi ce sexului, palierele (cut-offs) indexate la supra-
faţa corporală (BSA) ale dimensiunilor aortei şi cavi-
tăţilor cardiace se pot corecta pentru BSA mai mici la 
femei.113 Consilierea personalizată este esenţială la fe-
meile care se gândesc la o eventuală sarcină, deoarece 
indicaţiile de intervenţie la femei se pot stabili la valori 
absolute mai mici pentru chirurgia aortică (eredita-
ră/aortopatie asociată cu BCC) sau pentru înlocuirea 
valvei pulmonare (VPRep) la pacienţii cu TF.112 

Există date care arată un impact diferit pentru 
bărbaţi faţă de femei în ceea ce priveşte angajarea în 
muncă,114 pauzele în asistenţa medicală115 şi activitatea 
fi zică.116 Evaluarea clinică, luarea deciziilor şi consilie-
rea pot necesita ajustare individuală pentru a asigura 
echitatea rezultatelor.

3.5.2 Malformaţii cardiace congenitale la 
vârste avansate
Până în prezent, aproximativ 90% dintre pacienţii 

cu malformaţii uşoare, 75% cu malformaţii moderate 
şi 40% cu defecte cardiace complexe ating vârsta de 
60 de ani.117 Se estimează că aceste proporţii vor creş-
te în deceniile următoare. Prin urmare, există o po-
pulaţie în creştere de persoane în vârstă cu BCC şi cu 
nevoi unice de asistenţă medicală. Aceşti pacienţi în 
vârstă prezintă mai multe comorbidităţi, risc crescut 
legat de vârstă pentru aritmii (în special FA), îmbătrâ-
nire accelerată, boli dobândite, răspunsuri modifi cate 
la medicamente, debut mai timpuriu al sindroamelor 

Tabelul 9. Strategii de reducere a riscului la pacienţii cu boli cardiace congenitale cianogene
Măsuri profi lactice şi principii de îngrijire pentru prevenirea complicaţiilor

Următoarele activităţi/situaţii ar trebui evitate Alte strategii de reducere a riscului includ

 Sarcina la paciente cu Sd. Eisenmenger şi la paciente cu cianoză, fără 
HTAP dar cu saturaţia oxigenului <90%

 Utlizarea unui fi ltru pentru aer pe calea liniei venoase pentru evita-
rea emboliei gazoase

 Defi citul de fi er şi anemia (NU fl ebotomii de rutină, neadecvate pen-
tru menţinerea unui hematocrit pre-determinat); se va trata anemia şi 
defi citul de fi er

 Consultul unui cardiolog BCCA înainte de administrarea oricărei 
medicaţii sau efectuarea oricărei intervenţii chirurgicale/intervenţio-
nale

 Anticoagularea nepotrivită  Tratament antibiotic prompt al oricărei infecţii de tract respirator 
superior

 Deshidratarea  Evitarea sau precauţie la administrarea oricărei medicaţii care poate 
afecta funcţia renală

 Bolile infecţioase; se vor vaccina anti-gripal şi anti-pneumococic  Încurajarea contracepţiei la fi ecare vizită de control

 Fumatul, drogurile recreaţionale, consumul excesiv de alcool  

 Fire de stimulare PM/ICD transvenoase  

 Activitatea fi zică intensă  

 Expunerea acută la căldură (saună, baie sau duş fi erbinţi) şi expunerea 
la frig extrem

 

 Contracepţia pe bază de estrogeni  

BCC = boală cardiacă congenitală; ICD = defi brilator cardiac implantabil; HTAP = hipertensiune arterială pulmonară; PM = pacemaker
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geriatrice (de exemplu, declin cognitiv, imobilitate/ac-
cidente prin cădere, incapacitatea de dezvoltare, alte-
rări senzoriale) şi un profi l psihosocial modifi cat.118,119

Ghidurile dedicate pentru pacienţi vârstnici cu 
BCC ar trebui consultate pentru a oferi îngrijire adec-
vată populaţiei de pacienţi mai vulnerabili.120 Debutul 
bolilor dobândite începe devreme. De aceea, ar trebui 
implementate strategii de prevenţie în primele decade 
de viaţă (la cardiologie pediatrică).

3.5.3 Planifi carea îngrijirii în avans şi îngrijirea 
către sfârşitul vieţii
Majoritatea pacienţilor, indiferent de complexitatea 

defectelor, doresc să discute despre speranţa de viaţă 
înainte de a se confrunta cu complicaţiile care le pun 
viaţa în pericol.121 Astfel de complicaţii pot apărea în 
timpul intervenţiilor cu risc ridicat sau se pot refl ecta 
printr-o evoluţie incertă a bolii. Discuţia în timp util 
a planifi cării prealabile a îngrijirii este o componentă 
critică a îngrijirii complete şi centrate pe pacient.121,122 
Iniţierea acestei conversaţii solicitante este difi cilă. In-
ternările neplanifi cate în spital, implantarea ICD sau 
declinul funcţional pot servi drept declanşator pentru 
astfel de conversaţii. Majoritatea pacienţilor nu încep 
singuri discuţiile de planifi care a îngrijirii în avans şi 
aşteaptă iniţiativa personalului medical. Conţinutul 
discuţiilor de planifi care a îngrijirii în avans depinde 
de sănătatea şi preferinţele fi zice şi psihologice ale pa-
cientului. Iniţial, discuţia despre speranţa de viaţă şi 
preferinţele de tratament pot fi  tot ceea ce doreşte 
pacientul. Odată cu deteriorarea stării de sănătate, 
este necesară o evaluare holistică a dorinţelor şi va-
lorilor pacientului, îndrumări în avans, numirea unei 
persoane de contact cu putere de decizie şi decizii 
cu privire la terapiile cu dispozitiv la pacienţii cu ICD. 

În timpul procesului de îngrijire, tratamentul activ 
specifi c bolii poate deveni progresiv suportiv şi even-
tual înlocuit cu îngrijiri paliative. Implicarea specialiş-
tilor în îngrijiri paliative poate fi  de ajutor. În orice 
moment, este important să subliniem că îngrijirea 
activă specifi că bolii ar putea continua pe parcursul 
procesului de planifi care a îngrijirii în avans, chiar şi 
aproape de sfârşitul vieţii, menţinându-se în concor-
danţă cu preferinţele şi obiectivele pacienţilor. Rolul 
îngrijirii paliative şi al sprijinului familial continuă după 
moartea pacientului în gestionarea îngrijirilor pentru 
doliu.123 

Ori de câte ori este posibil, membrii familiei ar tre-
bui implicaţi în toţi paşii. Preferinţele pacientului se 
pot schimba în timp şi este necesară reevaluarea peri-
odică a dorinţelor pacientului.

3.5.4 Asigurări (de viaţă/sănătate) şi angajare 
în muncă
Pentru pacienţii cu BCCA, este adesea difi cil să ob-

ţină asigurări de viaţă, de sănătate sau de călătorie şi 
ipoteci.124-126 Dacă se acordă asigurare, pacienţii tre-
buie să plătească frecvent o taxă suplimentară sau de-
fectul cardiac ca afecţiune preexistentă îi exclude de 
la asigurare. În general, obţinerea sau nu a asigurării şi 
comisionul mai mare nu au legătură cu complexitatea 
defectului, cu starea funcţională a pacientului sau cu 
prognosticul,124,126 ci sunt mai degrabă o funcţie a poli-
ţelor companiilor de asigurări şi refl ectă o mare inter- 
şi intra- variaţie în fi ecare ţară. În prezent, pacienţii 
trebuie să caute varianta optimă dar le pot fi  de ajutor 
atât clinicienii, cât şi asociaţiile de pacienţi. „Asigura-
bilitatea” este o problemă certă care ar trebui discu-
tată în timpul consilierii pacientului. De asemenea, ob-
ţinerea unui loc de muncă, în special cerinţele pentru 
anumite profesii, are nevoie de atenţie.127 Începând cu 
adolescenţa, alegerile cu privire la educaţie ar trebui 
făcute pe baza posibilităţilor de a efectua exerciţii fi zi-
ce grele şi de a lucra în schimburi de noapte, precum 
şi a utilizării unor medicamente specifi ce, cum ar fi  
anticoagularea orală.

3.5.5 Activitatea fi zică şi sportul
Recomandările pentru activităţi fi zice şi sport tre-

buie să se bazeze pe tipul defectulului cardiac conge-
nital subiacent şi potenţialele sale complicaţii, starea 
hemodinamică şi statusul EF a pacientului şi aptitu-
dinea lor preexistentă.24 Consilierea trebuie să ia în 
considerare tipul de sport şi nivelurile de efort antici-
pate. În general, medicii au fost prea conservatori în 
sfaturile lor, mai ales că activitatea fi zică are benefi cii 
bine documentate pentru condiţia fi zică, bunăstare 
psihologică şi interacţiunea socială, precum şi un efect 
pozitiv asupra riscului viitor de boli cardiace dobân-
dite; simptomele nu exclud activitatea fi zică. Exerci-
ţiul dinamic este mai potrivit decât exerciţiul static. 
În plus, la pacienţii cu afecţiuni cardiace cunoscute, 
complicaţiile în timpul efortului, inclusiv MSC, sunt 
rare.128 Recomandările pentru participarea la sportu-
rile de intensitate mică până la mare sunt discutate 
în lucrarea (position paper) lui Budts şi colab.24 Re-
comandările privind sportul de performanţă la spor-
tivii cu BCC sunt descrise în Ghidurile ESC din 2020 
privind cardiologia sportivă.129 Evaluarea capacităţii de 
exerciţiu fi zic trebuie făcută înainte de a recomanda 
exerciţii recreative sau sport pentru a evita exerciţiile 
intense la pacienţii neantrenaţi. Majoritatea pacienţi-
lor cu BCC se pot angaja în siguranţă într-o activitate 
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nifi ca îngrijirea prenatală, inclusiv naşterea şi urmări-
rea post-partum şi necesitatea monitorizării cardiace. 
Estimarea riscului trebuie individualizată şi bazată pe 
clasifi carea modifi cată OMS (mWHO) (Tabelul 10).43

Starea funcţională înainte de sarcină, funcţia ventri-
culară, severitatea leziunilor şi istoricul evenimentelor 
cardiace anterioare au, de asemenea, o valoare pro-
gnostică. TCPE efectuat înainte de concepţie poate 
prezice evoluţia materna şi neonatală.132 O scădere a 
ritmului cardiac la exerciţii fi zice este asociat cu un 
risc mai mare de evenimente adverse cardiace şi neo-
natale materne.

Mortalitatea maternă este de 0,1%, iar insufi cienţa 
cardiacă complică sarcina la 11% dintre femeile cu boli 
de inimă, HTAP fi ind asociată cu cele mai mari ris-
curi.133,134 Cianoza prezintă un risc semnifi cativ pentru 
făt, cu naşterea unui copil viu puţin probabilă (<12%) 
dacă saturaţia oxigenului este <85%.106

Femeile cu boli cardiace au, de asemenea, un risc 
crescut de complicaţii obstetricale, inclusiv travaliu 
prematur, preeclampsie şi hemoragie postpartum.135 
Potenţialul medicamentelor care afectează fătul tre-
buie întotdeauna luat în considerare; inhibitorii enzi-
mei de conversie a angiotensinei (ACE) şi, în special, 
blocanţii receptorilor angiotensinei II (ARBs) nu ar 
trebui utilizaţi. Femeile care necesită anticoagulare 
orală merită o atenţie specială. AVK sunt teratogene, 
în special la doze mai mari. Un algoritm de tratament 
ajustat în funcţie de doză este propus în Orientările 
ESC din 2018 privind sarcina.43

Durata sarcinii şi modalitatea de naştere ar trebui 
să fi e stabilite de echipa multidisciplinară ginecologie-
cardiologie, ţinând seama de severitatea BCC.

Contracepţia trebuie discutată în timp util, cu o 
atenţie mărită la efi cienţă şi siguranţă.136 Metodele 
contraceptive de barieră sunt sigure şi protejează îm-
potriva bolilor cu transmitere sexuală, cu toate aces-
tea, ele au o efi cienţă contraceptivă ridicată numai în 
cazul cuplurilor compliante. Contraceptivele hormo-
nale sunt extrem de efi ciente, dar există puţine date 
cu privire la siguranţa acestora în populaţia BCCA. 
Contraceptivul oral combinat este extrem de efi cient 
(99,9%), dar este cel mai bine de evitat la pacienţii cu 
risc trombotic preexistent (cianoză, fi ziologie Fontan, 
valve mecanice, evenimente trombotice anterioare, 
HAP), mai ales că există puţine date care să sugere-
ze că administrarea orală a terapiei anticoagulantă va 
anula acest risc. Contraceptivele exclusiv cu proges-
teron, pe de altă parte, nu prezintă un risc atât de 
mare de tromboză, iar preparatele mai noi disponi-
bile pentru administrare orală sau cu implanturi in-

fi zică regulată şi moderată. Câteva afecţiuni, cum ar fi  
disfuncţia sistolică ventriculară sistemică, obstrucţia 
sistemică a fl uxului ventricular sistemic, HTP, aritmiile 
semnifi cative din punct de vedere hemodinamic sau 
dilatarea aortică, necesită mai multă precauţie.

3.5.6 Chirurgia non-cardiacă
Evaluarea şi gestionarea pacienţilor cu BCCA ar 

trebui să urmeze principiile Ghidurilor ESC 2014 pri-
vind chirurgia non-cardiacă130 şi să ia în considerare 
specifi cul BCC. Factorii asociaţi cu un risc crescut 
de morbiditate şi mortalitate peri-operatorie sunt 
cianoza, insufi cienţa cardiacă congestivă, starea ge-
nerală de sănătate precară, vârsta mai tânără, HTP, 
operaţiile asupra sistemului respirator şi nervos, BCC 
complex şi procedurile de urgenţă. La pacienţii cu 
BCC complexă (Fontan, sindrom Eisenmenger, paci-
enţi cianotici), procedurile chirurgicale şi intervenţi-
onale non-cardiace trebuie efectuate într-un centru 
expert.130,131 Probleme de luat în considerare sunt 
profi laxia endocarditei, complicaţiile legate de hemo-
dinamica subiacentă, anatomia venoasă şi/sau arterială 
anormală care afectează accesul venos şi arterial, şun-
turile persistente, boala valvulară, aritmiile incluzând 
bradiaritmii, eritrocitoza, boala vasculară pulmonară 
(BVP), prevenirea trombozei venoase, monitorizarea 
funcţiei renale şi hepatice, anticoagularea peri-proce-
durală, posibila necesitate de dozare neconvenţională 
a medicamentelor, prevalenţa crescută a infecţiei cu 
hepatită C datorită procedurilor anterioare şi trans-
fuzii de sânge la distanţă şi, în cele din urmă, tulbură-
rile de dezvoltare.

3.5.7 Sarcina, contracepţia şi consilierea 
genetică

3.5.7.1 Sarcina şi contracepţia
Majoritatea pacientelor cu BCCA tolerează bine 

sarcina, dar femeile cu BCC complexă au riscuri mai 
mari. Ghidurile ESC detaliate privind sarcina şi bolile 
de inimă au fost publicate în 2018.43 

Ar trebui să se ofere consiliere înainte de sarcină 
tuturor femeilor cu BCC. Îngrijirea de specialitate 
este cel mai bine acordată într-o echipă multidiscipli-
nară specializată în sarcină şi afecţiuni cardiologice. 
Această echipă ar trebui să aibă contribuţii din par-
tea BCCA: cardiologie, obstetrică şi anestezie şi, dacă 
este necesar, de la alţi specialişti, inclusiv geneticieni 
clinicieni. Echipa ar trebui să fi e implicată la toţi paci-
enţii cu boli cardiace cel puţin moderate până la boli 
cardiace complexe înainte de sarcină pentru consiliere 
şi sfaturi în timp util pe parcursul sarcinii, pentru a pla-
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fertilizării in vitro a ciclului natural. Sexualitatea este 
un element important al calităţii vieţii. Puţinele date 
disponibile sugerează că funcţia sexuală este o preo-
cupare atât a femeilor, cât şi a bărbaţilor şi ar trebui 
discutată mai des.139

3.5.7.2 Sfatul genetic şi riscul de recurenţă
Consilierea genetică, indiferent dacă este suplimen-

tată sau nu cu alte teste genetice, ar trebui cel puţin 
luată în considerare pentru fi ecare pacient cu BCCA. 

trauterine au o efi cacitate ridicată (>95%). Riscul de 
endocardită după inserarea dispozitivelor intrauteri-
ne acoperite cu progesteron este probabil scăzut. Cu 
toate acestea, există un risc de reacţii vasovagale (5%) 
în momentul inserării sau îndepărtării. Pacienţilor cu 
o fi ziologie fragilă (de exemplu, pacienţii cu circulaţie 
Fontan, HTP, BCC cianogene, sindromul Eisenmen-
ger) ar trebui să li se introducă/îndepărteze dispo-
zitivul intrauterin într-un mediu sigur (adică într-un 
mediu cu expertiză în BCCA). Sterilizarea feminină 
sau sterilizarea partenerului masculin ar trebui luată 
în considerare numai după o discuţie atentă, cu o re-
ferire specială la prognosticul pe termen lung. 

Reproducerea asistată aduce riscuri suplimentare 
peste cele ale sarcinii şi este necesar un consult la 
un specialist în BCCA înainte de începerea tratamen-
tului. Hiperstimularea ovulaţiei este protrombotică şi 
poate fi  complicată de sindromul de hiperstimulare 
ovariană, cu tulburări hidro-electrolitice marcate şi 
un risc şi mai mare de tromboză.137 Riscul de sindrom 
de hiperstimulare ovariană poate fi  redus prin moni-
torizarea atentă a ciclului, folosind hormon foliculosti-
mulant în doză mică în combinaţie cu un antagonist al 
hormonului care eliberează gonadotropină, îngheţând 
toţi embrionii şi implantând doar un singur embrion. 
Ultima opţiune este puternic recomandată la femei-
le cu boli cardiace, deoarece conceperea unei sarcini 
multiple este asociată cu modifi cări cardiovasculare 
mai mari şi mai multe complicaţii materne şi fetale.138 
Sarcina şi tratamentul fertilităţii sunt contraindicate la 
femeile cu clasifi care mWHO a riscului cardiovascular 
matern clasa IV. La femeile cu mWHO clasa III sau la 
cele anticoagulate, riscul de hiperovulaţie este foar-
te mare şi ar trebui luată în considerare alternativa 

Tabelul 10. Boli cardiace congenitale cu risc mare şi foarte mare pentru sarcină
Risc semnifi cativ crescut de deces matern sau morbiditate se-
veră (mWHO casa III) (rata evenimentelor cardiace 19%-27%)

Risc foarte mare de deces matern sau morbiditate severă 
(mWHO clasa IV)* (rata evenimentelor cardiace 40%-100%)

Boală cardiacă cianogenă nereparată Hipertensiune arterială pulmonară

Disfuncţie moderată a VS (FE = 30-45%) Disfuncţie severă VS (EF <30%, clasă NYHA III-IV)

VD sistemic cu funcţie sistolică bună sau uşor scăzută VD sistemic cu funcţie sistolică moderat sau sever scăzută

Circulaţie Fontan. Dacă pacienta are stare bună şi boala cardiacă nu a 
dezvoltat complicaţii

Circulatie Fontan asociată cu complicatii

SA severă asimptomatică SA severă simptomatică

Stenoză mitrală moderată Stenoză mitrală severă

Dilataţie moderată aortică (40-45 mm în Sd. Marfan sau altă HTAD; 
45-50 mm în BAV, 20-25 mm/m2 în Sd. Turner)

Dilataţie severă aortică (>45 mm în Sd. Marfan sau altă HTAD; >50 mm 
în BAV, >25 mm/m2 în Sd. Turner)

Proteză valvulară mecanică Re-/coarctaţie severă

SA = stenoză aortică; BAV = valvă aortică bicuspă; BCC = boală cardiacă congenitală FE = fracţie de ejecţie; HTAD = boală ereditară a aortei toracice VS= ventricul/ventricular stâng; mWHO 
= modifi cat Organizaţia Mondială a Sănătăţii; NYHA = New York Heart Association; VD = ventricul/ventricular drept; TF = tetralogie Fallot. 
* Sarcina ar trebui cert evitată în aceste condiţii 
Modifi cată faţă de Ghidurile ESC 2018 pentru managementul bolilor cardiovasculare în sarcină43

Tabelul 11. Ratele de recurenţă pentru diverse boli 
cardiace congenitale în funcţie de sex şi părintele 
afectata

 Rata recurenţei (%)*

 Femei Bărbaţi

DSA 4-6 1,5-3,5

DSV 6-10 2-3,5

CAVC 11,5-14 1-4,5

PCA 3,5-4 2-2,5

CoA 4-6,5 2-3,5

Marfan/HTAD 50b

OTEVS 8-18 3-4

OTEVD (SP) 4-6,5 2-3,5

Sd. Eisenmenger 6 NR

TF 2-2,5 1,5

Atrezie pulmonară/DSV NR NR

TVM  2b

TVMca 3-5b

CUV (SCSH) 21b

*Cu excepţia Sd. Marfan procentele se aplică pacienţilor cu malformaţii cardiace izolate la 
care au fost excluse alte boli genetice/sindroame cunoscute
a Modifi cat după Pierpont et al.141
b Date nerelevante sau absente în funcţie de sex
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Demonstrarea unei anomalii genetice poate fi  im-
portantă pentru ajustarea în continuare a manage-
ment-ului personal al pacientului şi este evident, de 
asemenea, importantă pentru planifi carea familială. 
Se estimează că 10-30% din totalul BCC structural 
ar avea o bază genetică. Această rată este mai mare 
în cazurile cu anomalii de organ asociate iar apariţia 
interfamilială şi mai mică în cazurile izolate. Odată cu 
progresul tehnic rapid şi posibilităţile de testare gene-
tică, fi abilitatea acestor teste se îmbunătăţeşte în con-
tinuare. În mod natural, evaluarea genetică la fi ecare 
pacient trebuie să fi e multidisciplinară, cu integrarea 
datelor clinice necesare şi interpretarea adecvată a 
variantelor genetice găsite. Recent a fost publicat un 
document de consens detaliat pe această temă, care 
oferă un algoritm pentru testarea genetică şi o ima-
gine de ansamblu asupra principalelor sindroame de 
luat în considerare.140

Unul dintre aspectele importante şi specifi ce sfatu-
lui genetic este evaluarea riscului de recurenţă, care 
trebuie luat în considerare atât la bărbaţi, cât şi la fe-
mei. Rata de recurenţă a BCC la descendenţi variază 
între 2-50% şi este mai mare la femeile afectate decât 
la bărbaţi. Cele mai mari riscuri de recurenţă se gă-
sesc în tulburările cu o singură genă afectată şi/sau 
anomalii cromozomiale, cum ar fi  Marfan, Noonan, 
sindromul de deleţie 22q11 şi sindromul Holt-Oram. 
Dintre pacienţii cu BCC izolată, non-familială, rata de 
recurenţă variază de la 1-21%,141 în funcţie de leziunea 
de bază. O prezentare generală este oferită în Tabelul 
11. Ecocardiografi a fetală la cuplurile afectate este re-
comandată la 19-22 săptămâni de gestaţie şi se poate 
face încă din săptămâna 15-16 de gestaţie.

4. LEZIUNI SPECIFICE

4.1 Defectul septal atrial si returul venos 
pulmonar aberant

4.1.1 Introducere
Defectul septal atrial poate rămâne nediagnosticat 

până la vârsta adultă. Tipurile de DSA sunt următoa-
rele:

  DSA tip ostium secundum – 80% din totalul 
DSA-urilor. Este localizat în regiunea fossei 
ovalis şi în împrejurimile sale. 

  DSA tip ostium primum – 15%. Sinonime – de-
fect septal atrio-ventricular parţial; canal atrio-
ventricular parţial - localizat în adiacenţa crucii 
cordului (crux cordis), valvele atrio-ventricula-
re sunt malformate rezultând diverse grade de 
regurgitare valvulară. 

  Defect tip sinus venos superior – 5%. Este lo-
calizat lângă vărsarea venei cave superioare, 
asociat cu conexiunea parţială sau completă a 
venelor pulmonare drepte la vena cavă superi-
oară sau la atriul drept. 

  Defect tip sinus venos inferior – 1%, localizat 
lângă vărsarea venei cave inferioare. 

  Sinus coronar neacoperit - <1%: poate fi  parţial 
separat de atriul stâng sau complet neseparat.

Leziunile asociate includ conexiuni venoase pulmo-
nare aberante, persistenţa de venă cavă superioară 
stângă, stenoza de valvă pulmonară şi prolapsul de 
valvă mitrală. Defectele interariale sunt cel mai frec-
vent asociate bolii Ebstein (vezi secţiunea 4.9). Decizii-
le referitoare la tratament sunt mai complexe în cazul 
asocierii menţionate anterior. Secţiunea enunţată în 
prezent descrie defectele septale izolate. 

Volumul şuntului depinde de complianţa VD sau VS, 
mărimea defectului şi presiunea din AS/AD. Un sim-
plu DSA generează un şunt stânga-dreapta deoarece 
complianţa VD este mai mare comparativ cu cea a VS 
(şuntul este relevant în cazul defectelor mai mari de 
10 mm) şi cauzează supraîncărcarea de volum a VD 
şi a circulaţiei pulmonare. O reducere în complianţa 
VS sau orice altă afecţiune ce creste presiunea din AS 
(hipertensiune, boală cardiacă ischemică, cardiomi-
opatie, boala valvulara mitrală/aortică) augmentează 
şuntul stânga-dreapta. În consecinţă, un DSA poate 
deveni hemodinamic semnifi cativ odată cu trecerea 
timpului. Reducerea complianţei VD (stenoza pulmo-
nară, hipertensiunea pulmonară sau alte afecţiuni ale 
ventriculului drept) sau afecţiuni ale valvei tricuspide 
pot scădea şuntul stânga-dreapta sau pot cauza inver-
sarea şuntului având drept consecinţă cianoza.

4.1.2 Tabloul clinic şi istoria naturală
Majoritatea pacienţilor rămân asimptomatici până 

la vârsta adultă. Totuşi, majoritatea dezvoltă până în 
cea de-a 4-a decadă de vârstă câteva dintre următoa-
rele simptome: capacitate funcţională redusă, dispnee 
de efort, palpitaţii (tahiaritmii supraventriculare), in-
fecţii pulmonare recurente şi insufi cienţă cardiacă 
dreaptă. Speranţa de viaţă este redusă dar supravie-
ţuirea este mai bună decât cea aşteptată.142 PAP poate 
fi  normal, dar de regulă creşte odată cu vârsta. Boala 
vasculară pulmonară este foarte rară, sub 5%; dezvol-
tarea sa necesită factori adiţionali şi are un parcurs al 
bolii similar cu hipertensiunea pulmonară.48 Odată cu 
înaintarea în vârstă şi cu creşterea PAP, tahiaritmiile 
devin mai frecvente (fl utterul atrial, fi brilaţia atrială).143 
Embolia sistemică poate fi  provocată de embolia pa-
radoxală (rară) sau de fi brilaţia atrială/fl utterul atrial.
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4.1.3 Protocol diagnostic
Elementele clinice cel mai frecvent întâlnite sunt 

dedublarea zgomotului 2 şi sufl u sistolic audibil cu in-
tensitatea maximă în focarul pulmonar. EKG-ul ilus-
trează bloc de ramură dreaptă incomplet şi deviaţie 
axială dreaptă. Pe radiografi a cord-pulmon se poate 
observa vascularizaţie crescută pulmonară. 

  Ecocardiografi a este tehnica de diagnostic de 
primă linie, asigurând diagnosticul şi cuantifi ca-
rea încărcării de volum a ventriculului drept, ce 
poate fi  primul element identifi cat la un pacient 
cu DSA, fi ind descoperirea cheie ce caracteri-
zează fi del relevanţa hemodinamică a defectului 
septal atrial. Defectele tip sinus venos necesi-

tă în general ecografi e cardiacă transesofagia-
nă pentru un diagnostic cât mai precis (RMN 
cardiac/CT cardiac reprezintă alternative supe-
rioare ca efi cacitate în descrierea imagistică a 
defectelor tip sinus venos inferioare). Ecografi a 
cardiacă transesofagiană este necesară pentru 
evaluarea precisă a DSA tip OS înainte de în-
chiderea intervenţională ilustrând cu precizie 
dimensiunea defectului şi morfologia septului 
prezent, dimensiunea şi calitatea marginilor 
septului, exclude defectele asociate şi descrie 
conexiunile venoase pulmonare. Ecocardiogra-
fi a 3D permite vizualizarea morfologiei DSA-
ului. Alte elemente ce necesita a fi  evaluate sunt 
presiunea în artera pulmonară şi regurgitarea 
tricuspidiană. 

  RMN-ul cardiac este rareori necesar, fi ind util 
în evaluarea supraîncărcării ventriculului drept, 
identifi carea unor defecte de tip sinus venos 
inferior, cuantifi carea fl uxului sistemic/fl ux pul-
monar (Qp:Qs) şi evaluarea conexiunilor ve-
noase pulmonare (ca alternativă, se poate uti-
liza CT-ul cardiac).

  Cateterismul cardiac este necesar în cazul exis-
tenţei semnelor ce atestă creşterea presiunii 
arteriale pulmonare (PAP sistolic calculat >40 
mmHg sau semne indirecte de creştere presio-
nală la nivelul arterei pulmonare). 

  Testul de efort trebuie efectuat în cazul paci-
enţilor cu hipertensiune pulmonară pentru a 
exclude desaturările.

4.1.4 Tratamentul chirurgical/intervenţional
Indicaţiile pentru tratamentul intervenţional sunt 

rezumate în tabelul intitulat “Recomandări pentru 
tratamentul intervenţional în defectul septal atrial na-
tiv sau rezidual” şi în Figura 2. 

Tratamentul chirurgical are o mortalitate mică (<1% 
din pacienţii fără comorbidităţi semnifi cative) şi pro-
gnosticul pe termen lung este bun dacă intervenţia se 
efectuează precoce (în copilărie, adolescenţă), în ab-
senţa hipertensiunii pulmonare.144,145 Deşi intervenţia 
chirurgicală se efectuează cu un risc foarte mic chiar 
şi la pacienţii vârstnici, comorbidităţile pot afecta ris-
cul operator impunând punerea riguroasă în balanţă a 
riscurilor şi benefi ciilor.

Închiderea cu dispozitiv a defectelor septale atriale 
reprezintă terapia de primă intenţie atunci când cazul 
se încadrează în indicaţiile acestui tip de tratament. 
Criteriile morfologice sunt: un diametru ≤38 mm şi 
o margine de minim 5 mm. Un procent de 80% din 

Recomandările de intervenţie în defectul septal atrial 
(nativ sau rezidual)
Recomandări Clasă Nivel

La pacienţii cu evidenţa supraîncărcarii de volum 
a VDc şi fără HTAP (fără semne non-invazive 
de creştere PAP sau confi rmare invazivă a RVP 
<3 WU dacă există semne) sau afectare a VS 
închiderea DSA este indicată indiferent de 
simptome.146,147

I B

Închiderea cu dispozitiv a DSA secundum este 
indicată ca metodă de elecţie atunci când este 
tehnic posibilă.

I C

La pacienţii în vârstă la care închiderea cu dispo-
zitiv nu este potrivită se recomandă cântărirea 
atentă a riscului chirurgical versus potenţialul 
benefi ciu al închiderii DSA.

I C

La pacienţii cu semne non-invazive de PAP cres-
cută este obligatorie măsurarea invazivă a RVP.

I C

La pacienţii cu afectare a VS este recomandat 
testul cu balon şi cântărirea atentă a benefi ciului 
eliminării şuntului S-D versus potenţialul impact 
negativ al consecinţei închiderii DSA datorat 
creşterii presiunii de umplere (închidere com-
pletă, închidere fenestrată sau nicio intervenţie).

I C

La pacienţii cu suspiciune de embolie paradoxală 
(alte cauze excluse). Închiderea DSA ar trebui 
luată în considerare indiferent de mărime dacă 
nu există HTAP sau afectarea VS.

IIa C

La pacienţii cu RVP 3-5 WU închiderea DSA ar 
trebui luată în considerare când este prezent un 
şunt semnifi cativ (Qp:Qs >1,5).

IIa C

La pacienţii cu RVP ≥5 WU, închiderea fenestra-
tă a DSA poate fi  luată în considerare când RVP 
scade sub 5 WU după tratamentul specifi c HTAP 
şi există şunt semnifi cativ (Qp:Qs >1,5).

IIb C

Închiderea DSA nu este recomandată la pacienţii 
cu hemodinamică Eisenmenger, la cei cu HTAP 
sau RVP ≥5 WU în ciuda tratamentului specifi c 
sau desaturare la efortb

III C

a VD mărit de volum cu debit sistolic crescut,
b Sunt prea puţine date pentru stabilirea unui cut-off precis dar experienţa clinică ar indica 
o scădere a saturaţiei oxigenului sub 90%.
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unui şunt semnifi cativ stânga-dreapta. Dacă nu are loc 
această scădere, închiderea DSA ar trebui evitată.

În cazul pacienţilor cu fl utter atrial/fi brilaţie atria-
lă, ablaţia prin crio/radiofrecvenţă ar trebui luată în 
considerare la momentul operaţiei. Închiderea cu dis-
pozitiv a DSA poate restricţiona accesul la ventriculul 
stâng pentru intervenţii ulterioare de electrofi ziolo-
gie. 

La pacienţii cu o vârstă avansată şi DSA ce nu sunt 
candidaţi pentru închiderea intervenţională, riscul 
chirurgical individual datorat comorbidităţilor trebuie 
atent pus în raport cu benefi ciile închiderii defectului 
septal.

4.1.5 Aspecte particulare ale conexiunilor 
pulmonare aberante
Conexiunile venoase pulmonare aberante nu au loc 

doar în cazul asocierii cu DSA (tipic în defectele de tip 
sinus venos) dar pot fi  de asemenea izolate. În cazul 
defectelor izolate, rezultatele în supraîncărcarea de 
volum a cordului drept, cu o fi ziopatologie asemănă-
toare cu cea din cazul DSA, diferă prin faptul ca nu 
există niciun potenţial de apariţie a unui şunt dreap-
ta-stânga iar magnitudinea şuntului stânga-dreapta nu 
este exacerbată de apariţia şi dezvoltarea afecţiunilor 
dobândite ale cordului stâng. Cel mai comun defect 
de acest tip este conexiunea venei pulmonare supe-
rioare drepte la vena cavă superioară. Alte conexiuni 
anormale includ drenajul venei pulmonare drepte în 
vena cava inferioară (vena „scimitară”, ce poate fi  aso-
ciată cu sechestraţia de lob pulmonar inferior drept), 
drenajul venei superioare pulmonare stângi în vena 
inominată stângă şi conexiunea venei pulmonare su-
perioare drepte la vena cavă superioară. Sechelele pe 
termen lung produse de conexiunile pulmonare abe-
rante refl ectă impactul asupra supraîncărcării drep-
te de volum şi sunt similare cu sechelele produse de 
existenţa unui DSA.

Tratamentul chirurgical poate reprezenta o provo-
care deoarece fl uxul venos cu o velocitate mică pre-
supune un risc mare de tromboze apărute pe venele 
operate, în mod particular în sindromul scimitar; in-
tervenţia chirurgicală trebuie realizată de un chirurg 
cardiac specializat în malformaţii congenitale.

Indicaţiile pentru intervenţia chirurgicală urmează 
principiile după care sunt concepute indicaţiile pen-
tru închiderea DSA, dar riscul operator ar trebui pus 
în balanţa cu benefi ciile. Este neobişnuit ca o singură 
conexiune venoasă pulmonară aberantă a unui sin-
gur lob pulmonar să rezulte într-o supraîncărcare de 
volum semnifi cativă aşa încât să justifi ce tratamentul 
chirurgical.

pacienţi îndeplinesc aceste condiţii. Studii recente au 
arătat că mortalitatea este aproape de zero. Compli-
caţii severe au fost observate la <1% din pacienţi.148,149 
Tahiaritmiile atriale apărute precoce după intervenţie 
sunt în marea majoritate trecătoare.150,151 Eroziunea 
peretelui atrial, foiţei mitrale anterioare sau a aortei, 
precum şi evenimentele tromboembolice sunt rare. 
Terapia antiplachetară este necesară pentru minimum 
6 luni (aspirina 75 mg). Incidenţa potenţială a aritmii-
lor tardive sau a efectelor adverse necesită investigaţii 
suplimentare. Studiile ce compară chirurgia cu inter-
venţiile prin cateterism au raportat un nivel similar de 
succes şi mortalitate, dar morbiditatea a fost mai mică 
iar internările mai scurte în cazul intervenţiilor reali-
zate prin cateterism, în timp ce rata reintervenţiilor a 
fost mai mare.148,152

Prognosticul cel mai bun este obţinut în cazul in-
tervenţiilor efectuate la vârste mai mici de 25 ani.144,145 
Închiderea DSA după vârsta de 40 ani pare să nu afec-
teze frecvenţa dezvoltării aritmiilor.146,153 Morbiditatea 
pacienţilor benefi ciază de închiderea la orice vârstă 
(capacitatea de efort, dispneea, insufi cienţa cardia-
că dreaptă), în special prin cateterismul intervenţio-
nal.146,153

În cazul pacienţilor cu funcţie ventriculară stângă 
afectată (sistolică şi diastolică), închiderea DSA poate 
agrava insufi cienţa cardiacă. Aceşti pacienţi ar trebui 
evaluaţi cu atenţie şi pot necesita testare preinter-
venţională (ocluzia cu balon şi reevaluarea hemodina-
mică) pentru a alege între închiderea completă a de-
fectului, cea fenestrată sau contraindicaţia completă a 
închiderii intervenţionale, considerând ca o creştere 
în presiunea de umplere datorată închiderii DSA poa-
te agrava simptomele şi prognosticul.154

Pacienţii cu hipertensiune pulmonară ar trebui eva-
luaţi cu o grijă deosebită. Calcularea RVP este obli-
gatorie. La pacienţii cu RVP <5WU, închiderea DSA 
este considerată a fi  sigură şi asociată cu o scădere a 
PAP şi îmbunătăţirea simptomatologiei.60,152,155 Cu toa-
te aceste aspecte avute în vedere, în cazul acestei sub-
populaţii, o evoluţie negativă accentuată apare odată 
cu creşterea PAP. Pacienţii cu un RVP ≥5WU puţin 
probabil să se amelioreze60 şi au şanse mai mari sa evo-
lueze negativ în cazul închiderii complete a DSA.48,156 
Testarea vasoreactivităţii nu este recomandată pen-
tru luarea unei decizii de închidere a DSA la pacien-
ţii cu RVP ≥5WU. Tratarea hipertensiunii pulmonare 
este o metodă mai sigură, reevaluarea hemodinamicii 
în timpul urmăririi pacientului pe termen lung. Este de 
luat în considerare închiderea fenestrată pentru paci-
enţii în cazul în care RVP scade sub 5 WU în prezenţa 
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tea problemelor). După închiderea intervenţională se 
recomandă consulturi regulate în primii 2 ani, ulterior 
depinzând de rezultatele reevaluărilor se recomandă 
un consult la fi ecare 3-5 ani.

Aritmiile post-operatorii apărute tardiv după repa-
rarea chirurgicală a defectelor la vârste <40 ani sunt 
cel mai frecvent fl uttere atriale sau alte tahiaritmii 
prin reintrare atrio-ventriculară ce pot fi  tratate cu 
succes prin radiofrecvenţă sau crioablaţie. În absenţa 
reparării defectelor sau în cazul reparării defectelor 
la vârste >40 ani, fi brilaţia atrială devine mai des întâl-
nită. În cazul pacienţilor care suferă închiderea DSA 
la vârste >40 ani, prevalenţa aritmiilor atriale este de 
40-60%. Accesul la atriul stâng poate fi  restricţionat 
în cazul închiderii cu dispozitiv a defectelor septale 
atriale.

Stenoza venei cave superioare poate apărea după 
intervenţia chirurgicală cu scopul corecţiei defectului 

4.1.6 Recomandări de urmărire
Urmărirea pe termen lung ar trebui să includă eva-

luarea şuntului rezidual, mărimea ventriculului drept 
şi funcţia sa, regurgitarea tricuspidiană şi PAP evaluate 
prin ecocardiografi e, evaluarea posibilelor aritmii prin 
anamneza, EKG şi monitorizare Holter (la indicaţie). 

Pacienţii cu defecte reparate la vârste <25 ani, fără 
sechele relevante sau defecte reziduale (fără şunt re-
zidual, PAP normal, VD normal, fără aritmii) nu ne-
cesită urmărire regulată. Totuşi pacienţii şi medicii ar 
trebui sa fi e informaţi asupra posibilei apariţii tardive 
a tahiaritmiilor.

Pacienţii cu şunt rezidual, PAP crescută sau aritmii 
(înainte sau după tratamentul chirurgical/intervenţio-
nal) şi cei cu defecte reparate la vârsta adultă (în mod 
particular >40 ani) ar trebui urmăriţi regulat într-un 
serviciu de cardiologie specializat în malformaţiile car-
diace (intervalele fi ind stabilite în funcţie de severita-

Figura 2. Management-ul defectului septal atrial.
a VD mărit de volum cu debit sistolic crescut.
b Dacă nu există HAP sau afectarea VS
c La pacienţii în vârstă cu DSA ce nu sunt candidaţi pentru închiderea intervenţională, riscul chirurgical individual trebuie atent pus în raport cu ben-
efi ciile închiderii defectului septal.
d Cântărirea atentă a benefi ciului eliminării şuntului stânga-dreapta versus impactul negativ al consecinţelor închiderii DSA datorate creşterii presiunii 
de umplere (de considerat închiderea, închiderea fenestrată sau lăsarea pe loc a DSA).
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tip sinus venos, precum şi stenozele venelor pulmona-
re repoziţionate chirurgical.

4.1.7. Consideraţii adiţionale
  Exerciţiile fi zice şi sportul: nu există restricţii în 

cazul pacienţilor asimptomatici înainte sau după 
intervenţie, în cazul celor fără hipertensiune 
pulmonară, aritmii semnifi cative sau disfuncţie 
a ventriculului drept; limitarea la sporturi re-
creaţionale de mică intensitate la pacienţii cu 
hipertensiune pulmonară. 

  Sarcina: un risc scăzut la pacienţii fără hiper-
tensiune pulmonară, deşi poate exista un risc 
crescut de embolie paradoxală. Pacienţii cu 
hipertensiune pulmonară precapilară ar trebui 
consiliaţi să evite sarcina. 

  Profi laxia endocarditei infecţioase: recomandată 
pentru 6 luni după închiderea cu dispozitiv.

4.2 Defectul septal ventricular

4.2.1 Introducere
DSV este în marea majoritate diagnosticat şi tratat 

înainte de vârsta adultă. Închiderea spontană are loc 
de obicei în copilărie. Pot exista diverse localizări ale 
defectului în cadrul septului interventricular şi pot fi  
divizate în patru grupe în raport cu localizarea faţă de 
ventriculul drept.157

  DSV perimembranos/paramembranos/subaor-
tic/conoventricular (cel mai comun, reprezintă 
aproximativ 80% din totalul DSV-urilor, locali-
zat în septul membranos cu extensie posibilă în 
inlet, trabecular sau în septul outlet; adiacent 
valvei aortice sau tricuspide; aşa numitele ane-
vrisme de sept membranos – ţesut din cuspa 
septală a valvei tricuspide poate contribui la în-
chiderea parţială sau totală a defectului).

  DSV muscular/trabecular (15-20% din totalul 
DSV-urilor, complet înconjurat de musculatură, 
poate avea localizări variate, frecvent multiple, 
se închide spontan frecvent).

  DSV tip outlet (cu sau fără malalinierea septului 
outlet)/DSV supracristal/subarterial/subpulmo-
nar/infundibular/conal/doubly-comitted juxta-
arterial (5%, localizate sub valvele semilunare 
în regiunea septului conal sau outlet; pot fi  aso-
ciate cu regurgitare aortică progresivă datorată 
prolapsului cuspei aortice drepte şi anevrismu-
lui de sinus Valsalva).

  DSV de tip inlet/ CAVC/ defect septal atrioven-
tricular (porţiunea inlet a septului ventricular 
imediat inferior de aparatul valvular atrio-ven-

tricular; poate fi  asociat cu o valvă comună atri-
oventriculară; poate fi  asociat cu malalinierea 
şi straddling-ul valvei tricuspide; este întâlnit 
preponderent în sindromul Down).

Frecvent există un singur defect septal ventricular, 
dar pot coexista mai multe defecte septale ventricu-
lare. DSV este de asemenea o componenta comună 
a unor anomalii complexe precum Tetralogia Fallot, 
transpoziţia de mari vase şi transpoziţia de mari vase 
corectata anatomic. Închiderea spontană a DSV are 
loc preponderent în copilărie şi este mai puţin frec-
ventă în cazul defectelor de tip outlet.158

Direcţia şi magnitudinea şuntului sunt determinate 
de rezistenţa venoasă pulmonară, dimensiunea de-
fectului, funcţia sistolică şi diastolică a ventriculului 
drept/stâng şi prezenţa obstrucţiei tractului de ejec-
ţie a ventriculului drept sau a obstrucţiei tractului de 
ejecţie a ventriculului stâng.

4.2.2 Tablou clinic şi istorie naturală
Prezentarea clinică uzuală pentru DSV întâlnit în 

populaţia adultă este: 
  DSV operat în copilărie, fără şunt rezidual, fără 

hipertensiune pulmonară. 
  D SV operat în copilărie, cu şunt rezidual. Di-

mensiunea şuntului rezidual determină gradul 
supraîncărcării de volum a ventriculului stâng şi 
dezvoltarea hipertensiunii pulmonare. 

  DSV mic cu şunt semnifi cativ stânga-dreapta, 
fără supraîncărcare de volum a VS sau hiper-
tensiune pulmonară (DSV restrictiv), ce nu este 
candidat pentru corecţia chirurgicală în copilă-
rie. 

  DSV cu şunt stânga dreapta, hipertensiune pul-
monară de diverse grade şi supraîncărcare de 
volum a VS. 

  DSV cu şunt dreapta-stânga (sindrom Eisen-
menger) larg, non-restrictiv, DSV cu un şunt 
iniţial stânga dreapta mare ce dezvoltă hiperde-
bit pulmonar sever rezultând în timp inversarea 
şuntului (cianoza, vezi secţiunile 3.4.3 şi 3.4.8). 

Majoritatea pacienţilor cu DSV închis în întregime 
în copilărie (spontan sau chirurgical), sau pacienţii cu 
un DSV mic care fi e nu au fost operaţi niciodată sau 
care au rămas cu un defect rezidual după operaţie, 
fără supraîncărcare de volum a VS pe ecocardiografi e, 
rămân de obicei asimptomatici şi nu necesită trata-
ment chirurgical.159 Totuşi, un procent dintre pacienţii 
cu DSV mic rezidual dezvoltă diverse consecinţe.160 
Supravieţuirea la 40 ani după închidere pare să rămâ-
nă discret mai mică decât cea a populaţiei generale.161 
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Odată cu avansarea în vârstă pot apărea diverse 
probleme:

  Ventricul drept bipartit (bicameral) – poate 
apărea în timp în special în cazul DSV perimem-
branoase şi poate fi  rezultatul leziunilor endo-
teliului VD cauzate de velocitatea crescută a 
jetului prin DSV. 

  În cazul DSV supracristal (outlet) şi mai rar în 
cazul DSV perimembranos – există un risc de 
prolaps al cuspei coronare drepte sau non-co-
ronare, a valvei aortice, conducând la regurgita-
rea aortică progresivă şi formarea anevrismului 
de sinus Valsalva. 

  Aritmiile pot apărea în timp dar sunt mai puţin 
frecvente ca în cazul altor malformaţii congeni-
tale cardiace.162 

  Blocul complet – rar în prezent, reprezenta în 
trecut o entitate întâlnită la începuturile opera-
ţiilor de corecţie a DSV; poate apărea în cazul 
pacienţilor vârstnici. Aceşti pacienţi necesită de 
obicei pacing cardiac permanent.

  Disfuncţia VS apărută tardiv şi insufi cienţa car-
diacă. 

  Endocardita.

4.2.3 Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3 pentru principii generale. 
Elementele clinice specifi ce includ: sufl ul holosisto-

lic în spaţiul trei/patru intercostal stâng şi freamătul 
precordial.

  Ecocardiografi a este mijlocul cheie de diagnos-
tic, evaluând fi del severitatea afectării cardiace. 
Elementele principale ce pot fi  evaluate eco-
cardiografi c sunt: localizarea, numărul, dimen-
siunea defectelor, severitatea supraîncărcării 
de volum a VS şi estimarea PAP. Regurgitarea 
aortică dată de prolapsul cuspei non coronare 
sau coronare drepte trebuie verifi cată în special 
în cazul DSV tip outlet (supracristal) şi a DSV 
perimembranos înalt. Ventriculul drept bipartit 
şi anevrismul de sinus Valsalva trebuie excluse.

  RMN-ul cardiac poate fi  o alternativă în cazu-
rile în care ecocardiografi a nu este sufi cientă 
pentru evaluarea supraîncărcării de volum a VS 
şi cuantifi carea şuntului.

  Cateterismul cardiac este necesar în cazul sem-
nelor creşterii presiunii în AP (PAP sistolică 
>40 mmHg sau semne indirecte în cazul în care 
PAP nu poate fi  estimat) pentru a determina 
RVP. 

  Testul la efort ar trebui efectuat pacienţilor cu 
hipertensiune pulmonară pentru a exclude de-
saturarea.

4.2.4 Tratamentul intervenţional/chirurgical
Indicaţia de intervenţie prin cateterism este rezu-

mată în tabelul “Recomandări de intervenţie în defec-
tele septale ventriculare (native/reziduale) - Figura 3. 

Închiderea chirurgicală poate fi  realizată cu o mor-
talitate mică (1-2%) şi rezultate bune pe termen lung.163 
Închiderea defectelor cu ajutorul cateterismului cardi-
ac a devenit o alternativă a închiderii chirurgicale, în 
special în cazul DSV-urilor reziduale, în cazul DSV-
urilor greu accesibile chirurgical şi în cazul DSV-urilor 
musculare localizate central în septul interventricular.

În DSV-ul perimembranos, a fost demonstrat fap-
tul că închiderea intervenţională, este, de asemenea, 
fezabilă. În cazul închiderii intervenţionale a DSV-uri-
lor în cazurile pediatrice există riscul apariţiei blocului 
AV, riscul prinderii accidentale de ţesut tricuspidian 
generând regurgitare tricuspidiană sau risc de regurgi-
tare aortică. Încă se afl ă în studiu posibilitatea apariţiei 
acestor complicaţii şi în cazul pacienţilor adulţi. 

Pacienţii eligibili pentru închidere intervenţională la 
vârsta adultă sunt rar întâlniţi. Majoritatea pacienţi-
lor au DSV-uri mici cu şunturi nesemnifi cative sau au 
dezvoltat deja hipertensiune pulmonară. Pacienţii cu 
închidere a şuntului care continuă să aibă hipertensiu-
ne pulmonară persistentă/progresivă au un prognostic 
precar.48

Recomandările de intervenţie în defectul septal 
ventricular (nativ sau rezidual)
Recomandări Clasă Nivel

La pacienţii cu evidenţe de supraîncărcare de 
volum a VSa şi fără HTAP (fără semne non-inva-
zive de creştere PAP sau confi rmare invazivă a 
RVP <3 WU dacă există semne) închiderea DSV 
este indicată indiferent de simptome.

I C

La pacienţii fără şunt semnifi cativ S-D dar an-
tecedente de episoade repetate de EI ar trebui 
luată în considerare închiderea DSV.

IIa C

La pacienţii cu prolaps al unei cuspe aortice 
asociat DSV cauzând RA progresivă chirurgia ar 
trebui luată în considerare.

IIa C

La pacienţii care au dezvoltat HTAP cu RVP 3-5 
WU ar trebui luată în considerare închiderea 
dacă există şunt semnifi cativ S-D (Qp:Qs >1,5).

IIa C

La pacienţii care au dezvoltat HTAP cu RVP ≥5 
WU ar putea fi  luată în considerare închiderea 
dacă există şunt semnifi cativ S-D (Qp:Qs >1,5) 
dar decizia trebuie luată cu grijă într-un centru 
expert.

IIb C

Închiderea DSV nu este recomandată la pacienţii 
cu hemodinamică Eisenmenger şi la cei cu HTAP 
(RVP ≥5 WU) care prezintă desaturare la efort.b

III C

a VS mărit de volum cu debit sistolic crescut
b Sunt prea puţine date pentru stabilirea unui cut-off precis dar experienţa clinică ar indica 
o scădere a saturaţiei oxigenului sub 90%.
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După închiderea chirurgicală fără leziuni reziduale, 
intervalele de 5 ani sunt recomandate pentru planifi -
carea urmăririi pacienţilor. 

4.2.6 Consideraţii adiţionale
  Exerciţiile fi zice şi sportul: nu există restricţii în 

cazul pacienţilor după închiderea DSV pe cale 
intervenţională, sau în cazul celor cu DSV-uri 
mici fără hipertensiune pulmonară şi fără arit-
mii/disfuncţie ventriculară. Pacienţii cu hiper-
tensiune pulmonară ar trebui să îşi restricţio-
neze activitatea fi zică la exerciţii de mică inten-
sitate. 

  Sarcina: pacientele cu hipertensiune pulmonară 
precapilara ar trebui consiliate să evite sarcina. 
Riscul este mic la pacientele asimptomatice cu 
ventricul stâng normal, fără hipertensiune pul-
monară. 

  Antibioprofi laxia endocarditei infecţioase: este re-
comandată numai pentru pacienţii cu risc înalt 
(vezi secţiunea 3.4.6)

4.2.5 Recomandări de urmărire
Apariţia regurgitării aortice sau tricuspidiene, gra-

dul şuntului rezidual, disfuncţia de ventricul stâng, 
creşterea PAP şi dezvoltarea ventriculului drept bi-
partit ar trebui excluse prin ecocardiografi e. 

Posibilitatea apariţiei BAV necesită atenţie (pacien-
ţii care dezvoltă bloc bifascicular sau bloc trifascicular 
temporar după închiderea DSV-urilor reprezintă o 
categorie cu risc crescut pentru dezvoltarea ulterioa-
ră a BAV complet). 

Pacienţii cu DSV mic rezidual, leziuni valvulare sau 
afectare hemodinamică (disfuncţie de ventricul stâng, 
hipertensiune pulmonară) ar trebui consultaţi anual, 
incluzând evaluarea în centre specializate în monito-
rizarea malformaţiilor cardiace. În cazul pacienţilor 
cu DSV-uri mici (native sau reziduale, ventricul stâng 
normal, PAP normal, asimptomatici) şi fără alte lezi-
uni, este recomandată reevaluarea la 3-5 ani. După 
închiderea cu dispozitiv, monitorizarea regulată în pri-
mii doi ani iar apoi la fi ecare 2-5 ani este rezonabilă. 

Figura 3. Management-ul defectului septal ventricular.
a VS mărit de volum cu debit sistolic crescut.
b Include toţi pacienţii cu desaturare în repaus (fi ziologie Eisenmenger) sau la efort.
c Necesită decizie atent individualizată în centre expert.
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4.3 Defectul septal atrioventricular

4.3.1 Introducere
Canalul atrioventricular comun sau defectul pernu-

ţelor endocardice este caracterizat de prezenţa unei 
joncţiuni atrioventriculare comune. Canalul atrioven-
tricular parţial, de obicei, are un defect doar la nivel 
atrial (DSA tip OP) sau în cazuri rare numai la nivel 
ventricular. Cuspele de legătură anterioare şi poste-
rioare (bridging leafl ets) sunt fuzionate central gene-
rând orifi cii separate stângi si drepte. Într-un defect 
septal ventricular complet, fuziunea centrală nu este 
prezentă şi exista un singur orifi ciu. Un defect sep-
tal ventricular complet are un defect septal la nivelul 
crucii cordulului extinzându-se atât interatrial cat si 
interventricular (DSV tip inlet nerestrictiv). Nodul 
atrioventricular este poziţionat posterior si inferior 
de sinusul coronar. Fasciculul His şi ramura sa stângă 
sunt deplasate posterior. Acest aspect generează o 
secvenţă anormală de activare a ventriculilor (prelun-
girea timpului de conducere AV si deviaţie axială stân-
gă). Este important de recunoscut în timpul studiilor 
electrofi ziologice şi ablaţiilor transcateter.

Cele mai multe defecte atrioventriculare comple-
te survin în cadrul sindromului Down (>75%) iar cele 
parţiale se întâlnesc cel mai adesea în cazurile fără sin-
drom Down (>90%). Defectele septale atrioventricu-
lare pot apărea şi în asociere cu Tetralogia Fallot sau 
alte forme de maladii congenitale cardiace. Un defect 
septal ventricular cu poziţie inegală a valvei AV este 
acompaniat de diverse grade de hipoplazie ventricula-
ră (CAV nebalansat). Recomandările din acest Ghid se 
referă la defectele atrio-ventriculare balansate.

4.3.2 Tablou clinic şi istorie naturală
Tabloul clinic depinde de prezenţa şi dimensiunea 

DSA şi DSV şi de competenţa valvei atrioventriculare 
stângi. Simptomele nu sunt specifi ce pentru defectul 
septal atrioventricular şi sunt cauzate de şunturile in-
tracardiace, hipertensiunea pulmonară, regurgitarea 
valvulară atrioventriculară, disfuncţia ventriculară sau 
obstrucţia tractului de ejecţie a ventriculului stâng. In-
toleranţa la efort, dispneea, aritmiile şi cianoza pot fi  
prezente. Obstrucţia tractului de ejecţie a ventriculu-
lui stâng (subvalvulară) poate fi  prezentă sau se poate 
dezvolta în timp. Blocul atrioventricular complet se 
poate dezvolta târziu. 

Evoluţia CAVC neoperat este către dezvoltarea 
sindromului Eisenmenger, cu excepţia cazului în care 
DSV-ul este mic (vezi secţiunile 3.4.3 şi 3.4.8). 

DSA tip ostium primum necorectat (CAVC parţi-
al) este mai des întâlnit în cazul adulţilor. Simptomele 

de la momentul prezentării sunt acelea ale unui şunt 
dreapta-stânga la nivel atrial (vezi secţiunea 4.1) sau 
acelea ale regurgitării valvei atrio-ventriculare stângi 
(“cleft”). Pacienţii pot să nu fi e simptomatici dar simp-
tomele tind să se amplifi ce odată cu vârsta, majorita-
tea adulţilor devenind simptomatici pana la vârsta de 
40 ani.

4.3.3 Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3 pentru principii generale. 
Descoperirile clinice depind de variaţiile individuale 

(vezi secţiunile 4.3.1 şi 4.3.2)
  Ecocardiografi a este o unealtă cheie pentru 

diagnostic. Ilustrează toate detaliile anatomice 
ale defectului septal atrioventricular, ale val-

Recomandările de intervenţie în defectul septal 
atrioventricular
Recomandări Clasăa Nivel

CAVC complet   

Închiderea şuntului nu este recomandată la 
pacienţii cu fi ziologie Eisenmenger şi la pacienţi 
cu HTAP severă (RVP ≥5WU) care prezintă 
desaturare la efort.a

III C

Pentru recomandări de intervenţie a se consulta şi recomandările de 
intervenţie DSV (secţiunea 4.2)

CAVC parţial (DSA tip ostium primum)

Închiderea chirurgicală la pacienţii cu încărcare 
semnifi cativă de volum a VD ar trebui făcută 
numai de către un chirurg cardiovascular de boli 
congenitale.

I C

Pentru mai multe detalii a se consulta şi recomandările de interven-
ţie DSA (secţiunea 4.1)

Regurgitaţia valvei AV

Chirurgia valvei, preferabil repararea valvei AV, 
este recomandată la pacienţii simptomatici cu 
regurgitaţie moderată sau severă la valva AV şi 
ar trebui făcută doar de către chirurgul speciali-
zat pe boli congenitale

I C

La pacienţii asimptomatici cu regurgitaţie severă 
a valvei AV stângi chirurgia valvei este recoman-
dată când DTSVS ≥45 mm (b) şi/sau FEVS ≤60% 
dacă alte cauze de disfuncţie a VS sunt excluse

I C

La pacienţii asimptomatici cu regurgitaţie severă 
a valvei AV stângi, funcţie VS păstrată ( DTSVS 
≥45 mmb şi/sau FEVS ≤60%), probabilitate mare 
de reparare cu succes a valvei şi risc chirurgical 
mic, intervenţia ar trebui luată în considerare în 
prezenţa fi brilaţiei atriale sau PAP sistolică >50 
mmHg

IIa C

Obstrucţia tractului de ejecţie a ventriculului stâng

A se consulta recomandările de intervenţie în stenoza subaortică 
(secţiunea 4.5.3)
a Sunt prea puţine date pentru stabilirea unui cut-off precis dar experienţa clinică ar indica 
o scădere a saturaţiei oxigenului sub 90%.
b Palierele se referă la adulţii de talie medie şi pot necesita adaptare la pacienţii cu statură 
neobişnuit de mare sau de mică



Romanian Journal of Cardiology
Vol. 31, No. 2, 2021

435

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

velor atrioventriculare şi ale conexiunilor lor, 
severitatea şi substratul exact al regurgitărilor 
valvulare, magnitudinea şi direcţia şunturilor 
intracardiace, funcţia ventriculului stâng şi a 
ventriculului drept, PAP şi evaluarea prezenţei/
absenţei obstrucţiei tractului de ejecţie al ven-
triculului stâng. 

  RMN-ul cardiac este indicat atunci când este 
necesară o cuantifi care adiţională a volumelor 
şi funcţiei ventriculare, a regurgitărilor valvelor 
atrioventriculare şi a şunturilor intracardiace, 
este necesară pentru luarea deciziilor. 

  Cateterismul cardiac este necesar în cazul sem-
nelor noninvazive ale creşterii PAP (PAP sistolic 
calculat >40 mmHg sau semne indirecte atunci 
când PAP nu poate fi  estimat) pentru a determi-
na RVP. 

  Testul de efort ar trebui făcut in cazul pacienţi-
lor cu hipertensiune pulmonară pentru a exclu-
de desaturarea. 

4.3.4 Tratamentul chirurgical/intervenţional
Închiderea defectelor atrioventriculare prin catete-

rism nu este fezabilă, aşa încât corecţia se realizează 
prin intervenţie chirurgicală (închiderea defectelor şi 
repararea valvelor). În cazul comunicărilor reziduale 
interatriale sau interventriculare, pacing-ul endocar-
dic cauzează un risc crescut de embolie paradoxală, 
ar trebui luat în considerare atunci când pacing-ul este 
indicat. 

Pacing-ul epicardic poate fi  necesar. Expertiza unui 
chirurg cardiac de boli congenitale este recomandată 
pentru toate tipurile de defecte septale atrioventri-
culare.

4.3.5 Recomandări de urmărire 
Urmărirea pe termen lung a pacienţilor cu defect 

septal atrioventricular, operaţi sau neoperaţi este re-
comandată, incluzând evaluarea în centre specializate 
pentru urmărirea cazurilor de malformaţii cardiace 
congenitale. O atenţie particulară ar trebui concen-
trată asupra şunturilor reziduale, malfuncţiei valvei 
atrioventriculare, dilatării/disfuncţiei VS sau VD, creş-
terii PAP, obstrucţiei în calea de ejecţie a ventriculului 
stâng şi aritmiilor.164 Frecvenţa controalelor pacienţi-
lor depinde de prezenţa şi severitatea defectelor re-
ziduale. Un pacient cu defect septal atrioventricular 
corectat chirurgical fără anormalităţi reziduale sem-
nifi cative ar trebui văzut cel puţin la 2-3 ani. În cazul 
existenţei defectelor reziduale frecvenţa controalelor 
trebuie crescută.

Indicaţiile pentru reoperarea defectelor reziduale 

sunt comparabile cu indicaţiile pentru prima inter-
venţie. În cazul pacienţilor operaţi cea mai frecven-
tă problemă ce poate apărea este regurgitarea VAV 
stângă.165,166 A fost subliniat în studii faptul că acest tip 
de valvă atrioventriculară stângă este diferită de valva 
mitrală şi mai difi cil de reparat. Stenoza valvei atrio-
ventriculare stângi simptomatică, ar trebui operată.

4.3.6 Consideraţii adiţionale
  Sportul şi exerciţiile fi zice: pentru cei mai mulţi 

pacienţi cu defecte septale atrioventriculare ne-
complicate şi operate, activitatea fi zică nu este 
restricţionată. Majoritatea însă, vor avea o to-
leranţă mai scăzută la efort. Pacienţii cu defec-
te reziduale importante necesită recomandări 
individualizate (vezi secţiunea 3.5.5). 

  Sarcina: bine tolerată în cazul pacienţilor ce 
au urmat corecţia chirurgicală completă fără 
defecte reziduale. Un CAVC parţial neoperat 
creşte riscul apariţiei emboliei paradoxale. Pa-
cientele cu hipertensiune pulmonară precapila-
ră ar trebui consiliate pentru a evita sarcinile 
nedorite. Ca şi regulă, pacientele cu defecte 
reziduale situate pe partea stângă a cordului, ce 
nu au nicio indicaţie pentru corecţia chirurgica-
lă, tolerează sarcina relativ bine, deşi aritmiile 
şi agravarea regurgitării atrio-ventriculare pot 
apărea167 (vezi secţiunea 3.4.7). 

  Profi laxia endocarditei infecţioase este reco-
mandată numai pentru pacienţii cu risc înalt 
(vezi secţiunea 3.4.6).

4.4 Persistenţa canalului arterial

4.4.1 Introducere
Persistenţa canalului arterial este comunicarea per-

sistentă între artera pulmonară proximală stângă şi 
aorta descendentă distal de artera subclavie stângă. 
Poate fi  asociat cu o varietate de boli congenitale car-
diace. În cazul adulţilor este descoperit izolat, cel mai 
adesea.

Persistenţa de canal arterial generează un şunt 
stânga-dreapta si supraîncărcare de volum a ventri-
culului stâng si a atriului stâng. În cazul pacienţilor ce 
ating vârsta adultă cu persistenţa de canal arterial, 
ori supraîncărcarea de volum a ventriculului stâng ori 
hipertensiunea pulmonară pot predomina. Pacienţii 
adulţi cu persistenţă de canal arterial dezvoltă în ge-
neral sindrom Eisenmenger.

4.4.2 Tablou clinic şi istorie naturală
Manifestările pacienţilor adulţi cu persistenţa cana-

lului arterial includ:
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În cazul adulţilor, calcifi carea canalului arterial poa-
te cauza probleme în cazul închiderii chirurgicale. În-
chiderea cu dispozitiv este metoda de elecţie chiar în 
cazul în care coexistă şi alte malformaţii cardiace ce 
trebuie corectate chirurgical. Poate fi  realizată cu suc-
ces în majoritatea cazurilor de vârstă adultă cu o rată 
foarte mică a apariţiei complicaţiilor.168-170 Chirurgia 
este rezervată pentru pacienţii rar întâlniţi ce au un 
canal arterial persistent cu o dimensiune prea mare 
pentru închiderea cu dispozitiv sau au o anatomie ce 
nu se pretează la închiderea intervenţională precum 
formarea anevrismelor.

4.4.5 Recomandări de urmărire
Evaluarea ecocardiografi că trebuie să includă apre-

cierea dimensiunii ventriculului stâng şi funcţiei sale, 
existenţa şuntului rezidual sau a leziunilor asociate.

Pacienţii fără şunt rezidual, cu VS normal, PAP nor-
mal, nu necesita urmărire regulată la 6 luni.

Pacienţii cu disfuncţie de VS şi pacienţii cu hiper-
tensiune pulmonară reziduală ar trebui urmăriţi la in-
tervale de 1-3 ani, depinzând de severitate, incluzând 
evaluarea în centre specializate în malformaţii cardia-
ce congenitale.

4.4.6 Consideraţii adiţionale
  Exerciţiile fi zice şi sportul: nu există restricţii 

pentru pacienţii asimptomatici înainte/după in-
tervenţie fără hipertensiune pulmonară. Se im-
pune limitarea la sporturi de mică intensitate a 
pacienţilor cu hipertensiune pulmonară. 

  Un duct mic fără supraîncărcare de volum a VS 
(VS normal) şi PAP normal (în general asimpto-
matici).

  Persistenţă de canal arterial moderată cu pre-
dominanţa supraîncărcării de volum a VS, VS 
dilatat cu funcţie redusă sau normală (pot pre-
zenta insufi cienţă cardiacă stângă).

  PCA moderat cu predominanţa hipertensiunii 
pulmonare: supraîncărcare de volum a VD (se 
pot prezenta cu fenomene de insufi cienţă car-
diacă dreaptă).

  PCA larg: Sindrom Eisenmenger cu hipoxe-
mie diferenţială şi cianoză diferenţială (cianoza 
extremităţilor inferioare, uneori şi a braţului 
stâng); vezi secţiunile 3.4.3 şi 3.4.8.

Formarea de anevrisme ale canalului arterial este o 
complicaţie rară. 

4.4.3 Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3 pentru principii generale.
Manifestările clinice specifi ce includ un sufl u con-

tinuu ce dispare odată cu apariţia sindromului Eisen-
menger (pentru cianoza diferenţială vezi secţiunea 
4.4.2; saturaţia în oxigen ar trebui măsurată la extre-
mitatea superioara si inferioara).

  Ecocardiografi a este unealta cheie tranşând di-
agnosticul chiar şi în cazurile în care fi ziopato-
logia sindromului Eisenmenger complică tabloul 
clinic. Evaluează fi del supraîncărcarea de volum 
a ventriculului stâng, PAP, dimensiunea arterei 
pulmonare şi modifi cările cordului drept. 

  CRM este indicată atunci când cuantifi carea 
adiţională a volumelor VS şi cuantifi carea şun-
tului Qp:Qs este necesară.

  CRM/CT pot evalua suplimentar anatomia 
atunci când este necesar.

  Cateterismul cardiac este necesar în cazul sem-
nelor de creştere a PAP (PAP sistolic calculat 
>40 mmHg) sau semne indirecte atunci când 
PAP nu poate fi  estimat. Măsurarea fl uxului 
pulmonar este difi cilă. Se impune măsurarea sa-
turaţiei în oxigen la nivelul ambelor ramuri ale 
arterei pulmonare.

  Testul de efort ar trebui realizat în cazul pa-
cienţilor cu hipertensiune pulmonară pentru a 
exclude desaturarea la nivelul membrelor infe-
rioare.

4.4.4 Tratamentul chirurgical/intervenţional
Indicaţiile pentru intervenţie sunt rezumate în ta-

belul “Recomandări de intervenţie în persistenţa de canal 
arterial” şi în Figura 4.

Recomandările de intervenţie în canalul arterial 
persistent
Recomandări Clasă Nivel

La pacienţii cu evidenţe de supraîncărcare de vo-
lum a VSa şi fără HTAP (fără semne non-invazive 
de creştere PAP sau confi rmare invazivă a RVP 
<3 WU dacă există semne) închiderea PCA este 
indicată indiferent de simptome.

I C

Închiderea cu dispozitiv a PCA este indicată 
ca metodă de elecţie atunci când este tehnic 
posibilă.

I C

La pacienţii care au dezvoltat HTAP cu RVP 3-5 
WU închiderea PCA ar trebui luată în considera-
re când persistă un şunt semnifi cativ L-R (Qp:Qs 
>1,5).

IIa C

La pacienţii care au dezvoltat HTAP cu RVP ≥5 
WU închiderea PCA ar trebui luată în considera-
re când persistă un şunt semnifi cativ L-R (Qp:Qs 
>1,5) dar decizia atent individualizată trebuie 
luată într-un centru expert.

IIb C

Închiderea PCA nu este recomandată la pacienţii 
cu hemodinamică Eisenmenger şi desaturare la 
membrele inferioare la efortb

III C



Romanian Journal of Cardiology
Vol. 31, No. 2, 2021

437

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

4.5.1.2 Tablou clinic şi istorie naturală
Pacienţii rămân frecvent asimptomatici mulţi ani. 

Progresia stenozei variază şi depinde de severitatea 
iniţială, gradul calcifi cărilor, vârsta şi factorii de risc 
pentru arterioscleroză. În bicuspidia aortică, progre-
sia este mai rapidă în cazul acelor pacienţi cu excen-
tricitate pronunţată a fuziunilor comisurale şi linie de 
închidere orientată antero-posterior.

Prognosticul este bun iar moartea subită este rară 
în cazul pacienţilor asimptomatici cu o toleranţă bună 
la efort, chiar şi când stenoza este severă.171

Odată ce simptomele apar (angina pectorală, dis-
pneea, sincopa) prognosticul se deteriorează rapid. 
La pacienţii cu bicuspidie aortică, mortalitatea a fost 
raportată la 0,3% per pacient pe an de urmărire, 
frecvenţa disecţiei de aortă – 0,03% şi a endocarditei 
0,3%. Dilatarea sinusului aortic şi/sau a aortei ascen-
dente au fost întâlnite la 45% dintre pacienţi după 9 
ani de urmărire.172

4.5.1.3 Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3 despre principii generale. Crite-

  Sarcina: nu exista un risc crescut pentru pacien-
ţii fără hipertensiune pulmonară. Pacientele cu 
hipertensiune pulmonară pre-capilară ar trebui 
consiliate să evite sarcina crescut (vezi secţiunea 
3.5.7).

  Profi laxia endocarditei infecţioase: se impune doar 
în cazul pacienţilor cu risc crescut (vezi secţiu-
nea 3.4.6).

4.5 Obstrucţia tractului de ejecţie al 
ventriculului stâng

4.5.1 Stenoza aortică valvulară

4.5.1.1 Introducere
Cea mai comună cauză pentru stenoza aortică val-

vulară este reprezentată de bicuspidia aortică. Pană la 
80% dintre pacienţii cu bloc atrioventricular complet 
vor dezvolta dilatarea aortei ascendente, discutată 
în secţiunea 4.7.2. Pentru managementul regurgitării 
aortice asociate cu bicuspidia aortică se vor consulta 
ghidurile ESC/EACTS din 2017 pentru managementul 
bolilor valvulare.25

Figura 4. Management-ul canalului arterial persistent
a VS mărit de volum cu debit sistolic crescut.
b Include toţi pacienţii cu desaturare la membrele inferioare în repaus (fi ziologie Eisenmenger) sau la efort. 
c Este necesară o decizie atent individualizată în centre expert.
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lară stângă alterată (clasica stenoză aortică cu 
fl ux mic şi gradient mic).173

  CRM/CT – deşi au potenţial pentru evaluarea 
stenozei aortice, sunt recomandate în principal 
pentru evaluarea dilataţiei aortei ascendente, în 
cazurile în care măsurătorile obţinute prin eco-
cardiografi e nu sunt relevante.

  CT-ul cardiac a devenit important în mod parti-
cular pentru cuantifi carea calcifi cărilor valvula-
re atunci când se evaluează severitatea stenozei 
aortice în cazurile cu fl ux mic, deşi ar trebui 
luat în considerare faptul că cel mai adesea ste-
nozele aortice ale pacienţilor tineri nu sunt ne-
apărat asociate cu calcifi cările valvulare.

  Cateterismul cardiac este necesar dacă evalu-
area non-invazivă are rezultate incerte, pentru 
evaluarea arterelor coronare sau când angio-
plastia cu balon este luată în considerare.

4.5.1.4 Terapia medicală
Pacienţii simptomatici necesită intervenţii chirur-

gicale de urgenţă. Terapia medicamentoasă pentru 
insufi cienţa cardiacă datorată stenozei aortice este 
rezervată pacienţilor non-operabili.

Nici tratamentul cu statine sau orice alt produs far-
macologic nu s-a dovedit util în încetinirea progresiei 
stenozei aortice.

4.5.1.5 Tratamentul intervenţional/chirurgical
Indicaţiile de intervenţie sunt rezumate în Tabelul 

“Recomandări de intervenţie în stenoza aortică valvulară” 
şi în Figura 5.

În cazul pacienţilor adolescenţi sau tineri adulţi cu 
valve necalcifi cate, valvuloplastia cu balon poate fi  lu-
ată în considerare. Poate fi  cazul pacienţilor instabili 
hemodinamic ca terapie de etapă până la realizarea 
intervenţiei chirurgicale sau pentru a întârzia înlocui-
rea valvulară la femeile cu valve anatomice ce permit 
susţinerea unei sarcini.

În cazul pacienţilor cu valve calcifi cate, tratamentul 
de elecţie este înlocuirea valvei. Valvele mecanice sunt 
mai durabile decât cele biologice sau decât homograf-
turile dar necesită anticoagulare administrată pe tot 
parcursul vieţii. Procedura Ross a fost sugerată pen-
tru copii sau pentru cei ce vor să evite anticoagularea. 
Degenerarea progresivă a homograftului după proce-
dura Ross este cel mai frecvent motiv pentru rein-
tervenţie în timpul urmăririi pacienţilor. Implantarea 
transcateter a valvei pulmonare a devenit o procedură 
alternativă pentru intervenţia chirurgicală cu scopul 
tratării valvei pulmonare degenerate. Implantarea 
valvei aortice transcateter nu şi-a găsit încă locul în 

riile de diagnostic pentru gradul stenozei aortice sunt 
rezumate în Tabelul 12. 

Manifestările clinice specifi ce includ sufl ul sistolic 
de ejecţie la nivelul ariei de proiecţie a valvei aortice, 
cu iradiere către arterele carotide. Click-ul de ejecţie 
poate fi  auzit şi se poate palpa freamătul. EKG-ul poa-
te evidenţia hipertrofi e ventriculară stângă cu sau fără 
strain. În cazul pacienţilor diagnosticaţi cu bicuspidie 
aortică, coarctaţia de aorta ar trebui exclusă.

  Ecocardiografi a este „standardul de aur” pen-
tru diagnosticul stenozei aortice şi pentru 
cuantifi carea gradului de calcifi care, a disfunc-
ţiei ventriculare, a funcţiei ventriculului stâng, 
a hipertrofi ei ventriculului stâng şi a leziunilor 
asociate incluzând dilatarea de aorta ascenden-
tă. Cu ajutorul ecocardiografi ei Doppler, gradul 
severităţii stenozei aortice este determinat de 
velocitatea maximă transvalvulară, gradientul 
mediu şi aria valvei aortice calculată după ecu-
aţia de continuitate. Pentru mai multe detalii, 
vezi recomandările recente pentru evaluarea 
ecocardiografi ca a stenozei aortice.173

  Ecografi a transesofagiană poate evidenţia mai 
multe detalii anatomice despre disfuncţia valvu-
lară şi despre planimetria valvei aortice în cazul 
valvelor necalcifi cate. 

  Testarea la efort poate oferi ocazional mai mul-
te detalii anatomice despre disfuncţia valvulară 
în mod particular în stenoza aortică moderată/
severă, pentru a evalua statusul şi toleranţa la 
efort, răspunsul la presiunea arterială şi aritmi-
ile, cu scopul de a stratifi ca riscul şi de a stabili 
timing-ul operator chirurgical.

  Dobutamina în doză mică administrată în cadrul 
ecocardiografi ei de stres este utilă în stenoza 
aortică cu volum bătaie mic şi funcţie ventricu-

Tabelul 12. Criteriile de diagnostic pentru gradul de 
severitate a stenozei aortice173

 SA uşoară SA moderată SA severă

Velocitate maximă 
(m/s)a

2,6-2,9 3,0-3,9 ≥4,0

Gradient mediu 
(mmHg)a

<20 20-39 ≥40

AVA (cm2) >1,5 1,5-1,0 <1

AVAi (cm2/m2 BSA) >0,85 0,85-0,6 <0,6

Velocitate TEVS/
velocitate valvă 
aortică

>0,5 0,5-0,25 <0,25

– La fl ux transvalvular normal



Romanian Journal of Cardiology
Vol. 31, No. 2, 2021

439

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

Ecocardiografi a trebuie să se concentreze pe evalu-
area valvei aortice, a rădăcinii aortei pentru a deter-
mina progresia stenozei valvulare şi a dilatării aortice. 
CRM-ul şi CT-ul ce evaluează aorta sunt recomandate 
în cazul pacienţilor cu bicuspidie aortică cu un istoric 
de înlocuire valvulară izolată, atunci când aorta ascen-
dentă nu este bine vizualizată prin ecografi a transeso-
fagiană şi în cazul pacienţilor cu diametre ale rădăcinii/
aortei ascendente >40 mm.176

4.5.1.7 Consideraţii adiţionale
  Exerciţiile fi zice/sportul: pacienţii sever simpto-

matici şi asimptomatici, cei cu stenoză modera-
tă datorată bicuspidiei şi aorta dilatată, ar tre-
bui să evite exerciţiile izometrice şi sporturile 
de mare intensitate. În stenoza aortică uşoară/
moderată, activitatea fi zică mai intensă este 
permisă. Un test de efort efectuat în prealabil 
este necesar pentru consiliere.25 

  Sarcina: este contraindicată în stenoza aortică 
simptomatică. Tratamentul prin valvuloplastie 
cu balon sau chirurgie poate fi  realizat înainte 
de concepţie. În cazul pacienţilor asimptomatici 
cu stenoză aortică severă şi test de efort nor-
mal, sarcina poate fi  posibilă în cazuri selectate. 
Aorta necesită o atenţie particulară deoarece 
dilatarea aortică dată de bicuspidie poate fi  in-
dusă şi poate progresa în timpul şi după sarcină, 
existând riscul de disecţie. 

  Profi laxia endocarditei infecţioase este reco-
mandată în special pentru pacienţii cu risc înalt 
(vezi secţiunea 3.4.6).

4.5.2 Stenoza aortică supravalvulară

4.5.2.1 Introducere
Stenoza aortică supravalvulară poate apărea ca o 

caracteristică a sindromului Williams-Beuren sau poa-
te fi  izolată/familială, cauzată de deleţia genei elastinei 
localizată pe cromozomul 7q11.23 sau a unei mutaţii a 
acestei gene. Aceste defecte genetice conduc la arte-
riopatie obstructivă de severităţi diferite, mai pronun-
ţată la nivelul joncţiunii sinotubulare.177

Stenoza aortică supravalvulară poate fi  întâlnită în 
cadrul hipercolesterolemiei familiale homozigote.178 
Stenoza aortică supravalvulară poate fi  generată de 
existenţa unui diafragm fi bros distal de ostiumul coro-
nar sau mai frecvent de o deformare externă în formă 
de clepsidră a aortei care îngustează lumenul, de o 
stenoză difuză a aortei ascendente cu anomalii aso-
ciate ale valvei aortice, hipoplazia aortei, implicarea 
ostiumului coronar sau stenoza ramurilor principale 
ale aortei sau ale arterei pulmonare.

cadrul protocolului de tratament al stenozei congeni-
tale a valvei aortice. Excepţie fac cazurile rare în care 
exista un risc înalt chirurgical.

4.5.1.6 Recomandări de urmărire
Urmărirea pe toată durata vieţii pacienţilor este 

necesară, iar intervalele depind de gradul severităţii 
stenozei. Este de asemenea necesară reevaluarea anu-
ală după tratamentul intervenţional.

Recomandările de intervenţie în stenoza aortică 
valvulară
Recomandări Clasă Nivel

Pacienţi simptomatici cu stenoză aortică valvulară

Intervenţia este recomandată la toţi pacienţii 
simptomatici cu gradient sever (gradient mediu 
≥40 mmHg).25,171,174,175

I B

Intervenţia este recomandată la toţi pacienţii 
simptomatici cu gradient mic pe fond de debit 
redus sever (gradient mediu <40 mmHg) cu FE 
scăzută şi evidenţe de rezervă contractilă exclu-
zând SA pseudoseveră.

I C

Pacienţi asimptomatici cu stenoză aortică valvulară severă

Intervenţia este indicată la pacienţii asimptoma-
tici cu SA severă şi test de efort anormal care 
prezintă simptomatologie la efort legată clar de 
SA.

I C

Intervenţia este indicată la pacienţii asimpto-
matici cu SA severă şi disfuncţie sistolică de VS 
(FEVS <50%) care nu se datorează altei cauze.

I C

Intervenţia ar trebui luată în considerare la pa-
cienţii asimptomatici cu SA severă care prezintă 
scăderea presiunii arteriale sub nivelul de bază în 
timpul efortului.

IIa C

Intervenţia ar trebui luată în considerare la 
pacienţii asimptomatici cu FE normală şi niciuna 
din anomaliile menţionate mai sus în timpul 
efortului dacă riscul chirurgical este scăzut şi una 
din următoarele este prezentă:
 SA foarte severă defi nită prin Vmax ≥5,5 m/s,
 Calcifi care severă a valvei şi progresia Vmax 

cu mai mult de 0,3 m/s anual
 Nivele foarte ridicate ale BNP (de peste 3 

ori mai mari decât normalul) confi rmate prin 
determinări repetate şi fără altă explicaţie

 HTP severă (PAP sitolică în repaus >60 mmHg 
confi rmată invaziv) fără altă explicaţie

IIa C

Chirurgia valvei aortice concomitent cu altă intervenţie 
cardiacă/pe aorta ascendentă

Intervenţia este indicată când pacienţii cu SA 
severă suferă o intervenţie chirurgicală pentru 
aorta ascendentă, altă valvă sau graft de by-pass 
coronar.

I C

Pacienţii cu SA moderată care suferă o inter-
venţie de by-pass coronar sau chirurgia aortei 
ascendente ar trebui luaţi în considerare pentru 
înlocuirea adiţională a valvei.

IIa C
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ma presiunile de la nivelul obstrucţiei. Ecografi a 
transesofagiană permite vizualizarea bună a os-
tiumului coronar iar ecografi a transesofagiană 
3D poate fi  utilizată pentru evaluarea detaliată 
a regiunii stenotice.180

  Pentru testarea la efort – vezi stenoza aortică 
valvulară (secţiunea 4.5.1)

  CRM-ul/CT-ul sunt utile pentru evaluarea deta-
liată a anatomiei supravalvulare, în mod particu-
lar când există obstrucţie în calea de ejecţie a 
ventriculului stâng la mai multe nivele sau pre-
operator pentru evaluarea anatomiei arterelor 
coronare şi a altor leziuni ale ramurilor aortei 
(ex: a. carotidă, a. renală) şi pentru evaluarea 
arterei pulmonare şi a ramurilor sale. 

  Cateterismul cardiac: evaluarea hemodinamicii 
este recomandată atunci când evaluarea non-
invazivă este incertă.

  Evaluarea genetică: consilierea şi testarea folo-
sind tehnici de segmentare a materialului ge-

4.5.2.2 Tablou clinic şi istorie naturală
Majoritatea pacienţilor prezintă din copilărie simp-

tome ale obstrucţiei tractului de ejecţie sau ischemie 
miocardică. În timp ce progresia stenozei supravalvu-
lare aortice este rară la vârsta adultă, adulţii rămân 
la risc pentru complicaţii cardiace.179 Moartea subită 
apare rar, dar este mai frecvent întâlnită în stenoza 
supravalvulară aortică din Sindromul Williams-Beuren 
şi în stenoza periferică a aortei proximale.

4.5.2.3 Protocol diagnostic
Auscultaţia relevă un sufl u sistolic de ejecţie puter-

nic, audibil cu intensitatea maximă la marginea ster-
nală inferioară stângă, fără click de ejecţie asociat sau 
murmur generat de regurgitarea aortică. 

  Ecocardiografi a permite stabilirea diagnosti-
cului de stenoză aortică supravalvulară atunci 
când este selectată fereastra ecografi că opor-
tună. Ecocardiografi a Doppler permite evalua-
rea gradienţilor, dar poate supra- sau subesti-

Figura 5. Management-ul obstrucţiei severe al tractului de ejecţie a ventriculului stâng 
a a se vedea secţiunea 4.5. Sunt diferenţe fundamentale în luarea deciziilor comparativ cu stenoza valvulară îndeosebi pentru că înlocuirea valvei cu 
consecinţele ei nu este în general necesară
b Velocitate maximă >5,5 m/s; calcifi care severă + progresia velocităţii maxime ≥0,3 m/s/an; nivele semnifi cativ crescute de neurohormoni (>3 ori 
valoarea normală pentru vârstă şi sex); HTAP severă (PAP sistolică >60 mmHg în absenţa altei cauze)
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  Sarcina: Vezi Stenoza aortică valvulară (secţiunea 
4.5.1). Bărbaţii şi femeile cu sindrom Williams-
Beuren şi mutaţii ale genei elastinei au un risc 
de transmitere de 50% (este recomandat scre-
ening-ul familial).

  Profi laxia endocarditei infecţioase: este recoman-
dată doar pentru pacienţii cu risc înalt (vezi sec-
ţiunea 3.4.6).

4.5.3 Stenoza subaortică

4.5.3.1 Introducere
Stenoza subaortică apare ca o leziune izolată, dar 

este frecvent asociată cu boala valvulară aortică, DSV, 
CAV sau complexul Shone (obstrucţie la mai multe 
nivele a cordului stâng). Se poate dezvolta, de aseme-
nea, după repararea acestor leziuni. Este cauzată de 
un inel fi bros afl at în tractul de ejecţie al ventriculu-
lui stâng proximal de valva aortică sau ca o îngustare 
fi bromusculară. Stenoza subaortică trebuie sa fi e di-
ferenţiată de cardiomiopatia hipertrofi că obstructivă. 

4.5.3.2 Tablou clinic şi istorie naturală
Evoluţia clinică este foarte variabilă. Prezenţa al-

tor malformaţii cardiace asociate, în mod particular a 
DSV-ului, este relaţionată cu progresia stenozei sub-
aortice;182 vârsta nu pare sa joace un rol în această 
afecţiune. Deşi rară, moartea subită a fost raportată 
în cazul acestui grup de pacienţi.

4.5.3.3 Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3 pentru principii generale.
Manifestările clinice pot include un sufl u de ejecţie 

sistolic audibil la marginea stângă a sternului cu click 
de ejecţie sistolic. Un sufl u diastolic sugerează regur-
gitare aortică.

  Ecocardiografi a vizualizează tractul de ejecţie al 
ventriculului stâng, anomaliile asociate ale valvei 
aortice, gradul regurgitării aortice, funcţia ven-
triculului stâng, hipertrofi a ventriculară stângă 
şi leziunile asociate. Ecocardiografi a Doppler 
permite aprecierea severităţii obstrucţiei, dar 
gradienţii pot supraestima obstrucţia şi pot 
necesita confi rmare prin cateterism cardiac. 
Ocazional, ecografi a transesofagiană este nece-
sară pentru a demonstra existenţa unei mem-
brane sau a unui inel. Ecografi a transesofagiană 
3D poate fi  utilă pentru a caracteriza anatomia 
CEVS şi pentru a estima aria obstrucţiei prin 
planimetrie. 

  CRM-ul cardiac poate fi  util pentru a caracteri-
za anatomia CEVS în mod special la pacienţii cu 
ferestre ecografi ce neclare.

netic pentru a diagnostica sindromul Williams-
Beuren şi secvenţierea genei elastinei pentru 
pacienţii ale căror caracteristici fenotipice nu 
sunt franc sugestive pentru un sindrom clar.

4.5.2.4 Tratamentul intervenţional/chirurgical
Tratamentul chirurgical reprezintă prima linie de 

terapie: mortalitatea operatorie pentru diafragmul 
fi bros şi deformarea sub formă de clepsidră este sub 
5%. Deoarece arterele coronare se afl ă sub efectul 
unei presiuni mari, chirurgia poate fi  luată în consi-
derare mai precoce decât în cazul pacienţilor cu ste-
noză aortică valvulară, în mod particular când niciun 
substitut valvular nu este necesar. Urmând repararea 
chirurgicală rata supravieţuirii raportată a fost de 80-
85% la 20 ani.181 Regurgitarea aortică poate fi  întâlnită 
la 25% dintre pacienţi dar în mod uzual nu este pro-
gresivă după ce se efectuează corecţia chirurgicală.

4.5.2.5 Recomandări de urmărire
Urmărirea regulată pe toată durata vieţii, incluzând 

ecocardiografi a periodică este necesară pentru a de-
termina progresia obstrucţiei (rară), mărimea/funcţia 
VS, evoluţia simptomelor dar şi postcorecţie pentru 
a detecta restenozările întârziate, dezvoltarea ane-
vrismelor (CRM/CCT) şi apariţia sau progresia bolii 
coronariene. Urmărirea pe termen lung ar trebui să 
includă evaluarea în centre specializate în malformaţi-
ile cardiace congenitale.

4.5.2.6 Consideraţii adiţionale
  Exerciţiile fi zice/sportul: vezi stenoza aortică 

valvulară (secţiunea 4.5.1).

Recomandările de intervenţie în stenoza aortică 
supravalvulară
Recomandări Clasă Nivel

La pacienţii cu simptome (spontane sau la efort) 
şi gradient mediu Doppler ≥40 mmHg, interven-
ţia este recomandată.

I C

La pacienţii cu gradient mediu Doppler <40 
mmHg, chirurgia este recomandată atunci când 
una dintre următoarele condiţii este prezentă:
 Simptome atribuibile obstrucţiei (dispnee de 

efort, angină, sincope)
 Disfuncţie sistolică VS (FE <50% fără altă 

explicaţie)
 Chirurgia este necesară pentru boală corona-

riană sau altă boală valvulară.

I C

La pacienţii asimptomatici şi gradient mediu 
Doppler ≥40 mmHg,a fără disfuncţie a VS, HVS 
sau test de efort anormal repararea poate fi  lua-
tă în considerare când riscul chirurgical este mic.

IIb C

– Gradienţii măsuraţi prin Doppler pot supraestima obstrucţia şi pot avea nevoie de 
confi rmare prin cateterism
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venţa controalelor este legată de anticiparea unei po-
sibile evoluţii nefavorabile.

4.5.3.6 Consideraţii adiţionale 
  Exerciţiile fi zice/sportul: vezi Stenoza valvulară aor-

tică (secţiunea 4.5.1)
  Sarcina: contraindicată doar în cazurile severe 

simptomatice, unde operaţia ar trebui efectua-
tă înainte de sarcină (chiar şi în cazul stenozelor 
subaortice severe asimptomatice (vezi secţiunea 
3.5.7)

  Profi laxia endocarditei infecţioase: recomandată 
doar pentru pacienţii cu risc înalt (vezi secţiunea 
3.4.6).

4.6 Coarctaţia de aortă

4.6.1 Introducere
Coarctaţia de aortă este considerată parte din ar-

teriopatia generalizată şi nu doar îngustarea aortei. 
Este reprezentată de o stenoză discretă sau de un arc 
aortic hipoplazic, lung. Tipic, coarctaţia de aortă este 
localizată în regiunile unde se inseră ductul arterial şi, 
în unele cazuri rare, este localizată ectopic (la nivelul 
aortei ascendente, descendente sau aortei abdomina-
le).

Leziunile asociate includ bicuspidia aortica (până 
la 85%), anevrismul de aortă ascendentă, steno-
za subvalvulară sau supravalvulară aortică, stenoza 
supra mitrală incluzând valva mitrală „în paraşută”, 
complexul Shone, sau defecte congenitale cardiace 
complexe. Anomaliile vasculare extracardiace au fost 
raportate la pacienţii cu coarctaţie de aortă şi includ 
originea anormală a arterei subclavii drepte (in 4-5% 
din cazuri), circulaţia arterială colaterală şi anevrisme-
le intracerebrale (aproximativ 10%).

4.6.2 Tablou clinic
Semnele şi simptomele depind de severitatea 

coarctaţiei. Pacienţii cu coarctaţie de aortă severă 
prezintă semne şi simptome precoce, în timp ce ca-
zurile uşoare ar putea să nu devină evidente până la 
vârsta adultă când coarctaţia de aortă este detectată 
în timpul investigării hipertensiunii arteriale. 

Semnele-cheie includ: cefalee, epistaxis, ameţeală, 
tinitus, dispnee, angină abdominală, claudicaţie şi o 
temperatură scăzută la nivelul membrelor inferioare. 

Pacienţii cu coarctaţie de aortă ce ating vârsta ado-
lescenţei corelează o supravieţuire îndelungată până 
la vârsta de 60 ani. Morbiditatea pe termen lung este 
comună, totuşi, strâns relaţionată cu apariţia compli-
caţiilor aortice şi hipertensiunii.183

Parcursul natural al bolii poate fi  complicat de in-

4.5.3.4 Tratamentul intervenţional/chirurgical
Tratamentul chirurgical este singura intervenţie 

ofi cială şi implică rezecţia completă a inelului sau a 
marginii fi broase a bazei musculare de-a lungul supra-
feţei septale stângi. Stenoza subaortică fi bromuscula-
ră sau de tip tunel necesită o rezecţie extensivă sau 
procedura Konno. Rezultatele chirurgicale sunt bune, 
dar restenoza poate apărea. La pacienţii cu un risc 
chirurgical mic si o morfologie ce se pretează pen-
tru repararea chirurgicală se preferă operaţia clasică 
deoarece permite şi înlocuirea valvei. În cazul regur-
gitării aortice moderate/severe valva aortică trebuie 
reparată sau înlocuită la momentul intervenţiei chi-
rurgicale.

4.5.3.5 Recomandări de urmărire
Urmărirea pe tot parcursul vieţii, incluzând ecocar-

diografi i repetate, este necesară la pacienţii neoperaţi 
pentru a determina progresia obstrucţiei, regurgitării 
aortice şi a hipertrofi ei ventriculare stângi, a funcţiei 
şi dimensiunilor sale. Controalele regulate postope-
ratorii sunt, de asemenea, necesare pentru a detecta 
şi observa restenoza tardivă, progresia regurgitării 
aortice şi complicaţiile de tipul aritmiilor, blocurilor, 
DSV-urilor iatrogene. Urmărirea ar trebui să se facă 
în centre specializate în malformaţii cardiace iar frec-

Recomandările de intervenţie în stenoza subaortică
Recomandări Clasă Nivel

La pacienţii cu simptome (spontane sau la testul 
de efort) şi gradient mediu Doppler ≥40 mmHga 
sau regurgitaţie aortică severă, intervenţia este 
recomandată.

I C

La pacienţii asimptomatici ar trebui luată în 
considerare chirurgia dacă una din următoarele 
condiţii este prezentă: 
 Gradient mediu <40 mmHg dar FEVS <50%, 
 RA severă şi DTSVS >50 mm (sau 25 mm/m2 

BSA) şi/sau FEVS <50%, 
 Gradient mediu Doppler ≥40 mmHg şi HVS 

semnifi cativă, 
 Gradient mediu Doppler ≥40 mmHg şi 

scăderea presiunii arteriale la efort sub limita 
bazală

IIa C

La pacienţii asimptomatici ar putea fi  luată în 
considerare chirurgia dacă una dintre următoa-
rele condiţii este prezentă: 
 Gradient mediu ≥40 mmHg,a VS este normal 

(FE >50% şi fără HVS), testul de efort este 
normal şi riscul chirurgical scăzut, 

 Progresia regurgitării aortice devine mai mult 
decât uşoară (pentru prevenţia progresiei).

IIb C

Gradienţii măsuraţi prin Doppler pot supraestima obstrucţia şi pot avea nevoie de confi r-
mare prin cateterism
A se consulta Ghidul ESC 2017 despre management-ul bolii cardiace valvulare25.
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ză complicaţiile precum anevrismul, falsul ane-
vrism, restenoza şi stenoza reziduală.184

  Imagistica vaselor intracerebrale este indicată 
în cazul simptomatologiei sugestive pentru rup-
tura unui anevrism.

  Cateterismul cardiac cu manometrie (un gradi-
ent vârf la vârf ≥20 mmHg) indică o coarctaţie 
semnifi cativă hemodinamic în absenţa unor co-
laterale bine dezvoltate. Ar trebui luat în con-
siderare faptul că, în cazul pacienţilor afl aţi sub 
anestezie generală, gradientul calculat invaziv 
poate fi  subestimat.

4.6.4 Tratamentul intervenţional/chirurgical
Indicaţiile de intervenţie sunt rezumate în Tabelul 

“Recomandări de intervenţie în coarctaţia de aortă şi re-
coarctaţia de aortă” şi în Figura 6.

În coarctaţia de aortă nativă, precum şi în recoarc-
taţie, stentarea a devenit prima linie de tratament în 
multe dintre centrele specializate în malformaţiile car-
diace.185 Folosirea stenturilor acoperite este de prefe-
rat deoarece au o rată mică a complicaţiilor atât pe 
termen scurt, cât şi pe termen lung.186 Stenturile bi-
odegradabile sunt în continuă dezvoltare dar folosesc 
preponderent la copiii a căror aortă este în creştere. 

sufi cienţa cardiacă stângă, hemoragia intracerebrală, 
endocardita infecţioasă, disecţia, afectarea prematură 
a coronarelor şi a circulaţiei cerebrale şi boli congeni-
tale cardiace asociate.

4.6.3 Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3 pentru principii generale.
Măsurarea presiunii arteriale la membrele superi-

oare şi inferioare reprezintă unul dintre primele ges-
turi necesare la pacienţii cu coarctaţie. Un gradient de 
presiune arterială între membrele superioare şi infe-
rioare (sistolic >20 mmHg) indică coarctaţie de aortă 
semnifi cativă. Puls slab sau absent la nivelul membre-
lor inferioare sau pulsul radio-femural întârziat indică 
de asemenea coarctaţie severă.

• Măsurarea presiunii arteriale în ambulator (la 
mâna dreaptă) este recomandată pentru a de-
tecta/confi rma hipertensiunea arterială (media 
presiunilor sistolice pe 24h >130 mmHg şi/sau 
diastolice >80 mmHg.

• Alte semne sunt: freamătul suprasternal (ob-
strucţia proximală) şi sufl ul sistolic interscapu-
lar sau sufl ul continuu datorat vaselor colatera-
le. În cazul unei coarctaţii extrem de strânse, 
sufl ul poate fi  chiar inexistent.

  Radiografi a de torace poate ilustra anomalii ale 
celei de-a 3-a şi a 4-a coaste datorită prezenţei 
colateralelor. 

  Ecocardiografi a furnizează informaţii despre lo-
cul, structura şi extensia coarctaţiei de aortă, 
funcţiei VS şi hipertrofi ei VS, anomaliilor asoci-
ate, diametrelor vaselor aortice şi supraaortice. 
Gradienţii Doppler nu sunt utili pentru cuantifi -
carea severităţii atât în coarctaţia operată cât şi 
în cea neoperată. În prezenţa colateralelor ex-
tensive, gradienţii nu sunt de încredere şi sunt 
adesea subestimaţi. După repararea chirurgica-
lă sau stentare, un fl ux sistolic crescut poate 
apărea chiar şi în absenţa îngustării semnifi cati-
ve, datorită complianţei aortice scăzute/absen-
te. Gradientul este astfel posibil supraestimat. 
Un fl ux telediastolic in aorta descendenta si un 
fl ux anterograd diastolic în aorta abdominală 
sugereaza (re)coarctaţie semnifi cativă de aortă. 

  CRM-ul/CT-ul inclusiv reconstrucţiile 3D, sunt 
preferate în detrimentul tehnicilor invazive 
pentru a evalua întreaga aortă la adolescenţi 
şi adulţi. Punctul de plecare, extensia, gradul 
îngustării aortice, arcul aortic, vasele capului/
gâtului, aorta pre- şi poststenotică şi colatera-
lele pot fi  evaluate. Ambele metode detectea-

Recomandările de intervenţie în coarctaţia sau re-
coarctaţia de aortă
Recomandări Clasă Nivel

Repararea coarctaţiei sau re-coarctaţiei (chi-
rurgicală sau intervenţională) este indicată la 
pacienţii hipertensivia cu gradient non-invaziv 
crescut între membrele superioare şi inferioare 
confi rmat invaziv (peak-to-peak ≥20 mmHg) cu 
preferinţă pentru stentare prin cateterism când 
este posibil tehnic.

I C

Terapia intervenţională (stentare) a coarcta-
ţiei ar trebui luată în considerare la pacienţii 
normotensivi) cu gradient măsurat non-invaziv 
între membrele superioare şi inferioare (peak-
to-peak ≥20 mmHg) de preferat intervenţional 
(stentare) când este tehnic posibil.

IIa C

Terapia intervenţională (stentare) a coarctaţiei 
ar trebui luată în considerare la pacienţii hiper-
tensivia cu ≥50% îngustare relativă a diametrului 
aortic chiar dacă gradientul măsurat invaziv între 
membrele superioare şi inferioare (peak-to-peak 
<20 mmHg), când este tehnic posibil.

IIa C

Terapia intervenţională (stentare) a coarcta-
ţiei ar putea fi  luată în considerare la pacienţii 
normortensivi(a) cu ≥50% îngustare relativă a 
diametrului aortic chiar dacă gradientul măsurat 
invaziv între membrele superioare şi inferioare 
(peak-to-peak <20 mmHg), când este tehnic 
posibil.

IIb C

– Măsurarea în ambulator a presiunii arteriale la braţul drept ar trebui luată în considerare 
pentru diagnosticul hipertensiunii
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Tratamentul ar trebui efectuat în centre cu expe-
rienţă extensivă în tratamentul bolilor congenitale 
cardiace.

4.6.5 Recomandări de urmărire
  Hipertensiunea arterială în repaus sau în timpul 

efortului este comună, chiar şi după un trata-
ment efectuat cu succes şi este un factor de 
risc important pentru afectarea coronariană 
prematură, disfuncţia ventriculară, ruptura ane-
vrismelor aortice sau cerebrale.188

  Geometria arcului (gotic, crenelat, normal) şi 
dimensiunea mică a aortei în regiunea stentată 
poate juca un rol în dezvoltarea hipertensiu-
nii. Măsurătoarea pe 24h a presiunii arteriale 
la braţul drept depistează mai fi del hiperten-
siunea faţă de o măsurătoare solitară.189 Sem-
nifi caţia hipertensiunii apărute la efort, izolată, 
este o problemă ce necesită dezbatere. 

  Un gradient presional crescut (sistolic >20 
mmHg) între extremităţile superioară şi inferi-
oară indică recoarctaţia şi impune explorarea şi 
tratamentul invaziv. 

  Tratamentul hipertensiunii arteriale ar trebui să 
urmeze ghidurile ESC/ESH din 2018.190

Angioplastia cu balon la adulţi este indicată doar 
pentru redilatarea aortelor stentate în antecedente. 

În timp ce tehnicile chirurgicale pediatrice includ 
rezecţia şi anastomoza termino-terminală, aortoplas-
tia cu petec protetic, aortoplastia cu fragment de ar-
teră subclavie, interpoziţia unui tub/graft sau a unui 
tub de bypass, doar ultimele două tehnici sunt fezabile 
şi în cazul pacienţilor adulţi. Conductele pentru aorta 
ascendentă spre descendentă sunt de preferat în cazul 
adulţilor cu o anatomie difi cilă. Deşi riscul chirurgical 
în cazurile de coarctaţie mai simple ar putea fi  în mod 
curent <1%, creşte semnifi cativ în apropierea vârstei 
de 30-40 ani. Injuria de măduva spinării a devenit ex-
trem de rară.187

Datorită faptului că nu este un defect izolat locali-
zat la aortă, alte leziuni asociate ce necesită interven-
ţii structurale trebuie luate în considerare:

  Stenoza valvulară aortică semnifi cativă sau re-
gurgitarea aortică (bicuspidia aortică)

  Anevrismul aortei ascendente cu un diametru 
>50 mm sau progresia rapidă a diametrului

  Anevrismul sau falsul anevrism la locul fostei 
coarctaţii

  Anevrismele simptomatice sau largi ale cercului 
Willis

Figura 6. Management-ul coarctaţiei şi recoarctaţiei de aortă 
a Măsurarea în ambulator a presiunii arteriale la braţul drept ar trebui luată în considerare pentru diagnosticul hipertensiunii
b Măsurătoare confi rmată invaziv
c Se referă la diametrul aortei la nivelul diafragmului
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4.7 Aortopatii

4.7.1 Sindromul Marfan şi patologii ereditare 
ale aortei toracice (HTAD) similare

4.7.1.1 Introducere
Sindromul Marfan este prototipul entităţilor HTAD 

sindromice, ce include un grup de patologii heteroge-
ne din punct de vedere clinic şi genetic, având ca ele-
ment comun anevrismul sau disecţia aortei toracice. 
Atât formele sindromice, cât şi formele non-sindromi-
ce (sau izolate) de HTAD fac parte din acelaşi spectru 
clinic, cu elemente clinice notabile comune variatelor 
entităţi.

Pentru mai multe detalii despre diverse sindroame, 
vă rugăm să consultaţi Ghidul ESC 2014 referitor la 
patologia aortică193 şi consensul despre testarea gene-
tică în cadrul BCCA/HTAD.140 Având în vedere faptul 
că majoritatea copiilor cu forme sindromice de HTAD 
va fi  transferată către unităţi BCCA la vârsta de adult, 
aceste ghiduri se concentrează asupra complicaţiilor 
specifi ce cardiovasculare. Sindromul Marfan este con-
siderat o patologie model – alte sindroame sunt men-
ţionate, în cazul existenţei unor diferenţe importante 
faţă de sindromul Marfan.

4.7.1.2 Tablou clinic şi istorie naturală
Deşi patologia aortei toracice – fi e anevrisme iden-

tifi cate în cadrul unui screening, cât şi disecţia în cadrul 
unei urgenţe medicale – este principala caracteristică 
în sindromul Marfan/HTAD, elementele extraaortice 
spre exemple afecţiuni ale sistemului scheletal/ocular 
ar putea fi  cheia diagnosticului la anumiţi pacienţi. 

Prognosticul tuturor entităţilor HTAD este deter-
minat în principal de dilatarea progresivă a aortei, ce 
duce la disecţie sau ruptură de aortă. Prognosticul 
variază în funcţie de defectul genetic subiacent. Vâr-
sta medie de deces în cazul pacienţilor cu sindromul 
Marfan în absenţa tratamentului este <40 de ani, dar 
se poate apropia de cea a populaţiei generale, în cazul 
pacienţilor cu diagnostic cunoscut şi afl aţi sub trata-
ment corespunzător29,194. Cauze cardiovasculare rare 
de deces includ insufi cienţa cardiacă şi SCD29.

În cadrul sindromului Marfan, determinantul princi-
pal al tipului A de disecţie aortică este diametrul ră-
dăcinii aortice, cu risc crescut de ruptură >50 mm195. 
Alţi factori de risc includ istoricul familial de disecţie 
aortică la diametru scăzut,193 rata de creştere a rădă-
cinii aortice, sarcina şi hipertensiunea, diferenţe gene-
tice ale riscului aortic şi alte părţi ale aortei – sau în 
cazul unor entităţi, ramuri majore ale aortei – se pot 
dilata şi pot prezenta disecţii.

  Existenţa unei coarctaţii reziduale poate induce 
sau agrava hipertensiunea arterială sistemică şi 
complicaţiile sale. 

  Anevrismele aortei ascendente sau cele apăru-
te la locul intervenţiei prezintă risc de ruptură 
şi deces. Reparaţiile realizate cu ajutorul pete-
curilor de tip Dacron au un risc particular de 
apariţie a anevrismelor la locul corecţiei chirur-
gicale în timp ce interpoziţia grafturilor are un 
risc particular de apariţie a falselor anevrisme191 
şi ambele ar trebui evaluate regulat. 

  Este necesară atenţie sporită în cazul valvelor 
bicuspe, bolii valvulare mitrale, afectării coro-
nariene premature, anevrismelor de tip ”berry” 
ale cercului Willis (controlul de rutină al pacien-
ţilor asimptomatici nu este recomandat)

Toate coarctaţiile necesită reevaluări regulate, cel 
puţin anuale. Imagistica ce descrie aorta (preferabil 
prin CRM) este necesară pentru a documenta com-
plicaţiile postintervenţionale sau postchirurgicale. In-
tervalele pentru explorarea imagistică sunt, în mod 
obişnuit, de 3-5 ani dar depind, de asemenea, de pa-
tologia de bază.

4.6.6 Consideraţii adiţionale
  Exerciţiile fi zice/ sportul: pacienţii fără obstruc-

ţie reziduală, care sunt normotensivi în repaus 
şi la efort, pot duce vieţi normale active fără 
restricţii. Pacienţii cu hipertensiune arterială, 
obstrucţie reziduală şi alte complicaţii ar trebui 
să evite exerciţiile izometrice grele în raport cu 
severitatea problemelor.

  Sarcina: după un tratament efi cient al coarctaţi-
ei de aortă, multe femei tolerează sarcina fără 
probleme majore.43 În particular, femeile care 
nu au urmat corecţia chirurgicală a coarctaţiei/
tratament intervenţional şi cele care au dez-
voltat hipertensiune post-corecţie a defectu-
lui, cele cu coarctaţie reziduală şi cu anevrisme 
aortice au un risc crescut de ruptură aortică 
şi ruptură a anevrismului cerebral în timpul 
sarcinii şi naşterii. Au fost raportate avorturi 
spontane şi probleme legate de hipertensiune192 
(vezi secţiunea 3.5.7). 

  Profi laxia endocarditei infecţioase: este recoman-
dată doar in cazul pacienţilor cu risc înalt (vezi 
secţiunea 3.4.6).
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pot apărea aritmii ventriculare, tulburări de 
conducere şi MSC.

4.7.1.4. Tratament medical
Deşi nici o scădere a mortalităţii sau a ratei de apa-

riţie a disecţiei nu a fost stabilită în cadrul trial-urilor 
clinice, betablocantele rămân tratamentul medica-
mentos de referinţă în cadrul pacienţilor cu sindro-
mul Marfan/HTAD, prin scăderea stresului parietal şi 
a ratei de creştere a rădăcinii aortice204. Tratamentul 
riguros antihipertensiv pentru obţinerea TA sistolice 
în ambulator <130 mmHg (<110 mmHg în cazul disec-
ţiei de aortă) este importantă, deşi nu au fost stabilite 
limite presionale standard. Blocanţii receptorilor de 
angiotensină nu au arătat în cadrul unor trial-uri cli-
nice un efect superior comparativ cu betablocantele 
sau în combinaţie cu acestea, dar pot fi  utilizate ca al-
ternativă la pacienţii care nu tolerează betablocante-
le205,206. Tratamentul medicamentos trebuie continuat 
şi post intervenţie chirurgicală.

Metaanalize ce includ trial-uri clinice pot contribui 
la defi nirea unor subgrupuri – bazate pe date clinice şi 
genetice – care ar benefi cia de tratament specifi c207. 
Având în vedere că niciun trial clinic nu a fost efectuat 
pentru entităţile HTAD non Marfan, tratamentul me-
dicamentos în acest caz este extrapolat de la cel din 
cadrul sindromului Marfan.

4.7.1.5 Tratament chirurgical
Indicaţiile intervenţiei sunt rezumate în tabelul Re-

comandări pentru chirurgia aortică în aortopatii.
Intervenţia chirurgicală profi lactică la nivelul rădă-

cinii aortice este singurul tratament defi nitiv pentru 
prevenţia disecţiei de aortă în sindromul Marfan si 
alte entităţi HTAD. La pacienţii cu valve aortice cu 
morfologie normală, cu regurgitare uşoară, înlocuirea 
rădăcinii aortice cu proteză din Dacron, cu păstrarea 
valvei aortice şi reimplantarea arterelor coronare la 
nivelul protezei (procedeul David), a devenit procede-
ul chirurgical de elecţie, cu prognostic bun pe termen 
lung, inclusiv la pacienţii cu sindrom Marfan193,208. În-
locuirea cu grefă compusă, în majoritatea cazurilor şi 
cu valvă mecanică, este o alternativă mai durabilă, dar 
necesită anticoagulare permanentă. Decizia tipului de 
intervenţie diferă în cazul fi ecărui pacient, şi trebuie 
luate în considerare preferinţa acestuia, dar şi experi-
enţa centrului unde se realizează intervenţia209.

Marfan şi alte entităţi HTAD sunt asociate cu un 
risc de reapariţie a disecţiei şi anevrisme recurente 
ale aortei distale, în special la pacienţii cu istoric de 
disecţie210,211. Având în vedere creşterea speranţei de 
viaţă, aceste complicaţii apar mai frecvent în prezent. 

Prezenţa unor regurgitări semnifi cative aortice, tri-
cuspide si mitrale – de obicei legate de prolapsul val-
vular – pot conduce la apariţia simptomatologiei ca-
racteristice supraîncărcării de volum. Totuşi, patologia 
VS poate apărea independent de disfuncţia valvulară si 
poate fi  asociată cu aritmii. Prolapsul de valvă mitrală 
la pacienţii cu sindrom Marfan se manifestă precoce si 
progresează către regurgitare severă, necesitatea in-
tervenţiei chirurgicale şi endocardită infecţioasă, mai 
rapid decât prolapsul valvei mitrale idiopatic196.

4.7.1.3. Protocol diagnostic 
Identifi carea precoce şi stabilirea diagnosticului co-

rect sunt critice, având în vedere faptul că intervenţia 
chirurgicală profi lactică poate preveni disecţia şi rup-
tura de aortă. Astfel, este necesară o echipă multidis-
ciplinară pentru integrarea datelor clinice, dar şi ge-
netice197. Diagnosticul sindromului Marfan este bazat 
pe criteriile Ghent, cu anevrism de rădăcina aortică/
disecţie şi ectopia lentis ca elemente cardinale198. Cri-
teriile pentru alte entităţi HTAD sunt mai puţin bine 
defi nite.

Panel-ul de testare genetică este util pentru confi r-
marea diagnosticului şi management. Rata de prelua-
re a mutaţiilor în formele sindromice este mai mare 
(>90%) decât în formele non-sindromice (20-30%)199. 
Odată ce o variantă patogenică este identifi cată, scre-
eningul genetic presimptomatic al membrilor familiei 
este obligatoriu pentru determinarea precoce şi ma-
nagementul adecvat.

  Evaluarea ecocardiografi că a rădăcinii aortei ar 
trebui să includă măsurători ale inelului, sinu-
sului Valsalva, joncţiunea sinotubulară, aorta 
ascendentă distală, arcul aortic şi aorta descen-
dentă toracică. La adulţi, măsurarea telediasto-
lică utilizând principiul leading edge-to-leading 
edge este recomandat. Valorile obţinute ar tre-
bui corectate pentru vârsta, sexul şi suprafaţa 
corporală a pacientului, utilizând nomograme 
standardizate200,201. Morfologia valvulară (pro-
laps de valvă mitrala, BAV) şi funcţia acesteia 
trebuie evaluate, precum şi prezenţa unui PCA. 
Dimensiunea şi funcţia VS ar trebui evaluate 
conform recomandărilor standard.

  Angiografi a CMR sau CCT de la nivelul capului 
până la nivelul pelvisului ar trebui să fi e efectu-
ate fi ecărui pacient la momentul evaluării ini-
ţiale. Determinarea tortuozităţii aortei/arterei 
vertebrale este importantă pentru diagnostic şi 
prognostic202,203.

  Monitorizarea Holter este recomandată paci-
enţilor simptomatici, având în vedere faptul că 
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gresive a diametrului aortic, apare riscul de disecţie 
aortică. Comparativ cu populaţia generală, incidenţa 
disecţiei în cadrul bolii valvei aortice bicuspe este de 
opt ori mai mare, rămânând în categoria de risc scă-
zut (31/100 000 de pacienţi pe an)172,176,213 şi mult mai 
scăzut decât în cazul pacienţilor cu sindrom Marfan/
HTAD. Studii observaţionale indică faptul că prognos-
ticul pacienţilor cu boala valvei aortice bicuspe este 
asemănător cu cel al populaţiei generale cu anevrism 
şi reprezintă o patologie mai benignă decât aortopatia 
din cadrul sindromului Marfan/HTAD176,214.

CoA este asociată cu risc crescut de disecţie215. 
Pentru algoritm diagnostic vezi secţiunea 4.7.1.3. 
În prezent nu există dovezi care să susţină trata-

mentul medicamentos al dilatării aortice în contextul 
boala valvei aortice bicuspe, dar betablocantele sau 
blocanţii receptorilor de angiotensină pot fi  conside-
raţi prima linie de tratament antihipertensiv. 

Indicaţiile pentru intervenţie sunt rezumate în Ta-
belul Recomandări pentru chirurgia aortică în aortopatii.

Apariţia familială a BAV a fost stabilită în mod clar 
la o rată de 5-10% in cadrul rudelor de gradul unu în 
cadrul unor diverse studii216. Screening-ul ecocardio-
grafi c în cadrul rudelor de gradul unu ale pacienţilor 
cu BAV este recomandat şi poate fi  adecvat, mai ales 
la băieţi, atleţi, sau în cazul prezenţei hipertensiunii. 
Variante patogenice rare ale unor gene reprezintă mai 
puţin de 5% din cazurile de boala valvei aortice bicus-
pe, iar testare genetică de rutină în acest context nu 
este indicată, dar ar putea fi  considerată în cazurile 
familiale140.

Nu există date referitoare la riscul de disecţie lega-
te de sarcină la femeile cu dilatare de aortă. Conform 
Ghidului ESC pentru managementul bolilor cardio-
vasculare în timpul sarcinii din 2018, femeile ar tre-
bui consiliate împotriva sarcinii când diametrul aortic 
este >50 mm. 

Pentru tratamentul RA, vezi Ghidurile ESC/EACTS 
pentru managementul bolilor valvulare din 201725. 

4.7.3. Sindromul Turner
Sindromul Turner este determinat de o monoso-

mie parţială sau totală a cromozomului X şi este pre-
zent la 1 din 2500 de femei născute vii217. Sindromul 
Turner este asociat cu defi cit statural, pubertate în-
târziată, disgenezie ovariană, hipogonadism hipergo-
nadotropic, infertilitate, malformaţii cardiace, diabet 
zaharat, osteoporoză şi boli autoimune. BCC, prezen-
tă la aproximativ 50% din femeile cu sindrom Turner, 
include o incidenţă crescută a BAV, CoA, retur ve-
nos pulmonar parţial aberant, VCS stângă, arc aortic 

Intervenţia chirurgicală deschisă la nivelul aortei ră-
mâne tratamentul de referinţă a bolii aortei distale, 
deşi proceduri hibride ce includ stentarea endovascu-
lară – în cadrul căreia poziţionarea proximală şi distală 
este posibilă într-un tub de Dacron – ar putea fi  con-
siderate în cazuri selecţionate. 

4.7.1.6. Recomandări de urmărire
Reevaluări multidisciplinare periodice, pe tot par-

cursul vieţii, într-un centru de excelenţă sunt necesa-
re. Ecografi a cardiacă şi CCT/CMR sunt investigaţiile 
principale.

4.7.1.7. Consideraţii adiţionale
  Sportul/efortul fi zic: pacienţii ar trebui sfătuiţi să 

nu efectueze efort fi zic maximal, competitiv, 
de contact sau izometric. Estimarea riscului pe 
baza diametrului aortei a fost sugerat de Budts 
et al24.

  Sarcina: la pacienţii cu diagnostic genetic de 
Marfan/HTAD, există un risc de 50% de trans-
misie genetică, atât la bărbaţi, cât şi la femei. 
Consilierea genetică adecvată, precoce este 
necesară. În cazul femeilor cu diametrul rădăci-
nii aortice >45 mm, sarcina este contraindicată 
anterior corecţiei chirurgicale, datorită riscului 
de disecţie43. Un diametru <40 mm rar prezin-
tă risc crescut, deşi un diametru de siguranţă 
nu există. În cazul unei rădăcini aortice cu di-
ametrul 40-50 mm, factori importanţi precum 
creşterea rădăcinii aortice în antecedente, dar 
şi istoricul familial trebuie examinaţi când luăm 
în considerare corecţia anterior sarcinii. După 
realizarea corecţiei chirurgicale a aortei ascen-
dente, pacienţii cu sindrom Marfan prezintă un 
risc de disecţie a segmentelor aortice rămase 
(vezi secţiunea 3.5.7).

  Profi laxia endocarditei infecţioase: recomandată 
pentru pacienţii cu risc ridicat (vezi secţiunea 
3.4.6).

4.7.2 Boala valvei aortice bicuspe
În funcţie de rezultatele raportate, 20-84% dintre 

pacienţii cu BAV vor asocia dilatarea aortei ascenden-
te212, ceea ce sugerează faptul că BAV ar trebui inclusă 
într-un spectru de valvulo-aortopatii, motiv pentru 
care boala valvei aortice bicuspe este un termen mai 
adecvat. Deşi contribuţia anomaliilor genetice/intrin-
seci de perete aortic şi alterarea hemodinamicii rămâ-
ne controversată, ambii factori sunt probabil implicaţi. 

În absenţa disfuncţiei valvulare semnifi cative, dilata-
rea aortică, în contextul boala valvei aortice bicuspe, 
rămâne asimptomatică. Totuşi în cazul creşterii pro-
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10 000 de persoane per an, comparativ cu 6 la 100 
000 persoane per an în cadrul populaţiei generale218. 

Pentru algoritmul diagnostic vezi secţiunea 4.7.1.3.
Indicaţii ale intervenţiei sunt rezumate în Tabelul 

Recomandări pentru chirurgia aortică în aortopatii.
 Odată cu dezvoltarea tehnologiei reproducerii 

asistate şi donarea de ovocite, un număr tot mai mare 
de femei cu sindrom Turner pot rămâne gravide. Pre-
zenţa dilatării aortice şi BCC cresc riscurile în timpul 
sarcinii, iar femeile cu sindrom Turner prezintă, de 
asemenea, risc crescut de tulburări hipertensive, in-
clusiv preeclampsie. Toate femeile cu sindrom Turner 
ar trebui să fi e consiliate referitor la riscul cardiovas-
cular crescut al sarcinii şi tratamentelor de fertilita-
te43.

4.8. Obstrucţia tractului de ejecţie al 
ventriculului drept

4.8.1. Introducere
OTEVD poate avea loc la nivel subinfundibular, in-

fundibular, valvular sau supravalvular.
  Stenoza subinfundibulară, sau VDBC (ventricul 

drept bicameral), este în mod obişnuit asociată 
cu DSV. Este determinată de o îngustare între 
benzile musculare proeminente şi hipertrofi a-
te sau crestele care separă porţiunile inlet şi 
apicală hipertrofi ate, cu presiune crescută, de 
porţiunea infundibulară, nehipertrofi ată, cu 
presiune scăzută şi non-obstructivă219. 

  Stenoza infundibulară de obicei apare în com-
binaţie cu alte leziuni, în mod special DSV, TF 
şi secundară stenozei pulmonare valvulare (SP) 
(hipertrofi e miocardică reacţională). La nivel in-
fundibular şi într-o anumită măsură la nivel sub-
infundibular, obstrucţia tinde să fi e dinamică, 
însemnând că orifi ciul se îngustează în timpul 
sistolei.

  SP valvulară reprezintă de obicei o leziune izo-
lată. Datorită anomaliilor de perete şi inde-
pendent de hemodinamică, dilatarea AP poate 
apărea. De cele mai multe ori, este o valvă cu 
deschidere „în dom”, centrală îngustată, dar cu 
o bază valvulară cu mobilitate păstrată. O valvă 
pulmonară displazică, având cuspele puţin mo-
bile şi prezentând îngroşare mixomatoasă este 
mai puţin comună (15-20%: chiar mai puţin la 
adulţii netrataţi) şi în mod frecvent face parte 
din Sindromul Noonan. La adulţi, o valvă pul-
monară stenotică se poate calcifi ca tardiv.

  SP supravalvulară, sau stenoza pulmonară arte-
rială, este determinată de îngustarea trunchiului 

transvers elongat, dilatarea arterelor brahiocefalice şi 
dilatare aortică. Având în vedere prevalenţa ridicată 
a anomaliilor cadiace, fi ecare femeie diagnosticată cu 
Sindrom Turner ar trebui să aibă cel puţin un consult 
cardiologic217. Chiar şi în absenţa BCC, toate persoa-
nele cu sindrom Turner prezintă arteriopatie generali-
zată, iar sindromul Turner reprezintă un factor de risc 
independent pentru dilatarea aortei toracice. Disecţia 
aortică (tipul A şi tipul B) are loc la aproximativ 40 la 

Recomandările pentru chirurgia aortică în aortopatii
Recomandări Clasă Nivel

Sindromul Marfan şi HTAD

Repararea valvei aortice prin reimplantare 
sau remodelarea cu anuloplastie aortică este 
recomandată la pacienţii tineri cu dilatare de 
rădăcină aortică şi valvă aortică tricuspă şi cu 
sindrom Marfan sau HTAD asociată când este 
efectuată de chirurgi cu experienţă.

I C

Chirurgia este indicată la pacienţii cu sindrom 
Marfan şi afectare a rădăcinii aortice cu un 
diamentru maxim al sinusului ≥50 mma.

I C

Chirurgia ar trebui luată în considerare la paci-
enţii cu sindrom Marfan şi afectare a rădăcinii 
aortice cu un diamentru maxim al sinusului ≥45 
mma şi factori de risc adiţionalib.

IIa C

Intervenţia chirurgicală ar trebui luată în consi-
derare la pacienţii cu mutaţii TGFBR1 sau TGFBR2 
(inclusiv sindrom Loeys-Dietz) care au afectare 
a rădăcinii aortice şi diametrul maxim al bulbului 
≥45 mma.

IIa C

Bicuspidia aortică (boala valvei aortice bicuspe/bicuspide)

Chirurgia aortei ar trebui luată în considerare 
dacă aorta ascendentă are: 
 ≥50 mm în prezenţa unei valve bicuspe cu 

factori de risc adiţionalic sau coarctaţie 
 ≥55 mm la ceilalţi pacienţi.

IIa C

Sindromul Turner

În sd. Turner chirurgia selectivă pentru anevris-
mul rădăcinii aortice şi/sau aorta ascendentă ar 
trebui luată în considerare la pacientele de peste 
16 ani cu diametrul aortei ascendente indexat 
>25 mm/m2 şi risc asociat de disecţie de aortăd.

IIa C

În sd. Turner chirurgia selectivă pentru anevris-
mul rădăcinii aortice şi/sau aorta ascendentă 
ar putea fi  luată în considerare la pacientele 
de peste 16 ani cu diametrul indexat al aortei 
ascendente >25 mm/m2 şi asociaza factori de risc 
pentru disecţie de aortăd.

IIb C

La valori extreme ale BSA, palierele recomandate ar putea avea nevoie de ajustare
Istoricul familial de disecţie de aortă la diametru mic (sau antecedente personale de 
disecţie vasculară spontană), regurgitare aortică progresivă, dorinţa de a purta o sarcină, 
HTA necontrolată şi/sau creşterea diametrului aortei cu >3 mm/an (la măsurători repetate 
folosind aceeaşi tehnică asistată ECG la acelaşi nivel al aortei cu comparaţie side-by-side şi 
confi rmată printr-o altă tehnică)
Istoricul familial de disecţie de aortă la diametru, dorinţa de a purta o sarcină, HTA 
sistemică şi/sau creşterea diametrului aortei cu >3 mm/an (la măsurători repetate folosind 
aceeaşi tehnică asistată ECG la acelaşi nivel al aortei cu comparaţie side-by-side şi 
confi rmată printr-o altă tehnică)
BAV, elongaţia aortei transverse, CoA şi/sau hipertensiune.



Romanian Journal of Cardiology
Vol. 31, No. 2, 2021

449

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

fi a Doppler este utilizată pentru măsurarea ve-
locităţilor de-a lungul unei obstrucţii, pentru a 
determina severitatea. Corelarea velocităţilor 
şi a gradientelor presionale este bună doar în 
cazul unei stenoze discrete, de ex. SP valvula-
ră izolată. În prezenţa funcţiei normale a VD 
şi a fl uxului normal transvalvular, OTEVD este 
considerată uşoară când gradientul maxim de-a 
lungul obstrucţiei este <36 mmHg, moderat 
când este 36-64 mmHg şi sever dacă gradientul 
este >64 mmHg. Dacă îngustarea este alungită 
sau în prezenţa mai multor stenoze seriate (de 
ex. subvalvular şi valvular), aplicarea ecuaţiei 
Bernoulli duce la o supraestimare a gradientu-
lui presional. Velocitatea fl uxului Doppler a RT 
reprezintă o estimare mai corectă a presiunii 
VD, şi implicit a severităţii OTEVD, decât a ve-
locităţii fl uxului la nivelul OTEVD. Gradientele 
estimează severitatea doar dacă VD prezintă 
o funcţie sistolică buna. Într-o situaţie cu fl ux 
scăzut, gradient scăzut, este foarte difi cilă de-
terminarea severităţii OTEVD222.

  CMR şi CCT în mod frecvent oferă informaţii 
adiţionale importante pentru identifi carea nive-
lului/nivelelor obstrucţiei, inclusiv la nivel subin-
fundibular (VDBC), Conduct, sau la nivelul ra-
murilor AP şi pentru evaluarea volumelor VD, 
inelului valvular pulmonar, tractului de ejecţiei, 
dimensiunile arterei şi fl uxul vascular pulmonar 
diferenţial. CMR şi CCT sunt de asemenea exa-
minările de elecţie pentru vizualizarea dilatării 
arterei pulmonare sau SP periferică.

  Cateterismul cardiac poate fi  necesar pentru 
confi rmarea extensiei, severităţii şi nivelului 
obstrucţiei (e.g. VDBC).

4.8.4. Tratamentul chirurgical/intervenţional
Valvuloplastia percutană cu balon este recomanda-

tă pentru pacienţii cu SP valvulară non-displazică şi cu 
SP periferică (frecvent cu implantare de stent)223. Chi-
rurgia este recomandată la pacienţii cu SP sub-infundi-
bulară sau infundibulară sau cu inel valvular pulmonar 
hipoplazic, cuspe pulmonare displazice şi la pacienţi 
cu leziuni asociate care necesită intervenţie chirurgi-
cală, precum regurgitare pulmonară (RP) severă sau 
RT severă. SP periferică rareori poate fi  abordată chi-
rurgical. 

Atât tratamentul chirurgical, cât şi cel intervenţi-
onal ar trebui să fi e realizate în centre specializate în 
BCC. 

La pacienţii cu SP subvalvulară, valvulară şi supra-
valvulară, o dilatare marcată a trunchiului arterei pul-

arterei pulmonare, bifurcaţiei arterei pulmona-
re sau a ramurilor arterei pulmonare. Rareori 
apare izolată şi poate apărea în cadrul sindro-
mului Williams-Beuren, sindromului Noonan, 
rubeolei congenitale sau sindromului Alagille. 
Stenoza poate fi  localizată la nivelul ramurilor 
principale sau în periferie; poate fi  discretă sau 
difuză (hipoplazică) sau poate fi  o ocluzie francă 
şi pot fi  stenoze singure sau multiple. Stenoza 
poate fi  secundară bandării anterioare a AP sau 
poate fi  la nivelul unui şunt montat anterior. O 
îngustare >50% este de obicei considerată sem-
nifi cativă şi ar fi  de aşteptat să aibă un gradient 
presional ridicat şi să rezulte în hipertensiune la 
nivelul AP proximale.

4.8.2. Tablou clinic şi istorie naturală
  Subinfundibular/infundibular: pacienţii adulţi cu 

ventricul drept bicameral pot fi  asimptomatici 
sau pot prezenta dispnee, disconfort toracic, 
ameţeli sau sincopă în timpul efortului. Gradul 
de obstrucţie este progresiv în timp220.

  Valvular: pacienţii cu SP valvulară uşoară-mode-
rată sunt, de obicei, asimptomatici. SP valvulară 
uşoară la pacienţii neoperaţi, de obicei, nu este 
progresivă221. SP moderată poate progresa la 
nivel valvular (calcifi ere) sau la nivel subvalvular 
datorită hipertrofi ei miocardice reactive. Paci-
enţii cu stenoză severă pot prezenta dispnee, 
capacitate redusă de efort şi au un prognostic 
mai prost.

  Supravalvular: pacienţii pot fi  asimptomatici sau 
pot avea simptome precum dispnee şi capaci-
tate redusă de efort. Simptomatologia este în 
mod special prezentă în contextul unor anumi-
te sindroame sau la pacienţii care se adresează 
pentru suspiciunea de HTP. Severitatea steno-
zei AP periferice poate progresa.

4.8.3. Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3 pentru principii generale. 
Examenul clinic include sufl u sistolic rugos la nivelul 

obstrucţiei şi dedublarea largă a zgomotului 2 cardiac. 
În cadrul stenozei pulmonare periferice, sufl ul sistolic 
este în mod tipic audibil la nivelul câmpurilor pulmo-
nare. 

  Ecocardiografi e: dimensiunea, forma şi funcţia 
VD pot fi  examinate şi nivelul exact al OTEVD 
poate fi  vizualizat, precum şi valva pulmonară, 
trunchiul AP şi ramurile AP proximal. Pentru 
cuantifi carea dimensiunilor, volumelor şi FE a 
VD, CMR este o tehnică mai adecvată. Ecogra-
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gical sau intervenţional, o RP reziduală poate necesi-
ta reintervenţie de-a lungul timpului la pacienţii care 
devin simptomatici, cu dilatarea progresivă a VD sau 
cu disfuncţie prezentă (vezi secţiunea 4.10). Pacienţii 
cu stenoză valvulară uşoară sau SP reziduală uşoară 
necesită reevaluare o data la 5 ani.

4.8.6. Consideraţii suplimentare
  Exerciţiul fi zic/sport: pacienţii cu SP uşoară (re-

ziduală) nu au restricţii. Pacienţii cu SP mode-
rată ar trebui să evite exerciţiul fi zic izometric 
sau de intensitate crescută. Pacienţii cu SP se-
veră ar trebui să se limiteze la exerciţiul fi zic cu 
intensitate scăzută. 

  Sarcina: este bine tolerată, cu excepţia OTEVD 
extrem de severă sau în cazul insufi cienţei ven-
triculare drepte. Valvuloplastia percutană cu 
balon poate fi  efectuată în timpul sarcinii, dar 
este rareori necesară (vezi secţiunea 3.5.7).

  Profi laxia EI: este recomandată doar la pacienţii 
cu risc ridicat (vezi secţiunea 3.4.6).

4.9. Boala Ebstein

4.9.1. Introducere
Anomalia Ebstein este caracterizată de forma anor-

mală şi deplasarea apicală a cuspelor VT. Cuspa an-
terioară îşi are, de obicei, originea la nivelul inelului 
valvular, dar este mărită şi „în paraşută”, în timp ce 
cuspele septală şi posterioară (murală) sunt deplasate 
către apexul VD şi adesea inserate pe endocard. 

Deplasarea apicală a VT împarte cordul drept într-
un AD morfologic, o porţiune atrializată a VD şi VD 
rămas funcţional; VT se prezintă, de obicei, cu regur-
gitaţie. 

Cea mai frecventă anomalie asociată include un 
şunt la nivel atrial [DSA secundum sau foramen ovale 
patent (FOP)] şi căi accesorii, inclusiv căi de tipul Ma-
haim. Multiple căi accesorii în contextul unei TA sau 
FA sunt asociate cu MSC. Anomalii similare anomaliei 
Ebstein a VT sunt prezente la o treime din TVMca.

Modifi cările hemodinamice depind de severitatea 
disfuncţiei VT, gradul atrializării VD, contractilitatea 
VD restant funcţional şi a ventriculului sistemic, tipul 
şi severitatea anomaliilor concomitente şi de aritmii. 

Fiziopatologia este caracterizată de regurgitarea 
sistolică din VD funcţional, de-a lungul VT şi în VD 
atrializat sau AD, care au tendinţa să se dilate. O co-
nexiune interatrială permite şuntul stânga-dreapta 
sau, în special în timpul efortului, a unui şunt dreapta-
stânga. Anomalia Ebstein poate determina un debit 
cardiac sistemic cronic scăzut.

monare poate fi  prezent. Ruptura este extrem de 
rară la nivelul acestor vase cu elasticitate crescută şi 
presiune scăzută, iar aceste anevrisme pulmonare, în 
general, nu necesită tratament224. 

Pentru conductul VD-AP, vezi secţiunea 4.14.
Indicaţiile de tratament sunt rezumate în tabelul 

Recomandări pentru tratamentul obstrucţiei tractului 
de ejecţie al ventriculului drept şi Figura 7. 

4.8.5. Recomandări de urmărire
Pacienţii cu OTEVD necesită reevaluări ecocardio-

grafi ce periodice toată viaţa. Frecvenţa reevaluărilor 
depinde de severitatea leziunii, dar majoritatea paci-
enţilor necesită reevaluare anuală, în centre speciali-
zate BCCA, exceptând pacienţii cu stenoză valvulară 
uşoară sau bine corectată. După tratamentul chirur-

Recomandările de intervenţie în obstrucţia tractului 
de ejecţie al ventriculului drept
Recomandări Clasă Nivel

În stenoza pulmonară valvulară, valvuloplastia 
cu balon este de elecţie când este anatomic 
posibilă.

I C

Dacă înlocuirea valvei nu este necesară 
intervenţia pentru OTEVD la orice nivel este 
recomandată indiferent de simptome dacă este 
severă (gradient maxim Doppler ≥64mmHg)a.

I C

Dacă înlocuirea chirurgicală a valvei este singura 
opţiune ea este indicată la pacienţii simptomatici 
cu stenoză severăb.

I C

Dacă înlocuirea chirurgicală a valvei este singura 
opţiune la pacienţii asimptomatici cu stenoză 
severă, ea este indicată în prezenţa uneia din 
următoarele: 
 Scădere obiectivă a capacităţii de efort 
 Scăderea funcţiei VD şi/sau progresia RT la 

cel puţin moderată
 PSVD >80 mmHg
 Şunt dreapta-stânga prin DSA sau DSV.

I C

Intervenţia la pacienţii cu un gradient maxim 
Doppler <64 mmHg ar trebui luată în conside-
rare în prezenţa uneia sau mai multor dintre 
următoarele: 
 Simptome legate de stenoza pulmonară 
 Scăderea funcţiei VD şi/sau progresia RT la 

cel puţin moderată 
 Şunt dreapta-stânga prin DSA sau DSV.

IIa C

Stenoza pulmonară periferică (supravalvulară) ar 
trebui luată în considerare pentru intervenţie pe 
cateter indiferent de simptome dacă îngustarea 
diametrului este ≥50% şi PSVD >50 mmHg şi/
sau reducerea perfuziei pulmonare asociate este 
prezentă.

IIa C

PSVD estimată prin velocitatea regurgitării tricuspidiene ar trebui să confi rme stenoza 
pulmonară severă
Palierul pentru intervenţie este mai mare când înlocuirea valvei este necesară din 
cauză că ar trebui luate în considerare riscurile pe termen lung cum ar fi  endocardita şi 
reintervenţia pe valva protetică disfuncţională.
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4.9.2. Tablou clinic şi istorie naturală
Prezentarea clinică variază de la simptomatologie 

banală, la cea a unei boli congenitale cianogene. Pa-
cienţii cu forme uşoare pot fi  asimptomatici decenii 
până când sunt diagnosticaţi. Complicaţiile tipice in-
clud RT severă, disfuncţie VD, insufi cienţă VD, ciroză 
hepatică, abcese cerebrale, embolii paradoxale, em-
bolii pulmonare, tahiaritmii, MSC şi EI. Simptomele 
cheie sunt aritmiile [tahicardia atrioventriculară prin 
reintrare (TRAV) este cea mai comună], dispneea, fa-
tigabilitatea, toleranţă scăzută la efort, dureri toraci-
ce şi cianoza periferică sau centrală.

4.9.3. Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3. pentru principii generale.
Examenul clinic include cianoză şi hepatomegalie. 

Auscultator se observă dedublarea largă a zgomotu-
lui 1 cardiac, click-uri seriate, zgomotele 3 şi 4 şi un 
sufl u sistolic de RT. ECG-ul decelează hipertrofi e AD, 
interval RP prelungit, bloc de ramură dreaptă (dese-
ori QRS larg), unde Q adânci în II, III, aVF şi V1-V4, 
preexcitare, hipovoltaj, căi multiple (TRAV) şi aritmii 
supraventriculare şi ventriculare.

  Radiografi a toracică este utilă pentru a urmări 
modifi cări ale dimensiunii cordului.

  Ecocardiografi a oferă informaţii referitoare la: 
anatomia şi funcţia tv; deplasarea apicală distală 
a cuspei septală sau posterioară (la adulţi ³ 0,8 
cm/sec BSA); dimensiunea cuspei anterioare; 
inserţia cuspelor septală sau posterioară a VT 
pe sept sau peretele ventricular; dimensiunea şi 
funcţia diverselor structuri cardiace (AD, ven-
triculul atrializat, VD restant funcţional şi VS); 
şi OTEVD sau leziuni asociate.

  CMR are valoare în ceea ce priveşte prognosti-
cul225 şi pentru evaluare pre şi postoperatorie, 
deoarece oferă imagini nerestricţionate pen-
tru evaluarea şi cuantifi carea dilatării cordului 
drept, funcţiei VD şi funcţiei VT.

4.9.4. Tratamentul chirurgical şi intervenţional
Simptomatologia determină tratamentul. Trata-

mentul conservator poate ameliora temporar simpto-
matologia şi poate crea o bază benefi că pentru trata-
mentul chirurgical consecutiv226. Anticoagularea orală 
este recomandată la pacienţii cu istoric de embolie 

Figura 7. Management-ul obstrucţiei tractului de ejecţie al ventriculului drept 
OTEVD = obstrucţia tractului de ejecţie al ventriculului drept; PSVD = presiunea sistolică în ventriculul drept; 
a În stenoza pulmonară periferică, indiferent de simptome, terapia intervenţională ar trebui luată în considerare dacă există o îngustare >50% a diame-
trului şi PSVD >50 mmHg şi/sau reducerea perfuziei pulmonare
b În stenoza pulmonară valvulară valvuloplastia cu balon este intervenţia de elecţie când este anatomic posibil
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derea unei comunicări interatriale asociate). Dacă 
VD este prea mic pentru corecţie sau disfuncţia VD 
s-a dezvoltat, o anastomoză cavopulmonară (Glenn) 
ar trebui luată în considerare la adulţii cu funcţie VS 
păstrată, când presiunea AS si presiunea telediastolică 
VS nu sunt ridicate228. La pacienţii cu corecţie nereu-
şită sau în cazul unei disfuncţii biventriculare severe, 
transplantul cardiac ar putea reprezenta singura opţi-
une de tratament.

Mortalitatea perioperatorie anterioară ridicată 
(>25%) a scăzut la <7% în centrele specializate. Mai 
mult de 90% dintre pacienţii operaţi de un chirurg cu 
experienţă supravieţuiesc >10 ani, mulţi în clasa func-
ţională I sau II. Decesele tardive sunt probabil datora-
te aritmiilor. În cadrul unei serii de studii, supravieţui-
rea fără necesitatea reintervenţiei tardive a fost 86%, 
74%, 62% şi 46% la 5, 10, 15 şi 20 de ani, respectiv.

4.9.5. Recomandări de urmărire
Reevaluare periodică (cel puţin anual) în centre 

specializate BCCA este necesară la toţi pacienţii. 
Anomaliile reziduale postoperatorii tipice de monito-
rizat sunt RT persistentă sau nou apărută, complicaţii 
uzuale apărute după înlocuirea valvelor, insufi cienţă 
de VD sau VS, şunturi reziduale interatriale, aritmii şi 
blocuri atrioventriculare de grad înalt.

Reintervenţia poate deveni necesară în cazul unei 
RT recurente şi insufi cienţa unei valve prostetice. 

4.9.6 Consideraţii adiţionale
  Exerciţiu fi zic/sport: pacienţii fără anomalii rezi-

duale pot avea o viaţă activă fără restricţii, cu 
excepţia sporturilor statice extensive. Pacien-
ţii cu RT, cu excepţia celei uşoare, disfuncţie 
ventriculară, şunt, aritmii sau alte complicaţii ar 
trebui să evite exerciţiile fi zice izometrice, în 
funcţie de severitatea patologiei lor. 

  Sarcina: femeile asimptomatice cu funcţie ven-
triculară bună pot tolera sarcina. Există un anu-
mit risc de insufi cienţă a VD, aritmii sau em-
bolie paradoxală. Sarcina prezintă risc ridicat 
în prezenţa cianozei semnifi cative, aritmiilor 
severe sau a insufi cienţei cardiace drepte (vezi 
secţiunea 3.5.7.)

  Profi laxia EI: recomandată doar pacienţilor cu 
risc ridicat (vezi secţiunea 3.4.6).

4.10. Tetralogia Fallot

4.10.1. Introducere
TF se caracterizează prin următoarele patru ca-

racteristici: un DSV non-restrictiv; aorta călare (dar 
<50%); OTEVD infundibulară, valvulară, supravalvula-

paradoxală sau FA. În prezenţa unui risc tromboem-
bolic crescut sau a unui şunt dreapta-stânga, anticoa-
gularea orală poate fi  considerată. Tulburări de ritm 
simptomatice pot fi  tratate conservator sau prefera-
bil prin intervenţia EP227. Accesul transcateter la căile 
accesorii de la nivelul cordului drept şi la calea lentă 
în reintrarea prin nodul AV poate fi  îngreunată de in-
tervenţia chirurgicală asupra VT, de aşa natură încât 
ar fi  rezonabilă evalurea pentru subtraturi aritmogene 
şi efectuare ablaţiei prin cateter, înaintea intervenţiei 
chirurgicale.

Ocazional există indicaţia de a închide izolat comu-
nicarea interatrială. Totuşi, este necesară o discuţie 
atentă, deoarece ar putea duce la creşterea presiu-
nilor la nivelul cordului drept şi o scădere a debitului 
cardiac sistemic. Corecţia chirurgicală rămâne difi cilă 
şi ar trebui efectuată doar de chirurgi cu experienţă 
specifi că pentru această leziune. Plastia VT, dacă este 
posibilă, este de preferat înlocuirii acesteia (cu închi-

Recomandările de intervenţie în boala Ebstein
Recomandări Clasă Nivel

Indicaţii pentru intervenţia chirurgicală

Repararea chirurgicală este indicată la pacien-
ţii cu RT severă şi simptome sau obiectivarea 
scăderii capacităţii de efort.

I C

Este recomandat ca repararea să fi e făcută de 
un chirurg de boli congenitale cu experienţă în 
chirurgia Ebstein.

I C

Dacă există indicaţie pentru chirurgia VT, închi-
derea DSA/FOP este recomandată în aceeaşi 
intervenţie dacă este aşteptată o toleranţă 
hemodinamică bună.

I C

Repararea chirurgicală ar trebui luată în conside-
rare indiferent de simptome la pacienţii cu dila-
tare progresivă de cavităţi drepte sau reducerea 
funcţiei sistolice a VD.

IIa C

Indicaţii pentru intervenţia prin cateterism

La pacienţii cu aritmii simptomatice sau pre-ex-
citaţie pe ECG este recomandată testarea elec-
trofi ziologică urmată de ablaţie, dacă e posibilă, 
sau tratamentul chirurgical al aritmiei dacă se 
planifi că o intervenţie chirurgicală cardiacă.

I C

În cazul emboliei sistemice documentate pro-
babilă prin mecanism de embolism paradoxal 
închiderea izolată cu dispozitiv a DSA/FOP ar 
trebui luată în considerare dar necesită evalua-
rea atentă înaintea intervenţiei pentru exclude-
rea diminuării debitului cardiac sau a creşterii 
presiunii în AD.

IIa C

Dacă cianoza (saturaţia în oxigen în repaus sub 
90%) domină tabloul clinic, închiderea izolată cu 
dispozitiv a DSA/FOP ar trebui luată în conside-
rare, dar necesită evaluarea atentă înaintea in-
tervenţiei pentru excluderea diminuării debitului 
cardiac sau a creşterii presiunii în AD.

IIb C
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de lungă durată, DSV reziduale şi/sau RA. Atât 
disfuncţia VD, cât şi cea VS pot fi  datorate ci-
anozei de lungă durată anterior corecţiei şi/
sau protecţiei miocardice inadecvate din timpul 
corecţiei, interacţiuni adverse ventriculo-ven-
triculare, dissincronism electromecanic235,236 
şi anomaliilor arterelor coronare. Un strain 
longitudinal redus al peretelui liber VS a fost 
raportat în ciuda FEVS prezervate237. Incidenţa 
insufi cienţei cardiace clinice, cu simptomatolo-
gia tipică, creşte semnifi cativ în funcţie de vâr-
stă238. Mecanismul subiacent poate fi , de aseme-
nea: leziuni ale miocardului, sechele rezultate 
în urma strategiilor de corecţie chirurgicală sau 
anomalii ale conducerii electrice. Strategii de 
tratament efi ciente în bolile cardiace dobândite 
se aplică frecvent la aceşti pacienţi, deşi efi ca-
citatea acestora pentru insufi cienţa VD rămâne 
incertă239.

  Aritmiile atriale/ventriculare şi MSC: artimiile şi 
moartea subită sunt complicaţii tardive impor-
tante. Prevalenţa estimată de-a lungul vieţii a 
aritmiilor atriale este 20%. TRIA implicând ist-
mul cavotricuspidian şi incizia AD sunt asocia-
te dilatării AD, în timp de FA este facilitată de 
dilatarea AS. Aritmiile ventriculare includ TV/
FV polimorfe, tipic asociate disfuncţiei severe 
VS şi VD şi TV susţinută monomorfă, care sunt 
în mod particular importante în cazul rTOF34. 
Deşi atât TV/FV polimorfe cât şi TV monomor-
fe pot duce la MSC cu o frecvenţă raportată 
la 1-3,5% în studii retrospective32, substraturile 
aritmiilor trebuie identifi cate pentru stratifi ca-
rea riscului şi tratament. Disfuncţia sistolică sau 
diastolică a VS şi tahiaritmiile atriale sau ven-
triculare prezic decesul, dar şi TV susţinută la 
adulţii cu rTOF240. Posibili factori de risc asoci-
aţi cu orice aritmie ventriculară în cadrul rTF 
sunt durata QRS ≥180 ms, disfuncţia sistolică 
sau diastolică VS şi TV inductibilă la studiile EF. 
Vârsta înaintată la VPRep şi pre-VPRep HVD şi 
disfuncţia pot fi  predictive pentru decesul pre-
coce postoperator şi aritmie ventriculară susţi-
nută241. Substratul dominant al TV monomorfe 
este reprezentat de istmurile defi nite anato-
mic, mărginite de ţesut neexcitabil. Dimensiu-
nea istmului şi proprietăţile de conductibilitate 
pot fi  evaluate prin mapping cardiac şi posibil 
determină suspceptibilitatea la aritmii. Ţintind 
istmurile anatomice la ablaţia prin cateter a fost 
extrem de efi cient pentru controlul VT242. Pen-

ră şi/sau stenoza ramurilor AP; şi în consecinţă hi-
pertrofi a VD (HVD). Populaţiile TF pot fi  subdivizate 
ca pacienţi sindromici (20%, cum ar fi : microdeleţia 
22q11, trisomia 21, Alagille, Noonan, Williams şi Klip-
pel Feil) şi pacienţi nonsindromici (care reprezintă 
marea majoritate)230. Rata standardizată a mortalităţii 
la pacienţii cu TF corectat este aproape de două ori 
mai mare decât în rândul pacienţilor cu defecte simple 
(DSA şi DSV)231.

4.10.2. Tablou clinic şi istorie naturală
Corecţia chirurgicală a TF a evoluat de-a lungul 

timpului, cu dezobstrucţia OTEVD ce implică infun-
dibulotomie, rezecţia benzilor musculare obstructive 
şi utilizarea unui petec pentru lărgirea căii de ejecţie 
din VD către AP. La anumiţi pacienţi, un şunt palea-
tiv - pentru a creşte fl uxul pulmonar - a fost efectuat 
anterior corecţiei. Complicaţii frecvente la vârsta de 
adult sunt:

  RP: RP semnifi cativă poate fi  mereu întâlnită 
după corecţia prin petec transanular. RP este, 
de obicei, tolerată timp de mulţi ani. În schimb, 
RP cronică severă, în fi nal duce la dilatarea 
simptomatică a VD şi disfuncţia acestuia232. Se-
veritatea RP si efectele sale pe termen lung sunt 
amplifi cate de stenoza distală AP şi HTAP coe-
xistente.

  OTEVD rezidual poate avea loc la nivelul infun-
dibulului, la nivelul valvei pulmonare şi trunchiu-
lui AP şi la nivelul ramurilor stângă şi dreaptă 
AP. Presiunea crescută VD şi HVD au fost de-
scrise ca factori de risc independenţi de pro-
gnostic negativ şi performanţă fi zică redusă, în 
ciuda volumelor mai mici ale VD233.

  DSV rezidual poate fi  datorat dehiscenţei par-
ţiale a petecului sau nereuşirea închiderii com-
plete a defectului intraoperator; ar putea duce 
la supraîncărcare de volum a VS.

  Complicaţiile aortice pot apărea după mulţi ani 
de la intervenţia chirurgicală iniţială şi includ 
dilatare aortică progresivă şi RA (rar disecţie 
aortică). Mecanismul subiacent este incomplet 
înţeles şi poate include dilatarea aortei ascen-
dente, elasticitate aortică anormală sau tipul 
intervenţiei chirurgicale234.

  Disfuncţia VD sau VS/insufi cienţa cardiacă: dila-
tarea VD apare de obicei datorită RP libere de 
lungă durată± OTEVD. RT semnifi cativă poate 
apărea ca o consecinţă a dilatării VD, care atra-
ge după sine o dilatare şi mai mare. Dilatarea 
VS poate rezulta datorită şunturilor paleative 
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  Ecocardiografi a oferă o evaluare a OTEVD 
rezidual şi a RP, DSV rezidual, dimensiunea şi 
funcţia VD şi VS241, RT, presiune VD, dimensiu-
nea rădăcinii aortice şi RA. Măsurătorile stra-
in-ului pot fi  utile în cuantifi carea gradului de 
dissincronism electromecanic243.

  CMR este modalitatea de elecţie pentru eva-
luarea volumului şi funcţiei VD; dimensiunea, 
forma, dilatarea AP; infundibulul; aorta ascen-
dentă; poziţia marilor vase sau conductelor în 
relaţie cu sternul (resternotomie); şi evaluarea 
şuntului rezidual (Qp:Qs). Captarea tardivă a 
gadolinium-ului demonstrează fi broză, extensia 
căreia reprezintă factor de risc pentru TV şi 
SCD244. Mapping-ul T1 poate avea un nou rol. 

  CCT oferă informaţii referitoare la arterele 
coronare (important pentru evaluarea relaţiei 
spaţiale cu TEVD înaintea TPVI sau intervenţi-
ei chirurgicale), extensia calcifi erii conductului 
(ancorarea percutană a valvei) şi prezenţa cola-
teralelor aorto-pulmonare majore (MAPCAs). 
CCT poate, de asemenea, fi  considerată o al-
ternativă pentru cuantifi carea VD la pacienţii 
care nu pot efectua CMR.

  TCPE ajută la determinarea indicaţiei pentru 
reintervenţie şi oferă informaţii prognostice23. 

tru a determina dacă mapping-ul cardiac poate 
contribui la stratifi carea individuală a riscului 
necesită mai multe investigaţii.

  Endocardita poate fi  întâlnită atât după VPRep 
chirurgicală şi percutană. Protezele ce conţin 
valve reprezintă un facor de risc independent 
important pentru EI pe stermen scurt şi lung 
după implantere, în timp ce protezele ce nu 
conţin valve reprezintă un factor de risc doar 
primele 6 luni după implantare76.

O prezentare schematică a complicaţiilor pe ter-
men lung după corecţia TF este realizată în Figura 8.

4.10.3 Protocol diagnostic la pacienţii cu 
corecţie
Vezi secţiunea 3.3 pentru principii generale.
  Examenul clinic include o dedublare largă a 

zgomotului 2 cardiac. Un sufl u telediastolic cu 
frecvenţă scăzută sugerează o RP severă. Un 
sufl u sistolic de ejecţie lung, indică OTEVD, un 
sufl u diastolic cu frecvenţă înaltă indică RA şi 
un sufl u pansistolic indică un DSV rezidual.

  ECG arată frecvent un bloc de ramură dreaptă 
complet dependent de abordul chirurgical. Du-
rata QRS poate fi  infl uenţată de gradul dilatării 
VD.

Figura 8. Management-ul Tetralogiei Fallot reparate: posibile complicaţii pe termen lung.
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ductului TEVD/regurgitare, dar şi la pacienţii selecţio-
naţi cu regurgitare/stenoză nativă a TEVD. TPVI, când 
este tehnic posibilă, prezintă un prognostic compa-
rabil cu VPRep chirugicală şi este utilizată pentru ex-
tinderea duratei de viaţă a conductului, deci reduce-
rea numărului de reintervenţii de-a lungul timpului255. 

  Monitorizarea Holter, înregistrarea evenimen-
telor şi evaluare EF sunt necesare la pacienţi 
selecţionaţi (risc crescut, aritmie suspicionată 
sau clinică, şi/sau înaintea reintervenţiei la nive-
lul TEVD). TV susţinută inductibilă prezintă va-
loarea prognostică pentru TV clinică şi SCD245. 

  Cateterismul cadiac ar trebui limitat la pacien-
ţii care efectuează intervenţii bazate pe cateter 
(i.e. dezobstrucţia stenozei AP distale, implan-
tare valvulară transcateter) sau când imagisti-
ca non-invazivă a fost neconcludentă. Înaintea 
intervenţiei chirurgicale, coronarografi a poate 
vizualiza arterele coronare, relaţia spaţială cu 
TEVD anterior TPVI fi ind important de evaluat. 

4.10.4. Tratamentul chirurgical/intervenţional 
tardiv
VPRep şi/sau dezobstrucţia OTEVD pot fi  efectua-

te cu risc de mortalitate scăzut la pacienţii fără insu-
fi cienţă cardiacă şi/sau disfuncţie ventriculară avansa-
tă246. RP este cel mai frecvent motiv pentru luarea în 
considerare a intervenţiei chirurgicale. Determinarea 
momentului optim rămâne o provocare. Datele lon-
gitudinale sunt mai importante decât măsurătorile in-
dividuale pentru a ajuta la sincronizarea reintervenţi-
ei247. Normalizarea dimensiunii VD după reintervenţie 
devine puţin probabilă imediat ce indexul telesistolic 
depăşeşte 80 ml/m2 şi indexul telediastolic depăşeşte 
160 ml/m2,248-250, dar această limită pentru reinterven-
ţie ar putea să nu se coreleze cu benefi ciul clinic. O 
metaanaliză recentă a demonstrat că VPRep poate 
ameliora simptomele şi reduce volumul VD, dar încă 
trebuie demonstrat un benefi ciu asupra supravieţui-
rii251.

Stenoza AP distală trebuie abordată, fi e în mo-
mentul intervenţiei chirurgicale (inclusiv stentare in-
traoperatorie) sau printr-un abord percutan. O val-
vă pulmonară biologică (xenogrefă sau homogrefă) 
pare că ar avea o durată medie de viaţă de 10-20 de 
ani248,252,253, şi o înlocuire ulterioară ar putea fi  efectu-
ată transcateter prin procedeul „valve-in valve”. Există 
puţină experienţă cu valvele mecanice în acest con-
text şi există o îngrijorare cu privire la anticoagularea 
adecvată.

Indicaţii pentru anuloplastia VT, închiderea DSV 
rezidual şi/sau dilatarea rădăcinii aortice/intervenţia 
chirurgicală pentru RA ar trebui, de asemenea, abor-
dată intraoperator. Indicaţia pentru chirurgia rădăcinii 
aortice nu diferă de populaţia generală254.

Tehnicile TPVI au devenit o alternativă la chirurgia 
pe cord deschis în special la pacienţii cu stenoza con-

Recomandările de intervenţie după repararea 
Tetralogiei Fallot
Recomandări Clasă Nivel

Înlocuirea PV este recomandată la pacienţii cu 
RP severăa şi/sau cel puţin OTEVD moderatăb.

I C

La pacienţii fără tract de ejecţie nativc implanta-
rea intervenţională (TPVI) este de preferat dacă 
anatomic este fezabil.

I C

Repararea PV ar trebui luată în considerare la 
pacienţii cu RP severă şi/sau OTEVD când este 
prezent unul dintre criteriile următoare: 
 Scădere obiectivă a capacităţii de efort, 
 Dilatare progresivă a VD la VDVSi ≥80 ml/m2 
şi/sau VTDVDi ≥160 ml/m2 d şi/sau progresia 
RT la cel puţin moderată,

 Progresia disfuncţiei sistolice a VD,
 OTEVD cu PSVD >80 mmHg.

IIa C

Închiderea DSV ar trebui luată în considerare la 
pacienţii cu DSV rezidual şi supraîncărcare de 
volum semnifi cativă a VS sau dacă pacientul este 
supus unei intervenţii chirurgicale pentru valva 
pulmonară.

IIa C

La pacienţii cu TV susţinută supuşi unei reparaţii 
chirurgicale a VP sau TVPI, maparea prin cate-
terism preoperatorie şi secţionarea istmurilor 
anatomice asociate TV înainte de intervenţie ar 
trebui luate în considerare.

IIa C

Evaluarea electrofi ziologică, inclusiv cu stimulare 
electrică programată, ar trebui luată în consi-
derare pentru stratifi carea riscului de MSC la 
pacienţii cu factori de risc adiţionali (disfuncţii 
VS/VD, TV simptomatice, nesusţinute, QRS 
≥180 ms, cicatrici extinse VD la CMR).

IIa C

Implantarea ICD ar trebui luată în considerare 
la pacienţi selecţionaţi cu TF şi multipli factori 
de risc pentru MSC inclusiv disfuncţia VS, TV 
simptomatice, nesusţinute, QRS ≥180 ms, cica-
trici extinse VD la CMR sau TV inductibile prin 
stimulare electrică programată.

IIa C

Ablaţia pe cateter sau ablaţia chirurgicală conco-
mitentă pentru TV monomorfe, simptomatice, 
susţinute poate fi  luată în considerare la pacienţii 
cu funcţie biventriculară păstrată ca alternativă 
la implantarea ICD cu condiţia să se facă în cen-
tre cu mare experienţă şi să se confi rme ablaţia 
punctelor terminale (ex.: lipsa inductibilităţii, 
conducere blocată pe liniile de ablaţie).

IIb C

a Fracţia regurgitată >30-40% măsurată prin rezonanţă magnetică cardiacă.
b Velocitate maximă >3 m/s.
c Pacienţi care au fost deja supuşi intervenţiei chirurgicale pe TEVD cu protezarea cu 
homograft, venă jugulară bovină, bioproteze sau conducte.
d Confi rmat prin măsurări repetate.
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  Exerciţiu fi zic/sport: nu există restricţii la paci-
enţii asimptomatici care au prezentat corecţie, 
cu hemodinamică bună. Pacienţi cu risc crescut 
pentru aritmie simptomatică/MSC, pacienţi cu 
disfuncţie avansată biventriculară şi pacienţii cu 
aortopatie ascendentă marcată ar trebui să se 
limiteze la activităţi/sporturi de intensitate scă-
zută şi să evite exerciţiile izometrice. 

  Sarcina: la pacienţii care nu s-a efectuat corecţia 
există un risc considerabil pentru complicaţii 
materne şi fetale şi pentru deces. Riscul sarci-
nii la pacienţii cu corecţie depinde de statusul 
lor hemodinamic (scăzut la pacienţii cu hemo-
dinamică bună). La pacienţii cu leziuni reziduale 
semnifi cative, există un risc de aritmie şi insufi -
cienţă cardiacă dreaptă. Este puţin probabil ca 
sarcina să aibă un efect advers pe termen lung 
efect asupra funcţiei cardiovasculare262 (vezi 
secţiunea 3.5.7). 

  Profi laxia EI: recomandată numai pacienţilor cu 
risc crescut (vezi secţiunea 3.4.6). 

4.11. Atrezia pulmonară cu defect septal 
interventricular

4.11.1. Introducere
Pacienţii adulţi cu atrezie pulmonară şi DSV repre-

zintă o populaţie heterogenă în ceea ce priveşte ana-
tomia, fi ziologia şi antecedentele operatorii. Pacienţii 
cu atrezie pulmonară + DSV au o anatomie intracar-
diacă asemănătoare TF, dar cu lipsa comunicării dintre 
VD si AP. Microdeleţia 22q11.2 este comună (anoma-
lii faciale, vorbirea nazonată şi întârzieri în dezvolta-
re)263. Fluxul AP variază în atrezia pulmonară + DSV şi 
determină atât prezentarea clinică, cât şi tratamentul 
(complexitatea patului vascular pulmonar poate face 
corecţia chirurgicală imposibilă).

Pacienţii cu conexiuni cardiace discordante şi/sau 
cu fi ziologie univentriculară si tratamentul acestora 
vor fi  discutate în cadrul secţiunilor corespunzătoare. 

Există trei tipuri de artere pulmonare:
  Unifocale cu artere pulmonare de dimensiuni 

bune, confl uente, alimentate prin PCA.
  Multifocale cu artere pulmonare confl uente dar 

hipoplazice („aspect de pescăruş”) alimentate 
prin multiple MAPCAs. 

  Multifocale cu artere pulmonare non-confl uen-
te sau absente, alimentate prin MAPCAs.

Tratamentul chirurgical este un subiect intens dez-
bătut datorită lipsei de consens asupra tratamentului 
optim.

Pacienţii cu AP de dimensiuni bune, confl uente şi cu 

Fractura stentului - iniţial cea mai frecventă compli-
caţie - a început să devină o complicaţie din ce în ce 
mai rară cu pregătirea minuţioasă a „landing zone” 
utilizând stent-uri adiţionale. Cele mai bune rezultate 
au fost raportate atunci când poate fi  obţinut un gra-
dient rezidual <15 mmHg256. Complicaţiile mai puţin 
frecvente, care apar la <2% dintre pacienţi, includ rup-
tura conductului şi compresia arterei coronare. Ris-
cul de endocardită după TPVI rămâne o preocupare 
cu o rată a incidenţei anuale de 2-3%257,258. Deoarece 
compresia arterelor coronare poate pune viaţa în pe-
ricol, un test cu balon pentru a exclude o potenţială 
compresie a arterei coronare trebuie efectuat anteri-
or TPVI, deşi acest test prezintă un risc de rupere a 
conductului. În caz de calcifi ere severă circumscrisă a 
conductului, TPVI trebuie efectuat numai dacă o CCT 
arată sufi cientă distanţă între conduct şi arterele co-
ronare. O asociere puternică între istmurile anatomi-
ce cu conducere lentă şi TV susţinută monomorfă, 
şi pierderea potenţială a accesibilităţii la istmul ana-
tomic în cadrul ablaţiei prin cateter după VPRep sau 
după inserţia transcutană a valvelor în TEVD lărgit 
prin petec, are implicaţii importante pentru pacienţii 
care suferă reintervenţii259. Dacă maparea preinter-
venţională şi ablaţie preventivă a istmurilor anatomice 
cu conducere lentă înainte sau în timpul intervenţiei 
la pacienţii fără TV spontană susţinută documentată 
aduce un benefi ciu este în curs de investigare.

4.10.5. Indicaţii ale studiului electrofi ziologic 
şi defi brilatorului cardiac implantabil
Un ICD ar trebui implantat pentru prevenţia secun-

dară a MSC (pacienţi cu stop cardiac sau TV susţinută) 
(recomandare IC). Implantarea ICD pentru prevenţia 
primară rămâne controversată şi până în prezent nu 
a fost realizată nicio stratifi care ideală a riscurilor. Pa-
cienţi cu sincopă inexplicabilă şi funcţie ventriculară 
afectată sau alţi factori de risc pentru MSC ar trebui 
să fi e supuşi unei evaluări hemodinamice şi EF. În ab-
senţa unei cauze reversibile, implantarea ICD ar tre-
bui luată în considerare (vezi secţiunea 3.4.2)260,261.

4.10.6. Recomandări de urmărire
Toţi pacienţii cu TF ar trebui să fi e monitorizaţi pe-

riodic într-un centru specializat BCCA, care - la ma-
joritatea pacienţilor - ar trebui făcută anual. Reevalu-
area trebuie să determine complicaţiile enumerate în 
secţiunea 4.10.2. Toţi pacienţii ar trebui să efectueze 
CMR la intervale regulate, în funcţie de leziunile iden-
tifi cate.

4.10.7. Consideraţii adiţionale
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monară anormală, scăzută (alternând cu arii cu 
vascularizaţie crescută datorată unor MAPCAs 
de dimensiuni mari). 

  Ecocardiografi e: elementele identifi cate la pa-
cienţii la care s-a realizat o corecţie depind de 
tipul acesteia (vezi secţiunile 4.10 şi 4.14). La 
pacienţii la care nu s-a realizat o corecţie pu-
tem observa absenţa fl uxului din VD către AP 
şi prezenţa unui fl ux continuu în anumite zone 
la Doppler-ul color datorită MAPCAs. Ecocar-
diografi a 3D poate fi  utilă în determinarea ana-
tomiei, dimensiunilor şi funcţiei ambilor ventri-
culi. ETE este utilă la anumiţi pacienţi pentru a 
evalua anatomia valvei când imaginile transtora-
cice sunt difi cile sau când suspectăm IE266. 

  CMR, CCT şi cateterismul cardiac sunt nece-
sare pentru determinarea surselor fl uxului pul-
monar şi dimensiunea AP, evaluarea MAPCAs 
şi obţinerea informaţiilor hemodinamice. La 
pacienţii cu corecţie, CMR este utilizată pentru 
cerinţe similare pacienţilor cu TF [pentru vo-
lumul şi funcţia VD, RP, dimensiunea, forma şi 
expansionarea PAs, dimensiunea aortei ascen-
dente şi existenţa unui şunt rezidual (Qp:QS)]. 
Angiografi a 3D rotaţională şi imagistica prin 
suprapunere 3D, dar şi radiografi a toracică şi 
rezonanţa magnetică ajută la creşterea preciziei 
evaluării. 

4.11.4. Tratamentul chirugical şi intervenţional
Pentru reevaluarea şi intervenţia la pacienţii cu co-

recţie tip Fallot cu petec transanular, vezi secţiunea 
4.10; pentru pacienţii cu corecţie cu conduct valvulat 
VD-AP, vezi secţiunea 4.14. 

Pacienţii cu atrezie pulmonară+DSV fără corec-
ţie, care au supravieţuit până la vârsta de adult sau 
cu proceduri paleative anterioare, ar putea benefi cia 
din proceduri chirurgicale sau intervenţionale moder-
ne268,269. Pacienţii cu PAs de dimensiuni bune şi con-
fl uente, dar şi cei cu MAPCAs de dimensiuni mari, 
cu anatomie care se pretează la unifocalizare, care nu 
au dezvoltat BVP severă datorită protecţiei oferită de 
stenoză, ar trebui să fi e luaţi în considerare pentru 
intervenţia chirurgicală. Mulţi pacienţi fără corecţie, 
pot totuşi sa nu fi e potriviţi pentru intervenţii chirur-
gicale ulterior, în principal datorită complexităţii vas-
cularizaţiei pulmonare a acestora. Este important de 
apreciat faptul că, deşi chirurgia cardiacă poate îmbu-
nătăţi starea clinică sau prognosticul (acesta din urmă 
fi ind pur speculativ), aceasta reprezintă, de asemenea, 
o cauză majoră a mortalităţii.

existenţa trunchiului AP (de obicei cu atrezie valvula-
ră) sunt candidaţi pentru corecţia tip Fallot, folosind 
petec transanular. Corecţia prin montarea unui con-
duct VD-AP ar trebui să fi e efectuată la pacienţii cu 
AP de dimensiuni bune, dar fără trunchi AP. Pacienţii 
cu AP cofl uentă dar hipoplazică necesită frecvent un 
şunt arterial sau reconstrucţia TEVD (fără închiderea 
DSV), care poate stimula dezvoltarea AP, putând ast-
fel să fi e reevaluaţi ulterior în vederea corecţiei prin 
utilizarea unui conduct valvulat. Pacienţii cu AP non-
confl uentă dar cu fl ux pulmonar adecvat, nu excesiv, 
pot supravieţui până la vârsta de adult, fără a necesi-
ta intervenţie chirurgicală. Există susţinători ai unei 
abordări de unifocalizare stadială, pentru acest ultim 
grup de sugari, ţintind în cele din urmă efectuarea co-
recţiei prin conduct264.

4.11.2. Tablou clinic şi istorie naturală
La vârsta adultă, prezentarea clinică a pacienţilor 

este asemănătoare cu cea a pacienţilor cu TF (vezi 
secţiunile 4.10 şi 4.14.). Pacienţii la care nu s-a efectuat 
corecţia prezintă dispnee la efort, fatigabilitate şi cia-
noză progresivă, datorită fl uxului scăzut prin AP de-
terminat de stenoza colateralelor, stenoza AP, creş-
terea RVP sau creşterea presiunilor diastolice la nivel 
ventricular265. Cianoza va determina în cele din urmă 
implicare multiorgan (vezi secţiunea 3.4.8). Anumite 
complicaţii pot apărea la aceşti pacienţi:

  Hemoptizia care poate fi  datorată rupturii 
de regulă a colateralelor mici şi/sau unei mici 
trom bo ze la nivelul AP.

  Insufi cienţa cardiacă cronică este, de obicei, 
multifactorială şi poate fi  datorată cianozei cro-
nice, fl uxului pulmonar excesiv precoce, creşte-
rii RVP, disfuncţiei VD, RA sau altor cauze. 

  Dilatarea progresivă a aortei ascendente cu 
creşterea RA (rar disecţie aortică). 

  Endocardita poate fi  deosebit de compromi-
ţătoare la pacienţii cu rezervă cardiovasculară 
limitată şi la cei cu cianoză semnifi cativă.

  Aritmiile şi MSC sunt comune.
  HTAP segmentală46.

4.11.3. Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3. pentru principii generale.
  Examenul clinic: cianoza poate fi  severă, chiar 

şi la eforturi fi zice minime la cei la care nu s-a 
realizat corecţia. Sufl urile continue pot sugera 
prezenţa MAPCAs. ECG poate identifi ca devie-
re axială dreaptă şi HVD. Radiografi ile toracice 
pot arăta conturul cardiac cu aspect de ”sabot” 
(arc mijlociu al AP gol) cu vascularizaţie pul-
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senţa altor anomalii congenitale asociate; TVM este 
denumită complexă în prezenţa anomaliilor asociate: 
DSV (@45%), OTEVS (�25%) şi CoA (@5%). Pro-
gnosticul pe termen lung al TVM complexe, indiferent 
de corecţia chirurgicală, este mai sever decât cel al 
TVM simple.

Etiologia TVM este necunoscută, iar patogeneza 
este controversată. Apariţia familială există, dar este 
foarte rară. Există o preponderenţă 2:1 la bărbaţi. 

Istoricul natural al bolii este foarte precar, iar su-
pravieţuirea la vârsta adultă fără corecţie chirurgicală 
este o excepţie. Procedurile chirurgicale s-au dez-
voltat: switch-ul atrial a evoluat către procedura de 
switch arterial, iar TVM complexe sunt operate utili-
zând o corecţie tip Rastelli.

O prezentare schematică a tehnicilor chirurgicale şi 
a complicaţiilor pe termen lung ale acestora în TVM 
sunt furnizate în Figura 9.

4.12.2. Operaţia atrial switch

4.12.2.1. Prezentarea clinică după switch-ul atrial
Adulţii cu TVM simplă prezintă o procedură Mus-

tard sau Senning de switch atrial. Cele mai frecvente 
complicaţii ale acestora sunt:

  Disfuncţie VD sistemic şi insufi cienţa acestuia.
  RT secundară progresivă (valva AV sistemică). 
  Bradicardie şi incompetenţa cronotropică da-

torită pierderii ritmului sinusal; conducerea AV 
este de obicei intactă. 

  Tahiaritmii supraventriculare, în mod tipic fl ut-
ter dependent de istmul cavotricuspidian, ur-
mat de circuitul de macro-reintrare asociat 
inciziei chirurgicale/cicatricii; FA poate avea loc 
la vârste mai înaintate. Frecvenţele cardiace. în-
alte sunt prost tolerate hemodinamic, datorită 
incapacităţii de a creşte presarcina, o consecin-
ţă a conductului (baffl e) atrial (restrictiv). Bra-
dicardia determinată de DNS poate promova 
apariţia TA. 

  Tahiaritmiile ventriculare, TV sau FV prima-
re, datorită unei funcţii ventriculare scăzute şi 
medicanismului insufi cienţei cardiace, sau TV 
monomorfă datorită cicatricii/inciziei/reintră-
rii legate de petec la TVM complexă operată; 
TV sau FV secundare, precedate de tahicardia 
supraventriculară (TSV) cu conducere rapidă şi 
ischemie miocardică consecutivă datorită unui 
volum bătaie extrem de scăzut asociat cu TSV. 

  Stenoza de baffl e, fi e stenoza baffl e-lui superior 
(cel mai comun) sau a baffl e-lui inferior. 

  Scurgeri de baffl e, fi e cu şunt stânga-dreapta, 

Intervenţia prin cateterism poate include dilatarea 
cu balon/stentarea colateralelor pentru a spori fl uxul 
sangvin pulmonar270. Pe de altă parte, pacienţii cu he-
moptizie severă pot necesita folosirea coilurilor pen-
tru ruptura vaselor colaterale. 

Supravieţuirea depinde de complexitatea malfor-
maţiilor pulmonare şi de rezultatul corecţiei chirurgi-
cale. Supravieţuirea la pacienţii cu intervenţii paleative 
este semnifi cativ mai scăzută şi a fost raportată la 60% 
la reevaluarea după 20 de ani. Transplantul cardio-pul-
monar ar putea fi  o opţiune pentru indivizi atent se-
lecţionaţi. 

4.11.5. Recomandări de urmărire
Pacienţii cu atrezie pulmonară + DSV ar trebui să 

fi e reevaluaţi periodic în centre specializate BCCA 
(cel puţin o dată pe an). Pentru managementul impli-
cării multiorgan legate de cianoză, vezi secţiunea 3.4.8.

Pacienţii cu HTAP segmentală ar trebui să fi e con-
sideraţi pentru terapie ţintită HTAP; vezi secţiunea 
3.4.3.271,272.

Simptome precum dispneea, progresia cianozei, 
modifi carea sufl ului determinat de şunt, insufi cienţa 
cardiacă sau aritmiile impun o atenţie specială şi ar 
trebui să necesite o reevaluare în vederea tratamen-
tului.

4.11.6. Consideraţii adiţionale
  Exerciţiu fi zic/sport: cei cu hemodinamică bună 

ar trebui să fi e încurajaţi să facă mişcare în mod 
regulat, evitând doar exerciţiile izometrice ex-
cesive. Cei cu hemodinamică mai puţin optimă 
vor fi  mai limitaţi din punct de vedere funcţi-
onal. Efortul fi zic extrem ar trebui evitat, dar 
activitatea fi zică de intensitate mică regulată 
(mers pe jos, înot, chiar şi ciclismul) ar trebui 
încurajate.

  Sarcina: riscul sarcinii este scăzut la pacienţii 
la care s-a realizat corecţia, cu hemodinami-
că bună şi fără istoric de aritmii. Riscul creşte 
odată cu apariţia hipoxemiei, HTAP, disfuncţiei 
ventriculare, simptomatologiei de insufi cien-
ţă cardiacă şi aritmiilor (vezi secţiunea 3.5.7.). 
Având în vedere faptul că microdeleţiile 22q11 
sunt destul de comune în cadrul acestui defect, 
pacienţii ar trebui evaluaţi înainte de sarcină.

4.12. Transpoziţia de mari vase

4.12.1. Introducere
TVM este caracterizată de concordanţă AV şi dis-

cordanţă ventriculo-arterială: aorta îşi are originea în 
VD, iar AP din VS. TVM este denumită simplă în ab-
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  OTEVS se poate dezvolta datorită bombării 
septului interventricular către VS subpulmonar 
cu presiune scăzută, frecvent asociat cu mişca-
re sistolică anterioară a valvei mitrale. 

  HTP poate deveni simptomatică, câteodată 
după zeci de ani de la operaţia de switch atrial; 

dând naştere la fl ux pulmonar crescut, fi e cu 
şunt dreapta-stânga în prezenţa obstrucţiei dis-
tale a fl uxului, cu cianoză şi embolie paradoxală. 

  Venele pulmonare/obstrucţia venoasă atrială, 
cel mai frecvent la vărsarea venelor pulmonare 
în atriul venos pulmonar/AD. 

Figura 9. Management-ul transpoziţiei vaselor mari: posibile complicaţii pe termen lung pe perioada urmăririi.
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femurale. ETE este utilă pentru evaluarea con-
ductelor. 

  CMR oferă o evaluare cantitativă mai fi abilă şi 
mai bună a funcţiei sistolice a VD sistemic şi a 
permeabilităţii conductelor (baffl es) atriale de-
cât ecocardiografi a. Dimensiunea marilor vase 
poate fi  măsurată cu încredere; o AP cu dimen-
siuni anormal de mari şi/sau VS subpulmonar di-
latat, pot indica prezenţa HTP. Şuntul la nivelul 
conductelor poate fi  cuantifi cat (Qp:Qs). Mici 
scurgeri la nivelul conductelor care nu duc la 
apariţia unui şunt sunt difi cil de identifi cat prin 
CMR (ecocardiografi a de contrast este supe-
rioară din acest punct de vedere). Captarea 
tardivă a gadolinium-ului de către VD sistemic 
prezice prognosticul clinic279.

  Excluderea stenozei de baffl e superior sau scur-
gerile/şuntul de baffl e (şi tratamentul acestora) 
sunt esenţiale înaintea implantării de PM/ICD 
sau montării unor fi re de pacemaker noi/adi-
ţionale prin conductul superior. O alternativă 
la CMR sau CCT pentru evaluarea conductului 
superior este injectarea de contrast la nivelul 
membrului superior drept şi fl uoroscopie. 

  TCPE este important în cadrul reevaluărilor 
longitudinale pentru evaluarea seriată a capa-
cităţii de efort şi a incompetenţei cronotro-
pice. De asemenea, poate „demasca” pierderi 
la nivelul conductului (desaturare) la pacientul 
asimptomatic în repaus. 

  Monitorizarea Holter şi testarea EF sunt indi-
cate la pacienţi selecţionaţi în cazul unei suspi-
ciuni de bradicardie şi/sau tahiaritmii. 

  Cateterismul cardiac este indicat când evalua-
rea non-invazivă este neconcludentă sau când 
suspiciunea de HTP necesită evaluare (vezi sec-
ţiunea 3.3.5.). 

4.12.2.3. Tratament medical
  Disfuncţia sistolică a VD sistemic: nu există date 

care să susţină ipoteza conform căreia inhibito-
rii ECA, ARB, beta-blocantele sau antagoniştii 
aldosteronului singuri sau în combinaţie îmbu-
nătăţesc prognosticul280. Nicio recomandare 
solidă nu poate fi  făcută în momentul de faţă. 

  Insufi cienţa VD sistemic: în cazul insufi cienţei car-
diace evidente, diureticele ameliorează simpto-
matologia. Deşi nu a fost demonstrat niciun 
benefi ciu al tratamentului medicamentos con-
venţional al insufi cienţei cardiace la pacienţii 
cu VD sistemic, pacienţii mai simptomatici pot 

este de obicei post-capilară273, dar HTAP poate 
fi  de asemenea prezentă. 

  Decesul este determinat de insufi cienţa cardia-
că sau moarte subită, probabil datorată aritmii-
lor. 

Într-o serie de studii cu reevaluare la 40 de ani, 
supravieţuirea este 60-75%274,275. Supravieţuirea fără 
evenimente este scăzută şi anume 20%276,277. Capaci-
tatea de efort este de obicei redusă de o creştere ina-
decvată a debitului cardiac: incompetenţă cronotropi-
că, presarcină scăzută datorită Conductelor îngustate 
sau necompliante - independent de operaţia de switch 
atrial - şi funcţie scăzută a VD.

4.12.2.2. Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3. pentru principii generale.
Evaluarea clinică trebuie să includă verifi carea sem-

nelor de congestie venoasă. Edeme la nivelul capului şi 
gâtului sugerează obstrucţia baffl e-lui superior. Edeme 
la nivelul membrelor inferioare, varice, hepatomegalie 
şi ciroză hepatică sunt observate în cazul obstrucţiei 
baffl e-lui inferior. Stenoza sau chiar obstrucţia com-
pletă poate fi  asimptomatică datorită unui bypass 
circulator efi cient realizat de venele azygos şi hemi-
azygos. 

Un sufl u sistolic de ejecţie sugerează o obstrucţie a 
tractului de ejecţie subpulmonar, iar un sufl u de regur-
gitare sugerează regurgitarea VT sistemică. Elemente-
le identifi cate pe ECG includ HVD şi, nu rareori, ritm 
de scăpare cu QRS înguste, fără unde P vizibile. 

  Ecocardiografi a este modalitatea de diagnos-
tic de primă linie, furnizând informaţii despre 
dimensiunea şi funcţia sistolică a ventriculilor 
sistemic şi subpulmonar, obstrucţia tractului de 
ejecţie subpulmonar, RT, şuntul sau obstrucţia 
la nivelul conductelor (baffl e) atriale şi evalua-
rea întoarcerii venoase pulmonare. Semne de 
HTP sunt de obicei discrete - aplatizare discre-
tă a septului interventricular în sistolă sau un 
segment de AP lărgit - şi pot fi  difi cil de re-
cunoscut. Suspiciunea de HTP impune efectua-
rea unui cateterism cardiac diagnostic pentru a 
exclude/confi rma HTP, întrucât aceasta infl uen-
ţează tratamentul. Ecocardiografi a cu contrast 
poate identifi ca şuntul la nivelul baffl e-lui - pre-
zent în aproximativ 50% din pacienţii asimpto-
matici şi neselectaţi - sau obstrucţia de baffl e278. 
Injectarea de contrast la nivelul membrelor 
superioare frecvent ratează un şunt la nivelul 
baffl e-lui inferior; aceasta poate fi  exclusă doar 
prin injectarea de contrast în una din venele 
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astfel încât tratament vasodilatator pulmonar 
specifi c este contraindicat, dar HTP pre-capi-
lară poate fi  prezentă de asemenea. Astfel, o 
evaluare hemodinamică atentă este imperioasă. 

4.12.2.4. Tratament chirurgical/intervenţional
Evaluarea electrofi ziologică, ablaţia, terapia de re-

sincronizare cardiacă şi defi brilatoare implantabile.
Principii generale, valabile şi pentru pacienţii cu 

operaţia de de switch atrial, sunt discutate în secţiu-
nea 3.4.2.32,37.

  Studiile EF şi intervenţiile sunt complicate de-
oarece conductele interferă cu abordul normal 
al atriilor. Mecanismul predominant al aritmiilor 
supraventriculare este fl uterul atrial localizat la 
nivelul istmului cavotricuspidian, care de mul-
te ori necesită puncţionarea baffl e-ului pentru 
a obţine blocarea istmului. În mod alternativ, 
navigarea magnetică la distanţă poate fi  utilizat 
pentru accesul retrograd al atriului venos pul-
monar. Ruta retrogradă transaortică convenţi-
onală de acces la adulţi nu are succes pentru a 
obţine blocul istmului. Ghidarea prin ETE este 
recomandată când puncţia baffl e-ului este indi-
cată. Stimularea electrică programată nu este 
utilă pentru stratifi carea riscului. 

  Pacemaker: vezi secţiunea 3.4.2.
Indicaţiile pentru intervenţie sunt sintetizate în ta-

belul Recomandări pentru tratamentul chirurgical şi inter-
venţional al TVM după operaţia de switch atrial.

4.12.3. Operaţia de switch arterial

4.12.3.1. Prezentarea clinică după switch-ul arterial
Adulţii tineri cu TVM simplă cel mai probabil au 

fost supuşi unei intervenţii de switch arterial. Cele 
mai frecvente complicaţii sunt:

  Dilatarea rădăcinii neoaortei, determinând re-
gurgitare aortică.

  SP supravalvulară şi stenoza ramurilor arterei 
pulmonare (unilateral sau bilateral), o consecin-
ţă a poziţiei bifurcaţiei pulmonare anterior de 
aorta ascendentă în tehnica Lecompte şi dilată-
rii rădăcinii neoaortei. 

  Disfuncţia VS şi aritmiile ventriculare sunt rare, 
dar pot apărea; ambele pot fi  legate de pato-
logii ale arterelor coronare281, reimplantate în 
neoaortă. 

  Un unghi ascuţit al crosei aortice, care ar putea 
duce la obstrucţie funcţională şi hipertensiune. 

Supravieţuirea la 30 de ani este excelentă (>90%282), 
iar supravieţuirea fără evenimente este satisfăcătoare 
(60-80%283-285). O vastă majoritate a acestor pacienţi 

benefi cia prin prescrierea medicaţiei „clasice” a 
insufi cienţei cardiace. 

  Aritmii: medicamentele care scad frecvenţa car-
diacă ar trebui să fi e folosite cu precauţie, de-
oarece după operaţia de switch atrial, pacienţii 
sunt predispuşi la bradicardie şi DNS. 

  HTP: mecanismul exact al HTP trebuie elucidat 
înaintea considerării unui tratament medica-
mentos. HTP post-capilară tardivă după opera-
ţia de atrial switch pare să fi e cea mai frecventă, 

Recomandările de intervenţie în transpoziţia de vase 
mari după intervenţia de switch atrial
Recomandări Clasă Nivel

Indicaţii pentru intervenţia chirurgicală

La pacienţii cu obstrucţie de atriu venos pul-
monar este recomandată repararea chirurgicală 
(intervenţia pe cateter este posibilă rareori).

I C

La pacienţii simptomatici cu stenoză de baffl e 
la care nu se poate interveni pe cateter este 
recomandată repararea chirurgicală.

I C

La pacienţii simptomatici cu scurgeri de baffl e 
care nu se pot închide pe cateter este recoman-
dată repararea chirurgicală.

I C

La pacienţii cu regurgitaţie severă a valvei AV 
sistemice (tricuspide) fără disfuncţie sistolică 
semnifi cativă (FE >40%) repararea sau înlocuirea 
valvei ar trebui luată în considerare indiferent de 
simptome.

IIa C

Bandingul AP la adulţi cu rol de antrenare a VS 
urmată de switch arterial nu este recomandat.

III C

Indicaţii pentru intervenţia prin cateterism

La pacienţii simptomatici cu stenoză de baffl e 
este recomandată stentarea când este tehnic 
posibilă.

I C

La pacienţii simptomatici cu scurgeri de baffl e şi 
cianoză în repaus sau la efort sau cu suspiciune 
puternică de embolie paradoxală montarea de 
stent (acoperit) sau închiderea cu dispozitiv sunt 
recomandate când sunt tehnic posibile.

I C

La pacienţii cu scurgeri de baffl e şi simptome da-
torate şuntului L-R montarea de stent (acoperit) 
sau închiderea cu dispozitiv sunt recomandate 
când sunt tehnic posibile.

I C

La pacienţii asimptomatici cu scurgeri de baffl e 
şi supraîncărcare de volum substanţială datorat 
şuntului L-R montarea de stent (acoperit) sau 
închiderea cu dispozitiv ar trebui luate în consi-
derare când sunt tehnic posibile.

IIa C

La pacienţii cu scurgeri de baffl e care necesită 
un PM/ICD închiderea defectului de baffl e ar 
trebui luată în considerare, când este posibilă 
tehnic, înainte de inserarea electrozilor transve-
noşi.

IIa C

La pacienţii asimptomatici cu stenoză de baffl e 
poate fi  luată în considerare stentarea când este 
tehnic posibilă.

IIb C
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fuziei miocardice şi posibila compromitere a ar-
terelor coronare, când există indicaţie clinică.

  CCT este tehnica de elecţie pentru imagisti-
ca non-invazivă a coronarelor, inclusiv ostiile, 
atunci când suspicionăm o stenoză. Incidenţa 
scăzută a problemelor legate de coronare pune 
în discuţie dacă screening-ul arterelor coronare 
este justifi cat286,287. 

  Tehnicile nucleare nu mai sunt folosite ca ima-
gistică de prima linie, dar ar mai putea avea un 
rol atunci când celelalte tehnici imagistice nu 
sunt disponibile, neconcludente sau oferă re-
zultate contradictorii.

  Cateterismul cardiac, inclusiv coronarografi a, 
este indicat în cazul disfuncţiei VS şi suspiciunii 
de ischemie miocardică. În cazul stenozei ra-
murilor pulmonare şi evaluării non-invazive ne-
concludente sau suspiciune HTAP, cateterismul 
cardiac este indicat.

4.12.3.3. Tratament chirurgical sau intervenţional
Indicaţiile pentru intervenţie sunt sintetizate în ta-

belul Recomandări pentru tratamentul chirurgical şi inter-
venţional al TVM după operaţia de switch atrial.

OTEVD poate fi  subvalvular, valvular (ambele rare) 
sau supravalvular (cel mai frecvent). Indicaţiile de tra-
tament sunt similare cu cele prezentate în secţiunea 
4.8., dar anatomia diferită poate necesita adaptarea 
abordării. 

4.12.4. Operaţia tip Rastelli

4.12.4.1. Tablou clinic după corecţia tip Rastelli
Adulţii cu TVM, DSV şi SP (transpoziţie complexă) 

de multe ori prezintă o corecţie tip Rastelli. Petecul 
DSV direcţionează fl uxul din VS către aortă şi VD 
este conectat la AP printr-un conduct valvulat. Vari-
ante ale tehnicii Rastelli, împărtăşind acelaşi principiu, 
sunt tehnicile Réparation à l’etage ventriculaire si teh-
nica Nikaidoh.

Complicaţiile frecvente sunt:
  Stenoza sau regurgitarea conductului dintre VD 

şi AP. 
  OTEVS, i.e. obstrucţia fl uxului din VS către 

aortă. 
  DSV rezidual
  RA
  Disfuncţie VS
  Aritmii, atât ventriculare cât şi supraventricula-

re. 
  Endocardita conductului
  Deces, fi e subit (aritmie) sau datorită insufi ci-

enţei cardiace. 

este asimptomatică. Ca o regulă, capacitatea de efort 
este uşor redusă, dar poate fi  normală. Incidenţa pro-
blemelor tardive legate de arterele coronare raporta-
tă ca fi ind foarte scăzută286,287, ceea ce pune în discuţie 
utilitatea screening-ului arterelor coronare.

4.12.3.2. Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3. pentru principii generale. Exa-

menul clinic în cazul RA sau SP poate fi  prezent.
  Ecocardiografi a este metoda diagnostică de 

elecţie, furnizând informaţii referitoare la func-
ţia VS (globală sau segmentară; stenoza la ni-
velul anastomozei arteriale, cel mai frecvent 
SP; dimensiunile rădăcinii neoaortei şi aortei 
ascendente proximale; unghiul ascuţit al arcului 
aortic. Funcţia sistolică a VD poate fi  evaluată 
şi, dacă este posibil, presiunea sistolică maximă 
VD (PSVD), de asemenea, ar trebui măsurată 
(velocitatea RT). Datorită poziţiei - prea ante-
rior şi presternal, vizualizarea ecocardiografi că 
a bifurcaţiei şi a ambelor ramuri este rareori 
posibilă.

  Ecocardiografi a de stres este utilizată pentru a 
evalua anormalităţile induse de stres ale mişcă-
rii pereţilor cardiaci.

  CMR furnizează o evaluare cantitativă de în-
credere a volumelor ambilor ventriculi, FE şi 
dilatarea rădăcinii neoaortei sau regurgitarea. 
Trunchiul arterei pulmonare şi ramurile pot fi  
vizualizate, împreună cu relaţia lor cu rădăcina 
neoaortei (dilatată). Distribuţia fl uxului între 
cei doi plămâni poate fi  calculată. CMR de stres 
este o tehnică alternativă pentru evaluarea per-

Recomandările de intervenţie în transpoziţia de vase 
mari după intervenţia de switch arterial
Recomandări Clasă Nivel

Stentarea sau chirurgia (în funcţie de substrat) 
sunt recomandate în stenoza arterei coronare 
care produce ischemie.

I C

Chirurgia rădăcinii neoaortei ar trebui luată în 
considerare când diametrul acesteia depăşeşte 
55 mm în cazul unui adult de statură medie 
(pentru înlocuirea valvei neoaortei în caz de 
regurgitaţie severă a se consulta ghidurile pentru 
boli cardiace valvulare la consideraţii speciale).a

IIa C

Stentarea pentru stenoza ramurii AP ar trebui 
luată în considerare indiferent de simptome dacă 
îngustarea este peste 50% şi PSVD >50 mmHg 
şi/sau este prezentă hipoperfuzia pulmonară.

IIa C

a La aplicarea Ghidului ESC/EACTS 2017 privind bolile cardiace valvulare25 pentru decizia 
de a interveni trebuie ţinut cont de faptul că este o reintervenţie şi, prin urmare, este 
tehnic mai difi cilă.
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specializate BCCA, cu o atenţie pentru probleme 
specifi ce descrise anterior (vezi secţiunile 4.12.2.1., 
4.12.3.1. şi 4.12.4.1.)

4.12.6. Consideraţii adiţionale (indiferent de 
tipul de corecţie)
  Exerciţiu fi zic/sarcina/profi laxia EI: vezi secţiunile 

3.4.6., 3.5.5. şi 3.5.7.

4.13. Transpoziţia de mari vase corectată 
anatomic

4.13.1. Introducere
Transpoziţia marilor vase corectată anatomic sau 

conexiunile atrio-ventriculare şi ventriculo-arteriale 
discordante este rară. Ventriculii sunt inversaţi, cu 
aorta ieşind anterior din VD (de obicei de pe partea 
stângă) şi AP ieşind posterior din VS (de obicei pe par-
tea dreaptă). Conexiunile anormale în cadrul discor-
danţei duble pot fi  prezente cu aranjament atrial nor-
mal sau în oglindă. Orientarea anormală apex-bază, 
în special dextrocardia (apexul cardiac către dreapta) 
este comună (20%). Leziunile asociate sunt comune 
(80-90%): DSV (70%), SP (40%), VT sistemică displazi-
că (e.g. malformaţie tip Ebstein).

Poziţia nodului AV (câteodată noduri AV multiple) 
şi traiectul fasciculului His sunt de multe ori anormale 
şi duc la tulburări de conducere AV. Deplasarea ante-
rioară şi laterală a fasciculului His este importantă de 
recunoscut în cadrul studiilor EF şi intervenţiilor prin 
cateterism.

4.13.2. Tablou clinic şi istorie naturală
Istoricul natural al bolii şi prezentarea clinică sunt 

determinate de malformaţiile asociate. Pacienţii cu le-
ziuni asociate care ajung la vârsta adultă fi e au fost 
operaţi în antecedente [închiderea DSV, eliberarea 
SP sau (rar) plastia sau înlocuirea VT], fi e prezintă o 
fi ziologie echilibrată. Pacienţii cu TVMca izolată, rar 
dezvoltă complicaţii înainte de vârsta adultă.

Complicaţiile tardive sunt:
  Disfuncţie şi insufi cienţă a VD sistemic. 
  RT progresivă (valvă AV sistemică).
  OTEVS
  Bloc AV complet (pierderea conducerii AV 2% 

pe an); este mai frecvent după corecţia DSV şi/
sau înlocuirea VT şi pot apărea în timpul sarci-
nii. 

  TV (extrem de rar).
Speranţa de viaţă este redusă: @50% dintre paci-

enţii cu leziuni asociate supravieţuiesc până la vârsta 
de 40 de ani; fără leziuni asociate, @50% dintre paci-
enţi supravieţuiesc până la vârsta de 60 de ani. Paci-

Puţinele studii referitoare la prognosticul pe termen 
lung raportează o supravieţuire la 20 de ani <60%, iar 
o supravieţuire de 20-30% fără evenimente la 20 de 
ani. Înlocuirea conductului dintre VD şi AP reprezin-
tă cea mai frecventă indicaţie pentru reintervenţie. 
Dezobstrucţia OTEVS este a doua cea mai frecventă, 
urmată de închiderea DSV rezidual288. Endocardita de 
conduct este relativ frecventă. 

Capacitatea de efort este uşor sau moderat scăzu-
tă. Reintervenţiile repetate, chirurgicale sau percuta-
ne, caracterizează evoluţia celor mai mulţi pacienţi cu 
corecţia tip Rastelli. 

4.12.4.2. Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3. pentru principii generale.
Examenul clinic sugerează stenoza conductului, 

DSV rezidual, RT, regurgitare mitrală sau RA.
  Ecocardiografi a: conexiunea dintre VS situat 

posterior şi valva aortică situată anterior (da-
torită TVM), funcţia valvei aortice şi diametrul 
rădăcinii aortice ar trebui evaluate. Anatomia şi 
funcţia conductului dintre VD şi trunchiul arte-
rei pulmonare trebuie vizualizate şi interogate 
Doppler. Presiunea VD evaluată Doppler prin 
măsurarea velocităţii jetului RT prezintă o im-
portanţă deosebită, deoarece tehnica Doppler, 
de obicei, supraestimează gradientul presional 
de-a lungul conductului VD-AP.

  CMR oferă o cuantifi care mai robustă a volu-
melor VS şi VD, a dimensiunilor rădăcinii aorti-
ce şi a FE. Conductul VD-AP, de multe ori difi cil 
de vizualizat ecocardiografi c, si AP periferică, 
pot fi  uşor vizualizate şi măsurate cu ajutorul 
CMR. În prezenţa DSV rezidual, poate fi  calcu-
lat Qp:Qs. 

  Cateterismul cardiac poate fi  necesar pentru 
evaluarea hemodinamicii stenozei conductului. 
Angiografi a poate fi  utilă pentru determinarea 
nivelului stenozei şi stenoza AP periferică.

4.12.4.3. Tratamentul chirurgical şi intervenţional
Pentru indicaţiile de tratament a stenozei de con-

duct vezi secţiunea 4.14.
Dacă şuntul L-R prin DSV-ul rezidual determină 

simptome sau supraîncărcare substanţială de volum a 
VS, tratamentul chirurgical/intervenţional al acestuia 
trebuie efectuat (recomandare IC).

4.12.5. Recomandare de urmărire (indiferent 
de tipul de corecţie)
Toţi pacienţii cu TVM, indiferent de tipul de inter-

venţie, ar trebui reevaluaţi cel puţin anual în centre 
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  Monitorizarea Holter, înregistrarea de eveni-
mente şi studiile EF pot fi  indicate pentru de-
tectarea aritmiilor, blocului AV progresiv şi 
pentru evaluarea riscului de MSC. 

  Cateterismul cardiac este indicat atunci când 
evaluarea non-invazivă este neconcludentă 
sau când HTP necesită evaluare (vezi secţiunea 
3.4.5.)

4.13.4. Tratamentul medical 
Nu există date care să susţină ipoteza conform 

căreia inhibitorii ECA, ARB, beta-blocantele sau an-
tagoniştii aldosteronului singuri sau în combinaţie 
îmbunătăţesc prognosticul280. Prescrierea de rutină a 
acestor medicamente pentru prevenirea insufi cienţei 
cardiace/îmbunătăţirea prognosticului nu este reco-
mandată.

  Diureticele pot determina ameliorarea simpto-
matologiei dacă este prezentă insufi cienţa car-
diacă evidentă. Deşi nu există niciun benefi ciu 
dovedit al tratamentului medicamentos al insu-
fi cienţei cardiace, în ceea ce priveşte prognos-
ticul pacienţilor cu VD sistemic, medicamente 
„clasice” pentru insufi cienţă cardiacă sau ARB-
urile pot avea unele benefi cii la pacienţii mai 
simptomatici289. Morfologia unui VD sistemic 
nu este o contraindicaţie pentru dispozitivul de 
asistare ventriculară. Trabecularizarea grosieră 
a vârfului VD poate merita o atenţie specială, 
deoarece poate bloca canula de infl ux. Trebuie 
luată în considerare miomectomia selectivă.

4.13.5. Tratamentul chirurgical/intervenţional
Tratamentul intervenţional poate fi  recomandat 

pentru stenoza AP sau stenoza de conduct, care poa-
te fi  dilatat sau stentat. Totuşi o OTEVS reziduală poa-
te avea un efect benefi c asupra VD subaortic dilatat şi 
regurgitării valvei AV subaortice (tricuspida), datorită 
schimbului septal. Dacă se dezvoltă blocuri cardiace 
complete, pacing-ul AV secvenţial este standard. Fi-
xarea fi rului pacemaker-ului în peretele neted al VS 
este difi cilă şi necesită un electrod cu înşurubare. 
Există date care sugerează că pacing-ul biventricular 
printr-un al doilea fi r ventricular prin sinusul coronar 
(normal conectat) posterior de VD subaortic poate 
duce la o mai bună prezervare a funcţiei sistolice a VD 
decât pacing-ul VS izolat290.

Cele mai provocatoare situaţii sunt RT, disfuncţia 
VD şi când trebuie implantată o valvă tricuspidă şi/sau 
 un ICD. Spre deosebire de situaţia din grupa de vâr-
stă pediatrică, unde switch-ul dublu este o opţiune de 

enţii mor din cauza insufi cienţei cardiace congestive 
sau mor subit, probabil din cauza TV/FV, indiferent de 
prezenţa insufi cienţei cardiace avansate.

4.13.3. Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3. pentru principii generale.
  Examenul clinic include sufl uri de RT, DSV şi/

sau de SP. 
  ECG poate identifi ca interval RP prelungit sau 

un bloc cardiac complex. Activarea septală 
precoce de la dreapta la stânga poate produce 
unde Q adânci in II, III, aVF şi V1-V3. Inversa-
rea progresiei precordiale normale ar putea fi  
observată ca pattern WR în V1 şi rS în V6. Sin-
dromul Wolff-Parkinson-White este prezent in 
2-4% din pacienţi. 

  Radiografi a cardiacă poate arăta o margine car-
diacă stângă dreaptă, datorită poziţiei la stânga 
si anterior a aortei ascendente, dextrocardie cu 
apexul spre dreapta (20%) sau mezocardie (re-
lativ comun).

  Ecocardiografi a este modalitatea de diagnostic 
de elecţie, demonstrând dublă discordanţă şi 
identifi când anomalii asociate (malformaţii tip 
Ebstein a VT şi RT, OTEVS şi SP). Funcţia sisto-
lică a VD şi VS şi severitatea RT pot fi  evaluate 
cantitativ.

  CMR oferă informaţii referitoare la anatomia 
intracardiacă şi a marilor vase şi este indicată 
pentru cuantifi carea volumelor, masei ventricu-
lilor şi FE, în special având în vedere faptul că 
evaluarea ecocardiografi că a funcţiei sistolice a 
VD sistemic este difi cilă şi mai puţin de încrede-
re.

Recomandările de intervenţie în transpoziţia de vase 
mari corectată anatomic
Recomandări Clasă Nivel

La pacienţii simptomatici cu RT severă şi funcţie 
sistolică a VD sistemic păstrată sau uşor afec-
tată (FE >40%) este indicată înlocuirea valvei 
tricuspide.

I C

La pacienţii asimptomatici cu RT severă şi 
dilataţie progresivă a VD sistemic şi/sau funcţie 
sistolică a VD sistemic puţin afectată (EF >40%) 
înlocuirea VT ar trebui luată în considerare.

IIa C

Pacing-ul biventricular ar trebui luat în consi-
derare în cazul blocului AV complet sau >40% 
necesar de pacing.

IIa C

La pacienţii simptomatici cu RT severă şi funcţie 
sistolică a VD sistemic redusă (EF ≤40%) înlocui-
rea VT poate fi  luată în considerare.

IIb C
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Complicaţiile includ creşterea, obstrucţia progre-
sivă cu şi fără insufi cienţă, endocardita şi anevrismele 
sau pseudoanevrismele.

Prezentarea clinică poate include dispnee de efort, 
palpitaţii, sincopă şi MSC.

4.14.2. Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3. pentru principii generale.
Examenul clinic poate include freamăt precordial, 

unda A proeminentă la nivelul venelor jugulare şi su-
fl u sistolic. Calcifi erea conductului poate fi  văzută pe 
radiografi a toracică.

  Ecocardiografi a este primul instrument dia-
gnostic în ceea ce priveşte dimensiunea, forma 
şi funcţia ambilor ventriculi, RP, RT şi leziuni 
asociate. Gradientele de-a lungul conductului 
pot fi  difi cil de măsurat. Presiunea VD derivată 
din velocitatea RT ar trebui să fi e folosită pen-
tru evaluarea stenozei de conduct. 

  CMR este utilizată pentru cuantifi carea steno-
zei de conduct şi/sau regurgitării, volumului şi 
masei VD şi pentru evaluarea AP. 

  CMR/CCT este utilă pentru determinarea ana-
tomiei arterelor coronare şi a porţiunii proxi-
male a conductului VD/AP şi a altor structuri 
retrosternale. 

  Cateterismul cardiac cu evaluare hemodinami-
că este mereu necesar dacă este luată în consi-
derare o reintervenţie. Angiografi a oferă infor-
maţii asupra nivelului stenozei, stenozelor AP 
periferice şi a anatomiei coronarelor (anomalii/
traiect anormal).

tratament în cazul insufi cienţei VD, această abordare 
are foarte rar un succes în cazul adulţilor.

Regurgitarea valvei AV sistemice (tricuspidă) este 
frecvent punctul de interes al tratamentului chirurgi-
cal. Plastia este rareori fezabilă şi, de regulă, înlocui-
rea valvei este tratamentul de elecţie. FEVD sistemic 
preoperator ≤40%, PAP >50 mmHg, FA şi New York 
Heart Association (NYHA) clasa III-IV sunt asociate cu 
mortalitatea tardivă291.

4.13.6. Recomandări de urmărire
Pacienţii cu TVMca necesită reevaluare permanen-

tă într-un centru specializat BCCA la intervale anuale, 
în special datorită tulburărilor de conducere, a dis-
funcţiei valvei AV subaortice şi a disfuncţiei ventricula-
re subaortice. Pentru aritmii, vezi secţiunea 3.4.2.

4.13.7. Consideraţii adiţionale
  Exerciţiu fi zic/sport: pacienţii simptomatici cu 

TVMca şi FEVD prezervată ar trebui să evite 
sporturile de intensitate ridicată şi, de prefe-
rat, să nu efectueze decât sporturi moderat 
izometrice şi de intensitate moderată. Pacienţii 
cu leziuni asociate semnifi cative şi/sau funcţia 
VD subaortic scăzută ar trebui să se limiteze la 
sporturi uşor izometrice şi de intensitate uşoa-
ră.

  Sarcina: riscul depinde de starea funcţională, 
funcţie ventriculară, funcţia valvei AV sistemi-
ce, prezenţa aritmiilor (în special bloc AV) şi 
leziunile asociate (vezi secţiunea 3.5.7).

4.14 Conductul ventricul drept - arteră 
pulmonară

4.14.1. Introducere
Conductele stabilesc continuitatea dintre VD şi AP 

în cadrul defectelor complexe, când tractul de ejecţie 
nativ nu este susceptibil pentru reconstrucţie, inclusiv 
atrezia pulmonară, trunchiul arterial comun, TF, sin-
dromul valvei pulmonare absente, procedura Rastelli 
şi operaţia Ross.

Tipurile de conducte includ formele valvulate 
[homogrefă pulmonară sau aortică, valve bioproteti-
ce, conducte din vene jugulare bovine (Contegra)] şi 
conductele non-valvulate. Nu există un conduct per-
fect. Durabiliatea limitată implică reintervenţie preco-
ce. Predictorii insufi cienţei de conduct sunt: procesul 
de sterilizare/prezervare, dimensiune mică a conduc-
tului, tipul conductului, vârsta tânără la implantare, 
stenoza AP, diagnosticul de transpoziţie269,292,293. Lipsa 
reintervenţiei pentru insufi cienţa de conduct la 20 de 
ani a fost raportată la 32-40%269,292.

Recomandările de intervenţie în conductul ventricul 
drept - arteră pulmonară
Recomandări Clasă Nivel

La pacienţii simptomatici cu PSVD >60 mmHg 
(sau mai mică în caz de debit scăzut) şi/sau RP 
severăa ar trebui intervenit, de preferat, inter-
venţional (TPVI) dacă anatomic este posibil.

I C

Pacienţii asimptomatici cu OTEVD severă şi/sau 
RP severă ar trebui luaţi în considerare pentru 
intervenţie preferabil pe cateter (TPVI) dacă 
anatomic este fezabil când cel puţin un criteriu 
din următoarele este prezent:
 Scăderea obiectivă a capacităţii de efort 

(TCPE),
 Dilatare progresivă a VD la VDVSi ≥80 ml/m2 
şi/sau VTDVDi ≥160 ml/m2 şi/sau progresia RT 
la cel puţin moderată,

 Progresia disfuncţiei sistolice a VD,
 RSVP >80 mmHg.

IIa C

a Fracţia regurgitată evaluată prin RMN cardiac >30-40%
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  VS cu dublă cale de intrare. 
  VD cu dublă cale de intrare. 
  Forme extreme de defecte septale AV comple-

te dezechilibrate. 
  Ventricul unic cu morfologie nedefi nită.
Aceste malformaţii sunt întotdeauna asociate cu le-

ziuni intra sau extracardiace precum:
  DSA, DSV, CAVC, PCA. 
  SA (valvular, subvalvular). 
  Anomalii ale arcului aortic: hipoplazie, întreru-

pere, coarctaţie. 
  SP (valvular, subvalvular), atrezie pulmonară. 
  Anomalii AP: stenoză periferică, hipoplazie, ab-

senţă unilaterală. 
  Conexiuni discordante, malpoziţia marilor ar-

tere.
  Stenoza valvei AV, insufi cienţă, overriding, stra-

ddling. 
  Izomerism AS sau AD, conexiuni venoase siste-

mice sau pulmonare anormale. 
  VCS stânga, venă inominată absentă, VCS 

dreaptă absentă, absenţa VCI infrahepatică cu 
continuitate azigos sau hemiazigos. 

  Arterele colaterale aortico-pulmonare. 
  Polisplenia sau asplenia.
Descrierea anatomică detaliată depăşeşte sfera 

acestor ghiduri şi poate fi  găsită în manuale. Datorită 
lipsei de date, recomandările se bazează în principal 
pe consensul experţilor296,300. Când se prezintă la vâr-
sta de adult, marea majoritate a pacienţilor cu aceste 
afecţiuni vor fi  suferit proceduri paleative anterioare 
cu un anumit tip de şunt sistemicopulmonar, conexiu-
ne cavopulmonară (Glenn) sau, de preferat, o opera-
ţie Fontan sau o variantă a acesteia; cea din urmă este 
descrisă în secţiunea 4.16.

Două situaţii hemodinamice pot fi  descrise: 
  Fără restricţie anatomică a fl uxului pulmonar: 

dacă circulaţia pulmonară rămâne nemodifi cată 
(ex.: fără intervenţie chirurgicală), mulţi paci-
enţi vor muri în copilărie datorită insufi cien-
ţei cardiace refractare. Aceia care supravieţu-
iesc acestei perioade vor dezvolta BVP severă. 
Aceasta va fi  un factor principal de prognostic 
pe termen lung. Mulţi vor fi  avut un banding 
pulmonar pentru a restricţiona fl uxul pulmo-
nar în perioada de sugari. Un banding efi cient 
va proteja împotriva BVP, în timp ce va permite 
sufi cient fl ux pulmonar pentru a limita gardul 
cianozei. Un banding care este prea larg va re-
zulta în supraîncărcare de volum pulmonară şi 
BVP în ciuda banding-ului. Dacă banding-ul este 

4.14.3. Tratamentul chirurgical/intervenţional
Dilatarea cu balon/implantarea de stent au fost ra-

portate ca fi ind sigure şi prelungesc durata de viaţă a 
conductelor insufi ciente294,295. Implantarea percutană 
de valvă pulmonară a devenit tratamentul de elecţie 
în cazul disfuncţiei valvulare, dacă este tehnic posibi-
lă. Criteriile de excludere curente pentru TPVI includ 
ocluzia venelor sistemice, infecţie activă, morfologia 
nepotrivită a tractului de ejecţie şi anatomia corona-
riană nefavorabilă (compresie prin implantul expansi-
onat). Chirurgia este, de preferat, atunci când se iau 
în considerare intervenţii suplimentare (anuloplastie 
tricuspidă). Datele longitudinale sunt mai importante 
pentru momentul reintervenţiei decât măsurătorile 
simple.

4.14.4. Recomandări de urmărire
Urmărirea regulată într-un centru specializat 

BCCA este recomandată cel puţin în fi ecare an. O 
atenţie specială trebuie acordată capacităţii de efort 
(TCPE), PSVD (gradientul Conductului), funcţiei VD, 
RT şi aritmiilor.

4.14.5. Consideraţii adiţionale
  Exerciţii fi zice/sport: la pacienţii asimptomatici cu 

obstrucţie uşoară nu sunt necesare restricţii. 
Pacienţi cu risc ridicat cu mare presiunea VD 
trebuie să se limiteze la activitate/sport de in-
tensitate redusă şi să evite exerciţiile izometri-
ce. Alţi pacienţi ar trebui să se limiteze in func-
ţie de simptomatologie. 

  Sarcina: riscurile materne şi fetale sunt deter-
minate de defectele congenitale subiacente şi 
severitatea OTEVD, aritmii şi insufi cienţa car-
diacă (vezi secţiunea 3.5.7). 

  Profi laxia EI: recomandată la toţi pacienţii (vezi 
secţiunea 3.4.6).

4.15. Cordul univentricular
Această secţiune se referă la cordul univentricular 

neoperat şi paliat (CUV). Pentru pacienţii după ope-
raţia Fontan, vezi secţiunea 4.16.

4.15.1. Introducere
Termenul „CUV” rezumă o varietate de malforma-

ţii în care fi e VD sau VS lipseşte sau, dacă este pre-
zent, este hipoplazic şi, prin urmare, nu se pretează 
pentru corecţia biventriculară, cum ar fi :

  Atrezia tricuspidă. 
  Variante ale sindromului de cord drept hipo-

plazic, de ex. atrezie pulmonară cu varianta de 
sept interventricular intact. 

  Variante ale sindromului de cord stâng hipopla-
zic (SCSH), inclusiv atrezie mitrală.
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CUV trebuie să primească atât întoarcerea venoa-
să sistemică, cât şi cea pulmonară. Această supraîn-
cărcare cronică de volumul va duce la o probabilitate 
ridicată de insufi cienţă ventriculară, relativ precoce. 
Regurgitarea valvei AV se poate dezvolta sau progre-
sa, dacă era prezentă anterior. Capacitatea de efort 
deja diminuată se va deteriora şi mai mult. În cele din 
urmă, pe lângă cianoză, se poate dezvolta insufi cienţă 
cardiacă evidentă.

În cazuri rare, cu o situaţie hemodinamică bine 
echilibrată, disfuncţia ventriculară nu se dezvoltă şi 
supravieţuirea până la a cincea, a şasea, şi chiar a şap-
tea decadă de viaţă a fost raportată.

4.15.3. Protocol diagnostic
Vezi secţiunea 3.3. pentru principii generale.
Examenul clinic include cianoză centrală, degete hi-

pocratice şi, adesea, un torace asimetric cu o bomba-
re precordială în partea în care se afl ă inima în piept. 
Scolioza este o problemă frecventă. Al doilea zgomot 
cardiac este de obicei unic, dar restul auscultaţiei 
depinde de anomaliile asociate. ECG poate dezvălui 
tulburări de ritm sau conducere. Tahicardia prin rein-
trare atrială cu bloc 2:1 şi doar tahicardie discretă pot 
fi  uşor de ratat.

  ETT este tehnica cheie de diagnostic, oferind 
informaţii despre anatomie şi monitorizarea 
funcţiei cardiace în timpul reevaluării. Aborda-
rea segmentară este necesară în examinarea 
ecocardiografi că; CUV este întotodeauna com-
plex şi poate asocia un număr mare de anomalii 
ale situsului, orientării, conexiunilor. Parametri 
fundamentali în diagnosticul CUV sunt:

- Situs abdominal şi atrial.
- Poziţia inimii în torace şi poziţia vârfului.
- Conexiuni veno-atriale, AV şi ventriculo-arte-

riale. 
- Informaţiile morfologice şi hemodinamice tre-

buie să fi e obţinute de la tot cordul.
- Anatomia exactă a conexiunii ventriculo-arte-

riale şi statusul funcţional al acesteia trebuie 
evaluată, cu o atenţie specială asupra obstruc-
ţiei către aorta sau patul vascular pulmonar.

- Funcţia valvei AV ar trebui evaluată, cu accent 
special pus pe regurgitare.

- Funcţia ventriculară/hipertrofi e.
- Tipul DSA/DSV, dimensiunea, numărul, loca-

ţia. 
- Aorta ascendentă, arcul aortic şi aorta des-

cendentă; confi rmarea/excluderea coarctaţiei.
- Trunchiul arterei pulmonare, ramurile şi sur-

sele fl uxului pulmonar.

prea îngust, fl uxul pulmonar va fi  extrem de li-
mitat, rezultând în cianoză severă.

  Obstrucţia fl uxului pulmonar (frecvent SP val-
vular şi/sau subvalvular sau atrezie): câteodată 
obstrucţia este de aşa natură încât fl uxul pul-
monar este adecvat (nu excesiv, evitând astfel 
dezvoltarea HTP, dar nici prea restrâns, evitând 
astfel cianoza severă). Aceste situaţii echilibra-
te sunt excepţionale, dar permit supravieţuirea 
până la vârsta adultă fără intervenţii chirurgica-
le. Cei mai mulţi pacienţi prezintă un fl ux pul-
monar foarte limitat, ceea ce necesită efectua-
rea unui şunt sistemico-pulmonar în copilărie 
- cel mai frecvent Blalock-Taussig (subclavie la 
AP), rar Waterson sau Potts (aorta ascendentă 
sau descendentă la AP, respectiv). Dacă un şunt 
sistemico-pulmonar este prea larg, fl uxul cres-
cut pulmonar va duce la apariţia BVP la vârsta 
adultă. Dacă şuntul este prea mic, pacienţii vor 
fi  extrem de cianotici. După perioada de sugar, 
o anastomoză între VCS şi AP este o posibili-
tate: clasica anastomoză Glenn la AP dreaptă 
(istoric) sau o anastomoză termino-laterală cu 
AP, creând o anastomoză cavo-pulmonară bidi-
recţională. Un şunt adecvat va duce la echilibra-
re.

4.15.2. Tablou clinic şi istorie naturală
În funcţie de amploarea fl uxului sanguin pulmonar, 

prezenţa sau absenţa BVP şi funcţia ventriculară, pa-
cienţii pot prezenta diferite grade de cianoză şi in-
sufi cienţă cardiacă congestivă. Capacitatea de efort 
este, în general, substanţial redusă (cu excepţii); pot 
apărea bloc AV complet, aritmii (supraventriculare, 
dar şi ventriculare, MSC nu este neobişnuit), accident 
vascular cerebral, abces cerebral şi trombembolism. 
Endocardita este relativ frecventă la această popula-
ţie. Pentru mai mult detalii, a se vedea secţiunea 3.4.8.

Cianoza este de obicei prezentă la pacienţii cu CUV 
fără operaţie Fontan. Saturaţia arterială în oxigen va-
riază de obicei între 75-85%, dar poate, în cazuri ex-
cepţionale, cu circulaţie echilibrată în mod ideal, atin-
ge valori >90%.

Pacienţii pot prezenta obstrucţie progresivă către 
aortă. Acest lucru va duce la hipertrofi e ventriculară 
şi, în cele din urmă, la un debit cardiac redus. Ob-
strucţia progresivă către AP va provoca cianoză pro-
gresivă. La pacienţii cu anastomoză Glenn, agravarea 
cianozei se poate datora, de asemenea, dezvoltării 
malformaţiilor pulmonare arteriovenoase sau colate-
ralelor VCI-către-VCS.
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Tratamentul intervenţional, precum valvulotomia 
pulmonară pentru a creşte fl uxul pulmonar în cazurile 
severe de SP este dezbătută.

Dacă există stabilitate clinică, riscul (de obicei cres-
cut) al oricărei intervenţii chirurgicale ar trebui atent 
cântărit faţă de benefi ciul posibil.

Operaţia Fontan poate fi  considerată doar la pa-
cienţii atent selecţionaţi (vezi secţiunea 4.16.). Pentru 
pacienţii cu cianoză severă, cu fl ux pulmonar scăzut, 
fără RVP crescută, un şunt bidirecţional Glenn (VCS-
către-AP) poate fi  o opţiune. Dacă un şunt sistemi-
co-pulmonar (fi stulă axilară arterio-venoasă sau şunt 
sistemic arterial pulmonar) este singura opţiune (şun-
tul Glenn nu este sufi cient sau PAP nu este sufi cient 
de scăzută pentru acest şunt), benefi ciul fl uxului pul-
monar crescut ar trebui cântărit împotriva creşterii 
încărcării de volum al ventriculului sistemic. 

Pentru transplant, sternotomiile/toracotomiile an-
terioare, colateralele aorto-pulmonare şi etiologia 
multiplă a BCC cianotică sunt provocări tehnice şi 
medicale ce limitează prognosticul. 

4.15.4. Tratamentul conservator
Vezi secţiunile 3.4.3. şi 3.4.8. pentru tratamentul he-

matologic şi rolul terapiei ţintite pentru BVP.

4.15.5. Recomandări de urmărire
Este necesară evaluarea periodică într-un centru 

specializat BCCA.
Frecvenţa este individualizată, dar cel puţin anual, 

cu examinare fi zică, măsurarea saturaţiei în oxigen, 
teste biologice (indici hematologici, sideremia, funcţia 
hepatică, funcţia renală etc.), ECG, radiografi e şi eco-
cardiografi e (vezi şi secţiunea 3.4.8).

CMR şi un test de efort sunt necesare cel puţin o 
dată la vârsta adultă şi la intervale regulate în funcţie 
de elementele de bază identifi cate.

4.15.6. Consideraţii adiţionale
  Exerciţiu fi zic şi sport: ca regulă pacienţii nu pre-

zintă un risc crescut de deces în timpul efor-
tului, dar au o capacitatea de efort substanţial 
redusă. Sporturile recreative pot fi  luate în con-
siderare în funcţie de simptome.

  Sarcina: contraindicată la pacienţii cu fl ux pul-
monar sever redus sau cu BVP severă sau dacă 
funcţia ventriculară este scăzută. Cianoza pre-
zintă un risc semnifi cativ pentru făt, cu o naş-
tere cu făt viu puţin probabilă (<12%) dacă sa-
turaţia oxigenului este <85%106 (vezi secţiunea 
3.5.7).

  Pentru contracepţie, o pilulă contraceptivă 
orală combinată trebuie evitată din cauza ris-

- Vizualizarea şunturilor (Blalock-Taussig, Wa-
terston etc.). 

ETE Poate fi  indicat în cazurile de imagini TTE ina-
decvate.

  CMR este modalitatea imagistică de elecţie pen-
tru anatomia extracardiacă, inclusiv conexiunile 
veno-atriale şi ventriculo-arteriale (CCT este 
o alternativă). Informaţii morfologice detaliate 
ale anatomiei intracardiace pot fi , de asemenea, 
obţinute. CMR este, de asemenea, metoda de 
elecţie pentru cuantifi carea volumelor ventri-
culare, FE şi distribuţia relativă a fl uxului în cele 
două câmpuri pulmonare.

  Cateterismul cardiac este necesar pentru eva-
luarea hemodinamică, când intervenţia este 
luată în considerare, în special pentru PAP şi 
gradientul transpulmonar (RVP este, de obicei, 
difi cil de evaluat în acest caz). Este obligatorie 
când pacienţii sunt evaluaţi pentru intervenţie 
Fontan. Evaluarea şunturilor Glenn şi sistemi-
co-pulmonar - şi sechelele acestora (stenoza 
ramurilor pulmonare) şi alte anomalii vasculare 
(colaterale arteriovenoase, fi stule etc.) - ar pu-
tea, de asemenea, să necesite cateterism.

Consideraţii speciale şi recomandări de intervenţie în 
cordul univentricular
Recomandări Clasă Nivel

Este recomandat ca adulţii cu CUV neoperat sau 
paliat să fi e atent evaluaţi în centre specializate, 
inclusiv multimodal imagistic ca şi invaziv pentru 
a se decide în ce măsură pot benefi cia de o pro-
cedură chirurgicală sau intervenţională.

I C

Doar pacienţii simptomatici, cianotici, atent 
selecţionaţi după evaluare amănunţită (rezisten-
ţe vasculare pulmonare mici, funcţie adecvată a 
valvei/valvelor AV, funcţie ventriculară păstrată) 
ar trebui luaţi în considerare pentru operaţie de 
tip Fontan.

IIa C

Pacienţii cu hiperfl ux pulmonar neconcordant 
cu vârsta adultă ar trebui luaţi în considerare 
pentru banding-ul AP sau strângerea banding-
ului existent.

IIa C

Pacienţii cu cianoză severă şi debit pulmonar 
scăzut dar fără RVP sau PAP crescute ar trebui 
luaţi în considerare pentru un şunt Glenn bidi-
recţional.

IIa C

Pacienţii cu cianoză severă şi debit pulmonar 
scăzut la care şuntul Glenn nu este indicat ar 
putea fi  luaţi în considerare pentru un şunt 
sistemico-pulmonar.

IIb C

Transplantul de cord sau cord-pulmon ar trebui 
luat în considerare când nu există soluţie chirur-
gicală convenţională la pacienţii cu status clinic 
deteriorat.

IIa C
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ca efect secundar apariţia cianozei. Atunci când ope-
raţia Fontan este luată în considerare la adulţi, nu este 
întotdeauna procedura paliativă de elecţie din cauza 
rezultatelor limitate pe termen lung.

4.16.2 Tablou clinic şi istorie naturală
Lipsa unui ventricul subpulmonar are ca rezultat 

hipertensiune venoasă sistemică cronică, alterarea 
severă a hemodinamicii pulmonare şi un ventricul cu 
presarcină foarte scăzută cronic. Pe parcursul urmă-
ririi pe termen lung au apărut o serie de probleme 
importante. Deşi supravieţuirea la 10 ani se apropie 
de 90%, este considerată inevitabilă apariţia scăderii 
premature a performanţei cardiovasculare, însoţită 
de un prognostic nefavorabil, chiar şi la cei mai buni 
candidaţi care au benefi ciat de procedura Fontan.304 
Probleme hemodinamice importante care contribu-
ie la rezultatele slabe pe termen lung ale intervenţiei 
Fontan includ scăderea progresivă a funcţie ventricu-
lare, regurgitarea valvei AV, creşterea RVP, dilatarea 
atrială, obstrucţia venoasă pulmonară, DSV subaortic 
restrictiv progresiv şi consecinţele hipertensiunii ve-
noase sistemice cronice, inclusiv staza şi disfuncţia he-
patică.305 Alte complicaţii includ formarea de trombi 
intraatriali şi la nivelul AP, dezvoltarea malformaţiilor 
pulmonare arteriovenoase, conexiuni între circulaţia 
arterială sistemică şi cea venoasa sau arterială pulmo-
nară şi colaterale venoase sistemico-pulmonare.

După operaţia Fontan, majoritatea pacienţilor 
se descurcă bine pe parcursul copilăriei şi al adoles-
cenţei, având totuşi o capacitate de efort mai redusă 
atunci când este măsurată obiectiv. Cu toate acestea, 
pot dezvolta ulterior complicaţii ce includ scăderea 
progresivă a performanţei la efort însoţită de insufi -
cienţă cardiacă, cianoză, insufi cienţă venoasă cronică 
şi dezvoltarea unor aritmii importante, în special la 
pacienţii cu operaţia Fontan clasică.306 La 10 ani după 
intervenţie, cca. 20% dintre pacienţi prezintă tahicar-
die supraventriculară (frecvent TRIA şi fl utter atrial, 
dar şi FA şi TA focal).307 Bradicardia datorată DNS 
poate facilita apariţia TA. Incidenţa TA este mai mică 
în cazul conexiunii cavopulmonare totale faţă de co-
nexiunea atriopulmonară şi mai mică în cazul utilizării 
unui conduct extracardiac faţă de unul intracardic. Ta-
hiaritmiile cu conducere rapidă sunt asociate cu MSC. 

Bolile hepatice asociate cu procedura Fontan includ 
atât staza hepatică, cât şi fi broza severă, cu semne de 
hipertensiune portală şi noduli, precum şi carcinom 
hepatocelular.309

Enteropatia cu pierdere de proteine este o com-
plicaţie rară, dar importantă în cadrul căreia pacien-

cului de trombogenitate şi trombembolism. 
Tabletele numai cu progesteron şi dispozitivele 
intrauterine cu eliberare de progesteron sau 
sistemele de implantare asigură contracepţia 
sigură cu un risc cardiovascular mai mic.

  Profi laxia EI: indicată la toţi pacienţii (vezi secţiu-
nea 3.4.6)

4.16 Pacienţii după operaţia Fontan

4.16.1 Introducere
Operaţia Fontan a fost introdusă în 1968 ca ultimă 

etapă a corecţiei chirurgicale în cazul anumitor pa-
cienţi cu malformaţii cardiace caracterizate printr-un 
ventricul unic funcţional (vezi secţiunea 4.15). Inter-
venţia constă în separarea circulaţiilor sistemică şi 
pulmonară, fără a mai exista un ventricul subpulmo-
nar realizându-se astfel un sistem „în serie”. Procedu-
ra iniţială a fost modifi cată de-a lungul timpului pentru 
a efi cientiza comunicarea întoarcerii venoase sistemi-
ce cu AP. În prezent, anastomoza cavopulmonară to-
tală a înlocuit conexiunea atriopulmonară (apendicele 
AD la AP), folosindu-se un Conduct intracardiac sau 
extracardiac între VCI şi AP, împreună cu anastomoza 
VCS-AP (Glenn bidirecţional).301 Acest tip de circu-
laţie este frecvent realizat în două etape. Adulţii cu 
SCSH rămân un grup mic de pacienţi, dar în continuă 
creştere. Din primele date se observă o prevalenţă 
crescută a evenimentelor cardiovasculare majore, fi -
ind şi mai pronunţată la pacienţii care au benefi ciat 
de intervenţia Fontan pentru SCSH, şi nu pentru alte 
afecţiuni. Astfel, este indicată urmărirea şi evaluarea 
mai atentă a acestei categorii de pacienti.302

Evoluţia în cazul ventriculului unic funcţional este 
nefavorabilă, iar celelalte intervenţii paliative au un 
prognostic slab, astfel încât operaţia Fontan este tra-
tamentul de elecţie în cazul tuturor pacienţilor la care 
starea hemodinamică permite această intervenţie. 
Acum se apreciază că mortalitatea operatorie şi re-
zultatul ulterior depind de nivelul afectării circulaţiei 
preoperator şi de respectarea criteriilor predefi nite 
de selecţie a cazurilor. Selecţia strictă oferă cele mai 
bune rezultate atât pe termen scurt, cât şi pe termen 
lung, cu mortalitate de <5% pentru versiunile moder-
ne ale intervenţiei, rezultând RVP şi PAP scăzute (me-
die <15 mmHg), conservarea funcţiei ventriculare, AP 
de dimensiuni normale, fără regurgitări importante 
ale valvei AV şi un ritm normal. În anumite cazuri sau 
chiar în toate cazurile, în unele centre, a fost efectua-
tă o „fenestraţie” pentru a permite mixing-ul sângelui 
neoxigenat cu cel din circulaţia sistemică la nivel atrial, 
cu scopul de a îmbunătăţi debitul cardiac, dar având 
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ce în acest context, este importantă atât evalu-
area imagistică (ecografi c, tomografi e compute-
rizată, rezonanţă magnetică), cât şi efectuarea 
analizelor de laborator pe parcursul urmăririi 
pacienţilor.

  Cateterismul cardiac trebuie luat în considera-
re precoce în cazurile de edem inexplicabil, scă-
dere a pragului de efort, aritmie nou-instalată, 
cianoză sau hemoptizie. Oferă informaţii des-
pre funcţia ventriculară şi valvulară, parametrii 
hemodinamici, inclusiv RVP şi poate decela ob-
strucţii la nivelul circulaţiei Fontan sau conexi-
uni vasculare anormale (vezi secţiunea 4.16.2). 
Integrarea cu CMR pentru evaluarea fl uxurilor 
(debit cardiac) poate permite o măsurare mai 
precisă a RVP.

4.16.4 Tratamentul medical
  Anticoagularea: Staza sanguină de la nivelul atri-

ului drept şi tulburările de coagulare pot pre-
dispune la tromboză. Potenţialul dezvoltării 
embolismelor pulmonare subclinice, recurente 
(care să ducă la o creştere a RVP) şi a embolis-
melor sistemice a condus la recomandarea de 
anticoagulare pe toată durata vieţii. Nu există, 
cu toate acestea, vreo dovadă a efi cienţei, utili-
zarea anticoagulantelor fi ind diferită între cen-
tre. Anticoagularea este cu certitudine indicată 
în prezenţa trombilor atriali, aritmiilor supra-
ventriculare sau a evenimentelor tromboem-
bolice. Deşi NOAC-urile au fost raportate ca 
fi ind sigure la anumiţi pacienţi cu Fontan79, lipsa 
datelor prospective solide de efi cacitate face ca 
aceste medicamente să nu poată fi  recomanda-
te în prezent ca terapie standard.

  Terapia antiaritmică: pierderea ritmului sinusal 
poate precipita un declin hemodinamic rapid şi 
aritmii supraventriculare. Aritmia supraventri-
culară cu conducere AV rapidă susţinută trebu-
ie considerată o urgenţă medicală. Cardioversia 
electrică este pilonul principal al tratamentului, 
deoarece terapia medicamentoasă este ade-
sea inefi cientă. Amiodarona poate fi  efi cientă 
în prevenirea recurenţei, dar are multe efecte 
secundare pe termen lung. Sotalolul poate fi  o 
alternativă. Ablaţia prin radiofrecvenţă trebuie 
luată în considerare, deşi acestea sunt aritmii 
difi cil de tratat în laboratorul de cateterizare.313 
Pacemaker-ele atriale antitahicardice pot fi  uti-
le. Dacă este necesară stimularea AV, aceasta 
va avea nevoie de o abordare epicardică. Apa-

ţii prezintă poliserozită (edeme periferice, revărsat 
pleural şi lichid de ascită). Poate fi  diagnosticată prin 
decelarea nivelului scăzut de albumină serică şi a va-
lorilor ridicate ale antitripsinei 1 în scaun.310 A fost 
asociată în mod tradiţional cu un prognostic foarte 
slab (supravieţuire la 5 ani <50%), dar un studiu mai 
recent a raportat o supravieţuire la 5 ani de 88%; cu 
toate acestea, tratamentul acestei complicaţii rămâne 
o provocare.311 Bronşita plastică şi disfuncţia sistemu-
lui limfatic pot complica şi mai mult prognosticul.

Pentru mai multe detalii, consultaţi o revizuire ex-
tinsă recent publicată.312

4.16.3 Protocol diagnostic
A se vedea secţiunea 3.3 pentru principiile generale.
În cadrul examenului obiectiv se observă în marea 

majoritate a cazurilor distensie venoasă jugulară ne-
pulsatilă. Cu toate acestea, distensia venoasă jugulară 
semnifi cativă şi hepatomegalia ridică suspiciunea unei 
obstrucţii post intervenţie Fontan sau a unei insufi ci-
enţe ventriculare. Pe ECG se decelează frecvent ritm 
joncţional sau aritmie supraventriculară. Vizualizarea 
revărsatului pleural pe radiografi a toracică sugerează 
prezenţa enteropatiei cu pierdere de proteine.

  Ecocardiografi a este investigaţia diagnostică de 
primă linie, oferind informaţii despre funcţia 
ventriculară şi valvulară. Pentru a putea evalua 
conexiunea Fontan sunt în general necesare 
ETE sau alte modalităţi imagistice.

  Analizele de sânge anuale trebuie să includă 
evaluarea profi lului hematologic, albuminei se-
rice, a funcţiei hepatice şi a funcţiei renale. În 
cazul suspiciunii de enteropatie cu pierdere 
de proteine trebuie calculat clearance-ul 1-
antitripsinei.

  CMR este utilă pentru evaluarea circulaţiei 
Fontan, a colateralelor şi a venelor pulmona-
re (de exemplu, obstrucţia venei pulmonare 
drepte prin dilatarea AD), dar şi a trombozelor. 
Toate acestea pot fi , de asemenea, vizualizate 
şi cu ajutorul CCT. Acesta necesită experienţă 
pentru evaluarea corectă şi diferenţierea ar-
tefactelor date de fl ux sau pentru a evita un 
diagnosticului fals pozitiv de tromboză. CMR 
se efectuează în general pentru a vizualiza ca-
vităţile ventriculare, permeabilitatea şi fl uxul în 
cadrul circulaţiei Fontan, dar şi pentru a evalua 
regurgitarea valvei AV, obstrucţia subaortică, 
fi broza miocardică sau decelarea unei trombo-
ze.

  Întrucât disfuncţia hepatică, ciroza hepatică şi 
carcinomul hepatocelular sunt complicaţii tipi-
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de rutină a acestor medicamente la pacienţii cu 
Fontan sunt limitate în prezent. Un studiu ran-
domizat al medicamentului bosentan a demon-
strat o îmbunătăţire semnifi cativă a capacităţii 
cardiopulmonare la 75 de adulţi cu fi ziologie 
Fontan.314

4.16.5 Tratament chirurgical/intervenţional
Pacienţii cu intervenţie „Fontan nereuşită” (cu o 

combinaţie de aritmie neresponsivă la tratament, di-
lataţie atrială dreaptă, agravare a regurgitaţiei valvei 
AV, deteriorare a funcţiei ventriculare şi/sau trombi 
la nivel atrial) ar trebui luaţi în considerare pentru 
chirurgie.315 În timp ce pacienţii cu funcţie ventricu-
lară sistemică în scădere pot benefi cia de transplant 
de cord (efectuat în condiţii experimentate), pacien-
ţii cu funcţie ventriculară sistemică conservată, arit-
mie supraventriculară şi afectarea hemodinamicii la 
nivelul circulaţiei Fontan pot benefi cia de conversie 
la anastomoză cavo-pulmonară totală extracardică şi 
crioablare concomitentă.316 Acesta din urmă a oferit 
rezultate preliminarii bune în situaţia în care a fost 
efectuată de persoane cu mare experienţă, dar este 
asociată cu mortalitate în timpul intervenţiei chirur-
gicale şi morbiditate progresivă, fi ind necesară atât 
continuarea terapiei medicamentoase cât şi implanta-
rea de cardiostimulator în majoritatea cazurilor. Dacă 
este efectuată târziu, conversia poate să nu aibă un 
rezultat bun şi transplantul cardiac poate fi  necesar 
în acest caz. Cu toate acestea, momentul cel mai bun 
pentru conversie rămâne difi cil de hotărât. În anumite 
cazuri poate fi  luată în considerare închiderea fene-
straţiei dacă pacientul prezintă cianoză semnifi cativă, 
dar aceasta procedură poate în acelaşi timp să îi înrău-
tăţească starea. Cateterismul cardiac poate fi  necesar 
în caz de obstrucţie vasculară sau în cazul prezenţei 
unor conexiuni vasculare anormale.

4.16.6 Recomandări de urmărire
Ca urmare a acestor numeroase probleme com-

plexe, îngrijirea pacienţilor cu Fontan este una dintre 
provocările majore pentru cei care urmăresc BCCA. 
Toţi pacienţii cu Fontan trebuie urmăriţi în centre 
specializate BCCA, cel puţin anual, cu ecocardiogra-
fi e, ECG, teste de sânge şi teste de efort. Intervalele 
pentru efectuarea CMR şi a ecografi ei hepatice (sau a 
tomografi ei computerizate) trebuie stabilite individu-
al. Pentru adulţi, este necesară evaluarea hepatică cu 
ajutorul imagisticii prin rezonanţă magnetică la prima 
vizită pentru a ghida frecvenţa şi modul de urmărire 
pe baza gradului de modifi cări hepatice preexistente. 
În plus, după consultarea serviciilor locale de hepato-

riţia aritmiilor ar trebui să determine o evalu-
are hemodinamică. În plus, ar trebui luată în 
considerare o abordare proactivă cu evaluarea 
EF şi terapie de ablaţie (acolo unde este cazul), 
inclusiv conversia Fontan concomitent cu co-
recţia chirurgicală a aritmiei. Terapia ICD poate 
fi  luată în considerare pentru anumiţi pacienţi. 
Vezi secţiunea 3.4.2.

  Terapia enteropatiei cu pierdere de proteine: 
terapia medicamentoasă rămâne difi cilă, fi ind 
propuse diverse tratamente (după excluderea 
problemelor hemodinamice), inclusiv restric-
ţia de sare, dieta bogată în proteine, diuretice, 
IECA (pot fi  slab toleraţi), steroizi, albumină 
în perfuzie, heparină administrată subcutanat 
cronic, crearea unei fenestraţii (prin cateterism 
intervenţional) şi, în cele din urmă, luarea în 
considerare a transplantului.

  Vasodilatatoarele pulmonare: ARE şi inhibitori 
PDE-5 pot fi  luaţi în considerare în cazul anumi-
tor pacienţi cu presiune/rezistenţă pulmonară 
crescută în absenţa presiunii ventriculare te-
lediastolice crescute. Datele privind utilizarea 

Consideraţii speciale şi recomandări de intervenţie 
după operaţia Fontan
Recomandări Clasă Nivel

Aritmiile atriale susţinute cu conducere AV 
rapidă reprezintă o urgenţă medicală şi ar trebui 
tratate prompt prin cardioversie electrică.

I C

Anticoagularea este indicată în prezenţa sau 
unui istoric de tromb atrial, aritmii atriale sau 
episoade de trombembolism.

I C

Se recomandă ca pacientele cu circulaţie Fontan 
şi orice complicaţii să fi e sfătuite să evite sarcina.

I C

Cateterismul cardiac trebuie luat în considerare 
precoce în cazurile de edem inexplicabil, scădere 
a pragului de efort, aritmie nou-instalată, ciano-
ză sau hemoptizie. 

I C

La pacienţii cu aritmii ar trebui luată în consi-
derare o abordare proactivă cu evaluarea EF şi 
terapie de ablaţie (acolo unde este cazul).

IIa C

Explorarea imagistică hepatică regulată (ecogra-
fi c, CT, MRI) ar trebui luată în considerare.

IIa C

Antagoniştii receptorilor de endotelină şi 
inhibitorii de fosfodiesterază-5 pot fi  luaţi în 
considerare la pacienţi selectaţi cu presiuni/re-
zistenţe pulmonare crescute în absenţa presiunii 
ventriculare telediastolice crescute.

IIb C

La pacienţi selecţionaţi cu cianoză semnifi ca-
tivă poate fi  luată în considerare închiderea cu 
dispozitiv a fenestraţiei dar numai după atentă 
evaluare înaintea intervenţiei pentru excluderea 
inducerii unei presiuni venoase sistemice crescu-
te sau a scăderii debitului cardiac.

IIb C



Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

Romanian Journal of Cardiology
Vol. 31, No. 2, 2021

472

(ALCAPA) demonstrează rezultate slabe dacă această 
patologie rămâne netratată.318 ACAPA are ca rezultat 
prezenţa sângelui slab oxigenat în artera coronară, 
sindromul de furt coronarian şi ischemia miocardică. 
ALCAPA se poate prezenta ca un infarct miocardic 
simptomatic sau asimptomatic, ca o disfuncţie de VS, 
TV sau chiar MSC. Pacienţii se pot prezenta, de ase-
menea, cu supraîncărcare de volum din cauza şuntului 
stânga-dreapta care provoacă simptome de insufi cien-
ţă cardiacă. Cu toate acestea, artera coronară dreap-
tă cu origine anormală din AP (ARCAPA) a fost frec-
vent diagnosticată întâmplător. Metoda preferată de 
cei mai mulţi este realizarea unui sistem coronarian 
dual, care poate include şi transferul butonului coro-
narian sau utilizarea unei grefe. By-pass-ul coronarian 
cu grefa (CABG) însoţit de închiderea ACAPA trebuie 
rezervat pentru cei la care reimplantarea coronariană 
nu este fezabilă.

4.17.1.2 Originea aortică anormală a uneia 
dintre arterele coronare
Studiile privind evoluţia naturală a pacienţilor ne-

trataţi cu AAOCA lipsesc. Dezbaterea despre ma-
nagement-ul acestei patologii este în desfăşurare, în 
special la pacienţii cu o conexiune interarterială a unei 
artere coronare anormale. Evaluarea riscului de MSC 
este difi cilă din cauza lipsei de date. Seriile de autopsii 
arată că majoritatea pacienţilor sunt tineri (<35 de 
ani) şi mor în timpul sau la scurt timp după efort. De 
asemenea, a fost decelată fi broză miocardică, suge-
rând că ischemia miocardică joacă şi ea un rol. Arte-
ra coronară stângă care ia naştere din sinusul opus 
(drept) este mai puţin frecventă, dar cu un prognostic 
mai slab decât artera coronară dreaptă cu origine din 
sinusul stâng. Orifi ciul sus situat, stenoza ostială, orifi -
ciul în formă de fantă/gură de peşte, bifurcaţia în unghi 
mic, traiectul intramural şi lungimea acestuia sau tra-
iectul interarterial cu hipoplazia arterei coronare pro-
ximale au fost asociate cu ischemie miocardică şi au 
fost toate propuse ca factori de risc.319-322

Stratifi carea riscului trebuie să includă, de aseme-
nea, vârsta (<35 de ani) şi gradul de efort (de exemplu, 
sportul competiţional). Există dovezi foarte limitate 
că intervenţia chirurgicală la pacienţii asimptomatici 
de vârstă mijlocie îmbunătăţeşte supravieţuirea sau 
modifi că riscul de MSC.

4.17.1.3 Fistule ale arterei coronare
O fi stulă a arterei coronare, fi e că este congenitală 

sau dobândită, este o legătură anormală între o arteră 
coronară şi una dintre camerele inimii sau un alt vas. 
Fistulele mici au un prognostic bun fără tratament. 

logie, ar trebui luate în considerare urmărirea anuală 
hepatică prin efectuarea ecografi ei abdominale şi mă-
surarea alfa-fetoproteinei.

Evaluarea cuprinzătoare este obligatorie pentru pa-
cienţii cu manifestări de „Fontan nereuşit”, cu atenţie 
deosebită pentru a exclude chiar şi obstrucţiile mino-
re ale fl uxului cavopulmonar şi ale întoarcerii venoase 
pulmonare, care pot avea impact hemodinamic major.

4.16.7 Consideraţii suplimentare
  Exerciţiile fi zice/sport: după operaţia Fontan, pa-

cienţii au capacitatea de efort redusă semnifi -
cativ ca parte a modifi cărilor circulatorii. Cu 
toate acestea, exerciţiul aerob moderat este 
benefi c conform recomandărilor actuale pen-
tru îmbunătăţirea forţei musculare şi a calităţii 
vieţii.

  Sarcina: pacienţilor cu circulaţie Fontan care 
prezintă orice complicaţie le este contraindica-
tă sarcina. În cazuri selectate este posibilă du-
cerea la termen a sarcinii, deşi cu morbiditate 
maternă semnifi cativă, în special cu insufi cienţă 
cardiacă şi aritmii, dar şi complicaţii trombo-
embolice. Trebuie luată în considerare terapia 
anticoagulantă, în balanţă cu riscul de sânge-
rare, care este şi mai mare la aceşti pacienţi. 
Monitorizarea intensivă, inclusiv după naştere, 
este obligatorie. Există o rată mare de avort 
spontan de 27-55% şi o rată ridicată de prema-
turitate şi restricţie de creştere intrauterină. 
Rămâne de stabilit dacă sarcina, prin încărcarea 
de volum, are un efect negativ asupra rezulta-
tului pe termen lung al femeilor cu un ventricul 
unic funcţional.

  Profi laxia Endocarditei: este recomandată numai 
pacienţilor cu o reintervenţie recentă Fontan 
(<6 luni), celor care prezintă cianoză, celor cu 
valvă protetică, cu şunt rezidual la nivelul peti-
cului sau cu endocardită în antecedente.

4.17 Anomalii ale arterelor coronare

4.17.1 Introducere
Anomaliile coronare includ originea aortică anor-

mală a unei artere coronare (AAOCA), artera coro-
nară cu origine anormală din AP (ACAPA) şi fi stulele 
coronare.

4.17.1.1 Artera coronară cu origine anormală 
din artera pulmonară
Deşi multe anomalii coronariene congenitale sunt 

benigne, studiile privind evoluţia naturală a malforma-
ţiei arterei coronare stângi cu origine anormală din AP 
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Evaluarea ischemiei induse de efort fi zic folosind 
modalităţi avansate de imagistică este cheia luării de-
ciziilor.

4.17.3 Tratament chirurgical
Indicaţiile pentru intervenţia chirurgicală sunt rezu-

mate în Tabelul “Recomandările pentru managementul 
pacienţilor cu artere coronare anormale”.

5. INDICATORI DE CALITATE
Scopul general al acestei noi ediţii a Ghidului de prac-
tică clinică a ESC pentru BCCA este de a asista medi-
cii în practica lor zilnică în benefi ciul pacienţilor. Prin 
urmare, este important să analizăm adaptarea şi res-
pectarea acestor algoritmi în practică, un proces care 
poate fi  uşurat folosind indicatorii de calitate (QI).

QI-urile sunt seturi de măsuri care permit cuanti-
fi carea respectării recomandărilor Ghidului şi oferă 
un mecanism de măsurare a oportunităţilor de îmbu-
nătăţire a îngrijirii cardiovasculare şi a rezultatelor.325 
QI-urile sunt diferite faţă de Ghidurile de practică cli-
nică. De exemplu, acestea din urmă sunt recomandări 
pentru îngrijire care se aplică prospectiv individual pa-
cienţilor, în timp ce QI-urile sunt aplicate retrospectiv 
unui grup de pacienţi pentru a evalua dacă algoritmul 
de îngrijire a fost urmat.325

QI-urile sunt derivate din dovezi, fezabile, interpre-
tabile în mod concret şi utilizabile.326 Scopul QI-urilor 
este îmbunătăţirea calităţii asistenţei medicale şi au 
fost utilizate din ce în ce mai mult de către autori-
tăţile sanitare, organizaţiile profesionale, de cei care 
plătesc pentru asistenţă medicală, precum şi de către 
public.327-329

Procesul de dezvoltare şi defi nire a QI-urilor pen-
tru managementul anumitor elemente ale BCCA a 
fost iniţiat în timpul procesului de redactare a Ghi-
dului, iar rezultatele vor fi  publicate ulterior într-un 
document dedicat.

6 LIMITĂRILE GHIDULUI

6.1 Aspecte generale

6.1.1 Organizarea îngrijirii şi evaluării 
pacientului
  Defectele cardiace congenitale sunt clasifi cate 

în mod arbitrar în leziuni de diferite complexi-
tăţi (uşoare, moderate, severe; Tabelul 4). Vali-
ditatea acestei clasifi cări pentru managementul 
clinic şi stratifi carea riscului rămâne de investi-
gat pe loturi mari.

Fistulele medii sau mari sunt asociate cu complicaţii 
pe termen lung (angina pectorală, infarct miocardic, 
aritmii, insufi cienţă cardiacă sau endocardită). Pre-
zenţa simptomelor, a complicaţiilor sau un şunt sem-
nifi cativ sunt principalele indicaţii pentru închiderea 
percutană sau chirurgicală.

4.17.2 Evaluare diagnostică
CCT este tehnica preferată pentru evaluarea ana-

tomică, cum ar fi  traiectul intramural şi anomalii ale 
orifi ciului (orifi ciu în formă de fantă, bifurcaţia în unghi 
mic, orifi ciu situat la >1 cm deasupra joncţiunii sino-
tubulare).

Recomandări de management al pacienţilor cu 
anomalii ale arterelor coronare

Recomandări Clasă Nivel
Investigaţiile funcţionale imagistice non-farma-
cologice (ex. imagistică nucleară, ecocardio-
grafi e sau RMN de stress) sunt recomandate 
pacienţilor cu anomalii ale coronarelor pentru 
confi rmarea/excluderea ischemiei cardiace.

I C

Origine anormală coronară din artera pulmonară (ACAPA)

La pacienţii cu ALCAPA se recomandă interven-
ţia chirurgicală. I C

La pacienţii cu ARCAPA şi simptome atribuibile 
originii anormale a coronarei se recomandă 
intervenţia chirurgicală.

I C

Intervenţia chirugicală ar trebui luată în conside-
rarea la pacienţii asimptomatici cu ARCAPA şi 
disfuncţie ventriculară sau ischemie miocardică 
atribuibilă originii anormale a coronarei.

IIa C

Origine aortică anormală a arterei coronare (AAOCA)

Intervenţia chirurgicală se recomandă la pacienţii 
cu AAOCA, angină tipică şi obiectivarea ische-
miei miocardice la stres în teritoriul corespunză-
tor sau în zone anatomice de risc.a

I C

Intervenţia chirurgicală ar trebui luată în 
considerare la pacienţii cu AAOCA (stângă sau 
dreaptă) şi ischemie miocardică documentată.

IIa C

Intervenţia chirurgicală ar trebui luată în con-
siderare la pacienţii asimptomatici cu AAOLCA 
(stângă sau dreaptă) fără ischemie miocardică 
documentată dar cu anatomie de risc.a

IIa C

Intervenţia chirurgicală poate fi  luată în con-
siderare la pacienţii simptomatici cu AAOCA 
fără ischemie miocardică documentată şi fără 
anatomie de risc.a

IIb C

Intervenţia chirurgicală poate fi  luată în conside-
rare la pacienţii tineri asimptomatici cu AAOLCA 
fără ischemie miocardică documentată şi fără 
anatomie de risc (<35 ani).a

IIb C

Intervenţia chirurgicală nu este recomandată 
pacienţilor asimptomatici cu AAORCA fără 
ischemie miocardică şi fără anatomie de risc.a

III C

a Anatomia de risc include situaţii ca: traiectul intramural şi anomalii ale orifi ciului (orifi ciu 
în formă de fantă, bifurcaţia în unghi mic, orifi ciu situat la >1 cm deasupra joncţiunii 
sinotubulare).
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le-ar fi  benefi că ablaţia preventivă înainte sau în 
timpul revalvulării.

  Indicaţiile pentru stimulare şi CRT la pacienţii 
BCCA sunt derivate în principal de la adulţii cu 
inimi normale anatomic, dar cu cardiomiopatie 
ischemică sau dilatativă şi nu sunt adaptate di-
versităţii tipurilor de BCC structurale şi func-
ţionale. Selectarea candidaţilor pentru CRT, 
aplicaţia CRT şi situsurile optime de stimulare 
pentru diferitele tipuri BCC necesită cercetări 
suplimentare.

6.1.4 Hipertensiunea arterială pulmonară
  Impactul terapiei medicale a HTAP asupra su-

pravieţuirii pacienţilor cu sindrom Eisenmenger 
necesită studii suplimentare.

  Rolul utilizării precoce a terapiei combinate în 
HTAP-BCC necesită atenţie suplimentară.

  În cazul pacienţilor cu HTAP-BCC experienţa 
legată de utilizarea prostaciclinei este limitată şi 
necesită investigaţii suplimentare.

6.1.5 Pacienţi cianotici
  Benefi ciul anticoagulării de rutină, în absenţa 

oricărui factor de risc important pentru com-
plicaţiile tromboembolice (de exemplu, aritmii 
supraventriculare), este controversat şi necesi-
tă studii suplimentare.

6.2 Leziuni specifi ce

6.2.1 Leziunile cu şunt
  Rezultatele pe termen lung după închiderea de-

fectelor cu dispozitive necesită studii suplimen-
tare, în special pentru aritmiile care pot apărea 
postintervenţional.

  Impactul închiderii defectului asupra prognosti-
cului pe termen lung al pacienţilor cu HTAP ră-
mâne neclar; sunt necesare cercetări suplimen-
tare pentru a defi ni mai bine recomandările de 
tratament.

6.2.2 Obstrucţia tractului de ejecţie al 
ventriculului stâng şi coarctaţia de aortă
  Momentul optim de intervenţie în OTEVS se-

ver asimptomatic necesită studii suplimentare.
  Tehnicile de implantare a valvei aortice transca-

teter sunt în plină dezvoltare; rolul acestora în 
BCCA necesită evaluare suplimentară.

  În conformitate cu Ghidul ESC din 2018 pen-
tru managementul hipertensiunii arteriale,190 
defi niţiile hipertensiunii arteriale la pacienţii cu 
CoAo corectată sunt aceleaşi ca în hiperten-

  Este necesară defi nirea resurselor necesare şi 
a fl uxului minim de pacienţi pentru obţinerea 
unor rezultate optime în cazul centrelor speci-
alizate pe urmărirea BCCA.

  Criteriile relevante de evaluare, fără a lua în 
considerare mortalitatea, trebuie determinate 
pentru măsurarea calităţii îngrijirii pacienţilor.

  Rolul neurohormonilor în estimarea severităţii 
bolii şi în stabilirea momentului intervenţiei nu 
este încă pe deplin stabilit şi trebuie defi nit.

6.1.2 Insufi cienţa cardiacă
  Fiziopatologia/mecanismul insufi cienţei cardia-

ce, în special la cei cu VD sistemic şi circula-
ţie Fontan, este incomplet înţeleasă şi necesită 
studii suplimentare pentru a găsi modalităţi mai 
bune de prevenţie şi tratament.

  Indicaţiile aplicării tratamentului standard în ca-
zul insufi cienţei cardiace atât în contextul acut, 
cât şi în cel cronic trebuie să fi e mai bine defi ni-
te.

  Predicţia şi evoluţia insufi cienţei cardiace tre-
buie să fi e mai bine defi nite pentru a îmbunătăţi 
indicaţiile şi stabilirea momentul montării dis-
pozitivului de asistare ventriculară/efectuarea 
transplantului.

  Sunt necesare registre prospective internaţio-
nale, de colaborare la scară largă, privind te-
rapia medicală şi dispozitivele utilizate pentru 
BCCA, fi ind, de asemenea, necesar sprijin pen-
tru înfi inţarea şi implementarea practică a aces-
tora.

6.1.3 Aritmiile
  Sunt necesare scoruri dedicate pentru a evalua 

indicaţia anticoagulării în cazul aritmiilor supra-
ventriculare pentru BCC moderate şi comple-
xe.

  Ţintirea fasciculelor cu conducere lentă prin 
ablaţie transcateter a fost extrem de efi cientă 
pentru controlul TV monomorfe în Tetralogia 
Fallot postcorecţie. Rămâne de stabilit dacă 
cartografi erea cu ajutorul cateterismului cardi-
ac poate contribui la stratifi carea individuală a 
riscului la pacienţii fără TV spontană în cadrul 
tetralogiei Fallot postcorecţie sau a defectelor 
conexe.

  Este îngrijorătoare posibilitatea pierderii ac-
cesibilităţii la fasciculele cu conducere lentă 
pentru ablaţia acestora transcateter după re-
valvularea rTF şi a defectelor asociate. Trebuie 
studiat dacă pacienţilor fără TV documentată 
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  Trebuie îmbunătăţită identifi carea pacienţilor 
cu rTF cu risc de aritmii tardive ameninţătoare 
de viaţa şi care ar benefi cia de implantarea ICD 
ca prevenţie primară.

  Trebuie stabilit efectul tratamentului medical 
asupra dilataţiei şi/sau a disfuncţiei VD la paci-
enţii cu rTF.

6.2.7 Transpoziţia de vase mari
  Benefi ciul potenţial al terapiei medicale clasice 

pentru insufi cienţă cardiacă şi stimularea biven-
triculară la pacienţii cu VD sistemic după switch 
atrial necesită studii suplimentare.

  Stratifi carea riscului pentru MSC şi indicaţiile 
pentru implantarea primară a ICD după switch 
atrial necesită perfecţionare.

  După switch arterial, riscul disecţiei/ruperii 
anevrismelor rădăcinii neoaortei necesită studii 
suplimentare pentru a îmbunătăţii recomandă-
rile pentru chirurgia profi lactică.

  Este necesară urmărirea pe termen lung după 
switch arterial pentru a studia riscul dezvoltării 
BCI după reimplantarea arterelor coronare în 
rădăcina neoaortei.

6.2.8 Transpoziţia de vase mari corectată 
anatomic
  Stabilirea momentului optim pentru înlocuirea 

VT la pacienţii cu RT severă asimptomatică ne-
cesită mai multe date.

  Benefi ciul potenţial al banding-ului de arteră 
pulmonară pentru conservarea funcţiei ventri-
culului sistemic necesită studii suplimentare.

6.2.9 Ventriculul unic funcţional şi operaţia 
Fontan
  Rolul medicaţiei, inclusiv al vasodilatatoarelor 

pulmonare, la pacienţii cu Fontan nu este clar şi 
necesită studii suplimentare.

  Efectele sarcinii asupra rezultatelor pe termen 
lung în cazul pacientelor cu Fontan trebuie să 
fi e mai bine evaluate.

  Factorii fi ziologici de care depinde prognosti-
cului pe termen lung al pacienţilor cu Fontan, 
inclusiv rolul sistemului limfatic, necesită mai 
multe cercetări.

6.2.10 Anomalii coronariene
Identifi carea pacienţilor adulţi cu anomalii corona-

riene (AAOCA, ACAPA) care prezintă risc de MSC şi 
pentru care intervenţia chirurgicală oferă benefi cii la 
vârsta adultă, necesită cercetări.

siunea arterială generală şi pacienţii ar trebui 
îngrijiţi în conformitate cu orientările generale: 
dovezile legate de această strategie lipsesc şi, 
de asemenea, sunt necesare studii prospective.

6.2.3 Aortopatiile
  Estimarea riscului pentru disecţie aortică şi de-
fi nirea indicaţiilor pentru chirurgia profi lactică 
în HTAD bazate doar pe diametru sunt subop-
timale şi necesită o abordare personalizată. 
Sunt necesare studii suplimentare pentru a sta-
bili dacă tipul de defect al genei subiacente este 
util în această stratifi care.

  Regimurile curente de tratament profi lactic la 
pacienţii cu HTAD includ beta-blocante şi ARB. 
Fie în monoterapie, fi e combinat, niciuna dintre 
acestea nu previne creşterea ulterioară a aor-
tei. Căutarea unor variante de tratament noi, 
mai bune ar trebui să continue.

6.2.4 Obstrucţia tractului de ejecţie al 
ventriculului drept
  Criteriile pentru tratarea VT concomitent cu 

momentul operaţiei la nivelul TEVD necesită 
evaluare suplimentară.

  Identifi carea pacienţilor cu OTEVD cu gradient 
scăzut, dar cu stenoză severă şi care ar benefi -
cia de intervenţie necesită îmbunătăţire.

  Criteriile pentru identifi carea pacienţilor cu 
OTEVD care ar benefi cia de reintervenţie pen-
tru RP rezidual necesită studii suplimentare.

  Rolul unui studiu EF pentru stratifi carea riscului 
de MSC este controversat la pacienţii cu rTF şi 
necesită evaluări suplimentare.

6.2.5 Anomalia Ebstein
  Identifi carea pacienţilor cu boală Ebstein asimp-

tomatici cu RT severă care ar benefi cia de in-
tervenţie chirurgicală a VT necesită îmbunătă-
ţiri.

  Este necesară îmbunătăţirea identifi cării paci-
enţilor cu Ebstein cu risc de aritmii ameninţă-
toare de viaţă.

6.2.6 Tetralogia Fallot
  Alegerea momentului optim pentru efectuarea 

VPRep în cazul pacienţilor asimptomatici cu RP 
severă trebuie îmbunătăţit în continuare.

  Studiile de urmărire pe termen lung după TPVI 
sunt necesare pentru a spori cunoştinţele des-
pre durabilitatea valvelor, consecinţele fi surării 
stentului sau apariţia endocarditei.
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  Este recomandată ridicarea suspiciunii de HTAP 
şi evaluarea regulată a HTAP la pacienţii cu lezi-
uni de şunt post închidere defect.

  Tratamentul este necesar la toţi pacienţii cu 
HTAP, incluzându-i pe cei cu sindrom Eisen-
menger.

  Femeile cu BCC şi HTAP precapilară confi rma-
tă vor fi  sfătuite să nu rămână însărcinate.

7.1.5 Pacienţii cianotici
  Pacienţii cianotici se prezintă cu afectare multi-

sistemică şi se afl ă la risc atât pentru sângerare, 
cât şi pentru complicaţii trombotice, cauzând 
astfel o dilemă terapeutică.

  Flebotomiile de rutină ar trebui evitate, întru-
cât ele ridică riscul de anemie prin defi cit de 
fi er şi complicaţii cerebrovasculare. Flebotomia 
terapeutică este indicată doar în prezenţa simp-
tomelor moderate sau severe de hipervâscozi-
tate.

  Pacienţii cianotici au o fi ziopatologie echilibrată 
dar fragilă, astfel că orice intervenţie îi pune la 
risc şi toate intervenţiile trebuie efectuate într-
un centru specializat în MCC.

  Măsurile profi lactice sunt principalele măsuri 
pentru prevenirea şi evitarea complicaţiilor.

7.2 Leziuni specifi ce

7.2.1. Leziunile de şunt
  Deciziile terapeutice necesită evaluarea volu-

melor ventriculare şi a circulaţiei pulmonare.
  La pacienţii cu HTAP este imperios necesară 

efectuarea cateterismului cardiac cu calcularea 
RVP.

  În cazul RVP >5WU, închiderea unui DSA ar 
trebui evitată.

  Închiderea DSV sau DSA ar trebui efectuată în 
cazuri selectate, care prezintă şunt semnifi cativ 
la cateterism, în urma evaluării într-un centru 
dedicat BCC şi HTAP.

  Închiderea cu dispozitiv ar trebui să fi e trata-
mentul de elecţie, atunci când este posibil.

7.2.2 Obstrucţia tractului de ejectie al 
ventriculului stâng
  Principala indicaţie de intervenţie chirurgicală 

o reprezintă simptomele cauzate de disfuncţia 
ventriculului stâng.

  Testul de efort ar trebui efectuat pacienţilor cu 
obstrucţie severă de ventricul stâng, care nu 
prezintă simptome, pentru confi rmarea statu-
sului de asimptomatic.

7. MESAJE CHEIE

7.1 Aspecte generale

7.1.1. Organizarea îngrijirii şi evaluării
  Pentru a fi  îndeplinite cerinţele necesare paci-

enţilor cu malformaţii cardiace congenitale sunt 
necesare structuri speciale de organizare.

  Imagistica multimodală reprezintă cheia pentru 
aprecierea anatomiei, funcţiilor ventriculare 
si valvulare cât şi pentru cuantifi carea fl uxului 
sanguin, inclusiv distribuirea perfuziei sanguine.

  Testul de efort reprezintă o unealtă importantă 
pentru determinarea timpului operator optim.

  Cateterismul cardiac rămâne cheia pentru 
aprecierea hemodinamicii, îndeosebi PAP şi re-
zistenţa vasculară.

7.1.2 Insufi cienţă cardiacă
  Tratamentul cheie în insufi cienţa cardiacă la pa-

cienţii cu BCC rămâne tratamentul preventiv 
prin optimizarea hemodinamicii şi a ritmului 
cardiac. Acest lucru necesită urmărire sistema-
tică în centre specializate, pentru a fi  facilitat 
timpul optim al intervenţiei.

  În circulaţia biventriculară, tratamentul stan-
dard al insufi cienţei cardiace poate fi  extrapo-
lat. 

  Este recomandată adresarea periodică şi con-
sultanţa cu specialişti în BCC şi insufi cienţă car-
diacă, într-un centru cu serviciu de transplant 
cardiac şi expertiză BCC, mai ales la pacienţii 
cu BCC moderate sau severe.

7.1.3. Aritmii
  La toţi pacienţii se recomanda evaluarea unei 

cauze reversibile a aritmiei cât şi evaluarea unui 
nou sau vechi status hemodinamic anormal. 

  Scopul este menţinerea ritmului sinusal la toţi 
pacienţii cu BCC.

  Pentru managementul optim al aritmiilor cro-
nice este imperios necesară adresarea către un 
centru multidisciplinar specializat în aritmii aso-
ciate BCC.

  Pacienţii cunoscuţi cu aritmii sau cei cu risc 
pentru aritmii postprocedurale ar trebui evalu-
aţi într-un centru multidisciplinar cu expertiză 
în intervenţii şi tratament invaziv pentru arit-
mii, anterior deciziei terapeutice chirurgicale 
sau intervenţionale.

7.1.4. Hipertensiunea arterială pulmonară
  HTAP in BCC reprezintă o boala progresiva cu 

prognostic prost.
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disfuncţie sistolică sau diastolică de ventricul 
stâng, disfuncţia de ventricul drept, istoric de 
aritmie atrială.

  Timpul optim pentru intervenţie la pacienţii 
asimptomatici cu RP severă rămâne o provoca-
re. Normalizarea dimensiunii VD devine puţin 
probabilă când indicele de volum diastolic fi nal 
depăşeşte 160 ml/m2, dar această limită pentru 
reintervenţie poate să nu se coreleze cu bene-
fi ciul clinic.

  TPVI a devenit tratamentul de elecţie pentru 
reintervenţia TEVD, atunci când este posibil 
anatomic.

7.2.8 Transpoziţia de vase mari
  Complicaţiile pe termen lung după intervenţia 

de switch atrial sunt: insufi cienţa ventriculului 
sistemic, regurgitarea secundară a valvei atrio-
ventriculare sistemice şi aritmiile.

  Morbiditatea a scăzut odată cu introducerea in-
tervenţiei de switch arterial. Dilatarea rădăcinii 
neoaortei, cu sau fără regurgitare semnifi cativă 
a valvei neoaorte, stenoza pulmonară supraval-
vulară, stenoza de ramuri pulmonare se produc 
frecvent în timpul copilăriei dar ar putea avea 
nevoie de reintervenţie în viaţa de adult.

  Apariţia disfuncţiei sistolice de ventricul stâng 
sau a unei aritmii după intervenţia de switch 
arterial necesită evaluare completă, inclusiv 
excluderea unei stenoze coronariene (artere 
coronare reimplantate).

  Disfuncţia de conduct VD-AP (stenoză, regur-
gitare, sau amândouă) este complicaţia princi-
pală pe termen lung şi necesită reintervenţie 
după corecţia chirurgicală Rastelli.

7.2.9 Transpoziţie de vase mari corectată 
anatomic
  Complicaţiile tardive cele mai frecvente sunt 

disfuncţia de ventricul drept sistemic, regurgi-
tarea valvei atrioventriculare sistemice, blocul 
atrioventricular şi aritmiile atriale.

  Regurgitarea valvei atrioventriculare sistemi-
ce reprezintă un factor de prognostic tardiv şi 
atunci când este severă, ar trebui abordată îna-
inte de afectarea ventriculului drept.

7.2.10 Cordul univentricular şi operaţia Fontan
  Chiar dacă este conservată calitatea vieţii paci-

enţilor după intervenţia Fontan, este necesară 
urmărirea periodică a acestora într-un centru 
specializat, ei fi ind la risc de a dezvolta multiple 

  În stenoza aortică valvulară congenitală trebuie 
luate în considerare, pentru excludere, dilata-
rea aortei ascendente sau a coarctaţiei de aor-
tă. 

7.2.3 Coarctaţia de aortă
  Măsurarea corectă a presiunii arteriale (braţ 

drept, ambulator) este esenţială în urmărirea 
pacienţilor cu coarctaţie de aortă.

  Decizia de reintervenţie chirurgicală depinde 
de presiunea arterială, gradient şi morfologia 
stenozei.

  Stentarea reprezintă metoda de tratament de 
elecţie când este tehnic fezabilă.

7.2.4 Aortopatiile
  Supravegherea pe termen lung a pacienţilor cu 

HTAD este esenţială şi ar trebui să includă ima-
gistica întregii aorte cât şi evaluarea funcţiilor 
miocardului şi valvelor.

  Diametrul aortic la care ar trebui să se efec-
tueze intervenţia chirurgicală depinde de boala 
subiacentă şi de prezenţa factorilor de risc.

7.2.5 Obstrucţia tractului de ejecţie al 
ventriculului drept
  OTEVD ar putea fi  supraestimat prin velocita-

tea fl uxului care parcurge obstrucţia, mai ales 
când obstrucţia este alungită sau stenoza este 
prezentă în serie (ex.: subvalvular, valvular). De 
aceea este necesară evaluarea velocităţii regur-
gitării tricuspidiene.

  Cateterismul intevenţional reprezintă tratame-
nul de elecţie la pacienţii cu SP valvulară non-
displazică (valvuloplastie cu balon) şi cu SP peri-
ferică (frecvent cu implantare de stent).

  Indicaţia de intervenţie devine mai restrânsa 
oricând este necesară înlocuirea valvei, datorită 
complicaţiilor pe termen lung cât şi necesitatea 
reintervenţiei.

7.2.6 Anomalia Ebstein
  Timpul operator optim reprezintă o provocare 

şi intervenţia ar trebui efectuată de către chi-
rurgi cu experienţă în acest tip de malformaţie. 

  Repararea valvei reprezintă tehnica preferată, 
atunci când este fezabilă.

7.2.7. Tetralogia Fallot
  Disfuncţia de ventricul drept, de ventricul stâng, 

OTEVD şi /sau RP semnifi cativă şi aritmiile sunt 
cele mai frecvente complicaţii pe termen lung.

  Posibili factori de risc asociaţi aritmiilor ven-
triculare şi MSC sunt: durata QRS >180 ms, 
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  Supravegherea pentru afectarea hepatică este 
obligatorie la toţi pacienţii Fontan.

7.2.11 Anomalii coronariene
  CCT este tehnica preferată pentru evaluarea 

riscului anatomic, incluzând anomaliile intramu-
rale, orifi ciale.

  Evaluarea ischemiei prin modalităţi imagistice 
avansate (cu stres fi zic) reprezintă cheia decizi-
onală.

  Principalele indicaţii de închidere percutană sau 
chirurgicală a fi stulelor coronariene o repre-
zintă prezenţa simptomelor, complicaţiilor şi a 
unui şunt semnifi cativ.

severa complicaţii incluzând aritmii, insufi cienţă 
cardiacă si enteropatie cu pierdere de proteine.

  Pentru menţinerea unei bune circulaţii Fontan 
este necesară o presiune pulmonară arterială 
mica cât şi un prag mic pentru evaluarea inva-
zivă hemodinamică atunci când apare disfuncţia 
sau se produc complicaţii.

  Aritmiile sunt prost tolerate şi necesită aborda-
re rapidă.

  Sarcina poate fi  luată în considerare la o serie 
de pacienţi care au circulaţie Fontan bună, însă 
există risc crescut de avort şi sarcina trebuie 
gestionată într-un centru specializat.

Recomandări Clasă Nivel

Tratamentul aritmiilor în cadrul bolilor cardiovasculare congenitale la adult

Pacienţii cu BCC moderate sau severe (Tabelul 4) şi aritmii documentate se recomandă să fi e îndrumaţi către centrele cu 
echipe mutidisciplinare cu experienţă în BCCA şi aritmii asociate BCCA

I C

Pacienţii cu BCC cu aritmii documentate sau cu risc de aritmii post-procedurale (ex. închiderea DSA la vârstnici) avuţi în 
vedere pentru (re)intervenţii percutane sau chirurgicale se recomandă îndrumarea către centre cu echipe multidisciplinare cu 
experienţă în astfel de intervenţii.

I C

În BCC uşoare ablaţia pe cateter este recomandată în locul terapiei medicale pe termen lung pentru TSV recurente, simpto-
matice (TRNAV, TRAV şi TRIA) sau dacă TSV are risc de MSC (Tabelul 7) 

I C

Ablaţia pe cateter este indicată ca terapie adjuvantă a ICD la pacienţii care prezintă TV monomorfă recurentă, TV incesantă 
sau furtuni electrice incontrolabile prin terapie medicală sau reprogramarea ICD.

I C

Implantarea ICD este indicată la adulţii cu BCC supravieţuitori ai unui stop cardiac datorat FV sau TV netolerată hemodina-
mic după evaluarea care defi neşte cauza şi exclude alte cauze reversibile.

I C

Implantarea ICD este indicată la adulţii cu BCC şi TV susţinută după evaluarea hemodinamică şi repararea defectului când 
este indicat. Evaluarea EF este necesară pentru identifi carea pacienţilor la care ablaţia pe cateter sau chirurgicală ar fi  utilă ca 
tratament adjuvant sau cărora le poate oferi o alternativă rezonabilă.

I C

Tratamentul hipertensiunii arteriale pulmonare asociate cu boli cardiovasculare congenitale

Se recomandă ca pacientele cu BCC şi HTP precapilară confi rmată să fi e sfătuite să evite sarcina. I C

Evaluarea riscului este recomandată la toţi pacienţii cu HTAP-BCC. I C

La pacienţii cu leziuni simple reparate şi HTP precapilară care au risc scăzut sau intermediar se recomandă terapia orală com-
binată iniţial sau terapia combinată secvenţială; pacienţii cu risc mare ar trebui trataţi iniţial cu terapie combinată incluzând 
prostanoizi parenteral.

I A

Defectul septal atrial (nativ sau rezidual)

La pacienţii cu evidenţe de supraîncărcare de volum a VD şi fără HTAP (fără semne non-invazive de creştere PAP sau confi r-
mare invazivă a RVP <3 WU dacă există semne) sau afectare a VS închiderea DSA este indicată indiferent de simptome.

I B

Închiderea cu dispozitiv a DSA secundum este indicată ca metodă de elecţie atunci când este tehnic posibilă. I C

La pacienţii în vârstă la care închiderea cu dispozitiv nu este potrivită se recomandă cântărirea atentă a riscului chirurgical 
versus potenţialul benefi ciu al închiderii DSA.

I C

La pacienţii cu semne non-invazive de PAP crescută este obligatorie măsurarea invazivă a RVP. I C

La pacienţii cu afectare a VS este recomandat testul cu balon şi cântărirea atentă a benefi ciului eliminării şuntului S-D versus 
potenţialul impact negativ al consecinţei închiderii DSA datorat creşterii presiunii de umplere (închidere completă, închidere 
fenestrată sau nicio intervenţie).

I C

Închiderea DSA nu este recomandată la pacienţii cu hemodinamică Eisenmenger, la cei cu HTAP sau RVP ≥5 WU în ciuda 
tratamentului specifi c sau desaturare la efort.

III C

Defectul septal ventricular (nativ sau rezidual)

La pacienţii cu evidenţe de supraîncărcare de volum a VS şi fără HTAP (fără semne non-invazive de creştere PAP sau confi r-
mare invazivă a RVP <3 WU dacă există semne) închiderea DSV este indicată indiferent de simptome.

I C
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Închiderea DSV nu este recomandată la pacienţii cu hemodinamică Eisenmenger şi la cei cu HTAP (RVP ≥5 WU) care prezintă 
desaturare la efort.

III C

Canalul atrioventricular comun

Corecţia chirurgicală nu este recomandată la pacienţii cu hemodinamică Eisenmenger şi la cei cu HTAP (RVP ≥5 WU) care 
prezintă desaturare la efort.

III C

Închiderea chirurgicală este recomandată la pacienţii cu supraîncărcare de volum a VD şi ar trebui făcută doar de către chi-
rurgul specializat pe congenital.

I C

Chirurgia valvei, preferabil repararea valvei AV, este recomandată la pacienţii simptomatici cu regurgitaţie moderată sau 
severă la valva AV şi ar trebui făcută doar de către chirurgul specializat pe boli congenitale.

I C

La pacienţii asimptomatici cu regurgitaţie severă la valva AV stângă chirurgia valvei este recomandată atunci când DTSVS ≥45 
mm şi/sau FEVS ≤60% în lipsa altor cauze.

I C

Canal arterial persistent

La pacienţii cu evidenţe de supraîncărcare de volum a VS şi fără HTAP (fără semne non-invazive de creştere PAP sau confi r-
mare invazivă a RVP <3 WU dacă există semne) închiderea PCA este indicată indiferent de simptome.

I C

Închiderea cu dispozitiv a PCA este indicată ca metodă de elecţie atunci când este tehnic posibilă. I C

Închiderea PCA nu este recomandată la pacienţii cu hemodinamică Eisenmenger şi desaturare la membrele inferioare la efort. III C

Stenoza aortică valvulară

Intervenţia este recomandată la toţi pacienţii simptomatici cu gradient sever (gradient mediu ≥40 mmHg). I B

Intervenţia este recomandată la toţi pacienţii cu debit redus sever, gradient mic (gradient mediu <40 mmHg) cu FE scăzută şi 
evidenţe de rezervă contractilă excluzând SA pseudoseveră.

I C

Intervenţia este indicată la pacienţii asimptomatici cu SA severă şi test de efort anormal care prezintă simptomatologie la 
efort legată clar de SA.

I C

Intervenţia este indicată la pacienţii asimptomatici cu SA severă şi disfuncţie sistolică de VS (FEVS <50%) care nu se datorează 
altei cauze.

I C

Intervenţia este indicată când pacienţii cu SA severă suferă o intervenţie chirurgicală pentru aorta ascendentă, altă valvă sau 
graft de by-pass coronar.

I C

Stenoza aortică supravalvulară

La pacienţii cu simptome (spontane sau la efort) şi gradient mediu Doppler ≥40 mmHg, intervenţia este recomandată. I C

La pacienţii cu gradient mediu Doppler <40 mmHg, chirurgia este recomandată când una din următoarele sunt prezente:
 Simptome atribuibile obstrucţiei (dispnee de efort, angină, sincope)
 Disfuncţie sistolică VS (FE <50% fără altă explicaţie)
 Chirurgia este necesară pentru boală coronară sau altă boală valvulară.

I C

Stenoza subaortică

La pacienţii cu simptome (spontane sau la testul de efort) şi gradient mediu Doppler ≥ 40mmHg sau regurgitaţie aortică 
severă, intervenţia este recomandată.

I C

Coarctaţia şi recoarctaţia de aortă

Repararea coarctaţiei sau recoarctaţiei (chirurgicală sau intervenţională) este indicată la pacienţii hipertensivi cu gradient 
non-invaziv crescut între membrele superioare şi inferioare confi rmat invaziv (peak-to-peak ≥20 mmHg) cu preferinţă pentru 
stentare prin cateterism când este posibil tehnic.

I C

Chirurgia cardiacă în aortopatii

Repararea valvei aortice prin reimplantare sau remodelarea cu anuloplastie aortică este recomandată la pacienţii tineri cu 
dilatare de rădăcină aortică şi valvă aortică tricuspă şi cu sindrom Marfan sau HTAD asociată când este efectuată de chirurgi 
cu experienţă.

I C

Chirurgia este indicată la pacienţii cu sindrom Marfan şi rădăcină aortică dilatată cu un diamentru maxim al sinusului ≥ 50 
mm.

I C

Obstrucţia tractului de ejecţie a ventriculului drept

În stenoza pulmonară valvulară valvuloplastia cu balon este de elecţie când este anatomic posibilă. I C

Dacă înlocuirea valvei nu este necesară, intervenţia pentru OTEVD la orice nivel este recomandată indiferent de simptome, 
dacă este severă (gradient maxim Doppler ≥64 mmHg).

I C

Dacă înlocuirea chirurgicală a valvei este singura opţiune, ea este indicată la pacienţii simptomatici cu stenoză severă. I C
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Dacă înlocuirea chirurgicală a valvei este singura opţiune la pacienţii asimptomatici cu stenoză severă, ea este indicată în 
prezenţa uneia din următoarele: 
 Scădere obiectivă a capacităţii de efort 
 Scăderea funcţiei VD şi/sau progresia RT la cel puţin moderată 
 PSVD >80 mmHg 
 Şunt dreapta-stânga prin DSA sau DSV.

I C

Boala Ebstein

Repararea chirurgicală este indicată la pacienţii cu RT severă şi simptome sau obiectivarea scăderii capacităţii de efort. I C

Este recomandat ca repararea să fi e făcută de un chirurg de boli congenitale cu experienţă în chirurgia Ebstein. I C

Dacă există indicaţie pentru chirurgia VT, închiderea DSA/FOP este recomandată în aceeaşi intervenţie dacă este aşteptată o 
toleranţă hemodinamică bună.

I C

La pacienţii cu aritmii simptomatice sau preexcitaţie pe ECG este recomandată testarea electrofi ziologică urmată de ablaţie, 
dacă e posibilă, sau tratamentul chirurgical al aritmiei dacă se planifi că o intervenţie chirurgicală cardiacă.

I C

După repararea Tetralogiei Fallot

Înlocuirea PV este recomandată la pacienţii cu RP severă şi/sau cel puţin OTEVD moderată I C

La pacienţii fără tract de ejecţie nativ intervenţia pe cateter (TPVI) este preferată dacă tehnic este posibilă. I C

Transpoziţia marilor vase după intervenţia de switch atrial

La pacienţii cu obstrucţia atriului venos pulmonar este recomandată repararea chirurgicală (intervenţia pe cateter este posi-
bilă rareori).

I C

La pacienţii simptomatici cu stenoză de baffl e la care nu se poate interveni pe cateter, este recomandată repararea chirurgi-
cală.

I C

La pacienţii simptomatici cu scurgeri de baffl e care nu se pot închide pe cateter, este recomandată repararea chirurgicală. I C

Bandingul AP la adulţi cu rol de antrenare a VS urmată de switch arterial nu este recomandat. III C

La pacienţii simptomatici cu stenoză de baffl e este recomandată stentarea când este tehnic posibilă. I C

La pacienţii simptomatici cu scurgeri de baffl e şi cianoză în repaus sau la efort sau cu suspiciune puternică de embolie parado-
xală montarea de stent (acoperit) sau închiderea cu dispozitiv sunt recomandate când sunt tehnic posibile.

I C

La pacienţii cu scurgeri de baffl e şi simptome datorate şuntului L-R montarea de stent (acoperit) sau închiderea cu dispozitiv 
sunt recomandate când sunt tehnic posibile.

I C

Transpoziţia marilor vase după intervenţia de switch arterial

Stentarea sau chirurgia (în funcţie de substrat) sunt recomandate în stenoza arterei coronare care produce ischemie. I C

Transpoziţia marilor vase corectată anatomic

La pacienţii simptomatici cu RT severă şi funcţie sistolică a VD sistemic păstrată sau uşor afectată (FE >40%) este indicată 
înlocuirea valvei tricuspide..

I C

Conduct între VD şi artera pulmonară

La pacienţii simptomatici cu PSVD >60 mmHg (sau mai mică în caz de debit scăzut) şi/sau RP severă ar trebui intervenit de 
preferat intervenţional (TPVI) dacă anatomic este posibil

I C

Cord univentricular

Este recomandat ca adulţii cu CUV neoperat sau paliat să fi e atent evaluaţi în centre specializate, inclusiv multimodal imagistic 
şi invaziv pentru a se decide în ce măsură pot benefi cia de o procedură chirurgicală sau intervenţională.

I C

După intervenţia Fontan

Aritmiile atriale susţinute cu conducere AV rapidă reprezintă o urgenţă medicală şi ar trebui tratate prompt prin cardioversie 
electrică.

I C

Anticoagularea este indicată în prezenţa sau unui istoric de tromb atrial, aritmii atriale sau episoade de trombembolism. I C

Se recomandă ca pacientele cu circulaţie Fontan şi orice complicaţii să fi e sfătuite să evite sarcina. I C

Cateterismul cardiac trebuie luat în considerare precoce în cazurile de edem inexplicabil, scădere a pragului de efort, aritmie 
nou-instalată, cianoză sau hemoptizie. 

I C

Anomalii ale arterelor coronare

Investigaţiile funcţionale imagistice non-farmacologice (ex. imagistică nucleară, ecocardiografi e sau RMN de stress) sunt reco-
mandate pacienţilor cu anomalii ale coronarelor pentru confi rmarea/excluderea ischemiei cardiace.

I C

Emergenţa unei artere coronare din artera pulmonară (ACAPA)

La pacienţii cu ALCAPA se recomandă intervenţia chirurgicală. I C

La pacienţii cu ARCAPA şi simptome atribuibile originii anormale a coronarei se recomandă intervenţia chirurgicală. I C
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 Emergenţa anormală aortică a unei artere coronare (AAOCA)

Intervenţia chirurgicală se recomandă la pacienţii cu AAOCA, angină tipică şi obiectivarea ischemiei miocardice la stres în 
teritoriul corespunzător sau în zone anatomice de risc.

I C

Intervenţia chirurgicală nu este recomandată pacienţilor asimptomatici cu AAORCA fără ischemie miocardică şi fără anato-
mie de risc.

III C
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