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Sindromul insuficientei cardiace cronice secundar tetralogiei Fallot:
consideratii clinice si diagnostice pe marginea unui caz
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Chronic cardiac insufficiency syndrome secondary to Tetralogy of Fallot: clinical and diagnostics
considerations on the edge of a case

The authors present a clinical case of a 17 year old boy, which in his clinical and paraclinical data highlighted the following diagnostic: Congenital
heart failure; Tetralogy of Fallot; AV Block gr. III; Mitral valve insufficiency gr. IV; Tricuspid valve insufficiency gr. IV; Heart failure NYHA functional class
gr. III-IV. The case focuses on complications that may occur in late cardio surgeries and the development of AV block gr. III disorders. If complications
arose during the evolution of the disease, there would have been performed multiple pacemaker reimplantations. The article insists on the way how
cardiovascular complications start as much as on the importance of prompt medical supervision to ensure the patient’s quality of life.

Key words: tetralogy of Fallot, pacemaker, chronic heart failure.

CHHAPOM XpOHHYECKOI CepieIHOl HeOCTaTOYHOCTY BTOpuuHOIi Terpasme ®anmo: KIuHIYeCKNe
" TMArHOCTNYECKNE ACIIEKThI HA OCHOBE OJJHOIO ClIy4asa
B naHHOJI CTaThe ONMCaH KIMHNYECKNIT CTydail peGEHKa B Bo3pacTe 17 JIeT, y KOTOPOTO MO KIMHUKO-MHCTPYMEHTa/IbHBIM JJaHHBIM ObLI yCTaHOB/ICH
K/IHITIeCKIIT [arHO3 — BPOXK/IeHHbII TOPOK ceppinia, Tetpaga Panto, arproBeHTpUKyApHas 6rmokaza I11-eit crenenn. VIMITaHTaIMs NCCKYCTBEHHOTO

KapMOCTUMYILATOpa puTMa ceppua (1998,2002,2007). HemocTaTouHOCTb MUTpaIbHOTO K1anaHa IV-oii crerenn. HemocTaTouHOCTD TPUKYCINATTBHOTO
kmanana [V-oii crenenn. HK IV NYHA.

KirouyeBble cmoBa: TeTpa;[a CDaIUIO, BOIUTENb PUTMA, CMHIPOM XpOHI/I‘{eCKOf/l cepneqﬂoi{ HENOCTATOYHOCTU.

Introducere In Europa numarul spitalizrilor pentru un diagnostic initial
de insuficientd cardiacd, precum si numarul spitalizérilor, in
care insuficienta cardiaca reprezintd diagnosticul principal sau
secundar al interndrii, este in crestere. Fractia de ejectie a VS
normald este prezentd la jumatate dintre pacientii cu insuficientd
cardiaca. Conform rezultatelor studiilor recente prognoza acestor
pacienti este similarad cu cea a pacientilor cu disfunctie sistolicd
[3]. Problema stabilirii prognosticului insuficientei cardiace este
complexd din mai multe motive: cauze diverse, comorbiditati frec-
vente, capacitatea limitata de a explora sistemele fiziopatologice
paracrine, progrese si evolutie individuala variata (moarte subita
sau ca urmare a progresarii insuficientei cardiace) si eficienta
diferita a tratamentelor [6].

Printre cauzele mortalitatii infantile se numéra sindromul
de ICC secundar malformatiilor congenitale de cord. Conform
datelor studiilor internationale, indicii mortalitatii infantile prin
MCC constituie 20%-26%, iar 34% din cauzele de deces au loc in

Insuficienta cardiaca (IC) este un sindrom clinic care se
caracterizeaza prin prezenta: simptomelor tipice de insuficientd
cardiacé (dispnee in efort fizic si in repaus, fatigabilitate, edeme
la gambe); semnelor tipice de insuficientd cardiacé (tahicardie,
tahipnoe, raluri pulmonare, pleurezie, dilatarea venelor jugulare,
edeme periferice, hepatomegalie); dovezilor obiective de alterare
structurala sau functionald a cordului in repaus (cardiomegalie,
zgomotul I1I cardiac, sufluri cardiace, modificarila ecocardiogra-
fie, concentratia mdritd a peptidei natriuretice) [11]. Disfunctia
sistolica asimptomatica a ventriculului sting este considerata a fi
un precursor al insuficientei cardiace congestive simptomatice si
este asociatd cu o mortalitate ridicatd. Majoritatea pacientilor cu
IC au disfunctie sistolica si diastolicd in repaus si in efort fizic.
Pacientii cu IC diastolica au simptome si/sau semne de IC si fractia
de ejectie a VS pastrata (> 45-50%) [8].
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primul an de viata [4]. O estimare epidemiologica a MCC in Re-
publica Moldova este dificila din mai multe motive: multiple forme
clinice ale MCC la momentul nasterii sau in primele luni de viata
sunt asimptomatice, evolutia naturald a unor MCC la nou-néscuti
prematuri poseda particularitati hemodinamice fiziologice [1].

Tetralogia Fallot este o malformatie cardiacd congenitala
combinatd cianogend care implicd un complex din: defect septal
ventricular; stenoza pulmonara; dextropozitia aortei; hipertrofia
ventriculului drept [9].

Particularititile hemodinamice in cadrul tetralogiei Fallot
implicd aparitia unui sunt dreapta — stanga prin defect de sept
ventricular, in care sdngele oxigenat si cel dezoxigenat se ames-
tecd in ventriculul sting. Implicatiile patologice sistemice denota
manifestari de hipooxigenare poliorganica, policitemie si hipoxie
avansatd [2].

In clasamentul OMS revizia a X-a, Tetralogia Fallot este codifi-
catd prin indicele Q 21.3. Incidenta tetralogiei Fallot constituie 3-6
cazurila 10 000 de copii séndtosi, cu prevalenta la sexul masculin.
Mortalitatea reprezinti circa 5-7% dintre afectiunile congenitale
cardiace.

Printre factorii de risc ai tetradei Fallot se numard un sir de
factori prenatali : rubeola materna sau alte viroze in timpul sarcinii
(in special in primul trimestru), aport nutritional deficitar prenatal,
alcoolism matern, varsta mamei > 40 de ani, anamnezi ereditard
agravati [5]. In aparitia MCC un rol important il au sindroamele
genetice: Sindromul Down (trisomia 21) se asociaza frecvent cu
malformatii cardiace congenitale. Sindromul Di George apare ca
urmare a unei mutatii genetice si care se caracterizeaza clinic prin
aplazie sau hipoplazie congenitald a timusului si paratiroidelor,
insotitd de imunodeficienta, niveluri scizute de calciu, malformatii
cardiace, dismorfism cranio-facial, diabet zaharat [13].

In tetralogia Fallot sangele pompat de inimd variazi si este
dependent de mérimea defectului septal ventricular si de seve-
ritatea stenozei pulmonare. Dacd stenoza este usoara, presiunea
din ventriculul drept poate fi putin mai ridicatd decét cea din
ventriculul stang. Astfel, o cantitate micd de sdnge neoxigenat
din ventriculul drept va trece in cel sting, amestecindu - se cu
cel oxigenat si trimis in periferie. Restul de singe neoxigenat din
ventriculul drept isi va urma cursul normal spre plaméni. Acesti
copii vor prezenta niveluri scazute de oxigen sanguin, dar nu vor
fi cianotici [12].

O obstructie mai severd a pulmonarei va determina o cantitate
mai mare de sdnge neoxigenat si treacd prin defectul septal in
ventriculul stdng si se va amesteca cu sdngele oxigenat. Acesta va
fi trimis in circulatia sistemica si va determina cianoza pielii [10].
Evolutia fara tratament chirurgical a tetralogiei Fallot depinde
de gradul de obstructie a arterei pulmonare. Aproximativ 25%
dintre pacientii netratati decedeaza in primul an de viata, 40% -
la 4 ani, 70% - 1a 10 ani si 95% - la 40 de ani. Rata spitalizarii lor,
frecventa recurentelor sunt in relatie cu incompetenta functiei
poliorganice [7].

Material si metode

Se prezintd un caz clinic a unui copil in varsta de 17 ani, care a
fost internat in clinica de cardiologie a IMSP SCMC ,,V. Ignaten-
co” pe motiv de agravare a sindromului de insuficienta cardiaca
cronica secundara tetralogiei Fallot, complicatd cu bloc AV gr. I1I,
pentru care se afld la electrocardiostimulare permanentd prin im-
plant repetat de pacemaker (1998, 2002, 2007), insuficienta valvei
mitrale gr. IV, insuficienta valvei tricuspide gr. IV, ICCIV NYHA.

Din antecedentele heredo - colaterale se cunosc urmétoarele
date: nascut de la prima sarcina, evaluata tardiv de la mama de 37
de ani cu gestoza intreaga perioada cu risc de intrerupere a sarcinii,
anemie la termen de 40 de sdptamani. Greutatea la nastere 3000
g, lungimea 50 cm.

La nastere copilul a fost diagnosticat cu suflu sistolic organic,
documentat prin examen investigational complex de tetralogie
Fallot. Din motive necunoscute mama a refuzat interventia chi-
rurgicald pand la varsta copilului de 7 ani.

In etapa de spitalizare au fost identificate maladii concomitente
precum colecistita cronicd calculoasa, pancreatita reactivd, pielo-
nefrita cronicd bilaterala neactiva, encefalopatia hipoxic-discircu-
latorie, sindrom psihastenic, accese convulsive clonice generalizate.

In toati perioada aceasta copilul prezenta semne de ICC, accese
frecvente hipoxice, agraviri repetitive clinice. In anul 1998 copi-
lului i s-a efectuat o interventie cardiochirurgicald prin corectia
radicala a tetralogiei Fallot cu implant de electrocardiostimulator
intraoperator, cauzat de blocul complet AV. Ulterior, cu scop de
prevenire a epuizdrii bateriei litice a sursei de ECS, s-au efectu-
at reimplantiri repetate in 2002 si 2007. In dinamica evolutiei
evenimentelor clinice se inregistrau agravari dramatice in starea
generald a pacientului ceea ce sustinea spitalizdrile multiple in
clinica. Bilantul biologic al bolnavului a prezentat urmatoarele:
Hb - 130g/]; eritrocite — 4,0 x 10/12/ 1; I.C. - 0,98; leucocite - 4,2
x 10/9]; neutrofile nesegmentate — 12%, segmentate — 48%; eo-
zinofile — 4%; limfocite — 31%; monocite - 5%; VSH - 4 mm/h.

Examinarea biochimicd a sangelui: proteina totala 62,0 g/l,
ureea 5,5 mmol/l; creatinina 70,0 mmol/]; bilirubina totald 9,4
mcmol/l; bilirubina libera 9,4 mcmol/l, ALAT 18,0 un/l; ASAT 17,4
un/l; a-amilaza 78,8 U/l; creatinfosfokinaza 540,0 un/1 (N-170,0),
creatinfosfokinaza - MB256,2 un/l, (N-24,0); lactatdehidrogenaza
- 605 U/l; glucoza - 3,7mmol/l; proteina C-reactiva — 6 unitati;
seromucoizii -0,380 mg/1.

Oximetrie si gaze arteriale sanguine: saturatia oxigenului in
sangele arterial sistemic a fost de 65-70%; pH-ul sanguin si presiu-
nea partiald a CO? au fost normale in lipsa episoadelor de hipoxie.

Urina sumara la internare: volum - 200 ml, densitate — 1014,
transparentd, reactie acidd, proteina - negativ; glucoza - negativ;
corpi cetonici - slab pozitivi; epiteliu: 0-1 ¢/v; leucocite - 1-3 ¢/v
in cAmpul vizual, mucus +, urati +.

o Electrocardiograma: ritm stimulat cu contractii cardiace
82/minut, lucrul efectiv al cardiostimulatorului. Tulburari
ale proceselor de repolarizare in ventriculul stang difuze, de
geneza hipoxico - ischemica cu subdenivelare a segmentului
ST-T oblic descendenta in derivatiile IIT, AVE, V2-V6.

« Radiologia cutiei toracice: desen pulmonar deformat cu
semne de staza. Cordul largit spre stdnga, atinge rebordul
costal. Indicele cardio-toracic - 0,72.

o Ecocardiografia: diametrul telediastolic al VS - 6,86 cm;
diametrul telesistolic al VS - 6,78 cm; peretele posterior al
VS in diastola 0,87 cm; peretele posterior al VS in sistold
- 1,19 cmy; atriul sting - 4,04 cm; volumul telediastolic al
VS - 244 ml; volumul telesistolic al VS — 238 ml; fractia de
ejectie — 26%; aorta la istm - 2,97 cm; ventriculul drept - 3
cm; septul interventricular — 0,79 cm in diastold; septul inter-
ventricular - 0,99 cm in sistola ; masa miocardului VS - 248
g; indicele masei miocardului VS - 231 g/m? debit/bitaie
minut - 0,56 litri/minut; volum/bataie - 6,33 ml; presiunea
in VD - 48 mm Hg.

Concluzie ecocardiografica: VS excesiv dilatat. Functia sistolica
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a VS - scazuta semnificativ. Miscare paradoxald a peretelui VS care
corespunde cu suprasolicitarea de volum al VD, are loc hipertrofia
de la moderat la semnificativ, AS - moderat dilatat; AD - dilatat
semnificativ (fig. 1).

SPITALUL 0. ALExAnDRERCU

Fig. 1. Ecocardiografia 2D in tetralogia Fallot.

EcoDoppler Color: insuficienta valvei mitrale gr. IV; insufici-
enta valvei tricupside gr. IV; valva aortica tricupsida; insuficienta
valvei arterei pulmonare gr. I'V; gradient presional 12 mm Hg pe
artera pulmonara; istmul aortei de dimensiuni normale; dilatare
severd a arterei pulmonare pana la 3,6 cm.

Echografia organelor abdominale: ficatul - lob drept 131 mm,
lob stang - 60 mm; vena portd - 7,6 mm; vezica biliara — peretii in-
grosati pand la 5 mm, langd peretele posterior in regiunea corpului,
se depisteazd o formatiune sub forma de calcul pand la 5 mm cu
ecogenitate sporitd. Pancreas: cap 18 mm, corp 23 mm, coada 22
mm; textura tisulard omogend, ecogenitate sporita, putin marit.
Rinichii: drept 82 x 40 x 14mm, stdng 76 x 37 x 14 mm. Sistemul
de calice putin deformat. Calicele rinichiului drept — 4,6 mm, a
rinichiului stang - 5,4 mm, calculi absenti, ecogenitate sporitd cu
structura parenchimului stearsa. Concluzie: date ecografice de
colecistita calculoasa, pancreatitd, pielonefrita bilaterala.

Ulterior, in evaluarea copilului cu MCC - Tetrada Fallotm in
perioada preoperatorie, se recomanda: cateterismul si angiografia
care sunt indispensabile pentru bilantul preoperator, exista risc la
sugarul foarte cianotic.

Cateterismul cardiac demonstreaza identitatea presiunilor in
cei doi ventriculi si aorti. In aceste conditii, curbele de presiune ale
ambilor ventriculi sunt identice. Prin contrast, presiunea in artera
pulmonara este foarte scazutd, iar debitul este redus la jumatate.
Oftalmologul a depistat miopie si 0 congestie venoasa usoard.

Pacientul a fost internat in clinici pentru corectia tratamentu-
lui ICC. Astfel, in schema de tratament au fost incluse: Lisinopril 5
mg/24h (0,05mg/kgc); Spironolactona 50 mg (1mg/kgc), precum
si tratament simptomatic — Depachine 450 mg/24h (antiepileptic);
Ursosan; Valerianae; Omeprazol; Trental.

Cazul prezentat are urmatoarele particularitati: refuzul de
interventie cardiochirurgicala in varstd fragedd, corectia radicald
a tetralogiei Fallot a fost efectuata in termeni tardivi, cu compli-
catii intraoperatorii sub forma de lezare a cailor de conducere a
impulsului bloc AV, gr. III, ceea ce a motivat implantarea de elec-
trocardiostimulator permanent la varsta de 7 ani, cu reimplantéri
repetate la interval de 5 ani. In pofida implantarii de pacemaker

permanent, pacientul a dezvoltat ICC cu insuficienta valvei mitrale
gr. IV si insuficienta valvei tricuspide gr. IV, ICC clasa functionald
IV NYHA.

Concluzii

1. In procesul de evidentd a medicului de familie, pentru iden-
tificarea precoce a unei cardiopatii congenitale, este importanta
o conlucrare in echipa a medicilor specialisti: medic de familie,
cardiolog - pediatru, aritmolog, cardio-chirurg, neuropatolog,
psihiatru (la necesitate).

2. Obligatiunile si responsabilititile medicului de familie in
supravegherea pacientilor cu MCC: prevenirea recurentelor de
insuficienta cardiacd; recunoasterea simptomelor si semnelor
care ridica suspiciunea de ICC si adresarea pacientului la medicul
cardiolog pentru evaluare, confirmarea diagnosticului si instituirea
tratamentului; in cazul in care medicul de familie preia pacientul de
la medicul specialist cardiolog, respectd toate informatiile necesare
ingrijirii de durata; totodatd medicul de familie supravegheazi mo-
dul de efectuare a tratamentului si efectueazé controalele periodice
la intervalele necesare in functie de starea clinica (saptimaini, 1-2
luni), verifica existenta suportului familial sau social al pacientului,
iar in caz de dificultati, intreprinde masurile corespunzatoare de
sustinere; medicul de familie adreseazd pacientul medicului spe-
cialist pentru investigatiile periodice la intervalele recomandate de
acesta; medicul de familie depisteazd agravarile insuficientei cardi-
ace sau aparitia unor afectiuni intercurente si, in caz de necesitate,
apreciaza starea de urgentd si interneaza pacientul; managementul
prompt la etapele de reabilitare si la domiciliu; profilaxia infectiilor
intercurente si a endocarditei bacteriene.
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