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I.PREAMBUL

Ghidurile insumeaza si evalueaza dovezile disponibile
cu scopul de a ajuta medicii in propunerea celor mai
bune strategii de management pentru fiecare caz in
conditiile date. Ghidurile si recomandarile acestora ar
trebui sa faciliteze luarea deciziilor medicale in practi-
ca de zi cu zi. Cu toate acestea, decizia finala privind
pacientul apartine medicului responsabil in consultare
cu pacientul sau apartinatorul acestuia.

Un numar important de ghiduri au fost elaborate in
ultimii ani de catre Societatea Europeana de Cardio-
logie (ESC) precum si de catre alte societati si orga-
nizatii. Datorita impactului acestora in practica clinica
au fost stabilite criterii de calitate privind elaborarea
acestor ghiduri pentru a face transparent pentru uti-
lizator intreg procesul decizional. Recomandarile
privind formularea si elaborarea Ghidurilor ESC se
gasesc pe site-ul ESC (https://www.escardio.org/Gui-
delines/Clinical-Practice-Guidelines/Guidelines-de-
velopment/Writing-ESC-Guidelines). Ghidurile ESC
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reprezinta pozitia oficiala a ESC asupra unui anumit
subiect si sunt aduse la zi in mod regulat.

in plus fata de publicarea Ghidurilor de practica
clinica, ESC desfasoara programul international al
registrelor de boli si interventii cardiovasculare (Eur-
Observational Research Programme), esential pentru
evaluarea, procesul diagnostic si terapeutic, utilizarea
resurselor si aderenta la ghiduri. Aceste registre au
rolul de a oferi o mai buna intelegere a practicilor
medicale in Europa si in lume, bazandu-se pe datele
precise culese pe parcursul practicii clinice de rutina.

Mai mult chiar, ESC a elaborat si integrat in acest
document un set de indicatori calitativi (IC) care re-
prezinta uneltele de evaluare a nivelului de implemen-
tare a ghidurilor si pot fi folosite de catre ESC, spita-
le, furnizori de servicii de sanatate si medici pentru a
cuantifica practica clinica precum si pentru a fi folosite
in programele de educatie medicala alaturi de mesa-
jele cheie ale ghidurilor in scopul imbunatatirii calitatii
ingrijirii si rezultatelor clinice.

Membri grupului de lucru au fost selectati de ESC
incluzand membri ai grupurilor de sub-specialitati ai
ESC cu scopul de a reprezenta personalul medical im-
plicat in ingrijirea pacientilor cu aceste patologii, Ex-
perti in domeniu, selectionati, au facut o amanuntita
analiza a datelor publicate referitoare la managemen-
tul unei anumite patologii in concordanta cu politica
Comitetului ESC pentru Ghiduri de Practica (CPG).
O evaluare critica a procedurilor diagnostice si tera-
peutice a fost aplicata, inclusiv aprecierea raportului
risc-beneficiu. Nivelul de evidenta si clasa de reco-
mandare a fiecarei optiuni de management au fost
cantarite conform scalelor predefinite aga cum sunt
subliniate mai jos.

Tabelul I. Clasele de recomandari

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

Expertii care au contribuit la elaborarea ghidului
au furnizat declaratii de interese pentru toate relatiile
care ar putea fi percepute ca un real sau potential
conflict de interese. Declaratiile lor revizuite conform
regulamentelor ESC pot fi consultate pe site-ul socie-
tatii (http://www.escardio.org/ guidelines).

Acest proces asigura transparenta si previne po-
tentialele influente negative in procesele de elaborare
si revizuire. Orice modificare in declaratia de interese
aparuta pe parcursul lucrului la ghiduri a fost notifica-
ta catre ESC si adusa la zi. Grupul de lucru a primit
intregul sprijin financiar numai de la ESC fara nicio
contributie din partea industriei farmaceutice. ESC
CPG supravegheaza si coordoneaza pregatirea noilor
ghiduri. Comitetul este, de asemenea, responsabil de
aprobarea acestor ghiduri. Ghidurile ESC sunt supuse
unui proces extins de revizuire din partea CPG si a
expertilor externi. Dupa revizuirea corespunzatoare
Ghidurile sunt aprobate de catre toti expertii grupu-
lui de lucru. Documentul final este apoi aprobat de
catre CPG pentru publicarea in European Heart Jour-
nal. Ghidurile au fost elaborate dupa luarea atenta in
considerare a datelor stiintifice si medicale disponibile
la momentul datarii lor.

Sarcina elaborarii ghidurilor ESC include si crea-
rea instrumentelor educationale si implementarea
programelor de recomandari incluzand versiunea de
buzunar a ghidului, slide-uri de sumarizare, brosuri cu
mesajele principale, carduri de sumar pentru ne-spe-
cialisti si versiuni electronice pentru aplicatii digitale
(telefoane inteligente etc.). Aceste versiuni sunt abre-
viate si astfel, pentru informatii detaliate, utilizatorii
trebuie sa acceseze textul integral al ghidului, dispo-
nibil gratuit via website ESC si gazduit pe site-ul EH).

Termenii sugerati pentru a fi utilizati

Este recomandat/ este indicat

Ar trebui luat in considerare
Ar putea fi luat in considerare

Clasele de e
recomandare Definitie
Clasa | Dovada si/sau acord general potrivit caruia un anume tratament sau o pro-
cedura este benefica, utila, eficienta.
Clasa Il Dovezi contradictorii si/sau divergenta de opinie asupra utilitatii/eficacitatii unui anumit tratament sau proceduri.
Clasa lla Ponderea dovezilor/opiniilor este in favoarea utilitatii/eficacitatii
Clasa llb Utilitatea/eficacitatea este mai putin stabilita de dovezi/opinii.
Clasa IlI Dovezi sau acord general potrivit caruia un anume tratament sau o proce-

dura nu este utild/eficace, si in anumite situatii, poate fi daunatoare.

Tabelul 2. Nivelele de evidenta

Nivel de evidenta B

Nivel de evidenta C

Date derivate dintr-un singur trial randomizat sau din studii mari non-randomizate

Consensul opiniei expertilor si/sau studii mici, studii retrospective, registre.
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Societatile nationale de cardiologie sunt incurajate sa
sustina, adopte, traduca si implementeze toate ghidu-
rile ESC. Aplicarea programelor este necesara deoa-
rece s-a demonstrat ca evolutia bolii poate fi influen-
tata in mod favorabil prin aplicarea recomandarilor
clinice.

Medicii sunt incurajati sa ia pe deplin in considerare
ghidurile ESC in exercitiul rationamentului clinic si in
stabilirea si aplicarea strategiilor profilactice, diagnos-
tice si terapeutice. Cu toate acestea ghidurile ESC
nu primeaza in niciun fel asupra responsabilitatii pro-
fesionale medicale de a lua deciziile potrivite cores-
punzatoare fiecarei situatii in parte in consultare cu
pacientul sau apartinatorul acestuia, dupa caz. Este,
de asemenea, responsabilitatea medicului de a verifica
reglementarile si regulamentele aplicabile in fiecare
tara in ceea ce priveste utilizarea medicamentelor sau
dispozitivelor medicale la momentul prescriptiei.

2.INTRODUCERE

2.1 De ce avem nevoie de noi ghiduri pentru
managementul malformatiilor congenitale
cardiace la adult?

De la publicarea versiunii precedente a ghidului de
management al bolilor congenitale cardiace la adult
(BCC) in 2010, noi evidente s-au strans privind acest
grup de pacienti, in special in sfera tehnicilor interven-
tionale percutane si a stratificarii riscului in legatura
cu momentul interventiei chirurgicale sau interventi-
onale, cat si a tratamentului medical. Aceasta a facut
ca revizuirea recomandarilor sa devina necesara. De
vreme ce pacientii adulti cu malformatii cardiovascu-
lare congenitale sunt in numar din ce in ce mai mare
si de varste mai inaintate, inclusiv de varsta a treia,
s-a impus schimbarea terminologiei si adoptarea ter-
menului de boala cardiovasculara congenitala la adult
(BCCA) in intregul document, ceea ce este in concor-
danta cu literatura internationala.

2.2 Continutul ghidului

Luarea deciziilor in cazurile de BCCA presupune un
diagnostic precis, stabilirea momentului interventiei,
evaluarea riscului si selectarea celui mai potrivit tip
de interventie. in plus, aspectele particulare ale tra-
tamentului medical in cazurile de tipul insuficientei
cardiace, hipertensiunii pulmonare (HTP) si anticoa-
gularea sunt vizate. Aceste ghiduri concentrate asupra
ACDH sunt orientate catre managementul acestora
si, pentru mai multe detalii in cazul endocarditei, bo-
lilor valvulare izolate si a afectiunilor aortice, fac refe-
rire la ghiduri specifice publicate de catre Societatea
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Europeana de Cardiologie (ESC).

2.3 Noul format al ghidurilor

Noul format al ghidului este adaptat astfel incat sa fa-
ciliteze utilizarea sa in practica clinica si sa intruneasca
cerintele cititorilor concentrandu-se pe recomandari
condensate, clar expuse. La finalul documentului, sec-
tiunea a 5-a propune subiecte de viitoare cercetare
iar sectiunea a 6-a sumarizeaza mesajele cheie. Pentru
mai multe informatii poate fi consultat ESC Textbook
of Cardiovascular Medicine'.

2.4 Cum se foloseste ghidul

Comitetul subliniaza faptul ca mai multi factori de-
termina in ultima instanta cel mai potrivit tratament
individualizat in cadrul unei anumite comunitati. Aces-
ti factori cuprind disponibilitatea echipamentului de
diagnostic, experienta cardiologilor si chirurgilor in
special in domeniul chirurgiei malformatiilor si inter-
ventiilor percutane si, in special, preferintele pacien-
tului bine informat. Mai mult, tinand cont de lipsa da-
telor bazate pe experienta in domeniul BCCA, majo-
ritatea recomandarilor sunt in mare parte rezultatul
consensului expertilor bazat pe studii observationale
prospective si retrospective si pe datele din registre.
Astfel devierile de la recomandarile ghidului pot fi po-
trivite in anumite circumstante clinice.

2.5 Ce e nou in ghidul 2020?
Recomandari revizuite selectionate, noi recomandari
si noi concepte sunt rezumate in Tabelul 3.

3.ASPECTE GENERALE

3.1 Prevalenta malformatiilor cardiace
congenitale la adult

Pana la aceasta data prevalenta malformatiilor cardi-
ace congenitale la nivel mondial este de 9 la 1000 de
nou-niscuti cu variatii geografice substantiale??. In
vreme ce prevalenta defectelor cardiace congenitale
severe este in declin in multe tari vestice/dezvoltate
gratie screening-ului fetal si avortului terapeutic, inci-
denta totala la nivel global creste*. Datoritd evolutiei
tehnologice, medicale si chirurgicale din ultimele de-
cade, peste 90% din copii nascuti cu BCC supravie-
tuiesc acum pana la varsta adultd®’. Ca o consecinta,
prevalenta BCC in comunitate a crescut intrecand cu
mult numarul copiilor cu BCC6. BCC pot fi clasificate
in usoare, moderate sau severe (vezi tabelul 4).

3.2 Organizarea ingrijirii
Cand pacientii cu BCC se apropie de varsta adulta
trebuie transferati serviciilor cardiologice de adulti.
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Tabelul 3. Recomandari revizuite (R), noi recomandari (N) si concepte - selectie.

Aritmii

Nu existau recomandari formale privind aritmiile in editia 2010. Acestea au fost incluse - pentru detalii vezi tabelele din sectiunea

3.4.2 5i 4.10. Sumarul celor mai importante:

o Sublinierea importantei intelegerii cauzei, mecanismului aritmiei si anatomiei malformatiei subiacente

o Sublinierea importantei abordarii multidisciplinare pentru tratamentul optim al aritmiei inaintea sau concomitent cu interventia
chirurgicala sau percutana

e Considerarea ablatiei precoce pe cateter ca alternativa a tratamentului medical pe termen lung pentru TSV sau TV simptomati-
ce daci aceasta este ficuta in centre cu experienta.

e Rezolvarea TV cu origine in tractul de ejectie al VD la pacientii cu TF operata si TV sustinuta inaintea reinterventiei chirurgica-
le sau percutane pe TEVD, tinand cont ca aceste interventii pot face inaccesibil substratul anatomic al aritmiei

e Recunoasterea asocierii intre bradicardie si TRIA si beneficiul potential al implantarii unui pacemaker

Sindromul Eisenmenger/Hipertensiunea arteriala pulmonara

N
N
N

Subliniaza importanta strategiei terapiei secventiale La pacientii cu sindrom Eisenmenger si reducerea capacitatii de efort

in HTAP din sindromul Eisenmenger si utilizarea (TM6M <450 m) trebuie considerata initial strategia de monoterapie cu

TM6M pentru decizia de a initia terapia. antagonist de receptor de endotelind urmata de terapie combinata in
absenta raspunsului favorabil.

Leziuni cu sunt

N
N/R

Ajustarea recomandarilor de inchidere a suntului (cand Qp/Qs >1,5) in functie de RVP calculata

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

A se lua in considerare varsta inaintata la decizia de
inchidere chirurgicald a DSA.

Inchiderea interventionali a DSV a devenit o alterna-  Inchiderea interventionali a DSV a devenit o alternativa in special in caz
tiva la cea chirurgicala la anumiti pacienti, in special in  de DSV rezidual, DSV greu accesibil chirurgical si DSV muscular cu locali-
caz de DSV rezidual zare centrala in sept.

Specifica cerintele pentru un chirurg cardiovascular
de boli congenitale pentru inchiderea unui CAVC
incomplet.

Specifica prezenta fibrilatiei atriale saua HTP ca La pacientii asimptomatici, cu regurgitatie severa a valvei AV stingi, func-

cerinta pentru repararea valvulara in CAVC tie VS pastrata (DESVS <45 mm si/sau FEVS >60%), probabilitate mare de
reparare cu succes a valvei si risc chirurgical mic, interventia ar trebui lua-
ta in considerare in prezenta fibrilatiei atriale sau PAP sistolica >50 mmHg

Specifica optiunile inchiderii fenestrate a DSA

Include desaturarea la efort ca o contraindicatie a
inchiderii DSA, DSV, CAVC sau PCA.

Obstructiile tractului de ejectie a ventriculului sting si afectiuni ale aortei

Creste clasa de recomandare de la lla la | in stenoza
aortica cu flux scazut si gradient mic pentru inter-
ventie

Scade pragul gradientului mediu indicat pentru inter-
ventia in OTEVS de la 50 la 40 mmHg.
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R Include nivelul BNP si PAP crescuta in criteriile de Interventia ar trebui luata in considerare la pacientii asimptomatici cu FE
indicatie a interventiei in stenoza aortica valvulara normala si test de efort normal (vezi sectiunea 4.5.1) daca riscul chirurgical

este mic si una din urmatoarele situatii este prezenta:
e BNP semnificativ crescut (>3 ori valoarea normala pentru varsta si sex)
confirmata prin evaludri repetate si fara alta explicatie,
e HTP severa (PAP sistolica in repaus >60 mmHg confirmata invaziv) fara
alta explicatie
Confirmarea gradientilor presionali prin masuratori
invazive si preferinta pentru stentare in coarctatie si
restenozarea coarctatiei cand este tehnic posibil

Tratamentul coarctatiei ar trebui luat in considerare la pacientii normotensivi cu gradient crescut masurat non-invaziv intre mem-
brele superioare si inferioare, confirmat invaziv (peak-to-peak 220 mmHg), de preferat interventional (stentare) cand este tehnic
posibil

Interventia chirurgicald ar trebui luata in considerare la pacientii cu mutatii TGFBRI sau TGFBR2 (inclusiv sindromul Loeys-Dietz)
care au afectare a radacinii aortice si diametrul maxim la nivelul sinusurilor 245 mm

In sindromul Turner chirurgia electiva pentru anevrismul radacinii aortice si/sau aorta ascendenta ar trebui luatd in considerare la
pacientele de peste 16 ani cu diametrul aortei ascendente indexat >25 mm/m? si factori de risc pentru disectia de aorta

Obstructia tractului de ejectie a ventriculului drept/Tetralogia Fallot/Boala Ebstein

Ajusteaza recomandarile interventiei chirurgicale in
OTEVD in functie de simptomatologie

Include preferinta pentru implantarea interventionala
a valvei pulmonare in Tetralogia Fallot

Specifici dilatarea VD in cazul inlocuirii valvei pulmo-  inlocuirea valvei pulmonare ar trebui luati in considerare la pacientii

nare pentru TF si pentru Conductul TEVD asimptomatici cu RP severi si/sau OTEVD in prezenta dilatarii progresive
a VD cu VTSVDi 280 ml/m? si/sau VTDVDi 2160 ml/m? si/sau progresia
RT pana la cel putin moderata

in cazul prezentei DSA in boala Ebstein se adauga in cazul emboliei sistemice documentate probabil prin mecanism de
precautia legata de cresterea presiunii in AD sau embolism paradoxal inchiderea izolata cu dispozitiva DSA/FOP ar trebui
scaderea debitului cardiac luata in considerare dar necesita evaluarea atenta inaintea interventiei

pentru excluderea diminuarii debitului cardiac sau a cresterii presiunii in

I>
O

Transpozitia vaselor mari

404

Retrogradarea nivelului de recomandare pentru La pacientii cu regurgitatie severa a valvei AV sistemice (tricuspide) fara
repararea valvei AV in TVM/switch atrial de la | lalla  disfunctie sistolica semnificativa (FE >40%) repararea sau inlocuirea valvei
la pacientii simptomatici ar trebui luatd in considerare indiferent de simptome.

La pacientii cu TVM/switch atrial care necesita im- La pacientii cu scurgeri de baffle care necesita un PM/ICD inchiderea de-
plantare de PM/ICD: atentie la scurgerile de baffle. fectului de baffle ar trebui luaté in considerare, cand este posibild tehnic,

nainte de inserarea electrozilor transvenosi.

La pacientii cu TVM ca pacingul biventricular ar trebui luat in considerare in caz de bloc AV complet sau >40% necesar de pacing
ventricular
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R Se revizuiesc indicatiile pentru inlocuirea VT in
TVMca in functie de simptome si functia ventriculului
sistemic. (Cresterea nivelului de recomandare pentru

La pacientii asimptomatici cu RT severa si dilatatie progresiva a VD
pacientii cu TVMca simptomatici de la lla la I)

sistemic si/sau functie sistolica a VD sistemic putin afectata (EF >40%)
nlocuirea VT ar trebui luata in considerare

R Reparatia anatomica (switch atrial i arterial) pentru
TVMca a fost eliminata din recomandari

Cord univentricular
N

Circulatie de tip Fontan

Z Z Z

N La pacientii cu aritmii ar trebui luata in considerare o abordare proactiva cu evaluarea EF si terapie de ablatie (acolo unde este
cazul).
N Explorarea imagistica hepatica regulata (ecografic, CT, RMN) ar trebui luatd in considerare.

z

Anomalii ale arterelor coronare
N

A) Emergenta unei artere coronare din artera pulmonara (ACAPA)

N La paciengi cu ALCAPA se recomandi intervengia chirurgicals.
N La paciensi cu ARCAPA gisimptome atrbuibile origini anormale a coronarei se recomand intervengi chirurgical.
N Interventia chirurgicald ar trebui luata in considerarea la pacientii asimptomatici cu ARCAPA si disfunctie ventriculara sau ische-

mie miocardica atribuibila originii anormale a coronarei.

B) Emergenta anormala aortica a unei artere coronare (AAOCA)

i _

N Interventia chirurgicala ar trebui luata in considerare la pacientii cu AAOCA (stdnga sau dreapti) si ischemie miocardica docu-
mentata.

N Interventia chirurgicald ar trebui luata in considerare la pacientii asimptomatici cu AAOLCA (stanga sau dreapta) fara ischemie
miocardica documentata dar cu anatomie asociata cu risc crescut.

N

z

|

concepte
Denumirea (BCCA) - boala cardiovasculara congenitald la adult.
Clasificarea n functie de complexitatea afectiunii.
Cerintele de personal pentru centrele specializate (centre-expert) BCCA.
Cresterea rolului biomarkerilor in urmarirea BCCA.
Recomandari specifice si detaliate pentru managementul aritmiilor.

Recomandari revizuite si mai specifice pentru tratamentul HTAP.
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Recomandari pentru utilizarea anticoagulantelor.

Considerarea imbatranirii si a planificarii ingrijirii din timp.

Categorii de sarcini cu risc in concordanta cu ghidurile de sarcina.

Extinderea capitolului destinat Sd. Marfan la aortopatii (si includerea HTAD, Sd. Turner si bolii valvei aortice bicuspide).
Cresterea rolului cateterismului interventional in BCCA.

TM6M - Testul de mers de 6 minute, AAOCA - Originea aortica anormala a unei artere coronare, AAOLCA - Originea aorticd anormala a arterei coronare stangi, ACAPA - Originea
pulmonara anormala a unei artere coronare, BCCA - Boali cardiovasculari congenitala la adult, FA - Fibrilatie atriald, ALCAPA - Originea pulmonara anormalé a arterei coronare stangi,

RA - Regurgitare aorticd, ARCAPA-Originea pulmonara anormala a arterei coronare drepte, SA - Stenozi aortica, DSA - Defect septal atrial, AV — Atrioventricular, AVAi - Aria valvei aortice
indexatd, CAVC — Canal atrioventricular comun, CCT - Computer Tomograf cardiovascular, TVMca - Transpozitia vaselor mari corectati anatomic, BCC - Boald cardiaca congenitala, CMR

- Rezonanta magnetica cardiovasculara, CoA - Coarctatie de aorta, FE - Fractie de ejectie, EF — Electrofiziologie, HTAD — boali erediatra a aortei toracice, ICD - Defibrilator implantabil,
VCI - Vena cava inferioara, AS - Atriul sting, S-D - Stinga — dreapta, VS - Ventricul sting, FEVS - Fractie de ejectie a ventriculului sting, DTSVS - Diametrul telesistolic al ventriculului stang,
TEVS - Tractul de ejectie al ventriculului sting, OTEVS - Obstructie a tractului de ejectie al ventriculului stang, AP - Artera pulmonara, HTAP - Hipertensiune arteriala pulmonara, PAP

- Presiune arteriald pulmonara, PCA - Canal arterial persistent, FOP - Foramen ovale patent, HTP - Hipertensiune pulmonard, PM — Pacemaker, RP - Regurgitare pulmonari, BVP - Boald
vasculara pulmonara, RVP - Rezistenta vasculara pulonara, VPRep - inlocuirea valvei pulmonare, Qp:Qs - Raport al debitului pulmonar/sistemic, AD - Atriul drept, D-S - Dreapta — stinga,
rTF - Tetralogie Fallot reparata, VD - Ventricul drept, VTDVDi - Volum telediastolic indexat al ventriculului drept, FEVD - Fractie de ejectie a ventriculului drept, VDVSi - Volum telesistolic
indexat al ventriculului drept, HVD - Hipertrofie ventriculara dreaptd, TEVD - Tract de ejectie al ventriculului drept, OTEVD - Obstructie a tractului de ejectie al ventriculului drept, PSVD -
Presiune sistolica in ventriculul drept, VCS - Vena cava superioara, TVM - Transpozitia vaselor mari, TF - Tetralogie Fallot, TPVI - Implantarea valvei pulmonare transcateter, RT - Regurgitare

tricuspidiand, VT - Valva tricuspida, CUV - Cord univentricular, DSV - Defect septal ventricular, WU - Unitati Wood.

Acest transfer ar trebui precedat de o faza de tran-
zitie pregatitoare care sa continue dupa varsta de
I8 ani in functie de nevoile pacientului. Organizatii
speciale de asistenta medicala si programe de trai-
ning sunt necesare pentru a intruni nevoile acestor
pacienti’. Este important deoarece ingrijirea acestora
este un proces intins pe toata durata vietii lor (Figu-
ra ). Grupul de lucru ESC a publicat recomandarile
sale privind organizarea asistentei si pregatirea in sub-
specialitatea BCCA in Europa®. Aceste recomandari
se refera la Ghidul ESC anterior’ si clasifica asistenta
in trei niveluri: (i) pacienti care necesita asistenta ex-
clusiv intr-un centru expert, (ii) pacienti pentru care
asistenta poate fi partajata cu un serviciu de cardio-
logie de adulti corespunzatoare si (iii) pacienti ce pot
fi ingrijiti in centre nespecializate (cu acces la centre
specializate la nevoie). Nevoile de personal propuse
pentru centrele expert se regasesc in Tabelul 5.

Complexitatea defectului cardiac nu ar trebui sa
fie singurul criteriu de admitere a pacientilor la un
anumit nivel de ingrijire. Desi pacientii cu defecte
complexe pot fi usor admisi la un nivel inalt de in-
grijire, chiar si defectele anatomice simple pot nece-
sita ingrijiri specializate Tn anumite circumstante [de
exemplu: defect septal atrial (DSA) cu hipertensiune
pulmonara (HTP)]. Asadar, este recomandat ca toti
pacientii BCCA sa fie vazuti macar o data intr-un
centru expert, permitand specialistilor in domeniu sa
determine nivelul potrivit de ingrijire si intervalul de
urmarire pentru fiecare pacient in parte.® Retele de
centre expert cu ingrijiri generale ale adultilor ar tre-
bui formate pentru fiecare zona de arondare. Odata
cu cresterea populatiei adulte cu BCC, multi pacienti
se vor prezenta initial la cardiologul general pentru
afectiuni acute precum aritmii, insuficienta cardiaca

406

sau endocarditi. In astfel de cazuri, cardiologul gene-
ral nu ar trebui sa intarzie tratamentul pentru pacien-
tii instabili hemodinamic dar ar trebui sa ia legatura
imediat cu centrul pacientului pentru BCCA, pentru a
discuta strategii potrivite de management sau transfe-
rul pacientului. O atentie speciala este necesara pen-
tru pacientii cu corectie Fontan care se prezinta cu
aritmii, precum aritmii supraventriculare, care nu sunt
bine tolerate. Recomandari detaliate pentru ingrijirea
in urgenta a BCCA vor urma intr-o lucrare viitoare.

Transferul adolescentilor in centre BCCA este vital
cand se apropie de maturitate, fara pauze in ingriji-
re si tratament, si ar trebui precedat de o faza de
tranzitie preparatorie in care sa dispuna de suportul
necesar si care sa continue si in inceputul etapei de
adult, conform nevoilor pacientilor.'® Tranzitia nece-
sitd o organizare speciald a asistentei medicale.'®"
Este recomandat ca centrele specializate in BCCA
(centre expert) sa aiba echipe care includ asistente
specializate, psihologi si asistenti sociali, dat fiind fap-
tul ca anxietatea, depresia sau dificultatile in a face
fata problemei medicale sunt bine cunoscute in ran-
dul pacientilor adulti cu BCC."? De asemenea, acestia
joaca si un rol important in procesul de tranzitie, ocu-
pandu-se de pacienti in perioada intermediara dupa
transferul de la cardiologie pediatrica. Aspectele care
trebuie abordate de specialistii in sanatate includ sa-
natatea mentald, bundstarea fizica si calitatea vietii.'>"?
In BCCA, planificarea ingrijirii in avans si strategiile
legate de sfarsitul vietii necesita, de asemenea, suport
din partea unui expert.

3.3 Protocolul diagnostic

Pe langa o evaluare clinica temeinica, istoricul medical,
care include informatii detaliate despre operatii pali-
ative sau reparative si despre interventii prin catete-
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Tabelul 4. Clasificarea bolilor cardiovasculare congenitale in functie de complexitate

USOARE:
o Afectarea congenitala izolata a valvei aortice si bicuspidia aortica.

DSA, DSV sau PCA izolate, mici.

sau PAP marite.

Afectarea congenitala izolata a valvei mitrale (cu exceptia valvei in parasuta si a cleftului foitei).
Stenoza pulmonara usoara, izolata (infundibulara, valvulara, supravalvulara).

DSA tip OS reparat, defectul de tip sinus venos, DSV sau PCA, fara flux rezidual sau sechele de tipul cavitatilor marite, disfunctiei ventriculare

MODERATE: (Reparate sau nu acolo unde nu este specificat, in ordine alfabetica)

Anevrismul/fistula sinusului Valsalva.

Boala Ebstein.

Coarctatia de aorta.

Drenajul venos pulmonar anormal (total sau partial).
Defectul atrial de tip sinus venos.

Originea anormala a unei artere coronare din artera pulmonara.
Originea anormala a unei artere coronare din sinusul opus.

Sindrom Marfan si HTAD asociata, Sindrom Turner.
Stenoza aortica (subvalvulara sau supravalvulara).

Stenoza pulmonara periferica.

Tetralogia Fallot — reparata.

Transpozitia vaselor mari dupa interventia de switch arterial.
Ventriculul drept dublu cameral.

PCA moderat sau larg nereparat (exclusiv boala vasculara pulmonara).

DSA tip OS moderat sau mare nereparat (exclusiv boala vasculara pulmonara).

Canalul atrioventricular comun (partial sau complet) inclusiv DSA tip OP (exclusiv boala vasculara pulmonara).

Stenoza pulmonara (infundibulara, valvulara, supravalvulard) moderata sau severa.

DSV cu anomalii asociate (exclusiv boald vasculara pulmonara) si/sau sunt moderat sau mai mare.

SEVERE: (Reparate sau nu acolo unde nu este specificat, in ordine alfabetica)
o Alte anomalii complexe ale conexiunilor AV sau ventriculo-arteriale (ex.: cord ,,criss-cross”, heterotaxii, inversiuni ventriculare).

Arcul aortic intrerupt.
Atrezia pulmonara (toate formele).
Circulatia de tip Fontan.

alta anomalie cu ventricul unic functional)

Orice BCC cianotica (nereparata sau paliata).

Transpozitia vaselor mari (exceptand pacientii dupa switch arterial).
Trunchiul arterial comun.

Ventriculul cu cale dubla de iesire.

Cordul univentricular (inclusiv ventriculul drept/stang cu dubla intrare, atrezia mitrala/tricuspidiand, sindromul cordului stang hipoplazic, orice

Orice BCC (reparata sau nu) asociata cu boala vasculara pulmonara (inclusiv Sd. Eisenmenger).

DSA - defect septal atrial; tip OP — tip ostium primum; tip OS — tip ostium secundum; AV - atrioventricular; CAVC - canal atrioventricular comun; BCC — boald congenitald cardiaca; HTAD —
boald ereditara a aortei toracice; VS — ventricul sting; AP — artera pulmonara; PAP — presiune arteriald pulmonara; PCA — canal arterial persistent; DSV - defect septal ventricular.

rism, este o parte importanta in prelucrarea diagnos-
ticului pacientilor BCCA. Scopul analizei istoricului
pacientului este de a evalua simptome din trecut sau
din prezent, dar si de a cauta evenimente intercurente
si schimbari in medicatie. Cele mai frecvente simpto-
me BCCA sunt intoleranta la efort fizic si palpitatii-
le. Capacitatea fizica autoestimata se coreleaza slab
cu masurarea obiectiva a capacitatii de efort.'* Astfel,
testul de efort cardiopulmonar (TCPE) a devenit im-
portant in masurarea obiectiva a intolerantei la efort
pentru pacientii asimptomatici si simptomatici. in plus,
pacientul ar trebui sa fie chestionat cu privire la stilul
sau de viata pentru a detecta schimbari progresive in
activitatea zilnica, cu scopul de a limita subiectivitatea
analizei simptomelor. La pacientii simptomatici, cauze
alternative, cum ar fi anemia, depresia, cresterea in

greutate si pierderea conditiei fizice, pe langa defectul
congenital si sechelele sau reziduurile acestuia, trebu-
ie retinute si excluse in continuare, daca este necesar.

Examinarea clinica joaca un rol major si include
evaluarea atenta a oricaror modificari ale caracteris-
ticilor auscultatorii, tensiunii arteriale sau aparitiei
semnelor de insuficientd cardiaca. O electrocardio-
grama (ECG) si pulsoximetria sunt efectuate in mod
curent in paralel cu examinarea clinica. O radiografie
toracica ofera informatii despre modificarile dimensi-
unii si configuratiei inimii, precum si despre vascula-
rizatia pulmonara. Imagistica neinvaziva este efectu-
ata de rutina cu ajutorul ecocardiografie transtora-
cica (ETT), ecocardiografie transesofagiana (ETE) si
imagistica prin rezonanta magnetica cardiovasculara
(CMR) acolo unde este indicata. in acest sens pacientii
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Boala congenitala cardiaca — Afectiune cronica pe viata
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Figura I. llustratie centrala. Boala congenitala cardiaca este o afectiune pe viata.
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Tabelul 5. Necesarul de personal din centrele expert
BCCA*

N Numar

Disciplina
necesar

Cardiolog pediatru/de adulti cu certificare BCCA 22
Specialist in imagistica BCCA (certificat in ETT/ETE, >
CMR, CCT) B
Cardiolog interventionist de boli congenitale 22
Chirurg BCC 22
Anestezist experimentat si cu expertiza BCC 22
Asistent specialist (daca ordinul national al asistenti- >
lor permite specializarea) B
Electrofiziolog cu experienta in BCC (tehnica inva- |
Ziva) B
Expert in boala vasculara pulmonara =|
Genetician clinician 2|
Psiholog 2|
Asistent social 2|

Echipa de ingrijiri paliative
BCCA = boala congenitald cardiovasculari la adult; BCC = boald congenitala
cardiovasculard; CMR = rezonanti magnetica cardiaca; CCT = CT cardiovascular; ETE =

ecocardiografie transesofagiand; ETT = ecocardiografie transtoracica.
*Modificat dupa Baumgartner et al.®

cu BCC ar trebui sa beneficieze in mod particular de
stimulatoare cardiace si defibrilatoare compatibile cu
rezonanta magnetica.

Ecocardiografia este superioara CMR in estimarea
gradientilor de presiune si presiunii arteriale pulmo-
nare (PAP) precum si in detectarea structurilor mici,
foarte mobile, cum ar fi vegetatiile. CMR este ideala
pentru cuantificarea exacta a volumelor ventriculare,
a fractiei de ejectie (FE), a regurgitatiei valvulare,” a
calculului fluxului sanguin pulmonar si sistemic si a
evaluarii fibrozei miocardice. Tomografia computeri-
zata cardiovasculara (CCT), cu scanere moderne cu
sursa unica sau dubla, poate fi efectuata in protocoale
cu doza redusa si poate fi necesara pentru indicatii
speciale, asa cum este indicat in Tabelul 6. Colabo-
rarea interdisciplinara a expertilor este importanta:
expertii Tn imagistica BCC trebuie sa raspunda la
feedback-ul chirurgilor, interventionistilor si electro-
fiziologilor, pentru a optimiza contributia imagistica la
ingrijire, dar si sa conlucreze unii cu altii pentru a spo-
ri utilizarea adecvata a imagisticii. Imagistica avansata
este cel mai bine rezervata atunci evaluarii pacientilor
in centrele de specialitate decat repetata.

Ecocardiografia, CMR si CCT necesita personal cu
experienta atat in BCC cat si in imagistica, fapt care
are implicatii in ceea ce priveste training-ul si resur-
sele. In cadrul Societdtii Europene de Cardiologie (ESC),
acest lucru este recunoscut printr-un examen de

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

Tabelul 6. Indicatii pentru explorarea prin RMN cardiac
la pacientii cu BCCA

Indicatii pentru CMR la pacientii cu BCCA

e Cuantificarea volumelor VD, FE (inclusiv VD subpulmonar, VD
sistemic si ventricul unic).

o Evaluarea OTEVD si conductelor VD-PA.

o Cuantificarea regurgitatiei pulmonare.

e Evaluarea AP (stenoze, anevrisme) si aortei (anevrisme, disectie,
coarctatie - CCT ar putea fi superioara)

e Evaluarea venelor sistemice si pulmonare (anomalii de conectare,
obstructie, ACAPA pre-procedural, etc.).

o Colaterale si malformatii arterio-venoase (CCT ar putea fi superi-
oara).

e Anomalii coronariene si BCI (CCT este superioara pentru traiec-

tul intra-mural, ostium tip fanta, emergenta in unghi ascutit, punti

miocardice sau evaluarea placilor de aterom).

Detectia si cuantificarea ischemiei miocardice prin CMR de stres.

Evaluarea maselor intra- sau extra-cardiace.

Cuantificarea maselor ventriculare (VS sau VD).

Detectia si cuantificarea fibrozei miocardice/cicatricilor (amplifica-

re cu gadolinium, mapare TI) structura tisulara (fibroza, grasime,

fier, etc.).

o Cuantificarea fluxului sistemic si pulmonar pentru calculul Qp:Qs.

e Masurarea distributiei perfuziei intre plamanul stang si drept.

e Masurarea fluxului sangvin pulmonar la pacientii cu multiple surse
de aport sangvin (ex: colaterale aorto-pulmonare majore).

certificare al Asociatiei Europene de Imagistica Car-
diovasculara (EACVI), separat de ETT, ETE si CMR
standard si specific pentru BCC.

3.3.1 Ecocardiografia
Ecocardiografia ramane modalitatea imagistica de pri-
ma linie.'"® Ecocardiografia M-mode, bidimensionala si
tridimensionala (3D) sunt toate utilizate pentru ima-
gistica, in timp ce Doppler-ul tisular si deformarea te-
sutului, in special deformarea longitudinala si rata de
deformare (longitudinal strain si strain rate), incep sa
devind parti integrante ale evaluarii functionale."”

Ecocardiografia ofera informatii despre anatomia
cardiaca, situs (inclusiv orientarea si pozitia inimii),
conexiunea atriilor si ventriculelor, valvelor cardiace
si conexiunea ventriculelor cu arterele mari. Pentru
evaluarea morfologiei si functiei valvelor cardiace,
ETT si, daca este necesar, ETE (in zilele noastre ade-
sea combinate cu ecocardiografia 3D), este modali-
tatea imagistica preferata. Acest lucru este valabil si
pentru leziunile cu sunt, cum ar fi DSA sau defectele
septale ventriculare (DSV): ecocardiografia 3D per-
mite o vizualizare «en facey, care poate fi utila in eva-
luarea dimensiunii si formei unui defect si a relatiei
sale cu structurile inconjuratoare.

Dimensiunea ventriculara, forma, volumul si FE pot
fi masurate si calculate cu ETT. Semnele de suprain-
carcare volumica, in cazul unui sunt sau a unei regur-
gitatii valvulare, sau a supraincarcarii presionale, sunt
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detectate de o ETT de buna calitate. Chiar si tehnicile
mai vechi care utilizeaza modul M pentru a masura ex-
cursia planului anular tricuspidian in sistola si excursia
planului anular mitral in sistola sunt inca valabile, in
special in urmarirea longitudinala. Pentru functia sis-
tolica a ventriculului stang (VS), ecocardiografia 3D,
imagistica Doppler tisular si imagistica cu deformare
bidimensionala s-au dovedit a fi instrumente robuste
si merita sa fie integrate in practica clinica. Chiar si
luand in considerare tehnici mai noi, ecocardiografia
pastreaza un rol cheie in evaluarea longitudinala de
urmarire a functiei sistolice a unui ventricul drept sau
unic, desi pentru masuratori mai precise este adesea
necesara imagistica suplimentara sub forma de CMR.

3.3.2 Imagistica prin rezonantd magnetica

cardiovascularda (CMR)

CMR a devenit o facilitate esentiala in unitatea spe-
cializata. Permite reconstructia anatomica 3D, care
nu este restrictionata de dimensiunea corpului sau
de ferestrele acustice si are o imbunatatire rapida a
rezolutiei spatiale si temporale.® CMR necesitd un
ritm cardiac regulat pentru o calitate optima a imagi-
nii, cu toate acestea, studiile diagnostice de CMR sunt
adesea realizabile chiar si la pacientii cu ritm cardiac
neregulat [ectopie frecventa sau fibrilatie atriala (FA)]
si artefacte metalice. CMR este metoda imagistica de
top pentru cuantificarea volumelor. Poate fi o alterna-
tiva atunci cand ecocardiografia nu poate fi obtinuta
la o calitate optima sau utilizata ca o a doua metoda
atunci cand masuratorile ecocardiografiei sunt ambi-
gue. Mai mult, lipsa radiatiei face un instrument util
atunci cand sunt necesare evaluari in serie (de exem-
plu, pentru monitorizarea dimensiunilor aortice).
CMR permite calcularea fluxului sanguin sistemic si
pulmonar la pacientii cu multiple surse de alimentare
cu sange si a rezistentei vasculare pulmonare (RVP) in
combinatie cu cateterizarea invaziva. Caracterizarea
tesuturilor pentru fibroza miocardica este o capacita-
te unica a CMR. CMR cu contrast de gadoliniu pentru
fibroza focala si imagistica de cartografiere Tl pentru
fibroza interstitiala se aplica din ce in ce mai mult in
BCCA pentru valoarea lor potentiala de diagnostic si
prognostic. Cu toate acestea, sunt in curs de desfasu-
rare studii specifice leziunilor BCC pentru a determi-
na daca prezic supravietuirea.

Pentru a atenua riscul scazut de fibroza sistemica
nefrogena, contrastul cu gadoliniu trebuie evitat la pa-
cientii cu o rata de filtrare glomerulara scazuta (<30
ml/min/1,73 m?). Prin urmare, se recomanda verifica-
rea nivelului de creatinina inainte de CMR. Chiar daca
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nu s-au vazut inca repercusiuni clinice, depozitele pe
termen lung ale gadoliniului la nivelul creierului - indi-
ferent de functia renald - au ridicat ingrijorari cu pri-
vire la dozele cumulative pe viata la pacientii cu BCC
care trec prin CMR in serie de la o varsta frageda.
Prin urmare, este de preferat ca gadoliniu sa fie ad-
ministrat selectiv in centre specializate utilizind un
contrast macrociclic de gadoliniu, mai degraba decit
un contrast liniar de gadoliniu chelat, care prezinta
un risc scazut la cea mai mica doza pentru a obtine
imbunidtatirea imaginii."”

Adultii cu CMD care au pacemakere (PM) con-
ventionale si defibrilatoare (ICD) fi supusi examinarii
CMR conform instructiunilor, acolo unde asistenta
locald este disponibila.?

CMR 3D poate fi integrata in procedurile de elec-
trofiziologie (EF) pentru a le ghida. Reconstructiile cu
CCT 3D si reconstructiile cu CMR pot fi, de aseme-
nea, utilizate pentru exersarea in realitate virtuala a
interventiilor sau pentru planificarea din imprimari
3D specifice pacientului.

Indicatiile pentru CMR sunt notate in Tabelul 6.

3.3.3 Tomografia computerizatd

cardiovasculara

CCT are rezolutie spatiala inalta si timp de achizi-
tie scurt; este deosebit de relevanta pentru imagistica
vaselor mari, a arterelor coronare si a arterelor co-
laterale si pentru bolile pulmonare parenchimatoase
(Tabelul 6). in multe institutii, CCT este modalitatea
de imagistica preferata in planificarea implantarii val-
vei transcateter. Marimea si functia ventriculara pot
fi evaluate, cu rezolutie temporala inferioara in com-
paratie cu CMR, de obicei cu o doza crescuta de ra-
diatii si, prin urmare, nu este utilizata in serie pentru
aceasta indicatie. Progresele rapide din ultimul timp
au redus substantial cantitatea de expunere la radiatii,
atingand <5 mSv pentru o angiograma coronariana,
pulmonara si aortica combinata cu CCT. Pentru pa-
cientii BCCA, acest lucru a facut ca CCT sa fie mai
atractiva pentru indicatii specifice, cum ar fi evalua-
rea, in special pentru patologia arterelor coronare si
evaluarea detaliati a colateralelor.”

CCT este deosebit de utila in situatii de urgenta,
inclusiv disectie, embolie pulmonara si abces paraval-
vular in cadrul endocarditei, unde poate avea avantaje
fata de ecocardiografie si CMR datorita faptului ca
este mai putin sensibila la artefactele valvei protetice.

La pacientii cu valve protetice (in situ >3 luni), to-
mografia cu emisie de pozitroni cu fluor-18-fluorode-
oxiglucoza/tomografia computerizata este utila pen-
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tru diagnosticarea precoce a inflamatiei si infectiei la
locul valvei si, de asemenea, pentru identificarea in-
fectiei in localizarile secundare.?

3.3.4 Testul cardiopulmonar de efort (TCPE)

Testarea formala a capacitatii de efort are un rol
important pentru populatia cu BCC, in care calitatea
vietii si capacitatea functionala sunt parametri cheie ai
succesului interventiei. TCPE, inclusiv evaluarea capa-
citatii obiective de efort (consumul maxim de oxigen),
a eficientei ventilatorii [panta ventilatie raportata la
dioxidul de carbon (VE / VCO,)], a raspunsului cro-
notrop si a tensiunii arteriale, precum si a aritmiei si
desaturarii induse de efort, ofera o evaluarea mai lar-
ga a capacitatii functionale si a capacitatii fizice si se
coreleaza cu morbiditatea si mortalitatea la pacientii
BCCA.2 Testele de efort in dinamica trebuie, prin ur-
mare, sa faca parte din protocoalele de urmarire pe
termen lung. Acestea joaca un rol important in mo-
mentul interventiilor si reinterventiilor. TCPE este,
de asemenea, un instrument util pentru recomanda-
rea intensitatii activitatii fizice in baza unui program
individualizat de exerecitii fizice.* Testul de mers 6 mi-
nute (TM6M) este un alt test simplu pentru cuantifi-
carea capacitatii de exercitiu; se coreleaza cu evolutia
pacientilor cu HTAP.

3.3.5 Cateterismul cardiac

Cateterismul cardiac este rezervat in principal pen-
tru solutionarea neclaritatilor anatomice si fiziologice
specifice sau pentru interventie. Indicatiile includ eva-
luarea RVP, a functiei diastolice ventriculare (incluzand
fiziologia constrictiva si restrictiva), gradientii de pre-
siune, cuantificarea suntului, angiografia coronariana
si evaluarea vaselor extracardiace, cum ar fi arterele
colaterale pulmonare aortice, atunci cand evaluarea
neinvaziva este incerta.

in leziunile cu sunt, cu semne ecocardiografice
Doppler de HTP, cateterizarea, inclusiv testarea vaso-
reactivitatii, ramane esentiala in decizia de inchidere
a suntului. Oxidul azotic inhalator este cel mai utilizat
agent in acest scop. Estimarea RVP in leziunile cu sunt
necesita un calcul precis al fluxului pulmonar folosind
principiul Fick. Aceasta metoda cu consum de oxigen
masurat permite cuantificarea cea mai precisa a debi-
tului cardiac.

Inainte de interventia chirurgicala, vizualizarea ar-
terei coronare trebuie efectuata (prin CCT sau angi-
ografie coronariana invaziva) la barbati >40 de ani, la
femeile aflate in postmenopauza si la pacientii simpto-
matici sau cu unul sau mai multi factori de risc pentru
boala coronariana (BCl).?

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

3.3.6 Biomarkeri

S-a constatat ca diferite clase de biomarkeri sunt
asociate cu evenimente nefavorabile in populatia cu
BCC, inclusiv neurohormoni si markeri de leziuni mi-
ocardice (troponine cu sensibilitate ridicata) sau in-
flamatii (proteina C reactiva cu sensibilitate ridicata).
Dintre neurohormoni, peptidele natriuretice [pepti-
dul natriuretic de tip B (BNP) si N-terminal-pro-BNP
(NT-pro-BNP)] sunt cel mai bine studiate la pacientii
cu BCCA. Acestea aduc informatii prognostice im-
portante, dar sunt mai putin utile pentru a diagnostica
insuficienta cardiaca in diferite leziuni cardiace datori-
ta variabilitatii limitate in functie de defectul de baza
si de tipul de reparatie.?® Acestea sunt cele mai utile la
pacientii cu circulatie biventriculara si mai putin utile
la pacientii cu circulatie Fontan.?” Testarea in dinamica
a peptidelor natriuretice joaca un rol in identificarea
pacientilor cu risc de evenimente nefavorabile. De re-
marcat, peptidele natriuretice pot fi crescute in bolile
cardiace cianotice pur si simplu datorita secretiei de
peptide indusa de hipoxie.?®

3.4 Consideratii terapeutice

3.4.1 Insuficienta Cardiaca

Dezvoltarea insuficientei cardiace este o proble-
ma comuna care afecteaza 20-50% dintre pacientii cu
BCCA si este principala cauza de deces.” Incidenta
este in crestere si este probabil subestimata. Deoa-
rece semnele si simptomele latente ale insuficientei
cardiace pot aparea frecvent, pacientii cu risc crescut
de a dezvolta insuficienta cardiaca necesita urmarire
sistematica si screening diagnostic.’® Orice anomalii
hemodinamice, inclusiv aritmii, care pot provoca insu-
ficienta cardiaca, care pot fi gestionate prin metode in-
terventionale sau chirurgicale trebuie excluse si, daca
este posibil, tratate mai intai. In absenta unor ghiduri
specifice, practicienii BCCA respecta recomandarile
actuale pentru tratamentul medical atat pentru insufi-
cienta cardiaca, cat si pentru comorbiditatile frecven-
te legate de insuficienta cardiaca, cum ar fi diabetul
zaharat, FA, apneea in somn de tip central, deficitul
de fier si ca§exia.3' Cu toate acestea, deoarece fizio-
patologia disfunctiei cardiorespiratorii este adesea di-
ferita de insuficienta circulatorie la pacientii cu boli
cardiace non-congenitale (dobandite), extrapolarea
rezultatelor din studiile publicate de insuficienta car-
diaca la pacientii BCCA este inadecvata, in special la
pacientii cu ventricul drept (VD) sistemic, un ventricul
subpulmonar disfunctional sau la pacientii cu fiziologie
de ventricul unic. Fiziopatologia insuficientei cardiace
cu disfunctie ventriculara sistolica in BCCA include
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un spectru larg de cauze. Atat ventriculul sistemic, cat
si cel subpulmonar, fie ca sunt de morfologie stan-
ga sau dreapta, inclusiv ventriculul unic, ar putea fi
supraincarcati cronic de presiune si/sau volum, ceea
ce duce la disfunctie ventriculara progresiva. Arhi-
tectura miocardica modificata (non-compactare) si
interdependenta ventriculara pot compromite functia
ventriculara sistolica. Leziunea miocardica (protectie
miocardica limitata in timpul bypass-ului, dupa ven-
triculotomie si dupa hipoxie cronica) poate aparea la
pacientii cu BCC. Tn cele din urmi, boala ischemici a
inimii - in principal legata de imbatranirea sau anoma-
liile coronariene congenitale - si tahiaritmia persisten-
ta ar putea fi responsabile pentru afectarea functiei
ventriculare sistemice si subpulmonare.’® Cele citeva
date disponibile despre tratamentele pentru insufici-
enta cardiaca, in special la pacientii cu BCCA, nu sunt
adesea concludente si derivate din cohorte mici de
pacienti. In consecinta, recomandarile specifice pen-
tru BCCA se bazeazd in cea mai mare parte pe ex-
perienta clinicd sau pe expunerile de opinie.* Intr-o
circulatie biventriculara, pacientii cu VS sistemic afec-
tat sunt, in general, tratati cu terapia conventionala
a insuficientei cardiace; acest lucru este aplicat si la
pacientii simptomatici cu VD sistemic disfunctional.
Diureticele controleaza in principal simptomele dar
daca utilizarea pe termen lung a inhibitorilor siste-
mului renina-angiotensina aldosteron sau a beta-blo-
cantelor influenteaza rezultatul clinic ramane o necu-
noscuta. De asemenea, nu s-a aratat niciun beneficiu
clinic pe termen lung al tratamentului conventional
pentru insuficienta cardiaca in cazului unui ventricul
subpulmonar, desi diureticele ar putea ameliora simp-
tomele. Tratamentul pacientilor simptomatici cu insu-
ficienta de ventricul unic intr-o circulatie Fontan sau,
in cazul unui sunt persistent de la dreapta la stanga
(D-S), trebuie intotdeauna initiat cu atentie, tinand
cont de echilibrul labil al preincarcarii ventriculare si
al postincarcirii sistemice. In cazul pacientilor BCCA
cu insuficienta cardiaca, exista in prezent doar cateva
studii mici privind noul medicament sacubitril-valsar-
tan, care s-a constatat ca scade morbiditatea si mor-
talitatea si a fost implementat in terapia insuficientei
cardiace cronice n ultimii ani conform ghidurilor ESC;
cu toate acestea, nu poate fi facuta nicio recomandare
in acest moment.?' Insuficienta cardiaca cu FE con-
servata nu este, de asemenea, neobisnuita in BCCA.
Recomandarile terapeutice trebuie sa respecte orien-
tarile generale privind insuficienta cardiaca. Pe langa
tratamentul medical, terapia de resincronizare cardi-
aca (CRT) a castigat un interes tot mai mare pentru
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utilizare in BCCA cu insuficienta cardiaca congestiva,
in ciuda putinelor dovezi privind indicatiile si rezulta-
tele. Eficacitatea CRT in BCC poate varia in functie
de substratul structural si functional subiacent, cum
ar fi anatomia ventriculului sistemic (stanga, dreapta
sau functional unic), prezenta si gradul de regurgitare
structurala a valvei atrioventriculare (AV) sistemice,
boala miocardica primara sau cicatrizarea si tipul de
intarziere a conducerii electrice.?

Este de asteptat ca incidenta insuficientei cardiace
acute la pacientii BCCA sa creasca, de asemenea, in
timp, din cauza cresterii varstei si a bolilor mai com-
plexe. Cunoasterea utilizarii corecte a inotropicelor,
disponibilitatea oxigenarii prin membrane extracor-
porale si tehnici avansate de ,,bridging” sunt cerinte-
le minime pentru a sprijini in mod adecvat pacientii
BCCA cu insuficienta cardiaca acuta; se recomanda
astfel transferul intr-un centru specializat.

Transplantul cardiac poate fi, de asemenea, con-
siderat ca o optiune terapeutica pentru insuficienta
cardiaca in stadiul final. Rezultatul dupa operatia de
transplant se imbunatateste continuu, in special la pa-
cientii cu BCC, dar mortalitatea perioperatorie ra-
mane in continuare mai mare decat in alte boli subia-
cente. Acest lucru este legat in principal de chirurgia
cardiaca anterior efectuata, anatomia si fiziopatologia
complexa si de comorbiditatile existente (tulburare
multisistemica). Utilizarea in crestere a dispozitivelor
de asistenta ventriculara poate ajuta pacientii pana in
momentul transplantului; la pacientii selectati, poate
fi o optiune ca singura terapie. Unii pacienti pot avea
anatomie extrem de complexa sau niveluri ridicate de
anticorpi impotriva antigenelor leucocitelor umane si
nu sunt eligibili pentru transplant.

La unii pacienti, este necesar transplantul multior-
ganic. Transplantul cord-pulmon se aplica la pacientii
cu BCC cu HTAP ireversibila, cum ar fi sindromul Ei-
senmenger, cu toate acestea, lipsa organelor donatoa-
re este o limitare majora.

Transplantul simultan de inima si ficat se face rar
in insuficienta hepatica dupa paliatia Fontan sau la pa-
cientii cu presiune crescuta intrahepatica indelungata
din cauza insuficientei cardiace drepte (ex.: malforma-
tia Ebstein nerecunoscuta); experienta acestui tip de
interventie chirurgicala este limitata.

in toate cazurile, se recomandai evaluarea periodica
pentru transplant de catre specialistii in insuficienta
cardiaca intr-un centru de transplant cu expertiza in
din urma ingrijiri paliative, ar trebui oferita tuturor
pacientilor cu insuficienta cardiaca avansata.



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

3.4.2 Aritmii si moarte subitad cardiacd

3.4.2.1 Substratul aritmiei

intregul spectru de aritmii poate fi intalnit in BCCA.
Cu toate acestea, unele substraturi congenitale de
aritmie sunt legate de malformatia in sine (Tabelul 7 si
sectiunea 4). Speranta de viata mai lunga (coroborata
cu expunerea la factori de risc conventionali pentru
substraturi aritmogene) creste prevalenta aritmiilor
legate de remodelarea structurala, care poate aparea
la o varsta mai mica decat in populatia generala, de
ex. FA.

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
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Alte aritmii sunt legate de tipul si momentul de re-
parare a BCCA. Inciziile atriale drepte (AD), impreu-
na cu remodelarea cardiaca secundara suprasolicitarii
hemodinamice, contribuie la prevalenta ridicata a ta-
hicardiei atriale (TA) in diferite BCC. Cel mai frec-
vent intalnita este tahicardia prin reintrare intraatriala
(TRIA), in special flutterul atrial dependent de istm
cavo-tricuspid. Viteza atriala intre 150 si 250 de batai
pe minut poate duce la o conducere atrioventriculara
rapida, compromitere hemodinamica si moarte subita
cardiaca (MSC). Tahicardia ventriculara (TV) mono-

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

Aritmii ventriculare si

Aritmii supraventriculare MSC Bradicardie
DNS Bloc AV
Tipul BCC TRAV TRIA/TAE FA TV sustinuta MSC
Congenitala Dobandita Congenital Dobandit
DSA tip ostium i+ -+ *) + *)
secundum
DSA tip sinus
) ++ + +
venos superior
CAVC/ostium
++ ++ + + + ++
rimun ) *) *)
DSV + *) + (+)a +
Boala Ebstein +++ ++ Gz (@) ++b it
TF ++ ++ ++ ++ + +
TVM
Switch atrial +++ + ++c +++ b e+t +
Switch arterial + +c +) +)
TVMca ++ + + +) ++ b + ++
Interventie tip
Fontan
Conectare fltri- e - o -
opulmonara
Tunel intracar-
++ + +b ++
diac lateral
Conduct extra- + + o +
cardiac
Hemodinamica
Eisenmenger BCC ++ ++ ++d
incomplet paliata
Celulele goale indica desi nu este specificat ca aritmiile pot aparea
Legenda +) risc minim + risc mic ++ rise r::de- +++ risc mare

FA = fibrilatie atriala; DSA = defect septal atrial; AV = atrioventricular; TRAV = tahicardie cu reintrare atrioventriculard; CAVC = defect septal atrioventricular; TVMca = transpozitia marilor
vase corectatd anatomic; BCC = boala cardiovasculara congenitald; TAE = tahicardie atriala ectopicd; TRIA = tahicardie cu reintrare intra-atriala; MSC = moarte subita cardiaca; DNS =
disfunctie de nod sinusal; TVM = transpozitia marilor vase; TF = tetralogie Fallot; DSV = defect septal ventricular; TV = tachicardie ventriculara

a - Avand in vedere prevalenta DSV, riscul global la pacientii cu DSV este considerat ca minimal.

b - MSC se poate datora aritmiilor supraventriculare cu conducere AV rapida.
c - Riscul de TV estimat mai mare in dextro-TVM complexa.
d - Non-aritmica.

413



Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

morfa depinde, de asemenea, de malformatie (Tabelul
7) si de tipul de corectie,*** partea critica a circui-
tului de macro-reintrare fiind localizata de obicei in
istmuri bine definite din punct de vedere anatomic,
marginite de cicatrici chirurgicale si materialul patch-
ului. Tn schimb, la pacientii cu insuficientd progresiva
a ventriculului sistemic sau subpulmonar, pot aparea
modificari ale EF mai complexe. Aceste modificari
implica remodelarea canalelor ionice, modificari in
manipularea calciului si remodelarea matricei extra-
celulare care duce la diferite aritmii, inclusiv TV mai
putin bine-organizata, polimorfa rapida si fibrilatie
ventriculara (FV).*

3.4.2.2 Evaluarea la pacientii cu aritmii suspectate/

documentate i managementul aritmiei

La pacientii simptomatici fara aritmie documentata
la prezentare, evaluarea depinde de frecventa [inre-
gistrarea Holter, interogarea dispozitivului (daca exis-
ta), inregistratorul de evenimente] si circumstantele
(teste de efort) simptomelor.

Utilitatea evaluarii periodice dincolo de ECG cu
12 derivatii (de exemplu, Holter periodic) la pacientii
asimptomatici este mai putin clara. A fost raportata
o prevalenta ridicata a constatarilor asimptomatice,
care rareori schimba managementul.”’

La toti pacientii, este importanta evaluarea unei ca-
uze reversibile a aritmiei (de exemplu, hipertiroidism,
proces inflamator) si anomalii hemodinamice noi sau
reziduale. Aritmiile care cauzeaza instabilitate hemo-
dinamica necesita intreruperea imediata, indiferent de
durata/anticoagulare, in conformitate cu recomanda-
rile actuale.’ Postconversie pot apdrea stop sinusal/
bradicardie si trebuie luata in considerare efectuarea
pacing-ului la pacientii cu risc de disfunctie a nodului
sinusal (DNS) (Tabelul 7). Daca TRIA/FA este tole-
rata, cu durata 248 h, trebuie exclus trombul cardiac
(ETE) si/sau anticoagularea adecvata (>3 saptamani) si
controlul farmacologic al frecventei cardiace trebuie
initiat nainte de cardioversie folosind un beta blocant
sau blocant de canal de calciu (la pacientii cu functie
ventriculara sistemica normala si preexcitatie absen-
td).’2338 Scopul este mentinerea ritmului sinusal in
cazul tuturor pacientilor BCC.?2% Ablatia prin cateter
este recomandata ca terapie de prima linie i prefera-
ta fata de tratamentul farmacologic pe termen lung, in
cazul substraturilor susceptibile, circumscrise, deoa-
rece medicamentele antiaritmice sunt adesea asociate
cu efecte inotrope si/sau dromotrope negative.?> Me-
dicamentele antiaritmice, cum ar fi medicamentele de
clasa IC, pot incetini rata TRIA fara a bloca conduce-
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rea AV, permitand conducerea I:| cu agravarea hemo-
dinamicii.’> Amiodarona poate fi luati in considerare
pentru prevenirea recidivei TA/FA la pacientii cu BCC
si disfunctie ventriculara sistemica, hipertrofie a ven-
triculului sistemic sau BCI, la care ablatia prin cateter
esueaza sau daca nu exista o alta optiune. Efectele
secundare ale amiodaronei sunt frecvente si trebuie
utilizate cu precautie in BCC cianotice, greutate cor-
porala redusa, boald hepatica, tiroidiana sau pulmo-
nara sau intervalul QT prelungit. Terapia pe termen
lung cu amiodarona nu este recomandata la pacientii
tineri cu BCC.%2

Pentru gestionarea optima a aritmiei cronice, tri-
miterea la un centru cu o echipa multidisciplinara si
expertiza in aritmiile congenitale legate de BCC este
obligatorie.?>*” Pentru mai multe specificatii privind
anticoagularea, consultati sectiunea 3.4.7.

3.4.2.3 Disfunctia nodului sinusal (DNS), bloc

atrioventricular si intdrziere de conducere infrahisiand

Investigare Holter periodica pentru pacientii cu risc
de DNS si bloc AV ar trebui luata in considerare la
pacientii asimptomatici. DNS cronica/bradicardia cu
hemodinamica atriala ineficienta poate afecta remo-
delarea atriala si poate facilita TRIA. Pacientii cu bloc
AV postoperator sunt considerati cu risc crescut de
MSC. In consecinti, au fost sugerate indicatii mai largi
pentru implantarea de pacemaker comparativ cu paci-
entii cu inimi structurale normale.?%*

La pacientii BCCA cu circulatie biventriculara si
VS sistemic, indicatiile pentru CRT respecta criteriile
standard. De remarcat ca stimularea ventriculara con-
ventionald, mai degraba decit blocul de ramura, este
cauza principala a disfunctiei ventriculare sistemice. In
consecinta, CRT este recomandata in BCCA cu FE
<35% si QRS intrinsec ingust, si o cerinta anticipata
pentru stimulare semnificativa si plasarea dispozitivu-
lui nou. Alternativ, pacing-ul fasciculului His ar putea
fi luat in considerare. Eficacitatea CRT in BCCA poate
varia in functie de defecte si poate depinde de anato-
mia individuala si de cauzele disincroniei (de exemplu,
VD sistemic/ventriculul unic, regurgitarea valvei AV,
cicatrizarea). In general, durata QRS singuri poate si
nu fie un predictor suficient si datele de urmarire sunt
limitate. In plus, toracotomia sau implantarea de sti-
mulator hibrid sunt deseori necesare si lipsesc datele
privind longevitatea CRT.*

3.4.2.4 Moartea subitd cardiacd si stratificarea riscului
MSC legata de aritmia ventriculara este ingrijora-
toare (7-26% din toate decesele la adulti).?**#° Desi
incidenta in populatia cu BCC in general este relativ
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Recomandarile de tratament al aritmiilor in bolile cardiovasculare congenitale la adult

Recomandari Clasa* Nivel®
La pacientii cu BCC de complexitate moderata sau severa (Tabelul 4) si aritmie documentata este indicata directionarea catre | c
un centru cu echipa multidisciplinara si experienta in BCCA si aritmii asociate cu BCCA.
La pacientii cu BCC cu aritmie documentata sau risc mare de aritmii post-procedurale (ex: inchiderea DSA la varstnici) la
care se are in vedere o (re)interventie chirurgicald sau percutana este indicata directionarea catre un centru cu echipa multi- | C
disciplinara cu experienta in tratamentul invaziv al aritmiilor.
in BCC usoare ablatia pe cateter este recomandata in locul terapiei medicale pe termen lung pentru TSV recurente, sistema- | c
tice simptomatice (TRNAV, TRAV, TA, TRIA) sau TSV potential asociate cu MSC (Tabelul 7).
in BCC moderate sau severe ablatia pe cateter este recomandata in locul terapiei medicale pe termen lung pentru TSV recu-
rente, sistematice simptomatice (TRNAYV, TRAYV, TA, TRIA) sau TSV potential asociate cu MSC (Tabelul 7) daca este facuta in lla C
centre cu experienta.
Ablatia pe cateter este indicata ca terapie aditionala implantarii de ICD la pacientii cu TV monomorfa recurenta, TV incesan- | c
ta sau furtuni electrice nestapanite cu terapie medicamentoasa sau reprogramarea ICD.
Ablatia pe cateter ar trebui luata in considerare pentru TV monomorfa, simptomatica, sustinuta la pacientii la care terapia ™ c
medicala nu este de dorit, cu conditia ca prodcedura sa se desfasoare in centre cu experienta.
Defibrilator cardiac implantabil (ICD)
Implantarea ICD este recomandata la adultii cu BCC supravietuitori ai unui stop cardiac datorat FV sau TV nesuportata | c
hemodinamic dupa evaluarea care sa excluda alte cauze reversibile.
Implantarea ICD este indicata la adultii cu BCC si TV sustinuta dupa evaluare si reparare cand aceasta este indicata. Evaluarea
EF este necesara pentru identificarea pacientilor la care ablatia chirurgicala sau pe cateter ar putea fi benefica ca tratament | C
asociat sau ca alternativa rezonabila.
Implantarea ICD ar trebui luata in considerare la adultii cu BCC cu fiziologie biventriculara si VS sistemic care au simptome
de insuficienta cardiaca (NYHA II/1ll) si FE <35% in ciuda tratamentului medical optim de minim 3 luni, cu conditia unei supra- lla C
vietuiri asteptate de peste | an cu status functional bun.c
Implantarea ICD ar trebui luata in considerare la adultii cu BCC si sincope inexplicabile sau suspiciune de etiologie aritmica si ™ c
ori disfunctie ventriculara avansata, ori TV/FV indusa la stimularea electrica programata.
Implantarea ICD ar trebui luata in considerare la pacienti selectionati cu TF si multipli factori de risc pt MSC, inclusiv disfunc-
tia VS, TV sustinuta simptomatica, durata QRS 2180 ms, cicatrici extinse VD sau CMR sau TV indusa la stimularea electrica lla C
programata.
Implantarea ICD poate fi luata in considerare la pacientii cu disfunctie a ventriculului drept sistemic sau VD ventricul unic

. . oA ) . S feeeRA I11b (o)
(VD sistemic FE <35%) in prezenta factorilor de risc aditionali.
Pacemaker (PM)
Implantarea de PM ar trebui luata in considerare la pacientii BCCA cu sindrom de tahicardie-bradicardie pentru preventia ™ c
TRIA daca ablatia esueaza sau nu este posibila.
Implantarea PM ar trebui luata in considerare la pacientii cu BCC severa si bradicardie sinusala sau jonctionala (ritm diurn sub ™ c
40/min sau pauze peste 3 sec).
Implantarea PM ar trebui luata in considerare la pacientii cu BCC si hemodinamicd compromisa datorata bradicardiei sinusale ™ c
sau pierderii sincronismului AV.
Implantarea PM poate fi luata in considerare la pacientii cu BCC moderata si bradicardie sinusala sau jonctionala (ritm diurn b c

sub 40/min sau pauze peste 3 sec).

* Clasa de recomandare.
® Nivelul de evidenta.

¢ Luand in considerare spectrul larg de BCC cu patologii ale VS diferite de cele dobandite, riscul potential mai mare legat de complicatiile ICD in BCCA si paucitatea datelor despre beneficiul

ICD in preventia primara a MSC in BCCA pare mai potrivitd o atitudine personalizata.

¢ Datele sunt rare iar factorii de risc pot fi specifici leziunii, incluzand TV nesustinutd, NYHA Il/Ill, regurgitatia severi a valvei AV si QRS larg 2140 ms(TVM).

scazuta (<0,1% pe an), unele defecte se asociaza cu un
risc mai mare, uneori cu substraturi si factori de risc
specifici bolii (Tabelul 7). ldentificarea pacientilor cu
risc de MSC ramane o provocare.

Implantarea ICD pentru preventia secundara a
MSC si pentru preventia primara la pacientii cu fizi-
ologie biventriculara si cu VS sistemic respecta cri-
teriile standard.’”*' Medicamentele antiaritmice pot fi

utilizate ca adjuvant la un ICD pentru a reduce gradul
aritmiei ventriculare.’> Beneficiul ICD in prevenirea
primara pentru VD unic sau sistemic este mai putin
bine stabilit.

In consecint3, cu exceptia tetralogiei Fallot (TF),
indicatiile specifice privind implantarea ICD pentru
preventia primard in BCC raman evazive.’>¥ Au fost
utilizate ICD transvenoase, dar la pacientii cu acces
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venos limitat la ventricul sau sunt intracardiac, ICD
subcutanat poate fi o alternativa. Cu toate acestea, nu
toti pacientii sunt eligibili din cauza riscului de detec-
tare necorespunzatoare si a lipsei de stimulare antita-
chicardica si antibradicardica.

Nu este clara utilitatea stimularii electrice pro-
gramate (SCP) la pacientii asimptomatici BCC. Pare
rezonabil la pacientii cu incizii ventriculare si/sau un
substrat pentru reintrarea ventriculara, de obicei, dar
nu exclusiv, intalnit in TF corectata (rTF). Este impor-
tant sa se recunoasca alte cauze ale MSC cauzate de
bradicardie/bloc AV total si aritmie ventriculara indu-
sa de bradicardie cu sau fara QT lung si TRIA/FA cu
conducere rapida.

3.4.3 Hipertensiunea pulmonara

3.4.3.1 Introducere si clasificare

HTP este un factor de prognostic important la pa-
cientii cu BCC,* necesitand o atentie deosebita pe
parcursul sarcinii® sau inainte de o interventie chirur-
gicala reparatorie cardiaca sau de alta natura. Pana de
curand, HTP a fost definita printr-o crestere a PAP
medii misurate invaziv 225 mmHg in repaus.** In timp
ce acest lucru a fost redus acum la >20 mmHg,* cla-
sificarea ca HTP precapilara (HTAP) necesita supli-
mentar masurarea unei RVP 23 unitati Wood (WU)
(Tabelul 8). Cresterea RVP la acest grup se datoreaza
unei vasculopatii pulmonare obstructive care este de-
terminata de fundalul genetic, genele modificatoare,
stresul vascular de forfecare (shear stress) si factorii
declansatori de mediu.** Este important sa separam
HTAP asociata cu BCC (HTAP-BCC, in grupul | din
clasificarea HTP44) de afectiuni cu o presiune de um-

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

plere a VS >I5 mmHg (HTP post-capilara datorata
transmiterii pasive a presiunilor de umplere a VS in
grupurile 2 si 5 ale clasificarii HTP),** din cauza inefi-
cientei terapiei tintite pentru HTAP in HTP postcapi-
lara. Subtipurile clinice de HTAP-BCC sunt: HTAP cu
sunturi congenitale sistemico-pulmonare, sindromul
Eisenmenger, defecte corectate si HTAP care apare in
asociere cu BCC, frecvent cu defecte mici. Circulatia
Fontan este o alta afectiune ce prezinta boala vascu-
lara pulmonara (BVP) si uneori RVP crescuta. O cres-
tere a PAP la acesti pacienti este, totusi, mai frecvent
cauzata postcapilar (cresterea presiunii de umplere
ventriculara si/ sau regurgitare a valvei AV). in BCC
complexe, HTAP poate fi limitata la anumite segmen-
te ale patului vascular pulmonar (HTAP segmentara).*
Acest lucru este cel mai frecvent intalnit in atrezia
pulmonara complexa cu DSV.

Desi HTAP-BCC poate aparea la barbati si femei
de orice varsta, boala este mai frecvent intalnita la
femei si creste odata cu varsta biologica si varsta la in-
chiderea defectului. Diferenta dintre sexe dispare in
HTAP-BCC dupa corectia defectelor.* Mai recent, un
studiu la nivel national al populatiei cu BCC a raportat
prevalenta HTAP de 3,2% la pacientii cu BCC, repre-
zentand 100 la milion in populatia adulta generala.”

3.4.3.2 Diagnostic

Ghidul din 2015 pentru diagnosticul si tratamentul
HTP prezenta un algoritm hemodinamic pentru dia-
gnosticul HTP, subliniind rolul cateterizarii cordului
drept pentru a diferentia HTP pre- de cea post-capi-
lara.** Algoritmul a fost modificat recent® si Tabelul
8 ilustreaza definitiile actuale ale diferitelor tipuri de
HTP si circumstantele in care acestea pot aparea in

Tabelul 8. Definirea subtipurilor de hipertensiune pulmonara si aparitia lor in BCCA

Hipertensiunea pulmonara la adultii cu boala cardiovasculara congenitala

Definitie

Hipertensiune pulmonara (HTP) PAP medie >20 mmHg

HTP precapilara (HTAP) PAP medie >20 mmHg
PAPB <15 mmHg

RVP 23 WU

PAP medie >20 mmHg
PAPB >15 mmHg
RVP <3 WU

HTP postcapilara izolata

HTP combinata pre- si post- capilara PAP medie >20 mmHg
PAPB >15 mmHg

RVP 23 WU

Caracteristici hemodinamice (a)

Circumstante clinice

Toate

Leziuni cu sunt Tnainte sau dupa reparare (inclusiv Sd.
Eisenmenger)
BCC complexa (inclusiv CUV, HTAP segmentara)

Disfunctia ventriculului sistemic
Disfunctia valvei AV sistemice
Obstructia venelor pulmonare
Cor triatriatum

Aceleasi listate la HTP postcapilara izolata asociate sau nu
cu leziuni cu sunt sau BCC complexe

BCCA = boali cardiovasculara congenitala la adult; AV = atrioventricular; BCC = boald cardiovasculard congenitald; HTAP = hipertensiune arteriala pulmonari; PAP = presiune arteriala
pulmonara; PAPB = presiune arteriald pulmonari blocata HTP = hipertensiune pulmonari; RVP = rezistenta vasculard pulmonari; CUV = cord univentricular; WU = Unitéti Wood.
(a) Cea mai recenta definitie a HTP45 diminueaza PAP medie de la =2 25 mmHg44 la > 20 mmHg dar necesita aditional RVP 2 3 unititi Wood pentru HTP pre-capilara
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BCCA. In aceasti definitie, pragul mediu de PAP este
>20 in loc de 225 mmHg in prezenta RVP 23 WU
pentru a defini HTP precapilara.*

3.4.3.2.1 Protocol de diagnostic in hipertensiunea

pulmonara la adultii cu boli cardiace congenitale
Protocolul de diagnostic include istoricul medical,

examinarea fizica, testele functionale pulmonare, ana-
liza gazelor din singele arterial, imagistica (in special
ecocardiografia) si testele de laborator (inclusiv nu-
marul total de celule sanguine, nivelurile de fier seric,
hematocritul, bolile infectioase si masuratori NT-pro-
BNP). in general, cateterizarea cordului drept cu oxi-
metrie compartimentala este necesara pentru decizii
majore, cum ar fi inceperea si urmarirea terapiei va-
sodilatatoare, a sarcinii sau a interventiei chirurgicale.
Pragul pentru evaluarea invaziva este, totusi, mai mare
la pacientii cu sindrom Eisenmenger. Evaluarea hemo-
dinamica invaziva nu este de obicei necesara pentru
esalonarea interventiilor terapeutice in timp. Deoa-
rece nivelurile mai mari de hematocrit duc la RVP mai
mare, trebuie sa fie luat in considerare acest lucru.®®

3.4.3.2.2 Evaluarea riscului

Rezultatele la pacientii cu HTAP-BCC s-au imbu-
natatit odata cu disponibilitatea noilor terapii pentru
HTAP, cu progresele in managementul chirurgical si
perioperator si utilizarea unei abordari multidiscipli-
nare.**>%3! Recent, evolutia pacientilor cu HTAP-BCC
pare a fi mai buna decat in HTAP idiopaticd,* dar de-
pind de tipul de HTP. Rezultatele HTAP asociate cu
mici defecte seamana cu rezultatele nesatisfacatoare
ale HTAP idiopatice, probabil, deoarece aceste afec-
tiuni se bazeaza pe o tulburare vasculara proliferativa
similara. HTAP dupa corectia defectelor are prognos-
tic si mai nefavorabil.*®

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

3.4.3.3.1 Centre de experti
Gestionarea cu succes a unui pacient BCCA si

HTAP necesita o echipa de management multidisci-
plinara formata din experti in imagistica, cardiologie,
pneumologie, hematologie, boli infectioase, obstetri-
ca, anesteziologie, neonatologie, HTP, chirurgie tora-
cica si cardiovasculara, asistenta medicala si genetica
medicala.

3.4.3.3.2 Masuri generale
Principalele masuri generale sunt sprijinul social si

psihologic, vaccinarea si evitarea stresului fizic exce-
siv. Controalele de urmarire sunt planificate individu-
al. Sarcina trebuie evitata in toate cazurile de HTP
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precapilara. Oxigenul suplimentar continuu este re-
comandat atunci cand presiunea partiala a oxigenului
din sange este constant <60 mmHg,** cu exceptia pa-
cientilor cu sindrom Eisenmenger la care se recoman-
da numai atunci cand produce o crestere documenta-
ta, consistenta si semnificativa a saturatiei cu oxigen
si Imbunatatirea simptomelor.

3.4.3.3.3 Anticoagularea
Anticoagularea cu antagonisti ai vitaminei K (AVK)

in absenta aritmiei atriale, a valvelor mecanice sau a
protezelor vasculare nu este recomandata in general
in HTAP-BCC si trebuie instituita in mod individual,
de exemplu anevrisme mari ale AP cu tromb sau eve-
nimente tromboembolice anterioare. Nu exista date
privind utilizarea anticoagulantelor orale non-antago-
niste ale vitaminei K (NOAC). La pacientii cu sindrom
Eisenmenger, datele care sustin utilizarea de rutina a
anticoagularii lipsesc, dar anticoagularea orala trebu-
ie luata Tn considerare la pacientii cu aritmii atriale
si poate fi luata in considerare in prezenta trombo-
zei sau emboliei AP si a riscului scazut de sangerare.
Deoarece riscul de singerare este crescut la pacientii
cianotici, utilizarea anticoagularii orale si a antiagre-
gantelor ar trebui luatd in considerare cu atentie, de
la caz la caz.

3.4.3.3.4 Repararea suntului
Deoarece stresul endotelial (shear) declanseaza

HTP,>? corectia chirurgicala/interventionald a conditi-
ilor cu debit crescut sunt concepute pentru a proteja
vascularizatia pulmonara. Pragul RVP care permite in-
chiderea chirurgicala reparativa a unui sunt de la stan-
ga la dreapta (L-R) fara insuficienta cardiaca dreapta
difera pentru diferitele leziuni ale suntului (sectiunile
4.1-4.4). Cu toate acestea, decizia de a inchide un sunt
se ia folosind toate informatiile disponibile si nu de-
pinde numai de hemodinamica obtinuta la cateteris-
mul cardiac;**°* decizia ar trebui luata numai in centre
experimentate.

Nu exista dovezi ca o abordare de tratare si repa-
rare la pacientii cu HTAP-BCC confera beneficii pe
termen lung.**>> Nu sunt disponibile date prospective
privind utilitatea testarii vasoreactivitatii, a testului de
inchidere (closure test) sau a biopsiei pulmonare pen-
tru evaluarea operabilitagji.>*>42¢-¢0

3.4.3.3.5 Terapia medicala specifica in hipertensiu-

nea arteriala pulmonara
Terapiile avansate sunt benefice pentru pacientii

cu sindrom Eisenmenger®' si probabil si alte HTAP-
BCC.¢"¢2 Conform ghidurilor publicate in 2015 de ca-
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tre ESC/ERS privind HTP,** HTP precapilara (HTAP),
inclusiv sindromul Eisenmenger, este o afectiune cu
risc moderat pana la mare si necesita o abordare pro-
activd folosind tratament combinat initial®® sau sec-
vential®*¢®, inclusiv prostacicline parenterale.* Pros-
taglandinele parenterale functioneaza cel mai bine
atunci cand sunt incepute devreme.®® Prezenta unui
cateter intravenos central pentru terapia parenterala
creste totusi riscul de embolie si infectie paradoxala
la pacientii cu Eisenmenger si la cei leziuni de sunt
D-S. In acest context, formele de administrare sub-
cutanata sau inhalatorie sunt, prin urmare, in general,
preferate.

Fac exceptie de la aceasta regula, pacientii cu de-
fecte inchise sau concomitente care indeplinesc cri-
terii stricte de responsivitate a vasodilatatorului (in
principal o scadere a PAP medii >|0 mmHg si sub 40
mmHg acut sub inhalarea de oxid nitric) care pot fi
tratati numai cu blocanti ai canalelor de calciu. Cu
toate acestea, astfel de pacienti sunt extrem de rari
in randul adultilor cu HTAP-BCC. Testarea genera-
la a vasoreactivitatii nu este recomandata in HTAP-
BCC.#

Recomandarile de tratament a hipertensiunii arteriale
pulmonare in bolile cardiovasculare congenitale la
adult

Recomandari Clasa* Nivel®

Este recomandat ca pacientele cu BCC si HTP
precapilara confirmata sa fie sfatuite sa evite | C
sarcina.

Evaluarea riscului este recomandata la toti paci-
entii cu HTAP-BCC.

La pacientii cu risc mic sau intermediar cu

leziuni simple reparate si HTP precapilara este
recomandata initial terapia combinata orala sau
terapia secventiala combinata iar pacientii cu risc
ridicat ar trebui tratati cu terapie initiala combi-
natd incluzind prostaglandine parenteral.c -6

La pacientii cu Eisenmenger si reducerea capaci-
tatii de efort (TM6M <450 m) trebuie conside-
rata strategia de tratament initial cu antagonist
de receptor de endotelind in monoterapie
urmata de terapie combinata in lipsa raspunsului
favorabil.¢7-¢°

lla B

TM6M = testul de mers de 6 minute; BCC = boali cardiaci congenitald; HTAP-BCC =
hipertensiune arteriald pulmonari asociaté bolii cardiace congenitale; HTP = hipertensiune
pulmonara.

* Clasa de recomandare.

® Nivelul de evidenta.

< Riscul sarcinii la pacientele cu HTP pre-capilari este foarte mare. Poate fi mai mic la paci-
entele cu HTP post-capilard, prin urmare cateterismul inimii drepte este necesar la toate
pacientele cu suspiciune de HTP pre-capilard pentru confirmarea diagnosticului

¢ Pentru detalii se va consulta Ghidul ESC/ERS 2015 pentru diagnosticul si tratamentul
HTP#

¢ Pentru detalii despre alegerea medicamentelor si recomandarile ajustérilor terapiei in
functie de risc se va consulta Ghidul ESC/ERS 2015 pentru diagnosticul si tratamentul
HTP#
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Oxigenoterapia la domiciliu pe termen lung poa-
te imbunatati simptomele, dar nu s-a demonstrat ca
sporeste supravietuirea la pacientii cu Eisenmenger.
Utilizarea oxigenului suplimentar trebuie limitata la
acele cazuri in care produce o crestere documentata,
consistenta si semnificativa a saturatiei oxigenului ar-
terial si amelioreaza simptomele.

Eritrocitoza secundara este benefica pentru trans-
portul si livrarea adecvata a oxigenului si trebuie evi-
tata flebotomia de rutina; pentru mai multe detalii
vezi sectiunea 3.4.8.

La pacientii cu Eisenmenger, antagonistul recep-
torului endotelinei, (ARE) bosentan s-a dovedit ca
imbunatateste TM6M si reduce RVP dupa 16 sapta-
mani de tratament la pacientii din clasa functionala
[l a Organizatiei Mondiale a Sanatatii (WHO).* Desi
a fost demonstrat un efect benefic al bosentanului
asupra capacitatii de efort si a calitatii vietii la acest
grup de pacienti, un efect asupra mortalitatii este
mai putin documentat. Urmarirea pe termen lung a
aratat o ameliorare sustinuta a simptomelor. Expe-
rientele cu alti ARE si cu inhibitorii fosfodiesterazei
de tip 5 (PDE-5), sildenafil si tadalafil, arata rezultate
functionale si hemodinamice favorabile la pacientii cu
HTAP-BCC si sindromul Eisenmenger, cu dovezi mai
putin robuste. Experienta este limitata pentru medi-
camentele de ultima generatie pentru HTAP, cum ar
fi macitentanul, selexipagul sau riociguatul in cadrul
BCC.% In timp ce pacientii cu leziuni simple reparate
au fost inclusi in studiile de referintd pentru aceste
substante si este posibil sa beneficieze in mod simi-
lar pacientilor cu HTAP idiopatica, datele sunt in pre-
zent limitate pentru pacientii Eisenmenger. Un studiu
controlat randomizat recent, care a investigat efica-
citatea macitentanului pentru a imbunatati TM6M in
sindromul Eisenmenger, a fost neutru.®® Majoritatea
centrelor urmeaza o strategie de tratament secventi-
ala orientata spre simptome in sindromul Eisenmen-
ger, incepand, in general, cu un ARE oral sau inhibitor
PDE-5 si escaladand terapia daca simptomele persista
sau in cazul deteriorarii clinice. Daca nu se obtine o
imbunatatire adecvata a simptomelor cu terapia ora-
la, optiunile parenterale ar trebui luate in considerare
proactiv.

Efectul terapiei HTAP la pacientii cu HTAP segmen-
tara raméne un subiect de dezbatere. In timp ce unele
serii au raportat rezultate promitatoare, au existat
cazuri in care terapiile nu au fost tolerate.*

Transplantul cord-pulmon sau pulmonar cu inter-
ventie chirurgicala cardiaca este o optiune in cazuri
speciale care nu raspund la tratament medical, dar
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este limitat de complexitatea chirurgicala si de dispo-
nibilitatea organelor.

3.4.4 Tratament chirurgical

Chirurgia cardiaca la pacientii cu BCCA merita o
atentie speciala. Chiar si operatiile minore pot avea
un risc ridicat din cauza dezechilibrului delicat in care
pacientii cu BCCA evolueaza adesea. Acest risc nu
poate fi calculat utilizind scoruri de risc chirurgical
conventionale. Scorul de chirurgie cardiaca congeni-
tala pentru adulti a fost derivat din baza de date a
chirurgiei congenitale cardiace a Societatii Chirurgi-
lor Toracici ca primul scor bazat pe dovezi, conceput
special pentru interventii chirurgicale in BCCA.”° La
evaluare, scorul a atins o buna putere predictiva in
BCCA, desi scorul pediatric corespunzator a avut un
rezultat mai bun la copii, indicand faptul ca in BCCA,
comorbiditatile pacientilor individuali pot juca un rol
mai important in determinarea rezultatelor. Scorul
mortalitatii prin BCCA, un scor care ia in considerare
comorbiditatile, poate fi, prin urmare, luat in conside-
rare si pentru evaluarea riscului de interventie chirur-
gicald cardiaca in BCCA.”2

In afari de necesitatea unei evaluiri personalizate
a riscurilor, intelegerea anatomiei si hemodinamicii
specifice, experienta cu reinterventii chirurgicale si
cerintele speciale in unitatile de terapie intensiva sunt
factori care determina rezultatele pe termen scurt si
lung. Atunci cand pacientii cu BCCA sunt operati de
un chirurg cardiac specializat pe defecte congenitale,
rezultatul este dovedit a fi superior.”® Prin urmare, re-
comandarea stricta este ca toti pacientii cu BCCA sa
fie operati de un chirurg cardiac specializat pe defecte
congenitale intr-un mediu multidisciplinar cu experti-
za in BCCA. Acest lucru este valabil pentru toate in-
terventiile chirurgicale cardiace BCCA din prezentele
recomandari, cu exceptia interventiei chirurgicale a
valvei aortice bicuspide necomplicate (BAV), a bolii
aortice toracice ereditare (HTAD), cum ar fi sindro-
mul Marfan, si DSA de tip secundum fara conexiune
venoasa pulmonara anomala si/sau absenta de BVP.
Mediul expert multidisciplinar favorizeaza, de aseme-
nea, interesul in crestere si necesitatea procedurilor
hibride, in care chirurgii cardiaci (congenitali), chirur-
gii vasculari, cardiologii specializati pe boli congenita-
le, interventionisti si electrofiziologii colaboreaza in
proceduri dificile din punct de vedere tehnic.

3.4.5 Interventii prin cateterism

Interventiile prin cateterism, fie ca proceduri in-
dependente sau hibride, reprezinta o alternativa la
chirurgia conventionala pe cord deschis, evitind ne-
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cesitatea sternotomiei/toracotomiei sau a bypass-
ului cardio-pulmonar. Cele mai frecvente interventii
percutane sunt inchiderea leziunilor de sunt (in spe-
cial DSA de tip secundum, rar DSV si ductul arterial
persistent), fistula sau colaterale neobisnuite; dilata-
rea cu balon a valvei pulmonare si a grafturilor valvu-
late; dilatarea cu balon si/sau stentarea vaselor mari
inguste [de ex. (recoarctatia aortei (CoA) si stenoza
arteriala pulmonara] si implantarea valvei pulmonare
transcateter (TPVI). Diagnosticul BCCA si, in special,
procedurile interventionale ar trebui sa fie furnizate
de persoanele care sunt instruite pentru BCC si care
sunt parte a unui centru de ingrijire BCCA, unde pro-
cedurile individuale sunt revizuite si discutate in ca-
drul unei echipe multidisciplinare.” Este deosebit de
important ca un program care efectueaza interventii
transcateter la pacientii cu BCCA sa fie intr-o locatie
comuna cu serviciile cardiace (de congenital) adecva-
te pentru gestionarea complicatiilor procedurale. in
multe programe, cardiologii pediatri interventionisti
experimentati sunt o componenta importanta a servi-
ciilor de interventie BCCA, dar in altele (de exemplu,
cele cu sediul intr-un spital separat de copii), inter-
ventionistii pediatri pot fi inconfortabili cu gestiona-
rea interventionala a adultilor cu probleme cardiace
congenitale. Prin urmare, se recomanda o colaborare
deplina intre cardiologia adulta si cea pediatrica. Con-
centrarea cateterismului BCCA intr-un numar limitat
de centre desemnate permite asigurarea calitatii, pre-
cum si co-localizarea serviciilor cardiovasculare che-
ie.”* Numarul minim anual de interventii pe centru a
fost propus intr-o lucrare recenta de recomandare.”

3.4.6 Endocardita infectioasa

Riscul de endocardita infectioasa (El) la pacientii cu
BCCA este mai mare decat in populatia generala, cu
variatii accentuate intre afectiuni. Liniile directoare
ESC 2015 privind El mentin restrictia profilaxiei an-
tibiotice la pacientii cu risc crescut de El care sufera
proceduri dentare cu risc.”? Conditiile cu risc ridicat
sunt valve protetice, inclusiv valvele implantate trans-
cateter, repararea valvei cu inel protetic, El anteri-
oara, orice BCC cianotica si orice BCC reparata cu
material protetic pana la 6 luni dupa procedura sau
pe tot parcursul vietii daca ramane sunt rezidual sau
regurgitare valvulara.

Masuri de igiena nespecifice ar trebui aplicate la
toti pacientii cu BCCA: igiena orala si cutanata buna
si masuri aseptice in timpul asistentei medicale si a
oricarei proceduri invazive. Piercing-urile si tatuajele
sunt descurajate si altfel ar trebui efectuate in conditii
igienice optime.
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Toti pacientii trebuie educati cu privire la simpto-
mele El si comportamentul adecvat (solicitarea sfa-
tului medical, importanta hemoculturilor inainte de
a incepe tratamentul cu antibiotice) la aparitia unor
astfel de simptome.

Studii recente au confirmat riscul relativ ridicat de
El la pacienti dupa interventia chirurgicala a valvei, in
special El anterioare si conductele de vena jugulara
bovind.”*’® Este necesari atentie dupa TPVI folosind
o proteza de valvd Melody.”

3.4.7 Tratamentul antitrombotic

Pacientii cu BCCA prezinta un risc crescut de eve-
nimente tromboembolice, dar dovezile privind profi-
laxia sunt limitate. La pacientii cu TRIA sau FA, scoru-
rile CHA,DS,-VASc si HAS-BLED s-au dovedit bene-
fice la pacientii adulti cu boli cardiace dobandite.*® Cu
toate acestea, deoarece valabilitatea lor in populatia
BCC este incerta, scorurile ar trebui utilizate numai
in combinatie cu riscurile evaluate individual. in mod
traditional, AVK sunt utilizate pentru preventia trom-
bembolismului, dar in cardiologia generala, NOAC
sunt preferate fata de AVK in recomandarile actuale.
De asemenea, in populatia BCC, NOAC par in mod
similar sigure si eficiente, in absenta valvelor mecanice
sau a stenozei severe a valvei mitrale.””-% Terapia anti-
coagulanta este recomandata la FA/TRIA paroxistica
si persistenta la pacientii cu BCC moderata sau seve-
ra, dar ramane necesara o abordare individualizata.
La pacientii cu BCC usoara, scorurile CHA,DS,-VASc
si HAS-BLED?® trebuie utilizate conform recomanda-
rilor generale.?' In prezent, nu este clar daci toti pa-
cientii cu Fontan beneficiaza de anticoagulare. Riscul
de sangerare ar trebui, de asemenea, luat in consi-
derare si ponderat in raport cu riscul trombogen, in
special la pacientii cianotici. Pentru preventia secun-
dara, anticoagularea este recomandata la pacientii cu
un eveniment tromboembolic sau tromb intracardiac
sau intravascular accidental (a se vedea, de asemenea,
Ghidul ESC / EACTS 2017 privind bolile cardiace val-
vulare si Ghidul ESC 2018 privind sarcina).

3.4.8 Managementul pacientilor cianotici

Cianoza este cauzata de sunturi dreapta-stanga
datorita unei comunicari anatomice intre circulatia
sistemica si pulmonara la nivel atrial, ventricular sau
arterial. Boala cardiaca cianotica cuprinde un grup he-
terogen de leziuni cu anatomie si fiziopatologie subi-
acente diferite: fluxul sanguin pulmonar normal sau
restrictionat in prezenta unei obstructii in tractul de
ejectie pulmonar sau fluxul sanguin pulmonar crescut
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in absenta unei astfel de obstructii care, in unele de-
fecte , poate duce la dezvoltarea HTAP si, in cele din
urma, a sindromului Eisenmenger (vezi sectiunile 3.4.3
si 4.15). Se pot prezenta cu sau fara interventie pali-
ativa prealabila. Pacientii cianotici sunt complecsi si
trebuie sa fie urmariti de un specialist BCCA.

3.4.8.1 Mecanisme adaptive

Cianoza induce mecanisme adaptive pentru a im-
bunatati transportul oxigenului si livrarea in tesuturi:
eritrocitoza secundara, deplasare spre dreapta a cur-
bei de disociere a oxihemoglobinei si cresterea de-
bitului cardiac.®® Eritrocitoza secundara stimulului
eritropoietinei este raspunsul fiziologic la hipoxemia
cronica. Eritrocitoza compensata reflecta un echili-
bru, iar eritrocitoza decompensata indica esecul unui
echilibru (cresterea excesiva a globulelor rosii/ hemo-
globinei si hematocritul instabil, in crestere, cu simp-
tome majore de hiperviascozitate).82#

3.4.8.2 Tulburdri multisistemice

Cianoza si eritrocitoza secundara implica consecin-

te profunde pentru intregul sistem de organe:32848

e Vascozitatea sangelui este crescuta si este di-
rect legata de masa globulelor rosii.?*

e Anomaliile hemostatice sunt frecvente si com-
plexe si sunt atribuite unor anomalii ale trom-
bocitelor (trombocitopenie si trombastenie),
cai de coagulare si alte mecanisme anormale de
coagulare. Factorii de coagulare dependenti de
vitamina K si factorul V sunt redusi, activitatea
fibrinolitica este crescuta si cei mai mari multi-
meri von Willebrand sunt epuizati.

e Cresterea turn-overului globulelor rosii/hemo-
globinei si filtrarea defectuoasa a uratului duc
la hiperuricemie.®* Concentratia crescuta de
bilirubina neconjugata pune pacientii cianotici la
risc de calculi biliari cu bilirubinat de calciu.

e Disfunctia endoteliala severa este evidenta prin
afectarea marcata a vasodilatatiei dependente
de endoteliu.®

e Hipoxemia cronica, viscozitatea crescuta a san-
gelui si disfunctia endoteliala afecteaza micro-
circulatia, functia miocardica si functia altor
sisteme de organe.

3.4.8.3 Tabloul clinic si evolutia naturald

Prezentarea clinica include cianoza centrala, rezul-
tat al unei cantitati crescute de hemoglobina redusa
(>5 g/100 ml sange), hipocratism si frecvent scolioza.
Anatomia/fiziopatologia de baza dicteaza semiologia
cardiovasculara.
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Mortalitatea este semnificativ mai mare la pacien-
tii cianotici decat la pacientii acianotici.’” Rezultatul
este determinat de anatomia de baza, fiziopatologia,
procedurile paliative, complicatiile cianozei si masu-
rile preventive.®8# Numadrul scazut de trombocite,
hipoxia severa, cardiomegalia si hematocritul crescut
in timpul copilariei sunt parametri pentru a prezice
moartea prematura si evenimente nefavorabile la pa-
cientii cu sau farda BVP° Deficitul de fier este asociat
cu o evolutie tardiva negativa.”’”> Nivelul BNP poate
prezice evolutia la pacientii cu Eisenmenger.”*** Cu
toate acestea, intr-un studiu multicentric,®® numai
varsta, suntul pre-tricuspidian, absenta ritmului sinu-
sal, saturatia mai mica a oxigenului in repaus si pre-
zenta revarsarii pericardice, dar nu si a BNP, au fost
cei mai puternici predictori pentru deces.

3.4.8.4 Complicatii tardive

e Simptomele de hipervascozitate includ cefa-
lee, lesin, ameteli, oboseald, tinitus, vedere in-
cetosata, parestezia degetelor de la maini sau
picioare si buze, dureri musculare si slabiciune
(clasificate ca moderate cand interfereaza cu
unele activitati, severe cand interfereaza cu
majoritatea activitagilor).#2#3 Simptomele de hi-
pervascozitate sunt putin probabile la un paci-
ent fara deficit de fier cu hematocrit <65%.

e Apar sangerarea si diateza trombotica; ambele
provoaca o dilema terapeutica (riscul de trom-
boza si singerare). Singerarea spontana este de
obicei minora, autolimitata (sangerare dentara,
epistaxis, vanatai usoare, menoragie). Hemop-
tizia este cel mai frecvent eveniment de san-
gerare majora si este o manifestare externa a
unei hemoragii intrapulmonare care nu reflecta
amploarea sangerarii parenchimatoase (rapor-
tata la pana la 100% dintre pacientii cu Eisen-
menger).”% Tromboza este cauzati de ano-
malii ale coagularii, staza sangelui in cavitatile
si vasele dilatate, ateroscleroza si/sau disfunctia
endoteliala, prezenta materialului trombogenic
(de exemplu, conductele) si aritmiile. Anomalii-
le hemostatice nu protejeaza impotriva compli-
catiilor trombotice. Trombii laminati in arterele
pulmonare mari, partial calcificate si anevrisma-
le sunt frecvente (pana la 30%).”7-'°° Sexul femi-
nin, saturatia scazuta a oxigenului, varsta mai
inaintata, disfunctia bi-ventriculara si AP dilata-
te au fost identificate ca factori de risc.””!0%'°!

e Infarctele cerebrovasculare sunt frecvente, dar
subraportate.” Acestea pot fi cauzate de eve-
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nimente tromboembolice (embolie paradoxala,
aritmie supraventriculara), factori reologici (mi-
crocitoza), disfunctie endoteliala si factori de
risc aterosclerotici traditionali. Severitatea eri-
trocitozei secundare nu este in sine un factor
de risc.'” Microcitoza cauzata de deficitul de
fier, din cauza flebotomiilor inadecvate, a fost
cel mai puternic factor predictiv independent
pentru evenimentele cerebrovasculare intr-un
studiu.’ Severitatea cianozei si complexitatea
BCC sunt alti factori de risc.””

e Emboliile paradoxale pot fi cauzate de catetere
sau electrozi transvenosi.

e Deficienta de fier este frecvent cauzata de fle-
botomii inadecvate sau de menstruatie abun-
denta la pacientii de sex feminin si poate fi agra-
vata de aceasta.

Aritmiile supraventriculare si ventriculare.

e Complicatiile infectioase includ endocardita,
abcesul cerebral si pneumonia. Febra, asociata
cu cefalee nou instalata sau diferita, ridica sus-
piciunea unui abces cerebral.

e Disfunctia renala este frecventa si se datoreaza
anomaliilor functionale si structurale ale rini-
chilor.

e Colelitiaza este frecventa si poate fi complicata
de colecistita/coledocolitiaza.

e Complicatiile reumatologice includ artrita gu-
toasa, osteoartropatia hipertrofica si cifoscoli-
oza.®

3.4.8.5 Aspecte diagnostice

O atentie deosebita trebuie acordata simptomelor
de hipervascozitate si complicatiilor hemoragice/is-
chemice. Saturatia oxigenului trebuie obtinuta cu pul-
soximetrul Tn repaus timp de cel putin 5 minute, iar
capacitatea de efort trebuie evaluata in mod regulat,
de preferinta cu un TM6M.

Analiza sangelui trebuie sa includa hemograma, vo-
lumul corpuscular mediu (MCV), feritina serica (fierul
seric, saturatia fierului, transferina si saturatia trans-
ferinei pot fi necesare pentru detectarea mai timpurie
a deficitului de fier), creatinina, acidul uric seric, pro-
filul de coagulare, BNP/NT-pro-BNP, acid folic si vita-
mina BI2 in prezenta MCV crescut sau MCV normal
si feritina serica scazuta.

3.4.8.6 Precautii de laborator

e Parametrii de coagulare: volumul plasmatic este
redus din cauza eritrocitozei secundare; canti-
tatea de citrat de sodiu trebuie ajustata la he-
matocrit daca hematocritul este >55%.
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Hematocritul determinat cu numar automatizat
de particule electronice (centrifugarea micro-
hematocritului) are ca rezultat un hematocrit
fals ridicat datorita captarii plasmei.

Nivelul glucozei poate fi redus (glicoliza in vitro
crescuta, care rezulta din numarul crescut de
eritrocite).

3.4.8.7 Indicatii pentru interventie

Riscul si beneficiile trebuie luate in considerare cu
atentie si necesita experienta. Pacientii cianotici fara
HTAP/sindrom Eisenmenger trebuie sa fie evaluati
periodic pentru orice procedura care poate imbuna-
tati calitatea vietii si reduce morbiditatea sau pentru
eligibilitatea pentru corectie fiziologica (vezi sectiunea

4.15).

3.4.8.8 Tratament medical
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Tratament specific HAP: vezi sectiunea 3.4.3.
Aritmii: ritmul sinusal trebuie mentinut ori de
cate ori este posibil. Terapia antiaritmica tre-
buie individualizata (medicamente, ablatie, PM/
ICD epicardic). Terapia antiaritmica este ex-
trem de dificila; terapia medicamentoasa tre-
buie initiata cu o atentie speciala si, in general,
intr-un spital.

Flebotomia terapeutica trebuie efectuata numai
in prezenta simptomelor de hipervascozitate
moderata/severa datorate eritrocitozei secun-
dare (hematocrit cel putin >65%), in absenta
deshidratarii si a deficitului de fier.2 Ar trebui
efectuata Tinlocuirea lichidului izovolumetric
(750-1000 mL de solutie salind izotona in timp
ce se indeparteaza 400-500 mL de sange).
Transfuzia de sange poate fi necesara in pre-
zenta anemiei fara hiposideremie (hemoglobina
inadecvata saturatiei cu oxigen) si nu trebuie sa
se bazeze pe indicatiile conventionale.
Suplimentarea cu fier trebuie efectuata in pre-
zenta deficitului de fier (MCV <80 fL, depozite
scazute de fier) si urmata cu atentie (efect de
rebound).

Anticoagulare de rutina aspirina: datele dispo-
nibile in prezent nu sustin niciun beneficiu la
pacientii cianotici pentru a preveni complicati-
ile tromboembolice. Exista, in schimb, un risc
crescut de sangerare.

Indicatie pentru anticoagulare: in caz de flutter
atrial/FA (tinta INR 2-2,5; tinta INR mai mare in
prezenta altor factori de risc). Retineti precau-
tiile de laborator: valorile INR fals ridicate sunt
masurate datorita hematocritului ridicat. Nu
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exista date ci doar experiente ocazionale des-
pre utilizarea NOAC (vezi si sectiunea 3.4.7).
Hemoptizie: necesita tomografie computeri-
zata toracica daca exista un infiltrat pe radio-
grafia toracica. Bronhoscopia pune pacientul in
pericol si rareori ofera informatii utile. Tera-
pia include intreruperea aspirinei, agenti anti-
inflamatori nesteroidieni, anticoagulante orale;
tratamentul hipovolemiei si anemiei; reducerea
activitatii fizice; si suprimarea tusei neproduc-
tive. Pentru hemoragia/hemoptizia refractara
intrapulmonara poate fi necesara embolizarea
selectiva a arterelor bronsice. Agentii antifibri-
nolitici (de exemplu acidul tranexamic inhalat)
sunt in curs de investigare si pot reprezenta o
abordare noud pentru tratarea hemoptizei.'”®
Sunt necesare mai multe studii.

Hiperuricemie: nu exista indicatii pentru trata-
rea hiperuricemiei asimptomatice.

Artrita gutoasa acuta (prezentare atipica) este
tratata cu colchicina orala sau intravenoasa,
probenecid si antiinflamatoare, cu atentie acor-
data riscului de insuficienta renala si sangerare.
Agentii uricosurici (de exemplu, probenecid)
sau uricostatici (de exemplu, alopurinolul) evita
recurenta.

3.4.8.9 Recomanddri de urmdrire

Toti pacientii cianotici necesita evaluare pe tot par-
cursul vietii, cu monitorizare la fiecare 6-12 luni intr-
un centru specializat BCCA, in stransa colaborare cu
medicul de familie. Evaluarea include:

Evaluare cuprinzatoare si revizuire sistematica
a potentialelor complicatii.

Analize de sange (vezi sectiunea 3.4.8.8).
Educatie despre strategiile de reducere a riscu-
rilor (Tabelul 9).

3.4.8.10 Consideratii suplimentare
e Zbor aerian: calatoria cu avionul (curse comer-

ciale) este bine toleratd.'”'% Strategiile de re-
ducere a riscurilor includ evitarea stresului de
calatorie si non-calatorie, deshidratarii, bautu-
rilor alcoolice si masuri de prevenire a trombo-
zei venoase profunde.

Expunere la mare altitudine: expunerea acuta la
mare altitudine (>2500 m) trebuie evitata. As-
censiune treptata pana la 2500 m poate fi tole-
rata.

Sarcina: sarcina la pacientii cianotici, fara HTP,
poate avea ca rezultat complicatii materne si fe-
tale semnificative si necesita urmarire de catre
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Tabelul 9. Strategii de reducere a riscului la pacientii cu boli cardiace congenitale cianogene

Masuri profilactice si principii de ingrijire pentru prevenirea complicatiilor

Sarcina la paciente cu Sd. Eisenmenger si la paciente cu cianoza, fara
HTAP dar cu saturatia oxigenului <90%

Deficitul de fier si anemia (NU flebotomii de rutina, neadecvate pen-
tru mentinerea unui hematocrit pre-determinat); se va trata anemia si
deficitul de fier

Anticoagularea nepotrivita
Deshidratarea

Bolile infectioase; se vor vaccina anti-gripal si anti-pneumococic
Fumatul, drogurile recreationale, consumul excesiv de alcool
Fire de stimulare PM/ICD transvenoase

Activitatea fizica intensa

Expunerea acuta la cildura (sauna, baie sau dus fierbinti) si expunerea
la frig extrem

Contraceptia pe baza de estrogeni

Alte strategii de reducere a riscului includ

e Utlizarea unui filtru pentru aer pe calea liniei venoase pentru evita-

rea emboliei gazoase

e Consultul unui cardiolog BCCA inainte de administrarea oricarei

medicatii sau efectuarea oricarei interventii chirurgicale/interventio-
nale

e Tratament antibiotic prompt al oricarei infectii de tract respirator

superior

o Evitarea sau precautie la administrarea oricarei medicatii care poate

afecta functia renala

o Incurajarea contraceptiei la fiecare vizita de control

BCC = boala cardiaca congenitald; ICD = defibrilator cardiac implantabil; HTAP = hipertensiune arteriala pulmonard; PM = pacemaker

o echipa multidisciplinara specializata in urma-
rirea sarcinii si cardiologie. Saturatia cu oxigen
(>85%) si hemoglobina (<200 g/L) inainte de
sarcina au fost cei mai puternici predictori pen-
tru nasterea unui copil viu intr-un lot studiat.'%
Sarcina ar trebui descurajata puternic in sin-
dromul Eisenmenger si la pacientele cianotice
fara HAP, dar cu o saturatie de oxigen arterial
<90%* (vezi sectiunea 3.5.7).

e Profilaxia El: recomandata la toti pacientii (vezi
sectiunea 3.4.6).

vedere clinic. Desi recomandarile nu sunt de obicei
specifice sexului, palierele (cut-offs) indexate la supra-
fata corporala (BSA) ale dimensiunilor aortei si cavi-
tatilor cardiace se pot corecta pentru BSA mai mici la
femei."® Consilierea personalizata este esentiala la fe-
meile care se gindesc la o eventuala sarcina, deoarece
indicatiile de interventie la femei se pot stabili la valori
absolute mai mici pentru chirurgia aortica (eredita-
ra/aortopatie asociata cu BCC) sau pentru inlocuirea
valvei pulmonare (VPRep) la pacientii cu TF.'?

Exista date care arata un impact diferit pentru

barbati fata de femei in ceea ce priveste angajarea in

3.5 Consideratii suplimentare M) . A A
’ pauzele in asistenta medicala'” si activitatea

munca,
fizica."® Evaluarea clinica, luarea deciziilor si consilie-
rea pot necesita ajustare individuala pentru a asigura
echitatea rezultatelor.

3.5.1 Diferente in functie de sex

Femeile au fost incluse in mod corespunzator in
studii, iar analizele stratificate in functie de sex sunt
disponibile intr-o oarecare masura. Datele referitoa-
re la diferenta de sex cu privire la prevalenta BCC,
morbiditate si mortalitate sunt n conflict.’s!%"-1°
Desi nu au fost observate diferente in ceea ce pri-
veste mortalitatea in studiul CONVENITIV CORuvitia
(CONCOR), au existat diferente semnificative de sex
in morbiditate (risc crescut pentru HTP la femei, dar
risc mai scazut pentru El, complicatii aortice si im-
plantarea ICD)."" Indiferent daca aceste diferente se

< . Ce e S nevoi unice de asistenta medicala. Acesti pacienti in
refera la diferenta genetica si biologica inerenta, di- o . A ’

. S . . ~ »  varsta prezinta mai multe comorbiditati, risc crescut
mensiunea mai mica a corpului sau alte diferente inca ;

nedefinite, este necesara o explorare suplimentara.'”? legat de varsta pentru aritmii (in special FA), imbatra-
Diferentele de sex sunt importante pentru evalu nire accelerata, boli dobandite, raspunsuri modificate
o . . . la medicamente, debut mai timpuriu al sindroamelor

area diagnosticului si luarea deciziilor din punct de ’ P

3.5.2 Malformatii cardiace congenitale la

varste avansate

Pana in prezent, aproximativ 90% dintre pacientii
cu malformatii usoare, 75% cu malformatii moderate
si 40% cu defecte cardiace complexe ating varsta de
60 de ani.'"” Se estimeaza ca aceste proportii vor cres-
te n deceniile urmatoare. Prin urmare, exista o po-
pulatie in crestere de persoane in varsta cu BCC si cu
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geriatrice (de exemplu, declin cognitiv, imobilitate/ac-
cidente prin cadere, incapacitatea de dezvoltare, alte-
rari senzoriale) si un profil psihosocial modificat."®!"?

Ghidurile dedicate pentru pacienti varstnici cu
BCC ar trebui consultate pentru a oferi ingrijire adec-
vata populatiei de pacienti mai vulnerabili.”® Debutul
bolilor dobandite incepe devreme. De aceea, ar trebui
implementate strategii de preventie in primele decade
de viata (la cardiologie pediatrica).

3.5.3 Planificarea ingrijiri

catre sfarsitul vietii

Majoritatea pacientilor, indiferent de complexitatea
defectelor, doresc sa discute despre speranta de viata
inainte de a se confrunta cu complicatiile care le pun
viata in pericol.”! Astfel de complicatii pot aparea in
timpul interventiilor cu risc ridicat sau se pot reflecta
printr-o evolutie incerta a bolii. Discutia Tn timp util

.e

i in avans si ingrijirea

critica a ingrijirii complete si centrate pe pacient.'"'??
Initierea acestei conversatii solicitante este dificila. In-
ternarile neplanificate in spital, implantarea ICD sau
declinul functional pot servi drept declansator pentru

astfel de conversatii. Majoritatea pacientilor nu incep

de sanatatea si preferintele fizice si psihologice ale pa-
cientului. Initial, discutia despre speranta de viata si
preferintele de tratament pot fi tot ceea ce doreste
pacientul. Odata cu deteriorarea starii de sanatate,
este necesara o evaluare holistica a dorintelor si va-
lorilor pacientului, indrumari in avans, numirea unei
persoane de contact cu putere de decizie si decizii
cu privire la terapiile cu dispozitiv la pacientii cu ICD.

In timpul procesului de ingrijire, tratamentul activ
specific bolii poate deveni progresiv suportiv si even-
tual inlocuit cu ingrijiri paliative. Implicarea specialis-
tilor in ingrijiri paliative poate fi de ajutor. in orice
moment, este important sa subliniem ca ingrijirea
activa specifica bolii ar putea continua pe parcursul
aproape de sfarsitul vietii, mentinandu-se in concor-
danta cu preferintele si obiectivele pacientilor. Rolul
moartea pacientului in gestionarea ingrijirilor pentru
doliu.'”

Ori de cite ori este posibil, membrii familiei ar tre-
bui implicati in toti pasii. Preferintele pacientului se
pot schimba in timp si este necesara reevaluarea peri-
odica a dorintelor pacientului.
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3.5.4 Asigurdri (de viatd/sdndtate) si angajare

in muncad

Pentru pacientii cu BCCA, este adesea dificil sa ob-
tina asigurari de viata, de sanatate sau de calatorie si
ipoteci.”*'% Daca se acorda asigurare, pacientii tre-
buie sa plateasca frecvent o taxa suplimentara sau de-
fectul cardiac ca afectiune preexistenta ii exclude de
la asigurare. In general, obtinerea sau nu a asigurarii si
comisionul mai mare nu au legatura cu complexitatea
defectului, cu starea functionala a pacientului sau cu
prognosticul,'**'? ¢i sunt mai degraba o functie a poli-
telor companiilor de asigurari si reflecta o mare inter-
si intra- variatie in fiecare tara. in prezent, pacientii
trebuie sa caute varianta optima dar le pot fi de ajutor
atat clinicienii, cat si asociatiile de pacienti. ,,Asigura-
bilitatea” este o problema certa care ar trebui discu-
tata in timpul consilierii pacientului. De asemenea, ob-
tinerea unui loc de munca, in special cerintele pentru
anumite profesii, are nevoie de atentie.'’”” Incepand cu
adolescenta, alegerile cu privire la educatie ar trebui
facute pe baza posibilitatilor de a efectua exercitii fizi-
ce grele si de a lucra in schimburi de noapte, precum
si a utilizarii unor medicamente specifice, cum ar fi
anticoagularea orala.

3.5.5 Activitatea fizica si sportul

Recomandarile pentru activitati fizice si sport tre-
buie sa se bazeze pe tipul defectulului cardiac conge-
nital subiacent si potentialele sale complicatii, starea
hemodinamica si statusul EF a pacientului si aptitu-
dinea lor preexistentd.”* Consilierea trebuie si ia in
considerare tipul de sport si nivelurile de efort antici-
pate. in general, medicii au fost prea conservatori in
sfaturile lor, mai ales ca activitatea fizica are beneficii
bine documentate pentru conditia fizica, bunastare
psihologica si interactiunea sociala, precum si un efect
pozitiv asupra riscului viitor de boli cardiace doban-
dite; simptomele nu exclud activitatea fizica. Exerci-
tiul dinamic este mai potrivit decat exercitiul static.
In plus, la pacientii cu afectiuni cardiace cunoscute,
complicatiile in timpul efortului, inclusiv MSC, sunt
rare.'”® Recomandarile pentru participarea la sportu-
rile de intensitate mica pana la mare sunt discutate
in lucrarea (position paper) lui Budts si colab.?* Re-
comandarile privind sportul de performanta la spor-
tivii cu BCC sunt descrise in Ghidurile ESC din 2020
privind cardiologia sportiva.'” Evaluarea capacitatii de
exercitiu fizic trebuie facuta inainte de a recomanda
exercitii recreative sau sport pentru a evita exercitiile
intense la pacientii neantrenati. Majoritatea pacienti-
lor cu BCC se pot angaja in siguranta intr-o activitate
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fizica regulata si moderata. Cateva afectiuni, cum ar fi
disfunctia sistolica ventriculara sistemica, obstructia
sistemica a fluxului ventricular sistemic, HTP, aritmiile
semnificative din punct de vedere hemodinamic sau
dilatarea aortica, necesita mai multa precautie.

3.5.6 Chirurgia non-cardiacad

Evaluarea si gestionarea pacientilor cu BCCA ar
trebui sa urmeze principiile Ghidurilor ESC 2014 pri-
vind chirurgia non-cardiacd® si sa ia in considerare
specificul BCC. Factorii asociati cu un risc crescut
de morbiditate si mortalitate peri-operatorie sunt
cianoza, insuficienta cardiaca congestiva, starea ge-
nerala de sanatate precara, varsta mai tanara, HTP,
operatiile asupra sistemului respirator si nervos, BCC
complex si procedurile de urgenta. La pacientii cu
BCC complexa (Fontan, sindrom Eisenmenger, paci-
enti cianotici), procedurile chirurgicale si interventi-
onale non-cardiace trebuie efectuate intr-un centru
expert.?*B3! Probleme de luat in considerare sunt
profilaxia endocarditei, complicatiile legate de hemo-
dinamica subiacenta, anatomia venoasa si/sau arteriala
anormala care afecteaza accesul venos si arterial, sun-
turile persistente, boala valvulara, aritmiile incluzand
bradiaritmii, eritrocitoza, boala vasculara pulmonara
(BVP), prevenirea trombozei venoase, monitorizarea
functiei renale si hepatice, anticoagularea peri-proce-
durala, posibila necesitate de dozare neconventionala
a medicamentelor, prevalenta crescuta a infectiei cu
hepatita C datorita procedurilor anterioare si trans-
fuzii de sange la distanta si, in cele din urma, tulbura-
rile de dezvoltare.

3.5.7 Sarcina, contraceptia si consilierea
genetica

3.5.7.1 Sarcina si contraceptia

Majoritatea pacientelor cu BCCA tolereaza bine
sarcina, dar femeile cu BCC complexa au riscuri mai
mari. Ghidurile ESC detaliate privind sarcina si bolile
de inimd au fost publicate in 2018.#

Ar trebui s3 se ofere consiliere Tnainte de sarcina
tuturor femeilor cu BCC. ingrijirea de specialitate
este cel mai bine acordata intr-o echipa multidiscipli-
nara specializata in sarcina si afectiuni cardiologice.
Aceasta echipa ar trebui sa aiba contributii din par-
tea BCCA: cardiologie, obstetrica si anestezie si, daca
este necesar, de la alti specialisti, inclusiv geneticieni
clinicieni. Echipa ar trebui sa fie implicata la toti paci-
entii cu boli cardiace cel putin moderate pana la boli
cardiace complexe inainte de sarcina pentru consiliere
si sfaturi in timp util pe parcursul sarcinii, pentru a pla-
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nifica Tngrijirea prenatala, inclusiv nasterea si urmari-
rea post-partum si necesitatea monitorizarii cardiace.
Estimarea riscului trebuie individualizata si bazata pe
clasificarea modificata OMS (mMWHO) (Tabelul 10).#

Starea functionala inainte de sarcina, functia ventri-
culara, severitatea leziunilor si istoricul evenimentelor
cardiace anterioare au, de asemenea, o valoare pro-
gnostica. TCPE efectuat Tnainte de conceptie poate
prezice evolutia materna si neonatala.”> O scadere a
ritmului cardiac la exercitii fizice este asociat cu un
risc mai mare de evenimente adverse cardiace §i neo-
natale materne.

Mortalitatea materna este de 0,1%, iar insuficienta
cardiaca complica sarcina la 11% dintre femeile cu boli
de inima, HTAP fiind asociata cu cele mai mari ris-
curi.®3* Cianoza prezintd un risc semnificativ pentru
fat, cu nasterea unui copil viu putin probabila (<12%)
daca saturatia oxigenului este <85%.'%

Femeile cu boli cardiace au, de asemenea, un risc
crescut de complicatii obstetricale, inclusiv travaliu
prematur, preeclampsie si hemoragie postpartum.'®
Potentialul medicamentelor care afecteaza fatul tre-
buie intotdeauna luat in considerare; inhibitorii enzi-
mei de conversie a angiotensinei (ACE) si, in special,
blocantii receptorilor angiotensinei Il (ARBs) nu ar
trebui utilizati. Femeile care necesita anticoagulare
orala merita o atentie speciala. AVK sunt teratogene,
in special la doze mai mari. Un algoritm de tratament
ajustat in functie de doza este propus in Orientarile
ESC din 2018 privind sarcina.®

Durata sarcinii §i modalitatea de nastere ar trebui
sa fie stabilite de echipa multidisciplinara ginecologie-
cardiologie, tinand seama de severitatea BCC.

Contraceptia trebuie discutata in timp util, cu o
atentie marita la eficienta si siguranta.”® Metodele
contraceptive de bariera sunt sigure si protejeaza im-
potriva bolilor cu transmitere sexuala, cu toate aces-
tea, ele au o eficienta contraceptiva ridicata numai in
cazul cuplurilor compliante. Contraceptivele hormo-
nale sunt extrem de eficiente, dar exista putine date
cu privire la siguranta acestora in populatia BCCA.
Contraceptivul oral combinat este extrem de eficient
(99,9%), dar este cel mai bine de evitat la pacientii cu
risc trombotic preexistent (cianoza, fiziologie Fontan,
valve mecanice, evenimente trombotice anterioare,
HAP), mai ales ca exista putine date care sa sugere-
ze ca administrarea orala a terapiei anticoagulanta va
anula acest risc. Contraceptivele exclusiv cu proges-
teron, pe de alta parte, nu prezinta un risc atat de
mare de tromboza, iar preparatele mai noi disponi-
bile pentru administrare orala sau cu implanturi in-
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Tabelul 10. Boli cardiace congenitale cu risc mare si foarte mare pentru sarcina

Risc semnificativ crescut de deces matern sau morbiditate se-
vera (MWHO casa Ill) (rata evenimentelor cardiace 19%-27%)

Boala cardiaca cianogena nereparata
Disfunctie moderata a VS (FE = 30-45%)
VD sistemic cu functie sistolicd buna sau usor scazuta

Circulatie Fontan. Daca pacienta are stare buna si boala cardiaca nu a
dezvoltat complicatii

SA severa asimptomatica
Stenoza mitralda moderata

Dilatatie moderata aortica (40-45 mm in Sd. Marfan sau alta HTAD;
45-50 mm in BAV, 20-25 mm/m? in Sd. Turner)

Proteza valvulara mecanica

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

Hipertensiune arteriala pulmonara
Disfunctie severa VS (EF <30%, clasa NYHA IlI-1V)
VD sistemic cu functie sistolici moderat sau sever scazuta

Circulatie Fontan asociata cu complicatii

SA severa simptomatica
Stenoza mitrala severa

Dilatatie severa aortica (>45 mm in Sd. Marfan sau altd HTAD; >50 mm
in BAV, >25 mm/m? in Sd. Turner)

Re-/coarctatie severa

SA = stenoza aortica; BAV = valva aortica bicuspa; BCC = boala cardiaci congenitala FE = fractie de ejectie; HTAD = boala ereditari a aortei toracice VS= ventricul/ventricular sting; mMWHO
= modificat Organizatia Mondiala a Sanatatii; NYHA = New York Heart Association; VD = ventricul/ventricular drept; TF = tetralogie Fallot.

* Sarcina ar trebui cert evitata in aceste conditii

Modificata fatd de Ghidurile ESC 2018 pentru managementul bolilor cardiovasculare in sarcina®

trauterine au o eficacitate ridicata (>95%). Riscul de
endocardita dupa inserarea dispozitivelor intrauteri-
ne acoperite cu progesteron este probabil scazut. Cu
toate acestea, exista un risc de reactii vasovagale (5%)
in momentul inserarii sau indepartarii. Pacientilor cu
o fiziologie fragila (de exemplu, pacientii cu circulatie
Fontan, HTP, BCC cianogene, sindromul Eisenmen-
ger) ar trebui sa li se introduca/indeparteze dispo-
zitivul intrauterin intr-un mediu sigur (adica intr-un
mediu cu expertiza in BCCA). Sterilizarea feminina
sau sterilizarea partenerului masculin ar trebui luata
in considerare numai dupa o discutie atenta, cu o re-
ferire speciala la prognosticul pe termen lung.
Reproducerea asistata aduce riscuri suplimentare
peste cele ale sarcinii §i este necesar un consult la
un specialist in BCCA fTnainte de inceperea tratamen-
tului. Hiperstimularea ovulatiei este protrombotica si
poate fi complicata de sindromul de hiperstimulare
ovariana, cu tulburari hidro-electrolitice marcate si
un risc si mai mare de tromboza."*” Riscul de sindrom
de hiperstimulare ovariana poate fi redus prin moni-
torizarea atenta a ciclului, folosind hormon foliculosti-
mulant in doza mica in combinatie cu un antagonist al
hormonului care elibereaza gonadotropina, inghetand
toti embrionii si implantand doar un singur embrion.
Ultima optiune este puternic recomandata la femei-
le cu boli cardiace, deoarece conceperea unei sarcini
multiple este asociata cu modificari cardiovasculare
mai mari si mai multe complicatii materne si fetale."*®
Sarcina si tratamentul fertilitatii sunt contraindicate la
femeile cu clasificare mMWHO a riscului cardiovascular
matern clasa IV. La femeile cu mWHO clasa Il sau la
cele anticoagulate, riscul de hiperovulatie este foar-
te mare si ar trebui luata in considerare alternativa
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Tabelul I 1. Ratele de recurenta pentru diverse boli
cardiace congenitale in functie de sex si parintele
afectat®

Rata recurentei (%)*

Femei Barbati
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 50°
OTEVS 8-18 3-4
OTEVD (SP) 4-6,5 2-3,5
Sd. Eisenmenger 6 NR
TF 2-2,5 1,5
Atrezie pulmonara/DSV NR NR
TVM 2°
TVMca 3-5°
CUV (SCSH) 21°

*Cu exceptia Sd. Marfan procentele se aplica pacientilor cu malformatii cardiace izolate la
care au fost excluse alte boli genetice/sindroame cunoscute

* Modificat dupi Pierpont et al.l4|

® Date nerelevante sau absente in functie de sex

fertilizarii in vitro a ciclului natural. Sexualitatea este
un element important al calitatii vietii. Putinele date
disponibile sugereaza ca functia sexuala este o preo-
cupare atat a femeilor, cat si a barbatilor si ar trebui
discutatd mai des.'*

3.5.7.2 Sfatul genetic si riscul de recurentd

Consilierea genetica, indiferent daca este suplimen-
tata sau nu cu alte teste genetice, ar trebui cel putin
luata in considerare pentru fiecare pacient cu BCCA.
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Demonstrarea unei anomalii genetice poate fi im-
portanta pentru ajustarea in continuare a manage-
ment-ului personal al pacientului si este evident, de
asemenea, importanta pentru planificarea familiala.
Se estimeaza ca 10-30% din totalul BCC structural
ar avea o baza genetica. Aceasta rata este mai mare
in cazurile cu anomalii de organ asociate iar aparitia
interfamiliala si mai mica in cazurile izolate. Odata cu
progresul tehnic rapid si posibilitatile de testare gene-
tica, fiabilitatea acestor teste se imbunatateste in con-
tinuare. In mod natural, evaluarea genetici la fiecare
pacient trebuie sa fie multidisciplinara, cu integrarea
datelor clinice necesare si interpretarea adecvata a
variantelor genetice gasite. Recent a fost publicat un
document de consens detaliat pe aceasta tema, care
ofera un algoritm pentru testarea genetica si o ima-
gine de ansamblu asupra principalelor sindroame de
luat in considerare.'*

Unul dintre aspectele importante si specifice sfatu-
lui genetic este evaluarea riscului de recurenta, care
trebuie luat in considerare atét la barbati, cit si la fe-
mei. Rata de recurenta a BCC la descendenti variaza
intre 2-50% si este mai mare la femeile afectate decat
la barbati. Cele mai mari riscuri de recurenta se ga-
sesc n tulburarile cu o singura gena afectata si/sau
anomalii cromozomiale, cum ar fi Marfan, Noonan,
sindromul de deletie 22qll si sindromul Holt-Oram.
Dintre pacientii cu BCC izolata, non-familiala, rata de
recurenta variaza de la 1-21%,'"*' in functie de leziunea
de baza. O prezentare generala este oferita in Tabelul
I1. Ecocardiografia fetala la cuplurile afectate este re-
comandata la 19-22 saptamani de gestatie si se poate
face inca din saptamana 15-16 de gestatie.

4.LEZIUNI SPECIFICE

4.1 Defectul septal atrial si returul venos
pulmonar aberant

4.1.1 Introducere

Defectul septal atrial poate ramane nediagnosticat
pana la varsta adulta. Tipurile de DSA sunt urmatoa-
rele:

e DSA tip ostium secundum — 80% din totalul
DSA-urilor. Este localizat in regiunea fossei
ovalis si Tn imprejurimile sale.

e DSA tip ostium primum — 15%. Sinonime — de-
fect septal atrio-ventricular partial; canal atrio-
ventricular partial - localizat in adiacenta crucii
cordului (crux cordis), valvele atrio-ventricula-
re sunt malformate rezultand diverse grade de
regurgitare valvulara.
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e Defect tip sinus venos superior — 5%. Este lo-
calizat langa varsarea venei cave superioare,
asociat cu conexiunea partiala sau completa a
venelor pulmonare drepte la vena cava superi-
oara sau la atriul drept.

e Defect tip sinus venos inferior — 1%, localizat
langa varsarea venei cave inferioare.

e Sinus coronar neacoperit - <|%: poate fi partial
separat de atriul sting sau complet neseparat.

Leziunile asociate includ conexiuni venoase pulmo-
nare aberante, persistenta de vena cava superioara
stanga, stenoza de valva pulmonara si prolapsul de
valva mitrala. Defectele interariale sunt cel mai frec-
vent asociate bolii Ebstein (vezi sectiunea 4.9). Decizii-
le referitoare la tratament sunt mai complexe in cazul
asocierii mentionate anterior. Sectiunea enuntata in
prezent descrie defectele septale izolate.

Volumul suntului depinde de complianta VD sau VS,
marimea defectului si presiunea din AS/AD. Un sim-
plu DSA genereaza un sunt stanga-dreapta deoarece
complianta VD este mai mare comparativ cu cea a VS
(suntul este relevant in cazul defectelor mai mari de
I0 mm) si cauzeaza supraincarcarea de volum a VD
si a circulatiei pulmonare. O reducere in complianta
VS sau orice alta afectiune ce creste presiunea din AS
(hipertensiune, boala cardiaca ischemica, cardiomi-
opatie, boala valvulara mitrala/aortica) augmenteaza
suntul stanga-dreapta. In consecinta, un DSA poate
deveni hemodinamic semnificativ odata cu trecerea
timpului. Reducerea compliantei VD (stenoza pulmo-
nara, hipertensiunea pulmonara sau alte afectiuni ale
ventriculului drept) sau afectiuni ale valvei tricuspide
pot scadea suntul stinga-dreapta sau pot cauza inver-
sarea suntului avand drept consecinta cianoza.

4.1.2 Tabloul clinic si istoria naturala

Majoritatea pacientilor raman asimptomatici pana
la varsta adulta. Totusi, majoritatea dezvolta pana in
cea de-a 4-a decada de varsta cateva dintre urmatoa-
rele simptome: capacitate functionala redusa, dispnee
de efort, palpitatii (tahiaritmii supraventriculare), in-
fectii pulmonare recurente si insuficienta cardiaca
dreapta. Speranta de viata este redusa dar supravie-
tuirea este mai buna decit cea asteptata.'*? PAP poate
fi normal, dar de regula creste odata cu varsta. Boala
vasculara pulmonara este foarte rara, sub 5%; dezvol-
tarea sa necesita factori aditionali i are un parcurs al
bolii similar cu hipertensiunea pulmonara.*® Odata cu
inaintarea in varsta si cu cresterea PAP, tahiaritmiile
devin mai frecvente (flutterul atrial, fibrilatia atriala).'*
Embolia sistemica poate fi provocata de embolia pa-
radoxala (rara) sau de fibrilatia atriala/flutterul atrial.
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Recomandarile de interventie in defectul septal atrial
(nativ sau rezidual)

Recomandari Clasa  Nivel
La pacientii cu evidenta supraincarcarii de volum

a VD¢ si fara HTAP (fara semne non-invazive

de crestere PAP sau confirmare invaziva a RVP | B

<3 WU daca exista semne) sau afectare a VS
inchiderea DSA este indicatd indiferent de
simptome. #6147

inchiderea cu dispozitiv a DSA secundum este

indicatd ca metoda de electie atunci cind este | C
tehnic posibila.

La pacientii in varsta la care inchiderea cu dispo-
Zitiv nu este potrivita se recomanda cantarirea
atenta a riscului chirurgical versus potentialul
beneficiu al inchiderii DSA.

La pacientii cu semne non-invazive de PAP cres-
cuta este obligatorie masurarea invaziva a RVP.

La pacientii cu afectare a VS este recomandat
testul cu balon si cantdrirea atenta a beneficiului
elimindrii suntului S-D versus potentialul impact
negativ al consecintei inchiderii DSA datorat
cresterii presiunii de umplere (inchidere com-
pleta, inchidere fenestrata sau nicio interventie).

La pacientii cu suspiciune de embolie paradoxala
(alte cauze excluse). inchiderea DSA ar trebui
luatd in considerare indiferent de marime daca
nu exista HTAP sau afectarea VS.

La pacientii cu RVP 3-5 WU inchiderea DSA ar
trebui luata in considerare cand este prezent un lla C
sunt semnificativ (Qp:Qs >1,5).

lla C

La pacientii cu RVP 25 WU, inchiderea fenestra-
ta a DSA poate fi luata in considerare cand RVP

scade sub 5 WU dupa tratamentul specific HTAP i1b c
si existd sunt semnificativ (Qp:Qs >1,5).

inchiderea DSA nu este recomandati la pacientii

cu hemodinamica Eisenmenger, la cei cu HTAP m c

sau RVP 25 WU in ciuda tratamentului specific
sau desaturare la efort®
* VD marit de volum cu debit sistolic crescut,

® Sunt prea putine date pentru stabilirea unui cut-off precis dar experienta clinici ar indica
o scadere a saturatiei oxigenului sub 90%.

4.1.3 Protocol diagnostic

Elementele clinice cel mai frecvent intalnite sunt
dedublarea zgomotului 2 si suflu sistolic audibil cu in-
tensitatea maxima in focarul pulmonar. EKG-ul ilus-
treaza bloc de ramura dreapta incomplet si deviatie
axiala dreapta. Pe radiografia cord-pulmon se poate
observa vascularizatie crescuta pulmonara.

e Ecocardiografia este tehnica de diagnostic de
prima linie, asigurand diagnosticul si cuantifica-
rea incarcarii de volum a ventriculului drept, ce
poate fi primul element identificat la un pacient
cu DSA, fiind descoperirea cheie ce caracteri-
zeaza fidel relevanta hemodinamica a defectului
septal atrial. Defectele tip sinus venos necesi-
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ta in general ecografie cardiaca transesofagia-
na pentru un diagnostic cat mai precis (RMN
cardiac/CT cardiac reprezinta alternative supe-
rioare ca eficacitate in descrierea imagistica a
defectelor tip sinus venos inferioare). Ecografia
cardiaca transesofagiana este necesara pentru
evaluarea precisa a DSA tip OS inainte de in-
chiderea interventionala ilustrand cu precizie
dimensiunea defectului si morfologia septului
prezent, dimensiunea si calitatea marginilor
septului, exclude defectele asociate si descrie
conexiunile venoase pulmonare. Ecocardiogra-
fia 3D permite vizualizarea morfologiei DSA-
ului. Alte elemente ce necesita a fi evaluate sunt
presiunea in artera pulmonara si regurgitarea
tricuspidiana.

e RMN-ul cardiac este rareori necesar, fiind util
in evaluarea supraincarcarii ventriculului drept,
identificarea unor defecte de tip sinus venos
inferior, cuantificarea fluxului sistemic/flux pul-
monar (Qp:Qs) si evaluarea conexiunilor ve-
noase pulmonare (ca alternativa, se poate uti-
liza CT-ul cardiac).

e Cateterismul cardiac este necesar in cazul exis-
tentei semnelor ce atesta cresterea presiunii
arteriale pulmonare (PAP sistolic calculat >40
mmHg sau semne indirecte de crestere presio-
nala la nivelul arterei pulmonare).

e Testul de efort trebuie efectuat in cazul paci-
entilor cu hipertensiune pulmonara pentru a
exclude desaturarile.

4.1.4 Tratamentul chirurgicallinterventional

Indicatiile pentru tratamentul interventional sunt
rezumate n tabelul intitulat “Recomandari pentru
tratamentul interventional in defectul septal atrial na-
tiv sau rezidual” si in Figura 2.

Tratamentul chirurgical are o mortalitate mica (<I%
din pacientii fara comorbiditati semnificative) si pro-
gnosticul pe termen lung este bun daca interventia se
efectueaza precoce (in copilarie, adolescenta), in ab-
senta hipertensiunii pulmonare.'"**'*> Desi interventia
chirurgicala se efectueaza cu un risc foarte mic chiar
si la pacientii varstnici, comorbiditatile pot afecta ris-
cul operator impunand punerea riguroasa in balanta a
riscurilor si beneficiilor.

inchiderea cu dispozitiv a defectelor septale atriale
reprezinta terapia de prima intentie atunci cand cazul
se Incadreaza in indicatiile acestui tip de tratament.
Criteriile morfologice sunt: un diametru <38 mm si
o margine de minim 5 mm. Un procent de 80% din
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pacienti indeplinesc aceste conditii. Studii recente au
aratat ca mortalitatea este aproape de zero. Compli-
catii severe au fost observate la <I% din pacienti.'*'*’
Tahiaritmiile atriale aparute precoce dupa interventie
sunt in marea majoritate trecitoare."*®'®' Eroziunea
peretelui atrial, foitei mitrale anterioare sau a aortei,
precum si evenimentele tromboembolice sunt rare.
Terapia antiplachetara este necesara pentru minimum
6 luni (aspirina 75 mg). Incidenta potentiala a aritmii-
lor tardive sau a efectelor adverse necesita investigatii
suplimentare. Studiile ce compara chirurgia cu inter-
ventiile prin cateterism au raportat un nivel similar de
succes si mortalitate, dar morbiditatea a fost mai mica
iar internarile mai scurte in cazul interventiilor reali-
zate prin cateterism, in timp ce rata reinterventiilor a
fost mai mare.'*®!52

Prognosticul cel mai bun este obtinut in cazul in-
terventiilor efectuate la varste mai mici de 25 ani."**'%
Inchiderea DSA dupi varsta de 40 ani pare si nu afec-
teze frecventa dezvoltarii aritmiilor."*¢'** Morbiditatea
pacientilor beneficiaza de inchiderea la orice varsta
(capacitatea de efort, dispneea, insuficienta cardia-
ca dreapta), in special prin cateterismul interventio-
na|.|46,I53

In cazul pacientilor cu functie ventriculari stinga
afectata (sistolica si diastolica), inchiderea DSA poate
agrava insuficienta cardiaca. Acesti pacienti ar trebui
evaluati cu atentie si pot necesita testare preinter-
ventionala (ocluzia cu balon si reevaluarea hemodina-
mica) pentru a alege intre inchiderea completa a de-
fectului, cea fenestrata sau contraindicatia completa a
inchiderii interventionale, considerand ca o crestere
in presiunea de umplere datorata inchiderii DSA poa-
te agrava simptomele si prognosticul.'**

Pacientii cu hipertensiune pulmonara ar trebui eva-
luati cu o grija deosebita. Calcularea RVP este obli-
gatorie. La pacientii cu RVP <5WU, inchiderea DSA
este considerata a fi sigura si asociata cu o scadere a
PAP si imbunitatirea simptomatologiei.®>'**!*> Cu toa-
te aceste aspecte avute in vedere, in cazul acestei sub-
populatii, o evolutie negativa accentuata apare odata
cu cresterea PAP. Pacientii cu un RVP 25WU putin
probabil sa se amelioreze® si au sanse mai mari sa evo-
lueze negativ in cazul inchiderii complete a DSA.*8!%
Testarea vasoreactivitatii nu este recomandata pen-
tru luarea unei decizii de inchidere a DSA la pacien-
tii cu RVP 25WU. Tratarea hipertensiunii pulmonare
este o metoda mai sigura, reevaluarea hemodinamicii
in timpul urmaririi pacientului pe termen lung. Este de
luat in considerare inchiderea fenestrata pentru paci-
entii in cazul in care RVP scade sub 5 WU in prezenta
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unui sunt semnificativ stanga-dreapta. Daca nu are loc
aceasta scadere, inchiderea DSA ar trebui evitata.

In cazul pacientilor cu flutter atrial/fibrilatie atria-
la, ablatia prin crio/radiofrecventa ar trebui luata in
considerare la momentul operatiei. Inchiderea cu dis-
pozitiv a DSA poate restrictiona accesul la ventriculul
stang pentru interventii ulterioare de electrofiziolo-
gie.

La pacientii cu o varsta avansata si DSA ce nu sunt
candidati pentru finchiderea interventionala, riscul
chirurgical individual datorat comorbiditatilor trebuie
atent pus in raport cu beneficiile inchiderii defectului
septal.

4.1.5 Aspecte particulare ale conexiunilor

pulmonare aberante

Conexiunile venoase pulmonare aberante nu au loc
doar in cazul asocierii cu DSA (tipic in defectele de tip
sinus venos) dar pot fi de asemenea izolate. in cazul
defectelor izolate, rezultatele in supraincarcarea de
volum a cordului drept, cu o fiziopatologie asemana-
toare cu cea din cazul DSA, difera prin faptul ca nu
exista niciun potential de aparitie a unui sunt dreap-
ta-stanga iar magnitudinea suntului stanga-dreapta nu
este exacerbata de aparitia si dezvoltarea afectiunilor
dobandite ale cordului stang. Cel mai comun defect
de acest tip este conexiunea venei pulmonare supe-
rioare drepte la vena cava superioara. Alte conexiuni
anormale includ drenajul venei pulmonare drepte in
vena cava inferioara (vena ,,scimitard”, ce poate fi aso-
ciata cu sechestratia de lob pulmonar inferior drept),
drenajul venei superioare pulmonare stangi in vena
inominata stanga si conexiunea venei pulmonare su-
perioare drepte la vena cava superioara. Sechelele pe
termen lung produse de conexiunile pulmonare abe-
rante reflecta impactul asupra supraincarcarii drep-
te de volum si sunt similare cu sechelele produse de
existenta unui DSA.

Tratamentul chirurgical poate reprezenta o provo-
care deoarece fluxul venos cu o velocitate mica pre-
supune un risc mare de tromboze aparute pe venele
operate, in mod particular in sindromul scimitar; in-
terventia chirurgicala trebuie realizata de un chirurg
cardiac specializat in malformatii congenitale.

Indicatiile pentru interventia chirurgicala urmeaza
principiile dupa care sunt concepute indicatiile pen-
tru inchiderea DSA, dar riscul operator ar trebui pus
in balanta cu beneficiile. Este neobisnuit ca o singura
conexiune venoasa pulmonara aberanta a unui sin-
gur lob pulmonar sa rezulte intr-o supraincarcare de
volum semnificativa asa incat sa justifice tratamentul
chirurgical.
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Management-ul defectului septal atrial
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¢ La pacientii in varsta cu DSA ce nu sunt candidati pentru inchiderea interventionala, riscul chirurgical individual trebuie atent pus in raport cu ben-

eficiile inchiderii defectului septal.

4 Cantirirea atentd a beneficiului eliminirii suntului stinga-dreapta versus impactul negativ al consecintelor inchiderii DSA datorate cresterii presiunii
de umplere (de considerat inchiderea, inchiderea fenestrata sau ldsarea pe loc a DSA).

4.1.6 Recomandadri de urmdrire

Urmarirea pe termen lung ar trebui sa includa eva-
luarea suntului rezidual, marimea ventriculului drept
si functia sa, regurgitarea tricuspidiana si PAP evaluate
prin ecocardiografie, evaluarea posibilelor aritmii prin
anamneza, EKG si monitorizare Holter (la indicatie).

Pacientii cu defecte reparate la varste <25 ani, fara
sechele relevante sau defecte reziduale (fara sunt re-
zidual, PAP normal, VD normal, fara aritmii) nu ne-
cesita urmarire regulata. Totusi pacientii si medicii ar
trebui sa fie informati asupra posibilei aparitii tardive
a tahiaritmiilor.

Pacientii cu sunt rezidual, PAP crescuta sau aritmii
(inainte sau dupa tratamentul chirurgical/interventio-
nal) si cei cu defecte reparate la varsta adulta (in mod
particular >40 ani) ar trebui urmariti regulat intr-un
serviciu de cardiologie specializat in malformatiile car-
diace (intervalele fiind stabilite in functie de severita-
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tea problemelor). Dupa inchiderea interventionala se
recomanda consulturi regulate in primii 2 ani, ulterior
depinzand de rezultatele reevaluarilor se recomanda
un consult la fiecare 3-5 ani.

Aritmiile post-operatorii aparute tardiv dupa repa-
rarea chirurgicala a defectelor la varste <40 ani sunt
cel mai frecvent fluttere atriale sau alte tahiaritmii
prin reintrare atrio-ventriculara ce pot fi tratate cu
succes prin radiofrecventa sau crioablatie. In absenta
repararii defectelor sau in cazul repararii defectelor
la varste >40 ani, fibrilatia atriala devine mai des intal-
niti. In cazul pacientilor care sufera inchiderea DSA
la varste >40 ani, prevalenta aritmiilor atriale este de
40-60%. Accesul la atriul stang poate fi restrictionat
in cazul inchiderii cu dispozitiv a defectelor septale
atriale.

Stenoza venei cave superioare poate aparea dupa
interventia chirurgicala cu scopul corectiei defectului
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tip sinus venos, precum si stenozele venelor pulmona-
re repozitionate chirurgical.

4.1.7. Consideratii aditionale

o Exercitiile fizice si sportul: nu exista restrictii Tn
cazul pacientilor asimptomatici inainte sau dupa
interventie, in cazul celor fara hipertensiune
pulmonara, aritmii semnificative sau disfunctie
a ventriculului drept; limitarea la sporturi re-
creationale de mica intensitate la pacientii cu
hipertensiune pulmonara.

e Sarcina: un risc scazut la pacientii fara hiper-
tensiune pulmonara, desi poate exista un risc
crescut de embolie paradoxala. Pacientii cu
hipertensiune pulmonara precapilara ar trebui
consiliati sa evite sarcina.

e Profilaxia endocarditei infectioase: recomandata
pentru 6 luni dupa inchiderea cu dispozitiv.

4.2 Defectul septal ventricular

4.2.1 Introducere

DSV este in marea majoritate diagnosticat si tratat
inainte de varsta adulti. Inchiderea spontani are loc
de obicei in copilarie. Pot exista diverse localizari ale
defectului n cadrul septului interventricular si pot fi
divizate in patru grupe in raport cu localizarea fata de
ventriculul drept."’

e DSV perimembranos/paramembranos/subaor-
tic/conoventricular (cel mai comun, reprezinta
aproximativ 80% din totalul DSV-urilor, locali-
zat in septul membranos cu extensie posibila in
inlet, trabecular sau in septul outlet; adiacent
valvei aortice sau tricuspide; asa numitele ane-
vrisme de sept membranos — tesut din cuspa
septala a valvei tricuspide poate contribui la in-
chiderea partiala sau totala a defectului).

e DSV muscular/trabecular (15-20% din totalul
DSV-urilor, complet inconjurat de musculatura,
poate avea localizari variate, frecvent multiple,
se inchide spontan frecvent).

e DSV tip outlet (cu sau fara malalinierea septului
outlet)/DSV supracristal/subarterial/subpulmo-
nar/infundibular/conal/doubly-comitted juxta-
arterial (5%, localizate sub valvele semilunare
in regiunea septului conal sau outlet; pot fi aso-
ciate cu regurgitare aortica progresiva datorata
prolapsului cuspei aortice drepte si anevrismu-
lui de sinus Valsalva).

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

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

tricular; poate fi asociat cu o valva comuna atri-
oventriculara; poate fi asociat cu malalinierea
si straddling-ul valvei tricuspide; este intalnit
preponderent in sindromul Down).

Frecvent exista un singur defect septal ventricular,
dar pot coexista mai multe defecte septale ventricu-
lare. DSV este de asemenea o componenta comuna
a unor anomalii complexe precum Tetralogia Fallot,
transpozitia de mari vase si transpozitia de mari vase
corectata anatomic. inchiderea spontani a DSV are
loc preponderent in copilarie si este mai putin frec-
venta in cazul defectelor de tip outlet.'*®

Directia si magnitudinea suntului sunt determinate
de rezistenta venoasa pulmonara, dimensiunea de-
fectului, functia sistolica si diastolica a ventriculului
drept/stang si prezenta obstructiei tractului de ejec-
tie a ventriculului drept sau a obstructiei tractului de
ejectie a ventriculului stang.

4.2.2 Tablou clinic si istorie naturald

Prezentarea clinica uzuala pentru DSV intalnit in

populatia adulta este:

e DSV operat in copilarie, fara sunt rezidual, fara
hipertensiune pulmonara.

e DSV operat in copilarie, cu sunt rezidual. Di-
mensiunea suntului rezidual determina gradul
supraincarcarii de volum a ventriculului stang si
dezvoltarea hipertensiunii pulmonare.

e DSV mic cu sunt semnificativ stanga-dreapta,
fara supraincarcare de volum a VS sau hiper-
tensiune pulmonara (DSV restrictiv), ce nu este
candidat pentru corectia chirurgicala in copila-
rie.

e DSV cu sunt stanga dreapta, hipertensiune pul-
monara de diverse grade si supraincarcare de
volum a VS.

e DSV cu sunt dreapta-stinga (sindrom Eisen-
menger) larg, non-restrictiv, DSV cu un sunt
initial stanga dreapta mare ce dezvolta hiperde-
bit pulmonar sever rezultand in timp inversarea
suntului (cianoza, vezi sectiunile 3.4.3 si 3.4.8).

Majoritatea pacientilor cu DSV inchis in intregime

in copilarie (spontan sau chirurgical), sau pacientii cu
un DSV mic care fie nu au fost operati niciodata sau
care au ramas cu un defect rezidual dupa operatie,
fara supraincarcare de volum a VS pe ecocardiografie,
raman de obicei asimptomatici §i nu necesita trata-
ment chirurgical."” Totusi, un procent dintre pacientii
cu DSV mic rezidual dezvolta diverse consecinte.'*
Supravietuirea la 40 ani dupa inchidere pare sa rama-
na discret mai mica decat cea a populatiei generale.'®'
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Odata cu avansarea in varsta pot aparea diverse

probleme:

e Ventricul drept bipartit (bicameral) — poate
aparea in timp in special in cazul DSV perimem-
branoase si poate fi rezultatul leziunilor endo-
teliului VD cauzate de velocitatea crescuta a
jetului prin DSV.

e In cazul DSV supracristal (outlet) si mai rar in
cazul DSV perimembranos — exista un risc de
prolaps al cuspei coronare drepte sau non-co-
ronare, a valvei aortice, conducand la regurgita-
rea aortica progresiva si formarea anevrismului
de sinus Valsalva.

e Aritmiile pot aparea in timp dar sunt mai putin
frecvente ca in cazul altor malformatii congeni-
tale cardiace.'®?

e Blocul complet — rar in prezent, reprezenta in
trecut o entitate intalnita la inceputurile opera-
tiillor de corectie a DSV; poate aparea in cazul
pacientilor varstnici. Acesti pacienti necesita de
obicei pacing cardiac permanent.

e Disfunctia VS aparuta tardiv si insuficienta car-
diaca.

e Endocardita.

4.2.3 Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3 pentru principii generale.

Elementele clinice specifice includ: suflul holosisto-

lic in spatiul trei/patru intercostal stang si freamatul
precordial.

e Ecocardiografia este mijlocul cheie de diagnos-
tic, evaluand fidel severitatea afectarii cardiace.
Elementele principale ce pot fi evaluate eco-
cardiografic sunt: localizarea, numarul, dimen-
siunea defectelor, severitatea supraincarcarii
de volum a VS si estimarea PAP. Regurgitarea
aortica data de prolapsul cuspei non coronare
sau coronare drepte trebuie verificata in special
in cazul DSV tip outlet (supracristal) si a DSV
perimembranos nalt. Ventriculul drept bipartit
si anevrismul de sinus Valsalva trebuie excluse.

e RMN-ul cardiac poate fi o alternativa in cazu-
rile in care ecocardiografia nu este suficienta
pentru evaluarea supraincarcarii de volum a VS
si cuantificarea suntului.

e Cateterismul cardiac este necesar in cazul sem-
nelor cresterii presiunii in AP (PAP sistolica
>40 mmHg sau semne indirecte in cazul in care
PAP nu poate fi estimat) pentru a determina
RVP.

e Testul la efort ar trebui efectuat pacientilor cu
hipertensiune pulmonara pentru a exclude de-
saturarea.
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4.2.4 Tratamentul interventionallchirurgical

Indicatia de interventie prin cateterism este rezu-
mata in tabelul “Recomandari de interventie in defec-
tele septale ventriculare (native/reziduale) - Figura 3.

Inchiderea chirurgicali poate fi realizati cu o mor-
talitate mica (1-2%) si rezultate bune pe termen lung.'®
Inchiderea defectelor cu ajutorul cateterismului cardi-
ac a devenit o alternativa a inchiderii chirurgicale, in
special in cazul DSV-urilor reziduale, in cazul DSV-
urilor greu accesibile chirurgical si in cazul DSV-urilor
musculare localizate central in septul interventricular.

In DSV-ul perimembranos, a fost demonstrat fap-
tul ca inchiderea interventionala, este, de asemenea,
fezabila. in cazul inchiderii interventionale a DSV-uri-
lor in cazurile pediatrice exista riscul aparitiei blocului
AV, riscul prinderii accidentale de tesut tricuspidian
generand regurgitare tricuspidiana sau risc de regurgi-
tare aortic. Inci se afld in studiu posibilitatea aparitiei
acestor complicatii si in cazul pacientilor adulti.

Pacientii eligibili pentru inchidere interventionala la
varsta adulta sunt rar intalniti. Majoritatea pacienti-
lor au DSV-uri mici cu sunturi nesemnificative sau au
dezvoltat deja hipertensiune pulmonara. Pacientii cu
inchidere a suntului care continua sa aiba hipertensiu-
ne pulmonara persistenta/progresiva au un prognostic
precar.*®

Recomandarile de interventie in defectul septal
ventricular (nativ sau rezidual)

Recomandari Clasa Nivel

La pacientii cu evidente de supraincircare de

volum a V§*si fara HTAP (fara semne non-inva-

zive de crestere PAP sau confirmare invaziva a | (o
RVP <3 WU daca exista semne) inchiderea DSV

este indicata indiferent de simptome.

La pacientii fara sunt semnificativ S-D dar an-
tecedente de episoade repetate de El ar trebui lla (o
luata in considerare inchiderea DSV.

La pacientii cu prolaps al unei cuspe aortice
asociat DSV cauzand RA progresiva chirurgia ar lla (o)
trebui luatd in considerare.

La pacientii care au dezvoltat HTAP cu RVP 3-5
WU ar trebui luata in considerare inchiderea lla C
daca exista sunt semnificativ S-D (Qp:Qs >1,5).

La pacientii care au dezvoltat HTAP cu RVP 25

WU ar putea fi luata in considerare inchiderea

daca exista sunt semnificativ S-D (Qp:Qs >1,5) I1Ib (o
dar decizia trebuie luatd cu grija intr-un centru

expert.

Inchiderea DSV nu este recomandati la pacientii

cu hemodinamica Eisenmenger si la cei cu HTAP 1] C
(RVP 25 WU) care prezinta desaturare la efort.

* VS mirit de volum cu debit sistolic crescut

® Sunt prea putine date pentru stabilirea unui cut-off precis dar experienta clinicé ar indica
o scadere a saturatiei oxigenului sub 90%.
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Management-ul defectului septal ventricwlar {DSV)
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® Include toti pacientii cu desaturare in repaus (fiziologie Eisenmenger) sau la efort.

© Necesita decizie atent individualizata in centre expert.

4.2.5 Recomandadri de urmadrire

Aparitia regurgitarii aortice sau tricuspidiene, gra-
dul suntului rezidual, disfunctia de ventricul stang,
cresterea PAP si dezvoltarea ventriculului drept bi-
partit ar trebui excluse prin ecocardiografie.

Posibilitatea aparitiei BAV necesita atentie (pacien-
tii care dezvolta bloc bifascicular sau bloc trifascicular
temporar dupa inchiderea DSV-urilor reprezinta o
categorie cu risc crescut pentru dezvoltarea ulterioa-
ra a BAV complet).

Pacientii cu DSV mic rezidual, leziuni valvulare sau
afectare hemodinamica (disfunctie de ventricul stang,
hipertensiune pulmonara) ar trebui consultati anual,
incluzand evaluarea in centre specializate in monito-
rizarea malformatiilor cardiace. In cazul pacientilor
cu DSV-uri mici (native sau reziduale, ventricul stang
normal, PAP normal, asimptomatici) si fara alte lezi-
uni, este recomandata reevaluarea la 3-5 ani. Dupa
inchiderea cu dispozitiv, monitorizarea regulata in pri-
mii doi ani iar apoi la fiecare 2-5 ani este rezonabila.

Dupa inchiderea chirurgicala fara leziuni reziduale,
intervalele de 5 ani sunt recomandate pentru planifi-
carea urmaririi pacientilor.

4.2.6 Consideratii aditionale

o Exercitiile fizice si sportul: nu exista restrictii in
cazul pacientilor dupa inchiderea DSV pe cale
interventionala, sau in cazul celor cu DSV-uri
mici fara hipertensiune pulmonara si fara arit-
mii/disfunctie ventriculara. Pacientii cu hiper-
tensiune pulmonara ar trebui sa fsi restrictio-
neze activitatea fizica la exercitii de mica inten-
sitate.

e Sarcina: pacientele cu hipertensiune pulmonara
precapilara ar trebui consiliate sa evite sarcina.
Riscul este mic la pacientele asimptomatice cu
ventricul sting normal, fara hipertensiune pul-
monara.

o Antibioprofilaxia endocarditei infectioase: este re-
comandata numai pentru pacientii cu risc Tnalt
(vezi sectiunea 3.4.6)
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4.3 Defectul septal atrioventricular

4.3.1 Introducere

Canalul atrioventricular comun sau defectul pernu-
telor endocardice este caracterizat de prezenta unei
jonctiuni atrioventriculare comune. Canalul atrioven-
tricular partial, de obicei, are un defect doar la nivel
atrial (DSA tip OP) sau in cazuri rare numai la nivel
ventricular. Cuspele de legatura anterioare si poste-
rioare (bridging leaflets) sunt fuzionate central gene-
rand orificii separate stingi si drepte. Intr-un defect
septal ventricular complet, fuziunea centralda nu este
prezenta si exista un singur orificiu. Un defect sep-
tal ventricular complet are un defect septal la nivelul
crucii cordulului extinzandu-se atat interatrial cat si
interventricular (DSV tip inlet nerestrictiv). Nodul
atrioventricular este pozitionat posterior si inferior
de sinusul coronar. Fasciculul His si ramura sa stanga
sunt deplasate posterior. Acest aspect genereaza o
secventa anormala de activare a ventriculilor (prelun-
girea timpului de conducere AV si deviatie axiala stan-
ga). Este important de recunoscut in timpul studiilor
electrofiziologice si ablatiilor transcateter.

Cele mai multe defecte atrioventriculare comple-
te survin in cadrul sindromului Down (>75%) iar cele
partiale se intdlnesc cel mai adesea in cazurile fara sin-
drom Down (>90%). Defectele septale atrioventricu-
lare pot aparea si in asociere cu Tetralogia Fallot sau
alte forme de maladii congenitale cardiace. Un defect
septal ventricular cu pozitie inegala a valvei AV este
acompaniat de diverse grade de hipoplazie ventricula-
ra (CAV nebalansat). Recomandarile din acest Ghid se
refera la defectele atrio-ventriculare balansate.

4.3.2 Tablou clinic si istorie naturald

Tabloul clinic depinde de prezenta si dimensiunea
DSA si DSV si de competenta valvei atrioventriculare
stangi. Simptomele nu sunt specifice pentru defectul
septal atrioventricular si sunt cauzate de sunturile in-
tracardiace, hipertensiunea pulmonara, regurgitarea
valvulara atrioventriculara, disfunctia ventriculara sau
obstructia tractului de ejectie a ventriculului stang. In-
toleranta la efort, dispneea, aritmiile si cianoza pot fi
prezente. Obstructia tractului de ejectie a ventriculu-
lui stang (subvalvulara) poate fi prezenta sau se poate
dezvolta in timp. Blocul atrioventricular complet se
poate dezvolta tarziu.

Evolutia CAVC neoperat este catre dezvoltarea
sindromului Eisenmenger, cu exceptia cazului in care
DSV-ul este mic (vezi sectiunile 3.4.3 si 3.4.8).

DSA tip ostium primum necorectat (CAVC parti-
al) este mai des intdlnit in cazul adultilor. Simptomele
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Recomandarile de interventie in defectul septal
atrioventricular

Recomandari Clasa® Nivel
CAVC complet

inchiderea suntului nu este recomandata la

pacientii cu fiziologie Eisenmenger si la pacienti m c

cu HTAP severa (RVP 25WU) care prezinta
desaturare la efort.?

Pentru recomandari de interventie a se consulta si recomandarile de
interventie DSV (sectiunea 4.2)

CAVC partial (DSA tip ostium primum)

Inchiderea chirurgicala la pacientii cu incircare

semnificativa de volum a VD ar trebui facuta

numai de catre un chirurg cardiovascular de boli
congenitale.

Pentru mai multe detalii a se consulta si recomandarile de interven-
tie DSA (sectiunea 4.1)

Regurgitatia valvei AV

Chirurgia valvei, preferabil repararea valvei AV,

este recomandata la pacientii simptomatici cu

regurgitatie moderata sau severa la valva AV si I C
ar trebui facuta doar de catre chirurgul speciali-

zat pe boli congenitale

La pacientii asimptomatici cu regurgitatie severa
a valvei AV stangi chirurgia valvei este recoman-
data cand DTSVS 245 mm (b) si/sau FEVS <60%
daca alte cauze de disfunctie a VS sunt excluse

La pacientii asimptomatici cu regurgitatie severa

a valvei AV stangi, functie VS pastrata ( DTSVS

245 mm® si/sau FEVS <60%), probabilitate mare

de reparare cu succes a valvei si risc chirurgical lla C
mic, interventia ar trebui luata in considerare in

prezenta fibrilatiei atriale sau PAP sistolica >50

mmHg

Obstructia tractului de ejectie a ventriculului sting

A se consulta recomandarile de interventie in stenoza subaortica

(sectiunea 4.5.3)
* Sunt prea putine date pentru stabilirea unui cut-off precis dar experienta clinica ar indica
o scadere a saturatiei oxigenului sub 90%.

® Palierele se refera la adultii de talie medie §i pot necesita adaptare la pacientii cu staturd
neobisnuit de mare sau de mica

de la momentul prezentarii sunt acelea ale unui sunt
dreapta-stanga la nivel atrial (vezi sectiunea 4./) sau
acelea ale regurgitarii valvei atrio-ventriculare stangi
(“cleft”). Pacientii pot sa nu fie simptomatici dar simp-
tomele tind sa se amplifice odata cu varsta, majorita-
tea adultilor devenind simptomatici pana la varsta de
40 ani.

4.3.3 Protocol diagnostic
Vezi sectiunea 3.3 pentru principii generale.
Descoperirile clinice depind de variatiile individuale
(vezi sectiunile 4.3.1 si 4.3.2)
e Ecocardiografia este o unealta cheie pentru
diagnostic. llustreaza toate detaliile anatomice
ale defectului septal atrioventricular, ale val-
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velor atrioventriculare si ale conexiunilor lor,
severitatea si substratul exact al regurgitarilor
valvulare, magnitudinea si directia sunturilor
intracardiace, functia ventriculului sting si a
ventriculului drept, PAP si evaluarea prezentei/
absentei obstructiei tractului de ejectie al ven-
triculului stang.

e RMN-ul cardiac este indicat atunci cand este
necesara o cuantificare aditionala a volumelor
si functiei ventriculare, a regurgitarilor valvelor
atrioventriculare si a sunturilor intracardiace,
este necesara pentru luarea deciziilor.

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

e Testul de efort ar trebui facut in cazul pacienti-
lor cu hipertensiune pulmonara pentru a exclu-
de desaturarea.

4.3.4 Tratamentul chirurgicallinterventional

Inchiderea defectelor atrioventriculare prin catete-
rism nu este fezabila, asa incat corectia se realizeaza
prin interventie chirurgicala (inchiderea defectelor si
repararea valvelor). In cazul comunicirilor reziduale
interatriale sau interventriculare, pacing-ul endocar-
dic cauzeaza un risc crescut de embolie paradoxala,
ar trebui luat in considerare atunci cand pacing-ul este
indicat.

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

4.3.5 Recomandadri de urmdrire

Urmarirea pe termen lung a pacientilor cu defect
septal atrioventricular, operati sau neoperati este re-
comandata, incluzand evaluarea in centre specializate
pentru urmarirea cazurilor de malformatii cardiace
congenitale. O atentie particulara ar trebui concen-
trata asupra sunturilor reziduale, malfunctiei valvei
atrioventriculare, dilatarii/disfunctiei VS sau VD, cres-
terii PAP, obstructiei in calea de ejectie a ventriculului
stang si aritmiilor.'** Frecventa controalelor pacienti-
lor depinde de prezenta si severitatea defectelor re-
ziduale. Un pacient cu defect septal atrioventricular
corectat chirurgical faira anormalitati reziduale sem-
nificative ar trebui vazut cel putin la 2-3 ani. in cazul
existentei defectelor reziduale frecventa controalelor
trebuie crescuta.

Indicatiile pentru reoperarea defectelor reziduale

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

sunt comparabile cu indicatile pentru prima inter-
ventie. In cazul pacientilor operati cea mai frecven-
ta problema ce poate aparea este regurgitarea VAV
stanga.'>%¢ A fost subliniat in studii faptul ca acest tip
de valva atrioventriculara stinga este diferita de valva
mitrala si mai dificil de reparat. Stenoza valvei atrio-
ventriculare stangi simptomatica, ar trebui operata.

4.3.6 Consideratii aditionale

e Sportul si exercitiile fizice: pentru cei mai multi
pacienti cu defecte septale atrioventriculare ne-
complicate si operate, activitatea fizica nu este
restrictionatd. Majoritatea insa, vor avea o to-
leranta mai scazuta la efort. Pacientii cu defec-
te reziduale importante necesita recomandari
individualizate (vezi sectiunea 3.5.5).

e Sarcina: bine tolerata in cazul pacientilor ce
au urmat corectia chirurgicala completa fara
defecte reziduale. Un CAVC partial neoperat
creste riscul aparitiei emboliei paradoxale. Pa-
cientele cu hipertensiune pulmonara precapila-
ra ar trebui consiliate pentru a evita sarcinile
nedorite. Ca si regula, pacientele cu defecte
reziduale situate pe partea stanga a cordului, ce
nu au nicio indicatie pentru corectia chirurgica-
la, tolereaza sarcina relativ bine, desi aritmiile
si agravarea regurgitarii atrio-ventriculare pot
aparea'®’ (vezi sectiunea 3.4.7).

e Profilaxia endocarditei infectioase este reco-
mandata numai pentru pacientii cu risc inalt
(vezi sectiunea 3.4.6).

4.4 Persistenta canalului arterial

4.4.1 Introducere

Persistenta canalului arterial este comunicarea per-
sistenta intre artera pulmonara proximala stanga si
aorta descendenta distal de artera subclavie stanga.
Poate fi asociat cu o varietate de boli congenitale car-
diace. In cazul adultilor este descoperit izolat, cel mai
adesea.

Persistenta de canal arterial genereaza un sunt
stanga-dreapta si supraincarcare de volum a ventri-
culului stang si a atriului stang. In cazul pacientilor ce
ating varsta adulta cu persistenta de canal arterial,
ori supraincarcarea de volum a ventriculului stang ori
hipertensiunea pulmonara pot predomina. Pacientii
adulti cu persistenta de canal arterial dezvolta in ge-
neral sindrom Eisenmenger.

4.4.2 Tablou clinic si istorie naturald
Manifestarile pacientilor adulti cu persistenta cana-
lului arterial includ:

435



Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

e Un duct mic fara supraincarcare de volum a VS
(VS normal) si PAP normal (in general asimpto-
matici).

e Persistenta de canal arterial moderata cu pre-
dominanta supraincarcarii de volum a VS, VS
dilatat cu functie redusa sau normala (pot pre-
zenta insuficienta cardiaca stanga).

e PCA moderat cu predominanta hipertensiunii
pulmonare: supraincarcare de volum a VD (se
pot prezenta cu fenomene de insuficienta car-
diaca dreapta).

e PCA larg: Sindrom Eisenmenger cu hipoxe-
mie diferentiala si cianoza diferentiala (cianoza
extremitatilor inferioare, uneori si a bratului
stang); vezi sectiunile 3.4.3 si 3.4.8.

Formarea de anevrisme ale canalului arterial este o

complicatie rara.

4.4.3 Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3 pentru principii generale.

Manifestarile clinice specifice includ un suflu con-
tinuu ce dispare odata cu aparitia sindromului Eisen-
menger (pentru cianoza diferentiala vezi sectiunea
4.4.2; saturatia Tn oxigen ar trebui masurata la extre-
mitatea superioara si inferioara).

e Ecocardiografia este unealta cheie transand di-
agnosticul chiar si in cazurile in care fiziopato-
logia sindromului Eisenmenger complica tabloul
clinic. Evalueaza fidel supraincarcarea de volum
a ventriculului sting, PAP, dimensiunea arterei
pulmonare si modificarile cordului drept.

e CRM este indicata atunci cand cuantificarea
aditionala a volumelor VS si cuantificarea sun-
tului Qp:Qs este necesara.

e CRM/CT pot evalua suplimentar anatomia
atunci cand este necesar.

e Cateterismul cardiac este necesar in cazul sem-
nelor de crestere a PAP (PAP sistolic calculat
>40 mmHg) sau semne indirecte atunci cand
PAP nu poate fi estimat. Masurarea fluxului
pulmonar este dificila. Se impune masurarea sa-
turatiei in oxigen la nivelul ambelor ramuri ale
arterei pulmonare.

e Testul de efort ar trebui realizat in cazul pa-
cientilor cu hipertensiune pulmonara pentru a
exclude desaturarea la nivelul membrelor infe-
rioare.

4.4.4 Tratamentul chirurgicallinterventional

Indicatiile pentru interventie sunt rezumate in ta-
belul “Recomanddri de interventie in persistenta de canal
arterial” si in Figura 4.
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Recomandarile de interventie in canalul arterial
persistent

Recomandari Clasa  Nivel

La pacientii cu evidente de supraincarcare de vo-

lum a VS§? si fara HTAP (fara semne non-invazive

de crestere PAP sau confirmare invaziva a RVP 1 C
<3 WU daca exista semne) inchiderea PCA este

indicata indiferent de simptome.

Inchiderea cu dispozitiv a PCA este indicati

ca metoda de electie atunci cand este tehnic | (o)
posibila.

La pacientii care au dezvoltat HTAP cu RVP 3-5

WU inchiderea PCA ar trebui luata in considera-

re cand persista un sunt semnificativ L-R (Qp:Qs
>1,5).

La pacientii care au dezvoltat HTAP cu RVP 25

WU inchiderea PCA ar trebui luata in considera-

re cand persista un sunt semnificativ L-R (Qp:Qs 11b C
>1,5) dar decizia atent individualizata trebuie

luata intr-un centru expert.

Ila C

Inchiderea PCA nu este recomandata la pacientii
cu hemodinamica Eisenmenger si desaturare la 11 (o)
membrele inferioare la efort®

in cazul adultilor, calcificarea canalului arterial poa-
te cauza probleme in cazul inchiderii chirurgicale. in-
chiderea cu dispozitiv este metoda de electie chiar in
cazul in care coexista si alte malformatii cardiace ce
trebuie corectate chirurgical. Poate fi realizata cu suc-
ces in majoritatea cazurilor de varsta adulta cu o rata
foarte mica a aparitiei complicatiilor.'*®-"7° Chirurgia
este rezervata pentru pacientii rar intdlniti ce au un
canal arterial persistent cu o dimensiune prea mare
pentru inchiderea cu dispozitiv sau au o anatomie ce
nu se preteaza la inchiderea interventionala precum
formarea anevrismelor.

4.4.5 Recomandadri de urmadrire

Evaluarea ecocardiografica trebuie sa includa apre-
cierea dimensiunii ventriculului stang si functiei sale,
existenta suntului rezidual sau a leziunilor asociate.

Pacientii fara sunt rezidual, cu VS normal, PAP nor-
mal, nu necesita urmarire regulata la 6 luni.

Pacientii cu disfunctie de VS si pacientii cu hiper-
tensiune pulmonara reziduala ar trebui urmariti la in-
tervale de |-3 ani, depinzand de severitate, incluzand
evaluarea in centre specializate in malformatii cardia-
ce congenitale.

4.4.6 Consideratii aditionale

o Exercitiile fizice si sportul: nu exista restrictii
pentru pacientii asimptomatici inainte/dupa in-
terventie fara hipertensiune pulmonara. Se im-
pune limitarea la sporturi de mica intensitate a
pacientilor cu hipertensiune pulmonara.
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e Sarcina: nu exista un risc crescut pentru pacien-
tii fara hipertensiune pulmonara. Pacientele cu
hipertensiune pulmonara pre-capilara ar trebui
consiliate sa evite sarcina crescut (vezi sectiunea
3.5.7).

e Profilaxia endocarditei infectioase: se impune doar
in cazul pacientilor cu risc crescut (vezi sectiu-
nea 3.4.6).

4.5 Obstructia tractului de ejectie al
ventriculului stang

4.5.1 Stenoza aorticd valvularad

4.5.1.1 Introducere

Cea mai comuna cauza pentru stenoza aortica val-
vulara este reprezentata de bicuspidia aortica. Pana la
80% dintre pacientii cu bloc atrioventricular complet
vor dezvolta dilatarea aortei ascendente, discutata
in sectiunea 4.7.2. Pentru managementul regurgitarii
aortice asociate cu bicuspidia aortica se vor consulta
ghidurile ESC/EACTS din 2017 pentru managementul
bolilor valvulare.?

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

4.5.1.2 Tablou clinic si istorie naturald

Pacientii raman frecvent asimptomatici multi ani.
Progresia stenozei variaza si depinde de severitatea
initiala, gradul calcificarilor, varsta si factorii de risc
pentru arteriosclerozi. In bicuspidia aortici, progre-
sia este mai rapida in cazul acelor pacienti cu excen-
tricitate pronuntata a fuziunilor comisurale si linie de
inchidere orientata antero-posterior.

Prognosticul este bun iar moartea subita este rara
in cazul pacientilor asimptomatici cu o toleranta buna
la efort, chiar si cind stenoza este severa."”!

Odata ce simptomele apar (angina pectorala, dis-
pneea, sincopa) prognosticul se deterioreaza rapid.
La pacientii cu bicuspidie aortica, mortalitatea a fost
raportata la 0,3% per pacient pe an de urmarire,
frecventa disectiei de aorta — 0,03% si a endocarditei
0,3%. Dilatarea sinusului aortic si/sau a aortei ascen-
dente au fost intalnite la 45% dintre pacienti dupa 9
ani de urmarire.'”?

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

Management-ul canalulisi arterial persistent

RVP = 5 WU 5i Qpo0is = 1.5

L
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Figura 4. Management-ul canalului arterial persistent
* VS marit de volum cu debit sistolic crescut.

® Include toti pacientii cu desaturare la membrele inferioare in repaus (fiziologie Eisenmenger) sau la efort.

¢ Este necesara o decizie atent individualizatd in centre expert.
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riile de diagnostic pentru gradul stenozei aortice sunt
rezumate in Tabelul 12.

Manifestarile clinice specifice includ suflul sistolic
de ejectie la nivelul ariei de proiectie a valvei aortice,
cu iradiere catre arterele carotide. Click-ul de ejectie
poate fi auzit si se poate palpa freamatul. EKG-ul poa-
te evidentia hipertrofie ventriculara stanga cu sau fara
strain. In cazul pacientilor diagnosticati cu bicuspidie
aortica, coarctatia de aorta ar trebui exclusa.

e Ecocardiografia este ,,standardul de aur” pen-
tru diagnosticul stenozei aortice si pentru
cuantificarea gradului de calcificare, a disfunc-
tiei ventriculare, a functiei ventriculului stang,
a hipertrofiei ventriculului stang si a leziunilor
asociate incluzand dilatarea de aorta ascenden-
ta. Cu ajutorul ecocardiografiei Doppler, gradul
severitatii stenozei aortice este determinat de
velocitatea maxima transvalvulara, gradientul
mediu si aria valvei aortice calculata dupa ecu-
atia de continuitate. Pentru mai multe detalii,
vezi recomandarile recente pentru evaluarea
ecocardiografica a stenozei aortice.'”

e Ecografia transesofagiana poate evidentia mai
multe detalii anatomice despre disfunctia valvu-
lara si despre planimetria valvei aortice in cazul
valvelor necalcificate.

e Testarea la efort poate oferi ocazional mai mul-
te detalii anatomice despre disfunctia valvulara
in mod particular in stenoza aortica moderata/
severa, pentru a evalua statusul si toleranta la
efort, raspunsul la presiunea arteriala si aritmi-
ile, cu scopul de a stratifica riscul si de a stabili
timing-ul operator chirurgical.

e Dobutamina in doza mica administrata in cadrul
ecocardiografiei de stres este utila in stenoza
aortica cu volum bataie mic si functie ventricu-

Tabelul 12. Criteriile de diagnostic pentru gradul de
severitate a stenozei aortice'”®

SA usoara SA moderata SA severa
Velocitate maxima 2,6-2,9 3,0-3,9 24,0
(m/s)?
Gradient mediu <20 20-39 240
(mmHg)?
AVA (cm?) >|,5 1,5-1,0 <l
AVAi (cm?/m? BSA) >0,85 0,85-0,6 <0,6
Velocitate TEVS/ >0,5 0,5-0,25 <0,25
velocitate valva
aortica

— La flux transvalvular normal
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lara stanga alterata (clasica stenoza aortica cu
flux mic si gradient mic)."”?

e CRM/CT — desi au potential pentru evaluarea
stenozei aortice, sunt recomandate in principal
pentru evaluarea dilatatiei aortei ascendente, in
cazurile In care masuratorile obtinute prin eco-
cardiografie nu sunt relevante.

e CT-ul cardiac a devenit important in mod parti-
cular pentru cuantificarea calcificarilor valvula-
re atunci cand se evalueaza severitatea stenozei
aortice in cazurile cu flux mic, desi ar trebui
luat in considerare faptul ca cel mai adesea ste-
nozele aortice ale pacientilor tineri nu sunt ne-
aparat asociate cu calcificarile valvulare.

e Cateterismul cardiac este necesar daca evalu-
area non-invaziva are rezultate incerte, pentru
evaluarea arterelor coronare sau cand angio-
plastia cu balon este luata in considerare.

4.5.1.4 Terapia medicald

Pacientii simptomatici necesita interventii chirur-
gicale de urgenta. Terapia medicamentoasa pentru
insuficienta cardiaca datorata stenozei aortice este
rezervata pacientilor non-operabili.

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

4.5.1.5 Tratamentul interventionallchirurgical

Indicatiile de interventie sunt rezumate in Tabelul
“Recomandari de interventie in stenoza aorticd valvulara”
si in Figura 5.

in cazul pacientilor adolescenti sau tineri adulti cu
valve necalcificate, valvuloplastia cu balon poate fi lu-
ata in considerare. Poate fi cazul pacientilor instabili
hemodinamic ca terapie de etapa pana la realizarea
interventiei chirurgicale sau pentru a intarzia inlocui-
rea valvulara la femeile cu valve anatomice ce permit
sustinerea unei sarcini.

In cazul pacientilor cu valve calcificate, tratamentul
de electie este inlocuirea valvei. Valvele mecanice sunt
mai durabile decat cele biologice sau decat homograf-
turile dar necesita anticoagulare administrata pe tot
parcursul vietii. Procedura Ross a fost sugerata pen-
tru copii sau pentru cei ce vor sa evite anticoagularea.
Degenerarea progresiva a homograftului dupa proce-
dura Ross este cel mai frecvent motiv pentru rein-
terventie in timpul urmaririi pacientilor. Implantarea
transcateter a valvei pulmonare a devenit o procedura
alternativa pentru interventia chirurgicala cu scopul
tratarii valvei pulmonare degenerate. Implantarea
valvei aortice transcateter nu si-a gasit inca locul in
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Recomandarile de interventie in stenoza aortica
valvulara

Recomandari Clasa  Nivel

Pacienti simptomatici cu stenoza aortica valvulara

Interventia este recomandata la toti pacientii
simptomatici cu gradient sever (gradient mediu | B
>40 mmHg).ZS,I7I‘I74,I75

Interventia este recomandata la toti pacientii

simptomatici cu gradient mic pe fond de debit

redus sever (gradient mediu <40 mmHg) cu FE | C
scazuta si evidente de rezerva contractila exclu-

zand SA pseudosevera.

Pacienti asimptomatici cu stenoza aortica valvulara severa

Interventia este indicata la pacientii asimptoma-
tici cu SA severa si test de efort anormal care
prezinta simptomatologie la efort legata clar de
SA.

(o

Interventia este indicata la pacientii asimpto-
matici cu SA severa si disfunctie sistolica de VS I C
(FEVS <50%) care nu se datoreaza altei cauze.

Interventia ar trebui luata in considerare la pa-
cientii asimptomatici cu SA severa care prezinta
scaderea presiunii arteriale sub nivelul de baza in
timpul efortului.

lla C

Interventia ar trebui luata in considerare la
pacientii asimptomatici cu FE normala si niciuna
din anomaliile mentionate mai sus in timpul
efortului daca riscul chirurgical este scazut si una
din urmatoarele este prezenta:
o SA foarte severa definita prin Vmax 25,5 m/s,
o Calcificare severa a valvei si progresia Vmax lla C
cu mai mult de 0,3 m/s anual
o Nivele foarte ridicate ale BNP (de peste 3
ori mai mari decat normalul) confirmate prin
determinari repetate si fara alta explicatie
e HTP severa (PAP sitolica in repaus >60 mmHg
confirmata invaziv) fara alta explicatie

Chirurgia valvei aortice concomitent cu alta interventie
cardiacal/pe aorta ascendenta

Interventia este indicatd cand pacientii cu SA
severa sufera o interventie chirurgicala pentru

< ix < (o
aorta ascendenta, altd valva sau graft de by-pass
coronar.
Pacientii cu SA moderata care sufera o inter-
ventie de by-pass coronar sau chirurgia aortei ™ c

ascendente ar trebui luati in considerare pentru
inlocuirea aditionala a valvei.

cadrul protocolului de tratament al stenozei congeni-
tale a valvei aortice. Exceptie fac cazurile rare in care
exista un risc Tnalt chirurgical.

4.5.1.6 Recomandadri de urmdrire

Urmarirea pe toata durata vietii pacientilor este
necesara, iar intervalele depind de gradul severitatii
stenozei. Este de asemenea necesara reevaluarea anu-
ala dupa tratamentul interventional.

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
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Ecocardiografia trebuie sa se concentreze pe evalu-
area valvei aortice, a radacinii aortei pentru a deter-
mina progresia stenozei valvulare si a dilatarii aortice.
CRM-ul si CT-ul ce evalueaza aorta sunt recomandate
in cazul pacientilor cu bicuspidie aortica cu un istoric
de inlocuire valvulara izolata, atunci cand aorta ascen-
denta nu este bine vizualizata prin ecografia transeso-
fagiana si in cazul pacientilor cu diametre ale radacinii/
aortei ascendente >40 mm.'”®

4.5.1.7 Consideratii aditionale

o Exercitiile fizice/sportul: pacientii sever simpto-
matici si asimptomatici, cei cu stenoza modera-
ta datorata bicuspidiei si aorta dilatata, ar tre-
bui sa evite exercitiile izometrice si sporturile
de mare intensitate. In stenoza aortici usoara/
moderata, activitatea fizica mai intensa este
permisa. Un test de efort efectuat in prealabil
este necesar pentru consiliere.?®

e Sarcina: este contraindicata in stenoza aortica
simptomatica. Tratamentul prin valvuloplastie
cu balon sau chirurgie poate fi realizat inainte
de conceptie. In cazul pacientilor asimptomatici
cu stenoza aortica severa si test de efort nor-
mal, sarcina poate fi posibila in cazuri selectate.
Aorta necesita o atentie particulara deoarece
dilatarea aortica data de bicuspidie poate fi in-
dusa si poate progresa in timpul si dupa sarcina,
existand riscul de disectie.

e Profilaxia endocarditei infectioase este reco-
mandata in special pentru pacientii cu risc inalt
(vezi sectiunea 3.4.6).

4.5.2 Stenoza aorticd supravalvulara

4.5.2.1 Introducere

Stenoza aortica supravalvulara poate aparea ca o
caracteristica a sindromului Williams-Beuren sau poa-
te fi izolata/familiala, cauzata de deletia genei elastinei
localizata pe cromozomul 7ql1.23 sau a unei mutatii a
acestei gene. Aceste defecte genetice conduc la arte-
riopatie obstructiva de severitati diferite, mai pronun-
tata la nivelul jonctiunii sinotubulare."”’

Stenoza aortica supravalvulara poate fi intalnita in
cadrul hipercolesterolemiei familiale homozigote.'”®
Stenoza aortica supravalvulara poate fi generata de
existenta unui diafragm fibros distal de ostiumul coro-
nar sau mai frecvent de o deformare externa in forma
de clepsidra a aortei care ingusteaza lumenul, de o
stenoza difuza 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.
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Figura 5. Management-ul obstructiei severe al tractului de ejectie a ventriculului sting
* a se vedea sectiunea 4.5. Sunt diferente fundamentale in luarea deciziilor comparativ cu stenoza valvulard indeosebi pentru ca inlocuirea valvei cu

consecintele ei nu este in general necesara

® Velocitate maxima >5,5 m/s; calcificare severd + progresia velocititii maxime 20,3 m/s/an; nivele semnificativ crescute de neurohormoni (>3 ori
valoarea normala pentru varsta si sex); HTAP severa (PAP sistolicdi >60 mmHg in absenta altei cauze)

4.5.2.2 Tablou clinic si istorie naturald

Majoritatea pacientilor prezinta din copilarie simp-
tome ale obstructiei tractului de ejectie sau ischemie
miocardici. In timp ce progresia stenozei supravalvu-
lare aortice este rara la varsta adulta, adultii raman
la risc pentru complicatii cardiace."”” Moartea subita
apare rar, dar este mai frecvent intdlnita in stenoza
supravalvulara aortica din Sindromul Williams-Beuren
si In stenoza periferica a aortei proximale.

4.5.2.3 Protocol diagnostic

Auscultatia releva un suflu sistolic de ejectie puter-
nic, audibil cu intensitatea maxima la marginea ster-
nald inferioara stanga, fara click de ejectie asociat sau
murmur generat de regurgitarea aortica.

e Ecocardiografia permite stabilirea diagnosti-
cului de stenoza aortica supravalvulara atunci
cand este selectata fereastra ecografica opor-
tuna. Ecocardiografia Doppler permite evalua-
rea gradientilor, dar poate supra- sau subesti-
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ma presiunile de la nivelul obstructiei. Ecografia
transesofagiana permite vizualizarea buna a os-
tiumului coronar iar ecografia transesofagiana
3D poate fi utilizata pentru evaluarea detaliata
a regiunii stenotice.'®

Pentru testarea la efort — vezi stenoza aortica
valvulara (sectiunea 4.5.1)

CRM-ul/CT-ul sunt utile pentru evaluarea deta-
liata a anatomiei supravalvulare, in mod particu-
lar cand exista obstructie in calea de ejectie a
ventriculului stang la mai multe nivele sau pre-
operator pentru evaluarea anatomiei arterelor
coronare si a altor leziuni ale ramurilor aortei
(ex: a. carotida, a. renala) si pentru evaluarea
arterei pulmonare si a ramurilor sale.
Cateterismul cardiac: evaluarea hemodinamicii
este recomandata atunci cand evaluarea non-
invaziva este incerta.

Evaluarea geneticd: consilierea si testarea folo-
sind tehnici de segmentare a materialului ge-



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

Recomandarile de interventie in stenoza aortica
supravalvulara

Recomandari Clasa  Nivel

La pacientii cu simptome (spontane sau la efort)
si gradient mediu Doppler 240 mmHg, interven- I (o
tia este recomandata.

La pacientii cu gradient mediu Doppler <40
mmHg, chirurgia este recomandata atunci cand
una dintre urmatoarele conditii este prezenta:
o Simptome atribuibile obstructiei (dispnee de
efort, angina, sincope) | C
o Disfunctie sistolica VS (FE <50% fara alta
explicatie)
o Chirurgia este necesara pentru boala corona-
riana sau alta boala valvulara.
La pacientii asimptomatici si gradient mediu
Doppler 240 mmHg,* fara disfunctie a VS, HVS
sau test de efort anormal repararea poate fi lua-
ta in considerare cand riscul chirurgical este mic.

IIb (o

— Gradientii masurati prin Doppler pot supraestima obstructia i pot avea nevoie de
confirmare prin cateterism

netic pentru a diagnostica sindromul Williams-
Beuren si secventierea genei elastinei pentru
pacientii ale caror caracteristici fenotipice nu
sunt franc sugestive pentru un sindrom clar.

4.5.2.4 Tratamentul interventional/chirurgical

Tratamentul chirurgical reprezinta prima linie de
terapie: mortalitatea operatorie pentru diafragmul
fibros si deformarea sub forma de clepsidra este sub
5%. Deoarece arterele coronare se afla sub efectul
unei presiuni mari, chirurgia poate fi luata in consi-
derare mai precoce decat in cazul pacientilor cu ste-
noza aortica valvularda, in mod particular cand niciun
substitut valvular nu este necesar. Urmand repararea
chirurgicala rata supravietuirii raportata a fost de 80-
85% la 20 ani.'®' Regurgitarea aortica poate fi intalnita
la 25% dintre pacienti dar in mod uzual nu este pro-
gresiva dupa ce se efectueaza corectia chirurgicala.

4.5.2.5 Recomanddri de urmdrire

Urmarirea regulata pe toata durata vietii, incluzand
ecocardiografia periodica este necesara pentru a de-
termina progresia obstructiei (rara), marimea/functia
VS, evolutia simptomelor dar si postcorectie pentru
a detecta restenozarile intarziate, dezvoltarea ane-
vrismelor (CRM/CCT) si aparitia sau progresia bolii
coronariene. Urmarirea pe termen lung ar trebui sa
includa evaluarea in centre specializate in malformati-
ile cardiace congenitale.

4.5.2.6 Consideratii aditionale
e Exercitiile fizice/sportul: vezi stenoza aortica
valvulara (sectiunea 4.5.1).

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
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e Sarcina: Vezi Stenoza aorticd valvulard (sectiunea
4.5.1). Barbatii si femeile cu sindrom Williams-
Beuren si mutatii ale genei elastinei au un risc
de transmitere de 50% (este recomandat scre-
ening-ul familial).

e Profilaxia endocarditei infectioase: este recoman-
data doar pentru pacientii cu risc inalt (vezi sec-
tiunea 3.4.6).

4.5.3 Stenoza subaorticd

4.5.3.1 Introducere

Stenoza subaortica apare ca o leziune izolata, dar
este frecvent asociata cu boala valvulara aortica, DSV,
CAV sau complexul Shone (obstructie la mai multe
nivele a cordului sting). Se poate dezvolta, de aseme-
nea, dupa repararea acestor leziuni. Este cauzata de
un inel fibros aflat in tractul de ejectie al ventriculu-
lui stang proximal de valva aortica sau ca o ingustare
fibromusculara. Stenoza subaortica trebuie sa fie di-
ferentiata de cardiomiopatia hipertrofica obstructiva.

4.5.3.2 Tablou clinic si istorie naturald

Evolutia clinica este foarte variabila. Prezenta al-
tor malformatii cardiace asociate, in mod particular a
DSV-ului, este relationata cu progresia stenozei sub-
aortice;'8? varsta nu pare sa joace un rol in aceasta
afectiune. Desi rara, moartea subita a fost raportata
in cazul acestui grup de pacienti.

4.5.3.3 Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3 pentru principii generale.

Manifestarile clinice pot include un suflu de ejectie

sistolic audibil la marginea stanga a sternului cu click
de ejectie sistolic. Un suflu diastolic sugereaza regur-
gitare aortica.

e Ecocardiografia vizualizeaza tractul de ejectie al
ventriculului stang, anomaliile asociate ale valvei
aortice, gradul regurgitarii aortice, functia ven-
triculului stang, hipertrofia ventriculara stanga
si leziunile asociate. Ecocardiografia Doppler
permite aprecierea severitatii obstructiei, dar
gradientii pot supraestima obstructia si pot
necesita confirmare prin cateterism cardiac.
Ocazional, ecografia transesofagiana este nece-
sara pentru a demonstra existenta unei mem-
brane sau a unui inel. Ecografia transesofagiana
3D poate fi utila pentru a caracteriza anatomia
CEVS si pentru a estima aria obstructiei prin
planimetrie.

e CRM-ul cardiac poate fi util pentru a caracteri-
za anatomia CEVS in mod special la pacientii cu
ferestre ecografice neclare.
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Recomandarile de interventie in stenoza subaortica

Recomandari Clasia  Nivel
La pacientii cu simptome (spontane sau la testul
de efort) si gradient mediu Doppler 240 mmHg? I c

sau regurgitatie aortica severa, interventia este
recomandata.

La pacientii asimptomatici ar trebui luata in

considerare chirurgia daca una din urmatoarele

conditii este prezenta:

o Gradient mediu <40 mmHg dar FEVS <50%,

e RA severi si DTSVS >50 mm (sau 25 mm/m?
BSA) si/sau FEVS <50%, lla C

e Gradient mediu Doppler 240 mmHg si HVS
semnificativa,

e Gradient mediu Doppler 240 mmHg si
scaderea presiunii arteriale la efort sub limita
bazala

La pacientii asimptomatici ar putea fi luata in
considerare chirurgia daca una dintre urmatoa-
rele conditii este prezenta:

e Gradient mediu 240 mmHg,* VS este normal
(FE >50% si fara HVS), testul de efort este
normal si riscul chirurgical scazut,

o Progresia regurgitarii aortice devine mai mult
decat usoara (pentru preventia progresiei).

1 C

Gradientii masurati prin Doppler pot supraestima obstructia si pot avea nevoie de confir-
mare prin cateterism
A se consulta Ghidul ESC 2017 despre management-ul bolii cardiace valvulare®.

4.5.3.4 Tratamentul interventionallchirurgical

Tratamentul chirurgical este singura interventie
oficiala si implica rezectia completa a inelului sau a
marginii fibroase a bazei musculare de-a lungul supra-
fetei septale stangi. Stenoza subaortica fibromuscula-
ra sau de tip tunel necesita o rezectie extensiva sau
procedura Konno. Rezultatele chirurgicale sunt bune,
dar restenoza poate aparea. La pacientii cu un risc
chirurgical mic si o morfologie ce se preteaza pen-
tru repararea chirurgicala se prefera operatia clasica
deoarece permite si inlocuirea valvei. In cazul regur-
gitarii aortice moderate/severe valva aortica trebuie
reparata sau inlocuita la momentul interventiei chi-
rurgicale.

4.5.3.5 Recomanddri de urmdrire

Urmarirea pe tot parcursul vietii, incluzind ecocar-
diografii repetate, este necesara la pacientii neoperati
pentru a determina progresia obstructiei, regurgitarii
aortice si a hipertrofiei ventriculare stangi, a functiei
si dimensiunilor sale. Controalele regulate postope-
ratorii sunt, de asemenea, necesare pentru a detecta
si observa restenoza tardiva, progresia regurgitarii
aortice si complicatiile de tipul aritmiilor, blocurilor,
DSV-urilor iatrogene. Urmarirea ar trebui sa se faca
in centre specializate in malformatii cardiace iar frec-
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venta controalelor este legata de anticiparea unei po-
sibile evolutii nefavorabile.

4.5.3.6 Consideratii aditionale

o Exercitiile fizice/sportul: vezi Stenoza valvulard aor-
ticd (sectiunea 4.5.1)

e Sarcina: contraindicata doar in cazurile severe
simptomatice, unde operatia ar trebui efectua-
ta Tnainte de sarcina (chiar si in cazul stenozelor
subaortice severe asimptomatice (vezi sectiunea
3.5.7)

e Profilaxia endocarditei infectioase: recomandata
doar pentru pacientii cu risc inalt (vezi sectiunea
3.4.6).

4.6 Coarctatia de aorta

4.6.1 Introducere

Coarctatia de aorta este considerata parte din ar-
teriopatia generalizata si nu doar ingustarea aortei.
Este reprezentata de o stenoza discreta sau de un arc
aortic hipoplazic, lung. Tipic, coarctatia de aorta este
localizata in regiunile unde se insera ductul arterial si,
in unele cazuri rare, este localizata ectopic (la nivelul
aortei ascendente, descendente sau aortei abdomina-
le).

Leziunile asociate includ bicuspidia aortica (pana
la 85%), anevrismul de aorta ascendenta, steno-
za subvalvulara sau supravalvulara aortica, stenoza
supramitrala incluzdnd valva mitrala ,in parasuta”,
complexul Shone, sau defecte congenitale cardiace
complexe. Anomaliile vasculare extracardiace au fost
raportate la pacientii cu coarctatie de aorta si includ
originea anormala a arterei subclavii drepte (in 4-5%
din cazuri), circulatia arteriala colaterala si anevrisme-
le intracerebrale (aproximativ 10%).

4.6.2 Tablou clinic

Semnele si simptomele depind de severitatea
coarctatiei. Pacientii cu coarctatie de aorta severa
prezinta semne si simptome precoce, in timp ce ca-
zurile usoare ar putea sa nu devina evidente pana la
varsta adulta cand coarctatia de aortad este detectata
in timpul investigarii hipertensiunii arteriale.

Semnele-cheie includ: cefalee, epistaxis, ameteala,
tinitus, dispnee, angina abdominala, claudicatie si o
temperatura scazuta la nivelul membrelor inferioare.

Pacientii cu coarctatie de aorta ce ating varsta ado-
lescentei coreleaza o supravietuire indelungata pana
la varsta de 60 ani. Morbiditatea pe termen lung este
comuna, totusi, strans relationata cu aparitia compli-
catiilor aortice si hipertensiunii.'®®

Parcursul natural al bolii poate fi complicat de in-
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suficienta cardiaca stanga, hemoragia intracerebrala,
endocardita infectioasa, disectia, afectarea prematura
a coronarelor si a circulatiei cerebrale si boli congeni-
tale cardiace asociate.

4.6.3 Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3 pentru principii generale.

Masurarea presiunii arteriale la membrele superi-

oare si inferioare reprezinta unul dintre primele ges-
turi necesare la pacientii cu coarctatie. Un gradient de
presiune arteriala intre membrele superioare si infe-
rioare (sistolic >20 mmHpg) indica coarctatie de aorta
semnificativa. Puls slab sau absent la nivelul membre-
lor inferioare sau pulsul radio-femural intarziat indica
de asemenea coarctatie severa.

* Masurarea presiunii arteriale Tn ambulator (la
mana dreapta) este recomandata pentru a de-
tecta/confirma hipertensiunea arteriala (media
presiunilor sistolice pe 24h >130 mmHg si/sau
diastolice >80 mmHg.

» Alte semne sunt: freamatul suprasternal (ob-
structia proximald) si suflul sistolic interscapu-
lar sau suflul continuu datorat vaselor colatera-
le. in cazul unei coarctatii extrem de stranse,
suflul poate fi chiar inexistent.

e Radiografia de torace poate ilustra anomalii ale
celei de-a 3-a si a 4-a coaste datorita prezentei
colateralelor.

e Ecocardiografia furnizeaza informatii despre lo-
cul, structura si extensia coarctatiei de aorta,
functiei VS si hipertrofiei VS, anomaliilor asoci-
ate, diametrelor vaselor aortice si supraaortice.
Gradientii Doppler nu sunt utili pentru cuantifi-
carea severitatii atat in coarctatia operata cat si
in cea neoperata. In prezenta colateralelor ex-
tensive, gradientii nu sunt de incredere si sunt
adesea subestimati. Dupa repararea chirurgica-
la sau stentare, un flux sistolic crescut poate
aparea chiar si in absenta ingustarii semnificati-
ve, datorita compliantei aortice scazute/absen-
te. Gradientul este astfel posibil supraestimat.
Un flux telediastolic in aorta descendenta si un
flux anterograd diastolic in aorta abdominala
sugereaza (re)coarctatie semnificativa de aorta.

e CRM-ul/CT-ul inclusiv reconstructiile 3D, sunt
preferate in detrimentul tehnicilor invazive
pentru a evalua intreaga aorta la adolescenti
si adulti. Punctul de plecare, extensia, gradul
ingustarii aortice, arcul aortic, vasele capului/
gatului, aorta pre- si poststenotica si colatera-
lele pot fi evaluate. Ambele metode detectea-
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za complicatiile precum anevrismul, falsul ane-
vrism, restenoza si stenoza reziduala.'s*

e Imagistica vaselor intracerebrale este indicata
in cazul simptomatologiei sugestive pentru rup-
tura unui anevrism.

e Cateterismul cardiac cu manometrie (un gradi-
ent varf la varf 220 mmHg) indica o coarctatie
semnificativa hemodinamic in absenta unor co-
laterale bine dezvoltate. Ar trebui luat in con-
siderare faptul ca, in cazul pacientilor aflati sub
anestezie generala, gradientul calculat invaziv
poate fi subestimat.

4.6.4 Tratamentul interventionallchirurgical

Indicatiile de interventie sunt rezumate in Tabelul
“Recomanddri de interventie in coarctatia de aortd si re-
coarctatia de aortd” si in Figura 6.

In coarctatia de aorta nativa, precum si in recoarc-
tatie, stentarea a devenit prima linie de tratament in
multe dintre centrele specializate in malformatiile car-
diace.'® Folosirea stenturilor acoperite este de prefe-
rat deoarece au o rata mica a complicatiilor atit pe
termen scurt, cit si pe termen lung.'®® Stenturile bi-
odegradabile sunt in continua dezvoltare dar folosesc
preponderent la copiii a caror aorta este in crestere.

Recomandarile de interventie in coarctatia sau re-
coarctatia de aorta

Recomandari Clasa Nivel

Repararea coarctatiei sau re-coarctatiei (chi-

rurgicala sau interventionald) este indicata la

pacientii hipertensivi® cu gradient non-invaziv

crescut intre membrele superioare si inferioare I C
confirmat invaziv (peak-to-peak 220 mmHg) cu

preferinta pentru stentare prin cateterism cand

este posibil tehnic.

Terapia interventionala (stentare) a coarcta-
tiei ar trebui luata in considerare la pacientii
normotensiv’) cu gradient masurat non-invaziv
intre membrele superioare si inferioare (peak-
to-peak 220 mmHg) de preferat interventional
(stentare) cand este tehnic posibil.

lla (o

Terapia interventionala (stentare) a coarctatiei
ar trebui luata in considerare la pacientii hiper-
tensivi® cu 250% ingustare relativa a diametrului
aortic chiar daca gradientul masurat invaziv intre
membrele superioare si inferioare (peak-to-peak
<20 mmHg), cand este tehnic posibil.

lla C

Terapia interventionala (stentare) a coarcta-

tiei ar putea fi luata in considerare la pacientii

normortensivi(a) cu 250% ingustare relativa a

diametrului aortic chiar daca gradientul masurat IlIb C
invaziv intre membrele superioare si inferioare

(peak-to-peak <20 mmHg), cand este tehnic

posibil.

— Mésurarea in ambulator a presiunii arteriale la bragul drept ar trebui luatd in considerare
pentru diagnosticul hipertensiunii
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Figura 6. Management-ul coarctatiei §i recoarctatiei de aorta

# Masurarea in ambulator a presiunii arteriale la bratul drept ar trebui luata in considerare pentru diagnosticul hipertensiunii

® Masuritoare confirmata invaziv
¢ Se refera la diametrul aortei la nivelul diafragmului

Angioplastia cu balon la adulti este indicata doar
pentru redilatarea aortelor stentate in antecedente.

In timp ce tehnicile chirurgicale pediatrice includ
rezectia si anastomoza termino-terminala, aortoplas-
tia cu petec protetic, aortoplastia cu fragment de ar-
tera subclavie, interpozitia unui tub/graft sau a unui
tub de bypass, doar ultimele doua tehnici sunt fezabile
si in cazul pacientilor adulti. Conductele pentru aorta
ascendenta spre descendenta sunt de preferat in cazul
adultilor cu o anatomie dificila. Desi riscul chirurgical
in cazurile de coarctatie mai simple ar putea fi in mod
curent <|%, creste semnificativ in apropierea varstei
de 30-40 ani. Injuria de maduva spinarii a devenit ex-
trem de rara.'®’

Datorita faptului ca nu este un defect izolat locali-
zat la aorta, alte leziuni asociate ce necesita interven-
tii structurale trebuie luate in considerare:

e Stenoza valvulara aortica semnificativa sau re-

gurgitarea aortica (bicuspidia aortica)

e Anevrismul aortei ascendente cu un diametru

>50 mm sau progresia rapida a diametrului

e Anevrismul sau falsul anevrism la locul fostei

coarctatii

e Anevrismele simptomatice sau largi ale cercului

Willis
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Tratamentul ar trebui efectuat in centre cu expe-
rienta extensiva in tratamentul bolilor congenitale
cardiace.

4.6.5 Recomandadri de urmdrire

¢ Hipertensiunea arteriala in repaus sau in timpul
efortului este comuna, chiar si dupa un trata-
ment efectuat cu succes si este un factor de
risc important pentru afectarea coronariana
prematura, disfunctia ventriculara, ruptura ane-
vrismelor aortice sau cerebrale.'®®

e Geometria arcului (gotic, crenelat, normal) si
dimensiunea mica a aortei in regiunea stentata
poate juca un rol in dezvoltarea hipertensiu-
nii. Masuratoarea pe 24h a presiunii arteriale
la bratul drept depisteaza mai fidel hiperten-
siunea fata de o masuritoare solitara.'® Sem-
nificatia hipertensiunii aparute la efort, izolata,
este o problema ce necesita dezbatere.

e Un gradient presional crescut (sistolic >20
mmHg) intre extremitatile superioara si inferi-
oara indica recoarctatia si impune explorarea si
tratamentul invaziv.

e Tratamentul hipertensiunii arteriale ar trebui sa
urmeze ghidurile ESC/ESH din 2018.'7°
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e Existenta unei coarctatii reziduale poate induce
sau agrava hipertensiunea arteriala sistemica si
complicatiile sale.

e Anevrismele aortei ascendente sau cele aparu-
te la locul interventiei prezinta risc de ruptura
si deces. Reparatiile realizate cu ajutorul pete-
curilor de tip Dacron au un risc particular de
aparitie a anevrismelor la locul corectiei chirur-
gicale in timp ce interpozitia grafturilor are un
risc particular de aparitie a falselor anevrisme'®'
si ambele ar trebui evaluate regulat.

e Este necesara atentie sporita in cazul valvelor
bicuspe, bolii valvulare mitrale, afectarii coro-
nariene premature, anevrismelor de tip "berry”
ale cercului Willis (controlul de rutina al pacien-
tilor asimptomatici nu este recomandat)

Toate coarctatiile necesita reevaluari regulate, cel
putin anuale. Imagistica ce descrie aorta (preferabil
prin CRM) este necesara pentru a documenta com-
plicatiile postinterventionale sau postchirurgicale. In-
tervalele pentru explorarea imagistica sunt, in mod
obisnuit, de 3-5 ani dar depind, de asemenea, de pa-
tologia de baza.

4.6.6 Consideratii aditionale

o Exercitiile fizice/ sportul: pacientii faira obstruc-
tie reziduald, care sunt normotensivi in repaus
si la efort, pot duce vieti normale active fara
restrictii. Pacientii cu hipertensiune arteriala,
obstructie reziduala si alte complicatii ar trebui
sa evite exercitiile izometrice grele in raport cu
severitatea problemelor.

e Sarcina: dupa un tratament eficient al coarctati-
ei de aorta, multe femei tolereaza sarcina fara
probleme majore.® In particular, femeile care
nu au urmat corectia chirurgicala a coarctatiei/
tratament interventional si cele care au dez-
voltat hipertensiune post-corectie a defectu-
lui, cele cu coarctatie reziduala si cu anevrisme
aortice au un risc crescut de ruptura aortica
si ruptura a anevrismului cerebral in timpul
sarcinii si nasterii. Au fost raportate avorturi
spontane si probleme legate de hipertensiune'®?
(vezi sectiunea 3.5.7).

o Profilaxia endocarditei infectioase: este recoman-
data doar in cazul pacientilor cu risc Tnalt (vezi
sectiunea 3.4.6).

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
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4.7 Aortopatii

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

4.7.1.1 Introducere

Sindromul Marfan este prototipul entitatilor HTAD
sindromice, ce include un grup de patologii heteroge-
ne din punct de vedere clinic si genetic, avand ca ele-
ment comun anevrismul sau disectia aortei toracice.
Atat formele sindromice, cat si formele non-sindromi-
ce (sau izolate) de HTAD fac parte din acelasi spectru
clinic, cu elemente clinice notabile comune variatelor
entitati.

Pentru mai multe detalii despre diverse sindroame,
va rugam sa consultati Ghidul ESC 2014 referitor la
patologia aortica'”® si consensul despre testarea gene-
ticd in cadrul BCCA/HTAD.'*® Avand in vedere faptul
ca majoritatea copiilor cu forme sindromice de HTAD
va fi transferata catre unitati BCCA la varsta de adult,
aceste ghiduri se concentreaza asupra complicatiilor
specifice cardiovasculare. Sindromul Marfan este con-
siderat o patologie model — alte sindroame sunt men-
tionate, in cazul existentei unor difer'enge importante
fata de sindromul Marfan.

4.7.1.2 Tablou clinic si istorie naturald

Desi patologia aortei toracice — fie anevrisme iden-
tificate in cadrul unui screening, cat si disectia in cadrul
unei urgente medicale — este principala caracteristica
in sindromul Marfan/HTAD, elementele extraaortice
spre exemple afectiuni ale sistemului scheletal/ocular
ar putea fi cheia diagnosticului la anumiti pacienti.

Prognosticul tuturor entitatilor HTAD este deter-
minat in principal de dilatarea progresiva a aortei, ce
duce la disectie sau ruptura de aorta. Prognosticul
variaza in functie de defectul genetic subiacent. Var-
sta medie de deces in cazul pacientilor cu sindromul
Marfan in absenta tratamentului este <40 de ani, dar
se poate apropia de cea a populatiei generale, in cazul
pacientilor cu diagnostic cunoscut si aflati sub trata-
ment corespunzator?'?. Cauze cardiovasculare rare
de deces includ insuficienta cardiacd si SCD”.

in cadrul sindromului Marfan, determinantul princi-
pal al tipului A de disectie aortica este diametrul ra-
dacinii aortice, cu risc crescut de ruptura >50 mm'®,
Alti factori de risc includ istoricul familial de disectie
aortica la diametru scazut,'”® rata de crestere a rada-
cinii aortice, sarcina si hipertensiunea, diferente gene-
tice ale riscului aortic si alte parti ale aortei — sau in
cazul unor entitati, ramuri majore ale aortei — se pot
dilata si pot prezenta disectii.

445



Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

Prezenta unor regurgitari semnificative aortice, tri-
cuspide si mitrale — de obicei legate de prolapsul val-
vular — pot conduce la aparitia simptomatologiei ca-
racteristice supraincarcarii de volum. Totusi, patologia
VS poate aparea independent de disfunctia valvulara si
poate fi asociata cu aritmii. Prolapsul de valva mitrala
la pacientii cu sindrom Marfan se manifesta precoce si
progreseaza catre regurgitare severa, necesitatea in-
terventiei chirurgicale si endocardita infectioasa, mai
rapid decét prolapsul valvei mitrale idiopatic'®.

4.7.1.3. Protocol diagnostic

Identificarea precoce si stabilirea diagnosticului co-
rect sunt critice, avand in vedere faptul ca interventia
chirurgicala profilactica poate preveni disectia si rup-
tura de aorta. Astfel, este necesara o echipa multidis-
ciplinara pentru integrarea datelor clinice, dar si ge-
netice'”. Diagnosticul sindromului Marfan este bazat
pe criteriile Ghent, cu anevrism de radacina aortica/
disectie si ectopia lentis ca elemente cardinale'*®. Cri-
teriile pentru alte entitati HTAD sunt mai putin bine
definite.

Panel-ul de testare genetica este util pentru confir-
marea diagnosticului §i management. Rata de prelua-
re a mutatiilor in formele sindromice este mai mare
(>90%) decit in formele non-sindromice (20-30%)'°.
Odata ce o varianta patogenica este identificata, scre-
eningul genetic presimptomatic al membrilor familiei
este obligatoriu pentru determinarea precoce si ma-
nagementul adecvat.

e Evaluarea ecocardiografica a radacinii aortei ar
trebui sa includa masuratori ale inelului, sinu-
sului Valsalva, jonctiunea sinotubulara, aorta
ascendenta distala, arcul aortic si aorta descen-
denta toracica. La adulti, masurarea telediasto-
lica utilizand principiul leading edge-to-leading
edge este recomandat. Valorile obtinute ar tre-
bui corectate pentru varsta, sexul si suprafata
corporala a pacientului, utilizind nomograme
standardizate?®®?®'. Morfologia valvulara (pro-
laps de valva mitrala, BAV) si functia acesteia
trebuie evaluate, precum si prezenta unui PCA.
Dimensiunea si functia VS ar trebui evaluate
conform recomandarilor standard.

e Angiografia CMR sau CCT de la nivelul capului
pana la nivelul pelvisului ar trebui sa fie efectu-
ate fiecarui pacient la momentul evaluarii ini-
tiale. Determinarea tortuozitatii aortei/arterei
vertebrale este importanta pentru diagnostic si
prognostic202:203,

e Monitorizarea Holter este recomandata paci-
entilor simptomatici, avind in vedere faptul ca
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pot aparea aritmii ventriculare, tulburari de
conducere si MSC.

4.7.1.4. Tratament medical

Desi nici o scadere a mortalitatii sau a ratei de apa-
ritie a disectiei nu a fost stabilita in cadrul trial-urilor
clinice, betablocantele raman tratamentul medica-
mentos de referinta in cadrul pacientilor cu sindro-
mul Marfan/HTAD, prin scaderea stresului parietal si
a ratei de crestere a radicinii aortice?®. Tratamentul
riguros antihipertensiv pentru obtinerea TA sistolice
in ambulator <130 mmHg (<110 mmHg in cazul disec-
tiei de aorta) este importanta, desi nu au fost stabilite
limite presionale standard. Blocantii receptorilor de
angiotensina nu au aratat in cadrul unor trial-uri cli-
nice un efect superior comparativ cu betablocantele
sau in combinatie cu acestea, dar pot fi utilizate ca al-
ternativa la pacientii care nu tolereaza betablocante-
|e2952%, Tratamentul medicamentos trebuie continuat
si post interventie chirurgicala.

Metaanalize ce includ trial-uri clinice pot contribui
la definirea unor subgrupuri — bazate pe date clinice si
genetice — care ar beneficia de tratament specific?”’.
Avand in vedere ca niciun trial clinic nu a fost efectuat
pentru entitatile HTAD non Marfan, tratamentul me-
dicamentos in acest caz este extrapolat de la cel din
cadrul sindromului Marfan.

4.7.1.5 Tratament chirurgical

Indicatiile interventiei sunt rezumate in tabelul Re-
comandari pentru chirurgia aortica in aortopatii.

Interventia chirurgicala profilactica la nivelul rada-
cinii aortice este singurul tratament definitiv pentru
preventia disectiei de aorta in sindromul Marfan si
alte entitati HTAD. La pacientii cu valve aortice cu
morfologie normala, cu regurgitare usoara, inlocuirea
radacinii aortice cu proteza din Dacron, cu pastrarea
valvei aortice si reimplantarea arterelor coronare la
nivelul protezei (procedeul David), a devenit procede-
ul chirurgical de electie, cu prognostic bun pe termen
lung, inclusiv la pacientii cu sindrom Marfan'*2%, n-
locuirea cu grefa compusa, in majoritatea cazurilor si
cu valva mecanica, este o alternativa mai durabila, dar
necesita anticoagulare permanenta. Decizia tipului de
interventie difera in cazul fiecarui pacient, si trebuie
luate in considerare preferinta acestuia, dar si experi-
enta centrului unde se realizeaza interventia®®.

Marfan si alte entitati HTAD sunt asociate cu un
risc de reaparitie a disectiei si anevrisme recurente
ale aortei distale, in special la pacientii cu istoric de
disectie?®?'". Avand in vedere cresterea sperantei de
viata, aceste complicatii apar mai frecvent in prezent.
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Interventia chirurgicala deschisa la nivelul aortei ra-
mane tratamentul de referinta a bolii aortei distale,
desi proceduri hibride ce includ stentarea endovascu-
lara —in cadrul careia pozitionarea proximala si distala
este posibila intr-un tub de Dacron — ar putea fi con-
siderate in cazuri selectionate.

4.7.1.6. Recomanddri de urmdrire

Reevaluari multidisciplinare periodice, pe tot par-
cursul vietii, intr-un centru de excelenta sunt necesa-
re. Ecografia cardiaca si CCT/CMR sunt investigatiile
principale.

4.7.1.7. Consideratii aditionale

e Sportullefortul fizic: pacientii ar trebui sfatuiti sa
nu efectueze efort fizic maximal, competitiv,
de contact sau izometric. Estimarea riscului pe
baza diametrului aortei a fost sugerat de Budts
etal*.

e Sarcina: la pacientii cu diagnostic genetic de
Marfan/HTAD, exista un risc de 50% de trans-
misie genetica, atat la barbati, cat si la femei.
Consilierea genetica adecvata, precoce este
necesara. In cazul femeilor cu diametrul ridici-
nii aortice >45 mm, sarcina este contraindicata
anterior corectiei chirurgicale, datorita riscului
de disectie®. Un diametru <40 mm rar prezin-
ta risc crescut, desi un diametru de siguranta
nu existi. In cazul unei ridicini aortice cu di-
ametrul 40-50 mm, factori importanti precum
cresterea radacinii aortice Tn antecedente, dar
si istoricul familial trebuie examinati cand luam
in considerare corectia anterior sarcinii. Dupa
realizarea corectiei chirurgicale a aortei ascen-
dente, pacientii cu sindrom Marfan prezinta un
risc de disectie a segmentelor aortice ramase
(vezi sectiunea 3.5.7).

e Profilaxia endocarditei infectioase: recomandata
pentru pacientii cu risc ridicat (vezi sectiunea
3.4.6).

4.7.2 Boala valvei aortice bicuspe

in functie de rezultatele raportate, 20-84% dintre
pacientii cu BAV vor asocia dilatarea aortei ascenden-
te?'?, ceea ce sugereaza faptul cd BAV ar trebui inclusd
intr-un spectru de valvulo-aortopatii, motiv pentru
care boala valvei aortice bicuspe este un termen mai
adecvat. Desi contributia anomaliilor genetice/intrin-
seci de perete aortic i alterarea hemodinamicii rama-
ne controversata, ambii factori sunt probabil implicati.

in absenta disfunctiei valvulare semnificative, dilata-
rea aortica, in contextul boala valvei aortice bicuspe,
ramane asimptomatica. Totusi in cazul cresterii pro-
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gresive a diametrului aortic, apare riscul de disectie
aortica. Comparativ cu populatia generala, incidenta
disectiei in cadrul bolii valvei aortice bicuspe este de
opt ori mai mare, ramanand in categoria de risc sca-
zut (31/100 000 de pacienti pe an)"72'7¢23 si mult mai
scazut decat in cazul pacientilor cu sindrom Marfan/
HTAD. Studii observationale indica faptul ca prognos-
ticul pacientilor cu boala valvei aortice bicuspe este
asemanator cu cel al populatiei generale cu anevrism
si reprezinta o patologie mai benigna decat aortopatia
din cadrul sindromului Marfan/HTAD'7624,

CoA este asociata cu risc crescut de disectie?.

Pentru algoritm diagnostic vezi sectiunea 4.7.1.3.

In prezent nu existi dovezi care si sustina trata-
mentul medicamentos al dilatarii aortice in contextul
boala valvei aortice bicuspe, dar betablocantele sau
blocantii receptorilor de angiotensina pot fi conside-
rati prima linie de tratament antihipertensiv.

Indicatiile pentru interventie sunt rezumate in Ta-
belul Recomandadri pentru chirurgia aorticd in aortopatii.

Aparitia familiala a BAV a fost stabilita in mod clar
la o rata de 5-10% in cadrul rudelor de gradul unu in
cadrul unor diverse studii?'®. Screening-ul ecocardio-
grafic in cadrul rudelor de gradul unu ale pacientilor
cu BAV este recomandat si poate fi adecvat, mai ales
la baieti, atleti, sau in cazul prezentei hipertensiunii.
Variante patogenice rare ale unor gene reprezinta mai
putin de 5% din cazurile de boala valvei aortice bicus-
pe, iar testare genetica de rutina in acest context nu
este indicatd, dar ar putea fi considerata in cazurile
familiale'°.

Nu exista date referitoare la riscul de disectie lega-
te de sarcina la femeile cu dilatare de aorta. Conform
Ghidului ESC pentru managementul bolilor cardio-
vasculare in timpul sarcinii din 2018, femeile ar tre-
bui consiliate impotriva sarcinii cand diametrul aortic
este >50 mm.

Pentru tratamentul RA, vezi Ghidurile ESC/EACTS
pentru managementul bolilor valvulare din 2017%.

4.7.3. Sindromul Turner

Sindromul Turner este determinat de o monoso-
mie partiala sau totala a cromozomului X si este pre-
zent la | din 2500 de femei nascute vii?". Sindromul
Turner este asociat cu deficit statural, pubertate in-
tarziata, disgenezie ovariana, hipogonadism hipergo-
nadotropic, infertilitate, malformatii cardiace, diabet
zaharat, osteoporoza si boli autoimune. BCC, prezen-
ta la aproximativ 50% din femeile cu sindrom Turner,
include o incidenta crescuta a BAV, CoA, retur ve-
nos pulmonar partial aberant, VCS stanga, arc aortic
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Recomandarile pentru chirurgia aortica in aortopatii

Recomandari Clasa  Nivel
Sindromul Marfan si HTAD

Repararea valvei aortice prin reimplantare

sau remodelarea cu anuloplastie aortica este

recomandata la pacientii tineri cu dilatare de | c

radacind aortica si valva aortica tricuspa si cu
sindrom Marfan sau HTAD asociata ciand este
efectuata de chirurgi cu experienta.

Chirurgia este indicata la pacientii cu sindrom
Marfan si afectare a radacinii aortice cu un I C
diamentru maxim al sinusului 250 mm?.

Chirurgia ar trebui luata in considerare la paci-

entii cu sindrom Marfan si afectare a radacinii
" . T . ) lla C

aortice cu un diamentru maxim al sinusului 245

mm? si factori de risc aditionali®.

Interventia chirurgicala ar trebui luata in consi-

derare la pacientii cu mutatii TGFBR/ sau TGFBR2

(inclusiv sindrom Loeys-Dietz) care au afectare lla (o
a radacinii aortice si diametrul maxim al bulbului

245 mm?.

Bicuspidia aortica (boala valvei aortice bicuspe/bicuspide)

Chirurgia aortei ar trebui luata in considerare

daci aorta ascendenta are:

e 250 mm in prezenta unei valve bicuspe cu lla C
factori de risc aditionalic sau coarctatie

e 255 mm la ceilalti pacienti.

Sindromul Turner

in sd. Turner chirurgia selectivi pentru anevris-

mul radacinii aortice si/sau aorta ascendenta ar

trebui luata in considerare la pacientele de peste lla C
16 ani cu diametrul aortei ascendente indexat

>25 mm/m? si risc asociat de disectie de aorta‘.

in sd. Turner chirurgia selectivi pentru anevris-
mul radacinii aortice si/sau aorta ascendenta

ar putea fi luata in considerare la pacientele

de peste 16 ani cu diametrul indexat al aortei
ascendente >25 mm/m? si asociaza factori de risc
pentru disectie de aorta.

IIb (o

La valori extreme ale BSA, palierele recomandate ar putea avea nevoie de ajustare
Istoricul familial de disectie de aorta la diametru mic (sau antecedente personale de
disectie vasculara spontand), regurgitare aortica progresivd, dorinta de a purta o sarcina,
HTA necontrolata si/sau cresterea diametrului aortei cu >3 mm/an (la masuritori repetate
folosind aceeasi tehnica asistatd ECG la acelasi nivel al aortei cu comparatie side-by-side si
confirmata printr-o alta tehnicd)

Istoricul familial de disectie de aorta la diametru, dorinta de a purta o sarcina, HTA
sistemica si/sau cresterea diametrului aortei cu >3 mm/an (la masuratori repetate folosind
aceeasi tehnica asistata ECG la acelasi nivel al aortei cu comparatie side-by-side si
confirmata printr-o alta tehnicd)

BAV, elongatia aortei transverse, CoA si/sau hipertensiune.

transvers elongat, dilatarea arterelor brahiocefalice si
dilatare aortica. Avand in vedere prevalenta ridicata
a anomaliilor cadiace, fiecare femeie diagnosticata cu
Sindrom Turner ar trebui sa aiba cel putin un consult
cardiologic?”. Chiar si in absenta BCC, toate persoa-
nele cu sindrom Turner prezinta arteriopatie generali-
zata, iar sindromul Turner reprezinta un factor de risc
independent pentru dilatarea aortei toracice. Disectia
aortica (tipul A si tipul B) are loc la aproximativ 40 la
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10 000 de persoane per an, comparativ cu 6 la 100
000 persoane per an in cadrul populatiei generale?'8.

Pentru algoritmul diagnostic vezi sectiunea 4.7.1.3.

Indicatii ale interventiei sunt rezumate in Tabelul
Recomandari pentru chirurgia aorticd in aortopatii.

Odata cu dezvoltarea tehnologiei reproducerii

asistate si donarea de ovocite, un numar tot mai mare
de femei cu sindrom Turner pot ramane gravide. Pre-
zenta dilatarii aortice si BCC cresc riscurile in timpul
sarcinii, iar femeile cu sindrom Turner prezinta, de
asemenea, risc crescut de tulburari hipertensive, in-
clusiv preeclampsie. Toate femeile cu sindrom Turner
ar trebui sa fie consiliate referitor la riscul cardiovas-
cular crescut al sarcinii i tratamentelor de fertilita-
te®.

4.8. Obstructia tractului de ejectie al
ventriculului drept

4.8.1. Introducere

OTEVD poate avea loc la nivel subinfundibular, in-

fundibular, valvular sau supravalvular.

e Stenoza subinfundibulara, sau VDBC (ventricul
drept bicameral), este in mod obisnuit asociata
cu DSV. Este determinata de o ingustare intre
benzile musculare proeminente si hipertrofia-
te sau crestele care separa portiunile inlet si
apicala hipertrofiate, cu presiune crescuta, de
portiunea infundibulara, nehipertrofiata, cu
presiune scazuta si non-obstructiva®"”.

e Stenoza infundibulara de obicei apare in com-
binatie cu alte leziuni, in mod special DSV, TF
si secundara stenozei pulmonare valvulare (SP)
(hipertrofie miocardica reactionald). La nivel in-
fundibular si intr-o anumita masura la nivel sub-
infundibular, obstructia tinde sa fie dinamica,
insemnand ca orificiul se ingusteaza in timpul
sistolei.

e SP valvulara reprezinta de obicei o leziune izo-
lata. Datorita anomaliilor de perete si inde-
pendent de hemodinamica, dilatarea AP poate
aparea. De cele mai multe ori, este o valva cu
deschidere ,,in dom”, centrala ingustata, dar cu
o baza valvulara cu mobilitate pastrata. O valva
pulmonara displazica, avand cuspele putin mo-
bile si prezentand ingrosare mixomatoasa este
mai putin comuna (15-20%: chiar mai putin la
adultii netratati) si in mod frecvent face parte
din Sindromul Noonan. La adulti, o valva pul-
monara stenotica se poate calcifica tardiv.

e SP supravalvulara, sau stenoza pulmonara arte-
riald, este determinata de ingustarea trunchiului



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

arterei pulmonare, bifurcatiei arterei pulmona-
re sau a ramurilor arterei pulmonare. Rareori
apare izolata si poate aparea in cadrul sindro-
mului Williams-Beuren, sindromului Noonan,
rubeolei congenitale sau sindromului Alagille.
Stenoza poate fi localizata la nivelul ramurilor
principale sau in periferie; poate fi discreta sau
difuza (hipoplazica) sau poate fi o ocluzie franca
si pot fi stenoze singure sau multiple. Stenoza
poate fi secundara bandarii anterioare a AP sau
poate fi la nivelul unui sunt montat anterior. O
ingustare >50% este de obicei considerata sem-
nificativa si ar fi de asteptat sa aiba un gradient
presional ridicat si sa rezulte in hipertensiune la
nivelul AP proximale.

4.8.2. Tablou clinic si istorie naturala

e Subinfundibular/infundibular: pacientii adulti cu
ventricul drept bicameral pot fi asimptomatici
sau pot prezenta dispnee, disconfort toracic,
ameteli sau sincopa in timpul efortului. Gradul
de obstructie este progresiv in timp?%.

e Valvular: pacientii cu SP valvulara usoara-mode-
rata sunt, de obicei, asimptomatici. SP valvulara
usoara la pacientii neoperati, de obicei, nu este
progresiva??’. SP moderata poate progresa la
nivel valvular (calcifiere) sau la nivel subvalvular
datorita hipertrofiei miocardice reactive. Paci-

entii cu stenoza severa pot prezenta dispnee,
capacitate redusa de efort si au un prognostic
mai prost.

e Supravalvular: pacientii pot fi asimptomatici sau
pot avea simptome precum dispnee si capaci-
tate redusa de efort. Simptomatologia este in
mod special prezenta in contextul unor anumi-
te sindroame sau la pacientii care se adreseaza
pentru suspiciunea de HTP. Severitatea steno-
zei AP periferice poate progresa.

4.8.3. Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3 pentru principii generale.

Examenul clinic include suflu sistolic rugos la nivelul

obstructiei si dedublarea larga a zgomotului 2 cardiac.
In cadrul stenozei pulmonare periferice, suflul sistolic
este in mod tipic audibil la nivelul cdmpurilor pulmo-
nare.

e Ecocardiografie: dimensiunea, forma si functia
VD pot fi examinate si nivelul exact al OTEVD
poate fi vizualizat, precum si valva pulmonara,
trunchiul AP si ramurile AP proximal. Pentru
cuantificarea dimensiunilor, volumelor si FE a
VD, CMR este o tehnica mai adecvata. Ecogra-
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fia Doppler este utilizata pentru masurarea ve-
locitatilor de-a lungul unei obstructii, pentru a
determina severitatea. Corelarea velocitatilor
si a gradientelor presionale este buna doar in
cazul unei stenoze discrete, de ex. SP valvula-
ra izolati. In prezenta functiei normale a VD
si a fluxului normal transvalvular, OTEVD este
considerata usoara cand gradientul maxim de-a
lungul obstructiei este <36 mmHg, moderat
cand este 36-64 mmHg si sever daca gradientul
este >64 mmHg. Daca ingustarea este alungita
sau in prezenta mai multor stenoze seriate (de
ex. subvalvular si valvular), aplicarea ecuatiei
Bernoulli duce la o supraestimare a gradientu-
lui presional. Velocitatea fluxului Doppler a RT
reprezinta o estimare mai corecta a presiunii
VD, si implicit a severitatii OTEVD, decat a ve-
locitatii fluxului la nivelul OTEVD. Gradientele
estimeaza severitatea doar daca VD prezinta
o functie sistolici buna. Intr-o situatie cu flux
scazut, gradient scazut, este foarte dificila de-
terminarea severitatii OTEVD?2.

e CMR si CCT in mod frecvent ofera informatii
aditionale importante pentru identificarea nive-
lului/nivelelor obstructiei, inclusiv la nivel subin-
fundibular (VDBC), Conduct, sau la nivelul ra-
murilor AP si pentru evaluarea volumelor VD,
inelului valvular pulmonar, tractului de ejectiei,
dimensiunile arterei si fluxul vascular pulmonar
diferential. CMR si CCT sunt de asemenea exa-
minarile de electie pentru vizualizarea dilatarii
arterei pulmonare sau SP periferica.

e Cateterismul cardiac poate fi necesar pentru
confirmarea extensiei, severitatii si nivelului
obstructiei (e.g. VDBC).

4.8.4. Tratamentul chirurgicallinterventional

Valvuloplastia percutana cu balon este recomanda-
ta pentru pacientii cu SP valvulara non-displazica si cu
SP periferica (frecvent cu implantare de stent)??. Chi-
rurgia este recomandata la pacientii cu SP sub-infundi-
bulara sau infundibulara sau cu inel valvular pulmonar
hipoplazic, cuspe pulmonare displazice si la pacienti
cu leziuni asociate care necesita interventie chirurgi-
cala, precum regurgitare pulmonara (RP) severa sau
RT severa. SP periferica rareori poate fi abordata chi-
rurgical.

Atat tratamentul chirurgical, cat si cel interventi-
onal ar trebui sa fie realizate in centre specializate in
BCC.

La pacientii cu SP subvalvulara, valvulara si supra-
valvulara, o dilatare marcata a trunchiului arterei pul-
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Recomandarile de interventie in obstructia tractului
de ejectie al ventriculului drept

Recomandari Clasa  Nivel
In stenoza pulmonari valvulara, valvuloplastia

cu balon este de electie cand este anatomic I (o)
posibila.

Daca inlocuirea valvei nu este necesara

interventia pentru OTEVD la orice nivel este | c

recomandata indiferent de simptome daca este
severa (gradient maxim Doppler 264mmHg)>.

Daca inlocuirea chirurgicala a valvei este singura
optiune ea este indicata la pacientii simptomatici | C
cu stenoza severa®.

Daca inlocuirea chirurgicala a valvei este singura
optiune la pacientii asimptomatici cu stenoza
severa, ea este indicata in prezenta uneia din
urmatoarele:
e Scadere obiectiva a capacitatii de efort 1 C
e Scaderea functiei VD si/sau progresia RT la
cel putin moderata
e PSVD >80 mmHg
e Sunt dreapta-stanga prin DSA sau DSV.

Interventia la pacientii cu un gradient maxim

Doppler <64 mmHg ar trebui luata in conside-

rare in prezenta uneia sau mai multor dintre

urmatoarele:

e Simptome legate de stenoza pulmonara

e Scaderea functiei VD si/sau progresia RT la
cel putin moderata

e Sunt dreapta-stanga prin DSA sau DSV.

lla C

Stenoza pulmonara periferica (supravalvulara) ar
trebui luata in considerare pentru interventie pe
cateter indiferent de simptome daca ingustarea
diametrului este 250% si PSVD >50 mmHg si/
sau reducerea perfuziei pulmonare asociate este
prezenta.

lla C

PSVD estimata prin velocitatea regurgitarii tricuspidiene ar trebui s confirme stenoza
pulmonara severd

Palierul pentru interventie este mai mare cind inlocuirea valvei este necesara din
cauza ca ar trebui luate in considerare riscurile pe termen lung cum ar fi endocardita si
reinterventia pe valva protetici disfunctionala.

monare poate fi prezent. Ruptura este extrem de
rara la nivelul acestor vase cu elasticitate crescuta si
presiune scazuta, iar aceste anevrisme pulmonare, in
general, nu necesitd tratament?*.

Pentru conductul VD-AP, vezi sectiunea 4.14.

Indicatiile de tratament sunt rezumate in tabelul
Recomandari pentru tratamentul obstructiei tractului
de ejectie al ventriculului drept si Figura 7.

4.8.5. Recomandadri de urmdrire

Pacientii cu OTEVD necesita reevaluari ecocardio-
grafice periodice toata viata. Frecventa reevaluarilor
depinde de severitatea leziunii, dar majoritatea paci-
entilor necesita reevaluare anuald, in centre speciali-
zate BCCA, exceptand pacientii cu stenoza valvulara
usoara sau bine corectata. Dupa tratamentul chirur-
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gical sau interventional, o RP reziduala poate necesi-
ta reinterventie de-a lungul timpului la pacientii care
devin simptomatici, cu dilatarea progresiva a VD sau
cu disfunctie prezenta (vezi sectiunea 4.10). Pacientii
cu stenoza valvulara usoara sau SP rezidualda usoara
necesita reevaluare o data la 5 ani.

4.8.6. Consideratii suplimentare

e Exercitiul fizic/sport: pacientii cu SP usoara (re-
ziduald) nu au restrictii. Pacientii cu SP mode-
rata ar trebui sa evite exercitiul fizic izometric
sau de intensitate crescuta. Pacientii cu SP se-
vera ar trebui sa se limiteze la exercitiul fizic cu
intensitate scazuta.

e Sarcina: este bine tolerata, cu exceptia OTEVD
extrem de severa sau in cazul insuficientei ven-
triculare drepte. Valvuloplastia percutana cu
balon poate fi efectuata in timpul sarcinii, dar
este rareori necesara (vezi sectiunea 3.5.7).

e Profilaxia El: este recomandata doar la pacientii
cu risc ridicat (vezi sectiunea 3.4.6).

4.9. Boala Ebstein

4.9.1. Introducere

Anomalia Ebstein este caracterizata de forma anor-
mala si deplasarea apicala a cuspelor VT. Cuspa an-
terioara isi are, de obicei, originea la nivelul inelului
valvular, dar este marita si ,,in parasuta”, in timp ce
cuspele septala si posterioara (murala) sunt deplasate
catre apexul VD si adesea inserate pe endocard.

Deplasarea apicala a VT imparte cordul drept intr-
un AD morfologic, o portiune atrializata a VD si VD
ramas functional; VT se prezinta, de obicei, cu regur-
gitatie.

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

Modificarile hemodinamice depind de severitatea
disfunctiei VT, gradul atrializarii VD, contractilitatea
VD restant functional si a ventriculului sistemic, tipul
si severitatea anomaliilor concomitente si de aritmii.

Fiziopatologia este caracterizata de regurgitarea
sistolica din VD functional, de-a lungul VT si in VD
atrializat sau AD, care au tendinta sa se dilate. O co-
nexiune interatriala permite suntul stinga-dreapta
sau, in special in timpul efortului, a unui sunt dreapta-
stanga. Anomalia Ebstein poate determina un debit
cardiac sistemic cronic scazut.
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Management-ul obstructied troctului de ejectie a ventriculului drept

L
Gradient maxim 2z 64 mmHg?
i i
Mu Oa
L] ¥
Una din wrmdtoarele: inlocuires valvei este necesard pentru interventie?
» Simptome datorate OTEVD 1 1
«  Funcfia VDt AT Hu Ca
= Sunt dreapta-stinga prin DSA/DSY +
T 7 interventie™ indiferent de
Mu Dia sEmptome
‘ - LIPS Estaiti
Urmirire mmgmhl-'l‘l
Ita Simptome?
| ] 1
Mu Da
¥ ¥
Una din urmatoarede: Interdeniie

*PsVD = presivnsa sistolicd in vD

Copacitates de efort J.
Funcgia V0|2 RT 1
PEVD® = BO mmHy
Sunt O-5 prin DSA/DEY

Mu Da
*
i Interventie
Wrmidrire

Figura 7. Management-ul obstructiei tractului de ejectie al ventriculului drept
OTEVD = obstructia tractului de ejectie al ventriculului drept; PSVD = presiunea sistolica in ventriculul drept;
*In stenoza pulmonara periferica, indiferent de simptome, terapia interventionala ar trebui luatd in considerare daci exista o ingustare >50% a diame-

trului si PSVD >50 mmHg si/sau reducerea perfuziei pulmonare

® In stenoza pulmonari valvulara valvuloplastia cu balon este interventia de electie cind este anatomic posibil

4.9.2. Tablou clinic si istorie naturald

Prezentarea clinica variaza de la simptomatologie
banala, la cea a unei boli congenitale cianogene. Pa-
cientii cu forme usoare pot fi asimptomatici decenii
pana cand sunt diagnosticati. Complicatiile tipice in-
clud RT severa, disfunctie VD, insuficienta VD, ciroza
hepatica, abcese cerebrale, embolii paradoxale, em-
bolii pulmonare, tahiaritmii, MSC si El. Simptomele
cheie sunt aritmiile [tahicardia atrioventriculara prin
reintrare (TRAV) este cea mai comuna], dispneea, fa-
tigabilitatea, toleranta scazuta la efort, dureri toraci-
ce si cianoza periferica sau centrala.

4.9.3. Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3. pentru principii generale.

Examenul clinic include cianoza si hepatomegalie.
Auscultator se observa dedublarea larga a zgomotu-
lui | cardiac, click-uri seriate, zgomotele 3 si 4 si un
suflu sistolic de RT. ECG-ul deceleaza hipertrofie AD,
interval RP prelungit, bloc de ramura dreapta (dese-
ori QRS larg), unde Q adanci in Il, lll, aVF si VI-V4,
preexcitare, hipovoltaj, cai multiple (TRAV) si aritmii
supraventriculare si ventriculare.

¢ Radiografia toracica este utila pentru a urmari
modificari ale dimensiunii cordului.

e Ecocardiografia ofera informatii referitoare la:
anatomia si functia tv; deplasarea apicala distala
a cuspei septald sau posterioara (la adulti * 0,8
cm/sec BSA); dimensiunea cuspei anterioare;
insertia cuspelor septala sau posterioara a VT
pe sept sau peretele ventricular; dimensiunea si
functia diverselor structuri cardiace (AD, ven-
triculul atrializat, VD restant functional si VS);
si OTEVD sau leziuni asociate.

e CMR are valoare in ceea ce priveste prognosti-
cul®® si pentru evaluare pre si postoperatorie,
deoarece ofera imagini nerestrictionate pen-
tru evaluarea si cuantificarea dilatarii cordului
drept, functiei VD si functiei VT.

4.9.4. Tratamentul chirurgical si interventional
Simptomatologia determina tratamentul. Trata-
mentul conservator poate ameliora temporar simpto-
matologia si poate crea o baza benefica pentru trata-
mentul chirurgical consecutiv??*. Anticoagularea orald
este recomandata la pacientii cu istoric de embolie
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Recomandarile de interventie in boala Ebstein

Recomandari Clasa  Nivel

Indicatii pentru interventia chirurgicala

Repararea chirurgicala este indicata la pacien-
tii cu RT severa si simptome sau obiectivarea 1 C
scaderii capacitatii de efort.

Este recomandat ca repararea sa fie facuta de
un chirurg de boli congenitale cu experienta in 1 (o
chirurgia Ebstein.

Daca exista indicatie pentru chirurgia VT, inchi-
derea DSA/FOP este recomandata in aceeasi

. } . . < I C
interventie daca este asteptata o toleranta

hemodinamica buna.

Repararea chirurgicala ar trebui luata in conside-

rare indiferent de simptome la pacientii cu dila- ™ c

tare progresiva de cavitati drepte sau reducerea
functiei sistolice a VD.

Indicatii pentru interventia prin cateterism

La pacientii cu aritmii simptomatice sau pre-ex-

citatie pe ECG este recomandata testarea elec-

trofiziologica urmata de ablatie, daca e posibila, | (o)
sau tratamentul chirurgical al aritmiei daca se

planifica o interventie chirurgicald cardiaca.

in cazul emboliei sistemice documentate pro-

babild prin mecanism de embolism paradoxal

inchiderea izolata cu dispozitiva DSA/FOP ar

trebui luata in considerare dar necesita evalua- lla (o)
rea atentd inaintea interventiei pentru exclude-

rea diminuarii debitului cardiac sau a cresterii

presiunii in AD.

Daca cianoza (saturatia in oxigen in repaus sub
90%) domina tabloul clinic, inchiderea izolata cu
dispozitiv a DSA/FOP ar trebui luata in conside-
rare, dar necesita evaluarea atentd inaintea in-
terventiei pentru excluderea diminuarii debitului
cardiac sau a cresterii presiunii in AD.

Ilb C

paradoxali sau FA. In prezenta unui risc tromboem-
bolic crescut sau a unui sunt dreapta-stanga, anticoa-
gularea orala poate fi considerata. Tulburari de ritm
simptomatice pot fi tratate conservator sau prefera-
bil prin interventia EP??’. Accesul transcateter la caile
accesorii de la nivelul cordului drept si la calea lenta
in reintrarea prin nodul AV poate fi ingreunata de in-
terventia chirurgicala asupra VT, de asa natura incat
ar fi rezonabila evalurea pentru subtraturi aritmogene
si efectuare ablatiei prin cateter, inaintea interventiei
chirurgicale.

Ocazional exista indicatia de a inchide izolat comu-
nicarea interatriala. Totusi, este necesara o discutie
atenta, deoarece ar putea duce la cresterea presiu-
nilor la nivelul cordului drept si o scadere a debitului
cardiac sistemic. Corectia chirurgicala ramane dificila
si ar trebui efectuata doar de chirurgi cu experienta
specifica pentru aceasta leziune. Plastia VT, daca este
posibild, este de preferat inlocuirii acesteia (cu inchi-
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derea unei comunicari interatriale asociate). Daca
VD este prea mic pentru corectie sau disfunctia VD
s-a dezvoltat, o anastomoza cavopulmonara (Glenn)
ar trebui luata Tn considerare la adultii cu functie VS
pastrata, cand presiunea AS si presiunea telediastolica
VS nu sunt ridicate?®. La pacientii cu corectie nereu-
sita sau Tn cazul unei disfunctii biventriculare severe,
transplantul cardiac ar putea reprezenta singura opti-
une de tratament.

Mortalitatea perioperatorie anterioara ridicata
(>25%) a scazut la <7% in centrele specializate. Mai
mult de 90% dintre pacientii operati de un chirurg cu
experienta supravietuiesc >10 ani, multi in clasa func-
tionala | sau Il. Decesele tardive sunt probabil datora-
te aritmiilor. In cadrul unei serii de studii, supravietui-
rea fara necesitatea reinterventiei tardive a fost 86%,
74%, 62% si 46% la 5, 10, 15 si 20 de ani, respectiv.

4.9.5. Recomandadri de urmdrire

Reevaluare periodica (cel putin anual) in centre
specializate BCCA este necesara la toti pacientii.
Anomaliile reziduale postoperatorii tipice de monito-
rizat sunt RT persistenta sau nou aparuta, complicatii
uzuale aparute dupa inlocuirea valvelor, insuficienta
de VD sau VS, sunturi reziduale interatriale, aritmii si
blocuri atrioventriculare de grad inalt.

Reinterventia poate deveni necesara in cazul unei
RT recurente si insuficienta unei valve prostetice.

4.9.6 Consideratii aditionale

o Exercitiu fizic/sport: pacientii fara anomalii rezi-
duale pot avea o viata activa fara restrictii, cu
exceptia sporturilor statice extensive. Pacien-
tii cu RT, cu exceptia celei usoare, disfunctie
ventriculara, sunt, aritmii sau alte complicatii ar
trebui sa evite exercitiile fizice izometrice, in
functie de severitatea patologiei lor.

e Sarcina: femeile asimptomatice cu functie ven-
triculara buna pot tolera sarcina. Exista un anu-
mit risc de insuficienta a VD, aritmii sau em-
bolie paradoxala. Sarcina prezinta risc ridicat
in prezenta cianozei semnificative, aritmiilor
severe sau a insuficientei cardiace drepte (vezi
sectiunea 3.5.7.)

o Profilaxia El: recomandata doar pacientilor cu
risc ridicat (vezi sectiunea 3.4.6).

4.10. Tetralogia Fallot

4.10.1. Introducere

TF se caracterizeaza prin urmatoarele patru ca-
racteristici: un DSV non-restrictiv; aorta calare (dar
<50%); OTEVD infundibulara, valvulara, supravalvula-
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ra si/sau stenoza ramurilor AP; si in consecintd hi-
pertrofia VD (HVD). Populatiile TF pot fi subdivizate
ca pacienti sindromici (20%, cum ar fi: microdeletia
22ql|, trisomia 21, Alagille, Noonan, Williams si Klip-
pel Feil) si pacienti nonsindromici (care reprezinta
marea majoritate)*°. Rata standardizata a mortalitatii
la pacientii cu TF corectat este aproape de doua ori
mai mare decat in randul pacientilor cu defecte simple
(DSA si DSV)=!.

4.10.2. Tablou clinic si istorie naturala

Corectia chirurgicala a TF a evoluat de-a lungul
timpului, cu dezobstructia OTEVD ce implica infun-
dibulotomie, rezectia benzilor musculare obstructive
si utilizarea unui petec pentru largirea caii de ejectie
din VD catre AP. La anumiti pacienti, un sunt palea-
tiv - pentru a creste fluxul pulmonar - a fost efectuat
anterior corectiei. Complicatii frecvente la varsta de
adult sunt:

e RP: RP semnificativa poate fi mereu intalnita
dupa corectia prin petec transanular. RP este,
de obicei, tolerata timp de multi ani. in schimb,
RP cronica severa, in final duce la dilatarea
simptomatica a VD si disfunctia acestuia?®. Se-
veritatea RP si efectele sale pe termen lung sunt
amplificate de stenoza distala AP si HTAP coe-
xistente.

e OTEVD rezidual poate avea loc la nivelul infun-
dibulului, la nivelul valvei pulmonare si trunchiu-
lui AP si la nivelul ramurilor stanga si dreapta
AP. Presiunea crescuta VD si HVD au fost de-
scrise ca factori de risc independenti de pro-
gnostic negativ si performanta fizica redusa, in
ciuda volumelor mai mici ale VD

e DSV rezidual poate fi datorat dehiscentei par-
tiale a petecului sau nereusirea inchiderii com-
plete a defectului intraoperator; ar putea duce
la supraincarcare de volum a VS.

e Complicatiile aortice pot aparea dupa multi ani
de la interventia chirurgicala initiala si includ
dilatare aortica progresiva si RA (rar disectie
aortica). Mecanismul subiacent este incomplet
inteles si poate include dilatarea aortei ascen-
dente, elasticitate aortica anormala sau tipul
interventiei chirurgicale?*.

e Disfunctia VD sau VS/insuficienta cardiaca: dila-
tarea VD apare de obicei datorita RP libere de
lunga duratatz OTEVD. RT semnificativa poate
aparea ca o consecinta a dilatarii VD, care atra-
ge dupa sine o dilatare si mai mare. Dilatarea
VS poate rezulta datorita sunturilor paleative
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de lunga durata, DSV reziduale si/sau RA. Atat
disfunctia VD, cat si cea VS pot fi datorate ci-
anozei de lunga durata anterior corectiei si/
sau protectiei miocardice inadecvate din timpul
corectiei, interactiuni adverse ventriculo-ven-
triculare, dissincronism electromecanic?*3%
si anomaliilor arterelor coronare. Un strain
longitudinal redus al peretelui liber VS a fost
raportat in ciuda FEVS prezervate?. Incidenta
insuficientei cardiace clinice, cu simptomatolo-
gia tipica, creste semnificativ in functie de var-
sta?%®, Mecanismul subiacent poate fi, de aseme-
nea: leziuni ale miocardului, sechele rezultate
in urma strategiilor de corectie chirurgicala sau
anomalii ale conducerii electrice. Strategii de
tratament eficiente in bolile cardiace dobandite
se aplica frecvent la acesti pacienti, desi efica-
citatea acestora pentru insuficienta VD ramane
incerta?”.

o Aritmiile atriale/ventriculare si MSC: artimiile si

moartea subita sunt complicatii tardive impor-
tante. Prevalenta estimata de-a lungul vietii a
aritmiilor atriale este 20%. TRIA implicand ist-
mul cavotricuspidian si incizia AD sunt asocia-
te dilatarii AD, in timp de FA este facilitata de
dilatarea AS. Aritmiile ventriculare includ TV/
FV polimorfe, tipic asociate disfunctiei severe
VS si VD si TV sustinuta monomorfa, care sunt
in mod particular importante in cazul rTOP*,
Desi atat TV/FV polimorfe cat si TV monomor-
fe pot duce la MSC cu o frecventa raportata
la 1-3,5% in studii retrospective®, substraturile
aritmiilor trebuie identificate pentru stratifica-
rea riscului si tratament. Disfunctia sistolica sau
diastolica a VS si tahiaritmiile atriale sau ven-
triculare prezic decesul, dar si TV sustinuta la
adultii cu rTOF*. Posibili factori de risc asoci-
ati cu orice aritmie ventriculara in cadrul rTF
sunt durata QRS 2180 ms, disfunctia sistolica
sau diastolica VS si TV inductibila la studiile EF.
Varsta inaintata la VPRep si pre-VPRep HVD si
disfunctia pot fi predictive pentru decesul pre-
coce postoperator si aritmie ventriculara susti-
nutd®'. Substratul dominant al TV monomorfe
este reprezentat de istmurile definite anato-
mic, marginite de tesut neexcitabil. Dimensiu-
nea istmului si proprietatile de conductibilitate
pot fi evaluate prin mapping cardiac si posibil
determina suspceptibilitatea la aritmii. Tintind
istmurile anatomice la ablatia prin cateter a fost
extrem de eficient pentru controlul VT?*%2, Pen-
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Figura 8. Management-ul Tetralogiei Fallot reparate: posibile complicatii pe termen lung.

tru a determina daca mapping-ul cardiac poate
contribui la stratificarea individuala a riscului
necesita mai multe investigatii.

Endocardita poate fi intdlnita atat dupa VPRep
chirurgicala si percutana. Protezele ce contin
valve reprezinta un facor de risc independent
important pentru El pe stermen scurt si lung
dupa implantere, in timp ce protezele ce nu
contin valve reprezinta un factor de risc doar
primele 6 luni dupa implantare’.

O prezentare schematica a complicatiilor pe ter-
men lung dupa corectia TF este realizata in Figura 8.

4.10.3 Protocol diagnostic la pacientii cu
corectie
Vezi sectiunea 3.3 pentru principii generale.
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Examenul clinic include o dedublare larga a
zgomotului 2 cardiac. Un suflu telediastolic cu
frecventa scazuta sugereaza o RP severa. Un
suflu sistolic de ejectie lung, indica OTEVD, un
suflu diastolic cu frecventa inalta indica RA si
un suflu pansistolic indica un DSV rezidual.
ECG arata frecvent un bloc de ramura dreapta
complet dependent de abordul chirurgical. Du-
rata QRS poate fi influentata de gradul dilatarii
VD.

Ecocardiografia ofera o evaluare a OTEVD
rezidual si a RP, DSV rezidual, dimensiunea si
functia VD si VS§?*!, RT, presiune VD, dimensiu-
nea radacinii aortice si RA. Masuratorile stra-
in-ului pot fi utile in cuantificarea gradului de
dissincronism electromecanic?®.

CMR este modalitatea de electie pentru eva-
luarea volumului si functiei VD; dimensiunea,
forma, dilatarea AP; infundibulul; aorta ascen-
dentd; pozitia marilor vase sau conductelor in
relatie cu sternul (resternotomie); si evaluarea
suntului rezidual (Qp:Qs). Captarea tardiva a
gadolinium-ului demonstreaza fibroza, extensia
careia reprezinta factor de risc pentru TV si
SCD**. Mapping-ul T| poate avea un nou rol.
CCT ofera informatii referitoare la arterele
coronare (important pentru evaluarea relatiei
spatiale cu TEVD finaintea TPVI sau interventi-
ei chirurgicale), extensia calcifierii conductului
(ancorarea percutana a valvei) si prezenta cola-
teralelor aorto-pulmonare majore (MAPCA:G).
CCT poate, de asemenea, fi considerata o al-
ternativa pentru cuantificarea VD la pacientii
care nu pot efectua CMR.

TCPE ajuta la determinarea indicatiei pentru
reinterventie si ofera informatii prognostice®.
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e Monitorizarea Holter, inregistrarea evenimen-
telor si evaluare EF sunt necesare la pacienti
selectionati (risc crescut, aritmie suspicionata
sau clinica, si/sau Tnaintea reinterventiei la nive-
lul TEVD). TV sustinuta inductibila prezinta va-
loarea prognostica pentru TV clinica si SCD**.

e Cateterismul cadiac ar trebui limitat la pacien-
tii care efectueaza interventii bazate pe cateter
(i.e. dezobstructia stenozei AP distale, implan-
tare valvulara transcateter) sau cand imagisti-
ca non-invazivi a fost neconcludenta. Inaintea
interventiei chirurgicale, coronarografia poate
vizualiza arterele coronare, relatia spatiala cu
TEVD anterior TPVI fiind important de evaluat.

4.10.4. Tratamentul chirurgicallinterventional

tardiv

VPRep si/sau dezobstructia OTEVD pot fi efectua-
te cu risc de mortalitate scazut la pacientii fara insu-
ficienta cardiaca si/sau disfunctie ventriculara avansa-
ta?*. RP este cel mai frecvent motiv pentru luarea in
considerare a interventiei chirurgicale. Determinarea
momentului optim ramane o provocare. Datele lon-
gitudinale sunt mai importante decat masuratorile in-
dividuale pentru a ajuta la sincronizarea reinterventi-
ei*”. Normalizarea dimensiunii VD dupa reinterventie
devine putin probabila imediat ce indexul telesistolic
depaseste 80 ml/m? si indexul telediastolic depaseste
160 ml/m?2,2825° dar aceasta limitd pentru reinterven-
tie ar putea sa nu se coreleze cu beneficiul clinic. O
metaanaliza recentda a demonstrat ca VPRep poate
ameliora simptomele si reduce volumul VD, dar inca
trebuie demonstrat un beneficiu asupra supravietui-
rii®®!.

Stenoza AP distala trebuie abordata, fie in mo-
mentul interventiei chirurgicale (inclusiv stentare in-
traoperatorie) sau printr-un abord percutan. O val-
va pulmonara biologica (xenogrefa sau homogrefa)
pare ca ar avea o durata medie de viata de 10-20 de
ani**®%2233 sj o inlocuire ulterioara ar putea fi efectu-
ata transcateter prin procedeul ,,valve-in valve”. Exista
putina experienta cu valvele mecanice in acest con-
text si exista o ingrijorare cu privire la anticoagularea
adecvata.

Indicatii pentru anuloplastia VT, inchiderea DSV
rezidual si/sau dilatarea radacinii aortice/interventia
chirurgicala pentru RA ar trebui, de asemenea, abor-
data intraoperator. Indicatia pentru chirurgia radacinii
aortice nu difera de populatia generala®*.

Tehnicile TPVI au devenit o alternativa la chirurgia
pe cord deschis in special la pacientii cu stenoza con-
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Recomandarile de interventie dupa repararea
Tetralogiei Fallot

Recomandari Clasa  Nivel

Inlocuirea PV este recomandata la pacientii cu

RP severa® si/sau cel putin OTEVD moderata®. ! c

La pacientii fara tract de ejectie nativ® implanta-
rea interventionala (TPVI) este de preferat daca | C
anatomic este fezabil.

Repararea PV ar trebui luata in considerare la

pacientii cu RP severa si/sau OTEVD cand este

prezent unul dintre criteriile urmatoare:

e Scadere obiectiva a capacitatii de efort,

o Dilatare progresiva a VD la VDVSi 280 ml/m? lla (o
si/sau VTDVDi 2160 ml/m? ¢ si/sau progresia
RT la cel putin moderata,

o Progresia disfunctiei sistolice a VD,

e OTEVD cu PSVD >80 mmHg.

Inchiderea DSV ar trebui luati in considerare la

pacientii cu DSV rezidual si supraincarcare de

volum semnificativa a VS sau daca pacientul este Ila C
supus unei interventii chirurgicale pentru valva

pulmonara.

La pacientii cu TV sustinuta supusi unei reparatii

chirurgicale a VP sau TVPI, maparea prin cate-

terism preoperatorie si sectionarea istmurilor lla (o)
anatomice asociate TV fnainte de interventie ar

trebui luate in considerare.

Evaluarea electrofiziologica, inclusiv cu stimulare
electrica programata, ar trebui luata in consi-
derare pentru stratificarea riscului de MSC la
pacientii cu factori de risc aditionali (disfunctii
VS/VD, TV simptomatice, nesustinute, QRS
2180 ms, cicatrici extinse VD la CMR).

Ila C

Implantarea ICD ar trebui luata in considerare
la pacienti selectionati cu TF si multipli factori
de risc pentru MSC inclusiv disfunctia VS, TV
simptomatice, nesustinute, QRS 2180 ms, cica-
trici extinse VD la CMR sau TV inductibile prin
stimulare electrica programata.

lla C

Ablatia pe cateter sau ablatia chirurgicala conco-
mitenta pentru TV monomorfe, simptomatice,
sustinute poate fi luata in considerare la pacientii
cu functie biventriculara pastrata ca alternativa
la implantarea ICD cu conditia sa se faca in cen-
tre cu mare experienta si sa se confirme ablatia
punctelor terminale (ex.: lipsa inductibilitatii,
conducere blocata pe liniile de ablatie).

11b C

* Fractia regurgitatd >30-40% masurata prin rezonanta magnetic cardiaca.

® Velocitate maxima >3 m/s.

< Pacienti care au fost deja supusi interventiei chirurgicale pe TEVD cu protezarea cu
homograft, vena jugulara bovina, bioproteze sau conducte.

4 Confirmat prin masuriri repetate.

ductului TEVD/regurgitare, dar si la pacientii selectio-
nati cu regurgitare/stenoza nativa a TEVD. TPVI, cand
este tehnic posibild, prezinta un prognostic compa-
rabil cu VPRep chirugicala si este utilizata pentru ex-
tinderea duratei de viata a conductului, deci reduce-
rea numarului de reinterventii de-a lungul timpului®>.
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Fractura stentului - initial cea mai frecventa compli-
catie - a inceput sa devina o complicatie din ce in ce
mai rara cu pregatirea minutioasa a ,,landing zone”
utilizadnd stent-uri aditionale. Cele mai bune rezultate
au fost raportate atunci cand poate fi obtinut un gra-
dient rezidual <I5 mmHg>¢. Complicatiile mai putin
frecvente, care apar la <2% dintre pacienti, includ rup-
tura conductului si compresia arterei coronare. Ris-
cul de endocardita dupa TPVI ramane o preocupare
cu o ratd a incidentei anuale de 2-3%>*"*%%. Deoarece
compresia arterelor coronare poate pune viata in pe-
ricol, un test cu balon pentru a exclude o potentiala
compresie a arterei coronare trebuie efectuat anteri-
or TPVI, desi acest test prezinta un risc de rupere a
conductului. In caz de calcifiere severi circumscrisi a
conductului, TPVI trebuie efectuat numai daca o CCT
arata suficienta distanta intre conduct si arterele co-
ronare. O asociere puternica intre istmurile anatomi-
ce cu conducere lenta si TV sustinuta monomorfa,
si pierderea potentiala a accesibilitatii la istmul ana-
tomic in cadrul ablatiei prin cateter dupa VPRep sau
dupa insertia transcutana a valvelor in TEVD largit
prin petec, are implicatii importante pentru pacientii
care sufera reinterventii*®’. Daca maparea preinter-
ventionala si ablatie preventiva a istmurilor anatomice
cu conducere lenta inainte sau in timpul interventiei
la pacientii fara TV spontana sustinuta documentata
aduce un beneficiu este in curs de investigare.

4.10.5. Indicatii ale studiului electrofiziologic

si defibrilatorului cardiac implantabil

Un ICD ar trebui implantat pentru preventia secun-
dara a MSC (pacienti cu stop cardiac sau TV sustinuta)
(recomandare IC). Implantarea ICD pentru preventia
primara ramane controversata si pana in prezent nu
a fost realizata nicio stratificare ideala a riscurilor. Pa-
cienti cu sincopa inexplicabila si functie ventriculara
afectata sau alti factori de risc pentru MSC ar trebui
sa fie supusi unei evaluiri hemodinamice si EF. In ab-
senta unei cauze reversibile, implantarea ICD ar tre-
bui luata in considerare (vezi sectiunea 3.4.2)*%%',

4.10.6. Recomandadri de urmadrire

Toti pacientii cu TF ar trebui sa fie monitorizati pe-
riodic intr-un centru specializat BCCA, care - la ma-
joritatea pacientilor - ar trebui facuta anual. Reevalu-
area trebuie sa determine complicatiile enumerate in
sectiunea 4.10.2. Toti pacientii ar trebui sa efectueze
CMR la intervale regulate, in functie de leziunile iden-
tificate.

4.10.7. Consideratii aditionale
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e Exercitiu fizic/sport: nu exista restrictii la paci-
entii asimptomatici care au prezentat corectie,
cu hemodinamica buna. Pacienti cu risc crescut
pentru aritmie simptomatica/MSC, pacienti cu
disfunctie avansata biventriculara si pacientii cu
aortopatie ascendenta marcata ar trebui sa se
limiteze la activitati/sporturi de intensitate sca-
zuta si sa evite exercitiile izometrice.

e Sarcina: la pacientii care nu s-a efectuat corectia
exista un risc considerabil pentru complicatii
materne si fetale si pentru deces. Riscul sarci-
nii la pacientii cu corectie depinde de statusul
lor hemodinamic (scazut la pacientii cu hemo-
dinamica buna). La pacientii cu leziuni reziduale
semnificative, exista un risc de aritmie si insufi-
cienta cardiaca dreapta. Este putin probabil ca
sarcina sa aiba un efect advers pe termen lung
efect asupra functiei cardiovasculare®? (vezi
sectiunea 3.5.7).

e Profilaxia El: recomandata numai pacientilor cu
risc crescut (vezi sectiunea 3.4.6).

4.11. Atrezia pulmonara cu defect septal
interventricular

4.11.1. Introducere

Pacientii adulti cu atrezie pulmonara si DSV repre-
zinta o populatie heterogena in ceea ce priveste ana-
tomia, fiziologia si antecedentele operatorii. Pacientii
cu atrezie pulmonara + DSV au o anatomie intracar-
diaca asemanatoare TF, dar cu lipsa comunicarii dintre
VD si AP. Microdeletia 22ql1.2 este comuna (anoma-
lii faciale, vorbirea nazonata si intarzieri in dezvolta-
re)*. Fluxul AP variaza in atrezia pulmonara + DSV si
determind atat prezentarea clinica, cat si tratamentul
(complexitatea patului vascular pulmonar poate face
corectia chirurgicala imposibila).

Pacientii cu conexiuni cardiace discordante si/sau
cu fiziologie univentriculara si tratamentul acestora
vor fi discutate in cadrul sectiunilor corespunzatoare.

Exista trei tipuri de artere pulmonare:

e Unifocale cu artere pulmonare de dimensiuni
bune, confluente, alimentate prin PCA.

e Multifocale cu artere pulmonare confluente dar
hipoplazice (,,aspect de pescarus”’) alimentate
prin multiple MAPCAs.

e Multifocale cu artere pulmonare non-confluen-
te sau absente, alimentate prin MAPCA:s.

Tratamentul chirurgical este un subiect intens dez-
batut datorita lipsei de consens asupra tratamentului
optim.

Pacientii cu AP de dimensiuni bune, confluente si cu
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existenta trunchiului AP (de obicei cu atrezie valvula-
ra) sunt candidati pentru corectia tip Fallot, folosind
petec transanular. Corectia prin montarea unui con-
duct VD-AP ar trebui sa fie efectuata la pacientii cu
AP de dimensiuni bune, dar fara trunchi AP. Pacientii
cu AP cofluenta dar hipoplazica necesita frecvent un
sunt arterial sau reconstructia TEVD (fara inchiderea
DSV), care poate stimula dezvoltarea AP, putand ast-
fel sa fie reevaluati ulterior in vederea corectiei prin
utilizarea unui conduct valvulat. Pacientii cu AP non-
confluenta dar cu flux pulmonar adecvat, nu excesiv,
pot supravietui pana la varsta de adult, fara a necesi-
ta interventie chirurgicala. Exista sustinatori ai unei
abordari de unifocalizare stadiala, pentru acest ultim
grup de sugari, tintind in cele din urma efectuarea co-
rectiei prin conduct*.

4.11.2. Tablou clinic si istorie naturala

La varsta adulta, prezentarea clinica a pacientilor
este asemanatoare cu cea a pacientilor cu TF (vezi
sectiunile 4.10 si 4.14.). Pacientii la care nu s-a efectuat
corectia prezinta dispnee la efort, fatigabilitate si cia-
noza progresiva, datorita fluxului scazut prin AP de-
terminat de stenoza colateralelor, stenoza AP, cres-
terea RVP sau cresterea presiunilor diastolice la nivel
ventricular?®. Cianoza va determina in cele din urma
implicare multiorgan (vezi sectiunea 3.4.8). Anumite
complicatii pot aparea la acesti pacienti:

e Hemoptizia care poate fi datorata rupturii
de regula a colateralelor mici si/sau unei mici
tromboze la nivelul AP.

e Insuficienta cardiaca cronica este, de obicei,
multifactoriala §i poate fi datorata cianozei cro-
nice, fluxului pulmonar excesiv precoce, creste-
rii RVP, disfunctiei VD, RA sau altor cauze.

e Dilatarea progresiva a aortei ascendente cu
cresterea RA (rar disectie aortica).

e Endocardita poate fi deosebit de compromi-
tatoare la pacientii cu rezerva cardiovasculara
limitata si la cei cu cianoza semnificativa.

e Aritmiile si MSC sunt comune.

e HTAP segmentala*.

4.11.3. Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3. pentru principii generale.

e Examenul clinic: cianoza poate fi severa, chiar
si la eforturi fizice minime la cei la care nu s-a
realizat corectia. Suflurile continue pot sugera
prezenta MAPCAs. ECG poate identifica devie-
re axiala dreapta si HVD. Radiografiile toracice
pot arata conturul cardiac cu aspect de “’sabot”
(arc mijlociu al AP gol) cu vascularizatie pul-

Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

monara anormala, scazuta (alternand cu arii cu
vascularizatie crescuta datorata unor MAPCAs
de dimensiuni mari).

e Ecocardiografie: elementele identificate la pa-
cientii la care s-a realizat o corectie depind de
tipul acesteia (vezi sectiunile 4.10 si 4.14). La
pacientii la care nu s-a realizat o corectie pu-
tem observa absenta fluxului din VD catre AP
si prezenta unui flux continuu in anumite zone
la Doppler-ul color datorita MAPCAs. Ecocar-
diografia 3D poate fi utila in determinarea ana-
tomiei, dimensiunilor si functiei ambilor ventri-
culi. ETE este utila la anumiti pacienti pentru a
evalua anatomia valvei cand imaginile transtora-
cice sunt dificile sau cand suspectam IE*®.

e CMR, CCT si cateterismul cardiac sunt nece-
sare pentru determinarea surselor fluxului pul-
monar si dimensiunea AP, evaluarea MAPCAs
si obtinerea informatiilor hemodinamice. La
pacientii cu corectie, CMR este utilizata pentru
cerinte similare pacientilor cu TF [pentru vo-
lumul si functia VD, RP, dimensiunea, forma si
expansionarea PAs, dimensiunea aortei ascen-
dente si existenta unui sunt rezidual (Qp:QS)].
Angiografia 3D rotationala si imagistica prin
suprapunere 3D, dar si radiografia toracica si
rezonanta magnetica ajuta la cresterea preciziei
evaluarii.

4.11.4. Tratamentul chirugical si interventional

Pentru reevaluarea si interventia la pacientii cu co-
rectie tip Fallot cu petec transanular, vezi sectiunea
4.10; pentru pacientii cu corectie cu conduct valvulat
VD-AP, vezi sectiunea 4.14.

Pacientii cu atrezie pulmonara+DSV fara corec-
tie, care au supravietuit pana la varsta de adult sau
cu proceduri paleative anterioare, ar putea beneficia
din proceduri chirurgicale sau interventionale moder-
ne?®2%°_ Pacientii cu PAs de dimensiuni bune si con-
fluente, dar si cei cu MAPCAs de dimensiuni mari,
Ccu anatomie care se preteaza la unifocalizare, care nu
au dezvoltat BVP severa datorita protectiei oferita de
stenoza, ar trebui sa fie luati in considerare pentru
interventia chirurgicala. Multi pacienti fara corectie,
pot totusi sa nu fie potriviti pentru interventii chirur-
gicale ulterior, in principal datorita complexitatii vas-
cularizatiei pulmonare a acestora. Este important de
apreciat faptul ca, desi chirurgia cardiaca poate imbu-
natati starea clinica sau prognosticul (acesta din urma
fiind pur speculativ), aceasta reprezinta, de asemenea,
o cauza majora a mortalitatii.

457



Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

Interventia prin cateterism poate include dilatarea
cu balon/stentarea colateralelor pentru a spori fluxul
sangvin pulmonar?®. Pe de alta parte, pacientii cu he-
moptizie severa pot necesita folosirea coilurilor pen-
tru ruptura vaselor colaterale.

Supravietuirea depinde de complexitatea malfor-
matiilor pulmonare si de rezultatul corectiei chirurgi-
cale. Supravietuirea la pacientii cu interventii paleative
este semnificativ mai scazuta si a fost raportata la 60%
la reevaluarea dupa 20 de ani. Transplantul cardio-pul-
monar ar putea fi o optiune pentru indivizi atent se-
lectionati.

4.11.5. Recomanddri de urmdrire

Pacientii cu atrezie pulmonara + DSV ar trebui sa
fie reevaluati periodic in centre specializate BCCA
(cel putin o data pe an). Pentru managementul impli-
carii multiorgan legate de cianoza, vezi sectiunea 3.4.8.

Pacientii cu HTAP segmentala ar trebui sa fie con-
siderati pentru terapie tintita HTAP; vezi sectiunea
3.4.3.27272,

Simptome precum dispneea, progresia cianozei,
modificarea suflului determinat de sunt, insuficienta
cardiaca sau aritmiile impun o atentie speciala si ar
trebui sa necesite o reevaluare in vederea tratamen-
tului.

4.11.6. Consideratii aditionale

o Exercitiu fizic/sport: cei cu hemodinamica buna
ar trebui sa fie incurajati sa faca miscare in mod
regulat, evitaind doar exercitiile izometrice ex-
cesive. Cei cu hemodinamica mai putin optima
vor fi mai limitati din punct de vedere functi-
onal. Efortul fizic extrem ar trebui evitat, dar
activitatea fizica de intensitate mica regulata
(mers pe jos, inot, chiar si ciclismul) ar trebui
incurajate.

e Sarcina: riscul sarcinii este scazut la pacientii
la care s-a realizat corectia, cu hemodinami-
ca buna si fara istoric de aritmii. Riscul creste
odata cu aparitia hipoxemiei, HTAP, disfunctiei
ventriculare, simptomatologiei de insuficien-
ta cardiaca si aritmiilor (vezi sectiunea 3.5.7.).
Avand in vedere faptul ca microdeletiile 22ql |
sunt destul de comune in cadrul acestui defect,
pacientii ar trebui evaluati inainte de sarcina.

4.12. Transpozitia de mari vase

4.12.1. Introducere

TVM este caracterizata de concordanta AV si dis-
cordanta ventriculo-arteriala: aorta isi are originea in
VD, iar AP din VS. TVM este denumita simpla in ab-

458

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

senta altor anomalii congenitale asociate; TVM este
denumita complexa in prezenta anomaliilor asociate:
DSV (@45%), OTEVS (L125%) si CoA (@5%). Pro-
gnosticul pe termen lung al TVM complexe, indiferent
de corectia chirurgicala, este mai sever decit cel al
TVM simple.

Etiologia TVM este necunoscuta, iar patogeneza
este controversata. Aparitia familiala exista, dar este
foarte rara. Exista o preponderenta 2:1 la barbati.

Istoricul natural al bolii este foarte precar, iar su-
pravietuirea la varsta adulta fara corectie chirurgicala
este o exceptie. Procedurile chirurgicale s-au dez-
voltat: switch-ul atrial a evoluat catre procedura de
switch arterial, iar TVM complexe sunt operate utili-
zand o corectie tip Rastelli.

O prezentare schematica a tehnicilor chirurgicale si
a complicatiilor pe termen lung ale acestora in TVM
sunt furnizate in Figura 9.

4.12.2. Operatia atrial switch

4.12.2.1. Prezentarea clinica dupa switch-ul atrial

Adultii cu TVM simpla prezinta o procedura Mus-
tard sau Senning de switch atrial. Cele mai frecvente
complicatii ale acestora sunt:

e Disfunctie VD sistemic si insuficienta acestuia.

e RT secundara progresiva (valva AV sistemica).

e Bradicardie si incompetenta cronotropica da-
torita pierderii ritmului sinusal; conducerea AV
este de obicei intacta.

e Tahiaritmii supraventriculare, in mod tipic flut-
ter dependent de istmul cavotricuspidian, ur-
mat de circuitul de macro-reintrare asociat
inciziei chirurgicale/cicatricii; FA poate avea loc
la varste mai inaintate. Frecventele cardiace. in-
alte sunt prost tolerate hemodinamic, datorita
incapacitatii de a creste presarcina, o consecin-
ta a conductului (baffle) atrial (restrictiv). Bra-
dicardia determinata de DNS poate promova
aparitia TA.

e Tahiaritmiile ventriculare, TV sau FV prima-
re, datorita unei functii ventriculare scazute si
medicanismului insuficientei cardiace, sau TV
monomorfa datorita cicatricii/inciziei/reintra-
rii legate de petec la TVM complexa operata;
TV sau FV secundare, precedate de tahicardia
supraventriculara (TSV) cu conducere rapida si
ischemie miocardica consecutiva datorita unui
volum bataie extrem de scazut asociat cu TSV.

e Stenoza de baffle, fie stenoza bdffle-lui superior
(cel mai comun) sau a bdffle-lui inferior.

e Scurgeri de bdffle, fie cu sunt stinga-dreapta,
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Figura 9. Management-ul transpozitiei vaselor mari: posibile complicatii pe termen lung pe perioada urmaririi.

dand nastere la flux pulmonar crescut, fie cu
sunt dreapta-stanga in prezenta obstructiei dis-
tale a fluxului, cu cianoza si embolie paradoxala.

e Venele pulmonare/obstructia venoasa atriala,
cel mai frecvent la varsarea venelor pulmonare
in atriul venos pulmonar/AD.

e OTEVS se poate dezvolta datorita bombarii
septului interventricular catre VS subpulmonar
cu presiune scazuta, frecvent asociat cu misca-
re sistolica anterioara a valvei mitrale.

e HTP poate deveni simptomatica, cateodata
dupa zeci de ani de la operatia de switch atrial;
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este de obicei post-capilara?3, dar HTAP poate
fi de asemenea prezenta.

e Decesul este determinat de insuficienta cardia-
ca sau moarte subita, probabil datorata aritmii-
lor.

intr-o serie de studii cu reevaluare la 40 de ani,
supravietuirea este 60-75%*?". Supravietuirea fara
evenimente este scazutd si anume 20%*%?’. Capaci-
tatea de efort este de obicei redusa de o crestere ina-
decvata a debitului cardiac: incompetenta cronotropi-
ca, presarcina scazuta datorita Conductelor ingustate
sau necompliante - independent de operatia de switch
atrial - si functie scazuta a VD.

4.12.2.2. Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3. pentru principii generale.

Evaluarea clinica trebuie sa includa verificarea sem-
nelor de congestie venoasa. Edeme la nivelul capului si
gatului sugereaza obstructia baffle-lui superior. Edeme
la nivelul membrelor inferioare, varice, hepatomegalie
si ciroza hepatica sunt observate in cazul obstructiei
baffle-lui inferior. Stenoza sau chiar obstructia com-
pleta poate fi asimptomatica datorita unui bypass
circulator eficient realizat de venele azygos si hemi-
azygos.

Un suflu sistolic de ejectie sugereaza o obstructie a
tractului de ejectie subpulmonar, iar un suflu de regur-
gitare sugereaza regurgitarea VT sistemica. Elemente-
le identificate pe ECG includ HVD si, nu rareori, ritm
de scapare cu QRS inguste, fara unde P vizibile.

e Ecocardiografia este modalitatea de diagnos-
tic de prima linie, furnizand informatii despre
dimensiunea si functia sistolica a ventriculilor
sistemic si subpulmonar, obstructia tractului de
ejectie subpulmonar, RT, suntul sau obstructia
la nivelul conductelor (bdffle) atriale si evalua-
rea intoarcerii venoase pulmonare. Semne de
HTP sunt de obicei discrete - aplatizare discre-
ta a septului interventricular in sistola sau un
segment de AP largit - si pot fi dificil de re-
cunoscut. Suspiciunea de HTP impune efectua-
rea unui cateterism cardiac diagnostic pentru a
exclude/confirma HTP, intrucat aceasta influen-
teaza tratamentul. Ecocardiografia cu contrast
poate identifica suntul la nivelul baffle-lui - pre-
zent in aproximativ 50% din pacientii asimpto-
matici si neselectati - sau obstructia de baffle?’.
Injectarea de contrast la nivelul membrelor
superioare frecvent rateaza un sunt la nivelul
baffle-Iui inferior; aceasta poate fi exclusa doar
prin injectarea de contrast in una din venele
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femurale. ETE este utila pentru evaluarea con-
ductelor.

CMR ofera o evaluare cantitativa mai fiabila si
mai bund a functiei sistolice a VD sistemic si a
permeabilitatii conductelor (bdffles) atriale de-
cat ecocardiografia. Dimensiunea marilor vase
poate fi masurata cu incredere; o AP cu dimen-
siuni anormal de mari si/sau VS subpulmonar di-
latat, pot indica prezenta HTP. Suntul la nivelul
conductelor poate fi cuantificat (Qp:Qs). Mici
scurgeri la nivelul conductelor care nu duc la
aparitia unui sunt sunt dificil de identificat prin
CMR (ecocardiografia de contrast este supe-
rioara din acest punct de vedere). Captarea
tardiva a gadolinium-ului de catre VD sistemic
prezice prognosticul clinic?®.

Excluderea stenozei de baffle superior sau scur-
gerile/suntul de baffle (si tratamentul acestora)
sunt esentiale inaintea implantarii de PM/ICD
sau montarii unor fire de pacemaker noi/adi-
tionale prin conductul superior. O alternativa
la CMR sau CCT pentru evaluarea conductului
superior este injectarea de contrast la nivelul
membrului superior drept si fluoroscopie.
TCPE este important in cadrul reevaluarilor
longitudinale pentru evaluarea seriata a capa-
citatii de efort si a incompetentei cronotro-
pice. De asemenea, poate ,,demasca” pierderi
la nivelul conductului (desaturare) la pacientul
asimptomatic in repaus.

Monitorizarea Holter si testarea EF sunt indi-
cate la pacienti selectionati in cazul unei suspi-
ciuni de bradicardie si/sau tahiaritmii.
Cateterismul cardiac este indicat cand evalua-
rea non-invaziva este neconcludenta sau cand
suspiciunea de HTP necesita evaluare (vezi sec-
tiunea 3.3.5.).

4.12.2.3. Tratament medical
e Disfunctia sistolicd a VD sistemic: nu exista date

care sa sustina ipoteza conform careia inhibito-
rii ECA, ARB, beta-blocantele sau antagonistii
aldosteronului singuri sau in combinatie imbu-
natatesc prognosticul®’. Nicio recomandare
solida nu poate fi facuta in momentul de fata.

Insuficienta VD sistemic: in cazul insuficientei car-
diace evidente, diureticele amelioreaza simpto-
matologia. Desi nu a fost demonstrat niciun
beneficiu al tratamentului medicamentos con-
ventional al insuficientei cardiace la pacientii
cu VD sistemic, pacientii mai simptomatici pot
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Recomandarile de interventie in transpozitia de vase astfel incat tratament vasodilatator pulmonar
mari dupi interventia de switch atrial specific este contraindicat, dar HTP pre-capi-
Recomandiri Clasi Nivel lara poate fi prezenta de asemenea. Astfel, o
Indicatii pentru interventia chirurgicali evaluare hemodinamica atenta este imperioasa.
BRI TIENC S NSO INCIES IS 4.12.2.4. Tratament chirurgicallinterventional
monar este recomandata repararea chirurgicala | (o

Evaluarea electrofiziologica, ablatia, terapia de re-

(interventia pe cateter este posibila rareori).
sincronizare cardiaca si defibrilatoare implantabile.

La pacientii simptomatici cu stenoza de baffle

la care nu se poate interveni pe cateter este 1 C PrlnCIpII generale, valabile §I pentru paCienEii cu
recomandata repararea chirurgicala. operatia de de switch atrial, sunt discutate in sectiu-
La pacientii simptomatici cu scurgeri de baffle nea 3.4.2.32%,

care nu se pot inchide pe cateter este recoman- | (o

e Studiile EF si interventiile sunt complicate de-
oarece conductele interfera cu abordul normal
al atriilor. Mecanismul predominant al aritmiilor

datd repararea chirurgicala.

La pacientii cu regurgitatie severa a valvei AV
sistemice (tricuspide) fara disfunctie sistolica

semnificativa (FE >40%) repararea sau inlocuirea Ila C supraventriculare este fluterul atrial localizat la
valvei ar trebui luata in considerare indiferent de nivelul istmului cavotricuspidian, care de mul-
simptome. . . ov . .

te ori necesita punctionarea baffle-ului pentru

Bandingul AP la adulti cu rol de antrenare a VS

. . A 1] Cc a obtine blocarea istmului. In mod alternativ,
urmata de switch arterial nu este recomandat. ’

navigarea magnetica la distanta poate fi utilizat

Indicatii pentru interventia prin cateterism o
pentru accesul retrograd al atriului venos pul-

La pacientii simptomatici cu stenoza de baffle

este recomandata stentarea cand este tehnic | (o monar. Ruta retrograda transaortica conventi-
posibila. onala de acces la adulti nu are succes pentru a
La pacientii simptomatici cu scurgeri de baffle si ob'gine blocul istmului. Ghidarea prin ETE este
cianoza n repaus sau la efort sau cu suspiciune recomandata cand punc'gia bafﬂe_u|ui este indi-
puternica de embolie paradoxald montarea de | (o v . . v

) S N cata. Stimularea electrica programata nu este
stent (acoperit) sau inchiderea cu dispozitiv sunt . . . .
recomandate cind sunt tehnic posibile. utila pentru stratificarea riscului.
La pacientii cu scurgeri de baffle si simptome da- e Pacemaker: vezi SeCEiuneG 34.2.

torate suntului L-R montarea de stent (acoperit)
sau inchiderea cu dispozitiv sunt recomandate
cand sunt tehnic posibile.

I c Indicatiile pentru interventie sunt sintetizate in ta-
belul Recomandari pentru tratamentul chirurgical si inter-

ventional al TVM dupd operatia de switch atrial.
La pacientii asimptomatici cu scurgeri de baffle ? ?

si supraincarcare de volum substantiala datorat 4.12.3. Operat,’a de switch arterial

suntului L-R montarea de stent (acoperit) sau lla C g

inchiderea cu disporitiv ar trebui luate in consi- 4.12.3.1. Prezentarea clinicd dupd switch-ul arterial
deeleandisnniicehn iclposibile Adultii tineri cu TVM simpla cel mai probabil au
163 Pt 1) Y S I e R G el fost supusi unei interventii de switch arterial. Cele
un PM/ICD inchiderea defectului de baffle ar i f ’ licatii > .

trebui luata in considerare, cand este posibila lla (o mal recyente conjpvlc.ag:.l.l sunt: ) R

tehnic, inainte de inserarea electrozilor transve- e Dilatarea radacinii neoaortei, determinand re-
nosi. gurgitare aortica.

La pacientii asimptomatici cu stenoza de baffle e SP supravalvulara si stenoza ramurilor arterei
poate fi luata in considerare stentarea cand este 1b C

pulmonare (unilateral sau bilateral), o consecin-
ta a pozitiei bifurcatiei pulmonare anterior de
aorta ascendenta in tehnica Lecompte si dilata-

tehnic posibila.

beneficia prin prescrierea medicatiei ,,clasice” a rii radacinii neoaortei.

insuficientei cardiace. e Disfunctia VS si aritmiile ventriculare sunt rare,
e Aritmii: medicamentele care scad frecventa car- dar pot aparea; ambele pot fi legate de pato-

diaca ar trebui sa fie folosite cu precautie, de- logii ale arterelor coronare?®!, reimplantate in

oarece dupa operatia de switch atrial, pacientii neoaorta.

sunt predispusi la bradicardie si DNS. e Un unghi ascutit al crosei aortice, care ar putea
e HTP: mecanismul exact al HTP trebuie elucidat duce la obstructie functionala si hipertensiune.

inaintea considerarii unui tratament medica- Supravietuirea la 30 de ani este excelentd (>90%%2),

mentos. HTP post-capilara tardiva dupa opera-  iar supravietuirea fara evenimente este satisfacatoare

tia de atrial switch pare si fie cea mai frecventd,  (60-80%%2%%). O vasta majoritate a acestor pacienti
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este asimptomatica. Ca o regula, capacitatea de efort
este usor redusa, dar poate fi normala. Incidenta pro-
blemelor tardive legate de arterele coronare raporta-
ta ca fiind foarte scazuta?®*?¥, ceea ce pune in discutie
utilitatea screening-ului arterelor coronare.

4.12.3.2. Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3. pentru principii generale. Exa-

menul clinic in cazul RA sau SP poate fi prezent.

e Ecocardiografia este metoda diagnostica de
electie, furnizand informatii referitoare la func-
tia VS (globala sau segmentara; stenoza la ni-
velul anastomozei arteriale, cel mai frecvent
SP; dimensiunile radacinii neoaortei si aortei
ascendente proximale; unghiul ascutit al arcului
aortic. Functia sistolica a VD poate fi evaluata
si, daca este posibil, presiunea sistolica maxima
VD (PSVD), de asemenea, ar trebui masurata
(velocitatea RT). Datorita pozitiei - prea ante-
rior si presternal, vizualizarea ecocardiografica
a bifurcatiei si a ambelor ramuri este rareori
posibila.

e Ecocardiografia de stres este utilizata pentru a
evalua anormalitatile induse de stres ale misca-
rii peretilor cardiaci.

e CMR furnizeaza o evaluare cantitativa de in-
credere a volumelor ambilor ventriculi, FE si
dilatarea radacinii neoaortei sau regurgitarea.
Trunchiul arterei pulmonare si ramurile pot fi
vizualizate, impreuna cu relatia lor cu radacina
neoaortei (dilatata). Distributia fluxului ntre
cei doi plamani poate fi calculatd. CMR de stres
este o tehnica alternativa pentru evaluarea per-

Recomandarile de interventie in transpozitia de vase
mari dupa interventia de switch arterial

Recomandari Clasa Nivel

Stentarea sau chirurgia (in functie de substrat)
sunt recomandate in stenoza arterei coronare | (o
care produce ischemie.

Chirurgia radacinii neoaortei ar trebui luata in
considerare cand diametrul acesteia depaseste
55 mm in cazul unui adult de statura medie

A . . n lla C
(pentru inlocuirea valvei neoaortei in caz de
regurgitatie severa a se consulta ghidurile pentru
boli cardiace valvulare la consideratii speciale).?
Stentarea pentru stenoza ramurii AP ar trebui
luata in considerare indiferent de simptome daca ™ c

ingustarea este peste 50% si PSVD >50 mmHg
si/sau este prezenta hipoperfuzia pulmonara.

* La aplicarea Ghidului ESC/EACTS 2017 privind bolile cardiace valvulare? pentru decizia
de a interveni trebuie tinut cont de faptul ca este o reinterventie si, prin urmare, este
tehnic mai dificila.
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fuziei miocardice si posibila compromitere a ar-
terelor coronare, cand exista indicatie clinica.

e CCT este tehnica de electie pentru imagisti-
ca non-invaziva a coronarelor, inclusiv ostiile,
atunci cand suspicionam o stenoza. Incidenta
scazuta a problemelor legate de coronare pune
in discutie daca screening-ul arterelor coronare
este justificat?862¢,

e Tehnicile nucleare nu mai sunt folosite ca ima-
gistica de prima linie, dar ar mai putea avea un
rol atunci cand celelalte tehnici imagistice nu
sunt disponibile, neconcludente sau ofera re-
zultate contradictorii.

e Cateterismul cardiac, inclusiv coronarografia,
este indicat in cazul disfunctiei VS si suspiciunii
de ischemie miocardici. In cazul stenozei ra-
murilor pulmonare si evaluarii non-invazive ne-
concludente sau suspiciune HTAP, cateterismul
cardiac este indicat.

4.12.3.3. Tratament chirurgical sau interventional

Indicatiile pentru interventie sunt sintetizate in ta-
belul Recomandadri pentru tratamentul chirurgical si inter-
ventional al TVM dupad operatia de switch atrial.

OTEVD poate fi subvalvular, valvular (ambele rare)
sau supravalvular (cel mai frecvent). Indicatiile de tra-
tament sunt similare cu cele prezentate in sectiunea
4.8., dar anatomia diferita poate necesita adaptarea
abordarii.

4.12.4. Operatia tip Rastelli

4.12.4.1. Tablou clinic dupd corectia tip Rastelli

Adultii cu TVM, DSV si SP (transpozitie complexa)
de multe ori prezinta o corectie tip Rastelli. Petecul
DSV directioneaza fluxul din VS catre aorta si VD
este conectat la AP printr-un conduct valvulat. Vari-
ante ale tehnicii Rastelli, impartasind acelasi principiu,
sunt tehnicile Réparation a I'etage ventriculaire si teh-
nica Nikaidoh.

Complicatiile frecvente sunt:

e Stenoza sau regurgitarea conductului dintre VD

si AP.

e OTEVS, i.e. obstructia fluxului din VS catre
aorta.

e DSV rezidual

e RA

e Disfunctie VS

e Aritmii, atat ventriculare cat si supraventricula-
re.

o Endocardita conductului

e Deces, fie subit (aritmie) sau datorita insufici-
entei cardiace.
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Putinele studii referitoare la prognosticul pe termen
lung raporteaza o supravietuire la 20 de ani <60%, iar
o supravietuire de 20-30% fara evenimente la 20 de
ani. Inlocuirea conductului dintre VD si AP reprezin-
ta cea mai frecventa indicatie pentru reinterventie.
Dezobstructia OTEVS este a doua cea mai frecventa,
urmata de inchiderea DSV rezidual®®®. Endocardita de
conduct este relativ frecventa.

Capacitatea de efort este usor sau moderat scazu-
ta. Reinterventiile repetate, chirurgicale sau percuta-
ne, caracterizeaza evolutia celor mai multi pacienti cu
corectia tip Rastelli.

4.12.4.2. Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3. pentru principii generale.

Examenul clinic sugereaza stenoza conductului,

DSV rezidual, RT, regurgitare mitrala sau RA.

e Ecocardiografia: conexiunea dintre VS situat
posterior si valva aortica situata anterior (da-
torita TVM), functia valvei aortice si diametrul
radacinii aortice ar trebui evaluate. Anatomia si
functia conductului dintre VD si trunchiul arte-
rei pulmonare trebuie vizualizate si interogate
Doppler. Presiunea VD evaluata Doppler prin
masurarea velocitatii jetului RT prezinta o im-
portanta deosebita, deoarece tehnica Doppler,
de obicei, supraestimeaza gradientul presional
de-a lungul conductului VD-AP.

e CMR ofera o cuantificare mai robusta a volu-
melor VS si VD, a dimensiunilor radacinii aorti-
ce si a FE. Conductul VD-AP, de multe ori dificil
de vizualizat ecocardiografic, si AP periferica,
pot fi usor vizualizate si masurate cu ajutorul
CMR. In prezenta DSV rezidual, poate fi calcu-
lat Qp:Qs.

e Cateterismul cardiac poate fi necesar pentru
evaluarea hemodinamicii stenozei conductului.
Angiografia poate fi utila pentru determinarea
nivelului stenozei si stenoza AP periferica.

4.12.4.3. Tratamentul chirurgical si interventional

Pentru indicatiile de tratament a stenozei de con-
duct vezi sectiunea 4.14.

Daca suntul L-R prin DSV-ul rezidual determina
simptome sau supraincarcare substantiala de volum a
VS, tratamentul chirurgical/interventional al acestuia
trebuie efectuat (recomandare IC).

4.12.5. Recomandare de urmadrire (indiferent

de tipul de corectie)

Toti pacientii cu TVM, indiferent de tipul de inter-
ventie, ar trebui reevaluati cel putin anual in centre
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specializate BCCA, cu o atentie pentru probleme
specifice descrise anterior (vezi sectiunile 4.12.2.1.,
4.12.3.1. 51 4.12.4.1.)

4.12.6. Consideratii aditionale (indiferent de

tipul de corectie)

o Exercitiu fizic/sarcinalprofilaxia El: vezi sectiunile
34.6,3.55.5i 3.5.7.

4.13. Transpozitia de mari vase corectata
anatomic

4.13.1. Introducere

Transpozitia marilor vase corectata anatomic sau
conexiunile atrio-ventriculare si ventriculo-arteriale
discordante este rara. Ventriculii sunt inversati, cu
aorta iesind anterior din VD (de obicei de pe partea
stanga) si AP iesind posterior din VS (de obicei pe par-
tea dreapta). Conexiunile anormale in cadrul discor-
dantei duble pot fi prezente cu aranjament atrial nor-
mal sau in oglinda. Orientarea anormala apex-baza,
in special dextrocardia (apexul cardiac catre dreapta)
este comuna (20%). Leziunile asociate sunt comune
(80-90%): DSV (70%), SP (40%), VT sistemica displazi-
ca (e.g. malformatie tip Ebstein).

Pozitia nodului AV (cidteodata noduri AV multiple)
si traiectul fasciculului His sunt de multe ori anormale
si duc la tulburari de conducere AV. Deplasarea ante-
rioara si laterala a fasciculului His este importanta de
recunoscut in cadrul studiilor EF si interventiilor prin
cateterism.

4.13.2. Tablou clinic si istorie naturala

Istoricul natural al bolii §i prezentarea clinica sunt
determinate de malformatiile asociate. Pacientii cu le-
ziuni asociate care ajung la varsta adulta fie au fost
operati in antecedente [inchiderea DSV, eliberarea
SP sau (rar) plastia sau inlocuirea VT], fie prezinta o
fiziologie echilibrata. Pacientii cu TVMca izolata, rar
dezvolta complicatii inainte de varsta adulta.

Complicatiile tardive sunt:

e Disfunctie si insuficienta a VD sistemic.

e RT progresiva (valva AV sistemica).

e OTEVS

e Bloc AV complet (pierderea conducerii AV 2%

pe an); este mai frecvent dupa corectia DSV si/
sau inlocuirea VT si pot aparea in timpul sarci-
nii.

e TV (extrem de rar).

Speranta de viata este redusa: @50% dintre paci-
entii cu leziuni asociate supravietuiesc pana la varsta
de 40 de ani; fara leziuni asociate, @50% dintre paci-
enti supravietuiesc pana la varsta de 60 de ani. Paci-
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entii mor din cauza insuficientei cardiace congestive
sau mor subit, probabil din cauza TV/FV, indiferent de
prezenta insuficientei cardiace avansate.

4.13.3. Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3. pentru principii generale.

e Examenul clinic include sufluri de RT, DSV si/
sau de SP.

e ECG poate identifica interval RP prelungit sau
un bloc cardiac complex. Activarea septala
precoce de la dreapta la stinga poate produce
unde Q adanci in Il, lll, aVF si VI-V3. Inversa-
rea progresiei precordiale normale ar putea fi
observata ca pattern WRin VI si rS in Vé. Sin-
dromul Wolff-Parkinson-White este prezent in
2-4% din pacienti.

e Radiografia cardiaca poate arata o margine car-
diaca stanga dreapta, datorita pozitiei la stanga
si anterior a aortei ascendente, dextrocardie cu
apexul spre dreapta (20%) sau mezocardie (re-
lativ comun).

e Ecocardiografia este modalitatea de diagnostic
de electie, demonstrand dubla discordanta si
identificind anomalii asociate (malformatii tip
Ebstein a VT si RT, OTEVS si SP). Functia sisto-
lica a VD si VS si severitatea RT pot fi evaluate
cantitativ.

e CMR ofera informatii referitoare la anatomia
intracardiaca si a marilor vase si este indicata
pentru cuantificarea volumelor, masei ventricu-
lilor si FE, in special avand in vedere faptul ca
evaluarea ecocardiografica a functiei sistolice a
VD sistemic este dificila si mai putin de increde-
re.

Recomandarile de interventie in transpozitia de vase
mari corectata anatomic

Recomandari Clasa  Nivel

La pacientii simptomatici cu RT severa si functie
sistolica a VD sistemic pastratd sau usor afec-
tata (FE >40%) este indicata inlocuirea valvei
tricuspide.

La pacientii asimptomatici cu RT severa si
dilatatie progresiva a VD sistemic si/sau functie
sistolica a VD sistemic putin afectata (EF >40%)
inlocuirea VT ar trebui luata in considerare.

Ila (o)

Pacing-ul biventricular ar trebui luat in consi-

derare in cazul blocului AV complet sau >40% lla (o)
necesar de pacing.

La pacientii simptomatici cu RT severa si functie

sistolica a VD sistemic redusa (EF £40%) inlocui- IIb (o
rea VT poate fi luata in considerare.
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e Monitorizarea Holter, inregistrarea de eveni-
mente si studiile EF pot fi indicate pentru de-
tectarea aritmiilor, blocului AV progresiv si
pentru evaluarea riscului de MSC.

e Cateterismul cardiac este indicat atunci cand
evaluarea non-invaziva este neconcludenta
sau cand HTP necesita evaluare (vezi sectiunea
3.4.5)

4.13.4. Tratamentul medical

Nu exista date care sa sustina ipoteza conform
careia inhibitorii ECA, ARB, beta-blocantele sau an-
tagonistii aldosteronului singuri sau Tn combinatie
imbunatatesc prognosticul®®. Prescrierea de rutina a
acestor medicamente pentru prevenirea insuficientei
cardiace/imbunatatirea prognosticului nu este reco-
mandata.

e Diureticele pot determina ameliorarea simpto-
matologiei daca este prezenta insuficienta car-
diaca evidenta. Desi nu exista niciun beneficiu
dovedit al tratamentului medicamentos al insu-
ficientei cardiace, in ceea ce priveste prognos-
ticul pacientilor cu VD sistemic, medicamente
»clasice” pentru insuficienta cardiaca sau ARB-
urile pot avea unele beneficii la pacientii mai
simptomatici’®’. Morfologia unui VD sistemic
nu este o contraindicatie pentru dispozitivul de
asistare ventriculara. Trabecularizarea grosiera
a varfului VD poate merita o atentie speciala,
deoarece poate bloca canula de influx. Trebuie
luatd Tn considerare miomectomia selectiva.

4.13.5. Tratamentul chirurgicallinterventional

Tratamentul interventional poate fi recomandat
pentru stenoza AP sau stenoza de conduct, care poa-
te fi dilatat sau stentat. Totusi o OTEVS reziduala poa-
te avea un efect benefic asupra VD subaortic dilatat si
regurgitarii valvei AV subaortice (tricuspida), datorita
schimbului septal. Daca se dezvolta blocuri cardiace
complete, pacing-ul AV secvential este standard. Fi-
xarea firului pacemaker-ului in peretele neted al VS
este dificila §i necesita un electrod cu insurubare.
Exista date care sugereaza ca pacing-ul biventricular
printr-un al doilea fir ventricular prin sinusul coronar
(normal conectat) posterior de VD subaortic poate
duce la o mai buna prezervare a functiei sistolice a VD
decét pacing-ul VS izolat?®.

Cele mai provocatoare situatii sunt RT, disfunctia
VD si cand trebuie implantata o valva tricuspida si/sau
un ICD. Spre deosebire de situatia din grupa de var-
sta pediatrica, unde switch-ul dublu este o optiune de
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tratament in cazul insuficientei VD, aceasta abordare
are foarte rar un succes in cazul adultilor.

Regurgitarea valvei AV sistemice (tricuspida) este
frecvent punctul de interes al tratamentului chirurgi-
cal. Plastia este rareori fezabila si, de regula, inlocui-
rea valvei este tratamentul de electie. FEVD sistemic
preoperator <40%, PAP >50 mmHg, FA si New York
Heart Association (NYHA) clasa IlI-IV sunt asociate cu
mortalitatea tardiva®'.

4.13.6. Recomanddri de urmadrire

Pacientii cu TVMca necesita reevaluare permanen-
ta intr-un centru specializat BCCA la intervale anuale,
in special datorita tulburarilor de conducere, a dis-
functiei valvei AV subaortice si a disfunctiei ventricula-
re subaortice. Pentru aritmii, vezi sectiunea 3.4.2.

4.13.7. Consideratii aditionale

e Exercitiu fizic/sport: pacientii simptomatici cu
TVMca si FEVD prezervata ar trebui sa evite
sporturile de intensitate ridicata si, de prefe-
rat, sa nu efectueze decat sporturi moderat
izometrice si de intensitate moderata. Pacientii
cu leziuni asociate semnificative si/sau functia
VD subaortic scazuta ar trebui sa se limiteze la
sporturi usor izometrice si de intensitate usoa-
ra.

e Sarcina: riscul depinde de starea functionala,
functie ventriculara, functia valvei AV sistemi-
ce, prezenta aritmiilor (in special bloc AV) si
leziunile asociate (vezi sectiunea 3.5.7).

4.14 Conductul ventricul drept - artera
pulmonara

4.14.1. Introducere

Conductele stabilesc continuitatea dintre VD si AP
in cadrul defectelor complexe, cand tractul de ejectie
nativ nu este susceptibil pentru reconstructie, inclusiv
atrezia pulmonara, trunchiul arterial comun, TF, sin-
dromul valvei pulmonare absente, procedura Rastelli
si operatia Ross.

Tipurile de conducte includ formele valvulate
[homogrefa pulmonara sau aortica, valve bioproteti-
ce, conducte din vene jugulare bovine (Contegra)] si
conductele non-valvulate. Nu exista un conduct per-
fect. Durabiliatea limitata implica reinterventie preco-
ce. Predictorii insuficientei de conduct sunt: procesul
de sterilizare/prezervare, dimensiune mica a conduc-
tului, tipul conductului, varsta tanara la implantare,
stenoza AP, diagnosticul de transpozitie?**??22%, Lipsa
reinterventiei pentru insuficienta de conduct la 20 de
ani a fost raportata la 32-40%%%22,
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Complicatiile includ cresterea, obstructia progre-
siva cu si fara insuficienta, endocardita si anevrismele
sau pseudoanevrismele.

Prezentarea clinica poate include dispnee de efort,
palpitatii, sincopa si MSC.

4.14.2. Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3. pentru principii generale.

Examenul clinic poate include freamat precordial,

unda A proeminenta la nivelul venelor jugulare si su-
flu sistolic. Calcifierea conductului poate fi vazuta pe
radiografia toracica.

e Ecocardiografia este primul instrument dia-
gnostic in ceea ce priveste dimensiunea, forma
si functia ambilor ventriculi, RP, RT si leziuni
asociate. Gradientele de-a lungul conductului
pot fi dificil de masurat. Presiunea VD derivata
din velocitatea RT ar trebui sa fie folosita pen-
tru evaluarea stenozei de conduct.

e CMR este utilizata pentru cuantificarea steno-
zei de conduct si/sau regurgitarii, volumului si
masei VD si pentru evaluarea AP.

e CMR/CCT este utila pentru determinarea ana-
tomiei arterelor coronare si a portiunii proxi-
male a conductului VD/AP si a altor structuri
retrosternale.

e Cateterismul cardiac cu evaluare hemodinami-
ca este mereu necesar daca este luata in consi-
derare o reinterventie. Angiografia ofera infor-
matii asupra nivelului stenozei, stenozelor AP
periferice si a anatomiei coronarelor (anomalii/
traiect anormal).

Recomandarile de interventie in conductul ventricul
drept - artera pulmonara

Recomandari Clasa  Nivel

La pacientii simptomatici cu PSVD >60 mmHg

(sau mai mica in caz de debit scazut) si/sau RP
severa® ar trebui intervenit, de preferat, inter-
ventional (TPVI) daca anatomic este posibil.

Pacientii asimptomatici cu OTEVD severa si/sau
RP severa ar trebui luati in considerare pentru
interventie preferabil pe cateter (TPVI) daca
anatomic este fezabil cand cel putin un criteriu
din urmatoarele este prezent:

o Scaderea obiectiva a capacitatii de efort
(TCPE),

o Dilatare progresiva a VD la VDVSi 280 ml/m?
si/sau VTDVDi 2160 ml/m? si/sau progresia RT
la cel putin moderata,

o Progresia disfunctiei sistolice a VD,

e RSVP >80 mmHg.

* Fractia regurgitata evaluata prin RMN cardiac >30-40%

lla C

465



Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

4.14.3. Tratamentul chirurgicallinterventional

Dilatarea cu balon/implantarea de stent au fost ra-
portate ca fiind sigure si prelungesc durata de viata a
conductelor insuficiente?”*?%, Implantarea percutana
de valva pulmonara a devenit tratamentul de electie
in cazul disfunctiei valvulare, daca este tehnic posibi-
la. Criteriile de excludere curente pentru TPVI includ
ocluzia venelor sistemice, infectie activa, morfologia
nepotrivita a tractului de ejectie si anatomia corona-
riand nefavorabila (compresie prin implantul expansi-
onat). Chirurgia este, de preferat, atunci cand se iau
in considerare interventii suplimentare (anuloplastie
tricuspida). Datele longitudinale sunt mai importante
pentru momentul reinterventiei decat masuratorile
simple.

4.14.4. Recomanddri de urmadrire

Urmarirea regulata intr-un centru specializat
BCCA este recomandata cel putin in fiecare an. O
atentie speciala trebuie acordata capacitatii de efort
(TCPE), PSVD (gradientul Conductului), functiei VD,
RT si aritmiilor.

4.14.5. Consideratii aditionale

o Exercitii fizice/sport: la pacientii asimptomatici cu
obstructie usoara nu sunt necesare restrictii.
Pacienti cu risc ridicat cu mare presiunea VD
trebuie sa se limiteze la activitate/sport de in-
tensitate redusa si sa evite exercitiile izometri-
ce. Alti pacienti ar trebui sa se limiteze in func-
tie de simptomatologie.

e Sarcina: riscurile materne si fetale sunt deter-
minate de defectele congenitale subiacente si
severitatea OTEVD, aritmii si insuficienta car-
diaca (vezi sectiunea 3.5.7).

e Profilaxia El: recomandata la toti pacientii (vezi
sectiunea 3.4.6).

4.15. Cordul univentricular

Aceasta sectiune se refera la cordul univentricular
neoperat si paliat (CUV). Pentru pacientii dupa ope-
ratia Fontan, vezi sectiunea 4.16.

4.15.1. Introducere

Termenul ,,CUV” rezuma o varietate de malforma-
tii in care fie VD sau VS lipseste sau, daca este pre-
zent, este hipoplazic si, prin urmare, nu se preteaza
pentru corectia biventriculara, cum ar fi:

e Atrezia tricuspida.

e Variante ale sindromului de cord drept hipo-
plazic, de ex. atrezie pulmonara cu varianta de
sept interventricular intact.

e Variante ale sindromului de cord stang hipopla-
zic (SCSH), inclusiv atrezie mitrala.
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VS cu dubla cale de intrare.

e VD cu dubla cale de intrare.

e Forme extreme de defecte septale AV comple-
te dezechilibrate.

e Ventricul unic cu morfologie nedefinita.

Aceste malformatii sunt intotdeauna asociate cu le-
ziuni intra sau extracardiace precum:

e DSA, DSV, CAVC, PCA.

e SA (valvular, subvalvular).

e Anomalii ale arcului aortic: hipoplazie, intreru-
pere, coarctatie.

SP (valvular, subvalvular), atrezie pulmonara.

o Anomalii AP: stenoza periferica, hipoplazie, ab-
senta unilaterala.

e Conexiuni discordante, malpozitia marilor ar-
tere.

e Stenoza valvei AV, insuficienta, overriding, stra-
ddling.

e |zomerism AS sau AD, conexiuni venoase siste-
mice sau pulmonare anormale.

e VCS stinga, vena inominata absenta, VCS
dreapta absenta, absenta VCI infrahepatica cu
continuitate azigos sau hemiazigos.

e Arterele colaterale aortico-pulmonare.

e Polisplenia sau asplenia.

Descrierea anatomica detaliata depaseste sfera
acestor ghiduri si poate fi gasita in manuale. Datorita
lipsei de date, recomandarile se bazeaza in principal
pe consensul expertilor?**3%. Cand se prezinta la var-
sta de adult, marea majoritate a pacientilor cu aceste
afectiuni vor fi suferit proceduri paleative anterioare
cu un anumit tip de sunt sistemicopulmonar, conexiu-
ne cavopulmonara (Glenn) sau, de preferat, o opera-
tie Fontan sau o varianta a acesteia; cea din urma este
descrisa in sectiunea 4.16.

Doua situatii hemodinamice pot fi descrise:

e Fara restrictie anatomica a fluxului pulmonar:
daca circulatia pulmonara ramane nemodificata
(ex.: fara interventie chirurgicala), multi paci-
enti vor muri in copilarie datorita insuficien-
tei cardiace refractare. Aceia care supravietu-
iesc acestei perioade vor dezvolta BVP severa.
Aceasta va fi un factor principal de prognostic
pe termen lung. Multi vor fi avut un banding
pulmonar pentru a restrictiona fluxul pulmo-
nar in perioada de sugari. Un banding eficient
va proteja impotriva BVP, in timp ce va permite
suficient flux pulmonar pentru a limita gardul
cianozei. Un banding care este prea larg va re-
zulta in supraincarcare de volum pulmonara si
BVP in ciuda banding-ului. Daca banding-ul este
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prea ingust, fluxul pulmonar va fi extrem de li-
mitat, rezultand in cianoza severa.

e Obstructia fluxului pulmonar (frecvent SP val-
vular si/sau subvalvular sau atrezie): citeodata
obstructia este de asa natura incat fluxul pul-
monar este adecvat (nu excesiv, evitind astfel
dezvoltarea HTP, dar nici prea restrans, evitand
astfel cianoza severa). Aceste situatii echilibra-
te sunt exceptionale, dar permit supravietuirea
pana la varsta adulta fara interventii chirurgica-
le. Cei mai multi pacienti prezinta un flux pul-
monar foarte limitat, ceea ce necesita efectua-
rea unui sunt sistemico-pulmonar in copilarie
- cel mai frecvent Blalock-Taussig (subclavie la
AP), rar Waterson sau Potts (aorta ascendenta
sau descendenta la AP, respectiv). Daca un sunt
sistemico-pulmonar este prea larg, fluxul cres-
cut pulmonar va duce la aparitia BVP la varsta
adulta. Daca suntul este prea mic, pacientii vor
fi extrem de cianotici. Dupa perioada de sugar,
o anastomoza intre VCS si AP este o posibili-
tate: clasica anastomoza Glenn la AP dreapta
(istoric) sau o anastomoza termino-laterala cu
AP, creiand o anastomoza cavo-pulmonara bidi-
rectionala. Un sunt adecvat va duce la echilibra-
re.

4.15.2. Tablou clinic si istorie naturald

In functie de amploarea fluxului sanguin pulmonar,
prezenta sau absenta BVP si functia ventriculara, pa-
cientii pot prezenta diferite grade de cianoza si in-
suficienta cardiaca congestiva. Capacitatea de efort
este, in general, substantial redusa (cu exceptii); pot
aparea bloc AV complet, aritmii (supraventriculare,
dar si ventriculare, MSC nu este neobisnuit), accident
vascular cerebral, abces cerebral si trombembolism.
Endocardita este relativ frecventa la aceasta popula-
tie. Pentru mai mult detalii, a se vedea sectiunea 3.4.8.

Cianoza este de obicei prezenta la pacientii cu CUV
fara operatie Fontan. Saturatia arteriala in oxigen va-
riaza de obicei intre 75-85%, dar poate, in cazuri ex-
ceptionale, cu circulatie echilibrata in mod ideal, atin-
ge valori >90%.

Pacientii pot prezenta obstructie progresiva catre
aorta. Acest lucru va duce la hipertrofie ventriculara
si, in cele din urma, la un debit cardiac redus. Ob-
structia progresiva catre AP va provoca cianoza pro-
gresiva. La pacientii cu anastomoza Glenn, agravarea
cianozei se poate datora, de asemenea, dezvoltarii
malformatiilor pulmonare arteriovenoase sau colate-
ralelor VCl-catre-VCS.
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CUV trebuie sa primeasca atat intoarcerea venoa-
sa sistemica, cat si cea pulmonara. Aceasta suprain-
carcare cronica de volumul va duce la o probabilitate
ridicata de insuficienta ventriculara, relativ precoce.
Regurgitarea valvei AV se poate dezvolta sau progre-
sa, dacd era prezenta anterior. Capacitatea de efort
deja diminuati se va deteriora si mai mult. in cele din
urma, pe langa cianoza, se poate dezvolta insuficienta
cardiaca evidenta.

in cazuri rare, cu o situatie hemodinamica bine
echilibrata, disfunctia ventriculara nu se dezvolta si
supravietuirea pana la a cincea, a sasea, si chiar a sap-
tea decada de viata a fost raportata.

4.15.3. Protocol diagnostic

Vezi sectiunea 3.3. pentru principii generale.

Examenul clinic include cianoza centrala, degete hi-
pocratice si, adesea, un torace asimetric cu o bomba-
re precordiala in partea in care se afla inima in piept.
Scolioza este o problema frecventa. Al doilea zgomot
cardiac este de obicei unic, dar restul auscultatiei
depinde de anomaliile asociate. ECG poate dezvalui
tulburari de ritm sau conducere. Tahicardia prin rein-
trare atriala cu bloc 2:1 si doar tahicardie discreta pot
fi usor de ratat.

e ETT este tehnica cheie de diagnostic, oferind
informatii despre anatomie si monitorizarea
functiei cardiace in timpul reevaluarii. Aborda-
rea segmentara este necesara in examinarea
ecocardiografica; CUV este intotodeauna com-
plex si poate asocia un numar mare de anomalii
ale situsului, orientarii, conexiunilor. Parametri
fundamentali in diagnosticul CUV sunt:

- Situs abdominal si atrial.

- Pozitia inimii in torace si pozitia varfului.

- Conexiuni veno-atriale, AV si ventriculo-arte-
riale.

- Informatiile morfologice si hemodinamice tre-
buie sa fie obtinute de la tot cordul.

- Anatomia exacta a conexiunii ventriculo-arte-
riale si statusul functional al acesteia trebuie
evaluata, cu o atentie speciala asupra obstruc-
tiei catre aorta sau patul vascular pulmonar.

- Functia valvei AV ar trebui evaluata, cu accent
special pus pe regurgitare.

- Functia ventriculara/hipertrofie.

- Tipul DSA/DSY, dimensiunea, numarul, loca-
tia.

- Aorta ascendenta, arcul aortic si aorta des-
cendenta; confirmarea/excluderea coarctatiei.

- Trunchiul arterei pulmonare, ramurile si sur-
sele fluxului pulmonar.
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Consideratii speciale si recomandari de interventie in
cordul univentricular

Recomandari Clasa  Nivel

Este recomandat ca adultii cu CUV neoperat sau

paliat sa fie atent evaluati in centre specializate,

inclusiv multimodal imagistic ca si invaziv pentru | C
a se decide n ce masura pot beneficia de o pro-

cedura chirurgicala sau interventionala.

Doar pacientii simptomatici, cianotici, atent
selectionati dupa evaluare amanuntita (rezisten-
te vasculare pulmonare mici, functie adecvata a
valvei/valvelor AV, functie ventriculara pastrata)
ar trebui luati in considerare pentru operatie de
tip Fontan.

Ila (@

Pacientii cu hiperflux pulmonar neconcordant
cu varsta adultd ar trebui luati in considerare
pentru banding-ul AP sau strangerea banding-
ului existent.

Ila C

Pacientii cu cianoza severa si debit pulmonar
scazut dar fara RVP sau PAP crescute ar trebui
luati n considerare pentru un sunt Glenn bidi-
rectional.

lla C

Pacientii cu cianoza severa si debit pulmonar
scazut la care suntul Glenn nu este indicat ar
putea fi luati in considerare pentru un sunt
sistemico-pulmonar.

IIb (o

Transplantul de cord sau cord-pulmon ar trebui
luat in considerare cand nu exista solutie chirur-
gicala conventionala la pacientii cu status clinic
deteriorat.

lla C

- Vizualizarea sunturilor (Blalock-Taussig, Wa-
terston etc.).

ETE Poate fi indicat in cazurile de imagini TTE ina-

decvate.

e CMR este modalitatea imagistica de electie pen-
tru anatomia extracardiaca, inclusiv conexiunile
veno-atriale si ventriculo-arteriale (CCT este
o alternativa). Informatii morfologice detaliate
ale anatomiei intracardiace pot fi, de asemenea,
obtinute. CMR este, de asemenea, metoda de
electie pentru cuantificarea volumelor ventri-
culare, FE si distributia relativa a fluxului in cele
doua campuri pulmonare.

e Cateterismul cardiac este necesar pentru eva-
luarea hemodinamica, cind interventia este
luata in considerare, in special pentru PAP si
gradientul transpulmonar (RVP este, de obicei,
dificil de evaluat in acest caz). Este obligatorie
cand pacientii sunt evaluati pentru interventie
Fontan. Evaluarea sunturilor Glenn si sistemi-
co-pulmonar - si sechelele acestora (stenoza
ramurilor pulmonare) si alte anomalii vasculare
(colaterale arteriovenoase, fistule etc.) - ar pu-
tea, de asemenea, sa necesite cateterism.
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Tratamentul interventional, precum valvulotomia
pulmonara pentru a creste fluxul pulmonar in cazurile
severe de SP este dezbatuta.

Daca exista stabilitate clinica, riscul (de obicei cres-
cut) al oricarei interventii chirurgicale ar trebui atent
cantarit fata de beneficiul posibil.

Operatia Fontan poate fi considerata doar la pa-
cientii atent selectionati (vezi sectiunea 4.16.). Pentru
pacientii cu cianoza severa, cu flux pulmonar scazut,
fara RVP crescuta, un sunt bidirectional Glenn (VCS-
catre-AP) poate fi o optiune. Daca un sunt sistemi-
co-pulmonar (fistula axilara arterio-venoasa sau sunt
sistemic arterial pulmonar) este singura optiune (sun-
tul Glenn nu este suficient sau PAP nu este suficient
de scazuta pentru acest sunt), beneficiul fluxului pul-
monar crescut ar trebui cantarit impotriva cresterii
incarcarii de volum al ventriculului sistemic.

Pentru transplant, sternotomiile/toracotomiile an-
terioare, colateralele aorto-pulmonare si etiologia
multipla a BCC cianotica sunt provocari tehnice si
medicale ce limiteaza prognosticul.

4.15.4. Tratamentul conservator
Vezi sectiunile 3.4.3. si 3.4.8. pentru tratamentul he-
matologic si rolul terapiei tintite pentru BVP.

4.15.5. Recomandadri de urmdrire

Este necesara evaluarea periodica intr-un centru
specializat BCCA.

Frecventa este individualizata, dar cel putin anual,
cu examinare fizica, masurarea saturatiei in oxigen,
teste biologice (indici hematologici, sideremia, functia
hepatica, functia renala etc.), ECG, radiografie si eco-
cardiografie (vezi si sectiunea 3.4.8).

CMR si un test de efort sunt necesare cel putin o
data la varsta adulta si la intervale regulate in functie
de elementele de baza identificate.

4.15.6. Consideratii aditionale

e Exercitiu fizic si sport: ca regula pacientii nu pre-
zinta un risc crescut de deces in timpul efor-
tului, dar au o capacitatea de efort substantial
redusa. Sporturile recreative pot fi luate in con-
siderare in functie de simptome.

e Sarcina: contraindicata la pacientii cu flux pul-
monar sever redus sau cu BVP severa sau daca
functia ventriculara este scazuta. Cianoza pre-
zinta un risc semnificativ pentru fat, cu o nas-
tere cu fat viu putin probabila (<I12%) daca sa-
turatia oxigenului este <85%'% (vezi sectiunea
3.5.7).

e Pentru contraceptie, o pilula contraceptiva
orala combinata trebuie evitata din cauza ris-
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cului de trombogenitate si trombembolism.
Tabletele numai cu progesteron si dispozitivele
intrauterine cu eliberare de progesteron sau
sistemele de implantare asigura contraceptia
sigura cu un risc cardiovascular mai mic.

e Profilaxia El: indicata la toti pacientii (vezi sectiu-
nea 3.4.6)

4.16 Pacientii dupa operatia Fontan

4.16.1 Introducere

Operatia Fontan a fost introdusa in 1968 ca ultima
etapa a corectiei chirurgicale in cazul anumitor pa-
cienti cu malformatii cardiace caracterizate printr-un
ventricul unic functional (vezi sectiunea 4.15). Inter-
ventia consta in separarea circulatiilor sistemica si
pulmonara, fara a mai exista un ventricul subpulmo-
nar realizandu-se astfel un sistem ,,in serie”. Procedu-
ra initiala a fost modificata de-a lungul timpului pentru
a eficientiza comunicarea intoarcerii venoase sistemi-
ce cu AP. In prezent, anastomoza cavopulmonari to-
tala a inlocuit conexiunea atriopulmonara (apendicele
AD la AP), folosindu-se un Conduct intracardiac sau
extracardiac intre VCI si AP, impreuna cu anastomoza
VCS-AP (Glenn bidirectional).’*" Acest tip de circu-
latie este frecvent realizat in doua etape. Adultii cu
SCSH raman un grup mic de pacienti, dar in continua
crestere. Din primele date se observa o prevalenta
crescuta a evenimentelor cardiovasculare majore, fi-
ind si mai pronuntata la pacientii care au beneficiat
de interventia Fontan pentru SCSH, si nu pentru alte
afectiuni. Astfel, este indicata urmarirea si evaluarea
mai atentd a acestei categorii de pacienti.’*?

Evolutia Tn cazul ventriculului unic functional este
nefavorabila, iar celelalte interventii paliative au un
prognostic slab, astfel incat operatia Fontan este tra-
tamentul de electie in cazul tuturor pacientilor la care
starea hemodinamica permite aceasta interventie.
Acum se apreciaza ca mortalitatea operatorie i re-
zultatul ulterior depind de nivelul afectarii circulatiei
preoperator si de respectarea criteriilor predefinite
de selectie a cazurilor. Selectia stricta ofera cele mai
bune rezultate atit pe termen scurt, cit si pe termen
lung, cu mortalitate de <5% pentru versiunile moder-
ne ale interventiei, rezultind RVP si PAP scazute (me-
die <I5 mmHg), conservarea functiei ventriculare, AP
de dimensiuni normale, fara regurgitari importante
ale valvei AV si un ritm normal. In anumite cazuri sau
chiar in toate cazurile, in unele centre, a fost efectua-
ta o ,fenestratie” pentru a permite mixing-ul sangelui
neoxigenat cu cel din circulatia sistemica la nivel atrial,
cu scopul de a imbunatati debitul cardiac, dar avand
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ca efect secundar aparitia cianozei. Atunci cand ope-
ratia Fontan este luata in considerare la adulti, nu este
intotdeauna procedura paliativa de electie din cauza
rezultatelor limitate pe termen lung.

4.16.2 Tablou clinic si istorie naturala

Lipsa unui ventricul subpulmonar are ca rezultat
hipertensiune venoasa sistemica cronica, alterarea
severa a hemodinamicii pulmonare si un ventricul cu
presarcina foarte scazuta cronic. Pe parcursul urma-
ririi pe termen lung au aparut o serie de probleme
importante. Desi supravietuirea la 10 ani se apropie
de 90%, este considerata inevitabila aparitia scaderii
premature a performantei cardiovasculare, insotita
de un prognostic nefavorabil, chiar si la cei mai buni
candidati care au beneficiat de procedura Fontan.’*
Probleme hemodinamice importante care contribu-
ie la rezultatele slabe pe termen lung ale interventiei
Fontan includ scaderea progresiva a functie ventricu-
lare, regurgitarea valvei AV, cresterea RVP, dilatarea
atriala, obstructia venoasa pulmonara, DSV subaortic
restrictiv progresiv si consecintele hipertensiunii ve-
noase sistemice cronice, inclusiv staza si disfunctia he-
patica.’®® Alte complicatii includ formarea de trombi
intraatriali si la nivelul AP, dezvoltarea malformatiilor
pulmonare arteriovenoase, conexiuni intre circulat,ia
arteriala sistemica si cea venoasa sau arteriala pulmo-
nara si colaterale venoase sistemico-pulmonare.

Dupa operatia Fontan, majoritatea pacientilor
se descurca bine pe parcursul copilariei si al adoles-
centei, avand totusi o capacitate de efort mai redusa
atunci cand este masurata obiectiv. Cu toate acestea,
pot dezvolta ulterior complicatii ce includ scaderea
progresiva a performantei la efort insotita de insufi-
cienta cardiaca, cianoza, insuficienta venoasa cronica
si dezvoltarea unor aritmii importante, in special la
pacientii cu operatia Fontan clasica.’® La 10 ani dupa
interventie, cca. 20% dintre pacienti prezinta tahicar-
die supraventriculara (frecvent TRIA si flutter atrial,
dar si FA si TA focal).*” Bradicardia datorata DNS
poate facilita aparitia TA. Incidenta TA este mai mica
in cazul conexiunii cavopulmonare totale fata de co-
nexiunea atriopulmonara si mai mica in cazul utilizarii
unui conduct extracardiac fata de unul intracardic. Ta-
hiaritmiile cu conducere rapida sunt asociate cu MSC.

Bolile hepatice asociate cu procedura Fontan includ
atat staza hepatica, cat si fibroza severa, cu semne de
hipertensiune portala si noduli, precum si carcinom
hepatocelular.?®

Enteropatia cu pierdere de proteine este o com-
plicatie rara, dar importanta in cadrul careia pacien-
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tii prezinta poliserozita (edeme periferice, revarsat
pleural si lichid de ascita). Poate fi diagnosticata prin
decelarea nivelului scazut de albumina serica si a va-
lorilor ridicate ale antitripsinei al in scaun.?'® A fost
asociata in mod traditional cu un prognostic foarte
slab (supravietuire la 5 ani <50%), dar un studiu mai
recent a raportat o supravietuire la 5 ani de 88%; cu
toate acestea, tratamentul acestei complicatii ramane
o provocare.®?"" Bronsita plastica si disfunctia sistemu-
lui limfatic pot complica si mai mult prognosticul.

Pentru mai multe detalii, consultati o revizuire ex-
tinsa recent publicati.??

4.16.3 Protocol diagnostic

A se vedea sectiunea 3.3 pentru principiile generale.

in cadrul examenului obiectiv se observa in marea

majoritate a cazurilor distensie venoasa jugulara ne-
pulsatila. Cu toate acestea, distensia venoasa jugulara
semnificativa si hepatomegalia ridica suspiciunea unei
obstructii post interventie Fontan sau a unei insufici-
ente ventriculare. Pe ECG se deceleaza frecvent ritm
jonctional sau aritmie supraventriculara. Vizualizarea
revarsatului pleural pe radiografia toracica sugereaza
prezenta enteropatiei cu pierdere de proteine.

e Ecocardiografia este investigatia diagnostica de
prima linie, oferind informatii despre functia
ventriculara si valvulara. Pentru a putea evalua
conexiunea Fontan sunt in general necesare
ETE sau alte modalitati imagistice.

e Analizele de sange anuale trebuie sa includa
evaluarea profilului hematologic, albuminei se-
rice, a functiei hepatice si a functiei renale. in
cazul suspiciunii de enteropatie cu pierdere
de proteine trebuie calculat clearance-ul ol-
antitripsinei.

e CMR este utila pentru evaluarea circulatiei
Fontan, a colateralelor si a venelor pulmona-
re (de exemplu, obstructia venei pulmonare
drepte prin dilatarea AD), dar si a trombozelor.
Toate acestea pot fi, de asemenea, vizualizate
si cu ajutorul CCT. Acesta necesita experienta
pentru evaluarea corecta si diferentierea ar-
tefactelor date de flux sau pentru a evita un
diagnosticului fals pozitiv de tromboza. CMR
se efectueaza in general pentru a vizualiza ca-
vitatile ventriculare, permeabilitatea si fluxul in
cadrul circulatiei Fontan, dar si pentru a evalua
regurgitarea valvei AV, obstructia subaortica,
fibroza miocardica sau decelarea unei trombo-
ze.

e Intrucat disfunctia hepatici, ciroza hepatica si
carcinomul hepatocelular sunt complicatii tipi-
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ce n acest context, este importanta atat evalu-
area imagistica (ecografic, tomografie compute-
rizata, rezonanta magnetica), cat si efectuarea
analizelor de laborator pe parcursul urmaririi
pacientilor.

Cateterismul cardiac trebuie luat in considera-
re precoce in cazurile de edem inexplicabil, sca-
dere a pragului de efort, aritmie nou-instalata,
cianoza sau hemoptizie. Ofera informatii des-
pre functia ventriculara si valvulara, parametrii
hemodinamici, inclusiv RVP si poate decela ob-
structii la nivelul circulatiei Fontan sau conexi-
uni vasculare anormale (vezi sectiunea 4.16.2).
Integrarea cu CMR pentru evaluarea fluxurilor
(debit cardiac) poate permite o masurare mai
precisa a RVP.

4.16.4 Tratamentul medical
e Anticoagularea: Staza sanguina de la nivelul atri-

ului drept si tulburarile de coagulare pot pre-
dispune la tromboza. Potentialul dezvoltarii
embolismelor pulmonare subclinice, recurente
(care sa duca la o crestere a RVP) si a embolis-
melor sistemice a condus la recomandarea de
anticoagulare pe toata durata vietii. Nu exista,
cu toate acestea, vreo dovada a eficientei, utili-
zarea anticoagulantelor fiind diferita intre cen-
tre. Anticoagularea este cu certitudine indicata
in prezenta trombilor atriali, aritmiilor supra-
ventriculare sau a evenimentelor tromboem-
bolice. Desi NOAC-urile au fost raportate ca
fiind sigure la anumiti pacienti cu Fontan’, lipsa
datelor prospective solide de eficacitate face ca
aceste medicamente sa nu poata fi recomanda-
te in prezent ca terapie standard.

Terapia antiaritmicd: pierderea ritmului sinusal
poate precipita un declin hemodinamic rapid si
aritmii supraventriculare. Aritmia supraventri-
culara cu conducere AV rapida sustinuta trebu-
ie considerata o urgenta medicala. Cardioversia
electrica este pilonul principal al tratamentului,
deoarece terapia medicamentoasa este ade-
sea ineficienta. Amiodarona poate fi eficienta
in prevenirea recurentei, dar are multe efecte
secundare pe termen lung. Sotalolul poate fi o
alternativa. Ablatia prin radiofrecventa trebuie
luata Tn considerare, desi acestea sunt aritmii
dificil de tratat in laboratorul de cateterizare.’”®
Pacemaker-ele atriale antitahicardice pot fi uti-
le. Daca este necesara stimularea AV, aceasta
va avea nevoie de o abordare epicardica. Apa-
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ritia aritmiilor ar trebui sa determine o evalu-
are hemodinamici. In plus, ar trebui luata in
considerare o abordare proactiva cu evaluarea
EF si terapie de ablatie (acolo unde este cazul),
inclusiv conversia Fontan concomitent cu co-
rectia chirurgicala a aritmiei. Terapia ICD poate
fi luata in considerare pentru anumiti pacienti.
Vezi sectiunea 3.4.2.

e Terapia enteropatiei cu pierdere de proteine:
terapia medicamentoasa ramane dificila, fiind
propuse diverse tratamente (dupa excluderea
problemelor hemodinamice), inclusiv restric-
tia de sare, dieta bogata in proteine, diuretice,
IECA (pot fi slab tolerati), steroizi, albumina
in perfuzie, heparina administrata subcutanat
cronic, crearea unei fenestratii (prin cateterism
interventional) si, in cele din urma, luarea in
considerare a transplantului.

e Vasodilatatoarele pulmonare: ARE si inhibitori
PDE-5 pot fi luati in considerare in cazul anumi-
tor pacienti cu presiune/rezistenta pulmonara
crescuta in absenta presiunii ventriculare te-
lediastolice crescute. Datele privind utilizarea

Consideratii speciale si recomandari de interventie
dupa operatia Fontan

Recomandari Clasa  Nivel

Aritmiile atriale sustinute cu conducere AV
rapida reprezinta o urgenta medicala si ar trebui | C
tratate prompt prin cardioversie electrica.

Anticoagularea este indicata in prezenta sau
unui istoric de tromb atrial, aritmii atriale sau | C
episoade de trombembolism.

Se recomanda ca pacientele cu circulatie Fontan

o L s o A | C
si orice complicatii sa fie sfatuite sa evite sarcina.
Cateterismul cardiac trebuie luat in considerare
precoce in cazurile de edem inexplicabil, scadere | c

a pragului de efort, aritmie nou-instalata, ciano-
za sau hemoptizie.

La pacientii cu aritmii ar trebui luata in consi-
derare o abordare proactiva cu evaluarea EF si lla C
terapie de ablatie (acolo unde este cazul).

Explorarea imagistica hepatica regulata (ecogra-

fic, CT, MRI) ar trebui luatd in considerare. e <

Antagonistii receptorilor de endotelina si

inhibitorii de fosfodiesteraza-5 pot fi luati in

considerare la pacienti selectati cu presiuni/re- I1b C
zistente pulmonare crescute in absenta presiunii

ventriculare telediastolice crescute.

La pacienti selectionati cu cianoza semnifica-
tiva poate fi luata in considerare inchiderea cu
dispozitiv a fenestratiei dar numai dupa atenta
evaluare fnaintea interventiei pentru excluderea
inducerii unei presiuni venoase sistemice crescu-
te sau a scaderii debitului cardiac.

I1b C
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de rutina a acestor medicamente la pacientii cu
Fontan sunt limitate in prezent. Un studiu ran-
domizat al medicamentului bosentan a demon-
strat o imbunatatire semnificativa a capacitatii
cardiopulmonare la 75 de adulti cu fiziologie
Fontan.’"

4.16.5 Tratament chirurgicallinterventional

Pacientii cu interventie ,,Fontan nereusitd” (cu o
combinatie de aritmie neresponsiva la tratament, di-
latatie atriala dreapta, agravare a regurgitatiei valvei
AV, deteriorare a functiei ventriculare si/sau trombi
la nivel atrial) ar trebui luati in considerare pentru
chirurgie.?s Tn timp ce pacientii cu functie ventricu-
lara sistemica in scadere pot beneficia de transplant
de cord (efectuat in conditii experimentate), pacien-
tii cu functie ventriculara sistemica conservata, arit-
mie supraventriculara si afectarea hemodinamicii la
nivelul circulatiei Fontan pot beneficia de conversie
la anastomoza cavo-pulmonara totala extracardica si
crioablare concomitentd.?'¢ Acesta din urma a oferit
rezultate preliminarii bune in situatia in care a fost
efectuata de persoane cu mare experienta, dar este
asociata cu mortalitate in timpul interventiei chirur-
gicale si morbiditate progresiva, fiind necesara atat
continuarea terapiei medicamentoase cat si implanta-
rea de cardiostimulator in majoritatea cazurilor. Daca
este efectuata tarziu, conversia poate sa nu aiba un
rezultat bun si transplantul cardiac poate fi necesar
in acest caz. Cu toate acestea, momentul cel mai bun
pentru conversie rimane dificil de hotarat. in anumite
cazuri poate fi luatd in considerare inchiderea fene-
stratiei daca pacientul prezinta cianoza semnificativa,
dar aceasta procedura poate in acelasi timp sa ii inrau-
tateasca starea. Cateterismul cardiac poate fi necesar
in caz de obstructie vasculara sau in cazul prezentei
unor conexiuni vasculare anormale.

4.16.6 Recomanddri de urmdrire

Ca urmare a acestor numeroase probleme com-
plexe, ingrijirea pacientilor cu Fontan este una dintre
provocarile majore pentru cei care urmaresc BCCA.
Toti pacientii cu Fontan trebuie urmariti in centre
specializate BCCA, cel putin anual, cu ecocardiogra-
fie, ECG, teste de sange si teste de efort. Intervalele
pentru efectuarea CMR si a ecografiei hepatice (sau a
tomografiei computerizate) trebuie stabilite individu-
al. Pentru adulti, este necesara evaluarea hepatica cu
ajutorul imagisticii prin rezonanta magnetica la prima
vizita pentru a ghida frecventa si modul de urmarire
pe baza gradului de modificari hepatice preexistente.
in plus, dupi consultarea serviciilor locale de hepato-
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logie, ar trebui luate in considerare urmarirea anuala
hepatica prin efectuarea ecografiei abdominale si ma-
surarea alfa-fetoproteinei.

Evaluarea cuprinzatoare este obligatorie pentru pa-
cientii cu manifestari de ,,Fontan nereusit”, cu atentie
deosebita pentru a exclude chiar si obstructiile mino-
re ale fluxului cavopulmonar si ale intoarcerii venoase
pulmonare, care pot avea impact hemodinamic major.

4.16.7 Consideratii suplimentare

e Exercitiile fizice/sport: dupa operatia Fontan, pa-
cientii au capacitatea de efort redusa semnifi-
cativ ca parte a modificarilor circulatorii. Cu
toate acestea, exercitiul aerob moderat este
benefic conform recomandarilor actuale pen-
tru imbuniatatirea fortei musculare si a calitatii
vietii.

e Sarcina: pacientilor cu circulatie Fontan care
prezinta orice complicatie le este contraindica-
ta sarcina. In cazuri selectate este posibili du-
cerea la termen a sarcinii, desi cu morbiditate
materna semnificativa, in special cu insuficienta
cardiaca si aritmii, dar si complicatii trombo-
embolice. Trebuie luata in considerare terapia
anticoagulanta, in balanta cu riscul de sange-
rare, care este §i mai mare la acesti pacienti.
Monitorizarea intensiva, inclusiv dupa nastere,
este obligatorie. Exista o rata mare de avort
spontan de 27-55% si o rata ridicata de prema-
turitate si restrictie de crestere intrauterina.
Ramane de stabilit daca sarcina, prin incarcarea
de volum, are un efect negativ asupra rezulta-
tului pe termen lung al femeilor cu un ventricul
unic functional.

e Profilaxia Endocarditei: este recomandata numai
pacientilor cu o reinterventie recenta Fontan
(<6 luni), celor care prezinta cianoza, celor cu
valva protetica, cu sunt rezidual la nivelul peti-
cului sau cu endocardita in antecedente.

4.17 Anomalii ale arterelor coronare

4.17.1 Introducere

Anomaliile coronare includ originea aortica anor-
mala a unei artere coronare (AAOCA), artera coro-
nara cu origine anormala din AP (ACAPA) si fistulele
coronare.

4.17.1.1 Artera coronard cu origine anormala

din artera pulmonara

Desi multe anomalii coronariene congenitale sunt
benigne, studiile privind evolutia naturala a malforma-
tiei arterei coronare stangi cu origine anormala din AP
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(ALCAPA) demonstreaza rezultate slabe daca aceasta
patologie ramane netratata.’'® ACAPA are ca rezultat
prezenta sangelui slab oxigenat in artera coronara,
sindromul de furt coronarian si ischemia miocardica.
ALCAPA se poate prezenta ca un infarct miocardic
simptomatic sau asimptomatic, ca o disfunctie de VS,
TV sau chiar MSC. Pacientii se pot prezenta, de ase-
menea, cu supraincarcare de volum din cauza suntului
stanga-dreapta care provoaca simptome de insuficien-
ta cardiaca. Cu toate acestea, artera coronara dreap-
ta cu origine anormala din AP (ARCAPA) a fost frec-
vent diagnosticata intimplator. Metoda preferata de
cei mai multi este realizarea unui sistem coronarian
dual, care poate include si transferul butonului coro-
narian sau utilizarea unei grefe. By-pass-ul coronarian
cu grefa (CABG) insotit de inchiderea ACAPA trebuie
rezervat pentru cei la care reimplantarea coronariana
nu este fezabila.

4.17.1.2 Originea aorticd anormald a uneia

dintre arterele coronare

Studiile privind evolutia naturala a pacientilor ne-
tratati cu AAOCA lipsesc. Dezbaterea despre ma-
nagement-ul acestei patologii este in desfasurare, in
special la pacientii cu o conexiune interarteriala a unei
artere coronare anormale. Evaluarea riscului de MSC
este dificila din cauza lipsei de date. Seriile de autopsii
arata ca majoritatea pacientilor sunt tineri (<35 de
ani) si mor in timpul sau la scurt timp dupa efort. De
asemenea, a fost decelata fibroza miocardica, suge-
rand ca ischemia miocardica joaca si ea un rol. Arte-
ra coronara stanga care ia nastere din sinusul opus
(drept) este mai putin frecventa, dar cu un prognostic
mai slab decit artera coronara dreapta cu origine din
sinusul stang. Orificiul sus situat, stenoza ostiala, orifi-
ciul in forma de fanta/gura de peste, bifurcatia in unghi
mic, traiectul intramural si lungimea acestuia sau tra-
iectul interarterial cu hipoplazia arterei coronare pro-
ximale au fost asociate cu ischemie miocardica si au
fost toate propuse ca factori de risc.?'*-322

Stratificarea riscului trebuie sa includa, de aseme-
nea, varsta (<35 de ani) si gradul de efort (de exemplu,
sportul competitional). Exista dovezi foarte limitate
ca interventia chirurgicala la pacientii asimptomatici
de varsta mijlocie imbunatateste supravietuirea sau
modifica riscul de MSC.

4.17.1.3 Fistule ale arterei coronare

O fistula a arterei coronare, fie ca este congenitala
sau dobandita, este o legatura anormala intre o artera
coronara si una dintre camerele inimii sau un alt vas.
Fistulele mici au un prognostic bun fara tratament.
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Recomandari de management al pacientilor cu
anomalii ale arterelor coronare

Recomandari Clasa Nivel

Investigatiile functionale imagistice non-farma-

cologice (ex. imagistica nucleard, ecocardio-

grafie sau RMN de stress) sunt recomandate | C
pacientilor cu anomalii ale coronarelor pentru
confirmarea/excluderea ischemiei cardiace.

Origine anormala coronara din artera pulmonara (ACAPA)

La pacientii cu ALCAPA se recomanda interven- I C
tia chirurgicala.

La pacientii cu ARCAPA si simptome atribuibile

originii anormale a coronarei se recomanda 1 C
interventia chirurgicala.

Interventia chirugicala ar trebui luata in conside-
rarea la pacientii asimptomatici cu ARCAPA si
disfunctie ventriculara sau ischemie miocardica
atribuibila originii anormale a coronarei.

Origine aortica anormala a arterei coronare (AAOCA)

Interventia chirurgicala se recomanda la pacientii

cu AAOCA, angina tipica si obiectivarea ische- I C
miei miocardice la stres in teritoriul corespunza-

tor sau in zone anatomice de risc.?

Interventia chirurgicala ar trebui luata in
considerare la pacientii cu AAOCA (stingi sau lla (o
dreaptd) si ischemie miocardica documentata.

Interventia chirurgicala ar trebui luata in con-
siderare la pacientii asimptomatici cu AAOLCA ™ C
(stanga sau dreapta) fara ischemie miocardica

documentatd dar cu anatomie de risc.?

Interventia chirurgicala poate fi luata in con-
siderare la pacientii simptomatici cu AAOCA
fara ischemie miocardica documentata si fara
anatomie de risc.?

I1b (@

Interventia chirurgicala poate fi luata in conside-
rare la pacientii tineri asimptomatici cu AAOLCA
fara ischemie miocardica documentata si fara
anatomie de risc (<35 ani).*

I1b (@

Interventia chirurgicala nu este recomandata
pacientilor asimptomatici cu AAORCA fira i C

* Anatomia de risc include situatii ca: traiectul intramural si anomalii ale orificiului (orificiu
n formi de fanti, bifurcatia in unghi mic, orificiu situat la >| cm deasupra jonctiunii
sinotubulare).

Fistulele medii sau mari sunt asociate cu complicatii
pe termen lung (angina pectorala, infarct miocardic,
aritmii, insuficienta cardiaca sau endocardita). Pre-
zenta simptomelor, a complicatiilor sau un sunt sem-
nificativ sunt principalele indicatii pentru inchiderea
percutana sau chirurgicala.

4.17.2 Evaluare diagnosticad

CCT este tehnica preferata pentru evaluarea ana-
tomica, cum ar fi traiectul intramural si anomalii ale
orificiului (orificiu in forma de fanta, bifurcatia in unghi
mic, orificiu situat la >l cm deasupra jonctiunii sino-
tubulare).
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Evaluarea ischemiei induse de efort fizic folosind
modalitati avansate de imagistica este cheia luarii de-
ciziilor.

4.17.3 Tratament chirurgical

Indicatiile pentru interventia chirurgicala sunt rezu-
mate in Tabelul “Recomandadrile pentru managementul
pacientilor cu artere coronare anormale”.

5.INDICATORI DE CALITATE

Scopul general al acestei noi editii a Ghidului de prac-
tica clinica a ESC pentru BCCA este de a asista medi-
cii in practica lor zilnica in beneficiul pacientilor. Prin
urmare, este important sa analizam adaptarea si res-
pectarea acestor algoritmi in practica, un proces care
poate fi usurat folosind indicatorii de calitate (QI).

QIl-urile sunt seturi de masuri care permit cuanti-
ficarea respectarii recomandarilor Ghidului si ofera
un mecanism de masurare a oportunitatilor de imbu-

..... 325
Ql-urile sunt diferite fata de Ghidurile de practica cli-
nica. De exemplu, acestea din urma sunt recomandari
pentru ingrijire care se aplica prospectiv individual pa-
cientilor, in timp ce Ql-urile sunt aplicate retrospectiv
unui grup de pacienti pentru a evalua daca algoritmul
de ingrijire a fost urmat.3?

QIl-urile sunt derivate din dovezi, fezabile, interpre-
tabile in mod concret si utilizabile.** Scopul Ql-urilor
este Tmbunatatirea calitatii asistentei medicale si au
fost utilizate din ce in ce mai mult de catre autori-
tatile sanitare, organizatiile profesionale, de cei care
platesc pentru asistenta medicala, precum si de catre
public.327-329

Procesul de dezvoltare si definire a Ql-urilor pen-
tru managementul anumitor elemente ale BCCA a
fost initiat in timpul procesului de redactare a Ghi-
dului, iar rezultatele vor fi publicate ulterior intr-un
document dedicat.

6 LIMITARILE GHIDULUI

6.1 Aspecte generale

6.1.1 Organizarea ingrijirii si evaludrii

pacientului

e Defectele cardiace congenitale sunt clasificate
in mod arbitrar in leziuni de diferite complexi-
tati (usoare, moderate, severe; Tabelul 4). Vali-
ditatea acestei clasificari pentru managementul
clinic si stratificarea riscului ramane de investi-
gat pe loturi mari.
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e Este necesara definirea resurselor necesare si

a fluxului minim de pacienti pentru obtinerea
unor rezultate optime in cazul centrelor speci-
alizate pe urmarirea BCCA.

Criteriile relevante de evaluare, fara a lua in
considerare mortalitatea, trebuie determinate
Rolul neurohormonilor in estimarea severitatii
bolii si in stabilirea momentului interventiei nu
este inca pe deplin stabilit si trebuie definit.

6.1.2 Insuficienta cardiaca
o Fiziopatologia/mecanismul insuficientei cardia-

ce, in special la cei cu VD sistemic si circula-
tie Fontan, este incomplet inteleasa si necesita
studii suplimentare pentru a gasi modalitati mai
bune de preventie si tratament.

Indicatiile aplicarii tratamentului standard in ca-
zul insuficientei cardiace atat in contextul acut,
cat si in cel cronic trebuie sa fie mai bine defini-
te.

Predictia si evolutia insuficientei cardiace tre-
buie sa fie mai bine definite pentru a imbunatati
indicatiile si stabilirea momentul montarii dis-
pozitivului de asistare ventriculara/efectuarea
transplantului.

Sunt necesare registre prospective internatio-
nale, de colaborare la scara larga, privind te-
rapia medicala si dispozitivele utilizate pentru
BCCA, fiind, de asemenea, necesar sprijin pen-
tru infiintarea si implementarea practica a aces-
tora.

6.1.3 Aritmiile
e Sunt necesare scoruri dedicate pentru a evalua
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indicatia anticoagularii in cazul aritmiilor supra-
ventriculare pentru BCC moderate si comple-
xe.

Tintirea fasciculelor cu conducere lenta prin
ablatie transcateter a fost extrem de eficienta
pentru controlul TV monomorfe in Tetralogia
Fallot postcorectie. Ramane de stabilit daca
cartografierea cu ajutorul cateterismului cardi-
ac poate contribui la stratificarea individuala a
riscului la pacientii fara TV spontana in cadrul
tetralogiei Fallot postcorectie sau a defectelor
conexe.

Este ingrijoratoare posibilitatea pierderii ac-
cesibilitatii la fasciculele cu conducere lenta
pentru ablatia acestora transcateter dupa re-
valvularea rTF si a defectelor asociate. Trebuie
studiat daca pacientilor fara TV documentata
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le-ar fi benefica ablatia preventiva inainte sau in
timpul revalvularii.

Indicatiile pentru stimulare si CRT la pacientii
BCCA sunt derivate in principal de la adultii cu
inimi normale anatomic, dar cu cardiomiopatie
ischemica sau dilatativa si nu sunt adaptate di-
versitatii tipurilor de BCC structurale si func-
tionale. Selectarea candidatilor pentru CRT,
aplicatia CRT si situsurile optime de stimulare
pentru diferitele tipuri BCC necesita cercetari
suplimentare.

6.1.4 Hipertensiunea arteriald pulmonard

Impactul terapiei medicale a HTAP asupra su-
pravietuirii pacientilor cu sindrom Eisenmenger
necesita studii suplimentare.

Rolul utilizarii precoce a terapiei combinate in
HTAP-BCC necesita atentie suplimentara.

In cazul pacientilor cu HTAP-BCC experienta
legata de utilizarea prostaciclinei este limitata si
necesita investigatii suplimentare.

6.1.5 Pacienti cianotici

Beneficiul anticoagularii de rutina, in absenta
oricarui factor de risc important pentru com-
plicatiile tromboembolice (de exemplu, aritmii
supraventriculare), este controversat si necesi-
ta studii suplimentare.

6.2 Leziuni specifice

6.2.1 Leziunile cu sunt

Rezultatele pe termen lung dupa inchiderea de-
fectelor cu dispozitive necesita studii suplimen-
tare, in special pentru aritmiile care pot aparea
postinterventional.

Impactul inchiderii defectului asupra prognosti-
cului pe termen lung al pacientilor cu HTAP ra-
mane neclar; sunt necesare cercetari suplimen-
tare pentru a defini mai bine recomandarile de
tratament.

6.2.2 Obstructia tractului de ejectie al
ventriculului stang si coarctatia de aorta

Momentul optim de interventie in OTEVS se-
ver asimptomatic necesita studii suplimentare.
Tehnicile de implantare a valvei aortice transca-
teter sunt in plind dezvoltare; rolul acestora in
BCCA necesita evaluare suplimentara.

In conformitate cu Ghidul ESC din 2018 pen-
tru managementul hipertensiunii arteriale,'”
definitiile hipertensiunii arteriale la pacientii cu
CoAo corectata sunt aceleasi ca in hiperten-
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siunea arteriala generala si pacientii ar trebui
ingrijiti in conformitate cu orientarile generale:
dovezile legate de aceasta strategie lipsesc si,
de asemenea, sunt necesare studii prospective.

6.2.3 Aortopatiile

Estimarea riscului pentru disectie aortica si de-
finirea indicatiilor pentru chirurgia profilactica
in HTAD bazate doar pe diametru sunt subop-
timale si necesita o abordare personalizata.
Sunt necesare studii suplimentare pentru a sta-
bili daca tipul de defect al genei subiacente este
util in aceasta stratificare.

Regimurile curente de tratament profilactic la
pacientii cu HTAD includ beta-blocante si ARB.
Fie in monoterapie, fie combinat, niciuna dintre
acestea nu previne cresterea ulterioara a aor-
tei. Cautarea unor variante de tratament noi,
mai bune ar trebui sa continue.

6.2.4 Obstructia tractului de ejectie al
ventriculului drept

Criteriile pentru tratarea VT concomitent cu
momentul operatiei la nivelul TEVD necesita
evaluare suplimentara.

Identificarea pacientilor cu OTEVD cu gradient
scazut, dar cu stenoza severa si care ar benefi-
cia de interventie necesita imbunatatire.
Criteriile pentru identificarea pacientilor cu
OTEVD care ar beneficia de reinterventie pen-
tru RP rezidual necesita studii suplimentare.
Rolul unui studiu EF pentru stratificarea riscului
de MSC este controversat la pacientii cu rTF si
necesita evaluari suplimentare.

6.2.5 Anomalia Ebstein

Identificarea pacientilor cu boala Ebstein asimp-
tomatici cu RT severa care ar beneficia de in-
terventie chirurgicald a VT necesita imbunata-
tiri.

k]

Este necesara imbunatatirea identificarii paci-
entilor cu Ebstein cu risc de aritmii ameninta-
toare de viata.

6.2.6 Tetralogia Fallot

Alegerea momentului optim pentru efectuarea
VPRep in cazul pacientilor asimptomatici cu RP
severa trebuie imbunatatit in continuare.
Studiile de urmarire pe termen lung dupa TPVI
sunt necesare pentru a spori cunostintele des-
pre durabilitatea valvelor, consecintele fisurarii
stentului sau aparitia endocarditei.
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Trebuie Tmbunatatita identificarea pacientilor
cu rTF cu risc de aritmii tardive amenintatoare
de viata si care ar beneficia de implantarea ICD
ca preventie primara.

Trebuie stabilit efectul tratamentului medical
asupra dilatatiei si/sau a disfunctiei VD la paci-
entii cu rTF.

6.2.7 Transpozitia de vase mari
e Beneficiul potential al terapiei medicale clasice

pentru insuficientd cardiaca si stimularea biven-
triculara la pacientii cu VD sistemic dupa switch
atrial necesita studii suplimentare.

Stratificarea riscului pentru MSC si indicatiile
pentru implantarea primara a ICD dupa switch
atrial necesita perfectionare.

Dupa switch arterial, riscul disectiei/ruperii
anevrismelor radacinii neoaortei necesita studii
suplimentare pentru a imbunatatii recomanda-
rile pentru chirurgia profilactica.

Este necesara urmarirea pe termen lung dupa
switch arterial pentru a studia riscul dezvoltarii
BCI dupa reimplantarea arterelor coronare in
radacina neoaortei.

6.2.8 Transpozitia de vase mari corectata
anatomic
o Stabilirea momentului optim pentru inlocuirea

VT la pacientii cu RT severa asimptomatica ne-
cesita mai multe date.

Beneficiul potential al banding-ului de artera
pulmonara pentru conservarea functiei ventri-
culului sistemic necesita studii suplimentare.

6.2.9 Ventriculul unic functional si operatia
Fontan
e Rolul medicatiei, inclusiv al vasodilatatoarelor

pulmonare, la pacientii cu Fontan nu este clar si
necesita studii suplimentare.

Efectele sarcinii asupra rezultatelor pe termen
lung in cazul pacientelor cu Fontan trebuie sa
fie mai bine evaluate.

Factorii fiziologici de care depinde prognosti-
cului pe termen lung al pacientilor cu Fontan,
inclusiv rolul sistemului limfatic, necesita mai
multe cercetari.

6.2.10 Anomalii coronariene

Identificarea pacientilor adulti cu anomalii corona-
riene (AAOCA, ACAPA) care prezinta risc de MSC si
pentru care interventia chirurgicala ofera beneficii la
varsta adulta, necesita cercetari.
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7. MESAJE CHEIE

7.1 Aspecte generale

sse oo

1.1.1. Organizarea ingrijirii si evaludrii

Pentru a fi indeplinite cerintele necesare paci-
entilor cu malformatii cardiace congenitale sunt
necesare structuri speciale de organizare.
Imagistica multimodala reprezinta cheia pentru
aprecierea anatomiei, func;iilor ventriculare
si valvulare cat si pentru cuantificarea fluxului
sanguin, inclusiv distribuirea perfuziei sanguine.
Testul de efort reprezinta o unealta importanta
pentru determinarea timpului operator optim.
Cateterismul cardiac ramane cheia pentru
aprecierea hemodinamicii, indeosebi PAP si re-
zistenta vasculara.

71.1.2 Insuficientd cardiaca

Tratamentul cheie in insuficienta cardiaca la pa-
cientii cu BCC ramane tratamentul preventiv
prin optimizarea hemodinamicii si a ritmului
cardiac. Acest lucru necesita urmarire sistema-
tica in centre specializate, pentru a fi facilitat
timpul optim al interventiei.

in circulatia biventriculara, tratamentul stan-
dard al insuficientei cardiace poate fi extrapo-
lat.

Este recomandata adresarea periodica §i con-
sultanta cu specialisti in BCC si insuficienta car-
diaca, intr-un centru cu serviciu de transplant
cardiac si expertiza BCC, mai ales la pacientii
cu BCC moderate sau severe.

7.1.3. Aritmii

La toti pacientii se recomanda evaluarea unei
cauze reversibile a aritmiei cat si evaluarea unui
nou sau vechi status hemodinamic anormal.
Scopul este mentinerea ritmului sinusal la toti
pacientii cu BCC.

Pentru managementul optim al aritmiilor cro-
nice este imperios necesara adresarea catre un
centru multidisciplinar specializat in aritmii aso-
ciate BCC.

Pacientii cunoscuti cu aritmii sau cei cu risc
pentru aritmii postprocedurale ar trebui evalu-
ati intr-un centru multidisciplinar cu expertiza
in interventii si tratament invaziv pentru arit-
mii, anterior deciziei terapeutice chirurgicale
sau interventionale.

7.1.4. Hipertensiunea arteriala pulmonarda
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HTAP in BCC reprezinta o boala progresiva cu
prognostic prost.
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Este recomandata ridicarea suspiciunii de HTAP
si evaluarea regulata a HTAP la pacientii cu lezi-
uni de sunt post inchidere defect.

Tratamentul este necesar la toti pacientii cu
HTAP, incluzandu-i pe cei cu sindrom Eisen-
menger.

Femeile cu BCC si HTAP precapilara confirma-
ta vor fi sfatuite sa nu ramana insarcinate.

7.1.5 Pacientii cianotici

Pacientii cianotici se prezinta cu afectare multi-
sistemica si se afla la risc atdt pentru sangerare,
cat si pentru complicatii trombotice, cauzdnd
astfel o dilema terapeutica.

Flebotomiile de rutina ar trebui evitate, intru-
cat ele ridica riscul de anemie prin deficit de
fier si complicatii cerebrovasculare. Flebotomia
terapeutica este indicata doar in prezenta simp-
tomelor moderate sau severe de hipervascozi-
tate.

Pacientii cianotici au o fiziopatologie echilibrata
dar fragila, astfel ca orice interventie ii pune la
risc si toate interventiile trebuie efectuate intr-
un centru specializat in MCC.

Masurile profilactice sunt principalele masuri
pentru prevenirea si evitarea complicatiilor.

1.2 Leziuni specifice

71.2.1. Leziunile de sunt

Deciziile terapeutice necesita evaluarea volu-
melor ventriculare si a circulatiei pulmonare.
La pacientii cu HTAP este imperios necesara
efectuarea cateterismului cardiac cu calcularea
RVP.

in cazul RVP >5WU, inchiderea unui DSA ar
trebui evitata.

Inchiderea DSV sau DSA ar trebui efectuati in
cazuri selectate, care prezinta sunt semnificativ
la cateterism, in urma evaluarii intr-un centru
dedicat BCC si HTAP.

Inchiderea cu dispozitiv ar trebui si fie trata-
mentul de electie, atunci cand este posibil.

7.2.2 Obstructia tractului de ejectie al
ventriculului stang

Principala indicatie de interventie chirurgicala
o reprezinta simptomele cauzate de disfunctia
ventriculului stang.

Testul de efort ar trebui efectuat pacientilor cu
obstructie severa de ventricul stang, care nu
prezinta simptome, pentru confirmarea statu-
sului de asimptomatic.
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In stenoza aortica valvulara congenitala trebuie
luate in considerare, pentru excludere, dilata-
rea aortei ascendente sau a coarctatiei de aor-
ta.

7.2.3 Coarctatia de aorta

Masurarea corecta a presiunii arteriale (brat
drept, ambulator) este esentiala in urmarirea
pacientilor cu coarctatie de aorta.

Decizia de reinterventie chirurgicala depinde
de presiunea arteriala, gradient si morfologia
stenozei.

Stentarea reprezinta metoda de tratament de
electie cand este tehnic fezabila.

7.2.4 Aortopatiile

Supravegherea pe termen lung a pacientilor cu
HTAD este esentiala si ar trebui sa includa ima-
gistica Intregii aorte cat si evaluarea functiilor
miocardului si valvelor.

Diametrul aortic la care ar trebui sa se efec-
tueze interventia chirurgicala depinde de boala
subiacenta si de prezenta factorilor de risc.

7.2.5 Obstructia tractului de ejectie al
ventriculului drept

OTEVD ar putea fi supraestimat prin velocita-
tea fluxului care parcurge obstructia, mai ales
cand obstructia este alungita sau stenoza este
prezenta in serie (ex.: subvalvular, valvular). De
aceea este necesara evaluarea velocitatii regur-
gitarii tricuspidiene.

Cateterismul inteventional reprezinta tratame-
nul de electie la pacientii cu SP valvulara non-
displazica (valvuloplastie cu balon) si cu SP peri-
ferica (frecvent cu implantare de stent).
Indicatia de interventie devine mai restransa
oricand este necesara inlocuirea valvei, datorita
complicatiilor pe termen lung cat si necesitatea
reinterventiei.

7.2.6 Anomalia Ebstein

Timpul operator optim reprezinta o provocare
si interventia ar trebui efectuata de catre chi-
rurgi cu experienta in acest tip de malformatie.
Repararea valvei reprezinta tehnica preferata,
atunci cand este fezabila.

7.2.7. Tetralogia Fallot

Disfunctia de ventricul drept, de ventricul stang,
OTEVD si /sau RP semnificativa si aritmiile sunt
cele mai frecvente complicatii pe termen lung.

Posibili factori de risc asociati aritmiilor ven-
triculare si MSC sunt: durata QRS >180 ms,
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disfunctie sistolica sau diastolica de ventricul
stang, disfunctia de ventricul drept, istoric de
aritmie atriala.

Timpul optim pentru interventie la pacientii
asimptomatici cu RP severa ramane o provoca-
re. Normalizarea dimensiunii VD devine putin
probabila cand indicele de volum diastolic final
depaseste 160 ml/m?, dar aceasta limita pentru
reinterventie poate sa nu se coreleze cu bene-
ficiul clinic.

TPVI a devenit tratamentul de electie pentru
reinterventia TEVD, atunci cand este posibil
anatomic.

71.2.8 Transpozitia de vase mari

Complicatiile pe termen lung dupa interventia
de switch atrial sunt: insuficienta ventriculului
sistemic, regurgitarea secundara a valvei atrio-
ventriculare sistemice si aritmiile.

Morbiditatea a scazut odata cu introducerea in-
terventiei de switch arterial. Dilatarea radacinii
neoaortei, cu sau fara regurgitare semnificativa
a valvei neoaorte, stenoza pulmonara supraval-
vulara, stenoza de ramuri pulmonare se produc
frecvent in timpul copilariei dar ar putea avea
nevoie de reinterventie in viata de adult.
Aparitia disfunctiei sistolice de ventricul stang
sau a unei aritmii dupa interventia de switch
arterial necesita evaluare completd, inclusiv
excluderea unei stenoze coronariene (artere
coronare reimplantate).

Disfunctia de conduct VD-AP (stenoza, regur-
gitare, sau amandoua) este complicatia princi-
pala pe termen lung si necesita reinterventie
dupa corectia chirurgicala Rastelli.

1.2.9 Transpozitie de vase mari corectatd
anatomic

Complicatiile tardive cele mai frecvente sunt
disfunctia de ventricul drept sistemic, regurgi-
tarea valvei atrioventriculare sistemice, blocul
atrioventricular si aritmiile atriale.
Regurgitarea valvei atrioventriculare sistemi-
ce reprezinta un factor de prognostic tardiv si
atunci cand este severa, ar trebui abordata ina-
inte de afectarea ventriculului drept.

7.2.10 Cordul univentricular si operatia Fontan

Chiar daca este conservata calitatea vietii paci-
entilor dupa interventia Fontan, este necesara
urmarirea periodica a acestora intr-un centru
specializat, ei fiind la risc de a dezvolta multiple

477



Ghidul ESC 2020 pentru managementul
bolilor cardiovasculare congenitale la adult

severa complicatii incluzand aritmii, insuficienta
cardiaca si enteropatie cu pierdere de proteine.
Pentru mentinerea unei bune circulatii Fontan
este necesara o presiune pulmonara arteriala
mica cat §i un prag mic pentru evaluarea inva-
ziva hemodinamica atunci cand apare disfunctia
sau se produc complicatii.

Aritmiile sunt prost tolerate si necesita aborda-
re rapida.

Sarcina poate fi luata in considerare la o serie
de pacienti care au circulatie Fontan buna, insa
exista risc crescut de avort si sarcina trebuie
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e Supravegherea pentru afectarea hepatica este

obligatorie la toti pacientii Fontan.

7.2.11 Anomalii coronariene
e CCT este tehnica preferata pentru evaluarea

riscului anatomic, incluzand anomaliile intramu-
rale, orificiale.

Evaluarea ischemiei prin modalitati imagistice
avansate (cu stres fizic) reprezinta cheia decizi-
onala.

Principalele indicatii de inchidere percutana sau
chirurgicala a fistulelor coronariene o repre-
zinta prezenta simptomelor, complicatiilor si a

gestionata intr-un centru specializat. . . .
unui sunt semnificativ.

8.”CE SA FACEM” Sl ”CE SA NU FACEM” - MESAJELE GHIDULUI DE FATA

Recomandari
Tratamentul aritmiilor in cadrul bolilor cardiovasculare congenitale la adult

Pacientii cu BCC moderate sau severe (Tabelul 4) si aritmii documentate se recomanda sa fie indrumati catre centrele cu
echipe mutidisciplinare cu experienta in BCCA si aritmii asociate BCCA

Pacientii cu BCC cu aritmii documentate sau cu risc de aritmii post-procedurale (ex. inchiderea DSA la varstnici) avuti in
vedere pentru (re)interventii percutane sau chirurgicale se recomanda indrumarea catre centre cu echipe multidisciplinare cu
experienta in astfel de interventii.

In BCC usoare ablatia pe cateter este recomandati in locul terapiei medicale pe termen lung pentru TSV recurente, simpto-
matice (TRNAYV, TRAV si TRIA) sau daca TSV are risc de MSC (Tabelul 7)

Ablatia pe cateter este indicata ca terapie adjuvanta a ICD la pacientii care prezinta TV monomorfa recurenta, TV incesanta
sau furtuni electrice incontrolabile prin terapie medicala sau reprogramarea ICD.

Implantarea ICD este indicata la adultii cu BCC supravietuitori ai unui stop cardiac datorat FV sau TV netolerata hemodina-
mic dupa evaluarea care defineste cauza si exclude alte cauze reversibile.

Implantarea ICD este indicata la adultii cu BCC si TV sustinuta dupa evaluarea hemodinamica si repararea defectului cand
este indicat. Evaluarea EF este necesara pentru identificarea pacientilor la care ablatia pe cateter sau chirurgicala ar fi utila ca
tratament adjuvant sau carora le poate oferi o alternativa rezonabila.

Tratamentul hipertensiunii arteriale pulmonare asociate cu boli cardiovasculare congenitale
Se recomanda ca pacientele cu BCC si HTP precapilara confirmata sa fie sfatuite sa evite sarcina.
Evaluarea riscului este recomandata la toti pacientii cu HTAP-BCC.

La pacientii cu leziuni simple reparate si HTP precapilara care au risc scazut sau intermediar se recomanda terapia orala com-
binata initial sau terapia combinata secventiala; pacientii cu risc mare ar trebui tratati initial cu terapie combinata incluzand
prostanoizi parenteral.

Defectul septal atrial (nativ sau rezidual)

La pacientii cu evidente de supraincarcare de volum a VD si fara HTAP (fara semne non-invazive de crestere PAP sau confir-
mare invaziva a RVP <3 WU daca exista semne) sau afectare a VS inchiderea DSA este indicata indiferent de simptome.

Inchiderea cu dispozitiv a DSA secundum este indicati ca metodi de electie atunci cind este tehnic posibili.

La pacientii in varsta la care inchiderea cu dispozitiv nu este potrivita se recomanda cantarirea atenta a riscului chirurgical
versus potentialul beneficiu al inchiderii DSA.

La pacientii cu semne non-invazive de PAP crescuta este obligatorie masurarea invaziva a RVP.

La pacientii cu afectare a VS este recomandat testul cu balon si cantarirea atenta a beneficiului eliminarii suntului S-D versus
potentialul impact negativ al consecintei inchiderii DSA datorat cresterii presiunii de umplere (inchidere completa, inchidere
fenestrata sau nicio interventie).

inchiderea DSA nu este recomandati la pacientii cu hemodinamica Eisenmenger, la cei cu HTAP sau RVP 25 WU in ciuda
tratamentului specific sau desaturare la efort.

Defectul septal ventricular (nativ sau rezidual)

La pacientii cu evidente de supraincarcare de volum a VS si fara HTAP (fara semne non-invazive de crestere PAP sau confir-
mare invaziva a RVP <3 WU daca exista semne) inchiderea DSV este indicata indiferent de simptome.
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inchiderea DSV nu este recomandati la pacientii cu hemodinamica Eisenmenger si la cei cu HTAP (RVP 25 WU) care prezinta

1] C
desaturare la efort.
Canalul atrioventricular comun
Corectia chirurgicala nu este recomandata la pacientii cu hemodinamica Eisenmenger si la cei cu HTAP (RVP 25 WU) care m c
prezinta desaturare la efort.
inchiderea chirurgicali este recomandati la pacientii cu supraincarcare de volum a VD si ar trebui facuta doar de catre chi- | c
rurgul specializat pe congenital.
Chirurgia valvei, preferabil repararea valvei AV, este recomandata la pacientii simptomatici cu regurgitatie moderata sau | c
severa la valva AV si ar trebui facuta doar de catre chirurgul specializat pe boli congenitale.
La pacientii asimptomatici cu regurgitatie severa la valva AV stanga chirurgia valvei este recomandata atunci cand DTSVS 245 | c
mm si/sau FEVS <60% in lipsa altor cauze.
Canal arterial persistent
La pacientii cu evidente de supraincarcare de volum a VS si fara HTAP (fara semne non-invazive de crestere PAP sau confir- | C
mare invaziva a RVP <3 WU daca exista semne) inchiderea PCA este indicata indiferent de simptome.
inchiderea cu dispozitiv a PCA este indicati ca metodi de electie atunci cand este tehnic posibila. | C
Inchiderea PCA nu este recomandati la pacientii cu hemodinamici Eisenmenger si desaturare la membrele inferioare la efort. 11 C
Stenoza aortica valvulara
Interventia este recomandata la toti pacientii simptomatici cu gradient sever (gradient mediu 240 mmHg). | B
Interventia este recomandata la toti pacientii cu debit redus sever, gradient mic (gradient mediu <40 mmHg) cu FE scazuta si | c
evidente de rezerva contractild excluzind SA pseudosevera.
Interventia este indicata la pacientii asimptomatici cu SA severa si test de efort anormal care prezinta simptomatologie la | c
efort legata clar de SA.
Interventia este indicata la pacientii asimptomatici cu SA severa si disfunctie sistolica de VS (FEVS <50%) care nu se datoreaza | c
altei cauze.
Interventia este indicata cand pacientii cu SA severa sufera o interventie chirurgicala pentru aorta ascendenta, alta valva sau | c
graft de by-pass coronar.
Stenoza aortica supravalvulara
La pacientii cu simptome (spontane sau la efort) si gradient mediu Doppler 240 mmHg, interventia este recomandata. 1 C
La pacientii cu gradient mediu Doppler <40 mmHg, chirurgia este recomandata cand una din urmatoarele sunt prezente:
e Simptome atribuibile obstructiei (dispnee de efort, angina, sincope) | c
o Disfunctie sistolica VS (FE <50% fara alta explicatie)
o Chirurgia este necesara pentru boald coronara sau alta boala valvulara.
Stenoza subaortica
La pacientii cu simptome (spontane sau la testul de efort) si gradient mediu Doppler 2 40mmHg sau regurgitatie aortica | c

severa, interventia este recomandata.
Coarctatia §i recoarctatia de aorta

Repararea coarctatiei sau recoarctatiei (chirurgicala sau interventionala) este indicata la pacientii hipertensivi cu gradient
non-invaziv crescut intre membrele superioare si inferioare confirmat invaziv (peak-to-peak 220 mmHg) cu preferinta pentru | C
stentare prin cateterism cand este posibil tehnic.

Chirurgia cardiaca in aortopatii

Repararea valvei aortice prin reimplantare sau remodelarea cu anuloplastie aortica este recomandata la pacientii tineri cu
dilatare de radacina aortica si valva aortica tricuspa si cu sindrom Marfan sau HTAD asociata cand este efectuata de chirurgi I C
cu experienta.

Chirurgia este indicata la pacientii cu sindrom Marfan si radacina aortica dilatata cu un diamentru maxim al sinusului 2 50

I C
mm.
Obstructia tractului de ejectie a ventriculului drept
In stenoza pulmonara valvulara valvuloplastia cu balon este de electie cand este anatomic posibila. 1 (o)
Daca inlocuirea valvei nu este necesara, interventia pentru OTEVD la orice nivel este recomandata indiferent de simptome, | c
dacd este severa (gradient maxim Doppler 264 mmHg).
Daca inlocuirea chirurgicala a valvei este singura optiune, ea este indicata la pacientii simptomatici cu stenoza severa. | C
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Daci inlocuirea chirurgicala a valvei este singura optiune la pacientii asimptomatici cu stenoza severa, ea este indicata in
prezenta uneia din urmatoarele:
e Scadere obiectiva a capacitatii de efort

- . . . ; = 1 C
o Scaderea functiei VD si/sau progresia RT la cel putin moderata
e PSVD >80 mmHg
e Sunt dreapta-stanga prin DSA sau DSV.
Boala Ebstein
Repararea chirurgicald este indicata la pacientii cu RT severa si simptome sau obiectivarea scaderii capacitatii de efort. | (o
Este recomandat ca repararea sa fie ficuta de un chirurg de boli congenitale cu experienta in chirurgia Ebstein. | (o)
Daca exista indicatie pentru chirurgia VT, inchiderea DSA/FOP este recomandata in aceeasi interventie daca este asteptata o | c
toleranta hemodinamica buna.
La pacientii cu aritmii simptomatice sau preexcitatie pe ECG este recomandata testarea electrofiziologica urmata de ablatie, | c
daca e posibila, sau tratamentul chirurgical al aritmiei daca se planifica o interventie chirurgicala cardiaca.
Dupa repararea Tetralogiei Fallot
Inlocuirea PV este recomandat la pacientii cu RP severa si/sau cel putin OTEVD moderati | C
La pacientii fara tract de ejectie nativ interventia pe cateter (TPVI) este preferata daca tehnic este posibila. | (o
Transpozitia marilor vase dupa interventia de switch atrial
La pacientii cu obstructia atriului venos pulmonar este recomandata repararea chirurgicala (interventia pe cateter este posi- | c
bila rareori).
La pacientii simptomatici cu stenoza de baffle la care nu se poate interveni pe cateter, este recomandata repararea chirurgi- | c
cala.
La pacientii simptomatici cu scurgeri de baffle care nu se pot inchide pe cateter, este recomandata repararea chirurgicala. | (o
Bandingul AP la adulti cu rol de antrenare a VS urmata de switch arterial nu este recomandat. 1] C
La pacientii simptomatici cu stenoza de baffle este recomandata stentarea cand este tehnic posibila. | (o
La pacientii simptomatici cu scurgeri de baffle si cianoza in repaus sau la efort sau cu suspiciune puternica de embolie parado- | c
xald montarea de stent (acoperit) sau inchiderea cu dispozitiv sunt recomandate cand sunt tehnic posibile.
La pacientii cu scurgeri de baffle si simptome datorate suntului L-R montarea de stent (acoperit) sau inchiderea cu dispozitiv | c
sunt recomandate cand sunt tehnic posibile.
Transpozitia marilor vase dupa interventia de switch arterial
Stentarea sau chirurgia (in functie de substrat) sunt recomandate in stenoza arterei coronare care produce ischemie. | (o)
Transpozitia marilor vase corectata anatomic
La pacientii simptomatici cu RT severa si functie sistolica a VD sistemic pastrata sau usor afectata (FE >40%) este indicata | c
inlocuirea valvei tricuspide..
Conduct intre VD si artera pulmonara
La pacientii simptomatici cu PSYD >60 mmHg (sau mai mica in caz de debit scizut) si/sau RP severa ar trebui intervenit de | c
preferat interventional (TPVI) daca anatomic este posibil
Cord univentricular
Este recomandat ca adultii cu CUV neoperat sau paliat sa fie atent evaluati in centre specializate, inclusiv multimodal imagistic | c
si invaziv pentru a se decide in ce masura pot beneficia de o procedura chirurgicala sau interventionala.
Dupa interventia Fontan
Aritmiile atriale sustinute cu conducere AV rapida reprezinta o urgenta medicala si ar trebui tratate prompt prin cardioversie | c
electrica.
Anticoagularea este indicata in prezenta sau unui istoric de tromb atrial, aritmii atriale sau episoade de trombembolism. | C
Se recomanda ca pacientele cu circulatie Fontan si orice complicatii sa fie sfatuite sa evite sarcina. | (o
Cateterismul cardiac trebuie luat in considerare precoce in cazurile de edem inexplicabil, scadere a pragului de efort, aritmie | c
nou-instalatd, cianoza sau hemoptizie.
Anomalii ale arterelor coronare
Investigatiile functionale imagistice non-farmacologice (ex. imagistica nucleara, ecocardiografie sau RMN de stress) sunt reco- | c
mandate pacientilor cu anomalii ale coronarelor pentru confirmarea/excluderea ischemiei cardiace.
Emergenta unei artere coronare din artera pulmonara (ACAPA)
La pacientii cu ALCAPA se recomanda interventia chirurgicala. | (o
La pacientii cu ARCAPA si simptome atribuibile originii anormale a coronarei se recomanda interventia chirurgicala. | (o
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Emergenta anormala aortica a unei artere coronare (AAOCA)

Interventia chirurgicala se recomanda la pacientii cu AAOCA, angina tipica si obiectivarea ischemiei miocardice la stres in

teritoriul corespunzator sau in zone anatomice de risc.

mie de risc.
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