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— REZUMAT —

Malformatiile congenitale de cord cu circulatie ducto-dependenta au o fiziologie cardiovasculara complexa.
Dupa nastere, situatia acestor copii este critica, initial sunt asimptomatici, apoi rezistenta vasculara pulmonara
scade, ducand la degradarea hemodinamica progresiva. ldentificarea cat mai precoce a acestor malformatii si
initierea terapiei corespunzatoare permite mentinerea echilibrului cardiovascular.

Cuvinte cheie: malformatie congenitala de cord, circulatie sistemica ducto-dependenta,
persistenta de canal arterial, prostaglandina E1

Malformatiile congenitale de cord cu circulatie
sistemica ducto-dependenta se definesc ca anomalii,
in care, pentru mentinerea perfuziei sistemice, este
obligatorie permeabilitatea canalului arterial. Per-
meabilitatea ductului arterial este reprezentata de
prezenta unei comunicari anormale intre aorta des-
cendentd proximala si vecindtatea ramului stang al
arterei pulmonare (1).

In timpul vietii intrauterine, schimburile de gaze
si reactiile metabolice au loc la nivel placentar,
scurtcircuitand plamanul. Prima respiratie duce la
umplerea plamanilor cu aer si cresterea debitului
pulmonar, ulterior sectionarea cordonului ombilical
va conduce la cresterea rezistentei vasculare siste-
mice si scaderea celei pulmonare, ducand la inchi-
derea celor trei shunturi. Daca aceste evenimente
nu se produc, va persista circulatia fetala dupa nas-
tere (15-17).

Circulatia de tranzitie si inchiderea shunturilor
fetale se produc in acelasi timp ca si la nou-nascutii
sanatosi, astfel incat, desi nou-nascutul are o mal-
formatie cardiacd congenitala ducto-dependenta,
initial acesta este asimptomatic (5).

Ulterior, prin Ingustarea progresiva a canalului
arterial, apar semne care reflectd hipoperfuzia sis-
temica (5,7):

e Paloare;

» Extremitati reci;

e Puls slab perceptibil;

e Tahicardie;

e Tahipnee;

e Hipotensiune arteriala;

e Anurie;

* Acidoza progresiva;

e Colaps cardiovascular.

Malformatiile cardiace congenitale ducto-de-
pendente se impart in sistemic ducto-dependente si
pulmonar ducto-dependente.

Afectiunile cu circulatie sistemica ductal de-
pendenta sunt:

e Stenoza aortica critica la nou-nascut;

* Sindromul de cord stang hipoplazic;

* Coarctatia de aorta;

e Arcul aortic Intrerupt.
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STENOZA AORTICA CRITICA

Cand suprafata orificiului aortic este redusa la
mai putin de un sfert din valoarea normala, depa-
sirea obstacolului si asigurarea ejectiei ventriculare
se realizeaza prin cresterea presiunii sistolice maxi-
me in ventriculul stang pentru a depasi presiunea
din aorta.

Suprasarcina de presiune determind hipertrofia
ventriculului stang si, progresiv, se instaleaza insu-
ficienta cardiaca stanga, care, cu timpul devine glo-
bala (8). Ventriculul stang hipertrofiat devine ne-
compliant si presiunea telediastolica creste, reali-
zand edemul pulmonar.

In stenoza aortica critica, ventriculul sting nu
este capabil de a asigura debitul cardiac anterograd
adecvat, circulatia sistemica fiind asigurata de ven-
triculul drept prin canalul arterial persistent direct
in aorta. Arcul aortic, circulatia cerebrala si coro-
nara sunt perfuzate retrograd cu sange avand o sa-
turatie in oxigen relativ mica.

Pe masura ce canalul arterial se inchide, se com-
promite perfuzia sistemica realizdndu-se un debit
cardiac scazut. In acest moment se instaleaza sem-
nele clinice de hipoperfuzie sistemica, adica pa-
loare, tahipnee, tahicardie si hipotensiune (8,9).

SINDROMUL DE CORD STANG HIPOPLAZIC

Reprezintd un ansamblu de anomalii cardiace
care produc obstructia tractului de ejectie a ventri-
culului stang. Aceste anomalii sunt: stenoza/atrezia
orificiului sau valvei aortice, hipoplazia aortei as-
cendente/a arcului aortic, hipoplazia sau stenoza
valvei mitrale, hipoplazia ventriculului stang (2).

Perfuzia sistemica adecvata este asigurata de
canalul arterial permeabil. Fluxul de sange ejectat
de ventriculul drept ajunge in arterele pulmonare si
prin canalul arterial in aorta. Din aorta sangele pro-
greseaza anterograd prin aorta descendenta in ju-
matatea inferioard a corpului si retrograd, cu sange
cu saturatie in oxigen relativ scazutd, In jumatatea
superioara a corpului si prin aorta descendenta in
arterele coronare.

Ingustarea progresiva a canalului duce la scade-
rea tensiunii arteriale, hipoperfuziei multiorganice,
inclusiv hipoperfuzie coronariana acuta cu infarct
si acidoza, iar daca ductul arterial se inchide, prog-
nosticul este nefavorabil, copilul decedand (5).

Dupa nastere, semnele functionale sunt minore.
Odata cu ingustarea canalului arterial, in decursul
primei saptamani de viata, starea copilului se agra-
veazd, cu aparitia cianozei, tahipneei, tahicardiei,
hipotensiunii arteriale, puls periferic slab perceptibil

sau absent, edem pulmonar cu evolutie rapida (3,6).
Se asociaza acidoza metabolica si hipoglicemia, in-
dicand hipoperfuzia sistemica.

COARCTATIA AORTICA CRITICA

Malformatie congenitala de cord caracterizata
prin ingustarea si obstructia aortei la nivelul porti-
unii descendente si mai frecvent la nivelul istmului.

Obstructia aortei are urmatoarele consecinte:

+ In regiunile proximale ale obstacolului, he-
modinamica este Insotitda de cresterea pre-
siunii patului arteriolar la nivelul extremitatii
cefalice, membre superioare si patului pul-
monar, cu suprasolicitarea ventriculului sting
(5,10).

+ In regiunile post-ductale (arterele ce iriga or-
ganele abdominale si membrele inferioare)
se produce hipotensiune arteriald, vasculari-
zatia fiind asiguratd de o retea de colaterale
intre arterele subclaviculare si arterele ma-
mare (5,10).

La inchiderea canalului arterial, intregul debit
cardiac trebuie sa treaca prin zona de ingustare spre
aorta descendenta. Cand coarctatia este severa (cri-
tica), ventriculul stdng nu poate asigura un flux an-
terograd adecvat, in aorta descendentd, deci fluxul
sistemic al extremitdtii inferioare a corpului este
ductal dependent (11,12).

In formele severe de boald, semnele debuteaza
la 7-10 zile de viata, prin semne de insuficienta car-
diaca congestiva brutal instalata si tradusa clinic
prin: tahipnee, cianoza (in special la nivelul mem-
brelor inferioare), extremitati inferioare reci cu
puls slab perceptibil sau absent la nivelul arterelor
femurale si pedioase, insuficientd renald acuta (oli-
gurie, anurie), soc, diferentd de saturatie in oxigen
intre membrele inferioare si cele superioare (5,11).
Totodata se remarca o diferentd de peste 10-15
mmHg a tensiunii arteriale intre membrele supe-
rioare §i cele inferioare. Se deceleaza prezenta ra-
lurilor pulmonare de staza si a hepatomegaliei.

ARC AORTIC INTRERUPT

Malformatie congenitald cardiaca reprezentatda
de discontinuitate intre aorta ascendenta si cea des-
cendentd si producerea unei obstructii critice in
circulatia sistemica.

Fluxul in aorta descendenta depinde de prezenta
canalului arterial permeabil. Odata cu scaderea re-
zistentelor 1n patul vascular pulmonar (dupa prima
saptamana de viatd), creste fluxul pulmonar, cu
aparitia insuficientei cardiace. Cand canalul arterial
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are tendinta de inchidere, apare hipoxia tisulara,
acidoza metabolica si insuficienta prerenala (5,12).

Deoarece prin canalul arterial jumatatea infe-
rioard a organismului primeste singe adesea apare
cianozi la acest nivel. In situatia in care este asociat
un DSV larg, acesta va imbunatati saturatia in oxi-
gen a sangelui pulmonar.

TRATAMENTUL FARMACOLOGIC AL
MALFORMATIILOR CONGENITALE
CARDIACE CU CIRCULATIE SISTEMICA
DUCTAL DEPENDENTA

Se recomanda:

* Ameliorare cu prudenta a oxigendrii pentru a
evita inchiderea canalului arterial, optand
pentru mentinerea saturatiei in oxigen de
75-85% (5).

* Mentinerea permeabilitatii canalului arterial
prin administrarea prostaglandinei E1 in doza
de 0,05-0,1 mcg/kge/min (4).

» Pacientii diagnosticati tardiv vor necesita
doze mari de prostaglandina E1 (0,15-0,20
mcg/kge/min) cu supravegherea atenta a
efectelor adverse: depresie respiratorie si chiar
apnee, hipocalcemie, hipoglicemie, hipoten-
siune, bradicardie sau tahicardie, convulsii
(4,13).

* Dupa permeabilizarea canalului arterial se va
evita supraincdrcarea circulatiei pulmonare
folosind inhibitori ai enzimei de conversie a
angiotensinei (Captopril 1 mg/kgc), cand
tensiunea arteriala este normala sau crescuta,
sau folosind inhibitori ai fosfodiesterazei —
Sildenafil 0,5-1 mg/kgc/doza, cand tensiunea
arteriala este scazuta (13,14).

* Se asociaza diuretice, preparatul de electie
fiind Spironolactona 1 mg/kg in 1-3 doze,
putand creste in retentia hidrosalind la 1-2
mg/kgce/zi, in 1-3 prize.

+ In formele severe de insuficienti cardiaci
congestiva, se asociazd Furosemid 1 mg/
kge/doza pana se obtine o diurezd mai mare
de 3 ml/kgc/ora, doza putandu-se repeta peste
6-12 ore; in lipsa efectului se poate repeta
doza dupa 2 ore.

e Cresterea volumului circulator pana la volu-
mul normal utilizdnd volum-expander (Ser
Fiziologic 0,9% sau Ringer Lactat) in can-
titate de 10 ml/kgc intravenos.

* Acidoza metabolica severa va fi tratata cu bi-
carbonat de sodiu 4,2% (in cantitate de 2
mEq/kge/dozi) intravenos foarte lent,
echivalentul a 2-4 ml/kge/doza, la o ventila-
tie adecvata.

e Corectarea eventualelor tulburari de ritm.

e Pentru mentinerea compliantei cardiace se
administreaza (13,14):

— Inotrope — Dopamina, in caz de contracti-
litate cardiaca redusa; se administreaza
5-20 mcg/kge/min intravenos in perfuzie
pe injectomat.

— Digoxina in doza de saturatie de 0,04
mg/kgce la interval de 8 ore in prima zi,
urmata de doza de intretinere, de Y din
doza de saturatie, divizata in doua prize.

Copilul va fi monitorizat, doza de saturatie ob-
tindndu-se prin administrare intravenoasa, iar doza
de intretinere se poate administra per os.

Daca apar semne clinice, precum refuzul ali-
mentatiei, varsaturi, alterarea starii generale, sau
semne electrocardiografice (alungirea PQ, ST sub-
denivelat, aritmie ventriculard), se considera ca s-a
produs o supradozare sau o intoxicatie cu Digoxina,
motiv pentru care se vor lua urmatoarele masuri:

» Sistarea administrarii de Digoxina;

* Oxigenoterapie;

e Corectarea tulburarilor electrolitice;

e Tratamentul energic antiaritmic in bradiarit-
mii — Atropina 0,02-0,03 mg/kgc, iar in ta-
hiaritmii — Lidocaina, in bolus 0,5-1 mg/kgc
doza initiala, pentru ca doza ulterioard sa fie
de 0,02-.0,3 mg/kge/min.

CONCLUZII

In perioada neonatald, multiple malformatii car-
diace congenitale pot fi trecute cu vederea datorita
persistentei canalului arterial, care contribuie la
mentinerea unui tablou clinic sarac, dar cu evolutie
extrem de severda in momentul inchiderii ductului
arterial.



